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Das System der Pupillenstarren
in seinen kausal-genetischen Zusammenhingen.

II. Mitteilung.

Die Mischformen der luischen Pupillenstarren und die Pupillotonie.

Von
Fri1z POOS.

(Eingegangen am 25. Mirz 1949.)

Im ersten Teil dieser Abhandlungen (dieses Archiv S. 493) wurden die
physiologischen Grundlagen der lichtreflektorisch bedingten Pupillen-
bewegungen (Zwiereflexnatur der Lichtreaktion mit einem von der Re-
tina iber das motorische Verengerungszentrum zum Sphinkter ver-
laufenden parasympathischen Verengerungsreflexbogen und einen von
der Retina iiber das motorische Erweiterungszentrum im Halsmark
zum Sphinkter und Dilatator verlaufenden sympathischen Erweiterungs-
reflexbogen), sowie die physiologischen Grundlagen der nicht licht-
reflektorisch bedingten Verengungsreaktionen (Naheinstellungsreaktion,
LidschluBreaktion, Schlafreaktion, Operationsreaktion) als nicht von den
Irisnerven bedingte, unmittelbar von der Ciliarmuskeltitigkeit abhingige
Entspannungsbewegungen eingehend analysiert.

Im folgenden soll mit den bisher noch nicht besprochenen Ubergangs-
und Kombinationsformen und mit der Pupillotonie die systematische
Ordnung zu einem Abschluff gebracht werden. Am Ende der Arbeit
(8. 560) findet sich eine tabellarische Gesamtiibersicht der Pupillenstarren
mit ihrer funktionellen Deutung, ihrer Lokalisation und ihren Bezie-
hungen zur Accommodations-, LidschluB- und Schlafreaktion.

g) Die Ubergangs- und Mischformen
sowte die Kombinationen verschiedener Typen auf beiden Augen
bei der Gruppe der metaluisch bedingten Starren.

Gehen wir zunichst von unserer Annahme aus, dafi die mannigfaltigen
in Frage kommenden Grundtypen der Reaktionsstérungen, nimlich
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
Ophthalmoplegie (d. h. das Hinzutreten einer Ciliarmuskelblockierung)
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alle durch den gleichen pathogenetischen Mechanismus der ascendieren-
den Atrophie am Erfolgsorgan selbst zustande kommen, so steht zu-
nichst die Kardinalfrage zur Beantwortung, wie iiberhaupt, abgesehen
von den unvollkommenen Prozelstadien, die Grundtypen in reiner Aus-
pragung und scharf abgegrenzt voneinander zur Ausbildung gelangen
konnen und dann in der Mehrzahl der Félle auch stationdr bleiben.
Gerade der letztere Punkt scheint der immer wieder betonten Neigung
zu Progression des einmal in Gang gekommenen Krankheitsprozesses
zu widersprechen.

Wir haben fir diese Untersuchung, wollen wir nicht ganz neue hypo-
thetische Grofien einfithren, zuriickzugreifen auf ganz bestimmte ana-
tomische Einrichfungen, die die GesetzméiBigkeiten im zeitlichen und
raumlichen Nacheinander des Prozesses und auch die scharfe Umgrenzung
der Funktionsstérung im Idealfalle bestimmen. Eine hierfiir notwendige
anatomische Organisation ist in der Tat auch vorhanden, und die Dis-
kontinuitdt des sonst gleichartigen ascendierenden GefdBiprozesses
entsteht durch die Arterienringe. Diese sind im Sphinkterteil der Iris
als Circulus art. irid. minor. entsprechend der Iriskrause und an der
Irisbagis als Circulus art. irid. major in die regelmiBige, radiir-sym-
metrische Angioarchitektonik der Iris eingebaut, und zwar aus ent-
wicklungsphysiologischen Griinden im Zusammenhang mit der Kon-
zentrizitdt der Organanlagen, auf die hier nicht niher eingegangen werden
soll. Uns interessiert vor allem die himodynamische Bedeutung dieser
nicht zufilligen GefaBbildungen.

Kommt man von den hinteren und vorderen Ciliararterien, so fallt mit der
symmetrischen Aufspaltung dieser Gefafie in ein System radidrer GefiBe der
Blutdruck nach allen Seiten bis zur auBersten Pupillenperipherie nicht stetig ab,
sondern der Abfall hat zwei treppenformige Beschleunigungen, die durch die
eingeschalteten Arterienringe eintreten miissen (Verlust der Pulswelle und starke
Kaliberverminderung der aus dem Ring abzweigenden Gefilichen). Gleichwohl
haben wir auf jeder radiaren Gefalistrecke Punkte gleichen mittleren Blutdruckes
anzunehmen, die notwendigerweise bei der ganzen Organstruktur und nach dem
Pormsevitneschen Gesetz auf konzentrischen Kreisen liegen, die das Pupillen-
zentrum zum Mittelpunkt haben (Isobaren der Regenbogenhaut). Diese letzteren
sind in Summa der dynamische Symmetriefaktor, der es bestimmt, daB bei sonst
regelrechten Verhaltnissen eine am Orte des niedrigsten Gefafidruckes, d. h. in
der Peripherie, unter dem EinfluB des Augendruckes beginnenden Capillarisations-
storung 1hre Ascension ebenfalls uber konzentrische Kreislinien nehmen muB.
Deshalb breitet sich in der Iris die Funktionsstérung auch nicht irregulir-gebiets-
weise oder sektorenformig, sondern konzentrisch aus. Verfolgen wir diesen Prozefl
vom Capillargebiet der Pupillenperipherie aus aufsteigend, so gelangen wir an die
erste hamodynamische Barriere oder Treppenstufe des kleinen Arterienringes, und
es kann fiir immer oder fur lingere Zeit zu einer isolierten Denervierung des
Sphinkters kommen, ohne dafl der Dilatator tangiert wird. Dieses erscheint mdg-
lich, wenn ein allgemeiner hamodynamischer StérungsprozeB sich in der Peripherie
nur sehr geringgradig auswirkt oder von stidrkerer Intensitat, dafur aber nur
voriibergehenden Charakters ist. Wird die Schwelle fiir den kleinen Arterienring
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iiberschritten, so breitet sich dieser StérungsprozeB langsam oder schnell kon-
zentrisch auf die vom groBen Arterienring ausgehende symmetrisierte GeféBflache
aus, von dem der sympathische Dilatator-Nervinuskelapparat abhangig ist.

Damit ist die organische Grundlage gegeben fiir das Auftreten einer reinen,
isolierten ,,absoluten Starre® (lichtreflektorische Verengerungsstarre), fiir das
Auftreten der reinen und vollstindigen ,,reflektorischen Starre (lichtreflektorische
Verengerungs- und Erweiterungsstarre} und fiir alle moglichen Kombinationen,
d. h. fiir eine ,,absolute Starre®, die schon Wesensziige der ,,reflektorischen Starre
tragt oder eine ,reflektorische Starre”, die noch Wesensziige der ,,absoluten
Starre® trigt. Eine isolierte Ausschaltung des Dilatators tst nach den Gesetz-
mafigkeiten des Kramkheitsmechanismus (Ascension) wunmdglich. Es sind aller-
dings nur wenige Falle von Uberleitung einer ,,absoluten Pupillenstarre in eine
,-reflektorische Starre in der Literatur mitgeteilt. Wahrscheinlich sind aber die
Mischfille wesentlich hédufiger, weil sie in der Regel nur ein oder wenige Male
angesehen, nicht richtig gedeutet und vor allem nicht iber langere Zeit verfolgt
werden. In solchen Fallen wird unsere Diagnose sich nicht mit einer Typen-
bezeichnung erschépfen konnen, sondern die Beschreibung eines Stadiums sein,
in dem anteilsmaBig sich Wesensziige aus beiden Reaktionsstérungstypen vermischen.

Ferner kénnen wir auch in befriedigender Weise die Frage beant-
worten, warum der Prozefl, der zur Ausbildung des klassischen
AreYLL-RoBERTSON gefithrt hat, zentralwirts vor dem Ciliarkérper
Halt macht, m. a. W. weshalb nur in seltenen Fallen mit dem AR-
ovir-RoBERTSON eine Ciliarmuskelinsuffizienz geringeren, stiirkeren
oder totalen Grades kombiniert ist. Das hat seinen Grund nicht nur
darin, weil der groBe Arterienring in Néhe der Irisbasis eine wesent-
liche Barriere darstellt. Der Hauptgrund ist ein ganz anderer, und
dieser bedarf besonderer Beachtung, auch hinsichtlich der unten zu
besprechenden ,,Pupillotonie*.

Aus dem Circulus art. irid. major entspringen in seiner Circumferenz die radisren
IrisgefaBe. Diese sind es, die gleichzeitig die Arteriendste fiir die nicht-muskuldsen
Ciliarfortsitze abgeben. Es entsteht dadurch ein gemeinsamer Blutkreislauf, der
Iris und Ciliarkorperfortsitze umfaBt, der kausal-ontogenetisch begriindet ist
{Poos, 1949), der eine besondere Struktur des gemeinsamen Capillarnetzes besitzt,
und der das ganze Blut aus Iris und Ciliarfortsétzen in das Vortexvenensystem
zuriickleitet. Der Ciliarmuskel ist aus diesem Kreislauf aber so gut wie vollstandig
ausgeschaltet. Er bezieht sein Blut direkt aus Asten der hinteren und vorderen
Ciliararterien, und das in den Ciliarvenen nach auBlen abflieBende Blut sammelt
sich ausschlieflich aus dem Ciliarmuskel.

Es wird also eine von der Pupillenperipherie ascendierende Gefil3-
systematrophie in die entwicklungsgeschichtlich zur Iris gehérenden
Ciliarfortsitze und nicht in den Ciliarmuskel verlaufen*. Dieser besitzt

* Deshalb gehsrt auch das Zusammenvorkommen von Tabes und Glaukom zu
den allergroBten Seltenheiten. Ferner liegt hierin der Schliissel zu dem groBen
Geheimnis von dem Wirkungsmechanismus der klassischen antiglaukomatdsen
Iridektomie. Diese bedeutet, breit und total ausgefiihrt, eine Verkleinerung
des Organs, welche eine Verkleinerung des mit den Ciliarfortséitzen gemen-
men GefiBsystems zur Folge hat. Dieses ist aber gleichbedeutend mit Funk-
tionsminderung der Ciliarfortsitze.
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gleichwohl das Endcapillargebiet einer langen Blutzufuhrstrecke im
intraokularen Druckraum, so dall von diesem Gebiete selbst und nicht
als Uberleitung aus der Iris eine ascendierende Capillarisationsstérung
auftreten kann.

Eine weitere, seltene Kombinationsstérung stellen also die Fille dar,
bei denen der ARGYLL-ROBERTSON verbunden ist mit triger, wenig aus-
giebiger, oder ausgiebiger, aber ,tonisch® verlaufender oder fehlender
Konvergenzreaktion. Im Gegensatz zur ,,absoluten Pupillenstarre ist.
aber hierbei die Stérung der Konvergenzreaktion nicht lichtreflekto-
risch, sondern vom Ciliarmuskel her bedingt. Der Lichtreflex ist auch.
in der Erweiterungsbahn unterbrochen, und die Pupillen sind pupillo-
statisch eng. Das letztere ist fiir die Beurteilung der Verhiltnisse jen-
seits der Presbyopie von Bedeutung.

Eine weitere Kombination ist die Verbindung der ,,absoluten Starre®
(Mydriasis) mit Ciliarmuskelinsuffizienz. Das sind die Fille von un-
vollkommener und vollkommener Ophthalmoplegia interna auf meta-
luischer Basis., — SchlieBlich kann die Mischform aus der ,,absoluten‘®
und ,reflektorischen’ Starre sich mit Ciliarmuskelinsuffizienz ver-
schiedenen Grades kombinieren. Wir sind dann geneigt, auf Grund der
jeweiligen groBeren Ahnlichkeit von einer ,,atypischen absoluten®,
»atypischen reflektorischen® oder ,,atypischen Ophthalmoplegia in-
terna‘“ zu sprechen.

Durch die beschriebenen Zusammenhinge bei der Entstehung der
verschiedenen metaluisch bedingten Reaktionsstérungstypen wird uns
auch das Auftreten jeweils verschiedener Typen auf dem rechten und
linken Auge dem Verstdndnis sehr nahe geriickt. Wenn auf einem Auge
eine ,,absolute Pupillenstarre’ und auf dem anderen Auge ein ARGYLL-
RoBEerTsON zur Entwicklung gelangt ist, oder wenn auf der einen Seite
ein AReYLL-RoBERTsON und auf der anderen Seite eine Ophthalmoplegia
interna sich darbietet oder die Kombination von ,,absoluter Starre
und Ophthalmoplegia interna vorliegt, wobei es sich in jedem TFalle
auch um eine Ubergangs- oder Mischform handeln kann, so macht.
dieses im Hinblick auf die Symptomenhdufung keine lokalisatorischen
Schwierigkeiten, denn die ganze Mannigfaltigkeit der Elinischen Er-
schetnungen entsteht vm Zusammenhang mit der Metalues wn der Peri-
pherie. Auch die reinen Typen, die aus Griinden der anatomischen Ein-
richtungen thre klare Abgrenzung voneinander haben, entstehen nur als
Folge quaniitativ unterschiedlicher Wirkungsgrade eines und desselben
Krankheitsprozesses. Am hdufigsten ist hierbei die Form, bei welcher
der ascendierende DegenerationsprozeB tiber die ganze Iris liuft und
den Ciliarmuskel mit seinem gesonderten Blutkreislauf verschont. Das.
ist die ,,reflektorische Pupillenstarre”, bei der in der Peripherie der
Verengerungs- und Erweiterungsreflexbogen vollsténdig unterbraochen:

36%
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ist und daher als totale motorische Reflexstarre (im Gegensatz zur
totalen sensorischen Reflexstarre) bezeichnet werden mub.

k) Die ,,Pupillotonie”. ,,Tonische Konvergenzreaktion™ der praktisch
lichireflexstarren Pupille. Die Reflexstarre mit dreifach-moglicher Anisokorie,

In unserer Systematik der Pupillenreaktionsstorungen erfolgt die
Placierung der ,,Pupillotonie’ an dieser Stelle, und zwar im letzen
Kapitel, da ein Verstindnis dieser typischen Form einer Reaktions-
storung nur moglich ist auf Grund einer genauen Kenntnis der ,,abso-
luten Starre‘ als reine Verengerungsstarre mit erhaltener, sensorisch
bedingter, pupillostatischer Erweiterungsspannung, aus der sich das
iibrige Verhalten der Pupille ergibt —, der Sympathikuslihmung als
Reaktionsstérung, die mit Verlust der aktiven Erweiterungsmoglich-
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 Reflexbdgen —, der Ophthalmoplegia interna als
Reaktionsstorung mit aktiver, pupillostatischer Mydriasis, bei der sich
die reine parasympathische Verengerungsstarre mit Ciliarmuskel-
blockierung kombiniert. Es lag uns vor allem auch daran, die fiir die
einzelnen Starreformen typische Pupillostatik (Miosis oder Mydriasis)
mit der Lokalisation der Bewegungsdefekte in Einklang zu bringen. Die
durch die Entwicklungsgeschichte verstindliche besondere Organi-
sation des GefiaBsystems der konzentrischen Organe im vorderen Bulbus-
abschnitt, und zwar der getrennte Kreislauf fiir Iris und Ciliarfortsitze
einerseits und Ciliarmuskel andererseits sowie die relative Sonderung
von GefiBsystemabschnitten fiir Sphinkter und Dilatator durch Einbau
der arteriellen GefafBringe in die lingste Endstrombahn des Aunges mit
ihrer flachenhaft symmetrisierten Angioarchitektonik wurde mit heran-
gezogen fiir die Differenzierung der moglichen Grundtypen der Reak-
tionsstérungen in reiner Ausprigung. Schlieflich ergab die Analyse des
peripherischen Krankheitsmechanismus, sowohl bei seinem akuten,
subakuten oder ausgesprochen chronisch-progressiven Ablauf in Form
der konzentrischen, ascendierenden Degeneration die Moglichkeit der
unvollkommenen und vollkommenen Stadien (Quantitdtsunterschiede),
die Moglichkeit der Uberleitung in einen anderen Typ (Qualitéits-
anderung), sowie die Moglichkeit des Stationérbleibens von Mischformen.
Vergegenwirtigen wir uns neben der Doppelreflexnatur der Licht-
reaktion die unabhingig vom Zentralnervensystem funktionierende
Pupillenakkommodation, d. h. die mechanischen Beziehungen zwischen
Ciliarmuskeltitigkeit und Pupillenbewegung, die bei der Naheinstellung
und beim LidschluB zwangsliufig die Pupillenverengerungen herbei-
fithren, solange der Sphinkter, wie bei der ,,absoluten Starre®, nicht aus
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lichtreflektorischen Griinden daran gehindert wird, so haben wir in
dieser Einleitung kurz die Grundlagen umrissen, in denen alle besonderen
Erscheinungen der interessantesten aller Pupillenreaktionsstérungen,
der ,,Pupillotonie’, wurzeln.

In den typischen Fillen decken sich die besonderen Erscheinungen
zum Teil mit der ,,absoluten®, zum Teil mit der ,,reflektorischen Starre‘
und zum Teil mit der Ophthalmoplegia interna. Wir werden diese Dinge
auseinanderzuhalten haben. Eine eigentliche Theorie der ,,Pupillotonie®
als typische Form einer Reflexstarre existiert nicht. Man war in erster
Linie bemiiht, eine Erkldrung fiir die an sich ja auch merkwiirdige Er-
scheinung einer ,tonischen Konvergenzreaktion, d. h. fiir den auf-
fallend verlangsamten Bewegungsablauf bei der Pupillenakkommo-
dation zu finden. Der sehr h#ufig ebenfalls verlangsamte Bewegungs-
ablauf bei der Linsenakkommodation (Akkommodotonie) stand bei die-
sen Uberlegungen weniger im Vordergrund. Von neurologischer Seite
wurde vielfach versucht, die ,,Pupillotonie® mit den nicht selten gleich-
zeitig vorliegenden Sehnenreflexstérungen (,,ApIEsches Syndrom®)
dtiologisch in Ubereinstimmung zu bringen, wobei wiederum besonders
der ,,tonische Charakter im Bewegungsablauf des glatten Muskels fiir
den zentralen ,,Sitz der Erkrankung‘ mitbestimmend sein sollte.

BeHR, welcher der Ansicht ist, daB das Zustandsbild der ,,Pupillotonie in
allen wesentlichen Punkten von der ,,reflektorischen und ,,absoluten® Starre
und von der Ophthalmoplegia interna abweiche, verlegt den ,,Sitz der Erkrankung®
in den Sphinkterkern und spricht von einer funktionellen Stérung, von einer Dis-
funktion und einer Neurose. ,,Es handelt sich hier offenbar um eine eigenartige
Verlangsamung der chemisch-physikalischen Umsetzungen in den Zellen.”

W. KyrieLEIs (1935) verlegt die ,,Storung* bei der Pupillotonie in das Schalt-
neuronensystem. Er vermutet das, da Strychnin seine Hauptwirkung an den
reflexiibertragenden Apparaten entfalten soll und er nach Strychnininjektion
einen rascheren Ablauf der Konvergenzreaktion gefunden hat, was von anderer
Seite aber betritten wird. — KrrrErR (1937), der die ,,Pupillotonie’ als Rigor
der Irismuskulatur auffalit, vermutet u. a. den ,,Sitz der Lasion“ bei Apreschem
Syndrom im Hypothalamus. LronHARD (1938) kommt auf Grund eigener Beob-
achtungen zu dem Schlufl, daf dem Apimschen Syndrom eine Avitaminose zu-
grunde liege. — RoMBERG und SOHALTENBRAND (1937) denken wegen gewisser
Hauterscheinungen u. a. auch an eine Abortiviorm der Pellagra.

Am weitesten faflite R. Juxe (1937) das Problem des Apimschen Symptomen-
komplexes. Er spricht von der Moglichkeit, daf diesem auch familidr auftretenden
Krankheitsbilde eine Systemerkrankung der Eigenreflexe zugrunde liege. Voraus-
setzung sei freilich, dafl auch der Lichtreflex der Pupille einen Eigenreflex dar-
stellen wiirde. Da im Gegensatz zur Tabes nicht nur der efferente, sondern auch
der afferente Teil des Reflexbogens intakt sei, konnte der ,,Sitz der Schidigung*
in den Synapsen der Eigenreflexe im C.N.8. angenommen werden. Die synaptische
Uberleitungsstérung z. B. im Riickenmark und an den Nervenendigungen der
Pupille wire als Insuffizienz eines chemischen Ubertragungsmechanismus zu
denken, und zwar konne die tonische Pupillenbewegung der Apre-Falle als die
Storung einer humoralen Nervenwirkung an den cholinergischen Pupillenendi-
gungen gedeutet werden. Elektrophysiologische Untersuchungen, die June
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gemeinsam mit P. HorFMaNN durchgefiihrt hat, sprichen fir eine isolierte Schidi-
gung der eigenreflektorischen Erregungsvorgange bei Intaktbleiben der vom
Muskel wahrend der Kontraktion ausgehenden reflektorischea Hemmungsvor-
génge. JUNG stellt selbst die wichtigen Fragen, die mit Aufstellung dieser Hypo-
these unbeantwortet bleiben: Was bewirkt die allgemeine Storung der humoralen
Nervenwirkung, und vor allem, warum werden beim Apirschen Syndrom bestimmte
Systeme ergriffen, und zwar zentrale Synapsen in Riickenmark und Mittelhirn
sowie Nervenendigungen an der Pupille ?

Diese Fragestellung besteht aber nicht nur der ,,Pseudotabes’ gegen-
iiber, sondern sie ist eine der Grundfragen der Metalues {iberhaupt. Bei
dieser verlangt aber nicht nur die rdumlich-systematische Krankheits-
ausbreitung eine Erkldrung, sondern ebenfalls auch die zeitlich-syste-
matische Krankheitsausbreitung, das gesetzméifBige zeitliche Nach-
einander im Befallenwerden der das System bildenden HEinzelheiten.
Allein schon durch diese ganz allgemeinen Eigenschaften legitimiert sich
die Metalues als grundsitzlich von der Neurolues unterschieden, und
eine Deutung des Wesens des metaluischen Krankheitsprozesses kann
nur dann richtig sein, wenn diese vornehmlich eine Antwort auf diese
Kardinalfragen zu geben imstande ist. Die integrierende Aktion fiir die
zeitliche und rdumliche Bestimmtheit des Systems kann nur dem ge-
dnderten Blutkreislauf in seinen Beziehungen zu den physikalischen
Anforderungen in Auge, Orbita, Gehirn und Riickenmark zugesprochen
werden. Nachdem die hierbei in Frage kommenden gesetzmifigen Zu-
sammenbénge schon bei der Analyse des Argyrr-RoBERTSON und bei
der Erwihnung der progressiven, tabetischen Netzhautatrophie mit
ascendierender Optikusatrophie angedeutet wurden, soll in einer an-
schlieBenden Publikation das Problem weiter entwickelt werden.

Betrachtet man die Krankheitszustinde, die, soweit die Literatur dariiber Auf-
schlufl gibt, die ,,Pupillotonie‘* haufiger begleiten, so weisen auch bei dieser System-
erkrankung (,,Pseudotabes®) viele Symptome sowohl auf aligemein-konstitutionelle
als auch auf lokale, eine Gesichtshilfte oder eine Korperhilfte betreffende orga-
nigch-funktionelle Storungen der Kreislaufsysteme hin: Neuropathie, Vasopathie,
vegetative Labilitat, Allergie, Migréne, Asthma, Allgemeinintoxikation duarch
Infektionskrankheiten, Magen-Darm-Affektionen, Diabetes, Alkoholismus, perni-
citse Anamie, homolaterale Unterentwicklung der Gesichtshilfte, Halsmarkver-
letzung, Sympathicusfunktionsstorung usw. Ausfilhrliche Literaturangaben siche
bei KEBRER (1937) und RurTNER (1947). Hierbei sind auch die Krankheitszustinde
mit erwahnt, bei denen auch gelegentlich eine ,,absolute Pupillenstarre’ und eine
echte ,,reflektorische Pupillenstarre’* mit oder ohne Sehnenreflexstérungen in
Erscheinung treten kann.

Wir werden uns nunmehr mit der Innervationsstérung selbst befassen
und versuchen, alle ihre Besonderheiten nach den in der vorliegenden
Abhandlung bisher angewandten Kriterien verstindlich zu machen. Wir
werden hierbei wieder die lichtreflektorischen Verhiltnisse und die Ver-
héltnisse der Linsen- und Pupillenakkomodation gesondert zu be-
trachten haben und kommen damit erst zum Verstindnis der dreifach-
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moglichen Anisokorie und der zeitlichen Verhiltnisse des pupillomoto-
rischen Bewegungsablaufes, fir die keine Sonderannahmen zu machen
sind. Das gleiche bezieht sich auch auf das pharmakologische Verhalten
* dieser Pupille.

Unseren Betrachtungen legen wir zundchst die einseitige ,, Pupillo-
tonte’ in ihrer typischen, reinen Ausprigung zugrunde. Danach kénnen
die atypischen Fille, d. h. wie weit sich in ihnen Wesensziige der anderen
Starreformen finden, leicht bestimmt werden. Diese Pupille ist nur
mittelweit und etwas iiber mittelweit, tiberwiegend konzentrisch und
praktisch lichtreflexstarr. Daher ist hiufig schon die erkrankte Pupille
die engere, wenn wir den Patienten vom Fenster abwenden oder die
normale Pupille etwas mehr dunkelmydriatisch machen. Das ist aber
bei einer voll ausgeprégten einseitigen ,,absoluten Starre oder Ophthal-
moplegia interna nicht moglich, da hierbei die Verengerungsstarre mit
Erhaltung des Erweiterungsreflexapparates zu einer maximalen, in-
variablen pupillostatischen Mydriasis fithrt, zu einer reflektorisch be-
dingten aktiven Erweiterungsspannung, der die iiber den Lichttonus-
verlust hinausgehende sympathische aktive Erschlaffung des Sphinkter-
muskels plus Tonisierung des Dilatators zugrunde Hegt. Deshalb ist
unter keinen Umstédnden eine lichtreflektorische Pupillomotorik auslsbar
und deshalb ist der Sphinkter auch nicht in der Lage, bei Fortdauer
dieser von beiden Muskeln bewirkten Erweiterungsspannung bei Ciliar-
muskelkontraktion mit Verengung zu reagieren (siehe oben). Wir sagten,
die Konvergenzstarre bei der Naheinstellung der ,,absolutstarren®,
d. h. verengerungsstarren Pupille ist lichtreflektorisch bedingt. Des-
halb kann auch hierbei keine Umkehrung der Anisokorie auftreten, wenn
die AuBenbeleuchtung herabgesetzt wird. Bei der ,,Pupillotonie” ist
das leicht moglich, da bei ihr die statische Mydriasis nur bis zu mitt-
leren Weiten geht. Dieser Zustand kann aber nicht (bei gleichzeitig
bestehender Verengerungsstarre!) verglichen werden mit noch nicht
vollendeter ,,absoluter Starre’, denn solange diese noch nicht komplett
und die Mydriasis noch nicht maximal ist, ist immer noch restliche Licht-
reaktion beim Wechsel von Hell und Dunkel vorhanden. Bei der ,,Pu-
pillotonie® ist die statische Mydriasis weniger weit und die Pupille den-
noch fiir die gewdhnliche Untersuchung lichtstarr. Dieser Zustand ist
aber nur méglich, wenn durch die intrackulare ascendierende Durch-
blutungsstérung eine Differenzierung der Innervationsstérung der Iris-
muskeln erfolgt ist, wie wir sie bisher noch nicht angetroffen haben, und
zwar miillte im Sphinktergebiet, etwa bis zum Circulus art. irid. minor
eine vollstéindige irreparable sympathische und parasympathische
Uberleitungsstérung eingetreten sein, wihrend die im Kreislauf zen-
traler gelegene Dilatatorplatte mehr oder weniger lichtreflektorisch (im
Sinne der Statik) intakt bleibt. Wir hédtten damit in der Reihe der
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Pupillenstarren das Novum fiir die ,,Pupillotonie® gefunden, mit dem
alles iibrige in Einklang stiinde. Freilich miifite dieser sozusagen noch
ausstehende Moglichkeitsfall einer kreislaufabhingigen differenzierten
Innervationsstorung bewiesen oder geniigend plausibel gemacht werden
kénnen, und das ist, glaube ich, méglich:

Nach der Art und Weise des zur Wirkung gelangenden pathogene-
tischen Mechanismus kann eine sympathisch-parasympathische De-
nervierung nur des Sphinkters, die iiber den Stérungsgrad wie bei der
,-absoluten Starre’ hinausgeht, sehr wohl méglich sein. Fir den Sphink-
ter allein besteht dann Verengerungs- und Erweiterungsstarre, genau
wie bei der pupillostatischen Miosis im ARGYLL-ROBERTSON, nur dafB
bei der letzteren auch der Dilatator vollstindig blockiert ist, wihrend
dieser bei der ,,Pupillotonie” noch mehr oder weniger Erweiterungs-
spannung besitzt. Dagegen ist eine differenzierte Innervationsstérung,
die zu einer isolierten Blockierung des Dilatators fithrt, unter keinen
Umstidnden, d. h. weder durch intrackulare noch durch extraokulare
Vorginge moglich.

Was nach Eintritt dieser differenzierten Innervationsstérung 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 Muskel intakten
Erweiterungsreflexbogen und méglicher Sympathikusstoffbildung ent-
gegenwirkt. Die hierdurch gekennzeichnete und nur bei der ,,Pupillo-
tonie** verwirklichte Art und Weise des Antagonismus erklirt uns zu-
nichst die pupillostatische Mydriasis gemiBigten Grades. Der aktiven
Erweiterungsspannung des Dilatators wirkt der Eigentonus des licht-
reflektorisch unerregharen, also auch nicht aktiv erschlafften Sphinkter-
muskels entgegen und erzeugt ein Spannungsgleichgewicht, das in dem
von Fall zu Fall etwas variierenden pupillostatischen Verhalten ver-
wirklicht ist.

Ferner gestatten, im Gegensatz zur kompletten ,,absoluten” und
kompletten ,reflektorischen Starre, die nur bei der ,,Pupillotonie*
vorherrschenden Zustinde der beiden Muskeln die Auslosung einer
lichtreflektorischen Pupillomolorik, wenn besondere Umsténde dabei
zur Geltung gebracht werden. Nach lingerem Dunkelaufenthalt tritt
in vielen Fillen, besonders solchen mit kleinerem Durchmesser der
statischen Mydriasis, eine deutliche Erweiterung ein. Fithrt 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 vollstindig lichtreflektorisch wun-
erregbar ist. Diesem Punkte miissen 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 lichtreflektorischen Erweiterungsspannung im Dilatator im
Dunkeln allméhlich die Pupille erweitern. Der Sphinkter befindet sich
aber auch nicht (wie bei der ,,absoluten Starre’‘) im Zustande der aktiven
Erschlaffung und stellt bei Nachlassen der Erweiterungsspannung im
Dilatator, also bei starker Belichtung der linger dunkeladaptierten
Netzhaut, auf Grund seines Automatismus das neue Spannungsgleich-
gewicht wieder her. Hierbei ist der Bewegungsablauf naturgemdf ver-
langsamt.

Bevor wir nun zur Besprechung des ,tonischen® Bewegungsablaufes
bei der Konvergenzreaktion kommen, sei an folgendes aus der Physio-
logie der glatten Muskulatur erinnert: Jede Kontraktions- und KEr-
schlaffungsbewegung aller glatten Muskeln verlauft tonisch, im Gegen-
satz zum Tetanus der quergestreiften Muskulatur. Der Bewegungs-
ablauf ist um so beschleunigter, je stirker die (fiir gewdhnlich nervalen
bzw. neurohumoralen) adiquaten Reize sind. Der tonische Ablauf ist
verlangsamt und trége, wenn iiberhaupt keine nervisen Impulse aufkom-
men und die Bewegungen nur auf Grund der Automatie erfolgen, z. B.
spontane’ Tonuszunahmen und -abnahmen bei Wirkung allgemeiner
Reize wie Temperatur, Jonenmilieu, oder aus inneren Wechselerregungen,
wie sie in der langsamen Spontanrhythmik zum Ausdruck kommen.
Der tonische Bewegungsablauf eines nur automatisch funktionierenden
glatten Muskels ist sehr verlangsamt, wenn seine Arbeit gegen zu iiber-
windende Widerstdnde erfolgt. Es ist dabei gleichgiiltig, ob der Wider-
stand ein belasteter Schreibhebel oder ein antagonistisch wirkender
Muskel ist. Wird der auBlerhalb des Muskels liegende Widerstand noch
groBer, so fithrt die gleichwohl auftretende Spannungszunahme des
Muskels nicht mehr zu einer Verkiirzung (isometrisches Verhalten).
Dieses sind alles bekannte Erscheinungen. Sie liefern uns gleichzeitig
die ganze Skala aller méglichen Geschwindigkeiten der tonischen Be-
wegungsabliufe bis zur Grenze der Wahrnehmbarkeit, ohne daf hierfiir
entsprechend verlangsamte Vorgéinge in zentral-nervésen Einrichtungen
oder eine , Dysfunktion zentraler Tonusregulatoren fiir die glatte
Muskulatur angenommen werden miissen.

Bei der ,reflektorischen Starre, bei welcher das automatische
Spannungsgleichgewicht der lichtreflektorisch nicht mehr erregbaren
Irismuskeln in der pupillostatischen Miosis (Erweiterungsspannung = 0)
zum Ausdruck kommt, kann die Konvergenzreaktion mindestens ebenso
schnell erfolgen, wie die Ciliarmuskelbewegung, also normal schnell.
Es handelt sich hierbei um die prompte, zwangslidufige Einstellung bzw.
Wiedereinstellung des automatischen Spannungsgleichgewichtes bei
Entspannung der radidren Irisfasern durch Verschiebung der Ansatz-
punkte am Ciliarmuskelring. Die Konvergenzenge der Pupille muf
hierbei iiber die der normalen Seite hinausgehen, weil bei der letzteren
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die lichtreflektorische Erweiterungsspannung bei der Herstellung des
neuen Gleichgewichtes anteilsmaBig mitwirkt.

Bei der ,,Pupillotonie”, bei welcher das Spannungsgleichgewicht
zwischen automatisch agierendem (denervierten) Sphinkter und sym-
pathisch dirigiertem Dilatator in relativer pupillostatischer Mydriasis
(Erweiterungsspannung = ) zum Ausdruck kommt, kann und muf
die Konvergenzreaktion langsamer erfolgen, als es der Geschwindigkeit
der normalen Ciliarmuskelbewegung entspricht, weil der an sich immer
und unter allen Umstidnden tonische Bewegungsablauf hier gegen den
Widerstand des lichtreflektorisch tonisierten Dilatators erfolgt. Da-
gegen muB auf der normalen Seite die Verengerungsbewegung mit einer
Geschwindigkeit erfolgen, die grofler ist und die wir empirisch als nor-
mal bezeichnen, da bei dem Bestreben, bei Entspannung des Irisdia-
phragmas den gleichen Spannungszustand beizubehalten, die Geschwin-
digkeit vom andauernden lichtreflektorischen Verengerungsimpuls mit-
bestimmt wird. Auf der kranken Seite fehlt aber jede lichtreflektorische
Erregung des Sphinkters. Er mufl aber, wenn auch entsprechend lang-
sam, zwangsldufig antomatisch die Verkiirzungsbewegung ausfithren,
da durch die Entspannung der radifiren Irisfasern das Gleichgewicht
zwischen beiden Muskeln zu Ungunsten des Dilatators gestort wird, damit
am Ende der Bewegung in der Konvergenzmiose dasselbe pupillo-
statische Spannungsverhdltnis zum Ausdruck kommt, wie es bei der
relativen Mydriasis bestanden hat und sich, je nach dem Kontraktions-
zustand des Ciliarmuskels, bei jedem dazwischenliegenden Durchmesser
einstellt.

Bei maximaler und anhaltender Konvergenz kann in reinen Fillen
die Konvergenzmiose auf der lichtreflektorisch dissoziierten Seite iiber
den Endeffekt der normalen Seite hinausgehen. Das geschieht bei der
,,reflektorischen Starre* infolge Fehlens jeglicher lichtreflektorischer Er-
weiterung. Bei der ,,Pupillotonie” ist die Erweiterungsspannung in
mehr oder weniger reduziertem Umfange (grofere oder kleinere pupillo-
statische Mydriasis) nur durch den noch innervierten Dilatator ge-
geben, wihrend, im Gegensatz zur normalen Seite, die anteilmiBige
Mitwirkung der aktiven Erschlaffung des Sphinkters entfillt. Damit
ist die dritte Moglichkeit der dreifach-moglichen Anisokorie bei der
, Pupillotonie verwirklicht.

In einem statistisch noch nicht genau bekannten Prozentsatz der
Tille ist bei der typischen ,,Pupillotonie® der Ciliarmuskel von dem
peripherischen StorungsprozeB mehr oder weniger mitbetroffen, so daf
er wohl noch in der Lage ist, seine Form soweit zu dndern, dafl Zonula
und radiire Irisfasern entspannt werden, die Kontraktionen der sehr
vielen sich in allen Richtungen des Raumes verflechtenden Einzel-
muskeln aber nur langsam den notwendigen Bewegungseffekt erzielen.
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Nach meinen Erfahrungen fehlt bei einer pupillostatischen Mydriasis
mit relativ kleinem Durchmesser und stark verlangsamter Konvergenz-
reaktion auch nie eine Akkommodotonie, bei der die zeitlichen Ver-
haltnisse der Linsenakkommodation und der damit verkoppelten Pu-
pillenakkomodation so iibereinstimmen, wie es den Vorgédngen bei der
Entspannungsmiosis entspricht. Die Pupillenakkomodation kann niemals
schneller ablaufen als die Linsenakkommodation —, bei normaler Pu-
pille auch nicht langsamer. Eine Ausnahme, wahrscheinlich die einzig
mégliche Ausnahme, bildet die ,,Pupillotonie®, indem bei ihr aus den
oben angefithrten Griinden der Bewegungsablauf bei der Pupillenakkom-
modation langsamer erfolgen kann als bei der Linsenakkommodation.

Das Fortschreiten der Ciliarmuskelstérung bis zu seiner vollstindigen
Blockierung hat Lahmung der Linsenakkommodation und konsekutive
Konvergenzstarre zur Folge. Die ,,Pupillotonie wiirde dadurch in eine
Ophthalmoplegia interna umgewandelt. Diese Ophthalmoplegia in-
terna wiirde sich aber durch das Fehlen maximaler pupillostatischer
Mydriasis und durch den Nachweis der sonst nur der ,,Pupillotonie*
eigentumlichen lichtreflektorischen Motorik (Lichtreaktion nach lingerer
Dunkeladaptation) auszeichnen und durch beide Merkmale ihre Her-
kunft verraten.

Mit dem Ubergreifen der peripherisch bedingten Blockierung des
Sphinkters auf den Dilatator hitte sich die ,,Pupillotonie” numgewandelt
in eine echte ,reflektorische Starre” mit pupillostatischer Miosis und
normal schnellem Bewegungsablauf der Konvergenzreaktion, falls die
Linsenakkommodation gleichzeitig ungestort ist. Wenn sich die sym-
pathische Innervation des Sphinkters wieder herstellen kénnte, so hétte
sich die ,,Pupillotonie mit einem Schlage in eine typische ,,absolute
Starre mit pupillostatischer maximaler Mydriasis und lichtreflektorisch
bedingter Konverganzstarre umgewandelt. Das kommt aber, wenn die
Capillarisationsstorung schon lange bestanden hat, wohl kaum vor,
da eine organisch bedingte Funktionsstérung auch nur durch organische
Restitution zu beheben ist. Dagegen ist der Ubergang einer primiren
,,absoluten Starre® in die pupillotonische Reaktionsstorung sehr wohl
moglich und héufiger beobachtet (siche unten). Es bedarf dazu nicht
viel. Der ProzeB3, mit dem alle peripherisch bedingten Reaktionsstérungen
nach dem Modus der ascendierenden Degeneration zunéchst beginnen,
nimlich die mehr oder weniger durchgreifende, aber noch nicht voll-
standige parasympathische Blockierung des Sphinkters (= 1. Stufe der
differenzierten Innervationsstérung der Irismuskeln) fithrt zu einer Ver-
engerungsstarre mit stark tiberwiegender Erweiterungsspannung, zu
maximaler pupillostatischer Mydriasis und gleichzeitig lichtreflektorisch
bedingter Konverganzstarre (siehe oben). Das klinische Zustandsbild
#ndert sich in vieler Hinsicht in dem Augenblick, wo der Sphinkter
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vollsténdig denerviert ist, nur noch automatisch funktioniert, aber die
Innervation des Dilatators mehr oder weniger erhalten bleibt (= 2. Stufe
der differenzierten Innervationsstérung der Irismuskeln). Aus diesem
Zustande ergeben sich aber zwangsldufig alle oben niher analysierten
Symptome der typischen ,,Pupillotonie®, insbesondere der verlangsamte
Ablauf der bei der ,,Pupillotonie” noch méglichen rein einseitig ge-
steuerten, lichtreflektorischen Motorik und der verlangsamte Ablauf der
Pupillenakkommodation. Sobald der Prozefl aber iiber den kleinen Ar-
terienring bis zum grofBlen Arterienring vorgeschritten ist, d. h. auch zu
einer Denervierung des Dilatators gefithrt hat, so ist damit der dritte
grofle Gestaltwandel der Pupille und ihres Verhaltens eingetreten: mit
der Unterbrechung des Verengerungs- und Erweiterungsreflexbogens
(totale motorische Reflexstarre) ist die ,,reflektorische Starre’ mit allen
ihren oben im einzelnen analysierten Besonderheiten entstanden
(= 3. Stufe der differenzierten Innervationsstorung der Irismuskeln).
Eine weitere Moglichkeit differenzierter Innervationsstérung der Iris-
muskeln durch den von Stufe zu Stufe ascendierenden Krankheits-
prozel besteht nicht, insbesondere keine isolierte Ausschaltung des
Sympathikus, bzw. eine isolierte Dilatatorautomatie.

Mit allen drei Stufen der Innervationsstérung der Irismuskeln kénnen
sich nun, infolge des separaten Blutkreislaufs relativ unabhingig,
Ciltarmuskelfunktionsstorungen kombinieren. Kombiniert sich mit der
,.absoluten Starre* (lichtreflektorische Verengerungsstarre = 1. Stufe)
eine C(iliarmuskelblockierung, so resultiert die klassische Form der
Ophthalmoplegia interna mit ihren hin- und riickldufigen Ubergangs-
stadien. Kombiniert sich mit der ,,Pupillotonie” (Sphinkterautomatie
mit lichtreflektorischer Erweiterungsspannung des Dilatators = 2. Stufe)
eine Ciliarmuskelinsuffizienz, so resultiert die tonische Konvergenz.-
reaktion mit Akkommodotonie; im Falle vollstindiger sympathischer
und parasympathischer Ciliarmuskelblockierung das Formenbild einer
Ophthalmoplegie mit ,,pupillotonischen’ Ziigen (siehe oben). Kombi-
niert sich mit der ,reflektorischen Starre” (Verengerungs- und Er-
weiterungsstarre, totale motorische Lichtreflexstarre = 3. Stufe) eine
Ciliarmuskelinsuffizienz, so entstebt die tonische Konvergenzreaktion
im Bilde des AreYLL-RoBERTSON, im Falle einer vollstdndigen Ciliar-
muskellihmung eine Ophthalmoplegia interna ohne Erweiterungs-
spannung, d. h. mit relativer pupillostatischer Miosis.

Hiermit haben wir die ,,Pupillotonie’ in das natirliche System der
peripherisch moglichen Pupillenreaktionsstorungen eingeordnet und
dabei gleichzeitig erkannt, aus welcher Reaktionsstérung sie sich im
Falle einer Progression nur entwickeln kann, falls sie nicht primér sofort
entsteht, und in welche Reaktionsstérung sie sich im Falle einer weiteren
Progression entwickeln mufi. Wenn man ferner beriicksichtigt, dafi ein
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differenzierender Innervationsstérungsprozel einseitig und doppelseitig
sein kann und im Falle der Doppelseitigkeit in verschiedenen Entwick-
lungsstadien mit konsekutiv-grundverschiedenen Einzelsymptomen auf-
treten kann, so werden wir erst recht gewahr, wie grof3 die Mannigfaltig-
keit der klinischen Erscheinungsbilder sein kann, besitzen aber mit der
Erkenntnis dieser geordneten Zusammenhinge das methodische Mittel,
auch die atypischen Fermen richiig zu diagnostizieren und einzuordnen,
da das primdre Aufirelen und die sekunddre Entwicklung von atypischen
Ubergangs- und Mischformen und deren Kombinationen zwischen rechts
und links nur auf Linien gesetzmdfiger Folgen mdglich und wahllose
Murschprodukte ausgeschlossen sind.

Wir sind damit weit iiber die kasuistische Betrachtungsweise hinaus-
gegangen und haben die ,,Pupillotonie’ im System der Pupillenstarren
dort untergebracht, von wo aus, wie auch KEHRER besonders betont,
flielende Ubergange zur , reflektorischen Starre* einerseits und ,,abso-
luten Starre® andererseits moglich sind. Nach den hier verfolgten Zu-
sammenhéngen ist die Formulierung, es bestehen flieBende Uberginge
von der ,,absoluten Starre’ iber die ,,Pupillotonie zur ,,reflektorischen
Starre aber folgerichtiger.

Ob jedoch eine Reflexstérung eine typische priméire ,,Pupillotonie*
ist, oder ob sie bei der Fortentwicklung aus der ,,absoluten Starre® se-
kundér entstanden und vorwiegend ,,pupillotonische‘ Ziige angenommen
hat, oder bei der Weiterentwicklung zur ,reflektorischen Starre* solche
Zige wieder eingebiifit hat, dariiber entscheidet neben der statischen
Pupillenweite und der Verlangsamung der Muskelbewegungen bei der
Linsen- und Pupillenakkommodation vor allem das Vorhandensein
eines ,,tonischen‘ Lichtreflexes nach lingerer Dunkeladaptation und
nachfolgender starker Belichtung, wie er ausschlieBlich nur bei der
,,Pupillotonie méglich ist und von der Automatie des lichtreflektorisch
unerregbaren Sphinkters und dunkel-erregharen Dilatators (Erweiterungs-
reflexbogen) bewerkstelligt wird. Sehr mit Recht betont KeHRER, dal
der Nachweis (bei sonst erloschenem Lichtreflex) einer Erweiterung
der Pupille nach lingerem Dunkelaufenthalt mit nachfolgender ,to-
nischer® Verengerung bei Belichtung zur Diagnose der typischen ,,Pu-
pillotonie® unbedingt erforderlich sei. Dieses Verhalten entspricht auch
ganz der in dieser Abhandlung entwickelten Auffassung iiber die zur
- Pupillotonie* fithrenden genetischen Vorginge. Die Verengerung ist
nur moglich durch Nachlassen der vorher bei Dunkeladaptation zu-
genommenen Hrweiterungsspannung des Dilatators und Herstellung
eines neuen pupillostatischen Gleichgewichtes durch die Automatie des
blockierten Sphinkters, wobei die Bewegung um so langsamer erfolgt,
je stidrker der Sphinkter organisch geschwiicht und je unversehrter die
Innervationsverhéltnisse fiir den Dilatator sind.
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Die Ubergangsbilder finden sich in lehrreicher Form bei den Fallen mit Apie-
schem Syndrom, bei denen eine Lues dtiologisch nachgewiesen oder mit groBler Wahr-
scheinlichkeit in Rechnung zu stellen war, Wahrend Apie, Bemr, KENNEDY,
JaENscH betonen, dall der Lues &tiologisch keine besondere Bedeutung zukame,
darf aber doch nach den Beobachtungen von BERGMARK, BYRKT, StrT16, ALATOUA-
NINE und MoRax, JAERGER, RUPTNER u. a. die Haufigkeit der atiologischen Be-
ziehungen zur Lues nicht unterschatzt werden. RuTTNER, der selbst 4 Falle ver-
offentlicht, schitzt auf Grund des Schrifttums die Héufigkeit auf 109, und weist
darauf hin, daf in diesen Fallen mit Reaktionsstérungen, die zum Formenkreis der
,»Pupillotonie* gehoren, fast ausschlieBlich eine symptomenarme oder latente, nur
schwach positive Lues festgestellt worden sei. Die Reaktionsstérung der Pupillen
besteht in diesen Fillen vorwiegend in mehr oder weniger typischer ,,reflektorischer
Starre” mit verlangsamter Konvergenzreaktion und Akkommodotonie. Es fanden
sich auch Kombinationen von ,,tonischer® Reaktion auf der einen und echter ,,re-
flektorischer Starre‘‘ auf der anderen Seite (BERGMARK, BYRKI, P11.1z, KEHRER).

Eine Riickbildung der einmal manifest gewordenen Pupillenstérung
wird, wenn tberhaupt mdoglich, duBerst selten sein. Man darf natiirlich
nicht, wenn man bei einer Pupille, die frither als zur ,,absoluten Starre
gehorig erkannt wurde, beobachtet, dafl sie wieder enger wird und Nah-
einstellungsreaktion zeigt, diesen Vorgang mit einem Riickgang oder
einer Besserung verwechseln. Es kann sich hierbei nur um eine Krank-
heitsprogression handeln, und zwar um eine Fortentwicklung zur 2. und
3. Stufe der differenzierten Innervationsstérung. Dieser Vorgang ist
in der Literatur ziemlich hiufig beschrieben.

Zuletzt (1948) hat RuTTNER 4 eindrucksvolle Falle mitgeteilt. Auch seine mit-
geteilten Krankengeschichten von Pat. mit sehr langer Beobachtungszeit (12 Pat.
standen 10 Jahre, einzelne Pat. 24, 28, 33 und 36 Jahre lang in &rztlicher Beobach-
tung) sind duBerst lehrreich und zeigen eine zwangslaufig gerichtete Progression der
Symptome, wie sie nach den in dieser Abhandlung aufgezeigten pathogenetischen
Zusammenhingen als gesetzm#Big angesehen werden mufl. RUTTNER stellte ent-
weder ein Gleichbleiben oder Fortschreiten der Symptome fest. Im einzelnen ergab
sich: ,,Die Pupillenweite hat im Laufe der Jahre in 9 Fillen ab-, in einem Falle zu-
genommen ; 3mal hat sie sich nicht verindert. Erkrankt eine friiher gesunde Pupille
(bei einer urspriinglich einseitigen Pupillotonie), so konnte man manchmal beob-
achten, daB} sie weiter wurde, wahrend der Durchmesser der anderen, schon frither
erkrankten Pupille, geringer geworden war. Der Lichtreflex blieb in 12 Féllen durch
die Beobachtungsjahre gleich, 3mal nahm er ab, 3mal zu. Wie diese letzteren 3
Beobachtungen zeigen, kann eine auch in der Dunkelkammer vollstindig starre
Pupille ihre Reaktionsfihigkeit wiedererlangen. Dagegen aber blieb der Lichtreflex
bei 6 Kranken durch viele Jahre hindurch bei allen Untersuchungen erloschen. Ein
Langsamerwerden der Naheinstellungsreaktion konnte 6 mal, ein Gleichbleiben 3mal
und eine Beschleunigung nur 2mal bei den oben angefiihrten Kranken beobachtet
werden. In einigen Fallen betraf die zunehmende Verlangsamung nur die Erweite-
rung, wihrend gleichzeitig die Verengerung etwas schneller wurde. Bei 5 Kranken
entwickelte sich eine einseitige Pupillotonie in der Beobachtungszeit zu einer doppel-
seitigen. Andererseits konnte eine einseitige Pupillotonie auch uber 12 und 13 Jahre
unverandert fortbestehen. Dall aber auch noch nach lingerer Zeit eine bisher ein-
seitige Pupillotonie auf einmal doppelseitig werden kann, zeigt die Kranke Nr. 25.
Die Stérung der Sehnenreflexe hat 10mal zugenommen (und zwar an den Beinen
beginnend und zu den Armen aufsteigend) 3 mal abgenommen, in 3 weiteren Fallen
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blieb der Befund unverdndert. Wo vor Jahren lediglich eine Seitendifferenz eines
Reflexes festzustellen war, konnte es im Verlaufe von mehreren Jahren zu einer
volligen Aufhebung dieses Reflexes kommen.*

Dieses Verhalten der Sehnenreflexe iiber einen lingeren Zeitraum,
d. h. das Aufsteigen der Stérung von der Achillessehne bis zu den Ar-
men, deutet eine GesetzmiBigkeit des zeitlichen und rdumlichen Nach-
einander der Krankheitsausbreitung (dhnlich wie bei der Metalues) an,
die ich an dieser Stelle nur ganz allgemein mit der GesetzmadBigkeit der
Krankheitsausbreitung im Auge (Iris und Netzhaut) analogisiere, und
ich werde in einer folgenden, die Metalues betreffenden Abhandlung diese
Zusammenhinge des Néheren klarzulegen versuchen.

Organische Veranderungen der Gewebe, die die Iris bilden, finden sich ziemlich
haufig in &hnlicher Weise, aber weniger stark ausgepragt, wie beim ARGYLL-
RoBERTSON. Bemerkenswert ist, daB bei der ,,Pupillotonie sich diese Verdnderun-
gen vorzugsweise auf den Sphinkterteil der [ris beschranken. In den Jahren vor dem
Kriege sammelte ich ein groBes Vergleichsmaterial insbesondere von Fallen mit
,,Pupillotonie und metaluetisch bedingten Reaktionsstérungen, bei denen eine ab-
norme Durchleuchtbarkeit der Iris nachweisbar war. (Nicht publiziert.) WaeNER
berichtete iiber die abnorme Transparenz der Iris bei diaskleraler Durchleuchtung
und nimmt eine mit Atrophie einhergehende Erkrankung der Iris, insbesondere des
Sphinkters, als Ursache der ,,Pupillotonie” an. Fast alle meine Falle mit nicht
starker pigmentiertem Irisstroma zeigten Atrophie des Pigmentepithels, die bei der
»Pupillotonie’ hdufig zum Pupillenrande hin am stirksten war, wihrend bei der
Tabes (ArcvLL-RoBERTSON) die Durchleuchtbarkeit in konfluierenden Flecken oder
diffus das ganze Diaphragma betreffen konnte. Bei alterer ,,Pupillotonie® findet
man an der Spaltlampe eigentlich immer Verinderungen im Sphinkterbereich der
Pupille und am Pupillarsaum ; jedenfalls sieht auf der erkrankten Seite dieses Gebiet
unabhéngig von der Pupillenweite irgendwie anders aus als auf der normalenSeite.

BURkr, sowie unlingst RUTTNER hoben UnregelméiBigkeiten und atrophische
Verdnderungen am Pupillarsaum hervor. RUTTNER berichtet von seinen Fallen:
»Haufig fiel auf, dafi die sogenannte Iriskrause auffallend vorsprang und der
Pupillarteil der Iris in einem Bogen etwas zuriickwich, so dafi die Form der Iris
dann annahernd mit der eines Suppentellers verglichen werden konnte. In einem
Fall war sogar der pupillare Iristeil an einer Stelle hinter die Iriskrause zuriickge-
wichen, so daf diese dort den Pupillenrand bildete. Die nie vermiBte, oft winklige
Entrundung der Pupille wurde bei Verengerung meist stirker und eckiger, aber auch
die pharmakologische Erweiterung konnte zu einer stirkeren Verziehung fithren.
Nicht selten konnte eine exzentrische Lage der Pupille festgestellt werden.” In
einem histologisch untersuchten Falle einer langjahrig beobachteten Pupillotonie
fand RuTTNER auch Atrophie des Epithelblattes der Iris (s. u.).

Alle diese klinischen und histologischen die Irisgewebe betreffenden
Beobachtungen sprechen, dhnlich wie beim ARGYLL-ROBERTSON, mit
iiberwiegender Wahrscheinlichkeit fiir eine periphere, intraokular be-
dingte Erndhrungsstérung, wobei die vornehmliche Beteiligung des
Sphinkterteiles der Iris sehr wohl mit der ascendierenden Capillari-
sationsstérung als pathogenetischen Mechanismus der differenzierten
Innervationsstérung in Einklang zu bringen ist. Sehr viel schwieriger
ist dieses bei Verlegung des ,,Krankheitssitzes auBlerhalb des Auges,
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sei es, daB wir mit BErr und KYRIELEIS von einer Neurose oder Dys-
funktion der Ganglienzellen im Sphinkterkerngebiet oder des Schalt-
neuronensystems sprechen, sei es, dall wir mit KEERER, KEXNEDY u. a.
fiir die speziellen ,,Tonusregulierungen® ein vegetatives Zentrum im
Hypothalamus in Anspruch nehmen und von einer ,,Pseudotabes pi-
tuitaria® sprechen.

Einen groBen Schritt weiter fihrte uns der Obduktionsbefund bei einem
Falle, dessen um 33 Jahre zuriickreichende Krankengeschichte die all-
mihlich fortschreitende Entwicklung eines Abrmschen Syndroms er-
kennen lieB, den RUTTNER 1948 versffentlichte.

Das Okulomotoriuskerngebiet zeigte weder an den Ganglienzellen, noch an den
Nervenfasern krankhafte Verinderungen. Auch das vor den Okulomotoriuskernen
gelegene Gebiet, die hintere Commissur und das zentrale Hohlengrau, zeigte nichts
Auffallendes. Dasselbe war der Fall in der von KEHRER als Sitz der ,,tonischen®
Pupillenreaktion vermuteten hypothalamischen Region. Der Okulomotoriusstamm
lieB weder im Faser- noch im Markscheidenbild verwertbare pathologische Ver-
anderungen erkennen. Dagegen fanden sich in der Peripherie, d. h. das letzte Neuron
vom Ciliarganglion abwirts betreffend, erhebliche pathologisch-anatomische Ver-
anderungen. I'm Ganglion ciliare waren similiche Ganglienzellen unter Einwanderung
von Kapselzellen zugrunde gegangen (,,Neuronophagie”, SPIELMEYER). Sichere ent-
ziindliche Verinderungen wurden vermiBit. Die in das Ganglion eintretenden Fasern
waren auf allen Schnitten unversehrt; auch im Ganglion selbst schienen nur wenige
Fasern zerfallen zu sein. ,,Dagegen kinnen in den Nn. ciliares breves, besonders
schén in deren intrabulbirem Abschnitt, wo sie als feine Bander an der Innenflache
der Sklera zum Corpus ciliare ziehen, zahlreiche degenerierte Achsenzylinder nach-
gewiesen werden, Die zerstérten Achsenzylinder liegen einzeln oder manchmal in
kleinen Biindeln und sind auf die einzelnen Ciliarnerven nicht ganz gleichmaBig
verteilt; wihrend sie in einzelnen fast vollstindig fehlen, sind sie in anderen in
gréferer Anzahl anzutreffen, doch immer ist der weitaus groBte Teil der Fasern —
auch der feinsten — unverandert. Im ganzen 148t sich der Anteil der untergehenden
Achsenzylinder auf etwa 10—15%, der gesamten Fasern schitzen. Es besteht wohl
kein Zweifel, daB es sich hier um die Fortsitze der degenerierten Ganglienzellen des
Ganglion ciliare handelt, wahrend die iibrigen 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 von
lockerem Bindegewebe erfiillter Spalt, doch ist eine geniigende Anzahl von Muskel-
zellen vorhanden. Die Zellen des M. dilatator sind deutlich abgrenzbar. Das Pigment-
epithel endet an beiden Augen schon etwas vor dem pupillaren Irisrand, so dafi dort
der Sphinkter frei liegt. Auffalliger als diese auch beim Gesunden vorkommende
Variante sind deutliche regressive Verinderungen im Pigmentblatt. Besonders an
der Trishinterfléiche und am Ciliarkérper weist es zahlreiche Liicken auf, an anderen
Stellen ist der kompakte Pigmentbelag aufgelockert. Die Zellen der inneren, un-
pigmentierten Epithelschicht zwischen Iris und Ora serrata sind zum Teil zugrunde
gegangen, zum Teil gequolien und mit Vakuolen erfiillt. Die Veranderungen nehmen
zentralwirts ab, hinter der Netzhaut ist die Pigmentschicht kaum verandert. Diese
Pigmentatrophie spricht in ihrer ausschlieBlich peripheren Anordnung fiir eine Er-
nihrungsstérung und kann kaum als Altersverinderung aufgefafit werden.

Am auffallendsten war also die Degeneration der Ganglienzellen in den
beiden Ciliarganglien. RUTTNER nimmt nun an, daB, entgegen der
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bisherigen Ansicht, die Okulomotoriusfasern nicht im Ganglion ciliare um-
geschaltet werden, sondern ohne Unterbrechung durch dieses hindurch-
ziehen. Hierfiir spriche der klinische Befund, nach dem ja mit Aus-
nahme der Lichtreaktion auf dem linken Auge und der Pupillenunruhe,
alle sonstigen Reaktionen, wenn auch qualitativ verédndert, vorhanden
waren. Damit sei bewiesen, dalBl die Zellen des Ganglion ciliare nicht in
den Leitungsbogen der physiologischen Pupillenreaktionen einbezogen
sind. Dagegen konne als wahrscheinlich angenommen werden, da8l ,,der
langsame Ablauf der Pupillenbewegungen und damit die Tonusverschie-
bung der Irismuskulatur auf die Zerstorung dieser Zellen zuriickzu-
fithren ist.* ,,Die Dystonie der Irismuskulatur ist also wahrscheinlich
der klinische Ausdruck des Zellschwundes im Ganglion ciliare, und kann
daher mit Recht als das Leitsymptom der tonischen Pupillenreaktionen
aufgefallt werden.” Zu welch schwierigen Konsequenzen aber eine solche
Auffassung fiihrt, geht aus den weiteren Annahmen RUTTNERs hervor:
,» Nun 1aB8t sich auch unschwer die Entstehung einer tonischen Pupillen-
reaktion aus einer absoluten Starre erkliren. Wird das Ganglion ciliare
von einem pathogenen ProzeB in Mitleidenschaft gezogen, so kénnen
nicht nur die Ganglienzellen, sondern auch die durchziehenden Okulo-
motoriusfasern geschiédigt und damit die Reaktionsfihigkeit der Pu-
pille aufgehoben werden. Mit der Riickbildung des Krankheitsvorganges
kann sich die Leitungsfihigkeit der Okulomotoriusfasern wiederher-
stellen, wiahrend natiirlich fir die zugrunde gegangenen Ganglienzellen
kein Ersatz moglich ist.” Auf die Schwierigkeit, die sich aber beziiglich
der Beziehungen der ,,Pupillotonie® zur ,reflektorischen Starre® ergibt,
weist RuTTNER selbst hin. Dem Ganglienzellaparat des Ciliarganglions
schreibt RuTTNER nur die Funktion einer Tonusregelung der Iris-
muskulatur zu, und er verlegt auf Grund des histopathologischen Be-
fundes den priméren Sitz der ,,Pupillotonie’ in das Ganglion ciliare.
Wir kénnen uns allen diesen SchluBfolgerungen RUTTNERS nicht an-
schlieffen, besonders nicht der Auffassung, da die motorischen Nerven-
fasern fiir die Irismuskeln und Ciliarmuskeln ohne Unterbrechung durch
das Ganglion ciliare ziehen, dall der Ganglienzellapparat nur als ,,Tonus-
regulator fiir die glatte Irismuskulatur funktioniert und daf die Zellen
des Ganglion ciliare nicht in den Leitungsbogen der physiologischen
Pupillenreaktionen einbezogen seien. Nachdem besondere Nerven-
fasern und damit auch zugehérige Ganglien fiir die Naheinstellungs-
reaktion der Pupille nicht angenommen werden miissen, liegen bei der
., Pupillotonie** die neurohistopathologischen Verhiltnisse sehr dhnlich
wie beim ARGYLL-ROBERTSON, In beiden Fillen macht sich durch auf-
steigende Degeneration im Ganglion ciliare von seiten der motorischen
autonomen Nervenfasern nur die parasympathische Denervierung des
Sphinkters bemerkbar, so lange der Ciliarmuskel noch vollsténdig intakt
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ist (siehe oben). Der quantitative Unterschied der Ganglienzellen zwischen
einer unkomplizierten ,reflektorischen Starre” und dem Pupillotonie-
falle von RUTTNER wird bestimmt durch die Miterkrankung des Ciliar-
muskels in RurTNxers Fall. Bei diesem haben wir auf Grund der von
RurTxer mitgeteilten Untersuchungsergebnisse die Reaktionsstérungen
wie folgt aufzufassen: 1912 bestand eine linksseitige absolute Pupillen-
starre mit Akkomodationsinsuffizienz (Nahpunktsverschiebung). Nach
24 Jahren (1936) hatte die linksseitige absolute Starre sich in eine ty-
pische ,,Pupillotonie’ weiterentwickelt, sehr wahrscheinlich, nach dem
ganzen Verhalten der Pupille, mit Akkommodotonie. Nach weiteren
9 Jahren (1945) hatte sich die linksseitige ,,Pupillotonie’ weiter ent-
wickelt zu einer ,reflektorischen Starre’ mit pupillotonischen Zigen
und erheblicher Ciliarmuskelbeteiligung. Die Naheinstellungsreaktion,
die frither in tiberschiissigem Mafe erfolgte, ist nur noch 0,5 mm mog-
lich. Gleichzeitig hatte sich im Laufe der letzten 9 Jahre ein dhnliches
Zustandsbild auf dem frither gesunden rechten Auge entwickelt. Nehmen
wir nun eine von dem parasympathischen Terminalnetz fiir Sphinkter
und Ciliarmuskel ausgehende, aufsteigende Degeneration an, so wird
uns auch das von RUTTNER beschriebene Degenerationshild im Gang-
lion ciliare klar. Die Unterschiede, auch gegeniiber dem ARGYLL-ROBERT-
soN, werden von Fall zu Fall immer nur quantitativer Natur sein.
Der die Irismuskeln ,,entnervende” Degenerationsvorgang kann auf
Grund von physikalischen Gesetzen, die aus einem Auge, das iiber einen
Binnendruck gleichgiiltiz welcher Hohe verfiigt, nicht zu elimenieren
sind, nicht diffus erfolgen. Ebenso kann eine Netzhautdegeneration,
die im Zusammenhang mit einer Durchblutungsstérung, wie z. B. die
tabetische, nicht diffus erfolgen. Hiervon gibt es nur seltene Ausnahmen,
wofiir die Griinde einer zusitzlichen anderen Ursachenkette entstammen.
Die uns in dieser Abhandlung interessierende, spezifisch intraokulare
GesetzmiaBigkeit im Ablauf der Vorginge fihrt immer zu Skotom-
bewegungen, entweder von der Peripherie zum Zentrum oder vom
Zentrum zur Peripherie. Wir verfolgen damit gleichzeitig messend das
zeitliche und rdumliche Nacheinander des Degenerationsprozesses, wo-
bei weder eine Unterbrechung der Kontinuitit, ein Uberspringen von
Zonen, die vom gleichen Kreislauf abhingig sind, ebenso unmoglich
ist, wie eine Umkehr der Richtung des Krankheitsverlaufes. Entschei-
dend ist hierfiir das notwendige Verhalten des Gefillsystems mit seiner
symmetrisierten Angioarchitektonik und gleichzeitig damit symmetrisier-
ten Himodynamik, die in der Summeder Netzhautisobaren ihren vornehm-
lichsten Ausdruck findet (siche Poos 1949 ,,Ascendierende Gefallsystem-
atrophie, Netzhautisobaren und konzentrische Gesichtsfeldeinengung*‘).
Auf Grund der gleichen Gesetzmifigkeiten kann in der Iris die ascen-
dierende Degeneration nur in der Peripherie, im Gebiete der niedrigsten



Das System der Pupillenstarren in seinen kausal-genetischen Zusammenhéangen. 553

Gefifldrucke beginnen und mufl stetig, d. h. unter Wahrung eines zeit-
lichen und rdumlichen Nacheinander ohne Uberspringung von Zonen
fortschreiten. Hierbei bedingt die Symmetrisierung des Gefdlsystems
und die damit wirksam werdenden dynamischen Symmetriefaktoren
{(Irisisobaren) die Konzentrizitit der Progression, so dafl aus Griinden
anatomischer Asymmetrien im heterogenen Aufbau des ganzen Iris-
diaphragmas Entrundungen und Funktionsdifferenzen einzelner Ab-
schnitte der Pupillencircumferenz in Erscheinung treten kénnen, aber
niemals inselférmige, sektorenférmige oder hemipupillare Ausfille.

In der Netzhaut kennen wir keine Stadien des gleichférmigen Prozef3-
verlaufes, die mit einer qualitativen Anderung der Symptome einher-
gehen. Das hingt mit der regelmiBigen und einheitlichen Cyto- und
Angioarchitektonik des ganzen Flidchenorgans zusammen (wir sehen
hierbei von der unterschiedlichen Verteilung von Stédbchen- und Zapfen-
zellen, bzw. den Besonderheiten der Makulagegend ab). Im vorderen
Bulbusabschnitt fithrt aber der gleiche druckraumbedingte Krankheits-
prozef zu differenzierten Innervationsstérungen, weil er verschiedene.
HEinzelorgane mit unterschiedlichen Innervationsverhiltnissen betrifft..
Freilich ist auch hierbei im Falle einer Progression die Richtung und das.
zeitliche und rdumliche Nacheinander gesetzmaBig bestimmt. AuBerdem:
konnen Stadien (entsprechend den schon abgeleiteten Stufen der diffe-
renzierten Innervationsstérungen) des Krankheitsprozesses in Ergchei-
nung treten, die tiber lange Zeiten oder auch fiir immer stationér bleiben.
Dieses hingt einerseits von dem Verhalten des Kreislaufes auch anfer-
halb des Auges ab und ist andererseits bedingt durch die anatomisch-
funktionellen Besonderheiten des lokalen Kreislaufes selbst (Einbau der
neue GefdBabschnitte bestimmenden Arterienringe in die sonst zwei-
dimensional symmetrisierte GefaBbaumfliche, gemeinschaftlicher Capil-
larkreislauf von Iris und Ciliarfortsétzen, gesonderter Capillarkreislauf’
fiir den Ciliarmuskel).

An dieser Stelle sei nochmals auf die gerade bei der ,,Pupillotonie* ganz in dem
Vordergrund tretenden vasomotorischen Stérungen (Krmrer, KenNzpy, KyRiE-
LE1S, Rurrner) hingewiesen. In RuTTNERs 37 Fallen fehlten sie nur 5mal. Neben
besonders hiufigen Kopfschmerzen klagten die Pat. uber vaskulire Storungen, be-
sonders in Form von kalten Handen und Fuflen. Bei einer allergischen ,,Migrine-
konstitution mit erhohter Bereitschaft zu Durchblutungsstérungen konnen be-
kanntlich mehr oder weniger paroxysmale Reaktionsstérungen der Kreislauforgane
in ihren verschiedenen Gebieten und in den abhingigen Organen auftreten, ohne
daf} die der klassischen Migrine zugeordneten Kopfschmerzen mit Brechreiz usw.
als Hemikranie in den Vordergrund treten miissen oder {iberhaupt nicht vorhanden
sind, wenn die Menignen unbeteiligt bleiben. Die grofien , konstitutionellen Unter--
schiede® in den bilateralen Hilften des Gesamtorganismus werfen in diesen Zu--
sammenhangen auch ein Licht auf die hdufige Einseitigkeit und das Einseitigbleiben.
voll ausgepréigter ,,Pupillotonien® mit oder ohne Sehnenreflexstorungen. Wenn wir-
als Atiologie der Pupillotonie ,,konstitutionelle® Stérungen der Blutbewegung an-
nehmen, die in erster Linie in Hohlorganen mit Druckspannung zu lokalen, die-

37*
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webliche Erndhrung schmailernden Insuffizienzen fiihren miissen, so haben wir auch
zu erwarten, daf sich gleiche Krankheitshereitschaften in der Blutsverwandtschaft
finden. Solche Fille sind von BaiLy und SasgiN, oe Ruporr, DRESSLER, KEHRER,
MargorTi, MEYER, MYLIUS beschrieben. AufschluBreich sind auch die Familien-
befunde in den Fallen von RuTTNER, aus denen hervorgeht, daf z. B. der Vater eines
Pat. zu ,,abgestorbenen Fingern® neigt, die Mutter eines anderen Pat. an Migrine
mit Flimmerskotom, eine andere an ,,Ohnmachten leidet oder Geschwister von
Pupillotonikern kreislaufabhéingige Stérungen aufwiesen. In diesen Fillen ergab sich,
was ganz besonders aufschluBreich ist, auf Grund der von RurtNER durchgefiihrten
exakten Pupillenuntersuchungen ,,Mikrosymptome*, d.h. Abortiviormen der
,»Pupillotonie.

Zum SchluB sei noch einiges zur Lidschluf- wnd Schlafreaktion der
Pupille bei der dissoziierten Innervationsstorung gesagt. Die Verenge-
rungsbewegung bei LidschluB, d. h. im funktionellen Verbande des
hierbei die ganze Region des Auges betreffenden vegetativen Schlaf-
reflexystems (Poos 1949) ist in reinen Fillen von ,,Pupillotonie” so
ausgiebig wie bei Naheinstellung des wachen Auges. Dieses Verhalten
beweist, daBl auch der gewohnliche LidschluB bei ,,unvoreingenommener*
Ausfithrung, d. h. wenn der Betreffende durch Lenkung seiner Auf-
merksamkeit auf die Handlung nicht willkiirliche Impulse aufbringt,
die etwa die reflektorische Bewegung der Bulbi nach oben auBlen stort,
zu einer LidschluBmiosis fithrt. 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 Zusammenhinge (Poos 1949).
Hierbei kann die ,,pupillotonische’ Seite sehr eng werden und behilt
auch diese Enge bei, solange der Schlaf andauert. Es handelt sich aber
hierbei keineswegs um einen ,,Sphinkterspasmus®, , Pupillenkrampf®,
,,Spastische Miosis* oder sonst etwas Eigentiimliches, sondern um die
gleichen Spannungsverhéltnisse zwischen Sphinkter und Dilatator, wie
sie sich nach Entspannung der radifiren Irisfasern durch die neue ,,Ruhe-
lage® des Ciliarmuskels wieder herstellen miissen. Auch der Ciliarmuskel
bzw. die Vielheit seiner einzelnen, rdumlich sehr unterschiedlich an-
geordneten, sympathisch und parasympathisch innervierten Muskeln
(Poos 1927) besitzen, wie alle glatten Muskeln, die Fihigkeit, in jedem
Zustande der Verlingerung oder der Verkiirzung den gleichen Spannungs-
zustand aufrechtzuerhalten; das ist ibre 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 Unterbrechung des einen oder anderen Reflexbogens),
oder Folge reiner Muskelautomatie.
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Durch sorgfiltige Registrierung der quantitativ wechselnden, evtl.
verstirkten, noch soeben nachweisbareri oder fehlenden Pupillen-
unruhe, sensorischer, sensibler und psychischer Erweiterungsreaktion
lassen sich wohl Stadien niher bestimmen und bei Nachuntersuchungen
Progressionen feststellen, sie konnen aber fiir sich allein in der Mehrzahl
der Fille nichts Entscheidendes tiber den Charakter der Pupillenstérung
aussagen.

Pharmakologische Probleme sollen im Zusammenhang mit der ,,Pu-
pillotonie* hier mnicht besprochen werden. Gerade in den Fillen, wo
die Abgrenzung dhnlicher Reaktionsstérungen von der ,,Pupillotonie
klinisch Schwierigkeiten machen kann, das sind z. B. ,reflektorische
Starren‘ ohne Miosis, also solche, die noch iiber restliche sympathische
Erweiterungsspannung verfiigen, 146t auch die ,,pharmakologische
Differentialdiagnose* im Stich. Uberhaupt wird uns die Pharmako-
diagnostik der Innervationsstérungen in ihrer praktisch-klinischen Hand-
habung nie zur reinen Befriedigung gereichen. Das liegt vor allem auch
an dem wechselnden Charakter des Objektes selbst, an den hidufig wech-
selnden Nebenumstdnden der Resorption und Diffusion, dem Licht-
faktor und den Dosierungsfehlern, die der Instillationsmethode an-
haften. Eine Ausnahme macht vielleicht die unkomplizierte Sympathi-
kusfunktionsstérung, bei der in geeigneten Fillen durch den Adrenalin-
und Cocaintest wohl auch festzustellen ist, ob die Sympathikusbahn
peripherisch oder zentralwirts vom Centrum ciliospinale im Halsmark
unterbrochen ist. Ferner haben wir bei reinen, typischen und einseitigen
Fillen von ,,Pupillotonie’ den Vorteil, daBi der Lichtreflex, soweit er
iber den parasympathischen Reflexbogen vom Sphinkter bewerk-
stelligt wird, ganz ausgeschaltet ist, und da die Pupille nur mittelweit
ist, besteht gleichzeitig ausgiebige Exkursionsfihigkeit fiir die pharma-
kologische Erweiterung und Verengerung. Es zeigte sich regelmifig in
den von mir daraufhin gepriften Fillen, dafl 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 dalB auch die Wirkungsdauer der Medika-
mente eine gréBere ist (siehe auch ALAToUANINE und Morax, RUTTNER
u. a.). Dieses hingt damit zusammen, daB bei Anwendung solcher Wirk-
stoffe nach geniigender Diffusion immer erst der Schwellenwert seine
Reizbeantwortung findet, und hierbei tritt auf der Seite der ,,Pupillo-
tonie der Lichtreflex als Stérungsfaktor nicht auf. Aus den gleichen
Grinden ist bei gleichmiBiger Dosierung zwischen rechts und links
die Wirkungsdauer auf der kranken Seite gréBer, denn bei Resorption
der Stoffe aus der Vorderkammer werden diese auf der lichtreflexstarren
Seite linger tiberschwellig bleiben. Eine fiir ,,Pupillotonie® spezifische
Anderung der pharmakologischen Wirkungen ist nicht nachweisbar,
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denn das gleiche Verhalten zeigen auch nicht ,,tonische“ Pupillen mit
Aufhebung des Lichtreflexes.

Beziiglich der grundsétzlichen, die Pharmakologle der Pupille be-
treffenden Fragen verweise ich auf meine jetzt in SCHMIEDEBERGS
Archiv erschienene Abhandlung: ,,Reizungskondition und Irritabilitit
(Pseudosensibilisierung) bei der pharmakologischen Beeinflussung von
Einzelfunktionen der Organe.*

t) Lokalisation.

Wir haben nun zu untersuchen, ob und wie weit die in der vorliegenden
Abhandlung gewonnenen Kenntnisse vom eigentlichen Wesen der ver-
schiedenen Pupillenreaktionsstérungen, die in ihrer Systematik in der
beigefiigten Tabelle (sie betrifft nur die typischen Formen in reiner
Ausprigung ohne die Mischformen und ohne die pseudotabetischen
Zustandsbilder) dargestellt sind, unsere bisherigen Vorstellungen iiber
die Lokalisation &ndern oder einschrinken miissen.

Dem Lokalisationsbegriff haftet bis heute das Schema an, daB zu
einer Pupillenreaktionsstérung der ,,Herd™ als ,,Sitz der Erkrankung
gehort, der im Zentralnervensystem irgendwie zu Nervenfaserverldufen
und Zentren oder auch theoretisch postulierten Bahnen und Zentren
(z. B. fiir die Naheinstellungs- und LidschluBreaktion) in Beziehung tritt,
um von hier aus die eine oder andere Form der Pupillenreaktionsstérung
als neurologische Ausfallserscheinung zu erzeugen.

Schon bei der amaurotischen Pupillenstarre, wo die Verhéltnisse
doch so liegen, daB, abgesehen von dem Ubergang der amblyopischen
Pupillenschwiche in die komplette Lichtreflexstarre und der Moglich-
keit einer Wiederherstellung des Lichtreflexes bei Wiederkehr der Seh-
funktionen, die Art und Weise der Reflexstérung nicht wechselt, diese
einem Gestaltwandel mit Anderung der Qualitéten niemals unterliegt,
kann dieser Schematismus nicht einmal angewandt werden. Wohl ist
eine Netzhautablosung, ein Optikustumor oder eine Hypophysen-
geschwulst gleichzeitig herdférmiger Krankheitssitz und Krankheits-
ursache fiir die sensorische Lichtrefelxstarre. In anderen Fillen aber
fithrt eine Allgemeinerkrankung iiber den Umweg der Giftwirkungen oder
Durchblutungsstérungen zu Degenerationen im Bereiche des senso-
rischen Teiles der Lichtreflexbahn. Freilich ist im Falle der amauro-
tischen Starre auch bei diesen Atiologien der DestruktionsprozeB immer
im sensorischen Bereiche lokalisiert, wo gleichzeitig der Verengerungs-
und Erweiterungsreflexbogen in ihren afferenten Abschnitten getroffen
wird, die amaurotische Starre auch deshalb mit totaler sensorischer
Starre zu bezeichnen ist.

Handelt es sich aber beim sehenden Auge um eine totale motorische
Lichtreflexstarre, fiir 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 allem auch
den Umstand zu beriicksichtigen, dafl bei den nicht amaurotischen
Starren derselbe Krankheitsprozef durch Progression die eine Reaktions-
stérung in eine andere iiberfithren und durch Anderung in der Diffe-
renzierung der Innervationsstérung einen Gestaltwandel des Starretyps
mit den ihm entsprechenden Qualititen herbeifithren kann.

Theoretisch ist es wohl denkbar, daB ein supranuklearer oder nuklearer
,,Herd” eine isolierte parasympathische Sphinkterldhmung, die der
,absoluten Pupillenstarre” funktionell zugrunde liegende lichtreflek-
torische Verengerungsstarre mit maximaler lichtreflektorischer Er-
weiterungsspannung herbeifithrt. Gesehen hat freilich mit Sicherheit
noch niemand eine solche isolierte Erkrankung dieses Okulomotorius-
kernes, und wir wissen daher auch nicht genau, wie hierbei die Pupillen-
storung tatsichlich aussehen wiirde. Sehr wahrscheinlich wiirde aber
diese zentral bedingte Starre andere Merkmale tragen als die periphe-
risch entstehende, und zwar muB auch bei langsamem Ubergang der
unvollkommenen in die vollkommene Starre die Konzentrizitit der
mydriatisch werdenden Pupille gewahrt bleiben und keine Asymmetrien
im Verhalten der einzelnen Sphinkterabschnitte nachweisbar sein; ferner
wiren keine atrophischen Randbezirke zu erwarten, und vor allem
konnte diese zentral bedingte Form der ,,absoluten Starre’ niemals in
eine der anderen motorischen Starreformen iiberwechseln, ohne daf be-
sondere anderweitig zu lokalisierende Vorgédnge im Zentralnervensystem,
z. B. eine Sympathikuslihmung, mitwirken wiirden. Im Falle einer
zentral bedingten Ophthalmoplegia interna miifite gleichzeitig noch eine
isolierte Erkrankung des Akkommodationszentrums angenommen wer-
den. Die Annahme eines isolierten, leitungsunterbrechenden Krankheits-
prozesses der entsprechenden Fasern in der fasciculdren Bahn (primér
oder auf diese iibergreifend) ist aus den oben angefithrten Griinden sehr
unwahrscheinlich. Dagegen kann die licht-reflektorische Verengerungs-
starre ohne oder mit Ciliarmuskelbeteiligung als zum Formenkreis der
metaluisch oder pseudotabetisch bedingten Innervationsstérung, und
das ist die iberwiegende Mehrzahl der Fille, nur am Erfolgsorgan selbst
nach dem Vorgang der kreislaufabhéngigen ascendierenden Degeneration
entstehen, wodurch allein alle Qualititen beziiglich des Aussehens und
des funktionellen, Verhaltens sowie die Neigung zur Progression in
nichstverwandte Starretypen erklirt werden kénnen.

Theoretisch ist es denkbar und wird in seltenen Féllen vielleicht auch
Wirklichkeit werden kénnen, daB ein zentraler Herd, z. B. ein Tumor
oder eine Entziindung, an einer solchen Stelle, wo parasympathatische
und sympathische fiir die Pupille erregungsleitende Fasern in rédumlich
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naher Beziehung zueinander stehen, wie etwa in der Vierhiigelgegend,
auf einmal eine totale motorische Lichtreflexstarre erzeugt. Auch ist
es denkbar, dafl einmal durch multiple Tumoren oder multiple Blu-
tungen an entfernten Stellen zentral der motorische Verengerungs- und
Brweiterungsreflexbogen unterbrochen wird. Diese ,reflektorische
Starre als neurologische Ausfallserscheinung (Fernsymptom) verrit,
dhnlich wie die zentral bedingte ,,absolute Starre (siehe oben), ihre
Genese durch Eigenschaften, wie sie den zentral-herdbedingten Starren
notwendigerweise zukommen miissen. Abgesehen von diesen sehr sel-
tenen Ausnahmen (wobei der ,supranukleare tabetische Herd als
Krankheitssitz*‘ ganz auller 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
primére Entwicklung dieser Starreform mit allen ihren iiber eine ,,neuro-
logische Ausfallserscheinung® hinausgehenden Krankheitsmerkmalen,
die nur eine peripherische Entstehung haben kénnen und die schliefi-
lich in einem gesetzmifigen zeitlichen und rdumlichen Nacheinander
innerhalb des Arayrr-RoBrErRTsoNschen Phinomens zur vollstindigen
motorischen Lichtreflexstarre mit restierender Muskelautomatie ,,aus-
reift‘.

Bei der der ,,Pupillotonie’ zugrunde liegenden differenzierten Inner-
vationsstérung ist nicht einmal theoretisch eine zentrale Genese denkbar,
und es wird deshalb auch nicht in seltenen Féllen eine herdférmig lokali-
sierte Krankheitsursache diese Form einer Pupillenreaktionsstérung
auBerhalb des Auges erzeugen kénnen. Voraussetzung hierfir ist ndm-
lich, da} zu der parasympathischen Sphinkterlihmung eine Dissoziation
der sympathischen Innervation von Sphinkter und Dilatator hinzutritt,
mit dem Effekt einer reinen Sphinkterantomatie und lichtreflektorischen
Intaktheit des Dilatators. Diese besondere Konstellation differenzierter
Innervationsstorung der Irismuskeln, durch die allein alle Merkmale der
,,Pupillotonie®, insbesondere auch der restierende Lichtreflex unter den
Bedingungen der Dunkeladaptation und die verlangsamte Konverganz-
reaktion erklirbar sind, kann aber nur durch einen lokalen Krankheits-
prozel am Erfolgsorgan selbst zustande kommen.

Die folgende Tabelle gibt eine Ubersicht iiber unsere in mehreren
Arbeiten niedergelegte systematische Ordnung der Pupillenstérungen.

Zusammenfassung.

Durch eine Erklirung der Pupillenstérungen von der Peripherie her
wird eine folgerichtige Ordnung im System der Pupillenstarren (Tabelle
S. 560 u. 561) nach lokalisatorischen und lokal- genetischen Gesichts-
punkten im einzelnen begriindet.
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Die amaurotische Starre ist eine Folge der Unterbrechung beider
Reflexbdgen in der sensorischen Bahn bei intakten motorischen Zentren
und normalen Innervationen der Irismuskeln. Die Unterbrechung an
einer Stelle im motorischen Teile des Verengerungsreflexbogens fiihrt
zur lichtreflektorischen Verengerungsstarre mit Erweiterungsspannung
(= ,,absolute Pupillenstarre’’), wihrend bei der Sympathikuslihmung
die Unterbrechung im motorischen Teile des Erweiterungsreflexbogens
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 ,reflektorische
Pupillenstarre’ (ARGYLL-ROBERTSON), bei der nach kompletter Aus-
bildung weder lichtreflektorische Verengerungs- noch Erweiterungs-
reaktionen auslosbar sind, entsteht durch Unterbrechung im motorischen
Teile beider Reflexbtgen (= totale motorische lichtreflektorische Starre).
Das Verhalten der Konvergenzreaktion spielt fiir die Lokalisation der
reflektorischen Starre keine Rolle, da sie allein durch die Ciliarmuskeln
bedingt ist. — Bei der ,, Pupillotonie’* handelt es sich um eine Unter-
brechung im motorischen Bereiche der Reflexbdgen in dissoziierter Form,
die zu einer sympathischen und parasympathischen Denervierung des.
Sphinkters bei intakter sympathischer Innervation des Dilatators fihrt.
Diese dissoziierte Innervationsstérung, die nur intraokular am Erfolgsor-
gan zustande kommen kann, erkldrt den verlangsamten, ,,tonischen* Ab-
lauf der noch moglichen Bewegungen, insbesondere aber auch die noch
verbleibende lichtreflektorische Restfunktion (Erweiterung im Dunkeln,
Nachlassen der Erweiterungsspannung im Hellen und Riickkehr zur Aus-
gangspupille durch Sphinkterautomatie, also einseitige Steuerung des
Lichtreflektes durch die Dilatatorfunktion ; siehe tabellarische Ubersicht).

Kine Unterbrechung beider motorischer Reflexbdgen durch eine
Krankheitsursache wird entsprechend den rdumlichen Verhiltnissen nur
selten zentral verursacht sein. In der iiberwiegenden Mehrzahl der Fille
handelt es sich um die motorische lichtreflektorische Starre, die sich als
metaluische Manifestation im Zusammenhang mit der ausschlieBSlich
peripher intrackular verursachten progressiven Iriserkrankung entwickelt,
die wir als Arcyri-RoBERTsonsches Phinomen bezeichnen. Diesem
in der 4uBersten Peripherie der Iris beginnenden ProzeB liegt eine ,,ascen-
dierende Gefdfisystematrophie’ zugrunde, wobei der Organbinnendruck
als Storungsfaktor fiir die normale Capillarisation in den Endstrom-
bahnen dann auftritt, wenn eine allgemeine Insuffizienz der peripheren
Himodynamik eingetreten ist, die zuerst in Organen mit Druckspannung
von Bedeutung wird (Analogie zu den Vorgingen bei der progressiven
peripheren Netzhautdegeneration mit ascendierender Optikusatrophie).
Nur in diesen pathogenetischen Zusammenhingen kénnen alle Ubergangs-
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und Mischformen die richtige Beurteilung finden,
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und es wird

auch der hidufige Gestaltwandel der metaluischen Pupillenstérungen
{(von der inkompletten zur kompletten ,,absoluten Starre” und dariiber
hinaus zur trigen und schlieBlich kompletten ,,reflektorischen Starre®)

System der typischen peripheren

Ubliche Funktionelle Differenzierte _—
Bezeichnung Bezcichnung Innervationsstérung Lokalisation
1. Totale sensorische | Normale Inner- Sensorische Licht-
Amaurotische | Lichtreflexstarre vation beider Iris- |reflexbahn
Starre (lichtreflektorische | muskeln
Verengerungsstarre
+ Erweiterungs-
starre)
2. Lichtreflektorische | Parasympathische | Verengerungs-
Absclute Starre | Verengerungsstarre | Sphinkterlihmung | reflexbogen
Peripherisch:
Endneuronen
Zentral:
Kerngebiet
3. Lichtreflektorische | Parasympathische | Verengerungsreflex-
Ophthalmople- | Verengerungsstarre | Sphinkter- und Cili- | bogen und para-
gia interna + Akkommodati- |armuskellihmung |sympathische Ak-
onslahmung kommodationsbahn
Peripherisch:
Endneuronen
Zentral:
Kerngebiete
4. Lichtreflektorische | Sympathische Erweiterungs-
Sympathikus. | Erweiterungsstarre | Sphinkter- und reflexbogen
lghmung Dilatatorlahmung Sympathﬂ{usbahn
bis zum 3. Neuron,
extraokular
5. Muskelautomatie Parasympathische | AusschlieBlich peri-
Pupillotonie | des Sphinkters bei | und sympathische | pherisch; Endneu-
lichtreflektorisch Lahmung nur des |ronen intraokular
intaktem Dilatator | Sphinkters
6. Totale motorische | Parasympathische | Motorischer  Ver-
Reflektorische | Lichtreflexstarre und sympathische | engerungs- und Er-
Starre (lichtreflektorische | Lahmung beider weiterungsreflex-
Verengerungsstarre | Irismuskeln bogen. Selten zen-

+ Erweiterungs-
starre)

tral; in der Regel
Endneuronen intra-
okular
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verstandlich. — Fiir die lokale intrackulare Hnistehung der metaluisch
bedingten Starren und der ,,Pupillotonie” (Pseudotabes) sprechen vor
allem auch die bei diesen Funktionsstérungen erhobenen, nur die End-

neurone betreffenden neurohistologischen Befunde.

Pupillenreaktionsstorungen.

a) Pupillenakkomod.

Lichtrefl. bedingte Lichtrefl. bedingte Linsen- ; A
Weite Bewegung akkomodation ]Z)) gzi?:?}gf;zﬁﬁfmn
Nicht lichtreflekto- a)
risch bedingte iiber- keine normal b) ; normal
mittelweite c)
Mydriasis
Fast maximale a) keine
Mydriasis. Lichtre- keine normal b) moglich
flektorische aktive ¢) méglich
Erweitungsspanng.
Maximale Mydria- a)
sis.  Lichtreflekto- keine keine b) ¢ keine
risch aktive Erwei- i ¢)
terungsspannung —+
Erweiterung durch
Ciliarmuskellahmg.
Miose resp. Aniso- | Einseitige Steuerg. a)
korie durch feh- | durch parasympath. normal b)}norma]
lende aktive Er- | Reflexbogen, mnur c)
weiterungsspannung | passive Erweiterg.
Mittelweite Mydria- | Einseitige Steuerg. normal a) langsam, fiber-
sis bei lichtreflek- | durch sympath. Re- oder schiissig
torischer Intaktheit | flexbogen. Dunkel- verlangsamb b) wechselnd
nur des Dilatators | Erweiterung, lang- c) iiberschiissig
same Hellverenge- -
rung durch Sphink-
ter-Automatie
Miosis  (automat.) keine
bei fehlender Ver- normal b)

engerungs- und Er-
weiterungsspannung

2) } normal und

tiberschiissig

¢)
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