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Erste wissenschaftliche Sitzung.
Montag, den 6. Juli 1936, vormittags 8 Uhr.

Der Vorsitzende des Vorstandes, Herr W. Lohlein (Berlin),
erdffnete die 51. Zusammenkunft der Deutschen Ophthalmologischen
Gesellschaft mit folgenden Worten:

Meine Damen und Herren!

Im Namen des Vorstandes erdffne ich die 51. Versammlung der
Deutschen Ophthalmologischen Gesellschaft.

Ich begriisse herzlich die grosse Zahl der Augenérzte aus dem
Reich, die unserem Ruf zu gemeinsamer Arbeit gefolgt sind, und
gebe unserer aufrichtigen Freude dariiber Ausdruck, dass auch
diesmal wieder so viele Kollegen von jenseits der Grenzen hierher
gekommen sind, um an den Verhandlungen unserer Tagung titigen
Anteil zu nehmen.

Wir brauchen diese Zusammenarbeit aller: die Erfahrungen
aus der téglichen Kleinarbeit der Praxis ebenso wie die experi-
mentelle Forschung und die Laboratoriumsarbeit unserer klinischen
Institute, und wir brauchen den Gedankenaustausch von Land zu
Land, der uns gegenseitig in unserer Arbeit fordert und anregt.

Denn die Zahl wichtiger, ungeloster Fragen ist auch auf dem
Gebiet der Ophthalmologie noch unendlich gross. Der Anfinger
freilich, der ein Lehrbuch der Augenheilkunde zur Hand nimmt,
mag den Eindruck gewinnen, als betrete er ein Land, in dem es
keine Geheimnisse mehr gibt. Wer aber ein wenig unter die Ober-
fliche vorzudringen sucht — er mag den Spaten ansetzen, wo er
will —, der stosst mit jedem Schritt auf ungeloste Probleme, und es
fehlt nicht an ernsten Aufgaben, die unserer jungen Generation
reichlich Gelegenheit geben, ihr Wollen und Koénnen zu bewéhren.

Kein Gebiet der Augenheilkunde fithrt uns das eindringlicher
vor Augen als gerade die Erbkrankheiten des Auges, die wir heute
zum Gegenstand unserer besonderen Beratung gewihlt haben.

Wohl wissen wir alle, wie fleissig auch auf diesem Gebiet in
fritheren Jahrzehnten an vielen Stellen gearbeitet worden ist. Ich

Bericht d. Ophthalm. Ges. LI. 1
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brauche nur den Namen Nettleship zu nennen als Vertreter einer
grossen Reihe von Forschern auf dem Gebiet der erblichen Augen-
leiden. Wir wissen, wieviel wertvolles, auch heute noch giiltiges
Tatsachenmaterial damals zusammengetragen worden ist, und dass
uns andere Facher der Heilkunde um diese gesicherten Grundlagen
der Erbpathologie des Auges beneiden. Und trotzdem: wieviel
ungeklirte Fragen bleiben auch uns noch zu beantworten!

Meine Damen und Herren! Das Gesetz zur Verhiitung erb-
kranken Nachwuchses erfiillt eine alte Forderung der Arzte. Der
Arzt soll von nun ab nicht mehr darauf beschrinkt sein, das Unheil
schwerer erblicher Leiden dem Betroffenen durch seine Maflnahmen
nach Moglichkeit ertriglich zu gestalten, sondern er soll dariiber
hinaus in vorsichtig abgegrenztem Ausmaf berechtigt und also auch
verpflichtet sein, ernsten Erbleiden vorzubeugen.

Auch uns Augenirzte betrifft diese Aufgabe, soweit grobe erb-
liche Missbildungen des Auges oder die Gefahr erblicher praktischer
Blindheit in Betracht kommt, und so stehen wir vor der Aufgabe,
uns Rechenschaft dariiber abzulegen, wie weit wir auf gesichertem
Boden stehen und wo es notig ist, unsere Grundlagen zu festigen
und zu verbreitern.

Es gilt: die Diagnose der erblichen Augenleiden immer klarer
zu umgrenzen, die Differentialdiagnose gegeniiber éhnlichen, para-
typischen Leiden zu sichern, den Erbgang bestimmter Leiden auf-
zukléren und so

einerseits immer klarere Richtlinien fiir unser praktisches
Handeln als gesetzlich berufene Sachverstindige zu gewinnen,

andererseits die Fragestellungen klar herauszustellen, die noch
der Klirung bediirfen und denen sich statistisch-klinische Arbeit.
und experimentelle Forschung in erster Linie zuwenden miissen.

Wir danken den geladenen Referenten: dem Botaniker Oehlkers
(Freiburg), dem Internen und Erbforscher v. Verschuer (Frank-
furt a. M.), dem Erbforscher und Ophthalmologen Waardenburg
(Arnhem) und dem Augenkliniker Clausen (Halle a.d. S.), dass
sie sich bereit erklart haben, uns die grundlegenden Darstellungen
fiir diesen Riickblick und Ausblick zu geben.

‘ So gross das Gebiet ist, das damit vor uns liegt, so hoffe ich
doch, dass seine Besprechung bei Vermeidung rein kasuistischer
Aussprache, in den beiden heutigen Sitzungen abgeschlossen werden
kann. Denn es stehen uns danach noch eine giosse Zahl wertvoller
Vortrage und Demonstrationen bevor, die uns Férderung versprechen
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auf dem Gebiet der Abgrenzung klinischer Krankheitsbilder, auf dem
der Verbesserung unserer Untersuchungsmethoden und auf dem der
Therapie, auf dem unser Fach seit langem eine bevorzugte Stellung
vor allen anderen Gebieten der Heilkunde einnimmt. So wiinsche
ich denn namens des Vorstandes unserer Arbeit reichen Erfolg.

Vor Beginn der wissenschaftlichen Sitzung erteile ich dem
Schriftfithrer, Herrn Geh. Rat Wagenmann das Wort zur Ver-
lesung des Urteils der Preisrichter fiir die Zuerkennung des von
v. Welz gestifteten v. Graefe-Preises und einiger weiterer Mit-
teilungen.

Herr Wagenmann:

Urteil der Preisrichter fir die Erteilung des v. Welzschen
v. Graefe-Preises fiir die Jahre 1929 —1931.

Die Preisrichter haben die Arbeiten im v. Graefeschen Archiv
1929—1931 gepriift und sind zur Ansicht gekommen, dass unter
den eingegangenen Arbeiten keine vorhanden ist, der der v. Graefe-
Preis zugesprochen werden konnte. Der Preis soll deshalb diesesmal
nicht verteilt werden, sondern erst in drei Jahren.

Hertel, Stock, Engelking, Lindner, Scheerer.

Ehe wir unsere wissenschaftliche Arbeit beginnen, muss ich
einige Bemerkungen iiber unsere Geschiftsordnung und anderes
vorausschicken.

Der Vorstand bittet die Vortragenden, sich streng an die ge-
wohnten Regeln unserer Geschaftsordnung zu halten.

Die Dauer eines Vortrages einschliesslich Demonstration darf
15 Minuten Zeit nicht tiberschreiten. Fiir eine Diskussionsbemerkung
stehen hochstens 5 Minuten Zeit zur Verfiigung. Die Vortragenden
werden gebeten, sich knapp zu fassen und moglichst an Zeit zu
sparen, damit das reiche Programm vollstandig erledigt werden kann.

Ferner bittet der Vorstand, dass — wie bisher — in der Dis-
kussion nur allgemeine Gesichtspunkte vorgebracht werden und
auf die Wiedergabe von Kasuistik verzichtet wird.

In der Demonstrationssitzung findet keine Diskussion statt,
hochstens kann zur Richtigstellung oder bei persénlichen Angriffen
fir eine kurze Bemerkung das Wort erteilt werden.

Dem Herkommen unserer Gesellschaft widerspricht es, Vor-
trage zu halten, deren Inhalt bereits publiziert ist. Auch ist nach

1*
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unseren Gepflogenheiten allein freier Vortrag zuzulassen; nur bei
Nichtbeherrschung der deutschen Sprache ist Ablesen gestattet.

Es wird ferner gebeten, dass die Vortragenden laut und deutlich,
vor allem bei Demonstrationen nicht gegen den Demonstrations-
schirm, sondern in den Saal hineinsprechen.

In dem sogenannten Kiinstlerzimmer am Ende des Balkons ist
Gelegenheit gegeben, die Diskussionsbemerkungen einem Friulein
in die Maschine zu diktieren. Die Originaldiskussionszettel fiir den
Bericht sind beim Schriftfilhrer abzugeben. Wir bitten, sofort auch
Durchschlige fiir die Herren der Fachpresse machen zu lassen, sie
konnen durch mich weitergegeben werden. Auch werden die Vor-
tragenden gebeten, ihre Eigenberichte fiir die Fachpresse spatestens
nach Schluss des Vortrages am Pressetisch abzugeben.

Als Sitzungsvorsitzende schlagt der Vorstand vor: Herrn
van der Hoeve fiir die erste, Herrn Meisner fiir die zweite, Herrn
Lindberg fir die dritte, Herrn Brons fiir die vierte, Herrn See-
felder oder bei seiner Verhinderung Herrn Lauber fir die fiinfte
wissenschaftliche Sitzung und fiir die Demonstrationssitzung Herrn
Riehm.

Ich nehme an, dass Sie diesem Vorschlag zustimmen.

Ich bitte die im Umlauf befindlichen Listen moglichst schnell
weiterzugeben und die Namen deutlich zu schreiben.

Wer fiir ein Essen seine Teilnahme zugesagt hat, muss er-
scheinen. Reden fiir unser gemeinsames Mittagessen am Montag
bediirfen der Genehmigung des Vorstandes.

Bei der Filiale der Deutschen Bank und Disconto-Gesellschaft
(frither Rheinische Creditbank) an den Anlagen kénnen die Jahres-
beitrage eingezahlt werden. Die Bank bittet um genaue Angabe
des Namens, des Vornamens und der Adresse. Unser Rechnungs-
fithrer, Herr Buhmann, wird ausserdem selbst hier im Schreib-
maschinenzimmer heute Montag nachmittag von 3—5 Uhr und am
Dienstag von 9—10 Uhr bereit sein, die Jahresbeitrige in Empfang
zu nehmen.

In Aussicht genommen ist fiir jede Vormittagssitzung das Ein-
schalten einer Pause von 15 Minuten. Zum Friihstiicken ist in dieser
Zeit im Restaurant der Stadthalle Gelegenheit gegeben.

In Aussicht genommen ist ferner fiir Mittwoch nach Schluss
der wissenschaftlichen Nachmittagssitzung ein Spaziergang zur
Stiftsmiihle im Neckartal.
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Adressendnderungen sind dem Schriftfithrer schriftlich mit-
zuteilen. Die Manuskripte der Vortrage und der Diskussionsbe-
merkungen, sowie etwaige einfache Vorlagen fiir Abbildungen sind
vor Schluss der Versammlung an den Schriftfithrer abzugeben.

Ich bitte nunmehr Herrn van der Hoeve, den Vorsitz zu
iitbernehmen, aber zuvor den Dekan der Medizinischen Fakultat
Heidelberg zu horen.

Das Wort wird zunichst dem Dekan der Medizinischen Fakultat
Herrn Professor Dr. Schneider erteilt. Der Dekan teilt mit, dass
die Medizinische Fakultit der Universitit Heidelberg unter dem
Rektorat des Professors Groh zum Beginn der diesjihrigen Zu-
sammenkunft der Deutschen Ophthalmologischen Gesellschaft dem
Professor Dr. J. van der Hoeve in Leiden die Wiirde eines Ehren-
doktors der Medizinischen Fakultdt in Heidelberg verliehen hat.
Sie ehrt in ihm den hervorragenden wissenschaftlichen Forscher und
Arzt, den verdienten Forderer internationaler Zusammenarbeit auf
dem Gebiet der Ophthalmologie und den verstandnisvollen Freund
Deutschlands. Die Ehrenurkunde wird unter lebhaftem Beifall der
Versammlung Herrn van der Hoeve iiberreicht.

Professor van der Hoeve dankt dem Dekan der Medizinischen
Fakultat der Universitat Heidelberg fiir die grosse Ehre, welche
man ihm durch die Ernennung zum Ehrendoktor dieser Universitat
hat zuteil werden lassen, und freut sich doppelt dariiber, weil diese
Ehre ihm in der Mitte seiner Fachkollegen gebracht wird; er bittet
den Dekan seinen besten Dank an die medizinische Fakultit zu
iiberbringen.

Danach spricht Herr van der Hoeve seinen Dank dafiir aus,
dass man ihm die Ehre erweist, Vorsitzender dieser Sitzung zu
sein, und er iibernimmt den Vorsitz mit der Bitte durch strenges
Einhalten der Geschéftsordnung seine Aufgabe leicht zu machen.
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I. Die Bedeutung der Vererbung fiir die
Augenheilkunde.

Referate.

YVererbung vom allgemein biologischen Standpunkt.
Von
Friedrich Oehlkers (Freiburg i. Br.).

Die neuere Vererbungslehre ist seit der Wiederentdeckung der
Mendelschen Gesetze mit ungewohnlich schnellem Fortschritt zu
einer so umfangreichen Wissenschaft herangewachsen, dass sie
selbst fiir den Fachmann anfangt, in ihren einzelnen Auszweigungen
schwer iibersehbar zu werden. Will man also einem weiteren Kreis
eine Darstellung neuerer Erkenntnisse geben, so wird man gut
daran tun, einmal den Standpunkt, den Ort, die engere Umgrenzung
des Referates kurz zu charakterisieren und sich zum andern nach
einem Leitfaden umzusehen, geeignet von allgemein bekannten
Phanomenen zu den neuen KEinsichten hinzufithren. Beides soll
hier geschehen.

Die Kongressleitung hat vorgeschlagen, das erste Referat iiber
Vererbung vom Standpunkt der allgemeinen Biologie aus zu ent-
wickeln, und da man konkrete Beispiele notig hat, so werden diese
auch unter dem Material auszuwahlen sein, welches die genetisch
arbeitenden Biologen verwenden. Diese Objekte werden in der
allgemeinen Biologie nun danach ausgesucht, wie sie besonders
geeignet sind theoretische Einsichten anzuzeigen. Leider hat es
sich herausgestellt, dass gerade die von praktischen Gesichtspunkten
her bedeutungsvollsten Objekte der Erblichkeitsforschung: der
Mensch, die Haustiere, die Kulturpflanzen mit wenigen Ausnahmen
zu den experimentell ungeeignetsten Objekten gehoren, die es
iiberhaupt gibt. So hat hier eine gewisse an sich nicht sehr gliick-
liche Arbeitsteilung eintreten miissen, es mussten praktisch belang-
lose Objekte in die Bearbeitung einbezogen werden. Daraus erklart
sich die Fernerstehende oftmals etwas befremdende Tatsache, dass
sich die Biologen in der Vererbungslehre anscheinend mit besonderer
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Vorliebe mit Fliegen, Mehlwirmern, Mausen und Ratten oder
unter den Pflanzen mit Lowenméaulchen, Bahndammunkriutern
und ahnlichen Objekten beschaftigen. Doch wird allein dadurch
ein rascher theoretischer Fortschritt garantiert. —Der Nachteil
praktischer Bedeutungslosigkeit, den wir Theoretiker einstecken
miissen, kann nur durch Zusammenarbeit mit Medizinern und
Ziichtern wieder aufgehoben werden, die ihrerseits nun wissen, was
sie ihren ungiinstigen Objekten abzugewinnen haben.

Ich mochte heute versuchen, den gegenwiartigen Zustand
der Erblichkeitsforschung zu charakterisieren. Dazu sei als erstes
ein Gebiet herausgegriffen, das augenblicklich im Stadium leb-
haftester Bearbeitung steht und worin sich in den letzten Jahren
neue und elegante Methoden haben erarbeiten lassen. Es ist das
die Chromosomentheorie der Vererbungslehre.

I. Die Chromosomentheorie der Vererbungslehre geht in ihren
Anfingen weit zuriick. Nachdem man erkannt hatte, dass die
Briicke zwischen zwei Individuen, die im Generationszusammen-
hang stehen, stets eine Zelle ist, lag es nahe, dem Kern die Rolle
des eigentlichen Erbtrigers zuzuschreiben. Die Wiederentdeckung
der Mendelschen Gesetze charakterisierte einzelne Anlagen
fir ganz bestimmte Aussenmerkmale, die in festen Zahlenverhélt-
nissen auf die Keimzellen bzw. Nachkommen verteilt werden. Es
wurde also die Feststellung notig, wie sich diese in Bastar-
dierungsexperimenten aufzeigbaren Anlagen zu den Chromosomen
verhalten.

Wir fassen noch einmal kurz zusammen, welches die wichtig-
sten in den Mendelschen Gesetzen niedergelegten Einsichten sind.
Einmal wird darin der Nachweis gefiihrt, dass fir jedes erbliche
Merkmal zwei Anlagen vorhanden sind, zum andern dass diese
beiden Anlagen bei der Keimzellenbildung auseinander spalten und
im Verhiltnis von 1:1 auf die Keimzellen verteilt werdén, woraus
dann durch einfache Kombination die charakteristischen Nach-
kommenschaftszahlen auftreten, und endlich dass sich diese Spaltung
und Verteilung auf die Keimzellen auch dann erweisen lisst, wenn
mehr als ein Paar von Anlagen vorhanden sind, im einfachsten Fall
also zwei. Damit muss nun gleichzeitig eine Umkombination dieser
Anlagen zustande kommen, so dass nunmehr auch solche Keim-
zellen entstehen, die urspriinglich in den Eltern nicht vorhanden
sind. Dieser Gehalt an Anlagen in den Keimzellen lisst sich am
einfachsten deutlich machen, wenn man einen derartig konsti-
tuierten Bastard mit den rezessiven bzw. den doppelt rezessiven
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Eltern zuriickkreuzt. Wir bekommen dann unter den Nachkommen
vier Klassen von Individuen, die vollkommen in ihren Zahlenver-
héltnissen dem Anlagengehalt der Keimzellen entsprechen.

Will man sich nun dariiber orientieren, ob die Annahme, die
Chromosomen seien die Trager derartiger Anlagen, moglich ist, so
muss man sich iberlegen, ob fiir die Phinomene, die die Genetik
gezeigt hat, ein Mechanismus vorhanden ist, der diese so gegebene
Verteilung der Anlagen moglich macht. Tatsichlich finden wir
bei der Ausbildung der Keimzellen einen ganz besonderen Vor-
gang, es ist das die sogenannte Reduktionsteilung oder Reife-
teilung. Und es ldsst sich ohne weiteres zeigen, dass das, was
die Mendelschen Gesetze erfordern, wirklich zustande kommt,
wenn wir annehmen, die Erbfaktoren liegen auf diesem Chromosom.
Diese Ubereinstimmung des genetisch erschlossenen Verteilungs-
mechanismus und des morphologisch aufzeigbaren Chromosomen-
mechanismus hat dazu gefiihrt, diese Zuordnung anzunehmen und
einen exakten Beweis dafir zu versuchen. Die Beweisfilhrung
ging von folgender sehr einfacher Uberlegung aus. Die Tatsache,
dass fiir relativ geringfiigige &ussere oder innere Merkmale eines
Organismus gesonderte Anlagen vorhanden sind, liess erwarten,
dass die Anzahl der vorhandenen und experimentell isolierbaren
Erbanlagen fiir jeden Organismus eine sehr grosse ist und sicher die
Anzah]l der Chromosomen, die stets gering ist, weit iibersteigt.
Infolgedessen ist zu tiberlegen, wie das genetische Verhalten von
Bastarden ist, bei denen solche gemeinschaftliche Lagerung zweier
Paare gleicher Erbfaktoren auf dem Chromosom vorliegt. Zu
erwarten ist dabei, dass diese auf dem gleichen Chromosom liegenden
Erbfaktoren nunmehr vollkommen gemeinsam manévrieren, dass
also, mit andern Worten, eine Umkombination unméglich ist und
im Versuch nicht erscheint. Es sollte das erscheinen, was man im
allgemeinen mit dem Begriff der absoluten Koppelung be-
zeichnet. Ich glaube, es ist heute wohl bekannt, dass diese Voraus-
setzung nicht ganz zutrifft. Man findet zwar sehr haufig, dass eine
gewisse Einschrinkung im Auftreten der Umkombinationsklassen
besteht, selten jedoch, dass diese vollig ausfallen. Das war ohne
weiteres auf Grund der Chromosomenvorstellung nicht zu ver-
stehen, vielmehr erst dann, als Th. H. Morgan in Ubereinstimmung
mit dem Cytologen Janssens eine neue Grundannahme fiir das
Verhalten der Chromosomen in der Meiosis einfiilhrte. Er wies
darauf hin, dass der oben erwihnte genetische Befund dann zu ver-
stehen ist, wenn man voraussetzt, dass wihrend der Reduktions-
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teilung die beiden zueinander gehérenden Chromosomen, die homo-
logen, nicht nur unveréndert nebeneinander liegen, sondern dass sie
in bestimmten Prozentsitzen Stiicke miteinander austauschen.
Dadurch entstehen verschiedenartig zusammengesetzte Chromo-
somen, und diese wiederum ergeben Individuen, die &usserlich
dasselbe zeigen wie solche, die durch freie Umkombination ent-
standen sind. Der Unterschied ist im genetischen Versuch allein
der, dass sie in sehr viel geringeren Prozentsitzen auftreten. KEs
ist bekannt und es soll nur daran erinnert werden, dass sich diese
Theorie von Morgan auch rein genetisch verifizieren liess, dass
ferner die auftretenden Prozentsatze als ein Kennzeichen fiir die
Entfernung der Anlagen auf dem Chromosom zu gelten haben.
Man kam also zu der Vorstellung, dass jedes Chromosom einen ge-
wissen Satz von Erbanlagen enthilt, die bei dem Erbgang gemeinsam
manoévrieren und mit einem Chromosomenstiick wohl zu dem
homologen Partner, der dhnliche Satze von Erbanlagen enthilt,
hintiber gehen koénnen, im ibrigen aber selbstverstindlich bei
einem derartigen Umbau der Chromosomen ebenso unveridndert
bleiben wie sonst auch. Bei gehoériger Durcharbeitung entsprechender
Organismen, besonders der Drosophila, fithrt das zu der Aufstellung
der ja heute weit bekannt gewordenen Chromosomenkarten.

Will man sich weiterhin dariiber orientieren, ob die Chromo-
somentheorie der Vererbung in der Ausgestaltung durch Morgan
wirklich eine breitere Giiltigkeit hat und ausser fiir Drosophila
auch noch fiir andere Organismen zutriff, so gerdt man in einige
Schwierigkeiten. Unter den Pflanzen kann man den Beweis in
dieser Form etwa noch fiir Mais oder das Lowenméulchen fithren,
aber damit hort es schon bald auf. Sollte diese Theorie also wirk-
lich gesichert werden, sollte sie zu dem Grundstock der neuen Erb-
lehre werden, so musste man die Moglichkeit haben, sie noch von
verschiedenen anderen Seiten her experimentell anzugreifen. Durch
Kreuzungsversuche allein ist das unmoglich. Ein wirklicher Fort-
schritt wurde tatsichlich auch erst dann erreicht, nachdem ein
neuer experimenteller Ansatz aus der Chromosomentheorie ab-
geleitet worden war, als man sich klar gemacht hatte, dass sich in
der Genetik, also im ziichterischen Erfolg, alles an Abweichungen
in bestimmten gesetzmifigen Zusammenhingen wieder finden muss,
was man bei morphologischen Untersuchungen an den Chromosomen
an Anomalien feststellen kann. Auf dieser Basis begannen nun
die neuen Versuche.

Die Zuordnung einer bestimmten Gruppe von Erbanlagen, die
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sich in dem ziichterischen Experiment als gekoppelt anzeigen und
die man als eine Koppelungsgruppe bezeichnet hat, zu einem be-
stimmten Chromosom war bei Drosophila verhiltnismiaflig einfach,
weil dort nur vier Chromosomen vorhanden sind, die sich noch
dazu in ihrer Grosse besonders stark unterscheiden. Ausserdem
ist eines von den vier Chromosomen ein sogenanntes Geschlechts-
chromosom, in das also alle diejenigen Anlagen verlegt werden
konnen, die sich im Experiment als geschlechtsgebunden erwiesen.
Fir die Pflanzen war schon dieser einfachste und erste Schritt in
der Beweisfithrung der Chromosomentheorie schwierig zu erreichen.
Mais hat zehn Chromosomen haploid, die sich gliicklicherweise in
den frithen Stadien der Reifeteilung alle einzeln erkennen lassen.
Wie aber sollte man nun diesen zehn verschiedenen Chromosomen
die im Experiment gefundene Koppelungsgruppe zuordnen? Das
gelang erst dadurch, dass man bestimmte Anomalien des chromo-
somalen Verhaltens in die Experimente einfilhrte. KEs gibt ab-
weichende Formen, die sich dadurch von dem normalen unter-
scheiden, dass ein Chromosom mehr vorhanden ist. Infolgedessen
muss es im Mendel-Experiment auch dann ein abweichendes
Zahlenverhaltnis geben (dasjenige von 7:1 statt von 3:1 bei vélliger
Dominanz), wenn es sich um Anlagen handelt, die auf diesem
Chromosom lokalisiert sind. Bei Mais gibt es entsprechend der
Chromosomenzahl zehn mogliche Typen in dieser Abweichung und
ihre Durcharbeitung mit bestimmten Anlagenpaaren zeigte jeweils
an dem abweichenden Zahlenverhiltnis, welche der Koppelungs-
gruppen den betreffenden Chromosomen zuzuordnen seien. Gleich-
zeitig hat dieses Experiment auch den Beweis dafiir geliefert, dass
wirklich der oben erwahnte Grundsatz: alle Abweichungen, die an
den Chromosomen morphologisch aufgewiesen werden koénnen,
miissen sich in ziichterischen Verhalten ebenfalls anzeigen, tatsich-
lich zutrifft. So haben sich die zehn Chromosomen von Mais
identifizieren und jedes hat sich einer Koppelungsgruppe zuordnen
lassen. Auch fiir eine Reihe von anderen Objekten wird das in
absehbarer Zeit moglich sein. Mit derartigem Material konnte
weiter gearbeitet und alle diejenigen Fragen in Angriff genommen
werden, die nun im Bereich experimenteller Priifung lagen.
Zunichst musste sich dieser genetisch nachweisbare Stiick-
austausch innerhalb der homologen Chromosomen auch irgendwie
morphologisch sichtbar machen lassen, ein Ziel, das sehr lange
Zeit hindurch nahezu unerreichbar schien. Natiirlich fehlte es
nicht an Stimmen, die behaupteten: die ganze Theorie ist falsch,
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man sieht es ja, der postulierte Stiickaustausch ist gar nicht vor-
handen. Schliesslich liessen sich bei Mais und bei Drosophila
Bastarde zwischen zwei Rassen herstellen, bei denen ein bestimmtes
Chromosomenpaar verschiedenartige Enden besass. Untersuchte
man nun die Nachkommen dieses Bastardes, so musste sich zeigen
lassen, dass die Austauschindividuen der entsprechenden Koppe-
lungsgruppen auch gleichzeitig einen Austausch der Enden dieser
Chromosomen aufweisen miissen, so dass nunmehr morphologisch
anders aufgebaute Chromosomen zu finden sind als in den Eltern.
Dieser Beweis konnte durch Mc Clintock und Stern tatsdchlich
erbracht werden.

Sehr bedeutende Fortschritte liessen sich weiterhin mit Hilfe
von induzierten Anomalien erreichen. Es stellte sich némlich
heraus, dass durch die Einwirkung von Rontgenstrahlen der
Chromosomenmechanismus sehr stark beeinflusst werden kann.
Man kann die Chromosomen damit zerschlagen, regular in Stiicke
zerschlagen. Ist diese Anomalie gar zu durchgreifend, dann gehen
schon die Keimzellen zugrunde. Sind die Zertriimmerungen aber
geringer oder werden die abgetrennten Stiicke zuféllig einem anderen
Chromosom angeheftet und damit der Zelle erhalten, so kann
man lebensfahige Nachkommen bekommen. Mit dieser Methode
liessen sich ungemein aufschlussreiche Experimente machen. Zwei
Beispiele seien genannt: Es gibt bei Mais auf dem Chromosom 1V
einen Frbfaktor, der eine bestimmte Blattgestalt herbeifiihrt; er
ist gegeniiber normal rezessiv. Wenn man nun eine grossere Menge
von Heterozygoten in diesem Faktor, die also der normalen Mais-
pflanze vollkommen gleichen, in frithesten Stadien (als Samen)
mit Rontgenstrahlen behandelt, dann finden sich spater unter
der Aufzucht einige wenige Exemplare, die trotz ihrer Hetero-
zygotie das Merkmal der Blattabweichung zeigen. Wurden diese
Pflanzen zytologisch untersucht, so stellte sich heraus, dass von
demjenigen Chromosomenpaar, auf dem die beiden einander ent-
sprechenden Erbfaktoren lokalisiert sind, das eine ein Stiick am
Ende verloren hatte. Gleichzeitig konnte man nachweisen, dass
es dasjenige Stiick war, auf welchem der Chromosomenkartierung
nach der fragliche Erbfaktor liegen musste. Das Auftreten des
Merkmals kommt also dadurch zustande, dass die dominante
normale Anlage hinausgeschlagen ist und nun die rezessive nicht
mehr an der Manifestation hindert. Auch diesen so {iberaus anschau-
lichen Versuch verdanken wir Miss Mc Clintock.

Weiterhin konnte man mit Hilfe dieser Methode der Rontgen-
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translokationen an folgendes ausserordentlich wichtige Problem
herangehen: man konnte die Frage priifen, ob die Chromosomen-
kartierung, die man aus den Koppelungswerten errechnet hatte,
auch wirklich mit den realen Entfernungen der Erbanlagen auf den
Chromosomen tiibereinstimmen. Dabei gingen Muller, Painter
und Dobzhansky folgendermallen zuwege. Sie suchten unter
grossen Mengen von Roéntgenabweichungen bei Drosophila solche
heraus, bei denen ein Stiick irgendeines Chromosoms an ein anderes
angehangt worden war. Selbstverstindlich zeigte der genetische
Befund, dass die Erbanlagen, die in diesem Chromosomenstiick
lokalisiert sind, nunmehr mit einer anderen Koppelungsgruppe
gemeinsam manovrieren. Nun konnte man aus der Chromosomen-
karte die relative Lange dieses Stiickes entnehmen und gleichzeitig
im morphologischen Bild die reale Lange eines solchen Chromosomen-
stiicks messen. Auf diese Weise konnte man sich dariiber orientieren,
wie weit eine Ubereinstimmung besteht. Nach zahlreichen Versuchen
hat sich einmal positiv herausgestellt, dass die Reihenfolge der
Erbanlagen, wie sie Morgans Theorie annimmt, durchaus zutrifft.
Die lineare Anordnung der Erbanlagen im Chromosom erwies sich
auch hier wieder mit voller Sicherheit. Was aber nicht zutrifft, das
sind die Entfernungen; die Translokationsversuche zeigen voll-
kommen andere Werte. Diese Diskordanz liegt offenbar daran,
dass eine der Voraussetzungen Morgans fiir die Konstruktion der
Chromosomenkarte nicht zutrifft, diejenige némlich, wonach das
crossing over, der Stiickaustausch zwischen den Chromosomen
iber die ganze Linge der Chromosomen gleichmafig verteilt sein
soll. Vielmehr ist es wahrscheinlich so, dass er an bestimmten
Stellen gehduft auftritt. Demnach sind die Chromosomenkarten
wohl eine Anzeige der Reihenfolge der Erbanlagen, im iibrigen aber
lediglich eine graphische Darstellung der Koppelurgswerte. — Das
etwa gibt ein Bild von dem heutigen Stand der Chromosomen-
theorie der Vererbung. Die gegenseitige Zuordnung von Erb-
anlage- und Chromosomen-Ort hat sich so ausgezeichnet bewéhrt,
dass man heute so gut wie niemals mehr umfangreichere genetische
Experimente macht, ohne gleichzeitig den Chromosomenmechanis-
mus der betreffenden Form auf das eingehendste zu analysieren.

Ich mochte nun auf die Bedeutung dieser Vorstellung: die
wesentlichsten Erbanlagen seien im Kern der Keimzelle lokalisiert,
noch von einem anderen Gesichtspunkt eingehen. Wir konnen
daraus namlich nicht nur auf ein ganz bestimmtes Verhalten der
einzelnen Individuen schliessen, sondern auch auf ein solches einer
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ganzen Population, einer Gemeinschaft von Individuen. Wir
hatten gesehen, dass der Reduktionsteilung nicht nur die eigentlich
nur formale Funktion zukommt, die Anzahl der Chromosomen
auf die Hilfte herabzusetzen, sondern dass dabei eine Umkombi-
nation des Genoms und ein Umbau der Chromosomen zustande
kommen muss. Ist also in einem Individuum Heterozygotie vor-
handen (und das ist fiir natiirliche Populationen die wahrschein-
lichste Voraussetzung), dann muss in einer Population, die von
diesem Individuum auf dem Wege sexueller Fortpflanzung her-
zuleiten ist, eine ausserordentliche Erbverschiedenheit vorhandensein.
Nun besteht aber abgesehen davon auch die Moglichkeit, dass
zwei Generationen miteinander nicht auf der Basis sexueller Fort-
pflanzung und Reduktionsteilung, sondern auf derjenigen einer
normalen vegetativen Teilung zusammenhéngen. Die vegetative
Teilung, die gewohnliche Mitosis, unterscheidet sich von der Re-
duktionsteilung dadurch, dass hier allein eine Langsspaltung der
Chromosomen stattfindet und dass nun der Tochterzelle alle beide
Chromosomen in genau derselben Anordnung und genau demselben
Zustand zugeteilt werden, wie sie in der Mutterzelle waren. Zwei
oder mehr Individuen, die durch eine vegetative Teilung mit-
einander verkniipft sind, miissen also in ihrem Erbgut véllig identisch
sein.  Derartige vegetative Vermehrungsweisen spielen in der
Ziichtung eine ausserordentliche Rolle. Hyazinthen, Tulpen, Rosen,
Obstbaume, Kartoffeln werden in der Ziichtung lediglich auf diese
Weise vermehrt. Man kann also dabei einen Bastard von hoch-
gradiger Heterozygotie in beliebiger Menge in Form vollig identischer
Individuen heranziehen, was auf dem Wege sexueller Fortpflanzung
ausgeschlossen ist. Bei hoheren Organismen, Siugetieren und dem
Menschen kommt eine solche Verteilung der Erbanlagen durch
mitotische Teilung auf zwei verschiedene Individuen lediglich im
Fall eineiiger Zwillinge vor, und bei solchen ist demnach voll-
kommene genotypische Gleichartigkeit gegeben. Und auf dieser
Gleichartigkeit haben die Herren Kollegen von der Medizin ein
Studienverfahren der menschlichen Erbanalyse aufgebaut, das zu
iiberaus wichtigen Aufschliissen gefiihrt hat.

II. Ich mochte nun noch ein anderes Gebiet der neueren Erb-
lichkeitsforschung kurz darstellen, in welchem man sich mit der
Frage nach der Entfaltung der Erbanlagen beschiftigt. Auch
dafiir ist es moglich, an eines der urspriinglichen Mendelschen
Gesetze wieder anzuknipfen und zu sehen, wie weit man heute
in der Aufhellung der darin niedergelegten Erkenntnisse gekommen
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ist. Kreuzt man zwei Formen miteinander, die sich in irgendeinem
Merkmal unterscheiden, so bestehen zwei Moglichkeiten, wie der
Bastard sich beziiglich dieses Merkmals verhalten kann. Die
Mendelsche Dominanzregel gab an, dass eines der beiden elterlichen
Merkmale, das dominante, das andere, das rezessive, in dem Bastard
unterdriickt, dass aber eben dieses rezessive in den folgenden
Generationen ebenso unverindert in Erscheinung tritt wie das
dominante. Es hat sich inzwischen herausgestellt, dass das nicht
immer so ist. Vielmehr besteht auch die Moglichkeit, dass die beiden
elterlichen Anlagen zusammen in einem Bastard sozusagen ein
neues, ein intermedidres Merkmal erzeugen. Diese Verschieden-
heit ist freilich spezifisch, eine bestimmte Anlage kann gegeniiber
einer bestimmten andern sich immer nur gleichartig verhalten, also
dominant oder rezessiv bzw. intermediir. Wie ist das zu verstehen ?
Wir miissen dieses Verhalten einer Eigenschaft der Anlagen zu-
schreiben, und kénnen nun das Problem der Dominanz beschreibend
neu formulieren, indem man auf die Wirkungsstirke der Anlagen
Bezug nimmt: es gibt stark wirkende und schwach wirkende Anlagen;
je nachdem ob entweder eine stark und eine schwach wirkende
Anlage in einem Bastard zusammentreffen oder zwei gleich stark
wirkende, wird sein Merkmal ausfallen miissen. Es wird sich ent-
weder nur die eine oder nur die andere oder alle beide Anlagen
bei seiner Ausbildung bemerkbar machen konnen. Und die neu
gestellte Frage ist nun: womit hiangt die Wirkungsstirke einer
Anlage zusammen. Die Bearbeitung dieses Problems ist immer
dann von besonderer Bedeutung, wenn sich das Interesse auf das
Merkmal und nicht auf die Anlage richtet. So ist es in der Medizin,
wo dominanter oder rezessiver Erbgang einer Erbkrankheit fiir
deren Manifestation entscheidend ist. Die Beantwortung dieses so
neu gestellten Problems kann freilich nicht ganz generell erfolgen.
Auch dabei haben wir es mit einer ganzen Gruppe von Einzel-
beziehungen zu tun, von denen ich nur eine herausgreifen mochte.
In einigen glucklich gelagerten Fallen hat es sich beweisen lassen,
dass die Dominanz eines Merkmals von der Quantitit der Dbe-
treffenden Erbanlage abhingt. Dieser Beweis war nur bei solchen
Organismen moglich, bei denen es moglich ist, die Quantitat der
Erbanlagen willkiirlich zu &ndern.

Die wertvollsten Versuche in dieser Richtung sind von v. Wett-
stein an Moosen angestellt worden. Alle Moose zeichnen sich durch
einen sogenannten antithetischen Generationswechsel aus, d. h.
Sexualprozess und Reduktionsteilung sind weit auseinandergelegt
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und an zwei auch morphologisch verschiedene und gesetzmafig
miteinander abwechselnde Generationen gekniipft. Die eine davon,
die Moospflanze, hat die haploide, die andere, die Mooskapsel, die
diploide Chromosomenzahl. Eine weitere Eigenschaft der Moose
ist ihre ausserordentliche Regenerationsfahigkeit: kleine Stiickchen
der Blatter oder sonstiger Teile konnen wieder zu vollstindigen
Pflanzen heranwachsen. Fiihrt man nun solche Regenerations-
experimente mit Teilen der Mooskapsel durch, also mit der diploiden
Generation, so besteht insofern eine Besonderheit, als diese Teile
nun nicht wieder eine Kapsel regenerieren, sondern eine Moos-
pflanze, doch ist diese nunmehr mit der doppelten Chromosomenzahl
versehen. Dieses Experiment kann man wiederholen, man kann
ferner mit Kreuzungen zwischen nunmehr verschieden chromo-
somigen Formen eingreifen und dadurch beliebige Kombinationen
von dominanten und rezessiven Anlagen hervorbringen. Dabei
hat sich dann gezeigt, dass eine in einfachem Verhaltnis rezessive
Anlage durch Auflagesteigerung schliesslich zur Dominanz iiber die
urspriinglich dominante gebracht werden kann. Selbstverstandlich
ist die Auflagehohe, bei welcher dieser Effekt eintritt, verschieden,
vermutlich je nach dem Verhiltnis der Ausgangsquantitat, und es
ware durchaus denkbar, dass dieses Experiment im Erfolg auch
versagen konnte, dann namlich, wenn irgendeiner definierten
Quantitit einer dominanten Anlage die Quantitit Null in der
rezessiven gegeniibersteht.

III. Zum Schluss mochte ich noch einen Blick auf die Ande-
rungen des Genotypus werfen, also die Erbanderung. Es gehort
zu den wichtigsten Grundansichten der neueren Vererbungslehre,
dass der Genotypus konstant ist. Das Erbgut eines bestimmten
Individuums wird von den Vorfahren iibernommen und an die
Nachfahren weitergegeben, und wenn man von einer Mischung
oder von einem Mischling spricht, so kann das niemals heissen, dass
sich die Erbanlagen, die er von zwei verschiedenen Eltern her
bekommt, miteinander mischen, sondern sie mischen lediglich ihre
Wirkungsweise bei der Ausbildung von Merkmalen, sie selber
bleiben, wie sie sind, und koénnen in den Nachkommen wieder rein
auseinander spalten. Trotzdem gibt es aber eine Unzahl verschiedener
Erbanlagen, wenn wir grossere Populationen von Individuen irgend-
welcher Art darauthin durchgehen. Wo kommen diese Verschieden-
heiten her und wie entstehen sie neu? Es ist keine Frage, dass der
Grundsatz der Konstanz des Genotypus nur die oben charakteri-
sierte Bedeutung hat. Ganz anders sieht die Sache aus, wenn wir
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grossere Reihen von Generationen, ganze phylogenetische Reihen
ins Auge fassen. Und wir miissen annehmen, dass sich im Laufe
umfangreicher Generationsreihen eine Anderung einzelner Anlagen
vollzogen hat. Wie kommt diese Anderung zustande und innerhalb
welcher Grossenordnung spielt sie sich ab? Reicht diese Grossen-
ordnung aus, um die phylogenetischen Anderungen zu erkliren, die
das heutige Art- und Rassengefiige in unserer Pflanzen- und Tier-
welt herbeigefiihrt haben? So etwa sehen die Fragestellungen aus,
unter deren Gesichtspunkt man heute dem Phanomen der ,,Mu-
tation“, so nennt man derartige Erbdnderungen, nachgeht. Und
um sie kurz zu beantworten: es gibt alle Grade von , Labilitat®
im Verhalten der Anlagen, von solchen, bei denen nur als ver-
schwindende Ausnahmen Anderungen gefunden werden, bis zu
solchen, die so labil sind, dass sie nicht einmal wahrend des Auf-
baus eines einzelnen Individuums ihre Stabilitit behalten, sondern
sich so haufig 4ndern, dass ,,genotypisch gescheckte Organismen‘
zustande kommen. In diesen Mutationsprozessen haben wir also
die Ursache der ungeheuren erblichen Vielgestaltigkeit einer ge-
gebenen Polpulation vor uns und darum auch, was hier besonders
interessiert die Ursache derzahlreichen,,Erbkrankheiten‘‘. Im iibrigen
sei jedoch betont, dass trotz fassbarer Prozentsitze im ganzen die
Mutationsrate einzelner Anlagen so verschwindend gering bleibt,
dass sie kaum jemals dazu fithren kann, einen einzelnen Erbgang
so weit zu storen, dass man von praktischen Gesichtspunkten aus
darauf Riicksicht nehmen miisste. Hier kommt es allein auf die
Analyse des gegebenen Erbmaterials an.

Ich hoffe, im vorhergehenden wenigstens einen kurzen Abriss
von Problematik und Arbeitsweise der heutigen Erblichkeits-
forschung gegeben zu haben, mehr kann in der begrenzten Zeit
und bei der Weitlaufigkeit des Gegenstandes nicht geschehen.

Der Vorsitzende dankt Prof. Oehlkers nach seinem Referat
fir die wunderklare Weise, in welcher er die allgemein biologische
Grundlagen der Vererbungslehre dargestellt hat. Es ist immer
eine schwere Aufgabe, ein derartiges Thema zu besprechen fir
Nichtfachleute, welche doch so ein grosses Interesse daran haben
und fiir welche diese Materie in der jetzigen Zeit so dusserst wichtig
ist. Herr van der Hoeve begliickwiinscht Herrn Oehlkers, dass
es ihm gelungen ist, gleichzeitig deutlich und doch geniigend tief-
gehend zu sein.
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II.

Die Krankheitsvererbung vom allgemein medizinischen
Standpunkt.

Von

0. von Verschuer (Frankfurt a. M.).
Mit 6 Abbildungen (9 Einzelbildern) im Text.

Die Erbbiologie vom Menschen gilt als eine junge Wissenschaft.
Sie ist erst jetzt in den normalen Studienplan des Mediziners auf-
genommen worden. Und doch kann sie auf eine schon iiber 50jahrige
Geschichte zuriickblicken. Der Abschnitt vor der Wiederentdeckung
des Mendelschen Gesetzes ist gepriagt durch das Lebenswerk Francis
Galtons. Seine Forschung war eine empirisch-messende: die
Ahnlichkeit zwischen blutsverwandten Menschen in korperlichen
und psychischen Eigenschaften erwies sich als abhangig von dem
Grad der Blutsverwandtschaft. Galton hatte als Ursache solcher
Ahnlichkeit wohl den gemeinsamen Besitz von Erbanlagen an-
genommen, die genaue Kenntnis davon und die Erforschung der
GesetzmiBigkeiten der Ubertragung von Erbanlagen ist uns aber
erst durch die experimentelle Vererbungswissenschaft vermittelt
worden.

Die Entwicklung der Erbbiologie vom Menschen ist in den
letzten drei Jahrzehnten vor allem durch die allgemeine Erblehre
bestimmt worden. Zu den in den Kreuzungsversuchen ermittelten
allgemeingiiltigen Vererbungsgesetzlichkeiten fanden sich mehr und
mehr Analogien beim Menschen, so dass heute niemand mehr ernst-
haft bezweifelt, dass die Naturgesetzlichkeit der Vererbung in vollem
Umfang auch fiir den Menschen Giiltigkeit besitzt. Nicht nur die
einfachen Erbginge — dominanter, rezessiver und geschlechtsge-
bundener Erbgang — konnten an zahlreichen Beispielen beim
Menschen nachgewiesen werden, sondern auch weitergehende Kom-
plikationen der Vererbung, wie beispielsweise Polymerie und multiple
Allelie.

Dieser Wettlauf zwischen der allgemeinen und der menschlichen
Erblehre brachte geistige Befruchtung und Fortschritt, wobei die
menschliche Erblehre natiirlicherweise der in starkerem Grade
empfangende Teil war. Wurde im Tier- oder Pflanzenversuch eine
neue Gesetzlichkeit entdeckt, erschien nach einigen Jahren eine

Bericht d. Ophthalm. Ges. LI. 2
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Arbeit eines Mediziners oder Anthropologen, in welcher dhnliche
Beobachtungen beim Menschen in derselben Weise zu deuten ver-
sucht wurden. Und da die kleinen Kinderzahlen beim Menschen sich
gar zu sehr von den grossen Ziffern der Kreuzungsexperimente ab-
heben, wurden mathematisch-statistische Methoden ersonnen, die
den Fehler der kleinen Zahl beseitigen, aber andere Fehler in sich
bergen — einseitige Auslese und Ungleichartigkeit des Materials.
Diese Entwicklung unserer Wissenschaft hat vielfach zu Hypothesen-
bildungen gefiihrt, die die lebendige Verbindung mit dem Menschen
vermissen lassen und oft allzu leicht ihren Ursprung aus der Studier-
stube verraten!

Inzwischen ist eine Selbstbesinnung in den Reihen unserer
Wissenschaft eingetreten: Wir haben uns mehr und mehr verselb-
stindigt und erkannt, dass wir eigene Wege gehen miissen. Die
allgemeinen Naturgesetze der Vererbung konnen als weitgehend
stabiles Wissensgut angesehen werden. Es gilt nunmehr, das eigene
Haus auszubauen; soll es auf die Dauer stehen, miissen die Funda-
mente und Mauern fest sein.

Beginnen wir mit der ersten Frage, die fiir jede Krankheit eine
Antwort verlangt: ,erblich oder ,nichterblich“? Spielt eine
krankhafte Erbveranlagung bei der Entstehung einer
Krankheit eine Rolle und welche? Einfach liegen die Dinge,
wenn es sich um ein selten vorkommendes und einfach erb-
liches Leiden handelt. Dann geniigen oft schon wenige Sippen-
tafeln, um die Erblichkeit zu beweisen.

Familiare Hiaufung einer Eigenschaft hat aber gar nichts
zu besagen, wenn die betreffende Eigenschaft in der Bevolkerung
hiufig ist. So kénnen wir z. B. keine erbbiologischen Schlisse
ziehen aus Familien mit hdufigem Vorkommen von Krebs, Tuber-
kulose oder Myopie. Die Entscheidung liegt in solchen Fillen bei
der Zwillingsforschung. Findet man bei den erbgleichen (ein-
eiigen) Zwillingspaaren eine deutlich grossere Ahnlichkeit als bei
den erbverschiedenen (zweieiigen) Zwillingspaaren, kann auf Erb-
bedingtheit der betreffenden Eigenschaft geschlossen werden.

Fehlende familidre Haufung, also haufiges vereinzeltes Vor-
kommen einer Krankheit spricht keineswegs gegen ihre Erbbe-
dingtheit. Komplikationen im Erbgang oder in der Manifestierung
der Erbanlage fiihren oft zu weitgehenden Stoérungen im phéno-
typischen Auftreten, sodass aus Familienbefunden keine sicheren
Schliisse auf Erblichkeit gezogen werden konnen. Auch in solchen
Fallen ist die Zwillingsforschung die beweisende Methode, sind
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eineiige Zwillingspaarlinge doch in der Gesamterbveranlagung
einander gleich.

Ist durch die gemeinsame Anwendung von Familien- und
Zwillingsforschung fiir eine Krankheit der Nachweis erbracht, dass
eine krankhafte Erbveranlagung bei ihrer Entstehung von wesent-
licher Bedeutung ist, so dass wir von einer Erbkrankheit sprechen
konnen, erhebt sich gleich die Frage: Ist die krankhafte Erb-
veranlagung in jedem Fall die notwendige Voraussetzung
fiir die Entstehung der Krankheit, oder gibt es auch Fille,
bei welchen ein ganz dhnliches — oder nach unserer klinischen und
pathologisch-anatomischen Typologie gleich erscheinendes — Krank-
heitsbild aus dusseren Ursachen entsteht, also bei einem in dieser
Hinsicht erbgesunden Menschen ?

Die Bedeutung dieser Frage ist uns erst in den letzten Jahren
ganz klar geworden, wo wir vor die Aufgabe gestellt sind, fiir jeden
einzelnen Menschen, den wir erbbiologisch zu begutachten
haben, zu entscheiden, ob er erbkrank ist oder nicht. In friiheren
erbbiologischen Arbeiten, selbst in grosseren Lehrbiichern, ist man
an dieser Frage vorbeigegangen. Man begniigte sich mit der Fest-
stellung, dass eine Krankheit erblich ist und diesem oder jenem
Erbgang folgt. Es unterblieb dabei die Priifung der Frage, ob die
Feststellung der Erbbedingtheit fiir eine Krankheit ausnahmslose
Giiltigkeit besitzt oder nicht. Die Erforschung dieser Frage fiir
jede Erbkrankheit ist heute eine der vordringlichsten praktischen
Aufgaben der Erbbiologie.

Zunichst gilt es, die Krankheiten abzugrenzen, die ausnahms-
los erbbedingt sind; als Beispiele nenne ich aus dem Gebiet der
Augenkrankheiten Albinismus, Rotgriinblindheit, Nachblindheit,
aus der iibrigen Medizin: Schizophrenie, Huntingtonsche Chorea,
Friedreichsche Ataxie, Himophilie, Poly- und Brachydaktylie.
Welche Kriterien miissen erfiillt sein, um eine Krankheit fiir aus-
schliesslich erbbedingt zu halten? Einmal spricht schon die Tat-
sache, dass keinerlei dussere Ursachen bekannt sind, fiir endogene
Entstehung; zum anderen miissen bestimmte erbbiologische Er-
fahrungen vorliegen. Ergibt die Familienuntersuchung in jedem
Fall einen fiir den jeweiligen Erbgang typischen Sippenbefund, und
sind eineiige Zwillinge stets konkordant, zweieiige Zwillinge dagegen
ofters diskordant, so sprechen diese Befunde fiir ausnahmslose Erb-
bedingtheit. In Fallen von komplizierterem Erbgang, wo typische
Sippenbefunde fehlen, miissen die Ergebnisse der Zwillingsforschung
gentigen.

2%
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Es gibt aber auch ausnahmslos erbbedingte Krankheiten, die
bei erbgleichen Zwillingen nicht immer konkordant auf-
treten; ich verweise auf das Beispiel der Schizophrenie und Poly-
daktylie (Abb. 1). Es handelt sich dann um Erbanlagen, die nicht in
jedem Fall dusserlich in die Erscheinung treten, in einem Teil der Fille
also latent bleiben. Zwei Ursachen kommen fiir diese Manifestations-
schwankungen in erster Linie in Frage: 1. Die Manifestierung ist ab-
hingig von hemmenden, férdernden oder auslosenden Umweltein-
fliissen (umweltlabile Anlagen). 2. Es handelt sich um eine
entwicklungslabile Anlage. Lenz hat solche Anlagen sehr
anschaulich mit einem Springbrunnen verglichen: Die Auflosung
des Wasserstrahls in einzelne Tropfen und die Gestaltung derselben
ist nicht nur durch die innere Anlage des Brunnens bedingt, auch
nicht durch dussere Ursachen wie die Luftstromung allein. Stérungen
in der Ausbalancierung des Strahls sind ausserdem von Bedeutung.
So gibt es Anlagen zur Muttermalbildung, die gelegentlich auch
einmal bei. Mutter und Kind zu demselben Fleck an derselben
Korperstelle fithren — daher der Name —, doch ist durch die Erb-
anlage nur immer die Muttermalbildung als solche bedingt, nicht
aber der einzelne Navus, der nach Form, Grosse und Lokalisation
recht verschieden ausfallen kann, wie wir aus den Erfahrungen an
eineiigen Zwillingen wissen. In &hnlicher Weise kann die Anlage
zu Polydaktylie an allen vier oder nur an drei, zwei, ein Extremitiaten
in die Erscheinung treten.

Bei umwelt- und entwicklungslabilen Erbanlagen kommt es
also oft zu wechselnder oder ganz ausbleibender phinotypischer
Manifestierung. Immer aber kann von dem Phanotypus — einem
bestimmten Krankheitsbild — auf die entsprechende Erbveran-
lagung geschlossen werden.

Ist der Schluss von der dusseren Krankheit auf die krankhafte
Erbanlage auch erlaubt — wie etwa bei der Schizophrenie —, wenn
die Familienbefunde nicht unbedingt die ausnahmslose Erbbedingt-
heit beweisen, und wenn von den eineiigen Zwillingen ein nicht un-
betrichtlicher Teil — etwa ein Drittel — diskordant ist ? Konnte
die Diskordanz nicht vielleicht doch derart bedingt sein, dass von
an sich erbgesunden Zwillingen der eine Paarling durch eine ihn
allein treffende dussere Ursache erkrankt? Die Entscheidung der
sehr wichtigen Frage, ob diskordante eineiige Schizophreniezwillinge
als erbgesund oder erbkrank anzusehen sind, hat Luxenburger
dadurch gegeben, dass er nachwies: 1. Zwischen dem klinischen Bild
der Schizophrenien der konkordanten und diskordanten eineiigen
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Zwillingspaare kann kein wesentlicher Unterschied gefunden werden.
2. Der Grad der familiiren Belastung ist bei den konkordanten ein-
eiigen Zwillingen nicht grosser als bei den diskordanten, sondern in

Abb. 1. Polydaktylie bei einem eineiigen Zwillingspaar (nach Lebmann und Witteler).

Von Paarling I sind die linke Hand und der linke Fuss, von Paarling IT die linke Hand

abgebildet. Die ubrigen fiinf Extremitdten zeigen keine réntgenologisch nachweisharen
Verdnderungen.



29 von Verschuer: Die Krankheitsvererbung

beiden Gruppen etwa der gleiche. Wére die alleinige Erkrankung
eines eineiigen Zwillingspaarlings durch &ussere Ursachen ohne
krankhafte Erbveranlagung bedingt, kénnte in seiner Familie im
Durchschnitt keine iiberdurchschnittliche Belastung gefunden werden
wie bei den sicher erbbedingten, konkordanten eineiigen Zwillings-
paaren.

Sie sehen also, dass es durch Ausbau und geeignete Anwendung
der Methoden der Erbforschung beim Menschen gelingt, auch bei
komplizierten Erbfallen die Erbfrage zu kliren.

Sehr viel schwieriger liegen die Verhdltnisse bei den Krank-
heiten, wo unter gleichem oder sehr 4hnlichem klinischem
Bild sowohl erbliche als auch nichterbliche Formen vor-
kommen. Als Beispiele nenne ich von Augenkrankheiten: Glaukom,
Optikusatrophie, Retinitis pigmentosa, von anderen Krankheiten:
Schwachsinn, Epilepsie, Taubstummheit, Klumpfuss. Fiir alle
diese Krankheiten ist durch die Erbforschung einwandfrei bewiesen,
dass die Erblichkeit bei ihrer Entstehung eine sehr wesentliche
Rolle spielt; auf der anderen Seite wissen wir aus den Erfahrungen der
Klinik und der pathologischen Anatomie, dass es durch #ussere
Ursachen entstandene Formen gibt. Die Trennung zwischen den
beiden Gruppen von atiologisch und pathogenetisch verschiedenen
Krankheiten kann nur durch klinisch-erbbiologische Forschungen
durchgefiihrt werden. Die Feststellung einer Lues bei einem an
Optikusatrophie Erblindeten oder eines Geburtstraumas bei einem
Schwachsinnigen ist selbstverstindlich kein ausreichender Beweis
fir exogene HEntstehung, wir konnen in solchen Fillen auf die
Familienuntersuchung nicht verzichten. Auf der anderen Seite
konnen aber auch einmal zwei Falle von exogenem Glaukom oder
Schwachsinn in einer Familie vorkommen, chne dass Vererbung die
Ursache ist. Zu einer einwandfreien &tiologisch-pathogenetischen
Erkenntnis gelangen wir in allen solchen Fillen nur durch einen
Ausbau der klinischen Differentialdiagnose: In welchen
besonderen Symptomen unterscheiden sich die erbbe-
dingten Fialleeiner Krankheit vondennichterbbedingten?

Ich darf hier iber einige Fille eigener Beobachtung berichten:
Bei einem 39jihrigen Mann wurde wegen erblicher Fallsucht die Un-
fruchtbarmachung durchgefiithrt. Er gab an, die Anfille seit 1915 zu
haben, sie seien nach einer eitrigen fieberhaften Sehnenscheidenent-
ziindung im Felde aufgetreten. Anscheinend hat er aber die Anfille
schon seit der Kindheit gehabt. Irgend ein Kopftrauma war nicht fest-

zustellen. Die Anfille zeigten typisch epileptischen Charakter mit allen
dazu gehdrigen Symptomen, sie traten sehr gehduft auf. In einer Nerven-
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klinik wurde die Diagnose Epilepsie (genuine ?) gestellt ; der den Patienten
behandelnde Facharzt fiir Nervenkrankheiten hielt die Erkrankung fiir
eine typische genuine Epilepsie. Fiir die Annahme der Erblichkeit
sprach auch der Familienbefund: Eine Schwester des Vaters war in
einer Irrenanstalt wegen einer nicht mehr feststellbaren Krankheit
gewesen, ein Bruder der Mutter hatte Selbstmord begangen. Drei Monate
nach der glatt abgeheilten Sterilisierungsoperation erkrankte der Mann an
Gallenblasenentziindung, er starb nach der Cholecystektomie. Die
Sektion (nach dem freundlichst iiberlassenen Protokoll des Sencken-
bergischen Pathologischen Instituts der Universitit Frankfurt) ergab
am Gehirn folgenden Befund: Hirnrindennarbe der lateralen Fliche der

Abb. 2. Nichterbliche Abschniirungsdefekte.

rechten Hemisphédrenhilfte — die kleiner ist als die linke — an der
Grenze von Parietal- und Occipitallappen. An der Stelle der Hirnnarbe
narbig-sklerotische Atrophie der Rinde und des Markes mit hochgradiger
Verziehung des Hinterhornes zur narbig verinderten Oberfliche. Dem-
nach hat es sich mit grosster Wahrscheinlichkeit um epileptische Anfille
als Folge eines Geburtstraumas gehandelt; mittels der Encephalographie
hitte die richtige Diagnose gestellt werden kénnen.

Die folgenden Félle méchte ich kurz an Hand einiger Lichtbilder
vorfithren: Bei dem ersten (Abb. 2) handelt es sich um ein Madchen, bei
welchem Antrag auf Unfruchtbarmachung wegen schwerer erblicher korper-
licher Missbildung gestellt worden war. Das Erbgesundheitsgericht liess
eine eingehendere Untersuchung und Begutachtung durchfithren, die zu
folgendem Ergebnis kam: Nach dem Réntgenbild sind einige Phalangen
sehr unregelmiBig wie amputiert, wiahrend der erste und fiinfte Finger
sowie die Handwurzelknochen normal angelegt sind. Ausserdem zeigt
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der Daumen und der funfte Finger der rechten Hand Furchen, die
man als Schniirfurchen deuten kénnte. Es wurde weiterhin berichtet,
dass die Mutter zu wenig Fruchtwasser gehabt habe. In der Familie
war von irgendwelchen Missbildungen nichts nachzuweisen. Es handelte
sich demnach um nichterbliche Abschniirungsdefekte.

Bei dem zweiten Fall handelt es sich um eine 31 jihrige Frau,
die im dritten Monat schwanger ist. Sie hat die Befiirchtung, dass das
zu erwartende Kind die Verkriippelung erben kénne und wiinscht des-

Abb. 3. Abschniirungsdefekte an beiden Hénden und linkem Fuss. Die Pfeile bezeichnen
die noch sichtbaren Schniirfurchen.

halb Unfruchtbarmachung und Unterbrechung der Schwangerschaft,
falls es sich um eine erbliche Missbildung bei ihr handle. Die Unter-
suchung ergibt (Abb. 3): An den Handen, rechts und links verschieden,
mehrere Defekte in Form von Queramputationen, ebenso am linken Fuss.
Auf der Photographie sind sehr deutlich Schniirfurchen an beiden Héinden
und iiber der rechten Wade zu sehen. Auch hier handelt es sich um
nichterbliche Abschnirungsdefekte.

Der dritte Fall zeigt an Héanden und Fiissen symmetrisch hoch-
gradige Ektrodaktylie (Abb. 4), wie sie schon wiederholt erblich festgestellt
wurde. Als besonders eindrucksvolles Beispiel fiir die einfach dominante
Vererbung solcher Anomalien zeige ich den Ausschnitt aus einer von
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Stréer beobachteten Familie (Abb. 5), in welcher eine Frau mit nur
einem Finger beiderseits und hochgradigem beiderseitigem Spaltfuss in
drei verschiedenen Ehen ihre Missbildung auf insgesamt fiinf Kinder
vererbt. Wenn in dem von mir begutachteten Fall — 15jahriger Knabe,
einziges Kind seiner Eltern — auch keine weiteren Félle von Missbildungen

Abb. 4. Hochgradige Ektrodaktylie. An beiden Hénden fehlen vier Finger vollstindig
und zwei Metacarpalknochen. An den Fiissen fehlen die erste bis vierte Zehe vollstindig
mit den dazugehoérigen Metatarsalknochen. (Nach v. Verschuer.)

in der Familie festzustellen waren, so habe ich nach der Art der Stérung
und auf Grund des symmetrischen Auftretens an allen vier Extremititen
die Storung doch fiir erbbedingt gehalten.

Die letzte Ubersicht (Abb. 6 nach Stréer) zeigt, dass sich die
erblichen zahlenméBige Varianten der Finger und Zehen in eine Variations-
reihe einordnen lassen, an deren einem Ende sich der hochstgradige Defekt
von vier Strahlen befindet, wihrend wir am anderen Ende Mehrfach-
bildung héheren Grades sehen. Dazwischen finden sich alle Uberginge.
Es zeigt sich aber, dass hinter der scheinbar fliessenden Variabilitit ver-
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schiedene Erbtypen versteckt sind, die teils ausschliesslich in den Bereich

der Ektrodaktylie, teils ausschliesslich zur Polydaktylie gehéren. Da-

zwischen gibt es aber auch Familien, in welchen sowohl Ektro- als auch

Polydaktylie vorkommen. — Ich habe absichtlich Fille aus der iibrigen
Medizin gewahlt, um meinen
verehrten beiden nachfolgen-
den Herren Referenten in
nichts vorzugreifen.

Der Ausbau der so not-
wendigen Differentialdiag-
nose ,,erblich — nichterb-
lich” kann nur unter ge-
meinsamer Anwendung der
fortgeschrittensten  klini-
schen und erbbiologischen
Methoden durchgefiihrt
werden. Bei unausge-
lesenem Patientenmaterial
miissensorgfaltigeFamilien-

Abb. 5. Ausschnitt aus einer von Stréer beobachteten fOI“SChungen dlll‘ChgefﬁhI‘t

Familie: Die Mutter mit ihren vier Eheminnern. Bei d . .
jedem deformierten Kind sind oben die Hande, unten Werden, um — soweit mog-

die Fiisse wiedergegeben. lich — die erbliehen von
den nichterblichen Féllen zu trennen. Ein genauer Vergleich
zwischen den beiden so gebildeten Krankheitsgruppen wird dann
ergeben, ob sie sich in typischen Symptomen unterscheiden. Diese

Abb. 6. Vergleich der Reihen von Handabweichungen in drei Familien. In der unteren
Reihe sind die Missbildungen am normalen Skelet wiedergegeben. Rechts: Beispiele der
Fussabweichungen in diesen Familien. (Nach Stréer.)

Symptome haben dann bei der praktischen erbérztlichen Begut-
achtung spiater Anwendung zu finden.
Ein zweiter Weg zum Ausbau der Differentialdiagnose ,,erblich —

nichterblich* ist der Vergleich zwischen konkordanten und
diskordanten eineiigen Zwillingen. Auf die Untersuchungen
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von Luxenburger bei der Schizophrenie habe ich schon hin-
gewiesen. Diehl und ich fanden bei unseren Forschungen an tuber-
kulosen Zwillingen, dass die ausgesprochenste Ahnlichkeit erbgleicher
Zwillinge sich bei den Tuberkulosespéatformen zeigt, wahrend bei
den Frihformen — Primér-Sekundéirstadium im Sinne Rankes
— die Variabilitat, also die Umweltlabilitit, sehr viel grosser ist.
Beziiglich der Tuberkuloseform konnte zwischen den konkor-
danten und diskordanten eineiigen Paaren kein Unterschied fest-
gestellt werden.

Ist fiir eine Krankheit die Grundfrage, ob Erblichkeit bei ihrer
Entstehung eine Rolle spielt, entschieden, gehen wir iiber zur Unter-
suchung der zweiten Frage: Wie ist der Genotypus auf-
gebaut? Ich will hier in keine Darstellung der erbbiologischen
Methoden eintreten und schildern, wie wir die Entscheidungen
treffen, ob eine Krankheit dem dominanten, rezessiven oder inter-
medidren Erbgang folgt, ob sie monomer oder polymer erbbedingt
ist, ob die Erbanlage im Geschlechtschromosom oder in einem
Autosom gelagert ist und wie die weiteren speziellen genetischen
Fragen alle heissen. Es sind diese Dinge in den Lehrbiichern der
Erblehre schon eingehend dargestellt. Nur eine Frage mochte ich
herausgreifen, weil sie sowohl von theoretischer als auch von prak-
tischer Bedeutung ist und bei Erbanalysen bisher vielfach vernach-
lassigt wurde: Ist die Erbveranlagung fiir eine Krankheit
eine spezifische oder eine unspezifische?

Von einer spezifischen Erbveranlagung sprechen wir
dann, wenn ein enger Kausalzusammenhang zwischen einer be-
stimmten Erbanlage (Erbanlagenpaar, auch mehrere Erbanlagen -—
Polymerie) und einer bestimmten Eigenschaft besteht. Die Eigen-
schaft ist durch die betreffende Erbanlage wesentlich bedingt;
andere — erbliche oder nichterbliche — Ursachen sind von neben-
sichlicher Bedeutung. Die Wirkung der Erbanlage auf die Ent-
wicklung zeigt sich hauptsichlich an der betreffenden Eigenschaft;
andere entwicklungsphysiologische Wirkungen der Erbanlage sind
entweder nicht bekannt oder nur als Nebenwirkungen anzusehen.
Eine spezifische Erbveranlagung kann bei den meisten bekannten
Erbkrankheiten und einfach erblichen Merkmalen angenommen
werden.

Eine unspezifische Erbveranlagung zu einer Krankheit
liegt dann vor, wenn die hauptsichliche Ursache eine nichterbliche
ist, der Erbveranlagung aber doch insofern eine Bedeutung zu-
kommt, als die Antwort des Kovpers auf die dussere Krankheits-
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ursache verschieden ist je nach der vorwiegend erbbedingten Ge-
samt- oder Teilkonstitution. Eine unspezifische Erbveranlagung
kann auch bei spezifisch erbbedingten Krankheiten von Bedeutung
sein, wir sprechen dann von Haupt- und Nebengenen.

Die Analyse von unspezifischen Erbdispositionen ist in letzter
Zeit mit Hilfe der Zwillingsforschung gelungen.

Eugster konnte an einem sehr grossen Material nachweisen, dass
fiir die endemische Struma das Konkordanz-Diskordanz-Verhiltnis
bei ein- und zweieiigen Zwillingen etwa dasselbe ist. Eine besondere
erbliche Strumaanlage hat sich nicht nachweisen lassen. Und doch ist
die Erbveranlagung von Bedeutung; sie dussert sich in der Form und der
Lokalisation der Struma und in der Art des Krankheitsverlaufs, die bei
eineiigen Zwillingen sehr viel dhnlicher sind als bei zweieiigen Zwillingen.

Ein weiteres interessantes Beispiel ist die multiple Sklerose.
Die vorbildlichen und umfassenden Familienforschungen von Curtius
haben ergeben, dass in dem néchsten Familienkreis von Herdsklerotikern
Nerven- und Geisteskrankheiten 1,6mal so héufig als in der Durch-
schnittsbevolkerung vorkommen. Auch sonst zeigen die Multiple-
Sklerose-Familien mancherlei Abwegigkeiten in wahrscheinlich tiber-
durchschnittlicher Héufung. Ein einfacher Erbgang konnte nicht ana-
lysiert werden. Ein Fall von eineiigen Zwillingen (Legras) zeigte aus-
gesprochene Konkordanz. Die Sammlung einer grossen unausgelesenen
Zwillingsserie durch Thums hat nun bei zehn eineiigen Paaren keinmal
Konkordanz ergeben, in allen Fillen war der Paarling des kranken
Probanden nicht an multipler Sklerose erkrankt. Solch ein Befund
lasst sich mit der Annahme einer spezifischen Erbdisposition fir die
multiple Sklerose kaum mehr in Einklang bringen, die Umweltlabilitat
der Anlage miisste als ausserordentlich gross angenommen werden.
Dagegen finden meines Erachtens die Befunde von Curtius und Thums
ihre gemeinsame Frklirung durch die Annahme einer unspezifischen
Erbveranlagung.

Im Anschluss an unsere Forschungen an tuberkulésen Zwillingen
haben Diehlund ich die Frage, ob fir die Tuberkulose eine spezifische
oder unspezifische Erbdisposition anzunehmen sei, eingehend untersucht.
Wir kommen — zumal nach unseren neuesten Befunden — zu dem Schluss,
dass die erbliche Tuberkulosedisposition eine spezifische ist. ,,Hierzu
treten als Nebenursachen die Modifikationsfaktoren, die wir in erbliche und
nichterbliche einteilen. Erbliche Modifikationsfaktoren sind alle — letzt-
lich durch die Erbveranlagung bedingten — Zustinde und Reaktions-
weisen des Organismus, die fiir Entstehung und Ablauf der Tuberkulose
von Bedeutung sind, wie z. B. Habitus asthenicus, Lokal- und Organ-
dispositionen. Die nichterblichen Modifikationsfaktoren sind die Umwelt-
einflisse im gewo6hnlichen Sinne des Wortes (Der Erbeinfluss bei der
Tuberkulose, Zwillingstuberkulose II. Jena: Verlag Fischer, 1936).

Als unspezifische Erbveranlagung zu einer Krankheit sind auch die
Gesamtkonstitution des Korpers und die Konstitution eines Organs
aufzufassen, wenn sie fiir die betreffende Krankheit von Bedeutung sind.
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Ich méchte so die von Kretschmer festgestellten Beziehungen zwischen
Korperbau und Psychose deuten: Der Schizophrenie-Genotypus findet
offenbar in einem Koérper von leptosomer oder athletischer Konstitution
bessere Manifestationsbedingungen als in einem Kérper von pyknischer
Konstitution — entsprechend umgekehrt fiir den Genotypus ,,manisch-
depressives Irresein“. Da der Kérperbautyp im wesentlichen erbbedingt
ist, sind die ihn bedingenden Erbanlagen eine unspezifische Erbveran-
lagung fiir die — an sich spezifisch erbbedingten — grossen endogenen
Psychosen.

Auch diesmal habe ich mit Riicksicht auf die nachfolgenden speziellen
Referate meine Beispiele aus der nichtophthalmologischen Erbpathologie
gewahlt.

Die dritte Frage, die wir untersuchen wollen, ist die nach
dem Anteil von Erbe und Umwelt an der Entstehung einer
Krankheit. Bei fast allen Krankheiten sind sowohl das Erbe
wie auch die Umwelt von ursichlicher Bedeutung. Jede Eigenschaft
des Menschen entsteht aus dem Zusammenwirken von KErbanlage
und Umwelt. Wie gross ist der jeweilige Anteil der beiden Krafte-
gruppen? So einfach die Beantwortung der Frage auf den ersten
Blick erscheinen mag, so schwierig ist sie in Wirklichkeit. Einige
Beispiele werden uns die gewiinschte Klarheit vermitteln.

Die Blutgruppe A wird bedingt durch das Blutgruppengen A —
von den Untergruppen A; und A, soll hier abgesehen werden. Und um-
gekehrt zeigt ein Mensch mit dem Blutgruppengen A immer den Phéno-
typus ,,Blutgruppe A“. Dieser Zusammenhang zwischen Erbanlage und
Ausseneigenschaft ist ein streng gesetzmilliger, eine wesentliche Mit-
wirkung der Umwelt ist dabei normalerweise nicht gegeben. Den Um-
weltanteil kénnen wir deshalb praktisch gleich Null setzen.

Fast jeder Mensch, der mit dem Erreger der Masern erstmalig in
Beriihrung kommt, wird masernkrank. Nur wenige Menschen scheinen
immun zu sein. Da Diskordanz bei zweieiigen Zwillingspaaren etwa
drei bis viermal so hiufig vorkommt als bei eineiigen Zwillingen ist die
Unempfindlichkeit weitgehend erbbedingt. Die Masernerkrankung ist
aber iiberwiegend durch die Umwelt bedingt. Wire dagegen die Anlage
zu Unempfindlichkeit weiter verbreitet — etwa wie bei Scharlach und
Diphtherie — wiirde der Umweltanteil kleiner und der Erbanteil grosser
erscheinen. Es hingt also auch von der Haufigkeit bestimmter Erb-
anlagen in der Bevolkerung ab, ob bei der Entstehung einer Krankheit
der Erbanteil oder der Umweltanteil grosser erscheint. Sehr lehrreich
sind die epidemiologischen Erfahrungen bei der Tuberkulose: seuchen-
artiges Auftreten bei erstmalig infizierten Vélkern, schleichende Seuche
bei den zivilisierten Vélkern, geringste Mortalitat und Morbiditét bei den
Juden als dem am lingsten im Zustand der Stadtzivilisation lebenden
Volk. Durch die Ausmerze der Anfilligen kommt es zur verhdltnismaBigen
Zunahme der Resistenten — und damit steigt der durchschnittliche
Erbanteil an der Entstehung der Tuberkulose.
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Ein letztes Beispiel: Polydaktylie vererbt sich in einigen Familien
als regelméBig einfach dominantes Erbmerkmal. Hier ist der Erbanteil
praktisch 1009%ig. In anderen Familien wird gelegentlich Uberspringen
einer Generation beobachtet, die Polydaktylieanlage entscheidet dann
nicht mehr allein das Zustandekommen des Merkmals. Und wiederum
in anderen Familien tritt die Erbanlage nur in einem kleinen Teil der
Fille als Polydaktylie in die Erscheinung, in der Mehrzahl der Fille
bleibt sie latent. Das Erb-Umwelt-Verhiltnis wechselt also bei der
Polydaktylie von Familie zu Familie — es gibt stark und schwach
penetrante Anlagen. Man konnte aus der Gesamtheit der Beobachtungen
wohl einen Mittelwert berechnen, also etwa feststellen, dass das Poly-
daktyliegen sich mit einer durchschnittlichen Wahrscheinlichkeit von
— sagen wir einmal — 809, phniotypisch manifestiert. Trotz einer
solchen Durchschnittsberechnung miissten wir die Verhiltnisse in jeder
Familie priifen, ob der tatsichliche Wert hoher oder niedriger liegt als
der Mittelwert.

Die wenigen Beispiele sollten nur zeigen, dass wir unter dem
Erb-Umwelt-Verhaltnis bei einer Krankheit etwas recht verschieden-
artiges zu verstehen haben. Trotzdem werden wir auf die Unter-
suchung der sehr wichtigen Frage nicht verzichten — im Gegenteil :
Wir miissen durch geeignete Untersuchungen den Fragenkreis zu
klaren versuchen. Als Forschungsmethode steht hier die Zwillings-
methode an erster Stelle. Im besonderen gilt es festzustellen, wie
hiufig eine Eigenschaft bei eineiigen Zwillingen diskordant auftritt,
wie gross diese Diskordanzen sind, wie das Konkordanz-Diskordanz-
Verhiltnis im Vergleich damit bei zweieiigen Zwillingen, Geschwister-
paaren und nichtverwandten Menschenpaaren ist, und wie hiufig die
Eigenschaft in der Bevolkerung, aus der die Zwillinge stammen, vor-
kommt. Auf Grund solcher Unterlagen ist es moglich, den Erb-
Umweltanteil bei der Entstehung der Krankheiten und anderer
Eigenschaften des Menschen ahzuschatzen.

Die vierte und letzte Frage, die wir bei unserer allgemein
medizinisch-erbbiologischen Betrachtung der Krankheitsvererbung
noch kurz untersuchen wollen, ist die Erbprognose. Im all-
gemeinen wird dem Erbbiologen von Kranken — und auch von
Arzten — die Frage vorgelegt: ,,Welche Gefahr besteht fiir meine
Kinder, die Krankheit zu erben ?*‘ Die Vorstellungen haften noch ganz
und gar an den phénotypischen Erscheinungen. So wird es schwer ver-
gstanden, dass ein rezessiv Erbkranker auf Kinder verzichten soll.
Handelt es sich um ein sehr seltenes Erbleiden, wie etwa bei der
Pigmentdegeneration der Netzhaut, so hat der Kranke fast immer
gesunde Kinder, Enkel usw., nur bei einer Verwandtenheirat oder
bei zufilliger Heirat zwischen gleich Belasteten kommt es ab und
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zu zur Wiederholung des Leidens. Ganz anders stellen sich uns
die Dinge dar, wenn wir unseren Blick auf die Erbanlagen richten:
Von einem rezessiv Erbkranken sind simtliche Kinder, die Halfte
der Enkel, ein Viertel der Urenkel usw. heterozygote Trager der
rezessiven krankhaften Erbanlage. Es gibt zahlreiche rezessive
krankhafte Erbanlagen, die sich in den zivilisierten Bevolkerungen
mehr und mehr verbreiten. Dadurch steigt die Gefahr fiir jede
eheliche Verbindung, dass aus ihr kranke Kinder hervorgehen. Einer
solchen Gefahr koénnen wir nur begegnen, indem wir die fehlende
natiirliche Auslese bei den unter den Bedingungen der Zivilisation
lebenden Volkern durch die kiinstliche Auslese ersetzen, indem
wir durch den Ausbau der Rassenhygiene zu erreichen versuchen,
dass die schwer Erbkranken keine Nachkommen mehr haben.

Die Indikation zur Anwendung fortpflanzungsbeschrinkender
oder -verhindernder Mittel ist also nicht aus der Erkrankungsgefahr
der Kinder abzuleiten, sondern in erster Linie aus der Feststellung
der Erbbedingtheit einer schwer krankhaften Storung. Die Erb-
diagnose hat demnach den Vorrang vor der Erbprognose.

Selbstverstandlich haben nach wie vor alle erbprognostischen
Untersuchungen eine grosse Bedeutung — vor allem fiir die prak-
tische Rassenhygiene. Bei einfachem Krbgang einer Krankheit er-
geben sich die Verhaltnisse aus der entsprechenden Anwendung des
Mendelschen Gesetzes, was nicht mehr besprochen zu werden
braucht. Bei allen weitergehenden Komplikationen des Erbgangs
helfen wir uns nach dem Vorgang von Riidin durch die Feststellung
der empirischen Erbprognose: Wie gross ist im Durchschnitt
fiir einen Blutsverwandten (z. B. Kind, Enkel, Neffe usw.) eines
Kranken die Gefahr, in gleicher oder 4hnlicher Weise zu erkranken ?
Es wird die Aufgabe der nichsten Forschung sein, aus den Krank-
heitsgruppen, die fiir die erbprognostische Forschung statistisch zu-
sammengefasst wurden, diejenigen herauszusondern, bei welchen die
erbprognostische Gefahr iiberdurchschnittlich gross oder iiberdurch-
schnittlich klein ist. Wir werden dadurch die tatsichlichen Erbver-
héiltnisse in einer Familie immer exakter erfassen lernen.

Unter bewusster Vermeidung jeder neuen Hypothesenbildung
und aller schwierigeren erbtheoretischen Fragen habe ich versucht,
Thnen einen Einblick zu geben in die grundlegenden, allgemeinen
Probleme, die uns bei der Erforschung der Krankheitsvererbung
beschiftigen. Es gibt noch geniigend Arbeit, um wichtige theoretische
und praktische Fragen in unserer Wissenschaft der Klarung zuzu-
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fithren. Der methodische Weg ist uns vorgezeichnet. Notwendig
ist in erster Linie die Sammlung eines grossen, umfassenden
Forschungsmaterials.

Als allgemein-medizinischer Erbbiologe kann ich mein Referat,
das ich in diesem Kreise halten durfte, nicht schliessen ohne ein Wort
des Dankes an die zahlreichen Augenarzte, die sich der Erforschung
der Erbfragen in ihrem Fach bereits gewidmet haben. Das Auge ist
das Organ des Menschen, das erbbiologisch am weitesten erforscht
ist. Kann es ein sprechenderes Zeugnis davon geben als das grosse
Werk Waardenburgs? Die beiden folgenden Referate werden
weitere Beweise erbringen!

Der Vorsitzende: Ehe ich Herrn v. Verschuer danke, mochte
ich prinzipiell Einspruch erheben dagegen, dass Herr v. Verschuer
von: Geschlechtsgebundene Vererbung spricht, ein Wort, welches
in den deutschen Biichern sehr oft zu lesen ist. Dieses Wort ist
falsch und muss so bald wie moglich aus unserer Fachliteratur
verschwinden. Es gibt keine geschlechtsgebundene Vererbung,
nur eine am Geschlechtschromosom gebundene Vererbung, was
etwas ganz anderes ist.

Nunmehr mochte ich Herrn v. Verschuer namens aller Horer
von ganzem Herzen fiir sein schones Referat danken. Wir alle
kennen die Arbeiten von Herrn v. Verschuer seit langem und
wissen, dass er einer der bekanntesten Erbforscher ist; es ist
immer angenehm die Ansichten eines solchen aus eigenem Munde
zu horen, besonders wenn es so klar vorgetragen wird, wie Herr
v. Verschuer es getan hat.

I11.

Vererbung im Rahmen der Augenheilkunde.
Von

P. J. Waardenburg (Arnhem).
Mit 2 Tabellen.

Mir ist die ehrenvolle Aufgabe zu Teil gefallen mich mit der
Vererbung im Rahmen der Augenheilkunde zu befassen. Ich
schéitze diese Auszeichnung um so mehr, da Sie ja in Threm eigenen
engeren Fachkreise mehrere vortrefflichen Vertreter der Genetik
des menschlichen Auges besitzen. Ich bin dankbar fiir das, wasich aus
deren schonen Beitrigen gelernt habe.
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Meine Aufgabe fasse ich in dem Sinne auf, dass ich Sie mog-
lichst wenig mit Namen und verwickelten Vererbungstheorien und
Problemen belastigen mochte, sondern dass ich Ihnen die Tat-
sachen, soweit sie ungefihr feststehen, vorfithre. Natiirlich kann
ich nicht ganz umhin, dass ich gelegentlich auch noch einige Auf-
fassungen erortere, die mehr wahrscheinlich als gesichert sind.
Dieses mochten Sie dann gewissermaflen als Anregung zu tieferer
Forschung betrachten.

Kurz nachdem im Jahre 1905 von Farabee die Geltung der
Mendelschen Gesetze fiir den Menschen erstmalig bestétigt wurde,
sind die Augenmerkmale Gegenstand der Forschung geworden.
Die ersten systematischen Untersuchungen hatten Beziehung auf
die normale Irisfarbe (Davenport 1907, Hurst 1908) und auf die
Nachtblindheit (Nettleship 1907). Zu den zunichst griindlich
gepriiften Anomalien gehorten der graue Star (Katarakt, Nett-
leship 1909), der griine Star (Glaukom, Lawford 1909), die
Pigmentversdung der Netzhaut (Retinitis pigmentosa, Nett-
leship 1909), das Augenzittern (Nystagmus, Radloff 1909), der
Albinismus(Davenport1910,Pearson-Nettleship-Usher 1911).

Nettleship hat sich dadurch verdient gemacht, bereits in
einer Bowmanlecture des Jahres 1909 eine bei dem damaligen
Stand des Wissens klare Ubersicht iiber einige den Mendelschen
Gesetzen gehorchenden Anomalien gegeben zu haben.

Schon vor dieser Epoche und vor der Kenntnis der Mendelschen
Gesetze und vor der Erkenntnis ihrer Giiltigkeit auch beim Menschen,
gab es im vorigen Jahrhundert ein als erblich erkanntes Merkmal
des menschlichen Auges: die Farbuntiichtigkeit bzw. Farbenfehl-
sichtigkeit, damals Farbenblindheit genannt.

Die ersten Mitteilungen gehen zuriick auf Huddart (1777)
und Lort (1778). Im letzten Fall ist die Beobachtung durch drei
Generationen derart wiedergegeben worden, dass schon die darin
vorhandene farbenblinde Frau nach ihrer As- und Descendenz restlos
mit unseren heutigen Vorstellungen, dass sie einen befallenen Vater
haben soll, und dass alle ihre Sohnen befallen sind, iibereinstimmt.
Es war der Naturforscher Dalton, der 1798 die erste wissenschaft-
liche Abhandlung iiber die in seiner Familie vorkommende Farben-
storung schrieb. Im Laufe des 19. Jahrhunderts wurden — ochne
Kenntnis des Mendelismus — noch mehrere interessante Stamm-
baume, besonders vom schweizerischen Augenarzt Horner (1876)
veroffentlicht. Dabei hat er schon die von Nasse 1820 fiir die
Bluterkrankheit angegebene Regel, die jetzt unter dem Namen der

Bericht d. Ophthalm. Ges. LI 3
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recessiv-geschlechtsgebundenen Vererbung bekannt ist, auch fiir die
Vererbung der Farbenfehlsichtigkeit bestétigt gefunden.

Der Ausdruck geschlechtsgebundene Vererbung ist eigentlich
ungenau. In Wirklichkeit liegen alle nach den Mendelschen
Gesetzen vererbten Gene in den Chromosomen. Es gibt nun Gene,
die mit der Geschlechtsbestimmung zu tun haben, die im sogenannten
X-, Geschlechts- oder Gonochromosom (Gonosom) liegen
— natiirlich jeweils zusammen mit anderen. Die genannten Ge-
schlechtsgene und z. B. das Gen fiir Farbenunterscheidung sind also
geschlechtschromosomal (gonosomal) verankert oder gebunden.
Deshalb mochte ich bei unserer weiteren Besprechung — der Kiirze
wegen — immer nur von gonosomalen Anlagen reden und diese
den an den anderen Chromosomen (den sogenannten Autosomen)
gebundenen autosomalen Anlagen gegeniiberstellen. Da wir
iiberdies sehen werden, dass Gene, die im Geschlechtschromosom
liegen, sich bei beiden Geschlechtern &dussern konnen, ist der
Ausdruck gonosomal (abgekiirzt: gonos.) nicht nur kiirzer als
geschlechtsgebunden, sondern auch begriffsbildlich genauer. Das
letzte gilt auch fiir das Wort Anlagen, statt Merkmale. Merk-
male werden nicht als solche vererbt, als Phinotypen sind es
ja Produkte oder Reaktionen auf Umwelteinflissse. Die vererbten
Gene konnen wihrend der Entwicklung eine deutlich durchschlag-
gebende Rolle spielen (starke Penetranz haben), zuweilen konnen
sie mehr oder weniger latent bleiben, sich also unregelmaflig oder
abgedndert &dussern.

Erlauben Sie mir Thnen folgenden Leitfaden zu geben. Wir
werden unseren Gegenstand in vier Hauptabschnitte zerlegen und
nacheinander besprechen:

I. Einige Ergebnisse der Zwillingsforschung.
II. Die gonosomalen Anlagen.
ITI. DieregelméBig- und unregelmafig-dominanten autosomalen
Anlagen.
IV. Die recessiven autosomalen Anlagen.

I. Einige Ergebnisse der Zwillingsforschung.

Wesentlich Bahnbrechendes hat uns die Zwillingsforschung in
der Augenheilkunde meines Erachtens noch nicht ergeben. Wert-
volles aber doch. Ich betrachte die Zwillingsmethode als einen der
Grundpfeiler der modernen Erbforschung, kenne aber ihre Schranken.
Ob iiberwiegende Erblichkeit vorliegt, kann man beziiglich Anlagen
nicht-isogener Bevolkerungskreisen, nur dann schliessen,
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wenn geniigendes statistisch verwertbares, auslesefreies Material
von liickenlosen Serienuntersuchungen an E. Z. und Z. Z. vorliegt.
Mathematisch unanfechtbare Differenzen der Konkordanz bzw. Dis-
kordanz zwischen den E. Z. und Z. Z.-Gruppen diirfen auf erbliche
Grundlagen zuriickgefithrt werden. Ein fehlender Unterschied in
einer beziiglich das zu untersuchende Merkmal isogenen Population?
besagt nichts. Den Hauptwert der Zwillingsforschung erblicke ich
in der Moglichkeit Einsicht zu gewinnen in die Bedeutung eventueller
Erbanlagen fiir Merkmale des frithen Kindes- und des Greisenalters,
also fir infantile und senile Erbeigenschaften, sowie fiir das
Erkennen von polygenen Anlagen, und weiterhin fiir die ungefihre
Feststellung der Modifikationsbreite von Phanotypen.

Leider stehen in der Ophthalmologie die Serienuntersuchungen
noch weit im Hintergrunde der Kasuistik gegeniiber. Wenn ich
mich aber kurz fasse, darf ich sagen, dass wir schon seit einigen
Jahren wertvolle Serienuntersuchungen besitzen iiber die normale
und astigmatische Brechung der Hornhaut, wobei sich die letztere
als manifestationslabil erwiesen hat, iiber die Gesamtrefraktion,
wobei wir Einsicht in die relativ geringe Modifikationsbreite der
niedrigen und mittleren Grade der Refraktionsanomalien, also in
ihre hohe Erbfestigkeit gewonnen haben (bei der hoheren Myopie
scheint sie etwas grosser zu sein), und iiber die starke Penetranz
beim Epicanthus und die weniger starke beim Schielen. In der letzten
Zeit wurde unsere Kenntnis bereichert iiber das Fundusbild (Papille
und Gefésse), iiber senile Merkmale und iiber Turmschadelbildungen,
die wegen der Begleiterscheinungen auch den Augenarzt interessieren.
Von der Dysostosis craniofacialis und der Acrocephalie zeige ich
Thnen einige Bilder, zwei konkordante E. Z.-Fille lernte ich selber
kennen. Wir verfiigen augenblicklich iiber neun konkordante und
keine diskordanten E. Z.-Paare, wahrend bei einem gleichgeschlecht-
lichem Z.Z.-Paar und bei zwei Parchen Diskordanz vorkam. In
meinen Féllen bestand eine auffallende Konkordanz der Basislinge
und des Sphenoidalwinkels, wahrend in meinen und in allen Literatur-
fallen die weitere Schidelmissbildung mehr oder weniger starken
Schwankungen unterworfen war. Fiir die Kenntnis der erblichen
senilen Merkmale mochte ich auf eine Arbeit von Vogt hinweisen
und fiir die Ergebnisse des Augenhintergrundes auf das daraufbeziig-
liche Schrifttum. In diesem Rahmen muss ich darauf verzichten.

1 Z. B. werden in einer Negerpopulation alle E. Z., Z. Z. und Einzel-
individuen die typischen Rassenmerkmale aufweisen.

g%
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Die Kasuistik hat eine wertvolle Bestatigung erbracht der auf
anderer Weise gewonnenen Einblicke in die erbliche Grundlage
einer grossen Anzahl von Augenmerkmalen, sowie ihrer Mani-
festationsverschiedenheit. Als merkwiirdige Beispiele greife ich
nur die folgenden heraus: Diskordanz neben Konkordanz bei E. Z.
beziiglich erblichen Nystagmus, vier konkordante E. Z.-Paare mit
Morbus Basedowi und ein diskordantes Z.Z.-Paar; eine gleich
haufige Diskordanz von Amblyopie bei beiden schielenden E. Z.
und Z. Z., was beim iiberwiegend erblich Bedingtsein des Schielens
fiir eine sekundidr erworbene Amblyopie spricht, Konkordanz mit
8jahrigem Zeitintervall von schwerer Iristuberkulose bei E. Z.,
Konkordanz neben Diskordanz von luetischen Affektionen bei E. Z.,
ein Fall von Konkordanz von doppelseitigem und ein Fall von
Spiegelbildkonkordanz von einseitigem Hydrophthalmus; einmal
Konkordanz von Iriskolobom, Altersglaukom, gleichseitigem
Gliom, latenter Ubertragung von Leberscher Krankheit, mani-
fester Ubertragung von atypischer Pigmentverodung von Ader-
haut und Netzhaut; von sogenannter wohl kongenitaler Ablatio
pellucida retinae mit starker Manifestationsschwankung, zweimal
konkordante Manifestierung der Leberschen Krankheit bei Ménnern
usw. usw. Auf weitere Beispiele muss ich leider in diesem Rahmen
verzichten.

II. Die gonosomalen Anlagen.

Am lingsten sind in der Augenheilkunde die recessiv-gonoso-
malen Anlagen bekannt. Die Vererbung der Farbensinnstérungen
hat zuerst Wilson (1911) — damals noch hypothetisch — als ein
Beispiel der sogenannten geschlechtsgebundenen Vererbung erwihnt.
Da Prof. Franceschetti dieses Thema gleich niher erdrtern wird,
will ich an dieser Stelle auf die heute am meisten gehegten Auf-
fassung der zwei an verschiedenen Stellen des X-Chromosoms
lokalisierten Allelenreihen nicht naher eingehen (Proto- und Deutero-
Reihe bei der Rotgriin-Fehlsichtigkeit). Ich nenne Ihnen also nicht,
welche Schlulsteine des Gebdudes noch fehlen, sondern zeige Thnen
lieber, welche Voraussetzungen schon erfiillt wurden. Obwohl es
sich gezeigt hat, dass ausnahmsweise heterozygotisch veranlagte
Frauen deutlich manifest befallen sein kénnen (von den hiufigeren
sehr leichten intermedidren Stérungskennzeichen ist hier nicht die
Rede), darf man im allgemeinen annehmen, dass befallene Frauen
ihre Fehlanlagen doppelt — also véterlicher- und miitterlicherseits —
erhalten haben, was besonders in konsanguinen Ehen von farben-
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blinden Mannern zutage tritt. Der Vater also und alle Sohne der
farbenfehlsichtigen Frau sind ebenfalls betroffen (Demonstration).

Bildet die Farbuntiichtigkeit gewissermallen ein Schulbeispiel
des recessiv-gonosomalen Erbganges, das in allen Lehrbiichern
aufgenommen wurde, so sind noch mehrere Beispiele dieses Erb-
ganges am menschlichen Auge bekannt geworden. Uberzeugende
Stammbiume sind z. B. von der zuerst von Kayser beschriebenen
grossen Hornhaut (Megalocornea) veroffentlicht worden. In der
grossen Sippschaftstafel von Kayser findet man mit Ausnahme
des befallenen Urahns und eines seiner Sohne nichts regelwidriges?.
Dazu kommt noch die Besonderheit, dass einmal zwel ménnliche
E. Z. beide befallen waren. In einem Stammbaum von Grénholm
kommen zwei befallene Madchen vor, die ein befallener Mann in
einer Verwandtenehe mit einer latenten Anlagetragerin wohl homo-
gametisch erzeugte. Diese grosse Hornhaut scheint ein Merkmal
an sich zu sein, das keine Beziehungen zu der Grosse des Aug-
apfels hat (Kayser). In dieser Form erinnert es an urspriinglich
fetales und an bleibendes tierisches Verhalten.

Von Vogt wurden zwei Sippen mit isoliertem Bulbusalbinismus
beschrieben. Hier war, gleich wie beim autosomal-recessiven,
beinahe komplettem und inkomplettem universalen Albinismus,
die Fovea centralis, die Stelle des schirfsten Sehens nicht, bzw.
unterentwickelt (die Lackfarbe des gelben Fleckes fehlte: Macula-
losigkeit). Es bestehen noch Uberginge (multiple Allele?) zum
isolierten Hintergrundsalbinismus, alle recessiv-gonosomal (Vogt,
Holm, wahrscheinlich Nettleship, Engelhard).

Gewohnlich, nicht immer, sind diese Fille mit Augenzittern
(Nystagmus) verbunden (beim Alb. univ. compl. ist das stets,
beim Alb. univ. incompl. fast stets der Fall). Gelegentlich kommt
Kopfwackeln bei allen Gruppen mit Ausnahme des kompletten
allgemeinen Albinismus vor.

Ausser dem wohl sekundiren Augenzittern, das bei allerhand
konnatalen Augen-, besonders Netzhautfehlern vorkommen kann,
gibt es noch einen wahrscheinlich primiren ausserokular aus-
gelosten Nystagmus, wobei das Auge und die Fovea centralis

1 Es ist fraglich, ob essich bei einem von beiden um autosomal-dominante
Macrocornea gehandelt hat. Da die Stammutter mit dem Stammvater
nicht verwandt war, ist es bei der Seltenheit der Abweichung unwahr-
scheinlich, dass sie Konduktor war. Regelwidrigkeiten werden in den
Stammbéaumen fast immer nur in der anamnestisch-vermittelten Aszendenz
angetroffen (Ref.).
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klinisch normal entwickelt sind, wozu sich aber haufig — nicht
immer — Astigmatismus und Brechungsfehler gesellen. 1In
einem Teil dieser Sippen ist der Erbgang zweifellos ein - recessiv-
gonosomaler (Fille von Evans, Auden, Lloyd Owen, Caspar,
Miiller, Nodop, Waardenburg, Toyoda, wo mehrere Gene-
rationen hindurch nur Méanner betroffen sind). Daran lassen sich
zwangslos noch einige grossere und kleinere Sippschaftstafeln an-
reihen, in denen neben einer Anzahl von Minnern nur eine Frau
befallen ist (Gunn, Engelhard?!), Waardenburg, Kitahara,
Mikamo). Dieser ausserokulare Nystagmus kommt noch autosomal-
recessiv vor (Waardenburg), offenbar auch in Japan. Uber
eventuelle gonosomal-dominante Formen werde ich gleich reden.

Dann liegen noch ganz sichere Fialle von Nachtblindheit
vor, die dem recessiv-gonosomalen Krbgang folgen. In einer
Gruppe ist die Nachtblindheit stationir und gewohnlich mit Kurz-
sichtigkeit (Hemeralopie mit Myopie) verbunden2 (Fille von
Morton-Nettleship, Pfliiger-Ammann-Kleiner, Newman,
Varelmann und kleinere &ltere). Ob hier eine Koppelung von
zwei gesonderten Genen vorliegt, oder ob beide Merkmale Ausdruck
eines Grundleidens sind, dessen polyphine Manifestierung nicht
immer konstant ist, lasst sich z.Z.noch nicht beurteilen3. In
einer zweiten Gruppe tragt sowohl die Nachtblindheit, wie die
zugrunde liegende Netzhautverodung (Atrophia retinae pig-
mentosa) progressiven Charakter. Die meisten derartigen Fille
sind autosomal-recessiv, einzelne autosomal-dominant und ganz
vereinzelte gonosomal-recessiv (Snell, Usher u. a.).

Klinisch sehr nahe mit dieser Gruppe verwandt ist eine Sippe
mit Atrophia gyrata chorioideae et retinae (zehn Manner
durch drei Generationen), die von Waardenburg verdffentlicht
wurde. Wir kommen durch diesen Fall zu einer Gruppe von recessiv-
gonosomalen Merkmalen, wovon jedesmal nur eine Mitteilung im

1 Tm Fall Engelhard besteht die Moglichkeit, dass Fundusalbinis-
mus vorliegt.

2 Die unkomplizierte Nachtblindheit ist autosomal-dominant (bekannter
Stammbaum von Nettleship-Truc-Cunier).

3 In der von Newman beschriebenen Familie kommen in der dritten
Generation fiinf Knaben vor, die Nachtblindheit ohne Kurzsichtigkeit auf-
weisen. Einer derselben ist 13 Jahre alt, die anderen sind 4 Jahre alt und
jiinger, so dass das Fehlen der Myopie nichts aussagt iiber Trennung von
Genen durch Uberkreuzung von Chromosomen. Noch weniger Bedeutung
wiirde das eventuelle Vorkommen von Myopie ohne Hemeralopie haben,
wie das auch einmal in solchen Familien festgestellt wurde.
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Schrifttum vorliegt : ein Fall von Microphthalmus mit angeborener
Blindheit von Ash (elf Minner durch drei Generationen), ein Fall
von Myopie von Worth (13 Manner durch fiinf Generationen), ein
Fall von hypoplastischem Irisstromagewebe und gelegent-
licher Pupillenverlagerung mit Sekundéirglaukom von
Frank-Kamenetski (elf Manner durch vier Generationen), ein
Fallvon Degenerationdes gelbenFleckes von Halbertsma
(vier Manner durch zwei Generationen), ein Fall von Strabismus,
Hemeralopie, Amblyopie, hochgradiger Myopie und Nystag-
mus von von Hippel. Dass es sich in diesen Sippen nicht um
geschlechtsbegrenzte Manifestierung handelt, geht daraus hervor,
dass niemals von Vater auf Sohn vererbt wurde. Ausbreitung
der Befunde ist somit dringend erwiinscht. Nur in einem auch
vereinzelt dastehenden Fall von angeborenem Totalstar
(17 mannliche Personen durch drei Generationen, Stieren) konnte
es sich ausser um recessiv-gonosomalen Erbgang vielleicht um ge-
schlechtsbegrenzte Manifestation handeln, da hier alle befallenen
Knaben friih starben, so dass schon deshalb niemals von Vater auf
Sohn oder von Grossvater auf Enkelsohn vererbt werden konnte,
sondern immer durch phénotypisch normale Konduktorinnen. Eine
Ausnahme machen zwei angeblich gesunde Mianner der zweiten
Generation, die durch é&usserlich gesunde Tochter das Leiden je
zwei und einmal auf einen Enkel vererben. Es ist fraglich, ob diese
anamnestischen Fille verbiirgt sind.

Bei einigen recessiv-gonosomalen Haut- und Nervenkrank-
heiten (Ichthyosis, Keratosis follicularis, Degeneration der weissen
Substanz des Zentralnervensystems Pelizaeus-Merzbacher?)
kann das Auge in Mitleidenschaft geraten.

Fragen wir, ob es nur recessiv-gonosomale Augenmerkmals-
anlagen gibt, und ob keine dominant-gonosomalen Anlagen
vorkommen, so miissen wir antworten, dass in der menschlichen
Erbpathologie noch keine regelmiBig-dominant-gonosomale An-
lagen bekannt sind, und dass — ebenso wie da — auch am Auge nur
gonosomale unregelmaflige Dominanz festgestellt wurde.
Dabei sind aber keine Fille bekannt geworden, die sich ausschliess-
lich dominant-gonosomal vererbten. Derselbe klinische Typus be-
stand ebenfalls in recessiv-gonosomaler Form. Wir kennen nur
noch zwei sichere Beispiele dieser Art. Das eine ist die Lebersche
Krankheit, das andere der Nystagmus.

1 Degeneratio axialis extracorticalis.
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Bei der Leberschen Krankheit tritt ein Rassenunterschied zu
Tage, der beim Nystagmus fehlt. Bei der weissen Rasse vererbt
sie sich namlich iiberwiegend recessiv-gonosomal, bei den Japanern
unregelmafig-dominant-gonosomal. Hier ldsst sich fragen, ob es
sich bei diesem Unterschied um ein verschiedenes Gen an anderem
Locus handelt, oder ob dasselbe Gen unter Einfluss des Gesamt-
genoms oder irgendwelcher anderen Gene eine verschiedene Valenz
erhalt. Eine besondere Eigentiimlichkeit der Leberschen Opticus-
atrophie, worauf ich in diesem Rahmen nicht niher eingehen kann,
der aber fiir die Eheberatung von hochster Bedeutung ist, ist diese,
dass eigentlich nur die Lossensche Regel gilt, dass befallene oder
nicht befallene Frauen das Leiden iibertragen, und dass nicht be-
wiesen worden ist, dass auch befallene Manner mittels deren Tochter,
die ja alle theoretisch Konduktor sein miissen, befallene Enkel be-
kommen. Es gibt eigentlich nur zwei Berichte im reichlich vor-
handenen Schrifttum, die solch einen zu erwartenden Erbgang
stiitzen. Ganz einwandfrei sind auch diese nicht, da in dem Fall
Hancock (1908) vom Urahn (er starb im Jahre 1808) nur bekannt
ist, dass er im dritten Dezennium eine Zeitlang schlecht gesehen
hat und nach Jahren wieder besserte, und in meinem Fall
(Waardenburg 1913), wo inzwischen neue Befallene, auch in einer
jungen Generation, hinzugekommen sind, die Familie der Stamm-
mutter nicht naher untersucht werden konnte.

Beim hereditaren Nystagmus ohne objektive Fovea- und
weitere Fundusabweichungen kommen, wie gesagt, sogar drei Ver-
erbungsmodi in Betracht: neben einer wohl seltenen autosomal-
recessiven noch ein gonosomal-recessiver bzw. gonosomal-unregel-
méiflig-dominanter. Man darf den von mir gefundenen einfach
recessiven Erbgang nicht als unregelméBig-dominant-gonosomal an-
sprechen, da ich in den Familien sowohl Méidchen als Knaben be-
fallen fand bei normalen Eltern. Einige Male waren die Letzteren
blutsverwandt. Da der Vater normal war, kann es sich also nicht
um ein doppeltes Zusammentreffen von gonosomalen Genen bei
den T6chtern handeln. Hochstens konnte die Mutter latente Konduk-
torin sein, und wire dann die elterliche Blutverwandtschaft be-
deutungslos. Da ich aber niemals in der miitterlichen Aszendenz
Befallene antraf, scheint mir der autosomal-recessive Erbgang der
meist naheliegende und die Annahme eines gonosomalen Erbganges
sehr gezwungen. Dieser Erbmodus bildet aber eine Ausnahme!
Meistens handelt es sich um gonosomale Vererbung. Urspriinglich
hat Nettleship hier eine Zweiteilung angenommen, der die anderen
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Genetiker gefolgt sind. Neben einem recessiv-gonosomalen Typus
hat er einen unregelmifBig-dominant-autosomalen festgestellt. In
meinem Buche habe ich mich dieser Auffassung angeschlossen, da
ich mir selber in einem von fiinf Sippen einen befallenen Vater und
Sohn (allerdings anamnestisch) notiert hatte. Zufalligerweise haben
die mir personlich bekannten Fachkollegen Lans und Hemmes in
meiner Néahe einige Male das Befallensein von Vatern und Sohnen in
nicht verwandten Ehen aufgezeichnet, so dass ich auch die darauf-
beziiglichen Mitteilungen des Schrifttums fir richtig ansah. Es
hat sich mir bei Nachpriifung ergeben, dass die Angabe in meinem
Stammbaum und demjenigen von Lans unrichtig war und dass
dasselbe bei Hemmes ebenfalls wahrscheinlich war, da es sich aus-
schliesslich um anamnestische Mitteilungen der Angehorigen iiber
verstorbene Familienmitglieder handelte. In einem Falle von
Hemmes, der von mir herriihrte, waren zwei Briider, eine Schwester
und zwei Onkel viterlicherseits befallen, die Eltern waren nicht
verwandt, der Vater war offenbar Ubertrager. Hier hatte ich es
aber nicht ohne weiteres mit Nystagmus, sondern mit Albinoidismus
zu tun, der sich bekanntlich autosomal-unregelmafig-dominant ver-
erben kann. Soweit ich jetzt das Schrifttum iibersehe, scheint es
mir sehr wahrscheinlich, dass die Mitteilungen der Vererbung von
befallenem oder nichtbefallenem Vater auf Sohn nicht verbiirgt
sind, oder dass es sich — wenn zuverldssig — nicht um reinen Nystag-
mus handelt.

Es kommt noch hinzu, dass ich in einer Sippe, wo Hemmes
das Zusammentreffen von unregelméaflig-dominant-autosomalen und
recessiv-gonosomalen Erbgang angenommen hatte, beweisen
konnte, dass in beiden Zweigen unregelmifig-dominant-gonosomaler
Erbgang vorlag. Die erstmalige Begriindung dieser neuen Auf-
fassung geht auf Kitahara (1929) sowie auf Lenz (1932) zuriick.

Ein anderes Merkmal, das moglicherweise mehr oder weniger un-
regelmiBig-dominant-gonosomal vererbt wird, wére die Flocculus-
bildung am Pupillarsaum. Ich kennte drei Familien untersuchen:
einmal gab es Vererbung von Vater auf Tochter, einmal von einer
Mutter auf zwei von fiinf Sohnen und nicht auf die zwei Tochter, ein-
mal von einer Mutter auf eine von fiinf Téchtern und auf drei von sechs
Sohnen. Und in sechs von Frohlich versffentlichten kleinen Stamm-
baumen ist nichts, was der Annahme widerspricht. Im Gesamtmaterial
gibt es keine Fille, bei denen von Vater auf Sohn vererbt wurde, die
Gelegenheit dazu war aber nur zweimal vorhanden bei zusammen
vier Sohnen, so dass dem Befund nur geringer Wert, beizumessen ist.
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Es kann sich vorldufig noch nicht so sehr darum handeln fest-
zustellen, wieviele Augenmerkmale dominant-gonosomal vererbt
werden, als wohl vielmehr kritisch nachzupriifen, ob diejenigen Merk-
male, die wir bisher fiir autosomal-dominant hielten, wirklich un-
zweideutig sind. Das scheint mir nicht der Fall zu sein. Das
Material ist in vieler Hinsicht zu liickenhaft und diirftig, um eine
Entscheidung treffen zu konnen. Auch wird in gewissen Fillen die
Gesamterfahrung ausschlaggebend sein miissen.

Auf einem Lichtbild zeige ich Thnen einige Beispiele, die —
wenn sie isoliert dastdnden — eine sichere Entscheidung unmoglich
machen wiirden. Man kann nur sagen, dass, — wenn in vielen
Stammbédumen niemals von Vater auf Sohn vererbt wird —
und wenn im allgemeinen mehr Frauen als Médnner be-
troffen sind, das den Verdacht auf gonosomalen Erbgang wachruft.
In einer Sippe mit Angiomatosis retinae et cerebelli bzw. cerebri,
die von Rochat beschrieben wurde, kénnte man an gonosomale
Vererbung denken. Im Schrifttum sind in den meisten familidren
Fallen nicht Vater und Sohn betroffen, es gibt aber welche, wo das
doch der Fall ist, so dass man eher unregelmiBig-dominant-auto-
somalen Erbgang annehmen soll.

In einem von Po6llot aufgestellten Stammbaum sind zwei
Briider von atypischer Aderhaut-Netzhautentartung befallen.
Der eine hat das Leiden, mittels zwei E. Z. Tochter auf fiinf Enkel
vererbt. Dabei waren die E. Z. intermediér und ihr Vater und je
einer ihrer Sohne starker befallen als die drei oder vier iibrigen.
Hier tut sich die Frage ebenfalls auf, ob dominant-gonosomaler
Erbgang vorliegen kann und das um so mehr, da die Atrophia gyrata
von mir einmal als recessiv-gonosomal angetroffen wurde und der
Wechsel von Dominanz bzw. unregelméafiger Dominanz und Rezessi-
vitdt — wie wir sahen — ein bekanntes Ereignis ist. Dazu kommt
noch, dass es bei der Nachtblindheit Anhaltspunkte fiir reguliren
bzw. irreguliren dominant-gonosomalen Erbgang gibt, z.B. in
einem von Rambusch durch vier Generationen veroffentlichten
Stammbaum von stationdrer Hemeralopie; in einem von Snell
beschriebenen Sippe von Retinitis pigmentosa mit zwolf Kranken
durch vier Generationen, wo kranke Viter nur kranke To6chter,
kranke Miitter nur kranke Sohne hatten, was letzterenfalls auf Zu-
fall beruhen miisste; vielleicht auch in einer Pigmentosa-Sippe von
Nettleship. Schliesslich konnte eine von Zorn beschriebene Sippe
mit polymorphen klinischen Erscheinungen (Hemeralopie, eventuell
verbunden mit Atrophia gyrata, Chorioideremia und aty-
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pischen Bildern) und von Werckle, der die Chorioideremia als
Endstadium der Atrophia gyrata betrachtet, in dominant-gono-
somalen Sinne aufgefasst werden. Jedenfalls wiirde es sich lohnen,
die Gruppe der Pigmentverdsdung der Gefiss- und Netzhaut in
dieser Hinsicht genauer zu studieren und zu sichten. Die in histo-
rischer Hinsicht interessante zuerst beschriebene Ptosis-Sippe
(Martinet 1795) konnte auch fir gonosomal gehalten werden,
wenn uns die Gesamterfahrung nicht gelehrt hitte, dass die Ptosis
sich stets regelmaflig oder unregelmifig-dominant und autosomal
vererbte. Die einzige Ausnahme kénnte vielleicht ein Fall Briickner
bilden, bei dem ausschliesslich Manner leichte Ptosis mit Epikanthus
aufwiesen (sechs durch zwei Generationen), wahrend eine dusserlich
normale Frau Ubertrigerin war. Die Frage, ob gonosomaler Erb-
gang vorliegt, konnte auch fiir eine von Crouzon-Béhague be-
schriebene Ophthalmoplegie-Sippe gelten und vielleicht fiir eine
solche von Bradburne durch fiinf Generationen, wo nur einmal
Vater und Sohn befallen sind und wo gemeldet wurde, dass erheb-
liche Intensitatsschwankungen vorlagen.

Bei einigen Kataraktsippen wére es auch nicht unmoglich,
dass da als Ausnahme gonosomale Typen neben den autosomal-
dominanten und autosomal-recessiven vorkommen. Ich erinnere
wieder an den obengenannten Fall Stieren von angeborenem
Totalstar, wo man Rezessivitit erwigen konnte, aber noch andere
Kataraktsippen konnten miihelos als dominant-gonosomal gedeutet
werden, z. B. wird in einem Fall Romer-Vogt die Spiesskatarakt
durch vier Generationen niemals von Vater auf Sohn vererbt. Gleich-
artiges gilt fiir einige von Nettleship veroffentlichten Stamm-
biumen von praseniler Katarakt und von einer von Halbertsma
1934 beschriebenen Sippe mit Cat. totalis congenita (neun befallenen
Méannern und zwei befallenen Frauen durch vier Generationen, die
Ménner allerdings kinderlos). Es wire sogar ein Fall von Ectopia
lentis (R6se, Z. Augenheilk. 81, 3, 149) zu nennen.

Zu den nur einmalig beschriebenen Sippschaften, die noch fiir
gonosomal-dominanten Erbgang ins Feld gefithrt werden konnten,
gehoren die Opticusatrophie mit Diplegie und Schwachsinn
(Hoffmann), die Polyzythimie (Engelking) und die Mikro-
kornea (7 mm Durchmesser bei scheinbar wohlgebildeten Augen)
nach Martin.

Ich erwahne diese Beispiele nur zum Beweis, wie sehr nihere
Forschung in diese Richtung, also Ausbreitung des Materials, noch
not tut, um Zufall auszuschliessen.
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Zusammenfassend konnen wir sagen, dass — wenn wir die
fraglich dominant-gonosomalen Fille vorlaufig bei Seite lassen —
wir jedenfalls annehmen diirfen, dass auf den normalen Bau und
die Funktion der Lidhaut, der Hornhaut, der Regenbogenhaut, der
Linse (%), der motorischen Nerven und Muskeln, der Netzhaut und
des Sehnerven, sowie auf die Pigmentation und die Allgemeinent-
wicklung des Auges im Gonochromosom lokalisierte Gene ihren Ein-
fluss ausiiben. Es steht nichts im Wege anzunehmen, dass ebenfalls
iiber die Autosome derartige Gene verbreitet sind und dass eine
Alteration derselben Verwandtschaft der klinischen Bilder auslosen
kann, sowohl wenn der Erbgang ein gleicher, als wenn er ein ver-
schiedener ist!. Bau und Funktion der normalen Augengewebe
werden selbstverstindlich von mehreren Genen beherrscht, von
denen man kaum ohne Stérung auch nur ein einzelnes entbehren
kann.

Sind wir iber das Geschlechtschromosom beim Menschen ein
klein wenig unterrichtet, so wissen wir iiber die Autosome eigentlich
nicht viel mehr als ihre Anzahl und ihre Formverschiedenheit. Wenn
die Morganschule bei der Drosophilaforschung feststellt, dass da-
selbst Gene fiir Augenmerkmale — sogar fiir die Farbe allein — nicht
nur im Gonosom, sondern auch in jedem Autosom gelagert sind, so
wird man wohl keinen Fehlschluss machen, wenn man solches
ebenfalls fiir das menschliche Auge annimmt. Ein topographisches
Bild bleibt aber vorlidufig ausgeschlossen, und wir kénnen nur
mendelistische, keine chromosomale Ergebnisse mitteilen.

III. Dominant-autosomale Anlagen.

Wenden wir uns jetzt zu den dominant-autosomalen Anlagen,
s0 mochte ich zunidchst iiber regelmaBig-dominante Anlagen be-
richten. Die erste Frage, die hier entsteht ist diese, ob es sich bei
dieser Gruppe von Augenmerkmalen immer um harmloses handelt.
Wie Sie wissen, hat man haufig behauptet, die recessiv veranlagten
Merkmale stellen meistens schwere Anomalien, Erkrankungen bzw.
Defekte dar, die dominanten seinen weniger gefihrlich. Gilt das
auch fiir das Auge? Zweifellos gibt es eine ganze Reihe von harm-
losen, bzw. das Auge wenig gefahrdenden Anlagen. Es sind z. B.
die folgenden:

Dunkelfarbung der Lider, eigentlich eine noch im Bereiche
des Physiologischen fallende Variation, wobei nur einmal latent

1 Man vergleiche in dieser Hinsicht damit die drei genotypisch ver-
schiedenen Kurzhaarkaninchen bei gleichem Phénotypus.
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vererbt wurde; Blepharophimosis — davon gibt es in Japan
eine spezielle durch Bindegewebshypertrophie im Schliessmuskel
verursachte Form (Kémoto 1920), die bei uns noch unbekannt
ist. Die beiden Augenlider sind dabei steif und dick und kénnen
nur mit grosser Miihe umgedreht werden. Bei uns besitzen die Lider
diese Merkmale nur in Verbindung mit Ptosis, leichtem Epi-
canthus und Dystopie der Tranenpunkte, ohne dass man
dabei den K6motoschen Befund beschrieben hat. Sowohl die bei
der weissen Rasse von Ptosis begleiteten als die unkomplizierten
japanischen Félle sind mit einer Verbreiterung der Interokular-
gegend verbunden und regelmafig dominant. Die unkomplizierte
Blepharophimosis der weissen Rasse zeigt keine auffallend grosse
Interokularbreite; wenn sie aber ohne Ptosis mit Verlagerung der
Tranenpunkte einhergeht, ist der Nasenwurzel bzw. der Abstand
der inneren Augenwinkel, oft auffallend stark verbreitert. Diese
Form vererbt sich nicht so regelmafBig dominant wie die vorige.

Es gibt noch eine mit Mikrophthalmus bzw. Anophthalmus
korrelierte Blepharophimosis. Diese Form ist entweder dominant
oder recessiv je nach dem damit verbundenen Mikrophthalmus.

Auch die verschiedenen Epicanthustypen beruhen auf
dominanten Erbanlagen. Im spéateren Leben besitzt der Epicanthus
— wie die Sommersprossen — die Tendenz zur Abnahme, so dass
dadurch unregelmaflige Dominanz oder Recessivitit vorgetauscht
werden kann. Es gibt auch Fille von Distichiasis mit regel-
méifBiger, andere aber mit unregelméafiger Dominanz. Dann mochte
ich noch die harmlose, zuweilen etwas entstellende Blepharo-
chalasis bzw.das Epiblepharon, sowie die isolierte Ptosis
nennen.

An der Hornhaut gibt es ein mehr beldstigendes als schlimmes
Merkmal: die recidivierende Erosion, die sich ebenfalls durch
Generationen hindurch regelméfBig-dominant vererbt hat. Nur
wenn sie gelegentlich Vorlaufer einer spéater sich ausbildenden
dominanten Hornhauttriibung wird, kann der Behaftete im
vorgeschrittenen Alter mit Halbblindheit bedroht werden.

Auch die Hemeralopie ist eher unangenehm als ernsthaft.
Die unkomplizierte kongenitale Form gehért zu den altesten Stamm-
baumen der menschlichen Pathologie und es gibt Fille, bei denen die
Dominanz sieben bis zehn Generationen hindurch festgestellt wurde.
Die Augenérzte kommen auch mehrmals mit regelmaig-dominanten
Fillen von Migréane in Berithrung oder mit Féallen, die zu dem
Krankheitsbild der polymorphen Allergie gehoren, wo Abwechs-
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lung mit Nesselsucht, Asthma, Gicht, Heuschnupfen, Gallensteinen
und Quinckeschem Odem vorkommt. Diese Fille bilden zuweilen
einen Ubergang zu ernsteren Leiden. Es gibt auch Migrane-Sippen
mit stirkeren Manifestationsschwankungen. Heinonen rechnet
mit der Moglichkeit, dass eine von ihm durch drei Generationen
beobachteten Episcleritis periodica fugax zu den Allergien
gehoren kann.

(Gehen wir einen Schritt weiter, so bemerken wir, dass es wohl
auch ernsthafte dominante Leiden gibt. Ich nenne zum Beispiel
die Verbindung von Ptosis mit Ophthalmoplegie, hiufig in
sehr entstellender Form, so dass man sich eigentlich noch wundern
muss, dass dieses Leiden sich in Sippen fortpflanzt, und nicht aus-
gemerzt wird. Der Mensch ist bei der Wahl seines Ehepartners zu-
weilen merkwiirdig wenig wihlerisch. Zu Halbblindheit oder
Blindheit fithren diese Formen aber selten, obwohl ein Teil dieser
Falle mit hoher Myopie verbunden ist. Ich habe mich wohl einmal
gefragt, ob die Bulbusverlingerung dieser Augen vielleicht eine
relative sei, d. h. ob vielleicht die embryonale Léngsform das
Bulbus beibehalten wird, da schon in frithem Lebensalter Myopia
alta ohne die typischen Fundusabweichungen vorkommen kann.
Auch die nicht angeborenen, aber zeitlebens entstehenden Formen
von Spéatptosis und Spadtophthalmoplegie sind dominante
Leiden.

In diese Kategorie kann auch die blaue Sklera mit Knochen-
briichigkeit hineingefiigt werden. Fiir das Sehorgan ist diese
Anomalie bedeutungslos, sie kann zu korperlichen Entstellungen
fithren, wenn Zwergwuchs vorkommt und komplizierte Beinbriiche
entstehen, sie kann das Leben immer unangenehmer machen durch
die hinzukommende Gehorstérung und es sogar bedrohen durch
Herzfehler usw. Je nachdem kann auch noch eine grosse Anzahl
von anderen Storungen des Gebisses, der internen Sekretion, des
Blutes, der Gefasse und des Mesenchyms usw. hinzukommen. Sie
gehoren aber nicht zum typischen Syndrom. Nach Conard und
Davenport soll es gesonderte familiire Biotypen und Mikro-
formen geben (je nach dem weiteren Genom ?). Die einfache Domi-
nanz dieses Merkmals wurde von Kunii auch statistisch begriindet.
Weitaus die Mehrzahl der angeborenen und der zeitlebens progressiv
verlaufenden Linsentriibungen vererben sich regelmifBig auto-
somal-dominant. Auch die Mehrzahl der Fille von Linsenektopie
mit und ohne Arachnodactylie, sowie die spontane Linsen-
luxation gehéren zu den einfach-dominanten Leiden.
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Schon ernsthafter konnen Fille aus der Kolombomgruppe sein.
Moge das Iriskolobom und die partielle Aniridie noch gewisser-
mafen als harmlos aufgefasst werden, so finden wir, dass sich das
Iriskolobom in gewissen Sippen nicht auf die Iris beschriankt und
dann zu ernsten Sehstorungen Anlass geben kann; die komplette
Aniridie tut es ja wohl immer wegen des dabei vorhandenen
Foveamangels und der weiteren Komplikationen. In vereinzelten
Familien wechselt Kolobom und Aniridie ab. Héaufig kommt die
Aniridie als sporadischer Fall vor, so dass man sich fragt, ob sie
hier nicht-erblich erworben ist. In Japan wurde elterliche Bluts-
verwandtschaft gefunden, was fiir Recessivitidt spricht. Selten sind
noch Fille von dominantem kompliziertem Mikrophthalmus
beschrieben worden und ein einzelnes Mal kommt er im Schrift-
tum durch Generationen hindurch zusammen mit Myopie und
Korektopie vor.

Zu den das Sehvermogen bedrohenden dominanten Leiden sind
schliesslich Fille von jugendlichem Glaukom zu rechnen. Es
bleibt natiirlich moglich diese — wenn sie nur friihzeitig genug
entdeckt werden — operativ zu heilen, es scheint aber, dass es
nicht immer leicht ist dem Fortschreiten des Leidens vorzubeugen.

Auch von der dominanten Form der Atrophia retinae
pigmentosa sind viele Sippen beschrieben worden. Hier scheint
wohl die Regel zu gelten, dass die gewohnlichen recessiven Typen
viel hiufiger kompliziert sind als die dominanten und auch dadurch
ernsthafter fiir die Befallenen sind. Sonst ist im klinischen Verlauf
am Auge viel Ahnlichkeit vorhanden. Weiterhin ist auch eine
gewisse Anzahl von Sippen mit dominanter Verdodung der Netz-
hautmitte zu nennen, sowohl in juveniler, als in mehr priseniler
und seniler Form (Degeneratio maculae luteae). Und erst
recht ernsthaft sind die dominanten Fille von wahrscheinlich
angeborener Opticusatrophie, die glicklicherweise nur vereinzelt
durch mehrere Generationen hindurch beschrieben worden sind.

Wie Sie ersehen, kann man nicht behaupten, dass zu den
dominanten Augenleiden nur unbedeutende, harmlose Abweichungen
gehoren.

Wenn die dominanten Leiden nebengenisch bedingten oder rein
umweltbedingten Einfliissen unterworfen sind, treten Manifestations-
schwankungen auf, die die Penetranz, Expressivitit (Gradaus-
pragung) und Spezifitdit des Merkmals einschrinken bzw. abandern.
Dann spricht man von unregelmafiger Dominanz. Man trifft sie
haufig im Gebiete der Kolobombildungen an, die sich in gewissen
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Sippen ja auch mehrmals einseitig zwischen doppelseitigen Fallen
vorfinden. Dasselbe gilt fiir die Microcornea,den Astigmatismus,
der wahrscheinlich nicht nur die Hornhaut betrifft, sondern auch
viel mehr auf den ganzen vorderen Bulbusabschnitt iibergreift,
einige Formen von Ptosis, von Maculaver6dung, Macula-
kolobom, von der tuberésen Sklerose, der Neurofibro-
matosis und der Lindauschen Krankheit, vom Turmschadel
(einfach, Dysostosis craniofacialis), von Cataracta myotonica,
Schielen, Trianensackleiden usw.

Dann gibt es noch eine gewisse Anzahl von Merkmalen, wobei
man autosomale mehr oder weniger regelmaBige Dominanz vermutet,
wie man auf der Tabelle 1 ablesen kann.

Die Zahl der Generationen und der Versffentlichungen ist noch
zu gering, um hier eine Entscheidung zu treffen. Auch bei den
Refraktionsfehlern (Hyperopie und leichte Myopie) wird uns zu-
weilen einfache Dominanz aufgedringt.

Vor einigen Jahren war noch wenig von einer eventuellen Ver-
erbungsmoglichkeit der Netzhautablosung bekannt. In der
letzten Zeit haufen sich die Beobachtungen des familidren Vor-
kommens. Am griindlichsten wurde der Gegenstand von Richner
(Schrifttum und Privatkrankenmaterial Vogt) bearbeitet.

Er gibt zwei Stammbédume mit Vererbung durch drei Gene-
rationen, einmal regelm#fBig, einmal unregelmafig, 17 Stamm-
bdume durch zwei Generationen, davon 15mal regelmifig, zwei-
mal unregelmiBig, 17 Familien, wo nur Geschwister befallen sind
(einmal 4, viermal 3, zwolfmal 2 Geschwister). Da in den letzteren
der Zustand beider Eltern meistens nicht angegeben wurde, darf man
sagen, dass das Gesamtmaterial sehr zugunsten eines regelmafig-
bzw. unregelméBig-dominaten autosomalen Erbganges spricht, zumal
da eine Geschlechtspradilektion nicht vorzukommen scheint. Zwei-
mal waren fernere Verwandten befallen.

Eine regelmafig-dominante Vererbung konnte man eigentlich
gar nicht erwarten, da zuviele Vorbedingungen erfiillt sein miissen,
wenn die Ablosung zustande kommen soll. Zu diesen Bedingungen
gehoren in erster Linie periphere degenerative Fundusverinderungen
(cystoide Netzhautdegeneration und Aderhautatrophie), sowie solche
des Glaskorpers.

Personlich habe ich schon 1913 eine Familie Hornsveld bei
Utrecht beobachtet, wo der Vater und vier der Kinder an Ablatio
retinae litten. Teilweise wurde ein Trauma als Ursache angegeben.
Bei einigen kam auch noch Luxatio lentis (Dystrophie des Auf-
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hingebandes ?), Katarakt und — was Hemmes, der den Fall
spater beschrieb, nicht erwahnt hat — eine einigermallen progressive
Dystrophie des Irisstromas und Epithels vor, die zu Heterochromie
Anlass gab.

1V. Die recessiv-autosomalen Anlagen.

Es hat sich erwiesen, dass dem einfach-recessiven Erbgang
eine ganze Menge von pathologischen Augenmerkmalen folgt, viel
mehr als ich hier aufzihlen kann. Man kann eine Ubersicht der-
selben noch besonders im 19. Kapitel meines Buches finden, wo ich
den Einfluss der Blutverwandtschaft auf das Zustandekommen
dieser Abweichungen besprochen habe. Im Winter 1934 habe ich
das ganze Material, das mir zur Verfiigung stand, nochmals bearbeitet
und dabei gefunden, dass die Wahrscheinlichkeit fiir blutverwandte
Eltern, um ein ernstes recessives Leiden unter den Kindern zu
erhalten, beinahe 22mal so gross ist wie in nicht verwandten Ehen.
Welche Abweichungen sind das? Es sind eigentlich alle, die man
nur denken kann: 10 Merkmale des Gesamtorganes, 5 Merk-
male der Augenlider, 25 des dioptrischen Apparates und der Camera
obscura (der Hornhaut, Linse, Iris mit Pupille, Glaskorper), 6 der
Motilitdit der Lid- und Augenmuskeln und 32 des eigentlichen
Sehapparates, darunter sehr ernste, die gleich oder allméihlich zu
Blindheit, bzw. Halbblindheit fithren (Tabelle 2).  Grosstenteils
handelt es sich noch um kasuistische Mitteilungen von vereinzelten
oder mehreren Fallen einer Abweichung. Deswegen kann man auch
voraussagen, dass noch eine Anzahl von seltenen Anomalien, wo
zufilligerweise noch keine Blutverwandtschaft der Eltern gefunden
wurde, in Zukunft hinzukommen muss. Nur fiir eine kleinere
Anzahl von Fehlern wurde der Prozentsatz der konsanguinen
Ehen festgestellt. Es sind dies die hauptsichlich in Japan vor-
kommende Nachtblindheit der Oguchischen Form (629,), der
allgemeine Albinismus (20 bis 339%,), die totale Farbenblindheit
(25 bis 309%,), der Mikrophthalmus bzw. Anophthalmus (23%/,),
die juvenile amaurotische Idiotie (25,7 4 7,49%,), der Hydrophthalmus
(4 109%,), die Mikrophakie u.a. Ich erwdhne diese Ziffern nicht
als Beispiele exakt-mathematischer Forschung, sondern nur des-
halb, weil bei systematischer Forschung, wie es z. Z. in den
Niederlanden von Sanders fiir den Albinismus geschieht, noch ein
weit hoherer Prozentsatz herauskommt. Die Retinitis (Atrophia
retinae) pigmentosa ist noch am besten durchforscht. Julia Bell
fand fir die gesamte Weltliteratur 27,29/, (Einzelangaben

Bericht d. Ophthalm. Ges. LI. 4
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wechselten von 22 bis 40°/,). In Japan stammen die Fille von
juveniler Maculadegeneration (Typus Stargardt), von totaler
Farbenblindheit und von amaurotischer Idiotie fast immer aus
konsanguinen Ehen!. Togano hat die unbewiesene Meinung aus-
gesprochen, dass die Gene fiir Maculadegeneration und diejenigen
fur die infantile und juvenile Form der amaurotischen Idiotie
triple Allele darstellen. Die Familienforschung hat vorlaufig fiir
die Annahme einer genetischen Trennung dieser Typen gesprochen;
auch im vorbildlich bearbeiteten Familienmaterial von Sjégren
iiber die juvenile Form ist keine einzige infantile Form vorge-
kommen. Es bestehen aber fliessende Uberginge zwischen beiden
Formen der amaurotischen Idiotie, sowohl in klinischer als in
anatomischer Hinsicht. Bertrand und van Bogaert sind die
ersten, die neben infantilen Fillen in derselben Familie auch einen
juvenilen (allerdings ohne Augensymptome) gefunden haben. Bei
der Pathogenese wird noch iiber eine primire Degeneration der
Nervenzellen (Schaffer u.a.) und iiber Beziehungen zur Lipoid-
stoffwechselstérung mit Leber- und Milzverinderungen gestritten.

Es ist zweifellos richtig und auch selbstverstindlich, dass ein
Teil der recessiven krankhaften Anlagen erhaltungsgefihrlich fiir
die Sehkraft und deshalb sehr ernst sein kann, ja dass sie sogar,
wenn sie zu gleicher Zeit das Zentralnervensystem angreifen, eine
letale, bzw. subletale Wirkung ausiiben kénnen (amaurotische
Idiotie).

Beim Netzhautgliom sind die Verhéaltnisse noch unklar. Weit-
aus die meisten Falle sind sporadische, die in 859, einseitig sind.
Das spricht sowohl fiir Nicht-Erblichkeit als fiir Polygenie.
Die Zwillingsforschung konnte keinen Ausschluss geben, da nur ein
Fall von linksseitiger Konkordanz bei E. Z. bekannt ist (Benedict).
Der einzige weitere Gliomfall des Schrifttums wurde konkordant
bei erwachsenen verheirateten K. Z. Schwestern an der Gehirnbasis
beobachtet (Joughin). Fiir Dominanz spricht ganz besonders
eine Beobachtung von Fleischer durch drei Generationen, und
eine ganze Anzahl von Féllen durch zwei Generationen sowie die
Zahlenverhaltnisse der kranken und gesunden Kinder. Dabei scheint
meistens unregelméafige Dominanz vorzuliegen, was ich aus
folgenden Befunden ableite:

1 Vortr. zeigt einige Beispiele, woraus die Hiufung in Inzuchtsgebieten
auf ein oder einige wenige Ehepaare in vorigen Jahrhunderten zuriickgefiihrt
werden kann.
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a) Berrisford fand Gliom in drei aufeinanderfolgenden Gene-
rationen, dabei war einmal eine normale Frau Konduktor. In
anderen Fallen waren Geschwister und Onkel, Tanten bzw. Vettern
befallen.

b) In einigen Familien sind Eltern und Kind einseitig befallen,
zuweilen mit Wechsel der Seite, in anderen ist einer der Eltern ein-
seitig und sind Kinder teilweise einseitig, teilweise oder ausschliess-
lich doppelseitig befallen. Das umgekehrte Verhalten wurde nicht
beobachtet, da doppelseitiz Befallene das Fortpflanzungsalter nicht
erreichen oder fiir die Fortpflanzung nicht in Betracht kommen.

Noch mehr Anhaltspunkte gibt es fiir Recessivitat in ge-
wissen Fillen: fiinfmal sind blutsverwandte Ehen und verschiedent-
lich Geschwisterfille angegeben worden.

Die Gliomvererbung ist gleich wie die Tumorvererbung im
allgemeinen noch schwer zu beurteilen. Nach Versluys und
Kranz sind E. Z. dabei hiufig diskordant. Wenn aber beide einen
Tumor besitzen, so ist es nicht nur derselbe, sondern er ist immer
auch am selben Organ, zum mindesten am ontogenetisch gleichen
Organsystem lokalisiert. = Beim Carcinom vermutet Fischer-
Wasels ein Gen fir allgemeine Geschwulstdisposition -—- was
Lenz ablehnt —, ein Gen fir Organdisposition (Lokalisation) und
ein Gen fiir zeitliche Manifestation. Wenn solche Gene zufilliger-
weise in einem Chromosom gekoppelt sind, kénnte Monohybridismus
vorgetiduscht werden. Meistens sei das nicht der Fall und jedes Gen
sei exogenen und Genomumwelteinfliissen bei der Manifestation
unterworfen. Ahnliches konnte auch fiir Gliome gelten und iiberdies
konnte das hiufige sporadische Vorkommen auf nicht-erblicher
somatischer Mutation beruhen.

Mit dem Atlbinismus universalis completus und incompletus
konnte ich mich im Laufe der Jahre eingehender befassen. Zweifel-
los ist das Merkmal im allgemeinen autosomal-recessiv, ich bin aber
Fillen begegnet, wo die heterozygoten Konduktoren Einzelsymptome
des Syndroms, meistens diaphane Iris, zuweilen auch Hypoplasie
der Fovea und hellere Komplexion aufwiesen. Dazu haben Gates,
Komai, Sanders gescheckten Albinismus in Form weisser Haar-
strihnen und pigmentloser Hautstellen beobachtet. Damit soll
nicht gesagt sein, dass bei der Scheckung, die sich — wie bekannt —
im allgemeinen einfach dominant vererbt, dasselbe Gen eine Rolle
spielt wie beim universellen Albinismus. Es ist sehr gut moglich,
dass wir es in den genannten Familien mit einem anderen Gen oder
einem anderen Allel zu tun haben. Ich méchte dazu anregen, die

4%
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Frage des unregelméflig-dominanten Albinismus bzw. Albinoidismus
naher zu untersuchen. Im Schrifttum habe ich ebenfalls Félle
gefunden, die in diese Richtung deuten (Verwey, Hemmes,
Papillon-Lestoquay, ein Fall Schachter).

Eine Schwierigkeit, auf die wir in der menschlichen Erblehre
immer stossen, ist diese, dass wir nicht genau wissen, ob Merkmale,
die wir fiir dominant halten, in Wirklichkeit vielleicht ein mehr
intermediires Verhalten darbieten. Wir sollen deswegen so viel wie
moglich nach Ehen von zwei dominanten Merkmalstragern fahnden,
oder — bei unregelméBiger Dominanz — nach Ehen von Verwandten,
auch wenn einer oder beide nicht befallen sind. In den wenigen
Fallen, die ich im Schrifttum finden konnte, ist seltenerweise etwas
herausgekommen, was fiir ein homozygotisch Befallensein sprach,
das phinotypisch anders war als das heterozygotisch Befallensein.
Ich erwiahne den grossen Stammbaum von Halbertsma (1928)
iiber Cat. juvenilis coerulea und nuclearis bzw. perinuclearis. In
einer konsanguinen Ehe der F,-Generation, wo beide Eltern be-
troffen sind, zeigen alle vier Kinder (drei Knaben, ein Méidchen)
Katarakt. Ein Knabe wurde jung wegen Totalstars operiert, was
dahin gedeutet werden kann, dass er wegen Homozygotie stérker
befallen war als die Geschwister. In einer blutsverwandten Ehe von
zwei Befallenen der nichsten Generation waren sieben von neun
Kindern ebenfalls behaftet, und auch da wurde wieder ein Knabe in
friithem Alter wegen Totalstars operiert (DD ?). Demgegeniiber steht
ein frith operierter Fall aus einer Ehe, wo der befallene Mann eine
nicht verwandte normale Frau heiratete. Hier war offensichtlich
auch ein Dr-Typus hochgradig betroffen. In einer Ehe eines be-
fallenen Mannes mit seiner nicht befallenen Base war eins von zwei
Schwestern erkrankt.

In einer von Grote beschriebenen Vetternehe hat der Star-
erkrankte Mann seine nicht erkrankte Base, Tochter eines befallenen
Vaters, geheiratet. Alle vier Kinder sind erkrankt, aber Gradver-
schiedenheit ist mir nicht bekannt.

Auch in einem der présenilen Starsippen von Nettleship
kommt eine Ehe vor von einer mit Star behafteten Frau mit ihrem
normalen Vetter (beide Eltern sind ebenfalls normal). Von den acht
Kindern sind vier von Star befallen, ohne das etwas Besonderes ge-
meldet wird. In einem Fall von Yoshida sind beide Eltern und
alle Kinder von Cat. cong. befallen (keine Besonderheiten).

Dasselbe gilt fiir eine blutsverwandte Ehe von zwei Nacht-
blinden im grossen Stammbaum von Truc-Cunier-Nettleship.
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Beide Tochter sind ebenfalls befallen, jedoch nicht ernster als die
Eltern. '

Nicht nur wiren Eheverbindungen von autosomal-dominanten
Merkmalstréigern interessant, auch solche von autosomal-recessiven
bzw. gonosomal-recessiven und dominanten Befallenen wiirden die
Einsicht sehr fordern konnen.

Bei recessiven Merkmalen wire es hochst erwiinscht, dass wir
wiissten, ob dieselben Phanotypen auch genotypisch identisch sind.
Beim Albinismus verfiigen wir meines Wissens iiber vier derartige
Ehen, davon drei von Davenport beschrieben. Die vier aus diesen
drei letzten Ehen gesprossenen Kinder waren alle auch albinotisch,
dagegen hat Weldon ein auf Sizilien wohnendes albinotisches Ehe-
paar beschrieben, wo drei von fiinf Kindern albinotisch sind. Wir
wissen nicht, ob dieser Fall zuverldssig ist und ob vielleicht ausser-
eheliche Kinder vorliegen. Von der Atrophia retinae pigmentosa
sind meines Wissens keine Beispiele von Ehen von Merkmalstrigern
bekanntgegeben.

Bei der Myopia gravis, die im allgemeinen als einfach recessiv
betrachtet wird, miissen zweifellos mehrere Typen vorkommen, da
ich sowie Moutinho aus Ehen von zwei Befallenen normale Kinder
hervorgehen sahen.

In einer von mir beobachteten Ehe von Vetter und Base, die
beide an Leberscher Krankheit litten, sind die Sohne erkrankt, die
Tochter jedoch frei geblieben, was so zu deuten ist, dass sowohl
Mutter als Tochter heterozygotisch veranlagt sind.

Ich zeige Thnen noch einige Bilder, woraus hervorgeht, dass in
Ehen von Recessiv-merkmaligen mit phédnotypisch normalen Ver-
wandten, die Abweichung in der nichsten Generation wieder auf-
treten kann (Makuladegeneration, Hydrophthalmus, Keratokonus,
Hornhautdegeneration: rr X Dr —» rr 4+ Dr).

Nicht immer ist die ,,direkte’* Vererbung durch zwei Gene-
rationen so zu erkliaren, es kommt auch vor, dass die Recessivitit
gelegentlich unvollkommen ist (Hydrophthalmus: Franceschetti,
Scheerer, Kitakata, Sugamata).

Polygene Augenmerkmale mochte ich in diesem Rahmen
nicht besprechen. Es sei nur erwihnt, dass zu diesem Gebiete zweifel-
los die Gesamtrefraktionszustéinde gehoren. Zu einem griindlichen
Studium dieser Verhaltnisse mochte ich jedoch alle in Vererbungs-
fragen interessierten Augenirzte auffordern, da wir ja alle taglich
imstande sind, uns Material dariiber zu verschaffen und die Losung
der noch offenstehenden Probleme nur durch die Gesamterfahrung
herbeigebracht werden kann.
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Tabelle 1. (Autosomal-Dominante Erbanlagen)?!,
Reg.\ Irr. Reg.| Irr.
Dominant Dominant
Pigmentation. Iris (Fortsetzung).
Albinismus univ. compl.. ? Aniridie . . . . . . . + +
Albinismusuniv. incompl. + Colobome . . . . . . 4+ |+
Melanosis . . . . . . . (+) Mikrophthalmus
Heterochromia . . . . . (+) complicatus. . . .| + +
Palpebrae coeruleae + Anophthalmus . . . . . +2
Motilitiit. Sarcoma uveae . . .| (+) | +?
Ptosis cong. (schlaff) . .| -+ + Augenhdhle (Orbita).
Ptosis acquis. . . . . .| 4+ |(+) || Hypertelorismus incom-
Ophthalmoplegia plicatus (Euryopia) . .| + | +?
cong. . . . . . . .. + | + Dysostosiscraniofa-
Ophthalmoplegiaacquis . | + cialis. . . . . . .. + +
Ptosis-Blepharophimosis- Schéadelskoliose . . . . . +?
Dyst. punct. lacrim. .| + |(+4) || Acrocephalo-Syn-
Strabismus conv. + | + dactylie . . . . . . +?
Strabismus div. + + Turmschadel . . . .| (+) | +
Retractio bulbi )| + Hornhaut (Cornea).
Iso}lerte dussere Muskel- Astigmatismus . . . . . + +
lahmur.lgen """ T2+ | Mikrocornea . . . . . . +
Infantiler Kerr.1 ) Mikrocornea c. Mikrophth.
schwund (Moebius) . + Makrocornea . . . . . .| +?
Abnorme ]B’eweg?ngen Embryotoxon . . . . . +
[a) Gu.nns. Phénomen] | + | +? Obscuratio acquis.| +
b_) ]?el Blicksenkung .| + | +? Erosio recidivans. . . .| +
Facialisstorungen + +
id. mit Lagophthalmus . | + Sclera.
. Osteopsathyrosis-
Iris. .
. Otosclerosis-Sclera
Memb?ana pupll.l. coerulea . . . . . . —+ +?
persistens f?TthI‘ Co + Episcleritis periodica
Endogene Anisocorie . .| ? fugax . . . . .. . . 49
Ectopia pupillae . . . .| + | 4?
Naevi . . . . . . . .. + | 2 Retina.
Iris bicolor. . . . . . . 49 Maculacolobom. . .| + +
Heterochromia Maculacolobom mit
Simplex . . . . . . . + 2 apicalerDystrophie
Sympathica . . . . . +2? der Endphalangen| +
Blatterspaltung. . . . . +? Progr.Maculadegene-
UnregelméaBige Struktur- ration . . . . . .. + +
zeichnung . . . . . . +? Cong. Stat. Hemeralopie | +
Hyperplasie Vorderblatt. | +? Atr. Retinae pigmen-
Polycorie. . . . . . . . +? | 4+ tosa . . . . . ... -+
1 ? = zweifelhaft. (4) = nicht ganz sicher. 4 ? = fraglich.
Gesperrt = ernstere Abweichungen.
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Tabelle 1 (Fortsetzung).
Reg.| Irr. Reg. I Irr.
Dominant Dominant
Retina (Fortsetzung). Lens (Fortsetzung).
Atr. Retinae mit Cat. punctata (Bienen-
Glauvkom. . . . . . +? schwarm) e e +
Chorioideremia . . . . . +? | +? Cat. corticonuclearis
Tuberése Sclerosis. + disciformis . . . . . . +
Angiomatosis. . . . + Cat. posterior . . . . . +
Ablatio retinae. . . (+) || Cat. totalis cong.. .| +
Ablatio retinae c. tumor (+) || Cat.cong. . . . . ... +
Pap. leporina . . . . . +7? Cat. zonularis + +
Angioide Pigmentstreifen +? || Cat. centralis pulveru-
Heterotopia foveae . . .| +? lenta. . . . . . . .. +
Amblyopia 4+ Myo- Cat. zonularis pulveru-
pia+4 Nystagmus .| + lenta. . . . . . . .. +
Cat. coralliformis +
Conjunetiva (Bindehaut). Cat. floriformis St
Naevus . . . . . . . . ? Cat. polaris anterior . .| +
Pterygium . . . . . . . 49| 12| Cat. capsularis. . . . . + | +
Hypoplasia Carunculi et Cat. stellata . . . . . . +
plicae semil. . . . . . + Cat. (embryonale Naht). |
Cat. (Spiess) . . . . . . —+
Augenlider. - Cat. crystalliformis . . .| +
Drejeckige Lidspalte . .| +? | + | Cat. diabetica .. . .. -
Lidkolobom . . . . . . 41 || Cat. myotonica -
Entropion (Fehlen des
Tarsus) . . ... . .. +? Lens.
Euryblepharon c. La,g. Coloboma, . . . . . . . +?
ophthalmo . . . . . . + | 47| Ectopia lentis . . . . . +
Ankyloblepharon ext. (+) | +? || E. lentis + Arachnod. . | +
Xanthelasma . . . . . . +7? Fam. Luxatio lentis
Neurofibromatosis | +?| + acquis.. . . . . . .. + |+
Distichiasis . . . . . . + | (+)
Mongolenfalte . . . . . + Glaucoma.,
Gerade Lidspalte . . . .| + Glaucoma, . . . . . . . + | +
Blepharochalasis bzw.
Epiblepharon + Nervus opticus.
Epicanthus . . . . . . + | +?|| Atrophia infantilis | +
Grosse Lidspalten +7? Atrophia juvenilis. | (4)
Blepharophimosis + + Cerebell. Ataxie
(P. Marie) . . . . . . +
Lens (Linse).
Cat. senilis . . . . . . 4+ Refractio.
Cat. praesenilis + | + Hypermetropia levior . .| + | +
Cat. juvenilis . . . . . + Myopia levior . . . . . + | +
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Tabelle 1 (Schluss).

Reg. | Irr.
Rezess| Dominant
Triinenapparat.
Ptosis gland. lacrim. . . . . . (++) | (+)
Dystopia punct. lacr. mit grosser
Interoc. breite u. Blepharo-
phim. . . . .. .. ..., + +
Fehlen der Trianensekretion
(neurogen oder durch Driisen-
hypoplasie) . . . . .. .. (+)
Atresie der Trianenpunkte +?
Dacryocyst. cong. durch Ver-
schluss. . . . . . . . ... +7? +?
Tranensackleiden. . . . . . . +7? + +7?
Atresia cong. ductus et sacci
mit Nasendystr. . . . . . . +

Tabelle 2.

1. Konsanguinitdt bei Merkmalen
der Augenlider.

Kryptophthalmus . . 3 —
Kolobom des Oberlides

(bzw. mit Ptosis, Horn-

hautstrang). . . . . . . 3 (2
Blepharophimosis mit

Zwergwuchs . . . . . . 1 —

Ectropion nach Hautichth.
Xeroderma pigmentosum .

[N
—~ —~
-~ ~

3. Konsanguinitidt bei Merkmalen
der Hornhaut.

Fami- Seit

lien 1932

Keratokonus . . . . . 5 (1)

Cornea plana. . . . . . . 1 —

Obscuratio cong. . . . . . 2 (1)

Obscuratio acquis. . . . . -— (1)
Fleckige Triitbung mit Nys-
tagmus und Druckerhé-

hung. . . . . . . . .. 1 —
Konusartige FEktasie mit

Glaucoma juven. . . . . 1
Kryptophthalmus . . 3 —

(Autosomal-Rezessive Erbanlagen)?.

2. Konsanguinitdt bei Merkmalen
der Motilitiit.
Doppelseitige Blicklahmung

nach aussen . . . . . . 1 (1)
Ptosis und Ophthal-

moplegia ext. . . . . 1 —
Ptosis und Ophthal-

moplegia tot. . . . . 1 —
SpéatptosisundSpatophthal-

mopl. mit Facialisparese 1 —

Nystagmus heredit. . .. 2 —
Nystagmus, zerebrale und
Pyramidenstorung, hohe
Hyperm., anomale Be-
haarung . . . . . . .. 1 (1)

4. Konsanguinitdt bei Merkmalen
des Diaphragma.
Polycoria mit einseitiger

Pupillenektopie . 1 —
Ectopia pupillae, Ectrop.
uv. cong., Colob. irid.
superf. . . . . . . . .. 1 —
Coloboma iridis typicum . 1
Miosis congenita (bzw. mit
Nachtblindheit) .. . . . 3] (1)
Melanosis Iridis et Sclerae 2 (1)
Aniridia . . . . . . — (2)
Japan

1 Die Zahlen zwischen Klammern sind nach der Ausgabe meines

Buches (1932) hinzugekommen.

(Verf.)
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Tabelle 2
5. Konsanguinitat bei Merkmalen
der Linse,
Microphakia . . . .. (27%)
Ectopia pupillae et
lentis . . . . .. .. 3 —
Ectopia lentis . . . . . .2 (1)
Ectopia lentis und
Arachnodactylie. . 2 —
Cataracta cong. . .. 7 (3)
Cataracta zonul. (bzw.
mit centr.) . . . . . . . 3 (2)
Cataracta juven. . . . . . 1 —
Cataracta zonularis und M1-
krophthalm. . . . . .. 2 —
Cataracta und P01k1-
lodermia. . . 2 (1)
Cataracta und Hydro-
cephalus. . . . . .. 1 —
Cataracta und Oligo-
phrenia . . . . . .. 2 (2)

Cataracta c. Oligophrenia
u. cong. cerebell. Ataxie 2

7. Konsanguinitit bei Merkmalen
des Gesamtorgans,

Albinismus comple-
tus univ.. . . .

T . Tt r20—33Y%
Albinismusincomple-
tus univ.. . . .. ..
Mikrophthalmus . . .
Anophthalmus . . . .}i%%
Optico-irido-choreoideal-
kolobom . . . . . . .. 2 —
Anophthalmus mit
vier Zehen . . . . . . 2 —
Mikrophthalmus complica-
tus (bzw. mit Kolobomen) 1 —

(Cataract) 1

Hydrophthalmus. . . 10—159%
Glaucoma juvenile mit Ke-
ratectasie. . . . . . . . 1 —
Myopia gravis . . . . . . 2—139
Myopia infantilis . . 2 (2)

(Fortsetzung).
6. Konsanguinitét bei Merkmalen
des Sehorgans.

Degeneratio maculae
luteae bzw. der Netz-

hautperipherie . 13 (3)
Deg. mac. luteae et

cerebri. . . . . . .. 6 (2)
Deg. mac. luteae c. Achro-

matopsia. . . . . o1 -
Aplasia mac. luteae c. Nys-

tagmus. . . . . . . .. 1 —
Hypoplasia foveae c.,

Hemeralopia und Nys-

tagmus. . . . . . . .. 1 —
Achromatopsia. . . . 25—309,
Infantile amauro-

tische Idiotie

Juden . . . . . . - 23319

Nicht-Juden . . . 55—669,
Juvenile amauro-

tische Idiotie 25,7%

(Spatfall) 1)
Hemeralopia(Oguchi) 629
Hemeralopia cong. . . . . 5 —
Hemeralopia c. Myopia 3 —
Atrophia retinae plg-

mentosa . . . . . . 22—30%
Atrophia retinae pigmen-

tosamitTaubstumm-

heit . . . .. .. . 429,
Atrophia retinae pigmen-

tosa mit Polydaktylie

undDystrophiaadi-

positogen.. . . . . . 1T (2)
Atrophia retinae pigmen-

tosa c. Achromatopsia . 1 (1)
Atrophia retinae pigmen-

tosa c. Miliaraneurismata

] | —
Atrophla retinae pigmen-

tosa ec¢. Cataracta und

Mongolismus . . . . . 1 —
Atrophia gyrata chor

et retinae (einmal mit

Syndaktylie) . . . . . . 2 (1)
Ret. punctata albes-

cens, Atypische Pig-

mentdegeneration 30%
Atrophianervi optici

cong. . . . . . . . .. 2 —
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Tabelle 2 (Schluss).

6. Konsanguinitédt bei Merkmalen
des Sehorgans (Schluss)
Atrophia nervi optici in-

Atrophia nervi optici in-

fant. c. Degen. cerebri 1 —
Angioide Pigmentstreifen

und Pseudoxanth. elast. 3 (3)

Ablatio retinae. . . . . . 2 —
Ablatio ret. falciformis

CONZ. + « « v o . o . . 1 —
Glioma retinae . . . . 4 —
Glioma retinae mit spas-

tischer Heredodegener. . 1 —

Der Vorsitzende: Es ist fiir mich besonders angenehm, unter
den Referenten auch einem meiner Landsleute danken zu diirfen fiir
seinen Vortrag. Es war ein guter Gedanke, diese Trilogie vorzu-
fihren, erstens die allgemein biologischen Grundlagen der Erb-
wissenschaft, dann die allgemein medizinische und zum Schluss die
ophthalmologische Seite. Herr Waardenburg hat uns die letzte
in deutlicher Weise an einer so grossen Fiille von Material erlautert,
dass es wohl jedem klar geworden ist, welch eine wichtige Rolle die
Erblichkeit in der Ophthalmologie spielt.

Herr Paul (Liineburg). Diskussion: Erbforschungsunter-
suchungen zur Entstehung der Ametropien.

Mit 1 Tabelle im Text.

Nach Steiger spielt die sogenannte Mosaikvererbung fiir das
Zustandekommen von Ametropien geringen und mittleren Grades
eine wesentliche Rolle. Steiger nahm an, dass beim zufilligen
Zusammentreffeneines optischen Systems mit dazu passender Achsen-
lange eine Emmetropie entstinde, wihrend beim Zusammentreffen
nichtzusammenpassender optischer Systeme und Achsenlingen sich
Ametropien bildeten. Schon Wibaut wies auf Grund von Korre-
lationsberechnungen darauf hin, dass Mancherlei gegen diese Art
der Entstehung der Ametropien spriche. Bei der Tagung der Augen-
arzte Nordwestdeutschlands konnte ich im vorigen Jahr zeigen, dass
optische Systeme und Achsenlingen der ersten Filialgeneration einen
starken Riickschlag nach den Eltern hin aufweisen, wenigstens so-
weit man sich mit der Messung und Berechnung der Hornhautmage
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und scheinbaren Achsenlingen begniigte. Wenn beide Eltern Augen
mit kleinen MaBen besitzen, dann weist die Mehrzahl der kindlichen
Augen ebenfalls kleine Augenmafle auf. In gleicher Weise fallen die
kindlichen Mafle meist gro3 aus, wenn die Augen beider Eltern mit
grossen Maflen angelegt sind. Wenn die miitterlichen MaB3e von den
vaterlichen MaBlen abweichen, so richten sich die kindlichen MaBe
in der Mehrheit teils nach den miitterlichen, teils nach den viter-
lichen Malen. Eine Haufung von Ametropien, die man nach der
Mosaikvererbungstheorie in diesen Fillen erwarten miisste, konnte
nicht beobachtet werden. Ametropien traten gehiuft nur dann ein,
wenn die Augen des einen oder beider Elternteile selbst ametropisch
waren.

Ich war nun in der Lage, an meinem seit dem vorigen Jahre
erweiterten Material dieses Vorkommen von Ametropien in der Filial-
generation bei iibereinstimmenden und nicht iibereinstimmenden
elterlichen Maflen zahlenmaBig zu kontrollieren. Es wurden die
Familien gezdhlt, in deren erster Filialgeneration entweder nur
Emmetropien vorkamen, oder auch Ametropien auftraten. Voraus-
setzung war, dass bei beiden Eltern nicht nur die Refraktion be-
stimmt werden konnte, sondern auch die annihernde Grosse des
Auges durch Messung des Hornhautradius und Berechnung der
scheinbaren Achsenlange ermittelt werden konnte. Natirlich war
es bei einer solchen statistischen Stammbaumforschung in grosserem
MaBstabe nicht moglich, restlos alle Familienangehorige der Filial-
generation zu erfassen. Es muss damit gerechnet werden, dass ein
gewisser Prozentsatz von Ametropien nicht ermittelt worden ist.
Immerhin gelang es mir, in 306 Familien, in denen ich beide Eltern
eingehend priifen konnte, auch 527 Nachkommen der ersten Filial-
generation zu untersuchen. Von ganz kleinen Kindern wurde ab-
gesehen. Trotzdem muss bei vielen jugendlichen Nachkommen mit
der Entwicklung spiterer Refraktionsanomalien noch gerechnet
werden. Da sich aber ein ziemlich eindeutiges Ergebnis heraus-
stellte, glaube ich zu dessen Mitteilung berechtigt zu sein.

Ich will bei der Mitteilung in erster Linie das Auftreten von
Myopie beriicksichtigen und die Untersuchung einer Vererbung hoch-
gradiger Hyperopie aus der Parentalgeneration noch zuriickstellen,
da mir hierfiir bisher zu geringes Material zur Verfiigung steht.

Die untersuchten Familien wurden in zwei Teile geteilt, von
denen der eine diejenigen Familien umfasste, in denen beide Eltern
emmetropisch oder schwach hyperopisch waren, wihrend in den
anderen Teil alle Familien eingereiht wurden, in denen eins oder
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beide Eltern myopisch waren. Jeder der beiden Teile wurde wieder
in zwei Unterteile geteilt. In dem ersten Unterteil fanden sich die
Familien, in denen die Grossenanlage der elterlichen Augen an-
nahernd miteinander ibereinstimmte, d. h. wo der Unterschied der
miitterlichen und vaterlichen Hornhautradien kleiner als 49, war,
wahrend in dem zweiten Unterteil die Hornhautradien der Eltern
Unterschiede von mehr als 49, aufwiesen. In der Tabelle ist das

Ergebnis eingetragen.

I.

Die Augen des Vaters
weisen die gleichen
Gréssenmafe auf wie
die Augen der Mutter.
(Unterschied der

IT.

Die Augen des Vaters
weisen andere
Grossenmafle auf als
die Augen der Mutter.

(Unterschied der

Hornhautradien<49,) Hornhautradien>49%,)
A.
Beide Eltern emmetropisch
oder schwach hyperopisch
Gesamtzahl der Familien: 215
a) Zahl B) Zahl

der Familien: 104

der Familien: 111

a) 1. Filialgeneration:
NurametropischeXinder

b) 1. Filialgeneration: Ver-
einzelte myopische Kinder

c¢) 1. Filialgeneration:
Vereinzeltestark hypero-
pische Kinder . . . . . .
B.
Eins oder beide Eltern
myopisch
Gesamtzahl der Familien: 87

72 — —
(69%)
— 23 —
(22%)
— — 9
(9%)
y) Zahl

der Familien: 44

78
(10%)
— 21
(19%)
— — 12
11%
6) Zahl

der Familien: 43

d) 1. Filialgeneration: Nur
emmetropische Xinder

e) 1. Filialgeneration: Ver-
einzelte myopische Kinder

21
(48%)

23

22
(51%)

21

52%)

(49%)
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Aus dem Teil A dieser Tabelle geht hervor, dass eine ver-
schiedene Grossenanlage der elterlichen Augen nicht zu einer Hiufung
von Refraktionsanomalien in der Filialgeneration fithrt. Wenn die
Erbanlage des optischen Systems und der Achsenlinge durch ver-
schiedene Gene bedingt wiirde, die sich ungekoppelt und ohne
Korrelation vererben konnten, miisste man in diesem Falle eine
solche Haufung aber erwarten; denn dann ligen die Bedingungen
fiir das Zusammentreffen unzusammenpassender Grossenanlagen, aus
deren Zufallsvereinigung eine Refraktionsanomalie entstehen miisste,
besonders vor, da sich hier aus den Augenmaflen der Eltern das
Vorhandensein solcher nicht zusammenpassender Gene besonders
feststellen liesse. Aus den Ergebnissen dieser Untersuchung lisst
sich die Mosaiktheorie Steigers also nicht bestéitigen.

Der Teil B der Tabelle zeigt, dass sich bei Myopie der
Eltern die Myopien in der Filialgeneration haufen. Diese Beob-
achtung spricht fiir eine gewisse Erblichkeit des Refraktionsfehlers
als solchen oder der mit diesem verbundenen Augapfelform. Wie ich
vergangenes Jahr bereits betonen konnte, scheint mir aus meinen
Stammb&dumen hervorzugehen, dass mit der vererbten Form des
Auges nicht zugleich die Grossenanlage vererbt zu werden braucht,
sondern dass die Grossenanlage von einem anderen Vorfahren
stammen kann. Diese Beobachtung stimmt véllig mit den Ergeb-
nissen iiberein, die Wibaut aus ganz andersartigen Untersuchungen
ziehen konnte. .

Einschriankend zu den Ergebnissen dieser Untersuchungen muss
ich allerdings darauf hinweisen, dass bei der Sammlung des Materials
die Moglichkeit verschiedener biologischer Hauptgruppen der Re-
fraktionsanomalien (Berg) nicht beriicksichtigt ist. Eine ent-
sprechende Sichtung des Materials bleibt daher vorbehalten.

Ebenso muss ich mir vorbehalten, an anderer Stelle darauf ein-
zugehen, dass sich in der Jugendzeit Beziehungen zwischen Horn-
hautrefraktion und Ametropie nachweisen lassen. wihrend sich im
Lauf des Lebens diese gegenseitigen Beziehungen lockern.

Franceschetti (Genf): Diskussion zu den Vortrigen Oehlkers-
Waardenburg.

Wenn ich mir erlaube im Anschluss an die umfassenden Aus-
fihrungen der Referenten einige Worte iiber die speziellen Ver-
erbungsverhiltnisse der Farbensinnstérungen beizufiigen, so ge-
schieht es nicht deshalb, weil sich auf diesem Gebiete heute wesent-
lich neues mitteilen lisst, sondern deshalb weil mir die Moglichkeit
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gegeben scheint durch moglichst allgemeine Mitarbeit wesentliche,
bis jetzt noch ungeloste Fragen in absehbarer Zeit kliaren zu kénnen.

Die Beantwortung dieser Fragen ist um so wichtiger als die
Rotgriinblindheit, abgesehen von den Blutgruppen, bis jetzt die
einzige Moglichkeit bietet auch beim Menschen gewisse Probleme
des hoheren Mendelismus, insbesondere der multiplen Allelie zu
losen. Mancher mag bis heute von der Mitarbeit an diesen Problemen
zuriickgescheut haben, weil er umfangreiche theoretische Kennt-
nisse fiir unerlasslich hielt. Ich mochte deshalb heute speziell auf
einige Fragenstellungen hinweisen, zu deren Losung jeder einzelne
beitragen kann. Je mehr Augenirzte wir fiir diese Fragen interes-
sieren, um so grosser ist die Chance in absehbarer Zeit wichtige
Aufschliisse iiber die komplizierten Vererbungsverhiltnisse beim
Menschen zu erhalten.

Es ist das Verdienst von Just als erster darauf hingewiesen
zu haben, dass den verschiedenen Stufen der Farbensinnstérungen
quantitativ abstufbare, an gleicher Stelle im Chromosom liegende
Gene — multiple Allele — zugrunde liegen diirften. Da zwischen der
Protanopen — und Deuteranopenreihe keinerlei Ubergiinge vor-
kommen, nahmen die meisten Autoren zwei verschiedene Allelen-
reihen an. Dafiir schien auch die Tatsache zu sprechen, dass
eine Frau, die je ein Gen der Protanopen — und der Deuter-
anopengruppe besitzt, phénisch normalen Farbensinn besitzt.

Neuerdings hat Just im Analogie zu ahnlichen Féllen von
compounds bei Drosophila darauf hingewiesen, dass die Moglich-
keit besteht, dass die beiden Allelenreihen das gleiche Gen betreffen
konnten, wobei die eine eine Plus, die andere eine Minusvariante
darstellen wiirde, wobei sich bei compounds die gegensinnige Wirkung
aufheben wiirde. Wie bereits Stern betont hat, konnte eine Ent-
scheidung im Sinne der an verschiedener Stelle im X-chromosom
gelegenen Allele gefallt werden, wenn es gelange nachzuweisen, dass
infolge Faktorenaustausch — durch crossing over — Tréigerinnen
eines Gens der Proto- und der Deutero-Gruppe Sshne mit doppelter
Farbensinnstorung und auch normale Sohne haben kénnen. Normaler-
weise haben namlich solche Frauen wie Gothlin, Waaler, Kondo
und wir gemeinsam mit Brunner und Wieland, an der Basler
Klinik, nachweisen konnten, nur befallene Séhne der Deutero- und
der Proto-Gruppe.

Durch weitere Untersuchung von Briidern mit verschieden-
artigen Farbensinnstérungen wére zu priifen, ob solche Ausnahmen
nicht doch gelegentlich vorkommen. Weiterhin fehlt uns der letzte
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SchluBistein beziiglich der moglichen Kombinationen bei der Ver-
erbung der Farbensinnstorungen, ndmlich der Nachweis, dass aus
einer Ehe zwischen einem Deutero- und einem Protoelter nur normale
To6chter und nur befallene Séhne vom Typus der miitterlichen
Storung hervorgehen konnten.

Da 89, Méanner und 0,49, Frauen farbenuntiichtig sind, so
kommt eine doppelt farbenuntiichtige Ehe auf etwa 3000 Ehen,
eine verschieden farbenuntiichtige Ehe auf etwa 7-—8000 Ehen.
Diese Zahl ist nicht so klein als dass es nicht endlich einmal gelingen
konnte einen solchen Fall zu ermitteln.

Am geeignetsten scheint es mir die Miitter farbenblinder Sohne
zu untersuchen, da diese, wenn befallen, theoretisch in 89, be-
fallene Méanner haben. Auf die grosse Wichtigkeit der genauen
Untersuchung des Farbensinnes bei mehreren Mitgliedern einer
Familie und insbesondere von Zwillingen fiir die Feststellung der
phénischen Variabilitat sei kurz hingewiesen.

Was die totale Farbenblindheit betrifft, die recessiv vererbt
wird, so mochte ich speziell auf die inkomplett totale Farbenblind-
heit hinweisen. Ich hatte beziiglich Gelegenheit einen weiteren
Fall zu untersuchen. Es handelte sich um ein 23jahriges Madchen
mit Visus corr. 0,1—0,3, ganz leichtem Nystagmus und kaum
merklicher Lichtscheu. Farben werden nur auf ganz grossen Flichen
-+ unsicher erkannt. Am Anomalskop ist das Verhalten typisch:
Rot-gelb Einstellung mit sehr dunklem Gelb (115,—2 Teilstriche).
Griin-gelb Einstellung nicht moglich, da Gelb auch bei maximaler
Spaltoffnung zu dunkel. Entsprechend der gleichfalls recessiven
Vererbung waren die Eltern blutsverwandt. Es ist auffillig, dass
bis jetzt nur ganz wenige Falle in der Literatur mitgeteilt worden
sind.

Just, Stern, Waardenburg u. a. haben darauf hingewiesen,
dass es beim Menschen #usserst schwierig und, wenn nicht Lokali-
sation im X-chromosom vorliegt, bis jetzt {iberhaupt unmoglich ist,
bei Korrelation erblich bedingter Merkmale zu entscheiden, ob
Koppelung oder Polyphénie vorliegt.

Ich mochte in diesem Sinne auf die bis jetzt vernachlissigte
Beziehung zwischen Augenfarbe und andern erblichen Leiden
hinweisen.

In einem Stammbaum mit erblicher Hornhautdystrophie
haben alle befallene Mitglieder in drei Generationen dunkelbraune
Irides, wahrend die nicht befallenen blaue, oder hellbraune Augen-
farbe aufweisen. In einem Stammbaum von erblicher Verlagerung
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der Kniescheibe mit Atrophie des halben Daumennagels zeigen in
drei Generationen alle Befallenen blaue Augen, wahrend die iibrigen
dunkle Augen aufweisen.

Da es sich um eine Korrelation zwischen einem normalen
und einem pathologischen Merkmal handelt, glaube ich, dass' in
solchen Féllen doch eher eine Koppelung vorliegt, da der Einfluss
eines alterierten Gens im Sinne der Polyphanie auf die normale
Irisfarbe nicht wahrscheinlich ist.

Herr Best (Dresden). Diskussion: Korrelation zwischen Erb-
leiden des Auges und des Zentralnervensystems.

Wenn ich vor der Aufgabe stehe, im Rahmen einer Diskussions-
bemerkung iiber Korrelation zwischen Erbleiden des Auges
und des Zentralnervensystems zu berichten, so muss ich mich
natirlich auf ganz kurze Anregungen beschrinken.

Da das Auge als ein vorgeschobener Hirnteil aufgefasst werden
kann, wird man erwarten, dass die Beziehungen zwischen Erbleiden
beider Organe recht zahlreich sind. Indessen schrumpft ihre Zahl
sehr zusammen, wenn der Begriff der Korrelation scharf
gefasst wird. Ein Augenleiden kann eine von der Gehirnerkrankung
abhingige, sekundire Storung sein. Es kann sich weiter um
Lokalisation derselben Erkrankung in Auge und Hirn handeln, so
dass man nicht genotypisch verschiedene Leiden annehmen wird,
sondern eine phénotypisch verschiedene Manifestation
desselben Gens.

Als Beispiel der abhéngigen, sekundéiren Augenstorung mochte
ich etwa Sehnervenatrophie und Turmschidel, Acrocephalie oder
Crouzonsche Krankheit nennen. In diesem Fall ist die Sehnerven-
atrophie wahrscheinlich Folge einer fritheren Stauungspapille; oder
wenn man als Ursache der Atrophie einen Druck auf den Sehnerven
im Kanal durch Tiefstellung der mittleren Schédelgrube annimmt,
so ist die Sehnervenatrophie erst recht sekundires Symptom und
nicht Korrelation. Derartige Beispiele lassen sich verschiedene an-
fihren, Augenmuskellihmung bei basalen Aneurysmen auf kon-
genitaler Anlage, Sehnervenatrophie durch Druck des erweiterten
dritten Ventrikels bei angeborenem Hydrocephalus und mehr.

Man wird ferner im genetischen Sinn nicht von Korrelation
sprechen, wenn durch die Art der Lokalisation im Gehirn sich
Augenstorungen mit Nervenleiden kombinieren, etwa Sympathicus-
lahmung der Pupille oder Abducenslihmung bei Status dysraphicus.
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Endlich liegt auch dann keine eigentliche Korrelation vor,
wenn das gleiche Erbleiden Auge und Gehirn befallt. Hierhin gehort
vor allem die Neurofibromatose, die tubertse Sklerose und die
v.Hippel-LindauscheErkrankung;danndieChristian Schiiller-
sche Krankheit, bei der sich die gleichen xantomatésen Wucherungen
in den Schidelknochen, der Hypophyse, der Orbita und sogar in
der Netzhaut ausbreiten. Abgesehen von den genannten Ge-
schwiilsten kommen Missbildungen der gleichen Art im Gehirn und
am Auge vor, so bei dem von Schiotz so benannten Krankheitsbild
des vaskularen encephalo-trigeminalen Syndroms; hier kombiniert
sich eine Schlingelung der Netzhautgefiasse oder Telangiektasien im
Trigeminusgebiet mit capillaren Angiomen im Gehirn. Ein motorisches
Beispiel unechter Korrelation: die chronisch-progressive Ophthalmo-
plegie als heredodegeneratives Leiden ist nach Marburg wahr-
scheinlich mit der progressiven spinalen Muskelatrophie und der
progressiven Bulbarparalyse eine einheitliche Krankheit des
motorischen Systems (Amyotrophia muscularis progressiva).

Worauf es mir ankam zu zeigen, ist also das: im genetischen
Sinn liegt in sehr vielen Fillen von miteinander verkniipften Augen-
und Hirnleiden keine eigentliche Korrelation vor.

Wenn wir uns nun mit der eigentlichen Korrelation von Erb-
leiden des Auges und des Gehirns beschéftigen, so kann diese sowohl
beim gleichen Kranken, als auch bei verschiedenen Mit-
gliedern der gleichen Familie vorliegen. Der letzte Fall, dass
also z. B. der Proband eine tapetoretinale Degeneration hat, seine
Geschwister Schwachsinn, ist vielleicht mindestens so hiufig, als
Korrelation beim gleichen Individuum.

Es wire nun unmoglich, hier alle vorkommenden Korrelationen
zu beriicksichtigen. Nur sei kurz beriihrt, wo Korrelation auffilliger-
weise nicht vorhanden ist, ohne dass man indessen von ausge-
sprochen negativer Korrelation sprechen darf. In dieser Hinsicht
ist von jeher das Gliom der Netzhaut aufgefallen. Kinder mit
Netzhautgliom, das doch sicher, wenn einmal durch Mutation ent-
standen, erblich ist, und zwar mit verstirkter Durchschlagskraft
gegeniiber dem Vorfahr (iiberwiegend doppelseitig in der zweiten
Generation, iiberwiegend einseitig in der ersten), sind in der Regel
geistig und korperlich sonst durchaus normal. Und umgekehrt sind
auch Gliome des Gehirns kaum je mit Erbleiden verkniipft.

Von den Krankheiten mit Korrelation méchte ich Schwach-
sinn und Idiotie herausgreifen; nicht um die einzelnen Augen-
missbildungen, Brechungsfehler, Anomalien der Sehnervenscheibe,

Bericht d. Ophthalm. Ges. LI 5
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Pupillarmembran, Strabismus concomittans aufzuzihlen, sondern
um vielleicht grundséitzliche Regeln aufzustellen.

Da ist zunichst erwahnenswert, dass eine einigermafen feste
Korrelation nicht besteht. Schon die alteren Arzte des vorigen
Jahrhunderts mussten den geringen Wert der ,,Degenerations-
zeichen®, wie man damals sagte, feststellen, wenn man umgekehrt
von ihnen auf den Zustand des Gehirns schliessen wollte.

Erwidhnenswert ist vielleicht, dass bei Schwachsinn mehr
Anomalien der Sehnervenscheibe, tapetoretinale Degeneration, hohe
Hyperopie, also Fehler im Bau und der Form des Auges vorkommen,
hingegen bei der degenerativ-motorischen Erkrankung, wie Diplegie,
mehr concomittierendes Schielen.

Eines kann man weiter mit Sicherheit behaupten: Je tiefer
die Verblodungist,umsohaufigerundum so tiefgreifender
werden die korrelativen Verbildungen des Auges. Das wird
besonders deutlich, wenn wir die eigentlichen Missbildungen des Ge-
hirns heranziehen, Mikrocephalie, Mikro- und Makrogyrie, An-
encephalie; hier steigert sich die Verbildung des Auges zu Colobom
und verwandten Fehlern, Aniridie, Mikrophthalmus, Anophthalmus.

Nun muss man da allerdings wieder fragen, ob noch eine echte
Kombination verschiedener Gene vorliegt, oder phanotypisch ahn-
liche Manifestation desselben Gens im Auge und Gehirn, oder gar
direkte Abhingigkeit der Augenverbildung von der des Gehirns.
Ahnliches gilt tibrigens von der Haufigkeit hoher Hyperopie mit
kleinem Hornhautradius (Kurz, Vogt) bei Schwachsinn und Mikro-
cephalus, wobei man zusammen mit der zu kleinen Anlage des Ge-
hirns eine ebensolche des Auges vermuten kann.

Je tiefer man sich mit dem Thema der Korvelation beschiftigt,
um so mehr sieht man, dass wir noch weit davon entfernt sind, das
Tatsachenmaterial mit den Rechnungen und den verhaltnismaBig
starren Begriffen der Genetik zu erfassen. Man muss wohl eine
grosse Labilitat der durch Mutation entstandenen oder
abgeanderten Gene annehmen.

Herr Paul (Liineburg). Vortrag: Die Bedeutung der pro-
zentualen Berechnung des Augapfels fiir die
Erbforschung.

Mit 2 Abbildungen im Text.
Besonders in der Erbforschung spielen die Grossenmalle des

Auges und seiner einzelnen Teile bei der Beurteilung der Entstehung

von Refraktionsanomalien eine grosse Rolle. Die GrossenmalBe
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werden aber von Alter, Geschlecht, Rasse u. a. beeinflusst. Die
absoluten Gréssenwerte der Augen von Menschen verschiedenen
Geschlechtes, verschiedenen Alters usw. lassen sich also nicht ohne
weiteres miteinander vergleichen. Der Kreis vergleichsfihiger
Werte, der gerade in der Erbforschung meist besonders umfangreich
gewiinscht wird, muss deshalb bei sachgemafBem wissenschaftlichem
Verfahren oft stark eingeschrankt werden. Da sich, wie bei der
Untersuchung der Beziehungen zwischen Eltern und Kindern, ein
Vergleich von Personen verschiedenen Geschlechtes oft gar nicht
umgehen lisst, so sind Untersuchungsergebnisse, die sich auf solche
absoluten Werte stiitzen, nicht immer als voll beweiskraftig zu
betrachten.

Brauchbarere Vergleichsergebnisse erhilt man, wenn man die
Grossenwerte eines untersuchten Auges mit den Normal- oder Durch-
schnittswerten einer iibereinstimmenden Reihe von Menschen
vergleicht.  Betrachtet man Abweichungen von diesen Durch-
schnittswerten als die Neigung eines Auges, sich in einem bestimmten
Sinne abnorm gross oder abnorm Kklein zu entwickeln oder ent-
wickelt zu sein, so lassen sich solche Vergleichswerte auch dazu be-
nutzen, um Beziehungen zwischen Augen, die nicht dem gleichen
Menschenkreise angehoren, herzustellen. Die anschaulichsten Ver-
gleichswerte erhalt man, wenn man die GrossenmaBe des unter-
suchten Auges als Prozentwerte des gewahlten NormalmaBes aus-
driickt.

Ich will in folgendem zeigen, wie sich der Augapfel in allen
seinen Teilen als ein Prozentwert eines schematischen Normal-
auges berechnen lasst und wie sich hieraus die gewiinschten Prozent-
werte der NormalmafBe eines Vergleichauges, das fiir den Einzelfall
geeignet ist, entwickeln lassen.

Das von Gullstrand aufgebaute und in allen seinen Teilen
berechnete schematische Auge ist allbekannt. Ein untersuchtes
natiirliches emmetropisches Auge kann als eine reine Grossen-
variation dieses schematischen Auges, das ich ,,Urauge” nennen
will, aufgefasst und nach bekannten Grundsiatzen berechnet werden,
wenn es in seiner Form vollig mit diesem Urauge iibereinstimmyt.
Die MafBle des untersuchten Auges lassen sich dann als reine Prozent-
werte der entsprechenden Teile des Urauges ausdriicken (u9%,).
Natiirlich sind fiir diese Ubereinstimmung nur optisch wichtige
Grossen von Belang. Belanglose Besonderheiten, etwa abweichende
Schrag- oder Querdurchmesser oder andere Abweichungen vom
Normalbau, kénnen vernachlassigt werden. Ebenso legen wir

Hx
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unserer Betrachtung nur die Ubereinstimmung in einem jedes-
maligen Hauptschnitt zugrunde, so dass Astigmatismus unberiick-
sichtigt bleiben kann.

Diese Berechnung eines untersuchten Auges als Grossen-
variation des Urauges ist nicht durchfiihrbar, wenn das untersuchte
Auge in seiner Form mit dem Urauge nicht tibereinstimmt. Dann
lasst sich aber ein schematisches Auge aufbauen, welches in seiner
Form genau zu dem untersuchten Auge passt. Von diesem schema-
tischen Auge, das ich ,,Sekundéarauge’ nennen will, kann das unter-
suchte emmetropische Auge dann wieder als reine Grossenvariation
prozentual berechnet werden. Das Sekundirauge ldsst sich nun so
ausfithren, dass es in einem seiner wichtigen optischen Teile — und
als solchen habe ich den Hornhautradius gewihlt — genau mit
dem Urauge iibereinstimmt. Dann weicht infolge der abweichenden
Form die Achsenlinge des Sekundirauges von der Achsenlinge des
Urauges ab. Die Achsenlinge des Sekundérauges lisst sich aber
als ein Prozentwert der Achsenlinge des Urauges ausdriicken.
Das Sekundirauge wird als emmetropisch aufgefasst, so dass die
Achsenlinge auch fiir die erweiterte Brennweite des gesamten
optischen Systems maflgeblich ist. Der Prozentualwert seiner
Achsenlinge kann daher auch zur Kennzeichnung wund ent-
sprechenden Berechnung der Abweichung seines optischen Systems
von dem Urauge benutzt werden. Da ein wichtigerTeil des sekundéren
optischen Systems, die Hornhautbrechkraft, iibereinstimmend mit
dem Urauge aufgebaut ist, kann dieser Prozentwert zur Deutung
und Berechnung der von dem Urauge abweichenden Linsenwirkung,
die mit der Hornhautbrechkraft zusammen das gesamte optische
System aufbaut, Verwendung finden. Ich habe ihn deshalb als
Linsenwertigkeit (L 9,) bezeichnet. Damit kann jedes emmetropische
Auge prozentual auf das Urauge zurtickgefiihrt werden.

Stimmt die Achsenlinge des untersuchten Auges prozentual
mit der Achsenlinge des Sekundarauges nicht iiberein, so besteht
keine Emmetropie. Auch fiir ein solches ametropisches Auge lasst
sich ein passendes schematisches Auge — das Tertidrauge —
darstellen, welches von dem Sekundérauge nur in seiner Achsen-
lange, die als ein Prozentualwert der Achsenlinge des Sekundér-
auges ausgedriickt werden kann, abweicht. Die Achsenlinge des
Tertidrauges ist abhéngig von der Refraktion, so dass der Prozentual-
wert dieser Achsenlinge (mit kleinen Korrekturen) auch zur Kenn-
zeichnung der Refraktion benutzt werden kann. Er sei deshalb
»Re % genannt. Damit lassen sich alle Augen auf dem Umwege
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iber Tertiar- und Sekundéarauge prozentual auf das Urauge in
ihren optisch wichtigen Teilen zuriickfiithren.

In Abb. 1 habe ich in Reihe 1 das Urauge mit seinen Grossen-
variationen, in Reihe 2 und 3 Sekundiraugen mit Grossenvaria-
tionen, in Reihe 4 ein myopisches und hyperopisches Tertidrauge
mit Prozentualberechnungen dargestellt.

InReihe 5 und 6 finden sich unter richtiger Prozentualberechnung
und richtiger Grossenausfithrung Variationen eines myopischen
Auges von — 15,0 D inihren Beziehungen zum zugehérigen Sekundar-
auge bei verschiedener Linsenwertigkeit und verschiedener Horn-
hautrefraktion. Diese Variationen kommen in der Natur in der
gewahlten Zusammenstellung vor. Die Bilder zeigen die geringe
Bedeutung, die der absoluten Grosse eines der optischen Stiicke
beim Zustandekommen irgendeiner Refraktionsanomalie zukommt.

Das Urauge, das bisher als Ausgangsauge fiir die Prozentual-
berechnung gewahlt wurde, ist aber nicht immer das geeignete
Vergleichsauge. Die aus dem Vergleich mit dem Urauge gewonnenen
Prozentwerte lassen sich jedoch ohne Schwierigkeiten in Prozent-
werte eines passenden Vergleichsauges umformen.

Nennen wir das Urauge ,,A*, und ein untersuchtes Auge ,,A;“,
dann gilt nach obigem der Vergleichswert: A; =a,9% A. (1). Ein
passendes Vergleichsauge sei ,,A;*° genannt, mit dem Vergleichswert
zum Urauge: A; =az% A.(2). Aus letzterer Gleichung folgt:

A= aA:/ (3), und dieser Wert in Gleichung 1 eingesetzt ergibt:
3 /0
o)
A = 341_/0 Ag (4).
a
Wir miissen also die berechneten Prozentualwerte des unter-
suchten Auges mit den bekannten Prozentualwerten des geeigneten
Vergleichsauges dividieren, um einen prozentualen Vergleichswert
mit dem richtigen Vergleichsauge zu erhalten. Da die Werte meist
keine allzu grosse Abweichung von 1009, aufweisen, lasst sich mit
einer, fir die Praxis meist ausreichenden Genauigkeit noch eine
weitere Vereinfachung der Berechnung dadurch erzielen, dass man
statt Ausfilhrung der Division den Abweichungswert des Nenners
von 1009%, also den prozentualen Unterschied des Vergleichsauges
vom Urauge, vom Zahler subtrahiert.

(Die Ausfithrung der prozentualen Berechnung findet sich in
der Abhandlung ,,Beitrige z. Lokalisationsoph. IV, Arch. f. Oph.*)
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Abb. 1. Entwicklung von Gréssenvariationen des Urauges, des Sekundirauges und des
Tertidrauges aus dem Urauge.
Reihe 1 bis 3: Urauge (a) und Sekundiraugen (A und a) mit Grossenvariationen.
Reihe 4: Urauge (¢) mit Refraktionsvariationen (¢ und 7).
7 =Myopie —15,0 D. (u% = 100%, L % = 100 %, Re % = 120,6 %,
AX(wy = 120,6 % Ax = 29,4 mm).
e = Hyperopie + 7,0 D. (u% =100%, L% =100%, Re % = 90,6 %,
AX(yw) = 90,6 % Ax=221mm).
Reihe 5/6: vertikale Reihen (A, B u. C) = Myopie — 15,0 D, ausgehend von:
A: vergrissertem Urauge,
B: vergrossertem Sekunddrauge mit erhoéhter Linsenwertigkeit,
C: verkleinertem Sekundirauge mit erniedrigter Linsenwertigkeit.
Ag: (u% = 110,0%, L% = 100%, Re% = 100%, AX(y) =110,0% Ax = 26,70 mm) = Emmetropie.
Ayy: (u% = 110,0%, L% = 100%, Re% = 122,8%, AX(yy) =135,0% Ax =32,8mm) =Myopie —15,0 D.
By: (1% =110,0%, L% = 106,0%, Re% =100,0%.AX(W) =116,5% Ax = 28,29 mm) = Emmetropie.
Byy: (w% =110,0%, L% =106,0%, Re% =122,8%, AX(y) =147,0% Ax=34,13 mm)=Myopie —15,0D.
Cy: (u% = 90,0%, L% = 94,0%, Re% = 100,0%, AX(y) =84,5% Ax =20,5mm) = Emmetropie.
Cyy: (0% =90.0%, 1.%=94,0%, Re% =122,8%, AX () =98,0% Ax=23,78mm) =Myopie —15,0 D.
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Ich will nun an einem Beispiel zeigen, von welcher Bedeutung
es fiir statistische Untersuchungen, ganz besonders in der Erb-
forschung, ist, die Grossenwerte des Auges als Prozentualwerte
eines geeigneten Vergleichsauges auszudriicken.

In meiner Stammbaumsammlung, die sich bunt aus den ver-
schiedensten Ametropien, vor allen Dingen aber Emmetropien
zusammensetzt, suchte ich die Durchschnittswerte der Hornhaut-
radien der einzelnen Geschlechter und Altersklassen festzustellen.

Ich fand als Durchschnittswert der Hornhautradien von 650
weiblichen Augen der Altersklassen von 6—16 Jahren die Grosse =
7,80 mm =99,69, des Hornhautradius vom Urauge. Bei 1324
weiblichen Augen der Altersklassen 17—65 Jahre fand ich eine
Radiusgrosse == 7,84 mm = 100,19, des Urauges.

Bei 1685 méannlichen Augen fand ich einen durchschnittlichen
Hornhautradius = 7,97 — 7,98 mm = 101,8 — 101,99, des Urradius,
wobei sich zwischen jugendlichen und erwachsenen Augen kein
wesentlicher Durchschnittsunterschied ergab. (Hierbei muss ich
einschieben, dass die ermittelten Zahlen nicht mafigeblich sein
sollen fir die Feststellung absoluter Radiusgrossen, fiir deren
Ermittlung die Einstellung des benutzten Javalschen Ophthalmo-
meters von ausschlaggebender Bedeutung ist. Will man absolute
Grossen messen, so miissen bei der Handhabung der Apparate
noch ganz besondere VorsichtsmaBnahmen angewendet werden.
Bei der vorliegenden Untersuchung kommt es aber nur auf das
relative Verhiltnis der verschiedenen Mafe zueinander an.)

Um einen richtigen prozentualen Vergleichswert mit dem ge-
eigneten Vergleichsauge zu erhalten, muss man also bei dem Auge
eines kleinen Madchens den berechneten Wert von u9%, mit dem
Prozentwert des Vergleichsauges (99,69,) dividieren oder zu dem
ermittelten Wert von u9%, den Differenzwert des Vergleichsauges =
0,49%, hinzuzihlen, wihrend man bei dem Auge einer erwachsenen
Frau den Differenzwert = 0,19, von dem ermittelten Wert von u9,
abziehen muss und bei dem Auge eines erwachsenen Mannes den
Differenzwert = 1,89, von u9%, abziehen muss. Der Unterschied
zwischen Ménner- und Frauenaugen tritt klar zutage, wenn man
die Werte als Variationspolygone zusammenstellt, wie das ja friither
auch schon verschiedentlich geschehen ist. In Abb. 2 Nr. I stellte
ich die nicht reduzierten Werte von u9%, der 1002 erwachsenen
Ménneraugen und der 1335 erwachsenen Frauenaugen (je auf
1000 Augen umgerechnet) in zwei Variationspolygonen zusammen,
die, wie man sieht, nicht nur ortlich nicht zusammenliegen, sondern
auch eine gewisse ungleichméfBige Schiefheit aufweisen. Vereinigt
man durch Zusammenlegen samtlicher Manner und Frauenaugen
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die beiden Polygone zu einem gemeinsamen Polygon (Nr.II, aus-
gezogene Kurve), so ergibt sich ein neues Polygon mit geringerer
Schiefheit, welches schon recht grosse Ahnlichkeit mit der zu-
gehorigen binominalen Kurve (gestrichelte Linie) hat. Dieses ver-
einigte Polygon stellt aber einen Irrtum dar. Denn vereinigt man
mit den Minneraugen die halbe Summe der Frauenaugen, so ergibt
sich ein vereinigtes Polygon (punktierte Linie), welches von dem
vorherigen Polygon ganz erheblich in Form und Lage abweicht.
Das Aussehen und die Werte des vereinigten Polygons hingen also
vollstandig von der zufilligen Mengenvermischung der verschiedenen
Geschlechter ab.

Benutzen wir zur Vereinigung jetzt aber die nach der obigen
Darstellung reduzierten Werte der Manner- und Frauenaugen. Das
vereinigte Polygon derselben ist in der ausgezogenen Kurve der
Nr. ITI dargestellt. Wir sehen, dass das Polygon der zugehorigen
binominalen Kurve (gestrichelte Linie) fast ebenso dhnelt wie das ent-
sprechende Polygon der Nr. II. Stellen wir jetzt wieder ein Polygon
aus der vollen Zahl der Manneraugen und der halben Zahl der
Frauenaugen her (punktierte Kurve), so zeigt sich eine weitgehende
Ubereinstimmung dieses letzteren Polygons mit dem erstdargestellten.
Das bedeutet, dass in diesem Polygon die Fehler, die den Polygonen
der Nr. II auf Grund der Geschlechtsunterschiede anhafteten, fast
vollig beseitigt sind.

Eine kurze Uberlegung sagt ja auch ohne weiteres, dass man die
absoluten Grossenwerte eines Organes nicht mit den Grossenwerten
eines anderen Organes, welches auf Grund von Geschlechts- oder
Altersunterschieden schon normalerweise in anderer Grosse aus-
wichst, vergleichen kann. Versuche, diese Unterschiede zu iiber-
briicken, sind verschiedentlich gemacht worden. Bei Benutzung
der absoluten MaBgrossen ldsst sich eine befriedigende Losung
aber nur schwer erreichen, wiahrend die prozentuale Berechnung
ohne Schwierigkeiten sich nach den Verhiltnissen einstellen lasst.

Herr Biicklers (Tiibingen). Vortrag: Die drei Formen der
familidaren Hornhautentartung wund ihre
Vererbung.

Mit 7 Abbildungen und 1 Tabelle im Text.

Vor 31 Jahren hat Fleischer hier auf der Heidelberger Tagung
den Begriff der ,,familidren Hornhautentartung™ gepragt. Er wollte
damit zom Ausdruck bringen, dass die zuerst von Groenouw be-
schriebene ,,knotchenformige Hornhauttritbung®, ferner die von ihm
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selbst geschilderte kriimelige Form und schliesslich die von Haab
gefundene ,,gittrige Keratitis® einem gemeinsamen Krankheitsbild
angehoren, das sich durch den meist dominanten Erbgang, den
chronischen unbeeinflussbaren Verlauf u. a. m. auszeichne.

Inzwischen sind aus den verschiedensten Landern in steigender
Zahl dhnliche Beobachtungen mitgeteilt worden. KEs mehrten sich
aber auch die Stimmen, welche Abarten fanden, die nicht zu dem
typischen Bilde der einen oder anderen Triitbung passen wollten.
Waardenburg schreibt deshalb mit Recht, dass es keine leichte
Aufgabe sei, die ,,verschiedenen Typen der vererbbaren Hornhaut-
entartung zu klassifizieren®.

Im allgemeinen diirfte auch heute noch die Ansicht vonClausen
verbreitet sein, dass alle diese Formen ,,nur graduelle Unterschiede
ein und derselben Degeneration‘ darbieten und sogar Uberginge
erkennen lassen.

Auf Grund der mit cand. med. Gilch durchgefithrten Unter-
suchungen, die sich auf 35 Ortschaften und nahezu 800 Personen
erstreckten, bin ich zu der Uberzeugung gekommen, dass diese Auf-
fassung nicht haltbar ist, sondern dass wir nach Form und Ver-
erbung drei grundverschiedene und voneinander ganz
unabhangige Typen erblicher Hornhautdystrophie unter-
scheiden miissen.

Diese Trennung erscheint mir heute um so wichtiger, als der
Kommentar des Gesetzes zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses
nur von einer ,,dominant sich vererbenden familidren Hornhaut-
entartung® spricht, ,,die je nach Familie bald knotchenformigen,
bald gitterigen oder fleckigen‘ Charakter habe.

Wenn wir in unseren Ergebnissen schliesslich zu einem auch
von Fleischer abweichenden Standpunkt gekommen sind, so ge-
stehe ich doch gerne, dass wir ohne seine grundlegenden Unter-
suchungen nicht so schnell vorwarts gekommen wiren und dass wir
manches haben ernten diirfen, was Fleischer wihrend seiner
Tiibinger Zeit gesat hat.

Die haufigste Form unter den erblichen Hornhautdystrophien
ist die zuerst von Fleischer genauer beschriehene brockelige oder
krystallihnliche, deren Partikel er treffend mit ,,Krimelchen von
Tafelsalz“ verglichen hat. Sie sind scharf begrenzt und meist von
klarer Hornhautsubstanz umgeben. Es ist fiir mich unwahrscheinlich,
dass es sich hierbei um echte Krystalle handelt, wie z. B. v. Hippel,
Went und Wibaut annehmen; doch soll dies einer spateren Unter-
suchung vorbehalten sein.
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Diese brockelige Hornhautdystrophie wird um das
5. Lebensjahr sichtbar. Bei starker Vergrosserung erkennt man
zunichst zarte, strahlig
angeordnete Linien, die
sich aus feinsten Punkten
zusammensetzen und in
oder direkt unter dem Epi-
thel liegen (Vogt). Im
Laufe der Jugend (Abb. 1)
nehmendiese Partikel lang-
sam an Zahl und Grosse
zu, behalten aber bis zum
3. Jahrzehnt ihre radiédre
Anordnung mehr oder
weniger bei. Mitunter sieht
man bizarre Formen (,,Igel-
stacheln‘‘).

Es erhebt sich die
Frage, ob dieser radidre Verlauf der Ausdruck einer bisher unbe-
kannten Wachstumsrichtung des Hornhautepithels bzw. der
vordersten Hornhautschichten ist.

Abb. 1. Brdockelige Hornhautdystrophie (Friih-
stadium). 12jahriger Junge. Linkes Auge.

Bei einigen Gliedern
der gleichen Familie treten
schon frithzeitig Kkleine
Kreise hinzu, die sich
spater zu grosseren Bogen
und Girlanden zusammen-
schliessen konnen. Alle
diese Figuren sind scharf
begrenzt und setzen sich
aus jenen krystallahn-
lichen Brockelchen zu-
sammen.

Im 4. Jahrzehnt hat
sich im allgemeinen ein
scheibenférmiger Be- Abb. 2. Bréckelige Hornhautdystrophie (Spéte

. . . stadium). 70jihrige Frau. Linkes Auge.

zirk getriibt, der bis zum
Lebensende an Umfang und Dichte ganz langsam zunimmt (Abb. 2).
Gleichzeitig riicken die Triibungen immer mehr in die Tiefe. Die
Peripherie der Hornhaut bleibt aber stets klar.
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Sie sehen hier den von Tritscheller begonnenen, von uns in
gemeinsamer Arbeit mit Gilch stark erweiterten Stammbaum?,
der jetzt 53 Befallene enthalt, die ausnahmslos den eben geschilderten
Typus der Hornhauttritbung zeigen. Dieser Stammbaum ist ein
schones Beispiel fiir einfach dominanten Erbgang: 509, der
Kinder der Kranken sind wieder krank, die Nachkommen der Ge-
sunden bleiben stets gesund.

Wenn wir erst in der 4. Generation Befallene antreffen, so be-
sagt das meines Erachtens nicht, dass das Leiden hier — wie
Franceschetti meint — plotzlich zum ersten Male aufgetreten sei,

sondern nur, dass hier jede zuverlissige Auskunft iiber die Vor-
fahren aufhort. Es ist fiir mich sehr wahrscheinlich, dass auch die
direkten Vorfahren der altesten Kranken befallen waren. Ebenso
bin ich iiberzeugt, dass wir eine grosse Zahl neuer Befallener finden,
wenn wir diese Sippe abermals von einer &lteren Generation aus
nach unten neu verfolgen wiirden.

Auch dieser zweite von Gilch aufgestellte Stammbaum lisst
einfach dominanten Erbgang erkennen. Da ich alle Hornhaut-
triitbungen an Ort und Stelle skizziert habe, bin ich in der Lage,
Ihnen von der Gleichformigkeit der Affektion innerhalb dieser
Familie ein eindrucksvolles Beispiel zu geben (Abb. 3). Sie sehen,
wie die Tritbungen in drei Generationen mit dem Lebensalter an

1 Die Stammbédume werden von Gilch an anderer Stelle versffent-
licht werden.
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Umfang zunehmen und wie die gleichaltrigen Personen gleiche
Formen aufweisen.

Es ist um so bemerkenswerter, dass auch hier paratypische
Einfliisse einmal eine Rolle spielen konnen, wie die Beobachtungen
Fleischers und vor allem Landenbergers an Augen mit inter-
kurrenter Keratitis ergeben haben.

Von den 116 Befallenen, die Gilch auf meine Veranlassung
zusammenstellte, konnte er 111 in 12 Stammbédumen unterbringen.
Auf diese Weise gewannen wir ein klares Bild von der geographischen
Verteilung der einzelnen Formen. Auf dieser Karte fallen zwei
Zentren auf, von denen Pfeile nach allen Himmelsrichtungen gehen:
das sind die Orte, von
denen aus sich die brocke-
lige  Hornhautdystrophie
verbreitet hat. Daneben
sehen Sie aber Gruppen
von Ortschaften, die dicht
beieinander und doch vollig
isoliert liegen.

Hier leben jene Pa-
tienten, bei denen Flei-
scher schon 1905 die
typische ,knétchenformige
Hornhauttritbung®  nach
Groenouw gefunden hat.

Diese Form, meine Damen Abb. 4. Fleckige Hornhautdystrophie (mittleres

. Stadium). 27jahriger Mann. Rechtes Auge.

und Herren, unterscheidet

sich grundsitzlich von der zuerst erwdhnten. Sie beginnt zwar
ebenfalls im 1. Jahrzehnt, aber schon da mit einer diffusen, sehr
zarten Triibung der ganzen Oberfliche. Bei diesem 11jihrigen
Médchen sehen Sie ausserdem merkwiirdige risséhnliche Figuren in
der unteren Hornhauthélfte. Im 3. und vor allem im 4. Jahrzehnt
ist das ganze vordere Hornhautstroma bis zum Limbus wolkig ver-
andert: zentral liegen meist schiirfer begrenzte weisse Herde, die
das Epithel deutlich vorwoélben (Abb. 4).

In der iibrigen Hornhaut findet man zahlreiche runde, graue
Flecken, Diese sitzen parazentral im vorderen Drittel des triiben
Gewebes, peripher dagegen ganz in der Tiefe.

Bei dieser fleckigen Hornhautdystrophie ist im hokeren
Alter die ganze Hornhaut bis zum Limbus stark getriibt und
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von grauweissen Herden durchsetzt, die diffus verstreut (Abb. 5)
oder auch scheibenférmig zusammengedriangt sein koénnen. Im
diinnen optischen Schnitt zieht die getriibte Schicht wellenformig
unter dem Epithel entlang. Dort, wo sie die Oberflache beriihrt,
sind Vorwolbungen entstanden.

Meine Damen und Herren! Wie das klinische Bild, so unter-
scheidet sich auch der Erbgang beider Formen grundsatzlich von-
einander. Dieser Stammbaum zeigt, dass die fleckige Hornhaut-
dystrophie plotzlich bei mehreren Geschwistern auftritt, um dann in
der nachsten Generation wieder vollstandig zu verschwinden. Das
gleiche gilt von den acht anderen Stammbéumen, die ich hier nicht

demonstrieren kann. Wir
diirfen also den Schluss
ziehen, dass die fleckige
Hornhautdystrophie dem
recessiven Erbmodus
folgt.

Auch bei dieser zweiten
Familie sind die Nach-
kommen der Kranken ge-
sund geblieben; mit einer
Ausnahme, wo fiinf Kinder
befallen wurden. Hier hat
Gilch nachweisen konnen,
dass der Vater eine Bluts-

verwandte geheiratet hat.
Abb. 5. Fleckige Hornhautdystrophie (Spit- g .
stadium). 38jahriger Mann. Rechtes Auge. Stellt man die Durch-

(Bruder des vorhergehenden, s. Abb. 4.)
schnittswerte der Seh-
schiarfen in den verschiedener: Lebensaltern einander gegeniiber,
so sieht man, dass die brockelige Hornhautdystrophie erst im 6.
und 7. Jahrzehnt eine derartige Abnahme des Visus verursacht, wie
die fleckige Form schon im 3. Jahrzehnt.

Damit ist erwiesen, dass die brockelige, krystallahnliche domi-
nante Hornhautdystrophie nicht unter den Begriff der ,,erblichen
Blindheit* fallt, da diese Menschen ihren Beruf fast ausnahmslos
bis ins hohe Alter ausfiillen konnen. Anders bei der fleckigen,
recessiv vererbten Form. Diese Patienten sehen schon in jlingeren
Jahren so schlecht, dass man sie als praktisch blind bezeichnen
muss.

Von den 39 in Stammbédumen erfassten Patienten mit fleckiger
Hornhautdystrophie sind 33 verheiratet; nur 4 sind jlinger als
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30 Jahre. Die Krankheit ist also bei uns im Abnehmen begriffen.
Das darf uns aber nicht dariiber tduschen, dass die Zahl der Hetero-
cygoten zugenommen haben muss.
Meine Damen u. Herren!
Groenouw hatdasbleibende
Verdienst, diese beiden Affek-
tionen als erster beschrieben
zu haben. Trotzdem konnen
wir heute nicht mehr von
der,,knotchenférmigenHorn-
hauttribung® nach Groe-
nouw sprechen und zwar
deshalb, weil der Autor eben
beide, von uns jetzt scharf
getrennten Formen, schon in
seiner 1. Mitteilung (1890),
unter diesem Namen zu-
sammengefasst hat.
Knotchenformige
wolbungen findet man auch
bei der dritten Form, der zuerst von Haab beschriebenen gitterigen
Hornhautdystrophie. Diese Erkrankung ist in unserer Gegend
selten. Ich selbst habe erst
im vergangenen dJahre einen
solchen Patienten zu sehen
bekommen, den mir Herr Prof.
Stock aus seiner Privatpraxis
freundlicherweise zufiihrte.
Die Hornhdute dieses
Mannes waren glasig getriibt
und zeigten die typischen,
dichotomisch sich ver-
zweigenden und z. T. sich
iiberkreuzenden Linien,
die der Krankheit ihren Namen
gegeben haben. Diese Linien taqiuin), Bihriser Mann. Linkes Auge. (Das
waren im oberen Teil langer Frahstading. lﬁigg;elfgfﬁg.ligg;f)nten s Haab,
und ausgepriagter, im unteren
jedoch zahlreicher (Abb. 6). Die auf der Skizze sichtbaren grauen
Punkte entsprechen glasigen Knotchen. Der Stammbaum dieses
Patienten spricht fiir dominanten Erbgang.

Abb. 6. Gitterige Hornhautdystrophie (Spat-
stadium). 48jahriger Mann. Rechtes Auge. Die
V grauen Punkte entsprechen knétchenférmigen
or- Verdichtungen. (Schematisch.)
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Erbliche Hornhautdystrophien.
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Einen zweiten Fall
verdanke ich Herrn
Kollegen Haab in
Ziirich, der mir bereit-
willigst die Unter-
suchung und zeichne-
rische Wiedergabe des
seltenen Befundes er-
moglichte. Es handelt
sichum jenenKranken,
den sein Vater, Prof.
Haab, 1899 in seiner
Mitteilung tiber die
»gittrige  Keratitis*
verodffentlicht hat.

Bei dem damals
16jahrigen  Jingling
fand Haab sen. das
Frithstadium  jener
charakteristisch sich
gabelnden Linien, die
er mit Glasfaden ver-
glichen hat. Die Spalt-
lampenbilder, die ich
dem Entgegenkommen
von Prof. Vogt ver-
danke, lassen heute,
nach fast 40 Jahren
erkennen, dass jene
doppelt konturierten
Linien innerhalb der
celluloidartig triiben,
aber doch noch durch-
scheinenden Hornhaut
an Zahl wesentlich
zugenommen  haben
(Abb. 7). Im optischen
Schnitt erscheinen sie
bei starker Vergrosse-
rung als feine Spalten
im vorderen Horn-
hautstroma.
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Ein Zusammenhang mit den Hornhautnerven ist — wie schon
Haab betonte — angesichts des Verlaufes der Linien unwahrschein-
lich. Ich kann mich deshalb der Auffassung von Pillat, dass es sich
hier um eine ,,Trophoneurose’“ handle, nicht anschliessen.

- Im Gegensatz zu der zuerst erwihnten brockeligen Hornhaut-
dystrophie verursacht dieses dominante Leiden schon in der Kind-
heit Sehstorungen, die im mittleren Alter zu starker Herabsetzung
des Visus fithren. Die gitterige Hornhautdystrophie fallt daher wohl
ebenfalls unter das Gesetz zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses.

Am Schluss mochte ich nochmals die Symptome der Krank-
heitsbilder zusammenstellen, in die sich alle bisher bekannt gewordenen
erblichen Hornhautdystrophien miihelos einordnen lassen (siehe
Tabelle).

Die in der Literatur mehrfach erwahnten Uberginge zwischen
den drei Formen halte ich fiir eine Tauschung. Zweifellos haben
einige Autoren (z. B. Hauenschild, Hess, Flescher u. a.) das
strahlige Frithstadium der brockeligen Form als ,gitterig auf-
gefasst, ebenso wie man die Bezeichnung ,knotchenformig® bald
auf den brockeligen, bald auf den fleckigen Typ angewandt hat.

Meine Damen und Herren! Der Sammelbegriff der ,,familidren
Hornhautentartung® muss fallen, denn mit ihm ist die Vorstellung
verkniipft, als ob diese drei Erbleiden innerhalb einer Sippschaft bald
80, bald so in Erscheinung treten konnten. Dem gegeniiber zeigen
unsere Untersuchungen, dass die bréckelige, die fleckige und
die gitterige Hornhautdystrophie selbstindige Krank-
heiten darstellen, also im Hinblick auf ihren Erbgang wie auch

auf das klinische Bild von nun an streng voneinander zu
trennen sind.

Frl. Jung (Giessen). Vortrag: Vererbung von Macula-
degeneration in einer Familie (22 Fille).

Die angeborene Maculadegeneration bei einer sehr verzweigten
Familie in einem Ort in der Nahe Giessens stellt ein schénes Beispiel
der Vererbung heriditirer Anlagen dar.

Die Ursache dieser Maculadegeneration kann sicher nicht in
der frither einmal angenommenen Lues liegen, sondern muss in der
in dieser Familie mehr oder weniger stark verbreiteten Inzucht zu
suchen sein, wenn auch Verwandtenehen hoheren Gades nicht
besonders haufig, die Moglichkeit einer wirklichen Fremdheirat
aber beschrankt gewesen ist.

Bericht d. Ophthalm. Ges. LI 6
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Und zwar handelt es sich hierbei um eine Sippe, die einerseits
in ihrer Fruchtbarkeitsziffer und andererseits in geistiger und korper-
licher Hinsicht, mit Ausnahme der krankhaften Augenanlage, weit
iiber dem Durchschnitt der iibrigen Bevolkerung steht.

Wie zu erwarten ist, dokumentiert sich diese Anomalie der
Augenanlage nicht nur allein in der angeborenen Maculadegeneration,
sondern auch in einer Kombination mit anderen Anomalien, wie
Amblyopie, Hyperopie mit und ohne Astigmatismus, Strabismus
convergens und divergens concomitans.

Was nun die angeborene Maculadegeneration anlangt, so wird
gie zum erstenmal im Jahre 1880 von Vossius in Giessen fest-
gestellt, mit folgendem Befund: Die Augen sind &usserlich normal.
Das ophthalmoskopische Bild bietet beiderseits etwas unterhalb
der Macula einen symmetrisch gestalteten gelben Fleck, von nahezu
viereckiger Gestalt, dessen horizontaler Durchmesser linger ist als
der vertikale, die beiden oberen Ecken sind jeweils in eine kleine
Spitze ausgezogen. An dieser anomalen Stelle des Augenhinter-
grundes lassen sich geringe Mengen schwarzen Pigmentes nach-
weisen, jedoch zeigt die Macula hinsichtlich der Gefassverteilung
einen vollig normalen Befund. Der Visus war rechts 2/5, links
kleiner als 2/4.

Um iiber die Frage entscheiden zu konnen, ob es sich im an-
gefilhrten Falle um eine angeborene Anomalie oder ob eine im
spateren Leben erworbene Chorioretinitis centralis vorliege, wurden
60 Mitglieder dieser Sippe mit dem iberraschenden Ergebnis
untersucht, dass sich darunter 8 Maculadegenerationen, sowie 31
sonstige, in der Hauptsache Brechungsanomalien, fanden.

Jedoch muss man bei dieser hohen Prozentzahl von Augen-
storungen beriicksichtigen, dass es einmal eine nur teilweise durch-
gefiihrte Reihenuntersuchung war, naturgemall aber zum gréssten
Teile nur diejenigen Familienmitglieder zur Untersuchung kamen,
die schlecht sahen.

Fir die 'angeborene Entwicklungsstérung sprach sowohl der
Umstand, dass bei verschiedenen Patienten die Fehlanlage wahrend
der Dauer der Beobachtung unverandert blieb, als auch, dass sie
schon bei Kindern bestand, und, was besonders wichtig war, in der
Familie gehauft auftrat.

Ein weiterer Faktor, der fiir das Angeborensein und besonders
fir die Vererbung sprach, war die stets gleichbleibende Lokalisation
der Anomalie dicht unterhalb der Fovea, bzw. des Fixierpunktes,
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was an das Kolobom denken liess, ein solches war aber in keinem
Falle nachzuweisen.

Als erginzender Faktor hierzu mag die Tatsache gelten, dass
von den gefundenen acht Fillen die Anomalie sechsmal beiderseits
nachzuweisen war, wobei sich eine auffallende Ahnlichkeit hin-
sichtlich Grosse, Sitz und Form fand.

Etwa 30 Jahre spiter wurde bei einem 10jahrigen Méadchen
aus demselben Ort, aber mit anderem Familiennamen zufillig eine
Maculadegeneration festgestellt. Weitere Untersuchungen in dieser
Familie fithrten zu dem nicht unerwarteten Ergebnis, dass von
den fiinf iibrigen Geschwistern ein Bruder und zwei Schwestern
mit derselben Augenhintergrundsverinderung behaftet waren.

Die von einer Doktorandin angestellte Ahnenforschung ergab
die erklirende Tatsache, namlich, dass ein weibliches Mitglied der
ersten Familie vor Jahren in die zweite geheiratet hatte. Die
Liicken dieses Stammbaumes auszufiillen, bzw. das angefiihrte
Material zu beriicksichtigen, und eine erneute Untersuchung durch-
zufithren, wurde meine Aufgabe.

Im Verlaufe dieser Neuuntersuchung, die sich nicht umgehen
liess, stellte ich die Maculadegeneration achtmal fest und mit den
in der Literatur bekannten Fiallen sind es 22. Davon zeigen 20
eine doppelseitige und nur zwei eine einseitige Fehlanlage dieser Art.

15 weitere Fille sind mir bekannt geworden, bei denen geringe
Pigmentverschiebungen bestanden, die, obwohl sie noch im Bereich
des Physiologischen lagen, bei einer Arbeit iiber Maculadegeneration
dennoch genannt werden miissen.

Mit der Maculadegeneration verbundener hyperoper Astigma-
tismus fand sich in 15 Fillen, dagegen war derselbe in 28 der Fille
nachzuweisen, ohne dass sich gleichzeitig diese erbliche Augen-
hintergrundsveranderung feststellen liess. Ahnliche Verhaltnisse
finden wir beim Strabismus conv. und div. concomitans.

Ein besonders wichtiger Punkt im Hinblick auf die Mitver-
erbung von Fehlanlagen des Auges scheint mir die Amblyopie zu
sein, die in eigenartiger Weise intermittierend mit der Macula-
degeneration auftritt und somit einen gewissen heterophinen Erb-
faktor wahrscheinlich macht. Ich stehe hiermit im direkten Gegen-
satz zu der Auffassung der vorhin erwdahnten Doktorandin, Friaulein
Weisel, die mehrere unabhingige aber gleichwirkende Anlagen
annehmen zu konnen glaubt. Als Begriindung gibt sie die geringe
Verschiedenheit in der Ausbildung des Defektes bei den einzelnen

6*
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Befallenen an, ein Standpunkt, der bei der Variation aller Erb-
anlagen unbedingt als falsch abgelehnt werden muss.

Best, der die ersten Forschungen iiber die angeborene Macula-
degeneration durchfithrte, fand einmal ein relatives Skotom, was
ich ihm aber bei der Nachuntersuchung nicht bestitigen kann.

Wie Best in den iibrigen Fillen und Vossius bei all seinen
Untersuchungen feststellten, konnte auch ich bei den mit der
hereditiren Maculadegeneration Behafteten jedesmal eine normale
Peripherie und ein unverdndertes Gesichtsfeld nachweisen.

Nicht nur, dass ich, wie schon gesagt, kein Skotom fand,
sondern auch der Visus war unerwartet hoch und betrug bei einigen
sogar 5/5.

Der Prozentsatz aller in dieser Sippe gefundenen Augen-
storungen ist im Verhéltnis zum allgemeinen Durchschnitt zweifellos
erhoht, in wie weit bei einem Material, etwa 300 Fillen, fiir die
eine oder andere der angefiihrten Erkrankung der Fehler der
kleinen Zahl in Betracht kommt, mag dahingestellt sein.

An Hand des neuen Stammbaumes unternahm ich es, den
Vererbungstypus, der bereits von anderen, wie Rieger, Behr,
Weisel festzustellen versucht wurde, naher zu klassifizieren, bzw.
richtig zu stellen.

Rieger erklart, dass die Maculadegeneration im allgemeinen zu
den recessiven Erbleiden gezdhlt wird, weil sie nicht selten bei
mehreren Geschwistern gesunder Eltern vorkomimt. Eine einfache
Recessivitat ist aber nicht moglich, da

1. die Erkrankungshiufigkeit bei Geschwistern zu hoch ist und

2. nicht selten unmittelbare Nachkommen der mit Macula-
degeneration Behafteten diese Anomalie wieder zeigen.

Wenn auch der erste Punkt Geltung besitzen mag, so ist jedoch
der zweite als den einfachsten Erbgesetzen widersprechend unbe-
dingt abzulehnen.

Behr geht weiter, indem er an ein Dominantwerden der bis
dahin recessiv vererbten Anlage denkt, was erbbiologisch zumindest
unwahrscheinlich ist, da solche Verhiltnisse in keinem anderen
Erbgang irgendwann bekannt geworden sind.

Noch einén Schritt weiter geht Rieger, der den die Macula-
degeneration hervorrufenden Faktor als dominant annimmt, der
sich aber gegen einen weiteren dominanten Faktor eines zweiten
Genes hypostatisch verhalt, so dass der letztere als Hemmungs-
faktor in Erscheinung treten kann. Diesen Hemmungsfaktor
schreibt er nun den mit Maculadegeneration behafteten Familien
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zu, somit miisste bei Verwandtenehen die Haufigkeit der Anomalie
geringer sein, und die Ehen mit Fremden, bei denen dieser Hem-
mungsfaktor vermisst wird, eine hohe FErkrankungszahl zeigen.

Diese Uberlegung leuchtet gin und scheint auch mit einigen
Ausnahmen, die Rieger selbst angibt, den Tatsachen am ehesten
gerecht zu werden.

Legt man die Verhaltnisse hinsichtlich der verwandtschaft-
lichen Beziehungen der anséssigen Bewohner eines solchen Dorfes
zugrunde, so liegt es doch klar, dass zahlreiche Verbindungen unter
den einzelnen Sippen bestehen und somit innerhalb des Dorfes
selbst eine Fremdheirat praktisch ausgeschlossen werden kann.
Und Riegers Anschauung, nach welcher die Verschiedenheit der
Familiennamen eine verwandtschaftliche Beziehung der von der
Anomalie Behafteten ausschlosse, ist reichlich primitiv.

Ich personlich méchte mich ganz und gar dem Standpunkt
Siemens anschliessen und wie er eine unregelmifige Dominanz
annehmen. Bei einer einfachen recessiven Anlage diirfen nicht so
viel Geschwister und deren Nachkommen denselben Erbfehler auf-
weisen, wie er doch in manchen Gruppen des zugrunde liegenden
Stammbaumes gehduft zu verzeichnen ist, ohne dass man hier
vom Zufall, etwa bedingt durch die kleine Zahl, sprechen konnte.

Der unregelméflig dominante Erbgang, der bekanntlich hiufiger
als der regelmaBige in Erscheinung tritt, ist durch Uberspringen
einzelner Generationen charakterisiert.

Dieses Uberspringen lasst sich dabei vielleicht so erkliren, dass

1. die krankhafte Erbanlage erst im mittleren oder hoheren
Alter manifest wird, zu dieser Zeit jedoch der eine oder der andere
nicht mehr am Leben ist,

2. dags die Anlage der Auslosung #usserer Einfliisse bedarf,
bleiben diese aus, so entsteht ebenfalls das Bild des Uberspringens,

3. muss auch an die Entwicklungslabilitit gewisser Anlagen
gedacht werden,

4. schliesslich konnen die einen oder anderen Erbanlagen durch
dritte ersetzt werden.

Ein spateres Manifestwerden kann schon dadurch ausgeschlossen
werden, dass in verhaltnismaBig grosser Zahl die Symptome bereits
bei der Geburt nachweisbar sind. Wenn Vossius an Hand eines
einzigen und zudem noch fraglichen Falles den Ausbruch der Er-
krankung in ein spiteres Lebensalter verlegen will, so muss dieser
Auffassung doch entschieden entgegengetreten werden, da bei den
meisten Behafteten der Visus ein so guter ist, dass die Beschwerden
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erst viel spater auftreten, als die Anlage in Wirklichkeit objektiv
feststellbar ist, unter Umstidnden erst als Zufallsbefund bei der
ophthalmoskopischen Untersuchung wegen irgendeines anderen
Augenleidens, oder etwa bei einer Reihenuntersuchung, wie ich sie
durchgefiihrt habe.

An und fiir sich wire es wiinschenswert, dass Heiraten inner-
halb der Sippe unterblieben, mit der Hoffnung, dass somit im
Laufe der Zeit eine gewisse Verminderung dieser pathologischen
Erbmasse erzielt wiirde. Andererseits hat die Eugenik keinerlei
Interesse daran, dass krankhafte Erbanlagen verdeckt weiter-
gegeben werden, sondern herausmendeln.

Die Familie im Auge zu behalten, war und bleibt fernerhin
die Aufgabe der Universitats-Augenklinik zu Giessen, wenn allerdings
auch wenig Hoffnung besteht durch Erfassen der nichsten Gene-
ration die Frage des Erbganges restlos zu klaren.

Herr Gasteiger (Frankfurt a. M.). Diskussion: Zur familidren
Maculaentartung.
Mit 2 Abbildungen im Text.

Ich mochte mir erlauben, iiber einen weiteren Stammbaum
von familiirer Maculadegeneration zu berichten. Wie sich aus der
beigefiigten Ubersicht ergibt, handelte es sich um elf Falle, die
innerhalb von drei Generationen in einer Familie zur Beobachtung
kamen. Die Erkrankung wurde frithestens im Alter von 17 Jahren
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festgestellt. Als erste Erscheinung traten geringe Pigmentunregel-
méaBigkeiten in der Netzhautmitte auf, die spiter in zarte, licht-
graue Flecke iibergingen, um schliesslich einem grossen schmutzig-
grauen Herd Platz zu machen. Die verschiedenen Stadien konnten
bei verschiedenen Mitgliedern der Familie beobachtet werden.
Sonstige Storungen, vor allem geistiger Art, kamen in der Familie
nicht zur Beobachtung. Die Sehschérfe betrug im Anfangsstadium
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noch 5/10—5/5 und sank bei den schwereren Verinderungen bis
auf 1/50—2/50.

Ausserdem mochte ich noch iiber eine angeborene Augenmuskel-
lshmung berichten, die, wie die Bilder zeigen, mit einer Ptosis
verbunden war. Es waren samtliche Be- ¢
wegungen aufgehoben, lediglich in einem |
Falle konnte noch eine geringe Auswarts- ‘4 P ‘1
wendung des linken Auges ausgefithrt werden. l
Bei einem Mitglied der Familie bestand auf ’
einem Auge gleichzeitig ein Kolobom am
Sehnerveneintritt; ausserdem wurde Ny- ,
stagmus und Astigmatismus festgestellt. ¢
Die Verinderung wurde durch drei Gene- AbD. 2. @ = Lrank.
rationen sicher festgestellt, wobei in einer Generation sdmtliche
Familienmitglieder befallen waren. (Nach Angaben der unter-
suchten Familienmitglieder.) Wie die Angehorigen der Familie ver-
sicherten, ist das Leiden, abgesehen von den angefiihrten Mit-
gliedern, noch in vielen fritheren Generationen vorhanden gewesen.
Da die Familie aus dem Auslande stammt, stossen die eingehenden
Nachforschungen auf grosse Schwierigkeiten. Dominanter Erbgang
ist als sicher anzunehmen.

1

L
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Zweite wissenschaftliche Sitzung.
Montag, den 6. Juli 1936, nachmittags 3 Uhr.
Vorsitzender: Herr Meisner (Koéln).

Freie Aussprache zu den Referaten I—III.

Herr Fleischer

begriisst die eingehenden Untersuchungen der erblichen ,,Hornhaut-
dystrophien durch Biicklers und den Fund einer anscheinend sich
recessiv vererbenden Form. Solange jedoch eine Wesensverschiedenheit
(etwa chemischer oder pathogenetischer Natur) nicht nachgewiesen ist,
macht die Unterscheidung einzelner durch bestimmte morphologische
Merkmale oder ihre Erbweise gekennzeichneter Gruppen doch nicht die
Beseitigung eines nun einmal eingefiilhrten und das wesentliche
erfassenden Bezeichnung wie ,familiire Hornhautentartung not-
wendig. Man braucht darunter nicht mehr als eine durch eine
Stoffwechselstorung bedingte Ablagerung bestimmter pathologischer
Produkte in der Hornhaut zu verstehen. Nicht nur ,,bréckelige sondern
auch fleckformige Dystrophien vererben sich iibrigens, wie Fleischer
sich zu erinnern glaubt, dominant.

Herr Lindner:

Ich muss mich dagegen wenden, dass die spontane Netzhautabhebung
als erblich aufgefasst wird. Sie kommt durch Zusammenwirken mehrerer
Teilursachen zustande, von denen nur die eine oder die andere als vererbt
angesehen werden kann. Beziiglich der Myopie stehe ich nach wie vor
auf dem Standpunkte, dass bei ihrer Entwicklung der Nahearbeit eine
wichtige Rolle zukommt. Wiirde man die Myopie als rein erblich be-
trachten, so wire jedes drztliche Handeln iiberfliissig. Nach wie vor ist
es jedoch unsere wichtigste Aufgabe, der genauen Korrektion der Myopie
unser Augenmerk zuzuwenden, sowie bei Weiterschreiten der Myopie die
Nahearbeit einzuschrianken.

Herr Lohlein

fragt, ob die bisherigen Erfahrungen der Erbforschung am Auge erhoffen
lassen, dass wir Anhaltspunkte gewinnen fiir die Frage, ob der Mani-
festationsgrad einer vorhandenen pathologischen Erbanlage in der
Deszendenz ansteigen oder absinken diirfte.

Praktisch wire das von grosster Bedeutung besonders in solchen
Fillen, in denen praktisch erbliche Blindheit nicht vorliegt, wohl aber
die Eltern unseres Rates hinsichtlich der Frage weiteren Nachwuchses
bediirfen. Zu dieser Frage fordern besonders solche erblichen Augen-
leiden auf, bei denen besonders grosse Manifestationsschwankungen
innerhalb derselben Familie festgestellt werden. Als Beispiel erwéihne
ich eine Familie, der nach einem vollig augengesunden Kind ein zweites



Freie Aussprache. 89

mit Aniridie, Nystagmus und vélliger beiderseitiger Blindheit geboren
wurde. Die Mutter hatte voéllig normale Augen, beim Vater fand sich
als Ausgangspunkt der pathologischen Erbanlage eine einseitige Gruben-
bildung auf der Papille bei vollem Sehvermégen und ungestértem
Gesichtsfeld.

Herr Biicklers:

Ich kann mich der Ansicht von Fleischer, dass die alte Bezeichnung
,,2Jamilidre Hornhautentartung bestehen bleiben soll, nicht anschliessen,
und zwar deshalb, weil man bisher diese ganz verschiedenen Krankheits-
bilder sozusagen als Manifestationsschwankungen ein und derselben
Grundform aufgefasst hat. Schon im Interesse der rassenhygienischen
Verstandigung halte ich eine grundsétzliche Trennung der drei ver-
schiedenen Hornhautdystrophien fiir unerldsslich. Gegen das Wort
,,Entartung® hat Lenz mit Recht eingewandt, dass es in der Genetik
eine andere Bedeutung besitze. ,,Familiir ist letzten Endes jedes Erb-
leiden. Wir sprechen auch nicht von familidren Linsentriibungen. In
den zehn Stammbédumen der fleckigen Hornhautdystrophie (von denen
ich nur die zwei kleinsten mitbringen konnte) ist ausnahmslos recessiver
Erbgang aufzuzeigen. Die einzige scheinbare Ausnahme, wo ein befallener
Vater mehrere kranke Kinder hatte, erklirt sich dadurch, dass dieser
Mann eine Blutsverwandte (also wohl Ubertrigerin) geheiratet hat.

Herr Franceschetti:

Auch bei der brockligen Hornhautdystrophie lisst sich mit den
von Freyschen Reizhaaren eine Herabsetzung der Sensibilitdt nach-
weisen. Bei mehreren Mitgliedern einer Familie schwankte die Sen-
sibilitit zwischen 100—200 gr/mm?® Auch kann Vaskularisation der
Hornhaut gefunden werden. Von 6 befallenen Mitglieder der er-
wihnten Familie zeigt ein 38jihriger Mann am rechten Auge einige
tiefe Gefisse der peripheren Hornhautteile, wihrend bei der 36jihrigen
Schwester beiderseits eine vollsténdige Vaskularisation der Hornhaut
im Bereiche der Descemet besteht. Was die Therapie dieses Leidens
betrifft, so sei auf die an anderer Stelle (Schweiz. med. Wschr. 1936,
528) mitgeteilte partiell durchgreifende Keratoplastik hingewiesen.
Die Sehschirfe betrug ein Jahr nach der Operation rechts —3,0 5/7,5,
links —4,0 5/10.

Herr v. Verschuer (Schlusswort):

Der Begriff ,,geschlechtsgebundener Erbgang ist in der Vererbungs-
wissenschaft seit etwa 25 Jahren gebrduchlich und festgelegt. Eine
Anderung in dieser Bezeichnung wird kaum mehr zu erreichen sein.

In der Erbbiologie hat auch der Begriff der Koppelung eine ganz
bestimmte Bedeutung: als gekoppelt bezeichnet man Erbanlagen, die
im gleichen Chromosom gelagert sind. Davon zu unterscheiden ist der
Begriff der Korrelation, worunter man zunéchst nur die rein hiufigkeits-
méfige Bezichung zwischen zwei Ereignissen versteht. Korrelation kann
durch gleiche Erbveranlagung, aber auch durch gleiche Umweltwirkung
bedingt sein. In jedem Fall von Korrelation muss durch besondere erb-
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biologische Untersuchungen festgestellt werden, ob eine gemeinsame
Erbgrundlage vorliegt, oder eine andere Ursache der Korrelation in
Betracht gezogen werden muss.

Zu der Frage, ob die Durchschlagskraft einer Erbanlage wechselt
oder konstant ist, konnen heute noch keine allgemeingiiltigen Aussagen
gemacht werden. Wir kennen Erbanlagen, die eine ausserordentlich
konstante Manifestierung durch viele Generationen zeigen. Bei anderen
Anlagen wissen wir, dass sie in ihrer Manifestierung wechseln. Ob aber
im einzelnen Fall eine starke oder schwache Manifestierung zu erwarten
ist, lasst sich noch nicht voraussagen. Dazu miissen erst noch die ge-
naueren Bedingungen der entwicklungsgeschichtlichen Bedeutung der
Erbanlagen untersucht werden.

Herr Waardenburg (Schlusswort):

Die Gliomfrage ist eine schwierige. Zweifellos sind eine betrichtliche
Anzahl vererbt. Uberall wo die Eltern blutsverwandt sind oder wo schon
doppel- oder halbartige Fiélle in der Aszendenz vorliegen, soll selbst-
verstandlich Sterilisierung erwogen werden. Wie es mit den vielen
nichtfamilidren Fillen, die von Stock sowie von Hemmes in den Nieder-
landen gefunden wurden, liegt, ist mir noch nicht klar. Tumorbildung
kann auch auf somatischer Mutation beruhen, die an sich nicht erblich
ist. Kine allgemeine praktische Grundregel ldsst sich also nicht geben.
Beziiglich der Bemerkungen von Herrn Lindner iiber Myopie, kann ich
erkliren, dass ich unter den modifizierenden Einfliissen der Nahearbeit
auch einige Bedeutung zuerkenne, dass ich aber meine, dass eine
grosse Anzahl von Griinden vorliegt, um die praktische Bedeutung zu
vernachldssigen. Der Beweis wiirde zuviel Zeit fordern, weshalb auch
Herr Lindner von einem Beweis seines Standpunktes abgesehen hat.

Die Ablatio retinae mochte ich vorldufig auch lieber nicht als eine
Erbkrankheit charakterisieren. Es miissen zu viele Vorbedingungen
erfiillt sein, ehe es zu einer Ablésung kommt, so dass es nicht wundern
kann, dass sogar in den familidren Fillen unregelmifige Dominanz ge-
funden wurde. In den erblichen Fillen erblicke ich in der Degenerations-
neigung der Netzhaut und in Verinderungen des damit embryonal
zusammenhéngenden Glaskorpers eine Disposition. Herrn Bartels stimme
ich vollkommen bei, wenn er bei der Leberschen Krankheit Sterilisation
der befallenen Manner ablehnt (wegen der Lossenschen Regel). Wichtig
wire es, wenn die Schwestern der Befallenen sich nicht fortpflanzen
wiirden.

Herrn Biicklers mdéchte ich vorschlagen, lateinische Namen fiir
die Hornhautentartungstypen auszudenken. Das Wort familidr soll man
dabei streichen.

Herr Oehlkers (Schlusswort):

Im Laufe der Diskussion fiel der Begriff der ,,Mosaik-Vererbung*.
Ich méchte darauf hinweisen, dass er in der allgemeinen Genetik eine
feststehende Bedeutung hat. Er wird nicht bei blosser Umkombination
von Genen verwendet, ausserdem auch dann nicht, wenn differente
entwicklungsgeschichtliche Manifestation vorliegt, sondern nur bei hoch-
gradig labilen Genen, die sich innerhalb eines Individuums &ndern.
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Iv.

Die Aufgaben des Augenarztes bei der Verhiitung
erbkranken Nachwuchses.

Von

W. Clausen (Halle a. d. S.).

Das Gesetz zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses vom
14. Juli 1933 lautet im § 1 wie folgt:

,»1. Wer erbkrank ist, kann durch chirurgischen Eingriff unfrucht-
bar gemacht (sterilisiert) werden, wenn nach den Erfahrungen der
arztlichen Wissenschaft mit grosser Wahrscheinlichkeit zu erwarten
ist, dass seine Nachkommen an schweren korperlichen oder geistigen
Erbschiden leiden werden.

2. Erbkrank im Sinne des Gesetzes ist, wer an einer der
folgenden Krankheiten leidet:

a) Angeborenem Schwachsinn, b) Schizophrenie, ¢) zirkulirem
(manisch-depressivem) Irresein, d) erblicher Fallsucht, e) erblichem
Veitstanz (Huntingtonsche Chorea), ) erblicher Blindheit, g) erb-
licher Taubheit, h) schwerer erblicher korperlicher Missbildung.

3. Ferner kann unfruchtbar gemacht werden, wer an schwerem
Alkoholismus leidet.*

In der Verordnung zur Ausfiihrung des Gesetzes zur Verhiitung
erbkranken Nachwuchses vom 5. Dezember 1933 heisst es im
Artikel 3: ,,Wird einem approbiertem Arzt in seiner Berufstéatigkeit
eine Person bekannt, die an einer Erbkrankheit (§ 1 Abs. 1, 2) oder
an schwerem Alkoholismus leidet, so hat er dem zusténdigen Amts-
arzt hieriiber nach Vordruck (Anlage 3) unverziiglich Anzeige zu er-
statten. Die gleiche Verpflichtung haben sonstige Personen, die sich
mit der Heilbehandlung, Untersuchung oder Beratung von Kranken
befassen. Bei Insassen von Anstalten trifft den Anstaltsleiter die
Anzeigepflicht.

Halt der beamtete Arzt die Unfruchtbarmachung fiir geboten,
80 soll er dahin wirken, dass der Unfruchtbarzumachende selbst oder
sein gesetzlicher Vertreter den Antrag stellt. Unterbleibt dies, so
hat er selbst den Antrag zu stellen.*

Artikel 9 dieser Verordnung schreibt vor:

,»Wer vorsatzlich oder fahrlissig der ihm in § 11 Abs. 2 des Ge-
setzes. Artikel 3 Abs. 4, Artikel 6 Abs. 6, Artikel 8 auferlegten
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Anzeigepflicht zuwiderhandelt, wird mit Geldstrafe bis zu 150 RM.
bestraft.*

Die Unfruchtbarmachung soll nach dem Wortlaut des Gesetzes
nicht vor Vollendung des 10. Lebensjahres vorgenommen werden.’
Bei Jugendlichen darf der Eingriff unter Anwendung unmittelbaren
Zwanges nicht vor Vollendung des 14. Lebensjahres ausgefiihrt
werden.

Der Augenarzt wird sich demnach dariiber im klaren sein
miissen, was bei den verschiedenen zu seiner Beobachtung
kommenden Augenerkrankungen als erbliche Blindheit und was als
schwere erbliche korperliche Missbildung anzusehen und somit dem
Amtsarzte zu melden ist. Dass die Entscheidung, ob eine bestimmte
Krankheit erbbedingt oder aus nicht erblichen Ursachen entstanden
ist, unter Umsténden &usserst schwierig sein kann, haben wir soeben
aus den hochinteressanten Ausfiihrungen des Herrn v. Verschuer
erfahren. Hoffentlich werden uns die Forschungen der néchsten
Jahre nach der Richtung fordern, bei klinisch dhnlichen Fallen die
erbbedingten Leiden von den nicht erbbedingten Krankheiten besser
als bisher scheiden zu konnen. Wie die Dinge heute liegen, kann der
gewissenhafte und sich seiner Verantwortung voll bewusste Arzt in
schwerste innere Konflikte geraten, wenn er im gegebenen Fall ent-
scheiden soll, ob ein von ihm beobachteter Kranker als mit einem
unter das Gesetz fallenden Erbleiden behaftet und demnach dem
Amtsarzte zu melden ist oder nicht. Denn dariiber wird er sich klar
sein, dass mit seiner Meldung das Schicksal seines Patienten eine
ernste Wendung nehmen kann und unter Umstinden in dessen
Familie grosste Beunruhigung und tiefstes Leid hineingetragen
werden. Dass bei vollig geklarten Erbleiden das Gemeinwohl des
Gesamtvolkes im Vordergrunde zu stehen hat und auf die person-
lichen Verhaltnisse des Erbkranken, dem man seine innere Teilnahme
durchaus nicht zu versagen braucht, keinerlei Riicksicht genommen
werden darf, soll, um allen Missverstindnissen von vornherein zu
begegnen, ausdriicklich betont werden.

Unter dem Begriff ,erbliche Blindheit* soll nach den Er-
lauterungen, die dem Gesetz beigegeben worden sind, wie ja auch
von vornherein nicht anders zu erwarten war, nicht eine bestimmte
klinische oder erbbiologische Krankheitseinheit verstanden werden,
sondern unter diesen Begriff sollen alle jene erblichen Augenleiden
fallen, die erfahrungsgemi8 zu Blindheit oder iiber kurz oder lang,
oder friihzeitig zu praktischer Blindheit fithren. Als praktisch blind
sollen dabei auch solche Menschen angesehen werden, die zur Aus-
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iibung eines gewohnlichen Berufes untauglich sind, also anderen zur
Last fallen, ferner Menschen, die im Kindesalter zum Schulbesuch
infolge hochgradiger durch erbliche Augenleiden bedingter Seh-
schwiiche untauglich sind und daher in einer Blindenanstalt unter-
richtet werden miissen.

Unter schwerer erblicher korperlicher Missbildung sollen alle
jene angeborenen erblichen Augenmissbildungen und erblichen
Augenleiden erfasst werden, die zu schwerer Beeintrachtigung des
Sehens und damit zu vorzeitiger Invaliditidt fiihren.

,,Unter erblicher Blindheit versteht das Gesetz zur Verhiitung
erbkranken Nachwuchses, so wird im Giitt-Riidin-Ruttke aus-
gefiibrt: ,jede Augenkrankheit, welche auf Erbanlage beruht und,
sei es von Geburt an, sei es erst im Laufe des Lebens, wenn im
Naturzustande belassen, erfahrungsgemal in einem hohen
Prozentsatz praktische Blindheit bedeutet oder zu an Blindheit
grenzender oder mit ihr gleich zu erachtender starker Beein-
trichtigung des Sehvermogens fithrt. Dabei ist es gleichgiiltig, ob
eine solche Blindheit Folge einer Krankheit oder einer Missbildung
ist.”

Hiernach sind also alle sichtbaren (manifesten) Triger einer
erblichen Blindheit in dem soeben niher gekennzeichneten Sinne
sowie aller jener erblichen Augenleiden und Augenmissbildungen,
die zu praktischer Blindheit fithren, meldepflichtig. Dabei ist es
nicht von ausschlaggebender Bedeutung, welchem Erbgang im
einzelnen Falle das Erbleiden unterliegt. Hierbei miissen aber nach
dem Wortlaut des Gesetzes die Erfahrungen der érztlichen Wissen-
schaft mit grosser Wahrscheinlichkeit erwarten lassen, dass
die Nachkommen des Erbkranken an schweren korperlichen oder
geistigen Erbschiéden leiden werden.

Wie Sie soeben gehort haben, sind als ausnahmslos erbbedingt
aus dem Gebiete der Augenkrankheiten Albinismus, Rot-Griin-
Blindheit und Nachtblindheit anzusehen.

Die Rot-Griin-Blindheit ist, wie Ihnen allen bekannt ist,
ein recessiv geschlechtsgebundenes Erbleiden. Da jedoch die Triager
dieses Leidens in der Regel neben ihrer Farbensinnstérung keinerlei
Defekte aufweisen, so sind sie im iibrigen als vollwertige Menschen
anzusprechen, die nur eben jene Berufe, die einen normalen Farben-
sinn erfordern, nicht ergreifen kénnen. Fir die Unfruchtbarmachung
kommen diese Kranken nicht in Frage.

Fir die Mehrzahl der Falle von Albinismus hat sich ein
recessiver Erbgang nachweisen lassen. Unfruchtbar zu machen
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wiaren wohl nur die Triger der schweren Form von Albinismus,
die mit Nystagmus, Kopfwackeln und Aplasie der Macula
und demzufolge einer hochgradigen Schwachsichtigkeit ein-
hergeht.

Die kongenitale erbliche Hemeralopie wird dominant
und in seltenen Fillen auch einfach recessiv vererbt. Bei manchen
Kranken ist auch ein recessiv geschlechtsgebundener Erbgang fest-
gestellt worden. Vielfach ist mit der Hemeralopie eine Myopie
verkniipft. Diese Kranken leiden dann gewohnlich, abgesehen von
der Nachtblindheit, auch noch an schwerer Schwachsichtigkeit,
so dass fiir solche Fille wohl das Gesetz unbedingt in Anwendung
kommen muss.

Fiel uns die Entscheidung, ob die Triager der ebengenannten
Erbleiden als meldepflichtig anzusehen sind oder nicht, verhiltnis-
méiBig leicht, so kann ein Gleiches von dem Gliom der Netzhaut
ausgesagt werden, dessen Erbgang in manchen Fillen recessiv, in
anderen dominant ist und von dessen vielfach erblicher Anlage nach
den Mitteilungen der letzten Jahre wohl jeder vollig iiberzeugt sein
diirfte. Die durch Operation von ihrem Gliom geheilten Triger
einer Gliomanlage miissen unbedingt fiir die Unfruchtbarmachung
gemeldet werden, nachdem das Vorkommen von Netzhautgliom
in drei und mehr Generationen beobachtet worden ist und nachdem
vor allem auch immer mehr Félle von doppelseitigem Gliom bekannt
werden (ich erinnere an die in der Hallischen Augenklinik beob-
achtete Gliomfamilie, wo beide Kinder eines Kranken, bei dem vor
Jahren wegen Glioms eine Exenteratio orbitae ausgefiihrt worden
war, an doppelseitigem Gliom erkrankten). Ausserdem konnten wir
in letzter Zeit in drei Fillen das Vorkommen des Glioms auf beiden
Augen beobachten.

Blaue Sklera, mit Knochenbriichigkeit und manchmal
auch mit Otosklerose vergesellschaftet, ist ein dusserst seltenes,
meist dominant vererbtes Leiden, dessen Trager unbedingt der Steri-
lisierung unterliegen miissen. Zwei Familien mit erblicher blauer
Sklera und Knochenbriichigkeit konnten neuerdings in unserer
Klinik beobachtet werden. Den Stammbaum finden Sie in der Aus-
stellung.

Anophthalmus: Beim sogenannten Anophthalmus liegt sehr
oft nicht ein reiner Anophthalmus vor, sondern viel haufiger findet
sich das Bild des Kryptophthalmus und Mikrophthalmus. Mit den
beiden letzteren Formen sind sehr haufig in Korrelation Katarakt,
Nystagmus, Hornhauttriibungen verbunden. Meist liegt ein
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recessiver Erbgang vor. Diese Kranken werden gelegentlich in
Blindenanstalten angetroffen, woselbst dann auch nicht so selten
Beziehungen zum anderen Geschlecht angekniipft werden, die frither
meist die Ehe und die Zeugung von Nachkommen mit zum Teil
ahnlich schweren Missbildungen mit sich brachten. Die Triger des
Leidens sind unbedingt unfruchtbar zu machen.

Aniridie oder Irideremie: Die Aniridie stellt ein fast aus-
nahmslos dominant sich vererbendes Leiden dar. Mit ihr ist gewohn-
lich Nystagmus und hochstgradige Schwachsichtigkeit ver-
kniipft. Hiufig fihrt ein schon in jungen Jahren sich dazu ge-
sellendes, meist mit keinem Mittel zu beeinflussendes Glaukom die
mehr oder weniger vollstindige Erblindung herbei. Zweifel konnen
hinsichtlich dieser Fille kaum aufkommen. Die Trager dieses Erb-
leidens sind unbedingt dem Gesetz zu unterwerfen.

Totale Farbenblindheit: Dieses Leiden ist eminent selten,
vererbt sich gewohnlich recessiv und geht fast durchweg mit hoch-
gradiger Schwachsichtigkeit sowie Nystagmus einher. Die
Entscheidung ist dusserst einfach insofern, als diese hochstgradig
schwachsichtigen Krankheitstrager unbedingt unfruchtbar zu machen
sind.

Glaukom: Fiir die Sterilisierung diirfte wohl nur das domi-
nant vererbte, schwere Glaukom der Erwachsenen in Frage
kommen, zumal es therapeutisch kaum beeinflusst werden kann und
schon in mittleren Jahren zu hochstgradiger Schwachsichtigkeit,
wenn nicht gar zur Erblindung fiihrt, so dass die Krankheitstriger
schon vorzeitig invalide werden.

Ferner ist wohl auch die Unfruchtbarmachung beim in der
Hauptsache recessiv vererbten Hydrophthalmus zu bejahen, der
ja nicht so selten noch mit Myopie verkniipft ist und ebenfalls in
einem hohen Prozentsatz zur frithzeitigen und voélligen, durch kein
Mittel zu verhiitenden Erblindung fiihrt.

Die zur Gruppe der geschlechtsgebundenen, recessiv vererblichen
Augenleiden gehorende Irisatrophie mit Glaukom und die
hereditare Lebersche Opticusatrophie fithren gewohnlich
schon in jungen Jahren zu so erheblicher Schwachsichtigkeit, dass die
Krankheitstrager oft schon am Beginn des dritten Lebensjahrzehntes
als vollig invalide anzusehen sind. Um diese schweren Krankheits-
bilder vollig auszumerzen, miissten in erster Linie die scheinbar ge-
sunden, in Wirklichkeit aber die Krankheitsanlage iibertragenden
Schwestern und Tochter des Krankheitstragers unfruchtbar gemacht
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werden. Nach dem Gesetz ist das vorlaufig noch nicht méglich.
Freiwillig werden sich diese Konduktorinnen zu einer Sterilisierung
wahrscheinlich nur in den wenigsten Fillen verstehen. Jedenfalls
sollte man sie ihnen aber dringend anraten.

Die ebenfalls recessiv geschlechtsgebundenen Erbleiden wie
Megalocornea, partieller Albinismus und Aplasie der
Macula fiithren gelegentlich zu recht betrachtlichen Sehstérungen, so
dass auch in solchen Fillen die Unfruchtbarmachung der Krankheits-
trager erforderlich werden kann.

War bei den Tragern der bisher genannten Augenleiden die
Sterilisierung ohne weiteres geboten, so ist die Frage der Unfruchtbar-
machung bei den Tragern der jetzt zu erwédhnenden erblichen Augen-
leiden manchmal schon schwieriger zu beantworten. Allgemein
giiltige Richtlinien lassen sich dafiir kaum aufstellen, die Ent-
scheidung wird sich nur von Fall zu Fall unter Beriicksichtigung
mannigfacher Umsténde treffen lassen.

Die Ectopia lentis, die oft mit einer Ectopia pupillac
verbunden ist, wird zum Teil dominant, zum Teil recessiv vererbt.
Manchmal findet sich auch damit in Korrelation verbundenMyopie
sowie Arachnodaktylie. Eine Unfruchtbarmachung der Krank-
heitstrager kime wohl nur in jenen Fallen in Frage, in denen das
Sehvermogen mit keinem Mittel auf eine brauchbare Hoéhe zu
steigern ist, so dass die Kranken in ihrer Erwerbsfahigkeit durch ihr
Erbleiden ganz erheblich beeintrachtigt werden.

Die Kolobome des Uvealtractus werden in ihrer Mehrzahl
dominant vererbt und sind in sehr vielen Fallen mit einer hoch-
gradigen Schwachsichtigkeit verkniipft. Eine Unfruchtbarmachung
der Krankheitstriager dirfte dann erforderlich sein, wenn beide
Augen von dem Leiden befallen sind.

Die Ophthalmoplegia externa, die meistens bei der Ge-
burt schon sehr ausgesprochen vorhanden ist, haufig mit Ptosis,
Nystagmus und Refraktionsanomalien verknipft ist und
meist dominant vererbt wird, diirfte wohl nur dann unter das Ge-
setz zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses fallen, wenn ein ganz
schwerer Fall dieses Erbleidens in Verbindung mit hochgradiger
Schwachsichtigkeit vorliegt.

Von den verschiedenen sogenannten erblichen Hornhaut-
dystrophien diirften wohl nur die diffus fleckige, nach
Biicklers recessiv vererbbare und vielleicht noch die nach ihm
dominant erbliche gittrige Hornhautdystrophie, die ja schon
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in jungen Jahren manchmal eine betrachtliche Sehstorung herbei-
fithren kénnen und dadurch vorzeitige Invaliditit verursachen, fiir
die Unfruchtbarmachung in Frage kommen.

Wie Sie aus den Ausfithrungen des Herrn v. Verschuer bereits
entnommen haben werden, gehort zu jenen Krankheiten, die unter
gleichem oder sehr dhnlichem klinischen Bild bald als erbliche, bald
als nicht erbliche Formen vorkommen, neben dem Glaukom und
der Opticusatrophie auch die Retinitis pigmentosa.

Trotzdem ist wohl zu beachten, dass es sich bei der typischen
Pigmentdegeneration der Netzhaut fast durchweg um ein
erbliches Leiden, und zwar in den meisten Fillen um ein recessives
Erbleiden handelt. Wesentlich seltener ist der dominante Erbgang
bei diesen Erbleiden. Gelegentlich ist auch bei der Retinitis pig-
mentosa ein sogenannter Dominanz-(Valenz-)wechsel beob-
achtet worden, und zwar derart, dass das Leiden zunichst dominant
auftrat, dann mehrere Generationen iiberschlug, um schliesslich
einen ausgesprochenen recessiven Erbgang zu zeigen, wahrend
andererseits das Leiden sich zunichst recessiv vererben kann, um
plotzlich ohne ersichtlichen Grund dominant zu werden. Ganz selten
ist auch ein recessiv geschlechtsgebundener Erbgang bei diesen Erb-
leiden beobachtet worden. Da die typische Pigmentdegeneration
der Netzhaut ein nicht tiberm&fig haufig vorkommendes Leiden ist,
80 wird man unter Umstédnden in der gesamten tibersehbaren Aszen-
denz eines Kranken das betreffende Leiden nicht antreffen, wie
andererseits auch in seiner Deszendenz, vorausgesetzt, dass immer
wieder gesunde Ehepartner einheiraten, dieses Erbleiden nicht auf-
zutreten braucht. Deshalb darf man aus der Tatsache, dass in der
gesamten iibersehbaren Aszendenz und in der gesamten engeren und
weiteren Verwandtschaft des Krankheitstriagers ein Fall von typischer
Pigmentdegeneration der Netzhaut nicht bekanntgeworden ist, noch
nicht den Schluss ziehen, dass das beim Krankheitstriger vor-
liegende Leiden als echtes Erbleiden nicht anzusprechen sei. Nach
den Berichten des Schrifttums muss man aber doch wohl annehmen,
dass gelegentlich Fille von typischer Pigmentdegeneration der Netz-
haut vorkommen, fiir die allem Anschein nach eine erbliche Anlage
nicht in Frage kommt. Wir besitzen zur Zeit kein sicheres Mittel,
um derartige, nicht erblich bedingte Fille von den erblichen Pig-
mentosafillen zu unterscheiden. Es wire sehr wiinschenswert, wenn
uns die Forschungen der nichsten Jahre Symptome bei dieser Er-
krankung aufzeigen wiirden, die sich in dem einen oder anderen
Sinne wiirden verwerten lassen.

Bericht d. Ophthalm. Ges. LI 7
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Gegenwartig beobachten wir in unserer Klinik eine Patientin,
die von augenirztlicher Seite zur Entscheidung der Frage, ob erb-
liche Retinitis pigmentosa oder eine nicht erblich bedingte Netzhaut-
erkrankung vorliegt, eingewiesen worden ist. Die Vorgeschichte,
der Beginn des Leidens, Sehstorungen und manche Verdnderungen
in Netzhaut und Aderhaut sprechen gegen eine echte erbliche
Retinitis pigmentosa, wahrend gewisse Verdnderungen wiederum
fiir ein Erbleiden sich auswerten lassen. Die Entscheidung kann in
solchen Fallen — ob erbliches oder nicht erbliches Leiden — fast
unmoglich sein.

Bei der Retinitis pigmentosa handelt es sich in den meisten
Fallen um den peripherischen, sogenannten Pigmentosatyp der
tapetoretinalen Affektion. In vielen Féllen findet sich die Retinitis
pigmentosa noch in Korrelation mit anderen Degenerationen, so
Glaukom, Katarakt, Myopie, Taubstummbheit, Idiotie, Dystrophia
adiposo-genitalis, Polydaktylie und geistigen Entwicklungshem-
mungen. Da das Leiden oft schon in verhiltnismaBig frithen Jahren
zu schwerer Sehstorung fithrt und seine Triger vorzeitig
invalide macht, so ist hier die Unfruchtbarmachung in fast allen
Fallen geboten.

In seltenen Fillen spielt sich die Pigmentdegeneration der Netz-
haut mit Vorliebe in der Macula ab. So hat hier ihren Sitz die so-
genannte tapetoretinale Maculadegeneration nach Leber
und die Heredodegeneration der Macula nach Behr. Auch bei
diesen Formen beobachtet man bald einen recessiven, bald einen
dominanten Erbgang. Nur in jenen Féllen, in denen das Leiden
schon in frithen Jahren zu schweren Schidigungen des
zentralen Sehens fiihrt, diirften die Krankheitstrager unfruchtbar
zu machen sein.

Mikrocornea, Cornea plana sowie Keratokonus, die
zum Teil einen dominanten, zum Teil einen geschlechtsgebundenen
recessiven Erbgang aufweisen und die vielfach nicht durch ein Gen,
sondern durch verschiedene Gene bedingt sein diirften, verursachen
nur in einem Teil der Falle erhebliche, durch kein Mittel zu
behebende Sehstorungen. Sind diese so hochgradig, dass dadurch
vorzeitige Invaliditdt herbeigefiihrt wird, ist sehr zu iiberlegen,
ob man die Trager dieser Leiden nicht doch fiir die Unfruchtbar-
machung anmeldet.

Eine gewisse Schwierigkeit in der Beurteilung bieten die ver-
schiedenen angeborenen totalen und partiellen Katarakt-
formen, die, soweit sie erblich sind, und das diirfte die grossere
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Zahl sein, zum Teil unregelmafBig dominant und zum Teil recessiv
vererbt werden. Gerade von diesen totalen und partiellen erb-
lichen Kataraktformen wissen wir, dass sie zu einem Teil mit
fast photographischer Treue in den verschiedenen Generationen
wiederkehren.

Meine eigenen Erfahrungen stimmen mit denen Heines, die er
in der Miinch. med. Wschr. Nr 19 vom 8. Mai 1936 in seiner Arbeit
,,Lebensschicksale von Kranken mit angeborenem Star‘ niher aus-
gefithrt hat, weitgehend iiberein. Auch ich bin der Ansicht, dass
der angeborene erbliche Star, besonders der hiufig vorkommende
sogenannte Schichtstar oft keine oder nur geringe Sehstérungen ver-
ursacht. Wo er solche macht, konnen sie ‘n der Tat meist leicht be-
seitigt werden, jedenfalls lasst sich in einem sehr hohen Prozentsatz
mit und ohne Operation ein durchaus brauchbares Sehvermogen
erzielen, wie Sie auch aus dem hier ausgestellten Stammbaum einer
von unserer Klinik neuerdings naher untersuchten Schichtstar-
Familie ersehen wollen. Soweit noch sonstige Defekte mit der
Katarakt verbunden sind und auch nach komplikationsloser
Operationdes Stares und bei guten optischen Verhiltnissen
nur ein verhiltnismaBig geringes, fir einen praktischen
Beruf nicht hinreichendes Sehvermégen zu erzielen ist, sind
die Krankheitstrager unfruchtbar zu machen. Doch muss hier von
Fall zu Fall entschieden werden, allgemeine Richtlinien lassen sich
bei diesem Erbleiden am allerwenigsten aufstellen.

Die Katarakt bei myotonischer Dystrophie kann zwar
latent durch mehrere Generationen vererbt werden, stellt aber im
allgemeinen doch ein dominantes Leiden dar. Die Krankheitstrager
weisen neben der Katarakt noch so schwere sonstige Stérungen auf,
dass ihre Unfruchtbarmachung ein unbedingtes Gebot ist.

Nach den Untersuchungen der jiingsten Zeit ist nicht daran zu
zweifeln, dass auch die Refraktionen des Auges der Vererbung
unterworfen sind. Gelegentlich kommen Formen von erblicher,
hochstgradiger Hypermetropie, die schon einen Ubergang zur
Mikrophthalmie darstellen und mit einer starken, beinahe schon
an praktische Blindheit heranreichenden Herabsetzung des Seh-
vermogens einhergehen, zur Beobachtung. Wohl nur in seltenen
Fillen diirfte die Frage zu erortern sein, ob der Krankheitstrager
unfruchtbar zu machen ist.

Von der Myopie kann es neuerdings wohl als erwiesen gelten,
dass sie, wenn auch nicht in allen Fillen, einen einfachen recessiven
Erbgang aufweist. Die Frage der Unfruchtbarmachung ist wohl nur

7%
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fiir die Trager jener Formen hochstgradiger Kurzsichtigkeit zu er-
ortern, die wir als sogenannte excessive deletire oder destruktive
Myopie bezeichnen, und bei der schon friihzeitig am hinteren Augen-
pol sowie um die Papille schwerste Dehnungsprozesse auftreten. So
konnte ich vor einiger Zeit eine 63jahrige Patientin untersuchen, die
seit Jahren wegen ihrer hochstgradigen Kurzsichtigkeit (rechts
—20,0 S ==1/100, links — 20,0 S =5/35) invalide war. Thre 38jihrige
Tochter hatte auf beiden Augen ebenfalls eine Myopie von — 20,0 D
und besass wegen schwerster chorio-retinaler Atrophie am hinteren
Augenpol nur ein Sehvermogen von S =2/50. Auch diese Patientin
war invalide.

Fiir derartige Falle ist die Unfruchtbarmachung wohl zweifellos
zu vertreten; auch Fille von erblicher, hochsigradiger Kurzsichtig-
keit, bei denen sich eine gewisse erbliche Neigung zur Netzhaut-
ablosung findet, sind wohl der Unfruchtbarmachung zweckméBiger-
weise zu unterwerfen.

Von Fall zu Fall wire unter Umstanden durch genaue Stamm-
baumaufstellungen und Sippendurchforschung zu entscheiden, ob
auch Kranke mit Angiomatosis retinae, mit erblicher, in
der Hauptsache wohl myopischer Netzhautablosung, mit der
dominaten Form der Opticusatrophie, mit der infantilen und
kongenitalen Opticusatrophie sowie mit der komplizierten
hereditdren familidren Opticusatrophie im Kindesalter
der Unfruchtbarmachung, und zwar nicht nur die Krankheitstriager,
sondern unter Umstinden auch deren Eltern unterworfen werden
miissen.

Manche erblichen Leiden kommen erst nach Krreichung des
zeugungsfihigen Alters zur vollen Ausbildung. In diesen Fillen
werden die Trager dieser Leiden oft erst erkannt, nachdem sie
bereits die Krankheit auf ihre Nachkommen tibertragen haben. Hier
liegen fiir die Ausmerzung erblicher Leiden erhebliche, einstweilen
kaum zu meisternde Schwierigkeiten vor.

Um die dominanten Erbleiden auszumerzen, diirfte es im all-
gemeinen gentgen, die betreffenden sichtbaren Krankheitstrager
durch Unfruchtbarmachung von der Fortpflanzung auszuschliessen.
Wollte man eine &hnliche Ausmerzung recessiver Erbleiden er-
reichen, miissten alle Trager der krankhaften Erbanlagen erfasst
werden, das ist nach dem Gesetz nicht angingig. Dabei ist aber
auch zu bedenken, dass auf diese rigorose Weise unter Umstanden
doch eine Reihe von Tragern sehr wertvollen Erbgutes verhindert
wiirden, dieses auf ihre Nachkommen zu vererben. Im Laufe der
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Zeit diirfte man doch schon einen merkbaren Erfolg erzielen, wenn
man die sichtbaren Triger schwerer recessiv vererblicher Leiden
durch Unfruchtbarmachung an der Ubertragung ihres Erbleidens
auf die nachfolgenden Generationen verhindert. Erst im Laufe
einer langen Reihe von Jahren kann es gelingen, hier zu wesentlichen
Erfolgen zu gelangen. :

Zur Ausmerzung sogenannter geschlechtsgebundener, recessiver
Erbleiden wire das wirksamste Verfahren die Unfruchtbarmachung
der Krankheitsanlagen-Triagerinnen, der sogenannten Konduk-
torinnen. Da das nach dem Gesetz nicht zulissig ist, wird man sich
vorerst mit einem Teilerfolg durch Sterilisierung der manifesten
Krankheitstriger geniigen lassen miissen. Den Konduktorinnen
sollte man die Sterilisierung aber dringend anraten.

Wirksam werden sich diese MaBnahmen des Gesetzes unter-
stiitzen lassen durch gut geleitete Volksaufklirung, durch die Ein-
richtungen der Eheberatungen und durch das am 18. Oktober 1935
erlassene Ehe-Gesundheitsgesetz.

Die Vererbungsforschung hat neuerdings fiir das deutsche Volk
eine ausserordentliche und besonders praktische Bedeutung ge-
wonnen. Es ist deshalb wohl damit zu rechnen, dass die nichsten
Jahre uns noch iiber eine Reihe von Leiden weitere Aufschliisse
sowohl iiber ihre Erblichkeit als auch iiber ihren Erbgang bringen
werden. Ein abschliessendes Urteil kann und darf deshalb heute
hinsichtlich einer Reihe von erblichen Leiden und vor allem hin-
sichtlich ihrer Beurteilung fiir die Anwendung der Unfruchtbar-
machung noch nicht erwartet werden, dafiir sind die Dinge zum Teil
noch zu sehr im Fluss. In dieser Aufstellung habe ich deshalb auch
nur jene erblichen Augenleiden in erster Linie berticksichtigt, tiber
die meines Erachtens hinreichende Klarheit beziiglich ihrer Ver-
erbung und auch ihres Erbganges herrscht und die deshalb auch,
soweit sie mit erheblichen Invaliditdt verursachenden
Storungen des Sehvermogens einhergehen, fir die Frage der
Anwendung des Gesetzes zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses
unbedingt mit herangezogen werden mussten.

Der gewissenhafte und verantwortungsbewusste Arzt wird bei
der Entscheidung, ob ein von ihm beobachtetes Leiden als Erbleiden
im Sinne des Gesetzes zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses an-
zusehen ist, unter Umsténden in ernste Zweifel und Schwierigkeiten
geraten. Den genauen objektiven Befund wird er durch Aufstellung
eines Stammbaumes, durch eingehende Durchforschung der Familien-
angehorigen, der Sippe sowie durch Einsicht in die einschligige
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Literatur erginzen miissen. Hinreichende Kenntnisse auf dem Ge-
biete der Vererbung und der Erbleiden werden ihm hier sehr zu-
statten kommen. Takt und Umsicht ist bei der Durchforschung der
Familienangehorigen erstes Gebot, hier zeigt sich echtes Arzttum.

Vor iibereiliger Meldung von Leiden, die, ohne genauestens er-
forscht worden zu sein, als erblich und unter das Gesetz zur Ver-
hiitung erbkranken Nachwuchses fallend gemeldet worden sind,
muss im Interesse unserer Arzteschaft als auch unseres Volkes
dringend gewarnt werden. Wer wie ich an zahlreichen Sitzungen
eines Erbgesundheitsobergerichtes teilgenommen hat, weiss, ein wie
grosses Maf von Beunruhigung in die Familie eines Gemeldeten
hineingetragen wird.

Der Regierung Adolf Hitler muss das deutsche Volk fiir das
Gesetz zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses steten Dank wissen,
wird doch erst durch dieses Gesetz es ermoglicht, schwere erbliche
Leiden im Laufe der Zeit auszumerzen. Das aber kann nur ge-
schehen durch ein von Gefithlsmomenten nicht beeinflusstes Vor-
gehen, bei dem in erster Linie wir deutschen Arzte mitzuarbeiten
haben. Wenn alle sich in den Dienst dieses weitausschauenden Ge-
setzes stellen, muss es gelingen, das Erbgut des deutschen Volkes
weitgehend wieder rein zu ziichten. Die erforderlichen MaBnahmen
mogen den einzelnen unter Umstinden hart treffen, Gefiihls-
momente, soweit man diese auch wiirdigen und verstehen mag,
miissen hierbei aber vollkommen ausscheiden. Volks- oder Allgemein-
wohl geht vor Eigenwohl. Erbkranke, deren Nachkommen mit ziem-
licher Sicherheit zu einem mehr oder weniger grossen Teil von der
Geburt an oder in spateren Jahren minderwertige, invalide Indi-
viduen, die der Allgemeinheit zur Last fallen, darstellen wiirden,
miissen auf alle Félle von der Fortpflanzung ausgeschlossen werden,
nur so kann es gelingen, im Laufe vieler Geschlechterfolgen wieder
zu einem hochwertigen Erbgut des deutschen Volkes zu gelangen.

Miissen auf der einen Seite erblich Minderwertige an der Fort-
pflanzung gehindert werden, so muss auf der anderen Seite, um die
Kraft und Zahl des deutschen Volkes zu mehren, seinen gesunden
Vertretern in jungen Jahren mehr als bisher die Moglichkeit gegeben
werden, sich fortzupflanzen.

Wir deutschen Arzte stehen vor einer hohen und schweren Auf-
gabe. Ich habe das unbedingte Vertrauen zur deutschen Arzteschaft,
dass sie diese ihr gestellte Aufgabe in vollem Umfange meistern wird,
zum Wohle unseres deutschen Volkes.



. Biicklers: Hereditére Linsentriibungen. 103

Herr Bicklers (Tiibingen). Diskussion: Hereditare Linsen-
tribungen.

Vererbung von Linsentriibungen ist seit langem bekannt. Das
gilt nicht nur fiir die juvenilen, sondern auch fiir die senilen Star-
formen, wie es neuerdings Vogts Untersuchungen an eineiigen
Zwillingen bestatigen. Wir selbst konnten mehrfach Altersstare
durch drei Generationen verfolgen und hatten den Eindruck, dass
die gleiche Form in der Familie weiter geleitet wird. Von 5047 an
unserer Klinik operierten Patienten mit Cat. senilis gaben 889
(= 17,6%,) an, dass Altersstar in der Familie vorgekommen sei.

Von sozialer und erbbiologischer Bedeutung sind vor allem die-
jenigen Linsentriibungen, die angeboren sind oder schon im jugend-
lichen Alter die Sehschirfe stirker beeintrachtigen. Hierhin gehort
die grosse Gruppe der Schichtstare. Jess schreibt mit Recht, dass
selbst der erfahrenste Ophthalmologe immer wieder von neuen, ihm
bisher unbekannten Abarten des Schichtstares iiberrascht wird.

Wie gross die Abweichungen sein konnen, méchte ich Ihnen
an einer kleinen Auswahl von Schichtstaren demonstrieren, die ich
wahrend meiner Berliner und Tiibinger Zeit beobachten konnte.
Familidres Auftreten ist einstweilen nur bei der Form nachgewiesen,
die vielleicht zu der Cataracta coralliformis in Beziehung steht.

Ob es sich bei einem bestimmten in der Praxis zur Beobachtung
kommenden Schichtstar um Manifestationsschwankungen einer
schon bekannten Grundform oder ob tiberhaupt und welche erblichen
Einfliisse vorliegen, das alles sind Fragen, die bis heute nur von Fall
zu Fall auf Grund eingehender Familienforschung von einem Fach-
mann entschieden werden kénnen.

Die Forschung stosst hier auf grosse Schwierigkeiten, weil die
Katarakt haufig extrahiert ist, ohne dass eine’ Beschreibung oder
gar eine Skizze ihr Bild einigermaBen festgehalten hitten. Anam-
nestische Angaben sind so gut wie wertlos.

Die bisher veroffentlichten Stammbédume betreffen meistens
Familien, in denen eine Haufung des Leidens beobachtet wurde.
Wollen wir den Gefabren einer solchen ,Interessantheitsaus-
lese® (Just) entgehen, dann miissen wir eine umfangreiche erb-
biologische Aufnahme der Bevolkerung durchfithren. Hier sind wir
auf die Mithilfe jedes Augenarztes angewiesen. Nur dann werden
wir auch fiir das Auftreten anscheinend isolierter Falle Aufklarung
bekommen.

Die Tatsache, dass man Schichttriibungen auf experimentellem
Wege bei Tieren auf die verschiedenste Weise (Vergiftungen, Massage,
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strahlende Energie u. a.) hervorrufen kann, hat die Vorstellung wach
gehalten, dass der Schichtstar auch exogenen Einfliissen seine Ent-
stehung verdanken konne. Sie wissen, dass Horner die Rachitis,

Peters und seine Schiiler die Tetanie als Ursache angenommen
haben.

Bei der enormen Haufigkeit (809,) dieser beiden Kinderkrank-
heiten in unseren Gegenden, war es schon immer wahrscheinlich,
dass hier ein zufalliges Zusammentreffen fiir eine ursichliche
Verkniipfung gehalten wurde. Soweit ich sehe, ist aber nie die
Probe aufs Exempel dadurch gemacht worden, dass man schwer
rachitisch oder tetanisch erkrankt gewesene Kinder auf Schichtstare
hin beobachtet hat. Dr. Gscheidel hat deshalb auf meine An-
regung hin begonnen, derartige Kinder, die frither in der Kinder-
klinik gelegen haben, auf Schichtstar zu untersuchen. Es sind bisher
nur 40 Patienten, von denen aber kein einziger auch nur eine An-
deutung von Schichtstar zeigte. Ich stehe deshalb der Annahme
einer exogenen Entstehung des Schichtstars sehr skeptisch gegeniiber.

Ich schliesse mich der Ansicht Waardenburgs an, dass man
gerade auch im Hinblick auf die hereditaren Linsentriibungen nicht
genug differenzieren konne. Nur so werden wir in emsiger
Arbeit allméahlich Schritt fiir Schritt Klarheit iiber die vielfaltigen
Zusammenhinge in der Linsenpathologie gewinnen.

Wenn wir heute zu einer derartig feinen Differenzierung von
Katarakten tiberhaupt in der Lage sind, dann verdanken wir das
in erster Linie der Spaltlampenmikroskopie und ihrem Begriinder
Alfred Vogt, dem neuen Ehrendoktor der Heidelberger Universitéit.

Herr Jess (Leipzig). Diskussion: Sterilisation bei con-
genitaler Katarakt.

Im Kommentar von Gitt, Riidin, Ruttke heisst es mit
Bezug auf den angeborenen Star: ,,An die Unfruchtbarmachung
wird man vor allem denken, wenn sich in einer Familie sehr friih-
zeitig und ausgedehnter Startyp findet.” , Ferner sind der Un-
fruchtbarmachung zuzufithren die angeborenen Starformen, die
gleichzeitig mit anderer korperlicher oder geistiger Minderwertig-
keit einhergehen (cerebrale Storungen u.a.m.). Bei diesen ,kom-
plizierten* angeborenen Starformen bietet auch die operative Be-
handlung keine befriedigenden Erfolgsaussichten. ,,Zum mindesten
sollten- alle sogenannten komplizierten angeborenen Katarakte der
Sterilisation zugefiihrt werden.*
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Es sind dann noch Ausfithrungen von Fleischer zitiert, in
denen gesagt wird, dass ein guter Erfolg fiir das Sehvermogen auch
bei glatt verlaufender Operation bei kongenitaler Katarakt meist
nicht zu erzielen ist. Und da hierzu bemerkt wird: ,, Aus dieser
begriissenswerten Auffassung, nach der die Entscheidungen iiber
Unfruchtbarmachung fallen miissen usw., hat sich, wie vielfache
Fille mir gezeigt haben, bei manchem Praktiker die Ansicht durch-
gesetzt, dass nach dem Willen des Gesetzes jede als angeboren
bekannte Starform ohne weiteres sterilisiert werden miisse. Gewiss
muss jede als vererbte und angeborene Starform bekannte Linsen-
tritbung dem Kreisarzt gemeldet werden. Die Entscheidung tiber
die Unfruchtbarmachung aber fallt natiirlich erst das Erbgesundheits-
gericht, welches sich aufs sorgféiltige Gutachten der Sachverstandigen
in jedem einzelnen Fall stiitzt. Dass bei den obengenannten , kom-
plizierten“ angeborenen Staren die Sterilisation ohne weiteres zu
befiirworten ist, bedarf keiner Erorterung. Ich muss aber der Ansicht
Fleischers widersprechen, dass bei allen angeborenen Staren ein
guter Erfolg fir das Sehvermogen meist nicht zu erzielen sei. Ich
verweise auf eine kiirzliche Veroffentlichung von Heine in Kiel:
,Lebensschicksale von Kranken mit angeborenem Star®,
in welcher eindringlich darauf hingewiesen wird, wie viele Menschen
nach gut ausgefiihrter Staroperation in den verschiedensten Berufen
voll arbeitsfihig gefunden werden und aus der hervorgeht, mit
welcher Sorgfalt gerade beim angeborenen Star in jedem Einzelfall
unter Priifung aller Verhaltnisse geurteilt werden muss. Ich selbst
kann aus meiner Erfahrung mich den Ausfithrungen von Heine
vollig anschliessen und ich kann hier sagen, dass neuerliche Unter-
haltungen mit Clausen, auch Fleischer und anderen Kollegen
mir gezeigt haben, dass man allgemein jetzt zu der Ansicht gekommen
ist, dass manche Schichtstare, insbesondere kleine Starformen,
die das Sehvermégen wenig storen, und bei denen Komplikationen
vollig fehlen, selbst bei nachgewiesenem Erbgang nicht zur Sterili-
sation empfohlen werden miissen. Der verantwortungsbewusste
Berater des Erbgesundheitsgerichtes wird sich immer die Frage
vorlegen, ob nicht hier wertvolle Familien ausgemerzt werden
konnten, die nach Xorrektur eines verhiltnismaflig geringen
Schadens ihrem Volke besondere Dienste leisten wiirden. Denn es
ist stets auch zu bedenken, dass man die Quantitat einer Bevolkerung
nicht uferlos zugunsten der Qualitit verringern sollte.
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Herr Stock (Tibingen). Vortrag: Uber rasch verlaufende
Pigmentdegeneration der Netzhaut mit Ver-
blédung.

Im Jahre 1908 konnte ich eine besondere Form der Pigment-
degeneration bei drei Geschwistern mitteilen, bei welchen im sechsten
Lebensjahre eine Degeneration der Netzhaut einsetzte, die nach
einigen Jahren zur Erblindung fiihrte. Bei zweien war das typische
Bild der Pigmentdegeneration der Netzhaut festzustellen, bei dem
dritten Kind war Pigmentdegeneration der Netzhaut ohne Pig-
mentierung zu sehen. Alle Kinder waren vollstindig verblodet,
zwei starben an einer Phthise, das dritte Kind ging verblodet
zugrunde. Auf den anatomischen Befund in den Augen und dem
Gehirn gehe ich hier naher nicht ein, er ist damals genau beschrieben
worden.

Seither habe ich einen solchen Fall nicht mehr gesehen. Erst
vor einem halben Jahre kam ein &hnlicher Krankheitsfall wieder
in meine Behandlung, den ich, da er einen Verlauf nahm, der von
den andern etwas verschieden war, jetzt mitteilen mochte.

Der 25jahrige Kranke stammt aus einer Familie, in welcher
Augenkrankheiten nicht vorgekommen sind. Zwei Briider sind
ganz gesund, eine Schwester war verblodet und sei blind gewesen.
Sie ist in einer Schwachsinnigen-Anstalt gestorben, leider konnte
ich tiber ihr Leiden nichts naheres erfahren.

Vor einem halben Jahre bemerkte der Kranke, dass sein Sehen
schlechter wurde, ganz besonders schlecht sah er bei Nacht. Er
wurde dann eine Zeitlang von einem Kollegen mit der Diagnose
Chorioiditis behandelt, eine leichte Besserung sei eingetreten, aber
bald wurde das Sehen wieder schlechter. Er soll auch epilepti-
forme Anfille gehabt haben.

Als er am 28. Februar 1936 in meine Behandlung kam, war
das rechte Auge amaurotisch, mit dem linken Auge sah er noch
5/15, das Gesichtsfeld war konzentrisch eingeengt bis auf 10 Grad.
Ausgesprochene Hemeralopie. Nach einem Monat ging das Seh-
vermogen auf 5/35 herunter, das zentrale Sehen ging verloren.
Im Gesichtsfeld war nur noch ein halbmondférmiger Rest um das
Zentrum nach oben vorhanden. Nach einem weiteren Monat war
nur noch Lichtschein vorhanden und auch dieser Sehrest ist dann
nach weiteren zwei Wochen verschwunden.

Wihrend der Kranke anfangs vollstandig normale geistige
Verhaltnisse zeigte, wurde er im Laufe der Beobachtung immer
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merkwiirdiger. Er lachte und weinte ohne jeden Grund. Koérperlich
stellten sich leichte Koordinationsstérungen ein. Dann trat eine
Lahmung der Blase auf, auch die Beine funktionierten nicht mehr.
Es ist dann vollstandig apathisch am 28. Mai 1936 gestorben. In
den letzten Tagen hatte er Temperaturen bis zu 41 — so dass wir
annahmen, es hitte sich eine Bronchopneumonie entwickelt — es
sei hier gleich erwahnt, dass bei der Obduktion die Lungen normal
waren, dass es sich also um eine cerebrale Temperatursteigerung
gehandelt haben muss.

Der Augenhintergrund zeigte in der Peripherie grossere Herde,
die man sehr wohl fir altere chrioiditische Veranderungen hatte
halten konnen -— aber im aufrechten Bild und am stereoskopischen
Gullstrandschen Augenspiegel konnte man mit Sicherheit sehen,
dass es sich um Verschiebungen des Pigmentepithels handelte. In
der Maculagegend waren die Herde viel kleiner, heller und da-
zwischen konnte man nach oben von der Macula ganz kleine
Blutungen in den hintersten Schichten der Netzhaut vielleicht noch
unter der Stabchen- und Zapfenschicht feststellen. Diese Blutungen
sind nach kurzer Zeit wieder verschwunden. Die Papille war kaum
blass, links vielleicht etwas blasser als rechts. Die Venen normal
gefiillt, die Arterien etwas eng.

Dieses Bild &nderte sich unter der Beobachtung nur insofern,
als vier Wochen vor dem Tode an dem zuerst amaurotischen Auge
nach unten eine flache Abhebung der Netzhaut eintrat, die aber
nicht total wurde.

Selbstverstandlich wurden alle Kklinischen Untersuchungs-
methoden erschopft: Die Wassermannsche Reaktion war dauernd
auch nach Provokation negativ. Liquorbefund normal, kein patho-
logischer Lipoidstoffwechsel. Kurz es konnte irgendeine Allgemein-
storung nicht nachgewiesen werden.

Ich lasse nun den anatomischen Befund des Auges folgen:
Cornea, Iris, Linse und Ciliarkérper sind ohne wesentlichen patho-
logischen Befund.

In der Retina kann man den Krankheitsprozess sehr gut in
seinen verschiedenen Stadien verfolgen:

Temporal von der Macula ist eine Stelle, an welcher die Stab-
chen und Zapfen noch sichtbar sind. Aber alle sind nicht mehr
normal, die Aussenglieder sind zerfallen, die Kerne zeigen keine
normale Struktur, an einzelnen Stellen ist das Chromatin zu
Klumpen zusammengeballt. Auch in der bipolaren Ganglienzellen-
schicht sind nur ganz wenige normale Zellen-, auch hier sieht man
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Chromatinschollen. Die Ganglienzellschicht ist auch fast ver-
schwunden — nur einzelne gequollene Ganglienzellen sind noch
zu sehen. An den Geféssen sind an einzelnen Stellen um die Ge-
fasse Méantel von Rundzellen.

Die Macula ist vollstandig frei von Nervenzellen, an ihrer
Stelle ist aber nicht eine Gliawucherung eingetreten, sondern ein
Odem. Zwischen den ganz wenigen Bindegewebs- und Gliazellen
sind einfache Hohlrdume, die mit Fliissigkeit gefiillt sind, vorhanden.

Die Degeneration der Netzhaut ldsst sich weiter verfolgen,
schon im Aquator ist von Netzhautstruktur nichts mehr zu sehen.

Das Pigmentepithel ist auch schwer geschadigt, an einzelnen
Stellen fehlt es, an andern ist es klumpig geballt und auch in die
Netzhaut hineingewuchert.

Die Chorioidea, besonders die Choriocapillaris ist an den
Stellen, an welchen noch Stibchen und Zapfen zu sehen sind, ganz
normal.

Weiter in der Peripherie sind die Capillaren verschwunden, an
ihrer Stelle findet sich eine diinne Bindegewebslage.

Im Opticus sind die Markscheiden noch ganz gut zu firben,
eine Atrophie ist pathologisch-anatomisch nicht nachzuweisen.

Die Zentralgefasse der Retina sind nicht verandert, jedenfalls
ist anatomisch eine Verdiinnung nicht festzustellen.

Nur an einzelnen Stellen sieht man um die Gefésse einen Mantel
von Rundzellen — keine Leukocyten.

Es handelt sich also um einen akuten Zerfall aller nervosen
Elemente der Netzhaut, der in diesem Falle die Macula nicht zuletzt
ergriffen hat, der letzte Rest von noch einigermaflen erhaltener
Retina liegt temporal unten von der Macula.

Auffallend ist die geringe Gliawucherung und das in der Retina
vorhandene Odem, d. h. einfach Lochbildung, wobei sich die Locher
mit Fliissigkeit fiillen.

Im Gehirn und Riickenmark sind — nach dem Befund
des pathologischen Instituts (Dr. Schairer wird den Fall be-
schreiben) — so gut wie alle Ganglienzellen der Rinde zerfallen oder
im Zerfall begriffen. Daneben finden sich an einzelnen Stellen
auch Plaques in den Markpartien, die an die Befunde bei multipler
Sklerose erinnern. In den Rindenpartien findet sich ein ausge-
sprochenes Odem. In den Meningen sind an einzelnen Stellen
kleine Blutungen zu sehen. Ich erinnere daran, dass wir klinisch
auch feine Blutaustritte zwischen Retina und im Pigmentepithel
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gesehen haben. Irgend ein Zeichen einer Entziindung ist weder am
Auge noch am Gehirn vorhanden.

Es handelt sich also in diesem Falle um eine Erkrankung,
die wohl zu den Fillen der amaurotischen Idiotie gehort, die ich
zusammen mit Spielmeyer im Jahre 1906 beschrieben habe.
Jedenfalls unterscheidet sich dieser Fall von der Tay-Sachsschen
vollstindig.

Aber auch mit den frither von mir beschriebenen Fillen ist er
nicht ganz identisch. Die Erkrankung ist bei einem Manne von
25 Jahren ganz plotzlich aufgetreten und hat im Verlauf von
1Y% Jahren zur Erblindung, vollstindigem geistigen Zerfall und
zum Tode gefiihrt.

Es handelt sich um einen vollstindigen Zerfall aller nerviosen
Elemente im Gehirn, Riickenmark und Auge, besonders auffallend
ist neben der Degeneration der Retina das Zugrundegehen der
Ganglienzellen in der Rinde des ganzen Gehirns und im Riicken-
mark. Ob die einzelnen Stellen im Gehirn, an welchen ein Zugrunde-
gehen der Marksubstanz zu finden ist, ein Befund, den seinerzeit
Spielmeyer nicht beschrieben hat, eine Besonderheit dieser Er-
krankung ist, oder ob dieses Zugrundegehen eine sekundire Er-
scheinung ist, kann ich natiirlich nicht entscheiden.

Jedenfalls handelt es sich um eine sehr interessante Erkrankung,
wie ich sie bis jetzt noch nie gesehen habe.

Ich mochte nur noch erwahnen, dass die Augen sofort p.m.
fixiert wurden, so dass Leichenverinderungen iiberhaupt nicht
eintreten konnten. Ausserordentlich interessiert hat mich eine
Anfrage in der Miinch. med. Wschr. vom 7. Juli 1936, S. 1100, in
der offenbar iiber einen ganz #dhnlichen Fall berichtet wird. Es
handelt sich um einen 33jahrigen Mann, der auch seit einem Jahr
an einer Pigmentgeneration erkrankt ist und jetzt Zeichen einer
Verblodung zeigt.
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Freie Aussprache zum Referat 1V.
Herr Bartels:

Aus dem neueren Schrifttum und auch nach den hier gefallenen
AuBerungen bekommt man den Eindruck, als wenn in letzter Zeit nicht
nur das Leiden zur Beurteilung unserer Frage angesehen wird, sondern
auch was der Triger mit seinem Leiden leisten kann. Wenn in dem
Gesetz es heisst: Kinder, die nicht die gewéhnliche Schule besuchen
konnen, sondern die einer Blindenanstalt iibergeben werden miissen, fallen
unter den Begriff ,,blind* und miissen bei erblichen Leiden sterilisiert
werden, so miissen wir doch hier auch an die Sehschwachen denken. Die
Sehschwachenschulen sind ja daraus entstanden, dass Blinde in die Blinden-
anstalten aufgenommen waren, die gar keine Blinden waren, sondern nur
sehschwach. Diese Sehschwachen koénnen den vollen Schulunterricht
bekommen, nur mit etwas anderer Methode. Sie kénnen also nicht als
Blinde angesehen werden. Diejenigen Sehschwachen, welche ein ver-
erbbares Leiden haben, brauchen nicht ohne weiteres gemeldet werden,
sondern erst, wenn sich zeigt, dass auch in der Aszendenz in diesem Leiden
nichts geleistet wurde. Uberhaupt kénnte man darauf achten, was in
einer Familie mit kongenitaler Katarakt geleistet werden kann. Ich
erwiahne hierbei, dass in den Sehschwachenschulen sich ausserordentlich
hochgradig Kurzsichtige finden, die aber von einer auffillig hohen
Intelligenz sind.

Gegen die Sterilisierung der ménnlichen Triager der Leberschen
Sehnervenatrophie muss ich mich wenden, da sie zwecklos ist. Diese
bekommen niemals kranke Nachkommen. Frauen sind ausserordentlich
selten dabei erkrankt, die dann sterilisiert werden konnen. Ich empfehle,
um Irrtimer zu vermeiden, jeden Fall von zwei verschiedenen Augen-
drzten untersuchen zu lassen. Weiter rate ich dringend jedem Ober-
begutachter nicht nur auf Grund der Akten, sondern nur auf Grund
personlicher Untersuchung sein Urteil abzugeben. Sonst kann eine Ver-
wechslung von Retinitis pigmentosa und Chorioiditis disseminata Anlass
zu einem falschen Urteil des Oberbegutachters geben.

Herr Meesmann:

Es wird auf die in den nichsten Tagen filligen Vortrige von Holtz
und Meesmann verwiesen, die sich auch mit der Frage des Schichtstares
beschéftigen. Es ist unwahrscheinlich, dass die Rachitis als solche zum
Schichtstar fithrt, es gehort dazu vielmehr die Unterfunktion der Epithel-
korperchen. Da diese heute nach Holtz wirksam behandelt werden kann,
ist die Erfassung schichtstarkranker Familien wichtig, um namentlich
Frauen wihrend der Schwangerschaft der AT 10-Behandlung zuzufiihren.

Herr von Bahr:

Dr. Biicklers und auch Prof. Meesmann haben Rachitis als
Ursache des Schichtstares abgelehnt, Dr. Biicklers auch Tetanie. Meiner
Meinung nach ist dies nicht richtig. Zwar gibt es Schichtstarfille, die
hereditir sind, ich habe in der Literatur ungefihr 30 Familien gefunden,
die eine dominante Hereditédt zeigten. Aber von iiber 700 Patienten mit
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Schichtstar haben gut die Hélfte frither an Kriampfen in der Kindheit
gelitten und das kann kein Zufall sein. Viele zeigten auch Rachitiszeichen.
Dr. J. Kugelberg in Upsala hat ungefdhr 150 Kinder nachuntersucht,
die in der Jugend wegen Spasmophilie im Krankenhaus behandelt waren.
Von diesen hatten ungefihr 1/; schichtstardhnliche Linsentriibungen,
z. B. isolierte ,,Reiterchen’’, in drei Fillen vollentwickelten Schichtstar.
Zu diesen klinischen Beobachtungen kann ich auch eigene experimentelle
hinzufigen. Bei 109 jungen Ratten, in 23 Serien geteilt, habe ich durch
Fiitterung mit rachitogener Didt rontgenologisch festgestellte Rachitis
hervorgerufen. 44 von diesen Ratten haben ohne Unterbrechung diese
Didt bekommen. Sie bekamen keine Katarakt. Fiir die {ibrigen 65 rachi-
tischen Ratten wurde die Didt veréndert, so dass sie mehr Phosphat
enthielt. Von diesen 65 Ratten bekamen 48 Linsentriibungen. Die rachi-
tischen Ratten reagierten auf die Didtverinderung mit sehr erhéhter
galvanischer Erregbarkeit, in mehreren Fillen auch mit spontanen
Krimpfen oder Tremor. Die Kontrolltiere, die ausser der Didt D-Vitamin
erhielten, bekamen nur eine sehr leichte Ubererregbarkeit und keine
Katarakt. Die Linsentriibungen traten bei den rachitischen Ratten im
Anschluss an die Ubererregbarkeit auf, in den meisten Fillen in 48 Stunden
nach der Didtverdnderung, in sehr vielen Féllen auch in 24 Stunden.
Die Linsentriibungen lagen anfangs subkapsulidr, bekamen aber spiter,
als die Linse grosser wurde, das Aussehen eines Schichtstares. Es ist
also klar, dass zwar nicht Rachitis allein, aber rachitische Tetanie,
Spasmophilie, die Ursache des Schichtstares sein kann.

Herr Stock:

Herr Clausen hat in seinem Referat ausgesprochen, wir seien wohl
alle damit einverstanden, dass das Neuroepitheliom (Gliom) unter allen
Umsténden zu den Erbkrankheiten gehore und deshalb zu sterilisieren
sei. Ich fiir meine Person bin nicht der Ansicht, wir haben in der Tiibinger
Klinik von 28 Gliomen, die wir in den letzten Jahren operiert haben,
genaue Nachforschungen erhoben und nur in einem einzigen Fall heraus-
gebracht, dass ein Aszendent ein Auge verloren hat, von dem wir noch
nicht ganz sicher sind, ob es ein Gliom war. Wir sterilisieren ja Carcinome
und Sarkome auch nicht, die wohl mit demselben Recht oder Unrecht
als Erbkrankheiten gelten.

Herr Fleischer

erklirt sich im wesentlichen mit den Ausfiihrungen der Vorredner,
insbesondere Clausen einverstanden, insbesondere mit dem Hinweis
Clausens auf die schwere Verantwortung, die der Arzt mit der
vom Gesetz vorgeschriebenen Meldung eines Erbkranken beim Amts-
arzt oder bei einer etwaigen Begutachtung vor dem Erbgesundheits-
gericht sich auflidt. Bestimmte, ein fiir allemal giiltige Regeln fiir die
Meldung und Begutachtung, wie sie vielleicht gewiinscht werden, lassen
sich nicht aufstellen, sondern nur ungefihre Richtlinien. ~ Jeder einzelne
Fall muss gewissenhaft untersucht und gepriift werden. Andererseits
lasst sich — wenn man sich der Verantwortung gegeniiber dem Gesetz
und der Allgemeinheit bewusst ist — die Meldung auch verdachtiger
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Fille nicht vermeiden. Gerade durch die Meldung wird vielfach erst eine
eingehendere behérdliche Untersuchung auch der Familie eines Kranken
moglich. Ein taktvolles, nicht schroffes Verhalten des Arztes, des Be-
gutachters und der Behérde ist selbstverstdndlich angezeigt.

Herr Hertel:

Ein Teil meiner beabsichtigten Austiihrungen ist von Herrn Bartels
bereits vorweggenommen. Ich mochte aber doch darauf hinweisen, dass
sich auch uns Schwierigkeiten ergeben haben daraus, dass der Begriff
Erblindung, den ja das Gesetz zur Sterilisation fordert, doch nicht
geniigend festliegt.  Behordlicherseits (z. B. beim Reichsgericht, im
Reichsversorgungsgesetz, Unfallversicherung und Berufsgenossenschaften)
sind iiber Erblindung, insbesondere auch iiber die Grenzen der praktischen
Erblindung sehr verschiedene Angaben vorliegend. Diese Unsicherheiten
konnen die Entscheidung, ob ein Fall anzuzeigen ist, sehr erschweren und
andererseits auch von den Kranken zu Einwendungen benutzt werden.

Besonders gross wird die Schwierigkeit, wenn das KErbaugenleiden
einseitig vorliegt. Wir haben einseitige grosse Kolobome, Aniridien,
Anophthalmus, Maculadegeneration usw., also offenbare Anzeichen dafiir,
dass beim Trager krankhafte Erbmasse vorliegt, also Sterilisation zu
fordern wire. Was sollen wir aber tun, wenn das andere Auge vollig
gesund und sehtiichtig ist ¢ Der Trager ist ganz berufsfihig, man wiirde
gewissermallen gegen das Gesetz verstossen, wenn man ihn zur Sterili-
sation veranlassen wiirde.

Ich glaube, dass es, wie ich schon bei einer Sitzung der mitteldeutschen
Augenirzte ausfithrte, wiinschenswert wire, dass, solange nach dem
Gesetz die Funktion der Augen als ein mitbestimmender Faktor zu
seiner Handhabung anzusehen ist, dieser Faktor seitens mafBgebender
Stellen noch genauer bestimmt wird.

Herr Comberg

hat den Eindruck gewonnen, dass die heutige Aussprache eine wichtige
Erginzung zu dem bildet, was in den letzten Jahren in dem Schrifttum
niedergelegt wurde. Er hilt es fiir wiinschenswert, dass in Deutschland
ein Gremium von einigen Augenirzten besteht, welches die wichtigsten
Fragen fortlaufend durch Aussprachen oder durch Korrespondenz priifen
sollte, damit eine Ubereinstimmung in den grossen Richtlinien erhalten
wird, welche bei der Beurteilung der Félle maBgebend sein miissen.
Es ist notwendig, dass auch die grosse Mehrzahl der Augenirzte, welche
doch an den Sitzungen der Ophthalmologischen Gesellschaft nicht teil-
nehmen kann, weitere Unterlagen fiir die Beurteilung schwieriger Fille
bekommt.

Herr Waardenburg:

Taubstumme schliessen gerne Ehen untereinander, Blinde selten.
Deswegen ist es zu erkliren, dass man im Schrifttum keine Félle von
zwei befallenen Pigmentosakranken usw. antrifft, was biologisch-genetisch
schade ist, da man so nicht zu wissen bekommt, ob es mehrere Biotypen



Freie Aussprache. 113

derartiger Krankheiten, auch bei gleichem Vererbungsmodus gibt. Ich
freue mich ganz besonders, dass ich in diesem Kreis ein starkes Ver-
antwortungsgefiihl angetroffen habe, so dass man sich nicht schablonen-
haft nur durch die Diagnose leiten lisst, sondern dass man auf humanem
Standpunkt individualisieren will. Vor zwei Jahren wurde in einem
Psychiater-Neurologenkreis die Diagnose als maflgebend erklirt. Man
soll bei den Blinden damit Rechnung tragen, dass ihre Intelligenz hiufig
eine gute ist, dass sie selten heiraten und auch selten aussereheliche
Verbindungen eingehen, und dass mit Mithilfe manche sich auch sozial
behaupten konnen. Dieses und vieles mehr muss bei der Begutachtung
erwogen werden.

Herr Miigge:

Die Frage, ob wir sterilisieren sollen oder nicht, stellt zweifellos den
praktischen Augenarzt oft vor eine grosse Verantwortung und ich méchte
nicht so verstanden werden, als ob ich iibertriebenen Vorschligen zur
Sterilisation das Wort reden moéchte. Gerade aber beziiglich des Glioms
habe ich mich sehr gewundert, heut wiederholt die Ansicht gehort zu
haben, dass es grosstenteils nicht erblich sein soll. Ein Teil der Fille ist
zweifellos erblich und das gilt auch von den beiden Briidern, die Prof.
Clausen heute in seinem Referat angefiihrt hat und die aus meiner
Praxis stammen. Das Elend, welches diese Kinder iiber ihre Familie
gebracht haben, mogen Sie ermessen, wenn ich hinzufiige, dass innerhalb
eines Zeitraumes von 1Y, Jahren der eine Bruder an beiden Augen, der
andere an einem Auge enukleiert wurde, dass dann bei jedem der beiden
Briider noch eine Exenteration der Orbita vorgenommen werden musste
und dass sie trotzdem schliesslich beide durch Ubergreifen des Glioms auf
das Gehirn gestorben sind. Die Erblichkeit ging hier auf den Vater zuriick,
der als Kind an einer Seite wegen Gliom enukleiert worden war. Wer
so etwas erlebt hat, der wird lieber einen Gliomfall zu viel als einen zu
wenig fir die Sterilisierung in Vorschlag bringen.

Herr Marchesani:

Was die Auslegung des Begriffes der ,,Blindheit anlangt, so glaube
ich, dass sich dieser weitgehend deckt mit dem Begriff der Invaliditit
von seiten der Augen. Es ist klar, dass wir nicht nur den Nachwuchs
Blinder verhiiten wollen, sondern auch zumindesten den Nachwuchs
Invalider. Wenn wir auf den Begriff der Invaliditdt zuriickgreifen, so
hat dies den Vorteil, dass wir einen allen Augenérzten bekannten Begriff
vor uns haben. Der Passus, dass ,,mit grosser Wahrscheinlichkeit zu er-
warten sein muss, dass sich unter den Nachkommen ebenfalls Erbkranke
befinden®‘, ist nicht in dem Sinne zu verstehen, dass diese Wahrscheinlich-
keit im einzelnen Fall nachgewiesen werden muss. Dies wiirde zu Will-
kiirlichkeiten fithren. Im allgemeinen Teil des Gesetzkommentars ist
vielmehr ausgefiihrt, dass diese grosse Wahrscheinlichkeit, bei allen domi-
nant und recessiv sich vererbenden Leiden gegeben ist. Es geniigt der
Nachweis des Vorliegens eines solchen Leidens. Die Cataracta zonularis
geht nach unserer Auffassung haufig auf Umwelteinfliisse zuriick. Man
kann an der Spaltlampe sogar haufig ablesen, zu welchem Zeitpunkt des
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Embryonallebens bzw. in welchem Lebensalter die Schidigung eingewirkt
hat. Wenn friiher angenommen wurde, dass die Rachitis eine der Ursachen
des Schichtstars wire, und wenn man heute demgegeniiber vorwiegend
die Tetanie als Ursache ansieht, so erblicke ich in dieser Auffassung
keinen Widerspruch. Denn es ist bekannt, dass in der Heilungsphase der
Rachitis ein Umschwung in der Stoffwechsellage dahingehend eintritt,
dass eine Spasmophilie auftreten kann. Die Cataracta zonularis kommt
also nicht von der Rachitis, sondern die Rachitis stellt nur einen Indikator
dar. Es erhebt sich die Frage, ob wir die Fille von Cataracta zonularis,
die erblich auftreten, und die Fille, die auf eine Spasmophilie zuriickgehen,
nicht von einheitlichen Gesichtspunkten aus betrachten kénnen. Nach
v. Pfaundler, und neuere Untersuchungen an eineiigen Zwillingen haben
dies bestdtigt, ist auch die Anlage zu Rachitis erblich (rachitische
Diathese). Es ist wahrscheinlich, dass sich diese Anlage quantitativ
verschieden hochgradig vererben kann. Bei dem als erblich erscheinenden
Schichtstarfiallen wire diese Anlage fiir sich durchschlagend, wahrend
in den anderen Fillen zur Manifestierung des Leidens ein Umweltfaktor
hinzukommen muss.

Herr Wissmann

fragt an, ob dem praktischen Augenarzt nur die Funktion zusteht, die
Fille anzuzeigen, oder ob er auch bei der Bewertung der Falle sich gut-
achtlich zu dussern hat, also gewissermaBlen dem Erbgericht Unterlagen
zur Verfiigung zu stellen hat mit einem eigenen Werturteil.

Herr Lohlein:

" Meine Damen und Herren! Ich bin der Uberzeugung, dass es kaum
ein Gesetz geben kann, das seinem Sinn und Ziel nach mit grésserem Recht
den Anspruch erheben kann, ein humanes Gesetz genannt zu werden wie
dieses Gesetz zur Verhiitung erbkranken Nachwuchses; denn es will
eine Fiille schwersten Leides ersparen, dem Einzelnen, der Familie, dem
Volk als Ganzem, indem es die zerstérenden Wirkungen schwerer Erb-
leiden verhiitet. Gewiss ist das Recht, das einem alten arztlichen Wunsche
entsprechend, dieses Gesetz in die Héinde der Arzte legt, verbunden mit
einer grossen ernsten Verantwortung und ich méchte der Auffassung
entgegentreten, als ob etwa die Diagnose eines Erbleidens allein geniigen
konne, die Entscheidung zur Unfruchtbarmachung daraus abzuleiten.
Das Gesetz verlangt vielmehr, soweit die Augenheilkunde in Betracht
kommt, den Zustand erblicher Blindheit oder schwerer Missbildung des
Auges. Ich glaube sagen zu kénnen, dass wir Augenirzte als Sach-
verstindige alle die grosse Verantwortung empfinden, die uns zufillt,
und dass wir den Grundsatz befolgen, uns auf eindeutige Fille zu be-
schranken, bei denen auch dem einsichtigen Laien die Notwendigkeit des
Eingreifens verstindlich gemacht werden kann. Wir alle stehen auf dem
Standpunkt, dass es besser ist, einmal zu wenig, als einmal zu leichtfertig
den Antrag auf Sterilisation zu stellen.

Dazu kommt, dass es mein und sicher vieler Sachverstindiger
Grundsatz ist, stets den betrotfenen Kranken soweit aufzukliren und zu
iiberzeugen, dass er nach Moglichkeit selbst den Antrag auf Unfruchtbar-
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machung stellt und nicht das Gefiihl zuriickbehilt, unter dem Zwang
des strengen Gesetzes behandelt zu sein. Er empfindet dann seinen
Entschluss, so schwer er ihm werden mag, als eine eigene befreiende
Tat. Wenn wir auf diese Weise erst das Verstindnis fiir die hier
liegenden Notwendigkeiten in weite Kreise Schritt fiir Schritt vorgetragen
haben, dann diirfen wir auch hoffen, die ebenso wichtige Aufgabe erfolg-
reich durchzufiithren, nimlich als beratender Arzt auch in solchen Fillen,
die nicht unter die Bestimmung des Gesetzes fallen, d. h. also, bei denen
zwar ein schweres Erbleiden Gefahren voraussehen lisst, aber keine
praktische Blindheit besteht, mit unserem einfachen menschlichen Rat,
auf Nachkommenschaft zu verzichten, Erfolg zu haben. Ich denke
an manche Familien mit gehdufter schwerer Myopie und Ablatio, an
die Schwestern der v. Leberscher Opticusatrophie Befallenen und an
dhnliche Fille.

Nicht einverstanden kann ich mich damit erkliren, dass man in zu
hohem Mafe anrechnet, was jemand durch Willensstirke noch mit einem
an sich ungeniigenden Sehrest zu leisten vermag. Ist er Triger eines
ernsten Erbleidens und hat ein Sehvermégen, das den Durchschnitts-
menschen zum praktisch Blinden stempelt, so soll er auch die Folgerungen
ziehen, denn dass dieselbe ungewohnliche Willensstirke etwa bei den
Nachkommen iiber das gleiche schwere Leiden wieder hinweghilft, ist
doch sehr zweifelhaft.

Von mehreren Seiten ist hier der Wunsch ausgesprochen worden,
man moge kurze Richtlinien herausarbeiten, nach denen der einzelne
Augenarzt sein Sachverstindigenurteil abgeben kann. Ich wiirde es nicht
fiir richtig halten, gedruckte Richtlinien zu entwerfen, die den einzelnen
beschiftigten Arzt dazu verleiten kénnten, schablonenmiBig nachzu-
schlagen und sehr rasch mit seinem Urteil bei der Hand zu sein. Denn
diese Aufgabe ist eine von Fall zu Fall zu entscheidende und eine ver-
antwortungsvolle und sie kostet eben Zeit und Miihe in jedem Fall. Aber
es handelt sich um so schwerwiegende Verantwortungen, dass dem Sach-
verstindigen die wohl begriindete, gut iiberlegte und bewiesene Stellung-
nahme einfach nicht durch irgendwelche Direktiven abgenommen werden
kann.

Selbstverstindlich streben wir danach, unsere Erfahrungen und
Beobachtungen auszutauschen und so jedem einzelnen seine Stellung-
nahme immer leichter und die Urteilsweise immer einheitlicher zu ge-
stalten. Dem dient es ja gerade auch, dass wir heute hier in grossem Aus-
mal diese ganzen Fragen in grundlegender Weise zur Sprache gebracht
haben, dem dient die Neuherausgabe des Kommentars zum Gesetz und
dem soll ein Handbuch der Erbkrankheiten dienen, das z. Z. vorbereitet
wird.

Wichtig ist, dass wir als Sachverstindige, jeden einzelnen Fall
griindlich klarstellen, dann aber auch auf Beriicksichtigung unseres Sach-
verstindi