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Das System der Pupillenstarren 
in seinen kausal-genetisehen Zusammenh~ingen. 

II .  Mitteilung. 

Die Mischformen der luischen Pupillenstarren und die Pupillotonie. 

Von 

FRITZ POOS. 

(Eingegangen am 25. MSrz 1949.) 

Im ersten Tell dieser Abhandlungen (dieses Archiv S. 493) wurden die 
physiologischen Grundlagen der lichtreflektorisch bedingten Pupillen- 
bewegungen (Zwiere/lexnatur der Lichtreaktion mit einem yon der Re- 
tina fiber das motorische Verengerungszentrum zum Sphinkter ver- 
laufenden parasympathischen Verengerungsreflexbogen und einen yon 
der Retina fiber das motorische Erweiterungszentrum im Halsmark 
zum Sphinkter und Dilatator verlaufenden sympathischen Erweiterungs- 
reflexbogen), sowie die physiologischen Grundlagen der nicht licht- 
reflektorisch bedingten Verengungsreaktionen (Nahcinstellungsreaktion, 
Lidschlul~reaktion, Schlafreaktion, Operationsreaktion) als nicht yon den 
Irisnerven bedingte, unmittelbar yon der Ciliarmuskelti~tigkeit abh~ngige 
Entspannungsbewegungen eingehend analysiert. 

Im folgenden soll mit den bisher noch nicht besprochenen ~bergangs- 
und Kombinationsformen und mit der Pupillotonie die systematische 
Ordnung zu einem Abschlul~ gebracht werden. Am Ende der Arbeit 
(S. 560) finder sieh eine tabellarische Gesamtfibersicht der Pupillenstarren 
mit ihrer funktionellen Deutung, ihrer Lokalisation und ihren Bezie- 
hungen zur Accommodations-, LidschluiL und Schlafreaktion. 

g) Die Ubergangs- und Misch/ormen 
~owie die Kombinationen verschiedener Typen au/ beiden Augen 

bei der Gruppe der metaluisch bedingten Starren. 
Gehen wir zun~chst yon unserer Annahme aus, dab die mannigfaltigen 

in Frage kommenden Grundtypen der 1%eaktionsst5rungen, niimlich 
die ,,absolute Starre" (d. h. die Unterbrechung des Verengungsreflex- 
bogens) die ,,reflektorische Starre" (d. h. die Unterbrechung des Ver- 
engerungs-und Erweiterungsreflexbogens)und die peripher bedingte 
0phthalmoplegie (d. h. das Hinzutreten einer Ciliarmuskelblockierung) 
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alle durch den gMchen pathogenet isehen Mechanismus der ascendieren- 
den  Atrophie am Er/olgsorgan selbst zus tande  kommen,  so steht  zu- 
n~chst  die Kardinal f rage  zur Beantwor tung ,  wie f iberhaupt,  abgesehen 
yon  den  unvo l lkommenen  Prozel3stadien, die G r u n d t y p e n  in reiner Aus- 
pr~gung und  scharf abgegrenzt  vone inander  zur Ausbi ldung gelangen 
k 6 n n e n  u n d  d a n n  in  der Mehrzahl der F~,lle auch s ta t ioner  bleiben. 
Gerade der letztere P u n k t  scheint  der immer  wieder be ton ten  Neigung 
zu Progression des einmal  in Gang gekommenen Krankheitsprozesses 
zu widersprechen. 

Wir  haben  fiir diese Untersuchung,  wollen wir n icht  ganz neue hypo- 
thet isehe Gr6gen einfiihren, zurfiekzugreifen auf  ganz bes t immte  ana- 
tomisehe Einrichtungen, die die Gesetzm~Bigkeiten im zeitlichen und 
raumliehen Naeheinander des Prozesses und aueh die seharfe Umgrenzung 
der FunktionsstSrung im Idealfalle bestimmen. Eine hierfiir notwendige 
anatomische Organisation ist in der Tat aueh vorhanden, und die Dis- 
kontinuit~t des sonst g]eiehartigen aseendierenden GefiiBprozesses 
entsteht durch die Arterienringe. Diese sind im Sphinkterteil der Iris 
als Circulus art. irid. minor, entspreehend der Iriskranse und an der 
Irisbasis als Circulus art. irid. major  in die regelm~13ige, radi~r-sym- 
metrisehe Angioarchi tektonik  der Iris eingebaut ,  und  zwar aus ent- 
wieklungsphysiologischen Gri inden im Zusammenhang  mi t  der Kon-  
zentr iz i ta t  der Organanlagen,  auf  die bier nicht  n~her eingegangen werden 
soll. Uns  interessiert  vor allem die hamodynamisehe  Bedeutnng  dieser 
n icht  zufalligen GefaBbildungen. 

Kommt man von den hinteren und vorderen Cfliararterien, so f/i]l~ mit der 
symmetnschen Aufspaltung dieser Gefage in ein System radi~rer GeffiBe der 
Blutdruck nach allen Seiten bis zur auBersten Pupillenperipherie nieht stetig ab, 
sondern der Abfall hat zwei treppenformige Besehleunigungen, die durch die 
eingeschalteten Arterienringe eintreten mttssen (Verlust der Pulswelle und starke 
Kaliberverminderung der aus dem Ring abzweigenden Gef~gehen). Gleiehwoh! 
haben wir auf jeder radig, ren Gefagstrecke Punkte gleiehen mittleren Blutdruekes 
anzunehmen, die notwendigerweise bei der ganzen Organstruktur und nach dem 
PoIsEVmLEsehen Gesetz auf konzentrisehen Kreisen liegen, die das Pupillen- 
zentrum zum Mittelpunkt haben (Isobaren der Regenbogenhaut). Diese letzteren 
sind in Summa der dynamische Symmetriefaktor, der es bestimmt, dag bei sonst 
regelreehten Verhaltnissen eine am Orte des niedrigsten Gefs d.h. in 
der Peripherie, unter dem Einflng des Augendruckes beginnenden Capillaris~tions- 
storung lhre Ascension ebenfalls uber konzentrisehe Kreislinien nehmen mug. 
Deshalb breitet sieh in der Iris die FunktionsstSrung aueh nieht irregul~r-gebiets- 
weise oder sektorenfSrmig, sondern konzentrisch aus. Verfolgen wir diesen Prozeg 
vom Capillargebiet der Pupillenperipherie aus aufsteigend, so gelangen wir an die 
erste hamodynamisehe Barriere oder Treppenstufe des kleinen Arterienringes, und 
es kann fiir immer oder fdr lgngere Zeit zu einer isolierten Denervierung des 
Sphinkters kommen, ohne dag der Dilatat~r tangiert wird. Dieses erseheint mSg- 
lieh, wenn ein allgemeiner h/~modynamiseher StdrungsprozeB sieh in der Peripherie 
nur sehr geringgradig auswirkt oder yon st~rkerer Intensitat, dafur aber nur 
vorfibergehenden Charakters ist. Wird die Sehwelle ffir den kleinen Arterienring 
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iiberschritten, so breitet sich dieser St6rungsprozeg langsam oder schnell kon- 
zentrisch auf die yore groBen Arterienring ausgehende symmetrisierte Gefagflache 
aus, yon dem der sympathisehe Dilatator-Nervmuskelapparat abh~ngig ist. 

Damit ist die organische Grundlage gegeben fiir das Auftreten einer reinen, 
isolierten ,,absoluten Starre" (liehtreflektorische Verengerungsstarre), fiir das 
Auftreten der reinen und vollst~indigen ,,reflektorisehen Starre" (liehtreflektoriseho 
Verengerungs- und Erweiterungsstarre) und fiir alle m6glichen Xombinationen, 
d. h. fiir eine ,,absolute Starre", die schon Wesenszfige der ,,reflektorischen Starre" 
tr~gt oder eine ,,reflektorische Starre", die noeh Wesensziige der ,,abso]uten 
Starre" trggt. Eine isolierte Ausschaltung des ]~ilatators ist nach den Gesetz- 
m~tfiig]ceiten des Krankheitsmeehanismus (Ascension) unm6glieh. Es sind aller- 
dings nur wenige FMle yon Tjberleitung einer ,,absoluten Pupillenstarre" in eine 
,,reflektorische Starre" in der Literatur mitgeteilt. Wahrscheinlich sind aber die 
Mischf~lle wesentlich h~ufiger, weil sie in der Regel nur ein oder wenige 1Viale 
angesehen, nicht riehtig gedeutet und vor allem nieht fiber l~ngere Zeit verfolgt 
werden. In solehen Fallen wird unsere Diagnose sieh nieht mit einer Typen- 
bezeichnung ersch6pfen k6nnen, sondern die Besehreibung eines Stadiums sein, 
in dem anteilsm~Big sieh Wesenszfige aus beiden t~eaktionsst6rungstypen vermisehen. 

Ferner  k6nnen  wit  aueh in befriedigender Weise die Frage beant-  
worten,  warum der Prozel3, der zur Ausb i ldung  des klassisehen 
A~G~rLL-ROSEgTSON geftihrt hat ,  zentralwarts  vor  dem CiliarkSrper 
Ha l t  maeht ,  m. a. W. weshalb nur  in sel tenen Fa l len  mi t  dam At~- 
GYL~-ROBE~TSON eine Ciliarmuskelinsuffizienz geringeren, s tarkeren 
oder to ta len  Grades kombin ie r t  ist. Das ha t  seinen Grund  nieht  n u r  
darin,  weil der groBe Arter ienr ing in  Nahe der Irisbasis eine wesent- 
liehe Barriere darstell t .  I)er H a u p t g r u n d  ist ein ganz anderer,  u n d  
dieser bedar f  besonderer Beaehtung,  aueh hinsiehtl ieh der un t e n  zu 

bespreehenden , ,Pupil lotonie".  

Aus dem Ch'eulus art. irid. major entspringen in seiner Cireumferenz die rgdiaren 
Irisgefgge. Diese sind es, die gleiehzeitig die Arterienaste fiir die nicht-muskulSsen 
Ciliarfortss abgeben. Es entsteht dadureh ein gemeinsamer Blutkreislauf, der 
Iris und CiliarkSrperforts~tze nmfal~t, der kausal-ontogene~iseh begrfindet ist 
(Poos, 1949), der eine besondere Strnktur des gemeinsamen Capillanletzes besitzt, 
und der das ganze ]~lut aus Iris und Cfliarforts~tzen in das Vortexvenensystem 
zur/iekleitet. Der Cfliarmuskel ist aus diesem Kreislauf abet so gut wie vollstandig 
ausgesehaltet. Er bezieht sein Blur direkt aus *sten der hinteren und vorderen 
Ciliararterien, nnd das in den Ciliarvenen naeh augen abfliel3ende Blnt sammelt 
sieh aussehlieI31ieh aus dem Ciliarmuskel. 

Es wird also eine von  der Pupi l lenperipher ie  ascendierende Gefs 
sys tematrophie  in  die entwieklungsgesehiehtl ieh zur Iris geh6renden 
Ciliarfortsatze und  nieht  in  den Ciliarmuskel verlaufen*. Dieser besi tzt  

* Deshalb gehSrt auch das Zusammenvorkommen yon Tabes und Glaukom zu 
den allergrbgten Seltenheiten. Ferner liegt hierin der Schliissel zu dem grogen 
Geheimnis yon dem Wirkungsmeehanismus der klassischen antiglaukomatSsen 
Iridektomie. Diese bedeuCet, breit und total ausgef/ihrt, eine Verkleinerung 
des Organs, welehe eine Verkleinerung des mit den Ciliarforts/~tzen gemem- 
men Gefgl3systems zur Folge hat. Dieses ist abet gleiehbedeutend mit Funk- 
tionsminderung der Ciliarforts/~tze. 
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gleichwohl das Endcapillargebiet einer langen Blutzufuhrstrecke im 
intraokularen Druckraum, so dab yon diesem Gebiete selbst und nicht 
~ls Uberleitung aus der Iris eine ascendierende CapillarisationsstSrung 
auf t re ten kann. 

Eine weitere, seltene KombinationsstSrung stellen also die Fglle dar, 
bei denen der AI~GYLL-~OBERTSON verbunden ist mit  tr~iger, wenig aus- 
giebiger, oder ausgiebiger, aber ,,tonisch" verlaufender oder fehlender' 
Konvergenzreaktion. I m  Gegensatz zur ,,absoluten Pupillenstarre" i s t  
aber hierbei die StSrung der Konvergenzreaktion nieht liehtreflekto- 
riseh, sondern vom Ciliarmuskel her bedingt. Der Liehtreflex ist aueh: 
in der Erweiterungsbahn unterbrochen, und die Pupillen sind pupillo-. 
statisch eng. Das letztere ist fiir die Beurteilung der Verhiltnisse jen-- 
seits der Presbyopie yon Bedeutung. 

Eine weitere Kombinat ion ist die Verbindung der ,,absoluten Starre"  
(Mydriasis) mit  Ciliarmuskelinsuffizienz. Das sind die Falle yon un- 
vollkommener und vo]Ikommener Ophthalmoplegia interna auf  meta~ 
luiseher Basis. - -  SchlieBlieh kann die Mischform aus der , ,absoluten" 
und ,,reflektorischen" Starre sieh mit  Ciliarmuskelinsuffizienz ver-  
schiedenen Grades kombinieren. Wir sind dann geneigt, auf Grund der 
jeweiligen gr6Beren Ahnlichkeit yon einer ,,agypisehen absoluten",  
, ,atypischen reflektorisehen" oder ,,atypisehen Ophthalmoplegia in- 
te rna"  zu spreehen. 

Durch die besehriebenen Zusammenh~nge bei der Entstehung der 
versehiedenen metaluiseh bedingten Reaktionsst6rungstypen wird uns. 
auch das Auftreten jeweils verschiedener Typen auf dem reehten und 
]inken Auge dem Verst~ndnis sehr nahe gertickt. Wenn auf einem Auge 
eine ,,absolute Pupi]lenstarre" und auf dem anderen Auge ein A~GYLL- 
RO~E~TSO~ zur Entwieklung gelangt ist, oder wenn auf tier einen Seite 
ein At~GYLL-I=~OBERTSON und auf der anderen Seite eine Ophthalmoplegia 
interna sich darbietet  oder die Kombinat ion yon ,,absoluter Starre" 
und Ophthahnoplegia interna vorliegt, wobei es sieh in jedem Falle 
auch um eine l~bergangs- oder Mischform handeln kann, so machg. 
dieses im Hinblick auf  die Symptomenh~ufung keine lokalisatorischen 
Schwierigkeiten, denn die ganze Mannig/altigkeit der klinischen Er- 
scheinungen entsteht im Zusammenhang mit der Metalues in der Peri- 
pherie. Auch die reinen Typen, die aus Gri~nden der anatomischen Ein- 
richtungen ihre ]clare Abgrenzung voneinander haben, entstehen nut  als 
.Folge quantitativ unterschiedlicher Wirkungsgrade eines und desselben 
Krankheitsprozesses. Am hiufigsten ist hierbei die Form, bei weleher 
der ascendierende DegenerationsprozeB tiber die ganze Iris l iuf t  und 
den Ciliarmuskel mit  seinem gesonderten Blutkreislauf verschont. D a s  
ist die ,,reflektorisehe Pupillenstarre", bei der in der Peripherie der 
Verengerungs- und Erweiterungsreflexbogen vol]stindig unterbJ:oehen~ 

36* 
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ist und daher als totale motorische l%eflexstarre (im Gegensatz zur 
totalen sensorischen l%eflexstarre) bezeichnet werden mu~. 

h) Die ,,Pupillotonie". ,,Tonische KonvergenzreaI~tion" der prat~tisch 
lichtre]lexstarren Pupille. Die Re/lexstarre mit drei]ach-m6glicher Anisokorie. 

In unserer Systematik der Pupillenreaktionsst5rungen erfolgt die 
Placierung der ,,Pupfilotonie" an dieser Stelle, und zwar im letzen 
Kapitel, d~ ein Verst~ndnis dieser typischen Form einer l~eaktions- 
st5rung nur mSglich ist auf Grund einer genauen Kennfnis der ,,abso- 
luten Starre" als reine Verengerungsstarre mif erhaltener, sensorisch 
bedingter, pupillostatischer Erweiterungsspannung, aus der sich das 
iibrige Verhalten der Pupflle ergibt --,  der Sympathikusl~hmung als 
ReaktionsstSrung, die mit Verlust der aktiven ErweiterungsmSglich- 
keit einhergeht --,  der ,,reflektorischen Starre", bei der das ganze sta- 
tische und motorische Verhalten der Pupille bestimmt ist durch das 
gleichzeitige Bestehen einer Verengerungs- und Erweiterungsstarre bei 
Unterbrechung beider ReflexbSgen --,  der Ophthalmoplegi~ interna als 
l~eaktionsstSrung mit aktiver, pupillostatischer Mydriasis, bei der sich 
die reine parasympathische Verengerungsstarre mit Cfli~rmuskeL 
blockierung kombiniert. Es lag uns vor allem auch d~r~n, die ffir die 
einzelnen St~rreformen typische Pupillostatik (Miosis oder Mydriasis) 
mit der Lokalisation der Bewegungsdefekte in Einklang zu bringen. Die 
durch die Entwicklungsgeschiehte verst~ndliche besondere Organi- 
sation des GefitBsystems der konzentrischen Org~ne im vorderen Bulbus- 
absehnitt, und zw~r der getrennte Kreislauf ftir Iris und Ciliarforts~ttze 
einerseits und Ciliarmuskel andererseits sowie die relative Sonderung 
yon Gef~Bsystemabschnitten fiir Sphinkter und Dilatator durch Einbau 
tier arteriellen Gef~$ringe in die l~ngste Endstrombahn des Auges mit 
ihrer flachenhaft symmetrisierten Angioarchitektonik wurde mit heran- 
gezogen fiir die Differenzierung der m5g]ichen Grundtypen der Reak- 
s in reiner Auspr~tgung. Schliel~lich ergab die Analyse des 
peripherischen Krankheitsmechanismus, sowohl bei seinem akuten, 
subakuten oder ausgesprochen chronisch-progressiven Ablauf in Form 
der konzentrischen, ascendierenden Degeneration die MSglichkeif der 
unvollkommenen und vollkommenen Stadien (Quantitgtsunterschiede), 
die 1V[Sglichkeit der ~berleitung in einen ~nderen Typ (Qu~lit~ts- 
~nderung), sowie die MSglichkeit des St~tiongrbleibens yon Mischformen. 
Vergegenwgrtigen wir uns neben der Doppelreflexnatur der Licht- 
reaktion die unabh~ngig vom Zentralnervensystem funktionierende 
Pupillenakkommodation, d. h. die mechanischen Beziehungen zwischen 
Ciliarmuskeltgtigkeit und Pupillenbewegung, die bei der 1Yaheinstellung 
und beim Lidschlu[t zwangslg~ufig die Pupillenverengerungen herbei- 
fiihren, solange der Sphinkter, wie bei der ,,absoluten Starre", nicht aus 
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l ich t re f lek tor i schen  Gri inden da ran  gehinder t  wird,  so haben  wit  in  
dieser  E in le i tung  kurz  die Grund lagen  umrissen,  in denen alle besonderer~ 
Ersehe inungen  der  in te ressan tes ten  al ler  Pupi l l enreak t ionss tSrungen ,  
der  , ,Pupi l lo tonie" ,  wurzeln.  

I n  den typ i sehen  F/i l len deeken sieh die besonderen  Ersehe inungen  
zmn Tefl mi t  der  , , absolu ten" ,  zum Teil mi t  der  , , ref lektor isehen S t a r r e "  
und  zum Teil mi t  der  Oph tha lmop leg ia  in te rn& Wir  werden diese Dinge 
ause inanderzuha l t en  haben.  Eine  eigentl iehe Theorie  der  , ,Pupi l lo ton ie"  
als typ i sehe  F o r m  einer Ref l exs ta r re  ex is t ie r t  nieht .  Man war  in ers ter  
Linie  bemtiht ,  eine Erkl/~rung fiir die an sich j a  aueh merkwi i rd ige  Er-  
seheinung einer , , tonisehen Konve rgenz re a k t i on" ,  d. h. fiir den auf-  
fa l lend  ve r l angsamten  Bewegungsab lau f  bei  der  Pup i l l enakkommo-  
da t i on  zu f inden.  Der  sehr h~tufig ebenfal ls  ve r l angsamte  Bewegungs- 
a b l a u f  bei  der  L i n s e n a k k o m m o d a t i o n  (Akkommodoton ie )  s t and  bei  die- 
sen l~berlegungen weniger  im Vordergrund.  Von neurologiseher  Seite 
wurde  vielfaeh versueht ,  die , ,Pupi l lo tonie"  mi t  den n ieh t  sel ten gleieh- 
zeit ig vor l iegenden Sehnenref lexs tSrungen (,,ADiEsehes S y n d r o m " )  
/~tiologiseh in Ube re in s t immung  zu bringen,  wobei  wiederum besonders  
der  , , tonisehe" Cha rak te r  im Bewegungsab lauf  des g l a t t en  Muskels fiir 
den zen t ra len  , ,Sitz der  E r k r a n k u n g "  m i t b e s t i m m e n d  sein sollte. 

BEHR, weleher der Ansieht ist, dag das Zustandsbild der ,,Pupillotonie" in 
allen wesentliehen Punkten yon der ,,reflektorisehen" und ,,absoluten" Starre 
und vonder OphthMmoplegia interna abweiehe, verlegt den ,, Sitz der Erkrankung" 
in den Sphinkterkern und sprieht von einer funktionellen StSrung, von einer Dis- 
funktion und einer Neurose. ,,Es handelt sieh hier offenbar um eine eigenartige 
Verlangsamung der chemiseh-physikalischen Umsetzungen in den Zellen." 

W. KYRIELEIS (1935) verlegt die ,,StSrung" bei der Pupfllotonie in das Sehalt- 
neuronensystem. Er vermutet das, da Stryehnin seine I-Iauptwirkung an den 
reflextibertragenden Apparaten entfalten soll u n d e r  naeh Stryehnininjektion 
einen raseheren Ablauf der Konvergenzreaktion gefunden hat, was yon anderer 
Seite abet betritten wird. - -  K E ~ E ~  (1937), der die ,,Pupillotonie" als l~igor 
der Irismuskulatur auffal~t, vermutet u. a. den ,,Sitz der L/~sion" bei AmEsehem 
Syndrom im tIypothalamus. LEONHA~D (1938) kommt auf Grund eigener Beob- 
achtungen zu dem SehluB, dab dem ADIEschen Syndrom eine Avitaminose zu- 
grunde liege. - -  ROMBERG und SCHALTENBRAND (1937) denken wegen gewisser 
Hauterseheinungen u. a. auch an eine Abortivform der Pellagra. 

Am weitesten faBte R. JUNG (1937) das Problem des AmEsehen Symptomen- 
komplexes. Er sprieht yon der Mbgliehkeit, dag diesem aueh familiar auftretenden 
Krankheitsbilde eine Systemerkrankung der Eigenreflexe zugrunde liege. Voraus- 
setzung sei freilieh, dag aueh der Liehtreflex der Pupille einen Eigenreflex dar- 
stellen w/irde. Da im Gegensatz zur Tabes nieht nur der efferente, sondern aueh 
der afferente Teil des Reflexbogens intakt sei, kSnnte der ,,Sitz der Schgdigung" 
in den Synapsen der Eigenreflexe im C.N.S. angenommen werden. Die synaptische 
UberleitungsstSrung z.B. im Riiekenmark und an den Nervenendigungen der 
Pupille w~re als Insuffizienz eines ehemisehen Ubertragungsmechanismus zu 
denken, und zwar kSnne die tonische Pupillenbewegung der ADIE-Falle als die 
St6rung einer humoralen Nervenwirkung an den eholinergisehen Pupillenendi- 
gungen gedeutet werden. Elektrophysiologisehe Untersuehungen, die Ju~G 
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gemeinsam mit P. HOFFMA~r durehgefiihrt hat, sprgchen fiir eine isolierte Sch~di- 
gung der eigenreflektorisehen Erregungsvorgange bei Intaktbleiben der yore 
Muskel w/~hrend der Kontraktion ausgehenden reflektorischea Hemmungsvor- 
ggnge. JUNG stellt selbst die wichtigen Fragen, die mit Aufstellung dieser Hypo- 
these unbeantwortet bleiben: Was bewirkt die allgemeine Stdrung der humoralen 
Nervenwirkung, und vor allem, warum werden beim ADxEsehen Syndrom bestimmte 
Systeme ergriffen, und zwar zentrale Synapsen in l~iickenmark und 1gittelhirn 
sowie Nervenendigungen an der Pupille ? 

Diese Fragestellung besteht aber nicht nur der ,,Pseudotabes" gegen- 
fiber, sondern sie ist eine der Grundfragen der Metalues fiberhaupt. Bei 
dieser verlangt aber nicht nur die riiumlich-systematische Krankheits- 
ausbreitung eine Erkl~rung, sondern ebenfalls auch die zeitlich-syste- 
matische Krankheitsausbreitung, das gesetzm/tl~ige zeitliche Nach- 
einander im Befallenwerden der das System bildenden Einzelheiten. 
Allein sehon durch diese ganz allgemeinen Eigenschaften legitimiert sich 
die Metalues a]s grunds/s yon der Neurolues unterschieden, und 
eine Deutung des Wesens des metaluisehen Krankheitsprozesses kann 
nur dann richtig sein, wenn diese vornehm]ieh eine Antwort auf diese 
Xardinalfragen zu geben imstande ist. Die integrierende Aktion fiir die 
zeittiehe und r~umliche Bestimmtheit des Systems kann nur dem ge- 
/inderten Blutkreislauf in seinen Beziehungen zu den physikalischen 
Anforderungen in Auge, Orbita, Gehirn und Rfickenmark zugesprochen 
werden. Nachdem die hierbei in Frage kommenden gesetzm~$igen Zu- 
sammenh/inge schon bei der Analyse des A~GYL~-RoBE~TSO~r und bei 
der Erw~hnung der progressiven, tabetisehen Netzhautatrophie mit 
ascendierender Optikusatrophie angedeutet wurden, soll in einer an- 
sehlief~enden Publikation das Problem welter entwiekelt werden. 

Betrachtet man die Krankheitszust~nde, die, soweit die Literatur darfiber Auf- 
sehlul~ gibt, die ,,Pupillotonie" h~iufiger begleiten, so weisen auch bei dieser System- 
erkrankung (,,Pseudotabes") viele Symptome sowohl auf allgemein-konstitutionelle 
als aueh auf lokale, eine Gesiehtsh~lfte oder eine Kdrperh~lfte betreffende orga- 
niseh-funktionelle St5rungen der Kreislaufsysteme hin: Neuropathie, Vasopathie, 
vegetative Labilit~it, Allergie, Migr/~ne, Asthma, Atlgemeinintoxikation durch 
Infektionskrankheiten, Magen-Darm-Affektionen, Diabetes, Alkoholismus, perni- 
ciSse An/~mie, homolaterale Unterentwicklung der Gesiehtsh/~lfte, I-Ialsmarkver- 
letzung, Sympathieusfunktionsst6rung usw. Ausfiihrliche Literaturangaben siehe 
bei KEEaER (1937) und I~UTTNER (1947). Hierbei sind aueh die Krankheitszust~nde 
mit erwahnt, bei denen auch gelegentlich eine ,,absolute Pupillenstarre" und eine 
echte ,,reflektorische Pupillenstarre" mit oder ohne SehnenreflexstSrungen in 
Erscheinung treten kann. 

Wir werden uns nunmehr mit der Innervationsst6rung selbst befassen 
und versuchen, alle ihre Besonderheiten naeh den in der vorliegenden 
Abhandlung bisher angewandten Kriterien verstandlich zu maehen. Wir 
werden hierbei wieder die lichtreflektorischen Verh/iltnisse und die Ver- 
h/s der Linsen- und Pupillenakkomodation gesondert zu be- 
traehten haben und kommen damit erst zum VerstKndnis der dreifaeh- 
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mSglichen Anisokorie und der zeitlichen Verh/iltnisse des pupillomoto- 
rischen Bewegungsabl~ufes, ffir die keine Sondergnnahmen zu m~ehen 
sind. D~s gleiche bezieht sich ~uch ~uf d~s ph~rm~kologische Verh~lten 
dieser Pupille. 

Unseren Betr~chtungen legen wir zun/ichst die einseitige ,,Pupillo- 
tonie" in ihrer typischen, reinen Auspr~gung zugrunde. D~nach kSnnen 
die gtypischen F~lle, d. h. wie welt sich in ihnen Wesenszfige der ~nderen 
St~rreformen finden, ]eieht bestimmt werden. Diese Pupille ist nur 
mittelweit nnd etw~s fiber mittelweit, fiberwiegend konzentriseh und 
pr~ktiseh liehtreflexstgrr. D~her ist h~ufig sehon die erkrunkte Pupille 
die engere, wenn wir den P~tienten vom Fenster gbwenden oder die 
normgle Pupille etw~s mehr dunkelmydriatiseh maehen. D~s ist gber 
bei einer roll  ~usgepr~tgten einseitigen ,,gbsoluten St~rre" oder Ophth~l- 
moplegig intern~ nicht mSglich, d~ hierbei die Verengerungsstgrre mit 
Erh~ltung des Erweiterungsreflex~pp~r~tes zu einer m~ximglen, in- 
v~ri~blen pupillostgtischen Mydriasis ffihrt, zu einer reflektoriseh be- 
dingten ~ktiven Erweiterungsspgnnung, der die fiber den Lichttonus- 
ver]ust hinuusgehende symp~thische ~ktive Ersehlaffung des Sphinkter- 
muskels plus Tonisierung des Dil~t~tors zugrunde liegt. Desh~lb ist 
unter keinen Umstgnden eine lichtreflektorische Pupillomotorik ausl5sbar 
und deshulb ist der Sphinkter ~ueh nieht in der Ledge, bei Fortdguer 
dieser yon beiden Muskeln bewirkten Erweiterungsspannung bei Cili~r- 
muske]kontr~ktion mit Verengung zu re~gieren (siehe oben). Wir sugten, 
die Konvergenzst~rre bei der N~heinstellung der ,,ubsolutst~rren", 
d. h. verengerungsst~rren Pupille ist lichtreflektoriseh bedingt. Des- 
h~lb k~nn guch hierbei keine Umkehrung der Anisokorie guftreten, wenn 
die AuBenbeleuchtung her~bgesetzt wird. Bei der ,,Pupillotonie" ist 
d~s leicht mSglieh, d~ bei ihr die st~tisehe Mydri~sis nur bis zu mitt- 
]eren Weiten geht. Dieser Zust~nd k~nn ~ber nicht (bei g]eiehzeitig 
bestehender Verengerungssturre!) verg]iehen werden mit noch nicht 
vollendeter ,,~bsoluter St~rre", denn sol~nge diese noeh nieht komplett 
und die Mydri~sis noch nieht maximal is~, ist immer noch restliehe Lieht- 
re~ktion beim Weehsel yon Hell und Dunkel vorh~nden. Bei der ,,Pu- 
pillotonie" ist die st~tisehe Mydri~sis weniger weir und dig Pupille den- 
noch ffir die gew5hnliehe Untersuchung lichtst~rr. Dieser Zust~nd ist 
aber nur mSglieh, wenn dureh die intraokul~re ascendierende Dureh- 
b]utungsst5rung eine Differenzierung der InnervutionsstSrung der Iris- 
muskeln erfolgt ist, wie wir sie bisher noeh nieht ~ngetroffen hgben, und 
zwgr mfil3te ira Sphinktergebiet, etw~ bis zum Circulus art. irid. minor 
eine vollst~ndige irreparable symp~thisehe und p~r~symp~thisehe 
l)berleitungsstSrung einge~reten sein, w~hrend die im Kreisluuf zen- 
tr~ler gelegene Dilat~torpl~tte mehr oder weniger liehtreflektoriseh (im 
Sinne der Statik) int~kt bleibt. Wit h~tten d~mit in der l%eihe der 
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Fupillenstarren das Novum ffir die ,,Pupillotonie" gefunden, mit  dem 
alles iibrige in Einklang stiinde. Freilich miiBte dieser sozusagen noch 
ausstehende M6gliehkeitsfa]l einer kreislaufabh~ngigen differenzierten 
InnervationsstSrung bewiesen oder geniigend plausibel gemacht werden ' 
k6nnen, und das ist, glaube ieh, mSglich: 

Naeh der Art und Weise des zur Wirkung gelangenden pathogene- 
tischen Mechanismus kann eine sympathisch-parasympathische De- 
nervierung nur des Sphinkters, die fiber den StSrungsgrad wie bei der 
,,absoluten Starre" hinausgeht, sehr wohl mSglich sein. Ffir den Sphink- 
ter allein besteht dann Verengerungs- und Erweiterungsstarre, genau 
wie bei der pupillostatisehen Miosis im A~GYLL-I~oBERTSON, nut dag 
bei der letzteren aueh der Dilatator vollst~indig blockiert ist, w~ihrend 
dieser bei der ,,Pupillotonie" noch mehr oder weniger Erweiterungs- 
spannung besitzt. Dagegen ist eine differenzierte InnervationsstSrung, 
die zu einer isolierten Blockierung des Dilatators fiihrt, unter keinen 
Umstanden,  d. h. weder dutch intraokulare noch dureh extraokulare 
Vorg~nge m6glich. 

Was nach Eintr i t t  dieser differenzierten InnervationsstSrung restiert  
und zusammen agiert, und zwar nur bei der ,,Pupillotonie", das ist 
ein reiner Muskelautomatismus des Sphinkters, dem antagonistisch ein 
sympathisch innervierter Dilatator mit  dem fiir diesen Muske] intakten 
Erweiterungsreflexbogen und mSglicher Sympathikusstoffbildung ent- 
gegenwirkt. Die hierdurch gekennzeichnete und nur bei der ,,Pupillo- 
tonie" verwirkliehte Art und Weise des Antagonismus erkl~rt uns zu- 
n~ehst die pupillostatisehe Mydriasis gem~Gigten Grades. Der aktiven 
Erweiterungsspannung des Dilatators wirkt der Eigentonus des licht- 
reflektorisch unerregbaren, also auch nicht aktiv erschlafften Sphinkter- 
muskels entgegen und erzeugt ein Spannungsgleichgewicht, das in dem 
yon Fall zu Fall etwas variierenden pupillostatischen Verhalten ver- 
wirklieht ist. 

Ferner gestatten, im Gegensatz zur komplet ten ,,absoluten" und 
komp]etten ,,reflektorischen" Starre, die nur bei der ,,Pupillotonie'" 
vorherrschenden Zust~nde der beiden Muske]n die A~,slSsung einer 
lichtreflektorischen Pupillomolorik, wenn besondere Umst~nde dabei 
zur Ge]tung gebracht werden. Nach l~ngerem Dunke]aufenthalt t r i t t  
in vielen F~llen, besonders solchen mit k]einerem Durchmesser der 
statischen Mydriasis, eine deutliche Erweiterung ein. Ffihrt man danach 
den Patienten ins Helle oder bestrahlt  man die Netzhaut  mit  einer 
starken Lichtquelle, so sieht man eine Lichtreaktion mit  langsamem 
Bewegungsablauf, obwohl der Sphinkter vollstiindig lichtre/lektorisch un- 
erregbar ist. Diesem Punkte mfissen wir unsere besondere Aufmerksam- 
keit zuwenden. Da der Sphinkter keine lichtreflektorische Verengerungs- 
spannung besitzt und die Mydriasis nicht maximal ist, kann eine Zu- 
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nahme der liehtreflektorischen Erweiterungsspannnng im Dilatator im 
Dunkeln allm~hlieh die Pupille erweitern. Der Sphinkter befindet sieh 
aber aueh nieht (wie bei der ,,absoluten Starre") im Zustande der aktiven 
Ersehlaffung und stellt bei Naehlassen der Erweiterungsspannung im 
Dilatator, also bei starker Beliehtung der l~tnger dunkeladaptierten 
Netzhaut, auf Grund seines Automatismus das neue Spannungsgleieh- 
gewieht wieder her. Hierbei ist der t/ewegungsablauf naturgemii[3 ver- 
langsamt. 

Bevor wit nun zur Bespreehung des ,,tonisehen" Bewegungsablaufes 
bei der Konvergenzreaktion kommen, sei an folgendes aus der Physio- 
logie der glatten Muskulatur erinnert: Jede Kontraktions- und Er- 
sehlaffungsbewegung aller glatten Muskeln verl~uft toniseh, im Gegen- 
satz zum Tetanus der quergestreiften Muskulatur. Der Bewegungs- 
ablauf ist um so besehleunigter, je starker die (ftir gew6hnlieh nervalen 
bzw. neurohumoralen) ad~quaten t~eize sind. Der tonisehe Ablauf ist 
verlangsamt nnd tr~ge, wenn iiberhaupt keine nerv6sen Impulse aufkom- 
men und die Bewegungen nur auf Grund der Automatie erfolgen, z. B. 
,,spon~ane" Tonuszunahmen und -abnahmen bei Wirkung allgemeiner 
Reize wie Temperatur, Ionenmilieu, oder aus inneren Weehselerregungen, 
wie sie in der langsamen Spontanrhythmik zum Ausdruek kommen. 
Der tonisehe Bewegungsablauf eines nur automatiseh funktionierenden 
glatten Muskels ist sear verlangsamt, wenn seine Arbeit gegen zu iiber- 
windende Widersti~nde erfolgt. Es ist dabei gleiehgiiltig, ob der Wider- 
stand ein belasteter Sehreibhebel oder ein antagonistiseh wirkender 
Muskel ist. Wird der augerhMb des Muskels liegende Widerstand noeh 
gr61]er, so fiihrt die gleiehwohl auftretende Spannungszunahme des 
Muskels nieht mehr zu einer Verktirzung (isometrisehes Verhalten). 
Dieses sind Mles bekannte Erseheinungen. Sie liefern uns gleiehzeitig 
die ganze Skala aller mSgliehen Gesehwindigkeiten der tonisehen t~e- 
wegungsabl~ufe bis zur Grenze der Wahrnehmbarkeit,  ohne dab hierfiir 
entspreehend verlangsamte Vorg~nge in zentral-nerv6sen Einriehtungen 
oder eine ,,Dysfunktion zentrMer Tonusregulatoren" fiir die glatte 
Muskulgtur angenommen werden miissen. 

Bei der ,,reflektorisehen Starre", bei weleher das automatisehe 
Spannungsgleiehgewieht der liehtreflektoriseh nieht mehr erregbaren 
Irismuskeln in der pupillostatisehen Miosis (Erweiterungsspannung = 0) 
zum Ausdruek kommt, kann die Konvergenzreaktion mindestens ebenso 
sehnell erfolgen, wie die Ciliarmuskelbewegung, also normal sehnell. 
Es handelt sieh hierbei um die prompte, zwangsl~ufige Einstellung bzw. 
Wiedereinstellung des automatisehen Spannungsgleiehgewiehtes bei 
Entspannung der radi/~ren Irisfasern dureh Versehiebung der Ansatz- 
punkte am Ciliarmuskelring. Die Konvergenzenge der Pupille mug 
hierbei fiber die der normMen Seite hinausgehen, weil bei der letzteren 
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die lichtreflektorische Erweiterungsspannung bei der Herstellung des 
neuen Gleichgewichtes anteilsm~Big mitwirkt. 

Bei der ,,Pupfllotonie", bei weleher das Spannungsgleiehgewiebt 
zwischen automatiseh agierendem (denervierten) Sphinkter und sym- 
pathiseh dirigiertem Dflatator in relativer pupillostatiseher Mydriasis 
(Erweiterungsspannung-~ ~-) zum Ausdruek kommt, kann und muff 
die Konvergenzreaktion langsamer erfolgen, als es der Geschwindigkeit 
der normalen Ciliarmuskelbewegung entsprieht, weft der an sieh immer 
und unter allen Umst~tnden tonische Bewegungsablauf hier gegen den 
Widerstand des lichtreflektorisch tonisierten Dilatators erfolgt. Da- 
gegen muB auf der normalen Seite die Verengerungsbewegung mit einer 
Gesehwindigkeit erfolgen, die grS[~er ist und die wir empirisch als nor- 
mal bezeichnen, da bei dem Bestreben, bei Entspannung des Irisdia- 
phragmas den g]eichen Spannungszustand beizubehalten, die Geschwin- 
digkeit vom andauernden lichtreflektorischen Verengerungsimpuls mit- 
bestimmt wird. Auf der kranken Seite fehlt aber jede lichtreflektorisehe 
Erregung des Sphinkters. Er mul3 aber, wenn auch entsprechend lang- 
sam, zwangsIgufig automatisch die Verkiirzungsbewegung ausffihren, 
da durch die Entspannung der radi~ren Irisf~sern das Gleichgewicht 
zwischen beiden Muskeln zu Ungunsten des Dilatators gestSrt wird, damit 
am Ende der Bewegung in der Konvergenzmiose dasselbe pupillo- 
statisehe Spannungsverh~iltnis zum Ausdruek kommt, wie es bei der 
relativen Mydriasis bestanden hat und sich, je naeh dem Kontraktions- 
zustand des Ciliarmuskels, bei jedem dazwisehenliegenden Durchmesser 
einstellt. 

Bei maximaler und anhaltender Konvergenz kann in reinen F~llen 
die Konvergenzmiose auf der ]iehtreflektoriseh dissoziierten Seite fiber 
den Endeffekt der normalen Seite hinausgehen. Das gesehieht bei der 
,,reflektorisehen Starre" infolge Fehlens jeglieher liehtreflektorischer Er- 
weiterung. Bei der ,,Pupillotonie" ist die Erweiterungsspannung in 
mehr oder weniger reduziertem Umfange (grS~ere oder kleinere pupfllo- 
statisehe Mydriasis) nut durch den noeh innervierten Dilatator ge- 
geben, w~hrend, im Gegensatz zur normalen Seite, die anteilm~Bige 
Mitwirkung der aktiven Erschlaffung des Sphinkters entfiillt. Damit 
ist die dritte M6gtichkeit der d.rei]ach-m6gliehen Anisolcorie bei der 
,,Pupillotonie" verwirklicht. 

In einem statistisch noch nicht genau bekannten Prozentsatz der 
F~lle ist bei der typischen ,,Pupillotonie" der Ciliarmuslcel yon dem 
peripherischen St6rungsprozeB mehr oder weniger mitbetroMen, so dab 
er wohl noeh in der Lage ist, seine Form soweit zu ~indern, dab Zonula 
und radfitre Irisfasern entspannt werden, die Kontraktionen der sehr 
vielen sich in allen Richtungen des l%aumes verfleehtenden Einzel- 
muskeln aber nur langsam den. notwendigen Bewegungseffekt erzielen. 
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Nach meinen Erfahrungen fehlt bei einer pupillostatisehen Mydriasis 
mit relativ kleinem Durehmesser und stark verlangsamter Konvergenz- 
reaktion aueh hie eine Akkommodotonie, bei der die zeitliehen Ver- 
haltnisse der Linsenakkommodation und der damit verkoppelten Pu- 
pillenakkomodation so iibereinstimmen, wie es den Vorg~ngen bei der 
Entspannungsmiosis entsprieht. Die Pupillenakkomodation kann niemals 
sehneller ablaufen als die Linsenakkommodation --, bei normaler Pu- 
pille aueh nicht langsamer. Eine Ausnahme, wahrseheinlieh die einzig 
m6gliehe Ausnahme, bildet die ,,Pupillotonie", indem bei ihr aus den 
oben angefiihrten Griinden der Bewegungsablaufbei der Pupillenakkom- 
modation langsamer erfolgen kann als bei der Linsenakkommodation. 

Das Fortsehreiten der CiliarmuskelstSrung bis zu seiner vollst~ndigen 
Bloekierung hat L~hmung der Linsenakkommodation und konsekutive 
Konvergenzstarre zur Folge. Die ,,Pupillotonie" wiirde dadureh in eine 
0phthalmoplegia interna umgewandelt. Diese OphthMmoplegia in- 
terna wiirde sieh aber dutch das Fehlen maximaler pupillostatiseher 
Mydriasis und dureh den Nachweis der sonst nur der ,,Pupillotonie" 
eigenttimliehen liehtreflektorisehen Motorik (Liehtreaktion naeh lgngerer 
Dunkeladaptation) auszeiehnen und durch beide Merkmale ihre I-Ier- 
kunft verraten. 

Mit dem ~bergreifen der peripheriseh bedingten Bloekierung des 
Sphinkters auf den Dilatator h/~tte sieh die ,,Pupillotonie" umgewandelt 
in eine eehte ,,reflektorisehe Starre" mit pupillostatiseher ~iosis und 
normal sehnellem Bewegungsablauf der Konvergenzreaktion, falls die 
Linsenakkommodation gleiehzeitig ungest6rt ist. Wenn sieh die sym- 
pathisehe Innervation des Sphinkters wieder herstellen k6nnte, so h/itte 
sieh die ,,Pupillotonie" mit einem Sehlage in eine typisehe ,,absolute 
Starre" mit pupillostatiseher maximaler Mydriasis und liehtreflektoriseh 
bedingter Konverganzstarre umgewandelt. Das kommt aber, wenn die 
CapillarisationsstSrung sehon lange bestanden hat, wohl kaum vor, 
da eine organiseh bedingte FunktionsstSrung aueh nur dureh organisehe 
Restitution zu beheben ist. Dagegen ist der 1Jbergang einer prim~ren 
,,absoluten Starre" in die loupillotonisehe ReaktionsstSrung sehr wohl 
m6glieh und haufiger beobachtet (siehe unten). Es bedarf dazu nicht 
viel. Der Prozel3, mit dem alle peripheriseh bedingten ReaktionsstSrungen 
nach dem Modus der aseendierenden Degeneration zun~ehst beginnen, 
n~mlieh die mehr oder weniger durehgreifende, aber noch nieht volt 
st~indige parasympathisehe Bloekierung des Sphinkters (~  1. Stufe der 
differenzierten InnervationsstSrung der Irismuskeln) fiihrt zu einer Ver- 
engerungsstarre mit stark tiberwiegender Erweiterungsspannung, zu 
maximaler puloillostatiseher Mydriasis und gleiehzeitig liehtreflektoriseh 
bedingter Konverganzstarre (siehe oben). Das klinische Zustandsbild 
iindert sieh in vieler Hinsieht in dem Augenbliek, wo der Sphinkter 
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vollstiindig denerviert ist, nur noeh automatisch funktioniert, aber die 
Innervation des Dilatators mehr oder weniger erhMten bleibt (=  2. Stufe 
der differenzierten InnervationsstSrung der Irismuskeln). Aus diesem 
Zustande ergeben sich aber zwangsliiufig alle oben n/~her anMysierten 
Symptome der typischen ,,Pupillotonie", insbesondere der verlangsamte 
Ablauf der bei der ,,t)upillotonie '' noeh mSg]iehen rein einseitig ge- 
steuerten, ]iehtreflektorischen Motorik und der ver]angsamte Ablauf der 
Pupillenakkommodation. Sobald der Proze6 aber fiber den kleinen Ar- 
terienring bis zum grogen Arterienring vorgesehritten ist, d. h. aueh zu 
einer Denervierung des Dilatators geffihrt hat, so ist damit der dritte 
groge Gestaltwandel der Pupille und ihres VerhMtens eingetreten: mit 
der Unterbreehung des Verengerungs- und Erweiterungsreflexbogens 
(totMe motorisehe I%eflexstarre) ist die ,,reflektorisehe Starre" mit allen 
ihren oben im einzelnen analysierten Besonderheiten entstanden 
( =  3. Stufe der differenzierten InnervationsstSrung der Irismuskeln). 
Eine weitere M6gliehkeit differenzierter InnervationsstSrung der Iris- 
muskeln dutch den von Stufe zu Stufe aseendierenden Krankheits- 
prozel~ besteht nieht, insbesondere keine isolierte Aussehaltung des 
Sympathikus, bzw. eine isolierte Dilatatorautomatie. 

Mit Mien drei Stufen der InnervationsstSrung der Irismuskeln k6nnen 
sieh nun, infolge des separaten Blutkreislaufs relativ unabh/ingig, 
Ciliarmuskel[unktionsstSrungen kombinieren. Kombiniert sich mit der 
,,absoluten Starre" (liehtreflektorisehe Verengerungsstarre = 1. Stufe) 
eine Ciliarmuskelbloekierung, so resultiert die klassisehe Form der 
OphthMmoplegia interna mit ihren hin- und riiekl~ufigen Tdbergangs- 
stadien. Kombiniert sich mit der ,,Pupillotonie" (Sphinkterautomatie 
mit liehtreflektoriseher Erweiterungsspannung des Dilatators = 2. Stufe) 
eine Ciliarmuskelinsuffizienz, so resultiert die tonisehe Konvergenz- 
reaktion mit Akkommodotonie; im FMle vollstgndiger sympathiseher 
und parasympathiseher Ciliarmuskelblockierung das Formenbild einer 
OphthMmoplegie mit ,,pupillotonisehen" Ziigen (siehe oben). Kombi- 
niert sieh mit der ,,reflektorisehen Starre" (Verengerungs- und Er- 
weiterungsstarre, totale motorisehe Liehtreflexstarre ~ 3. Stufe) eine 
Ciliarmuskelinsuffizienz, so entsteht die tonische Konvergenzreaktion 
im Bilde des ARGYLL-ROBERTSON, im Falle einer vollst/indigen Ciliar- 
muskell~hmung eine OphthMmoplegia interna ohne Erweiterungs- 
spannung, d. h. mit relativer pupillostatiseher Miosis. 

Hiermit haben wir die ,,Pupillotonie" in das natiirIiehe System der 
peripheriseh m6glichen Pupillenreaktionsst6rungen eingeordnet und 
dabei gleiehzeitig erkannt, aus weleher geaktionsstSrung sie sieh im 
FMle einer Progression nur entwiekeln kann, falls sie nicht primi~r sofort 
entsteht, und in welche ReaktionsstSrung sie sieh im Falle einer weiteren 
Progression entwiekeln mug. Wenn man ferner beriicksiehtigt, dab ein 
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differenzierender InnervationsstSrungsprozeg einseitig und doppelseitig 
sein kann und im Falle der Doppelseitigkeit in verschiedenen Entwiek- 
lungsstadien mit konsekutiv-grundverschiedenen Einzelsymptomen auf- 
treten kann, so werden wir erst reeht gewahr, wie groB die Mannigfaltig- 
keit der klinischen Erseheinungsbilder sein kann, besitzen abet mit der 
Erkenntnis dieser geordneten Zusamm~nMing~ dots methodische Mittel, 
auch die atypischen Fermen richtig zu diagnostizieren und einzuordnen, 
da das primgre Au/treten und die sekundiire Entwicklung von atypischen 
Obergangs- und Misch]ormen und deren Kombinationen zwischen rechts 
und links nur au] Linien gesetzmii[Jiger Fo~gen m6glich und wahllose 
Mischprodukte ausgeschlossen sind. 

Wir sind damit weir fiber die kasuistisehe Betrachtungsweise hin~us- 
geg~ngen und haben die ,Papil lotonie" im System der papillenstarren 
dort untergebracht, yon we aus, wie auch KEI~I~EI~ besonders betont, 
fliel~ende l~berg~nge zur ,,reflektorisehen Starre" einerseits und ,abso- 
]uten Starre" andererseits m6glich sind. Naeh don hier verfolgten Zu- 
sammenh~ngen ist die Formulierung, es bestehen flieBende Uberg/inge 
yon der ,,absoluten Starre" fiber die ,,Pupillotonie" zur ,reflektorischen 
Starre" ~ber folgeriehtiger. 

Ob jedoch eine ReflexstSrung eine typische prim~tre ,,Pupillotonie" 
ist, odor ob sie bei der Fortentwieklung aus der ,,absoluten Starre" so- 
kund~r entstanden und vorwiegend ,pupillotonische" Zfige angenommen 
hat, odor bei der Weiterentwicklung zur ,reflektorisehen Starre" solche 
Zfige wieder eingebfiflt hat, d~rfiber entscheidet neben der statisehen 
Pupillenweite und der Verlangsamung der iKuskelbewegungen bei der 
Linsen- und Pupillenakkommodation vor ~llem das Vorhandensein 
eines ,,tonisehen" Liehtreflexes nach l~Lngerer Dunkeladaptation und 
nachfolgender starker Belichtung, wie er aussehlieBlich nur bei der 
,Pupillotonie" m6glieh ist und yon der Automatie des liehtreflektorisch 
unerregbaren Sphinkters und dunkel-erregbaren Dilatators (Erweiterungs- 
reflexbogen) bewerkstelligt wird. Sehr mit Recht betont KEHRER, d~B 
der Nachweis (bei sonst erloschenem Lichtreflex) einer Erweiterung 
der Pupille naeh l~ngerem Dunkelaufenth~lt mit nachfolgender ,,to- 
nischer" Verengerung bei Beliehtung zur Diagnose der typischen ,,Pu- 
pillotonie" unbedingt erforderlich sei. Dieses Verhalten entspricht auch 
ganz der in dieser Abhandlung entwiekelten Auffassung fiber die zur 
,,Pupillotonie" ffihrenden genetischen Vorg~nge. Die Verengerung ist 
nur mSglich durch Nachlassen der vorher bei Dunkeladaptation zu- 
genommenen Erweiterungsspannung des Dilatators und Herstellung 
eines neuen pupillostatisehen Gleiehgewichtes durch die Automatie des 
blockierten Sphinkters, wobei die Bewegung um so langsamer erfolgt, 
je starker der Sphinkter organisch gesehw~eht und je unversehrter die 
Innervationsverh/iltnisse ffir den Dilatator sind. 



548 F~i~z Poos: 

Die Ubergangsbilder finden sich in ]ehrreicher Form bei den F~llen mit ADIE- 
,~chem Syndrom, bei denen eine Lues/~tiologisch nachgewiesen oder mit grol~er Wahr- 
~eheinlichkeit in l%echnung zu stellen war. Wahrend ADI~, BEH~, KENNEDu 
JAEZCSC~ betonen, dab der Lues ~tiologisch keine besondere Bedeutung zukame, 
darf aber doeh n~eh den Beobaehtungen yon B~GMA~K, BY~zI, SITTIG, ALAJOUA- 
NI~E und 1V[o~Ax, JA~GE~, I%UTTZr U. a. die Haufigkeit der /itiologischen Be- 
ziehungen zur Lues nicht untersch~tzt werden. I%VTT~ER, der selbst 4 Falle ver- 
5ffentlicht, sch~tzt auf Grund des Schrifttums die tt~ufigkeit auf 10% und weist 
darauf hin, dab in diesen F~llen mit ReaktionsstSrungen, die zum Formenkreis der 
,Pupillotonie" gehSren, fast aussehliel~lleh eine symlotomenarme oder latente, nur 
sehwach positive Lues festgestellt worden sei. Die ReaktionsstSrung der Pupfllen 
besteht in diesen F/illen vorwiegend in mehr oder weniger typischer ,,reflektorischer 
Starre" mit verlangsamter Konvergenzreaktion und Akkommodotonie. Es fanden 
sieh auch Kombinationen yon ,,tonischer" Reaktion auf der einen und echter ,,re- 
flektoriseher Starre" auf der anderen Seite (BERG1VIAI%K, BYI%KI, PILTZ, KEHREI%). 

Eine  l%fiekbildung der e inmal  manifest  gewordenen Pupi l lens tSrung 
wird, wenn i iberhaupt  mSglich, /~uBerst selten sein. Man darf  natfirl ich 
nicht,  wenn m a n  bei einer Pupil le,  die friiher als zur , ,absoluten Starre"  
gehSrig e rkann t  wurde, beobachtet ,  dal3 sie wieder enger wird und  IkTah- 
einstel lungsreakt ion zeigt, diesen Vorgang mit  einem 1%iickgang oder 
einer Besserung verwechse]n. Es k a n n  sich hierbei nu r  u m  eine Krank-  
heitsprogression handeln,  und  zwar um eine For ten twicklung  zur 2. und  
3. Stufe der differenzierten Innerva t ionss tSrung.  Dieser Vorgang ist  
in  der Li te ra tur  ziem]ich h/s besehrieben. 

Zu]etzt (1948) hat RcTTz~  4 eindrucksvolle F/~lle mitgeteilt. Auch seine mit- 
geteilten Krankengeschichten yon Pat. mit sehr langer Beobachtungszeit (12 Pat. 
standen l0 Jahre, einzelne P~t. 24, 28, 33 und 36 Jahre ]ang in ~irztlicher Beobach- 
tung) sind ~uSerst lehrreich und zeigen eine zwangsl~ufig gerichtete Progression der 
Symptome, wie sie naeh den in dieser Abhandlung aufgezeigten pathogenetischen 
Zusammenh/~ngen als gesetzm/iBig angesehen werden mu{~. RcTTz~I~ stellte ent- 
weder ein Gleiehbleiben oder Fortsehreiten der Symptome fest. Im einzelnen ergab 
sich: ,,Die Pupillenweite hat im Laufe der Jahre in 9 F/~llen ab-, in einem Falle zu- 
genommen; 3 real hat sie sich nicht ver~ndert. Erkrankt eine friiher gesunde Pupille 
(bei einer urspriinglieh einseitigen Pupillotonie), so konnte man manehmal beob- 
achten, dal~ sie weiter wurde, wahrend der Durehmesser der anderen, schon frfiher 
erkrankten Pupille, geringer geworden war. Der Lichtreflex blieb in 12 Fallen durch 
die Beobachtungsjahre gleieh, 3real nahm erab,  3real zu. Wie diese letzteren 3 
Beobachtungen zeigen, kann eine auch in der Dunkelkammer vollst~ndig starre 
Pupille ihre Reaktionsf/ihigkeit wiedererlangen. Dagegen aber blieb der Liehtreflex 
bei 6 Kranken dureh viele Jahre hindureh bei allen Untersuchungen erloschen. Ein 
Langsamerwerden der Naheinstellungsreaktion konnte 6 mal, ein Gleichbleiben 3 real 
und eine Besehleunigung nur 2real bei den oben angefiihrten Kranken beobachtet 
werden. In einigen Fallen betraf die zunehmende Verlangsamung nur die Erweite- 
rung, w~thrend gleichzeitig die Verengerung etwas sehneller wurde. Bei 5 Kranken 
entwiekelte sieh eine einseitige Pupfllotonie in der Beobachtungszeit zu einer doppel- 
seitigen. Andererseits konnte eine einseitige Pupillotonie aueh fiber 12 und 13 Jahre 
unver~ndert fortbestehen. Dal~ aber aueh noch nach ]/ingerer Zeit eine bisher ein- 
seitige Pupillotonie auf einmal doppelseitig werden kann, zeigt die Kranke Nr. 25. 
Die StSrung der Sehnenreflexe hat 10real zugenommen (und zwar an den Beinen 
beginnend und zu den Armen aufsteigend) 3 real abgenommen, in 3 weiteren F~llen 
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blieb der Befulld unver~indert. Wo vor Jahren lediglieh eine Seitendifferenz eines 
Reflexes festzustellen war, konnte es im Verlaufe yon mehreren Juhren zu einer 
vdlligen Aufhebung dieses Reflexes kommen." 

I)ieses Verha l t en  der  Sehnenref lexe fiber einen l~ngeren Ze i t r aum,  
d. h. das  Aufs te igen  der  S t6rung  yon  der  Aehil lessehne his zu den Ar-  
men,  deu te t  eine GesetzmgBigkei t  des zei t l iehen und  rguml iehen  Naeh-  
e inander  der  K r a n k h e i t s a n s b r e i t u n g  (~ihnlieh wie bei  der  Metalues)  an, 
die ieh an  dieser Stelle nur  ganz al lgemein mi t  der  GesetzmgBigkei t  de r  
K r a n k h e i t s a u s b r e i t u n g  im Auge (Iris a n d  Ne tzhau t )  analogisiere,  und  
ieh werde in einer folgenden,  die Meta lues  be t re f fenden  A b h a n d l u n g  diese 
Zusammenh/ inge  des N~heren  k la rzu legen  versuehen.  

Organisehe Veranderungen der Gewebe, die die iris bilden, linden sieh ziemlieh 
hgufig in ghnlieher Weise, abet weniger stark ausgepr~gt, wie helm AI~eYLL- 
ROS~RTSO~. Bemerkenswert ist, dug bei der ,,Pupillotonie" sieh diese Vergnderun- 
gen vorzugsweise auf den Sphinkterteil der iris beschrunken. In den Jahren vor dem 
Kriege sammelte ieh ein groges Vergleiehsmgterial insbesondere yon F/~llell mit 
,,Pupillotonie" nnd metaluetiseh bedingten ReaktionsstSrungen, bei denen eine ab- 
norme Durehleuehtbarkeit der Iris naehweisbur war. (Nieht publiziert.) WAG~E~ 
berichtete fiber die abnorme Transparenz der Iris bei diuskleraler Durehleuehtung 
und nimmt eine mit Atrophie einhergehende Erkrankung der Iris, insbesondere des 
Sphinkters, als Ursaehe der ,,Puplllotonie" an. Fast alle meine Fs mit nieht 
starker pigmentiertem Irisstromu zeigten Atrophie des Pigmentepithels, die bei der 
,,Pupillotonie" hgufig zum Pupillenrande hin am stgrksten war, wiihrend bei der 
Tabes (AI~G~-LL-Ro~E~TSOI~) die Durehleuehtbarkeit in konfluierenden Fleeken oder 
diffus das ganze Diaphrugma betreffen konnte. Bei iilterer ,,Pupillotonie" fhldet 
man an der Spaltlampe eigentlieh immer Ver~tnddrungen im Sphinkterbereich de~ 
Pupille und am Papillarsaum; jedenfulls sieht auf der erkrankten Seite dieses Gebiet 
unabhiingig yon der Pupillenweite irgendwie anders ans als auf der normalenSeite. 

~B~I~KI, sowie nnl~ngst RI~rT~EI~ hoben Unregelm~gigkeiten and atrophisehe 
Ver~nderungen am Puloillarsaum hervor. RI:TT~R beriehtet yon seinen Fallen: 
,,g/tufig fiel auf, dug die sogenannte Iriskrause unffallend vorsprang und der 
Pupillarteil der Iris in einem Bogen etwas zurfiekwieh, so dab die l~orm der Iris 
dann annaherrtd mit der eines SuppenteIlers vergliehen werden konnte. In einem 
Fall war sogar der pupillare Iristeil an einer Stelle hinter die Iriskrause zm'fiekge- 
wiehen, so dab diese dort den P.upillenrand bildete. Die nie vermigte, oft winklige 
Entrundung der Pupille wurde bei Verengerung meist starker and eekiger, abet aueh 
die pharmakologisehe Erweiterung konnte zu einer st~orkeren Verziehung ffihren. 
Nieht selten konnte eine exzentrisehe Lage der Pupille festgestellt werden." In 
einem histologiseh untersuehten FMle einer langj/ihrig beobaehteten Pupillotonie 
land I~UT~I~I~ aueh Atrophie des Epithelblattes der Iris (s. u.). 

Alle  diese k l in isehen und  his tologisehen die I r i sgewebe be t re f fenden  
Beobaeh tungen  spreehen,  ~Lhnlich wie be im AI~GYLL-ROBEt~TSON, m i t  
i iberwiegender  Wahrsche in l i ehke i t  ftir eine per@here, intraokular be- 
dingte ErniihrungsstSrung, wobei  die vornehml iehe  Bete i l igung des 
Sphink te r te i l es  der  I r is  sehr wohl  mi t  der  aseendierenden Capil lar i-  
sa t ionss t6rung  als loathogenet isehen Meehanismus der  dif ferenzier ten 
Inne rva t i ons s tS rung  in E ink lang  zu br ingen ist.  Sehr  viel schwieriger 
is t  dieses bei  Verlegung des , ,Krankhe i t s s i t zes"  augerhMb des Auges,  
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sei es, daB wir mi t  BEHR und  KYRIELEIS von einer Neurose oder Dys- 
funk t ion  der Ganglienzellen im Sphinkterkerngebie t  oder des Schalt- 
neuronensys tems sprechen, sei es, dab wir mi t  KEH~ER, KENNEDY U. a. 
fiir die speziellen , ,Tonusregul ierungen" e in  vegetat ives Ze n t r um im 
Hypo tha lamus  in  Anspruch nehmen  und  yon  einer , ,Pseudotabes pi- 

tu i t a r i a"  sprechen. 

E inen  groBen Schri t t  weiter fiihrte uns der Obduktionsbe/und bei einem 
Falle, dessen um 33 Jahre  zuriickreichende Krankengeschichte  die all- 
m~h]ich fortschreitende Entwick lung  eines ADxEschen Syndroms er- 
kennen  lie~, den t~UTTNEE 1948 verSffentlichte. 

Das Okulomotoriuskerngebiet zeigte weder an den Ganglienzellen, noeh an den 
Nervenfasern krankhafte Veranderungen. Auch das vor den Okulomotoriuskernen 
gelegene Gebiet. die hintere Commissur und das zentrale HShlengrau, zeigte niches 
Anffallendes. Dasselbe war der Fall in der yon KEHRER als Sitz der ,,ionisehen" 
Pupillenreaktion vermuteten hypothalamischen Region. Der Okulomotoriusstamm 
lieB weder im Faser- noeh im Markseheidenbild verwertbare pathologisehe Ver- 
anderungen erkennen. Dagegen fanden sich in der Peripherie, d. h. das letzte Neuron 
vom Ciliarganglion abw~rts betreffend, erhebliehe pathologisch-anatomisehe Ver- 
~tnderungen. Im Ganglion ciliate waren sgmtliche Ganglienzellen unter Einwandcrung 
yon Kapselzellen zugrunde gegangen (,,Neuronophagie", St)IS.LMEYJS~). Sichere ent- 
ziindliche Veranderungen wurden vermfl]t. Die in das Ganglion eintretenden Fasern 
waren auf allen Sehnitten unversehrt; auch im Ganglion setbst sehienen nur wenige 
Fasern zerfallen zu sein. ,,Dagegen kSnnen in den Nn. ciliares breves, besonders 
schSn in deren intrabulb~rem Abschnitt, wo sie als feine B~nder an der Innenfli~ehe 
der Sklera zum Corpus ciliate ziehen, zahlreiehe degenerierte Aehsenzylinder naeh- 
gewiesen werden. Die zerstSrten Achsenzylinder ]iegen einzeln oder manehmal in 
kleinen Biindeln und sind auf die einzelnen Ciliarnerven nieht ganz gleichm~$ig 
verteilt; wahrend sie in einzelnen fast vollst~tndig fehlen, sind sie in anderen in 
grSBerer Anzahl anzutreffen, doeh immer ist der weitaus grbl3te Tell der Fasern - -  
aueh der feinsten - -  unverandert. Im ganzen lal~t sich der Anteil der untergehenden 
Achsenzylinder auf etwa 10--15% der gesamten Fasern sch~ttzen. Es besteht wohl 
kein Zweifel, dal~ es sich hier nm die Fortsi~tze der degenerierten Ganglienzellen des 
Ganglion ciliare handelt, wahrend die fibrigen unversehrten Fasern aus dem Okulo- 
motorius, bzw. Trigeminus und Sympathikus stammen." Der ,,M. sphinkter iridis 
ist zwar nicht sehr kraftig und zwischen ihm und dem Pigmentepithel liegt ein yon 
lockerem Bindegewebe erftillter Spalt, doch ist eine geniigende Anzahl von Muskel- 
zellen vorhanden. Die Zellen des M. dilatator sind deutiich abgrenzbar. Das Pigment- 
epithel endet an beiden Augen schon etwas vor dem pupillaren Irisrand, so dab dort 
der Sphinkter frei liegt. Auffalliger als diese auch beim Gesunden vorkommende 
Variante sind deutliehe regressive Ver~nderungen im Pigmentblatt. Besonders an 
der Irishintefflgehe und am Ciliark6rper weist es zahlreiche Lficken auf, an anderen 
Stellen ist der kompakte Pigmentbelag aufgelockert. Die Zellen der inneren, un- 
pigmentierten Epithelsehieht zwisehen Iris und Ora serrata sind zum TeiI zugrunde 
gegangen, zum Tell gequolten und mit Vakuolen erfifllt. Die Vergnderungen nehmen 
zentralwi~rts ab, hinter der Netzhaut ist die Pigmentschieht kaum veri~ndert. Diese 
Pigmentatrophie spricht in ihrer ausschliei~lich peripheren Anordnung ffir eine Er- 
nghrungsstSrung und kann kaum als Altersvergnderung aufgefal]t werden." 

Am auffal lendsten war also die Degenerat ion der Ganglienzellen in den 
beiden Ciliarganglien. RUTTNER n i m m t  n u n  an, daB, entgegen der 
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bisherigen Ansicht, die Okulomotoriusfasern nicht im Ganglion ciliare um- 
gesehaltet werden, sondern ohne Unterbreehung dutch dieses hindureh- 
ziehen. I-Iierftir spr/~ehe der klinisehe Befund, naeh dem ja mit Aus- 
nahme der Liehtreaktion auf dem linken Auge und der Pupillenunruhe, 
alle sonstigen Reaktionen, wenn aueh qualitativ ver/~ndert, vorhanden 
waren. Damit sei bewiesen, dag die Zellen des Ganglion ciliate nieht in 
den Leitungsbogen der physiologischen Pupillenreaktionen einbezogen 
sind. Dagegen k6nne als wahrseheinlieh angenommen werden, dab ,,der 
langsame Ablauf der Pupillenbewegungen und damit die Tonusversehie- 
bung der Irismuskulatur auf die Zerst6rung dieser Zellen zuriiekzu- 
fiihren ist." ,,Die Dystonie der Irismuskulatur ist also wahrseheinlieh 
der klinisehe Ausdruek des Zellsehwnndes im Ganglion eiliare, und kann 
daher mit Reeht als das Leitsymptom der tonischen Pupillenreaktionen 
aufgefagt werden." Zu welch schwierigen Konsequenzen abet eine solehe 
Auffassung fiihrt, geht aus den weiteren Annahmen RUTTN~RS hervor: 
,,Nun 1/igt sieh aueh unsehwer die Entstehung einer tonisehen Pupillen- 
reaktion aus einer absoluten Starre erkl/~ren. Wird das Ganglion ciliate 
yon einem pathogenen ProzeB in Mitleidensehaft gezogen, so kSnnen 
nieht nur die Ganglienzellen, sondern aueh die durehziehenden Okulo- 
motoriusfasern geseh/idigt und damit die Reaktionsf/ihigkeit der Pu- 
pille aufgehoben werden. Mit der Riiekbildung des Krankheitsvorganges 
kann sieh die Leitungsf/ihigkeit der Okulomotoriusfasern wiederber- 
stellen, w/~hrend natfirlieh fiir die zugrunde gegangenen Ganglienzellen 
kein Ersatz m6glieh ist." Auf die Sehwierigkeit, die sieh abet beziiglieh 
der Beziehungen der ,,Pupillotonie" zur ,,reflektorisehen Starre" ergibt, 
weist R t r T T ~  selbst bin. Dem Ganglienzellaparat des Ciliarganglions 
sehreibt I~UTT~ nur die Funktion einer Tonusregelung der Iris- 
muskulatur zu, unde r  verlegt auf Grund des histopathologischen Be- 
fundes den prim~ren Sitz der ,,Pupillotonie" in das Ganglion ciliate. 

Wit k6nnen uns allen diesen Schlugfolgerungen RUTT~E~S nieht an- 
sehliel~en, besonders nieht der Auffassung, dab die motorisehen Nerven- 
fasern fiir die Irismuskeln und Ciliarmuskeln ohne Unterbreehung dutch 
das Ganglion ciliate ziehen, dag der Ganglienzellapparat nut als ,,Tonus- 
regulator f/Jr die glatte Irismuskulatur" funktioniert und dag die Zellen 
des Ganglion ciliate nieht in den Leitungsbogen der physiologisehen 
Pupillenreaktionen einbezogen seien. Naehdem besondere Nerven- 
fasern und damit aueh zugeh6rige Ganglien fiir die Naheinstellungs- 
reaktion der Pupille nicht angenommen werden miissen, liegen bei der 
,,Pupillotonie" die neurohistopathologisehen Verh/iltnisse sehr /~hnlieh 
wie beim ARCYLL-RoB~TSON~ In beiden F/s maeht sieh durch auf- 
steigende Degeneration im Ganglion eiliare yon seiten der motorisehen 
autonomen Nervenfasern nur die 13arasympathische Denervierung des 
Sphinkters bemerkbar, so lange der Ciliarmuskel noch vollst/~ndig intakt 
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ist (siehe oben). Der quantitative Untersehied der Ganglienzellen zwischen 
einer unkomplizierten ,,reflektorisehen Starre" und dem Pupillotonie- 
falle yon RUTT~ER wird bestimmt durch die Miterkrankung des Ciliar- 
muskels in RUTT~E~S Fall. Bei diesem haben ~vir auf Grund der yon 
R~TT~R mitgeteilten Untersuchungsergebnisse die l~eaktionsstSrungen 
wie folgt aufzufassen: 1912 bestand eine linksseitige absolute Pupil]en- 
starre mit Akkomodationsinsuffizienz (Nahpunktsverschiebung). Naeh 
24 Jahren (1936) hatte die linksseitige absolute Starre sich in eine ty- 
pische ,,Pupillotonie" weiterentwiekelt, sehr wahrscheinlieh, nach dem 
ganzen Verhalten der Pupil]e, mit Akkommodotonie. Naoh weiteren 
9 Jahren (1945) hatte sieh die ]inksseitige ,,Pupillotonie" welter ent- 
wickelt zu einer ,,reflektorischen Starre" mit pupillotonischen Zfigen 
und erheblieher Ciliarmuskelbeteiligung. Die Naheinstellungsreaktion, 
die frfiher in fibersehfissigem Mal3e erfolgte, ist nur noch 0,5 mm mSg- 
lieh. Gleichzeitig hatte sich im Laufe der letzten 9 Jahre ein ~hnliches 
Zustandsbild auf dem frfiher gesunden reehten Auge entwiekelt. Nehmen 
wir nun eine yon dem parasympathisehen Terminalnetz ffir Sphinkter 
und Ciliarmuskel ausgehende, aufsteigende Degeneration an, so wird 
uns auch das yon RCTTN~ besehriebene Degenerationsbild im Gang- 
lion ciliare klar. Die Untersehiede, auch gegenfiber dem ARGYLL-I~OBERT- 
SO~, werden yon Fall zu Fall immer nur quantitativer Natur  sein. 

Der die Irismuskeln ,,entnervende" ]~egenerationsvorgang kann auf 
Grund yon physikalischen Gesetzen, die aus einem Auge, das fiber einen 
Binnendruck gleichgfiltig welcher HShe verffigt, nieht zu elimenieren 
sind, nicht diffus erfolgen. Ebenso kann eine Netzhautdegeneration, 
die im Zusammenhang mit einer DurehblutungsstSrung, wie z. B. die 
tabetisehe, nicht diffus erfolgen. Hiervon gibt es nur seltene Ausnahmen, 
woffir die Griinde einer zus~tzlichen anderen Ursachenkette entstammen. 
Die uns in dieser Abhandlung interessierende, spezifisch intraokulare 
Gesetzm~Bigkeit im Ab]~uf der Vorg~nge ffihrt immer zu Skotom- 
bewegungen, entweder yon der Peripherie zum Zentrum oder veto 
Zentrum zur Peripherie. Wir verfolgen damit gleiehzeitig messend das 
zeitliehe und r~tumliche Nacheinander des Degenerationsprozesses, wo- 
bei weder eine Unterbreehung der Kontinuit~t, ein Uberspringen yon 
Zonen, die veto gleiehen Kreislauf abh~ngig sind, ebenso unmSglich 
ist, wie eine Umkehr der Richtung des Krankheitsverlaufes. Entschei- 
dend ist hierffir das notwendige Verhalten des Gef~l~systems mit seiner 
symmetrisierten Angioarehitektonik und gleiehzeitig damit symmetrisier- 
ten H~modynamik, die in der Summe der Netzhautisobaren ihren vornehm- 
lichsten Ausdruek findet (siehe Poos 1949 ,Aseendierende Gef~13system- 
atrophie, Netzhautisobaren und konzentr[sehe Gesichtsfeldeinengung"). 

Auf Grund der gleiehen Gesetzm~13igkeiten kann in der Iris die ascen- 
dierende Degeneration nur in de~ Peripherie, im Gebiete der niedrigsten 
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Gef~13drucke beginnen und mul3 stetig, d. h. nnter Wahrung eines zeit- 
lichen und r~umlichen Nacheinander ohne 1Jberspringung yon Zonen 
fortschreiten. Hierbei bedingt die Symmetrisierung des Gef~Bsystems 
und die damit wirksam werdenden dyn~mischen Symmetriefaktoren 
(Irisisobaren) die Konzentrizitgt der Progression, so dal3 aus Grfinden 
gnatomischer Asymmetrien im heterogenen Aufbau des ggnzen Iris~ 
diaphragmas Entrundungen und Funktionsdifferenzen einzelner Ab~ 
sehnit~e der Pupillencircumferenz in Erscheinung treten k6nnen, abet  
niemals inselfSrmige, sektorenfSrmige oder hemipupill~re Ausf~lle. 

In  der Netzhaut kennen wir keine Stadien des gleichfSrmigen Prozel3; 
verl~ufes, die mit einer qualitativen Anderung der Symptome einher- 
gehen. Das h~ngt mit der regelm~l~igen und einheitlichen Cyto- und 
Angioarchitektonik des ganzen Fl~chenorgans zusammen (wir sehen 
hierbei von der unterschiedliehen Verteilung yon St~bchen- und Z~pfen- 
zellen, bzw. den Besonderheiten der Makulagegend ab). Im vorderer~ 
Bulbusabsehnitt fiihrt aber der gleiche druekr~umbedingte Krankheits- 
prozel3 zu differenzierten InnervationsstSrungen, weil er verschiedene, 
Einzelorggne mit unterschiedlichen Innervationsverh~ltnissen betrifft.. 
Freilich ist ~uch hierbei im Falle einer Progression die Riehtung und das, 
zeitliche und r~umliche Nacheinander gese~zm~l~ig bestimmt. Au~erdem, 
kSnnen Stadien (entsprechend den sehon abgeleiteten Stufen der diffe- 
renzierten Innervationsst5rungen) des Krankhcitsprozesses in Erschei- 
nung treten, die fiber l~nge Zeiten oder auch ffir immer stationer bleiben. 
Dieses h~tngt oinerseits yon dem Verhalten des Kreislaufes aueh au~er~ 
halb des Auges ab und ist andererseits bedingt durch die anatomisch- 
funktionellen Besonderheiten des lokalen Kreislanfes selbst (Einbau der 
neue GefS, B~bschnitte bestimmenden Arterienringe in die sonst zwei- 
dimensional symmetrisierte Gef~tl3b~umfl~che, gemeinschaftlicher C~pil- 
larkreislauf yon Iris und Ciliarforts~tzen, gesonderter Capillarkreislauf 
ffir den Cili~rmuskel). 

An dieser Stelle sei nochmals auf die gerade bei der ,,Pupillotonie" ganz in den. 
Vordergrund tretenden vasomotorischen St6rungen (KEIII~ER, :KE~ciN-EDY, KYRIE- 
LEIS, RUTTNER) hingewiesen. In RUTTNEI~S 37 ]~ilen fehlten sic nur 5real. ~eben 
besonders hs Kopfsehmerzen klagten die Pat. uber vaskul/ire Stbrungen, be- 
senders in Form yon k~ltea tt~nden und Fuf~en. Bei einer allergischen ,,Migr~ne- 
konstitution" mit erh6hter Bereitschaft zu Durehblutungsst6rungen kdnnen be- 
kanntlich mehr oder weniger paroxysm~]e l~eaktionsstSrungen der Kreisl~uforg~n~ 
in ihren verschiedenen Gebieten und in den ~bh~ingigen Organen auftreten, ohne 
dab die der kl~ssischen Migr~ne zugeordneten Kopfschmerzen mit Breehreiz usw. 
a]s Hemikranie in den Vordergrund treten miissen oder iiberh~upt nicht vorh~nden_ 
sind, wenn die Menignen unbeteiligt bleiben. Die groBen ,,konstitutionellen Unter- 
sehiede" in den bfl~ter~len H&lften des Gesamtorganismus werfen in diesen Zu- 
s~mmenhangen ~ueh ein Lieht ~uf die haufige Einseitigkeit und das Einseitigbleiber~ 
yell ~usgepr~tgter ,,Pupillotonien" mit oder ohne Sehnenreflexstbrungen. Wenn wit 
~ls ~tiologie der Pupillotonie ,,konstitutionelle" St5rungen der Blutbewegung an- 
nehmen, die in erster Linie in ttohlorganen mit Drucksp~nnung zu lokalen, die- 

37* 
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webliche Ern/~hrung schmalernden Insuffizienzen ffihren miissen, so haben wir aueh 
zu erwarten, da$ sich gleiche Krankheitsbereitschaften in der Blutsverwandtschaft 
finden. Solche F~lle sind yon BAILy und SAs~I~, DE RUDOLF, DRESSLEI~, KERRm% 
~ARKOTTI, MEYER, ~YLIUS beschrieben. AufschluBreich sind auch die Familien- 
befunde ilx den Fi~]len voi1 RUTT~IER, aus denen hervorgeht, dab z. B. der Vater eines 
Pat. zu ,,abgestorbenen Fingern" neigt, die Mutter eines anderen Pat. an Migraine 
mit Flimmerskotom, eine andere an ,,Ohnmachten" leidet oder Geschwister yon 
Pupillotonikern kreislaufabh~ngige StSrungen aufwiesen. In diesen F~llen ergab sich, 
was ganz besonders aufschlui~reich ist, auf Grund der yon RUTT~ER durchgeffihrten 
exakten Pupillenuntersuchungen ,,Mikrosymptome", d.h. Abortivformen der 
,,Pupillotonie." 

Zum SchluB sei noch einiges zur Lidschlufl- und Schla/realction der 
Pupille bei der dissoziierten InnervationsstSrung gesagt. Die Verenge- 
rungsbewegung bei Lidschlul~, d. h. im funktionellen Verbande des 
hierbei die ganze Region des Auges betreffenden vegetativen Schlaf- 
reflexystems (Poos 1949) ist in reinen F~llen yon ,,Pupillotonie" so 
ausgiebig wie bei Naheinstellung des wachen Auges. Dieses Verhalten 
beweist, dab aueh der gewShnliche LidschluB bei , ,unvoreingenommener" 
Ausffihrung, d. h. wenn der Betreffende durch Lenkung seiner Auf- 
merksamkeit  auf  die Handlung nicht wiUkfirliche Impulse aufbringt,  
die etwa die reflektorische Bewegung der Bulbi nach oben auBen stSrt, 
zu einer Lidschlul~miosis ffihrt. Es handelt sich dabei um die gleiche Ver- 
engerungsbewegung im Zusammenhang mit  einer Ciliarmuskelkontrak- 
tion wie bei der Naheinstellung. Gerade bei der ,,Pupillotonie" mit  
Akkommodotonie,  bei der der zeitlupenartige Ablauf der Bewegungen 
eine entsprechende Beobachtung gestattet ,  konnte hierfiir der Beweis 
erbracht werden (Poos 1949). Auch bei der Pupillenverengerung im 
Schlaf handelt  es sich um die gleichen Zusammenh~nge (Poos 1949). 
Hierbei kann die ,,pupillotonische" Seite sehr eng werden und behglt 
auch diese Enge bei, solange der Schlaf andauert.  Es handelt sich abet  
hierbei keineswegs um einen , ,Sphinkterspasmus", , ,Pupillenkrampf", 
,,spastische Miosis" oder sonst etwas Eigentfimliches, sondern um die 
gleichen Spannungsverh~ltnisse zwischen Sphinkter und Dilat~tor, wie 
sie sich nach Entspannung der radi~ren Irisfasern durch die neue ,,Ruhe- 
lage" des Ciliarmuskels wieder herstellen mfissen. Auch der Ciliarmuskel 
bzw. die Vielheit seiner einzelnen, r~umlich sehr unterschiedlich an- 
geordneten, sympathisch und parasympathisch innervierten Muskeln 
(Poos 1927) besitzen, wie ~lle g]atten Muskeln, die F~higkeit, in jedem 
Zustande der Verl~tngerung oder der Verkiirzung den gleichen Spannungs- 
zustand aufrechtzuerhalten; das ist ihre statische Funktion. Pupillo- 
statische Mydriasis und pupillostatische Miosis haben nichts mit  ,,spa- 
stischer Mydriasis" oder ,,spastischer Miosis" zu tun. Beides sind Folgen 
lichtreflektorischer Regulierungen (Erweiterungsstarre und Verenge- 
rungsstarre bei Unterbrechnng des einen oder anderen Reflexbogens), 
oder Folge reiner Muskelautomatie. 
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Durch sorgfi~ltige Registrierung der quantitativ wechselnden, evtl. 
versti~rkten, noch soeben nachweisbareri oder fehlenden Pupillen- 
unruhe, sensorischer, sensibler und psychischer Erweiterungsreaktiort 
lassen sich wohl Stadien n~her bestimmen und bei Nachuntersuehungen 
Progressionen feststellen, sie kSnnen aber fiir sich al]ein in der MehrzahI 
der F~lle nichts Entscheidendes fiber den Charakter der PupillenstSrung 
aussagen. 

Pharmakologische Probleme sollen im Zusammenhang mit der ,,Pu- 
pillotonie" hier nicht besprochen werden. Gerade in den F~llen, wo 
die Abgrenzung iihnlicher ReaktionsstSrungen yon der ,,Pupillotonie" 
klinisch Schwierigkeiten machen kann, das sind z. B. ,,reflektorische 
Starren" ohne Miosis, also solche, die noch fiber restliche sympathische 
Erweiterungsspannung verffigen, l i~t  auch die ,,pharmakologische 
Differentialdiagnose" im Stich. ~berhaupt  wird uns die Pharmako- 
diagnostik der InnervationsstSrungen in ihrer praktisch-klinisehen Hand- 
habnng nie zur reinen Befriedigung gereiehen. Das liegt vor allem auch 
an dem wechselnden Charakter des Objektes selbst, an den hi~ufig wech- 
selnden Nebenumst/~nden der Resorption und Diffusion, dem Lieht- 
faktor und den Dosierungsfehlern, die der Instillationsmethode an- 
haften. Eine Ausnahme maeht vielleicht die unkomp]izierte Sympathi- 
kusfunktionsstSrung, bei der in geeigneten F~llen durch den Adrenalin- 
und Cocaintest wohl aueh festzustellen ist, ob die Sympathikusbahn 
peripheriseh oder zentra]w~rts vom Centrum ciliospinale im Halsmark 
unterbroehen ist. Ferner haben wit bei reinen, typischen und einseitigen 
F/illen yon ,,Pupillotonie" den Vorteil, dal~ der Lichtreflex, soweit er 
fiber den parasympathischen Reflexbogen vom Sphinkter bewerk- 
stelligt wird, ganz ausgeschaltet ist, und da die Pupille nur mittelweit 
ist, besteht gleichzeitig ausgiebige Exkursionsfi~higkeit ffir die pharma- 
kologische Erweiterung und Verengerung. Es zeigte sieh regelm/~l]ig in 
den von mir daraufhin geprfiften Fs dal] die praktisch lichtstarre 
Pupille bei der ,,Pupillotonie" auf Homatropin, Cocain, Adrenalin- 
Eserin und Pilokarpin nicht nur prompter reagiert als die normale Pu- 
pille der anderen Seite, sondern dal3 auch die Wirkungsdauer der Medika- 
mente eine gr6l~ere ist (siehe aueh ALAJO~rA~I~E und Mo~Ax, RUTTNER 
u. a.). Dieses h/~ngt damit zusammen, dal] bei Anwendung soleher Wirk- 
stoffe nach genfigender Diffusion immer erst der Schwellenwert seine 
Reizbeantwortung finder, und hierbei tr i t t  auf der Seite der ,,Pupillo- 
tonie" der Lichtreflex als StSrungsfaktor nicht auk Aus den gleichen 
Grfinden ist bei gIeiehmgBiger Dosierung zwischen rechts und links 
die Wirkungsdauer auf der kranken Seite grSl~er, denn bei Resorption 
der Stoffe aus der Vorderkammer werden diese auf der lichtreflexstarren 
Seite 1/~nger fiberschwe]lig bleiben. Eine ffir ,,Pupillotonie" spezifische 
Xnderung der pharmakologischen Wirkungen ist nicht naehweisbar, 
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denn das gleiche Verhalten zeigen auch nicht ,,tonische" Pupillen mit 
Aufhebung des Lichtreflexes. 

Bezfiglich der grunds/~tzlichen, die Pharmakologie der Pupille be- 
treffenden Fragen verweise ieh auf meine jetzt in SCI-IMIEDEBERGS 
Arehiv ersehienene Abhandlung: ,,l~eizungskondition und Irritabilit~t 
(Pseudosensibilisierung) bei der pharmakologischen Beeinflussung yon 
Einzelfunktionen der Organe." 

i) Lokalisation. 
Wir haben nun zu untersuehen, ob und wie weit die in der vorliegenden 

Abhandlung gewonnenen Kenntnisse yore eigentlichen Wesen der ver- 
schiedenen PupillenreaktionsstSrungen, die in ihrer Systematik in der 
beigeffigten Tabelle (sie betrifft nur die typisehen Formen in reiner 
Auspr~gung ohne die Mischformen und ohne die pseudotabetischen 
Zustandsbilder) dargestellt sind, unsere bisherigen Vorste]lungen fiber 
die Lokalisation ~ndern oder einschr/~nken mfissen. 

Dem Loka]isationsbegriff haftet  bis heute das Schema an, dab zu 
einer PupillenreaktionsstSrung der , ,Herd" als ,,Sitz der Erkrankung" 
gehSrt, der im Zentralnervensystem irgendwie zu Nervenf~serverl/~ufen 
und Zentren oder auch theoretisch postulierten Bahnen und Zentren 
(z. B. ftir die Naheinstellungs- und Lidschlul]reaktion) in Beziehung trit t ,  
um von bier bUS die eine oder andere Form der PupillenreaktionsstSrung 
als neurologische Ausfallserscheinung zu erzeugen. 

Schon bei der amaurotisehen Pupillenstarre, wo die Verh/~ltnisse 
doeh so liegen, daB, ~bgesehen yon dem Ubergang der amblyopischen 
Pupillenschw/iche in die komplette Liehtreflexstarre und der MSglich- 
keit  einer Wiederherstel]ung des Lichtreflexes bei Wiederkehr der Seh- 
funktionen, die Art und Weise der ReflexstSrung nicht weehselt, diese 
einem Gestaltwandel mit Anderung der Qualit~ten niemals unterliegt, 
kann dieser Sehematismus nicht einmal angewandt werden. Wohl ist 
eine NetzhautablSsung, ein Optikustumor oder eine Hypophysen- 
geschwulst gleichzeitig herdfSrmiger Krankheitssitz und Krankheits- 
ursache ffir die sensorische Lichtrefelxstarre. In anderen Fi~llen aber 
ffihrt eine A1]gemeinerkrankung fiber den Umweg der Giftwirkungen oder 
DurchblutungsstSrungen zu Degenerationen im Bereiche des senso- 
rischen Teiles der Lichtreflexbahn. Freilich ist im Falle der amauro- 
tisehen Starre aueh bei diesen ~tiologien der Destruktionsproze]] immer 
im sensorischen Bereiche lokalisiert, wo gleichzeitig der Verengerungs- 
und Erweiterungsreflexbogen in ihren afferenten Abschnitten getroffen 
wird, die amaurotische Starre aueh deshalb mit totaler sensoriseher 
Starre zu bezeichnen ist. 

Handelt  es sich aber beim sehenden Auge um eine totale motorische 
Liehtreflexstarre, ffir die wir auf Grund unserer Analysen eine Unter- 
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brechung der motorischen Verengerungs- und Erweiterungsbahn an- 
nehmen miissen, so ist die Frage nach der Lokalisation des Krankheits-  
sitzes nicht so leicht zu beantworten. Wir haben hierbei vor a]lem auch 
den Umstand zu beriicksichtigen, dab bei den nieht amaurotischen 
Starren derselbe Krankheitsproze2 durch Progression die eine Reaktions- 
stSrung in eine andere (iberfiihren und dureh Xnderung in der Diffe- 
renzierung der InnervationsstSrung einen Gestaltwandel des Starretyps 
mit  den ihm entspreehenden Qualit~ten herbeifiihren kann. 

Theoretiseh ist es wohl denkbar, dab ein supranuklearer oder nuklearer 
, ,Herd" eine isolierte parasympathisehe Sphinkterl~ihmung, die der 
,,absoluten Pupillenstarre" funktionell zugrunde liegende lichtreflek- 
torische Verengerungsstarre mit  mgximaler liehtreflektoriseher Er- 
weiterungsspannung herbeifiihrt. Gesehen hat  freilieh mit  Sieherheit 
noch niemand eine solche isolierte Erkrankung dieses Okulomotorius- 
kernes, und wir wissen daher auch nieht genau, wie hierbei die Pupillen- 
stSrung tats~ehlieh aussehen wiirde. Sehr wahrscheinlieh wiirde aber 
diese zentra] bedingte Starre andere Merkmale tragen als die periphe- 
riseh entstehende, und zw&r muB auch bei langsamem ~bergang der 
unvo]lkommenen in die vollkommene Starre die Konzentrizit~t der 
mydriatiseh werdenden Pupille gewahrt bleiben und keine Asymmetrien 
im Verhalten der einzelnen Sphinkterabsehnitte naehweisbar sein; ferner 
w~iren keine atrophischen Randbezirke zu erwarten, und vor allem 
kSnnte diese zentral bedingte Form der ,,absoluten Starre" niemals in 
eine der anderen motorisehen Starreformen fiberweehse]n, ohne dab be- 
sondere anderweitig zu ]okalisierende Vorg~inge im Zentralnervensystem, 
z. B. eine Sympathikusl~hmung, mitwirken wfirden. Im FaHe einer 
zentral bedingten Ophthalmoplegia interna mfii~te gleiehzeitig noch eine 
iso]ierte Erkrankung des Akkommodationszentrums angenommen wer- 
den. Die Annahme eines isolierten, leitungsunterbreehenden Krankheits- 
prozesses der entsprechenden Fasern in der fascieuliiren Bahn (prim~ir 
oder auf diese fibergreifend) ist aus den oben angeffihrten Grfinden sehr 
unwahrseheinlich. Dagegen kann die licht-reflektorisehe Verengerungs- 
starre ohne oder mit Ciliarmuskelbeteiligung a]s zum Formenkreis der 
meta]uisch oder pseudotabetiseh bedingten InnervationsstSrung, und 
das ist die iiberwiegende Mehrzahl der F~lle, nur am Erfo]gsorgan selbst 
nach dem Vorgang der kreislaufabh~ingigen aseendierenden Degeneration 
entstehen, wodureh allein alle Qua]it~ten beziiglieh des Aussehens und 
des funktionellen. Verhaltens sowie die •eigung zur Progression in 
n~ichstverwandte Starretypen erklgrt werden kSnnen. 

Theoretisch ist es denkbar und wird in seltenen Fallen viel]eieht auch 
Wirkliehkeit werden kSnnen, dab ein zentraler Herd, z. B. ein Tumor 
oder eine Entzfindung, an einer solehen Stelle, we parasympathatisehe 
und sympathisehe ffir die Pupille erregungsleitende Fasern in r~iumlich 
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naher Beziehung zueinander stehen, wie etwa in der Vierhfigelgegend, 
auf einmal eine totale motorische Lichtreflexstarre erzeugt. Aueh ist 
es denkbar, dab einmal durch multiple Tumoren oder multiple Blu- 
tungen an entfernten Stellen zentral der motorische Verengerungs- und 
Erweiterungsreflexbogen unterbroehen wird. Diese ,,reflektorische 
Starre" als neurologische Ausfallserseheinung (Fernsymptom) verr~t, 
~thnlich wie die zentral bedingte ,,absolute Starre" (siehe oben), ihro 
Genese durch Eigenschaften, wie sie den zentral-herdbedingten Starren 
notwendigerweise zukommen mfissen. Abgesehen yon diesen sehr sel- 
tenen Ausnahmen (wobei der ,,supranukleare tabetisehe Herd als 
Krankheitssitz" ganz auger Betracht zu bleiben hat, siehe oben), sehen 
wir im Krankheitsrahmen der Metalues oder der Pseudotabes bei der 
Entstehung der ,,reflektorischen Starre" bedeutsame Prozesse der Um- 
wandlung aus der ,,absoluten Starre" oder der ,,Pupillotonie" oder die 
prim~re Entwicklung dieser Starreform mit allen ihren fiber eine ,,neuro- 
logische Ausfallserscheinung" hinausgehenden Krankheitsmerkmalen, 
die nur eine peripherische Entstehung haben kSnnen und die sehliel3- 
lich in einem gesetzmi~l]igen zeitlichen und ri~umlichen Nacheinander 
innerhalb des ARG:ZLL-Ro]~E~TSO~schen Ph~nomens zur vollst~ndigen 
motorischen Lichtreflexstarre mit restierender Muskelautomatie ,,aus- 
reift".  

Bei der der ,,Pupi]lotonie" zugrunde liegenden differenzierten Inner- 
vationsstSrung ist nicht einmal theoretisch eine zentra]e Genese denkbar, 
und es wird deshalb aueh nieht in se]tenen F~llen eine herdfSrmig lokali- 
sierte Krankheitsursaehe diese Form einer Pupil]enreaktionsstSrung 
auBerhalb des Auges erzeugen kSnnen. Voraussetzung hierffir ist n~m- 
lieh, dab zu der parasympathischen Sphinkterli~hmung eine Dissoziation 
der sympathischen Innervation von Sphinkter und Dilatator hinzutritt ,  
mit dem Effekt einer reinen Sphinkterautomatie und liehtreflektorischen 
Intakthei t  des Dilatators. Diese besondere Konstellation differenzierter 
InnervationsstSrung der Irismuskeln, dureh die allein alle Merkmale der 
,,Pupillotonie", insbesondere aueh der restierende Liehtreflex unter den 
Bedingungen der Dunkeladaptation und die verlangsamte Konverganz- 
reaktion erkl~rbar sind, kann aber nur durch einen lokalen Krankheits- 
prozeI~ am Erfolgsorgan selbst zustande kommen. 

Die folgende Tabelle gibt eine Ubersieht fiber unsere in mehreren 
Arbeiten niederge]egte systematische Ordnung der PupillenstSrungen. 

Zusammen/assung. 
I)urch eine Erkl~rung der PupillenstSrungen yon der Peripherie her 

wird eine folgerichtige Ordnung im System der Pupillenstarren (Tabelle 
S. 560 u. 561) nach lokalisatorischen und lokal-genetischen Gesichts- 
punkten ira einzelnen begriindet. 
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Die amaurotische Starre ist eine Folge der Unterbrechung beider 
t~eflexb6gen in der sensorischen Bahn bei intakten motorischen Zentren 
und normalen Innervationen der Irismuskeln. Die Vnterbrechung an 
einer Stelle im motorischen Teile des Verengerungsreflexbogens ffihrt 
zur lichtre/lektori~chen Verengerungsstarre mit Erweiterungsspannung 
(= ,,absolute PupiUenstarre"), w~hrend bei der Sympathikusl~hmung 
die Unterbrechung im motorischen Teile des Erweiterungsreflexbogcns 
eine ,lichtreflektorische Erweiterungsstarre" (einseitige Steuerung des 
Lichtreflexes mit aktiver Verengerung und nur passiver, insuffizienter 
Erweiterung) bedingt. Bei beiden handelt es sich nur um eine partielle 
motorische lichtreflektorische Starre. Eine sogenannte ,,re/lelctorische 
Pupillensta~Te" (A~GYLL-I~OBERTSON), bei der nach kompletter Aus- 
bildung weder lichtreflektorische Verengerungs- noch Erweiterungs- 
reaktionen auslSsbar sind, entsteht durch Unterbrechung im motorischen 
Teile beider ReflexbSgen ( =  totale motorische lichtreflektorische Starre). 
Das Verhalten der Konvergenzreaktion spielt ffir die Lokalisation der 
reflektorischen Starre keine Rolle, da sie allein durch die Ciliarmuskeln 
bedingt ist. - -  Bei der ,,PupiIlotonie" handelt es sich um eine Unter- 
brechung im motorischen Bereiche der ReflexbSgen in dissoziierter Form, 
die zu einer sympathischen und parasympathischen Denervierung des. 
Sphinkters bei intakter sympathischer Innervation des Dilatators ffihrt. 
Diese dissoziierte Innervationsst6rung, die nur intraokular am Erfolgsor- 
gun zustande kommen kann, erkls den verlangsamten, ,,tonischen" Ab- 
lauf der noch m5g]ichen Bewegungen, insbesondere aber auch die noch 
verbleibende lichtreflektorische l~estfunktion (Erweiterung im Dunkeln, 
Nachlassen der Erweiterungsspannung im Hellen und Riickkehr zur Aus- 
gangspupille durch Sphinkterautomatie, also einseitige Steuerung des 
Lichtreflektes durch die Dilatatorfunktion; siehe tabellarisehe Ubersieht). 

Eine Unterbreehung beider motoriseher i~eflexbSgen durch eine 
Krankheitsursaehe wird entspreehend den riiumlichen Verh/~ltnissen nur 
selten zentral verursaeht sein. In der fiberwiegenden Mehrzahl der Fs 
handelt es sich um die motorische lichtreflektorisehe Starre, die sieh als 
metaluisehe Manifestation im Zusammenhang mit der aussehliel31ieh 
peripher intraokular verursachten progressiven Iriserkra~l~ung entwickelt, 
die wir als ARGYL~-RO]~E~SONsches Ph~nomen bezeichnen. Diesem 
in der s Peripherie der Iris beginnenden Prozeg liegt eine ,,ascen- 
dierende Ge/i~fisystematrophie" zugrunde, wobei der Organbinnendruck 
als St6rungsfaktor fiir die normale Capillarisation in den Endstrom- 
bahnen dann auftritt,  wenn eine allgemeine Insuffizienz der peripheren 
Hgmodynamik eingetreten ist, die zuerst in Organen mit Druckspannung 
yon ]~edeutung wird (Analogie zu den Vorgimgen bei der progressiven 
peripheren Netzhautdegeneration mit ascendierender Optikusatrophie). 
Nur in diesen pathogenetischen Zusammenh~ngen k6nnen alle (Tbergangs- 
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u n d  Mischformen die r icht ige Beur te i lung  f inden,  und es wird 
auch der h/~ufige Ges ta l twande l  der  meta]uischen Pupi l l ens tSrungen  
(yon der  i nkomple t t en  zur k o m p l e t t e n  , a b s o l u t e n  S t a r r e "  und dar i iber  
h inaus  zur  tri~gen und  schlieBlich k o m p l e t t e n  , , rcf lektor ischen S ta r re" )  

System der typischen peripheren 

~bliche Funktionelle Differenzierte Lokalisa$ion 
Bezeichnung Bezc i chnung  Innervationsst6rung 

Sensorisehe Licht- 
reflexbahn 

i .  
A maurotische 

Starre 

2. 
Absolute Starre 

3~ 
Ophthalmople- 

gia interna 

~~ 
Sympathikus- 

l~hmung 

5. 
Pupillotonie 

6. 
.Reflektorische 

Starre 

Totale sensorische 
Liehtreflexstarre 
lichtre~lektorische 

Verengerungsstarre 
-k Er~eiterungs- 
starre) 

Liehtreflektorische 
Verengerungsstarre 

Liehtreflektorische 
Verengerungsstarre 
~- Akkommodati- 
onsl/~hmung 

Lichtreflektorisehe 
Erweiterungsstarre 

Muskelautomatie 
des Sphinkters bei 
lichtreflektorisch 
intaktem Dilatator 

Totale motorische 
Lichtreflexstarre 
liehtreflektorisehe 

Verengerungsstarre 
-k Erweiterungs- 
starre) 

Normale Inner- 
vation beider Iris- 
muskeln 

Parasympathische 
Sphinkterl/~hmung 

Parasympathische 
Sphink~r- und Cili- 
armuskell/~hmung 

Sympathisehe 
Sphinkter- und 
Dilatatorlahmung 

Parasympathische 
und sympathische 
Lahmung nur des 
Sphinkters 

Parasympathisehe 
und sympathische 
L~hmung beider 
Irismuskeln 

Verengerungs- 
reflexbogen 
Peripherisch: 
Endneuronen 
Zentral: 
Kerngebiet 

Verengerungsreflex- 
bogen und para- 
sympathische Ak- 
kommodationsbahn 
Peripherisch: 
Endneuronen 
Z entral: 
Kerngebiete 

Erweiterungs- 
reflexbogen 
Sympathikusbahn 
bis zum 3. Neuron, 
extraokular 

AusschlieBlich peri- 
pheriseh; Endneu- 
ronen intraokular 

Motoriseher Ver- 
engerungs- und Er- 
weiterungsreflex- 
bogen. Selten zen- 
tral; in der Regel 
Endneuronen intra- 
okular 
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vers t~ndl ich .  - -  Ffir  die lokale intraokulare Entstehung der metaluisch 
bedingten Starren uncl der ,,Pupillotonie" (Pseudotabes)  slorechen vor  
a l lem auch die bei  diesen Funk t ions s tS rungen  erhobenen,  nur  die End-  
neurone  be t re f fenden  neurohis to logisehen Befunde.  

Pupillenreaktionsst6rungen. 

Lichtrefl. beciingte Liehtrefl. bedi~gte Linsen- a) Pupil lenakkomod.  
Weite Bewegung akkornodat ion  b) Lidschlul]reaktion 

c) Schlafreaktion 

keine normal 
Nicht liehtreflekto- 
risch bedingte fiber- 
mittelweite 
iVfydriasis 

Fast maximale 
Mydriasis. Liehtre- 
flektorisehe aktive 
Erweitungsspanng. 

Maximale Mydria- 
sis. Liehtreftekto- 
risch aktive Erwei- 
terungsspannung + 
Erweiterung durch 
Ciliarmuskell~thmg. 

Miose resp. Aniso- 
korio dureh feh- 
lende aktive Er- 
weiterungsspannung 

Mittelweite Mydria- 
sis bei liehtreflek- 
torischer Intaktheit  
nur des Dilatators 

Miosis (automat.) 
bei lehlender Ver- 
engerungs- und Er- 
weiterungsspannung 

keine 

keine 

Einseitige Steuerg. 
dureh parasympath. 
Reflexbogen, nur 
passive Erweiterg. 

Einseitige Steuerg. 
dureh sympath, ge- 
flexbogen. Dunkel- 
Erweiterung, lang- 
same Hellverenge- 
rung durch Sphink- 
ter-Automatie 

keine 

normal 

keine 

normal 

normal 
odor 

verlangsamt, 

normal 

b) normal 
c) 

i 
a) keine 
b) m6glieh 
e) m6glieh 

b) keine 
e) 

b) normal 
e) 

a) langsam, iiber- 
sehiissig 

b) weehselnd 
e) iibersohOssig 

~I/normal ~na 
e) J fibersehtissig 
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