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Aus der Universit/tts-Augenklinik zu Strassburg i. E. 
(Direktor: ProL Dr. Sehirmer.) 

famili ,re, progressive Degeneration in der 
}iaeulagegeM des Auges. 

Von 

Dr. K. S t a r g a r d t ,  
Privatdozen~ mad Oberarzt. 

Nit Tar. XX, Fig. 1 u. 2. 

Im folgenden mSchte ich kurz ein Krankheitsbild beschreiben, 
das meines Wissens bisher nicht beschrieben ist. Es muss das auf 
den ersten Bliek sehr ~uffallead erscheinen, da es sich um eine 
Augenhintergrundserkrankung handelt nnd da man ja seit der Ent- 
deckung des Augenspiegels gerade den Erkrankungen im Innern des 
Auges eine ganz besondere Aufmerksamkeit zugewandt hat. 

Handelt es sich aueh um eine sehr seltene Affektion, so m5chte 
ich doch glanben, dass sie auch schon yon anderer Seite beobachtet, 
aber in ihren Besonderheiten nicht genug gewiirdigt ist. Wahrschein- 
lieh hat man die Erkrankung da, wo sie schon beobachtet wurde, 
als Chorioretinitis eentralis mit unbekannter Ursaehe aufgefasst und 
die Punkte nieht beaehtet, die das ganze Krankheitsbild zu einem 
besonderen~ seharfumsehriebenen machen. 

Ehe ieh auf die Einzelheiten der Erkrankung niiher eingehe, 
lasse ieh kurz die Krankengesehi&ten folgen. Da es sieh um eine 
familiiire Erkrankung handelt~ sind die F~ille naeh Familien gruppiert. 

Famit ie  H.~ Kiel 1903. 
Keine Blutsverwandtseh~ft bei den Eltern. Von Augenerkrankungen 

bei den Verwandten ist niehts bekannt. Die Eltern sehen gut. 
Alteste Toehter~ Dorothea~ 20 Jahr% bemerkt seit dem 14. Jahre 

eine immer mehr und mehr zunehmende Verschleehtemng des SehvermSgens. 
14. VII. 1903 wurde folgender Befund erhoben. Beiderseits ohne Glas 
Sehsehade ~ ¢[5o~ mit -t- 170 rechts ~[5o, links s/5 o. Die Augen sind ~iusser- 
lich normal. Die Aussengrenzen des Gesiehtsfeldes sind far weiss und 
Farben normal. 
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Beiderseits findet sich ein Zentralskotom f'tu' rot und grtin, das sich 
nach allen Seiten 10--15 o welt erstreckt. Auf dem rechten At/ge l~isst 
sich aueh ein relatives Skotom ftir weiss nachweisen, etwa 5 ° gross. 

Auf beiden Augen finder sieh fast der gleiche Augenspiegelbefund. 
Die Papille ist abgesehen voii einer geringen temporalen Abbtassung normal, 
die Retinalgef~se sind normal. 

In der Maeulagegend (vgl. Taf. XX~ Fig. 1) findet sieh eine grosse 
Anzahl kleiner sehmutzig graugelber Fleckehen, die zum Tell konfluieren. 
Zwischen ihnen sieht man Pigmenthiiufchen~ die zum grSssten Teil von un- 
regelm~issiger Form sind und nur stellenweise eine knochenkSrperehenartige 
Form erkennen lassen. 

Der ganze erkrankte Bezirk hat eine Ausdehnung yon 2:11]2 P.D. 
Die Grenzen dieses Bezirkes sind aber nicht scharf. 

Im Zentrum des Herdes finden sich noch elnzelne feine weissliehe 
Stippehen, yon deneii radi~ir naeh allen Seiten feinste weisse Streifen aus- 
strahlen. Diese Streifen lassen sieh naeh allen Seiten noeh etwas iiber die 
Grenze des Herdes verfolgen. 

In der Umgebung der Arteria und Vena temporalis inferior findea sich 
noch eine grosse Zahl yon kleinen weissgrauen Flecken. Die GrSsse dieser 
Fleckehen betr~igt 1]12--111 o P.D.; ihre Rander sind verwaschen. Nirgends 
finder sieh an ihrem Rande und in der Umgebung eine Unregelm~issigkeit 
in der Pigmentierung des Fundus. 

Paul H., 17 Jahre alt. 18. VIII. 03. Sehon seit Jahren S sehlechter, 
seit 11[~ Jahren besonders auffallende Abnahme des SehvermSgens i vor 
1/2Jahr rechts S--~s]ss~ links S~----.s]25, Zentralskotom fiir grtin und rotl 
damals aueh bei erweiterter Pupilte bei mehrmaliger Untersuehung im auf- 
reehten Bilde ausser einer ganz geringen Unregelmassigkeit tier Pigmentierung 
in der Maculagegend absolut nichts Abnormes nachweisbar. 

Am 18. VIII. 03 fanden sich beide Aug'en ~iusserlich normal; Seh- 
sch~irfe reehts s/5o~ links s[35i Gl~iser bessern nur unwesentlich. Objekiiv 
hypermetropischer Astigmatismus yon s/¢ D. 

Aussengrenzen der Gesiehtsfelder~ aueh f~ir Farben, normal; kleines 
Zentralskotom fiir grtin und rot (3 o etwa). 

Papille beiderseits normal. Beiderseits findet sich jetzt ein 1is P.D. 
grosser schmutzig graugelber, etwas eckiger Herd in der Maeula~ umgebeii 
yon einem zarten Pigmentkranze. In der Umgebung des Herdes finden 
sich beiderseits nut schwer erkennbare, weisslichgraue Flecke naeh allen 
Seiten ziemIieh gleiehmiissig bis 11]2 P. D. yon der Maeula eiitfernt. 

Wilhelmiiie H., 15 Jahre alt. 18. VIII. 03. Sehsch~irfe rechts s[t~ 
links 8/1 o i. Gliiser bessern nicht, objektiv ~7. Zenta'alskotom ftir grtin 
und rot, 5 0 naeh allen Seiten vom Zentrum. Aussengrenzen des Gesiehts- 
feldes ftir weiss und Farben normal. 

Papillen normal. In der Maculagegend finder sieh zeiitral eine scharfe 
kreisfSrmige graue Linie~ die einen orangefarbenen kreisfSrmigen Fleck von 
~]~ P.D. einschliesst. 

tn der Umgebung zahlreiehe schmutzig-gelbe~ zum Tell konfluierende 
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Herde, bedeckt yon umorphen stanbfSrmigen Pigmentmassen, Alle diese 
Herde n~hmen einen qner ovalen Bezirk yon 2 : !1[~ P. D~ ein. Der Bezirk 
ist nieht seharf begrenzt~ viclmehr finden sieh in der n~ehsten Umgebung 
noch geringe Unregelm~ssigkdten in der Figmentiernng. Rings um den 
Maeulaherd und vor allem dem Verlauf der Arteria temporalis superior et 
inferior folgend, finden sieh auch hier die sehon erw~hnten helleren, weiss- 
lichen Fteekehen in gr6sserer Zahl. 

Marie H ,  12 Jahre alt, Mit eyl Jr-2,0 beiderseits S---~ st~5; objektiv 
einf. hypermetrcpischer Asfigmatismus yon 2,5 D. Gesiehtsfeldaussengrenzen 
ftir weiss und Farben ~_ormal. 

Zentralskotom ftir grtin und rot nur schwer rtachweisbar uud jeden- 
falls sehr klein, hSehstens 2 - -3  °. 

Im aufreeNen Bilde finden sieh gerade in der Macula mehrere gelblieh- 
graue Fleck% die sieh abet kaum veto Fundus abheben; im iibrigen ist 
alles normal, vet allem aueh die Pigmcntierung. Fevealreflex ist ni&t zn 
erhalten, dagegen vollkommen normal der l~Iaeularcflex. 

Bet keinem der Gesebwister H .  finden sich sonstige Auomalien oder 
Zeiehen t~berstandener Erkrankungen. 

Fami l ie  N.: Von 5 Gesehwistern sehen drei sehlech~. 
Blutsverwandtsehaft der Ettern ist nieht vorhandem Aneh von sonstigen 

Augenerkrankungen in der Familie ist niehts bekannt. Der ~ltcste Sohn, 
22 Jahre alt, sieht gut. 

Der nSoehst~lteste Sohn, 20 Jahre alt (Louis)~ hat his zu seinem 12. 
Jahre angeblich gut gesehen, seitdem hat das SehvermSgen allm~thlieh 
immer mehr und mehr abgenommen; doeh ist in den letzten Jahren die 
Abnahme nieht mehr so auflhllend gewesen. 

Es besteht je~zf, auf beiden Augen ein SehvermSgen yon Fingerz~hlen 
in 2 m~ mit - -  2,0 wcrden Finger mit dem reehten Auge noch in 5, mit 
dem linken in 3 r;~ Entf~rnung gez~hlt. In der D~.mmerung vermag sieh 
L. ebenso gut zureehtznfinden, wie anderc Mensehen. 

Das Gesidttsfeid zeigt auf beiden Augen normale Aussengrenzen aueh fiir 
Farben, far grgn und rot finder sleh ein absolutes Skotom 120 horizontaler~ 
100 vertikaler Ausdehnnng. Blau wird aueh im Zentrum erkanng ebenso 
weiss, nat wird dieses zentral etwas grau gesehen. 

St~Srungen im Farbensinn sind abgesehen veto Zentrum nieht vorhanden. 
Es werden sS, mfliehe Nagelsche Tafeln riehtig erkannt, nut die Unter- 
sehiede zwischen grau und griin maehen gr~Ssscre Schwierigkeiten. Da der 
zentrale Farbensinu gestgrt is G muss nattirlieh excentrise~ fixiert werden. 
Aueh dauert es etwas IS.rigor, a|s beim Normalen, bis die Farbcnkreise riehtig 
erkannt sing Tro~zdem lasst sich eine angeborene Farbensinnst~rnng mit 
Sieherheit aussehliessem Ansserlieh sind die Angen vNlig normal. Die 
Pupillen reagieren prqmpt. 

Mit dem Augenspiegel lassen sieh eine gauze Reihe von Ver~nderungen 
na&weisen. 

Die PapiHen sind seharf umrandet, gut gef~rbt, nur tier temporale 
Sector ist etwas blass; an den Retinalgef~ssen ist nirgends etwas Patho- 
logisehes nadlweisbar, 
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Im Augenhintergrund finden sich aueh bei L. die Hauptveranderungen 
in der Maculagegend. 

Auf dem rechten Augc sieht man einen etwas tiber papillengrossen 
Fleck. Das Zentrum diescs Herdes wird yon einem diehten Pigmentringe 
gebildet~ yon 1Is P.D. GrSsse. Der yon diesem Ring umschlossene Bezirk 
zeigt eine schmutzig blaugraue F~rbung. In tier Umgebung des Pigment- 
tinges zeigt der Grund des Herdes eine mehr schmutzig gelbe Fgrbung~ 
nnr heben sich einzelne orangegelbe Aderhautgef'~sse ein wenig ab. Der 
ganze Maculaherd ist yon f'einkSrnigem Pigrnent bedeckt, das zum Tell 
staubfSrmig und kaum siehtbar ist~ zum Tell abet auch kleine Klampchen 
bildet. 

Der Rand des Herdcs ist nicht scharf, die ~ussere Form stellt im 
wesentlichen ein Iiegendes 0val dar~ doch sehen die Riinder zum Tell nn- 
regelm~ssig zcrfetzt aus. 

In der Umgebung des Herdes sieht man einzelne kleine~ orange Fleckchen 
mit verwaschenen Riindern, daneben helle, weissliche his gel bliche Flecke, 
die nur im aufi'echten Bilde bei bestimmtem Lichteinfall deutlich zu sehen 
sind (vgl. Henry N.). Diese Fleekehen erstrecken sich nach allen Seiten 
etwa 2 - - 3  F.D. welt in die Umgebung der Macula, umgeben auch die 
Papille und zwar auf der nasalen Scite noch etwa 2 P. D. welt. 

Anf dem linken Auge finder sich fast derselbe Befund. 
AuGh bier haben wit einen~ yon dcr Umgebung sieh deutliGh abheben- 

den Maculaherd, nut wird hier das Zentrum yon einem unregelm~ssigen 
dichtcn Pigmenthaufen eingenommen. Ferner finden sich auf diesem Ange 
die hellen~ kleinen weisslichen Flecke nm" in der nachstcn Umgebung der 
Macula. 

Was den Allgemeinzustand betrifft, so lassen sigh keinertci Verande 
rungen nachweisen. Weder finden sich angeborene AnomaIien, noch irgend- 
welche ZeiGhen tiberstandener Krankhciten. LuGs ist mit gr~isster Wahr- 
scheinlichkeit auszuschliessen. Auch dcr Nervenstatus and die Untersuchung 
der Psyche zeigen vollkommen normalen Befund. Louis N. ist als An- 
streicher besch~ftigt und kann seinen .Beruf noch teidliGh ausiiben. 

Der ngchst~ltestc Sohn der Familie N. ist der jetzt 18 Jahre alte 
Henry .  

Bei ihm bcgann die merkbare Abnahme des SehvermSgens vor 5 Jahren, 
auch hier trat langsam eine immer mehr und mehr zunehmende Versehleeh- 
terung ein, so dass H. jetzt seinen bisherigen Beruf aIs Schiosser nicht mehr 
ausiiben kann. 

Es finder sich jetzt bei ibm nur noeh ein SehvermSgen yon Finger- 
z~thlen in 4 m~ mit - -  2~0 nur eine unwesenfliche Besserung. 

Von Stiirungen der Dunkeladaptation ist nichts bekannt. Der Farben- 
sinn ist aueh hier excentriseh normal. Die Aussengrenzen des Gesichts- 
feldes sind auch fiir Farbeu normal. Zentral besteht beiderseits ein Zentral- 
skotom ffdr grtin and rot yon etwa 5 0 GrSsse. Von wciss~ blau und gelb 
werden aueh kleinste Objekte (2 mm Seitenlfinge) erkannt~ aber hSehstwahr- 
scheinlich nur parazentral. Eine genaue Untersuehung des Zentrums ist 
nicht mSglich~ da H., auch wenn er das Zentrum eines weissen Kreises 
fixieren soll~ das zu untersuchende Auge dauernd etwas bewegt. 
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Auch bei Henry N. sind die Augen ~tusserlieh vollkommen normal, die 
Pupillen reagieren prompt. 

Mit dem Augenspiegel lasst sieh folgender Befund erheben. 
Auf dem reehten Auge ist die Papille temporal etwsus blass, im ~ibrigen 

vollkommen normal. 
In der Maenlagegend sieh~ man sdlon im umgekehrten Bilde einen 

sehmutzig grangelben Herd yon 2 ; 1~5 P.D. GrSsse (vgL Ta£ XX, Fig. 2). 
Der Herd ist nieht regelm~ssig oval~ sondern etwas eekig. 

Dis BsgTsnzung gegen die normal braunrote Umgebung ist ziemlieh 
seharf und wird an einzetnen SteHen dnreh Pigmenthanfen noeh deuflieher 
markiert. Anf dem Grnnde erkennt man einzelne sehmntzig orangegelbe 
AdsNautgefitsse, die Zwisehenr~iume sind sehmutzig graugelb. Der ganze 
Herd ist yon mehr oder weniger feinen~ staubf~rmigeu PigmentkSrnehen 
bedeekt. 

In der Umgebung des Herdes und dsr Papills finden sieh zahlreiehs 
rundliehe Fleckehen yon nngef~hr xi~o P" D. GrSsse. 

Diese Fleekehen sind nur im anfreehten Bilde siehtbar nnd zwar vsr- 
sehieden deutlieh~ je ha& der Beienehtung. Nanehmal ersel,einen sis fast 
weiss~ dann wieder mehr grauweiss und glasig dnrehseheinend. S~e erstre&en 
sieh yon tier Maeula nnd Papitls a as noeh welter in dis nmliegende, sonst 
n0rmale Umgebung nnd zwar hash allen Seiten etwa 4 - - 6  P.D. welt. 
We sis sich an GeNsssn finden~ liegen sis nnter ihnen. Sis sind ziemlieh 
gleiehm~tssig tiber das srw~hnte Areal verbreitet. 

Auf dem linken Auge findet sieh ebenfalls sin HeN yon 2: 11[~ P. D. 
GrSsse. Diesel" Herd nntersehddst sieh yon dsm des reehten Auges nur 
dutch das Vorhandensein yon 4 gr~sseren Pigmentfleeken und einem zarten, 
grauen sehleierartigen Hof. Die weissliehen kleinen I~Ierde sind ebenso ver- 
teilt~ wie auf dem reehten Ange. 

Aaeh bei Itenry N. finden sieh am t~brigen K6rper keinerlei Anoma- 
lien oder Zeiehen i~berstandener grkrankungsm 

Der vierte Sohn Mauriee ist jetzt, 15 Jabre alt; sein Zwillingsbruder ist 
gleieh hash der Gebnrt gestorben. Seit dem 8. Jahre sehon Abnahme des Vises, 
besonders deutiieh abet seit dem 10. Jahre. Vom 13. Jahre an soil tier Visns 
nut noeh wenig, abet doeh noeh merklieh abgenommen haben. M. arbeitet in 
einer Weberei, hat nur grebe Arbeit; abet sebon jetz~ grosse Nabs, sis 
ausznNhrsn. Dis SehsehS.rfe betNgt sis 5 reel~ts, s/~ o tinks~ mit Gl~sern ist 
eine Verbesserung n~eht zu erzielen. Das Gesiehtsfeid zeigt vSllig normale 
Aussengrenzen an& Nr Parben. Reehts finder sieh sin Zentralskotom Nr 
gran ((~o etwa gross) und ft~r arian nnd rot (etwas kleiner). Ein Skotom Nr weiss ist 
nieht naehweisbar. Links besteht derselbe Beihnd~ nur ist hisr alas Zen- 
tralskotom Nr rot sebr klein (2---3~). Eins angeborene Farbsnsinnst~rnng 
liegt nieht vor~ im Gegenteil [st der Farbensinn parazentral vollkommen 
normal (Nagelsehe Farbentafeln?~ rmr die Unters&eidung yon gran nnd 
grtin erfbrdert etwas l~tngere Zeit~ als beim Normalen. 

StSrnng'en der Adaptation slnd nieht begaerkt worden. 
Die Augen sind ~nsserlieh normal. Objekfiv besteht sine geringe M3- 

opie yon 1 D. 
Die Papillen sind vollkommen normal. In tier Maeula finden sieh 
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beiderseits in einer Ausdehnung yon 1:]2:1 P.D. kleinste, gelborange~ z.T. 
zusammenfliessende Iterde, zwiset:en denen unregelm~issige, amorphe Pigment- 
h~tufchen liegen. Vom Foveal- und Makularreflex ist niehts mehr zu sehen. 
Die erkrankte Stel|e ist nirgends seharf begrenzt. Auch hier finden sich in 
der Umgebung die kleinen weissl:chen Fleckehen in der Retina, sie er- 
streeken sich aber nur bis zu den ersten gr~Ssseren GeNss:isten der tempo- 
ralen Gef~sse; sie sind aueh nieht sehr zahlreieh und etwas sehwerer im 
aufrechten Bilde zu erkennen, als bei den beiden ~ilteren Brildern. Die 
Peripherie ist vSllig normal. 

Im Allgemeinznstand finder sieh nichts Abnormes. 

Es handelfd sich demnach bei den bisher beschriebenen F~illen 
um eine exquisit famili~re Erkrankung. In tier FamiIie It. waren 
siimtliche Kinder yon der Erkrankung befallen, in tier Familie N. 
yon ftinf Geschwistern drei; in dieser Famihe war aber alas jiingste 
Kind erst aeht Jahre, stand also in einem Alter, in dem auch im 
allgemeinen die Erkrankung noch nicht begonnen hat. Ferner ist 
es nicbt ausznschliessen, class bier doch schon, trotz Fehlens subjek- 
river StSrungen, Veriinderungen vorlagen. Da das Kind ans 5usseren 
Grtinden nieht zur Untersuehung kommen konnte, so l~isst sieh be- 
stimmtes fiber diesen Fall jedenfalls nicht aussagen. Dass der 22j~ih- 
rige Sohn N. yon tier Aftektion fl'ei geblieben ist, l~isst sieh dagegen 
mit grSsster Wahrseheinlichkeit annehmen, well er bisher keinerlei 
subjektive StSrungen des SehvermSgens kemerkt haben soll und weil 
underseits in diesem Alter bei allen andern Erkrankten das zen- 
trale Sehen scbon bis auf Fingerziihlen gesunken war. 

Die Frage, ob die Affektion aueh vererblieh ist, muss vorl~ufig 
often gelassen werden. 

In beiden Familien waren die Eitern vollkommen gesund. So- 
welt sich auch dureh Ausfragen feststellen liess, waren aueh sonst in 
beiden Familien Augenkrankheiten nieht vorhanden. 

Leider war aber eine gen~ue Untersuchung der Verwandten der 
erkrankten Personen nieht mSglicb. Anderseits sprechen gewisse 
Analogien, zumal mit der Retinitis pigmentosa~ dafiir, dass wir es 
aueh bei der progressiven Macu]a-Degeneration mit einem vererb- 
baren Leiden zu tun haben; nur miisste es sich dann aueh hier wohl 
im wesentliehen um indirekte Vererbung handeln. 

Konsanguinit~t spielte in beiden Familien jedenfalls keine I~olle. 
Ebenso wie L e b e r  ffir die Retinitis pigmentosa einen kongeni- 

talen Ursprung annimmt, kSnnen wir aueh hier annehmen, dass der 
Ursprung ein kongenitaler ist, dass abet erst um das 12.--14. Lebens- 
jahr herum die Affektion manifest wird. 
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Ein weiteres charakteristisohes Zeichen der Erkrankung bildet 
die Progressivit~t und zwar nine Progressivit~ die sich tiber Jahre 
erstreckt. 

In der Kindheit war in alien F~llen das Sehverm5gen so gut, 
dass s~mtliche lPatieI~ten gut schreiben nnd lesen lemen konnten° 
Der Beginn der Erkrankung wurde ins 12.~15. Lebensjahr verlegt~ 
nur bei dem jiingsten N. schon ins aehte. Niemals habe,~l die subjektiven 
StSrungen plStzlich begonnen and es ist deswegen sehr wohl mSglich, 
dass der Beginn der Erkrankung wesentlich weiter zurtickreieht~ als 
im allgemeinen angegeben wurde. Dafiir spricht auch der Umstand, 
dass bei der 12j~hrigen Marie H., die noch tar keine StSmngen be- 
merk~ hatte, sehon objektive Vergnderungen naehweisbar waren, wenn 
auch wenig ausgesproehen. 

Anderseits muss ganz besonders betont werden~ dass das Leiden 
mit subjektive~l StSrtmgen beginnm~ kann und dass die StSrungen 
sehon reeht erhebtiehe sein kSnnen, ohne dass sieh objektive Verg.n- 
derungen naehweisen lassen. 

So war bei Paul H. im Alter yon 16 Jahren das SehvermSgen 
schou auf ~/3~ bzw. a/~ gesunken, es bestand sehon beiderseits ein 
Zentralskotom ftir grtin und ro~, and doeh liess sieh mit dem Augen- 
spiegel aueh bei erweiterter Pupille und im aufreehten Bride trotz 
mehrNeher Untersuehung niehts finden, was die starken StSrungen 
erkl~ren konnte. Das einzige Objektive waren ganz geriage Unregel- 
m~issigkeiten im Pigmentepithe]~ win man sin aber aueh bei Normalen 
bisweilen findet. Erst 11. ~ Jahr sp~iter konnte der Fall seine Aufkl~i- 
rung finden. In diesem halbea Jahre war allerdings im objektiven 
Bride nine wesentliehe Ver~nderung eingetreten. 

Die Progressi~,it~it seheint naeh allen anamnestisehen Angaben 
nine im allgemeinen ziemlieh gleiehm~ssige zu sein~ nut zeitweise kern- 
men etwas sehnellere, sprungweise Verschleehterungen vor. 

Jedenfalls handelt es sieh abet um einen Prozess, der unaufhalt- 
sam, wenn aueh erst naeh Jahren~ zu einer totalen oder fast totalen 
ZerstSrung der Maeulagegend fiihrt. Subjektiv ist mit dem totalen 
Verlust des zentralen Sehens ein gewisses Ende erreieht. 

Ob die Krankheit sp~ter noeh weiter um sieh greift and etwa 
aaeh die Partien mn die ~Saeula and Papilte zum Sehwinden bringt, 
l~isst sich naeh dem bisher vorliegenden Material nieht sagen. Die 
Ausbreitung tier heilen, weissliehen Fleeke in der Netzhaut bis zu 
den grSsseren temporaJen Gefassen nnd setbsg fiber diese and die 
Papille hinaus~ sprieht ja allerdings his zu einem gewissen Grade dafiiro 
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Was das Krankheitsbild selbst betrifft, so lassen sieh gewisse 
charakteristische Zeiehen feststellen. Es ist auch nach den bisherigen 
Untersuehungen schon mSglich, die scheinbaren Differenzen im kli- 
nischml Bilde zu erkl~tren und das Typische, was alle Bilder zeigen, 
yon einem einheitlichen C~esichtspunkt zu betrachten, wenn man die 
verschiedenen Hintergrundsbilder gewissermassen chronologisch neben- 
einander reiht. 

Im friihesten Stadium finder sich nur eine gewisse Unregelmgs- 
sigkeit in der Pigmentierung in der Maculagegend. Diese Unregel- 
m~ssigkeit kann noch ganz in die Grenzen des Normalen fallen. 
Irgendwelche Yergnderungen an der Papille, den Netzhautgefgssen 
nnd in der Retina lassen sich nicht nachweisen (Paul FI. Anfangs- 
stadium). 

In einem andern Falle (Marie It.) konnten sehon friihzeitig in 
der Maeulagegand mehrare gelbliehgrane ]~leeke festgestellt warden, 
die sieh abet kaum vom tibrigen Augenhintergrund abhoben. Farrier 
war zu dieser Zeit das vSllige Fehlen des Fovealreflexes zu kon- 
statieren. 

Im weiteren Verlaufe (Mauriee N.) treten in der Maeula neue 
kleine gelbliehorange I-Ierde auf, die zu grSsseren konfluieren kSn- 
nen. immer aber bleiben die einzetnen Herde sehr klein und sind 
nut im aufreehtan Bilde zu erkennen. Jetzt wird aueh die Pigmen- 
tierung unregelm~issiger; kleinste amorphe Pigmenthaufehen be- 
deeken, unragelm~ssig zerstreut, die erkrankte StelIa. Foveal- und 
Maculareflex sind jetzt versehwunden. Die kleinen gelbliehen Herde 
dehnen sieh nun weiter ans und n~Lhern sieh allmghlieh einer 
Gruppe, die dureh den Maeulareflex gegeben ist, ja sie breiten 
sich spgter noeh etwas waiter aus, als urspriinglich tier Maculareflex 
reichte. 

W~hrend sieh so die erkrankte Partie naeh alien Seiten ver- 
grSssert, nehmen die Ers&einungen im Zentrum an Intensitgt zu. 

Es kommt bier zur Bildung sehmutzig-graugelber Fleeka yon 
1]s P. D. Gr5sse, die yon einem Pigmentkranz umgeben sind (Paul H.), 
oder zur Bitdung vot~ kraisf~rmigen, orangefarbenen Fleeken, die yon 
einer gagen das Zentrum scharfabgesatzten, gegen die Peripherie all- 
miihlich sieh verlierenden grauen Linie eingefasst sind (Loehbildung?) 
(Wilhelmine It.), oder es lagern sieh di&tere amorphe Pigmentmassen 
im Zentrum ab (Louis N. links), aueh kSnnen jetzt sehon Aderhautge- 
f~Lsse mittlerer GrSsse yon sehmutzig gelborangerFarbe zum ¥orsehein 
kommen (Louis N. reehts). Einmal wurden aueh fast im Zentrum 

v. Graefe ' s  Archly fSr  Ophthalmotogie.  LXXL 3, 36 
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in diesem Stadium feinste weisse Stippchen, ghnlieh denen bet A1bu- 
minurie beoba&tet (Tar. XX, Fig. 1). Von diesen Stippehen zogen 
dann radiiir naeh allen Seiten feinste weisse Streifen noeh etwas tiber 
die Grenze der gesamten erkrankten Pattie hinweg (Dorothea H.). 
In demselben Falls fanden sieh aueh ganz vereinzelt Andeutung yon 
Knochenk6rperehen in kleinen Pigmenth~ufehen. 

Sehliesslieh bildet sieh ein ziemlich seharfl'andiger, querovaler 
~erd yon 2: ilts P. D~ Durehmesser~ dessen R~nder etwas pigmentie~ 
sind. Auf dem Grunde des t:Ierdes erkennt man einzelne schmntzig 
gelboraugs Aderhaut, gef~sse. Der Grund ist schmutzig graugetb, 
der gauze Herd ist yon feinen~ amorphen Pigmentmassen bedeckt 
(Henry N.) (Tag X X ,  Fig. 2). Es scheinf: dieses Stadium, was 
die Maeula betrifft, das Endstadium der ganzen Affektion dar- 
zustellen. 

In alien F~llen~ mit Ausnahme der ersten Anfangsstadien, ihn- 
den sieh nun neben den Naeutaherden noch kleinste, 1/12--t!1oP. D. 
grosse weissliehe Pleekehen. Es war nieht immer sieher festzustellen~ 
ob sis der Netzhaut oder der Aderhaut angehSren. Aus ihrem hg.ufig 
etwas glasigen durchscheinenden Aussehen und aus dem Umstande, 
dass sich an ihrem Rande oder in ihrer Niihe nie Pigmentanoma!ien 
zeigten~ m~iehte ieh annehmen, dass sie in die Netzhaut zu verlegen 
sind. JedenfaIis gehbren sie den tieferen Sehichten an. denn stets 
lagen sis deutlich unter den Gefiissen, attch da~ we es sich um sehr 
t~eine GeNssgstehen handelte. Die Flecks ~ihneln sehr denen bet 
Retinitis punctata aibeseens. Sis sind aber stets wenig auffallend 
und fast nur im aufre&ten Bride zu sehen. 

Meist liegen sie nut in niichster Umgebung der Macula, in spSteren 
Stadien (Henry N.) sieht man sis abet viel welter peripherwgrts 
sich erstrecken his zu den grbsseren Gef~ssstgmmen und selbst fiber 
diese und tiber die Papille hinaus. Ftir gewShntich liegen diese FIecke 
unregelmgssig zerstreut um die 5faeula herum nnd lassen keine be- 
stimmte Gruppierung erkennen. Nut  in einem Falls (Tar. XX, Fig. 1) 
fblgten sis ganz auffallend dem Verlaufe der Arteria und Vena tem- 
poraiis superior, ga sie liessen in diesem FalIe sogar die entgegen- 
gesetzte Seite des Naeulaherdes vollkommen fret. Es isg das um so 
auffallender, als weder in diesem Falle noch in dem andern irgend 
sine Vergnderung an den GefS~ssen wahrnehmbar war. Stets, aueh 
in den vorgeriiektesten Stadien~ waren die NetzhauNefgsse volIkom men 
normal. 

Aueh die Papille wurde in den ersten Stadien stets normal ge- 
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ihnden~ bei vorgeriickteren F~llen land rich dagegen eine geringe 
Abblassung im temporalen Quadranten. 

Die Peripherie ist in s~mtliehen F~llen vollkommen normal ge- 
wesen. 

Xusserlich boten die Augen ale etwas besonderes. 
Ein Zusammenhang mit Refraktionsanomalien ist yon der Hand 

zn weisen~ da sowohl hyperopische wie myopische und astigmatische 
(einfach hyperopisch) Augen befallen werden kSnnen. 

Bei keinem der Patienten waren sonstige Anomalien, i~IissbiI- 
dungen oder dergleiehen naehzuweisen. Auch fanden sich keiner]ei 
Anzeiehen tiberstandener Krankheiten~ die man mit der Augenerkran- 
kung in Zusammenhang bringen konnte. Speziell fiir Lues sprach 
absolut niehts. In keiner der beiden Familien waren Aborte oder Fehlge- 
burten vorgekommen; die Patienten zeigten auch sonst absolut nichts, 
was mit Lues etwas zu tun haben konnte. Was die Funktionsstii- 
rung betrifft, so ist das zentrale Sehen sehr bald stark herabgesetzt~ 
in vorgesehrittenen F~llen ganz erloschen, so dass nur noch excen- 
trisch Finger gez~hlt werden kSnnen. Stets land rich schon sehr 
friih ein Zentralskotom fiir grtin und rot. Blau und weiss werden 
auch in kteinen Objekten noch in sp~teren Stadien erkannt. Ein 
Zentralskotom ftir diese Farben war nur sehr unsicher nachzuweisen, 
da selbst das Zentrum yon Kreisen bei der Priiihng zu ungenau 
fixiert wurde. 

Auffallend war, selbst bei st~rkster Herabsetzung der Sehsch~rf% 
auf Fingerz~hlen in 3 m, die gute Sehrift. Ich mSchte diesem Punkte 
deswegen ganz besondere Bedeutung beimessen, weft man daraus 
ganz bestimmte Schliisse auf die Entstehung des Leidens ziehen kann. 
Zur Zeit der Erlernung des Schreibens muss das zentrale Sehen noch 
gut gewesen sein~ bei dem allmghlichen Eintritt und Fortschreiten der 
Versehlechterung gewShnten sieh die Patienten an den neuen Zustand. 
Die Schriit entspricht deswegen auch in fortgeschrittenen Fallen der 
Durchschnittsleistung in des Volkssehnle. 

Wiirde es rich um angeborene Ver~nderungen handeln (wie in 
den F~llen vort Best) ,  so ware das Erlernen des Schreibens, we- 
nigstens in der Volkssehute, entweder gar nicht oder nur in hSchst 
mangelhaftem Grade mSglich gewesen. 

Anch sonst ist gerade der tangsame Ablauf des ganzen Pro- 
zesses nieht ohne Bedeutung, indem die Patienten lernten~ allmghlich 
immer mehr und mehr die peripheren Teile ihres Gesichtsfeldes in 
Ansprueh zu nehmen. 

36* 
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Das periphere Gesichtsfeld land sieh in allen F~llen frei, auch 
fiir Farben. 

Auch StSrungen der Dunkeladaptation sind nie bemerkt wordeno 
Genauere Untersuehungen konnten aus iiusseren Grtinden niebt an- 
gestellt werden. 

Der Farbensinn war stets normal Bei Familie H. wurde er 
mit Ho lmgrenschen  Wollproben~ bei Familie N. mit den N a g e l -  
sehen Tafeln geprtift. Da. we das zentrale Sehen fehlte, war die 
Prtifung etwas sehwierig und alas Erkennen f'einerer Nuaneen, beson- 
ders der Differenz zwisehen grtin und grau, merklich verlangsamt. 
Doch wnrden stets aueh die feinsten Untersehiede schliesslieh riehtig 
erkannt, so dass eine gleiehzeitige oder etwa zur Erkrankung parallel 
gehende angeborene FarbensinnstSrtmg mit Sieherheit ausgesehlossen 
werden kann. 

Zum Sehluss m5eh.te ieh noeh auf einen .Punk[ in dem Krank- 
heitsbilde aufmerksam machen, das is[ die ganz auffhllende Gleieh- 
heir des ophthatmoskopis&en Brides auf beiden Augen in den ver- 
sehiedensten Stadien. In den meisten F~illen kSnnte man direk[ yon 
einer Kongruenz, ja fast yon photographiseher Treue spreeheno Fan- 
den sieh auf dem einen Auge (Paul H.) noeh keine VerSnderungen, 
so fehlgen sie atmh auf dem andem; stand der Prozess auf dem einen 
Auge ganz im Beginn (Marie H.), so  tat er es auch auf dem andern, 
riiekte er auf dem einen vet, so gesehah das aueh auf dem andern, 
bildeten sieh schliesslieh grosse Defekte (Henry N.) auf einem Auge, 
so bildeten sie sieh gleichzeitig auf dem andern. 

Ja, die Analogie geht so weir, dass aueh in dem einzigen Falle, 
in dem weisse Stippehen m~d Streifen in der Netzhaut auf'traten (Dorothea 
H.), die Erseheinungen anf beiden Seiten genan die gleiehen waren. 

Was nun das Wesen der beobaehteten Ver~nderungen ira Angen- 
hintergrunde betrifft, so ]assen sieh dartiber vorl~iufig nut Vermutungen 
aufstellen. Gewissheit kSlmten ers[ pa[hotogiseh-anatomisehe Unter- 
suehmagen bringen, zn denen sieh aber bei der Seltenheit des Materials 
sobald nieht Gelegenhei[ finden wird. 

Das Zentrum der Affektion und der Ausgangspunkt der ganzen 
Erkrankung is[ zweifellos die Maenlagegend. DaNr sprieht auch das 
vSllige Verschontbleiben der Netzhautgef~sse, das normale Aussehen 
der Papille, das fast w~hrend der ganzen Erkrankung erhalten bleibt 
und erst in den letzten Stadien einer geringen temporalen Abblassung 
Platz maeht. Daftir spricht ferner das vSllige Verschontbleiben der 
Peripherie. 
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In tier Maculagegend setbst liegt aber der Beginn an einer ganz 
bestimmten Stelle, n~mlich in der Gegend der Foveolal). Auch wenn 
die Affektion sich ausbreitet, bleibt diese (~egend der st~rkst er- 
griffene Tell. Auffallend ist dana die Ausdehnung fiber einen Be- 
zirk, der etwas grSsser als der normale Maculareflex ist. Es scheint 
demnach, dass der nur Zapfen ftihrende Tell der Netzhaut zuerst 
ergriffen wird und dass dann der vorwiegend Zapfen fiihrende Be- 
zirk befallen wird. 

Uber die Vergnderungen~ die an dieser Stelle in der Netzhaut 
vor sich gehen~ l~sst sieh nur wenig Sieheres sagen. Der Befund in 
manchen F~llen (Paul H. und Withelmine H.) spricht jedenfalls dafter, 
dass die Netzhaut in der Gegend der Foveola g~nzlich zugrunde 
geht. Speziell der graue Ring in dem einen Falle (Wilhelmine g.), 
der in einer seharfen Linie sich gegen das Zentrum absetzt, dagegen 
gsnz versehwommen naeh tier Peripherie sieh verlief, seheint mir auf 
eine zentrale Lochbitdung (gaab)  hinzuweisen, zumal sich im auf- 
rechten Bride eine geringe paraltaktische Versc.hiebung nachweisen 
liess. Dass aueh sonst noeh Vergnderungen in der Retina vorkommen, 
daffir sprachen die hellen, weissliehen ]~leeke. Sie ~hneln den grau- 
weissen Fleeken bei der Retinitis punctata albeseens (Mooren). Auch 
fiber deren ~atur  ist man mangels anatomiseher Untersuchungen 
noeh im Unklaren (Dufour  et Gonin  S. 4=36). Und auch bei ihnen 
ist man noeh nieht ganz sicher~ ob man sie in die tieferen Retinal- 
schichten, oder~ was allerdings weniger fiir sieh hat, in das Pigment- 
epithel verlegen sell. 

ich mSehte aus sehon oben erwghnten Grfinden eher annehmen, 
dass die Flecke dureh Ver~nderungen in der Retina bedingt sind. 
Um was fiir Vergnderungen es sich bier abet handelt, fleckfSrmige 
Gliawucherung oder dergleiehen, muss noeh dahingestellt bleiben. 

Worauf die weissen Stippchen, die nut in einem Falle (Dorothea 
H.) beobaehtet wurden, beruhen~ Igsst sich nieht sagen. Es kSnnte sich 
sowoht um fettige Degeneration, um hyaline Einlagerungen oder Ver- 
gnderungen im Sttitzgewebe handeln, aber natfirlich aueh um Ver- 
~nderungen~ yon denen wir noch nichts wissen. Unklar ist es auch, 
was die weissen Streifen~ die in radigrer Richtung yon der Maeula 
ausstrahlen~ bedeuten. Markha]tige Fasern halte ich deswegen fiir aus- 
gesehlossen, well die sehr feinen Streifen bei einem bestimmten Lieht- 
einfall immer nut zum Teil zu sehen sind, wghrend ein Teil vSllig 

~) Foveola ist im Sinne Dimmers gebraucht, ffir den nnr Zapfen fiihren- 
den Teil der Maeulagegend. 



5~6 K, Stargardt 

versd:lwindet; dreht man den Spiegel etw~% so ~uchen aadere Streife~ 
auf und die zuerst gesehenen verschwinden wieder. Es muss sich 
dam~ch doch nur am Reflexe handeln; markhaltige Fasern zeigen 
jedenfalls dieses eige~tt~mliehe Verhalten nicht Woher aber die 
tXeflexe rC~hren, ob z. B. yon nntergehenden Nervenfhsern, das wissen 
wir nicht 

Eine einfachere Deutung lassen die Vergnderungen am Pigmen- 
epithel und der Aderhaut zu. Die Unregelmgssigkeiteu in der Pig- 
mentierung kmm man web1 ungezwunge1~_, analog den Ahersver~inde- 
rungen, auf Untergang einzelner Epithelien zurt~ckfahren. Sehreitet 
der Prezess fort~ so eatstehen kXei:ae Dsfekte yon orange Farbe, oder 
wenn Ver~tnderungen in der ChorioegpfllaNs aufgrete1~, sehmutzig gelber 
Fa,rbe. Bei noeh welt.st vorgesehri'~tenen Fglten fehlt das Pigment- 
epitheI in gr6sserer Ansdehnung. trod in dem Defekt kommt die ver- 
gnderte Aderhant zum Vorseheim Dutch Zugrundegehen der Ohorio- 
capillaris und an& der grbsseren GeNsse ist die Farbe sine schmutzig 
gelbe geworden. Nut schwer lassen si& noch einige gelbliche, sklero- 
sier% blutleere, grSssere @efgsse erkennen. 

Often bleiben muss auch neeh die Frag% ob wir die primhren 
Ver~nderungen in tier Aderhaug oder in der Netzhaut zu suchen 
haben. 

Die Horde in der Aderhaut~ die sehhesslieh zu einem Unt.ergang 
eines grossen zentraIen Aderhautbezirkes fiihren, sprechen ja sehr flit' die 
erstere Annahme. Auch dis meisten Flecke i~l der Netzhaut liessen sieh 
schliesstieh dutch fleekf6rmige Erkranknng der Chofioeapillgris mit 
sekundSren fleckfSrmigen Vergnderungen in den gusseren Netzhaut- 
schiehten erkl~tren. 

Anderseits hat aneh die Annahme eines retinaIen Beginnens 
mauches Nr sich. Wir kSnnen uns sehr wohI denken, wie es aueh 
Stock  ~hnlich Nr die ttetinitis pigmentosa annimmt, dass dureh 
ge~gsse im Blurs kreisende Gifgstoffe, die Nn~ spezifisehe Affinifiit 
zum Neuroepithel der Netzhan~ haben~ zuerst die Zapfen im Foveolar- 
bezirk, sparer im ganzen Fovealbezirk und noeh sin wenig dar~tber 
hinaus zersgSrt werden. Der Zerfall der Zapfen ffihrt dann sekundgr 
zu Erkrankungen des Pigmentepi~hels und diese wieder zu einer Nit- 
beteiligung der Ohoriocapillaris und der tieferen Schiehten der Ader- 
haut an dem ganzen Prozess. 

Die Auffassung hat auch deswegen vieles f~ir sieh, well sis dureh 
die k]inisehe Beobaehtung sine gewisse Best~itigung erf~hrt. 

So .war in dem Fall Paul H. das zentrale SehvermSgen sehon 
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hochgradig gesunken (S ~ s/s 5 bzw. s/25 und Zentralskotom fiir 
grtin nnd rot) zu einer Zeit, als noch jedes sichere Zeichen einer 
Aderhant- oder Pigmentepithelerkrankung fehlte. Das liesse sieh 
jedenfalls am leiehtesten daraus erklgren~ dass hier die Zapfen im 
Zentrum zuerst zugrunde gegangen stud und erst sekundgr die 
Pigmentepithel- nnd Aderhauterkrankung sich ansehloss. Daftir sprieht 
aueh der Umstand, dass in demselben ]~alle mit dem Zunehmen der 
objektiven Ver~nderungen nnr eine unwesentliche weitere Abnahme 
der Sehschgrfe Hand in Hand ging (anf s]5 o und 8]s~). 

Schliesslieh mtissen wit noeh die wichtigste Frage erbrtern, was 
denn als letzte Ursache der ganzen Erkrankung anzusehen ist. 

Es kommen da meines Erachtens zwei MSgliehkeiten in Betraeht, 
Entztindung oder Degeneration. 

Zweifellos bietet das Bild in gewissen Stadien auffallende Ahn- 
lichkeiten mit manchen Chorio-Retinitiden, speziell denen bei heredi- 
tater oder erworbener Lues. 

Aber diese Ahnlichkeiten bestehen doch nur bei oberfl~chlieher 
Betrachtung. Denn entziindliehe Prozesse, die durch einen bekannten 
Erreger hervorgerufen werden, kSnnen wohl hier und da bei mehreren 
]~'amilienmitgliedern vorkommen (z. B. Chorioiditis disseminata), nnd 
as ist aueh wohl mSgli&~ dass einmaI bei Gesehwistern solehe Ent- 
ziindungen in der Maeulagegend sieh abspielen (Doyne cir. bei Bes t  
S. 207). Dass abet dabei eine so iiber Jahre hinaus progressive 
Erkrankung zu stande kommt~ die mit so auffallender Symmetrie beide 
Angen befgllt, einen so gesetzm~ssigen Verlauf zeigt~ wie die bier 
in Frage stehende Affektion, und nieht nur 2, sondern 3 nnd selbst 
4: Gesehwister bef~llt, ist ggnzlieh yon der Hand zu weisen. 

Krankheitskeime kommen bei der Entstehung der Affektion sieher 
nieht in Betraeht. Daftir sprieht ja aueh das Fehlen jeglieher sonstiger 
Krankheitssymptome. Speziell Lues k5nnen wir mit Sieherheit aus- 
sehliessen. 

Es bleibt demnaeh noeh die M6gli&keit, dass es sich nm de- 
generative Prozesse handelt. Und darum handelt es sieh meiner 
Ansieht naeh in der Tat. 

Gewisse, ja selbst ziemlieh ~,eitgehende Analogien lassen sieh 
hier zur Retinitis pigmentosa finden. 

Aneh bier fgllt der manifeste Beginn in dan Anfang des zweiten 
Decennium, auch bier haben wit es mit einer familigren Affektion 
zu tun. In bezug anf die Erbliehkeit lassen sich ja noch keine Pa- 
rallelen ziehen, da ftir die progressive Maeuladegeneration dahin- 
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gehende Untersuehungen noeh nicht angestellt werden konnten. Femer 
haben wir es beider  Retinitis pigmentosa ebenfalls mit einer eminent 
chronisch verlaufenden Erkrankung zu tun. Auch das ophthalmo- 
skopische Bild zeigt ja~ abgesehen yon den durch die verschiedeue 
Lokalisation bedingten Unterschieden, bei beiden Erkrankungen eine 
ganze Anzahl yon Ubereinstimmungen. 

So kSnnte man versueht sein anzunehmen~ dass es sieh bei der 
Retinitis pigmentosa um ein prim[ires Zugrundegehen der Stgbehen 
(daher auch die Hemeralopie)~ bei der progressiven MaeuIadegeneration 
um denselben Vorgang in den Zapfen handelf~, trod dass yon den 
Zapfen die hSehst organisierten in der Maculagegend zuerst befallen 
werden. Dieses Zugrundegehen kSnnte dutch im Blute kreisende 
Oytotoxine bedingt sein. 

Es w~ire dann die progressive Maeuladegeneragon eine Abaffc 
der Retinitis pigmentosa. FCtr diese Auffassung wiirden aneh die 
weissen Fleckehen in der Umgebung der Maeulagegend sprechen, die 
ja mit denen bei t~etinitis cireina~a albeseens, einer besonderen Form 
der Retinitis pigmentosa, identiseh zu sein seheinen. Die Ansieht~ 
dass es sich hier demnaeh nm eine besonders lokalisierte Retinitis 
pigmen~osa handelt~ muss abet YoH~ufig noch, so viol sie auch ftir 
sieh hat, als hypothetisch bezeiehnet werden. 

Analogien mit den bei FarbensinnstSrungen vorkommenden 
Macula'eeriinderungen (U hthoff,  Best)  bestehen nioht. 

@ewisse Ahnliehkeit besteht mit den yon Bes t  beobachteten 
F~llen yon gergnderungen in der Macnlagegend bei 8 Mitgliedem 
einer Familie. Doch hand elt es sieh bier fast stets um parazentrale 
Defekte~ undes  wird ganz besonders betont~ dass eine Progressivitgt 
hie beobaehtet wurde. 

Aneh die Sehsehgrfe ist in keinem der Bestscheu F~lle (trotz 
3 Jahren h6heren Alters) soweit gesunken, wie bei den moisten meiner 
t~lleo Bes t  fasst die gauze Affektion deswegen auch als angeboren~ 
unvergnderliche Anomalie in der Maeulagegend auf~ und sttitzt diese 
Anffassung noeh dutch den Naehweis des hguligen Vorkommens 
anderer, vererbter AugenfeMer in derselben Familie. 

Eine gewisse Ahnliehkeit zeigen die F~lle yon Haas. Haas  
fund bei zwei Br~idern, SShnen blatsverwandter Eltern, neben aus- 
gesprochenen peripheren Aderhantvertindernngen (Atrophie), Vergnde- 
rungen in der Maenlagegend, die im wesentlichen in weissliehen Streifen 
bzw. Pleckungen bestanden nnd eine starke .gerabsetznng der Seh- 
schgrfe nnd des zentralen Farbensinnes bedingten. 
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In beiden F~llen war aber yon Progressivit~t keine Rede, sondern 
es handelte sieh nach H a ~ s  um einen seit Jugend unver~ndert be- 
stehenden Zustand. 

Auch zu der yon K u h n t  beschriebenen Retinitis atrophicans 
centralis besteht keine engere Beziehung; ebensowenig zu der yon 
G ebb beschriebenen punktfSrmigen Aderhautatrophie. 

Es handelt sich demnaeh bei der vorliegenden Affektion um ein 
bisher nieht beschriebenes, schal~ charakterisiertes Krankheitsbild, und 
ich glaube, dass man die Haupteharakteristika am besten zusammen- 
fasst, wenn man yon familifirer, progressiver Maculadegeneration sprieht. 

Gewisse.Analogien finden sich, wie schon betont, zur Retinitis 
pigmentosa~ aber such noeh zu famili~ren Erkrankungen anderer Teile 
des Auges. So haben wir ja aueh in der Hornhaut einen degenera- 
riven Prozess, der famili~ir auftritt, die famili~re Hornhautentartung 
(Fleiseher) .  

Vielleicht gehSrt hierher aueh noch ein noch nicht publiziel~ter 
Fail, den Herr Prof. L e b e r  im Jahre 1874 beobaehtet und mir 
liebenswiirdiger Weise zur VerSffentlichung iiberlassen hat. 

Es handelte sich um ein 7j~hriges M~dehen, das einzige Kind bluts- 
verwandter Eltern; das Kind war stets ,kurzsichtig", konnte aber lesen 
lernen und feine Schrift lesen. Seit ~].~ Jahren bestand Abnahme des Seh- 
vermSgens, ohne Hemeralopie. Es fand sieh Fingerzahlen in 3 Fuss, in der 
N~tle wurden Buehstaben yon Jaeger  14 in 21]~ Zoll gelesen. Das Ge- 
siehfsfeld war nicht merklieh eingeengt, die Farbenempfindung fiir gr[in und 
rot gestSrt. Die Papillen warelt ill der temporalen H~lffe etwas blass~ die 
Arferien ziemlieh eng, die Venen normal. In der Maculagegend fanden sieh 
im Pigmentepithel feine Ver~inderungen, aus kleinen hellen und dunklen 
Fleekehen bestehend. In der Peripherie land sieh nichts auffallendes. Herz 
und Urin war fret; auch die Anamnese ergab niehts positives ffir die .~tio- 
logie. Nach 4w~chenttichem Jedkaliumgebrauch war keine Besserung ein- 
getreten. Naeh 3 Monaten war das SehvermSgen noeh wetter gesunken~ 
Finger wurden nur noch in 11]e Fuss geziihlt. In der Peripherie sehien 
jetzt aueh eine leichte Rarefizierung des Pigments hervorzutreten. Die, 
Ver~nderungen waren abet  der Hauptsaehe naeh ziemlieh genau 
ant die Gegend der Maeula besehr~nkt. 

Die MSgliehkeit heredit~rer Lues h~lt L e b e r  in seinem Falle 
nicht fiir ausgesehlossen; doeh glaubt er eher an eine ,a, tjTisehe 
Retinitis pigmentosa mit vorliegendem Befallensein derMaeulagegend". 

Da es sich um das einzige Kind in tier Familie handelte, ist 
die Beurteilung, ob es sich bier auch um eine ,famili~e" Erkrankung 
handelte, nicht mSglich. 
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Hern~ @eheimrat V o e t e k e r s ,  Her rn  Geheimrag L e b e r  und 

Her rn  Prof. S e h i r m e r  sage ieh fiir die fJberlassung der Fglle und 

ihr Interesse meinen besten Dank.  

Literaturverzeiehnis. 

111 B e s t, tTber eine heredit~re ~iaculaaffektion. Zeitsehr. f. Augenheilk. Bd. XIII. 
S. 199. 1905. 

2~ Dufou r  e~ Gonin,  Naladies de ta R~tine~ Eneycl. fran~, d'opht. Bd. YL 
Paris 1906. 

8) Fleischer~ ~Jber familiare Hornhantentartung. Arch. f. Augenheitk. Bd. L!IL 
311.4. 

4) G ebb, ~rber punktfSrmige Aderhauta~rophie und Pigmentierung. Arch. f. 
Augenheilk. Bd. LIX, 4 m Arch. f. A~genheilk. Bd. LXIII, 1. 

5) Eaab ,  Die trauma tis&e Durchl0cherung der Macula lutea. Zeitsehr. f. 
Auge~he.i!k. Bd. IlL S. 113. 

6) Haas, Uber das Zusammenvorkemme~t wen Vergndernngen der Retina nnd 
Chorioidea. Arch. f. Augenheilk. Bd. XXXVIL S. 343. 

% Xuhnt ,  Uber eine eigentiimliche Ver~nderung der Netzhaut ad maculam 
(Retinitis atrophicans sire rareficans centralis). Zeitschr. f. Augenheilk, Bd. IIL 
S. 105. 

8) Bfooren,  }Rinf Lnstre~ ophthalmologischer ~¥irksamkeit 1882. S. 216. 
9) Stock,  Uber eine bis jetzt noch nicht besehriebene Form tier familiar auf- 

tretenden Netzhau~degeneration bei gleichzeitiger VerbI6dung nnd fiber typisehe 
Pigmentdegeaeration der Netzhant. Klin. Nonatsbt. f. AngenheillI. Bd. XLVI, 
1. S. 2"25. 

!0) Uhthof f ,  Ein weiterer Beitrag zur kongenital totalen Farbenblindheit. 
Zeitschr. f. Psych. u, Phys. d. Sinnesorgane. Bd. XXVII. S. 344. 



v. 6rae~'s Ar~hiv Bd. LXXI. Ta, f, XX. 

? 

jf .. 

:/. 

S~rga ,  vd, t: g ~ .  V~r~ l  yon, W ~ ,  gn, c j e ~  in, Lei, pz~ .  Li, t,h,.A~t. ~ Johzgg'~,s Avn, dk,,Jer~,. 


