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Zur Histologie der Gliosis retinae diffusa.

Yon
Dr. E. Guzmann

in Wien.

Mit Taf. VII, Fig. 1—6, und einer Figur im Text.

Im Jahre 1906 stellte ich in der Wiener ophthalmologischen
Gresellschaft zwei Fille einer ,seltenen Netzhauterkrankung® vor, die
man eine Zeitlang als Hippelsche Netzhauterkrankung bezeichnete.
(Zeitschr. . Augenheilk. Bd. XVIL) Da in dem einen Falle eine
schmerzhafte Drucksteigerung die Entfernung des Bulbus zur Folge
hatte, kann ich der damaligen Mitteilung des ophthalmoskopischen
Befundes die Ergebnisse der histologischen Untersuchung folgen lassen.

Zur Zeit jener Demonstration waren etwa 11 Fille dieser Art
beschrieben worden, die aber iiber das Wesen der Erkrankung keine
sichere Aufklirung geben konnten. Erst der Fall Blaha gewshrte
einen Einblick in die Pathologie des Krankheitsprozesses. Er wurde
zuerst von Herrenheiser 1896 in Prag heobachtet, die Patientin
kam 1898 nach Budapest, und Goldzieher beschrieb den Fall als
sinterstitielle Wucherung in den vordersten Schichten der Netzhaut
mit angeborener Grundlage®. Dieselbe Patientin kam 1900 abermals
nach Prag, wo sie einem Hirntumor erlag. Czermak verarbeitete
die Bulbi und teilte den anatomischen Befund im Jahre 1905 in der
Heidelberger ophthalmologischen Gesellschaft mit. Ein Jahr friher
(v. Graefe’s Arch. f Ophth. Bd. LIX) hatte Hippel zwei Fille
ausfiihrlich beschrieben, weswegen die Erkrankung von einigen Autoren
nach ihm benannt wurde. Eigentlich reicht die erste histologische
Untersuchung in das Jahr 1893 zuriick. Treacher Collins berich-
tete damals iiber den anatomischen Befund dreier Bulbi von zwei Ge-
schwistern und fand Gefissneubildung mit dem priméren Sitz in der
Netzhaut (Transaction of the ophthalmic society of the United King-
dom. Vol. XIV).
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Czermak, der, in Unkenntnis der Arbeit von Treacher Col-
lins, die v. Hippel 1911 in Erinnerung brachte, der erste anato-
mische Untersucher zu sein glaubte, kam zu demselben Ergebnis. Er
fand ,,Angiomknoten mit iippiger Neubildung von Gef#ssen, echte
energisch wuchernde Tumoren, die man als kapillare Angiome de-
zeichnen muss®, Dieser Ansicht stimmte im Jabre 1911 v. Hippel,
der den Bulbus in einem seiner zwei (im Jahre 1904 beschriebenen)
Falle zur histologischen Untersuchung verwerten konnte, vollinhaltlich
zu, wobei er die Gliawucherung fiir sekundir hielt (v. Graefe’s
Arch. £ Ophth. Bd. LXXIX. 1911).

Ich méchte nun in Kiirze den damaligen Spiegelbefund, sowie
den weiteren Verlauf der beiden Fille schildern.

Der erste Fall betraf einen 16 jihrigen Patienten, dessen rechies Auge
einige Jahre vorher erkrankt war. Das Sehvermogen betrug damals Finger-
zghlen in 3 m. Der Augenhintergrund bot eigentiimliche Verinderungen
dar, an die ich mit eimigen Worten erinnern will: Flache halbkugelige,
scharf begrenzte Vorwilbung in der (Gegend der Macula mit zarter Pig-
mentierung und feinsten Gefissen an der Oberfliche. Oben folgt eine Zone
shnlich der Fleckenzone bei Retinitis circinata. Temporal sieht man eine
diffuse weisse Firbung des Augenhintergrundes wit denselben Merkmalen
wie der zentrale Fleck; nur dass die Gefissveriinderungen hier viel mehr
hervortreten, durch ungleiches Kaliber der Geftisse, Varikosititen, ungewthn-
liche Windungen, aneurysmatische Erweiterungen und abnorme Anastomosen.
Aus dem weiteren Verlauf ist folgendes hervorzuheben: zwei Monate nach
der ersten Untersuchung trat eine Glaskiorperblutung auf, die die Augen-
spiegeluntersuchung unméglich machte. Nach Resorption des Blutes wurde
der Fundus wieder sichtbar und blieb dann etwa ein Jahr unverindert.
Nach einer abermaligen Glaskdrperblutung entwickelte sich eine schleichende
Iridocyclitis, woran das Auge vollstindig erblindete. Der Zustand blieb un-
verindert. Als ich den Patient noch vor wenigen Monaten sah, war der
Bulbus weich, reizlos, die Pupille mit einer Membran verschlossen, kurz
das gewdhnliche Bild der Atrophia bulbi nach Iridoeyelitis.

Das andere Auge ist bis jetzt normal geblieben.

Der zweite Fall, um den es sich hier eigentlich handelf, wurde bei
einem damals 29 jihrigen Mann beobachtet. Das Sehvermdgen seines linken,
frither besser gewesenen Auges (das rechte Auge hat wegen Maeulae cor-
neae und irreguliren Astigmatismus ein Sehvermégen von 0.3) verfiel im
Verlaufe von 5 Monaten auf Fingerzihlen in 3 m. Das Auge, das Husser-
lich mit Ausnahme einiger ganz zarter Fleckehen in der Hornhaut nach
Eisensplitterverletzungen (Patient ist Schlosser) vollkommen normal war,
zeigte folgenden Spiegelbefund: Leichte Rétung wund Verschleierung der
Papille und deren Umgebung. Hauptsitz der Erkrankung im oberen inneren
Quadranten. Starre Abhebung der Netzhaut mit Gefissverinderungen: enorm
verdickte, stellenweise korkzieherartis gewundene Gefiisse, die in der dusser-
sten Peripherie in ein ballonartiges Gebilde einmiinden, welches grobe
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parallaktische Verschiebung zeigt, und dessen Farbe am Rande rof, in der
Mitte gelblich ist. Einzelne Gefisse weiss eingescheidet. In der Macula Ver-
#nderungen #hnlich dem ersten Fall, nur weniger ausgeprigt. Im weiteren
Verlauf kam es zu einer Iridoeyclitis mit Seclusio pupillae und Katarakt,
woran das Auge 1908 erblindete. Anfang 1911 wurde das Auge durch
Drucksteigerung schmerzhaft und entziindet. Im Juni 1911 wurde der
Bulbus enucleiert.

Status praesens unmittelbar vor der Enucleation:

Bulbus ciliar injiziert. 1em temporal von der Hornhauf eine kleine,
stecknadelkopfgrosse Ektasie der Sklera. Hornhaut matt, im Zentrum triib:
Verkalkung der Bowmanschen Membran, im Mittelpunkt dieser Triibung
ein weisses xerotisches Piinktchen. Vordere Kammer ungleichmissig, aber
im ganzen seicht. Iris buckelformig vorgetrieben, missfarbig, hoehstgradig
atrophisch, mit zahlreichen neugebildeten Geffissen. Pupille grau dureh Sy-
nechien fixiert. Tonus erhSht. Amaurose.

Der Bulbus wurde in horizontale Schnitte zerlegt. Schon makrosko-
pisch (siehe Textfigur) fillt in den Schnitten
in der nasalen Hilfte eine Verdickung der
Netzhaut N auf, welche sich von der Ora
gerrata O his gegen den hinteren Augen-
pol erstreckt. Diese Verdickung ist am
stirksten in den vorderen Teilen, woselbst
gie knapp hinter der Ora serrata mit einer
steilen Stufe einsetzt, und nimmt nach riick-
wirts zu allmihlich ab. In einigen Schnitten
erscheint sie nicht ganz gleichmissig, so dass
einige umschriebene Erhabenheiten an der
inneren Oberfliche aufireten. In jenen Schnif-
ten, welche durch den Sehnervenkopf gehen,
der glaukomatts exkaviert ist, kann man
die Verdickung der Netzhaut auch noch u
auf der lateralen Seite in einer Ausdeh-
nung von gut 5 mm verfolgen. Die Verdickung erreicht auf der inneren
Seite in der Peripherie das Maximum: {iber 1 mm. Durch diese Ver-
inderung musste die Netzhaut starr geworden sein, so dass sie bei der
Schrumpfung in der Fixationsflissigkeit in ibrer normalen Stelle blieb,
wihrend die makroskopisch nicht verdickte Netzhaut der lateralen Buibus-
hilfte mit der Chorioidea NCh in der gewthnlichen Weise abgehoben wurde.

o

Histologischer Befund.

Hornhaut: Die Bowmansche Membran ist in der Mitte verkalkt, das
Epithel dariiber abgestossen. Im Hornhautparenchym hinter der Bowman-
schen Membran frische Infiltration mit teilweiser Nekrose der oberfiichlichen
Hornhautlamellen: Beginnendes atheromatses Geschwiir, Der Limbus ist
reichlich von kleinen Rundzellen durchsetzt. Von ihm aus erstrecken sich
oberflichliche Gefiisse, gleichfalls von kleinen Rundzellen begleitet, unter
die Bowmansche Membran eine kurze Strecke in die Hornhaut hingin. An

v. Graefe’s Archiv fiir Ophthalmologie. LXXXIX, 2. 22
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der hinteren Hornhautwand lagern teils rethenweise, teils in umschriebenen
Griippchen Exsudaizellen, meist fragmentiertkernige Leukozyten, Die ein-
kernigen Zellen sind darunter in der Minderheit. Manche dieser Zellen ent-
halten Pigment. Am dichtesten haben sich diese Zellen hinter dem athero-
matdsen Geschwiir an der hinteren Hornhautwand angesammelt. Sie hbilden
daselbst eine Schicht, die dicker ist als die Descemetische Membran.
Das Endothel kann hier nicht mehr von den Exsudatzellen unterschieden
werden. Es fiberzieht vielleicht die hintere Fliche dieser Exsudatlage in
Form eines feinen Hiutchens.

Die Iris ist buckelférmig vorgetrieben. Ihre Peripherie in grosser Aus-
dehnung an die hintere Hornhautwand angepresst; der Pupillarand mit der
Linsenkapsel verwachsen; die Pupille von einer diinnen, zellarmen, etwas
pigmentierten, neugebildeten Bindegewebsmembran fiberzogen, welche aus
dem Pupillarand der Iris hervorgeht. Die Oberfliiche der Iris ist von einem
schmalen Saum von Exsudatzellen, die meisten polynukletir — bedeckt. Im
Kammerwasser finden sich nur vereinzelte Exsudatzeilen, Das Gewebe der
Iris ist hochgradig atrophisch, besonders im Bereiche der peripheren vor-
deren Synechie fast bis zum Pigmentblatt reduziert. Die normale Struktur
ist vollstindig verloren gegangen, sie ist dureh ein fibroses Gewebe, das in
einer homogenen Grundsubstanz zahlreiche lingsovale Zellkerne enthilt, er-
setzt, Viele Blutgefisse sind dureh hyaline Degeneration ihrer Winde ganz
oder fast vollstindig obliteriert. Die vordere Grenzschicht ist kanm mehr
zu erkennen,. nur der Sphinkter hat sich gut erhalten.

Der Ciliarkorper zeigt ausser einer missigen Atrophie keine wesent-
lichen Verinderungen. Seine Oberfliche ist frei, das Stroma der Fortsitze
in leichter hyaliner Degeneration. Keine Infiltration, keine Exsudation.

Die Chorioidea soll im Zusammenhang mit der Netzhaut beschricben
werden.

Im Bereiche der Pupille eine vordere Kapselkatarakt. In der vor-
deren Corticalis zahlreiche Vakuolen. Der Querdurchmesser der Linse be-
trigt nicht ganz 8mm, der circumlentale Raum ist gross, gut 11/, mm.

Auf der inneren Seite des Bulbus setzt die Erkrankung der Netzhaut unmit-
tetbar an der Ora serrata ein (siehe Textfigur). Die schon eingangs beschrichene
Verdickung der Netzhaut besteht durchaus aus einem kernreichen glidsen Gewebe,
das namentlich in seinen inneren Lagen grosse diinnwandige, neugebildete Blut-
gefdsse enthilt (siche Taf. VII, Fig. 1). Viele von ihnen haben nur ein Endothel-
rohr als Wand, bei einigen ist das Endothelrohr noch von einer dinnen Lage
homogenen Bindegewebes umgeben; manche Gefisse haben aber eine ziem-
lich dicke, bindegewebige Wand; in den nach Gieson gefirbten Schnitten
entstehen dadurch rote Balken und Flecken, welche in dem gelb gefiirbten
Gliagewebe eingelagert sind. Kleine Gefdisse von dem Typus der Kapillaren
sind nicht hiufig. Die Gefissneubildung tritt gegenitber der gliomatosen
Wucherung in den Hintergrund. Sind auch in den am meisten erkrankten
peripheren Netzhauipartien die grissten neugebildeten Geffisse zu sehen,
so sind weiter riickwiirls in Gebieten, wo die Neizhaut auch schon stark
erkrankt ist, nur die urspriinglichen Gefiisse in den inneren Schichten vor-
handen, obne eine wesentliche Verinderung weder in ihrer Zahl und Grosse,
noch in ihrer Wand zn zeigen.
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Der Kernreichtum der glitssen Wucherung ist im aligemeinen ein
grosser. Die Kerne sind meist von lingsovaler Form und haben mit Hiimalaun
nur eine blassbliuliche Farbe angenommen. Sie sind in einer aus zahlreichen
Fasern bestehenden Grundsubstanz eingebeitet (siehe Taf. VII, Fig. 2). Diese
Fasern haben sich mit Eosin blassrétlich gefiirbt, verlaufen meist etwas wellig,
teilen sich und bilden ein feines Filzwerk. Nur stellenweise ist eine solche
Verdichtung des Grundgewebes eingetreten, dass grissere homogene rotliche
Felder dadurch gebildet werden. (Wegen der Art der Hirtung des Bulbus
war es leider nicht moglich, die spezifische Gliafirbung vorzunehmen.)

Wihrend riiekwirts die Grenzen dieses Gewebes gegeniiber dem Glas-
korper ziemlich scharfe sind, sprossen vorn kapillare Gefisse in die ver
dichteten Randpartien des Glaskorpers hinein und verwischen die Grenzen
zwischen erkrankter Netzhaut und Glaskérper (sishe Taf VII, Fig. 2).

Innerhalb der Gewebswucherung ist es vielfach zu Vakuolen- und anch zu
Cystenbildung gekommen (siehe Taf, VII, Fig. 8). Indem die Fasern des Grund-
gewebes anseinanderweichen, kommen zuerst kleine Hohlriume zustande, woraus
an vielen Stellen ein wabenartiges Aussehen resultiert. Indem benachbarte
Vakuolen zusammenfliessen, entstehen dann etwas grossere Hohlriume bis
zu Cysten, die schon mit freiem Auge sichtbar sind, da sie einen Durch-
messer von 1mm und dariiber haben.

Wo die Netzhaut schwer erkrankt ist, d. h. in den peripheren Teilen,
ist von ihren wurspriinglichen Schichten #berhaupt nichis mehr iibrig ge-
blieben. Aber auch weiter riickwiirts in der Umgebung des Optikus, an
einer relativ leicht erkrankten Stelle der Netzhaut, wo die Verdickung
kaum halb so stark ist als in der Peripherie, finden sich trotzdem bereits
schwerste histologische Veriinderungen. Nur die beiden Kornerschichten
sieht man als Zellenzug mit runden Kernen angedeutet. Die Miillerschen
Stiitzfasern sind vollstindig verschwunden und durch ein Gewirr von Fasern
mit ovalen Kernen ersetzt.

Das Pigmentblatt der Netzhaut ist in dem beschriebenen Gebiete nir-
gends normal geblieben. Entweder ist es fast ganz verschwunden und nur
mehr durch einige Pigmentklumpen, die unregelmissig zerstrent umherliegen,
oder durch einige Zellkerne angedeutet (siehe Taf. VII, Fig. 1), dies ist be-
sonders in den hinteren Abschnitten der Fall, oder aber es ist eine Wuche-
rung eingegangen, so dass nun mehrere, gewdhnlich nur wenig pigmen-
tierte Zellrethen fibereinanderliegen, und dass ferner Zellstriinge und Zell-
schifuche in die verdickte Netzhaut hineinwachsen und dieselbe in verschiedener
Richtung, aber nur in ihren #usseren Lagen durchziehen.

Die Lamina vitrea und die Choriocapillaris bilden fast iiberall eine
deutliche Grenze zwischen Chorioidea und der erkrankten Netzhaui Aber
es finden sich doch Stellen, wo diese Scheidewinde durchbrochen wurden, wo
die Lamina vitrea zugrunde ging, und die Chorioidea von demselben Gewebe
dargestellt wird wie die Netzhaut. Taf. VII, Fig. 5 zeigt eine solche Stelle,
wo durch einen umschriebenen Defekt in der Lamina vitrea ein dickes Ge-
fass aus der Netzhautwucherung in ein Chorioidealgefiss der Choriocapilla-
ris fibergeht.

Bei grisseren Defekten in der Lamina vitrea bleiben nur die dusseren
Chorioidealschichten noch in ihrer urspriinglichen Form erkennbar in Form

22%
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von pigmentierten Lamellen, wihrend die inneren Schichten in die Wuche-
rung der Netzhaut mit einbezogen sind (Taf. VII, Fig. 4).

An Stelle der Choriocapillaris ist an einigen Stellen bei gut erhaltener
Lamina vitrea eine ziemlich derbe fibrése Umwandlung der Chorioidea ein-
getreten, von welcher daselbst nur die Geffisse der Hallerschen Schicht
iibrig geblieben sind.

Anderseits ist es anch zur Entstehung von bindegewebigen Knoten auf der
inneren Oberfliche der Lamina vitrea gekommen (Taf. VII, Fig. 6). Hier erscheint
ein derber fibréser Knoten in die Netzhaut eingelagert. Er driickt die Chorioidea
gegen die Sklera und komprimiert sie. Die Lamina vitrea ist nicht unter-
brochen, das Pigmentblatt steigt an dem Rande des Knotens empor und
verschwindet dann. Der Knoten wélbt sich in die erkrankte Netzhaut hinein,
von welcher nur ein schmaler Saum die innere Oberfliche des Knotens
iiberzieht.

Ganz vereinzelt enthilt die Aderhaut kleine, gut umschrisbene Rund-
zellenherde, Die Zellen sind durchaus kleine Lymphocyten, die Herde nehmen
die ganze Dicke der Chorioidea ein und greifen nicht tiber die Grenzen
der Lamina vitrea hinaus. Man findet sie nur in ganz wenigen Schnitten.

Ausnahmsweise lagert auch um einzelne Geffisse in der erkrankien
Netzhaut ein Mantel von kleinen Rundzellen.

Die Grenze zwischen der verdickten und der ann#hernd normal diek
gebliebenen Netzhaut ist in einigen Schnitten eine ziemwlich scharfe, wihrend
der Ubergang im allgemeinen ein allmihlicher ist. Histologisch ist aber die
Netzhaut avch in diesen Gebieten, wo sie keine pathologische Verdickung
erfahren hat, nicht normal Sie ist auch hier von dem Krankheitsprozess,
allerdings in geringerem Grade befallen. Noch sind Anzeichen ibrer urspriing-
lichen Struktur iibrig geblieben. Ein breiter Zug von Kernen ungefihr in
der Mitte ihrer Dicke deutet die Lage der beiden Kornerschichten an, die
miteinander verschmolzen sind, und ein lockerer Zug von Kernen entspricht
der urspriinglichen Lage der Ganglienzellenschicht. Die wenigsten Kerne
aber dieser Schicht sind Kerne von Ganglienzellen, sondern stammen von
Kernen der Gliazellen ab, die hier reiehlich vermehrt erscheinen. Die inner-
sten Schichten der Netzhaut sind auch hier schen dicker als normal und
in dieselbe Art von Gewebe umgewandelt, die in dem schwer degenerierten
Teil der Netzhaut beschrieben wurde: ein Filzwerk von feinen, teilweise
gewellt verlaufenden Fasern, die zahlreiche Liicken einschliessen und die
Kerne der gewucherten Gliazellen enthalten. Die radisiren Fasern der Mtiller-
schen Stiitzelemente treten sehr deutlich hervor. Die Degeneration erstreckt
sich auch auf die #usseren Lamellen der Netzhaut, so dass von einer Stib-
chen- und Zapfenschicht nichts mehr zu finden ist. Die beiden Korner-
schichten sind in Form eines breiten Zuges von mit Himalaun blaugefirbten
Kernen der letzte Uberrest des Netzhautgewebes.

Das Pigmentblatt hat auch in der ganzen Husseren Bulbushilfte die
schwersten Verinderungen erlitten, analog denen der inneren Hilfte. Grossten-
teils ist es zugrunde gegangen oder in Form unregelmissigzer Klumpen
zuriickgeblieben. An umschriebenen Stellen ist die Netzhaut hier flach ab-
gehoben. Anderseits gibt es Stellen, wo die Netzhaut mit der Chorioidea



Zur Histologie der Gliosis retinae diffusa. 329

so innig zusammenhiingt, dass man keine Grenze zwischen beiden mehr
finden kann, indem sowohl Pigmentepithel als Lamina vitrea fehlen, und
nur die Husseren Schichten der Chorioidea dureh die stark pigmentierten
Chromatophoren und die grossen Gefisse der Hallersehen Schicht als solche
kenntlich bleiben.

Die Papille ist total excaviert. Die vordere Seite der Lamina cribrosa
ist von einer diinpen Schicht kemprimierten glivsen Gewebes bedeckt. Der
Nervus opticus ist etwas verschmilert, die Septen verbreitert, die Kerne
zahlreicher als normal, In den nach Weigert gefiirbten Schnitten lisst sich
keine einzige markhaltige Faser nachweisen.

Der Glaskorper erscheint in seinen peripheren Lagen, namentlich jenen,
die an die besonders stark verdickte Netzhaut angrenzen, stark fibrillir
verdichtet.,

Bevor ich daran gehe, den ophthalmoskopischen Befund mit dem
Ergebnis der histologischen Untersuchung in Einklang zu bringen,
muss folgendes in Betracht gezogen werden. Die Enucleation fand
erst fast fiinf Jahre nach der Aufnahme des ophthalmoskopischen
Befundes, wie er in der Zeitschrift fiir Augenheilkunde (loc. cit.)
gegeben ist, statt; wihrend welcher Zeit namentlich durch die in-
zwischen eingetretene Drucksteigerung Veriinderungen gegeniiber dem
damaligen Befunde eingetreten sein miissen, abgesehen von jenen,
welche durch ein weiteres Fortschreiten des Prozesses zustande ge-
kommen sein mogen. FEinige der durch das Glaukom bedingten
Folgezustinde bediirfen nicht erst weiter einer Erklirung, da sie
denen gleich sind, die in jedem Auge infolge einer Drucksteigerung
eintreten: die Atrophie der Iris, des Ciliarkérpers, die totale Ex-
cavation der Papille, welche zur Zeit der Demonstration noch nicht
bestanden hatte, und die damit einhergehende vollstindige Ver-
nichtung des Sehvermdgens mit kompletter Atrophie simtlicher Fa-
sern. Bekanntlich bleiben sonst bei dieser Erkrankung durch lange
Zeit die Sehnervenfasern intakt, und es sei hier auf den Befund
v. Hippels hingewiesen, der trotz weit vorgeschrittenen Stadiums
der Erkrankung mit Hilfe der Weigertschen Firbung noch die
Mehrzahl der markhaltigen Fasern im Optikus erhalten fand, neben-
bei bemerkt auch ein Zeichen, dass trotz der schweren Netzhaut-
erkrankung das Ganglion nervi optici noch verhdltnisméssig gut er-
halten gewesen sein musste. Es scheinen in der glios degenerierten
Netzhaut Ganglienzellen zerstreut vorhanden zu sein. Auch in unserem
Falle war es nicht die Netzhauterkrankung, welche das Sehvermdgen
zugrunde richtete, obwohl sie schon einen hohen Grad erreicht hatte,
sondern erst die durch die Seclusio pupillae eingetretene Druck-
steigerung.
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Die Unterschiede, die wir also in diesen Punkten von den be-
kannten bistologischen Befunden erheben, waren von vornherein zu
erwarten und sind sozusagen selbstverstindlich.

Viel schwieriger aber zu beurteilen ist der Einfluss, den die
schwere und lang dauernde Drucksteigerung auf die erkrankte Netz-
haut und die dabei in Mitleidenschaft gezogene Chorioidea nehmen
musste. Inshesondere muss die Moglichkeit zugestanden werden, dass
auch auf die glitse Wucherung der Netzhaut ein #hnlicher Einfluss
im Sinne der Atrophie ausgeiibt wird, wie wir ihn bei altem Glaukom
in der frither normalen Netzhaut eintreten sehen. Hs ist daher nicht
ausgeschlossen, sondern sogar wahrscheinlich, dass die Netzhaut frither
stirker verdickt war, als wir sie jetzt in dem Priparate finden. Dazu
kommt noch der Einfluss der Drucksteigerung auf die Zirkulation in
dem erkrankten Gewebe und auf die Blutgefdsse selbst.

Dass die Gefisse von der Papille an stark erweitert waren, kann
noch in den Priparaten wahrgenommen werden. So wie in der Be-
schreibung von v. Hippel finden auch wir die Zentralgefisse im Op-
tikus mit weit klaffendem Lumen bei normaler Beschaffenheit der Ge-
fasswinde und sehen. stark verbreiterte Gefiisse auf dem Boden der
Excavation verlaufen und iiber den Rand in die Netzhaut umbiegen.
Man kann sie dann auch noch weit in die Netzhaut hinein verfolgen.
Sie zeichnen sich durch ihre vollstindig homogene, hyaline Wand
aus, die sich ophthalmoskopisch gewiss als weisser Sireifen gezeigt
haben musste, wozu auch die Ansammlungen von Rundzellen um das
Geftiss herum beigetragen haben mogen. Es sind insbesondere die in
die nasale Hilfte des Auges ziehenden Gefisse, welche die starke
Vergrosserung ihres Lumens erfahren haben. Vergeblich aber sucht
man zundchst nach dem seinerzeit beschriebenen ballonartigen Ge-
bilde, in welches die stark erweiterten Geffisse unweit voneinander
einmiindeten; es erschien an seinem Rande rot und wurde weiterhin
in der Peripherie gelb, ohne dass es mdglich war, die Abgrenzung
noch ophthalmoskopisch erreichen zu konnen. Am wahrscheinlichsten
ist es, dass dieses (Gebilde jenen peripheren erkrankten Netzhautteilen
entspricht, welche, wie an zahlreichen Schuitten gesehen werden kann,
durch eine besonders starke Verdickung steiler gegen das Augen-
innere vorsprangen. Diese Vorwolbung diirfte im lebenden Auge zu
jener Zeit, da die Blutgefasse stark gefiillt waren, viel hher gewesen
sein, und durch den reichlichen (iehalt an Blutgefissen diirfte auch
die rote Farbe zustande gekommen sein. Der vorliegende histologische
Befund kann deswegen dariiber keine sichere Auskunft geben, weil
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ganz zweifellos gerade in diesem Bezirke, unter Mitwirkung der Druck-
steigerung, weitgehende Gefissveriinderungen eingetreten sind, die zu
ausgedehnten Obliterationen und bindegewebigen Umwandlungen ge-
fithrt haben. Zur Zeit, wo alle diese Geftisse im lebenden Auge prall
gefiillt waren, musste diese Zone, die an der ophthalmoskopisch er-
reichbaren Grenze lag, dem Untersucher als eine rétliche Vorwélbung
erscheinen. Jetzt freilich durchziehen gerade in dieser dicksten Nefz-
hautzone zahlreiche bindegewebige Stringe, die unschwer als Uber-
reste von Blutgefiissen erkannt werden kinnen, die glisse Wucherung.
Noch immer aber enthilt dieser Bezirk der Netzhaut die méchtigsten
Gefisse und die reichlichsten Gefissverzweigungen und Gefissnetze.

Dass bei dieser diffusen Erkrankung, die zur Entwicklung eines
dichten, von zahlreichen Liicken durchsetzten, faserigen Gewebes
fiihrte, die Netzhaut nicht durchsichtig bleiben konnte, sondern einen
von einem verschwommenen Rotgrau fiber ein (Gelblichweiss bis zu
einem intensiven Weiss wechselnden Farbenton annehmen musste,
braucht nicht erst weiter erértert zu werden. Dass dazu auch die um-
schriebenen bindegewebigen Knoten und Auflagerungen mitgeholfen
haben, ist ebenso klar. Der verschiedene Gehalt an Gliagewebe und
an Blutgefissen trug seinen Teil dazu bei, die mannigfachen Nuancen
hervorzurufen. So ist es auch zu verstehen, warum in den meisten
Fillen diese z B. in der Macula, also scheinbar jenseits des ver-
muteten primiren Herdes gelegenen weissen ,Hxsudate®, Fleckchen
und Stippchen einen Refraktionsunterschied gegeniiber der Papille
nachweisen liessen, ein Umstand, der von andern Autoren auf eine
flache Netzhautablosung bezogen wurde. Unsere Untersuchung zeigt
uns, dass diese ,Exsudate” bereits der Ausdruck einer in der be-
treffenden Gegend auch schon eingetretenen gleichartigen Netzhaut-
erkrankung sind, und dass dieser Refraktionsunterschied durch eine
infolge der eingetretenen Wucherung entstandene Verdickung der
Netzhaut zu erkliren ist. Ob dabei speziell die glinzenden Stippchen
durch Ansammlung von Fettkornchenzellen zu erkliren sind, wie sie
bei vielen Netzhauterkrankungen auftreten, und wie es namentlich
auch v. Hippel in seinem Fall nachweisen zu kénnen glaubte, bleibe
dahingestellt, da dies fiir die Auffassung des Krankheitsprozesses von
keiner entscheidenden Bedeutung ist. Zellen mit grossen, hellen,
tropfenartigen Gebilden, wie sie v. Hippel beschreibt, konnten in
unserem Falle nicht nachgewiesen werden.

Was ferner die Glaskérpertriibungen anbelangt, die in spiterer
Zeit den Augenhintergrund ginzlich der ophthalmoskopischen Unter-
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suchung entzogen, so sind sie teilweise Blutaustritten zuzuschreiben
wie sie von den verschiedenen Autoren beobachtet wurden; teilweise
aber durch ein Vordringen der Wucherung in den Glaskirper selbst
hervorgerufen. So war es auch in dem Falle von Hippel, der in
ganz analoger Weise wie in unserem Falle Gefassschlingen aus der
Retina in den stark verdichteten Glaskérper eindringen sah. Was
v. Hippel ausserdem (8. 357) iiber die Beschaffenheit des Glas-
korpers sagt, gilt vollinhaltlich auch fiir unser Auge.

Epikrise.

Wenn ich anlisslich der klinischen Demonstration des hier in
Besprechung stehenden Falles sagte, er erinnere in mancher Be-
ziehung an die von v. Hippel beschriebenen Félle einer ,sehr seltenen
Netzhauterkrankung®, so ist durch die histologische Untersuchung
trotz einiger Unterschiede, die aber nicht von wesentlicher Bedeutung
sind, die Identitiit des diesen Fillen zugrunde liegenden pathologischen
Prozesses nicht mehr zu bezweifeln. Wenn ich nichtsdestoweniger auf
Grund der histologischen Untersuchung zu einer Ansicht iber das
‘Wesen des Prozesses komme, welche besser als die von Czermak und
die v. Hippel ausgesprochene das Wesen des Prozesses aufkldrt, so
war mir dies dadurch moglich, dass mir das histologische Krankheitsbild
in einer reineren Form entgegentrat. Das Auffallendste an dem oph-
thalmoskopischen Befunde ist zweifellos die Vertinderung an den
Geftissen, an den grosseren Stimmen die enorme Erweiterung und
Schldngelung, und im Hauptsitze des Krankheitsprozesses das Vor-
handensein von roten Knoten, die entweder als Aneurysmen bezeich-
net oder als Gefissknfiuel aufgefasst wurden, und gelegentlich auch
ein scheinbarer Ubergang von arteriellen in vendse Gefiisse. Diese
Befunde sind es, welche dem Krankbeitsbild ein eigentiimliches oph-
thalmoskopisches Gepriige verleihen, und welche die iibrigen Verin-
derungen, die Tritbung und weisse Verfirbung der Netzhaut, die
Verdickung, bzw. Abhebung derselben, die Glaskérpertriibungen usw.
so sehr in den Hintergrund treten lassen, weil man diesen letzteren
pathologischen Befunden auch oft genug bei verschiedenen andern
Netzhauterkrankungen begegnen kann.

Als nun Czermak in der erkrankten Netzhaut tatsiichlich Gefass-
knoten fand, in denen die Gefiisswucherung gelegentlich so weit ging,
dass zwischen den Gef#ssschlingen kaum eine Spur Retinalgewebe
iibrig geblieben war, schien das Wesen dieses riitselhaften Krankheits-
prozesses endgiiltig geklart zu sein, und v. Hippel stimmte, wie er-
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wahnt, auf Grund seiner eigenen Untersuchung der Diagnose Angio-
matose der Netzhaut zu (v. Graefe’s Arch. f Ophth. 1911).

Das ophtbalmoskopische sowohl als das histologische Bild war
so von den Gefiisswucherungen beherrscht, dass keinerlei Bedenken
gegen die Diagnose Angiomatose der Netzhaut bestand, obwohl Ent-
wicklung und Verlauf der Erkrankung oder ein Vergleich mit dem
uns wohlbekannten Angiom der Aderhaut usw. hiitten dazu gentigend
Veranlassung geben konnen.

Eine neue Anschauung in dieser Frage entwickelte Meller in
einer in Gtraefe’s Arch. £ Ophth. 1913 erschienenen Arbeit iiber
das Wesen der sogenannten v. Hippelschen Netzhauterkrankung.
Auf Grund eines von ihm klinisch beobachteten Falles und unter
Herbeiziehung der anatomischen Befunde von Czermak und v. Hippel
leugnet er die Bedeutung der Geffisswucherung als essentiellen Fak-
tor der Erkrankung und stellte an ihre Stelle die Wucherung der
Glia. Die hervorragende Beteiligung der Gef#isse sei demnach zwar
ein hervorragendes ophthalmoskopisch-diagnostisches Symptom; denn
bei andern, z. B. entziindlichen Prozessen der Netzhaut komme nie
eine so hochgradige Gefisswucherung vor; aber diese Gefdsswuche-
rung konne, als nicht essentiell, auch fehlen, und das ophthalmosko-
pische Bild wiirde dann dieses auffallende Symptom vermissen lassen.
Es bleibe dann ophthalmoskopisch eine Triibung, bzw. weisse Ver-
farbung der Netzhaut, Verdickung oder Abhebung derselben zurtick,
ein Krankheitshild, das schwer zu deuten wire, und das wahrschein-
lich eher zur Diagnose einer Retinitis exsudativa als zur Diagnose
unserer Erkrankung Veranlassung geben wiirde.

Mein hier in Besprechung stehender Fall stellt nun einen gliick-
lichen Ubergang zwischen der gefissreichen und der geftissarmen
Form dieser Erkrankung dar. Zur Zeit der ophthalmoskopischen
Untersuchung war die Gefiissentwicklung eine gentigend starke, um
dem ophthalmoskopischen Bild den charakteristischen Stempel aufzu-
driicken und die Zugehorigkeit der Erkrankung zur Hippelschen
Form sicher zu stellen.

In der histologischen Untersuchung dagegen trat uns, wie ein-
gangs der Epikrise erwihnt, das Krankheitsbild in reinerer Form
entgegen.

Der Fall bildet eine Bestiitigung dessen, was Meller iiber das
Wesen dieser Erkrankung in der erwihnten Arbeit ausgefiihrt hat,
auf die ich den Leser, um Wiederholungen zu vermeiden, verweise.
Teh will nur vorerst mit einigen Worten die bedeutsamsten Details
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aus dem histologischen Befunde herausheben. Die Erkrankung der
Netzhaut ist @iber den ganzen Awugenhintergrund allerdings in ver-
schiedenem Grade ausgebreitet, ist also eine diffuse und besteht in
einer zur Verdickung der Membran fithrenden ausgesprochenen glivsen
Wucherung mit Untergang der nervisen Elemente. Die michtig er-
weiterten Gefisse lassen sich zwar von der Papille in die erkrankte
Netzhaut verfolgen, ohne aber irgendwo zu solchen Ausbreitungen,
Knguelbildungen, Anastomosen und Wucherungen zu fithren, welche
das Bild eines Angioms vorzutiuschen imstande wiren. Denn iiber-
all iiberwiegt die gliose Wucherung weitaus. Dass es auch in unserem
Auge zur Neubildung von Gefissen kam, ist ja nicht zu verkennen;
denn wir sehen in der Peripherie dort, wo die Erkrankung der Netz-
haut am frithesten einsetzte und die grissten Fortschritte machte,
michtige Grefisse in grosser Zahl, wie sie im normalen Auge weder
in dieser Gegend, noch sonstwo in der Netzhaut vorkommen, und sehen
noch dazu Gefissstimmechen in den (laskorper hineinwuchern.

Es ist eben jede Geschwulst ,ganz selbstverstindlich mit einer
mehr oder minder reichlichen Neubildung von Geféssen verkniipfte.
Bei den neugebildeten Geféssen besteht kein Unterschied zwischen
Arterien und Venen, und man bemiiht sich daher ophthalmoskopisch
umsonst, eine daraufbeziigliche Unterscheidung zu treffen, und kann
daher auch scheinbare Uberginge von Arterien in vendse Stimme
gelegentlich auffinden. Ja die Unterscheidung zwischen Arterien und
Venen wird sogar bei den urspriinglichen Stimmen der Netzhaut-
gefiisse schwer, da sie durch die Erweiterung und die schweren Wand-
verinderungen, wie in unserem KFalle die weitgehende hyaline De-
generation, ihr ophthalmoskopisch typisches Aussehen vollkommen
verlieren miissen. Wenn auch spezifische Gliafirbungen nicht durch-
gefithrt werden konnten, so unterliegt doch der glidse Charakter des
Gewebes, das zur Verdickung der Netzhaut gefiihrt hat, keinem Zweifel.
Auch die Liicken- und Cystenbildung in der erkrankten Netzhaut ist
eine in glisen Tumoren gewdhnliche Erscheinung.

‘Wenn ferner Meller in seiner Arbeit mit Vorbehalt die Ver-
mutung aussprach, dass diese glisen Wucherungen der Netzhaut
auch die Grenzen ihrer urspriinglichen Entwicklung iiberschreiten
kénnen, so bietet auch hierfiir unser Fall eine Bestiitigung dieser
Vermutung. Die Wucherung durchbricht an einzelnen Stellen die
Lamina vitrea und Choriocapillaris und verwandelt das Chorioideal-
gewebe in eine glidse Masse, so dass von der- Chorioidea nur die
sussersten Schichten in Form von pigmentierten Lamellen iibrig bleiben.
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So wird es auch verstindlich, warum Gefiisse der Chorioidea, die
Lamina vitrea und das Pigmentepithel durchbrechend, in die Netz-
hautwucherung iibergehen, ein Befund, den auch v. Hippel zu seiner
Verwunderung schon erheben konnte. Die Wucherung tiberschreitet
also die Grenzen der Membran, in der sie entstanden isf, und ver-
rit dadurch ihr aggressives Wachstum. (In dem einen Fall von
Treacher Collins war die Neubildung durch die vordere Kammer
bis in die Hornhaut hineingewuchert.)

Gerade durch dieses Vorkommnis aber ist der echte Geschwulst-
charakter dieser Erkrankung bewiesen. Damit fallen auch die Mag-
lichkeiten, den Prozess als eine sekundire Gliose aufzufassen (Meller,
loc. cit. S. 272).

Die auch in unserem Falle nachweisbaren Produkte bindegewebiger
Natur: Bindegewebsmembranen zwischen Netzhaut und Aderhaut,
teilweise mit Verkndcherung, Bindegewebsstringe in der erkrankten
Netzhaut selbst, sind nicht entziindlicher Abstammung, sondern er-
klsiren sich ungezwungen als sekunddre Verfinderungen, die haupt-
stichlich aus Blutungen hervorgegangen sein diirften. Als eine solche
sekundire Affektion, hervorgerufen durch die infolge der Erkrankung
im hinteren Bulbusabschnitt verinderte Beschaffenheit der Augen-
fliissigkeiten, diirfte auch die schleichende Iritis aufzufassen sein, die
sich im spiteren Stadium der Krankheit immer hinzugesellt.

Durch diese Komplikationen nihern sich unsere Fille jenen,
welche von Coats in letzterer Zeit unter dem Titel Retinitis mit
massiger Exsudation wiederholt zusammenfassend besprochen wurden.
Es ist nicht ausgeschlossen, dass so manche der Coatsschen Fille
nichts mit dieser Retinitis exsudativa zu tun haben, sondern in die
Gruppe der Gliosis retinae diffusa hineingehren. Tatsichlich hatte er
sie auch urspriinglich als Gruppe 3 (Fille mit arterio-vendser Kom-
munikation) in seine Aufstellung aufgenommen, ,da die Krankheit
dem vorliegenden Zustande durch Vorkommen bei jungen Leuten upd
auch dadurch gleiche, dass sie hiufig mit Exsudatmassen im Augen-
hintergrund verbunden ist¥. Wenn nun Coats selbst auf Grund der
Befunde von Czermak-Hippel diese Fille von seinem Krankheits-
bilde lostrennt, so ist es nicht unwahrscheinlich, dass dies auch mit
manchen der ,Fille mit auffallenden Gef#ssversinderungen®, und viel-
leicht auch mit manchen der Fille ohne grobe Gef#sserkrankung zu
geschehen hitte, fiir welche Fille Coats ohnehin umsonst eine Ursache zu
finden sich bemiiht, und dass die Krankheit demnach nicht so selten
ist, als es nach den bisher vorliegenden Publikationen zu sein schiene.



336 E. Guzmann, Zur Histologie der Gliosis retinae diffusa.

Ophthalmoskopisch wurden eben nur jene Fille als ein merkwiirdiges
Krankheitsbild zusammengetragen, bei dénen es zu besonders star-
ken Gefisswucherungen gekommen war. Dass aber die Gefdissneu-
bildungen bei der Krankheit nur eine untergeordnete Rolle spielen,
ist durch den vorliegenden Befund bewiesen. Im letzten Heft von
Graefe’s Archiv (Bd. LXXXYVIII, 1) erschien eine Arbeit von
Ginsberg und Spiro, worin der histologische Befund eines solchen
Falles beschrieben wird. Die Verfasser schliessen sich den Meller-
schen Aunschauungen an, ohne sich dabei ganz von der iiberlieferten
Angiomatose frei machen zu konnen. Die reiche Gefasswucherung
liess auch sie noch immer an dem primiren Geschwulstcharakter der-
selben festhalten, neben welcher sie allerdings die Wucherung der
Glia gleichwertig hinstellen. Auch hier diirfte unser Fall aufklirend
und iiberzeugend wirken, da die Gefisswucherung in den Hintergrund
tritt, und nur die Gliawucherung das Bild beherrscht. Dieselben Va-
riationen zeigen sich auch in dem Gliom des Zentralnervensystems,
dem wir unsere Erkrankung als identisch an die Seite stellen, und
es wire ein prinzipieller Fehler, wegen des Gefissreichtums eine pri-
mire Angiomentwicklung zu vermuten.

Erklirung der Abbildungen auf Taf VII, Fig. 1—6.

Fig, 1. Vergr. 75/1. Die Netzhaut N hat sich in ein glidses Gewebe ver-
wandelt, das kernreich ist und grosse, diinnwandige neugebildete Gefasse G ent-
hiilt; auch kleinere Gefisse g sind vorhanden. Die Netzhaut wurde dabei stark
verdickt. Ch Choricidea.

Fig. 2. Vergr. 110/1. C kapillare Gefiisse sprossen in den verdichteten
Glaskérper hinein. F Fasern des glidsen Grundgewebes von welligem Verlaufe,
stellenweise ein zartes, stellenweise ein dichteres Filzwerk bildend. ¥V Vakuolen.

Fig. 8. Vergr. 800/1. F' Fasern des gliosen Grundgewebes, K Gliakerne,
Z Cysten. Das glidse Grundgewebe, aus einem Faserwerk I” bestehend, ist von
zahireichen Oysten Z durchsetat.

Fig. 4. Vergr. 75/1. N Netzhaut, Pi Reste der Zellen des Pigmentepithels,
welche das Pigment ganz verloren haben. Ch Choriocidea.

Das glisse Grundgewebe G ist durch einen Defekt in dem Pigmentepithel
und der Lamina in die Chorioidea eingebrochen und ersetzt dieselbe.

Fig. 5. Vergr. 300/1. Ch Chorioidea, Pi gewuchertes Pigment, N Netzhaut.
Ein grosseres Gefiss G verliuft aus der Choricidea durch einen Defekt im Pig-
mentblatt Pé in das gewucherte Netzhautgewebe.

Fig. 6. Vergr. 75/1. Ein fibréser Knoten K komprimiert die Choricidea Ch
gegen die Sklera SKI. Das Pigmentblatt Pi steigt am Rande des Knotens empor.
Nur ein schmaler Saum Netzhant § ist auf der Oberfliche des Knotens iibrig
geblieben.
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