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W~hrend in der 1Neurologie und Psychiatrie die Formen der Netzhaut- 
degeneration, die, wie die ,,Tay-Sachs'sche amaurotische Idiotie" und die 
Stock-Spielmeyer'sche ,,Famili~re anlaurotische Demenz" die Netzhaut 
in ganzer Ausdehnung befallen und stets mit schweren Hirnver~lderungen 
einhergehen, gut bekannt sind, haben bisher die Formen, bei denen allein 
oder wenigstens vorwiegend die ~aeulagegend befallen ist und bei denen 
nur unter gewissen Umst~nden auch psychische St6rungen vorkommen, 
weniger Beachtung gefunden. Es mag das zum Teil daran liegen, dass die 
VerSffentlichungen fiber diese Formen der E'etzhautdegeneration in der in- 
und ausl~ndischen Literatur zerstreut und zum Teil sehwer zug~nglich s[nd. 
Jedenfalls mSchte ich glauben, dass die bisherige Gleichgtiltigkeit gegeniiber 
diesen Formen nicht berechtigt ist und class sie das Interesse der Neurologen 
und Psychiater aus versehiedenen Grfinden verdienen. Zu diesen Grfinden 
mSchte ich die Tatsache rechnen, dass die mit psychisehen StSrungen einher- 
gehenden Formen neurologisch und psychiatrisch noch nicht geniigend 
untersucbt und klar gestellt sind und ferner den Umstand, dass sehr wahr- 
seheinlieh viele Fhlle mangels speziell darauf geriehteter Untersuchung noeh 
unerkannt sind. 

Es kann nieht genug betont werden, dass in manchen Fhllen, nament- 
lich in den Anfangsstadien die Ver~nderungen im Augenhintergrunde ausser- 
ordentlieh zarte sind und nur nach Erweiterung der Pupille und im auf- 
rechten Bilde festgestellt werden kSnnen. Be[ nnruhigen Patienten und bei 
vielen Kindern bleibt deswegen aueh niehts welter fibrig, als die Untersuchung 
nach Eintrhufelung yon Kokain und Einlegen eines Sperrers unter Fixation 
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des Augapfels s i t  Hilfe einer Fixationspinzette vorzunehmel~. Ja in man- 
chen Fgllen kommt man ohne eine kurze Narkose nieht aus. Als solehe 
geniigt al]erdings wohl immer Bin kurzer Aetherrausch. 

Ich hMte es ftir durchaus wahrseheinlich, dass die systematische Unter- 
suehung Mler Formen yon Demenz und Idiotie auf umsehriebene Vergnde; 
rungen in tier Maculagegend des Auges noch manches brauchbare ~aterial 
zutage fSrdern und noch manche ungeklgrte Frage zur LOsung bringen wird. 

Deswegen habe ieh auch geglaubt, dass es niitzlich ist, die bisher be- 
kannten, in der Literatur zerstreuten Tatsaehen einmal zu "sammeln und 
unter ttinzuftigung einiger neuer eigener Beobaehtungen zu verSffentlichen. 

Die Krankheitsbilder der bisher besehriebenen Fiille yon fasiligrer 
~aeuherkrankung sind ausserordentlieh mannigfaltig, sowohl in bezug auf 
das klinische Bild, wie auch in bezug auf die Entstehung, den Verlauf und 
vermutlieh auch die Aetiologie. Leber hat in seiner Bearbeitung der 5Tetz- 
hauterkrankungen im ttandbuche der Augenheilkunde (S. 1204--1210) all 
die verschiedenen Krankheitsbilder unter der Bezeichnung ,,Familigre 
Tapeto-Ret inMdegenera t ion  der 3[acu]a-Papil lengegend" zu- 
sammengefasst und gemeinsam abgehandelt. Es ist nun zweifellos niehts 
dagegen einzuwenden, dass Mle in der ~{aeulagegend sich abspielenden 
famili~ren Erkro~nkungen unter einem Namen zfisammengefasst werden, aber 
es ist meines Erachtens nicht mOglich, sie gemeinsam abzuhandeln. Denn 
abgesehen davon, dass sie familii~r sind and sieh in der ~acula, bzw. Papillen- 
gegend abspielen, besitzen sie kaum irgendwelche gemeinsamen Eigen- 
sehaften. 

Ieh hMte es deswegen fiir unbedingt erforderlieh, sie in verschiedene 
Gruppen zu trennen und jede C-ruppe fiir sich zu behandeln. Man kann 
zwanglos 4 Gruppen bildefi ._~ 

1. die ,,famili~re pr~senile ~aeuladegeneration" (Tay), 
2. die ,,famili~re honigwaben~hnliche ~Iaculadegeneration" (Doyne), 
3. die ,,familii~re angeborene Maeuladegeneration" (B e st), 
4. die ,,familii~re progressive Mae uladegeneration mit und ohne 

psyehische StOrungen". 
Die Bezeichnungen sind yon mir nach den hervorsteehendsten Sym- 

ptomen gewi~hlt, sie decken sich nut zum Teil mit'den ~Namen, die bisher in 
der Literatur tiblieh waren bz~. yon den Autoren selbst gew~hlt worden sind. 
Diese Namen sind bei den Ueberschriften der einzelnen nun folgenden Kapitel 
in Klammern hinzugesetzt. Bei der Be~zeichnu~g der einzelnen Formen habe 
ich stillschweigend vorausgesetzt, dass die Veri~nderu~gen ~ich nicht immer 
streng auf die l~aeulagegend zu besehr~nken bmuchen, sondern such die 
Umgebung der Macula und selbst der Papille in den Krankheitsprozess mit 
einbezogen sein kann. 
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1. Die ,,familiiire pr~isenile ~[aculadegeneration" Tay. 

(,,Tay'sche Chorioiditis" oder ,,Chorioiditis guttata"). 

Charakteristisch fitr die ,,famili~re pr~senile 5~aculadegeneration" ist 
das Auftreten heller Fleckehen in der Gegend der ?/[acula - -  und Papille bei 
mehreren Geschwistern jenseits des mittleren Lebensalters, aber noeh vor 
dem Senium. Neben den hellen Fleekchen kgnnen noeh strahlige Pigment- 
flecke in der Maeula auftreten. 

Die einzige Veriiffentlichung tiber diese Erkrankung stammt von H u t -  
ch inson  und Tay  aus dem Jahre 1875. Die Arbeit ist mir im Original nicht 
zuggnglich. Naeh Leber  (S. 1206) land sich die Erkrankung bei 3 Schwestern 
im Alter yon 40, 48 und 57 Jahren. 

Bei 2 yon den erw~hnten 3 Schwestern land sich ~usser den hellen Flecke~r 
an der Y[aeula eine unregehn~ssig begrenzte, strahlige Pigmentablagernng yon 
bli~ulichschwarzer Farbe zum Tell yon dariiberliegendem Bindegewebe verdeckt, 
die far den Ausgartg einer Blutung gehalten wurde. Hochgradige Sehst5rung mit 
zentralem Skotom. Bei der jiingsten Sehwester, wo ein solcher Herd noch fehlte, 
sehien der Prozess noeh jiinger zu sein; es fanden sieh zahllose runde, helle Fleck- 
chen, die der Hauptmenge naeh zu einem Papille und :~facula umgebenden Ring 
zusammengeddtngt waren: im aulreehten Bride sah man in deren Mitre zuweilen 
einen [eiaen Pigmentpunkt und den Rand 5fters yon einem schmalen Pigmentring 
umgeben, was sehr far die Anffassung Ms Drusen sprieht." 

Leider sind diese Angaben so kurz, besonders, was die Zeit der Ent- 
stehung und die FunktionsstSrungen betrifft, dass es Ifieht mSglieh ist, ein 
vollkommen klares Bild der Erkrankung zu gewinnen. 

Als ,,Tay'sehe Chorioiditis" oder zentrale ,,Chorioiditis guttata" sprieht 
S e h n e i d e m a n n  eine ~aeulaveri~nderung an, die er bei einer 30jghrigen 
Frau beobaehten konnte. Es handelte sieh in seinem Falle um eine beider- 
seitige Affektion, die dureh ein Oedem tier Naeula und Bildung gelblicher 
Plaques bedingt war. Ni~heres ist in dem mir zugi~ngliehen Referat leider 
nieht angegeben. Die Hauptsaehe, ob es sieh um ein familii~res Leiden ge- 
handelt hat, ist nieht erwi~hnt. Wenn die Erkrankung aber keine tamilii~re 
war, liegt nieht die geringste Veranlassung vor, sie mit dem yon Tay  1875 
besehriebenen famitiiiren Leiden auI eine Stufe zu stellen. Die Bezeiehnung, 
die S e h n e i d e m a n n  ftir seinen Fall gew~hlt hat, i~ndert an dieser Auffassung 
niehts. Denn Tay  hat in seiner VerSffentliehung 1875 noch eine ganze Reihe 
yon Fiillen angeftihrt, in denenes sieh nicht um ein familii~res Leiden ge- 
handelt hat, sondern um eine einfache Drusenbildung, wie sie naeh unseren 
jetzigen Kenntnissen bei Nteren Personen durehrms nieht selten vorkommt. 
Auf Grund dieser Fi~lle bezeiehnet man, wie es seheint, in den Li~ndern eng- 
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lisch sprectiender Zunge, jetzt jede Drusenbildung am hinteren ;Atigenpol 
als ,,Tay'sehe Chorioiditis"l). 

Wenn in der Tat jede Drusenblldung als ,,Tay'sche Chorioiditis" be- 
nannt wird, so ist es um so notwendiger, die famili~re Form durch cine be- 
son@re Bezeichnung hervorzuheben und es ersehien mir deswegen zweek~ 
miissig, dieser Form den Namen ,,famili~re pri~senile ~aculadegeneration" 
T a y ,  'zu geben. 

Damit ist zugleieh ausgesprochen, in weleher Zeit die Erkrankung zur 
Beobaehtung kommt. Dass das erst im relativ vorgerfickteren Lebensalter 
der Fall ist, dfirfte bei einem auf einer erblichen Anlage beruhenden Prozess 
zuniichst etwas merkwtirdig erscheinen. Wit haben abet ein ~hnliches Ver- 
halten bei gewissen Fiillen yon Retinitis pigmentosa. So hat N e t t l e s h i p  
(zit. yon L e b e r  S. 1130) eine Reihe yon Patienten mit Retinitis pigmentosa 
kennen gelernt, die ihm glaubhaft versieherten, dass sie bis zum Alter von 
50, 52, 57, 61 und 66 Jahren ganz gut gesehen und nicht fiber 5Taehtblind- 
heir mid sonstige Stbrungen zu klagen gehabt hhtten, und dass es erst in 
diesem Alter zur Entstehung der eharakteristischen Krankheitserseheinungen 
gekommen sei. Aueh diesen N e t t 1 e s h i p~schen Fhllen lagen erbliehe ~omente 
zugrunde. ' 

Natfirlich kann man bei derartigen F~llen den Einwand erheben, dass 
das Leiden doeh schon l~ngere Zeit bestanden haben kann, ohne dass die 
Patienten etwas davon bemerkten. Dieser Einwand liisst sich aber auch bei 
den F~tten yon ,,familiarer priiseniler ~aculadegeneration" maehen. Under  
!iisst sieh um so eher machen, well wir aus den kurzen Angaben Tay ' s  fiber 
die genaue Zeit der Entstehung des Leidens leider niehts entnehmen kbnnen, 
sondern nur wissen, in welchem Alter es festgestellt worden ist. 

Nervbse und geistige Stbrungen sind in der yon T a y  beschriebenen 
Famitie nieht erwi~hnt. Es finder sieh aber auch kein Hinweis darauf, dass 
au~ derartige Stbrungen fiberhaupt gefahndet worden ist. 

2. Die ,,famili~ire honigwaben~hnliche Maeuladegeneration" Doyne. 
(,,Honeycomb" or ,,family choroiditis" Doyne).  

Charakteristisch fiir diese yon D o y n e  im Jahre 1899 beschriebene 
Form ist folgendes: 

Das Leiden ist ein famili~ires - -  in der yon D o yn e beobachteten Familie 
waren yon 8 Geschwistern wenigstens 4 befallen - - .  Es entsteht in frtihester 

1) So erw~hnt Noyes (A Text book on diseases of the eye, 1New York 1896, 
S. 583) die Einteilung, die Hutchinson (Forms o~ Choroiditis. Ophthalm. RevieW' 
188.9) in bezug auf die Choroiditiden gegeben hat. Danach wird als eine besondere 
Gruppe die ,,senile zentrale Chorioiditis" angeffihrt und yon dieser besonders 
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Jugend. Es zeichnet sich aus durch das Auftreten bzw. Vorhandensein zahl- 
reicher weisser Fleeke in der C, egend der Papille und der ~Iacula. Diese 
Flecke sind so angeordnet, dass sie deIn Augenhintergrund ein ,,honigwaben- 
~thnliches" Aussehen verleihen. Die Fleeke vergr(issern sieh im Laufe der 
Jahre und k5nnen eine unregelm~ssige Pigmentierung annehmen. Das Seh- 
vermSgen ist zuerst gut, in fortgesehritteneren Stadien sinkt es. 

Ueber die Erkrankung hat Doyne  selbst im Jahre 1899 nur folgende 
kurze Angaben gemaetit: 

,,Die Familie besteht aus 8 Geschwistern (ein Kind ist tot), 5 haben sehleehtes 
Sehvermiigen. Ihr Vater und Vaters Bruder batten schlechtes SehvermSgen, ebenso 
die Grossmutter viiterlieherseits. 2 yon den Kindern dieser Generation haben 
angeblich sehleehtes SehvermSgen. Ieh habe 5 ~itglieder dieser Familie unter- 
sucht, sgmtlieh weibtich. Von diesen waren 4 erkrankt, eins nicht. Die Unter- 
suchung zeigt ein honigwabeniihnliehes Auitreten weisser Flecke, die fast aus- 
sehliesslich in tier Papillen- und Maeulagegend liegen. An einzelnen Stellen sind die 
Flecke frei yon Pigment. An anderen S~e]len linden sieh dieke Pigmentmassen." 

10 Jahre spgter stellte Doyne  dieselbe Familie noeh einmal in der 
Ophthalmologisehen Gesellsehaft in London vor und maehte bei dieser Ge- 
legenheit noch folgende erggnzende Bemerkungen (cf. L u t z  S. 702): 

,,Das Leiden entwiekelte sieh in friihester Jngendzeit, die Veriinderungen 
fanden sieh entweder in tier Nghe der Papille oder nut in der Macula, seltener in 
beiden Teilen, waren abet immer auf den hinteren Pol beschriinkt. Die Ver'gnde- 
rungen bestande~t in rundlichen Fleeken, die im mittleren Al~er grSsser wurden 
und die nachtriiglieh zu geringer Pigmentverschiebung fiihrten. Bei seinen Fgllen 
war der Visus im Aniang nicht sehwer geschadigt, erst sp~tter zeigte si.ch das Sinken 
der Sehsehiirfe gleiehzeitig mi~ dem Auftreten einer leiehten Optikusatrophie. Die 
*amiligre Augenerl~ankung stand in keinem Zusammenhange mit einer famili~tren 
Allgemeinerkrankung." 

Es ist bedauerlich, dass die Angaben Doyne ' s  so kurz sind, dass wir 
niehts Genaueres fiber die Zeit der Entstehung des Leidens, nichts fiber das 
Alter der Patienten, nichts Genaueres tiber die Vorfahren und nichts Ge- 
naueres fiber die FunktionsstSrungen, speziell das Gesiehtsfeld, den Farben- 
sinn und die Dunkeladalatation erfahren. Auch die Besehr}ibung des klini- 
schen Befundes ist-derart kurz, dass wir uns keine siehere Vorstellung yon 
dem ophthalmoskopischen Bilde machen kSnnen; wir dfirfen aber wohl 
annehmen, dasses dem Bilde entspricht, das H o l t b o u s e  und B a t t e n ,  
ferner B i e k e r t o n  bei 2 Patienten ge{unden und ebenfalls in den Verhand- 

erw~hnt, dass sZe in England nachT~W a r r e n T a y genannt wird. Aehnlich betont 
Treaeher Collins 1913, dass das ophthalmoskopisehe Bild, das nach allgemeiner 
Ansieht dutch die Bildung hyaliner Drusen entsteht, als ,T~y'seh~ Chorioditis '~ 
bezeiehnet wird. 
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lungen tier Ophthalmol. Ges. des Vereinigten KSnigreichs verSffentlicht haben. 
Von diesen beiden Fgllen finden sich Abbildungen in den Transact. of the 
Ophthalm. Soc. 1900, Bd. XX, Pl. 3, Fig. 2 nnd Fig. 1. . Von dem Falle 
yon t t o l t h o u s e  und B a t t e n  bringt auch Th. L e b e r  in seiner Bearbeitung" 
der Netzh-~uterkrankungen im tIandbuche ftir Augenheilkunde S. 1207 eine 
einfarbige Wiedergabe, die das Charakteristische der ,,honigwabenghnlichen" 
Augenhintergrundsaffektion sehr gut'erkenfien li~sst. Was die beiden Fglle 
im einzelnen betrifft, so will ich hier nur das Wichtigste kurz wiedergeben. 

Im Falle yon Hol thouse  und Ba t t en  handelte es sich am eine Frau, die 
im Alter yon 25 Jahren in eine Augenklinik in London aufgenommen wurde, weil 
sie angeblieh erst seit 4 Wochen einen Nebe] vor den Augen bemerkt hatte, der sie 
zeitweise an der Arbeit hinderte. 

Objektiv fanden sich zahlreiche weisse Flecke fiber den ganzen Fundus zer- 
streut, am zahlreichsten um die Maeula und die Papille. Die grSsseren Flecke 
batten einen 4real so grossen Durchmesser wie die grOsseren l~etzhautgefasse und 
die kleinsten stellten winzige runde Punkte dar. Keiner der Flecke war pigmentiert. 
In der lVfacula dagegen land sich eine pathologisehe Pigmentierungl). 

Die Sehseh~Lrfe war aber trotzdem normal. Angeblich war die Pat. epildptiseh. 
Lues und Tuberkulose waren nicht nachweisbar. Die Pat. war die jiingste vol~ 
24 Kindern, yon denen ausser ihr nut 3 am Leben geb]ieben waren. Die anderen 
waren frfih an einer ,,dunklen Gehirnerkrankung" gestorben. Es ist deswegen auch 
yon H. und B. daran gedacht worden, dass das Leiden mit der Retinitis pigmentos~ 
verwandt wgre. 

E i n  ganz ghnliches klinisches Bild zeigt der Fal l  yon B i c k e r t o n .  

' Auch hier fanden sich fast symmetriseh auf beiden Augen zahheiehe weisse 
Flecke im Fundus. Das Zentrum der Macula war frei, doeh ]agen neben dem Zentrum 
aber noch im Bereiche des gelben Fleckes, mehrere kleine Gruppen yon weissliehen 
Flecken. Es fanden sieh keinerlei Pigment~'erhnderungen. Die Sehsch~trfe war 
normal, der Farbensinn gut, das Gesichtsfeld etwas eingeengt. Der Erkrankte war 
ein junger Mann yon 29 Jahren. Von 9 Brtidern und Schwestern war nut eine 
Schwester am Keuchhusten gestorben, die iibrigen waren gesund, ebenso die Eltern. 

Charakteristisch fiir die F~lle yon t Io l tho~ l se  und B a t t e n  und B i c k e r -  
t o n ist das klinische Bild, das eine Unzalil yon weisslichen Fiecken zeigt, die irt 
ihrer Gesamthei t  durchaus ein ,,honigwabenhhnliches" Augsehen bieten. 
Bemerkenswert ist, dass in beiden Fgllen das Zentruln der Macula entweder 
far  nicht oder nut wenig gelitten hatte, denn d ie  Sehsch~rfe war in b-eidelt 
F~llen normal. Bemerkenswert ist ferner, dass in diesen beiden :F~llen ein 

1) So kann man iedenfalls den etwas unklaren Text nut anffassen: ,,The~ 
maculae weredark and had retini~l pigment cells on the surface. It had been 
suggested, that the maculae were only dark in contrast to the surrounding fundus, 
but a red light enabled the pigment cells to be more definitely made out." 
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familiares Auftreten der Erkrankung bei mehreren Familienmitgliedern nicht 
llachgewiesen werden konnte. Im Falle B i e k e r t o n  waren angeblieh 8 Ge- 
schwister gesund und nur eine Sehwester an Keuehhusten gestorben. Ira Falle 
H o l t h o u s e  und B a t t e n  dagegen k6nnen wir nieht ausschliessen, dass es 
sieh um ein familihres Leiden gehandelt hat, denn 20 Geschwister der Pa- 
dentin waren gestorben, und zwar in frfihem Lebensalter an einer , , dunk len  
G e h i r n k r a n k h e i t " .  Es ist durchaus nicht unmSglich, dass bei diesen 
Gesehwistern - -  wenigstens zum Tell - -  dieselbe Erkrankung der Augen 
vorgelege:) hat, wie bei der Patientin und dass sie bei ihnen nur frfiher aufge- 
treten ist und deswegen sich mit einer Hirndegeneration verbunden hat. 
Wir haben etwas durehaus hnaloges bei der noch zu besprechenden ,,fatal- 
l isten progressiven Maeuladegeneration" insofern, als bei spatem Auftreten 
der Erkrankung nur die Augen befallen werden, whhrend bei sehr frfihzeitigem 
Auftreten des Leidens auch das Him in Mitleidenschaft gezogen wird, was 
sieh in einer schnell zunehmenden Verbl6dung zeigt. 

Weiter seheint es aueh nieht ganz uninteressant zu sein, dass die Patientin 
yon H o l t h o u s e  und B a t t e n  angeblieh an E p i l e p s i e  litt, wenn auch die 
Frage nach dem Zusammenhange mit dem Augenleiden zun~ehst noeh often 
gelassen werden muss. Von besonderem Interesse - -  aber, ~ ie  ieh gleieh 
bemerken will, mit Vorsieht zu verwerten - -  ist ein pathologisch-anatomischer 
Befund, den T r e a e h e r  Col l ins  1913 in einem Falle yon ,,Konigwaben- 
Chorioiditis" erhoben hat. Wegen der Wiehtigkeit des Befundes und da die 
VerOffentliehung nieht leieht zug~nglieh ist, gebe ieh den Befund in Ueber- 
setzung hier wieder: Zur Untersuchung kam der bin*ere Bulbusabschnitt. 

,,Es findet sich zwischen Retina und Charioidea eine Neubildung van hyaliner 
Substanz. Sie beginnt zu beiden Seiten tier Sehnervenscheibe, und zwar dieht am 
]~ande und erstreckt sieh einw~rts yon ihr ungefiihr 2 Papiltendurchmesser welt 
und ausw~rts 6 Papillendurchmesser weit. Ihre ~ussere Oberfl~che zeigt eine regel- 
m~ssige Begrenzung und folgt der normalen Aderhautkriimmung. Ihre inr.e:e oder 
retinale Oberfl~che zeigt einige rundliche, knatenfSrmige Erhebungen und zwischen 
ihnen Vertiefungen. Die Dicke der hya]inen Masse ist deswegen an versehiedenen 
Stellen eine sehr verschiede_ne. Sie zeigt stellenweise eine sehr genau abgegrenzte 
Schichtung, und zum grSssten Teile ist sie vallkammen frei van Zellen, wenn man 
aueh hier trod da eine Zelle mit einem platten Kern in ihr eingebettet liegen sieht. 
Die Aderhaut neben der hyalinen Masse zeigt eine auffallende Verdiinnung und 
stellenweise sagar vSlliges Fehlen der Kapillarschicht. Die Gefgsse der gusseren 
Lagen erscheinen ira Gegensatz dazu abnarm weit, abet ihre Wgnde sind nieht 
verd~nnt. In der Aderhaut findet sich naeh aussen vom Sehnerven eine schmale 
Zane van RundzeUen. Davon abgesehen linden sieh abet keinerlei entziindliehe 
Erscheinungen. Da, wa die hyaline Substanz liegt, kann man die elastische Membran 
der Aderhaut oder Bmeh'sehe Membran nieht deutlich feststellen. An der Peripherie 
tier hyalinen 8ubstanz, und zwar auf beiden Seiten, erstreekt sieh das Pigmentepithel 
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eine kurze Strecke welt als einzelne Zellage auf die Innenseite der hyalinen Substanz. 
Weite Strecken der Innenfliiehe der hyalinen Substanz sind ohne Epithetbelag, wenn 
~ich aueh bier und da unregelmi~ssi~e Ansammlungen yon Pigmentepithelzellen linden. 
.Die Aussenfl~ehe tier Retina ist durch die Bildung der hyalinen Masse stark ver- 
.iindert worden. Und wo diese Masse liegt, ist die Sti~behen- und Zapfenschieht 
vollkommen zerstSrt, ebenso auf weite Streeken die ~ussere KSrnerschieht. Stellen- 
~weise beriihren die Kuppen der KnStehen tier hyalinen Substanz die inhere KSrner- 
-schieht. An einzelnen Stellen sind die granuliiren Schiehten verdiinnt, wi~hrend 
.die Fasern, die sie durehziehen, gedehnt sind und Lficken zwischen sieh lassen. 
Die inneren Netzhautschiehten sind nut wenig ver~tndert." 

Der pathologiseh anatomisehe Befund Trenche r  Coll ins w~re yon 
,der grSssten Bedeutung, wenn Tr. Collins irgendwelche Angaben gemacht 
hi~tte, aus denen hervorginge, was in dem FMle klinisch vorgelegen hat. 
Tr. Collins hat sich jedoeh darauf beschriinkt, in der Ueberschrift anzu- 
geben, dass es sieh um den Befund bei ,,einem FMle yon Doyne ' s  Chorioi- 
ditis (,,honeycomb" or ,,family" chorioiditis)" gehandeIt hat. Er macht sonst 
:keinerlei Angaben fiber die tIerkunft des Pr~pe~rates, keinerlei Angaben fiber 
das klinische Bild, fiber die Entstehung und den Verlauf des Leidens, fiber 
das Alter des oder der Patientin, keinerlei Angaben darfiber, ob und wieweit 
,es sich um ein famili~res Leiden gehandelt hat. 

Nun ergibt sieh schon aus den obigen Ausffihrungen, dass die D o y n e -  
~sehe ,,Chorioiditis" eine ausserordentlieh seltene Erkrankung ist. D oyne 
selbst hat nut 4 F~ille und zwar in einer und derselben Familie beobachtet. 
Rechnet man dazu noeh die beiden F~lle yon t ! o l t h o u s e  und B a t t e n  und 
B i r k e r t o n ,  so sind in Anbetraeht des Umstandes, dass in der ganzen 
fibrigen Weltliteratur nicht ein einziger weiterer Fall besehrieben ist, bisher 
insgesamt 6 Fi~lle yon dieser Erkrankung zur Beobaehtung oder wenigstens 
zur VerSffentlichung gekommen. Bei dieser enormen Seltenheit der Er- 
krankung nmss es doeh auffallend erseheinen, dass ein hierher gehSrender 
Fall zur Sektion gekommen ist. Und es seheint mir, dass Tr. Collins doeh 
verpfliehtet gewesen wi~re, seine Ansieht, dass es sieh in dem yon ihm histo- 
logiseh untersuehten Falle wirklich um einen Fall yon ,,bonigwabeni~hnlieher 
Chorioiditis D o y n e "  gehandelt hat, dnreh VerSffentlichung der genauen 
klinischen Daten zu beweisen. So lange dieser Beweis nicht geliefert ist, 
miissen wir seiner VerSffentlichung jedenfMls mit grOsster Vorsicht gegen- 
fibertreten und der weiteren Verwertung des histopathologisehen Befundes 
~egenfiber uns die grSsste Zurfiekhaltung au~erlegen. 

Es ist das um so bedauerlieher, als wit bisher keinen einzigen histo- 
pathologisehen Befund aus der ganzen Gruppe der famili~ren 5![aculaerkran- 
kungen besitzen, und bei der relativen Seltenheit dieser F~lle wohl aueh in 
absehbarer Zeit nicht erwarten kSnnen. . 
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3. Die ,,famili~ire angeborene Maculadegeneration" Best. 
(,,Iterediti~re lgaculaaffektion" Best.) 

Die eharakteristischen Zeiehen dieser Form der famili~ren ~acula- 
degeneration sind folgende: Das Leiden ist ein famili~res. Es ist in den 
meisten, wenn nicht in allen Fiillen angeboren und sparer Meht mehr pro- 
gressiv. Es tritt nicht immer doppelseitig, sondern in etwa 1/~ der F~lle 
eiuseitig auf. Es beruht auf dem Vorhandensein yon herdfSrmigen Ver- 
hnderungen in der l~[aculagegend; die Herde sind yon sehr versehiedener 
Form und Gr/Ssse und zeichnen sich dadurch aus, dass sie nieht zentral 
liegen, sondern stets exzentrisch, und zwar direkt unterhalb der Fovea. 

Die einzige Familie, in der bisher diese Erkrankung festgestellt ist, ist 
von Best  im Jahre 1905 besehrieben worden. Sie stammt aus der Umgebung 
yon Giessen. B e s t hat im Laufe yon 8 Jahren 59 l~itglieder dieser Famllie 
untersucht, und bei 8 eine ~aeulaerkrankung festgestellt. Ueber die Be- 
teiligung der einzelnen Familienmitglieder gibt ein genauer Stammbaum 
Auskunft (Zeitschr. f. Augenh., Bd. XIII ,  Tar. 2). Das klinische Bild bei 
den versehiedenen erkrankten Personen ist ein recht versehiedenes. Die 
Maculaherde sind yon sehr verschiedener Gr6sse, Form und Farbe. Bis- 
weilen ist der Herd ,,hellrStlieh, fund, seharf begrenzt", bisweilen finden 
sieh Veriinderungen, die an eine ,,abgelaufene Chorioiditis" erinnern - -  weiss~ 
Kerde mit mehr oder weniger Pigment - - ;  einige 3fale fand sich auch vor 
diesen Herden und in ihrer Umgebung eine feine weisse, radiiir ~ngeordnete 
Streifung. 

Das ophthMmoskopisehe Bild ist auf beiden Augen in manchen F~llen 
ann~hernd das gleiehe (Fall 2, 4, 5 und 6), in anderen ist es durehaus ver- 
schieden, z. B. in Fall 2, wo auf dem einen Auge ein tiber papillengrosser Herd 
in der Maeulagegend vorhanden war, w~hrend auf dem anderen ,,6 rundliche 
weisse Fleckchen gruppenfOrmig unterhMb nnd etwas nach innen yon der 
lVfacula" l~gen und darunter ein ,,rStlieh gelbtieher lgngerer Streifen". 
Aehnliehe VerhDltnisse lagen in Fall 3 vor. Schliesslieh waren in 2 Fallen 
also in 1/4 aller beobaehteten Fglle die Verhnderungen vollkommen einseitig 
(Fall 7 und 8). 

Ueber einze]ne Fi~lle liegen Untersuchungsbefunde aus verschiedenen 
Jahren vor und zwar mit Absthnden yon 3 und 5 und in einem Falle sogar 
yon 22 Jahren (Fall 1). Trotzdem wurden bei den verschiedenen Unter- 
suchungen keine wesentliehen Untersehiede gefunden. Best nimmt des- 
wegen an, dass es sieh um eine ,,angeborene EntwieklungsstSrung" handelt. 
Daftir sprieht naeh B e st auch das h~ufige gleiehzeitige Vorkommen anderer 
Augenfehler und zwar hoher Hyperopie, Astigmatismus, Strabismus con- 
vergens und einseitiger Amblyopie, einmal auch yon Resten der Pupillen- 
membran und einmal von Farbenblindheit. 
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Weiter sell nach B e st auch das Vorkommen markhaltiger Nervenfasern 
ftir eine EntwieklungsstSrung als Ursaehe des ganzen Leidens spreehen. Als 
markhaltige 5Tervenfasern spricht Best die feinen radi~en Streife~t an, die 
er in vereinzelten Fallen in der ~[aculagegend beobachtet hat. Um was es 
sich bei diesen Streifen handelt, kann natfirlieh mit Sieherheit nut die patho- 
logisch anatomisehe Untersuehung ergeben. Ieh glaube abet, class man auch 
sehon nach dem klinischen Bilde markhaltige Nervenfasern aussehliessen 
kann. Dieselben feinen radiar angeordneten Streifen linden sieh n~mlich 
auch bei einer anderen Form der familiaren ~aculaerkrankung, der ,,fami- 
li~'en progressiven ~aeu!adegeneration". Ieh babe sie selbst in meiner ersten 
Arbeit fiber diese Erkrankung abgebildet (v. Grafe's Arehiv, Bd. 71, H. 3, 
Tale1 XX) und habe schon damals erwahnt, dass es sieh bei diesen Streifen 
nieht um markhaltige Nervenfasern handeln kann, well die $treifen bei einem 
bestimmten Liehteinfa11 immer nur zum Tell zu sehen sind, w~hrend ein Teil 
vSllig unsichtbar ist, und well bei Aenderung tier Riehtung des Liehteinfalles 
neue feine Linien auftauehen, wahrend fgiher gesehene verschwinden. Das 
ist eia Verhalten, das markhaltige Nervenfasern aueh in den dfinnen Rand- 
partien niemals zeigen. Dazu kommt noeh, dass wir eine derartige Anord- 
hung yon markhaltigen Nervenfasern, wie sie die feinen weissen Streifen in 
der ~aeulagegend in den Best'sehen Fallen zeigen, bisher nieht kennen. 
Naeh meiner Ansieht muss es sich da um etwas anderes handeln, und zwar 
wahrseheinlieh um zarte Reflexe, die dutch Veranderungen in der Netzo 
haut bedingt werden. 

Zu erwahnen ist sehliesslich noeh, dass bei keinem der untersuehten 
59 Familienmitglieder Lues, oder nervSse oder Oe is teskrankhe i ten  
naehgewiesen werden konnten. Aueh Verwandtenehen sehienen keine Rolle 
zu spielen. 

4. Die ,,famili~re progressive Maeuladegeneration" 
mit und ohne psyehische StSrungen. 

Die ,,~amiliare progress ive ~ a c u l a d e g e n e r a t i o n "  zeiehnet sieh 
durch eine Reihe eharakteristischer ~erkmale aus. 

Sie stellt, wie sehon der Name sagt, ein durchaus familiares Leiden 
dar. Die Erkrankung beginnt, je naehdem sie mit oder ohne Beteiligung 
des. Gehirns auftritt, im 6.--7. oder ira 8.--14. Lebensjahr und sehreitet 
dann unaufhaltsam fort. Die Erkrankung befallt in auffallend symmetri- - 
scher Weise stets beide Augen und schreitet auch auf beiden Augen stets in 
gleicher Weise fort, so dass in allen Stadien das ophthahnoskopische Bild 
des einen Auges geradezu das Spiegelbild des anderen Auges darstellt. 

Das Augenspiege]bild wechsett im Verlaufe des Erkranknng. Im 
Beginn linden sich zarte gelblietigraue Flecke, dana treten Unregelmassig- 
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ksitsn in der Pigmentierung auf, sehlissslieh werden die Fleeke zahlreishsr 
und fliessen allm~hlish zu einsm grsssen Herd in der ~aeulagegend zusammen. 
Dieser Herd stellt meist sin liegendes Oval yon 2 zu 11/2 Papillsndurchmesser 
GrSsse dar. Die Farbe des Herdes ist ein eigentfimliehes sehmutzig Grau bis 
Bleigrau. Meist sieht man in dem Herds nseh einige gelbliehe Aderhaut-. 
gefiisse und auf ihm feine amsrphe Pigmenth~ufehen. Ferner linden sieh um 
den Herd meist noeh zarte, flsekige, weissliehe Trabungen (eft die Tafel VIII). 

Kasu i s t ik :  Im folgenden will ieh eine kurze Uebersieht fiber die~ 
bisher beschriebenen Fhlle geben. Soweit sis in der dsutsehen Literatur 
nisdergelegt sind, kann ieh reich mit einem kurzen Hinweise begnfigen. 
Von den in der ausl~ndischen Literatur verSffentliehten, sehwer zug~ngliehen- 
F~llen gebe ieh das Wiehtigere ausfiihrlieh wieder. 

1. Die F ~ l l e  ohne  p s y e h i s e h e  S t 6 r u n g e n .  

Der erste Fal l  yon ,,famili~rer progressiver gaeuladegeneration" seheint 
im Jahre 18 9 7 yon B a t t e n  verSffentlisht worden zu sein. 

In der yon Ba t t en  beobaehteten Familie waren 2 Briider erkrankt. Der 
51teste war zur Zeit der Un~ersuehung 21, der jtingere 14 Jahre alt. Beide waren 
geis t ig  vollkommen normal, zeigten aueh keine Zeiehen irgendeiner kSrperliehen 
Erkrankung, vor allem keine Zeiehen einer heredit~ren Lues. Es war darauf be-- 
sonders geaehtet worden, weil der Vater zugegeben hatte, Lues gehabt zu haben. 
Die Mutter war vor der Ehe gesund gewesen, war aber bald naeh der Verheiratung 
erkrankt. Die ersten 3 Kinder waren tot geboren. Das ers~e lebende Kind war der 
alteste Pat. Naeh ihm kamen 2 Fehlgeburten, dann ein M~dehen, das am Leben 
geblieben ist und gute Augen hatte, sehliesslieh der jangste der beiden Patienten.. 

Bei dem 14j~hrigen Pat. war die Sehsehitrfe auf beiden Augen a uf 6/6 o ge- 
sunken. Aueh naeh Korrektion der vorhandenen Hypermetropie bzw. des hyper- 
metropisehen Astigmatismus war keine Besserung zu erzMen. Das Gesiehtsfeld 
war nieht eingeengt. ,,Ein seharf abgegrenztes Skotom war nieht vorhanden, 
dagegen eine leiehte FarbensinnstSrung in einem sehr kleinen zentralen Bezirk." 
In der Maeulagegend iand sieh ein ,,dunkler, birnfSrmiger Fleck yon roter Farbe, 
mit feinen Pigmentttipfeln bedeekt, l~ings um die )gaeula land sieh eine Zone, in 
der die Netzhaut ver~tndert war. Diese Zone war mit sehleeht abgrenzbaren, gelblieh-- 
weissen Tiipfeln tiber und tiber bedeekt". 

Bei dem 21ifthrigen Bruder war das-SehvermSgen seit dem 14. Lebensjahre 
sehleeh~er geworden. Bei der Untersuehung im 21. Lebensjahre fand sigh eine 
3gyopie yon 1,5 Dioptrien und eine Sehseh~rfe yon 6/6 o, die dureh Gl~iser nieht. 
gebessert werden konnte. Das Gesiehtsfeld war nieht aufgenommen (Oatman gibt~ 
S. 7 irrttinflieh an: es war nieht eingeengt). Die Ver~tnderungen waren weiter fort- 
gesehritten als bei dem jiingeren Bruder. ,,Feine ehorioidoretinale Veriinderungen er= 
streekten sieh fiber die ganze Naeulagegend, indem sie einen sehleeht begrenzten Herd 
bildeten, in dessen Mitre fein getiipieltes Pigment 'abgelagert und der in seiner 
Form dem Fleeke im Auge des jiingeren Bruders etwas ~thnelte. Die Pigment- 
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vergnderungen sind ein gut Teil stgrker als bei dem jiingeren Bruder. Es finde~ 
sich aueh noeh gegen die Peripherie bin einige oberflgchliehe Fleeke yon Retinal- 
pi~nent, aber nirgends eine abgegrenzte Chorioiditis oder andere VerS.nderungen. '~ 

Es handelte sich also bei beiden Brfidern um eine Degeneration in der 
Maeulagegend. Die Erkrankung hatte bei-beiden im selben Lebensalter, 
ngmlieh ungefghr mit 14 Jahren begonnen, und die Vergnderungen waren 
vollkommen symmetlisch auf beiden Angen ausgebildet. 

Was die Progressivitgt des Leidens betrifft, so hat B a t t e n  sieh nicht 
ganz klar ausgedrfiekt. An einer Stelle betont er, dass das Leiden bei dem 
glteren der Briider ,,weiter fortgesehritten" war, als bei dem jfingeres, und 
an einer ande~ en Stelle, gelegentlich einer Untersuehung 6 Jahre spgter (1903), 
sagt er, dass die SehstSrungen in den beiden F~llen zungehst rapid iort- 
gesehritten, sphter aber der Zustand stationhr geblieben sei (ef. bei Oa tman  
S. 7). Man kann daraus meines Eraehtens nur den Schluss ziehen, dass e~ 
sieh in der Tat ttm ein progressives Leiden gehandelt hat. Daffir sprieht ja 
auch weiter die Angabe, dass die Erkrankung bei beiden Brfidern im 14. 
Lebensjahre begonnen hat. 

Im Jah re  19 0 9 babe ieh selbst, ohne die Arbeit yon B a t t e n  zu kennen, 
als ,,famili~re progressive Degeneration in der ~aeulagegend des Auges" ein 
Krankheitsbild besehrieben, das sieh dutch die Merkmale, die ieh oben als 
charakteristiseh fitr diese Erkrankung angegeben habe, auszeiehnete. ~einer 
Arbeit lagen 7 Fg]]e aus 2 Familien zugrunde. In der einen Famflie warel~ 
alle 4 Kinder yon dem Leiden befallen, in der anderen yon 5 Gesehwistern 3. 

Im Jah re  1911 hat Lutz  ohne Kenntnis der ~[itteilungen Ba t t en ' s  
und meiner VerSffentliehung unter dem Titel ,,Ueber eine Fami]ie mit here= 
ditgrer fami]i~er Chorioretinitis" in den klinischen ~[onatsblhttern dass~lbe 
Krankheitsbild besehrieben. In der yon Lutz  beschriebenen Familie warerL 
yon 9 Gesehwistern (6 M~,dehen und 3 Knaben) 4 Mgdehen yon dem Leiden 
befallen. Alle waren um das 11. Jahr erkrankt. Das Krankheitsbild war ein 
durehaus typisches. 

Im Jah re  1913 konnte ieh 3 weitere Fglle aus einer drittenFamilie 
verSifentliehen, die naeh dem ganzen Krankheitsverlaufe zweifellos zu dem 
Bilde der ,,familigren progressiven Maculadegeneration" gehSrten, sieh abet 
dadurch auszeichneten, dass der Prozess im Laufe der Jahre - -  die Patientell 
waren 45, 34 und 38 Jahre alt - -  yon der Macula- und Papillengegend aueh 
auf die fibrigen Teile des Augenhintergrundes fibergegriffen hatten. 

im Jahre  1914 hat Dar ie r  5 Fglle aus 2 Familien verSffentlieht, die 
das charakteristische Xrankheitsbild zeigten und deswegen besonders wert- 
voll sind, weil in mehreren Fgllen die Beobaehtungszei~ sieh fiber 15 und 
selbst 20 Jahre erstreckte. 

Im Jahre  1916  babe ieh einen weiteren Fall (P.) aus einer vierter~ 
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Familie verSf~entlicht. Von diesem Falle stammt auch die dieser Arbeit bei- 
gegebene Tafel. Die damals ausgesproehene Vermutung, dass aueh eine 
Schwester des Patienten an derselben Krankheit leidet, hat sich inzwischen 
best~tigt. 

Kerr Kollege Dr. W e l s h e r  in Kiel, der die Patientin am 19. 5. 1916 
und 12. 10.1916 untersucht hat, war so liebenswtirdig, mir den Untersuehungs- 
befund zur Verf~tgung zu stellen. Ieh entnehme ihm iolgendes: 

Die Schwester des Pat. P., Frau B., ist 31 Jahre alt. Eine Abnahme des 
$ehverm5gens hat sie etwa um das 13.--14. Jahr bemerkt. Besonders aufgefallea 
ist ihr die Abnahme des Sehens abet erst nach dem zweiten Woehenbett im Alter 
yon 24 Jahren. Damals konnte sie eine Zeitlang gar nicht lesen, sie hatte auch ein 
gewisses Gefiihl yon Sehwindel, das yon den Augen herzukommen schien. Sie 
meint, dass sie ]etzt auch im Dunkeln sehlechter sieh~, als andere Leute. 

Auf dem ~'echten Auge ist die Papille normal, hSchstens temporal etwas ab- 
geblasst. Macula und Fovealreflex fehlen. In der Maculagegend finder sich ein 
Herd yon etwa 2 Papillendm'chmesser Breite. Die Randteile dieses Herdes werden 
yon einem Kranz yon sehmutzig-grauweissen, unregelm~ssigen Fleekchen ein- 
genommen. Die ~iitte des Herdes (etwa 2/3 Papillendurehmesser breit) ist grau- 
rStlieh gefiirbt, yon kleinen helleren mid dun!den Fleekehen durchsetzt. Die dunk- 
leren fiberwiegen. In den zentralen Teilen des grossen Herdes erkennt man eine 
feine strahleni5rmige Zeiehnung. Diese Streifen sind ~erschieden deutlieh, ]e naeh 
der Beliehtung (Kol]ege Weisner hat deswegen auch die Streifen als Reflexe ge- 
deutet, bediagt d~lrch Unregelmiissigkeiten tier Oberfli~che). Die Gef~sse ziehen 
zum Tell fiber den Fleck hinweg. Ein Zusammenhang zwisehen den Gefiissen und 
den Fleekehen besteht anseheinend nicht. Das linke Auge zeigt im ganzen den- 
selben Befund, nut scheiat der Prozess bier vielleicht etwas welter fortgeschritten 
zu sein. Die Mitre sieht bier aus ,,wie mit weissliehen Salzk5rnern bestreut". Die 
SehschSrfe betriigt reehts 5/5 o, links 3/5 o. In der N~he werden rechts yon Snellen 
1,6, links yon Snellen 2,5 einzelne Worte gelesen. 

Von den Kindern der Pat. sind 2 Miidehen gestorben, das eine im Alter von 
7 Jahren, es hat gut gesehen. Ein Sohn, jetzt 10 Jalire alt, hat normale Sehschiirfe 
bei einer Weitsiehtigkeit yon 0,5 Dioptrien. Naeh Erweiterung der Pupille ~ehlt 
der Fovealreflex, der Maeu]areflex ist nich~ sehr deutlieh. Pathologische VerSnde- 
rungen sind nieht naehweisbar. 

Aus dem Befmlde bei der Frau B. ergibt sieh n~it Sicherheit, dass wit es 
hier auch mit einer typischen ,,famili~len progressiven ~aculadegeneration:'  
zu tun haben. Der Beweis, dass es sich um ein familiiires Leiden halldelt, 
ist damit auch ftir den Fal l  P. einwandfrei erbracht. 

Ich kann nun noeh einen weiteren Fal l  anfiihren, den ich 191 6 in Bonn 
beobachten konnte. 

M., Knrt, 34 Jahre alt, geboren zu Niederplanitz in Saehsen. Gesch~iitsfiihrer, 
hat r~it 14--]5 Jahren eine Verschleehterung des SehvermSgens bemerkt, und zwar 
soll die Versehlecliterung ganz ullmiihlich eingetreten sein. Nach voriibergehendea 
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gei'ingffigigen Besserungen kam es im 18. Lebensjahre wieder zu einer Versclflech- 
terung, bald abet wieder zu einem Stillstand. Im Jahre 1916 will M. dann wieder 
eine Verschlechterung bemerkt haben. Familiiir ist niehts Sieheres festzustellen. 
M. gibt zwar an, dass mehrere Gesehwister schleeht sehen, ni~heres aber weiss er nieht. 

Befund August  1916: Augen iiusserlieh normal. Pupillen etwas triige auf 
Licbt, sonst normal. Papillen normal, hSchstens temporal etwas abgeblasst. In der 
Maculagegend Iindet sich auf beiden Augen vollkommen symmetrlsch ein seharf 
begrenzter gelbrStlieher Fleck yon etwas fiber 2 Papillendurchmesser Breite und 
etwas fiber 11/2 Papillendurchmesser HShe. Die Form ist die einer regelmEssigen 
Ellipse. Mit seiner Mitre liegt der Herd in der Gegend der Foveola. Im aufreehten 
Bilde sieht man, dass der g~nze Herd bedeekt ist yon zahlreiehen kleinen, amorphen 
Pigmenthiiuichen. Nur ganz vereinzelt linden sieh etwas grSssere Ansammlungen. 
Ferner sieht man zahlreiehe graue Tiiptetehen auf dem Herde und einen etwas 
grSsseren, grauweissen Fleck auf dem rechten Auge. Der untere Rand des Herdes 
wird auf beiden Augen ganz symmetrisch yon einem sehmalen halbmondfSrmigen, 
grauweissen Streifen gebildet. Die Umgebung des Herdes ist vollkommen normal. 
Es Iinden sich hier keine grauweissen Ttipfelehen oder s0nstige Ver~nderungen. 
Auf den Herd ziehen einzelne, ganz ~eine, aber vSllig normale Gef~sse. Bei be- 
stimmter Spiegelstellung erscheint die Umgebung des Herdesganz~leieht versetfleiert. 

Die 8ehsehitrIe betriigt reehts s/3s, links s/.s, Glitser bessern nieht. In der 
N~he wird Jigger 8 mit grSsster Mfihe gelesen. Die Aussengrenzen des Gesichts- 
feldes ffir Weiss und Farben sind lrei. Zentral finder sich ein Skotom ffir Weiss 
und Farben yon etwas fiber 10 o Durehmesser. Die Prfilung des Farbensinns mi8 
Nagel'schen Ta~eln ergibt vollkommen normalen Befund, nur erfolgen die Angaben 
etwas langsamer als bei Normalen. Yon den Stilling'sehen Tafeln (14. Auflage 1913) 
wird Gruppe 1--5 wenn aueh langsam gelesen, Gruppe 6 9 ~-ird nicht gelesen, 
die einzelnen rStlichen Punkte werden abet richtig gezeigt. Gruppe 10 und 11 wird 
~liessend gelesen, Gruppe 12 nut miihsam entziffert. Am Nagel'schen Anomaloskop 
wird die Rayleigh-Gleichung anni~hernd richtig eingestellt, d. h. bei der Einstellung 
werden nut Fehler yon 1--2 Strich gegentiber der Einstellung des ~Normalen ge- 
maeht (normale Einstellung links 60, rechts 18). Von Skala 65 an wird die Bei- 
misehung yon Rot, yon 55 an die Beimisehung von Griin erkann~. 

Die Prfi~ung au~ Hemeralopie am Nagel'schen Adaptometer ergibt dieht neben 
dem Her@ und ebenso an der Peripherie eine ganz ausgezeichnete Dunkeladaption. 
Nach 45 Minuten langem Dunkelaufenthalt betriigt die Empfindh'ehkeit ~iir jedes 
Auge 17500 und binokular sogar 20800 (reduzierte Empfindlichkeitseinheiten Nagel). 

Naeh dem ganzen klinisehen Bilde kann es sich im vorliegenden Falle 
nur um eine ,familiiire progressive ~aeuladegeneration" handeln. Aber wir 
kSnnen den Beweis ftir den familiiiren Charakter der Erkrankung in diesem 
Falle nibht erbringen. Denn mit der Angabe, dass ,mehrere Oesehwister 
sehlecht sehen", ist nichts zu maehen. Es fragt sieh nun, ob das klinisehe 
Bild ftir die Diagnose allein gentigt. Und diese Frage bin ieh geneigt zu 
bejahen. Denn wir kennen keine andere Erkrankung, die das gleiehe oph- 
thalmoskopische Aussehen bietet, die in durchaus symmetriseher Weise die 

Archiv f. Pslrchiatrie. Bd. 58. 55 
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~[aculagegend beider Augen befi~llt und im 14.--15. Lebensjahre beginnend 
und allmghlich fortschreitend schliesslich zu einem vSlligen Untergang der 
zentral gelegenen Netzhautteile fiihrt unter vSlliger Verschonung der peri- 
pheren Teile. 

Der Nachweis, dasses  sieh mn ein famili~res Leiden handelt, ]~isst sich 
auch in den Fgllen nicht erbringen, in denen die erkrankte Person das einzige 
Kind in der Familie ist. 

Das traf z. B. ftir den yon Herrn G-eh. Rat L e b e r  1874 beobachteten 
Fal l  zu, den er m[r seinerzeit zur Ver6ffentliehung iiberlassen hat (cf. meine 
Arbeit 1909 S. 549). 

Von i~lteren Fgllen gehSren wahrseheinlich noeh in dasselbe Gebiet die 
Fglle yon V a l u d e  und S t e i n d o r f f .  In dem Falle yon V a l u d e  ist in dem 
Sitzungsbericht der Soci~t~ d'0phthalmologie in Paris 1906 nichts welter 
erwghnt als: 

,,In dem vorgestellten Falle tl:aten die ersten StSrungen im 16. Lebensjahre 
auf. Das Gesichtsfeld zeigt ein absolutes zentTales Skotom. Die Erkrankung betrifft 
die ganze maelflare und perimakulare Gegend, die vollstiindig mit zackig begrenzten 
Pigmenr bedeckt ist. Ein hereditiires Moment ist bei diesem offenbar kon- 
genitalen Leiden niebt naehzuweisen. Das Leiden land sich auf beiden Augen." 

Und fiber den Fall  S t e i n d o r f f  findet sich in dem Berieht fiber die 
Sitzung der Berliner Ophthalmol. Ges. 1906 nur folgendes: 

,S t e indo r f f  ste!lt 2 Schwestern yon 9 und 6 Jahren mit doppelseitiger 
Optikusatrophie und cherioiditisehen Ver~inderungen in der Macula vor. Ein drittes 
Geschwisterkind, das jetzt I Jahr alt ist, zeigt die gleiche Erkrankung. Alle 3 Kinder 
haben Nystagmus. St. glaubt, dass der Affektion Lues zugrunde liegt, obwohl 
die Anamnese daffir keinen Anhaltspunkt gibt." 

Ferner geh6ren yon neueren Fgllen wohl noeh hierher die Fitlle yon 
S t i f l i n g ,  1V[aewsky und Pusey .  

Ueber alle Fi~lle liegen nnr kurze Angaben vor: 
S t i r l ing  beobaehtete eine 23jiihrige Pat. mit dam Bilde einer abgelaufenea 

('horioiditis, am hinteren Pole beider Augen mit ausgedehnter Atrophie der Ader- 
haut und Pigmentwueherung. Die Erkrankung ist wahrseheinlieh im 8. Lebens- 
jahre aufgetreten. Mehrere Geschwister haben gesunde Augen, 2 sind angeblieh 
aueh seit dem 8. Lebensjahre augenleidend (blind?). Untersuehungsbefund fiber 
diese beiden Sehwestern ist nieht mitgeteilt. S. meint eine Form yon ,,famili~irer 
Chorioiditis" vor sieh zu haben. Ueber die Aetiologie ist sonst niehts erwiihnt. 
Zeiehen vcn Lues waren bei der 23ji~hrigen Pat. nieht vorhanden. 

5{aewsky  beriehtet fiber seinen Fall  unter dem Titel: ,,Abnorme Reti- 
nitis pigmentosa". Er fand bei einem 23jghrigen Patienten: 

,,Cornea o~,al, in vertikaler Riehtung liinger, Visus auI beiden Augen etwa ~/ls. 
In der Maeula lute~ graugrfiner Herd yon 3--4 Papillendurehmesser GrSsse, in der 
iPeripherie des Herdes knoehenkSrperghnliche Pigmentschollen, welche vor den 



Ueber familiare Degeneration in der Maculagegend des Auges. 867 

Gefgssen liegen. Die Peripherie des Augenhintergrundes war pigmentfrei und 
normal. Papille wachsartig, Arterien verengt. Konzentrisehe Gesichtsfeldeinengung, 
fast zentrales Skotom ffir Weiss und ftir Farben. Hemeralopie, Anamnese negativ. 
Wassermann negativ." 

Die Angaben t~ber wachsartige Verfgrbung der Papille und Verengerung 
der Gefgsse passen nicht zum Bilde der ,,familigren progressiven Macula- 
degeneration", aber ich glaube, wit brauchen diesen Angaben bei dem weiten 
Spielraum, der bier der subjektiven Beurteilung fiberlassen ist, nicht allzu 
viel Gewieht beizumessen. Ebenso scheint mir die Angabe, dass die Aussen- 
grenzen des Gesichtsfeldes eingeengt waren, obwohl die peripheren Teile 
des Augenhintergrundes normal waren, doeh noch der Nachprtifung zu be- 
dfirfen. Und die ]~Iitteitung, dass ,,Hemeralopie" bestand, ist g~nzlich wert- 
los, so lange wir nicht wissen, ob diese Kermeralopie mit Hilfe bestimmter 
Apparate (Adaptometer oder dergleiehen) festgestellt .worden ist, oder ob 
sie nut aus Angaben des Patienten gesehlossen und ob bei der Befragung 
eine suggestive Beeinflussm~g sicher vermieden worden ist. 

Als letzten Fall, der wohl noch hierehr gehSrt, erwghne ieh naeh dem 
mir zug~ngliehen Referat den Fall P u s e y :  

,,In der intelligenten, von ~hnliehen Krankheiten frtiher freien Familie sind 
von 8 Gesehwistern 5 mit einem relativen zentralen Skotom behaftet, das fast 
fibereinstimmend mit dem 13. Jahre sieh auszubilden begann. Der Augenspiegd 
zeigt das Bild der senilen Macula. Diese beruht auf Arteriosklerose und es ist be- 
zeichnend, das ebenfalls 5 der Geschwister, aber nut zum Teil die mit Macula- 
degeneration, und ausserdem die augengesunde Mutter an Angina peetoris litten. 
Die Maeuladegeneration, wie die Angina pectoris, sind also Fo]gen pra~seniler Gef~ss- 
sklerose, die sich im Auge auf die maeularen Aeste besehrankt. Bei den ~ltesten 
ist der Opticus temporal abgeblasst." 

Uns interessiert bier nut, was P. an Tatsachen t~ber seine FSlle angibt. 
Dass Arteriosklerose die Ursaehe der ~aeulaerkrankung sein soll, ist ~eine 
Theorie, die sieh auf keinerlei Tatsaehen stfitzt (el. nnten). 

Aus der vorstehenden Zusammenstellung ergibt sieh, dass bisher 23 
s iehere  F~lle von iamilihrer progressiver ~aeuladegeneration ohne psy- 
ehisehe StSrungen in 8 Familien festgestellt sind. Davon entfallen aui 
B a t t e n  2 F~lle in einer, L u t z  4 in einer, Dar ie r  5 in 4 und S t a r g a r d t  
12 in 4 Familien. Dazu khmen noeh die Falle yon S t e i n d o r f f  und P u s e y ,  
7 in 2 Familien, die zwar nicht ganz sieher sind, abet mit grosser Wahr- 
seheinliehkeit doeh hierher gehSren dfirften)) 

Als Einzelfhlle kommen weiter in Betraeht die Fglle yon Leber  und 

1) Ob die Falle yon F e i n g o 1 d (Archives of ophthalmology November 1916) 
hierher gehSren, vermag ich ohne- Kenntnis der Originalarbeit allein nach dem 
Referat (Klin. Monatsbl. f. Auge~tl. 1917 S. 645) nicht anzugeben. 

55* 
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s t a r g a r d t  (Fall ~ i i l l e r  cf. oben) und vermutlieh such die Fglle yon 
V a l u d e ,  S t i r l i n g  und ~ a e w s k y ,  insgesamt 5 Fhlle. 

Wit  kennen also bisher wenigstens 23 siehere F~lle van ,,familigrer 
progressiver ~Iaculadegeneration ohne psyehisehe StSrungen" und 12 Fglle, 
die mit grosser Wahrseheinliehkeit dazu zu reehnen sind. 

2. Die  F h l l e  m i t  p s y c h i s e h e n  8 t S r u n g e n  (Imbeziilit~t, Idiotie). 

Die beiden ersten Fglle sind von B a t t e n  1 9 0 3  beschrieben worden~). 

Es handelte sich urn 2 Schwestern im Alter von 13 und 7 Jahren. Die Eltern 
lebten und waren gesund, sie waren yon englischer Abstammung. Die Mutter hatte 
niemals Fehlgeburten gehabt. 3 Brtider im Alter yon 15, 9 und 5 Jahren und eine 
Schwester im Alter yon 11/~ Jahren lebten zur Zeit der Untersuehung und waren 
gesund. Ein Bruder war im Alter yon 2~/2 Jahren an Krampfen gestorben. 

Die gltere Pat. ~ar his zum 6. Lebensjahre vollkommen gesund gewesen. 
Mit 6 Jahren begann sie fiber Kopfschmerzen zu klagen. 3 Xonate sparer begann 
ihr Sehverm5gen sehlechter zu werden, und ihr geistiger Zustand verschlechterte 
sich. Gegen das 10. Lebensjahr bekam sie einen An~all, der in der reehten Hand 
begann, sich dana abw~rts fiber die rechte Seite ausbreitete und schliesslieh all- 
gemein wurde. Sie war 4 Stunden ohne Bewusstsein. Die Sprache war naeh dem 
Anfall nicht verhnder[-. Die Anf~lle haben sieh dann noch zweimal wiederholt. 
Bei eiaer Untersuchung im 10. Lebensjahre war der allgemeine Gesundheitszustand 
gut. Sie sprach leidiich gut, und ihr Ged~ehtnis war gut. Weder an den oberen, 
noeh an den unteren Extremit~ten war irgendwelche SehwSehe festzustellen, und 
sieging gut. Die Kniereflexe waren gut, und der Plantarreflex gab beiderseits 
eh~e Flexionsbewegung. Wenn sie naeh irgend etwas tab, ch-ehte sie den Kopf 
und die Augen nach einer Seite und tab nieht gerade auf den GegensCand. Die 
Pupillea waren welt und reagierten mtr wenig aui Lieht. Es war ein leichter Nystag- 
mus in horizontaler Richtung vorhanden. Die Untersuchung der Augen dureh 
Dr. G u n n  ergab: Blasse Papillen, t%gnder ziemlich scharf, Gefgsse schmal, und an 
den Geigssen ,,eine gewisse Exsudation". In der Gegend tier gelben Flecks finder 
sieh eine erhebliche Pigmentansammtung. 

Wegen \rerschlechteruag des Geisteszustandes wurde alas gind buld in ein 
Asyl gebraeht. 

Die 7jahrige Schwester ist yon Ba teen  selbst untersueht worden. 
Bis vor 12 Monaten war tie gesund. Sie lernte reehtzeitig gehen und stehen, 

war im Unterrieht abet niemals gut. ,,Vor 12 l\Ionaten win-de sie in der Schule 
boshaft, hat~e Anf~lle yon Jghzorn, und seit dieser Zeit wurde a,~eh eine Abnahme 
des Seh~ermSgens fettgestellt, und tie tah schr~g dutch die Lidspalten, ~enn sie 
einen Gegenstand beobachtete. Das Kind hatte weder Kop~sehmerzen, noeh Er- 

1) Meine frtiheren Aagaben 1913, Zentralbl. f. Augenheilk., Bd. XXX, S. 108, 
sttitzten sieh atff Oatman~ Da bei O a t m a n  einige Punkte nicht ganz genau und 
~icht ausifihrlich genug wtedergegeben waren, ffihre ich die Fglle hier naeh der 
Originalarbeit yon B a t t e n  noeh einmal ausfiihrlicher an. 
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brechen und Anf~ille." Sic hatte guten Appetit und hielt sigh sauber. ;,Der All- 
gemeinzustand war gut. Sie konnte ihren Weg in ihrer Abteilung finden. Zeit- 
weise war sic ausserordentlich reizbax, konnte stundenlang schreien und kreischen, 
klagte aber night fiber Kopischmerzen. Sie sprach gut und konnte Glasperlen 
z~ihlen und ihre Farbe erkennen. Die Kniereflexe waxen nut schwer auszulSsens 
und der Plantarrellex zeigte die Neigung, eine Extensionsbewegung zu geben." 
,,Das SehvermSgen war 5usserst schlecht, doch schien sic mit der ~ussersten 
Peripherie ziemlich gut zu sehen. Sic konnte alle einfachen Faxben benennen und 
konnte kleine GegenstKnde auflesen und richtig nach ihnen zeigen (wahrscheinlich 
bestand ein Zentralskotom auf beiden Augen)." 

Der objektive Befund (Abbildung: Transact. of the Ophthalmol. Society 1903, 
Bd. XXIII,  rafel XV, Fig. 2) war folgender: Keine Ptosis, Augenbewegungen 
gut, kein Schielen. Gelegentlich geringer Nystagmus. Pupillen gleieh, mangelhaft 
aui LiGht und bald wieder s'eiter werdend. Medien klar. ,,Die Papillen waxen 
sehaxf begrenzt, etwas blass, aber night deutlich atrophisch. Es besta~nden keine 
Zeichen frfiherer Neuritis." In der Retina fanden sigh Vergnderungen, so dass der 
Hintergrund wie mit Pfeffer bestreut aussah, ,,wahrscheinlich die Folge einer 
friiheren Retinitis". ,,In jeder ~'[acula (rechts und links) land sich ein rStlich- 
sehwarzer Fleck, ira linken Auge etwas gr/Ssser und schSrfer begrenzt, als in dem 
rechten (yon ungefahr 1/3 Papillendurchmesser GrSsse). Die Form wax unregel- 
mSossig und nieht rund, und tier.Rand war night sebr scharf begrenzt (el. Waxen 
Tay's Gases). Die unmittelbaxe Umgebung des dunklen Fleekes war blasser als der 
iibrige Fundus und sah etwas atrophisch aus." Die Oef~isse waxen vielleieht etwas 
verengt, jedenfalls aber nicht ausgesproehen. 

Im J a h r e  19 04 hat  N a y o u  dieselbe Erkrankung in einer Familie mit  
6 Kindern bei 3 Gesehwistern beobaehtet. 

Die Eltern waren Geschwisterkinder. Familienanamnese ohne Belang; nur 
ein Bruder des Vaters soll in der Jugend ,,scbwermiitig" gewesen sein, ging sparer 
zur Marine. In lljShriger Ehe 7 Kinder. Zuerst Fehlgeburt im 3. Mortar (die 
Mutter hatte damals eine schwere Halsentzfindung). Das 2., 3. und 4. Kind waren die 
sogleieh zu erw~ihnend en Patienten. Das 5,  6. and 7. Kind waren vollkommen gesund. 

Der hlteste Patient - -  Knabe yon 10 Jahren: ,,Abnahme des SehvermSgens 
seit 4 Jahren. Ist stets ein geweckter, lduger, gesunder Junge gewesen, bis vor 
4 Jahren, wo er einen Anfall yon M~sern hatte. Um diese Zeit begann das Seh- 
vermSgen und der Intellekt schlechter zu werden, und seitdem is~ es allmiihlich 
immer sch]echter geworden. Der Vater meint, dass das Kind am boston bei Nacht 
sieht. Der Pat. geht gewShnlich seitwKrts, Kopf und At~gen nach links gedreht. 
Die Fixation ist exentrisch, gelegentlieh schielt das linke Auge nach aussen. Pu- 
pillen erweitert, gleich, tr~ige reagierend. Rechts und links Finger in 2 Fuss mit . 
Sch:~ierigkeit. Kann nur grosse Objekte erkennen (sehwer zu prfifen wegen des 
geistigen Zustandes). Medien klar. Papfllen fa t  gef~irbt, oben und aussen aber 
scharf begrenzt. Beiderseits finder sieh in der Macula ein schwaxzer (rStlich- 
sehwarzer) Fleck, dessert Umgebung yon grobkOrrrigem Pigment gebildet wird. An 
der Peripherie sind keine Veriinderungen sichtbax." 
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9j~hrige Sehwester: ,,Kr~ftiges, gesundes, intelligentes Kind his zum 6. Jahr. 
we ihr Intellekt abnahm. Seitdem ist es best~ndig abw~rts gegangen. In der Schule 
sitzt sie zu unterst in der ersten Stufe. Sie hat nieht geklagt, dass das SehvermSgen 
sehleeht ist. Sehr unbeholfenes, nervSses, sonst gesundes Kind. Pupillen gMeh, 
tr~ge re~gierend, Visus nieht zu bestimmen. Gesichtsfeld ffir Handbewegungen gut. 
Medien klar. Papillen etwas blass, besonders aussen und unten, we die Grenzen 
seh~rf gezogen sin& In der ~[acula finder sich dieselbe kSrnige Pigmentierung wie 
bei dem Bruder, doch tritt der sehwarze Fleck nicht so deutlieh hervorl). Der Retinal- 
reflex fiber der Maculagegend ist sehr hell. Die Ver~nderung ist viel mehr auf die 
Maculagegend beschrankt als bei dem Binder. 

8j~hriges M~dehen. In der Sehule sehr zuriiek, ist kfirzlich aus der untersten 
Klasse in die Kleinkinderschule zurfickgeschickt worden. Alternierender Strabismus 
divergens bei Blick in die Ferne. Fixiert zentral. Pupillen gleich, 2 mm tr~ige 
reagierend. Sehsch~trfe reehts und links 6/a 6, ohne Korrektion. Hypermetropie 
~'on 11/2 Dioptrien. Gesichtsfeld ffir Handbewegungen gut. Schwache Tfipfelung 
in beiden Maeulae; sonst keine Vergnderungen. 

6 Jahre spgter hat H a y o u  an O a t m a n n  (ef. S. 6) gesehrieben: 

,,Meine Fglle sind noeh am Leben, und der Zustand der Augen bleibt stationgr. 
Das glteste Kind ist vollkommen imbezill geworden, und die beiden anderen sind 
in Schulen ffir geistig Zurfickgebliebene. Die geistige StSrung seheint Neigung 
zu langsamem Fortschritt zu haben, dagegen sind die Kinder nicht blind." 

In der Diskussion zu Mayou ' s  Vortrag erwghnt S t e p h e n s o n ,  dass 
er dasselbe Leiden ,,bei einem 12j~hrigen M~dehen beobaehtet h~t, deren 
Eltern blutsverwandt waren. Er hat die Patientin nur einmal gesehen. Sie 
hatte ~hnliehe Ver~nderungen, wie die F~]le yon M a y o u  und war sehwaeh- 
sinnig." 

S t e p h e n s o n  gibt ferner an, dass im Jahre 1903 S t i l l  und Ounn  einen 
ghnliehen Fal l  bei einem kleinen Kinde beobaehtet haben. In der mir zu- 
ggngliehen Litdratur kann ieh dariiber niehts finden. 

Der Fall  yon H i r s e h b e r g ,  den S t e p h e n s o n  erwghnt, gehOrt meines 
Erachtens nieht hierher. Denn der Knabe hatte yon friihester Jugend an 
sehleeht gesehen, aueh die Intelligenz war yon friihester Jugend an sehleeht 
gewesen und hatte niemals eine progressive Abnahme gezeigt und sehliess- 
lieh entspraeh aueh das ophthalmoskopisehe Bild durehaus nieht dem Bilde 
der ,,familigren progressiven 5Iaeuladegeneration". ,,Der gelbe Fleck war 
von einem mehr weissliehen, als blgulichen Kinge umgeben, der auf dent 
einem Auge vollst~indig, auf dem anderen nieht ganz gesehlossen war, und 
die Peripherie war besgt mit zahllosen hellen Stippehen, in denen aueh ganz 

1) Im Text heisst es: ,,There were peppered pigmentary changes all over 
the retina". Das kann abet nur fib" die Naculagegend gelten. Denn iI1 der Abbitdung 
linden sich Pigmentfleekchen nur in der Naculagegend, die fibrigen Teile des Hinter- 
grundes siad vollkommen frei. 
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feine l~igmentp~inktchen auftraten, wiewohl nicht in allen. Der Sehnerv 
war erheblich abgeblasst, die Arterien waren sehr eng." Ich m6chte glauben, 
dass es sieh hier um eine atypisehe, angeborene oder in fr~ihester Jugend ent- 
standene Retinitis pigmentosa gehandeit hat. 

Dagegen d~irfte ein Fal l  N e t t l e s h i p ' s  aus dem Jahre 1908 hierher 
gehSren. 

Die Pat. Nettleship's war eine 48j~ihrige Dame, deren ]:~ltern Gesehwisterkinder 
gewesen waren. Pat. ist ein Zwilling. Von 12 Geschwistern erreichten S ein reiferes 
Alter. Ihre Zwillingssch~ester und ein ~lterer Bruder hatten die gleichartige Seh- 
stSrung wie sie selbst, und eines der 5brigen Geschwister war idiotisch. Die Pat. 
selbst ist geistessehwaeh, hat hie gut gesehen und sieht am besten bei herabgesetzter 
Beleuehtung. Die Ver~nderungen auf beiden Augen sind symmetrisch. In der 
Maeula findet sieh ein grosses Gebiet, in dem das Pigmentepithel fehlt. Die Grenzen 
dieses Bezirkes sind unregelmfissig und sch]echt begrenzt.. In den tibrigen Teilen 
des Augenhintergrundes weder Pigmentierung, noch weisse Flecke. Retinalgeffisse 
eng. Papillen blass und wach. ~arben. 

Ne t t l e sh ip  ftigt neeh hinzu: ,,Dieser Fall kann wohl als eine extrem atypische 
Form yon Retinitis pigmentosa angesproctlen werden, bei der die Ver~nderungen 
auf das zentra]e Gebiet beschr~nkt sind? ~ 

Im Jahre 1911 hat O a t m a n  in einer grSsseren Arbeit wieder die Auf- 
merksamkeit auf das eigenartige Krankheitsbild gelenkt. Seine Arbeit ist 
deswegen yon besonderem Werte, well er 2 Fhlle anf~ihrt, die er jahre- 
lang beobachtet hat. Wegen der Wiehtigkeit der F~lle und da sie an einer 
Stelle verSffentlicht sind, die schwer zug~v_glieh ist, gebe ich sie hier in 
extenso wieder. 

In einer Familie mit 3 Kindern war das ~iteste und jfingste yon dem Leiden 
befallen, w~ihrend das mittlere, ein M~dehen yon 10 Jahren, geistig und kSrperlich 
vollkommen normal war. Blutsverwandtschaft bei den Eltern lag nicht vor. Der 
Vater lift an nervSsen Anffillen, die yon Uebelkeit und Erbreehen begleitet waren. 
Seh~ermSgen war gut. Mutter gesund, nie Fehlgeb~u-ten. Sie hatte einen Onke], 
der in gewissem Grade blind war. In der Familie weder Syphilis, noeh Tuberkutose, 
noch Gicht. 

Fa l l  1. Feb rua r  :1907: Mhdchen, 12 Jahre; sie hatte gutes SehvermSgen 
und war eine ausgezeiehnete Sehfilerin bis zum Alter yon 7 Jahren, als Sehver- 
mSgen und Intellekt abzunehmen begannen. Im Alter yon 9 Jahren bekam sie 
epileptiforme Anf~lle, die in unregelmassigen AbstSnden sieh wiederholten. W~hrend 
eines Anfalles von Mumps dauerten die Kr~mpfe fast ununterbroehen an. Status: 
Grosses, kr~ftiges M~dehen; imbeeill nfittleren Grades, geht gat, hat gutes Ge- 
d~ehtnis ffir fernliegende Ereignisse; Kleider sauber, Myopie yon 2 Dioptrien. 
Pupillen tr~ge, im fibrigen normal; fixiert exzentrisch, Kopf und Augen nach rechts 
gewaffdt, horizontaler Nystagmus; hat weder Tag- noeh Nachtblindheit, kann aber 
nicht in ein~m hellen Raume schlafen. Es besteht ein absolutes Zentralskotbm auf 
beiden Augen, bei grober Schatzung rechts yon 40, links von 10 o. Die periphelen 
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Teile des Gesichtsfetdes sind nicht eingeengt und haben gute Empfindung fiir Weiss 
und ftir Farben. Ophthalmoskopisch: Medie~ J dar, get~,felter Fundus. Optikus 
blass (,,white"), Gef~Lsse eng'. Die Maculagegend weist eine Pigmentatrophie der 
Netzhaut aui, und zwar in einem Bezirk yon etwa 21/., Papillendurchmesser. In 
diesem Bezirk ist der Hintergrund mit schmutzig gelbgrauen Flecken gesprenkelt 
und mit kSrnigem and staubfSrmigem Pigment bestreut. Beide Augen sind sym- 
metrisch erkrankt. Im rechten Auge ist die Retina starker atrophiseh, der Fundus 
ist heller gefgrb~, und die Pigmentniedersehl~ige sind mehr verstreut. Mai 1910: 
Wassermann and v. Pirquet negativ. Intellekt sehr schwach, SehvermSgen scheint 
schlechter, aber Untersuchung unztfl/inglich. Gesichtsfeld nieht eingeengt, erkennt 
Farbe eines grossen roten Mantels. In der Macula ist die Netzhaut starker atrophiseh, 
und die Pigmentniedersehl~ge sind zum grSssten Teile verschwunden. Der ganze 
Augenhintergrund ist heller, und im aufrechten Bilde sind sehwach gef~irbte Flecke 
zu sehen, die auftauehen und verschwinden, wenn man den Spiegel dreht. 

Februar 1911: Wassermann sieher negativ. Pat. hat fast das Stadium vSlliger 
Imbezillitht erreicht. GedSehtnis schleeht ffir irisehe Eindrficke. Speichelansamm- 
lung im Raehen und dadurch StSrung beim Spreehen. Singt Mar und deutlieh. 
Epileptiforme Anf~lle weniger hSufig. Gesiehtsfeld nieht eingeengt, kann Rot in 
grossen Fl~ehen erkennen. Die zentrale blinde Zone seheint nieht gr5sser als 1907. 
Es besteht geringer Nystagmus, Augen und Kopf werden gerader gehalten. Diese 
seheinbare Besserung ist auf die Tatsaehe zur/iekzuftihren, dass die Pat. sehr apa- 
thisch ist, und die Bemfihungen, Gegenst~inde mit den Augen zu fixieren, aufgegeben 
hat. Das retinale Pigment ist bis zum Aequator stark verdiinnt. Der ganze Fandus 
ist viel blasser als 1907, and die Chorioidealzwischenraume sind weniger deutlieh. 
Der zentrale Bezirk ist leieht versehleiert, als ob die Retina in eine fibrinSse Mere- 
bran umgewandelt w~re. An Stelle der retinalen Fleeke, die man 1910 beobachten 
konnte, sind deutliche helle ]~eflexe getreten. In der Maeul~gegend ist das Pigment 
vollkommen verschwunden, und einige orangegef~rbte Flecke sind zum Vorsehein 
gekemmen. 

Fall  2. Februar  1907: Bruder, S Jahre alt, Von tadelloser KSrperbeschaffen- 
heir, wurde tilr vollkommen normal gehalten bis zum 6. Jahr, als Abnahme des 
SehvermSgens und des Intellekts bemerkt wurde. Status 1907: Vollkommen ge- 
sand, keine Lahmungen, keine Missbildungen. Hyperopie, 1 Dioptrie. Visus 
rechts ~~ links S/~oo. Kleines Zentralskotom ifir Grfin und Rot, peripheres Ge- 
siehtsfeld normal ~fir Weiss und Farben; fixiert zentral, sprieht gut, Gedaehtnis 
gut. Ophthalffl~skopisch: Medien klar; rechts ist die l~[aeula umgeben yon einem 
querovalen Ring yon kSrnigem Pigment, der in der LUnge etwa I Papillendureh- 
messer misst. Der eingesehlossene Bezirk hat eine sehmutziggelbliehe Ffirbung und 
enthMt schwarze Flecke, die aus sehwarzen KSrnern bestehen. Die umliegende Netz- 
haut ist bedeekt mit staubfSrmigem Pigment. Der Optikus ist blass, und die Gef~sse 
sind verengt. Das linke Auge zeigt dasselbe Bild wie das reehte, ausgenommen, 
dass die Retin~ i:~ der Maeulagegend innerhalb des Pigmentringes starker atrophiseh 
ist und der Rt:~das im ganzen heller gef~rbt ist. Mai 1910: Wassermann and % Pir- 
quet negativ. Der Degenerationsprozess in Netzhaut und Hirn ist betr~chtlich 
fortgesehritten. Pat. ist vollkommen imbezill geworden. Es hat sieh exzentrische 



Ueber famili~re Degeneration in der Maeulagegend des Auges. 873 

Fixation mit Nystagmus und Linksdrehung der Augen und des Kopfes entwiekelt. 
Das Zentralskotom ist beiderseits absolut geworden. Peripheres Gesichtsfeld gut 
ffir Weiss und Farben. In der Macula ist die Retina hoehgradig atrophisch, und 
die Pigmentfleeken sind zum grSssten Teile versehw.unden, aber kleine Pigment- 
haufen sind in der umliegenden Netzhaut zerstreut. Papille sehr blass und Gef~sse 
verengt. 

Februar 1911: Wassermann-negativ, Keine L~hmung. Verfall yon Visus und 
Intellekt hat langsame Fortschritte gemaeht. Gedaehtnis f[ir frisct~e Ereignisse 
sehr sehleeht, erinnert sieh abet an die erste Untersuehung vor 4 Jahren. 1st apa- 
thisch und macht wenig Anstrengungen, etwas zu sehen. Exzentrische Fixation, 
Augen aufw~rts. Nystagmus dauert an, aber KoI>f ist naeh einer Seite gewandt. 
Retina enth~lt weniger Pigmentfleeke als 1910. Hat 5 epileptiforme AnfSlle gehabt, 
den ersten vor 3 Jahren. 

Die letzten hierher gehSrenden F~lle sind yon B a t t e n  und Mayou  in 
den Proceedings of the Royal Soc. of Medicine 1915 verSffentlicht. Leider 
ist mir dariiber nut ein Referat ila Amerie. Journal of OPhthalmology zu- 
g~nglieh. Danaeh haben B a t t e n  und ~ a y o u  in einem ausfiihrlichen 
Artikel dieses ,,interessante und einigermassen ungewShnliche Krankheits- 
bild" beschrieben, tn 2 F~llen war eine Sektion gemaeht worden. Der  
Sektionsbefund ist mitgeteilt und dutch 12 Abbildungen mikroskopischer 
Schnitte vervollst~ndigt. 

Nach dem Refer at litten ,,in einer Familie mit 5 Kindern, geboren yon ge- 
sunden, nicht jiidisehen Eltern 3 an einer progressiven Erkrankung, die zu Demenz, 
Erblindung und L~hmung ffihrte. Eines zeigte Ver~nderungen in tier Maeula- 
gegend beider Augen in einem sp~ten Stadium der Erkrankung. Der Verfall des 
SehvermSgens stellte sich ein, bevor die Macnlaver~nderu~gen sieh entwiekelten. 
Die Kinder waren bei der Geburt normal und entwickelten sich normal bis zum 
Alter yon 31/2 Jahren. Dann Waten epileptische Anf~lle auf, und sie begannen 
geistig zu verfallen. Sie fingen an zu robert, warden unsauber in bezug auf ihre 
Kleidung, und bekamen Spasmen in den Beinen. Ein Kind starb im Alter yon S, 
ein zweites yon 4 und das dritte yon 6 Jahren." 

,,In 2 F~llen konnte eine Sektion gemacht werden. Makroskopiseh waren in 
dem einen Falle keine Verfinderungen siehtbar, in dem anderen nur eine leichte 
Atrophie. Bei der mikroskopisehen Untersuehung abet fanden sieh diffuse degenera- 
tive Ver~nderungen in den Ganglienzellen des Gehirns, des Kleinhirns, des R~iicken - 
marks und der Retina, ~hnlieh den bei der W a r e n T a y S a c h s'schen Erkrankung 
besehriebenen. Die Wassermann'sche Reaktion in Blur und Liquor war in beiden 
F~llen negativ, und es'~fanden sieh weder im Gehirn, noeh in den Hirnh~uten 'Ver- 
/~nderungen, die auf eine kongenitale Syphilis sehliessen ]lessen." 

Leider kfnnen wir mit diesem Referat nicht viel anfangen. Wit wissen 
nicht, ob es sich wirklich in den vorliegenden Fallen um eine ,,Erblindung" 
gehandelt hat, es wiirde das zu dem Bilde der ,,familihren progressiven ~acula- 
degeneration" nieht passen. Dann f~llt auf, dass nut  in einem Falle ~aeula- 
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ver~nderungen nachgewiesen sin& Wir wissen aber nichts dariiber, wie die 
Untersuehung in den anderen F~llen vorgenommen ist, ob naeh Pupi]len- 
erweiterung und eventuell in Narkose. Ferner ist niehts angegeben fiber die 
histologisch nachgewiesenen Netzhautver~nderungen, ob sie in der ganzen 
Netzhaut vorhanden waren, ob sie sich auf die h[aculagegend besehr~i.nkten, 
worin die Ver~nderungen besonders in der ~aeulagegend bestanden usw. 
Es ist ja mSglieh, dass das in dem Original alles mitgeteilt ist. Das Referat 
ist jedenfalls ffir diese und andere wiehtige Fragen vSllig unzureiehend. 

Aus der vorstehenden Zusammenfassung ergibt sieh, dass bisher 7 
siehere F~lle yon ,,famili~rer progressiver Maeuladegeneration mit psy- 
ehisehen StSrungen" lestgestellt sind, und zwar in drei Familien. Davon 
entfallen auf Ba t t en  2 Fhlle in einer, ~ a y o u  3 FNle in einer und Oatman 
2 FNle in einer Familie. Daza kommen nun noeh die 2 FNle yon Stephen-  
son und Net t leship  in zwei Familien, die mit grosser Wahrscheinliehkeit 
hierher zu reehnen sind und welter die 3 F~lle yon Ba t t en  und ~ a y o u ,  
die aueh vermutlieh hierher gehOren. 

Fassen wit alie F~lle, die den beiden Formen der ,,famili~ren progres- 
siren ~aculadegeneration", d.h. also den Formen ohne und mit psyehi- 
sehen StSrungen angehSren, zusammen, so wfirden wir jetzt insgesamt 
30 siehere nnd 17 nieht ganz siehere Falle kennen, die in dieses Gebiet 
gehOren. 

Dasist immerhin ein ~aterial, das eine zusammenfassende Darstellnng des 
ganzen Krankheitsbildes ermSglieht. 

Das klinische Bild ist ein durehaus charakteristisehes. Der Beginn 
der Erkrankung fgllt im Durehschnitt bei den Formen ohne psyehisehe 
StSrungen in das 12.--14. Lebensjahr. Spgterer Beginn ist selten. So hat 
nur Dar ier  einen Fall mit 18, Valude einen Fall mit 16 und ieh selbst einen 
Fall mit 15 Jahren (1099 Fall Familie H 2) beginnen sehen. Dagegen kommt 
ein frfihzeitigerer Beginn relativ hgufiger vor. So hat Lutz  4 F~lle im 11., 
St i r l ing und ieh s~lbst (1909 Familie N 3) je einen Fall im 8., Dar ier  
einen mit 71/2 und Leber  sogar einen Fall mit 7 Jahren beginnen sehen. 

Bei den F~llen mit psyehisehen StSrungen hat in iiberrasehend fiberein- 
stimmender Weise bei 6 yon den bisher beobaehteten sieben sieheren F/~llen 
die Erkrankung im 6. Lebensjahre begonnen (Bat ten,  5{ayou, Oatman) 
nnd nur in einem Falle yon Oatman im 7. Lebensjahre. Die 3 Fglle yon 
Ba t t en  und l~{ayou (1915) sollen dagegen sehon mit 31/2 Jahren begonnen 
haben. 

Es ist klar, dass sieh der Beginn der Erkrankung nieht immer mit 
Sieherheit feststellen lgsst, besonders wenn die Patienten wegen gleieh- 
zeitig beginnerider Imbezillitht nieht riehtige Ang~en maehen. Ferner 
seheint in den meisten Fgllen der Beginn ein ganz allmghlieher zu sein, so 
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~ass die Patienten selbst nicht genau angeben kSnnen, wann das Leiden 
.eigentlich begonnen hat. 

-Bei der Form ohne psychische StSrungen befinden sigh die Kranken 
zu Beginn des Leidens in einem Alter, in dem sie schon lesen kSnnen. Da 
nun zuerst das zentrale Sehen leidet, bemerken die Patienten die ersten 
StSrungen gewShnlieh beim Entziffern schwer lesbarer Buehstaben oder 
Zeichen. So hat mir ein Patient angegeben, dass er zuerst Schwierigkei'Len 
bei der Entzifferung mathematischer Zeichen, wie Logarithmen und Wurzel- 
zeichen hatte, dass er dann die griechische Sctn'ift und sehliesslieh auch die 
]ateinisehe und die deutsche night mehr lesen konnte. Ein Patient Darier ' s  
hat den Beginn der Erkrankung beim ttebr~isehlesen bemerkt. Zun~ehst 
kSnnen sigh die Patienten dann noch eine Zeitlang mit einer Leselupe helfen, 
bald aber mtissen sie ganz daraur verzichten, zu lesen und mtissen sieh vor- 
lesen lassen. Zwei yon meinen Patienten haben trotzdem studiert und ibxe 
:Examina (juristisehes und theologisehes Examen) gemaeht, und zwar mit 
ttilfe ihrer Sehwester, die ihnen alles vorgetragen bzw. vorgelesen hat. 

Von grossem Interesse ist ein Fall, den ieh 1909 besehrieben habe, wml 
in diesem Falle schon SehstSrungen vorhanden waren, ohne dass sieh auch 
bei genauester Durchforsehung des Itintergrundes die geringsten Ver~nde- 
rungen am Kintergrunde nachweisen liessen. Der Patient hatte rechts s/a 5, 
]inks s/25 Sehsch~rfe, einZentralskotom ffir Grfin und Rot, aber monate- 
lang, bei immer wiederholter Untersuchung und auch nach Pupillenerweite- 
rung fanden sich keinerlei pathologische Ver~nderungen im Augenhintergrund. 
Er war mir dann eine Zeitlang aus den Augen gekommen, und als ich ihn 
1/2 Jahr sp~ter wieder sah, hatte er beiderseits einen ausgesprochenen macu- 
]aren Degenerationsherd, w~hrend die Sehseh~rfe sigh kaum verschlechtert 
hatte. 

Auch B a t t e n  und ~Iayou (1915 el. oben) erwhhnen ausdrficklieh, 
dass der Verfall des SehvermSgens sigh einstellen kann, bevor objektive 
Ver~nderungen in der ~aculagegend nachzuweisen sind. Es seheint mir 
durehaus mSglich, dass diese Art des Beginnes h~ufiger vorkommt, huf 
der anderen Seite findet man aber doeh auch sehon Ver~nderungen bei 
Personen, die ~lber SehstSrungen noeh gar nieht klagen. So habe ieh bei 
2 Patientinnen im Alter yon 12 und 15 Jahren (1909 Familie I-I.) gelegentlieh 
der Untersuehung der ganzen Familie schon zu einer Zeit zweifellose Ver- 
.hnderungen in der ~acutagegend nachweisen kSnnen, als weder die Patien- 
tinnen selbst, noch die Eltern etwas yon einer Abnahme des SehvermSgens 
bemerkt hatten. 

Der Verlauf der Krankheit ist in den meisten F~llen ein gleiehm~ssig 
fortschreitender, das SehvermSgen nimmt im Laufe von ~onaten und 
.J ahren langsam ab, bis ein absolutes Zentralskotom ffir Weiss und alle Farben 
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entstanden ist. Nur in wenigen Fiillen soll der Verlauf der Erkrankung 
ein sehr sehneller gewesen sein. So berichtet Lutz ,  dass in seinen 4 F~llen 
das SehvermSgen im Verlaufe weniger 1V[onate auf 1/6 o his a/6 o gesunken 
ist. In manehen Fiillen ist der Verlauf aueh kein ganz gleichm~ssiger, es 
kommt vielmehr zeitweise zu einem Stlllstand (z. B. Familie S. 1913 und 
Fall M. cf. oben), der selbst mehrere Jahre anhalten kann. Dann aber 
tritt wieder mehr oder weniger pl(itzlich, ohne eine bekannte Ursache eine 
Verschlechterung ~ ein. :Kit der herdfSrmigen ZerstSrung der ganzen Macnla- 
gegend und der Ausbildung eines entsprechenden zentralen Gesichtsfeld- 
ausfalles scheint in den meisten Fitllen das Ende der Erkrankung erreicht 
zu sein (1916 Fall P., Fall M. cf. oben). Etwas Sieheres l~sst sich aber fiber 
diesen Punkt mangels genfigend ]anger Beobachtungszeit noch nicht sagen. 

In manehen F/illen maeht alas Leiden abet aueh im reiferen Alter immer 
weitere Fortschritte, greift auf die tibrigen Teile des Augenhintergrundes 
fiber und fiihrt zu einem Bilde, das eine grosse Aehnliehkeit mit der Retinitis 
pigmentosa hat. Dieser Verlau~ ist allerdings erst bei einer einzigen Familie 
beobachtet worden (S t a rga rd t  1913 Familie S.), in dieser Familie aber, 
was besonders zu beachten ist, bei siimtliehen 3 erkrankten Gesehwistern. 
Ob es sich hier um eine besondere Familieneigentfimlichkeit gehandelt hat, 
1/isst sich znr Zeit noeh nicht sagen. Leider babe ieh nieht mehr feststellen 
kOnnen, warm die Erkranku~g auf die Peripherie fibergegriffen hat, wir 
dfirfen aber wohl nicht fehl gehel~, wenn wir aus der Anamnese den Schluss 
ziehen, da'ss in diesen Fhllen noeh eine deutliche Progredienz im dritten and 
vierten Dezennium vorhanden war. An sieh ist das auch nichts so Merk- 
wfirdiges, well wir ja aueh bei einer anderen Form der ]~etzhautdegeneration 
der sogenannten Retinitis pigmentosa ein Fortsehreiten des degenerativen 
Prozesses im dritten und vierten Dezennium und selbst noch sparer kemlen. 

Das ophthalmoskopische Bild ist je nach dem Stadium der Erkran= 
kung ein sehr versehiedenes. Auffallend ist die Symmetrie der Ver~nderungen 
auf beiden Augen, and zwar zu allen Zeiten und in allen Stadien der Erkran- 
kung. Abgesehen yon ganz unbedentenden Differenzen ist das oph.~halmo - 
skopisehe Bild des einen Auges geradezu das Spiegelbild des anderen. 

Die ersten Ver~nderungen in der Maculagegend sind sehr gering~figig 
and ohne Papillenerweiterung nnd Anwendung des aufreehten Bildes gar 
nieht festzustellen. Man finder kleine, zarte gelbgraue Fleeke, die sich kaum 
yore Fundus abheben. Dann I~llt sehon sehr frfih das Fehlen des Foveolar= 
reflexes auf, w~hrend der grSssere Fovea]i'eflex (Maeularefiex) ziemlieh 
]ange erhalten bleibt. Die Pigmentierung in der Maeula seheint im Anfang 
noeh vSllig normal zu sein. Jedenfalls war das der Fall bei einer Patienti~ 
yon 12 Jahren, die ich selbst im Anfangsstadium der Erkrankung unter= 
suchen konnte (1909 Marie H., S. 536). Neben den zarten graugelben Flecken 
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kommt es dann sphter abet immer zu Ver~nderungen im Pigmentepithel. 
Das Pigmentepithel kann zugrunde gehen, so dass die Aderhaut mehr oder 
weniger deutlieh sichtbar wird und helle, orangegelbe Fleeke in der ~aeu]a- 
gegend entstehen (Wilhelmine H. 1909, S. 535), es kann in Form yon kleinen 
H~ufchen in die Netzhaut einwandern und es kann diffus wuehern und Ver: 
anlassung zur Bildung mehr oder weniger dunkel geffirbter Ylecke in der 
~[aeulagegend geben. Solehe Flecke yon dunkelroter Farbe und birni6rmiger 
Gestalt sind wiederholt besehrieben (Bat ten  1897 Fall 1 und ~ a y o u  1904 
Fall 1 und 2). Bisweilen sieht man auf diesen Fleeken aueh noch feine Pig- 
mentkSrnchen zerstreut liegen. 

Die Pigmentierung seheint im Verlaufe der Erkrankung sehr zu weeh- 
seln. Auf eine im Anfang nieht selten ziemlieh erhebliehe Pigmentwueherung 
folgt wohl meist sp~ter ein mehr oder weniger starker Sehwund des Pig- 
mentes. "Das berichtet besonders O a t m a n  in seinen 2 F~llen (cf. oben Fall 1 
und 2). 

In dem Stadium, in dem die Maeulagegend mit hellen gelbgrauen Fleeken 
und mehr oder weniger reiehliehen Pigmenthiiufchen bedeekt ist, findet man 
bisweilen eine feine radii~re Strei/'ung in der Netzhaut. Die einzelnen Streifen 
sind ausserordentlieh rein, sic verlaufen fast gradlinig, sind radi~r angeordnet 
und strahlen vom Zentrum der ~acula fast gleiehm~ssig naeh allen Rich- 
tnngen aus. Bei bestimmter Spiegelstellung leuchten sie hell auf, bei Drehung 
des Spiegels kSnnen sic vollkommen verschwinden. Sie sind aueh niemals 
alle gleiehzeitig zu sehen (e~. 1909 Fr. H., S. 535 und Tafel XX). In sp~teren 
Stadien verschwinden diese Streifen vSllig. 

Sehliesslieh kommt es in der ~aculagegend zur Ausbildung eines mehr 
oder weniger seharf begrenzten Kerdes yon der Form einer liegenden Ellipse 
und einem Durchmesser yon horizontal 2 und senkreeht 11/2 Papi]lenbreiten. 
Die Gr6sse dieses Kerdes ist in versehiedenen F~llen auffallend gleieh. 
Ein durehaus eharakteristisehes Bild der Erkrankung in diesem Stadifim, 
liefert die beigegebene Tafel (yon I-Ierrn Delfosse am Gullstrand'sehen 
Spiegel gemalt). Sie stammt yon dem Patienten P., tiber den ieh 1916 
genauer berichte~ habe, und dessert Sehwester, wie jetzt festgestellt ist (ef. 
oben), an derselben Erkrankung ]Bidet. 

Der Befund zur Zeit tier Kerstellung des Augenhintergrundsbildes war 
folgender: 

Die Papille ist beiderseits vSllig normal. HSehstens istjm temporalen Quadran- 
ten eine ganz geriygfiigige Abblassung nachweisbar. Der G ef~sstriehter hebt sich 
s~harf und deutlieh ab. Symmetrisch finder sieh auf beiden Augen in tier Maeula- 
gegend ein schmutziggelbgraue~ bis graugriiner Herd mit scharfem Rande. Der 
Herd hat ungefi~hr ovale Form und ist mit seinem nasalen Rande etwa 1 PD yore 
temporalen Papillenraade entfernt. Der horizontale Durehmesser betr~gt un- 
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ge/~ihr 2, der vertikale 11/2 PD. Der Rand des Herdes zeigt an einzelnen Stellel~ 
eine leichte Pigmentierung. Auf. dem Herds selbst finder sieh rein zerstreutes 
Pigment, zmn Tell in kleinen H~.ufchen, zum Teil feinen Geiassehen, die auf den 
Herd hinaufziehen, angelagert. Ferner ist der ganze Herd iibersfit mit allerfeinsten 
grauweissen Tfipfelehen, die bei Drehungen des Augenspiegels hell glitzern. Der 
Herd selbst zeigt keinerlei Niveaudifferenz gegen die umgebende Aderhaut. Die 
normalerweise an der Stelle, wo der Herd liegt, vorhandenen Netzhautgei5sse 
sind auch hier vorhanden und ziehen glatt fiber den Rand des Herdes hinfiber. 
Abgesehen yon der stellenweise vorhandenen geringffigigen Pigmentanlagerung- 
zeigen die Ge/fisse keinerlei Besonderheiten. ]m Grunde des Herdes sieht man 
mehrere Aderhautgef~isse yon gelbroter Farbe hindurehsehimmern. Die normalen 
Reflexe tier ~aculagegend, Foveal und Foveolarreflex iehlen. In der Umgebung 
des Herdes linden sieh in der Netzhaut zahlreiche kleine grauweisse Fleekehen 
mit unschar~en R~ndern. Diese Fleekchen sind to zart, dass man tie im umge- 
kehrten Bilde nnr mit grosset Mfihe erkennt. Die Fleckehen ]iegen s~mtlich unter-- 
halb der Netzhautgefhsse; nur an zwei Stellen, und zwar am reehtenAuge, sieht 
man einen solchen Fleck sich mit einem feinen Fortsatz vor ein Netzhautgef~iss 
legen. 

Bei der Untersuehung mit dem grossen Gullstrand'sehen Augenspiegel er- 
scheint der Maeulaherd auf/allend deutlieh und in einer eigenartig gl~nzenden. 
etwas grfinlichen Farbe. Die feinen grauweissen Tfipfelehen aui dem Herds ver- 
schwinden hier fast vSllig. Bei der binoklflaren Untersuehung erkennt man sehr 
deutlich, dass im Bereich des Herdes die Netzhaut ausserordentlich verdiinnt ist~ 
denn whhrend man in tier Umgebung der Herdes die ~Netzhautgef~isse vor tier Ader- 
haut x~erlaufen sieht, sieht man in dem Bereiche des tterdes auf beiden Augen 
die Netzhautgefasse unmittelbar auf der Aderhaut liegen. Aueh mit dem Gull- 
strand'sehen Spiegel lfisst sieh ieststellen, dass der Grund des Herdes durchaus 
in einer Ebene mit der Oberfl~ehe der Aderhaut in der Umgebung des Herdes liegt?" 

Was die grauweissen zarten Flecks in der Umgebung des Herdes betri/ft, 
so tiess sieh wieder feststellen, dass an der Stelle, wo sis lagen, das Pigmentepithel 
vollkommen regelm~ssig war. 

Die eben erwghnten helle~l Flecks in der Umgebung des zentralen Kerdes 
verdienen meines Erashtens besondere Aufmerksamkeit, well sie far das 
Krankheitsbild typiseh zu sein scheinen. 

Sie k6nnen sehon sehr friihzeitig auftreten, noeh ehe der Degenerations- 
herd in der ~aeulagegend zur Ausbildung gekommen ist ( S t a r g a r d t  1909, 
S. 535). Bisweilen folgen sie dem Verlaufe einzelner Netzhautgefgsse. So 
sah ich sie in einem Fa]le in der Umgebung der Arteria und Vena temporalis 
superior in grOsserer Zahl (ef. 1919 v. Grgfe's Arehiv, Bd. 71, Tafel XX). 
Aueh O a t m a n  hat sis in einem Falls (d. oben Fall 1) beschrieben. ,tim auf- 
rechten Bilde sind schwachgefgrbte Flecks zu sehen, die auftauchen und 
verschwinden, wenn man den Spiegel dreht." Ferner erwhhnt sie B a t t e n  
(Fall 1) als ,,schlecht abgrenzbare, gelblich weisse Tfipfel", yon densn die 
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Umgebung der ~aeula fiber und fiber bedeekt ist. Diese Fleeke finden sieh 
bisweilen nieht nur um den ~aeulaherd, sondern aueh um die Papille. Viel- 
leicht sind sieals ein Zeichen daf~ir aufzufassen, dass die Erkrankung noeh 
wetter progressiv is+,. Jedenfalls ist es mSglieh, dass sie das erste Zeiehen der 
Degeneration in der die Maeula und Papille mngebenden Zone sind, einer 
Degeneration, die sehliesslieh zur Bildung der grossen atrophisehen Kerde in 
der Umgebung der Papille und ~aeula fi]hren kann, wie ieh sie allerdings 
erst einmal (Familie S. 1913) beobaehtet habe, und wie sie aueh sonst noeh 
l~ieht besehrieben sind. 

Dabei ist allerdi~gs zu beachten, dass die Erkrankung in der Familie 
S. einen ganz eigenartigen Verlauf genommen hat, nieht nur in bezug au~ 
die ausgedehnte Degeneration im Fundus, sondern aueh in bezug auf das 
Auftreten peripherer Ver~nderungen. 

Diese per ipheren  Ver~nderungen sind im Gegensatz zu den maeu- 
laren Verhnderungen keineswegs symmetriseh auf beiden Augen. Ja sie 
kSnnen auI dem einen Auge vorhanden sein und auf dem anderen vSl]ig 
fehlen. Sie bieten ein reeht versehiedenartiges Bild. Stellenweise linden wit 
kleine gelbliehe, stellenweise grosse Herde, selbst bis zu einem Durehmesser 
yon 2--3 Papillenbreite. Diese grossen tIerde zeigen das hussehen der be- 
kannten grossen a trophisehen Aderhautherde -- grosse weisse Kerde mit 
Pigment am Rande, daneben tiefsehwarze Kerde. Eigenartig ist das Vo.r- 
kommen seharf begrenzter weisser Aussparungen in den tiefsehwarzen 
Kerden. Diese Aussparungen sehen aus, als ob sie mit einem Loeheisen aus- 
gestanzt wgren, gwisehen den Herden zeigt der Augenhintergrund stellen- 
weise die eigenartige bleigraue Verfiirbung, die wir yon der Retini~is pig- 
mentosa her kennen. Sehr bemerkenswert ist, dass die peripheren Ver~n- 
derungen, ebenso wie die Maeulaerkrankung selbst gerade die Stellen des 
Augenhintergrundes bevorzugen, die bei der typisehen Retinitis pigmentosa 
am lgngsten versehont bleiben. So zeigte die ringf6rmige Zone, die bei der 
typisehen Retinitis pigmentosa zuerst erkrankt, in den drei bisher beobaeh- 
teten Fgllen yon ~aeuladegeneration mit peripheren Veriinderungen die ge- 
ringsten, bzw. gar keine objektiven Verhnderungen. 

Geringfagige periphere Ver~nderungen erwghnen nur noeh L eb e r und 
Batten.  Ba t t en  (Fall 2) sah ,,an der Periphe~ie einige obertl~tehliehe Fleeke 
yon Retinalpigment" abet ohne andere Ver~nderungen. Und naeh Leber  
sehien an der Peripherie eine leiehte Rarefizierung des Pigmentes hervor- 
zutreten. Diesen Vergnderungen kann wohl kaum eine besondere Bedeutung 
zukommen. 

Einige Worte verdient noeh das Verhalten der Papille und der Netzhaut- 
gefgsse. Von einer Reihe yon Autoren wird yon einer ,,Abblassung '~ der 
Papille gesproehen, ja 0 a tman nennt in seinem Falle 1 die Papille geradezu 
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,.weiss". Daraus kSnnte der Sehluss gezogen werden, dass zum Bilde der 
,,familiiiren progressiven Maeuladegeneration '~ eine wenn auch nur partielle 
Optikusatrophie geh6rt. Ieh babe in meinen Ftillen sehr genau auf die F~r- 
bung der Papillen geachtet und muss zugeben, dass in manehen F~illen die 
Papille temporal etwas blass aussah. Dass es sich bier aber schon um eine 
,,Bl~isse" handelte, die nieht mehr in die physiologisehen Grenzen fiel, dass 
mit anderen Worten hier schon eine, wenn aueh geringftigige Atrophie vet- 
lag, davon habe ieh reich nieht iiberzeugen kSnnen. Und auf der anderen 
Seite muss ganz besonders betont werden, dass in einer ganzen Reihe yon 
Fiillen, und zwar aueh dann, wenn sehon der grosse Degenerationsherd in 
der ~[aeulagegend v61lig ausgeb~ldet war, die Papille zweifellos vollkommen 
normal war. Zum Bilde der ,famili~ren progressiven Yaculadegeneration" 
gehSrt mehles Erachtens nicht ein Sehwund des Sehnerven. Findet sich eine 
Bl~isse der Papille, so liegt sie noeh immer in physiologisehen Grenzen. 

Eine Ausnahme davon maehen nut die F~lle, in denen aueh die Peri- 
pherie mit erkrankt ist (1913 Familie S). in diesen Fhllen zeigt die Papille ein 
Verhalten, ~ie wit es yon der Retinitis pigmentosa her kennen. Sie ist abge- 
blasst, und zwar entweder teilweise oder in tote, und zeigt die charakteri- 
stische gelblieh fable Verfiirbung. 

Ebenso, wie bei der Beurteilung der Papillenlgrbung sind dem sub- 
jektiven Ermessen weite Grenzen gezogen bei der Beurteilung der Gel~iss- 
weite. Dadureh ist es wohl zu erklgren, dass eine Reihe yon Autoren aueh die 
Verengerung der Netzhautgefgsse als zum klinisehen Bilde der ,,familiiiren 
~[aeuladegeneration" gehSrig betraehten. Ieh erwghne bier nut St e p h e n s o n 
und Oatman. Oatman betont mehrere ~ale ausdriieklieh die Verengerung 
der Gefiisse. 

Ich selbst babe reich an meinem doeh nieht kleinen ~[aterial nieht 
iiberzeugen kSnnen, dass eine solehe Verengerung der Gefiisse wirklieh vor- 
handen ist. Aueh in den F~illen, die ich mit dem grossen Gullstrand'sehen 
Augenspiegel untersuehen konnte, habe ich eine Verengerung nieht fest- 
stellen kSnnen. Und ieh mSchte deswegen glauben, dass die Verengerung 
der 5Tetzhautgef~isse ebensowenig zum Bilde der familigren 1Kaeuladegene- 
ration gehSrt, wie die Abblassung der Papille. Eine Ausnahme maehen aueh 
hier nur die Patienten, bei denen der degenerative Prozess yon der Maeula- 
gegend auf den ganzen fibrigen Angenhintergrund iibergegriffen hat. 

Was die FnnktionsstSrungen betrifft, so l~isst sieh im Beginn der 
Erkrankung, wie sehon oben erwiihnt, ein a]lmiih]iehes Sinken der Seh- 
seh~irfe und eine allm~ihlieh zunehmende St6rung des Farbensinnes im Zen- 
t rum des Gesiehtsfeldes feststellen. Seh]iess]ieh kommt es zu einem vSlligen 
Ausfall des zentralen Gesiehtsfeldes, einem absoluten Zentralskotom. Ueber 
die GrSsse dieses zentralen Skotoms gehen die Ansiehten sehr auseinander. 
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Es liegt das daran, dass infolge des Fehlens der zentralen Fixation eine 
genaue 5Iessung sehr ersehwert ist, was ja aueh von mehreren Autoren betont 
wird. Ieh habe wiederholt eine Grbsse yon 10---15 Grad festste]len kbnnen. 
Und diese Grbsse wiirde ungefiihr der GrOsse des zentralen Kaculaherdes 
entspreehen. 

�9 Ausser dem zentralen Skotom und der dadurch bedingten Kerabsetzung 
tier Sehsehhrfe haben wit in den typischen Fiillen keine Funktionsstbrung. 
Hier und da ist eine geringe periphere Einengung des Gesiehtsfeldes ange- 
geben worden (Leber, Lutz). Ieh mbehte glauben, dass es sich da um 
Beobaehtungsfehler gehandelt hat, die bei der fehlenden zentralen Fi,ation 
ja leieht erkl~rlieh sind. Ieh babe jedenfalls unter meinen F~llen die Peri- 
pherie stets frei gefunden. Ganz besonders zu betonen ist die ausgezeichnete 
Funktion in der Umgebung des zentralen Degenerationsherdes, selbst dann, 
wenn sieh in dieser Umgebung sehon feine wolkige Triihungen finden. So- 
wohl die Priifung des Farbensinns, wie die Priifung der Dunkeladaptation 
in der Umgebung der }[aeula hat stets eine tiberrasehe~d~gute Funktion er- 
geben. Nieht nut die Stilling'sehen und Nagel'sehen Tafeln wurden richtig 
erkannt, sondern aueh am Nagel'sehen Anomaloskop wurden durehaus 
riehtige.Werte eingestellt. Und was die Dunkeladaptation betrifft, so habe 
ieh mit dem Nagel'sehen Adaptometer stets sowohl in der Umgebung des 
maeularen Herdes, wie an der Peripherie vollkommen normale Resultate 
erhalten. Es muss das besonders gegentiber Lutz  bemerkt werden, der in 
seinen F~llen eine starke Herabsetzung des Liehtsinnes gefunden haben will. 
Dazu ist allerdings zu erwi~hnen, das Lutz  1nit dem alten Fbrster'sehen 
Photometer untersueht hat, aug dessert Unzuliingliehkeit ieh sehon 1909 
(,~Ueber Stbrungen der Dunkeladaptation") hingewiesen habe. 

Auch Lutz  selbst seheint seine Resultate nieht ttlr ganz einwandfrei 
gehalten zu haben, denn er erwii~hnt, dass sie nieht tibereinstimmten mit den 
Wahrnehmungen seiner Patientinnen, die siimtlieh angaben, dass sie bei 
he!lerer Beleuehtung schleehter s~hen, als in der DNnmerung. 

Solange jedenfalls nieht mit einwandfreien ]V[ethoden eine Stbrung der 
Dunkeladaptation, eine Kemeralopie, ftir die ganze Igetzhaut oder ftir ein- 
zelne Bezirke in dem einen oder anderen Falle wirklich naehgewiesen ist, habe 
ieh keine Verafilassung, meine Angabe, dass die Dun keladaptation in des 
Umgebung des maeularen Herdes und an der Pe~ipherie normal ist, irgend: 
wie einzusehr~nken. 

Eine Ausnahme machen natttrlieh aueh hier die Fiille mit peripheren 
Ver~nderungen. In einem dieser Fiille =habe ieh die Adal?tation mit dem 
Nage]'sehen Adaptometer prfifen kbnnel~. Sie war, wie zu erwarten (19:[3 
S. :[02), eine sehr sehleehte, es bestand hier eine ausgesproehene IIemeralopie 
in den ttberhaupt noeh vorhandenen Gesiehtsfeldresten. 

Archly f. Ps,gchiatrie. nd. 58. 56 
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Die Art der psychischen Stiirungen ist aus den oben angeftihrten 
Krankengeschichten yon Ba t ten ,  l~ayou und Oatman zu ersehe~. Es 
handelt sieh stets um eine mehr oder weniger schnelle Verbl~idung bei Kin- 
dern, die vorher voIlkommen normal waren, l~ach allen bisherigen Yer- 
5ffentlichungen beginnen die psychischen StSrungen stets gleichzeitig mit 
den St6rungen des SehvermSgens. 

Genauere Untersuchungen fiber die Art und den Verlauf der psychischen 
StOrungen liegen, so viel ich sehen kann, yon psychiatrischer Seite bisher 
nicht vor. 

Es scheint mir deswegen auch noch nieht nl6glich, die psychischen 
StSrungen in eine bestimmte Kategorie yon Geisteskrankheiten einzureihen. 
Ich hatte frfiher vorgeschlagen, die psychischen StSrungen unter der Be- 
Bezeiehnung ,,Demenz" zusammenzufassen und zu unterscheiden zwischen 
der ,,famili~iren progressiven Macaladegeneration" mit und ohne Demenz. 

lV[anehe werden es vielleicht vorziehen, yon Imbezillit~t und Idiotie zu 
reden. Am zweckm~ssigsten sche!nt es mir, um niehts zu pr~judizieren, vor- 
l~ufig yon ~amili~rer Maeuladegeneration mit und ohne ,,psychische StSruno 
gen" zu sprechen. 

Erw~hnenswert seheint mir,. dass yon den beiden Formen der progres- 
siven l~aculadegeneration immer nur die eine in ein und derselben Familie 
vorkommt, d. h. entweder alle Geschwister erkranken mit psyehischen StS- 
rungen oder alle bleiben frei yon psychischen Sti~rungen und der degenerative 
Prozess beschriinkt sich auf die Augen. 

Erwiihnenswert erscheint mir auch die Tatsache, dass auch in de~l 
Fi~llen, in denen in sp;Cteren Stadien der Erkrankung das Augenleiden 
yon der Maculagegend au~ die Peripherie fibergreift, also in hohem Grade 
progressiv ist, keine zerebralen StSrungen auftreten. 

Ueber die pathologiseh anatomisehen Grundlagen der Erkran- 
kung wissen wit bis heute nichts Sicheres. Ob hier ~hnliehe pathologische 
anatomische Verh~ltnisse vorliegen, wie in dem Falle yon ,,Honigwaben- 
Chorioiditis", den Treacher  Collins 1913 verSffentlicht hat, erscheint zum 
mindesten sehr fraglich. T. Collins hatte eine ZerstSrung der Eusseren l~etz- 
hautschichten -- St~bchen und Zapfen mit den dazu geh0renden KSrnern --  
gefunden, und zwar clutch eine hyaline Masse, die sich unter ZerstSrung des 
Pigmentepithels zwischen Lamina vitrea und Netzhaut gebildet hatte. Diese 
hyaline Masse zeigte nach T. Collins dasselbe Ansehen und dieselbe Reak= 
tion, wie die bekannten ,,Drusen" der Glasmembran. Nun sind unter anderem 
die zarten floekigen Triibungen in der Umgebung des macularen Herdes ats 
Glasdrusen angesprochen worden: Meiner Ansicht ist das aber zu Unrecht 
geschehen, denn es finden sich in und neben diesen Trfibungen niemals Pig- 
mentfieeke oder eine unregelm~ssige s wie sie bei den ,,Drusen'" 
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zur Regel gehSren. Ferner sind diese Flecke nicht immer zu sehen, sondern nur 
bei ganz bestimmtem Lichteinfall und schliesslich ist es mir gehmgen, fest- 
zustellen, dass yon einzelnen dieser zarten Flecke feine Fasern zu benach- 
barton Netzhautgef~ssen'ziehen. Ich halte es deswegcn ftir unwahrscheinlich, 
dass wir es bei diesen zarten flockigen Triibungen mit ,,Drusen" zu tun 
haben, glaube vielmehr, dass es sich um kleine in der Netzhaut liegende Dege- 
nerationsherde handelt. 

Die Anwesenheit hyaliner ,,Drusen" bei dem Krank]aeitsprozess soll 
deswegen nicht ausgeschlossen werden. Wenn aber auch wirklich ,,Drusen" 
vorhanden sind, so kSnnen sie meines Erachtens niemals primer entstanden 
sein, sondern nur sekundiir im Anschluss an andere Ver~inderungen. Ich 
glaube jedenfalls, dass wir als das Primiire in dem ganzen Krankheitsprozesso 
einen Zerfall der Zapfen und St~bchen in der ~aculagegend ansprechen 
mtissen. Ob yon diesem Zerfall die Zapfen oder die St~bchcn zucrst er- 
griffen werden, muss noch eine offene Frage bleiben. 

Dass der Zerfall der St~bchen und Zapten das Prim~re bci dem ganzen 
Erkrankungsprozesse ist, mSchte ich vor allem aus klinischen Beobachtungen 
schliessen. In einem Falle (1909 Fall Paul H., S. 535) babe ich zu einer Zeit, 
als das zentrale SehvermSgen schon stark gesunken war, keinerlei Ver~inde- 
rungen im Augenhintergrund finden k6nnen; und zwar wie schon erwfihnt, 
auch nicht bei wiederho]ter eingehender Untersuchung bei erweitertcr Pu- 
pille. Ftir diese Sehst6rung gab es nur zwei MSglichkeiten. Entweder lag 
die Ursache im Sehnerven odor in der Netzhaut. Eine Sehnervenerkrankung 
kSnnen wir ausschliessen, da sich trotz Fortbestehens der Sehst6rungen nie- 
reals tin Sebnervenschwund eingestellt hat. Und was die Netzhauterkran~ 
kung betrifft, so kSnnen wir eine Erkrankung der inneren Schichten, speziell 
der Ganglienzellschicht cbenfalls ausschlicssen, da einer ZerstSrung der 
Ganglienzellschicht ebenfalls eine Atrophic des Optikus folgen muss. Da sich 
nun sp~ter tin Degencrationsherd in der ~acula entwickelte, kSnnen wir 
den Fall nur so erkl~en, dass zuerst die Zapfen und St~bchen zugrunde 
gingen, --  was mit dem Augenspiegel nicht nachgewiesen werden kann --  
dass infolgedessen die Sehsch~rfe sank und dass dann sphter sekund~r das 
Pigmentcpithcl erkrankte und dadurch das Bild des Degenerationsherdes 
in der Y[aculagegend erzeugt wurde. 

Dass ein solcher prim~'er Zerfall der St~bchen und Zapfen nicht nur in 
der Theorie besteht, sondern tats~chlich vorkommt, ergibt sich einwandfrei 
aus den histopathologischen Befunden Stock's bei der ,,famili~ren amau- 
rotischen Demenz". 

Wieweit die Befunde Barton's und ~ayou ' s  uns Aufschluss tiber das 
histopatholo~sche Bild der Augea und der Hirnver~nderungcn geben werden, 
mtissen wit abwarten Nach dem Referat (cf. oben) lasst sich dartiber noch 
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gar niehts sagen. Sind wirklieh, wiein dem Referat angegeben, die Ganglie~3- 
zellen der Netzhaut erkrankt, und sind die dort gdundenen Veri~nderungen 
nicht etwa ein~aehe Leiehenver~nderungen, so wissen wir immer noeh nieht, 
ob es sieh um reparable oder irreparable Vergnderungen handelt. Naeh dem 
klinisehen Bilde fehlt die Atrophie des Optikus und es ist deswegen wenig 
wahrgeheinlieh, dass die Ganglienzellen der Netzhaut wesenttieh an dem 
Degenerationsprozess beteiligt sind. 

Wir sind jedenfalls vorl~ufig noah, was die pathologiseh-anatomische 
Grundlage des ganzen Prozesses betrifft, auf Vermutungen angewiesen. 

Durch pathologiseh-anatomisehe Befunde wird vielleieht aueh einmal 
die Frage aufgeklgrt werden, woven die GrSsse und Form des Degenerations- 
herdes in der M~aeulagegend abh~ngt. Ist doeh dieser Herd in allen bisher 
bekannt gewordenen Fgllen von auf~allend fibereinstimmender GrSsse und 
Form, und stets auf beiden Augen vol]kommen symmetriseh ausgebildet. 

~an kSnnte ja zun~ehst daran denken, dass bestimmte anatomisehe 
oder physiologisehe Verh~ltnisse die Vorbedingungen fttr die Entstehung 
dieses t{erdes abgeben. Bei nS~herer Betraehtung erweist sieh jedoeh, dass 
das nieht der Fsll ist, jedentalls l~cht, soweit die uns heute bekannten anato-. 
misehen und physiologisehen Tatsaehen in Betracht kommen. 

Der n~r Zapfen tragende Teil der Netzhaut ist viel kleiner, als der Dege- 
nerationsherd. 

Der gelbe Fleck hat in Leiehennetzh~uten naeh ill. ~t t l ler  (in 2 Augen 
gemessen) einen Durehmesser yon 0,88 bzw. 1,5 ira horizontalen und yon 0,53 
bzw. 0,8 m m i m  *veltikalen Meridian. Naeh I-Ielmholtz breitet sieh die 
Gelbf~rbung allerdings viel weiter aus, ist aber dann ran' noeh schwach und 
verwasehen (Physiol. 0ptik 1. Aufl., S. 418). Beim Ophthalmo- skopieren ist 
die GrSsse des gelben Fleekes noeh geringer, und zwar naeh Dimmer 
(v. Gr~fe's Arch. Bd. 65, S. 522) nut lit  his 1/'3 des Papillendurehmessers. 
Der gelbe Farbstoff findet sieh ferner nut in den inneren Netzhautschichten, 
fe.hlt dagegen in den St~behen und Z~pfen. Da wit nun gute Grttnde haben, 
die ersten Ver~nderungen in den St~behen und Zapfen zu suehen, kann 
der gelbe Farbstoff bei der Degeneration keine wesentliehe Rolle spielen. 

Nit dem innerhalb des grossen Reflexringes der Fovea liegenden Bezirk 
stimmt der Degenerationsherd zwar in bezug auf seine Form, nicht aber in 
bezug auf seine GrSsse fiberein. Dieser Bezirk l~sst sich photographiseh fest- 
stellen (Dimmer, v. Gr~fe's Arch. Bd. 65, S. 495 und Tafel XXII, Fig. 2 
und 3) und ist auf den photographisehen Bildern des Augenhintergrundes 
Ms dunkler elliptiseher Fleck zu erkennen. Er hat ungef~hr die Gr6sse tier 
Papille, ist also aueh viel kleiner, als der Degeneraiionsherd. 

0b die GrSsse des Degenefati0nsherdes yon der GrOsse des starker 
pigmentierten Bezirkes in der Naeulagegend abhhngt, ist auch sehr zweifel- 
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ha~t, denn dieser starker pigmentierte Bezirk ist bei versehiedenen Personen 
yon recht verschiedener GrSsse, ausserdem ist seine Begrenzung eine derart 
unsehar~e, dass eine genaue Feststellung seiner GrSsse t~berhaupt nieht 
mSglieh ist. 

Ganz ~hnlieh, wie mit der Frage naeh deg pathologiseh anatomiscl~en 
Grundlagen des Leidens steht es mit der Frage naeh der Ursache des degene- 
rativen Prozesses. 

Das einzig Siehere, w~s wir wissen, ist, d~ss die Erkrankung eine famili~re 
ist, dass also die Erbliehkeit eine Rolle bei ihrer Entstehung spielt. Und 
zwar kann auf Grund der bisher beobaehteten Fhlle angenommen werden, 
dass es sieh um kollaterale Erbliehkeit (B ollinger) h~ndelt, denn die Aszen- 
denz ist stets frei, die Erkrankung findet sieh bei mehreren Geschwistern und 
die gew6hnliehen Krankheitsm'saehen fehlen. In welcher Weise im einzelnen 
die Vererbung der Erkrankung erfolgt, darfiber wissen wir noeh nichts. 

Konsanguinitiit spielt bei den F~llen ohne psyehisehe StSrungen 
jedenfalls keine Rolle, dagegen bei den F~llen mit psyehisehen StSrungen. 
Hier ist wiederholt Konsanguinitht der Eltern av_gegeben (Mayou, Ste- 
phenson,  Nett leship),  aber sie ist aueh bier nieht immer vorhanden. 
So hat Oatman sie ffir seine F~lle ausdriieklieh ausgeselollossen. 

Den Einfluss yon Allgemeinerkrankungen auf die Entstehung des 
Leidens kSnnen wir aussehliessen. Was speziell die Lues betrifft, so kommt 
sie als iitiologiseher Faktor sieher nieht in Betraeht. In allen F~llen, in denen 
die Wassermann'sehe Reaktion geinaeht worden ist, war sie negativ. 
Ferner hat ein yon mir beobaehteter Patient (1913, S. 111) im Alter yon 
21 Jahren eine Lues akquiriert. Diese Lues zeigte, sowohl was den Prim~r- 
affekt, wie die Spiiterseheinungen betraf, kei~erlei Abweiehnngen yon dem 
gewShnliehen Bilde. Aueh ist das Augenleiden weder dutch die luisehe In- 
fektion, noeh dutch die dagegen eingeleitete Therapie irgendwie beeinflusst 
worden, sondern hat genau denselben Verlauf genommen, wie bei den Ge- 
sehwistern. 

Die heute bekannten Tatsaehen weisen wohl in erster Linie auf das Vor- 
handensein und die Wirkung eines Toxins bin, das sowohl die Netzhaut wie 
die Hirnerkrankungen hervorruft. Dieses allerdings noeh vSllig hypothetisehe 
Toxin miisste dann eine besondere ANnitht ffir bestimmte Teile der Netz- 
haut und des Gehirns besitzen. Wir wiirden also eine iihnliehe Giftwirkung 
haben, wie sic Stock und Spielmeyer  ftir die ,,familii~re amaurotisehe 
Demenz" angenommen haben. Ob und wieweit vieileieht aueh StSrungen 
der ,,Inneren 8ekretion ~ hler eine Rolle spielen, mass vorli~ufig dahingestellt 
bleiben. Zweifellos steht die familii~re progressive ~aeuladegeneration zu 
anderen degenerativen Prozessen der Netzhaut in gewissen Beziehungen, 
speziell zur Retinitis pigmentosa. Bei der progressiven gaeuladegeneration 
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erkranken in erster Linie die Gebiete der Netzhaut, die bei der Retinitis 
plgmentosa am l~ngsten versehont bleiben, man kann so in gewissem Sinne 
die progressive ~aeuladegeneration als einen Typus inversus der Retinitis 
piginentosa bezeiehnen. 

Zwisehen der Retinitis pigmentosa und der famili~ren Maeuladegene- 
ration seheint es aber aueh Ueberg~nge zu geben, und zwar mSehte ieh als 
solehe die Formen der Retinitis pigmentosa ansehen, bei denen sehon frfih- 
zeitig Degenerationsherde in der ~aeulagegend auftreten (el. L e b e r S. 1134). 

Eine Therapie  gegen das Leiden kennen wit bisher nieht. Es steht hier 
genau, wie mit der Retinitis pigmentosa. So lange wir fiber das Wesen und 
die Ursaehen des ganzen Leidens niehts wissen, ist eine kausale Therapm 
aueh nieht mSglieh. Ms einzige Behandlung kommt bei den Formen ohne 
psyehisehe StSrungen das Tragen yon Sehutzgl~sern, womSglieh mit Seiten- 
sehutz gegen die oft stSrende Blendung in Betraeht. Bei den Formen n~t 
psyehisehen StSrungen werden wir aueh die Schutzgl~ser entbehren kSnnen. 
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