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Unter Retinitis pigmentosa soll zuniichst nur jene Erkran-
kungsform verstanden sein, welche, ohne absolut pathognomonische
Kennzeichen zu besitsen, darch die eigentinnliche Combination
mehrerer Symptome charakierisirt wird und unter dem Nn-
men typyische Pigmententartung der Netzhaut oder Retinitic
pigmentosa congenita ') bekaunt ist.  Ausgeschlossen sind da-
nmit alle jene erworbenen Retinal- und Chorioidealaftok-
tionen, bei denen es wohl anch zu einer Pigmentablagerung
in der Netzhaut kommt, die sich aber sowohl durch ihre
Actiologie, als durch ihr pathologisch-anatomisches und Ilini-
sches Verhallen meist schart trennen lassen von der typischen
Retinitis pigmentosa.

Die anatomischen Veriinderungen bestchen in chroni-
scher, interstitieller Bindegewebswucherung siimmtlicher Schich-
ten der Retina, in Sklerosirung der Cefiisswandungen mit,
Verengerung ihres Lumens, in Veriinderung des Pigmentepithels
in der Weise, dass es teils zu Atrophie dessclben, teils zu
Neubildung von stark pigmentirten Zellen und Infiltration in
die Netzhaut kommt, endlich in Atrophie der nervosen Lle-
mente.

Die Pigmentirung nimmt in der Regel die Gegend des
Aequators ein, wo sie einen ziemlich breiten Giirtel bildet ;
die Pigmentmassen sind vorzugsweise an den Gefiissen und an

1) ef. Magnus, Die Blindheit, ihre Entstehung und Verhiitung.
1883. pag. 126.
1 *
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deren Teilungsstellen abgelagert. Die Chorioidea zeigt nur ge-
ringfiigige Verdnderungen, stellenweise ist sie mit der Netzhaut
verwachsen, an diesen Stellen findet sich besonders starke Pig-
mentwucherung, wie denn iiberhaupt die dusseren Schichten der
Retina die stiirksten Veriinderungen erfahren. Das Pigmentepi-
thel ist in der Weise veriindert, dass die Zellen ihres Pigmentes
beraubt, villig farblos, kleiner als normal und unregelmissig
sind. Ziige von Pigmentzellen " lassen sich mitunter bis in die
Faserschicht verfolgen. Der Schunerv ist atrophisch bis znm
Chiasma und dariiber hinaus. Der ophthalmoscopische
Befund zeigt ein mattes, gleichmiissiges, wie von einem #usserst
zarten Schleier bedecktes Aussehen der Papille, eine diffuse, oft
fein punktirte Entfiirbung des Pigmentepithels,. tief schwarzes
Pigment in Gestalt kleiner, zackiger oder strahliger Flecke
(»Knochenktrperchenforme«) von der Peripheric gegen das Cen-
trum vorriickend. Die Retinalgefiisse erscheinen schon in friiher
Zeit verengt, sind nur noch als diinne, rote Fiden sichtbar und
verschwinden in der DPeriplerie.

Von den klinischen Symptowmen, welche dieses Krank-
heitshild auszeichnen, ist die Hemeralopie, Nachtblindheit
(Nachtschatten) dasjenige, welches wn frithesten auf die Krank-
heit aufmerksam macht. Diesclbe besteht in einem Torpor re-
tinae in der Weise, dass bei abnehmender Beleuchtung das Seh-
vermigen sehr herabgesetzt ist, withrend bei guter Beleuchtung
noch verhiiltnissmiissig gut geschen wird. Es erkliirt sich dies aus
dem Verhalten der centralen Nehschiivfe, die noch gut er-
halten sein kann, obwohl der Process in der Peripherie der Nets-
haut sich schou etablirt hat und die erst im weiteren Verlaufe
der Xrankheit langsam abnimmt, bis schliesslich vollstiindige
Erblindung eingetreten ist. Kin charakteristisches Symptom ist
ferner die concentrische Gesichtsfeldeinschrinkung,
welche langsam immer grossere Fortschritte macht, bis schliess-
lich dureh Uebcergreifen des Defektes anf den Fixirpunkt
Amaurose ecintritt. In seltenen Fillen wurden glirtelformige
und centrale Skotome beobachtet. Der Warbensinn ist anfangs
normal, wird erst in spiiteren Stadien herahgesetzt.

Die Krankheit tritt meist auf beiden Augen auf, wenn
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auch zeitlich manchmal etwas verschieden und tritt gewdhnlich
in den ersten Jahren der Kindheit und der Pubertit zu Tage,
selten im spiteren Lebensalter.

Neben diesem wohl charakterisivten Krankheitsbilde der
Retinitis pigmentosa, gibt es noch einige Abweichungen oder Va-
riationen desselben. Dahin gehdrt die angeborene Amau-
rose, nach Leber ) »eine wahre Retinitis, welche bereits in
der fbtalen Zeit zu einem vollstindigen Verlust des Sehvermd-
gens gefithrt hat, zur Zeit der Geburt aber sich noch im pig-
mentfreien Stadium befindet. Die Uchercinstimmung der oph-
thalmoskopischen Verinderungen im Beginne und im allmiiligen
Fortschreiten, die Gleichheit des Ausganges in Erblindung und die
Gemeinschatt des fitiologischen Momentes heweisen die nahe Ver-
wandtschaft mit der Retinitis pigmentosa.« Ferner gehort hierher
die Retinitis pigmentosa sine pigmento, von Leber »als
pigmentfreie Phusen der Retinitis pigmentosa bezeichnet, als deren
erstes Stadinm der chronische Torpor retinae angesehen werden
kann #).«  kndlich ist hierher zu rechnen die angeborene
Hemeralopie, in seltenen Fillen aunftretend, ohne Gesichts-
feldeinschrinkung und die crworbene P igmentdegene-
ration, bei der es sich nach Leber?3) swahrscheinlich um
einen dhnlichen, aber stehen gebliebenen D’rozess handelt.«

In der vorophthalmoskopischen Zeit wurde diese
Krankheit, wie iiberhanpt alle, deren Erblindungsursache im
Innern des Anges verborgen lag, Amaurose genannt. Max

oD » 9 te]
Langenbeck war der crste, welcher im Jahr 1836 4) beiliufig
oD b fad
eine krankhatte Pigmentirung der Retina erwiithnte unter der
Bezeichnung »Melanosis retinae«. 2 Jahre spiiter verdifentlichte
g F
v. Ammon?®) 2 Abbildungen der Retina (unter dem Namen

1) Archiv fiir Ophthalm. Bd. XV, 8.

2) A. £f. 0. XVII, 1. 8. 314.

3) Griafe-Simisch, Bd. V.

4) De retina observationes anatomico-pathologicae. Gottingen.

5) Khin. Darstellungen des menschlichen Auges. Berlin. Tab. XIV,
Fig. 9 u. 10.
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»getigerte Netzhaut«), in welcher Pigmentflecken auf der Faser-
schicht ausgebreitel waren, die sich von dem Centrum gegen
die Peripherie hin deutlich vermehrten. Im Jahr 1854 besass
schon L. Jiger ophthalmoskopische Abbildungen von dieser
Affektion, welche Van Trigt um diese Zeit bel einem Pa-
tienten mit Cataracta polaris posterior entdeckt hatte.

1854 wurden die ersten Zeichnungen von Retinitis pig-
mentosa verdffentlicht durch Ruete '), ohne dass von demselben
die Affektion bezeichnet worden wiire. Erst durch Donders
erhielt die Krankheit ihren jotzigen Namen, als er 1857 die
ersten pathologisch-anatomischen Studien dariiber machte. Auch
die seltenen Ifille der angehorenen Amaurose waren
schon vor Erfindung des Augenspiegels bekannt; so sagt I im-
ly #) »Lrblichkeit der Amaurose kommt vor bald als angeho-
rener Fehler, bald und hiinfiger tritt sie erst in einer gewissen
Lebensperiode ein ihnlich der Taubheit.«  Er citirt mehrere
Beispiele von Weller, Demours und Lusardi und Jisst
die Amaurosis congenita auf ecinem Bildungsfehler berulen,
ctwa aut ciner zu dinuen, fast fliissigen Beschaffenheit der
Netzhaut oder des Sehnerven.

Die wirkliche Erkenntniss des Leidens stammt erst aus der
ophthalmoskopischen Zeit und zwar war es Albrecht v. Gri fe,
welcher 1856 einen genauen ophthalmoskopischen Befund lieferte.

. Grittfe war es uuch schon, der den Einfluss der Hereditit auf
das Auftrete,n der Krankheit betonte, und er glaubte in diesem
Mowent unter anderem cinen Faktor zu sehen, der gegen einen
entziindlichen Prozess und fiir eine tief wurzelnde trophische
Storung spreche. Griife ist auch das Zusammentreffen von Re-
tinitis pigmentosa mit Taubstummheit und Idiotismus belsnnt
und es ist ihm wichtig zu wissen, ob bei solchen Patienten in
der Ausbreitung des Nervus acusticus Pigmententartung zu-
gegen ist.

Bei dem Dunkel, das iiber das Wesen der Krankheit aus-
gebreitet lag, war es hegreiflich, dass die Aunfmerksamkeit der
Ophthalmologen sich besonders den pathologisch-anatomischen

1) Blluhohe Darstellungen der Krankheiten des menschlichen Auges.
2) Himly, Krankheiten und Missbildungen ete. 1343. IL p. 411.
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Befunden zuwendete; nachdem man zu einer einheitlichen Auf-
fassung des anatomischen Bildes der Erkrankung gelangt war,
gieng man auch an die genauere Erforschung der Aetiologie
des Leidens.

Dass hereditdre Verhiiltnisse eine bedeutende Rolle
dabei spielen, wurde schon friithe angenommen. Die, wenn auch
seltene, direkte Uehertragung der Krankheit von den Eltern
auf eines oder mehrere Kinder, die Uebertragung einzelner
Symptome derselben, wie Hemeralopie, das hiunfige Befallensein
mehrerer Glieder derselben Familie, endlich der Umstand, dass
sich die Krankheit selbst durch eine Rethe von Generationen
fortpflanzte , machte das Bestehen einer hereditiren Anlage
augenscheinlich. In der That hat die Literatur Fille genug
anfzuweisen, bei welchen der Vererbung eine Rolle als #tio-
logischem Momente zunzuweisen ist, zumal da der Begriff Ver-
erbung nicht bloss die Uebertragung derselben Krankheits-
form von den Eltern auf die Nachkommenschaft in sich
schliesst, sondern ein Variieren der vererbten Anomalie oder
Misshildung zulisst. Kine dentliche Illustration dafiir, dass
nicht die Krankheitsform selbst, sondern nur die Anlage dazu
vererbt werden kann, bietet ein Fall von H. Schmidt?),
in welchem der Vater an vielleicht angeborener Atrophie eines
Sehnerven litt, das ilteste Kind eine Bildungsanomalie beider
Optici ohne Funktionsstorung hatte, die 2 jiingern Kinder aber
an typischer Retinitis pigmentosa erkrankten. Die enge Ver-
bindung letzterer mit Sehnervenleiden ist gentigend bewiesen.

In #hnlicher Weise fithrt Donders ?) einen Fall an, wo
der Vater nur an Hemeralopie litt, ohne Pigmentirang der Re-
tina, der Sohun bei den gleichen Symptomen schwarze Streifchen
in der Retina zeigte. Mooren erwiihnt verschiedene Fille der
Art %): eiue Mutter mit Retinitis pigm. behattet, stellte ihre
beiden Kinder vor, bei denen Hemeralopie ohne Pigment in der
Retina sich fand. Das fritheste Vorkommen einer Andeutung von

1) Klin. Monatsbl. XII pag. 29.

2) Verhandlungen der vom 8.—8. September 1859 in Heidelberg ver-
sammelten Augeniirzte. Berlin. 1860.

3) Mooren, Funf Lustren ophthalmologischer Wirksamkeit. 1882.
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Pigment sah Mooren ') in den Augen eines 3jihrigen Knaben ;
3 Jahre spiter hatte keine weitere Pigmentablagerung statt-
gefunden, aber die Hemeralopie hatte zugenommen. Die El-
tern sind nicht blutsverwandt, aber eine Schwester der Mutter
hat 5 Kinder, die simmtlich an Retinitis pigmentosa oder con-
genitaler Hemeralopie leiden.

Diese Fille beweisen, dass angeborene Nachtblindheit in der
einen Generation der Entwickelung von Retinitis pigmentosa
vorausgehen, in der andern ihr nachfolgen kann, dass die Storung
bei dem einen Teil der Familie in Form der Hemeralopie, bei
dem anderen in Form der Pigmentablagerung auftritt, ja dass
bei einem und demselben Individummn das eine Auge in dieser,
das andere in jener Weise erkranken kann,

Mooren sah ferner 2) eine Familie, in der drei Briider
und der Oheim von dem Uebel befallen waren; scit jener Zeit
sah er aus einem Seitenzweige derselben Familie nochmals 3 Brii-
der mit demselben Leiden behaftet. Beide Familienzweige konnten
ihren Ursprung auf einen Urgrossvater zuriicktithren, der seine
Cousine zur ¥Frau hatte,

Tuwieweit der Kinfluss der Vererbung Schwankungen unter-
worten ist, seigt sich auch darin, dass hichst selten alle Kinder
von der Krankheit oder dem einen oder anderen Symptome be-
fallen sind.  Manchmal findet sich eine gewisse Regelmiissig-
keit der Abwechselung zwischen gesunden und au angeborener
Retinitis pigmentosa resp. Nachtblindheit leidenden Kindern.
Es wurde dies schon von iilteren Autoren erwihnt und finden sich
dariiber Beobachtungen von Richter und Stiévenart?). Le-
ber fand in zwei Familien das 2. 4. und 6. Kind ergriffen; im
zweiten Falle bhestand aher trots angeborener Amaurose kaum
eine Veriinderung im ophthalmoskopischen Befunde, die Gefiisse
waren nur wenig verengt. Angeborene Amaurose simtlichor 9
Kinder wurde von Pauli ’) mitgeteilt. In wmanchen dieser l'a-

L e
2) Ophthalmel. Mitteil. aus dem Jahre 1873,
3)cf. Griafe-Simisch. Bd V. p- 6535,
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milien kommt hahituelle Kindersterblichkeit abwechselnd mit
Pigmentdegeneration bei den Ueberlehenden vor.

In der Bonner Klinik ') wurden solche Fille beobachtet,
ebenso von Hutchinson ?) und Maes .

Pagenstecher ) bringt den Stammbaum einer Familie,
in welcher ITemeralopie erblich ist; das Uebel bebriffi mit
Ueberspringen einer Generation nur die miinnlichen Glieder.
Endlich sci noch das bekannte Beispiel dieser durch Generationen
hindurch vererbten Anomalie erwiihnt:

Cunier?) berichtet von einer Familie, in der seit dem
Jahr 1637 angeborene Nachtblindheit heimisch ist und in der
nicht weniger als 125 Familienglieder mit dieser Affektion erh-
lich belastet gewesen sind.

Eine numerische Zusammenstellung  der Fille, in  denen
»Hereditiit« fitiologisch eine Rolle spielt, wird sich wohl kaum
geben lassen, da die Autoren den Begrifl’ » Mereditiit« bald in
dem Sinu direkter Krblichkeit, bald in dem hereditirer Anlage
(Befallensein melrerer Geschwister) anwenden und nur selten
ausdriicklich unterscheiden.

In der vorophthalmoskopischen Zeit war es Dumont o),
welecher den Versuch machte, fiir die Vererbuyg der Bllndhclt
von thern auf die Kinder numerische Anhaltspunkte zn ge-
winnen, Ir glaubt unter 1168 Blinden 68 Mal den Beweis titr
die Heledltat der Blindheit fithren zu kGnnen, d. h. also in
5,8% der Blindheit tiberhaupt. Dabei fand er unter diesen
68 Fillen als Form der ererbten Blindheit 22 Mal die der
»>Amauroses«, also wiirden dic unter diesem Namen zusan-
mengefassten Krankheiten /s aller Fille ausmachen.

Was speziell die Retinitis pigmentosa betritft, so suh Le-

1) Derigs, Inauguraldissertation. 1882,

2) Cases of Ret. pigm. with remarks. Ophth. Hosp. Rep. VI, p. 30.

3) nach Leber 1. c.

4) Ueber Erblichkeit der Hemeralopie. Centralblatt fir praktische
Augenheilkunde. 1878.

5) Histoire d'uve hemdéralopie heréditaire. Anmal. d'Ocul. I, 2. p. 31.

6) Reclierches statistiques sur les causes ot les cffets de la cécitd,
Paris 1856. p. 83—86.
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ber?) in 66 Fillen von Ret. pigm. 22 Mal (= 33,3%) andere

Geschwister ergriffen.

Hutchinson ®) sah von 23 Fillen in 10 (= 43%) mehr
als 1 Familiengiied befallen,

Nolden?) berichtet Hereditit in 2 Fillen von simwmt-
lichen 33 Ifillen.

Derigs*) tand unter 27 Fiillen 9 Mal Geschwister be-
troffen, 4 Mal zugleich wit Blutsverwandtschaft der Kltern,
2 Mal waren entferntere Verwandte ergriffen.

Direkte Iirblichkeit wurde hochst selten beobachtot : Le-
ber fand sie unter 66 Fillen 1 Mal, Derigs unter 60 Fiillen
2 Mal.

Wie oben erwithnt, hatte schon v. Grife auf den Zu-
sammmenhang zwischen Retinitis pigmentosa und Taubstummbheit
hingewiesen, Seither hatten sich diese Beobachtungen gehiinft.

Wiihrend man nun tiir Retinitis pigmentosa heredi-
tire Verbiiltnisse in vielen Iiillen verantwortlich machen zu
Iénnen glanbte, liess bei der Tauubstummheit dieses iitio-
logische Moment im Stich. Trotz genauer Nachforschung nach
diesem ditiologischen Faktor kani man schliesslich zu der Ueber-
zeugung, Taubstummheit sei fiberhaupt nicht erb-
Lich. Bei sorgfiltiger Priifung der anamnestischen Angaben
kounte jedoch den Aerzten das hiiufige Znsammentreffen von
Taubstummbeit der Kinder mit Consanguinitit der
Eltexn nicht entgelien, um so mehr da schon zu Anfang des
Jahrhunderts von franzisischen Aerzten wie Foderé %) und
Esquirol®) Blutsverwandtschaft der Eltern als die
Ursache von Geisteskrankheiten der Nachkommenschaft be-
schuldigt worden war.

1) Griafe-Siimisch Bd V.

2) On retin. pigm. and allied affections as illustrating the laws of
Lieredity. Referirt in Centralbl. f. Augenheilk. 1881. p. 415).

3) Inang.disscrt. Bonu 1876.

4) Inaung.dissert. Bonn 1882.

5) Traité du goitre et du cretinisme. Paris. A. d. Fr. Berlin 17986.

%) Ples maludies mentales. 1838,
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Das Verdienst nun zuerst in Deutschland fiir die Retinitis
pigmentosa ein neues itiologisches Moment hervorgehoben zu ha-
ben, gebithrt Liebreich, der in einem 1862 gehaltenen Vor-
trage ') die Aufmerksamkeit der Ophthalinologen anf den schiid-
lichen Einfiuss der Verwandtenehen hinlenkte. Bei der Unter-
suchung der Taubstummenanstalten Berlins fand er
mit Beriicksichtigung der Seltenheit der Krankheit auffallend
hiinfiges Zusammentreffen von Taubsiummbheit mit Retinitis pig-
mentosa und in einer Anzahl solcher IFille Blutsverwandtschaft
der Eltern. Nach Liebreich macht sich eine Beziehung
beider Krankheiten noch insofern geltend, als die verschiedencn
Glieder ciner Familie, in der sich dieselben finden, entweder von
heiden betallen oder von heiden verschont werden. Auch unter
den Tdioten tand er eine relativ grosse Zahl mit Retinitis
pigmentosa behaftet und auch hier wieder Consanguinitiit der
Eltern.  Liebreich glanbt, dass die Eigentimlichkeit der
Cretinen beim =ehen von Gesichtsfeldbeschriinkung  abhiinge.
Bel Retinitis pigmentosa soll sich Blutsverwandtsehaft der 1l-
tern in autfallend hitufiger Weise finden, viel hitufiger als bei
Taubstummbeit, Idiotisinus, Walmsinn u. s. w., nemlich in Ys
der Fiille von Retinitis pigmentosa, die mit Taubstummbeit, oder
Idiotismus combinirt vorkamen. Antfallend ist ihm die hiutige
Belastung der Juden mit dieser Krankheit. Die Hiuligkeit der
Verwandtenchen wnter den Juden erkliivt ihm jedoch den hohen
Procentsatz von Retinitis pigmentosa und Taubstummheit unter
den Angehbrigen dieser Confession. Von 241 Taubstummen
waren 14 (darunter 8 Juden) mit Retinitis pigmentosa behaftet,
davon stammiten

aus Verwandtenchen 5 (= 30, 7o),

Verwandtschalt der Eltern war ausgeschlossen bei 7,

bel 2 war iiber diesen Punkt nichts zu erfahren.

Von 18 Horenden mit Retinitis pigmentosa waren bei S
(= 44,4%) die Eltern Geschwisterkinder,

bei 5 war Verwandtschaft nicht vorhanden,

in 5 Fiillen dariiber nichts bekannt.

1) Deutsche Klinik Nro. 6. 1861,




12

Von 50 Idioten waren 3 wmit Retinitis pigmentosa behaftet,
davon stammte 1 (-- 33,3%) aus einer Verwandtenehe.

Von simmtlichen 25 Iiillen mit Retinitis pigmentosa (3
Idioten, 18 llérenden, 11 Tauben) war bei 14 (= 40,0°)) Ver-
wandtschaft der Eltern nachzuweisen, bei 12 Verwandtsehaft der
liltern ausgeschlossen, Loi 9 dariiber nichts zu erfahren.

Spiter fand Licbreich ) unter 100 Fallen von Retinitis
pigmentosa 45 Kinder von blutsverwandten Kltern stammend ;
Liebreich nimmt demgemiiss an, dass ungefihr 40° von an
Retinitis pigmentosa leidenden Kindern blutsverwandte Eltern
haben.

Trotz diesen scheinbar {iberzeugenden statistischen That-
sachen hat es nic an Stimmen gefehlt, welche nicht nur ver-
hiingnissvolle Folgen fiir das Sehorgan der Abkommlinge aus
Verwandtenchen  Lingneten, sondern  iiberhaupt den Zusam-
menhang zwischen solchen Ithen nnd daraus entspringenden
Nachteiten bestritten.

Zuniichst waren es franzisische Forscher, so Voisin 2),
welche in consanguinen Khen keine Nachteile mit Bezug auf
Fruchtbarkeit und Gesuudheit der Kinder finden. Voisin be-
ruft sich aut den vortrefflichen Gesundheitszustand der Bewoh-
ner der Gemeinde Batz an der unteren Loire, welehe schon
seit langer Zeit untereinander heiraten. A ncellon stellte die
Resultate der Statistik der Nachkommenschaft nicht blutsver-
wandter Ehen denen der blutsverwandten Ehen zu Ungunsten
der ersteren gegeniiber ®). »Bourgeois und Seguin haben
die Stammbitmme ihrer eigenen Familien verdffentlicht und trotz
hiufiger Heiraten schr naher Verwandter in denselben war es
beiden "Aerzten nicht mioglich, irgend welches Beispiel von
Tanbstummniheit, Hydrocephalus w. dgl. in den nahezu 200 Jahre
bestehenden IFamilien nachzuweisen. Zu dem gleichen Resultate
gelangte Child in England und Bally in Frankreich*).« In

1) Prager Vierteljahvsschrift. Jahrgang 1863. 1. p. 11.
¥y Contribution & 1'histoire des marianges entre consanguins. 1366,
3} ef. Hartmann, Taubstummheit u. faubstummenbildung. 1880,
p. 65.
4) of. Referat. Archiv {. Olrenheilkunde, Bd XII. p. 182,
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neuerer Zeit ist es sodann George H. Darwin, der Sohn des
Naturforschers, welcher in einem Vortrage ) die Ansicht ent-
wickelt, »dass wir nicht im Stande sind mit Zahlen den Beweis
fiir die Schidlichkeit wnd Verwerflichkeit der blutsverwandten
Ehen zu fithren.« Auf Grund breiter statistischer Dasis kommt
er zu dem Resultate, dass, »was Irrsiun und Blodsinn anlangt,
ein aus Khen zwischen Blutsverwandten erwachsendes Unheil nicht
nachgewiesen werden kann.« »Was die Taubstummen anlangte,
sagt er, »so ist das Verhiltniss der Kinder aus Geschwisterkinder-
chen genau dasselbe (= 1,9%%) wie das Verhiiliniss solcher Ehen
fiir die grossen Stidte (= 1,5%) und fir das Land und daher
gibt es durchaus keine Gewissheit fiir irgend welche nachteilige
Wirkungen, die in Folge der Geschwisterkinderschaft der Eltern
fiir die Nachkommen erwuchsen.«

Ls ist hier nicht die Aufgabe ein Urteil abrugeben iiber
die Zuverkissigkeit der Darwin’schen Untersuchungen, die von
schwerwiegenden Bedenken keinesweygs frei sind. Welche Glaub-
wiirdigkeit wman auch den stabistischen Angaben G. H. Darwin’s
zumessen mag, soviel steht fest, dass er sich im Widerspruch
befindet mit deuv meisten deulschen, franzdsischen und englischen
Forschern, die, aut cine bestimmte Krankheitsform sich beschriin-
kend, ein numerisch geringeres statistisches Material zwar zur
Vertiigung hatten, aber eben desshalb zn exakteren Resultaten
gelangt sein diirften.

Vor Kurzem hat ferner Magnus ?) auf die Lirgeb-
nisse der Arbeit Darwins hinweisend, selbstiindige Untersuch-
ungen iiber die Frage der aus Verwandtenehen hervorgehenden
Schiidlichkeitsmomente gemacht. Ohne zu liugnen, dass speziell
fiir die angeborene Blindheit Consanguinitiit den pathogeneti-
schen Faktor bilden kann, wirft er die Krage auf, ob dieser
Einfluss, welchen consanguine Ehen uachweisbar iiben, nun auch
ein typisch ausgepriigter und darum charakteristischer sei? Iir
weist anf die hiufig gemachte Beobachtung hin, dass in einer
Familie mehrere Mitglieder mit angeborenen Sehstorungen be-

R

1) Die Elien zwischen Geschwisterkindern und ihre Folgen. Leip-
zig 1876.
2y L c.
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haftet sind, ohne dass irgend ein verliisslicher Grund, weder
Blutsverwandtschaft der Lltern, noch Vererbung eines bei den
Eltern dagewesenen analogen Fehlers, aufzutinden wiire. Indem
er fiir solche Fille die Rubrik »congenitale Belastung ohne
Vererbung und Consanguinitiit« aufstellt , sucht er nach dem
procentarischen Vorkommniss dieser »congenitalen Belastung
ohne Vererbung und Consanguinitiit« und findet

nach eigener Berechnung in -14,1%,

nach Lebers?) Berechnung in 21,2%,,

nach Derigs?) in 11,6%, congenitale Belastung ohne Ver-
erbung und Consanguinitit. Indem er nun das procentari-
sche Verhiiltniss der aus cousanguinen kKhen hervorgehenden
Schédlichkeiten (nach Leber 27,3%) vergleicht mit dem aus
Khen mit congenitaler Belastung ohne Vererbung und Con-
sanguinitit (nach Leber 21,2%) gelangt er zu dem Schluss,
dass »consauguine und nichtconsanguine IKhen ihre Nach-
kommenschaft mit einem sowenly unterschiedenen Procent-
satz. von Sehstorungen belasten, dass man keine Berechtigung
hat, fiir blutsverwandte Bhen besondere Nachteile abzuleiten. «
Indem Magnus also zagibt, dass Schiidlichkeiten sich fiir das
Sehorgan aus consanguinen Bhen zwar ergeben kbunen,  dass
aber das procentarisehe Vorkommmiss derselben  von dem fir
nichteonsanguine Klien giltigen nicht so erheblich abweicht, wn
das fragliche Verliiltniss zu einem typischen und charakteristi-
schen stempeln zu diivten, will er dieses Ergebniss nnr auf das
Auge beschriinkt uud ihm vor der Land keine allgemeine (il-
tigkeit wuerkannt wissen. Um ein solches Resultat verallgemei-
nern zu diirfen , hiillt er es fir notig zu wissen, ob und in

welchein Masstahe Khen nieh frvorwandion Do oo o
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der Retinitis pigmentosa bei der Nachkommenschaft aus Ver-
wandtenehen, diirfte es zweckmiissig sein, in einem kurzen
Nachweise der fiir andere Organe des Korpers aus Geschwister-
kinderehen entstandenen Nachteile eine Analogie fiir die so
typische Erkrankung des Seliorgans zu suchen.

Bekanntlich nehmen die Gesetzgebungen der Culturvdlker
des Altertums und der Neuzeit in verschiedener Weise Stellung
gegeniiber den Khen DBlutsverwandter. Wiihrend einige der-
selben diese Ehen verdammen, z. T. mit schweren Strafen be-
drohen, gestatten andere dieselben sogar unter den nichsten
Blutsverwandten. Schon hiufis ist die Geschichte einzelner
Herrscherfamilien des Altertums und der Neuzeit bei der Be-
handlung der ¥rage der Folgen der lthen Blutsverwandter bei-
gezogen worden. So hilt es z 3. Ribot ) mnicht fiir zu ge-
wagt »den vorzeitigen Zerfall der Konigsfamilien der Seleu-
ciden und Lagiden als eine Wirkung solcher DBlutsverwandten-

ehen anzusehen« und auch in uveuwerer Zeit fehlt es an der-
artigen Versuchen nicht. »Die Geschichte«, sagt P. Liucas,
»bezeugt die {iblen Folgen dieser Khen beim Menschen. Die
Familien des hohen Adels, gezwungen, sich mnter einander
fortzupflanzen, erloschen nach Nicebulir auf dieselbe Weise
und zwar durchlaufen sic dabei hitufig die Ueherginge zur Knt-
artung, Geisteskrankheit, Schwach- und Blodsinn. Ksquirol
und Spurzheim fithren wenigstens diesen Grund der hiin-
figen Geistesstorungen und ihrer Vererbung in den grossen
Familien Frankreichs und Englands an.  Die Taubstumm-
heit in den niedrigsten Familien scheint dieselbe Ursache zu
haben« ).

In @hnlicher Weise fithrt Mooren?) zahlreiche Beispicle
aus der neueren und neuesten Geschichte an, die die zunchmende
Entartung von untereinander sich fortpflanzenden Fiirstenfami-
lien illustriren sollen.

1) ef. Ribot, Die Erblichkeit. 1876, p. 318,
2) L e




16

Wenden wir uns von den Erfahrungen der Geschichte zu
denen der medicinischen Wissenschaft, so scheint Foderé?)
zu Anfang dieses Jahrhunderts unter den Ersten zu sein, wel-
cher Blutsverwandtschaft der Eltern als Ursache der Geistes-
krankheiten der Kinder beschuldigten. Esquirol ver-
weist bei der Erdrterung der causalen Verhiiltnisse der Geistes-
krankheiten auf Foderé und kommt bei der Aetiologie von
Epilepsie und angeborenem Blbodsinn zu demselben Resultate.

Um hei den Geisteskrankheiten stehen zu bleiben,
so stellte Mitschell?®) in seciner tiber Schottland aufgenom-
menen Statistik, welche von G. H. Darwin als die griind-
lichste Forschung, die je angestellt wurde, bezeichnet wird, fest,
dass von 711 Blodsinnigen 98 oder 13,3% Nachkommen von
Blutsverwandten waren. Mitschell meint, dass dieses Verhilt-
niss das Zehnfache der Ehen unter Blatsverwandten, welche
ungefiibr 1,8% betragen, ist. Von 260 Irrsinnigen waren 16%
Kinder aus Verwandtenchen.

Bewis berichtet *), dass von 100 ldioten in den Asylen
Awerikas 15 aus Khen zwischen Blutsverwandten hervorge-
gangen waren, also ungefiithe 15%.

Dr. Howe zeigte 18406 4), dass in Muassachusetts e. 5%
blodsinnige Kinder aus solchen Ehen abstawmmen. Ferner fithrt
er ®) dic Geschichte von 17 kKheu unter Blutsverwandten mit
05 Kindern an, von denen 44 — 46,3% Idioten waren. Nach
Dunglissons Statistik ) stamunen 13% Idioten von Bluts-
verwandten.

I den vereinigten Staaten diirfte die Zahl der Geschwister-
kinderchen 2% nicht iibersteigen (Marche).

1) Le

2) Edinb. medic. Journal. IIT. p. 1872, 1862,

3) refer. in W. C1. Marche, Inauguraldiss. Leipzig 1863. TUeber
den Einfluss der Fhen zwischen Blutsverwandten auf die Nachkommen-
schaft.

4) 5. bei G. H. Darwin, die Ehen etc.

5) ef. Marche, Inaug.diss. 5. o.

6) Amer, med. chir. rev. 1V, 1860.
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Riseh ) erwdhnt die Heiraten unter Blutsverwandten
als Ursachen des Cretinismus.

Fiir die Taubstummheit ist von Meissner?) mit
Bestimmtheit die Blutsverwandtschaft als causales Moment her-
vorgehoben, withrend es frither nur vermutungsweise ausge-
sprochen wurde. Er glaubt, dass die Taubstummheit gar nicht
erblich sei, eine Aunsicht, die durech die Untersuchungen Bou-
dins®) und Brochards gestiitzt wurde. Neuerdings wurde
jedoch durch ausgedehnte Forschungen die direkte Erblichkeit,
wenn auch selten eintretend, konstatirt *).

Chasarin % macht darauf ausmerksam, dass solche Hei-
raten eine Reihe von Generationen hindurch wiederholt psy-
chische und physische KEntartung zur Folge haben. Kr fand
30,3 % Taubstumme vou Verwandtenchen stammend.

Nach Liebreich ®) ist Taubstummheit unter den Juden
hiafiger (1:368) als unter den Christen (1:1477). Auch
Meissner fand unter 9 bildungsfihigen Tauben 6 Juden.

Boudin, der woh!l die eingehendsten Untersuchungen iiber
diescn Gegenstand gemacht haben diirfte, dem jedoch auch der
Vorwurt der Oberflichlichkeit entgegengehalten wurde, fand
unter den Taubstuminen
: . ® 0
m ]f,)?.n ,2,(—),0/0 taubstumme Kinder blutsverwandter
in Paris 28%

. a0 Eitern 7).
in Bordeaux 30%

KEr nimmt dabei an, dass 2% von allen franziosischen Khen
zwischen Blutsverwandten stattfinden.

T) Untersuchungen iiber den Cretinismus in Wiirttemberg. 1844.

2) Vierteljahrsschrift fiir gerichtliche Mediein. XV. 1. p. 123. 1859,
»>Die Ehen und Nachkommenschaft der Taubstummen vom medicinisch-
polizeilichen Standpunkt aus.«

3) Annal. d’hyg. publids Juillet 1862.

4) Hartmann, Taubstummbeit und Taubstummenbildung. Stutt-
gart 1880,

5) Du mariage entre consanguing considéré comme canse de dégéné-

rescence organique et particulibrement de surdimutité congénitale. Mont-
pellier 1859,

6) 1 e
7) Aunnales d’Hygiene publique. Bd 18. p. 5—82.
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Ferner teilt Boudin mit:
Auf 10,000 Einwohner kommen in Jowa Taubstumme

von der weissen Bevilkerung 2,3
von den sich ohne Unterschied vermischenden N e gern 212,0
in Newhampton von den Weissen 6,3
von den Farbigen 166,0.

Perrin und Brochard ) fanden c. 25% Taubstumme
aus solchen Ehen stammend.

Brochard?) fiigt seinem Bericht hinzu: »In einer Fa-
milie mit 8 Kindern waren 4 tanbstumme und zwar hatte alle-
mal die Geburt eines taubstummen Kindes mit der eines mit
Gehor und Sprache begabten abgewechselt. (Also auch hier
eine Analogie mit der Retinitis pigmentosa.) Die Kltern waren
Geschwisterkinder. — In der Voraussetzung, dass 2% von allen
franzbsischen IShen zwischen Blutsverwandten stattfinden, ist
somit die Zahl der aus blutsverwandten Khen in Frankreich
entspringenden  Taubstumen 12 bis 15 Mal grisser als sie
nach dem Verhijtniss der blutsverwandten Khen zun den ge-
kreuzten sein sollte.

Mitschell, welcher auch an englischen Taubstummen-
anstalten untersuchte, findet ), duss unter 17 Fillen angebo-
rener  Stummbeit ciner (= 5,8%6) vou blutsverwandter Ihe
stammt.  Ebenso findet Dir. Pect, dass in Irland von 16
Taubstummen 1 von Geschwisterkindern abstanmt.

[m Aunschluss daran sagt G, i, Darwin: sMan wird
bemerken, dass meine Untersuchung, soweit sie tiberhaupt Wert
hat, ~azn Deitriigt, Dr. Mitschells Resaltate zn entkriften.
Aber vielleicht ist an der scheinbaren Entkriiftung die That-
sache schuld, dass die grosse Mehrzahl der Engliinder unter
Verhiltnissen lebt, diec im Ganzen sehr giinstig sind.«

Hartmann %) erklirt die Anfnahmen der franzdsischen
Auntoren Perrin, Boundin fiir nicht tibereinstimmend mit dem

1) nach Hartmann und Marche s o
2) Gaz. mdéd. de Paris. 1862.

3) ef. Darwin p. 39,

4) 1. c.
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durch ausgedehnte Statistik festgestellten Verhiiltnisse. Jedenfalls
aber, sagt er, ergibt sich ein weit hdherer Procentsatz von aus Ver-
wandtschaftsehen hervorgegangenen Taubstummen, als der Zahl
dieser Ikhen entsprechen wiirde und miissen wir desshalb diese
Ehen als ein ursiichliches Moment fiir das Zustandekommen der
angeborenen Taubheit beschuldigen.

Als eine weitere ans Verwandtenehen hervorgehende Ano-
walie diirfte der Albinismus aufzufiihren sein.

Bewis (s. 0.) zihlt unter der Nachkommenschaft aus 17
Ehen zwischen Geschwisterkindern 5 Albinos.

Boudin ) bringt einen TFall. einer Geschwisterkinder-
ehe, deren 3 erste Kinder Albinos waren, nur das vierte war
normal,

Wenn die Litteratur nicht allzureich an Fiillen ist zur Ent-
scheidung dieser Frage, so lassen sich hier viclleicht die Ji-
fahrungen der Tierziichter verwerten, welche constatiren, dass
durch Paarung blutsverwandter Tiere Albinismus sich hervor-
rufen lisst. Ueberhaupt diirften die Beobachtungen der Mier-
ziichter auf dic ganze Frage ciniges Licht werfen. »Bei den
Tieren«, sagt Charles Darwin %), »glebt man allgemein zn,
dass dic Folgen von Begattungen zwischen Nahverwandten, wenn
ste lange Zeit hindurch fortgesetzt werden, ‘eine Kinbusse an
Kraft, Grissse und Fruchtbarkeit nach sich zichen.« Dei den
Vogeln findet Darwin eine betriichtliche Zahl von Beispiclen,
durch welche die Vermischung Blutsverwandter als verderblich
erkaunt wird. In Detreff des Menschen ®) lehnt er jede Krirte-
rung. der Frage ab, »weil sie von Vorurteileu umgeben 1st;
aber er scheint den Ehen Blutsverwandter abgeneigt zu sein.«

Endliech werden noch iiberziihlige Bildungen und
Missbildungen auf Rechnung der Blutverwandtschaft gesetzt.

Deway*) beobachtete in 121 Fiillen von Verwandtschaft
17 Mal Polydactylie, davon 13 Mal an beiden Hinden 6 Finger,

1) ef. Marche. In.diss.
2) Das Variiren der Thiere und Pflanzen im Zustand der Domesti-
kation. 1873.
2) of. Ribot.
4) Traité special de I'hygitne des familles. cf. Marche, lndiss
3 *
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Pes equinus unter 82 Fillen 5 mal, 1 Iall von Spina bifida,
2 Fille von Hasenscharte.

Die Farbenblindheit, die selten im Verein mift Re-
tinitis pigmentosa auftritt, wollte man frither auch von Bluts-
verwandtschaft abhingig machen. So sagt J. B. Wolfe: »Es
ist sehr wahrscheinlich, dass Verwandtenheiraten wie zu Reti-
nitis pigmentosa, zu Farbenblindheit beitragen und darum haben
die Quiicker so viele Farbenblinde aufzuweisen ).« Geissler?)
sagt jedoch: »Die Abstammung aus Ehen unter Verwandten
tritt bei der Farbenblindheit in keiner irgendwie auffilligen
Hiunfigkeit hervor, so dass solche Ehen woll kaumw Einfluss
auf die Disposition haben kionnen. Fontany hat bei seinen
217 Farbenblinden zwar 34mal Erblichkeit, aber niemals Ahb-
stammung aus consanguinen Ehen ermitteln kénnen.»

Schnitz?®) fand unter 95 Fillen von Farbenblindheit in
keinem Verwandtschaft der Kltern.

Wenn die eben gegebene Zusammenstellung zeigt, in wel-
cher Weise Consanguinititschen die Nachkommenschaft mit
Geisteskrankheiten, Taubstummbheit und iiberzihligen Bildungen
belasten, so mdge im Folgenden noch dic nahe Beziehung der
Retinitis pigmentosa zu den angetithrten Krankheiten Erwih-
nung finden.

Retinitis pigmentosa ist ziemlich hiufig mit Taubstumm-
heit oder Schwerhbrigkeit complicivt. Liebreich fand*) von
241 Taubstummen 14 mit Retinitis pigmensosa behaftet —
5,89,

Hocquard?®) fand unter 15 Fillen von Retinitis pig-
mentosa finfmal Complication mit Taubstummheit = 33 %,
ferner unter 200 Taubstummen 5 it Retinitis pigmentosa be-
haftet = 2,5%.

1) On dieseases and injuries of the eye by J. R. Wolfe, Lond. 1882,

2) Die Farbenblindheit, ihre Priifungsmethoden und ihre praktische
Bedeutung. Leipzig 1882.

3) Centralblatt f. Augenh. 1880. p. 275.

4) Deutsche Klinik 1861.

d) De la rétinite pigm. FKtude clinique ete. DParis 1875.
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Lieber ') gibt an, dass 20°6 von Retinitis pigmentosa
mit Taubheit oder Schwerhorigkeit complicirt sind.

Badal *) untersuchte 200 weibliche Taubstumme und fand
in 7 Fillen Retinitis pigmentosa = 3,5%.

Derigs?) hatte unter 60 Fillen von Retinitis pigmentosa
4 Mal Taubstummheit aufzufithren = 6,6°/.

Schifer *) bestitigh den Zusammenhang der Retinitis
pigmentosa mit angeborener Taubheit oder Schwerhdrigkeit,
indem unter 95 Fillen von Retinitis pigmentosa 5 mit Taubheit
behaftet beobachtet wurden = 5,2%.

In der Tibinger Klinik wurde bei 41 Fiillen 8mal
(= 19,5%) Schwerhbrigkeit beobachtet, Taubstummheit in der
Familie des Patienten 1 mal.

Hier finde auch eine Notiz von Jiger und Weeker ®)
Platz. »Wir glauben, dass jede Retinitis typischer Form an-
geboren ist, aber die Varietiiten, welche einen langsamen Ver-
lanf nehmen, zeigen sich nicht sclten wit Entwicklungssto-
rungen, Bildungshemmungen und Defekten der Intelligenz
complicirt.

Den Idiotismus betrettend, so berichtet Lichreich
von 50 Idioten, von denen 3 (G%) mit Retinitis pignentosa
behaftet waren. )

Horing ) untersuchte 31 schwachsinnige Kinder in Stet-
ten, davon hatten 4 (= 12,13 %) Retinitis pigmentosa. Er
fiigt bei: schon dieses spricht dafiir, duss Retinitis pigmentosa
sich gern mit irgendwelcher Verkiimmerung, namentlich in der
Entwickelung des Gehirns combinirt.

BEs reiht sich hier auch das Vorkommen der Retinitis pig-
mentosa bei Microcephalie an 7), wozu vielleicht auch von

1) 1 e

2) Annales des maladies de l'oreille etc, Nro 4. 188l.

3) L e

4) Die Augen der Zéglinge der Taubstummenanstalt in Gerlachsheim.
Centralbl. f. Augenleilkunde. 1884. Miira.

5) T'raité des maladies du fond de l'oeil ete. 1%70.

6) Klin. Monatsbl. 1365 p. 236.

7) Bayer, Ueber Retinitis pigmentosa, Bonn 1872.
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Hutechinson ') beobachtete Fille von angeborener Amaurose
mit atrophischen Herden im Pigmentepithel bei Microcephalie
zu rechnen sind. Auch in der Tiibinger Klinik wurde ein Fall
von Microcephalie heobachtet,

Weecker ?) fand angeborene Schwachsinnigkeit be-
sonders bei den Iillen mit frithzeitiger oder hochgradiger Ab-
nahme der Sehschiirfe. Auch nach Leber’s Erfahrungen sind
bei typischer Retinitis piémentosa hiufig die geistigen Fihig-
keiten nicht gut entwickelt.

Defekte der intellektuellen Fihigkeiten konnten bei den
Fillen der Ttibinger Klinik zwdlfmal constatirt werden.

Endlich ist DPigmentdegeneration der Netzhaut auch in
Verbindung mit infantiler Lihm ung ') oder mit Ver-
kimmerung der Extremitiiten, vielleicht durch dieselbe
Ursache erzeugt, beobachtet ®). Weiter ist zu erwithnen die
Complikation mit angeborencr Missbildun g der Extremi-
titen, namentlich mit iberziihligen Fingern und Zehen,
die wohl auch auf eine Stérung im Centralnervensystem zuriick-
zuftthren ist und auch vielfach mit angeborener Schwiiche der
geistigen Fihigkeiten combinirt ist .

Ueberziihlige Finger und Zehen fanden sich in der T -
binger Klinik in 2 Fillen.

Nachdem im Vorstchenden die aus Verwandtenehen fiir die
Nachkommenschaft hervorgehenden Schiidlichkeiten iiberhaupt
und sodann die nahe Beziehung der Retinitis pigmentosa zu
denselben bhesproclien wurden, sollen im folgenden die in der
mir’ zugiinglichen Literatur verzeichneten Fille von Retinitis
pigmentosa, sofern sie von den Autoren anf das fitiologische
Moment der Blutsverwandtschaft hin gepriift wurden,
zusammengestellt werden.

1) Hutchinson, Notes of mise. cases. Ophth. Hosp. Rep. V.
1866.

2) Traité des maladies des yeux., 1868,

3) Mauthner, Lehrbuch der Ophthalmoskopie. Wien 1866 p. 386.

4) I6ring, klinische Monatsbliitter, 1864. p. 233 und St 6r, Ibid.
1865, p. 23.
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Aus der ilteren Literatur diirfte vielleicht Dumont 1)
heranzuziehen sein, welcher unter 1168 Blinden des »Hospice
des Quinze-Viugts« 12 Mal (= 1°/) die Erblindung in Folge
Blutsverwandtschalt der Eltern annimmt.

Berticksichtigt man aber, dass, wie oben (cf. p. 218) er-
withnt, unter den 1168 Fallen 68 Fille in Form der ererbten
Blindheit und unter diesen wieder 22 in Form der Amau-
rose sich fanden, so diirfte die Procentzahl der durch bluts-
verwandte khen erzeugten Erblindung betrichtlich steigen
(e. 18 % ?).

Bestimmte Angaben iiber das Vorkommen der Retinitis
pigmentosa bei Nachkommen blutsverwandter Eltern machen
folgende Autoren:

1) Liebreich (L. ¢.) nimmt 40,0 % an.

2) Mooren?) untersuchte 34 Fiille, davon stammten 9
von LEhen Blutsverwandter = 26.4 %.

3) Héring (. e) fand in der Anstalt fiir schwachsin-
nige Kinder in Stetten unter 31 Kindern 4 mit Retinitis pig-
mentosa, davon eines ans Khen Blutsverwandter = 25,0 %.

4) Weeker und Jiger (I e) nehmen in § der Kille
Blutsverwandtschaft der Eltern an == 33,3 %o.

5) Hocquard (L c.) fand unter 15 Tiillen von Retinitis
pigmentosa 4 aus Khen Blutsverwandter = 26,6 %.

6) Nolden (L ¢.) unter 33 Fiillen 8 uus Ehen Blutsver-
wandter = 24,2 %,

7) Liebreich soll in den Taubstummenanstalten von
Paris unter 7 liillen von Retinitis pigmentosa 3 aus Khen
Blutsverwandter gefunden haben *).

8) Hocquard *) soll unter 200 Taubstunimen 5 mit Re-
tinitis pigmentosa, darunter 3 aus Verwandtenehen stammende
gefunden haben = 60,0 9o,

9) Leber (1. ¢.) berichtet iiber 66 Fille, davon 18 aus
Ehen Blutsverwandter = 27,3 %.

1) L e

2) Ueber Retinitis pigmentosa. Klin, Monatsbliitter. 1863. p. 93.
3) Annales d'Oculistique, T. 77. 8. 144,

4) Ibidem.




24

10) Bader ') hat unter 60 ¥illen 16 aus Ehen Blutsver-
wandter —= 26,6 %o.

11) Webster?) hat unter 22 Fillen in 3 Blutsverwandt-
schaft der Eltern gefunden = 13,6 %.

12) Hirschberg?® glaubt, dass in c. 25 % Blutsver-
wandtschaft nachzuweisen sei.

13) Hutchinson?) hat unter 23 Fiallen 8 Mal Consan-
guinitit der Eltern beobachtet = 34,7 9.

14) Badal*) fand unter den Taubstummen Bordeaux's 7
mit Retinitis pigmentosa behaftet. Davon stammten 3 aus Ver-
wandtenehen = 42,8 %,,

15) Derigs %) unter 27 Fillen in 7 Consanguinitit der
Eltern = 25,9 9,,

16) Mooren *) glaubt neuerdings, dass in s der Fille
Verwandtschaft der Kltern bestehe — 33%’ %.

17) In der Tiibinger Klinik war unter 41 Fillen in
14 Blutsverwandtschaft der Eltern nachweisbar.

Zu anderen Resultaten kamen:

Pagenstecher®), der Retinibis pigmentosa 9 Mal be-
obachtete. Iu keinewm Falle fand sich Abstammung von bluts-
verwandten Iiltern,

Macnamara®) fihrt die Thatsache an, dass er Retinitis
pigmentosa ungemein hiinfig bei den Hindus vorfindet , wih-
rend ihre Religion das Ueiraten unter Verwandten Qtren%tenb
verbietet. Iir glaubt, dass Retinitis pigmentosa dfters von here-
ditirer Lues 'Lbhd,n"'t

Noch wiire eine Avheit zu erwihnen, die im Jahr 1859
durch das Comité nordamerikanischer Aerzte verGffentlicht
wurde 7) und iiber 803 Fhen berichtet, die zwischen Blutsver-
wandten verschiedenster Verwandtschaftsgrade geschlossen wur-

1) Guy’s Hosp. Rep. 1877,

2) Jahresbericht fiir Ophthalmologie fur 1878, p. 338,
3) Berl. klin. Wochenschr. 1879. Nv.

4) L c.

5) Klinische Beobachtungen. 1862.

6, A Manual of the diseases of the eye. 1868.

7) Annales d'hygitne.;1862.
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den. . Da indess die Giltigkeit jener amerikanischen Statistile
stark in Zweifel gezogen wird (cf. Magnus p. 148), diirfte sie
eher iibergangen werden.

Mit Uebergehung der Angaben Dumont’s findet sich bei
Berechnung des durchschnittlichen Procentsatzes simmtlicher
17 statistischen Zusammenstellungen die Zahl 31,8 %o, ein FKr-
gebniss, das den Resultaten der Tibinger Klinik (34,1) sehr
nahe kommt. Die meisten Ophthalniologen geben 25—30 %
an, nur wenige (Webster mit 13,6 % und Hocguard mit
60 %) differiren bedeutend in ihren, vielleicht weniger zuver-
lissigen, Angaben.

Von verschiedenen Autoren, sowohl Verteidigern als Geg-
nern der Ehen Blutsverwandter wird angenommen, dass unter
glinstigen socialen Verhiiltnissen ein nachteiliger Hinfluss nicht
zu Tage trete. So sagt G. Darwin L ¢ p. 40 sMitschell kam
zu dem Schlusse, dass unter giinstigen Lebensbedingungen die
sichtbaren iiblen Wirkungen hitufig fast Null wiren, withrend,
wenn  die Kinder schlecht ernithrt, schlecht wolinten und
schlecht bekleidet wurden, das Uebel sehr hervortretend werden
knnte. 1Ddes befindet sich in aufltallender Uebereinstimmung
mit einigen nicht veriffentlichten lxperimenten meines Vaters,
Charles Dar win, iiber die Inzucht der Pflanzen ; denn er hat ge-
funden, dass innerhalb der Art geziichtete Pflanzen, wenn ihnen
Raum genug und guter Boden gewiilirt wird, wenig oder keine
Entartung zeigen , withrend sie, zum Kampf um’s Dasein mit
andern Pflanzen gezwungen, hiiufig zu Grunde gehen oder im
Wachsthum zuriickbleiben.«

Aehnlich sagt B. Reich'): »Bei gesunder aktiver Be-
volkerung wunschidlich, trigt das Heiraten im Kreise naher
Verwandtschaft Lei passiver, entnervter Devblkerung in her-
vorragendem Maasse dazu bei, degenerirte Zustinde einzelner
Gehirnorgane durch Erbschaft zu erhalten, zu verbreiten und
zu steigern.«

Solchen Ansichten tritt Mooren (1. ¢.) in neuester Zeit
entschieden gegeniiber, nachdem er genaue Forschungen iiber

1) Pathologie der Bevilkerung Berlin 1879,
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die geographische Verbreitung der Retinitis pigmentosa
angestellt hat. ILir sucht an der Hund seiner Ergebnisse die Be-
hanptung zu entkriiften, dass nur bei heruntergekommenen Be-
volkerungen die degenerativen Stdrungen bei Verwandtenhei-
raten zur Geltung kommen und dass ein bestimmter Volks-
stamm eine grosserc Disposition darbiete. Er kommt dann zu
dem interessanten Ergebnisse, dass da ein niedrigerer Procent-
satz von Erkrankungen an Retinitis pigmentosa anzutreffen ist,
wo die Summe der Ehehindernisse eine grossere ist, wo das
kanonische Recht zur Anwendung kommt. Ir glaubt darum
den pathologischen Faktor in der Eh e gesetzgebung suchen
zu miissel.

Damit iibereinstimmend berechneten H. Cohn und Berg-
mannt) die Kinwirkung der Blutsverwandtschaft bei Taub-
stummen in Gegenden ohne kanonische Beschriinkung (Re-
gierungshexirk Breslan) mit 15,8 %, in Gegenden m it kanoni-
scher Beschrinkung (Regierungsbezivle Koln) mit 2,16 ¥,.

»line jede Statistik muss daram, sagt Mooren, mit Ritek-
sicht auf die in dem betreffenden Bezirk giltige Ithegesetzgeh-
ung gefithrt werden.«

Mooren fithet weiter aus, der Schiidlichkeitsfaktor der
Blutsverwandtschaft mache sich wn so mehr geltend, je mehr
sesshatt eine Bevilkerung ist; s stimmt dies {iberein mit den
vou L. Darwin gefundenen Resultaten, dass nemlich die Zahl
der Geschwisterkinderehen in der mehr sesshaften Bevilkerung
lindlicher Bezirke Englands eine grossere (== 2% %) ist, als
die in der fluktuivenden Bevilkerung der Stidte (= 1,5 %).
Die ungeheure Fluktuation der Bevilkernng in Nordamerika
und. Australien liisst (nach Mooren) den Sechidlichkeits-
fakbor der Blutsverwandtschaft fast gar nicht zur Geltung
kommen.

Noch sei aus der necuesten Yeit eine Stimme erwiihnt,
welche in nachdriicklicher Weise die gesetzliche Unterdriickung
der Verwandtenchen anstrebt.

1) Ueber die Ursachen der Tuubstwmmbheit mit Beriicksichtigung der
Bhen unter Verwandten,
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Steffan?) sagt: »Es ist ecin unleugbares Naturgesetz,
dass in der Nachkommenschaft solcher Khen ein ganz unver-
hiltvissmiissig, ja erschreckend hoher Procentsatz korperlich
und geistig elender Individuen sich befindet. Vier Wiinftel der
Ehen unter Blutsverwandten bringen der Nachkommensechaft
Nachteil ; dieser zeigt sich dann in Form von Blindheit oder
Taubstummheit oder Lihmungen oder Stumpf- und Blodsinn.
An den Augen sind angeborene Sehnervenatrophie und die so-
genannte getigerte Netzhaut hervorzuheben. Der § 33 des
dentschen Reichsgesetzbuches verbietet die Ehe zwischen Ver-
wandten in auf- und absteigender Linie, dagegen giebt er die
Ehe vollkommen frei zwischen Geschwisterkindern jeden Grades,
zwischen Oheim und Tante einerseits, mit Nichte und Neffe
andrerseits. 1dese Freigabe der Ehchetugniss zwischen nahen
Verwandten ist ein Ungliick fiir den Staat.«

Ausser den his jetzt aunfgefiihrten, in der Aetiologie der
letinitis pigmentosa eine so wesentliche Rolle spielenden Fak-
toren, — der Hereditiit und der Consanguinitit — werden von
denn Autoren noch ecinige andere Momente genannt, die aber
von weit untergeordneterer Bedentung sind.  Vor Allem ist es
die Syphilis, die von einzelnen Ophthalmologen als die hiiu-
figste Ursaclic der Retinitis pigmentosa besehuldigt wird, von
andern ganz gestrichen wird in der Reihe der itiologischen
Momente der typischen Pigmententartung. Galezowski?)
glaubt jede Retinitis pigmentosa auf syphilitischen Ursprung
entweder bei den Eltern, oder den Patienten selbst, zuriick-
fithren zu kinnen.

Quaglino®) erklirt fiir die hiinfigste und meist beglan-
bigte Ursache der Retinitis pigmentosa die Syphilis.

Leber*) macht iiber die Hiufigkeit des syphilitischen Ur-

1) Was konnen wir, der Einzelne, die Gemeinde und der Staat, dazu
beitragen, dem Uebel der Blindheit zu steuern? Vortrag, gehalten in
Frankfurt a. M. 1882.

2) Congres d'Ophthalmologie 1867.

3) Intorno all a retinite pigmentosa. Annali di Oftalm. XIL b. 8.
372, 1883.

4) A, f. 0. XVIL 1.
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sprunges keine Angaben. Nicht complicirte, vollstindig ty-
pische Retinitis pigmentosa syphilitischen Ursprungs erinnert
er sich nicht gesehen zu haben.

Spiter sagt erY): »In keinem Fall, wo ich Syphilis mit
Wabrscheinlichkeit als Ursache nachweisen konnte, waren alle
Symptome der typischen Pigmentdegeneration vorhanden, na-
mentlich  war das Auftreten und der Verlauf hiufig ab-
weichend ete.« -

In ihunlicher Weise fithrt Hutchinson?) aus: »dass
Syphilis die Ursache der Retinitis pigmentosa werden kénne,
welche sich aber doch von der gewbhnlichen Retinitis pigmen-
tosa unterscheide, niimlich durch die schuellere Entwickelung des
Prozesses und die frithzeitiger eintretende Erblindung, durch den
Mangel des symimetrischen Ergriffensecins heider Augen, durch die
hinfig runde Form der Pigmentflecke und ihre unregelmiissige An-
ordnung, durch gleichzeitiges Lrgriffeusein der Chorioidea. H u -
chiinson glaubt, dass die Veriinderungen der Chorioidea, die
bei typischer Retinitis pigmentosa nieht vorhanden oder unhe-
deutend wnd sekundir entstanden sind, — bhei syphilitischer
Retinitis pigmentosa die primiiren Erscheinnngen sind und im
Vordergrund der Erkrankung stehen.

Baumeister®) hilt bei eiuscitiger Retinitis pigmentosa
den Verdacht auf Lues fiir gercchtfertigt,

Inwieweit akute, fieberhafte Infektionskran k-
heiten zur KEntstehung der Krankheit beitragen, mag dahin-
gestellt sein.

Leber lisst die Irage offen, ob Typhus, Meningitis,
Erysipel, Scharlach w. s. w. die Krankheit verursachen
kénnen.

Mauthner*) fihrt den Fall eines Soldaten an, der unter
der glthenden Sonne Mexikos 2 Jahre zugebracht hatte und
frither vollstindig gesund war, an Retinitis pigmentosa er-
krankte und von ihm beobachtet wurde. Derselbe gab an,

1)Gracfle-Siamisch V.

2) Jahresbericht f. Ophthalm, 1871 8. 298,
8) Jubresbericht f. QOphthaln. 1873.

4) Lehrbueh der Ophthalmoskopie, p. 387.
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dass auch andere Soldaten an Hemeralopie erkrankten und auch
bei Tage schlechter gesehen haben.

Quaglino (L. e¢.) nennt neben verschiedenen Ursachen,
wie Epilepsie, Rheumatismus und Ueberanstrengung der Augen
bei Petroleumbeleuchtung auch Pellagra auf Grund einer Be-
obachtung von Rampoldi?). Dieser sah 4 Briider mit Re-
tinitis pigmentosa behaftet, die Eltern waren blutsverwandt.
Bei einem der Briider wurde Pellagra konstatirt und nach
dessen Aussage hatten dic 3 wndern Briider dieselbe Krankheit
und die Mutter war an derselben gestorben.

Derigs (1. ¢.) fiilhrt neben Consanguinitit der Eltern als
Ursache auf in 3 Fillen schwere, fieberhafte Erkrankungen
und einmal Sonnenstich. .

In der hiesigen Klinik trat nach Angabe der Patienten
das Leiden 7mal im Anschluss an akute, fieberhafte Krank-
heiten auf,

Das Augenleiden soll {iber die ganze Krde verbreitet sein.
Die Juden sind hiufiger ergriffen. In der Tiirkel und in
Ostindien ist die Krankheit ziemlich verbreitet.

Die Miinner zeigen entschieden eine grossere Disposition
zu der Lirkrankung als die Weiber, sofern 3/s aller 1ille bei
Minnern vorkommen (Lieber). Die relative Immunitit des
weiblichen Geschlechtes zeigt sich auch darin, dass in Fuami-
lien, wo das Leiden heimisch ist, die weiblichen Glieder hitufig
verschout oder in kleinerer Zahl ergrilfen werden.

Unter 54 Filllen von Retinitis pigmentosa fand Leber
47 Ménner und 7 Weiber und mit Kinschluss der nach der
Anamnese sonst noch ergriffenen Glieder unter 70 Fillen 56
Ménner und 14 Weiber, so dass also 80 % Miinner und 20 %
Weiber befallen wurden.

Derigs erwihnt 27 Fille, von denen 19 (= T70°%)
Minner und 8 (—= 30 %) Weiber betrafen.

In der Tibinger Klinik waren unter 41 Fillen 28 Minner
und 13 Weiber (= 68,3 °/o Miinner und 31,7 % Weiber).

Nach einer grisseren Zusammenstellung (152 Fille) waren

1) Retinite pigmentosa in 4 fratelli pellagrosi. Annmali di Ottalm.
XIIL 5. 8. 268.
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73 % der Befallenen miinnlichen, 27 % weiblichen Geschlechtes
(Leber).

Als durchschnittlicher Procentsats ergibt sich: 72,8 %
Minner und 27,2 9% Weiber werden von der Retinibis pigmen-
tosa ergriffen.

Die Resultate der Zusammenstellung hetreflend die Aetio-
logie der in der Tiibinger Klinik beobachteten Fille von Re-
binitis pigmentosa seien” im Folgenden angoeschlossen.

Mit Riicksicht anf die bekannte Erfalirung, dass die
anamnestischen Daten auch intelligenter Patienten iiher selbst
relativ einfache Verhiiltnisse in vielen Fillen recht unzuver-
lissig sind, wurden, um wirklich genaue Mitteilungen iiber die
etwaige Blutsverwandtschaft der Lltern der an Retinitis pig-
mentosa erkranlten Personen machen zu kbnnen, die Nachfor-
schungen tiber diesen Punkt in der Art angestellt, dass an
siimtliche Pfarriimter der Gemcinden, aus denen die Patienten
stammten, die briefliche Ditte gerichtet wurde, auf Grund der
m den Kirchenbiichern enthaltencn Familienregister, womdglich
mit Beiftigung eines Stammbaumes  die Frage zu beantworten,
ob die Kltern der Patienten blutsverwandt waren oder nicht ?
Indem so etwaige Blutsverwandbschaft urkundlich  beglaubigt
wurde, war man der Aufgabe enthoben, sich auf die mehr oder
weniger zuverliissigen Angaben der Patienten oder ihrer Ange-
hivrigen verlassen zu miissen.  Simmtliche Anfragen sind von
den  betreflenden Behorden in dankenswerthester Weise nach
Wunsch beantwortet worden.  Die diesheriiglichen Notizen hat
mir Herr Prof. Dr, Schleich, der sie gesammelt hat, iiber-
lassen.

In folgender tabellarischer Zusammenstellung finden sich
Geschlecht, Alter, Angaben iiber die erste Zeit des Auftretens,
elne kurze Bemerkung tiber das Resultat der Funktionspriifung,
und den objektiven Befund, soweit sich auffallende Complika-
tionen ergaben, verzeichnet. lerner sind Angaben {iber die
intellectucllen Fihigkeiten, das Gehor, etwaige anderweitige
Defekte und Missbhildungen gemacht. Die Verwandtschaftsver-
hiltnisse der Eltern, Dalen iiber etwaiges Vorkommen des
Leidens bei den Bltern, Geschwistern, Verwandten und Kin-
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dern und iiber auffallende Defekte derselben finden sich in den
letzten Rubriken der Tabelle verzeichuet.
(Siehe inliegende Tabelle.)

Fassen wir in aller Kiirze die Ergebnisse dieser Zusamnien-
stelling fiir die Aetiologie der Retinitis pigmentosa zusammen,
so haben wir fiir die Mehrzahl der Fille keinerle Anhalts-
punkte fiir die Bestimmung derselben.

In einer nicht niiher zu bestimmenden Anzahl von Fillen
1st Hereditiit die wahrscheinliche Ursache. In der Ttbinger
Klinik kam kein Fall von direkter Vererbung zur Beobach-
tung, wenn man von den Angaben eines an Rebinitis pig-
mentosa leidenden Vaters (cf. Tab. Fall 26) absehen will, dass
ein Kind desselben ebenfalls it »Nachtschatten« behaftet sel;
letzteres konnte iibrigens nicht untersucht werden, wesshally es
auch nicht als besonderer Iall aufgefithet ist.  Es muss hier
hervorgchoben werden, dass selbstverstindlich an Retinitis pig-
mentosa leidende Personen wegen der durch das Leiden be-
dingter Ilindernisse viel seltener in dje Lage kommen, sich zu
heiraten, demgemiiss Fiille direkter Vererbung selben sein werden.

Hereditiive Anlage ist in allen 1%illey anzuwiechmen , wo
mehrere Geschwister oder in einer grosseren I"amilic mehrere
Verwandte von dem Leiden hetroffen sind. * lis ist lier ab-
sichtlich ecine bestimmte Zahlenangabe aus unserem Materiale
unterlassen, da die diesbeziiglichen Daten als nicht absolut zu-
verlissiy anzuschen sind, weil sic meist von den Paticuten oder
thren Angehdrigen, in nor seltenen Fillen auf etgener Beob-
achtung oder zuverlissiver Mitteiling beralicn, nnd bei derar-
tigen Zablenangaben, die uicht auf zverliissigen Daten berulien,
sich selr hitufig grossc Fehler einschleichen. 1n einigen dieser
Iille von ITfereditit war zugleich Blutsverwandtschaft der K-
tern vorhanden,.

Wiilirend ans den oben angefiihrten Arbeiten cine Zusam-
menstelluug siimmtlicher Hille mit Angabe der diesbeziiglichen
Verhiiltnisse bei 31,8 %y derselben Blutsverwandtschaft der Kl-
tern ergaly, Jisst sich bel den von mir zusammengestellten 41
Fallen mit zuverkissigen Angaben iiber diesen Dunkt (Fall 42
ist nicht berticksichtigt), constatiren, dass in 14 Fillen Bluts-
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verwandtschaft der Eltern vorhanden war, und zwar
bei 5 Blutsverwandtschaft der Eltern im 2ten Grade gleicher

Linie,
» 3 » » » > 3ten » ungleicher

_inie,
» 6 » » » »  3ten » gleicher

IJiIliB

(nach kanonischem Reehte), bei entfernterer Verwandtschaft der
Eltern ist kein Fall beobachtet.

Wenn die Aunahme berechtigh ist, dass mit Abnahme des
Verwandtschaftsgrades zuniichst dic Hiufigkeit der Ehen DBluts-
verwandter, sodann aber auch die I'ruchtbarkeit diescr Ehen
zunimmt , so ist hervorzuheben, dass unter unsern Fiillen von
Retinitis pigmentosa bei Nachkommen blutsverwandter Ehen
unverhiiltnissmiissig  viel mehr aus Khen im zweiten Grade
Blutsverwandter gegeniiber solchen entfernterer Verwandten
abstammen, dass ferner bei weiter entfernter Verwandtschaft
der nachteilige Finfluss dieser Khen abgeschwiicht oder ganz
aufgchoben scheint.

Mit der oben erhaltenen Durchschnittszahl von 31,8 %o

sttt unser Durchschunitbsresultat (14 : 40 —=) 34,1 % auf-
fallend iiberein und ist in der That diese Zahl eine sehr hohe,
definitiv entscheidend fiir wnsere IFrage freilich crst, wenn zu-
verlissige Angaben iiber das Hinfigkeitsverhiiltniss der Lhen
Blutsverwandter zu denen nicht Blutsverwandter zu Gebote
stiinden.
- Betreffs der Syphilis sprechen sich die meisten Autoren
in verneinendem Sinne aus, soweil es sich um die typische,
auf beiden Augen auftretende lirlorankung der Retina handelt.
Andere besonders franzosische Autoren nehmen Syphilis als
hiiufige Ursache an. In der Tibinger Klinik konnte Syphilis
nie in Fillen beiderseitiger typischer Pigmententartung als
Ursache nachgewiesen werden. Jedenfalls ist dabei angeborene
und acquirirte Syphilis zu trennen. Ifille von einscitiger nicht
typischer Retinitis pigmentosa bei Syphilis sind wohl beobachtet,
aber nicht hier aufgefiihrt worden.

kndiich wurden akute, fieberhafte Krankhheiten
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als Atiologische Momente aufgefiihrt, mit welchem Recht, hleibt
dahingestellt. Auch in der hiesigen Klinik sollen nach be-
stimmten Angaben der Patienten in einigen [illen akute In-
fektion k. 1kheiten die Ursache der Krkrankung gewesen sein.
Nach schwerem Typhus soll das Leiden 2wmal, nach Scharlach
3mal, nach Gesichtsrose lmal aufgetreten sein. In zweien
dieser Fille wurde Consanguinitit der Eltern konstatirt. Alkute
Verschlechterung nach fieherhaften Krankheiten soll hiufig
vorkommen.

Was sodann die anderwecitigen Complikationen der hier
beobachteten Fille betrifft, so war die Retinitis pigmentosa
10mal mit Defekt des Gehdrs, 12mal mit Defekt in den intel-
lektuellen kiihigkeiten verbunden. In 2 Iillen bei 2 Ge-
schwistern kam DPolydactylie, 2mal Stottern, 1mal Microcepha-
lus zur Beobachtung.

An den Augen selbst sind Zmal angeborne complicirte
Cataraktbildung, und in 2 Fillen beiderscitiges Glaukom beob-
achtet worden.

Die bekannte Thatsache, dass das miinnliche (feschlecht
viel hiiufiger von der Krankheit betroffen wird, als das weib-
liche, wird auch durch unser Material bestitigt.

Unter siinimtlichen 42 Fillen betrafen 28 (= 66,6 %) das
miinnliche, 14 (= 33,3 %) das weibliche Geschlecht.

Am Schluss dieser Arbeit ist es mir eine angenehme
Pflicht, Herrn Prof. Dr. Nagel, Vorstand der ophthalmiatri-
schen Klinik in Tiibingen, und Herrn DProf. Dr. Schleich
fir ihre glitige Unterstittzung bei der vorliegenden Arbeit
meinen wirmsten Dank auszusprechen.
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