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Licht- und elektronenmikroskopische Untersuchungen 
bei Dystrophia corneae maculosa* 
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Augenklinik der Universit~t Erlangen-Nfirnberg (Direktor: Prof. Dr. E. Schreck) 

Eingegangen am 11. Dezember 1970 

Light  an Elec t ron  Microscopic Findings at  Dyst rophia  eorneae maculosa 

Summary. Two characteristic cases of Dystrophia maeulosa (Groenouw II) 
of the cornea gave us rise to light and electron microscopic examination. Histological 
the colour reaction of the variabilities gives information about the material combina- 
tion. Variabilities of the ultrastructures indicate something about the pathogenesis 
of the disease. 

Zusammen/ass'ung. Zwei charakteristische Fglle yon Dystrophia corneae 
maculosa (Typ Groenouw II) gaben AnlaB zu licht- und elektronenmikroskopisehen 
Untersuchungen. Wi~hrend histologisch das f~rberische Verhalten der Veri~nde- 
rungen fiber die stoffliche Zusammensetzung orientiert, ergeben sich aus Vergnde- 
rungen der Ultrastruktur Hinweise auf die Pathogenese. 

h. Einleitung 
2 Pa t i en ten  mi t  Dys t rophia  corneae macnlosa (Groenouw II)  bogen 

Anla6 zu licht- und e lektronenmikroskopisehen Untersuehungen,  fiber 

welehe hiermit  ber ichte t  werden soll. 

B. Eigene Beobachtungen 
Pat. Josef H., 27 Jahre, K.-:BI.-Nr. 69/289. 

Vorgeschichte. Nie augenkrank gewesen, immer gut gesehen. Vor 2 JM~'en 
bemerkte die Ehefrau in beiden Augen weiBe Flecken ,,vor der Pupille". Vor 
4 5{onaten wurde erstmals jederseits eine Sehversehleehterung bemerkt. Der auf- 
gesuchte Augenfacharzt iiberwies in unsere Klinik. 

Familienanamnese. In der Familie keine Augen- und Erbkr~rtkheiten bekannt. 
Die Mutter, 2 Sehwestern, 1 Sohn und 3 Brfider seines Vaters konnten untersueht 
werden: Es fand sich bei keinem Probanden ein pathologischer Hornhautbefund. 

Augenbe/und am 13.1 .69  
Beide Augen werden frei ge6ffnet und nach allen Richtungen uneingeschr~nkt 

bewegt. Kein Augenzittern. 
VRA: 5/25 G1. b. n. und Nd X. 
VLA: 2,5/50 Gt. b. n. und Nd XII. 

* Herrn Prof. Dr. E. Schreck zum 60. Geburtstag gewidmet. 
Mit freundlicher Unterstiitzung der Stiftung Volkswagenwerk. 
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Rechtes Auge. Geringe conjunctivale Injektion. Die Hornhaut erscheint normal 
gewSlbt, ihr zentraler Bereich zeigt vorwiegend im Bezirk der Bowmanschen Mere- 
bran weil3gelbliche, girlandenartige Triibungsb~nder, die das Epithel leicht vor- 
buckeln. Peripher davon erkennt man feinere, punktfSrmige Triibungen, die auch 
in den tieferen Schichten liegen. In der Hornhautperipherie sind die Veri~nderungen 
welt weniger ausgepr~gt. Oberfl~chlich finden sich zwischen den Triibungen feinste 
Pigmentierungen. Die mittleren und tieferen Augenabschnitte bieten einen alters- 
entsprechend regelrechten Befund. 

Linlces Auge. L~t3t die gleichen Hornhautveri~nderungen erkennen wie das 
rechte. 

Verlau]. Am 2. 12.69 wurde in Narkose am linken Auge eine perforierende 
Keratoplastik vorgenommen. Der postoperative Heilverlauf zeigte keine Komplika- 
tionen, das SehvermSgen betrS~gt links s.c. 5/10. 

Epi]crise. Es handelt sich bei Herrn H. um eine Hornhautdegeneration vom 
Typ Groenouw I I  (Dystrophia corneae maculosa). 

Lichtmilcro,skopische Untersuchung. Das entnommene Hornhautscheibchen 
wurde tells in 4% Formalin fixiert und in Paraffin eingebettet, teils gefrier- 
geschnitten. Folgende F~irbungen kamen zur Anwendung: ItS~matoxylin-Eosin, 
Azan nach Heidenhain, van Gieson, kolloidale Eisenf~rbung, Goldner-Trichrom, 
Silberimpriignation nach GSmSri, Fet t  mit Sudan III ,  Trichromf~rbung nach 
~/[asson. 

Pat. Alfred W., 32 Jahre, K.-BI.-Nr. 69/6412. 
Vorgeschichte. Seit der Geburt jederseits Hornhauttrfibungen, die sich aber 

erst in letzter Zeit optisch stSrend auswirkten. Sonst nie ernstlich krank. 
Familienanamnese. Der Grol3vater viiterlicherseits habe die gleiche Hornhaut- 

erkrankung gehabt. 

Auffenbe/und am 21.10. 69 
Beide Augen werden frei ge5ffnet und nach allen Richtungen uneingeschriinkt 

bewegt, es finder sich kein Nystagmus. 
VRA: 5/25 - -  1,0 c.cyl. - - 2 , 0 /0  ~ = 5/20 und Nd IX.  
VLA: 5/20p - - 0 , 5  c.cyl. - -  1,5/0 ~ = idem und Nd IX. 
Rechtes Auge. Die Bindehaut findet sich blab und reizfrei. Die Hornhaut er- 

scheint normal gew6lbt. In den oberen Schichten und subepithelial sieht man feine 
weilLgraue, punktf6rmige, bis rundliche Triibungen, welche im Zentrum der Horn- 
haut dichter liegen und gegen ihre Peripherie abnehmen, Stiihlische Linie. Die 
tieferen Augenabschnitte bieten keine krankhaften Ver~nderungen. 

Lin/ces Auge. V611ig analoger Hornhautbefund wie das rechte Auge. Tonometrie 
nach Schi6tz: lgechts 17,0mmHg, links 14,0 mmHg, bei Applanation gleiche 
Werte. 

Verlau/. Am 24:. 10.69 wurde am rechten Auge in Narkose eine perforierende 
Keratoplastik vorgenommen. Der postoperative Heilverlauf zeigte keinerlei Kom- 
plikationen, bei Entlassung Visus des operierten Auges 5/10. 

Epilcrise. Es handelt~ sich bei Pat. W. um eine Dystrophia corneae maculosa 
(Typ Groenouw II). 

Lichtmilcros/copische Untersuchung. Das bei der Hornhautiiberpflanzung ge- 
wonnene Scheibchen wurde teils in 4 % Formalin fixiert und in Paraffin eingebettet, 
tells gefriergeschnitten, tells der elektronenmikroskopischen Bearbeitung zugefiihrt. 
Folgende FS~rbungen gelangten systematisch zur Anwendung: Hgmatoxylin- 
Eosin, kolloidale Eisenfgrbung, Azan nach Heidenhain, Trichromfi~rbung nach 
Goldner, PAS-Alzianblau, var~ Gieson, Versilberung nach GSm5ri, Sudan-Fett- 
f~rbung und Kossa-Fiirbung auf Xalk, Trichromfi~rbung nach Masson. 
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Abb. 1. Patient W. Mucoide Degeneration der oberfl~chliehen Hornhautlamellen, 
Ablagerung yon granul~Lrem Material (G6mSri) 

H istologischer Be]und 
Das Epithel weist eine unterschiedtiche Dicke auf. An einzetnen 

Stellen crscheint es bis auf eine einzige ZeHage verdfinnt. Die epitheliMen 
Zellen finden sich im wesentlichen unver~ndert ; nut gelegentlich zeigen 
sie degenerative Ver~nderungen der Zellkerne in Form yon Pyknose und 
hydropischer Schwellung. Die Basalmembran liegt dem Epithel fiberM1 
an. Sie ist unterschiedlich vcrdickt, stellenweise etwas aufgesplittert. 

Besonders auff/~l]ige Befunde zeigt die Bowmansche Membran. Uber 
gr61~ere Abschnitte erscheint sie fragmentiert  und vereinzelt in tiefere 
Hornhautbezirke abgedr/~ngt. Die st/~rksten pathologischen Ver/~nde- 
rungen bieten die oberfl~chlichsten Stromaanteile, schw~cher abet auch 
der fibrige Hornhautbereich. Die unmittelbar an die Membrana Bowmani 
anschliegenden Hornhautlamellen lassen verschiedene Stadien der Auf- 
16sung erkennen, so dM3 ihr fibrill~rer Charakter in diesem Bereich kaum 
mehr erkennbar ist. Letztlieh sieht man nur noch amorphe Massen, die 
sich mit  Hi~matoxylin-Eosin blaB-rosa anf~rben. Die Keratocyten 
weisen eine Schwellung des Zellk6rpers mit  pyknotischen Ver~nderungen 
des Zellkernes auf. In ihrem Cytoplasma haben sich Granulationenund 
Vacuolen ausgebfldet. An den Stellen mucoider Degeneration fallen 
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umfangreiehe Ansammlungen amorph-granulgrer Massen auf, die sieh 
mit Hgmatoxylin-Eosin blag-bls dars~ellen. 

In  den tieferen, kliniseh seheinbar noeh intakten Absehnitten der 
Hornhaut  finden sieh sehmale Zonen granul~rer Ablagerungen in den 
interlamells L/ieken. Bei der Massonsehen Triehromfarbung werden 
stellenweise aneh in den tieferen tIornhautlamellen umsehriebene Auf- 
hellungsbezirke als sog. Friihstadien erkennbar. Die Membrana Des- 
cemeti bietet Alterationen ~hnlieh einer Cornea guttata,  das Endothel 
fein-granulgre Einlagerungen. 

Mit PAS-Alzianblau und kolloidaler Eisenl6sung erfolgt intensive 
Blaufi~rbung der granuls Einlagerungen. Dies weist auf das 
Vorhandensein saurer Mueopolysaeeharide bin. Bei der Massonsehen 
Triehromf~rbung unterbleibt eine Anfs dieser Ablagerungen. Fet t  
nnd Kalk lieBen sich nirgends naehweisen. Die Versflberung naeh 
G6m6ri erbraehte vereinzelt vermehrt  argyrophile Fasern im Bereieh 
der Membrana Bowmani. 

C. Auswertung der eigenen Befunde 
Das feingewebliehe Bild der maeularen I-Iornhautdystrophie (Groe- 

nouw II)  zeichnet sich dureh eine mncoide Degeneration der Hornhaut-  
lamellen (Jones und Zimmermann) aus, wobei der prim/~re pathologische 
Defekt in einer intracellnls Degeneration gesehen wird (Sornson). 
Seit den grundlegenden Arbeiten yon Jones und Zimmermann gelingt 
es, die maculare Hornhantdystrophie histochemisch eindeutig yon 
anderen Formen abzugrenzen: subepithelial, abet auch in den tieferen 
Sehiehten linden sieh amorph-granul/~re Ablagerungen, welche f/~rberisch 
die Merkmale saurer Mucopolysaecharide bieten (Jones und Zimmer- 
mann, Blagojevic et al., Smith und Zimmermann, Teng, Morgan). Das 
gleiehe fs Verhalten zeigen auch die granul/~ren Einlagerungen 
im Cytoplasma der Keratoeyten sowie im Endothel. Die pathologischen 
Vergnderungen sind am ausgeprggtesten in den oberflgehlichen Stroma- 
anteilen. Die stellenweise Verlagernng der Bowmansehen Membran in 
tiefere Bezirke geht auf Lfiekenbildungen zurfiek, dnreh welehe mueoides 
Material naeh vorne drgngt. Die Alterationen des Hornhautepithels 
sind insgesamt unspezifiseher Natur, die Verdiinnung des Epithels als 
Druekatrophie dutch die subepithelialen Plaques zu deuten. 

D. Elektronenmikroskopische Befunde 
Material und Methode 

Zur Untersuchung gelangten durch Rasiermesser abgetrennte kleinste Teile der 
durch Keratoplastik gewonnenen Hornhautscheibchen der Patien~en Josef H. und 
Alfred W. Fixation in 2,5%iger gepuffer~er GlutaraldehydlSsung (pHT,3) ffir 
30 rain, gnschlieBend Auswgschen in Sgeehgrose16sung fiir 3mgl 10 rain, dgnn 
Naehfixieren mi% 1% iger OsmiumtetroxydlSsung fiir 3 Std. EntwS, ssern fiber 
Aeeton und Einbringen in Vestopal W. Die Ultradiinnschnitte wurden fiir die Licht- 
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Abb. 21. Dystrophia corneae maculosa (Typ Groenouw II). Tiefe Epithelschichten 
und oberste Stromaanteile in einer {~:bersiehtsaufnahme (Orig.-Vergr. 9600faeh). 
Die Bowmansehe Membran (BM) erseheint yon untersehiedlicher Dicke, zeigt 
Neigung zur Aufsplitterung und finder sich dutch Druck des vergrSl?erten, vaeuol~tr 
degenerierten Keratoey~en epithelwgrts vorgewSlbt. Das Epithel zeigt neben 

Langhanssehen Zellen (LZ) normale Epithelzellen (Ez) 

mikroskopie (Fgrbung modifiziert nach Richardson u. a., 1960) und Elektronen- 
mikroskopie mit dem LKB-Ultramikrotom I I I  hergestellt. Untersuchung des 
Materials im Zeiss-Elektronenmikroskop EM 9 A. 

Die berei ts  I ieh tmikroskopiseh  e rkennbaren  Vergnderungen der  Kera-  
t oey ten  und des I t o r n h a u t s t r o m a s  stel len sich e lekt ronenopt iseh  viel 
deut l ieher  da r  (Abb. 2). 

1. Vergnderungen  der  K e r a t o c y t e n  
a) Zellkern 

Der Zel lkern erscheint  in fri ihen Degenera t ionss tad ien  dutch  F o r m  
und  Umfang  normal ,  sp/~ter pykno t i sch  und  zeigt dann  durch  Druek  
yon Cy top lasmavacuo len  en t s t andene  Einbnchtungen .  Das Chromat in  
erweist  sich ve rd ich te t  und  besonders  in der  Per ipher ie  an der  Innense i te  
der  K e r n m e m b r a n  angereieher t .  Br/iche der K e r n m e m b r a n  waren  n ieht  
naehweisbar  (Abb. 3). 

1 Alle elektronenmikr. Abb. werden aus drucktechn. Griinden auf 4/5 ver- 
k]einert wiedergegeben. 
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Abb. 3. Keratocyt im mittleren Degenerationsstadium bei Dystrophia corneae 
schmelzenden Vacuolen (V) verschiedener GrSl~e und verschiedener Stadien ange- 
und angedeutete Einbuchtungen der Membran durch den Druck der Cytoplasma- 

b) Zellplasma 
Insgesamt erfahren die degenerierten Stromazellen eine erhebliche 

GrSl~enzunahme, die ngherhin durch Vergnderungen des Cytoplasmas 
zustande kommt.  

~) Endoplasmatisches Reticulum und Golgi-Apparat. In  den friihen 
Stadien der Degeneration finder sich besonders das grannlgre endo- 
plasmatische Reticulum mehr oder weniger cysternenartig erweitert. 
Einzelne Vesice] treten auf (Abb. 4 und 5). Der Golgi-Apparat zeigt sehr 
schmale Lamellen, an deren Enden sich Mikrovesice] bilden (Abb. 4). 

~) gacuolen. In  den Frfihstadien ihrer Entwicklung zeigen die noch 
runden bis ovalen, durch eine meist ribosomenbesetzte Einzelmembran 
begrenzten, pathologischen Itohlr/iume einen homogenen, nicht elek- 
tronendichten Inhalt. Spgter t reten in ihnen granula- oder fibrillen- 
artige Gebilde auf (Abb. 5 a und b). In  mittleren Phasen der Degeneration 
des Keratocyten finder sich d~s gesamte Cytoplasma yon Vacuolen 
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maculosa (Orig.-Vergr. 19600lath). Zellplasma yon teilweise miteinander ver- 
fiillt. Dadurch Zelle insgesamt vergrSl~ert. Am Zellkern (N) beginnende Pyknose 
vacuolen. M Mitochondrien, Ly Lysosomen, Zm Zellmembran, St Stromafibrillen 

verschiedener GrSl~e angefiillt, die gelegentlich miteinander verschmelzen 
und die Zelle insgesamt vergrSl~ern. Endoplasmatisches geticulum ist 
dann hSchstens noch in Resten erkennbar (Abb. 3). 

y) Lysosomen. Als besonders auffiillige Erscheinungen haben die in 
mannigfaltiger Form vorhandenen Lysosomen zu gelten. Sie besitzen 
regelm~l]ig eine Grenzmembran, runde bis ovale Form, sind aber 
insgesamt wesentlich kleiner als die Vacuolen. Einige zeigen homo- 
genen, nicht elektronendichten Inhalt, andere granularen. Einige yon 
ihnen finden sich dicht angefiillt mit einer homogenen maximal elektro- 
nendichten Masse (sog. ,,dichte KSrperchen"). Die Lysosomen kSnnen 
l~ibosomen und Trfimmer anderer Zellorganellen, z. B. solche yon Mito- 
chondrien enthalten. Teils begrenzt sie eine Einzelmembran, tells eine 
Doppelmembran. An anderen fiillt eine myelinfigurenartige Wand auf 
(Abb. 3 und 5 b). An den Lysosomen sind h~iufig Wandbrfiche vorhanden, 
durch die sich der Inhalt in die Vacuolen zu ergiel~en erscheint (Abb. 6). 
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Abb. 4. Endoplasmatisches Reticulum eines Keratocyten mit beginnender Degenera- 
tion bei Dystrophia corneae maeulosa (Orig.-Vergr. 67 200fach). Das granul/~re endo- 
plasmatisehe Reticulum (ER) beginnt sich cysternenartig zu erweitern. Einzelne 
kleine Vesicel treten auf (Ve). Die schmalen Lamellen des Golgi-Apparates (Go) 
bilden an ihren Enden Mikrovesieel. Zellkern (N) ohne Pyknosezeiehen. M Mito- 

chondrium, St Stroma 

8) Zellwand. Die Begrenzung der  Zellen erseheint  in F r i ihs tad ien  der 
Degenera t ion  in tak t .  Spgter  l inden  sich an der  Zel lwand gehguft  Br/iche, 
dureh die sieh der  I nha l t  yon Vaeuolen und  Lysosomen zwisehen die 
St romaf ibr i l len  ent leer t .  Zule tz t  kann  man  nur  noeh F r a g m e n t e  der  
Zel lwand naehweisen.  Das E n d s t a d i u m  zeiehnet  sieh durch eine vSllige 
AuflSsung der  P l a smabes t and te i l e  aus, der  die Kernauf lSsung folgt 
(Abb. 7). 

2. Ver/~nderungen im H o r n h a u t s t r o m a  

a) Extracelluldire Vesicel 

Nach der  wei tgehenden  F ragmen t i e rung  und  AuflSsung der  Zell- 
membran  t r e t en  zwisehen den St romafibr i l len  - -  tei ls  in der  Ns der  
Kera tocy ten ,  tel ls  ohne e rkennbaren  Zusammenhang  mi t  diesen - -  
einzelne oder  g ruppie r te  membranbegrenz te  Vesieel auf, die wenig 
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Abb. 5a u. b. Zellplasma eines Keratoeyten bei Dystrophia corneae maculosa im 
mittleren bis sp~iten Degenerationsstadium (Orig.-Vergr. 67200faeh). a Das endo- 
plasm~tische t~eticulum (ER) ist nur noch in vereinzelten Resten erhalten. Die 
Vacuolen (V) zeigen gr~nulgren und angedeutet fibrill~ren Inhalt. b GroBes 
Lysosom (Ly) mit zwei begrenzenden Doppelmembr~nen, das Reste ~nderer 

Zellorganellen enth~lt. M Mitoehondrien, St Stromafibrillen 



Abb. 6. Endoplasmatisches Retieulum eines Keratoeyten im mittleren Degenera- 
tionsstadium bei Dystrophia eorneae maeulosa (Orig.-Vergr. 67200faeh). Neben 
eysternenartig erweitertem endoplasmatisehen getieulum (ER) sind bereits grSl]ere 
Vaeuolen (V) zu sehen. Einzelne Lysosomen zeigen Wandbr0ehe (LyB), wo- 
durch sie in Verbindung mit den Vaeuolen stehen. St Stroma, M Mitoehondrium 

Abb. 7. Teil eines Keratocyten bei Dystrophia corneae maculosa im Endstadium 
(Aufl6sungsstadium) Orig.-Vergr. 67200fach. Die Zellmembran ist nieht mehr 
naehweisbar. In eine homogene bis granulgre Masse eingelagert linden sieh t~este 
yon Vaeuolen (V), Mitoehondrien (M), und Lysosmnen (Ly), St Stromafibrillen 
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Abb. 8a u, b. Ver~nderungen im Hon~hauts t roms bei Dystrophi~ corne~e ma, culosa. 
Orig.-Vergr.: ~ 19600lath, b 67200fach. a Extr~cellulgre Vesicel (Ve} mit  begren- 
zender Einzelmembran ]iegen olme erkennb~ren Zusammenhang mit  einem Kersto-  
cyten zwischen den Stromafibrillen. b In st~rkerer VergrSBerung zeigen einige 

Vesicel (Ve) granulgren Inha,lt 

12 Albrecht v. Gr~efes Arclt. k[in. exp, OphthaL, Bd. I81 
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elektronendichten homogenen, mitnnter auch granularen Inhalt be- 
sitzen (Abb. 8a und b). 

3. Beschaffenheit des Hornhautepithels und der Bowmanschen 
Membran 

Das Epithel land sieh stellenweise, wie anch sehon lichtmikroskopiseh 
siehtbar, auf 1--2 Zellagen verdiinnt. Die Zellen selbst jedoeh ersehienen 
unver~ndert. Die Langhansschen Zellen waren nachweisbar. Die Bow- 
mansche Membran hatte unterschiedliehe Dieke und neigte im Bereich 
degenerierter Keratocyten znr Anfsplitterung und Vorw61bung epithel- 
w~rts (Abb. 1 und 2). 

E.Diskassion der eigenen Beiunde im Yergleieh mit der Literatur 

Die auffallendste Vergnderung der Ultrastruktur bei der macularen 
Hornhautdystrophie (Typ Groenouw II) zeigen die Keratoeyten in 
Form einer starken Anhgufung yon sauren Mucopolysacchariden in den 
nahezu das ganze Cytoplasma einnehmenden Vacuolen (Jones und 
Zimmermann; Klinthworth und Vogel). Bei anderen Hornhautdystro- 
pbien und bei der cornealen Wundheilung soil sich ein ghnliches Kerato- 
eytenbild bieten, so dat3 es bislang nicht mbglich ist, anhand der 
Ultrastruktur allein die Art der Dystrophie zu bestimmen, Neuerdings 
warden jedoch bei der granuls Hornhautdystrophie (Typ Groenouw I) 
kristalline Depots naehgewiesen (Tripathi und Garner), die in Uberein- 
stimmung mit den histochemisehen Untersuehungen von Jones und 
Zimmermann Proteine darstellen k6nnen. 

Es stellt sieh die Frage, ob es sieh bei der Anh~ufnng yon Mueopoly- 
sacehariden in den Keratoeyten urn eine Degenerationserscheinung oder 
um das Ergebnis sekretorischer Aktivit~t der Zelle handelt. Die cysternen- 
artige Erweiterung des granul~ren endoplasmatisehen Retieulums in den 
Frfihstadien der Degeneration und der zumeist vorhandene Ribosomen- 
besatz der Vacuolenmembran weist auf eine synthetisehe Aktiviti~t tier 
Zelle bin (Offret et. al., Teng). Die Aktivit~t des Golgi-Systems sprieht 
fi'tr eine Entstehung der Vacuolen dnreh Sekretionsvorg~nge, welehe 
auf die Synthese folgen. Erst in den Spi~tstadien der Degeneration 
sehwellen die kleinen Lysosomen (,,diehte KSrperchen") an, wobei die 
sie begrenzende Membran rupturiert. Dadureh kann sieh ihr Inhalt in 
die Vaeuolen ergieBen. Ansehliei3end 15sen sich letztere auf, wobei die 
begrenzende Membran sehwindet. Dies k6nnte auf die Wirknng der aus 
den Lysosomen freigesetzten lytisehen Enzyme (u. a. saute Hydrolasen) 
zuriiokgehen. Aueh das Auftreten yon Lysosomen mit doppelmembran- 
begrenzten Vacuolen, die Reste yon Zellorganellen enthalten, ist als 
Degenerationszeiehen zu werten. Ein Hinweis darauf, dab das Material 
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in den Vacuolen der  K e m t o c y t e n  durch Phagocy tose  zus tande  kam,  
l~Bt sich aus unseren Befunden  n icht  ablei ten.  

Die Xhn]ichkei t  mi t  den in t racel lu ls  Vaeuolen und deren r/ium- 
liche N~he zu degener ier ten  K e r a t o c y t e n  spr icht  daffir, dab  es sich bei  
den beobach te t en  extracellul~tren e inze lmembranbegrenz ten  Vesiceln 
(Offret et M.) um AbstoBungs- und ZerfMlsprodukte  handel t .  

Die yon  Offret et  al. beschr iebenen hyal inen  Plaques  zwischen den 
St romaf ibr i l len  waren  in nnseren Pr / ipa ra ten  n icht  nachzuweisen.  
Hya l ine  Zonen zwischen den Fibr i l l en  fanden sich nu t  im Bereich yon  
K e r a t o c y t e n  im Zerfa l l ss tad ium und  in der  d i rek ten  Nachbar scha f t  
extraeellul/~rer Vesieel. 

Die K e r a t o e y t e n  der  normalen  H o r n h a u t  besi tzen die F/~higkeit, 
Mucopolysacchar ide  zu synthet is ieren.  Man sieht dazu eine wichtige 
M6glichkei t  ffir die Bi ldung von Corneafibrfl len (Kl in thwor th  und  Vogel). 

Bes t immende  Einflfisse ffir das  Z u s t a n d e k o m m e n  einer macula ren  
H o r n h a u t d y s t r o p h i e  yore  T y p  Groenouw I I  bes tehen  in de rges t e ige r t en  
P r o d u k t i o n  yon  Mucopolysacchar iden  du tch  die S t romazel len  und  in 
tier Ak~ivi~gt der  Mikrosomen mi t  ly t i schen Fe rmen ten .  Beide  Vorgitnge 
fi ihren le tz t l ich zur AuflSsung des Kera tocy ten .  

Naeh  den genet ischen Unte r suchungen  yon Blum und Francois  und  
den  his tochemischen Studien  yon Jones  und  Z imme rma nn  ergibt  sich 
aus den h ie rmi t  darge legten  Befunden  der  U l t r a s t r u k t n r  ein wei terer  
Hinweis  darauf ,  dag  bei  der  maeula ren  H o r n h a u t d y s t r o p h i e  ein um- 
schr iebener  Stoffweehseldefekt  wi rksam wird.  
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