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Beriicksichtigung des Sehnerven.

Von
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Assistenzarzt.
Mit Taf. X—XI, Fig. 1—10, und einer Figur im Text.

Bei der grossen Zahl von Theorien, die zur Erklirung des Colo-
boms aufgestellt worden sind, die zum Teil recht unwahrscheinlich,
zum Teil aber nicht widerlegt waren, hat v. Hippel(1, 2) durch seine
embryologischen Forschungen am Kaninchenauge, welche mit Sicher-
heit dartun, dass »in der Vererbung das wichtigste, wenn nicht ein-
zige #tiologische Moment bei der Colobombildung zu erblicken ist¥,
die Frage wesentlich gefordert. Hierdurch wurde die alte Manzsche,
von Hess modifizierte Theorie, wonach die mechanische Behinderung
des Schlusses der FGtalspalte in der Entstehung des typischen Colo-
boms und weiterhin auch des Mikrophthalmus das Entscheidende und
zwar durch das abnorm lange persistierende und abnorm stark ent-
wickelte Mesoderm bedingt ist, bestiitigt. Kiinftige Untersuchungen
werden stets auf diese fiir die Frage der Genese des Coloboms iiber-
aus wichtige Arbeit zuriickzugreifen haben.

Sieht man von der Erklirung der in ihrer Genese noch viel um-
strittenen atypischen Colobome ab, so ergeben sich doch auch in dem
durch v. Hippel geklirten Gebiet der typischen Spaltbildungen noch
eine Reihe von Fragen, die teils wegen der Seltenheit, teils wegen
der Verschiedenartigkeit des anatomischen Materials noch nicht ge-
klart sind; in erster Linie ist hier an das nur in vereinzelten Fillen
untersuchte ,,Colobom am Sehnerveneintritt, sodann an das der
Regenbogenhaut zu denken.

v. Graefe’s Archiv fir Ophthalmologie. LXV. 2, 13
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Das Fehlen abnormer Geftiss- oder Bindegewebsbildungen im
Bereich des Randcoloboms des Sehnerven, die Einlagerung rudimen-
tirer Netzhautanlagen in die Chorioidea, die Duralscheiden und den
Sehnerven selbst, wie sie Elschnig (4, 5) in Ubereinstimmung mit
eigenen Féllen in der Literatur beschrieben fand, veranlasste den ge-
nannten Autor, sich beziiglich der Genese des Coloboms am Seh-
nerveneintritt mit Einschaltung von Netzhautanlagen dahin zu ussern,
dass es seinen Ursprung einer mangelhaften Entwicklung des Kopf-
plattengewebes verdanke, ,bedingt durch abnorme Sprossung der Rén-
der der sekundiren Awugenblase im fbtalen Augenspalte oder am
Sehnervenrande®. Nach Elschnig wire somifein priméres Sprossen
der Rinder der sekundiren Augenblase in -abnormer Richtung die
Ursache der genannten Anomalie.

v. Hippel betonte nun in seinen eingangs citierten Arbeiten
mit Recht, dass es unnétig sei, ein anderes Hindernis (als die ab-
norm lange Persistenz des Mesoderms) fiir den Schluss der Fotal-
spalte anzunehmen, auch wenn im Spalt Mesodermgewebe nicht mehr
nachweisbar ist; denn Duplikaturen der Retina erkliren sich ja ganz
ungezwungen so, dass die Netzhaut vor einem Hindernis Platz machend
ausweicht, nimlich vor dem Mesodermzapfen, welcher sich spiterhin,
nachdem er die Entstehung einer Netzhautduplikatur herbeigefiithrt
hat, spurlos wieder zuriickbilden kann.

Aber auch abgesehen von ihrer Genese beanspruchen gerade die
Colobome am Sehnerveneintritt auch heute noch einiges Interesse,
weil die wenigen anatomisch untersuchten Fille, auf die ich unten
noch zurtickkomme, sowohl beziiglich des Verhaltens der drei Augen-
hiute wie der Sehnervenscheiden und des Sehnerven selbst recht er-
hebliche Differenzen darbieten.

Die nachfolgenden Untersuchungen beschiftigen sich nun mit
zwei Fillen von ausgedehnter Colobombildung, bei denen der Seh-
nerv deutliche Abweichungen vom normalen Verbalten zeigt. Das
Material wurde mir von meinem hochverehrten Chef und Lehrer,
Herrn Geheimrat Saemisch freundlichst iiberlassen, wofiir ihm auch
an dieser Stelle bestens gedankt sei.

Fall 1.

Josef K., 20 Jahre alt, wird zum ersten Mal am 17. XIL 1899 in
die Klinik aufgenommen. In der Familie sind bisher keinerlei Missbildungen
beobachtet worden. Patient selbst war stets schwachsichtig; seit drei Mo-
naten hat das Sehvermdgen des rechten Auges noch mehr abgenommen.

Beiderseits: Nystagmus rotatorius. Strabismus concomitans conver-
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gens alternans. Fixation excentrisch mit nasal von der Macula gelegenen
Netzhauntpartien. Die Cornea hat beiderseits die Form eines senkrechten,
nach unten zugespitzten Ovals.

Vertikaler Durchmesser der Horphaut 10,5 mm

Horizontaler » 9,25 ,,
Typisches schmales Iriscolobom nach dex Peripherie etwas gpitz zulaufend,
links 1 mm vom Limbus briickenartige Verbindung der 0010b0mschenkel
Breites Colobom der Chorioidea nach unten, welches die Papilla nervi op-
tiei von unten und seitwiirts umgreift, anscheinend auch die Macula lutea
in sich fasst. Das Colobom nimmt den grosseren Teil der unteren Hiilfte
des Fundus ein und lisst sich nach dem Ciliarkérper hin nicht abgrenzen,
Beiderseits fehlen die oberen Gesichtsfeldhiilften. Genaunere Daten itber die
Lichtempfindung im Colobombereiche konnten nicht erhoben werden, da Patient
nur fiir wenige Stunden zu Demonstrationszwecken in der Klinik verblieb.

Rechts ist das Gesichtsfeld auch nasal erheblich eingeengt. An den
Réndern des Coloboms sieht man leicht schwappende Bewegungen der Re-
tina und zwar am deuntlichsten nasal, woselbst die Chorioidea gezackt endigt.
Am temporalen Rand deutliche Abknickung der Geffisse und Faltung der
Netzhaut. Die Abhebung betrifft nasal nur die” Randteile des Coloboms,
temporal erstreckt sie sich aber weiter seitwiirts. Im Glaskdrper viele staub-
formige und flockige Triibungen. Uber den Verlauf der Zentralgefiisse
finden sich keine Angaben. Tension normal. V==1).

Links am hinteren Linsenpol eine etwas unregelmissige, nicht durch-
lenchtbare Tritbung. Die Zentralgefisse des Nervus opticus treten am oberen
Rande der Papille ein und aus. V=3,

Am 14. VIL 1905 erlitt das rechte Auge eine Kontusion; drei Tage
spiter wurde in der Klinik ein Bluterguss in die Vorderkammer festgestellt.
Der rechte Bulbus ist leicht quadratisch und weich.

Am 10. VIIL 1905 erneute Aufnahme: Rechts in der Vorderkammer
ein Hyphéima; auch auf Iris und Linse Reste eines Blutergusses; doch kann
man, wie auch schon am 17. Juli deutlich erkennen, dass sowohl temporal
wie nasal oben ein breites fligelformiges Eetropium sfrati pigmenti iridis
besteht. Totale geschrumpfte Katarakt. Visus quantitativ mit unsicherer
Projektion.

Das linke Auge betreffend ist dem Befunde vom Jahre 1899 noch
hinzuzufiigen, dass man einen am unteren Rande der Papille beginnenden,
weit in den GlaskGrper vorspringenden, hellglinzenden Strang, offenbar
bindegewebiger Natur, durch die Mitte des Coloboms nach vorne ziehen
siecht. Die Refraktion ist hypermetropisch. Genaue Refraktionsbestimmung
im aufrechten Bilde ist wegen hinterer Polarkatarakt unmdglich.

Am 11. VIIL. 1905 wegen andauernder cyclitischer Schmerzen Enu-
cleatio bulbi dextri.

Makroskopischer Befund.

In der Gegend des hinteren Poles von der Hohe des Optikuseintrittes
bis etwa 6 mm tiefer scheint die Wandung des ziemlich kleinen Augapfels
leicht ektatisch. Die Insertion des Nervus opticus ist etwas nach oben und
lateral verlagert,

13%*
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Der Sagittaldurchmesser vom vorderen zum hinteren Pol betrfigt 20,0 mm.
Der grosste Sagittaldurchmesser vom vorderen Pol zum ektati-

schen Aderhaunteolobom 22,0 ,,
Der Vertikaldurchmesser 20,5 ,,
Der Transversaldurchmesser 20,5 ,

Der Bulbus wird nach Fixierung in 4°), Formol und Hirtung in Al-
kohol im Sagittaldurchmesser aufgeschnitten, so zwar, dass in die temporale
Hilfte der grosste Teil des Aderhautcoloboms mit samt dem ganzen Optikus
und etwa das temporale Drittel der Cornea mit einem kleinen Teile des Iriseolo-
boms fillt. Die nasale Hilfte enthilt somit den grosseren Teil des Iriscoloboms
und den ganzen oberen nasalen Fliigel des Ectropium strafi pigmenti iridis.

Auf dem Durchschnitt fehit die Iris unten vollig. An der Stelle detr
Iriswurzel scheint sich unten vom schwach entwickelten Ciliarkorper aus ein
Gewebsstumpf in der Gegend der Kammerbucht an die Hornhauthinterfliche
anzulegen (Fig. 4). Die geschrumpfte Linse ist in cyclitische Schwarten
eingehiillt. Die Netzhaut ist total abgelost und nimmt die untere Hiilfte
des vorderen Glaskdrperabschnittes ein. Die Papilla nervi optiei ist auof
dem Daurchschnitt nicht zu sehen. Die obere Hilfte der Chorioidea bis zur
Hohe des Optikuseintrittes®scheint unveriindert. An letzterer Stelle einerseits,
unten etwa in der Gegend der Ora serrata anderseits, 7 mm hinter dem
Corneoskleralfalz schneidet das Pigmentepithel scharf ab. Der Ciliarkorper
ist unten von der Sklera durch eine grauliche Masse leicht abgehoben.
Vonr hier bis zum Optikuseintritt ist die Augenwandung verdiinnt und zwar
verjlingt sich das die Sklera ersetzende Gewebe bis auf etwa 0,4 mm (Fig. 1);
genaneres siehe unten.

Mikroskopiseher Befund.

Die Cornea ist unverindert. Der Membrana Descemeti liegen hier
und da kleine Haufen mononucleirer Leukocyten an.

Der Boden der Vorderkammer ist von einer etwa 3 mm hohen
Fliissigkeitsschicht eingenommen, in der sich hier und dort Blutkdrperchen
finden. Die grosste Tiefe der Vorderkammer betriigt 3,25 mm (Fig. 4).

Ein offenes Lumen ist an der Stelle des Circulus venosus Schlemmii
nur in wenigen Schpitten zu sehen, dagegen finden sich statt seiner mehr-
fach rundliche und strangformige Zellansammlungen.

Die primire Kammerbucht ist tiberall aufgehoben, dadurch dass der
Ciliarteil der Iris an die Membrana Descemeti angedringt und entweder
direkt mit ihr verwachsen oder durch ein interkaliertes Gewebe mit ihr in
Verbindung gebracht ist. Diese Verwachsung geht am weitesten, ungefihr
1 mm weit im oberen Husseren Teil der Kammerbucht. Die Membrana
Descemeti lisst sich tiberall als Grenzlinie zwisehen der Cornea und dem
anliegenden Irisgewebe bzw. dem Stumpf im Colobombereich verfolgen. In
der neuen Kammerbucht finden sich oben mehrfach gewucherte Endothelien
und von dort setzt sich das Endothel ununterbrochen auf die Iris fort, ein
homogenes glashiutiges Gewebe, welches der Irisvorderfliche aufliegt, fiber-
deckend; hier und da ist auch das Endothel verloren gegangen, so dass
die- Membrana, frei iiber die Iris zieht. Bis zur Neubildung glashiutiger
Substanz ist es aber in der neuen Kammerbucht durchaus nicht iiberall
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und in gleicher Stiirke gekommen, sondern vielfach ist sie nur als Husserst
diinne homogene Schicht angedeutet und fehlt auch an einzelnen Stellen
ganz oder ist nur in der Vorstufe des endothelogenen Bindegewebes vor-
handen. So sieht man in der Kammerbucht oben aussen zwischen Cornea
nnd Iriswurzel reichlich gewucherte Endothelien mif langem ovalem Kern,
sowohl kamwmerwirts wie cornealwirts von der, von der Cornea hier etwas ab-
gedréingten, Membrana Descemeti, wihrend ebendort der Iriswurzel nur eine
schmale Schicht echter Glashaut aufliegt, welche allmghlich sich verjiingend,
sich tiberall auf die Vorderfliche der oberen Irishilfte fortsetzt. Die grosste
Ausdehnung erreicht aber das neugebildete glashiiutige Gewebe im unteren
Abschniit der nasalen Bulbushiilfte. Hier zeigt sich niimlich im neuen
Kammerwinkel gleich nasal vom Iriscolobom eine breite Lage echter Glas-
haut, welche in mehreren Lamellen tibereinandergeschichtet die alte Kammer-
bueht zwischen Cornea und Colobomschenkel villig ausfiillt (Fig. 4). Die
Grenze dieser Glasmembranen gegen die Hornhaut hin bildet die wohl-
erhaltene Membrana Descemeti, von welcher die Lamellen gewissermassen
ihren Ausgangspunkt nehmen, um sich vom Endothel bedeekt anf die Iris
fortzusetzen und, allmshlich immer mehr sich verjiingend, auf deren Hinter-
fliche nahe dem Pupillarrande zu endigen.

Die Linse ist stark geschrumpft und etwas nach unten und innen
verlagert (Fig. 4). Sie zeigt in der hinteren und teilweise auch in der
vorderen Corticalis viele Vakuolen mit feinkornigem Detritus, Zerfall der
Fagsern und an deren Stelle zahlreiche grosse Blischenzellen, ausserdem
mehrfach Kalkeinlagerungen, letztere besonders im Bereich des sklerosierten
Kernes und vorn unter dem Kapselepithel.

Die Linsenvorderfliiche ist im ganzen nasalen Abschnitt von einer
Kapselkatarakt bedeckt, welche 4,5 mm lang und an der dicksten Stelle
1,25 mm dick ist (Fig. 4). Dort wo die Kapselkatarakt beginnt, tritt eine
deutliche Trennung zwischen dem Kapselepithel und der Kapsel selbst ein.
Ersteres tiberzieht tiberall in fast ununterbrochener Lage die Linsenvorder-
fliche, wobei stellenweise zwei Schichten von Epithelzellen iibereinander
liegen, letztere zieht iiber den zwischen ihr und dem Epithel liegenden
Kapselstar hin, um sich in der Nihe des Aquators den Epithelien wieder
aufzulegen. Die Kapselkatarakt ist in der Lingsrichtung ihrer Fasern ge-
troffen und zeigt einen deutlich lamelliren Bau. Sie beginnt im Winkel
zwischen Epithel und Kapsel mit einigen, allméihlich immer zahlreicher sich
nebeneinander lagernden homogenen Fasern, denen hier und da flache
Kerne anliegen. Mitten in die Lamellen eingelagert finden sich in kleinen
Liuicken des Gewebes versprengte Hiufchen von Epithelzellen. Das Kapsel-
stargewebe greift unten nicht weit vom Aquator auch unter Durchbrechung
des Epithels an einer Stelle auf die vordere Corticalis fiber; hier finden
sich als Zeichen regressiver Veriinderungen zahlreiche Myelinkiigelchen, In-
mitten der lamelliren Kapselkatarakt sieht man an zwei Stellen ausgespro-
chene Zerfallserscheinungen (Fig., 4), gréssere scharf begrenzite Liicken, die
zum Teil von gauz farblose Vaknuolen, zum Teil von mit Eosin mattrosa
gefirbten Massen erfiillt sind. Endlich finden sich bei H#matoxylin-Eosin-
firbung matt griinblau gefirbte Ablagerungen, die man geneigt wire fiir
Vorstufen der Verkalkung zu halten,” wenn sich dieselben Gebilde -nicht
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nach van Gieson leuchtend rot firbten, Kriimlige Kalkeinlagerung liegt
oben dicht unter der Kapsel. Diese selbst geht oben nasal mit dem Pu-
pillarrande der Iris eine breite Synechie ein. Von der Iris aus setzt sich
dann eine schmale glashdutige Membran als Fortsetzung von der Glashaut-
bildung auf der Iris fort. Zwischen dieser Membran und der Kapsel findet
sieh lockeres Bindegewebe mit Rundzellenansammlung und etwas Irispigment.

Die Regenbogenhaut hat ihre schwammige Struktur ganz verloren und
ist in ein derbes, fibroses, gefiissarmes Gewebe umgewandelt, in dem sich
reichlich spindelige Bindegewebskerne und vereinzelt eingestreute Leuko-
cyten finden. Der Musculus sphincter ist atrophiseh und zeigt hier und
dort Vakuolenbildung. Nasal oben besteht im Bereich der Verwachsung
der Iris mit der Linsenkapsel ein deuntliches Eetropium der Inis, kennilich
an der Umknickung des Sphinkters am Pupillarrande.

Ein Ectropium strati pigmenti iridis besteht zudem oben tem-
poral (vgl den klinischen Befund), indem niimlich das Pigmentblatt sich
iiber den Pupillarrand omschiigt und sich etwa 1mm aof die Irisvorder-
fliche fortsetzt. Genauere Untersuchung des Pigmentepithels war hier un-
moglich, weil die Schnitte wegen einer grisseren, gerade hinter dem Ketro-
pium in der Linse befindlichen Kalkanhiiufung hier eingerissen waren. Oben
in der Mittellinie ist das Eetropium des Pigmentblattes viel geringer ent-
wickelt. Durech den oberen nasalen Fliigel des Eecfropiums werden die
Schnitte in veridnderter Richtung angelegt, nimlich schrig von oben innen
zum Pupillarrande, wobei einerseits die Kalkeinlagerung gemieden, anderseits
das Eectropium in seiner ganzen Ausdehnung getroffen wird. Die Pigment-
lage verdickt sich hier auf der Riickfliche der Iris pupillarwirts immer
mehr, so dass sie in der Nihe des Pupillarrandes dreimal so dick erseheint
wie am Ciliarrande. Am Pupillarrande schwillt die Pigmentlage zu einer
kolbigen Verdickung an; von dort zieht sie als schmale einzellige Sehicht
1, bis 3[; der Irisvorderfliiche bedeckend und spitz zungenformig endigend
weiter, ist aber ihrerseits von der oben erw#hnten (lashaut und dem Epi-
thel bedeckt.

Die kolbige Verdickung des Pigmentepithels ist dort am Pupillarrande
am stirksten ausgepriigt, wo vermittelst eines derben fibrosen, 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 Fliche der Iris in der Nihe des Pupillar-
randes gestreckt und pupillarwirts gerichtet sind, bis sich am Pupillarrande
selbst zwei bis drei Lagen solcher Epithelzellen iibereinander legen. Der
Reiz, der hier durch die Verwachsung mit der Kapselkatarakt gegeben war,
hat somit hier zu einer Proliferation der Epithelzellen gefithrt. Auf der
Vorderfiiche der Iris bilden die Pigmentepithelien eine einschichtige Lage
von erheblich flacheren Zellen. Ferner sieht man auch das Pigmentepithel-
blatt ektropioniert auf beide Colobomschenkel iuibergreifen vom Ciliar- bis
zum Pupillarteil, und zwar derart, dass die breiteste flichenhafte Ausdeh-
nung der Pigmentlage sich unten temporal in der Kammerbueht findet, wo
sie noch auf Schnitten verhanden ist, die schon temporal von der Pupille
angelegt sind. Weniger weit erstreckt sie sich anf den nasalen Colobom-
schenkel, In der Kammerbucht unten endigt das Eetropium mit einer deut-
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lichen kolbigen Anschwellung. Depigmentierte Schnitte zeigen, dass das
Ectropium strati pigmenti beiderseits auf den Colobomschenkeln aus einer
Lage hoherer Zellen besteht, wihrend im Kammerwinkel, wo die am wei-
testen vorgeschobenen Pigmentzellen zum Teil von neugebildetem glashiin-
tigem Glewebe bedeckt liegen, Proliferation der Zellen stattgefunden hat und
zwei Zellrethen fibereinander liegen.

Im Bereich des Irisspaltes sieht man vor dem Ciliarmuskel und den
vordersten stark atrophischen Ciliarfortsiitzen ein etwas lockereres Gewebe der
Kammerbucht zustreben, welches von der vom Ciliarkorper sich fortsetzen-
den Pigmentlage bedeckt wird, die in horizontaler Richtung nach vorn ver-
lanfend an der Membrana Descemeti anhaftet, hier wieder mit Pigment-
wucherungen endigend. In den Schnitten zu beiden Seiten des Spaltes
wird diese Pigmentlage durch ein zellreiches fibrises Gewebe emporgehoben,
welches den von der Pigmentschicht ganz iiberzogenen dicken Irisstumpf
darstellt (Fig. 4). In diesem tritt, sobald er eine Hohe von etwa 1 mm
erreicht hat, Sphinktergewebe anf, welches aber an der Stelle der grissten
Ausdehnung des Spaltes mit Sicherheit als fehlend angesehen werden kann.

Das Corpus ciliare ist unten von der Mitte des Ciliarmuskels ab bis
zum Beginne des Chorioidealeoloboms, etwa an der Ora serrata, durch ein
eiweisshaltiges Exsudat von der Sklera leicht abgehoben. Der Ciliarmuskel
ist nirgends in seinem Zusammenhang unterbrochen, seine Biindel sind aber
im Bereich der Spalte stark nach hinten verzogen. Oben und in den seit-
lichen Partien ist der CiliarkSrper normal gestaltet. Unten zu beiden Seiten
der Miftellinie, wo die Ciliarfortsiitze wegen der vertikalen Schnittfithrung
etwas schriig geiroffen sind, stehen sie nach hinten gegen den Glaskorper
hin gerichtet. Im Bereiche simtlicher Schnitte, die durch die Mitte des
Coloboms gehen, fehlen aber eigentliche Ciliarfortsitze vollig, dagegen ist
die ganze Pars plana corporis ciliaris in etwa 40 bis 50 kleine, hinfer-
einanderstehende Faltchen gelegt, welche 0,09 bis 0,18 mm in der Hohe
messen und sich darmzotteniihnlich erheben (Fig. 4). Kurz vor dem hin-
teren Ende der Pars ciliaris retinae, welche, abgesehen von dieser Filtelung,
im Bau keine Abweichung ven der Norm zeigt, erhebf sich eine der letzten
dieser Falten zu einer Hohe von etwa 0,9 mm (Fig. 4). Die Filtelung
reicht bis zum vorderen Rande des Aderhautcolobomss, der etwa der Gegend
der Ora serrata entspricht, hier verlieren sich die Epithelzellen allmzihlich
(sieche unten).

Von der Zonula Zinnii sind nur in der oberen Hilfte des Bulbus
spérliche Reste vorhanden.

An Chorioidea und Pigmentepithel sieht man im oberen Ab-
schnitt des Augapfels und zwar vorwiegend an Schnitten, die der tempo-
ralen Bulbushilite angehdren, eine Reihe von pathologischen Veriinderungen
chronisch entziindlicher Art. Die Chorioidea ist stellenweise von kleinzelli-
gen Infiltrationsherden so durchsetzt, dass die Gefissdurchschnitte ganz vor
diesen zurlickireten. Etfwas oberhalb vom Optikuseintritt findet sich in der
Chorioidea, an Stelle der zu Grunde gegangenen Chorioeapillaris, eine spindel-
formige Anhfufung eines homogenen schwartizen Gewebes, welches aus
mehrfach Uibereinander gelagerten Lamellen besteht.

Etwa 3 mm hinter dem Aquator oben sieht man eine 0,8 mm im
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Durchmesser haltende, weit in den Glaskdrper prominierende Druse; unter
ihr hat die Aderhaut nur ihre halbe Dicke. Die Schicht der Kapillaren ist
hier zu Grunde gegangen. Diese Druse besteht teilweise aus einer homeo-
genen, fein streifigen, mit Eosin schwach rot sich firbenden Masse, ohne
scharf erkennbare Zellgrenzen. Eine deutlich der Oberfliche konzentrische
Schichtung und Zusammensetzung aus pigmentfilhrenden Zellen ist beson-
ders an der vorderen, dem Ciliarkdrper zugewandten Seite der im Zemtrum
verkalkten Druse erkennbar. Die Lamina elastica lisst sich bei Elastin-
firbung (mit Orcein nach Pranter) unverdiinnt von vorne her bis unter
die Mitte der Druse verfolgen, von der sie mit der Aderhaut nach aussen
vorgewdlbt wird, Auf der Mitte dieser Vorwtlbung hort sie scharf auf
und beginnt erst wieder 0,56 mm hinter der Druse; auf der Zwischenstrecke
findet sich an ihrer Stelle ein beiderseits frei endendes, mianderartiz ge-
welltes elastisches Band. Im Winkel zwischen Chorioidea und Drusenwand
sicht man einige Pigmentepithelien, die aber nur die Basis der Druse iiber-
kleiden. Letztere ist ringsum von glashiiutigemn Gewebe iiberzogen, welches
am stirksten an ibrer freien Oberfliche und hier in etwa sicben bis acht
Lagen iibereinander sich schichtet. Am vorderen Rande der Druse liegt
diese glashiutige Wucherung dicht Gber einigen Pigment haltenden Zellen
der Druse.

Pigmentepithelien liegen nur stellenweise der Lamina elastica auf und
zeigen korniges Pigment. Die Lamina elastica chorioideae zeigt mehrfache
Kontinuititstrennungen.

In der oberen Hilfte des Bulbus vom Aquator bis in die Nihe des
Sehnerven, sowie unten ganz temporal auf der Strecke von demn Processus
ciliares bis zum vorderen Rande des Coloboms begegnet man sodann viel-
fach den Anfangsstadien der Drusenbildung, gequollenen, homogen aus-
sehenden Epithelien, die gegen den Glaskbrper und gegen die Chorioidea
hin prominieren.

Unten zwischen Ciliarkérper, abgeloster Netzhaut und der Hinterfliche
der Linse findet sich ausgedehnte Schwartenbildung. Das sechon orga-
nisierte und von zahlreichen Kapillaren durchsetzte Exsudat zeigt vielfach
korniges Pigment und ist mit der hinteren ILinsenkapsel fest verwachsen.
Ein schmaler Fortsatz dieser Schwarte zieht in geringem Abstand von der
hinteren Linsenfliche nach oben zum Ciliarkirper. Diese Schwartenbildung
hat offenbar in den letzten Jahren (vgl. Krankengeschichte) zur Netzhaut-
ablosung gefithrt; denn die in der ganzen oberen Hilfte des Bulbus vom
Ciliarkbrper bis zur Papille abgeldste und zum grossten Teil im vorderen
unteren Glaskérperabschnitt befindliche, in Falten gelegte Netzhaut lLiegt der
Schwarte dicht an.

Die Netzhaut (ausserhalb des Coloboms) ist grosstenteils fibrs ent-
artet, das glitse Stiitzgewebe auf Kosten der nervisen Elemente gewuchert.
Hier und da findet man neben Resten der Korner und plexiformen Schichten
noch Einschliisse von Pigmentepithelien.

Das Colobom der Aderhaut und Netzhaut beginnt unten in der
Mittellinie vorn 8 mm hinter dem Corneoskleralfalz im hintersten Teil der
Pars ciliaris retinae und reicht bis zum Nervus opticus, dessen untere
Hilfte es noch umgreift. Seitlich von der Mittellinie riickt die vordere
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Grenze alimihlich mehr nach hinten. Im Bereiche des Coloboms sind nur
ganz spirlich Retinalelemente zu sehen und diese vornehmlich am vorderen
und hinteren Rande des Coloboms. In der Pars ciliaris retinae, kurz vor
dem vorderen Ende der Spalte, nimmt schon der Pigmentgebalt der Pig-
mentepithelzellen ab. Im vordersten Abschnitt des Coloboms sieht man den
Ciliarteil der Retina als regelmissige doppelte Lage von Epithelzellen, deren
dussere jetzt ganz pigmentfrei ist und aus kubischen Zellen, deren innere
aus flachen Zellen besteht. Sodann findet sich im vordersten Teil des Colo-
boms noch eine kleine, durch einen bindegewebigen Zapfen emporgehobene
Netzhautfalte, in der noch Kdornerschicht und plexiforme Schicht zu unter-
scheiden sind. Sonstige Retinalelemente fehlen am Boden des Coloboms so
gut wie vollstindig, wie auch von einer normalen Gestaltung der Chorioidea
keine Rede sein kann. Vielmehr kleidet die untere in der Mittellinie leicht
ektatische und mehrfach ausgebuchtete Wand des Bulbus an der Stelle der
inneren Augenmembranen ein kernreiches, ziemlich viel Gefiisse fithrendes,
teils faseriges, teils lockeres Gewebe aus, welches nur wenig in der Form
den Aderhautstromazellen gleichende Pigmentzellen enthiilt und den Charakter
von wenig differenziertem Bindegewebe frigt (Narbengewebe der &lteren
Autoren). Dieses im Colobombereich an Stelle der Retina und Chorioidea
zur Entwicklung gelangte Gewebe mesodermalen Ursprungs zeigt nur stellen-
weise eine schirfer differenzierte Abgrenzung gegen das sklerale Gewebe
und zwar durch stirkere Entwicklung des Stromapigmentes an der Stelle
der Suprachorioidea. Vielfach sind aber die Grenzen zwischen dem skleralen
Gewebe und dem an Stelle der Binnenmembranen befindlichen Ersatzgewebe
ganz durchbrochen, indem das Skleralgewebe straffere sporn-, zapfen- und
leistenformige Fortsiitze ins Innere sendet, welche aus derbfaserigem, nicht
sehr zellreichem Bindegewebe bestehen, sich also anatomisch wie das Skleral-
gewebe verhalten. Diese Leisten finden sich vornehmlich vorn vom tem-
poralen Rande des Coloboms ausgehend, und reichen, wie sich an Serien-
schnitten verfolgen lisst, schriig in das an Sielle der Aderhaut und Netzhaut
befindliche undifferenzierte Bindegewebe hinein, so dass man in letzterem
vielfach scheinbar ganz isoliertes sklerales Gewebe antriffft. Sodann findet
man noch zwei isoliert in den Glaskdrperraum vorspringende Sporne binde-
gewebiger Natur, deren einer etwas nasal von der Mittellinie, unweit vom
oberen Rand des Coloboms 2 mm weit in das Corpus vitreum hineinragt,
wihrend der andere hinter dem Aquator dicht am nasalen Rand des Colo-
boms viel schlanker und 4 mm hoeh sich erhebt.

Die untere Bulbuswandung ist hinten leicht ektatisch und zuniichst
in einem Abschnitt vom unteren Rande des Sehnerven bis etwa 4 mm
weiter unterhalb stark verdickt und durch ein im antero-posterioren Durch-
messer bis zn 3 mm haltendes Bindegewebe eingenommen, welches nach
aussen zu lockerer, nach innen straffer gefiigt ist und bier in seiner Struktur
der Sklera gleicht. Das an Stelle der Sklera entwickelte Gewebe verdiinnt
sich von hier aus schnell bis auf fast 0,45 mm, nimmt dann in der Gegend
des Aquators wieder an Dicke zu, um am vorderen Rande des Chorioideal-
coloboms wieder 1,5 mm Dicke zu erreichen (Fig. 1).

Ein eigentiimliches, ganz der oben beschriehenen Druse gleichendes
Gebilde findet sich 3 mm unterhalb vom Nervus opticus in die vordersten
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Schichten des skleralen Gewebes eingelagert, nach innen an das weiter unten
beschriebene Netzhautgewebe angrenzend (Fig. 3).

Um nun auf das Verhalten der Binnenmembranen im Colobombereich
vnterhalb von der Papilla nervi optici iiberzugehen, so ist zunfichst zu be-
merken, dass sich vor und auch unterhalb von der Papilie und mit ihr im Zu-
sammenhang ein Strang abgelister Netzhaut befindet, der, wie die Durch-
sicht der Serienschniffe ergibf, in Zusammenhang mit dem Netzhautknfiuel
am Boden des vorderen Glaskdrpers steht. Unzweifelhaft sind aber auch
unterhalb vom Optikuseintritt Elemente der Retina angelegt, wenn auch
nicht zar normalen Entwicklung gelangt, wie sich an den Kornerschichten
zugehorigen Zellen erkenmen lisst. Auch hier ragen mehrfach aus dem
skleralen Gewebe kurze leistenformige Fortsitze in das rudimentiire Netz-
hautgewebe hinein. Andeutungen einer Aderhautanlage fehlen hier vollstindig.

Ein hochst auffilliger Befund ergibt sich sodann am Sehnerven und
seinen Scheiden. Das bei der Enucleation gewounene Stiick des Sehnerven
misst 5 mm und verliuft nahezu horizontal, bis beim Eintritt in den Sklero-

Chorioidealkanal, der unten allein von der Sklera ge-
B e bildet wird, der Nervus opticus eine stumpfwinklige
e Knickung von etwa 140° nach unten erfihrt, die am
deutlichsten auf den mittelsten Schniften ausgepriigt ist,
8o dass hier die Nervenfasern schriig von hinten oben
nach vorn unten gerichtet den Kanal durchsetzen (Fig. 2
und 3). Weit auffilliger erscheint aber noeh die
Tatsache, dass der orbitale Teil des Sehnerven
in den durch seine Mitte gehenden Schnitten im
Querschnitt des Sehner-  yertikalen Durchmesser nur 1,75 mm misst, wih-
ven, schematiseh nach N . - .
der sagittalen Schmitt- rend in mehr seiflich gefiihrten Schnitten, sowohl
serlo Tokonstruiort, Di¢ nasal wie temporal der Vertikaldurchmesser er-
gi; ;‘lﬂi%f:_bgage;e:vgggﬁ heblich zunimmt bis zu 2,25 mm (Fig. 2 und 3 und
gen Zone an. Textfigur). Da ja leider keine Querschnitte vorliegen,
ist man darauf angewiesen, aus dieser jedenfalls un-
zweifelhaften Tatsache zu schliessen, dass der Querschnitt des Seh-
nerven nierenférmig gewesen sein muss. Der intrasklerale Abschnitt
des Sehnerven verjiingt sich dann weiter ganz betriichtlich bis anf etwa
1,2 mm Hohendurchmesser, behiilt dabei aber stets das gleiche Verhiltnis
des im Zentrum kleineren, seitlich grisseren Vertikaldurchmessers bel. Der
Skleroticalkanal misst vertikal, von der hinteren Wand der Sklera oben
zum mesodermalen Gewebe unten gerechnet, 1,40 mm, weiter vorn im Be-
reich der Lamina cribrosa nur 1,0 mm. Das vordere Ende des Durch-
trittskanales findet sich in der Mitte unten fast 1 mm hinter dem oberen,
so0 dass die Lamina von vorn oben nach hinten unten verlinft. Dem-
entsprechend muss auch die Papilla nervi optiei eine schrig von vorn
oben nach hinten unten geneigte Ebene gebildet haben, wiirde also oph-
thalmoskopisch das Bild der partiellen Excavation geboten haben, ohne
eigentlich excaviert gewesen zu sein. Fs ist das lediglich die Folge des
schriigen Faserverlaufes innerhalb des Skleroticalkanals und der leichten
Ektasierung der unteren hinteren Bulbushilfte.
Der Zwischenscheidenraum ist in den durch den temporalen Op-
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tikusrand gehenden Schunitten normal gestaltet und reicht insbesondere ohen
und unten fast gleich weit nach vorn. Geht man nun aber zur Betraeh-
tung der weiter zentralwiirts durch den Sehnerven gefithrten Schnitte iiber,
so bleibt das vordere Ende des Intervaginalrauvmes unten deutlich hinter
dem oberen zuriick und zwar sehliesslich um gut 1 mm, wobei er sich vorn
spitz zulaufend verjiingt (Fig. ). Vor diesem somit weiter riickwirts endigen-
den Zwischenscheidenraum dringt aus dem skleralen Gewebe unter-
halb vom Nervus opticus straffes Bindegewebe deutlich in die
Papilla nervi optiei vor und zwar gerade im Niveau der Lamina ecri-
brosa, sodann biegt dieser bindegewebige Zug im spitzen Winkel nach hin-
ten um wund verlduft nun als kriftiger basaler Bindegewebsstrang im Stamm
des ganzen bei der Enucleation gewonnenen Optikusstiickes. Am stirksten
entwickelt zeigt sich dieser Bindegewebsstrang in den Schnitten, die durch
die Mitte des Nervus opticus gehen, wihrend er temporal und nasal wieder
abnimmt (Textfigur und Taf X, Fig. 3). Eine scharfe Differenzierung
des Mesoderms unterhalb vom Optikusstamm in Dural- und Pialscheide hat
nicht stattgefunden, vielmehr handelt es sich bei dem skleralen Gewebe
unterhalb vom Optikus, bei den Sehnervenscheiden (mit Ausnahme der
Arachnoidea) und bei dem mesodermalen Gewebe im unteren mittleren Teil
des Optikusstammes um ein undifferenziertes, nicht verdichtetes Bindegewebe,
welches bei van Gieson-Firbung einen leuehtend roten Farbton annimmt,
der sich besonders gegen den grisseren oberen Teil des Sehnerven scharf abhebt.

In dem Bindegewebe, welches vor dem Ende des Zwischenscheidenraumes
unten in die Papille hineinragt, trifft man etwas schriig geschnitten neben-
einander eine Arterie und Vene, welche Aste der Zentralgeftsse darstellen;
letztere verlaufen deutlich excentrisch im Optikusstamm, erheblich, oder wie
wir spiter sehen werden, wenigstens scheinbar erheblich niher dem unteren
Rande des Sehnerven, so dass sich die Abschnitte oberhalb und unterhalb
der Zentralgeftisse etwa wie 3 zu 1 verhalten (siehe Textfizur). Die Ein-
trittsstelle der Gefiisse in den Nervenstamm liegt leider schon ausserhalb
des untersuchten Stiickes des Sehnerven.

Das im Nervus opticus unterhalb der Zeniralgefisse verlaufende nerven-
faserfreie Gewebe unterscheidet sich schon makroskopisch im ungefirbten
Schnitt von dem #ibrigen griosseren Teile des Sehnerven durch ein anschei-
nend dichteres Gefiige und einen helleren Farbton. Zwel Zonen lassen
sich mikrogkopisch in dem am Beden des Optikusstammes eingewucherten
Bindegewebe, welches in seiner stirksten Entwicklung, in der Mitte des
Sehunerven unterhalb der Gefisse, fast 1/, der Hohe des Nerven ausmacht,
unterscheiden: eine periphere, rein bindegewebige Zone, welche ihrer Lage
nach als sehr stark verdickte Pialscheide gelten konnte; von dieser untersten
Randschicht zweigen dann nach innen zu kriiftige Ziige derbfaserigen Binde-
gewebes ab, zwischen welche sich dicht verfilzte Glia lagert. Jedoch fehlen
hier unterhalb der Zeniralgefiisse Nervenfasern fast ginzlich. Unzweifelhaft
tritt dies bei Markscheidenffirbung zutage. Beide Zonen verjiingen sich
nach den Seiten hin erheblich, so dass in den Randteilen des Sehnerven
das normale Verhalten Platz greift (siehe Textfigur und Taf. X, Fig. 2 und 3).

Der iibrige Sehnerv befindet sich im Zustande hochgradiger Afrophie.
Die einzelnen Nervenbiindel sind bedeutend verschmilert. Auf Kosten der
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zu Grunde gehenden Nervenfasern sind einerseits das glidse Stiitzgewebe,
anderseits die Bindegewebssepta kompensatorisch gewuchert; gleichwohl be-
steht ein scharfer Unterschied im Bild des fehlerhaft gebildeten und des ent-
artenden Nerventeiles, was besonders bei Markscheidenfirbung nach Weigert-
Pal®) kenntlich wird. Es finden sich nimlich fast ausschliesslich nur ober-
halb der Zentralgefisse Elemente, welche die Markscheidenfirbung ange-
nommen haben und zwar eine Menge mehr weniger kurzer, leicht gewellter
Fasern, welche Zerfallsstiicke der Markscheiden darstellen dirften (Fig. 5).
Unterhalb der Zentralgefiisse in der glids-bindegewebigen Zome sind sie nur
mehr ganz vercinzelt anzutreffen und fehlen vollig in der rein bindegewebi-
gen peripheren Zone. In den seitlicher durch den Nerven gehenden Schnitten
verindern sich die Verhiltnisse wieder analog dem oben geschilderten Ver-
‘halten im Sinne einer Zunahme der Nervenfasern nach unten hin.

Die Lamina cribrosa ist temporal und nasal kriftig, im Zentrum
aber sehr schwach entwickelt; spirliche Faserziige durchsetzen hier, oben
von den vorderen Sklerallamellen ausgehend und schrig nach unten hinten
verlaufend, die Nervenfasern und endigen unten in der Bindegewebsmasse
vor dem Intervaginalraum.

Zusammenfassung: Mikrocornea (Mikrophthalmus?), Iris-
colobom, leicht ektatisches Aderhautcolobom, Colobom des
Sehnerven. Aufhebung der primiren Kammerbucht. Ectropium
strati pigmenti iridis inflammatorium, Glashiutige Neubildungen in
der Vorderkammer, Iridocyclitis, geschrumpfte Katarakt und Kapsel-
katarakt. Amotio retinae.

Bei der Besprechung des pathologisch-anatomischen Befundes
seien die chronisch entziindlich-degenerativen Veréinderungen, die sich
vornehmlich im vorderen Bulbusabschnitt finden, vorweggenommen.

Hinsichtlich der glashfutigen Neubildungen weist der beschrie-
bene Bulbus mehrfache Analogien mit dem von Werncke (38) be-
kannt gegebenen Fall ausgedehnter Irisverglasung bei spontaner Linsen-
luxation auf Werncke fand néimlich eine gewisse Asymmetrie in der
Verglasung der Irisoberfliche, derart, dass in der unteren Hilfte des
Bulbus, in welcher die Linse lag, auch die Irisverglasung viel deut-
licher hervortrat. Werncke glaubt daher einen in der unteren Hiilfte
des Auges stiirker wirkenden Reiz annehmen zu sollen. Kine #hn-
liche Asymmetrie ist nun auch in unserem Falle unverkennbar, indem

1) Die Formalinfixierung setzte diesem Farbeverfahren einige Schwierigkeiten
entgegen. Doch gelang es, bei dreitigigem Verweilen der Schnitte in der Hima-
toxylinlésung bei 37° gute elektive Férbung zu erzielen, wobei die Gliakerne
den Farbstoff ebenfalls festhielten.
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die Glashautbildung am stirksten im nasalen unferen Quadranten
der Vorderkammer ausgebildet ist, also unweit der Stelle, wo die
Iris mit der Kapselkatarakt verwachsen ist. Man wird daher wohl
nicht fehl gehen, hier einen stirkeren chronisch entziindlichen Reiz
anzunehmen, der den Anstoss einerseits zur Bildung der Kapsel-
katarakt, anderseits zur stirkeren Glashantentwicklung gab.

Bekanntlich wird fast stets Glashautbildung gleichzeitig mit Ver-
16tung des Kammerwinkels beobachtet, wobei bisher nicht sicher ent-
schieden ist, welcher Vorgang als der primére anzusehen ist. Halben
(39) spricht sich allerdings dahin aus, dass mit grosserer Wahrschein-
Lichkeit die Verwachsung des Kammerwinkels den priméiren Vorgang
darstellt. Fiir unsern Fall kann die Verlétung der Kammerbucht
mit Sicherheit als das Primfre gelten, da die Glashaut nicht nur
iiber den sekundiren Iriswinkel, sondern auch iiber das entziindliche
Ketropium strati pigmenti iridis hinzieht; mithin muss die Verwachsung
der Kammerbucht sowie das Hiniibergreifen der Pigmentschicht der
Verglasung zeitlich vorausgegangen sein. Die Tatsache, dass sich
zwischen Irisendothel und Glashaut auf der Oberfliche der Iris das
ektropionierte Pigmentepithel lagert, spricht natiirlich auch gegen
Rumschewitschs (40) Ansicht, nach der die Glasmembranen auf
der Irisvorderfliche vom Irisendothel und nicht vom hiniibergezogenen
Hornhautendothel stammen sollen.

Wenn auch ein mehr oder weniger hoher Grad von ,Ectropium
uveae® beim Iriscolobom hfufiger beobachtet worden ist — verwiesen
sei nur auf die anatomisch untersuchten Fille von Hess (6) und
Bock(11) —, so spricht sowohl der klinische wie der anatomische
Befund dafiir, dass es sich in unserem Fall um ein entziindliches
Ectropium handelt, wie dénn ein solches im colobomatisen Auge
auch schon von da Gama Pinto (12) beobachtet worden ist. Aus
der klinischen Beobachtung unseres Falles ergibt sich nimlich, dass
im Jahre 1899, als mit dem Beginn der Netzhautablosung vermut-
liech weitere entziindliche Veriinderungen im Augeninneren einsetzten,
noch kein Eectropium vorhanden war, dasselbe wurde vielmehr erst
im Jahre 1905 am vollig erblindeten Auge festgestellt, und zwar
handelt es sich nun, wie aus der anatomischen Untersuchung hervor-
geht, um einen ausserordentlich hohen Grad von Ectropium, indem
nimlich das Stratum pigmenti stellenweise bis in den neuen Kammer-
winkel hiniibergezogen ist. Somit kann unser Fall, bei dem das
Eetropium durch chronisch entziindliche Vorginge im Verlaufe von
etwa sechs Jahren entstanden ist, ein weiterer Beleg fiir Gallengas
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(41) Ansicht sein, dass das erworbene entziindliche Ectropium seine
hochsten Grade in ausgesprochen chronisch verlaufenden Fillen findet.

Die Entstehung der durch eine seltene Grisse ausgezeichneten
Kapselkatarakt betreffend, ldsst sich auf Grund der klinischen Beob-
achtung zuniichst mit Bestimmtheit angeben, dass es sich um keinen
angeborenen Kapselstar handelt, vielmehr geh@rt er zu den mnach
Hess (10) seltener vorkommenden, durch dauernde Verltung der
vorderen Linsenkapsel mit der Iris bedingten Kapselstaren, Die
regressiven Verinderungen in der Cataracta capsularis, das Hinein-
wuchern des Kapselkataraktgewebes in die zerfallende vordere Corti-
calis stellen Vorgiinge dar, wie sie bei linger bestehenden Kapsel-
katarakten mehrfach beobachtet worden sind. Da ein genaueres Ein-
gehen auf diese Fragen uns zu weit vom Hauptthema abfiihren
wiirde, sei auf die Arbeit von Kriiger(42), in der sich auch die Lite-
ratur zusammengsstellt findet, verwiesen.

Die iibrigen chronisch entziindlichen Verinderungen im Awugen-
inneren, als welche noch die zu Schwartenbildung fithrende Ciyclitis
und die degenerativen Prozesse in der Chorioidea hzw. dem Pigment-
epithel zu nennen sind, bieten nichts Ungewthnliches und es braucht
wohl kaum hervorgehoben zu werden, dass sie mit dem angeborenen
Bildungsfehler hochstens insoweif in Zusammenhang stehen, als sie
den Ausdruck schwerer Ernihrungsstorungen im postfotalen Leben
des mit Colobom behafteten Auges darstellen. Fasste doch schon
Hirschberg (13) Cyclitis mit Netzhautabhebung nicht als zufallige
Komplikation, sondern als eine Folge des Coloboms auf.

Um nun auf die Missbildung selbst iiberzugehen, so wire
zunichst hervorzuheben, dass man geneigt sein konnte, die Verringe-
rung simtlicher Grossendurchmesser des Auges (siehe oben) auf eine
beginnende Phthisis bulbi zurlickzufithren, die sich ja auch klinisch
in einer leichten Schniirfurche, verursacht durch den Musculus rectus
inferior, kund gab. Zwei schwerwiegende Tatsachen sprechen aber
doch meines Erachtens dafiir, dass ein méssiger Grad von Mikroph-
thalmus vorliegt: nimlich einmal die zwar nur geringe Verkleine-
rung der Hornhaut, deren horizontaler Durchmesser auf beiden
Augen nur 9,25 mm betriigt, sodann das Vorhandensein eines Optikus-
colobomes, beides Anomalien, die mit Vorliebe in mikrophthalmischen
Augen — nach v. Hippel (3) in 209, der Fille — vorkommen.
Brwihnt doch auch Greeff (837), dass sich unter 50 Fillen von
,sColobomen des Sehnerven“?) 10 allein in mikrophthalmischen Augen

1) Vom Verfasser in Anfithrungszeichen gesetzt.
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fanden. Zwar ist man wohl frither mit der ophthalmoskopischen
Diagnose eines Coloboma nervi optici etwas freigebig gewesen. Eine
anatomische Untersuchung wiirde wohl in den wenigsten Fillen ein
echtes Colobom des Sehnerven ergeben haben. Gleichwohl sind die
darauf beziiglichen Angaben doch in unserem Sinne deswegen zu ver-
werten, weil es sich immer zum mindesten um Entwicklungsstrungen
in der nichsten Umgebung der Papilla nervi optici gehandelt hat.

Das Iriscolobom ist ein totales; als rudimentire Anlage der
Iris konnte hochstens das undifferenzierte, vor dem vordersten Pro-
cessus ciliaris horizontal nach vorn verlanfende und im Kammer-
winkel endigende (ewebe gedeutet werden.

Der anatomische Befund am CiliarkSrper — die vielfache Fil-
telung der doppelten Retinalzellenschicht im Bereich des flachen Teiles
des Orbiculus ciliaris, die, wie hier schon vorweg genommen sei, auch
bei dem zweiten von mir anatomisch untersuchten Fall von ausgedehn-
tem Aderhautcolobom gefunden wurde — weicht von den an diesem
Organ gewthnlich bei ausgedehnter Colobombildung becbachteten
Anomalien erheblich ab., Wihrend die abnorme Grosse, Stellung
und Form der Ciliarfortsiitze mit und ohne wirkliche Spaltbildung
im Ciliarkérper in den zusammentassenden Darstellungen der Miss-
bildungen des Auges ihre Erwihnung finden, sucht man bei Manz{14),
v. Hippel(3), van Duyse (16) vergeblich nach einer darauf beziiglichen
Notizt), Es kann daher wohl als nicht ganz zutreffend bezeichnet
werden, wenn Ginsberg (18) die erwéhnte Verfinderung eine oft be-
schriebene nennt. Er selbst scheint allerdings etwas dhnliches beob-
achtet zu haben, so weit sich das aus seiner kurzen hierher gehrigen
Bemerkung: ,daran (nimlich an die Gegend des Coloboms) schliesst
sich die beim Colobom oft beschriebene Faltenbildung der gewucher-
ten retinalen Ciliarzellen, welche auf dem Durchschnitt an Driisen-
schlduche erinnert®, schliessen lisst. Jedenfalls ist dieser Anomalie
bisher keine besondere Aufmerksamkeit geschenkt worden, denn
selbst Hess (7), dessen Figur 17 deutlich beweist, dass in dem mit
Colobom der Iris und Aderhaut behafteten ganz entziindungsireien
Auge einer 40jihrigen Frau eine ganz analoge Filtelung der Pars
ciliaris retinae im Bereich des flachen Teiles des Orbiculus ciliaris
vorgelegen hat, Hussert sich hierzu in seiner citierten Arbeit nicht,
hebt vielmehr hervor, dass ,auch der dem inneren Blatte der sekun-

Y} Hierbei ist natiirlich von einer Filtelung der Pars ciliaris retinae, durch
eine Verlagerung der ganzen Membran entstanden, abzusehen. Vgl. v. Hippel(2),
8. 276 und Ginsberg(19), S. 105.
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diiren Augenblase entsprechende Uberzug von kubischen Zellen am
Ciliarkorper . . . sich ganz wie am normalen Auge entwickelt® zeigt.
Da Gama 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 Entziindung des Ciliarkorpers an-
zusehen. Unsere beiden Fille konnten wohl da Gama Pintos Auf-
fassung bestiitigen, jedoch ist es durch den oben citierten Hall von
Hess (7) erwiesen, dass die Filtelung der Pars ciliaris refinae im
Colobomauge auch ohne eine sich hinzugesellende Cyclitis beobachtet
werden kann, als Folge einer ortlichen Hyperplasie der ciliaren Epi-
thelzellen, welche ja auch Gfters zur Bildung abnorm langer Ciliar-
fortsitze und polypeniihnlicher Wucherungen fithrt?).

‘Wir kommen somit zum interessantesten Teil unserer Misshildung,
zum Colobom des Sehnerven. Der Befund sei nochmals kurz
zusammengefasst:

1. Die Differenzierung des Mesoderms unterhalb vom
skleralen Teil des Nervus opticus in normale Sklera und
normale Duralscheide ist ausgeblieben, es findet sich dort
vielmehr ein nicht zu Sklera verdichtetes, undifferenziertes
Gewebe mesodermaler Herkunft,

2. Die Zentralgefisse befinden sich im Nervus opticus
ziemlich nahe dessen unterem Rande; mit ihnen bzw. der
Arteria hyaloidea ist reichlich Mesoderm eingedrungen.
Dieses nimmt jetzt in der Mitte das unterste Viertel des
Sehnerven unterhalb der Gefisse ein, lateral und medial
nimmt es wieder ab.

3. Nervenfasern fehlen fast ginzlich in dem Abschnitt
des Sehnerven unterhalb (ventral) von den Zentralgeféssen.

4. Der Sehnerv hat Nierenform: sein vertikaler Durch-
messer betrigt in der Mitte 1,75 mm, lateral und medial
nimmt er bis zu 2,25 mm zu

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

) Anm. bei der Korrektur: Bergmeister beschreibt in seiner Arbeit
,Eifie Theromorphie im Auge eines Kindes“ S. 159 dieses Bandes, papillom-
artige Fortsitze, vornehmlich der Cylinderzellen der Pars ciliaris ret. in einem
Bulbus, der verschiedene Stadien der Ciliarkdrperentwicklung zeigt, wie sie als
bleibende Formen im Tierreich zu finden sind.
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ger genau anatomisch untersuchter Fille — insgesamt 277%), den fiir
die vergleichende Ubersicht allerdings wegen bisher noch unzuling-
licher Angaben nicht verwertbaren Fall von Pearsons und Coats
(20) mit einbegrifftn — publiziert, welche aber die verschieden-
artigsten Befunde bieten. Von einzelnen Autoren wird denn auch
die Unzweckmissigkeit der Bezeichnung ,,Colobom des Sehnerven®
zugegeben.

Es sei hier hervorgehoben, dags ich die von Monthus und Opin (21)
beschriebene Defektbildung am Sehnerven eines mikrophthalmischen Auges
nicht hinzugerechnet habe. Dort bestand oben aussen eine Spalte zwischen
Nerven und Pia; letztere war innen mit Pigmentepithelzellen ausgekleidet,
offenbar Abkdmmlingen der ektodermalen Augenstielzellen. Die Autoren
selbst bringen denn auch diese eigentiimliche Entwicklungsstorung nieht in
Zusammenhang mit Colobomen am Sehnerven.

Mehrfach wurden cystische Ektasien unterhalb von der Papilla
nervi optici bei normalem oder fast normalem Verhalten des Seh-
nerven beobachtet [Manz(15), Gorlitz(22), Knapp(23), Tsche-
molossow (24)]; Elschnig(4) (Fall 5) fand eine ebensolche Ektasie
temporal von der Papille.

Diesen Fillen stehen jene mit rudimentiren, taschenfGrmigen
Netzhautanlagen in oder vor den Sehnervenscheiden am nichsten
[Bock (11} (Fall 1), van Duyse(17), Elschnig (4) (Fall 2—4) und
(5) (Fall 1—2), Bach (25) (Fall 5) s. a. (26), Mayou (27, Nr. 2),
wahrscheinlich auch ein Fall von Hess?)]

An der Papille selbst sahen starke Excavation Liebreich (28),
da Gama Pinto (12), Ginsberg (18), Bach (25) (Fall 5) und
Salffner(29).

Zu den eigentlichen Defekten im Sehnerven leiten aber erst die
Beobachtungen iiber, bei denen die nervisen Elemente im Sehnery
zwar vorhanden waren, aber die mesodermalen Bestandteile 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), Elschnig (4) (Fall 3)] und das Fehlen
der Zentralgeféisse im Optikusstamm zu nennen [Manz(15), Bock

1) Ausser den im Jahre 1900 von v. Hippel(8) schon aufgezihlten 14 noch
7 Falle von Elsehnig, je einervon Knapp, Tschemolossow, Salffner und
Pearsons-Coats (Befunde am Kaninchen- und Pferdeauge mit gerechnet).
Mayou spricht zwar nicht von Colobomen des Sehnerven; seine Beobachtungen
1 u. 2 (beide Augen eines 7 Monate alten Fotus) gehoren aber hierher.

2) Zwei kurz von Hess(9) bekannt gegebene Fille wurden nicht hinzu-
gerechnet, weil die genauere Beschreibung erst noch erfolgen soll.

v. Graefe’s Archiv fiir Ophthalmologie, LXV. 2, 14
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(11) Fall 2 und 3, Ginsberg(18), van Duyse(17), Salffner (29)],
Mayou (27, Nr. 1).

Einem wirklichen Defekt der nervisen Substanz des Sehnerven-
stammes begegnen wir nun, wenn wir von Bocks Fall 1 absehen,
bei dem es sich nach des Autors eigener Auffassung nicht um ein
Fehlen des unteren Drittels der Papille, sondern um eine starke Ver-
lagerung desselben nach unten und riickwirts handelt, nur im Fall 1
der ersten Arbeit Elschnigs. Wegen der prinzipiellen Wichtigkeit
dieses bisher einzig dastehenden Falles lasse ich Elschnigs dies-
beziigliche Ausfithrungen folgen:

,Withrend in der oberen Sehnervenhilfte, d. h. in der oberhalb
des zentralen Bindegewebsstranges gelegenen Portion, die Anordnung
und Struktur der Sehnervenbiindel eine in jeder Beziehung normale
ist, zeigen die nach unten von den Zentralgeféssen gelegenen Teile eine
ganz wesentliche Abweichung vom normalen Zustande. Der Grund-
typus der Biindelung des Sehnerven ist wohl noch andeutungsweise
erhalten, aber die Biindel sind wesentlich verschmilert, bestehen nur
aus einem locker maschigen Gliagewebe mit normaler Zahl von Zell-
kernen, die nur dadurch relativ vermehrt erscheinen, dass sie zufolge
der Volumsverminderung der Biindel auf einen kleineren Raum zu-
sammengedringt sind. Die Septen selbst sind locker, durchaus nicht
verbreitert oder kernreicher, vielfach eher schmiler und efwas un-
regelmissig angeordnet. Diese Biindel gleichen am meisten noch
den an normalen Sehnerven vorkommenden nervenlosen oberfléich-
lichen Biindeln, télschlich sogenannte Fuchssche periphere Atrophie
(peripherer Gliamantel, Greeff). Die Grenze dieses Bezirkes gegen
die normalen Teile ist auch dort eine deutliche, wo die Zentral-
gefiisse nicht die Scheidewand bilden. Nur die unmittelbar den nor-
malen Biindeln angrenzenden fiihren sehr spirliche, aber normale
markhaltige Nervenfasern. Im Durchschnittskanale und im letzten
intraokularen Anteile sind die diesen nervenlosen Biindeln entspre-
chenden Sehnervenpartien viel dichter, relativ (zufolge des geringeren
Volumens) kernreicher als in den normalen Sehnerventeilen und tritt
infolgedessen die Lamina cribrosa, welche zudem schwicher ent-
wickelt ist, nur undeutlich hervor. Da in dem atrophisch scheinen-
den, d. h. nervenlosen Sehnervenbezirke auch Gefisserkrankungen
vollstindig fehlen, und der Bezirk in seiner Lage dem Chorioideal-
colobom entspricht, muss ich die Ursache der Verfinderung in einer
Avplasie der Nervenfasern suchen.®

Kunapp geht nun angesichts dieses Falles meines Erachtens
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etwas zu welt, wenn er meint, es existiere bisher vielleicht kein ein-
ziger ganz einwandsfreier, einen wirklichen Defekt der nervisen Ele-
mente darstellender Fall von Colobom am Sehnerveneintritt, der also
den Namen ,,Coloboma nervi optici verdienen wiirde.

Denn wenn wir als Charakteristikum des ausgebildeten Ader-
haut-Netzhauteoloboms das Fehlen oder nur eine rudimentfire Anlage
der Aderhaut und Netzhaut ansehen, wenn also das postfitale Per-
sistieren eines mesodermalen, den Awugenspaltenschluss verhindernden
Gewebes nicht mehr ein anatomisches Postulat ist, dann steht doch
auch nichts im Wege, Elschnigs(4) Fall 1 als den bisher einzigen
echten Fall von Coloboma nervi optici anzusehen.

Elschnig (4) selbst sieht allerdings das Fehlen von Nerven-
fasern in den dem Colobom angrenzenden Teilen des Sehnerven folge-
richtig im Sinne seiner unten noch zu besprechenden Theorie von
der Genese der Colobome am Sehnerveneintritt als Aplasie des
Sehnerven an. Da der Verschluss der fotalen Augenspalte gerade
in dem dem Sehnerven angrenzenden Bezirke ausgeblieben und da-
mit auch die Bildung der Retina ebendort nicht zu stande gekommen
ist, so ,wurde das Einwachsen der Nervenfasern in den Sehnerven
von diesem Bereiche aus verzogert bzw. iiberhaupt unmoglich ge-
macht, so dass ein natiirlich im Verhiltnis zur Grosse des schliess-
lich persistierenden Netzhautdefektes im Colobom unverhiltnisméssig
grosser Teil des Sehnerven auf niederer Entwicklungsstufe stehen blieb.

Da nun nachgewiesen ist, dass die Optikusfasern grosstenteils
von der Retina aus proximalwiirts zum Gehirn in den Awugenblasen-
stiel einwachsen, hat diese Anschauung ja viel fiir sich. Doch muss
es dann im hochsten Grade auffillig erscheinen, dass bei jenmen
Fillen von michtigem, den Sehnerven umgreifenden Aderhaut-Netz-
hautcolobom, in denen das Fehlen der Netzhaut auf weit grossere
Strecken als bei Elschnig erwiesen ist, eine analoge Erscheinung
bisher nicht beobachtet worden ist!). Kann man sich auch nicht
ganz dem Eindruck entziehen, als ob dem feineren Bau des Seh-
nerven nicht iiberall das gleiche Interesse entgegengebracht worden
wire, so diirfte doch so sorgfiltigen neueren Untersuchern wie Bock,
Hess, Bach u. A. shnliche Anomalien im Nervus opticus kaum
entgangen sein. Kine gewisse Aplasie (aber nicht in Elschnigs

1) Es wiire nur zu erwihnen, dass Dotseh(30) in einem mikrophthalmi-
schen Auge ohne Aderhauteolohom mit vollstindig ausgebildeter Netzhaut fast
volliges Fehlen der Nervenfasern in der Netzhaut und im Sehnerven bei gleich-
zeitigem Fehlen des Netzhautgefisssystems beobachtet hat.

14%*
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Sinne), besser Hypoplasie des Sehnerven besteht ja nun unzweifelhaft
in manchen Féllen von Aderhautcolobom — ausser Elschnig (4)
(Fall 1) und meinem sei der von Bach (25) (Fall 5) genannt — und
zwar ist sie kenntlich daran, dass das Volumen des Sehnerven in
toto kleiner ist als das eines normalen Sehnerven, und hierin wird
man wohl auch den Ausdruck der ausbleibenden Einsprossung von
Nervenfasern aus dem Colobombereich sehen diirfen.

Das was Elschnig Aplasie des Sehnerven nennt, n#imlich das
Fehlen von Nervenfasern in der ganzen unteren Hilfte des in toto
schon weniger volumindsen Sehnerven — also ein, im Verhiltnis zur
geringeren Ausdehnung des Netzhautdefektes seines Falles, recht aus-
gedehntes Fehlen von Nervenfasern, viel ausgedehnter jedenfalls als
in meinem Fall von grossem Aderhautcolobom —-, kénnte meines ¥r-
achtens nun auch Folge einer Storung im Verschluss des eingestiilp-
ten Optikusstieles sein, also ein echtes Sehnervencolobom 'darstellen.

Es wird zum Verstindnis des Gesagten notwendig sein, kurz auf
die Anschauungen Elschnigs (4, 5) und v. Hippels (1, 2) von der
Genese des Coloboms am Sehnervensintritt einzugehen.

Elschnig erkldrt sich nimlich die Entstehung der taschenfér-
migen Netzhautanlagen, wie sie von einer Reihe von Autoren (s. o)
beim Colobom am Sehnerveneintritt gefunden worden sind, durch die
Annahme eines Einsprossens der Rinder der fertlg gebildeten Augen-
blase in das Kopiplattengewebe; mit andern Worten, diese aktiv
sprossende Netzhautanlage gibt das mechanische Hindernis fiir den
Verschluss der fotalen Augenspalte ab.

Dem gegenitber fasst v. Hippel auf Grund seiner embryologi-
schen Untersachungen die Bildung von Netzhautduplikaturen als einen
rein passiven Vorgang auf, bedingt durch das Ausweichen der
Augenblase vor einem Hindernis, als welches abnorm lange persi-
stierendes mesodermales Gewebe im Augenspalt aufzufassen ist. Dieses
kann sich immer noch verspitet resorbieren, so dass dies Gewebe
spaterhin im Spalt nicht mehr sichtbar zu sein braucht.

Diese durch anatomische Untersuchungen wohl begriindete An-
sicht gestattet, wie v. Hippel mit Recht hervorhebt, eine einheit-
liche Awuffassung simtlicher typischen Colobome und scheint mir um
so eher auch auf das Colobom des Sehnerven iibertraghbar, als in
meinem Falle die Persistenz von mesodermalem Gewebe im ge-
schlossenen Nervus opticus erwiesen ist. Daher konnte das Fehlen
der Nervenfasern im unteren Teile des Sehnervenstammes bei Elschnig
vielleicht auch so erklirt werden, dass den Kopfplatten zugehorendes
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Grewebe, mit den Zentralgeffissen eingedrungen, den normalen recht-
zeitigen Verschluss des Fotalspaltes bis in den Optikusstiel hinein
verhindert hat. Tir diese Ansicht spricht jedenfalls auch die Tat-
sache, dass gerade wie bei unserem Fall der ganze Abschnitt unter-
halb der Zentralgefisse der Nervenfasern ermangelt. Dieses zur Zeit
des Einsprossens der Nervenfasern in den Augenblasenstiel noch per-
sistierende Mesoderm macht nun ein Einwachsen von Nervenfasern
in den Stiel unméglich, so dass nach verspiteter Resorption des
Mesoderms die Biindel des Sehnerven unterhalb von den Zentral-
gefissen nur locker maschiges Gliagewebe enthalten. Xs sei zuge-
geben, dass diese Auffassung bei dem heutigen Stande der Kennt-
nisse vom Sehnervencolobom nicht exakt bewiesen werden kann. Der
strengsten Kritik gegeniiber wiirde also auch vielleicht dieser hier viel
citierte Fall Elschnigs nicht als ,echtes Colobom des Sehnerven
bestehen, worunter stets eine primire Defektbildung im Nerven, be-
dingt durch ein Hindernis beim Schliessungsprozess der fétalen Spalte,
verstanden werden muss, wihrend sekundéren Vorgingen, wie dem
Fehlen von Nervenfasern im Nervus opticus bei Funduseolobomen
dieser Name noch nicht gebiihren diirfte.

Vollig einwandfrei scheint mir aber unser Fall allen Anforde-
rungen gerecht zu werden, die man an ein wahres Colobom des Seh-
nerven stellen kann. Wir kounen bei der Beurteilung des vorliegenden
Bildungsfehlers absehen von der mit der Ektasie im hinteren Abschnitt
des Aderhautcoloboms zusammenhingenden Excavation der Papille
(genauer Schrigstellung von vorn oben nach hinten unten), denn es
ist dies ein Befund, der an der Papilla nervi optici ofters und zwar
in Fillen beobachtet worden ist, die sicher nur als ,,Colobom am
Sehnerveneintritt“ bezeichnet werden kénnen.

Hierzu gesellt sich nun aber hei unserer Anomalie das fast voll-
stindige Fehlen von Nervenfasern unterhalb der Zentralgefisse etwa
im untersten Viertel des in toto schon weniger voluminésen Sehnerven,
wie es durch die Markscheidenfirbung iiber alle Zweifel sicher ge-
stellt ist. Man wende nicht ein, dass es sich hier um eine postfatale
Veriinderung, um ein sekundires Verschwinden der Nervenfasern in
einem allmihlich erblindeten Auge mit entziindlichen Veriinderungen
handeln konnte. Denn der Unterschied zwischen beiden Teilen des
Nervus opticus — ndmlich dem grisseren oberen, der urspriinglich
noch funktionierenden Retina entsprechenden und dem kleineren, unter-
halb der abnorm tief im Nervenstamm verlaufenden Gefisse — war
schon bei makroskopischer Beobachtung der ungefiirbten Schnitte
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durch den opak grauweisslichen Farbton der letzteren Zone sebr auf-
fallig, und dieser Unterschied wurde durch die mikroskopische Unter-
suchung bestitigt: oben entsprechend der Amotio retinae degenerie-
rende Nervenfasern, unten entsprechend dem Colobomhezirk fast
vblliges Fehlen von Nervenfasern. An ihrer Stelle findet man vor-
nehmlich die oben beschriebene Bindesubstanz, welche die Randzone
allein ausmacht und sehr kréftige Septen in das glitse Gewebe unter-
halb der Zentralgefiisse sendet. Awuch dies spricht fiir ein kongeni-
tales Fehlen der Nervenfasern. Denn whren dieselben erst in post-
fotaler Zeit zu Grunde gegangen, so miisste man erwarten, an threr
Stelle in erster Linie einer kompensatorischen Gliawucherung zu be-
gegnen'). Das (Gegenteil dber ist der Fall; es ldsst sich weder eine
Zunahme des glisen Faserwerks noch der ovalen Kerne feststellen.
Dagegen ist ganz unverkennbar die starke Entwicklung des Binde-
gewebes, welches deutlich mit der Mesodermzunge zusammenhiingt,
die in den untersten Teil der Papille vorspringt.

Aber auch noch weitere Tatsachen driingen zu der Annahme
hin, dass es sich hier nur um eine angeborene Anomalie, um eine
Storung im Schliessungsprozesse der Optikusrinne handeln kann.
Hier sei zunichst der Keilform des nervenfaserlosen mesodermalen
Biindels unterhalb der Zentralgefisse gedacht. ILeider befindet sich
ja die Bintrittsstelle der Zentralgefisse nicht mehr in dem unter-
suchten Stiick des Sehnerven. Man wird aber doch mit Sicherheit
annehmen diirfen, dass das reichlich vorhandene, dem Mesoderm ent-
stammende Gewebe im untersten Abschnitt des Sehnerven mit den
Gefiissen eingedrungen ist, denn auf den Schnitten, die die Zentral-
gefiisse enthalten, zeigt dies Giewebe seine stéirkste Ausdehnung, nach
beiden Seiten hin nimmt es ab. Anderseits ist das Bindegewebe
nicht michtig genug entwickelt, um einen vollen riumlichen Krsatz
fiir die fehlenden Nervenfasern zu bieten; dies geht daraus hervor,
dass der mediane Vertikaldurchmesser des Nervus opticus um etwa
0,5 mm hinter dem grossten lateral befindlichen zurfickbleibt. Hieraus
ergibt sich anch, dass die Lage der Zentralgeféisse doch annihernd
zentral ist, jedenfalls nur scheinbar wegen der Verkiirzung des me-
dianen Vertikaldurchmessers so stark excentrisch ist.

‘Was endlich die Verkiirzung des Zwischenscheidenraumes gerade
unter der Mitte des Nervus opticus angeht, so kénnte man angesichts
der Fig. 3 vielleicht ja daran denken, es handle sich gar nicht um

1) Vgl. Greeff, Lehybuch der speziellen pathologischen Anatomie von Orth.
Auge, 8. 428,
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eine Verkiirzung, sondern um ein Zuriickweichen des unteren Zwischen-
scheidenraumes nach hinten, bedingt durch die Ektasie der unteren
hinteren Bulbushilfte. FEin Vergleich mit Fig. 2 lehrt aber, dass
diese Auffassung irrig sein wiirde; denn dann miisste der ganze
Zwischenscheidenraum gleichméssig unten zuriickgewichen sein. Dies
trifft aber, wie schon hervorgehoben, nicht zu, er ist vielmehr in
seinem mittelsten Abschnitt viel kiirzer als weiter medial und lateral.
Der vorderste Teil des Zwischenscheidenraumes unter der Mitte des
Nervus opticus hat sich offenbar nicht entwickeln kinnen, weil auch
hier an der Ubergangsstelle des Augenblasenstieles in die sekundire
Augenblase von unten her Mesoderm eingedrungen ist, welches per-
sistierend den normalen Verschluss der Optikusrinne verhindert hat.
Als Beweis hierfiir kann die Bindegewebszunge angesehen werden,
die aus dem undifferenzierten Gewebe unter dem Nervus opticus vor
dem Intervaginalraum in die Papille hineinragt.

Wenn wir diesen Fall also als echtes S8ehnervencolocbom im
strengsten Sinne aunffassen — und zwar als den ersten anatomisch
sicher gestellten, falls man Fischnigs Fall nicht gelten lassen
will —, so stiitzt sich diese Annahme auf den einwandsfreien Nach-
weis der Persistenz eines mesodermalen Gewebes im Stamm des
Nervus opticus unterhalb der Zentralgefiisse, welches mit den
Gefissen eingedrungen ein Hindernis fiir den Spaltenschluss ab-
gegeben hat.

Es geht somit aus unserem Befunde hervor, dass es doch wohl
nicht angiingig ist, das anomale Verhalten der Zentralgefiisse als
Charakteristikum des typischen Coloboms an erste Stelle zu setzen,
wie es zuletzt Salffner(29) wieder ausgesprochen hat. Das Fehlen
der Gefisse im Nervenstamm wird natiirlich stets auf eine Entwick-
lungsstorung hinweisen. Dass aber anndhernd normale Lage der
Zentralgefsisse bei typischem Colobom wohl méglich ist, beweist unser
Fall, und als erstes Charakteristikum eines echten Coloboms des Seh-
nerven im strengsten Sinne mochte ich die Persistenz von mesoder-
malem Gewebe bzw. einen durch frithere Persistenz bedingten Defekt
der nervosen Substanz im unteren Abschnitt des Sehnervenstammes,
nicht allein der Papille ansehen.

Es ist vielleicht kein zuffilliges Zusammentreffen, dass dieses
echte Coloboma nervi optici in einem leicht mikrophthalmischen Auge
angetroffen wurde. Denn Mikrophthalmus mit Colobombildung setzt
nach v. Hippel(1)') das reichliche fétale Vorhandensein von zelligem

) Loc. cit. S. b46.
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Mesoderm voraus, im Inneren des Bulbus (Mikrophthalmus) und
zwischen den Augenblasenrdndern (Colobom). Und im vorliegenden
Fall handelt es sich offenbar um eine ungewthnlich ausgedehnte
Storung, indem der Spaltenschluss vom Ende des Ciliarkorpers bis
‘mindestens zur Eintrittsstélle der Gefésse in den Sehnerven eine Be-
hinderung erfahren hat.

Fall 11

Peter W., 20 Jahre alt, wird am 29. IV. 1905 in die Klinik auf-
genommen. Das linke Auge soll seit Gebwrt 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 Schmerzen ein-
stellten.

Rechts normale Verhdiltnisse. V=75,

Links starke Divergenz; lebhafter Reizzustand, ciliave Injektion. Ausser-
lich sind keine Folgen der Verletzung sichtbar. Die vordere Augenkammer
ist oben ganz aufgehoben, unten sehr flach. Die Regenbogenhaut ist rost-
farben und zeigt ein schmales typisches Colobom mit konvergierenden
Schenkeln, Die Linse scheint klar. Aus dem Glaskrper erhili man nur
triibgranen Reflex. Tension deutlich erhoht, keine Lichtempfindung.

Am 6. V. wegen andanernder heftiger Schmerzen Enueleation.

Makroskopiseher Befund.

Der Sagittaldurehmesser betriigt 30,0 mm

» Lransversal ,, s 26,6

, Vertikal " s 25,0

Vom Limbus betriigt die Entfernung des Sehnervenansatzes des

Musculus rectus superior 9,5 mm
internus 6,0 ,,
” ,  inferior 7,0
2 5  externus 8,5

Der Bulbus zeigt ausgesprochenen Langbau. Die hintere Bulbuswan-
dung ist unten und besonders nasal vom Nervus opticus stark aber gleich-
missig vorgetrieben (Fig. 6 und 7). Der Sehnerv tritt nach oben und innen
verlagert in den Augapfel ein. Es besteht deutliche Erweiterung des Zwischen-
scheidenraumes unten (Fig. 7, 9, 10).

Nach Fixation in 59/, Sublamin und Hirtung in Alkohol wird der
Bulbus durch einen in sagittaler Richtung verlaufenden Vertikalschnitt er-
offnet, derart, dass der grbssere mediale Teil das ganze Iriscolobom und den
Nervus opticus enthilt.

Das ganze Bulbusinnere ist mit einem Blutergusse angeftllt (Fig. 7
und 8).

Die total abgeloste Netzhaut ragt als Strang von der Papille in den
Glaskorper und liegt mehrfach gefaltet im unteren vorderen Glaskorper-
abschnitt (Fig. 7).

» 2
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Mikroskopischer Befund.

Die Cornea zeigt nichts abnormes.

Die Sklera ist infolge der enormen Dehnung des hinteren Augapfel-
abschnittes stark verdiinnt und zwar begiunt die Verjiingung der unten im
Bereich des Ciliarkorpers etwa 0,75 mm messenden Sklera unten etwa in
der Gegend, die am normalen Auge der Ora serrata ungefihr entsprechen
wirde. Die Verjlingung nimmt alsbald stark zu, indem im Bereich der
Ekiasie nur die innersten Sklerallamellen vorhanden sind, so dass dort die
Sklera nur 0,25 mm dick ist (Fig. 7). Oben behilt sie ihre Dicke von
0,75 mm, bis sie am oberen Rande des Coloboms scharf absetzend sich
wieder verjiingt. Die Sklera ist fiberall normal gebaut, mit Ausnaghme einer
umschriebenen, unten gelegenen Partie, deren Besprechung erst spiter in
Gemeinschaft mit Aderhaut und Netzhaut erfolgen wird.

Die vordere Kammer ist oben ganz aufgehoben, da die obere
Hilfte der Regenbogenhaut iiberall durch den Bluterguss nach vorn ge-
dringt, der Hornhauthinterfliche anliegt (Fig. 8). Der Pupillarrand der
Regenbogenhaut ist cirkulir mit der vorderen ILinsenkapsel verwachsen.
Durch den in die hintere Kammer von oben her eingedrungenen Bluterguss
ist die Vortreibung der Iris zu stande gekommen, so dass nun der Pupillar-
rand noch der Kapsel anhaftet, wibrend das stark verdiinnte und gedehnte
Stroma, gegen das unten noch erhaltene Lumen der Vorderkammer durch
den Bluterguss vorgetrieben, zur Hornhauthinterfliche zieht (Fig. 8).

Im Colobombezirk fehlt die Iris vollig; an ihrer Stelle findet sich
nur ein winziger, sehr pigmentreicher Gewebsstumpf, der vom Ciliarkdrper
nach vorn zieht wnd der Corneoskleralgrenze anliegt. In den Colobom-
schenkeln stellt die etwas verdickte Iris ein fibroses, an Bindegewebszellen
sehr reiches Gewebe dar, welches auch den Musculus sphineter enthilt, der
im Colobom fehlt. Die Colobomschenkel sind mit der vorderen Linsen-
kapsel fiichenhaft verwachsen, so dass hier die hintere Kammer aufgehoben,
die vordere dagegen erhalten ist (Fig. 8).

Der Schiemmsche Kanal ist nirgends als freies Lumen anzutreffen;
an seiner Stelle begegnet man nur nebst mehrfachen Geffisslumina strang-
formigen Kernansammlungen.

Ein eigenartiger Befund ergibt sich sodann an der jedenfalls infolge
des Traumas nach unten verlagerten Linse (Fig. 8). Die oberen zwei Dritt-
teile ihrer Vorderfliche sind niimlich abgeflacht, das untere Drittel ist stark
konvex gekriimmt, die Hinterfiiche fast plan. Im gréssten Vertikaldurch-
messer 9,0 mm, im gréssten Sagittaldurchmesser 3,75 mm haltend, zeigt sie
somit eine ganz eigentiimliche Form. Teilt man die Linse nimlich durech
zwei horizontale Linien in drei gleich hohe Abschnitte, so geht die untere
Linie gerade durch die dickste Partie der Linse; von hier aus flacht sie
sich naech oben stark ab, so dass oben die vordere und hinfere Linsen-
fliche in einem Winkel von etwa 35° ineinander iibergelien. Die Linse hat
sich im Kapselsack nicht unerheblich zuriickgezogen (Hirtungserscheinung)
und zeigt ausgesprochenen Faserzerfall supranuclear und subkapsulir, aller-
dings nicht fiberall gleichmdssiz. Der Kapsel lLiegt innen hier wnd dort
freie Fliissigkeit an.
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Zonulafasern sind in der unteren Bulbushilfte nicht aufzufinden,
oben dagegen stark gedehnt vorhanden,

Das Corpus ciliare ist in der oberen Bulbushilfte normal entwickelt.
Unten ist der Ciliarmuskel ununterbrochen, aber stark nach hinten ver-
zogen. Temporal vom Irigspalt beginnen die Ciliarfortsitze schon etwas
kleiner zu werden und sind nach hinten geriehtet, doch fehlen sie anch
unten in der Mittellinie nicht ganz. Zu beiden Seiten der letzteren be-
gegnen wir wieder jener schon vom ersten Fall uns wohlbekannten eigen-
tiimlichen Filtelung der Pars ciliaris retinae. Diese zeigt hier namlich vom
hinteren Rande der Processus ciliares bis zum Beginne des Coloboms wie-
der eine Reihe von 30 bis 40 iiberaus zierlichen, diecht hintereinander
stehenden Filtchen, die ins Augeninnere hineinragen und aus den beiden
Zellreihen der sekundiiren Augenblase bestehen. (Vgl. Fig. 4, welche die ana-
logen Verhiltnisse bei Fall I wiedergibt) In der Mittellinie selbst ist diese
Verinderang weniger deutlich aunsgeprigt. Hier greift das Funduscolobom
aber entschieden weiter nach vorn; beide Epithelzellrethen horen schon 6 mm
hinter dem Corneoskleralfalze auf, nachdem die #ussere schon kurz vorher
ihr Pigment verloren hat.

Hinter der Linse liegt eine derbe cyclitische Schwarte, welche unten
vom hintersten Teil des Ciliarkorpers, da wo das Colobom beginnt, ihren
Anfang nimmt.

Die Aderhaut zeigt in der oberen Bulbushélfte chronisch entziind-
liche Veriinderungen, kleinzellige Infiltrationsherde; innen liegen ihr vielfach
kleine Drusen auf. Sie reicht bis zum oberen Papillenrande, fehlt dagegen
unten von der Papille ab in grosser Breite bis in den hintersten Abschnitt
des Ciliarkdrpers. In diesem Bezitk erscheinen die inneren Sklerallagen
hier und dort reichlicher pigmentiert und reicher an Geffissdurchschnitten,
Fine eigentliche Differenzierung in Chorioidea hat aber nicht stattgefunden.

Unten in der Medianlinie, 5 bis 6 mm unterhalb von der Papilla nervi
optici sind die Sklerallamellen, wie sich an Serienschnitten (40 Schnitte zu
20 w) verfolgen Iisst, in einer Breite von 0,8 mm durch ein an spindeligen
Kernen reiches Bindegewebe unterbrochen, so dass es aussiebt, als ob sie
vorn und hinten vor einem Hindernis auswichen. Dieses Gewebe breitet
sich auch auf der inneren Oberfliche des Bulbus, die spirlichen Netzhaut-
anlagen fiberziehend, flichenhaft zum Teil als recht krfiftige Lage nach
vorn und hinten aus. Hieraus geht auch mif Sicherheit hervor, dass es
sich nieht um ein Durchsetztwerden der Sklera von Gefiissen, Nerven und
zugehtrigem Bindegewebe handelt, sondern um Persistenz von undifferen-
ziertem Gewebe aus den Kopfplatten an umschriebener Stelle des fotalen
Augenspaltes. Das hierdurch entstehende Bild #hnelt sehr dem von Levin-
sohn (81) in Fig. 3 gegebenen.

Naeh innen von der Sklera begegnet man fiberall im Colobombereich
an Stelle der Chorioidea und Retina einem hier mehr, dort weniger stark
entwickelten (iewebe, in dem sich einmal grosse Pigment haltende Zellen
von ganz unregelmissiger Form vorfinden, welche teils in Reihen neben-
einander angeordnet unmittelbar dermn Skleralgewebe aufliegen und bei dem
ginzlichen Fehlen von Chorioidea als veriinderte Pigmentepithelzellen auf:
gefasst werden miissen; feils finden sie sieh auch weifer einwirts in dem
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faserigen Bindegewebe (Narbengewebe der fritheren Auntoren) zerstreuf, wel-
ches wohl als bindegewebig entartete Retina zu bezeichnen ist. Einzelne
Netzhautschichten sind nieht zu unterscheiden, abgesehen von mehrfachen
Zellansammlungen, welche wohl Abkémmlinge der Kornerschichten darstellen.
Wie weit sich im Colobombezirk tiberhaupt urspriinglich Netzhaut entwickelt
hat, kann natiirlich nicht angegeben werden, da das Vorhandensein zahl-
reicher sekundirer Verdnderungen im Augeninneren (Cyelitis, Amotio retinae,
Glaskorperblutung) zur Vorsicht in der Beurfeilung der Verhiltnisse mahnt.
Nur so viel liisst sich mit Gewissheit sagen, dass die im vorderen unteren
Glaskorperabschnitt gefaltet liegende Retina nur den oberen und seiflichen
Bulbuspartien angehért haben kann, da im Colobombereich der Sklera eine
rudimentire Netzhautanlage unmittelbar aufliegt.

Dagegen gestalten sich die Verhiltnisse am Optikuseintritt reeht
iibersichtlich. Die Nerveninsertion ist deutlich nach oben und innen verlagert.

Der Zwischenscheidenraum ist unten enorm erweitert und misst
unterhalb der Mitte des Nervenstammes 1,95 mm, nach beiden Seiten nimmt
er dann wieder erheblich an Breite ab, so dass er lateral, medial und ober-
halb vom Nerven die Norm nicht mehr iiberschreitet. Da die Ektasie der
hinteren Bulbuswandung am oberen Rand des Nervus optiens beginnt, so
ist die Papille stark schrig von oben vorn nach unten hinten gestellt; sie
wiirde also ophthalmoskopiseh das Bild der nach unten zunehmenden Ex-
cavation geboten haben, wie es mehrfach bei Colobomen am Sehnerven-
eintritt beobachtet worden ist.

Der Sehnerv, von dem ein 6 mm langes Stiick wuntersucht werden
konnte, fritt horizontal verlaufend an den Bulbus heran, ist kriftig ent-
wickelt und misst im Vertikaldurchmesser 2,70 mm; er verjiingt sich auch
innerhalb des Skleralkanals nur wenig. Die Zentralgefisse verlaufen nur
wenig unterhalb von der Mitte des Nerven. Die Lamina eribrosa ist
normal gebildet.

Bei Markscheidenfidrbung nach Weigert-Pal fritt ein deutlicher
Unterschied zwischen dem untersten und dem iibrigen griosseren Teil des
Sehnerven zutage. In letzterem finden sich nimlich die Faserbiindel schon
schwarz gefiirbt und scheinen bei schwacher Vergrosserung fast normal
(Fig. 9 und 10). Bei Anwendung stirkerer Systeme ergibt sich aber, dass
diese DBiindel, welche die Markscheidenfirbung angenommen haben, aus
massenhaften Zerfallsstiickehen, kurzen Fiserchen und kleinsten Brockeln be-
stehen. Dies Verhalten zeigen die oberen ¢/, des Sehnerven im Vertikal-
schnitt. In seinem untersten Abschnitt nehmen diese schwarz gefiirbten
Zerfallsmassen der Markscheiden sehr schuell bis auf ganz vereinzelte kurze
Féserchen ab, und auch diese wenigen trifft man nicht auf jedem Schnitt.
Vor allem fehlen auf den Schnitten, die zugleich die Zentralgefisse treffen,
also durch die Mitte des Nervus opticus gehen, in der genannten Region
Nervenfasern fast vollstindig (Fig. 10). Auch bei Firbung nach Weigert-
van Gieson tritt ein Unterschied zwischen beiden Zonen scharf hervor.
Einmal zeigt sich so besonders deutlich, dass die bindegewebigen Septa in
der Basalzone etwas kriiftiger entwickelt sind, sodann hat das Gliafasernetz
unien einen erheblich dunkler braungelben Farbton angenommen, als der
markscheidenhaltige grossere Teil des Sehnerven, welcher die heller gelbliche
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Farbe der Newnroglia zeigt. Bei Himatoxylin-Eosinfirbung fillt dagegen
nur auf, dass die Lingsgliederung des Sehnerven in Faserbiindel im unter-
sten Abschnitt fehlt. Letzterer nervenfaserfreie Teil entspricht im Gegensatz
zu Elschnigs und meinem Fall I nur der unteren Hilfte des Sehnerven-
absehnitts unterhalb von den Zentralgeffissen (Fig. 9 und 10).

Zusammenfassung: Coloboma iridis, corporis ciliaris et
chorioideae. Hochgradige Myopie. Starke Erweiterung des
Zwischenscheidenraumes unten. Fehlen der Nervenfasern
im untersten Fiinftel des Sehnerven. Cyeclitis, Himophthalmus.

Indem ich von den chronisch entziindlichen, in #lteren.Colobom-
augen ja vielfach anzutreffenden Verfinderungen im iibrigen absehe,
sei nur kurz der eigentiimlich zugespitzten, konischen Linsenform ge-
dacht. Wenngleich Kéampffer(32) in seiner umfassenden Statistik
der Linsencolobome einige vereinzelte Fille von zugespitzter pyrami-
daler Linse in mikrophthalmischen Augen erwibnt, so glaube ich
doch in Ubereinstimmung mit Prof. B. v. Hippel, dem die Préparate
vorlagen, die abnorme Linsenform nicht mit der Missbildung als sol-
cher in Verbindung bringen zu miissen, vielmehr ist die Abflachung
der oberen Linsenfliche vermutlich dadurch zu stande gekommen, dass
die ganze obere Irishilfte, deren Pupillarrand mit der Linsenkapsel
cirkuldr verwachsen ist, durch den Bluterguss buckelférmig bis an
die Hornhauthinterfliche vorgetrieben ist. Hierdurch wird die hin-
tere Kammer sehr ausgedehnt und kommt ein Druck auf die Linse
zu stande, der unten, wo flichenhafte Verwachsung der Colobom-
schenkel mit der Linsenkapsel besteht, fehlt.

Der hochgradige Langban des Auges bei Emmetropie des an-
dern Auges steht wohl in direktem Zusammenhang mit der Colobom-
bildung, da der ganze hintere und hier wieder am meisten der untere
Abschnitt der Bulbuswand stark gedebnt und verdinnt ist, und da
in der Mehrzahl der Fille myopische Refraktion vorliegt. Die weit-
gehendste Ahnlichkeit besteht hier mit dem Fall IV der Hessschen
Arbeit (7), bei dem es sich ebenfalls um ein mit Colobom behaftetes
Auge mit starker Ausbuchtung der hinteren Bulbushélfte ohne wei-
tere auffallende Formveriinderungen handelte.

Beziiglich des Iriscoloboms und der Filtelung des Ciliarkdrpers
kann ich auf das bei Fall I Gesagte verweisen, da sich nennens-
werte Abweichungen nicht ergeben. Im Hinblick auf die noch um-
strittene Genese des Iriscoloboms sei nur hervorgehoben, dass die Ver-
wachsung des Trisstumpfes und der Colobomschenkel mit der vorderen
Linsenkapsel ganz unzweifelbaft eine sekundire HErscheinung, eine
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Folge der Iridocyclitis darstellt. Somit kinnen hieraus keine Schliisse
auf die Grenese der Iriscolobome gezogen werden.

Das Aderhaut-Netzhauteolobom bietet keine ungewdhnlichen und
jedenfalls von sekundiren Verinderungen nicht ganz freie Verhilt-
nisse; wir kionnen daher unsere Aufmerksamkeit sogleich dem Seh-
nerven zuwenden.

Wiederum begegnen wir der Tatsache, dass i untersten Ab-
schnitt, hier im untersten Fiinftel des Sehnerven, Nervenfasern bis auf
ganz vereinzelte fehlen. Angesichts des Umstandes, dass sie gerade
im untersten, dem Colobom entsprechenden Nerventeil in beiden Fillen
fehlen, ist der Einwurf, dass es sich um eine sekundire Erscheinung,
um eine Degeneration der Nervenfasern, wie sie in den iibrigen Teilen
des Nervus opticus sich findet, hinfdllig. - Wir stehen somit wiederum
vor der Frage: ist das Fehlen der Nervenfasern die direkie Folge
einer Storung im Schliessungsprozesse des eingestiilpten Optikus-
stieles, oder handelt es sich nur um eine Folgeerscheinung des Netz-
haut - Aderhautcoloboms, um eine mangelhafte Finsprossung von
Nervenfasern aus dem Colobombezirk? ¥Es wird sich das mit volli-
ger Gewissheit heute wegen des erst spirlich vorliegenden anato-
mischen Materials noch nicht entscheiden lassen. Allerdings weist
in unserem Fall II nichts mehr auf eine frithere Storung im
Schliessungsvorgange der Optikusrinne hin, und hierin besteht ein
auffallender Gegensatz zum ersten mitgeteilten Fall. Da nun weder
an den Zentralgefissen noch an der Lamina cribrosa sich Anomalien
vorfinden, da die Erweiterung des Zwischenscheidenraumes wie bei
Myopie nach Heine(43) nur als Folge der Dehnung aufzufassen ist,
da ferner der fertig gebildete Nervus opticus normales Volumen, nor-
male Form besitzt, so halte ich es bei Fall IT fiir wahrscheinlicher,
dass der Schliessungsprozess der Optikusrinne sich hier normal voll-
zogen hat, und dass wir in dem Fehlen der Nervenfasern im basalen
Teil des Sehnerven nur den Ausdruck einer mangelhaften Entwick-
lung der Netzhaut zu erblicken haben.

Besteht diese Auffassung zu Recht, so lige eine Aplasie der
Nervenfasern im Sinne Elschnigs vor, die, wie bei der Besprechung
des Falles I hervorgehoben wurde, bisher bei grossen Aderhautcolo-
bomen meines Wissens nicht beschrieben worden ist. Angesichts des
oben schon mehrfach citierten Falles von Elschnig sei jedoch aus-
driicklich betont, dass es sich bel meinem grossen Funduscolobom
um eine viel geringere, der Ausdehnung des Coloboms aber entspre-
chende Aplasie handelt, als bei Elschnig, wo ein kleines Colobom
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anterhalb der Papille von einer Aplasie der ganzen unteren Hilfte
des Nervus opticus begleitet ist. Tch miochte deshalb doch fiir meinen
Teil einstweilen an der Deutung des Elschnigschen Falles als echtem
Colobom des Sehnerven festhalten.

‘Wie ist es nun zu erkliiren, dass bei meinen beiden Fillen in
der basalen Zone doch ganz vereinzelte Nervenfasern anzutreffen sind ?
Beim Vorliegen einer reinen Aplasie konnte man ja daran denken,
dass immerhin einige Fasern in den Nervus opticus eingewachsen
sind, entsprechend der Tatsache, dass ein villiges Fehlen des inneren
Blattes der sekundiren Awugenblase ungewshnlich selten ist. Nach
Nussbaum (33) ist es nun den Embryologen gelungen, fiir eine
Reihe von Wirbeltierklassen den Nachweis zu erbringen, dass die
Anfinge der Nervenfaserbildung im peripheren Teile des Nervus
opticus vor sich gehen. Die in der Zahl auch iiberwiegenden zentri-
petalen Fasern werden also zuerst angelegt. Man konnte nun auch
annehmen, dass die spiirlichen Nervenfasern in dem sonst faserfreien
Gebiete zentrifugale Bahnen, Fortsiitze der Zentralganglien darstellen,
welche das periphere Ende des Sehnerven erst spiiter erreicht haben.

Es ergibt sich nun, dass zurzeit noch zwischen Aplasie
des Sehnerven bei Coloboma bulbi (1. Volumsverminderung des
gesamten Sehnerven. 2. Fehlen von Nervenfasern in dem dem Colo-
bom entsprechenden Bezirk des Sehnerven) und zwischen echtem
Colobom des Sehnerven scharf unterschieden werden muss.
Erstere kann lediglich durch Ausbleiben der Einsprossung
von Nervenfasern als ein Folgezustand eines Retino-Cho-
rioidealcoloboms zu stande kommen, als sekundirer Defekt
des Sehnerven, der direkt mit der Schliessung der Optikus-
rinne nicht in Zusammenhang steht. Als solche Fille von
Aplasie wiren zunichst alle diejenigen Bulbi mit Netz-
haut-Aderhautcolobom anzusehen, bei denen der Sehnerv
ein geringeres Volumen als in der Norm hat [Bach, Elsch-
nig (4) Fall 1. Mein Fall T, bei dem das Volumen des Optikus
ebenfalls betriichtlich hinter der Norm zuriickbleibt, m6ge nicht hinzu-
gerechnet werden, da es sich wahrscheinlich um einen geringen Grad
von Mikrophthalmus handelt]. Alsdann scheint bei typischen
Netzhaut-Aderhautcolobomen auch eine auf den untersten
Abschnitt des sonst normal entwickelten Sehnerven be-
schrinkte Aplasie von Nervenfasern vorzukommen. (Mein
Fall II) Dies wire die Aplasie in Elschnigs Sinne. Bei
einem echten Colobom des Sehnerven muss ein primirer
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Defekt im Nervus opticus selbst vorliegen, bedingt durch
eine Stérung im Verschluss des eingestiilpten Augen-
blasenstieles. Die Ursache fiir diese Stérung gibt abnorm
stark entwickeltes Mesoderm in der fotalen Optikusrinne
ab, wie es bel meinem Fall I nachgewiesen ist.

TIst somit durch diesen Fall das wirkliche Vorkommen eines echten
»Coloboma nervi optici“ (die Bezeichnung ,,Colobom am Sehnerven-
eintritt wiirde hier zu wenig sagen) erwiesen, so ergibt sich doch aus
den vorstehenden Untersuchungen abermals die Lehre, dass man auf
Grund der ophthalmoskopischen Untersuchung nur vom ,,Colobom am
Sehnerveneintritt sprechen darf Ob ein echtes Colobom des Seh-
nerven vorliegt, wird stets nur die anatomische Untersuchung nach-
weisen konnen. Es scheint mir nicht unnétig, dies nochmals hervor-
zuheben; denn obgleich v. Hippel (8) vor nunmehr sieben Jahren
den wohlbegriindeten Vorschlag gemacht hat, nur von ,,Colobomen
am Sehnerveneintritt“ zu sprechen, begegnet man doch hiufig genug
noch in der Literatur der letzten Jahre klinischen Berichten iiber
, Colobome des Sehnerven®,

Die obigen Ausfithrungen geben vielleicht Anlass, kiinftig bei
Untersuchung von Aderhautcolobomen genauer, als es bisher wohl
vielfach geschehen ist, auf das Verhalten des Sehnerven unter Zu-
hilfenahme der spezifischen Markscheidenfiirbungen zu achten?), auch
wenn grob anatomisch sich keine Verdinderungen am Nervus opticus
prisentieren, wie es z. B. bei meinem II. Fall zutraf, bei dem mit voller
Deutlichkeit erst die Markscheidenfirbung auf die Anomalie hinwies.
Denn es erscheint dringend notwendig, durch weitere genaue anato-
mische Untersuchungen das Verhiltnis von Aplasie und Colobom des
Sehnerven klarer zu stellen, als es bisher auf Grund von eigentlich
nur drei Féllen (Elschnigs Fall 1 und meine beiden) sein kann.
Es wire auch wohl denkbar, dass beide Vorginge kombiniert vor-
kommen. So wiirde man, wie schon oben betont, auch bei meinem
ersten Fall neben echter Colobombildung auch von Aplasie reden
konnen wegen des geringeren Volumens des Sehnerven, wenn nicht
guter Grund vorlige, an Mikrophthalmus zu denken.

1} Der Befund v. Hippels(lec. cit. 2), S. 268 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 Untersuchungen, so muss zu-
gestanden werden, dass unser Material wegen zahlreicher sekundérer
pathologischer Verinderungen fiir die Frage der Genese der ange-
borenen Colobome nicht verwertet werden kann. Das scheint aber
von geringerer Bedeutung, seit v. Hippels embryologische Forschungen
unsere Kenntnisse auf festere Unterlage gestellt haben. Nur so viel
kann mit Sicherheit angegeben werden, dass nichts im Befunde gegen
die Auffassung des Coloboms als einfache Hemmungsmissbildung, be-
dingt durch den Spaltenschluss verhinderndes Mesoderm, spricht.

Angesichts der besonderen Schwierigkeiten, die stets gerade der
Erklirung der Triscolobome entgegenstanden und die duch heute noch
ihren Ausdruck in den verschiedensten Theorien') finden, sei aber
doch hervorgehoben, dass die Anschauung Mannhardts(34), wonach
die meisten Iriscolobome gar nicht als angeborene Spaltbildungen zu
betrachten wiren, sondern wonach sie vielmehr eigentlich eine Korek-
topie, ,die Folge einer Zugwirkung des vorderen Uvealirakts nach
hinten¥, darstellten, fiir unsere beiden Fille keine Geltung haben
kann, denn im Bereich des Coloboms fehlt der Musculus sphincter
vollig; mithin kann an dem Vorhandensein eines wirklichen Defektes
nicht gezweifelt werden. So viel mir bekannt ist, hat die Mann-
hardtsche Ansicht auch durch weitere anatomische Befunde keine
Bestitigung erfahren, wielmehr bekennen sich die neueren Unter-
sucher wie Bach (25), de Vries (35), 'v. Hippel, Fleischer (36)
mit unerheblichen Modifikationen zu der im wesentlichen zuerst von
Hess (8) vertretenen Anschauung, dass die persistierende Verbindung
des Mesoderms mit der gefdsshaltigen Linsenkapsel ein Wachstums-
hindernis fiir die Iris abgibt.

Meinem lieben Kollegen, Privatdozenten Dr. Reis, schulde ich
fiir vielfache Ratschlige bei Ausfithrung der Untersuchungen herz-
lichen Dank.
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Erklirung der Abbildungen auf Taf X—XI, Fig. 1—10.
Fall 1.

Fig. 1. Ubersichtsbild bei dreifacher Vergrisserung, Firbung nach Weigert-
van Gieson. Schnitt 112. Der Sehnerv ist in seinem grossten Vertikal-
durchmesser, temporal von seiner Mitte, die Iris temporal vom Pupillargebiet
getroffen.

a. Ektatisches Aderhautcolobom,

Se. Wenig differenziertes Skleralgewebe.

Cil. Ciliarkoérper, abgehoben.

n. Abgeloste Netzhaut, vorn von Schwarte bedeckt,

Fig. 2. Derselbe Schnitt. Sehnerv und angrenzender Teil des Aderhautcoloboms
Dbei b,7 facher Vergrosserung. Der Sehnery zeigt annihernd normales Verhalten.
Vertikaldurchmesser 2,26 mm. Vgl hiermit Sehnerv und Zwischenscheiden-
raum auf Fig. 3.

se. Wenig differenziertes Skleralgewebe.

Fig. 8. Schnitt 88. Vergrosserung 5,7fach, Fdrbung mit Hématoxylin-Eosin.
Der Sehnerv unmittelbar temporal von den Zentralgefiissen getroffen. Vertikal-
durchmesser 1,756 mm,

a. Nervenfaserzone.

b. Bindegewebig-gliose Zone.

# Bindegewebszunge, die von unten vor dem Zwischenscheidenranm in die
Papille eindringt und mit Zone b. in Zusammenbang stebt.

Se. Wenig differenziertes Skleralgewebe, hier unter der Mitte vom Seh-
nerven michtiger als weiter seitlich (vgl. Fig. 2).

d. Druse.
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Fig. 4. Vordere Bulbushilfte. Schnitt durch den nasalen Rand des Iriscoloboms
bei 5,7facher Vergrosserung. Farbung nach Weigert-van Gieson.
{.  Geschrumpfte Linse.
K%. Kapselkatarakt, Z, Zerfallsherde in derselben.
/. TFaltelung der Pars plana corporis ciliaris.
g. Glashéiutige Neubildung in der Kammerbucht tiber dem Irisstumpf.
Fig. b. Nervenfaser-haltige und gligs-bindegewebige Zone des Sehnerven. 100fache
Vergrosserung. Markscheidenfarbung nach Weigert-Pal.

Fall II.

Fig. 6. Stereoskopische Aufnahme des gehiirteten Bulbus, 3/, der natiirlichen
Grosse. Man sieht deutlich die unten und nasal (im Bilde links) befindliche
Ektasie.

Fig. 7. Ubersichtshild bei dreifacher Vergrosserung. Farbung nach Weigert-
van Gieson. Ektasie des unteren hinteren Bulbusabschnittes und Verdiin-
nung der Sklera. Starke Erweiterung des unteren Zwischenscheidenraumes.

Fig. 8. Vordere Bulbushilfte. Schnitt durch den temporalen Rand des Iriscolo-
bomes bei 5,7facher Vergrdsserung. Farbung nach Weigert-van Gieson.
Aufhebung der vorderen Kammer oben. Die Iris liegt der Hornhauthinter-
wand an, ihr Pupillarrand ist mit der vorderen Linsenkapsel verwachsen; unten
flichenhafte Verwachsung des Irisstumpfes mit der Linsenkapsel.

Fig. 9. Sehnerv und angrenzender Teil des Aderhautcolobomes bei achtfacher
Vergrosserung. Markscheidenfirbung nach Weigert-Pal, Gegenfiarbung mit
Fuchsin. In der Mitte des Sehnerven Zentralgefiss bzw, perivaskulires Binde-
gewebe.

a. Nervenfaser-haltige Zone.
b. Glisse Zone mit etwas stirkeren Bindegewebssepten.

Fig. 10. Sehnerv dicht hinter der Lamina cribrosa mit unterem Zwischenscheiden-
raum bei 24facher Vergrosserung. Markscheidenfirbung nach Weigert-Pal.
Unterhalb vom Zentralgefiss zunichst noch Zone markhaltiger Nervenfagern;
der unterste Abschnitt dagegen frei von Nervenfasern. Im Winkel vor dem
Zwischenscheidenraum einige Farbniederschlige.

Die Abbildungen 1 bis 5 und 7 bis 10 sind mit dem Zeissschen mikro-
photographischen Apparat der Universitits- Augenklinik von meinem Mit-Assistenten
Dr. Plaskuda angefertigt. Auch an dieser Stelle sei ihm fiir seine liebens-
wirdige Mihewaltung herzlichst gedanks.
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