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(Eingegaugz,~, am 20. Juli 1942.) 

Morbus Gaueher im S/tuglingsalter ist reeht  selten. Bisher s ind im 
Sehr i f t tmn alles in allem etwa 15--20 F/tile besehrieben, jedoeh n u t  
einige wenige davon vallstSudig un te rsucht  (de Lange s). So diirfte es 
sehon desh~,lb gerechtfertigt sein, einen weiteren Fall  zu veriiffent[ichen, 
bei dem nieht  nu t  Leber und  Milz, sondern zahlreiche Organe histologisch 
untersucht  wurden. Mitteilenswert  seheint mir der Fall besonders dehalb,  
weil mehrere Organe, neben Leber u:nd Milz ouch Lunge und  Gehirn,  
ehemisch auf ihren Lipoidgehalt  gepriift wurden. ])iese Unte r suehungen  
wurden liebenswiirdigerweise yon Klenk  :'~ ausgefiihrt, ,:let' seine Er- 
gebnisse in der Zeitsehrift fiir physiol. Chemie verSffentliehte. Ehe ich 
auf diese Befimde im Zusammenha.ng mit den Ergebnissen der histo- 
logisehen Untersuchungen  eingehe, mSehte ieh kurz dos Wicht.igste aus 
der K, 'ankengesehiehte beriehten * 

In der Familienvorgesehiehte des Kindes niehts Erwghnenswert.~,s. auBer einer 
Tot, geburt der _'4utter vor 3~:'~ Jahren. Keine Gesehwister. Da.s miinnliehe Kind 
wurde reehtzeitig geboren und wog bei der Geburt 4 kg. Es wurde 3 3[onate gestill~ 
und bekam d~nu noeh 2 3Iom~te Zwiemileh. Seit dem 3, Monat fiet tier :Mutter eine 
~ewisse Xaekensteifigkeit auf. im Alter yon 4~,'.a Mom~ten erkrankte d~s Kind an 
,,Keuehhusten'" und Bronehialk,~tarrh. Es bekam 6fter Emtiekungsanfa.lle. Im 
Krankenhaus wurde eine erhebliche Naekensteifigkei~ festgestellt, ferner Stridor 
trod Cv~nose. l~'ber den Lungen Sehachtelton, Brummen und Knurren. R6nt- 
genologiseh war zunSehst keine Lungenent.ziindung naehweisbar. Die 3[ilz und die 
Leber erwiesen sich als stark vergr61]ert. Spiiter war dos Kind somnolent, zeigte 
Trismus und Schlingbesehwerden, so (tab an einen Tetanua gedaeht wurde. In 
den letzten T~gen vor dem Tode w~tr eine ausgedehnte Lungenentziindung kliniseh 
naehzuweisen. Eine Untersuehung des Augentdntergrundes erg,~b keine Besonder- 
heiten. Das Kind starb im Alter von 8 Monaten. 

Die Sektion (1082/38) ergab als auffMlendsten Befund eine VergrSBerung der 
M.ilz (130 g) und der Leber (55t)g). Die Leber hatte eine blaggelbe Farbe und eine 
verwasehem, Zeiehnung, die Milz war hellgraurot und man sah zahlreiehe graugelbe, 
kn6tehenf6rmige Gebilde, die zuniiehst fiir I,'ollikel gehalten werden konnten. Die 
Lymphknoten int 3Iesenterium und entl~ng der Bauehaorta w~ren etwas ver- 
gr6Bert und auf dent Sehnitt yon bl~Bgelber Farbe. Die iibcigen Lymphknoten- 
gruppen waren o. B. 

�9 Herrn Prof. Dr. lbrahim, Direktor der UniversitS.ts-Kinderklinik Jena, 
mSehte ioh ffir die freundliehe C'berla~ung der Kr,~nkengesehiehte besonders danken. 
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Die Lungen w,~ren in den vorderen Teilen geblght, in den hinteren abh/i.ngigen 
Tcilen fest, hepatisiert,  wm gremroter Farbe und glatter, ziemlieh troekener Sehni t t .  
fl/tehe. Das Knochenmark war iiberall blM3rot. Die tibrigen Organe zeigten keine 
Besonderheiten. 

Die histologisehe lJntersuehung der Org~me erg~b zunS.ehst einmal in Milz, 
Ix, ber, Lymphknoten  und Knochemnark dan [Bild des Morbus (.;sucker, wie es 
immer wieder bei ErwaeEsenen und bei S/iuglingen hesehrieben wurde. [n tier 
3lilz /anden sieh ausgedehnte Lager yon Gaucher.Zetlen in der Pulps;  daneben 
waren die Zellen in den Lymphkn6tchen  zu finden, sowohl um die Zent.rMarterie, 
wie in der Peripherie. Manehmal w~ren die Lymphkn6tehen v611ig dureh Gaucher. 
Zellen ersetzt. 

Die C, aucher-Zellen zeigten die bekannten  Merkmate: Grol3e, Masse Zellen n:it  
knit teriger Protoplasmast ruktur  und  einem oder mehreren, meist ant Rande liegen- 
den Kernen.  Der Zelleib fgrbt  sick mit  Eosin ausgesproehen rot, bei Mallory. 
FArbung hellblau. ~[il~ Seharlachrot bekommt man nu t  eine ganz leiehte blaurote 
Anf/irlmng der gespeicherten Substanz. Andere Lipoidfgtrhemethodon ergeben keim. 
F/irbung. 

Auch in der Leber werden ziemlich zahh'eiche Gaucher-Zellen gefunden. Sit 
liegen zum Tell im periportalen Bindegewehe, zum grbl3eren Tell imnit~eu der 
Leberl/ippeheu, besonders in den zent.rMen Teilen, we sic zwisehen die Leberzell- 
balken und die Cupillarendothdien. oft i,n Form yon Xestern, eingefiigt sind. An 
diesen Stellen ist das kollagene Bindegawebe deutlieh vermehrt  und seine Fasern 
umspinnen die Gaucher-Zetlen. Jedoch besteht  kein Umbau der Lebe.rlgppehen. 

In  den Lymphknoten  sind die Sinus frei. Die Cza,*cher-Zellen liegen ~n der Stelle 
des Retieulums und verdr/ingert die Lymphoeyten.  [m Klmehenm~rk sind die 
Gaucher-Zellen ziemlich diffus, einzeln c<ler in kleinen Nestern zwisehen den anderetl  
zdligen Elementen verstreut.  

Neben diesen Organen, die aueh beim M(~rbus Gaueher des Erwaehsenen 
befMlen sind, enthMten wie in den F/illen yon Hamperl a, Jenny a Ki;a,e r u .a .  
such in unserem Fatle noeh anderc Organe gau cher-Zellen. 

h n  Thymus ersetzten (tie Ga~l.cher-Zelh'.n in grol3enl AusmM3e da.~ normale 
Gewebe, vor ,~llem das Rindcngewebe; nur noch um die zum Tell nekrotisehen und 
verkMkten Hassallsehe~t K6rperchen waren spiirtiehe Lymphoeyten vorluznden. 

In den Tonsille~ Ianden sick (tie Gaucher-Zellen im lymphat isehen Gewebe in 
der Umgebung der K,~psel, nicht in den Funktionszentren.  Aueh in den I ,ymph- 
knStehen des Diinndarmes, des l) iekdarmes und der Appendix waren ganz ver- 
einzelte Gaucher-Zellen, ebenfalls an der Peripherie, aufzufinden. 

In  der Xebennierenrinde (Zona faseieulata und ret, ieularis) wareu sic ganz ver- 
einzelt nm die Capillaren herum nachweisl)ar; sit untersclfieden sick yon den Epi- 
thelzelten besonders durek die mangelnde Fitrbbarkeil~ mit 8eharlaehrot.  8 t ruk tu r  
und Gr613e der Xebennieren ergaben keine Abweichungen veto NormMen. - -  
Auek (tie (ibrigen innersel~etorisehen Organe (Sehilddrtise, Hypophyse, Pankreas,  
Hoden) wurden untersneht~ und keine Oaucher-Zellen gefunden, ebensowenig in der 
Herz- oder Skeletnmskulatur.  in den Nieren, den Speieheldriisen c<ler der Haut .  
Nirgends H/imosiderinablagerungen. 

In  den Lungen bieten die makroskopisch als pneumoniseh infiltriert anmutenden  
abh/tngigen Teile. ein J3ild, wie es/ ihnl ieh Hamperl a besehrieben und abgehildet hat.  
7Die Alveolen sind angefiillt dureh mittelgroge his ganz groge Zellen, die v611ig den 
Gaucher-Zellen gleiehen (s. At~b. 1 u. 2). Die Zellen sind ein- und  mehrkernig. Der 
ZeUeib zeigt (tie knitl;erig-feingranulS.re S t ruktur  der Ga~lcher.Zellen, manehmM 
suck gr6Bere Vakuolen. Bei Seharlaehrotfiirbung linden sieh nur in einzelnen 
Zellen spgrliche, feine, sieh leuehtendrot  f/i, rbende TrOpfehen; im fihrigeu gil~t der 
Zellinhall, die Reaktion der C~.zucher.Substanz. Dadurch und dureh die kni~trige 
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Protoplasm~struktur unterscheiden ~ie sieh deutlich yon den gew6hnliehen Alveolar- 
zetlen. In manchen Alveolen siela~ man einen Unt.ergang der Kerne in den be- 
sehriebenen Zellen; das Protophk~ma seheint, zu zerbrSekeln und fitrbt sieh Imi 
H.-E.-Fitrbung dunkelrot. Aueh in den Lieht.ungen der kMnen Bronchien. deren 
Epithel hgufig fehlt, sind diese grol3en Zellen naehweisbar (s. A}~h. 1). Die gew6hn- 
lichen Exsudatzellen. wie I, eukocyten und Lymphoeyten, treten an Menge hier 
und in den Alveolen v611ig zurflck. Nur an ganz vereinzelten Stellen ent, halten die 
Alveolen neben den besehriebenen Zellen reichliehere Leuko,:yten. In den Alveolar- 
w~inden selbst sind Grulcher-Zellen nichl, n~eliwei~b~r. 

Abb.  1. L u n g e  m i t  Gaucher.Zcllen in den  Alve~den u n d  in  e inen l  k !e inen  B r o n v h u s  thl .  
21[,dt,,ry-Fiirbunff. Wei~gr. :l:~01~fach. 

DaB r in der Lunge vot 'kommen k6nnen,  geht aus 
iBeobachtungen im Schrif t tum (Merklen, Hdrner und  ~Varter 11) hervor,  
bei denen im Sputum Gauche, r-Zellen nachweisbar  waren. Es ist auch 
nieht  anzunehmen,  dal3 in solehen F/illen nu t  das lymphat isehe Gewebe 
im Bereiehe der Lunge im Sinne des Morbus Gaueher umgewandel t  war, 
wie 3t:qer.s t~. es in seinem Falle naehwies. In  diesem Falle fehlten a.ufler- 
dem die Gauche.r.Zellen im Sputunl .  Zehnder is hal5 in einem Falle (l~'all 1, 
10j/ihriges M~dehen) r6ntgenologiseh eine Verdiehtung des Lungen-  
gewebes beobaehteg und  auf eine Inf i l t ra t ion mit  Ga,~ch.er-Zellen zuriick- 
geftihrt (kein Auswurf). 

Oberling und Worb~ger la sowie Ham.perl a und  Donat iv haben ganz 
entspreehende histologisehe Befunde an den' Lungen  erhoben wie wit. 
Sie n a h m e n  an, dal3 diese in cien Alveolen l iegenden Zellen die G'a~tcher- 
Substa.nz ent.h~dten, also als Ga.ucher-Zellert zu bezeiehnen sin& Jedoeh 



Ein weiterer Fall wm Morbu.s Gaucher beim S/iugling. 729 

w~r der Beweis daf{ir allein dutch den histologischen Befund nieht 
v611ig erbraeht.  In unserem Falle koimte yon KIeuk-'a eine groge 
Menge des ffir 31. O~meher eharakteristisehen Lipoids (0,20g aus l i b  g 
Frisehsubstanz und 20,5 g rlTroekensubst, anz) bei der ehemisehen Unter- 
suehung nachgewiesen werden. Dies seheint mir den endgfiltigen 
Beweis zu liefern, dal3 in den groBen Zellen der Alveolen beim Morbus 
O~meher die Ga'ucher-Substanz gespeicher~ ist. 

A h b ,  2. Ga~teher-Zellen irt Lungena l~~  3[allor~.l-I:'iivbtlng. Vel~.4i', S00fach .  

Der klinisehe Verla.uf des Morbus Gaueher beim Sgugling ist dadureh 
atts gezeichnet., (htg die Kinder ~ieh in den ersten 3[onaten gewShnlieh 
nor~na.[ entwiekeln, daf3 (hmn ~ber, wie autch in unserem Falle, sieh 
Sti~rungen yon seiten des Zentralnervensystems zei~en. Man findet 
Opistothonus, hypertonisehe Muskelstarre, Augenmuskelst6rungeu, Dvs- 
phagie, Trismus, Atmungsst/~rungen. In  unserem l%.lle war der Opistho- 
tonus im Alter yon 3 Monarch das erste Sympt.om. Sp/iter kamen At- 
mungsst6rungen, eudlich Tr'ismus und Sehlingbesehwerden hinzu. Der 
Augenhintergrund war ohne krankhaften Befund und aueh die histo- 
logisehe Untersuchung des Auges ergab keine Besonderheigen. 

Da nut  beim Sauglingsgaucher (ler~rgige nervgse Sg6rungen auf- 
treten, lag nahe, anzunehmen, dab der Aufbau des Gehirns im Gefolge 
dieser Erkrankung leide. Dutch ehemische Untersuehungelt all Ge- 
hirnen yon waehsenden Tieren und 3Iensehen ist bekannt, dal3 im Gehirn 
yon Neugeborenen die Cerebroside sehr sp/~rlieh sind und im S~uglings- 
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alter nur langsam angebaut werden, w/ihrend die Cholesterinfette und 
vor allern die Phosphatide viel sehneller ihren vollen prozentualen Anteil 
erreiehen i,. ia 

T r o p p  l ,  nahm an, dab die Cerebroside in der Milz, wo sic aueh beim 
normalert Tier in kleinen Mengen naehzuwei,~en sind, und im iibrigen 
RE8 gebildet und yon da dem Gehirn zugefiihrt werden. Beim Morbus 
Gaueher soil eine Unfihigkeit des RES bestehen, die Substanzen abzu- 
geben. Deshalb mtisse im Gehirn ein Mangel eintreten, der dann zu 
bestimmten StSrungen fiihre. 

A b b .  3 . . \ u ~ s r  a.ns de r  Bvfieke.  17nlei~r (4t lngl ienzelh.u  (:1) und  Gl i : t , t r a l lvhwe~ 'k  
Ov). Kl '~!sylvioh. t t .  Vergl ' .  :~{mfaoh. 

�9 ';chmigz 1, h~t, auf diesem Gedanken ful3end, bei jungen Hunden die 
3lilz entfernt und festgestellt, dab zwar hiernach eine Versehiebung in 
den Lipoiden des Oehirns eintritt, abet eher im Sinne einer Steigernng 
der Cerebrosidablagerung und Phosphatidablagerung und einer relativen 
Verminderung des Oehaltes an Oholesterinfetten. Kle~zk 5~ hat grSBere 
Teile unseres Gehirns, (l~ts wenige Stunden in Formalin gelegen hatte, 
untersueht und konnte weder Vermehrung noeh eine erhebliehe Ver- 
minderung der Cerebroside feststellen. 1,2% der Troekensubstanz des 
Oehirns unseres 8 Monate alten Kindes bestanden aus Cerebrosiden, 
wghrend Schuu: ir la~s  bei normalen Neugeborenen 0,05~163 bei 13 bzw. 
14 3Ionate alten normalen Kindern 1,5% bzw. 2,7% fan& Die einzige 
Versehiebung, (tie Kle~tk ~,b in unserem Falle auffiel, war eine Verminde- 
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rung des Phosphatidgehaltes, (lie jedoch dutch (tie Formalinfixierung 
bedingt sein k6mlte. 

In  unserem Falle spraehen die ehemisehen Befunde also nieht fiir (lie 
oben erwghnte Hypo the~ .  Die histologisehe Untersuchung des Gehirns 
war insofern wichtig, als Oberlimd lmd Worling. er ~ und besonders Linda~, lo 
beim Sguglingsgaueher Veriinderungen an den Ganglienzellen feststellen 
kmmt.en, ghnlich wie bei der Nie.man,~-Picksehen Krankheit .  also eine 
Aufblghung der Ganglienzellen dutch die Einlagerung einer Substanz, 
die fs der der Ga~,cher-Zellen entspraeh. .Ki~hne 7 land derartige 

Abl) .  4. Aus  d c m  Nuele t l s  d e n t a t u s ,  l_ 'n terg 'ehemte  Gan:~l ienzel len if/) u n d  g e w u c h e r t e  
Glia  (u'). l , [ , re.sylvi , lct t .  Vc rg r .  31"lllfaeh. 

Aufblithungen in seinem Fall nicht, dagegen Vergnderungen im Sinne 
der ehronisehen Ganglienzellerkrankungen Xia.sls in (];roghimu'inde, 
Stammknoten,  Mitgelhirn und Kleinhirn. 

In unserem FMle waren ebenso wie in dem KiJh~es unspezifische 
(langiienzellver~i.nderungen, zum Tell im Sinne einer Schrumpfung, 
h'aufiger abet im Sinne der sehweren Oanglienzellerkrankung Xi.~.sls. 
die his zu v611igem Untergange fiihrt, zu finden. In der GroI3hirnrinde 
und in den 8tammknoten waren diese Veritnderungen nieht sehr erheb- 
lieh. Sie betrafen hier nut  vereinzelte GanglienzeIlen, die ztl.m Tell 
im ZusLand der Sehrumpfung und AuflSsung sieh befanden, wobei man 
oft deutlich Neuronophagie beobaehten konnte. Ausgedehnte Unter- 
ggnge mit Cliazelh~nleherungen und Ausbildung eines Gliastrauehwerkes 
waren besonders in den Kernen der Briieke (s. Abb. 3) im Olivenkern 
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und im Nucleus dentatus zu linden. Im letzteren waren iiberhaupt 
nur noeh ganz spgrliehe Ganglienzellreste erhalten (Abb. 4). Die Purkin]e- 
Zellen zeigten nur leiehtere Schrumpfungserseheinuengen. Die Zellen 
des Riiekenmarkes waren noch frei. ])ie noch erhaltenen Ganglienzellen 
zeigten in allen Teilen des Gehirns ein oft merkwiirdig hyalin aussehendes 
Prot, oplasma, was aueh Ha,mperl a in seinem ]~'alle auffiel. 

AuBer diesen unspezifisehen Vergnderungen waren aber im Gebiet 
der Stammknoten, wenn aueh nttr vereinzelt, deutliehe Speieherungs- 
erseheinungen an grSl3eren Ganglienzellen zu erkennen (s. Abb. 5 und 6). 

_~.hb. 5. ) , u s  , lcn ~I .9 .nnnknoteu .  I ;ar lg l i r .nzel lcn rail:, v e r k l u m p t e m  "I ' iaroid.  l 'alldat.iindilzt!nl 
K e r n  un,1 Speicherun~"  e i n e r  k S r n i g e n  8 u b s t a n z  (s). Kre sy lv io l e t t , .  Vc r~ r .  65t~fach.  

])er Kern war an den Rand der Zelle gedr/ingt, und vielfach gesehrumpft. 
])as Tigroid war am Rande der Zelle verkhunpt. Daneben fanden sieh 
~riSgere Vakuolen, vor allem am Rande, (lie eine Auflockerun~ und un- 
seharfe ]~egrenzung des ZeIleibes verursaehten. In der Mitre dieser Zellen 
fand sieh eine kSrnige Masse, die fgrberiseh g~nz der Gaucher-Substanz 
entspraeh, vor allem keine Lipoidfgrbung gab. In anderen Zellen in der 
Umgebung der gesehikierten waren die gleiehen VerkIumpungs- und 
Aufl6sungserseheinungen naehzuweisen. Es fanden sieh Vakuolen im 
Protoplasma, Verklumpungen des Tigroids; jedoeh war eine deutliehe 
Speieherung nieht wahrzunehmen (Abb. 6a). In den Gliazellen nirgends 
M l ~ t  ,',peiehert *'e- 

Wir fanden also am Gehirn unseres Falles die beiden im SehriI'ttum 
gesehilderten Ver/tnderungen nebeneinander. Allerdings standen die 
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Vorg/tnge im Sinne der eilffaehen Ganglienzellsehrumpfung bzw. der 
sehweren Ganglienzellerkrankung bis zu vSlligem Untergang ganz im 
Vordergrunde. Speieherung war mlr in einzelnen Zellen zu bemerken, 
die daneben weigere Zeiehen der Seh/tdigung boten. Bei diesem Befunde 
ist es nieht verwunderlieh, dab ehemiseh eine Vermehrung der aaucher-  
substanz im Gehirn nieht naehweisbar war. Den Beweis, dab die ge- 
sehilderten Oanglienzellen etwa die Gauehersubsganz speieherten, k6nnen 
wir deshalb nieht ffihren. 

Vielleieht ist (las Alter, das der Sgugling erreieht, wiohtig dMiir, 
welehe der beiden gesehilderten Veris vorherrseht.  Der S.aug- 
lin~ Lindaus  ~o war immerhin 14: 3lonate alt ,~eworden w/ihrend der 

. k b b .  6. ~ ; aug l i cnze ,  l l en  ;tl, ls i | e l l  ?~ tgn l l l l k l l o lU l l .  [i.) ( ; e s e h r u n l l ) r t t ~  Z e l l c  m i t  v e r k l u l n p t e l K  
'l'igl'Oi(I. ! lIl l[  Zl l l l l  Te l l  v a k , m l i s i e r t e n  l>l 'o t ( ) l l | l t sm;t .  I{ t ' i l l e  ,~[)( '[( 'hertlll~. 1)) Z e I l e  rnil; a m  
]~.atlde v e r k h m ' ~ p t e m  Tigr , ) i ( l  m u l  S p e i t : h c r l m g  ( . iner  k i i ) 'n iwcn S u b s t a r l z  (s). c) Gro l~e  Z e l l e ,  
( ' b c T l f a l l s ) u i t ,  NI)e ichcrung"  (,s). Ti~rrl)hl  i n  Anfl i~sumZ.  S t a r k e  V a k n o l i s i c r t t n w  des  P r , ) to -  

])I&NIIlD.~ ~)Ill l{tt | l( |(! l~'lit /ll'l~t:haFf~-q ' l 'e ' . . ' renmlnlr .  I { r e s y l v i o l e t t .  V( : rgr .  l l iOOf&ch. 

unsere sowie der .K6hnes ~ rim" S Monate alt war. Die F/~lle von OberIin!t 
rind Woringer la erreichten ein Alter yon l l  bzw. l Monat. Nur  in dem 
Fa.lle v(m LitMatt  waren reiehIiehe Speichecungserschehnulgen naeh- 
weisbar, wobei allerdings betont  werden muB, (tab chemische Unter- 
suehungen aueh der inneren Organe im F~lle Li~,daus nicht durehgefiihrt  
wurden. In  den Fgllen Oberlings waren w)r allem Ganglienzelldegenera- 
t.ionen und nur fragliche Speieherungen naehzuweisen; in miserere Falle 
herrschten ebenfMls die Degenerationen vor. K6hne konnr, e sehliel?lieh 
i iberhaupt keine Speieherung linden. An der weif3m~ 8ubstanz des 
Gehirns und des Riiekenmarkes waren in unserem Falle keine krank- 
haften Vergnderungen naehweisbar. Vor allem erwiesen sieh die Mark- 
scheiden bei alien Fgrbungen als vOllig in takt  und gut  entwiekelt. Es 
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best.and aueh keine Gliavermehrung,  ]~ettk )rnehenzellen w~ren nirgends 
Z l l  ,ehen. 

Fassen wit unsere Ergebnisse zusammen,  so miissen wit sagen, dab 
fiir die Hypothese,  tlal3 infolge der l~etention der ga.ucher-Sttbst.~mz im 
R E S  eine degener~tive Erkrankung des Gehirnes eintreten soil, ein 
positiver Beweis nieht mSglieh war. Die Cerebroside waren in unserern 
(-/aucher-Gehirn nieh'c vermindert .  Dies ist nieht so sehr verwunderlieh, 
wenn wir wissen, (tal~ es m~eh Entfernung der 3lilz beim waehsenden 
Tier nieht zu einer Verminderung, sondern zu einer Vermehrung der 
Cerebroside und. l)hosph~tide ties waehsenden (~ehirns kommt.  Aueh 
,.tie T~tsaehe, d~d3 der cerebrosidreiehste Tell des Zentralnervensystems 
das ]{.iickenmark ist (Sch,mit z'~) und dall dieses in den untersuchten 
F/fllen yon Morbus Gaueher immer versehout blieb, spri(:ht, dageszen 
da.13 die Zusammenhgnge einfaeh in einem )[.mael tier 6'a,lcher.Subst~ulz 
zu sue]leD, sin([. 

Aueh (tie neuesten t:hemisehen l . 'ntersuchungen an (;a'~r 
die Kle'nk 5a ~usfiihrte, spreehen nieht fiir die Trop'psehe Hypothese,  
sondern eher f/it eine allgemeine eellul'are St/3rung beim Morbus (~aueher. 
wie sie au,:h Letterer ~ auf Grund seiner Beobztehtungen angenommen hat. 
Kle,& konnte naehweisen, dab (lie Gaucher.Subst~ulz in der Milz beim 
Erwaehsenenc,~ueher ebenso wie in unserem KindeHall  nicht wie (ltts 

m 

(?er~sin des Gehirns Oataktose, sondern nur (}lueose enth/i, ll;, worauf  
schon Aghio.n ~ uncl Hallhtay und Mitarbeiter : hinwieseu. 

N~tt.h dieser Feststelhmg haben Klenk und Rennkamp ~ die Lipoide 
der normalen Rindermilz eingehend untersueht  und dabei unter ~mderem 
gefunden dal3 in deren Cerebrosiden Galaktose und Glucose im Ver- 
hgltnis 3 : 2  vorhanden sind. Bei der Gauchersehen Krankhei t  scheint 
nur ttas glueoseh~dtige Cerebrosid in grol3en Mengen gebildet oder ge- 
speiehert zu werden. Klenk 6 meint, dal3 unter Umstgnden  versehiedene 
Zella.rten der 31ilz fiir die Bildung tier versehiedenen Cerebroside ver- 
~mtwortlieh sein kSnnten, yon denen d~tnn nur eine beim 3[orbus Gttueher 
erkrankt  wgre. 

Aueh bez(iglieh der Art  ,ler eingebauten Fet tsguren unterseheiden 
sich die (erebroside des (7,einr' " 1as und der 3Iilz wesentlieh. In  unserem 
S/tuc*lhlesgehirn entspraeh dig Menge wie die Zusammensetzung der 
(.eiebroside der Sorm.  Jedenfidls fehlten grSbere Abweiehungen. Dies 
spricht, wie sehon oben betont, gegen die 7",'oppsehe Hypothese,  die {lie 
(_-4ehirnverS.nderungen bei S-a.uglingsgaueher einfaeh dutch einen 3fangel 
~m Cerebrosiden erklSrt. 

Aber auett die anatomisehen Befunde t~m Gehirn sind mit dieser 
, v  �9 , ~ { . 

Annahme nieht in I_ beremstunmun,z zu brinr Die (.erebr.)stde sind 
naeh den Angaben des Sehrifttums vorwiegend in (lie Marksubstanz 
des Gehirns eingebaut. Deshalb ist auch erkl/i.rlieh, dal3 sie bei ~Neu- 
geborenen noeh weitgehend fehlen, deren .'cLark noeh nieht gereift ist. 



Ein weiterer Fall yon 5lorbus Gaucher beim S/iugling. ~'~5io;_ 

Deshalb finder man sie in besonders grol3er Menge h~ dem markreiehen 
g~iekemnark. Erkrankt  sind abet beim S'augtingsgaueher nieht die 
Markseheiden, sondern die Ganglienzellen. Diese enthalten als Lipoide 
besonders cue Ganglioside (Klenk) ,  die allerdings mit  den Cerebrosiden 
ehemisch verwandt sind und aus ihnen dutch Einbau yon Zueker und 
Neuraminsaure hervorgehen kSnnen. Es wii~re deshalb vorst, ellbar, dab 
beim kindliehen Gaueher die Stoffweehse]st.;3rung such auf die Ganglio- 
side ausgedehnt ist in tier Weise, dal3 vielleieht ihre t~ildung irgendwie 
.~estSrt wird. Infolge dieses 3'Iangels kSnnte es zur Degeneration der 
Ganglimtzellen kommen. Die in einzelnen Zellen gespeieherte Substanz 
k6nnte Kerasin sein, dessen weiterer Aufbau zu Oangliosiden nieht 
m6glieh ist. 

DaB diese StSrungen nur beim 8it, tgling auftreten, k6nnte au{ der 
gleiehen Linie wie die Tatsaehe liegen, dab nut  beim Situgling r 
Zellen im Thynms, in den Tonsillen, den lymphatisehen Apparaten des 
Darmes, den Nebennieren beobaehtet werden. Weitere I"ortsehrit.te 
werden in der Erkenntnis der Stoffweehselst6runge~t beim Morbns 
Gaueher wohl nut dureh die genaue Analyse neuer F/tile unter enger 
Zusammenarbeit  der Chemike.r und Morphologen erzielt werden k6nnen. 

Zllsalnlnen[asSUll~. 
1. Es wird ein weiterer F~dl wm Morbus (;aueher beim Sii, ugling 

bcschrieben, der unter ecrebrMen Erseheimmgen im 8. Lebensnnmat. 
starb. 

2. Die Untersuehung der Organe ergab das typisehe Bild dos S/iug- 
tingsgaueher mit Ga~tcher-Zellen nieht nut in Milz, Let)er, Lymphknoten 
und Knoehenmark, sondern aueh im Thymus,  in den Tonsillen, den 
lymphatisehen Apparaten des ])~mnes, der Nebennierenrinde und be- 
sonders in der Lunge. 

3. In den Lungen wurde dureh ehemk, ehe Untersuehung eine erheb- 
liehe ~Znhiiuflmg yon Ca.uche~'-Substanz gefun(ten (Klen, ke ",a) und da- 
dutch der sichere Naehweis erbraeht, da3 die in den Alveolarzellen ge- 
speieherte Substanz tats/iehlieh die Ua'ucher.Substanz ist. 

4. Im  Gehirn waren in erster Linie degenerative Ganglienzellver- 
ttnderungen vorwiegend im Gebiet der Briicke und des Kleinhirns, abet 
tmoh in der GroBhirnrinde und in den Stammknoten vorhanden; daneben 
fanden sieh aber vereinzett Speieherungen einer k6rnigen Substanz in 
Ganglienzellen vor allem tier St~m~mknoten. 7Die chemische Untersuehung 
des Gehirns, (tie yon KIenk :,a ausgefiihvt wurde, ergab weder eine Ver- 
minderung noch eine Vermehrung der Cerebroside gegeniiber gehirnen 
normaler, gleiehaltriger Kinder. W;ihrend im Gehirn das normale, 
galaktosehaltige Ker~sin gefunden wurde, wurde in den anderen chemisch 
untersuehten Organen (Milz, Leber, Lunge) ein glueosehaltiges Cere- 
brosid naehgewiesen. 
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7;.~6 E. Schai rer :  E in  weita, rer Fal l  yon  Morbus  Gauche r  bc im SS.ugling. 

5. D i e  g e s e h i l d e r t e n  B e f u n d e  m a e h e n  d i e  v o n  Tro~pp a u f g e s t e l l t e  

I t y p o t ,  h e s e  f i b e r  d i e  U r s a e h e n  d e r  c e r e b n d e n  S t 6 r u n g e n  b e i m  S / t u g l i n g s -  

g a u e h e r  u n w a h r s e h e i n l i c h .  V i e h n e h r  s e h e i n ~  d e r  M o r b u s  C a u e h e r  ( l u r c h  

e i n e  ~mf v i e l e  Z e l l a r t e n  a u s g e d e h n t e  M l g e m e i n e  S t o f f w e e h s e l s t / S r u n g  

b e d i n g t  z u  s e i n .  
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