HISTOLOGIE DER
HAUTKRANKHEITEN

DIE GEWEBSVERANDERUNGEN IN DER KRANKEN HAUT
UNTER BERUCKSICHTIGUNG THRER ENTSTEHUNG
UND IHRES ABLAUFS

VON

Dr. mep. OSCAR GANS

A. 0. PROFESSOR AN DER UNIVERSITAT HEIDELBERG
OBERARZT DER HAUTKLINIK

ERSTER BAND

NORMALE ANATOMIE UND
ENTWICKLUNGSGESCHICHTE . LEICHENERSCHEINUNGEN
DERMATOPATHIEN - DERMATITIDEN I

MIT 254 MEIST FARBIGEN ABBILDUNGEN

BERLIN

VERLAG VON JULIUS SPRINGER
1925



ISBN-13:978-3-642-89730-6 e-ISBN-13:978-3-642-91587-1
DOI: 10.1007/978-3-642-91587-1

ALLE RECHTE, INSBESONDERE DAS DER UBERSETZUNG
IN FREMDE SPRACHEN, VORBEHALTEN.

COPYRIGHT 1925 BY JULIUS SPRINGER IN BERLIN.
SOFTCOVER REPRINT OF THE HARDCOVER 1ST EDITION 1925



MEINEM LEHRER

P. G. UNNA
ZUM 75. GEBURTSTAG



Yorwort.

Die medizinische Forschung strebt von der morphologischen Einzelarbeit
mehr und mehr den groflen Zusammenhingen zu, in der Hoffnung, auf diesem
Wege das Wesen der krankhaften Verinderungen besser zu verstehen. Dieses
Verstindnis wird jedoch nie ohne Beriicksichtigung der morphologischen Einzel-
tatsachen zu erreichen sein, wie sie in zahlreichen Befunden niedergelegt sind.
Fiir die Dermatologie galt es sie kritisch sichtend zu einer ,Histologie der
Hautkrankheiten zu verschmelzen und so ein Gesamtbild der krankhaften
Gewebsveranderungen der Haut zu schaffen.

Mein Weg war damit grundsitzlich ein anderer als jener, der P. G. Unna —
auf dessen Anregung dieses Buch entstand — zu seiner ,,Histopathologie der
Hautkrankheiten‘ (Berlin, 1894) gefiihrt hatte. Er konnte im wesentlichen die
Ergebnisse eigener Untersuchungen zugrunde legen, ein Unternehmen, das bei
der heutigen Ausdehnung unserer Kenntnisse weder mdoglich noch zweckmiBig
erscheint. Jetzt muBte die eigene Stellungnahme stirker zuriicktreten und
naturgemia wurde auch eine viel weitgehendere Loslosung von jenem grund-
legenden Werke erforderlich, als dies urspriinglich beabsichtigt war. Trotz-
dem kann die eigene Auffassung nie véllig ausgeschaltet werden.

Wie stets in der Dermatologie, machte auch hier die Einteilung des Stoffes
grole Schwierigkeiten. Eine Betrachtung nach lediglich - morphologischen
Gesichtspunkten kommt heute nicht mehr in Frage. Es konnte sich daher nur
um eine Einteilung auf kausalgenetischer Grundlage handeln. Die Vorarbeiten,
die hier von pathologisch-anatomischer Seite, dann aber, in sinngemaBer Durch-
fithrung dieser Gedankengéinge auch von dermatologischer Seite, zielbewuBt
erstmalig von RosT in seiner ,,Einteilung der Hautkrankheiten auf kausal-
genetischer Grundlage‘* geleistet worden sind, Grundsitze, denen schon vorher
JESIONEK in seiner,,Biologie der Haut*‘ Rechnung getragen hat, muBten richtung-
gebend sein. — Der heutige Stand unseres Wissens gestattet jedoch keine
wirklich befriedigende Einteilung. Dies um so weniger, als iiber die Zugehorig-
keit so manchen Krankheitsbildes zu dieser oder jener Gruppe Meinungsver-
schiedenheiten bestehen und es sich oft nicht um eine einzige, sondern um
einen Komplex von Ursachen handelt. Auf alle Fille scheint mir aber eine
Anordnung nach &tiologischen Gesichtspunkten vor der nach morphologischen
den Vorteil zu besitzen, dafl sie die Frage nach dem Wesen der Haut-
krankheiten — dieser Grundlage jeglicher Krankheitserkenntnis — mehr
in den Vordergrund riickt. Der Bedeutung dieser Frage habe ich auch dadurch
Rechnung getragen, da der ausfithrlich gehaltenen Schilderung der geweb-
lichen Verinderungen und ihrer Verwertung in der Differentialdiagnose ein
kurzer Abschnitt iiber die formale und kausale Genese angeschlossen wurde.

Die pathologische Histologie, als eine rein beschreibende Wissenschaft stets
darauf angewiesen, bestimmte augenblickliche Zustandsbilder festzulegen, ist
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an sich kaum berechtigt, formale oder gar kausalgenetische Richtlinien auf-
zuzeichnen. Wahrend sie die letzteren iiberhaupt nur in engem Zusammenwirken
mit der dtiologischen Forschung andeuten kann, vermag sie den ersteren nach-
zuspiiren, wenn ihr nur eine hinreichende Zahl von Augenblicksaufnahmen
zu Gebote steht, mit anderen Worten, wenn sie einen Krankheitsablauf in seiner
ganzen Entwicklung von Zeit zu Zeit im Mikroskop festhalten kann. Die Derma-
tologie ist wie kaum ein anderer Zweig der Medizin in der gliicklichen Lage,
dies durchfithren zu kénnen. Daher ist wenigstens eine kurze Darstellung
der Pathogenese versucht worden.

Dankbar gedenke ich der wohlwollenden Ratschlige und Unterstiitzung
der Herren Prof. L. AscHoFF-Freiburg und E. Horrmann-Bonn, sowie der
tatkraftigen Foérderung, welche mir von seiten vieler Forscher zuteil wurde.
Sie haben mir wertvolle Gewebsschnitte in entgegenkommendster Weise zu
Priifungs- und Vergleichszwecken zur Verfiigung gestellt. Die Herkunft der-
artiger Abbildungen ist an entsprechender Stelle vermerkt:

Zu ganz besonderem Dank verpflichtet bin ich auch meinem hochverehrten
Lehrer, Herrn Prof. BETTMANN, der die Durchfiihrung meiner Arbeit in jeder
Hinsicht unterstiitzt und mit seiner reichen Erfahrung geférdert hat.

Die Abbildungen sind von Frl. Kite HapricH groBtenteils nach Gewebs-
schnitten meiner Sammlung meisterlich und naturgetreu wiedergegeben; wo
fremde benutzt wurden, sei es aus Mangel an geeigneten eigenen, sei es aus
Ersparnisgriinden mit Riicksicht auf bereits veréffentlichte Bildstocke, ist die
Herkunft stets beigefiigt. Unterschiede in Untersuchungsergebnissen histo-
logischer Gewebsverinderungen kommen vielfach daher, daB beliebig heraus-
geschnittene Hautstiickchen beschrieben sind, ohne Angabe des klinischen
Befundes, des Sitzes und des Zeitpunktes der Erkrankung, zu dem sie ent-
nommen wurden. Ich war bemiiht, diese Fehler zu vermeiden und habe daher
der Beschriftung der Abbildungen méglichst genaue diesbeziigliche Angaben
hinzugefiigt. —

Der zweite Band wird voraussichtlich im nichsten Friihjahre erscheinen.
Er enthilt als AbschluB der Dermatitiden die akuten Exantheme und Derma-
tomykosen; ferner die Dermatozoonosen, die iibertragharen lokalen Gewebsneu-
bildungen, die angeborenen Entwicklungsstorungen der Haut und anschlieBfend
die echten Geschwiilste.

Der dritte Band, die allgemeine Histopathologie der Haut umfassend,
erscheint im Rahmen des Handbuchs der Haut- und Geschlechtskrankheiten.

Die Arbeit brachte mir vielerlei Anregung, der nachzugehen die gebotene
straffe Durchfiihrung nicht erlaubte. Manch eigener Gedanke und Plan mufBte
daher unausgefiihrt bleiben. Doch dieses Opfer wird nicht vergeblich gebracht
sein, wenn das Buch seinen Zweck erfiillt,

Heidelberg, im Juni 1925.
Oscar Gans.
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I. Anatomie und Entwicklungsgeschichte.

Die Haut des Menschen (Integumentum commune) wird primir aus einer
Verbindung des ektoblastischen Epidermisblattes mit dem Cutisblatt, das aus
dem parietalen Mesoblast der Urwirbel hervorgeht, gebildet. Das Epidermis-
blatt trigt die Mutterzellen der Epidermis und ihrer Anhangsorgane; anfangs
einschichtig, scheidet es sich sehr friih in eine Grund- und Deckschicht: das
Stratum germinativum s. basale und das Periderm, die auf einer gemeinsamen
Membrana limitans prima aufsitzen (BONNET).

Das Periderm, die duBerste Schicht der embryonalen Epidermis, besteht
aus mehr oder minder abgeflachten Zellen, die etwa vom zweiten Schwanger-
schaftsmonat ab unter Neubildung kleinerer, aber sonst ganz dhnlicher Zellen —
der ersten Anlage des bleibenden Stratum corneum — vom Stratum basale
her nach und nach abgestoflen werden und mit zur Bildung der Vernix caseosa
dienen.

Das Stratum germinativum, die Keimschicht, besteht aus einer niedrigen anfangs
einreihigen Zellage, die sich sehr bald in eine aus Zylinderzellen aufgebaute Basalschicht
und eine aus polygonalen, unregelmiBig geformten Zellen gebildete Intermedidrschicht
scheidet. Diese Intermediéirschicht nimmt an Ausdehnung mehr und mehr zu und iibertrifft
mit dem Ende des Fétallebens als Stratum spinosum (Stachelschicht) alle anderen Strata
an Ausdehnung. Schon vorher, um den siebten Fétalmonat herum, kommt es in den
obersten Zellagen des Stratum spinosum allgemein zur Bildung eines zunichst einschichtigen
Stratum granulosum (granulierte Schicht); seine Zellen enthalten, in der Peripherie weniger
als in Kernnahe, Keratohyalin (WALDEYER), dessen Entstehung aus Kernsubstanz heute all-
gemein angenommen wird. Im Zusammenhange hiermit scheint auch die von Cong fest-
gestellte starke Vermehrung des sichtbaren Fettes im Stratum granulosum gleichzeitig mit
dem Auftreten degenerativer Verinderungen am Kern und dem Beginn der Keratohyalin-
bildung beachtenswert. Um dieselbe Zeit lassen sich auch die ersten Anzeichen der defini-
tiven Verhornung feststellen; es besteht demnach ein zeitlicher Parallelismus in dem Auf-
treten des Keratohyalins und dem Beginn der Verhornung, ohne daB man deshalb von
einer direkten Abhiingigkeit der letzteren von der ersteren sprechen kénnte (UxNa). Schon
vorher, vom 5. Fotalmonat an (LEDERMANN) findet sich regelmiBig Fett in den tieferen
Epithelschichten.

An der fertig ausgebildeten Hornschicht a8t sich neben dem Stratum granulosum,
dessen Zellen reichlich Fett in feinster, gleichmaBig iiber den ganzen Zelleib verteilter Form
enthalten, noch ein Stratum lucidum und ein Stratum corneum unterscheiden.
Ersteres enthilt, am reichlichsten in Handteller und FuBsohle, eine als Eleidin bezeichnete,
nach CiLiano chemisch aus Albumin bestehende, meist in dicklicher Tropfenform in den
Zellen auftretende Substanz; die Membran dieser Zellen besteht bereits aus fertigem Keratin
(Unna). Das Stratum lucidum zerfillt chemisch in zwei verschiedene Schichten, die infra-
basale, glykogenhaltige und die basale, 8lsiure- und eleidinhaltige. Auf das Stratum lucidum,
das bei gewdhnlicher Farbung als gleichmaBig leuchtender heller Streifen erscheint, folgt das
Stratum corneum, welches nur noch aus vollig verhornten, kernlosen Zellen besteht, in
denen sich eine Fettart nachweisen 148t, die RaBL aus dem Eleidin ableitet und WEIDENREICH
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daher als Pareleidin bezeichnet. In der Hornsubstanz haben Ux~Na und Govropkrz (Mh.
44, 47) ein Keratin A und Keratin B unterschieden, von denen das erstere in starken Siuren
unléslich, das zweite dagegen loslich sei. Den Verhornungsvorgang mochte Un~a durch
Einwanderung bestimmter Aminosduren aus dem Innern der Zelle in die AuBlenwand nach
partieller Verdauung des Zellinnern erkliren.

Die Zellen des vollentwickelten Stratum germinativum haben in dem dem Papillar-
korper unmittelbar aufsitzenden Stratum basale die Form schlanker Zylinderzellen und sind
mit dem Papillarkérper durch zahlreiche feine Fortsitze ,,WurzelfiilBchen verbunden.
Daneben lassen sich in den Zellen der Keimschicht auch noch zahlreiche feinere und grébere
Protoplasmafasern feststellen, von denen die letzteren als HERXHEIMER sche Spiralen be-
kannt geworden sind. Die Basalzellen sind auch in erster Linie die Trager der Pigment-
kornchen (Melanin) der Epidermis, die nur bei starker Pigmentierung sich iiber das Stratum
basale hinauvs bis in das Stratum corneum hinauf vorfinden. Fett findet sich sowohl inter-
wie intracellulir, hier meist in nichster Nahe des Kerns. In dem iiber der Basalschicht
gelegenen Stratum spinosum nehmen die Zellen eine erst kubische, dann flacher werdende
Gestalt an. Sie liegen nicht unmittelbar aneinander, sondern lassen zwischen sich kleinste,
der Lymphzirkulation dienende Spaltriume (Intercellularliicken) bestehen, die auch ins
Stratum basale hinabreichen. Die Zellen sind miteinander durch feinste Ausliufer der
Zellmembran, die als Stacheln erscheinenden Intercellularbriicken verbunden. (Diese
Ansicht Un~Nas wird allerdings von den meisten Forschern nicht geteilt. Man halt die
Stacheln heute nicht mehr fiir Membranfortsitze, sondern fiir Fasern; den Zellen spricht
man hochstens ein Oberflichenhdutchen zu.) Der Fettgehalt findet sich hier in gleicher
Verteilung, jedoch in erheblich geringerer Menge und GréBe der einzelnen Fettropfen.

Die Grenze zwischen Epidermis und Cutis wird durch ein kompliziertes Leisten-
und Furchensystem gebildet, welchem die im mikroskopischen Schnitt vielfach falschlicher-
weise ,,Retezapfen’ genannten Epidermisleisten (Driisenleisten Brascukos) und Falten
und die zwischen ihnen liegenden, im Vertikalschnitt den Papillen entsprechenden Cutis-
leisten die Hauptgestaltung verleihen.

An dieser Stelle sei kurz auf die neuerdings von FRIEBOES vertretene Auffassung
hingewiesen, nach welcher die ganze Epidermis als ein Protoplast angesehen wird, dessen
Kerne in einem Faserkorb aus Epithelfasern liegen. Dieses Fasergeriist soll aber nicht
ektodermaler Herkunft sein, sondern das Produkt mesenchymaler Mutterzellen im Ver-
bande der Epidermis. Es steht mit dem subepithelialen, genetisch gleichen, aber anders
»imprignierten‘‘ Fasersystem in ununterbrochener Verbindung. Dieser Zusammenhang
ist nur deshalb moglich, weil die Basalmembran als eine eng verfilzte Faserschicht an-
gesehen wird. Wenn diese Auffassung auch in vielem unserer herkémmlichen Ansicht
widerspricht — namentlich 148t sie sich mit der Entwicklungsgeschichte der Haut schwer
vereinbaren —, so foérdert sie doch andererseits theoretisch unser Verstidndnis fiir Fragen
der Festigkeit und der Erndhrung der Epidermis. Indessen haben mehrere Nachpriifungen
(W. J. Scamipt, ScHAPIRO, HOEPKE u. a.) FRIEBOES’ Ansicht bisher nicht bestitigen
konnen.

Von den Anhangsgebilden der Haut wird das Haar als Haarkeim gegen Ende des
dritten Monats in Form einer verdickten Epidermisplatte und einer darunter liegenden
Zellverdichtung der Cutis angelegt. Als ,,Haarvorkeim* bezeichnen einige Autoren (PINKUS)
eine umschriebene Zellvermehrung, die in der dreischichtigen Epidermis eintritt, ohne da@
noch Coriumverdnderungen sichtbar sind. Aus dem Cutisanteil des Haarkeims geht der
bindegewebige Haarbalg und seine Papille hervor, wihrend aus der Epidermisplatte das
Haar und seine epidermalen Scheiden entstehen. Der Haarkeim vergréBert sich durch
Proliferation der Epidermiszellen, die unter gleichzeitiger Vermehrung der Zellen in der
Cutis zapfenartig in diese einwachsen. Das Zentrum der Cutiszellenanhéufung dringt in den
Epidermiszapfen vor, stiilpt diesen ein und fiihrt so zur Ausbildung der Haarpapille. Unter-
dessen haben die Zellen des Stratum basale sich pallisadenartig senkrecht zur Membrana
limitans prima gestellt, und so die Anlage der duBleren Wurzelscheide gebildet. Gleichzeitig
fithren sie durch vermehrte Zellproliferation seitlich zur Entstehung von zwei Wiilsten, von
denen der obere sich weiterhin zur Talgdriise, der untere zum Haarbeet entwickelt. Uber
der Papille, die bereits sehr frithzeitig Blutgefafle erhilt, kennzeichnet in diesem Stadium
eine starkere Ansammlung von Epidermiszellen den primitiven Haarkegel, aus dem weiterhin
unter stindigem Langenwachstum die Zellen des Haares, die innere Wurzelscheide mit der
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sduBeren HENLE schen und inneren HUXLEY schen Schicht hervorgehen. Das fertige, zu-
néchst von der inneren Wurzelscheide umhiillte Haar, Scheidenhaar, durchbricht gegen
Ende des 5. Schwangerschaftsmonats die Epidermis.

Das auf diese Weise entstehende priméire Haarkleid, Wollhaarkleid, Lanugo, macht
gegen Ende der Embryonalzeit oder auch nach der Geburt dem aus derberen Haaren be-
stehenden sekundiaren Haarkleid Platz. Herabgesetzte Ernahrung und Ablésung vom
Keimlager sind die Vorboten des spateren Haarausfalls; das abgestorbene Haar wird rein
mechanisch oder durch das nachwachsende Ersatzhaar aus dem Haarbalg entfernt. Dieses
Ersatzhaar bildet sich aus dem Keimlager der Papille in der gleichen Weise wie das primére
Haar.

Der Nagelbildung geht gegen Ende des 3. Monats als ,,priméres Nagelfeld*
(v. KorLLIKER) eine Epidermisverdickung voraus, die auf dem Dorsum der distalen Pha-
lanx auftritt. Dieses Nagelfeld, gegen den hinteren und seitlichen Nagelwall durch eine
seichte Einsenkung, den Nagelfalz, abgegrenzt und distalwérts in eine querverlaufende ver-
dickte Epidermispartie, das Sohlenhorn, auslaufend, zeigt als erstes Anzeichen des bleiben-
den Nagels ein wurzelloses Hornplidttchen, den Vornagel, der vollig vom Periderm, hier
Eponychium genannt, und dem Stratum intermedium verdeckt wird. Wihrend der Vor-
nagel sich flichenhaft nach den Seiten und namentlich proximal ausdehnt, beginnt vom
hinteren Nagelfalz und dem Nagelbett ausgehend ohne Keratohyalinbildung eine Verhornung
(Onychisation) der Zellen des Stratum germinativum, die sich zum bleibenden Nagel aus-
wichst. Dieser durchbricht bei weiterem Wachstum das Eponychium, nimmt bei dem Vor-
schreiten des Verhornungsprozesses den Vornagel in sich auf und iiberwéchst schlieBlich
auch das zum Nagelsaum reduzierte Sohlenhorn, wihrend das Eponychium dauernd als
schmaler Saum bestehen bleibt. Der fertige Nagel ruht auf dem aus Corium und Epithel
gebildeten Nagelbett. Dieses, mit dem seitlich angrenzenden Nagelwall eine Rinne, den
Nagelfalz bildend, endet nach hinten in einer tieferen Rinne, die Nagelwurzel. Das Epithel
des Nagelbettes, Stratum germinativum unguis, ehtspricht dem der iibrigen Epidermis und
bedeckt das zu zarten und groben Langsleisten umgeformte Corium. Das Stratum corneum
bildet den eigentlichen Nagel, behilt aber seinen Kern. An der Wurzel hat das Corium
hohe, starker ausgebildete Leisten, die an Papillen erinnern.

Die Talgdriisen werden am Ende des 4. Fétalmonats zunichst als eine bei der
Haarentwicklung bereits erwiahnte hintere und seitliche Ausbuchtung der Zellen des Haar-
kegels in Form eines Wulstes angelegt. Dieser Wulst sendet seitliche Sprossen aus, deren
Zellen denjenigen der duBleren Wurzelscheide des Haares, von denen sie ja abstammen, zu-
nichst vollig gleichen. Alsbald kommt es jedoch in den zentralsten Zellgruppen dieser
Sprossen zum Auftreten feinster Fettkornchen und damit ist die Talgdriise als solche ange-
legt, da sie sich hieraus durch die Entwicklung alveolarer Driisenbldschen allméhlich zur
fertigen Talgdriise weiterentwickelt.

Die ausgebildete Talgdriise besteht aus einem aus geschichtetem Plattenepithel atifge-
bauten Auffithrungsgang, der unter allmihlicher -Verminderung seiner Schichten in das
Driisenepithel iibergeht. Die Driise selbst besteht aus einem Kranz #duBerer, niedrigerer
kubischer Zellen, denen nach innen hin grofiere, bereits der Verfettung mehr oder weniger
anheimgefallene Zellen folgen. Die véllig verfettenden Zellen bilden den Hauttalg.

Neben diesen an die Haarentwicklung gebundenen Talgdriisen kommt es an manchen
Stellen des Korpers (Vorhaut, Glans, Labia minora, roter Lippensaum, Wangenschleimhaut)
zum spontanen Auftreten von Talgdriisen, deren Entstehung jedoch auf rudimentéire Haar-
anlagen zuriickgefiihrt werden kann.

Die SchweiBdriisen treten nach v. KOBLLIKER im 5. Schwangerschaftsmonat in Form
feiner solider, senkrecht in die Cutis eindringender Zapfen des Stratum germinativum auf,
die an ihrem blinden Ende kolbig aufgetrieben sind. Im 7. Monat kommt es nach entsprechen-
dem Langenwachstum zum Auftreten der bekannten korkzieherartigen Windungen, den
spiteren Ausfithrungsgéingen der Schweilldriisen. Im blinden Ende des Epithelstranges
treten gleichzeitig intercellulire Spalten auf, die durch stirkere Sekretion sich allméhlich
zum Driisenlumen erweitern, wihrend gleichzeitig eine kniuelartige Anlage entsteht: die
SchweiBdriise, deren Miindung sich erst spiter mit dem Lumen des Driisenschlauches zum
Ausfiithrungsgang verbindet.

Die fertige Schweilidriise besteht aus einem vielfach gewundenen Rohr. Seine Wandung
wird von einer einfachen Lage je nach dem Fiillungszustand niedrig kubischer bis hoch-
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zylindrischer- Driisenzellen gebildet, die z. T. eigentiimliche nach Gram firbbare Granula
enthalten; ferner aus einer Schicht glatter Muskelfasern und einer Membrana propria. Die
Wandung des Ausfithrungsganges besteht aus mehreren Lagen kubischer Zellen, die von
einer feinen Membrana propria und von lings verlaufenden Bindegewebsbiindeln um-
geben sind.

Die Schweiidriisen sind iiber die ganze Haut mit Ausnahme der Glans penis und der
Innenfliche der Vorhaut verbreitet; besonders reichlich finden sie sich an Handteller und
Fuflsohle. Sie kommen beim Menschen in zwei verschiedenen Formen vor. Eine kleinere
Driisenart ist fast iiber die ganze Haut verstreut, wihrend eine zweite gréBere nur in der
Achselhghle, an den Warzenhofen, in der Genital- und Analgegend vorkommt. Nach Scuigr-
FERDECKER sondern die kleineren (ekkrinen) Driisen durch ihren Epithelbelag ihr wisseriges
Sekret, den Schweill, einfach ab, wahrend bei den gréBeren (apokrinen) gleichzeitig das
Driisenepithel teilweise abgestoBen wird.

Das aus dem parietalen Mesoblast der Urwirbel hervorgehende sehr zellreiche Corium
148t zunéchst deutlich seine segmentierte Anlage erkennen. Corium und Stratum germina-
tivum sind anfinglich aus sehr dhnlichen Gewebselementen aufgebaut; ebenso 148t sich eine
Trennung in eigentliche Cutis und subcutanes Bindegewebe erst vom dritten Monat an fest-
stellen; sie ist im sechsten vollig durchgefithrt. Zu diesem Zeitpunkt besteht die Tela sub-
cutanea neben den Bindegewebsfasern aus zahlreichen rundlichen und sternférmigen
Bindegewebszellen sowie kleinen Fettzellanlagen, wihrend das eigentliche Corium schwichere
Bindegewebsfaserentwicklung aber charakteristische spindelférmige Zellen enthalt. Die
Trennung in Papillarkérper und Stratum reticulare tritt noch spiter ein (Ende des
6. Monats). Das fertige Corium besteht neben den zelligen Elementen im wesentlichen
aus kollagenem Bindegewebe (Kollagen), das in wechselnder Stirke von elastischen Fasern
(Elastin) durchzogen wird.

Die Cutis ist der Trager der Ernihrungs- und Innervationsorgane der Epidermis; aus
ihr geht die glatte Muskulatur hervor. Die Entwicklung der Hautnerven ist nur an sehr
wenigen Stellen erforscht; die GefaBe finden sich schon frithzeitig in Form weiter, mit einem
einfachen Endothel ausgekleideter Hohlriume vor.

An der fertig ausgebildeten kindlichen Haut 148t sich deutlich ein tiefes, cutanes und
ein oberflichlich gelegenes subpapillares GefaBnetz erkennen. Das erstere verliuft der
Oberhaut parallel und versorgt unter starker Anastomosenbildung das Fettgewebe und die
Kniueldriisen. Aus ihm senkrecht aufsteigende Aste bilden das subpapillare GefiBnetz,
welches feinste, nicht miteinander anastomosierende Arteriendstchen, Endarterien, in dic
Papillarleisten hineinschickt. Dieses oberflichliche GefaBnetz umspinnt auch die Talgdriisen
und Haarbélge in einem duBerst feinen und weitverzweigten Netzwerk.

Die LymphgefiBe bilden ebenfalls zwei Gefianetze, von denen das feinere im Papillar-
korper, das grobere im subcutanen Bindegewebe liegt.

Die Nervenversorgung erfolgt von echten Nervenzellen bzw. von einem daraus hervor-
gehenden Geflecht markhaltiger Nervenfasern des subcutanen Bindegewebes aus, das, nach
oben sich weiter verdstelnd, schlieflich an der Basis des Papillarkorpers in Faserbiindel
und einzelne Fasern aufgelost wird, die frei oder als Nervenendkérperchen auftreten und
bis unmittelbar unter die Hornschicht hinaufreichen. Nervenzellen scheinen in der Epidermis
nicht vorzukommen (KrEriBicH). Die Frage der LaNGERHANSschen Zellen ist noch
nicht geklart.

Zu den Hautsinnesorganen zihlen dann noch die von PINkus entdeckten Haarscheiben.
Dieses sind circumseripte, stark innervierte Bezirke der behaarten Haut, welche aus einer
Kuppe eigentiimlich modifizierten Epithels und aus einer Cutispapille bestehen und fast
iiber den ganzen Kérper verbreitet sind.

An zelligen Elementen finden sich in der normalen Cutis neben den fixen Binde-
gewebszellen noch Mastzellen, ferner pigmenttragende Zellen und nach RABL regelmaBig
Leukocyten in wechselnder Menge. Aullerdem hat UnNa als normalen Bestandteil der ge-
sunden Haut in allen Lebensaltern ,,saure Kerne* in wechselnder Zahl nachgewiesen. Diese
sauren Kerne haben eine besondere Affinitit zu basischen Farbstoffen und zeigen keine
Mitosen. Ihre Bedeutung ist noch unklar.

Auf der Oberfliche der gesunden Haut finden sich regelmaBig eine Reihe banaler
Eitererreger, daneben — wenn auch seltener — mancherlei Bacillen, Hefen u. a.



Leichenerscheinungen an der nicht krankhaft verinderten Haut. 5

II. Leichenerscheinungen.

Nach eingetretenem Tode, d. h. nach Stillstand des Herzens und der Atmung
sterben die Organe und ihre Zellen nicht sofort ab; einzelne physiologische
Funktionen bleiben vielmehr noch iiber den Tod hinaus erhalten. Von ihnen ist
fiir Entstehung von Hautverinderungen vor allem die sehr lange Zeit erhaltene
Fihigkeit der Gewebe von Bedeutung, Sauerstoff aus dem Blute aufzunehmen
und die Fahigkeit des Blutes, atmosphérischen Sauerstoff zu binden, dort wo
dieser zutreten kann.

1. Leichenerscheinungen an der nicht krankhaft verdnderten
Haut.

Das Erblassen der Haut ist in erster Linie bedingt durch die Entleerung
des Blutes aus den Arterien und Hautcapillaren in die Venen und Ansammlung
in diesen, worauf dann die weiBlich-gelbe Eigenfarbe der Haut stirker hervor-
tritt und ihr jene eigentiimliche als Leichenblasse — Pallor mortis — bekannte
Farbe gibt. Dieses Erblassen beginnt, insbesondere im Gesicht, meistens schon
kurz vor und wéhrend der Agonie, infolge Erlahmung der Kontraktionskraft des
Herzens. Es wird sogleich nach dem Eintreten des Todes deutlicher, da nun durch
das Aufhoren des Kreislaufes eine Senkung des Blutes, rein den Gesetzen der
Schwere folgend, nach den abhéngigen Partien der Leiche erfolgt.

Dieser physiologischen’ Umstellung folgen nach eingetretenem Tode dann
weitere, zunichst physikalische Verdnderungen, von denen fiir den Dermatologen
vor allem die Blutsenkung und die Vertrocknung Bedeutung besitzen.

Wahrend diese letztere fast ausschliefilich nur an pathologisch verdnderter Haut auf-
treten kann (s. u.), tritt Blutsenkung und damit das Auftreten der Leichenflecke in dem
Augenblick ein, wo nach Aufhoren der aktiven Blutbewegung das Blut sich passiv nach den
tiefer gelegenen Korperpartien senkt. Diese Senkung, die naturgemaf nur da auftreten kann,
wo kein Druck von aulen (Unterlagen, Kleidungsstiicke) hemmend entgegentritt, bewirkt
die Bildung von Hypostasen, die an der Haut als ,,duBlere Hypostasen‘‘ (im Gegensatz zu
denjenigen an inneren Organen) oder ,,Todesflecken (Livores) bemerkbar werden.

Diese Todesflecken — ein untriigliches und nie fehlendes Kennzeichen des Todes —
treten schon 3—4 Stunden spiter, und zwar zuerst fleck- oder streifenférmig auf und es
scheint, dal dieser Zeitpunkt zusammenfillt mit demjenigen, in welchem zu der einfachen
Senkung des Blutes bereits der kadaverdsen Autolyse angehérige Erscheinungen hinzutreten,
als da sind beginnende Auflosung der Blutkérperchen, Transsudation von blutfarbstoff-
haltigem Serum durch die CapillargefaBwand und Imbibition in die umgebenden Gewebe
(v. Hofmann). Bevor diese Imbibition eingetreten ist, lassen sich jedoch die Totenflecke
durch Umlagerung der Leiche zunéichst noch zu nahezu vélligem Schwinden bringen, um
an den nunmehr abhingigen Partien erneut aufzutreten. Sind erst einmal die Diffusionsflecke
vorhanden, so ist dies natiirlich nicht mehr méglich. Die Totenflecke sind von blauroter,
violetter oder gar dunkelblauschwarzer Farbe, und zwar um so dunkler, je linger sie bestehen
und je reichlicher und fliissiger die in der Leiche vorhandene Blutmenge war. Bei sehr
anamischen Personen sind sie sehr schwach, beim Verblutungstode vielfach gar nicht zu
sehen. Der Grad der Verfirbung ist im iibrigen mehr oder weniger von der Farbe des in der
Regel hypervenosen Leichenblutes abhingig. [Hellrot bei Kohlenoxydgasvergiftung, Kilte,
rauchgrau bis braun bei Vergiftungen mit Methdmoglobinbildnern (chlorsaures Kali), sehr
dunkel, ja sogar schwarz bei Schwefelwasserstoffvergiftung.] Bei den mannigfachen Be-
dingungen, die bei der Bildung der Leichenhypostase eine Rolle spielen, ist es erklirlich,
dafB auch unter gewohnlichen Umstinden ihre Farbe in sehr weiten Grenzen variieren kann,
daf} sie durch rasch eintretende Faulnis bald ins griinschwarze iibergehen und durch nach-
tragliche Oxydation des Hamoglobins eine hellrote Farbe annehmen kénnen. Diese letztere
Moglichkeit wird besonders dann vorhanden sein, wenn bei umschriebener oder diffuser,
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mehr minder starker Durchfeuchtung der Epidermis, Sauerstoff aus dem die Epidermis
durchtriankenden Wasser durch das Blut der Hautcapillaren aufgenommen werden kann.
Ebenso kénnen einige Krankheiten den Leichenflecken eine besondere Farbe verleihen, so
die Leukdmie eine Himbeerfarbe, die Hydrdmie eine blaBgelbe, die Malaria eine grau-
schwiarzliche Farbe.

Durch ZusammenflieBen derartiger Flecken und Streifen entstehen weiterhin mehr
oder weniger ausgedehnte, flichenhafte, unscharf in die blaBgelbe Umgebung iibergehende
Verfarbungen der Haut an den abhingigen Koérperpartien. Im Gegensatz zu intravitalen
Blutungen in die Haut zeigen diese Leichenflecken beim Einschneiden feine Blutpiinktchen
in der Cutis, die den durchschnittenen Hautgefalen entsprechen und sich durch Druck aus
diesen herauspressen lassen; spater aulerdem eine ziemlich gleichméaBige Durchtrankung
der Haut mit blutigem Serum, jedoch keine freien und vor allem keine geronnenen Blutmassen
im Unterhautzellgewebe. Dieses selbst ist vielmehr vollkommen blaB8, die Gewebsmassen
sind frei von Blut. Daher kann man auch relativ frische Totenflecke noch beseitigen, indem
man die Blutsidule aus den Hautcapillaren durch Druck rein mechanisch entfernt, so daB
die blasse Eigenfarbe wieder zum Vorschein kommt.

Die Totenflecke besitzen 10—14 Stunden nach dem Tode ihre grofite Ausdehnung
(KRATTER). Als ihr frithestes Auftreten darf man eine Zeit von 1—11/, Stunden nach dem
Tode, als besonders spidt 12—15 Stunden danach annehmen.

Diese Unterschiede sind einmal bedingt durch die Art des Todes: Plotzliche Todesfille —
wo das Blut fliissig bleibt — und reichliche Blutmengen fithren zu rascher, ausgedehnter
und intensiver Totenfleckbildung; bei schnell gerinnendem Blut sowie bei Animischen,
Kachektischen, bei nach grofen und raschen Sifteverlusten eingetretenen Todesarten
(Cholera, Dysenterie, Darmkatarrh der Sauglinge) tritt diese langsamer ein und infolge
der Dickfliissigkeit des Blutes bleiben bedeutende Mengen dann in den oberen Partien der
Leiche zuriick und verleihen dieser so ein eigenartig cyanotisches Aussehen.

Im weiteren Verlauf nimmt die blaurote Verfirbung an Intensitit zu. Durch die all-
méhlich einsetzende Fiulnis kommt es dann neben diesen blau bis violettroten, hypo-
statischen Leichenflecken auch zum Auftreten mehr rotlicher ,,Diffusionsflecke®, die der
Diffusion des Blutfarbstoffes in die Umgebung entsprechen. Schliefilich kann bei weiter-
schreitender Faulnis der Druck der Blutsaule auf die Capillarwéinde so stark werden, daf} es
vereinzelt zum EinreiBlen derselben und damit zum Eindringen des Blutes in das Gewebe,
und zwar in den Papillarkérper kommt. Die Unterscheidung derartiger, postmortaler meist
hirsekorn-linsengrofler, zerstreuter oder gruppiert stehender, blauschwarzer bis schwarzer
Flecke von intra vitam entstandenen Ekchymosen ist um so schwieriger, als eine ganze
Reihe von Autoren fiir die Entstehung derartiger echter Blutergiisse im Anschluf an die
Hypostasenbildung auch bei ganz frischen Leichen eingetreten sind (ENGEL, v. HorMaNN,
HaBErDA). Derartige postmortale Ekchymosen treten besonders leicht bei blutreichen
Leichen auf, dann auch bei diinnfliissigem Blut sowie bei von vornherein verminderter
Widerstandsfahigkeit des Gefilsystems.

Mikroskopische Untersuchungen zur Hypostasenbildung liegen nur
auBerst sparlich vor. HABERDA betont, daBl im mikroskopischen Bilde vor allem
die hypostatische Blutfiille auffillt. Bei postmortalen Blutungen waren Capillaren
und kleine Gefafle der Haut enorm gefiillt, so daB z. B. die Gefa3verzweigungen,
welche die Hautdriisen umgaben, wie kiinstlich injiziert erschienen. Das ganze
Gewebe hat im ungefirbten Priaparat einen diffus gelblichen Ton, offenbar von
diffundiertem Blutfarbstoff, da die Berlinerblau-Reaktion an solchen Schnitten
positiv ausfallt. HaBerpa fand bei derartigen, postmortalen Hautblutungen
niemals den Blutungsherd mikroskopisch einheitlich aufgebaut, vielmehr setzte
er sich aus zahlreichen einzelnen Blutaustritten zusammen, die herdférmig in
und unter dem Papillarkérper, um die Schwei- bzw. Talgdriisen und Haar-
follikel lagen. Im Gegensatz zu intravitalen Blutungen sind die Blutkorperchen
nicht ineinander verbacken, sondern deutlich in ihrer scheibenférmigen Zeichnung
zu erkennen, wenn auch ihre Grenzen undeutlich sind, da der ganze Zellkérper
blaB, wie ausgelaugt erscheint.
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Uber die iibrigen in den ersten Tagen auftretenden Leichenerscheinungen
liegen zwar mikroskopische Untersuchungen vor, jedoch beschrinken sich diese
lediglich auf die inneren Organe ohne Beriicksichtigung der Haut. Es ist dabei
heute noch strittig, ob die eintretenden Verédnderungen analog den wihrend
des Lebens entstandenen Folgen einer kérnigen und fettigen Degeneration sind
(v. HorMANN) oder nicht (MASCHEA).

Austrocknen. Gegeniiber diesen regelméBig vorhandenen blauroten Toten-
flecken treten die durch Austrocknen entstehenden Flecke, die sich, wie
bereits gesagt, fast nur dort bilden, wo die Epidermis durch mechanische Ab-
schiirfung, Verbrennung oder Blaseneruption ganz oder groBtenteils zerstért
war, an Zahl und Ausdehnung erheblich zuriick.

Diese Vertrocknungserscheinungen beginnen vielfach bereits mehrere Stunden nach
dem Tode und auch ohne duBlere Einwirkung treten sie an jeder Leiche auf. Neben den
Augen werden vor allem die Lippe, die Nase, die Fingerspitzen, der Hals und besonders das
Scrotum befallen. Die Diinnheit der Epidermis und dann auch die Durchfeuchtung der-
selben mit Schweifl macht wohl diese Stellen fiir postmortale Austrocknungserscheinungen
besonders geeignet. In eigenartiger Weise duflert sich diese am Lippensaum. Besonders
LuscHkA hat auf diese namentlich bei Neugeborenen auftretende Vertrocknung der Pars
villosa hingewiesen. An mikroskopischen Schnitten derartiger Lippeneintrocknung kann
man — auch wenn sie noch so stark ausgeprigt ist — die normalen Gewebselemente,
Epithelien, Capillaren, quer gestreifte Muskelfasern, Nerven, deutlich unterscheiden, eine
Tatsache, die namentlich im Hinblick auf die makroskopisch ganz dhnlich aussehenden Ver-
brennungs- und Veritzungsschorfe Beachtung verdient.

Die Eintrocknung entsteht infolge der an der Oberfliche des toten wie des lebenden
Korpers stindig vor sich gehenden Wasserabgabe, die naturgemifl an Stellen mit intakter
Epidermis geringer ist als an der Epidermis beraubten. Wihrend nun im Leben stindig neue
Fliissigkeit der Haut zugefiihrt und so die Verdunstungsfliche feucht gehalten wird, hort
dies mit dem Tode auf. Die Haut an solchen Stellen wird trocken, runzelig, pergamentartig
oder schwartig, oft hart wie Leder. Sie nimmt eine gelblich bis dunkelbraune, selbst schwarze
Farbe an. Im Gegensatz zu den Livores zeigt sich bei ihnen keine VergréBerung, eher eine
Verkleinerung durch die Eintrocknungserscheinungen und auch wenig Neigung zum Zu-
sammenflieBen groferer Herde.

NaturgemiB ist die mehr oder minder hell bis dunkelbraune Farbe dieser eingetrockneten
Bezirke auch abhingig von der Farbe der iibrigen Haut. Die Herde sind in blaBgelber Haut
ebenfalls blaB, etwa strohgelblich und durchsichtig. Dagegen nehmen sie schon in nur wenig
hypostatischer Haut eine mehr oder weniger rote Farbe an. Ausgeschnitten und vom Unter-
hautzellgewebe befreit, ist die strohgelbe postmortal entstandene Schwarte vollkommen
durchsichtig, wihrend bei intra vitam entstandenen Abschiirfungen man auf der Durch-
sicht vielfach noch die Reaktionserscheinungen des Gewebes, namentlich in Gestalt kleiner
blutgefiillter GefiBe sieht. Da diese GefaBfiillung jedoch auch bei experimenteller Schwarten-
bildung in Leichenhaut beobachtet wurde (ScruLz), ist ein Schluf auf vitale oder post-
mortale Verinderung daraus nicht zulissig.

Zu dem regelmiBig der Austrocknung anheimfallenden Gewebe zihlt auch die
Haarzwiebel; in deren Folge werden die Haare gelockert. Die Fingernigel werden
nach Eintrocknung der Fingerbeeren scheinbar linger, eine Tatsache, die zu
dem Volksglauhen vom Wachsen der Nagel nach dem Tode gefiihrt hat.

Diesen eben geschilderten normalen Vertrocknungsvorgingen folgt fiir ge-
wohnlich die Faulnis. Unter besonderen Bedingungen kénnen diese Vertrock-
nungserscheinungen jedoch so stark in den Vordergrund treten, daf die Leichen
vollig austrocknen, mumifizieren.

Mumienbildung. Die an jeder Leiche einsetzenden Verdunstungsvorginge
fiihren zu einem starken Diffusionsstrom aus dem unterliegenden Gewebe
nach auBlen. Unter besonders giinstigen Bedingungen — Trockenheit und
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insbesondere hohe AufBlentemperatur bei trockener und bewegter Luft —
kann dieser Verdunstung den Wassergehalt des Gewebes so verringern, daf3
eine Faulnis nicht mehr moglich ist and eine Mumienbildung entsteht.

Dieser Begriff ist uns aus der Altertumskunde hinlinglich bekannt, wenn man darunter
auch ein durch kiinstliche Konservierungsmittel bedingtes Erhalten der Leiche versteht.
Derartige Mumifikation ist jedoch wiederholt auch unter natiirlichen Umstinden bekannt
geworden; eine gewisse Beriihmtheit in dieser Hinsicht haben Leichenfunde auf dem Fried-
hofe des Innocents in Paris, St. Eloi in Diinkirchen, in den Gruftgewslben der Cordeliens et
Jacobins in Toulouse, S. Michel in Bordeaux, das Gruftgewélbe der SchloBkapelle zu Qued-
linburg, die Unterkirche aus dem Kreuzberge bei Bonn-Poppelsdorf, der Bleikeller des
Domes zu Bremen erhalten.

Die Haut derartig mumifizierter Leichen ist grau dunkelbraun, meist gerunzelt, aber
auch glatt, von leder- oder pergamentartiger Konsistenz; Haare und Négel sind meist wohl-
erhalten, folgen aber aus den oben angegebenen Griinden leichtestem mechanischen Zug.

Die mikroskopische Untersuchung zeigt zwar meistens ein volliges Fehlen
der Epidermis, jedoch ist die Zeichnung der Cutis vollkommen erhalten, wihrend
das Unterhautzellgewebe meist bis zur Unkenntlichkeit geschrumpft ist. Ein-
gehende mikroskopische Untersuchungen peruanischer sowohl wie #gyptischer
Mumienhaut verdanken wir HELLER. Bei der ersteren — Konservierung ledig-
lich durch die heiBe Luft — ergab sich, da8 feinere Details nicht mehr zu erkennen
waren, wahrend in einer anderen peruanischen Mumienhaut noch einige lockere
Bindegewebsfasern zu sehen waren. Bei einer agyptischen Mumie aus dem
7. Jahrhundert vor Chr. fand HELLER eine vorziigliche Farbung der elastischen
Fasern, dagegen keine Kerne mehr. Auch Schweil- und Talgdriisen waren nicht
mehr nachweisbar. In der Cutis waren die Blutgefille, das Fettgewebe, in der
Epidermis das Pigment in der Basalschicht des Rete, die Ausfithrungsgéinge der
Schweilldriisen deutlich festzustellen. In der Cutis fanden sich eigenartige, bei
Farbung mit WEeIcerTs Elastica blau farbbare Fasern von ganz geringer
Lange und Zahl.

Erwahnenswert erscheint noch der hier und da erhobene starke Eisengehalt
in derartig mumifizierter Haut, ein Befund, der sich unschwer aus den der Ein-
trocknung vorhergehenden Diffusionsstromen von innen nach auflen erklart,
wobei es meines Erachtens zum Niederschlag des eisenhaltigen Blutfarbstoffs
in der Haut kommen mag.

Moorgerbung. Im Anschlufl hieran sei kurz auf einen eigenartigen Prozefl
hingewiesen, der als ,,Moorgerbung® bei Leichen bekannt ist, die lingere
Zeit in Torfmooren gelagert waren. Hier wurde die Haut ganz feucht und
glinzend befunden; sie war von dunkelbrauner Farbe und biegsam wie auf-
geweichtes gegerbtes Fell. Mikroskopisch fand sich keine Epidermis, dagegen
eine wohlerhaltene Lederhaut, in welcher zwar keine Kerne, dagegen feinste
Bindegewebsfasern nachweisbar waren. Kopf- und Barthaare waren wohl
erhalten.

Im allgemeinen bleibt die Austrocknung an der Leiche auf die wenigen oben angefiihrten
Stellen beschrinkt und der ganze Korper fillt sehr bald der Faulnis anheim. Diese pflegt
auch die autofermentativen Vorginge an der Leiche, die ja auch in der sterbenden bzw.
toten Zelle zunichst noch wirksam bleiben, sehr schnell zu iiberdecken. Tritt durch
besondere Umsténde eine Faulnis nicht ein, so daB die Gesamtheit der chemischen Prozesse
unter sterilen Bedingungen weiter gehen und unter Spaltungen durch endocellulire Enzyme
zu einer Selbstverdauung der Gewebe fithren kann (ROSSLE), so tritt der als ,,Autolyse‘
bekannte Zustand ein. Auf ihm beruht z. T. die Maceration aseptischer, intrauterin
abgestorbener Féten.
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Fiiulnis. Als &dufBerlichen Vorboten der Faulnis kann man die bereits in den ersten Tagen
eintretende griine Verfirbung der Hautdecken betrachten. Gewo6hnlich am Unterleibe be-
ginnend — hier besitzen die Bauchdecken die relativ geringste Dicke, es werden also die aus
dem Darm stammenden Faulnisbakterien bzw. Féaulnisgase hier am ehesten die Haut er-
reichen — dehnt sie sich der Hypostasenbildung folgend, sehr bald iiber groe Hautbezirke
aus. ROKITANSKY hat bereits diese eigentiimliche Griinfirbung auf eine Umsetzung des
Hamoglobins durch den Schwefelwasserstoff zurlickgefithrt, der sich bei der Faulnis ent-
wickelt. Er veranlaBt die Bildung von Schwefelwasserstoffhamoglobin, das in diinner
Schicht griin ist, dann aber auch wohl in dicker Schicht durch die eine Art tritben Mediums
bildende Haut hindurch eine griinschwarze Farbe zeigen mag. Fiir die zweifellos in diese
Gruppe gehoérige griinschwarze Pseudomelanose innerer Organe hat ErNsT die Schwefel-
eisennatur nachgewiesen; er leitet die Entstehung des zur Bildung nétigen Schwefelwasser-
stoffs auf eine Bakterienart zuriick. Neben dieser von innen nach auBlen an Intensitit ab-
nehmenden Griinfirbung hat dann MascEHERA noch auf eine Griinfirbung aufmerksam ge-
macht, die lediglich die Epidermis ergreift, sich mit dieser vom Corium ablésen laBt und
als Macerationserscheinung der Epidermis aufgefat werden kann. v. HorrMaANN hat
spektroskopisch den griinen Farbstoff untersucht und stimmt in seinen Ergebnissen mit
Roxkrransky iiberein. Er fand ,,1. die Absorptionserscheinungen des sauerstoffhaltigen
Hamoglobins, d. h. Ausléschung des blauen Bandes des Spektrums und die zwei bekannten
Blutbénder neben D, auBerdem aber ein schmales, aber sehr deutliches Absorptionsband
im Orange zwischen C und D.‘ ,

Neben der Griinfarbung erfolgt gleichzeitig eine Diffusion des aus den roten Blutkdrper-
chen austretenden Blutfarbstoffes durch die GefaBwinde hindurch ins Gewebe. Die Toten-
flecke nehmen dadurch eine mehr verwaschene, miBfarbene Beschaffenheit an. An den
Extremitaten kommt es entlang des subcutanen Venennetzes zur Bildung miBfarbig roter
bis braunroter verwaschener Streifen, die oft zu einem weitmaschigen Netzwerk zusammen-
flieBen, wodurch eine grobe Marmorierung der Haut vorgetduscht wird. Auch diese Netz-
zeichnung nimmt sehr bald eine griinliche Farbe an. Mit fortschreitender Imbibition wird
die Haut immer succulenter; es sammelt sich eine miBfarbige, blutigserése Fliissigkeit
namentlich zwischen Corium und Epidermis an, zunschst noch vielfach durch letztere hin-
durchtretend. Sehr bald wird jedoch die gesamte Epidermis in mit blutigem Serum
gefiillten Blasen abgehoben, die Blasen platzen, die Epidermis 16st sich in Fetzen ab und
legt ein feuchtes, mehr oder minder schmieriges und miBfarbiges Corium bloB. Manchmal
kommt es auch zur Bildung eines klebrigen fettigen Uberzuges an Stelle der Epidermis,
der vertrocknet und an die Rinde alten Késes erinnert (v. MascHkA). Gleichzeitig ist die
Cutis sehr stark blutigserés durchtrinkt, gequollen und lést sich dann vielfach im Wege
der Colliquation des Gewebes auf, bzw. es kommt unter den oben niher bezeichneten
Umstdnden zur vélligen Eintrocknung oder Verhdrtung.

Im groBen und ganzen ist die Widerstandsfahigkeit der Haut und namentlich
der Lederhaut gegeniiber der Fiulnis eine recht betrichtliche, so daB sie vielfach
noch erhalten bleibt und wie ein Gehduse die Knochen umgibt, wihrend die
Weichteile langst geschwunden sind.

Bedeutend widerstandsfahiger wie die Haut sind die Horngewebe des
menschlichen Korpers gegen die Faulnis insbesondere die Haare. Durch die
Austrocknung der Haarzwiebel bzw. durch deren colliquative Einschmelzung
fallen sie zwar sehr schnell aus, bleiben dann aber auBerordentlich lange, bis zu
100 Jahren, erhalten (RiNgBERG und V. ZIEMKE). Auch ihre Farbe hilt sich
lange, wobei sich allerdings allméhlich ein braunroter Farbton herausbildet. —
Die Nagel erweichen zu Beginn der Faulnis ebenfalls und verlieren durch die
Fliissigkeitsaufnahme an Durchsichtigkeit und Elastizitdt. Schon nach kurzer
Zeit lassen sie sich leicht ausziehen; spéter vertrocknen sie, um dann spontan
auszufallen.

Das Unterhautzellgewebe, wegen seines Bindegewebscharakters ziemlich
widerstandsfahig, ist manchmal der Sitz reichlicher postmortaler Gasent-
wicklung, die vielfach auch ohne wihrend des Lebens vorausgegangenes
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Hautemphysem schon sehr frithzeitig, noch ehe die Fdulnis wesentlich vor-
geschritten ist, auftreten kann. MaRrRcHAND hat derartige Fille von post-
mortaler Gasbildung in der Haut als erstes Zeichen der Zersetzung aufgefaf3t
und diese seine Ansicht ist allgemein anerkannt worden.

Mikroskopische Untersuchungen faulender Haut liegen in der Lite-
ratur nicht vor. Wohl ist die Histologie faulender Gewebe durch HEIDENHAIN,
RinprLEISCH, KLEBS, FALK und insbesondere Tamassia sehr geférdert worden,
jedoch hat die Haut keine Beachtung der Forscher gefunden.

Fettwachsbildung. Neben Fiulnis und Vertrocknung kommt unter den
spiter auftretenden Leichenerscheinungen noch der Fettwachsbildung eine
gewisse Bedeutung zu. Die ersten Beobachter, THOURET und Fourcroy, die
ihre Erfahrungen anlaflich der Ausgrabungen auf dem Friedhofe des Innocents
in Paris in den Jahren 1786 und 1787 sammelten, bezeichneten sie als Adi-
pocire. Diese Umwandlung der Leichen ist lange Zeit Gegenstand zum Teil
direkt gegensitzlicher Meinungsverschiedenheiten der Autoren gewesen. Die
ilteren, unter ihnen vor allem BicmAT, ORFILA, DEVERGIE, nahmen eine
primére Verseifung der Haut an, der dann erst spiter die des iibrigen Organis-
mus, in erster Linie der Muskulatur folge. KasPErR und Limaw verlegen die
Fettwachsbildung zunichst in die Muskulatur. Ausfithrliche Untersuchungen
vor allem KrRATTERS, ZILLNERS und MULLERS haben dann iiber den Chemismus
sowohl als auch die Morphologie des Umwandlungsprozesses Aufklirung ge-
bracht.

Z1LLNER hat nachgewiesen, dafl wir analog der Wanderung wisseriger Korperbestandteile
(Blutimbibition und Transsudation) auch eine Wanderung der Neutralfette (Fettimbibition
und Transsudation), und zwar unter geeigneten Umstinden etwa im 4.—6. Monat des
Todes annehmen diirfen. Im Verfolg einer Zersetzung der Neutralfette, mechanischer Ent-
fernung der fliissigen Spaltprodukte (Glycerin- und Olsiuren), Krystallisation und teilweiser
Verseifung der hoheren Fettsiuren unter Aufnahme von Kalk und Magnesia, kommt es im
Panniculus dann zur Bildung des Leichenwachses. Nach Lupwie finden sich im Leichen-
wachs Olsaure, Palmitin- und Stearinsdure in freiem Zustande und daneben die Kalkseifen
dieser drei Fettsauren. Auf gewisse, fiir die Adipocirebildung erforderliche Vorbedingungen
im Faulnisverlauf kann hier nicht nidher eingegangen werden.

In den seltensten Fallen kommt es zu einer Fettwachsumbildung der gesamten Lederhaut.
Ein Teil und oftmals der gréBte ist meist der fauligen Colliquation zum Opfer gefallen und
es sind immer nur Reste, die einen Aufschlul itber den Vorgang geben kénnen.

Derartige Adipocire-Leichen sehen makroskopisch wie verkalkt oder versteinert aus;
eine dicke, grauweille, oftmals steinharte, im frischen Zustand stark fikulent, im trocknen
mehr ranzig riechende Schicht von Leichenwachs umschlieBt in tiefen und starren Falten
den Koérper, dessen Oberfliche einen eigentiimlichen, mamelonnierten Zustand zeigt, der
nach ZIRNER durch Erstarrung der kérnigen subcutanen Fettschicht bei Wegfaulen der Cutis
entsteht. Wihrend die Haut, soweit sie vorhanden, iiberall in die genannte kisige Masse
umgewandelt wird, bleiben Haare und Nagel vollauf erhalten; sie kleben losgeldst in der
Fettwachsschicht.

Mikroskopisch besteht das Leichenwachs hauptsichlich aus kugeligen,
radidr angeordneten, nadelformigen Fettsiurekrystallen, die in kleineren Herden
beieinander liegen. An der Oberfliche der Fettwachsgebilde — denen ja die
Epidermis fehlt—findet sich ein in kleinen Knétchen angeordnetes bindegewebiges
Netzwerk, dessen Maschen dichte Schollen teils radiir angeordneter, teils amor-
pher feiner Fettsiurekrystallnadeln enthalten. In der Cutis sind — auch noch
beim fertig ausgebildeten Adipocire — hier und da durch die Maschen der Fett-
schollen und Krystallbiischel hindurchziehende derbe Biindel faserigen Binde-



Leichenverinderungen an der krankhaft verinderten Haut. 11

gewebes noch deutlich zu erkennen. Die der Oberfliche zuniichst liegenden
Faserziige sind am dichtesten und besten erhalten; hie: und da sind sie aus-
einandergedréngt. Die Zwischenriume sind von krystallinischen Massen, teils
ungeordnet, teils in radiiren Faserbiindeln durchsetzt. Je mehr man in die
Tiefe der Fettwachsschicht kommt, um so aufgelockerter wird das Bindegewebe,
um allméhlich sich in dem weitmaschigen Netzwerk des subcutanen Fettgewebes
zu verlieren. Von den Zellmembranen der urspriinglichen Fettzellen sind Reste
nicht mehr zu erkennen, wihrend man an entfetteten Priparaten sehr deutlich
den an Lederdurchschnitte erinnernden Aufbau des Bindegewebes der Cutis
erkennen kann.

2. Leichenverinderungen an der krankhaft verinderten Haut.

Gegeniitber diesen Verdinderungen an Leichen mit normaler Haut sind
Dermatosen in ihren diesbeziiglichen Folgeerscheinungen nur in auffallend
geringer Zahl beachtet worden. Unser Wissen reicht da kaum iiber die
Kenntnisse der Mitte des vorigen Jahrhunderts hinaus. Neben der Tatsache,
daB derartige Verinderungen an der Leichenhaut viel weniger auffallen und
daher viel leichter iibersehen werden, mag dazu auch der Umstand beitragen,
daBl die meisten unserer Hautkranken, abgesehen von den wenigen grofen
Dermatosen, doch duBlerst selten die Pforte des Klinikers verlassen, um in die
Halle des pathologischen Anatomen einzugehen und daher die Moglichkeit
Hautkrankheiten an der Leiche zu beobachten, fiir beide eine recht beschrankte ist.

Infolge des Aufhorens der Blutzirkulation und des AbflieBens der Blutfliissig-
keit in die tiefer gelegenen Korperteile werden etwa vorhanden gewesene ent-
ziindliche Rétungen der Haut, wie sie vor allem die akuten Exantheme
zeigen, an der Leiche geschwunden und daher meist nicht mehr oder kaum noch
wahrnehmbar sein. Von diesem Abblassen der akuten, nur durch eine aktive,

- umschriebene Hyperdmie bedingten Exantheme macht lediglich dasScharlach -

exanthem auf der Hohe seiner Entwicklung eine Ausnahme, da hier vielfach
nur ein unvollstindiges Schwinden beobachtet wird. Auch abnorme auf ent-
ziindlicher Hyperamie beruhende Rotungen in der Umgebung von Haut-
geschwiiren bleiben nach dem Tode oft bestehen.

Dagegen ist es leicht verstindlich, daB gewisse in der Haut vorhandene
Hautverinderungen, die durch das iiberdeckende Rot des zirkulierenden Blutes
wiahrend des Lebens nur in einem mehr oder minder gedimpften Tone sichtbar
waren, nach dem Tode vielfach stirker hervortreten. Hierher gehért der
Ikterus, ferner intravital entstandene und bereits in Umwandlung befind-
liche Blutextravasate mit ihrer blauroten, blauen, griinen oder gelblichen
Eigenfarbe, ferner Tatowierungenund Pigmentverschiebungen wie bei
Chloasma uterinum, Addison, Leukoderm, Vitiligo, Acanthosis nigricans usw.;
dann die Verfarbung innerhalb und am Rande mancher Narben (Ulcera cruris,
Ecthyma, Vagabundenkrankheit). Auch die bekannte apfelgeleeartige Eigen-
farbe des Lupusflecks tritt nach dem Tode deutlicher hervor. GrRUBER hat
darauf aufmerksam gemacht, dafl bei Urdmikern ein in den letzten Lebens-
tagen gelegentlich auftretendes im iibrigen nicht spezifisches Exanthem sich
auch nach dem Tode noch deutlich von den Leichenflecken unterscheiden 1a8t.

Skorbutische Blutungen sind an den oberflichlichen Teilen der Leiche
von ganz anderer (braunlicher) Farbung, wie an den abhéingigen Teilen, wo



12 Dermatopathien.

dunkelblaue Téne vorherrschen. Auch der Umfang dieser Flecken pflegt hier
unter dem Einflul} der Blutsenkung erheblich zuzunehmen (AscHOFF und Kocs).

Im Gegensatz zu den fast vollig abblassenden akuten Exanthemen bleiben
bei lokalen z. T. mechanisch bedingten Stauungsdermatosen an irgendeiner
Korperstelle dunklere, blauliche oder cyanotische Flecke lingere Zeit, allerdings
in erheblich abgeschwachtem Grade bestehen, so bei Varicenbildung, Vibices.
Ebenso pflegen stirkere, insbesondere 6demat 6 se Schwellungen auch nach dem
Tode noch sichtbar zu bleiben, wenn sie auch an Ausdehnung und Gewebsdichte
erheblich verlieren. Selbstverstindlich sind alle in der Leiche vorhanden ge-
wesenen Fliissigkeiten nach Aufhoren der Herztitigkeit dem Gesetz der Schwere
unterworfen. Daher findet sich ein intravital vorhanden gewesenes, universelles
Odem allmahlich fast nur noch in den abhingigen Partien der Leiche vor und
kann dort sehr schnell durch den Fliissigkeitsdruck zu blasiger Abhebung der
Epidermis fithren.

Beim Ekzem des Halses und den sog. intertrigindsen Ekzemen treten viel-
fach Eintrocknungserscheinungen auf; quaddelartige Eruptionen schwinden
sehr bald vollstandig, wihrend andere (Sud amina) unverindert bleiben. Wahr-
scheinlich sind bei dem ersteren Vorgang noch Lebensfunktionen (Resorption
durch die Lymphgefae?) beteiligt, da Ablagerungen von Fliissigkeit innerhalb
der Epidermisschichten selbst durch diese vor der Resorption und Verdunstung
geschiitzt bleiben.

ITT. Dermatopathien.
1. Die Atrophien der Haut.

Einer systematischen, pathologisch-anatomischen Einteilung der Haut-
atrophien stehen heute noch erhebliche Schwierigkeiten gegeniiber. Insbesondere
scheint eine Trennung in primare und sekunddre Hautatrophien (Hruss), in
idiopathische und deuteropathische (UxNA) um so weniger angebracht, als die
neuere Forschung gezeigt hat, daBl gerade der ersteren, im Sinne jener De-
finition wichtigster Vertreter, die Dermatitis atroph. chron. progr. idiopathica
nunmehr zur zweiten Gruppe gerechnet werden muf.

Auch erscheint es nicht angéingig, mit Hautatrophien s. str. ,,nur jene ent-
ziindlichen Krankheitsprozesse der Haut‘‘ -zu bezeichnen, ,.deren Atiologie
uns unbekannt ist und die in der Atrophie ihr markantestes und nie fehlendes
Merkmal besitzen“ (MULLER); denn eine Atrophie ist niemals ein ProzeB,
sondern ein Zustand, allenfalls Folgezustand eines entziindlichen Prozesses.
Es kommt hinzu, dafl gerade jene Atrophien der Haut, denen im allgemein
pathologisch-anatomischen Sinne diese Bezeichnung in erster Linie zusteht,
meist ohne nennenswerte Entziindung beginnen und verlaufen. Was im beson-
deren den ganzen Bereich der atrophisierenden Dermatitiden betrifft, der keine
atiologische Einheit bedeuten kann und will, so haben wir gerade bei ihm histo-
logisch mit einer Reihe sehr dhnlicher, ja sogar iibereinstimmender Verinde-
rungen zu rechnen, die auf diesem Wege allein eine Trennung uninéglich machen,
wenn wir nicht den ganzen Verlauf des Prozesses klinisch und histologisch ver-
folgen und beides miteinander in Beziehung zu bringen suchen. —
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Die Verwirrung wird in der Dermatologie noch dadurch vergrofiert, daf mit der-all-
gemeinen Bezeichnung ,,Hautatrophien* auch Zustande belegt wurden, die auf einem vélligen
Ausbleiben der Entwicklung des Hautorgans (Agenesie), auf zuriickbleibendem Wachstum
hinter der Norm (Hypoplasie) beruhen oder auf frithzeitiges, teilweises oder volliges
Schwinden einer anfangs normalen Hautanlage, also eine aplastische Bildung zurtick-
zufithren sind.

Es sei daher an dieser Stelle ausdriicklich betont, dafl unter Atrophie ein regressiver
Vorgang am vollig ausgebildeten Organ verstanden wird, also stets ein erworbener
Zustand, bei dem die Verkleinerung auf einen Schwund der elementaren Bestandteile zuriick-
gefithrt werden muB3 (ZiEcLER). Von dieser echten Atrophie sind jene eben genannten
Zustinde als MiBbildungen abzugrenzen; sie haben in einem anderen Kapitel Platz
gefunden. —

Es erscheint zweckmiBig, hier, wie an so mancher anderen Stelle in
der Dermatologie, den unter dem UbermaB8 der Erscheinungen verloren ge-
gangenen AnschluB an die allgemeine pathologische Anatomie erneut aufzu-
suchen und als echte Atrophien der Haut nur jene Formen abzu-
handeln, die durch einen Schwund der die Haut aufbauenden
Elemente bedingt sind, sei es, daBl es sich dabei nur um eine
Verkleinerung, eine reine GroBenabnahme der einzelnen Bausteine
oder auch um eine zahlenmédBige Verminderung derselben handelt.
Zu beriicksichtigen ist dabei allerdings, daB diese Formen héufig kombiniert
vorkommen, indem zunichst das erstere und dann das zweite eintritt und dieses
letztere aullerdem vielfach noch auf dem Umwege iiber die Degeneration erfolgt.
Diese degenerative Atrophie unterscheidet sich von der einfachen schon seit
Vircaow dadurch, dafl bei ihr die anatomischen, physiologischen und chemischen
Eigenschaften der Bausteine eine Verinderung erleiden. Von der einfachen
Degeneration trennt sie sich nach v. RECKLINGHAUSEN dadurch ab, dal bei
jener alle Elemente gleichsinnig verfindert sind, wéhrend bei dieser einfach
atrophische, mit nach Art und AusmaB wechselnden degenerativen Verdnde-
rungen vermengt erscheinen.

Eine in etwa befriedigende Einteilung der echten Hautatrophien erscheint
nur durchfithrbar unter Beriicksichtigung der zu ihr fiihrenden Ursachen,
wobei es unbenommen bleiben mag, als primére Atrophie diejenige zu betrachten,
wo dieser Zustand durch eine in den Zellen begriindete ungeniigende Assi-
milationsfahigkeit bedingt ist, bzw. als sekunddre Atrophie jene, wo er durch
auBlerhalb der Zelle gelegene, die Nahrungszufuhr behindernde Umstéinde her-
vorgerufen wird. Auf dieser Grundlage unterscheiden wir:

1. Physiologische Atrophien (durch Abnahme der bioplastischen Energie
im Sinne MONCKEBERGS),

2. Inanitionsatrophien (infolge mangelhafter Nahrungszufuhr); mit diesen
eng zusammenhéngend,

3. Inaktivitdtsatrophien und

4. Atrophien durch mechanische Ursachen .(Druck, Zug usw.),

5. sog. neurotische Atrophien,

6. Atrophien nach toxischen Prozessen.

Ich bin mir dabei wohl bewuBt, daB auch diese Einteilung Willkiirlichkeiten
zeigt, dal namentlich die letzte Gruppe mannigfache Angriffspunkte bietet,
selbst wenn ich dabei betone, daB jene Ursachen selten unmittelbar, sondern
wohl meist erst iiber degenerative zu atrophischen Vorgingen fithren. Denn
schlieBlich miiften ja hier auch alle jene im Verlauf akuter und chronischer
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infektitser Prozesse auftretenden Atrophien angefithrt werden. Da jedoch durch
eine derartige Darstellung Zusammengehériges auseinandergerissen wiirde
gerade dort, wo dies fiir das Verstdndnis des Ganzen unmaéglich ist, so beschrinke
ich diese letzte Gruppe auf jene Erkrankungen, deren toxisch bzw. entziindliche
Pathogenese zwar feststeht, deren auslosende Ursachen wir jedoch noch nicht
kennen, vor allem auf die Dermatitis atroph. chron. progr. idiop. und die zu ihr
gehoérende Gruppe. '

Aber auch hei den anderen Gruppen der Atrophien werden uns mannigfache
Ubergiinge begegnen. Das mag eine exakte Systematik erschweren, aber diese
soll ja nur ein Geriistwerk bilden, an dem unser Erkenntnisvermégen einen
Anhalt findet zu weiterer Forschung.

a) Physiologische Atrophien.

»»Den konstituierenden Zellen eines Organismus wohnt ein durch Vererbung
ibertragenes, von Anfang immanentes Reproduktionsvermogen bei, was an-
fangs, in der Jugend des Organismus am stérksten ist und successive mit steigen-
dem Alter an Energie abnimmt, so daf} es nach einiger Zeit eben nur noch aus-
reicht, den Korper resp. seine Teile in ihrer Grofie zu erhalten, schlieBlich aber
selbst dafiir nicht mehr geniigt. Dieser CoHNHEIMschen Erklarung fiir das
Einsetzen der Altersatrophie stimmt auch MONCKEBERG in seiner, der jiingsten
zusammenfassenden Darstellung iiber die Atrophien zu, indem er, um MiBver-
standnisse zu vermeiden, fiir Reproduktion: bioplastische Energie setzt, ,, deren
allméhlicher Verbrauch frither oder spater das Altern der Elemente bewirkt®.
Auf dieselben Ursachen mufl die physiologische Atrophie, d. h. die présenile
Involution bestimmter Organe und Gewebe, also damit auch der Haut, zuriick-
gefithrt werden.

Die senile Atrophie (Atrophia cutis senilis).

Die Haut des alten Menschen erscheint schmutzig gelb bis braun gefirbt, vielfach
gerunzelt, diinn, so daB die GefidBe der Cutis durchschimmern. Das Fettgewebe ist geschwun-
den, ebenso die Elastizitit. Die Epidermis ist trocken und zeigt vielfach Abschilferung
ihrer obersten Lagen. Die Pigmentierung ist oft fleckférmig oder diffus verstirkt und wechselt
mit pigmentfreien Stellen ab. Auf der solcherart verdnderten Haut finden sich zerstreut
warzige Erhebungen von gelber bis brauner Farbe, die sich leicht von der Unterlage ablésen
lassen (Keratoma senilis). Daneben beobachtet man vielfach GefaBerweiterungen: Alles
in allem ein charakteristisches Bild.

Die mikroskopischen Verinderungen der senilen Haut lassen sich in zwei
Gruppen gliedern, einmal jene als einfache Atrophie bekannte Form, deren
reinstes Bild uns an den bedeckten Korperstellen begegnet und daneben noch
jene Art, die vornehmlich an den Witterungseinflissen ausgesetzten Haut-
partien auftritt, bei der neben der Atrophie vor allem noch eine Reihe von
Degenerationserscheinungen zu schildern sind.

1. Einfache Atrophie: Die Untersuchungen sind recht spérlich, insbe-
sondere liegen iiber den Entwicklungsgang der Verdnderungen keine Beobach-
tungen vor. SAALFELD hat neuerdings an 10 Leichen vergleichende Unter-
suchungen iiber die Veréinderungen an verschiedenen Hautstellen gefithrt. An
der Brusthaut ist danach die Hornschicht sehr diinn, an einzelnen Stellen
deutlich lamelldr, vielfach ebenso breit als die darunter liegenden kernhaltigen
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Schichten. Ein Stratum granulosum ist meist nicht vorhanden, das Stratum
spinosum besteht meist aus 4—6 Zellagen. Vielfach findet sich hier eine Vakuolen-
bildung um die Kerne. Die Zylinder- und Basalzellschicht ist meist deutlich.
Im allgemeinen ist die Grenze zwischen Epidermis und Cutis weniger scharf
als in der Norm. Die Epithelzapfen sind schmal, spérlich und reichen wenig
tief in die Cutis hinein, daher sind auch die Papillen flach und verstrichen;
ihre Zahl ist nicht wesentlich vermindert. Der Pigmentgehalt der unteren
Epidermiszellen schwankt; im allgemeinen erscheint er vermehrt. Der Gehalt
der Cutis an elastischen Fasern ist wechselnd; durchgingig zeigen tiefere Ab-
schnitte mehr Elastica als die oberen. Das Bindegewebe ist hier feinfaserig,
wellig und zeigt nur spérliche Kerne. Die glatten Muskelfasern sind zahlreich
und deutlich vorhanden. Die Gefalle zeigen keine besonderen Veréinderungen,
ebensowenig die Schweilldriisen. Der Gehalt der Cutis an zelligen Infiltraten
ist wechselnd.

Die degenerativen Veranderungen des elastischen und kollagenen Gewebes
sind nicht sehr stark ausgeprigt, sie beschranken sich auf Faserzerfall und Auf-
treten korniger Degenerationen, insbesondere im subepithelialen Gewebe.

Die Haut des FuBriickens, der Schambeingegend, die Bauchhaut
und auch die Haut des Hodensackes zeigten keine grundsétzlichen Unter-
schiede gegeniiber den vorstehend geschilderten. Lediglich an der Hodenhaut
bestanden stérker entwickelte Reteleisten und ein dementsprechend auf-
gebauter Papillarkorper. Bei der

2. Degenerativen Atrophie, die sich besonders in der Gesichtshaut
scharf auspragt, sind die Verdinderungen der Epidermis im groBen und ganzen
den vorhergehend geschilderten entsprechend. Im Vordergrunde steht auch hier
eine Verdiinnung der Cutis, Abflachung oder gar volliges Verschwinden der
Papillen. Der degenerative Prozefl spielt sich vor allem am Stiitzgewebe ab.
Hier sind es einmal die elastischen Fasern, welche weitgehende Verande-
rungen zeigen. Zunichst sind sie in Papillarkérper und oberer Cutis scheinbar
vermehrt. Diese scheinbare Vermehrung beruht auf eciner unregelméfBigen
Aufquellung der einzelnen Fasern unter gleichzeitiger Atrophie des kollagenen
Gewebes. Die Elastica bildet, wie das besonders UNNA ausfiihrt, unmittelbar
unter dem unverinderten subepithelialen Grenzstreifen ein verworrenes, aus
Fasern und Klumpen bestehendes Netz, das sich vielfach bis an die untere Grenze
des oberen Cutisdrittels erstreckt. Dabei wird betont, daB hier neben dem ela-
stischen Gewebe sich auch stets noch das kollagene an dem Aufbau der Cutis
beteiligt, also nie vollig geschwunden ist. Die Degeneration des Elastins duBert
sich neben jenen morphologischen Verinderungen insbesondere in seiner Baso-
philie. Wahrend es sich ndmlich mit saurem Orcein erheblich schwécher farbt
als in der Norm, ist es im Gegensatz zu dieser fiir basische Farben viel auf-
nahmeféhiger (s. Abb. 1). Im Hinblick auf ihre tinktoriell-saure Eigenschaft
und um zugleich an ihre Herkunft zu erinnern, nannte Ux~Na die derart ver-
dnderte Elastica Elacin. In jenen Stellen, wo derartige basophil gewordene
Reste des elastischen Gewebes, also Elacinreste, in kollagene Gewebsbrockel
eingelagert sind und damit dem Kollagen ebeunfalls ihre férberischen Eigen-
tiimlichkeiten aufgeprigt haben, glaubte UNNA eine neue, durch ,,Umprigung
von Kollagen durch Elacin‘‘ entstandene Substanz vor sich zu haben, die er
mit Riicksicht auf ihr regelmaBiges Vorkommen bei der kolloiden Degeneration :
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Collacin nannte. Da es sich bei diesem Gewebe, ebenso wie bei dem
Kollastin — nach UNNA einer Verbindung des Elastins mit degenerierendem
Kollagen -— jedoch um Adsorptionsfirbungen und Anlagerung zweier ver-
schiedener Gewebe zu handeln scheint, eine besonders umgewandelte Gewebsart
also nicht vorliegt, so diirfte diese Sonderbezeichnung wohl entbehrlich sein.
Die von KrEIBICH beobachtete lipoide Degeneration des Elastins bzw. Elacins
konnte ich bei einigen daraufhin untersuchten Fallen seniler Haut nicht immer
feststellen.

Neben dem Elastin finden sich in der senilen Haut auch vor allem Degene-
rationsprodukte des kollagenen Gewebes, besonders in der obersten Cutis-
schicht. Die Fasern zerfallen hier gerade wie die elastischen in wechselnd groBie
Schollen und Korner, sie schwellen vielfach zu plumpen Gebilden an und fallen
vor allem durch ihre Aviditit zu basischen Farben auf. Im Gegensatz zu dem
normalerweise mit neutralem Orcein sich dunkel braunrot farbenden Kollagen
nehmen die degenerierten Herde bei vorheriger Farbung mit polychromem
Methylenblau diese letztere Farbe an (s. Abb. 2). Diese Herde sitzen ge-
wohnlich etwas tiefer in der Cutis als die Elacinherde.

Die vorstehend beschriebenen Verinderungen beschriinken sich bei einfach
seniler Haut in erster Linie auf das obere Drittel, wiahrend die mittlere und untere
Schicht der Cutis zwar an der Degeneration teilnehmen, jedoch in erheblich
schwicherem Mafe.

Der Gehalt des Bindegewebes an zelligen Elementen ist wechselnd; sie
finden sich vorwiegend perivasculir in den oberen Cutisschichten und bestehen
hauptsichlich aus kleinen, runden Zellen mit rundem, relativ groffem gut firb-
barem Kern und schmalem Protoplasmasaum. Daneben finden sich auch noch
Bindegewebszellen und Mastzellen in normaler Zahl. Plasmazellen werden nicht
gefunden. Uber die Deutung dieser Zellherde, ob sie eine Teilerscheinung der
senilen Involution, ob sie Residuen fritherer Entziindungen, vielleicht im An-
schluff an die Bindegewebsdegeneration sind, herrscht noch keine Einigkeit.
Jedenfalls kann man sie nicht als Kennzeichen seniler Haut ansehen, da sie
auch bei jugendlichen Individuen gefunden werden.

Die Blutgefa Be in der senilen Haut zeigen, abgesehen von einer Erweiterung
der Capillaren, meistens keine besonderen Veréinderungen, ebensowenig die
Driisen. Die SchweiBidriisenknduel liegen infolge der allgemeinen Atrophie
der Haut etwas oberflichlicher als normal und die Talgdriisen-Ausfiihrungs-
ginge sind oft erweitert und von Hornpfropfen verschlossen. Die Haarbilge
sind ebenfalls verkiirzt; das perifollikulidre Bindegewebe ist an der Degeneration
des elastischen und kollagenen Gewebes, entsprechend dem subepithelialen
Bindegewebsstreifen, unbeteiligt. Die Pigmentzellen der Haarzwiebel und.
Waurzel sind vielfach vermehrt. Besondere Verinderungen der Hautmuskeln
zeigen sich mitunter in Form granulirer Triitbung und hyaliner Degeneration
der Muskelfasern. Die Kerne sind kennzeichnend umgestaltet (spiralformig)
und zeigen vielfach Chromatolysis. Die Muskelbiindel sind im ganzen diinner
und vielfach ohne Kerne (VigNOLO-LUTATI).

Im groBen ganzen sei betont, dafl die vorstehend geschilderten Degenerations-
erscheinungen in ihrer Stirke von dem Alter des Trigers der Haut relativ un-
abhingig sind, eine Tatsache, die ja durch das Rétsel des ,,Alterns iiberhaupt
zwar nicht geklart, aber doch verstindlich wird.
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Abb. 1. Senile (degenerative) Atrophie der Haut der Schlife. 64jahr. Landfrau. Atro-

phie der Epidermis, Reteleisten geschwunden, Papillarkérper verstrichen. Deutlicher ,,Grenz-

streifen‘‘. Basophilie der verklumpten elastischen und kollagenen Fasern. Elastische Fasern links

l4ngs-, rechts quer getroffen (kriftiges Blau), kollagene Fasern (zum Teil plumpe Schollen, mattes

Graublau). Links erweitertes Blutgefi mit sklerosierter Wandung und méiBiger Infiltration des

umgebenden Bindegewebes, in der Mitte atrophischer Haarfollikel. Firbung saures Orcein,
polychrom. Methylenblau. O=77:1; R=177:1.

Abb. 2. Atrophia senilis cutis. Wange. o7l 59jahr. Basophilie, Aufquellung, Verklumpung
und Zerfall der elastischen und kolla,ogengg Ffseﬁn. ?)Sza;rles Orcein, polychrom. Methylenblau.
=325:1; = : 1.

Gans, Histopathologie der Haut. I. 2
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Differentialdiagnose: Schwierigkeiten ergeben sich hier histologisch lediglich
gegeniiber der Dermatitis atroph. vasc. progr. diff.; dort sind sie eingehend
besprochen.

Pathogenese : Die Tatsache, dal3 die starksten Degenerationserscheinungen an jenen
Stellen auftreten, welche duBeren Schéidlichkeiten besonders ausgesetzt sind, weist darauf
hin, daB neben dem Alter als solchem vor allem auch Witterungseinfliisse (Licht, Regen,
Wind) eine besondere Rolle spielen. Die Rolle der Arteriosklerose diirfte nur sehr gering
zu veranschlagen sein, da sie nur in wenigen Fillen erhoben wurde, selbst da, wo an den
inneren Organen ausgedehnte arteriosklerotische Prozesse bestanden. Ob, wie HIMMEL
meint, die perivasculire Zellinfiltration als Folge ,,Jebenslanger* Reizungen entziindlicher,
ekto- oder endogener Natur anzusehen ist und durch diese der senile Degenerationsproze8
bedingt sei, bedarf noch der Klirung.

Anhangsweise sei hier auf die von SAALFELD besonders untersuchten Arterien-
verinderungen der Haut im Alter und auf ihre Bedeutung fiir die Atrophie
hingewiesen.

Arteriosklerotische Atrophie: Die Méglichkeit der schnellen und reichlichen
Bildung von kollateralen Gefifverbindungen, wie sie das Capillarsystem der
Haut bietet, macht von vornherein die Wahrscheinlichkeit einer Atrophie des
Hautorgans durch arteriosklerotische Prozesse sehr wenig wahrscheinlich.
Von einem solchen EinfluB wird man nur in jenen seltenen Fillen reden kénnen,
wo die Zirkulationsstérung dauernd fortschreitend ist und nicht nur einzelne
GeféBle, sondern alle mehr oder weniger zum VerschluB bringt. Tatséchlich
konnte SAALFELD bei seinen Untersuchungen arteriosklerotische Verinderungen
lediglich an den Arterien des FuBriickens feststellen. Diese bestanden in
herdformiger Verdickung der Intima, die einige kernlose Flecke enthielt, sowie
einer leichten Auffaserung ihrer Elastica, wahrend Media und Adventitia meist
unveréndert waren; nur in einem Falle wurde eine Quellung und Nekrose der
Media an mehreren GefiBen gefunden.

Die Abhéngigkeit seniler Hautverinderungen von der Arteriosklerose ein-
zelner Gefialaste erscheint SAALFELD daher wenig wahrscheinlich.

Alopecia senilis.

Die Alopecia senilis ist als selbsténdiges Krankhbeitsbild bis heute noch sehr umstritten;
vielfach wird eine Kahlképfigkeit lediglich als Altersfolge abgelehnt und die diesbeziig-
liche Veranderung des Haarwachstums als sekundidrer Haarschwund im AnschluB an
seborrhoische und pityriasiforme Krankheitsbilder aufgefafit. Unterstiitzt wird diese
Ansicht durch die Tatsache, daB iiberall dort wo diese Krankheiten nicht vorhanden oder
selten sind, bis ins hohe Alter ein voller Haarwuchs bestehen bleibt, der ja iiberhaupt der
im Alter vorhandenen Hypertrophie aller Horngebilde (HELLER) viel eher entspricht.

Mikroskopische Untersuchungen dieser Alopecien sind nur spérlich vor-
handen. Ihre Deutung wird, worauf ja eben schon hingewiesen wurde, noch
dadurch erschwert, daB eine sichere Entscheidung im Sinne einer priméren
Kahlkopfigkeit bis jetzt kaum zu treffen ist und daher als Alopecia senilis sicher-
lich auch Ausgangsstadien der Alopecia seborrhoica bzw. pityrodes beschrieben
sind. Unnas Hoffnung, daBl durch klinische und histologische Untersuchungen
die Frage der postseborrhoischen bzw. echten senilen Alopecie entschieden
werden konnte, ist bis heute noch unerfiillt. Ich selbst habe an einer Reihe von
Greisenkdpfen vergeblich nach einer senilen Alopecie gesucht, bei der eine frithere
Seborrhoea capitis mit Sicherheit auszuschlieBen gewesen wére.
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Die Schwierigkeit wird verstirkt durch die voneinander abweichenden
histologischen Befunde. AuBer Prncus und MIcHELSON hat nur noch UNNa
die Frage bearbeitet; der letztere bestitigt im groBen ganzen die Ergebnisse
seiner Vorginger, lehnt jedoch mangels genauer differentialdiagnostischer
Unterscheidungsmerkmale zwischen der Alopecia senilis und dem Endstadium
der Alopecia seborrhoica bis zu deren Klidrung die erstere als selbstindiges
Krankheitsbild ab.

Es kommt hinzu, daB er der von MicHELSON in den Vordergrund der
pathologischen Verdnderungen gestellten Endarteriitis obliterans jeglichen Ein-
fluB auf die Entwicklung der Alopecia senilis glaubt absprechen zu miissen,
zumal er sie weder bei dieser noch der seborrhoischen besonders ausgesprochen
und nur an einzelnen Gefiflen vorfand. Bei diesem Gegensatz der Meinungen
sind weitere Untersuchungen iiber die Bedeutung der GefiBverinderungen fiir
die Pathogenese der Greisenhaut und insbesondere der Kahlkopfigkeit er-
forderlich. MicHELsoN fiihrte zwar die Atrophie der Oberhautzellagen, die
Schrumpfung des Cutisgewebes, sowie die allméhlich einsetzende Verschméch-
tigung der Haarbilge auf die im Verlauf der Endarteriitis der groBeren
GefiBle auftretende, teilweise Verddung der Capillaren der Haarbilge zuriick,
jedoch kann GaNs hier den Zusammenhang nicht unbedingt anerkennen, da er
in der Kopfhaut der Greise bei noch vorhandener starker Behaarung trotzdem
gelegentlich endarteriitische, obliterierende Prozesse vorgefunden hat.

Gegeniiber diesen, fiir die Pathogenese des Prozesses entscheidenden
Fragen treten die iibrigen an Bedeutung zuriick, zumal auch eine gewisse Ein-
heitlichkeit der Ansichten besteht. Die atrophischen Haarbélge sind in
ihrem oberen Abschnitt trichterartig erweitert und ‘mit abgestoBenen zu-
sammengeballten Hornzellen und Lanugohdrchen gefillt. Auf dem Boden des
erweiterten Follikeltrichters finden sich manchmal Anhiufungen von Pigment-
zellen, die MICHELSON als ,,miflungenen Versuch zur Haarbildung* betrachtet.
Allgemein wird eine Verbreiterung der Hautmuskeln angegeben, deren Fasern
vereinzelt eine feinkornige Tritbung infolge fettiger Degeneration zeigen. In
auffallendem Gegensatz zu der Atrophie der Haarfollikel steht das vollige
Erhaltenbleiben der Talg- und auch der Schweildriisen, sowohl nach
GroBe als Form. In der Umgebung der Schweilidriisen finden sich regel-
maBig geringgradige lymphocytire Zellinfiltrate, deren Bedeutung fiir den
Prezef3 jedoch noch ungeklart ist.

Auch die Bedeutung der Fettgewebsverinderungen ist noch strittig. PiNcus
fand das Fettgewebe verdiinnt, ebenso die mittlere Cutis; UNNa stellte eine
Verdickung des Fettgewebes auf Kosten der verdiinnten Cutis fest und gerade
diese Beobachtung war ihm Anlafl zur Ablehnung der Alopecia senilis als selb-
standigem Krankheitsbild. Auch diese Frage bedarf der weiteren Untersuchung.

Die Alopecia praematura soll im Zusammenhang mit der Alopecia seborrhoica er-

ortert werden. Ihre Stellung ist im iibrigen noch ebenso ungeklirt wie die der Alopecia
senilis.

b) Inanitionsatrophien.
Die Inanitionsatrophie tritt dann ein, wenn alles Brennmaterial des Organis-
mus unter Erhaltung der Funktion seiner Organe allméahlich aufgebraucht wird,

(Luciant) bis eben diese Funktionen erléschen. — Allgemeine Angaben iiber den
Gewichtsverlust der menschlichen Haut bei dieser Verénderung liegen nicht: vor.

2%



20 Dermatopathien.

Mikroskopische Untersuchungen der Haut bei Hungeratrophie sind eben-
falls nicht angestellt worden. Man darf jedoch annehmen, daB} sie #hnlich den-
jenigen sein werden, wie sie bei der Geschwulstkachexie, die durch eine
relative Inanition — bei der die Ernahrung entweder quantitativ oder qualitativ
unzureichend ist —- zum Tode fihrt, auftreten. Die bei dieser oft zu beobach-
tende Epidermisabschilferung fithrt Rosanxow allerdings weniger auf eine
Inanition, denn auf die Wirkung im Blut zirkulierender toxischer Substanzen
zuriick. Diese wirken einerseits reizend auf die tieferen Epidermisschichten,
andererseits lassen sie sie frither altern. Der Fettgehalt der Haut bleibt nach
TRATNA bei der Geschwulstkachexie sowohl wie bei Marasmus febrilis gegeniiber
der Norm unverindert. Eine sog. Wucheratrophie des Fettgewebes, wie sie
FrLEMMING in Form einer Proliferation des protoplasmatischen Teiles der Fett-
zellen bei hungernden Tieren fand, konnte er ebenso wie UNNA unter der ab-
gemagerten Haut von an fieberhaften Krankheiten Gestorbenen nicht finden;
ebensowenig ROTHMANN bei hochgradiger Tuberkulose und Carcinom. Er
nimmt daher an, da diese Abmagerung allein durch den Ausfall der normalen
Fettzufuhr zum Panniculus hervorgerufen wird.

Mikroskopisch findet sich einfache Atrophie der Zellen der Epidermis,
Verkleinerung der Zellen mit Verschlechterung ihrer Konstitution im Sinne
VircHows. Ahnlich liegen die Verhiltnisse hochst wahrscheinlich bei der
Padatrophie, obwohl Untersuchungen auch fiir diese nicht gemacht sind.

Was nun im besonderen die verschiedenen Arten der Atrophie des sub-
cutanen Fettgewebes betrifft, so geht deren erstmalige Schilderung auf
tierexperimentelle Arbeiten FrEMMINGs zuriick. Er fand vollig iibereinstim-
mende histologische Bilder bei dem durch blofie Atrophie an hungernden Tieren
erzeugten Fettschwund als auch bei dem durch kiinstliche Entziindung hervor-
gerufenen und konnte mehrere Arten der Atrophie der Fettzellen beobachten.
Diese kamen vielfach nebeneinander vor und zeigten Uberginge ineinander,
so daf} es recht schwer erschien, scharfe Grenzen zu ziehen. ScHIDACHI stellte
in Verfolg der Untersuchungen FLEMMING s fiir Zwecke der menschlichen Patho-
logie drei Grade der Atrophie des Fettgewebes auf, die auch nach meinen Er-
fahrungen den tatsdchlichen Verhiltnissen wie wir sie bei maBig bis hochgradig
abgemagerten Leichen, bei an akuten und chronischen Krankheiten Verstorbenen
vorfinden, sehr gut gerecht werden. Beim ersten Grad findet sich eine mehr
oder weniger ausgesprochene einfache und serdse Atrophie, bei keiner oder nur
ganz sparlicher Wucherung. Beim néchsten Grade starke Verkleinerung der
Fettzellen sowie neben der serdsen Atrophie eine von der Peripherie des Fett-
lippchens zum Zentrum fortschreitende Wucheratrophie. Beim dritten Grade
endlich eine spindel- bis strang- oder streifenférmige Anordnung der mit Kernen
dicht besiten Fettlippchen, die schlieBlich wirklich bindegewebsahnlich sein
kénnen. :

Die serése und einfache Atrophie kommen beim Menschen im Panniculus
adiposus verhéltnismafBlig haufig vor; aber auch die atrophische Wucherung
des Fettgewebes, das Auftreten mehrerer Kerne um den verkleinerten Fett-
tropfen in einer atrophischen Fettzelle ist durchaus nicht selten. Im einzelnen
zeigen die Untersuchungen, daBl die malignen Tumoren einen wesentlich ge-
ringeren Einflu auf die Atrophie des Fettgewebes ausiiben als die Tuberkulose,
vor allem die chronische, eine Beobachtung, die FLEMMINGsS Angabe, wonach
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bei mehreren Tuberkulésen mit verhdltnisméBig mildem Krankheitsverlauf
einfache und serése Atrophie vorhanden waren, durchaus verstindlich. macht.

Von diesen bei der Inanition im weitesten Sinne auftretenden Atrophien
zu trennen sind jene als entziindliche Atrophie des subcutanen Fettgewebes
bezeichneten eigenartigen Veranderungen, wie sie RoTHMANN, KrAUS, W. P1ck
u. a. im Anschlul an Entziindungsvorginge vorfanden. Es handelt sich dabei,
wie man'ja vielfach selbst zu sehen Gelegenheit hat, um umschriebene, knoten-
und strangférmige Herde volligen Schwundes des subcutanen Fettgewebes,
das nur zum Teil durch neugebildetes Bindegewebe ersetzt wird und alle ver-
schiedenen Formen der entziindlichen Atrophie, darunter auch die Wucher-
atrophie mit endogener Zellneubildung, Riesenzellbildung, gelegentlich auch
Bildung Fett enthaltender Cysten aufweist. Derartige Verénderungen finden
gich im Gefolge 6rtlicher Erkrankungsvorginge im Bereich der Haut; sie haben
manchmal eine gewisse Ahnlichkeit mit den bei der Inanitionsatrophie auf-
tretenden Bildern, besonders mit der Wucheratrophie, zeigen auch gelegentlich
einmal eine tuberkuloide Struktur, sind jedoch sowohl in ihrer Pathogenese
als auch ihrem klinischen Verhalten von der Atrophie des gesamten Fettgewebes
bei allgemeiner Abmagerung so verschieden, dall eine Trennung unbedingt
geboten erscheint.

Die Welkheit der Haut ist eine Folge des Wasserverlustes des Gewebes
im allgemeinen sowie auch des Schwundes des subcutanen Fettes. Bereits
VircHOW hat festgestellt, daf3 sich dabei zunéchst eine helle Zone um den inner-
halb der Fettzelle gelegenen Fettropfen bildet, die nach und nach grofer wird
und die Zellmembran vom Fettropfen trennt. Von dessen Oberfliche losen
sich feine Koérnchen und Tropfchen ab, die in die helle Zone hineinwandern
und schlieBlich hier verschwinden. Je mehr der ProzeB fortschreitet, um so
dunkler gelb farbt sich der zentrale Fettropfen, der schlieBlich nur noch als
kleinster braunlicher Fleck iibrig bleibt.

¢) Inaktivititsatrophie.

WeiGerT fiihrte das Erhaltenbleiben der Zellfunktionen auf den steten
Verbrauch und die Erneuerung der Lebenssubstanz derselben zuriick. Hort
dieser Vorgang einmal auf, oder wird er an Intensitdt schwécher, so altert die
Zelle. Die Inaktivitdat versetzt nach WEIGERT die Zellen in den gleichen Zu-
stand, den sie normalerweise erst im hoheren Alter erreichen wiirden. Man ist
daher berechtigt, einen innigen Zusammenhang zwischen der senilen und der
Inaktivitatsatrophie anzunehmen. Andererseits bestehen jedoch auch enge
Beziehungen zwischen der Inanitionsatrophie und der durch Inaktivitit. Die
Verdnderungen sind daher grundsatzlich gleichartiger Natur und auf eine Wieder-
holung der dort aufgezeichneten Untersuchungsergebnisse kann um so eher
verzichtet werden, als besondere, lediglich auf die Inaktivitétsatrophie gerichtete
nicht vorliegen.

d) Mechanisch bedingte Atrophien.

Eine Atrophie aus mechanischer Ursache kann einerseits durch die Vermeh-
rung der normalerweise als Wachstumswiderstinde wirkenden Faktoren zu-
stande kommen, andererseits durch duBere Momente, die eine Raumbeschrin-
kung durch Druck, Zug usw. herbeifithren. Dabei ist es in erster Linie wohl die
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Zirkulationsstorung, sowohl des Blutes als der Lymphe, die auf dem Umweg
iiber eine erschwerte bzw. gestérte Erndhrung der Gewebe zur Atrophie fithrt.
Voraussetzung ist jedoch, daBl diese verinderten Bedingungen einmal iiber
langere Zeit wirksam bleiben, andererseits jedoch nicht so stark werden, daB
sie eine Erndhrung vollig unméglich machen und so zur Nekrose fiihren.

Diese Druckatrophie tritt am reinsten iiber langsam wachsenden, in der
Cutis oder Subcutis gelegenen Tumoren zutage. Durch den gleichméBigen, von
innen nach auflen auf alle Hautschichten ausgeiibten Druck wird die Haut
zum Teil komprimiert, zum Teil verdiinnt. Die Oberhaut wird auf wenige Zell-
lagen reduziert. Das Leistensystem wird abgeflacht und schwindet schlieBlich
vollig. Dementsprechend wird der Papillarkérper zu einer flachen Schicht aus-
gezogen. Das elastische Gewebe wird ebenso wie das kollagene Gewebe zu-
niichst gedehnt und schlieBlich, bei Zunahme des Druckes, einreifien. Beim Zu-
sammenschnurren der durchgerissenen elastischen Fasern werden diese naturgemi
in der Nahe der Riflstelle vermehrt erscheinen, aber nur scheinbar; eine wirk-
liche Vermehrung findet sich nach Uxxa lediglich dann, wenn der Druck von
sich ausdehnenden BlutgefaBen, inshesondere von Varicen ausgeht. Das kollagene
Gewebe flacht sich zundchst entsprechend dem Drucke ab, wird dann gedehnt
und schlieflich immer mehr verdiinnt. Mit zunehmendem Drucke werdea auch
die Blutgefa B e zunichst verlegt und schlieBlich vollig geschlossen. Es schwin-
den zunichst die Capillaren, dann die groberen Gefifle und schlieflich auch die
Spindelzellen. Das Fettgewebe wird, ebtnso wie das elastische Gewebe, nur
unmittelbar in der Druckzone betroffen; die Zellen verlieren ihr Fett und die
Blutcapillaren wandeln sich zunéchst in lockeres zellreiches, dann in fibréses,
zellarmes Bindegewebe um und verschmelzen schlieflich mit der den
Tumor umgebenden bindegewebigen Membran. Von den Anhangsgebilden der
Haut zeigen vor allem die Talgdriisen eine sehr geringe Widerstandsfshig-
keit. Sie pflegen viel schneller zu atrophieren wie die Schweildriisen. Diese
letzteren zeigen sogar an Stellen, die nicht direkt vom Druck betroffen werden,
Proliferationserscheinungen. Die Haarbélge werden durch den Druck zur Seite
geschoben, verbogen und verdiinnt, sie konnen sogar schlieBlich véllig schwin-
den, ebenso die Hautmuskeln.

Fiir den Dermatologen besonders bemerkenswert sind Druckatrophien, die
im Bereich der bei hyperkeratotischen Prozessen befallenen Follikel auf
den Druck der in diesen aufgestapelten Hornmassen zuriickzufiithren sind. Dieser
Druck fiihrt zunéchst zur Atrophie der Epidermis in den erkrankten Follikeln;
er libt jedoch gleichzeitig auch einen mechanischen Reiz auf das umgebende
Bindegewebe - aus und-dieses-antwortet darauf mit entziindlichen Erscheinungen
von wechselnder Intensitat.

Striae cutis distensae.

Die Dehnungsstreifen der Haut, im Anfangsstadium je nach Dicke und Pigment-
gehalt der Epidermis zartrote bis violette, mehr oder minder lange Streifen, folgen auf jede
iiber langere Zeit sich hinziehende Uberdehnung der Haut, sind also rein mechanisch
bedingt. Sie fithren zu auch nach Aufhéren der Schédigung noch bleibenden streifen-
formigen Atrophien der Haut von zunéchst blauweifier, spiater mehr gelbweiBier Farbe und
glanzender, zarter, leicht faltbarer Oberfldche. Sie sind irreparabel. Sie treten hauptsichlich
auf im Verlaufe der Schwangerschaft, dann aber auch iiberall da, wo ein iibermaBiger Ge-
websdruck (durch Tumoren, Fettansammlung, Ascites usw.) iiber lingere Zeit bestehen
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bleibt. Auch nach akuten Infektionskrankheiten (Typhus usw.), die mit mehrmonatlicher
Bettruhe einhergingen, sind sie namentlich an den Oberschenkeln, in der Kniegegend, be-
schrieben worden. Ihr Verlauf ist stets senkrecht zur Spannungsrichtung der Haut, woraus
ein gewisses Gleichmal ihrer Lagerung hervorgeht.

Zu Beginn der Uberdehnung untersuchte Hautstreifen der Schwan-
geren, in denen sich makroskopisch noch keine Striae nachweisen lieBen, zeigten
bei entsprechender Fixation (die Haut wurde so aufgespannt, daB ihre Fliche
der am Korper vorher eingenommenen entsprach) bereits eine charakteristische
Veranderung in Gestalt von Streckung des elastischen Gewebes,
allerdings nur in der Cutis. Papillarkérper und Epidermis waren ebenso wie
die Subcutis in diesem Stadium an der Verinderung noch nicht beteiligt.

Abb. 3. Striae cutis distensae. Bauchhaut, 24jihr. Ipara. Elastische Fasern zerissen, zu-
sammengeschnurrt und verdickt, in der RiBstelle basophil. Kollagene Fasern gestreckt. Papillar-
koérper und Epidermis noch unbeteiligt. Féarbung saures Orcein-polychrom.
Methylenblau. O =66:1; R =50:1.

In den frischen Striae zeigt die Epidermis ebenfalls noch keine Verminde-
rung ihrer Dicke. Lediglich in der Cutis sind einzelne elastische Fasern ge-
rissen und zusammengeschnurrt, wihrend die grole Mehrzahl zwar sehr stark
gestreckt ist, jedoch noch keine Kontinuititstrennung zeigt. Umwandlungen im
Sinne der Elacinbildung, wie sie spéteren Stadien eigentiimlich sein kénnen,
lassen sich noch nicht feststellen. Um die Gefie herum findet sich eine
geringgradige perivasculire Zellinfiltration, und die Gefifle selbst haben sich
bereits der allgemeinen Zugrichtung angepallt. Der Verlauf der kollagenen
Fasern entspricht dem der elastischen, so dafl das Ganze von einer Reihe von
gestreckten Bindegewebsbindern durchzogen ist, deren Elastica hier und da
Einrisse erkennen laft.

In alteren Striae haben die Einrisse der elastischen Fasern an Aus-
dehnung zugenommen, so daBl es vielfach zu volliger ZerreiBung gekommen
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ist. Es lassen sich nunmehr im Ubersichtsbild scharf getrennte Zonen
unterscheiden. Den Striae entsprechend ist die Elastica nahezu ganz geschwun-
den, mit saurem Orcein lassen sich nur noch ganz diinne Féaserchen feststellen.
Neben diesen finden sich dann noch in manchen Féllen innerhalb der Striae
elastische Fasern, die ihre Acidophilie eingebiiit haben und nurmehr basische
Farben (polychrom. Methylenblau) intensiver annehmen. Sie entsprechen dem
von UNNA als Elacin bezeichneten Degenerationsprodukt, finden sich jedoch,
wie ausdriicklich betont sei, durchaus nicht in allen Fallen. Am Rand der
Striae ist das elastische Fasersystem zu kurzen, dicken, wenig gewundenen
Balken, zusammengezogen, die dann weiterhin, seitwérts von den Striae wieder
in ihre normale Struktur ibergehen, wenn nicht eine benachbarte Stria, den
Prozel} wiederholend, zur Bildung kurzer, gewellter Elastinplatten fiihrt.
Das kollagene Fasersystem hat seine normale Anordnung sich kreuzender
Biindeln und Maschen verioren. Statt dessen ist es zu der Oberfliche parallelen
Gewebsplatten ausgezogen, die eine Anzahl kiirzerer und lingerer Spalten
zwischen sich schlieen. Die Gefafle haben naturgemiB, dem Drucke folgend,
ebenfalls einen gestreckten, geraden Verlauf und liegen vielfach ebenfalls der
Oberfliche parallel. Perivasculire Infiitrate sind jetzt nicht mehr nachweisbar.
Diese Umlagerungen horen an den Grenzen der Striae auf und machen hier
allmahlich dem normalen Verhalten Platz.

In diesen #lteren Dehnungsstreifen beteiligen sich an den Verinderungen
auch Papillarkorper und Epidermis. Der erstere 1afit eine deutliche Strek-
kung des bindegewebigen Netzes erkennen, und zwar geht diese Streckung so
weit, daf} in der Mitte der Striae der Papillarkorper nahezu vollig verstrichen
erscheint. Hinrisse der elastischen Fasern des Papillarkérpers finden sich dabei
kaum, eine Tatsache, die sich mit einer (aus der normalen Funktion des Papillar-
korpers als eines Ausgleichorganes bei plotzlichen Spannungsverschiebungen
der Haut) erhohten Anpassungsfihigkeit erklart. Auch die Reteleisten sind nun-
mehr verstrichen, namentlich im Zentrum der Striae. Hier ist bei linger bestehen-
den Striae dann auch die Epidermis als solche verdiinnt, vielmehr nur noch
aus wenigen Zellagen bestehend, wihrend nach dem Rande hin allmihlich die
Leisten sichtbar werden, welche nicht senkrecht und schriige zur Richtung des
Zuges liegen, also an der Deckung der vergrofierten QOberflache zunichst nicht
teilnehmen muBten.

Vereinzelt werden die Striae starker pigmentiert befunden als ihre Umgebung.
Diese Verfarbung ist auf eine echte Melaninanhidufung zuriickzufithren, die sich
in Form von Granula in den Zellen des Stratum basale, hier und da auch den
unteren Lagen des Stratum spinosum, sowie auch in den bekannten hirsch-
geweihartig verzweigten Zellen ansammelt. Besondere Erwéihnung verlangt
dann noch JapassouNs Fall von ,,Kalkmetastasen® in der Haut, die zu einer
volligen Kalkimbibition der elastischen Faserreste in den Striae gefiihrt hatten
(s. Abschnitt Verkalkung).

Pathogenese: Der linger andauernden Uberdehnung der Haut folgt eine maximale
Streckung des elastischen und kollagenen Gewebes. Hat die Uberdehnung einen bestimmten
Grad erreicht, so werden die elastischen Fasern, dem Zuge nachgebend, groBtenteils zer-
reifen miissen. Die kollagenen Massen vermégen wohl ihren Zusammenhang besser zu
wahren. Nach ZerreiBen der Elastica kann man im Grunde genommen erst vom Vorhanden-

sein von Striae reden. Durch die Kontinuittstrennung werden auch Papillarkérper und
Epidermis in Mitleidenschaft gezogen, gestreckt, dadurch verdiinnt und erlauben so dem
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darunter liegenden Gewebe mit seiner roten Eigenfarbe stirker durchzudringen. Fiir einen
entziindlichen VernarbungsprozeB, wie dies JorES annimmt, hat sich ein Anhaltspunkt
ZIELER ebensowenig wie mir ergeben. Es handelt sich vielmehr um eine rein mechanisch
bedingte Entstehung der Striae.

e) Neurotisch bedingte Atrophien.

Die sog. neurotische Atrophie gehort zu den am wenigsten geklirten Kapiteln
der Atrophie iiberhaupt, insbesondere ist es noch durchaus unklar, ob die
Atrophie eine direkte Folge des trophischen Einflusses der Nerven ist (VIRCHOW).
Am wenigsten bestritten ist noch der Zusammenhang mit dem Nervensystem
bei der Hemiatrophia faciei, wenn auch hier ein genauer mikroskopischer Unter-
suchungsbefund bisher nicht bekannt geworden ist.

Im allgemeinen spielen bei den als Trophoneurosen beschriebenen Verénde-
rungen der Haut verschiedenartige Prozesse, in erster Linie Degenerationen
eine so bedeutende Rolle, daB die eigentliche Atrophie vielfach nur das End-
stadium der Erkrankung bildet. Insbesondere ist dabei noch véllig ungewi3,
inwieweit wirklich rein nervose trophische Storungen vorliegen. FINGER und
OpPENHEIM haben darauf hingewiesen, daB den mit Erkrankung des Nerven-
systems in Zusammenhang stehenden Hautatrophien gemeinsam sei, daf nicht
nur die Haut, sondern auch die dem betreffenden Nervenbezirk angehorigen,
darunter liegenden Organe (Muskeln, Knochen) mit von der Atrophie ergriffen
werden. Als ,,Alopecia neurotica‘ sind alle diejenigen Falle von erworbenen
Haarverlusten aufzufassen, die nachweislich im Anschluff an eine Stérung
des zentralen oder peripheren Nervensystems auftreten. Auch hier ist der
Nachweis des unmittelbaren Zusammenhangs sehr schwer anzutreten, wenn
auch zahlreiche klinische Beobachtungen — Alopecien nach Auftreten traumati-
scher, zentraler oder peripherer Nervenlisionen, nach psychogenen Stérungen
— dafiir zu sprechen scheinen. So geht insbesondere die oben erwihnte Hemi-
atrophia faciei vielfach mit linearem oder auch unregelméfig begrenztem Haar-
ausfall einher. Besondere mikroskopische Untersuchungen der Kopfhaut bei
diesen Formen der Alopecie liegen nicht vor.

f) Toxisch bedingte Atrophien.

Einleitend habe ich bereits betont, dafB diese Form der Atrophie meist
erst sekundir im Anschluf an degenerative Prozesse aufzutreten pflegt. Da je-
doch das auslésende Moment noch vollig unbekannt ist, wir jedoch toxische
bzw. infektiose Einfliisse zu Beginn der zur Atrophie fiihrenden Prozesse an-
nehmen diirfen, so scheint mir die Einordnung dieser Dermatosen hier berechtigt.

Ihr hervorragendster Vertreter ist die

Dermatrophla (Dermatitis atrophlcans) chronica idiopathica
progressiva.

Klinische Vorbemerkungen: Aus der groien Gruppe der atiologisch noch vollig
ungeklarten Hautatrophien hebt sich ein Krankheitsbild klinisch und histologisch heraus,
dessen Beginn meist durch das Auftreten geringgradiger Entziindungserscheinungen ange-
deutet wird, die mitunter mit Infiltration der Haut einhergehen. Dieses, urspriinglich
(NEvMANN: Erythema paralyticum, Pick: Erythromelie) als selbsténdiges Krank-
heitsbild aufgefaBte erste Stadium der Erkrankung, von dem eine besondere, an den distalen
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Teilen der Extremititen beginnende Unterart von HerxHEIMER und HARTMANN eben-
falls als Morbus sui generis ,,Acrodermatitis atrophicans genannt wurde, besteht aus
entziindlichen Veridnderungen der Epidermis und Cutis in wechselnder Stirke. Neben 6dem-
artiger Schwellung und wechselnd starker Infiltration der Lederhaut ist das hervorstechendste
Kennzeichen der Erkrankung eine diffuse erythematose blaurote Verfirbung der Haut, die
im iibrigen glatt und glinzend ist, in anderen Fallen auch wieder eine Verdickung der Horn-
schicht in Gestalt von leichter Schuppung bis zu direkt schwieligen Auflagerungen zeigt.

Diese entziindlichen Stadien finden sich jedoch meist nicht rein vor, sondern zeigen
bereits Uberginge zu dem zweiten, dem atrophischen Stadium. Hier ist die Haut tiefblaurot,
vielfach gerunzelt, sie 148t eine Hautfelderung kaum noch erkennen und ist zigaretten-
papierartig verdiinnt. Die Elastizitéat ist erheblich herabgesetzt und durch die mit feinen
Schiippchen bedeckte Oberhaut schimmern die BlutgetiBe als blaue und die Sehnen als
gelbliche Strange durch. In groBen Falten 148t sich die duBerst diinne Haut von der Unter-
fliche abheben. Das Fettgewebe und das Bindegewebe scheinen véllig zu fehlen. Eine
wechselnd starke Pigmentierung gibt dieser atrophischen Haut eine mehr oder minder
gelbliche bis brédunliche Gesamtfarbe.

In seltenen Fillen ist diese Atrophie jedoch nicht das eigentliche Endstadium der Er-
krankung. Man beobachtet vielfach das Auftreten lockerer, einstiilpbarer, durch Fett-
gewebe gebildeter Vorwolbungen der Haut, daneben findet man fibromartige Bildungen,
krampfaderartige Verdickungen der BlutgefiBe und manchmal beobachtet man die Ent-
wicklung eines sklerodermieartigen Bindegewebes, das klinisch als weiBe gespannte, wenig
faltbare Haut hervortritt.

Vereinzelt treten diese letzteren Erscheinungen in Streifenform namentlich an der
Ulnarseite des Unterarms auf. Die Farbe wechselt hier vom rotdunkelrot bis zum gelb hin-
fiber und die darunterliegenden Hautschichten zeigen eine tiefe Infiltration. Auch knétchen-
artige Bildungen und schliefllich Auftreten von echten benignen und malignen Tumoren
(Fibrom, Sarkom) in diesen atrophischen Herden sind bekannt.

Neben diesen diffusen Verdnderungen finden sich vielfach auch isolierte Herde ery-
thematds oder atrophisch verinderter Haut von wechselnder GréBe, entweder als selb-
stindiges Krankheitsbild auftretend oder mit den vorhergehenden zusammen, deren klinische
Charakteristica den geschilderten ebenso entsprechen wie die histologischen. In diese
Gruppe gehort auch die Dermatitis atroph. chron. idiopath. maculosa, die Anetodermia
maculosa (JADASSOHN).

I. Erythem. Ganz allgemein sei betont, daf naturgemiB je nach dem
Zeitpunkt der Untersuchung der mikroskopische Befund unter volliger Be-
riicksichtigung der entscheidenden Veréinderungen in seiner Intensitdt er-
heblich wechseln kann. Die Hornschicht zeigt in den friithesten Stadien keine
nennenswerten Veridnderungen, insbesonders keine Verdiinnung. Hier und da
findet sie sich verdickt, mit aufgefaserten Lamellen, in seltenen Fallen auch
mit einer leichten Parakeratose. Bei lingerem Bestand der entzindlichen
Erscheinungen kommt es jedoch zu stirkerer Verhornung und ausgedehnteren
parakeratotischen Storungen. Unter der Hornschicht Zeigt die Epidermis
ein wechselndes Verhalten, einmal ist sie hypertrophisch und 6dematds,
an anderen Stellen finden sich bereits Riickbildungserscheinungen. Das Stratum
granulosum ist meist vorhanden, ebenso das Stratum lucidum. Das Stratum
spinosum zeigt, abgesehen von der hier und da vorhandenen Vakuolenbildung,
keine strukturellen Verinderungen. Die Kerne erscheinen durchweg gut gefirbt.
Im Stratum basale 168t sich vielfach bereits eine stirkere Pigmentansammlung
bzw. Schwund beobachten. Die Reteleisten sind in den frithesten Stadien
noch wohlerhalten. Im weiteren Verlauf jedoch flachen sie ab, werden kurz
und breit. Der Aufbau des Papillarkorpers ist entsprechend.

Diesen verhaltnismaBig geringgradigen Storungen stehen jedoch bereits
stirkere Veranderungen im Corium gegeniiber. Entsprechend der Reduktion
der Reteleisten ist der Papillarkorper vielfach 6dematés geschwollen, ver-
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kiirzt und hier und da verstrichen. Fast iiberall unter der Epidermis finden
sich diffuse Infiltrationsherde, die aus Lymphocyten, Spindelzellen und
in den frilhen Stadien reichlicheren, spiter schwicheren Ansammlungen von

Abb. 4. Dermatrophia chron. idiopath. progress. Erythem am fortschreitenden ;Rande.
(Mitte des Oberschenkels, Streckseite; 51jahr. Mann.) Verdickung und stellenweise Parakeratose
der Hornschicht, Odem und Hypertrophie des Stratum spinosum. Odem im Papillarkérper, kurze,
plumpe Papillen. Perivasculidre Infiltration besonders in der oberen und mittleren Cutis mit Er-
weiterung der Gefidle, Wandverinderungen und perithelialer Zellproliferation. O =128:1; R=98:1.

Abb. 5. Dermatrophia diffusa idiop. progr. Erythem. (oZ 51jahr., Oberschenkel dorsal).
GefiBverinderungen. Wandverdickung, Endarteriitis, Endophlebitis, Thrombose (rechts). Odem,
Wucherung der Perithelien und lymphocytére Infiltration. O = 560:1; R =532:1.

Plasmazellen aufgebaut sind. Die Infiltration nimmt manchmal den ganzen
Papillarkorper ein, in anderen frithesten Fillen bleibt er zunéichst frei (s. Abb.4).
Die Zellansammlung erstreckt sich dann durch die oberen und mittleren Teile
der Cutis bis an die Subcutis heran, wo sie in Form vereinzelter, verstreuter
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kleinerer Zellhaufen endet. Das Infiltrat ist hauptsichlich um die gréBeren
Gefife, dann aber manchmal auch um die Ausfilhrungsginge der Schweil3-
und Talgdriisen und die Hautnerven lokalisiert. Die GefaBe selbst sind
innerhalb der Infiltrate erweitert, an manchen findet sich eine ausgesprochen
peritheliale Zellproliferation. Im allgemeinen jedoch sind GefaBverinderungen
in Form von Wandverdickung, teilweiser Verengerung und selbst Thromben-
bildung vorherrschend (Endarteriitis, Endophlebitis). Diese findet sich als rein
lymphocytarer, erythrocytérer oder auch hyaliner Verschlufl des Gefafllumens.

Die Verinderung des Bindegewebes ist in erster Linie abhéngig von der
Ausdehnung der cellulsren Infiltrate. Daneben findet man jedoch auch herd-
formige, schlecht farbbare elastische Faserbiindel an Stellen, wo entziindliche
Zellinfiltrate nicht vorhanden sind.

In diesen selbst sind die elastischen Fasern zum grofB3ten Teil atrophisch.
Thre Uberreste sind rarefiziert und nur noch schwach firbbar. Die nicht in-
filtrierten Partien zeigen eine (scheinbare ?) Vermehrung des elastischen Gewebes.
Am stérksten hat die Elastica in den Infiltraten des Papillarkorpers gelitten;
in der mittleren Cutis sind die elastischen Fasern in den Infiltraten vorhanden,
wenn auch in unregelméBiger, bald stirkerer, bald schwicherer Form. Vielfach
zeigen diese vergréberten Fasern die Neigung zum Zerfall in runde,
zylindrische oder unregelmaflige Bildungen. Sie liegen zum Teil noch innerhalb
des elastischen Fasernetzes, zum Teil aber liegen sie losgeldst frei im Gewebe:
schollige Degeneration. ‘

Zwischen den Infiltrationsherden finden sich Reste von nicht infiltriertem
kollagenem Gewebe. Dieses besteht aus einem Flechtwerk dicker ge-
schwollener, homogenisierter Balken. Es liBt keine deutliche Struktur
mehr erkennen und bildet vielfach bereits eine diffus gefarbte Masse. Auch
hier beschrinken sich, ebenso wie beim elastischen Gewebe, die Verinderungen
in erster Linie auf die oberen Cutispartien. In den unteren Cutisschichten
tritt die fibrillire Struktur meist noch besser hervor. Die Bindegewebszellen
sind zum Teil schwer farbbar, nehmen hier und da bereits epitheloiden Cha-
rakter an. Je tiefer man in die Lederhaut kommt, je geringer die Infiltration
ist, um so mehr ndhert sich das Bindegewebe der Norm.

Die glatte Muskulatur wird vielfach hypertrophisch. SchweiBdriisen, Talg-
driisen und Haarfollikel zeigen in den frithesten Stadien bereits eine Zellinfil-
tration in ihrer Umgebung. Spéterhin finden sich an ihnen ebenfalls degene-
rative Verinderungen, die vielfach in das atrophische Stadium hiniiberieiten.
Das Fettgewebe ist zum gréBten Teil bereits jetzt erheblich reduziert.

Es wurde bereits betont, daB die einzelnen Stadien der Erkrankung unter-
einander vielfache Uberginge zeigen; die Schilderung mu8 jedoch aus Griinden
der leichteren Ubersicht getrennt erfolgen.

Klinisch wird man bei Ubergangsformen neben dem Infiltrat bereits
eine Atrophie feststellen kénnen. Dieser entspricht mikroskopisch eine deut-
liche Verschmélerung der Epidermis, von der lediglich die Hornschicht
in den stédrker schuppenden Féllen eine vielfach parakeratotische Verbreiterung
zeigen kann. Nur an wenigen Stellen, den Follikelmiindungen entsprechend,
hat die Epidermis nahezu normale Breite. Im iibrigen ist das Stratum spinosnm
auf wenige Zellagen reduziert, die Zellkerne sind abgeplattet und schmal.
Die Keratohyalinschicht, durchschnittlich als 1—2 Zellagen dickes Stratum
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vorhanden, fehlt jedoch an manchen Stellen. Von einer stirkeren Deformierung
der Basalzellen ist jetzt noch nichts zu merken, jedoch sind die Reteleisten
nahezu vollig verstrichen bzw. nur noch in spérlichen Resten erhalten.

Der Papillarkoérper ist dementsprechend abgeplattet. Die Zellinfiltrate sind
jetzt zwar noch besonders dicht, jedoch nicht mehr so diffus durch das Gewebe
zerstreut. Sie zeigen vielmehr die Neigung, sich um die Gefafle herum zu lokali-
sieren, ein Prozef3, der in der Tiefe als rein perivasculire Zellinfiltration erscheint.
Die Infiltrate bestehen meist aus Lymphocyten und Spindelzellen, jedoch sind
auch noch Plasma- und Mastzellen vorhanden.

Das Bindegewebe ist bereits erheblich reduziert, namentlich in den oberen
Cutislagen. Die elastischen Fasern sind in eben diesen Schichten auferordent-
lich diinn und zart, namentlich diejenigen, welche an die Basalzellschicht hinan-
fithren. Im Bereich der Infiltrate ist das elastische und kollagene Gewebe vollig
geschwunden und nur noch als blal gefirbte, strukturlose Masse in der Um-
gebung zu erkennen. Die Atrophie der Stitzsubstanz ist dabei besonders
stark in der obersten Cutisschicht und im Papillarkérper ausgesprochen, wihrend
zum subcutanen Bindegewebe hin wieder eine fibrillire Anordnung, wenn auch
in groben plumpen Biindeln, statthat. Die Gefifle sind zwar erweitert, im
Papillarteil vielfach auch vermehrt, jedoch sind weitere krankhafte Veréinde-
rungen an ihnen nicht zu erkennen. Auch das Odem, die erweiterten Lymph-
spalten, sind geschwunden.

Die Talgdriisen, Haarbilge, die Schweilldriisen und Arrectores pilorum sind
von Infiltraten umgeben, die sich zum Teil bereits in diese hinein erstrecken.
Weitere Degenerationserscheinungen sind hier noch nicht festzustellen.

Ist somit das mikroskopische Bild in gewisser Hinsicht von den Verdnde-
rungen des Infiltrationsstadiums schon erheblich abweichend: Geringere In-
filtration, fortgeschrittenere Atrophie des Stiitzgewebes, so werden diese Unter-
schiede noch stirker im eigentlichen atrophischen Stadivm.

II. Atrophie: Die Hyperkeratose der Hornschicht ist hier manchmal
noch vorhanden, jedoch stets findet sich darunter eine sehr stark ver-
schméilerte Epidermis. Korner- und Stachelschicht bestehen vielfach
nur aus wenigen Zellreihen: eine Reihe kleiner Kérnerzellen und zwei bis drei
Reihen kleiner geschrumpfter flacher Stachelzellen. In diesem atrophischen
Stadium sind Epithelleisten und Papillen v6llig verstrichen; die Grenze
zwischen Epidermis und Cutis verlduft in einer geraden oder leicht gewellten
Linje. Manchmal findet man statt der Epidermis lediglich noch eine zarte,
parakeratotische Lamelle iiber dem Papillarkérper, wodurch sich die Hinfallig-
keit dieser Hautdecke vollig erklart. Die Basalzellschicht ist schmal, die ein-
zelnen Zellen sind abgeplattet und nicht mehr zylinderformig aufgebaut. Hier
und da finden sich in dem vielfach odematosen Gewebe Leukocyten und
vakuolisierte Epidermiszellen. Die Stacheln des Stratum spinosum sind zum Teil
geschwunden, die Zellen selbst vielfach verkleinert. Der Pigmentgehalt wechselnd.

Das Corium ist erheblich verschmilert, das subcutane Fettgewebe oft sehr
nahe an die Epidermis herangeriickt, zugleich mit den vielfach atrophischen
Schweilldriisenkndueln. Die Talgdriisen und Haarbélge sind in diesem Stadium
meist vollig geschwunden, die GefiBe an Zahl scheinbar (?) vermehrt und
erweitert. Auffallend ist das véllige Fehlen von Endarterien in jenem Teil der
Cutis, der dem Papillarkérper entspricht.
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Die Beschrinkung der Infiltrate auf Gefafle, Schweifidriisen und Follikel
ist nunmehr noch auffallender. Vielfach findet man auch in den Infiltraten
noch Reste von Talgdriisen, Haarbdlgen und glatten Muskelfasern. In den
mittleren Partien der Cutis liegen die Infiltrate vielfach bandartig der Haut-
oberfliche parallel, wihrend in den oberen Bezirken die knotige bzw. diffuse
Lagerung iiberwiegt. Das Infiltrat besteht hauptsichlich aus Lymphocyten,
manchmal auch Leukocyten, Mastzellen und Plasmazellen, vereinzelt finden
sich auch Epitheloid- und spindelférmige Bindegewebszellen in wechselnder
Zahl. Auch das Vorkommen von hyalinen Degenerationsprodukten sei erwahnt.

Das Stitzgewebe ist in den oberen Abschoitten von elastischem Gewebe
vollig entbloBt, nur vereinzelte zarte Fasern deuten das subepitheliale Netz an.
Es sei jedoch betont, daB naturgemif dieser Schwund des elastischen Gewebes
unmittelbar abhingig ist von der Intensitit der vorhergegangenen Infiltration,

Abb. 6. Dermatrophia chron. idiopath, progress. Atrophie. ,,Ulnarstreifen‘. 42jahr. o71
Hyperkeratose, Atrophie der Stachelzellschicht, verstrichener Papillarkorper, deutlicher Grenz-
streifen mit zartem Elastin. Bandformiges Infiltrat in oberer und mittlerer Cutis, vorwiegend um
die erweiterten und vermehrten Gefifie. Homogenisiertes Kollagen. Corium verschmailert.
Farbung: Saures Orcein-polychrom. Methylenblau. O =128:1; R = 96:1.

so daB es durchaus verstindlich ist, wenn manchmal die Zerstorung der Elastica
erheblich geringer befunden wird, als nach vorstehendem zu erwarten wire.
Bei einem chronischen, so langsam fortschreitenden Entziindungsprozef sind die
Untersuchungsergebnisse von dem jeweiligen Grade der Erkrankung naturgema
auBerordentlich abhingig und daher ist die vorstehende Darstellung auch nur
als fiir ausgesprochene Fille kennzeichnend anzusehen. Der Einzelfall wird
eben die eine oder andere Abweichung zeigen miissen, ohne daf3 dadurch das
Gesamtbild erheblich verindert werden diirfte.

Neben den zarten elastischen Fasern finden sich hier und da auch reichlicher
elastische Elemente in dicken gequollenen Biindeln mit zum Teil zerfallenen,
kornigen Gebilden.

In den tieferen Lagen der Cutis trifft man reichlichere, besser erhaltene
elastische Fasern, obwohl auch hier eine Verminderung und Rarefikation viel-
fach festgestellt werden kann. In den Infiltraten selbst sind naturgemif die
elastischen sowohl wie auch die kollagenen Fasern meist vollig zerstort. Auf-
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fallenderweise sind dabei fiarberische Differenzen des elastischen Gewebes kaum
vorhanden; lediglich eine allgemein schwichere Farbbarkeit mit sauerem Orcein
ist festzustellen, jedoch werden degenerative Prozesse, wie Auftreten von Elacin
im Gegensatz zu einer Reihe anderer, zu Atrophie fiithrender Krankheiten
nahezu vollig vermiGt.

Das kollagene Gewebe ist an den Verinderungen ebenfalls beteiligt. Der
subepitheliale Grenzstreifen ist vielfach gequollen, homogenisiert, die einzelnen
Fasern haben ihre fibrillire Struktur eingebiit. Auch tinktoriell weichen sie
in der oberen Cutisschicht von der Norm ab. Die stirksten Verinderungen des
Kollagens finden sich jedoch, ebenso wie bei der Elastica, innerhalb der Infil-
trationsherde. Hier ist das Bindegewebe nur blaB3 geférbt, bildet eine formlose
homogene Masse, soweit es nicht véllig geschwunden ist. Der Verlauf der Binde-
gewebsbiindel ist in den oberen Schichten vorwiegend horizontal, withrend in
den tieferen Schichten sich vielfach inselférmige Herde von ziemlich dicken,
eigentiimlich starren, briichigen Balken vorfinden, die hdufig miteinander
verflochten und oft zu gréberen Schollen zerfallen sind.

Die Anhangsgebilde der Haut, wie Schweilidriisen, Talgdriisen und Haar-
follikel sind nur noch recht sparlich vorhanden. Vereinzelt wurde eine cystische
Degeneration der Schweilidriisen beobachtet. Talgdriisen und Haarfollikel
sind vielfach einer bindegewebigen Umwandlung anheimgefallen; an anderen
Stellen ist der EntziindungsprozeB in Form der zelligen Infiltration noch fest-
zustellen.

Die glatte Muskulatur ist meist atrophisch; auch in ihr findet sich der Ent-
ziindungsprozel hier und da noch in Form kleinzelliger Infiltrate. Die ,,schrigen
Cutisspanner‘‘ scheinen hier und da hypertrophisch (Uxna). Verdnderungen an
den Nerven wurden bisher nicht festgestellt.

Das subcutane Fettgewebe, das infolge der Atrophie der Cutis bis nahe an
die Epidermis heranriickt, zeigt ebenfalls eine starke Reduktion. Das Fett-
polster ist ganz allgemein vermindert und die Rundzelleninfiltrate reichen viel-
fach bis tief in die Subcutis hinein. '

Die Dicke der einzelnen Hautschichten ist vielfach millimetrisch fest-
gestellt worden. Bei der groflen Verschiedenheit, die jedoch diesen Messungen
je nach dem Orte der Herkunft des Materials naturnotwendig anhaftet, scheint
nihere zahlenmaige Wiedergabe dieser Befunde, bei denen die Oberhaut zwischen
0,06—0,1 mm, die Cutis zwischen 1—1,5 mm Dicke schwankt, nicht angebracht.

Neben diesen, wenn man so sagen darf, typischen Verdnderungen finden sich
nun noch eine Reihe von Besonderheiten im mikroskopischen Aufbau der
Haut, die mit einer gewissen RegelméBigkeit beobachtet werden und daher
eine gesonderte Besprechung verlangen. Es ist dies einmal der histologische
Aufbau der ,,Ulnarstreifen’ und zum anderen jene sklerodermiedhnlichen
Veréinderungen, die sich vielfach bei der Dermatitis atrophicans vorfinden.

Der klinisch wechselnde, stark blau-rot verfirbte, manchmal verdiinnte,
meist gespannte und durch seine stirkere Infiltration aus der atrophischen
Umgebung heraustretende Ulnarstreifen zeigt mikroskopisch eine betrichtlich
verdiinnte Stachelschicht und eine meist verstirkte Hornschicht. Dabei ist die
ganze Epidermis 6dematds verdndert. Die Reteleisten sind erheblich verkiirzt
und verbreitert, vielfach nur angedeutet, der Papillarkérper entsprechend mehr
oder weniger abgeflacht. Das Stiitzgewebe der Cutis und des Papillarkérpers
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ist odematds gequollen, homogenisiert, die fibrillire Struktur geschwunden.
Trotz dieser Schwellung ist die Cutis insgesamt verschmailert, die Zahl der Binde-
gewebsbalken vermindert. Die Zellanhdufungen, die in der obersten Cutis am
dichtesten sind, treten vornehmlich perivasculir auf und entsprechen in ihrem
Aufbau den Zellen im infiltrativen Stadium des Krankheitsprozesses, wobei
allerdings die Plasmazellen an Zahl erheblich zuriicktreten.

Die Gefifle sind vermehrt, vielfach durch die Schwellung ihrer Endothelien
nahezu verschlossen. Hier und da findet man auch véllig obliterierte Gefile.
Diese endarteriitischen Verinderungen setzen sich auch in die tieferen Cutis-
schichten hin fort.

Das elastische sowohl wie das kollagene Gewebe sind erheblich verindert.
Beide sind reduziert. Dieser Prozef ist namentlich in den oberen Cutisschichten
stark ausgeprigt, wihrend in den tieferen Lagen das Stiitzgewebe sich der
Norm nshert. Innerhalb der Infiltrate sind elastische und kollagene Fasern
geschwunden, nur vereinzelte, zum Teil zerfallene Reste iibrig geblieben.

Das mikroskopische Bild, das neben der Zellinfiltration vorwiegend atro-
phische Prozesse offenbart, vermag jene klinisch feststellbare, eigentiimliche
Verdickung des Gewebes im Bereiche des Ulnarstreifens nicht hinlinglich zu
klaren. Wir iniissen vielmehr annehmen, dall ein der mikroskopischen Kontrolle
nicht unterliegendes Odem jene eigentiimlichen Infiltrationen bedingt. Wir
haben hier wieder ein Beispiel fiir die oft beobachtete Tatsache, daB ein klinischer
ProzeBl der histologischen Beobachtung entgeht und einen Beweis dafiir, daB die
Histologie nie selbsténdig, sondern nur in enger Zusammenarbeit mit der Klinik
zur Aufklirung der Krankheitsbilder dienen kann.

Bei den sklerodermieartigen, nach der Entwicklung der Atrophien
auftretenden Verdnderungen findet sich mikroskopisch eine auffallende Ver-
mehrung der elastischen Fasern, ganz im Gegensatz zu dem gewohnten Befund
(OrpENHEIM). Diese Neubildung der Elastica beginnt innerhalb perivasculérer
Zellinfiltrate, und zwar, soweit das bis jetzt festgestellt werden konnte, nicht
von alten elastischen Fasern aus, sondern augenscheinlich von eigenen elastin-
bildenden Zellen. Das letzte Wort in dieser Frage ist jedoch noch nicht ge-
sprochen, fiir den vorliegenden Prozef aber schlieBlich ja von sekundirer
Bedeutung.

Die Epidermis ist in derartigen Bezirken meist nur sehr wenig verindert.
Die einzelnen Zellagen sind wohl entwickelt, die Basalzellschicht normal, ledig-
lich der vollige Mangel eines Leistensystems laBt das Pathologische des Vor-
ganges erkennen. Die Epidermis-Cutisgrenze verliuft in einer schnurgeraden
Linie. Die Bindegewebsbiindel der Cutis bestehen aus dicht aneinandergereihten,
nach der Subcutis an Dicke zunehmenden, parallel der Oberfliche verlaufenden
Faserziigen. Die Blutgefille in den oberen Lederhautschichten sind nahezu
vollig verschlossen und von dichten Infiltrationszylindern umgeben.

Die Vermehrung des elastischen Gewebes tritt besonders stark an Uber-
gangsstellen von rein atrophischen zu derartig verharteten Hautstellen hervor
und ist zum Studium der angedeuteten Verinderungen besonders geeignet.

Wiéhrend man im allgemeinen geneigt ist, die Atrophie als Endstadium der Dermatitis
atrophicans aufzufassen, finden sich doch Fille, bei denen der ProzeB damit nicht seinen

AbschluB erreicht zu haben scheint. OppPENHEIM hat darauf hingewiesen, daf man als
Ausgénge der atrophisierenden Dermatitiden das Auftreten von Fettgewebe in den héheren
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Cutisschichten, die Entwicklung von Fibromen, von varicenartigen BlutgeféiBerweiterungen
und schlieBlich jener eben beschriebenen, sklerosierenden Prozesse beobachten kann. Da-
neben sind auch umschriebene knotige und streifige Infiltrate, ja sogar das Auftreten echter,
benigner und maligner Tumoren beschrieben worden. Es handelte sich dabei neben fibro-
matésen Prozessen, die als sekundére Bindegewebsneubildung aufgefaBt wurden, um
myomat6se und selbst sarkomatdse Tumorbildungen.

Es erscheint versténdlich, dall bei derartig durchgreifenden Umbildungs-
vorgingen im Stiitzgewebe der Haut gegebenenfalls auch Stérungen des all-
gemeinen Stoffwechsels, insbesondere des Mineralstoffwechsels hier in loco
bemerkbar werden kénnen. Unter diesem Gesichtspunkt ist das Vorkommen
von Verkalkungserscheinungen in umschriebenen Herden (JESSNER), von Amyloid
(KExNEDY) pathogenetisch erkldrlich. Andersartige Einlagerungen, wie scharf-
umschriebene Anhdufungen von brockeligen und scholligen Massen elastischen
Gewebes, dhnlich den Verinderungen des Pseudoxanthoma elasticum, harren
zwar noch der Klirung, sind jedoch geeignet, die vielfachen inneren Zusammen-
hinge der ganzen Gruppe der atrophisierenden Hauterkrankungen schlagartig
zu beleuchten.

Die Dermatroph. chron. idiop. maculosa (Anetodermia erythematosa
maculosa JADASSOHNS), deren Zurechnung zur Gruppe der atrophisierenden
Dermatitiden dieser selbst auf dem Wiener Dermat. KongreB 1913 als be-
rechtigt anerkannte, zeigt im histologischen Bilde keine grundsitzlichen
Differenzen gegeniiber dem vorstehend beschriebenen. Auch hier handelt es
sich um einen, geringer’ perivasculidrer Zellinfiltration folgenden Schwund der
Elastica in diesen Infiltraten, aber auch unabhéngig davon. Im Gegensatz
zu den Striae distensae cutis liegt hier meist die Basis des der Stérung des
elastischen Gewebes entsprechenden Dreiecks zur Epidermis hin, eine Tatsache,
die sich aus der Pathogenese des Prozesses: priméire Erkrankung der tieferen
GefaBschichten, ohne weiteres erklirt. Lediglich das Umschriebene der kleinen
herdformigen Verinderungen, die naturgemil im histologischen Bilde gesunde
und kranke Hautabschnitte, insbesondere erhaltene und geschwundene Elastica
in einem Priparat eng nebeneinander zeigen, geben diesem Prozell das mikro-
skopisch besondere Geprage. Eine ausfiihrliche Darstellung desselben erscheint
jedoch nicht erforderlich.

Die Dermatrophia chron. idiop. diff. bzw. maculosa ist demnach
mikroskopisch gekennzeichnet durch das primére Auftreten von
GefaBverinderungen: Erweiterung, Odem und perivasculire Zell-
infiltration; diesem chronisch-entziindlichen ProzeB folgt un-
mittelbar ein Schwund der elastischen Fasern in dem erkrankten
Hautbezirk unter gleichzeitiger Atrophie der iibrigen epidermalen
und cutanen Gewebsanteile. ‘

Differentialdiagnose: Der klinische Verlauf der Erkrankung ist in seinem
eigentiimlichen Entwicklungsgang ein so charakteristischer, da diagnostische
Schwierigkeiten kaum in Frage kommen. Diesbeziigliche Erwigungen erscheinen
jedoch erforderlich zur mikroskopischen Klirung der Unterschiede in jenen
Fillen, wo dem Kliniker lediglich das rein atrophische Stadium vor Augen tritt,
sei dieses nun beziiglich der Abgrenzung von senil-atrophischen oder sklero-
dermieartigen Prozessen.

Die senile Atrophie der Haut ist jedoch histologisch von der Dermatitis
atrophicans so sehr verschieden, dal eine Differentialdiagnose im mikroskopischen
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Bilde nicht schwer fallt. Vor allem ist es das Erhaltenbleiben des charakteristi-
schen wellenformigen Verlaufs der Epidermis-Cutisgrenze, der nahezu normale
Aufbau der Stachelzellschicht sowie des Stratum granulosum, die die Stellung-
nahme erleichtern. Es kommt hinzu, dal die Anhangsgebilde der Haut bei der
senilen Atrophie keinerlei Verminderung gegeniiber der Norm zeigen, ein Befund,
der sich ja leicht aus der vollig andersartigen Pathogenese dieses Zustandes
erklart. Die Stiitzsubstanzen sind ebenfalls lange nicht in dem MafBe vermindert
und verandert wie bei den Endstadien der Dermatitis atrophicans. Ihre firbe-
rische Darstellung ist iiberall, wenn auch von der Norm abweichend, so doch
meist gleichmiBig, die elastischen Fasern sind zwar an Zahl vermindert, jedoch
niemals in so hochgradigem MafBle wie dort. Finden sich Zellinfiltrate in der
Cutis, so sind diese nur sehr schwach entwickelt und insbesondere zeigen sie
keine auffallende Beziehungen zu den an Zahl ebenfalls normalen BlutgefaGen.

Schwieriger kann unter Umstéinden mikroskopisch die Differentialdiagnose
zur Sklerodermie werden, namentlich in den Fillen, wo im klinischen Bilde
beide Prozesse scheinbar nebeneinander vorkommen. Bei der Sklerodermie
findet man unter dem etwas atrophischen Epithel eine deutliche Verdichtung
und Verdickung des kollagenen Gewebes. Dieses erscheint als gleichméafige,
kernarme Masse, eingegrenzt von streifenformigen, meist perivascular ange-
ordneten Entziindungsherden, die aus gewucherten Bindegewebselementen und
Lymphocyten bestehen. Das elastische Gewebe ist in diesen Bezirken nahezu
vollig geschwunden und nur noch in sparlichen, gedrehten Faserresten sichtbar.
Demgegeniiber zeigen die sklerodermieartigen atrophischen Herde der Der-
matitis atrophicans in den Friihstadien dichte Infiltrate mit oft zahlreichen
Plasmazellen, was bei der Sklerodermie nie vorkommt. Mit dem Schwund
der entziindlichen Infiltrate treten 6dematdse und homogene Quellungen dss
Bindegewebes auf und schlieBlich tritt die Verdiinnung der Haut mit der cha-
rakteristischen Neubildung parallel geordneter elastischer Fasern ein, was kli-
nisch die eigenartige Erschlaffung und Faltelung der Haut bedingt. Der Prozell
ist also klinisch und histologisch von ganz anderem Verlauf, indem sich die
Sklerodermisierung aus der Atrophie entwickelt.

Die Erythromelalgie, die nach dem klinischen Bilde wohl mit den An-
fangsstadien der Dermatitis atrophicans eine gewisse Ahnlichkeit hat, wird schon
durch die sie begleitenden Empfindungsstorungen hinreichend gekennzeichnet,
so daB eine weitere Besprechung nicht notwendig ist. Die Trennung von der
Pellagra siehe dort.

Die Dermatitis atrophicans leprosa (OpPENHEIM), die in seltenen
Fillen vielleicht einmal differentialdiagnostisch in Frage kommen konnte, diirfte
histologisch im Aufbau des Zellinfiltrats Unterschiede von der vorliegenden
Verinderung zeigen, die auch dann eine Trennung gestatten, wenn die meist
nachweisbaren Leprabacillen einmal nicht leicht zu finden sind.

Pathogenese : So iibereinstimmend und klar demnach das histologische Bild ist, um so
ungeklirter erscheinen die Atiologie und damit die Pathogenese. Eines wenigstens 1af3t
sich mit einer gewissen Berechtigung behaupten: Der Ausgang von den GefiBlen scheint
durch die priméire Entwicklung der perivasculidren Zellinfiltrate hinlanglich wahrscheinlich
gemacht. Ob allerdings es sich dabei um eine belebte oder unbelebte Noxe handelt, ist vollig
ungeklirt. Es hat auch nicht an Stimmen gefehlt, welche Gefafiveranderung und Schadigung

der Stiitzsubstanz als gemeinsame Folge einer und derselben Schadlichkeit ansehen wollten.
Auch hieriiber ist noch nicht das letzte Wort gesprochen. Es wire drittens noch denkbar,
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daB die Atrophie priméir aus unbekannter Ursache entstinde und die entziindlichen Gefi-
veranderungen lediglich infolge des Gewebszerfalls auftreten wiirden, eine Annahme aller-
dings, die mit den histologischen Verinderungen, wie sie fiir das erythematose Anfangs-
stadium dargestellt wurden, kaum in Einklang zu bringen sein wird.

Es liegt nahe, wie auch bei einer Reihe anderer sich vorziiglich am Stiitzgewebe ab-
spielender Prozesse, an eine angeborene oder vielmehr keimplastisch bedingte verminderte
Widerstandsfihigkeit des Bindegewebes, insbesondere der Elastica, gegeniiber Schidigungen
irgendwelcher Art zu denken. Eine solche Annahme vermag zwar die Fragestellung iiber die
Pathogenese der Dermatitis atrophicans in eine neuen Richtung zu verschieben, unser
Kausalitiatsbediirfnis jedoch befriedigt sie zuniichst ebensowenig wie irgendeine andere.

Die eigentiimliche, im Anschlul an die Atrophie auftretende und von OPPENHEIM
als drittes Stadium der Dermatitis atrophicans bezeichnete Entwicklung von Fibromen,
von varicésen BlutgefiBerweiterungen, die Entwicklung einés jungen elastischen Gewebes
mochte dieser als eine Art von ,,Vakatwucherung® betrachten in einer durch den Schwund
des elastischen Gewebes ihres natiirlichen Widerstandes beraubten Stiitzsubstanz.

Poikilodermia vascularis atrophicans.

Das erstmalig 1906 von JaroB1 aufgestellte zuBerst seltene Krankheitsbild ist in Atiologie
und Pathogenese noch vollig ungeklért. Es besteht aus mehr oder weniger ausgedehnten,
iiber den ganzen Koérper und manchmal auch auf die Mundschleimhaut verteilten Herden,
die teils rundlich, teils unregelméBig begrenzt sind und in erster Linie durch ihre Atrophie
auffallen. Braune bis gelbbraune Pigmentansammlungen in ihrer Umgebung, neben hell-
roter bis livider Marmorierung, in den atrophischen weilen Herden selbst eine eigenartig
netzférmige Zeichnung, Teleangieektasien, manchmal auch capillire Blutungen, meist magig
stark ausgesprochene Sklerosierung, Fortschreiten des Prozesses vom Zentrum zur Peripherie,
starke Betonung der rotbraun verfirbten Follikelmiindungen: das entspricht ungefdhr dem
eigenartigen Krankheitsbild, welches JaKOBI treffend mit einer abgelaufenen intensiven
Rontgenverbrennung verglichen hat. Zu diesen Atrophien der Haut kommen noch eine
Reihe von Allgemeinstérungen des Organismus (umschriebene Odeme, Muskelerkrankungen),
die dem Gesamtbild eines solchen Kranken ein kennzeichnendes Geprige geben.

Das frische Stadium zeigt die obere Epidermis nicht nennenswert ver-
andert. In Papillarkérper und oberer Cutis findet man eine m#fig starke
lymphocytire Zellinfiltration, die hier und da bis ins Stratum basale
hinaufreichen kann, vorziiglich die GefiBe begleitet und am Ubergang zur
gesunden Haut besonders ausgesprochen ist. Im Zentrum eines solcherart
begrenzten Krankheitsherdes finden sich, der beginnenden Atrophie entsprechend,
ein Schwund des Papillarkérpers, insbesondere seiner Elastica, und vielfach ein
Odem und eine Auswaschung der unteren Basalzellage, die oft nur noch als
zarter Zellschatten sichtbar ist. In der angrenzenden Cutis findet man neben
Odem und perivasculirer Zellinfiltration eine deutliche Rarefikation des elasti-
schen Gewebes zu diinnen und kurzen Faserresten. Es handelt sich also in
erster Linie um einen 6dematods-entziindlichen ProzeB, der vom GefiBbinde-
gewebsapparat auszugehen scheint.

Alteres Stadium: In einem &lteren atrophischen Krankheitsherde scheint
die Hornschicht im groBen und ganzen nicht verindert. Nur an einzelnen
Stellen finden sich Hornpfropfbildungen in den Ausfithrungsgéngen der Follikel.
Vereinzelt zeigen die Zellen der Hornschicht in diesem Bezirk noch erhaltene
und farbbare Kerne, bei gleichzeitiger Verdickung das Stratums. Dieser um-
schriebenen Parakeratose gehen noch naher zu beschreibende Verinderungen
im Papillarkérper parallel. Jedoch bestehen diese Cutisverinderungen auch
an Stellen, wo die Hornschicht normal erscheint. Immerhin ist die gegenseitige
Abhéngigkeit der beiden Verinderungen nicht von der Hand zu weisen.

3%
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Die Epidermis ist im ganzen deutlich verschm#lert, das normale Rete-
leisten system an den meisten Stellen vollig verstrichen. Hier zieht die Epidermis in
6—8 Zellagen in einem gerade gestreckten Band iiber den gleichfalls verstrichenen
Papillarkérper hinweg. Das Stratum basale ist sehr stark 6dematisiert; die
einzelnen Zellen zeigen geschrumpfte, halbmondférmige Kerne und Vakuolen-
bildung im Protoplasma. Der Papillarkorper wird von stellenweise méchtigen
Zellinfiltraten eingenommen. Sie umscheiden zum Teil die sehr stark erweiterten
GefaBe nach Art von Zylindern. DieInfiltrate beschrinken sich auf den Papillar-
korper und den obersten Abschnitt der Cutis; sie reichen bis an und vielfach in
das Stratum basale hinein und bestehen fast ausschlieSlich aus Lymphocyten und
wuchernden Bindegewebszellen. Leukocyten und Plasmazellen sind nicht fest-
zustellen. Dagegen finden sich Mastzellen mit auffallend starken Verzweigungen

Abb. 7. Poikilodermia atroph. vasc. Alterer, noch fortschreitender Herd. Rumpf. —

29jahr. 07' . Odem der Epidermis und des Papillarkorpers. Intracellulires Odem und Kernschrumpfung
in fast allen Schichten der Epidermis. Ubergreifen der lymphocytiren Infiltrate in die Epidermis.
Perivasculire Infiltration (unten rechts). O =412:1; R =309:1.

ihres Protoplasmas. In bestimmten Abstinden sieht man diese Zellinfiltrate
fleckformig durchsetzt von Haufen pigmentierter Bindegewebszellen in ziem-
licher Zahl. Thr Pigment hat im polychromen Methylenblaupraparat eine hell-
bis grasgriine Farbe. Die Endothelien der erweiterten Gefifle scheinen an den
Verinderungen nicht beteiligt; in ihrem Lumen finden sich Lymphocyten und
ganz vereinzelte Leukocyten. AuBlerdem sieht man sehr stark erweiterte GefaB-
lumina ohne Inhalt und mit einer im Vergleich zum Geféaflumen sehr zarten
Endothelwand: anscheinend erweiterte Lymphspalten. Wo die Zellinfiltrate
groflere Ausdehnung gewonnen haben, zeigt die im tibrigen regelmafig aufgebaute
Basalzellschicht Auflockerungserscheinungen. Der Zellverband ist gelost, die
einzelnen Zylinderzellen haben an Volum zugenommen und zeigen vakuolen-
artige Bildungen: Verinderungen, die an der dufleren Haut sowohl als auch an
Schleimhautherden beobachtet werden. Die Zellinfiltrate, die in ihrem Gesamt-
aufbau in mancher Beziehung an die Veranderungen beim Lupus erythematodes
erinnern, sind nicht kompakt zusammengefiigt; sondern ganz locker aufgebaut.
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Das Ganze macht den Eindruck eines weitmaschigen Netzwerkes, in das die
zelligen Elemente — Lymphocyten, Bindegewebszellen, Pigment- und Mast-
zellen — eingestreut sind.

Dieses eigenartige schwammartige Netzwerk zeigt im Orceinpriaparat weit-
gehende Veranderungen des kollagenen und elastischen Gewebes. Die Elastica
ist in den Infiltraten nahezu vollstindig geschwunden; wo die Fasern noch an-
deutungsweise vorhanden sind, bilden sie ein zartes, zerrissenes Netzwerk.
Ganz besonders kennzeichnend ist die herabgesetzte Affinitit des elastischen
Gewebes zum sauren Orcein. Wihrend sonst durchschnittlich die Farbung in
einem tiefen Braunrot besteht, sind die elastischen Fasern hier nur schwach
braun und vielfach gar nicht gefirbt. Diese Verinderung der Elastica findet

Abb. 8. Poikilodermia atroph. vascul. Vorgeschrittener Fall. 07' 27jahr. Rumpf. Fleck-
formige Basophilie des kollagenen und elastischen Gewebes. Elastinschwund. Saures Orcein-poly-
chrom. Methylenblau. O =128:1; R =128:1.

sich nicht nur in dem Bezirk, der die entziindlich-proliferativen Prozesse zeigt,
sondern durch die ganze Tiefe der Cutis und Subcutis hindurch bis zur Schnitt-
grenze. Wenn hier auch die einzelnen Fasern naturgemi eher stéirker gezeichnet
erscheinen als in den oberen Gewebsschichten, so ist doch gerade dadurch die
Rarefikation noch auffallender. Statt eines zusammenhingenden, vielfach
verschlungenen Netzwerkes ergibt sich ein aus einzelnen verinderten Fasern
bestehendes Gefiige; die Fasern sind sehr kurz und wie abgerissen; wir haben
ein weitmaschiges, zerrissenes Netzwerk vor uns.

Handelt es sich hier in erster Linie um entziindlich-atrophische Verinde-
rungen, so sind doch auch in Cutis und Subcutis degenerative Prozesse nach-
gewiesen worden. In Schnitten, die auf Elacin gefirbt sind, finden sich die
charakteristisch geschwungenen Elacinfasern in griinen bis blauen, stielrunden
Biindeln zusammenliegend in reichlicher Menge. In demselben Mafle ist das
kollagene Gewebe an den Degenerationserscheinungen beteiligt. Die Verinde-
rungen sind mindestens so auffallend, wie die an der Elastica und die Stérung
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158t sich an dem grobscholligen, gekérnten, vielfach in Bruchstiicken daliegenden
Gewebe deutlich erkennen; denn die einzelnen Fasern bestehen aus plumpen,
kurzen und dicken Balken, die unregelméBig durcheinander liegen.

Vereinzelt ist eine mucinése Degeneration des kollagenen Bindegewebes
gefunden worden (GLtck). Ob die von FreumE festgestellte Verbreiterung
der Musc. arrect. pilorum, die Vermehrung ihrer Kerne, einen regelméafigen
Befund darstellt, muB3 weiterer Untersuchung vorbehalten bleiben. In dem von
GaNs beobachteten Falle war dies nicht zu finden.

An der Schleimhaut liefen sich degenerative Verinderungen nicht fest-
stellen.

Differentialdiagnose: Da der Jacosische Fall seinerzeit mit dem Lupus
erythematodes in Beziehung gebracht wurde, sei hier darauf hingewiesen, dafl
sich zwar gewisse Ahnlichkeiten mit diesem im histologischen Bilde ergeben
haben, daB daneben jedoch nicht unerhebliche Differenzen bestehen. Vor allem
ist der Lupus erythematodes durch ein strangférmiges Infiltrat um die Gefifle
gekennzeichnet. AuBlerdem findet sich in frischen Fillen ziemlich regelmé&fBig
ein Odem, in dlteren Fillen immer ein Zerfall des elastischen Gewebes. Dazu
kommen noch degenerative Prozesse im Epithel sowie die fir den Lupus
erythematodes typische Hyperkeratose.

Pathogenese: Bei der geringen Zahl der beobachteten Fialle ist die Pathogenese noch
durchaus umstritten. JacoBI selbst sowie einige der spéiteren Beobachter (BruCk, GLUCK)
sind geneigt, die Krankheit ohne Riicksicht auf ihre Atiologie der groBen Gruppe der idio-
pathischen Hautatrophien einzureihen. Daher die von GLUCK vorgeschlagene Bezeichnung
der Dermatitis atrophicans reticularis bzw. ZINsSER: Atrophia cutis reticularis cum pig-
mentatione bzw. MULLER: Atrophodermia erythematodes reticularis (womit auf Analoga
zum Lupus erythematodes hingewiesen werden soll). Auf Grund des von Gaxs histologisch
untersuchten BerTMaNNschen Falles und unter Beriicksichtigung der von diesem beige-

brachten Gesichtspunkte, méchte er die Erkrankung in die Gruppe der keimplasmatisch
bedingten, umschriebenen Hautatrophien einreihen.

Kraurosis vulvae.

Seit BREISKY bezeichnet man als Kraurosis vulvae eine eigentiimliche, unter starkem
Jucken fortschreitende Schrumpfung der duBeren weiblichen Genitalien, die schlieBlich
unter Sklerosierung zu teilweisem oder vélligem Schwund der kleinen, zum Teil auch der
grofen Labien, der Clitoris, des Damms und narbiger Verengerung des Introitus vaginae
fiihrt. Die erkrankten Hautstellen sind anfangs geschwollen und gerétet, spiter fleck-
weise lederartig verdickt, zum Teil hyperkeratotisch und pigmentiert. — Eine entsprechende
Erkrankung ist auch am ménnlichen Genitale (Glans, Priputium) beschrieben (DELBANCO,
GALEWSKY u. a.).

Bei der histologischen Erforschung des Krankheitsbildes hat man zunéchst
geglaubt, einen entziindlich hypertrophischen Anfang von einem narbig-
atrophischen Ausgang unterscheiden zu kénnen (v. MARS u. a.). Tatséchlich
gehen jedoch bei den meisten der beobachteten Fille beide Formen der Ver-
inderung nebeneinander her, so daf eine derartig scharfe Trennung nicht
berechtigt erscheint. Aus Griinden leichterer Ubersicht seien gleichwohl beide
Formen nacheinander dargestellt.

Den hypertrophischen Hautabschnitten entspricht im Gewebsschnitt
eine Verbreiterung der Epidermis, namentlich der Horn- und Stachel-
schicht. Die erstere iibertrifft die iibrigen Schichten oft um ein Vielfaches
(HELLER u. a.). Dabei finden sich sowohl rein hyperkeratotische als auch
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parakeratotische Abschnitte vor, jedoch nur selten in unmittelbarem Zu-
sammenhang. Auller den, entsprechend der allgemeinen Akanthose ver-
langerten und verbreiteten, oft mit seitlichen Fortsétzen versehenen Reteleisten
ist die Epidermis nicht wesentlich verandert, insbesondere ist das Stratum granu-
losum von regelrechter Grofle und Form der einzelnen Zellen. Vereinzelt be-
obachtete durchziehende, oder gar in kleineren umschriebenen Herden sich an-
sammelnde polynucledire Leukocyten sind auf #uBlere Reizwirkungen zuriick-
zufithren, die mit der Erkrankung als solcher nicht in Beziehung stehen. Auf
eben diesen ,,Reizen‘ beruht wohl auch die Entwicklung fleckweise zerstreuter

Abb. 9. [Kraurosis vulvae. Endstadium Atrophische neben hypertrophischen Epidermis-
abschnitten, z. T. parakeratotisch, z. T. hyperkeratotisch. GefiBe stark erweitert, geringe peri-
vasculdre Infiltration. Elastin herdweise geschwunden, Kollagen sklerosxert
Saures Orcein-polychrom. Methylenblau. = 128:1; R = :1.

Pigmentherde, die sowohl in den Zellen des Stratum basale und den untersten
Stachelzellagen, als vereinzelt auch in pigmenttragenden ,,Spinnenzellen‘
des Coriums angetroffen werden. Es handelt sich um Melanin. Nicht eben selten
kommt es auf dem Boden derart akanthotisch gewucherter epithelialer Zell-
elemente zur Entwicklung carcinomatéser Neubildungen, die an und
fiir sich jedoch keine Besonderheiten in ihrem Gewebsaufbau zeigen. Ein
gleiches gilt von den Leukoplakien, wie sie als Folge oder auch im Verlauf
der kraurotischen Entwicklung beobachtet werden.

Der Papillarkérper ist sowohl in den Papillen als im Stratum subpapillare
in wechselnd starkem Grade zellig infiltriert; es handelt sich in erster Linie
um lymphocytése Zellformen, daneben um Mastzellen und umschriebene Haufen
polynucledrer Leukocyten. Plasmazellen wurden nie angetroffen. Uberall dort,
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wo die Zellanhaufung stirkere Grade erreicht, ist daselastische Gewebe auf-
gelockert, zersplittert und vielfach geschwunden. Oft geht dem Schwund eine
Umwandlung in Elacin vorher (HELLER).

Die GefalBle des Papillarkorpers sowohl als auch der Cutis, namentlich die
Venen, sind stark erweitert und in der Regel von einem schmaileren oder breiteren
Zellgiirtel umsiumt. Diese Zellansammlungen durchsetzen jedoch auch die
iibrigen Cutisanteile in unregelmifiger Form. Weitergehende Verinderungen
des Bindegewebes lassen sich in diesen hypertrophischen Abschnitten meist
nicht feststellen.

Dagegen fallt auch hier bereits die Verminderung der driisigen Anhangs-
gebilde auf, die im Bereich der atrophischen Gewebsabschnitte bis zu
volligem Schwunde fiihren kann. Neben den Driisen ist hier auch das fiir
gewohnlich gerade in den groBen Labien reichlich vorhandene Fettgewebe
vollig atrophisch und oft iiberhaupt nicht mehr nachzuweisen. Die Zellan-
sammlung im Corium ist noch ausgedehnter geworden. In langen Bindern und
Streifen durchziehen die Lymphocytenhaufen das oft 6dematés geschwollene
Gewebe. Daneben, und dies gilt besonders fiir die in der Atrophie am weitesten
vorgeschrittenen Hautabschnitte, treten umschriebene Gewebsbezirke auf, die
kernarm und vollig sklerotisch geworden sind. Hier fehlen dann auch die ela-
stischen Fasern oder finden sich nur noch in Bruchstiicken vor. Oberhalb der-
artig sklerosierter Herde ist dann auch die Epidermis verschmélert. Epithel-
leisten und Papillen sind geschwunden, der Papillarkérper in ein flaches Band
umgeformt, in dessen Bereich die elastischen Fasern fleckweise als zarteste
Reiserchen noch nachweisbar geblieben sind; auch hier zeigt sich also im Unter-
gang des Elastins die gleiche eigenartige fleckformige Beschrinkung auf um-
schriebene Herde. Die Epidermis {iberzieht derartige Bezirke als schmale Platte,
die nur aus einer niedrigen Basalzellreihe und wenigen Stachelzellagen besteht,
die von einem einschichtigen Stratum granulosum und einer #uBerst zarten
Hornschicht iiberdeckt sind. Es bestehen demnach enge rdumliche Beziehungen
zwischen den atrophisierenden Vorgingen im Corium und in der Epidermis,
die pathogenetisch auf ein und dieselbe Ursache zuriickzufithren sind.

Differentialdiagnose : Das ausgebildete Krankheitsbild macht kaum Schwierig-
keiten. Bei der Neigung zu carcinomatéser Umwandlung bedarf jeder Fall
jedoch genauester Beobachtung und unter Umstidnden histologischer Unter-
suchung. Das gleiche gilt fiir Leukoplakien, wie sie hiufig neben der Kraurosis
am weiblichen sowohl wie besonders am méannlichen Genitale beobachtet und
als Ausgangspunkt bosartiger Neubildungen festgestellt wurden.

Pathogenese: Allerdings ist man beziiglich der kausalen Genese iiber reine Vermutungen
nie hinausgekommen. Neben ektogenen chronischen Entziindungsprozessen (VEIr, Jung
u. a.) (infolge von Pruritus, Fluor, Gonorrhde, Masturbation usw.) hat man auch himatogen
oder lymphogen angreifende Schiadigungen angeschuldigt (SEELIGMANN). Daneben hat es

nicht an Stimmen gefehlt, die den o6rtlichen Bedingungen und insbesondere den entziin-
dungserregenden Schidigungen nur eine untergeordnete Bedeutung zusprechen.

Blepharochalasis.

Im AnschluBl an die Dermatrophia idiopathica sei hier ein eigentiimliches Krankheits-
bild erwihnt, das ausschlieBlich die Oberlider befillt und stets mit einer Erschlaffung der
Lidhaut endet. Anfanglich anfallsweise auftretende, leicht entziindliche Schwellungen der
Oberlider fiihren nach und nach zu einer Verdiinnung der Lidhaut, die in ihrer ganzen
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Ausdehnung von zahllosen erweiterten zarten Blutgefiflen durchzogen wird, wobei die
Lidhaut geschwollen und aufgetrieben erscheint. Die Oberfliche ist glinzend und in zahl-
reiche feine Faltchen gelegt. SchlieBlich hiéngt das Oberlid in Form eines schlaffen, ge-
roteten Beutels herab. Die Erkrankung bevorzugt das jugendliche Alter; in seltenen
Fillen ist sie auch beim Erwachsenen beschrieben worden.

Die histologischen Befunde sind naturgemafl verschieden, je nach dem
Stadium, in welchem die Untersuchung erfolgte. In ausgebildeten Fiallen
fand v. MicHELS eine sehr starke Erweiterung der Blutgefifle mit ausgedehnter
Wucherung der Perithelien der kleinen Arterien und Venen. Herdweise sah er
eine kleinzellige Infiltration, die zusammen mit einem namentlich in der Subcutis
stark entwickelten Odem zu einer Auseinanderdringung der einzelnen Binde-
gewebsfasern gefiihrt hatte. Das elastische Gewebe erschien nicht verindert,
vielleicht an einzelnen Stellen leicht vermehrt. Auch das kollagene Binde-
gewebe zeigte herdweise Neubildung, und zwar in erster Linie um die Liddriisen,
die im iibrigen mit Ausnahme einzelner cystisch erweiterter Schweilldriisen-
tubuli keinerlei Veranderung darboten. Das Odem fiihrt gelegentlich zu Lockerung
und Zerreilung des Unterhautzellgewebes (FEHR), ja sogar zu richtigen Hohl-
raumbildungen, in denen manchmal kleine Blutungen und Herde von Blut-
pigment nachzuweisen sind. LopaTo sah eine Verminderung des elastischen
Gewebes, das am besten noch um die Follikel erhalten war und stellenweise
brockelig zu zerfallen schien. Die Kerne der Muskelfasern des Orbicularis waren
gewuchert, die Muskelfasern selbst verschmélert und fast homogenisiert.

Das Odem fiihrt ferner zu einer Abflachung des Papillarkérpers und damit
zu einem Schwund der Papillen. Die Epithelleisten sind dann verschmélert
und verkiirzt, stellenweise auch vollig geschwunden. Die gesamte Epidermis
mit Ausnahme der leicht hyperkeratotischen Hornschicht ist in diesem Stadium
deutlich verschmilert. Nicht selten fehlt das Stratum granulosum véllig und
dann bleiben die Zellen in der dariiber liegenden Hornschicht kernhaltig (Para-
keratose).

Zusammenfassend handelt es sich demnach um eine Atrophie der Lidhaut
mit Elastizitatsverlust infolge einer chronisch proliferierenden Entziindung der
Cutis, die mit einem wechselnd starken Odem einhergeht und zu einer Atrophie
der Epidermis fiihrt.

Genetisch entspricht dieser Befund dem bei der Dermatrophia progressiva chronica
idiopathica zu erhebenden (HErXHEIMER und HARTMANN).

Alopecia areata.

Als Alopecia areata bezeichnen wir einen herdweise, kreisformig und scharf abgegrenzt
auftretenden Haarausfall, bei dem die Haut des erkrankten Bezirks weder vor Beginn des
Haarausfalls noch nachher irgendeine stérkere Verinderung zeigt. Der einzelne Herd
dehnt sich nach der Peripherie gleichmaBig fortschreitend aus; durch das Zusammenfliefien
mehrerer kann es zum Kahlwerden groBer Bezirke des behaarten Kopfes, ja sogar des ganzen
Schidels kommen. Vielfach befillt die Alopecia areata gleichzeitig auch Augenbrauen und
Bartgegend. Die Haare in der Néhe des fortschreitenden Randes folgen ohne abzubrechen
leichtestem Zug und vielfach findet sich eine als ,,Ausrufungszeichen (!) bekannte Form
von Haarstiimpfen.

In der mikroskopischen Darstellung sind zu trennen die Verinderungen
an den Haaren und diejenigen an der Haut als solcher. Wir kennen zwei
verschiedene Arten der Haarstéorung. An den in nichster Umgebung der
Area stehenden, von der Erkrankung ergriffenen urspriinglichen, den Papillen-
haaren, die normal glinzen und weder abbrechen noch splittern, findet man ein
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allméhlich spitz zulaufendes und im iibrigen nicht verindertes Wurzelende.
Die Spitze entspricht der vollig atrophischen Hohlwurzel. Die innerhalb
der Erkrankungsherde stehenden, nach dem Ausfall der Papillenhaare auf-
tretenden Beethaare, die 1/;—1 cm tiber der Hautoberfliche abgebrochen sind,

Abb. 10. Alopecia areata (kurz nach dem Haarausfall). Starke Erweiterung und umschriebene
Thrombose der GefdBe (namentlich perifollikular); im vorliegenden Falle unter starker Beteiligung
eosinophiler Leukocyten ; miBige perivasculdre Infiltration. Hamatoxyl.-Eogin, 0=147:1; R=147:1.

zeigen die oben erwihnte Form, wobei sie gegen die Wurzel zu diinner und blasser
werden. Das Haar endet in der Regel in einer kleinen, aber normalen Wurzel.
Im Schaft finden sich entweder eine oder mehrere knotenformige Auftreibungen,
die Neigung zum Aufsplittern zeigen; ihnen ist wohl die Neigung des Haares
zum Abbrechen zuzuschreiben. An derartigen Bruchstellen ist das Haar meist
aufgesplittert oder auch glatt quer abgebrochen.
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Es handelt sich bei beiden Formen der Haarverinderung um zur Atrophie
filhrende Prozesse, von denen der akute, die Erkrankung einleitende, nur die
Wurzeln der normalen Papillenhaare befallt, wihrend der die Beethaare in der
Area befallende am Haarschaft oberhalb der Wurzel angreift (Unwa). Diese
Atrophieform fithrt zu Verdinderungen, die an Trichorrhexis nodosa erinnern,
wahrend die erstere jenen Wurzelatrophien entspricht, die auch bei anderen
akuten Alopecien vorkommen.

Die Haut ist zu Beginn des akuten Stadiums, das klinisch dem Locker-
werden der Haare entspricht, der Sitz eines leichten Erythems sowie einer
mehr oder weniger ausgesprochenen, ampullenartigen Erweiterung der
Follikelsffnungen. Diese, von SABOURAUD als ,,utricule péladique* be-
zeichnete Verianderung, ist auf das oberste Drittel der Follikel, jenen zwischen
der Einmiindung der Talgdriise und der dufleren Haut gelegenen Teil, beschrankt.
Die Wand des Utriculus wird von bereits atrophisierendem Follikelepithel
gebildet, das sehr stark abgeplattet ist und eine Basalzellschicht vielfach schon
nicht mehr erkennen liBt. Nach oben hin sich zu einer kleinen kreisférmigen
Offnung verengernd, nach unten kegelférmig zugespitzt, heben sich diese
eigenartigen Bildungen sehr scharf von den darunter sitzenden, zunéichst noch
normalen. Abschnitten der Follikel ab. Sje sind durch die oberflichliche
Hornschicht zum Teil verschlossen, zum Teil sind sie offen. In diesem Stadium
enthalten sie nach SABOURAUD Mikrobenhaufen, in denen er die auslésende
Ursache der Alopecia areata sehen mochte. Da die Kokkenansammlungen
nur in diesem frithesten Stadium des Prozesses gefunden werden, glaubt
SABOURAUD alle spiter eintretenden Verinderungen auf Toxinwirkungen zu-
riickfithren zu miissen, die von jenen Kokken gebildet wiirden.

Im Innern der Follikel 148t sich bereits zu dieser Zeit eine erhebliche Ab-
nahme der Mitosen der Matrix feststellen, unter gleichzeitiger Atrophie ihrer
Zellen und Schwund des in und zwischen den Zellen gelegenen Pigments (Gio-
VvANNINI). Inwieweit dieser Atrophie zunichst ein degenerativer Prozel voran-
geht, scheint mir noch unentschieden.

Im Corium sind in diesem Stadium das oberflichliche horizontale Gefil3-
netz, sowie die nach unten fithrenden bzw. von unten kommenden GefaBle in
wechselnd starkem Grade erweitert, besonders die Venen. In der Regel finden
sich in diesen auBlerdem wandstindige, aus roten und weiBlen Blutkorperchen
gebildete Thromben, die jedoch meist ein zentrales Lumen offen lassen,
demgemiaf als wesentliches Zirkulationshindernis nicht unbedingt angesehen
werden konnen. Im perivasculiren Gewebe zeigt sich eine ausgesprochene
Zellvermehrung. Es handelt sich dabei in erster Linie um gewucherte
Bindegewebszellen, Lymphocyten und in weiter vorgeschrittenen Fallen be-
sonders auch Mastzellen. Allgemein ist jedoch zu betonen, dafl diese ent-
ziindlichen Zellansammlungen hier viel schwicher entwickelt sind, als in den
spateren Stadien der Erkrankung.

Mit dem Einsetzen des Haarausfalls, dem Beginn der Kahlheit, sind die
erwihnten Kokkenhaufen bereits vollig geschwunden; statt ihrer finden sich
zu diesem Zeitpunkt eine Reihe von Verinderungen des Follikels und seiner
nichsten Umgebung, die SABOURATD, wie schon gesagt, geneigt ist, als Folgen
einer Toxinwirkung anzusehen. Parasiten irgendwelcher Natur, die als Erreger
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des Prozesses in Frage kommen kénnten, sind in diesem Stadium niemals fest-
gestellt worden.

Die Zellinfiltration in Papillarkérper und Cutis hat erheblich zugenommen.
Neben den GefiBen des oberen Netzes, deren Zellmantel erheblich verbreitert
ist und nunmehr Mastzellen in groBler Zahl enthilt, sind vor allem die Follikel
und ihre Umgebung daran beteiligt; aber auch hier nimmt der Prozefl seinen
Ausgang vom Gefalsystem. Am stérksten sind die GefiBle des unteren Balg-
teils, namentlich oberhalb des Bulbus, unterhalb der Talgdriisen und der Follikel-
trichter, dann aber auch die der Haarpapille befallen. Die iibrige Cutis ist
wenig verindert. Eine maBige Zellansammlung hat die oberen Abschnitte
starker infiltriert wie die unteren. Die Knéueldriisen und ihre Umgebung
sind meist unverédndert.

In dem derart gebauten Gewebe lassen sich leicht zwei Formen von
Haaren unterscheiden. Einmal Haare, an denen der normale Wechsel ungestort
vor sich geht, daneben jedoch — wenn hier auch aus leicht erklirlichen Griinden
die Zahl der noch nicht ausgefallenen Haare erheblich geringer ist als die der
vorigen — Haare, die die oben kurz geschilderte Entwicklungsstérung nun
in starkerem Ausmal zeigen: Der Bulbus ist erheblich reduziert, oft véllig
geschwunden; gleichzeitig verkleinert sich die Papille. Unter Verdickung der
Grenzmembran wandelt sie sich zu einem kugeligen Knopf um. Im Gegensatz
zur langsamen Entwicklung bei normalem Haarwechsel, wo ,,das Papillenhaar
sich von der Papille im Aufwirtssteigen ebenso abzieht, wie es dieselbe nieder-
wachsend ergriffen hat*, tritt dieser Aufstieg vom Areatahaar viel spiter und
dann plotzlich ein (Uxwa). Infolge der einsetzenden Atrophie und mangelnden
Neubildung des Follikelepithels erfolgt die Verhornung des unteren Haar-
endes viel frilher und weiter nach abwérts wie gewohulich: ein sehr diinnes,
lose in dem relativ zu weiten Follikel sitzendes und daher leichter ausfallendes
Haar ist die Folge. Diese Art der Verhornung reicht jedoch in den einzelnen
Follikeln ungleichmiBig weit nach unten; auch bleibt die Wurzelscheide fleck-
weise unverhornt. In den verdiinnten Haaren hat sich das Mark manchmal
erweitert und es treten lufthaltige Hohlen darin auf.

Nach dem Ausfallen derartiger, abnorm schnell verhornter Haare, sind die
leeren und nun zusammenfallenden Haarbélge naturgemif3 viel linger als beim
normalen Haarwechsel. Bleiben funktionsfihige Reste der Haarmatrix zuriick
und bilden sie dann ein neues Haar, so werden diese jungen, kleinen Papillenhaare
in viel zu weiten Bialgen stecken. Zu dieser Anomalie tritt dann noch eine Ab-
weichung von der Lingsrichtung bei diesen jungen Haaren. Durch das Uber-
gewicht, welches der Hautmuskelapparat iiber die leeren, nach Ausfall der starken
Haare widerstandslosen Haarbalge gewinnt, kommt es zu Abknickungen, spi-
raligen Drehungen, zu cystenartigen Erweiterungen und an anderen Stellen
wieder zu Einschniirungen der Haarbélge und damit auch der nachwachsenden,
jungen, zarten Papillenhaare.

Die tief nach abwirts reichende Verhornung und der Mangel
eines regelmaBig auffasernden, besenformigen Wurzelstiickes des
Areahaares zusammen mit den eben geschilderten Abweichungen
von der Langsrichtung sind als Kennzeichen der Alopecia areata
zu betrachten.
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Das dritte Stadium, das des eingesunkenen, elfenbeinfarbenen ,hypo-
tonischen“ haarlosen Herdes, beendet ein Haarersatz. FEr erfolgt, indem
ein Epithelspro sich in die Tiefe senkt und im Hypoderm eine Papille ent-
wickelt, aus der das neue Haar hervorgeht. Daneben erfolgt die Neubildung
auch aus epithelialen Ausbuchtungen erhalten gebliebener Follikelreste der
Talgdriisenausfiihrungsginge. Man findet nimlich, wenn auch relativ selten,
in den haarlosen Bezirken unmittelbar in die Haut ausmiindende Talgdriisen,
zunéchst ohne Spur von Haaren, in denen sich dann spaterhin die eben an-
gedeutete Haarentwicklung vollzieht. Vielfach sieht man in ein und demselben
Follikel oben noch das abgestorbene kranke, pigment- und marklose Haar und
im unteren Teil bereits das junge, mit beginnender Mark- und Pigmentbildung:

Abb. 11. Alopecia totalis s. decalvans. des Kopfes, seit 20 Jahren bei 071 bestehend. Gering-

gradige perivasculdre lymphocytire Infiltrate. Bindegewebssklerose. Hypertrophie der Talgdriisen.

Verhornung der Follikel unter Schw%xlld de% un%ereyla Bl'%lgtgills.l Saures Orcein-polychrom. Methylen-
au. =31:1; = : 1.

Ein Vorgang, der von SABOURAUD treffend mit den Verhiltnissen vor dem
Zahnwechsel der Kinder verglichen wurde.

Dabei ist im ganzen die Zahl der Follikel erheblich reduziert. Die Talgdriisen
sind vergroBert, eine Veranderung, die in unmittelbarer Abhingigkeit von dem
laingeren Aussetzen der Haarbildung zu stehen scheint. Diese Talgdriisenhyper-
trophie findet sich iibrigens bei allen nicht mit Narbenbildung einhergehenden
Alopecien.

Die erhalten gebliebenen Follikel sind von einem verdickten, fast sklerotischen,
mit zahlreichen jungen Bindegewebszellen durchsetzten Gewebe umgeben, das
sich auch auf die iibrigen Hautabschnitte fortsetzt und oft an wirkliches Narben-
gewebe erinnert. In der Umgebung dieser Bindegewebsziige, besonders zur Sub-
cutis hin, finden sich zahlreiche Mastzellen.

Schlieflich ware noch auf den vélligen Pigmentmangel der basalen und
suprabasalen Zellagen hinzuweisen, der hier ebenso wie in den neugebhildeten
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Haarpapillen und Haaren wéhrend der ganzen Dauer des Krankheitsprozesses
bestehen bleibt und — wie-das ja auch das klinische Bild lehrt — erst einige
Zeit nach Einsetzen des Haarwachsturhs wieder ausgeglichen wird.

Die Differentialdiagnose der Alopecia areata gegeniiber anderen, zu um-
schriebenem Haarausfall fithrenden FErkrankungen ist nach dem Gesagten
unschwer durchzufiithren, da die durch Pilze, Eitererreger, nach Traumen und
insbesondere die im Verlauf der Lues auftretende Alopecia areolaris, hinlangliche
Unterschiede in ihrem histologischen Aufbau zeigen. An dieser Stelle mag dieser
Hinweis geniigen.

Nur bei der Alopecia decalvans, der totalen Alopecie, ist ohne Kenntnis
des klinischen Befundes eine Trennung schwierig durchzufithren. Die Verdnde-
rungen sind hier nimlich grundsitzlich die gleichen, wie sie dem Dauerzustand
der Alopecia areata entsprechen: Perivasculire Zellinfiltration, vornehmlich
aus Lymphocyten bestehend, Vermehrung der Mastzellen — wenn auch in
erheblich geringerer Zahl wie dort und insbesondere mehr gleichméBig iiber das
ganze Gewebe verteilt, — Verdichtung des Bindegewebes, das nur von wenigen
GefiBlen und Schweildriisenausfithrungsgéngen durchzogen ist. Auffallend
allerdings und abweichend von der Alopecia areata sind in diesem sklerosierten
Gewebe die auBerordentlich hypertrophischen, in Form groBer kreisférmiger
Herde eng beieinanderliegenden Talgdriisenhaufen, die aus vielen einzelnen
Driisenlippchen aufgebaut sind. Dies dringt zu dem RiickschluB, daB sie aus
einer Reihe urspriinglich einzeln stehender Follikel unter allmahlicher Ver-
einigung ihrer Offnungen zusammengeflossen sind.

Die Pathogenese der Alopecia areata sowohl als auch die der Al decalvans ist noch
vollig ungeklirt. Das histologische Bild im ersten Stadium der Erkrankung berechtigt
an entziindliche Vorginge zu denken, denen sich dann spiter atrophische anschliefen.
Dystrophische (JAcQUET), infektios-toxische (SABOURAUD), toxische (BETTMANN), tropho-
neurotische (JosepH) Ursachen sind als Erklérung herangezogen worden. Alle werden
schlielich auf eine neurotrophische Grundlage hinauslaufen. Wir miissen uns jedoch heute
noch auf den Standpunkt stellen, dafl die Alopecia areata ein zwar wohl abgegrenzter

Symptomenkomplex ist, dem eine einheitliche Atiologie und Pathogenese jedoch nicht
untergeschoben werden darf (POHLMANN).

2. Die Dystrophien der Haut.

A. Dystrophien der Haut als Houtleiden im engeren Sinne.

a) Dystrophien im Gebiete der Hornbildung.

Das Wesen der Dyskeratosen liegt in einer Abnormitdt des Verhornungs-
prozesses: - Dieser kann sowohl im Sinne einer Hypo- als auch einer Hyper- wie
einer Paraplasie verlaufen, und unter Umsténden beim gleichen Organismus an
verschiedenen Gebilden in dem einen sowohl wie dem anderen Sinne auftreten.
Dystrophische Stérungen der Verhornung finden sich jedoch in erster Linie als
Hyperkeratosen. Unter diesen unterscheidet man klinisch primére und sekun-
dare, wobei man unter letzteren alle im AnschluBl an andere Dermatosen auf-
tretenden Hyperkeratosen versteht. Auf sie wird an betreffender Stelle niher
eingegangen werden. An dieser Stelle sind lediglich die priméren oder essentiellen
Hyperkeratosen zu beriicksichtigen, und zwar insoweit, als es sich dabei nicht um
Prozesse handelt, die sich bereits im embryonalen Leben abgespielt haben und
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daher an anderer Stelle beschrieben wurden. Wie wir sehen werden, wird es
sich dabei allerdings in erster Linie trotzdem um Veréinderungen handeln, bei
denen die hereditire Disposition, der genonome Faktor im weitesten Sinne
eine Rolle spielt, und zwar ist das Ektoderm der gemeinsame Boden, von dem
diese Veranderungen ausgehen. Da von diesem Keimblatt auch die Anhangs-
gebilde der Haut, die Haare und Nagel abstammen, ist es leicht erkléarlich,
daB Storungen der einen vielfach solche der anderen parallel gehen.

Es liegt gewissermallen in der Natur der iibermafigen Verhornungen be-
griindet, daB sie in ihrem AuBeren einander sehr dhnlich sehen, auch wenn
sie dtiologisch nicht das geringste miteinander zu tun haben. Daher herrschen
auf diesem Gebiete erhebliche Meinungsverschiedenheiten, die besonders bei
ungewdhnlichen, nicht ganz den geldufigen Krankheitsbildern entsprechenden
Formen hervortreten. Es ist verstindlich, daB daher manchmal auf Grund
ganz geringfiigiger Abweichungen neue Krankheitsbilder geschaffen und diese
mit neuen Namen belegt wurden, was eine Auseinandersetzung in diesen Dingen
erheblich erschwert. Neben den in erster Linie zu beriicksichtigenden feststehenden
Formen habe ich auf derartige Beobachtungen anhangsweise hingewiesen,
ohne ihnen im iibrigen einen eigenen Abschnitt widmen zu kénnen. Wenn die
Anniherung an die eine oder andere Gruppe dabei gelegentlich auch gewaltsam
erfolgen mufite, so schien mir doch eine andere Losung vorldufig nicht moglich.

Die Anwendung der durch Erxst, UNNA u. a. begonnenen Erforschung der
Chemie der Verhornung auf die Pathologie des Verhornungsprozesses harrt
noch der Durchfilhrung. Die ihr entgegenstehenden Schwierigkeiten werden
verstandlich, wenn man bedenkt, daf} selbst der Vorgang der normalen Ver-
hornung ein chemisch bzw. physikalisch-chemisch noch sehr umstrittener ist.

Von den Zustandsbildern der Haut, bei welchen erbliche Bedingungen eine
entscheidende Rolle spielen, ist das haufigste die

Ichthyosis vulgaris.

Die Verinderung beginnt Ende des ersten bis Anfang des zweiten Lebensjahres als dif-
fuse, allméhlich an Stirke zunehmende Trockenheit und Sprodigkeit der Haut unter gleich-
zeitiger Verringerung der Schweibildung. Sie tritt meist symmetrisch, vor allem und starker
an den Streckseiten, schwiicher an den Beugeseiten der Extremitaten auf, unter geringerem
Befallensein des Kopfes und Freibleiben vor allem der Kontaktstellen : Achselhdhle, Ellen-
beuge, Leiste, Kniekehle. Klinisch lassen sich je nach dem Grade der Veranderung verschie-
dene Formen voneinander trennen, die jedoch durch Uberginge verbunden sind. Beim
leichtesten Grade, der I. simplex, findet sich lediglich eine auffallend trockene und
rauhe Haut ohne stiarkere Anbildung von Hornzellen; bei der I. nitida kommt es bereits
zur Bildung groBerer, grauer bis grauweifler oder graubrauner Schuppen, die bei der
1. serpentina in Pfennigstiick und noch gréBere, unregelmiaBig geformte, vielfach flichen-
haft zusammenhéngende, schmutziggriine bis graubraune Hornschilder iibergehen, die nach
Form und Anordnung lebhaft an die Haut der Saurier erinnern (Sauriasis). Der starkste
Grad der Veranderung schlieflich, die I. hystrix, fithrt zur Bildung stacheliger Horn-
platten, die in Form groBler Schuppen, kegel- oder zylinderférmiger, vielfach ,,stalaktiten-
artiger” Haufen derber, hornharter, graubrauner Gebilde auftreten.

Allen Formen gemeinsam ist die stark herabgesetzte Schweill- und Talgsekretion und
die dadurch bedingte auffallende Trockenheit der Haut.

Die Histologie der Ichthyosis ist noch umstritten; es handelt sich dabei
neben tatsichlichen Unterschieden im histologischen Befund und deren Deutung
besonders um die Frage, ob an deren Hand eine strenge Scheidung der Ich-
thyosis entsprechend ihren einzelnen klinischen Formen durchfihrbar ist.
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Wihrend UnnNa dies als stets sicher méglich bezeichnet, glaubt GassMANN,
dem wir nach UnNA die einzige systematische Untersuchung der ganzen Frage
verdanken, daB @hnlich wie in der Klinik, so auch im mikroskopischen Bild
Ubergangsformen vorkommen konnen. Trotzdem erscheint der Versuch
der Trennung aus theoretischen und praktischen Erwigungen zweckméaBig.

Bei den leichtesten Formen findet sich in einigen von mir untersuchten
Fillen eine Verbreiterung der Hornschicht, die naturgemsf nicht sehr
ausgesprochen, jedoch im Vergleich zu entsprechenden Hautstellen gesunder
Menschen sicher vorhanden ist. Dabei folgt diese, in ihrem weitaus groBten Teil
kernlos und nur vereinzelt firbbare Kerne enthaltend, in gleichméaBiger Aus-

Abb.12. Ichthyosis nitida. (Brust, 07', 24jahr.) Hyperkeratose der Epidermis und des sackartig
erweiterten, mit Hornmassen gefiillten Follikels. Hypoplasie des Strat. granulos. In der Tiefe
Reste eines atrophischen Haares. Cz’itr%%hile df{ Tglzgdlrﬁse. Hypertrophie der Arrect. pil.

=66:1; =52:1.

dehnung dem leicht gewellten Verlauf der unverhornten Oberhaut. Lediglich
in die trichterformig erweiterten Follikeloffnungen senkt sie sich in lamellar
geschichteten Hornpfropfen hinab, die haufig ein oder auch zwei mehrfach ab-
geknickte und daher immer nur bruchstiickweise im Schnitt sichtbare Haare
umschlieBen. Ein derartig erweiterter Follikel tritt einmal als breiter, klaffender,
horngefiillter Trichter des intradermalen Abschnittes auf, dem ein normaler
oder aber auch in seinem Verlauf abgeknickter unterer Teil folgt, oder aber,
die Hornbildung und damit die Erweiterung, setzen erst unterhalb des epi-
dermalen Follikelanteils ein. Sie fiihren dann hier zu horngefiillten Hohlrdumen,
deren von UxNA vorgeschlagene Bezeichnung als Horn-,Cysten GASSMANN
glaubt ablehnen zu miissen, da eine eigentliche Cyste nicht vorhanden sei. Ein
nennenswertes Hervorragen des verhornten Follikelpfropfs iiber die Umgebung
ist in der Regel nicht vorhanden. Dagegen sah UNNA bei stirker fortgeschrittener
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Hyperkeratose eine Verhornung auch der interpapillaren Stachelschicht, so daB
die Hornschicht knopfférmig in die Epithelleisten vorragte, ein Befund, den
allerdings GassMANN und auch ich nie angetroffen haben.

Ein Stratum lucidum ist nicht nachzuweisen; auch die Kérnerschicht
ist meist nur sehr schwach, vielfach gar nicht vorhanden. GassMANN
fand in solchen Fillen an ihrer Stelle eine stark abgeplattete Zellage, die sich
mit Hamatoxylin in diffuser Weise intensiv farbte.

Die Ansichten iiber die Struktur des Stratum spinosum gehen zur Zeit noch
erheblich auseinander. Wahrend Unxa infolge Verkleinerung der einzelnen
Zellen, insbesondere ihres Protoplasmas im ganzen eine Abnahme der Stachel-
schicht fand, die zur Bildung einer schmalen, suprapapilliren Platte und Ver-

Abb. 13. Ichthyosis der Kopfhaut. Hypertrophie der Hornschicht; Atrophie der iibrigen

Epidermis. In den hyperkeratotischen, ampullenartig erweiterten Follikeln Reste der Haare.

Atrophie der Talgdriisen. MiBige perivasculire Zellinfiltrate der Cutis (sekundére Reizwirkung?).
0=35:1; R=32:1. (Sammlung K. BECK.)

kiirzung der Epithelleisten fiihrte, betont GassmManNN, dall derartige Verinde-
rungen zwar manchmal bei der Ichthyosis nitida vorkommen, daB sie aber
keinen regelmiBigen Befund darstellen. Ebenso lehnt er das konstante Auf-
treten der von UNNA betonten Formveridnderung des Rete sowohl wie
des Papillarkdrpers ab, wonach die Epithelleisten des ersteren mit gleichmaBig
abgeplatteten Flichen auf der Cutis sdfen und die Papillenspitzen durch den
vertikal gerichteten Druck der Epidermis in einer geraden Ebene abgeflacht
wiirden. Dadurch entstanden dann gleichzeitig gerade abgestutzte Leisten und
Papillen, ein unverkennbares Kennzeichen der Ichthyosis nitida. Eigene Unter-
suchungen zeigten zwar gelegentlich eine plumpere Struktur der Papillen, auch
wohl eine Verkiirzung der Epithelleisten, jedoch war der Befund unregelmiBig,
so daB er als entscheidender Beweis fiir den in Frage stehenden Umbau nicht
angesehen werden kann.

Gans, Histopathologie der Haut. I. 4
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GassManN weist auf das gehdufte, wenn auch wechselnd zahlreiche Vor-
kommen von gleichméBig verteilten Leukocyten im unverhornten Epidermis-
anteil und von Mitosen im Stratum basale hin. Das letztere trigt auBerdem
ein intracellulir gelagertes, koérniges, gelb-braunes Pigment in wechselnder,
manchmal vermehrter, manchmal verminderter Stirke.

In engem Zusammenhang mit der Verhornung des Follikelausfithrungsganges
steht die stets zu beobachtende betrichtliche Atrophie der Talgdriisen.
Vielfach, besonders an den sackartig erweiterten und durch Hornmassen ver-
schlossenen Haarbélgen gar nicht nachweisbar, sind sie auch an den noch offenen
nur als sparliche kleine Uberreste zu sehen. Das Verhalten der SchweiBdriisen
wechselt ; sie wurden mit einer Ausnahme (MORTIMER) stets vorgefunden. Eine
Verhornung des Porus, die UNNA duBerst selten, GAssMANN in der Halfte
seiner Fille sah, konnte auch ich gelegentlich beobachten. Dagegen findet sich
ziemlich regelm#Big eine Erweiterung der Driisenknéuel, die sogar so
weit gehen kann, daB das intertubulire Bindegewebe zusammengedriickt wird
und die Schlduche sich gegenseitig abplatten; ein Befund, den UnxxNa in Be-
ziehung bringen mochte zu der regelmafigen Anhidrose der Oberhaut, zumal
es ihm nicht gelang, in den sezernierenden Epithelien die sonst regelmiBig
vorhandenen Fettkornchen darzustellen. Da sich daneben jedoch im gleichen
Schnitt auch den normalen durchaus entsprechende Kniuel finden konnen,
wenn auch in wechselnder Zahl, und zudem diese Verinderung auch an nicht
direkt ichthyotischen Hautpartien (Kniekehle, Sternum) ebenfalls erhoben
wurde, scheint auch dieser Befund nicht unbedingt zu dem Bilde gehérig.

Die Cutis ist wenig verindert, namentlich zeigen die Gefafe keine Besonder-
heiten. Es findet sich eine ziemlich regelmiBige und iiber die ganze Haut
(Gefafle, SchweiBidriisen), obere und mittlere Partien der Cutis, sowie auch
die Papillen verbreitete Vermehrung der Mastzellen, namentlich in der
Umgebung der Gefalle; dazu eine, wenn auch geringgradige, namentlich peri-
vasculdarsZellzunahme im Papillarkérper, die aus gewucherten fixen Binde-
gewebszellen, nie aus Plasmazellen, selten oder nie aus Leukocyten besteht.
AuBlerdem tritt hin und wieder ein korniges, gelbbraunes Pigment in ver-
einzelten Herden auf. Eine scheinbare Zunahme des kollagenen Gewebes in
alteren Fallen, namentlich in der unteren Cutis, in der Umgebung der SchweiB3-
driisen, mag wohl auf ein enges Zusammentriicken der einzelnen Biindel infolge
Fettschwundes im Panniculus zuriickgefiihrt werden; dagegen tritt die von
UxnNa betonte Hypertrophie der schrigen Hautmuskeln ziemlich
regelméBig auf. :

Bei den mittelschweren Formen, der Ichthyosis serpentina, steht
im Gegensatz zur vorigen eine ausgesprochene Verbreiterung des Stratum
spinosum unbestritten im Vordergrunde. Sie ist bedingt durch eine VergréBerung
der einzelnen Stachelzellen sowohl als auch ihrer Anzahl und fiihrt zur Ausbildung,
einer mehrreihigen, suprapapillaren Schicht und eines breiten, gut entwickelten,
wenn auch etwas verkiirzten Leistensystems. Dadurch gewinnt auch der Pa-
pillarkérper ein lebendigeres Aussehen. Bald zu mehreren zusammenliegend,
bald weiter auseinandergezogen, hier verlingert und verschmélert, dort wieder
verbreitert und abgeflacht, bilden die Papillen mit den Epidermisleisten eine
mehr oder weniger steile Wellenlinie. Auch die Kornerschicht ist verdickt
und geht ohne weiteres in die hypertrophische Hornschicht tiber. Diese besteht
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aus dicht zusammengeschichteten kernlosen Hornplatten, die &hnlich wie bei
der L. nitida in die Follikeloffnungen vordringen, diese erweitern und vereinzelt
auch verschlieBen; daneben kommt es auch auBerhalb der Follikel durch das
Vordringen der Verhornung gegen das hypertrophische Stratum spinosum in
diesem zur Bildung tiefer, verhornter Fortsitze, die bald knopfartig, bald mehr
stumpf kegelférmig gestaltet sind, aber iiberall deutlich die lamellire Schichtung
zeigen.

Anhangsweise sei auf eine vereinzelt (KyRLE) beobachtete, iiberaus starke,
makroskopisch an die Farbe der Negerhaut erinnernde Pigmentablagerung im
Stratum basale bei der Ichthyosis serp. hingewiesen; diese Formen verlangen
besondere Aufmerksamkeit, da sie — augenscheinlich mit der Hyperkeratose
in Beziehung stehend -— bei deren Riickgang schwinden.

Abb, 14, Ichthyosis hystrix. Unterarm volar, 19jihr. Q. Starke Hypertrophie der lamellar
gebauten Hornschicht, méiBige Verbreiterung der iibrigen Schichten der Epidermis. Hyperkeratose
der Follikelostien. Verlingerung und Verbreiterung der Papillen. O =35:1; R=35:1.

Die Verianderungen in der Cutis sind viel geringer als bei der I. nitida; man
kann sie vielfach als vollig normal bezeichnen. Die Zellvermehrung, vornehmlich
aus Mastzellen, auch aus vereinzelten Plasmazellen bestehend, ist erheblich
weniger deutlich wie dort; wo vorhanden, tritt sie in erster Linie ebenfalls peri-
vasculdr, um die im iibrigen normalen Geféfle oder die Schweiidriisen auf.
Nur die Talgdriisen sind &hnlich wie bei der I. nitida spérlicher und erheblich
verkleinert.

Die Ichthyosis hystrix schlieBlich bietet den eben erwéhnten steilwelligen
Verlauf der Hornschicht-Stachelschicht bzw. Epidermis-Cutisgrenze in einem
noch stirkeren MaBe dar. Dabei besteht eine so erhebliche Hypertrophie der
Hornschicht, daB die unverhornte Epidermis meist einen atrophischen Eindruck
macht, obwohl sie gegeniiber der Norm sicherlich verbreitert ist (GASSMANN).
Zu dieser Wirkung trigt auch eine betrichtliche Verlingerung und Verbreiterung,
eine Hypertrophie der Papillen bei, die naturgemaf allgemein zu einer Ver-
langerung zwar, aber auch einer erheblichen Verschmilerung der interpapilliren
Leisten sowohl als auch des suprapapilliren Stratum mucosum fibrt.

4*



52 Dermatopathien.

Die Hornschicht ist zu gleichmiBig dicken, die iibrige Epidermis unter
Umnstinden um das 5—6fache iiberragenden, wechselnd stark ansteigenden
bzw. abfallenden Hornbergen und -tdlern verbreitert; iiber den ersteren finden
sich vielfach noch wohlerhaltene Zellkerne, wihrend sie in den letzteren fehlen.
Der urspriinglich lamellire Aufbau dieser Hornschicht ist meist nicht mehr
zu erkennen, obwohl er in der ebenfalls stets, wenn auch weniger gewucherten
Hornschicht der Umgebung deutlich sichtbar zu sein pflegt. Ein eigentliches
Stratum lucidum wurde bisher noch nicht beobachtet, dagegen fanden sich ver-
einzelt in der entsprechenden Zellschicht eine oder mehrere Reihen feiner Tropfen,
die GassMANN als modifiziertes Eleidin ansah. Im Gegensatz dazu ist die Kérner-
schicht zwar nur schwach entwickelt, aber doch stets nachzuweisen, wenn auch
meist nur in einer Lage sehr zarter Keratohyalinkérner. Das Stratum spinosum
ist aus groBen wohlgeformten, in allen Schichten mit deutlichen Stacheln ver-
sehenen Zellen aufgebaut, und geht aus einem ebenfalls gut ausgebildeten, reich-
lich Mitosen zeigenden Stratum basale hervor.

Die Schweilldriisenanzahl scheint nicht verdndert. Soweit die spirlichen
vorliegenden Untersuchungsbefunde ein Urteil gestatten, finden sich keine Sto-
rungen in Form oder Aufbau; vereinzelte schmale atrophische Schlduche mit
abgeplatteten sezernierenden Epithelien, die letzteren zum Teil auch in erweiterten
Lumina auftretend, sind einmal beobachtet worden. Auch das Verhalten der
Talgdriisen wechselt; in einem der GassmanNschen Fille fehlten sie vollig,
trotz der wenigen vorhandenen Haare, im zweiten waren sie in normaler Zahl,
zum Teil sogar gut entwickelt.

Papillarkérper und Cutis weisen keine besonderen Verinderungen auf;
auf die Vergroflerung des ersteren wurde oben schon hingewiesen. Eine von
JosePH beobachtete Atrophie des Elastins simtlicher Cutisschichten, namentlich
der oberen, scheint ein mehr zufélliger Nebenbefund gewesen zu sein.

Als ,Ichthyosis paratypiques” ist von BESNIER ein Krankheitsbild
bezeichnet worden, das besonders bei jungen Madchen, vielfach zugleich mit
anderen Hemmungsmibildungen (Alopecia, Wolfsrachen) auftritt und im Gegen-
satz zur Ichthyosis vulgaris gerade die Gelenkbeugen am stiérksten, und zwar
in Form der I. hystrix befallt. Die Berechtigung zur Sonderstellung wegen
dieser Lokalisation muf} noch als durchaus unerwiesen betrachtet werden, zumal
weitgehende histologische und klinische Ubereinstimmung, namentlich mit der
Ichthyosis hystrix vera atypica besteht. Insbesondere scheinen hier die histo-
logischen Unterschiede nur graduell zu sein; sie bestehen im Erhaltenbleiben der
Kerne in samtlichen Hornschichtlagen, einer deutlichen Verbreiterung der
Kornerschicht und wahrscheinlich auch der Bildung eines Stratum lucidum,
welch letzterer Befund ja auch bei Ichthyosis vulgaris beobachtet wurde.

Differentialdiagnose: Die typische Ichthyosis vulgaris ist histologisch be-
sonders im Zusammenhang mit der Klinik kaum zu verkennen. Auch die Ich-
thyosis hystrix atypica bzw. paratypica diirfte nach dem eben Gesagten kaum
Schwierigkeiten machen, zumal der einzelne Hystrixherd sich von den gewohn-
lichen Warzen ohne weiteres durch deren auBerordentlich reichlichen Kerato-
hyalin- und Eleidingehalt unterscheidet.

Neben den sicher als atypische Ichthyosis vulgaris anzuseheuden Fillen sind
nun noch eine ganze Reihe von Beobachtungen bekannt geworden, deren Siel-
lung im. System strittig ist. Soweit es sich dabei um Krankheitsbilder handelt,
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die mit auch nur einiger Bestimmtheit sich in die Gruppe der Hyperkeratosis
univ. cong. (Ichthyosis foetalis) einerseits, in die der systematisierten Hornnaevi
bzw. lokalisierten Keratome andererseits rechnen lassen, wird ihrer an jener
Stelle gedacht werden. Daneben jedoch gibt es auch eine oder gar mehrere
Gruppen, die noch nicht restlos geklirt sind, vor allem die sog. ,,Ubergangs-
falle*, unter ihnen Brocqs ,,Erythrodermie congénitale ichthyosiforme®.

Thre genaue Bestimmung, lediglich auf Grund histologischer Kriterien scheint
ein Verlangen, das an Hand der heutigen mikroskopischen Untersuchungsmog-
lichkeiten undurchfiithrbar ist; immerhin liegen aber doch mehrere, neuere und
genauere Untersuchungen vor, die ihre Einordnung zwischen fétaler und
wahrer Ichthyosis berechtigt erscheinen lassen. Die nahere Begriindung dieser
Stellungnahme ist im AnschluB an die Hyperkeratosis cong. gegeben.

Besondere Beachtung verlangt ferner die Keratosis suprafollicularis
(pilaris), die wir aus einer Reihe hier nicht zu wiederholender Griinde als selb-
stindiges Krankheitsbild anerkennen miissen. Sie unterscheidet sich von der
bei mancher Ichthyosis zu beobachtenden follikuliren Hyperkeratose durch die
stets normale Verhornung; nirgends findet sich bei ihr ein Erhaltenbleiben
der Zellkerne in der Hornschicht. Dazu kommen als wesentlicher Unterschied
die stets vorhandenen, wenn auch wechselnd starken Entziindungserscheinungen,
wobei allerdings zu beachten ist, daB bei der ichthyotischen Follikelhyper-
keratose gelegentlich auch einmal ein voribergehender Entziindungszustand
auftreten kann. Inwieweit daneben eine echte isolierte ,,Jchthyosis folli-
cularis® tiberhaupt vorkommen kann, ist noch nicht hinlanglich untersucht,
wenn auch einige Beobachtungen (GassMANN, RIEHL) dafiir zu sprechen scheinen.
Die Fille Mac Lrops mochte ich wegen der gleichzeitigen Kahlheit nicht ohne
weiteres hierher gerechnet wissen.

Pathogenese: Die Ichthyosis wird heute allgemein als eine keimplasmatisch bedingte,
kongenitale MiBbildung betrachtet, und zwar duBere sich diese in Form einer Dyskeratose,
die mit einer mehr oder auch weniger bis kaum wahrnehmbaren Verdickung der Hornschicht
einhergeht. Dabei spielt eine eigentlich vermehrte Neubildung von Hornmassen weniger
eine Rolle, als deren verstirkte Retention (GassmMany). Ob dabei primér eine Dysfunktion
des Epithels oder des bindegewebigen Anteils der Haut anzunehmen ist, scheint eine miifige
Fragestellung, da schlechterdings die erstere von der letzteren schlieBllich abhingig sein
kann. Bei den wiederholt beobachteten Beziehungen zwischen Ichthyosis und Driisen
mit innerer Sekretion, insbesondere der Schilddriise, ist auch der Gedanke nicht ganz von
der Hand zu weisen, daf hinter dem, was uns als keimplasmatische Stérung des Haut-

aufbaues erscheint, lediglich die Folge einer allerdings in ihren Einzelheiten bisher noch
nicht faBbaren kongenitalen Korrelationsstérung des endokrinen Systems zu suchen ist.

Keratoma hereditarium palmare et plantare.

Handteller und FuBsohlen, einschlieBlich der Volarflichen der Finger und Zehen, sind
von einer gelben bis schmutziggrauen, stark (/;—1 cm) verdickten, vielfach eingerissenen,
im iibrigen aber normal aufgebauten Hornschicht bedeckt, die, zum Dorsum manus hin
wallartig scharf absetzend in die gesunde Haut iibergeht. Zwischen beide Abschnitte schiebt
sich eine leicht schuppende, im iibrigen aber nicht verdnderte, !/,—1 cm breite, blaurétliche
Randzone ein, die gelegentlich auch einmal fehlen kann. Im Bereich der Hyperkeratose ist
die SchweiBabsonderung fast stets gesteigert und die SchweiBiporen fallen durch ihre
bienenwabenihnliche Zeichnung (JariscH) auf. Die Verhornungsanomalie kann ver-
einzelt proximalwirts auf die Extremititen sowie auf das Dorsum tbergreifen. Hier tritt
sie dann meist in kleinen umschriebenen Herden auf. Uber den erkrankten Partien, ver-
einzelt auch in deren nichster Umgebung nehmen Schmerzempfindung sowie die Emp-
findung gegen den faradischen Strom allmahlich ab, wihrend das Tastgefiihl ungestort bleibt.
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Neben der diffusen Form sind herdférmig umschriebene (BESNIER, DUBREUILH) sowie
disseminierte (BUscHKE und FiScHER, GALEWSKY) und dissipierte (BRAUER) beschrieben
worden, die wahrscheinlich grundsitzlich das gleiche Krankheitsbild darstellen.

Das histologische Bild wird beherrscht von den Veridnderungen in der
Epidermis, denen gegeniiber die der Cutis an Bedeutung nahezu véllig zuriick-
treten. Vielfach zeigt diese keine Abweichung von der Norm. Das elastische und
kollagene Gewebe ist nicht verandert, namentlich 148t sich das erstere leicht
mit seinen feinen Ausldufern zur Epidermis hin verfolgen. Lediglich der Papillar-
korper ist umgestaltet; statt in leichter Wellenlinie zieht er sich in Form einer
groBen, unregelmiBige Zacken bildenden ,,sigeférmigen” (THoST) Linie hin.
Die einzelnen Papillen sind oft bis auf das fiinffache verlingert, dementsprechend
verschmilert und spitz zulaufend. Die Basalzellen umsiumen in regelmafiger
Form und Anordnung die Papillen. Das Stratum spinosum ist gegeniiber
der Norm sehr stark verbreitert, an manchen Stellen bis zu 20 und 30 Zellagen
einnehmend. Die Vermehrung der Stachelzellschicht zeigt sich auBerdem in
der Ausbildung breiter, plumper, gegen die Cutis hin nicht spitzer, sondern
mehr oder weniger kurz abgestumpfter Leisten, die im Schnitt eine trapez-
ahnliche Zeichnung darbieten (VORNER). Die Zellen selbst sind dabei nach Form
und GroBe nicht verindert; es handelt sich hier also zunichst um ihre rein
zahlenmiaBige Vermehrung, in deren Bereich die Intercellularbriicken linger und
starker entwickelt sind. Letztere lassen sich iiber mehrere Zellen hinweg ver-
folgen und liegen oft in parallelen Faserbiindeln zusammen. Da diese, ebenso wie
die intracelluliren Fasern, auBerdem die Neigung zu vorzugsweise vertikaler
(zur Cutis hin) und horizontaler Verlaufsrichtung zeigen, kommt es zur Bildung
ganzer Netzsysteme, die bei entsprechender Farbung scharf hervortreten.

Neben dem Stratum spinosum ist auch das Stratum granulosum sehr
verbreitert. Die Anhiufung der Keratohyalinkérner ist manchmal so stark,
daBl die gesamte Zelle davon ausgefiillt und der Kern véllig tiberdeckt ist. Dabei
wechselt die Breite dieser Zone im gleichen Schnitt erheblich, indem dort, wo
die Epithelleisten mit breiter Basis aufsitzen, eine starke Keratohyalinansamm-
lung statthat, wihrend suprapapillir meist nur 2—3 Zellagen granuliert sind.

Uber dem Stratum granulosum liegt als hellglinzendes welliges Band das
sehr stark entwickelte Stratum lucidum. Hier ist ebenso wie im Stratum
granulosum die von der Stachelzellschicht her gut entwickelte Protoplasmafase-
rung noch zu erkennen, wenn auch meist nur noch in Resten. Auf den Eleidin-
reichtum dieser Schicht hat besonders VORNER hingewiesen. Uber sie hinweg
zieht leicht gewellt die ebenfalls stark verbreiterte Hornschicht, in der ge-
quollene und vakuolisierte, in naher Beziehung zu den Schweilidriisenausfiih-
rungsgéngen stehende Schichten mit vollig normalen abwechseln. Im Bereich
der ersteren sind vereinzelt zahlreiche Ziige von Streptokokken nachgewiesen
worden (Nass), denen jedoch nur eine sekundéire Bedeutung zugesprochen
werden kann. Sie mégen zwar zu Zersetzungs- und damit stérkeren Entziin-
dungserscheinungen fiithren, diirften aber fiir die Veranderung als solche ohne
Belang sein.

Wihrend diese gequollenen und vakuolisierten Abschnitte in der Hornschicht
ziemlich regelmiBig aufgefunden werden, ist die ihnen entsprechende bzw.
vorausgehende Verinderung in den unteren Epidermisabschnitten bisher nur
vereinzelt, am sorgfiltigsten von VORNER beobachtet und beschrieben worden.
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Sie tritt als heller gefirbte, wechselnd breit und scharf abgesetzte, zylinder-
formig die SchweiBdriisenausfiihrungsginge umgebende Zone auf. Sie wird
verursacht durch degenerative Vorginge an und in den in Betracht kommenden
Zellen. Diese #uBern sich einmal in einer herabgesetzten Tinktionsfahigkeit
der Zellen, die auBerdem in ihrem Aufbau eine erhebliche Umwandlung erfahren
haben. Wihrend namlich die basalen und die diesen zunichst folgenden Zellagen
nichts Auffallendes zeigen — sie sind vielleicht etwas kleiner als gew6hnlich —
beginnt in den darauffolgenden Schichten eine zur Oberfliche der Haut hin
immer stirker ausgesprochene Abnahme in der Firbungsintensitit. Dazu
kommt eine erhebliche Volumzunahme der ganzen Zellen sowohl, als auch der

Abb. 15. Keratoma heredit. palmare. ( Q , 19jahr.) ,,Sageférmiger'* Verlauf der Papillar-
korper-Epidermisgrenze ; verlangerte und verschmailerte Papillen, verbreitertes Strat. spin., granulos.
u. lucidum. Hyperkeratose. Umschriebene ,,Aufhellung* der Epidermis. O =128:1; R=128:1.

Zellkerne. Gleichzeitig treten im Protoplasma der Zellen eine oder mehrere
blaschenartige Vakuolen auf, die unter Umstédnden eine betrichtliche GroBe
erreichen und durch ihren Druck den zunéchst noch runden, in der Mitte liegenden
Kern entweder in Sichelform an eine Wand pressen, oder aber, wenn er zwischen
mehrere dieser Vakuolen zu liegen kommt, ihn zu einem schmalen, flachen,
manchmal auch ,biskuitférmig® zusammengedriickten Gebilde umgestalten.
Die Verianderung erstreckt sich in dem befallenen Bezirk auch auf die Zellen des
Stratum granulosum und lucidum, sowie auch auf die Intercellularriume.
Zwar bleibt die Zellwand als solche erhalten, aber die Intercellularbriicken,
dje in den unteren Abschnitten noch ihren charakteristischen Aufbau und Ver-
lauf zeigen, werden nach oben hin immer mehr zu langen, diinnen, von Zelle
zu Zelle verlaufenden Fiden ausgezogen, bis sie schlieflich einreilen und zu
kurzen, kolbig verdickten Resten zusammenschrumpfen. Auch dieser Umstand
tragt dazu bei, die Intercellularriume in unregelm#Big blasige Hohlraume
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umzuwandeln, die bald kleiner, bald gréBer erscheinen, und durch ihre Nichtfarb-
barkeit dem ganzen Gebiet jenen verwaschenen Ausdruck verleihen, der es von
seiner Umgebung so scharf abhebt.

Die Berechtigung zur Abtrennung von BrsNIERs ,,Keratodermie sym-
métrique palmaire et plantaire, die durch das Auftreten inselférmiger,
von einer bis 1/, cm breiten, lebhaft gerdteten Zone umgebener, verhornter und
gleichzeitig stark schwitzender Herde gekennzeichnet ist, scheint zur Zeit ncch
umstritten. Der herdférmige Beginn, auch im spéteren Alter, die bisher noch
nicht beobachtete Vererbbarkeit, kénnen nach unserer heutigen Auffassung
der Genodermatosen keine ausreichende Begriindung hierzu geben. Anders
steht es allerdings mit den in derartigen Fillen beobachteten entziindlichen
Vorgingen. Sollten diese, wie VORNER annehmen mochte, das Ursichliche des

Abb. 16. Keratodermia periporalis. Vola manus. 20jihr, 07' Hyperkeratose um das Schweill.
driisenostium mit Atrophie des zugehorigen Epidermisabschnittes und Schwund des Papillarkdrpers.
VAN GIESON. O=147:1; R=14T7:1.

Krankheitsbildes sein, so wire natiirlich eine Sonderstellung berechtigt. Zunachst
wire allerdings noch der Beweis zu fiihren, dafl es sich nicht auch hier primér
um eine Genodermie gehandelt hat, die durch #uBere Ursachen sich zur Geno-
dermatose weiter entwickelt. Dieselbe Fragestellung dréngt sich auch fiir eine
als Forme ponctuée abgetrennte Gruppe der BEsNiERschen Dermatose auf,
die HarropeEau, HALLOPEAU und CrLATSSE in Beziehung zu den Schweiidriisen-
miindungen brachten, die DE BEURMANN und GOoUGEROT direkt als Porokeratose
bezeichnen. Bei diesen Krankheitsbildern scheint es sich um verschiedene
Abarten grundsitzlich gleicher Vorgange zu handeln, so dall sie GALEWSKY
in enge Bezichung zu einer Gruppe disseminierter, symmetrischer, lokalisierter,
palmarer und plantarer Keratodermien bringen mochte, die verschiedene Be-
zeichnungen erhalten haben.

Es handelt sich um die als Keratoma dissipatumhereditarium palmare
et plantare (BRAUER) bzw. Keratodermia maculosa disseminata sym-
metrica palmaris et plantaris (BuscHKE und FISCHER, GALEWSKY) oder
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Porokeratose papillomateuse palmaire et plantaire (MaNTOUX) be-
schriebenen, eigenartigen, meist auf die Vola und Planta beschrinkten, um-
schriebenen, symmetrisch angeordneten, zahlreichen (bis zu 100) stecknadel-
spitz bis pfennigstiickgroBen, zum Teil parakeratotischen Horneinlagerungen,
die in ihrem histologischen Aufbau sowohl als auch in ihrer Klinik und Patho-
genese grundsitzlich mit dem klassischen Keratoma hereditarium iiberein-
zustimmen scheinen. Auch der von Gans als Keratodermia periporalis
bezeichnete Fall wire hierher zu rechnen. Histologisch handelt es sich um eine
lediglich auf die gesamte Epidermis und hier in erster Linie die Hornschicht
beschrinkte Verdickung, die je nach dem Ausgangspunkt zu verschiedenen
Bildern fithrt (s. Abb. 16). Cutis und Papillarkérper sind in reinen Fillen
unverdndert; entziindliche Zellansammlungen, Veréinderungen am Bindegewebe
wurden nicht beobachtet.

BraUER glaubt zwar in dem Vorhandensein der Parakeratose im zentralen
Anteil der Efflorescenzen bei seinem Kranken eine prinzipiell sehr wichtige
Abweichung von diesem Bilde gefunden zu haben. Man kann sich dieser Auf-
fassung jedoch nicht restlos anschliefen. Nicht etwa deshalb, weil BraUER
das Fehlen der Parakeratose im BuscurEschen Falle als ,,wie es scheint, un-
wesentliche Eigenschaft“ betrachtet und diese zusammen mit den von EMERY,
Gastou, N1corau und dem von MANTOUX beobachteten Falle mit dem seinigen
eine Gruppe bilden lat. Zu der vorliufigen Stellungnahme zwingt vielmehr
die in ihrer letzten Ursache noch véllig ungeklarte Verhornungsfrage, die es
meines Erachtens zur Zeit noch nicht gestattet, bei im iibrigen grundsitzlich
vollig libereinstimmendem histologischen Befund, so schwerwiegende Ent-
scheidungen lediglich wegen eines, zudem doch auch unregelmiBigen (BUSCHKE-
FiscHER) Symptoms zu fallen. Auch GALEWSKYs Bedenken, daf diese Falle
meist erst im spiteren Leben auftreten (mit Ausnahme von BrAUERs Fall)
scheint durch die oben gegebene Auffassung des Prozesses als einer Genodermatose
entkraftet.

Anhangsweise sei hier die Helodermia simplex et annularis (VORNER)
erwahnt: Auf der Volarseite der Hinde und Finger, an den Réndern und auf dem
Dorsum derselben auftretende hiihneraugenihnliche, unscheinbare, fast regel-
maBig gedellte Knotchen, die gelegentlich Kreisformen bilden. Sie zeigen histo-
logisch eine Vermehrung des cutanen Bindegewebes, eine geringgradige peri-
vasculire Zellinfiltration sowie eine Verbreiterung des Epithels mit zentraler
Desquamation der Hornschicht. Die beginnende Ringbildung besteht nicht
bloB in einer einfachen Hyperplasie des Bindegewebes, sondern dieses degene-
riert und wird unter Zunahme der entziindlichen Veréinderungen schlieBlich
nekrotisch.

Histogenetisch fithrt VORNER die Verbreiterung des Epithels auf eine sekun-
dire Beeinflussung durch die Vorgénge in der Cutis zuriick. Eine Klirung des
Wesens dieser merkwiirdigen Veréinderung muf} weiterer Beobachtung iiber-
lassen werden.

Differentialdiagnose: TrosT, dem wir die erste eingehende histologische
Schilderung der Erkrankung verdanken, bezeichnete sie als erbliche Ichthyosis
palmaris et plantaris cornea, fafite sie also als eine lokale Ichthyosis auf.
Ganz abgesehen von den vielen klinischen Unterschieden (meist nicht isoliert,
sondern Ausdehnung auf den iibrigen Korper, mangelnde Symmetrie) bei denen
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die herabgesetzte Schweilsekretion mit an erster Stelle steht, sind Stratum
spinosum und granulosum bei der Ichthyosis im Gegensatz zum Keratoma
hereditarium meist erheblich verschmilert. Das Cornu cutaneum unter-
scheidet sich neben dem durchaus nicht hereditiren Auftreten, vorziiglich im
spiteren Alter, der keineswegs vorhandenen Bevorzugung der Palmae und
Plantae, vor allem durch die histogenetische Entwicklung und den eigentiimlichen
Aufbau: Anfangs Verbreiterung der im iibrigen normalen Stachel- und Korner-
schicht, spater Riickbildung und Schwund derselben, wihrend gleichzeitig die
Hyperkeratose auBerordentlich an Ausdehnung zunimmt und jenen eigen-
artigen Aufbau aus Horntiiten und Hornkuppeln zeigt. Auch die systemati-
sierten, verhornten Naevi lassen sich schon durch die zahlreichen unregel-
mifig in die Cutis vordringenden, zum Teil mit Cysten und Hornkugeln durch-
setzten Epithelsprossen ohne weiteres erkennen.

Ob die fehlende Aufhellung der Zellen in der Umgebung der SchweiBdriisen-
ausfiihrungsgénge dazu berechtigt, Verhornungen, die sich neben dem Keratoma
hereditarium verschiedentlich an anderen Stellen und besonders auf dem Dorsum
der Héande und FiiBe gefunden haben, von diesem abzusondern und sie zu den
einfachen Schwielen zu rechnen, scheint noch umstritten, zumal ja das genannte
Symptom auch beim echten Keratoma hereditarium gelegentlich zu fehlen
scheint.

Das Mal de Melada, von dem mikroskopische Untersuchungen bisher
noch nicht vorliegen, kann daher vorliufig noch nicht mit Sicherheit zum
Keratoma hereditarium gerechnet werden, wenn auch eine gewisse Wahr-
scheinlichkeit hierfiir besteht.

Die Erkennung des klassischen Keratoma hereditarium wird daher kaum
Schwierigkeiten machen. Anders steht es mit den anhangsweise kurz erwiahnten
disseminierten Formen. Eine Trennung von den syphilitischen Clavi, von den
Arsenkeratosen, von der Porokeratosis Mibelli diirfte mit Riicksicht auf den
eigenartigen histologischen Aufbau und den als Ganzes doch abweichenden
klinischen Gesamteindruck noch leicht durchfiihrbar sein. Auch die Helo-
dermia simplex et annularis (VorwER) ist durch die Vermehrung des
cutanen Bindegewebes mit der méBigen, entziindlichen perivasculiren Zell-
ansammlung, besonders aber durch die erst sekundir auftretende Verdickung
des Epithels mit nachfolgender zentraler AbstoBung der Hornschicht unschwer
abzugrenzen. Dagegen scheint mir die Durchfilhrung einer gegenseitigen
differentialdiagnostischen Analyse der oben anhangsweise erwahnten dissemi-
nierten, echten palmaren und plantaren Hyperkeratosen durchaus untunlich,
dies schon mit Riicksicht auf die geringe Zahl der beobachteten Fille.

Die Pathogenese des Keratoma hereditarium ist einfach zu umgrenzen; es handelt
sich um eine dominant vererbbare, auf keimplasmatischen Storungen beruhende Anomalie
eines umschriebenen Bezirkes des Ektoderms. Ob dabei die breite machtige Kérnerschicht,
die dieser folgende und besondere Entwicklungsart der basalen Hornschicht zu dem Schluf
berechtigen, da die starker sich entwickelnden Stachelzellen einem zwar beschleunigteren
und unregelmifBigeren — aber sonst regelrechten — VerhornungsprozeB unterliegen
(Krzyszrarowicz) als die normalen, bedarf noch weiterer Priifung; ebenso VORNERs
Erklarung fiir das Auftreten jener hellen Zone um die SchweiBdriisenausfiihrungsginge.
Da sich némlich im ganzen Proze an keiner Stelle Zeichen auch nur der geringsten
Verdnderung vorfinden, die die oben geschilderten besonderen, streng auf die néchste

Umgebung der Schweilldriisenausfiihrungsginge beschrankten Verinderungen erkliren
kénnte, glaubt VORNER sie mit Riicksicht auf die gleichzeitig bestehende starke Hyper-
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hidrosis als Folge einer Imbibition mit Schweil auffassen zu diirfen, der sowohl inter-
als auch intracellulir eindringend, den eigenartigen Umbau bewirke.

Keratosis suprafollicularis (pilaris) alba et rubra.

Die Keratosis suprafollicularis ist als Dermatose sui generis noch sehr umstritten. Von
der einen Seite lediglich als ein Symptom leichtester Ichthyosis betrachtet, sieht die andere
in ihr ein selbstindiges Krankheitsbild. Es ist allerdings ohne weiteres zuzugeben, daf3 bei
manchen Ichthyotikern neben anderen auch an den Streckseiten der Extremitdten eine
der Keratosis suprafollicularis dhnliche Verinderung auftritt, jedoch wird man bei regel-
méaBigem Danachachten einmal manche Ichthyotiker, leichte und auch mittlere Formen
finden, denen diese follikulire Keratose fehlt — um so weniger Berechtigung kann ich dem
Vorgehen zubilligen, das in ihr ein einleitendes Stadium der Ichthyosis sehen will — und
umgekehrt, und das scheint mir das Entscheidende, viele Félle von echter Keratosis supra-
follicularis, die selbst bei lingster Beobachtung niemals eine andere denn die suprafollikulare
Keratose zeigen. Zudem ist der histologische Unterschied zwischen ihr und jenen, bei der
Ichthyosis vorkommenden follikuliren Verhornungsprozessen ein so deutlicher, dafl man
an der Keratosis suprafollicularis als selbstdndigem Krankheitsbild festhalten mufi. Auch
von der Keratosis spinulosa (Lichen spinulosus) scheint die Keratosis suprafollicularis
durch die hier nie so stark ausgebildeten Hornstacheln, insbesondere aber ihr diffuses und
nicht herdférmiges Auftreten hinlédnglich abgegrenzt.

Die Keratosis suprafollicularis besteht in einer rein follikuliren, besonders an den Streck-
seiten der Extremitaten, seltener — nach Brocq nie — auf dem Kopf auftretenden Hyper-
keratose, die in iiberstecknadelkopfgroBen, meist unverinderten (alba), seltener leicht
hyperdmischen (rubra) Hornkegeln oder Hornschiippchen diffus die meisten Follikel befillt.
Sie verleiht dem ganzen Hautgebiet ein reibeisenihnliches Aussehen. Entfernt man die
Horndecke, so tritt darunter meist ein im Follikeltrichter steckendes eingerolltes Haar
hervor. Die Verinderung geht mit einem Schwund der zugehérigen Talgdriisen einher
und endet mit der Zerstérung einer Reihe von Haarfollikeln, an deren Stelle eine einfache,
verhornte Ausbuchtung oder Héhlung zuriickbleibt, deren Wand durch die Epidermis
gebildet wird.

Aus klinischen, daneben aber auch aus anatomischen Griinden sind von der Keratosis
suprafollicularis streng zu trennen, einmal die fleckférmig auftretende und nicht auf die
Streckseiten beschrankte K eratosis follicularis spinulosa (Lichen spinulosus) und zum
anderen das Ulerythema ophryogenes Uxna-TAENZER, das zur vollstindigen Atrophie
der interfollikuldren Cutis fiihrt.

Die Bezeichnung Keratosis suprafollicularis (Unna) scheint zweckméBiger als Keratosis
pilaris, da letztere fiir durchaus verschiedene Verinderungen gebraucht wird, und es
sich ja in erster Linie um eine Verdickung der Hornschicht im obersten Abschnitt der Miin-
dung der Haarfollikel handelt.

Das Wesentliche und Primire im histologischen Befunde ist eine Ver-
dickung der Hornschicht iiber und in der erweiterten Follikelmiindung,
der erst sekundar eine maBige Erweiterung des Haarbalgtrichters folgt. Das
Verhalten der umgebenden Cutis wechselt. Die Papillen sind bisweilen etwas
grofer als gewohnlich. Die GefiBe sind manchmal erweitert, sowohl die peri-
follikuldren als auch die oberflachlichen, in vielen anderen Fillen wieder nicht.
Ziemlich regelmifBig findet sich lediglich eine miBige perivasculdre und inter-
vasculidre, sowie besonders perifollikulire, auch die Balgwand selbst durch-
setzende Zellinfiltratiop, die aus zahlreichen Mastzellen, weniger aus
Spindelzellen und vereinzelten Plasmazellen aufgebaut fst.

Die von UNNA einmal beobachtete schleimige Degeneration des Kollagens
sei erwihnt, obwohl es dahingestellt bleiben muB, inwieweit die Keratosis
suprafollicularis als solche an deren Entstehung beteiligt war. Kin gleiches
gilt fiir die hier und da beobachtete stirkere Verhornung der Schweilldriisen-
ausfithrungsginge und die von AuUDRY betonte Riickbildung derselben.
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Die Oberhaut in der Umgebung der Follikel ist meist nicht veréindert;
einer vereinzelt beobachteten Verdiinnung des Stratum mucosum und corneum,
gelegentlich auch einer Verdickung des letzteren, diirfte um so weniger Bedeutung
beizulegen sein, als ja einmal gewisse ortliche Unterschiede bestehen und zum
anderen fiir diese Fille die Zugehorigkeit zur Keratosis suprafollicularis noch
nicht restlos erwiesen ist.

Welcher Natur sind nun die Veranderungen im Follikelausfiihrun'gs-
gange? Zunichst sei betont, daB viele Haarfollikel vollstindig regelmafig
gebaut erscheinen. Sie zeigen die gleiche Gruppenbildung wie in der normalen
Haut.

Abb. 17. Keratosis suprafollicularis. (Oberarm, Streckseite, 19jahr. Q). Umgestaltung
‘der Follikelostien durch die Hornmassen; rechts kegel-, links tulpenkelchartig. In den Hornmassen
lings- und quergetroffene Reste des vielfach gewundenen Haares. O =128:1; R=128:1.

Als wichtiger Unterschied von dieser ist jedoch festzustellen, daf3 sie auler-
ordentlich hiufig zu zweien, seltener zu dreien oder vieren eine gemeinsame
unregelméBige, ampullen- oder zylinderférmige Miindung besitzen, die zwar
gewdhnlich von gleicher Weite, aber viel tiefer ist als in der Norm (GrovANNINT).
Daneben findet man auch gelegentlich Follikel, die keinen eigentlichen Trichter
oder nur die Andeutung eines solchen besitzen; sie miinden stets in den Trichter
eines benachbarten Follikels.

Die durch die Verhornungsanomalie bedingte Um gestaltung der Follikel-
ostien ist zweierlei Art, wobei aber die Offnung stets ihre normale Weite behilt.
Lediglich das darauf folgende Stiick zwischen ihr und dem Follikelhals wird
umgeformt, und zwar meist in einen stumpfen Kegel, der tiefer und weiter ist
als in der Norm, oder aber eine annihernd zylindrische oder auch tulpenkelch-
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artige Form annimmt. Auf diesen unverhdltnismaBig groBen Trichter folgt
dann der Follikelhals und Koérper als kurzes, schmales Anhéngsel. Vereinzelt
findet sich in jenem Teile, der zwischen dem Muskelansatz und dem Trichter
liegt, eine kleine, ziemlich regelmiBig kugelartig gebaute Erweiterung, in der
dann Hornansammlung und die gleich zu schildernde Schlingenbildung des
Haares ebenfalls vorhanden sind. Der Trichter wird von wenigen locker ge-
schichteten Hornlagen ausgefiillt, durch welche ein vielfach spiralisch gekriimmter
Haarschaft sich durchwindet. Da diesem der Durchtritt nach aulen durch die
iiber das Follikelostium hinwegziehende verdickte Hornschicht erschwert,
ja vielfach unmoglich gemacht ist, so wird er von seinem geraden Verlauf ab-
geleitet, dringt die' Foliikelwand auseinander — wodurch die eben beschriebene
Erweiterung erklart ist — oder aber, wenn diese seinem Druck nicht standhalten
kann, tritt er durch die Wandung in das umgebende Gewebe ein, um entweder
alsbald wieder umbiegend in sein Bett zuriickzukehren oder nicht. Da der-
artige Falle besonders bei den als Keratosis suprafollicularis rubra bezeichneten
Formen gefunden werden, so scheint deren Pathogenese sowohl als auch ihre
Zugehorigkeit zur Keratosis suprafollicularis alba hinlinglich geklirt; denn das
in die Cutis eindringende Haar muf} als Fremdkoérper wirken und daher
naturgemif eine umschriebene Abwehrreaktion des Gewebes auslosen.

Nimmt diese stdrkere Grade an, so kann schlieGlich ein vélliger Schwund
des gesamten unteren und mittleren Follikelanteils sowie der zugehorigen Talg-
driise erfolgen, wobei dann das erweiterte und horngefiillte Ostium als flache
oder starkere Ausbuchtung der Epidermis iibrig bleibt. Vereinzelt kommt
es auch zu bindegewebiger EinschlieBung derartiger Haare, die dann nach Art
einer Cyste ohne wahrnehmbare Verbindung mit der AuBenwelt in der Cutis
reaktionslos liegen bleiben. Diese Follikelatrophie kann auch ohne Be-
teiligung der Haare lediglich durch die iibermdfige Hornbildung in die Wege
geleitet werden.

Der durch die Abbiegung des Haarschaftes ausgeléste Druck und Zug fithrt
vielfach noch zu einer seitlichen Verschiebung der Stachelschicht im
mittleren Teil des Haarbalges, wodurch der Haarschaft bald mehr der einen, bald
mehr der anderen Balgwand genéhert wird und das freigewordene Zentrum von
der Stachelschicht ausgefiillt wird (Uxna). Inwieweit an dieser Lageverinderung
der Muskelzug der Arrectores pilorum beteiligt ist, bedarf, zumal die Muskeln
selbst in Mitleidenschaft gezogen sind, noch weiterer Untersuchung. Die von
LemoiNE und anch UN~a betonte Hypertrophie dieser Muskelgruppe wird
von GIOVANNINI bestritten. Aus meinen Priparaten geht auf alle Fille ein
erheblicher Dickenunterschied sowohl einzelner Biindel von gleichen als erst
recht von verschiedenen Korperstellen entnommener Schnitte hervor, ohne daf$3
man bei der bekannten regiondren Verschiedenheit dieser Dinge berechtigt
wire, im einen oder anderen Falle nun ohne weiteres eine Muskelhypertrophie
anzunehmen.

In den Aperturae communes sowohl als auch den Trichtern der Haarfollikel
ist das Stratum mucosum meist erheblich verschmilert; zu dieser Umwand-
lung trigt neben der tatsichlichen Verringerung der Zellagen vor allem eine
Abplattung der einzelnen Stachel- sowohl als auch Basalzellen bei. Das darauf-
folgende Stratum granulosum ist meist gut ausgebildet, ebenso das Stratum
lucidum. Die diesem aufsitzende, die einzelnen Follikelostien sowohl als auch
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die Aperturae communes ausfiillenden Hornschichten sind hier zundchst
locker aufgebaut und meist kernlos; sie verdichten sich in den obersten Ab-
schnitten und iiberragen bisweilen die Umgebung in Form unregelmiBiger,
halbkugel- und kegelférmiger Hocker, die von dem zugehorigen Haar durch-
brochen werden, falls dieses nicht, was meist der Fall ist, unter der dariiber
hinwegziehenden dicken Hornschicht stecken bleibt und abgelenkt wird.

Es wurde schon auf die Verkiirzung der Haarfollikel und damit auch
der suBeren Wurzelscheide hingewiesen. Auch an ihr kommt es hiufig zu einer
Verhornung, die bis in die Nihe, oder auch bis in die Héhe der Ansatzstelle des
Muskels reichen kann. Hier finden sich aulerdem als fast regelméBiger Befund

Abb. 18. Keratosis suprafollicularis. Fremdkorper-Riesenzellen im perifoll;
Granulationsgewebe, 0=128:1; R=128:1,

ein oder zwei stark entwickelte Epithelfortsitze, die in ihrer Mitte oft Horn-
perlen verschiedener GréBe aufweisen, und zwar in einer Zahl, die jene der nor-
malen Haut erheblich iibertrifft.

Es ist ohne weiteres einleuchtend, dafl der durch die eben geschilderten
Verinderungen ausgeldste innere Druck in dem einzelnen Follikel zu weit-
gehender Storung sowohl der Haar- als auch der Talgdriisenentwicklung fiihren
muB. Die Talgdriisen sind daher in vielen Fallen zu kleinen Uberresten
zusammengeschrumpft oder auch vollig atrophiert. In manchen Follikeln
finden sich keine Haarreste mehr, weder von fritheren noch von neu ent-
stehenden. Dort, wo noch Haare vorhanden sind, handelt es sich meist um
solche mit vollem Bulbus, gelegentlich auch um Papillenhaare.

Mit der Keratosis suprafollicularis in engem Zusammenhange und mit ihr durch alle
méglichen Uberginge verbunden ist die
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Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei

(Ulerythema ophryogenes UNNA-TANzER). Die Erkrankung findet sich in erster Linie
an den Augenbrauen, an der Stirn, an den seitlichen Halsabschnitten, dann aber auch
oft dort, wo die Keratosis suprafollicularis beobachtet wird (JaDassoHN). Sie unterscheidet
sich von dieser im Grunde genommen nur durch die viel ausgesprochenere Neigung zur
Atrophie, die zu Haarausfall und feiner Narbenbildung fiihrt.

Das erythematose Anfangsstadium der Erkrankung ist von der gleichen
Form der Keratosis suprafollicularis mikroskopisch kaum zu unterscheiden.
Uxna legt besonderes Gewicht auf die hier vorhandene perifollikulire Rare-
fikation und Sklerose des Bindegewebes, sowie den Mangel stérkerer perifolliku-
larer Zellwucherungen. Bei deren so auBerordentlich weitgehenden Abhingig-
keit von sekundéren Einwirkungen (Traumen usw.), die naturgemiB bei der
in erster Linie an den Streckseiten der Extremitéten auftretenden Keratosis
suprafollicularis meist viel stirker sein werden wie beim Ulerythema ophryo-
genes, scheint mir jedoch eine solche Differenzierung nicht stichhaltig. Da
zudem die Hornanbildung der Follikel, das begleitende Erythem und die Um-
bildungen des Haarbalges und des Haares jenen der Keratosis suprafollicularis
auch nach U~x~as Angaben sehr ,analog® sind, scheint mir eine Trennung
der beiden Verinderungen auf Grund des histologischen Befundes kaum durch-
fihrbar. Insbesondere scheint mir das von Unxwa als Unterschied betonte
tiefere Herabsteigen der Hyperkeratose bis zum unteren Drittel des Haar-
balges und die zylindrische oder trommelférmige Ausweitung der zwei oberen
Drittel desselben doch allzusehr von rein mechanischen Bedingungen — in
erster Linie dem Grade der Hornretention — abhingig zu sein.

Aupry hat als Keratosis circumpilaris eine nicht an die Streckseiten
gebundene, fleckweise in umschriebenen Herden auftretende Veriinderung,
nach seiner Meinung eine Varietidt der Keratosis suprafollicularis, beschrieben.
Bei ihr bilden die hyperkeratotischen Schichten eine Scheide um das im iibrigen
in normaler Richtung verlaufende Haar, anstatt wie sonst das Follikelostium
auszufiillen und seinen Austritt zu hindern. Es scheint sich jedoch hier um ein
in die Gruppe der Keratosis spinulosa gehériges Krankheitsbild zu handeln
(ADAMSON).

Als Keratosis verrucosa beschreibt WEIDENFELD ein eigenartiges Krank-
heitsbild, das in symmetrischen, auf gesunder Haut besonders am Unterschenkel
auftretenden stark juckenden, halbkugeligen oder flachen, runden oder poly-
gonalen, zum Teil follikular gestellten, rétlichen bis schmutzig weilen undurch-
sichtigen Knétchen besteht, die eine glatte oder schuppende Oberfldche haben.
Mikroskopisch bestanden diese Knétchen aus aufgelagerter, zum Teil para-
keratotischer Hornsubstanz, der eine Verbreiterung in erster Linie des Stratum
lucidum, dann aber auch der Kérner- und Stachelschicht, sowie eine VergroBe-
rung des Papillarkérpers parallel geht.

WEIDENFELD méchte die Verdnderung zur chronischen Urticaria mit sekun-
direr starker Verhornung rechnen oder zur Gruppe der umschriebenen Keratosen
mit sekundérer Wucherung in Papillarkérper und Cutis. Eine Entscheidung
vor Beobachtung weiterer Fille ist nicht moglich.

Differentialdiagnose: Die Unterscheidungsmerkmale gegenuber der Ich
thyosis vulgaris wurden dort schon kurz besprochen. Es sei hier nochmals
betont, daBl bei der Keratosis suprafollicularis lediglich eine Wucherung der
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Hornschicht an und in der Follikelmiindung stattfindet, wodurch diese génzlich
verschlossen und in ihrem obersten Teile eine das Haar umschliefende
,»Retentionscyste* gebildet wird. Bei der Ichthyosis hingegen dehnt sich die
Hyperkeratose langsam iiber die Wandungen des ganzen Haartrichters aus,
so dafl dieser im Gegensatz zur Keratosis suprafollicularis von unten nach
oben in Form eines breiten Trichters gleichméfig und besonders an der bei
der Keratosis suprafollicularis nicht verdnderten Miindung stark erweitert
wird. Die Haare sind in diesen Hornmassen vollig geschwunden. Da bei der
Ichthyosis die Follikelmiindung offen bleibt, so kann die Ansammlung von
Hornmassen in der trichterférmigen Ausweitung nicht als einfache Stauungs-
folge betrachtet werden, sondern zum Teil als eine vermehrte Bildung seitens
der Trichterwandung; es besteht also eine Hornperle und keine Retentions-
cyste (MIBELLI).

Von den Acnecomedonen unterscheidet sich der Hornpfropf bei der
Keratosis suprafollicularis durch das vollige Fehlen von Talg und den lockeren
Aufbau seiner einzelnen Schichten.

Der Vollstindigkeit halber sei noch auf die weitgehende Ahnlichkeit hin-
gewiesen, die ein beginnender Favus des Kopfes mit der Keratosis supra-
follicularis haben kann, und zwar jene Fille, wo das Pilzwachstum ohne nennens-
werte Entziindungserscheinungen beginnt und Scutula noch nicht gebildet
sind. Immerhin wird auch in diesem Zustand das Vorhandensein von, wenn
auch nur spérlichen Pilzfiden eine Entscheidung gestatten.

Pathogenese: Wenn auch die eben geschilderten Einzelheiten des Bildes rein mechanisch
durch die Wirkung des Verhornungsprozesses, durch die Retention des Haarschaftes und
dessen Durchbruch in die Cutis mit den nachfolgenden Entziindungserscheinungen, die
zusammen zur volligen Atrophie des Follikels und seiner Talgdriise fiihren, hinlanglich
geklart erscheinen, so liegt doch die letzte auslésende Ursache der Hyperkeratose noch
vollig im Dunkeln, das ja auch durch die Annahme einer Entwicklungsanomalie der Follikel
(JacqueT, BrOCQ) oder eine ,,Sensibilisierung‘ einzelner Zellverbénde und Toxinwirkung
(CHALMESS-GIBBON) nicht restlos gelichtet ist.

Keratosis follicularis Morrow-Brooke.

Die als selbstandiges Krankheitsbild lange Zeit nicht anerkannte, mit ausgesprochener
Hyperkeratose und Hyperpigmentierung einhergehende Hautverinderung, entwickelt sich
langsam und heilt spontan wieder ab, vielfach unter Ubergreifen auf bisher freie Stellen.
Sie findet sich in erster Linie an den Streckseiten der Extremititen, auBerdem jedoch auch
am Nacken, den Ohren, im Gesicht, am Rumpf, meist unter Freibleiben des behaarten
Kopfes, sowie der Handflichen und FuBsohlen. Die Beteiligung der Beugeseiten wechselt.

Im AnschluB an eine umschriebene Verdickung und stérkere Pigmentierung der Horn-
schicht kommt es, manchmal unter starkem Jucken, zum Auftreten zahlreicher kleiner,
schwarzer Punkte, die alsbald ohne nennenswerte Entziindungserscheinungen zu stecknadel-
kopf- bis hanfkorngroBen, braunen Papeln, comedoshnlichen Pfrépfen oder dunkeln, aus
den Follikels6ffnungen heraustretenden Stacheln anwachsen. In ihrer Mitte lassen diese
Efflorescenzen oft ein schwarzes Piinktchen oder auch ein abgebrochenes Haar erkennen.
Die befallenen Hautbezirke sind auBerordentlich trocken. Die GréBe der harten, stachel-
formlgen, fast ausschlieBlich in den Follikeléffnungen auftretenden Gebilde Wechselt sie
ist in erster Linie von der Lokalisation abhéingig.

Die Affektion wurde unter den verschiedensten Namen beschrieben: Keratosis
follicularis contagiosa (BrookE), Ichthyosis sebacea cornea (WiLson), Ich-
thyosis follicularis (LESSER).

Die Schilderung des histologischen Befundes muf' sich einmal mit den Epi-
dermisverinderungen im allgemeinen, dann mit denjenigen der Follikel im
besonderen befassen.
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Die Epidermis in der Umgebung der Efflorescenzen ist von einer derben,
stark verbreiterten Hornschicht itberzogen, die vielfach auch ohne Unterbrechung
iiber die verinderten Follikel hinwegzieht. Sie tibertrifft an manchen Stellen
die gesamten iibrigen Hautschichten an Ausdehnung, selbst dort, wo gleichzeitig
eine VergroBerung und Verbreitung des Stratum spinosum besteht. Beide
Strata werden meist durch eine aus mehreren Zellagen aufgebaute granulierte
Schicht abgegrenzt.

An den Follikeln fillt in erster Linie ebenfalls die starke Hyperkeratose
auf. Diese hat entweder den ganzen Follikel ergriffen, oder aber sie beschrénkt
sich auf dessen Ausgang. In den jingsten der derart verdnderten Follikel wendet
sich die hyperkeratotische Hornschicht der Umgebung mit einer plotzlichen
Biegung in den Follikelausgang hinab, gleitet an dessen Wandung eine kurze
Strecke entlang, um nach Uberschreiten der Basis an der anderen Seite in
gleicher Dicke emporsteigend, wieder in die umgebenden Hornmassen iiber-
zugehen. Der Wucherung der Hornschicht geht zunschst eine Hypertrophie
des Stratum spinosum parallel, das gegen erstere durch ein aus mehreren Zell-
lagen aufgebautes Stratum granulosum, gegen das Corium scharf durch eine
wohl geordnete Basalzellschicht abgegrenzt ist.

Die derart verinderten Follikel6ffnungen sind wechselnd stark erweitert,
und zwar zeigen sie Trichter- oder Zylinderform, oder auch becher- und kugel-
formige Gestalt. Tm weiteren Verlauf wird der ganze Follikelausgang von zwiebel-
schalenartig angeordneten Hornlamellen ausgefiillt und schliefilich vollig ver-
schlossen. Durch den allméhlich zunehmenden Druck der Hornmassen kommt
es dann zu einer Atrophie der ibrigen Epidermisschichten. Es
entsteht dann ein tief in das Corium hineinragender michtiger Hornzapfen
in dem erweiterten Follikelhals, an dessen unterem Ende der normal gebliebene
tiefere Follikelteil als unscheinbares Anhingsel sichtbar ist. Vereinzelt wird
der ganze Haarbalg, dann meist in Trichterform, von der Hyperkeratose er-
griffen. Der ganze Follikel mit Haarbalg und Talgdriise stellt dann einen einzigen,
groBen, unter der Oberfliche gelegenen trichterférmigen Hornzapfen dar.

Kommt es lediglich zu einem VerschluB} des Follikelhalses, so bedingt dieser
naturgemiB eine Reihe von Verinderungen an dem durch ihn in seiner normalen
Entwicklung gehemmten Follikel: Er fiihrt zu Retentionserscheinungen,
die sich einmal in Bildung von comedodhnlichen Cysten, zum anderen in
Umbildung des Haares und des ganzen Follikels, so wie manchmal in Atrophie
der zugehorigen Talgdriise dullern. Das Haar oder gleichzeitig auch der ganze
Haarbalg verlaufen dann in spiraliger Kriimmung, so daB ein Schnitt in der
Haarrichtung dieses in einzelnen Abschnitten von verschiedenster Verlaufs-
richtung zeigt. Bleibt die Verhornung auf das Follikelostium beschrénkt, so
verlduft das Haar bis dorthin in gerader Linie, um dann erst eine Spiralform
anzunehmen, die an jene bei der Keratosis pilaris (Hyperkeratosis suprafolli-
cularis UNNA) erinnert.

Uberall dort, wo die im Follikelostium beginnende Hyperkeratose die iiber
dieses fortziehende ebenfalls verbreiterte Hornschicht iiberragt, kommt es zur
Bildung jener fiir die Veréinderung kennzeichnenden Hornstacheln. Auf
Reihen von Flachschnitten 148t sich leicht feststellen, daB die iiber den
Follikel fortziehende Hornschicht in dessen Zentrum gesprengt ist und die

Gans, Histopathologie der Haut. I. 5
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gebildeten Hornmassen durch diese Offnung hindurch iiber die Oberfliche
hinausragen.

Je nachdem die Hyperkeratose nur das Follikelostium oder den ganzen Follikel
ergreift, entstehen verschiedenartige Hornbildungen. Im ersteren,
dem fiir die Veranderung gewohnlichsten Falle, entsteht ein aus zwiebelschalen-
artig aufeinandergelagerten Hornlamellen aufgebautes Gebilde, das nur wenig
in die Cutis hineinragt und eher einer verhornten Epidermisleiste, denn einem
verhornten Follikel entspricht. Die richtige Deutung wird jedoch durch das
in der Regel noch vorhandene Haar erleichtert. In dem Mafle, als die den Follikel
ausfiillende Stachelschicht junge Hornlamellen produziert, erhebt sich der
Hornzapfen allmahlich iber die Oberflaiche empor. Dabei bilden die altesten
und kleinsten Hornlamellen die Spitze, die jingsten und daher groBten die Basis,
wodurch die emporsteigende Hornséule eine nach oben spitz zulaufende stachel-
formige Gestalt gewinnt (Unna).

Befallt die Hyperkeratose den ganzen Follikel, so schieben sich zwischen
Haar- und Stachelschicht dauernd neue Hornlamellen ein; der Follikel wird dann
in einen unten spitzen, nach oben weit getffneten Trichter umgewandelt, in
dessen Zentrum das von mehreren, konzentrisch geschichteten, nach unten
spitz zulaufenden ,Horntiiten eingehiillte Haar liegt. Dieses bildet mit den
verhornten Massen zusammen an der Oberfliche jene comedoédhnlichen stumpfen
und kurzen Stacheln, in deren Zentrum es vielfach abgebrochen als schwarzer
Punkt erkennbar ist. In der Umgebung dieser Hornstacheln finden sich regel-
miBig kleine Hornpfropfbildungen, die der natiirlichen Faltenbildung der
Haut entsprechen und von den Follikeln ganz unabhingig sind. Manchmal
wird auch ein Schweilidriisenausfiihrungsgang von der Hyperkeratose ergriffen,
jedoch geht diese dann niemals {iber das Ostium hinaus.

Die Verhornung verlauft im allgemeinen als reine Hyperkeratose; nur dort,
wo (durch den Druck des Hornzapfens?) das Keratohyalin schwindet, ins-
besondere also am Grunde desselben, bleiben die Zellkerne erhalten und es kommt
zur Parakeratose.

Eine atypische Verhornung des Follikelepithels analog den bei der DARIER-
schen Krankheit beschriebenen ,,Corps ronds“ und ,,Grains“ ist bisher nur in
einem Falle beobachtet worden (LEwaNpowsky). Die Gebilde waren iiber
die ganze Wand des Follikels verteilt, und es lieBen sich auch hier alle Uberginge
von den normalen Epithelzellen zu jenen Degenerationsformen beobachten.

Die Verinderungen in der Cutis sind gering und von untergeordneter Be-
deutung. Es handelt sich lediglich um eine leichte Erweiterung der Gefiafie mit
miBiger perivascularer und perifollikuldrer, lymphocytérer Zellinfiltration um
die befallenen Follikel.

Differentialdiagnose: Die mannigfachen Beziehungen, die sowohl Klinik
als Histologie der Keratosis follicularis mit einer Reihe verwandter Dermatosen
verkniipfen und daher auch heute noch einige Autoren ihre Abtrennung als
selbstandiges Krankheitsbild ablehnen lassen, machen eine eingehende Stellung-
nahme gegeniiber dhnlichen Dyskeratosen erforderlich.

Die Gegensitze zu Dariers Krankheit wurden dort bereits erértert. Es
ist vor allem die stets fehlende Liickenbildung, welche eine sichere Trennung
erlaubt, was besonders wichtig erscheint, zumal LEwaxpowsky ja das Vor-
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kommen von Corps ronds — die ja an und fiir sich nicht mehr als fiir DARIER
kennzeichnend angesehen werden kénnen — auch bei der Keratosis follicularis
festgestellt hat.

Eine Trennung der comedodhnlichen Hornpfrépfe von den echten Come-
donen der Acne ist leicht durchfithrbar. Sie unterscheiden sich dadurch,
dal sich bei der Keratosis follicularis die Hornbildung von Anfang an auch an
der Basis vollzieht; auBlerdem fehlen die Talgdriisen.

Diese beiden Tatsachen erlauben eine Unterscheidung auch da, wo — was
ja zumeist der Fall ist — auch bei der Keratosis follicularis ein Haar im Zentrum
des verhornten Follikelostiums eingeschlossen ist.

Auch die Unterscheidung vom Lichen spinulosus (Keratosis spinulosa)
diirfte heute unschwer durchzufiihren sein. Man muf dabei allerdings von vorne-
herein darauf verzichten, jene von einigen franzésischen Autoren als ,,Acné
corné® beschriebene Dermatose nun restlos entweder zur Keratosis follicularis
oder Keratosis spinulosa schlagen zu wollen, wenn auch nach den sorgfiltigen
Untersuchungen SALINIERs die Acné corné der Keratosis follicularis erheblich
néher zu stehen scheint. Schon die klinischen Differenzen erméglichen jedoch
eine Trennung: Fleckweises Auftreten fast gleich grofer Herde vorzugsweise
am Rumpf, mit Neigung zur Gruppierung und Bildung feiner, gleichartig auf-
gebauter Hornstacheln bei der Keratosis spinulosa; diffuses Auftreten von steck-
nadelkopf- bis linsengroBen, isoliert stehenden, Efflorescenzen, besonders an den
Extremititen, unter Bildung erheblich groBerer, verschieden dicker, polymorpher
Stacheln, und gleichzeitig comedo#dhnlicher, kaum aus den Follikeln hervor-
tretender Hornpfropfen bei der Keratosis follicularis. Dazu kommt im mikro-
skopischen Bilde die fast reine Hyperkeratose bei der Keratosis follicularis
gegeniiber der Parakeratose bei der Keratosis spinulosa.

Klinik und Histologie der ,Keratosis pilaris®“ sind von der Kera-
tosis follicularis so abweichend, dafl eine besondere Gegeniiberstellung sich
eriibrigt.

Pathogenese : BROOKE hat schon in der hyperplastischen Wucherung der Epidermis-
zellen und dem UbermaB der Verhornung das Grundlegende der Veréinderung erkannt,
wobei das Primére des Zustandes in der Hyperkeratose zu erblicken ist. Diese Hyper-
keratose reicht véllig aus, um alles iibrige des Prozesses zu kléren. Der eigenartige, oben
geschilderte Bau der befallenen Follikel erschwert zunichst die AbstoBung der neugebildeten
Hornmasse, fithrt zu deren Anhdufung im Innern und durch den wachsenden Druck damit
wiederum zu weiteren Formveréinderungen, insbesondere der Haarbildung und der Talg-
driise. Dort, wo der Follikel durch die dariiber hinwegziehende feste Hornplatte verschlossen
wird, muBl es zu den geschilderten Retentionserscheinungen und damit zur Bildung der
comedodhnlichen Horncysten kommen; bleibt der Follikel von vornherein offen, so bilden
sich die Hornstacheln.

Fir die Entstehung der Verhornungsanomalie selbst spielen sowohl Retentions- als
auch gesteigerte Neubildungsvorgéinge eine Rolle. Die letzte auslésende Ursache dafiir
ist uns allerdings noch unbekannt. Immerhin deuten mehrere der beobachteten Falle
darauf hin, daB das Wesen der Verinderung in einer kongenitalen Anlage zu suchen ist,

Bei einer ganzen Reihe hierher gehériger Verdnderungen ist eine Grundursache
bisher noch unbekannt geblieben. Als

Keratosis spinulosa (Lichen spinulosus)

wird ein zundchst und am héufigsten in England bekannt gewordenes Krankheitsbild
benannt, das in den franzosischen selten, noch seltener in den deutschen Zeitschriften
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erwihnt wird. Es handelt sich dabei nach CROCKER um eine in akuten oder subakuten
Schiiben ohne nennenswerte Entziindungserscheinungen bei jugendlichen Personen auf-
tretende Verinderung, die in erster Linie auf die Follikel, gelegentlich auch die Schweif3-
poren und sogar auch auf der interfollikuliren Haut auftritt. Die Einzelefflorescenz besteht
aus blassen bis rétlichen kegelférmigen Papeln von Hirsekorngrofle, denen ein weilligrauer,
1—2 mm hoher Hornstachel aufsitzt, der in eine Vertiefung der Papel eingelassen ist. Die
Erkrankung tritt in symmetrisch verteilten Herden auf, die eine gewisse Vorliebe fiir die
Nackengegend und die Schulter zeigen, jedoch auch an anderen Korperstellen, Streck-
seiten der Arme, Vorderseite der Oberschenkel, Riicken, Bauchseite vorkommen kénnen.
Unbehandelt pflegt die Verdnderung lingere Zeit bestehen zu bleiben, ist jedoch therapeu-
tischen Eingriffen leicht zuganglich.

Bei der &uBerst sparlichen Zahl der beobachteten und insbesondere der histologisch
untersuchten Fille ist die Stellung der Erkrankung noch duBlerst unklar, so da8 sie in den
meisten deutschen Lehrbiichern kaum oder nicht erwiahnt wird. Dazu kommt, daB sie unter
den verschiedensten Namen geschildert worden ist, wobei auBerdem die Zugehérigkeit
derartiger Falle zu dem Krankheitsbilde auch noch bestreitbar erscheint. Die Acné kératique
(TexxeEsoN und LEREDDE), Acné cornée exanthématique (THIBIERGE), Kératose folli-
culaire villeuse (BAUDOIN und Du CASTEL), Acne cornea (GIOVANNINI) sind nach LEWAN-
DOWSKY hierher zu zdhlen, wahrend er die Zugehorigkeit der einfachen Acné cornée der
franzosischen Autoren im Gegensatz zu BrocqQ und ApAMsoN noch bezweifelt und sie
mit SALINIER zur Keratosis follicularis BROOKE rechnen méchte. Dabei mufl ich noch be-
tonen, dal auch LEwanpowskys Fall mir wegen des Auftretens im AnschluB an die Tricho-
phitie Bedenken erweckt, worauf ja auch schon ApAMSON hingewiesen hat. LEWANDOWSKY
selbst hat seinen Fall ja auch spater zu den Trichophytiden gerechnet (s. L.: Die Tuberkulose
der Haut S. 167). Es ist der Gedanke nicht ganz von der Hand zu weisen, daf3 er es hier
doch mit einem infektiésen ProzeB zu tun hatte, der auf einer zum ,,Spinulosismus*
neigenden Haut die Keratosis spinulosa hervorrief. Mit dieser Stellungnahme ist, um das
gleich hier vorweg zu nehmen, naturgemafl auch die Pathogenese festgelegt; es wire in
solchen Fillen die Keratosis spinulosa eine auf bestimmte, in erster Linie wohl infektitse
Reize offenbar werdende besondere Reaktionsform der betreffenden Haut, womit sich ja
auch der zu Beginn exanthemartige Charakter der Verinderung sehr gut in Einklang
bringen liefe.

Bei der geringen Zahl der vorliegenden Beobachtungen ist eine Entscheidung vorder-
hand unméglich.

Histologisch handelt es sich, soweit die wenigen mikroskopischen Beobach-
tungen eine genaue Darstellung tiberhaupt zulassen, um langgestreckte, ovale
oder auch kegelférmige, echte, in erster Linie intrafollikulire Horn-
gebilde, die im oberen Drittel, vereinzelt auch in den unteren Follikelab-
schnitten (Piccarpi) auftreten. AuBerdem wurden sie als tubuldre und peri-
tubuldre Verhornung des obersten spiraligen Teils der Schweiidriisenaus-
fuhrungsgénge, sowie schlieflich, wenn auch selten und kleiner als sonst, un-
abhéngig von irgendwelchen Anhangsgebilden der Haut als umschriebene
knopfartige, aus einer kleinen Epidermisfalte hervortretende Verdickungen der
Hornschicht beobachtet.

Der Aufbau der Hornpfrépfe und der aus ihnen zentral herausragenden
Hornstacheln ist in allen drei Fillen grundsétzlich der gleiche. Sie bestehen
aus zentral lockeren, zum Rande hin dichter werdenden, teils parakeratotischen,
teils echt verhornten Horngewebsschichtungen, die sich in die weniger stark
gewucherte Hornschicht der Umgebung fortsetzen. Nach der Tiefe schicken sie
lange, comedonenéhnliche Hornpfrépfe vor und erheben sich als 1—2 em hohe,
zarte filiforme Stacheln iber die Umgebung.

Die Hornschicht ist in dem ganzen erkrankten Bezirk, also auch in der
Umgebung der Hornpfrépfe, erheblich, aber verschieden stark verdickt; sie
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iibertrifft stellenweise die Stachelschicht um das 2—3fache. Sie ist lamellar,
aus dichten Hornplattchen aufgebaut und zeigt auch an den von Hornstacheln
freien Stellen einen wellenférmigen Verlauf mit stumpfwinkeligen Erhebungen.
Das Stratum granulosum ist meist gut entwickelt. Das Verhalten der Stachel-

schicht wechselt; an einzelnen Stellen
normal, trotz starker Hyperkeratose, mit
gut entwickelten Epithelleisten und nor-
malen Zellen, ist sie an anderen Stellen
erheblich verschmilert, weniger durch Ab-
nahme der Zellreihen als durch Abplat-
tung der einzelnen Zellkérper; an dritter
Stelle schlieBlich, und zwar besonders um
den unteren Pol der Hornzapfen, ist sie
ebenso wie die Kornerschicht erheblich
verbreitert (Beck). Das Stratum basale
zeigt keine Besonderheiten; auffallend er-
scheint nur jeglicher Mangel einer Mitosen-
bildung.

In den erkrankten Follikeln finden
sich sehr selten Haare; wo sie vorhanden,
scheint die Hornschicht des erweiterten
Follikeltrichters dem Haar nach aullen zu
folgen und es vollstindig zu umbhiillen.
Die unteren 2/, der Follikel atrophieren
allméhlich und mit ihnen die Talgdriisen.
Diese Atrophie ist um so hochgradiger,
je starker die Hornanbildung im Follikel-
trichter auftritt. Ahnliche Riickbildungs-
vorgange finden sich auch an den er-
krankten SchweiBdriisen; die Driisenkniuel
sind manchmal cystisch erweitert, ihre
Epithelien atrophiert (VieNoro-LuTatr).

Die Beteiligung des Bindegewebes
an dem ProzeB ist wechselnd. In einigen
Fillen kaum oder gar nicht verdndert,
findet sich in anderen Fillen in den
mittleren, namentlich den inter- und peri-
follikuldren Abschnitten eine entziindliche
Zellansammlung. Diese besteht in erster
Linie aus Lymphocyten und Fibroplasten,
am Rande spérlichen Plasmazellen, gelegent-

Abb. 19. Keratosis spinulosa (Lichen
spinulosus). Intrafollikulire Hyperkera-
tose und Parakeratose mit Hornstachel-
bildung und Haarverlust; geringere all-
gemeine Hyperkeratose. MiBige perifolli-
kuldre Zellinfiltration. Atrophie der Talg-
driise und des unteren Follikelabschnitts.
Cystische Erweiterung der SchweiBdriisen-
kniuel. Himatoxylin-Eosin. (Sammlung
E. FREUND.) 0=66:1; R=40:1.

lich auch einmal einer Riesenzelle. Die oberen Cutisschichten wund der
Papillarkérper sind, . von einer miBigen GefaBerweiterung abgesehen, kaum
verdndert. Ob eine Degeneration des' Bindegewebes, die sich im Schwund
des Elastins sowie einer Homogenisierung des Kollagens in dieser Schicht
duBerte und klinisch kleinen weilen atrophischen Herden entsprach (BECK),
zu dem Krankheitsbilde gehort, bedarf noch weiterer Untersuchung. Die
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Arrectores pilorum waren in einzelnen Fillen vorhanden und normal, in
anderen sehr schwach oder gar nicht entwickelt.

Differentialdiagnose: Die differentialdiagnostischen Merkmale bauen sich in
erster Linie auf klinischen Beobachtungen auf. Dies gilt ganz besonders fiir
die Stellung zum Lichen ruber acuminatus, dem Lichen scrophulo-
sorum sowie der Keratosis suprafollicularis. Von den histologischen
Beweismitteln scheint besonders das gleichzeitige Vorhandensein der Horn-
gebilde in Follikelhals, SchweiBdriisenausfilhrungsgang und an anderen Haut-
stellen von Wert, denn die von PicarRRDI als charakteristisch angesprochene
Parakeratose braucht nicht immer vorhanden zu sein (BECK), und das von
Uxnw~a als Unterschied gegeniiber der Keratosis suprafollicularis betonte Ent-
stehen der Hornmassen auch in den ersten Stadien ausschlieflich auf Kosten
der Follikelwand und ohne suprafollikulire Keratose wird von VieNoLo-LuTaTI
abgelehnt.

Pathogenese: Soweit itberhaupt zu dieser Frage Stellung genommen wurde, hat es
gich nur darum gehandelt, ob primér ein entziindlicher Faktor vorhanden sei, der sekundar
die Hyperkeratose hervorrufe oder umgekehrt. Dieser namentlich von LEWANDOWSKY
vertretene — bei seinem vermeintlichen Falle von K. sp. durchaus berechtigte — Stand-
punkt wird von anderen (namentlich Beck, VieNoLo-LuTaTI) nicht geteilt. Nach ihnen
spricht das mikroskopische Bild entschieden dafiir, dal die Entziindung durch den Reiz
der in die Cutis vordringenden Hornmassen wachgerufen wird und von hier aus sich erst

sekundéir in das interfollikuldre Bindegewebe fortsetzt. Die Beantwortung der Frage nach
der Ursache dieser Hyperkeratose bleibt bei dieser Annahme allerdings offen.

Hyperkeratosis follicularis vegetans.
(DartErRsche Krankheit.)

Auf scharf umschriebenen, geréteten Flecken entwickeln sich allméhlich kegelférmige,
leicht abgeflachte, harte, stecknadelkopf- bis linsengrofle, mit einer graubraunen Horn-
kruste bedeckte Knotchen, die fest mit ihrer Unterlage verbunden sind. Sie treten in wech-
selnder Zahl auf. Entfernt man eine solche, meist auffallend trockene Primirefflorescenz,
so findet man an ihrer Unterfldche einen weichen feinen Zapfen, der in einen kraterférmigen
Trichter mit erhabenem Wall eingesenkt war. Dieser Trichter entspricht meist, aber durch-
aus nicht immer, einer erweiterten Follikel6ffnung; manchmal sind jedoch auch die Schwei3-
poren oder auch die normalen Hauteinsenkungen befallen. Durch ZusammenflieBen
dieser Knétchen, bzw. unter Anlagerung neu entstehender kleinerer an die #lteren und
groBeren, bilden sich glatte oder auch unebene, vielfach warzenférmige Felder, die an Kon-
taktflichen der Haut zu papillomatdsen und verrukésen, durch tiefe Rhagaden getrennten
Wucherungen ausarten kénnen, innerhalb deren zersetzte und iibelriechende Sekretmassen
zuriickgehalten werden.

Die Erkrankung zeigt eine gewisse Vorliebe fiir jene Hautstellen, an denen sich auch
das seborrhoische Ekzem zu lokalisieren pflegt; sie ist jedoch an allen Kérperstellen vor-
gefunden worden, auch auf der Mundschleimhaut und an den Négeln.

Das histologische Bild der Primérefflorescenz wird beherrscht durch
die wechselnd starke Hypertrophie der Epidermis, in erster Linie der
Hornschicht sowie des Stratum granulosum. Die Veréinderungen in den iibrigen
Hautabschnitten treten demgegeniiber ar Bedeutung erheblich zuriick. Sie
sind, um das gleich hier zu betonen, im wesentlichen abhiingig von sekundéiren
Entziindungserscheinungen. Die driisigen und Bindegewebselemente zeigen ein
vollig normales Bild. In den jungen primiren Papeln findet sich eine gering-
gradige perivasculdre, aus Lymphocyten aufgebaute Zellinfiltration, jedoch ledig-
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lich in dem oberen Abschnitt der Cutis und dem durch die krankhaften Vorginge
in der Epidermis umgestalteten Papillarkérper. Die einzelnen Papillen sind
meist stark verlingert und entsprechend verschmalert, an anderen Stellen wieder
verbreitert und verkiirzt. Die Gefille sind etwas erweitert, ihre Endothelien
jedoch nicht verédndert. :

Abdb. 20. Hyperkeratosis foll. veget. Rumpf, 50jihr. 07 Entwicklung der Epithelumwandlung.
,,Liicken*‘; ,,Corps ronds“; ,,Grains*“. Eisenhimatoxylin-vAN GIESON. O =1000:1; R=750:1.

Die Umgestaltung des Papillarkérpers ist bedingt durch die Wucherungs-
vorginge in der Epidermis. Die Basalzellen sind zwar beziiglich der Zellstruktur
normal und haben ihren charakteristischen, pallisadenartigen Verlauf beibehalten.
Auffallig erscheinen nur die zahlreichen Mitosen, die in ihrem Auftreten in erster
Linie an eigentiimliche, oberhalb der Basalschicht bis hinauf in das Stratum
granulosum gelegene, intercellulire blaschenartige Bildungen gebunden sind.
Sie kommen jedoch auch unabhingig von diesen im Stratum spinosum vor.
Dazu kommt bei linger bestehenden Papeln eine starke Pigmentierung der
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Basalzellen. Bei diesen Blaschen handelt es sich um jene ,,Liicken‘, die seit
Borck als fiir die DarteRsche Krankheit besonders charakteristisch angesehenen
Hohlraumbildungen. Sie erinnern manchmal an die aus anderen Kapiteln
bekannten intercellulir entstehenden Blischen, nur erscheint der ganze Vorgang
hier schwerfilliger. Die Hohlriume sind von wechselnder Gestalt; bald nur
schmale Spalten, bald mehr breit wie hoch. Sie treten in erster Linie unter
Stellen starker Hornzapfenbildung auf, indem hier das Stratum basale sich
vom Papillarkérper loslost. Daneben finden sie sich jedoch auch in den iibrigen
Zellagen. Die sie bedeckenden Zellen des Stratum spinosum zeigen eine Reihe
kennzeichnende Verinderungen. Ihre Form weicht von der Norm ab; teils
vieleckig, mit lang ausgezogenen Fortsitzen, teils rund, liegen sie am Rande,
vereinzelt jedoch auch innerhalb der Liicken. In letzterem Falle sind sie mit
deren Wandung vielfach durch homogenen oder auch feinkérnigen, oft faden-
formig ausgezogenen Inhalt verbunden. ODb es sich dabei stets um Fibrin handelt,
ist noch strittig.

Viele dieser Zelleu gehen auflerdem Veréinderungen ein, die unter dem Namen
der ,,Corpsronds® bzw. ,,Grains® bekannt geworden sind und von dem ersten
Beobachter, DARIER, irrtiimlich fiir belebte Krankheitserreger (Psorospermien)
gehalten wurden. Es handelt sich um meist homogene, rundliche, scheinbar von
einer doppelten Membran umgebene, stark glinzende Korper, die die Epidermis-
kerne meist an GroBe iiberragen. Sie finden sich iiber das Stratum spinosum
hinaus in wechselnder Zahl besonders im Stratum granulosum und corneum.
In den unteren Epidermisschichten umschlieBen diese ,,runden Korper stets
ein scharf begrenztes, granuliertes oder auch homogenes, kernartiges Gebilde,
das je mehr zur Oberfliche, um so unscharfer wird, vielfach in kornige Haufen
gerfallt und schlieBlich vollig in dem umgebenden Gewebe aufgeht. Bei ent-
sprechender Darstellung, (am besten eignet sich Eisenhdmatoxylin — v. GIESON)
entpuppt sich ihre doppelbrechende Membran als Abkémmling der umgeben-
den Hornschicht; sie zeigt dieselben optischen und farberischen Eigentiimlich-
keiten und ist vielfach durch Fortsitze mit der Umgebung verbunden. An
guten Schnitten 148t sich der Entwicklungsgang dieser eigentiimlich umgewan-
delten Zellen deutlich verfolgen. Die ,,Corps ronds®“ gehen danach aus
Zellen hervor, die sich zunichst abrunden, wihrend sich um ihren Kern
ein unfirbbarer Hof bildet, so daB sie in erweiterten Kernhohlen liegen.
Gleichzeitig verdndert sich auch die Struktur der Kerne. Ihr Chromatin-
geriist schwindet, statt dessen tritt unter Quellung des Kernkorperchens
eine stark firbbare homogene Masse auf. Die derart veréinderten Zellen
verlieren ihre Intercellularbriicken, das Protoplasma zieht sich auf einen
schmalen Rand zuriick. Ob sie sich nun in der Stachel- oder — wo sie
am hiufigsten auftreten — der Kornerschicht oder ausnahmsweise einmal
bereits in der Basalzellschicht gebildet haben und dann dem physiologischen
Entwicklungsgang folgend, in die Hornschicht aufgestiegen sind, ob sie
aus den tiefen Schichten kommend, den peripheren Zelleib bereits ver-
loren haben (Grains) oder im Stratum granulosum entstanden, und dann
meist noch von dem verhornten, peripheren Zelleib umgeben sind: stets
sind es verhornte Zellen, deren degenerierter Kern erhalten geblieben ist
und deren korniger Inhalt oft die fiir Keratin kennzeichnenden Reaktionen
gibt (JariscH).
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Die Intensitat dieser Degenerationserscheinungen in den einzelnen Epidermis-
lagen ist wechselnd; am zahlreichsten wurden sie im Stratum granulosum ge-
funden. Nach dem Entwicklungsgang des Prozesses ist es jedoch selbstverstand-
lich, daB sie in jeder Schicht vorkommen kénnen.
Eine gewisse Regelmafigkeit ist insofern vor-
handen, als die ,runden Korper stets in den
tiefen, ,,die Grains“ stets in den oberflich-
licheren Lagen auftreten.

Die derart betonte Wachstumsstérung der
Epidermiszellen wird durch die auBerordentlich
wechselnde GroBe der einzelnen Zellen und ihrer
Kerne, durch die oft vermehrte (2—3) Zahl der
Kernkorperchen noch unterstrichen. AuBerdem
werden Epithelriesenzellen beobachtet, die
durch ZusammenflieBen mehrerer Retezellen ent-
stehen und 6—8 im Protoplasma unregelmiBig
zerstreut liegende Kerne enthalten.

Kehren wir nun zu dem Gesamtaufbau
der Epidermis zuriick! Die Wucherungsvor-
ginge sind, wie schon kurz betont, von wechseln-
der Intensitdt. Das Stratum spinosum ist manch-
mal véllig normal, an anderen Stellen wieder
verdickt und kann dort, wo die Hornzapfen tief
in die Epidermis eindringen, bis auf wenige
Zellagen zusammengeschrumpft sein. Ganz ent-
sprechend verhalt sich das Stratum granulosum,
nur daf hier die Vermehrung der Zellen gegen-
iiber der Norm, dann aber auch das Auftreten
der Kerndegenerationen am stirksten ist. Es
sei betont, dafl sich neben den eben geschil-
derten, in wechselnder Zahl auftretenden, de-
generierten Zellen auch ganze Zellagen vorfin-
den, die vollig normal sind. Andere wieder
zeigen lediglich eine Vergréerung ihrer Form
ohne sinnfillige weitere Degeneration.

Das Stratum lucidum ist nur sehr undeutlich,
meist gar nicht nachzuweisen, so daf das Stratum
granulosum unmittelbar in das Stratum corneum
tibergeht.

Der ganze Vorgang fiilhrt jedoch regelmiBig
zu einer starken Verbreiterung der Horn-
schicht, namentlich dort, wo das Stratum
granulosum, tief in die Stachelzellschicht hinab-
reichend, nur durch wenige Zellagen von den Papillen getrennt ist und aus
mehreren Zellreihen besteht. Eine gegenseitige Abhéingigkeit von Hypertrophie
der Hornschicht und der granulierten Schicht la8t sich jedoch nicht immer
feststellen. Oft findet sich vielmehr unter einer michtigen Hornschicht nur
ein zartes Stratum granulosum, ja granulierte Zellen kénnen véllig fehlen, so

35:1.

35:1; R=

Ubersichtsbild. Normale und kennzeichnend verinderte Ab-
(o]

Hématoxylin -VAN GIESON.

schnitte wechseln auf engem Raum miteinander ab. Hyperkeratose und Liickenbildung beherrschen das Bild. Stellenweise
Atrophie des Papillarkorpers.

Abb. 21. Hyperkeratosis foll. veget. Stirn, 20j4hr. 9
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daf die Hornschicht unmittelbar an das Stratum spinosum st68t. An anderen
Stellen wiederum, und dies scheint mir doch bei weitem hiufiger zu sein, ist
die Zabhl der Zellen im Stratum granulosum im ganzen weit grofer als in
der Norm.

Am starksten ist, wie schon betont, die Hypertrophie der Hornschicht. An
manchen Stellen iibertrifft sie diejenige der iibrigen Epidermis um das mehrfache.
Die Hyperkeratose ist, worauf - ausdriicklich hingewiesen sei, durchaus un-
abhangig von den Follikeln — das Haar bleibt dabei meist erhalten — und

Abb. 22. Hyperkeratosis foll. vegetans. Rumpf, 30jihr. o7l Epidermisverinderungen.
SproBbildung, Liicken. Corps ronds, Grains. Hornzapfen. Eisenhdmatoxylin-vAN GIESON.
0=300:1; R=225:1.

Driisenmiindungen. Sie findet sich ebenso héufig an anderen Stellen und dringt
hier wie dort in Form kegelformiger Zapfen mit der Spitze nach unten in die
Cutis vor, wie sie andererseits in ihrer ganzen Ausdehnung die Umgebung
erheblich iiberragt.

Im feineren Aufbau der Hornschicht lassen sich nun in der Regel zwei
verschiedene Formen unterscheiden. An manchen Stellen liegen die zahlreichen
Hornlamellen mebr oder auch weniger deutlich geschichtet {ibereinander, bald
eng aneinandergeprelt, bald weiter voneinander abstehend. Die untersten und
mittleren Hornschichtlagen zeigen dabei vielfach Nester unvollkommen ver-
hornter Zellen mit sehr gut erhaltenen und firbbaren Kernen. An anderen
Stellen wiederum haben die einzelnen Lamellen ein grobbalkiges Netzwerk
gebildet, namentlich dort, wo die Hornzapfen zur Cutis hinstreben. In den
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Maschen, dieses Netzes finden sich oft in wechselnder Zahl, bald einzeln, bald
in Gruppen auftretend, die oben beschriebenen Degenerationsformen der Epi-
dermiszellen, bald als ,,Corps ronds*, bald — und dann meist in groBeren Haufen
— als ,,Grains*. Dabei 1aBt sich auch bei ihnen der Ubergang von den normalen
Stachelzellen zu diesen unregelméBig und zu frith verhornten Formen feststellen.

In weiter vorgeschrittenen Féallen ist naturgemidf der Charakter der
eben geschilderten Primirefflorenscenzen meist weniger rein darstellbar. Es
findet sich vielfach eine Abplattung, ja sogar eine Atrophie der Papillen
im Zentrum des Prozesses. An der Peripherie sind die Papillen hingegen ver-
lingert, so dafl die Cutis zentral vertieft erscheint. Hier entsteht dadurch eine
tellerartige Vertiefung, die das klinische Bild leicht verstindlich macht. Ist
es zur Rhagadenbildung gekommen, was bei linger bestehenden Fallen
immer eintreten wird, so bilden natiirlich die Einrisse der Epidermis, die bis
in den Papillarkorper und die Cutis hineinreichen kénnen, zusammen mit den
dann auch stets vorhandenen starkeren Wucherungen und den ausgedehnten
Entziindungsprozessen im Corium ein vielgestaltiges Gesamtbild, das aber in
seinem Grundcharakter doch noch deutlich den priméren Aufbau wider-
spiegelt. —

Neben diesen typischen Verinderungen finden sich nun noch in manchen
Fillen stirker ausgeprigte Besonderheiten, auf die kurz hingewiesen werden
muB. Es sind dies einmal blasenartige Bildungen, die als stirker ent-
wickelte Liicken aufgefaBt werden diirfen. Die Entstehung der letzteren erfolgt
einmal durch akantholytische Vorgiinge, die einen Teil der Stachelzellen unter
Hinterlassung fibrinéser und schleimiger Faden vollig zum Schwinden bringen
(DarIER), wihrend gleichzeitig dieselbe unbekannte Ursache andere Zellen
lediglich ihrer Stacheln beraubt und sie so zu jenen als ,,Corps ronds® be-
kannten, kugeligen Bildungen umformt, die durch weitere Degeneration zer-
fallen und deren Reste in den ,,Grains‘ zu suchen sind.

Soweit iiber die Blasenbildung eingehendere Beobachtungen vorliegen
(SPIETHOFF), ist sie unmittelbar abhingig von einem stérkeren intercellulsiren
Odem und dieses wiederum von ausgedehnteren Entziindungserscheinungen im
Corium. In derartigen Fillen, die im allgemeinen nur bei weiter fortgeschrittenen
Erkrankungen zu finden sind, ist auch die cellulire Infiltration in Papillar-
korper und Cutis starker ausgepriagt. Neben den schon erwéhnten Lymphocyten
finden sich dann auch Plasma- und Mastzellen, sowie auch auffallend viele
Leukocyten, insbesondere Eosinophile. Da derartige starke Entziindungs-
erscheinungen besonders in jenen Féllen auftreten, wo es im Anschluf} an stérkere
Wucherung der Epidermiselemente und Macerationsvorgdnge in diesen zu
sekundéaren Verdnderungen gekommen ist, so erscheint bis heute die Frage, ob
hier eine primdre Erkrankung des Coriums vorliegt oder nicht, noch unent-
schieden. Man mul} dabei allerdings beriicksichtigen, dall — wie im Falle
SPIETHOFF — die Blasen auf scheinbar unverinderter Epidermis aufgetreten
sind, daB3 in dem von BUukOVSKY beobachteten Falle ein entziindlicher Prozef3
die Veréinderung einleitete.

Auch in den Blasen werden, wie das ja bei ihrem genetischen Zusammenhang
mit den Liicken selbstverstindlich erscheint, die kennzeichnenden Kern-
degenerationsprodukte vorgefunden. Ebenso verstindlich erscheint es, dafi im
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Anschlufl an stirkere Exsudationsvorginge Blutungen, sei es per rhexin, sei
es per diapedesin in die Epidermis und in die Blasen hinein auftreten
konnen.

GroBere Bedeutung kommt jedoch eigenartigen EpithelsproBbildungen
(s. Abb. 22) zu, die wiederholt beobachtet wurden (DARIER-THIBAULT, BELLINT,
PiNkUS - LEDERMANN). Es handelt sich dabei um schlauchartige, von der
Basalzellreihe ausgehende und aus Basalzellen aufgebaute Epithelwucherungen,
die langsam in das umgebende Bindegewebe vordringen und bei oberflichlicher
Betrachtung den Eindruck epitheliomatéser Neubildungen erwecken kénnen.
Diese, in manchen Fillen vollig fehlenden, in anderen wieder sebr zahlreich

Abb. 23. Hyperkeratosis foll. et parafoll. in cutem penetrans (KYRLE). Die Epidermis
durchdringende follikulire und parafollikulire Hornpfropfbildung; starke entziindliche
Zellansammlung in der Cutis. H&matoxylin-Eosin. O =66; R=66:1. (Sammlung KYRLE,)

vorhandenen Epithelsprossen senden ihrerseits wieder seitliche Fortsitze aus,
so daB es zu eigentiimlichen, driisenartigen Bildungen kommt. Auch in
diesen geht die Bildung der runden Kérper vor sich.

Grundsatzlich die gleichen Verinderungen wie an der duBleren Haut finden
sich an der Mundschleimhaut: wechselnd starke Papillomatose, Akanthose,
insbesondere Liickenbildung. Es kann sich dazu gesellen eine Parakeratose
mit maBig zahlreichen ,,Corps ronds® und ,,Grains“ (SpPITZER). Diese letzteren
Verinderungen kommen allerdings nicht regelmafig vor (REENSTIERNA).

Anhangsweise sei hier jenes von KYRLE beobachtete, eigentiimliche Krank-
heitsbild erwdhnt: Die von ihm so genannte Hyperkeratosis foll. et
parafoll. in cutem penetrans, die zwar in mancher Bezichung der
Darrerschen Krankheit nahesteht, sich von dieser jedoch auch wieder unter-
scheidet (entziindliche Zellhaufen in der Cutis bei #dlteren Krankheitsherden,
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vor allem aber jene, die ganze Epidermis durchdringenden, und unmittelbar
in die bindegewebige Haut hinabreichenden Hornpfropfe).

Inwieweit bei dieser Verinderung Toxidermien beruflichen oder medikamentoésen
Ursprungs (Teer, Schmier6l usw.) eine Rolle spielen, wie dies HaBErRMANN fiir die

Kyrresche Beobachtung und &hnliche Veranderungen (Keratosis foll. contag.) andeutet,
harrt noch weiterer Klarung.

Differentialdiagnose: Der eigentiimliche mikroskopische Aufbau der DARIER-
schen Krankheit, weniger die ,,Corps ronds‘ und die ,,Grains“ — die ja auch
bei einer Reihe anderer Krankheitszustinde vorkommen (Lupus erythematodes,
Lichen ruber planus: UN~aA, Pemphigus: EERMANN, Hornkrebse: FABRY, Lupus
verr., Condylomat. acuminat.: PETERSEN) und selbst bei ganz typischem DARIER
fehlen kénnen —, als vor allem die Liickenbildung, die Epithelsprossen
und die Bildung von Hornzapfen, nicht nur in den Follikeln und
Schweildriisenausfithrungsgingen, sondern auch an jeder anderen Stelle der
Hautoberflache, gestatten in jedem Falle eine sichere Diagnose. Dazu kommt
das eindrucksvolle klinische Krankheitsbild. Es erscheint daher heute miiflig,
noch die Differentialdiagnose zwischen DARIER und Ichthyosis hystrix zu
erdrtern, da weitgehende Unterschiede sowohl im klinischen als auch im
mikroskopischen Bilde bestehen.

Trotzdem mag es Fille geben (Burovsky), wo Differenzen im histologischen
sowie im klinischen Bilde die Einordnung in unser Krankheitsbild erschweren.
In diesem Zusammenhang muB man daran denken, daB héchstwahrscheinlich
bei vielen derartigen Verhornungsanomalien eine keimplasmatische Storung
anzunehmen ist, iiber deren Grundlage wir uns ebensowenig eine Vorstellung
machen kénnen, wie iiber die dadurch bedingten Einzelheiten der Abweichung
von der Norm.

Stellung nehmen mufl man jedoch zur Frage der Trennung der DARIERschen
Krankheit von der Keratosis follicularis MoRROW-BROOKE, zumal ameri-
kanische Autoren (WHITE, BowEN) die beiden Veréinderungen nicht hinreichend
auseinandergehalten haben. Eine Trennung diirfte jedoch schon klinisch nicht
schwer sein, wenn man bedenkt, daf3 die Lokalisation der Keratosis follicularis
der der Darierschen Krankheit vollig entgegengesetzt ist. Aber auch histo-
logisch zeigen sich weitgehende Unterschiede. Es fehlt die Wucherung der
Reteleisten, die Verlingerung und Verschmilerung der Papillen, jede stirkere
Hornzapfenbildung auBerhalb der Follikel und vor allem die fiir die DarrErsche
Krankheit so charakteristische Liickenbildung.

Pathogenese: Wenn auch die Natur der Darierschen Krankheit im Grunde genommen
noch ungeklért ist, so liegen doch eine Reihe von Beobachtungen vor (Hereditdt, Syste-
matisierung, gleichzeitiges Vorhandensein anderer Entwicklungsanomalien), die ihr einen
Platz unter den kongenitalen Dermatosen zuweisen. Ob dabei BELLINIs Auffassung eines
Dyskeratoma naevicum, AUDRYs ,,Dystrophie générale de I'épiderme‘‘ auf kongenitaler
Basis, das Grundlegende des ganzen Zustandes trifft, muB weitere Forschung klaren.
Soviel ist gewill: Die Frage, ob primér entziindlicher Vorgang im Corium und sekundire
Stérung in der Verhornung oder umgekehrt, scheint den Kern der Sache nicht zu erfassen.
Hochstwahrscheinlich diirfen wir die in der Cutis vorhandenen, wechselnd stark ausge-
prégten entziindlichen Verinderungen nicht als maBgebend fiir die epidermale Stérung
ansehen. Die Liickenbildung insbesondere ist wohl priméren Verinderungen der Zellen
des Stratum spinosum, die zu atypischen Verhornungsvorgingen fiihren, zur Last zu legen.
Inwieweit dabei kolliquativ-nekrotische (JaNOVSKY, MOUREK) oder exsudativ-entziindliche
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Prozesse (MieTHKE, Buzzi) beteiligt sind, bedarf noch der Klirung. Die Kerndegene-
rationen entwickeln sich erst nach Bildung der Liicken, da sie nie ohne deren, wenn
auch nur andeutungsweises Vorhandensein auftreten.

In erster Linie diirfte es darauf ankommen die Bedingungen zu erforschen, unter denen
die ebenfalls noch unbekannte auslésende Ursache die in jenen Zellen schlummernden
Krifte wachruft, welche zu den Veranderungen fiihren.

Angiokeratoma MIBELLIL.

Meist bei jugendlichen, seit lingerer Zeit an Pernionen leidenden Personen beiderlei
Geschlechts, in erster Linie auf den Streckseiten der Finger und Zehen, Hande und FiiBe,
dann auch Ellbogen und Kniegelenke, sowie den Ohrmuscheln (PRINGLE), gelegentlich
auch am Scrotum (FOrRDYCE), meist symmetrisch auftretende, stecknadelkopf- bis hanf-
korngroBe, zunichst blaurote Flecke. In ihrer Mitte zeigen diese einen besonders stark
braunrot gefiarbten, auf Druck nicht schwindenden Punkt. Die Efflorescenzen wandeln
sich alsbald durch Entwicklung kleinster GefiaBschlingen zu glatten, lividen bis graurétlich
gefirbten Papeln um. Unter allméhlicher Verdickung der bedeckenden Hornschicht ent-
stehen schlieBlich flache oder warzenartige, verhornte Gebilde von blauroter bis grauer
Farbe, die vielfach zu linsengroBen Hornscheiben zusammenflieBen, durch welche die
erweiterten GefaBschlingen als dunkelrote Piinktchen durchschimmern. Besondere Be-
schwerden bestehen kaum. Spontane Riickbildung einzelner Herde wird beobachtet.

Neben dieser klassischen Form sind mit ihr histologisch véllig iibereinstimmende Ge-
bilde beschrieben worden, die durch auBergewdhnliche Lokalisation und Anordnung eine
Sonderstellung einnehmen (Angiokeratoma corporis naeviforme: FaBrRY, KYRLE oder
universale: FABRY, Angiokeratoma corporis diffusum: STOMPKE; Angioma keratosum:
BETTMANN, das wohl zu den naeviformen zu zihlen ist).

Mikroskopisch steht im Vordergrund des Krankheitsbildes die auBlerordent-
lich starke Erweiterung der GefiafBle in Papillarkérper und oberer Cutis. Diese
nimmt an Intensitét von der Peripherie zum Zentrum des einzelnen Herdes zu,
und zwar bei den mehr flachen Formen allméhlich, bei den warzigen ganz plétz-
lich. Tm Anfangsstadium handelt es sich dabei um eine spindelférmige Er-
weiterung der Papillargefifie, indem bald weitere, bald engere blutgefiillte
Hohlridume miteinander in Verbindung stehen. Von diesen ziehen kleinere,
oftmals wiederholt verzweigte Seitenkanile ab, die bis dicht an die Basalschicht
herandringen und in den spéteren Stadien die ganze Papille in einen einzigen,
von vielfachen Septen durchzogenen grofen Blutsack umwandeln. SchlieBlich
geben auch diese, aus langen schmalen Endothelien aufgebauten Septen dem
Drucke der Blutfliissigkeit nach; sie zerreilen und bilden zunichst noch lingere
oder kiirzere, in das Lumen des Hohlraumes hineinragende Zungen, die endlich
ebenfalls verstreichen, so da nunmehr ein groBer, runder oder lings-oval ge-
stellter Blutsack iibrig bleibt. Gelegentlich reifit auch dessen Endothelbelag an
einzelnen Stellen ein, so daB es dann zu Blutaustritten in das umgebende Gewebe
kommen kann, die dessen Bindegewebsziige zunéichst auseinanderdringen und
schlieflich zu himosiderotischem Pigment umgewandelt werden. Dieses ver-
leiht dem ganzen Gewebe makroskopisch den eigentiimlichen, braunroten Farben-
ton. Neben den groBen, auch im Schnitt noch mit Blut gefiillten Hohlriumen
finden sich namentlich zum Rande der Verinderungen hin erweiterte, blutleere
GefafBschlingen, deren Inhalt wohl bei der Excision ausgetreten ist.

Uberall dort, wo die erweiterten GefiBe an die Epidermis unmittelbar
heran- oder gar in diese hineintreten, wird deren Aufbau in Mitleidenschaft
gezogen.. Die interpapillaren Epithelleisten werden verdringt und verschmélert,
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oft in mehrere Fortsitze aufgeteilt. Dabei scheint an manchen Stellen der
Endothelbelag der groBen Blutriume geschwunden, so daB ihr Inhalt un-
mittelbar an das Stratum basale oder spinosum heranreicht (Josera, UNNa,
FrorwEly), ein Befund, demgegeniiber Rav und ScHEUER das regelmiBige
Erhaltenbleiben der Endothelauskleidung betont haben.

In der Umgebung der erweiterten Gefifle wurden wiederholt geringgradige
Zellansammlungen beschrieben, was sich durch den Reiz der stetig andringenden
Blutsiule sehr gut erklirt, ohne daB man dabei an eine besondere entziindungs-
erregende Schidigung denken miiite, wie sie namentlich franzésische Autoren
(M1L1AN, PAUTRIER) &tiologisch verwerten wollten. Im iibrigen ist der binde-
gewebige Anteil der Cutis nicht verindert, insbesondere zeigen die elastischen
Fasern normale Verhéltnisse.

Abb. 24. Angiokeratoma Mibelli. Blutsackartige Erweiterung der GefdBe in Papillarkérper
und — wenn auch schwécher — in der oberen Cutis. Ausgedehnte Hyperkeratose. Akanthose
abwechselnd mit Schwund der Stachelzellschicht. Verbreiterung des Strat. lucidum (hell-gelbes
Band iiber dem Strat. granulos.). Himatoxylin-vAN GIESON. (Sammlung ARNING.) O=66:1; R =66:1.

Von den Anhangsgebilden der Haut sind die Ausfiihrungsginge der
Schweildriisen in den seitlichen Abschnitten gut erhalten, wahrend sie im
Zentrum der Verdnderungen fehlen; ebensowenig lassen sich Haare und Talg-
driisen nachweisen. Ausnahmen, wie die Beobachtungen WIESNIEWSKI bei
flachen Efflorescenzen, kommen vor. Eine Dilatation der Lymphriume, in die
dann das Blut aus den erweiterten GefiBen einwanderte, wie dies MIBELLI als
Folge fortdauernder Zirkulationsstorungen beobachtet haben wollte, ist nur noch
von AUDRY bestitigt worden.

Der Aufbau der Epidermis zeigt gewisse Unterschiede, je nachdem man
es mit einem dem Drucke der andréingenden Blutsiule ausgesetzten Bezirk der
Verdnderung zu tun hat oder nicht. Im ersteren Falle sind die unteren Zellagen,
namentlich in den Epithelleisten, verschmélert und zusammengedriickt, aber
auch die oberhalb der Blutrdume gelegenen Abschnitte sind verschmilert und
verkleinert. An jenen Stellen hingegen, die einer unmittelbaren Druckwirkung
nicht ausgesetzt sind, fand FRoEWEIN die Zellen des Stratum basale gequollen
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und aufgeblasen, vielfach mit Mitosen durchsetzt und von einer vermehrten,
strukturlosen Intercellularsubstanz umgeben. Dabei traten die Intercellular-
briicken besonders deutlich hervor, was er auf die 6dematése Durchtrinkung
dieses Gewebes zuriickfithrt. Das Stratum spinosum ist in den suprapapillaren
Abschnitten deutlich verschmélert, manchmal auf eine diinne Lage vollig ab-
geflachter Zellen, so dal die Blutrdume unmittelbar an die unterste Schicht
des Stratum lucidum heranreichen. Das Stratum granulosum, im allgemeinen
etwas verbreitert, ist in solchen Fillen véllig geschwunden. Das Stratum lucidum
ist fast iiberall, besonders aber iiber den weiten Blutsicken erheblich verbreitert.
Es erhebt sich bei den warzigen Formen zu direkt konischen Bildungen in die
Hornschicht hinein. Dieser Eindruck wird dadurch hervorgerufen, daf dann
die gesamte Hornschicht an dieser Stelle von denselben eleidinreichen Zellen
gebildet zu sein scheint wie das Stratum lucidum, eine Tatsache, die insbesondere
bei entsprechender Farbung (v. Gieson, RussgL) deutlich hervortritt (Wigs-
N1EWSKI). Die Hornschicht nimmt in den seitlichen sowohl als auch den zentralen
Abschnitten sehr an Ausdehnung zu. Dabei wird ihr Zusammenhang in den
tieferen Schichten vielfach durch andringende Blutriume aufgelockert; es
finden sich dann manchmal léngliche, mit Blut und Detritus gefiillte Hohlrdume.
Gelegentlich treten in den oberen Hornschichtlagen, und zwar oberhalb einiger
Papillen, Erweichungsherde und Markhohlen auf, die durchaus im Aufbau den-
jenigen bei den Hauthornern entsprechen.

Differentialdiagnose: Das Angiokeratoma MiBELL1 bietet mikroskopisch
einen so eigenartigen Befund, daf eine Verwechslung mit irgendeiner anderen
Veranderung kaum moglich sein diirfte.

Beim verhornenden Angiom, das manchmal klinisch &hnlich aussehen
kann, handelt -es sich im Gegensatz zu jenem um ein Angiom, das erst
sekundiar durch bestimmte, hier nicht niher zu erorternde Ursachen eine
Verhornung seiner Decke erfahrt. Auch das Granuloma teleangiectodes
zeigt in Frithstadien bei der manchmal bestehenden Hyperkeratose eine gewisse
Ahnlichkeit mit dem Angiokeratoma MIBELLI; jedoch schiitzt histologisch der
stets nachweisbare entziindliche Charakter vor einer Verwechslung.

Pathogenese: Als primére Veranderung wird jetzt wohl allgemein die Erweiterung der
papillaren und subpapillaren GefaBe betrachtet, der erst sekundir, gewissermafien als
Schutzwirkung gegen die andringenden Blutmassen, die starke Hypertrophie der Horn-
schicht sowie die Umgestaltung der iibrigen Epidermis nachfolgen. Da in erster Linie
schwichliche, jugendliche, an Frostbeulen und &dhnlichen Gefifverinderungen leidende
Personen mit einem allgemein wenig widerstandsfahigem GefaBsystem von der Erkrankung
befallen werden, scheint pathogenetisch die Annahme einer konstitutionellen Schwiche
wohl begriindet. Inwieweit hierbei keimplasmatische Stérungen als Voraussetzung der
von ESCAUDE vertretenen ,,kongenitalen Debilitit der Blutcapillaren‘‘ eine Rolle spielen,
ist noch unentschieden.

Das gelegentliche Zusammentreffen mit Tuberkulose scheint jedoch bei dieser Sachlage
durchaus erklédrlich, ohne daB man deshalb, wie dies namentlich von PAUTRIER geschehen
ist, dem Tuberkelbacillus als solchem eine unmittelbare atiologische Bedeutung beimessen
diirfte.

Porokeratosis MIBELLI.

Die Primérefflorescenz der Erkrankung bildet ein isolierter, inmitten normaler Um-
gebung gelegener, schmutzig-brauner, kegelférmiger Hornzapfen, dessen Spitze von einem
comedo#ahnlichen Hornpfropf ausgefiillt wird. Wird dieser Hornpfropf entfernt, so liegt
ein zentrales Griibchen bloB. Unter zentraler Abflachung verbreitert sich dieser Horn-
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zapfen im Laufe lingerer Zeit zu erbsen- bis markstiickgroBlen und noch gréBeren Herden.
Den charakteristischen Teil eines solchen porokeratotischen Herdes bildet ein wallartig
erhabener Hornring von kegelformigem Querschnitt, der sich in einer geschlossenen, mehr
oder weniger gewundenen Linie ausbreitet und auf seiner Hohe eine diinne, konzentrisch
verlaufende Einsenkung trigt, aus der eine zarte Hornlamelle als harter, scharfer, aber
feiner Kamm hervorragt. Das Zentrum der groBeren dieser Herde ist meist atrophisch
eingesunken und enthilt vereinzelte der eben geschilderten Hornzapfen, jedoch meist keine
Haare, Follikel- oder Driisensffnungen.

Diese Verinderungen finden sich teils vereinzelt, teils zu mehreren, selbst zahlreichen
Herden iiber den ganzen Korper verstreut vor; auch die Schleimhaut des Mundes und
des Praputiums beteiligen sich an der Erkrankung.

Es sei betont, daB ein Teil der Autoren die Porokeratosis in Riicksicht auf die Ahnlich-
keit mit der Pityriasis rubra pilaris, der Ichthyosis hystrix, dem Clavus und den Naevi nicht
als selbstindiges Krankheitsbild anerkennen will.

Die histologischen Veréinderungen spielen sich in erster Linie in der
Epidermis ab, und zwar sind daran alle Schichten beteiligt, wenn auch in
wechselndem MaBe. Der Prozel wird durch eine Wucherung des Stratum
granulosum und spinosum eingeleitet unter gleichzeitiger erheblicher Ver-
groBerung der Hornschicht.

In den jiingsten Stadien, wo klinisch lediglich eine Hornzapfenbildung
it zentralem Hornpfropf und peripherer kreisfsrmiger Hyperkeratose vorliegt,
entspricht das Zentrum dieser an Intensitit zwar wechselnden, aber stets vor-
handenen Hyperkeratose einem Schweiporus bzw. dem epidermalen Abschnitt
eines SchweiBdriisenausfiihrungsganges und dessen nichster Umgebung. Ver-
einzelt soll der Prozefl auch an den Follikeloffnungen beginnen, ja bei ein und
demselben Falle fanden sich gleichzeitig die benachbarten Schweiiporen und
Haarfollikel erkrankt (GILcHRIST). Anfinglich 148t sich dieser verhornte
SchweiBdriisengang innerhalb der lamellir angeordneten Hornschichtlagen
auch noch deutlich erkennen, selbst dann, wenn der Verhornungsprozel bereits
die epitheliale Wandung infolge einer Atrophie des Stratum spinosum an dieser
Stelle vollig verdriangt hat und lediglich die eigenartige Ansammlung der Horn-
massen die charakteristische Schlingelung des Ganges wiederspiegelt. Das
Zentrum des Hornpropfes ragt als ein aus nahtférmig iibereinandergelagerten
eleidinhaltigen Lamellen bestehender Zapfen iiber die Hautoberfliche biischel-
formig hervor, wenn es nicht, was allerdings im Préparat haufig der Fall sein
diirfte, bereits ausgefallen ist und man statt dessen nur noch die nabelartige
Ausbuchtung erblickt. Am wohlerhaltenen Herd hat man den Eindruck, als ob
diese, nach der Seite allmahlich oder steil zur nicht verdnderten Hornschicht
abfallenden Hornmassen im Zentrum in die gleichfalls gewucherte Stachel-
schicht eingestilpt wiren. Sie dringen vielfach bis an die epidermale Grenze
des SchweiBdriisenausfiihrungsganges vor. Hier kann man auch deutlich den
mehrschichtigen Aufbau dieses hypertrophischen Stratum corneum erkennen,
auf den MiBELLI bereits in seiner ersten Verodffentlichung hingewiesen hat.
Bei Behandlung mit Osmiumsiure 1aBt sich ndmlich eine unterste, fettfreie
Zellage des Stratum lucidum von dem geschwirzten iibrigen Anteil dieser Schicht
deutlich trennen; dieser wird iiberlagert von der eigentlichen, vielfach para-
keratotischen Hornschicht. Das Verhalten des Stratum granulosum unter den
verhornten Partien ist wechselnd; teils ebenfalls gewuchert, teils kaum ver-
andert, verschmilert oder selbst vollig geschwunden.

Gans, Histopathologie der Haut. I. 6
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Die Akanthose an der sich anfinglich neben dem Stratum spinosum vor
allem das Stratum granulosum beteiligt, ist ebenfalls stark ausgeprigt, wenn
auch lange nicht in dem MaBe wie die Hyperkeratose. Die breit und massig in
die Cutis vorspringenden Reteleisten, die besonders dort, wo sie von Schweil-
driisengingen durchzogen sind, vergrofert sind, fithren zu einer Umbildung
des Papillarkérpers, so dafl die einzelnen Papillen lang und schmal ausgezogen
erscheinen. Dabei folgt die hypertrophische Hornschicht der von den Rete-
leisten gezeichneten Wellenlinie; iiberall dort, wo die Leisten sehr tief in den

Abb. 25. Porokeratosis Mibelli. Hornzapfen in einem verstrichenen Schwei3dritsenporus.
Atrophie der iibrigen Epidermis in der unmittelbaren, Akanthose und Hyperkeratose in der weiteren
Umgebung ; geschwundener Papillarkorper; cystisch erweitertes Schweidriisenknéuel.
O0="77:1; R=70:1. (Sammlung L. MARTINOTTI.)

Papillarkérper hinabreichen, senkt sich die Hornschicht ebenfalls tief herab
und fithrt hier oft zur Verdiinnung des Stratum spinosum und granulosum bis
auf wenige oder gar nur eine Zellage: Atrophie des Rete durch Herabsteigen
der Hornschicht. Dabei ist auffallend, dafl bei Osmiumbehandlung sich in
der Hornschicht auch hier die Zonenbildung deutlich zeigt. Zwei geschwérzte
Zonen schlieen einen .aus verhornten Zellen bestehenden, durchsichtigen,
farblosen Streifen ein, der jenem normalerweise nur in der Palma manus vor-
kommenden entspricht. Unter dem Ganzen liegt dann noch als ein schmales
helles Band der fettlose Teil des Stratum lucidum. Oberhalb dieser ganzen
Schicht findet sich dann noch eine parakeratotische Schuppe von wechselnder
Ausdehnung.
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Bereits in diesem frithen Stadium des Prozesses findet man Zellinfiltrate
in Cutis und Papillarkérper; in letzterem treten sie lediglich als perivasculére
Anhiufungen von Lymphocyten und Bindegewebszellen um die mafig erweiterten
Capillaren auf; erst in der eigentlichen Cutis gesellen sich dazu auch noch Mast-
zellen in manchmal recht groBer Zahl. Neben den Gefallen sind dann noch die
meist cystisch erweiterten und von einem auffallend niedrigen Epithel ausge-
kleideten SchweiBdriisenknéuel von derartigen Infiltraten umgeben. Diese
treten jedoch auch selbsténdig auf; sie finden sich dann im Bindegewebe, besonders
unter den Stellen, wo in der Epidermis die Hyperkeratose auf eine stirkere Ent-
wicklung des Prozesses hinweist. Die Ansicht mancher Autoren, dafi diese
Zellansammlungen auf eine entziindliche Atiologie der Porokeratosis hinweisen,
veranlaBt mich zu betonen, daBl zu Beginn bei schon sehr stark ausgesprochenen
Epidermisverinderungen diese Zellinfiltrate vielfach noch ganz gering sind
und dafl weiter sich die Erkrankung in stirkstem Mafle auch an Stellen vorfindet,
wo in der Cutis keinerlei Zellansammlung aufgetreten ist. Es erscheint daher
richtiger, diese Verinderungen als sekundéire zu betrachten.

In weiter fortgeschrittenen, flichenhaften, ausgebreiteten Stadien findet
man entsprechend dem klinisch sichtbaren, peripheren Wall mit der kammartig
in diesen eingelassenen Hornleiste, im senkrechten Schnitt einen Aufbau des
Gewebes, der sich grundsitzlich nicht von dem eben geschilderten unterscheidet.
Dabei 148t sich auf Horizontalschnitten durch einen solchen Herd die Kontinuitét
dieser Hornleiste deutlich erkennen, da diese parakeratotische Masse sich stérker
farbt als das umgebende regelméBig verhornte Gewebe.

Das innerhalb des Hornwalles gelegenc Zentrum des Herdes erfordert insoweit
eine besondere Besprechung, als sich dort neben vereinzelten der eben geschil-
derten Hornzapfen und Platten auch bereits das Endstadium des Prozesses dar-
stellende, ausgesprochen atrophische Veranderungen finden konnen. In letz-
terem Falle ist in diesem zentralen Abschnitt die Epidermis nur noch aus wenigen
Reihen verkleinerter und geschrumpfter Stachelzellen aufgebaut, unter denen
das Stratum granulosum kaum noch zu erkennen ist. Die Hornschicht ist auch
hier meist noch hypertrophisch, wenn auch in geringerem Grade und zeigt an
bestimmten Stellen jenes von UnNa als ,atrophisches Herabsteigen der Horn-
schicht gekennzeichnete Verhalten noch deutlich. Die Epidermis-Cutisgrenze
verlauft als gleichmaBige. mehr oder minder gewundene Linie und nur hier
und da wird sie durch eine noch stirker entwickelte Reteleiste unterbrochen.
Der Papillarkérper ist demnach véllig verstrichen. Die Cutis unterhalb dieses
Bezirks fithrt manchmal etwas erweiterte Gefale, um die jedoch keine besondere
Zellanh#ufung zu sehen ist. Das kollagene Gewebe ist sklerosiert und namentlich
in der Umgebung der Kniueldriisen deutlich verdichtet. Vielfach sind diese
sowie auch Haarfollikel und Talgdriisen sogar schon geschwunden. Ist die
Atrophie des gesamten Cutisgewebes stirker ausgesprochen, so entsteht schlief3-
lich jene auch klinisch wahrnehmbare zentrale Einddmmung der erkrankten
Hautpartie, in der sich mikroskopisch keinerlei Anhangsgebilde mehr nach-
weisen lassen.

Erwihnt sei noch die allgemein beobachtete Vermehrung der SchweiB-
driisen innerhalb der erkrankten Hautpartien und insbesondere die in den
Acini vielfach vorhandenen Kernteilungsfiguren (JosEPH), da diese beiden Tat-
sachen fiir die Klarung der Pathogenese von Bedeutung zu sein scheinen.

6*
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Differentialdiagnose: Der Lichen ruber ist histologisch so vollig ab-
weichend gebaut, dal} eine besondere Erérterung nicht notwendig erscheint. Bei
der Verruca vulgaris liegen die Hauptverinderungen in der Epidermis, die der
Cutis sowie besonders die des Papillarkorpers treten vollig zuriick. In erster
Linie ist hier das Stratum granulosum sehr stark ausgebildet, und zwar in jedem
Stadium des Prozesses, wahrend bei der Porokeratosis dessen Wucherung im
ganzen schwicher erscheint und auflerdem nur zu Anfang besteht. Dazu kommt
bei letzterer vor allem der Ausgang der Hyperkeratose von den Schweifldriisen
und die starkeren Veranderungen im Corium. Ferner sei erwéhnt, dall bei den
Warzen der peripher fortschreitende Prozel im Zentrum niemals Riickbildungs-
erscheinungen zeigt, insbesondere keine Atrophie. Uber die Keratodermia
maculosa diss. palmae und plantae s. d.

Pathogenese: Die Erkrankung beginnt mit einer umschriebenen Akanthose, an der
besonders das Stratum granulosum beteiligt ist. Die unmittelbar nachfolgende Hyper-
keratose nimmt ihren Ausgang meist von den Schweidriisenausfithrungsgéingen und deren
nichster Umgebung. Nachdem diese von den Hornpfrépfen verschlossen sind, erweitern
sich die Kniueldriisengdnge in ihrem intradermalen Abschnitt, ja sogar bis zum Glomerulus
und dessen sekretorischen Schliuchen. Das Bestreben der sezernierenden Teile, den durch
den HornpfropfverschluB entstehenden Widerstand zu iiberwinden, fithrt zu vermehrtem
Verbrauch von Epithelien und damit zum Auftreten gehaufter Kernteilungsvorgéinge sowie
zur Hyperplasie der Schweilldriisen selbst (Josepm). Schlieflich kommt es dann aber
doch zur cystischen Erweiterung und Degeneration der Driisenschlduche; gleichzeitig setzt
eine Proliferation des peritubuliren Bindegewebes ein, die schlieB8lich zur Atrophie und zum
volligen Schwinden der SchweiBdriisen selbst fithrt. Inzwischen hat sich die Hyperkeratose
auch auf die zunichst gelegenen Reteleisten ausgedehnt. Durch das ZusammenflieBen
mehrerer solcher Herde kommt es dann zur Bildung jener kontinuierlichen Hornlamellen.
Dabei werden diejenigen Schweilporen, die in einer unregelmafigen, in sich selbst zuriick-
laufenden Linie liegen, besonders stark verandert, so daf} es zur Bildung jener kammartigen
Leisten kommt. Uber die Ursache dieser Vorliebe der Erkrankung fiir jene Linie ist man
heute ebensowenig unterrichtet, wie iiber die der Erkrankung selbst. Immerhin erscheint
es auf Grund klinisch-anamnestischer Daten naheliegend, an eine kongenital bedingte
Entwicklungsstérung der Epidermis zu denken, und zwar im Gebiete der Hornbildung.

Pityriasis rubra pilaris (DEVERGIE).

Der Entwicklungsgang dieses Krankheitsbegriffes ist einer der eigenartigsten der neueren
Dermatologie. 1857 als Pityriasis pilaris von DEVERGIE eingefithrt, 1889 von BESNIER
mit dem Beiwort rubra niher gekennzeichnet und erschépfend dargestellt, war er trotz
der mannigfachen Beziehungen, die die damalige deutsche i. e. Wiener Dermatologenschule
mit der Pariser verbanden, in Wien bis dahin unbekannt, um in diesem Jahre auf dem
Pariser Kongrel von Karost, dem berufensten Vertreter der damaligen Wiener Schule,
als Lichen ruber acuminatus angesprochen zu werden. Eine Einigung in dieser Frage hat
sich seitdem noch nicht ergeben; und es ist fiir den kritischen Beschauer bemerkenswert
zu sehen, wie sich die Ansicht der Meister iiberall in den Arbeiten der Schiiler getreulich
widerspiegelt. Eine Reihe von Beweisen wurde herangefiihrt, um diese oder jene Stellung-
nahme zu begriinden; es ist auch sicherlich der Wille zur sachlichen Beurteilung vorhanden,
aber nur zu natiirlich, daB diese zu leicht der Schulmeinung zum Opfer fallt. Es erscheint
deshalb zwecklos, von vornherein eine Stellungnahme festzulegen und eher wiinschenswert,
die Tatsachen fiir sich reden zu lassen, um so vielleicht zum Ziele zu gelangen.

Die an und fiir sich seltene Erkrankung, die meist in frither Jugend, und zwar haufiger
beim ménnlichen als beim weiblichen Geschlecht auftritt, zeigt mehrere voneinander ver-
schiedene Formen, die allein oder gleichzeitig miteinander vorkommen, sich mehr oder
weniger rasch entwickeln, zeitweilig rezidivieren und vom Arsen nicht nennenswert beein-
flut werden. Im wesentlichen handelt es sich um eine follikulidre, aber auch allgemeine
Hyperkeratose der Hautoberfliche, die ohne stirkere Entziindungserscheinungen mit
einer starken bleibenden Hautréte einhergeht.
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Das erste Stadium ist gekennzeichnet durch dicht beieinanderstehende, hirsekorn-
bis stecknadelkopfgrole, meist follikulire — oft ein abgebrochenes Haar enthaltende —
dann aber auch periporale oder einfach epidermale Hornkegel von roter oder brauner bis
grauer Eigenfarbe, die auf leicht geroteter trockener Haut aufsitzen und in ihrer Gesamtheit
lebhaft an die Cutis anserina erinnern. Gelegentlich flachen sich diese Kegel ab und schwin-
den ohne irgendeine Verinderung zu hinterlassen. In anderen Fillen jedoch flieBen sie
abflachend zu diffusen verdickten Herden zusammen, die anfangs gerétet sind, dann ab-
blassen und stark schuppen. Sie treten besonders an den Streckseiten der Extremitéten,
namentlich den Grundphalangen der Finger auf und bleiben haufig die einzige AuBerung
des Krankheitsbildes. In anderen, schwereren Fallen wird der ganze Kérper ergriffen;
es kommt zu perifollikuldren stirkeren Entziindungen und Schwellungen, die gelegentlich
zu einer richtigen schuppenden Erythrodermie iiberleiten. Das ZusammenflieBen der
Efflorescenzen, die Rétung und gipsmehlartige oder auch groB-lamellése Schuppung dehnen
sich auf gréfere Hautflichen aus, so da8 Bilder entstehen, die dem Lichen ruber planus,
dem Ekzema squamosum oder auch einer Psoriasis tduschend &hnlich sein konnen. Hohl-
hand und FuBisohle beteiligen sich an der Verinderung in Form harter, verhornter, aber
nicht nennenswert schuppender Auflagerungen. Eine Erkrankung der Schleimhiute ist
bisher mit Sicherheit nicht beobachtet worden. Die Anhangsorgane der Haut, die Haare
und Négel, werden ebenfalls in Mitleidenschaft gezogen; erstere fallen zum Teil aus, letztere
sind oft stark verdickt und vom Nagelbett durch graue Hornmassen abgehoben. Durch
die allgemeine Spannung der Haut kann es sekundér zu schmerzhaften Einrissen, namentlich
an den Gelenkbeugen, sowie zu Ectropium der Lider kommen. Nach mehr oder weniger
langer Zeit pflegen die Erscheinungen zuriickzugehen, ohne da8 eine sekundire Umwand-
lung der Hornkegel in andere Efflorescenzen jemals feststellbar wire.

Das allgemeine Befinden ist eigentlich nie gestért; die Erkrankung ist daher prognostisch
quoad vitam gut, mit Riicksicht auf die Neigung zu Riickfillen im iibrigen allerdings nicht
giinstig zu beurteilen.

Die eben geschilderte Verdnderung wird von den einzelnen Schulen ganz verschieden
aufgefallt, und es sei dariiber, lediglich unterrichtend, einiges mitgeteilt. In Frankreich
trennt man die Pit. rubra pil. vom Lichen planus (WILsoN) und identifiziert erstere mit dem
Lichen rub. ac. Karosr unter ausdriicklicher Betonung, daf dieser mit dem eigentlichen
Lichen Wilson, von dem eine plane und akuminierte Form anerkannt wird, nicht zu ver-
wechseln sei (Brocq). Die gleiche Auffassung vertreten englisch-amerikanische Schrift-
steller. Die Breslauer Schule nimmt im groBen ganzen den gleichen Standpunkt ein;
nach Nrrssers Referat (Rom 1903) wollte er den Namen Lichen einzig und allein fiir die
als Lichen ruber bezeichnete Krankheit beibehalten, bei der er zwei Hauptformen, den
Lichen rub. plan. (WiLsox) und Lichen rub. ac. unterschied, wobei der letztere mit dem
Lichen rub. ac. Karosr nicht das geringste gemein hat. Die Pit. rub. pilaris endlich ist
fur ihn eine selbstindige Krankheitsform, eine Keratonose, d. h. eine mit essentiellen
Verhornungsanomalien einhergehende Erkrankung. Un~a und seine Schiiler (DELBANCO,
P. Uxna jr.) vertreten im groBen ganzen die gleiche Auffassung. Betont wird diese Stellung-
nahme besonders gegeniiber RIECKE, der in seiner ausgezeichneten Darstellung der Lichen
ruber-Frage im Mrackxs Handbuch die Pit. rub. pil. als mit dem Lichen rub. ac. Karost
itbereinstimmend betrachtet und trotz der dlteren und eindeutigen Bezeichnung die erstere
auf Kosten der letzteren zuriicktreten 1aft. RiECKE geht hier einig mit der Wiener Schule.
Mit wenigen Ausnahmen (H. HEBra, NEUMANN) ist dort die Pit. rub. pil. als véllig tiber-
einstimmend mit dem Lichen rub. ac. Kaprost, dem Lichen exsudativus ruber Hebrae be-
zeichnet und daher auch unter diesem Namen gefithrt worden, der seinerseits wieder eine
der beiden Hauptformen des Lichen rub. planus bilde.

Die histologische Untersuchung hat zu beriicksichtigen einmal die papulose
Primarefflorescenz, sei diese nun follikularer, periporaler oder einfach epider-
maler (sinutse Papel Unwas) Natur und andererseits die diffuse schuppende
Erythrodermie. Am stérksten verindert ist in beiden Féllen die Hornschicht,
die gewshnlich 2—3, an manchen Stellen auch 8—10mal so breit ist als in der
Norm und aus iibereinandergelagerten, regelrecht verhornten Lamellen besteht.
Neben der Verhornung hat Unwa besonders auf eine erhebliche Flachenver-
groflerung des Stratum corneum hingewiesen, die nur bei Hyperkeratosen
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vorkomme, welche nicht der dauernden Abschuppung unterliegen und zur Folge
habe, daB die Horndecke als Ganzes zu groBl wird und dadurch die Stachelschicht
und den Papillarkorper in grobe Falten werfe. Sie fiihre an Stelle der feineren
Hautfurchen zur Bildung neuer Hautfurchen, die nur zum Teil am Orte der
groberen normalen Furchenbildung auftreten. Das Stratum granulosum ist
an manchen Stellen verbreitert, an anderen fehlt es véllig. Die Stachelschicht
hingegen ist im Bereich der Verdnderungen durchweg hypertrophisch, die Epithel-
leisten verlangert und verbreitert, die einzelne Stachelzelle deutlich vergréBert
und die Intercellularriume erweitert, ohne daB im iibrigen ein stirkeres Odem
feststellbar wire. Wo es doch gelegentlich an umschriebener Stelle zu einem
Odem der Stachelzellen kommt, ist das Keratohyalin des Stratum granulosum

Abb. 26. Pityriasis rubra pilaris (DEVERGIE). Anfangsform. Follikulire, periporale und

,,8inudse’* Papeln, erstere mit Haarresten und beginnender Hornstachelbildung. Hyperkeratose,

zum Teil Parakeratose, Akanthose. Streng perivasculdre Zellinfiltration geringer Ausdehnung.
Eisenhdmyatoxlin-vAN GIESON. (Sammlung DELBANCO-UNNA.) O=66:1; R=66:1.

vermindert oder auch geschwunden und die Hornschicht parakeratotisch.
Das Stratum basale fiarbt sich meist sehr stark, die Mitosen sind darin vermehrt,
im tibrigen ist es aber nicht verindert und sitzt einem m#Big zellreichen, wenig
geschwollenen und kaum odematdsen Papillarkérper auf, dessen GefiBe zwar
deutlich, aber nur wenig erweitert sind.

DieVerhornungsanomalie tritt besonders an den Haarbalgtalgdriisenaus-
fiihrungsgéingen hervor. Diese sind vielfach sehr stark erweitert, teils zylindrisch,
teils mehr kegelformig und mit dicken, geschichteten Hornlamellen angefiillt,
die unmittelbar in die verdickte Hornschicht der Umgebung iibergehen und
zentral vielfach ein Haar oder Reste eines solchen beherbergen. Die Horn-
lamellen bilden in der Mitte der Follikeloffnungen stachelartig hervorragende
Hornkegel, die entweder als comedonenshnliche, ovale, abgerundete Kegel oder
auch als formlose Hornmassen aus den Follikeln hervorragen und zusammen
mit der vergroBerten Stachelschicht jene fiir die Pityriasis rubra pilaris so
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kennzeichnenden Hornstacheln bilden. In manchen Follikeln erstrecken sich
diese in voller Breite bis in den Grund des Lanugohaarbalges, in anderen nur
bis zum Grunde des Follikeltrichters. Das Haar wird durch die Hornmassen
zuriickgehalten, geknickt oder auch spiralig gewunden, fallt gber meist bald aus.

Ahnliche Hornansammlungen finden sich auch in den SchweiBdriisenaus-
fiihrungsgingen, sowie an anderen Hautstellen, wo die Hornkegelbildung in den
normalen oder neugebildeten Hornfurchen unabhéngig von den Anhangsgebilden
der Epidermis sich entwickelt hat (sinuése Papel). Vielfach stoBen die so
verschiedenartig gebildeten Hornkegel zusammen und im Schnitt erscheinen
sie dann als zwei oder drei ineinander iibergehende Gebilde.

Neben der echten Hypertrophie mit kernlosen Hornzellen zeigt die Horn-
schicht auch an einzelnen unregelmiBig verteilten Stellen abgeplattete, aber
deutlich firbbare Kerne in einzelnen Schichten (Parakeratose). Innerhalb der
Hornschicht finden sich hin und wieder zwiebelschalenartig angeordnete Horn-
massen, die vielfach zu Hornperlenbildung fiithren. Das unter der Hornschicht
gelegene Stratum granulosum ist in den Follikeltrichtern stark verbreitert,
ebenso die Stachelschicht, die einem kriftig entwickelten Stratum basale auf-
sitzt. Die peripiliren Hornkegel sind demnach unmittelbar auf die aufler-
ordentlich starke Verhornung der epithelialen Follikelwandung zuriickzufiihren.

Die Verinderungen in Papillarkérper und Cutis sind je nach dem Zeit-
punkt, zu welchem die Untersuchung erfolgt, von wechselnder Ausdehnung.
In den frithesten Fillen, wo lediglich eine geringgradige perifollikulire Rétung
auf die entziindlichen Erscheinungen hinweist, findet sich nur eine miBige
Erweiterung und perivasculire Zellinfiltration in den entsprechend der
Wucherung der Epithelleisten mehr oder weniger umgestalteten Papillen. Dabei
handelt es sich jedoch stets um streng an die Gefille gebundene Zellansamm-
lungen; eine diffuse Infiltration des Papillarkérpers ist nie zu sehen. Lediglich
in der unmittelbaren Umgebung der Follikel ist eine stérkere entziindliche
Zellansammlung festzustellen. Die Zellen sind teils rundlich, mit groBem,
stark farbbarem Kern und schmalem Protoplasmasaum (Lymphocyten), teils
spindelig mit dreieckigem Kern und basophilem Protoplasma (gewucherte fixe
Bindegewebszellen). Plasma- und Mastzellen sind wenig, polynucleire Leuko-
cyten kaum vorhanden. Die Zellansammlung umgibt hier die ganzen Follikel
und ihr entspricht dann meist eine maBige ddematose Anschwellung des Follikel-
epithels, die sich gelegentlich auch an umschriebenen Stellen der Stachelschicht
iiber derartigen Zellansammlungen vorfindet.

Die Haarbalgmuskeln sind meist stark vergrofert, die SchweiBdriisen trotz
der Hyperkeratose ihrer Ausfilhrungsgéinge kaum verdndert; vereinzelt findet
man eine Erweiterung ihres Lumens. Dagegen sind die Talgdriisen meist
atrophisch, ein Befund, der trotz des Gegensatzes gegeniiber den SchweiBldriisen
doch wohl auf den Verschluf3 der Follikeltrichter durch die Hornmassen zuriick-
zufithren sein diirfte, da die Talgdriisenepithelien erfahrungsgemiB infolge
langanhaltenden Druckes schneller ihre Titigkeit einzustellen pflegen als jene.
Im iibrigen zeigt der bindegewebige Anteil des Coriums keine Storungen, ins-
besondere sind die elastischen Fasern nicht verdndert.

In den weiter vorgeschrittenen Stadien der Erkrankung, die nach
Abflachen, Zusammenfliefen und damit Schwinden der einzelnen Hornkegel
klinisch als stark gerétete, schuppende, ekzem- oder psoriasisihnliche Herde
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erscheinen, haben namentlich die entziindlichen Erscheinungen des Coriums, die
zelligen Infiltrate des Papillarkérpers und der GefaBwénde, sowie die Erweiterung
der oberflichlichen Capiilaren und Gefifle noch zugenommen. Entsprechend
der VergroBerung und Verlingerung des Leistensystems gewinnen auch die
Papillen an Hohe. Die perifollikulére Epithelwucherung geht iiber in eine diffuse
Akanthose der Oberfliche und eine Hypertrophie des Leistensystems (UNNa).
Das Lumen der GefdaBle und Capillaren ist erweitert, desgleichen die Lymph-
spalten. Die Papillen sind zum Teil geschwollen, vergréBert und 6dematos,
gelegentlich auch verlingert, behalten dabei jedoch in der Regel ihre normale
Kegelform. Es fallt auf, dafl vielfach derartige Abschnitte verbreiterter und
vergréBerter Papillen mit ziemlich ausgedehnten papillenfreien
Réaumen abwechseln, ein Befund, der differentialdiagnostisch namentlich

Abb. 27. Pityriasis rubra pilaris (DEVERGIE). Vorgeschrittenere Form. Ubersichtsbild. Aus-
gedehnte entziindliche Verinderungen im Corium; zellige Infiltration der GefiBwinde und des
Papillarkorpers; Gefﬂﬁerweiterunog. %yxierlgratltisi 111nd Akanthose mehr flichenhaft.

gegeniiber der Psoriasis von Bedeutung ist. Wenn auch die zellige Infiltration
des Coriums und die Erweiterung der GefiBle im groBen ganzen nicht viel
starker ist als in den ersten Stadien, so dehnen sie sich doch erheblich tiefer
in die Cutis aus. Die Bindegewebszellen zeigen hier wie dort eine starke
Proliferation. Haarbalge, Talg- und SchweiBdriisen, sowie Hautmuskeln sind
ebenfalls in dem oben geschilderten Sinne verdndert.

In der Epidermis findet man dann an Stelle der festen, zusammenhéingen-
den Hornplatte diinne und dicke Schuppen, in denen echt verhornte mit para-
keratotischen Lagen abwechseln. Die Schuppen sind teils flach, teils noch in
Form von Kegeln und Stacheln hervorragend. Zum Unterschied von anderen
Prozessen beschrankt sich die Parakeratose jedoch immer auf kurze, meist
superpapillire Hautabschnitte, namentlich iiber stirker 6dematosen Papillen,
wo dann auch das Keratohyalin im Stratum granulosum fehlt und die Stachel-
schicht verschmalert ist. Dicht daneben iiber den interpapilliren Abschnitten,
noch mit jenen im Zusammenhang, tritt dann eine echt verhornte Schicht auf,
unter der eine méchtig entwickelte Kornerschicht, eine verbreiterte und ge-
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wucherte Stachelschicht liegt. Oberhalb der édematdsen Papillenkopfe lassen
sich hier und da innerhalb des Epithels umschriebene Leukocytenansammlungen
feststellen, die in Form kleiner Nester zwischen den auseinandergedringten
Epithelien eingeschlossen sind und dazu beitragen, die sonst so fest gefiigte
Hornschicht in lockere Schuppen zu verwandeln.

Differentialdiagnose : Die Unterscheidung der ekzem- und psoriasiséhnlichen
Zustinde im Verlauf der Pityriasis rubra pilaris von jenen laBt sich noch ver-
haltnisméBig leicht durchfithren. Abgesehen von den klinischen Unterschieden,
erwihnt sei nur die Art und Entwicklung der Schuppenbildung aus der Primir-
efflorescenz in dem einen, das vollige Fehlen der letzteren im anderen Falle,
finden sich auch im histologischen Bilde eine Reihe von Merkmalen, die eine
Trennung leicht gestatten. Es ist bei der Psoriasis vor allem das auf der
Hohe der Erkrankung innerhalb eines Herdes stets gleichmafige und voll-
standige Fehlen des Keratohyalins — erst bei der Neubildung der Schuppen tritt
es wieder stirker auf — das sie von der Pit. rubr. pilaris trennt durch die hier
abwechselnd, namentlich interpapillir direkt gewucherte, suprapapillar dagegen
geschwundene Kornerschicht. Dafl auch die stets regelmiBig und stark ent-
wickelte Papillomatose der ersteren bei der letzteren nur stellenweise und
unregelmiBig — mit vollig papillenfreien Bezirken abwechselnd — auftritt,
daB ferner jene eigentiimlich grobe Filtelung der hypertrophischen Hornschicht,
die Bildung von Hornzapfen und Hornperlen, bei der Psoriasis iiberhaupt nicht
vorkommen, sei nochmals angefiihrt.

GroBle Schwierigkeiten bereitete und bereitet hingegen die Stellungnahme
zum Lichen ruber planus. Handelt es sich hier wirklich nur um dessen
akuminierte Form oder ist diese letztere, wie sie F. HEBRA sah und als Lichen
ruber exsudativus, dann Kapost im Einverstindnis mit HEBRA als Lichen ruber
acuminatus bezeichnete, wirklich eine selbstindige, auch vom Lichen ruber
planus Wilson zu trennende Dermatose? Diese letztere Frage wird beim Lichen
zu beantworten sein. Hier kann es sich nur darum handeln, festzustellen, ob
die Pityriasis rubra pilaris iberhaupt etwas mit der akuminierten Form des
Lichen Wilson zu tun haben kann? Tritt man fiir die Identitit beider Der-
matosen im Sinne KaPosis ein, so mull naturgeméB auch die Pityriasis rubra
pilaris, gerade wie ihr Gegenstiick in den anfinglichen Verinderungen denjenigen
beim Lichen ruber planus entsprechen. Mit anderen Worten, es muf3 die Histo-
genese der Planuspapel mit der des perpiliren Hornkegels der Pityriasis rubra
pilaris ibereinstimmen. Soweit ein Urteil aus nur wenigen eigenen und manchen
fremden Fillen moglich ist, scheint dies nicht der Fall zu sein. Klinisch sowohl
wie histologisch mégen sich bei oberflichlicher Betrachtung gewisse Ahnlich-
keiten aufdréingen; bei genauerer Durchsicht aber findet man eine Reihe grund-
legender Unterschiede. Im Gegensatz zu der auf normaler Haut auftretenden,
streng umschriebenen Lichenpapel, handelt es sich bei der Pityriasis rubra
pilaris um umschriebene Hornkegel, die aber stets als Teilerscheinung einer
allgemeinen Hyperkeratose der gesamten Hornschicht auftreten. Diese Horn-
kegel beruhen zunichst lediglich auf einer méafBigen Hypertrophie der Stachel-
schicht und vor allem einer bedeutenden Ansammlung von Hornmassen in
und iiber dem Follikeleingang, also einem rein epidermalen, follikuldren Proze8,
im Gegensatz zum Lichen ruber planus, wo die Papel eine in erster Linie cutane
entziindliche Knotchenbildung mit anfangs an und fir sich unerheblicher
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Verhornungsanomalie darstellt. Das perifollikulire Zellinfiltrat des Papillarkorpers
ist bei der Pityriasis rubra pilaris zu Beginn schwécher als bei der Lichenpapel
(GAaLEWSKY). Die Infiltration halt sich bei der Lichenpapel mehr an den oberen
Teil des Haarbalges ; sie besteht aus den bekannten kleinen, gleichméBigen Zellen
in einem 6dematdsen Gewebe, wihrend die zellige Infiltration der Pityriasis-
papel den ganzen Haarbalg gleichmaBig befallt, sogar oft vorzugsweise im unteren
Teile auftritt und aus ganz verschiedenen Zellformen besteht. Die Zellen des
Infiltrats sind nach UNNA nicht so gleichm&Big klein und protoplasmaarm wie
beim Lichen, sondern gut entwickelte Bindegewebszellen. Trotz der an einzelnen
Stellen hochgradigen Entziindung des Follikelepithels kommt nach ihm eine
derartig sklerotische Veréinderung der Balgmembran mit Ablésung der Stachel-
schicht im oberen Teil des Haarbalgs wie beim Lichen nicht vor; es sei ein pro-
gressiv entziindlicher Vorgang und kein regressiv entziindlicher wie beim Lichen.

Aber auch auf der Héhe des Prozesses lassen sich noch eine Reihe von
Unterschieden feststellen. Diese zeigen sich namentlich im Aufbau des
entziindlichen Zellinfiltrates, das bei der Pityriasis rubra pilaris aus einer
betrachtlichen Ansammlung von Lymphocyten besteht (Sowinskr), einer Angabe,
die zu bestatigen ist und daher meist eine Trennung von dem aus Lymphocyten,
aus polynucledren Leukocyten, wenn auch in wechselnder Zahl, aufgebauten
Licheninfiltrat gestattet, zumal Leukocytenauswanderung — wenn tiberhaupt
vorhanden — bei der Pityriasis rubra pilaris eine nur sehr geringe Rolle, und
zwar in erster Linie im Epithel spielt. Dazu kommt, daf dieses Infiltrat
nirgends die ganze Papille ausfiillt, nirgends zu einer Atrophie oder gar einem
Verlust der Stachelschicht oder zu groBen Odemliicken an der Grenze von
Cutis und Epithel fithrt wie beim Lichen ruber.

Wenn man daher auch wohl auf Grund dieser Betrachtungen in klassischen
Fillen eine Beziehung der Pityriasis rubra pilaris zum Lichen ruber und damit
auch zu dessen akuminierter Form ablehnen darf, so muBl doch zugegeben
werden, dafl im Einzelfall die Unterscheidung auBerordentlich
schwer werden kann; namentlich dann, wenn eine Entscheidung, ob rein
cutane oder rein epidermale Papelbildung vorliegt, nicht zu treffen ist; wenn
weiterhin die entziindlichen Verinderungen in der Cutis sich nicht so ohne
weiteres in der einen oder anderen Richtung deuten lassen. Man wird dann
um so vorsichtiger in seiner Stellungnahme sein, als ja immer mehr und mehr
betont werden muf}, da die Morphe einer Dermatose nicht nur von der aus-
losenden Ursache als vielmehr im besonderen MaBe auch von der Ausdrucks-
fahigkeit der erkrankten Haut abhingig ist.

Diese Vorsicht scheint um so mehr geboten, als wir ja tiberhaupt eine sichere
atiologische Grundlage weder fiir die eine noch die andere Gruppe kennen und
daher Uberraschungen nicht ausgeschlossen sind, wie man sie schon so oft,
erinnert sei nur an die Tuberkulose und die Tuberkulide, erleben muBte.

Pathogenese: Der Erkrankung liegt eine Storung des normalen Verhornungsprozesses
zugrunde. Ob diese tatsdchlich, wie es den Anschein hat, primér in der Epidermis ihren
Sitz hat, ob sie, wie andere Schriftsteller meinen, doch stets eine, wenn auch noch so gering-
fiigige entziindliche Verdnderung des Coriums zur Voraussetzung hat, ist noch nicht
restlos zu entscheiden. Inwieweit die von VieNoLO-LUTATI angegebenen Nervenverinde-
rungen tatséchlich regelméaflig vorhanden sind, — ich habe sie nicht gefunden — ob daher
die Hyperkeratose als eine neurotrophische Stérung toxischen Ursprungs zu betrachten
ist, scheint mir vorlidufig noch ebensowenig begriindet, wie die Annahme einer auf kon-
genitaler Grundlage beruhenden Verhornungsanomalie.
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Dystrophia papillaris et pigmentosa.
(Acanthosis nigricans.)

Die Dermatose ist charakterisiert durch eine in symmetrischer und typischer Lokalisation
(Hals, Achselhohle, Mammae, Lenden, Anal- und Genitocruralfurche, Ellenbeugen, Knie-
kehlen, Hinde, Fiile) auftretende Hyperpigmentierung und papillomattse Wucherung.
Ahnliche Wucherungen finden sich auf der Mund-, Rachen- und Kehlkopfschleimhaut,
hier jedoch ohne die typische Verfirbung. Die Verdnderung beginnt mit einer braunen,
nach und nach braunschwarz bis schwarz werdenden Pigmentierung, in deren Bereich die
Haut zundchst nur eine verstirkte Oberflichenfelderung, dann aber grobe Granulierung
und endlich ausgedehnte, vielfach in parallelen Reihen angeordnete papillomatése Wuche-
rungen zeigt. Die Efflorescenzen gehen unter Abnahme ihrer Pigmentierung und Wuche-
rung allmihlich in die gesunde Umgebung iiber.

Die Verinderung tritt in zwei, in den Hauterscheinungen vollig iibereinstimmenden
Formen auf; die eine, gutartige, entwickelt sich vorzugsweise bei jugendlichen Menschen
ohne nennenswerte Allgemeinstérungen oder gar maligne Neubildungen; die zweite Form
tritt meist vergesellschaftet mit bésartigen Tumoren, namentlich des Magens, aber auch
anderer Organe auf, ohne daf} die Beziehungen der beiden Verinderungen zueinander bisher
geklart wiren.

Das mikroskopische Bild wird gekennzeichnet durch eine Hypertrophie
des Stratum spinosum, eine wechselnd starke, meist jedoch reduzierte
granulierte Schicht, ein fast stets fehlendes Stratum lucidum bei méachtig
entwickelter Hornschicht. Dazu kommt eine starke Pigmentierung
sowohl der Epidermis wie der Cutis und eine Papillomatose mit meist
nur geringen Entziindungserscheinungen.

Die letzteren bestehen in einer, zur gesunden Umgebung hin schwiacher
werdenden, zum Zentrum einer derartigen papillomatosen Bildung hin stérker
werdenden, im allgemeinen perivasculdren Zellinfiltration, meist aus Lympho-
cyten, zu denen in manchen Fillen Mastzellen in wechselnder Zahl treten. Die
Infiltration beschrinkt sich auf den Papillarkérper, reicht kaum noch bis in das
obere Cutisdrittel hinunter. Sie findet sich neben den Capillaren und Gefaflen
meist auch noch um die Knéueldriisen, Haarfollikel und — an der Brustwarze —
um die Milchkanilchen. Erreicht das Infiltrat die Basalzellschicht, so dringen
vielfach Lymphocyten bis in das Stratum spinosum vor.

Die Infiltration tritt jedoch durchaus nicht gleichm#Big auf: Neben Papillen
mit starker perivasculirer Zellansammlung finden sich im gleichen Praparat
wiederum andere, die kaum einzelne Lymphocyten zeigen. Die Gefafie selbst,
Blut- sowohl wie LymphgefiBe, verhalten sich ebenfalls ungleichméBig; bald
sind sie erweitert, bald nicht veridndert.

Die Bindegewebsfasern sind zwar zu Beginn des Prozesses gequollen
und zusammengebacken, so daB das Gewebe ein glasiges, homogenes Aussehen
erhilt (GRoUVEN und Fiscuer), auf der Hohe des Prozesses hingegen zeigen
das elastische sowohl als das kollagene Gewebe keine wesentlichen Abweichungen
von der Norm. Die Fasern selbst erscheinen ungewdhnlich zart und fein und
bilden einen eigentiimlichen Gegensatz zu den normal dicken und festen Binde-
gewebsbalken der Cutis, in die sie schroff und unmittelbar iibergehen (BOECK).
Bei lingerem Bestand pflegt sich allerdings allmahlich eine Atrophie besonders
der elastischen Fasern innerhalb der Papillen einzustellen.

Die Papillen selbst sind wechselnd stark vergroBert, so dafi der Papillar-
korper unregelmsfBig gestaltet erscheint, ein Befund, der das Eigentiimliche
des klinischen Bildes vollig klart. Einmal finden sich lange, schmale, am oberen
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Ende zwiegespaltene, abgerundete oder kolbig aufgetriebene Papillen, daneben
wieder Papillengruppen, die aus einer gemeinsamen Basis entspriefend. sich
dann jede wiederum zwei und mehrmals unregelmaflig teilen. Der vielfach
gezogene Vergleich mit dem Condyloma acuminatum scheint mir nicht recht
gliicklich gewahlt, weil bei diesem die Hypertrophie sich in erster Linie auf das
Stratum spinosum bezieht und die Papillen selbst lediglich passiv verschmélert
und lang ausgezogen werden. Insoweit mag der Vergleich stimmen, als ja auch
bei der Acanthosis nigricans die Papillen in der verschiedensten Richtung ver-
laufen, so daB auf einem Schnitt lings und quer getroffene, durch schmale,
wechselnd tiefe Furchen voneinander abgetrennte Papillen und Papillengruppen
sichtbar sind.

Abb. 28. Dystrophia papillaris et pigmentosa (Acanthosis nigricans). Vorderer Rand der

Achselhbhle, 43jahr. c? . Hyperkeratose, Akanthose. Papillomatose. Starke Pigmentierung, hier
namentlich im Strat. basale, weniger im Corium, UnregelmiBige, schwache perivasculire Zell-
infiltration. 0 =128:1; R=128:1.

Die unteren Epidermisschichten sind ungleichmiBig entwickelt; manch-
mal nahezu normal, an anderen Stellen wieder deutlich atrophisch, wéhrend an
dritten wiederam — und diese iiberwiegen bei weitem — eine ausgesprochene
Hypertrophie der einzelnen Schichten vorliegt, ohne daf sich eine RegelméBig-
keit im Auftreten derselben feststellen liefle.

Die Basalzellschicht zeigt die geringfiigigsten Veranderungen. Sie beschrankt
sich meist auf zwei bis drei Zellreihen, jedoch werden im gleichen Schnitt an
anderen Stellen oft 5—6 Zellrethen in regelmafBigem, gegen den Papillarkorper
gut abgegrenztem Verlauf beobachtet. Die einzelnen Zellen nehmen, namentlich
an hypertrophischen Stellen, eine langgestreckte, plattgedriickte Form an.

Die bedeutendsten Verinderungen zeigt — neben der Hornschicht — die
Stachelzellschicht. Entsprechend dem eben geschilderten Aufbau des
Papillarkorpers ist naturgeméf3 auch der Verlauf des Stratum spinosum ein un-
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regelméBiger. Bald in méchtigen 8 —10reihigen Zellagen, bald nur in 3—5 Reihen
itberdeckt es die Papillen. Daher findet man bald schmale lange, ja selbst faden-
formige, senkrecht nach abwirts ziehende solide Epithelleisten, bald kurze
breite, unregelmafig verlaufende, die im Schnitt vielfach durch schmale epi-
theliale Briicken miteinander verbunden sind. In sémtlichen Reihen des Stratum
spinosum finden sich Mitosen in miBiger Zahl.

An manchen der Zellen kommt es zu eigentiimlichen Verdnderungen. Der
Kern ist in ihnen halbmondférmig zusammengeschrumpft. Dieser Halbmond
hat sich mit seiner Hohlseite von der Kernmembran zuriickgezogen, so daf ein
ebenfalls halbmondférmiger, groBer, heller homogener Rand entsteht. In dieser
hellen Zone eine homogene, glasige, zu Lebzeiten des Organismus innerhalb
des Zellkerns ausgeschiedene Substanz zu vermuten (KuzNITZKY), erscheint
mir nicht berechtigt; ebensowenig vermag ich jedoch darin ein lediglich durch
die Fixation entstehendes Kunstprodukt zu sehen (SpieTscHrA), da ich der-
artige Vakuolenbildungen auch an vital exzidiertem und frisch geschnittenem
Gewebe bei einer ganzen Reihe von Hauterkrankungen vorgefunden habe. Es
handelt sich dabei vielmehr um Stérungen im Zelleben, die auf abnorme Stoff-
wechselvorgiinge der befallenen Epidermis zuriickzufithren sein diirften, sei es,
daB diese nur voriibergehend (akute Exantheme), sei es daf3 sie dauernd sind
(Poikilodermia atroph. vasc., Dermatitis atroph. vasc. u. a.). Gelegentlich finden
sich im Stratum spinosum konzentrisch geschichtete Hornkugeln, die an ihrer
Peripherie von 1—2 Reihen von Kérnerzellen umsiumt sind.

Das Stratum granulosum ist meist atrophisch; oft ist es iiberhaupt
nicht vorhanden oder nur aus 1—2 Zellagen aufgebaut. Daneben kann es jedoch
stellenweise auch hypertrophieren. Das Stratum lucid um fehlt meistens; selbst
wenn vorhanden, ist es sehr schwach entwickelt, so daB die hypertrophische
Hornschicht meist dem Stratum granulosum unmittelbar anliegt. Die Ausdeh-
nung der Hornschicht wechselt. Uber den Papillen ist sie fast normal zu
nennen, dagegen nimmt sie zwischen den Papillen und an den Follikeloffnungen
an Ausdehunung erheblich zu. Dabei sind die tiefsten Schichten fest aneinander-
gefiigt und deutlich lamellir aufgebaut, wéhrend die oberen Schichten stark
gelockert erscheinen und grofle, lose zusammenhingende Blatter bilden. Die
Verhornung ist stets vollstindig, ein parakeratotischer Prozel wird nie fest-
gestellt.

Die Hyperpigmentierung wechselt nach Lokalisation und Verteilung;
relativ regelmaBig findet sie sich nur im Stratum basale, und zwar in Form sehr
feiner, gelber bis brauner Granula meist gleichm#Big verteilt oder auch dem
distalen Pol der Zellen kappenfoérmig angelagert. In den Stachelzellen, namentlich -
in den unteren Lagen, sowie der unteren Hornschicht wurde ebenfalls Pigment
beobachtet.

In der Cutis ist das Pigment ebenfalls vermehrt; es findet sich hier einmal
in unregelméafBig geformten braunen Brocken und Bréckchen im obersten Cutis-
drittel, auBerdem in kleinen gelben Kérnchen im Papillarkérper, teils intra-
celluldr, teils in den Lymphspalten. Gesetzmallige Beziehungen lassen sich
jedoch ebensowenig zwischen Hyperpigmentierung und Papillomatosis wie
Hyperpigmentierung und Blutgefifiverteilung feststellen.

Das Pigment ist eisenfrei und gehért zur Gruppe der Melanine.
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Als eine Besonderheit im histologischen Bilde mag die Beobachtung von GROUVEN
und FiscHER angesehen werden, die an Stellen schwichster Papillomatose eine Atrophie
samtlicher Teile der Epidermis mit Ausnahme der Hornschicht vorfanden. Die Autoren
scheinen geneigt, diesen Befund als einen die Verinderung einleitenden zu betrachten.
Da jedoch auch plétzliche Riickbildung der Papillomatosis beobachtet wurde, ist die An-
nahme nicht ganz von der Hand zu weisen, dal auch hier ein solcher Vorgang vorgelegen
habe.

Vereinzelt steht bisher MarcoLm Morris Fall von Dystrophia papillaris sine pigmen-
tatione, sowie derjenige BOECKs, wo, entgegen dem gewdhnlichen Verhalten, der Papillar-
korper ungewdohnlich zellreich war und gewucherte Bindegewebszellen sowie Mastzellen
in breiten Zylindern die Gefife begleiteten. Das Auftreten kleiner Nester und Ziige von
carcinomatosen Zellen in den LymphgefiBien der tiefen Cutis ohne entziindliche Reaktion
der Umgebung, wie es neuerdings DUBREUILHE berichtet, ist bisher ebenfalls noch nicht
beobachtet worden.

Differentialdiagnose : Fehlen der ,,Corps ronds‘‘ und ,,Grains* und besonders
der Liicken trennt die Dystrophia papillaris von der Darierschen Dermatose,
worauf hingewiesen werden muB, da beiden klinisch gewisse Hautbezirke gemein-
sam sind. Im allgemeinen geniigen jedoch zur klinischen Trennung bereits die
Unterschiede im priméren Auftreten. Mit Krusten bedeckte isolierte Papeln
beim Darier, ohne Krusten und Papelbildung hypertrophierende zusammen-
héngende Papillenleistengruppen bei der Dystrophia papillaris.

Der Versuch, die letztere lediglich als eine atypische Form der Ichthyosis
zu betrachten, mufl als endgiiltig gescheitert angesehen werden, da sowohl im
klinischen als besonders im histologischen Bilde (in der Regel Verschmilerung
der unteren Epidermislagen bei der Ichthyosis, Wucherung bei der Dystrophia
papillaris) weitgehende Unterschiede bestehen.

Pathogenese: Unna, dem wir neben JaNovsky die erste Schilderung der Dyst. pap.
verdanken, sah das Wesen der pathologischen Verinderung in der Wucherung der Stachel-
schicht und glaubte daher in Anlehnung an das Auspirzsche System mit dem Namen
Acanthosis nigricans die Veranderung treffend zu bezeichnen. Die als Uberschrift gebrachte
Bezeichnung DARIERS, der in Entziindung und Hypertrophie der Papillen das Entscheidende
sah, hat jedoch mehr Anhiéinger gefunden, da diese immer mehr als das Primére, die Ver-
énderungen in der Epidermis jedoch als sekundire Folgeerscheinungen betrachtet werden.

Das relativ haufige Vorkommen maligner Neubildungen der Bauchorgane bei der Dyst.
pap. hat DARIER veranlaBt, eine im Anschlufl daran auftretende Stérung des Sympathicus
als Grundlage des ganzen Prozesses anzusehen. Das Vorkommen gutartiger, namentlich
bei Jugendlichen auftretender Formen zwingt jedoch dazu, auch andere Ursachen in Be-
tracht zu ziehen, iiber die Naheres bisher allerdings nicht bekannt ist.

Hyperkeratosis nigricans linguae.

Die schwarze Haarzunge ist hiufiger, als dies nach den spérlichen Veroffent-
lichungen, bei denen sich zudem unter der gleichen Bezeichnung verschiedene Vorginge
. verstecken, den Anschein hat. Es handelt sich um eine Hypertrophie in erster Linie der vor
dem V der Papillae circumvallatae gelegenen Papillae filiformes, welche mit starker Ver-
hornung und Dunkelfarbung (schwarz-braun- grun) des Gewebes einhergeht und ohne be-
sondere Beschwerden wechselnd lange und in wechselnder Stirke auftritt. Atiologisch
lassen sich zwei Arten unterscheiden, eine wahre, idiopathische, naevusartige und eine
falsche, vor allem auf lokale mechanische Reize entstehende und bald wieder verschwin-
dende Art (HEIDINGSFELD), wobei aber auch noch zu bedenken ist, ob nicht auch die
erste Form zum Offenbarwerden noch einer besonderen Ursache bedarf. AuBer den
obengenannten finden sich noch folgende Bezeichnungen: schwarze Zunge, griine Haar-
zunge, Lingua nigra, black tongue, la langue noire, coloration noire de la langue, nigritie
de la langue, coloration noire extriuséque spontannée de la langue, Hypertrophie épitheliale
piliforme, Mélanotrichie linguale, Mélanoglossie, Glossophytie, nigrities linguae, Kerato-
mykosis linguae, Lingua pilosa nigra.



Hyperkeratosis nigricans linguae. 95

Im Ubersichtspriparat eines mir vorliegenden Falles tritt der binde-
gewebige Anteil der Papillae filiformes als erheblich verlingertes und gleich-
zeitig auch verschmaélertes Gebilde hervor. Die einzelne Papille verzweigt sich
dabei mehrfach nach oben und seitwirts nach Art der sekundiren Papillen-
bildung. Dabei wird sie am Ubergang zum Stratum subpapillare von dem
wuchernden Stratum mucosum der Umgebung zylinderférmig umfaft und ein-
geschniirt, so dall der obere Abschnitt gewissermaflen wie durch einen Stiel
mit dem Corium verbunden ist, wie wir dies ja in der Regel bei den Papillae
fungiformes zu sehen gewohnt sind.

Entsprechend den lang ausgezogenen Papillen scheint das Epithel tief, aber
doch gleichméaBig weit in die Cutis hinabzusteigen; dabei verlaufen die Spitzen
der Epithelleisten aber alle so ziemlich in gleicher Hohe und die VergroBerung
derselben duBert sich lediglich in einer Ausdehnung nach der Breite zu, so daB
man den Eindruck hat, als ob die Papillen mehr durch den Druck der von den
Seiten andringenden wuchernden Epithelzellen zusammengepreft und nach
oben ausgezogen wiirden, wodurch ein Vordringen der Epithelleisten vorgetéuscht
wird. Im Gegensatz zur Norm laufen diese zur Cutis hin nicht mehr oder minder
spitz kegelformig zu, sondern sie schwellen hier zu knopfartigen Bildungen an,
die nun umgekehrt wie die Papillen an einem schmileren epithelialen Stiel
héngen. In die Achse eines solchen Stieles steigt die hypertrophische Hornschicht
hinab; sie dringt an seiner engsten Stelle das Stratum mucosum auf wenige
Zellagen zusammen und dringt als breiter plumper Zapfen gegen die Cutis vor.
Hier ist die Stachelschicht zwar breiter entwickelt, zeigt aber auBlerdem in
ihrer ganzen Ausdehnung eine Reihe von Verdnderungen. Zunéchst findet man
anstatt der hohen Zylinderzellen des Stratum basale ein mehr kubisches Epithel
mit runden, statt lingsovalen Kernen; so daf} sich Basal- und Stachelzellschicht
auf Grund des Zellaufbaues nicht ohne weiteres voneinander unterscheiden
lassen. - Kernteilungsfiguren finden sich nicht in nennenswert vermehrter Zahl.
Schon nach wenigen Lagen werden die Stachelzellen gréfier und alsbald auch
flacher; der Kern schrumpft und es treten im Protoplasma der Zellen helle,
vakuolenartige Hohlrdume auf. Diese werden nach oben hin gréBer, wihrend
sich gleichzeitig die Zellmembranen zu zusammenhingenden, netzartig geschich-
teten Hornlamellen vereinigen, in deren Maschen die Kerne zunichst noch
erhalten bleiben. Die anfangs nur locker geschichteten Lamellen sind, je weiter
man zur Oberfliche hinaufsteigt, um so fester miteinander verbunden. In Form
langer und platter Bander verlaufen sie dann mehr oder weniger stark gewellt
von einem interpapilliren Zapfen zum anderen. Die Kerne bleiben dabei in
manchen Lagen erhalten; in den darunter oder dariiber liegenden sind sie ge-
schwunden, ohne dafl in den vorherliegenden Keratohyalin aufgetreten wire,
wie dies von mancher Seite beschrieben wird. Der zwischen zwei solchen, strebe-
pfeilerartigen Zapfen liegende, also suprapapillire Abschnitt der Epidermis
weist eine erheblich schmaélere Epitheldecke auf, die meist sehr schnell und ohne
Keratohyalinbildung in eine aus langgestreckten zylindrischen Gebilden mit
dazwischen gestreuten flachen Kernen aufgebaute Hornschicht iibergeht. Die
Hornzellen tiirmen sich dann zu isolierten Hornpfeilern und Hornspitzen
auf; bei Papillen mit mebreren Spitzen ist der Zusammenhang dieser Hornzellen
fester und es kommt dadurch vielfach zu quastenartigen Bildungen. Auf diese
Weise kommt jener eigentiimliche Aufbau zustande, wie ihn ganz &hnlich die
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Cornua cutanea zeigen. Es lassen sich hier wie dort Hornkuppeln und Horn-
titen unterscheiden; auch hier finden sich &hnliche Markraumbildungen,
wie wir das dort gesehen haben, wobei jedoch betont werden muB, dafl die Mark-
substanz sich durchaus nicht an die zentralen Abschnitte der einzelnen Papillen
bindet, sondern genau so unregelmiflig verteilt ist, wie die Papillenképfe nach
allen Seiten verzweigt sind. Dadurch macht ein solcher Schnitt auf den ersten
Blick einen sehr unklaren und regellosen Eindruck.

Abb. 29. Hyperkeratosis nigricans linguae (schwarze Haarzunge). 43jihr. 07' Verlédngerte

und verschmailerte, fingerformig aufgeteilte Papille, stielféormig durch akanthotische Epithelleisten

abgeschniirt. Hyper- und Parakeratose in Gestalt von ,,Hornpfeilern und Hornspitzen*‘, ,,Mark-

raumbildungen‘‘. Auflagerung (vioigtt;rote(z)‘) Ig!gelildliigrp;rs- 1und Detritusmassen. H#ématoxylin-
osin. =35:1; R=28:1.

In den allerobersten Lagen ist die ZusammenschweiBung der einzelnen
Lamellen so weit fortgeschritten, daf sich eine Schichtung hier nicht mehr er-
kennen lafBt. Betrachtet man einen derartig verhornten Papillenabschnitt,
ein ,,Haar der schwarzen Haarzunge, mit starker Vergroferung, so sieht man,
daBl es aus einzelnen fest aneinander haftenden Hornlamellen aufgebaut ist.
Diese sind meist parallel und dicht aneinander gelagert und aus lang ausgezogenen,
zusammengedriangten, flachen, rings um die Langsachse rispenartig angeordneten
Hornzellen aufgebaut. Pigmentansammlung innerhalb dieser Zellen a8t sich
meist nicht feststellen; die dunkle Verfarbung wird allgemein einmal auf die
zwischen den Hornmassen gelegenen Fremdkorper, Staubpartikelchen usw.,
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dann aber auch auf die Eigenfarbe der Hornmassen selbst zuriickgefiihrt, die
ja um so dunkler wird, je alter, trockener und fester die Hornschicht ist. Zwischen
den unregelmafig zerkliifteten, mit mancherlei Vorspriingen und Einrissen
versehenen Massen lassen sich dann vielfach noch andere Fremdkorperreste,
Muskelfasern, gelegentlich auch Pilzfaden und andere Mikroben feststellen,
die von aullen, zum Teil mit der Nahrung eingedrungen und zwischen den faden-
formigen Hornmassen stecken geblieben sind.

Papillarkérper und Cutis sind, wenn man von der durch die Epithelprolife-
ration bedingten Umgestaltung des ersteren absieht, kaum verdndert. Ins-
besondere wird jegliche entziindliche Reaktion des Gewebes vollig vermiBt.

Pathogenese. Die Ursache des abnormen Zusammenhanges der normalerweise sich
ablésenden Hornmassen in den Fillen von spontan auftretender Haarzunge ist noch véllig
ungeklirt. Nach OppENHEIMS experimentellen Untersuchungen ist allerdings fiir gewisse,
insbesondere, die sog. Pseudoformen, die Bedeutung értlich einwirkender, insbesondere die
Hornbildung reizender Substanzen erwiesen, wahrend die urspriingliche Annahme einer
parasitiren Entstehung schon sehr bald abgelehnt wurde. Inwieweit vereinzelt naeviforme
Bildungen der Verinderung zugrunde liegen, diirfte nur von Fall zu Fall zu entscheiden
sein.

b) Dystrophien im Gebiete der Bindegewebsbildung.
Die Sklerodermie.

Die Sklerodermie ist eine eigentiimliche Verhartung der Haut, die in Form
umschriebener oder diffuser, dann oft symmetrischer, tiefer oder oberflichlich
gelegener Herde auftritt, bei denen es vorldufig dahingestellt bleiben muf,
inwieweit ihnen eine einheitliche Genese zugrunde liegt.

Klinisch unterscheidet man hauptsiachlich zwei Formen, eine diffuse und eine circum-
scripte, bei welch letzterer man noch eine bandférmige (Sklerodermie en bandes)
von einer fleckférmigen (Sklerodermie en plaques) trennen kann. Sie kommen allein
oder auch zusammen vor und alle machen eine ahnliche Entwicklung durch. Diese beginnt,
manchmal von einem Erythem eingeleitet, mit einer 6dematésen Schwellung,
die sich bei normaler bis mattgelber Hautfarbe nur dem Tastgefiihl als teigig derbe, scharf
umschriebene Verdichtung darbietet oder auch als livider, prall gespannter, glinzender
Hautbezirk von der gesunden Umgebung abhebt. Nach wechselnder Dauer kann es in
seltenen Fillen zur Riickbildung kommen; im allgemeinen geht der Prozef jedoch, von der
Mitte des Herdes beginnend, in den sklerodermatischen Zustand iiber.

Im Zentrum eines solchen Herdes fiithlt man dann eine eigentiimliche, fast wachsharte,
von einer gelblichen Haut bedeckte Platte, die nach dem fortschreitenden édematisen
Rand hin von einem lividen Ring (lilac ring) eingefaBit wird. Bei Stillstand des Prozesses
schwindet auch dieser; er hinterlifit vielfach eine braune Pigmentierung, wihrend bei
hinlédnglicher Dauer im Zentrum zunichst stirkere Schuppung der Epidermis auftritt,
die dann schlieflich ebenso wie der gesamte verhirtete Abschnitt der Atrophie verfallt.

Die Erkrankung bleibt durchaus nicht auf die Haut beschrinkt, sondern befillt auch
Schleimhidute, Bindegewebe, Muskeln und Gelenke. Je nach dem Sitz und der Ausdehnung
der Veréinderung konnen die verschiedensten Zustandsbilder auftreten, Sklerodaktylie,
Myosklerose, Hemiatrophia faciei progressiva, schlieflich, bei der diffusen Form,
panzerartige Einschniirungen ganzer Korperabschnitte, die eine schwere Beweglichkeits-
storung bedingen.

Die circumscripte Sklerodermie tritt bandiér mig besonders an den Streckseiten
der Extremitiaten auf, diese oft ringférmig umgreifend, vielfach dem Verlauf der Nerven
und GefaBbahnen folgend, hin und wieder ulcerierend. Fleckférmig entwickelt sie sich
im Gegensatz dazu mit besonderer Vorliebe am Rumpf, vor allem beim weiblichen Geschlecht,
in Form zahlreicher derber, kleiner, weiler, eingesunkener, gelegentlich von erweiterten
Blutgefafien durchsetzter Herde, die zusammenflieBend den Eindruck ,.eines in die Haut

Gans, Histopathologie der Haut. I. 7
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eingefalzten Visitenkartenblattes .machen (kartenblattihnliche Sklerodermie
Unxxas). Man hat — wohl kaum mit Recht — geglaubt, als White spot disease, WeiB3-
fleckenkrankheit, eine besonders kleinfleckige, primidr mértelspritzerihnliche, ala-
basterweiBe, oft mit komedonendhnlichen follikuldren Hornpfrépfen (Morphaea guttata
follicularis, JurLiusBErG) durchsetzte Form der Sklerodermia circumscripta neben der
groBifleckigen, der eigentlichen Morphaea englischer Autoren unterscheiden zu miissen.

Das histologische Bild wechselt naturgemifl fiir das o6dematose,
indurierte und atrophische Stadium. Es liegt jedoch bei den einzelnen Formen
der Sklerodermie formal-genetisch — soweit dies tiberhaupt festzustellen ist —
wahrscheinlich ein grundsitzlich gleichartiger Prozel3 vor. Da dessen Entwick-
lung, namentlich bei den anfangs geringfiigigen Verinderungen am besten im
Vergleich mit der gesunden Haut der Umgebung verstdndlich wird, sei die Schil-
derung der

Sklerodermia circumscripta
vorangestellt.

Bereits im Frihstadium der Erkrankung ist die Epidermis innerhalb
der gegen die Umgebung scharf abgesetzten Herde vielfach auf wenige Zell-
reihen beschrankt. Unter diesen erreicht oder iibertrifft die hypertrophische
Hornschicht, die in konzentrisch geschichteten Massen iiberall in das oberste
Drittel der Haarfollikel hinabsteigt, die anderen Strata erheblich an Breite.’
Auf ein normales Stratum granulosum folgt eine erheblich verschmélerte Stachel-
schicht. Diese sitzt einer unregelmi(ig gestalteten, durch grobe und vielgestaltige
Liicken auseinandergedringten, aus kleinen, vieleckigen Epithelien aufgebauten
Basalschicht auf. Die Epithelien der Stachelschicht und vor allem des Stratum
basale zeigen schon frithzeitig eine Aufhellung und Auflockerung ihres Protoplas-
mas, das zundchst vakuolisiert wird und schliefilich vollig schwindet. Dadurch
werden die einzelnen Zellen aus ihrem Zellverbande gelost und zum Schlufl
bleibt an manchen Stellen nur noch eine Aneinanderreihung nackter Zellkerne
ibrig, die endlich in eigenartige, mannigfach geformte Kernreste zerfallen.
Dreuws Annahme, es liege hier ein fiir die Sklerodermie charakteristischer
Vorgang vor, diirfte nicht zu Recht bestehen; dhnliche Veranderungen finden
sich iiberall dort wieder, wo langdauernde dystrophische Vorgénge zur Atrophie
der Epidermis fithren (vgl. Abb. zur Poikilodermie). Jener zerkliiftete Aufbau
der Epidermis-Cutisgrenze wird noch verstirkt durch die verschieden groflen,
unregelméBBig gestalteten Papillen, die nur noch vereinzelt durch kleine Epithel-
leisten getrennt sind, so daB der Papillarkdrper bereits in diesem friithen
Stadium zu einer fast vollig gleichméBigen Fliche ausgeglichen ist. Diese kann
gelegentlich durch einen mehr oder weniger tief verhornten Follikelhals unter-
brochen werden. Dazu kommt eine eigenartige Hohlen- oder Blasenbil-
dung, indem jene intercelluliren, vereinzelt bis in das Stratum spinosum
hinaufreichenden Liicken sich nach unten in die obere Cutis fortsetzen. Sie
heben als ungleichmiBig gestaltete, ddematos erweiterte Liymphspalten stellen-
weise die Epidermis von der Cutis ab.

Am Rande des Erkrankungsherdes, zum Gesunden hin, besteht ein leichtes
Odem und eine Wucherung der Zellen des Stratum mucosum. Die Papillen
sind unregelmiBig geformt und nach auBlen abgedriangt. In der Mitte des er-
krankten Bezirks, sowohl in der Epidermis wie im Papillarkérper, ist das in der
Umgebung stets normale, am Rande sogar vermehrte Hautpigment bereits
vollig geschwunden.
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Im Corium entspricht diesen Verinderungen ein gegen die Umgebung
scharf abgesetzter, flacher, vielfach linsenférmiger, nicht iiber die obere Cutis
hinausreichender Bezirk. In diesem sind die Blut- und namentlich die Lymph-
gefiBe stark erweitert; hier ist stets ein interstitielles Od em feststellbar. Inner-
halb dieses Herdes liegen unregelméBig zerstreut und meist unabhingig von den
GefiaBen sparliche, locker gebaute Zellansammlungen, die nur an der Grenze
zur gesunden Umgebung hin zu stirkeren Haufen anschwellen. Sie bestehen
aus gewohnlichen Spindelzellen, spérlichen Mast- und Plasmazellen sowie be-
sonders aus Lymphocyten. Innerhalb dieser Infiltrate ist das elastische
Gewebe meist vollig geschwunden, das kollagene in zarte Bilkchen aufge-
splittert. Auch in dem iibrigen Teil des Erkrankungsherdes ist an Stelle der groben
Kollagenbiindel ein auBerordentlich feines, diinnes homogenisiertes Fadenwerk
getreten ; auch die elastischen Fasern sind auseinandergedringt, zum Teil sogar
geschwunden. Erst allméhlich, nach der Tiefe zu, findet sich der normale Bau

Abb. 30. Sklerodermia circumscripta. (Brust, Q, 24 jahrig.) zur Zeit der homogenen Sklerose.
Epidermis verschmaélert bei verbreiterter Hornschicht, geschwundene Epithelleisten, verstrichener
Papillarkorper; hypepidermale Liickenbildung; scharf abgesetzter, von entziindlichem Zellinfiltrat
eingefaBter Herd im Corium, innerhalb dessen die elastischen Fasern fast vollig geschwunden, die
kollagenen aufgesplittert sind. O = 128 : 1, R = 100 : 1. (Sammlung P. G. UNNA.)

der Bindegewebsbiindel wieder vor. Auch die Umgebung der Haare, Talg-
und SchweiBdriisen ist an dem Odem und der Zellinfiltration beteiligt.

Im zweiten Stadium, das man im Gegensatz zu dem ddematdsen ersten
als das der kollagenen Hypertrophie, der homogenen Bindegewebs-
sklerose (UnnA) bezeichnen kann, ist der Gegensatz zwischen dem gesunden
und kranken Bezirk womdglich noch ausgesprochener. Nunmehr sind der groBte
Teil der erweiterten Gefafle und Lymphspalten sowie die Zellvermehrung inner-
halb des Herdes vollig geschwunden; letztere ist nur noch an den Grenzen in
groferen Haufen vorhanden. Die Stachelschicht ist noch schméler, die Horn-
schicht, vom Rande nach der Mitte zunehmend, noch breiter geworden; die
Kornerschicht ist zum Teil geschwunden, zum Teil noch erhalten. Der Papillar-
korper ist vollig verstrichen und die Epidermis-Cutisgrenze verlauft als eintonige,
durch wenige unregelméfBig erweiterte Lymphspalten unterbrochene, kaum
gewellte Linie.

Die Cutis ist nunmehr in eine derbe kollagene Platte umgewandelt,
deren Fasern, vorwiegend wagerecht verlaufend, die verdiinnten atrophischen
Reste der elastischen Fasern sowie, im subpapillaren Abschnitt, aus der

7*
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Epidermis versprengte, protoplasmalose, nackte Kerne umschlieBfen. An
manchen Stellen sind die elastischen Fasern auch vollig geschwunden, an
anderen wieder fleckweise erhalten. Das Gewebe ist im iibrigen ausgesprochen
zellarm und nahezu vollig gefillos. Einige spérliche, gelegentlich auch er-
weiterte Gefife finden sich nur in der peripheren, aus unregelmiBigen, bald
zusammenhéngenden, bald vereinzelt stehenden Zellhaufen aufgebauten Infil-
trationszone, die unmittelbar in die gesunde Umgebung iibergeht. Die cellulire
Zusammensetzung der Infiltrate hat sich nicht wesentlich geéndert; sie be-
stehen vor allem aus kleinen Lymphocyten und vermehrten Bindegewebszellen.
Gelegentlich finden sich auch Mast- oder gar vereinzelte schlecht entwickelte
Riesenzellen.

Die Anhangsgebilde der Haut sind an den Verinderungen nur mittelbar
beteiligt. Die Haarfollikel und mit ihnen die Talgdriisen sind erheblich ver-
kleinert, zum Teil vollig geschwunden; die Schweilldriisenausfithrungsginge
ziehen als schmale diinne Schlduche durch den sklerosierten Bezirk; die unter
diesem gelegenen Schweildriisenknéuel sind vereinzelt stark erweitert. Innerhalb
der peripheren Randzone sind sie ebenfalls von einem Zellinfiltrat umgeben,
ohne das sich im iibrigen andere als rein mechanische Schiadigungen — bald
erweitertes, bald verengtes, meist verzerrtes Lumen, teils zusammengepreftes,
teils von der Wandung abgelostes Epithel — feststellen lieBen (Unna).

Von dieser kleinfleckigen Form der Sklerodermie unterscheidet sich die
groBfleckige (Morphaea) durch gewisse klinische Eigentiimlichkeiten, die auch
im histologischen Bilde zum Ausdruck kommen, ohne im iibrigen so schwer-
wiegend zu sein, daB sie eine grundséitzliche Trennung rechtfertigen, zumal
Ubergiinge der verschiedenen Formen am gleichen Kranken wiederholt beobachtet
wurden. Es finden sich neben deutlichen atrophischen weiflen Herden aus-
gesprochen derbe, feste, weile Indurationen mit glatter gespannter Oberfliche,
die mit dem recht kennzeichnenden ,,Lilaring® und jener eigentiimlichen
Pigmentverinderung in dessen nichster Umgebung versehen sind. Letztere
erscheint im histologischen Préparat im Papillarkérper und besonders in den
Basalzellen in Form sehr feiner Kérnchen, die sich allerdings, wenn auch in
schwicherem Grade, iiber den ganzen Herd verteilen kénnen. Entsprechend
dem Lilaring findet sich an den unteren und seitlichen Grenzen des sklerotischen
Herdes ein teils quer-, teils lingsgetroffener GefdaBbezirk, dessen Venen stark
erweitert, dessen, im iibrigen normale, Arterien von wechselnd breiten adventi-
tiellen Zellminteln umgeben sind, wodurch eine Ahnlichkeit mit der klein-
fleckigen Form besteht.

Hier wie dort wird an dieser Stelle das elastische Gewebe vollig, das kollagene
groBtenteils durch ein Infiltrat zerstort, an dessen Aufbau hier zahlreiche Plasma-
zellen beteiligt sind (Unna). Als Unterschiede der beiden Formen betont
Unxa, daB bei der Morphaea der sklerosierte Bezirk erheblich weiter in die Tiefe,
bis ins Fettgewebe hinabreicht, so daf die Kngueldriisen vollig von ihm um-
schlossen sind. Das Gewebe besteht hier aus verbreiterten, im tibrigen normal
verlaufenden Bindegewebsbiindeln, die das nicht veranderte elastische Gewebe
lediglich zu einem weitmaschigen Netz auseinanderdringen. Durch die Ver-
dickung des Bindegewebes werden die Lymphspalten und LymphgefaBe sehr
stark verengt, die Schleifen der Kniueldriisen auseinandergetrieben sowie
durch die abwirts dringende Sklerose entrollt. Auch fehlt die bei jener so
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kennzeichnende Erweiterung der angrenzenden Lymphwege. Die Haarfollikel
werden verlingert und verschmélert; die Epidermis-Cutisgrenze ist abgeflacht,
aber nie in so starkem MaBe wie dort. Dagegen hat der zarte Aufbau der Binde-
gewebsfasern hier einem dicken Geflecht weichen miissen, wie wir es sonst
nur in der Cutis finden. Stachelschicht und Koérnerschicht sind normal; es
fehlt die Hyperkeratose. Gelegentlich findet sich als Folge eines stéirkeren
intercelluliren Odems eine leichte Storung in der Verhornung, die sich klinisch
als Schuppung duBert. Alles in allem ist bei der Morphaea die Oberhaut sehr
gering und rein passiv an dem pathologischen Prozef3 beteiligt, eine Feststellung,
die ja auch dem klinischen Befund entspricht.

Sklerodermia diffusa.

Bei der Sklerodermia diffusa liegen im Vergleich zu dem eben Bespro-
chenen sehr viel einfachere Verhéltnisse vor. Zunéchst -erscheint die eigent-

Abb. 31. Sklerodermia diffusa. (Vorgeschritteneres Stadium.) Perivasculdre Infiltration, starke
GefiBverinderungen, herdweiser Zerfall bzw. Anhéufung elastischer Fasern, Homogenisierung des
Kollagens in Cutis und Subcutis. Hamatoxylin, s. Orcein. O =77 :1, R = 65 : 1.

liche Epidermis kaum verandert; vor allem findet sich weder eine Hyper-
trophie der Horn-, noch eine Atrophie der Stachelschicht. Auch die Abflachung
des Papillarkérpers ist meist nur sehr wenig ausgesprochen. Die Papillen sind
zwar plumper, breiter und pressen die Epidermisleisten auf wenige Epithellagen
zusammen, so daB die suprapapillare Stachelschicht leicht verdickt erscheint.
Es findet sich jedoch vor allem nie oder in den friihesten Stadien nur andeutungs-
weise jene fiir die kleinfleckige Sklerodermie so bezeichnende, fiir die groB-
fleckige weniger ausgeprigte ddematose Erweiterung der Grenzlymphbahnen.

In der Cutis beherrschen im erythematdsen Anfangsstadium GefaB-
veranderungen das Bild; einmal in Form der besonders an der Cutis-Sub-
cutisgrenze liegenden, vorwiegend perivasculiren, aus zahlreichen Lympho-
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cyten und fixen Bindegewebszellen, wenigen Mast- und Plasmazellen aufgebauten
herd- und strangférmigen Infiltrate; zum anderen in Verinderungen der die
Gefalwinde dieses Hautabschnittes zusammensetzenden Gewebe. Das In-
filtrat liegt vor allem in der Adventitia, wihrend die Media sich normal verhilt.
Die Endothelzellen sind geschwollen, so dall das Lumen leicht verengt ist;
in anderen Fillen ist es abgeplattet oder gar ganz bzw. teilweise verschlossen.
In den groBeren Gefialen dringen die Infiltratzellen vielfach zwischen die Muskel-
zellen der GefiaBwand vor; stellenweise findet sich im Lumen der GefifBe selbst
neugebildetes und dann rekanalisiertes Gewebe. Vereinzelt konnte auch eine
Umwandlung des Kollagens bzw. Elastins in der Umgebung der Gefiflwéinde
zu Kollastin und Kollacin bzw. Elacin festgestellt werden (KRzyszraLowrcz).

Abb. 32. Sklerodermia diffusa. (Sklerodermia tuberosa.) Brust, Q, 42jabr. In der Mitte

Neubildung des elastischen Gewebes. Homogenisierung des Kollagen (rechts und links in. Cutis

und Subcutis). Zerfall des Elastins. Links unten Basophilie des Kollagens. Fleckformlge zum Teil
perivasculiare Infiltrate. S. Orcein, polychromes Methylenblau. O =77 : 1, R = 60 : 1.

Gleichzeitig sind Cutis, Stratum papillare und subpapillare ddematos durch-
trankt. Die Streifen des kollagenen Gewebes sind verschmaélert, gleichsam in
feine Fasern aufgeteilt, langgestreckt und parallel zur Epidermis verlaufend,
vielfach basophil. Die elastischen Fasern nehmen nur rein mechanisch an dieser
Umanderung teil, wodurch sie quantitativ vermehrt erscheinen.

In den weiter vorgeschrittenen Stadien sind die GefaBle noch starker
verengt bzw. verschlossen. Die anfangs reichlich in die Cutis eingestreuten Binde-
gewebszellen werden sparlicher und kleiner und schwinden allméhlich bis auf
den Kern und einen schmalen Protoplasmasaum. Das Kollagen in Cutis und
Subcutis hat weitere Verdnderungen erfahren. Die Umwandlung in breite,
eigentiimlich homogene Fasern setzt ein. Dieser paralle]l geht stellenweise ein
Zerfall der elastischen Fasern, wodurch die Spannungsverhéltnisse der Cutis
eine Storung erfahren. Diese bewirkt, dal groBere Liicken nahezu voéllig elastin-
freien Gewebes abwechseln mit Stellen, an denen die elastischen Fasern biindel-
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weise zusammengeschoben sind und verdickt erscheinen. Gelegentlich tritt
auch herdweise eine Neubildung zarter, meist flach gewellter, elastischer
Fasern in Stratum subpapillare und Cutis auf. Es entstehen dadurch jene
bis erbsengrofen, als Sklerodermia tuberosa zu bezeichnenden gelbweillen
Papeln, wie GaNs in einem von BETTMANN veroffentlichten Falle feststellen
konnte (s. Abb. 32). Sie erinnern zwar an den Naevus elasticus (LEWANDOWSKY),
haben mit diesem jedoch nichts gemein.

Hierher gehoren auch jene Formen, wo im Gegensatz hierzu eine Ver-
dichtung des kollagenen Gewebes in der mittleren Cutis, ohne nennenswerte
Verdnderung des elastischen, zu derartigen Bildungen fithrt (BruHNS, Lip-
scHUTZ). Nicht zu verwechseln sind diese Knoten mit den gelegentlich infolge
Ablagerung von phosphor- oder kohlensauren Kalk auch bei der Sklerodermie
entstehenden Gebilden, wie sie u. a. EurMaANN, OrmMe, THIBIERGE und
WEISSENBACH beschrieben haben. —

Das Fettgewebe in der erkrankten Haut schwindet allmahlich vollkommen
und wird durch sklerosiertes Bindegewebe ersetzt. Damit beginnt der ganze
ProzeB in das atrophische Stadium iiberzutreten. Die Haarfollikel werden
schméler und kiirzer. Die von den sklerosierten Bindegewebsmassen vollig um-
schlossenen Kndueldriisen sind teils verengt, teils erweitert, -stets aus ihrer
Lage verdrangt. Lediglich die Hautmuskeln werden von dem ProzeB nicht
nennenswert beeinfluf3t. SchlieBlich setzt ein Schwund des hyalin umgewandelten
kollagenen sowie auch des elastischen Gewebes ein, der dann zu einer Atrophie
der Haut fiihrt, welche sich nicht wesentlich von allgemeinen Atrophien aus
anderen Ursachen unterscheidet.

Anhangsweise seien hier zwei von DUBREUILH bzw. von REITMANN beobachtete Fille
einer eigenartigen, der Sklerodermie nahestehenden Erkrankung erwihnt, die jedoch von
derem typischen Bilde ebenso sehr abweichen, wie von den verschiedenen Formen der
Pachydermie. Nach REITMANNs Ansicht erinnern im histologischen Bilde die GefaBver-
anderungen an die Sklerodermie, die des Bindegewebes jedoch mehr an Befunde, wie sie

von WAGNER und SCHLAGENHAUFER bei kretinischen Hunden erhoben wurden. Niheres
iiber dieses Krankheitsbild ist seitdem nicht bekannt geworden. (Siehe: Myxddem.)

Kurz erwahnt seien ferner die Verdnderungen des Muskel- und Bindegewebes,
wie sie OEHME, DIETSCHY, MARCHAND u. a. beobachteten. An den Muskeln zeigen sich
namlich die gleichen anatomischen Verinderungen wie in der Haut: Vermehrung und
Sklerose des Bindegewebes, Zellinfiltration in der Nédhe der Gefifle, vor allem aus Lympho-
cyten, dazu eine sekundare Muskelfaserdegeneration. Die Muskelatrophie stellt demnach
weiter nichts dar, als eine Ausbreitung des sklerotischen Prozesses auf tiefer liegende Teile,
wie er sich ja auch auf die inneren Organe (Herz, Lunge, Leber usw.) erstrecken kann. Die
gelegentlich bei solchen Féllen beobachtete Verkalkung kommt auch bei der reinen Sklero-
dermie als rein lokaler Proze von geringem Umfang in der Haut vor (WEBER, WIJNS).
Naher ist auf diese Verkalkungsvorginge bei der Kalcinosis eingegangen.

Differentialdiagnose: Wahrend die Erkennung der Sklerodermia diffusa
kaum Schwierigkeiten machen diirfte — die Gegensitze zur Dermatitis
atrophicans progressiva wurden bei dieser erértert — liegen die Dinge bei
der Sklerodermia circumscripta, und zwar besonders der kleinfleckigen Form
erheblich verwickelter. Zwar sind Vitiligo und Leukoderm histologisch
leicht zu erkennen, handelt es sich doch in beiden Fillen lediglich um einen
umschriebenen Pigmentschwund ohne irgendwelche anderen Verdnderungen.
Auch der Lichen planus, der gelegentlich in Formen vorkommen kann, die
klinisch an die kleinfleckige Sklerodermie erinnern (E. HoFFMANN, JADASSOHN
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u. a.) ist histologisch véllig anders gebaut. Vor allem 1a6t er das elastische
Gewebe im groflen und ganzen unverdndert, wihrend wir bei der Sklerodermia
circumscripta — ahnlich allerdings auch beim Lichen sclerosus — ein ganz
eigenartiges Verhalten und insbesondere eine schnelle Zerstorung beobachten.

Dagegen kommen histologisch einander sehr shnliche Bilder vor, die an
und fiir sich nicht zur nosologischen Bewertung der betreffenden Krankheits-
falle ausreichend sind. Zu denken ist hier einmal vor allem an jene 1901 von
WESTBERG erstmalig beobachtete ,,mit weillen Flecken einhergehende, bisher
nicht bekannte Dermatose’‘, die sich histologisch von allem unterscheidet,
was wir bisher als Sklerodermia circumscripta kennengelernt haben. Sie hat
auch mit den von JouNsToN und SHERWELL sowie von HAZEN veroffentlichten
Fillen von White spot disease viel weniger Ahnlichkeit, als diese mit
der Sklerodermia circumscripta. Wenn man von den ihr durch das véllige Er-
haltenbleiben der elastischen Fasern vielleicht doch wieder nahestehenden Fillen
von RiECcKE, WARDE, MoNTGOMERY und ORMSBY absieht, steht sie noch vollig
vereinzelt da.

Zum anderen ist hier zu beriicksichtigen die primére Form des Lichen
sklerosus (HaLLoPEAU). Es ist wohl anzunehmen, dafl tatsidchlich zwischen
diesen beiden typischen Krankheitsbildern Bindeglieder vorkommen: Fille,
wie sie v. ZuMBUSCH, CziLrAG, FiscHER, MiniaN und VieNOLO-LUTATI be-
schrieben haben, die gleichzeitigz Merkmale des Lichen sklerosus und mehr
noch der Sklerodermie (,,lichenoide Sklerodermie®) zeigen; und anderer-
seits wieder Falle, wie der HorFrmanns, OrMSBYs und Bizzozeros, die zwar
der Sklerodermia circumscripta zugezéhlt werden, durch gewisse klinische
Unterschiede aber dem Lichen sklerosus nahestehen. Es ist dabei jedoch zu
betonen, dafl diese Bindeglieder wohl nur scheinbare sind, denn Verschieden-
heiten oder Ubereinstimmungen im histologischen Bilde sowohl wie auch im
klinischen Befunde beruhen vielfach darauf, daB die Untersuchungen in ver-
schiedenen Entwicklungsstadien vorgenommen wurden; ferner darauf, daf der
Proze} mit verschiedener Intensitit verliuft. Bei dem auBerordentlich chro-
nischen Wesen der in Rede stehenden Erkrankungen ist es jedoch sehr selten
moglich, die verschiedenen Entwicklungsstadien in ihrem ganzen Verlauf zu
beobachten. Vorldufig halten wir daher daran fest, daB Lichen sklerosus und
atrophicus oder Lichen albus zwar auch AnlaB zur Entstehung weiller, sklero-
dermieartiger Herde geben, dafl diese aber mit unserer Erkrankung nichts zu
tun haben.

Pathegenese: Die ganze Frage wiire mit einem Schlage gelost, wenn man iiber die Genese
der Sklerodermie naheres wiilte. Es hat jedoch den Anschein, als ob die unter diesem mor-
phologischen Gesichtspunkt zusammengefafiten Krankheitsbilder, die ja schon formal-
genetisch voneinander abweichen — bei den circumscripten Formen steht primér mehr die
Bindegewebsverinderung im Vordergrunde, bei den diffusen mehr die der Gefae — kausal-
genetisch durchaus nicht einheitlicher Natur sind. Von der vasomotorisch-trophischen
Stérung iiber die innere Sekretion bis zur keimplasmatisch bedingten Dystrophie und gar
zum Tuberkelbacillus gibt es nichts, was nicht einmal als mittelbare oder unmittelbare
Ursache der Sklerodermie angesprochen und angenommen worden wire. Wir miissen
jedoch ehrlich zugeben, daB wir bis jetzt iiber die ganze Frage nichts Sicheres wissen.

Als eine selbstdndige und im wesentlichen prognostisch gutartige Erkrankung
kann man von der akuten Form der Sklerodermie das
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Sklerédem der Erwachsenen (BUSCHKE)

abgrenzen, das sicherlich im - Schrifttum wiederholt unter der Diagnose der
ersteren niedergelegt ist. Es handelt sich dabei um eine héufig im Anschlufl
an oder auch als akute, influenzaghnliche Erkrankung einsetzende, schmerzlose,
wachs- bis fast knorpelharte Versteifung der tieferen Schichten der Cutis, der
Tela subcutanea und wahrscheinlich zum Teil auch der Fascie und der Mus-
kulatur. Sie beginnt ziemlich akut, meistens am Nacken und setzt sich kontinuier-
lich von oben nach unten fort, um nach einem wechselnd langen Bestand sich
groBtenteils wieder zuriickzubilden, ohne im Gegensatz zur Sklerodermie zu
atrophischen oder sonstigen Stérungen (Pigmentierung, Depigmentierung) zu

Abb. 33. Skleroedema adultorum. Perineurale Infiltration in der Cutis an einer Teilungsstelle
eines gequollenen Nerven. O = 180 : 1, R = 180 : 1. (Sammlung E. HOFFMANN.)

fithren, allenfalls unter Zuriicklassung einer elephantiasiséhnlichen Veranderung
der Haut.

Histologisch handelt es sich in den frischen Stadien nicht um eine ent-
ziindliche Veranderung, sondern um die Einlagerung eines homogenen Exsudates
ins tiefe Corium. Dieses dringt die Bindegewebsfibrillen unter Schonung der
elastischen Fasern auseinander und 1Bt Epidermis, Papillarkérper sowie obere
Cutis frei (BuscHKE). Dieses homogene Exsudat ist nach NosL kein einfaches
Odem fliissiger Art, wie wir es bei Nierenentziindungen, bei Stauungszustinden
finden, sondern eine Einlagerung einer festen Substanz.

Ob ein Teil der als sog. Sklerodermie der Neugeborenen bekannten seltenen
Erkrankung, die in padiatrischen Lehrbiichern recht verschiedenartig aufgefaBit wird,
ebenfalls hierher zu rechnen ist, scheint, wie auch BuscHKE betont, bei der auf dem Gebiete

der atypischen 6dematosen Zustinde des Siuglingsalters vorhandenen Unklarheit noch
reine Hypothese.
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Fir die Pathogenese besonders beachtenswert sind die neuerdings von
E. HorrMaNN beim Sklerédem (BUscHKE) erhobenen histologischen Veridnde-
rungen an den cutanen Nerven in Gestalt perineuritischer Infiltrate, Verdickung
und -Aufquellung.

Hier sei das

Sklerema neonatorum (Sklerddem Sorrmany)
angeschlodsen, bei dem eine 6dematése und eine adipose Form (Fettsklerem) unterschieden
wird. Die Erkrankung beginnt in den ersten Lebenswochen mit oder ohne vorherige Stérung
des Aligemeinbefindens meist an den unteren Extremititen, vielfach auch auf den Rumpf
iibergreifend und fiihrt in kiirzester Zeit unter zunehmender Schwiche und herabgesetzter
Eigentemperatur zum Tode.

Sie duBert sich bei dem 6dematsésen Sklerem zu Beginn als eine harte
odematose Schwellung und blasse oder blaurote, cyanotische Verfirbung der
erkrankten Teile. Die Leichentffnung zeigt lediglich eine wechselnd starke
Durchwisserung des ganzen Korpers mit einer Fliissigkeit, die eiweilreicher
ist, als bei gewohnlichen Odemen. Histologisch fand LUITHLEN nichts, was eine
Trennung von anderen (demen gestattete. MENsI, dem wir die jiingste, ein-
gehende Erorterung der Frage verdanken, stellte fest: eine Atrophie der Epi-
dermis, meist bei mangelndem Stratum granulosum; im Corium eine dichte An-
haufung von Fasern und Zellen, stérker blutgefiillte Gefafle; in der Subcutis eine
blutige Durchtrinkung des im ibrigen gut erhaltenen Fettgewebes. In einem mir
vorliegenden Fall aus der hiesigen Kinderklinik konnte ich diese Befunde, vor
allem eine Atrophie der Epidermis, nicht bestétigen, mufl mich vielmehr LUITHLEN
anschlieflen.

Die zweite Form, das Sklerema adiposum, besteht in einer Verhirtung der Haut
zu einer glatten, gespannten, auf der Unterlage nicht verschieblichen, wachsartig verfiarbten,
gelegentlich auch cyanotischen Decke, die dem Fingerdruck nicht nachgibt und dadurch
an das Sklerdidem der Erwachsenen erinnert, ohne zu diesem im iibrigen irgend eine Be-

ziehung zu haben. Es geht mit einer Massenverminderung der erkrankten Gewebsabschnitte
einher.

Beim Einschneiden sind Cutis und Subcutis widerstandsfahiger als in der
Norm; das Fettgewebe von blasser, weiler Farbe und eigentiimlich stearin-
ahnlicher Harte. Im iibrigen ist die ganze Decke vollig ausgetrocknet, perga-
mentartig, oft verdiinnt. Histologisch fand sich in den wenigen untersuchten
Fillen eine normale oder auch atrophische Epidermis mit Fehlen des Stratum
granulosum (MENsI), eine Verdickung der Bindegewebsfasern ohne eine sichere
Zunahme derselben. Die Zellinfiltration im Corium war nur gering, auch die
GefaBe nicht vermehrt; das Fettgewebe der Subcutis erheblich verringert,
zahlreiche Fettkristalle enthaltend, aber sonst nicht verdndert.

Differentialdiagnostisch ist der Sklerodermie der Neugeborenen zu ge-
denken, bei der jedoch die Séuglinge im iibrigen ganz gesund sind. Sie ist auch
von durchaus gutartigem Verlauf.

Die Genese der eigenartigen Stérung ist noch recht umstritten. (Uber
die Bedeutung von Nervenerkrankungen bei oder nach akuten Infektionskrank-
heiten siehe oben.) Auch fiir den Verlaufsunterschied des Sklerédems — beim
Erwachsenen ein unbedingt gutartiger, nahezu sich véllig riickbildender Vor-
gang, beim Siugling eine stets zum Tode filhrende Erkrankung — haben wir
noch keine Erklirung. Sie wird wohl so lange auf sich warten lassen, als das
dunkle Wesen des ganzen Prozesses nicht aufgehellt ist.
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Das Pseudoxanthoma elasticum stellt eine weder klinisch noch histologisch streng
umschriebene Erkrankung des elastischen Gewebes der Haut dar. Wihrend es sich in den
klassischen Féllen um das symmetrische Auftreten leicht erhabener papuldser Efflores-
cenzen von Xxanthomartiger Gelbfirbung und vielfach netzformiger Anordnung an den
Beugefalten der grofen Gelenke, am Halse, am Rumpfe, also an bedeckten Kérperstellen
handelt, liegen Beobachtungen vor, wo die klinisch und histologisch genau gleichen
Veranderungen an unbedeckten Korperstellen, vielfach auch asymmetrisch aufgetreten
sind, sich in ihrer Lokalisation also iiber den ganzen Kérper, ja sogar auf die Mundschleim-
haut verteilen. Die Krankheit befallt beide Geschlechter ziemlich gleichmaBig, ist in jedem
Alter festgestellt worden und zeigt in ihrem klinischen Verlauf keine nennenswerten Um-
wandlungen des einmal vorhandenen Aufbaues. Restlos typische Efflorescenzen sind dabei
nicht vorhanden. Meistens bestehen sie aus stecknadelkopf- bis linsengroBen, rundlichen
oder vielgestaltigen Knotchen; es sind auch grofere Papeln, Flecke und selbst lingere
Balkenbildungen beobachtet worden. Die Oberflache ist glatt, nirgends gedellt und deutlich
erhaben. Erwihnenswert ist eine gewisse Neigung zu familidrem Auftreten.

Das histologische Bild wird beherrscht von eigentiimlichen Verédnderungen
des elastischen Gewebes der Cutis. In klassischen Fillen zeigen Epi-
dermis sowie Papillarkérper keine nennenswerten Verinderungen. In der Cutis
lassen sich dagegen schon bei schwacher Vergr6Berung drei verschiedene Zonen
feststellen. In der an den Papillarkorper anschlieBenden Zone ist das elastische
und kollagene Gewebe nicht verandert. Insbesondere sind die elastischen Fasern
von normaler Zartheit und Dichte, zur Cutis hin wagerecht verlaufend, wiahrend
zarte Fasern nach aufwarts in den Papillarkérper und bis ans Stratum basale
ziehen. Zellansammlungen entziindlicher Natur werden hier in der Regel ver-
mifit; auch die Gefdafle zeigen normalen Verlauf. Das pathologische Geschehen
spielt sich vielmehr in der darauffolgenden Zone ab, die nach der Tiefe zu bis
in die Gegend der Schweilldriisenkniuel reicht, wihrend sie nach den Seiten hin
meistens an den benachbarten Haarbalgtalgdriisenfollikeln halt macht. Jedoch
liegt keine gleichm#Big flichenhafte Ausbreitung vor, sondern es bilden sich
ungleichméfig geformte Lappchen und Wiilste aus, die entweder durch schmale
Briicken normalen elastischen Gewebes getrennt sind oder durch verbindende
Stringe miteinander in Zusammenhang stehen. Vielfach kann man bei der
einzelnen Papel auch einen perifollikuliren Aufbau des verinderten Gewebes
beobachten. Die Subcutis als dritte Zone pflegt in der Regel an der Erkrankung
nicht beteiligt zu sein, jedoch ist die Abgrenzung zu ihr hin manchmal unregel-
maBig und zeigt allmihliche Uberginge.

Der erkrankte Bezirk tritt schon im ungefarbten Praparat als unregelmaBig
angeordneter, mit kornigen und zusammengekniuelten Massen erfiillter Herd
hervor. Im gefirbten Praparat lassen sich nun eine Reihe von Verinderungen
feststellen, die in erster Linie das elastische Gewebe betreffen. In dem er-
krankten Gebiet farben sich die elastischen Fasern durchgehend schwicher
mit saurem Orcein. Der Verlust ihrer Acidophilie gibt sich weiterhin dadurch
zu erkennen, daBl sie manchmal die Uxnasche Elacinreaktion geben. Vielfach
wechseln dabei basophile und acidophile Strecken an der gleichen Faser mit-
einander ab. Neben diesen farberischen Differenzen zeigen sich dann noch
eigenartige Storungen des Aufbaues. Wahrend an den Grenzen des Erkrankungs-
herdes die elastischen Fasern zart und sich gleichmaBig verdstelnd in den eigen-
tiimlichen Windungen verlaufen, tritt plotzlich am Ubergang in das kranke
Gewebe ein unregelmifiges Durcheinander plumper, septierter und koérnig
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zerfallender Knéuel ein. Die einzelne Faser wird dicker, der glatte Rand wird
welliger; hier und da treten Einschniirungen auf, die an Mpycelfaden oder
Rosenkranzformen erinnern. Die gewohnte Ordnung des Faserverlaufs ist
gestort; ihr normaler Aufbau ist verworfen. Vielfach treten Léngsspalten
zwischen den Fasern und Vakuolenbildung in ihnen auf. Die einzelnen Fasern
sind zerrissen, am Ende vielfach aufgelockert und in einen Haufen schwer
firbbarer Brocken und Brockchen zerfallen (Elastoclasis oder Elastor-
rhexisDarIErs). Dieeinzelnen Fasern sind zu unregelm# 8igen Haufen zusammen-
geballt, vielfach bandartig verbreitert und spiralisch oder korkzieherartig ge-
wunden.

Im groBlen und ganzen macht das elastische Gewebe dieser Krankheitsherde
den Eindruck, als ob es vermehrt wire, sogar tumorartiger Aufbau wird be-

Abb. 34. Pseudoxanthoma elasticum. Herdformiger Zerfall bzw. Degeneration des Elastins
in der Cutis. (8. Orcein polychromes Methylenblau.) O =66 : 1, R = 66 : 1. (Sammlung der
Breslauer Hautklinik

schrieben, wahrend in den klassischen Fillen tatséchlich nur eine pathologische
Verdickung, Zerfall und Aufquellung der Fasern vorzuliegen scheint.

Die Verinderungen des kollagenen Gewebes treten demgegeniiber an
Bedeutung vollig zuriick.

Insbesondere ist ein Zerfall des Kollagens kaum festzustellen. Abgesehen
davon, daB die einzelnen Balken dicker und plumper sind als normal, was immer-
hin auf eine, wenn auch ganz geringgradige Beteiligung dieses Gewebes hin-
weist, zeigen sie keine nennenswerten Verdnderungen.

Die GefaBe innerhalb der Krankheitsherde sind nicht veréandert, inshesondere
sind ihre elastischen Gebilde normal und zeigen keinerlei Zerfallserscheinungen.

Die zelligen Elemente werden in der Regel der Zahl nach vermehrt
gefunden, es handelt sich dabei in erster Linie um Bindegewebszellen, sowie
auch Mastzellen. Leukocyten und Plasmazellen sind nicht festzustellen, dagegen
wurden hier und da Riesenzellen beobachtet. Es erscheint zwar selbstverstand-
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lich, sei aber ausdriicklich betont, daB sich echte Xanthomzellen niemals vor-
gefunden haben.

Das Gewebe in der Umgebung der Herde zeigt ganz normale Verhiltnisse.
Die elastischen Fasern, von normaler Struktur und Schlingelung, sind vielleicht
etwas vermehrt und verdickt. Sie gehen unmittelbar in die erkrankten Faser-
anteile iiber. Jedoch ist Zerfall oder gar Aufkniuelung in der Randzone nicht
festzustellen.

Wihrend also in den eben geschilderten typischen Fiallen die Erkrankung
streng auf die Cutis beschrinkt ist, sind dann noch eine Reihe von Fillen bekannt
geworden, die in ihrer Klinik (s. 0.) von der Regel abwichen, wenn sie auch im
groen ganzen die histologische Struktur getreulich wiederholen. Es muf3
jedoch betont werden, dal in einzelnen der in der Literatur niedergelegten
Fille (DUBENDORFER, Domr) sich doch Uberginge zu jenen Veranderungen
fanden, wie wir sie bei der senilen Degeneration des elastischen Gewebes der
Haut anzutreffen gewohnt sind.

Gegeniiber den eben geschilderten typischen Veranderungen treten eine Reihe
mehr sekundirer Befunde an Bedeutung zuriick. Zu diesen gehért die wiederholt
beobachtete Kalkinkrustation der elastischen Fasern (Friepmanwy). Es
handelte sich dabei um stark lichtbrechende, feine oder grobkornige, kriimelige,
schollige Substanzen, die nach der von Kossaschen Methode als Kalkablage-
rungen, und zwar von phosphorsaurem Kalk festgestellt werden konnten.
Diese Kalkablagerung fand sich in jenen elastischen Fasern, die bei der
farberischen Darstellung bereits als verindert aufgefallen waren.

In denjenigen Fillen, wo der Krankheitsproze3 sich direkt unterhalb des
Papillarkérpers oder gar bis in diesen hinein erstreckt, erscheint es verstandlich,
da3 dann der Papillarkérper verstrichen und die Epidermis atrophisch sein kann
(HerxHEIMER und HEeLL).

Hier und da festgestellte stiarkere lymphocytiare Zellinfiltrationen um die
Krankheitsherde, das Auftreten von Mastzellen in gréBerer Menge, der Befund
vereinzelter Riesenzellen mag im einzelnen das Krankheitsbild im histologischen
Schnitt etwas bunter gestalten, jedoch kénnen daraus besondere Unterschiede
wohl nicht hergeleitet werden. Ahnlich ist wohl auch das Auftreten stérkerer
Pigmentierung (BoserLLNI) iiber den erkrankten Herden zu betrachten.

Differentialdiagnose: Anders steht es jedoch mit den Fallen, wo nun das
elastische Gewebe nicht in der typischen herdférmigen Weise erkrankt ist,
sondern die Verdnderungen sich diffus bis in die Subcutis hinein fortsetzen.
Hier ist differentialdiagnostisch zur senilen Degeneration der Haut Stellung
zu nehmen. Bei dieser steht jedoch im Vordergrunde der hochgradige Schwund
des kollagenen Gewebes, an den sich erst die Verinderungen des elastischen
Gewebes anschliefen; ein ProzeB also, der dem vorliegenden in seinem Ent-
wicklungsgang direkt gegensitzlich gegeniibersteht. Zudem ist die ganze Cutis
dort diffus erkrankt, wahrend es sich hier um ganz umschriebene Bezirke handelt.
Es kommt hinzu, dafi die senile Degeneration klinisch eine erkennbare Volum-
abnahme, aber keine Zunahme und auBerdem eine ganz andere Farbe hat.

In zweiter Linie kommt dann differentialdiagnostisch noch das Kolloid-
milium in Frage. Bei diesem sind jedoch die Verdnderungen des kollagenen
Gewebes mindestens ebenso hochgradig wie die des elastischen (Collastin und
Collacinbildung im Sinne UNNAs); man ist sogar versucht, den Ausgang der
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Erkrankung in das kollagene Gewebe zu verlegen. Es kommt hinzu, daf} es
sich hier tatsichlich um die Bildung einer ,,kolloiden‘, sogar aus dem Gewebe
ausdriickbaren Substanz handelt, die sich in erster Linie unmittelbar unter dem
Papillarkérper ansiedelt, in ihrer ganzen Masse vom Entstehungsort zur Ober-
flache hindréangt, und durch die darunter sich entwickelnde, frische Epithel-
proliferation gewissermaflen abgestofen wird.

Pathogenese: Die Pathogenese des Pseudoxanthoma elasticum ist noch durchaus
ungekldrt. Das Primére der Erkrankung ist sicherlich in den eigenartigen Verdnderungen
des elastischen Gewebes der Cutis zu erblicken. Die jungen Herde bestehen vielfach nur
aus einem dichten Filz miteinander eng verschlungener elastischer Fasern; ob es sich dabei
um eine wirkliche Proliferation handelt, der dann in den élteren Herden eine Degeneration
gegeniiberzustellen wire, bedarf noch der Klarung. Wahrend einige Untersucher (BeTT-
MANN, FRIEDMANN) neuerdings geneigt sind, mit Riicksicht auf das vielfach beobachtete
familidre Auftreten der Erkrankung eine kongenitale Storung anzunehmen, die einmal
als ,,Naevus elasticus* (GUTMANN), ein andermal als kongenitale Dystrophie betrachtet
wird (WERTHER), rechnet DARIER die Erkrankung zu den Hautatrophien. Da ein Teil
der Falle bei alteren Personen erhoben wurde, dachte man auch an Verinderungen, die mit
dem Abbau des Organismus in Beziehung zu bringen wéiren. Der Annahme eines Geschwulst-
charakters (,,Elastom der Haut“, JULIUSBERG) ist von ARzT, BLOCH und JADASSOHN ent-
gegengetreten worden. ARrzr betrachtet einen Teil, und zwar den mit Hyperplasie des
elastischen Gewebes einhergehenden, als Hamartome im Sinne ALBRECHTS, im Gegensatz
zu den degenerativen Fillen, welche den von uns geschilderten typischen entsprechen
wiirden. Eine endgiiltige Klarung der Frage mufl weiterer Forschung vorbehalten bleiben.

Die ,kolloide* Degeneration der Haut.

Die -allgemeine pathologische Histologie pflegt heute alle transparenten,
strukturlos homogenen Eiweillsubstanzen, sofern sie epitheliale Umwand-
lungs- oder “Abscheidungsprodukte sind, als epitheliales Hyalin oder Kolloid
den bindegewebigen entsprechend umgewandelten Gebilden, dem Hyalin
im engeren Sinne (konjunktivales Hyalin) gegeniiberzustellen. Es ist dabei
zu betonen, daBl in dem Begriff Hyalin oder Kolloid kein chemisch einheitlicher
Kérper, sondern eine Reihe von EiweiSmodifikationen mit gleichen optischen
Eigenschaften (ohne Amyloidreaktion, die fiir sich eine besondere Unterab-
teilung bilden) zusammengefal3t sind. Férberisch lassen sie sich voneinander
hauptséchlich dadurch unterscheiden, dal bei Anwendung von Fuchsin-Pikrin-
sduregemischen (vaAN GresoN) das bindegewebige Hyalin im engeren Sinne
durch seine starke Affinitdt zu sauren Farben die leuchtend rote Fuchsinfarbe
annimmt, wihrend das weniger acidophile Kolloid sich meist gelb farbt.

Grundsitzlich wiren daher auch in der Dermatohistologie jene im binde-
gewebigen Anteil der Haut sich abspielenden, zu den entsprechenden Verande-
rungen fithrenden Vorginge alshyaline Degenerationenim engeren Sinne
zu bezeichnen. Dabei pflegt die feinfaserige Struktur des Gewebes unter Um-
wandlung zu dicken homogenen Ziigen, die sich ihrerseits wieder zu dichten,
homogenen gréferen Massen zusammenfiigen, verloren zu gehen. Da man
bisher allgemein, namentlich seit den grundlegenden Arbeiten UNNAs annahm,
dafl diese Verinderungen sich in erster Linie vom kollagenen, weniger vom ela-
stischen, meist jedoch von beiden Gewebe herleiten lassen, pflegte man in der
Hauthistologie das entsprechende hyaline Umwandlungsprodukt ,,Kolloid*
zu nennen und trat so formal im absichtlich scharfen Gegensatz zu dem Uber-
einkommen in der allgemeinen pathologischen Histologie. Einsachlicher Gegen-
satz ‘ist durchaus nicht vorhanden, wenn sich diese Tatsache auch nur rein
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negativ daraus ableiten ]aft, dafl weder der Pathologe sein Hyalin oder Kolloid
noch der Dermatologe sein Kolloid und Hyalin chemisch irgendwie genauer
bestimmen kann. Die Dermatologie vermag zudem die Berechtigung zu ihrer
Stellungnahme von der Klinik herzuleiten, der gegeniiber die Histologie doch stets
nur Mittel zum Zweck (des besseren Verstindnisses), aber niemals Selbstzweck
sein soll. Da man nun urspriinglich unter dem Begriff der Kolloide zwar sehr
verschiedenartige, glasig durchscheinende, stark lichtbrechende homogene
Massen, aber in erster Linie doch leimihnliche verstand, so scheint mir UNNAs
Vorschlag, diese Bezeichnung gerade bei Degenerationen des leim gebenden Ge-
webes, des Kollagens zu verwerten, durchaus berechtigt. Dies um so mehr,
als ja auch die Klinik in dem Auftreten der Verdnderung als gelbe, durchscheinende
Knétchen, die beim Anschneiden leimahnliche Massen entleeren, jenem urspriing-
lich fiir kolloide Substanzen aufgestellten Begriff in vollkommenster Weise
gerecht wird. Ich muf} daher trotz des allgemeinen Bestrebens, die Dermato-
histologie ihrer Mutter, der allgemeinen pathologischen Histologie wieder weit-
gehendst nahe zu bringen, doch hier die kolloide Degeneration im Sinne
der Dermatologen unbedingt aufrecht erhalten. Wie die allgemeine
pathologische Histologie ein epitheliales Hyalin anerkennt, mége sie auch einem
bindegewebigen, einem konjunktivalen Kolloid eine verstindnisvolle Aufnahme
nicht versagen, wenn auch die Frage andererseits wieder dadurch verwickelter wird,
dafl wir ja allein auf das elastische Gewebe beschrankte Verinderungen kennen,
die klinisch durchaus dem entsprechen, was wir als kolloide Degeneration zu be-
zeichnen pflegen, ohne dafl dabei das Kollagen selbst irgendwie veridndert wire.

Wir miissen daher heute — entsprechend dem allerdings oft kaum noch fest-
stellbaren Ausgangspunkt der Veréinderung — soweit als mdéglich zwei Gruppen
unterscheiden, je nachdem die kolloide Degensration vom elastischen oder
kollagenen Gewebe ausgegangen ist (Arzr). Dabei miissen wir allerdings den
stillen Vorbehalt machen, daf3 meist beide beteiligt sind und nur die Verinderung
des einen mehr im Vordergrunde steht.

Die kolloide Degeneration des elastischen Gewebes

tritt klinisch bei vielen Gelegenheiten auf. Sie wird in Narben, bei Einschmelzungs-
und Entziindungsprozessen, bei Geschwiilsten, bei der senilen Degeneration der Haut u. a.
angetroffen und kann daher fiir keine Erkrankung als charakteristisch angesehen werden.
Es handelt sich dabei um hellgelbe bis elfenbeinfarbige, umschriebene oder unregelmifBig
fleck- oder auch knétchenartige Herde von wechselnder GroBe, die fast ausschliefilich an
den unbedeckten Korperstellen langsam entstehen und dann iiber lange Zeit unverindert
bleiben.

Histologisch lassen sich die dabei vorliegenden Veréinderungen. nur mit
besonderen Bindegewebsfarbungen nachweisen, also mit dem vAN GIESoNschen
Saurefuchsin-Pikrinsduregemisch, mit Fuchselin nach WEIGERT, sowie dem
Orcein und dann noch besonders mit den von Unna fiir diese degenerativen
Verinderungen angegebenen spezifischen Farbemethoden. Die umgewandelten
elastischen Fasern, die sich auch makroskopisch auf der Schuittfliche deutlich
durch ihren gelbweilen Farbenton aus der Umgebung hervorhsben, erscheinen
dann als homogene oder mehr grobschollige, zum Teil verdickte, meist kernlose,
bei WEiGERTs Farbung diffus grauschwarze Massen. Mitunter entstehen aus
den verfilzten und verdickten Fasern dichte Kniuel, deren Elemente segmentiert,
kornig zerfallen und zu tropfenartigen Resten umgewandelt sind. Vielfach
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kommt es dabei auch zur Bildung von basophilem Elastin, dem Elacin. Bei
all diesen Veriinderungen fillt die Ahnlichkeit mit den bei der senilen Degene-
ration zu erhebenden Befunden auf, von denen sie tatsichlich oft schwer zu
trennen sind, zumal ein groBer Teil der in Frage stehenden Verinderungen oft
erst im hoheren Alter aufzutreten pflegt. Auf eine genauere Darstellung des
kolloiden Umbaues des elastischen Gewebes bei den verschiedenen Erkrankungs-
formen wurde und wird im tibrigen an entsprechender Stelle naher eingegangen.

Kolloide Degeneration des kollagenen Gewebes.

Hier wire nur die weitaus seltenere kolloide Degeneration des Kollagen niher zu be-
sprechen, da sie unabhingig von anderen Vorgingen primir in der Haut auftreten kann

Abb. 35. Kolloide Degeneration der Haut (sog. Kolloidmilium). Gesichtshaut. Atrophie

der Epidermis; herdférmige Umwandlung des elastischen und kollagenen Gewebes der Cutis

in - homogene, kernarme Massen. O = 66 :"1, R = 66 : 1. Orcein-polychromes Methylenblau.
(Sammlung P. G. UNNA.)

und in dieser Form friiher als Kolloid milium (E. WaeNER), Pseudomilium celloidale
(PeLL1zART), Colloidome miliaire (BEsNIER), Hyalom (Vipar-Leroir), Dégénérescence
colloid du derme (BEsNIER und Barzer), Conjunctivom mit hyaliner Degeneration (MILIAN)
im Sinne einer selbstéindigen Erkrankungsform der Haut beschrieben wurde.

Es handelt sich dabei klinisch um in erster Linie im Gesicht, dann auch an den Hinden,
also den unbedeckten Korperstellen auftretende, stecknadelkopf- bis erbsengroBe, geson-
derte oder auch zusammenflieBende, meist durchscheinende, flach halbkugelige oder auch
leicht zugespitzte oder gar vielhéckerige Erhabenheiten von citronengelber oder auch
normaler Hautfarbe. Der Inhalt derartiger Knétchen tritt nach Einschneiden auf Druck
als blaBgelbe durchscheinende gallertartige Masse hervor. Die Verdinderung tritt meist
im spateren Leben auf, wurde jedoch auch bei Jugendlichen gefunden (BosELLINI).

Histologisch ist die Epidermis iiber diesen Knétchen in der Regel mehr
oder weniger stark verdiinnt, ohne sonstige Verinderungen; zwischen den Knot-
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chen ist sie meist von gewohnlicher Breite. Unter dem Epithel erstreckt sich
bei den kleineren Knétchen zunfichst eine Schicht gut erhaltenen Bindegewebes;
bei den gréBeren tritt sofort jene eigentiimliche, homogene oder feinfaserige,
kernarme Masse auf, die bis in die mittlere Cutis und die Driisenschicht hinab-
reicht und dem Ganzen ihr kennzeichnendes Gepridge verleiht. Am einzelnen
Knétchen 146t sich dabei die allméhlich einsetzende Verdickung der Kollagen-
fasern, der Verlust des feineren Aufbaues und des welligen Verlaufs, der
Ubergang zu homogenen, eintonig und unregelmifBig zerfallenden kernarmen
Blocken deutlich verfolgen. Letztere sind nur selten von kleinen Gefiaflen durch-
zogen. Nach den Seiten zu sind sie meist von Streifen normalen Bindegewebes in
wechselnder Ausdehnung umschlossen. Diese eintonigen Massen sind manchmal
von mehr oder weniger groen und unregelméBigen Spalten durchsetzt, die zwar
zum Teil wohl der Fixation und Hértung ihre Entstehung verdanken, zum Teil
sich jedoch durch ihren Endothelbelag sowie durch ihren Verlauf zum Gesunden
hin, wo sie eindeutiger erscheinen, sicher als erweiterte Blut- und LymphgefiGe
erkennbar sind. Die Wandung der grofleren GefédBe ist an der hyalinen
Umwandlung ebenfalls beteiligt; ihr Elastin ist geschwunden, statt seiner eine
breite, hyaline, stark verdickte Wand iibrig geblieben (s. Abb. 36). Nach der
Grenze zur normalen Umgebung hin findet sich manchmal eine etwas stirkere
Ansammlung gewucherter Bindegewebszellen, Lymphocyten, und auch Endo-
thelzellen, von denen manche ein eisenhaltig gelbes Pigment tragen kénnen
(B1zzozERO).

Uber die Natur dieser homogenen Schollen geben die beziiglichen Binde-
gewebsfarbungen Aufschlufl. Es zeigt sich dabei, daB die Verinderungen vom
kollagenen Gewebe allein, sowie — in selteneren Fillen — auBerdem auch noch
vom elastischen Gewebe ausgehen. Es1afit sich dabei das graduelle Verschwinden
der kollagenen und elastischen Fasern, ihr Zusammenschmelzen, Homogenwerden,
die Verinderung des firberischen Verhaltens verfolgen. Das Elastin kann dabei
gelegentlich zu Elacin umgewandelt werden; es kann das ebenfalls in Umwand-
lung begriffene Kollagen imbibieren und so zur Bildung von sog. Kollastin fiihren.
Man findet dann, namentlich in der Néhe der Epidermis, grobe homogene,
strukturell an verdickte Kollagenbiindel erinnernde Blécke, die sich farberisch
wie Elastin verhalten, also mit saurem Orcein sehr gut darstellbar sind. SchlieB-
lich kann sich die Elacinfaser dort, wo sie zu Tropfchen und Kérnern zerfallt,
mit dem Kollagen zu sog. Kollacin verbinden (Ux~a). Auf das Hypothetische in
der Auffassung dieser Dinge als wirkliche chemische Umwandlungsprodukte
und nicht als Erscheinung physikalisch-chemischen Umbaues sei wenigstens
aufmerksam gemacht. )

Diese letzteren Verdnderungen jedoch sind durchaus nicht immer deutlich
vorhanden. In manchen Fillen beschréinkt sich die Kolloidbildung scheinbar
allein auf das kollagene Gewebe, in welchem Schwellung, Homogenisierung und
Anderung des firberischen Verhaltens immer stirker hervortreten, so daB
schliefilich eine neue, jeglicher spezifischen Struktur und Chromophilie ent-
behrende Substanz iibrig bleibt: das Kolloid. In diesem finden sich oft lang-
gestreckte, aber im iibrigen wohlerhaltene Bindegewebszellen, die gelegentlich
durch ZusammenflieBen mehrerer Kerne zu riesenzellartigen Bildungen fiithren
(B1zzozero). Da innerhalb des erkrankten Bezirks die elastischen Fasern
jedoch meist vollig geschwunden sind, so liegt die Annahme nahe, daB den

Gans, Histopathologie der Haut. 1T. 8
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Veranderungen des Kollagens solche des Elastins vorangegangen sind, zumal
sich auch weitgehende Degeneration des letzteren in nichster Umgebung der
Erkrankungsherde vorfinden kann (Arzr).

Bei unserer geringen Kenntnis des Chemismus dieser ganzen Umwandlungs-
produkte, bei der Schwierigkeit ihrer farberischen Verfolgung und Deutung
wird im Einzelfall eine Entscheidung immer recht schwierig bleiben. Zusammen-
fassend erscheint daher die Vorstellung viel annehmbarer, dal wir in dem
bindegewebigen Kolloid keine véllig einheitliche Substanz vor uns haben,

Abb. 36. Dasselbe wie Abb. 35. Ausschnitt bei stdrkerer VergrofSerung. Die schollige Natur der
umgewandelten Massen noch deutlicher. Das Gewebe durchziehen einige zum Teil erweiterte
Capillaren. O = 1000 : 1, R = 800 : 1. (Sammlung P. G. UNNA.)

daB es sich vielmehr um eine Masse handelt, die vom Kollagen und in den meisten
Fallen wohl auch vom Elastin abstammt, infolge ihres eigentiimlichen Aufbaues
aus diesem Gemenge acidophiler und basophiler Substanzen keinerlei besondere
farberische Affinitaten zeigt und dadurch vom normalen Bindegewebe abweicht.

Ob tatséchlich eine kolloide Umwandlung der Epidermis, wie sie Harr-
ZELL an umschriebener Stelle gefunden haben und mit dem Bindegewebsumbau
auf eine Stufe stellen will, vorkommt, scheint mir noch recht fraglich; dagegen
bediirfen die zum Teil mit neuen Methoden erhobenen Befunde KREIBICHS
dringend einer eingehenden Untersuchung. Sollten sich seine Angaben be-
stitigen, wonach stets nur das Elastin in Kolloid iibergeht, daB Hyalin jedoch
als eine dem Kollagen artverwandte Substanz zu betrachten ist, so wire
damit ein wesentlicher Schritt vorwarts getan.
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Differentialdiagnose: Beim Auftreten der Verdanderungen im hohen Alter
kann die Trennung von jenen der senilen Degeneration der Haut Schwierig-
keiten machen. Sie konnen unter Umstdnden so groB sein, daB eine sichere
Entscheidung ebensowenig zu treffen ist, wie fiir jene ,,Ubergangsfille” von
Pseudoxanthoma elasticum, wie sie BOSELLINI beschrieben hat, wenn dieser
auch annimmt, daf die kolloide Degeneration ein essentiell dystrophischer
Degenerationsprozef3, das Pseudoxanthom hingegen eher ein Neubildungs-
prozel3 elastischer Fasern (Elastom) sei.

Pathogenese: Wiirden die KreiBicHschen Befunde allgémein bestitigt, so wire damit
die formale Genese der Veranderung leichter zu erklidren, da wir bisher, aus den oben
erwahnten Unzulinglichkeiten unseres firberischen und chemischen Koénnens heraus, véllig
auf MutmafBungen angewiesen sind. Fiir die kausale Genese mancher Fille, namentlich
von Degeneration des elastischen Gewebes, mag das ,,Altwerden‘ der Haut die Einwirkung
der AuBlenwelt, ein Versténdnis, wenn auch nur ein oberflichliches, gewéhren. Dagegen
gelangen wir fiir das Auftreten der kolloiden Degeneration bei Jugendlichen auch mit der
Annahme einer kongenitalen Dystrophie (BoSELLINI) itber das Gebiet der Hypothese nicht
hinaus.

¢) Dystrophien im Gebiete der Pigmentbildung.

Die Stérungen der Pigmentversorgung, ob sie nun mit einer Steigerung
oder einer Verminderung einhergehen, kann man in angeborene und erworbene
trennen. Die ersteren werden an anderer Stelle besprochen. Fiir die erworbenen
Pigmentanomalien ergibt sich zwanglos eine Trennung nach bekannter und
unbekannter Ursache, eine Einteilung, die hier um so angebrachter erscheint,
als sie dem &tiologischen Einteilungsprinzip gerecht zu werden versucht.

Leukopathia acquisita.

Bei der Leukopathia acquisita pflegt man zwei Formen zu unterscheiden, deren
eine sekundéir im Anschluf} an andere Veranderungen der Haut eintritt, wihrend die zweite,
primére oder auch idiopathische allgemein unter dem Namen

Vitiligo
bekannt ist. Sie tritt in umschriebenen, oft symmetrischen, mehr oder weniger runden
oder auch polycyclischen, pigmentfreien und scharf begrenzten Flecken auf. Diese kénnen
sich vergroBern, dann auch zusammenflieBen, schlieBlich den ganzen Kérper einnehmen,
und sich spater manchmal wieder pigmentieren, um an anderen Stellen erneut aufzutreten,
meist unter stirkerer Pigmentierung der umgebenden Randzone. Auch die Haare in dem
erkrankten Hautabschnitt nehmen an dem Pigmentschwund teil.

Die histologisch sichtbaren Veranderungen sind sehr einfach und bestatigen
eigentlich nur das klinische Bild. Innerhalb der weillen Flecke ist fast jede
Spur von Pigment aus der Epidermis geschwunden, ohne dal} im iibrigen an den
Zellen mit den heutigen Untersuchungsmdéglichkeiten irgendeine Stérung ihres
Aufbaues sichtbar ware. In einzelnen Gruppen weniger Basalzellen, und zwar
besonders auf den Spitzen der Epithelleisten, finden sich noch zarte, feine splitter-
oder staubartige Pigmentkornchen, die oft kappenformig dem Zellkern auf-
sitzen. Nach der Mitte des pigmentfreien Bezirks schwinden aber auch diese
und hier ist die Epidermis und meist auch die Cutis véllig pigmentfrei. Nur

8*
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vereinzelt findet man in deren obersten Schicht noch jene groBen, vielfach ver-
zweigten, unregelmiBig sternférmigen, grobe Pigmentkorner tragenden Zellen,
Chromatophoren, die dann, je niher man der iiberpigmentierten Randzone
kommt, an Zahl allméhlich zunehmen und auch in der mittleren Cutis sichtbar
werden. Sie finden sich namentlich in der Umgebung der Gefalle, Haarfollikel
und Driisen. ‘

Innerhalb des Epithels ist das Pigment dunkelbraun bis schwarzbraun,
in den Zellen der Cutis von goldgelber bis brauner Farbe.

In anderen Fillen ist der Ubergang vom pigmentierten zum pigmentfreien
Teil ein ganz plotzlicher. In der Randpartie findet sich jedoch stets eine erheb-
liche Zunahme an Epidermispigment, das vom Stratum basale bis manchmal
in die Hornschicht hinaufreicht. Die Basalzellen sind mit Pigment oft so iiber-
laden, dal der Kern in manchen voéllig verdeckt und nicht sichtbar ist.

Im allgemeinen gehen Pigmentgehalt der Epidermis und Cutis einander
parallel; die Pigmentkoérnchen treten dabei meist intracellulir auf; hier und
da auch in Lymphspalten.

Wiederholt wurde auf entziindliche Vorgénge in den befallenen Hautab-
schnitten hingewiesen (JArIscH, BrLocH u. a.), die sich fast ausschlieflich in
den obersten Cutisschichten bzw. im Papillarkérper abspielten. Es fand sich
eine méBige Erweiterung der Gefifle und perivasculire Infiltration von Lympho-
cyten und fixen Bindegewebszellen. Es mag sich dabei vielleicht (?) um gene-
tische Zusammenhénge mit dem zum Pigmentverlust filhrenden Prozel handeln.
Die eigentliche Ursache ist jedoch noch vollig dunkel.

Wesentlich seltener wurden bei der Vitiligo atrophische Vorgéange in
der Haut beobachtet (LELOIR, MARC, WIESNIEWSKI), die sich in einer Verdinnung
der Epidermis, Verstrichensein der Papillen, Verengerung und Abnahme der
Zahl der BlutgefiBle &uBerten. LELOIR glaubt auch Storungen im Nerven-
aufbau der vitiliginésen Haut gesehen zu haben, eine sog. Neuritis degene-
rativa atrophica, ein Befund, der allerdings mit Riicksicht auf die Schwierig-
keit derartiger Untersuchungen nur mit grofter Zuriickhaltung zu ver-
werten ist.

Hier mufl auf das bemerkenswerte Verhalten vitiliginéser Hautstellen
gegeniiber dem von BrocH in die Pigmentforschung eingefiihrten Dioxyphenyl-
alanin (Dora) kurz eingegangen werden. Es gelingt damit bekanntlich bei
normaler Haut im Protoplasma einer grofien Zahl von Basalzellen einen teils
diffusen, teils feinkérnigen, dunkelbraunen bis griinlichschwarzen Farbstoff
darzustellen, oder auch eine nur rauchgraue oder graubraune Farbung, die auch
in den untersten Lagen der Stachelzellen noch auftritt, sich dann aber nach
und nach verliert. Im Zentrum eines Vitiligoherdes fallt diese Reaktion jedoch
vollig negativ aus; sie tritt nur dort auf, wo auf den Spitzen der Reteleisten
noch einzelne pigmentierte Basalzellen liegen. Dagegen ist sie in der hyper-
pigmentierten Randzone viel stidrker als in der normalen Haut. Zu ahnlichen
Ergebnissen fithren auch noch andere leicht oxydable Koérper (KREIBICH).
Soweit die tatsichlichen Befunde; auf ihren Wert fiir die Deutung der Pigment-
genese wird im allgemeinen Teil noch naher eingegangen.

Differentialdiagnose: Das histologische Bild vermag uns keine besondere Handhabe
zur Trennung von anderen, dhnlichen Zustdnden zu geben.
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Sekundiire Leukopathien.

Bei den erworbenen sekundiren Leukopathien, vor allem den Leukodermen
im engeren Sinne (Leukopathia syphilitica, psoriatica u. a.) ist der
Pigmentschwund im allgemeinen nach Ausdehnung und Stérke geringer; er
unterscheidet sich jedoch zumeist nach Art des Auftretens grundsétzlich nicht
von einer beginnenden Vitiligo. Auch hier setzt der Pigmentschwund zunéchst
in der Epidermis ein, bleibt in den Basalzellen auf den Spitzen der Reteleisten
auch hier linger erhalten. Im iibrigen zeigt die Epidermis hier ebensowenig
wie dort irgendwelche Storungen. In den meisten Fillen bleiben allerdings
schwache Uberreste des Pigmentes auch in der Epidermis erhalten, so daB eine
vollige Entfarbung hier viel seltener angetroffen wird, eine Beobachtung, die
mit dem klinischen Befund, der eigentlich nie die harte Weile vitiliginoser Haut-
stellen erreicht, durchaus iibereinstimmt.

Das Pigmentsystem der Cutis beteiligt sich in viel geringerem Grade an den
Veranderungen wie bei der Vitiligo. Im allgemeinen finden sich auch dort,

Abb. 37. Leukoderma lueticum. (Haut der Schulter, Q 24jahr.) Umschriebener Pigment-
schwund rechts, also in der Umgebung der syphmtischen penvasculéren Zel]jnﬁltra,mon
Methylgriin-Pyronin. O = 147 : 1, R = 147 : 1.

wo schlieBlich das Epidermispigment fast véllig geschwunden ist, neben pigment-
tragenden Leukocyten, auch frei im Gewebe liegende Pigmentkérner, sowie
jene groBen, wohl erhaltenen, mit dicken schwarzbraunen bis braungelben Mela-
ninkérnern beladenen, durch ihren sternférmigen Aufbau gekennzeichneten
Zellen vor, wenn auch weniger an Zahl.

Besonderes Gewicht ist auf das Verhalten der Gefalle in dem veréinderten
Bezirk gelegt worden. Wir sehen selbstverstidndlich dabei ab von jenen geneti-
schen Beziehungen, die man friiher zwischen Melaninbildung und Blutfarbstoff
unmittelbar herstellen wollte. Fiir uns steht, wenigstens fiir das

Leukoderma lueticum

im Vordergrunde die Bedeutung der spezifischen Infektion fiir die Gefaliver-
dnderung und damit auch fir die Pigmentdystrophie.
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Bekanntlich stehen sich auch heute noch zwei Meinungen gegeniiber; die
eine, vornehmlich von franzésischen Autoren, dann auch von UNNA vertretene,
sieht im Rete pigmentosum der Syphilitiker keine vollkommene Depigmentation,
sondern im Gegenteil eine echte Hyperpigmentierung infolge des luetischen
Prozesses, vielleicht infolge nerviser Stérungen (vegetatives und autonomes
Nervensystem), bei dem die scheinbare Entfarbung der Maschen nur eine Kon-
trastwirkung der normalen Hautfarbe darstellt. MAJEFF und auch UNNA betonen
die verbreitete Hyperplasie der Endo- und Perithelien der Gefiafie in dem hyper-
pigmentierten Bezirk und dessen vollige Unabhéingigkeit von etwa gleichzeitig
vorhandenen syphilitischen Papeln. Die andere Ansicht, zunéchst von O. Smox,
Lesser, NEISSER und jetzt insbesondere von JADASSOHN und EHRMANN vertreten,

Abb. 38. Melanoblasten in normaler Haut. Versilberungsverfahren, O = 380 :1, R = 300 : 1.
(Sammlung P. SCHNEIDER.)

sieht das Wesentliche des Prozesses in den weillen Flecken, die bei pigmentierten
Menschen im Anschlufl an, wenn auch noch so schwach entwickelte oder gar
nur mikroskopisch feststellbare — nach BUSCHKE iiberhaupt nicht unbedingt
notwendig vorausgehende — Roseolen und besonders Papeln auftreten und
daher als eine unmittelbare Einwirkung der Spirochaeta pallida oder ihrer Toxine
(Pivkus, LipscaHUTZ u. a.) auf den Zellchemismus zu betrachten sind.

Zu dieser Auffassung hat vor allem der Nachweis deutlicher, spezifischer
Infiltrationen um die hohen und tiefen Gefdalle der Cutis in Fallen beigetragen,
wo sich — nach einer initialen geringgradigen Pigmenthypertrophie (LrescuUTZ)
— der Pigmentverlust im Verlauf der Riickbildung syphilitischer Efflorescenzen
entwickelte, eine Beobachtung, deren Richtigkeit auch Uxxa betont. Dabei
ist jedoch die andeer Moglichkeit nicht ohne weiteres von der Hand zu weisen,
daB es sich in solchen Fillen um eine mit Hyperpigmentierung abheilende
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Syphilis und nicht um einen eigentlichen Pigmentschwund handelt. Dem
unbefangenen Beobachter dringt sich auf Grund der klinischen Erscheinungen
der Gedanke auf, daB beide Vorstellungen zu Recht bestehen. Die neuere
Pigmentforschung hatte gerade zu diesen Fragen noch nicht Stellung genommen.
Wir waren daher hier noch keinen Schritt weit iiber jene Feststellung hinaus-
gekommen, die UNNA vor 30 Jahren traf, daBl ,,auler der Gefalverinderung
und dem Pigmentschwund auf diesem Gebiete alles noch strittig oder unbe-
kannt‘ ist.

Jiingstens hat jedoch P. SCHNEIDER iiberzeugend dargetan, daB zwischen
dem Schwund der pigmenttragenden Zellen im Stratum basale und dem
Auftreten der Spirochiiten enge Beziehungen bestehen. Uberall dort, wo
sich Spirochiten in groBerer Zahl vorfinden, kommt es zu einer eigenartigen

Abb. 39. Melanoblasten in luetischer Papel. Versilberungsverfahren. O = 300 :1, R = 240 : 1.
(Sammlung P. SCHNEIDER.)

Umbildung der Melanoblasten, deren Zelleib ,knorrig® wird, seine Fortsitze
verliert, Kugelform annimmt und schlieBlich abstirbt. Die freiwerdenden
Pigmentkérner werden allméhlich durch die normale Epithelmauserung nach
aullen abgestofen (s. Abb. 39).

Leukoderma psoriaticum.

Das Leukoderma psoriaticum unterscheidet sich im Pigmentgehalt grund-
sétzlich nicht von dem Leukoderma lueticum. Daher ist es, voll ausgebildet,
schwer von diesem zu unterscheiden, namentlich in jenen Fallen, wo die meist
in der Mitte des weilen Herdes liegende psoriatische weile Papel bereits ge-
schwunden ist. Nach BrLumeENFELD soll allerdings das histologische Bild hier
eine Trennung erméglichen, da wir bei dem Leukoderma lueticum in der Regel
immer deutliche Infiltrate um die Gefie und endarteriitische Veranderungen
in der Cutis finden, wihrend in den psoriatischen Herden diese Infiltrate, wenn
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iiberhaupt, dann nur duBerst spirlich vorhanden sind und in den diesen folgenden
weiBen Flecken voéllig fehlen. LEDERMANN konnte einen derartigen Unterschied
jedoch nicht finden und auch ich kann die weiteren Angaben BLUMENFELDS,
wonach beim Leukoderma lueticum die Epidermis in der entfirbten Hautpartie
diinner und die Reteleisten auch abgeflacht seien, nicht bestitigen. Wenn auch
unsere serologischen Untersuchungsmethoden die differentialdiagnostische Be-
deutung dieser Frage erheblich verringert haben, so sollte sie doch einer Nach-
prifung unterzogen werden.

Ochronosis.

Zur Gruppe der Melaninpigmente gehort wahrscheinlich auch jene seit VircHow als
Ochronose bezeichnete seltene Form der Pigmentierung, bei der es im Verlaufe einiger
Jahre neben der Haut hauptsichlich in den Knorpeln, Gelenkkapseln und Sehnen zur
Ablagerung gelber (daher der Name) bis schwarzbrauner, stets kérnig oder scholliger, in
gelostem Zustande diffus farbender, jedoch nie krystallinischer Farbkornchen kommt. Der
Eindruck der blaugrauen Verfarbung wird nach Pick lediglich dadurch bedingt, da ver-
schiedene Gewebsschichten wie {iibereinander gelagerte diinne Blittchen die eigentlich
pigmentierten Teile iiberdecken (Interferenz), eine Vorstellung, die dem Dermatologen
von manchen anderen Farbenerscheinunggn in der Haut her ja vollig geldufig ist. Der
Grad 'dieser 4uBeren Pigmentierung wechselt. Nach PoUuLSEN sind Ohren, Augen und Nase
am héufigsten, die iibrige Haut etwa in 2/; der Fille, und zwar namentlich das Gesicht,
aber auch Koérper und Extremititen beteiligt. Die Négel waren nur in einem Falle (Gross
und ArLarD) erkrankt. Die Hautfarbe ist diffus braun bis blau, oft mit dunklen schwarz-
braunen oder schwarzen Flecken. Fille, wie der PopPEs, wo das ganze Gesicht schwarz-
braun oder gar kohlschwarz (OSLER) erschien, sind recht selten. In manchen Fillen ist
die Haut iiberhaupt nicht verindert.. An der Innenseite der Lippenschleimhaut kann die
Verfarbung gelegentlich besonders stark sein.

Histologisch ist die Epidermis stets pigmentfrei ; die Verfarbung beschrinkt
sich auf das Corium, eine Eigentiimlichkeit, die ohne weiteres eine Unterscheidung
vom Morbus Addisonii gestattet, wo ja das Pigment in erster Linie in den tieferen
Epidermisschichten -auftritt. Popr fand in der blaulich verfirbten Fingerhaut
das Bindegewebe der Subcutis diffus gelbbraun gefirbt, Pick in der Haut des
Thenar das Bindegewebe des Stratum papillare und subpapillare sowie die hyalin
umgewandelten Winde einiger GefiBe gleichmiaBig diffus gelb gefarbt. Besonders
intensiv, formlich. citronengelb war die hyalin gequollene-Wand einzelner kleiner
Blutgefafle der Pars papillaris.

Das Pigment ist histochemisch den autogenen Pigmenten, dem Melanin
verwandt; eine endgiiltige Einreihung steht noch aus. Da wir jedoch heute die
Grenzen zwischen Melanin und Lipofuscin, jenem normalerweise in alternden
Organen auftretendem Pigment, nicht mehr so scharf ziehen, glaubt HUErCk,
daBl es sich jeweils um das gleiche Pigment handeln diirfte, d. h. bei der Haut
um Melanin, bei den iibrigen Organen um Lipofuscin. Demnach gébe es kein
spezifisches ,,ochronosisches Pigment, sondern es handelte sich um eine ex-
zessive Steigerung der auch schon normalerweise in jedem Gewebe vorkommenden
autogenen Pigmente.

Pathogenese :  Fiir die Entstehung dieser Pigmentmengen hat Pick darauf hingewiesen,
dafl Ochronosekranke vielfach eine Alkaptonurie haben oder infolge langdauernder Karbol-
umschlige an einer chronischen Karbolvergiftung leiden. Im ersteren Falle (endogene
Ochronose) kemmt esim Organismus zum Auftreten von Homogentisinsiure, im anderen
(exogene Ochronose) von Karbol selbst: am Stoffwechsel der Kranken sind also in

jedem Falle Benzolkérper beteiligt, die, soweit man heute iibersehen kann, zu den Bau-
steinen des Melanins gehoren, Damit wire die iiberm#Bige Pigmentbildung sehr gut in
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Einklang zu bringen. Immerhin ist auch bei dieser Vorstellung die Mitarbeit eines Fermentes
erforderlich. Ob der Nachweis einer Tyrosinase im ochronotischen Knorpel (POULSEN)
dazu berechtigt, gerade auf dieses Ferment zuriickzugreifen, scheint aus verschiedenen,
teils oben schon erwihnten, teils noch zu besprechenden Griinden doch recht zweifelhaft.

Arsenmelanose.

Die Arsenmelanose ist klinisch durch eine, lingere Zeit nach Einnahme eines Arsen-
priparates ohne irgendwelche Allgemeinstérungen auftretende und allméhlich an Tiefe
zunehmende Pigmentierung der auch normalerweise pigmentierten Hautstellen gekenn-
zeichnet. Unter Schonung der unbedeckten Hautstellen — oft mit Ausnahme des dann
wie sonnengebriunt aussehenden Gesichts — treten zunédchst gelbliche, dann schmutzig
rotbraune, spiater dunkler, bronzefarbig bis schwarz werdende Flecken auf, die nach und
nach zusammentlieBen. Nach Aussetzen des Mittels bleibt die Melanose unter Umsténden
noch lange Jahre bestehen, um sich dann manchmal wieder zuriickzubilden.

In voll ausgebildeten Fillen ist die Oberhaut im mikroskopischen Praparat
im ganzen gleichm#fBig, an manchen Stellen jedoch noch besonders stark ver-
diinnt, und zwar geschieht diese Verdiinnung nur auf Kosten der Stachelschicht.
Die Hornschicht ist demgegeniiber nicht verschmilert, an manchen Stellen
zeigt sie sogar eine. leichte Hyperkeratose. Hier und da kommt es auch zu
wulstartigen Verdickungen der oberen Hornschichten, die sich dann oft als
breite, langgezogene Spangen im Zusammenhang gebliebener Hornzellen von
den darunterliegenden Schichten abheben. Die Stachelschicht besteht meist nur
aus zwei bis drei Zellagen. IThrem Schwunde im Deckepithel geht eine entspre-
chende Verdinnung der Epithelleisten parallel, indem diese lang und schmal,
an ihrem der Cutis zugerichteten Ende héufig spitz zulaufend, in diese hinab-
reichen. Die Basalzellen sind deutlich aufgehellt, gequollen; ihre Grenze zum
Papillarkérper ist unklar und verwaschen.

Ein unten noch niher zu schilderndes Odem des Papillarkérpers und
der Cutis fithrt an vielen Stellen zu einer vollstindigen Verwerfung des normalen
Aufbaues von Oberhaut und Cutis. Der Papillarkorper ist namlich stellenweise
fast vollig verstrichen, so daB die Epidermis-Cutisgrenze eine gleichmafig
gebogene Linie bildet; von dieser ziehen dann die eben geschilderten Epithel-
leisten nach unten. Sie grenzen ungleichmifBige, meist schmale und-hohe papillar-
korperihnliche Bildungen ab, die jedoch mit den urspriinglichen Papillen nichts
mehr gemein haben als die Lokalisation, wihrend sie an Flichenausdehnung
den Rauminhalt mehrerer normaler Papillen einnehmen.

Die Cutis ist allenthalben von mehr oder weniger breiten Zellziigen durch-
setzt, die bei stirkerer Vergroflerung als die Capillaren mantelférmig umgebende
Infiltrate erkennbar werden. Diese Zellansammlungen begleiten die Gefalle
bis dicht unter die Oberhaut, nach unten bleiben sie auf etwa das oberste Cutis-
drittel beschrinkt.

In diesem Bezirk sind die Blutgefafle selbst an Zahl bedeutend vermehrt,
stellenweise erweitert, wenn auch nicht besonders auffallend; dhnlich verhalten
sich die Lymphgefifie. Hier und da finden sich auch stirkere Ansammlungen von
Lymphocyten um die Gefille, so daBl es dort, wo mehrere von ihnen néaher bei-
einander liegen, zur Bildung richtiger grofler Zellherde kommt. Das Elastin
ist in diesem Bezirk fast vollig ‘geschwunden; nur vereinzelt reichen diinne
aufgesplitterte Fasern bis etwa in die Mitte des Papillarkorpers, um sich hier
allmihlich zu verlieren. Auch das Kollagen ist in diesem Bezirk sehr stark
aufgesplittert; von seinen kriftigen Ziigen ist nichts mehr vorhanden. Statt
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dessen ist ein ungleichmiBig verwaschenes Filzwerk iibrig geblieben, welches
in dem o6dematos geschwollenen Bezirk selbst bei eigenst darauf gerichteten
Farbungen kaum hervortritt. Diese Stérungen im Aufbau der Cutis sind durch
ihre eigenartige Lokalisation und ihre scharfe Begrenzung — die in ihrem scharfen
Abgeschnittensein zur mittleren Cutis hin an den Lichen ruber erinnert —
besonders charakteristisch.

Die Pigmentierung in der Epidermis beschrankt sich hauptsachlich
auf die Basalzellen; die im ungefirbten Priparat als eine gleichm&fig schwach
gelbbraun gefirbte Zone von wechselnder Breite erscheinen. Bei stérkerer

Abb. 40. Arsenmelanose. (Bauch, 07‘ 30jahr.) Hyperkeratose; Atrophie der Stachelzellschicht,

Hyperpigmentierung des Stratum basale, verstrichene Papillen. Odem, perivasculire Infiltration

und Pigmentvermehrung im Stratum papillare, subpapillare und der oberen Cutis, ebenda

Aufsplitterung des elastischen, Aufquellung des kollagenen Gewebes (S. Orcein - polychromes
Methylenblau.) O = 66 , R=266:1.

VergroBerung umspinnt das staubartige Pigment die Zellkerne wie ein zartes
Netzwerk, den Kern véllig freilassend. Die Pigmentierung reicht hinauf Jbis in
das Stratum spinosum und gelegentlich sogar bis zur Hornschicht. Aber stets
handelt es sich sowohl beim Epidermis- wie Cutispigment um ein streng intra-
celluldres Auftreten.

Je nach der Stirke der Pigmentansammlung ist innerhalb der einzelnen
Epidermiszellen die Lagerung der braungelben Pigmentkornchen so, dafl bei
ganz geringem Gehalt das Pigment ausschlieflich an der Peripherie der Zelle
gelegen ist; mit steigendem Pigmentgehalt zeigt sich eine stérkere Ansammlung
in denjenigen Teilen, welche dem Zellrande am néchsten liegen und bei stérkster
Pigmentierung schlieBlich ist das Pigment iiber die ganze Zelle verteilt, 148t
jedoch eine gewisse Vorliebe fiir die Randnihe auch dann noch erkennen.
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Ganz anders ist die Verteilung des Pigments im Papillarkorper.
Entsprechend dem plétzlichen Aufhoren der perivascularen Infiltrate, des
Odems sowie des Schwundes des elastischen und kollagenen Gewebes an der
Grenze des oberen Cutisdrittels, beschrankt sich auch das Auftreten des Pig-
mentes auf eben diesen Bezirk. Dabei tritt es in allen Fillen nur an jene wohl-
bekannten Zellen, die Chromatophoren, gebunden auf, und zwar so gut wie immer
in granulirer, niemals jedoch in klumpiger Form. Seine Farbe wechselt vom
Ocker- iiber das Griin zum Braungelb hiniiber. Meistens wiederholen die Pigment-
kérner in ihrer Aneinanderlagerung die Form der zugehérigen Zelle, wobei viel-
fach die bekannten hirschgeweihartigen Gebilde zustande kommen.

Was die spezielle Topik der Pigmentanhéufungen anbelangt, so zeigen
sie eine ausgesprochene Vorliebe fiir die Nahe der Gefafle. Dementsprechend
findet sich die stirkste Pigmentansammlung dort, wo die Gefille am starksten
vermehrt sind. Auch iiberall da, wo stirkere perivasculire oder gar isolierte
Infiltrate auftreten, sind die Pigmentzellen reichlicher vorhanden. Ganz all-
gemein 148t sich also ein gewisser Zusammenhang zwischen proliferativer Ge-
websreaktion und Pigmentreichtum nicht von der Hand weisen. Der Voll-
stindigkeit halber sei erwihnt, daBl man in Mastzellen neben den mit polychrom.
Methylenblau metachromatisch violett gefarbten Granula auch typische Pigment-
kornchen antreffen kann.

Gelegentlich finden sich auch in einzelnen Endothelzellen der Blut- sowohl
als auch der LymphgefaBe feinkérnige Pigmentansammlungen, wihrend auf der
Hohe des Prozesses die Lymphspalten selbst durchgéngig frei zu sein scheinen.
Setzt der Riickgang des Prozesses ein, so ist es auch hier héufiger anzutreffen.

Chemisch handelt es sich, wie (GANS nachgewiesen hat, um ein autogenes
Pigment, das in die Gruppe der Melanine gehort.

Klinisch und auch histologisch in enger Beziehung zur Arsenmelanose stehen
jene wihrend des Krieges 1917 von RIEHL erstmalig beobachteten und als
Melanose bezeichneten Fille, die E. HoFFMANN unter der Bezeichnung

Melanodermitis toxica lichenoides
(et bullosa) einreihen méchte in eine groBe Gruppe in erster Linie auf Kriegs-
ersatzstoffe zuriickzufithrender Hautverinderungen (s. Abschnitt III).

Klinisch handelt es sich neben Hyperkeratose, Erythem und Schuppenbildung und
unter Umstédnden vereinzelt auch Blasenbildung vor allem um eine wechselnd starke, meist
netzformige Pigmentierung, namentlich der unbedeckten, dem Licht ausgesetzten aber
auch der bedeckten Korperstellen. Auf das Krankheitsbild als solches wird bei den Toxico-
dermien ndher eingegangen; hier ist nur kurz die Hautverfirbung zu besprechen, die sich
in hellen bis dunkelbraunen vielfach zusammenflieBenden Flecken &dufBert, neben denen
auch depigmentierte Stellen auftreten.

Histologisch findet sich das Pigment in parallel zur Hautoberfliche ange-
ordneten Ziigen vornehmlich im Stratum subpapillare, in engster rdumlicher
Beziehung zu perivasalen und perifollikuliren Infiltraten. Es tritt auch in Form
kleiner Kérnchen auf, die bei schwacher VergroBerung zu gréberen Schollen zu-
sammenzuflieBen scheinen und strang- oder sternférmig angeordnet sind. Dabei
bleibt der Papillarkérper véllig pigmentfrei, ebenso bei den reinen Formen der
Melanosis (Rresr) die Epidermis (KERL). Diese kann allerdings nach HABER-
MANN Vakuolisierung der Basalzellen und Infiltration des Stratum papillare
und subpapillare ganz #hnlich der Arsenmelanose aufweisen. Immerhin wird
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sich fiir die meisten Falle doch wohl eine Trennung von der Arsenmelanose
ermoglichen lassen, die ja hauptsichlich- und vor allem ziemlich gleichméaBig
an den schon physiologischerweise stirker pigmentierten Hautstellen auftritt.
Dazu kommt, dal die iibrigen Verénderungen, vor allem die follikuldren und
perifollikularen Hyperkeratosen bei der Arsenmelanose niemals jenen Grad
erreichen wie hier. SchlieBlich wird auch noch die Anamnese eine Entscheidung
ermoglichen.

Der Morbus Addisonii

stellt eine Erkrankung des Gesamtorganismus dar, bei der die Hautverdnderungen nur einen
Teil der Erscheinungen ausmachen. Unter erheblichen Allgemeinstérungen, besonders

Abb. 41. Morbus Addisonii. Abb. 42. Morbus Addisonii,

Haut. Pigmentvermehrung hauptséchlich im Mundschleimhaut. Pigmentvermehrung haupt-
ektodermalen Hautabschnitt. Alauncarmin. sichlich im bindegewebigen Hautabschnitt.
0O =560:1, R =450:1. Alauncarmin. O =560 :1, R =450 :1

von seiten des Kreislaufs, des Stoffwechsels und Nervensystems, entwickelt sich fortschreitend
eine fleckférmige, spiter diffus gelbbraune Pigmentierung, zundchst der von vornherein
starker gefirbten, dann auch der iibrigen Hautstellen und der Schleimhéute. Dabei sind
die unbedeckten Partien gewdhnlich etwas dunkler, braunschwarz (bronzefarben) verfirbt,
gegeniiber dem Graubraun der iibrigen. Klinisch bleiben Hand- und FuBfliche sowie der
behaarte Kopf stets frei.

Die Pigmentierung tritt in erster Linie in der Epidermis auf, wihrend
Papillarkérper und Cutis fiir gewShnlich in sehr viel schwécherem Mafle befallen
sind. Meist pflegt eine Reihe von 2—3 Zellagen, und zwar das Stratum basale
und die tiefsten Lagen des Stratum spinosum, als ein dunkelschwarzer Saum
die Epidermis vom Papillarkorper abzugrenzen. Dabei sind die auf den Kuppen
der Epithelleisten liegenden Zellen stiarker pigmentiert als die anderen (s. Abb.41).
Sie sind von dichtgedringten, braunen bis braunschwarzen kornigen
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Pigmentmassen angefiillt. Diese beschranken sich stets auf das Zellprotoplasma
und sind oft so ausgedehnt, dal der Kern véllig verdeckt ist. Dieser selbst
bleibt jedoch vollig frei. Neben den gewohnlichen pigmentierten Basalzellen
sind dann bereits von CaspArY im Epithel Pigmentzellen mit langen, verzweigten
Fortsiatzen beobachtet worden, die morphologisch mit den pigmenttragenden
Zellen der Cutis groBe Ahnlichkeit haben, im Gegensatz zu diesen sich jedoch
mit Broces Dopa ausgezeichnet darstellen lassen (Dendritenzellen, LaANGER-
HANssche Zellen). Zur Hornschicht hin wird die Pigmentanhédufung allméhlich
schwicher; aber selbst in dieser finden sich noch vereinzelte Koérner und
auch Bréckel von braunem Pigment, das jedoch nicht mehr so deutlich die
intracellulare Lagerung zeigt. Die Epidermis ist im iibrigen in ihrem Aufbau
nicht verindert. Die Epithelien der Haarpapillen sowie der Haarwurzelscheiden
bleiben durchwegs frei von Pigment.

In der Cutis findet sich die Pigmentansammlung namentlich im Papillar-
korper, und zwar in einzelnen, zum Teil rundlichen, zum Teil mit langen stern-
formigen Fortsitzen versehenen Zellen. Sie treten in der Nahe des Stratum
basale, daneben jedoch auch frei im Gewebe, vielfach in ausgesprochener An-
lagerung an die Capillaren auf. Wiederholt wurden Pigmentkornchen frei in
den Lymphspalten des Bindegewebes beobachtet; ferner auch innerhalb der
Capillaren, hier gelegentlich von den Endothelien oder auch von Leukocyten
aufgenommen (PrORRINGER). Ob und inwieweit dieser letztere, eigentlich
nur an der Fingerhaut erhobene Befund mit der Erkrankung in unmittelbare
Beziehung gebracht werden darf, sei dahingestellt. Ganz allgemein sei jedoch
betont, daB der Pigmentgehalt der Cutis auBerordentlich wechselnde Stirke
haben kann.

Die Pigmentierung der Schleimhaut weicht insoweit manchmal vén der
der dulleren Haut ab, als hier die Ablagerung in erster Linie und stirker im
bindegewebigen und meist erheblich schwécher, vielfach auch gar nicht, im
epidermialen Teil erfolgt, eine Beobachtung, fiir die eine Erklarung bislang
noch aussteht. In ausgesprochenen Fillen dieser Art sind die Basalzellen
hier vollig pigmentfrei. Wo es indessen in ihnen zur Pigmentablagerung
kommt, unterscheidet sich dieses nicht von dem auf der Haut beobachteten;
ebensowenig zeigen sich Unterschiede im Verhalten des Cutispigments. Im
allgemeinen pflegt die Pigmentierung im Stratum papillare mucosae viel un-
gleichméaBiger aufzutreten wie in der Epidermis; neben pigmenthaltigen Papillen
finden sich vielfach mehrere nebeneinander, die vollig frei sind. Die hier und
da betonte Abhangigkeit der Stidrke der Cutispigmentierung von der der
Epidermis fand sich in mehreren von mir untersuchten Fallen durchaus nicht
bestatigt.

Differentialdiagnostisch von einer gewissen Bedeutung konnen die Haut-
pigmentierungen werden, welche bei mit starkem Blutzerfall einhergehenden
Allgemeinerkrankungen zu beobachten sind, z. B. der perniziésen Andmie,
bei der, wie zuerst FRENCH betonte, neben der Haut auch die Schleimhiute
befallen werden konnen. Da das Hautbild bei beiden Erkrankungen klinisch
ein vollig gleichartiges sein kann, so ist zu beachten, daf jenes bei reinen Fallen
von mit Blutzerfall einhergehenden Erkrankungen auftretende Pigment als
Abkémmling des Blutfarbstoffes eine positive Eisenreaktion gibt, was beim
Addison ja nicht der Fall ist. Bei der praktischen Verwertung dieser Tatsache



126 Dermatopathien.

ist allerdings zu bedenken, dafl selbstverstindlich die abnorme Pigmentierung
gelegentlich auch mit der Erkrankung als solcher nichts zu tun hat (NAgELI),
indem andere Ursachen (angeborene Hyperpigmentierung, Arsenmelanose oder
tatsichlich eine gleichzeitig bestehende Erkrankung des chromaffinen Systems)
(RotH) eine Rolle spielen. Auf alle Falle finden sich bei den auf eine Hamo-
chromatose zuriickzufithrenden Pigmentablagerungen im Stratum papillare
und subpapillare zwischen den Bindegewebsfasern vielfach, namentlich in der
Nahe der Gefalle, noch wohlerhaltene Erythrocyten als Reste frischer, daneben
aber in den Zellen des umliegenden Bindegewebes haufig mehr grobkornige,
goldgelbe, die Eisenreaktion gebende Pigmente als Folge dlterer Blutungen. Sie
liegen teils in den Capillargefaendothelien, teils in adventitiellen oder gewchn-
lichen Bindegewebszellen oder gar frei in den Lymphspalten und sogar in den
Kniueldriisen, sei es in den Driisenzellen oder in der Membrana propria. Diese
Beobachtung drangt iibrigens zu der Annahme, dafl in jenen von RIEHL be-
schriebenen und vielfach angezweifelten Fillen von Appisonscher Krankheit
es sich vielleicht um eine Kombination mit einer Himochromatose auslosenden,
Erkrankung gehandelt haben mdchte, wie sie ja auch BITTORF beschrieben hat.

Daf} eine derartige Hamosiderose der Cutis, infolge allgemeiner Hamochro-
matose, ferner bei Carcinom, Tuberkulose, Alkoholabusus, Sumpf-
fieber und Purpura, schlieflich auch noch bei Bronzediabetes (ANscaUTZ)
vorkommen kann, vermindert — bei den dann stets noch vorhandenen weiteren
differentialdiagnostischen Anhaltspunkten — den Wert jener Feststellung meines
Erachtens durchaus nicht. In allen diesen Fillen spielt wohl die Grundkrank-
heit fiir die Pathogenese der Pigmentierung nur indirekt eine Rolle, indem sie
eine Zerstérung der roten Blutkérperchen oder interstitielle Hamorrhagien
hervorruft.

Die Pigmentierung bei der Arsenmelanose unterscheidet sich von der
beim Addison durch die dort naher beschriebene scharfe Abgrenzung im
oberen Cutisdrittel.

Himochromatose.

Anbangsweise sei hier auf eine eigentiimliche Verfirbung der Haut hingewiesen, die
als erd- oder bronzefarbene bis schiefergraue oder grauschwarze Pigmentierung vor allem
an den unbedeckten Korperstellen, ferner in den an und fiir sich stirker pigmentierten
Achselhohlen und der Schamgegend auftritt; die Schleimhiute bleiben im Gegensatz zum
Addison meist frei. Urspriinglich wurde die Verénderung nur mit dem Diabetes mellitus
in Zusammenhang gebracht (Diabéte bronzé, Bronzediabetes); sie findet sich jedoch
aullerdem bei einer ganzen Reihe verschiedenartiger, chronischer, mit Kachexie einher-
gehender Allgemeinerkrankungen. Die Hémochromatose ist also stets ein Symptom
und niemals eine eigene Krankheit, und zwar handelt es sich dabei stets um Pigmentie-
rungen, deren hamatogene Natur sichergestellt ist. Der Blutzerfall ist dabei vorwiegend
intravasculdr. Ob diese Pigmentierung bei der Hamochromatose lediglich eine besopders
starke Hamosiderose ist und das daneben héufig zu beobachtende stirkere Auftreten eines
Fe-negativen Pigments auf grundsétzlichen Unterschieden der Pigmentbildung beruht,
ist noch nicht entschieden (HUECK).

Makroskopisch fehlt das Pigment etwa in der Halfte der Fille véllig; bei den iibrigen
finden sich flieBende Uberginge von nahezu pigmentloser bis dunkel schwarzbraun ge-
farbter Haut. Aber auch in den klinisch scheinbar pigmentfreien Fillen fand sich dieses
mikroskopisch in Cutis und Subcutis, besonders in der Propria der SchweiBdriisen und
ihrer Ausfithrungsgéinge, zum Teil aber auch in zerstreuten Bindegewebszellen (UNGE-
HEUER) stets vor.
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Bei der Hamochromatose lagern sich das eisenhaltige und das eisenfreie Pigment unter
Uberwiegen des ersteren in den Parenchymzellen der Organe ab. In der Epidermis, ebenso
in den glatten Muskelzellen, findet sich jedoch nur das nicht auf Eisen reagierende Pigment
(Hukck). Dieser letzteren Angabe stehen allerdings die Befunde von RECKLINGHAUSEN,
UNGEHEUER u. a. gegeniiber, die das Vorkommen eisenpositiven Pigments neben Fe-freiem
auch in der Haut erwihnen.

Uber die niheren ortlichen Bedingungen, die zur Hamochromatose fithren, sind wir
bis heute noch nicht sicher unterrichtet; man mifit dabei den Schidigungen der Capillar-
winde und Basalmembranen, wie sie bei der Entstehung cirrhotischer Prozesse zu be-
obachten sind, eine besondere Bedeutung bei.

B. Dystrophien der Hout bei Allgemeinerkrankungen.
a) Endokrin bedingt.

Wenn auch fast alle Storungen in der Funktion endokriner Driisen vielfach
mit Hautverinderungen einhergehen, so kann es hier doch nicht unsere Auf-
gabe sein, diese im einzelnen darzustellen; denn die Mehrzahl derselben ist
durchaus nicht kennzeichnender Art. IThr Zusammenhang mit Stérungen endo-
kriner Natur ergibt sich vielmehr lediglich aus dem gleichzeitigen Auftreten
im Rahmen anderer Veranderungen des Gesamtorganismus. Ein kennzeichnender
Gewebsbau scheint ihnen zudem, soweit man dies heute beurteilen kann, kaum
eigentiimlich.

Die histologische Durchforschung dieser Hautverinderungen brachte nur
ein spérliches Ergebnis. Diese Tatsache erscheint durchaus versténdlich, da
sich diese Storungen der Haut stets sekundir entwickeln und ihnen fir die
Klarung der Krankheitsursachen nur eine geringe Bedeutung zukommt.

Aus dem Gesamtgebiet lassen sich nur wenige, man mochte fast sagen, klassische Bilder
herausschilen, bei denen geweblich in etwa eigenartige Stérungen im Aufbau der Haut
beobachtet wurden. In erster Linie handelt es sich dabei um Erkrankungen der Schild-
driise. Hyperfunktion dieses Organs, die das klinisch wohlbekannte BasEpowsche Krank-
heitsbild bedingt, ruft eine diinne glatte, feuchte, oft 6dematése oder mit Blutungen durch-
setzte Haut hervor, meist mit diffusem Haarausfall verbunden. Bei Based o wkranken auf-
tretende umschriebene Odeme zeigen grofe Lymphangiektasienim Gewebe (SATTLER);
sie stellen ein Gemisch von Odem, Lymph- und Blutstase dar, die klinisch als groBe Herde
harter, reliefartig hervortretender, umschriebener Hautschwellungen erscheinen. Ihre
Ursache sieht man in vasomotorischen Stérungen umschriebener Blut- und Lymphgefa-
bezirke, die durch entsprechende Stérungen im Nervensystem hervorgerufen werden,
welche ihrerseits wieder auf endokriner Grundlage beruhen. Neben (Jdemen wurden urti-
carielle und erythematose Verinderungen beobachtet. Gelegentlich zeigten die Odeme
eine an die Sklerodermie erinnernde blafviolette Farbung und Hirte; sie konnen so sehr
mit diesem Krankheitsbilde iibereinstimmen, da eine Trennung Schwierigkeiten macht,
um so mehr, als ja auch gerade die Sklerodermie haufig mit Hyperthyreosis vergesell-
schaftet ist.

Myxodem.

Histologisch kennzeichnendere Verinderungen zeigt die Haut bei der Hypo-
thyreosis, beim Myxddem bzw. der Cachexia thyreo- seu strumipriva.

Klinisch tritt hier allméhlich eine teigige Schwellung der Haut auf; diese wird trocken,
schlaff, erscheint 6demartig geschwellt und schilfert vielfach ab. Die Erkrankung findet
sich besonders hdufig bei Frauen im mittleren Lebensalter und fiihrt infolge der Haut-
schwellung — bei der, abweichend vom Odem, Fingereindriicke nicht bestehen bleiben —,
zu einer eigentiimlichen Verdnderung des Gesichtsausdrucks mit rohen, stumpfen Gesichts-
ziigen. Die Schleimhidute sind ebenfalls beteiligt; die Zunge ist schwer beweglich. Der
Gang ist unsicher, die Sinnesfunktionen herabgesetzt, ebenso der gesamte Stoffwechsel.
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Die mikroskopischen Befunde in der Haut Myxomatdser sind durchaus
nicht einheitlich. Es werden dafiir Verschiedenheiten des Alters, der Lokali-
sation der Gewebsstiicke, dann aber auch, und das scheint von ausschlaggebender
Bedeutung, der Grad der Erkrankung angeschuldigt. Denn gerade die Ver-
anderung, die bei einer Anzahl der Félle als besondere” Eigentiimlichkeit be-
obachtet wurde, die Schleimablagerung in Cutis und Subcutis, scheint
nur in einem gewissen Stadium der Erkrankung vorhanden zu sein (ORD), in
der Regel in jiingeren. Zusammenfassend kann man die Gesamtheit der Ver-
anderungen mit BECK in regressive und progressive scheiden, die sich neben-
einander abspielen. Die Epidermisverinderungen sind dabei wohl rein
sekundérer Natur. Sie dulern sich einmal in einer verschieden starken Farb-
barkeit der Epithelzellkerne, von denen ein Teil sehr stark, ein anderer ganz
ungefirbt bleibt, beide durch allmihliche Uberginge verbunden. Bei den
dunkel gefirbten Kernen handelt es sich um die sog. ,,sauren Kerne‘ UNNas,
iilber deren Bedeutung wir noch nicht véllig unterrichtet sind. Uxna falBt sie
als sterile, teilungsunfihige Zellen auf und glaubt daher, ,,dafl die Potentia
generandi der Zellen eines Gewebes im umgekehrten Verhéltnis zur Ausbildung
saurer Kerne steht“. Die ungefdrbten Kerne entsprechen nekrotischen
Epithelzellen. Sie finden sich hauptsidchlich dort, wo die Epidermis sehr ver-
diinnt ist und die Epithelleisten verstrichen sind. Ihr Protoplasma hat seine
normale feine Kérnelung verloren. Es findet sich zum Teil als metachromatisch
farbbare, groBe dichte Masse ungleichmifig rundlicher Kérner in groflen Liicken
zwischen Epidermis und Papillarkérper. BEck, dem wir die genaue Schilderung
der Epidermisverinderungen verdanken, betrachtet sie als durch das Myx-
6dem hervorgerufen, zumal auch frithere Beobachter sie angetroffen haben
(Kaspary, Uxna). Trotzdem stehen diese Angaben vorlaufig noch zu ver-
einzelt da, als daB sie ohne weiteres als besonderes Kennzeichen dés myxédema-
tosen Prozesses betrachtet werden diirften.

Die Cutisverdnderungen sind hingegen eindeutiger dargestellt worden.
Orp, VircHOW, FLETSCHER-BEACH erwéhnen eine eigentiimliche Mucin-
ansammlung infolge weitgehender Degeneration des Bindegewebes der myx-
o6dematdsen Haut und des Hypoderms. Auf Grund eines mir vorliegenden
Falles mochte man jedoch eher eine Zwischenlagerung der mucinartigen Korper
zwischen die Bindegewebsfasern als eine schleimige Degeneration annehmen.
Sie fanden sich als ,,amorphe, wolkige, schleimartige oder geformte und dann
ausgesprochen krystallinische Bildung (Uxxa), besonders in dem geschwollenen
Papillarkorper, aber auch zerstreut in der iibrigen Haut. Die krystallinische
Form war haufiger als die formlose und ihre teils zackig, teils biischelférmig
auslaufenden schmalen, dichten Kérper lieBen sich oft zusammenhéngend durch
groBere Abschnitte der Haut verfolgen. Sie lagen dabei meist quer zu den
Saftspalten und Fasern frei im Gewebe.

Allerdings fand sich auch die mucinése Einlagerung nicht regelmaflig
vor (BEck, KasPARY, BAUMGARTEN und CEELEN). Genau so verhdlt es sich
mit einer Bindegewebswucherung, wie sie von Orp, VIRCHOW u. a.
manchmal ,fast wie Granulationsgewebe . ... mit reichlicher Kern- und Zell-
teilung‘ beobachtet wurde. Ahnliche Befunde sowie Epithelwucherung
der driisigen Adnexe erhob die englische Myxédemkommission.
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Eine wertvolle Erginzung erhalten diese Angaben durch Feststellung
mucindser Massen im cutanen und subcutanen Gewebe thyreodektomierter
Tiere (HorsLy, HALIBURTON, BOURNEVILLE, WAGNER und SCHLAGENHAUFER),
wenn sie auch nicht vollig mit den beim Myxoédem zu erhebenden Verinderungen
iibereinstimmen (BIRCHER).

Ahnliche schleimige Einlagerungen finden sich in der Haut vielleicht auch
bei sporadischem Kretinismus (SCHLAGENHAUFER und WAGNER), ein Be-
fund, der auf die Zusammenhénge der mucinésen Einlagerungen mit der Schild-
driise ein bezeichnendes Licht wirft.

Die Cutisverinderungen zeigen sich ferner noch in andersartigen Umwand-
lungen des kollagenen und elastischen Gewebes. Das erstere nimmt an Dicke
zu; es besteht eine hochgradige Aufquellung und Auffaserung der kollagenen
Biindel, die viel tiefer in die Cutis hinabreicht als bei der normalen Haut. Die
einzelnen Fasern erscheinen dabei vielfach wie koaguliert, an anderen Stellen
aufgesplittert. Im Stratum papillare und subpapillare bilden diese feinen
Fasern ein verworrenes Geflecht, wihrend sie in den tieferen Schichten all-
mihlich wieder in parallelen Biindeln verlaufen (BECK).

Die elastischen Fasern zeigten in einzelnen Fillen ebenso wie die kolla-
genen eigentiimliche Umwandlungen ihres korperlichen und firberischen Ver-
haltens. Diese entsprechen im groBen ganzen denjenigen, wie wir sie bei
der senilen Degeneration der Haut (s. d.) in der Regel antreffen. Es scheint
daher die Annahme auch nicht unberechtigt, daB das Auftreten von Elacin,
Kollastin und Kollacin (UxNa, BECK) auch in diesen Fillen von Myxédem
in gleichem Sinne zu deuten ist. Weitere Untersuchungen miissen hier eine
Entscheidung bringen.

Um die kleineren Blutgefifle fand CreLEN Rundzelleninfiltrate und Ver-
mehrung der Bindegewebszellen.

Anhangsweise mufl man hier einige wenige umschriebene Hautverinderungen er-
wihnen, bei denen sich dhnliche mucinése Ansammlungen im Hautbindegewebe feststellen
lieBen. Es handelt sich dabei um ein von Dossexker als Myxoedema tuberosum be-
zeichnetes Krankheitsbild, das auBer diesem vielleicht noch in einem Falle von REITMANN
als ,,eine eigenartige, der Sklerodermie nahestehende Affektion* (s. Sklerodermie) und von
LEWTSCHENEOW als ,.ein seltener Fall von myxomatoser Hautdegeneration (Myxoma
cutis) beschrieben wurde. Hierher gehort auch eine von BURCHARD mitgeteilte Beobachtung.
Es handelt sich dabei um ganz akut oder auch allmahlich sich entwickelnde umschriebene,
kleinere und grofere Knoten. Histologisch und auch chemisch lieB sich in diesen meta-
chromatisch firbbares Mucin nachweisen. Da Schilddriisentherapie erfolgreich war, faBt
DossErkER die Verdnderung als spezielle, atypische Form des Myxédems auf.

Im Zusammenhang damit sei eine Beobachtung von PERUTZ und GERSTMANN erwihnt,
die ebenfalls mit einer Schilddriisenstérung in Beziehung stand. Bei einer 38jahrigen
Frau hatten sich allmihlich schmerzlose, gerdtete, derbe Schwellungen der Haut und
Muskulatur, insbesondere im Gesicht und an den Extremitiaten entwickelt. Diese Schwel-
lungen gingen ebenso langsam zuriick und hinterlieBen an den befallenen Abschnitten
eine Atrophie der Haut, des Unterhautzellgewebes und der Muskulatur. Gleichzeitig stellte
sich Haarausfall und Ergrauen der Haare ein. Die Schilddriise war nicht nachzuweisen. Als
anatomische Grundlage der Veranderung fand sich eine hochgradige Atrophie der quer-
gestreiften Muskulatur bei Fehlen der Bindegewebswucherung; stellenweise geringe
Rundzellenanhéufung sowie atrophische und entziindliche Verdnderungen der
Haut. Das Krankheitshild dhnelte am meisten der chronischen Dermatomyositis,
und zwar jenen von SCHULTZE bzw. DIETSCHY beschriebenen Fillen, in denen es sich um
eine chronische Haut- und Muskelerkrankung handelte, wenn auch sehr viele Unterschiede
bestanden. (Dort letale, hier nach 3 Jahren abklingende Erkrankung.) Im Falle DIETSCHY §
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fand sich neben der Atrophie eine sklerodermieartige Verinderung der Haut des Ge-
sichts und der Héande. Damit sei hier nochmals auf den Zusammenhang auch der Sklero-
dermie mit endokrinen Stérungen hingewiesen, wie wir es dort schon getan haben.

Der Vollstandigkeit halber erwdhne ich hier noch Verinderungen der
AchselschweiBdriisen, wie sie wihrend der Graviditét beobachtet wurden
(WageLscH, REBAUDI u. a.). Sie moégen als Beweis fiir die Zusammenhénge
der Haut und ihrer Anhangsgebilde auch mit den Sexualdriisen bzw. deren
Tatigkeit dienen. Es handelt sich dabei hauptséichlich um eine wesentliche
Verstirkung der normalerweise vorhandenen Driisenplatte, die dadurch zu-
stande kommt, daf3 die Driisenschliuche in ihrem sekretorischen Anteile eine
bedeutende Erweiterung erfahren haben. Von REBAUDI wurden auBerdem
bei der Eklam ptischen noch eigentiimliche, nekrotisierende Veréinderungen
der Driisenepithelien beobachtet, ein Befund, der allerdings von WAELSCH
auf postmortale Veranderungen zuriickgefiithrt wird. Es handelte sich dabei
um schwere Schadigungen des hypertrophischen Schweilldriisenapparates, die
sich in parenchymatosen, mehr oder minder schweren Entartungserscheinungen
von triiber Schwellung bis zu vollstindiger Zerstorung des sezernierenden
Teiles dulerten.

Veranderungen der Schweilldriisenstruktur wurden iibrigens auch bei men-
gstruierenden Frauen beobachtet (LOESCHKE u. a.).

Adipositas dolorosa.

Die Adipositas dolorosa oder nach ihrem Entdecker, einem amerikanischen Neurologen,
die DErcUMsche Krankheit, besteht in einer starken, teils diffusen, teils mehr umschriebenen,
bei Druck oder auch spontan stark schmerzenden Fettablagerung in der Haut und im sub-
cutanen Gewebe, die an bestimmten Koérperstellen, namentlich den Unterschenkeln, hier in
Manschettenform, und iiber den M. deltoidei, bei Frauen héaufiger als bei Mannern, be-
obachtet wird. Sie tritt meist in spateren Jahren auf und ist stets mit einer allgemeinen
Fettleibigkeit verbunden. Die Haut iiber derartigen Fettansammlungen zeigt, wahrschein-
lich infolge von Stérungen im Blutkreislauf, meist eine blaurote bis blafblaue Verfarbung;
dazu treten manchmal auch Blutungen der Haut und Schleimhaut, sowie eine verdnderte
SchweiBisekretion. Gleichzeitig bestehen eine allgemeine, gelegentlich bis zu vélliger Muskel-
schwiiche gesteigerte leichte Ermiidbarkeit, sowie eine Reihe geistiger Anomalien, deren
Intensitidt schwankt von Zeichen einfacher Gedéchtnisschwiche bis zu wirklichen Geistes-
stérungen. Das Leiden schreitet chronisch fort; es steht in enger Beziehung zu den diffusen
und multiplen umschriebenen schmerzhaften Lipomen, von denen eine scharfe Trennung
auch nicht méglich ist, wenigstens nicht weiter als es der rein anatomische Charakter der
Geschwiilste mit der Unterscheidung von diffusen und umschriebenen Lipomen erlaubt.

Die histologische Untersuchung der Fettmassen hatte bis heute ein vollig
negatives Ergebnis; sie ergab keinen Unterschied von gewohnlichem Fett;
vielleicht waren die einzelnen Fettzellen etwas grofler als gewohnlich, die Cutis
fettreicher, indem das die HautgefaBle umgebende Bindegewebe starker mit
Fettzellen erfiillt war und daher Talg- und Schweifidriisen sowie Haarbalge
vielfach mitten im Fettgewebe lagen. Auf das Auftreten jugendlicher, in Haufen
zusammenliegender Lipoblasten hat DaMMaANN hingewiesen. Die von einzelnen
Beobachtern (DErcuM, MENEAU u. a.) betonte interstitielle Neuritis der feineren
Nervenzweige im Fettgewebe wurde von anderen ebensowenig beobachtet, wie
die von Dosrovici gemeldete Druckatrophie der Nervenfasern. Auch das
ungefahre Dutzend zur Sektion gekommener Falle hat zur Klarung der Genese
des Krankheitsbildes wenig beigetragen. Vor allem scheinen die Bedeutung
der Schilddriise nur gering, zentral nervise Storungen ohne direkte Beziehung,
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ebenso rheumatische Erkrankungen oder konstitutionelle Momente (SCHWENKE-
BECHER). Die Schmerzempfindung konnte man auf eine durch die Fettinfil-
tration und die mit ihr zusammenhangende Blut- und Lymphstauung hervor-
gerufene erhohte Gewebsspannung zuriickfiihren, die eine Dehnung und Pressung
der feineren Nervenenden zur Folge hat:

Differentialdiagnostisch ist an Elephantiasis, Myxodem, Fettsucht, nervose
Odeme, wahre Lipome zu denken, deren Trennung kaum Schwierigkeiten
macht.

Lipodystrophia progressiva.

Die Erkrankung beginnt meist in den Entwicklungsjahren, schreitet, ohne besondere
Beschwerden, schneller oder langsamer vom Kopf nach abwirts fort und fithrt zu einem
symmetrischen Schwund des subcutanen Fettgewebes, etwa der oberen Korperhilfte, und
einer Anhiufung desselben in der unteren. Die erste Fettansammlung scheint in den meisten
Fillen an den unteren Extremititen sowie vor allem am Gesal aufzutreten, gelegentlich
war sie auch ascendierend. Die bisher veroffentlichten 15 Félle betrafen stets das weibliche
Geschlecht; ob #dhnliche, wenn auch geringfiigigere Veranderungen bei Ménnern in das
Krankheitsbild passen, ist noch unentschieden, zumal ein von KuzNirzry und MELCHIOR
beobachteter Fall nicht ohne weiteres in seinem Rahmen unterzubringen ist. Simons, der
1910 als erster die Erkrankung in Deutschland beobachtete und ihr die treffende Bezeich-
nung gab, sieht in ihr eine Trophoneurose. Neben dem Fettschwund besteht als dessen
natiirliche Folge eine gesteigerte Warmeabgabe (die Kranken frieren dauernd), sowie eine
gesteigerte Wasserabgabe der fettlosen Teile (LoEwY).

Bei der Untersuchung eines Hautstiickchens aus einem erkrankten Bezirk
fand sich schon makroskopisch keine Spur von Fett, ein Befund, der um
so auffallender erscheint, als ja selbst bei den schwersten Marasmen immer
noch eine schwache Schicht rotgelben atrophischen Fettgewebes vorhanden
ist. Mikroskopisch fand ARNDT ein vollkommenes Fehlen des Fettes, das sich
nur in Spuren in den Talgdriisen und an den Haarwurzeln nachweisen lie3.
Abgesehen von einer leichten Vermehrung und Schwellung der fixen Binde-
gewebszellen sowie einer minimalen perivasculiren Lymphocytenansammlung
im Stratum papillare und subpapillare, fand sich weder hier noch im eigentlichen
Corium die geringste Verdnderung. Insbesondere zeigten sich selbst bis in die
tiefsten Schichten der Cutis propria keine Spuren einer Entziindung. Einen
ahnlichen Befund konnte TiEcHE in einem der von FEER beschriebenen Fille
erheben. An einem noch nicht véllig fettverarmten Hautstiick fand er eine
sehr geringe Ausbildung des Fettgewebes, und zwar nicht in Form gut entwickelter
Fettlappchen, sondern meist als unregelmifiiz angeordnete 2—3schichtige
Ziige von Fettzellen. Der Aufbau dieser Zellen war im iibrigen normal. Mit
Osmiumséiure lieB sich in den meisten eine schwarze Masse nachweisen, die zum
Teil in Granula, also Fettbrockel zerfallen war. Ob es sich tatsichlich um
regressive Vorginge handelt, lieB TrkcHE unentschieden.

Differentialdiagnostische Erdrterungen, die sich mit der Hemiatrophie,
dem Trophédem, der Sklerodermie und der Elephantiasis auseinander-
zusetzen hitten, dirften kaum erforderlich sein.

Die Pathogenese der Lipodystrophie ist noch .vollig unbekannt. Innersekretorische
Stérungen, insbesondere der Schilddriise, vasomotorisch-trophische Einfliisse, sind ver-
antwortlich gemacht worden, ohne daB sichere Anhaltspunkte vorhanden wiren. FEER
glaubt auf jeden Fall eine Mitwirkung des Nervengystems annehmen zu miissen, da sonst
die Fettatrophie einerseits, die Fetthypertrophie anderseits unerklarlich wéiren. Soweit
man lediglich aus dem Schrifttum sich eine Meinung machen darf, scheinen auch rein
mechanische Einfliisse eine Rolle spielen zu kénnen. Zwar wird als Hauptablagerung die

9*
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Gesaf- und Oberschenkelgegend bezeichnet, aber es sind doch auch die Unterschenkel und die
FiiBe bis zu den Fersen befallen; nach FEErRs Messungen darf man sogar annehmen, daB die
Waden sich ofters an der Hypertrophie beteiligen, als aus den Angaben hervorgeht. Es
wire daher vielleicht daran zu denken, dafl eine physikalisch-chemische Zustandsinderung
des Unterhautfettgewebes im Sinne einer leichteren Beweglichkeit, dieses aus den Maschen
des Unterhautgewebes in den Oberkorperabschnitten sich einfach den Gesetzen der Schwere
folgend, nach abwirts senken lieBe. Die Fettverfliissigung — wenn dieser Ausdruck
erlanbt ist — wire dann eben im ganzen Kérper vorhanden und man wire der Unbequem-
lichkeit enthoben, oberhalb des Beckengiirtels eine doch — auch mit Nerveneinfliissen —
recht willkiirliche Grenze zu ziehen und hétte lediglich die Ansammlung des Fettes in der
unteren Korperhilfte an Stellen vor sich, wo schon physiologischerweise eine verstirkte
Ablagerung statthat. Eine Erklirung fiir die angenommene Zustandsinderung des Fett-
korpers wire allerdings auch dann noch zu geben.

b) Metabolisch bedingt.

Amyloidosis der Haut.

Uber Amyloidbildung in der Haut ist bis heute nur wenig bekannt geworden.
Aber auch dieses Wenige gestattet bereits, die Amyloidose der Haut genetisch
in verschiedene Untergruppen zu teilen. Diese entsprechen im grofien ganzen
jenen, die wir auch bei der Xanthomatosis bzw. Calcinosis kennen lernen
werden. Zweckméafigerweise trennt man auch hier jene Formen allgemeiner
Amyloidose, bei denen sich neben Ablagerungen in den inneren Organen auch
solche in der Haut finden, von jenen, die lediglich auf umschriebene Bezirke
der Haut beschrinkt und dann meist mit anderen ortlichen Schidigungen des
Hautgewebes vergesellschaftet sind. Mit Riicksicht auf die im Vordergrunde
des Krankheitsbildes stehenden allgemeinen Stérungen des EiweiBstoffwechsels
waren die ersteren als Amyloidosis cutis metabolica zu bezeichnen (Fille
von SCHILDER, wohl auch von KONIGSTEIN). Bei ihnen zeigt die Haut, ab-
gesehen von der Amyloideinlagerung, keine nennenswerte Verinderung. Ihnen
stehen die Falle gegeniiber, wo es infolge einer bereits vorher bestehenden be-
stimmten dystrophischen Stérung im Hautgewebe zu einer lokalen Amyloid-
ablagerung kommt; sie wiren folgerichtig als Pseudoamyloidosis cutis, besser
6rtliche Amyloidose zu bezeichnen (Falle von BunL, LiNpwurM, NEU-
MANN, TOrOK, JurtusBErc, KrErBicH, KENEDY und GurMany). Fiir eine
derartige Einteilung scheint mir auch die Beobachtung verwertbar, wonach
bei allgemeiner Amyloidose das Amyloid meist im Gewebe liegt, ohne reaktive
Vorgénge auszuldsen, wahrend es bei lokaler Amyloidablagerung hiufig als
Fremdkérper wirkt und zu Riesenzellbildung AnlaB gibt. Dabei ist jedoch
der Vorbehalt notwendig, daf§ sich nicht schlieflich doch noch im einen oder
anderen der noch nicht bis zu Ende beobachteten Falle (KENEDY, GUTMANN)
eine allgemeine Amyloidablagerung zeigt. Diese Einschrankung gilt um so
mehr, als wir ja bis heute noch keinen klinisch sicheren Nachweis fiir das
Bestehen einer amyloidotischen Storung im Eiweillstoffwechsel besitzen.

Die Amyloide gehéren zu den Eiweillkérpern, deren chemische Natur noch der
Aufklarung harrt. Es mull daher auch bis auf weiteres dahingestellt bleiben,
ob wir iiberhaupt berechtigt sind, die Falle rein ortlicher Amyloidbildung ohne
weiteres mit jenen der allgemeinen Amyloidose gleichzustellen. Dieses Be-
denken wird noch durch die Tatsache verstarkt, dal das Amyloid durchaus
nicht in allen Organen genau gleich zusammengesetzt ist, dall wir vielmehr in



Amyloidosis cutis metabolica. 133

der Amyloidbildung vielleicht eine in verschiedenen Phasen verlaufende Eiweil3-
metamorphose zu erblicken haben. Der wechselnde Ausfall unserer mikro-
chemischen und farberischen Reaktionen scheint ebenfalls in diesem Sinne
verwertbar; denn es gibt gelegentlich Amyloid, das nur die Metachromasie
zeigt und anderes, das nur die Jodschwefelsdurereaktion gibt, wobei wir nach
M. B. ScHMIDT bei ersterem Verhalten an ganz frische, bei letzterem an altere
und alte Ablagerungen denken diirfen. Ferner kénnen diese Reaktionen in
jedem einzelnen Falle sich an der einen Stelle durchaus kennzeichnend, an
einer anderen mehr oder weniger abweichend verhalten.

In der Regel farbt sich das Amyloid mit v. GiesoN graugelb bzw. gelb, mit Methyl-
violett rot; es nimmt unter Jodeinwirkung (LueoLsche Lésung) einen braungelben bis
mahagonibraunen, unter Jod-Schwefelsdureeinwirkung einen mehr oder weniger blau bis
violetten Farbenton an. Die Ablagerung erfolgt in homogen scholligen Massen, die in den
ersten Anfingen jedoch nur mikroskopisch sichtbar sind. Neuerdings wird auch das
Kongorot, namentlich als Vitalfirbung bei klinischem Verdacht auf Amyloidose benutzt.

Amyloidosis cutis metabolica.

Klinisch ist eine derartige Amyloidose der Haut nur dann festzustellen, wenn sie
stirkere Ausmafe annimmt. wie in den Fallen von KONIGSTEIN, wo sie sich einmal in Form
zahlreicher kleinster Blaschen in einer hochst atrophischen und von #lteren und jiingeren
Blutungen durchsetzten Haut der Brust, ein anderes Mal in Gestalt zahlloser kleinster
Knoétchen und Papeln von brauner Farbe an der Haut des Thorax fand. Entziindliche
Veranderungen treten bei dieser Form der Amyloidose so gut wie nie auf.

Bei den mit allgemeiner Amyloidose einhergehenden Féllen fand ScHILDER
bei histologischer Durchforschung eine Bevorzugung gewisser Korperstellen fiir
die Ablagerung, némlich der Achselhéhlen und der Kopfhaut. Das Amyloid
fand sich hier vor allem in der Néahe der Schweill- und Talgdriisen, ein Befund,
der sich an anderen Korperstellen nicht erheben lieB. Es war dabei vor allem
die konstante topographische Beziehung des Amyloids zum elastischen
Gewebe bemerkenswert. Es lagerte sich zwischen das Epithel des Haarbalgs
bzw. der Talgdriisen und die dicht anschlielenden elastischen Fasern. Von der
Muskelschicht der SchweiBldriisen dringte es die elastischen Fasern samt
der ihnen anhaftenden Bindegewebshiille ab. Dabei fiel auf, dafl die Amyloid-
mintel weit hiufiger um weite Schweilldriisenkanilchen gelegen waren als um
enge. Die Hiillen der Schweilidriisen waren jedoch nicht in ihrer ganzen Aus-
dehnung gleichzeitig der Degeneration verfallen, sondern diskontinuierlich.
Je nach dem Grade der amyloiden Degeneration war das Verhalten des Amyloids
zur Elastica der Schweilldriisen bzw. zu deren Bindegewebsring verschieden.
Zuerst lagerte sich das Amyloid zwischen Epithel und Elastica, diese vom
ersteren abdringend. Nimmt das Amyloid zu, so kommt es zur Atrophie der
elastischen Hiille, hiufig unter Aufsplitterung ihrer elastischen Fasern, so dafl
das Amyloid zwischen diesen vordringt. Uberschreitet es schlieBlich die Grenze
der Elastica, so ist die Schweilidriise von einem dicken, scholligen Amyloid-
mantel umgeben, der hiufig Reste der elastischen Hiille der Schweifidriisen
sowohl als auch der Bindegewebshiille umschlieft. Die Driisenepithelien selbst
sind dabei kaum verindert; nur selten findet sich eine Atrophie der iiber dem
Amyloid gelegenen sezernierenden Epithelien.

Bei den Talgdriisen lagert sich das Amyloid in Form feiner Streifen um
die Peripherie der Acini, und zwar zwischen die den Acinus korbartig um-
spinnenden elastischen Fasern und das Driisenepithel.
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Die Nerven sind frei, jedoch verlauft bisweilen in ihnen eine amyloid degene-
rierte Capillare.

Daneben findet sich das Amyloid auch in den Gefien (Arterien, Venen
und Capillaren) und in Form unregelméfliger Klumpen im Zwischengewebe.

Auch das gesamte iibrige Corium beteiligt sich an der Amyloidose. Im
Stratum papillare liegt das Amyloid dicht unterhalb des Epithels, von diesem
meist durch den bekannten unverinderten schmalen Grenzstreifen getrennt.
Es findet sich hier oft in kleineren oder gréfieren Hohlraumen, die von Endothel
ausgekleidet sind und manchmal kann man in dem Lumen dieser Hohlrdume
auch noch rote Blutkérperchen feststellen (KONIGSTEIN). Daneben kommt
das Amyloid jedoch auch frei im Gewebe vor, gelegentlich sogar unmittelbar
das Epithel beriihrend, ja sogar in einzelnen Amyloidkérnern gegen dieses

Abb. 43. Amyloidosis cutis metabolica. Scrotalherd. Herdformige Ansammlung in Papillar-

korper und Cutis unter Freibleiben des ,,Grenzstreifens’* und ohne nennenswerte Gewebsreaktion.

Atrophie der Epidermis, Schwund des Stratum papillare. (Die scheinbare Beteiligung der SchweiB3-

driisenausfithrungsginge beruht auf Uber- bzw. Unterlagerung der Amyloidmassen.) Methylviolett.
0O =66:1, R =255:1. (Sammlung KONIGSTEIN.)

vorgeschoben (ScuiLDER). Uber solchen Stellen ist der Papillarkorper ver-
strichen, die Epidermis abgeflacht und oft deutlich verdiinnt. Gelegentlich
kann -sie sogar iiber solchen -Amyloidschollen vollig fehlen, so dafl diese frei
zutage liegen.

Die Amyloidablagerung beschrankt sich im groflen ganzen auf Papillar-
koérper und obere Cutis. In den unteren Coriumschichten findet sie sich
in erheblich geringerer Menge, teils an die Gefifle gebunden, teils frei im Binde-
gewebe. Ahnlich verhilt sich das subcutane Binde- und gelegentlich auch
das Fettgewebe. Dabei sind dann die einzelnen Fettlappchen in verschiedenem
Grade betroffen und auch innerhalb des einzelnen Léppchens ist das Amyloid
ungleichmiBig verteilt. In der Regel ist die Peripherie starker verandert wie
die Mitte. Um die einzelne Fettzelle findet sich ein bald schmilerer, bald
breiterer konzentrischer Amyloidring. Die Ringe benachbarter Zellen kénnen
miteinander oder aber auch mit dem Amyloid der Capillaren und des Zwischen-
gewebes verschmelzen.
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Ortliche Amyloidosis.

Bei dieser Form der Amyloidablagerung in der Haut ist es natiirlich auBer-
ordentlich schwer zu entscheiden, welchen Anteil an den stets vorhandenen
Storungen im geweblichen Aufbau man der Amyloidablagerung zur Last legen
mul} bzw. was auf Rechnung der priméren Hauterkrankung zu setzen ist. Fiir
die letztere wird das histologische Bild im Einzelfall natiirlich durchaus ver-
schieden sein. Hyperkeratosen (JULIUSBERG, GUTMANN), Dermatitis atrophi-
cans (KeENEDY), Geschwiire (LINDWURM, BUHL), seborrhoische Warzen (KREI-
BICH) gaben die Grundlagen ab, in deren Bereich es zur Amyloidablagerung
kam. Aber auch in diesen Fillen ist fiir die Verdanderung das Fehlen priméir

Abb. 44. Ortliche Amyloidosis bei umschriebener Hypertrophie der Epidermis (Hyper-

keratose, Akanthose). Die Amyloidablagerung ist scharf beschrinkt auf das Stratum papillare.

Magige cellulire Reaktion in den Randabschnitten. In den Amyloidherden Reste endothelialer
und Bindegewebszellen. VAN GIESON. (Sammlung GUTMANN.) O =77 :1, R =170:1.

entziindlicher Vorginge innerhalb der davon befallenen Teile des Coriums
kennzeichnend.

Das Amyloid ist in solchen Fillen sowohl in den oberflachlichsten Schichten
des Coriums gefunden worden — hier scheint die Ablagerung zu beginnen
(GuTmMANN) —, teils dicht unter dem Epithel, teils in geringer Entfernung von
diesem (GUTMANN, JULIUSBERG), wie auch um die Blutgefifie des subcutanen
Fettgewebes und der Haarbilge (KENEDY).

Innerhalb des Amyloids sah GUTMANN unregelméBig verstreut und manch-
mal in vermehrter Zahl groBle blaBgefarbte Kerne von unregelmafiger Form,
offenbar Reste von Endothelien und Bindegewebszellen, die zum Teil von
feinkdérnigem, gelbbriunlichem Pigment umschlossen waren. Entziindliche Vor-
ginge fehlten innerhalb der Amyloidherde, am Rande fanden sich umschriebene
lymphocytéare Infiltrate.
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Pathogenese: Die allgemeine Amyloidose beruht auf einer Stérung des EiweiBstoff-
wechsels, die durch verschiedene chronische Infektionskrankheiten (Tuberkulose, Sta-
phylokokkeneiterungen besonders der Knochen, Malaria, Dysenterie, Syphilis und viel-
leicht auch Gonorrhde) hervorgerufen werden kann. Das primére Auftreten des Amyloids
im BlutgefaBbindegewebsapparat weist darauf hin, dal es hier gebildet wird (v. GIERKE).
Der AnstoB zu dieser Bildung geben vielleicht primir toxisch geschidigte Gewebe, in
welcher ein EiweiBzerfallsprodukt gerinnt und abgelagert wird. Dabei spielen Ferment-
w1rkungen oder aber auch lediglich Anderungen im phys1ka,hsch chemischen Zustand
eines kolloid gelosten Stoffes (Uberfithrung aus dem Sol- in den Gelzustand) eine Rolle
(IrLaxD). Wahrscheinlich wirken dabei fillende Siuren mit, die in den erkrankten Ge-
weben besonders als gepaarte Schwefelsduren angelagert werden (LEuPoLD). Es ist jedoch
auch maoglich, dal zu Zeiten einer allgemeinen Séttigung der Séfte mit den Spaltprodukten
des gesteigerten EiweiBabbaves die schwerstloslichsten Abbauprodukte in dem Augen-
blick ausfallen, wo ihre Léslichkeit iiberschritten wird (Kuczynski). Diese Ausfillung
muB naturgemaB durch o6rtliche und bei der allgemeinen Amyloidose noch nicht niher
bekannte Vorginge ausgelést werden. Bei der lokalen Amyloideinlagerung kénnte man
diese in dem bereits vorher durch die priméire Erkrankung in seinem ortlichen Stoffwechsel
gestorten Gewebe suchen. Die nahen Beziehungen, die man z. B. auch gerade in der Haut
zum elastischen Gewebe feststellen kann, weisen vielleicht auf besondere chemische Ein-
wirkungen hin.

Xanthomatosis der Haut.

Die rein morphologische Betrachtung der hierher gehérigen Dermatosen
fiilhrte zur Aufstellung verschiedener Xanthomformen: Xanthoma planum,
Xanthoma tuberosum, Xanthoma generalisatum usw., deren histologischer
Aufbau griindlich erforscht wurde. Dabei stellte sich heraus, daB je nach der
Lokalisation des Xanthoms das Grundgewebe verschieden war und in diesem
als ruhender Pol lediglich die ,,Xanthomzelle® erschien, mit deren Nachweis
man eine Zeitlang glaubte, die Entscheldung ob eine Xanthomatosis vorliege
oder nicht, treffen zu diirfen.

Die atiologische Forschung der letzten Jahrzehnte zeigte jedoch, daB die
Xanthomatosis aufzufassen ist als die Folge einer allgemeinen
Stoffwechselstorung, die an beliebigen Korperstellen — Haut, innere Or-
gane — unter bestimmten Voraussetzungen zum Auftreten jener eigenartigen
Bildungen fiihrt, die wir als Xanthome zu bezeichnen pflegen. Jene, fiir die
Morphologie zweckméafBige Trennung nach der klinischen Erscheinungsform
ist daher fiir unsere Bearbeitung der Frage nicht mehr angebracht. In den Vorder-
grund zu stellen ist hier vielmehr das pathogenetische Geschehen, dem eine
Darstellung der bei den einzelnen klinischen Erscheinungsformen vorhandenen
mikroskopischen Verinderungen lediglich eine Unterlage geben mége.

Wenn dabei auch die einzelnen Formen der Xanthomatosis gewisse Unter-
schiede ihrer histologischen Bilder aufweisen, so ist doch nie zu vergessen, daB
diese lediglich dem xanthomattés umgewandelten Grundgewebe und nicht
der Xanthomatosis als solcher zur Last zu legen sind. Ob es nebenbei auch
tatsichlich echte Tumoren mit proliferationsfihigen, von Ursprung an xantho-
matdsen Zellen gibt, wird an entsprechender Stelle zu untersuchen sein.

Neben den echten, auf einer allgemeinen Stoffwechselstérung beruhenden
kennt man dann noch jene rein értlich bedingten, seit AscHOFF-KAMMER als
Pseudoxanthome, besser 6rtliche Xanthomatosis bezeichneten Verinde-
rungen, die mit dem hier in Rede stehenden Prozefl ebensowenig etwas zu
tun haben, wie mit dem an anderer Stelle beschriebenen, auf einem Umbau
des Elastins beruhenden Pseudoxanthoma elasticum. Es handelt sich dabei
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vielmehr um die rein 6rtlich bedingte Bildung nicht nur morphologisch
dhnlicher Zellformen, sondern auch doppelbrechender Fettrépfchen in den
Zellen der verschiedensten Organe, die bei Gegenwart von in der Nachbar-
schaft auftretender, irgendwie frei gewordener doppelbrechender Substanz
als Folge eines Resorptionsprozesses entstehen. Sie treten in erster
Linie bei chronischen, mit Gewebszerfall und Resorption von Zerfallsprodukten
einhergehenden Eiterungsprozessen, in besonders groBler Menge in den als
Makrophagen bezeichneten (Pseudoxanthom-) Zellen auf; das sind gewohn-
liche Phagocyten, welche einige Besonderheiten in der Struktur ihres Proto-
plasmas (fein schaumiger Bau) aufweisen (AnIrscErKOW). NicoL konnte ihre
Entstehung im Anschlufl an einen hédmolytischen Ikterus nach einem Chinin-
exanthem beobachten.

Klinisch bezeichnet man als Xanthome umschriebene, wechselnd grofle, in die um-
gebende Haut eingelagerte plane Flecke, oder auch vorgewolbte tuberdse Knotchen- und
Knotenbildungen von gelbweifler bis gelbbrauner Eigenfarbe, die an den verschiedensten
Organen, insbesondere an der Haut und den Schleimhduten auftreten. Friiher pflegte
man die umschriebenen lokalisierten, sich im spateren Lebensalter dullerst langsam, be-
sonders an den Augenlidern entwickelnden, dann vielfach persistierenden Bildungen als
Xanthoma vulgare von den generalisierten, schneller auftretenden Formen zu trennen.
Zu den lokalisierten Xanthomen rechnete man auch jene, mikroskopisch als Fibrome, Sar-
kome, kurz als echte Tumoren erkennbaren Gebilde, deren histologischer Aufbau durch
die Einlagerung xanthomat6ser Massen sein ganz besonderes Geprige erhilt, ohne daB
im iibrigen die durch den gegebenen Aufbau vorgezeichnete Weiterentwicklung irgendwie
gestort wird. In Ubereinstimmung mit Prck und Pinkus betrachten wir diese als echte
Tumoren, die die Besonderheit der xanthomatosen Umwandlung lediglich allgemein
oder vielleicht auch ortlich bedingten Stoffwechselstorungen verdanken. Wenn ihrer
daher hier als einer Erscheinungsform der Xanthomatose auch kurz gedacht wird, so kann
eine eingehende Darstellung doch erst spater erfolgen. Dort wire dann auch die Frage
zu erértern, ob es wirklich eine rein aus Xanthomzellen aufgebaute Geschwulstform gibt,
bei der das Bindegewebe Iedlghch die Rolle der Stiitzsubstanz spielt (Xanthom en
tumeurs).

An dieser Stelle sind daher nur jene Fille zu besprechen, die zum Teil als
symptomatische Xanthome bereits bekannt sind bzw. unzweifelhaft auf dem
Boden einer Stoffwechselanomalie entstehen. Von dieser- abhangig, sind sie, im
Gegensatz zu den echten Xanthomen, durch die Neigung zu Degeneration
und Zerfall ihrer xanthoméhnlichen Zellen gekennzeichnet (KaMMER). ~Diese
Neigung zum Zerfall ist eng verkniipft mit der Fahigkeit der sie aufbauen-
den Zellen zur Aufnahme und Abgabe einer doppelbrechenden,
als Cholesterinester erkannten, ,Xanthombildung* ausldsen-
den Substanz, ohne in ihrem Zelleben geschiddigt zu werden.
Diese Gruppe wollte AscHOFF als ,,Xanthelasmen‘ bezeichnet sehen. Grund-
satzlich gehoren also hierher alle jene Falle, die auf dem Boden einer Stoffwechsel-
anomalie entstehen.

Klinisch handelt es sich dabei um Stoffwechselstérungen, die, in erster Linie von der
Leber oder auch der Niere ausgehend, in den meisten Fallen mit Ikterus, Diabetes oder
Albuminurie einhergehen, ohne daB jedoch derartige, grob klinisch feststellbare Anderungen
— als AuBerung der vielleicht nur gelegentlich feststellbaren funktionellen Stérung —
regelmiBig vorhanden sein miiiten. Auf der Haut tritt diese Form der Xanthomatosis
in der Regel generalisiert, und zwar einmal bei scheinbar ganz gesunden, namentlich im
jugendlichen Alter — Xanthoma juvenile — stehenden Personen auf, anderseits im spéteren
Alter, wo die eben angefithrten Stoffwechselstérungen direkt manifest werden.
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Xanthoma tuberosum multiplex.

Dabei ist jedoch zu betonen, daBl eine strenge Scheidung nach diesen grob
klinischen Gesichtspunkten nicht immer durchfithrbar ist.

Die in jiingeren Stadien mehr roten bis rotgelben, spater mehr gelben, stecknadelkopf-
bis bohnen- und auch iiber walnufgroflen Knoten treten mit einer gewissen Vorliebe an
den Extremitéiten auf; in erster Linie dort, wo das Gewebe héufiger und stirker dem Druck
ausgesetzt ist, also an den Ellbogen und Knien, dann an Handfliche und FuBlsohle, aber
auch, so ziemlich an jeder anderen Korperstelle; im Gegensatz zum Xanthoma vulgare

a Sog. ,,echte’ Xanthomzellen. b Xanthom-Riesenzellen (Typus Fremdkorper-
riesenzellen). (Sammlung Wavrz).

¢ Xanthom. Riesenzellen d Beginnende xanthomatdse Ansammlung inYder
(Typ Touton). Umgebung einer Vene. Eine groBe Zelle in Teilung.

Abb. 45 a—d. Xanthomatdse Zellformen. a, ¢, d aus Augenlidxanthom, b aus xanth. Blastom.
O =645:1,R =645 : 1.

der Augenlider allerdings sehr selten an dieser Stelle. Auch die Schleimh#ute, dann von
den inneren Organen aufler der Leber, der Niere und dem Endokard vor allem die Intima
der groBlen Gefifle werden von dem Prozef} befallen. Die Entwicklung bis zur vollen Héhe,
mit der vielfach ein ZusammenflieBen der kleineren Knétchen zu grofieren Herden einher-
geht, kann unter Umsténden sehr schnell, innerhalb weniger Tage geschehen, erfolgt jedoch
im allgemeinen langsamer, dauert Monate und Jahre und kann bisweilen ebenso wieder
zurlickgehen.

Der histologische Aufbau dieser Knoten ist gekennzeichnet durch die erst-
malig von pE VINCENTIIS und von TouToN beschriebenen sog. ,,Xanthom-
zellen®, ohne daB diesen jedoch eine spezifische Bedeutung zukime (PINKUS
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und Prox). Diese Zellen treten meist herdformig in wechselnd groBlen, zunéichst
in der Cutis gelegenen, dann gegen die Epidermis vordringenden, soliden zelligen
Knoten auf. Sie sind in der Regel scharf abgesetzt, konnen sich gelegentlich
aber auch unscharf in die Umgebung verlieren. Im ersteren Falle sind die Knoten
von einer bindegewebigen Kapsel umgeben, von der aus feine Septen in den
Herd vordringen und diesen so wieder in kleinere Teile zerlegen. Dabei sind
diese Bindegewebsfasern durchaus wohl erhalten; Kollagen und Elastin sind
durch die Einlagerungen lediglich auseinandergedringt, zeigen aber sonst
keinerlei Degenerationserscheinungen. In einzelnen Fillen fehlt die scharfe
bindegewebige Abtrennung gegen die Umgebung; die Zellmassen nehmen dann
allmahlich ab und das Bindegewebe zu, so daB ein unmerklicher Ubergang zum
normalen Gewebe stattfindet. Auch die Umgebung derartiger Knoten und
Knoétchen ist meist nicht verdndert; gelegentlich kénnen der Papillarkorper
und auch die Epidermis einmal etwas abgeflacht oder verstrichen sein; es mag
auch hin und wieder an Stellen, die stdrkeren Traumen ausgesetzt sind, zu einer
leichten entziindlichen Zellansammlung kommen, ohne daB diesen Befunden
eine mehr denn sekundéire Bedeutung beizumessen wire. Auch die vereinzelt
(E. HorFMaNN) und stellenweise beobachtete betrichtliche Wucherung der
Epidermis neben einer Hyperkeratose scheint weniger dem xanthomatosen
Prozef3 als vielmehr rein ortlichen Bedingungen zur Last zu fallen, die durch
die starke Erweiterung der oberflachlichen, mit Erythrocyten und wurstférmigen
lipoiden Massen vollgepfropften GefiBe ausgelost wurden.

Verfolgt man die Entwicklung eines einzelnen Xanthomknotens von
den allerfrithesten Stadien an, so findet sich zunichst lediglich eine Anhéufung
von Zellen in der unmittelbaren Umgebung der subpapilliren Blutgefifle, ver-
einzelt auch der Capillaren und der Lymphriume der Papillen (s. Abb. 50).
Diese Zellen (Histiocyten Ascrorr-Kivono) zeigen bereits einen ganz eigen-
artigen Bau. Sie haben eine ovale bis rhombische Form, sind etwas grofer
als Endothelzellen und besitzen ein feingranuliertes Protoplasma, in dessen
Zentrum ein stark gefarbter Zellkern liegt. Bei Fettfarbung laBt sich an den
meisten dieser Zellen eine Anhaufung feinster Granula erkennen, die auflerdem
in den LymphgefaBendothelien oder auch noch frei in den Lymphriumen
vorkommen und deutlich doppelbrechend sind. Bei Ausfillen dieser feinen
Granula, wie dies namentlich Alkoholfixation bedingt, bleibt ein fein-
wabiges Protoplasmanetz zuriick. Gelegentlich tritt die Anhaufung
der doppelbrechenden Substanz auch in diesem Stadium schon in den Basal-
zellen der Epidermis auf. Hiufig tragen die Capillaren und Précapillaren
einen férmlichen Mantel solcher Zellen, so daB sie, dem Verlauf derselben
folgend, das Gewebe streifenformig durchziehen.

Diese engen rdumlichen Beziehungen zu den Blutgefdfen sind in
alteren Stadien nicht mehr so leicht zu erkennen. Mit der Ausdehnung des
Prozesses im Corium kommt es vielfach zu einer sekunddren Umgestaltung
des Papillarkérpers und der Epidermis. Die Papillen werden dann oft aufBer-
ordentlich breit und kurz, an anderen Stellen wieder schmaler und héher. Die
Epidermis ist im groBen ganzen nicht verindert; es fillt jedoch im Sudan-
priaparat eine Ansammlung gelber Kornchen und Schollen in den Basalzellen
auf, so daB diese Schicht einen eigenartig triibgelben Eindruck macht. Es handelt
sich dabei nicht nur um die in normaler Weise hier vorkommenden kleinsten
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Fettkornchen, sondern um eine auch durch ihre raumlichen Beziehungen deut-
lich in das Krankheitsbild gehorige Verinderung. Im Corium, und zwar be-
sonders im Stratum subpapillare, aber auch in den benachbarten Gewebs-
schichten, finden sich jene groBen polygonalen Zellen mit scharf aus-
gepragten Zellgrenzen, der feinwabigen oder schaumigen Protoplasmastruktur
und einem oder mehreren, oft exzentrisch gelegenen rundlichen oder ovalen
Kernen. Manchmal beherbergt eine Zelle mehrere Kerne, die dann &ahnlich
wie in Riesenzellen dicht beieinander gelagert sind, meist so, daB sie
in Ring- oder Kranzform die Mitte der Zelle umrahmen (TouTox sche Riesen-
zellen). Neben diesen grofen Zellen finden sich dann auch gewdhnliche

Abb. 46. Xanthoma tuberosum multiplex. (Unterarm, Streckseite, 53jihr. o, schwerste
Lipadmie bei hypophysarem Diabetes.) Umschriebener Xanthomknoten der Cutls gemnge Beteiligung
der Epidermis; Lipdmie. Himatoxylin-Sudan. O = 147 : 1, R = 147 : 1.

sternférmige, platte oder auch dreieckige Bindegewebszellen und eine fibrilldre
Grundsubstanz, deren Fasern oft ganz deutlich die groflen Zellen umspinnen.
In den meisten Herden lassen sich dabei alle Ubergangsformen von diesen ein-
fachen fixen Bindegewebszellen zu den grofen polygonalen und den Riesenzellen
feststellen. Die ersteren, mit ihren zunéchst langlichen, stdbchenartigen Kernen,
liegen in erster Linie an der Peripherie eines solchen Xanthomherdes und zeigen
eine allmahlich stirker werdende Bléhung des Zelleibes, zunichst noch ohne
deutliche Wabenstruktur. Aber diese wird vielfach auch an wohlausgebildeten
groflen Zellen vermifit und scheint eng mit physikalisch-chemischen Zustands-
bedingungen des Zellinhalts verkniipft. Nicht selten begegnet man in diesen
»Xanthomzellen, denn um solche handelt es sich, Kernteilungsfiguren
in den verschiedensten Stadien, ein Beweis dafiir, da wir es, wenigstens in jungen
Herden, durchaus nicht mit einem gewdhnlichen Degenerationsprozefl zu tun
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haben. Diese Zellen blihen sich nach der Mitte zu auf; an Stelle des gleichméaig
kornigen Protoplasmas tritt jene eigenartige Wabenstruktur. Der Kern ver-
bleibt in der Mitte und von ihm zieht ein zartes Fadengeriist (Spongioplasma
Un~as) zum Zellrande. In den Maschen dieses Geriistes finden sich zunichst
die kleinen und zarten Granula, die nun, je linger der ProzeB andauert, um so
groBer werden. Dann reit das Netzwerk an manchen Stellen ein, der Inhalt
flieft zu gréBeren Fettkugeln zusammen, so daB schliefilich ein eigenartiges
septiertes Gewebe iibrig bleibt, das am Rande noch Netzstruktur und kleine
granulidre Einlagerungen, nach der Mitte hin schmale, lange Septen und Gewebs-
reste mit den Fetteinlagerungen enthilt.

Diese xanthomatosen Bildungen enthalten bei gleichzeitigem chronischen
Ikterus in einem Teil der wabigen Zellen gelegentlich reichlich Gallen-
pigment in gelbgriinen Tropfen (SCHULTE).

In den grofiten und daher dltesten Knoten treten die Xanthomzellen
an Zahl meist weit zuriick gegeniiber der Masse des Bindegewebes, so dafl man
hier viel eher den Eindruck eines fibromatosen Gebildes bekommt, dem einige
Xanthomzellen eingelagert sind. Im Zentrum derartiger Knoten findet sich haufig
eine Ansammlung doppelbrechender Massen, die nahere Beziehungen zu den
Zellen nicht mehr erkennen lassen. Hat einmal der Riickbildungsprozef
endgiiltig eingesetzt, so schwindet zunichst dieser zentrale Lipoidherd, die ovalen
peripheren Zellen riicken néher zusammen; aus deren Protoplasma schwindet die
xanthomatose Substanz, statt dessen tritt vielfach ein goldgelbes Pigment
(Lipochrom ?) in feineren und gréberen Schollen auf. Unterdessen ist das
Volumen der Knotchen erheblich kleiner geworden; das elastische und kollagene
Gewebe nahert sich wieder seiner normalen Anordnung, der Papillarkorper
gewinnt seine ehemalige Struktur zuriick; mit ihm auch die Epidermis und ihre
Leisten. Schliellich schwindet auch der letzte Rest des Pigments aus den ehe-
mals xanthomatosen Zellen und es bleibt nur ein vermehrter Pigmentgehalt
in den Basalzellen der Epidermis tibrig, der sich histologisch von dem normalen
Pigment der Haut nicht mehr unterscheiden 146t. Nur in seltenen Fillen hinter-
laft die xanthomatdse Bildung nach ihrem Schwund eine Atrophie des
cutanen und subcutanen Gewebes.

Was ist nun eigentlich die sog. ,,Xanthomzelle”“? Urspriinglich ein rein
morphologischer Begriff, wurde sie erst durch die neueren Untersuchungen
von STOERK, Prok und PiNkUs und dann der AscHorFschen Schule als Trager
der lipoiden, doppelbrechenden Substanz, des Cholesterinfettsdure-
esters, erkannt. Die Fiahigkeit zu dessen Aufnahme und damit zur Bildung
von Xanthomzellen kommt neben dem Endothel hauptséichlich den iibrigen
Bindegewebszellen zu. Es ist also nicht jede Zelle, die doppelbrechende Sub-
stanzen enthilf, eine Xanthomzelle, wenn auch diese Eigenschaft als ein wesent-
licher Bestandteit betrachtet werden muB. Dazu treten vielmehr auch noch jene
durch die Abstaminung dieser Zellen vom Bindegewebe und endothelialen
System. bedingten Eigenschaften, die anderen mit lipoidem Inhalt beladenen
Zellen fehlen. Es handelt sich dabei in erster Linie um eine Cholesterin-
esterspeicherung, selten um reine Neutralfette (FAHR), und zwar um einen
Infiltrationsprozei. Inwieweit dazu auBerdem im einzelnen Falle noch ein Vor-
gang im Protoplasma der Zelle selbst, eine Degeneration oder zum mindesten
eine Dekonstitution notwendig ist, wie dies neuestens Arzr mit Riicksicht
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auf die manchmal fehlende Cholesterindmie glaubt annehmen zu miissen,
scheint noch weiterer Priifung bediirftig; namentlich mit Riicksicht auf die
jingsten Arbeiten ErRicH ScHMIDTS, deren Ergebnis in der Pathogenese noch
ndher zu beriicksichtigen ist. Ob  die- Xanthomatosis eine Erkrankung des
reticulo-endothelialen Systems darstellt, ob dieses im Sinne LANDAUs als inter-
medidrer Apparat des Cholesterinstoffwechsels betrachtet werden darf, ,,dessen
Zellen die Eigenschaft besitzen, Fettsubstanzen aufzuspeichern und auch selber
zu verarbeiten* — womit naturgemif die ganze Frage einer sehr einfachen
Losung zugefithrt wire —, ist noch nicht restlos entschieden.

Die Ergebnisse der verschiedenen mikroskopischen und mikrochemischen
Fettuntersuchungsmethoden seien hier kurz zusammengestellt. Am un-

Abb. 47. Der gleiche Fall wie Abb. 46. Aufnahme im Polarisationsmikroskop. Fleck- und strang
férmige (besonders links unten) Einlagerung der doppelbrechenden Massen. O = 35 : 1, R = 35

gefarbten Priaparat kann man bei starker VergroBerung und geniigender Ab-
blendung erkennen, da3 die in die Wabenmuster eingelagerten und auch die in
den ,,Fetthohlen‘ liegenden Massen aus feinen, zu Gruppen aneinandergelagerten
Nadeln bestehen, die im Polarisationsmikroskop deutlich anisotrop sind und
meist in Drusenform auftreten; durch langeres Erwarmen und Abkiihlen lassen
sie sich leicht in Tropfen mit deutlichem Achsenkreuz iiberfiihren. TouTon
hat diese Kristallnadeln bereits gesehen, ‘konnte aber nach Lage der Dinge
damals iiber ihre Natur nichts Naheres aussagen.

Mit Sudan IIT ist das subcutane Fettgewebe typisch geibrot; die Zellen der
xanthomatésen Schicht nehmen jedoch die Farbe nur zum Teil, und zwar in
einem fleckigen Braunrot an; dhnlich geringe Unterschiede bietet Scharlachrot:
subcutanes Fett leuchtend hellrot, der verinderte Bezirk dunkelbraunrot bis
schmutzigbraun. Mit Nilblausulfat ist das Fettgewebe leuchtend hellrot bis
rosa, der Xanthomherd dunkelgriin bis blau. Bei Behandlung mit Osmiumséiure
ist das subcutane Fett schwarz, die Zellen der xanthomattsen Schicht grau.
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Die vorstehende, zusammenfassende Darstellung kann naturgemiB nur eine
rein {ibersichtgebende sein. Sie kann daher auf eine ganze Reihe von Abwei-
chungen, wie sie der eine oder andere Fall geboten hat, um so weniger eingehen,
als bei der Bewertung derartiger Unterschiede auch der Zeitpunkt der Unter-
suchung eine Rolle spielen muf}. Betont sei lediglich — besonders mit Riick-
sicht auf den von Arzr als Xanthoma areolare multiplex bezeichneten
Fall —, da} die Grée der Verinderungen in weiten Grenzen schwanken kann.
Von fast als lokalisiert zu betrachtenden, namentlich auf die Streckseiten der
Extremitaten, vor allem Ellbogen und Knie, beschrinkten Formen, gibt es
klinisch alle Uberginge bis zu jenen nicht mehr lediglich eine reine Haut, son-
dern eine allgemeine Erkrankung darstellenden Fillen. Diese Uberginge zeigen
sich nicht nur im klinischen, sondern auch im histologischen Bilde, das im grofen
ganzen meist genau die Histogenese erkennen 1iafBt, wie sie oben allgemein ge-
schildert wurde.

Die mit dem Auftreten der Riickbildungserscheinungen in derartig
ausgedehnten Fillen einsetzenden entziindlichen Vorgéange — Infiltrationmit
Plasmazellen und Lymphocyten — fiihren zu einem Schwund des cutanen
und subcutanen Gewebes und damit schlieBlich zur Hautatrophie. Sie ist als
sekundiare Folgeerscheinung ohne weiteres verstindlich. Dieses von dem ge-
wohnlichen abweichende Verhalten fallt daher doch nicht aus dem Rahmen
des Ganzen heraus. —

Gegeniiber diesen Formen der Xanthomatosis hat man bisher geglaubt,
den juvenilen Xanthomen und denjenigen der Augenlider eine Sonderstellung
einrdumen zu miissen. Es schienen dafiir klinische wie auch histologische Griinde
mafgebend, von denen ich die ersteren nur kurz streifen, die letzteren jedoch
etwas naher erdrtern mufl. Betrachten wir zunichst das

Xanthoma palpebrarum.

Es ist vor allem das isolierte und im Gegensatz zur allgemeinen Xanthoma-
tosis so haufig erst im spiteren Alter beginnende Auftreten nur in der Augen-
gegend, was eine Abtrennung begriindet erscheinen lieB. Zu diesen klinischen treten
aber auch histogenetische Unterschiede. Im Gegensatz zur Xanthosis gene-
ralisata handelt es sich hier wohl immer um eine bleibende Infiltration, zunachst
der GefaBadventitien, mit doppelbrechender Substanz. In den frithesten
Stadien der Verdanderung, die klinisch lediglich einer streifenférmigen Gelbfirbung
entspricht, sind die gréBeren Hautgefifle, besonders die Venen, in eine gelblich
gefiarbte, undurchsichtige Masse eingelagert; dazu treten in fortgeschritteneren
Fillen, wo es sich bereits um erhabene Gebilde handelt, strangférmige und
konzentrisch geschichtete Anhaufungen dieser doppelbrechenden Massen um
die iibrigen Gefiafle des Papillarkorpers und der Cutis bzw. der Follikel, so daB
schlieBlich eine Gruppe bandartiger, parallel geschichteter Stringe vorhanden
ist: ein eigenartiger Aufbau, der mit der besonderen anatomischen Struktur
der Augenlider eng zusammenhingt. Der feinere histologische Aufbau der
Xanthomzellen in ihnen entspricht dem oben allgemein geschilderten; nur
kommen wahre , Riesenzellen‘‘ seltener vor und auch die Zahl der ,,echten‘
Xanthomzellen ist vielfach auBlerordentlich gering. Da sich jedoch auch hier
alle Uberginge von den einfachen Bindegewebszellen bis zu jenen xanthomatosen
Zellformen vorfinden, ist wohl der SchluB3 berechtigt, daB wir es hier zu tun
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Abb. 48. Xanthoma palpebra,r(l)lm.4J
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haben mit einem zwar quantitativ viel schwicheren, qualitativ jedoch durchaus
gleichen Vorgang. Auf alle Fille handelt es sich nicht um die Folge degene-
rativer Prozesse in den Muskelfasern des Orbicularis oculi, denn #hnliche Bilder
degenerierender Muskelfasern, wie sie PorLrrtzer zeichnet, finden sich auch
in senilen Augenlidern, die keine Spur einer xanthomatésen Bildung aufweisen.
Es diirfte sich also auch hier viel eher um zwei parallel verlaufende, aber im
iibrigen voneinander véllig unabhingige Vorginge handeln. Hat demnach die
Auffassung, es liege auch hier eine von Bindegewebs- bzw. Endothelzellen aus-
gehende, auf einer Storung des Cholesterinstoffwechsels beruhende Veriinderung
vor (ScHMIDT, ARNING und LiPPMANN), viel fiir sich, so sind doch die niheren
Umsténde, die gerade an den Augenlidern zu derartigen Prozessen fiihren,
auch in ihren ersten Anfingen noch véllig unklar. Daher erscheint es zweck-
mifig, die alte Bezeichnung ,,Xanthelasma‘* in ihrer urspriinglichen Bedeutung
fiir das Xanthoma palpebrarum anzuwenden und es als eine klinische Sonder-
gruppe innerhalb der Xanthomatosis aufzufiihren.

Ahnliche Verhiltnisse diirften auch beim
Xanthoma juvenile

vorliegen, so daf auch dieses als eine Untergruppe der Xanthomatosis betrachtet werden
kann. Klinisch mag man als Xanthoma juvenile nach dem Vorschlage von ARz jene ,,durch
die relative Kleinheit der Tumoren, durch die Dissemination ohne jede Pridilektionsstelle
iiber den ganzen Korper und durch die mehr rétliche oder gelbe, aber fast nie braune Farbung
ausgezeichneten Formen betrachten, welche keinen Zusammenhang mit den Sehnen oder
ihren Scheiden besitzen, sondern als echte Tumores cutanei in Erscheinung treten*. Der
Begriff Tumores cutanei wire dabei allerdings nicht im Sinne eines echten Blastoms auf-
zufassen. Die zwecks klinischer Trennung von anderen Xanthomen fiir diese Form von der
englischen Xanthomkommission aufgestellte Forderung des Auftretens vor der Pubertit,
des Fehlens einer Lebererkrankung und des Vorkommens dhnlicher Erkrankungen bei
Geschwistern oder in der Ascendenz, kann insoweit nicht mehr aufrecht erhalten bleiben,
als auch bei ihnen eine zielsichere Untersuchung Stérungen im Cholesterinstoffwechsel
sichergestellt hat, die allerdings auch keimplasmatisch bedingt sein diirften.

Bedenkt man weiterhin, daf die histogenetische Durchforschung derartiger Tumoren,
wie dies besonders ARrzr zeigen konnte, gelegentlich zwingende Hinweise fiir eine tatsich-
liche Blastom- (Fibrom-) Natur ergeben kann, so wird die auBerordentliche Schwierigkeit
einer zutreffenden Gruppierung und Trennung in der Xanthomfrage ohne weiteres verstind-
Lich. Die Natur 1i8t sich nicht immer in die starren Fesseln jener Klassifikation zwingen,
wie sie eine rein morphologische Betrachtungsweise notwendig mit sich bringen muB. Den
inneren Zusammenhingen dieser, aber auch aller anderen hier auftauchenden Fragen 148t
sich nur von dem umfassenderen Gesichtspunkt einer formal- und kausalgenetischen Be-
trachtungsweise gerecht werden.

Wie schon oben betont, ist die Entstehung xanthomatéser Bildungen ab-
hingig von dem Auftreten von Cholesterinfettsiureestern (PRINGSHEIM) in
Zellen des bindegewebigen und retikulidren Systems. Woher stammen diese
Cholesterinester und welche Umstéinde bedingen ihre Ablagerung
gerade in diesen Zellen? Versuchen wir zunichst die erste dieser beiden,
den Schliissel fiir die Pathogenese bildenden Fragen zu beantworten!

Pathogenese : Die Untersuchungen des letzten Jahrzehnts haben gezeigt, daB fiir die
kausale Genese der Xanthomatosis in ganz gleicher Weise wie fiir die iibrigen Xanthom-
formen eine Storung des allgemeinen Cholesterinstoffwechsels maBgebend ist, und zwar
eine Hypercholesterinimie (QUuiNQUARD 1888, SToERK, P1ck und Prwrus 1908), die in ihren
letzten Grundursachen sowohl von erworbenen als auch ganz bestimmten ererbten Be-

dingungen abhingig sein kann (StEMENS, SCHMIDT). Ob es von dieser Regel Ausnahmen
gibt, wie es gelegentlich scheinen kénnte, muBl die weitere Forschung lehren.

Gans, Histopathologie der Haut. I. 10
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Wie kommt diese Stoffwechselstérung zustande? Die franzosische Schule
mit CHAUFFARD, LAROCHE und GRIGAUD fithrt einen Teil des im Blute kreisenden Chole-
sterins auf die Nahrung, einen anderen Teil auf ein UbermaB von Bildung in bestimmten
Organen zuriick. Es wird an gewissen Stellen abgelagert und gelegentlich ins Blut aus-
geschiittet. Diese endogene Entstehung des Cholesterins in bestimmten Organen scheint
nach AscHOFFs und seiner Schiiler Arbeiten allerdings wenig wahrscheinlich. Vielmehr
stammt danach das Cholesterin des Blutes zum grofiten Teil aus der taglichen Nahrung;
es wird in bestimmten Organen (Nebennieren, Hoden, Ovarien, Fettdepots) lediglich auf-
gespeichert, aber nicht selbst produziert. Diese Aufspeicherung findet in gesteigertem Mafe
dann statt, wenn unter gewissen Bedingungen eine ,,Dichtung‘‘ des Leberfilters — wohin
normalerweise das aus der Nahrung in den Darm resorbierte Cholesterin durch den Kreislauf
unmittelbar gelangt — eintritt, so daf eine Cholesterinanhdufung im Blute stattfindet.

Fiir die mit einer, wenn auch nur funktionellen Leberstérung einhergehenden Fille
ist daher die Antwort ochne weiteres gegeben. Aber auch dort, wo eine solche zu fehlen scheint,
wird es durch die eben erwahnten Beziehungen zu ganz bestimmten Organen bzw. Organ-
systemen immer wahrscheinlicher, daf die Hypercholesterinimie zustande kommt auf
Grund einer Funktionsstérung im innersekretorischen Stoffwechsel bestimmter
Driisen. Stérungen der Geschlechtsdriisenfunktion hat Errcm ScEMIDT neuerdings auch
fiir die Pathogenese des Xanthoma palpebrarum wahrscheinlich gemacht, indem er diese
vorwiegend prisenil auftretende Form mit Riickbildungsprozessen in den Hoden bzw.
Ovarien und dadurch bedingter Erhohung des Cholesterinspiegels im Blut in Beziehung
bringen konnte. Inwieweit es sich allgemein bei diesen Stérungen um eine Beteiligung
oder Abhingigkeit vom Sympathicus handeln kénnte (CHVOSTEK), bedarf noch weiterer
Forschung.

Der Grad dieser Stérungen wechselt; er kann manchmal so gering sein, dafl sogar eine
Riickbildung der einzelnen Tumoren einsetzt, der dann im gegebenen Augenblick eine er-
neute Ausschwemmung und damit ein vermehrtes Angebot von Cholesterinen folgt, was
dann wieder zur Aufspeicherung in jenen zur Aufnahme besonders disponierten Geweben
fithrt.

Worauf beruht nun diese besondere Disposition, die ,,Cholesterophilie®,
wie es SIEMENS bezeichnet hat? Mit der Beantwortung dieser zweiten Frage wire das
ganze Problem gelost; jedoch sind wir davon noch weit entfernt. Daf3 auBler der allgemeinen
Hypercholesterindmie noch lokale Bedingungen eine Rolle spielen miissen, steht auBer
Zweifel. Einmal hat man, vor allem UxNA und nach ihm LuBarscH, fiir die generalisierte
Xanthomatose eine Lymphstauung als wesentlichstes Moment angefiihrt, die das Auf-
treten der Xanthomherde namentlich an den stirkerem Druck ausgesetzten Korperstellen
erklaren sollte. Mag dieser Gesichtspunkt auch fiir manche Formen eine gewisse Rolle
spielen, so ist er doch ganz allgemein sicherlich nicht mafBgebend. Auch die Annahme
E. Scemiprs, daB die Dysfunktion jener zur Hypercholesterinimie fiihrenden Driisen
gleichzeitig die Disposition gewisser Zellen der Haut zur Cholesterinspeicherung schafft
— im Sinne Japassomns also eine Stoffwechselstorung die Reaktionsfahigkeit der Haut
so verindert, daB diese Storung in ihr manifest wird — die Cholesterophilie also auch eine
Folge innersekretorischer Stérung sei, ist doch noch recht hypothetischer Natur.

Zu erortern wire schlieBlich noch die Frage: Welcher Vorgang liegt dem Auf-
treten des Cholesterins in den Zellen zugrunde? DaB priméir eine Degeneration
der Zellen vorhanden wire, die sie dann gewissermaBen wehrlos dem Eindringen des Chole-
sterins aussetzt, ist auBerst unwahrscheinlich. Auf die Gegengriinde wurde bereits friither
hingewiesen. Aus dem dort Gesagten scheint vielmehr der Schlufl berechtigt, dal wir es
primér mit einem rein infiltrativen Vorgang zu tun haben, der zunéchst und auf eine
gewisse Zeit das Eigenleben der Zelle nicht nennenswert zu stéren vermag. Dafl das Zelleben
aber doch schlieBlich erlischt, daB sie gewissermaBen in ihrem eigenen Cholesterinfett er-
stickt, ist ohne weiteres einleuchtend. Ob und inwieweit auch dekonstitutionelle Mo-
mente im Zellprotoplasma fiir das Auftreten des Cholesterins eine Rolle spielen, ist noch
unentschieden. Nach Lage der Dinge kann es jedoch keinem Zweifel unterliegen, daf die
Xanthomatosis keine Hauterkrankung in engerem Sinne darstellt, sondern daf sie mit
irgend einer Allgemeinerkrankung in Verbindung steht.

Grundsitzlich scheint es sich dabei, wie dies besonders ANITSCHROW wahr-
scheinlich gemacht hat, um eine Systemerkrankung zu handeln. Dem von
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AscHOFF aufgestellten System der reticulo-endothelialen Zellen kommt dabei
sicherlich eine Bedeutung zu. Ob allerdings dieses System im Sinne LANDANS
als intermediéirer Apparat des Cholesterinstoffwechsels zu betrachten ist, seine
Zellen also im besonderen Mafle die Eigenschaft haben, Fettsubstanzen auf-
zuspeichern und auch zu verarbeiten, bedarf noch weiterer Priifung.

Calcinosis der Haut.

Fiir das Auftreten pathologischer Verkalkungsvorginge im Gewebe sind
mehrere Moglichkeiten bekannt, die sich durch ihre Pathogenese unterscheiden
und daher auch eine gesonderte Besprechung verlangen. Zweckmafigerweise
trennt man dabei jene Formen allgemeiner multipler Verkalkung, die mit
Stérungen im Kalkstoffwechsel, mit einer Kalkiiberladung des Blutes einher-
gehen von anderen, lediglich durch rein 6rtlich bedingte Ursachen entstehenden
und ohne Steigerung des Blutcalciumgehaltes einhergehenden ab. Die ersteren
wiéren, in Anlehnung an die Xanthomatosis unter Verwertung der dort gegebenen
Gesichtspunkte als Calcinosis universalis, die letzteren folgerichtig als Cal-
cinosis localis zu bezeichnen. Das Wort Calcinosis soll dabei lediglich die
Tatsache multipler Verkalkungsherde im Organismus bei gleichzeitig gesteigertem
Kalkgehalt des Blutes infolge einer Stérung im Ca-Stoffwechsel betonen, wihrend
die lokale Calcinose rein értliche, ohne solche einhergehende Prozesse bezeichnen
moge. Beruht diese Steigerung des Kalkgehaltes auf einem vermehrten Angebot
von Kalksalzen infolge von Abbauvorgéingen in der Skelettmuskulatur, mit denen
fast ohne Ausnahme eine Nierenerkrankung verbunden ist (M. B. ScumIDT),
so kommt die seit VircHow als Kalkmetastase bezeichnete Form der Cal-
cinosis zustande, fiir die der Name Calcinosis universalis metastatica
vorgeschlagen wird; liegt jedoch keine Skeletterkrankung vor und miissen
wir eine in ihren inneren Ursachen allerdings noch voéllig ungeklarte, vielleicht
konstitutionelle (MARCHAND, VERSE) Stérung im Kalkhaushalt des Organismus
annehmen, so hitten wir sie sinngemifl als Calcinosis universalis meta-
bolica zu bezeichnen. Demgegeniiber ist die Fihigkeit umschriebener Gewebs-
bezirke, aus dem Blut Kalksalze aufzunehmen — die Calcinosis localis — an
bestimmte dystrophische Stérungen dieser Gewebe gebunden, welchen nekro-
tische und nekrobiotische Vorginge oder lokale Stoffwechselstérungen zu-
grunde liegen. Daher hat man diese Form der Verkalkung auch als dystro-
phische bezeichnet; dieser Form steht jene gegeniiber, wo ganz allgemein infolge
einer Veranderung des Kalkstoffwechsels eine Abscheidung der Kalksalze in
gewisse, anscheinend besonders disponierte Gewebe stattfindet, also eine
Ahnlichkeit mit den Uratabscheidungen bei der echten Gicht besteht. Diese
hat man als Kalkgicht bezeichnet (M. B. ScHMIDT).

Calcinosis universalis metastatica.

Uber Hauterscheinungen bei dieser Verinderung liegen bisher erst wenige sichere Be-
obachtungen vor, vor allem von JapassouN und KErr. Klinisch handelte es sich dabei
im ersteren Falle um im Anschlufl an eine Osteomyelitis der Beckenknochen aufgetretene,
ganz symmetrisch auf die Schultern, Ellbogen, Oberschenkel und Knie beschrinkte,
im wesentlichen cutan gelegene, erbsen- bis kleinhandtellergrofie Platten, die in einem
striacartigen Netzwerk weiBBgelber Streifen und Flecke die normalfarbene Haut leicht
iiberragten. Abgesehen von einer Erweiterung der Follikel verlief der Prozef} im allgemeinen
ohne bedeutendere Entziindungserscheinungen, die nur dort gelegentlich stirker wurden,

10*
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wo der Kalk die Epidermis durchbrach. KERL beobachtete im Verlauf einer zum Tode
fithrenden lymphatischen Leukdmie am Stamm und an den Extremitéten zahlreiche, scharf
abgegrenzte, halbkugelig vorgewdlbte erbsen- bis haselnugroBie Knoten, die mit wechselnd
starken Entziindungserscheinungen zum Teil zentral aufgebrochen waren und hier erbsen-
groBe, knochenharte Einlagerungen zeigten. Daneben bestanden zahlreiche, verschieden
groBe, blaurote Tumoren, die ebenfalls auf scheinbar unverinderter Haut aufsalen und
schlieBlich noch Narben, die augenscheinlich als Folge der Ulcerationen anzusehen waren.
Histologisch fand JapassomN Massen von kohlen- und phosphorsaurem
Kalk in Form stecknadelkopf- bis linsengrofer, unregelméBiger, teils zusammen-
hangender, rundlicher bis ovaler flacher Herde, die von der unteren Grenze des
Papillarkorpers bis in die mittlere Cutis reichten. Die dariiber hinwegziehende
Epidermis zeigte ein wechselnd starkes, meist intracellulires Odem, war ebenso
wie der Papillarkorper, reichlich pigmentiert, im iibrigen aber unveréndert;
nur dort, wo die Kalkmassen andringten, waren die Leisten verstrichen, die
Epidermis verdiinnt und schlieBlich sogar eingerissen. Dabei traten meist stirkere
reaktive Erscheinungen im Gewebe auf, vor allem Leukocyten und Plasmazellen.
Dicke, krustése, aus Leukocyten und den Resten parakeratotischer Massen,
Kalkbréckeln und Staphylokokkenhaufen aufgebaute Decken iiberzogen die
Einrisse, in deren nichster Nahe das Epithel vielfach parakeratotisch und
das Stratum spinosum m#Big gewuchert erschien: Veridnderungen, die wohl
erst sekundir entstanden, mit dem eigentlichen Verkalkungsprozefl nichts zu
tun hatten. Der Papillarkérper war entsprechend den eingelagerten Massen
mehr oder weniger stark verstrichen; das Bindegewebe der Cutis auseinander-
gedringt und langgestreckt, die Blut- und Lymphgefile der Umgebung er-
weitert, desgleichen die Lymphspalten; das Gewebe war deutlich 6dematds und
im Bereich der dlteren Kalkherde kernreicher. Es handelte sich dabei einmal
um fixe Bindegewebszellen, dann um grofie Mononucleére mit stark gefarbtem
Kern und vor allem um Zellen mit groBem blassen Kern, die mit ihrer feinen
fibrilliren Zwischensubstanz das Bindegewebe ersetzt hatten. Leukocyten
traten nur in der Umgebung der Einrisse auf. Riesenzellen fehlten vollig.

Hier und da fanden sich auch groBere Hohlriume in der Cutis, die mit Kalk
und Resten elastischer Fasern angefiillt sind.

Die Kalkmassen selbst waren sehr unregelmifiig geformt, von staub-
artigen und etwas groBeren Kornchen bis zu grofen, krystallinischen, unférmigen
Platten und Brocken, in denen vielfach Bruchstiicke elastischer Fasern zu er-
kennen waren, deren allmihliche Kalkimpragnation, Quellung und Fragmentie-
rung in allen einzelnen Stadien sich ebenso deutlich verfolgen lie, wie beim
kollagenen Gewebe.

Die Haut zeigte im iibrigen, abgesehen von einer einfachen Wucheratrophie
und einzelnen Staphylokokkenabscessen im Unterhautzellgewebe — Verinde-
rungen, die auf die primére Erkrankung zuriickzufiithren waren —, keine Be-
sonderheiten.

Caleinosis metaboliea.

Die zweite Form universeller Verkalkung, die Calcinosis metabolica, ist haufiger (im
ganzen etwa 7mal, in Deutschland zuerst von WiLpBOLZ und LEWANDOWSKY) beobachtet
worden, und zwar &fter im jugendlichen Alter, vielfach in Zusammenhang mit unklaren
akuten oder subakuten, vor allem rheumatoiden Erkrankungen. Die aus kohlen- und
phosphorsaurem Kalk bestehenden Ablagerungen treten vorzugsweise an den Extremitéten,
und zwar multipel, mit einer gewissen Vorliebe fiir die Gelenknahe auf. Charakteristisch
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fiir das Leiden sind die Remissionen; Zeitabschnitte stirkerer Knotenentwicklung, Durch-
bruch in Form von Abscessen, wechseln ab mit dem Zuriickgehen und erneutem Fortschreiten,
das gewohnlich in Schiiben erfolgt, schlieflich zu erheblicher Einschrankung der Beweglich-
keit mit typischer Haltung (v. Gaza) und endlich oft nach Bildung férmlicher Kalkpanzer
meist durch eine interkurrente Erkrankung zum Tode fithrt. Daneben wurden auch sklero-
dermieartige (THIBIERGE und WEISSENBACH) sowie RAYNAUDs Krankheit dhnliche Haut-
veranderungen (LEWANDOWSKY) beschrieben. )

Der Prozel3 spielt sich vor allem im Bindegewebe der Haut, der Sehnen oder
der den Sehnen zunichst liegenden Muskeln ab. Bei Einlagerungen in die Haut
ist diese fest mit der Unterlage verwachsen, nur schwer in Falten abzuheben;
sie laf3t bisweilen leicht schuppende, blaf bis blaurote Flecke und atrophische
Hautstellen erkennen.

Manchmal kommt es zum Durchbruch der Kalkmassen nach auflen, zu
Fistelbildungen und Geschwiiren, ahnlich wie oben. Bei ausgedehnter Ver-
kalkung der Haut konnen sich gréflere Hautpartien infolge der Briichigkeit
des erstarrten Gewebes loslésen (VERSE).

Untersucht man jingste Stadien derartiger Verkalkungen, die nur in
Form feinster Streifen sichtbar sind, im frischen Zupfpraparat, so sieht man den
Kalk in Form feinster glinzender Kiigelchen und Kérnchen den zarten Fibrillen
des Bindegewebes auflen angelagert. In vorgeschritteneren Féllen ist er
zu grofleren Spieflen zusammengeschmolzen, die schlieflich zu korallenférmigen
Gebilden auswachsen. In den noch festeren, deutlich faserigen, verfilzten Massen,
die MarcHAND treffend mit Asbest verglichen hat, erscheinen die verkalkten,
briichigen Bindegewebsbiindel bei durchfallendem Licht stark lichtbrechend
dunkel, bei auffallendem glinzend weil3.

Im Schnittpraparat finden sich die Kalkmassen teils in grofien cystischen
Hohlrdumen, teils als krystallinische Kornchen versprengt, aber ausschlielich
im subcutanen Bindegewebe. Sie lassen jedoch zwischen sich nichts mehr von
der urspriinglichen Gewebsstruktur erkennen; nur die vielfach gebrochenen
elastischen Fasern treten hier und da in der feinkriimeligen Zwischensubstanz
als starre, mit Kalk inkrustierte Fasern sehr deutlich hervor. Die Kalkmassen
liegen gewdhnlich in einem homogenen, kernarmen Bindegewebe; sie sind nur
in seltenen Fillen von einer stirkeren Reaktionszone umgeben, die je nach
Art und Dauer des Prozesses verschieden aufgebaut ist. Einmal finden sich
nur einfache Rundzelleninfiltrate, ein andermal reichlich polynucledre Leuko-
cyten; vielfach kommt es auch zur Bildung eines richtigen Granulationsgewebes
aus gewucherten fixen Bindegewebszellen, Epitheloiden, Lympho- und Leuko-
cyten, Plasma- und Riesenzellen mit manchmal ganz auflerordentlichem Kern-
reichtum. Sie werden allgemein als Fremdkérperriesenzellen aufgefaf3t, denen
phagocytire Eigenschaften zukommen miissen, da in ihrem Innern haufig Kalk-
korner zu finden sind. Vielfach kommt es in den langsamer und gutartig
verlaufenden Fillen in der Umgebung der Kalkherde zur Bildung ausgesprochen
bindegewebiger Kapseln, die aus kollagenem Gewebe, zahlreichen Gefifien
und starken Rundzelleninfiltraten aufgebaut sind. Im iibrigen weisen Haut-
und Unterhautgewebe in der Umgebung der Kalkherde keinerlei besondere
Veranderung auf.

Gegeniiber diesen beiden Arten der Verkalkung ist die dritte, wenn auch
haufigere, von mir als
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Calcinosis localis

bezeichnete Form von geringerem Interesse. Bei ihr handelt es sich namlich
nicht um eine Allgemeinerkrankung, sondern um ein durch rein értliche Ver-
dnderungen bedingtes Auftreten von Kalkablagerungen in der Epidermis oder
der Cutis oder auch in beiden, entweder in pathologisch verindertem Gewebe
oder aber in dessen unmittelbaren Nahe.

Meist erfolgt diese Art der Verkalkung in Tumoren, namentlich Epitheliomen (PERTHES,
LinsEr, DoOssekER), Atheromen, Dermoidcysten, chronisch entziindlichem Granulations-
gewebe, z. B. Tuberkulose (Kravus, LOwENBACH), in durch Zirkulationsstérungen der
Blut- und Lymphbahn oder sonstwie dystrophisch verindertem Gewebe (Pseudoxanthoma
elasticum: FRIEDMANN). Die Kalkmassen treten dabei vereinzelt oder auch in mehreren

Abb. 50. Verkalkung und Verknocherung in der Subcutis, ausgehend von einer
Fettgewebsnekrose. Hamatoxylin-Eosin. O =77 :1, R = 77 : 1. (Sammlung E. FRAENEEL.)

Herden, einzelstehend oder diffus auf. Die Haut iiber ihnen kann, ahnlich wie wir das
bei den anderen Formen gesehen haben, sekundére Verdnderungen wie Schuppung, Rétung,
Krusten und Geschwiirsbildung erleiden.

Die histologischen Verdnderungen entsprechen im grofien ganzen den
oben geschilderten; es lassen sich daher aus ihnen irgendwelche Riickschliisse
auf die Pathogenese im allgemeinen nicht ziehen. Der Kalk findet sich auch
hier in einem mehr oder weniger zellig durchsetzten Bindegewebe, von Schollen
und Klumpen herab bis zu den feinsten granuliren Einlagerungen, sowohl
als auch in Form verbreiteter, unregelméflig starrer Fasern innerhalb des oft
hyalin verinderten Bindegewebes. Auch hier 148t sich jene Vorliebe des Kalkes
fir die elastischen Fasern erkennen, die wir gelegentlich auch in anscheinend
ganz normaler Haut sehen. Sie sind vielfach im Innern eines solchen Kalkbandes
noch gut erhalten und fiarberisch nachweisbar, wahrend sich aufien schubweise
Kalk angelagert hat. Gelegentlich finden sich auch tafelférmige Kalkkonkre-
mente herdférmig im Bindegewebe ohne irgend eine Reaktion, wenn auch
meist mit starker Sklerosierung des letzteren einhergehend (KERL).
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Der chemische Aufbau der Kalkmassen ist verhaltnismaBig einfach. Es
handelt sich in erster Linie um kohlen- und phosphorsauren Kalk, gelegentlich
mit Spuren von Magnesiaverbindungen. Im Gegensatz zu den Gichttophi
findet sich in den diesen klinisch auBerordentlich dhnlichen Gebilden nicht der
geringste Anhalt fiir die Gegenwart von Harnsdureverbindungen (WiLpBOLZ).
Der von MOREL-LAVALLEE erhobene Befund von schwefelsaurem Kalk neben
kohlen- und phosphorsaurem, scheint noch weiterer Bestatigung bediirftig.

Differentialdiagnostische Schwierigkeiten bestehen eigentlich kaum, wenn
man nur an die Moglichkeit eines Verkalkungsprozesses denkt. Es kann
jedoch, wie das der WiLpBoLzsche Fall zeigt, die Trennung von der Gicht
gelegentlich Schwierigkeiten machen, zumal im histologischen Bilde der der
Haut und Unterhaut eingelagerten Tophi eine aufBlerordentliche Ahnlichkeit
bestehen kann. Hier wie dort liegen in den frithesten Stadien die abgelagerten
Konkremente in fast vollkommen reaktionslosem Gewebe, erst spiater kommt
es bei beiden Erkrankungen zu jenen reaktiven Gewebsverdnderungen, wie sie
oben dargestellt wurden. Auch in den Gichtknoten fand WiLpBoLz, gerade
wie bei der Calcinosis, Krystallablagerung in mit Endothel ausgekleideten Hohl-
rdumen (Lymphgefale). Wahrend aber bei der echten Gicht die in den Geweben
gebildeten Knoten fast ausschliefflich aus harnsauren Salzen aufgebaut sind,
bestehen sie hier fast nur aus kohlen- und phosphorsaurem Kalk. Die Bedeutung
sklerodermieartiger Prozesse bei der Calcinosis univ. metabolica zwecks deren
Trennung von der Myositis ossificans hat KERL neuerdings wieder besonders
betont.

Die Pathogenese der Calcinosen ist recht verwickelt, da die auslésende Ursache
ganz verschiedenartiger Natur sein kann. Zur Entstehung einer jeden Verkalkung sind
zwei Vorbedingungen zu erfiillen, erstens muB das Blut eine gewisse Menge von Kalk-
salzen enthalten, die es an das verkalkende Gewebe abgeben kann und zweitens mufl
dieses kalkaufnehmende Gewebe eine erhohte ,,Kalkgier haben, um die Kalksalze aus
dem Blutstrome an sich zu reiflen und fest zu halten. Klinisch lassen sich im allgemeinen
zwei Gruppen aufstellen, je nachdem wir es mehr mit einer Stérung im Gesamtorganismus
oder mit in erster Linie bzw. lediglich értlichen Verdnderungen zu tun haben, wobei jedoch
zu beachten ist, dafl eine sichere Trennung nicht immer durchfithrbar sein diirfte. Die
eine Gruppe ist gekennzeichnet durch eine Steigerung des Kalkgehaltes des Blutes. Je
nachdem ob dieser mit einer Stérung am Skelettsystem — sei sie unmittelbar, infolge
Knochensubstanz zerstorender Krankheitsprozesse oder mittelbar, bei Leukidmie und
Knochenmarkserkrankungen, wo eine Alteration im Kalkgehalt des Skeletts angenommen
werden darf — einhergeht oder auf einer reinen Stoffwechselstérung ohne Beteiligung des
Skelettsystems beruht, unterscheiden hier die Calcinosis universalis metastatica von der
Calcinosis universalis metabolica, bei der rheumatoide Erkrankungen fiir Lokalisation
und Auslésung von bestimmendem EinfluB zu sein scheinen (KErr).

Der gesteigerte Kalkgehalt des Blutes fiir sich allein fiihrt jedoch noch nicht ohne weiteres
zum Auftreten von Kalkablagerungen im Gewebe; dazu bedarf es noch der ,,Kalkgier
desselben. Es hat sich auflerdem gezeigt, dafl die Kalkabgabe gebunden ist an die Séure-
verhaltnisse des betreffenden Organs, so daf die Lunge (CO,) und der Magen (HCI) viel-
fach bevorzugt werden. Daneben diirften auch Anderungen im Chemismus der Zellen selbst
von urséchlicher Bedeutung sein. Kalkgierig sind im iibrigen ganz bestimmte Substanzen
mit herabgesetzter Vitalitit, die unter besonderen Umstdnden vielfach im menschlichen
Organismus vorkommen: nekrotische, seien es tuberkulds verkiste oder abgestorbene
Geschwulstmassen, Atherome oder ahnliche Bildungen oder gar dystrophische Prozesse
im Fettgewebe (Kuznitzky und MEeLCHIOR). Diese Form der Verkalkung, die wir als rein
ortliche oder Pseudocalcinosis jenen gegeniibergestellt haben, wird nach AscHOFF wesentlich
gefordert durch die Anwesenheit ganz bestimmter Eiweilkorper, vor allem Fibrin und
Casein sowie das dem ersteren nahestehende Hyalin und Kolloid: Stoffe, die ebenfalls eine
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starke Affinitdt zu den Kalksalzen haben. Dieselbe Eigenschaft muB man auch den ela-
stischen Fasern zusprechen, da sie an fast allen Verkalkungsvorgingen am friihesten teil-
nehmen. Neuere Forschungen scheinen im iibrigen darauf hinzuweisen, daB es sich dabei
nicht sowohl um chemische als vielmehr um rein physikalische Vorginge handeln kann,
die die veranderten Substanzen zu sog. ,,Kalkfingern* machen.

Wir sind jedoch gezwungen, eine derartige, sei sie auch wie immer geartete
ortliche Disposition auch fiir die Kalkbildung bei jenen mit einer Steigerung
des Kalkgehaltes im Blute einhergehenden Verinderungen anzunehmen. Fir
die Calcinosis metastatica kann die Vorstellung: Kalkabgabe vom Knochen,
Kalkaufnahme ins Blut, Abgabe an das in seiner Vitalitit gestorte Gewebe
unserem Kausalitdtsbediirfnis geniigen. Unklarer liegen jedoch die Dinge fiir
die sog. Calcinosis metabolica. Ob hier, namentlich fiir die jugendliche
Form, ganz allgemein eine kongenital bedingte, herabgesetzte Vitalitit des
Bindegewebes eine Rolle spielt (MARCHAND, VERSE) ist noch unentschieden.
Auch die Frage nach der Ursache der abnormen Vorginge im Kalkstoffwechsel,
die zu einer Erhéhung des Kalkgehaltes im Blute fiihren, ist noch nicht beant-
wortet. Ob es sich um eine erhéhte Resorption vom Darm aus und verinderte
Ausscheidung, also Retentionsvorgéinge, oder eine Verinderung des kolloidalen
Systems im Blute mit anschliefender Erkrankung des die Ablagerung umgeben-
den Gewebes oder gar um eine auf vasomotorischen oder innersekretorischen
Storungen beruhende Erkrankung des Gewebes mit nachfolgender Ausfillung
von Kalksalzen handelt, sind hypothetische Annahmen, von denen die eine
ebensowenig bewiesen ist wie die andere.

Die Knochenbildung in der Haut.

Die Knochenbildung in der Haut steht mit der Verkalkung in engem
ursidchlichem Zusammenhang. Heteroplastische Neubildung echten Knochen-
gewebes in den verschiedensten Organen des Korpers, verkalkten Lymphomen,
Tonsillen, Herzklappen, Arterienwinden, Strumen ist verhaltnismaBig haufig;
selten ist sie hingegen — wie schon VirRcHOW (Geschwiilste) hervorhebt —
in der Haut. In allen diesen Fallen entsteht geflechtartiger, lamelloser Knochen
mit Markriumen. Nach ihrer Genese kann man diese Knochenbildungen in
der Haut, die nach unserer heutigen Anschauung alle an vorhergehende Ver-
kalkungen gebunden sind, in verschiedene Gruppen einordnen, die sich vonein-
ander scharf unterscheiden als heteroplastischer und metaplastischer
Natur. Sie kommen in jedem Alter vor, wurden auch angeboren gefunden,
sowie nach Entziindungen, in Narben, bei nekrotischen Prozessen (besonders
Fettgewebsnekrosen). Ferner geht ein grofler Teil der Knochenbildung auch von
verkalkten Hautgeschwiilsten aus (Atherome, Epidermoide, Epitheliome),
daneben sind auch wenige Fille bekannt geworden, wo eine Ursache fiir die
Knochenentwicklung nicht festgestellt werden konnte.

In einem von STRASSBERG beschriebenen Falle von Knochenbildung im Ge-
webe einer Laparotomienarbe handelte es sich um spongitse Knochenbélkchen
aus zentral geflechtartigem, peripher lamellssem Knochengewebe, mit teils
bindegewebigem oder lymphoidem, teils ausgebildetem Fettmark. Die Balkchen
waren ofters mit dichten Osteoblastensiumen besetzt, denen an anderen Stellen
ebenso zahlreiche Osteoklastenreihen entsprachen. Daneben fand sich auch
Knorpelgewebe, das durch enchondrale Ossifikation in Knochen iibergefiihrt
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wurde. STRASSBERG erscheint eine Genese aus Narbengewebe als die wahr-
scheinlichste. Gleiches sah wohl Harris. Ahnliche Beobachtungen berichten
Askanazy und ConDpITT. Auch in der varic6sen Haut der Unterschenkel wurde
Knochenbildung beobachtet. Es handelte sich um ein spongiéses Knochen-
stiick, das in der Schicht der Varices lag und gréBtenteils lamellar gebaut war.
Im Muskelgewebe fanden sich auBerordentlich viel Blutpigment, fixe Binde-
gewebszellen und Phagocyten.

Grundsatzlich anders zu bewerten sind jene Hautosteome, auf die als
erster wohl CHIARI, dann jiingstens wieder E. FRAENKEL als Beispiele meta-

Abb. 51. Knochenspangen an der Grenze von Cutis und Subcutis. In der Mitte Arterie mit
Mediaverkalkung. Lumen durch Endostitis obliterans verengt. H#imatoxylin-Eosin. O = 22 : 1,
R = 17,6 : 1. (Sammlung E. FRAENKEL.)

plastischer Knochenbildung hingewiesen haben. Es fand sich dabei eine
Verkalkung und darauffolgende Verknocherung im subcutanen Fettgewebe in
der Haut der Vorderseite der Tibia bei alten Leuten. Das Ganze lie§ sich auf
chronische Verdnderungen in der Wandung der arteriellen GefaBe der Subcutis
(Sklerose, Verengerung), sowie dadurch bedingte Ernidhrungsstérungen in
einzelnen Teilen des Fettgewebes zuriickfithren. Im Falle FRAENKELs fand
sich der Knochen in Form runder Platten am Ubergang der Cutis in die
Subecutis, die einzelnen Fettriubchen spangenartiz umfassend. An der
duBeren Schicht mancher dieser Knochenbilkchen fand er an Zellen der
Cambiumschicht des Periosts erinnernde Zellen. Das Knochengewebe bot
nicht iiberall lamellaren Bau und lie neben typisch gelagerten Knochen-
korperchen Streifen zellfreier kalkiger Grundsubstanz erkennen. Nirgends
fanden sich HavErssche und nur ganz vereinzelt VoLrmaNNsche Kanile.
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Es fanden sich Herde nekrotischer Fettrdubchen, an deren Rand sich kalkige
Infiltration, ferner alle Ubergdnge zu kalkhaltigem, hyalinem Knorpel und
zu fertigem Knochen feststellen lieBen, letzterer. vielfach mit:osteoiden Saumen.
Als fiir die Pathogenese wichtig sei das Auftreten von Kalkringen in der Media
kleinster Gefifle erwahnt, deren Lumen durch eine gewaltige Intimaverdickung
erheblich eingeengt war.

Ob es sich bei dieser Knochenbildung allerdings nicht doch letzten Endes
um echte neoplastische Entstehung handelt, lieB FRAENKEL unentschieden.

Demgegeniiber sind Knochenbildungen in verkalkten Geschwiilsten
ein hiufiges Ereignis; insbesondere finden sie sich in verkalkten einfachen
Dermoidcysten der Haut als wechselnd grofle, steinharte, in Cutis oder Subcutis
gelegene, glatte oder feinhockerige kugelige Gebilde, die namentlich an Stellen
fotaler Spaltbildungen auftreten. Hierher gehoren die verknécherten Retentions-
cysten der Hautfollikel, meist kleine, aber zahlreiche Gebilde, sowie das Vor-
kommen von Knochenbildung in Tumoren der Haut (Lipome, Lymphangiome,
Plattenepithelcarcinome u. a.). Bei diesen allen handelt es sich um priméren
Gewebstod mit sekundérer Verkalkung und hieran anschlieBender heterotoper
Knochenbildung durch Bindegewebe. Sie ist meist als Ausheilungsprodukt zu
betrachten und kommt im allgemeinen dort zustande, wo verkalkte Massen
geniigend vascularisiertes Bindegewebe reizen. Nach der Zerstorung der ver-
kalkten Substanz durch eigens hierzu differenzierte Zellen bildet sich an Ort
und Stelle Knochengewebe, das im Bindegewebe ausnahmsweise sogar auf dem
Wege der enchondralen Ossifikation zustande kommt (STRAHSBERG).

Eine Sonderstellung nehmen die herdweisen Bildungen wahren Knochens
in der Regio temporo-parietalis und occipitalis und in den Mischtumoren (VORNER)
ein. Die ersteren glaubt Kocu nur auf vergleichend anatomischem Wege kliren
zu konnen, bei den letzteren spielen Keimverlagerungen eine Rolle.

Beim

Diabetes mellitus
kann man hauptsichlich zwei grole Gruppen von Hautverinderungen unter-
scheiden; einmal die spezifisch diabetischen Dermatosen (Bronzediabetes,
Xanthoma diabeticum). und zum anderen Komplikationen von seiten der
duBeren Haut, bei denen die Zuckerkrankheit lediglich fiir die Entstehung
begiinstigend wirkt (Pruritus, Prurigo, Ekzem, Furunkel, Gangran).

Ferner wurde von KocH bei einer Reihe von kindlichen Diabetesfillen ein Exanthem
beobachtet, das aus mehr oder weniger runden, stecknadelkopf bis bohnengrofien, blau-
lividen Flecken bestand, die gelegentlich in ihrer Mitte ein rotes Piinktchen trugen und
dadurch eine gewisse Ahnlichkeit mit den Téches bleues hatten. Es handelte sich dabei
um Kinder, die meist bald darauf im diabetischen Koma zugrunde gingen. Blieben die
Kinder noch lingere Zeit am Leben, so blafte das Exanthem in einigen Tagen voéllig ab.

Die histologischen Verinderungen waren auflerordentlich gering. Die
Epidermis war nicht beteiligt. Nur in den hoheren Schichten des Coriums
fand sich ein perivasculires mantelférmiges Infiltrat, das ausschlieBlich aus
Lymphocyten und vereinzelten Mastzellen bestand. Wenn man bedenkt, daf}
derart geringgradige perivasculire Infiltrate sich in der Haut des Erwachsenen
sowohl (HErxmEIMER und RoscHER) wie auch des Kindes (eigene Unter-
suchungen) héufig vorfinden, so wird man ihre Bedeutung fiir die Kennzeich-
nung dieser diabetischen Exantheme duBerst gering einschiatzen. Kocw glaubt
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ihre Entstehung auf die durch das schwere Koma bedingte Vergiftung im all-
gemeinen und eine damit zusammenhangende starke Schidigung der Gewebe
und GefaBe zuriickfithren zu diirfen. RIEHL dachte dabei an Aceton, Acet-
essig- bzw. B-Oxybuttersiure. Bei den geringen Beobachtungen ist eine Ent-
scheidung iiber das Exanthem und seine Genese vorderhand nicht mdglich.

Anders steht es hingegen mit dem Bronzediabetes, jener eigentiimlichen
Hautverfirbung, -auf die wir bei Besprechung der Himochromatose aus-
fiihrlicher hingewiesen haben. Auf eine nahere Besprechung kann daher hier
verzichtet werden; ein Gleiches gilt fiir das Xanthoma diabeticum (s. Xan-
thomatosis). Die in Begleitung des Diabetes haufig zu beobachtenden anderen
Hauterkrankungen (Ekzem usw.) weichen in ihrem geweblichen Aufbau nicht
von dem gewohnlich zu beobachtenden ab.

Hauterkrankungen bei Urimie.

Bei schwerer Urimie kann man in den letzten Lebenstagen gelegent]iéh zwel verschie-
dene Formen von Hautverinderungen beobachten. Einmal handelt es sich dabei um
nekrotisierende Prozesse, wie sie neben der Haut noch haufiger die Schleimbhiute, und
zwar mitunter gerade an Ubergangsstellen zur duBeren Haut befallen (DarcuE und CLAUDE).
Daneben ist namentlich von franzésischen Forschern wiederholt auf einen exanthemartigen
Hautausschlag (Uraemia cutanea, Uramie) hingewiesen worden, der in Féllen schwerer
Niereninsuffizienz bzw. bei der Urdmie in Gestalt maculopapuléser oder auch vesiculdser,
urticarieller, gelegentlich haémorrhagischer Efflorescenzen beobachtet wurde (AscoL,
RaymonDp, Darcuf, CLAUDE, CHIARI, MARCHAND und besonders GRUBER). Es handelt
sich dabei in den meisten Fillen um einfache Dermatitiden, bei denen exsudative Momente
im Vordergrunde stehen.

Histologisch finden sich je nach der Schwere der Einwirkung der urdmischen
Noxe auf den stets stark geschiadigten GefaBapparat neben den entziindlich
exsudativen und proliferativen besonders schwere alterative Gewebsreak-
tionen, die meist mit Gewebsblutung und Nekrose, oft auch mit dieser
allein einhergehen. Die Gewebsnekrose kann dabei das Bild derart beherrschen,
daB es fraglich wird, ob iiberhaupt eine Abwehrreaktion der Haut vorhanden
ist. Primér treten diese Verinderungen in den meisten Fallen zuriick gegen-
iiber einer durch die gestorte Nierenfunktion bedingten Schiadigung der Capil-
laren und Pricapillaren der Haut, die zundchst zu umschriebener Entziindung
und erst bei weiterem Bestand zu einer eitrigen Einschmelzung der gesamten
Hautdecke fiihrt. Bei derartigen ulcerésen urdmischen Hautverdnderungen
fanden sich an den Blutgefifien der Cutis ausgedehnte Zerstérungen, die zu
Blutungen in die Umgebung gefithrt hatten. Innerhalb dieser nekrotischen
Herde waren viele Gefiafle thrombosiert, wihrend eigentlich entziindliche Zell-
veranderungen voéllig fehlten (DaLcHE und Craupk). Diese Hautnekrosen
entsprechen vollig jenen, wie sie urdmisch erkrankte Abschnitte des Darmes,
der Mund- und Rachenhéhle aufweisen. Bakterien haben fiir die Entstehung
dieser Nekrosen keine Bedeutung (CHIARI).

Bei den mehr exsudativen Verdnderungen, wie sie namentlich GRUBER
in der Mehrzahl seiner Fille beobachten konnte, fand sich im Corium, bis zum
subcutanen Fettgewebe hin, eine die erweiterten und strotzend gefiillten Ge-
fafle einschlieBlich der Capillaren umgebende Infiltration. Diese bestand haupt-
sichlich aus polynucledren Leukocyten, manchmal durchsetzt mit einigen
Lymphocyten; die Zellherde boten vielfach -Zerfallserscheinungen, Kern-
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zerkriimelung und Pyknose. Die feineren arteriellen Gefifle zeigten eine
Schwellung ihrer Intimaepithelien; diese waren undeutlich gezeichnet, ragten
weit. ins Lumen vor und gingen oft unmittelbar in den aus kriimelig zerfallenden
roten Blutkorperchen. bestehenden.Inhalt iiber. Gelegentlich fanden sich hier
auch hyaline Thromben und perivasale Blutaustritte in wechselndem Grade.
Die alterativen bzw. regressiven Wandverinderungen reichten stellenweise bis
in die Muscularis der Gefafle hinein und lieBen sich, zusammen mit den Hamor-
rhagien und Infiltraten, bis in die tiefen Cutisschichten und ins subcutane
Gewebe hinab feststellen. Hier umgaben sie namentlich die Haarbilge und
Schweilldriisenknéuel, vielfach ebenfalls von ausgesprochenen Blutungsherden
umgeben. '

Abb. 52. Dermatitis uraemica. GefiBerweiterung; Perivasculire Infiltration und Himorrhagie.
Regressive Verdndeérungen der GefiBwand. (Sammlung G. B. GRUBER.)

Die Epidermis kann gelegentlich unverandert sein; in anderen Féllen —
und dies gilt namentlich fir die mit starkeren eitrigen Zerfallserscheinungen
in der Cutis einhergehenden —, ist sie jedoch ebenfalls beteiligt. Die Epithelien
haben iiber derartigen, hamorrhagisch-entziindlichen und nekrotisierenden
Herden ihre Farbbarkeit eingebiifit und lassen sich nur noch nach Form und
Lagerung als epidermale Elemente erkennen. Gelegentlich ist ein unmittel-
barer Ubergang der Cutiseinschmelzung in die Epidermis vorhanden. Bakterien
spielen hier wie dort keine Rolle.

Selbst in derartig weit vorgeschrittenen Fillen ist jedoch bei Riickgang
der ursichlichen Schidigung eine Abheilung méglich, wie dies CHIARIS mit
Neigung zu Borkenbildung und Vernarbung verlaufende Fall zeigt.

Zusammenfassend liegt demnach in den meisten Fillen eine an die
Gefifle der Pars reticularis gebundene exsudative Entziindung mit deutlichen
regressiven Erscheinungen an den entziindlichen Zellelementen und den Gefif-
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winden vor, wobei die Epidermis sowohl mit Blaschenbildung als auch Nekro-
biose ihrer Zellen beteiligt sein kann (GRUBER).

Pathogenese: Die geweblichen Verinderungen weisen darauf hin, daf} die urdmische
Hautentziindung von der GefaBwand ihren Ausgang nimmt. Dabei 148t sich formal-
genetisch nicht sicher entscheiden, ob das Wesentliche der Verdnderung nekrotisierende
oder vollwertig entziindliche Vorginge sind. Vielfach werden beide Vorgénge nebeneinander
herlaufen. Ob kausalgenetisch beim Zustandekommen der urdmischen Hautverinde-
rungen, dhnlich wie fiir die Schleimhauterkrankungen des Magen- und Darmkanals, aus-
geschiedenes Ammoniumcarbonat [(NH,),CO,] als die schidigende Noxe in Frage kommt
(MarcHAND) und ob es dieses allein ist, wire noch zu entscheiden; auch Brocr zieht die
Wirkung dieses Salzes fiir die Entstehung der renalen Retentionsdermatosen mit in Be-
tracht.

Vereinzelt wurde bei Kranken mit Niereninsuffizienz auf der Haut
des Gesichtes das Auftreten weiler Kérnchen beobachtet. Sie erscheinen
als feine, weiBe, krystallinische Massen. Mikroskopisch erkennt man recht-
eckig nebeneinander geschichtete Krystalle in der kennzeichnenden Form des
krystallisierten salpetersauren Harnstoffs, der in feinsten Schiippchen aus dem
Schweifle abgeschieden wird.

Im Zusammenhang damit wire schlieBlich noch eine nach ToPFzR fiir die chronische
Nephritis kennzeichnende Hautverdnderung zu erwéhnen. Sie besteht in Wucherungen
der Endothelzellen, VergréBerung und Verengerung der Capillaren, leukocytérer Infiltration
der GefiBwinde. Nachuntersuchungen haben diese Angaben jedoch nicht bestéitigt. Die
gleichen Verinderungen wurden vielmehr auch bei Menschen gefunden, die an irgend-
welchen anderen Krankheiten zugrunde gegangen waren. Es handelt sich dabei um
kleine, die Capillaren und kleinen HautgefiBe umschlieBenden Entziindungsherde, wie sie
auch sonst in der Haut vorhanden sind. Irgend etwas Kennzeichnendes oder Typisches
besitzen sie nicht ond damit auch keinen diagnostischen Wert (HERXHEIMER und
RoOSCHER).

Hautverinderungen bei Gicht.

Wenn man von den Uratablagerungen und den auf ihrer Gegenwart beruhenden Ent-
ziindungen sowie den damit im Zusammenhang stehenden verschiedenartigsten trophischen
Stérung:n absieht, sind eigentlich gichtische Hautverdnderungen nicht bekannt.

Die (demkrankheit.

Das gehiufte Auftreten der Odemkrankheit im letzten Kriege hat die Auf-
merksamkeit der Kliniker und Pathologen in weitestem Mafle gefesselt. Daher
sind wir heute ilber die Symptomatologie dieser eigenartigen Verdnderung
hinlénglich unterrichtet, wenn auch die Pathogenese durchaus noch nicht ge-
klart ist.

Das auffallendste Anzeichen der Erkrankung ist das Odem. Die Wasseransammlung
pflegt zuerst im Gesicht und an den Knécheln aufzutreten, dann werden die Extremitéten,
namentlich die Unterschenkel und Unterarme, aber auch nicht selten Oberschenkel und
Scrotum, daneben die serdsen Hohlen befallen. Das eigentlich Kennzeichnende sind
jedoch nicht diese Odeme und Fliissigkeitsansammlungen, denn es wurden auch ,, Odem-
krankheiten ohne Odeme beobachtet®, sondern die ausgedehnte allgemeine Atrophie
des gesamten Kérpers. Das Unterhautfettgewebe ist gewshnlich ganz geschwunden. Neben
dem Odem fallt eine starke Blisse der Haut und der sichtbaren Schleimhiute auf, die
oft eine fahle, gelbliche, an den Gipfelpunkten des Korpers zuweilen eine blaulivide Farbung
zeigen. Kennzeichen sind auflerdem die Pulsverlangsamung und die Polyurie. Der Verlauf
des Odems ist ausgesprochen intermittierend; es schwindet bei entsprechenden Bedin-
gungen ziemlich schnell, um bei Wiedereinsetzen der Schidigung plotzlich wieder aufzu-
treten.
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Pathologisch-anatomisch fallt der vollige Schwund des Fettgewebes in
der Subcutis sowohl wie besonders in den perikardialen und pararenalen Fett-
herden auf. AuBler diesem ausgeprégten Fett- und Lipoidschwund, einer damit
einhergehenden braunen Atrophie der groBen Organe und frischen Blutungen
ist nach LuBaRscH der intravasculare Blutkérperchenzerfall besonders
kennzeichnend. Dazu treten kleine Blutungen, was oft zu auBerordentlich
ausgedehnten Hamosiderinablagerungen im reticulo-endothelialen Apparat und
dem perivasculdren Gewebe sowie auch in epithelialen Zellen fithrt. LuBarscu
sieht darin ein Bindeglied zum Skorbut, anderseits aber auch eine Stiitze
dafiir, daB die Wassersucht einer Capillarschidigung ihre Entstehung ver-

danke.

Pathogenese: Diese Capillarschidigung ist, wie die Atiologie der ganzen Krankheit,
rein alimentérer Genese und bedingt durch eine erhebliche Stérung des Stoffwechsels und
damit zusammenhéngende, langer dauernde EiweiBverluste, die letzten Endes auf die kalo-
rische Insuffizienz der Nahrung zurtickzufiihren sind. Inwieweit es sich bei der Odem-
entstehung um physikalisch-chemische Vorginge handelt, kann hier nicht niher erortert
werden (s. d. Lehrbiicher der Allgemeinen Pathologie).

Der Skorbut.

Bei den meisten Fillen von Skorbut, dem heute allgemein die MOLLER-
Barrowsche Krankheit, -der infantile Skorbut, als wesensverwandt, um nicht
zu sagen gleichartig zur Seite gestellt wird, ist die Haut in ihrer ganzen Aus-
dehnung der Sitz wechselnd groBer und wechselnd dichter Blutungen, die
sich von der an und fiir sich auffallend blassen Haut lebhaft abheben.

Infolge des Auftretens frischer Blutungen zwischen schon linger bestehenden, wechselt
ihre Farbe von dunkelschwarzrot bis hellrot, von blau bis violett, von schmutzigbraun
bis gelbbraun. Auch die Grofie dieser Blutungen wechselt von eben sichtbaren Petechien
bis za groBfleckigen Herden. Sie finden sich besonders an den Streckseiten der Glied-
mafen, jedoch auch am Rumpf. Das Gesicht ist nur ganz ausnahmsweise befallen, ebenso
Handteller und FuBsoble. Eine besonders auffallende Erscheinung ist die Lokalisation
der meisten dieser Hamorrhagien an den Haarbalgen (Purpura follicularis), wofiir eine
Erklérung noch nicht restlos zu geben ist. Denn nur bei einem Teil der Félle kommt eine
bereits bestehende Verinderung des Haarbalgtalgdriisenapparates, eine Keratosis follicu-
laris und suprafollicularis als auslosende Ursache in Frage. — Vereinzelt wurden aller-
dings diese follikuldren und perifollikuliren Verdnderungen als das Primére bezeichnet, dem
sich dann erst die eigentlich skorbutischen Verinderungen anschlieen sollen (NicorLav).
Ob dem tatsichlich so ist, scheint nach den eingehenden Untersuchungen von ASCHOFF
und Koca allerdings fraglich. Vielleicht handelt es sich lediglich um ein Nebeneinander
der beiden Verdnderungen.

Neben den Hamorrhagien wurden noch vesiculdse, zum Teil herpetiforme und bullése
Bilder beobachtet, an die gelegentlich infolge von Mischinfektionen sich geschwiirige Ver-
anderungen anschliefen (Ulcus scorbuticum, Rupia scorbutica).

Neben der Haut sind auch die Schleimhéute an den skorbutischen Blutungen be-
teiligt, in erster Linie das Zahnfleisch.

Die Blutungen erstrecken sich ferner auf das subcutane Gewebe und die darunter
liegenden Weichteile. Hier treten sie meist als groBere Blutergiisse auf, héufig vergesell-
schaftet mit ausgedehnten Odemen, die hauptsichblich an den unteren GliedmaBen be-
obachtet wurden. Diese Odeme entstehen teils infolge von Thrombosen der Schenkel-
venen, teils auf sog. kachektischer Basis als Folgen allgemeiner Wassersucht.

Die Kranken klagen auBerdem iiber Schmerzen in den Beinen, im Munde, Kopfschmerz
und Schwindel. Bei Fortdauern der auslosenden Ursachen bzw. bei zu spiter Behebung,
gehen die Skorbutkranken unter allgemeiner Entkraftung zugrunde. Bei Riickbildung
der Erkrankung bleiben als Uberreste der Blutungen rostbraun pimentierte Flecke in der
Haut noch lange Zeit erhalten.



Skorbut. 159

Die Angaben iiber histologische Befunde sind, selbst wenn man diejenigen
von MOLLER-BaRLOWscher Krankheit dazu rechnet, im ganzen recht sparlich.
Von #lteren Beobachtern [Havem, LeveN (1870)] wurde lediglich auf eine
Fettinfiltration an den kleinen Venen und Capillaren hingewiesen. IMMERMANN
(1876) betonte bereits den Ausgang der Blutungen bei den kleineren Petechien
von dem die Haarbilge umgebenden Capillarnetz. Saro und Namsu (1905)
fanden in der Haut frische Blutungen und Pigmentablagerungen, und zwar
hauptsichlich im subcutanen Gewebe, dann im Corium, hier hauptsichlich
in der Umgebung der Gefifle und der Hautanhangsgebilde. AscHOFF und

Abb. 53. Skorbut. (Unterschenkel, Streckseite, 23jahr., 07' ) Frischere und é#ltere Blutungen
(Blutpigment) in Stratum papillare und reticulare cutis. Hamatoxyhn -Eosin. O =128:1, R =128:1.

KocH, denen wir wohl die eingehendste Darstellung der skorbutischen
Verinderungen verdanken, betonen, dal die klinisch als kleinste Blutungen
erscheinenden Hautflecke histologisch einmal auf wirkliche Blutungen,
zum anderen aber auch auf Blutpigmentablagerungen oder Mischung
dieser beiden Vorginge zuriickzufithren sind. Die eigentlichen Haut-
blutungen fanden sich sowohl im Stratum papillare, hier vorwiegend sub-
epidermal, als auch im Stratum reticulare, hier meist in den tieferen Schichten;
in erster Linie sind die Gefaflscheiden, die Hiillen der Schweil3- und Talgdriisen,
die Umgebung der Haarschaftkanile und der Arrectores pilorum befallen.
Die roten Blutkérperchen liegen dabei in den Maschen des Bindegewebes. Ent-
sprechend dem Faserverlauf sind sie haufig in langen parallelen Ziigen oder
geflechtartig gelagert, hier und da schon einmal in Bindegewebszellen auf-
genommen. Subdermal liegen die Blutungen meist noch in flichenhaften Herden
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angeordnet; allerdings ist dabei unmittelbar unter der Epidermis der bekannte
,,Orenzstreifen® so gut wie frei und nur vereinzelt von roten Blutkérperchen
durchsetzt. Die Beziehung der Blutungen zu den Hautanhangsgebilden
ist stets auBerordentlich auffallend; sie finden sich namentlich um die Aus-
filhrungsgiinge, um die Driisenkapseln und die Haarbilge. An diesen Orten
kommt es hiufig auch unterhalb der Blutung zu einer stirkeren zelligen Re-
aktion.

Die Hautgefd Be sind bei den frischen Blutungen im ganzen eng, die gréBeren
perivasculér eingescheidet. In den élteren Herden, wo bereits die Umbildung
in Pigment erfolgt ist, wurden die Capillaren und kleineren Venen sehr weit,
zuweilen prall mit Blut gefiillt, die kleineren Arterien hingegen sehr eng be-
funden.

Irgendwelche Verdnderungen im Sinne der Fettspeicherung, wie dies
Havewm fiir die kleinen Venen und Capillaren angab, konnten AsCHOFF und
KocH nicht feststellen; die Gefalle selbst zeigten vielmehr keinerlei schwerere
Stérungen ihres Aufbaues.

Das Pigment findet sich in scholligen, amorphen Massen von gelbliche