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Aniridie-Syndrom: Vom Anfang des 19. 

Jahrhunderts bis zum heutigen 

Verständnis



Max Wilms (1867-1918) 

Wilms-Tumor / 

Nephroblastom

Kinder mit WAGR-Syndrom:

➢ 45-60% entwickeln Wilms-Tumor

➢ Tumorentwicklung 90% bis zum 4., 98% bis zum 7. 

Lebensjahr

➢ Ca. 90% Heilung bei leitliniengerechter Therapie

(J.S.Dome und V.H.Huff, GeneReviews 2016)

Aniridie-

Syndrom



Julius Hirschberg 

(1843-1925)

Rudolf Virchow (1821-1902)

„Für mich beginnt die Medizin nicht von heut 

und ich halte es für unmöglich, darin zu Hause 

zu sein, wenn man sie nicht genetisch 

auffasst“ (Handbuch der speciellen 

Pathologie, 1854)



J Chir Augenheilkd (von 

Graefe / von Walther) 

1820;1:381-382

J Chir Augenheilkd (von 

Graefe / von Walther) 

1834;22:267-300

Johann 

Christian 

Jüngken

(1793-1875)



Nouveau journal de médécine, 

chirurgie, pharmacie 1819;6:105-

107 

1821

Erstbeschreibungen der Aniridie: 1818-1820 



Friedrich August von 

Ammon (1799-1861)

1841



Klin Monatsbl Augenheilkd 

1871;9:425-429 (DOG-Tagungsbericht)

Hermann Pagenstecher 

(1844-1932)

Hirschberg J, 

Centralbl 

Augenheilkd 

1888;12:13-14



Theodor Axenfeld 

(1867-1930)

1909 1992

1. Auflage, 1998
2012



Graefes Arch Ophthalmol 

1909;70:65-87 

➢ „Die Iris fehlt an keiner Stelle ihrer Circumferenz ganz, sondern 

ist ringsum als kurzer Stummel nachzuweisen“.

➢ „Von einem Sphincter oder Dilatator sind nicht die geringsten 

Anzeichen wahrzunehmen.“

➢ „Ein Kammerwinkel existiert auf dieser Seite im strengen Sinne 

des Wortes nicht.“

➢ „Die Ciliarfortsätze sind im allgemeinen viel spärlicher an Zahl 

und weniger stark entwickelt als in normalen Augen.“

Richard Seefelder 

(1875-1949) 



Bach/Seefelder 1914

➢ „Ein besonderes Interesse ist indessen 

den Hornhauttrübungen zuzuerkennen, 

welche zuweilen sowohl bei partieller 

als totaler Irideremie in der 

Hornhautperipherie gleich einwärts vom 

Limbus angetroffen werden.“

➢ „Die Katarakt ist eine so häufige 

Begleiterscheinung der Aniridie, dass ihr 

Fehlen geradezu als eine Ausnahme 

erklärt werden muss.“

➢ „ … es treten noch fast ebenso häufig 

Lageanomalien der Linse hinzu“ 



Fovearegion, Auge mit Aniridie Fovearegion eines 7-monatigen Föten

Bach/Seefelder 1914

➢ „ … nirgends eine Einsenkung der 

Netzhaut zur Fovea nachzuweisen 

ist, so dass auch nach der 

anatomischen Untersuchung kein 

Zweifel daran obwalten kann, 

dass die Fovea centralis 

überhaupt nicht entwickelt war.“



„Der Name Aniridie oder Irideremie bezeichnet nur die 

augenfälligste Erscheinung unter verschiedenen an Zahl und 

Intensität in den einzelnen Fällen wechselnden Anomalien ein und 

desselben Auges. Nach dieser Definition ist die Irideremie … nicht 

als ein selbständiger Typus unter den Missbildungen des Auges, 

sondern nur als ein Symptom einer Entwicklungsstörung 

anzusehen, welche die ganz junge Augenanlage in mehr oder 

weniger empfindlicher und wahrnehmbarer Weise betroffen hat.“ 

(R. Seefelder, 1909)

Ernst Tamm et al., 

Ophthalmologe 2012 



N Engl J Med 1964;30:922-927

➢ 440 Kinder und Jugendliche mit Wilms-Tumor

➢ 6 davon mit (bilateraler) Aniridie 

➢ = 1:73

➢ Häufigkeit der Aniridie in der 

Gesamtbevölkerung 1:50.000

➢ daher signifikante Assoziation von Wilms-

Tumor und Aniridie

Arch Ophthalmol 

1966;75:796-798



➢ Prävalenz ca. 1:47.000 in Schweden 

(= ca. 1.750 Betroffene in Deutschland)

➢ Visus 80% < 0,3, 18% < 0,1 (52 Patienten)

➢ Ca. 50% Syndrom-assoziiert (WAGR-S. bzw. Gillespie-S.)

➢ Subtotales Fehlen der Iris bei 86% der Patienten

➢ Korrelation von Irismangel und Glaukom

Acta Ophthalmol 

Scand 2008 

J AAPOS 2011 



Ida Mann (1893-1983) Developmental abnormalities of 

the eye, 2. Auflage, 1957 



Z.n. akutem Winkelblock 

Urrets Zavalia-Syndromtraumatische Mydriasis / Aniridie 

essentielle Irisatrophie



Systemische Veränderungen

➢ Wilms-Tumor

➢ Aniridie-Syndrom

➢ Genitale Anomalien

➢ Geistige Retardierung

➢ Übergewichtigkeit (Obesity)

→ WAGR- bzw. WAGRO-Syndrom

➢ Störungen des hypophysär-hypothalamischen Systems

➢ Schlafstörungen

➢ Hörstörungen

➢ Hautekzeme



The Ocular

Surface 2016

➢ Limbusinsuffizienz / Konjunktivalisation der Hornhaut

(„Aniridie-assoziierte Keratopathie“ / AAK)

➢ Abnorme Wundheilung

➢ Veränderungen des zentralen Epithels selbst bei klarer Hornhaut

➢ Erhöhung der Hornhautdicke

➢ Verminderung der BUT, VEGF-Erhöhung im Tränenfilm

„Current conservative and invasive surgical treatment options

for aniridia-associated keratopathy are only of limited success in 

the long term and carry the risk of associated complications“.



E. Fuchs, Lehrbuch der
Augenheilkunde, 1903 

I. Mann, 1957

Iristransplantation?

Keine Irisprothese beim 

Aniridiesyndrom!
Fibrosesyndrom! 



G. Badtke, 1961 A. Vogt, 1942

➢ 47% gute Druckregulation nach 10 Jahren, z.T. nach 

mehrfacher Glaukomchirurgie

➢ 24% Phthisis bulbi (überwiegend nach Zyklodestruktion)

Ophthalmology 12 / 1997



A. Vogt, 1942

F. Ammon, 1841


