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Wonl nach jeder Richtung ist das Sarkom des Auges
entersucht, wohl jede I'rage gestellt und zu beantworten ver-
sucht, und doch wissen wir nicht, was es ist. Obwohl es eine
sehr seltene Augenerkrankung ist, so existiert doch dariber
eine ausgedehnte Literatur. Unter den Sarkomformen ist das
Leukosarkom am seltensten, das Melanosarkom am hiaufig-
sten. Weil aber Wesen und Entstehung des Sarkoms uns
unbekannt ist, ist jeder Fall aufs neue anatomisch und
klinisch interessant und fiir Lehre und Behandlung wichtig ;
anatomisch, weil der gemachte Befund, wenn er auch nichis
neues bringt, so doch die festgestellten Tatsachen bestatigt;
klinisch, weil man aus dem Verlauf und der Entwicklung des

Krankheitsbildes die Erfahrung bereichert.

Am 2B X. 18gz kam der 26jihrige Knecht Christian
Schuhmacher aus Steinhagen zur Untersuchung hierher in die
Poliklinik. Die Untersuchung ergab ,eine Cataracta mollis®.
Da absolute Amaurose bestand, wurde Patient ohne jede
Therapie entlassen.

Am 3. Januar 19oo kam Patient wieder infolge einer Ver-
letzung und ward deshalb in die Klinik anigenommen. Die
Anamnese ergab:

Eltern und Geschwister hatten bezw. haben gutes Seli-
vermogen. Patient hat frither mit beiden Augen gut gesehen.
Beim Patienten ist die Sehkraft des rechten Auges seit emer



L e

Reihe von Jahren allmihlich schlechter geworden (ci. den
poliklinischen Befund am 28. X. 1892.)

Vor dem jetzigen Unfall will er mit dem rechten Auge
noch Personen in der Nihe erkannt haben, doch dirfte dieses
wohl auf einer Selbsttiuschung beruhen. Vor 5 Tagen schlug
ein starker Zweig mit grosser Kraft gegen das rechte Auge
und die Wange. Am nichsten Abend wurde das Sehvermogen
schlechter, und es stellten sich grosse Schmerzen ein, die iiber
Nacht heftiger wurden. Andern Tags wieder schlechteres Be-
finden. Am 4. Tage abends sehr heftige Schmerzen und
starke Schwellung; Riickgang des Sehvermogens. Der dann
komsultierte Arzt schickte den Patienten sofort hierher. Am
dritten Tage neben den heftigen Schmerzen haufiges Er-
brechen.

Status praes.: Rechts. Auf der rechten Wange Schrun-
den wie von ecinem Zweig. Die Lider ziemlich stark ge-
schwollen.  Lidspalte kann nicht aktiv gedffnet werden; in
derselben erscheint ein Wulst der Conjunctiva, letztere ist
strak chemotisch. Cornea oberflichlich glatt. Man hat aber
den Eindruck, dass die Cornea stark getriibt ist. In der
vorderen Kammer befindet sich eine grosse Masse Blutes,
sodass von der Iris nirgends etwas sichtbar ist. Der nitra-
ckulire Druck ist stark erhoht, der Bulbus auf Druck
schmerzhaft, erscheint vorgetrieben.

Visus = Amaurose.

Linkes Aunge: Untersuchung wverschoben, da bald nach
der Auinahme rechts operiert wurde.

Fherapie: Mehrmals Eserin. Unter Cocain wird
die vordere Kammer mit der Lanze genfinet, worauf sich
gleich eine grosse Menge Kammerwasser. von dunkel
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schmutzigem Aussehen entleert ; es macht nicht den Eindruclk
von Hyphaema. Die mikioskopische Untersuchung ergibt
in diesem Kammerwasser Pigment und rote Blutkorperchen.

Am folgenden Tag hatte sich wieder die vordere Kammer
mit den dunkeln Massen diffus gefillt. Die Protrusio bulh
und chemosis conj. nahm in den niachsten Tagen immer mehr
zu. Das Orbitalgewebe war auf Druck schmerzhaft und ge-
schwollen. Nachdem man nun eine Probeinzision, sowie eine
Probepunktion der vorderen Kammer und des Glaskorpers
gemacht und weder Eiter noch Dakterien gefunden hatte,
— die Punktion hatte einige kleine glinzende Krystallchen
ergeben, die sich als Cholestearin erwiesen, — nahm man
eine tiefsitzende Phanophthalmie an und machte am 11. Ja-
nuar 1900 die Enukleation.

Der Wundheilungsverlauf war ohne jede Storung vor sich
gegangen, und so konnte der Patient am 25. Januar 1900
geheilt entlassen werden.

Nach Eréffnung des Bulbus fand sich ein Melanosarkom.

Der mikroskopische Befund der damaligen Untersuchung
ist nicht vorhanden, wohl aber ein Stiick des in Celloidin
gebetteten Bulbus und ein Teil des intraorbitalen Sehnerven-
abschnittes.

Der Patient entschwand nun auf lange Zeit der Beob-
achtung, bis er am 3. September 1905 zur Aufnahme in die
Klinik kam.

Seit einer Woche bestehen stechende Schmerzen in der
rechten Augenhohle. Schon lange hat Patient gesehen, dass
ein schwarzes Kndtchen an Stelle des Augapfels sich ge-
bildet hat.
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Status praes. Sonst gesunder Mann. Im Grunde der
Augenhihle eine kleine kirschkerngrosse. schwarze Ge-
schwulst, subkonjunktival; nicht gegen die Conjuntiva be-
weglich, anscheinend mit dem Sehnerv verwachsen, bei Blick-
bewegungen nach Art eines Augaplels beweglich, nicht druck-
empfindlich; nach hinten nicht abgrenzbar. Uber Wachs-
tumsgeschwindigkeit nichts eruierbar, auch nichts iiber Dauer

des Besteliens.

7. September 19035. In Chloroformnarcose wird der
Tumor unter moglichster Schonung der Conjunctiva exstir-
piert. Eine einfache Ausschilung gelingt nicht, denn be-
sonders nach ruckwirts ist er mit der Umgebung inmg ver-
wachsen. Er wird deshalb weit im gesunden exstirpiert; er
stellt nach der Herausnahme eine Kugel von etwa 1 cm
Durchmesser dar. Es scheint nichts zuriickgeblieben. Naht.
Tamponade, Verband.

Die Wundheilung verliuit ohne Storung; deshalb wird
Patient am 19. September 1go5 mit reizlosem Auge ohne
weitere Therapie entlassen.

Die  mikroskopische Untersuchung des exstirpierten
Tumors zeigt, dass es sich um ein Melanosarkom des Seh-
nerven handelt, und dass noch feine Zuge des Tumors die
Sehnervenscheide durchbrechien und in die Muskulatur ziehen,
so dass im mikroskopischen Sinne nicht im Gesunden operiert

ist, deshalb wird Patient zur Exenteratio orbitae wieder-
bestellt.

Dieser Aufiorderung kommt Schuhmacher nach und wird
am 3. Oktober 19035 in die Klinik aufgenommen.

Zwar war klinisch kein Befund fir malignen Tumor
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vorhanden, doch hatte die mikroskopische Untersuchung den
Nachweis gebracht, dass es sich um ein Melanosarkom handle.

Auf Grund dieses mikroskopischen Befundes wird die
Exenteratio orbitac vorgenommen in Chloroform-Narkose.
Hierbei stellt sich heraus, dass die Periorbita feste Ver-
wachsungen mit der knichernen Orbitalwand gebildet hat. |
Ins Sehnervenloch geht ecin  bleistiftdicker, tiefschwarzer
Strang. Es gelingt nicht, ihn vollkommen zu entfernea,
sondern es bleibt ein Strang zuriick, der an seiner in die
Orbita sehenden Fliche dieselbe Dimension hat, wie der ent-
fernte Kegel. FEin Abschabepriiparat zeigt Melanosarkom-

zellen,

Nach normalem Wundheilungsverlauf wird Patient ohne
Gehirnsymptome und nachweisbare Metastasenbildung  in

andern Organen geheilt entlassen.

Hier set nun kurz der Rest des noch vorhandenen, enukle-
ierten und in Celloidin gebetteten Bulbus beschrieben. Von dem
Bulbus wurde zunichst das intraorbitale Stiick des Sehnerven
getrennt, durch einen Frontalschnitt die Papille mitsamt dem
hintern Bulbusabschnitt abgetragen, durch einen zweiten in
gleicher Ebene gelegten Schnitt die Hornhaut samt Uvea vom
Augapiel entfernt. Der Rest wurde durch einen Horizontal-
schnitt in zwei Halften gelegt. IEine derselben, wahrschein-
lich die untere, ist erhalten und vorhanden, ebenso das Stuck
des intraorbitalen Sehnervenabschnittes. Ein Protokoll iiber
den damaligen Befund liegt nicht vor, deshalb sei hier kurz
gesagt : es handelt sich um ein Melanosarkom im 111, Stadium,
im Stadium der retrobulbiren Ausbreitung. Diese erfolgte
auf dem Wege eines der hinteren Ciliargefasse, vollkommen
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getrennt von den Scheiden des Opticus.  Der Sehnerv selbst
isi frel von Sarkomgewebe.

Mikroskopische Untersuchung: Um in diesem Fall den
feineren anatomischen Bau des Melanosarkoms kennen zn
lernen, wurden von den noch erhaltenen Teilen des vor
5 Jahren enukleierten und in Celloidin eingebetteten Bulbus
und  dem Stiick  des  intraorbitalen  Sehnervenabschnittes
Schnitte angefertigt und mit Haematosvlin-Eosin, mit van
(sieson, Carmin und Carmin-Haematosylin gefarbt.

Makroskopisch erscheint ein Schnitt des Praparates an-
nahernd als ein Halbkreis, dessen Peripherie von den Augen-
hiunten gebildet wird. Von ithr aus wolbt sich eine schwarz-
braunhche Masse in das Innere vor und wird von einem
doppelten, bandartigen Strang begrenzt. Der Rest der Halb-
kreisfliche wird von einer feinkdrnigen. grauen Masse aus-
gefillt.  letztere erweist sich als Rest eines Exsudates. Der
bandartige Strang ist die abgeloste Netzhaut, die hier binde-
gewebig degeneriert ist und in ihrer Ablésung der Gestalt
eines Trichters oder einer Konvolvulusbliite gleicht. Die
dunkel schwarzbraune Masse ist das Melanosarkom ; mit
breiter Basis sitzt es der Sklera auf und grenzt sich scharf

gegen diese ab,

Unter dem Mikroskop erkennt man nun deutlich, dass
man es mit einem melanotischen Spindelzellensarkom zu tun
hat. Lisst sich auch sein Ursprung nicht mit Sicherheit fest-
stellen. so muss er doch sicher in den tiefen Schichten der
Chorioidea zu suchen sein. Thre simtlichen Schichten sind
in der Geschwulst aufgegangen. Auch die Sklera, die dussere
Grenze des Tumors, zeigt schon hier und da eine Lockerung

threr fibrosen Schichten, eine geringe zellige Infiltration und
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ab und zu eine runde Pigmentzelle mit dunkel schwarz-
braunem, kornigen Inhalt. Gegen die {ibrige Chorioidea ist
das Neoplasma mehr oder wenger scharf abgegrenzt: der
Ubergang wird durch stark erweiterte und strotzend mit Blut
gefiillte Gefiasse gebildet. Der Rest der Gefisshaut ist frei
von Tumorgewebe und im ganzen etwas atrophisch. Der
Regel nach, und so wird es wohl auch hier sein, entstehen
die Spindelzellensarkome aus der Schicht der grossen Gefasse,
Nehmen wir diese nun auch fiir unsern Fall als Ursprungs-
statte unseres Tumors an, so eriolgte von hier aus das Wachs-
tum des Tumors nach innen und nach aussen hin; am inten-
sivsten natiirlich nach innen zu, nach der Richtung des ge-
ringsten Widerstandes, wihrend die Sklera zunichst der
Wucherung der Geschwulst energisch widerstand.

Im Zentrum des Tumors findet sich zwischen den Zellen
eine feinkdrnige Masse, die man als ausgedehnte Degeneration
von Zellen ansehen muss. Daselbst zeigen die Zellen
eine schlechte Kernfirbung. Die Capillaren sind nur
sehr sparlich, wihrend in der Peripherie die Ernihrung
des Neoplasma eine sehr gute ist; zum Teil finden sich hier
rote Blutkiérperchen irei in den Gewebsspalten.

An den einzelnen Zellen finden sich nun zahlreiche Uber-
ginge von der cinfachen Rundzelle bis zur ausgeprigten
Spindelzelle. Auch in der Pigmentation kann man die ver-
schiedensten Abstufungen unterscheiden von der ganz fein-
kérnigen fast diffusen Farbung des Protoplasma bis zu den
grossen klumpigen Kornern in der kontraktilen (Chramato-
phore. In einzelnen Zellen finden sich auch rote Blutkorper-
chen, und in den Gewebsspalten beobachtet man bisweilen

feinkorniges Pigment.
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Dem Wachstum des Melanosarkoms wurde nach innen
s von der Lamina elastica Widerstand geleistet, sie wurde '
nicht abgehoben, sondern an mehreren Stellen fand der
Durchbruch des wuchernden Tumors statt. Zwischen solchen
Stellen blieh Pigmentepithel liegen; hier kam es zur Drusen-
bildung und das wachsende Neoplasma schloss solche Stellen
von allen Seiten en.

Durch die Entwicklung der Geschwulst nach innen zu
war die Netzhaut vollkommen abgehoben; sie ist bindege-
webig degeneriert. Der Tumor selbst zeigt eine spirliche Ge-
fassversorgung, und infolgedessen findet hier im Neoplasma
eine stark regressive Metamorphose der Zellen statt. Insbe-
sondere neigen die Pigmentzellen der Melanosarkome zum
Zerfall.  Hier begegnet man Haufen mangelhaft oder gar-
mcht gefarbter, freier Kerne und Pigmentkdrner von ver-
schiedenster Grosse und Intensitdt, sodass an solchen Stellen
nichts mehr von der Struktur des Tumors zu erkennen ist.

Die I'rage, ob die Pigmentation der Melanosarkome nur
durch Stromazellen der Aderhaut bedingt sei, wurde zuerst

"

von Leber aufgeworfen und folgendermassen beantwortet

SEin Teil der pigmentierten Geschwulstzellen der Ader-
hautsarkome sind Abkémmlinge des Pigmentepithels, die von
aussen her in den Tumor und die ihn umgebenden Gewebe

eingewandert sind.*

Zweifellos werden auch in unserem Fall in dem Ab-
schnitt des Tumors, der frei in das Bulbusinnere hineinragt.
einige  Pigmentzellen von Pigmentepithel abstammen; doch
ist ihre Beteiligung dabei nur gering, und vor allem ist her-
vorzuheben, dass diese Pigmentepithelien nicht sarkomatés
entarten.  Der Haupteinfluss, den die Tumorbildung auf sie




ausubt, aussert sich in einer degenerativen Entartung der
Zellen, Die Epithelzelle nimmt eine klumpige Gestalt an, das
Pigment in ihr verliert die feine stabchenférmige Form und
wird mehr grob und rundkdrnig; und im allgemeinen be-
 kommt die Zelle ein verwaschenes Aussehen.

Infolge der reichlichen Degeneration der Pigment-
epithelien ist es zur Bildung einer grossen Anzahl von Drusen
auf der Lamina elastica gekommen. Das Vorhandensein der-
artiger Bildungen bei Aderhautsarkomen, Pseudoglyom und
«len verschiedensten chronischen Entziindungszustinden des
Auges ist bekannt. [Thre Ursache liegt in Erndhrungsstorun
gen, bedingt durch Cirkulationsstorungen der Aderhaunt, ins-
besondere der Choriokapillaris.

In unserem Fall konnte man die Entstehung der Drusen
von ihren ersten Anfingen bis zur vollkommenen En:-
wicklung und Konfluenz mehrerer Drusen zu einem gemein-
samen Gebilde verfolgen. War man frither der Meinung, dic
ILamina elastica sei die Ursprungsstitte dieser Neubildungen
oder trage wenigstens zu ihrem Zustandekommen ein gt
Teil mit bei, so neigt man im allgemeinen jetzt der Ansicht zu
dass die Lamina elastica mit der Entstehung der Drusen
nichts zu tun habe (Schieck), ja letztere konnten sogar
vollig von ihr getrennt gelegen sein.

Die abgestorbene, gequollene und schollig degenerierte
Pigmentepithelzelle legt den ersten Grund zum Bau der sog.
Drusen der Glaslamelle und bildet so das erste Stadium der
Drusen, die Bildung des Kerns. Ist nun aus mehreren Zellen
der Kern entstanden, so geraten die benachbarten Epithelien
in Wucherung, lagern sich um den Kern, degenerieren und
bilden die Hiille, das zweite Stadium der Druse. Indem nun



immer aufs neue die benachbarten Zellen Hillen bilden,
konnen ganz grosse, geschichtete Bildungen mit exentrisch

aelegenem Kern zustandekommen.

Bel der Betrachtung von Schnitten des Bulbusabschnittes
finden wir also ein grosszelliges Spindelzellensarkom, aus-
gegangen hochst wahrscheinlich aus der Schicht der grossen
(iefisse.  Suprachorioidea und Choriokapillaris sind in den
Tumor aufgegangen; die Sklera zeigt einige eingewanderte
Pigmentzellen: die l.amina elastica ist durchbrochen, das
Pigmentepithel, vielleicht an der Farbung des Sarkoms mit-
beteiligt, hat vor allem zur Bildung von Drusen gefiihrt. Die
Netzhaut ist bindegewebig degeneriert und die Aderhaut im
ganzen etwas atrophisch. Von den ubrigen Teilen des
Bulbus ist nichts mehr vorhanden, auch nicht die Stelle, wo
der Tumor die Sklera durchbrach.

Die Perforation erfolgte auf dem Wege eines der hinteren
Cihargefisse.  Dies kann man daraus schliessen, dass die
sarkomwucherung auf dem Rest des noch vorhandenen
intraorbitalen Sehnervenabschnittes mit dem umgebenden Ge-
webe  vornehmlich um  eins  der hinteren Ciliargefisse
gruppiert ist.

Die Emissarien der Venen werden am hiufigsten von den
Sarkomzellen als Durchzugsweg benutzt (Fuchs S. 188):

~In gleicher Weise vermitteln die Arterien den Durchtritt
der Geschwulstelemente durch die Sklera. Ganz besonders
ist das am hinteren Pole des Auges der Fall, wo sich kleine
Arterien sehr zahlreich finden (Art. ciliares posticae breves),
viahrend Venen an dieser Stelle fehlen.®

Auf diesem Wege ward hier das Melanosarkom extra-

Lulbiir. | Konzentrisch um eine der hinteren, kurzen Ciliar-
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arterien gruppiert, dringt die Sarkomwucherung zentralwiris
vor. Dabei liegt das Geschwulstgewebe hier vollkommen
ausserhalb der Dura mater und hat mit den Sehnerven-
scheiden nichts zu tun.

Auf  Querschnitten zeigt sich die Wandung des im
Zentrum des Neoplasma gelegenen Gefidsses ganz intakt, ja
sic ist eher etwas verdickt. Um die kurze Ciliararterie lagert
sich eine Zone konzentrisch angeordneter, dunkelbraun
pigmentierter Spindelzellen. Nach der Peripherie des Tn-
mors und zentralwarts nimmt die Farbung mehr und mehr
an Intensitat ab, um schliesslich ganz zu verschwinden. Nur
hin und wieder findet man ausserhalb dieser Zone einige ver-
einzelte Zellen oder Zellkomplexe, die eine intensivere [1Mig-
mentation zeigen. Die Fiarbung wird hier durch ein fein-
korniges Pigment hervorgerufen.

In der Peripherie sind die Zellen schliesslich ganz faro-
los, und das Protoplasma zeigt nur eine feine Kornelung.
Auch an Grisse nehmen die Zellen peripherie- und zentral-
wirts ab. Das Sarkom zeigt hier stellenweise einen alveolaren
Bau und ist gefissarm. In den Alveolen findet sich eine
grosse Menge von Zellen, unter ihnen einige schwach pig-
mentierte.

So gleicht also dieses retrobulbire Sarkomgewebe einem
runden Strang, der sich peripher und zentralwirts allmahlich
in das benachbarte Gewebe verliert. In seinem Zentrum liegt
eine Arterie, um sie herum eine Zone intensiv braungefarb-
ter, ausgebildeter Zellen. In der Peripherie finden sich
kleinere schwach pigmentierte oder ungefirbte Zellen. Im
Zentrum sind die alten ausgewachsenen Zellen, an der Peri-
pherie die jungen unausgebildeten zu suchen. Wachstum und
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Pigmentation ist am ausgeprigtesten um das (Gefass herum,
dem Ort der besten Ernihrung und stirksten Oxydation.
Die Gruppierung der Zellen in diesem retrobulbaren Sarkom-
teil ist ein Beweis fiir die Meinung, die alle Sarkome des
Auges auf ein und dieselbe Zellenart zuriickfithrt und in der
unpigmentierten Sarkomzelle nur ein Jugendstadium der ent-
wickelten und pigmentierten Tumorzelle erblickt.

Obwohl die Geschwulst retrobulbiar ganz getrennt von
den Optikusscheiden liegt, und der intervaginale Raum frei
von Tumorgewebe ist, zeigt doch der Optikus eine Ver-
mehrung des Bindegewebes, teilweise eine zellige Infiltration
und eine Atrophie der Nervenfasern. Vom Sarkom ist nach
unseren jetzigen Kenntnissen und Untersuchungsmethoden
hier nmichts nachzuweisen.

Dennoch ging 5 J. nach der Enukleation das Rezidiv
von dem zuriickgebliebenen Sehnervenstumpf aus und war ein
Melanosarkom. Es war ein kirschkerngrosser, schwarzer
Tumor, wurde exstirpiert und in Paraffin eingebettet.

Auf den Paraffinschnitten sieht man nun das Binde-
gewebe und die Nervenfasern des Optikus fast vollkommen
von pigmentiertem Sarkomgewebe ersetzt. Nur hin und
wieder finden sich einige Nervenfasern erhalten. Das Tumor-
gewebe wird von den Sehnervenscheiden eingeschlossen; sie
sind mit einander verwachsen, der intervaginale Raum ist ge-
schwunden und die Scheiden hilden eine Ei“ZigE, derbs,
fibrose Hiille, einen Wall gegen die Wucherung der Sarkom-
zellen in das benachbarte Bindegewebe. Nur an einzelnen
Stellen haben feine Zellenziige die Scheiden durchbrochen
und gehen in das angrenzende Gewebe iiber. Samtliche

Zellen des Rezidivs sind feine, spindelférmige, pigmentierte
Sarkom zellen.
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Das Rezidiv ist also ein melanotisches Spindelzellen-
Sarkom, das vom Optikusstumpi ausgeht.

Auch primar konnte ein pigmentiertes Sarkom am Seh-
nerven vorkommen; selbst dann, wenn man annimmt, dass
nur dort pigmentierte Sarkome entstehen kdnnen, wo sich
schon normalerweise Pigmentzellen befinden. Trifft man doch
ausnahmsweise im Optikus und seinen Scheiden, vor allem
in der Pia mater Pigmentzellen an.

Von den primaren Sehnervengeschwiilsten sind wohl die
meisten Myxosarkome. Von ihnen enthalten cinige pigmen-
tierte Stellen, die der Beschreibung nach vollkommen dem
Melanosarkomgewebe entsprechen. Hierher gehort Fall 73
aus der Tabelle von P. Braunschweig in seiner Arbeit:
.Die primiren Geschwiilste des Sehnerven.” Dort handeit
es sich um ein Sarkom mit Pigmentierung (ci. Tab.). Ferner
sind hier die bheiden ersten Falle aus der Arbeit von
Maximilian Salzmann: ,Studien tber das Myxo-
sarkom des Sehnerven® zu erwithnen. Dort heisst es in der
Reschreibung des zweiten Falles, in dem es sich um ein
Myxosarkom mit Spindelzellen handelt, folgendermassen:
Es konnten im Falle I alle Uberginge von diesen pigment-
losen Zellen zu grossen Pigmentzellen nachgewiesen werden.”
Verfasser fiithrt in diesen Fillen die Iintstehung des Pig-
mentes in den Tumoren, die sich aus unpigmentiertem
Mutterboden entwickeln, auf einen himatogenen Ursprung
zuriick und stiitzt sich dabei aul den Ausfall der Eisen-
reaktion: ,Mit Ferrocvankalium und Salzsiure gibt alles
Prgment Berlinerblau.”

Tn unserem Falle haben wir es aber nicht mit einem pri-
miiren Melanosarkom des Optikus zu tun, sondern mit emnem

¥
Thss, Riemer.



— TR

Rezidiv nach Entiernung eines melanotischen Aderhaut-
sarkoms im ITI. Stadium.

Die operative Beseitigung des Rezidivs konnte nicht
alles Kranke entfernen. Deshalb folgte ihr einige Monate
spiter die Exenteratio orbitae. Soviel Gewebe als nur mog-
lich wurde durch sie entfernt, der Optikus soweit als moglich
reseziert. Das auf diese Weise gewonnene Orbitalgewebe
wurde zur Untersuchung in Celloidin gebettet und es wurden
Schnitte angefertigt.

In der Mitte des Priaparates findet sich ein bleistiitdicker,
tiefschwarzer Strang, der von einer derben, fibrosen Hiille
eingeschlossen ist,  Der schwarze Strang ist der Optikus,
die Hiille seine Scheiden. Von der Nervensubstanz des Seh-
nerven ist nichts mehr vorhanden, an ihre Stelle ist dunkel-
braun pigmentiertes Sarkomgewebe getreten. Dieses besteht
aus  langsgerichteten, melanotischen Spindelzellen. Ent-
sprechend  den  geschwundenen Nervenfasern zeigt das
Tumorgewebe ani Lings-Schnitten eine feine Streifung. Das
ausserhalb der Hiille gelegene Orbitalgewebe ist frei von
Sarkomen.

Fragt man nun nach dem Ursprung des Melanosarkoms,
50 sei hier die Ribbert’ sche Ansicht vertreten. Diese
leitet siimtliche Sarkome des Auges von den pigmentierten
Stromazellen der Aderhaut ab, Selbst die unpigmentierten
Sarkomzellen sollen den sogenannten Chromatophoren ihren
Ursprung verdanken, sie stellen ein Jugendstadium der aus-
gebildeten Pigmentzelle dar.  Die runden, klumpigen und
grobkornigen Pigmentzellen sind ein kontraktiler Zustand
der Chromatophore.

Dies entspricht vollkommen der Form und Entwicklung
der physiologischen Pigmentzelle der Chorioidea. Aus dem

3
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embryonalen Bindegewebe der Aderhaut entwickeln sie sich
ganz allmdhlich durch Zunahme ihres Umianges, sie bilden
sprossenartige Ausliufer und werden zu spindel- oder stern-
formigen Zellen (Rieke S. g5): ,Erst wenn die fort-
schreitende Entwicklung in ein gewisses Stadium eingetreten
1st (nach unseren Untersuchungen frithestens im siebenten
Embryonal-Monate), tritt die spezifische Tatigkeit, Pigment
zu bilden, hervor. Dieselbe ist unabhingig von dem Zell-
kern, jedoch iiberall an das Protoplasma der fixen Binde-
gewebszellen gebunden.” Und ferner heisst es: ,,Die Pigment-
zellen sind vielleicht kontraktil, wodurch einerseits die
mannigiachen Formen ihre Erklirung finden wiirden.” Die
verdstelten Formen sind im allgemeinen als die jlingeren aul-
zufassen."”

Durch die Ribbert sche Anschauung von dem Ur-
sprung des Melanosarkoms wird die Eisenreaktion, die man
herangezogen hatte, um das Pigment als aus dem Blute
starﬁmend zu beweisen, wertlos. In unserem Falle bestatigte
die mit Ferrocvankalium und Salzsiure angestellte Reaktion
vollkommen die Schieck’'schen Ergebnisse. Er unter-
scheidet drei verschiedene Pigmentzellen: 1. die Chromato-
phore, 2. das Pigmentepithel und 3. die Pigmentzellen, bei
Plutergiissen. Das Verhalten dieser Zellen zu der Eisen-
reaktion ist folgendes: ,Bei der Chromatophore lisst sich
weder in den friithsten Stadien der Pigmentablagerung noch,
wenn sie ausgebildet ist, im gesunden Zustand Eisengehalt
nachweisen. Dagegen fillt die Eisenreaktion bei dem in den
tvpischen Chromatophoren eingeschlossenen Pigment positiv
aus, nicht im Stadium der Zellenentwicklung, sondern in dein

der Degeneration.”



Die beiden anderen Zellenarten weisen positive Eisen-
reaktion aui.

Daher darf die Eisenreaktion nicht als Beweis fir die
Entstehung des Pigmentes aus dem Blutfarbstoff heran-

cezogen werden.

Die anatomische Untersuchung zeigt also, dass m
unserem Falle das Melanosarkom der Aderhaut aus pigmen-
tierten Spindelzellen besteht. Die gleiche Zellenart bildet die
Rezidive. Die Pigmentzellen stammen von der pigmentierten
Stromazelle der Aderhaut ab und besitzen ein farbloses
Jugendstadium.

[st nun die Zellenwucherung eine sehr rapide, so finden
die einzelnen Sarkomzellen keine Zeit zur vollkommenen Aus-
bildung ihrer Form und Pigmentation, sie bleiben bei ihrem
embryonalen, farblosen Jugendzustand stehen. Lediglich
solche Wucherungen sind besonders maligne. Hat man s
deswegen, wie hier, mit einem Melanosarkom mit wohl ans-
gebildeten Spindelzellen zu tun, so haben sich eben die Zellen

zu ihrer Gestaltung und Pigmentierung hinreichend Zeit ge-
nomimen.

S0 kommt es denn, dass man den verschiedenen Formen
des Sarkoms und besonders den verschiedenen Zellenformen
eine verschiedene Malignitit beigemessen hat, besonders wird
den melanotischen Spindelzellensarkomen eine relative Gut-
artighkeit zugeschrieben,

Um ein solches handelt es sich hier. Die Proliferation
der Zellen war gering, die Wucherung des Neoplasma ging
langsam vor sich, das Sarkom besass eine relative Gutartig-
keit; deshalb erstreckte sich die Erkrankung klinisch iiber

T
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eine lange Zeit hin. Somit bildet der anatomische Befund die
Grundlage fiir das klinische Verhalten.

Freilich ist die Sarkomform und die Vitalitit der Zellen
nicht die einzige Ursache fiir die Dauer der Erkrankung,
sondern ein ebenso grosser Faktor ist die Widerstandsfihig-
keit des Organismus, erst beide Faktoren zusammen bedingen
die Dauer der Krankheit.

In unserem Falle erstreckt sich das Wachstum des Sai-
koms und seine extrabulbire Ausbreitung iiber eine ganze
Reihe von Jahren. — Im Oktober 18g2 Feststellung der
Cataracta mollis, im Januar 19oo die Enukleation des rechten
Augapfels und Vorfinden eines Melanosarkoms im Stadium
der retrobulbiren Ausbreitung, im September 19035 operative
Beseitigung eines Rezidivs, im Oktober 1905 exenteratio
orbitae. — Wir haben es demmnach mit einem Melanosarkom
zu tun, das von seinem ersten Beginn bis zur Zeit der Ope-
ration, wo es sich bereits im III. Stadium befand und sich
ausserhalb des Augapfels ausbreitete, mindestens 8 Jahre
brauchte,

QOder hat das Sarkom etwa bei der Feststellung der
Catarakt 1892 noch nicht bestanden und ist denn dieselbe
nicht auf die Entwicklung des Tumors zuriickzufithren! Zeit-
lich ist es durchaus maglich, dass das Melanosarkom bereits
1892 bestand und demnach auch die Ursache fiir die Catarakt
und die ungeniigende Funktion des Auges ist.

Rechnet man das erste und zweite Stadium des intra-
okuliren Sarkom nach Fuchs (5. 248 u. 253) jedes gleich
21 Mon.. so erhiilt man fiir beide zusammen gleich 42 Monat
im Durchschnitt. Darnach wiirde in unserm [all die Ent-
wicklung des Sarkoms rund 4'2 Jahre linger gedauert haben,
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als die gewdhnliche Durchschnittszeit betragt. Auch in der
Literatur gibt es eine ganze Reihe von Fillen, wo die Sarkom-
bildung von ihren ersten Anfingen an zum Durchlaufen der
ersten beiden Stadien bis zur Operation im dritten Stadium
mehr Zeit als 42 Monate der Durchschnittszeit, ja sogar mehr
als 8 Jahre, wie in unserm [all brauchte. Das Maximum
betrigt nach l.eber und Krahnstéver in dieser Be-
zichung 20 Jahre und nach Pawel 17 Jahre, dabei handelt
es sich natiirlich vorzugsweise um Fille, die im I1I. Stadium
operiert sind. Ja, die Dauer des I. Stadiums kann allein
schon 10 Jahre umiassen. Zeitlich ist es also sehr wohl
moglich, dass in unserm Fall das Sarkom bereits 1892 be-
standen hat.

Ist dies der Fall, dann wird es wohl auch die Ursache fir
die EEntstehung der Catarakt sein. Ist diese durch den Tumor
entstanden, dann haben wir es mit einer Catarakt im
I. Stadium der Geschwulstbildung zu tun. Dies ist verhalt-
nismassig selten. In der Fuch sschen Tabelle ist nur ein
einziger IFall (11) angefithrt, wo Linsentriibung bereits im
[ Stadium auftrat. Der zweite Fall, den Fuchs anfiihrt,
betraf cinen Patienten, den er 2 Jahre lang wegen eines
Tumors des Ciliarkorpers behandelte. Gewdhnlich stellt sich
diec Abnahme der Durchsichtigkeit der Linse regelmassig im
Verlauf der Geschwulstbildung ein und zwar im II. und
[IT. Stadium als Folge der Netzhautablésung und intraoku-
laren Drucksteigerung. Aber von beiden wird uns in unserm
Fail, als die Catarakt konstatiert wurde, nichts berichtet.

Auch andere Ursachen kénnen zur Linsentriibung fithren.
Als solche fithrt Fuchs (Lehrb. S. 491) schleichende Eunt-
zimdung im hintern Abschnitt, wie Chorioiditis, namentlich
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deshalb vorwiegend dem [I. und III. Stadium an. Demnach
ist die Cataraktbildung im ersten Stadium eine gewisse
Seltenheit.

Das  Vorhandensein der Catarakt bereits im ersten
Stadium der Geschwulsthildung macht natiirlich die genauere
Untersuchung  des  Augenhintergrundes und die Wahr-
nehmung der dort vorhandenen Veranderungen unmoglich.
Infolgedessen konnte die Entwicklung der Geschwulst un-
gestort vor sich gehen und bis zu dieser Ausdehnung ge-
langen.

Den klinischen Verlauf der Sarkomerkrankung hat man
nun nach Knapp (Fuchs S, 239) in folgende 4 Stadien
geteilt :

. Stadium des reizlosen Verlauds,

2. entzindliches Stadium,

3. Aultreten episkleraler Knoten,

4. Generalisation (Bildung von Metastasen).

Diese Einteilung passt aber nur auf gewisse Falle und
ist nicht immer haltbar. (L ange ophth. Klin. 98. S. 432.)
Auch Fuchs schreibt S. 253: ,,Es kommt selbst vor, dass
das Tl. Stadium ganz iibersprungen wird. Dies ist so zu
verstehen, dass sich zu einer Zeit, wo noch keine entziind-
lichen Zufille aufgetreten sind, bereits episklerale Knoten
bilden.”  Diese Reizzustinde sind zumeist auf Drucksteige-
reng zurtickzufiihren.  Diese kommt durch Vermehrung des
Bulbusinnern und  durch  verminderten Abfluss zustande,
Frstere ist dadurch bedingt, dass durch das Wachstum des
Tumors der intraokulare Druck vermehrt wird, und die dabei
stattfindende Resorption des Glaskorpers nicht  gleichen
Schritt hdlt.  Halten sich nun Wachstum der Geschwulst un:

SR




e — Ty

Resorption des Glaskorpers das Gleichgewicht und fehlt die
Behinderung des Abflusses durch Verschluss der Kammee-
bucht, so kommt es eben nicht zur Drucksteigerung, darn
fehlen die Reizzustinde und das 1I. Stadium  wird iiber-
sprungen.

Dies ist hier der IFall. Das Melanosarkom befindet sich
hier mit seiner Wucherung bereits extrabulbar, ohne bisher
Reizzustinde hervorgerufen zu haben. Ja, es ist sogar vollig
symptomlos, ohne Schmerzen, bis zu dieser Ausdehnung ge-
diehen. Dass es jetzt nun in dem sog. LIl. Stadium zur
Drucksteigerung, zum Glaukom, kam, hat mit der Geschwulsi-
bildung garnichts zu tun. Das Glaukom ist hier durch das
am 3. Januar 19oo erlittene Trauma hervorgerufen; hierzu
hiitte letzteres auch ohne Vorhandensein der Geschwulst
fithren konnen. So reiht sich also dieser Fall nicht in das
Schema der 4 Stadien ein; wohl aber wiirde aufl ihn die auf
rein anatomischem Prinzip beruhende Einteilung in 3 Stadien,
der intrabulbiren, extrabulbiren Ausbreitung und der Meta-
stasenbildung passen. Doch sei wegen der allgemeinen Ge-
brauchlichkeit auch unser Fall in 4 Stadien geteilt. Darnach
befindet sich hier das Sarkom im IIl. Stadium, dem Aui-
treten der episkleralen Knoten.

Ist aber eine Geschwulst in das IT1. Stadium eingetreten
und extrabulbir geworden, dann ist es ausserordentlich
schwer, in dem orbitalen Bindegewebe jeden Knoten zu ent-
fernen. Damit wird der Erfolg der Operation ein geringer,
und die Prognose eine schlechte. Dabei muss man sich aber
immer wohl bewusst bleiben, dass der therapeutische Erfolg
frithzeitiger Operation nur den Vorteil hat, dass dabei die
I.okalrezidive annihernd vollkommen vermieden werden, dass
dagegen eine Verlingerung des Lebens durch sie nicht erzielt
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uand die Metastasenbildung nicht beeinflusst wird. Ja nach
Pawel ithersteigt sogar der Prozentsatz der Metastasen bei
Operation im 1. Stadium den der Metastasenbildung iun
111, Stadium um 21 %/, wahrend die durchschnittliche Gesamt-
lebensdauer bhei Fillen des III. und des I. Stadiums an-
nihernd gleich ist. Auch Fuchs (S, 278) kommt zu dem-
selben Ergebnis; er schreibt: ,Eine friihzeitige Operation
kann also in der Regel die Metastasen nicht verhiiten™, und
weiter unten: ,,IDie Metastasen stellen sich also um so spater
ein, je frithzeitiger operiert wird. Der Vorteil ist jedoch nur
scheinbar”, und er fihrt dann fort: ,,Durch eine frithzeitige
Operation wird also nicht der Tod des Patienten hinaus-
geschoben, sondern nur der Termin der Operation herein-
gerfickt und dadurch der Zeitraum scheinbarer Heilung nach
der Operation i'{trgriﬂsﬂért.“ Daraus geht also hervor, dass
durch emne spate Operation absolut nichts versaumt wird, die
Prognose quoad vitam et quoad sanationem wird nicht
schlechter ; nur die Gefahr des Rezidivs lasst sich nicht voll-

kommen vermeiden.

Die Entstehung von Rezidiven hat man sich nun sco
vorzustellen, dass trotz sorgfiltiger Entfernung alles
makroskopisch kranken Gewebes, doch mikroskopisch kleine
Geschwulstkeime in dem benachbarten Gewebe zuriickbleiben,
die dann den Grund zu neuen Geschwulstknoten geben.
Wihrend diese nun in der Regel von dem umgebenden Binde-
gewebe ausgehen, sah man doch in einigen Fillen das Rezidiv
deutlich vom Sehnervenstumpf ausgehen.

Dies ist auch hier der Fall. Das Melanosarkom des
II1. Stadiums rezidivierte in unserm Fall vom Stumpf des
Optikus. 5% Jahre konnten vergehen, ehe der Patient infolge




des entstandenen l.okalrezidivs hierher kam. Wenn auch
nicht festzustellen ist, wann dieses entstanden ist, und wie
lange es schon besteht, so dauverte es in diesem Fall bis zuu.
Auftreten des Rezidivs doch zweifellos linger als 6 Monate,
in denen die Gefahr eines Rezidivs am griossten ist, und auch
linger als 14 Monate, in denen durchschnittlich nach Ope-
rationen im III. Stadium das Lokalrezidiv auftritt. Dabei
liegt die Zeitdauer von 5'2 Jahren aber vollkommen im Be-
reich des Méglichen, denn bei Operationen im III. Stadium
konnen Rezidive innerhalb weniger Tage oder spatestens erst
nach g Jahren entstehen. Das Maximum uberhaupt wird
von einem Fall des Il. Stadiums (Pawel, Fall 1g) mit
30 Jahren erreicht. 29 Jahre nach der Operation blieb der
Patient gesund und frei von Sarkom, erst im 30. Jahre ent-
wickelte sich ein Rezidiv vom Optikusstumpf.

¢ Ebenfalls vom Stumpf des Sehnerven ausgehend habe ich
i. der Literatur im ganzen 4 Fille gefunden (cf. Tab.), dwe
ich der Ubersicht wegen tabellarisch angeordnet habe. In
zwei Fallen, dem eben erwihnten Fall Pawel (Fall 19) und
Trasinski (Fall 12) dauerte es, wie auch hier, ungewohn-
hch lange, bis es zur Entwicklung des Rezidivs kam. Diese
lange Zeitdauer lisst sich dadurch erkliren, dass man an-
nimmt, es konnten zuriickgebliebene Sarkomkeime in eine
Art Schlummerzustand geraten, dhnlich den Schlummerzellen,
bis sie dann durch irgend ein zufilliges Ereignis zu neuer
Wucherung angeregt werden. Wahrscheinlicher ist aber wohl,
dass in solchen Fillen die Anzahl der zuriickgebliebenen
Sarkomzellen und ihre Vitalitit sehr gering war, und das sie
umgebende Gewebe keine Zeichen regressiver Metamorphose
zeigte, sondern absolut gesund war. Hier bediirfen dann die



‘'umorzellen erst einer langen Zeit, um sich zu organisierea
und fiir ihr Wachstum den geeigneten Boden zu schaffen.

Fiir den therapeutischen Erfolg ist es von grosser Wich-
tigkeit, dass im Gesunden operiert wurde. Deshalb muss
jedes Mal das zentrale Ende des durch Enukleation ge-
wonnenen orbitalen Sehnervenabschnittes genau untersucht
werden. Dass aber trotz sorgfiltizer Untersuchung, die an-
scheinend die Operation im Gesunden garantiert, dennoch
Krankheitskeime zuriickbleiben konnen, geht aus der Arbeit
von Hofschlaeger, ,zwel bemerkenswerte Fille won
Metastasenbildung® — FFall 1 — hervor. Darnach braucht die
Ausbreitung des Sarkom im Sehnerv keineswegs kontinuier-
lich zu erfolgen, sondern zwischen zwei erkrankten Stellen
kann ein Stuck gesunden Gewebes im Optikus liegen.

Im Falle Hofschlaeger (Fall 1) — 6zjihr. Ackers-
burgerwitwe ,.diffuses Aderhautsarkom® — hat sich das Sar-
kom im Optikus circa 5 mm weit kontinuierlich ausgebreitet.
Die wuchernden Sarkomzellen haben das bindegewebige
Crerust, sowie die Nervensubstanz substituiert. 6—8 mm
hinter der Lamma cribrosa sind die Tochterzellen der Endo-
thelien vollkommen frei von Pigment. 22 mm hinter der
lLamma cribrosa im intervaginalen Raum fand die Bildung
eines metastatischen Knoten statt.

.0 hat sich — schreibt er — in unserm Falle also das
Sarkom  teils kontinuierlich, teils auf dem Lymphwege im
Selmerven weiter verbreitet, und zwar in der Weise, dass sich
von der Geschwulst einige Zellen losgelist haben, die dann
durch den Lymphstrom zum grésseren Teil in den inter-
vaginalen Raum, zum geringeren auch in dem Iymphstrom
des Nervenstammes fortgefithrt wurden ,Im Zwischen-
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scheidenraum haben sich an einer Stelle die Sarkomzellen an
der Wand festgesetzt und durch starke Wucherung, in welche
schliesslich auch die Endothelzellen des Gewebes gerieten,
wenn auch in weit geringerem Grade, den metastatischen
Knoten gebildet.”

Dieser Fall zeigt auch, dass die Sehnervenscheiden, wenn
auch einen starken, so doch keinen sicheren Schutzwall gegen
die vordringenden Sarkomzellen sind. s ist ein Analogon
zv unserm Fall. Obwohl hier die retrobulbire Ausbreitung
des Sarkoms nach den vorliegenden Priparaten vorwiegend
avsserhalb der Optikusscheiden villig getrennt vom Optikus
erfolgte, so ging doch das Rezidiv vom Sehnervenstumpi aus.
Trotzdem also anscheinend im Gesunden operiert wurde,
blieben doch im Sehnerv einige Tumorkeime zurick, die dann
zur Entstehung des Rezidivs flihrten.

Ist es nun einmal zum Rezidiv gekommen, so bietet selbst
die radikalste Operation, Ausriumung der Orbita mit Fort-
nahme des Periost, Kauterisation und Atzung keine Garantie
auf dauernden Erfolg. Im Bindegewebe, aus dem ja das
Sarkom hervorgeht, und wo jeder natiirliche Schutzwall, wie
das fibrise Gewebe der Sklera und Dura, oder wie die Lamin,
elastic. im Innern des Auges, fehlt, und es nur selten zu einer
Abkapselung des Tumor kommt, ist eben eine radikale

Operation anndhernd unmoglich.

Auch hier war die Entfernung alles kranken Gewebes
durch die exenteratio orbitac unmoglich. I5s blieb ein blei-
stiftdicker, tiefschwarzer Strang zurlick, der ins foramen
opticum geht und die Ausbreitung des Sarkoms zentralwarts
vermittelt. Dieser Strang erweist sich bei der Untersuchung



als Sehnerv. Durch ihn ist der Weiterverbreitung der Ge-
schwulst auf das Chiasma, und von dort auf das Gehirn und
das andere Auge Tor und Tur geoffnet. Eine Heilung auch
nur auf wenige Jahre ist natiirlich hier unmoglich. Die Zeit-
dauer, die in ahnlichen Fillen dem Patienten noch bis zum
Tode blieb, betrigt im Durchschnitt ein halbes Jahr, und die
weiteste Grenze diirfte wohl 1 Jahr sein. Allerhochstens
1 Jahr wurde also in unserm Falle der Patient noch zu leben

haben.

Im allgemeinen ist aber die Prognose fir die Falle, die
im  III. Stdaium operiert wurden, keineswegs eine so
schlechte. Fasst man die Fille des III. Stadiums aus den
Veroffentlichungen von Fuchs, Freudenthal, Mar-
tin, Mayer, Pawel, Rendschmidt, Tracinski
zusammen, so erhilt man etwa 102 brauchbare Falle des
II1. Stadiums. Davon bleiben 33 Fille mindestens 1 Jahr
lang frei von Sarkom, unter ihnen sind 18 Fille, also etwa
17%/, 4 Jahre und linger sarkomirei und sind demmnach in
gewissem Sinne als geheilt anzusehen. Die iibrigen 69 Fiile
werden von Rezidiven oder Metastasen oder beiden betroffen
und gehen an diesen mit wenigen Ausnahmen, die an inter-
kurrenten Krankheiten sterben, zu Grunde.

Als ausserste Grenze findet sich far das Auftreten der
Rezidive als Minimum 7 Tage, als Maximum ¢ Jahre. Fir

die Zeitgrenzen, in denen die Metastasen klinisch Er-

scheinungen machen, ergibt sich als Minimum 1 Woche, als
Maximum 7 Jahre nach der Enukleation,

In unserm Fall trat das Rezidiv 56 Jahre nach der
Enukleation auf. Damit liegt er, selbst wenn man eine Rethe
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