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A, Peters: Usher angeborens Defekthildung der Deseemetschen Membran. 10/

XII.
_ Ueber angeborene Defekthildung der Descemetschen
:' Membran,

(Anstomische Untersuchung eines Falles von angeborener Horn-
hauttriabung, ringfirmiger worderer Synechie und Fehlen der
Descemetsehen Membran im Hornhautzentrum.)

Von Prof. A, Peters in Rostock.
(Sehluss)

Betrachtet man die Priparate makreoskopisch, so fillt sofort in die

Augen, dass die Aushihlung der Hornhauthinterfliche genan der Wil-
bung der vorderen Linsenfliche entspricht. Das legt ohne weiterés des
Gedanken nahe, die Linse fiir die Ausbildung der Hornhautdefekte ver-
| antwortlich zu macher und das kann nur in dem Sinne geschehen, dass
sie withrend der fitalen Entwicklung ein Hindernis abgegeben hat, in-
dem sie zu lange mit der Hornhaut in Koentakt geblieben ist. Be-
trachten wir die erste Entwicklung dieser Teils, so kinnte es sich zu-
nichst um eine mangelhafte Abschnivung der Linse vom Ektoderm
handeln. Dafiir liegen keine Anzeichen vor, indem die Linsenkapsel
und ihr Epithel in ganz normaler Weise entwickelt sind. Ts lkann
also nur die vollstindig abgeschniirte Linse ein Hindernis abgegeben
haben, welches der vollstindigen Ausbildung der Hornhaut im Wege
stand. Diese Abschniirung wird miglicherweise dureh das eindringende
Mesoderm bewirkt, aus dessen Spaltung die vordere Kammer entstehi.
Stellt man sich nun vor, dass das Mesoderm aus vorlinfiz unbekannten
- Griinden zu schwach entwiekelt ist, um die Linse abzudriingen und sich
~in Pupillarmembran und Hornhantgrundsubstanz zun spalten, so wird
‘hier nur eine spirliche Hotwicklung von Hornhantgewebe miglich sein,
welehes zwar das Ektoderm vor sich her schiebt, aber nicht so viel
Material liefern kann, als zur Ausbildung der ganzen Hornhautdicke er-
forderlich ist. Es bleibt also die Hornhaut hier im Dickenwachstum
* auriick und die Pupillarmembran bildet sich im Zentrum  iiberhaupt
- nicht aus. An der Peripherie aber kann das Mesoderm von allen Seiten
‘her bis in den von Linsenwiilbung und Horphautkrimmung gebildeten
Spalt hineinwachsen und es differenziert sich hier in ganz normaler
Weise in Hornhautgrundsubstanz und Pupillavmembran, Erstere wird
~ gich somit an der Peripherie ungestirt entwickeln und nur im Zentrum
 einen Widerstand finden, wiihrend die Pupillarmembran ihre Aufgabe,
am Aufbau der Iris mitzawirken, erfiillen kann, HFs kinnen weiterhin
- die Augenblasenriinder ungestort nach vorne wachsen und es kann der
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Sphinkter sngelegt werden, wihrend die Linse im Zentrum ihre Be-
rithrung mit der Hornhauthinterfliche beibehilt. Wihrend die Linse
unter normalen Verhiltnissen mit der zunehmenden Entwicklung des
Ziliarkiirpers und der Fonula so weit nach hinten viiekt, dass die vor-
dere Kammer tiefer wird, bleibt dieser Kontakt aunsnahmsweise linger
KQestehen. Das muss zur Folge haben, dass die zentralen Hornhant-
schichten nur in dimnerer Lage der Fliche nach wachsen und der
Wilbung der wachsenden Linsenvorderfliche sich anpassen, wihrend
von der Peripherie her Material geliefert wird, welehes im Zentrum
nicht zur Verwendung gelangt. In der Tat sieht man in unserem Falle
an der Stelle, wo der Defekt der Descemetschen Membran aufhiirt, die
Hornhaut ganz erheblich verdickt, und diese Verdickung kommt da-
durch zustande, dass hier (s. Fig. 1, Taf. IT) die in ihrem Liingenwachstum
behinderten Hornhautelemente sehleifenartic umbiegen und zum Aunsbau
der peripheren Teile beitragen. Hierans scheint ein stirkeres Wachs-
tum lediglich der hinteren Hornhautschichten nach der Peripherie hin
#u resultieren, wodnrch der Kammerwinkel weiter nach hinten riicken
muss. Wenn wir beriicksichtigen, dass in unserem Falle die Grisse
der Augiipfel fir ein %/ jihriges Kind auffallend klein ist {Durchimesser
17, : 17 mm), withrend die Distanz der beiden Kammerwinkel 10 !/, mm
betrigt, statt 9 mm beim Neugeborenen, so ist hier in der Tat diese
Distanz im Verhiilinis zur Grisse des Angapfels vergrissert. Bs entspricht
auch der Annahme einer aktiven dureh Wachstum bedingten Verbreiterung
der vorderen Kammer ein in unseren Préparaten sehr deutliches Nach-
vorneriicken der spirlich entwickelten Ciliarfortsiitze und eine hetricht-
liche Spannung der Zonula,

Mit der Voraussetzung eines zm langen Kontaltes zwischen Linse
und Hornhaut harmontert ferner die Tatsache, dass die zirkuliren
vorderen Synechien gerade dort aufireten, wo die Descemetache Meom-
bran ihr Ende erreicht. Sie markieren also die Grenze, bis zn welcher
die normale Differenzierung stattgefunden hat und erkliren sich durch
den Reiz, den das hier in den keilftirmigen Spalt von allen Seiten her
eindringende Mesoderm auf das Hornhautgewebe ansiibt, und es ist
klar, dass, wenn die Linse frithzeitiger, als ich es fiir meinen Fall an-
nehme, nach hinten vickt, ein Defokt in der Descemetschen Membran vor-
handen sein und jegliche Synechie fehlen kann. Dieser zu Verwachsungen
fithrende Reiz scheint in der Tat von dem lingeren Andringen der
Linge abhéingig zu sein und so sehen wir in unserem Falle ein eigen-
artiges Verhalten des Sphineter iridis, welches meines Erachtens nur
durch aktives Wachstom des andriingenden Trisgewebes zn erkliren ist.
Wie Fig. 2, Taf. IT zeigt, und aus mehreren Schuitten hervorgeht, ist an
einer Stelle eine nach van Gieson sich wie der Sphinkter farbender und
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' ,-:hnaalhern Fasern und Kerne enthaltender Zapfen, der kontinuierlich in
"dan wuh] entmckelten Sphinkter iibergeht, mit der Hm-nha.ut in der

i Fasern hinnl:-argewnuhsau sind, whhrend die Hauptmasse des
~ Zapfens nach der Peripherie umgebogen erscheint. Dabei st die Form
des Fapfens unverkennbar der Linsenwilbung angepasst, indem er nach
r}m]l&ll konkav verliuft. Handelte es sich um eine auf entziindlichem
Wege zustande gekommene Synechie, so musste man, abgesehen von
‘den ginzlich fehlenden Entzfindungserscheinungen einen Teil des den
Ephmkt.er iiberziehenden Ivisstromas an der Anheftungsstelle wieder-
finden, was nicht der Fall ist. Lige bei dieser Zapfenbildung eine
%ﬂa&hm vor, so misste auch der Verlanf ein mehr senkrechter sein;

ﬁmh wize nicht zu verstehen, warnm der ganze Teil der Iris jenseits
des Kleinen Kreises nicht von der Gelegenheit Gebrauch ge:na.cht hiitte,
~mit der endothellosen Fliche des Defektos zu verkleben, wie das bei
 Perforationen und schweren Entsiindungen der Fall ist. Es ist daher
 die Annahme gerechtfertigt, dass jener Zapfen ein aktives Wachstum
vom Sphinktergewebe darstellt, wobei die Spitze der Iris umgebogen
'Wde und das Stroma der Vorderfliche zn einer granulomartigen
l{aaae- auswuchs. Da der Sphinkter im vierten Monate zur Entwick-
lung gelangt, so muss an dieser Zeit die Linse noch im Kontakt mit
~der Homhaut gestanden haben und es hat dieser Kontakt wahrschein-
lich noch viel linger gedauert, weil sonst die reparvative Titigheit
dez Gewebes den Defelt kleiner hitte werden lassen, als es hier der

Das famfa.a.enge, keine deutlichen Kerne enthaltende und nach

‘yan Gieson sich wie die TIris firbende Gewebe, welches den Defekt-

und iiberzicht und mit den benachbarten geguollenen Hornhaut-
pollen des linken Auges in sehr inniger Verbindung steht, kann zum
schon wihrend des Kontaktes hineingewachsen sein, woranf der
Zusammenhang einzelner Fasern mit dem Sphinkterzapfen hinweist,
auch sich nachtriiglich gebildet haben. Hier cine Nekrose wegen
hlechterer Farbbarkeit anzunchmen, geht aus dem Grunde nicht, weil
e Giesonfiirbung eine Pirbung ergibt, die dem Tris- und Sphinkter-
ewebe volllkommen entspricht.  Auffallend ist allerdings der Mangel
Kernen; andererseits kinnte man auch an einen Binfluss des
umerwassers denken, welches die normale Gewebsstruktur verwischt.
Da wir anch die Netzhautverindernngen nicht als entaiindlichen
ngs ansehen dirfen, sondern ungezwungen annehmen kinuen,
es sich hier um degenerative Prozesse, mutmasslich infolge des
en Allgemeinleidens handelte, so ist in den beiden Augen nichts

gn finden, was anf cine entziindliche Entstehung hinweist, wihrend
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andererseits die Verfinderungen im vorderen Bulbusabsehnitt sich samt
und sonders in befriedigender Weise aus der angenommenen Entwick-
lugshemmung erkliren lassen. Aus diesem Grunde muss ich fiir
meinen Fall die Diagnose eines Uleus cornese internum ablehnen und
michte dafir die Bezeichnung des angeborenen Fehlens der Desgemet-
schen Membran in der Hornhautmitte vorschlagen,

Von einer’ angeborenen Stérung wird man deshalb mit Sicherheit
sprechen kimnen, weil die Verindernngen der Hornhaut wnd der Ivis
bis zum Tode dieselben bliehen, abgesehen von der allmihlich erfolgen-
den Aufhellung der anfinglich sehr intensiven Tritbung und so ist anch
eine extrauterin entstandene Zerreissung der Deseemetschen Membran
abzulehmen, weil in den Grossenverhaltnissen der Hornhiute, der
Papillenweite und dem Ansatzpunkte der Synechien nach der Geburt
keine wesentliche Aenderung eintrat.

Wir haben es somit zn tun mit eimem Falle von ringfirmiger
intensiver Hornhauttritbung, welehe eine weniger saturierte Trilbung
einschliesst und iiber einer ringfirmigen vorderen Synechie gelegen ist
und eine allmihliche Aufhellung erfabren hat, so dass eine ringfirmige
periphere und eine kleine zentrale vordere Kammer entstand, welch’
letztere von dem Horhautdefekte begrenzt wird. Wurde es schon
durch den weiteren klinischen Verlauf, das villige Freibleiben der
peripheren Hornhautzone, die ganz diffuse Tribung der Hornhaut, wie
man sie bei kiinstlicher Entfernung des Endothels zu sehen gewohnt
ist, die nachfolgende Aufhellung bei villigem Fehlen von Injektion
und Reizerscheinungen fraglich, dass die Diagnose eines entziindlichen
Prozesses aufrecht zu erhalten sei, so ist nunmehr auch durch die
mikroskopische Untersuchung festgestellt, dass schwere Vertinderungen
vorliegen, weleche ohne vorausgegangene Entziindung lediglich dureh
cine Entwicklungsstiirung zustande gekommen sein kinnen.

Damit wiire zuniichst bewiesen, dass es ausgedehnte angeborene
Hornhauttriibungen gibt, welehe nicht entziindlichen Ursprungs sind
und so miissen wir fir unseren Fall annehmen, dass die Tribung zu-
stande kam durch das Eindringen von Kammerwasser in die Hornhaut-
substanz, eine Trithung, die mehr und mehr rickghingiy werden musste,
je mehr das Endothel iiber die Fliche des Defektes hiniiberwaehsen
konnte. Dies war aber nur in sehr geringem Grade der Fall, vermut-
lich, weil das Endothel nur durch wenige Liicken des Synechienringes
Gelegenheit hatte, in den Defekt einsudringen und so blieb noch lange
gin Kontakt der Hornhaut mit dem Kammerwasser bestehen, Die
stirkere Ausbildung der Triibung in Form eines Ringes erklirt sich
wohl ungezwungen aus den hier anliegenden, sum Teil recht breiten
Synechien einer blaugran gefirbten Tris,
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Wie schon oben hervorgehoben wurde, erklirt sich anch die
Durehsetzung resp. das Feblen der Bowmanschen Membran in der
~ Ausdehnung  des Defeltes der Descemetschen Membran durch die
3 Reizung, welehe das Gewebe stindig durch die Einwirkung des Kammer-
~ wassers erleidet und so wilrde die klinisch beobachtete Stippung des
- Epithels durch eine starke ddematise Durchtriinkung der Hornhant
zu erkliren sein. Sie ist analog den bei parenchymatisen Entziindungen
20 beobachtenden Epithelverinderungen, eine solche liegt aber hier

nicht vor.

’ Von grossem Interesse ist nun weiter die Tatsache, dass in
- unserem  Falle eine intensive Griinfirbung des Tribongsbezirkes mif
uorescin erzielt werden konnte, welehe sich im weiteren Verlaufe
auf die hinteren Hornhautschichten beschriinkte. Es beweist diese Be-
‘ﬂlmbtung* dass zum Zustandekommen der Fluorescinfirbung eine Er-
krankung des Endothels und seiner Nachbarschaft nicht nitig ist,
~sondern ein mechanisch entstandener Defekt dieselbe Wirkung zeigt,
n Punkt, der fir die Auffassung mancher angeborener Vertinderungen
als Entwicklungsstivungen unter Umstinden su verwerten ist.

' In der Annahme einer Entwicklungsstirung filr meinen Fall werde
weiterhin ganz besonders bestiivkt durch die Tatsache, dass in bei-
Angen noch anderweitige Veriinderungen vorlagen, die als Hemmungs-
[dung zu deuten sind, Es ist dies zonichst die abnorme Kleinheit
beiden Angipfel, die in 3%, Jahren erheblich grosser geworden sein
sten, ferner die mangelbafte Entwicklung der Ziliarfortsitze, das
ehlen des Schlemmschen Kanales auf einer Seite und das ausgepriigte
‘orhandensein eines sog. Embryotoxen. Selbstverstindlich beweist diese
oingidens nichts fiir einen einzelnen Fall, aber wir werden sehen, dass
gich hier nicht um eine vereinzelte Erscheinung handelt, die man
die genannte Art erkliven kann, Nach allem wuss ich es als hichst
cheinlich ansehen, dass wir es im vorliegenden Falle mit einer
cklungsstorung zu tun haben, und so muss es meine weitere Auf-
aein, zu priifen, ob und inwieweit in dem bisher vorliegenden ana-
chen Materiale {iber angeborene Hornhauttriibungen und in den
en Beobachtungen eine Stiltze filr weine Annahme zu finden 1st,
In erster Linie kommt hier in Betracht der sorgfiltig untersuchte
eingehend beschriehene Fall von v. Hippell), der fiir die Auf
g wnd Erklirung angeborener Hornhauttritbungen von grosser
tung war, weil er zur Aufstellung des Krankheitsbildes des Uleus
a¢ internum fithrte, welches der genannte Autor einer Reihe von
nitalen Anomalien zugrunde legte, Es handelte sich um einen
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Fall von Hydrophthalmus eongenitus, bei welchem Ausdehmung der
Korneoskleralgrenze, Fehlen des Schlemmschen Plexus, Zeichen abge-
laufener Iridocyklitis, parenchymatise Keratitis mit hochgradiger Guel-
lung der Hornhautsubstanz bei Vorbandensein des TUleus corneae inter-

, num, starke Spannung der Zonula, auffallende Kleinheit der Linse ete.
koustatiert wurde, wobei auch gebithrend der Finfluss der Hirtungs-
fliissigkeiten hervorgehoben wurde, auf welehe die Differenzen in beiden
Augen zuriickgelibrt werden miissen.

v. Hippel kommt zu dem Schluss, dass es sich um eine eitrige
Entziindung der hinteren Hornhautschichten handeln miisse, die, auf dem
Wege der Blutbabn entstanden, zur Einschmelzung der Descemetschen
Membran und ihrer Nachbarschaft gefihrt hitte, und glaubt diesem Be-
funde fiir dic (lenese des Hydrophthalmus eine allgemeinere Bedeutung
zuschreiben zu kinnen. Sehen wir vorlinfip von diesen Bezichungen
ab und erértern nur die Entstehung des Ulens corneae internum, so
hitten wir es mit einem der seltenen Fille von einer eitrigen Metastase
im Hornhantgewehe sm tmn,  Die Seltenheit dieser Fille im postfiitalen |
Tehen lisst es nm so merkwilrdiger erscheinen, dass dieser metastatische !
Abszess sogar doppelseitig auftrat, und zwar beiderseits symmetrisch |
in den zentralen, tieferen Hornhautschichten, von derselben Grisse, mit |
dem gleich grossen sekundiren Defekt der Descemetschen Membran.
Hier muss schon ein grosser Zufsll gewaltet habem, wenn man diese
Miglichkeit gelten lassen will. 1

Hs ist ferner auffallend, dass, wenn man von einem in Heilung
begriffenen metastatischen Hornhautabszess sprechen will, bei dem im
Alter von vier Wochen gestorbenen Kinde schon jegliches Zeichen einer
Rundzelleninfiltration in der Gegend des Defektes vermissen muss. Wir
miissten dann die Entstehung der Abszesse schon in eine sebr frihe
Zeit verlegen und es auch dann anffallend finden, dass diese Metastase
gich nur im Bereiche der Hornhiiute etabliert und die ganze Aderhaut
freigelassen hat, Miglich ist das sicher, aber nicht wahrscheinlich.
Dureh das freundliche Entgegenkommen des Herrn Kollegen v. Hippel,
dem ich aueh an dieser Stelle dafiir meinen besten Dank sage, war ich
in der Lage, seine Priiparate mit den meinigen vergleichen zu kinnen
und Jann deshalb der Vermutung Ausdruck verleihen, dass fiiv den
v. Hippelschen Fall gine andere Erklirnng miglich ist, weil er cine
ganze Heihe von Anslogien anfweist, Wollte man anch fiir meinen
Fall das Uleus corneae internum gelten lassen, so wirs das schon der
sweite Fall eines doppelseitizen metastatischen Abszesses der tieferen
sentralen Hornhautschichten bei Neugeborenen, wihrend von Erwachsenen
derartiges oder dhnliches iiberhaupt nicht bekanmt ist, wenn wir von
Variola absehen., Eine solehe Entstehung ist aber fiir meinen Fall

s
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wegen des Fehlens aller entziindlichen FErscheinungen abzuweisen und
go miichte ich nmpgekehrt meine Erklirung dem v. Hippelschen Falle
sugrunde legen. Es finden sich auch hier mancherlei angeborene Ano-
malien, Kolobom, Embryotoxon, Elctasie der Korneo-Skleralgrenze, Fehlen
des Schlemmschen Kanales ete., so dass nach dieser Richtung hin grosse
Aehnlichkeit vorhanden ist. Nimmt man eine Entwicklungsstirung an,
8o wiltrde ich mir in dem v. Hippelschen Falle vorstellen, dass der
Kontakt swischen Hornhaut und Linse frither gelist wurde, als in dem
meinigen und daher das Hornhautgewebe zur Ausfillung des Defeletes
mehr Zeit hatte. Teh finde ameh in dem w. Hippelschen Falle eine
stiiclcuug der Hornhaut an der Defektgrenze, und eine Andeutung
eines mbiegens der Hornhantlamellen und Faserbiindel, wie in meinem
- Falle, ferner aber anch eine Art Spaltbildung in der Kornea, indem die
~ tieferen, gequollenen und schlechter gefirbien Schichten durch eine he-
~ gonders durch reichlichere Kerne ziemlich deuntliche Grenzlinie von den
oberen getrennt sind, und so méchte ich es [l nicht nwmiglich halten,
dnss wir hier die Kornealhinterfliche wor uns haben, wie sie zur Zeit
- des Abriickens der Linse vorhanden war. Auf diese Fliche lagerfen
~sich nun von den Seiten her nene Hornhautschichten auf, welche der
- Binwirkung des Kammerwassers ansgesetzt waren und deshalb stark
genuollen ersehienen, so stark, dass die Struktur der neugehildeten Horn-
~ haut an einzelnen Stellen undeutlich wurde, wihrend die oberen Sehichten
- sich nunmehr allmihlich von der Einwirkung des Kammerwassers er-
~ holen konnten. Diese Spaltung der Hornhaut ist also gewissermassen
der Ausdruck flir die zeitlich verschiedene Entstehung der beiden
- Sehichten und sie ist auch in meinen Priparaten insofern angedentet,
als in dem Defektgrunde die anders gefirbten Fasern flache Hohlriume
iiberbriicken. Das Nachhintenritcken der Korneo-Skleralgrenze mit An-
nung der Zonula vervollstiindigt die Analogie der beiden Fiille,
so wie die Verlinderungen der Bowmanschen Membran, die ich als
folgen der Kinwirkung des Kammerwassers ansprechen zn kinuen glanbe.
Das wichtigste ist und bleibt aber, dass eigentliche Hundzellen-
nhiinfungen, besonders in der Defektgegend fehlten, Auch miisste er-
et werden, dass ein nach vorausgegangener Eiterung zur Sklerose
igendes Gewebe weniger stark gequollen wiire. Aus diesen Griinden
im Hinblick auf die zahlreichen Analogien glaube ich eine prinzi-
e Verschiedenheit swischen meinem und dem v. Hippelschen Falle
annehmen zu kinnen,

Ein weiterer Fall rithrt her von Terrien?), der ebenfalls cine
ziindung den Veriinderungen zugrunde legt, welche die angenschein-

1 Archives d'ophthalmologie, Bd, 22, 1302,
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lich in Miillerseher Lisung gehiirteten Priiparate den meinigen analog
erscheinen lassen. Ks findet sich auch hier beiderseits als Substrat
einer angeborenen gzentralen Hornhauttribung ein Defekt der Descemet-
schen Membran und der Hornhauthinterschichten und vorderen Syne-
chien am Defektrande, . wiihrend anderweitige Entwicklungsstirungen
fehlten, Die Entziindung, welche nach Terrien darch Vermehrung
von Rundzellen in der ganzen Aderhaut und durch das reichliche Auf.
treten linglicher Kerne im Hornhautgewebe begriindet wird, soll auch
zur Synechienbildung wnd zum Auftreten von granulomartigen Massen
an der Hornhantfliche gefihrt haben. Wihrend nun schon v, Hippel?)
mit Recht betont hat, dass der Zellreichtum der Uvea die bei Neu-
geborenen immer zu findenden Grengen nicht iiberschritte, michte ich
beziiglich der Granulome und Synechien darauf hinweisen, dassz in
meinen Priparaten der Beweis zu liefern ist, dass derartiges ohne jede
Entziindung vorkommt und als Ausdruek mangelhafter Diffarenzierung
und inniger Berihrung der wachsenden Iris mit der Kornea zn gelten
hat. Mir scheint der Terriensche Fall ein vollstindiges Analogon des
meinigen zu sein, und davan kann auch die geringe Gefiisshildung in
der Komnea nichts findern, dic ebensowoh]l von einer Nekrose wie von
einer Entziindung ausgeliist werden kann, ;

Ein weiterer Fall rithrt her von Tepljasehin?®, bei welchem
die Defekthildung der Descemetschen Membran weniger ausgesprochen
war, als die Veriinderungen der zentralen hinteren Hornhautschichten,
Zwischen beiden Augen bestanden Differenzen, welche Te pljaschin
Veranlassung gaben, an eine differente Entstehung zn denken, indem er
die Verinderungen des einen Aunges aul Entziindung suriickfithrt, weil
in der Hornhaut spirliche Gefiisse und Kernvermehrung zu finden sind,
withrend das andeve Auge durch Kammerwasser geschidigt =ein soll,
welches durch einen infolge der Synechienbildung eingetretenen Defelet
des Endothels eingedrungen sein soll. Da beiderseits Defekte der Des.
cemetschen Membran und des Endothels vorliegen und die Verinde-
rungen nicht einmal das Vorhandensein einer Enteiindung, geschweige
denn deren Einfluss auf die Defekthildung beweisen, so glaube ich, mit
grosser Wahrscheinlichkeit diesen Fall so deuten zn kinnen, dass er
den geringsten Grad der Entwicklungsstirung bedeutet, die in meinem
viel stirker ausgesprochen war,

In gleicher Weise ist meines Erachtens hierher zn rechnen ein
Fall von Mager?®), der mit dem meinigen die weitgehendsten Analo-

'} v. Graefes Archiv filr Ophthalmologie. Bd. LIV, Heft 3, 8. 581,
) Archiv fiir Angenheilkunde, Bl XXX, 1R0G, 5. 818,
i Wiener Klinische Wochenschrift, 1895, S, 252,
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~ gien aunfweist und von v. Hippel® mit einem Ausrufungszeichen
~ versehen wird, zum Zeichen, wie weit man in der Konstruktion von
 Entwicklungsfehlern gehen kinne, wihrend es sich nm Entziindungs-
- folgen handelte. Nach den in meinem Falle gewonnenen Erfahrungen
 muss ich Mager durchauns beistimmen, wenn er den eigenartigen Fall
~ als Folge eines Entwicklungsfehlers auffasst. Die ringfirmige Tritbung
~ der hinteren Hornhautschichten, die ringfirmige Anbaftung der Iris,
~ das Embryotoxon machen die Analogie zu einer fast vollstindigen,
~wozn auch noch die Doppelseitigheit zu’ rechnen ist, die, wie Mager
 mit Recht hervorhebt, eher fiir eine Entwicklungsstirung, als fiir eine
~ Entsiindung spricht. HEs sind also nicht weniger als fiinf doppel-
amhge, nur graduell verschiedene Fille von angeborenen Hornhant-
- ftriibungen, welche hier in Betracht kommen zur Entscheidung der
k- Frage, ob hier eine Entzindung die Ursache der Defektbildung und
~ der Synechien abgibt. Nehmen wir einen metastatischen Abszess im
~ Binne von v. Hippel an, so muss es immer wieder anffallend erscheinen,
~ dass dicses sonst so eminent seltene Ereignis gerade bei Foten so be-
sonders hinfig vorkommen soll und wenn man Umsehan hilt, welche
- Kitererreger eventuell zu beschuldigen wiiren, so milssten doch bei doppel-
',-l;liiiﬁgar Pneumolkokken-, Streptokokken- oder Staphylokokkenmetastase
:-Ker Hornhaut auch sonstige Stitungen aunfgetreten sein, wihrend die
~ vollstindig ausgefithrte Scktion unseres Falles nichts von ausgeheilten
- pylimischen Prozessen ergab. Zum allerwenigsten wire doch zu er-
warten, dass der Uvealtraktus und die Retina befallen wiirden, wenn
~ doppelseitige miliare Abszesse sogar im gefisslosen Gewebe der Kornea
~ auftreten, die bei jenen Metastasen der Hrwachsenen doch so gut wie
 stets frei zu bleiben pflegt. Teh wiisste ausser der hier nicht in Be-
tracht kommenden Variola, die zudem durchaus nicht mit Vorliebe die
ntralen  hinteren Hornhautschichten hetillt, keinen Infelitionstriiger,
Eiternngen und Nekrose macht, und hier in Betracht kiime. Eben-
enig kommt die so ausserordentlich seltene fitale Tuberkulose fiir
Fille in Betracht und so bliebe nur noch eine Erkrankung iibrig,
immer wieder zur Erklirung fitaler Entziindungen herhalten muss,
niimlich die Syphilis. Es erscheint mir nicht unangebracht, bel dieser
Gelegenheit daranf hinzuweisen, dass meiner Ueberzeugung nach mit
ser Heranziehung der Syphilis zur Erklirung kongenitaler Stirungen
shrauch getrieben wird. Ganz abgesehen davon, dass schon Four-
er, van Duyse n. a. hervorgehoben haben, dass die fritheste, klinisch
obach tete Keratitis parenchymatosa e lue congenita in das 2. Lebens-

) Bainisch, Handbuch d. ges. Augenheilkonde, TI. Aufl, Lieferung 18 und 19,

100,
Maonatablimer fir Angenhellkunds, XLIV. Johrg. (K. F. L Bd) 5
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jahr fiel, ist auch in den vorliggenden anatomischen Befunden nieht ein
einziger Beweis {iir Syphilis zu finden, zu deren Konstruktion doch nicht
nur ein paar Rundzellen, sondern vor allem Gefissverfinderungen ge-
hiren, die wvollstindig fehlen, Was soll man dazu sagen, wenn, wie .
z. B. in dem Falle von Tepljaschin hervorgehoben wird, dass anam- f
. netisch und objektiv bei dem Kinde kein Verdacht auf Lues zu begriinden
sei und nun wegen der geringen Zellvermehrung am Sehlusse der Arbeit
doch wieder mit der Syphilis geliebingelt wird, So schwer ist doch
die angebarene Syphilis nicht zu erkennen, und so muss gefordert werden,
dass in kliniseher Beziehung die Diagnose Syphilis einwandsfrei begriindet
wird, ehe solche Fille zum Ausgangspunkt von Spekulationen gemacht
werden, Fiir die angeborenen Hornhantverinderungen wiire fiberdies zu
verlangen, dass die sonst nie fehlende Beteiligung des Uvealtraktus in
anderer Form vorlige, als das bisher festgestellt wurde und anch dann wiire
gine so frithzeitig auftretende, symmetrische, gleich grosse Nekrose der hin-
teren Hornhantsehichten eine Kuriositit, die wohl ein Unikum bleiben, nicht
aber sich bei allen angeborenen Hornhauttritbungen wiederholen wiirde.

Aus allen diesen Griinden ist mir die ganze Lehre vom Uleus
gorneae internum sehr fraglich geworden, welche v, Hippel?) auf
diesen einen anatomischen Befund gegriindet und spiiter durch seine
Fluoreszinmethode weiter auszubanen gesucht hat, indem er dieselbe
entatindliche Entstehung dem Hydrophthalmus und dessen Analogien,
der Megalocornea und Cornea globosa, zugrunde legte, weil hierbei
ehenso eine Griinfirbung der tieferen Hornhautschichten erzielt wurde,
wie bei angeborenen Hornhauttrithungen. 8o sehr ich mit v. Hippel
fibereinstimme, weon er die innere Verwandtschaft der eben genannten
kongenitalen Storungen betont, so muss ieh doch auf Grund meiner
Befunde und des positiven Ausfalles der Fluoreszinreaktion trota Fehlens
einer Erkrankang resp. Entziindung annehmen, dass man in Zukunft aus
dieser Reaktion ebensowohl auf eine kongenitale Defektbildung der
Hornhaut als auf eine Endothelerkrankung schliessen kamm. Damit
ergibt sich von selbst die weitere Folgerung, dass die Koinzidens dieser
positiven Reaktion mit anderweitigen Entwicklungsstérungen auf deren
innere Verwandtschaft mit der Defektbildung hinweist.

Auch das Embryotozon hilt v, Hippel’) mit Wahrscheinlichkeit
fiir eine entziindliche, jedenfalls krankhafte Verinderung, wihrend ich
auf Grund meiner Befunde diese entmindliche Entstehung auf das be-
stimmteste in Abrede stellen michte. Bs handelt sich nm eine direkte
Fortsetzung des episkleralen Gewebes auf das Areal der Hornhaut, wie
Struktur und Firbung beweist und die Lockerung der Ansatzstelle an

1y Ihas (Geschwiir der Hornhanthinterfliche, Halla, Merhold 100,
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die normale Hornhaut, die leiehte Zystenbildung an einer Stelle spricht
anch nicht fiir entziindliche Vorgiinge, ein Befund, der, weil ausnahms-
weise vorkommend, fiir die Genese des Embryotoxon keine Bedeutung
beanspruchen kann, Das Substrat desselben ist vielmehr ein episklerales
Gewebe, fiir dessen Herkunft bisher angenommen wurde, dass es sich hier
um eine mangelnde Aufhellung und Tmwandlung der Hornhant handelte.
FEg erscheint das micht unwahrscheinlich und ich méchte daranf hin-
weisen, dass ieh eine ganze Reihe von Fillen mit Embryotoxon be-
obachtet und ebenso wie andere Auntoren gefunden habe, dass dieser
Tritbungsring im oberen uad unteren Teile der Hornhaut am stirksten
oder ausschliesslich entwickelt ist, weshalb man an eine Einwirkung
der sich hinilberschiebenden und vielleicht einen abnormen Ihruck
ausiibenden  Lider denken kann, die diese Differensierung  stiven.
Kommt nun noch hinzm, dass die Linse mit der Hornhaut linger in
Kontalkt bleibt und diese die oben erwihnte Wachstumsanomalie zeigt,
derart, dass ein stirkeres Wachstum der tieferen Sehichten zu einer
Verdringung des Kammerwinkels nach hinten filhrt, so wird das Em-
bryotoxon breiter erscheinen und eine Erklirung dafiiy gepeben, dass
gerade bei angeborenen Hornhaunttrithungen, Buphthalmus und verwandten
Btivangen so hiufig ein ansgeprigtes Embryotoxon gefunden wird.

Ergeben nun weitere anatomische [Untersnehungen, dass die von
- v. Hippel, Terrien, Tepljaschin und mir gefundenen Verinde-
rungen  bei angeborenen Hormmhauttribungen, wenn anch graduell ver-
schieden, regelmissig zu finden sind, und findet man immer hivfiger
- gleichzeitig andere Entwicklungsstirungen, so diirfte eine entziindliche
Entstehung auch damn schr sweifelhaft werden, wenn einmal wirkliche
Entziindungsherde im Auge gefunden werden.

Wao diese aber fehlen, wird man anf die von mir pegebene Er-
~ klirung auch z. B. dort zurilckgreifen kimnen, wo weitere Folgen an-
‘geborener Hornhantverinderungen vorliegen, z. B. beim Staphylom.
- Beriicksichtigen wir, dass in unserem Falle die zentrale Hornhaut ausser-
- gewihnlich diinn war, so ldsst sich verstehen, dass schon intranterin
- oder bei der Geburt die Hornhaut platzen und einreissen kann, Ge-
wilnlich wird dieser Hergang doreh die sekundiren Verinderungen
~verdunkelt, inshesondere treten Infektionen auf, deren schon von ven
‘Hippel hervorgehobener deletiver Hinfluss auf solche Augen vielleicht
~dadurch zu erkliren ist, dass das aufgelockerte gequollene Gewebe die
- raschere Ausbreitung einer ektogenen Infeltion beglinstigt, Nichtsdesto-
~weniger lisgen Beobachtungen vor, welche Staphylome ohne entsiind-
liche Verinderungen betvafen, = B, von Terson!), und ein Fall von

Yy Clinigue ophthalmelogique, 1899, No, 11,
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Pearsons'), dessen entziindliche Entstehung von Collins?® aus-

dritcklich bestritten wird. Darauns diirfte mit Recht die Forderung ab-

#uleiten sein, in derartigen Fillen zukiinftig darauf zu achten, ob die

Perforation nicht aus einer angeborenen, nicht entziindlich entstandenen
*  Defektbildung der Hornhaut entstanden ist.

Die von mir gegebens Erklirung lisst sich ferner ungezwungen
auf gine Reihe von angeborenen Anomalien fibertragen, fir welche bis
Jetzt meistens eine entziindliche Ursache angenommen wurde, So liefern
meine Priparate den Beweis, dass angeborene vordere Synechien ohne
Perforation vorkommen und durch mangelhafte Differenzierung des Me-
soderms zustande kommen kiinnen, wie es ja auch nenerdings v. Hippel
annimmt. Sie geben auch eine Erklarung ab fiir jene Fille, welche
bisher unter dem Namen einer Membrana pupillaris PETSEVErANS coTnens
adhaerens einhergingen und =u Kontroversen iiber die entziindliche
Natur Veranlassung gaben. Beziiglich der Literatur verweise ich auf
die neueste Arheit von Gesang®), der die friheren Arbeiten ven
Vossius, Mackrocki, Samelsohn, Rumschewitseh, Win-
tersteiner, Wistefeld, Zirm . a. eingehend bespricht und miichte
nur hervorheben, dass in einigen Fillen, so z. B. von Rumschewits ch,
eine Perforation vermisst wurde. Stellen wir uns vor, dass bei dem
angenommenen, zu spiten Tiefertreten der Linse von dem faserigen
schlechten, aber wie Irisgewebe gefirbten Gewebe der Defektstelle
Teile auf der vorderen Linsenkapsel festhafteten, so kinnten Fiden an
der vorderen Linsenkapsel inserieren, welche von der Hormhaut aus-
gehen, wobei es nur eine Variation bedeutet, wenn die Fiden zerreissen,
und, wie in den Fillen von Apetz®) und zur Nedden®) Pigment.
kliimpehen an deren Ende frei in die vorders Fammer hineinragen.

Ebenso einleuchtend ist die Entstehung von Fiden und Synechien,
welche den kleinen Kreis der Iris oder andere Teile der Vorderfliche
der Tris mit der Hornhaut verbinden, sei es mun, dass es sich um kegel-
oder zeltformig sich zuspitzende grissere Synechien handelt, wihrend
die Iris der mach hinten sinkenden Linse gefolgt ist oder uwm feine
Fiden, welche mehr nach der Hornbautmitte hin verlaufen, wohin das
Irisgewebe Ausliufer senden kann, Weit hiinfiger wird es aber vor-
kommen, dass mit der Linse und Iris zugleich Gewebsteile nach hinten
gezogen werden, welehe vorher der Hornhauthinterwand anhaftend nun-

mehr im Bogen vom kleinen Kreise der Iris aur Linse verlanfen miissen,

‘) Transactions of the ophthalmologieal Soviety of the United Kingdom 1904,
% & Referat. Mimch. med, Wochenschrift 1904, No, 16,

" Dentsehmanms Beitriige znr Augenbeilkonde, Heft Gl S, 49,

Y] Zeitschrift fiir Augenbeilkande, Bd. TV, 8. 598,

“1 Klinische Monatshlitter fiir Augenheilkunde, 1905, 1T, §. 548,
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wobei das Pupillenspiel erhalten oder die Iriswand eingekerbt sein
kann, Verinderungen, wie sie tatsiichlich zu beobachten sind, Wiichst,
wie in unserem Falle, Sphinktergewebe zapfenfirmig und mit feinen
Auslinfern in den Spalt zwischen Hornhaut und Linse hinein und folgt
der Zapfen der nach hinten rtickenden Linse, so muss ein Bild ent-
stehen, wie es neuerdings von Haeberlin') beschricben wurde, der
anz richtig hervorhebt, dass es auf eme persistierende Pupillarmembran
nicht zuriielzufithren sei und deshalb zu der unwahrscheinlichen An-
nahme einer partiellen entzimdlichen Proliferation seine Zuflueht nimmt,
withrend sich der Fall ganz leicht dureh jeme Verhiltnisse erklirt,
Alle diese Variationen lassen sich aus unserem Falle verstehen, ohne
dass man eine Entziindung mit zeitweiligem Engerwerden der vorderen
Kammer oder gar eine Perforation anzunehmen brancht, und es erkliren
sich daraus anch die Fille von Pigmentierung der Hornhauthinterfliche,
wie sic Krukenberg?) und Stoek? beschrichen haben, genaun so,
 wie eine pigmentierte oder helle zentrale Auflagerung anf der vorderen
 Linsenkapsel bedenten kann, dass es sich um ein der spiteren Pigment-
~ aufnahme [Ghiges Gewebe handelt, welches beim Tiefertreten der Linse
entweder an der Kornea haften bleibt oder von der Linsenkapsel mit
in die Tiefe genommen wird.

Fiir alle diese Variationen ist bereits von fritheren Autoren die
 Vermutung ausgesprochen worden, dass es sich um eine mangelhafte
Differenzierung des Mesoderms handelte, und diese Vermutung erhilt
durch meine anatomischen Befunde eine festere Stitze und eine bessere
Begrimdung. Man wird daher in Zukunft nicht mehr von einer der
- Hornhaut adhiivierenden Pupillarmembran sprechen diirfen, weil das zur
- Bildung der Fiden dienends Material einem Gewebe entstammt, in
welchem die Differenzierung in Horohaut und Pupillarmembran aus-
- geblieben ist. Es st vielmehr aktiv in den Hornhautdefekt hinein-
gowachsenes Iris- resp. Sphinktergewebe oder im Hornhautdefekt neu-
gebildetes Ersatzgewebe, welches das Material fir die an Hornhaut oder
~ yorderer Linsenkapsel haftenden Fden und Zapfen abgibt, und so wird
" man cher die Bezeichnung kongenitale Faden oder vorders Synechien,
~oder persistierende mesodermale Gebilde bei ausbleibender Differenzie.
 withlen milssen, wihrend das Wort Pupillarmembran voraussetat,
s perade im Zentrum diese Differenzierung stattgefunden hat. Aber
auch in dem Bereiche der peripheren vorderen Kammer scheint die
Differenzierung nicht in villig normaler Weise verlaufen zu sein. Dar-

1) Archiv fir Augenbeilkunde, Bd, 48, Heft 4,
4y Klinische Monatsblitter fir Augenheilkunde. Bl XXXVIL, 8. 254 u 479
) pod. 1. 10401, 8. 770,
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auf deutet in erster Linie die Hartheit der Descemetschen Membran hin,
ferner das Fehlen einer kontinuierlichen Endothellage der vorderen Tris-
fliche, Diese erscheint vielmehr ganz ausserordentlich gelockert; es
sichen feine Fiden frei durch die Kammer und es inserieren Fiden an
mehreren Stellen der Homhaut, wodureh ein weites Maschenwerk ent-
stand, welehes bei adhirierenden Leukomen und vorderen Synechien
fehlt. Nehmen wir hier eine mangelhafte Differenzierung, eine lingere
FPorsistenz embryonalen Gewehes an, wozn die Pupillavmembran das
Material liefert, welche nach Jeann ullatos’) direkt zum Aufbau des
Irisgewehbes beitragen soll, so werden die Fiille verstindlich, wie sie in
neuerer Zeit Gloor?®), Streiff?), Thye*) und Andere veriffentlicht
haben und eigenartige Konfigurationen des sog. Kryptenblattes der Tris
betreffen. Von den genannten Autoren sind bereits die Bezichungen
dieser Fille zu Entwicklungsstarungen hervorgehoben worden, wobei
sie vermuteten, dass es sich um die abnorme Entwicklung resp. Per-
sistenz embryonalen Gewebes handeln miisse, Diese Ansicht findet in
meinem Falle insofern eine Stittze, als dieses Maschenwerk sehr stark
entwickelt, aber augenscheinlich zum Teil in Resorption begriffen st
worauf einzelne obliterierte (+efisse hindeuten, Wie neuerdings Hivs ch-
berg?) betont, kinnen Reste einer Pupillarmembran noch nach lingeren
Jahren eine Verminderung durch Resorption erfahren, und so kénnen
wir auch filr unseren Fall annehmen, dass das vom Mesoderm gelieferte
Gewebe sich anfinglich reichlicher bilden konnte, weil es nicht zum
Aufbau der mittleren Hornhautschichten mitzuwirken brauchte ynd
spater sich zum Teil wieder resorbierts. In dieser miichtigeren Ent-
wicklung der vorderen Iristeile liegt auch vielleicht eine Erklirung be-
griindet, dass dadurch zwisehen Hornhaut und Linse ein zur Synechien-
bildung filhrender formativer Reiz eher in Téatigkeit tritt.

Fasse ich zum Schluss die Ergebnisse meiner Arbeit nochmals
kurz gusammen, so ergibt sich zunsichst eine Bestiitigung der bereits von
anderen Autoren gefinsserten Vermutung, dass eine Reihe von Entwick.
lungsstirungen dadurch zu erkliren 18t, dass durch zu langen Kontakt
der Linse mit der Hornhaut die Differenzierung im Zentrum aushleibt,
in welchem das von den Seiten her einwachsende Mesoderm zusammen.
wachsen muss, wenn die vollstindige Differenaierung erfolgen soll, Es
erkliren sich auns dieser, gewissermassen an einer embryonalen Rhaphe

PR

") Recherches embryologiques sar Ia formation de In chambre antérieurs ste,
These de Paris 1697,

%) Avchiv fiir Augenleilkunde, Bd, a7, 8. 158,

" cod, 1 Bd. 50, 8, 58,

4 Klin, Monatsbliitter fiir Augenheilkunde, Brilageheft 1903,

*) Zentralblatt fir Augenheilkunde, April 1904,
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oder Naht sich einstellenden Stirung, die mit anderen Entwicklungs-
fehlern auch die Erblichkeit gemeinsam hat %), zunichst die angeborene
- Defeltbildung der Descemetschen Membran und die ringfirmigen vor-
~ deren Synechien, ferner die Adhiirenzen von Irisgewebe und Trisfiden
 an der Hornhant einer- und zwischen Hornhant und Linse andererseits,
gowie die Tribung und Pigmentierung der Hornhanthinterfliche und
der vorderen Linsenkapsel. Weiterhin finden ihre Erklirung die Ver-
dndernngen im sog. Kryptenblatt der Iris und es werden auch die Sta-
phylombildungen verstindlich, bei denen eine ‘Entziindung nicht voraus-
gegangen war, Bbenso wird das Verstindnis fr die Entstehung des
Ewbryotoxon angebahnt und alle diese Stirungen anf rein mechanischem
 Wege ohne Zuhilfenahme entmindlicher Vorglings erllirt.

Ferner seien mir noch einige Bemerkungen gestattet iiber die un-
 geren Fall komplizierende Tetanie, welche so schwer, mit Myotonie
- verbunden, verlief, dass das Kind dem Allgemeinleiden erlag.  Man
hiitte hierbei eine Katarakt erwarten diirfen. Sehen wir aber von den
~ apiitlichen, wohl der Formolhéirtung zur Last zu legenden Verinde-
‘rungen der vorderen Kortikalis der linken Linse ab, welche vielleicht
‘auch dem Kontakt mit der Hornhaut zur Last zu legen sind, so ist
- doch die andere Linse vollkommen intakt und damit stimmt iiberein,
dass die brigen Kpithelien der Ziliarfortsitze intakt sind, withrvend das
Pigmentepithel hier und auch an der Irishinterfliche stellenweise blasig
‘gequollen und heller erscheint. Die von mir?) an zwei Auganpaaren
‘mit Tetaniekatarakt gefundenen Epithelverinderungen waren hier, wie
iifters in novmalen Augen, nur andentungswema vorhanden und dem-
entsprechend fehlt die Kataraktbildung, worin ein weiterer Beweis fiir
die innigen Beziehungen der Erkrankungen der Ziliarepithelien und der
Katarakthildung zu erblicken ist, wenn auch iiber den niheren u-
sammenhang noch weitere Aufklirung notwendig ist.

) s, v. Hippel, Das Geschwiie der Hornhanthinterfifehe, Halle 1900, 8,7, 8,9,
%} Klinische Monatshlitter fiir Augenheilkunde 1801 und 1804,
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