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Elektronenoptische Beobachtungen 
bei Speicherkrankheiten ~ 

Es  wird tiber die U l t r a s t r u k t u r  der  Speicherzel len in 
Milz und Leber  bei je e inem Fal l  yon  Morbus Gaucher und  
Niemann-Pick ber ichte t .  

Die  e rhobenen  t3efunde lassen un t e r  ande rem folgende 
Fes t s te l lungen  zu : 

(1) Die e lekt ronenmikroskopische  Unte r suchung  er laubt  
eine deut l iche Unte r sche idung  dieser beiden Krankhe i t s -  
bilder.  Sie h a t  also diagnost isehen Wef t .  

(2) Die Speicherzel len en tha l t en  im Cytop lasma  ab- 
norme Gebilde,  die als Speicherk6rper  bezeichnet  werden.  
Diese zeigen eine unterschiedl iche,  wahrscheinl ich  m i t  der  
ungle ichen chemischen Zusammense tzung  in Bez iehung  
s tehende  Ul t r a s t ruk tu r .  

(3) Es  f inden sich Anha l t spunk te  fiir die Annahme,  dass 
die Speicherung im Bereich der  Mi tochondr ien  beginnt .  

(4) In  den Zellen mi t  abnormer  Sphingomyel inspeiche-  
rung (Niemann-Picksche  Krankhei t )  weisen alle Mito- 
chondr ien  eine pathologische S t r n k t u r  auf  (Verkleinerung,  
diffus vers t / i rk te  Osmiophil ie ,  undeut l iche  Membran-  
zeichnung,  kngue la r t ig  angeordne te  Cristae), auch  die- 
jenigen,  die noch nicht  speichern.  

Die e lek t ronenopt i sche  Un te r suchung  v e r m a g  somi t  
S t6rungen  im Feinbau  der  Zellorganellen aufzudecken,  
die sich noch n ich t  im E n d r e s u l t a t  der  enzymat i sehen  
Fehl le is tung,  in diesem Fal l  der  Speicherung,  kundtun .  

Summary. Ul t ra s t ruc tu ra l  changes  in spleen and l iver  
in a case of Morbus Gaucher and Niemann-Pick are  dis- 
cussed. 

The  results  are :  (I) The Ul t r a s t ruc tu re  shows a d i s t inc t  
d i f ferent ia t ion  be tween  the  two diseases. (2) I t  seems t h a t  
s torage begins in mi tochondr ia .  (3) In  the  case of Morbus 
Niemann-Pick, all Mi tochondr ia  of s torage cells show an 
abno rma l  u l t r a s t ruc tu re  (d iminuat ion  in size, increased 
osmiophil ia ,  d isorder  in the  a r r a n g e m e n t  of cr is tae  and  
membranes) .  
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I Die Arbeit erscheint ausffihrlich an anderer Stelle. 

Sur l'ultrastructure de l'appareil juxtaglom~ru- 
laire du rein 

Dans  la r~gion du p61e vascula i re  des corpuscules  
r6naux,  on t rouve ,  r6unis sous le nora d ' appare i l  j u x t a -  
glom6rulaire,  des disposit ifs  sp~ciaux, ~ savoir  la macu la  
densa,  les cellules de Goormaght igh ,  les cellules 6pith6- 
lioides du segment  pr6glom6rulaire de l 'ar t6r iole  aff6rente ; 
cer ta ins  au teurs  y a jou t en t  les i lots cellulaires p a r a p o r t a u x  
de  Becher .  Nous  avons  6tudi~ au microscope 61ectronique 
(RCA, modble E M U  3C) ce t te  par t ie  du rein de que lques  
mammif~res  (souris, rats,  lapins, cha t  et  boeuf), enrob6 
dans  du m6 thac ry l a t e  et,  plus souvent ,  dans  du ves topa l  
W, e t a v o n s  obtenu les r6sul tats  que  nous allons r6sumer  1. 

Les cellules de la macula densa (plaque dense) mont ren t ,  
dans  leur par t ie  basale, des c y t o m e m b r a n e s  mod6r~ment  
d~velopp6es e t  assez i r r6gul i~rement  dispos~es, f o r m a n t  
avec  les loges cy top lasmiques  intercal6es un , l a b y r i n t h e  
basa l ,  (Figure 1), Les mitochondries ,  localis~es de prefe- 
rence dans  une s i tua t ion  c i rcum- et  supranucl6aire,  sont  
r e l a t i vemen t  pet i tes  et  peu fr~quentes.  L ' appare i l  de 
Golgi a une posi t ion infranucMaire.  Ces caract~r is t iques  
p e r m e t t e n t  de dis t inguer  les cellnles macula i res  des aut res  
cellules de la par t ie  contourn~e du segment  interm6diaire .  

1 0 .  BUCHER et E. REALE, Z. Zellforsch. 54, 167 (1961); Z. mikr.- 
anat. Forsch., 67, 514 (1961). 

Fig. 1. En haut et ~ gauche, reposant sur une membrane basale, deux 
eellules d'une rnaeuta densa avec leur labyrinthe basal. En dessous, 
un groupe de celtutes de Goormaghtigh, enehhss6es dans un lads de 
membranes intercellulaires, et ensuite la capsule d'un corpuscule 
r6nal. En haut et/~ droite, un noyau de Goormaghtigh avee l'espace 

p6rinuel6aire 61argi. Rein de souris. Grossissement 19200 lois. 

Fig. 2. A gauche, deux cellules 6pith61ioides avec les earaet6ristiques 
grains de s6er6tion. A droite, un corpuscule r6naI. Rein de souris. 

Grossissement 8100 fois. 


