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Zu denjenigen Erkrankungen dcs Auges, die trotz der
mannigfachsten Bemiihungen, Klarheit zu erlangen, in itiologischer
Hinsicht — wenn wir offen sein wollen — noch in absolutes Dunkel
gehiillt sind, gehért auch die retinitis pigmentosa, die Pigment-De-
generation der Netzhaut, .

Um so grésser aber diirfte bei dem nicht gerade hidufigen
Vorkommen des Leidens das Bediirfniss nach moglichst grossen
Statistiken sein, die durch Beriicksichtigung der in ursichlicher Be-
ziehung angeschuldigten Momente geeignet sind, unsere Anschau-
ungen iiber dicse Erkrankung zu festigen.

Zu diesem Zweck haben wir 100 Fille von retinitis pigmentosa
aus den Journalen der hiesigen Kgl. Augenklinik ausgezogen.

Dic Kenntnis des Leidens und seiner traurigen Bedeutung fiir
die von ihm Betroffencn rcicht bis weit vor die Entdeckung des
Augenspiegels. Man hatte allerdings keinen cinheitlichen Namen fiir
die Summe der Symptome, sondern sprach kurz nach der fiir den
Laien auffilligsten Erscheinung von Nachtblindheit oder, wic der
Volksmund sagt, Hihnerblindheit.

Auch die anatomischen Mitteilungen iiber Auftreten von Pig-
ment in der Netzhaut reichen bis in jenc Zeit. Von Ammo u?)
gab eine Abbildung einer solchen »getigerten Netzhaut«, wie er
sich ausdriickte.

Doch erst dic Entdeckung des Augenspiegels brachte die
Méglichheit, am Lebendcn die Verdnderungen der Netzhaut, die
fiir die retinitis pigmentosa so charakteristisch sind, zu beobachten
und sie mit den subjektiven Angaben des Patienten zu vereinigen
zu einem Krankhcitshilde.

Den Anfang von Mitteilungen diesbeziiglicher Art machte im
Jahre 1853 der Hollinder van T rigt?).

Dass indess in Deutschland dem Meister aller Augenirzte jener
Zeit, Albrecht von Grife, das ophthalmoskopische Bild und

1) v. Ammon, klin. Darstcllungen d. Krankh. und Bildungsfehler ctc, Teil I,
«
Taf. XIX. Fig. 9. 10.

% van Trigt, De oogspiegel.  Nederl, Lancet. 3 Ser. z. Jahrg., p. 492,
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die Gesichtsfeld - Beschriankung damals bereits bekannt war,
geht aus einer Mitteilung des Dr. A. Mooren?) in seinem trefflichen
Aufsatz uber retinitis pigmentosa hervor.

Bald war die Kenntnis des Augenspiegelbefundes und des’
wesentlichsten Symptomencomplexes Gemeingut aller TFachleute.
Man sprach kurz von morbus Arianus — eine traurige IEntschi-
digung fiir einen Marquis Ariani?), an dem das Krankheitsbild be-
sonders schon zu beobachten war.

1857 kamen die ersten pathologisch-anatomischen Mitteilungen
von Dondecrs?). Er sprach sich dahin aus?), dass das Pigment
aus dem, wihrend einer chronischen retinitis ausgeschiedcnen ex-
sudat, also in der retina entstehe — eine Ansicht, die nach unserem
heutigen Wissen zwar irrtiimlich war, aber das Gute mit sich
brachte, dass die Angelcgenheit, nachdem andere zu abweichenden
Ansichten gelangt, discutirt und so am besten fiir die Erkenntnis
gefordert wurde.

Schon 1858 brachte M. Miillcr?®) einen Fall zur Kenntnis,
durch den er beweisen zu kénnen glaubte, dass das Pigment von
der Choroidea her und zwar aus dem tapetum nigrum eindringe in
die retina. ‘

Ausdriicklich hob er hervor, dass von dieser Art Pigmentirung
die in Gefolge von Netzhautblutungen entstandene zu unter-
scheiden sei.

Junge® und Schweigger,”) die fast gleichzeitig Unter-
suchungen {ber denselben Gegenstand gemacht hatten, waren zu
dhnlichen Resultaten gelangt. '

N~

Klin. Monatsblitter fiir Augenheilkunde, Jahrgang 1863 pag. 93.

5

ebendort, pag. 94.

NN

Beitrag z. patholog. Anat. d. Auges.
2" Pigmentbildung in der Netzhaut. V, Gr. Arch, IIL. 1. S. 139—150.

*) Die Inhaltsangaben der herangczogencn Schriften sind dem Gedanken nach
der Abhandlung v, Leber i, d. Handb, der ges. Augenheilkunde, red. v, Prof.
Alfred Graefe u. Prof. Theod. Saemisch entnominen, woher auch die T.itte-
raturangaben stammen,

% II. Miiller. Befund a. d. Augen eines 75-jdhrigen, fast blinden Manncs.
Sitzungsber, d. phys, med. Ges. in Wiirzburg, X, S, 147—151.

% Junge, Beitrag zur patholog. anat, der getigerten Netzhaut, v, Gr. Arch,
V. 1. 5. 49—95.

" Schweigger, Untersuchungen iiber pigm. Netzhaut. v, Gr, Arch. V.
I,s. 90—T111.
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Einige Jahre spiter verdffentlichte wiederum Donders in
der Dissertation von Maes!) die Resultate, die sich ergeben hatten
bei der patholog. anatom. Untersuchung eines an retinitis pign.
ohne weitere Complikationen erkrankten Auges —, denn dic bisher
untersuchten bulbi waren gleichzeitig noch mit anderen Leiden be-
haftet und die rctinit. pigm. vielleicht nur eine IFolge von diesen
zu chronischen Entziindungen fithrenden Prozessen. Er sprach sich
jetzt dahin aus, dass das Pigment zwar din der retina sclbst sich
vermehre — entsprechend seiner fritheren Anschauung — dass in-
dess dassclbe abzustammen scheine von dem Pigmentepithel der
Choroidea.

Wie berechtigt diese Anschauung war, Ichrt uns, wie wir
sehen werden, das Krgebnis spiterer Untersuchungen.

« TLeider widerfuhr dieser Dissertation das gleiche Schicksal, wie
so vielen anderen: sie wurde ad acta gelegt und kaum Notiz von
ihr genommen. Vielmchr gewann fiir die dchte Pigmentdegeneration
die Anschauung immer mehr Boden, dass das Pigment nur in der
retina gebildet wiirde. Wie? war natiirlich dunkel. So schreibt in
dem vorerwihnten Aufsatz Dr. A. Moorcn: »In allen Fillen
nimmt man wahr, dass die erste Bildungsstitte des Pigments die
innere Netzhautseite ist. Nicht blos ist hier durchgehends die An-
hiufung am stirksten, sondern man hat auch bei Kindern mehr-
mals Gelegenheit zur Beobachtung, dass das Schlussglied des Pig-
mentgiirtels teils nach der Aussenscite zu entweder ganz fchlt, oder
nur durch einige Punkte angedeutect ist.«

Schweigger? berichtet im gleichen Jahre (1863) von cinem
TFFall, wo bei ginzlich intactem tapetum typische Ablagcrung von
Pigment lings der Gefisse vorhanden war.

Neben dieser Auffassung behauptete sich die von H. Miiller
aufgestellte.  So dussert Th. Sdmisch?® sich in cinem Referat
iiber eine Arbeit von Dr. Bolling Pope?): »Verf. spricht es als
ganz bestimmt aus, dass das in der retina vorhandenc Pigment

1y Maecs, over torpor relinae, 2, Jahresbericht der Utrechter Augenklinik.
Utrecht.  pag. 263--205.

%) Schweigger, v. Gr. Arch, IX. 1. 5. zos,

%) KL Monatsblitter fir Augenheillunde 1863, pag. 317.

Y Cher retinitis pigmentosa, insbesondere den Mechaaismus der Entstehung
von Pigment i. d. retina von Dr, Bolliag Pope. Wiirzburger medie. Zeitsehrift

Bd. TIL. S, 244 IT
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vom Epithel der Chorioidea stammt, also nicht, wie Donders
aus scinen Beobachtungen schloss, in der Netzhaut neugebildet sei.«

Im Laufe der sechziger Jahre wurde embryologisch festgestellt,
dass das Choroidal-Epithel nicht der Choreidea zuzurechnen sei, viel-
mehr dem dusseren Blatt des secundiren Augenblischens entsprache.

Natiirlich ricf diese Thatsache cine Aenderung der Anschauungen
tiber die retinitis pigmentosa hervor, Vor allem wurde sic nunmehr
unabhingig gemacht von einer initialen Choroiditis.

1872 teilte LLandolt?) das Ergebnis von ophthalmoskopisch
und demnichst anatomisch untersuchten Augen mit, an denen bci
ausgesprochenen retinitis pigmentosa Veridnderungen der Choroidea
nur in sehr unbedeutender Weise vorhanden waren. 1877 schreibt
Leber in der auf Seite 6 Anm. 4 angefiihrten Abhandlung :
»Man glaubte frither zwei wesentlich verschicdene Prozesse ausein-
ander halten zu miissen, eine Choroiditis mit secundirer Pigmentirung
der Netzhaut, wobei man die Pigmentbildung v. d. Epithel-Schicht
ableitete, und eine eigentliche retinitis pigmentosa, die man fiir
einen von der Aderhaut ganz unabhingigen Prozess ansah, und bei
welcher man das Pigmente« »autochthon« in der Netzhaut entstehen
licss.  Indessen hat sich jetst herausgestellt, dass in beciden
Fallen das Netzhautpigment von der Epithel-Schicht abzuleiten ist,
und dass auch die sonstigen feineren Veriinderungen in beiden Fillen
ganz iibereinstimmen, dass also nur eine Art von Pigmentdegeneration
der Netzhaut vorkommt.«

Hier lesen wir auch statt des frither gebriuchlichen retinitis
pigmentosa sPigment-Degeneration.» ITis war somit zum mindesten
zweifelhaft geworden, ob ein Entziindungsprocess als Ursache der
Verdnderungen anzusprechen sei.

Ueber die Entstchung des Pigments aber werden wir von dem
gleichen Autor in dem angecfithrten Werk anfgeklart: sbesonders
in die Augen fallend ist die Pigment-Neubildung.  So viel ich
gefunden habe, ist das Pigment immer in Zellen eingeschlossen.

Durch Ancinanderlagerung bilden sie grosse schwarze Massen,
die an Menge oft bei weitem die geringe Quantitit des durch atrophie
an andcren Stellen frei gewordenen Pigments iiberwicgen. Eine
hamatogenc Entstehung dieses Pigments ist nicht nachweisbar, man
findet in der Regel keine Blutungen, oder, wo sic vorhanden sind,

Y v, Gr. Arch. XVIIL 1, S. 325—348.
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konnen sie als zufillige Complicationen betrachtet werden; man
schreibt daher die Entstehung gewohnlich einer spec. Eigentiimlich-
keit der auch im normalen Zustande Pigment fithrenden Zellen der
Epithelschicht zu. (Virchow).«

Wie recht also hatte Donders gehabt! Wie gut aber hatten
hatten auch hinsichtlich der Herkunft des Pigments II. Miiller
u. a. bcobachtet!

Der heutige Standpunkt der patholog. Anatomie ist kurz
folgender'): Ophthalmoskopisch finden wir hauptsichlich zwischen
Aquator und hinterem Pol. Anbhiufungen von Pigment, das in vielen
Fillen in auffilliger Weise dem Verlauf der retinalen Gefisse folgt.
Es tritt in den frithesten Stadien der Beobachtung in Form feiner
Piinktchen auf., Spiter mit der Vermehrung der pigmentfithrenden
Zellen nimmt es in typischer Weise die Gestalt von Knochen-
kdrperchen an.  Das Pigment ist durch simtliche Schichten der
retina verbreitet.

Die papilla nervi optici zeigt in allen vorgeschrittenen Fillen
eine weissliche Verfirbung als Zeichen der atrophie.

Mikroskopisch ist hyaline Degeneration der Gefisswinde und
obliteration der feineren Astchen nachzuweisen.

Das Stiitzgewebe der nervosen Clemente ist stark gewuchert,
in spiteren Stadien geschrumpft. Die zelligen nervésen Elemente
gehen mit der Weiterverbreitung des letzteren Prozesses unter.

Das tapetum nigrum ist stellenweise atrophisch. Die ausge-
wanderten Pigmentzellen sind stark vermehrt.

Die limitaus externa zeigt driisige Neubildungen.

Ob eine Entziindung vorliegt, steht auch heute noch nicht
fest. Man spricht daher besser von Pigmentdegeneration der Netz-
haut oder von sklerosis retinae.

Zu dem ophthalmoskopischen Befunde kommt cin solch wohl
charakterisirtes klinisches Bild, dass die Diagnose leicht auch ohne
Augenspiegel zu stellen wire.

Dic Patientcn bemerken, falls sie schon alt genug sind, dass
ihr Sehvermdgen unverhiltnismissig schnell mit abnehmender
Tageshelligkeit schwindet und dass sie mit zunehmender Dimme-
rung iiberhaupt nichts mehr zu sehen vermogen.

Wir lasen wiederholt in den anamncstischen Notizen der

-

Y Dr. O. Haab, patholog. Anat. des Auges, in dem Lehrbuch der patholog.
Anatomie v. Ernst Zicegler VIL Aull.
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Journale, wie bei Kindern als 1. Symptom der Krankheit von den
Eltern bemerkt war, dass sie in der Dammerung gegen Tisch und
Stiihle anliefen.

Mooren schildert in dem mehrfach erwihnten Aufsatz das
Verhalten der Befallenen. ,,Werden die Patienten,* so schreibt er
»»durch die Verhiltnisse gezwungen, sich des Abends auf die Strasse
zu begeben, so richten sie ihren Blick instinktmissig in die Hohe
zu dem weniger dunklen Streif des Himmels, der sich zwischen den
Firsten der Hauser hinzieht, um diesen schwachen Dimmerschein
als leitende Bahn zu benutzen.‘

Die retina ist also unterempfindlich im Vergleich zur Norm
geworden.

Bald wird sie in ihren peripheren Teilen absolut unempfindlich :
das Gesichtsfeld ist hier concentrisch, im allgemeinen nicht ganz
gleichmissig auf beiden Augen eingeschriinkt; das centrale Sehen,
vorldufig nech durchaus gut, nimmt mit dem stetigen Schwunde
der noch Licht percipirenden Elemente auch allmihlich ab, bis
S=0 wird.

Die Zeitdauer, bis zu diesem traurigen Ende schwankt inner-
halb sehr weiter Grenzen.

Ganz ausnahmsweise fehlt das Symptom der Hemeralopie,
oder es wird gar in der Dimmerung am besten geschen.

Unter unseren Fillen ist ein 55 Jahre alter Schuster, der helles
Sonnenlicht nicht vertragen kann, und ein 25 jihriges Madchen,
das bei dem  charakteristischen ophthalmoskopischen Befunde an-
gab, in der Dimmerung besser zu schen als am hellen Tage.

Zu den Seltenheiten miissen wir die Beobachtung  rechnen,
dass bei eincm anndhernd absoluten Centralskotom noch ein excen-
trisches Gesichtsfeld crhalten ist.

Auch ein solcher Fall ist unter den unsrigen.  Die fragliche
Person ist 25 Jahr alt und auf Jues verdichtig, es entspricht daher
der Befund durchaus den Angaben der Autoren, die solch ab-
weichende Verhiltnisse bei Syphilitischen fanden (Leber).  Vom
Gesichtsfeld ist rechts nur noch cin ungefihr ringférmiger Streif,
links oben und unten nur mechr je ein Teld von geringer Aus-
dehnung crhalten. In der Gegend des Fixirpunktes wird nur ganz
voriibergehend der helle Kérper wahrgenommen.
| Der Farbensinn pflegt anfinglich nicht herabgesetzt zu sein.

Wir fanden unter unseren 100 Fillen nur einmal absolute Farben-
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blindheit bei S — 1 und Se. missig. cingeschrinkt, und einm al
herabgesetzten TFarbensinn bei bereits vorgeschrittener atrophia
nervi optici. Ob fiir ersteren Fall die Krankheit zu beschuldigen
ist, scheint zum mindesten sehr zweifelhaft zu sein; im andercn
Falle wirden die anatomischen Verhiltnisse die Thatsache leicht
erkldren konnen.
Schmerzen pflegt der Process im allgemeinen nicht hervorzu-
rufen.  Von unscren Patienten ist nur einmal Klage dariiber gefiihrt.
Es handelte sich um eine 68 Jahre alte Frau, bei der seit 3 Tagen
sich eine bedeutende Verschlechterung des Sehvermogens gleich-
m zeitig mit heftigen Schmerzen im Kopf eingestellt hatte. Das
! ophthalmoskopische Bild war das gewohnte. Einen Anhaltspunkt
fiir die subjektiven Angaben bot es nicht.

Die Lirkrankung befallt beide Augen gleichzeitic. Einseitiges
Auftreten kommt zuweilen vor, wenn lues dem Leiden zu Grunde
liegt,gehirt aber ohne diese Atiologie zu den grossten Seltenheiten
(Leber).

Unter unserem Material war 1 Fall einseitiger Erkrankung
verzeichnet. IFir iiberstandene syphilis waren Anzeichen nicht vor-
handen. Iis handelte sich um die 44 Jahre alte Ehefrau Theresc
Pr. ans Hamburg. Dieselbe schielte frither. Abends sieht sie
| seit langerer Zeit schlechter wie frither, in neucrer Zeit hat S. ab-
; genommen, Nihere Angaben iiber die Zeit der Erkrankung weiss
Patieatin nicht zu machen.

Bei der Untersuchung wurde auf dem o. d. eine Hyperme-
tropic von 1,5 D. bei einer Sehschirfe von 20/100 festgestellt.
Andere Verdndcrungen fehlten. Auf o. s. zihlte Patient Finger
in der Entfernung von /2. Se. war stark eingeschrankt, ophthal-
moskopisch wurde im Verlaufe eines Gefidsses an der temporalen
Scite Pigment Schollen, an der iusscrsten Peripheric der medialen
Seite mehr diffuse Pigmentirung gesehen.

Das typische Bild fehlt hier also, und cs bleibt zweifelhaft,
f ob wir den I'all der dchten Pigmentdegencration zuzihlen sollen.

Das Leiden befillt vorzugsweise das minnliche Geschlecht,
[.eber giebt in der schon oft herangezogenen Abhandinng aus
cigcner Statistik an, dass 80% auf das ménnliche 20% auf das
weibliche kommen. Aus Mitteilungen anderer ebendort ergiebt sich
das Verhiltnis von 73% zu 27%. Mit diesen Zahlen stimmen die
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von uns gefundenen gut zusammen: 68% waren mannlichen, 329,
weiblichen Geschlechts.

Von den mit der Erkrankung in Verbindung zu bringenden
Complicationen verdient nach der Angabe der Autoren in erster
Linie die Catarakt hervorgeschoben zu werden. Diese tritt zumcist
am hinteren Pol auf und pflegt lange Jahre stationir zu bleiben.

Mooren giebt an, dass unter 64 Fallen sich 12, d. h, 18,75%
doppelseitiger Catarakta polaris inripiens fanden. Kinseitig wurde
von ihm dicses Leiden dagegen nur einmal beobachtet,

Wir fanden diese Complikation nur vier mal, dabei war der
jlingste Patient 54 Jahre, der ilteste 67 Jalhre alt.

Glaskorpertriibungen gehiéren bei der iHchten Pigmentdegene-
ration zu den Seltenheiten. In unseren Fillen gelangten sie iiber-
haupt nicht zur Beobachtung,

Nystagmus fanden wir fiinf mal, darunter einmal nystagmus
rotatorius bei bestehendem strabismus convergens. In einem andercn
Falle stellte sich die Erscheinung nur auf einem Auge bei Ver-

decken des anderen ein.

Eine myopie von 6 D. wurde einmal zusammen mit nystag-
mus bei der Erkrankung beobachtet.

Myopie iiber 6 D. war 4 mal verzeichnet und vereinigt
mit Choroiditis.

Letztcrer Befund giebt uns Veranlassung zu bedenken, ob
hier dic retinitis pigmentosa nicht als Folgeerscheinung der dic myopie
begleitenden Choroiditis aufzufassen sei, und Uberhaupt zu der Unter-
suchung, ob denn alle Fille, welche dem oben prezisirten Spiegel-

befund entsprechen, der dchten Pigmentdegencration zuzuzihlen
seien.

Dic einschligigen Forschungen haben sicher gestellt, dass
einc Entziindung der Aderhaut nicht gerade selten mit ciner retinitis
der dusseren Schichten vergesellschaftet ist, und dass die rctina
unter diesen Verhiltnissen, wenn auch nicht fiir gewdshnlich, ophthal-
moskopisch und selbst mikroskopisch?) cin Bild zeigt, das dem bei
der typischen Pigment-Entartung durchaus entspricht.  Wir miissen
also von der primiren sklerosis retinae cine secundire Form der
retinitis pigmentosa absondern. Diese verdient den Namen um so
eher, als sie im Anbeginn unter Entziindungserscheinungen einhergeht.

Yy Handbuch der ges. Augenbeilkunde Redigirt von Prof. Alfred Graefe
und Prof. Theod. Saemisch., V. Band. V. Teil pag. 623 ff.
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Daher sind wir geneigt, dic oben erwidhnten Fille als secundire
retinitis pigmentosa oder Chorio-retinitis pigmentosa zu bezeichnen.

Mit Riicksicht auf das itiologische Moment mochten wir hier
auch 2 auf lues verddchtige Fille erwihnen und die Frage offen
lassen, ob hier die Netzhaut-Erkrankung der dchten Pigmentdegene-
ration zuzuschreiben, oder als cin Zeichen der syphilis anzusprechen
sci. Fiir letztere Annahme spricht in cinem IFall die Form der
Gesichtsfeld-Beschrinkung,

In weitcren 4 FFallen wurde vom Patienten eine kiirzere Zeit
vorausgegangcne acute Frkrankung (je cinmal Influenza, morhilli,
variola, nephritis) fiir die Entstchung des Augenleidens beschuldigt.

Diese Mutmassung halten wir fiir unrichtig und nchmen vicl-
mehr an, dass dic Patienten erst durch eine im Anschluss an dic
Krankheit erfolgte plotzliche Verschlimmerung auf das schon lange
vorhanden gewesene Uebel aufmerksam wurden.

Die Zahl unserer Fille von idchter Pigment-Degencration be-
tragt also g94.

Diesc Form der Lrkrankung kommt sowohl angcboren als
erworben vor. Allerdings diirfte man bei der angeborencn Form
richtiger von congenitaler Hemeralopie sprechen, da die Pigmentirung
nicht das primiére ist, sondern sich im Lauf der 6—8 ersten Lebens-
jahre ') ausbildet.

Unter unseren Fillen waren 30==33,33%, von denen durch
die Nachfrage festzustellen wuar, dass das Leiden angeboren, oder
doch in frither Kindheit und nicht nach dem 6. Lebensjahre auf-
getreten sci: Unter diesen waren 20 Knaben (66,67%) und 10
Miidchen (33,33%b).

7u den Fillen von retinitis pigmentosa acquisita haben wir nur die-
jenigen gezihlt, beidenen die Erkrankung, wie in der anamnese bemerkt,
erst nach dem XX. Lebensjalr dem Patienten aufgefallen war.

Allerdings sind wir uns durchaus klar dariiber, dass solche
anamnestischen Erhebungen durchaus nicht den Anspruch auf ab-
solute Richtigkeit machen konnen. Wir wollen ein Beispicl dafiir
aufithren, wie schwierig cs oft sein mag, Richtiges aus dem Patienten
herauszufragen.  Der Fall wurde uns miindlich von dem Herrn Geh.
Rat V&élckers mitgetheilt. Die 37 Jahre alte Magd Dorothee N.
kam in die hiesige Kgl. Augenklinik mit Klagen iiber Stérungen

-

) Mooren. Ophthalm, Beobachtungen S. 261—265.
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des Schvermdgens. Die ophthalmoskopische Untersuchung ergab
beiderseits atrophia nervi optici incipiens und ein kleines temporales
staphylom. Auffillig deutlich waren die Gefisse der Aderhaut sicht-
bar. Patientin zeigte sich hiufiger eine lingere Zeit hindurch.
Eines Tages wurde mit dem Augenspiegel eine leichte punktférmige
Pigmentirung der peripheren Teile der Netzhaut festgestellt und es
konnte weiterhin die Entwicklung des typischen Bildes von retinitis
pigmentosa beobachtet werden. Erst zu dieser Zcit entschloss sich Pa-
tientin zu der Angabe, dass sie schon seit Jahiren an hemeralopischen
Beschwerden leide, und dass ein Bruder genau dieselbe Krankheit habe.

In 12 Fallen = 13,33% war das Jahr der Erkrankung vom
Patienten angegeben. 10 von diesen waren minnlichen, 2 weib-
lichen Geschlechts. 5 mal war von ilteren Leaten nur die Angabe
gemacht, dass das Leiden schon seit Jahren oder scit vielen Jahren
bestehe und in 43 Fillen = 46,77% vermochten die Patienten
iiberhaupt keine Angabe iber die Dauer der Erkrankung zu machen.

Bei einer solchen Gleichgiiltigkeit des Publikums kann es nicht
Wunder nehmen, dass Nachforschungen, die in itiologischer Hin-
sicht angestellt wurden, nicht immer, und, wic wir glauben machten,
gewiss nicht oft genug zu dem erwarteten Resultat fiihrten.

Es ist cine schon lange bekannte Thatsache, dass die retinitis
pigmentosa sich unverhidltnismissig oft bei Lcuten findet, dcren
Eltern oder Grosseltern verwandt waren.

Man ist daher geneigt, fiir das Entstehen der Krankheit die
consanguinetiit der Voreltern in ciner grossen Reihe der Fille
ursdchlich anzuschuldigen,

Die ersten dicsbeziiglichen Mitteilungen wurden von Lieb -
reich!) gemacht. Dicser beobachtete auch, dass in ciner Reihe
von Fillen die retinitis pigmentosa vercinigt vorkam mit andcren
Leiden, fiir deren Ursprung ebenfalls Verwandtenehen beschuldigt
werden: Cretinismus, Taubstummheit, Polydactylie u. a. Seitdem
sind von den verschiedensten Sciten diese Angaben bestiitigt.

Finige derselben mdégen hier folgen.?)

Autor. Fille v, ret. pigm. darunter aus blutsv, Ehe in %
Sienzal 21 ' 3 38
Mooren - — 33

'y Nach der Aungabe v. Mooren, KL Mon.-Bl fir Augenheilkunde 1863
s & 3
pag. 103,

) Dr. Ernst Fuchs, Ursachen und Verhiitung der Blindheit. pag. 14,
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Autor, Iiille v. ret, pigm. ~ darunter aus blutsv, Lhe in %
Leber 66 18 27
Simisch 60 Is 25

Unter unseren 30 Fillen von congenitaler sklerosis
retinae stammten 6 aus Verwandtenehcn, d. h. 20%.

Fuchs fiigt seiner Tabelle hinzu: » . . . Es betrug in Frank-
reich die Zahl der blutsverwandten Ehen in den Jahren

1853—59 0,9 %o aller Ehen
und 1861—74 1,2 %o » ) »

Wiirde nun die retinitis pigmentosa nichts mit der Consan-
guinetiit zu thun haben, so miissten nicht 23—38%b, sondern etwa 1%
der betrcffenden Fille aus blutsverwandten Ehen stammen, ja so-
gar noch weniger, da diese Ehen gewohnlich weniger fruchtbar
sind. Die retinitis pigmentosa ist also bel Kindern aus blutsver-
wandten Ehen etwa 3omal hiufiger als bei anderen Kindern.«

In zweiter Linic ist itiologisch die Vercrbung heranzuziehen.
Auf dicscn Punkt machte A. v. Graefe zuerst aufmerksam, wie
Moorcn berichtet.

Leber giebt an, dass cr direkte Erblichkeit unter 66 Fallen
nur ein cinziges mal nachweisen konnte. Unter unserem Material
fanden wir sie dagegen viel hiufiger. Von den g4 Fillen waren,
3 zweilelhafte Fille ausgeschlossen, 11==11,70 %o herelitir belastet,
in dreicn von diesen trat die Erkrankung sicher als retinitis pig-
mentosa congenita auf, d. h. in 10% der Fille dicser Art.

Dass ecine Vererbung durch mehrere Generationen stattge-
funden, war in zwei Fillen aus der Vorgeschichte festzustellen,

In dem einen giebt dic 19jahrige Elise M, an, dass der
Vater der Mutter, die Mutter und deren simtliche Geschwister, so-
wie zwei eigene von dreicn hemeralopisch wiren, resp. gewesen
wiren.

Die andere Mitteilung von ciner 55 Jahre alten Mathilde H.
lautet, dass sie immer nachtblind gcwescn, ebenso wie ein Bruder,
ein Sohn, und die Mutter.

Hereditare Belastung und Blutsverwandtschaft der Eltern lag
in 5 Fallen gleichzeitig vor.

Ist weder Abstammung aus Verwandtenehe noch hereditire
Relastung nachzuweiscn, so spricht Leber von hereditirer Anlage,
wenn gleichzeitiz mehrere Geschwister ergriffen sind.  Er fand,
dass auf dieses allcrdings auch absolut dunkle Moment fast gerade
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so viel Tille zuriickzufithren seien, wic auf Consanguinetit der
Vorfahren (31,8%). Wir sind im Prinzip, wenn auch nicht der
Zahl nach zu dem gleichen Recsultat gelangt, Unter 94 Fillen
hatten wir 9 sicher aus Verwandtenehen stammende und 9, bei
denen ohne irgend welchen nachweisbaren Grund dic Erkrankung
multipel unter Geschwistern aufgetreten war.

Fiir die Angabe Lebers, dass bisweilen abwechselnd ein
gesundes und ein mit der Krankheit behaftetes Kind geboren
werde, kdnnen wir ein Beispiel bringen. Das 1—3—z. Kind war
frei, das 2-—4—6. erkrankt. Es war zweifelhaft, ob hereditire Be-
lastung vorlag.

Taubstumm waren zwei der Patienten. Von dem einen war
iiberhaupt nichts in Erfahrung zu bringen. Bei dem anderen konnte
Consanguinetit der Eltern und hereditire Belastung ausgeschlossen
werden,

Dagegen hatte derselbec noch einen taubstummen Bruder und
eine Schwester mit dem gleichen Teiden. Tin Patient hatte ange-
geben, dass von scinen Geschwistern zwei hemeralopisch,  drei
schwerhorig seien. Die Eltern waren Vetter und Cousine,

Addieren wir nun alle Fille, die sich unter die oben fir dje
Actiologie aufgestellten Gesichtspunkte zusammenfassen lassen, und
zihlen diesen auch noch vier aetiologisch nicht ganz sichere Fille
zu, so bleibt aus der stattlichen Reihe von 94 Fillen die verhilt-
nissmissig sehr grosse Anzahl von 52 Fillen — 55,32% zuriick,
iber welche actiologisch auch nicht das geringste in Erfahrung zu
bringen war. ‘

Immerhin aber geht auch aus unserem Material, zumal fur die
Fille mit congenitaler retinitis pigmentosa hervor, dass Verwandten-
chen cine wichtige Rolle fiir dic Aetiologie spielen, und dass die
Pigmentdegeneration der Netzhaut mit grosser Wahrscheinlichkeit
zu denjenigen Krankheiten gehért, die durch Vererbung auf die
Nachkommenschalft tibergeht, oder doch wenigstens die Descen-
denten fiir das gleiche Leiden pradisponirt. Wenn nun auch die
Krankheit verhiltnismissig selten ist unsere 100 Fille sind aus
53 490 Journal Nummern ausgezogen —, so verdient sie trotzdem
auch aus oSkonomischen Griinden andaucrnde Beachtung. Fine
atiologische Blindenstatistik ') aus der Provinzial-Blindcnanstalt von

) Ein Beitrag zur Blindenstatistik. Inaugural Dissertation v. Joh. Schaefer
Kiel 1893.
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Schleswig-Holstein und dem zugehdrigen Blindenheim zeigt uns,
dass 19% aller dort lebenden Blinden durch die retinitis pigmentosa
das Augenlicht verloren.

.

Herrn Gebeimen Medicinalrat Professor Dr. med. Vélcke rs,
meinem hochverehrten Lehrer, auch an dieser Stclle meinen auf-
richtigsten Dank auszusprechen fiir die giitige Anregung zu vor-
stchender Arbeit und seine stets bereite Hilfe, ist mir eine ange-
nehme Pflicht.







Vita.

Georg, AugustRein e‘cke, lutherischer Confession, geb.
am 4. XII. 1870 zu Hoya, als Sohn des Amtsrichters, jetzigen
Amtsgerichts-Rats F. Reinecke und dessen Frau Gemahlin Friede-
rike, geb. Meyer, erhielt seine Schulbildung auf dem Ratsgymnasium
in Osnabriick. Das Zeugnis der Reife erhielt er zu Michaelis 1889
und studierte Medizin an den Universititen zu Freiburg, Géttingen,
Miinchen, Kiel.

Der dratlichen Vorpriufung unterzog er sich am Ende des
4. Semesters zu Freiburg., In Kiel vollendete er am 27. Juni 1894
das medizinische Staatsexamen und bestand am 7. Juli das Examen

rigorosum.













