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Histoehemische Untersuchungen fiber die ,,basophile 
Substanz" der Skeletmuskulatur bei Glykogenose 

Von 

RALF SCHNABEL 
Mit 2 Textabbildungen 

(Eingegangen am 29. Miirz 1958) 

Bei der seltenen neuromuskul~ren (myatonen) Form der Glykogen- 
speicherungskrankheit wurden yon GONTEE~, CLEMENT U. GODMA~, 
SELBERG (1, 2), CJ~ILDS U. Mitarb., ZELLWECER, DARK U. A~g HAIDA~, 
ZELLWEGER und SCnNABV~L (1) ,,basophile Substanzen" (BS) in der quer- 
gestreiften Muskulatur beobachtet.  Es h~ndelt sieh um eigenartige, in 
der Muskelpathologie ansonsten nicht bekannte, granul~re, stark baso- 
phile Massen, die zusammen mi t  dem Glykogen in den vakuolig degene- 
rierten Muskelfasern abgelagert sind. I m  Myokard wnrden diese Sub- 
stanzen bisher nur yon ANTO~'OL, BOAS, LEVISON u. TUCI4MAN bei diffuser 
Herzmuskelglykogenose festgestellt. Bei einem weiteren, wegen der 
fehlenden Uberprfifung des Nervensystems schwer ldassifizierbaren Fall 
yon WOLF~ t ra ten sie in der glykogenspeichernden Zungen-, Hals- und 
Zwerchfellmusknlatur auf 1. 

Uber die Morphologie der glykogendegenerierten Muskulatur haben 
bereits Gt)NTItER, SELBERG (1), CLEMENT 11. GODMAN und ZELLWEGEI~, 
DARK U. ABU HAIDA~ ausffihrlich beriehtet. Auf die stoffliche Natur  
der BS sind dagegen nur SELI~ERG (1) und spi~ter DA]CK (bei ZELLWEGER, 
DA~K u. ABU ttAIDAR) ns eingegangen. Die Befunde wurden jedoeh 
nicht fibereinstimmend beurteilt. Wghrend SELSE~G (1) die BS als 
Mucoproteide bezeiehnete, kam DARK nach griindlichen histochemischen 
Untersuehungen zu dem Schlu~, dal~ ein mit  Protein verbundenes 
saures Mucopolysaccharid vorliegt. 

Es ersehien daher berechtigt, an einem eigenen Fall yon neuromusku- 
ls Glykogenose (Sc~I~A]3EL, 1) das histoehemisehe Verhalten der BS 
erneut zu iiberprfifen. Neben bekannten nnd bew/ihrten histoehemischen 
VeIfahren wurden das Aldehydfnchsin (GoMoRI-GABE) ohne Voroxy- 
dation und der jfingst eingeffihrte basische Kupferphthaloeyaninfarb- 
stoff , ,Astrablau" (Bayer) mit  herangezogen. 

1 Die Originalarbeit yon HuMpn~]~Ys u. KATO enth~lt entgegen den Angaben 
yon CLEMENT U. GOD~A~ und ZELLW~G]~ keinen eindeutigen Hinweis auf die BS. 
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Material und Methodik ~ 
Material. Intercostal- und 0berschenkelmuskulatur eines Falles yon neuro- 

muskuli~rer Glykogenose (Su 76/56). Kontrollversuche: Hyaliner Knorpel, 1Xabe]- 
schnur, Mastzellen, Glykogenoseleber, Niere und Thymus. 

Vorbehandlung. Fixierung mit neutralisiertem Formalin, J~thanol oder Jores- 
seher Flfissigkeit. Gefrier-, Celloidin-, Paraffinschnitte (letztere auch eelloidiniert). 
Haupts~Lchlich wurden trocken aufgeklebte, formalinfixierte Paraffinschnitte be- 
nutzt. 

Chemische Extralctionsver]ahren 
1. Neutrale Hych'olyse 1/2, 2, 6 und 2r Std bei 370 C. S~lzsaure Hydrolyse (0,05 

und 0,1 n tIC1) 1/2, 2, 6 Std bei 37~ nnd 4 Std bei 64~ Alkalisehe Itydrolyse (0,05 
und 0,1 n NaOH)I/2, 2, 6 Std bei 37~ 0,85 %ige NaC1-LSsung 1/2, 2, 6 Std bei 37~ 

2.70 und 96%iges J~thanol bis 24 Std bei 37 o C. 
3. Methanol-Chloroform (1:1) 24 Std bei 60 o C. 

Enzymatische Extraktionsver[ahren 
1. Speichelamylase, l%ige hoehgereinigte Diastase (,,Merck"), 40 rain, 80 rain 

bei 37• 1 ~ C (s. RoM~m, LIpP). 
2. Testes-Hyaluronidase (,,Hylase", Asid-Dessau), Konzentration nicht unter 

0,5 mg/ml 0,85% NaC1, 1 und 3 Std bei 37 ~ C. 
Weitere technische Angaben fiber die histochemischen :Reaktionen sind aus der 

Tabelle auf S. 538 ersichtlich. 
Zur Erhaltung des metachromatischen Effekts der Thiazinfarbstoffe stellt der 

Sorbitsh'up (,,Merck") tin gut geeignetes EinschluBmittel d~r (CLEMENS, SGH~A~L, 
2). - -  Celloidin- bzw. celloidinierte Paraffinschnitte sind bei dem Hyaluronidase-, 
Diastase- und Aeetylierungsverfahren (McMA~us-CAso~) nicht brauchbar. 

Ergebnisse 
Die BS l~ssen sich mi t  H~nmtoxy l in  (Abb. 1) oder Eisenh/~matoxy- 

fin in  kr~ftigem F a r b t o n  darstellen, w~hrend ftir die beiden Kompo-  
n e n t e n  der Az~n-Methode keine Mf in i t~ t  besteht.  E indeu t ig  negat iv  

Abb. 1. (PN r Zungengrund. XSrnige basophile Substanzen in unregelm/il]i~ verbreitete 
vakuolisierter Faser. Stadium III nach SELBERG. HE, Vergr. 425fach 

1 Den Firmen E. Merck-Darmstadt und Bayer-Leverkusen bin ich ffir die ~ber- 
lassung einiger chemiseher Substanzen zu besonderem Dank verpflichtet. 
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f~illt die Kossa- und die Thurn- 
bullblau-Reaktion aus. Weder 
mit der Molybdat-Methode 
(PEA~S~, SE~RA und Qu~raoz 
LoP~s) auf Phosphatgruppen 
noch mit dem Bleiaeetatver- 
fahren ( L I G L I E ,  M A C A L L U M )  a U f  

Sulfatgruppen habe ich ein posi- 
tives Ergebnis erzielen kSnnen. 
Jedoch wird an geeigneterem 
unfixiertem (gefriergetroekneten) 
Material und mit leistungs- 
f/~higeren Methoden die end- 
gS]tige Klgrung dieser beiden 
Befunde erforderlich sein. - -  
Uber alle weiteren Verfahren 
unterriehtet die Tabe]le. 

B e s l ~ r e c h u n g  

Die histochemische Analyse 
zeigt in Ubereinstimmung mit 
D ~ K ,  dal~ sieh die BS der 
glykogendegenerierten Muskula- 
fur  in vielen Punkten wie ein 
saures Mueopolysaeeharid ver- 
h/fit. Ihre enclgiiltige Einordnung 
und Benennung bleibt ]edoch ab- 
zuwarten. 1)as Substrat ist 
wasserempfindlieh, allerdings 
weniger labil als das Glykogen, 
leieht s/iurel6slich, resistent 
gegeniiber Fettextraktionsmitteln 
und frei yon Lipiden. Eine reak- 
tionsf/~hige Proteinkomponente 
konnte nieht nachgewiesen wer- 
den. Nit  den Mueopolysae- 
ehariden, Mac| nnd Glyko- 
protoiden stimmt die relative 
Diastasefestigkeit fibereiu. Die 
]~S widersteht aueh der enzy- 
matisehen Wirkung yon Testes- 
Hyaluronidase, wie es yon den 
epithelialen, sauren Mueopolysae- 
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chariden bekannt i st. Zur Abgrenznng dienen ferner die hohe Basophilie, 
die Aldehydfuchsim und Astrablauaffinits sowie die relativ alkohol- 
resistente Metachromasie (Chromotropie). Die Methylcnblanbindefiihig- 
keit (,,methylene blue extinction", P~ARSE) als MaG ffir die Basophilie 
erlischt erst unter p~ 2,4. In diesem Zusammenhang sei betont, dai] 
DA~K auch durch I~ibonuc]ease (Brachet) keine Extraktion der BS 
erzielte. 

Mit der PJS-Technik erh~lt man eine mittelgradige positive Reaktion. 
Aueh bei dem kombinierten Astrablau-PJS-Verfahren t r i t t  die erstere 
Farbkomponente in dem resultierenden Misehton starker hervor (Abb. 2). 

A b b .  2. O b e r s c h e n k e l m u s k u l a t u r .  F a s e r q n e r s c h n i t t e .  Basophi le  S u b s t a n z e n  im Or ig ina l -  
p r ~ p a r a t  p u r p u r - v i o l e t t  gef~rb t .  K o m b i n i e r t e  A s t r a b l a u - P J S - R e a k t i o n .  Vergr .  105fach  

Die mit dem Acetylierungs- und Bromierungstest gewonnenen Ergeb- 
nisse sprechen daffir,odaB die positive PJS-Reaktion anf der Anwesenheit 
yon e-Glykolen beruht. Die BS lassen sich ngmlich nieht dureh Bro- 
mierung, aber in reversibler Weise dureh Acetylierung ffir die naehfol- 
gende Perjodsgure-Oxydation blockieren. - -  Auf einige Probleme so]l 
ngher eingegangen werden. 

1. Dem Astrablau (Bayer) kommt nach den Untersuehungen yon 
GEDICK (2) und PIoc~ eine hohe Selektivit/~t fiir einfaehe und komplexe 
saure Mucopolysaccharide zu. Wenn aueh fiber die Konstitution dieses 
Farbstoffes und das ehemisehe Prinzip der Anfi~rbbarkeit noch keine 
volle Klarheit  herrscht, so liegt doch die Annahme nahe, da$ die sauren 
Gruppen der Zellen und Gewebe ffir die Astrablauaffiniti~t verantwort- 
lieh sind. Daneben bleiben sterische Faktoren nicht ohne Einflu$ 
(PlOCH). - -  Auch bei den BS der ~uskula tur  wird durch die oxydative 
ZerstSrung (ttJO4) oder dutch die Acetylierung der Hydroxylgruppen die 
Anfi~rbbarkeit ffir diesen Kupferphthalocyaninfarbstoff nicht beein- 
tri~ehtigt. 
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2. Bemerkenswerterweise erziolt man aber selbst bei langen Zeiten 
keine Methylierung, die in Best~tigung der Befunde yon FISHER U. LILLIE 
und PIOCH bei der Knorpelgrundsubstanz odor den sauren Schleimstoffen 
ohne weiteres gelingt. So werden din'oh die Methylierung weder die 
Astrablauaffinit~t noch die Metachromasie der BS unterdriiekt. Die zur 
Zeit vorherrschende Meinung fiber den Meohanismus der Methylierung 
yon Geweben kann dieses Ph~nomen nicht erkl/~ren. Sie besagt, dab au6er 
dot Veresternng yon Carboxylgruppen auch die Su]fat- Und Phosphat- 
gruppen der Carbohydrate bzw. der Nuoleins~uren bloekierbar sind 
(FISHER u. LILLIE). Dagegen hat BooxJ an eindrucksvollen in vitro-Ver- 
suchen naohgewiesen, dab methy]iertes Chondroitinsu]fat seine chromo- 
tropen Eigenschaften beh/ilt. Weitere Befunde, die an methylierter Gela- 
tine, rnethylielten und nichtmethylierten Chondroitinsulfat-Gelatine- 
Gemischen gewonnen wurden, bekr~ftigen die - -  fibrigens schon bei 
FISHE~ n. LILLIE erSrterte - -  Hypothese, dal~ nur die Carboxy]gruppen 
der Proteine verestert (neutralisiert) werden. Daraus resultiert eine Zu- 
nahme der proteinischen positiven Ladungen, die nun mit den kationi- 
sohen Farbstoffmolekiilen erfolgreioh um die negativen Ladungen 
( - -OS020H,  --OP0(OH)2 ) d e r  prosthetischen Gruppen konkurrieren 
und damit die Metachromasie nnterdrficken (BoolJ). 

Vorerst ein Wort zum Proteingehalt der BS. DARK~ der sich aller- 
dings nut  auf (die im Verg]eich zum normalen Muskel viol sehw~cher 
ausfallende) Mi]lonsche Probe stiitzte, schlo6 auf ein mit Protein ver- 
bundenes sautes Mucopolysaceharid (,,acid mucopolysaooharide in 
association with protein", pg. 723). Wir erhielten mit der Ninhydrin- 
Schiff, der Tetrazonium-Kupplungs- und der Millonschen Reaktion kein 
positives Ergebnis. Nur be ider  Xanthoprotein-Probe t ra t  eine angedeu- 
tete Gelbf/irbung auf. 

Die fehlende Methylierbarkeit der BS spricht einmal dafiir, dab ihre 
negativen Ladungen nieht oder zumindest nicht ausschlie$1ieh auf 
COOH-Gruppen beruhen kSnnen. Zum anderen sehen wir einen in- 
direkten Bowels fiir die in jfingster Zeit wieder durch BOOlJ ver~retene 
Auffassung, naeh der die Metachromasie durch die Methylierung der 
Proteine und nicht der Sulfat- oder Phosphatgruppen unterdriickt wird. 
Nach dieser Deutung bleiben die BS wegen des Fehlens einer (reaktions- 
f/~higen) Proteinkomponente fiir die Methylierung unangreifbar. 

3. Dureh das Aldehyd]uchsin (GoMoI~I, GABS) werden die BS intensiv 
angefi~rbt. Sehon bei kurzer (2minfitiger) l~/~rbedauer mit der friseh 
angesetzten L5sung erreicht man ohne vorhergehende Kaliumper- 
manganat-Sehwefels/iure-Behandlung eine kriiftige selektive Darstellung. 

Ffir diesen positiven Ausfall der Aldehydfuehsin-F/~rbung mit den 
lipid- und hSchstwahrsehoinlich auch proteinfreien BS werden yon 
uns ausschlieBlieh negative Ladungen (saure Gruppen) verantwortlich 
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gemaeht, da sich das Substrat ohne oxydierende Vorbehandlung Schiff- 
negativ verh/ilt. )/[it Perjods//ure wird nut  eine angedeutete Farbver- 
tiefung fiir Aldehydfuehsin erzielt. Dies kSnnte darauf beruhen, dab nut  
wenige, nieht gebundene benachbarte Hydroxylgruppen ffir die Oxy- 
dation zur Aldehydstufe vorhanden sind. Die verh//ltnism/iBig schwaehe 
PJS-Reaktion,  die kr~ftige Metachromasie mid der hohe Basophiliegrad 
spreehen im gleichen Sinne. - -  In einer erst kfirzlich ersehienenen Mit- 
teilung betont G~AVMA~N die gute DarstellungsmSgliehkeit saurer 
Mucopolysaceharide mit der Aldehydfuchsinf/irbung ohne Voroxydation. 

4. Die BS haben in fixierten Schnittpr/~paraten eine kSrnig-kriimelige 
bis klumpige Besehaffenheit (Abb. 1), wie dies auch friihere Untersucher 
feststellten. Faserige, filz- oder netzartige Substanzen kommen nicht 
vor. Es handelt sich zweifellos um nieht prgexistente, artefiziell ver- 
grSberte Strukturen, die dureh die Fixierung und Einbettnng ent- 
stehen. 

Interessanterweise hat SCmUIDT-MATT~IESE~ erst kiirzlich an rein dargestellten 
Mueopolysacchariden und Nabelschnur-Gewebsschnitten gezeigt, dab offenbar yon 
der Artefaktstruktur auf den w/ihrend der ~ixierung herrschenden aktuellen Poly- 
merisationsgrad geschlossen werden kann. Hochpolymere Mueopolysaeeharide 
fielen in fibrillgrer, filzig-netzartiger Form aus, wahrend mittelpolymere Stoffe dutch 
grobe, k6rnelig-krflmelige Massen gekennzeichnet werden. Bei niedrigem Polymeri- 
sationsgrad traten dagegen strukturlose, mit entsprechenden histoehemisehen Re- 
aktionen nur zarthomogen anfirbbare Produkte auf. 

Uber die genaue chemische Konsti tut ion und den Entstehnngsmodus 
der BS k6nnen zur Zeit noeh keine Aussagen gemacht werden. Beim 
jetzigen Stand der t~orschung empfiehlt es sieh nicht, bereits yon einem 
,,muskulgren sauren Mucopolysaeeharid" zu sprechen. Itierzu w/~re der 
Naehweis "con Aminozuckern (Ghcosamin usw.) erforderlich, die defini- 
tionsgem/ig diese Stoffklasse charakterisieren. Wit haben uns zun/ichst 
die Vorstellung gebildet, dab ein yore Glykogen abzuleitendes, unter 
pathophysiologischen Bedingungen angeh/iuftes, phosphoryliertes Poly- 
saccharid vorliegt. 

Von der endgiiltigen Abkliirung der zuletzt angesehnittenen Probleme 
sind tiefere Einblicke in den gest6rten Kohlenhydratstoffwechsel des 
glykogendegenerierten Muskels zu erwarten. 

Zusammenfassung 
Bei der neuromuskuls (myatonen) Form der Glykogenosen zeigen 

die schwer degenerierten quergestreiften Muskelfasern eine spezifisehe 
intravaeuol/~r eingelagerte, kSrnig-kriimelige ,,basophile Substanz" (BS), 
dig sich in Ubereinstimmung mit DARK in vielen Punkten wie ein/reies 
sautes Mucopolysaccharid verhdilt. Das wasser- und besonders s~ure- 
empfindliche Substrat ist lipid- und sehr wahrseheinlich aueh protein- 
frei. Diastase- und Hyaluronidase-Extraktion bleiben erfolglos. ~Iit der 
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P J S - ,  A s t r a b l a u - ,  Hale-  u n d  Aldehydfuehs in -Methode  (ohne Voroxy-  
da t ion)  i s t  d ie  BS  gu t  da rs te l lba r .  Sie weist  eine krMtige,  r e la t iv  alkohol-  
best/~ndige Me taeh romas i e  auf. Die Methy lenb laub inde fah igke i t  (MBE, 
PEA~SE) er] iseht  e rs t  un te r  PH 2,4. Die As t r ab lau -  und  Aldehydfuchs in-  
aff ini t / i t  sowie die bemerkenswer te rweise  n ich t  zu erzie]ende Methy-  
] ierung sind un te r  anderem Gegens tand  einer  ausf i ihr l ichen Diskussion.  - -  
U b e r  die genaue ehemische K o n s t i t u t i o n  und  den  E n t s t e h n n g s m o d u s  
kSnnen  vorers t  keine Aussagen gemach t  werden.  

Summary  

In the neuromuscular (myatonic) type of glycogenosis the degene- 
rated muscle-fibers contain in vacuoles a granular,,basophilic substance" 
(BS), behav ing  in  m a n y  po in t s  like a /tee acid mucopolysaccharide 
(DxR~). The water-  a n d  acid-soluble  subs t r a t e  is free f rom l ipids  and  
v e r y  p r o b a b l y  free f rom p ro te in ;  ex t r ac t i on  wi th  d ias tase  a n d  hya luroni -  
dase is wi thou t  effect. W i t h  the  per iod ic -ac id  SCH~FF, As t ra -b lue ,  
HALE a n d  a ldehyde- fuchs in  m e t h o d  (wi thout  p r e l i m i n a r y  oxida t ion)  
the  BS  is well demons t rab le .  I t  shows a strong,  r e l a t ive ly  a lcohol- fas t  
me tach romas i&  The dye -b ind ing  capac i ty  for me thy lene  blue (MBE, 
PEARSE) d i sappea r s  a t  Pl~ 2,4. The As t ra -b lue  and  a ldehyde- fuchs in  
a f f in i ty  and  the  fa i l ing me thy la t i on ,  are discussed.  - -  The precise 
chemical  cons t i tu t ion  and the  m a n n e r  of origin of the  BS rema in  
unknown.  

Literatur 
A~TOPOL, W., E. P. BOAS, W. LEVISON and L. TUC~MAN: Cardiac hypertrophy 

caused by glycogen storage disease in a fifteen year old boy. Amer. Heart J. 20, 
546 (1940). - -  BooIJ, H. L.: Colloid chemical aspects of metachromasia (unpubli- 
ziertl); fiir Acta physiol, pharmacol, necrh vorgesehen. CmLDS, A. W., 1%. F. 
CI~OSE and P. H. HENDERSON: Glycogen disease of the heart. 1%eport of two cases 
occurring in siblings. Pediatrics 10, 208 (1952).--CLEmEnS, H.J. : Karion ,,Merck"-- 
ein wasserl5sliches Einschlul~mittel in der histologischen Technik. Z. wiss. Mikr. 
61, 364 (1953). - -  CLEmEnT, D. H., and G. C. GODMAN: Glycogen disease resembling 
mongolism, cretinism, and amyotonia congenita. Case report and review of litera- 
ture. J. Pediat. 36, 11 (1950). - -  FISHER, E. R., and R. D. LILLIE: The effect of 
methylation on basophilia. J. Histoehem. Cytochem. 2, 81 (1954). - -  GABE, M. : 
Bull. Micr. apph (2) 3, 153 (1953). Zit. nach HARMS. - -  GEDIGK, P. : (1) Histochemi- 
sche Methoden. In: Biochemisches Taschenbuch, S. 855. Berlin-GSttingen-Heidcl- 
berg: Springer 1956. - -  (2) Uber neuc Farbeverfahren fiir Mucopolysaccharide und 
Phospholipide. Zbh allg. Path. path. Anat. 9~, 486 (1956). - -  GOMO~I, G. : Amer. 
J. clin. Path. 200, 665 (1950). Zit. nach P]~A~SE.- GRAUMANN, W. : Vergleichende 
Untersuchungen zur Frage der Spezifitat verschiedener Modifikationen der Poly- 
saccharid-Eisenreaktion. Acta histochem. (Jena) 5, 49 (1958). - -  GSNTHER, 1%.: 
Beitrag zur Kenntnis der Glykogenspeicherkrankheit. u Arch. path. Anat. 
304, 87 (1939). - -  HALE, C. W. : Histochemical demonstration of acid polysaccharides 

1 Fiir die Einsichtnahme in das Manuskript bin ich tterrn Prof. Dr. BooiJ- 
Leiden zu besonderem Dank verpflichtet. 



544 1~. SC~NXBEL: ,,Basophile Subs tanz"  der Skeletmuskulatur  bei Glykogenose 

in animal  tissues. ~Nature (Lond.) 157, 157 (1946). - -  HArMs, H. :  Ein  hal tbares 
Aldehydfuchsin nach Go•oRt. Lab. B1. 1954, H. 1, 7. - -  HU'MFRREYS, E., and 
K. KATO: Glycogen storage disease. Amer. J. Path .  19, 589 (1934). - -  LANGnANS, 
T~. : Ober  Glykogen in pathologischcn Neubildungen und  den menschlichen Ei- 
h~tuten. Virchows Arch. path.  Anat.  120, 28 (1890). - -  LILLIE, 1%. ]). : Histopatho- 
logic technic and  practical  histochemistry.  New York; Blackiston Comp. 1947. - -  
L~F,  W. : t t is tochemische Methoden. Miinchen: Oldenbourg 1954 (fortlaufend). - -  
MACALLVM, A. B. : Bei A. WELL, t t a n d b u c h  der biologischen Arbei tsmethoden (AB- 
DERH)~LDEI~), Bd. V/2, S. 449. Berlin u. Wien: Urban  & Schwarzenberg 1928. - -  
Mi~LI,E~, G.: ~ b e r  eine Vereinfachung der Reakt ion nach HALE (1946). Acta  histo- 
chem. (Jena) 2, 68 (1955/56). - -  I~IELSl~:S, N. A., H. OKK]~LS et C. STOCl~HOLM- 
BORRESEN: De~ection histochemique dn Glycog~ne. Acta  path.  microbiol, scand. 
9, 258 (1932). - -  P]~ARS]~, A. G. E. : Histochemistry.  London: J.  & A. Churchill 
1954. - -  PIOCH, W. : ~ b e r  die Darstellung saurer Mucopolysaccharide mit  dem 
Kupferphthalocyaninfarbstoff  Astrablau.  Virchows Arch. path.  Anat .  330, 337 
( 1 9 5 7 ) . -  ROMEIS, B.: Mikroskopische Technik. Mtinchen: Oldenburg 1 9 4 8 . -  
SC]tMIDT-M~TTmESEN, H. : Ein  Beitrag zur Bewertung der histochemischen Nach- 
weismethoden fiir saure Mucopolysaccharide. Acta histochem. (Jena) 4, 102 (1957).-- 
SCIINABEL, 1%.: (1) Ober  die neuromuskulare Form der Glykogenspeicherungs- 
krankheit .  Virchows Arch. path.  Anat.  831, 287, (1958). - -  (2) Karion ,,Merck" als 
Einschlu[~mittcl fiir die histoehemischen Jodreakt ionen.  Acta  histochem. (Jena) 
5, 225 (1958). - -  SELBERG, W. : (1) Zur Klinik und  Pathologic der Glykogenspeiche- 
rungskrankhei t .  Dtsch. reed. Wschr. 1952, 1020. - -  (2) Die Glykogenose des Saug- 
lings unter  dem Bride einer tSdlich verlaufenden cerebrospinalen Erkrankung.  
Z. Kinderheilk. 72, 306 ( 1 9 5 3 ) . -  SERRA, J.  A., u. A. QUEI~OZ LOFES: Port.  Acta 
biol. 1, 111 (1945). Zit. nach GEDIGK (1). - -  WOLFF, K. :  Beitrag zur Morphologie 
und  Chemie der Glykogenspeicherkrankheit .  Beitr. path.  Anat .  97, 289 (1936). --- 
ZELLWEGER, I t .  : Glykogenspeicherkrankheiten.  Dtsch. reed. Wschr. 1956, 1907. - -  
ZELLWEGEtr H., A. DAlCK and G. A. ABU HAIDAR: Glycogen disease of skeletal 
muscle, l~eport of two cases and review of li terature. Pediatrics 15, 715 (1955). 

Dr. med. I~ALF SCHNABEL, 
Oberarzt  am Pathologischen Ins t i tu t  der Medizinisehen Akademie 

Magdeburg, Leipziger StraBe 44 


