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Die primire Retinitis pigmentosa ist eine seltene aber an-
scheinend iiberall verbreitete Affcktion, iiber deren Natur man
trotz vieler sorgfiltiger Untersuchungen noch sehr im Zweifel
ist. Selhst iiber den zu Grunde liegenden anatomischen Vor-
gang, der noch ncuerdings von Guaita! studiert werden
konnte, ist man so wenig unterrichtet, dass man bis heute
noch nicht sicher entscheiden komute, ob eine Entzimdung mit
im Spicl ist oder nicht. Uber 1Linfigkeit und Verbreitung der
eigentiimlichen  Krankheit geben die nachstchenden Zahlen
einigen Aufschluss. Die 43 in der vorlicgenden Arbeit ver-
werteten Ifialle sind aus einem Material von etwa 28700 kli-
nisch und ambulant in der Bommer Augenklinik, wie in der
Privatpraxis des Herrn Prof. Dr. Saemisch, wiihrend der
Zeit vom September 1882 bis Januar 1890 behandelten Féllen
aller Art zasammengestellt. Nach der Durchschnittsherechnung
von Magnus?® erblinden an Retinitis pigmentosa in Breslau
von 10000 Einwohnern 0,06 (an Syphilis ebensoviel, an Glau-
kom 0,8). Béauerlein® hat 184 Blinde untersucht, das waren
0,99/, aller seiner Kranken. Sie schieden sich in 13 (= 79,)
kongenitale, darunter 4 mal Atrophie der Netzhaut mit Pigment-
einlagerung und 171 = 93¢/, crworbene Fialle. Zu den letz-
teren gehdren auch 4 Fille = 2,49/, von Retinitis pigmentosa.
Diirr* berichtet tiber die 98 Insassen der Blindenanstalt Han-
nover. Unter 40 Fillen von angeborenen Erkrankungen fand
sich Tmal Retinitis pigmentosa, unter den Fillen von erwor-
benen Erkrankungen kein mal.  Magnus® hat iiber 3204 Blinde
unter 20 Jahren aus den verschiedensten Blindenanstalten Ku-
ropas Nachrichten gesammelt, er fand unter ihnen 73 Fiille =
2289/, mit Retinitix pigmentosa. Bei ihm findet man anch
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Angaben, welche darthun, dass die Retinitis pigmentosa tiber
ganz Europa verbreitet ist. Auch im Orient, in Indien und
China ist sic hiufig. Kerschbaumer® fand im Herzogtum
Salzburg, dass Erblindung durch Retinitis pigmentosa unter
den Bewohnern enger Gebirgsthiler ziemlich hiufig ist.
Bevor wir uns nun eingehender mit der klinischen Seite
der Erkrankung beschiftigen, wollen wir einen Fall, der in
mancher Hinsicht unscr Interesse verdient, genauer betrachten.
August W., 40 J. alt, hat in frither Jugend seine Eltern
verloren. Dieselben waren nicht miteinander verwandt, chen-
sowenig sind in der iibrigen Familie Verwandtschaft<heiraten
vorgekommen. Das Sehveringgen der Eltern war normal,
Blinde, Taubstumme, Hemeralopen, Idioten, finden sich in
der ganzen IFamilie nicht. VYon den 10 Geschwistern des W.
sind 7 in vorgeriicktem Lebheunsalter gestorben. Dieselben
hatten kein Angenleiden.  Scine Geschwister und Kinder schei-
nen an keinen Abnormititen zu leiden; er selbst war vom
5. bis 21. Jahre an Favus erkrankt. Schon im 10. Lehens
jahre betrich der Kranke die Webherei, ohune cine Storung
seines Sehvermdgens zu bemerken, bis er in seinem 15. Lebens-
Jahre an Typhus erkrankte. Sofort nach der Genesung zeigte
sich bei ihm, als er die Weberei wieder anfuahm, eine bedeu-
tende Einengung des Gesichtsfeldes, die dadureh Demerkt
wurde, dass der Kranke nur mehr kleine Teile seiner Arbeit
itbersehen komnte. W. sucht die Ursache seines Augeu-
leidens darin, dass er seine Krankheit in einem selir hellen
Raume durchmachen musste. FEr setzte nun die Weberei noch
bis zum 19. Lebensjahre fort, sah sich dann aber durch sein
Augenleiden gezwuungen, seinen Beruf aufzugeben und wurde
Metallprager. Die Krankheit schien jetzt stillzustehen, bis
sich erst vor einigen Jahren starke Hemeralopie hinzugesellte.
Im Herbst 1888 nahm das Leiden derartig zu, dass W. jede
Beschiftigung anfgeben mmusste. Bei seinen Bekannten galt
er als Simulant. Er wurde nun zunichst in seiner Heimat mit
Eisen und Strychnin erfolglos behandelt, darauf wuarde er An-
fangs Juli in die Bonner Klinik aufgenommen. Bei der Unter-
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suchung ergab sich folgender Status praesens. W. hat beider-
seits eine typische Retinitis pigmentosa. Auf dem Augenhinter-
grunde finden sich zahlreiche, grosse, zackige Pigmentflecken,
welehe bis an die Papille reichen, der hintere Augenpol ist
frei von denselben. Knochenkorperchenform der Flecken findet
man nur in der Peripherie. Die Netzhautgefiisse, besonders
die Arterien, sind sehr eng, die Papille zeigt eine gelbliche
Fiarbung, ibre Grenzen sind stellenweise etwas verschwommen,
im Ganzen sehr scharf. Die Funktionspriifung ergibt den Aus-
fall einer ringformigen Zone von etwa 30-—40° Durchmesser.

20 20
SR = 7—0L_5—0.
der Augen nimmt der Kranke mit offenen und mit geschlosse-
nen Augen hliduliche Halbkreise wahr. Tm Ubrigen klagt er,
abgesehen von der Sehstorung, iiber zeitweises Juckgefiihl,
méissige hin und wieder auftretende nichtliche Unruhe und
Kreuzschmerz. Der letztere steht wahrscheinlich in Zusammen-
hang mit einem vor einigen Jabren durchgemachten akuten
Gelenkrheumatismus.  Jetzt lassen sich keine weiteren objek-
tiven Krankheitssymptome bei ibhmm finden. Auch Nystagmus
und Linsentrithungen fehlen. Gehor gut.

Bei der Besprechung der Atiologie der Retinitis pigmen-
tosa miissen wir eine primire und eine sekundire Form der-
selben auwseinanderhalten. Manchmal sehliesst sich namlich die
Retinitis pigmentosa an andere schwere Augenerkrankungen
an; als solche nennt Lieber Blenorrhoea uweonatorum, Irido-
chorioiditis mit Pupillarverschluss, Sekundiirglankom, Staphy-
lome der Cornea und Sklera, kompliziertes Staphyloma posticum
und die Ausgiinge der exsudativen Chorioiditis. Die Ursachen
der primiiren Retinitis pigmentosa dagegen sind fast in der Hilfte
aller Fialle noch unbekannt, und iiber den Einfluss der be-
kannten Ursachen hat fast jeder Untersucher andere Ansichten.

Als wichtigste Ursache der Retinitis pigmentosa gilt die
Vererbung. Sie ist bei allen angeborenen Augenleiden eine
gapnz gewihnliche Thatsache und aueh die Experimentalpatho-
logie bestiitigt diese Erfahrungen. Bekannt sind die Versuche

Beim Erwachen und nach Anstrengung
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mehrerer Forscher, welche zu dem Ergebnis fiithrten, dass
Augendefekte bei Tieren sehr prompt vererbt werden — Brown-
Séquard und Dupuy konnten eine solche Vererbung bis ins
5. Glied nachweisen — und dass man diese Erfahrungen auch
auf den Menschen anwenden darf, zeigt eine wichtige Deob-
achtung von Perlia’®. Eg handelt sich um das Kind einer
Frau, welche vor und nach diesem Kinde je zwei gesunde
Kinder geboren hatte. Sie hatte bei ibrer dritten Schwanger-
gschaft in der 3. oder 4. Woche ecine heftize Augenentzindung
iberstanden: das Kind hatte einen Monophthalmus congenitus.
Der linke Bulbus war etwa erbsengross und lag in der Tiefe
der Orbita, der rechte zeigte eifirmige Cornea, Kolobom der
Iris und Chorioidea. Vererbung findet man nun auch bei der
Retinitis pigmentosa und zwar tritt sie anf entweder alg un-
mittelbare oder als indirekte, laterale Vererbung.

Die direkte Vererbung ist hei der Retinitis pigmentosa
ziemlich selten; man kann sie in etwa 4°/, aller Fille nach-
weisen. Interessant sind dabei die Variationen der Vererbung;
es kommen sich bei den Eltern die verschiedensten Stérungen,
welche als Komplikationen der Krankheit beobhachtet werden,
bei den Kindern dagegen Retinitis pigmentosa zeigen. So be-
richtet Siegzheim?® von Variationen der Vererbung zwischen
Retinitis pigmentosa und Polydaktylie, zwischen Schwerhorig-
keit und Retinitis pigmentosa + Taubstummheit (hier bestand
indirekte Vererbung), zwischen Geisteskrankheit und Taub-
stummbheit mit Retinitis pigmentosa. Im letzteren Fall hatte
ein irrsinniger Vater mit einer gesunden Mutter 6§ taubstumme
Kinder, davon ecins mit Retinitis pigmentosa; dieselbe Fran
hatte mit ihrem gesunden ersten Mann gesunde Kinder. Auch
befindet sich unter Siegheims Material ein Fall von Taub-
heit und Retinitis pigmentosa bei der Tochter eines tauben
Vaters. Schmidt-Rimpler fand Variationen zwischen Atroph.
opt. und Retinitis pigmentosa, Mooren zwischen Retinitiz
pigmentosa und Hemeralopie, Magnus zwischen Retinitis
pigmentosa und Daltonismus. Cant? berichtet, dass 4 Kinder
cines Epileptikers mit Retinitis pigmentosa behaftet waren,
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Ayres® fand in 25 Fillen 2 mal Befallensein der Mutter,
Daguillon!! endlich teilt direkte gleichartige Vererbung vom
Vater auf zwei seiner Séhne mit.

Auch die Fille von indirekter Vererbung, d. h. Uber-
tragung von Seitenlinien her, sind nicht hiufig; so findet sich
m der ganzen Litteratur der letszten Jahre nur cin einziger
von Seggell? berichteter Fall: Seggel erwihnt 2 Fille von
Retinitis pigmentosa und einen Fall von Hemeralopie, welche
von Jugend auf bestand. Auch der verstorbene Grossvater
miitterlicherseits sei damit behaftet gewesen, sowie ein jiingerer
Bruder und ein Sohn der Schwester des Betreffenden. Bei
den Briidern fanden sich diinne Netzhautarterien, eine stirker
ansgesprochene Tipfelung des Augenhintergrundes, sowic
Schwund des Chorioidealpigmentes gegen den Aequator bulbi
hin. In einem Fall fand sich Perivasculitis mit Herabsetzung
der S, FEinengung des Farbengesichtsfeldes und geringem
myopischen As. Hier haben wir also gleichzeitig Beispiele
von direkter, kollateraler und lateraler oder indirekter Ver-
erbung.

Die kollaterale Vererbung, d. h. ein Befallensein meh-
rerer Geschwister, ohne dass man direkte Vererbung oder ein
anderes sicheres ursichliches Moment aufzufinden wiisste, von
Magnus ,kongenitale Belastung ohne Vererbung und Kon-
sanguinitat® genannt, ist eine der hiinfigsten Ursachen der
Retinitis pigmentosa. Snell? fand, dass in einer Familie von
8 Geschwistern 6 S¢hne befallen waren, Davidson?* beob-
achtete vier Familien. Tn der ersten Familie (6) waren 3 Kna-
ben und 2 Miadchen blind, in der zweiten (Eltern Geschwister-
kinder) war ein Glied mit Retinitis pigmentosa behaftet, in
der dritten Familie (6) 3, in der vierten Familie 2 zugleich
mit Taubstummheit (Ref. Michels in Nagels J. B.). In unseren
Fillen fand sich kollaterale Vererbung 17 mal. Leber schitzt
die Haufigkeit ihres Vorkommens auf 21,6 °/,, Magnus anf
14,1 %/,, Derigs auf 11,6 °/,, Hutchinson fand 43 9/,. Aus
unserer Zusammenstellung mehrerer Beobachtungen ergibt sich
26,7°/,, d. h. kollaterale Vererbung ist fast ebenso hiufig,




als die andern bekannten Ursachen der Retinitis pigmentosa
rusammengenominen. Wenn man untersucht, wie oft kollaterale
Vererbung sich bei anderen angeborenen Augenleiden findet,
0 kommt man zu dem Sechluss, dass auch hier die Retinitis
pigmentosa keine besondere Stellung cinnimmt; so untersuchte
Zepten's angeborene Augenleiden aller Art und fand in 545
Fallen 112 mal, also in 20,6°/, kollaterale Vererbung.

Als weiteres ursiichliches Moment der Retinitis pigmen-
tosa wire cin viel bestrittener und aunch heute noch nicht ent-
schicdener Punkt anzufiihren, die Blutsverwandtschaft der
Eltern. Die verschiedenen Ansichten hieritber sind von Wider'6
und Siegheim?® sorgfiltiec zusammengestellt worden, so dass
ich mich darauf beschrinken mochte, zwun Teil aul die An-
saben dersclben gestiitzt, cinige der wichtigsten dlteren Beob-
achtungen anzutithren.

Der erste, welchem der Einfluss der Blutsverwandischaft
der Eltern anf’ angeborene Fehler der Kinder auffiel, war Bou-
din. Ihm folgte in Deutsehland Licbreich, welcher zuerst
aunf den Zusammenhang zwischen Retinitis pigmentosa und Bluts-
verwandtschaft der Eltern hinwies. Beide fanden in Frankreich
und in Deutschland zahlreiche Anhinger, andererseits traten
ihnen aber auch berufene Beobachter entgegen, welche auf
Grund ihrer Untersuchungen jeden Einfluss der Blutsverwandt-
schaft auf angeborene Fehler leugnen mussten. Liebreich hat
zunichst fir seine Behauptung einen Beweis beizubringen ver-
sucht durch die Beobachtung, dass unter der Bevilkerung Ber-
lins die Juden 4mal hdufiger von Taubstummheit befallen wur-
den, als die Angehérigen der aunderen Konfessionen und zwar
nach seiner Amnsicht deshalb, weil Verwandtschaftsehen unter
den Juden haufig sind. Ferner fand er unter 14 Taubstammen
mit Retinitis pigmentosa & Juden. Dass die Juden ofter von
angeborenen Augenleiden betroffen werden, konnte auch Mag-
nus?® speziell fiir die Retinitis pigmentosa heweisen. FEr fand,
dass auf 10,000 Breslauer Juden 11,0 Blinde, auf 10,000
Christen nur 8,4 kommeun. DMeselben Verhiltnisse fanden sich
fiir die angeborene Amauroge; auf 10,000 Juden kommen 0,57




— 10 —

und auf 10,000 Christen 0,31 Fille. In einer specifisch jtidi-
schen Blindenanstalt dagegen fand er andere Verhiltnisse vor,
nur fir Retinitis pigmentosa und Retinalatrophie fand er einen
auffallend hohen Procentsatz, nimlich zuosammen 17,06 ¢/,
ein Verhaltnis, das in keiner der iibrigen Anstalten wiederkehrte.
So weit scheint also Liebreich vollig Recht zu haben. Lieb-
reich ging aber noch weiter. Er behauptete, dass diec Zahl
der protestantischen Taubstummen relativ grosser sei, als die
der katholischen, doch stiess er in diesem Punkte auf Wider-
spruch. Es hat namlich Guttstadt aus den Ergebnissen der
Volkszihlung von 1880 das grade Gegenteil ermittelt und Roth
macht daranf aufmerksam, dass fiir die Protestanten das all-
gemeine Landrecht Gitltigkeit hat. welehes die Heirat in der
Familie noch weniger besehriinkt, als das mosaische Gesets.
Wenn also Liebreichs Untersuchungen ganz einwandsfrei
wiren, =0 iniissten dic Protestanten noch hiinfiger von Retinitis
pigmentosa befallen sein, als die Juden, was ihm aber nicht
nachzuweisen gelungen ist.

Fiir die Schuld der Konsanguinitit stimint nun eine ganze
Reihe von Beobachtern, wenngleich sie iber den Grad, in
welchem sie dieselbe fiir Retinitis pigmentosa verantwortlich
machen sollen, schr verschiedener Meinung sind. Leber fand
unter 66 Fillen 18 konsanguine, Hocquard 4 unter 15, Ho-
ring 1 (4), Bader 16 (60), Pagenstecher 0 (9), Mooren
9 (34), Wehster 3 (22), Hutchinson & (23), Wider 14 (41),
Siegheim 9 (73), Bayer b (19), Nolden 3 (14), Derigs 7 (27).
Mooren, v. Wecker und Jiger nehmen 339, an, Hirsch-
berg 259/,. Unter den ncuesten Angaben zeichnen sich be-
sonders die von Ayres? durch hohen Procentsatz aus; er fand
unter 25 Fillen 24mal Blutsverwandischatt der Eltern, dabei
1mal gleichzeitiy Vercrbung. Davidson* fand unter 11 Fillen
1, Fano' unter 7 Fallen 1, Darier!® in 6 Fillen keinen,
Denti?® etwa 2 unter 10, in den am Schlusse der Arbeit ver-
offentlichten 43 Féllen des ferrn Prof. Simisch waren 6 mit
Kons. der Elitern. Die 19 Beobachtungen betreffen also im
Ganzen 513 Krankheitsfille, bei welchen 131mal Konsangui-
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nitit der Eltern bestand. Das ergibt 25 ¢/, und wenn man
dic ungewohulich hohe Zahl von Ayres nicht mit berechnet,
22 °/,. Lichreich dagegen nimmt 409/, an. Aneke?' beob-
achtete Retinitis pigmentosa in 2 Familien, in welchen Kon-
sanguinitit (2. u. 3. Grad) bestand. In beiden Familien waren
5 Kinder, und in beiden erkrankten je 3. Finf von ihnen hatten
Drusen der Glaslamelle der Chorioidea, einige anch (Haskdrper-
triibbungen und sternférmige Pigmentfiguren. Nur hei einem
der Kinder hestand Nachtblindheit, die iibrigen hatten keine
Beschwerden.

Es sind nun manche Beobachtungen angestellt worden,
welche einen hedeutenden Finfluss der Konsanguinitit sehr
fraglich erscheinen lassen. Zunidchst sel es mir gestattet, fol-
gende Stelle aus Siegheim (8. 44) anzufiihren: ,Voisin un-
tersuchte den Einfluss der konsanguinen Ehen durch genaues
Studium  der einzelnen Familien ciner kleinen Gemeinde in
Frankreich — Batz— (Département Loire inféricure), welches ant
ciner Halbinsel liegt, und deren Bewohner nur wenig Verkehr
mit anderen Ortschaften haben und deshalb hiufiger Ehen unter
Verwandten eingehen, im Ubrigen unter giinstigen hygienischen
Verhiltnissen leben. Unter 3300 Einwolnern waren 46 bluts-
verwandte Ehen. Zwei davon sind kinderlos. 44 hatten 147
Kinder. Bei 5 Fraucn kamen 5 Fehlgeburten vor. Bei kei-
nem der 147 Kinder zeigten sich Bildungsfehler, Geistessto-
rung, lIdiotie, Cretinismus, Retinitis pigmentosa, auch nicht
in der tibrigen Gemeinde. Voisin mieint, es schiiizen hier die
gunstigen klhimatischen Verhiiltnisse die Art vor der Degene-
ration der blutsverwandten Ehen: die Blutsverwandtschaft der
Eltern scheint upschidlich fir die Nachkommeuschaft, wenn

Jene selbst von erblicher Krankheit frei, von guter Konstitution

sind und in hygienisch richtigen Bedingungen leben. Bour-
geois und Seguin haben die Stammbiume ihrer eignen Fa-
milie verdffentlicht und irotz hiaufiger Heiraten sehr naher Ver-
wandten in denselben war es beiden Arsten nicht moglich,
irgend welche Beispiele von Taubstummbheit, Hydrocephalus,
Idiotie u. s. w. in den nahezn 2 Jahrhunderte bestehenden




Familien nachzuweisen. Zu gleichen Resultaten gelangte Child
in England und Bally in Frankreich“.

Eine &hnliche, ebenfalls von Siegheim angefiihrte Mit-
teilung findet man im Korrespondenzblatt der deutschen Gesell-
schaft fiar Psychiatrie 1865. Es handelt sich um cinen in Da-
homey lebenden Portugiesen, welcher mit 400 Franen eine
dementsprechende Anzahl von Kindern gezeugt hatte, welche
wun alle nach dem Tode des Familienvaters von dem Konige
Dahomeys in cinem winziumten Raume gehalten wurden. So
vermehrten sie sich denn durch gegenseitiges Heiraten it
solcher Schnelligkeit, dass man schon 14 Jahre nach dem Tode
ihres Stifters Kinder der dritten Generation uuter ihmen fand.
Eine griindlichere Konsanguinitiit der Eltern, als hier bei den
Kindern der 3. Generation vorlag, wird man wohl nicht wie-
der finden, aber demmoch fand sich mnter der ganzen Familie
kein einziger Fall von Taubstwnmbeit, Blindheit, Cretinismus
oder Frithgeburt. Gleichzeitiz folgt ans dieser erfreulichen
Vermehrungsfiithigkeit, dass diec Anmahme, dic Fruchtbarkeit
blutsverwandter Khen uchme in dem Masse ab, «ls die Ver-
wandtschaft der Eltern zunimmt, in vielen Fillen sicherlich
unrichtig ist. Siegheim bringt S. 46 Berichte iiber die An-
sichten von Roth, welcher zmm Beweis, dass Konsanguinitit
fiir die Nachkommen nicht schiadlich sei, erwihnt, dass die
Bewohner der Norfolkinselu, einiger schottischer Inseln und die
Todas in Indien sémtlich Vettern und Kousinen oder doch nahe
Verwandte sind, ferner von Huth, Reich, Quatrefages, QOe-
sterlen, George Darwin und Bollinger, welche alle zu den
Resultaten kommen, dass die Verwandtenehen bei gesunden
Eltein unter giinstigen #Husseren Bedingungen fir die Nach-
kommenschaft nicht schidlich werden. Oesterlen sagt ge-
radezn, dass es oft sicherer erscheint, wemn sich gesunde Ver-
wandte heiraten, als Fremde., deren hygienische und Krank-
heitsgeschichte man gar nicht keimt. Nach Guaita! wirkt
Blutsverwandtschaft erst in zweiter Linie belastend, in erster
die ibrigen Ursachen.

Die Ansichten sind durch Zeptens Untersuchungen auch
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fir andere angehorene Augenleiden bestiitigt worden. In 374
Féllen war bei 45, also in 12°/, Konsanguinitit nachgewiesen.
Daraus schliesst Zepten, dass konsanguine Ehen fiir die Nach-
kommen gefahrlos sind. Er fand aber auch, dass innerhalb
der Verwandtenehen Erblichkeit win 33 ¢/, haufiger vorkommt,
als im Ubrigen. Fr erklirt die durch dic Blutsverwandtschaft
hervorgebrachten Schiidigungen durch die poteuzirte Vererbung.
zu welcher manchmal Gelegenheitsursachen treten und sie ver-
stiarken.  Man versteht wnter potenzirter Vererbung die Stei-
gerung einer hei beiden Eltern vorbandenen Krankheitsanlage.
welche hei ihnen nicht zum Aushruch kommt, bei den Kindern
aber, da sie gleichsain sunmniert ist, sich hemerkbar macht.
Dass aber Blutsverwandte cher cine gleiche Krankheitsanlage
mitbringen. als Fremde, bedart keiner Erirterung. Es scheint
aus diesen Beobachtungen die Riebtigkeit der Ansicht hervor-
zugehen, dass Blutsverwandtsehaft der Eltern nur dann getihr-
liche Folgen fiir die Eltern hat. weun diese selbst schon eine
abnorme Anlage mithringen. also nur bei potenzierter Vererbung.

Dadurch, dass< dieser Punkt bisher nie herticksichtigt
wurde, sind aber auch alle Schiitzungen iiber den Nachteil,
welchen die Konsanguinitiit im Gefolge hat, zn hoch gegriffen.
Denn es ist zu weit gegangen, wenn man ans der Thatsache,
dass die Elteru der Patienten blutsverwandt waren, den Schluss
zieht, dass nun in diesem Falle die Konsangninitit notwendig
Ursache der Krankheit sein muss (Magnus), da man doch
weiss, dass ansser Konsanguinitit noch etwa 4 mal so hiufig
andere, zum guten Teil noch unbekannte Ursachen ebensowohl
den Ausbruch des Leidens verschuldet haben konnen. Mag-
nus® macht ferner davauf aufmerksam, dass ein fir die Ver-
wandtenehen charakteristisches Schidlichkeitsmoment doch nicht
auch bei Nachkommen nicht konsanguiner Ehen gefunden wer-
den diirfe. Endlich scheiren auch die spirlichen Frfolge der
Therapie darauf hinzudenten, dass Konsanguinitit, wenn sie
gerade hesteht, nicht immer als Ursache der Kraunkheit anzu-
sehen ist. Weun z. B. eine Schwitzkur die Krankheit gebessert
haben soll, in Fillen, in welchen Konsanguinitit der Eltern
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bestand, so ist es doch wahrscheinlich, dass in solchen Fiillen
nur eine sehr einfache Ursache zu Grunde gelegen hat.
Wenn nun auch der Einfluss der Konsanguinitiit vielleicht
nicht so gross ist, als man vielfach angenommen hat, so kann
man doch auch nicht, wic Siegheim meint, erwarten, ndass
sich bald der gefitrchtete Einfluss der Blutsverwandtschaft auf
das Entstchen von Retinitis pigmentosa als cin rein zufilliger
darstellen wird“, wie folgende Berechnung zcigt. Lm Jahre
1887 wurden in Preussen 1549 Ehen zwischen Blutsverwandten
geschlossen, wnd es kam aunf 149, in Berlin schon aunf 125
Ehen cinc Ehe zwischen Blutsverwandten. Unter den Fillen
von Retinitis pigmentosa sind etwa 259/, aus konsanguinen Ehen.
Wenn nun die Verwandtenche unschiidlich ist, beziehnngsweise
nur im Sinne der potenzierten Vererbung ihre Nachkommen be-

lastet, so kamm man verlangen, dass — natiirlich innerhalb
ziemlich weiter Grenzen — die Zahl der aus blutsverwandten

Ehen stammenden Kranken mit Retinitis pigmentosa sich zur
Zahl aller dieser Kranken verhilt wie die Zahl der konsan-
guinen Ehen zur Zahl aller Ehen, oder dass annibiernd 25:100
= 1:150 ist. Das ist aber bei Weitem nicht der Fall, und da
sich eine so ausserordentliche Abweichung ergibt, so darf man
wohl behaupten, dass in den Verwandtenehen selbst eine be-
sondere Schidlichkeit liegt.

Hiermit sind nun schon alle sicher bekannten Ursachen
der Retinitis pigmentosa aufgezihlt. Ausser diesen gibt es
nun noch einige Zustinde, welchen die meisten Autoren gar
keinen Linfluss ant die Entstehung ciner Retinitis pigmentosa
zugestehen, wihrend andere sie nur mit grosser Zuriickhaltung
behandeln.  Es handelt sich um Blendung, Syphilis, Pellagra
und akute fieberhafte Krankheiten, vor allem mm Typhus.

Was zunichst den Typhus angeht, so ist der Beweis fiir
seinen Anteil an der Entstechung einer Retinitis pigmentosa
schwer zu erbringen. Meistens wird sein Einfluss bestritten
und nur einige Untersucher geben zu, dass akute Infektions-
krankheiten eine bestchende oder moch latente Retinitis pig-
mentosa zur raschen Entwicklung zn bringen vermogen. Leber
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sagt iiber diesen Punkt nur: .Ob in der Kindheit iiberstandener
Typhus oder Meningitis, wie zuweilen von den Kranken ange-
geben wird, einen Einfluss au’ die Entstehung des Leidens
hat, bleibt dahingestellt.* Hiermit ist die Litteratur iiber den
Gegenstand schon fast erschopft, indem man iiberall, wo seiner
noch Erwahnung geschicht, diese Stelle citirt findet. So viel
ich finde, machen nur Magnus und Siegheim cine Ausnahme.
Siegheim meint. dass gewissce tieberhaite Krankheiten, vor Allem
Masern, Scharlach, Kenchhusten und Typhus, den Entf altungs-
reiz fir die schhunmernde Krankheit abgeben.  Er ecitirt dann
einen von Derigs mitgetheilten Fall, der eine grosse Ahnlich-
keit mit unserm 1. Falle (August W.) hat. Magnus?® sagt:
»Die Moglichkeit, ja sogar die Wahrzcheinlichkeit, dass schwere,
das Allgemeinbefinden stark beeintrichtigende Krankheiten eine
schnellere Entwickelung ciner in der Aunlage resp. in den ersten
Anténgen befindlichen Retinitis pigmentosa bewirken konnen,
scheint mir durchaus vorhanden.* Dagegen scheint er micht
der Ansicht zu sein, dass eine Retinitis pigmentosa durch akute
Krankheiten erzeugt werden konute.

Es sollen nun zuniichst diejenigen Fille kurz erwihnt
werden, in welchen Retinitis pigmentosa bzgl. ein #dlmliches
Krankheitsbhild mit akuten fieberhaften Krankheiten in Verbin-
dung gesetzt worden ist. Seggel' fand nach abgelaufener
Meningitis cerebrospinalis Herabsetzung der S8, konzentrische
Einengung des Gesichtsfeldes, starke Storung des Farbensinns.
Ophtalmoskopisch temporalwiirts faszicnartige grauweisse Ent-
fairbung der Papille. Besserung durch JK. Derigs bringt
in 27 Fallen 3 mal fieberhafte Krankheiten mit der Retinitis
pigmentosa in Bezichung (2 mal Typhus, 1mal Scharlach), Wi-
der in 42 Fillen 3 mal Typhus (einen mit gleichzeitiger Ver-
wandtschaft der Eltern), 3 mal Scharlach, 1 mal Erysipel, Sieg-
heim fand in 73 Fallen 2 mal Scharlach, 2 mal Masern, 1 mal
Gehirnentziindung, 1 mal Keuchhusten, in unsern 43 Fillen
schoben die Kranken zweimal die Sehuld auf durchgemachten
Typhus; einmal verschlimmerte er das schon bestehende Lei-
den. Im Ganzen sind es also 7 Typhustiille, 6 Fille von
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Scharlach, 1 Erysipel, 2 Masern, ! Meningitis, 1 Keuchhusten
oder, abgesehen von dem Konsanguinititsfall Widers, 17 Fille
akuter Infektionen.

In engem Zusammenhang hiermit scheinen folgende Beob-
achtungen zu stehen. Leber teilt cinen Fall mit, wo man
eine Retinitis externa im Anschluss an Typhus exanthematicus
auftreten sah. Auch spontane Netzhautanisthesie tritt hiufig
nach akuten Exanthemen, inshesondere nach Typhus, auf.
Hersing sah umschriebene Chorioretinitis mit Netzhautpig-
mentierung nach Typhus exanthematicus. Ferner wurde nach
Typhus exanthematicus und nach Typhus abdominalis Papillitis
mit Ubergang in Atrophie und fast villiger Erblindung beob-
achtet. Homén®* fand nach Typhus eine Gesichtsfeldsein-
engung, welche er auf cerebrale Ursache zuriickfithrt. Fré-
mineau (Gaz. des Hop. 1863) beobachtete einseitige, absolute
Amaurose ohne ophth. Verinderung mit Erweiterung und Starr-
heit der Pupillen nach Abdominaltyphus, Lebcr nach derselben
Krankheit 2 mal Amblyopie mit Gesichtsfeldsbeschrinkung., Wir
sehen also, dass hesonders nach Typhus eine Reihe von Augen-
erkrankungen vorkommen, welche zwm Teil dor Retinitis pig-
inentosa ziemlich nahestehen. Namentlich méchte ieh noch-
mals auf das Entstehen der Retinitis externa nach Typhus
exanthematicus zuriickgreifen. Retinitis externa und Retinitis
pigmentosa sind ja zwei sehr nahe verwandte Krankheiten;
es ist nur erforderlich, dass bei der externa die Bindegewebs-
hyperplasie und Pigmentierung die Grenze der Kornerschichten
iiberschreiten, damit die Retinitis pigmentosa fertig ist. Und
dass diese beiden Vorgiinge die Grenze der Kornerschichten
nicht immer respektieren, ist doch von vornherein sehr wahr-
scheinlich. Es kommt aber noch dazn, dass der Ubergang
der Retinitis externa in die Retinitis pigmentosa wirklich beob-
achtet wird. Folglich liegt Nichts der Vermutung im Wege,
dass nach Typhus sich eine Retinitis externa und aus dieser
die Retinitis pigmentosa entwickelt, Ferner ist aber noch von
Wichtigkeit, dass ein Teil der eben angeftihrten Krankheiten
einen sehr chronischen Verlauf nimmt, weil namlich einge-
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wendet werden konnte, eine so chroniseh verlaufende Krank-
heit, wic diec Retinitis pigmentosa ist, kinne kanm von Typhus
erzeugt werden. Auch ist es anscheinend nicht cinmal er-
forderlich, dass eine chronische Netzhanterkvankung den Be-
ginm  der Retinitis pigmentosa vorstellt, es konmen vielmehr
akute Vorgiinge an anderen Teilen des Auges auftreten wund
eine sekundiire Retinitis pigmentosa cinleiten. So weiss man,
dass nach Masern und Angina Neuritis retrobulbaris entstanden
ist (v. Gr. Arch. XII, 2 S. 138) und man vermutet, dass
wenigstens in einem Teil der Fille plotzlicher Erblindungen
nach Typhus ebenfalls Neuritis retrobulbaris im Spiele ist.
Weiland?? bheobachtete nach Erysipelas facici eine retrobul-
bire Neuritis. Der Bericht in Sehmidts J.-B. 213, 2 lautet:
»lin 16jihriges Dienstmiidehen war am 4. Tage nach dem
Auftreten eines Eryvsipelas faciei erblindet. Pupille missig er-
weitert, Reaktionsfihigkeit erhalten. Papille opak, Grenzen
verwaschen, Gefiisse sehr dinn.  Rasche Ieilung durch Pilo-
karpin, daraunf Strychnin in 2 Wochen. Es handelte sich um
interstitielles Oedem im  orbitalen Teile des Opticus.*  Eine
Newritis retrobulbosa wird nun meistens mit Perineuritis ver-
bunden sein und dicse kann, wic Noiszewski?! beobachtet
hat, direkt in Retinitis pigmentosa tibergehen. Noiszewski
beobachtete nidmlich hei einemn 21 jihrigen (Gymnasiasten eine
Perineuritis retrobulhosa; 4 Monate spiter wurde bel wieder-
holter Untersuchung eine Retinitis pigraentosa gefunden. Gleich-
zeitig war das Gedichtnis hedeutend geschwiicht, so  dass
Patient seine Aufgaben nur mit grosser Miithe erlernen konnte.
Man ist also auch zn der Annahme herechtigt und kann sic
ebenfalls auf Beobachtungen stiitzen, dass Typhus und andere
akute Infektionskrankheiten hiunfig cine Perineuritis retrobul-
bosa erzeugen, welche sich wegen des schweren Allgemeinzu-
standes der Kranken der Beobachtung entzieht und spiter
unter noch nnbekannten Einflitssen zur Retinitis pigmentosa fihrt.

Die Seltenheit des Auftretens einer Retinitis pigmentosa
nach Typhus steht der Amnahme, dass ein Znsammenhang
zwischen heiden Krankheiten hesteht, nicht im Wege, denn
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man darf vielleichf annehmen, dass eine Retinitis pigmentosa
sich nur nach komplizicrten Fillen entwickelt. Auch bei
anderen Infektionskrankheiten, namentlich bei Scharlach, beob-
achtet man ja, dass erst eine Komplikation derselben den An-
stoss zur Beteiligung der Netzhaut gibt.

Hin und wieder wird Blendung als Ursache der Reti-
nitis pigmentosa angeschuldigt. Leber fiilhrt Beobachtungen
von P’errin und Mauthner an, nach welchen Retinitis pig-
mentosa durch Aufenthalt in heissen Klimaten entstanden sein
soll. Siegheim fithrt dicse Fille ebenfalls an, und bemerkt
dazu, dass man die Blendung, die hier eingewirkt hat, wohl
nur als Entfaltungsrciz der schon vorhandenen KErkrankung,
nicht als veranlassende Ursache ansehen dirfe. Einen Grund
fiir diese Ansicht gibt er nielt an. Qnaglino®? fiilhrt Uberan-
strengung der Augen bei Petroleumbeleuehtung an, bei Derigs?®?
wird ein Fall auf Sonnenstich zuriickgefiihrt, Mooren?® hilt einc
dhuliche Erkrankung, cine doppelseitige Neuroretinitis mit
Pigmentinfiltrationen, fiir die Folge einer Insolation. Bayers®
bringt einen 'all von Retiniiis pigmentosa, welcher nach An-
gabe des Kranken durch Nachtarbeit bei grellem Licht erworben
sein soll.

Die Blendung spielt nun in der Atiologie der tibrigen
Netzhautleiden cine so wichtige Rolle, dass Arlt (Krankh. des
Auges III, 106) sagt: ,Die mecisten primiren Netzhautleiden
werden ganz allein oder doch vorzugsweise durch fehlerhaften
Lichteinfluss eingeleitet. Die Zahl der anderweitig bedingten
Amaurosen ist, wenn man die von der Chorioidea ausgehenden
ahzieht, eine relativ kleine. Die Folgen zeigen sich euntweder
kurz nach Einwirkung der Schiadlichkeit, oder sic machen sich
unvermerkt und allmihlich mehr und mehr geltend.“ Bei Be-
sprechung der Hemeralopic fihrt er zahlreiche Fille an, in
denen Marsch itber Schneefelder, Schlafen unter freiem Himmel,
langerer Aufonthalt auf freiem Felde, ja selbst Wachestehen
an einem Iluss bei Mondschein oder ein Blick in die Glut
des Hochofens zur Nachtzeit, also der blosse Kontrast, geniigt
haben, die Erscheinungen der Hemeralopie zu erzeugen. In
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einigen solchen Fillen kommt es sogar zu bleibender Amblyo-
pie oder Amaurosc. Arlt fihrt S. 111 folgende von Fleury
angestellie Beobachtung an: ,Nach Fleury ist die Hemera-
lopie unter dem Aquator schr gewihnlich. Er betrachtet klima-
tische Verhiltnisse im Allgemeinen als Ursache, weil anf dem
Schiffe, wo er seinc Beobachtung machte, keine Erkrankung
mehr vorkam, als dasselbe sich wieder in der gemissigten
Zone befand, und weil zu Cadix und Lissabon, wo sich wieder
dieselben klimatischen Verhiltnisse wie auf den Antillen vor-
fanden (?), Riickfille wieder auftraten. Offenbar muss man
hier die Schuld auf die Beleuchtungsverhiltnisse schieben.
Es soll nur noch ein Fall Dors3? mitgeteilt werden, der einen
Marineoffizier betritft, welcher sich dureh andauernde Beobach-
tungen mit dem Sextanten in den Tropen eine Chorioiditis
zugezogen hatte, also eine Krankheit, die anatomisch und kli-
nisch sehr nahe mit der Retinitis pigmentosa verwandt ist,
und welche sogar in diese iibergehen kann.  Wenn aber Blen-
dung imstande ist, Krankheitserscheinungen zu erzeungen, dic
teils wichtige Symptome der Retinitis pigmentosa vorstellen, teils
ihr sogar derart fiknlich schen, dass man sie oft nur mit Mihe
sicher zu unterscheiden vermag, wenn ferncr zugegeben wird,
dass die meisten primiren Netzhautleiden dureh Blendung er-
zeugt sind, so ist es schwer zu begreifen, weshalb man grade
mit der Retinitis pigmentosa cine Ausnahme machen und den
Angaben verstindiger Patienten mit so grossem Mistrauen be-
gegnen soll, wenn sie selbst ihre Erkrankung auf Blendung
beziehen zu miissen glauben. Fiir die Moglichkeit cines solchen
Zusammenhangs spricht auch eine Mitteiling Spaldings?3,
welcher in der Litteratur einmal dauernde Erblindung nach
Sonnenstich und 6 mal Neuritis optica mit Wiederherstellung
verzeichnet fand. Die Frage mit Sicherheit zu entscheiden,
wird natirlich erst moglich sein, wenn man derartige Beob-
achtungen zu grunde legen kann; ich kann mit dieser Aus-
fihrung nur anf die grosse Wahrseheinlichkeit dieses Zusammen-
hangs hinweisen.

Uber den Einfluss der Syphilis auf die Entstehung einer
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Retinitis pigmentosa siud die Ansichten schr verschieden.
Vorab sci bemerkt, dass im Folgenden nur die syphilitischen
Netzhautaffektionen bericksichtigt, dagegen alle anderen
syphilitischen Aungenerkrankungen, z. 3. die sebr hiufigen
Aftektionen des Uvealtraktus, nach Moglichkeit aunsgeschlossen
sind. Wihrend cinzclne Autoren der Syphilis jede Bedeutung
absprechen, sehen wieder andere jede Retinitis pigmentosa als
ein syphilitisches Leiden an.  Beides ist unrichiig und man
neigt jetzt der Ansicht zu, dass die Syphilis nur fir einen
kleinen Teil der Falle in Betraeht komt. Zu dicsem Resultat
kommt man jedoch nur, wenn man alle Fille von Chorio-
retinitis ausschlicsst.  Man soll dann fast stets Abweichungen
von dem typischen Befunde der gewohnlichen Retinitis pig-
mentosa finden.  Anderseits kann man aber auch die Erfab-
rung machen, dass diese Abweichmingen fehlen konnen und
man zur Feststellung der Syphilis aut die nicht hmmer zum
Ziele fiihrende objektive Untersuchung und aunt die Aufrichtig-
keit eines Syphilitikers angewiesen ist. Es mag sein, dass
ein Teil der widersprechenden Angaben sich dureh die letzt-
erwithnte Schwierigkeit erklirt.

Dic Syphilis ergreift nun das Auge recht hitufig, jedoch
gehen die Verinderungen meistens spurlos vorither, oft genng,
ohne dass die Befallenen etwas vou einem Augenleiden merken.
So fand Schnabel bei 40 Syphilitischen in frithen Stadien
der Erkrankung, wiewobl keiner iiher die Augen klagte, bei
7 entziindliche Prozesse der Netz- und Aderhaut, bei 14 Netz-
hanthyperimie, hei 19 normal. Schenk]l untersuchte 123,
davon hatten 33 intraokularc Starungen. 25 von diesen Zeichen
der Netzbautreiznug und zwar 22 doppelseitig. Nur 2 mal
ging die Netzhauthyperamic wihrend der Beobachtung in
Retinitis diffusa bzgl. Chorloretinitiz ither. Zwar crfahren wir
aus diesen Zahlen Niehts tiber Netzhauterkvankungen in spiiteren
Stadien der Syphilis, allein man kann doch daraus entuchmen,
dass Retinitis pigmentosa syvphilitica ecin seltenes Vorkommnis
sein wird. Auch kann Retinitis pigmentosa syphilitica Folge
hereditarer Syphilis sein. Angaben tiber den Zusammenhang
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zwischen Syphilis und Augenleiden sind recht spirlich. Leber
fand in 66 Fillen (44 Retinitis pigmentosa + 22 Amauros.
congen.) 5 mal (4--1) Syphilis, Bayer, Nolden?', Derigs
machen keine Angaben, Wider hat von scinen Fillen alle
syphilitischen ausgeschlossen, weil, wic er hervorhebt, es
sich dabei jedesmal um cinseitige, nicht typische Retinitis
pigmentosa handelte, Sicgheim fand sic in 73 Fillen zwei-
mal, in unsern 43 Fillen bestand sie cinmal. Galezowski
dagegen sicht jede Retinitis pigmentosa fiir ein Merkmal der
Syphilis an, Quaglino hillt ebenfalls Syphilis fir dic haufigste
Ursache. Denti?® fand unter 10 Fillen einen, Davidson*
fand unter 11 Fillen Syphilis in 2 Familien. Aus solchen
Angaben kann man patiirhich kaum eine Uhersicht iiber die
Hiufigkeit dieses itiologischen Momentes gewinnen; es scheint
SRyphilis in 4—69/, aller Fille vorzukommen.

Das Geschlecht spielt nach der Ansieht der roeisten
Autoren in der Atiologie der Retinitis pigmentosa cine wich-
tice Rolle. Danach sollen Minner etwa 2—Imal hiufiger
von der Krankheit befallen werden als Weiber,  Die wichtigsten
Angaben finden sich in der Tabelle: dieseibe stellt 372 Fille
zusampien, darunter 257 Minner und 115 Weiber und es steilen
sich demnach die Zablen wie 7:3. Man findet ein dhnbiches
Verhalten vielfach in Fanilien, in welchen die Krankheit erb-
lich ist, indemn dort die Miamer hiufiger ergriffen werden als
die Weiber. So beobachtete Suell?® 8 Kinder eciner Familie,
and zwar 7 Séhne und  eine Tochter: die Tochter und ein
Sohn waren normal, 6 Sohne batter Retinitis pigmentosa. Doeh
findet man auch Ausnahmen.  Dasselbe Verhalten findet man
bei allen amblyopisehen Augenleiden init alleipiger Ausnaline
der spontanen Netzhautangsthesie, und noch viel autfallender
ist die Priadisposition der Miuner bet der Newritis optiea in-
folge von Hereditit nnd kongenitaler Aulage.  Hier werden
haufie die -Téehter von dem Leiden verschont, vererben es
aber wieder anf ihre mitnulichen Nachkommen.  Demnach st
ein ihnliches Verhalten der Retintis pigmentosa von voru-
herein wn erwarten, aber neucrdings werden die dariiber an-
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gestellten Beobachtungen von einigen Sciten angezweifclt. Klein
behauptet z. B. in Eulenburgs Realencyclopidic das grade Ge-
genteil und Magnus® stimmt ihm bei. Er sagt: ,Es gehort
zn ciner einigermassen sicheren statistischen Bestimmung doch
noch mehr, als die einfache Scheidung in die Zahl der méinunlichen
und weiblichen; vor Allem ist hier erforderlich, die absolute Zahl,
welche aunf die beiden Geschlechter entfillt, mit der Zahl der un-
tersuchten Méinner und Frauen tiberhaupt in Beziehung zu setzen.
. . . Nach upseren heutigen Befunden kann dic Lehre von der
relativen Immunitit des weiblichen Geschlechts gegen Retinitis
pigmentosa wohl als iiberwunden angesehen werden. Aunch
die Mitteilung L e b ¢ r s, wonach in Familien, wo die Retinitis
pigmentosa heimisch ist, die weiblichen Mitglieder hiufig ver-
schont oder in kleinerer Zahl ergriffen werden, findet nach meinen
heutigen Erfalirungen keinc Bestiatigung. Ieh habe in meinem
Material 21 Familien gefunden, in denen Retinitis piginentosa
zn Hause ist und in 15 dersclben ist von einem grosseren Er-
griffensein des minnlichen Geschlechts keine Rede. Die 738
Fille von Retinitis pigmentosa unserer Untersuchungsreibie grup-
pieren sich allerdings so, dass 40==559/, auf die Miinner und
33 =450/, auf die Frauen entfallen. Sclheinbar wire hiernach
also ein, wenn auch nur kleines Ubergewicht auf Seiten des
méinnlichen Geschlechts vorhanden, doch ist dicser Unterschied
nur ein scheinbarer. Bringe ich nimlich die absoluten Zahlen
40 und 33, welche ich fiir die Retinitis pigmentosa zihle, mit
der Gesamtsumme der in meinem Material vorhandenen ménn-
lichen und weiblichen Blinden in Beziehung, so crgibt sich ein
erbeblich anderes Verhiltnis; alsdann entfallen namlich auf das
ménnliche Geschlecht 1,99 9/, und auf das weibliche 2,76 9/,.
Hiernach also ist von einem Uberwiegen der Neigung zur Re-
tinitis pigmentosa auf Seiten des minnlichen Gesehlechts nicht
dic Rede, wenigstens was unser Material anbelangt. Dass
Magnus zu dicsem Resultate kam, liegt nun daran, dass die
absoluten Zahten (40 und 33) seiner Beobachtungsreihe ein-
ander fast gleich sind, wi#hrend sic in anderen Fillen eine
sehr erhebliche Differenz zeigen. So bestitigt auch das Bonner
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Material seine Ansicht nicht. Es wurden bisher von Herrn
Prof. Samisch in der Augenklinik und seiner Privatpraxis
103 Fiille von Retinitis pigmentosa heobachtet, von diesen Pa-
tienten waren 756 minnlichen und 28 weiblichen Geschlechts.
Die Zahl der tiberhaupt behandelten Minner iibertraf nun aller-
dings die der Frauen, jedoch — in den letzten Jahren wenig-
stens — mnur so unbedeutend, dass man diesen Unterschied
ausser Acht lassen und das Verhiltnis 75:28 ohne Weiteres
als das richtige ansehen kann. Ja, die Disposition der Méiapner
ist in vielen Fiillen so scharf ausgeprigt, dass bei den hier
beobachteten Frauen, so weit sich Herr Professor Simisch
erinnert, nur schr wenige ganz typische Tille von Retinitis
pigmentosa gefunden worden sind (2. B. Fall 7 der Tabelle).

In letzter Zeit ist von Rampoldi die Aufmerksamkeit
auf das gleichzeitize Vorkommen von Retinitis pigmentosa und
Pellagra gelenkt worden. Zuerst teilic Ramp 0ldi 3% jmm Jahre
1883 vier solche Fiille mit, 2 Jahre spiter 3¢ figte er neue
Fiille der Art hinzu. Brettauer erstattet iibor die letzte Ver-
sffentlichung folgenden Bericht (Nagels J. B. S. 286): ,Ram-
poldi zihlt die bei Pellagrosen am hiufigsten beobachteten Au-
genkrankheiten auf, und ohne fiir ein direktes Abhangigkeits-
verhiltnis zu plaidiercn, macht er doch speziell fiir die bei
Pellagrosen beobachtete angeborene und erworbene Retinitis
pigmentosa auf die Analogie der Abhiingigkeit mancher Au-
genkrankheiten von Syphilis aufmerksam, sowie die von Dr.
Bareggi bei 6 Pellagrosen nachgewiesene Pigmentdegenera-
tion der Spinalganglien. Tm Frithjabr werden die meisten mit
Pellagra im Zusammenhang stehenden Augenerkrankungen be-
obachtet; hierzu gehoren die Erkrankungen des nervosen Ap-
parates, wic Ilemcralopie, Retinitis pigmentosa Schuerven-
atrophie, dann Schwund des Chorioidealpigmentes, scltener
Geschwiire und Nekrose der Hornhaut, Linsen- und Glaskor-
pertriibungen.*  Guaita® geht weiter als Rampoldi; ecr er-
wihnt das Pellagra direkt unter den Ursachen der Retinitis
pigmentosa, auf welche die Blutsverwandtschaft erst in zweiter
Linie belastend wirke. Neusser 37 berichtet, dass bei Pellagra
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Storungen der Sinnesorgane sich durch Ohrensausen, Hemera-
lopie, Diplopie und Herabsetzung des Sehvermigens offenbaren.

Alle diese Momente sind als Ursachen der Retinitis pig-
mentosa angesprochen worden; ausscrdem finden sich hin und
wiceder noch mancherlei Urgsachen angefithrt. So hilt Guaita
fiir ursiichliche Momente der Retinitis pigmentosa konstitutio-
nelle dyskrasische Leiden des Patienten oder seiner Vorfahren,
hauptsichlich Syphilis, Malariakrankheiten und Pellagra. Auch
Ferret 38 sicht als Urgsache der angeborenen Retinitis pigmen-
tosa eine ,hereditire Wechsclficherinfektion an. Dumont 9
bringt cinen Fall von linksseitiger Retinitis pigmentosa mit
Sumpffieber in Verbindung.

Eine Schilderung des Krankheitshildes soll unterlassen
werden, da der Eingangs beschrichene Fall August W., abge-
sehen von dem Fechlen jeder Komplikation, ein typisches Bild
bictet. Wir wollen daher gleich einigen Symptomen und Begleit-
erscheinungen der Krankheit unsere Aufmerksamkeit zuwenden.

Dic Krankhcitserscheinungen halten sich streng an das
eingenommene Gebiet; indem sie von der Peripheric her un-
merklich nach der Mitte fortschreiten, lassen sie diese viele
Jahre lang unberiihrt, und so komint es, dass anch in weit
vorgeschrittenen Fillen das zentrale Sehen in bester Ordnung
bleibt. Nur die Idioten sollen nach v. Wecker von dieser
Regel ausgeschlossen sein, indem bei ihnen das zentrale Sehen
sehr frithzeitig und schr rasch abnidhme, wihrend feber auch
hier keine Abweichung vom gewdhnlichen Verhalten finden
konnte. Wenn im weiteren Verlaufe der Krankheit schliess-
lich Atrophic der Papille eintritt, so verfillt anch dic Seh-
schiirfe, ohne dass wan den Kranken eine wesentliche Erleichte-
rung verschaffen kinnte. Denn jetzt ist das Gesichisfeld der
Patienten so klein geworden, dass es nicht mehr ausreicht, um
grosse Gegenstinde aufzunehmen, und es erklart sich daraus
dic sonderbare Thatsache, dass Kranke init Retinitis pigmen-
tosa noch feine Schrift lesen, aber anf der Strasse als Blinde
gefuhrt werden missen (v. Grife). Konvesgliser konnen
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jetzt nur bei starker Hypermetropie niitzen, in der Regel sind
sie nachteilig, da sie zur Anniiherung der Gegenstinde nitigen
und demzufolge das Netzhautbild vergrissern. Weil Konkav-
gliger das grade Gegenteil lcisten, kénnen sie mitunter den
Kranken niitzen (v. Grife). Atrophie der Papille tritt im
weiteren Verlauf wohl stets ein, und wir wollen diese Erschei-
nung deshalb iibergehen; bei Fieuzal*® findet man einen
Bericht iiber dieses Vorkommen. In cinigen Fillen kann man
crkennen, dass dic Gesichtsfeldsgrenze und die Zone der
stirksten Pigmentierung einander ungefihr entsprechen; ein
soleches Verhalten bot z. I. unser erster Fall. Eine #@buliche
Beobachtung findet sich bei Nolden (Fall 14) und bei v. Grife;
im letzteren IFalle war die pigmentfreic zentrale Partie relativ
grosser, als der fiir das scharfe Sehen erhaltene zentrale Ge-
sichtsfeldsabschnitt.  Die Thitigkeit der Netzhaut ist demmnach
schon im Erloschen begriffen, che die Pigmentierung beginnt.

Die Hemeralopie, welche in den meisten Fillen zuerst
auftritt, ist eine Storung der Adaptation infoige von Therblen-
dung (Treitel). Thre Ursache sucht Guaita in der gestorten
Bildung des Schrotes infolge der Alteration des Pigmentepithels
and auch Treitel verlegt den Sitz der Nachtblindheit in das
Netzhautepithel. Da nun lHemeralopie meistens den Anfang
der Krankheit bildet, so kann man vielleicht diese Ansichten
bei der Erirterung der Frage iber den urspriinglichen Sitz
der Krankheit verwerten. Wahrseheinlich kommt aber bei der
“ntstehung der 1Temeralopic als Begleiterscheinung der Reti-
nitis pigmentosa ein anderer TUmstand viel mebr in betracht,
namlich die Gesichtsfeldsbeschrinkung, welche schon am Tage
sehr stovend wirkt, macht eine Orienticrung bei herabgesetzter
Belecuehtung vollig unmiglich.

Treiteld? fund ferner, was auneh vou Sehon bestitigt
wird, dass dic Funktionsstorungen der verschiedenen Quali-
titen des Gesichissinns: Ranm-, Farben- und Lichtsinn, stets
parallel neben einander verlanfen.  Man kann  darans sofort
ableiten, dass bei Retinitis pigmentosa der Farbensinn wobl
niemals normal ist. Die cinzigen ausfilhrlichen Angaben hier-
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iiber finde ich bhei Wider; er behauptet zwar in seiner Ab-
handlung (S. 20), dass die Farbenblindheit bei Retinitis pig-
mentosa selten ist, wenn man aber seine 42 Fille daraufhin
ansieht, so findet man, dass kein einziges Mal der Farbensinn
normal war, dass er 17 mal, d. h. in 409/, vollstiindig fehlte
und nur zweimal wenig defekt war. Eine Beziehung zwischen
der Stérung des Farbensinus und anderen gleichzeitigen Sto-
rungen scheint unicht bestanden zu haben. Seggel fand in
einem Fall Stérung des Farbensinns (S. 8), Magnus beob-
achtete variierte Vererbung zwischen Retinitis pigmentosa und
Daltonismus. In unseren Fillen war auf das Verhalten des
Farbensinns keine Riicksicht genommen. Auch Leber er-
wihnt es nicht. Die Beteiligung des Farbensinns ist von
Wichtigkeit fiir eine Auffassung der Retinitis pigmentosa,
welche Noiszew ski?! angeregt hat; er sicht nimlich die Re-
tinitis pigmentosa fiir einen cerebralen Prozess an. Auch nach
Parinaud* hat die Dyschromatopsie eine cercbrale Ursache.
Wir werden hierauf bei Besprechung der Komplikationen noch
zurtickkommen.

Regelmissig findet sich ferner bei der Retinitis piginentosa
cine Gesichtsfeldsbesehrinkung, welche fast ausnahmslos
in der Peripherie der Netzhaut und zwar konzentrisech zum
Fixierpunkte beginnt. Nur selten kommen von diesem Ver-
halten Abweichungen vor, aber auch in solchen Fiéllen handelt
essich stets um eine typische Verdnderung (Baer+®). So kann z. B.
die Wucherung sich in der Art ausbreiten, dass der Fixier-
punkt gegen den Rand des Gesichtsfeldes riickt. In diesem
Fall haben die Kranken wnur noch exzentrisches Schen, und
es ist natiirlich, dass man hier ecine starke Herabsetzung des
S schon frith bemerkt (vgl. Fall 16 und 17). Ganz vercinzelt
stehen zwei von Leber mitgeteilte Fille anomaler Gesichis-
feldsstorung da; der eine ist von Leber selbst, der andere
von Knapp beobachtet, es handelte sich um ein zentrales
Skotom, Wenn die Bindegewebswucherung weder im Fixier-
punkt, noch in der Peripherie des Gesichtsfeldes beginnt, sondern
cine Strecke von beiden entfernt, so entsteht das bei dieser
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Krankheit ebenfalls sehr seltene Ringskotom. Vielfach wird
angenommen, das Bestehen eines Ringskotoms schlosse die
Diagnose der Reotinitis pigmentosa stets aus, wiahrend anderer-
seits hin und wieder ein derartiger Fall berichtet wird.
Unter unserem Material zeigt der erste Fall das Bestehen eines
Ringskotoms; dabei waren die Erscheinungen der Retinitis
pigmentosa so charakteristisch, (vgl. den Bericht S. 4), dass
an der Richtigkeit der Diagnose kein Zweifcl aufkommen
kann. Uber dic Ausdehnung des Defektes gibt die beigefiigte
Zeichnung Aufschluss; die schraffierten Partien sind die, mit
welchen noch gesehen wird. Grife teilt in seinem Archiv
(IV, 2 8. 2b1) zwei Fille von Ringskotomen mit und bemerkt
dazu, dass er diese bisher nur bei Amblyopien aus extraoku-
Jirer Ursache gesehen habe. Ferner findet man je einen Fall
bei Windsor'? (Anp. d’Ocul. 65, p. 143), Mooren, Wider,
Nolden und Derigs, die beiden letzteren mit Abbildungen.
Endlich teilt Swann M. Burnett** zwei Beobachtungen von
Ringskotomen mit, in einem dieser Fille hestand jedoch Syphi-
lis und es war nur ein Auge beteilist. Im Ganzen handelt
es sich also wm 9 Falle. Dass in dem #usseren Ringe poch
Wahrnehmung moglich ist, erklirt sich dadurch, dass das
Ubel in den iusseren Netzhautschichten beginnt und wihrend
lingerer Zeit die Faserschicht in Kkeiner Weise beteiligt. Die
Reize treffen also an der Peripherie noch verschonte Elemente
der percipierenden Schicht und kounen von ihnen aus iber
dic erkrankte Stelle fortgeleitet werden, weil die Fasern noch
normal sind. Miiller, welcher diese Ansicht zuerst aufstellte,
konnte dicselbe schon durch Sektionsbefunde begrimden und
Landolt verlieh ihr durch seine anatomischen Untersuchungen
cine weitere Stitze. Zweifellos ist hierin die zutreffende Er-
klirang des Ringskotoms zu sehen. Andere Auffassungen,
wie die folgenden, sind wohl abzuweisen. Burnett nahm an,
dass bei den Ringskotomen wahrscheinlich eine umschricbene
Neuritis des Selmerven auf gewisse ,intermediate Fasern sché-
digend einwirke, wihrend die zur Macula einesteils, zu der
Peripherie andernteils zichenden Nervenbiindel ungestirt funk-
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tionieren. Er nimmt also wie v. Griafe lieber eine extraoku-
lire Ursache an.

Wenn man alle der Syphilis verdidchtigen Fialle und
cbenso alle diejenigen, in welchen das Krankheitshild auf dem
einen Auge typiseh ausgepriigt, auf dem andern nur angedeutet
ist, ausschliesst, so wird man finden, dass anch einseitiges
Auftreten bei der Retinitis pigmentosa zu den grossten Selten-
heiten gehirt. FEs ist je ein solcher Fall berichtet worden
von Leber, Mooren, Pedraglia, Baumeister (mit gleich-
seitiger Taubheit), Stephan, Derigs, Dumont?, Ancke®.
Auch unter unseren Fillen befindet sich ein Patient {(Georg H.)
mit einseitiger Retinitis pigmentosa. Der nach ihm angefiihrte
18t mit ihm verwandt, vermutlich sein Bruder; er hat die Er-
krankung beiderseits. — Ebenso selten findet man noch ecinige
andere atypische Fille. So ist in unserer Tabelle ecine Reti-
nitis pigmentosa sine pigmento (Heinvich Q) angefiihrt.  Da-
rier'? teilt eine gleiche Beobachtung mit. Darier fand auch
eine atypische Retinitis pigmentosa bei cinem Knaben; er sah
nur 2—3 atypische Pigmentflecken.  Tn uuserer Tabelie findet
sich ferner eine Choriorcetinitis pigmientosa (Wilheln F.);  der
Bruder des Kranken stellte sich gleichzeitic vor und es wurde
bei ihm beiderseits Chorioretinitis mit Gesichtsfeldseinengung
und Herabsctzung des S diagnostiziert. Coroénnet® heob-
achtete cbenfalls eine Chorioretinitis pigmentosa mit Schnerven-
atrophie, Gesichtsfeldseinengung, Nyktalopie und Griinblindheit.
Ferner berichtet Jakohsohn iiber cinen Fall von atypischer
Retinitis pigmentosa (vgl. 8. 323, Auch wwei Fille von Crit-
chett und Juler!, deren Beschreibung mir wicht zugiunglich

ar, scheinen hierher zu gehiren.  Wohl einzig stehit die Be-
obachtung von Frost'? da: er fund, dass bei cinem 35)abrigen
Mann die Pigmentablagerang sich auch ant die Vorderfliche
der Linse erstreckte. Endlich gehirven noch zu den atvpischen
Formen 4 von Nettleship®® in 2 Familien beobachtete Fille,
in denen ¢s sich wn kleine weisse Fleeken wit Unregelmassig-
keit des Pigmentes im Aquator des Auges und wm Hemeralopie
handelt und cin sebr interessanter Fall von Featherston-
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haugh®, anf welchen wir noch zuriickkommen miissen. Auch
Remak? berichtet iiber atypische Retinitis pigmentosa; er
fand gleichzeitig cine exzessive Drusenbildung in der Papille,
withrend sonst die Drusen bekanntlieh in der Glaslamelle der
Chorioidea sitzen. Ancke?' fand solche Drusenbildung bei
finf Mitglicdern zweier Familien. Nieden® herichtet iiber
cinen Fall von Retinitiz pigmentosa, den er schon vor 11 Jahren
in Heidelberg anf dem Opthalmologenkongress vorstellte.  Lis
hatte sich um den Opticuseintritt eine Drusenbildung einge-
stellt, welche aueh heute trotz enormer F ortschritte keine nach-
teilige Wirkung auf dic Nervenfasern ausiibt.

Man sicht also, dass die Abweichungen vom typischen
Verlauf zwar mannigfaltig, aber recht selten sind.

Ebenso wmannigfaltig, aber viel hiufiger und wichtiger
sind die Xomplicationen, welche die Retinitis pigmentosa
bictet. Vor allem findet man an den Augen noch Abnormi-
titen der verschicdensten Art, Dbesonders sind es Cataracta
capsularix, Cataracta polaris, Nystagmus, Strabismus, Opacit.
corporis vitrei, Atrophia papillae, Atrophia chorioideae, Mi-
krophthalmus, Mae. eorncac mnd Koreetopie. Leber macht
iiber diese Komplikationen noch keine Angaben; in einer Zu-
saminenstellung  von 205 aus wnscrer T Tabelle ausgewihlten
Fallen, tiber welehe genauere Angaben gemacht waren, fanden
sich, obwohl Reﬁakhonmnomdhen und die in vorgeschrittenen
Fiillen fast immer vorhandene Atrophia optici unberiicksichtigt
bliehen. noch 67 Fille mit Komplikationen an den Augen, also
3300,

Den Komplikationen an anderen Organen scheint allen
das Eine gemeinsam zu sein, dass es sich um Bindegewebs-
wucherung mit Untergang nervoser Elemente handelt.

Niichst den Augendefekten nehmem an Hiufigkeit den
crsten Platz die Gehors- und Sprachstirungen ein. Welche
anatomischen Veranderungen sich hierbei finden, ist unbekannt,
da nur ein Sektionshefund vorliegt, der aber keinen Aufschluss
gebracht hat. Es handelte sich bei demselben um Taubstumm-
heit mit walrscheinlich  angeborener Nachtblindheit.  Bau-
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meister teilt fermer mit, dass bei ciner einseitigen Retinitis
pigmentosa mit gleichseitiger Taubheit starke Einziehung des
Trommelfells und Vernarbungen im unteren Segment gefunden
worden seien, und dass man diese Erscheinungen auf einen
abgelaufenen entziindlichen, viclleicht titalen Vorgang zu be-
zichen habe, doch lisst er die I'rage offen, ob ein pathogene-
tischer Zusammenhang zwischen Angen- und Ohrenleiden be-
stinde. Sehr wahrscheinlich ist derselbe nicht; es ist viel
natiirlicher, den Sitz der Krankleit im nervisen Teile des
Gehdrorgans zu suchen. Der Mangel an Scktionsbefunden
trigt auch die Schuld daran, dass cine Frage, welche zuerst
v. Grife aufwarf, noch immer der Losung harrt, namlich die,
ob bei den mit Taubheit komplizierten Fillen der Retinitis
pigmentosa auch Pigmentierung des Gehornerven sich finden
wiirde. Die Pigmentierung der Netzhaut ist nun fir den gan-
zen Verlauf der Krankbeit etwas Nebeunsiichliches und vielleicht
nur durch den Pigmentgehalt der Aderhaut bedingt. Ja,
Noiszewski nimmt sogar an, dass cine Atrophie mehrerer
Gehirnnervenzellen oder eine Vernichtung von Nervenfasern
im Gebicte des Sehnerven einc Atrophie des ganzen Weges
bis zur Miindung in der Netzhaut bewirkt; somit entstchen an
der Netzhaut schwarze Pigmentpunkte, die den Zecllen der
durchseheinenden Chorioidea entsprechen. Noiszewski scheint
also von einer Pigmenteinwanderung in dic Netzhaut nichts
wissen zu wollen, bestimmte Angaben stehen mir jedoch hier-
itber nicht zu Gebote, da ich nur auf ein kurzes Referat iiber
Noiszewskis Arbeit angewiesen war. Andererseits ist aber
zu bedenken, dass cin Zusammenhang zwischen Pcllagra und
Pigmentdegeneration der Nectzhaut einerseits und zwischen
Pellagra und Pigmentdegeneration der Spinalganglien anderer-
seits sehr wahrscheinlich ist. Es treten also bei demselben
Leiden Pigmentdegenerationen am Auge und an einem Nerven-
gebiete auf, in dessen Umgebung sich normaler Weise ebenso-
wenig Pigment findet, wie in der Umgcbung des Acusticus,
so dass eine Pigmentdegeneration des Gehdrnerven in den be-
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treffenden Fillen von Taubheit wahrscheinlicher ist, als es
von vornherein den Anschein hat.

Wenn sich Retinitis pigmentosa und Taubstummbeit in
einer Familie vererben, so leiden die einzelnen Glieder cnt-
weder an beiden Krankheiten, oder an Taubheit, cin Wechsel
zwischen beiden, wic z. B. zwischen Retinitis pigmentosa und
habitueller Kindersterblichkeit, kkommt nicht vor. Wenn beide
Krankheiten erworben werden, so soll die Taubheit sich stets
zuerst bemerkbar machen.

Die Haufigkeit dieser Komplikation kann man aus den
Angaben Nr. 2, 4, 5, 6 u. 7 unserer atiologischen Tabelle
mit 19,9 ¢/, berechnen, in Ubereinstimmung mit Leber, welcher
20 ¢/, annimmt und mit Magnus, weleher 18,33 ¢/, fand. Die
Einzelheiten findet man in der Tabelle. Natiirlich wird man
bei dem Zusammenhang der beiden Krankheiten unter einer
grosseren Anzahl Taubstummer auch stets einige Personen mit
Retinitis pigmentosa finden. Bei Siegheim sind 1312 Beob-
achtungen Taubstummer gesammelt, darunter finden sich 32 Per-
sonen mit Retinitis pigmentosa, also nur 2,4°/,.  Einbegriffen in
dicse Berechnung sind 95 Taubstumme, welche Schiifer *° be-
obachtete. Ich fiihre die Beobachtung an, um einen Irrtum
Widers und Siegheims zu berichtigen, welche die Zahlen
umgekehrt haben, so dass die Berechnung einen bedeutenden
Fehler erleiden wiirde. Schiifer untersuchte 52 Knaben und
43 Midchen im Alter von 9—18 Jahren und fand 1 Strabis-
mus, 62 Hypermetropie, 7 Myopic, 21 Emmetropie, 5 As, 5
Anisometropie, S in 84 ¢/, normal. 5mal Retinitis pigmen-
tosa, darunter 2 Briider. Vier von den Fiinfen litten an an-
geborener Taubheit, einer an Schwerhdrigkeit nach Typhus.
Unter den neueren Beobachtungen findet sich nur eine von
Featherstonhaugh ¢, welcher iiber eine Kombination von He-
meralopic, Somnambulismus und Taubheit berichtet, und eine
von Davidson?t. Dieser fand in eincr Familie 2 Kinder von
Taubstummheit und Retinitis pigmentosa ergriffen. Auch To-
bin 3! berichtet tiber Pigmentdegeneration bei Taubstummen,
doch ist mir seine Arbeit nicht znginglich gewesen.




Weiterhin  wird sehr oft die Idiotie als Komplikation
der Retinitis pigmentosa aufgefiihrt. Streng  genommen st
diese Ausdrucksweise ebenso ungenan, als weun man den Cre-
tinismus als Komplikation der Struma auffassen wollte. Denn die
Sache verhalt sich umgekehrt.  Die Retinitig pigmentosa ge-
hort einfach unter die Degenerationszeichen  der Idiotie und
ausser ihr kommen noch manche andere angchorene Augenlei-
den als Komplikation der Idiotic vor, so dass die Retinitis
pigmentosa auch in dicser Sozichung keine riitselhafte Stel-
lung unter den mit ihr verwandten angeborenen Augenleiden
einnimmt.  Wir wollen im Folgenden, wic es auch in der Ta-
belle geschehen ist, die Tdiotic unterschiedslos mit Cretinisinus,
Mikroeephalic und ilinlichen Stirungen abhandelu und gleich-
zeitig die iibrigen bei der Idiotie vorkommenden angeborenen
Augenmishildangen in Kiirze betrachten.,  Das Zusammentreffen
ist einc ziewmliche Scltenheit, und man findet namentlich in der
fritheren Litteratar nur spiirliche Angaben hieriiher. Jacoh-
sohn *® Dberichtet iiber cine schr interessante Form atypischer
Retinitis pigmentoss ;5 der Patient war sehy ‘achsinnig; es bestand
keine Blutsverwandtschaft der Eltern, woll aber direkte Ver-
erbung vom Vater her und Belastung der Gesehwister. Liebreich
fand unter 50 Idioten 3 mit Retinitis pigmentosa, H Oring (Zeh.
M. B. 1865 S. 236) unter 31 vier, Ubthoff3 fand einmal eine
Kombination von Schwachisinn, Retinitis pigmentosa und reflekto-
rischer Pupillenstarre. Siegheim fand Idiotie u. dgl. in 73
Fillen von Retinitis pigmentosa 3 mal, Bayer 1 mal (19 F.),
Wider 12 mal (42 F), Nolden 1 mal (14 FJ, Nettleship 52
fand unter 22 Fiillen angeborener Schwachsichtigkeit 16 Idioten,
manchmal fand sich Idiotie auch iy der Verwandschaft. (e
hauere Mitteilungen itber diese anscheinend selir wichtige Ar-
beit waren mir nicht zugdnglich.  Es stimmen hiermit die Un-
tersuchungen von Magnus iiberein, welcher in 56,679/, aller
Fille von angeborencr Amaurose Beteiligung der nervisen O
gane fand. Hbéring fand unter seinen eben  erwihnten 31
Fillen noch 4 weitere Kranke mit angehorenen Augenleiden,
und zwar handelte es sich um Sclerochorioiditis mit Sehwep-
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horigkeit, occlusio pupillae mit Taubstummheit, Nystagmus
mit beiderseitiger Catar. pyramidalis central. congen. und Iri-
deremia mit beiderseitiger Katarakt. Schleich? fand bei
einer Untersuchung von 156 Idioten S, Farbenempfindung und
Akkommodation meistens gut; bei Mehreren bestand Strabis-
mus. In 8 Augen wurden folgende angehorene Misbildungen
beobachtet: abnorme Pigmentirung an der Papille, einscitiges
Kolobom der Chorioidea, Kolobom der Sehnervenscheide, Ar-
teria hyaloidea persistens, umschriebene Atrophie der Chorioi-
dea, alle bei Mikrocephalen. Ein dhnliches Resultat ergab die
Untersucliung der 127 Epileptiker derselben Austalt. DBei einer
spitteren Untersuchung der Epileptiker Stettens fand Sehleich®
keine angeborenen Anomalicen. Otto ® beobachtete an dem-
selben Individunm Porencephalie mit Idiotie und  angeborener
spastischer Glicderstarre und Nystagmus.  Manz ?5 hat ofters
bei Geistes- und Nervenkranken angeborenc Anomalieen des
Auges beobachtet.  Es waren Heterochromia iridis uni- und
bilateralis, Pigmentanhiufungen in der Chorioidea und
Retina, partielle Pigmentarmut und Albinismus, gewisse unge-
wolmliche Formen der Schmervenpapille, markhaltige Nerven-
fasern und Abnormitiiten in bezng auf Trsprung, Teilung und
Verlauf der Netzhautgefisse. Manz hilt das Zusammentreffen
dicser Anomalieen mit abnormem geistigem Verhalten, Idiotie
und manchen Nervenkrankheiten fir ziemlich haufig.  Lau-
tenbach und Benunet® untersuchten 130 geisteskranke
Minner und 577 Frauen ophtalmoskopisch und fanden eben-
falls nie Retinitis pigmentosa, dagegen 17mal Chorioiditis.  Die
707 Fille verteilten sich auf 278 Fille vou Manie, 139 Me-
lancholie, 188 Dementia und 102 Epilepsie, allgemeine Paralyse,
Idiotic, lntoxikationen und Hirnsyphilis. Durlach (Dissert.
Boun 1883) beschreibt Idiotie mit Atrophia opt. congenita
und Mikrocephalie mit Microcornea congenita bhilateralis. Wil
dermuth  fand bei 156 Idioten chbenfalls keine Retinitis pig-
mentosa, dagegen wieder andere angeborenc Anomalieen und
zwar fand er einmal die eine Hilfte der Iris blau, die andere
braun  gefirbt, zweimal Chorioidealkolobom, einmal Arteria

-
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hyaloidea persistens. Bej Epileptikern fand sich ausser Cho-
rioiditis disseminata niehts Abnormes. In 6 Jahren sah er
nur zweimal Retinitis pigmentosa.  Fin Zusammentreffen von
Retinitis pigmentosa und Epilepsie ist cine Selteuheit; in der
Litteratur der letzten Jahre wird kein solcher Fall berichtet.
Hiufig scheinen dagegen  hei Epileptikern zwei Syptomne der
Retinitis pigmentosa voriibergehend aufzatreten, nidmlich die
Gesicht.stfe](lhescIn';'inkuug und die <‘arhonbh’ndheii'_, godann aueh
der Nystagimus, Féré 63 gl bei 170 Epileptikern 24 mal Ny-
stagmus, Westphal, A bundo, Gutnikowt yund Finkel-

stein® fanden, dass hei Epileptikern meistens - - nach Fin-
kelstein immer — ejne Sehfeldbeschriinklmg vorhanden ist,

welehe am stiirksten aumittelhar nach dem Anfalle ist; sie ist
entweder rein kouzentriseh odey konzentrisel mit hemianopischem
Charakter.  Stationiir bleibt sie nie, sondern vergeht nach ei-
nigen Tagen.  Noel stivker st dice Emetngung  der FFarben-
gesichtsfelder; mitunter werden auch die Farben pervers em-
pfunden. Daszelhe Resultat ergibt eine Untersuehung Barkans o
iber 36 doppelscitize Erblindungen, darunter keine Retinitis
pigmentosa.  Barkan fand aber

L. Krankheiten in der Familie md Verwandtschaft der
Blinden :

Vater und Schwester geisteskrank . . . 1 g

Schwester blind . . . e e .2
Bruder taubstumm . . -

Nelwester und Bruder gelalunt S |
Blutsverwandtschaft im 3. Grad 1944 v/ | S
Judische Race . . | | 1

2. Geistige Eigentiimlichkeiten -

Intelligent AP S
Von mittelmiigs, F dbigkeiten . . . a7 "
Stumpfsinnig . . | R .

Wigeworth und Bickerton % untersuehten 343 Geistes-
kranke wnd fauden nur in 43 Fiillen Vevinderungen im Augen-
hintergrunde.  Kje ~ind der Ansielit, dass Vcréinderullgcn des
Augenhintergrandes bet Gelsteskranken mit Auwsnalime der pro-
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gressiven Parvalyse, sehr selten sind und dass ein Zusammen-
hang zwischen Augen- und Creisteskrankheit nicht besteht. Ge-
rade die entgegengesetzte Ansicht vertritt Noisze wski®® in einer
Arbeit, welche mir leider nur in einem kurzen Referate zu-
ginglich war. Noiszewski betrachtet die Retinitis pigmentosa
wegen ihres gleichzeitizen Vorkommens mit Taubstummbeit,
Idiotic 1. dgl. als ecin Zeichen wichtiger Verinderungen im
Gehirn.  Er hat bei seinen 69 eignen Beobachtungen oft be-
merkt, dass Patienten das sochen Gelesene sofort vergessen:
dabei kamen auch Sprach- und Sehriftstornngen vor.  Die Pa-
tienten stottern, lassen mehrere Buchstaben weg, die Schrift
wird hoehst undeutlich und zitternd.  Ein sehr lehrreicher
Fall Noizewskis ist schon 8. 17 erwihut, Pacanowski
fithrt in scinem Referat noch folgenden an:

Bei einem 14jihrigen, mit Lues hereditaria belasteten
Madehen, dessen Augen N. schon vor lingever Zeit untersuchte
wd gesund fand, traten plitzlich Aphasic nnd Hemiplegie auf,
walirseheinlich wegen einer grmmisen Gesehwulst in der Ge-
gend der Brocaschen Windung.  Auch jetzt wurde am Augen-
grunde niehts Abnormes konstatiert.  Nach wenigen Tagen war
Pat. schon im Stande zu gehen, dic Sprache jedoch blieb ge-
stirt: sie komute zwar alle Buchstaben mit Ausnahme des h,
s, e, aber keine ganze Worte aussprechen, die ihr vorgeflissterten
Worte wiederholfe sic mit Schwierigkeit. Nach Verlauf eines
Monats hatte N. uchen den genannten Sprachstirungen eine
Retinitis pigmentosa festgestellt.

Featherstonhaugh?? beobaclhtete bei einem jungen Manne
sehr starke Nachtblindheit und Taubheit. Er fand ferner, dass
bei dicsem Manne frither Somnambulismus bestanden hatte nnd
zog hieraus den Schiluss, dass ein zentraler Iehler, vielleicht
wit Verminderung der Empfindlichkeit aller Sinne, vorliegt.
v. Guiife bemerkt schon im 2. Jahrgang seines Archivs, dass
er Ringskotome bisher uur bei Amblyopiecn aus extraoku-
larer Ursache gesehen habe. Burnett vermutet, dass Druek
oder partielle Entzindung der Nervenfasern in ihrem retinalen
oder weiteren Verlaufe dicselben schiadige.  F érv ¢ %% unter-




suchte bei konzentrischer Einengung des Gesichtsfeldes das
Gehirn und fand Degeneration des linken Gehirnschenkels
und Hamorrhagie bis unter die 3. Stirnwindung.  Von Wider
wissen wir, dass der Farbensing bei Retinitis pigmentosa nie-
mals normal ist (vgl. S. 26), nach Parinaud 4 hat aber die Dys-
chromatopsie cine cerchrale Ursache.  Endlich scheint mir
auch von Wichtigkeit nicht nur, wie Noiszewski betont, dass
Retinitis pigmentosa, Taubheit und Idiotie nebeneinander vor-
kommen, soundern auch, dass sich die bekannten Variationen
bei der Vererbung dieser Krankheiten fo litufig zeigen, dass
also die eine Krankheit geradezu fiir die anderen cintritt. Aus
diesen einzeluen Beobachtongen scheint nuy doch  hervorzu-
gehen, dass, entgegen  den Ansichten von Wigleworth und
Bickerton, ein Zusammenhang  zwischen Gehirnleiden uud
Retinitis pigmentosa in vielen “illen hesteht und dass man viel-
leieht bereehtigt ist, dic Retinitis pignientosa in cinigen Fillen
als Symptom einer im Gtehirn eingetretenen Ve dinderung ant-
zufaxzen,

Als letzte Komplikation der Retinitis pigmentosa haben
wir eine ziemlich hiinfige Bcgleiter:\'chﬁinung der Idiotic zu er-
wiihnen, niimlich die Polydaktylie. Dieselbe ist cine seltene
Komplikation der Pigmentdegeneration dex Nefzhaut, in den
293 Fillen uuserer Tabelle ist sic nur viermal angegeben,
In der friheren Litteratur finden sich noch drei Fille von Ho-
ring (Zel. klin. M. B. 1864) und ciner von Stir (M. B. 1865).
Darier ' heohachtete eine atypische Retinitis pigmentosa bei
einern 12 jihrigen Knaben mit Polydaktylic der Hinde und
Fisse.  Von der Polydaktylic gils tbrigens dasselbe, wie von
der Idiotic ; beide sind kein hesonderes Vorrecht der Kranken
mit Retinitis Digmentosa, sondern sje finden sich chensowohl
bei andern angehorenen Augenleiden.  Das beyweisen dic Be-
obachtungen von Horing, Otto und Barkan (vgl. S. 33 u. 34),
Treacher Collins fand Polydaktylie bei Monophthalnus. Fer-
ner fand er hei 30 Fillen von Monophthalmus und Anophthalmus
noch Hasenscharte, Gaumenspalte u. dgl.

Hin und wieder werden noch andere Komplikationen der
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Retinitis pigmentosa beobachtet, doch sind das alles grosse
Scltenheiten. Es gehoren zu diesen die infantile Lihmung
und Verkiimmermg der Extremititen (Wider), sodann wohl
auch der Wechsel zwischen Retinitis pigmentosa und habi-
tueller Kindersterblichkeit (Devigs). Die auffallendste derartige
Beobachtung stammt von Landolt, Siegheim hat sie am
Schlusse sciner Arbeit ausfilirlich mitgeteilt.  Es handelt sich
um das akute Auftreten einer Retinitis pigmentosa bei Leber-
cirrhose. Litten machte dieselbe Beobachtung und wies da-
rauf hin, dass bei Hepatitis interstitialis llemeralopie ohne
Pigmentbildung vorkommt. Amch Forster glaubt an die Mog-
lichkeit eines solechen Zusanunenhangs. So lange jedoch nicht
derartige Beobachtungen sich mehren, kann man diese That-
sachen nur mit Vorsicht verwerten, da das Zusammentreffen
leicht cin blosser Zufall sein kann und durch die blosse anato-
mische Gleichartigkeit beider Prozesse doch noch mnicht hin-
reichend erklart wird. Wenn aber Siegheim Retinitis pigmen-
tosa und Lebercirrhose sogar fiir identische Prozesse crklirt,
¢o muss man sieh doceh fragen, weshalb nicht schr viel hiu-
figer eine Kombination dieser Krankheiten heobaclitet  wird.
Nur noch eine Beobachtung, die tir den Zusammenhang der
beiden Krankheiten spricht, ftindet sich in der Litteratur.
Hirschberg® fand niamlich bei einem Tkterischen Gelbsehen,
Beschriinkung des Se bei herabgesctzter Beleuchtung und Nacht-
blindheit. Diese war erst vor 3 Wochen aufgetreten, obwohl der
Ikterus schon 6 Jahre bestanden hatte.

Sodann findet sich in Grife-Simischs Handbuch Bd. V.
S. 598 folgende Mitteilung Lebers: ,Bei Gallenfistelhunden
beobachtete Th. Bischoff 2wal Amblyopie ohne #usscrlich
sichtbare Verinderungen nach mehrjahrigem Bestehen der
Gallenfistel. H. Miller fand in der Netzhaut dieser Tiere
cine nmschriebenc Atrophic der iusseren Netzhautlagen bis zur
inneren Kornerschicht, stellenweise selbst aller ihrer Sehichten,
in die atrophischen Particen waren gelbliche oder rotbraune
Kornchenzellen in reichlicher Menge eingelagert, das tapetum
lucidum stellenweise atrophiert, die Hyaloidea verdickt und der
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angrenzende Glaskorper mit Lymphkorperchen infiltriert.  An
weniger verinderten Stellen war diec Netzhaut verdickt und
Gdematis durchtrinkt,

Schon seit Lingerer Zecit hat man versucht, diese ver-
derbliche Kranklieit mit den verschiedensten Kurmethoden zu
bekémpfen, aber, wie sich voraussehen liisst, in den meisten
Fallen gauz vergeblich. Nur in letster Zeit werden wieder
einige spiirliche Erfolge berichtet und wir wollen versuchen,
im Folgenden uns einen kurzen Uberblick tiber dieselben zu
verschaffen. Noch am besten kommen die Syphilitiker weg.
Der viel sehnellere Verlauf ihres Leidens treibt sie meistens
noch in einer Zeit zum Avzte, in weleher sich noeh keine be-
deutenden anatomischen Stirnngen ausgcebildet haben. In dieser
Zeit kann noch eine energische Allgemeinbehandlung Erfolge
erzielen. Spiterhin ist aber eine Heilong nicht mehr maglich.
Bei allen iibrigen Fallen ist <clbstverstindlich niemals Heilang,
sondern hichstens Stillstand und leichte Besscrung zu erwarten.
Quecksilber und Jodkali jedoeh hahen sich stets als erfolglos er-
wiesen. Monoyer empfahl Eisen, wihrend Andere mit diesem
Mittel nichts erreichten. Mooren und Pagenstecher hatten
Besserung zu verzeichnen von Blutentzichungen wnd ableitenden
Mitteln.  Auch in Bonn wurde diexe Therapie mehrmals ver-
sticht; aber stets ohne Erfolg. Es wurde nur eine leichte
Besserung des zentralen Schens erzielt. Die Strychninbehand-
lung fithrt selten weit, weil Strychnin gegeniiber allen Aman-
rosen, welche in pathologischen Zustinden des Sehnerven he-
griindet sind, nur wenig vermag. Eine Bessernng muss sich
bei seiner Anwendung schon naclh 5—d4 Einspritzungen zeigen
(Dor). Groisz® hchaudelte 4 typische Idlle it Strychnin-
einspritzangen, Jodkali, und Inhalationen von Amynitrit (2
Tropfen auf Watte durch cine Minnte} und erzielte mit dieser
Therapie bei einem 20 jihrigen Manne cine Hebung der 8 von
6 > . 6 . ‘ . N .

36 bzgl. 18 L. aut 12 und cine Erweitering des Gesichtsfeldes

um 7—10°% Auch durch eine Schwitzkur hat man, so sonder-
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bar diese Methode auch zu sein scheint, einige gute Erfolge
erzielt.  Schon bei Lieber findet sich cine Mitteilung, wonach
Schiess-Gemuscus und Mayenhausen durch eine Schwitz-
kur trotz Konsanguinitit der Eltern Erfolge erreichten.
Hall? gal bedcutende Besserung  nach Strychnin und Pilo-
karpin. Mellinger™ behandelte drei Minner im Alter von
38, 18 und 19 Jahren. Zweimal fithrte er die Schwitzkur
mittels Thee, einmal mittels Pilokarpin durch, ecinmal wurde
auch Jodkalisalbe in dic Stirn cingerieben. Trotzdem in
einem Falle Konsanguinitit der Kltern vorlag, wurde
in allen Fillen Besserung der zentralen Sehschiirfe und des
Gesichtsfeldes erzielt. Ob dic Besserung dauernd w ar, konnte
M. wegen der Kiize der Bcobachtung nicht mitteilen. End-
lich hat auch die Elcktrizitit ilre Anhiinger. Schon 1871
hatte Neftel mit dem konstanten Strom Besserung  erzielt.
Dor wurde durch scine guten Erfolge hei Atrophia optici be-
wogen, die Retinitis pigmentosa in derselben Weise in Angriff
zu nehmen.  Er erziclte auch bei dieser einige glinzende Er-
folge.  Auch dic nahe verwandte Choriovetinitis konnte er in
zwei Fillen bedentend hessern. Hasket Derby™ und Myles
Standish™ berichten je eine Besserung durch den konstanten
Strom, der zweite FFall (33 jihr. Mann) war mit geringer Myopic
verbunden, S und Geschichtsfeld besserten sich sehr bedcutend;
in cinem Fall wnehs das Se von 20° auf 709 Uber die Beob—
achtungen von Derby und Standish findet sich ein ausfithr-
liches Referat in Zehenders M. B. 1887, p. 178, Daselbst
wird auch noeh iiber 10 Fiille berichtet, in welchen durch den
konstanten Strom wenigstens Besserung der Retinitis pigmentos:
erzieit warde. Aguilar Blanch™ berichtet Heilung  einer
Hemeralopie durch Faradisation. Weitere Berichte iiber Er-
folge bei der Therapie der Retinitis pigmentosa sind (wenigstens
aus den lotzten 8 Jalwen) nicht vorhanden wnd die verhiltnis-
missig grosse Menge der angewendeten Mittel zeigt am hesten,
was man fiir gewdhnlich von ihuen erwarten darf.

Endlich maehte ich noeh cinige Bemerkungen ankniipfen
iber dic am Ende der Arbeit mitgeteilten 43 Fille. Diesclben
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stammen teils (13) aus der Privatpraxis des Herrn Professor
Samisch, teils (30) sind sie in der Augenklinik beobhachtet
worden. Der Natiopalitat nach befanden sich darunter 2 Pa-
tienten aus Spanien, 1 aus ITolland, 1 aus Indien, die thrigen
stammten aus Preussen. Zwcimal (Fall 6 und 7) war judizehe
Rage nachzuweisen, es bestand gleichzeitie Konsanguinitit der
Eltern und alie Gesdlwntel' waren mit irgend einer Augenaf-
fektion erblich belastet. Tn unscren sidmtlichen Fillen zeigte
sich Belastung der Geschwister mit angehorenen Gebrechen
30 mal and zwar handelte ez sich eimmal um Mikrocephalie,
im iibrigen stets nm Krgriffeuscin der Augen.  Einmal waren
11 Geschwister ergriffen, einmal 8, zweimal 2. dreimal 1;
ferner waren je einmal 10, 3, 5 und 4 Gm(h\w\ter normal,
cinmal wurde von 7 und ecinmal von 17 Geschwistern des l"a—
tlenten nur eins ergriffen.  Endlich findet sich in unseren

Fallen eine sehr betréichtliche Zahl mehr oder we eniger atypischer
Formen. Es sind ihrer 11 und zwar 1 cinseitige Erkrankung,
1 Chorioretinitis p1gmentos‘a L Retinitis pigmentosa sine  pig-
mento, 1 Ringskotom, 1 Fall, in welchem heide Se und 1 Fall,
in welchem nur das cine schlitzformig beschriinkt war, zwel
Fille (bei Zwillingen), in welchen das Gesichtsfold exzentrisch
lag, und endlich noch die Fille 8, 25 und 30.
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Lebenslauf.

Geboren wurde ich, Ernst Schmidt, evangelischer Kon-
fession, zu Bonn am 7. Februar 1867. Meine Eltern, Friedrich
Ernst Sehmidt und Elisc, geb. Schonenberg, wohnhaft in
Bonn, erfreuen sich noch beide der besten Gesundheit, Nach
genossenem Elementarunterrichte und Absolvierung des Gym-
nasinms zu Bonn, begann ielh im April 1886 an der hiesigen
Universitit meine medizinischen Studien, bestand am 6. Februar
1888 die arztliche Vorpriifung und am & Februar 1890 das
Examen rigorosum.

Meine akademischen Lehrer waren die Herren Professoren
und Docenten:

Barfurth, Binz, Clausius, Doutrelepont, Finkler,
Kekulé, Koehs, Kocks, Koster, Ludwig, v. Mosengeil,
Miiller, Pelman, Pfliger, Ribbert, Simisch, Schaaff-
hausen, Schultze, Strasburger, Thomsen, Trendelen-
burg, Ungar, v. la Valette St. George, Veit, Witzel.

Allen meinen hochverehrten Lehrern spreche ich hiermit
meinen besten Dank aus.

Zu besonderem Danke fithle ich mich Herrn Geheimrat
Professor Samisch verpflichtet, welcher mich bei zahlreichen
Gelegenheiten mit seinem Rate freundlichst unterstiitzte.



Thesen.

Zwischen der Ollierschen Periostitis albuminosa und der
Osteomyelitis purulenta besteht nur cin gradueller Unter-
schied.

Bei der Synthese der Hippursiiure in der Niere spielen
die roten Blutkérper nur eine untergeordnete Rolle,
Sogenannte sympathische Augenatfektionen, welche oline
Iritis verlaufen, sind in Wirklichkeit nicht als svmpa-
thische anzusehen.
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