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Mit Taf. X- -XI ,  Fig. 1 - - t 0 ,  und  einer  F igur  im Text. 

Bei der grossen Zahl yon Theorien, die zur Erkl~rung des Colo- 
bores anfgestellt worden sind, die zum Teil recht unwahrscheinlieh, 
zum Teil aber nicht widerlegt waren, hat v. I-Iippel (17 2) durch seine 
embryologischen :Forschungen am Kaninchenauge, welche mit Sicher- 
heir dartun, dass ,in der Vererbung alas wichtigste, wenn nieht ein- 
zige gtiologisehe Moment bei der Colobombildung zu erblicken ist", 
die Frage wesentlich gefSrdert. Hierdurch wurde die alte Manzsche, 
yon Hess  modifizierte Theorie, wonach die meehanisehe Behinderung 
des Schlusses der PStalspalte in der Entstehung des typischen Colo- 
boms und weiterhin auch des Mikrophthalmus das Entscheidende und 
zwar dureh das abnorm lange persistierende nnd abnorm stark ent- 
wickelte Mesoderm bedingt ist, best~tigt. Kiinftige Untersuehungen 
werden stets anf diese fiir die Frage der Genese des Coloboms iiber- 
aus wichtige Arbeit zuriiekzugreifen haben. 

Sieht man .con tier Erkl~rung der in ihrer Genese noch viel um- 
strittenen atypischen Colobome ab, so ergeben sieh doch aueh in dem 
durch v. H ippe l  gekl~rten Gebiet der typischen Spaltbildungen noeh 
eine Reihe yon Fragen, die teils wegen der Seltenheit, teils wegen 
der Versehiedenartigkeit des anatomisehen Materials noch nieht ge- 
kl~rt sind; in erster Linie ist bier an alas nur in vereinzelten F~llen 
untersuchte ,,Colobom am Sehnerveneintritt", sodann an das der 
Regenbogenhaut zu denken. 

v. (~raefe's Archiv ftlr Ophthalmologie. LX¥. ~. 13 
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Das Fehlen abnormer Gef~iss- oder Bindegewebsbitdungen ira 
Bereich des Randeoloboms des Sehnerven~ die Einlagerung rudimen- 
tiirer Netzhautanlagen in die Chorioidea, die Duralscheiden und den 
Sehnerven selbst, wie sie E l schn ig (4 ,  5) in 0bereinstimmung mit 
eigenen F~illen in der Literatur beschrieben land, veranlasste den ge- 
nannten Autor, sich beziiglich der Genese des Coloboms am Seh- 
nerveneintritt mit Einsehaltung yon Netzhautanlagen dahin zu ~ussern, 
dass es seinen Ursprung ether mangelhaften Entwicklung des Kopf- 
plattengewebes verdanke, ,,bedingt durch abnorme Sprossung der R~n- 
der der sekund~ren Augenblase im fStalen Augenspalte oder am 
Sehnervenrande". Nach Elschnigw~iresomitein p r im~res  Sprossen  
der R~nder der sekund~iren Augenb]ase in-abnormer Riehtung die 
Ursache der genannten Anomalie. 

v. H i p p e l  betonte mm in seinen eingangs citierten Arbeiten 
mit Recht, dass es unnStig set, ein anderes Hindernis (als die ab- 
norm lange Persistenz des Mesoderms) fiir den Schluss der FStal- 
spalte anzunehmen, such wenn im Spalt Mesodermgewebe nicht mehr 
nachweisbar ist; denn Duplikaturen der Retina erkl~ren sich ja ganz 
ungezwungen so, dass die Netzhaut vor einem Hindernis Platz machend 
ausweicht, ni~mlich vor dem Mesodermzapfen~ welcher sich spi~terhin, 
naehdem er die Entstehung ether •etzhautduplikatur herbeigeftihrt 
hat, spurlos wieder zuriickbilden kann. 

Aber auch abgesehen yon ihrer Genese beanspruchen gerade die 
Colobome am Sehnerveneintritt auch heute noch einiges Interesse, 
weil die wenigen anatomiseh untersuehten Fiflle, auf die ieh unten 
noch zuriickkomme, sowohl beztiglieh des Verhaltens der drei Augen- 
h~ute wie der Sehnervenseheiden und des Sehnerven selbst reeht er- 
hebliche Differenzen darbieten. 

Die n~chfolgenden Untersuchungen beseh~ftigen sieh nun mit 
zwei F~llen yon ausgedehnter Colobombildung, bet denen der Seh- 
nerv deutliehe Abweichungen veto normalen Verhalten zeigt. Das 
Material wurde mir yon meinem hochverehrten Chef and Lehrer, 
Herrn Geheimrat S a e m i s c h  freundhehst iiberlassen, wofiir ihm auch 
an dieser Stelle bestens gedankt set. 

F a l l  I. 

Josef K., 20 Jahre alt~ wird zum ersten Mal am 17. XII. 1899 in 
die Klinik aufgenommen. In der Familie sind bisher keinerlei Missbildungen 
beobaehtet worden. Patient selbst war stets sehwaehsichtig; seit drei Mo- 
naten hat das SehvermSgen des rechten Auges noch mebr abgenommen. 

Beiderseits: Nystagmus rotatorius. Strabismus concomitans conver- 
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gens alternans. Fixation exeentriseh mit nasal yon der Maeula gelegenen 
Netzhautpartien. Die Cornea hat beiderseits die Form eines senkreehten, 
naeh anten zugespitzten Ovals. 

Vertikaler Durchmesser tier Hornhaut 10~5 mm 
Horizontaler , , , 9~25 , 

Typisehes schmales Iriscolobom nach der Peripherie etwas spitz zulaufend, 
links i mm veto Limbus brtickenartige Verbindung der Colobomsehenkel. 
Breites Colobom der Chorioidea nach unten, welches die Papilla nervi op- 
tici yon unten and seitwih'ts umgreift, anseheinend auch die Macula lutea 
in sich i~tsst. Das Colobom nimmt den grSsseren Tell der unteren H~ilfte 
des Fundus ein und llisst sieh nach dem Ciliark~frper hin nicht abgrenzen. 
Beiderseits fehlen die oberen Gesichtsf~ldhKlften. Genauere Daten tiber die 
Liehtempfindung im Colobombereiche konnten nicht erhoben werden~ da Patient 
nur fiir wenige Stunden zu Demonstrationszwecken in der Klinik verblieb. 

Rechts  ist das Gesichtsfeld aueh nasal erheblich eingeengt. An den 
R~indern des Coloboms sieht man leicht sehwappende Bewegungen der Re- 
tina und zwar am deutlichsten nasal, woselbst die Chorioidea gezaekt endigt. 
Am temporalen Rand deutliehe Abknickung der Geflisse und Faltung der 
Netzhaut. Die Abhebung betrifft nasal nur die" Randteile des Coloboms~ 
temporal erstreckt sie sich aber wetter seitw~irts. Im GlaskSrper viele staub- 
fiirmige und floekige Triibungen. Uber den Verlauf der Zentralgef~isse 
finden sich keine Angaben. Tension normal. V ~ 1120o. 

L inks  am hinteren Linsenpol eine etwas unregelmiissige~ nicht durch- 
leuehtbare Triibung. Die Zentralgef~sse des Nervus opticus treten am oberen 
Rande der Papille ein und aus. V~-----5]~oo. 

Am 14. VII. 1905 erlitt das rechte Auge eine Kontusion; drei Tage 
sp~ter wnrde in der Klinik ein Bluterguss in die Vorderkammer festgestellt. 
Der rechte Bulbus ist leieht quadratisch und weich. 

Am 10. VIII. 1905 erneute Aufnahme: Rechts  in derVorderkammer 
ein Hyph/ima; aueh auf Iris und Linse Reste eines Blutergusses; doch kann 
man~ wie auch sehon am 17. Juli deufiich erkennen~ dass sowohl temporal 
wie nasal oben ein breites fliigelf6rmiges Eetropium strati pigmenti iridis 
besteht. Totale gesehrumpfte K~tarakt. Visus qtmntitativ mit unsicherer 
Projektion. 

Das l inke Auge betreffend ist dem Befunde vom Jahro 1899 noch 
hinzuzufiigen, dass man einen am unteren Rancle der Papille beginnenden, 
weir in den GlaskSrper vorspringenden, hellglanzenden Strang, offenbar 
bindegewebiger Natur~ durch die Mitte des Coloboms nach vorne ziehen 
sieht. Die Refraktion ist hypermetropisch. Genaue Refraktionsbesfimmung 
im aufi'echten Bilde ist wegen hinterer Polarkatarakt unmiiglich. 

Am 11. VIII. 1905 wegen andauernder eyelitiseher Sehmerzen Enu-  
eleat io bulbi  dext r i .  

H a k r o s k o p i s e h e r  Befund.  

In tier Gegend des hinteren Poles yon der HShe des Optikuseintrittes 
bis etwa 6 mm tiefer scheint die Wandung des ziemlich kleinen Augapfels 
leicht ektatisch. Die Insertion des Nervus opticus ist etwas naeh oben und 
lateral verlagert. 

13" 
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Der Sagittaldurchmesser yore vorderen zum hinteren Pol beh'~tgt 20~0 mm. 
Der grSsste Sagittaldurchmesser vom vorderen Pol zum ektati- 

schen Aderhautcolobom 22~0 . 
Der Vertikaldurchmesser 20,5 , 
Der Transversaldurchmesser 20~5 , 

Der Bulbus wird nach Fixierung in 4°]o Formol und ttiirtung in AI- 
kohol im Sagittaldurehmesser aufgeschnitten~ so zwar, (lass in die temporale 
H~Ifte des" grSsste Tell des Aderhautcoloboms mit saint dem ganzen Opl~us 
und etwa das temporale Drittel tier Cornea mit einem kleinen Teile des Iriscolo- 
bores f~llt. Die nasale H~lfte enth~t somit den grSsseren Tell des Iriseoloboms 
und den ganzen oberen nasalen FIiigel des Ectropium strati pigmenti iridis. 

Auf dem Durchschnitt fehlt die h'is unten viillig. An der StelIe der 
Iriswurzel scheint sich unten vom schwaeh entwicketten CiliarkSrper aus ein 
Gewebsstumpf in der Gegend der Kammerbueht an die Hornhauthinterflache 
anzulegen (Fig. 4). Die gesehrumpfte Linse ist in eyclitische Schwarten 
eingehiillt. Die :Netzhaut ist total abgelSst und nimmt die untere H~lfte 
des vorderen GlaskSrperabsehnittes ein. Die Papilla nervi optiei ist auf 
dem Durchschnitt nicht zu sehen. Die obere H~ilfte der Chorioidea bis zur 
Hiihe des 0ptikuseintrittes" seheint unver~ndert. An letzterer Stelle einerseits~ 
unten etwa in der Gegend der Ora serrata anderseits~ 7 mm hinter dem 
Corneoskleralf~dz schneider das Pigmentepithel scharf ab. Der CiliarkSrper 
ist nnten yon der Sklera durch eine grauliche Masse leieht abgehoben. 
Von hier bis zum Optikuseintritt ist die Augenwandung Verdtinnt and zwar 
verjtingt sieh (]as die Sklera ersetzende Gewebe bis auf etwa 0~4 mm (Fig. t); 
genaueres siehe unten. 

M i k r o s k o p i s c h e r  Befund.  

Die Cornea  ist unver~ndert. Der Membrana Descemeti liegen hier 
und da kleine Haufen mononucle~rer Leukocyten an. 

Der Boden der V o r d e r k a m m e r  ist yon ether etwa 3 mm hohen 
Fliissigkeitsschicht eingenommen, in der sieh hier und dol~ BlutkSrperehen 
finden. Die griisste Tiefe der Vorderkammer betr~tgt 3~25 mm (Fig. 4). 

Ein offenes Lumen ist an der Stelle des Cireulus  venosus  Sch lemmii  
nur in wenigen Sehnitten zu sehen, dagegen finden sieh statt seiner mehr- 
faeh rundliche und strangfiirmige Zellansammlungen. 

Die prim~tre Kammerbueht ist tiberall anfgehoben, dadurch dass der 
Ciliarteil der Iris an die Membrana Deseemeti angedr~ingt und entweder 
direkt mit ihr verwachsen odes" dureh ein interkaliertes Gewebe mit ihr in 
Verbindang gebraeht ist. Diese Verwaehsung geht am weitesten, ungefahr 
1 mm welt im oberen ausseren Tell der Kammerbucht. Die Membrana 
D ~ m e t i  l~sst sich tiberatl als Grenzlinie zwischen der Cornea and dem 
anliegenden Irisgewebe bzw. dem Stumpf im Colobombereich verfolgen. In 
tier neuen Kammerbucht finden sieh oben mehrfaeh gewueherte Endothelien 
und yon dort setzt sich das Endothel ununterbrochen auf die Iris fort, eta 
homogenes glash~utiges Gewebe, welches tier Irisvorderfl~iehe anfliegt, iiber- 
deckend; hier und da ist aueh das Endothel verloren gegangen, so dass 
d i e  Membrana fre~ tiber die Iris zieht. Dis zur 5Ieubildung glash~utiger 
Suhstanz ist es abet in der neuen Kammerbueht durehaus nicht iiberall 
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und in gleicher St~rke gekommen, sondern vielfach ist sic nur als ~iusserst 
diinne homogene Schieht angedeutet und fehlt auch an einzelnen Stellen 
ganz odor ist nur in der Vorstufe des endothelogenen Bindegewebes vor- 
handen. So sieht man in der Kammerbueht oben ausson zwischen Cornea 
nnd Iriswnrzel reiehlich gewucherte Endothelien mit langem ovalem Kern~ 
sowohl kammerw~rts wie cornealw~xts yon der, yon der Cornea hier etwas ab- 
gedr~ingten, Membrana Deseemeti~ w~ihrend ebendort der Iriswurzel nur eine 
sehmale Sehicht echter Glashaut aufliegt, welche allm~hlich sich verjtingend, 
sich fiberall auf die Vorderfl~che der oberen Irish~ilfte fortsetzt. Die grSsste 
Ausdehnung erreicht aber das neugebildete glash~utige Gewebe im unteren 
Abschnitt der nasalen Bulbush~lfte. Hier zeigt sich ni4mlich im neuen 
Kammerwinkel gleich nasal vom Iriscoiobom eine breite Lage eehter Glas- 
haut~ welche in mehreren Lamellen iibereinandergeschichtet die alto Kammer- 
bucht zwischen Cornea und Colobomschenkel vSllig ausffillt (Fig. 4). Die 
Grenze dieser Glasmembranen gegen die Hornhaut hin bitdet die wohl- 
erhaltene Membrana Deseemeti, yon welcher die Lamellen gewissermassen 
ihren Ausgangspunkt nehmen~ um sich vom Endothel bedeckt auf die Iris 
fortzusetzen und, allm~ihlich immer mehr sich verjtingend, auf deren Hinter- 
fliiche nahe dem Pupillarrande zu endigen. 

Die Linse  ist stark gesehrumpft und etwas nach unten und innen 
verlagert (Fig. 4). Sic zeigt in der hinteren und teilweise auch in der 
vorderen Cortiealis viele Vakuolen mit feinkSrnigem Detritus, Zerfall der 
Fasern und an deren Stelle zahlreiche grosse Bl~ischenzellen, ausserdem 
mehrfach Kalkeinlagerungen~ letztere besonders im Bereich des sklerosierten 
Kernes und vorn unter dem Kapselepithel. 

Die Linsenvorderfl~che ist im ganzen nasalen Absehnitt yon ether 
K a p s e l k a t a r a k t  bedeckt~ welche 4~5 mm lang und an der dieksten Stelle 
1~25 mm dick ist (Fig. 4). Dort wo die Kapselkatarakt beginnt~ tritt eine 
deutliehe Trennung zwischen dem Kapselepithel nnd der Kapsel selbst ein. 
Ersteres fiberzieht iiberall in fast ununterbrochener Lage die Linsenvorder- 
fl~ich% wobei stellenweise zwei Schiehten yon Epithelzellen fibereinander 
liegen, letztere zieht fiber den zwisehen ihr und dem Epithel liegenden 
Kapselstar hin~ um sieb in der Nahe des .~quators den Epithelien wieder 
aufzulegen. Die Kapselkatarakt ist in der L~ngsrichtung ihrer Fasern go- 
ia'offen und zeigt einen deuflich lamell~ren Bau. Sic beginnt im Winkel 
zwisehen Epithel und Kapsel mit einigen~ allmlihlieh immer zahlreicher sich 
nebeneinander lagernden homogenen Fasern, denen hier und da flache 
Kerne anliegen. Mitten in die Lamellen eingelagert finden sich in kleinen 
Lficken des Gewebes versprengte Hiiufehen yon Epithelzetlen. Das Kapsel- 
stargewebe greift unten nicht weir yore ~quator anch unter Durchbreehung 
des Epitbels an ether Stelle auf die vordere Corficalis fiber; hier finden 
sich als Zeichen regressiver Verfinderungen zahlreiche Myelinktigelchen. In- 
mitten der lamelliiren Kapselkatarakt sieht man an zwei Stellen ausgespro- 
chene ZerfaUserscheinnngen (Fig. 4), grSssere scharf begrenzte Lficken~ die 
zum Toil yon ganz farblose Vaknuolen, zum Toil von mit Eosin mattrosa 
gefiirbten Massen erffillt sind. Endlich finden sich bet Hamatoxylin-Eosin- 
flirbung matt grfinblau gef~irbte Ablagerungen, die man geneigt w~re fiir 
Vorstufen der Verkalkung zu halten, wenn sich dieselbea Gebilde nicht 
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nach van Gieson leuchtend rot farbten. Kriimlige Kalkeinlagerung liegt 
oben dicht unter der Kapsel. Diese selbst geht oben nasal mit dem Pu- 
pillalTande der Iris eine brdte Syneehie ein. Von der Iris aus setzt sich 
dann eine schmale glash~utige Membran als Fortsetzung yon der Glashaut- 
bildung auf der Iris fort. Zwischen dieser Membran und der Kapsel findet 
sich lockeres Bindegewebe mit Rundzellenansammlung und etwas Irispigment. 

Die Regenbogenhaut hat ihre schwammige Struktur ganz verloren und 
ist in eta derbes~ fibriises~ gefassarmes Gewebe umgewandelt~ in dem sich 
reichlich spindelige Bindegewebskerne und vereinzett eingestrente Leuko- 
cyten finden. Der Mnsculus sphincter ist atrophiseh und zeigt hier und 
dort Vakuolenbildung. Nasal oben besteht im Bereieh der Verwaehsung 
der Iris mit der Linsenkapsel ein deutliches Eetropium der Iris~ kennflieh 
an der Umkniekung des Sphinkters am Pupillarrande. 

Ein Ec t rop ium s t ra t i  p igment i  i r idis  besteht zudem oben tem- 
poral (vgl. den klinischen Befund)~ indem n~mlieh das Pigmentblatt sieh 
tiber den Pupillaltand umsehl~igt und sich etwa i mm auf die Irisvorder- 
fl~che fortsetzt. Genauere Untersuchung des Pigmentepithets war bier un- 
mSglich~ well die Sehnitte wegen ether grSsseren, gerade hinter dem Eetro- 
plum in der Linse befindliehen Kalkanhaufung bier eingerissen waren. Oben 
in der Mittellinie ist das Ectropium des Pigmentblattes viel geringer ent- 
wickelt. Durch den oberen nasalen Ftiigel des Ectropiums werden die 
Sehnitte in ver~nderter Richtung angelegt~ n~mlich schr~ig yon oben innen 
zum Pupillarrande~ wobei einerseits die Kalkeinlagerung gemieden, anderseits 
das Eetropium in seiner ganzen Ausdehnung getroffen wird. Die Pigment- 
lage verdiekt sich hier auf der Riiekfii~che der his pupiliarw~iris immer 
mehr~ so dass sie in der N ~ e  des Pupillarrandes dreimal so dick erscheint 
wie am Ciliarrande. Am Pupillarrande schwillt die Pigmenflage zu einer 
kolbigen Verdiekung an; yon dort zieht s ieals  schmale einzellige Schicht 
1[~ bis ~]5 der Irisvorderfltiehe bedeckend und spitz zungenfSrmig endigend 
weiter~ ist abet ihrerseits yon der oben erw~hnten Glashaut und dem Epi- 
thel bedeckt. 

Die kolbige Verdiekung des Pigmentepithels ist dort am Pupillarrande 
am st~rksten ausgepr~igt~ wo vermittelst eines derben fibrSsen~ ziemlich zell- 
armen Gewebes Verwachsung des Pupillarrandes mit der Kapselkatarakt 
besteht. An depigmentierten Schnitten sieht man~ wie die Zellen der reti- 
nalen Epithellage auf der hinteren Fl~che der Iris in der/q~he des Pupillar- 
randes gestreekt und pupiilarw~irts gerichtet sind~ bis sich am Pupillarrande 
selbst zwei bis drei Lagen solcher Epithelzellen iibereinander legen. Der 
Reiz~ der hier dureh die Verwaehsuug mit der Kapselkatarakt gegeben war~ 
hat somit hier zu einer Proliferation der Epithelzellen geftihrt. Auf der 
Vorderfl~iehe der his bilden die Pigmentepithelien eine einschiehtige Lage 
yon erheblieh flacheren Zellen, Ferner sieht man aueh alas Pigmentepithel- 
blatt ektropioniert auf beide Colobomschenkel iibergreifen yore Cihar- bis 
zum Pupillarteil~ und zwar derart~ dass die breiteste fi~henhafte Ausdeh- 
mmg der Pigmentlage sieh anten temporal in der Kammerbueht findet~ wo 
sie noch auf Sehnitten verhanden ist, die sehon temporal yon der Pupille 
angelegt sind. Weniger weit erstreckt sie sich auf den nasalen Colobom- 
sehenket. In der Kammerbueht unten endigt das Eetropium mit ether deut- 
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lichen kolbigen Ansehwellung. Dcpigmentierte Sehnitte zeigen, dass das 
Eetropium strati pigmenti beiderseits auf den Colobomschenkeln aus einer 
Lage hSherer ZeUen besteht~ w~rend im Kammerwinkel~ we die am wei- 
testen vorgeschobenen Pigmentzellen zum Tell yon neugebildetem glash~iu- 
tigem Gewebe bedeekt liegen~ Proliferation der Zellen stattgefunden hat und 
zwei ZeUreihen iibereinander liegen. 

Ira Bereich des I r i s s p a l t e s  sieht man vor dem Ciliarmnskel and den 
vordersten stark atrophischen Ciliarforts~itzen ein etwas lockereres Gewebe der 
Kammerbucht zusfreben~ welches yon der veto CiliarkSrper sieh fortsetzcm 
den Pigraentiage bedeekt wird, die in horizontaler t~ehtnng nach vorn ver- 
lanfend an der Membrana Deseemeti anhaftet~ hie1" wieder mit Pigment- 
wucherungen endigend. In den Sehnit~en zu beiden Seiten des Spaltes 
wird diese Pigmenflage durch ein zellreiches fibr~ses Gewebe emporgehoben, 
welches den yon der Pigmenfschicht ganz tiberzogenen dicken h'isstumpf 
darstellt (Fig. 4). In dlesem trift~ sobald er eine HShe yon etwa 1 mm 
erreieht hat, Sphinktergewebe auf~ welches abet an der Stelle der grSssten 
Ausdehnung des Spaltes mit Sieherheit als fehlend angesehen werden kann. 

Das Corpus  ci l iare  ist unten yon der Mitre des Ciliarmuskels ab bis 
zum Beginne des Chorioidealcolobom% etwa an der Ora serrat% dutch ein 
eiweisshaltiges Exsudat yon der Sklera leicht abgehoben. Der Ciliarmuskel 
ist nirgends in seinem Zusammenhang unterbroehen~ seine Bilndel sind aber 
im Bereich der Spalte stark naeh hinten verzogen. Oben und in den self- 
lichen Partien ist der CiliarkSrper normal gestaltet. Unfen zu beiden Seiten 
der Mittellinie, we die Ciliarforts~ifze wegen der vertikalen Schnittfiihrung 
etwas schrag getroffen sind, stehen sic naeh hinten gegen den GlaskSrper 
hin gefichtet. Im Bereiche sgmtlieher Sehnitte, die durch die Mitre des 
Coloboms gehen, fehlen aber eigentliche Ciliarforisgtze vSllig~ dagegen ist 
die ganze Pars plana corporis dliaris in etwa 40 bis 50 klein% hinter- 
einanderstehende FgItchen gelegt~ welche 0~09 bis 0~18 mm in der HShe 
messen und sieh darmzottenahnlich erheben (Fig. 4). Kurz vor dem hin- 
teren Ende der Pars dtiaris retina% wetche, abgesehen yon dieser F~telung, 
im Ban keine Abweichung yon der Norm zeigt~ erhebt sieh eine der letzten 
dieser Falten zu einer HShe yon etwa 0~9 mm (Fig. 4). Die FSItelung 
reieht his zum vorderen Rande des Aderhautcoloboms, der etwa der Gegend 
tier Ora serrata entspricht, bier verlieren sich die Epithelzellen allm~thlieh 
(siehe unten). 

Vonder  Zonula  Zinni i  sind nur in der oberen Hiilfte des Bnlbus 
sp/trliche Reste vorhanden. 

An Chor io idea  und P i g m e n t e p i t h e l  sieht man im oberen Ab- 
schnitt des Augapfels und zwar vorwiegend an Sehnitten~ die der tempo- 
ralen Bulbush~ilfte angeh~ren~ eine Reihe yon pathologischen Ver~inderungen 
chroniseh entztindlieher Art. Die Chorioidea ist stellenweise yon kleinze[li- 
gen Infiltrationsherden so durchsetzt~ dass die Gefi~ssdurehsehnitte ganz vet 
diesen zurticktreten. Etwas oberhalb vom Optikuseintritt finder sieh in der 
Chorioidea~ an Stelle der zu Grnnde gegangenen Chorioeapillari% eine spindel- 
fiirmige Anh~ufhng eines homogenen schwartigen Gewebes~ welches aus 
mehrfaeh tibereinander gelagerten Lamellen besteht. 

Etwa 3 mm hinter dem Xquator oben sieht man eine 0~8 mm im 
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Durchmesser haltende~ welt in den GlaskSrper prominierende Druse  i unter 
ihr hat die Aderhant nur ihre halbe Dieke. Die Schicht der KapiUaren ist 
hier zu Gmnde gegangen. Diese Druse besteht teilweise ans einer homo- 
genen~ rein streifigen~ mit Eosin sehwach rot sich f~irbenden Masse~ ohne 
seharf erkonnbare Zellgrenzen. Eine deutlich der Oberfi~iche konzentrisehe 
Sehiehtung und Zusammensetzung aus pigmentfiihrenden Zellen ist beson- 
ders an der vorderen~ dem CiliarkSrper zugewandten Seite der im Zentrum 
verkalkten Druse erkennbar. Die Lamina elastica l~tsst sieh bei Elastin- 
f'~bung (mit Orcein nach P r a n t e r )  unverdtinnt yon vorne her bis unter 
die Mitre der Druse verfolgen~ yon der sic mit der Aderhaut naeh anssen 
vorgewSlbt wird. Auf der Mitre dieser VorwSlbung hSrt sic scharf anf 
nnd beginnt erst wieder 0~5 mm hinter der Druse; auf der Zwisehenstrecke 
finder sich an ihrer Stelie ein beiderseits frei endendes~ m ~ d e r a r t i g  ge- 
welttes elastisches Band. Im Winkel zwisehen Chorioidea and Drusenwand 
sieht man einige Pigmentepithelien~ die aber nur die Basis der Dmse fiber- 
kleiden. Letztere ist ringsum yon glash~utigem Gewebe iiberzogen~ welches 
am st~'ksten an ihrer freien Oberil~iehe and hier in etwa sieben bis aeht 
Lagen iibereinander sieb sehiehtet. Am vorderen Rande der Drase liegt 
diese glashEutige Wucherung dicht fiber einigen Pigment haltenden Zellen 
der Druse. 

Pigmentepithelien liegen nur stellenweise der Lamina elastica auf and 
zeigen kiirniges Pigment. Die Lamina elastiea chorioideae zeigt mehrfaehe 
Kontinuit~tstrennnngen. 

In der oberen H~Ifte des Bulbus yore Jkquator bis in die N~ihe des 
Sehnerven~ sowie unten ganz temporal anf der Streeke yon den Proeessus 
eiliares bis zum vorderen Rande des Coloboms begegnet man sodann viel- 
fach den Anfangsstadien der Drusenbildung~ gequollenen~ homogen ans- 
sehenden Epithelien~ die gegen den Glask~rper and gegen die Chorioidea 
hin prominieren. 

Unten zwisehen Ciliarkiirper~ abgeliSster Netzhaut und der Hinterfliiche 
der Linse finder sich ausgedehnte S e h w a r t e n b i l d u n g .  Das schon orga- 
nisierte and yon zahlreiehen KapUlaren durehsetzte Exsudat zeigt vielfach 
kiirniges Pigment und ist mit der hinteren Linsenkapsel fest verwaehsen. 
Ein sehmaler Fortsaiz dieser Sehwarte zieht in geringem Abstand yon der 
hinteren Linsenfl~iche naeh oben zum Ciliarkiirper. Diese Schwartenbildung 
hat offenbar in den letzten Jahren (vgl. Krankengesehiehte) zur Netzhant- 
abliisung gefiihrt; denn die in der ganzen oberen H~lfte des Bulbus yore 
CiliarkiSrper bis zur PapilIe abgeliiste und zum grSssten Tell im vorderen 
uateren Glaskiirperabsehnitt befindliehe~ in Falten gelegte Netzhaut tiegt der 
Sehwarte dicht an. 

Die N e t z h a n t  (ansserhalb des Coloboms) ist ~iSsstenteils fibrSs ent- 
art et~ das gliSse Stiitzgewebe auf Kosten der ner~iisen E|emente gewuchert. 
Hier and da findet man neben Resten der KSrner und plexiformen Sehichten 
noch Einsehltisse yon Pigmentepithelien. 

Das Co lobom der  A d e r h a u t  und N e i z h a u t  beginnt nnten in tier 
Mittellinie vom 8 mm hinter dem Corneoskleralfalz im hintersten Tell der 
Pars ciliaris retinae and reicht bis znm Nel'vus opticus, dessen nntere 
t:I~L~e es noch umgreitZ Seitlich yon der Mitteltinie riiekt die vordere 
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Grenze allm~ihlich mehr naeh hinten. Im Bereiche des Coloboms siad nar 
ganz spiirlieh Retinalelemenie za sehen and diese vornehmlieh am vorderen 
and hinteren Rande des Cotoboms. In der Pars eiliaris retinae, kurz vor 
dem vorderen Ende der Spalt% nimmt sehon der Pigmentgehalt der Pig- 
mentepithelzellen ab. Im vordersten Absehnitt des Coloboms sieht man den 
Ciliarteil der Retina als regelm~ssige doppelte Lage yon Epithelzellen, deren 
~iussere jetzt ganz pigmenffrei ist und aus kubisehen Zellen~ deren inhere 
aus fiaehen Zellen besteht. Sodann findet sieh im vordersten Teil des Colo- 
bores noeh eine kleine~ dureh einen bindegewebigea Zapfen emporgehobene 
Netzhauffalt% in der noeh KSrnersehieht und plexiforme Schieht zu unter- 
seheiden sind. Sonstige Retinalelemente fehlea am Boden des Coloboms so 
ffut wie vollst~indig~ wie aueh yon einer normalen Gestaltung der Chorioidea 
keine Rede sein kann. Vielmehr kleidet die untere in der Mittellinie leicht 
ektatisehe und mehrfach ausgebuehtete Wand des Bulbus an der Stelle der 
inneren Augenmembranen ein kernreiehes~ ziemlieh viel Gef~se fiihrendes~ 
teils ~seliges~ teils loekeres Gewebe aus~ welches nut wenig in der Form 
den Aderhautstromazellen gleiehende Pigmentzellen enth~tlt und den Charakter 
yon wenig differenziertem Bindegewebe tr~igt (Narbengewebe der ~lteren 
Autoren). Dieses im Colobombereieh an Stelle der Retina und Chorioidea 
zur Eatwieklung gelaugte Gewebe mesodermalen Ursprungs zeigt nur stellen- 
weise eine sehiirfer diff~renzierte Abgrenzung gegen das sklerale Gewebe 
nnd zwar durch st~rkere Entwieklung des Stromapigmentes an der Stelle 
der Supraehorioidea. Vielfaeh sind aber die Grenzen zwisehea dem skleralen 
Gewebe und dem an Stelle der Binnenmembranen befindliehen Ersatzgewebe 
ganz durchbroehen, indem das Skleralgewebe straffere sporn-~ zapf~u- uud 
leistenF6rmige Forts~itze ins Inhere sendet~ welehe aus derbfaserigem~ nieht 
sehr zellreiehem Bindegewebe bestehen, sieh also anatomiseh wie das Skleral- 
gewebe verhalten. Diese Leisten finden sieh vornehmlieh vorn vom tem- 
poralen Rande des Coloboms ausgehend, und reiehen, wie sieh an Serien- 
sehnitten verfolgen llissf, sehriig in das an Stelle der Aderhaut und Netzhaut 
befindiiehe undifferenzierte Bindegewebe hinein, so dass man in letzterem 
vielfaeh s~heinbar ganz isoliertes sklerales Gewebe antrifft. Sodann finder 
man noeh zwei isoliert in dan GlaskSrperraum vorspringende Sporne binde- 
gewebiger l'qatur, deren ether etwas nasal yon der Mittellinie, unweit vom 
oberen Rand des Coloboms 2 mm weir in das Corpus vitreum hineinragt, 
wahrend der andere hinter dem Xquator dieht am nasalen Rand des Colo- 
bores viel sehlanker und 4 mm hoeh sieh erhebt. 

Die un te re  B u l b u s w a n d u n g  ist hinten leieht ektatiseh und zuni~ehst 
in einem Absehnitt vom unteren Rande des Sehnerven bis etwa 4 ram 
wetter nnterhalb stark verdiekt and dureh ein im antero-posterioren Dureh- 
messer bis zu 3 mm haltendes Bindegewebe eingenommen, welches naeh 
aussen zu loekerer, naeh innen st-rafter gefiigt ist und hier in seiner Struktur 
der Sklera gleieht. Das an Stelle der Sklera entwiekelte Gewebe verdtinnt 
sieh yon bier aus schnell his auf fast 0745 mm~ nimmt dann in der Gegend 
des Xquators wieder an Dicke zu, u m  am vorderen Rande des Chorioideal- 
eoloboms wieder 1~5 mm Dieke zu erreiehen (Fig. 1). 

Ein eigenIiimliel:es~ ganz der oben beschriebenen Dn:se gleiehendes 
Gebilde finder sieh 3 mm unterhalb vom :qervus optieus in die vordersten 
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Sehichten des skleralen Gewebes eingelagert~ naeh innen an das welter unten 
beschriebene Netzhautgewebe angrenzend (Fig. 3). 

Um nun auf des Verhalten tier Binnenmembranen im Colobombereieh 
unterhalb yon der Papilla nervi optiei iiberzugehen~ so ist zuniichst zu be- 
merken, dass sieh vor und aueh unterhalb yon der Papille und mit ihr im Zu- 
sammenhang ein Strang abgeliister ~etzhaut befindet~ der, wie die Durch- 
sicht der Seriensehnitte ergibt, in Zusammenhang mit dem Ne~zhantkn~iuel 
am Boden des vorderen Glaskiirpers steht. Unzweifelhaft sind aber aueh 
unterhalb veto Optikuseintritt Elemente der Retina angelegt~ wenn aueh 
nieht zur normalen Entwicklung gelangt, wie sich an den KSrnersctfichten 
zugehSrigen Zellen erkennen l~sst. Auch hier ragen mehrfaeh aus dem 
skleralen Gewebe knrze IeistenfOrmige Forts~tze in das rudiment~ire Netz- 
hautgewebe hinein. Andeutungen einer Aderhautanlage fehlen hier voIlstandig. 

Ein hSchst aufflilliger Befund ergibt sich sodann am S e h n e r v e n  und 
seinen Sehe iden .  Das bet der Enucleation gewonnene Stiiek des Sehnerven 
misst 5 mm und verl~iuft nahezu horizontal, his beim Eintritt in den Sklero- 

Chorioideatkanal~ der unten allein yon tier Sklera ge- 
.2,25mm bildet wird, der Nervus optieus eine stumpfwinklige 

/ ,l,75 mm 
," ' Knickung yon etwa 1400 naeh unten erf~hrt, die am 

deutliehsten auf den mittelsten Schnitten ausgepr~gt ist~ 
so dass hier die Nervenfasern schr~g yon hinten oben 
nach vorn unten gerichtet den Kanal durchsetzen (Fig. 2 
and 3). W e l t  auf f i i l l iger  e r s e h e i n t  a b e t  n o c h  die 
T a t s a e h %  dass  der  orb i ta le  Tell des  S e h n e r v e n  
in den  d u r e h  seine Mit te  g e h e n d e n  Sehni t ten  im 

Querscb:aitt des Sehne~- ver t ika len  D u r e h m e s s e r  nu r  1~75 m m  misst~ w~h- 
yen,  schema~.iseh n~ch 
der sagi~talen Schnitt- r e n d  in m e h r  seit l ieh gef i ih r ten  Sehni t ten ,  s o w o h l  
serie rekonsfruierL Die sehraffierte IAnie deutet n a s a l  wie t e m p o r a l  d e r  Ve r t i ka ldu rohmesse r  er- 
die obere Begrenznng hebl ieh  z u n i m m t  bis zu 2,25 m m  (Fig. 2 und 3 und 
tier gliSs - bindegewebi- 

gen Zone an. Textfigur). Da ja leider keine Querschnitte vorliegen~ 
ist man darauf angewiesen~ aus diesel" jedenfalls un- 

zweif~lhaften Tafsaehe zu sehliessen~ dass tier Quer sehn i t t  des  Seh- 
n e r v e n  nierenfi i rmig g e w e s e n  se in  muss.  Der intrasklerale Abschnitt 
des Sehnerven verjtingt sich dann welter ganz betraehtlieh bis auf etwa 
1~2 mm HShendurchmesser~ behttlt dabei aber stets des gleiche Verh~iltnis 
des im Zentrum kleineren~ seiflieh gr(isseren Vertikaldurehmessers bet. Der 
SkteroticalkanaI misst vertikal~ yon der hinteren Wand der Sklera oben 
zum mesodermalen Gewebe unten gerechnet~ l~40mm~ welter vorn im Be- 
reich der Lamina eribrosa nur 1~0 mm. Des vordere Ende des Durell- 
trittskanales findet sich in der Mitte unten fast 1 mm hinter dem oberen~ 
so dass die Lamina yon vorn oben naeh hinten unten verliiuft, Dem- 
entsprechend muss auch die Papilla nervi optici eine schr~ig yon vorn 
oben naeh hinten unten geneigte Ebene gebildet haben~ wiirde also oph- 
thalmoskopiseh des Bild der partiellen Excavation geboten haben~ ohne 
eigentlich excaviert gewesen zu seth. Es ist des lediglich die Folge des 
schragen Faserverlaufes innerbalb des Sklerotiealkanals und der leichten 
Ektasierung der unteren hinteren Bnlbushlilfte. 

Der Z w i s e h e n s c h e i d e n r a u m  ist in den durch den temporalen 0p- 
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tikusrand gehenden Schnitten normal gestaltet und reicht insbesondere oben 
und unten fast gleieh welt nach vorn. Geht man nun aber zur Betraeh- 
tung der wetter zentralw~irts durch den Sehnerven gefiihrten Schnitte fiber, 
so bleibt das vordere Ende des Intervaginalraumes unten deutlich hinter 
dem oberen zuriick und zwar schliesslich um gut 1 mm, wobei er sich vorn 
spitz zulaufend verifingt (Fig. 3). Vor diesem somit wetter riickw~trts endigen- 
den Zwisehenseheidenraum d r ing t  aus  dem sk le ra Ien  Gewebe  un te r -  
ha lb  vom N e r v u s  op t icus  s t ra f fes  B i n d e g e w e b e  deut l ich  in die 
Pap i l l a  ne rv i  opt ic i  vor  and zwar gera, de im Niveau der Lamina cri- 
brosa~ sodann biegt dieser bindegewebige Zug im spitzen Winkel nach hin- 
ten am und verliiuft nun als kr~ftiger basaler Bindegewebsstrang im Stamm 
des ganzen bet dcr Enucleation gewonnenen Optikusstiickes. Am starksten 
entwickelt zeigt sich dieser Bindegewebsstrang in den Schnitten, die durch 
die Mitte des Nervus optieus gehen~ w~ihrend er temporal und nasal wieder 
abnimmt (Textfigur und Tat. X, Fig. 3). Eine seharfe Differenzierung 
des Mesoderms unterhalb vom 0ptikusstamm in Dural- und t)ialschcide hat 
nieht stattgefunden~ vielmehr handelt es sich bet dem skleralen Gewebe 
unterhalb yore Optikus, bet den Sehnervenscheiden (mit Ausnahme der 
Arachnoidea) und bet dem mesodermalen Gewebe im unteren mittleren Tell 
des 0ptikusstammes um ein nndifferenzicrtes~ nicht verdichtetes Bindegewebe~ 
welches bet v an Gies on-F~irbung einen Ieuchtend roten Farbton annimmt~ 
der sicb besonders gegen den griJsseren oberen Tell des Sehnerven scharfabhebt. 

In dem Bindegewebe~ welches vor dem Ende des Zwischenscheidenranmes 
unten in die Papille hineinragt~ trifft man etwas schr~tg geschnitten neben- 
einander eine Arterie und Vene, welche :~[ste der Zentralgefiisse dal~tellen; 
letztere verIaufen deuflich excentrisch im 0ptikusstamm, erheblich, oder wie 
wir sp~iter sehen werden~ wenigstens scheinbar erheblich nliher dem unteren 
Rande des Sehnerven, so dass sich die Abschnitte oberhalb und unterhalb 
tier Zentralgef~sse etwa wie 3 zu 1 verhalten (siehe Textfigur). Die Ein- 
trittsstelle der Gefitsse in den Nervenstamm liegt leider schon ausserhalb 
des untersuchten Sttickes des Sehnerven. 

Das im Nervus opticns unterhalb der Zentralgef~isse verlaufende nerven- 
faserf~eie Gewebe unterscheidet sieh schon makroskopisch im ungef~rbten 
Schnitt yon dem fibrigen grSsseren Teile des Sehnerven durch ein ansehei- 
nend dichteres Gefiige und einen helleren Farbton. Zwei Zonen lassen 
sich mikroskopiseh in dem am Boden des Optikasstammes eingewucherten 
Bindegewebe: welches in seiner st~rksten Entwicklnng~ in der Mitte des 
Sehnerven unterhalb der Gef~iss% fast 1/~ der Hiihe des Nerven ausmacht~ 
unterscheiden: eine periphere~ rein bindegewebige Zone~ welehe ihrer Lage 
nach aIs sehr stark verdickte Pialseheide gelten kiinnte; yon dieser untersten 
Randscbicht zweigen dann nach innen zu kr'~ftige Ziige derbfaserigen Binde- 
gewebes ab~ zwischen welche sich dicht verfilzte Glia lagert. Jedoch fehlen 
bier unterhalb der Zentralgefiisse Nervenfhsern fast g~nzlieh. Unzweifelhaft 
tritt dies bet MarkseheidenfSrbung zutage. Beide Zonen veljiingen sieh 
nach den Seiten hin erheblich~ so dass in den Randteilen des Sehnerven 
das normale Verhalten Platz greift (siehe Textfigur und Taft X, Fig. 2 und 3). 

Der iibrige Sehnerv befindet sich im Zustande hochgradiger Atrophie. 
Die einzelnen Nervenbiindel sind bedeutend verschmiilert. Auf Kosten der 
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zu Grunde gehenden Nervenfasern sind einerseits das gliSse Stiitzgeweb% 
anderseits die Bindegewebssepta kompensatorisch gewuchert; gleichwohl be- 
steht ein seharfer Untersehied im Bild des fehlerhaft gebildeten nnd des ent- 
artenden Nerventeiles, was besonders bet Markseheidenf~rbung naeh Weigert- 
Pal 1) kenntlich wird. Es finden sich n~imiieh fast ausschliesslieh nur ober- 
halb der Zentralgefasse Elemente, welehe die Markscheidenf~irbung ange- 
nommen haben und zwar eine Menge mehr weniger kurze5 leieht gewellter 
Fasern~ welehe Zerfallsstileke de,' Markscheiden darstellen dtirften (Fig. 5). 
Unterhalb der Zentralgefiisse in der gliiis-bindegewebigen Zone sind sie nnr 
mehr ganz vereinzelt anzutreffen und fehlen vSllig in der rein bindegewebi- 
gen peripheren Zone. In den seitlieher dureh den Nerven gehenden Sehnitten 
ver'S.udem sieh die Verh~iltnisse wieder analog dem oben gesehilderten Ver- 

'halten im Sinne ether Zunahme der Nervenhsern nach unten him 
Die Lamina eribrosa ist temporal und nasal kr~ffig~ im Zentrum 

abet sehr sehwaeh entwiekelt; sp~rliche Faserziige durehsetzen bier, oben 
yon den vorderen Sklerallamellen ausgehend und sehr~tg naeh unten hinten 
verlaufend, die Nervenfasern und endigen unteu in der Bindegewebsmasse 
vor dem Intervaginalraum. 

Zusammenfassung: M i k r o e o r n e a  (Mikrophthalmus?)~ I r i s -  
eo lobom,  le ich t  e k t a t i s c h e s  A d e r h a u t e o l o b o m ,  Colobom des 
Sehnerven .  Aufhebung der prim~ren Kammerbucht. Ectropium 
strati pigmenti iridis inflammatorium. Glashiiutige Neubildungen in 
der Vorderkammer, Iridocyelitis, geschrumpfte Katarakt und Kapsel- 
katarakt. Amotio retinae. 

Bet der Besprechung des pathologisch-unatomisehen Befundes 
seien die chronisch entziindlich-degenerativen Ver~nderungen, die sich 
vornehmlieh im vorderen Bulbusabsehnitt finden~ vorweggenommen. 

ttinsichtlich der glash~utigen Neubildungeu weist der besehrie- 
bene Bulbus mehrfache Anaiogien mit dem yon W e r n c k e  (38) be- 
kannt gegebenen Fall ausgedehnter Irisverglasung bet spontaner Linsen- 
luxation auf. W e r n c k e  land n~mlich eine gewisse Asymmetrie in der 
Verglasung der Irisoberfl~che, derar% dass in der unteren H~lfte des 
Bulbus, in weleher die Linse lag, auch die Irisverglasung viel deut- 
licher hervortrat. W e r n c k e  glaubt daher einen in der unteren H~lfte 
des Auges starker wirkenden Reiz annehmen zu sollen. Eine ~hn- 
liehe Asymmetrie ist nun ~uch in unserem Falle unverkennbar, indem 

2) Die Formalinfixierung setzte diesem Fiirbeverfahren einige Sehwierigkeiten 
entgegen. Doch gelang es, bet dreiti~gigem Verweilen der Schnitte in der Hi~ma- 
toxylinlCisung bei 37 o gute elektive Fi~rbung zu erzielen~ wobei die Gliakerne 
den Farbstoff ebenfalls festhielten. 
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die Glashautbildung am st~rksten im nasalen uateren Quadranten 
der ¥orderkammer ausgebildet ist, also unweit der Stene, we die 
Iris mit der Kapselkatarakt verwachsen ist. Man wird daher wohl 
nicht fehl gehen, hier einen st~rkeren chronisch entz[indlichen Reiz 
anzunehmen, der den Anstoss einerseits zur Bildung der Kapsel- 
katarakt, anderseits zur st~rkeren Glashautentwieklung gab. 

Bekanntlieh wird fast stets Glashautbildung gleiehzeitig mit Ver- 
15tung des Kammerwinkels beobaehtet, wobei bisher nicht sicher ent- 
schieden ist, welcherVorgang als der primiire anzusehen ist H a l b e u  
(39) spricht sieh allerdings dahin au% dass mit grSsserer Wahrsehein- 
lichkeit die Verwachsung des Kammerwinkels den prim~ren Vorgang 
darstellt. Ffir unsern Fall kann die VerlStung der Kammerbucht 
mit Sieherheit als das Prim~re gelten, da die Glashaut nieht nur 
fiber den sekund~ren Iriswinkel, sondern auch fiber das entztindliche 
Ectropium strati pigmenti iridis hinzieht; mithin muss die Verwaehsung 
der Kammerbucht sowie das Hinfibergreifen der Pigmentschicht der 
Verglasung zeitlieh vorausgegangen sein. Die Tatsaehe, dass sieh 
zwischen Irisendothel und Glashaut auf tier Oberfl~che der Iris alas 
ektropionierte Pigmentepithel lagert, spricht natiirlieh aueh gegen 
Rumschewi t s chs (40 )  Ansieht, naeh der die Glasmembranen auf 
der Irisvorderfl~che veto Irisendothel und nicht veto hinfibergezogenen 
Hornhautendothel stammen so]len. 

Wenn auch ein mehr oder weniger hoher Grad ~on ,Ectropium 
uveae" beim Iriscolobom h~ufiger beobachtet worden i s t -  verwiesen 
sei nur auf die anatomisch untersuchten Fglle yon Hess  (6) und 
Bock(11) - - ,  so spricht sowohl der klinisehe wie der anatomisehe 
Befund daffir, dass es sieh in unserem Fall um ein entziindliehes 
Ectropium handelt, wie denn ein solehes im eolobomatSsen Auge 
auch sehon yon da G a m a  P in to  (12) beobaehtet worden ist. Aus 
der klinischen Beobaehtung unseres Falles ergibt sich ngmlich, dass 
im aahre 1899, als mit dem Beginn der NetzhautablSsung vermut- 
tich weitere entziindliche Vergnderungen im Augeninneren einsetzten~ 
noeh kein Ectropium ~orhanden war, dasselbe wurde vielmehr erst 
im Jahre 1905 am vSllig erblindeten Auge festgestellt, und zwar 
handett es sich nun, wie aus tier anatomischen Untersuchung hervor- 
geht~ um einen ausserordentlieh hohen Grad yon Eetropium, indem 
nRmlich das Stratum pigmenti stellenweise bis in den neuen Kammer- 
winkel hinfibergezogen ist. Somit kann unser Fall, bei dem das 
Eetropium dutch chronisch entzfindliche Vorggnge im Verlaufe yon 
etwa sechs Jahren entstanden ist, ein weiterer Beleg ffir G a l l e n g a s  
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(41) Ansicht sein, dass das erworbene entziindliche Ectropium seine 
hSchsten Grade in ausgesprochen chronisch verlaufenden F~illen finder. 

Die Entstehung der durch eine seltene GrSsse ausgezeichneten 
Kapselkatarakt betreffend~ l~isst sieh auf Grund der klinischen Beob- 
aehtung zun~iehst mit Bestimmiheit angeben, dass es sich um keinen 
angeborenen Kapselstar handelt, ~elmehr gehSrt er zu den nach 
H e s s  (10) seltener vorkommenden, dureh dauernde VerlStung der 
vorderen Linsenkapsel mit der Iris bedingten Kapselstaren. Die 
regressiven VerSnderungen in der Cataracta capsularis, das Hinein- 
wuchern des Kapselkataraktgewebes in die zerfallende vordere Corti- 
calls stellen Vorg~nge dar, wie sie bet ]~inger bestehendea Kapsel- 
katarakten mehrfach beobachtet worden sind. Da ein genaueres Ein- 
gehen auf diese Fragen uns zu welt yore Hauptthema abfiihren 
wiirde, set auf die Arbeit yon Kri iger(42) ,  in der sieh aueh die Lite- 
rat~tr zusammengestellt finder, verwiesen. 

Die iibrigen chroniseh entziindliehen Veriinderungen im Augen- 
inneren, als welche noeh die zu Schwartenbildung fiihrende Cyelitis 
und die degenerativen Prozesse in der Chorioidea bzw. dem Pigment- 
epithel zu nennen sind, bieten nichts UngewShnliches und es braueht 
woht kaum hervorgehoben zu werden~ class sie mit dem angeborenen 
Bildungsfehler hSchstens insoweit in Zusammenhang stehen, als sie 
den Ausdruek schwerer Ern~ihrungsstSrungen irn postfStalen Leben 
des mit Co]obom behafteten Auges darstetlen. Fasste doch sehon 
H i r s e h b e r g  (13) Cyelitis mit Netzhautabhebung nicht als zuf~llige 
Komplikation, sondern als eine Folge des Coloboms auf. 

Um nun auf die M i s s b i l d u n g  se lbs t  iiberzugehen, so w~re 
zuniichst hervorzuheben, class man geneigt sein kSnnte, die Verringe- 
rung siimtlicher GrSssendurchmesser des Auges (siehe oben) auf eine 
beginnende Phthisis bulbi zuriickzuftihren, die sich ja aueh kIinisch 
in einer leichten Schniirfurche~ verursaeht durch den Musculus rectus 
inferior, kund gab. Zwei schwerwiegende Tatsachen spreehen aber 
doch meines Erachtens dafiir, dass ein miissiger Grad yon M i k r o p h -  
t h a l m u s  vorliegt: niimlich einmal die zwar nur geringe Verkleine- 
rung der ttornhaut, deren horizontaler Durchmesser auf be iden  
Augen nur 9,25 mm betr~igt~ sodann alas Vorhandensein eines Optikus- 
colobomes~ beides Anomalien, die mitVorliebe in mikrophthalmischen 
Augen - -  nach v. H i p p e l  (3) in 20o/o der F~ille - -  vorkommen. 
Erwiihnt doch aueh G r e e f f  (37), dass sieh unter 50 Fiitlen yon 
,~Colobomen des Sehnerven ''1) l0 allein in mikrophthalmischen Augen 

1) Vom ¥erfasser in Anftihrungszeiehen gesetzt. 
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iknden. Zwar ist man wohl friiher mit der ophthalmoskopisehen 
Diagnose eines Coloboma nervi optici etwas freigebig gewesen. Eine 
auatomische Untersuchung wiirde wohl in den wenigsten F~llen ein 
eehtes Colobom des Sehnerven ergebe~l haben. Gleichwohl sind die 
dal'auf beziiglichen Angaben doch in unserem Sinne deswegen zu ver- 
werten, weil es sich immer zum mindesten um EntwicklungsstSrungen 
in der niiehsten Umgebung der Papilla nervi optici gehandelt hat. 

Das I r i s c o l o b o m  ist ein totales; als rudiment~ire Anlage der 
Iris kSnnte hSehstens das undifferenziert% vor dem vordersten Pro- 
cessus ciliaris horizontal nach vorn verlaufende und im Kammer- 
winkel endigende Gewebe gedeutet werden. 

Der anatomische Befund am CiliarkSrper - -  die vielfaehe F~I- 
telung der doppelten Retinalzellenschicht ira Bereich des flachen Teiles 
des Orbiculus ciliaris, die, wie hier schon vorweg genommen sei, aueh 
bei dem zweiten yon mir anatomiseh untersuehten Fall yon ausgedehn- 
tern Aderhautcolobom gef'unden wurde - -  weieht yon den an diesem 
Organ gew5hnlich bei ausgedehnter Colobombildung beobachteten 
Anomalien erheblieh ab. W~hrend die abnorme GrSsse, Stellung 
und Form der Ciliarfortsgtze mit und ohne wirkliche Spaltbildung 
im CiliarkSrper in den zusammenfassenden Darsteliungen der Miss- 
bildungen des Auges ihre Erw~hnung finden, sueht man bei Manz(14), 
v. Hip p el(3), v a n D uy s e (16) vergeblich nach einer darauf beziigliehen 
Notizl). Es kann daher wohl als nicht ganz zutreffend bezeiehnet 
werden~ wenn Ginsberg(18)  die erw~hnte Ver~nderung eine oft be- 
sehriebene nennt. Er selbst scheint allerdings etwas ~hnliches beob- 
aehtet zu haben, so weir sieh das aus seiner kurzen hierher gehSrigen 
Bemerkung: ,daran (ngmlich an die Gegend des Coloboms) sehliesst 
sieh die beim Colobom oft beschriebene Faltenbildung der gewucher- 
ten retinalen Ciliarzellen~ welehe auf dem Durehschnitt an Driisen- 
schl~uche erinnert", schliessen l~sst. Jedenfalls ist dieser Anomalie 
bisher keine besondere Autmerksamkeit gesehenkt worden, denn 
selbst Hess (7 ) ,  dessert Figur 17 deutlich beweist, dass in dem mit 
Colobom der Iris und Aderhaut behafteten ganz entziindungsfreien 
Auge einer 40j~hrigen Frau eine ganz analoge Fi~ltelang der Pars 
eiliaris retinae im Bereieh des flachen Teiles des Orbieulus ciliaris 
vorgelegen hat, gussert sich hierzu in seiner citierten Arbeit nieht, 
hebt vielmehr hervor, class ,,auch der dem inneren Blatte der sekun- 

1) Hierbei ist natiir]ich yon einer Fiiltelung der Pars ciliaris retinae, dutch 
eine Verlagerung der g a n z e n Membran entstanden, abzusehen. Ygl. v. tt i p p e 1 (2), 
S. 276 und Ginsberg(19), S. 105. 
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d~ren Augenblase entsprechende ~dberzug yon kubisehen Zellen am 
CiliarkSrper . . .  sieh ganz wie am normalen Auge entwiekelt" zeigt. 
D a  G a m a  Pinto(12)  aber, der in einem Colobomauge bedeutende 
Wucherungserscheinungen beider retinalen Epithelschichten der Pars 
ciliaris antraf, ist geneigt, dieselben mit Cyclitis in Zusammenhang 
zu bringen, sie als Ausdruck einer Entztindung des CiliarkSrpers an- 
zusehen. Unsere beiden F~lle kSnnten woM da G a m a  P i n t o s  Auf- 
fassung best~tigen, ~edoch ist es dureh den oben eitierten Fall yon 
t t e ss (7)  erwiesen, dass die F~ltelung der Pars ci]iaris retinae im 
Colobomauge aueh ohne eine sich hinzugesellende Cyelitis beobaehtet 
werden kann~ ats Folge einer 5rtlichea ttyperplasie der eiliaren Epi- 
thelzellen~ welche ja auch 5frets zur Bildung abnorm langer Ciliar- 
fortsgtze und polypenhhnlicher Wucherungen fiihrtl). 

Wir kommen sorait zum interessantesten Teil unserer Missbildung, 
zum Colobom des Sehnerven .  Der Befund sei nochmals kurz 
zusammengefasst: 

1. Die  D i f f e r e n z i e r u n g  des M e s o d e r m s  u n t e r h a l b  yore 
s k l e r a l e n  Te i l  des N e r v u s  op t i eus  in no rma le  S k l e r a  und 
no rma le  D u r a l s c h e i d e  is t  a u s g e b l i e b e n ,  es f inde t  s ieh dor t  
v ie lmehr  ein n ieh t  zu S k l e r a  ve rd ich te t e s ,  u n d i f f e r e n z i e r t e s  
G e w e b e  m e s o d e r m a l e r  H e r k u n f t .  

2. Die  Z e n t r a l g e f g s s e  be f inden  sich im N e r v u s  op t i cus  
z iemlich nahe dessen  nn t e r em Rande ;  mit  ihnen bzw. der  
A r t e r i a  h y a l o i d e a  is t  r e i ch l i ch  M e s o d e r m  e ingedrungen .  
D ie se s  n i m m t  j e t z t  in der  Mit re  das u n t e r s t e  V i e r t e l  des 
Sehnerven  u n t e r h a l b  der  Gef~sse  ein, l a t e r a l  und media l  
n immt  es wiede r  ab. 

3. N e r v e n f a s e r n  feh len  fas t  g~nzl ieh in dem A b s e h n i t t  
des S e h n e r v e n  u n t e r h a l b  (ventral) yon den Z e n t r a l g e f ~ s s e n .  

4. Der  Sehne rv  ha t  N ie ren fo rm:  sein v e r t i k a l e r  D u r c h -  
messe r  b e t r g g t  in der  Mi t t e  1,75 mm, l a t e r a l  und med ia l  
n immt  er bis  zu 2~25mm zu. 

Unter dem Namen des Sehnervencolobomes, bzw. des ,,sogenann- 
ten Sehnerveneolobomes" sind nun schon eine Reihe mehr oder weni- 

1) Amn. bei der Korrektur: Bergmeister beschreibt in seiner Arbeit 
,,E~fie Theromorphie im Auge eines Kindes" S. 159 dieses Band es, papillom- 
artige Forts~tze, vornehmlich der Cylinderzellen der Pars cil iaris ret. in einem 
Butbus~ der versc~iedene Stadien der CiliarkSrperentwicklung zeigt, wie sie als 
bleibende Formen im Tierreich zu finden sind. 
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ger genau anatomisch untersuchter F~ille - -  insgesumt 271)~ den fiir 
die vergleichende Ubersieht allerdings wegen bisher noeh unzuliing- 
licher Angaben nicht verwertbaren Fall von P e a r s o n s  und C o a t s  
{20) mit e i n b e g r i f f e n -  pub]iziert, welche abet die versehieden- 
artigsten Befunde bieten. Von einzelnen Autoren wird denn auch 
die Unzweckmfissigkeit der Bezeichnung ,,Colobom des Sehnerven" 
zugegeben. 

Es sei hier hervorgehoben~ dass ich die yon Monthus und 0p in  (21) 
beschriebene Defektbitdung am Sehnerven eines mikrophthalmisehen Auges 
nicht hinzugerechnet habe. Dort bestand oben aussen eine Spalte zwisehen 
Nerven und Pin; letztere war innen mit PigmentepitheIzellen ausgekleidet~ 
offenbar AbkSmmlingen der ektodermalen AugenstieIzellen. Die Antoren 
selbst bringen denn aueh diese eigentiimliehe EntwicklungsstSrung nieht in 
Zusammenhang mit Colobomen am Sehnerven. 

Mehrihch wurden cystische Ektasien unterhalb yon der Papilla 
nervJ optici bei normalem oder fast normalem Verhalten des Seh- 
nerven beobaehtet [Manz(15) ,  GSr l i t z (22) ,  Knapp(23)~ T s e h e -  
molossow(24)];  E l s c h n i g ( ~ ) ( F a l l  5) fand eine ebensolche Ektasie 
temporal yon der Papille. 

Diesen F~llen stehen jene mit rudiment~ren, tasehenfSrmigen 
Netzhautanlagen in oder vor den Sehnervenscheiden am niiehsten 
[Bock(11)  (Fall ]), van  Duyse(17) ,  E l s c h n i g  (4) (Fall 2--4) und 
(5) (Fall 1--2),  B a c h  (25) (Fall 5) s. a. (26), M a y o u  (27, Nr. 2), 
wahrscheinlich auch ein Fall yon Hess2)]. 

An der Papille se]bst sahen starke Excavation L i e b r e i c h ( 2 8 ) ,  
da  G a m a  P i n t o  (12), G i n s b e r g  (18), B a c h  (25) (Fall 5) und 
S a l f f n e r  (29). 

Zu den eigentlichen Defekten im Sehnerven leiten aber erst die 
Beobachtungen fiber, bei denen die nervSsen Elemente im Sehnerv 
zwar vorhanden waren, aber die mesodermalen Bestandtei]e einen 
Defekt zeigten bzw. nicht an die ihnen zukommende Stelle gelangt 
sind. Hier ist das Fehlen oder die kiimmerliche Entwicklung der 
Lamina cribrosa [Bach (25)~ E l s c h n i g  (4) (Fall 3)] und das Fehlen 
der ZentralgefSsse im Optikusstamm zu nennen [Manz(15) ,  B o c k  

1) Ausser den im Jahre 1900yon v. HippeI(3) schon aufgeztthlten 14 noch 
7 Fiille yon Elschnig,  je einer yon Knupp, Tschemolossow, Salffner und 
Pearsons-Coats (Befunde am Kaninehen- und Pferdeauge mit gerechnet). 
Mayou spricht zwar nicht yon Colobomen des Sehnerven; seine Beobachtungen 
1 u. 2 (beide Augen eines 7 Monate alten FStus) geh0ren aber hierher. 

.2) Zwei kurz yon Hess (9) bekannt gegebene Fiille wurden nicht hinzu- 
gerechnet, weil die genauere Beschreibung erst noeh erfolgen soll. 

v. Graefe's Archly fiir Ophthalmologie. LXV. 2. 14 
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(t1) Fall 2 and 3, Ginsberg(18) ,  van Duyse(17),  Salffner(29)] ,  
Mayou(27,  Nr. 1). 

Einem wirktichen Defekt der nervSseu Substanz des Sehnerven- 
stammes begegnen wir nun, wenn wir yon Boeks Fall 1 absehen, 
bei dem es sich naeh des Autors eigener Auffassung nicht um ein 
Fehlen des unteren Drittels der Papille, sondera um eine starke Ver- 
lagerung desselben nach unten und riickwiirts handelt, nur im Fall 1 
der ersten Arbeit E lschnigs .  Wegen der prinzipiellen Wichtigkeit 
dieses bisher einzig dastehenden Falles tasse ich E l s c h n i g s  dies- 
beziigliehe Ausfiihrungen folgen: 

,W~hrend in der oberen Sehnervenh~lfte, d. h. in der oberhalb 
des zentralen Bindegewebsstranges gelegenen Portion, die Anordnung 
und Struktur der Sehnervenbiindel eine in jeder Beziehung normale 
ist, zeigen die naeh unten yon den Zentralgefiissen gelegenen Teile eine 
ganz wesentliehe Abweiehung yore normalen Zustande. Der Grund- 
typus der Biindelung des Sehnerven ist wohl noch andeutungsweise 
erhalten, aber die Biindel sind wesentlieh verschm~ilert, bestehen nur 
aus einem locker maschigeu Gliagewebe mit normaler Zahl yon Zetl- 
kernen, die nur dadurch relativ vermehrt erscheinen, dass sie zufolge 
der Volumsverminderung der Biindel auf einen kleineren Raum zu- 
sammengedr~ngt sind. Die Septen setbst sind locker, durchaus nieht 
verbreitert oder kernreieher, vielfach eher schm~ler und etwas un- 
regelm~ssig angeordnet. Diese Biindel gleichen am meisten noch 
den an normalen Sehnerven vorkommenden nervenlosen oberfl~ich- 
lichen Biindeln, f~ischlich sogenannte Fuchssche periphere Atrophie 
(peripherer Gliam~ntel, Greeff) .  Die Grenze dieses Bezirkes gegen 
die normalen Teile ist auch dort eine deutliche, wo die Zentr~l- 
gef~sse nicht die Seheidewa.nd bilden. Nur die unmittelbar den nor- 
maleu Biindeln angrenzenden fiihren sehr spi~rliche, aber normale 
markhaltige Nervenfasern. Im Durchschnittskanale und ira letzten 
intraokularen Antefle sind die diesen nervenlosen Btindeln entspre- 
chenden Selmervenpartien viel dichter, relativ (zufolge des geringeren 
Volmnens) kernreieher gls in den normalen Sehnerventeilen und tritt 
infolgedessen die Lamina cribrosa, welche zudem sehwgcher ent- 
wickelt ist, nur undeutlieh hervor. Da in dem atrophisch scheinen- 
den, d. h. nervenlosen Sehnervenbezirke aueh Gefgsserkrankungen 
vollst~ndig fehlen, and der Bezirk in seiner Lage dem ChorioideM- 
colobom entspricht, muss ich die Ursaehe der Veri~nderung in einer 
Aplas ie  der Nervenfasern suehen." 

g n a p p  geht nun angesiehts dieses F~lles meines Erachtens 
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etwas zu weir, wenn er meint, es existiere bisher vielleicht kein ein- 
ziger ganz ainwandsfreier~ einen wirklichen Defekt der nervSsen Ele- 
mente darstellender Fall yon Colobom am Sehnerveneintl~tt, der also 
den Namen ,Coloboma nervi optici" verdienen wiirde. 

Dann wenn wir als Charakteristikum des ausgebildeten Ader- 
haut-Netzhautcoloboms das Fehlen oder nur eine rudimentare Anlage 
der Aderhaut und Netzhaut ansehen, wenn also das postfStale Per- 
sistieren eines mesodermalen, den Augenspaltensehluss verhindernden 
Gewebas niaht mehr ein anatomisches Postulat ist, dann steht doch 
aueh niehts im Wege, E l sehn igs (4 )  Fall 1 als den bisher einzigen 
echten Fall yon Coloboma ner~i optici anzusehen. 

E l s a h n i g  (~) selbst sieht allerdings das Fehlen yon Nerven- 
fksern in den dem Colobom angrenzenden Teilen des Sehnerven folge- 
riahtig im Sinne seiner unten noah zu besprecheuden Theorie yon 
der Genese der Colobome am Sehnerveneintritt als A p l a s i e  des 
S e h n e r v e n  an. Da der Verschluss der fStalen Augenspatte gerade 
in dam dem Sehnarven angrenzenden Bezirke ausgeblieben und da- 
mit auch die Bildung der Retina ebendort nieht zu stande gekommen 
ist, so ,,wurde das Einwachsen der Nervenfasern in den Sehnarven 
yon diesem Bereiche aus verzSgert bzw. iiberhaupt unmSglich ge- 
macht, so dass ein natiirlich im Verhaltnis zur GrSsse des schliess- 
lich persistierenden Netzhautdefektes im Colobom unverh~ltnismassig 
grosser Teil des Sehnerven auf niederer Entwieklungsstufe stehen blieb". 

Da nun naahgewiesen ist, dass die Optikusfasern grSsstenteils 
yon der Retina aus proximalwiirts zum Gehim in den Augenblasen- 
stiel einwachsen, hat diase Ansahauung ja vial fiir slab. Doch muss 
es dann im hSchsten Grade auffallig ersaheinen, dass bei jenen 
Fiillen yon m~chtigem, den Sehnerven umgreifeuden Aderhaut-Netz- 
hautaolobom, in denen das Fehlen der 2qetzhaut auf welt grSssere 
Strecken als bei E l s c h n i g  erwiesen ist, eine analoge Erscheinung 
bishar niaht beobaehtet worden ist 5. Kann man siah aueh nicht 
ganz dem Eindruck entziehen, Ms ob dem feineren Bau des Seh- 
herren niaht iibarall das gleiehe Interesse entgegengebracht worden 
ware, so diirfte doch so sorgfaltigen neueren Untersuaharn wie Bock ,  
Hess ,  B a c h  u. A. ahnliche Anomalien im Nervus optieus kaum 
antgangen sein. Eine gewisse Aplasie (aber nicht in E l s e h n i g s  

2) Es w~re nur zu erw~ihnen, dass D~tsch(30) in einem mikrophthalmi- 
schen Auge ohne Aderhautcolobom mit vollst~ndig ausgebildeter Netzhaut fast 
v~lliges Fehlen der Nervenfasern ill der Netzhaut und ira Sehnerven bei gleich- 
zeitigem Fehlen des Netzhautgefasssystems beobachtet hat. 

14" 
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Sinne), besser Hypoplasie des Sehnerven besteht ja nun unzweifelhaft 
in manchen F~llen yon Aderhautcolobom - -  ausser E l s c h n i g  (4) 
(Fall 1) und meinem sei der yon Bach(25) (Fall 5) genannt - -  und 
zwar isfl sie kenntlich daran, dass das Volumen des Sehnerven in 
toto kleiner ist als das eines normalen Sehnerven, und hierin wird 
man wohl auch den Ausdruek der ausbleibenden Einsprossung yon 
Nervenfasern aus dem Colobombereich sehen diir~n. 

Das was E l s c h n i g  Aplasie des Sehnerven nennt, ni~mlieh das 
Fehlen yon Nervenfasern in der ganzen unteren H~lfte des in toto 
schon weniger volumiliSsen Sehnerven - -  also ein, im Verh~ttnis zur 
geringeren Ausdehnung des Netzhautdefektes seines Falles~ recht aus- 
gedehntes Fehlen yon Nervenfasern, vie] ansgedehnter jedenfalIs als 
in meinem Fall yon grossem Aderhautcolobom --~ kSnnte meines Er- 
aehtens nun aueh Folge einer StSrung im Versehluss des eingestiilp- 
ten Optikusstieles sein, also ein echtes Sehnerveneolobom darstellen. 

Es wird zum Verst:~indnis des Gesagten noflwendig sein, kurz auf 
die Anschauungen E l s c h n i g s  (4, 5) und v. t t i ppe l s  (1~ 2) yon der 
Genese des Coloboms am Sehnerveneintritt einzugehen. 

E l sehn ig  erkl~rt sich n~mlich die Entstehung der tasehenfSr- 
migen Nefizhautanlagen, wie sie yon einer Reihe yon Autoren (s. o.) 
beim Colobom am Sehnerveneintritt gefunden worden sind~ dutch die 
Annahme eines Einsprossens der I~iinder der fertig gebildeten Augen- 
blase in das Kopfplattengewebe; mit andern Wortea~ diese ak t iv  
sp rossende  •etzhautanlage gibt das meehanische Hindernis fiir den 
Versehluss der fStalen Augenspalte ab. 

Dem gegeniiber fassfi v. t t i ppe l  auf Grund seiner embryologi- 
sehen Untersuehungen die Bildung von Netzhautduplikaturen als einen 
re in  pass iven  Vorgang auf, bedingt dureh das Ausweichen der 
Augenblase vor einem Hinderni% aIs welches abnorm lange persi- 
stierendes mesodermales Gewebe im Augenspalfl aufzufassen ist. Dieses 
kann sich immer noch versp~tet resorbieren, so dass dies Gewebe 
spiiterhin im Spalt nicht mehr sichtbar zu sein braueht. 

Diese durch anatomisehe Untersuchungen wohl begriindete An- 
sieht gestattet~ wie v. l~ippet  mit Recht hervorhebt, eine einheit- 
liehe Auflhssung s~mtlieher typischen Colobome and scheint mir um 
so eher aueh auf das Colobom des Sehnerven iibertragbar~ als in 
meinem Falle die l~ersisflenz yon mesodermalem Gewebe im ge- 
sehlossenen ]~ervus opticus erwiesen ist. Daher kSnnte das Fehlen 
tier Nervenfasern im unteren Teile des Sehnervenstammes bei E 1 s ch nig 
vielleichfi aueh so erkl~rfi werden~ dass den Kopfplatten zugehSrendes 
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Gewebe, mit den Zentralgef~ssen eingedrungen, den normalen recht- 
zeitigen Verschluss des FStalspaltes bis in den Optikusstiel hinein 
verhindert hat. Fiir diese Ansicht sprieht jedenfalls aueh die Tat- 
sache~ dass gerade wie bei unserem Fall tier ganze Abschnitt unter- 
halb der Zentralgefasse der Nervenfasem ermangelt. Dieses zur Zeit 
des Einsprossens der Nervenfasern in den Augenblasenstiel noeh per- 
sistierende Mesoderm maeht nun ein Einwaehsen yon Nervenfasern 
in den Stiel unmSglich, so dass nach versp~teter Resorption des 
Mesoderms die Biindel des Sehnerven unterhalb yon den Zentral- 
gef~ssen nur locker masehiges Gliagewebe enthalten. Es sei zuge- 
geben, dass diese Auff,ussung bei dem heutigen Stande der Kennt- 
nisse yore Sehnerveneolobom nicht exakt *bewiesen werden kann. Der 
strengsten Kritik gegeniiber wiirde also ~ueh vielleicht dieser bier viel 
citierte Fall E l s c h n i g s  nicht ~ls ,echtes Colobom des Sehnerven" 
bestehen, worunter stets eine prim~re Defektbildung im Nerven, be- 
dingt durch ein Hindernis beim Sehliessungsprozess der fStalen Spalte, 
verstanden werden muss, wghrend sekundgren Vorggngen, wie dem 
Fehlen yon Nervenfgsern ira Nervus optieus bei Funduscolobomen 
dieser Name noch nieht gebiihren diirfte. 

VSllig einwandfrei scheint mir aber unser Fall allen Anforde- 
rungen gereeht zu werden, die man an ein wahres Colobom des Seh- 
herren stellen kann. Wir kSnnen bei der Beurteilung des vorliegenden 
Bildungsfehlers absehen yon der mit der Ektasie im hinteren Absehnitt 
des Aderhautcoloboms zusammenh~ngenden Excavagion der Papille 
(genauer Schr~gstellung yon vorn oben nach hinten unten), denn es 
ist dies ein Be~hnd, der an der Papilla. nervi optiei 5frets und zwar 
in F~]len beobachtet worden ist, die sieher nur als ,,Colobom am 
Sehnerveneintritt" bezeiehnet werden kSnnen. 

Hierzu gesellt sieh nun aber bei unserer Anomalie das fast voll- 
st~ndige FehIen yon Nervenfaserh unterhalb der Zentralgef~sse etwa 
im untersten Viertel des in toto schon weniger volumin5sen Sehnerven, 
wie es durch die Markscheidenf~rbung fiber alle Zweifel sicher ge- 
stellt ist. Man wende nieht ein, dass es sieh hier um eine postfStale 
Veranderung, um ein sekund~res Verschwinden der Nervenfasern in 
einem allm~hlich erblindeten Auge mit entziindlichen Ver~nderungen 
handeln kSnnte. Denn der Unterschied zwischen beiden Teilen des 
Nervus optieus - -  n~mlieh dem grSsseren oberen~ der urspriingtich 
noch funktionierenden Retina entsprechenden und dem kleineren, unter- 
halb der ~bnorm tier im Nervenstamm verlaufenden Gef~sse - -  war 
schon bei makroskopiseher Beobachtung der ungefgrbten Schnitte 
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durch den opak grauweisslichen Farbton der letzteren Zone sehr auf- 
fN]ig, und dieser Unterschied wurde durch die mikroskopische Unter- 
suchung best~itigt: oben entsprechend der Amotio retinae degenerie- 
rende Nervenfasern, unten entspreehend dem Colobombezirk fast 
vSlliges Fehlen yon Nervenfasern. An ihrer Stelle findet man vor- 
nehmlich die oben besehriebene Bindesubstanz, welehe die Randzone 
allein ausmaeht und sehr kr~iftige Septen in das gliSse Gewebe unter- 
halb der Zentralgef~sse sender. Auch dies spricht ftir ein kongeni- 
tales Fehlen der Nervenf~tsern. Denn wiiren dieselben erst in post- 
fStaler Zeit zu Grunde gegangen~ so miisste man erwarten~ an ihrer 
Stelle in erster Linie einer kompensatorischen G]iawueherung zu be- 
gegnenl). Das Gegenteil ~ber ist der Fall; es l~isst sich weder eine 
Zunahme des gliSsen Faserwerks noch der ovalen Kerne feststellen. 
Dagegen ist ganz nnverkennbar die starke Entwicklung des Binde- 
gewebes, welches dentlich mit der Mesodermzunge zusammenhiingt, 
die in den untersten Tell der Papil]e vorspringt. 

Abet aueh noeh weitere Tatsaehen drgngen zu der Annahme 
hin~ dass es sieh hier nur nm eine angeborene Anomalie, um eine 
StSrung im Sehliessungsprozesse tier Optikusrinne handetn kann. 
Hier set zun~ichst der Keilform des nervenfaserlosen mesodermalen 
Biindels unterhalb der Zentratgefg.sse gedaeht. Leider befindet sich 
ja die Eintrittsstelle der Zentralgef~sse nicht mehr in dem nnter- 
suehten Stiiek des Sehnerven. Man wird .aber doch mit Sicherheit 
annehmen dfirfen, dass das reichlich vorhanden% dem Mesoderm ent- 
stammende Gewebe im untersten Absehnitt des Sehnerven mit den 
Gef~issen eingedrungen ist, denn auf den Sehnitten, die die Zentral- 
gefiisse enthalten, zeigt dies Gewebe seine st~rkste Ausdehnung, nach 
beiden Seiten hin nimmt es ab. Anderseits ist das Bindegewebe 
nicht m~ehtig genug entwiekelt, um einen vollen r~iumliehen Ersatz 
ftir die fbhlenden Nervenfasern zu bieten; dies geht daraus hervor, 
dass der mediane Vertikaldurehmesser des Nervus optieus um etwa 
0,5 mm hinter dem grSssten lateral befindliehen zur[iekbleibt. Hieraus 
ergibt sich auch, dass die Lage der Zentralgef~sse doeh annahernd 
zentral ist'~ jedenfalls nur seheinbar wegen tier ~erkiirzung des me- 
dianen Vertikaldurchmessers so stark exeentrisch ist. 

Was endlieh die Verk[irzung des Zwischenseheidenraumes gerade 
unter der Mitre des Nervus opticus angeht, so kSnnte man angesiehts 
der Fig. 3 vielleieht ja daraa denken, es handle sieh gar nieht um 

I) Vgl. Greeff, Lehrbueh der speziellen pathologisehen Anatomie yon Orth. 
Auge. S. 428. 
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eine Verkfirzung, sondern um ein Zuriickweichen des unteren Zwischen- 
scheidenraumes naeh hinten, bedingt durch die Ektasie der unteren 
hinteren Bulbush~lfte. Ein Vergleich mit Fig. 2 lehl% aber, dass 
diese Auffassung irrig sein wiirde; denn dann mfisste der ganze 
Zwischenseheidenraum gleichm~ssig unten zurfickgewichen sein. Dies 
trifft abet, wie sehon hervorgehoben~ nicht zu, er ist vielmehr in 
seinem mittelsten Absehnitt viel kiirzer als weiter medial und lateral. 
Der vorderste Teil des Zwisehenscheidenraumes unter der Mitre des 
Nervus opticus hat sich offenbar nicht entwickeln kSnnen, weft auch 
hier an der Ubergangsstelle des Augenblasenstieles in die sekundgre 
Augenblase yon nnten her Mesoderm eingedrungen ist, welches per- 
sistierend den normalen Verschtuss der Optikusrinne verhindert hat, 
Als Beweis hierffir kann die Bindegewebszunge angesehen werden, 
die aus dem undifferenzierten Gewebe unter dem Nervus opticus vor 
dem Intervaginalraum in die Papille hineinragt. 

Wenn wit diesen Fall also als echtes Sehnervenoolobom im 
strengsten Sinne auffassen - -  und zwar als den ersten anatomiseh 
sieher gestellten, falls man Elschnigs Fall nicht gelten lassen 
will -- ,  so stfitzt sich diese Annahme auf den einwandsfreien Nach- 
weis tier Persistenz eines mesodermalen Gewebes im Stature des 
~ervus opticus unterhalb der Zentralgofgsse, welches mit den 
Geflgssen eingedrungen ein Hindernis ffir den Spaltenschluss ab- 
gegeben hat. 

Es geht somit aus unserem Befunde hervor, dass es doeh wohl 
nieht asg~tngig ist, das anomale Verhalten der Zentralgefiisse als 
Charakteristikum des typischen Coloboms an erste Stelle zu setzen, 
wie es zuletzt Sal f fner(29)  wieder ausgesprochen hat. Das Fehlen 
der Gef~sse im Nervenstamm wird nattirlich stets auf eine Entwick- 
lungsstSrung hinweisen. Dass aber annfihernd normale Lage der 
Zentralgefgsse bei typisehem Coiobom wohl mSglich ist, beweist unser 
Fall, und als erstes Charakteristikum eines eehten Coloboms des Seh- 
nerven im strengsten Sinne mSchte ieh die Persistenz yon mesoder- 
malem Gewebe bzw. einen dureh friihere Persistenz bedingten Defekt 
der nervSsen Substanz im unteren Abschnitt des Sehnervenstammes, 
nieht allein der Papille ansehen. 

Es ist ¥ielleieht kein zuf~Iliges Zusammentreffen, dass dieses 
eehte Coloboma nervi optici in einem leicht mikrophthalmisehen Auge 
angetroffen wnrde. Denn Mikrophthalmus mit  Colobombildung setzt 
nach v. Hippel(1) 1) das reichliche fStale Vorhandensein yon zelligem 

~] Loc. tit. S. 546. 
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Mesoderm voraus,  ira Inneren des Bulbus (Mikrophthalmus) und 
zwischen den Augenblasenr~inderu (Colobom). Und  im vorliegenden 

Fall  handelt es sieh offenbar um eine ungew5hnlieh ausgedehnte 
St5rung, indem der Spaltenschluss yore Ende des CiliarkSrpers his 

mindestens  zur Eintrittsst611e der Gefiisse in den Sehnerven eine Be- 
hinderung erfahren hat. 

F a l l  I I .  

Peter W., 20 Jahre ait~ wird am 29. IV. 1905 in die Ktinik auf- 
genommen. Das tinke Auge soil seit Geburt blind sein. In der Familie 
sind bis dahin keine Missbildungen beobachtet worden. Am 25. April er- 
litt das Auge eine leichte Kontusion~ worauf sich alsbald Sehmerzen ein- 
stellten. 

Reeh ts  normale Verhiiltnisse. V ~ 6/6. 
L inks  starke Divergenz; lebhafter Reizzustand, ciliare Injektion. Ausser- 

Itch sind keine Folgen der Verletzung sichtbar. Die vordere Augenkammer 
ist oben ganz auf)ehoben~ unten sehr flach. Die Regenbogenhant ist rost- 
farben und zeigt ein schmales  t yp i sches  Colobom mit konvergierenden 
Schenkeln. Die Linse scheint klar. Aus dem Glaskih~per erhSolt man nur 
triibgrauen Reflex. Tension deutlich erhSht~ keine Lichtempfindung. 

Am 6. V. wegen andauernder heftiger Sehmerzen E n u e l e a t i o n .  

3 i a k r o s k o p i s e h e r  Befund.  

Der Sagittaldurehmesser betriigt 30,0 mm 
, ,  Trans~ersal ,, ,, 26,5 , 
, Verfikal , , 25~0 , 

Vom Limbus betr~gt die Entfernung des Sehnervenansatzes des 
Museulus rectus superior 9,5 mm 

, , internus 6,0 , 
, ,. inferior 7 0 , 
, ,, externus 8~5 ,, 

Der Bulbus zeigt ausgesprochenen Langbau. Die hintere Bulbuswan- 
dung ist unten und besonders nasal vom Nervus opticus stark aber gleieh- 
m~issig vorgetrieben (Fig. 6 und 7). Der Sehnerv tritt naeh oben und innen 
verlagert in den Augapfel ein. Es besteht deutliche Erweiteruug des Zwisehen- 
seheidenraumes unten (Fig. 7~ 9, ~_0). 

Nach Fixation in 5 °/o Sublamin und H~rtung in Alkohol wird der 
Butbus dureh einen ia sagittaler Riehtung verlaufenden Vertikalsehnitt er- 
5ffnet~ derart~ dass der grSssere mediale Tell das gauze Iriscolobom und den 
Nervus opticus entb~lt. 

Das gauze Bulbusinnere ist mit einem Blutergusse angefiillt (Fig. 7 
nnd 8). 

Die total abgeliiste Netzhaut ragt ais Strung you der Papille in den 
GlaskSrper und liegt mehrfach gefaltet im unteren vorderen GlaskSrper- 
absehnitt (Fig. 7). 
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M i k r o s k o p i s c h e r  Befund.  

Die Cornea  zeig¢ nidhts abnormes. 
Die Sk le ra  ist infolge der enormen Dehnung des hinteren Augapfel- 

abschnittes stark verdtinnt und zwar beginnt die Verjiingung der unten ira 
Bereich des CiliarkSrpers etwa 0~75 mm messenden Sklera unten etwa in 
der Gegend~ die am normalen Auge der 0ra serrata ungef~hr entsprechen 
wtirde. Die Verjiingung nimmt atsbald stark zu, indem im Bereieh der 
Ektasie nut die innersten Sklerallamellen vorhanden sind~ so dass dort die 
Sklera nut 0,25 mm dick ist (Fig. 7). 0ben beh~tlt sie ihre Dieke yon 
0,75 mm~ his sie am oberen Rande des Coloboms sehaff absetzend sieh 
wieder veljiingt. Die Sklera ist iiberall normal gebaut, mit Ausnahme ether 
umsehriebenen~ unten gelegenen Parti% deren Bespreehung erst sparer in 
Gemeinsehaf~ mit Aderhant nnd Netzhant erfolgen wird. 

Die v o r d e r e  K a m m e r  ist oben ganz aufgehoben~ da die obere 
Hitlfte der Regenbogenhaut iiberall dutch den Bluterguss naeh vorn ge- 
drtingt~ tier Hornhauthinterflliehe anliegt (Fig. 8). Der Pupillarrand der 
Regenbogenhaut ist eirkul~r mit der vorderen Linsenkapsel verwaehsen. 
Dutch den in die hintere Kammer yon oben her eingedrungenen Bluterguss 
ist die Vortreibung der I~is zu stande gekommen~ so dass nun der Pupillar- 
rand noeh der Kapsel anhaf~et~ wahrend das stark verdiinnte und gedehnte 
Stroma, gegen das nnten noeh erhaltene Lumen der Vorderkammer dutch 
den Bluterguss vorgetrieben~ zur Hornhauthinterfl~ehe zieht (Fig. 8). 

Im C o l o b o m b e z i r k  fehlt die Iris vSllig; an ihrer Stelle finder sieh 
nut ein winzige b sehr pigmentreieher Gewebsstumpf~ der veto CitiarkSrper 
naeh vom zieht und der Corneoskleralgrenze anliegt. In den Colobom- 
sehenkeln stellt die etwas verdiekte Iris ein fibrSses~ an Bindegewebszellen 
sehr reiehes Gewebe dar~ welches an& den Museulus sphincter enth~It, der 
im Colobom fehlt. Die Colobomsehenkel sind mit der vorderen Linsen- 
kapsel flliehenhaft verwaehsen~ so dass hier die hintere Kammer aufgehoben~ 
die vordere dagegen erhalten ist (Ng. 8). 

Der Sehlemmsehe Kanai ist nirgends als freies Lumen anzutreffen; 
an seiner Stelle begegnet man nur nebst mehrfaehen Gefitsslumina strang- 
fSrmigen Kernansammlungen. 

Ein eigenartiger Befund ergibt sieh sodann an der jedenfalis infolge 
des Traumas naeh unten veflagerten Linse  (Fig. 8). Die oberen zwei Dritt- 
retie ihrer Vorderfl~tehe sind namlieh abgeflaeht~ das untere Drittel ist stark 
konvex gekrtimmt~ die Hinterflii.ehe fast plan. Im grSssten Vertikaldureh- 
messer 9~0 mm~ im grSssten Sagittaldurehmesser 3;75 mm haltend~ zeigt sie 
somit eine ganz eigenttimliehe Form. Teilt man die Linse n~imlieh dutch 
zwei horizontale Linien in drei gleieh hohe Absehnitt% so geht die nntere 
Linie gerade dureh die diekste Pattie der Lins G yon hier ans flaeht sie 
sieh naeh oben stark ab~ so dass oben die vordere nnd hintere Linsen- 
fl~tehe in einem Winkel yon etwa 35 o ineinander iibergehen. Die Linse hat 
sieh im Kapselsaek nieht unerheblieh zurtiekgezogen (H~h'tungserseheinung) 
und zeigt ansgesproehenen Faserzerfali supranuelear und subkapsulS~r, aller- 
dings nieht fiberall gleichm~issig. Der Kapsel liegt innen hier und dort 
freie Fliissigkeit an. 
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Z o n u l a f a s e r n  sind in der u11teren BulbushNile nieht aufzufinden~ 
oben dagegen stark gedehnt vorhallden. 

Das Corpus c i l ia te  ist in der oberen BulbushNfte normal entwiekelt. 
Unten ist der Ciliarmuskel ununterbrochen, abet stark nach hinten ver- 
zogen. Temporal vom Irisspalt beginnen die Ciliarfortsiitze schon etwas 
kleiner zu werden und sind naeh hinten ger'~chtet, doeh fehlen sie aueh 
unten in der Mittellinie 11icht ganz. Zu beiden Seiten der letzteren be- 
gegnen wir wieder jeller schon yore ersten Fall uns wohlbekannten eigen- 
ttimlichen Faltelung der Pars ciliaris retinae. Diese zeigt hier nSmlich yore 
hinteren Rande der Processus ciliares his zum Beginne des Coloboms wie- 
der eine Reihe yon 30 bis 40 tibetans zierliehen, dicht hintereinander 
stehenden F~ltchen, die ins Augeninnere hineinragen und aus den beiden 
Zellreihen der sekundaren Augenblase bestehem (Vgl. Fig. 4, welche die ana- 
logen Verhiltnisse bet Fall I wiedergibt.) In der ?d:ittellinie selbst ist diese 
Ver~inderung weniger deutlieh ausgeprigt. Hier greift das Funduseolobom 
abel- entsehieden welter naeh vorn; beide Epithelzelh'eihen hSren sehon 6 mm 
hinter dem Corneoskleralfalze auf', naehdem die /~ussere sehon kurz vorher 
ihr Pigment verloren hat. 

Hinter tier Linse liegt eine derbe eyelitisehe Sehwarte, wdehe unten 
vom hintersten Tell des CiliarkSrpers, da wo das Colobom beginnt, ihren 
Anfang nimmt. 

Die A d e r h a u t  zeigt in der oberen Bulbushitlfte ehroniseh entziind- 
liehe Ver~.nderullgen~ kleinzellige Infiltrationsherde; innen liegen ihr vielfaeh 
kleine Drusen auf. Sie reieht his zum oberen Papillenrande, ihhlt dagegen 
unten yon der Papille ab in grosser Breite bis in den hintersten Absehnitt 
des CiliarkSrpers. In diesem Bezirk erseheinen die inneren Sklerallagen 
hier und dort reiehlieher pigmentiert und reieher an Geflissdurehsehnitten. 
Eine eigentliehe Diff~renzierung in Chorioidea hat aber nieht stattgefunde11. 

Unten in der Medianlinie, 5 bis 6 mm nnterhalb yon der Papilla nervi 
optiei sind die Sklerallamellen~ Me sieh an Serienselmitteu (40 Sehnitte zu 
20/z) verfolgen I-~sst~ in einer Breite yon 0,8 mm dutch ein an spilldeligen 
Kernen reiehes Bindegewebe unterbroehen~ so dass es aussieht, als ob sie 
vorn und hinten vor einem Hindernis auswichen. Dieses Gewebe breitet 
sieh aueh auf der inneren Oberfl~tehe des Bulbns, die sparli&en Netzhaut- 
anlagen iiberziehend, fl~tehenhaft zum Tell als reeht kr~iftige Lage naeh 
vorn und hinten aus. ttieraus geht aneh mit Sieherheit hervor~ dass es 
sieh nicht um ein Durehsetztwerden der Sklera yon Gef~isse11~ Nerven und 
zugehSrigem Billdegewebe handelt~ sondern um Persistenz vo11 u11differen- 
ziertem Gewebe aus den Kopfplatten an umsehriebener Stelle des fStalen 
Augenspaltes. Das hierdureh entstehende Bild Nmelt sehr dem yon Levi11- 
sohn(31) in Fig. 3 gegebenen. 

Naeh innen yon der Sklera begegnet man tiberall im Colobombereieh 
an Stette der Chorioidea und Retina einem hier mehl) dort weniger stark 
entwiekelten Geweb% in dem sieh eillmal grosse Pigment haltende Zellen 
yon ganz nnregelm~siger Form vorfinden, welche tells in Reihen neben- 
einander angeordnet nnmittelbar dem Skleralgewebe anfliegen und bet dem 
ganzliehen Fehlen yon Chorioidea als veranderte Pigmentepithelzellen auf- 
gefasst werden mtissen; tells finden sie sicll auch welter einw~irts in dem 
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ihserigen Bindegewebe (xNarbengewebe tier fi~heren Antoren) zerstreut~ wel- 
ches wohl als bindegewebig entartete Retina zu bezeichnen ist. Einzelne 
Netzhautschichten slnd nicht zu unterscheiden, abgesehen yon mehrfachen 
Zellansammlungen, welehe wohl AbkSmmlhlge der KSrnerschichten darstellen. 
Wie welt sich im CoIobombezirk iiberhaupt ursprfinglich Netzhaut entwickelt 
hat, kann nattirlich nieht angegeben werden~ da das Vorhandensein zaht~ 
reicher sekundiirer Ver~tnderungen im Augeninneren (Cyclit]s~ Amotio retinae~ 
GlaskSrperblutung) zur Vorsieht in der Beurteilung der ¥erh~tltnisse mahnt. 
Nnr so viel lttsst sieh mit Gewissheit sagen, dass die im vorderen unteren 
GlaskSrperabsehnitt gefaltet liegende Retina nur den oberen und seitlichen 
Bulbuspartien angehSrt haben kann, da im Colobombereieh der Sklera eine 
rudimentitre INetzhautanlage nnmittelbar aufliegt. 

Dagegen gestalten sieh die Verhaltnisse am O p t i k u s e i n t r i t t  reeht 
tibersichtIich. Die Nerveninsertion ist deuflich nach oben und innen verlagel~. 

Der Z w i s c h e n s e h e i d e n r a u m  ist unten enorm erweitert nnd misst 
unterhalb der Mitre des Nervenstammes 1~95 mm~ nach bdden Seiten nimmt 
el" dann wieder erheblieh an Breite ab~ so dass el" lateral~ medial und ober- 
halb vom Ner~en die Norm nieht mebr iibersehreiteL Da die Ektasie der 
hinteren Bulbuswandung am oberen Rand des Nervus optieus beginnt~ so 
ist die Papille stark sehriig yon oben vorn naeh unten hinten gestellt; sie 
wiirde also ophthalmoskopiseh das Bild tier naeh unten zunehmenden Ex- 
cavation geboten haben~ wie es mehrraeh bei Colobomen am Sehnerven- 
eintlitt beobaehtet women ist. 

Der Sehnerv~ yon dem ein 6 mm langes Stiiek untersueht werden 
konnt% tritt horizontal verlaufend an den Bulbus heran~ ist kr~tftig ent- 
wiekelt nnd misst im Vertikaldurchmesser 2,70ram; er verjiingt sich aneh 
innerhalb des Skleralkanals nnr wenig. Die Zentralgefiisse verlaufen nut 
wenig unterhalb yon der Mitre des Nerven. Die L a m i n a  e r ib rosa  ist 
normal gebildet. 

Bei M a r k s e h e i d e n f ~ r b u n g  naeh Weige r t -Pa l  tritt ein deutlieher 
Untersehied zwisehen dem nntersten und dem fibrigen grSsseren Tell des 
Sehnerven zutage. In letzterem finden sieh n~mlieh die Faserbt~ndel seh~Sn 
schwarz gef~trbt und seheinen bei sehwaeher VergrSsserung fast normal 
(Fig. 9 nnd 10). Bei Anwendung stlh'kerer Systeme ergibt sieh aber~ dass 
diese Btindel~ wdehe die Markseheidenfih'bung angenommen haben, aus 
massenhaften Zerfallssttickchen, kurzen Faserehen und kleinsten BrSekeln be- 
stehen. Dies Verhalten zeigen die oberen ~/5 des Sehnerven ira Vertikal- 
schnit~. In seinem untersten Absehnitt nehmen diese schwarz gefarbten 
ZerfaIlsmassen der Markseheiden sehr sehnell bis auf ganz vereinzelte km-ze 
F~iserchen ab, und aueh diese wenigen trifft man nieht auf jedem Schnitt. 
Vor altem fehten auf den Sehnitten~ die zugleieh die Zentratgefiisse treffen~ 
also durch die Mitre des Nervus optieus gehen~ in der genannten Region 
Nervenfhsern fast vollstlindig (Fig. 10). Aueh bei F~rbung nach Weigert-  
v a n  Gieson trfft ein Untersehied zwisehen beiden Zonen seharf hervor. 
Einmal zeigt sieh so besonders deutlich, dass die bindegewebigen Septa in 
der Basalzone etwas kr~tftiger entwiekelt sind~ sodann hat alas Gliafasernetz 
unten einen erheblieh dunkler braungelben Farbton angenommen~ als der 
markseheidenhaltige grSssere Tell des Sehnerven~ we!eher die helter gelbtiehe 
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Farbe tier Neuroglia zeigt. Bei tt~matoxylin-Eosinf~trbung fiillt dagegen 
nur anf~ dass die L~ingsgliederung des Sehnerven in Faserbfindel im unter- 
sten Absehnitt fehlt. Letzterer nervenfaserfl'eie Teil entsprieht im Gegensatz 
zu Elsehnigs und me]nero Fall I nur der unteren Halfte des Sehnerven- 
absehnitts unterhalb yon den Zentralgefassen (Fig. 9 nnd 10). 

Zusammenfassung: Colobom~ ir idis ,  corpor is  ci l iar is  et  
chor io ideae .  H o c h g r a d i g e  Myopie. S t a r k e  E r w e i t e r u n g d e s  
Z w i s c h e n s c h e i d e n r a u m e s  unten.  F e h l e n  der  N e r v e n f a s e r n  
im n n t e r s t e n  Fi inf te l  des Sehnerven .  Cyclitis. Hgmophthalmus. 

Indem ich yon den chronisch entztindlichen, in glteren ~Colobom- 
angen ja vielfaeh anzutreffenden Vergnderuagen im tibrigen absehe~ 
sei nur kurz der eigentiimlich zugespitzten, konisehen Linsenform ge- 
dacht. Wenngleieh K~tmpffer(32) in seiner umfassenden St~tistik 
der Linsencolobome einige vereinzelte F~lle yon zugespitzter pyrami- 
daler Linse in mikrophthaImischen Augen erw~thnt, so glaube ich 
doch in Tdbereinstimmung mit Prof. E. v. H ippe l ,  dem die Pr~parate 
vorlagen~ die abnorme Linsenform nieht mit der Missbildung als sol- 
cher in Verbindung bringen zu m~issen, vielmehr ist die Abflachung 
der oberen Linsenfl~che vermutlich dadurch zu st~nde gekommen~ dass 
die ganze obere :[rish~lfte, deren Pupill~rrand mit der Linsenkapsel 
cirkulgr verwachsen ist, durch den Bluterguss buckelf5rmig his an 
die ttornh~uthinterfl[iehe ~orgetrieben ist. Hierdurch wird die hin- 
tere Kammer sehr ausgedehnt und kommt ein Druek ~uf die Linse 
zu st~nde~ der unten, wo fl~chenhafte Verw~tehsung der Colobom- 
sehenkel mit der Liusenkapsel besteht~ fehlt. 

Der hochgradige Langbau des Auges bei Emmetropie des an- 
dern Auges steht wohl in direktem Zusammenhang mit der Colobom- 
bildnng, da der ganze hintere und bier wieder am meisten der untere 
Absehnitt der Bulbuswand stark gedehnt und verdiinnt ist, und da 
in tier Mehrzahl der Fglle myopische Refraktion vorliegt. Die weit- 
gehendste Xhnlichkeit besteht bier mit dem Fall ~V der Hessschen 
Arbeit (7), bei dem es sieh ebenfatls nm ein mit Colobom behaftetes 
Auge mit starker Ausbuehtung der hinteren Bulbushglfte ohne wei- 
tere auffatlende Formveranderungen h~ndelte. 

Beziiglich des IriscoJoboms und der Fg, ltelung des Cili~rkSrpers 
kann ich auf das bei Tall I Gesagte verweisen, da sieh nennens- 
werte Abweichungen nieht ergeben. Im Hinbliek auf die noch um- 
strittene Genese des Iriscoloboms sei nur hervorgehoben, dass die Ver- 
wachsung des Irisstumpfes und der Colobomsehenkel mit tier vorderen 
Linsenkapsel ganz unzweifelhaft eine sekund~re Erscheinung, eine 
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Folge der Iridocyditis darstellt. 8omit kSnnen hieraus keine Schliisse 
auf die Genese der Iriscolobome gezogen werden. 

Das Aderhaut-Netzh~utcolobom bietet keine ungewShnlichen und 
jedenfalls yon sekund~tren Vergnderungen nicht ganz freie Verhiilt- 
nisse; wir kSnnen daher unsere Aufmerksamkeit sogleich dem Seh- 
nerven zuwenden. 

Wiederum begegnen wir der Tatsache, dass im untersten Ab- 
sehnitt, bier ira untersten Ftinftel des Sehnerven, Nervenfasern bis auf 
ganz vereinzelte feh]en. Angesichts des Umstandes~ dass sie gerade 
im untersten, dem Colobom entspreehenden Nerventeil in beiden Fgllen 
fehlen, ist der Einwurf, dass es sieh uin eine sekundgre Erscheinung, 
um eine Degeneration der Nervenfasern, wie sie in den iibrigen Teilen 
des ~Nervus opticus sieh finder, hinfgllig. Wir stehen somit wiederum 
vor der Frage: ist das Fehlen der Nervenfasern die direkte Folge 
einer StSrung im Sehliessungsprozesse des eingestti]pten Optikus- 
stieles, oder handelt es sich nur um eine Folgeerscheinung des Netz- 
haut-Aderhautcoloboms~ um eine mangelhafte Einsprossung yon 
Nervenfasern aus dem Colobombezirk? Es wird sich das mit vSlli- 
ger Gewissheit heute wegen des erst spi~rlieh vorliegenden anato- 
mischen Materials noch nicht entscheiden Iassen. Allerdings weist 
in unserem Fail I I  niehts mehr auf eine friihere St5rung im 
Sehliessungsvorgange der Optikusrinne hin~ und hierin besteht ein 
auffallender Gegensatz zum ersten mitgeteilten Fall. Da nun weder 
an den Zentralgefiissen noch an der Lamina cribrosa sich Anomalien 
vorfinden, da die Erweiterung des Zwischenscheidenraumes wie bei 
Myopie nach Heine(4=3) nur als Folge der Dehnnng aufzufassen ist, 
da ferner der fertig gebildete Nervus optieus normales Volumen, nor- 
male Form besitzt, so halte ich es bei Fall I I  ftir wahrseheinlieher, 
dass der Schliessungsprozess der Optikusrinne sich bier normal voll- 
zogen hat, und dass wir in dem Fehlen der Nervenfasern im basalen 
Tell des Sehnerven nur den Ausdruck einer mangelhaften Entwick- 
lung der Netzhaut zu erblieken haben. 

Besteht diese Auffassung zn Recht, so lgge eine Aplasie der 
Nervenfasern im Sinne E l s e h n i g s  vor, die, wie bei der Besprechung 
des Falles I hervorgehoben wurde, bisher bei grossen Aderhautcolo- 
bomen meines Wissens nicht beschrieben worden ist. Angesiehts des 
oben schon mehrfaeh dtierten Falles yon E l s c h n i g  sei jedoch aus- 
driicklich betont, dass es sieh bei meinem grossen Funduscolobom 
um eine viel geringere, der Ausdehnung des Coloboms aber entspre- 
chende Aplasie handelt, als bei E l s e h n i g ,  wo ein ldeines Colobom 
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unterhalb der Papille yon einer Aplasie der ganzen unteren Itiilfte 
des Nervus opticus begleitet ist. Ich mSchte deshalb doeh ftir meinen 
Teil einstweilen an der Deutung des Elschnigschen Falles als eehtem 
Colobom des Sehnerven festhalten. 

Wie ist es nun zu erklg, ren, dass bei meinen beiden F~tllen in 
der basalen Zone doch ganz vereinzelte Nervenfasern anzutreffen sind ? 
Beim Vorliegen einer reinen Aplasie kgnnte man ja daran denken, 
dass immerhin einige Fasern in den Nervus opticus eingewaehsen 
sind, entsprechend der Tatsache, dass ein vSlliges Fehlen des inneren 
Blattes der sekundiiren Augenblase ungewShnlich selten ist. Naeh 
Nussbaum (33) ist es nun den Embryologen gelungen, fiir eine 
Reihe yon Wirbeltierklassen den Naehweis zu erbringen, dass die 
Anf~nge der Nervenfaserbildung im peripheren Teile des Nervus 
opticus vor sich gehen. Die in der Zahl auch iiberwiegenden zentri- 
petaten Fasern werden also zuerst angelegt. Man kSnnte nun auch 
annehmen, dass die spgrlichen Nervenfasern in dem sonst faserfreien 
Gebiete zentrifugale Bahnen, Forts~tze der Zentralganglie n darstellen, 
welche das periphere Ende des Sehnerven erst spgter erreicht haben. 

Es e rg ib t  sich nun,  dass  zurze i t  noch zwischen  Aplas i e  
des S e h n e r v e n  bei Coloboma bulbi  (1. Volumsverminderung des 
gesamten Sehnerven. 2. Fehlen yon Nervenfasern in dem dem Colo- 
born entsprechenden Bezirk des Sehnerven) und zwischen e e h t e m  
Colobom des S e h n e r v e n  s c h a r f u n t e r s c h i e d e n  werden  muss. 
E r s t e r e  kann  ted ig t ich  durch  Ausb l e iben  der  E i n s p r o s s u n g  
yon N e r v e n f a s e r n  als ein F o l g e z u s t a n d  s ines  R e t i n o - C h o -  
r io idea lco loboms  zu s tande  kommen ,  als s e k u n d ~ r e r  D e f e k t  
des S e h n e r v e n ,  der  d i r ek t  mi t  der  S e h l i e s s u n g  der Opt ikus -  
r i nne  n i ch t  in Z u s a m m e n h a n g  steht .  A l s s o l e h e  F~ l l e  yon 
Ap la s i e  w~ren  zungehs t  al le d i e j en igen  Bulb i  mi t  Ne t z -  
h a u t - A d e r h a u t c o l o b o m  anzusehen ,  bei denen  de r  S e h n e r v  
ein g e r i n g e r e s  Volumen als in der  Norm ha t  [Bach,  E l s c h -  
nig (4~) Fall 1. Mein Fall I, bei dem das Volumen des Optikus 
ebenfalls betriichtlich hinter der Norm zuriiekbleibt, mSge nicht hinzu- 
gerechnet werden, da es sich wat~seheinlich um einen geringen Grad 
yon 5Iikrophthalmus handelt]. A l s d a n n  sche in t  bei t y p i s c h e n  
N e t z h a u t - A d e r h a u t c o l o b o m e n  auch eine auf  den u n t e r s t e n  
A b s c h n i t t  des sonst  no rma l  e n t w i c k e l t e n  S e h n e r v e n  be- 
s e h r g n k t e  Aplas ie  yon N e r v e n f a s e r n  vorzukommen.  (Mein 
Fall II.) Dies  w~re die A p l a s i e  in Elschnigs Sinne.  Bei 
e inem ech t en  Colobom des S e h n e r v e n  muss  ein pr imi i re r  
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D e f e k t  im N e r v u s  op t icus  se lbs t  vor l iegen ,  b e d i n g t  durch  
eine S tS rung  im V e r s c h l u s s  des e inges t f i l p t en  A u g e n -  
b lasens t i e l e s .  Die  U r s a c h e  ffir d iese  S tS rung  g ib t  abnorm 
s t a rk  en tw icke l t e s  M e s o d e r m  in der  fSta len O p t i k u s r i n n e  
ab, wie es bei meinem :Fall I nachgewiesen ist. 

Ist somit durch diesen Fall das wirkliche Vorkommen eines echten 
,,Coloboma nervi optici" (die Bezmchnung ,,Colobom am Sehnerven- 
eintritt" wiirde bier zu wenig sagen) erwiesen, so ergibt sich doch aus 
den vorstehenden Untersuchungen abermals die Lehre, dass man auf 
Grund der ophthalmoskopischen Untersuchung nur yore ,Colobom am 
Sehnerveneintritt" sprechen daft. Ob ein echtes Colobom des Seh- 
nerven vorliegt~ wird stets nur die anatomische Untersuchung nach- 
weisen kSnnen. Es scheint mir nicht unnStig, dies nochmals hervor- 
zuheben; denn obgleich v. t t i p p e l  (3) vor nunmehr sieben Jahren 
den wohlbegriindeten Vorschlag gemacht hat, nur yon ,,Colobomen 
am Sehnerveneintritt" zu sprechen, begegnet man doch h~ufig genug 
noch in der Literatur der ]etzten Jahre klinischen Berichten fiber 
,,Colobome des Sehnerven". 

Die obigen Ausffihrungen geben vielleicht Anlas% kfinftig bei 
Untersuchung yon Aderhautcolobomen genauer, als es bisher wohl 
vielfach geschehen ist~ auf das Verhalten des Sehnervet'l unter Zu- 
hilfenahme der spezifischen Markscheidenf~rbungen zu achtenl), auch 
wenn grob anatomisch sich keine ¥eranderungen am Iqervus opticus 
pr~sentieren, wie es z.B. bei meinem IL Fall zutraf, bei dem mit roller 
Deutlichkeit erst die Markscheidenf~rbung auf die Anomalie hinwies. 
Denn es erscheint driagend notwendig, durch weitere genaue anato- 
mische Untersuchungen das Verh~ltnis yon Aplasie und Colobom des 
Sehnerven klarer zu stellen, als es bisher auf Grund yon eigentlich 
nur drei F~llen (E l schn igs  Fall 1 und meine beiden) sein kann. 
Es ware auch wohI denkbar, dass beide Vorg~nge kombiniert vor- 
kommen. So wiirde man, wie schon oben betont, auch bei meinem 
ersten Fall neben echter Colobombildung auch yon Aplasie reden 
kSnnen wegen des geringeren Volumens des Sehnerven, wenn nicht 
guter Grund vorl~ge, an Mikrophthalmus zu denken. 

1) Der Befund v. Hippels{toc. cir. '2), S. t63 kann zum Vergleiche nicht 
herangezogen werden, weil er nach des Autors eigener Ansicht sowohl als par- 
tielle Aplasie wie als Atrophie des Sehnerven gedeutet werden kann. 
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Uberblicken wir das Ergebnis der Untersuehungen, so muss zu- 
gestanden werden, dass unser Material wegen zah]reicher sekundiirer 
patho]ogischer Veranderungen fiir die Frage der Genese der ange- 
borenen Colobome nieht verwertet werden kann. Das scheint aber 
yon geringerer Bedeutung, seit v. H i  p p el s erabryolqgisehe Forschungen 
unsere Kenntnisse auf fbstere Unter]age gestellt haben. Nur so viel 
kann rait Sicherheit angegeben werden, dass nichts im Befunde gegen 
die Auffassung des Coloboms als einfiche Hemraungsmissbildung, be- 
dingt durch den Spaltenschluss verhinderndes Mesoderra, spricht. 

Angesiehts der besonderen Sehwierigkeiten, die stets gerade der 
Erkl~rung der Iriseoloborae entgegenstanden und die aueh hente noch 
ihren Ausdruek in den verschiedensten Theorien 1) finden, sei aber 
doch hervorgehoben, dass die Ansehauung Mannhard t s (34) ,  wonach 
die raeisten Iriseolobome gar nieht als angeborene Spaltbildungen zu 
betraehten w~Lren, sondern wonach sie vie]mehr eigentlieh eine Korek- 
topie, ,,die Folge einer Zugwirkung des vorderen Uvealtrakts nach 
hinten", darstellten, fiir unsere beiden F~lle keine Geltung haben 
kann, denn im Bereieh des Coloboras fehlt der Museulus sphincter 
vSllig; mithin kann an dem Vorhandensein eines wirkliehen Defek~es 
nicht gezweifelt werden. So viel fair bekannt ist, hat die Mann-  
hardtsehe Ansicht auch dutch weitere anatoraische Befunde keine 
Best~tigung erf'ahren, wielraehr bekennen sieh die neueren Unter- 
sucher ,~,ie B a c h  (25), de Vr ies  (35), "v. H ippe l ,  F l e i s c h e r  (36) 
mit unerheblichen Modifikationen zu der ira wesentliehen zuerst yon 
H e s s  (8) vertretenen Ansehauung, dass die persistierende Verbindung 
des Mesoderms rait der gef~sshaltigen LinsenkapseI ein Wachsturas- 
hindernis fiir die Iris ab~bt. 

Meinem lieben Kollegen, Privatdozenten Dr. Reis ,  schulde ich 
ftir vielfache Ratschl~ge bei Ausftihrung der Untersuchungen herz- 
lichen Dank. 
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F a l l  I. 

Fig. 1. ~bersichtsbild bei dreifacher VergrSsserung. Farbung nach W e i g e r t -  
van  Gieson.  Schnitt 112. Der Sehnerv ist in seinem grSssten Vertikal- 
durchmesser, temporal yon seiner 5]:itte, die Iris temporal yore Pupillargebiet 
getroffen. 

a. Ektatisches Aderhautcolobom. 
Sc.  Wenig differenziertes Skleralgewebe. 
Cil. Ciliark5rper, abgehoben. 
n. Abgel(iste ~Netzhaut, vorn yon Schwarte bedeckt. 

Fig. 2. Derselbe Schnitt. Sehnerv und angrenzender Tell des Aderhautcoloboms 
bei 5,7facher YergrSsserung. Der Sehnerv zeigt ann~hernd normales Verhalten. 
Vertikaldurchmesser 2,25 ram. Vgl. hiermit Sehnerv und Zwischenscheiden- 
raum auf Fig. 3. 

so. Wenig differenziertes Skleralgewebe. 
Fig. 3. Schnitt 88. Vergriisserung 5,7fach. Fiixbung Kit Hamatoxylin-Eosin. 

Der Sehnerv unmittelbar temporal yon den Zentralgef~,ssen getroffen. Vertikal- 
durchmesser 1,75 ram. 

a. Nervenfaserzone. 
b. Bindegewebig-gliSse Zone. 
z. Bindegewebszunge, dievon unten vor dem Zwisehenscheidenraum in die 

Papille eindringt und mit Zone b. in Zusammenhang steht. 
So. Wenig differenziertes Skleralgewebe, hier nnter der Mitre vom Seh- 

nerven mi~chtiger Ms welter seitlich (vgI. Fig. 2). 
d. Druse. 
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Fig. 4. Vordere Bulbushiilfte. Schnitt durch den nasalen Rand des Iriscoloboms 
bei 5,7fachor VergrOsserung. F•rbung nach W e i g e r t - v a n  Gieson.  

/. Geschrumpfte Linse. 
Kk. Kapselkatarakt, Z. Zerfallsherde in derselben. 
f, Fiiltelung der Pars plana corporis ciliaris. 
g. Glashautige Neubildung in der Kammerbucht tiber dem Irisstumpf. 

Fig, 5. Nervenfaser-haltige und gli0s-bindegewebige Zo~e des Sehnerven. 100fache 
VergrSsserung, Markscheidenf~rbung nach W e i g e r t - P a l ,  

F a l l  II. 

Fig. 6, Stereoskopische Aufnahme des geh~rteten Bulbus, 3/5 der natiirlichen 
GrSsse. ~Ian sieht deutlich die nnten und nasal (ira Bilde links) befindliche 
Ektasie. 

Fig. 7. Uborsichtsbild bei dreifaeher VergrOsserung. Farbung nach W e i g e r t -  
van Gieson .  Ektasie des unteren hinteren Bulbusabschnittes and Verdiin- 
hung der Sklera. Starke Erweiterung des nnteren Zwischenscheidenraumes. 

Fig. 8. Vordere Bulbushi~lfte. Schnitt durch den temporalen Rand des Iriscolo- 
bomes bei 5,7facher VergrSsserung. Farbung nach W e i g e r t - v a n  Gieson.  
Aufhebung der vorderen Kammer oben. Die Iris liegt der Hornhauthinter- 
wand an, ihr Pupillarrand ist mit der vorderen Linsenkapsel verwachsen; untea 
fliiehenhafte Verwachsung des Irisstumpfes mit dor Linsonkapsel. 

Fig. 9. Sehnerv und angrenzender Teil des Aderhautcolobomes bei achtfacher 
VergrOsserung. Msrkscheidenf~rbung nach W e i g e r t - P a l ,  Gogenfi~rbung mit 
Fuchsin. In der Mitte des Sehnerven Zentralgefiiss bzw. perivaskut~res Binde- 
gewebe. 

a. Nervenfaser-haltige Zone. 
b. GliSse Zone mit etwas st~rkeren Bindegewebssepten. 

Fig. I0. Sehnerv dicht hintor der Lamina cribrosa mit unterem Zwisehenscheiden- 
raum bei 24facher VergrSsserung. Markscheidonf'~rbung nach W e i g e r t - P a l .  
Unterhalb yore Zentralgef~ss zun~chst noch Zone markhaltiger ~ervenfasern; 
der unterste Absehnitt dagegen frei yon Nervenfasern. Im Winkel vet dem 
Zwischenscheidenraum einige Farbniederschli~ge. 

Die Abbildungen 1 bis 5 and 7 his 10 sind mit dem Zeissschen mikro- 
photographischen Apparat der Universit~ts-Augenklinik yon meinem Mit-Assistenten 
Dr. P l a s k u d a  aagefertigt. Auch an dieser Stelle sei ihm ffir seine liebens- 
wfirdige Miihewaltung herzlichst gedankt. 
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