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(Hierzu Tafel VIIL)

Wiahrend in der Neurologie und Psychiatrie die Formen der Netzhaut-
degeneration, die, wie die ,,Tay-Sachs’sche amaurotische Idiotie* und die
Stock-Spielmeyer’sche ,,Familidire amaurotische Demenz* die Netzhaut
in ganzer Ausdehnung befallen und stets mit sechweren Hirnverinderungen
einhergehen, gut bekannt sind, haben bisher die Formen, bei denen allein
oder wenigstens vorwiegend die Maculagegend befallen ist und bei denen
nur unter gewissen Umstidnden auch psychische Storungen vorkommen,
weniger Beachtung gefunden. Es mag das zum Teil daran liegen, dass die
Verdtfentlichungen iber diese Formen der Netzhautdegeneration in der in-
und ausléndischen Literatur zerstreut und zum Teil schwer zugnglich sind.
Jedenfalls mochte ich glauben, dass die bisherige Gleichgiltigkeit gegeniiber
diesen Formen nicht berechtigt ist und dass sie das Interesse der Neurologen
und Psychiater aus verschiedenen Griinden verdienen. Zu diesen Griinden
mochte ich die Tatsache rechnen, dass die mit psychischen Stérungen einher-
gehenden Formen neurologisch und psychiatrisch noch nicht geniigend
untersucht und klar gestellt sind und ferner den Umstand, dass sehr wahr-
scheinlich viele Falle mangels speziell darauf gerichteter Untersuchung noch
unerkannt sind.

Es kann nicht genvg betont werden, dass in manchen Féllen, nament-
lich in den Anfangsstadien die Versinderungen im Augenhintergrunde ausser-
ordentlich zarte sind und nur nach Erweiterung der Pupille und im auf-
rechten Bilde festgestellt werden konnen. Bei unruhigen Patienten und bei
vielen Kindern bleibt deswegen auch nichts weiter iibrig, als die Untersuchung
nach Eintraufelurg von Kokain und Einlegen eines Sperrers unter Fixation
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des Augapfels mit Hilfe einer Fixationspinzette vorzunehmen. Ja in man-
chen Fillen kommt man ohne eine kurze Narkose nicht aus. Als solehe
geniigt allerdings wohl immer ein kurzer Aetherrausch.

Ich halte es fiir durchaus wahrscheinlich, dass die systematische Unter-
suchung aller Formen von Demenz und Idiotie auf umschriebene Verande-
rungen in der Maculagegend des Auges noch manches brauchbare Material
zutage fordern und noch manche ungeklirte Frage zur Losung bringen wird.

Deswegen habe ich auch geglaubt, dags es niitzlich ist, die bisher be-
kannten, in der Literatur zerstreuten Tatsachen einmal zn ‘sammeln und
unter Hinzufiigung einiger neuer eigener Beobachtungen zu verdffentlichen.

Die Krankheitsbilder der bisher beschriebenen Fille von familiirer
Maculaerkrankung sind ausserordentlich mannigfaltig, sowohl in bezug auf
das klinische Bild, wie auch in bezug auf die Entstehung, den Verlauf und
vermutlich auch die Aetiologie. Leber hat in seiner Bearbeitung der Netz-
hauterkrankungen im Handbuche der Augenheilkunde (S. 1204—1210) all
die verschiedenen Krankheitsbilder unter der Bezeichnung ,Familidre
Tapeto-Retinaldegeneration der Macula-Papillengegend” zu-
sammengefasst und gemeinsam abgehandelt. Es ist nun zweifellos nichts
dagegen einzuwenden, dass alle in der Maculagegend sich abspielenden
familiaren Erkrankungen unter einem Namen zusammengefasst werden, aber
es ist meines Erachtens nicht moglich, sie gemeinsam abzuhandeln. Denn
abgesehen davon, dass sie familigr sind und sich in der Macula, bzw. Papillen-
gegend abspielen, besitzen sie kaum irgendwelche gemeinsamen Eigen-
schaften.

Tch halte es deswegen fiir unbedingt erforderlich, sie in verschiedene
Gruppen zu trennen und jede Gruppe fir sich A behandeln. Man kann
zwanglos 4 Gruppen bilden 1}

1. die ,familidre prisenile Maculadegeneration* (Tay), .
. die ,,familiire honigwabenihnliche Maeuladegeneration** (Doyne),
. die ,.familitire angeborene Maculadegeneration* (Best),
die ,familiire progressive Maculadegeneration mit und ohne
psychische Storungen‘.

Die Bezeichnungen sind von mir nach den herverstechendsten Sym-
ptomen gewdhlt, sie decken sich nur zum Teil mit'den Namen, die bisher in
der Literatur iiblich waren bzw. von den Autoren selbst gewiihlt worden sind.
Diese Namen sind bei den Ueberschriften der einzelnen nun folgenden Kapitel
in Klammern hinzugesetzt. Bei der Bezeichnung der einzelnen Formen habe
Ich stillschweigend vorausgesetzt, dass die Veréinderungen sich nicht immer
streng auf die Maculagegend zu beschrinken brauchen, sondern auch die
Umgebung der Macula und sethst der Papille in den Krankheltsprozess mit
einbezogen sein kann,

no

= w
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1. Die ,,familiire prisenile Maculadegeneration* Tay.
(,,Tay'sche Chorioiditis* oder ,,Chorioiditis guttata‘).

Charakteristisch fiir die ,familidire prisenile Maculadegeneration ist
das Auftreten heller Fleckchen in der Gegend der Macula — und Papille bei
mehreren Geschwistern jeuseits des mittleren Lebensalters, aber noch ver
dem Seninm. Neben den hellen Fleckchen konnen noch strahlige Pigment-
flecke in der Macula auftreten.

Die einzige Verdtfentlichung itber diese Erkrankung stammt von Hut-
chinson und Tay aus dem Jahre 1875. Die Arbeit ist mir im Original nicht
zugiinglich. Nach Leber (8. 1206) fand sich die Erkrankung bei 3 Schwestern
im Alter von 40, 48 und 57 Jahren.

Bei 2 von den erwihnten 3 Schwestern fand sich ausser den hellen Flecken
an der Macula ecine unregelnissig begrenzte, strahlige Pigmentablagerung von
blaulichschwarzer Farbe zum Teil von dariiberliegendem Bindegewebe verdeckt,
die fiir den Ausgang einer Blutung gehalten wurde. Iochgradige Sehstérung mit
zentralem Skotom. Bei der jlingsten Schwester, wo ein solcher Herd noch fehlte,
schien der Prozess noch jiinger zu sein; es fanden sich zahllose runde, helle Fleck-
chen, die der Hauptmenge nach zu einem Papille und Macula umgebenden Ring
zusammengedringt waren; im aufrechten Bilde sah man in deren Mitte zuweilen
einen feinen Pigmentpunkt und den Rand &fters von einem schmalen Pigmentring
wmgeben, was sehr fir die Auffassung als Drusen spricht.”

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

Als ,,Tay’sche Chorioiditis** oder zentrale ,,Chorioiditis guttata® spricht
Schneidemann eine Maculaverinderung an, die er bei einer 30jahrigen
Frau beobachten konnte. Es handelte sich in seinem Falle um eine beider-
seitige Affektion, die durch ein QOedem der Macula und Bildung gelblicher
Plaques bedingt war. Naheres ist in dem mir zugénglichen Referat leider
nicht angegeben. Die Hauptsache, ob es sich um ein familiires Leiden ge-
handelt hat, ist nicht erwihnt. Wenn die Erkrankung aber keine familitire
war, liegt nicht die geringste Veranlassung vor, sie mit dem von Tay 1875
beschriebenen familidren Leiden auf eine Stufe zu stellen. Die Bezeichnung,
die Schneidemann fiir seinen Fall gew#hlt hat, dndert an dieser Auffassung
nichts. Denn Tay hat in seiner Verdffentlichung 1875 noch eine ganze Reihe
von Fallen angefithrt, in denen es sich nicht um ein familidres Leiden ge-
handelt hat, sondern um eine einfache Drusenbildung, wie sie nach unseren
jetzigen Kenntnissen bei dlteren Personen durchaus nicht selten vorkommt.
Auf Grund dieser Fille bezeichnet man, wie es scheint, in den Lindern eng-
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lisch sprechender Zunge, jetzt jede Drusenblldung am hmteren ‘Augenpol
als ,, Tay'sche Chorioiditis*?).

. Wenn in der Tat jede Drusenbildung als ,, Tay’sche Chorioiditis* be-
nannt wird, so ist es um so notwendiger, die familiire Form dureh eine be-
sondere Bezeichnung hervorzuheben und es erschien mir deswegen zweck-
miissig, dieser Form den Namen ,familidre prasenile Maculadegeneration®
Tay, zu geben. ‘

Damit ist zugleich ausgesprochen, in welcher Zeit die Erkrankung zur
Beobachtung kommt. Dass das erst im relativ vorgeriickteren Lebensalter
der Fall ist, diirfte bei einem auf einer erblichen Anlage beruhenden Prozess
zuniichst etwas merkwiirdig erscheinen. Wir haben aber ein &hnliches Ver-
halten bei gewissen Fillen von Retinitis pigmentosa. So hat Nettleship
(zit. von Leber S. 1130) eine Reihe von Patienten mit Retinitis pigmentosa
kennen gelernt, die ihm glaubhaft versicherten, dass sie bis zum Alter von
50, 52, 57, 61 und 66 Jahren ganz gut gesehen und nicht iiber Nachtblind-
heit und sonstige Stirungen zu klagen gehabt hitten, und dass es erst in
diesem Alter zur Entstehung der charakteristischen Krankheitserscheinungen
gekommen sei. Auch diesen Nettleshlp schen Fallen lagen erbliche Momente
zugrunde.

Natiirlich kann man bei derartigen Féllen den Einwand erheben, dass
das Leiden doch schon lingere Zeit bestanden haben kann, ohne dass die
Patienten etwas davon bemerkten. Dieser Einwand lisst sich aber auch bei
den Fillen von ,familifiver praseniler Maculadegeneration machen. Und er
ldsst sich um so eher machen, weil wir aus den kurzen Angaben Tay’s iiber
die genaue Zeit der Entstehung des Leidens leider nichts entnehmen kénnen,
sondern nur wissen, in welchem Alter es festgestellt worden ist.

Nervose und geistige Storungen sind in der von Tay beschriebenen
- Familie nicht erwéhnt. Es findet sich aber auch kein Hinweis darauf,” dass
auf derartige Stérungen @iberhaupt gefahndet worden ist.

2. Die ,,familiire honlgwabenahnhche Maculadegenération“ Doyne
(,,Honeycomb* or ,family choroiditis Doyne).

Charakteristisch fiir diese von Doyne im Jahre 1899 beschriebene
Form ist folgendes:

Das Leidey ist ein familifires — in der von Doyne beobachteten Famlhef
waren von 8 Geschwistern wenigstens 4 befallen —. Es entsteht in frithester

1) So erwahnt Noyes (A Text book on diseases of the eye, New York 1896,
8. 583) die Einteilung, die Hutchinson (Forms of Choroiditis. Ophthalm. Review'
1889) in bezug auf die Choroiditiden gegeben hat. .Danach wird als eine besondere
Gruppe die ,senile zentrale Chorioiditis angefiihrt und von dieser besonders
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Jugend. Es zeichnet sich aus durch das Auftreten bzw. Vorhandensein zahl-
reicher weisser ¥lecke in der Gegend der Papille und der Macula. Diese
Flecke sind so angeordnet, dass sie dem Augenhintergrund ein ,,honigwaben-
dhnliches” Aussehen verleihen. Die Flecke vergrossern sich im Laufe der
Jahre und konnen eine unregelmissige Pigmentierung annehmen. Das Seh-
vermigen ist zuerst gut, in fortgeschritteneren Stadien sinkt es.

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

,»»Die Familie besteht aus 8 Geschwistern (ein Kind ist tot), 5 haben schlechtes
Sehvermdgen. Ihr Vater und Vaters Bruder hatten schlechtes Sehvermdgen, ebenso
die Grossmutter viterlicherseits. 2 von den Kindern dieser Generation haben
angeblich schlechtes Sehvermdgen. Ieh habe b Mitglieder dieser Familie unter-
sucht, simtlich weiblich. Von diesen waren 4 erkrankt, eins nicht. Die Unter-
suchung zeigt ein honigwabendhnliches Auftreten weisser Flecke, die fast aus-
schliesslich in der Papillen- und Maculagegend liegen. An einzelnen Stellen sind die
Flecke irei von Pigment. An anderen Stellen finden sich dicke Pigmentmassen.*

10 Jahre spéter stellte Doyne dieselbe Familie noch einmal in der
Ophthalmologischen Gesellschaft in London vor und machte bei dieser Ge-
legenheit noch folgende erganzende Bemerkungen (¢f. Lutz S. 702):

.»Das Leiden entwickelte sich in frithester Jugendzeit, die Verinderungen
fanden sich entweder in der Nihe der Papille oder nur in der Macula, seltener in
beiden Teilen, waren aber immer auf den hinteren Pol beschrinkt. Die Verinde-
rungen bestanden in rundlichen Flecken, die im mittleren Alter grosser wurden
und die nachtriiglich zu geringer Pigmentverschiebung fithrten. Bei seinen Fillen
war der Visus im Anfang nicht schwer geschidigt, erst spiter zeigte sich das Sinken
der Sehschirfe gleichzeitig mit dem Auftreten einer leichten Optikusatrophie. Die
familisre Augenerkrankung stand in keinem Zusammenhange mit einer familiiren
Allgemeinerkrankung.*

Es ist bedauerlich, dass die Angaben Doyne’s so kurz sind, dass wir
nichts Genaueres iither die Zeit der Entstehung des Leidens, nichts tiber das
Alter der Patienten, nichts Genaueres iiber die Vorfahren und nichts Ge-
naueres iiber die Funktionsstorungen, speziell das Gesichtsfeld, den Farben-
sinn und die Dunkeladaptation erfahren. Auch die Beschreibung des klini-
schen Befundes ist-derart kurz, dass wir uns keine sichere Vorstellung von
dem ophthalmoskopischen Bilde machen konnen; wir dirfen aber wohl
annehmen, dass es dem Bilde entspricht, das Holthouse und Batten,
ferner Bickerton bei 2 Patienten gefunden und ebenfalls in den Verhand-

erwihnt, dass sie in England nachiWarren Tay genannt wird. Aehnlich betont
Treacher Collins 1918, dass das ophthalmoskopische Bild, das nach allgemeiner
Ansicht durch die Bildung hyaliner Drusen entsteht, als ,,Tay’schy Chorioditis*
bezeichnet wird.
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lungen der Ophthalmol. Ges. des Vereinigten Konigreichs veroffentlicht haben.
Von diesen beiden Fillen finden sich Abbildungen in den Transact. of the
Ophthalm. Soe. 1900, Bd. XX, PL 3, Fig. 2 und Fig. 1.- Von dem Falle
von Holthouse und Batten bringt auch Th. Leber in seinér Bearbeitung
der Netzhauterkrankungen im Handbuche fiir Augenheilkunde S. 1207 eine
einfarbige Wiedergabe, die das Charakteristische der ,,honigwabenéhnlichen*
Augenhintergrundsaffektion sehr gut erkenfien lisst. Was die beiden Fille
im einzelnen betrifft, so will ich hier nur das Wichtigste kurz wiedergeben.

Im Falle von Holthouse und Batten handelte es sich um eine Frau, die
im Alter von 25 Jahren in eine Augenklinik in London aufgenommen wurde, weil
sie angeblich erst seit 4 Wochen einen Nebel vor den Augen bemerkt hatte, der sie
zeitweise an der Arbeit hinderte.

Objektiv fanden sich zahlreiche weisse Flecke iiber den ganzen Fundus zer-
streut, am zahlreichsten um die Macula und die Papille. Die grosseren Flecke
hatten einen 4mal so grossen Durchmesser wie die grosseren Netzhautgefisse und
die kleinsten stellten winzige runde Punkte dar. Keiner der Flecke war pigmentiert.
In der Macula dagegen fand sich eine pathologische Pigmentierung?).

Die Sehschiirfe war aber trotzdem normal. Angeblich war die Pat. epiléptisch.
Lues und Tuberkulose waren nicht nachweisbar. Die Pat. war die jiingste von
24 Kindern, von denen ausser ihr nur 3 am Leben geblichen waren. Die anderen
waren friith an einer ,,dunklen Gehirnerkrankung* gestorben. Es ist deswegen auch
von IL. und B. daran gedacht worden, dass das Leiden mit der Retinitis pigmentosa
verwandt wire.

. Ein ganz Ahnliches klinisches Bild zeigt der Fall von Bickerton.

Auch hier fanden sich fast symmetrisch auf beiden Augen zahlreiche weisse
Flecke im Fundus. Das Zentrum der Macula war frei, doch lagen neben dem Zentrum
aber noch im Bereiche des gelben Fleckes, mehrere kleine Gruppen von weisslichen
Flecken. Es fanden sich keinerlei Pigmentverinderungen. Die Sehschirfe war
normal, der Farbensinn gut, das Gesichtsfeld etwas eingeengt. Der Erkrankte war
ein junger Mann von 29 Jahren. Von 9 Briidern und Schwestern war nur eine
Schwester am Keuchhusten gestorben, die iibrigen waren gesund, ebenso die Eltern.

Charakteristiseh fiir die Falle von Holthouse und Batten und Bicker-
ton ist das klinische Bild, das eine Unzahl von weisslichen Flecken zeigt, die in
ihrer ‘Gesamtheit durchaus ein ,,honigWabehahnlicheé“ Aussehen bisten.
Bemerkenswert ist, dass in beiden Fillen das Zentrum der Macula entweder
gar nicht oder nur wenig gelitten hatte, denn die. Sehscharfe war in beiden
Féallen normal. Bemerkenswert ist ferner, dass in diesen beiden Fillen ein

1) So kann man jedenfalls den etwas unklaren Text nur auffassen: ,,The
maculae were dark and had retinal 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 pigient cells to be more deﬁmtely made out.*
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familidires Auftreten der Erkrankung bei mehreren Familienmitgliedern nicht
nachgewiesen werden konnte. Im Falle Bickerton waren angeblich 8 Ge-
schwister gesund und nur eine Schwester an Keuchhusten gestorben. Im Falle
Holthouse und Batten dagegen konnen wir nicht ausschliessen, dass es
sich um ein familidres Leiden gehandelt hat, denn 20 Geschwister der Pa-
tientin waren gestorben, und zwar in frithem Lebensalter an eincr ,,dunklen
Gehirnkrankheit®. Hs ist durchaus nicht unmoglich, dass bei diesen
Geschwistern — wenigstens zum Teil — dieselbe Erkrankung der Augen
vorgelegen hat, wie bei der Patientin und dass sie bei hnen nur frither aufge-
treten ist und deswegen sich mit einer Hirndegeneration verbunden hat.
Wir haben etwas durchaus Analoges bei der noch zu besprechenden ,,fami-
lidren progressiven Maculadegeneration® insofern, als bei spitem Auftreten
der Erkrankung nur die Augen befallen werden, wihrend bei sehr frithzeitigem
Auftreten des Leidens auch das Hirn in Mitleidenschaft gezogen wird, was
sich in einer schnell zunehmenden Verblodung zeigt.

Weiter scheint es auch nicht ganz uninteressant zu sein, dass die Patientin
von Holthouse und Batten angeblich an Epilepsie litt, wenn auch die
Frage nach dem Zusammenhange mit dem Awgenleiden zundchst noch offen
gelassen werden muss. Von besonderem Interesse — aber, wie ich gleich
bemerken will, mit Vorsicht zu verwerten — ist ein pathologisch-anatomischer
Befund, den Treacher Collins 1913 in einem Falle von ,,Honigwaben-
Chorioiditis* erhoben hat. Wegen der Wichtigkeit des Befundes und da die
Veroffentlichung nicht leicht zuginglich ist, gebe ich den Befund in Ueber-
setzung hier wieder: Zur Untersuchung kam der hintere Bulbusabschnitt,

,»Is findet sich zwischen Retina und Chorioidea eine Neubildung von hyaliner
Substanz. Sie beginnt zu beiden Seiten der Sehnervenscheibe, und zwar dicht am
Rande und erstreckt sich einwirts von ihr ungefihr 2 Papillendurchmesser weit
und auswirts 6 Papillendurchmesser weit. Thre dussere Oberfliche zeigt eine regel-
missige Begrenzung und folgt der normalen Aderhautkriimmung. Thre inrere oder
retinale Oberfliche zeigt einige rundliche, knotenfsrmige Frhebungen und zwischen
ihnen Vertiefungen. Die Dicke der hyalinen Masse ist deswegen an verschiedenen
Stellen eine sehr verschiedene. Sie zeigt stellenweise eine sehr genau abgegrenzte
Schichtung, und zum grissten Teile ist sie vollkommen frei von Zellen, wenn man
auch hier und da eine Zelle mit einem platten Kern in ihr eingebettet liegen sieht.
Die Aderhaut neben der hyalinen Masse zeigh eine auffallende Verdiinnung und
stellenweise sogar volliges Fehlen der Kapillarschicht. Die Gefiisse der dusseren
Lagen erscheinen im Gegensatz dazu abnorm weit, aber thre Wiande sind nicht
verditnnt. In der Aderhaut findet sich nach aussen vom Sehnerven eine schmale
Zone von Rundzellen. Davon abgesehen finden sich aber keinerlei entziindliche
Erscheinungen. Da, wo die hyaline Substanz liegt, kann man die elastische Membran
der Aderhaut oder Bruch’sche Membran nicht deutlich feststellen. An der Peripherie
der hyalinen Substanz, und zwar auf beiden Seiten, erstreckt sich das Pigmentepithel
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«ine kurze Strecke weit als einzelne Zellage auf die Innenseite der hyalinen Substanz.
Weite Strecken der Innenfliche der hyalinen Substanz sind ohne Epithelbelag, wenn
sich anch hier und da unregelmissige Ansammlungen von Pigmentepithelzellen finden.
Die Aussenfliche der Retina ist durch die Bildung der hyalinen Masse stark ver-
#ndert worden. Und wo diese Masse liegh, ist die Stibchen- und Zapfenschicht
vollkommen zerstort, ebenso auf weite Strecken die dussere Kornerschicht. Stellen-
‘weise beriihren die Kuppen der Knétchen der hyalinen Substanz die innere Korner-
schicht. An einzelnen Stellen sind die granuliren Schichten verdiinnt, wihrend
«die Fasern, die sie durchziehen, gedehnt sind und Liicken zwischen sich lassen.
Die inneren Netzhautschichten sind nur wenig verdindert.”

Der pathologisch anatomische Befund Treacher Collins wire von
der grossten Bedeutung, wenn Tr. Collins irgendwelche Angaben gemacht
hatte, aus denen hervorginge, was in dem Falle klinisch vorgelegen hat.
Tr. Collins hat sich jedoch darauf besehrénkt, in der Ueberschrift anzu-
geben, dass es sich um den Befund bei ,,einem Falle von Doyne’s Choriol-
ditis (,,honeycomb* or ,,family* chorioiditis)** gehandelt hat. Er macht sonst
keinerlei Angaben iiber die Herkunft des Priiparates, keinerlel Angaben iiber
das klinische Bild, iiber die Entstehung und den Verlauf des Leidens, iiber
das Alter des oder der Patientin, keinerlei Angaben dariiber, ob und wieweit
€3 sich um ein familidives Leiden gehandelt hat. ’

Nun ergibt sich schon aus den obigen Ausfihrungen, dass die Doyne-
sche ,,Chorioiditis™ eine ausserordentlich seltene Erkrankung ist. Doymne
selbst hat nur 4 Félle und zwar in einer und derselben Familie beobachtet.
Rechnet man dazu noch die beiden Falle von Holthouse und Batten und
Birkerton, so sind in Anbetracht des Umstandes, dass in der ganzen
itbrigen Weltliteratur nieht ein einziger weiterer Fall beschrieben ist, bisher
insgesamt 6 Fialle von dieser Erkrankung zur Beobachtung oder wenigstens
- zur Verdffentlichung gekommen. Bei dieser enormen Seltenheit der Ti-
krankung muss es doch auffallend erscheinen, dass ein hierher gehorender
Fall zur Sektion gekommen ist. Und es scheint mir, dass Tt. Collins doch
verpflichtet gewesen wire, seine Ansicht, dass es sich in dem von ihm histo-
logisch untersuchten Falle wirklich um einen Fall von ,,honigwabenshnlicher
Chorjoiditis Doyne gehandelt hat, durch Veroffentlichung der genauen
klinischen Daten zu beweisen. So lange dieser Beweis nicht geliefert ist,
miissen wir seiner Verdifentlichung jedenfalls mit grosster Vorsicht gegen-
iibertreten und der weiteren Verwertung des histopathologischexl Befundes
gegenitber uns die grosste Zuriickhaltung auferlegen,

Es ist das um so bedauerlicher, als wir bisher keinen einzigen histo-
pathologischen Befund aus der ganzen Gruppe der familidren Maculaerkran-
kungen besitzen, und bei der relativen Seltenheit dieser Falle wohl auch in
absehbarer Zeit nicht erwarten konnen.
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3. Die ,,famililire angeboreneé Maculadegeneration‘‘ Best.
(,,ngeditare Maculaaffektion“ Best.)

Die charakteristischen Zeichen dieser Form der familiiren Macula-
degeneration sind folgende: Das Leiden ist ein familidres. Fs ist in den
meisten, wenn nicht in allen Féallen angeboren und spiter nicht mehr pro-
gressiv. Hs tritt nicht immer doppelseitig, sondern in etwa 1/, der Falle
einseitig auf. Ks beruht auf dem Vorhandensein von herdférmigen Ver-
anderungen in der Maculagegend; die Herde sind von sehr verschiedener
Form und Grosse und zeichnen sich dadurch aus, dass sie nicht 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 beschrieben worden. Sie stammt aus der Umgebung
von Giessen. Best hat im Laufe von 8 Jahren 59 Mitglieder dieser Famlie
untersucht, und bei 8 eine Maculaerkrankung festgestellt. Ueber die Be-
teiligung der einzelnen Familienmitglieder gibt ein genauver Stammbaum
Auskunft (Zeitschr. £ Augenh., Bd. XIII, Taf. 2). Das klinische Bild bei
den verschiedenen erkrankten Personen ist ein recht verschiedemes. Die
Maculaherde sind von sehr verschiedener Grosse, Form und Farbe. Bis-
weilen ist der Herd ,hellritlich, rund, scharf begrenzt, bisweilen finden
sich Veréinderungen, die an eine ,,abgelaufene Chorioiditis** erinnern — weisse
Herde mit mehr oder weniger Pigment — ; einige Male fand sich auch vor
diesen Herden und in ihrer Umgebung eine feine weisse, radiér angeordnete
Streifung.

Das ophthalmoskopische Bild ist auf beiden Augen in manchen Fallen
anndhernd das gleiche (Fall 2, 4, 5 und 6), in anderen ist es durchaus ver-
schieden, z. B. in Fall 2, wo auf dem einen Auge ein iiber papillengrosser Herd
in der Maculagegend vorhanden war, wihrend auf dem anderen ,,6 rundliche
weisse Fleckchen gruppenformig unterhalb und etwas nach innen von der
Macula® lagen wnd darunter ein ,rotlich gelblicher lingerer Streifen®.
Aehnliche Verhsltnisse lagen in Fall 3 vor. Schliesslich waren in 2 Fillen
also in 1/, aller beobachteten Fille die Verinderungen vollkommen einseitig
(Fall 7 und 8).

Ueber einzelne Falle liegen Untersuchungsbefunde aus verschiedenen
Jahren vor und zwar mit Abstanden von 3 und 5 und in einem Falle sogar
von 22 Jahren (Fall 1). Trotzdem wurden bei den verschiedenen Unter-
suchungen keine wesentlichen Unterschiede gefunden. Best nimmt des-
wegen an, dass es sich um eine ,,angeborene Entwicklungsstérung** handelt.
Dafiir spricht nach Best auch das hiufige gleichzeitige Vorkommen anderer
Augenfehler und zwar hoher Hyperopie, Astigmatismus, Strabismus con-
vergens und einseitiger Amblyopie, einmal auch von Resten der Pupillen-
membran und einmal von Farbenblindheit.



Ueber familiare Degeneration in der Maculagegend des Auges. 861

Weiter soll nach Best auch das Vorkommen markhaltiger Nervenfasern
fiir eine Entwicklungsstorung als Ursache des ganzen Leidens sprechen. Als
markhaltige Nervenfasern spricht Best die feinen radigren Streifen an, die
er in vereinzelten Fallen in der Maculagegend beobachtet hat. Um was es
sich bei diesen Streifen handelt, kann natiirlich mit Sicherheit nur die patho-
logisch anatomische Untersuchung ergeben. Ich glaube aber, dass man auch
schon nach dem Kklinischen Bilde markhaltige Nervenfasern ausschliessen
kann. Dieselben feinen radidir angeordneten Streifen finden sich nimlich
auch bei einer anderen Form der familidren Maculaerkrankung, der ,,fami-
lidiren progressiven Maculadegeneration®. TIch habe sie selbst in meiner ersten
Arbeit iiber diese Erkrankung abgebildet (v. Grafe’s Archiv, Bd. 71, H. 3,
Tafel XX) und habe schon damals erwihnt, dass es sich bei diesen Streifen
nieht um markhaltige Nervenfasern handeln kann, weil die Streifen bei einem
bestimmten Lichteinfall immer nur zum Teil zu sehen sind, wihrend ein Teil
vollig unsichtbar ist, und weil bei Aenderung der Richtung des Lichteinfalles
neue feine Linien auftauchen, wihrend frither gesehene verschwinden. Das
ist ein Verhalten, das markhaltige Nervenfasern auch in den diinmen Rand-
partien miemals zeigen. Dazu kommt noch, dass wir eine derartige Anord-
nung von markhaltigen Nervenfasern, wie sie die feinen weissen Streifen in
der Maculagegend in den Best’schen Fallen zeigen, bisher nicht kennen.
Nach meiner Ansicht muss es sich da um etwas anderes handeln, und zwar
wahrscheinlich um zarte Reflexe, die durch Verinderungen in der Netz-
haut bedingt werden.

Zu erwahnen ist schliesslich noch, dass bel keinem der untersuchten
59 Familienmitglieder Lues, oder nervose oder Geisteskrankheiten
nachgewiesen werden konnten. Auch Verwandtenehen schienen keine Rolle
zu spielen. )

4. Die ,famililire progressive Maculadegeneration‘
mit und ohne psychische Storungen.

Die ,,familiire progressive Maculadegeneration® zeichnet sich
durch eine Reihe charakteristischer Merkmale aus.

Sie stellt, wie schon der Name sagt, ein durchaus familisires Leiden
dar. Die Erkrankung beginnt, je nachdem sie wit oder ohne Beteiligung
des. Gehirns auftritt, im 6.-—7. oder im 8.—14. Lebensjahr und schreitet
dann unaufhaltsam fort. Die Erkrankung befillt in auffallend symmetri-
scher Weise stets beide Augen und schreitet auch auf beiden Augen stets in
gleicher Weise fort, so dags in allen Stadien das ophthalmeskopische Bild
des einen Auges geradezu das Spiegelbild des anderen Auges darstellt.

Das Augenspiegelbild wechselt im Verlaufe der Frkrankung. Im
Beginn finden sich zarte gelblichgraue Flecke, dann treten Unregelmissig-

.
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keiten in der Pigmentierung auf, schliesslich werden die Flecke zahlreicher
und fliessen allmahlich zu einem grossen Herd in der Maculagegend zusammen..
Dieser Herd stellt meist ein liegendes Oval von 2 zu 1Y/, Papillendurchmesser
Grosse dar. Die Farbe des Herdes ist ein eigentiimliches schmutzig Grau bis
Bleigrau. Meist sicht man in dem Herde noch einige gelbliche Aderhaut-
geflisse und auf ihm feine amorphe Pigmenthéufchen. Ferner finden sich um
den Herd meist noch zarte, flockige, weissliche Tritbungen (cf. die Tafel VIII).

Kasuistik: Im folgenden will ich eine kurze Uebersicht iiber die:
bisher beschriebenen Fille geben. Soweit sie in der deutschen Literatur
niedergelegt sind, kann ich mich mit einem kurzen Hinweise begniigen..
Von den in der ausléndischen Literatur veroffentlichten, schwer zuginglichen
Fallen gebe ich das Wichtigere ausfiihrlich wieder.

1. Die Falle ohne psychische Stérungen.

Der erste Fall von ,,familiarer progressiver Maculadegeneration® scheint.
im Jahre 1897 von Batten veroffentlicht worden zu sein.

In der von Batten beobachteten Familie waren 2 Briider erkrankt. Der
alteste war zur Zeit der Untersuchung 21, der jiingere 14 Jahre alt. Beide waren
geistig vollkommen normal, zeigten auch keine Zeichen irgendeiner korperlichen
Erkrankung, vor allem keine Zeichen einer hereditiren Lues. Es war darauf be-
sonders geachtet worden, weil der Vater zugegeben hatte, Lues gehabt zu haben.
Die Mutter war vor der Ehe gesund gewesen, war aber bald nach der Verheiratung
erkrankt. Die ersten 3 Kinder waren tot geboren. Das erste lebende Kind war der
ilteste Pat. Nach ihm kamen 2 Fehlgeburten, dann ein Midchen, das am Leben
geblieben ist und gute Augen hatte, sehliesslich der jiingste der beiden Patienten..

Bei dem 14jihrigen Pat. war die Sehschérfe auf beiden Augen auf /g, ge-
sunken. Auch nach Korrektion der vorhandenen Hypermetropie bzw. des hyper-
metropischen Astigmatismus war keine Besserung zu erzielen. Das Gesichtsfeld
war nicht eingeengt. ,,Ein scharf abgegrenztes Skotom war nicht vorhanden,
dagegen eine leichte Farbensinnstorung in einem sehr kleinen zentralen Bezirk.'
In der Maculagegend fand sich ein ,,dunkler, birnférmiger Fleck von roter Farbe,
mit feinen Pigmenttiipfeln bedeckt. Rings um die Macula fand sich eine Zone, in
der die Netzhaut verindert war. Diese Zone war mit schlecht abgrenzbaren, gelblich~
weissen Tipfeln {iber und iiber bedeckt.

Bei dem 21jahrigen Bruder war das -Sehvermogen seit dem 14. Lebensjahre
schlechter geworden. Bei der Untersuchung im 21. Lebensjahre fand sich eine
Myopie von 1,5 Dioptrien und eine Sehschirfe von /g, die durch Gliser nicht
gebessert werden konnte. Das Gesichtsfeld war nicht aufgenommen (Oatman gibt
S. 7 irrtiimlich an: es war nicht eingeengt). Die Veriinderungen waren weiter fort-
geschritten als bei dem jiingeren Bruder. ,,Feine chorioidoretinale Verinderungen er-
streckten sich iiber die ganze Maculagegend, indem sie einen schlecht begrenzten Herd
bildeten, in dessen Mitte fein getiipfeltes Pigment ‘abgelagert und der in seiner
Form dem Flecke im Auge des jiingeren Bruders etwas #hnelte. Die Pigment-
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verinderungen sind ein gut Teil stirker als bei dem jingeren Bruder. Es finden
sich auch noch gegen die Peripherie hin einige oberflichliche Flecke von Retinal-
pigment, aber nirgends eine abgegrenzte Chorioiditis oder andere Verinderungen.*

Es handelte sich also bei beiden Briidern um eine Degeneration in der
Maculagegend. Die Erkrankung hatte bei-beiden im selben Lebensalter,
némlich ungefahr mit 14 Jahren begonnen, und die Verinderungen waren
vollkommen symmetiisch auf beiden Augen ausgebildet.

Was die Progressivitat des Leidens betrifft, so hat Batten sich nicht
ganz klar ausgedriickt. An einer Stelle betont er, dass das Leiden bei dem
alteren der Briider ,,weiter fortgeschritten war, als bei dem jiingerep, und
an einer anderen Stelle, gelegentlich einer Untersuchung 6 Jahre spéter (1903),
sagt er, dass die Sehstérungen in den beiden Fillen zunichst rapid fort-
geschritten, spiter aber der Zustand stationér geblieben sei (cf. bei Oatman
S. 7). Man kann daraus meines Erachtens nur den Schluss ziehen, dass e3
sich in der Tat um ein progressives Leiden gehandelt hat. Dafiir spricht ja
auch weiter die Angabe, dass die Erkrankung bei beiden Briidern im 14.
Lebensjahre begonnen hat.

Im Jahre 19 09 habe ich selbst, ohne die Arbeit von Batten zukennen,
als ,familisire progressive Degeneration in der Maculagegend des Auges ein
Krankheitshild beschrieben, das sich durch die Merkmale, die ich oben als
charakteristisch fiir diese Erkrankung angegeben habe, auszeichnete. Meiner
Arbeit lagen 7 Falle aus 2 Familien zugrunde. In der einen Famlie waren
alle 4 Kinder von dem Leiden befallen, in der anderen von 5 Geschwistern 3.

Im Jahre1911 hat Lutz ohne Kenntnis der Mitteilungen Batten’s
und meiner Verdsffentlichung unter dem Titel ,,Ueber eine Familie mit here-
ditdrer familidrer Chorioretinitis” in den klinischen Monatshlattern dasselbe
Krankheitsbild beschrieben. In der von Lutz beschriebenen Familie waren
von 9 Geschwistern (6 Madchen und 3 Knaben) 4 Madchen von dem Leiden
befallen. Alle waren um das 11. Jahr erkrankt, Das Krankheitsbild war ein
durchaus typisches.

Im Jahre 1913 konnte ich 3 weitere Félle aus einer dritten Familie
veroifentlichen, die nach dem ganzen Krankheitsverlaufe zweifellos zu dem
Bilde der ,,familidren progressiven Maculadegeneration® gehirten, sich aber
dadurch auszeichneten, dass der Prozess im Laufe der Jahre — die Patienten
waren 45, 34 und 38 Jahre alt — von der Macula- und Papillengegend auch
auf die tibrigen Teile des Augenhintergrundes iibergegriffen hatten.

Im Jahre 1914 hat Darier b Félle aus 2 Familien verdffentlicht, die
das charakteristische Krankheitsbild zeigten und deswegen besonders wert-
voll sind, weil in mehreren Fillen die Beobachtungszeit sich iiber 15 und
selbst 20 Jahre erstreckte. i

Im Jahre 1916 habe ich einen weiteren Fall (P.) aus einer vierten
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Familie veroffentlicht. Von diesem Falle stammt auch die dieser Arbeit bei-
gegebene Tafel. Die damals ausgesprochene Vermutung, dass auch eine
Schwester des Patienten an derselben Krankheit leidet, hat sich inzwischen
bestitigt.

Herr Kollege Dr. Weisner in Kiel, der die Patientin am 19, 5. 1916
und 12. 10. 1916 untersueht hat, war so liebenswiirdig, mir den Untersuchungs-
befund zur Verfiigung zu stellen. Ich entnehme ihm folgendes:

Die Schwester des Pat. P., Frau B., ist 81 Jahre alt. Eine Abnahme des
Behvermogens hat sie etwa um das 13.—14. Jahr bemerkt. Besonders aufgefallen
ist ihr die Abnahme des Sehens aber erst nach dem zweiten Wochenbett im Alter
von 24 Jahren. Damals konnte sie einie Zeitlang gar nicht lesen, sie hatte auch ein
gewisses Gefiihl von Schwindel, das von den Augen herzukommen schien. Sie
meint, dass sie jetzt auch im Dunkeln schlechter sieht, als andere Leute.

Auf dem rechten Auge ist die Papille normal, hichstens temporal etwas ab-
geblasst. Macula und Fovealreflex fehlen. In der Maculagegend findet sich ein
Herd von etwa 2 Papillendurchmesser Breite. Die Randteile dieses Herdes werden
von einem Kranz von schmutzig-grauweissen, unregelmissigen Fleckchen ein-
genommen. Die Mitte des Herdes (etwa 2/, Papillendurchmesser breit) ist grau-
ritlich getirbt, von kleinen helleren und dunklen Fleckchen durchsetzt. Die dunk-
leren tiberwiegen. In den zentralen Teilen des grossen Herdes erkennt man eine
feine strahlenférmige Zeichnung. Diese Streifen sind verschieden deutlich, je nach
der Belichtung (Kollege Weisner hat deswegen auch die Streifen als Reflexe ge-
deutet, bedingt durch Unregelmissigkeiten der Oberfliche). Die Gefisse ziehen
zum Teil iiber den Fleck hinweg. Ein Zusammenhang zwischen den Geffissen und
den Fleckchen besteht anscheinend nicht. Das linke Auge zeigt im ganzen den-
selben Befund, nur scheint der Prozess hier vielleicht etwas weiter fortgeschritten
zu sein. Die Mitte sieht hier aus ,,wie mit weisslichen Salzkormern bestreut’*. Die
Sehschirfe betragt rechts 5/, links 3/,,. In der Nihe werden rechts von Snellen
1,6, links von Snellen 2,6 einzelne Worte gelesen.

Von den Kindern der Pat. sind 2 Madchen gestorben, das eine im Alter von
7 Jahren, es hat gut gesehen. Ein Sohn, jetzt 10 Jahre alt, hat normale Sehschirfe
bei einer Weitsichtigkeit von 0,56 Dioptrien. Nach Erweiterung der Pupille fehlt
der Fovealreflex, der Maculareflex ist nicht sehr deutlich. Pathologische Veriinde-
rungen sind nicht nachweisbar.

Aus dem Befunde bei der Frau B. ergibt sich mit Sicherheit, dass wir es
hier auch mit einer typischen ,,familisizen progressiven Maculadegeneration®
zu tun haben. Der Beweis, dass es sich um ein familiires Leiden handelt,
ist damit auch fir den Fall P. einwandfrei erbracht.

Ieh kann nun noch einen weiteren Fall anfithren, denich 1916 in Bonn
beobachten konnte.

M., Kurt, 34 Jahre alt, geboren zu Niederplanitz in Sachsen. Goschiiftsfiihrer,

hat mit 14—-15 Jahren eine Verschlechterung des Sehvermdgens bemerkt, und zwar
soll die Verschlechterung ganz allméhlich eingetreten sein. Nach voriibergehenden
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geringfiigigen Besserungen kam es im 18. Lehensjahre wieder zu einer Verschlech-
terung, bald aber wieder zu einem Stillstand. Im Jahre 1916 will M. dann wieder
eine Verschlechterung bemerkt haben. Familiir ist nichts Sicheres festzustellen.
M. gibt zwar an, dass mehrere Geschwister schlecht sehen, naheres aber weiss er nicht.

Befund August 1916: Augen dusserlich normal. Pupillen etwas trige auf
Licht, sonst normal. Papillen normal, hochstens temporal etwas abgeblasst. In der
Maculagegend findet sich auf beiden Augen vollkommen symmetrisch ein scharf
begrenzter gelbrdtlicher Fleck von etwas iiber 2 Papillendurchmesser Breite und
etwas iiber 1*/, Papillendurchmesser Héhe. Die Form ist die einer regelmissigen
Ellipse. Mit seiner Mitte liegt der Herd in der Gegend der Foveola. Im aufrechten
Bilde sieht man, dass der ganze Herd bedeckt ist von zahlreichen kleinen, amorphen
Pigmenthiufchen. Nur ganz vereinzelt finden sich etwas grissere Ansammlungen.
Ferner sicht man zahlreiche graue Tiipfelchen auf dem Herde und einen etwas
grosseren, grauweissen Fleck auf dem vechten Auge. Der untere Rand des Herdes
wird auf beiden Augen ganz symmetrisch von einem schmalen halbmondfsrmigen,
grauweissen Streifen gebildet. Die Umgebung des Herdes ist vollkommen normal.
Es finden sich hier keine grauweissen Tiipfelchen oder sonstige Verinderungen.
Auf den Herd ziehen einzelne, ganz feine, aber vollig normale Gefiisse. Bei be-
stimmter Spiegelstellung erscheint die Umgebung des Herdes ganz leicht verschleiert.

Die Sehschirfe betrigt rechts 8/y;, links 8/,, Gliser bessern mnicht. In der
Nahe wird Jager 8 mit grosster Mithe gelesen. Die Aussengrenzen des Gesichts-
feldes fiir Weiss und Farben sind frei. Zentral findet sich ein Skotom fiir Weiss
und Farben von etwas iiber 10° Durchmesser. Die Priifung des Farbensinns it
Nagel’schen Tafeln ergibt vollkommen normalen Befund, nur erfolgen die Angaben
etwas langsamer als bei Normalen. Von den Stilling’schen Tafeln (14. Auflage 1913)
wird Gruppe 1—5 wenn auch langsam gelesen, Gruppe 6—9 wird nicht gelesen,
die einzelnen rotlichen Punkte werden aber richtig gezeigt. Cruppe 10 und 11 wird
fliessend gelesen, Gruppe 12 nur mithsam entziffert. Am Nagel'schen Anomaloskop
wird die Rayleigh-Gleichung annéhernd richtig eingestellt, d. h. bei der Finstellung
werden nur Fehler von 1—2 Strich gegeniiber der Einstellung des Normalen ge-
macht (normale Einstellung links 60, rechts 18). Von Skala 65 an wird die Bei-
mischung von Rot, von b5 an die Beimischung von Griin erkannt.

Die Priifung auf Hemeralopie am Nagel'schen Adaptometer ergibt dicht neben
dem Herde und ebenso an der Peripherie eine ganz ausgezeichnete Dunkeladaption.
Nach 45 Minuten langem Dunkelaufenthalt betriigt die Empfindlichkeit fiir jedes
Auge 17500 und binokular sogar 20800 (reduzierte Empiindlichkeitseinheiten Nagel).

Nach dem ganzen klinischen Bilde kann es sich im vorliegenden Falle
nur um eine ,,familidre progressive Maculadegeneration” handeln. Aber wir
konnen den Beweis fiir den familidren Charakter der Erkrankung in diesem
Falle nicht erbringen. Denn mit der Angabe, dass ,,mehrere Geschwister
schlecht sehen®, ist nichts zu machen. Es fragt sich nun, ob das klinische
Bild fir die Diagnose allein geniigt. Und diese Frage bin ich geneigt zu
bejahen. Denn wir kennen keine andere Erkrankung, -die das gleiche oph-
thalmoskopisehe Aussehen bictet, die in durchaus symmetrischer Weise die

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 58. 55
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Maculagegend beider Augen befallt und im 14.—15. Lebensjahre beginnend
und allméhlich fortschreitend schliesslich zu einem vélligen Untergang der
zentral gelegenen Netzhautteile fithrt unter vélliger Verschonung der peri-
pheren Teile.

Der Nachweis, dass es sich um ein familidres Leiden handelt, 14sst sich
auch in den Fallen nicht erbringen, in denen die erkrankte Person das einzige
Kind in der Famnilie ist.

Das traf z. B. fiir den von Herrn Geh. Rat Leber 1874 beobachteten
Fall zu, den er mir seinerzeit zur Versffentlichung iberlassen hat (cf. meine
Arbeit 1909 S. 549).

Von alteren Fillen gehoren wahrscheinlich noch in dasselbe Gebiet die
Falle von Valude und Steindorff. In dem Falle von Valude ist in dem
Sitzungsbericht der Société d’Ophthalmologie in Paris 1906 nichts weiter
erwahnt als:

»In dem vorgestellten Falle traten die ersten Storungen im 16. Lebensjahre
auf. Das Gesichtsfeld zeigt ein absolutes zentrales Skotom. Die Erkrankung betrifit
die ganze maculare und perimakulare Gegend, die vollstindig mit zackig begreazten
Pigmentflecken bedeckt ist. Ein hereditires Moment ist bei diesem offenbar kon-
genitalen Leiden nicht nachzuweisen. Das Leiden fand sich auf beiden Augen.*

Und iiber den Fall Steindorff findet sich in dem Bericht iiber die
Sitzung der Berliner Ophthalmol. Ges. 1906 nur folgendes:

wSteindorff stellt 2 Schwestern von & und 6 Jahren mit doppelseitiger
Optikusatrophie und chorioiditischen Verdinderungen in der Macula vor. Ein drittes
" (reschwisterkind, das jetzt 1 Jahr alt ist, zeigt die gleiche Frkrankung. Alle 3 Kinder
haben Nystagmus. St. glaubt, dass der Affektion Lues zugrunde liegt, obwohl
die Anamnese dafiir keinen Anhaltspunkt gibt.” .

Ferner gehoren von neueren Fillen wohl noch hierher die Falle von
Stirling, Maewsky und Pusey.

Ueber alle Fille liegen nur kurze Angaben vor:

Stirling beobachtete eine 23jihrige Pat. mit dem Bilde einer abgelaufenen
Chorioiditis, am hinteren Pole beider Augen mit ausgedehnter Atrophie der Ader-
haut und Pigmentwucherung. Die Erkrankung ist wahrscheinlich im 8. Lebens-
jahre aufgetreten. Mehrere Geschwister haben gesunde Augen, 2 sind angeblich
auch seit dem 8. Lebensjahre augenleidend (blind?). Untersuchungshefund iiber
diese beiden Schwestern ist nicht mitgeteilt. S. meint eine Form von , familiirer
Chorioiditis** vor sich zu haben. Ueber die Aetiologie ist sonst nichts erwihnt.
Zeichen ven Lues waren bei der 23jdhrigen Pat. nicht vorhanden.

Maewsky berichtet iiber seinen Fall unter dem Titel: ,,Abnorme Reti-
nitis pigmentosa‘. Er fand bei einem 23jahrigen Patienten:

,,Cornea oval, in vertikaler Richtung linger, Visus auf beiden Augen etwa 1/,;.
In der Macula lutea grangriiner Herd von 3—4 Papillendurchmesser Grosse, in der
Deripherie des Herdes knochenkirperihunliche Pigmentschollen, welche vor den
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Gefiissen liegen. Die Peripherie des Augenhintergrundes war pigmentirei und
normal. Papille wachsartig, Arterien verengt. Konzentrische Gesichtsfeldeinengung,
{ast zentrales Skotom fiir Weiss und fiir Farben. Hemeralopie, Anamnese negativ.
Wassermann negativ.

Die Angaben iiber wachsartige Verfarbung der Papille und Verengerung
der Gefsigse passen nicht zum Bilde der ,familiiren progressiven Macula-
degeneration®, aber ich glaube, wir brauchen diesen Angaben bei dem weiten
Spielraum, der hier der subjektiven Beurteilung tiberlassen ist, nicht allzu
viel Gewicht beizumessen. Ebenso scheint mir die Angabe, dass die Aussen-
grenzen des Gesichtsfeldes eingeengt waren, obwohl die peripheren Teile
des Augenhintergrundes normal waren, doch noch der Nachpriifung zu be-
diirfen. Und die Mitteilung, dass ,,Hemeralopie** bestand, ist ginzlich wert-
los, so lange wir nicht wissen, ob diese Hermeralopie mit Hilfe bestimmter
Apparate (Adaptometer oder dergleichen) festgestellt worden ist, oder ob
sie nur aus Angaben des Patienten geschlossen und ob bei der Befragung
eine suggestive Beeinflussung sicher vermieden worden ist.

Als letzten Fall, der wohl noch hierehr gehort, erwihne ich nach dem
mir zugiinglichen Referat den Fall Pusey:

,»In der intelligenten, von dhnlichen Krankheiten frither freien Familie sind
von 8 Geschwistern 5 mit einem relativen zentralen Skotom behaftet, das fast
itbereinstimmend mit dem 13. Jahre sich auszubilden begann. Der Augenspiegel
zeigt das Bild der senilen Macula. Diese beruht auf Arteriosklerose und es ist be-
zeichnend, das ebenfalls 5 der Geschwister, aber nur zum Teil die mit Macula-
degeneration, und ausserdem die augengesunde Mutter an Angina pectoris litten.
Die Maculadegeneration, wie die Angina pectoris, sind also Folgen priiseniler Gefiss-
sklerose, die sich im Auge auf die macularen Aeste beschréinkt. Bei den &ltesten
ist der Opticus temporal abgeblasst.*

Uns interessiert hier nur, was P. an Tatsachen iiber seine Fille angibt.
Dass Arteriosklerose die Ursache der Maculaerkrankung sein soll, ist reine
Theorie, die sich auf keinerlei Tatsachen stiitzt (cf. unten).

Aus der vorstehenden Zusammenstellung ergibt sich, dass bisher 23
sichere Fialle von familirer progressiver Maculadegeneration ohne psy-
chische Storungen in 8 Familien festgestellt sind. Davon entfallen auf
Batten 2 Fille in einer, Lutz 4 in einer, Darier 5 in 4 und Stargardt
12 in 4 Familien. Dazu kidmen noch die Falle von Steindorffund Pusey,
7 in 2 Familien, die zwar nicht ganz sicher sind, aber mit grosser Wahr-
scheinlichkeit doch hierher gehoren diirften.!)

Als Einzelfalle kommen weiter in Betracht die Falle von Leber und

1) Ob die Fille von Feingold (Archives of ophthalmology November 1916)
hierher gehéren, vermag ich ohne- Kenntnis der Originalarbeit allein nach dem
Referat (Klin. Monatsbl. f. Augenh. 1917 S. 645) nicht anzugeben.

bb*
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Stargardt (Fall Miller ef. oben) und vermutlich aunch die Fille von
Valude, Stirling und Maewsky, insgesamt 5 Fille.

Wir kennen also bisher wenigstens 23 sichere Falle von ,familidirer
progressiver Maculadegeneration ohne psychische Stérungen® und 12 Félle,
die mit grosser Wahrscheinlichkeit dazu zu rechnen sind.

2. Die Fille mit psychischen Stsérungen (Imbezillitit, Idiotle).
Die beiden ersten Fille sind von Batten 1903 beschrieben wordent).

Es handelte sich um 2 Schwestern im Alter von 13 und 7 Jahren. Die Eltern
lebten und waren gesund, sie waren von englischer Abstammung. Die Mutter hatte
niemals Fehlgeburten gehabt. 3 Briider im Alter von 15, 9 und 5 Jahren und eine
Sehwester im Alter von 11/, Jahren lebten zur Zeit der Untersuchung und waren
gesund. Ein Bruder war im Alter von 2!/, Jahren an Krimpfen gestorben.

Die idltere Pat. war bis zum 6. Lebensjahre vollkommen gesund gewesen.
Mit 6 Jahren begann sie iiber Kopischmerzen zu klagen. 3 Monate spiter begann
ihr Sehvermdgen schiechter zu werden, und ihr geistiger Zustand verschlechterte
sich. Gegen das 10. Lebensjahr bekam sie einen Anfall, der in der rechten Hand
begann, sich dann abwirts iiber die rechte Seite ausbreitete und schliesslich all-
gemein wurde. Sie war 4 Stunden ohne Bewusstsein. Die Sprache war nach dem
Anfall nicht verindert. Die Anfille haben sich dann noch zweimal wiederholt.
Bei einer Untersuchung im 10. Lebensjahre war der allgemeine Gesundheitszustand
gut. Sie sprach leidlich gut, und ihr Gedichtnis war gut. Weder an den oberen,
noch an den unteren Extremititen war trgendwelche Schwiiche festzustellen, und
sie ging gut. Die Kniereflexe waren gut, und der Plantarreflex gab beiderseits
eine Flexionsbewegung. Wenn sie nach irgend etwas sah, drehfe sie den Kopf
und die Augen nach einer Seite und sah nicht gerade auf den Gegemstand. Die
Pupillen waren weit und reagierten nur wenig aui Licht. Es war ein leichter Nystag-
mus in horizontaler Richtung vorhanden. Die Untersuchung der Augen durch
Dr. Gunn ergab: Blasse Papillen, Rénder ziemlich scharf, Gefiisse schmal, und an
den Gefissen ,,eine gewisse Exsudation”. In der Gegend der gelben Flecks findet
sich eine erhebliche Pigmentansammlung.

Wegen Verschlechterung des Geisteszustandes wurde das Kind bald in ein
Asyl gebracht.

Die 7jibrige Schwester ist von Batten selbst untersucht worden.

Bis vor 12 Monaten war sie gesund. Sie lernte rechtzeitig gehen und stehen,
war im Unterricht aber niemals gut. ,,Vor 12 Monaten wurde sie in der Schule
boshaft, hatte Anfille von Jihzorn, und seit dieser Zeit wurde auch eine Abnahme
des Sehvermdgens festgestellf, und sie sah schriig durch die Lidspalten, wenn sie
einen Gegenstand beobachtete. Das Kind hatte weder Kopfschmerzen, noch Er-

1) Meine fritheren Angaben 1913, Zentralbl. f. Augenheilk., Bd. XXX, §. 108,
stiitzten sich auf Oatman. Da bei Oatman einige Punkte nicht ganz genan und
richt ansfiihrlich genug wiedergegeben waren, fithre ich die Fille hier nach der
Originalarbeit von Batten noch einmal ausfiihrlicher an.
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brechen und Anfille.” Sie hatte guten Appetit und hielt sich sauber. ;,Der All-
gemeinzustand war gut. Sie korinte ihren Weg in jhrer Abteilung finden. Zeit-
weise war sie ausserordentlich reizbar, konnte stundenlang schreien und kreischen,
klagte aber nicht tiber Kopfschmerzen. Sie sprach gut und konnte Glasperlen
zihlen und ihre Farbe erkennen. Die Kniereflexe waren nur schwer auszuldsen,
und der Plantarreflex zeigte die Neigung, eine Extensionsbewegung zu geben.*
,.Das Sehvermbgen war #dusserst schlecht, doch schien sie mit der Hdussersten
Peripherie ziemlich gut zu sehen. Sie konnte alle einfachen Farben benennen und
konnte kleine Gegenstiinde 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, Tafel XV, Fig. 2) war folgender: Keine Ptosis, Augenbewegungen
gut, kein Schielen. Gelegentlich geringer Nystagmus. Pupillen gleich, mangelhaft
auf Licht und bald wieder wseiter werdend. Medien klar. ,Die Papillen waren
scharf begrenzt, etwas blass, aber nicht deutlich atrophisch. Es bestanden keine
Zeichen fritherer Neuritis. In der Retina fanden sich Veriinderungen, so dass der
Hintergiund wie mit Pfeffer bestreut aussah, ,,wahrscheinlich die Folge einer
{ritheren Retinitis”. ,,In jeder Maecula (rechts und links) fand sich ein rotlich-
schwarzer Fleck, im linken Auge etwas grosser und schirfor begrenzt, als in dem
rechten (von ungefihr */, Papillendurchmesser Grosse). Die Form war unregel-
missig und nicht rund, und der Rand war nicht sebr scharf begrenzt (cf. Waren
Tay’s cases). Die unmittelbare Umgebung des dunklen Fleckes war blasser als der
iibrige Fundus und sah etwas atrophisch aus.” Die Gefdsse waren vielleicht etwas
verengt, jedenfalls aber nicht ausgesprochen.

Im Jahre 1904 hat Mayou dieselbe Erkrankung in einer Familie mit
6 Kindern bei 3 Geschwistern beobachtet.

Die Eltern waren Geschwisterkinder. Familienanamnese ohne Belang; nur
ein Bruder des Vaters soll in der Jugend ,,schwermiitig* gewesen sein, ging spéter
zur Marine. In 11jihriger Ehe 7 Kinder. Zuerst Fehlgeburt im 3. Monat (die
Mutter hatte damals eine schwere Halsentziindung). Das 2., 3. und 4. Kind waren die
sogleich zu erwihnenden Patienten. Das 5., 6. und 7. Kind waren vollkommen gesund.

Der ilteste Patient — Knabe von 10 Jahren: ,,Abnahme des Sehvermogens
seit 4 Jahren. Ist stets ein geweclter, kluger, gesunder Junge gewesen, bis vor
4 Jahren, wo er einen Anfall von Masern hatte. Um diese Zeit begann das Seh-
vermogen und der Intellekt schlechter zu werden, und seitdem ist es allmihlich
immer schlechter geworden. Der Vater meint, dass das Kind am besten bei Nacht
sieht. Der Pat. geht gewGhnlich seitwiirts, Kopf und Augen nach links gedreht.
Die Fixation ist exentrisch, gelegentlich schielt das linke Auge nach aussen. Pu-
pillen erweitert, gleich, trige reagierend. Rechts und links Finger in 2 Fuss mit
Schwierigkeit. Kann nur grosse Objekte erkennen (schwer zu priifen wegen des
geistigen Zustandes). Medien Klar. Papillen gut gefirbt, oben und aussen aber
scharf begrenzt. Beiderseits findet sich in der Macula ein schwarzer (rdtlich-
schwarzer) Fleck, dessen Umgebung von grobkormigem Pigment gebildet wird. An
der Peripherie sind keine Veriinderungen sichtbar.*
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9jdhrige Schwester: , Kriftiges, gesundes, intelligentes Kind bis znm 6. Jahr.
wo ihr Intellekt abnahm. Seitdem ist es bestdndig abwiirts gegangen. In der Schule
sitzt sie zu unterst in der ersten Stufe. Sie hat nicht geklagt, dass das Sehvermogen
schlecht ist. Sehr unbeholfenes, nervises, sonst gesundes Kind. Pupillen gleich,
triige reagierend, Visus nicht zu bestimmen. Gesichtsfeld fiir Handbewegungen gut.
Medien klar. Papillen etwas blass, besonders aussen und unten, wo die Grenzen
scharf gezogen sind. In der Macula findet sich dieselbe kornige Pigmentierung wie
bei dem Bruder, doch tritt der schwarze Fleck nicht so deutlich hervort). Der Retinal-
reflex iiber der Maculagegend ist sehr hell. Die Veranderung ist viel mehr auf die
Maculagegend beschrinkt als bei dem Bruder.

8jdhriges Midchen. In der Schule sehr zuriick, ist kiirzlich aus der untersten
Klasse in die Kleinkinderschule zuriickgeschickt worden. Alternierender Strabismus
divergens bei Blick in die Ferne. Fixiert zentral. Pupillen gleich, 2 mm triige
reagierend. Sehschirfe rechts und links ©/;, obne Korrektion. Hypermetropie
von 11/, Dioptrien. Gesichtsfeld fiir Handbewegungen gut. Schwache Tiipfelung
in beiden Maculae; sonst keine Verdinderungen.

6 Jahre spéter hat Mayou an Oatmann (cf. S. 6) geschrieben:

,:Meine Fille sind noch am Leben, und der Zustand der Augen bleibt stationar.
Das ilteste Kind ist vollkommen imbezill geworden, und die beiden anderen sind
in Schulen fiir geistig Zuriickgebliechene. Die geistige Stdrung scheint Neigung
7u langsamem Fortschritt zu haben, dagegen sind die Kinder nicht blind.

In der Diskussion zu Mayow’s Vortrag erwihnt Stephenson, dass
er dasselbe Leiden ,,bei einem 12jahrigen Médchen beobachtet hat, deren
Eltern blutsverwandt waren. Er hat die Patientin nur einmal gesehen. Sie
hatte dhnliche Verdnderungen, wie die Falle von Mayou und war schwach-
sinnig.*

Stephenson gibt ferner an, dass im Jahre 1903 Still und Gunn einen
dhnlichen Fall bei einem kleinen Kinde beobachtet haben. In der mir zu-
ginglichen Literatur kann ich dariiber nichts finden.

Der Fall von Hirschberg, den Stephenson erwihnt, gehort meines
Erachtens nicht hierher. Denn der Knabe hatte von frithester Jugend an
schlecht gesehen, auch die Intelligenz war von frithester Jugend an schlecht
gewesen und hatte niemals eine progressive Abnahme gezeigt und schliess-
lich entsprach auch das ophthalmoskopische Bild durchaus nicht dem Bilde
der ,,familisren progressiven Maculadegeneration”. ,Der gelbe Fieck war
von einem mehr weisslichen, als bliulichen Ringe umgeben, der auf dem
einem Auge vollstindig, auf dem anderen nicht ganz geschlossen war, und
die Peripherie war besit mit zahllosen hellen Stippchen, in denen auch ganz

1) Im Text heisst es: ,,There were peppered pigmentary changes all over
the retina“. Das kann aber nur fir die Maculagegend gelten. Denn in der Abbildung
finden sich Pigmentfleckchen nur in der Maculagegend, die tibrigen Teile des Hinter-
geundes sind vollkommen irei.
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feine Pigmentpiinktchen auftraten, wiewohl nicht in allen. Der Sehnerv
war erheblich abgeblasst, die Arterien waren sehr eng.” Ich mochte glauben,
dass es sich hier um eine atypische, angeborene oder in frithester Jugend ent-
standene Retinitis pigmentosa gehandeit hat.

Dagegen diirfte ein Fall Nettleship’s aus dem Jahre 1908 hierher
gehiren.

Die Pat. Nettleship’s war eine 48jdhrige Dame, deren Eltern Geschwisterkinder
gewesen waren. Pat. ist ein Zwilling. Von 12 Geschwistern erreichten 8 ein reiferes
Alter. Thre Zwillingsschwester und ein dlterer Bruder hatten die gleichartige Seh-
storung wie sie selbst, und eines der fibrigen Geschwister war idiotisch. Die Pat.
selbst ist geistesschwach, hat nie gut gesehen und sieht am besten bei herabgesetzter
Beleuchtung. Die Verinderungen auf beiden Augen sind symmetrisch. In der
Macula findet sich ein grosses Gebiet, in dem das Pigmentepithel fehlt. Die Grenzen
dieses Bezirkes sind unregelmissig und schlecht begrenzt. . In den tibrigen Teilen
des Augenhintergrundes weder Pigmentierung, noch weisse Flecke. Retinalgefisse
eng. Papillen blass wnd wachsfarben.”

Nettleship fiigt noeh hinzu: ,,Dieser Fall kann wohl als eine extrem atypische
Form von Retinitis pigmentosa angesprochen werden, bei der die Verdinderungen
auf das zentrale Gebiet beschrinkt sind.

Im Jahre 1911 hat Oatman in einer grosseren Arbeit wieder die Auf-
merksamkeit auf das eigenartige Krankheitshild gelenkt. Seine Arbeit ist
deswegen von besonderem Werte, weil er 2 Falle anfiihrt, die er jahre-
lang beobachtet hat. Wegen der Wichtigkeit der Fille und da sie an einer
Stelle veroffentlicht sind, die schwer zuginglich ist, gebe ich sie hier in
extenso wieder.

In einer Familie mit 3 Kindern war das ilteste und jiingste von dem Leiden
befallen, wihrend das mittlere, ein Médchen von 10 Jahren, geistig und kérperlich
vollkommen normal war. Blutsverwandtschait bei den Eltern lag nicht vor. Der
Vater litt an nervosen Anfillen, die von Uebelkeit und Erbrechen begleitet waren.
Sehvermbgen war gut. Mutter gesund, nie Fehlgeburten. Sie hatte einen Onkel,
der in gewissem Grade blind war. In der Familie weder Syphilis, noch Tuberkulose,
noch Gicht.

Fall 1. Februar 1907: Madchen, 12 Jahre; sie hatte gutes Sehvermigen
und war eine ausgezeichnete Schiilerin bis zum Alter von 7 Jahren, als Sehver-
mogen und Intellekt abzunehmen begannen. Im Alter von 9 Jahren bekam sie
epileptiforme Anfiille, die in unregelmissigen Abstinden sich wiederholten. Wihrend
eines Anfalles von Mumps dauerten die Krimpie fast ununterbrochen an. Status:
Grosses, kriftiges Midchen; imbecill mittleren Grades, geht gut, hat gutes Ge-
dachtnis fiir fernliegende FEreignisse; Kleider sauber, Myopie von 2 Dioptrien.
Pupillen trige, im brigen normal; fixiert exzentrisch, Kopf und Augen nach rechts
gewandt, horizontaler Nystagmus; hat weder Tag- noch Nachtblindheit, kann aber
nicht in eingm hellen Raume schlafen. Es besteht ein absolutes Zentralskotom auf
beiden Augen, bei grober Schiitzung rechts von. 40, links von 10°. Die peripheren
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Teile des Gesichtsfeldes sind nicht eingeengt und haben gute Empfindung fiir Weiss
und fiir Farben. Ophthalmoskopisch: Medien Klar, getifelter Fundus. Optikus
blass (,,white*), Gefisse eng. Die Maculagegend weist eine Pigmentatrophie der
Netzhaut auf, und zwar in einem Bezirk von etwa 2!/, Papillendurchmesser. In
diesem Bezirk ist der Hintergrund mit schmutzig gelbgrauen Flecken gesprenkelt
und mit kornigem und staubformigem Pigment bestreut. Beide Augen sind sym-
metrisch erkrankt. Im rechten Auge ist die Retina stirker atrophisch, der Fundus
ist heller gefdrbt, und die Pigmentniederschlige sind mehr verstreut. Mai 1910:
Wagsermann und v. Pirquet negativ. Intellekt sehr schwach, Sehvermogen scheint
schlechter, aber Untersuchung unzuldnglich. Gesichtsfeld nicht eingeengt, erkennt
Farbe eines grossen roten Mantels. In der Macula ist die Netzhaut stérker atrophisch,
und die Pigmentniederschlige sind zum grossten Teile verschwunden. Der ganze
Aungenhintergrund ist heller, und im aufrechten Bilde sind schwach gefiirbte Flecke
zu sehen, die auftauchen und verschwinden, wenn man den Spiegel dreht.

Februar 1911: Wassermann sicher negativ. Pat. hat fast das Stadium volliger
Imbezillitit erreicht. Gedichtnis schlecht fiir frische Eindriicke. Speichelansamm-
lung im Rachen und dadurch Stérung beim Sprechen. Singt klar und deutlich.
Epileptiforme Anfille weniger hiinfig. Gesichtsfeld nicht eingeengt, kann Rot in
grossen Flichen erkennen. Die zentrale blinde Zone scheint nicht grosser als 1907.
Es besteht geringer Nystagmus, Augen und Kopf werden gerader gehalten. Diese
scheinhare Besserung ist auf die Tatsache zuriickzufithren, dass die Pat. sehr apa-
thisch ist, und die Bemithungen, Gegenstinde mit den Augen zu fixieren, aufgegeben
hat. Das retinale Pigment ist bis zum Aequator stark verdiinnt. Der ganze Fundus
ist viel blasser als 1907, und die Chorioidealzwischenréiume sind weniger deutlich.
Der zentrale Bezirk ist leicht verschleiert, als ob die Retina in eine fibrinése Mem-
bran umgewandelt wire. An Stelle der retinalen Flecke, die man 1910 beobachten
konnte, sind deutliche helle Reflexe getreten. In der Maculagegend ist das Pigment
vollkommen verschwunden, und einige orangegeféirbte Flecke sind zum Vorschein
gekommen.

Fall2, Februar 1907: Bruder, 8 Jahre alt, Von tadelloser Kérperbeschaffen-
heit, warde fiir vollkommen normal gehalten bis zum 6. Jahr, als Abnahme des
Sehvermégens und des Intellekts bemerkt wurde. Status 1907: Vellkommen ge-
sund, keine Lihmungen, keine Missbildungen. Hyperopie, 1 Dioptrie. Visus
rechts 10/, links 8/,5,. Kleines Zentralskotom fir Griin und Rot, peripheres Ge-
sichtsfeld normal fiir Weiss und Farben; fixiert zentral, spricht gus, Gediichtnis
gut. Ophthahﬁ‘b’skiipiach: Medien Kklar; rechts ist die Macula umgeben von einem
querovalen Ring von kirnigem Pigment, der in der Liinge etwa 1 Papillendurch-
messer misst. Der eingeschlossene Bezirk hat eine schmutziggelbliche Férbung und
enthilt sechwarze Flecke, die aus schwarzen Kornern bestehen. Die umliegende Netz-
haut ist bedeckt mit staubfsrmigem Pigment. Der Optikus ist blass, und die Gefisse
sind verengt. Das linke Auge zeigt dasselbe Bild wie das rechte, ausgenommen,
dass die Retinz in der Maculagegend innerhalb des Pigmentringes stirker atrophisch
ist und der Fandus im ganzen heller gefirbt ist. Mai 1910: Wassermann und ¥. Pir-
quet negativ. Der Degenerationsprozess in Netzhaut und Hirn ist betréchtlich
fortgeschritten. Pat. ist vollkommen imbezill geworden. Es hat sich exzentrische
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Fixation mit Nystagmus und Linksdrehung der Augen und des Kopfes entwickelt.
Das Zentralskotom ist beiderseits absolut geworden. Peripheres Gesichtsfeld gut
fiir Weiss und Farben. In der Macula ist die Retina hochgradig atrophisch, und
die Pigmentflecken sind zum grossten Teile verschwunden, aber kleine Pigment-
haufen sind in der umliegenden Netzhaut zerstreut. Papille sehr blass und Gefésse
verengt. ‘

Februar 1911: Wassermann negativ. Keine Lihmung. Verfall von Visus und
Intellekt bat langsame Fortschritte gemacht. Gediichtnis fiir frische Ereignisse
sehr schlecht, erinnert sich aber an die erste Untersuchung vor 4 Jahren. Ist apa-
thisch und macht wenig Anstrengungen, etwas zu sehen. Exzentrische Fixation,
Augen aufwirts. Nystagmus dauert an, aber Kopf ist nach einer Seite gewandt.
Retina enthilt weniger Pigmentflecke als 1910. Hat b epileptiforme Anfille gehabt,
den ersten vor 3 Jahren.

Die letzten hierher gehdrenden Falle sind von Batten und Mayou in
den Proceedings of the Royal Soc. of Medicine 1915 verdffentlicht. Leider
ist mir dariiber nur ein Referat im Americ. Journal of Ophthalmology zu-
ginglich. Danach haben Batten und Mayou in einem ausfithrlichen
Artike] dieses ,,inferessante und einigermassen ungewdhnliche Krankheits-
bild* beschrieben. In 2 Fallen war eine Sektion gemacht worden. Der-
Sektionsbefund ist mitgeteilt und durch 12 Abbildungen mikroskopischer
Schnitte vervollstindigt.

Nach dem Referat litten ,,in einer Familie mit 5 Kindern, geboren von ge-
sunden, nicht jiidischen Eltern 3 an einer progressiven Erkrankung, die zn Demenz,
Erblindung und Lahmung fithrte. FEines zeigte Verdnderungen in der Macula-
gegend beider Augen in einem spaten Stadium der Erkrankung. Der Verfall des
Sehvermdgens stellte sich ein, bevor die Maculaverinderungen sich entwickelten.
Die Kinder waren bei der Geburt normal und entwickelten sich normal bis zum
Alter von 3'/, Jahren. Dann traten epileptische Anfille auf, und sie begannen
geistig zu verfallen. Sie fingen an zu toben, wurden unsauber in bezug auf ihre
Kleidung, und bekamen Spasmen in den Beinen. Ein Kind starb im Alter von 8,
ein zweites von 4 und das dritte von 6 Jahren.”

;»Jn 2 Fillen konnte eine Selktion gemacht werden. Makroskopisch waren in
dem einen Falle keine Versnderungen sichtbar, in dem anderen nur eine leichte
Atrophie. Bei der mikroskopischen Untersuchung aber fanden sich diffuse degenera-
tive Verdnderungen in den Ganglienzellen des Gehirns, des Kleinhirns, des Riicken-
marks und der Retina, ahnlich den bei der Waren Tay Sachs’schen Erkrankung
beschriebenen. Die Wassermann’sche Reaktion in Blut und Liguor war in beiden
Fallen negativ, und es*fanden sich weder im Gehirn, noch in den Hirnhauten Ver-
inderungen, die auf eine kongenitale Syphilis schliessen liessen.*

Leider kénnen wir mit diesem Referat nicht viel anfangen. Wir wissen
nieht, ob es sich wirklich in den vorliegenden Fillen um eine ,,Erblindung*
gehandelt hat, es wiirde das zu dem Bilde der ,,familiiren progressiven Macula-
degeneration‘ nicht passen. Dann fallt auf, dass nur in einem Falle Macula-
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verinderungen nachgewiesen sind. Wir wissen aber nichts dariiber, wie die
Untersuchung in den anderen Féllen vorgenommen ist, ob nach Pupillen-
erweiterung und eventuell in Narkose. Ferner ist nichts angegeben iiber die
histologisch nachgewiesenen Netzhautverfinderungen, ob sie in der ganzen
Netzhaut vorhanden warei, ob sie sich auf die Maculagegend beschrénkten,
worin die Verinderungen besonders in der Maculagegend bestanden usw.
Es ist ja moglich, dass das in dem Original alles mitgeteilt ist. Das Referat
ist jedenfalls fiir diese und andere wichtige Fragen véllig unzureichend.

Aus der vorstehenden Zusammenfassung ergibt sich, dass bisher 7
sichere Fialle von ,familiirer progressiver Maculadegeneration mit psy-
chischen Stérungen® festgestellt sind, und zwar in drei Familien. Davon
entfallen auf Batten 2 Fille in einer, Mayou 3 Falle in einer und Oatman
2 Félle in einer Familie. Dazu kommen nun noch die 2 Félle von Stephen-
son und Nettleship in zwel Familien, die mit grosser Wahrscheinlichkeit
hierher zu rechnen sind und weiter die 3 Fille von Batten und Mayou,
die auch vermutlich hierher gehéren.

Fassen wir alle Fille, die den beiden Formen der ,,familisiren progres-
siven Maculadegeneration, d. h. also den Formen ohne und mit psychi-
schen Stérungen angehéren, zusammen, so wiirden wir jetzt insgesamt
30 sichere und 17 nicht ganz sichere Fille kennen, die in dieses Gebiet
gehdren.

Dasist immerhin ein Material, das eine zusammenfassende Darstellung des
ganzen Krankheitshildes ermoglicht. .

Das klinisehe Bild ist ein durchaus charakteristisches. Der Beginn
der Erkrankung fillt im Durchschnitt bei den Formen ohne psychische
Storungen in das 12.—14. Lebensjahr. Spiterer Beginn ist selten. So hat
nur Darier einen Fall mit 18, Valude einen Fall mit 16 und ich selbst einen
Fall mit 15 Jahren (1099 Fall Familie H 2) beginnen sehen. Dagegen kommt
ein frithzeitigerer Beginn velativ hiufiger vor. So hat Lutz 4 Félle im 11,
Stirling und ich selbst (1909 Familie N 3) je einen Fall im 8., Darier
einen mit 7Y/, und Leber sogar einen Fall mit 7 Jahren beginnen sehen.

Bei den Féllen mit psychischen Storungen hat in itberraschend iiberein-
stimmender Weise bei 6 von den bisher beobachteten sieben sicheren Fallen
die Erkrankung im 6. Lebensjahre begonnen (Batten, Mayou, Oatman)
und nur in einem Falle von Qatman im 7. Lebensjahre. Die 3 Félle von
Batten und Mayou (1915) sollen dagegen schon mit 31/, Jahren begonnen
haben.

Es ist klar, dass sich der Beginn der Erkrankung nicht immer mit
Sicherheit feststeilen lisst, besonders wenn die Patienten wegen gleich-
zeitig beginnerider Imbezillitdt nicht richtige Angaben machen. Ferner
scheint in den meisten Féllen der Beginn ein ganz allméhlicher zu sein, so
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«dass die Patienten selbst nicht genan angeben kionnen, wann das Leiden
«cigentlich begonnen hat.

" Bei der Form ohne psychische Stiorungen befinden sich die Kranken
zu Beginn des Leidens in einem Alter, in dem sie schon lesen konnen. Da
nun zuerst das zentrale Sehen leidet, bemerken die Patienten die ersten
Storungen gewohnlich beim Entziffern sehwer lesbarer Buchstaben oder
Zeichen. So hat mir ein Patient angegeben, dass er zuerst Schwierigkeiten
bei der Entzifferung mathematischer Zeichen, wie Logarithmen und Wurzel-
zeichen hatte, dass er dann die griechische Schrift und schliesslich auch die
Tateinische und die deutsche nicht mehr lesen konnte. Ein Patient Darier’s
hat den Beginn der Erkrankung beim Hebréischlesen bemerkt. Zunéchst
kénnen sich die Patienten dann noch eine Zeitlang mit einer Leselupe helfen,
bald aber miissen sie ganz darauf verzichten, zu lesen und miissen sich vor-
lesen lassen. Zwei von meinen Patienten haben trotzdem studiert und ihre
Examina (juristisches und theologisches Examen) gemacht, und zwar mit
Hilfe ihrer Schwester, die ihunen alles vorgetragen bzw. vorgelesen hat.

Von grossem Interesse ist ein Fall, den ich 1909 beschrieben habe, weil
in diesem Falle schon Sehstérungen vorhanden waren, ohne dass sich auch
bei genauester Durchforschung des Hintergrundes die geringsten Verdnde-
rungen am Hintergrunde nachweisen liessen. Der Patient hatte rechts 8/,
links 8/, Sehschirfe, ein Zentralskotom fiir Griin und Rot, aber monate-
lang, bei immer wiederholter Untersuchung und auch nach Pupillenerweite-
rung fanden sich keinerlei pathologische Verdnderungen im Augenhintergrund.
Er war mir dann eine Zeitlang aus den Augen gekommen, und als ich ihn
1/, Jahr spiter wieder sah, hatte er beiderseits einen ausgesprochenen macu-
laren Degenerationsherd, wihrend die Sehschirfe sich kaum verschlechtert
hatte.

Auch Batten und Mayou (1915 cof. oben) erwahnen ausdriicklich,
dass der Verfall des Sehvermdgens sich einstellen kann, bevor ebjektive
Veranderungen in der Maculagegend nachzuweisen sind. Es scheint mir
durchaus moglich, dass diese Art des Beginnes héufiger vorkommt. Auf
der anderen Seite findet man aber doch auch schon Veridnderungen bei
Personen, die iber Sehstérungen noch gar picht klagen. So habe ich bei
2 Patientinnen im Alter von 12 und 15 Jahren (1909 Familie H.) gelegentlich
der Untersuchung der ganzen Familie schon zu einer Zeit zweifellose Ver-
Anderungen in der Maculagegend nachweisen konnen, als weder die Patien-
tinnen selbst, noch die Eltern etwas von einer Abnahme des Sehvermigens
bemerkt hatten.

Der Verlauf der Krankheit ist in den meisten Fallen ein gleichméssig
fortschreitender, das Sehvermdgen nimmt im Laufe von Monaten und
Jahren langsam ab, bis ein absolutes Zentralskotom fiir Weiss und alle Farben
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entstanden ist. Nur in wenigen Fallen soll der Verlauf der Erkrankung
ein sehr schneller gewesen sein. So berichtet Lutz, dass in seinen 4 Fallen
das Sehvermogen im Verlaufe weniger Monate auf 1/, bis 3/, gesunken
ist. In manchen Fillen ist der Verlauf auch kein ganz gleichmissiger, es
kommt vielmehr zeitweise zu einem Stillstand (z. B. Familie S. 1913 und
Fall M. cf. oben), der selbst mehrere Jahre anhalten kann. Dann aber
tritt wieder mehr oder weniger plotzlich, ohne eine bekannte Ursache eine
Verschlechterung ein. Mit der herdfisrmigen Zerstorung der ganzen Macula-
gegend und der Ausbildung eines entsprechenden zentralen Gesichtsfeld-
ausfalles scheint in den meisten Fallen das Ende der Erkrankung erreicht
zu sein (1916 Fall P., Fall M. cf. oben). Etwas Sicheres lisst sich aber itber
diesen Punkt mangels geniigend langer Beobachtungszeit noch nicht sagen.

In manchen Fallen macht das Leiden aber auch im reiferen Alter immer
weitere Fortschritte, greift auf die tibrigen Teile des Augenhintergrundes
iiber und fiihrt zu einem Bilde, das eine grosse Aehnlichkeit mit der Retinitis
pigmentosa hat. Dieser Verlauf ist allerdings erst bei einer einzigen Familie
beobachtet worden (Stargardt 1913 Familie S.), in dieser Familie aber,
was besonders zu beachten ist, bei simtlichen 3 erkrankten Geschwistern.
Ob es sich hier um eine besondere Familieneigentiimlichkeit gehandelt hat,
lasst sich zur Zeit noch nicht sagen. Leider habe ich nicht mehr feststellen
konnen, wann die Erkrankung auf die Peripherie itbergegriffen hat, wir
diirfen aber wohl nicht fehl gehen, wenn wir aus der Anamnese den Schluss
zichen, dass in diesen Fallen noch eine deutliche Progredienz im dritten und
vierten Dezennium vorhanden war. An sich ist das auch nichts so Merk-
wiirdiges, weil wir ja auch bei einer anderen Form der Netzhautdegeneration
der sogenannten Retinitis pigmentosa ein Fortschreiten des degenerativen
Prozesses im dritten und vierten Dezennium und selbst noch spéter kennen.

Das ophthaimoskopisehe Bild ist je nach dem Stadium der Erkran-
kung einsehr verschiedenes. Auffallend ist die Symmetrie der Verdnderungen
auf beiden Augen, und zwar zu allen Zeiten und in allen Stadien der Erkran-
kung. Abgeseben von ganz unbedeutenden Differenzen ist das ophthalmo-
skopische Bild des einen Auges geradezu das Spiegelbild des anderen.

Die ersten Verinderungen in der Maculagegend sind sehr geringfiigig
und ohne Pupillenerweiterung und Anwendung des aufrechten Bildes gar
nicht festzustellen, Man findet kleine, zarte gelbgraue Flecke, die sich kaum
vom Fundus abheben. Dann fillt sehon sehr friih das Fehlen des Foveolar-
reflexes auf, wihrend der grossere Fovealiellex (Maculareflex) ziemlich
lange erhalten bleibt. Die Pigmentierung in der Macula scheint im Anfang
noch vollig normal zu sein. Jedenfalls war das der Fall bei einer Patientin
von 12 Jahren, die ich selbst im Anfangsstadium der Erkrankung unter-
suchen konnte (1909 Marie IL., S. 536). Neben den zarien graugelben Flecken
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kommt es dann spéter aber immer zu Verinderungen im Pigmentepithel.
Das Pigmentepithel kann zugrunde gehen, so dass die Aderhaut mehr oder
weniger deutlich sichtbar wird und helle, orangegelbe Flecke in der Macula-
gegend entstehen (Wilhelmine H. 1909, S. 535), es kann in Form von kleinen
Hiufchen in die Netzhaut einwandern und es kann diffus wnehern und Ver-
anlassung zur Bildung mehr oder weniger dunkel gefdrbter Flecke in der
Maculagegend geben. Solche Flecke von dunkelroter Farbe und birnférmiger
Grestalt sind wiederholt beschrieben (Batten 1897 Fall 1 und Mayou 1904
Fall 1 und 2). Bisweilen sieht man auf diesen Flecken auch noch feine Pig-
mentkornehen zerstreut liegen.

Die Pigmentierung scheint im Verlaufe der Erkrankung sehr zu wech-
seln. Auf eine im Anfang nicht selten ziemlich erhebliche Pigmentwucherung
folgt wohl meist spéter ein mehr oder weniger starker Schwund des Pig-
mentes. "Das berichtet besonders Oatman in seinen 2 Féllen (cf. oben Fall 1
und 2).

In dem Stadium, in dem die Maculagegend mit hellen gelbgrauen Flecken
und mehr oder weniger reichlichen Pigmenthéufchen bedeckt ist, findet man
bisweilen eine feine radifire Streifung in der Netzhaut. Die einzelnen Streifen
sind ausserordentlich fein, sie verlaufen fast gradlinig, sind radifir angeordnet
und strahlen vom Zentrum der Macula fast gleichméssig nach allen Rich-
tungen aus. Bei bestimmter Spiegelstellung leuchten sie hell auf, bei Drehung
des Spiegels konnen sie vollkommen verschwinden. Sie sind auch niemals
alle gleichzeitig zu sehen (cf. 1909 Fr. H., S. 555 und Tafel XX). In spéteren
Stadien verschwinden diese Streifen vollig.

Schliesstich kommt es in der Maculagegend zur Ausbildung eines mehr
oder weniger scharf begrenzten Herdes von der Form einer liegenden Ellipse
und einem Durchmesser von horizontal 2 und senkrecht 11/, Papillenbreiten.
Die Grosse dieses Herdes ist in verschiedenen Fallen auffallend gleich.
Ein durchans charakteristisches Bild der Erkrankung in diesem Staditm,
liefert die beigegebene Tafel (von Herrn Delfosse am Gullstrand’schen
Spiegel gemalt). Sie stammt von dem Patienten P., iiber den ich 1916
genauer berichtet habe, und dessen Schwester, wie jetzt festgestellt ist (cf.
oben), an derselben Erkrankung leidet.

Der Befund zur Zeit der Herstellung des Augenhintergrundsbildes war
folgender:

Die Papille ist beiderseits vollig normal. Héchstens istim temporalen Quadran-
ten eine ganz geringfiigige Abblassung nachweisbar. Der Gefisstrichter hebt sich
stharf-und deutlich ab. Symmetrisch findet sich auf beiden Augen in -der Macula-
gegend ein schmutziggelbgrauef bis graugriiner Herd mit scharfem Rande. Der
Herd hat ungefihr ovale Form und ist mit seinem nasalen Rande etwa 1 PD vom
temporalen Papillenrande entfernt. Der horizontale Durchmesser befrigt un-
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gefihr 2, der vertikale 11/, PD. Der Rand des Herdes zeigt an einzelnen Stellerr
eine leichte Pigmentierung. Auf dem Herde selbst findet sich fein zerstreutes.
Pigment, zum Teil in kleinen Haufchen, zum Teil feinen Gefisschen, die auf den
Herd hinaufziehen, angelagert. Ferner ist der ganze Herd iibersit mit allerfeinsten
grauweissen Tipfelchen, 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 Netzhautgefisse
sind auch hier vorhanden und ziehen glatt fiber den Rand des Herdes hiniiber.
Abgesehen von der stellenweise vorhandenen geringfiigigen Pigmentanlagerung
zeigen die Gefdsse keinerlei Besonderheiten. Im Grunde des Herdes sieht man
mehrere Aderhautgefisse von gelbroter Farbe hindurchschimmern. Die normalen
Reflexe der Maculagegend, Foveal und Foveolarreflex fehlen. In der Umgebung
des Herdes finden sich in der Netzhaut zahlreiche kleine grauweisse Fleckchen
mit unscharfen Rindern. Diese Fleekchen sind so zart, dass man sie im umge-
kehrten Bilde nur mit grosser Miihe erkennt. Die Fleckchen liegen simtlich unter-
halb der Netzhautgefdsse; nur an zwei Stellen, und zwar am rechten Auge, sieht
man einen solchen Fleck sich mit einem feinen Fortsatz vor ein Netzhautgefiss
legen.

Bei der Untersuchung mit dem grossen Gullstrand’schen Augenspiegel er-
scheint der Maculaherd auffallend deutlich und in einer eigenartig glinzenden,
etwas griinlichen Farbe. Die feinen granweissen Tiipfelchen auf dem Herde ver-
schwinden hier fast vollig. Bei der binokularen Untersuchung erkennt man sehr
deutlich, dass im Bereich des Herdes die Netzhaut ausserordentlich verdiinnt ist,
denn withrend man in der Umgebung der Herdes die Netzhautgefisse vor der Ader-
haut verlaufen sieht, sieht man in dem Bereiche des Herdes auf beiden Augen
die Netzhautgefisse unmittelbar auf der Aderhaut liegen. Auch mit dem Gull-
strand’schen Spiegel lisst sich feststellen, dass der Grund des Herdes durchaus
in einer Ebene mit der Oberfliche der Aderhaut in der Umgebung des Herdes liegt."

Was die grauweissen zarten Flecke in der Umgebung des Herdes betrifft,
s0 liess sich wieder feststellen, dass an der Stelle, wo sie lagen, das Pigmentepithel
vollkommen regelmissig war.

Die eben erwihnten hellen Flecke in der Umgebung des zentralen Herdes.
verdienen meines Erachtens besondere Aufmerksamkeit, weil sie fiir das
Krankheitsbild typisch zu sein scheinen.

Sie konnen schon sehr frithzeitig auftreten, noch ehe der Degenerations--
herd in der Maculagegend zur Ausbildung gekommen ist (Stargardt 1909,
S. 535). Bisweilen folgen sie dem Verlaufe einzelner Netzhautgefisse. So
sah ich sie in einem Falle in der Umgebung der Arteria und Vena temporalis
superior in grosserer Zahl (cf. 1919 v. Gréfe’s Archiv, Bd. 71, Tafel XX).
Auch Oatman hat sie in einem Falle (cf. oben Fall 1) beschrieben. ,,Im auf-
rechten Bilde sind schwachgefirbte Flecke zu sehen, die auftauchen und
versehwinden, wenn man den Spiegel dreht.” Ferner erwéhnt sie Batten
(Fall 1) als ,,schlecht abgrenzbare, gelblich weisse Tiipfel®, ven denen die
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Umgebung der Macula iiber und iiber bedeckt ist. Diese Flecke finden sich
bisweilen nicht nur wm den Maculaherd, sondern auch um die Papille. Viel-
leicht sind sie als ein Zeichen dafiir anfzufassen, dass die Erkrankung noch
weiter progressiv ist. Jedenfalls ist es mdglich, dass sie das erste Zeichen der
Degeneration in der die Macula und Papille umgebenden Zone sind, einer
Degeneration, die schliesslich zur Bildung der grossen atrophischen Herde in
der Umgebung der Papille und Macula fithren kann, wie ich sie allerdings
erst einmal (Familie S. 1913) beobachtet habe, und wie sie auch sonst noch
richt beschrieben sind.

Dabei ist allerdings zu beachten, dass die Erkrankung in der Familie
S. einen ganz eigenartigen Verlauf genommen hat, nicht nur in bezug auf
die ausgedehnte Degeneration im Fundus, sondern auch in bezug auf das
Auftreten peripherer Veréinderungen.

Diese peripheren Veranderungen sind im Gegensatz zu den macu-
laren Veréinderungen keineswegs symmetrisch auf beiden Augen. Ja sie
konnen auf dem einen Auge vorhanden sein und auf dem anderen véllig
fehlen. Sie bieten ein recht verschiedenartiges Bild. Stellenweise finden wir
kleine gelbliche, stellenweise grosse Herde, selbst big zu einem Durchmesser
von 2—3 Papillenbreite. Diese grossen Herde zeigen das Aussehen der be-
kannten grossen atrophischen Aderhautherde — grosse weisse Herde mit
Pigment am Rande, daneben tiefschwarze Herde. Eigenartig ist das Vor-
kommen scharf begrenzter weisser Aussparungen in den tiefschwarzen
Herden. Diese Aussparungen sehen aus, als ob sie mit einem Locheisen aus-
gestanzt wiren. Zwischen den Herden zeigt der Augenhintergrund stellen-
weise die eigenartige bleigraue Verfarbung, die wir von der Retinifis pig-
mentosa her kennen. Sehr bemerkenswert ist, dass die peripheren Verin-
derungen, ebenso wie die Maculaerkrankung selbst gerade die Stellen des
Augenhintergrundes bevorzugen, die bei der typischen Retinitis pigmentosa
am lingsten verschont bleiben. So zeigte die ringformige Zone, die bei der
typischen Retinitis pigmentosa zuerst erkrankt, in den drei bisher beobach-
teten Fallen von Maculadegeneration mit peripheren Veranderungen die ge-
ringsten, bzw. gar keine objektiven Verinderungen.

Geringfiigige periphere Verinderungen erwdhnen nur noch Leber und
Batten. Batten (Fall 2) sah ,,an der Peripherie einige oberflichliche Flecke
von Retinalpigment® aber ohne andere Verinderungen. Und nach Leber
schien an der Peripherie eine leichte Rarefizierung des Pigmentes hervor-
zutreten. Diesen Verdnderungen kann wohl kaum eine besondere Bedeutung
zukommen.

Einige Worte verdient noch das Verhalten der Papille und der Netzhaut-
gefisse. Von einer Reihe von Autoren wird von einer ,,Abblassung® der
Papille gesprochen, ja Oatman nennt in seinem Falle 1 die Papille geradezu
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»welss®. Daraus konnte der Schluss gezogen werden, dass zum Bilde der
mamilifren progressiven Maculadegeneration® eine wenn auch nur partielle
Optikusatrophie gehort. Ich habe in meinen Fillen sehr genau auf die Far-
bung der Papillen geachtet und muss zugeben, dass in manchen Fillen die
Papille temporal etwas blass aussah. Dass es sich hier aber schon um eine
,Blisse handelte, die nicht mehr in die physiologischen Grenzen fiel, dass
mit anderen Worten hier schon eine, wenn auch geringfiigige Atrophie vor-
lag, davon habe ich mich nicht iiberzeugen konnen. Und auf der anderen
Seite muss ganz besonders betont werden, dass in einer ganzen Reihe von
Fallen, und zwar auch dann, wenn schon der grosse Degenerationsherd in
der Maculagegend villig ausgebildet war, die Papille zweifellos vollkommen
normal war. Zum Bilde der ,familidren progressiven Maculadegeneration®
gehort meines Erachtens nicht ein Schwund des Sehnerven. Findet sich eine
Blisse der Papille, so liegt sie noch immer in physiologischen Grenzen.

Eine Ausnahme davon machen nur die Fille, in denen auch die Peri-
pherie mit erkrankt ist (1913 Familie S). In diesen Fillen zeigt die Papille ein
Verhalten, wie wir es von der Retinitis pigmentosa her kennen. Sie ist abge-
blasst, und zwar entweder teilweise oder in toto, und zeigt die charakteri-
stische gelblich fahle Verfarbung.

Ebenso, wie bei der Beurteilung der Papillenfarbung sind dem sub-
jektiven Ermessen weite Grenzen gezogen bei der Beurteilung der Gefiss-
weite. Dadurch ist es wohl zu erkliren, dass eine Reihe von Autoren auch die
Verengerung der Netzhautgefisse als zum klinischen Bilde der ,familidren
Maculadegeneration® gehorig betrachten. Ich erwéhne hier nur Stephenson
und Oatman. Oatman betont mehrere Male ausdriicklich die Verengerung
der Gefisse.

Ich selbst habe mich an meinem doch nicht kleinen Material nicht
iiberzeugen konnen, dass eine solche Verengerung der Gefésse wirklich vor-
handen ist. Auch in den Féllen, die ich mit dem grossen Gullstrand’schen
Augenspiegel untersuchen konnte, habe ich eine Verengerung nicht fest-
stellen konnen. Und ich méchte deswegen glauben, dass die Verengerung
der Netzhautgefiisse ebensowenig zum Bilde der familiiren Maculadegene-
ration gehdrt, wie die Abblassung der Papille. Eine Ausnahme machen auch
hier nur die Patienten, bei denen der degencrative Prozess von der Macula-
gegend auf den ganzen iibrigen Augenhintergrund ibergegriffen hat.

Was die Funktionsstorungen betrifft, so lisst sich im Beginn der
Erkrankung, wie schon oben erwihnt, ein allmihliches Sinken der Seh-
schiirfe und eine allméhlich zunehmende Storung des Farbensinnes im Zen-
trum des Gesichtsfeldes feststellen. Schliesslich kommt es zu einem vélligen
Ausfall des zentralen Gesichtsfeldes, einem absoluten Zentralskotom. Ueber
die Grosse dieses zentralen Skotoms gehen die Ansichten sehr auseinander,
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Ts liegt das daran, dass infolge des Fehlens der zentralen Fixation eine
genaue Messung sehr erschwert ist, was ja auch von mehreren Autoren betont
wird. Ich habe wiederholt eine Grosse von 10—15 Grad feststellen kionnen.
Und diese Grisse wiirde ungefiihr der Grosse des zentralen Maculaherdes
entsprechen. -

Ausser dem zentralen Skotom und der dadurch bedingten Herabsetzung
der Sehschérfe haben wir in den typischen Fallen keine Funktionsstarung.
Hier und da ist eine geringe periphere Einengung des Gesichtsfeldes ange-
geben worden (Leber, Lutz). Ich mochte glauben, dass es sich da um
Beobachtungsfehler gehandelt hat, die bei der fehlenden zentralen Fixation
ja leicht erklarlich sind. Ich habe jedenfalls unter meinen Fillen die Peri-
pherie stets frei gefunden. Ganz besonders zu betonen ist die ausgezeichnete
Funktion in der Umgebung des zentralen Degenerationsherdes, selbst dann,
wenn sich in dieser Umgebung schon feine wolkige Trilbungen finden. Seo-
wohl die Priifung des Farbensinns, wie die Priifung der Dunkeladaptation
in der Umgebung der Macula hat stets eine iiberrasehend gute Funktion er-
geben. Nicht nur die Stilling’schen und Nagel'schen Tafein wurden richtig
erkannt, sondern auch am Nagel'schen Anomaloskop wurden durchaus
richtige- Werte eingestellt. Und was die Dunkeladaptation betrifft, so habe
ich mit dem Nagel'schen Adaptometer stets sowohl in der Umgebung des
macularen Herdes, wie an der Peripherie. vollkommen normale Resultate
erhalten. Es muss das besonders gegeniiber Lutz bemerkt werden, der in
seinen Fillen eine starke Herabsetzung des Lichtsinnes gefunden haben will.
Dazu ist allerdings zu erwihnen, das Lutz mit dem alten Forster’schen
Photometer untersucht hat, auf dessen Unzuldngliehkeit ich schon 1909
{,,Ueber Storungen der Dunkeladaptation®) hingewiesen habe.

Auch Lutz selbst scheint seine Resultate nicht fir ganz einwandfrei
gehalten zu haben, denn er erwihnt, dass sie nicht iibereinstimmten mit den
Wahrnehmungen seiner Patientinnen, die sémtlich angaben, dass sie bei
hellerer Beleuchtung schlechter séhen, als in der Diammerung.

- Solange jedenfalls nicht mit einwandfreien Methoden eine Storung der
Dunkeladaptation, eine Hemeralopie, fiir die ganze Netzhaut oder fiir ein-
zelne Bezirke in dem einen oder anderen Falle wirklich nachgewiesen ist, habe
ich keine Veranlassung, meine Angabe, dass die Dunkeladaptation in der
Umgebung des macularen Herdes und an der Peripherie normal ist, irgend-
wie einzuschrinken. :

Tine Ausnahme machen natiirlich auch hier die Fille mit peripheren
Verdnderungen. In einem dieser Fille habe ich die Adaptation mit dem
Nagel'schen Adaptometer priifen kénnen. Sie war, wie zu erwarten (1913
S. 102), eine sehr schlechte, es bestand hier eine ausgesprochene Hemeralopie
in den tiberhaupt noch vorhandenen Gesichtsfeldresten.

Archiv f. Psychiatrie. Bd. 58. b6
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Die Art der psychischen Storungen ist aus den oben angefithrten
Krankengeschichten von Batten, Mayou und Oatman zu ersehen. Es
handelt sich stets um eine mehr oder weniger schnelle Verblgdung bei Kin-
dern, die vorher vollkommen normal waren. Nach allen bisherigen Ver-
offentlichungen beginnen die psychischen Stiorungen stets gleichzeitig mit
den Storungen des Sehvermogens.

Genauere Untersuchungen itber die Art und den Verlauf der psychischen
Storungen liegen, so viel ich sehen kann, von psychiatrischer Seite bisher
nicht vor.

Es scheint mir deswegen auch noch nicht miglich, die psychischen
Storungen in eine bestimmte Kategorie von Geisteskrankheiten einzureihen.
Ich hatte frither vorgeschlagen, die psychischen Stérungen unter der Be-
Bezeichnung ,,Demenz® zusammenzufassen und zu unterscheiden zwischen
der ,familiiten progressiven Maculadegeneration mit und ohne Demenz.

Manche werden es vielleicht vorziehen, von Imbezillitit und Idiotie zu
reden. Am zweekmégsigsten scheint es mir, um nichts zu priijudizieren, vor-
laufig von familizirer Maculadegeneration mit und ohne ,,psychische Storun-
gen® zu sprechen.

Erwihnenswert scheint mir,.dass von den beiden Formen der progres-
siven Maculadegeneration immer nur die eine in ein und derselben Familie
vorkommt, d. h. entweder alle Geschwister erkranken mit psyehischen Sto-
rungen oder alle bleiben frei von psychischen Stérungen und der degenerative
Prozess beschrinkt sich auf die Augen.

Erwihnenswert erscheint mir auch die Tatsache, dass auch in den
Fillen, in denen in spiteren Stadien der Erkrankung das Augenleiden
von der Maculagegend auf die Peripherie iibergreift, also in hohem Grade
progressiv ist, keine zerebralen Stirungen auftreten.

Ueber die pathologisch anatomisehen Grundlagen der Erkran-
kung wissen wir bis heute nichts Sicheres. Ob hier dhnliche pathologische
anatomische Verhiltnisse vorliegen, wie in dem Falle von ,,Honigwaben-
Chorioiditis*, den Treacher Collins 1913 veroffentlicht hat, erscheint zum
mindesten sehr fraglich. T. Collins hatte eine Zerstorung der dusseren Netz-
hauntschichten — Stabchen und Zapien mit den dazu gehorenden Kornern —
gefunden, und zwar durch eine hyaline Masse, die sich unter Zerstérung 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 flockigen Tritbungen in der Umgebung des macularen Herdes als
Glasdrusen angesprochen worden. Meiner Ansicht ist das aber zu Unrecht
geschehen, denn es finden sich in und neben diesen Tritbungen niemals Pig-
mentflecke oder eine unregelméssige Pigmentierung, wie sie bei den ,,Drusen‘
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zur Regel gehoren. Ferner sind diese Flecke nicht immer zu sehen, sondern nur
bei ganz bestimmtem Lichteinfall und schliesslich ist es mir gelungen, fest-
zustellen, dass von einzelnen dieser zarten Flecke feine Fasern zu benach-
barten Netzhautgefiissen ziehen. Ich halte es deswegen fiir unwahrscheinlich,
dass wir es bei diesen zarten flockigen Tritbungen 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 Krankheitsprozess soll
deswegen nicht ausgeschlossen werden. Wenn aber auch wirklich ,,Drusen‘
vorhanden sind, so kénnen sie meines Erachtens niemals primér entstanden
sein, sondern nur sekundir im Anschluss an andere Verdinderungen. Ich
glaube jedenfalls, dass wir als das Primére in dem ganzen Krankheitsprozesse
einen Zerfall der Zapfen und Stébchen in der Maculagegend ansprechen
miissen. Ob von diesem Zerfall die Zapfen oder die Stibchen zuerst er-
griffen werden, muss noch eine offene Frage bleiben.

Dass der Zerfall der Stibchen und Zapfen das Primére bei dem ganzen
Erkrankungsprozesse ist, mochte ich vor allem aus klinischen Beobachtungen
schliessen. In einem Falle (1909 Fall Paul H., S. 535) habe ich zu einer Zeit,
als das zentrale Sehvermogen schon stark gesunken war, keinerlei Verande-
rungen im Augenhintergrund finden kénnen, und zwar wie schon erwihnt,
auch nicht bei wiederholter eingehender Untersuchung bei erweiterter Pu-
pille. Fiir diese Sehstérung gab es nur zwei Moglichkeiten. Entweder lag
die Ursache im Sehnerven oder in der Netzhaut. Fine Sehnervenerkrankung
kénnen wir ausschliessen, da sich trotz Fortbestehens der Sehstorungen nie-
mals eint Sehnervenschwund eingestellt hat. Und was die Netzhauterkran-
kung betrifft, so konnen wir eine Erkrankung der inneren Schichten, speziell
der Ganglienzellschicht ebenfalls ausschliessen, da einer Zerstorung der
Ganglienzellschicht ebenfalls eine Atrophie des Optikus folgen muss. Da sich
nun spiter ein Degenerationsherd in der Macula entwickelte, konnen wir
den Fall nur so erkldren, dass zuerst die Zapfen und Stibchen zugrunde
gingen, — was mit dem Augenspiegel nicht nachgewiesen werden kann —
dass infolgedessen die Sehschéirfe sank und dass dann spiter sekundir das
Pigmentepithel erkrankte und dadurch das Bild des Degenerationsherdes
in der Maculagegend erzeugt wurde.

Dass ein soleher primérer Zerfall der Stabehen und Zapfen nicht nur in
der Theorie besteht, sondern tatsichlich vorkommt, ergibt sich einwandfrei
aus den histopathologischen Befunden Stock’s bei der ,familiiren amau-
rotischen Demenz‘.

Wieweit die Befunde Batten’s und Mayou’s uns Aufschluss iiber das
histopathologische Bild der Augen und der Hirnverinderungen geben werden,
miissen wir abwarten Nach dem Referat (cf. oben) liisst sich dariiber noch

b6*
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gar nichts sagen. Sind wirklich, wie'in dem Referat angegeben, die Ganglien-
zellen der Netzhaut erkrankt, und sind die dort gefundenen Verdnderungen
nicht etwa einfache Leichenveriinderungen, so wissen wir immer noch nicht,
ob es sich um reparable oder irreparable Veréinderungen handelt. Nach dem
klinischen Bilde fehlt die Atrophie des Optikus und es ist deswegen wenig
wahrscheinlich, dass die Ganglienzellen der Netzhaut wesentlich an dem
Degenerationsprozess beteiligt sind.

Wir sind jedenfalls vorliufig noch, was die pathologisch-anatomische
Grundlage des ganzen Prozesses betrifft, auf Vermutungen angewiesen.

Durch pathologisch-anatomische Befunde wird vielleicht auch einmal
die Frage aufgekldrt werden, wovon die Grisse und Form des Degenerations-
herdes in der Maculagegend abhéingt. Ist doch dieser Herd in allen bisher
bekannt gewordenen Fillen von auffallend itbereinstimmender Grosse und
Form, und stets auf beiden Augen vollkommen symmetrisch ausgebildet.

Man konnte ja zunichst daran denken, dass bestimmte anatomische
oder physiologische Verhaltnisse die Vorbedingungen fiiv die Entstehung
dieses Herdes abgeben, Bei néherer Betrachtung erweist sich jedoch, dass
das nicht der Fall ist, jedentalls nicht, soweit die uns heute bekannten anato-
mischen und physiologischen Tatsachen in Betracht kommen.

Der nur Zapfen tragende Teil der Netzhaut ist viel kleiner, als der Dege~
nerationsherd.

Der gelbe Fleck hat in Leichennetzh#nten nach H. Miiller (in 2 Augen
gemessen) einen Durchmesser von 0,88 bzw. 1,5 im horizontalen und von 0,53
bzw. 0,8 mm im vertikalen Meridian. Nach Helmholtz breitet sich die
Gelbfarbung allerdings viel weiter aus, ist aber dann nur noch schwach und
verwaschen (Physiol. Optik 1. Aufl., S. 418). Beim Ophthalmo- skopieren ist
die Grosse des gelben Fleckes noch geringer, und zwar nach Dimmer
(v. Gréate’s Arch. Bd. 65, S.522) nur 1/, bis 1/, des Papillendurchmessers.
Der gelbe Farbstoff findet sich ferner nur in den inneren Netzhautschichten,
fehlt dagegen in den Stibchen und Zapfen. Da wir nun gute Griinde haben,
die ersten Verdnderungen in den Stibchen und Zapfen zu suchen, kann
der gelbe Farbstoff bei der Degeneration keine wesentliche Rolle spielen.

Mit dem innerhatb des grossen Reflexringes der Fovea liegenden Bezirk
stimmt der Degenerationsherd zwar in bezug anf seine Form, nicht aber in
bezug auf seine Grosse ilberein. Dieser Bezirk lisst sich photographisch fest-
stellen (Dimmer, v. Grife’s Arveh. Bd. 65, S. 495 und Tafel XXII, Fig. 2
und 3) und ist auf den photographischen Bildern des Augenhintergrundes
als dunkler elliptischer Fleck zu erkennen. Fr hat ungefihr die Grosse der
Papille, ist also auch viel kleiner, als der Degenerationsherd.

Ob die Grosse des Degenerationsherdes von der Grosse des sthrker
pigmentierten Bezirkes in der Maculagegend -abhéngt, ist auch sehr zweifel-
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haft, denn dieser stirker pigmentierte Bezirk ist bei verschiedenen Personen
von recht verschiedener Grosse, ausserdem ist seine Begrenzung eine derart
unscharfe, dass eine genaue Feststellung seiner Grosse itberhaupt nieht
miglich ist.

Ganz #hnlich, wie mit der Frage nach den pathologisch anatomischen
Grundlagen des Leidens steht es mit der Frage nach der Ursache des degene-
rativen Prozesses.

Das einzig Sichere, was wir wissen, ist, dass die Erkrankung eine familiéire
ist, dass also die Hrblichkeit eine Rolle bei ihrer Entstehung spielt. Und
zwar kann auf Grund der bisher beobachteten Falle angenommen werden,
dass es sich um kollaterale Erblichkeit (Bollinger) handelt, denn die Aszen-
denz ist stets frei, die Erkrankung findet sich bei mehreren Geschwistern und
die gewdhnlichen Krankheitsursachen fehlen. In welcher Weise im einzelnen
die Vererbung der Erkrankung erfolgt, daritber wissen wir noch nichts.

Konsanguinitit spielt bei den Fiallen ohne psychische Stérungen
jedenfalls keine Rolle, dagegen bei den Fillen mit psychischen Storungen.
Hier -ist wiederholt Konsanguinitit der Eltern angegeben (Mayou, Ste-
phenson, Nettleship), aber sie ist auch hier nicht immer vorhanden.
So hat Oatman sie fiir seine Falle ausdriicklich ausgeschlossen.

Den Einfluss von Allgemeinerkrankungen auf die Entstehung des
Leidens konnen wir ausschliessen. Was speziell die Lues betrifft, so kommt
sie als #tiologischer Faktor sicher nicht in Betracht. In allen Fallen, in denen
die Wassermann’sche Reaktion gemacht worden ist, war sie negativ.
Ferner hat ein von mir beobachteter Patient (1913, 8. 111) im Alter von
24 Jahren eine Lues akquiriert. Diese Lues zeigte, sowohl was den Primir-
affekt, wie die Spaterscheinungen betraf, keinerlei Abweichungen von dem
gewohnlichen Bilde. Auch ist das Augenleiden weder durch die luische In-
fektion, noch durch die dagegen eingeleitete Therapie irgendwie beeinflusst
worden, sondern hat genau denselben Verlanf genommen, wie bei den Ge-
schwistern.

Die heute bekannten Tatsachen weisen wohl in erster Linie auf das Vor-
handensein und die Wirkung eines Toxins hin, das sowohl die Netzhaut wie
die Hirnerkrankungen hervorruft. Dieses allerdings noch véllig hypothetische
Toxin miisste dann eine besondere Affinitdt fiir bestimmte Teile der Netz-
haut und des Gehirns besitzen. Wir wiirden also eine &hnliche Giftwirkung
haben, wie sie Stock und Spielmeyer fir die ,familiire amaurotische
Demenz‘‘ angenommen haben. Ob und wieweit vieileicht auch Stérungen
der ,,Inneren Sekretion* er eine Rolle spielen, muss vorldufig dahingestellt
bleiben. Zweifellos steht die familidire progressive Maculadegeneration zu
anderen degenerativen Prozessen der Netzhaut in gewissen Beziehungen,
speziell zur Retinitis pigmentosa. Bei der progressiven Maculadegeneration
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erkranken in erster Linie die Gebiete der Netzhaut, die bei der Retinitis
pigmentosa am ldngsten verschont bleiben. Man kann so in gewissem Sinne
die progressive Maculadegeneration als einen Typus inversus der Retinitis
pigmentosa bezeichnen.

Zwischen der Retinitis pigmentosa und der familiiren Maculadegene-
ration scheint es aber auch Ueberginge zu geben, und zwar mochte ich als
solche die Formen der Retinitis pigmentosa ansehen, bei denen schon friih-
zeitig Degenerationsherde in der Maculagegend auftreten (cf. Leber S. 1134).

Eine Therapie gegen das Leiden kennen wir bisher nicht. Es steht hier
genau, wie mit der Retinitis pigmentosa. So lange wir itber das Wesen und
die Ursachen des ganzen Leidens nichts wissen, ist eine kausale Therapie
auch nicht moglich. Als einzige Behandlung kommt bei den Formen ohne
psychische Storungen das Tragen von Schutzglasern, womdglich mit Seiten-
schutz gegen die oft stérende Blendung in Betracht. Bei den Formen mut
psychischen Storungen werden wir auch die Schutzgliser entbehren kénnen.
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