Uber die Depigmentation der Iris bei Nervenkrankheiten
(Neurogene Heterochromie der Iris).

Von
Prof. B. N. Mankowski, Kiew.

(Bingegangen am 25. Mai 1928.)

Die Heterochromie der Iris kommt recht oft vor und kann durch
verschiedene Faktoren bedingt sein.

Nicht so selten begegnen wir einer angeborenen Verschiedenheit der
Farbung der Iris an den beiden Augen. Diese Art von Heterochromie
ist bedingt durch eine anormale Verteilung und Bildung der Pigment-
schichten an der Iris im Zusammenhang mit genotypisch wirkenden
Faktoren. Die Farbe der Iris der Ahnen ist ein Merkmal, das wie auch
andere den Mendelschen Gesetzen unterliegt, und als Folge dieses Ver-
erbungsmechanismus kann bei den Nachkommen eine Heterochromie
auftreten. Nach den Untersuchungen von Staiger kann bei der Er-
forschung der Vererbung der Augenfarbe nicht selten eine Kreuzung
dieser Merkmale beobachtet werden, d.h. das eine Auge erhilt die
Augenfarbe der Mutter, die Iris des anderen — diejenige des Vaters.
Er konnte auch eine solche Kombination beobachten, wo an einem Auge
ein Teil der Iris die Farbe des einen, und die ibrige Iris diejenige des
anderen Erzeugers hatte.

Typisch fiir eine solche Heterochromie ist ihre Besténdigkeit, ihr
angeborener Charakter, das Fehlen von irgendwelchen exogenen Fak-
toren, die ihr Auftreten beginstigen wiirden, das Fehlen von irgend-
welchen bedeutenden Verdnderungen an der Iris selbst und auch in
den anderen Teilen des Augapfels, als auch das Fehlen von jeglichen
Hinweisen auf irgendeinen pathologischen ProzeBl im Nervensystem.
Wenn wir von dem angeborenen Charakter dieser Heterochromie
sprechen, so miissen wir auf die Tatsache hinweisen, dall die Augen-
farbe gewshnlich nicht schon vom Anfang an eine besténdige ist, sondern
sich erst nach einigen Jahren fixiert. Bei der Geburt ist die Farbe der
Iris bedeutend heller, und die bestdndige Férbung wird erst spater
fixiert.

Nach Schindler ist die Iris im ersten Lebensjahr in 709/, der Fille
hellblau und bloB in 309/, ist sie anders gefirbt; ein grofler Teil der
blauen Augen verliert ihre Farbe im Laufe des 1. Jahres und bekommt
dann eine andere Farbe. Wir wollen hier in Erinnerung bringen, daf
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die Farbe der TIris durch 3 Faktoren bedingt ist (Wilbrand und Behr),
nimlich durch das Pigment des Stroma, durch das Pigmentepithel
(durch dessen Quantitit und Qualitit) und auch durch das Vorhanden-
sein von Bindegewebe in der Iris. Ist im Stroma der Iris viel Pigment
enthalten, so wird das Licht von dieser Schicht zuriickgeworfen und die
Iris erscheint von brauner oder einer ihr nahestehender Farbe (je nach
der Farbe des Pigments). Bei einer sehr dicken Schicht von Binde-
gewebe erscheint die Iris graugefirbt, da das Licht nicht bis an das
Pigmentepithel durchdringt. SchlieBlich, wenn im Stroma der Iris nur
wenig Pigment enthalten und das Bindegewebe wenig entwickelt ist —
erscheint die Iris hellblau.

AuBer der angeborenen Heterochromie beobachten wir relativ oft
eine Verinderung der Farbe der Iris infolge von verschiedenen Ent-
ziindungsprozessen am Augapfel: Iritis, Iridocyclitis, Blutungen in die
Iris, in die vordere Kammer und das Corpus vitreum usw. Kine solche
Heterochromie geht einher mit verschiedenen Verdnderungen der Iris,
welche fiir die sie auslésende Erkrankung charakteristisch sind. Eine
besondere Beachtung verdienen Synechien und Précipitate an der Ober-
fliche der Iris und an der Descemeischen Membran. Diese Residuen
eines vorhergegangenen Entziindungsprozesses bleiben auch nach dem
Ablauf desselben zuriick. Sie gelten als Beweis dafiir, dafl die Hetero-
chromie im betreffenden Falle entziindlichen Ursprungs ist. Zu dieser
Gruppe mulB auch die Heterochromie gerechnet werden, die gewohnlich
bei Glaukom beobachtet wird.

Als Objekt unseres Studiums soll die Heterochromie neurogenen
Ursprungs dienen. Wéihrend das Bestehen der beiden ersten Typen
von Heterochromie mit Bestimmtheit bewiesen ist, wird die neurogene
Heterochromie bei weitem nicht von allen anerkannt. Heine (Kiel) ist
bestimmt gegen die Annahme, daf eine neurogene Heterochromie besteht.
Wilbrand und Behr sind ebenfalls der Ansicht, dal ,die Frage iiber
die Moglichkeit des Auftretens einer Heterochromie auf nerviser Basis
noch wicht entschieden ist*.

Wenn wir zur Literatur greifen, so kénnen wir sagen, dafl Hetero-
chromie der Iris bei Nervenleiden zuerst von Dupuy-Dutemps, Jackson,
Behr festgestellt wurde. Diese Autoren beobachteten das Auftreten
derselben bei Tabikern, bei reflektorischer Unbeweglicbkeit der Pupillen
und Myosis, wenn diese Erscheinungen an beiden Augen nicht gleich-
mébig ausgesprochen waren. Dabei betrachteten die beiden ersten
Autoren diese Heterochromie als eine neurotrophische Erscheinung.
Behr dagegen schlug eine andere Erklirung derselben vor. (Auf seine
Erklérungen werden wir noch zuriickkommen.) Und tatsachlich komm$
dieses Symptom bei Tabes nicht selten vor und wurde auch, nach den
angegebenen Autoren, von vielen anderen beobachtet. Auch wir konnten
dieses Symptom mehrmals beobachten und meinen, daf es die Folge
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einer Asymmetrie der Irispigmentation vorstellt. Eine solche Entfarbung,
ein solches Abbleichen der Iris ist fiir Tabes duBerst charakteristisch
und ist zweifellos eine von den trophischen Stérungen, die dieser Er-
krankung eigen sind (dhnlich wie die Atrophie des Knochensystems, die
Blisse der Hautdecken usw.).

Jedoch, wenn wir auch die Heterochromie und den Prozel3 der De-
pigmentation der Iris bei Tabes als eine Erscheinung zweifellos neuro-
genen Ursprungs betrachten, so wollen wir dennoch die tabetische
Heterochromie nicht in das Material einschlieBen, das uns als Basis
fiir die Klinik und die Pathogenese der neurotischen Heterochromie
dienen soll, und wollen diesen Typus der Irisdepigmentation nur nebenan
erwithnen. Es handelt sich darum, daf bei einem so komplizierten,
diffusen, pathologisch-anatomischen ProzeB, wie er der Tabes zugrunde
liegt, wo das zentrale Nervensystem als auch die peripheren und vege-
tativen Abschnitte in Mitleidenschaft gezogen werden, es dullerst schwer
fallt, -bestimmte Schliisse iiber die Pathogenese der zu untersuchenden
Erscheinungen zu ziehen.

Wenn wir die anderen, nicht zahlreichen Literaturangaben iiber die
Abhéngigkeit der Heterochromie vom Nervensystem betrachten, so
sehen wir, dal3 es immer versucht wird, sie in einen kausalen Zusammen-
hang mit Affektionen des Halssympathicus zu bringen. So fand Lufz
auf 30 Fille von Heterochromie in 19 Erscheinungen einer Parese des
Halssympathicus. Mayou beschreibt diese Erscheinungen bei Kindern
im Alter von 31/, und 6 Jahren, bei denen sich bald nach der Geburt
(Forceps) Erscheinungen einer Sympathicoplegie entwickelten, wobei
gleichzeitig die Iris der betroffenen Seite ausblich. Bistis beobachtete
einige Falle von Heterochromie der Iris, wo auf dem entfirbten Auge
Anzeichen einer Hemmung des Halssympathicus festgestellt werden
konnten. In einem seiner Fille bestand zugleich eine leichte Hemi-
atrophie des Gesichts.

Eine #ullerst interessante Beobachtung bringt Kurt Mendel: Ein
groBes, ossifiziertes Struma iibte einen Druck auf den rechten Hals-
sympathicus. Als Folge traten auf Myosis und Verengung der Lidspalte,
wobei zugleich die Haare an dieser Seite des Kopfes ergrauten und die
Iris blasser wurde. Wardenburg konnte in 7 Fallen von Heterochromie
zugleich auch Schidigung des Halssympathicus beobachten. Galezowsky,
Dethleffson und Streiff haben das gleiche beobachtet. Mefzger fand in
2 Fallen von Storungen des Halssympathicus (Trauma des Plexus bra-
chialis und Nachgeburtsneuritis daselbst) gleichzeitig mit dem CL
Bernard-Horner-Syndrom auch Entfirbung der Iris. Herrenschwand
meint, daf neben einer durch Entziindungsprozesse ausgelosten Hetero-
chromie auch eine Heterochromie als Folge von Stérungen des Sym-
pathicus besteht.

Kaufmann (1922) sprach sich besonders energisch fiir das Bestehen
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einer neurogenen Heterochromie aus und fithrt als Beweis dafiir ein
umfangreiches und sehr interessantes Material an. Er hat 9 Kranke
mit Heterochromie der Iris beschrieben. Bei dem einen wurde eine
Paralyse des Halssympathicus festgestellt (Geburtstrauma der Hals-
wurzeln) mit starker Depigmentation der Iris an der betroffenen Seite.
In den iibrigen 8 Fillen von Kaufmann entwickelte sich die Entfirbung
der Iris an der Seite, wo der Halssympathicus gereizt war. Bei 3 von
diesen Kranken bestand Erweiterung der entsprechenden Lidspalte, bei
4 Hyperhydrose der einen Gesichtshalfte; alle 8 Kranken zeigten deut-
liche Erweiterung der betreffenden Pupille (besonders im Dunkeln).
Der Reiz des Sympathicus war in den beobachteten Fillen eine Folge
eines Prozesses in den Lungenspitzen (4 Fille), einer Erweiterung der
Aorta (2 Falle), einer Migréin und einer Stérung der akzessorischen Héhlen
(I Fall). Das Material von Kaufmann ist besonders interessant, da in
den angefiihrten Fallen ein Reiz des Halssympathicus vorhanden ist,
der die Entfirbung der Iris auslost, wihrend wir beinahe in simtlichen
anderen Beschreibungen stets eine Hemmung des Halssympathicus vor-
finden (Cl. Bernard-Hormer-Syndrom).

Besondere Beachtung verdient wegen seiner ungewdshnlichen Patho-
genese der Fall einer an Gallensteinanfillen leidenden Frau mit Er-
scheinungen von rechtsseitiger Hemicranie und deutlicher Erweiterung
der rechten Pupille. Auf demselben Auge konnte eine Entfirbung der
Iris festgestellt werden (rechts grau, auf dem anderen Auge braun);
diese Heterochromie blieb auch nach der operativen Entfernung der
Gallensteine und nach dem Abschwinden des Ikterus. Kaufmann erklirt
den pathogenetischen Prozefl durch einen reflektorischen Reiz der sym-
pathischen Bahnen, als dessen Folge die Entfirbung der Iris eintrat.

Selbstverstindlich ist eine solche Beobachtung, welche die Ent-
farbung der Iris in den Rahmen anderer reflektorisch bedingten sympathi-
schen Hrscheinungen einreiht — von ganz besonderer Bedeutung.

Dieser Beobachtung von Kaufmann nihert sich auch diejenige von
Curschmann (ebenfalls 1922), der das intermittierende Auftreten einer
Heterochromie der Iris beschreiben konnte. Es handelt sich um einen
28jahrigen Mann mit Anfillen von Magenschmerzen infolge von Uleus
duodeni. Patient bemerkte, daBl beim Auftreten des Anfalls auf der
Iris des an der betreffenden Seite liegenden Auges ein hellgelber Fleck
auftrat. Curschmann konnte personlich das Auftreten und das Ver-
schwinden dieses Fleckes an dem rechten Auge beobachten, dessen
Pupille etwas erweitert war. Irgendwelche andere Symptome seitens
des Halssympathicus waren nicht vorhanden. Dieser Fleck erreichte
etwa 21/, mm im Durchschnitt. Als die Schmerzen aufhérten, war dieser
Fleck nach 14 Tagen vollkommen verschwunden. Curschmann weist
hier auf die Analogie zwischen dieser Erscheinung und dem raschen
Auftreten und Verschwinden von Vitiligo und Chloasmata.

Archiv fur Psychiatrie. Bd. 84. 37
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Heine (1923) spricht sich scharf aus gegen die Beweiskraftigkeit
der Koufmannschen Fille. Er weist darauf hin, da sie ophthalmolo-
gisch nicht geniigend erforscht sind, weshalb auch Residuen verschie-
dener entziindlicher Verinderungen iibersehen werden konnten (Préci-
pitate usw.). Die Beobachtung von Curschmann scheint ihm ganz
und. gar unwahrscheinlich.

Diese Kritik veranlafite Kaufmann, noch einmal auf diese Frage
zuriickzukommen und 4 weitere Beschreibungen von Heterochromie
neurogenen Ursprungs zu bringen. In 3 Fillen bestand Hemmung des
Halssympathicus und in einem Reizerscheinungen an demselben. In
samtlichen Fillen wurde der ophthalmologische Status durch Metzger
genauestens untersucht, auch mit Hilfe der Spaltlampe. Wir brachten
1926 5 Fille von Syringomyelie mit Entfarbung der Iris auf der Seite
des Cl. Bernard-Horner-Syndrom. In unseren Féllen schien uns der
Zusammenhang zwischen Entfarbung der Iris und der Stérung des
Nervensystems vollkommen erwiesen zu sein.

Neben den oben angefithrten Ansichten, welche den neurogenen
Ursprung der Heterochromie bekraftigen, haben wir eine Reihe von
Autoren, welche in dieser Hinsicht entgegengesetzter Meinung sind.

Wir haben viele Angaben dafiir, dal beim Bestehen einer Hetero-
chromie (besonders bei Kindern) oft gar keine Erscheinungen seitens
des Sympathicus zu beobachten sind. Deshalb meint eben Lutz, dall
der Zusammenhang zwischen Entfirbung der Iris und den Stérungen
des Halssympathicus nur ein bedingter ist, nicht kausaler Natur, und
dafl beide Prozesse durch ein und dieselbe unbekannte Ursache aus-
gelost werden, die schon im jingsten Kindesalter wirkt. Streiff schlieBt
sich dieser Meinung an, indem er die Erscheinungen der Heterochromie
mit den hereditdr bedingten Entwicklungsstorungen in Verbindung stellt.

Auf diese Weise steht also die neurogene Heterochromie sehr nahe .
der genotypisch bedingten Heterochromie.

Wilbrand und Behr weisen auf das relativ héufige Auftreten der
Heterochromie an der einen Seite und der Stérungen des Halssympathicus
an der anderen, und dafBl dieselben nur sehr selten zusammenfallen.
Dieselben Autoren betonen besonders den Umstand, dafl beim operativen
Durchtrennen des Halssympathicus oder der Exstirpation seiner Gan-
glien niemals Heterochromie beobachtet wird (wir werden weiter an
unserem Material sehen, dafl dieser Grundsatz nicht als absolut richtig
betrachtet, werden kann).

An der Hand dieser Angaben meinen Wilbrand und Behr, dall das
Bestehen einer neurogenen Heterochromie nicht bewiesen ist, und sehen
sich berechtigt, sich den Versuchen — diese Heterochromie in einen
kausalen Zusammenhang zu bringen mit den Stérungen des Halssym-
pathicus — kritisch gegeniiberzustellen. Wir haben schon oben -die
kritischen Bemerkungen von Heine angefithrt hinsichtlich der Beob-
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achtungen von Kaufmann; er geht aber noch weiter und stellt iiber-
hanpt das Bestehen einer neurogenen Heterochromie kategorisch in
Abrede. Er meint, dall es sich stets um Iridocyeclitiden handelt (,,bedingt
durch Mikroorganismen®), die vielleicht eigenartig und langsam ver-
laufen, selbstverstindlich wenn eine kongenitale Heterochromie aus-
geschlossen ist. Die Meinung dieser Autorititen scheinen auch die meisten
Ophthalmologen zu teilen.

Es will uns scheinen, dafl die Frage darum solange offen steht, weil
experimentelle Untersuchungen derselben bisher nur sehr wenig positive
Befunde ergeben haben. Bei dem Durchschneiden des Halssympathicus
oder der Exstirpation seiner Ganglien — was so oft von den Physio-
logen ausgefiihrt wird — werden gewohnlich keinerlei Verinderungen
der Farbe der Iris an der Seite des Schnittes angegeben. Vielleicht
liBt sich das darauf zuriickfithren, dafl zur Entwicklung dieses Sym-
ptoms gewisse Bedingungen gehéren, die nicht immer vorhanden sind.
Als auf eine dieser Bedingungen weisen wir auf das Alter der Tiere.
Und in der Tat gelang es Angelusti und Bistis (1913) bei jungen Katzen
2—5 Monate nach der Durchtrennung des Halssympathicus eine gewisse
Verinderung der Farbe — Entfirbung — der Iris an der Seite zu gewinnen,
wo der Halssympathicus durchtrennt worden war. Vielleicht spielen eine
gewisse Rolle — abgesehen vom Alter — auch der Charakter des Trauma
und andere Bedingungen, die wir noch nicht erfassen kénnen, und die
nur bei pathologischen Prozessen eintreten.

Also, um diese Frage endgiiltig zu 16sen, miissen wir noch weiteres
klinisches Material sammeln, um die pathogenetischen und #tiologischen
Faktoren — durch genaueste Analyse desselben — zu erforschen.

Wir bringen hier unsere klinischen Beobachtungen und wollen ver-
suchen, dieser Frage auf den Grund zu gehen und sie, soweit es moglich,
endgiiltig zu lgsen. ,

Wir verteilen unser Material in verschiedene Gruppen, entsprechend
den klinischen Formen, bei denen wir Depigmentation der Iris vorfinden.

Die Syringomyelie ist die bedeutendste Gruppe unserer Statistik;
von der Gesamtzahl der von uns klinisch und poliklinisch beobachteten
Fille von Syringomyelie konnten wir in 12 Fallen zweifellos Hetero-
chromie feststellen.

Nr. 1. Patient Fr..., 46 J., aus Nowograd-Wolynsk. Ist nach seinen Aus-
sagen {iber 10 Jahre (bis an die 15 Jahre) krank, klagt {iber Schmerzen in der Hand
und im Riicken, Schwiche der rechten Hand und des rechten FuBes, erschwerten
Gang und &uferst starken Harndrang. In letzter Zeit verschluckt er sich und
hiistelt beim Schlucken.

Status: Mittlerer Wuchs, mittlerer Erndhrungszustand, unbedeutende, nach
rechts gewolbte Kyphoskoliose des thorakalen Abschnittes der Wirbelsiule. Die
rechte nasolabiale Falte etwas verwischt, Zunge weicht nach rechts ab, ihre rechte
Halfte stark atrophisch, schlaff. Pupillen gleichm#Big, mittelbreit, reagieren leb-
hatt auf Licht. Die rechte Iris bedeutend heller als die linke, bei seitlicher Be-
leuchtung wird an ihr eine bedeutende Abnahme des Pigments und Verdiinnung

37*
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ihres Stroma festgestellt. Bedeutende Steigerung der Reflexe an den oberen und
unteren Extremitéten, rechts Babinski und FuBklonus; Parese der rechten oberen
Extremitét, Atrophie im Gebiete der Muskeln des Schultergiirtels und des Unter-
arms.

Am rechten und linken Arm (rechts stirker) als auch am Gesicht im Gebiete
des 2. Astes des N. trigeminus und am Korper bis zum 11. Brustsegment (rechts)
bedeutende Verminderung des Schmerz- und Temperaturgefiihls, bei erhaltenem
Tastgefiihl.

Nr. 2. Patient B..... , Alexander, 24 J., kam zuerst in unsere Beobachtung
1919—1920, asl er 19 J. alt war. Beschwerte sich iiber Schwiche der oberen und
der unteren Extremitdten, Sensibilitdtsstérungen, infolge wovon Pat., ohne es zu
filhlen, ofters Brandwunden davontrigt, Deformation des rechten Ellenbogen-
gelenks und kleiner Wuchs, Bei der Untersuchung wurde damals festgestellt:
typische Syringomyelie nebst Atrophie der Muskeln der rechten Hand, rechts-
seitiges Horner-Syndrom. Ferner bedeutende psychische und physische Infantilitit,
dulerst kieiner Wuchs, Hypoplasie der Genitalien und der sekundédren Geschlechts-
merkmale. Ein Unterschied in der Farbung der Iris wurde damals nicht festgestellt.
Das zweite Mal kam Pat. in unsere Beobachtung 1926, als er in die Klinik des
Klinischen Instituts aufgenommen wurde. Im Laufe dieser Zeit war der Wuchs
derselbe geblieben (139 cm), Pat. hatte bedeutend zugenommen, die Genitalien
und der Haarwuchs hatten sich etwas entwickelt, doch an den Wangen, Lippen
und an den Achselhohlen kein Haarwuchs. Gehirnnerven normal, die rechte Ge-
sichtshalfte etwas flacher, die rechte Pupille etwas schmiler, die Lidspalte eben-
falls, Enophthalmus, Pupillenreaktion lebhaft.

Rechts Entfirbung der Iris (rechts griimlich-brawn, links braun); bei seitlicher
Beleuchtung wird Rarifikation des Gewebes der rechten Iris — als wie kleinere lichtere
Stellen — festgestellt, durch welche es griin durchschimmert. Das rechte Ellen-
bogengelenk stark deformiert (Pseudoarthrosis nach spontanem Knochenbruch).
Rechts main en griffe, Atrophie der Muskeln des Thenar und des Hypothenar.
Dasselbe, aber in geringerem MaBe, auch an der linken Hand; an den oberen Ex-
tremitaten fehlen die Sehnenreflexe, an den unteren Erscheinungen spastischer
Parese. Thermoanisthesie und Analgesie vom 2. Hals- bis zum 1. Brustsegment.
Rontgenographie der Sella turcica ergibt keinerlei Hinweise auf das Bestehen
eines Tumor.

In diesem Falle haben wir neben dem typischen Bilde einer Syringo-
myelie, die sich in dem Brustabschnitt des Riickenmarks entwickelt,
Erscheinungen von Wachstumshemmung, Hemmung der sexuellen Ent-
wicklung, welche sich dem Bilde eines Hypopituitarismus néherte.

Das Bild einer solchen Dystrophie kann auch ein Prozefl im Boden
des 3. Ventrikels auslosen. Wir wollen uns hier nicht in eine detaillierte
Analyse dieses interessanten Falles einlassen, und iber die Frage ent-
scheiden, ob hier ein kausaler Zusammenhang zwischen dem dystrophi-
schen Prozel und den syringomyelitischen Erscheinungen bestand, oder
bloB eine zufallige Kombination von zwei Prozessen. Wir wollen folgende
Einzelheiten hervorheben. Bei einer Person mit friih eingetretenem
glidsem Prozefl im Halsabschnitt des Riickenmarks (das Bild ist schon
im 18. Lebensjahr deutlich ausgesprochen) wird Verflachung der Gesichts
auf der Seite eines Horner-Syndrom festgestellt. Auf derselben Seite
finden wir auch die Farbe der Iris verindert — entfirbt — (briunlich-
griin anstatt braun): gleichzeitiz auch Rarifikation ihres Gewebes.
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Besonders wichtig ist zu bemerken, da vor 7 Jahren — als Patient das
erste Mal die Klinik aufsuchte — Verdnderungen seitens der Iris nicht
vorgefunden wurden, sie stellten sich erst spiterhin ein. Also kann
in gegebenem Falle von einer angeborenen Heterochromie keinesfalls
die Rede sein.

Nr. 3. Patientin Sl...., 26 J., klagt schon 2—3 Jahre iiber Schwiche des
rechten Arms, besonders an der Schulter.

Objektiv: Stark ausgesprochene Parese und starke Atrophie der Muskeln der
rechten Halfte des Schultergiirtels und der Schulter; der Arm wird nur mit Miihe
vom Korper zur Seite abgefithrt und laBt sich im Elenbogen kaum einbiegen.
Beiderseits main en griffe mit Atrophie der Muskeln des Thenar und des Hypo-
thenar. Sehnenreflexe an den oberen Extremititen fehlen, der Kniereflex ist links
hoher als rechts. Die distale Phalange des mittleren Fingers der rechten Hand
stark aufgebldht, deformiert. Thermoanalgesie an der rechten Hand armelartig
umfaflt den ganzen Oberarm und das obere Drittel des Unterarms. Die linke Ge-
sichtshalfte gerdtet, links deutlich ausgesprochenes Horner-Syndrom und Ent-
farbung der Iris.

Nr. 4. Patientin 8t..., Anna, 28 J., klagt iiber Schmerzen in der rechten
Seite, Schwiche der Arme und der FiiBe.

Status: Mittlerer Wuchs, schlechter Ernéhrungszustand. Links — deutlich
ausgesprochen — Horner-Syndrom, wobei die Iris merklich depigmentiert ist. Die
linke obere Extremitat im Vergleich zur rechten atrophisch (Umfangsunterschied
am Oberarm 2!/, cm). Links fehlen Reflexe vom Biceps und vom Supinator. Die
rechte Gesichtshilfte schwitzt bedeutend stirker als die linke. Am rechten Arm,
rechts am Halse und im Gebiete des 2. und 3. Astes des N. trigeminus (ebenfalls
rechts) Thermohypésthesie.

Nr. 5. Patientin K ..., 19 J., klagt schon 10 Jahre iiber Schmerzen und zu-
nehmende Schwiche des rechten Armes; etwas spiater stellten sich unangenehme
Erscheinungen und Odem am rechten Knie- und Hiiftgelenk ein. Bekam Gips-
verband auf die Gelenke, wurde zur Kur nach Odessa geschickt. Kann zur Zeit
nur mit Mithe gehen.

Status: Unter mittelgroB, schlechter Ernahrungszustand. Die rechte Lidspalte
schméler, die rechte Pupille schméler. Der Augenhintergrund — Norm, Visus —
Norm, keine Anzeichen von entziindlichen Prozessen (Pricipitate oder Synechien).
Die rechte Iris von blasser, blaBgraublauer Farbe, besonders depigmentiert er-
scheint der pupillare Rand. Die rechte Gesichtshalfte deutlich abgeflacht. Die
Muskelkraft der rechten Hand bedeutend vermindert, keine Reflexe vom Supinator,
Atrophie der Hand- und Unterarmmuskeln. Eine gleiche Atrophie der rechten
Hiiftmuskeln (Unterschied im Umfang 3 cm). Stark nach rechts gerichtete Kypho-
skoliose. Taktiles, Temperatur- und Muskelgelenkgefith] — nicht gestort, Schmerz-
empfindlichkeit am rechten Arm (auBer am 4. und 5. Finger) und im Gekiete der
Lumbalsegmente geschwicht. FuBklonus.

6. Patient Sp ..., 24 J., gibt an, 5—6 Jahre krank zu sein, seither stellte sich
Schwiche des rechten Arms ein mit nachfolgenden schmerzlosen Brandwunden.

Status: Keloide Narben im Gebiete des rechten Oberarms, nach rechts ge-
wolbte Skoliose des cervico-thorakalen Abschnittes der Wirbelsiule, die linke
Hilfte des Brustkastens eingefallen und verengt. Parese der rechten Hand, main
en griffe, die Hand cyanotisch, fiihlt sich kalt an. Sehnenreflexe fehlen an den
oberen Extremitiaten, die patellaren — rechts erhéht — Bauchwandreflexe fehlen.

Ataxie bei allen Bewegungen der linken Hand, die tiefere Empfindlichkeit an
derselben stark gestort; Schmerz- und Warmegefithl an beiden Seiten — von C2
bis D 10 vermindert; an der linken Hiilfte des Gesichts, am Arm und am Korper
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bis zur Nabelhohe — Erscheinungen von Hyperhidrosis. Die linke obere Ex-
tremitit in toto vergréBert (Cheiromegalia). Links — ausgesprochenes Horner-
Symptomenkomplex, wobei die ganze Iris entfdrbt, blaB, im oberen Segment etwas
braunlichgelbes Pigment, wobei das Stroma der Iris rarefiziert erscheint; die Krypten
sind sehr tief. Die rechie Iris ist gleichmdfig und intensiv braungelb gefirbt, die linke
von, wisserig-blafblauer Farbe.

7. Patientin M. ..., 46 J., hat 3 Kinder. AuBer Kinderinfektionskrankheiten
keine Krankheiten durchgemacht. Schon seit einigen Jahren bestehen zunehmende
Schwiche der Hinde und FiiBe, Pat. war in Odessa am Liman zur Kur, jedoch
ohne besonderen Erfolg. Wihrend dieser Kur bekam sie eine schmerzlose Brand-
wunde am rechten Oberarm.

MittelgroB, wohlgenéhrt. Starke Atrophie der Muskeln des Schultergiirtels,
geringere der Ober- und Unterarmmuskeln. Sehnenreflexe an den oberen Ex-
tremitéten fehlen. An der rechten Hand Atrophie der M. m. thenar und Hypo-
thenar und der M. m. interossei. An dem rechten Oberarm eine keloide Narbe,
eine Folge der Brandwunde. Stark ausgesprochene Parese der beiden Hinde.
An den Fingern der rechten Hand und an der linken Hand ist das Flexionsvermoégen
erhalten, sonst keine Bewegungen der rechten Hand. An dem linken Arm schwache
Flexionsfahigkeit im Ellenbogengelenk und unvollkommene Seitenbewegung des
rechten Armes. An beiden Hénden tiefe Analgesie und Thermoanéasthesie. Beider-
seits Cl. Bernard-Horner, links etwas stirker, die linke Pupille etwas schméiler als
die rechte; die rechte Wange mehr gerdtet als die linke. Die Iris an beiden Augen
blafblau, die linke bedeutend heller, von zartgriimer Farbung. An der Iris, an
der Hornhaut usw. keinerlei Entziindungserscheinungen.

Nr. 8. Patient Pow ..., 38 J., aus dem Gouv. Kursk. Verheiratct, hat 2 Kin-
der. Lues nicht gehabt, kein Alkoholiker. 18 Jahre krank, klagt iiber allmahlich
anwachsende Schwiche der Arme. Seitens des Nervensystems: Beiderseits main
en griffe, Cyanose der Hiande und Finger, an den Oberarmen kecloide Narben.
Temperatur- und Schmerzempfindlichkeit beiderseits gesunken, von €5 bis D 12 —
bei Vorhandensein der tiefen und taktilen Sensibilitit, Urinieren normal. Nach
rechts gewolbte Skoliose des oberen thorakalen Abschnittes der Wirbelsiule. An
beiden oberen Extremitaten fehlen die Sehnenrcflexe. Rechts ist der Augapfel
merklich eingefallen, die Lidspalte und die Pupille schmaler, deutlich ausgesprochene
Entfarbung der Iris. Seitens der Augenmedien keine Entziindungserscheinungen,
Augenhintergrund normal, Pupillenreflex auf Licht erhalten.

Nr. 9. Patient St..., 17 J., beschwert sich iiber Paristhesien und Schmerzen
an den Hinden, am Oberarm und an der Brust.

Objektiv: Infantiler Habitus, an den Achselhéhlen, an den Wangen und an der
Oberlippe keine Haare, Schamhaar wenig entwickelt, die duBeren Genitalien ge-
niigend gut entwickelt. Starke Kyphoskoliose der Brustwirbelsiule. Deformation
des Brustkastens, Vorwélbung dessen rechte Seite und Verflachung der linken.
Die Hande cyanotisch, fithlen sich kalt an, Thenar und Hypothenar beiderseits
atrophisch, der linke Unterarm desgleichen. Der rechte M. pectoralis fehlt bei-
nahe vollkommen. Sehnenreflexe an den oberen Extremititen beiderseits schwach
ausgedriickt, die Kniereflexe lebhaft.

Der dullere Teil der rechten Augenbraue weniger haarreich, die Haare sind hier
heller als links; auch das Schlifenhaar ist rechts diinner und heller. Das rechte Ohr,
speziell der Ohrlappen, kleiner als das linke. Rechts schwach ausgesprochenes Horner-
symptom, leichte Hemiatrophie der rechten Gesichishilfte, Entfirbung der rechten
Iris.

Nr. 10. Patientin M. .., 48 J., gibt an, 15 Jahre krank zu sein. Klagt iiber
Schwiche der Hande, Paristhesien an denselben, tiber das Auftreten von schmerz-
losen Blischen an der Riickenseite der Hinde und der Unterarme, wobei diese
Blaschen sich spiter in schwerheilende Abscesse verwandeln.
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Objektiv: Atrophie der Muskeln am Unterarm und an der Hand, beiderseits
main en griffe. Die Sehnenreflexe fehlen an den oberen Extremititen, an den
unteren sind sie gesteigert. Schmerz- und Temperaturgefithl rechts im Gebiete
von C2 bis D 3 herabgesunken. Der ganze Riicken mit Naevi pigmentosi bedeckt.
Die rechte Brustdriise bedeutend kleiner als die linke. Alopecia areata an der
rechten Kopfhalfte, nach der Ansicht des Dermatologen ist sie neurotrophischer
Natur. Am rechten Auge Cl. Bernard-Horner und unbedeutende Entfarbung der
Tris. Am Augapfel lat sich keinerlei Entziindungsprozell nachweisen.

Nr. 11. Patient Sid..., 26 J., klagt iiber Schwiche der Hinde, besonders
der rechten, wobei die Schwiiche wihrend den letzten 6—7 Jahren stets zunimmt.
Erinnert sich, dafl das rechte Auge bei ihm schon von der Kindheit an merklich ein-
gefallen war. Dieselbe Erscheinung konnte er auch bei seiner Schwester beobachten.
Objektiv: Die Muskulatur an der ganzen rechten Extremitit merklich atrophiert,
main en griffe, die Kraft der Hande, besonders der rechten, bedeutend gesunken.
An der linken oberen Extremitit Sehnenreflexe normal; rechts sehr schlaff, be-
sonders vom Triceps. Der rechte Patellarreflex bedeutend héher als der linke,
Temperatur — Schmerzgefithl an der ganzen rechten Korperhilfte — aufler am
Unterschenkel und am Fufl — herabgesunken. Rechts Cl. Bernard-Horner-Syn-
drom, die rechte Wange starker gerdtet als die linke, das Haar an der rechten Augen-
braue diinner und feiner. Die rechie Iris stark entfirbt, von durchschnittlicher griin-
licher Farbe, die Menge des Pigments tm Vergleich zur linken bedeutend geringer,
Stroma rarefiziert, erscheint usuriert. Keinerlei Pracipitate oder andere Spuren
von Entziindungsprozessen.

Nr. 12. Patient Ost . . ., 46 J., klagt tiber Schwiiche des rechten Arms, Schmerzen
in der linken Hailfte des Kopfes und links im Kérper. Gibt an, mehrere Monato
krank zu sein. Hat 3 gesunde Kinder, Lues nicht gehabt. Objektiv: Kraftiger
Korperbau, wohlgendhrt. Die Muskulatur des linken Oberarms etwas schlaffer
als diejenige des rechten, der Umfang des linken Unterarms und der Hand ist ver-
grofert (auf Rechnung der Weichteile). Die Haut der linken oberen Extremitét
ist vom unteren Drittel des Oberarms cyanotisch; die Umrisse dieser Firbung
treten deutlich hervor. Die Haut links verdiinnt, atrophisch, glinzt; die Venen
schimmern durch, beim Beriihren fiihlt sich die Haut trocken an.

Der Umfang der Bewegungen der linken oberen Extremitdt ist nicht ein-
geschriinkt, jedoch ist die grobe Muskelkraft herabgesetzt. Rechts keine Sehnen-
reflexe vom Biceps, links weder vom Biceps noch vom Supinator. Keloide Narben
am rechten Oberarm. Parese des linken FuBes und Schlaffheit der Muskulatur,
jedoch ohne merkliche Atrophie. Die Sehnenreflexe sind an den unteren Extremi-
titen erhalten. Im Gebiete der Knie symmetrische Flecke einer Hautatrophie.
Das Schmerz- und Temperaturgefiihl links im Gebiet C2—D 6 herabgesunken.
Linke Pupille schmiler als die rechte, Lichtreaktion der Pupillen lebhaft, das
linke Augenlid bedeutend tiefer als das rechte, Augapfel nicht merklich eingefallen.
Die ganze linke Augenbraue heller als die rechte, die linke Iris bedeutend depigmentiert.

Dieser Fall stellt eine interessante Kombination vor von Syringo-
myelie und Atrophia cutis idiopatica. Diese trophische Hautaffektion
wie auch die Entfirbung der Iris darf mit dem syringomyelitischen
Prozefl in Zusammenhang gestellt werden.

Wir wollen hier noch die Krankengeschichte eines Patienten bringen,
den wir 1926 als Nr. 2 beschrieben haben. Tm Laufe der letzten 11/, Jahre
nach der ersten Beschreibung bekam er eine energische Réntgenbehand-
lung, welche bedeutende Erfolge in seiner motorischen und den sen-
sorischen Sphéaren ergab. Die trophischen Verinderungen, Atrophie
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des Gesichts und die uns interessierende Verinderung der Iris, gingen
jedoch nicht zuriick, sondern nahmen sogar zu.

Nr. 13. Patient P..., 22 J., eingerufen aus dem Dorfe Woronki, gibt an,
etwa 7 Jahre krank zu sein.

Damals bemerkte er zum erstenmal, da er seine Hiénde mehrere Male ab-
gebrannt hatte, ohne dabei irgendwelche Schmerzen zu empfinden. Nachher all-
méhlich zunehmende Schwiche der rechten Hand, woriiber Pat. sich auch jetzt
beklagt. AuBler Magern keine Krankheiten gehabt.

Status: Normaler Kérperbau, befriedigender Erndhrungszustand. Am rechten
Arm und Unterarm einige keloide Narben. Starke Atrophie der Muskeln der rechten
Hand, der M. m. interossei, des Thenar und des Hypothenar, auch des Supinator
und der extensorischen Muskelgruppe; main en griffe.

Schmerz- und Temperaturgefiihl rechts, im Gebiete des Halssegments und am
Korper bis zum 6. Thorakalsegment stark herabgesetzt. Im Brustabschnitt der
Wirbelsiule unbedeutende, nach rechts gewdlbte Kyphoskoliose. Merkliche Asym-
metrie des Gesichts: die rechte Halfte ist kleiner an Umfang, besonders im Ge-
biete des Jochbeins und des Unterkieferwinkels, wobei das subcutane Fettpolster
besonders stark verdiiont ist.

Die Innervation der Gesichtsmuskeln ist normal. Rechts ist die Lidspalte
schmiler, das Auge sichtbar eingefallen, die Pupille schméler, die Iris des rechien
Auges erscheint vollkommen entfirbt, blafblou, bedeutend heller als die linke, die
kriftig grimlichblaw gefirbt ist. Bei der ophthalmologischen Untersuchung des
Augenhintergrundes, der Sehschirfe und des Gesichtsfeldes wurden Abweichungen
von der Norm nicht vorgefunden. Bei seitlicher Beleuchtung mit Hilfe einer Lupe
wurde festgestellt: rechts starke Entfirbung der ganzen Iris, das Stroma der Iris
rarefiziert, die Krypten — im Vergleich zur linken Seite — sehr tief. Keine Spuren
von irgendwelchen Entziindungsprozessen. Die Hornhaut an beiden Augen voll-
kommen klar.

Nach 1Y/, Jahren, wihrend welcher Zeit Pat. rontgenologisch behandelt wurde,
finden wir folgendes: die Kraft der paretischen KExtremitit hat bedeutend zu-
genommen, die Analgesie und die Thermoanisthesie weniger stark als frither, ihr
Gebiet ist kleiner, die Muskelmassen haben an Umfang zugenommen. Die Ver-
flachung des Gesichts tritt noch deutlicher hervor, besonders auffillig ist der Unter-
schied in der Farbung der Iris. Dieser Unterschied ist jetzt noch stirker, dabei
ist aber die Breite der Pupille unverindert geblieben (die Pupille ist nicht schmaler
geworden).

Es will uns scheinen, dafl es nicht einer speziellen Analyse der an-
gefithrten Krankengeschichten bedarf, da es ja ohnehin an der Hand
liegt, daBl wir in allen diesen Fillen mit einer Syringomyelie zu tun
haben. Dabei hatten wir im Falle 1 neben einer Gliose des cervical-
thorakalen Abschnittes des Riickenmarks, Erscheinungen einer aus-
gesprochenen Syringobulbie, und im Falle 2 — Erscheinungen von einer
Kombination von Syringomyelie mit einem dystrophischen Prozel3
(cerebral oder hypophisar bedingt) in Form von zuriickgebliebenem
Wuchs und Hypogenitalismus.

Im klinischen Bild dieser Kranken verdient unsere Beachtung die
Verinderung der Farbe der Iris, die sich in ihrer Entfirbung, Depig-
mentation, dullerte. Auller dem Verschwinden des Pigments haben wir
in einigen Fillen auch Verinderung der Eigenschaften des Stroma der
Iris, Verdiinnung desselben, das Auftreten von Furchen, Vertiefungen usw.
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Interessant ist es zu bemerken, dal} diese Frscheinung éfters mit- anderen
Storungen seitens der Trophik einhergeht. So haben wir im Falle 2 éine
Hemiatrophie des Gesichts an der gleichen Seite, im Falle 12 — Atro-
phia cutis idiopatica; im Falle 7 — Alepecia areata und Verkleinerung
der Brustdriise an derselben Seite; im Falle 9 und 11 — Verdiinnung
und Depigmentation der Haare an der Schlife und den Augenbrauen (der
entsprechenden Seite); im Falle 9 — Verminderung der Ohrmuschel usw.

In der Regel wird die Depigmentation der Iris an demjenigen Auge
beobachtet, wo das Cl. Bernard-Horner-Phinomen vorhanden ist, als
wiirde sie einen Teil desselben vorstellen. Jedoch hatten wir dieses
Symptom auch im Falle 1, wo ein stark ausgesprochener Horner fehlte.
Und im Falle 7, wo wir beiderseitigen Horner haben, finden wir auch
beiderseitige Entfarbung der Iris, wobei sie jedoch an der einen Seite
iberwiegt. '

Also bestimmt das CI. Bernard-Horner-Syndrom in der tiberwiegenden
Mehrzahl der Félle die Lokalisation der uns interessierenden Erscheinung.
Also miissen wir es — wenigstens bei Syringomyelie — damit in Zu-
sammenhang bringen, daB die spinalen Zentren des Halssympathicus
mehr oder minder in den Prozel mitbeteiligt sind.

Auf unserem Material hatten wir dieses Syndrom in 12 Fillen von
60 Fillen von Syringomyelie, d. h. in 20%/, der Fille. Diese Zahl ist so
bedeutend, daB sie es uns erlaubt, von einem kausalem Zusammenhang —
und nicht bloB von einer Zufilligkeit — zu sprechen.

Aus unserem Material ist zu ersehen, daBl wir es in der Mehrzahl
der Falle mit jungen Personen zu tun hatten, oder mit solchen, bei denen
der Prozell der Gliose relativ frith begonnen hatte.

Von der Gruppe der Syringomyelien wollen wir auf einen Fall von
Héamatomyelie itbergehen, bei dem wir Heterochromie der Iris beob-
achten konnten.

Nr. 14. Patient K. M., 26 J., aus Borislaw. Militirbeamter, kam am 17. 1. 1926
in die Nervenklinik des Medizinischen Instituts zu Kiew mit Klagen iiber Schwiche
und Abmagerung des rechten Arms. 1922 erhielt er eine Kontusion des Riickens,
worauf die rechte Hand 6 Wochen gelihmt war. Allmahlich stellten sich die Be-
wegungen der Hand wieder ein, erreichten aber nicht die Norm. In letzter Zeit,
nach einer iiberstandenen Malaria, wurde der Zustand der Hand wieder schlimmer
und die Schwiche nahm zu. Neurologischer Befund: Atrophie der Muskeln des
rechten Schultergiirtels, des Ober- und des Unterarms und der Hand, besonders
stark atrophiert sind' die Handmuskeln. Sehnenreflexe an der linken Hand leb-
haft, rechts schlaff, rechts Babinsky, rechter Achillessehnenreflex erhéht. Schmerz-
gefiihl im Gebiete des rechten Thenar herabgesetzt; elektromuskulire Sensibilitit
der Muskeln an der rechten Hand verringert.

Die rechte Lidspalte schméler als die linke, Enophthalmus, die rechte Pupille
schméler. Iris rechts heller, von wisserig-hellblauer Farbe, die linke braungriin.

Der hier beschriebene Fall zeigt, daB nicht bloB ein gliser ProzeB,
sondern manchmal auch eine Hamatomyelie eine eigenartige neuro-
trophische Wirkung auf die Iris ausiiben kann, Der Mechanismus der
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Wirkung des pathologischen Prozesses ist hier augenscheinlich analog
demjenigen, welchen wir bei Syringomyelie beobachten konnten — wir
werden uns also auf dieser Frage nicht weiter aufhalten. Jedoch miissen
wir bemerken, daB} diese Erscheinung bei Hamatomyelie bedeutend
seltener vorkommt als bei Syringomyelie,

Nr. 15. Patientin Dw . . ., Pessja, 15 J., aus R. Nach den Aussagen der Mutter
hat Pat. im Alter von 2 Jahren eine akute Krankheit durchgemacht, wahrend
welcher, nachdem das Fieber 5 Tage angehalten hatte, eine Paralyse der Hinde
und Fifle eintrat. Nach einigen Wochen stellten sich die Bewegungen in den
Fiilen und in der linken Hand wieder ein, im rechten Arm blieben sie auch spiter
aus. Sonst keine Krankheiten, Eltern gesund, die drei Schwestern desgleichen.

Pat. von mittlerem Wuchs, guter Ernadhrungszustand. Der rechte Schulter-
giirtel stark atrophiert, der Arm gesenkt und geht aus einem bedeutend geschwichten
Schultergelenk aus. Die aktiven Bewegungen fehlen im rechten Schultergelenk
vollkommen; starke Atrophie der Oberarmmuskeln, der Umfang des Oberarms
um 3 em geringer als derjenige des linken Oberarms. Elektromuskulare Sensibilitat
am rechten Biceps fehlt, Sehnenreflexe fehlen. Die Muskeln des Unterarms und
der Hand sind im ganzen und groBen erhalten; Sensibilitit — Norm. Auffallig
ist die bedeutende Verflichung der rechten Gesichtshilfte, die rechte Wange ist
réter als die linke, die Lidspalte ist rechts schmaler, der Augapfel etwas eingefallen,
die Pupille etwas schmiler. Die Iris ist hellblau, jedoch die rechte merklich blasser
als die linke und erscheint entfirbt, verblichen, das Gewebe ist im Vergleich
zur anderen verdiinnt; Triibungen, Synechien oder Pricipitate wurden bei der
ophthalmologischen Untersuchung nicht vorgefunden. Reaktion der Pupillen
auf Licht und Konvergenz normal. Augenhintergrund normal.

Nr. 16. Patient M. .., 5 J., Ukrainer, das einzige Kind vollkommen gesunder
Eltern. Wurde rechtzeitig geboren, entwickelte sich normal. Im Alter von 2 Jahren
machte er eine Infektionskrankheit durch, die Temperatur ging bis 40°. Am 3. Tage
bemerkte die Mutter, daB das Kind die rechte Hand nicht bewegen konnte, den
nichsten Tag entwickelte sich eine vollkommene Quadriplegie. Nach 2—3 Wochen
stellten sich die Bewegungen in der rechten Hand und dem linken FuB wieder ein;
nach weiteren 2 Monaten auch in den anderen Extremitdten, jedoch blieb die
Kraft und der Umfang der Bewegungen nicht vollwertig.

Das Kind ist schlecht gendhrt, Haut und Schleimhaut blaB. Die rechte obere
Extremitit ist im Wachstum zuriickgeblieben, die Muskulatur derselben ist schlaff,
atrophisch, besonders der Muskeln des rechten Schultergiirtels, infolgedessen haben
wir Subluxation im rechten Schultergelenk. Der Umfang der Bewegungen an der
rechten oberen Extremitit und die grobe Kraft bedeutend vermindert. Sehnen-
reflexe merklich gesunken. Die linke Hand ohne pathologische Veranderungen.
Es fallt auf das Vorstehen der linken Bauchwand, wo sich beim Einatmen eine Art
Bruch bildet, durch welchen man deutlich die Darmschlingen durchfithlen kann.
Atrophie der duBeren schrigen Bauchmuskeln. Der ganze linke FuB ist kleiner im
Umfang und kiirzer als der rechte, die linke GeséfBhalfte ist flacher und schlaff;
der Unterschenkel hingt nach unten herab.

Kniereflex fehlt, Achillessehnenreflex schwach, die Haut am Fulle cyanotisch,
fithlt sich kalt an.

Es fallen auf folgende Symptome: die rechte Brustwarze ist von bedeutend
kleinerem Umfang und im Vergleich zur linken merklich depigmentiert. Die rechte
Lidspalte schmiler, die rechte Pupille schmiler als die linke, die rechte Iris deut-
lich entfirbt, von griinlich-hellblauer Farbe, wahrend die linke glanzend braun ist.
Augenhintergrund normal, an der Iris und den Augenmedien keine Entziindungs-
erscheinungen. Reaktion der Pupillen auf Licht lebhaft.
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Nr. 17. Patient Tsch..., Wladimir, 24 J., Ukrainer, aus Barany. Stammf
aus gesunder Familie, Vater und Mutter starben vor 10 Jahren an Fleckfieber.
Rechtzeitig geboren, wuchs und entwickelte sich normal. Tm Alter von 13 Jahren
machte er eine schwere Krankheit durch, wiahrend welcher er etwa 5 Tage be-
sinnungslos war. Die erste Zeit nach dieser Krankheit konnte er gar nicht gehen;
allméhlich kehrten die Bewegungen wieder, jedoch ging er etwa noch ein Jahr
nur sehr sehlecht und fiithlte eine Schwiche der Arme.

Mittlerer Wuchs, wohlgenihrt, normaler Korperbau. Deutlich ausgesprochene
Atrophie der ganzen rechten oberen Extremitit, deren Wuchs gegeniiber der linken
zuriicksteht, die Kraft derselben ist merklich geringer, Hand und Unterarm cyano-
tisch, fithlen sich bei Beriihrung kalt an. Der rechte Musc. pectoralis maj., Thenar
und Hypothenar atrophisch und schlaff. Die Muskeln des linken Oberschenkels
und der Hiifte ebenfalls atrophiert, scblaff, in geringerem MaBe die M. m. gastro-
cnemii. Sensibilitit normal. Kniereflexe links schwicher, Sehnenreflexe werden
von der rechten oberen Extremitat nicht ausgelost, keine pathologischen Reflexe.
Die clektromuskulire Sensibilitét des rechten Unterarms, der Hand und der Schulter
bedeutend herabgesetzt. Es fallen auf folgende Symptome: die rechte Gesichts-
hélfte ist im Vergleich zur linken bedeutend flacher, die Haare an der duBeren
Hilfte der rechten Augenbraue diinner, sie sind heller und feiner als links; am Bart
und Schnurrbart sind die Haare ebenfalls rechts diinner, bedeutend zarter, lanugo-
abnlich. Die rechte Lidspalte ist schmaler als die linke, der Augapfel liegt etwas
tiefer, die Pupille ist schmaéler als am linken Auge. Die rechte Iris ist blasser als
die linke, erscheint entfirbt; Pricipitate, Synechien, Triibung nicht vorhanden.
Augenhintergrund normal, Reflex der Pupillen auf Licht lebhaft.

In den oben angefithrten drei Fillen haben wir es mit den Folgen
einer Heine- Medinschen Krankheit zu tun, wobei die ersten zwei Fille
klassische Beispiele dieser Erkrankung vorstellen. Was den 3. Fall
betrifft, so ist er zwar atypisch, doch das Bestehen einer schlaffen Parese
mit Atrophien, Abnahme der Elektroerregbarkeit, ohne ausgesprochene
Sensibilitdtsstérungen, lassen uns auch diesen Fall in dieselbe Gruppe
einreihen. Vom gewohnlichen Typus der Spinalparalyse unterscheidet
gich der angefiihrte Fall dadurch, daB das vegetative Nervensystem
am pathologischen Bilde in weitem Mafle beteiligt ist. Dieser Umstand
kommt bei weitem nicht oft vor.

Zu den vegetativen Stérungen bei Poliomyelitis gehéren die recht
oft vorkommenden vasomotorischen Erscheinungen als Cyanose, Kilte
der Extremitidten. Hierher ferner die neurotrophischen Stérungen seitens
des Knochensystems, in Form von Atrophie des Knochengewebes und
der Hemmung des Knochenwachstums. In den angefithrten Fillen haben
wir deutlich ausgesprochene Erscheinungen seitens des Halssympathicus.
Die Storungen desselben duBlern sich im Cl. Bernard-Horner-Symptom
(alle 3 Falle) und vasomotorischen Erscheinungen — so ist im Falle 1
die rechte Wange mehr gerétet. Die Storungen der Trophik duBern
sich in einer leichten Hemiatrophie des Gesichts (in allen 3 Fillen),
Verkleinerung und Depigmentation der Brustwarze (Fall 2), Verinderung
der Haare, des Schnurrbarts, des Bartes und der Augenbrauen an der
entsprechenden Seite (Fall 3).

Eine solch bedeutende Beteiligung der vegetativen Storungen am Bilde
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der spinalen Kinderparalyse ist zwar etwas ungewshnlich, jedoch keines-
wegs unwahrscheinlich. Wir konnten einen Fall von Poliomyelitis beob-
achten, welcher durch eine Sklerodermie der betroffenen Extremitit
kompliziert wurde, in einem anderen Falle bestand ein Geschwiir neuro-
trophischen Ursprungs, das hartnickig nicht heilen wollte. Man muB
augenscheinlich annehmen, daB die Seitenhorner mit ihren vegetativen
Zentren in den pathologischen Prozef mit hineingezogen sind, was gewihn-
lich nicht so stark auftritt, wie in den gegebenen Fillen. Da der ProzeB
auf der Hohe des cervical-thorakalen Abschnittes des Riickenmarks loka-
lisiert ist, werden in denselben eben die Zellengruppen hineingezogen, aus
welchen der Halssympathicus seinen Anfang nimmt. Die von uns ange-
fithrten Fille sind interessant in der Hinsicht, dal zum neurotrophischen
Symptomenkomplex auch die Depigmentation der entsprechenden Iris
auf der Seite des Cl. Bernard-Horner-Syndrom gehort.

Also konnten wir das zu erforschende Symptom auch bei der Heine-
Medinschen Krankheit vorfinden und miissen es in Zusammenhang
bringen mit der Beteiligung der spinalen sympathischen Zentren an dieser

frkrankung.

Wir wollen jetzt die Fille beschreiben, wo Depigmentation der Iris
bei Trauma des Plexus cervicalis und brachialis oder deren Wurzeln
auftritt.

Nr. 18. Patient Tsch..., A. ¥., 221/, J., Ukrainer, aus K ..., dient in der
Roten Armee. Stammt aus gesunder Familie, rechtzeitig geboren, wuchs und
entwickelte sich normal; in der Kindheit Windpocken, Recurrens. Kam den
20. X. 1927 in die klinische Abteilung des Kriegshospital zu Kiew.

Am 15. August d. Js. bekam er, als er den Motor eines Luftfahrzeuges in Be-
wegung setzte, einen Flugelschlag auf den rechten Arm. Der Schlag kam auf das
obere Drittel des rechten Unterarms, auf seine Vorderseite; durch die Kraft des
Schlages wurde der Arm vorgezogen und nach oben geschleudert. Pat. verlor die
Besinnung, kam aber nach 20 Minuten — in der Ambulanz ~ wieder zu sich. Von
der Ambulanz wurde er an das Hospital nach Proskurow iiberwiesen. Beim Ver-
bandanlegen war der ganze Arm stark ddematds, besonders im Gebiete des Ellen-
bogengelenks. Den 1. Monat seines Aufenthaltes im Hospital konnte er die Hand
absolut nicht bewegen. Nach 11/, Monaten zeigten sich in der verletzten Hand un-
bedeutende aktive Bewegungen.

Pat. mittelgrol, kraftiger Koérperbau, gentigend guter Erndhrungszustand,
Knochen- und Muskelsystem gut entwickelt. Die Rontgenographie ergab keinerlei
Veranderungen an den Knochen und Gelenken des rechten Armes. Seitens des
Nervensystems folgende pathologische Befunde: der rechte Arm bedeutend atro-
phiert, der Umfang des rechten Oberarms 26/, cm, links 28!/, cm; der rechte Unter-
arm 25 cm, der linke 28 cm. Hand und Unterarm cyanotisch, fiihlen sich kalt an.
Muskeln des Thenar und des Hypothenar stark atrophisch, Musculi interossei des-
gleichen. Von den aktiven Bewegungen haben wir an der Hand bloB Extension
und Flexion, nicht in vollem MaBe, aktive Fingerbewegungen fehlen vollkommen.
Die Bewegungen sind am Ellenbogengelenk zwar schwécher — wie auch im Schulter-
gelenk — jedoch erhalten. Das Aufdriicken auf die Nervenstimme (N. ulnaris,
medianus, radialis) ist schmerzhaft, desgleichen das Aufdriicken auf den Erbschen
Punkt. Refloxe — der radiale als auch vom Biceps — fehlen, vom Triceps sehr
schlaff. Alle Arten der Sensibilitit sind im Gebiete von D 1—C 8 bedeutend herab-
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gesetzt. Puls in der Art. radialis rechts schwicher. Bei Untersuchung der Elektro-
erregbarkeit partielle Entartungsreaktion seitens des Ulnaris und des Medianus. Es
fallen auf folgende vegetative Symptome: die Haare sind an der rechten Schlife
etwas diinner und feiner, besonders diinn und fein sind sie an dem Halse, rechts
(hinter dem Ohre) im Vergleiche zur linken Seite. Am unteren Drittel des rechten
Unterarms bedeutend mehr Haare, auch an der Riickenfliche der Hand, wo sie
beinahe reichlich sind. Die Négel an der rechten Hand sind matt, glanzlos. Die
Haut an der volaren Fliche der Hand ist an der radialen Seite und am 1.
und 2. Finger feucht, wie maceriert: an der ulnaren Seite ist sie trocken rauh,
1a8t sich nur mit Miihe in Falten abheben. Die rechte Gesichtshilfte etwas flacher
(besonders unter dem Auge, am Jochbein). Das rechte Lid etwas heruntergelassen,
die Lidspalte enger als die linke, der Augapfel etwas eingefallen. Die Iris des rechten
Auges ,,scheint etwas rarefiziert, da hier viele Furchen vorliegen, die parallel dem
Pupillenrand laufen; sie ist im Vergleich zur linken in toto verdiinnt. Die Farbe
der Iris links hat die hellblaue Farbe eines gelbbraunen Ton, rechts ist sie durch-
sichtig blafiblau. Augenhintergrund normal, Visus 1. Die Pupillen reagieren gut
auf Licht und Konvergenz (Ophthalmologe Dr. Poljak).

In dieser Gruppe kann auch folgender Fall eingereiht werden:

Nr. 19. Patientin B ..., Sarah, 18 J., Jidin aus T. Klagt iiber Schwiche und
Abmagerung des linken Arms, die schon seit der Kindheit bestehen. Nach den
Aussagen der Mutter wurde bei der Geburt die Zange angelegt und das Médchen
wurde mit einem unbeweglichen linken Arm geboren. 1/,—1 Jahr nach der Geburt
stellten sich die Bewegungen ein, waren aber nicht in vollem Umfang und nicht
von voller Kraft. AuBler Masern hatte das Kind keine Krankheiten durchgemacht,
die Familie ist gesund. Ein schwaches, blasses, etwas infantiles Miadchen. Deut-
liche Atrophie der Muskulatur des ganzen linken Armes, besonders an der Hand
und am Unterarm. Die Hand beinahe ohne Thenar, Hypothenar und Musculi
interossei, main en griffe nicht stark ausgesprochen. Der ganze linke Arm ist im
Wachstum — im Vergleich zum rechten — zuriickgeblieben. Alle Arten der Sen-
sibilitat sind am 4. und 5. Finger herabgesetzt, in Form eines Streifens der auf der
Ellenbogenseite des Unterarms aufsteigt. Bedeutende Abnahme der Elektro-
erregbarkeit und partielle Entartungsreaktion an den Hand- und Unterarmmuskelm.

Es fillt auf das links deutlich ausgesprochene Cl. Bernard-Horner-Syndrom,
unbedeutende Verflachung der linken Gesichtshalfte. Die Iris des linken Auges
hellblau, etwas griin getont, die rechte von gesittigter dunkelgraublauer Farbe;
bei seitlicher Beleuchtung in der Iris links — auBler bedeutender Abnahme des
Pigments — ausgesprochene Rarefikation ihres Gewebes, die stellenweise inten-
siver auftritt. Am Augenhintergrund nichts Pathologisches, keine Andeutungen
auf einen iiberstandenen Entziindungsprozef3.

Im 1. Falle handelt es sich um ein Trauma infolge eines Schlage des
Fliigels des Flugapparates auf den rechten Arm im Gebiete des Ellen-
bogengelenks. Das unmittelbare Trauma rief augenscheinlich eine Blu-
tung in die Weichteile des Ober- und des Unterarms hervor, und als
Folge davon ein Odem, und spater Kompression der Arteria brachialis
(Schwiiche des Puls an der entsprechenden Art. radialis). Der iibrige
Symptomenkomplex ist augenscheinlich auf die Stérungen der Spinal-
wurzeln, der unteren Hals- und der 1. bis 2. Brustwurzeln zuriickzufithren,
da wir hier mit dem Ausfall der Funktion eben dieser Wurzeln zu tun
haben. Dafiir spricht der Charakter der Andsthesien und der Stérungen
der motrischen Sphiren und zu allererst die Beteilignng des Hals-
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sympathicus. Man mufl annehmen, daf in dem Augenblick, wo der Arm
durch den Fliigelstol nach auswirts und nach oben geschleudert wurde,
die entsprechenden Wurzeln gezerrt oder gerissen wurden.

Beachtenswert ist in der Symptomatologie unseres Falles die be-
deutende Anzahl der trophischen Stérungen. Wir wollen uns nur auf
den Stérungen aufhalten, welche durch die Verletzung des Halssym-
pathicus (seiner Wurzeln) bedingt waren. Verdiinnung und Verfeine-
rung der Haare an der rechten Schlife und am Halse, leichte Atrophie
der rechten Gesichtshilfte, deutlich ausgesprochenes Horner-Syndrom
und schlieBlich Entfarbung der Iris, bei gleichzeitiger Verinderung
ihres Gewebes. Dagselbe erscheint rarefiziert, weist Furchen auf, ist
im Vergleich zur linken diinner; irgendwelche Hinweise auf einen ent-
ziindlichen Prozell nicht vorhanden.

Dieser Fall scheint uns besonders interessant und iiberzeugend. Bei
einem bisher vollkommen gesunden Subjekt entwickelt sich neben anderen
Erscheinungen seitens des Halssympathicus gleichzeitig auch Depigmen-
tation der Iris. Als kausale Ursache gilt hier das Trauma dieses Nerven.
Hier kénnen wir auch feststellen, wieviel Zeit fiir die Entwicklung der
Erscheinung notig ist. Als Patient 3 Monate nach dem Trauma in unsere
Behandlung gelangte, war die Depigmentation schon deutlich ausge-
sprochen. Interessant ist es, das jugendliche Alter des Pat. (221, Jahre)
hervorzuheben und die grofle Anzahl der anderen bei thm vorgefundenen
Symptome einer Storung der Trophik. Der kausale Zusammenhang
zwischen Depigmentation der Iris und der Verletzung der Halswurzeln
(der sympathischen) ist unseres Erachtens vollkommen bewiesen.

In dem 2. Falle dieser Gruppe handelt es sich um eine typische
Paralyse vom Typus Déjerine-Klumpke (Zange), mit Beteiligung des
Halssympathicus. Neben dem Cl. Bernard-Horner haben wir eine leichte
Atrophie der betreffenden Gesichtshilfte und Heterochromie der Iris.
AuBler der Abnahme des Pigments haben wir auch Rarefizierung des
Stroma der Iris bei absolutem Fehlen von irgendwelchen Entziindungs-
erscheinungen.

Auch hier diirfen wir héchstwahrscheinlich mit Recht die Hetero-
chromie auf eine primire Verletzung des Nervensystems zuriickfithren
(Affektion der Wurzeln, darunter auch derjenigen des Halssympathicus).

Von der Gruppe der traumatischen Verletzungen der Spinalwurzeln
gehen wir zu den Fillen {iber, wo eine Kompression derselben durch
irgendwelche nahegelegenen pathologischen Prozesse oder Neoplasma
vorliegt. .

Nr. 20. Patient 8. . .,22 J., Angestellter, kam im Friithling 1927 in das 4. Sowjet-
sanatorium mit einer Reihe von psychasthenischen Beschwerden. Bei der Unter-
suchung konnte auller den Erscheinungen einer allgemeinen Neurose folgendes
festgestellt werden: deutliche Atrophie der rechten Gesichtshilfte, ausgesprochenes

Cl. Bernard-Horner-Syndrom hierselbst. An demselben Auge merkliche Depigmen-
tation der Iris, ohne irgendwelche Veranderungen am Augapfel und am Augen-
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hintergrund. Andere Symptome seitens des Nervensystems nicht vorhanden.
An der rechten Lungenspitze dumpfe Téne und Exspirium. Die Réntgenunter-
suchung ergab Bronchoadenitis, Verdickung des Gewebes an der rechten Lungen-
spitze mit Bildung von Adhéasionen. Der intelligente und aufmerksame Pat. be-
hauptet, daf er den Unterschied an den Augen schon vor etwa 5 Jahren bemerkte
(als er 17 Jahre alt war).

Nr. 21. Patientin B. . ., Schitfra, 50 J., Jiidin, Witwe aus T. Ist schon lange
lungenleidend, hustet und klagt iiber allgemeine Schwiche.

Neurologische Untersuchung: Die rechte Gesichtshalfte ist flacher, besonders
merklich eingefallen ist der mittlere Teil des Gesichts, neben dem Jochbein, wo
eine Art Furche zu sehen ist. Die rechte Lidspalte schmaler, Enophthalmus, Pupille
schméler als am linken Auge.

Die Iris ist entfarbt, die Zeichnung derselben verstrichen. Reaktion der Pu-
pillen auf Licht lebhaft. An den Lungen aktiver tuberkuléser ProzeB, der in dem
rechten oberen Lappen besonders stark ausgesprochen ist.

In den beiden hier angefiihrten Krankengeschichten haben wir es
mit einem eigenartigen Symptomenkomplex zu tun. Cl. Bernard-Horner,
leichte Hemiatrophie des Gesichts und Heterochromie (Depigmentation)
der Iris. Die Ursache dieser Erscheinungen miissen wir selbstverstind-
lich in der Hemmung des Halssympathicus suchen. Als kausales Moment
fiir die Verletzung des letzteren dient der tuberkulése Prozefl der ent-
sprechenden Lungenspitze. In dem ersten Falle scheint dieser Zusammen-
hang recht wahrscheinlich. Die Rontgenbefunde, die vom Patienten
selbst schon vor 5 Jahren bemerkte Verdnderung der Augen bieten
geniigend Anhaltspunkte. In dem 2. Falle ist es uns unbekannt, wann
sich die Erscheinungen seitens des Halssympathicus entwickelt haben
und inwieweit sie mit dem tuberkulésen Prozef im Zusammenhang
stehen. Jedoch auch hier kann man mit gewisser Berechtigung den
LungenprozeB und die Stérungen des Halssympathicus in einen gewissen
kausalen Zusammenhang bringen. Wir wollen noch darauf hinweisen,
dal} in beiden Fillen Hemiatrophie des Gesichts vorlag.

Der nachstehende Fall bietet ein bedeutendes Interesse und nithert
sich den beiden oben angefithrten.

Nr. 22. Patient K ..., Stephan, 22 J., aus B., kam 1919 in die Nervenklinik
mit Klagen iiber Schmerzen im rechten Arm und im Riicken, zwischen den Schulter-
blattern. Neurologischer Befund: Die rechte Gesichtshilfte ist stirker gerdtet als
die linke, mit Schweilitropfen bedeckt. Die rechte Lidspalte erweitert, der Aug-
apfel tritt hervor, Pupille stark erweitert im Vergleich zur linken. An der rechten
Halfte der Brust bis auf Warzenhshe Giinsehaut, daselbst Dermographismus
von starkerer roter Farbung, pylomotorischer Reflex sehr lebhaft und hilt
lange an.

Bei der Pilocarpinprobe ergaben die rechte Gesichtshilfte und der obere Teil
der rechten Brusthalfte als auch die rechte Achselgegend eine #uflerst starke
SchweiBabsonderung, bedeutend stirker als links. Reaktion Lewy stark positiv
am rechten Auge. Die Iris des rechten Auges bedeutend heller als diejenige des
linken, griinlichbraun, wahrend die linke braun gefarbt ist. Im Auge keinerlei
Andeutungen auf einen EntziindungsprozeB. Da das Aufdriicken auf die oberen
Brust- und Halswurzeln schmerzhaft ist, wurde ein Rontgenogramm des cervical-
thorakalen Abschnittes der Wirbelsdule aufgenommen. Dabei wurde eine
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Neubildung festgestellt, die aus dem Periost der Innenfliche der 2. rechten Rippe
am Capitulum ausging.

Nach ihrem Charakter schien diese Neubildung ein Osteosarkom zu sein. Pat.
entzog sich der Operation und verlie darauf die Klinik.

Dieser Fall ist &uBerst interessant. Es handelt sich hier um einen
neoplastischen ProzeB (Sarkom), der aus dem Capitulum der 2. rechten
Rippe ausgeht. Dieser Tumor driickte die entsprechenden Wurzeln
zusammen, darunter auch die Rami communicantes sympathici des
1. und 2. und vielleicht auch des 3. Dorsalsegments. Als Resultat haben
wir ein typisches Symptom eines Reizes des rechten Halssympathicus
mit Steigerung des pilomotorischen Reflexes, mit starker Schweil3-
abspnderung, Exophthalmus, Erweiterung der Pupille und Entférbung
der Iris. Diese Beobachtung unterscheidet sich von allen iibrigen da-
durch, dal} wir es hier nicht mit einer Hemmung der Funktion des Hals-
sympathicus, sondern mit einem Reiz desselben zu tun haben. Hier
tritt die Depigmentation der Iris nicht im Zusammenhang mit einem
Cl. Bernard-Horner-Syndrom auf, sondern mit den ihm entgegengesetzten
Erscheinungen (Erweiterung der Pupille, Vortreten des Augapfels). Diese
Beschreibung steht denjenigen von Kaufmann nahe und zeigt, daf Ver-
anderungen der Iris auch durch den Reiz des Halssympathicus aus-
gelost werden konnen. In unserem Material ist es das einzige Beispiel
einer solchen Erscheinung.

Eine auflerst wichtige Bedeutung schreiben wir der folgenden Gruppe
zu, zu welcher zwei Fille gehéren, wo die Verletzung des Halssympathicus
bei einem chirurgischen Eingriff entstand und wo sich naeh der Opera-
tion Erscheinungen von Cl. Bernard-Horner-Syndrom entwickelten, mit
Depigmentation der entsprechenden Iris.

Nr. 23. Patientin P..., L. S., 24 J., Russin, kam im Januar 1928 in die Klinik
des Klinischen Instituts zu Kiew. 7 Jahre verheiratet, hat 2 Kinder. In der Kind-
heit Masern und Lungenentziindung. Seit ihrem 17. Jahre (als sie sich verheiratete)
schwere Anfille von bronchialem Asthma, 1925 erkrankte sie an einer Lungen-
tuberkulose und an akutem Gelenkrheumatismus. 1926 verbrachte sie das ganze
Jahr im Krankenhaus. Da es unmdéglich war, einen Pneumothorax anzulegen,
wurde Phrenikotomie vorgeschlagen. Den 5. Januar 1927 wurde diese Operation
an der linken Seite ausgefiihrt. Die Erscheinungen seitens der Lungen gingen merk-
lich zuriick, es stellte sich aber Schwiche und unangenehmes Gefiihl in der linken
Hand ein, weshalb Pat. in unsere Klinik kam; ferner bemerkt sie auch Verinde-
rungen im Gebiete des linken Auges. Die Untersuchung des Nervensystems er-
gab folgende Befunde: der Schultergiirtel erscheint links atrophisch, Muse. cucul-
laris absolut nicht durchzufiihlen und die Stellung der Schultern ist charakteristisch
fiir eine Paralyse dieses Muskels. Die Bewegungen des Arms sind nach oben. be-
schrankt. Es fillt auf, dafl die linke Lidspalte stark verengt ist, der Augapfel ein-
gefallen, die linke Pupille bedeutend schméler als die rechte. Die linke Iris stark
depigmentiert, die rechte graublau, die linke hellgriin. Die linke Gesichtshélfte
etwas blasser als die rechte.

Nr. 24. Patientin K. ..M., 30 J., Ukrainerin aus K . . ., Witwe. Der Mann starb

vor 6 Jahren an Fleckfieber. Das einzige Kind, das sie hatte, starb vor 2/, Jahren
an einer Lungenentziindung. Nach ihren Aussagen entwickelten sich bei ihr
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Erscheinungen von typischem Parkinsonismus. Auf Anratung des Chirurgen wurden
bei ihr am 10. Mai 1927 die Ganglien des Halssympathicus rechts entfernt und eine
periarterielle Sympathektomie der rechten Art. carot. extr. ausgefiihrt. Besondere
Verinderungen des Zustandes konnten nicht festgestellt werden, es stellten sich
aber einige neue Erscheinungen ein, welche die Pat. veranlaBten, die Poliklinik
des Medizinischen Instituts zu Kiew aufzusuchen. Sie klagt iiber erschwertes
Schlucken, Heiserkeit der Stimme, erschwertes Sprechen, die sich nach der Operation
einstellten. Objektiv wird auBer den Erscheinungen eines ausgesprochenen Parkin-
sonismus und einer linienartigen Narbe am Halse rechts Atrophie und fibrillares
Zittern an der rechten Halfte der Zunge festgestellt, wobei dieselbe beim Vor-
strecken nach rechts abfillt; heisere Stimme, Parese des rechten Stimmbandes,
rechts Fehlen der Schluckreflexe.

An derselben Seite ausgesprochen Horner-Syndrom und Depigmentation der
Iris. Diese Depigmentation nahm auch immer zu wiahrend den zwei Monaten,
die Pat. in unserer Beobachtung verweilte.

Im ersten von diesen zwei Fallen handelt es sich um eine zufillige
Verletzung des Nervis accessorius (M. cucullaris) und des Halssympathicus
bei einer Phrenikotomie. Schon kurz nach dieser Beschidigung stellten
sich bei der Patientin Verdnderungen am Auge ein, die sie frither nicht
beobachtet hatte. HEs entwickelte sich namlich ein duBerst stark aus-
gesprochenes Cl. Nernard-Horner-Syndrom mit einer gleichzeitigen De-
pigmentation der Iris, welche sehr merklich hervortritt — aber ohne
irgendwelche Entziindungserscheinungen seitens der Augenmedien.

Dieser Fall ist duBerst beweiskriftig fiir die Feststellung eines kau
salen Zusammenhanges zwischen Verletzung des Halssympathicus und
der Entwicklung einer Irisdepigmentation neben anderen Ausfallerschei-
nungen seitens des Halssympathicus.

Im zweiten Falle handelt es sich um eine Beschidigung des N. hypo-
glossus und des N. recurrens bei der Exstirpation des Ganglion des
Halssympathicus und der Denudation der Arterie durch den Chirurgen.
Die Beschidigung der ersten zwei Nervenstdmme spielt in der uns
interessierenden Erscheinung augenscheinlich keine besondere Rolle —,
eine Bedeutung haben ausschlieBlich die sympathischen Nerven,

Also bieten beide Falle tatsichlich einen experimentellen Beweis
dafiir, daB eine Beschidigung des Halssympathicus und seines oberen
Ganglion neben dem Cl. Bernard-Horner-Syndrom zu einer Verénderung
der Farbe der Iris fiihren kann. Diese unsere Beobachtungen sind des-
wegen von besonderer Bedeutung, und widerlegen die Ansicht von
Wilbrand- Behr (siehe weiter), daB ein EinfluB des Durchtrennens des
Halssympathicus auf die Verinderung der Farbe der Iris bisher nicht
beobachtet wurde. Gewill ungeklart bleibt ja noch die Frage, warum
bei den so oft vorkommenden Verletzungen des Halssympathicus eine
Veréinderung der Farbe der Iris nur so selten ist; auf diese Frage wollen
wir noch zuriickkommen.

Wir wollen blof noch bemerken, daB die oben angefiihrten zwei
Beobachtungen es erméglichen, die Zeitdauer festzustellen, welche fiir
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572 B. N. Mankowski: Uber die Depigmentation der Iris

die Entwicklung der Depigmentation notig ist. Némlich im Falle 1
war die Verianderung der Farbe der Iris schon nach einem Jahre deutlich
zu sehen, im Falle 2 konnten wir den Unterschied der Farbung der Iris
bereits nach 5 Monaten feststellen.

Der nachfolgende Fall unterscheidet sich bedeutend von allen oben
angefithrten. Wir haben ihn bereits genauer beschrieben, als Illustra-
tion zur Frage der Pathogenese der Hemiatrophie des Gesichts; hier
wollen wir blof die interessantesten Momente dieser Krankengeschichte
hervorheben.

Nr. 25. Patient, 23 J. alt, machte vor 4 Jahren eine epidemische Encephalitis
durch, nach welcher sich eigenartige Storungen der vegetativen Funktionen ein-
stellten.

Starkere Trinenabsonderung am rechten Auge, gesteigerte Schweilabsonde-
rung an der rechten Hélfte des Gesichts und des Oberkérpers; Verringerung des
pilomotorischen Reflex im selben Gebiete, Unterschied der Temperatur der beiden
Korperhalften, die rechte Gesichtshilfte ist gerdtet, die rechte Lidspalte enger,
Enophthalmus, die rechte Pupille bedeutend schmaler als die linke, die rechte Iris
bedeutend heller als die linke. Rechts Hemiatrophie des Gesichts.

Im groBen und ganzen handelt es sich um ein zentral bedingtes
vegetatives Syndrom der einen Halfte, als Folge einer {iberstandenen
epidemischen Encephalitis (die Lokalisation, hochstwahrscheinlich in der
Regio hypothalamica). Unter den anderen vegetativen Symptomen
haben wir, neben dem Horner — Entfirbung der Iris. Folglich diirfen
wir mit Recht annehmen, dal3 auch eine zentral lokalisierte vegetative
Storung manchmal neben Hemiatrophie des Gesichts auch eine Ver-
inderung der Farbe der Iris auslésen kann.

Auch bei Tabes konnten wir recht oft Depigmentation der Iris
beobachten. Wir wollen uns hier dariiber nicht weiter aufhalten, da
bei Tabes eine Heterochromie nur selten vorkommt: der Prozel der
Entfirbung ist gewohnlich ein beiderseitiger. Ferner fallt es recht schwer
(worauf wir schon oben hingewiesen haben), bei Tabes irgendwelche
Schliisse iiber die Pathogenese dieses Symptoms zu ziehen.

Die Depigmentation der Iris bei Tabetikern ist dulerst charakte-
ristisch fiir diese Erkrankung und ist in der Klinik gut bekannt. Wir
wollen hier nicht unsere eigenen Beobachtungen anfiihren, da sie in
dieser Hinsicht nichts Neues bringen; wir wollen bloB bemerken, daf
wir in Fallen mit iiberwiegend einseitiger Depigmentation der Iris diese
Erscheinung gewohnlich an der Seite beobachten konnten, wo die Pupille
schmiler war (in der Regel, wenn auch nicht in absolut allen Fillen).

Wir konnten Heterochromie der Iris bei einer 46jihrigen neuropathi-
schen Klimakterischen beobachten. Patientin litt an schweren links-
geitigen Migraneanfallen, mit deutlicher Verengung der Pupille an der
betreffenden Seite, mit Rétung und erhshter Schweiflabsonderung an der
" entsprechenden Wange. Daselbst Entfarbung der Iris und leichte Ab-
flachung des Gesichts. Irgendwelche Andeutungen auf eine organische
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Erkrankung des zentralen Nervensystems oder des Halssympathicus
waren nicht vorhanden. In diesem Falle blieb es nur iibrig, an eine funk-
tionelle Storung des Tonus in der Region des Halssympathicus zu denken,
welche gleichzeitig Erscheinungen einer Heterochromie und Migrine-
anfille ausloste.

Wir wollen hier kurz einen Fall bringen, der den Beobachtungen
von Kaufmann nahe steht. Bei einer Kranken, die eine schwere citrige
Appendicitis durchgemacht hatte und operiert worden war, entwickelten
sich, als Folge der umfangreichen Adhésionen, heftige Schmerzen in
der rechten Hilfte der Bauchhohle. AuBerdem wurde beobachtet eine
Erweiterung der rechten Pupille, stirkere SchweiBabsonderung rechts
und Roétung, die rechte Iris im Vergleich zur linken etwas entfirbt.
Wir meinen nicht, daf unsere Beobachtung iiberzeugend wirkt und
bringen sie hier blof als Analogie zu den Beobachtungen von Kaufmann
und Curschmann. Es will uns scheinen, daB man auch die Moglichkeit
einer solchen reflektorischen Veranderung der Iris bei Erkrankungen
der verschiedenen inneren Organe in Betracht ziehen mulf.

Wollen wir nun versuchen, auf Grund unseres Materials und der
uns zuginglichen Literatur die uns interessierende Heterochromie der
Iris neurogenen Ursprungs zu charakterisieren, wir wollen ihren Zu-
sammenhang mit der Pathologie des Nervensystems begriinden, ihre
Pathogenese, die Besonderheiten ihres Ursprungs erforschen und viel-
leicht werden wir dann an dieser Erscheinung auch einen gewissen
diagnostischen Wert feststellen kénnen.

Bei der neurogenen Heterochromie handelt es sich in der Regel um
eine Verminderung der Pigmentmasse, — um einen Prozel3 der Depig-
mentation der Iris — und nicht um eine Vermehrung oder Verdichtung
derselben. So war es in unseren siamtlichen Fillen, dasselbe fanden
wir auch in den Literaturangaben. Gewif, bei Wilbrand und Behr
finden wir einen Hinweis darauf, dafl manchmal auch entgegengesetzte
Erscheinungen vorkommen (d.h. Verdichtung des Pigments), doch ist
diese Erscheinung eine so seltene, daB sie praktisch kaum von Bedeu-
tung ist. In den seltenen Fillen, wo das Moment des Entstehens des
pathologischen Prozesses, welcher spéaterhin die Fntfarbung der Iris
ausléste — genau bekannt war, kénnen wir den Zeitraum feststellen,
der fiir das Auftreten dieses Symptoms notig ist. Wir kénnen auf unseren
Fall 23 hinweisen, wo wir 1 Jahr nach dem Durchschneiden des Hals-
sympathicus schon eine ausgesprochene Depigmentation vorfanden, und
Fall 18, wo schon bereits 3 Monate nach der Verletzung der Halswurzeln
eine deutliche Entfirbung der Iris nachgewiesen werden konnte. Ge-
wohnlich blieb die Farbung der Iris bei unseren Beobachtungen im glei-
chen Zustande, bloB einigemal nahm sie zu (Fall 13 und 2). Einmal
konnten wir Riickgang beobachten. Gewohnlich erkrankte zuerst das
Pigment des Stroma der Iris und erst spater das Pigmentepithel.

38%*
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Was die Hauptfrage betrifft, ndmlich das Bestehen eines kausalen
Zusammenhanges zwischen dem Verschwinden des Pigments der Iris
und den FErkrankungen des Nervensystems, so kénnen wir einstweilen
folgende Betrachtungen anfithren. Aus der Literatur ist zu ersehen,
daB die Heterochromie in einen kausalen Zusammenhang mit Stérungen
des Halssympathicus und seiner Wurzeln — und auch mit Tabes —
gebracht wurde. Wir kénnen das Gebiet der pathologischen Prozesse
erweitern, da wir Depigmentationserscheinungen auch bei Syringomyelie,
Poliomyelitis, Himatomyelie, bei Trauma des Halssympathicus, Trauma
seiner Wurzeln und deren Kompression, bei encephalitischen Prozessen,
bei Tabes, Hemikranie und als reflektorische Erscheinung auch bei
Erkrankungen der Bauchhdhle vorfanden (desgleichen auch Kaufmann
und Curschmann). Wir wollen hervorheben, daf} wir in vielen Fillen die
Moglichkeit hatten zu beweisen, dal die Depigmentation der Iris schon
nach dem Auftreten des Nervenleidens eintrat. So trat die Heterochromie
im Falle 2 zur Zeit auf, als Pat. schon in unserer Beobachtung stand;
im Falle 24 und 13 entwickelte sie sich und nahm zu wéhrend der Beob-
achtungszeit. In den anderen Fillen berechtigen uns die bestimmten
Aussagen der Kranken und ihrer Angehorigen zu den gleichen Schluf3-
folgerungen. (Fall 23, wo Pat. eine Verdnderung der Iris nach dem
Durchschneiden des Halssympathicus bemerkte, und Fall 20, wo Pat. eine
Veriinderung des Auges schon vor 5 Jahren beobachtet hatte.) Also
kann in unseren Fillen von einer angeborenen Heterochromie der Iris
kaum die Rede sein; gegen diese Annahme wiirden auch einige Besonder-
heiten der Depigmentation und der Verdnderung des Stroma der Iris
sprechen.

In allen unseren Féllen bemiihten wir uns bei der ophthalmologischen
Untersuchung genauest nach dem Bestehen von irgendwelchen Ent-
ziindungsprozessen am Augapfel zu forschen. Nur diejenigen Fialle von
Heterochromie wurden in unsere Statistik eingereiht, wo keinerlei Er-
scheinungen von Iritis, Iridocyclitis, Synechien, Pracipitate usw. vor-
gefunden wurden. Also kann eine solche Erklirung der Heterochromie
(als Folge eines entziindlichen Prozesses) fiir unsere Beobachtungen nicht
in Betracht kommen.

Uberhaupt meinen wir, daB an eine zufillige Kombination von
Nervenkrankheit mit einer zufialligen Heterochromie (irgendwelchen
anderen Ursprungs) nicht gedacht werden kann. Eine solche Annahme
kénnte vielleicht fiir einen bis zwei Fille gelten, doch das uns zur Ver-
figung stehende Material ist zu zahlreich, um hier an eine Zufélligkeit
zu denken. Es ist ganz klar, dall wir es mit einer gewissen GesetzméafBig-
keit zu tun haben.

Die Moglichkeit, eine Heterochromie neurogenen Ursprungs anzu-
nehmen, wird dadurch erschwert, dall uns bisher ein beweiskriftiges
experimentelles Material fehlt. Wir sahen jedoch, daff die Versuche
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von Bistis, wenn sie auch nicht zahlreich sind, geniigend aberzeugend
wirken. Wilbrand und Behr betonen, daf beim operativen Durchschneiden
des Halssympathicus oder der Exstirpation seiner Ganglien niemals
Heterochromie eintritt. Daraufhin kommen sie zur Schluifolgerung,
dal es ganz unbegriindet wire, einen kausalen Zusammenhang zwischen
Heterochromie und Verletzung des Halssympathicus anzuerkennen.

Im Gegensatz zu dieser skeptischen Anschauung kénnen wir auf
unsere Falle hinweisen, wo die Heterochromie in einem Falle nach der
Verletzung des Halssympathicus durch den Chirurgen eintrat, und im
zweiten Falle — nach einer Exstirpation dessen Ganglien. Diesen unseren
Fallen kommt eine wichtige prinzipielle Bedeutung zu, da sie einen
zweifellosen Beweis bieten fiir das Bestehen eines kausalen Zusammen-
hanges zwischen nervosem Prozel und Depigmentation der Iris. Diese
Beobachtungen beweisen mit der Genauigkeit eines Experiments das
Bestehen einer neurogenen Heterochromie, bei welcher die Depigmenta-
tion der Iris an dem weiter ausgedehnten neurotrophischen Symptomen-
komplex — als ein Teil desselben — mitwirkt.

Die detaillierte ophthalmologische Untersuchung der entfarbten Iris
ergibt einige Einzelheiten, die fiir diese erworbene neurogene Hetero-
chromie iuBerst charakteristisch sind. Abgesehen von den negativen
Befunden, dem Fehlen von Anzeichen eines entziindlichen Prozesses
resp. von Spuren eines solchen, haben wir einige Eigentiimlichkeiten, die
fiir die erforschenden Erscheinungen charakteristisch sind. In unseren
Fillen konnten wir bei seitlicher Beleuchtung, bei der Untersuchung
mit der Lupe manchmal eine diffus gleichméiBige Abnahme des braun-
lichen Pigments auf der ganzen Iris feststellen — manchmal ein Ver-
schwinden desselben in einigen Sektoren der letzteren oder am Pupillen-
rand. Kaufmann und Metzger, die Untersuchungen mittels Spaltlampe
ausfithrten, geben eine noch genauere Beschreibung des Bildes. ,,Die
Iris des betreffenden Auges ist beinahe ganz frei von Pigmentansamm-
Iung in ihrem vorderen Blatte; die Pigmentmenge ist hier bedeutend
geringer; der Pigmentstreifen am Pupillenrand ist verengt®.

Noch weit wichtiger und charakteristischer ist der Umstand, dafl
man manchmal nicht blof eine Veréinderung hinsichtlich der Menge
und der Verteilung des Pigments, sondern auch im Gewebe der Iris
feststellen konnte. So konnten wir in unseren Féllen Rarefizierung
des Stroma der Iris und in demselben tiefe Krypten beobachten, oder
Verdiinnung der Trabekeln, oder nur der Iris, die Bildung von Furchen,
partielle Rarefikation ihres Gewebes usw. Kaufmann fithrt folgendes
an: ,,Das Stroma ist diitnn, das Gewebe der Iris, rarefiziert und ver-
diinnt usw.”“. Aus den angefithrten Beobachtungen ist deutlich zu
ersehen, dall es sich nicht um einen Variant in der Pigmentverteilung
handelt, sondern um ein allgemeines oder partielles Verschwinden des-
selben. Andererseits finden wir gleichzeitig eine ftiefe trophische
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Verinderung des Gewebes der Iris, als da Rarefikation, Verdiinnung, Bil-
dung von Vertiefungen usw. Diese Befunde haben eine kolossale Bedeutung
fiir die Charakteristik der neurogenen Heterochromie gegeniiber anderen
Abarten derselben, als auch fir die Erklirung der Pathogenese des
ganzen Prozesses. Auch Lodato fand mit Hilfe der Spaltlampe deutliche
Verdnderungen an der Iris von Tabetikern, welche auf eine Verschiebung
und Zerstdubung des Pigments hinwiesen. Die Trabekeln erschienen
diinner, das ganze Gewebe schien rarefiziert, das Pigment verschwindet
ungleichmafig, entweder mehr am ciliaren oder mehr am pupillaren
Rande der Iris. Wilbrand und Behr konnten diese Beobachtungen von
Lodato nicht bekriftigen, aufier in Fallen von Myosis bei Unbeweglich-
keit der Pupillen bei Tabetikern. Jedoch diirfen wir auf Grund der
Beobachtungen von Kaufmann und der unsrigen annehmen, daB die
Veréinderungen der Trophik des Gewebes der Iris zum Bilde der neuro-
genen Irispigmentation gehdéren. Dieser Umstand kann als entschei-
dendes Kriterium bei der Differenzierung der neurogenen Heterochromie
von anderen gelten. .

Wenn wir die Abhéngigkeit der beobachteten Verinderungen der
Iris von den Erkrankungen des Nervensystems als endgiiltiz nachge-
wiesen betrachten, und also annehmen, dafi die Frage iiber das Vor-
kommen einer neurogenen Heterochromie im positiven Sinne entschieden
ist, so entsteht nun die Frage: mit welchem Teil des Nervensystems
soll man diese Erscheinung in Zusammenhang bringen? Wir haben
bereits die klinischen Formen angefiihrt, bei denen Entfirbung der Iris
vorkommt (Syringomyelie, Poliomyelitis, Hamatomyelie, epidemische
Encephalitis, Trauma, Kompression und Durchtrennung des Halssym-
pathicus und seiner Wurzeln, Tabes, Migriane). Ungeachtet dieser be-
deutenden Anzahl von klinischen Formen ist es leicht, das System fest-
zustellen, dessen Erkrankung als kausales Moment bei der Verinderung
der Iris in Betracht kommt. Man mull annehmen, daB diese Verinde-
rungen der Trophik der Iris, wie auch andere Stérungen der Trophik
der Gewebe mit funktionellen Storungen des vegetativen Nervensystems
zusammenhéngen. In der Tat, wenn wir unsere oben angefithrten Beob-
achtungen analysieren, so konnen wir in sémtlichen Fillen feststellen,
dal die vegetativen Zentren und Bahnen auf einer gewissen Hohe mehr
oder minder dabei beteiligt sind.

Was die Syringomyelie betrifft, so ist die Beteiligung der spinalen
sympathischen Zentren am pathologischen ProzeB allgemein bekannt:
dasselbe ist auch hichstwahrscheinlich fiir die Fille von spinaler Para-
lyse, bei denen das Auftreten der Heterochromie beobachtet wurde.
Das Bestehen von anderen vegetativen Storungen (Hemiatrophie des
Gesichts usw.) spricht sehr iiberzeugend fiir eine solche Krklirung:
dasselbe gilt auch bei Himatomyelie. Bei Encephalitis miissen wir
augenscheinlich annehmen, dal die Verianderung der Iris durch eine
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Stoérung des vegetativen Systems in seinem zentralen Teil hervorgerufen
ist (Hypothalamus). Es ist selbstverstindlich, dal3 hierher auch alle
Falle einer Schidigung des Halssympathicus selbst oder seiner Wurzeln
gehoren. Was die Tabes betrifft, so ist es uns bekannt, wie tief und
oft. die trophische Sphire und auch das sie regulierende vegetative
Nervensystem dabei leidet. Gewil, man kann ja noch nicht angeben,
ob hier eine Storung des Ganglion ciliare, der Bahnen oder der Zentren
des Halssympathicus eine Rolle spielen, aber die Beteiligung des einen
oder des anderen Abschnittes des vegetativen Systems steht fest. Eine
analoge Erscheinung kann auch gelten fiir die Fille, wo Heterochromie
neben Migrine besteht, und auch bei reflektorisch bedingtem Auftreten
derselben bei Erkrankung irgendwelcher inneren Organe.

Das oben Angefiihrte geniigt vollkommen zur Begriindung dieses
Grundsatzes. Also kann die Heterochromie der Iris als eine eigenartige
Verdinderung der Trophik mit Stérungen des vegetativen Nervensystems
in seinen verschiedenen Abschnitten in Zusammenhang gebracht werden.
Wir kénnen auf eine analoge Erscheinung bei der symptomatischen
Hemiatrophie des Gesichts hinweisen. Wir konnten auch beziiglich der
letzteren ganz analoge Verhaltnisse ihres Entstehens und der Méglich-
keit ihres Auftretens bei Storungen der verschiedenen Abschnitte des
visceralen Nervensystems feststellen.

Gewill, indem wir die Abhingigkeit der Irisdepigmentation vom
vegetativen Nervensystem bewiesen haben, haben wir noch keinesfalls
die Pathogenese dieser Erscheinung erklart. Es tritt die Frage auf, ob
es sich hier um einen Reiz oder um eine Hemmung des Sympathicus
handelt, und ferner — die noch wichtigere Frage — warum nicht jede
Storung des Sympathicus und seiner Zentren einen solchen Effekt auslost

Man muB annehmen, daf3 nicht blof Reizerscheinungen seitens des
Halssympathicus — wie Kaufmann behauptet — als Ursache dieses
Phianomens der Irisdepigmentation gelten konnen. An unserem Material
hatten wir in simtlichen Fallen (auller einem) deutlich ausgesprochenes
CL Bernard-Horner-Syndrom, was auf eine Hemmung des Halssym-
pathicus hindeutet, wobei in einigen Fallen die Durchtrennung desselben
mit Bestimmtheit bewiesen war. Gewil}, bei zentral bedingtem Horner
konnte man daran denken, dafl die Reizerscheinungen neben Hemmungs-
erscheinungen bestehen; doch pafit eine solche Deutung absolut nicht zu
den oben angefithrten Féllen von Kompression oder vollkommener
Durchtrennung des Stammes des Halssympathicus. Folglich kénnen
wir uns nicht der Ansicht von Kaufmann anschliefien, welcher die Ursache
der Irisdepigmentation hauptsichlich im Prozesse des Reizes des Hals-
sympathicus sah, wenn er auch diese Meinung auf einer Analogie mit
anderen trophischen Stérungen begriindet, indem er sich dabei auf
Charcot bezieht, welcher in solchen Féllen den Reizerscheinungen eine
gegeniiber den Ausfallserscheinungen privalierende Bedeutung zuschrieb,
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Augenscheinlich koénnen die Hemmungs- als auch die Reizerschei-
nungen seitens des Halssympathicus oder seiner Zentren das gleiche
Bild ergeben. Man muB annehmen, daf unter dem Einflusse von Sto-
rungen des — die trophische Funktion regulierenden — Nervenapparates
gewisse Verdnderungen der Funktion des tiefer liegenden autonomen
neurotrophischen Apparates entstehen. Anders gesagt, es handelt sich
um Erscheinungen einer Disfunktion im Gebiete des neurotrophischen
Prozesses.

Diese SchluBfolgerung kann uns als Ubergang zur zweiten Frage
fithren: warum nicht alle Stérungen des sympathischen Systems die
betreffenden Erscheinungen an der Iris auslosen. Wir konnten feststellen,
dall — abgesehen von der Lokalisation des pathologischen Prozesses,
auch die individuellen Eigenheiten des Organismus und seiner Reak-
tionen, speziell die funktionellen Besonderheiten des vegetativen Nerven-
systems — und vielleicht auch selbst der Gewebe von Bedeutung sind.

Es ist sehr wahrscheinlich, daff das Alter, in dem sich die Krankheit
des Nervensystems zu entwickeln begann, eine bedeutende Rolle spielt.
Wir sehen an unserem Material, daB die Irisdepigmentation sich zumeist
bei jungen Personen entwickelt. In den Fillen, wo sie bei Erwachsenen
oder alteren Personen vorkommt, konnte man mit Recht an einen frithen
Beginn der Erkrankung und der Depigmentation denken (Syringomyelie,
Geburtstrauma, usw.).

Diese Tatsache betonen auch Wilbrand und Behr, indem sie sagen,
daB es fiir die Entwicklung der Heterochromie von Bedeutung ist, wann
die Verletzungen des Halssympathicus cintraten. Im Kindesalter (so
meinen diese Autoren) kann die Neubildung des Pigments aufgehalten
werden, wihrend, nach Ablauf der Wachstumsperiode, ,,eine solche Wir-
kung auf die schon entwickelten Chromatophoren nicht angenommen
werden kann®. Herrenschwand meint, daf ,bei sympathischer Hetero-
chromatie entsteht eine Hemmung der Entwicklung des Gewebes der
Irig, deren vorderen Schichten, infolgedessen ist das Auftreten der
Heterochromie nur dann mdoglich, wenn der Halssympathicus schon
im Kindesalter beschidigt wurde.

Indem wir anerkennen, daf} die Heterochromie bei frither Entwick-
lang von Nervenkrankheiten tatsidchlich relativ haufig vorkommt, kénnen
wir uns jedoch der oben angefithrten Erklarung dieser Autoren nicht
anschlieBen. Und zwar kann nicht die Heterochromie neurogenen Ur-
sprungs als eine Hemmung in der Entwicklung des Pigmentgewebes
oder des Stroma der Iris betrachtet werden. Vielleicht palit es fiir gewisse
Félle, doch wenn die Durchtrennung des Halssympathicus bei einer
23jihrigen Frau Heterochromie auslést, so kann von einer Hemmung
der Pigmentbildung kaum die Rede sein. Augenscheinlich handelt es
sich hier um eine Riickbildung, nm einen atrophischen Prozef} in den
schon bereits reifen Geweben.
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Aufler an das Alter mull noch gedacht werden an eine besondere
Kombination von pathogenetischen Faktoren mit gewissen endogenen
Faktoren, die wir bisher nicht genau angeben konnen. Es handelt sich
augenscheinlich um den konstitutionell bedingten neurotrophischen Tonus
des Organismus, um sein vegetatives Nervensystem und, vielleicht, auch
um den autochtonen Tonus des Gewebes.

Dieses macht es uns gewissermaflen begreiflich, warum bei weitem
nicht alle Fille der Durchtrennung des Halssympathicus oder andere
pathologische Prozesse in seinen Zentren und Bahnen einen solchen
Effekt auslosen.

Im Gegenteil, bei der groBen Hiufigkeit solcher Verletzungen des
sympathischen Nervensystems beobachten wir nur selten die Entwick-
lung einer Heterochromie.

Die hier angefithrten Ansichten passen auch auf die Entstehungs-
bedingungen von anderen neurotrophischen Stérungen. Wir wollen noch
einmal die Tatsache betonen, dall bei Irisdepigmentation gleichzeitig
auch andere trophische Erscheinungen stark ausgesprochen sind.

So haben wir dabei relativ oft Erscheinungen einer Hemiatrophie
des Gesichtes feststellen konnen (an unserem Material ist es ganz auf-
fallend, jedoch auch andere Autoren, so z. B. Kaufmann, bringen ent-
sprechende Angaben).

Noch interessanter ist in unseren Fillen die Analogie zwischen dem
Prozel der Irisdepigmentation einerseits und der Depigmentation der
Warze, Entfarbung und Verdimnung der Haare an der Schlife, der
Augenbraue, einer Hélfte des Barts und des Schnurrbarts und dem Auf-
treten einer Alopecia areata. Alle diese FErscheinungen konnten wir
mehrmals bei Heterochromie, bei Syringomyelitikern usw. beobachten;
analoge Beobachtungen bringt Mendel (Ergrauen der betreffenden
Schlafe). Wir sehen hier gleichzeitig Stérung der Regulation der Pigment-
funktion, so an der Haut als auch an ihren Gebilden, als auch an der Iris.

Hinsichtlich des Mechanismus des Zustandekommens dieser De-
pigmentation haben wir bisher ebenfalls keine endgiiltig festen Stand-
punkte. Behr erklirt sie dadurch, daB bei Myosis (bei der ja gewdhnlich .
auch Heterochromie beobachtet wird) eine Dehnung des Gewebes der
Iris entsteht, infolgedessen erscheint sie nun heller und farbloser. Als
Beweis fithrt er den Umstand an, daB bei Tabes eine solche Heterochromie
nur bei starker Myosis vorkommt, und dafl analoge Verdanderungen bei
starker Dehnung der Pupille, infolge von vorderen Synechien usw.
beobachtet werden.

Ohne in Anrede zu stellen, daB eine solche Wirkung des mechanischen
Faktors auf die Farbe der Iris gut méglich ist, miissen wir sie dennoch
bei der Erklirung der Heterochromie in unseren Fillen kategorisch
zuriickwerfen. Nicht jede myotische Pupille ist entfarbt, nicht bei jedem
sogar stark ausgesprochenem Horner finden wir eine Depigmentation.
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Im Gegenteil, in unserem Fall 1 bestand kein merkliches Horner-Sym-
ptom und die entfirbte Pupille war beinahe gleich der normalen. Ferner
zeigt die Beobachtung der Iris eine absolute und dazu manchmal auch
eine herdartige Abnahme des Pigments. Es bestehen auch solche Ver-
anderungen am Stroma der Iris (Furchen, Usuren usw.), die durch eine
. Dehnung derselben keineswegs geklirt werden koénnen. Sechlieflich ge-
niigt das Bestehen einer Depigmentation der Iris bei erweiterter Pupille
(Reiz des Halssympathicus in dem Falle von Kaufmann und in einem
unserer Fille), um diesen Mechanismus fiir die Mehrzahl der Falle von
neurogener Heterochromie vollkommen in Abrede zu stellen. Es bleibt
also nur die aktive Rolle des Sympathicus anzuerkennen. Man kann
annehmen, dall Stérungen der vegetativen Innervation eine Reihe von
vasomotorischen Storungen auslésen konnen. Als Resultat derselben
kénnen sekundér trophische Verdnderungen der Iris auftreten.

Die ophthalmologische Augenuntersuchung laft uns gegen diese An-
nahme Stellung nehmen, und wir sind eher geneigt, eine unmittelbare
trophische Einwirkung des vegetativen Nervensystems auf das Gewebe
der Iris und auf ihre Pigmentelemente zuzulassen (analog der Einwirkung
auf das Knochen-Fettgewebe usw.). Wir wollen hier hinweisen auf die
interessante Beobachtung von Kaminska- Pawlowa: ,,Senile Verdnde-
rungen des hinteren Pigmentblattes der Iris®. Autor fand, daBl Pigment-
stérungen an der Iris ein Anzeichen der senilen Involution des Organismus
vorstellen. Autor stellt auch einen gewissen Zusammenhang fest zwischen
dem Alter und der Depigmentation des Irissaumes — sogar zwischen
Depigmentation und Ergrauen der Haare. Diese interessanten Beob-
achtungen beweisen ein fiibrigesmal das Bestehen des Pigmentations-
prozesses und seinen Parallelismus mit anderen Veranderungen des Pig-
ments (worauf wir bereits hingewiesen haben).

Hier ist es angebracht, auch die eigenartige Heterochromie zu er-
wihnen, die besonders Fuchs studiert und erklart hat. In seinen Fallen
entwickelte sich neben einer gleichzeitiz anwachsenden Heterochromie
an der Seite der entfiarbten Iris eine Katarakte, wobei an der hinteren
Wand der Hornhaut reichlich Précipitate festgestellt werden konnten.
Jedoch fehlen vollkommen Entzlindungserscheinungen in Form von
ciliarer Injektion und auch subjektive Empfindungen. Zwischen Linse
und Tris ebenfalls keine entziindlichen Adhésionen.

Bei der anatomischen Untersuchung fand Fuchs an der Iris Schwund
der Zellelemente an ihrem Stroma und Ersetzung derselben durch Zell-
gewebe und faseriges Bindegewebe. Uvea mit Plasmazellen leicht infil-
triert. Ungeachtet des diffusen Entztindungsprozesses kein Exsudat zu
finden. Fuchs kann kaum das Entstehen dieser Katarakte in der Linse
auf diese unbedeutende Entziindung zuriickfithren. Deshalb meint
Fuchs, dall besondere Anomalien der Entwicklung der Linse be-
stehen, die dieselben zu einer Tritbung veranlagen. Bei diesem Prozel
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verschwindet das Pigment zuerst aus der retinalen Schicht und nachher
l6st sich auch das Pigmentepithel der hinteren Irisoberfliche auf.

Als Ursache dieses Symptomenkomplexes betrachtet Fuchs eine
unbekannte Noxe, welche im frithen Kindesalter einwirkt, die Entwick-
lung des Pigments aufhalt und zugleich eine chronische, sehr sanft ver-
laufende, auf die Linse einwirkende Iridocyclitis hervorruft. Indem
Cholinag einen Fall von solcher Heterochromie beschreibt, betont sie
die Bedeutung des konstitutionellen Zustandes des Organismus fir diese
Erkrankung.

Die von uns untersuchten Fiille gehoren selbstverstindlich nicht
zu dieser Gruppe, da sie eine Erscheinung sui generis vorstellen.

Der Mechanismus der Einwirkung des Nervensystems auf die Pig-
mentfunktion ist noch sehr wenig erforscht. Es bestehen nicht zahl-
reiche diesbeziigliche experimentelle Untersuchungen. Steiner und
Biedermann nehmen an, dal bei Froschen im Gebiete des Thalamus
opticus ein Zentrum liegt, welches die Iarbung der Haut reguliert.
Kahn zeigte, daBl bei Adrenalininjektion Kontraktion der Pigmentzellen
entsteht, dagegen soll Pilocarpin deren Erweiterung hervorrufen. Nach
den Angaben von Nehl (Miiller) konnte an Fischen festgestellt werden,
daB die Nervenfasern unmittelbar bis an die Chromatophoren laufen,
wo sie auch enden. Es konnte ferner nachgewiesen werden, dall diese
Fasern aus den Ganglien des Grenzstranges des Sympathicus auslaafen.
Doch haben wir fir die hoherstehenden Tierarten bisher keine genaueren
diesbeziiglichen anatomischen Angaben.

In dieser Hinsicht gibt uns einiges das Experiment: so wollen wir
z. B. auf die Versuche von Zechanowitz hinweisen, welcher bei Kaninchen
und Katzen den Halssympathicus durchtrennte. Er fand Verdinnung
der Haare und deren Entfarbung.

Die Klinik bietet ein reiches Material zur Tllustration der Einwirkung
des vegetativen Nervensystems auf die Pigmentation der Haut und
ihrer Gebilde: Kombination von Vitiligo und Stérungen der Sensibilitét,
die Lokalisation der entfarbten Abschnitte langs dem Verlauf der Nerven,
Segmente, Vorkommen von Depigmentation der Haut bei Tabes, Sklero-
dermie, Hemiatrophie des Gesichts usw. (Miiller).

André Thomas brachte einen Fall von Melanodermie bei Verletzungen
des Riickenmarks, Laignel-Lavastine erwahnt Fille von Melanodermie
bei Syringomyelitikern, bei Neuritiden usw. De Lisi beschrieb das-
selbe bei der Pottschen Krankheit.

Hierher kénnen wir auch unsere Fiélle einreihen mit Entfarbung
oder Ergrauen der Haare, des Schnurrbartes, des Bartes, der Brust-
warze usw.

Die Depigmentation der Iris ist nur ein Bruchteil in der allgemeinen
Masse der Storungen der Pigmeniation der Haut und ihrer Gebilde.
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Wir wollen nun kurz die SchluBfolgerungen zusammenfassen, zu
denen wir auf Grund der Analyse unseres personlichen klinischen Materials
und des Studiums der Literaturangaben gelangt sind. _

1. Das Bestehen einer neurogenen Heterochromie neben einer Hetero-
chromie anderen Ursprungs (angeborene, entziindliche) ist zweifellos
bewiesen. Sie duflert sich in der Depigmentation der einen Iris.

2. Diese Depigmentation wird charakterisiert durch das Verschwinden
(Abnahme) des Pigments aus dem Stroma als auch des Pigmentepithels
der Tris. Es kommt hinzu Verdnderung der Gewebe der Iris, welche sich
in Verdimnung, Usur usw. dullert.” In der Regel ist die Depigmentation
in dem Auge mit dem Cl. Bernard-Horner-Syndrom - als Erginzung
desgelben — lokalisiert.

3. Dieses Phiinomen wird bei sehr vielen Nervenkrankheiten beob-
achtet: Syringomyelie, Tabes (gewohnlich beiderseits), Poliomyelitis, bei
Trauma des Plexus cervico-brachialis, bei Kompression des Halssym-
pathicus, bei Durchtrennen desselben bei chirurgischen Kingriffen, als
auch bei epidemischer Encephalitis, und, als reflektorische Erscheinung,
bei einigen inneren Krankheiten (das letztere steht nicht absolut fest).

4. Wir sind zur Uberzeugung gekommen, daf als pathogenetisches
Moment bei der Entstehung der Irisentfirbung irgendein pathologischer
ProzeB3 anzusehen ist, der im vegetativen Nervensystem — in dessen
verschiedenen Regionen — lokalisiert ist (besonders oft im Halssym-
pathicus und seinen spinalen Zentren).

5. Der kausale Zusammenhang ist jedoch nicht ein direkter und
unbedingter, und das Auftreten dieses Symptoms wird noch durch viele
andere Faktoren bedingt (wir konnen aber nicht alle ergreifen).

Eine grofle Bedeutung hat fir das Auftreten der Irisdepigmentation
das Alter der Patienten; vielleicht spielen auch die Besonderheiten des
pathologischen Prozesses eine gewisse Rolle (das Bestehen von Reiz-
erscheinungen neben Ausfallserscheinungen, was besonders fir Syringo-
myelie typisch ist). Man muB auch einige konstitutionell bedingte, indi-
viduelle Besonderheiten am neurovegetativen Tonus des Apparates
annehmen, der die Trophik reguliert. Man muB auch ferner den auto-
chthonen trophischen Tonus der Gewebe selbst in Betracht zichen.

Besonders oft stoflen wir auf Entfarbung der Iris bei Syringomyelie,
in der Regel gleichzeitig mit Cl. Bernard-Horner-Syndrom an der be-
treffenden Seite. Dieses Phéinomen tritt manchmal deutlicher hervor
als der Enophthalmus, oder die Verengung der Pupille, welche andere
Erscheinungen der Sympathikoplegie vorstellen. Wir fanden dieses
Phéinomen némlich in 12 Fillen von den 60 Syringomyelitikern, die
wir zu beobachten Gelegenheit hatten, d.h. in 209/,

Also gewinnt dieses Symptom eine gewisse Bedeutung als ein diffe-
rential-diagnostisches Merkmal bei der Feststellung von nicht ganz klaren
Formen von Syringomyelie.
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Der Versuch, dieses Symptom bei der Diagnose gewisser Erkrankungen
der inneren Organe als eine reflektorisch bedingte Erscheinung zu deuten,
bedarf noch weiterer Nachpriifung und Klirung.
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