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Ichthyosis.

Von

CARL BRUHNS-Berlin-Charlottenburg.
Mit 23 Abbildungen.

A. Ichthyosis congenita.
Einleitung.

Unter Ichthyosis congenita oder Hyperkeratosis universalis congenita ver-
stehen wir eine angeborene, in den typischen schweren Fillen sich iiber den
ganzen Korper erstreckende Verhornung der Haut, bei der die Oberfliche der
Haut von einer dicken, aufgelagerten Schicht von Hornplatten, die durch
tiefe, unregelmaBige Fissuren voneinander getrennt sind, gebildet ist. Die
Verhornung der Haut am Mund, an der Nase, an den Ohren und Augen fiihrt
zu erheblichen Miflbildungen und auch Funktionsstérungen. Die Mehrzahl
der betroffenen Kinder sterben wenige Stunden oder Tage nach der Geburt.
Bei einigen tritt aber die Hautverédnderung in milderer Form auf, und die Kinder
bleiben, allerdings unter mehr oder weniger hochgradigem Fortbestehen ihrer
Hautanomalie, am Leben.

Die Bezeichnungen, die im Laufe der Jahre fiir diese recht seltene Haut-
erkrankung gebraucht wurden, sind sehr zahlreich. Nachdem BALLANTYNE
in seiner Abhandlung iiber die kongenitale Ichthyosis diese Bezeichnungen
schon zusammengestellt hatte, filhrt AKE INGMANN in seiner sehr griindlichen,
der neueren Zeit (1924) entstammenden Arbeit, auf die wir noch wiederholt
zuriickkommen miissen, nicht weniger als 27 Bezeichnungen auf, die von den
verschiedenen Autoren fiir dieses Krankheitsbild in Anwendung gebracht
wurden. Ich nenne die hauptsichlichsten Synonyma:

Die ersten Beobachter, RICHTER, STEINHAUSER u. a. bezeichneten die Krank-
heit als ,,Singularis epidermidis deformitas®, AuseiTz nannte sie einfach Ich-
thyosis neonatorum, BEHRENDT Cutis testacea, UNNA, NEUMANN u. a. wéhlten
den Namen Hyperkeratosis universalis congenita, SIEVRUK bezeichnete sie
als Hypertrophia epidermidis congenita. Der auch heute noch in Deutschland
gebrauchlichste Name, der auch in den groflen Lehrbiichern von Karosi,
E. LEssEr, NEISSER-JADASSOHN, E. RiECKE und anderen Autoren gewahlt
wurde, ist Ichthyosis congenita oder fetalis, auch von Caspary, MUNNICH,
BarpaNTYNE, FrRMIN, MARTINOTTI u. a. gebraucht. Aber auch als Ichthyosis
intrauterina (THIBIERGE u. a.) oder als Keratoma intrauterinum resp. als Kera-
tome malin généralisé intrauterin oder Keratome malin diffus congénital
(DARIER u. a.) finden wir die Krankheit bezeichnet, ferner als Keratosis diffusa
maligna oder congenita resp. connata (nach WassMuTH und JaNovsky), als

Handbuch der Haut- u. Geschlechtskrankheiten. VIII. 2. 1
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Keratosis diffusa epidermica extra- et intrauterina (LEBERT), auch als Uni-
versales diffuses congenitales Keratom (KYBER). In der englischen und ameri-
kanischen Literatur ist der Name Harlekinfetus oder Alligator - boy viel
gebraucht. LANGE und ScHIPPERS bevorzugten den Ausdruck Dyskeratosis
diffusa universalis congenita. Fiir die besondere, spéter noch zu besprechende
Variationsform fithrte BRocQ dann noch den Namen Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme avec Hyperépidermatrophie ein.

INnegmaNN erwdhnt noch die Namen: A general sclerosis of the skin in the
new-born (PEREZ), congenital xerodermia (HuTcHINSON), Ichthyosis scutata
pemphigea (Barrow) Keratosis fetalis diffusa, Lepra Graecorum elephan-
tiastica (HinTze). Die auflerdem gebrauchten Bezeichnungen: Désquamation
collodionnéc (FourNiERr), Ichthyosis sebacea (HEBRA), Seborrhoea universalis
neonatorum (M. JosEPH), Seborrhoea squamosa neonatorum sollten wir aber,
wenn auch die betreffenden Autoren darunter meist echte Ichthyosis congenita
verstanden, heute davon absondern und sie nur gebrauchen von dem voriiber-
gehenden Zustand von Schuppung der Haut, die zwar gleich nach der Geburt
einsetzt, aber meist schon in wenig Wochen einer unversehrten normalen
Hautbeschaffenheit Platz macht (s. u.).

Es muB hervorgehoben werden, daf der Name Ichthyosis fiir die sehr aus-
gebildeten Fille in der Tat nicht sehr giinstig gewihlt erscheint, weil die Haut
nicht wie eine Fischhaut aussieht, sondern wie HEBRA schon betont, mehr ,,der
Schale eines gebratenen Apfels*“ oder ,,der Haut eines gebratenen Spanferkels*
gleicht. Aber der Name Ichthyosis congenita ist bei uns nun doch seit langer
Zeit ganz eingebiirgert.

Geschichte.

JANovsky hat die Entwicklungsgeschichte der Erkrankung im letzten
Handbuch der Hautkrankheiten von MRACER bis 1902 geschildert, seit der
Beschreibung des ersten auch dem heutigen Typus entsprechenden Falles von
RicHTER aus dem Jahr 1792. Es sei hier nur daraus wiederholt, daB erst im
Jahre 1820 ein zweiter Fall von HiNTzE mitgeteilt wurde und daBl nach weiteren
Mitteilungen von STEINHAUSEN (1828), VRoLiIk und MULLER, 1864 LEBERT
9 Fille der Erkrankung zusammenstellte unter Hinweis des Vorkommens &hn-
licher Verdnderungen beim Kalbe. Dann haben JAHN, BARKOW, LOECHERER,
HoukL, KyBER, LANK, CASPARY u. v. a., deren Namen auch zum groBen Teil
im folgenden Text wiederkehren, wertvolle Beitrige iiber die Krankheit
geliefert. Es sei hier auch auf die groBe Zusammenstellung der friiheren
Mitteilungen in RIECKEs Arbeit verwiesen. Nach der immer weiteren Ver-
vollkommnung der Schilderung der schweren Fille sind es aber seit 1900 be-
sonders die Frage der iiberlebenden Fille der Ichthyosis congenita und das
Krankheitsbild der Brocqschen Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
gewesen, das die Autoren beschiftigt hat. Fiir die Aufstellung und Sonder-
gruppierung der milden, am Leben erhaltenen Fille von Ichthyosis congenita
haben nach BALLANTYNEs Arbeit besonders die Untersuchungen RieckEs (1900)
erneuten Ansto gegeben, in dhnlicher Weise grenzte Brocq 1902 von den
schweren, zum Tode fiihrenden Fillen sein Krankheitsbild der Erythrodermie
congénitale ichthyosiforme ab, gleichzeitig RiLLE die von ihm als Keratosis
rubra congenita bezeichnete Form. Diese Krankheitsbilder und ihre Stellung
zur Ichthyosis congenita einerseits und zur Ichthyosis vulgaris andererseits
sind in den letzten 20—25 Jahren Gegenstand von Beschreibungen zahlreicher
Autoren gewesen, die im nachfolgenden Text zum groBen Teil einzeln besprochen
sind. Die histologische Forschung hat manche Vervollkommnung erfahren,
die atiologische ist — auch trotz der Anregung, die von der Forschung iiber
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die Funktion der endokrinen Driisen ausging — kaum gegen frither fortge-
schritten. (Vgl. Kap. Atiologie und Pathogenese, S. 40.)

Bis 1923 konnte INeMANN 111 sichere Fiélle von Ichthyosis congenita, die
bekannt geworden waren, mitteilen, hinzu fiigte er noch 34 unsichere Fille,
die teils zu kurz beschrieben sind, als dal man die Diagnose zuverlassig stellen
konnte, teils nicht als echte Ichthyosis congenita angesprochen werden kénnen,
einige gehoren auch eher in das Gebiet der Seborrhoea oleosa neonatorum
hinein! (s. u.).

Bis 1929 haben dann H.W. SIEMENS und G. ScHNICKE 204 Familien mit
Ichthyosis congenita in sorgfiltiger Durchsicht aus der Literatur sammeln
konnen, die in der Diagnose als sicher anzusehen sind. H. W. SIEMENS hat
diese Kranken, die er nach vererbungsbiologischen Gesichtspunkten gepriift
hat, in einer iibersichtlichen Tabelle zusammengestellt. Zu diesen 204 sicheren
Fillen treten 83 Mitteilungen zweifelhafter oder ganz kurz mitgeteilter Berichte
von Ichthyosis congenita, die alle unsicher sind. Auf diese wertvolle Tabelle,
die auch die Angaben iiber den Grad der Ichthyosis congenita (I, II, III nach
der RieckEschen Einteilung enthalt) kann hier verwiesen werden, da sie an
leicht zuginglicher Stelle veroffentlicht ist 2. Seit dieser Zeit sind bis jetzt
(Anfang 1930) wiederum einige Falle (CAFFIER u. a.) mitgeteilt, die, soweit
sie im nachfolgenden Text nicht zur Besprechung gelangen, im Literatur-
verzeichnis aufgefiihrt sind.

Zu diesem Krankheitsbild gehéren nun auch eine ganze Anzahl der unter
dem Namen Erythrodermie congénitale ichthyosiforme beschriebenen Haut-
verinderung, die wir auch dem Bild der iberlebenden Ichthyosis congenita
angliedern (s. u.); sie sind in die SiEmENssche Tabelle auch mit einbezogen,
nicht aber in die Zusammenstellung IN¢MANNs. Auch hier gilt es, dafl keines-
wegs alle diese Fille hinreichend sichere Typen der genannten Krankheits-
bezeichnung sind. Abgesehen von dem oben erwihnten Fehlen einer geniigend
genauen Beschreibung vieler Patienten miissen wir auch 6fters mit unvollkommen
ausgebildeten Fillen, mit Formes frustes, rechnen.

Symptome der Ichthyosis congenita.

An den mit schwerer Ichthyosis congenita geborenen Kindern fillt zunéchst
auf, daf sie wie mit einem Hornpanzer bekleidet sind, dessen Bildung, wie fest-
stellbar ist, im 4. bis 5. Schwangerschaftsmonat, vielleicht etwas friiher, beginnt.
Der Panzer setzt sich zusammen aus lauter Hornplatten von sehr verschiedener
Grofle und Form, sie sind rund oder oval, vielfach auch verhiltnismiBig regel-
méfBig rechteckig und sind wiederum durch mehr oder weniger tiefe Fissuren von-
einander getrennt. Sie bedecken im wesentlichen die ganze Korperoberfliche
(s. Abb. 1). Die groiten Hornschilder finden sich auf dem Riicken, der manch-
mal von einer groBen zusammenhédngenden Platte {iberzogen sein kann. Auf der
Brust sind die Brustwarzen ofters ganz verdeckt von den Hornmassen, so in
InemaNNs Fillen 1 und 2. Die verhiltnisméBig kleinsten Hornplatten bilden
sich dort aus, wo die Haut den meisten Bewegungen ausgesetzt ist, also in der
Nihe der Gelenke, auch im Gesicht, besonders um den Mund herum, an den
Augen, in der Umgebung des Afters, der Genitalien, aber doch auch oft am
Thorax. Die Fissuren zwischen den Hornplatten sind in der Umgebung der

! Von den unsicheren Fillen kommt der von LippmanN (1908) in Abzug. Er wird
von INGMANN mit dem Zusatz versehen: ,,Nach dem Verf. Ichthyosis sebacea, wahrschein-
lich Ichthyosis congenita. Ich kann die Annahme INGMANNs bestétigen, es ist namlich
der von mir als iiberlebende Ichthyosis congenita beschriebene Fall, der als achtwochiges
Kind von LippManN als Ichthyosis sebacea demonstriert wurde.

2 Arch. f. Dermat. 158.

1*
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natiirlichen Koérperoffnungen oft radidr angeordnet. Die Farbe dieser Horn-
decke ist eine schwirzlich-griine, in der ersten Zeit nach der Geburt auch mehr
weilliche oder gelbliche, oder auch gerdtet kupferfarben. Die Hornplatten
sind oft am Rande etwas aufgeworfen, dabei teils glatt, teils unregelmiBig
zackig. Thre Dicke ist verschieden, meist nur wenige Millimeter stark, konnen
sie in exzessiven Fillen fast die Dicke eines Zentimeters erreichen.

Wenn man die Platten von ihrer
Unterlage abhebt, was vielfach nicht
ohne leichte Gewaltanwendung und
etwas Blutung vor sich geht, so sieht
man an der Unterseite o6fters kleine
Hornzapfen sich in die Tiefe senken,
diese Zapfen entsprechen den Aus-
fiihrungsgingen von Follikeln und
Schweilldriisen, in die sich die Horn-
massen hineingesenkt haben. Auf der
Oberfliche der Platten, die sonst glatt
ist, erkennt man auch manchmal die
punktformigen Einsenkungen, die der
Miindung der Follikel oder Driisen
entspricht. Die Furchen zwischen
den Platten kénnen mehr oberfldch-
lich sein oder auch sich tief in das
Corium hineinziehen. Teilweise sieht
man auf dem Grund der Furchen ein
feines, diinnes Hautchen (THIBIERGE),
andere Male erkennt man die tieferen
Schichten der Haut rétlich hervor-
schimmern.

Durch die hornige Beschaffenheit
der den Mund umgebenden Haut wird
die Mundéffnung starr, dabei ofters
auseinandergezogen, in einem Falle
JorDANs z. B. steht sie weit offen,
so daB3 die Kiefer zutage treten und
dazwischen die Zungenspitze sichtbar
wird. KYBER beschrieb, daB in seinen
Fillen die Lippen ganz fehlten. Oder
die Mundoffnung ist etwas riissel-
formig vorgewélbt, ,,wie ein Fisch-
maul“ (s. Abb. 2) oder ,,wie das Maul
einer Froschlarve” (INGMANN), der

Abb. 1. Ichthyosis congenita. Lippenrand ist verdickt, die Nasen-

[Nach E. RIECKE, Arch. f. Dermat. 54 (1900)]. 6ffnung ist sehr vere ngt, manchmal
kaum fir eine enge Sonde durch-

gingig, oder es ist nur ein Nasenloch vorhanden (RieckE), die Nase selbst
ganz eingezogen. Die Ohrmuscheln konnen unformig klumpig sein (SIEMENS),
aber 6fters auch in ihrer eigentlichen Form fehlen, sie stellen dann in die
Haut eingepreBte niedrige Wiilste dar. Die Ohrmuscheléffnungen und die
Gehorginge sind sehr verengt. In den Gehérgéingen findet eventuell Abschup-
pung statt. Die Augenlider sind ektropioniert, dabei quillt die Bindehaut stark
vor, Wimpern und Augenbrauen fehlen oft ganz, die Bulbi liegen tief in den
Hohlen. Mc AusLiN beschreibt, da3 die Augen zwei mit Blut gefiillten Sicken
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glichen (zit. nach INeMaNN). Die Hdnde und die Fille lassen auch meist Kera-
tose erkennen, wenngleich hier die Hornmassen oft nicht so dick sind, wie an
anderen Korperstellen. Die Hénde selbst sind héufig geballt und Héinde und
FuBle miBgestaltet, wie Klumphénde und Klumpfiile, und besonders die Fiille
sind oft von verdickter, zu weiter Haut umgeben. Andere Male aber ist die
Haut zu eng und kann Contracturen

an den Beugen und namentlich an den

Fingern und Zehen Einschniirungen

und dadurch sogar Gangréneszierung

(KincERLY) bewirken. Der After

zeigt ebenso wie der Mund Vorwdl-

bung der Schleimhaut und Fissuren.

Die Genitalien sind teilweise normal,

teilweise aber erscheint die Vulva

schlaff und gedffnet, die Labien sind

oft verdickt, Penis und Scrotum aber

sind héufig, jedoch nicht immer

verkiimmert, manchmal findet man

Hypospadie.

Die Behaarung des Kopfes wird
gewdhnlich sehr diinn gefunden, sie
ist nur gering ausgebildet.

Auch die Lanugobehaarung mangelt
infolge der Hornbildung entweder
ganz oder ist nur sehr diinn vor-
handen. SiEMENS will das nur gelten
lassen fiir die schweren Fille von
Ichthyosis congenita, wihrend er bei
seinen Beobachtungen der iiberleben-
den Kranken feststellte, daB selbst
dort, wo reichliche Schuppenbildung
vorhanden war, die Lanugoentwick-
lung nicht beeintréchtigt war. Er
fiihrte es darauf zuriick, daf3 die Kera-
tosis follicularis, die bei Ichthyosis
vulgaris héufig ist und die Lanugo-
haare zuriickhélt, bei der Ichthyosis
congenita anscheinend kaum vor-
kommt.

Die Ndgel konnen teilweise fehlen
(CaBor) oder wunvollkommen ent-
wickelt sein. CasPARY sah sie glanz-
los, stark gekriimmt, emporgehoben
(bel el.ner ubeﬂebenden.. ¥Cht}}yOSIS Abb. 2. Ichthyosis congenita.
congenita). INGMANN bestétigt die Be- (Aus der Sammlung E. RIECKE.)
obachtungen DArIERs, daf} in leichten
Fillen von Ichthyosis congenita die Négel sehr schnell wachsen kénnen. Das
deckt sich dann wieder mit Brocqs Beobachtungen bei Erythrodermia con-
génitale ichthyosiforme avec Hyperépidermotrophie.

JUL. HELLER beschreibt die Négel in drei Fillen schwerer Ichthyosis con-
genita als auffallend klein und weich, sie iiberragten die Fingerspitzen nicht,
die Nagelwille waren wenig entwickelt. Mikroskopisch waren Haut- und Nagel-
wall sehr verdiinnt (Ausfiihrlicheres s. bei JuL. HELLERs ,,Nagelerkrankungen®
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in diesem Handbuch). PULVERMACHER hob (bei einem als ,,Erythrodermie
congénitale ichthyosiforme‘* bezeichneten Fall) eine Tiipfelung der Négel hervor.
Die Kriimmung der Négel im Lingsdurchmesser betont SIEMENS (ebenfalls
bei iiberlebender Ichthyosis congenita) als anscheinend pathognomonisch.
Dabei sind die Nigel auch etwas seitlich aus dem Falz herausgehoben, teilweise
sah SiEMENS die Nigel auch hyperkeratotisch mit Querriefen, die Nagelsubstanz
war gekriimmt. Subunguale Keratose, die gelegentlich berichtet wird (von
BerRrEND und CASPARY) war in SIEMENS Fillen von iiberlebender Ichthyosis
unbedeutend, teilweise gar nicht vorhanden. Daf} die Fingerkuppen mit den
Nigeln verkiirzt und zugespitzt, wie nach unten gebogen erscheinen, will STEMENS
als Folge der Hautspannung analog dem Ektropium oder den gelegentlich
vorkommenden Beugecontracturen und Einschniirungen auffassen.

Die Kinder, die mit den geschilderten, sehr schweren Veridnderungen geboren
werden, sind in vielen Fillen zu frith geboren. Selten kommen sie schon tot
zur Welt (CLaus, INemaNNs Fall T und IT), sonst ist die Regel, dall diese schwer
verlaufenden Fille nur wenige Stunden bis einige Tage, selten einige Wochen
(Fall 1 von ORrEeL 22 Tage) am Leben bleiben. Wegen der Unbeweglichkeit der
Lippen kénnen sie ja oft auch keine Nahrung zu sich nehmen und sterben wohl
meist an Inanition. Auch kann der Tod gelegentlich durch septische Prozesse
von der Haut her eintreten (HUBSCHMANN, FRANKENHAUS u. a.).

Neben diesen ganz schweren Formen gibt es aber auch solche, die weniger aus-
gebildete Krankheitserscheinungen aufweisen und damait auch einen giinstigeren
Verlauf nehmen.

Die Seborrhoea oleosa der Neugeborenen oder
Exfoliatio lamellosa neonatorum.

Zunichst trennte BALLANTYNE eine Gruppe von Fillen als ,mild type‘
vom ,grave type’ und charakterisiert diesen milden Typus durch folgende
Schilderung: Diese Fille sind gekennzeichnet durch das Vorhandensein einer
kontinuierlichen Lage einer kollodiuméhnlichen Substanz iiber den ganzen
Kérper, die sich dann in papierdhnlichen Fetzen abschuppt, dabei kann Ectro-
pium oder Eklabium vorhanden sein, aber gewdhnlich tritt vollkommene oder
teilweise Heilung ein.

Heute miissen wir aber sagen, dafl nach unseren Anschauungen bei dieser
Einteilung BALLANTYNES und seiner Definition der milden Form unter dem
,,mild typ“ auBler wirklicher Ichthyosis congenita auch Fille mitgerechnet
worden sind, die gar nicht dazu gehéren. Es gibt Fille von echter Ichthyosis
congenita, die zunichst bei der Geburt mit einer sich abstoBenden Hornschicht
iiberzogen sind. Auch der von mir selbst (1912) beschriebene Fall bot zunichst
dieses Bild. Wenn diese Massen abgestoBen sind, kommt die echte Ichthyosis
congenita zum Vorschein. Aber BALLANTYNE grenzte die Fiélle nicht ab, die
nach der AbstoBung ganz ausheilen und geheilt bleiben. Das ist aber dann
keine angeborene Ichthyosis, sondern die sogenannte Seborrhoea oleosa oder
Exfoliatio lamellosa neonatorum. So haben wir das jedenfalls bisher angenommen;
auf die von SiEMENS auf Grund seiner Beobachtungen aufgeworfene Frage,
ob es nicht doch auch Ichthyosis congenita gibe, die ganz ausheilen kann, sei
unten noch eingegangen.

Die Seborrhoea oleosa neonatorum wird mit einem sehr ungeeigneten Namen
auch Ichthyosts sebacea genannt. Wir diirfen sie als einen der Ichthyosis congenita
zwar anfangs wohl dhnlichen, aber doch voriibergehenden Zustand nicht zu
dieser Krankheit zéhlen. Sie stellt eine abnorm starke Ansammlung von Vernix
caseosa nach der Geburt dar. Dabei zeigen vor allem die Kinder, die mit dieser
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Seborrhoea oleosa neonatorum behaftet sind, nicht die bleibenden Hemmungs-
bildungen an Nase, Augenlidern, Ohren, eventuell an Fiilen und Hinden,
die die Falle von angeborener Ichthyosis aufweisen. Die AbstoBung von Vernix
caseosa ist ja bei Neugeborenen an sich ein normaler Zustand. Bei der Seborrhoea
oleosa ist dieser Prozel iibermiafig stark gesteigert. Wihrend sich normaler-
weise die obersten Schichten der Haut gleich nach der Geburt beginnend, in
feineren oder groferen Schiiben abzustofen pflegen, ist bei den hochgradigen
Erscheinungsformen die Haut wie mit einer griinlich-gelblichen oder auch
rétlichen glinzenden Schicht iiberzogen, die einer Kollodiumhaut vergleichbar
ist. Sie ist manchmal zu weit, manchmal zu eng. Wo sich die Schuppen dieser
Schicht abheben resp. Einrisse sich bilden, war oft erst einige Tage nach der
Geburt einzutreten pflegt, sieht man die normale Haut des Kindes durch-
schimmern. Uber den Gelenken reiit die Haut besonders ein. Hiande und FiiBe
kénnen ergriffen, aber auch frei von der Verdnderung der Haut sein. Die Ab-
stoBung der kollodiumartigen Schicht ist meist in kurzer Zeit, in einigen Wochen,
selten nach etwas lingerer Zeit, beendet, speziell auf dem Kopf dauert sie manch-
mal etwas linger. Nun ist aber die sofortige Diagnose zwischen dieser Ex-
foliatio lamellosa neonatorum und der wahren Ichthyosis congenita gelegentlich
dadurch erschwert, daBl bei hochgradigen Fillen von Seborrhoea oleosa durch
die Starrheit der oberen Hautschichten ein gewisser Grad von Ectropium und
Eklabium zustande kommen kann, der aber mit zunehmender Abstopung der
Oberschicht sich auch wieder verliert. Und wenn Letzteres zutrifft mit dem gleich-
zeitigen Normalwerden der Haut, so miissen diese Fille von Kollodiumhaut,
die immer wieder von Zeit zu Zeit beschrieben werden, durchaus abgesondert
werden von der unheilbaren Ichthyosis congenita. Entsprechend &duflert sich
der amerikanische Autor KNowLEs (zit. nach DEAN): ,,In andern Fillen wird
das Kind mit einer kollodiuméhnlichen Membran geboren, die die Haut bed ckt,
aber diese Membran stéBt sich in Fetzen ab, und nach einer kurzen Periode
von Schuppung nimmt die Haut ein normales Aussehen an. Dieser Zustand
ist verschieden von Ichthyosis.*

Zu den Fillen, die SIEMENS in seiner letzten Zusammenstellung (Arch. f.
Dermat., Bd. 158) als mit mehr oder weniger groer Sicherheit zur Seborrhoea
oleosa neonatorum rechnet (ALPAR, BONNET-GATLLARD, BOWEN, BRAUNS, CARINT,
Dzra~, FuneE, Gross-TorRREK, KEHRER, D’OVIDIA, SCHERBER, SIEMENS [II)
sei Folgendes kurz bemerkt:

Im Fall von ALrar dauerte die Schuppung immerhin iiber drei Monate,
man muf} aber doch zweifellos Seborrhoea oleosa annehmen.

Kenrer schildert eine voriibergehende Seborrhoea oleosa neonatorum bei
einer iiberlebenden Ichthyosis congenita der II. Form. Die Beobachtung
SCHERBERSs ist nicht, wie urspriinglich angenommen, zur Ichthyosis congenita zu
rechnen, sondern mit RIEHL als protrahierte Exfoliatio lamellosa neonatorum
(Seborrhoea oleosa neonatorum) anzusprechen, da aufler leichter Einrollung der
Ohrmuscheln die eigentlichen Hemmungsbildungen, wie Ectropium usw. fehlen.

Der Fall von DEAN, den er als congenitale Ichthyosis bezeichnet, ist aber
nicht ohne weiteres klar.

Der Verf. berichtet iiber ein Kind, das bei der Geburt die Augen nur als schmale Schlitze
zeigte, die Nase war flach, die Ohren kaum erkennbar, sonst wies es nichts Besonderes auf.
Nach 9 Tagen aber war die Haut kupferrot und trocken, wie Pergament, die Augen waren
tiefe Schlitze, kaum zu o6ffnen, die Nase flach, die Ohren verkrimmt und sehr klein, die
Nigel, die Zehen, die Finger gering entwickelt. Nach einem Jahr waren Nase, Augen,
Ohren usw. besser entwickelt, aber es bestand immer noch Schuppung der Haut, so daf3
Eintlung der Haut nétig war. Nach weiteren zwei Monaten war die Haut aber glatt.

Fiir eine gewohnliche Seborrhoea oleosa dauerte die Schuppung der Haut
zu lang, fiir die gewdhnlichen Fille von Ichthyosis congenita wiederum wiirde
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es etwas auffallend sein, daB3 die Haut im Alter von 1 Jahr nach zweimonatlicher
Olbehandlung ganz glatt wurde. Es erscheint mdoglich, daB ein sehr leichter
Grad von iiberlebender Ichthyosis congenita resp. — wegen der Rétung — von
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme (s. unten) vorlag, und der Zustand
des Glattwerdens der Haut war vielleicht nicht als Dauerzustand anzusehen.
Jedenfalls ist der Fall ohne die weitere Beobachtung des Kindes nicht zu
entscheiden.

Andererseits miissen wir auch mit SIEMENS die Frage erwigen, ob es nicht
einen Typus von echter Ichthyosis congenita gibt, der so leicht ist, daB er
wirklich auch heilen kann.

StEMENS beschreibt den Fall eines weiblichen Kindes (der oben erwihnte Fall IIT im
Arch. f. Dermat. Bd. 158), bei dem die ganze Haut 12 Stunden nach der Geburt mit einer
braunlichen verdickten und rissigen Hornschicht iiberzogen war, am stirksten war die
Verinderung an den Beinen ausgepragt. Von besonders erfahrener arztlicher Seite wurde
die Diagnose auf Ichthyosis congenita gestellt. Ectropium und Verinderungen der Lippen
fehlten allerdings. Nach weniger als einem Vierteljahr war die Haut des Kindes ganz normal.
Bei einer Nachuntersuchung im Alter von 18 Jahren durch SiEMENS selbst zeigte sich
keinerlei Verhornungsanomalie auf der Haut auBer unbedeutender Rauhigkeit an den
Ellbogen.

Mit Recht zieht SiEMENS die SchluBfolgerung, da3 entweder hier eine Ich-
thyosis congenita abgeheilt ist, ohne irgendwelche Residuen zu hinterlassen,
oder daB die Ichthyosis congenita der Seborrhoea oleosa neonatorum so dhnlich
sehen kann, daB auch der erfahrene Arzt die Differentialdiagnose nicht zu stellen
vermag, und SIEMENS erwdhnt auch hier noch den Fall von HEBrA selbst,
der von einem mit Ichthyosis congenita behafteten Kind berichtet, das nach
mehreren Jahren ,,eine ganz gesunde Haut zeigte.

Mir erscheint die zweite Annahme von SIEMENS, daB3 nimlich manchmal
die Diagnosestellung anfangs einfach nicht méglich ist, fiir seinen eigenen Fall,
wie vielleicht auch fiir den von HEBRA, das niherliegende zu sein. Ich glaube,
daB wir bis jetzt noch berechtigt sind, festzuhalten an dem Prinzip, daB eine
Heilung, wenn sie eine dauernde bleibt, die riickblickende Diagnose Seborrhoea,
oleosa neonatorum stellen a3t im Gegensatz zu der als nicht vollkommen heilbar
anzusehenden Ichthyosis congenita. Aber sicher ist, daf ein rascher Riickgang
der Erscheinungen (nicht Heilung) auch bei Ichthyosis congenita vorkommen
kann. Die Haut vermag in seltenen Fillen zeistweise ganz normal zu werden
(z. B. im Fall von CAFFIER), dann aber setzen die ichthyotischen Erscheinungen
wieder ein. Ferner werden 6fters nur grofle Partien der Haut bei Ichthyosis
congenita normal, so da3 die Ichthyosis congenita dann nur noch eine partielle ist.

Also die klinischen Unterscheidungsmerkmale zwischen Ichthyosis congenita
und Seborrhoea oleosa neonatorum brauchen nicht immer deutlich zu sein.
Wohl aber sind Ectropium, Eklabium und Verinderungen der Ohrmuscheln
bei Ichthyosis congenita so gut wie immer vorhanden. Indessen leichtere Er-
scheinungen dieser Verinderungen kénnen sich auch bei Seborrhoea oleosa der
Neugeborenen finden, und sich wieder ganz zuriickbilden (vgl. oben).

In einem Falle von HEINRICHSBAUER werden wir eher eine echte Ichthyosis
congenita annehmen. Obgleich hier die Abstoung der Hornplatten nach einigen
Tagen und das Hervortreten einer ,,normalen‘‘ Haut eher fiir einen Fall von
sog. Kollodiumhaut sprechen wiirde, lassen doch das Ectropium der Augenlider,
die Klumpfiie und Klumphénde, die mikroskopischen Befunde, die auch dort,
wo die Hornschicht schon abgestoBen ist, und die Haut anscheinend normal
war, fiir eine beschleunigte Hornbildung sprachen, eine echte Ichthyosis con-
genita annehmen. Die Hornschilder hitten sich wohl neu gebildet und es hitte
sich wahrscheinlich eine iiberlebende, mildere Form von angeborener Ichthyose
ausgebildet, wenn nicht eine interkurrente Krankheit das Leben des Kindes
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nach 19 Tagen beendet hatte. Das Gleiche, daB allmihlich ein Ubergang zu
der iiberlebenden Form von Ichthyosis congenita sich ausgebildet hitte, muf3
man bei INéMANNs Fall IV, einem Médchen, dasim Alter von 1 Monat an Lungen-
entziindung starb, annehmen.

Der Fall von KINGERY, ein weibliches Kind, das erst in der sechsten Woche starb, und
dessen obere Hautschichten sich vorher in Form einer Kollodiumhaut abstieBen, ist wohl
auch als echte angeborene Ichthyosis aufzufassen, besonders weil auch eine Abschniirung
des Zeigefingers durch die zu enge Haut bis zur Gangrineszierung stattgefunden hatte.

Die histologische Untersuchung kann eventuell Aufschlufl geben, ob Vernix
caseosa (resp. Abstofung der Epidermis nach StEMENS) oder Ichthyosis con-
genita vorliegt. So wurde die Diagnose in dem Fall von FRUHINSHOLZ, SPILL-
MANN und MicHON auf Grund des histologischen Befundes wirklich als Ichthyosis
congenita anzusehen sein.

Diese Autoren beschrieben bei einem Kind, das nach 48 Stunden starb, dal der ganze
Korper wie mit einem Sack von Kollodiumhaut iiberzogen schien, dieser Sack war an vielen
Stellen eingerissen und lag den darunter befindlichen Hautschichten nicht fest an. Histo-
logisch bestand diese Hiille durchweg aus Hornzellen, von der Innenseite der Hiille zogen
sich Fortsitze in die Follikeloffnungen hinein.

Wegen dieses histologischen Befundes kann der Fall nicht als Seborrhoea
oleosa neonatorum aufgefaflt werden, sondern ist der Ichthyosis congenita
zuzuzdhlen, wie die Autoren ihn erst als Ichthyosis fetalis bezeichnet haben.

Wiéhrend also bzw. der Trennung der Ichthyosis congenita und der Sebor-
rhoea oleosa neonatorum noch mancherlei Unklarheit der Auffassung besteht,
hat Rieckk im Jahre 1900 eine Einteilung der echten Ichthyosis congenita
vorgenommen, die von den meisten Autoren vollkommen anerkannt wird.

Einteilung der Ichthyosis congenita in 3 Gruppen nach RIECKE.

RieckE schligt auf Grund der bislang bekannt gewordenen Fille vor, von
den typischen schweren Fillen, wie wir sie oben geschildert haben, und die als
die grofie Gruppe Ichthyosis congenita gravis zu bezeichnen wdren, zwei Gruppen
leichterer Fdlle abzugrenzen, die er folgendermaflen charakterisiert: Als Ichthyosis
larvata (Form II) konnen die Félle bezeichnet werden, welche die der Form I
(der Ichthyosis congenita gravis) zugehorigen Symptome alle in gemilderter
Weise oder nur teilweise zeigen. Sie lassen auch schon bei der Geburt ganz
oder fast ganz die charakteristischen Krankheitserscheinungen erkennen, aber
sie sterben nicht nach einigen Tagen, sondern bleiben am Leben. Die Abb. 3—7
stammen samtlich von einem typischen Falle einer solchen iiberlebenden
Ichthyosis congenita, welcher von seinem 3.—17. Lebensjahre unter Beobach-
tung stand. Die Kinder mit iiberlebender Ichthyosis congenita wurden in
etwa der Hilfte der Fille ganz ausgetragen geboren. Die Hautverdnderungen
sind sich nicht immer gleichartig. Manchmal ist der Hornpanzer bei der Geburt
ebenso vorhanden wie bei der schweren Form, aber die Haut bessert sich rasch,
so daBl nach wenigen Wochen die Epidermis nur noch fein schilfert oder die
Hornplatten sind auch schon von vornherein diinner. Vor allem sind die Ver-
anderungen nicht immer universell, sondern auch oft nur teilweise am Korper
ausgebildet, so da3 z. B. nur die Thoraxgegend die typische Hornplattenbildung
aufweist, oder nur das Gesicht deutliche Anomalien zeigt und im iibrigen nur
sehr geringe Hornbildung besteht. Gerade diese nur partielle Ausbildung heben
auch spéatere Beobachter hervor, so z. B. v. ZumMBUSCH in seinem Fall, bei dem
nur an gewissen betroffenen Stellen die Anordnung in Schildern und Platten,
daneben typische Hemmungsbildungen an den Ohren deutlich waren. Ahnlich
war es in den Fillen von JADASSOHN u.a. Es kann dann sehr wohl erst ein
ganz diffuses Befallensein der Haut beobachtet werden und dann, bei mehr
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oder weniger schneller Besserung, bleiben nur einige Hautpartien der Verénde-
rung unterworfen, andere werden normal.

Ferner kann die Haut am Rumpf oder an den Extremitaten zu weit sein, an
anderen Stellen, besonders an den Extremititen, kann sie wieder ganz straff ge-
spannt sein, diinn und glinzend, manch-
mal auch pergamentartig, atrophisch,

Abb. 3. Uberlebende Ichthyosis congenita. Abb. 4. Uberlebende Ichthyosis congenita.
(3 Jahre altes Kind.) (3 Jahre altes Kind.)

von Furchen durchsetzt, auch hier einer Kollodiumhaut dhnlich. Auch bei den
MiBbildungen im Gesicht kommen verschiedene Varianten vor, so koénnen
Nase und Ohren normal sein, und nur die Augen zeigen Ectropium, oder nur
die Oberlippe ist ectropioniert und dergleichen mehr; Héinde und FiiBe aber
sind gewohnlich in gleicher Weise verdndert wie in Gruppe I, zeigen auch diffuse
Keratose, die Fille der Gruppe IIT anscheinend mehr als IT (Siszmaks), die
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Genitalien sind meist ausgebildet. Der zweite von RIECKE selbst mitgeteilte
Fall ist ein Typus dieser Gruppe.

Fiir die Form IIT will RieckE die Bezeichnung Ichthyosis congenita tarda
wihlen. Diese Gruppe ist mehr als durch ihre besonderen Erscheinungen durch
ihren eigenartigen Verlauf ausgezeichnet. Bei dieser Form zeigen nimlich die
Kinder bei der Geburt nur ganz geringe, ja manchmal gar keine Erscheinungen,
und erst nach einigen Tagen oder Wochen, evtl. erst nach einigen Monaten
zeigen sich Symptome, die zum Bild der Gruppe II fiihren.

RieckE hebt hervor, dafl stets mit der Entwicklung dieser Erscheinungen
die Ausbildung des Gesamtorganismus leide, je nach dem Grade der Intensitit
der Symptome sei ein Weiterleben der Kinder méglich oder nicht.

Zu diesen iiberlebenden Formen rechnete RTECKE die Fille von SELIGMANN, BEHRENDT,
CasPaRY, MUNNICH, bei denen bei der Geburt schon geringgradige Verinderungen
(Ectropium, Rétung usw.) vorhanden
waren, diese aber einen langsamen Ver-
lauf nahmen, und die Kinder 4lter werden
lieBen, in dem einen Fall von MUNNICH
z. B. ist das Kind vier Jahre alt, in dem
andern (Schwester des ersten) 9 Monate
alt. In den Fallen von Lanc dagegen
(zwei Geschwistern) zeigten sich die
ersten krankhaften Erscheinungen erst
in der dritten Woche resp. im zweiten
Lebensmonat. Und in den zwei Fallen
von RoNa waren im ersten Fall gleich
bei der Geburt rotliche Flecken vor-
handen, das Kind wurde vier Monate
alt und starb dann. Im zweiten Fall
begannen im dritten Monat braunrote
schuppende Flecken im Gesicht, die sich
immer mehr ausdehnten; das Kind war
zur Zeit 11 Monate alt. Von den &lteren
Faillen seien noch genannt die von BESNIER-

Darigr, Gasor, ELL1OT, GIOVANNINI,
Hzuss, NIKOLSKI, SANGSTER, THIBIERGE,
ToMmasoLI u. a.

Jedenfalls ist diese Einteilung
RieckEs nach dem uns Bekannten
durchaus zweckmifBig. Wir wissen,
daB es die iiberlebenden Formen von Abb. 5 Uberlebende Ichthyosis congenita.
Ichthyosis congenita gibt, sie werden (3 Jahre altes Kind.)
auch ofters als ,,benigne’ Formen den
schnell zum Tode fithrenden ,,malignen‘‘ gegeniibergestellt, und wir heben bei der
Durchsicht der ganzen Beobachtungen noch hervor, dal aus den iiberlebenden
Formen die herausfallen, bei denen der Beginn und Verlauf insofern ein anderer
ist, als sie erst nach der Geburt richtig zum Vorschein und zur Entwicklung
kommen (Gruppe III). Es sind nun in der Zeit nach der RickEschen Arbeit
(1900) noch eine ganze Anzahl von iiberlebenden Fillen von Ichthyosis con-
genita mitgeteilt worden, so von CHARLES DU Bols, pu Bois-HAvVENITH, BRAND-
WEINER, BrRUHNS, ComBY, Foccie, HEIDLER, INeMaNN (2 Fille), JorpaN,
KeHRER, MENDES DA CosTa, RIEHL (1905 und 1910), SCHAMBERG, SCHERBER,
SieMENS (6 resp. 5 Fille, 1 wohl Seborrhoea oleosa neonatorum), SONDERMANN,
WINTERNITZ, V. ZUMBUSCH U. a. SIEMENS tritt dafiir ein, da die Bezeichnung
der RieckEschen Nomenklatur gedndert werde. RIECKE wollte mit dem Aus-
druck ,larvata‘ bezeichnen, daB die typischen Symptome unvollkommen
entwickelt seien oder ganz fehlten, wihrend larvata (larva = Maske) eigentlich
bedeute, daB andere Symptome als die typischen vorhanden seien. Daher



Abb. 6. Uberlebende Ichthyosis congenita. (Moulage.) (3 Jahre altes Kind.)

Abb. 7. Uberlebende Ichthyosis congenita. (3 Jahre altes Kind.)
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sollte man lieber die Form I als Ichthyosis congenita gravis und die Form II
als Ichthyosis congenita mitis bezeichnen. Die Form III mochte SIEMENS
lieber Ichthyosis congenita inversa nennen, denn das von RIECKE gewihlte
Beiwort ,,tarda‘ stinde mit dem Wort congenita in Widerspruch. Dagegen
unterscheidet sich die ITI. Form von der Ichthyosis vulgaris, die ja auch erst
nach der Geburt eintrete, durch die inverse Lokalisation, daher besser dieser
Beiname.

An diese iiberlebenden Formen miissen nun ferner noch angeschlossen
werden alle als Erythrodermie congénitale ichthyosiforme bezeichneten Félle,
die Brocq als gesonderte Form herausgehoben hat. Diese seien jetzt im
folgenden besprochen.

Erythrodermie congénitale ichthyosiforme.

Gestiitzt auf die Beobachtung zweier eigener Fille hat Brocq 1902 das
Krankheitsbild der ,,Erythrodermie congénitale ichthyosiforme avec Hyper-
épidermotrophie‘‘ geschildert. Die wichtigsten Symptome sind der Beginn bei
der Geburt, die diffuse R6tung der Haut, bei der das Gesicht auffallend glinzend
erscheint. Dazu kommt die allgemeine Hyperkeratose, die zunichst an Ich-
thyosis denken 148t, die aber im Gegensatz zur Ichthyosis vulgaris gerade an
den Gelenkbeugen und auch an den Handtellern und FufBisohlen besonders
stark ausgebildet ist und hier der Ichthyosis hystrix gleichen kann. In den
Gelenkbeugen kann man in reinen Fillen in der Richtung der Beuge verlaufende,
braunschwarze Hornkdmme von mehreren Millimetern Dicke sehen, die durch
schmale Furchen lings und quergeteilt, in kleine Kegelchen und papillire Bil-
dungen zerfallen konnen, so dafl die Oberfliche manchmal ein zottiges Aussehen
darbietet. Diese Hornbildungen l6sen sich ziemlich leicht von der Haut, die
frisch rot gefdrbt ohne Néssen darunter zutage tritt. Mit diesen Erscheinungen
vergesellschaftet sich nun oft die Keratodermie der Handteller und Fuflsohlen,
die sich teils in mehr glatter, weiligelblicher, diffuser Fliche, teils in Form
unregelméBiger Erhebungen zeigt. Die Keratosen sind manchmal besonders
an den Mindungen der Schweilldriisen lokalisiert. Es besteht 6fters Hyper-
hydrosis der Handflichen. Ferner konnen an den Hénden Hypotrophien und
Atrophien zu bemerken sein, und zwar der Héande als solcher wie auch allein
der Haut.

LENGLET zitiert als Beispiel den Fall von HALLOPEAT und JEANSELME: ,,An den Fingern
ist die Haut tiber den Knochen gespannt wie bei Sklerodermie, ..... , die Hypotrophie

der Hinde ist frappant, ..... die Bewegungen der Finger sind behindert. Die Finger
konnen infolge der atrophischen Beschaffenheit der Haut oft nicht ausgestreckt werden.‘

Gegeniiber der Erscheinung, daf die Haut atrophisch und zu eng ist, kann
sie manchmal und an gewissen Kdérperstellen (Nates, Kniegelenk, Ellenbogen
und an anderen Orten) auch zu weit fiir ihre Unterlage sein.

Auch das Gesicht kann stark beteiligt sein durch Rétung und Schuppung,
die Talgdriisen erscheinen erweitert. Weiter besteht eine starke Seborrhoe
des Kopfes, Haare und Négel wachsen auffallend schnell, doch kénnen die Haare
dabei auch diinn sein und stellenweise ganz fehlen, die Négel verkriimmen
sich vielfach. SchlieBlich besteht manchmal, aber nicht immer, auf dem Boden
der hyperkeratotischen Haut, mehr in den jiingeren Jahren, aber manchmal
auch bei ilteren Fillen eine Blasenbildung. Die Blasen entstehen besonders
dort, wo die Haut Insulten oder auch Bewegungen am meisten ausgesetzt
ist, so namentlich in der Nachbarschaft der Gelenke, am Hals usw. In den
Fillen von Wit kamen die Blasen nach Schwitzprozeduren oder allein schon
an heiflen Tagen mehr heraus. Die Blasen entstehen nur durch Abhebung der
obersten Schichten des Rete Malpighi, sie vergehen rasch und kommen leicht
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neu. Der Blasengrund iiberhdutet sich schnell und bedeckt sich dann wieder
mit hornigen Massen. Bei den auftretenden Schiiben von Blasen kommen auch
gelegentlich Fiebersteigerungen vor. Die anfangs vorhandenen Blaseneruptionen
konnen sich spiter auch ganz verlieren. Von LENGLET, auch von DARIER,
ferner von GOECKERMANN wird wegen der Blasenschiibe eine gewisse Verwandt-
schaft der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme mit der Epidermolysis
bullosa heriditaria betont. Diese Verwandtschaft lehnt aber SIEMENS wegen
des verschiedenen Erbganges ab.

Uber die Haufigkeit der Blasenbildung fithrten in neuer Zeit Mc KEE
und RosSEN aus, daB sie bei einer Zusammenstellung von 45 Fallen von Erythro-
dermie congénitale ichthyosiforme (resp. iiberlebender Ichthyosis congenita)
die Blasenbildung in 279/, fanden.

Ubrigens haben manche Autoren (z. B. Weiss und ToBias) die jeweils vor-
handenen Blasen als Impetigo erklirt. GorLpsMITH sieht sie teils als infektios
entstanden, teils als traumatisch an. Die erhohte Neigung zur Bildung von
Blasen bringt er mit der Hyperhidrosis in Verbindung, er will aber keinen
grundsétzlichen Zusammenhang zwischen der Keratose und der Blasenbildung
annehmen. Im Gegensatz dazu scheint GOECKERMANN die Blasenbildung
zustande zu kommen infolge einer verhinderten SchweiBidriisenabsonderung
durch die Verstopfung der Schweilldriisengénge.

Zu dem Bilde der Symptome sei noch erwihnt, dal Brocq, FERNET und
DEseux 1913 bei einer 17jdhrigen Patientin die von einem roten Rand um-
gebenen Keratosen der Handteller und Fuf3sohlen besonders betont haben, auch
andere Autoren heben gelegentlich den hyperdmischen Saum um die Keratosen
hervor (SELMANOVIC u. a.).

Von der Ichthyosis vulgaris unterscheidet sich also das typische Bild der
Brocogschen Erythrodermie durch die Rétung der Haut und die besonders
starke Lokalisation in den Gelenksbeugen, wo oft Erscheinungen der Ichthyosis
hystrix bestehen, den Beginn bei der Geburt oder kurz danach und das starke
Wachstum der Haare und Négel. Der Ichthyosis congenita wollte Brocq sein
Krankheitsbild nicht zuzdhlen wegen des nicht totlichen Ablaufes, der Rétung,
des starken Wachstums von Haaren und Négeln. Nun hat aber Brocq selbst
spiter das Krankheitsbild wieder eingeschrinkt, indem er hervorhob, daf das
iiberméBige Wachstum von Haaren und Négeln nicht immer vorhanden zu sein
brauche und die Rétung so gering sein konne, daB sie dem Untersucher ent-
gehen konne. Damit riickt allerdings das BrocQsche Bild den iiberlebenden
Formen wvon Ichthyosis congenila, wie sie RIECKE aufgestellt hat, sehr nahe,
wir kommen spéiter noch auf die Frage zuriick, inwieweit beide Symptomen-
komplexe zu identifizieren sind.

Zunichst ist nun eine grofie Zahl von Bestitigungen und gleichen resp.
dhnlichen Schilderungen nach der Brocqschen Mitteilung in der Literatur
wiedergegeben worden. Ich nenne hier die Verdffentlichungen von ANDRIUSCH-
TSCHENKO, ARCHIBALD, BARBER, BRAUER, BRoCQ und FERNET, BROWN, CAPURRO,
CHIrIviNO, DowLiNGg, EDEL, GaATf und Pmron, Frel, GorLpscrLac, GoLL-
MER, GOECKERMANN, A. HOFFMANN, JADASSOHN, JEANSELME, LEBEUF und
FroMENT, VAN LEEUWEN, Mc KEE und RosEN, MENDES DA CosTa, NICOLAS,
OLIvER, PARANOUGIAN, Pick, PuLvERMACHER, W. RICHTER, RILLE, SCHEER,
SiemENs, TerREBINSKY, S.W.Uxna, WERTHER, WESTPHALEN, WHITEHOUSE,
WILE, ZEISSLER u. a., abgesehen von einer Anzahl unsicherer Fille.

GALEWSKY, der selbst eine charakteristische Schilderung von drei Fillen
gibt, weist darauf hin, daf als der erste mitgeteilte Fall von Brocqscher Krank-
heit wohl der von SANesTER 1895 veroffentlichte anzusehen sei (von mir oben
unter iiberlebender Ichthyosis congenita mit angefiihrt), den er als ,,a case of
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congenital exfoliation“ bezeichnete, der zweite Fall sei der von Rascum 1901
unter dem Namen Erythrodermia exfoliativa universalis congenita familiaris
verdffentlichte. Dieses Krankheitsbild wird von RascH selbst als eine der
Ichthyosis analoge Parakeratose besonderer Art bezeichnet und gehort wohl
zweifellos zur Gruppe der Brocqschen Krankheit.

Vor allem mufl aber hervorgehoben werden, daBl RmLE schon vor der
Kenntnis von Brocqs Publikation im Jahre 1903 einen gleichen Krankheitsfall
als besondere von der Ichthyosis vulgaris abzugrenzende Dermatose demon-
strierte, die er als Keratosis rubra congenita bezeichnete. Auch RiLLE hob hervor,
daf die Unterschiede gegeniiber der Ichthyosis vulgaris bestinden in der beson-
deren Lokalisation an Hals, Nacken, Ellenbeugen, Axilla, histologisch in Acan-
those, in der nie fehlenden Hypertrichose nebst abnormen Wachstum der Négel,
in Rétung in den ersten Lebensjahren, Blasenbildung, Seborrhoea capillitii,
Mauserung. So hat also RILLE — unbeschadet gewisser spaterer Modifikationen —
das Bild der Brocqschen Erythrodermie congénitale ichthyosiforme ebenfalls
fast zu gleicher Zeit wie Brocq geschildert. RILLE betont dann noch, dafl es
von dieser Erkrankung auch ,,Formes frustes“ gibe. Wir werden weiter unten
zu besprechen haben, dafB} es in der Tat viele unvollkommene Formen der Brocg-
schen Erythrodermie gibt, die wir dieser Krankheit doch zurechnen miissen,
die aber dann auch zum Teil Ubergangsfille zu den anderen kongenitalen Kera-
tosen bilden. Ubrigens hat auch Brocq 1902 schon selbst anerkannt, daB es
lokalisierte Formen seiner Erythrodermie geben kénne.

Natiirlich sind auch eine Anzahl der unter dem Namen der Erythrodermie
congénitale ichthyosiforme mitgeteilten Fille doch als unsicher anzusehen, so
die von ARNDT, ARNTUNOW, BELACHOW, BockHOoLT, BUSCHKE, CHARGIN, COLE
und DriveRr, Covisa, H. Fox, FroeLicH, HAGEN, KEHRER, MELLO, MIERZECKI,
Mook, Nicoras und JamBox (2. Fall), OLIVER, SELENEW, RAVITSCH, SELMANOVIC,
Weiss, WIGLEY u. a. m. Sie erscheinen als unsicher, teils weil sie zu kurz
mitgeteilt sind, aber auch weil die Symptome zur Zeit der Beobachtung nur
unvollkommen sich mit dem Bilde der Brocqschen Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme deckten, oder weil auch die Beobachtung selbst sich nicht
iiber hinreichend lange Zeit erstrecken konnte.

Zunichst seien noch einige Besonderheiten und einzelne Beobachtungen,
denen wir bei der Schilderung des Bildes der Erythrodermie congénitale ichthyosi-
forme oder bei den differentialdiagnostischen Ausfithrungen begegnen, erwéihnt.

Die anfangs in einer Anzahl der Fille vorhandene Rotung kann bald oder
nach einer gewissen Zeit verschwinden, kann aber auch manchmal lange Zeit,
vielleicht dauernd bestehen bleiben. Die drei Kranken GALEWSKYS z. B., ein
16 und ein 20jahriges Mddchen, sowie ein erwachsener Mann, zeigten die Rotung
der Haut, speziell des Gesichtes noch andauernd.

Im Jahre 1912 haben Brocq, FERNET und DELORT eine ichthyosiforme,
symmetrische, circumscripte und progressive Erythrodermie beschrieben bei
einem Patienten, der seit seinem sechsten Lebensjahr an dieser Hautaffektion
leidet. Die Hautverdnderung zeigt sich besonders in diffuser Rétung, feiner
Abschuppung und Atrophie. Die Krankheit dhnelt der Erythrodermie con-
genitalis ichthyosiforme und steht ihr nahe, aber Verfasser wollen sie nicht
dazu rechnen, da der Beginn nicht damit iibereinstimmte, auch keinerlei Here-
ditdt nachweisbar war. Daf} das erste Argument nicht unbedingt gegen die
Stellung zur Erythrodermie congénitale ichthyosiforme sprechen miiite, wird
unten noch ausgefiihrt. Die Hereditdt ist sicherlich keineswegs immer nach-
weisbar. Die Verfasser stellen ihre Beobachtung aber doch einem von DARIER
1911 gezeigten Fall an die Seite, den dieser als verrukise Erythrokeratodermie
bezeichnete.
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Hier sei auch das Krankheitsbild erwihnt, das GorTrRoN mit Recht von
der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme abtrennt, das er bezeichnet als
kongenital angelegte symmetrische progressive Erythrokeratodermie. Es handelte
sich bei einem neunjdhrigen Knaben um scharf begrenzte hyperkeratotische
und zerkliiftet aussehende Krankheitsherde an beiden Ohrlippchen, an Kinn,
Ellenbogen, Héinden, Fiilen usw., die Herde waren von einem roten Saum
umgeben. Die Affektion bestand aber erst seit einigen Wochen, hatte sich
schnell ausgedehnt, und unterschied sich so von der Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme.

Weiss und ToBias schildern sechs Félle von Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme BrocqQ, bei drei méinnlichen und drei weiblichen Personen.
In fiinf dieser Fille soll die Erkrankung 2—16 Monate nach der Geburt begonnen
haben, bei dem einen, einem zur Zeit der Beschreibung 19jihrigen Patienten
erst im Alter von 6 Jahren. Von diesem letzten Fall muf} aber gesagt werden,
daB er aus der Schilderung in der Arbeit der beiden Autoren keineswegs sicher
als Erythrodermie Brocq erkannt werden kann. Die anderen fiinf Fille aber,
die deutlicher das Brocqsche Krankheitsbild trage, weisen zusammen mit
einigen Beobachtungen anderer Autoren (TEREBINSKY, PULVERMACHER u. a.)
darauf hin, daf es auch Fdlle von echter Erythrodermie congénitale ichthyosi-
forme gibt, die nicht gleich nach der Geburt oder kurz nach der Geburt vor-
handen sind.

FroEeLicH zeigte in der Schles. Dermat. Ges. 1928 einen Fall von ,,Forme
fruste’ der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme, der erst im 6. Lebensjahr
begonnen haben soll. Aus der kurzen Beschreibung freilich 148t sich die Sicher-
heit des Falles als Erythrodermie congénitale ichthyosiforme nicht feststellen.
Dieser spite Beginn entspricht dann wieder durchaus der von RIECKE als Ich-
thyosis congenita tarda bezeichneten Form von iiberlebender Ichthyosis con-
genita (Gruppe III), bei der wir heute auch nicht mehr die Beschrinkung des
Beginns auf wenige Monate nach der Geburt anzunehmen brauchen.

Eine einzeln dastehende Beobachtung machte FrEr (Japassomxs Klinik). Bei einem
16jahrigen Madchen, dessen Erkrankung er als Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
anspricht, zeigten sich Schuppenstreifen an den Handriicken lings der oberflichlichen
Venen, die von der Patientin selbst nach Zeiten der Remission stets als erstes Symptom
wieder eintretender Verschlechterung beobachtet wurden. JADASSOHN bemerkt zu dem
Fall, daB die Schuppenstreifen beweisen, daB die Hautbeschaffenheit (Krankheitsbereit-
schaft) iiber den Venen verdndert sei. In dem FrEeischen Fall ist iibrigens noch besonders
hervorzuheben eine bestehende leichte Hyperidrosis an den Finger- und Zehenspitzen
und die auffallende Erscheinux{?, daf die Symptome im Sommer stirker waren als im
Winter, wihrend doch sonst das Umgekehrte sowohl bei Erythrodermie congénitale ichthyosi-
forme wie bei Ichthyosis vulgaris der Fall ist.

Es sei hier gleich noch eine andere Beobachtung W. FREIs angeschlossen. Bei einem
18jahrigen Patienten, der an Brocqscher Erythrodermie litt, zeigten sich systematisierte,
hyperkeratotische Naevi (acanthoide Form UNNas). Bemerkenswert war, daB die histo-
logische Untersuchung in dem Naevus von dem sonstigen Bau der auf normaler Haut
stehenden hyperkeratotischen Naevi abwich, vor allem durch das Fehlen von Keratohyalin,
auch bestand ein Mangel an Talgdriisen. Besonders in dem Fehlen des Keratohyalins ist
eine gewisse Ubereinstimmung mit dem histologischen Bau der ichthyotischen Haut zu
sehen (vgl. unten Histologie). FREI fithrt auch die Beobachtungen von KanTor und von
ApamsoN an, die gleichfalls Naevi in Kombination mit ichthyotischem Zustand der Haut
resp. mit Erythrodermie congénitale ichthyosiforme fanden.

SchlieBlich sei auch noch erwihnt der Fall von RoTHE (aus der JapAssorNschen Klinik),
in dem eine gewisse Verbindung von ichthyotischen, wohl kongenitalen resp. erythrodermie-
artigen Verinderungen mit der DarIERschen Dermatose bestand. Es handelte sich um
eine Frau mit sicherer DaRIERschen Krankheit. Der eine Sohn der Patientin weist an den
Armen und Beinen gefelderte Hornauflagerungen auf, an der Beugeseite der Unterschenkel
ausgesprochene ichtyotische Streifen von grau-schwirzlicher Farbe, Hystrix-artige Massen
an den Achselhohlen, Hyperkeratose in der Genito-Inguinal-Gegend, eine zum Teil ery-
thematose Keratosis follicularis und eine Hyperidrosis palmaris. Die Verdnderungen ,,lieBen
an die Erythrodermie congénitale ichthyosiforme denken, eine sichere Diagnose war, da
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auch iiber die Anamnese nichts Néheres eruierbar war, nicht zu stellen. ROTHE erinnert an
den Fall von DartErscher Krankheit, den B1zzozero publiziert hat, bei dem er auch eine
leichte, etwas atypisch lokalisierte Ichthyosis konstatierte. Natiirlich sei nicht in Abrede
zu stellen, daB zwischen den gewohnlichen Formen von Ichthyose und DARiERscher Derma-
tose durchgreifende Unterschiede vorhanden seien. Aber die DariErsche Krankheit habe
doch mit den von LENGLET als ,,Termes principaux‘‘ aufgestellten Formen der kongenitalen
Dermatosen (vgl. unter Kap. Ichthyosis vulgaris) manches gemeinsam. Die hier beobachtete
Tatsache, daBl in einer Familie mit DArIERscher Krankheit eine ,atypische Ichthyosis*
vorkommt, weist darauf hin, daf nicht bloB beim Einzelnen atypische Kombinationen
auftreten, sondern daB auch in der gleichen Familie die verschiedenen Glieder verschiedene
Formen aus dieser Gruppe aufweisen koénnen.

Eine eigentiimliche Atrophie der Haut beschreibt T. ANTOINE. Bei dem Fall eines
3 Wochen zu friih geborenen Kindes war die ganze Haut auBergewéhnlich diinn und durch-
scheinend, wie bei jungen Feten von 4—5 Monaten, im ganzen gerétet und dabei glinzend.
Am Stamm kleine Faltchen, an den Extremititen und am Schidel lag die Haut ganz eng
an. Die Augenlider waren leicht ektropioniert, die Nagel lang und uhrglasférmig gebogen.
In den ersten Tagen kleienférmige Schuppung, 81 Stunden post partum trat unter Fieber
Exitus ein. Die Ursache des Fiebers war eine lobulire Pneumonie. Die mikroskopische
Untersuchung ergab eine verhiltnismaBig geringe Atrophie der Haut. Kollagene Fasern
normal, Elastica rarefiziert. Fir Annahme der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
war nur die allgemeine Rétung vorhanden; die Hypertrophie der Falten und Hautpapillen
in den Gelenkbeugen, ebenso die Hyperkeratose daselbst fehlten. Es bestand keine besondere
Talgdriisensekretion am Kopf, kein abnormes Haarwachstum. Es waren nur eine Dys-
keratose vorhanden ohne besondere Bevorzugung bestimmter Stellen und die starke Aus-
bildung der lings gekriimmten Négel. Man konnte nur sagen, daf es sich um eine Atrophie
mit deutlich ichthyosiformen und erythrodermieartigen Ziigen handelte. Verf. bezeichnet
den Fall daher als Erythrodermia ichthyosiformis congenitalis atrophicans.

FrommaNo pE MELLO will die Symptome der Brocqschen Erythrodermie in zwei Gruppen
scheiden: Die primére wire die Erythrodermie mit variablen Erscheinungen, mehr oder
weniger generelle Hyperkeratosen und gerotete schuppende Efflorescenzen des Gesichtes,
die sekundaren und accessorischen wiren die seborrhoischen Efflorescenzen der Kopfhaut,
Hyperhidrosis palmaris, starkes Nagelwachstum und Adenopathien. Die zwei von ihm
mitgeteilten Falle, die am ganzen Korper befallen sind, zeigen grade freie Gelenkbeugen,
neben diesen zwei Geschwistern ist noch das #lteste Kind befallen, zeigt aber nur leichte
Stellen an den Wangen.

Diese Beobachtungen sind freilich ganz atypisch, und wir kommen damit
zur Betrachtung der Fille, die durch die isolierten Herde und auch durch beson-
dere Symptome von dem Brocqschen Typus stark abweichen.

Lokalisierte Erythrodermie congénitale ichthyosiforme.

In einigen Fillen, die teils als iiberlebende Ichthyosis congenita, teils als
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme bezeichnet werden, ist hervorgehoben,
daB die Hautveréinderung nur an einigen Stellen lokalisiert vorhanden gewesen
sel, z. B. am Thorax, im Gesicht, am Hals, an Oberarmen, und Oberschenkeln usw.
(v.ZuMBUSCH, SIEMENS, BUSCHKE, ARNDT, SCHONNEFELDS, JADASSOHN 1). Auch
RIECKE hatte schon betont, dal bei seiner Gruppe II und III die Ichthyosis
congenita sich lokalisieren kénne. Aus Fillen, wie in den von v.ZuMBUSCH
und von SIEMENS, wo nach zuverlissiger Beobachtung bei der Geburt und
spiter die auf einige Kérperstellen begrenzte Hauterkrankung aus einer generali-
sierten Ichthyosis congenita resp. Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
hervorgegangen ist, werden wir sicherlich das klinische Vorkommen einer lokali-
sierten Erythrodermie anerkennen miissen. Fehlt aber die Beobachtung eines
solchen Verlaufs, ganz besonders, wenn die Verdnderungen nicht nachweislich
schon bei der Geburt bestanden, so wird die sichere Identifizierung schwer
oder unméglich. Man wird in solchen Fillen zugeben miissen, daBl eventuell
Ichthyosis congenita oder Brocqsche Erythrodermie vorliegen kénnte, aber
der Beweis dafiir ist dann nicht zu erbringen. Solche lokalisierte Fille, in

1 Auch den ilteren Fall von ErrioT (1891) kann man mit SrEmeNs dazurechnen.
Handbuch der Haut- u. Geschlechtskrankheiten. VIII. 2. 2
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denen jene Krankheitstypen doch angenommen werden miissen, nannte RILLE
,,formes frustes. Und auch das, was LENGLET und auch JADASSOHN als
,,Faits de passage* bezeichneten, gehoért hierher (vgl. die Ausfiithrungen iiber
lokalisierte Ichthyosis vulgaris in dem Kapitel Ichthyosis vulgaris). Es sind
das solche Fille, die mit ihren umschriebenen und vereinzelten Symptomen
Ubergiinge bilden besonders zu den Keratodermien der Hiande und FiiBe, zu
den Atrophien der Haut, bei den blasenbildenden Formen wohl auch zu den
sonstigen Typen von kongenitalen blasigen Hauterkrankungen wie Epidermo-
lysis hereditaria tarda usw. (diesen Zusammenhang lift SiEMENS allerdings
nicht gelten!). Man kann jedenfalls die oben erwéhnten Bilder auch nicht
einfach als nicht zur Ichthyosis congenita zugehorig abweisen, auch dann
nicht, wenn sie erst spéter entstanden sind, denn wir haben ja oben gesehen,
daB Fille zweifelloser iiberlebender Ichthyosis congenita oder Erythrodermie
congénitale ichthyosiforme erst lingere Zeit nach der Geburt beginnen kénnen.
Zu diesen Ubergangsfillen, zu den ichthyosiformen Erythrokeratosen wire
auch die von RINSEMA beschriebenen ,,Kerato- et Erythrodermia variabilis'* zu
zéhlen. Wir kommen also auch hier auf Gebiete, um die herum die Grenzen
sich nicht mehr immer fest ziehen lassen, sondern flieBende geworden sind
(s. auch unter ,,Diagnose’). Die schwankenden Grenzen im klinischen Bilde
kommen ja auch noch in einer anderen Hinsicht zum Ausdruck: In Fillen, die
in der Zeit bald nach der Geburt ausgesprochen als Ichthyosis congenita resp.
Brocqsche Erythrodermie angesehen werden mufiten (Félle mit Ectropium,
Hystrixbildungen in den Gelenkbeugen usw.), treten spéter auf der Haut die
Verinderungen in Formen auf, die nun wiederum ganz der Ichthyosis vulgaris
gleichen (vgl. S. 46).

Lokalisierte Félle von Erythrodermie congénitale ichthyosiforme sind mehr-
fach beschrieben, einige wurden oben schon angefithrt. Es seien aber einige
solcher Beobachtungen in diesem Zusammenhang etwas eingehender erwdhnt,
weil sie noch Besonderheiten in ihren Erscheinungen zeigten. KEine auf-
fallende Variabilitit des Krankheitsbildes lassen folgende zwei Beobachtungen
erkennen: '

Nicoras und JamBON verdffentlichten 1909 folgenden Fall (zweite Beobachtung der
Verff., wir haben ihn oben mit unter den ,,unsicheren‘‘ Fillen registriert): Bei einem 7jiahrigen
Knaben bestand Seborrhée des Kopfes, Hyperkeratose an den Ohren, Schuppung im
Gesicht, leichtes Ektropion, Verdickung der Nackenhaut mit Lichenifikation. Am iibrigen
Koérper Erythrodermie der befallenen Gegenden mit mehliger Abschuppung oder an anderen

Stellen mit Schuppung vom Typus der wahren Ichthyosis. Die Gelenkbeugen waren mit
befallen, in den Achselhohlen bestanden ausgesprochene hyperkeratotische Excrescenzen.

Von dem gewdhnlichen Bild der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme unterschied
sich der Fall dadurch, daB8 die befallenen Stellen sehr scharf begrenzt und an den Armen,
an den Beinen, am Hals und in der Umgebung der Genitalien durch einen erythematésen
Rand eingefafit waren, der die Stellen scharf von der ganz gesunden benachbarten Haut
trennte. Es bestand Symmetrie der Plaques. Ferner war der Fall ausgezeichnet durch
Schiibe von plotzlicher Zu- und Abnahme, in wenig Tagen verschoben sich die Grenzen
nach vorwarts und innerhalb weniger Tage war die befallene Haut wieder normal. Wihrend
man sonst ja bei Erythrodermie congénitale ichthyosiforme auch wohl eine Verdnderung
der Intensitit der befallenen Hautstellen sieht, Verinderungen, die auch sehr plétzlich
kommen kénnen (& poussées paroxystiques, wie die Verff. es von ihrem ersten Fall berichten),
werden hier immer neue Stellen ergriffen, die aber binnen kurzem wieder normal waren,
ohne Spuren zu hinterlassen. Der Beginn der neuen Erscheinungen kennzeichnete sich oft
durch eine psoriasisahnliche Papel, welche juckte. Wahrend in der Achselhéhle die hornigen
Erhabenheiten zu sehen waren, zeigten die Inguinalgegend und die Kniekehlen nur Ver-
anderungen von erythematos-squamdoser Beschaffenheit. Es bestand keine Hyperkeratosis
palmaris und plantaris.

Die Verfasser sehen ihren Fall selbst als ein ,,fait de passage** von der Gruppe
der kongenitalen ichthyosisartigen Erythrodermien zu den anderen kongenitalen
erythematosen Keratodermien an.
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Des weiteren seien die neueren Fille von MENDES DA CosTA erwihnt, die er bezeichnet
als Erythro- et Keratodermia variabilis bei Mutter und Tochter. Bei der Mutter war die
Hautverinderung zuerst vor vierzig Jahren bemerkt, als jene ein Kind von vier Monaten
war. Seit der Zeit wuchs die Affektion und ging wieder zuriick, erstreckte sich fast iiber
den ganzen Korper und juckte. Vom 21. Jahr trat mit einer Anderung der Menses eine
Besserung ein. Die Hautverinderung verschwand aber nicht ganz und blieb auch in der
Schwangerschaft bestehen. Die Patientin hat zwei Tochter, eine ist gesund, die andere ist
jetzt zwei Jahre alt und hat seit dem Alter von sechs Monaten die gleichen Hautverinderungen.
Bei der Hautaffektion bei Mutter und Tochter sind in dhnlicher Weise zweierlei Veriande-
rungen zu unterscheiden, nimlich erythematose Plaques und Hyperkeratosis. Die Be-
grenzung der erythematosen Plaques ist landkartenartig und unregelmiBig. Die Abgrenzung
ist scharf, manchmal zeigt sich ein animischer Ring ringsherum. Es besteht keine Infil-
tration, die Plaques sind nicht erhaben, die Oberfliche ist nicht verindert. Die Plaques
anderten ihre GroBe teilweise innerhalb einer Stunde und verschwanden auch manchmal
ganz. Wenn vorhanden, juckten sie etwas. Bei dem Kind konnte Verfasser die erythematosen
Plaques zeitweise auf dem ganzen Kérper beobachten. Sie waren bilateral verteilt, aber nicht
ganz symmetrisch. Ofters wurde normale Haut von den erythematosen Plaques einge-
schlossen.

Die hyperkeratotischen Flecken waren weniger fliichtig, aber doch auch nicht bestandig.
Verfasser beobachtete eine hyperkeratotische Stelle ohne roten Rand am linken Ellbogen.
Nach zwei Monaten war sie verschwunden mit Hinterlassung leichter Pigmentation. Weniger
variabel waren die hyperkeratotischen Stellen bei der Mutter. Hinde und Vorderarme
waren besonders befallen. Die Handteller waren schwielig, aber hatten glatte Oberfliche.
Die Riickseite der Hinde und der Handgelenke sahen aus wie rauhes Leder mit tiefen
Furchen. Knoétchen oder Blasen oder richtige Krusten waren nicht vorhanden. Nigel
und Haare waren normal. MENDES DA CosTa vergleicht seine Félle mit den von JEANSELME,
CHEVALIER, BURNIER und PERRIN, ferner von RILLE, STILLIANS, von FROILANO DE MELLO
und von Buy WENNIGER verdffentlichten Beobachtungen. Von diesen sei besonders auf
den Fall von RILLE, den dieser als Keratosis rubra figurata bezeichnet, aufmerksam gemacht:
Es handelte sich um ein zwanzigjahriges Madchen, das am Gesicht, am Hals, an der Brust,
am oberen Riicken und an den Oberarmen hellrote, landkartenartig begrenzte Flecken
zeigte, die zeitweilig verschwanden. Von den Mammae bis zur Symphyse herab an den seit-
lichen Riickenpartien und an den Oberschenkeln waren auf gerdtetem Grunde dunkle
hornige Auflagerungen zu sehen. Die Erkrankung bestand seit der Geburt. Wichtig ist,
daB die Mutter dhnliche Erscheinungen zeigte und auflerdem eine an Lappenelephantiasis
erinnernde Hypertrophie der Ohrmuschelhaut hatte.

Hervorgehoben werden muf}, da8 in der Versffentlichung EDELs, der einen eigenen Fall
von typischer Erythrodermie congénitale ichthyosiforme und einen nicht verdffentlichten
von MENDES pa CosTA mitteilt, betont wird, dal MENDES DA CosTas Fille von Erythro-
keratodermia variabilis nur eine besondere Form der BrocQschen Erythrodermie seien.

In letzter Zeit hat ferner MIESCHER drei Félle in einer Familie beschrieben,
die ganz lokalisierte Krankheitsbilder aufwiesen und jedenfalls zu den atypischen
Ubergangsfillen gezihlt werden miissen. Sie zeigten die ganz ungewéhnliche
Kombination einer Beteiligung der Schleimhéute. Es handelte sich um drei Ge-
schwister, Kinder blutsverwandter Eltern, die von Geburt, resp. von friihester
Jugend an ichthyosiforme Hautverdnderungen hatten, ndmlich herdférmig
lokalisierte Hyperkeratosen an den Ellenbogen und den Knien, Keratoma
palmare und plantare, eigentiimlich papillire Umwandlung der Hautoberflidche
besonders an den Ellenbogen, iiber den Streckseiten der Fingergelenke, an der
Nasolabialfalte und der Sakralgegend. Bei zwei Fillen waren noch verruci-
forme Bildungen an den Hénden vorhanden. Die Veranderungen der Schleim-
haute der Mundhohle, des Rachens und des Kehlkopfes bestanden einerseits
in samtartiger Umwandlung der Oberfliche und andererseits in diffuser oder
fleck- oder strangférmigen sklerotischen Verdickungen der Schleimhaut mit
Narbenbildungen. Dazu kamen Blasenbildungen auf der Haut und den Schleim-
héuten. Die Blasen waren bei Fall I aufgetreten im 30. Lebensjahr, bei Fall II
schon im frithen Kindesalter, bei Fall IIT seit dem 11. Lebensjahr. Die Blasen
saflen am meisten auf den Streckseiten der Vorderarme und der Unterschenkel,
bei Fall IT auch an den Hénden. Auf traumatische Insulte entstanden leicht
Blasen, aber zu gewissen Zeiten traten die Blasenbildung, auch ihre Entstehung
auf traumatische Reize, ganz zuriick.

DA
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MiescHER sagt, dal die ichthyotischen Verdnderungen fiir die Zugehorigkeit
zur Gruppe des kongenitalen Keratoms resp. der Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme Brocqs spriachen. Man wird wohl auch hier einen solchen Uber-
gangsfall von der typischen Brocqschen Erythrodermie zu den kongenitalen
Dyskeratosen (nach LENGLETs Aufstellung) annehmen kénnen. MIESCHER
erinnert an die Fille von THIBIERGE und von SIEBENMANN, bei denen aller-
dings mehr das Bild der Ichthyosis vulgaris mit Schleimhautverinderungen
kombiniert vorlag (s. unter Kapitel Ichthyosis vulgaris).

Stellung der iiberlebenden Formen von Ichthyosis congenita und
der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme zueinander.

Uberblicken und vergleichen wir nun noch einmal die Einteilungsversuche
RirckEs, Brocqs und RILLEs, so ist jedenfalls festzustellen, daB neben dem
bekannten Typus der Ichthyosis congenita, bei dem die Kinder stets mit hoch-
gradigster Entwicklung der allgemeinen Hyperkeratose und sonstigen Anomalien
geboren werden und nach wenigen Tagen sterben, iiberlebende Fille von. ange-
borener Ichthyosis oder mit Erscheinungen, die der angeborenen Ichthyosis
dhnlich sind, manchmal aber auch erst nach der Geburt auftreten und die von
verschiedener Schwere sind. Diese Fille bleiben lingere Zeit, nicht selten viele
Jahre lang am Leben. Das sind also solche Beobachtungen, die RirckE als
Gruppe II und IIT (Ichthyosis congenita larvata und tarda) bezeichnet hat,
Brocq als Erythrodermie congénitale ichthyosiforme, RiLLE als Keratosis
rubra congenita.

Von diesen Formen diirfen wohl RitLEs und Brocgs Typen ohne weiteres
als identisch angesehen werden, in dem viel ausfiihrlicher beschriebenen Brocg-
schen Krankheitsbild findet die kiirzere RiLLEsche Darstellung seines Typus
unschwer ihren Platz (vgl. oben). Es fragt sich nun, ob wir auch die Erythro-
dermie congénitale ichthyosiforme Brocqs mit RieckEs iiberlebenden Formen
identifizieren kénnen. Wir glauben, dafl das in der Tat der Fall ist. Brocq
wollte sein Krankheitsbild hauptsichlich wegen des Verlaufes abtrennen von
den schweren Formen der Ichthyosis congenita. Nun sind ja die Hauptsymptome
der Broogschen Krankheit: der Beginn gleich bei oder nach der Geburt, die
Beteiligung der Gelenkbeugen, das hiufige Ergriffensein des Gesichtes, oft
auch der Handteller und FuBsohlen, dabei Am-Leben-Bleiben der Kinder.
Diese Symptome konnen wir alle in gleicher Weise bei RiEckEs milden Fillen
von iiberlebender Ichthyosis congenita, den von ihm als Ichthyosis congenita
larvata bezeichneten Fillen, finden. Die Rotung, das iibermiBige Wachstum
der Négel und Haare kénnen bei der Brocqschen Erythrodermie vorhanden
sein, brauchen aber nach Brocqs spéiteren Angaben keineswegs immer nach-
weisbar zu sein, ebensowenig die Blasenbildung der Haut. Also besteht
doch tatséchlich kein prinzipieller Unterschied zwischen den milden Formen
Rieckes und der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme. RIECKE betont
bei seiner Schilderung die 6fters vorkommende Rotung nicht so wie Brocq es
zuerst tat. Wir werden daher dieses Symptom als ein so und so oft zu be-
obachtendes zu RitckEs Schilderung hinzufiigen, ohne darin — ebensowenig wie
Brocq — einen prinzipiellen Unterschied zu erblicken. Blasenbildungen werden
auch beobachtet bei Fillen, die wegen der fehlenden Rétung nicht als Brocq-
sche Erythrodermie congénitale ichthyosiforme, sondern als iiberlebende Ich-
thyosis congenita, sowohl II. wie III. Form angesehen wurden (JORDAN, GOECKER-
MANN u.a.). Dagegen kommen sie nicht vor bei der I. Form, der Ichthyosis
congenita gravis, nur allein der 1871 veroffentlichte Fall ven Barkow wird
Ichthyosis fetalis pemphigoides benannt. SiEMENS, der die Blasenbildung bei
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der III. Form am héaufigsten fand, ndmlich in 409/, der Fille gegeniiber
149/, resp. 19/, bei der II. resp. I. Form, zieht daraus die SchluBfolgerung, daf3
das klinische Bild der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme mehr mit der
tardiven Form, also RIiEcKE Form III zusammenfalle, als mit der Form II.

Und wie die Rétung werden wir auch das unméiBige Wachstum der Haare
und Négel nur als ein gelegentliches Symptom aufzufassen haben. Auch eine
weitere Parallele wire zu erwihnen zwischen Rieckes III. Form, der Ichthyosis
congenita tarda und gelegentlichen Fillen von Erythrodermie congénitale ich-
thyosiforme: RIECKE betont, dal bei manchen iiberlebenden Fillen von Ich-
thyosis congenita die Erscheinungen erst spater nach der Geburt auftreten
konnten (s. oben). Es sind jetzt wiederholt Kranke mit Erscheinungen von
Erythrodermia congénitale ichthyosiforme demonstriert worden, bei denen als
Besonderheit angefithrt worden ist, dall die Erscheinungen sich erst nach der
Geburt entwickelt hitten. (Fille von SaBovrs, Heuss, TEREBINSKY, WEISS
und ToBias, PULVERMACHER u. a.)

Es sei auch darauf hingewiesen, dafl RIECKE einerseits und.BROCQ und
LENGLET andererseits teilweise die gleichen Krankheitserscheinungen aus der
Literatur (RoNas Fille u. a.) als Ichthyosis congenita larvata resp. als Erythro-
dermie congénitale ichthyosiforme fiir ihre Krankheitstypen in Anspruch nehmen.

Wir miissen also unseres Erachtens festhalten, da3, wenn auch die Bezeich-
nungen als iiberlebende Ichthyosisfille (RIECKE) und der Erythrodermie con-
génitale ichthyosiforme (Brocq) in der Literatur oft angewendet sind, und
wohl auch weiter angewendet werden, wir doch beides als identisch ansehen
miissen. Ich habe diesen Standpunkt auch frither, anldBlich der Mitteilung
meines Falles von liberlebender Ichthyosis congenita (1912) vertreten, in neuerer
Zeit haben neben verschiedenen Autoren (SIEMENS u. a.) besonders auch JorDAN
und ScHAMSCHIN unter Mitteilung eines Falles vom Symptomkomplex der
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme der Ansicht Ausdruck gegeben,
daf3 eine Abtrennung der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme won der
iiberlebenden Ichthyosis congenita micht berechiigt sei, und zwar weder aus
klinischen, noch aus histologischen Griinden. Wohl liege ein rein duerer Unter-
schied der Fille darin, dall manchmal Rotung, manchmal Schuppenbildung
ohne Roétung vorhanden sei. Man kann sicherlich zur rein klinischen Kenn-
zeichnung die Fille mit Rotung oder mit Blasenbildung oder abnormer Haar-
und Négelentwicklung als Erythrodermie congénitale ichthyosiforme bezeichnen,
die Fille mit reiner Schuppung ohne Rétung als Ichthyosis congenita. Und
wie RIECKE zu seiner Ichthyosis congenita larvata noch die 3. Gruppe Ichthyosis
congenita tarda wegen des Beginns der Erscheinungen bei der letzteren erst
nach der Geburt hinzufiigt, so schlagen auch Jorpax und ScHAMSCHIN vor,
zwischen den gewdhnlichen Formen noch als Sondergruppe die Erythrodermie
congénitale ichthyosiforme tardive hinzuzufiigen, welche diejenigen Fille
umfassen soll, bei denen die Verinderungen auch erst lingere Zeit nach der
Geburt eingetreten sind, und die Gelenkbeugen besonders stark affiziert sind.
Diese klinische Einteilung der sonst in eine Gesamtgruppe gehérigen Fille
scheint nach unseren heutigen Kenntnissen in der Tat angebracht, wobei aber,
wie gesagt, die Identitit der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme mit
Rieckes iiberlebender Form festgehalten werden soll.

DARIER wollte nur zwei Gruppen aufstellen, ndmlich als erste Gruppe die schweren
Erkrankungsformen, die unvereinbar sind mit dem Weiterleben, als zweite Gruppe die
dbrigen, die er zusammenfafite in das Brocqsche Bild der Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme. Es ist das ja im Prinzip das gleiche, wie es oben vertreten wurde, d. h.
eine Trennung der gesamten Fille in iiberlebende und nichtiiberlebende. DARIER bezieht

die Gruppe II und IIT der RieckEschen Einteilung mit ein in das Krankheitsbild der
Brocgschen Erythrodermie, die Erscheinungsformen decken sich, wie wir sahen, in der
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Tat vielfach. Aber als differenziertere Benennungen nur fiir das rein klinische Aussehen
mochten wir sicher auch die oben genannte Bezeichnung JorpANs und SCHAMSCHINS
als berechtigt ansehen.

Verlauf der Ichthyosis congenita und Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme.

Bei der Besprechung der klinischen Merkmale wurde schon oben mehrfach
auf die Eigentiimlichkeiten des Verlaufs hingewiesen. Es wurde erwahnt (S. 6),

Abb. 8. Abb. 9.
Abb. 8 u. 9. Uberlebende Ichthyosis congenita. (17jéhriges Médchen, der gleiche Fall wie in Abb.3—17.)
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daB die Mehrzahl der mit schwerer Ichthyosis congenita geborenen Kinder,
d. h. derjenigen, die mit universellem dickem Schuppenpanzer geboren werden,
eventuell schon nach Stunden, gewshnlich na h einigen Tagen zugrunde gehen.
Aber manchmal entwickelt sich auch aus einem anfinglich sehr schwer erscheinen-
den Krankheitsbild mit starker Hyperkeratose, Ectropium usw. der mildere,

Abb. 10. Abb. 11.

Abb. 10 u. 11. Uberlebende Ichthyosis congenita , Hystrixbildung in der Ellenbeuge. (17jéhriges
Médchen, der gleiche Fall wie in Abb.3—17.)

tiberlebende Typus (Gruppe II nach Ritckes Einteilung). Gelegentlich ver-
lauft aber auch ein anfinglich sehr schwer erscheinender Fall, wie der von
SIEMENS beobachtete, giinstig. Dieser Fall ging !/, Jahr nach erfolgter Ab-
stobung der Schuppenmassen in vollkommene Heilung iiber (vgl. S. 8),
und wir schlieen aus diesem Verlauf am ehesten, daB es sich hier um eine
unter dem Bilde der schweren Ichthyosis congenita aufgetretene Seborrhoea
oleosa neonatorum handelte. Ferner bleiben auch die Fille, die bei der Geburt
oder spiter das von Brocq geprigte Bild der Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme mit Rotung und stirkerer oder milderer Hyperkeratose
zeigten, am Leben und wir identifizieren sie, wie oben begriindet wurde, mit
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der II., eventuell mit der III. Gruppe Rieckes (vgl. S. 20). Bei diesen am
Leben bleibenden Kindern zeigt die Haut meist in den ersten Wochen oder
Monaten eine erhebliche AbstoBung der Hornschuppen. In dem Fall von
HEeinricHSBAUER war die Haut trotz der schweren Anfangserscheinungen
schon nach 19 Tagen zum grofien Teil ,,normal“ geworden (vgl. S. 8). Das

Abb. 12. Besonders hochgradiger Fall von iiberlebender Ichthyosis congenita.
(Aus CHS. DUBoIS: Rev. méd. Suisse rom. 50, 539—542, 1930.)

Kind starb dann, so daf} weitere Beobachtungen nicht mehr méglich waren,
wahrscheinlich hétten sich doch wieder neue Hornmassen gebildet. Denn
gewohnlich kommt nach Abstoung der Hornschuppen eine Erneuerung von
ichthyotisch verdnderter Haut zustande, und dieser Vorgang kann sich mehr-
mals wiederholen (,,Mauserung‘). Bemerkenswert war der Fall von CAFFIER:

Das Kind war mit den Erscheinungen der Ichthyosis congenita geboren, die mit reich-
licher Vernix caseosa bedeckten Hornplatten stiefen sich ganz ab, auch das Ectropium
und Eklabium schwanden vollkommen und in einigen Wochen trat eine anscheinend ganz
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normale, glatte und weiche Haut zutage, dann aber fing erneut die Hornplattenbildung
wieder an.

Solche Fille sind anfangs zweifelhaft, lassen aber durch den Verlauf im
Gegensatz zu dem vorher erwihnten Fall von StEMENS doch erkennen, daB sie

Abb. 13. Besonders hochgradiger Fall von iiberlebender Ichthyosis congenita.
(Aus Cus. DUuBoOIs: Rev. méd. Suisse rom. 1930, derselbe Fall wie in Abb. 12.)

nicht bloB eine abnorm starke Seborrhoae oleosa neonatorum mit ,,Kollodium-
haut®, sondern echte iiberlebende Ichthyosis congenita darstellen. Andere
Male aber bleiben die Hornmassen auch in Hystrixform oder mit relativ wenig
Veranderungen in milder Form bestehen. Dann kénnen die abnorme hornige
Beschaffenheit der Haut und die ibrigen Eigenschaften, wie Ectropium usw.
viele Jahre oder das ganze Leben hindurch sich erhalten, solche Menschen
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bieten dann manchmal ein recht groteskes Aussehen (s. Abb. 8—131). Jeden-
falls kann der Verlauf, wenn der Krankheitsfall nicht der ganz schweren
Form angehort, ein ziemlich verschiedener sein.

Mit der Riickbildung der Haut kénnen auch Ectropium, Eklabium und die
klumpige Verinderung der Ohren, soweit alle diese Erscheinungen leichterer
Art waren, verschwinden. Sie haben dann ihre Ursache wohl mehr gehabt
in dem Druck und Zug der krankhaft verinderten Hornschicht (SIEMENS).
Schon Karosi, auch HarLopEAu und WATELET haben in ihren #lteren Be-
obachtungen (1891 und 1898) das voriibergehende Ectropium erwihnt.

Die iiberlebende Ichthyosis congenita (Erythrodermie congénitale) kann
auch Exzerbationen wie Remissionen unterworfen sein, Verschlimmerungen
sind gelegentlich im Sommer, andere Male gerade im Winter feststellbar.
Durch eine fieberhafte Erkrankung sah GOLDSCHLAG eine weitgehende Remis-
sion auftreten. In verschiedenen Féllen tritt ein Riickgang der Hauterschei-
nungen auch in der Weise ein, daB nicht nur die Hornmassen diinner
werden, sondern dafl sich von einer allgemeinen Ausbreitung unter Ausheilung
groBer Bezirke mehr lokalisierte Verdnderungen stabilisieren (vgl. ,,Lokalisierte
Ichthyosis congenita* auf S. 17). TUmgekehrt beschreibt BarBER den Fall
eines 7jahrigen Knaben, der mit keratotisch verdickten Handtellern und
FuBsohlen geboren und nach 3 Jahren eine schuppende diffuse Erythrodermie,
besonders in den Gelenkbeugen, zeigte. Bemerkenswert war in ihrem Verlauf
auch eine Kranke mit iiberlebender Ichthyosis congenita der SiEmENsschen
Beobachtung: hier verschlimmerte sich um das 20. Lebensjahr die vorhandene
Palmarkeratose sehr stark, so daB dadurch die Arbeitsfihigkeit vollkommen
beeintrichtigt wurde.

Noch einmal sei schlieBlich in diesem Zusammenhang darauf hingewiesen,
daB die leichteren iiberlebenden Formen von Ichthyosis congenita, ihre ersten
wahrnehmbaren FErscheinungen nicht immer schon bei der Geburt zeigen,
sondern manchmal erst Monate oder selbst jahrelang nach der Geburt (RiEckE,
Ichthyosis congenita tarda). Auch von der Erythrodermie congénitale ichthyosi-
forme kennen wir heute sichere Fille, deren erster Anfang erst nach Jahren
nach der Geburt festzustellen war.

Der Verlauf der Ichthyosis congenita kann durch Therapie natiirlich zeit-
weise beeinfluBt werden. Die Haut nimmt aber meist ihre alte Beschaffenheit
wieder an, wenn die Behandlung ausgesetzt wird. Andere Male sehen wir
aber den Verlauf kompliziert durch sekundire Infektionen, namentlich in
vorhandenen Rhagaden entstehen gelegentlich Entziindungen und Eiterungen,
die Schmerzen und Beschwerden verursachen.

Allgemeinerscheinungen und Verinderungen innerer Organe bei
Ichthyosis congenitaund Erythrodermie congénitale ichthyosiforme.

1. Klinische Symptome.

Man sieht bei den Fillen von iiberlebender Ichthyosis congenita, besonders
wenn sie mit relativ schweren Hauterscheinungen einhergehen, wohl 6fters
ein Zuriickbleiben in der korperlichen und geistigen Entwicklung (Mc Kzk,
RosEN), aber nicht selten ist auch das Allgemeinbefinden gar nicht gestort,
und auch BrocQ hat schon betont, daB bei der Erythrodermie congénitate
ichthyosiforme das Allgemeinbefinden nicht nennenswert beeintrichtigt sei.

! Das in Abb. 12 und 13 abgebildete Miadchen wurde als ,,Femme Cléopatres auf
Jahrmiérkten zur Schau gestellt.
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Es sind auch im Gegensatz zu zuriickgebliebenen Kranken mit Ichthyosis
congenita (CoMBY u.a.) jetzt geniigend Fille im vorgeriickten Lebensalter
beobachtet worden (Gans’ Fall war 60 Jahre alt, Rieckes Fall von 1923 war
38 Jahre alt, meine Kranke ist vom 3.—17. Lebensjahr dauernd beobachtet
worden, GALEWSKYs Fille u.a.), die in ihrer Entwicklung vollkommen als
normal zu bezeichnen waren.

Untersuchen wir, inwieweit Erkrankungen innerer Organe bei iiberlebender
Ichthyosis congenita beschrieben sind, so ist zunichst von Erscheinungen, die
auf endokrine Driisenverdnderungen zu beziehen sind, nicht viel bekannt
geworden. Es sei nur erwidhnt, dall ComBY in seinem Fall beobachtete, daB
die Achsel- und Schamhaare fehlten, es traten ofters SchweiBausbriiche am
ganzen Korper auf. Die Periode war bei dem 16jahrigen Midchen regelmiBig,
die Schilddriise nicht abgrenzbar. Dagegen war bei einem 8jihrigen Madchen
mit bulléser Erythrodermie congénitale ichthyosiforme, iiber das GaTé und
MicHEL berichteten, schon Behaarung der Genitalgegend vorhanden, dabei
eine das Alter ubertreffende Intelligenz bei gleichzeitig vorhandener Rhachitis.
MOLLER macht Mitteilung iiber zwei Zwillingsbriider mit iiberlebender Ichthyosis
congenita, die Akromegalie aufwiesen. Uber abnorme Urinbefunde existieren
keine wesentlichen Angaben, INGMANN sah in seinem fiinften Falle eine gewisse
Polyurie bestehen. WINTERNITZ hebt die beiderseitige Schwerhérigkeit eines
12jahrigen, sonst gut entwickelten Midchens mit iiberlebender Ichthyosis
congenita hervor. Bei Erscheinung von profusen Diarrhéen, die in einigen
Fillen angegeben werden, ist ein Zusammenhang mit Ichthyosis congenita
sicherlich nicht erkennbar, ebensowenig bei einer Koinzidenz mit periodischem
Erbrechen (Camerox). Uber Temperaturschwankungen finden wir (nach INg-
MANN) folgende Angaben: MoorRE und WAREFIELD, HENNEBERG u. a. konsta-
tierten subnormale Hauttemperaturen, CaBor hypernormale Temperaturen,
STOLTENBERG erhéhte Temperaturen bis 39,5, nur kurz ante exitum 35,2.
InemaNN selbst konstatierte Temperaturen bis 1,5 unter der Norm. Es ist
schwer zu denken, daBl diese Temperaturverinderungen mit der Ichthyosis
congenita an sich zu tun haben.

Eine Uberempfindlichkeit gegen eine Infektion mit Varicellen, die Gipox
in einem Fall von iiberlebender Ichthyosis congenita erwihnt, ist in ihrem
Zusammenhang mit der Grundkrankheit als ginzlich unsicher anzusehen,
sonst ist gar nichts von Uberempfindlichkeitserscheinungen gegen interkurrente
Infektionen bekannt.

Blutbefund. Bei Goray, bei LANGE und ScHIPPERS, bei INGMANN und bei
GoLLMER (hier in einem als Erythrodermie congénitale ichthyosiforme bezeich-
neten Fall) finden wir mikroskopische Blutuntersuchungen erwihnt. Es ergaben
gewisse Abweichungen von der Norm: LANGE und Scuippers fanden 1239,
Hémoglobingehalt, iiber 8 Millionen rote Blutkorperchen und einen hohen
Prozentsatz von Myelocyten (11,8%/,). Als etwas abweichend seien auch erwihnt
bei Gorays Fall: polynucleire Zellen 50°/,; Lymphocyten 43°/,, eosinophile 2/,
Ubergangsformen 5%,; bei INeMANN: polynucledre Zellen 37°/,, Lymphocyten
51,19/, Ubergangsformen 8°/,; bei GoLLMER: Neutrophile 369/, Monocyten 49,
klelne Lymphocyten 60°/,.

Also bei drei unter vier Fillen vermehrte Lymphocyten, verminderte Leuko-
cyten.

Uber positive Wa.R. im Blut s. S. 42 u. 43.

SchlieBlich sei hier noch erwihnt, daB einzelne Male bei der Geburt der

Kinder mit Ichthyosis congenita die Placenta besonders grol beschrieben
worden ist, so in den Fillen von CostoN und HENNEBERG (zit. nach INGMANN).
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In HENNEBERGS Beobachtung war das Bindegewebe stark vermehrt und hyalin
umgewandelt, auch war das Fruchtwasser sehr reichlich, dabei stark getriibt
und die Eihaute zeigten Verdickung. Hydramion beschrieben JanN, Smirw,
CaBor. Oligohydramnie haben FRUHINSHOLZ, SpiLLMaNN und MicHON, ferner
Kenrer (in 3 Fillen) konstatiert. OREL beschreibt, daBl bei der Geburt seines
Falles VI, eines am 7. Tage nach der Geburt gestorbenen Kindes mit
Ichthyosis congenita, die Mutter auffallende Fruchtwasserarmut gezeigt habe
und daB diese Oligohydramnie in geringerem MaBe auch bei der Geburt des
alteren Kindes dieser Mutter (ohne Ichthyosis) bestanden habe.

2. Pathologisch-anatomischer Befund.

Es muB noch gepriift werden, welcher Sektionsbefund in den einzelnen Fillen,
die zur Autopsie kamen, erhoben worden ist, um zu sehen, ob hierin eventuell
ein Hinweis auf die Ursache der Erkrankung gesucht werden kénnte. Im all-
gemeinen ist aber recht wenig Greifbares bei den Sektionen gefunden worden.
Wir kénnen absehen von den mehr oder zufélligen Ergebnissen, wie sie
Befunde von Lungenédem, Bronchopneumonie, Pleuritis, Cephalo-Hamatom,
Kongestionen der Leber, Nieren oder des Darmes darstellen, und wollen nur
hervorheben, da INeMANN der Meinung Ausdruck gegeben hat, die Kon-
gestion der inneren Organe erinnere etwas an die Verhéltnisse bei schwer
Verbrannten.

Ein vereinzelter Befund ist der von GERSTENBERG, der auBer Blutergiissen
in die Ventrikel und den Duralsack des Riickenmarks im Plexus brachialis
interstitielle Neuritis fand.

Eigentliche MiBbildungen anderer Art, als wie die Ichthyosis congenita sie
schon an sich mit sich bringt, sind bei dieser Erkrankung selten konstatiert.
J. NEUMANN sah in seinem Fall (Tod nach 53 Stunden) doppelte Hasenscharte
und Uranoschisma, GourLD (zit. nach SiEMENs) Hydrocephalus. SIEMENS
beobachtete kongenitalen Katarakt, FrRIBoEs Eunuchoidismus mit Hypoplasie
der Genitalien, Rasca Pigmentbildung, SONDERMANN Strabismus, WINTERNITZ
Schwerhérigkeit, Brocq Hypotrophie (in seinem Fall IV), OREL offenes
Foramen ovale und offenen Ductus Botalli, SIEMENS Naevus vasculosus. Es
ist natiirlich in keiner Weise festzustellen, inwieweit diese MiBbildungen und
Defekte in ursidchlichem Zusammenhang mit der Ichthyosis congenita standen,
ein solcher Zusammenhang wird auch kaum von den Autoren, die diese
Symptome schildern, angenommen.

Noch weniger Anhaltspunkte sind bei den MiBbildungen der Blutsverwandten der
Erkrankten fiir einen Zusammenhang mit der Ichthyosis vorhanden. OREL fithrt an An-
encephalie (INeMANN), Mikrocephalie (Bosserr), KlumpfuB (HoueL, INGMANN), kon-
genitale Hiiftgelenksluxation (INGMANN) eine (nicht niher beschriebene) MiBbildung (FrrmIN)
Hamangiom (INeMANN), Taubstummbheit (CLavus, ARLFELD), Epilepsie und Geisteskrank-
heiten (Haus), Kretinismus (WASSMUTH).

Vor allem kommen nun aber, unseren heutigen Anschauungen iiber die
Méglichkeit endokriner Einflisse entsprechend, die Verinderungen an den
Driisen in Betracht.

Der Befund der Thymus ergab bei KYBER (1880) eine groe Thymus ohne
mikroskopischen Befund. In WarrieLps Fall (1897) fehlte die Thymus.

Moore und WARFIELD (1906) sahen atrophische Verdnderungen der Thymus
(neben atrophischen Verinderungen der Schilddriise und einer Fettdegeneration
der Leber). Die Verinderungen der Thymus zeigten reichlich hyalines Binde-
gewebe, vermehrte und verkalkte HassaLsche Korperchen, verdickte Media
der BlutgefdBe (dhnlich wie bei seniler Atrophie).
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Ebenso fand HENNEBERG 1908 Atrophie der Thymus und vermehrte Hassar-
sche Korperchen. Dichtgedrangte Hassansche Korperchen, mehrfach mit
Verkalkung, beschreibt in neuester Zeit auch FRANKENHAUS.

Von der Schilddriise geben MoorE und WARFIELD atrophische Verdnde-
rungen an, anstelle des normalen Driisengewebes war reichlich Bindegewebe
vorhanden, die Media und Adventitia der BlutgefiBe waren verdickt. Die
Autoren verglichen das Bild mit dem bei sporadischen Kretinismus. THOMSON
und WALKELEY sahen nicht unerhebliche Umwandlungen. Sie schildern Ver-
anderungen an der Schilddriise in zwei Fillen, im ersten Fall war gar keine
Driisenanordnung mehr sichtbar, sondern Bildung von Kolloidcysten und
Parenchymzellen, im zweiten Fall durchsetzten Rundzellenhaufen das ganze
Organ. Media und Adventitia waren verdickt. Das histologische Ergebnis
habe nach Ansicht der beiden Autoren dem Verhaltnisse bei sporadischem
Kretinismus geglichen. Ein &hnliches Bild gibt auch HiBscamany an (1908).

SchlieBlich haben noch Hrss und ScruLnz (1921) berichtet, daf sie eine
Schilddriise fanden, die in ihrem Gewebe ganz undifferenziert gewesen sei,
bis auf vier kleine Gebiete. KINGERY fand bei einem in der 6. Woche gestorbenen
Fall von Ichthyosis congenita Hypoplasie der Schilddriise und auch der Neben-
nieren. Auch ARTOM macht auf Grund seiner Beobachtung den Hypothyreoidis-
mus fiir das Bild der BrocQschen Erythrodermie wie fiir die Ichthyosis vulgaris
verantwortlich. In einem Falle WiNFIELDs fehlte die Schilddriise ganz. JORDAN
und ScHAMSCHIN fanden in der Thyreoidea reichliche mit kolloidalem Inhalt
erfiillte Bldschen. Andere Driisen, wie Hoden und Nebenhoden, waren normal.

IneMaNN betont mit Recht, daB in Thymus und Thyreoidea bei Lues die
gleichen histologischen Veréinderungen gefunden werden konnen, aber auf
Spirochdten in der Schilddriise ist bisher nur von Mac AUSLIN — mit nega-
tivem Ergebnis — untersucht worden.

Auf der anderen Seite gibt es auch pathologisch-anatomische Befunde ohne
jedes krankhafte Ergebnis, u. a. betonan STOLTENBERG, ebenso Mac AUSLIN,
HEINRICHSBAUER, CHIAPPINI normalen Befund an Schilddriise, Nebenniere,
Thymus, inneren Organen.

Histologie der Ichthyosis congenita.
a) Maligne Fille von Ichthyosis congenita.

Da die schweren Fille von Ichthyosis congenita durchweg nach kurzer Zeit
ad exitum kamen, ist geniigend Gelegenheit zur mikroskopischen Untersuchung
gewesen. So haben wir schon sehr eingehende dltere Beschreibungen von LEBERT,
JAHN, KYBER, WASSMUTH, neuere von RIECKE, NEUMANN, MARTINOTTI, STRAUBE
die besonders eingehende Darstellung von INGMANN u. v.a. Alle diese Unter-
suchungen haben im ganzen viel Ubereinstimmung, aber auch allerlei Ab-
weichungen ergeben.

Die Hauptverdnderungen liegen nach allen Autoren in der Epidermis und in
der iiber dem Rete liegenden massigen Hornschicht. Dagegen sind im Corium
verhéltnismaBig geringe Verdnderungen vorhanden.

Eine allgemeine Ubersicht iiber das mikroskopische Bild zeigt etwa folgendes:
Die Hornschicht zeigt eine ganz bedeutende Verdickung in Form von zahl-
reichen wellenférmig aufeinandergeschichteten Lagen. Kerne in der Hornschicht
sind oft nicht vorhanden, andere Male aber doch an umschriebenen Stellen
nachweisbar. Innerhalb der Hornschicht sind ovale oder kreisrunde Liicken
zu finden, die den Talgdriisen und Haarbélgen, die in der Tiefe sichtbar sind,
entsprechen, gelegentlich auch Schweilldriisenaustiihrungsgingen (Gans). Das
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Stratum lucidum fehlt oft. Eine Keratohyalinschicht ist in manchen Fillen
oder an manchen Stellen nicht sichtbar, in anderen Féllen ist sie aber vorhanden.
Die Lagen des Rete sind von manchen Autoren normal befunden, andere sehen
es im ganzen verschmilert, die einzelnen Schichten rarefiziert, auch die Basal-
zellenschicht ist bei manchen Beobachtungen nicht gut differenzierbar. Die
Papillen konnen dann flacher sein, andere Beobachter finden sie aber gerade
stark ausgezogen und hypertrophiert (vgl. Abb. 14 u. 15). Die GefiBe in ihnen
sind von den meisten Autoren stark gefiillt und erweitert angegeben. Das
gleiche gilt von den Gefédfilen der Subcutis. Zellanhdufungen, die aus Lympho-
cyten und jugendlichen Bindegewebszellen bestehen, werden von verschiedenen
Autoren in der Subcutis gefunden, sind aber meist nur sehr spérlich.

Es miissen nun die Befunde der Autoren noch im einzelnen etwas genauer
analysiert werden, soweit eine Hervorhebung von Interesse erscheint.

Stratum corneum. Alle Autoren (KyBER, WASSMUTH u. a.) heben die unge-
wohnlich starke Verdickung der Hornschicht hervor, die verschieden ist nach
den verschiedenen Korperregionen. KyBER sagt, da die Hornschicht nur in
den unteren Teilen der normalen Haut dhnelte, aber die oberen Schichten das
Aussehen dichter Massen zeigten, die an das Gewebe des Fingernagels erinnerten.
WassMUTH beschreibt aber eine lamellése Struktur, die Lamellen hingen sehr
fest zusammen.

Verschiedene Eigentiimlichkeiten der Hornsubstanz schildert RIEcKE: Die
Hornschicht ist sehr stark verdickt, in ihren Lagen aufeinandergetiirmt. (INg-
MANN sah sie im mikroskopischen Bild in hochgradigen Féllen bis zu 700 bis
800 Mikren dick.) Die Hornzellenlagen sind nicht iiberall gleich dick. Bei ver-
schiedenen Farbungen (VAN GIEsoN usw.) ist die Farbungsintensitit verschieden.
Aber es 1aBt sich keine RegelméBigkeit feststellen. Jedenfalls sollte man aber
nicht die Hornauflagerungen als homogene Massen bezeichnen, sondern die
Elemente, die die Hornlagen zusammensetzen, sind gewéhnliche Hornzellen,
was z. B. auch durch Verdauungsversuche besonders deutlich nachweisbar war.
WassmuTH hatte solche an der Hornsubstanz an Hautstiicken von Ichthyosis
congenita nach UNNas Salzsiurepepsinmethode angestellt und glaubt einen
unvollstindigen Verhornungsprozefl festgestellt zu haben. Demgegeniiber
haben RiEcKE, HaUs und MEYENBERG bei den gleichen Verdauungsversuchen
normale Verhiltnisse gefunden. INGMANN schildert in nach Gram gefirbten
Schnitten eine gewisse UngleichméBigkeit in den oberen Hornschichten. Diese
farbten sich intensiver blauviolett als die basalen Schichten, die Lamellen waren
in der Farbung gefleckt und gestreift. Derselbe Autor hebt hervor, daB die
Hyperkeratose an den Handtellern und FuBsohlen etwas geringer zu sein scheint
als an anderen Korperstellen.

RiECKE beschreibt dann in der Hornsubstanz noch als auffallend an allen
haartragenden Korperteilen das bemerkenswerte System von Liicken, die alle
langen Kanilen, welche die Hornmasse durchsetzten, entsprachen, ihr Lumen
war im Querschnitt kreisrund, oval oder linglich. Das Lumen enthielt meist
ein oder mehrere quer getroffene Haare, an lings getroffenen Kanilen erkannte
man, daB die Haare geradlinigen oder welligen Verlauf zeigten. Die Horn-
massen zwischen den Kanilen zeigten einen bogigen oder welligen Verlauf.
Die Kanile stellen also richtige Hornzylinder dar. die das Haar einschlieBen
und deren innere Begrenzung meist faltig ist. Die Richtung der Kanile ist
immer eine schrige, manchmal fast horizontale. Auch laufen 6fters viele Kanile
parallel miteinander. Dieses beim ersten Anblick nicht ganz leicht verstindliche
Liickensystem ist durch physiologische Verhéltnisse erklirt: Die embryonalen
Haare durchbrechen normalerweise auch die schwache Hornschicht des jungen
Fetus nie in senkrechter Richtung, sondern die diinne Haarspitze schiebt sich
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erst ein Stiick unter der Hornschicht entlang und durchbohrt sie an einer ent-
fernteren Stelle. Das Haar richtet sich erst in spaterer Zeit, wenn die Horn-

Abb. 14. Ichthyosis congenita. (Aus J. KYRLE: Histo-Biologie. Bd.Al.)

Abb. 15. Uberlebende Ichthyosis congenita. (3jahriges Kind, vgl. Abb. 3—17, S.10—12.)

schicht sich abblidttert, auf. Nun wird bei der Ichthyosis congenita das Haar
durch die immer erneute Hornproduktion durch ganz feste Schichten eingehiillt
und kommt auch wegen der aufgetiirmten, nicht zur AbstoBung gelangenden
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Hornmasse nicht so zum Durchbruch. Da, wo die Haut keine Haare tragt, z. B.
an der FuBsohle, fehlte bei RieckEs Untersuchungen natiirlich auch das System
dieser Liicken, hier dhnelten die Hornauflagerungen tylotischen Hornmassen.
Auch INGMANN beschreibt an der Kopfhaut an der Hornschicht die konzentri-
schen Lamellen von Hornsubstanz, die diese Follikelginge umschlieBen. Manch-
mal umfalt dasselbe konzentrische Lamellensystem zwei Hohlriume, ferner
liegen manchmal auch mehrere Hohlrdume iibereinander.

AuBler diesen Liicken beschreibt R1ECKE noch Einlagerungen, die auch von
friiheren Beobachtern (JAEN, KYBER) gesehen, resp. besprochen wurden, und die
als rundliche oder ovale, manchmal auch ganz unregelmiBige kolbige Einstreu-
ungen durch die ganze Schicht der Hornmasse hindurchziehen, von KYBER auch
keilférmig geschildert werden. Meist sind sie von konzentrischen Hornlamellen
dicht umschlossen. Diese Einschliisse sind reichlich vorhanden an allen dichter
behaarten Korperstellen, an schwach behaarten Stellen nur vereinzelt und
dann immer nur an Orten, wo auch mehrere Haarbélge in einer Gruppe zusammen-
stehen.

Rikcke erklart diese Einschliisse folgendermaBen: Es handele sich nicht, wie von
fritheren Autoren angenommen wurde, um Talgdriisensekret oder Ansammlung fettiger
Massen. Die Einschliisse hingen aber, obwohl sie von Hornmassen dicht umgeben waren,
wie sich an entsprechend getroffenen Schnitten erkennen lieB, sicher mit der Cutis zusammen
und stammten von ihr ab. Die Haartrichter sind durch die sehr starke Verhornungs-
anomalie in ihnen nach oben und unten sehr verlingert, zwischen je zwei benachbarten
Haartrichtern bleibt nur ein schmaler Streifen der Cutis {ibrig, der wie eine riesig ver-
langerte Papille aussieht und der durch die seitliche Kompression noch in die Héhe gedriickt
wird. Die oberen Cutisanteile sind deformiert durch mechanische Vorginge. Die Spitzen
dieser vorgeschobenen Cutisteile liegen im Hornpanzer und erleiden allmahlich eine Um-
wandlung, die schlieBlich zur Nekrose dieser bindegewebigen Teile, die abgekapselt im
Horngewebe liegen, fithrt. Ist ein derartiger Cutisfortsatz der Linge nach getroffen, so
zeigt er den normalen Bau der Cutis mit Bindegewebe, elastischen Fasern, Capillaren in
seinem untersten Teil gut erhalten. Der Cutisfortsatz hat zunichst noch flachgedriickte
Retezellen iiber sich, diese werden allméhlich durch fertige Hornzellen ersetzt. Der nun
in die Hornauflagerungen eingedrungene Cutisfortsatz degeneriert und ist dann abgeschniirt.
Andere Fortsitze mogen noch im Zusammenhang mit der tiefer gelegenen Cutis stehen,
scheinen aber infolge der Schnittfiihrung abgetrennt.

NruMANN hat diese Einschliisse bei seinem Fall nicht selbst beschrieben, betont aber,
daBl sie bei KyBERs Fall doch auch an haarlosen Stellen vorkdmen. Die Einschliisse sind
nach NEUMANN von verschiedener Provenienz, die aus Talg und kérnigem Detritus bestehen-
den Einschliisse stellten den Inhalt abgeschniirter Talgdriisen dar, aber auch Schwei-
driisengénge und Teile der Cutis kénnten so abgeschniirt werden und alle kénnten derartige
Verschiebungen erfahren. Jedenfalls hitten sie eine accidentelle Entstehung und unter-
geordnete Bedeutung.

Moore und WARFIELD glauben, daf diese Gebilde aus degenerierten Epithel-
zellen hervorgegangen seien, INGMANN allerdings hélt es fiir méglich, daB es
sich bei MoorEs und WARFIELDS Befund um andere Dinge, um Reste aus einer
fritheren parakeratotischen Verhornungsphase handle. Andere Autoren (MEYEN-
BERG, HEss und ScHULTZ, LANGE und ScHIPPERS) haben keinerlei Einschluf-
gebilde finden konnen. INGMANN hat in seinen Priparaten, namentlich in
Schnitten vom Scheitel, die mit Scharlachrot gefirbt waren, ganz &hnliche
Gebilde wie RIECKE gefunden. Er glaubt aber, namentlich auf Grund der
Zuhilfenahme der Fettfirbungen, da manche Abschniirungen identisch seien
mit stark erweiterten fettgefiillten Haarkanilchen, andere, mehr basal gelegene,
entsprichen mehr lidngsgeschnittenen Haarfollikeln oder schriggeschnittenen
Papillenspitzen.

Diese Fage ist wohl noch nicht als geniigend geklirt anzusehen.

Ziemlich verschieden sind die Angaben iiber den Kerngehalt in der Horn-
schicht. KYBER sagte, dafl die unteren Lagen der Hornhaut noch deutlich mit
Kernen versehen seien, die sich aber schwer firbten und erst nach Essigsiure-
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zusatz deutlich wiirden, nach oben zu wiirden die Kerne immer undeutlicher
und verschwinden, die Kernleiber verschmelzen zu kompakten Hornmassen.
WassmuTH hatte in einzelnen Hornzellen reichlich kleine Kerne resp. Keratin-
granula gefunden, er sah sie besonders deutlich bei Farbung nach Gram. Auch
Cravus fand in einzelnen Stellen Kerne, ebenso HAus und HEss und ScHULTZ.
RieckE und NEUMANN dagegen sahen keine Kerne in der Hornschicht, dagegen
erwihnen LANGE und ScuHIPPERS wieder ausdriicklich zahlreiche Kerne in der
sonst nicht verdickten Hornschicht. INgMANN hebt auch hervor, daB in seinem
Fall (in der Rumpfhaut) kernfithrende spindelférmige Zellen in den oberen
Schichten des Stratum corneum angetroffen wurden. Die Kerne waren platt
geformt, hatten ungefihr die Hélfte ihrer urspriinglichen Grofe und waren von
einer hellen Vakuole umgeben. Ein regelméfBiges Vorkommen war aber nicht
zu konstatieren. Im zweiten Fall (Brusthaut) waren im basalen Teil des Stratum
corneum bei stirkerer Vergroflerung kleine blau gefirbte Granula sichtbar.
INGMANN meint, dal offenbar das Vorkommen kernfithrender Zellen im Stratum
corneum in den verschiedenen Zellen und vielleicht auch in den verschiedenen
Teilen der Haut bei ein und demselben Falle variieren konne.

Stratum lucidum. Der Befund dieser Schicht wird auch etwas verschieden
angegeben. RIECKE sagt, daB in seinem Falle an manchen Hautstiicken iiber
dem Stratum granulosum eine ein- bis zweischichtige, dem Stratum lucidum
entsprechende Hornzellenlage nachweisbar war, welche durch den Mangel an
Keratohyalin einerseits und durch die blasenférmige Beschaffenheit ihrer Zellen
andererseits sich von der Kérner- und der folgenden massenhaften Hornzellen-
schicht an den meisten gefirbten Prdparaten deutlich unterschied. Diese
Schicht war aber nicht konstant anzutreffen. FuLor sah stellenweise ebenfalls
ein Stratum lucidum, CARBONE fand in seinem Fall sogar ein sehr deutliches
Stratum lucidum, das méchtiger ausgebildet war als in normalen Féllen. In
den Zellen dieses Stratums fanden sich wenig Kerne, die dabei geschrumpft
waren. Es war kein Eleidin sichtbar. Endlich beschreiben auch HErss und
ScHULTZ eine dem Stratum lucidum entsprechende tiefere Schicht des Stratum
corneum, die zahlreiche kleine blaugefirbte Granula aufwies. Auch MEYEN-
BERG nimmt ein allerdings etwas verdndertes Stratum lucidum an. SchlieBlich
hebt INeMANN hervor, dafl an der Rumpfhaut die Grenze gegen das Stratum
corneum nicht von einem ausgeprigten Stratum lucidum markiert wurde,
sondern daB der Ubergang allmihlich erfolgte. In der Ubergangsschicht waren
stellenweise Zellen mit wahrnehmbaren Kernschatten anzutreffen. An anderen
Stellen aber (Planta pedis) fehlte ein typisches Stratum lucidum.

Rete Malpighi und Stratum granulosum. Auch hier sind die Angaben ungleich-
miBig. KyBER hatte die Zellen des Rete Malpighi nicht verbreitert gefunden,
stellenweise nur aus 3—4 Zellagen bestehend. Dazwischen aber senkten sich
die interpapilliren Epithelzapfen ziemlich weit in die Tiefe und auch das Stratum
corneum zog sich hier 6fter weiter herunter als normal. CARBONE vermilte
vollkommen ein Stratum granulosum. WassmuTa gibt eine eingehende Schil-
derung von vier Zellagen: Die Basalzellenschicht war aus zylindrischen und
spindelférmigen Zellen, zwischen denen auch mehr rundliche standen, zusammen-
gesetzt. Sie war etwas verbreitert. Dann folgten zwei Reihen von polygonalen,
geriffelten Zellen, dariiber lagen ebenfalls polygonale Zellen, die aber Vakuolen
zeigten und sich schlechter fdrbten, ihre Randpartien zeigten Verdickung.
Dariiber endlich, bei normaler Haut dem Stratum granulosum entsprechend,
zeigten die Zellen Zunahme der Vakuolenbildung, die Kerne waren zerfallen
und es zeigten sich gut firbbare Kernchen, die aber nicht eine zusammen-
hingende Kornelung darstellten. Das daran anschlieBende Stratum corneum
zeigte die lamellése wellige Struktur, die oben schon erwahnt wurde.

Handbuch der Haut- u. Geschlechtskrankheiten. VIII. 2. 3
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In Rieckes Fall entsprach das Rete Malpighi ungefihr den normalen Ver-
héltnissen, es war keine abnorme Vermehrung oder Verminderung sichtbar.
Die Basalschicht enthielt ziemlich viel Pigment. Das Stratum granulosum war
in normaler Stérke vorhanden, die Keratohyalinbildung zeigte nur entsprechend
den verschiedenen Hautpartien die als physiologisch zu bezeichnenden Schwan-
kungen.

NEUMANN sah in seinem Fall das Stratum Malpighi betrichtlich verschmélert,
es fanden sich nur einige wenige Lagen von Stachelzellen, die kaum polygonale
Form zeigten und von denen sich die Basalzellen kaum differenzierten. Die
Keratohyalinschicht fehlte vollkommen. Ebenso konnten MEYENBERG und
FruniNsHOLZ, SPILLMANN und MicHON kein Stratum granulosum nachweisen.
HEess und ScHULTZ konnten nur an einigen kleinen begrenzten Stellen Kerato-
hyalin entdecken und MoorE und WARFIELD, die im ganzen das Rete Malpighi
diinner als gewochnlich sahen, konnten ein Stratum granulosum nur in der
Niahe von Fissuren feststellen, wo im Rete tiberhaupt reichlich Mitosen, die
an anderen Stellen fehlten, vorhanden waren.

Hgess und ScHULTZ beschreiben ein schwach ausgebildetes Rete Malpighi,
iiber einer Basalzellenschicht mit kubischen und unregelméfBigen Zellen ein
Stratum spinosum von 2—4 Zellreihen, dariiber an der Stelle des sonst vor-
handenen Stratum granulosum eine fast ebenso dicke Zellschicht, mit schlecht
unterscheidbaren Kernen, Keratohyalin war nur an einigen wenigen Stellen zu
entdecken. LANGE und ScHIPPERS konnten kein gut entwickeltes Stratum
granulosum feststellen. Dagegen fanden ein normales Stratum granulosum,
so, wie RIECKE, FuLcl und auch Havus. In Jorpans Fall von Ichthyosis con-
genita prisentierte sich das Stratum granulosum als eine einzige Reihe gekornter
Zellen, das Stratum germinativum war abgeplattet, das Rete Malpighi im
ganzen verdiinnt. INGMANN beschreibt in den oberen Schichten des Rete Mal-
pighi Zellen mit einer groBen Vakuole um den Kern. Weiter nach oben reduzierte
sich der Kern. Er fand in der Kopfhaut ein zweireihiges normales Stratum
granulosum, das jedoch bisweilen auch fehlte. Er sah ferner reichliche Mitosen;
CARBONE hatte solche nur sehr spirlich gefunden. GANS weist noch hin auf
den eigentiimlichen Verlauf der Epithelleisten in der Umgebung der Furchen
und Einrisse. Wéhrend sie sonst mehr oder weniger senkrecht zur Oberfliche
verlaufen, folgen sie hier den besonderen Druck- und Zugwirkungen und ver-
laufen daher in der Nahe der Furchen ganz schrig, fast horizontal, in gewisser
Entfernung von einer Furche wieder mehr senkrecht, in der Nihe der folgenden
Furche erfolgt aber wieder die schrige Abbiegung.

Cutis. VerhaltnismaBig geringe Differenzen werden von den verschiedenen
Untersuchern in der Beschaffenheit der Cutis angegeben. Diese wird im Corium
wie im Subcutangewebe im grofen und ganzen meist normal gefunden, so von
WassMUTH, RIECKE, NEUMANN u. a. Wenn manche Untersucher das Unterhaut-
zellgewebe geringer entwickelt, andere es stirker als normal fanden, so mégen
das wohl Zufallsbefunde sein. STUHLINGER, Cravus, JAHN gaben das Corium
allgemein etwas verdickt an. Viele Autoren finden aber die Cutispapillen ver-
lingert, RIECKE fiihrt an: MULLER, KOLLICKER, SCHABEL, LEBERT, JAHN,
KyYBER, STRAUBE, BrRUCK, KOLLER, CLAUS, hinzu kommen von den neueren
Autoren Hess und ScHULTZ, JORDAN, auch INGMANN findet teilweise stark
ausgezogene Papillen, manche Papillen entsprechen (an Stiicken der Kopfhaut)
in ihrer Lange einem Viertel des Stratum corneum. INeManNN betont, dafl je
mehr die Papillen vergroBfert sind, und je mehr die Haarfollikel erweitert und
verhornt sind, desto méchtiger die Hornschicht dariiber ist. Wahrend aber
CHAMBARD hervorhebt, dafl die Papillen nicht hypertrophisch waren, sah sie
NEUMANN in seinem Falle direkt flacher als gewéhnlich. Gaxs hebt die
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Verschiedenheit der Linge und Breite der Papillen hervor, auch die einzelne Papille
wechselt in ihrer Breite. Er betont die eigentiimliche Verlaufsrichtung der
Papillen in der Umgebung von Fissuren der Hornhaut, die durch die entsprechende
Richtung der Epithelleisten (s.o0.) bedingt ist. NEUMANN und andere Beob-
achter betonen auch die prall gefiillten und erweiterten Capillarschlingen.
Einige Male (MoortE und WarrIELD, HESs und ScHULTZ, JORDAN) wurden
auch Zellanhdufungen, Lymphocyten, Bindegewebszellen gefunden, aber dies
sind durchweg nur spirliche Vorkommnisse. INGMANN erwihnt gelegentliche
kleinere Infiltrate in der Nahe frischer Fissuren, hebt auch noch den Befund
von ziemlich reichlichen Mastzellen um die BlutgefiBe der Papillen herum
wie in der Subcutis hervor (an der Rumpfhaut). Die elastischen Fasern sind
meist normal befunden worden, bei etwas abweichenden Angaben darf nicht
vergessen werden, dafl die Elastica an verschiedenen Korperstellen verschieden
dicht ausgebildet ist.

Besondere Aufmerksamkeit hat RIECKE auch den Befunden an den Schweil3-
driisen, den Talgdriisen und den Haarfollikeln geschenkt. Von den Autoren
wurden die Schweifdriisenbefunde ganz verschieden angegeben, teils waren sie
normal (CHAMBARD, CARBONE, WassmuTH, Havus, RiEcke, NEuMANN, ING-
MANN Uu. a.), teils hyperplastisch (LEBERT, KYBER, STUHLINGER, CLAUS, MARTI-
NOTTI u. a.), teils atrophisch (HirscH), in manchen Fillen fehlten sie ganz
(STrRAUBE, KOLLER, MEYENBERG). Die Feststellung einer Vermehrung der
Schweifldriisen hélt GANs bei den normal schon sehr zahlreichen Schweidriisen-
anlagen des Neugeborenen fiir fraglich. Hess und ScHULTZ sahen die Schweif3-
driisenausfithrungsginge in Form gerader Zellstringe. Dieses Aussehen kam
wohl durch eine Kompression zustande, deren Vorhandensein auch INGMANN
fiir moglich ansieht.

Die Talgdriisen spielen eine gréBiere Rolle. Manche Autoren (CHAMBARD,
WassmuT, MARTINOTTI, INGMANN u.a.) sahen Vermehrung, STRAUBE ein
vollkommenes Fehlen. LEBERT und WassMUTH geben eine starke Verhornung
der Talgdriisen an, oft sind die Driisenausfithrungsginge durch hornige Massen
verlegt, die weit herunterreichen konnen bis zum Driisenkérper. Solche ver-
hornte, mit Talg und Detritus gefiillte Génge sind manchmal nach oben bis in
die Hornschicht hin sichtbar, sie zeigen im Schnitt das Bild von homogenen
Einlagerungen (Gaxs). Auch abnorme cystische oder ampullenartige Erweite-
rungen der Driisenausfithrungsgéinge wurden von INGMANN u. a. gesehen. Mehr
oder weniger starke Atrophie und Verminderung der Talgdriisen berichten
JauN, KYBER, GERSTENBERG, CLAUS; RIECKE hat sie teils wohl ausgebildet,
teils cystisch erweitert oder auch atrophisch gesehen, manchmal waren vom
Haartrichter aus Hornmassen in das Lumen der Talgdriisen eingeschoben.
NevmanN fand die Talgdriisen normal.

Die Haare und Follikel sind auch vielfach atrophiert. Die Verhornung
erstreckt sich zum Teil weit bis in die Wurzelscheiden, die ganz oder teilweise
verhornt sein kénnen. Namentlich Craus schildert die Haarbilge stark ver-
langert und dilatiert.

RieckEs Befund ist sehr genau aufgenommen und bemerkenswert. Er sah
bei seinen eigenen Untersuchungen je nach den verschiedenen Korperregionen
graduelle Unterschiede. Fast immer waren Haarpapille und ebenso das untere
Drittel des Haarbalges normal. Nur an Stellen besonders starker Hornauf-
lagerungen machten manche Haare in ihrem unteren Teil den Eindruck leicht
atrophischer Erscheinungen. Die Hauptverdnderung saf in den Haartrichtern,
hier zeigten sich massenhaft konzentrisch geschichtet Hornlamellen, zum Teil
lose, zum Teil fest aufeinanderliegend, und diese Massen reichten weit herunter
bis zur Einmiindung der Talgdriisen. Das normal gebildete Haar durchdringt

3*
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die Hornlamellen manchmal schréger als das gewShnlich der Fall ist. Haufig
sah man die abbrockelnde innere Wurzelscheide an normaler Stelle enden.
An manchen Haaren setzte sich die abnorm starke Verhornung, der dufleren
Wurzelscheide aufliegend, ins mittlere Drittel des Haarbalges fort. Besonders
fand sich dieses Verhalten an den Lanugohaaren, an den starken Haaren der
Kopfhaut reichte die pathologische Verhornung dagegen nur bis an die obere
Grenze des mittleren Haarbalgdrittels. Dabei waren an allen Stellen die mit
Hornmassen erfiillten Haartrichter bedeutend verlingert und verdickt. An
senkrechten Schnitten der Kopfhaut standen die Haarbélge in ihrem unteren
Anteil in gewohnlicher Entfernung voneinander, die Haartrichter aber nidherten
sich einander sehr stark, so da nur schmale, papillenartige Cutisreste zwischen
ihnen iibrig blieben, die dann auch durch die Verlingerung der Haartrichter
in die Lange gezogen erschienen.

Gaxs weist darauf hin, daBl an anderen Korperstellen als am Kopf, wo die
Talgdriisen als kleine Anhéngsel der kriftig entwickelten Haare erscheinen,
meist eine Hypertrophie der Talgdriisen im Vordergrund steht, und dal es
gelegentlich nicht zur Bildung eines Haares kommt.

Erwahnt sei noch der histologische Befund an den Stellen der Furchen inner-
halb des Hornpanzers. Dieser platzt bei dem intrauterinen Wachstum des Fetus
an verschiedenen Stellen ein. Schon KyYBER stellte fest, da man an der Ober-
fliche der tiefen Risse ein diinnes Epithel findet, das man als Reste der MAL-
prcHIschen Schicht betrachten miisse, auch Hornhautreste seien zu sehen.
Nach INneMANN geht aber der Vorgang wohl fters so vor sich, daB ¢iefe Einrisse
entstehen, bei denen auch Zerreiungen von Blutgefdlen vorkommen kénnen,
auch kleine Entziindungsherde konnen sich hier ausbilden. Dariiber bildet
sich dann ein neues Epithellager, das Stratum corneum ist hier diinn. Aber
Haare und Driisenanlagen fehlen hier, das Bindegewebe ist etwas vermehrt, die
Papillen nicht so verlingert wie oft an den anderen Stellen.

AuBer diesen wihrend des Wachstums des Fetus entstehenden Furchen,
kommen auch noch rein mechanisch, meist wohl bei oder nach der Geburt,
Einrisse im Hornpanzer zustande, die weit in das Corium hineinreichen (GANS).

Die histologische Untersuchung der Lippen und der Conjunctiva zeigte bei
InamaNNs Untersuchungen nur eine gewisse Hypertrophie des Stratum sub-
mucosum, der Tunica propria und des Plattenepithels, aber keine Verhornungs-
anomalie. So sahen auch HEss und ScHULTZ bei der histologischen Unter-
suchung der Augenlider, der Zunge und der Lippen ein diinnes reguldres Stratum
corneum, wihrend Furcr bei Ichthyosis congenita in der Vagina und an einer
Stelle im Uterus eine verdickte Hornschicht nachweisen konnte.

Ein besonderer mikroskopischer Befund des Falles von HEINRICHSBAUER bedarf noch
der Erwdhnung. HEINRICHSBAUER hatte, wie oben (S. 8) schon angefiihrt, gesehen,
daB bei einem mit den typischen Hornplatten der Ichthyosis congenita geborenen Kind
innerhalb der neunzehn Tage, die das Kind am Leben blieb, der Hornpanzer an vielen
Stellen sich abstieB und einer anscheinend normalen Haut Platz machte. Wéhrend nun die
keratotisch gebliebenen Hautpartien den dhnlichen Befund wie bei den anderen Autoren auf-
wiesen, zeigte die ,,normale‘‘ Haut ein anderes, aber keineswegs wirklich normales Bild. Da
ein derartiger Befund nicht so leicht beobachtet werden kann, sei die wichtige Schilderung
HEINRICHSBAUERS ausfithrlich wiedergegeben: An den meisten Stellen der Haut entsprach
der makroskopisch erfolgten AbstoBung der Hornplatten auch histologisch ein mehr oder
weniger vollkommenes Fehlen der Hornschicht, diese ist oft nur in Resten vorhanden,
dann vor allem in den Haartrichtern. Das Rete ist teils normal dick, teils verdickt, teils
auch verdiinnt. Die Zellen zeigen 6fters Vakuolen, die den Kern ganz an die Wand driicken.
Diese Zellen sind doppelt und dreifach so gro8 wie die Zellen ihrer Umgebung. Aber an
zahlreichen Stellen (Gesicht, Oberschenkel, Kopfhaut, Bauchhaut) weicht der Aufbau
des Rete sehr von der Haut ab. Hier folgen auf die zylindrischen Basalzellen nach oben

statt wie sonst kubische Zellen, abgeplattete Zellen, die nur noch zum Teil ihre Zellgrenzen
erkennen lassen. Diese abgeplatteten Zellen haben ausgesprochen lamellésen Charakter
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und an manchen Stellen sind sie abgehoben, so da8 iiber den Papillen nur noch die Basal-
zellenschicht stehen geblieben ist. In der Basalschicht sind gehdufte Mitosen, im Rete
vermehrte Leukocyten sichtbar. Ein Stratum granulosum ist zum Teil vorhanden, zum
Teil fehlt es vollig. Die Form der Papillen war in Héhe und Breite sehr wechselnd, an
Riicken und Wangenhaut waren sie kaum angedeutet. Die SchweiBdriisen waren meist
normal. Die Talgdriisen waren zum Teil reichlich vorhanden und wohlgebildet, zum
Teil atrophisch. Das Corium zeigte starke Entziindungserscheinungen, viel Leukocyten
und eosinophile Zellen, aber nicht gleichmafig. Die klinisch festzustellende AbstoBung
der Hornschicht fiel also nicht zusammen mit einem anatomischen Normalwerden der
Haut, vielmehr waren dort im Rete auch Verinderungen zu konstatieren, die fiir eine be-
schleunigte Hornbildung sprachen, nimlich die Abplattung der Zellkerne iiber der Basal-
zellenschicht, teilweise in ihr selbst, und der Verlust der Zellgrenzen.

Kurz sei noch hingewiesen auf die Untersuchungen diber den Fetigehalt der Haut bes
Ichthyotischen, die INGMANN in ausgedehntem MaBe angestellt hat. Besonders kommen
die neueren Farbungen mit Scharlachrot (MicHAELIS) und mit Sudan III (DaDDI) in Be-
tracht, neben diesen und den Osmierungsmethoden hat IN¢MANN die Methoden zum Nach-
weis von Fettsduren und Seifen von FiscHLER, SmirH-D1eTrICH und C1accio herangezogen
sowie die Farbung mit Nilblau-Chlorhydrid u. a. m. Die Einzelheiten dieser und der ver-
gleichenden Untersuchungen iiber den Fettgehalt der Haut unter normalen und gewissen
pathologischen Verhéltnissen, die INGMANN in sehr sorgfiltiger und eingehender Arbeit
angestellt hat, konnen hier nicht angefiihrt werden, es sei auf die groBe Arbeit des Ver-
fassers hingewiesen. Das zusammenfassende Ergebnis, das sich bezieht auf die Fettnach-
weismethoden an normaler Haut von Feten und von Patienten mit Ichthyosis congenita,
auch mit Ichthyosis vulgaris, besagt, daBl die Fettmenge im Stratum corneum bei beiden
Hauterkrankungen bedeutend vermehrt ist, am meisten bei den schweren Formen von
Ichthyosis congenita, etwas weniger bei der leichten Form (III. Grad nach RIEckE) und
nur schwach bei Ichthyosis vulgaris. Gegeniiber dem erhShten Fettgehalt im Stratum
corneum waren Rete Malpighi und Corium arm an Fett. An den Pradilektionsstellen in
der normalen Haut, dem Stratum basale und in den interpapilliren Retezapfen fand INg-
MANN bei Ichthyosis verhaltnisméBig nicht mehr Fett, wohl aber schien es, als ob die supra-
papillir gelegenen basalen Schichten des Stratum corneum besonders fettreich waren.

Gegeniiber den INemanNschen Untersuchungen kommen die friiheren sehr spirlichen
und ganz unvollkommenen Angaben iiber Fettgehalt kaum noch in Betracht, um so mehr,
da nach heutiger Kenntnis auf die Osmierungsmethode allein kein Urteil mehr gegriindet
werden kann. Ausprrz hatte (1869) in Epidermisschuppen in und zwischen den Plittchen
reichlich Fetttropfchen angehéuft gefunden. CaspaRY sah, daf der Fettgehalt der gesundn
Haut bei der Ichthyosishaut fehlte. (Sein Fall war eine iiberlebende Ichthyosis congenita.)
Auch BALLENTYNE fand bei Fettfarbung (durch Osmiumsiure), daB das Fett ganz oder fast
ganz fehlte gegeniiber der Fiarbung beim normalen Kind. DARIER erwihnt nur, daB die
Hornschicht weniger Fett als normal enthalten habe, und daB im Papillarkoérper das Fett
in Form kleiner und gréBerer Tropfchen vorhanden war, und daB in den SchweiBdriisen
auch Fett enthalten gewesen sei. Und MEYENBERG sah nur die mit Fett angefiihrten Aus-
fithrungsgénge der Talgdriisen durch die Hornschicht hindurchziehen. Nach den INGMANN-
schen Untersuchungen erwiahnt dann HEINRICHSBAUER reichlich Fett in der Hornschicht,
teils als Tropfen in den Zellen, teils in Streifenformen zwischen den Lamellen.

b) Befund bei der iiberlebenden Ichthyosis congenita und der Erythrodermie
congénitale ichthyosiforme (Brocq).

Es bleibt noch ibrig, auf die mikroskopischen Befunde in diesen Féllen
kurz einzugehen. In Vielem stimmen die Bilder der vorliegenden Unter-
suchungen mit denen der schweren Grade von Ichthyosis congenita iiberein,
vor allem ist es oft auch das sehr verdickte Stratum corneum, das auffillt.
Im einzelnen seien nur die doch vielfach auch recht abweichenden Ergebnisse
verschiedener Autoren angefithrt, wobei wir unbeschadet unseres oben ge-
schilderten identifizierenden Standpunktes zuerst die Fille beriicksichtigen,
die als tiberlebende oder leichte Formen der Ichthyosis congenita, nicht mit
dem Namen Erythrodermie congénitale ichthyosiforme bezeichnet sind.

Stratum corneum. Alle Untersucher finden die Hornschicht sehr verdickt,
so CasPaRY, DARIER, BRUHNS, ANDRIUSCHTSCHENKO, FiN1z10, GOLAY, JORDAN,
JORDAN und ScHAMSCHIN, INGMANN. Letzterer spricht von einer Verdickung
der Hornschicht um das 3—4fache, ANDRIUSCHTSCHENKO sogar auf das 10fache.
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Kernfiihrende Zellen in der Hornschicht sahen Goray und INGMANN, letzterer
betont den Befund mehr im oberen Teil des Stratum corneum.

Das Stratum lucidum war in CaAspaARYs Fall stark entwickelt, JORDAN erwihnt
es als vorhanden, IN¢MANN sah es bedeutend breiter als normal, in ANDRIUSCH-
TScHENKOs Fall fehlte es ganz.

Die Kornerschicht, die bei der Ichthyosis congenita schwersten Grades so
sehr verschieden gefunden wird, ist bei der iiberlebenden Ichthyosis von der
Mehrzahl der Untersucher deutlich erkennbar gefunden worden. CASPARY
bezeichnet das Stratum granulosum als normal, DARIER als sehr entwickelt
und koérnerreich. BRUHNS fand es etwas verschmélert, nur 1—2 Zellagen, aber
doch iiberall sichtbar. Finizio bezeichnet es als vorhanden, INnaMANN fand es
verbreitert. Nur in JorDANs zweitem Fall war die Kornerschicht fast voll-
kommen geschwunden, in dem Fall JorpaNs und SCHAMSCHINS ganz ge-
schwunden.

Das Rete Malpighi im ganzen nennt JORDAN stark verdiinnt. Speziell das
Stratum spinosum fand Caspary stark entwickelt, BRUHNS sah es etwas ver-
breitert, um die Kerne Vakuolenbildung, der Kern war manchmal ganz an die
Wand geriickt. Vom Stratum basale gibt DARIER an, daB er es verdickt gefunden
hitte, INoMANN sah es bedeutend breiter als normal, GOLLMER nennt es stark
ausgesprochen. BRUHNS sah die Basalzellen meist normal, etwas ungeordnet,
einzelne Mitosen im Rete. ANDRIUSCHTSCHENKO hebt die starke Pigment-
ablagerung hervor.

In der Cutis sahen CasPARY, DARIER, BRUHNS die Papillen mehr oder weniger
verlingert, DARIER betont auch die Verbreiterung. Bei JorDAN waren die
Papillen verschmélert, GOLLMER nennt sie flach. DARIER fand ziemlich reich-
liche Zellinfiltrationen um die Gefifle des Papillarkérpers, und auch kleinere
und groBere Fetttropfen. BrRUHNS dagegen sah spérliche Zellanhdufungen im
Papillarkérper, die Gefale waren erweitert, prall gespannt. JoRDAN beobachtete
im Corium GefiBle und Ausfithrungsginge, die von Zellinfiltraten umgeben
waren. INGMANN erwihnt den Befund von vermehrten Markzellen um die Blut-
gefile und Driisen. Die Schweifidriisen fanden Caspary reichlich, Brumw~s
und INGMANN normal, JOrDAN zahlreich. Die Haarbilge waren nach CASPARY
selten zu sehen. DARIER fand, dafl die Hyperkeratose weit in die Haarbilge
hinein reichte, JORDAN sah sie zahlreich.

Von den Talgdriisen sah CASPARY nichts, DARIER fand sie atrophisch, BRUHNS
und INGMANN normal. JorpaN fand in seinem zweiten Fall spirliche Talgdriisen.

Die Fille, die von ihren Untersuchern als Erythrodermie congénitale ich-
thiosiforme bezeichnet worden sind oder die, wie bei der Mitteilung von RascH,
nachtriglich als solche gedeutet wurden, haben wir bisher noch nicht mit bei
den histologischen Befunden aufgefiihrt. Aber das mikroskopische Bild deckt
sich vielfach mit dem der Ichthyosis congenita, in den Variationsbreiten natiir-
lich, die wir auch dort sahen. Es ist nur zu beriicksichtigen, daB an verschiedenen
Korperstellen der Befund ein anderer sein kann. Die Hypertrophie der Horn-
schicht tritt auch hier mehr oder weniger stark hervor (BRocq, RASCH, SCHONNE-
FELD, TEREBINSKY, GALEWSKY, Mc KEE und RoseEN, OREL u.a.). Kerne in
der Hornschicht sind manchmal und stellenweise vorhanden (RascH, GANS,
OREL u. a.), ein Stratum lucidum kann fehlen (ScHONNEFELD) oder verschmilert
da sein (TEREBINSKY). Die Kornerschicht wechselt vom vollkommenen Fehlen
bis zur guten Ausbildung (ScHONNEFELD, BockuHOLT, TEREBINSKY). GANS
spricht bei seinem eigenen ersten Fall von auffallend stark entwickeltem Stratum
granulosum. Er hebt hervor, dal man sonst oft genug das Fehlen eines Stratum
granulosum feststellen konne dort, wo der Stachelzellenschicht unmittelbar
parakeratotische Hornschichtlagen folgen, dafB es iiberall und unter Umstinden
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sogar besonders stark entwickelt ist, mit zahlreichen Keratohyalin-Kérnern
in auffallend groBen Zellen dort, wo eine regelrechte Verhornung dariiber statt-
findet.

Das Stratum spinosum wird von SCHONNEFELD als reduziert angegeben,
GALEWSKY nennt die ganze Epidermis verschmilert, TEREBINSKY fand das
Rete Malpighi verdickt, Brocq spricht von einer Acanthosis, die vorkommen
kann, ebenso SELMANOVIC u. a., auch GaANS betont die Acanthose neben einer
fleckweisen Hyper- und vor allem Parakeratose.

Die Papillen konnen flach sein (RASCH, SCHONNEFELD, (GALEWSKY), aber
auch verlingert und gegabelt, wie in BockrorTs Fall. Auch Gaxs sah ,eine
Art Papillomatose. In MiescaErs Ubergangsfall bestand ebenfalls eine
Acanthopapillomatosis. Die Gefifle sind meist erweitert, und stark gefiillt,
um sie und um die Driisen herum besteht eine leichte, selten etwas stirkere
Zellinfiltration, die sich nach unten scharf absetzt. GALEWSKY betont das
Fehlen derselben, in GoLLMERs Fall dagegen wird ein abnorm groBer Zellreichtum
(Lymphocyten, junge Bindegewebszellen) des Papillarkérpers und der ober-
flachlichen Cutisschicht hervorgehoben. In Bockmorts Beobachtung war eine
ziemlich dichte Zellinfiltration vorhanden, doch war hier ein ekzematds-neuro-
dermatischer Zustand vergesellschaftet. Das elastische Gewebe wird, teils
normal oder stirker gefunden (Gans) manchmal etwas reduziert und frag-
mentiert angegeben (Mac KEE und RosgeN). In WiLEs Fall wird sogar Schwund
und Unterbrechung der Elastica erwihnt, aus dieser ,,Disorganisation des
elastischen Gewebes* schlieBt Verf. mit auf eine Verwandtschaft mit der Epi-
dermolysis bullosa hereditaria (die von SIEMENS aber ganz abgelehnt wird).

Sicherlich sagt GaNs mit Recht, daBl alles in allem die Befunde nicht nur
im Einzelfall, sondern auch im einzelnen Gewebsabschnitt auf engem Raume
schnell wechseln. Dafiir sind die beiden Beobachtungen von Gaxs selbst ein
deutlicher Beweis. Bei dem gleichen 60jahrigen Kranken mit Erythrodermie
congénitale ichthyosiforme, bei dem er histologisch Acanthosis und Papillo-
matosis sah, fand sich in den Randabschnitten der Krankheitsherde ein fast
ganz verstrichener Papillarkorper, dariiber eine verschmélerte Stachelzellen-
schicht und starke Hyperkeratose. Es fiel aber dabei auch auf, daBl die oben
erwihnte Hypertrophie des Stratum granulosum auch in den peripheren Partien
noch bestand, wenn sie auch unterhalb der zentralen Parakeratose — was sonst
nicht der Fall zu sein pflegt — eher stirker erschien. Dieser 60jihrige Mann
zeigte im iibrigen eine deutliche Atrophie des cutanen und subcutanen Gewebes
und starke Basophilie des Kollagens.

In einem 2. Falle von GANs bei einem nur 5 Monate alten Madchen war die
dachziegelartige Ubereinanderhdufung von parakeratotischen Hornmassen
bemerkenswert ; tiefe Hornzapfen stiegen in die Hornfollikel und Schweifidriisen-
ginge herab. Bei schmaler Stachelzellenschicht reichten tiefe und schmale
Epithelleisten weit ins Bindegewebe hinunter und umfaften schmale und lange
fingerférmige Papillen. Die BlutgefiBle waren ungewohnlich stark erweitert
und prall gefillt, vielleicht dadurch, dafl die weit in die Stachelzellenschicht
hinabreichenden Hornzapfen Einschniirungen und Stauungen verursachten.

Talg- und Schweilidriisen werden meist normal befunden. In die Haar-
follikel hinein erstrecken sich oft weit hinunter Fortsitze von der verdickten
aufgelagerten. Hornschicht. Auch die Miindungen der Schweilldriisenginge
kénnen von der Verhornung ergriffen werden. )

Den gelegentlich beobachteten Blasenbildungen liegt ein Odem zwischen
und auch in der Epithelschicht zugrunde, das zur Blasenbildung fiithrt. Ob,
wie GoLpsMITH annimmt, die oft vorhandene Hyperidrosis als Ursache der
Blasenbildung mit in Betracht kommt, erscheint noch fraglich.
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So erkennt man, daB das histologische Bild der Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme zwar ein wechselndes ist, ebenso wie das der iiberlebenden
Ichthyosis congenita, dafl aber bei den verschiedenen Beobachtungen auch
volle Ubereinstimmung zwischen beiden gefunden werden kann. Es besteht
auch vom histologischen Standpunkt aus kein Grund, die beiden Krankheiten
voneinander zu trennen. Und es wurde ja oben dargelegt, daBl auch die klini-
schen Eigentiimlichkeiten es berechtigt erscheinen lassen, die iiberlebende
Ichthyosis congenita mit der BrRocschen Erythrodermie congénitale ichthyosi-
forme zu identifizieren.

Atiologie und Pathogenese der Ichthyosis congenita.

Uber die Ursache und den Verlauf der Entstehung der Ichthyosis congenita,
ist leider auch heute noch duBerst wenig bekannt, obgleich es von jeher nicht
an Erklirungsversuchen gefehlt hat. ‘

Von den zahlreichen &alteren Theorien, unter denen natiirlich auch das ,,Versehen‘
wahrend der Schwangerschaft eine Rolle spielt, seien nur einige Beispiele hier erwihnt:
HEBRA nahm an, daf3 die Ichthyosis congenita nur eine abnorm starke allgemeine Seborrhoe
sei, SCHABEL, SUTTER, LOCHERER vertraten die Ansicht, daBl eine sehr gesteigerte und
chemisch veridnderte Sebum-Absonderung und eine sehr vermehrte Epidermis-Zellen-
bildung stattfinde, die letztere kame nicht zur AbstoBung und iibe dabei einen Reiz auf
das daruntergelegene Corium aus und bewirke Papillen-Hypertrophie. Die Ansicht LELOIRS
war, daB eine Trophoneurose vorliege auf Grund von generativen Verdnderungen in den
cutanen Nerven und in den vorderen Riickenmarkswurzeln, eine Theorie, die von Carbone
durch histologische Untersuchungen widerlegt wurde. Diese und verschiedene andere Er-
kldrungsversuche von Barkow, KYBER, GouLp, FROLIG, WASSMUTH u. a. sind als unbe-
griindet erkannt und verlassen und es eriibrigt sich hier, diese alten Darlegungen, die in
Mrazeks Handbuch der Hautkrankheiten durch JANOVSKY im einzelnen bis zum Jahre
1902 verzeichnet sind, erneut wiederzugeben.

Eine sehr ausfiihrliche Schilderung alter und neuer &tiologischer und patho-
genetischer Punkte gibt INGMANN. Aus seiner Darstellung und aus zahlreichen
Schilderungen und Einzelfillen sei folgendes hervorgehoben: Eine auch in ver-
héiltnismiBig neuer Zeit noch von LANGLEY, von MENEAU, von MOORE und
WarrIELD und zuletzt noch von KINGERY wieder aufgenommene Theorie ist
die von BoweN (1895). Sie basierte darauf, daBl das sogenannte Epitrichium,
das normalerweise nur in der Fetalzeit vorkommt, persistiere, und so das Bild
der Ichthyosis congenita hervorrufe. Das Epitrichium findet sich beim mensch-
lichen Embryo, ebenso wie beim Tierembryo. Seit Ende des zweiten Fetal-
monats ist das Ektoderm beim menschlichen Embryo aus zwei Zellschichten
zusammengesetzt. Die obere Zellschicht besteht aus groflen, platten, kugeligen
oder polygonalen Zellen, die untere Schicht aus kleinen, ziemlich regelmiBig
angeordneten Zellen von flacher Beschaffenheit mit kleinem Kern. Diese untere
Schicht bildet die permanente Schicht, aus der sich dann die Epidermis differen-
ziert. Die obere Schicht ist das Epitrichium, es besteht vom 2. bis 6. Fetal-
monat, dann 16st es sich ab und liegt zunichst wie eine Schale iiber den hervor-
wachsenden Haaren. Die Ablosung des Epitrichiums erfolgt aber zeitlich und
ortlich nicht immer regelmafig, es kann gelegentlich persistieren und verhindert
dann die AbstoBung der darunter gelegenen Hornschicht. Teilweise durch die
nicht erfolgte Ablésung des Epitrichiums, teils durch Veranderungen in der
tieferen Schicht soll nun spéter das Bild der kongenitalen Dyskeratosen und auch
der Ichthyosis congenita entstehen. Warum aber persistiert manchmal das
Epitrichium ? Das wollen MoorRE und WARFIELD (1906) durch eine Atrophie
oder ein Fehlen der Schilddriise erkliren, normalerweise beginnt die Schild-
driise im 6. Fetalmonat zu sezernieren. INGMANN weist nun aber darauf hin,
daB im allgemeinen keine als Epitrichium zu deutende Schicht bei Fillen von
Ichthyosis congenita sich habe nachweisen lassen. Ubrigens nimmt BALLENTYNE
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gerade im Gegensatz ein Fehlen oder eine mangelhafte Ausbildung eines Epi-
trichiums als Ursache fiir Ichthyosis congenita an, dadurch kénne die Horn-
schicht abnorm wuchern.

Einige mikroskopische Befunde, aus denen man versucht hat, pathogenetische
Schliisse zu ziehen, und die auch im Kapitel ,,Histologie’* schon mit erwihnt
sind, seien in diesem Zusammenhang noch kurz angefiihrt.

WassmuTH hatte das Gramsche Verfahren (nach ERNST) angewendet. Dabei sollte
diese Farbung durch das Sichtbarwerden der Keratohyalinkoérner und -streifen den Beginn
des Verhornungsprozesses anzeigen, wihrend die Vollendung (im Stratum corneum) durch
das Ausbleiben der Gramschen Féarbung zum Ausdruck kommen soll. Nun gingen die Ver-
hornungserscheinungen durch die ganze Dicke der Hornschicht und WassMuTH kam zu
dem Schlusse, daB bei Ichthyosis congenita eine Differenzierung der Epidermis in ein Stratum
granulosum, lucidum und corneum unterblieben ist, und daB die Vorstadien der Verhornung
durch die ganze Dicke der Epidermis gehen, dafl es somit zur Ausbildung eines Stratum
corneum nicht gekommen sei. Dieser Deutung treten aber verschiedene Autoren entgegen,
und INGMANN, der ja die Fettverhaltnisse im Stratum corneum besonders studiert hat,
bringt die unregelmiBige Fleckung in der Hornschicht mit den Fettverteilungen in
Zusammenhang (vgl. unter Histologie). Auf Grund vorgenommener Verdauungsversuche
mit Pepsin-Salzsaure kommt auch Haus zu dem Ergebnis, daB sich die Hornschicht in
Fillen von Ichthyosis congenita wie diejenige normaler Haut verhalte, daB also keine
unvollstindige Verhornung vorliege, wie WassMuTH annahm. INeMANN fand, wie auch
andere Autoren, eine stellenweise starke Kernansammlung in den oberen Teilen der Horn-
schicht und vermutet, dafl an diesen Stellen im 4.—5. Fetalmonat ein parakeratotischer
VerhornungsprozeB vorherrschend gewesen sei, und erst spiter die Hyperkeratosebildung
erfolgt sei. Fiir diese Entstehungsweise sprechen unter anderm das Vorhandensein eines
bisweilen gut entwickelten Stratum granulosum und lucidum unter den kernfiihrenden Horn-
zellen. INGMANN sieht den Vorgang begriindet in einer gesteigerten Aktivitit des Stratum
Malpighi, wofiir vermehrte Mitosen und eine gewisse unregelmifBige Anordnung der Zellen
im Stratum basale sprechen wiirden, und daneben in einer gestorten Desquamation der oberen
Hornschichten, wodurch das Stratum corneum eben mit zu dieser exzessiven Dicke gelangt.

Wiahrend von verschiedenen Autoren leichtere entziindliche Vorginge,
Zellen-Anhiufungen, Blutgefi3-Erweiterungen, die sie fanden (dltere Autoren,
auch INGMANN) als sekundér angesehen werden, hat MarTiNoTTI (1911) Blut-
gefiaBlasionen im Corium gefunden, die er als primér, die Hyperkeratose als
sekundér auffafit. Hress und ScrurLTz (1920) fanden geringere Entziindungs-
erscheinungen in Form von Lymphocyten und zahlreichen jugendlichen Fibro-
blasten, dabei Hypertrophie der Papillen, darin sehen sie die Ursache einer
spéteren vermehrten Hornproduktion — also auch die Ansicht, daBl die Ent-
ziindung das Priméire sei. Diese pathogenetischen Anschauungen miissen noch
als ungeklart gelten, immerhin vertreten die Mehrzahl der Autoren wohl den
Standpunkt, daf die geringen und nicht einmal immer vorhandenen entziind-
lichen Erscheinungen als sekundir anzusehen sind.

Wenden wir uns jetzt aber zu den eigentlichen dgtiologischen Faktoren, die im
Verlauf der letzten Zeit als moglich herangezogen wurden, so ist auch hier mit
den sehr spérlichen Befunden noch groBe Unklarheit vorhanden.

Vererbungseinfliisse und Konsanguinitit der Eltern sind es zunichst, die in
Betracht gezogen wurden. Blutsverwandtschaft der Eltern ist in der Tat relativ
oft vorhanden, ADRIAN wies sie in 12°/; von 50 Fallen nach, INGMANN bei seiner
Aufstellung von 95 Familien nicht ganz so haufig, niamlich 8mal.

Dazu méchte ich gleich noch hinzufiigen den in INeMaNNs Tabelle (und auch spéter

bei SiEMENS) nicht aufgefithrten Fall von BravuLT (vom Jahre 1913), der eine zweifel-
lose iiberlebende Ichthyosis congenita ist. R

Mit OrEL sollen wir auch den Fall BENIER-DARIER dazurechnen, wiahrend der Kranke
von V. ZUMBUSCH mit dem von RIEHL (1905) demonstrierten identisch ist. Dazu kommen
aber noch eine Anzahl von Fillen von Erythrodermie congénitale ichthyosiforme mit Kon-
sanguinitit (FREY, WILE, SIEMENS u. a.).

Auch JADASSOHN sah unter den von ihm beobachteten Fallen von Ich-
thyosis congenita auffallend oft Konsanguinitdt. Spater (1929) gibt OREL eine
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Berechnung der von ihm festgestellten Familien mit Ichthyosis congenita. Er
filhrt unter 150 Familien 16mal elterliche Blutsverwandtschaft an. Die weit-
gehendste Zusammenstellung iiber das Verhéltnis der Konsanguinitit der
Eltern in den Familien mit Ichthyosis congenita verdanken wir aber in aller-
letzter Zeit SieMENS. Er fand unter 204 Familien mit Ichthyosis congenita
29mal elterliche Blutsverwandtschaft, davon waren 17 (oder 19 ?) Vetternehen.

Das Bemerkenswerte war nun ferner, daf die elterliche Blutsverwandtschaft,
sowie die Vetternehen auBerordentlich iiberwogen bei der II. Form RIECKEs.
S1EMENS konstatiert nimlich im Einzelnen:

Bei 69 Familien der I. Form 4 X Konsanguinitit der Eltern, davon 1 Vetterehe

’»” 111 ”»” ’” II- ” 24 X ’ ” ”» ’” ’” 15 (Od'17?) ”»
”»” 24 ”»” ’» III' ’” 1 X ’” ’” ’” ” ”»” 1 9
204 29 170d.19 ,,

Aus diesen verschiedenen Verhiltniszahlen der I., II. und ITI. Form schlieBt
SiEMENS, daB diese Formen vielleicht &tiologisch verschieden zu beurteilen
seien (vgl. S.48).

Wir kennen bisher keine direkte Vererbung der iiberlebenden Ichthyosis
congenita (der Fall von FrRoELANO DE MELLO ist in dieser Beziehung ganz
unsicher), wir wissen ja aber, dal wiederholt Geschwisterkinder in einer Familie
an Ichthyosis congenita oder an Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
leiden (siehe oben) und mehmen eine recessive Vererbung an. Diese kann sich
bekanntlich bei Verwandtenehen eher als bei Heiraten ganz fremder Partner
auswirken, und die vererbte Krankheit eher in Erscheinung treten lassen. In
dem Sinn kénnen wir also der Konsanguinitit der Eltern jedenfalls einen EinfluB
auf das Vorkommen der Ichthyosis congenita zuerkennen. Und mit MEIROWSKY,
LEVEN u. a. kénnen wir aus dem EinfluB der Konsanguinitit auf eine fehler-
hafte Zusammensetzung des Keimplasmas als Ursache der Ichthyosis congenita
schlieBen. JESIONEK bezeichnete die Ichthyosis vulgaris als Keimesvariation.
Auch HUBSCHMANN sowie FRANKENHAUS sprechen von einer Storung der Keim-
anlage als urséichliches Moment.

Welche Faktoren aber bewirken die fehlerhafte Zusammensetzung des
Keimplasma ? Besonders in der franzésischen Literatur, aber auch von anderen
Seiten ist schon lange auf das Vorhandensein einer Syphilis als Atiologie gefahndet
worden. Die positiven Ergebnisse sind aber zu gering, als da man zu allgemeinen
Schliissen berechtigt wire. Einer kleinen Zahl von Fillen (BAr, TOMMASOLI,
JORDAN, INGMANN u. a.), in denen Lues bei den Kranken mit Ichthyosis con-
genita und Erythrodermie congénitale ichthyosiforme, resp. bei ihren Vorfahren
nachgewiesen ist, steht eine grofe Zahl von solchen gegeniiber, bei denen gar
nichts von Lues gefunden wurde. Natiirlich ist auch lingst nicht in allen Fillen
darauf geachtet oder dariiber berichtet worden. Auch hier hat INGMANN wieder
das Prozentverhiltnis festgestellt: Unter 95 Familien waren 8 sicher mit Lues
behaftet. INGMANN nennt nun noch 12 weitere Familien, bei denen man aus
Verinderungen der Placenta (Vergroferung), den Amnionhduten (Verdickung),
oder dem Fruchtwasser (Triibung, Vermehrung), aus Verinderungen der Thymus
(einFall von Mc AUSLIN mit zahlreichen kleinen Abscessen, die an Lues erinnerten)
aus vorangegangenen, mehr oder weniger zahlreichen Frithgeburten, méglicher-
weise auf Lues schlielen konnte. Aber man mull doch sagen, daB diese Symptome
viel zu unsicher erscheinen, um so mehr als die Anamnese betreffs der weiteren
Aszendenz ja oft sehr unvollkommen vorliegt, so daB3 wir diese moglichen Fille
doch nicht mit dazu beniitzen kénnen, um die luetische Atiologie zu stiitzen.

Ebenso hat INeMANN mit groBer Sorgfalt die Fille zusammengesucht, in denen von der

gleichen Mutter mehrere Kinder mit Ichthyosis congenita geboren wurden, um fest-
zustellen, ob bei diesen, etwa bei spateren Geburten, die Schwere der Erscheinungen
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abgeschwiicht wire, analog der alten, oft durchbrochenen und vor allem heute in bezug auf
Aborte lingst nicht mehr anerkannten Regel bei Syphilis congenita. Aber auch diese Unter-
suchungen bei Ichthyosis congenita, obgleich sie gerade bei INGMANNs drei Fiallen (drei
Kinder einer Mutter) ziemlich gut zutreffen, sind noch zu unregelméiBig in ihrem Ergebnis,
und ja schlieBlich auch bei positivem Ausfall nicht beweisend genug, um sichere Schliisse
daraus ziehen zu kénnen.

Die Fille, bei denen Syphilis in der Anamnese angegeben wurde, griinden
diese Anamnese auf Lues der Eltern, eventuell auf positive Wa.R. eines der
Eltern oder beider. Nur in IN¢MaNNs Féllen waren zweimal Spirochdten im
Nabelstrang (und in den inneren Organen) nachweisbar und der Vater der drei
Geschwister mit Ichthyosis congenita hatte Syphilis.

Betreffs der Lues als Atiologie wird man also nach dem bisher Vorliegenden
zu dem Schluf kommen, daf die Moglichkeit der &tiologischen Rolle einer
Syphilis nicht ausgeschlossen werden kann, dafl aber ein irgendwie sicherer
Anbhaltepunkt dafiir nicht vorhanden ist. Wenn die Lues in der Entstehung
mitwirkt, wird man sich weniger die Ichthyosis congenita als luetisches Symptom
vorzustellen haben, als vielmehr an einen schidigenden EinfluB der Erbplasmas
denken miissen.

Noch viel weniger Anhalt als fiir eine Mitwirkung der Syphilis hat man
fiir andere degenerative Einfliisse, sei es durch Alkohol, durch Nervenerkrankungen,
Epilepsie usw. (Hauss u. a.), durch Mifbildungen u. dgl. Alle diesbeziiglichen
Angaben sind viel zu vereinzelt und in der Luft schwebend, als daB irgend
etwas daraus geschlossen werden konnte.

Wir miissen auch noch auf die Frage endokriner Einfliisse eingehen. Auch
hier liegt bisher sehr wenig klinisches Material vor. Schon oben (S. 28, 29)
wurden die spérlichen Falle mit Thymusdefekt oder Thymusverdnderung notiert.
An gleicher Stelle wurde Verdnderung der Schilddriise in den Fallen von WIEN-
FIELD, MOORE und WARFIELD, HESS und ScHULTZ, THOMSON und WALKELEY
angefithrt. THOMSON und WALKELEY nehmen, wie auch VINCENT und WEILL,
einen Hypothyreoidismus der Mutter und des Fetus als Ursache der Ichthyosis
congenita an, er sei bedingt durch den Mangel an miitterlichem Jodothyrin,
da ja die endokrinen Driisen des Fetus mit denen der Mutter in Beziehung
stdnden. Auch PorTER vertritt die Anschauung, da8 Hypothyreoidismus der
Hauptfaktor fiir die Atiologie sei (vgl. Ichthyosis vulgaris S. 89). Bei den
Miittern komme aber manchmal ein Hyperthyreoidismus vor. Bei einer Mutter,
die zwei Kinder mit schwerer Ichthyosis congenita geboren hatte, fand er bei
zweimaliger Grundumsatzbestimmung eine Erhéhung von 37 resp. 449/, aller-
dings erfolgten die Grundumsatzbestimmungen erst mehrere Jahre nach der
Geburt des letzten Kindes.

Ferner spricht Kin¢ERY von dem Befund einer Hypoplasie der Schilddriise,
ebenso wie von einer Hypoplasie der Nebennieren bei dem von ihm beobachteten
und in der 6. Woche ad exitum gekommenen Kind mit Ichthyosis congenita.

Aber alle diese Befunde sind zu vereinzelt und unsicher, es sind noch keine
atiologischen Anhaltspunkte zu erhalten. Bei der Bedeutung der endokrinen
Forschung wird man aber sicher in Zukunft auf diese Dinge noch mehr achten
miissen.

Grundumsatzbestimmungen, die einen AufschluB3 iiber die Funktion der
Schilddriise geben konnten, liegen bei iiberlebender Ichthyosis congenita und
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme bisher kaum vor. In einem darauf
gepriiften Fall von iiberlebender Ichthyosis congenita fand SIEMENS den Grund-
umsatz normal.

'Nicht auf Driisen-Intoxikationen, sondern mehr auf allgemeine und alimentire Intoxi-
kationseinfliisse will GorLaY die Ursache der Ichthyosis congenita zuriickfithren. Er sagt,
daB intrauteriner Beginn der Ichthyosis congenita bedingt sei durch eine Intoxikation der
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Mutter wihrend der Schwangerschaft. Diese Intoxikationen konnen zufallig-toxisch,
infektits-toxisch, auto-toxisch oder alimentér-toxisch sein. Und so halt Verf. auch die
Ansicht der Mutter, da8 die Ursache der Ichthyosis congenita bei dem einen Kind durch
einen Abusus von Kochsalz wihrend der Gravitat entstanden sei, nicht fiir ganz ausge-
schlossen. Diese Annahme ist natiirlich reine Hypothese.

Erwihnt sei noch, da GERSTENBERG an T'rophoneurose als Ursache dachte, weil er im
Plexus brachialis das Bild der interstitiellen Neuritis sah. Aber da dieser Befund ganz
vereinzelt geblieben ist, kann nicht viel daraus geschlossen werden.

Ubrigens sei schlieBlich noch hingewiesen auf das im Kapitel ,,Ichthyosis
vulgaris® iiber Atiologie Gesagte. Wenn man, wie verschiedene Autoren es tun,
(s. u.), annehmen will, daB8 Ichthyosis congenita und Ichthyosis vulgaris durch
gewisse Zwischenglieder in Verbindung stehen (vgl. nichstes Kapitel), so wiirden
tiir beide Formen auch eventuell gemeinsame Ursachen in Betracht kommen
konnen.

Gibt es Beziehungen der iiberlebenden Formen von Ichthyosis
congenita und von Erythrodermie congénitale ichthyosiforme zur
Ichthyosis vulgaris?

Bei der Besprechung dieser Frage mufl zunéchst in gleicher Weise, wie das
bei der Besprechung der lokalisierten Ichthyosis vulgaris und der Stellung der
letzteren zu circumscripten Keratosen in dem betreffenden Kapitel des Ab-
schnittes ,,Ichthyosis vulgaris‘“ geschehen ist, darauf hingewiesen werden, daf3
wir eine allgemeine Verwandtschaft zwischen den kongenitalen Dyskeratosen,
zu denen wir die Ichthyosen und die Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
zdhlen, annehmen miissen, und es sei in diesem Zusammenhang erinnert an die
Aufstellung der Dyskeratosen-Typen, wie sie LENGLET schon 1903 gemacht
hat, und an die grundlegenden und iiberaus wertvollen Arbeiten iiber kongenitale
MiBbildungen und die moderne Vererbungslehre von BETTMANN, MEIROWSKY,
LeVEN, SIEMENS u.a. Betreffs der allgemeinen Verwandtschaft der hier in
Betracht kommenden Verhornungsanomalien brauchen meine Ausfiihrungen
im Kapitel ,,Ichthyosis vulgaris‘“ iiber diesen Punkt hier nicht wiederholt zu
werden; es sei darauf verwiesen. Es soll nur betont werden, da3 wir auch hier
wieder in erster Linie unsere Aufmerksamkeit darauf zu richten haben, inwieweit
das klinische Bild der Typen, die wir als Ichthyosis congenita, Erythrodermie
congénitale ichthyosiforme und Ichthyosis vulgaris bezeichnen, zusammen
mat den histologischen und dtiologischen Anhaltepunkien, uns veranlassen kénnen,
Ubergangsformen zwischen diesen einzelnen Typen anzunehmen.

Mit RieckEs grundlegender Arbeit pflegen wir die von diesem Autor geschil-
derten iiberlebenden Formen II und IIT der Ichthyosis congenita von den
schweren (der Form I) abzuleiten und sie nach ihrem Wesen als der schweren
Ichthyosis congenita zugehérig zu deuten.

Wir haben dann oben begriindet, warum wir mit vielen anderen Autoren
auch die Brocqsche Erythrodermie zu den iiberlebenden Ichthyosisformen
rechnen und werden also auch bei ihr die Zugehérigkeit zur Ichthyosis con-
genita annehmen.

Gegen diese Auffassung einer so nahen Zusammengehérigkeit und des Uber-
ganges der einen Form in die andere wenden sich nun allerdings die neuen Unter-
suchungen von SIEMENS. Bei der Forschung iiber das Vorkommen von Ich-
thyosis congenita bei Geschwistern fand SiEMENS, daBl die mit Ichthyosis con-
genita behafteten Geschwister der gleichen Familie fast immer auch der gleichen
Form dieser Krankheit (nach RiEckE) angehérten. Es sei iiberraschend, wie
sehr die Gschwister jeweils hinsichtlich der Intensitit der Hautverdnderungen
iibereinstimmen. Das Zusammentreffen von II. und III. Form wurde in der
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gleichen Geschwisterschaft nur zweimal beobachtet (bei Untersuchungen iiber
insgesamt 25 Geschwistergruppen mit sicherer Unterlage), das von I. und
II. Form niemals mit Sicherheit und das von I. und III. Form auch nie. Mithin
sei es also offenkundig nicht der gleiche Faktor, der die I., II. und III. Form
hervorruft. SIEMENS zieht dann den weiteren Schluf, dal man nicht erwarten
konne, daB in der Intensitit ganz abweichende Krankheitsbilder noch kausalen
Zusammenhang mit der Ichthyosis congenita haben. Man diirfte daher auch die
relativ unscheinbaren Keratosen in der Kniekehle, Achselhohle usw., wie sie
JADASSOHN demonstrierte, nicht als ,,Abortivformen‘ der Ichthyosis congenita
larvata oder tarda bezeichnen, sondern hochstens als eine ,,Unterform‘, z. B.
als kleinherdige Ichthyosis congenita, als Keratosis parvoareata oder zunichst
mal bis zur weiteren Kenntnis als JaApassouNsche Keratose. Im iibrigen fand
S1EMENS diese erwihnte Keratose eher dominant vererbbar, wahrend Ichthyosis
congenita im allgemeinen recessiv vererbt wird. Er fiigt noch hinzu, daB
auch schon per analogiam Dominanz zu erwarten gewesen sei, weil die meisten
klinisch so unbedeutenden pathologischen Erbmerkmale nach unseren heutigen
Kenntnissen diesem Modus folgen (vgl. dazu den Hinweis von LEVEN auf
S. 48).

Zu dieser von SIEMENS so sehr betonten GleichméfBigkeit der Erscheinungen
sei immerhin erwdhnt, daB in dem ganz neu mitgeteilten Fall von Ichthyosis
congenita von CAFFIER, den der Verfasser als Ichthyosis congenita larvata resp.
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme bezeichnet, die Mutter angab, dafl
ihre ersten beiden Kinder die gleiche Krankheit, aber stirker, mit viel dickeren
Hornplatten gehabt hétten, sie seien im Alter von 6 und 8 Wochen gestorben.
Verf. sieht den milden jetzigen Fall (bei dem 3. Kind) als Moglichkeit einer
Mitigierung des Prozesses an. Allerdings liegen hier nur anamnestische Angaben
der Mutter vor.

Diese sehr beachtenswerten, von SIEMENS so genau gepriiften Verhaltnisse
bediirfen sicher weiterer sorgfiltiger Aufmerksamkeit iiberall dort, wo Ge-
schwistererkrankungen von Ichthyosis congenita nachweisbar sind.

Wie steht es nun aber weiter mit der Frage, ob die leichieren Falle von Ichthyosis
congenita eine Briicke schlagen zur Ichthyosis vulgaris, d.h., diirfen wir diese
als Ubergangsfille zwischen den beiden Ichthyosis-Grundformen ansehen ?

Schon 1885 hatte CAsparRY auf Grund zweier von ihm selbst beobachteter
iiberlebender Fille, die er als Ichthyosis fetalis bezeichnete, und unter Beriick-
sichtigung des dlteren Falles von SELIGMANN und der ganz kurz vorher beob-
achteten Fille von BEHRENDT und Lane die Ansicht ausgesprochen, dall diese
Fille Ubergangsstufen wiren zwischen Ichthyosis congenita und Ichthyosis
vulgaris. Seitdem ist wiederholt von verschiedenen Autoren, auf Grund von
Beobachtungen, die den RiEckEschen Gruppen II und III, resp. dem Bilde
der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme Brocq zuzuteilen sind, die
Ansicht geduBert, daB es Verbindungsglieder zwischen Ichthyosis congenita
und Ichthyosis vulgaris gibe. Von andern Autoren aber ist dies ebenso energisch
bestritten worden. Unter den Verfassern, die fiir einen Ubergang zwischen
Ichthyosis congenita und Ichthyosis vulgaris eingetreten sind, nenne ich auler
CaspaRY noch besonders BRANDWEINER, MENEAU, Harroreau, HUBscH-
MANN, M. JosErH, BEHRING, BRUHNS, MENDES DA CosTa, WOLFF und MULZER,
KrEeiBicH, HEIDLER, JORDAN, PULVERMACHER, INGMANN, (OECKERMANN U. a.
Dagegen haben Ux~a, Brocq, LENGLET, N1coLAU, JAMBON, THIBIERGE, RIECKE,
BETTMANN, in neuester Zeit wieder v. ZUuMBUSCH, SIEMENS, OREL u.a.m.,
obgleich sie die milderen oder atypischen, resp. paratypischen Falle der Ichthyosis
congenita anerkennen, gegen die Annahme flieBender Ubergéinge zur Ichthyosis
vulgaris Stellung genommen.
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Es sind nun meines Erachtens folgende Momente, die fiir die Anerkennung
solcher Fille als Ubergangsformen sprechen: Unter den oben aufgefiihrten
Krankheitsfillen, die entweder als iiberlebende Ichthyosis congenita oder als
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme mitgeteilt wurden, sind bei einer
ganzen Reihe Erscheinungen hervorgetreten, die nicht nur dem klinischen
Befund bei Ichthyosis congenita, sondern auch gerade der Ichthyosis vulgaris
gleichen. Das betrifft besonders die Hornbildung auf der Haut. Neben dem
Vorhandensein der Hornplatten, wie wir sie von der Ichthyosis congenita kennen,
betonen verschiedene Autoren gerade den ,,ichthyosisiéhnlichen“ Zustand der
Haut. MuxnicH bezeichnete seine Fille von typischer iiberlebender Ichthyosis
congenita (sieche oben) als ,Ichthyosis nitida‘“, CasPARY sagte von seinen
Fillen, daB sie am Rumpfe eine ausgedehnte Hautfelderung mit vertieften
Furchen gezeigt hatten, gleich den Ichthyotischen, daneben aber Ectropium
der Lider und Lippen, Verbildung der Ohrmuscheln, eine Haut, die fiir die
Unterlage meist zu weit war, an den Unterschenkeln aber das darunter-
liegende Gewebe einschniirte. Ahnlich ist es in dem Fall von GIOVANNINI,
in Broc@s erstem Fall, in dem von HArLrLoPEAU und WATELET, bei der
Kranken ComBYs, auch in PULVERMACHERs Fall. GALEWSKY hebt bei seinen
Kranken, die sonst sehr typische Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
darstellen, bei allen drei Féllen den ichthyosisartigen Zustand der Haut am
Korper hervor. JoRDAN sagt von seinem Falle, einer zweifellosen iiberleben-
den Ichthyosis congenita, daf das Bild im Verlauf der Zeit der Ichthyosis
vulgaris immer é&hnlicher wurde; das gleiche betont OREL. Der von
BruHNs mitgeteilte Fall, eine sichere Ichthyosis congenita im Sinne RIECKEs
(2. Gruppe von RIECKE) oder auch Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
zeigte an den seitlichen Bauchteilen, an den Hiiften, ausgesprochen das Bild
der Ichthyosis vulgaris. Die besonders stark befallenen Gelenkbeugen zeigten
Hornauflagerungen, die aus kleinen hintereinander geordneten, parallel ver-
laufenden Hornprismen bestanden, die ganz der Ichthyosis hystrix, die wir
zur Ichthyosis vulgaris rechnen, gleichen (s. Abb. 6 auf S. 12). Der jiingst
von CH. pU BoIs mitgeteilte Fall, ein 18jahriges Méadchen, das als ,,Cléopatre,
la femme crocodile’* Europa bereiste und sich zur Schau stellte, war
ganz dhnlich und besonders hochgradig (s. Abb. 12 auf S. 24). In neuester
Zeit berichtet SIEMENS von seinem iiberlebenden Fall (I) von anfangs sehr
typischer Ichthyosis congénita, daB er im Alter von 1!/, Jahren Schuppung wie bei
Ichthyosis serpentina gehabt habe. MENEAU, dem LENGLET vorwirft, dall er
die Krankheitsbilder verschmelze, statt sie als Typen zu trennen, hat zweifellos
recht, wenn er sagt, da die Symptomatologie doch keinen absolut speziellen
Charakter fiir eine der beiden Ichthyosen aufweise. So ist es meines Erachtens
nicht berechtigt, wenn die Lokalisation, speziell das Befallensein der Gelenk-
beugen, das viele iiberlebende Falle von Ichthyosis congenita resp. von Erythro-
dermie congénitale ichthyosiforme aufweisen, als Beweismoment dafiir ange-
sehen werden soll, diese Fille von der Ichthyosis vulgaris prinzipiell abzutrennen.
GewiB ist fiir die typischen Fille der Ausspruch Brocqs zutreffend, daB die
Hauptlokalisation seiner Erythrodermien der Ichthyosis vulgaris gerade ent-
gegengesetzt sei. Aber es gibt zweifellos genug sichere atypische Falle, die ein
Ergriffensein der Gelenkbeugen aufweisen und sonst im Aussehen und Verlauf
durchaus der Ichthyosis vulgaris gleichen (BesNiErs Ichthyoses paratypiques,
die TuiBIERGE wiederum fiir iiberlebende Formen der Ichthyosis- congenita
erklirte (vgl. auch unter ,,Ichthyosis vulgaris®, S.57).

Die Abhebung der Schuppen vom Rande her ist bei beiden Krankheitstypen
oft genug gleich. Auch die der Ichthyosis vulgaris gleichende Hautfelderung
bei iiberlebender Ichthyosis congenita, resp. bei Erythrodermie congénitale
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ichthyosiforme, die sich nach den Schilderungen verschiedener Autoren finden
1aBt, ist es, die so sehr fir die Verwandtschaft der beiden Krankheitsbilder
spricht.

Das Verhalten der SchweiBlabsonderung ist bei den beschriebenen Fillen
von iiberlebender Ichthyosis congenita und Erythrodermie congénitale ich-
thyosiforme ganz wechselnd, stimmt bald mehr mit dem gewthnlichen Verhalten
bei Ichthyosis congenita, bald mehr mit dem bei Ichthyosis vulgaris iiberein.
So wird z. B. Hyperidrose angegeben von MUNNICH, SANGSTER, JADASSOHN
(1. Fall), Brocq, ComBy (1. Fall), dagegen auffallende Trockenheit der Haut
von Caspary, THIBIERGE, BrooQ (2. Fall), Bruuns, INe¢MANN (5. Fall) u.a

So ist also in klinischer Beziehung an dem Vorhandensein von Ubergangs-
fallen nicht zu zweifeln.

Nun ist aber besonders das Moment der Vererbung als Gegengrund gegen
die Annahme von Ubergangsfillen angefiihrt worden. Man hat gesagt (besonders
v. ZUMBUSCH, SIEMENS, OREL u. a.), daf$ die Art der Vererbbarkeit es unmdoglich
mache, Ichthyosis vulgaris und Ichthyosis congenita nicht als prinzipiell ganz
verschiedene Krankheiten anzusehen. Die Ichthyosis vulgaris kann direkt
vererbbar sein, wir sehen die Vererbung als unregelmi8ig dominant an (SIEMENS,
LEVEN), in einem kleineren Teil der Fille aber kann sie vielleicht recessiv sein
(SteMENS). DaB bei der Ichthyosis congenita, bei iiberlebenden und nicht tiber-
lebenden Fillen, sowie bei den als Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
bezeichneten Fillen zunéchst iiberhaupt erbliche Einfliisse mitwirken, geht
aus der Tatsache hervor, dafl in nicht wenig Fallen Ichthyosis congenita, resp.
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme in der gleichen Familie bei Ge-
schwistern beobachtet wurden.

Und es ist eine recessive Vererbung, die bei der Ichthyosis congenita und
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme im allgemeinen sicher angenommen
werden mufl, wihrend die Mehrzahl der Félle von Ichthyosis vulgaris sich
dominant vererben, wobei aber sehr wohl einzelne Generationen iibersprungen
werden kénnen, so dal die Vererbung dann eine unregelmiBige dominante wird.

Fiir eine recessive Erbbedingtheit spricht ja immer zweierlei: 1. die gehdufte
elterliche Blutsverwandtschaft, und 2. das gehdufte Auftreten eines Leidens bei
Geschwistern. Nach SIEMENS neuen Studien iiber die Vererbung der Ichthyosis
congenita tritt die Form I der Ichthyosis congenita am deutlichsten als recessives
Erbleiden zutage (vgl. S.42). Man kann nach S1EMENS in der II. Form mit
259/, Vetternehen rechnen, wihrend die friiheren Berechnungen auf Grund der
geringen Zahlen nur 12,1°/, (ADRIAN) resp. 9,5°/, (SIEMENS aus BRUHNS’ Zu-
sammenstellung) ergeben hatten. Soweit man jetzt sagen kann, ist auch die
Erythrodermie congénitale ichthyosiforme recessiv bedingt. Unter 15 Fillen,
die Blasenbildung zeigten, waren zwei mit geschwisterlicher Hiufung und vier
mit elterlicher Blutsverwandtschaft.

Bei der I. und III. Form ist jedoch die Recessivitit nicht zu erweisen,
denn SiEMENS fand nur je 1 Vetternehe.

Aber es ist erst recht kein Anhaltspunkt bei Form I und IIT fiir dominante
Vererbung vorhanden, und deshalb ist nach SiemENs die Form III doch
dgtiologisch kein Blndeghed zur Ichthyosis vulgaris (die 6fters vorkommende rein
klinische Ahnlichkeit der Ichthyos1s congenita mit der Ichthyosis vulgaris
hebt aber auch SIEMENS in seiner Krankengeschichte hervor).

Eltern und Kinder der Patienten mit Ichthyosis congenita sind bis jetzt
nicht mit Sicherheit als erkrankt zu finden (wenn sie erkrankt wiren, wiirde
das fiir Dominanz sprechen!), aber natiirlich ist auch ziemlich selten Gelegen-
heit, klinisch diesen Punkt zu untersuchen.
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Bemerkenswert sind in dieser Frage noch folgende von SIEMENS mitgeteilte
Verhéltniszahlen:

Unter den 204 Familien mit Ichthyosis congenita, die 242 Personen in sich
schlieBen, zeigten 29 = 14,2%/, Vorkommen innerhalb einer Geschwisterschaft
(bei Xeroderma fand SiEmMENS 34,2°/, Vorkommen in einer Geschwisterschaft).
Bei dem Vergleich der kranken Geschwister mit den gesunden, bei den 3 Formen
von Ichthyosis congenita (nach RIECKE) errechnete SIEMENS ein Verhdltnis
der Kranken zu den Gesunden von 1 : 19 und mehr fiir die Form I; 1 : 6 und
mehr fiir Form I1 und 1 : 17 und mehr fiir die Form III. Fiir das Erblichkeits-
verhiltnis bei reiner Recessivitdt ist sonst ein Verhéltnis von 1 : 3 vorhanden.
Es 1Bt sich heute noch nicht sagen, welche Griinde bei der Ichthyosis con-
genita mitsprechen, um das Verhéltnis von dem gewohnlich bei recessiver Ver-
erbung gefundenen so abweichend zu gestalten. SIEMENS fithrt dann noch weiter
an, daB aus der Literatur auf jeden Fall zu entnehmen sei, daB ein gehiuftes
Auftreten von Ichthyosis vulgaris in der Familie congenital Ichthyotischer nicht
existiere. Auch deshalb sei festgehalten an der grundsétzlichen Trennung von
Ichthyosis congenita und Ichthyosis vulgaris.

Dieser von den verschiedenen oben genannten Autoren vertretenen Ansicht,
daB aus Griinden des verschiedenen Erbganges die Ichthyosis congenita und
vulgaris ganz prinzipiell zu trennen seien, will ich aber nur hier die letzte AuBe-
rung von LEVEN gegeniiberstellen. LEVEN stimmte frither mit SIEMENS darin
iiberein, daB die recessive Vererbung der Ichthyosis congenita eine prinzipielle
Trennung von der Ichthyosis vulgaris bedingt. In dem Referat iiber ORELs
Arbeit (Vererbung der Ichthyosis congenita und Ichthyosis vulgaris [1929])
betont er aber, daB sich dieser Standpunkt jetzt nicht mehr halten lasse. Mit
Riicksicht auf die heute anerkannte Tatsache, daf hochgradige Anomalien
recessiv, geringgradige dominant zu sein pflegen, kinne man nicht daran fest-
halten, daP bei klinisch dhnlichen bzw. bei gleichen Leiden der verschiedene
Erbgang berechtige, die betreffenden Krankheiten als wesensverschieden anzu-
sehen, wenigstens nicht hinsichtlich des recessiven und dominanten Vererbungs-
ganges. Ob dominante und geschlechtsgebundene recessive Vererbung (wie
bei Ichthyosis vulgaris) Wesensverschiedenheit bedinge, sei dahingestellt.

Jedenfalls kann man wohl die Trennung der Ichthyosis congenita und der
Ichthyosis vulgaris aus dtiologischen, auf den Erbgang sich stiitzenden Griinden
als nicht angingig ansehen, wenn auch die prinzipielle Bewertung des Erb-
ganges noch nicht als endgiltig feststehend angesehen werden mag, und man
mufl wohl nach der obigen Definition die Ichthyosis vulgaris als ein ,,gering-
gradiges‘‘ Leiden ansehen im Verhéltnis zu der Ichthyosis congenita, die selbst
in den iiberlebenden Formen, aber noch viel mehr in den schweren Formen
eine ,,hochgradige’* Anomalie darstellt.

Vielmehr liegt es nach dem oben Gesagten recht nahe, in der iiberlebenden
Form der Ichthyosis congenita doch einen gewissen Ubergang zur Ichthyosis
vulgaris zu sehen. Ich mdchte wiederholen, was ich 1912 ausgesprochen habe,
daf zwar die ausgebildeten Typen der Ichthyosis congenita und Ichthyosis
vulgaris zweifellos vollkommen verschiedenes Aussehen darbieten, dafl aber
nicht gar so seltene Zwischenstufen iiberlebender Félle von Ichthyosis con-
genita, von Brocqs Erythrodermie congénitale ichthyosiforme, von atypischen
Fallen den Ubergang von Ichthyosis congenita zur Ichthyosis vulgaris ver-
mitteln. Beide Ichthyosisarten sind also nicht etwas ganz prinzipiell ver-
schiedenes.

Und in ganz dhnlichem Sinne haben sich auch verschiedene Stimmen in
der allerletzten Zeit wieder geduBert, die wir hier kurz anfithren wollen:
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So sieht JorDAN auch in seinen iiberlebenden Fallen von Ichthyosis congenita einen
solchen Ubergang zur Ichthyosis vulgaris, ebenso hebt PULVERMACHER gelegentlich der
Demonstration eines Falles von zweifelloser Erythrodermie congénitale ichthyosiforme
hervor, daB es Ubergangsfille zwischen Erythrodermie congénitale ichthyosiforme und
Ichthyosis vulgaris gibe. Auch KrErBicH driickt sich anldBlich des Falles von iiberlebender
Ichthyosis congenita, den WINTERNITZ vorstellt, dahin aus, daBl wahrscheinlich der Unter-
schied zwischen Ichthyosis vulgaris und fetalem Keratom mehr in dem zeitlichen Beginn
lage als im Wesen des Prozesses. Ebenso tritt HEIDLER dafiir ein, daf Ichthyosis congenita
sich nicht scharf von Ichthyosis vulgaris trennen lasse. INGMANN faft sich dahin zusammen,
daB die verschiedenen Fille von Ichthyosen, zu denen er auch die Erythrodermie con-
génitale ichthyosiforme, aber auch die Seborrhoea oleosa rechnet, alle als Glieder einer
groBen Ichthyosisfamilie aufzufassen seien, sie seien alle nur Abstufungen einer Ichthyosis
gravis. Auch GOECKERMANN hat sich jiingst (1926) in gleichem Sinne geduBert. GOLLMER
sah in seinem Fall von Erythrodermie congénitale ichthyosiforme klinisch und histologisch
neben der Hyperkeratose deutlich entziindliche Erscheinungen, er ist daher fiir eine Ab-
trennung des Bildes der BrocQschen Erythrodermie, setzt aber auch hinzu, wenn es sich
dabei auch lediglich um eine Abortivform der Ichthyosis congenita handeln mége, erscheine
es fraglich, ob eine Abtrennung auch &tiologisch moglich sei.

Wir mochten also auf Grund der oben angefiihrten Erwigungen demgegen-
iiber festhalten, daB die Annahme von Ubergangsfillen zu Recht besteht, und
ich habe auch schon 1912 darauf hingewiesen, dall durch die RirckEesche
Gruppe III, die solche Fille von iiberlebender Ichthyosis congenita in sich
faBt, welche erst einige Zeit nach der Geburt die ersten Symptome erkennen
lassen, auch wieder eine gewisse Anndherung an die Ichthyosis vulgaris ge-

schaffen wird.

Diagnose der Ichthyosis congenita.

Das Bild der schweren Ichthyosis congenita, die bei der Geburt schon vor-
handen ist und bewirkt, daf das Kind schon nach wenigen Tagen ad exitum
kommt, ist absolut charakteristisch. Beim Anblick der mit groen Hornplatten
bedeckten Haut, bei den Mibildungen an der Nase, den Ohren bei dem Ec-
tropium, dem Eklabium des Mundes usw. ist eine Verwechslung nicht mdéglich.
Wohl ist eine Unterscheidung von dem Bild der Seborrhoea oleosa der Neu-
geborenen nicht immer leicht. Es wurde oben (S. 6f.) auf diese gleich nach der
Geburt sich zeigende AbstoBung der oberen Hautschichten eingegangen, es soll
daher hier nur wieder betont werden, daB die Seborrhoea oleosa einen durchaus
voriibergehenden Zustand darstellt, nach Dauer gew6hnlich von einigen Wochen,
selten langerer Zeit, ist die Haut vollkommen normal geworden, wihrend der
Hornpanzer der Ichthyosis congenita bestehen bleibt oder nach mehr oder
weniger starkem Riickgang wieder deutlich wird. Es sei aber auch daran erinnert,
daB Seborrhoea oleosa mit angeborener Ichthyosis zusammen vorkommen und
nach AbstoBung der Schuppen das Bild der iiberlebenden Ichthyosis oder
Brocq@schen Erythrodermie zum Vorschein kommen kann.

Schwieriger zu beurteilen ist manchmal das Bild der diberlebenden Ichthyosis
congenita resp. der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme. Sind diese Krank-
heitsbilder universell vorhanden, so ist ja die Diagnose meist auch nicht schwer
zu stellen, die der schweren Ichthyosis congenita noch immerhin &hnlichen
Erscheinungen, die Verhornung der ganzen Haut, die allerdings in ihrer Intensitét
sehr verschieden sein kann, ist charakteristisch. Und wenn die Haut am Rumpf
oder den Extremititen der Ichthyosis vulgaris manchmal d4hneln kann, so werden
doch das Befallensein der Gelenkbeugen mit der Anhdufung der hornigen Ex-
crescenzen und den kammartigen Hervorragungen dort, das sichtbare Ectropium
und die sonstigen Mifbildungen, die Einschniirungen der Haut, die teilweise
zu enge, teilweise grade zu weite Haut die Abgrenzung gegen die Ichthyosis
vulgaris meist noch ermoglichen. Dazu kommt dann in vielen Fillen die Fest-
stellung des Vorhandenseins der Erkrankung schon bei oder gleich nach der

Handbuch der Haut- u. Geschlechtskrankheiten. VIII. 2. 4
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Geburt. Demgegeniiber wird sich die Dermatitis exfoliativa neonatorum immer
durch den entziindlichen, nissenden Charakter und durch das Fehlen aller
Hornbildungen ohne weiteres von einer Erythrodermie congénitale ichthyosi-
forme auch mit starker Rétung abgrenzen lassen.

Aber wenn die iiberlebende Ichthyosis congenita oder die BrocQsche Krankheit
nichl universell, sondern lokalisiert vorhanden sind, ist die Entscheidung viel
schwieriger. Gegeniiber den abgegrenzten Plaques, die oft wohl eine hornige,
manchmal aber doch nur eine schuppende, oder gar wohl nur erythematose
Oberfliche haben, kann eventuell differentialdiagnostisch die Brocqsche
Erythrodermie pityriasique en plaques disséminées in Betracht gezogen werden.
Diese ist aber nicht in den Gelenkbeugen lokalisiert und bildet circumscripte
runde oder ovale, sehr fein schuppende hellrote Scheiben, die gewchnlich viel
zahlreicher, auch im einzelnen kleiner sind als die Plaques der Erythrodermie
ichthyosiforme, auch dann, wenn letztere lokalisiert ist. Auch entsteht die
Erythrodermie pityriasique ja meist in spiteren Jahren.

Nicht leicht kann die Unterscheidung aber sein gegeniiber einem seit frithester
Jugend bestehendem auch vielleicht in den Gelenken lokalisiertem chronischem
Ekzem tesp. einer ebenso lokalisierten Neurodermitis circumscripta. Immerhin
wird bei den letzteren beiden Krankheitszustinden die Hornbildung, die wir
doch als wesentliches Moment fiir die Diagnose der Erythrodermie ichthyosi-
forme fordern miissen, meist nicht so ausgeprégt sein, besonders die Handteller
und FuBsohlen zeigen bei Ekzem und Neurodermitis selten den Zustand, wie
bei Ichthyosis congenita oder BrocQscher Erythrodermie. So kommt auch eine
inveterierte Psoriasis, besonders wegen ihrer Lokalisation kaum in Betracht.
Gegeniiber der Pityriasis rubra pilaris, die ja auch gewisse Hornbildungen auf
der Haut zeigt, wird man vor allem festhalten, daf hier, abgesehen von
dem Fehlen des Angeborenseins, oft die Kndtchen auf dem Fingerriicken
zu sehen sind, dafB dagegen die Milbildungen an den Augen, den Ohren, dem
Munde usw. fehlen.

Schwieriger kann die Abgrenzung der blasenbildenden Formen der Erythro-
dermie congénitale ichthyosiforme von der Epidermolysis bullosa hereditaria
werden. Das Vorwiegen der Blasenbildungen auf der Haut gegeniiber anderen
Erscheinungen, das Zuriicktreten der schuppenden oder gar hornigen Ver-
dnderungen auf der Haut, die Lokalisation gerade nicht in den Gelenkbeugen,
endlich die Méglichkeit, durch leichte Traumen (Reiben, Kneifen) Blasen direkt
hervorzurufen, spricht fiir die Diagnose Epidermis bullosa.

Festzuhalten ist aber, daB solche besonderen Fille, wie z. B. die oben
erwahnten von Nicoras und JamMBoN, MENDES DA Costa, die sich so weit vom
gewohnlichen Bilde der Erythrodermie congénitale ichthyosiforme entfernen,
immer schwer mit Sicherheit diagnostizierbar bleiben werden. Wir miissen
anerkennen, dafl es von dem typischen Bild der iiberlebenden Ichthyosis con-
genita oder Brocqschen Erythrodermie Ubergangsfille gibt zu den iibrigen
angeborenen Keratodermien. So besonders auch zu den isolierten Kerato-
dermien der Handteller und FuBsohlen. Ich md&chte hier auf diese besonderen
Keratosenformen, auf die auch teilweise in dem Kapitel ,,Ichthyosis vulgaris* bei
der Frage der lokalisierten Ichthyosis von mir hingewiesen wird, nicht néher
eingehen, sie finden ihre ausfiihrliche Besprechung an anderer Stelle dieses
Handbuches.

Prognose der Ichthyosis congenita.

Die Prognose der angeborenen schweren Formen ist vollkommen infaust,
die betreffenden Kinder sterben durchweg. Als Ursache ist besonders die all-
gemeine Inanition anzusehen, die zum Teil durch das Unvermégen, Nahrung
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aufzunehmen, bedingt ist. Ob andere Ursachen (gestérte Funktion der Haut ?)
eine Rolle spielen, ist ungewil.

Bei den Fillen, die nicht an der allgemeinen Erschopfung sterben, ist
ferner die Moglichkeit vorhanden, daB sie an septischer Infektion infolge
der zahlreichen Einrisse der Haut zugrunde gehen, und gelegentlich kommt
das auch vor bei Kindern, deren Ichthyosisform vielleicht eine iiberlebende
geworden wire (z. B. Fall von HEINRICHSBAUER). Gegeniiber den Féllen mit
schweren Ausgang wissen wir aber heute, dafl nicht jede am Anfang schwer
erscheinende Form von Ichthyosis congenita schwer bleiben muf, sondern daB
daraus die iiberlebende Form sich entwickeln kann. Dieser Verlauf ist am
ehesten zu erwarten bei den Fillen, die mit der allgemeinen Rétung der Haut
geboren werden, wie sie Brocq fiir seine Form der Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme geschildert hat. Der Ubergang in die gemilderte iiberlebende
Form oder — wohl ganz ausnahmsweise — sogar in Heilung (ich denke da-
bei an den Fall von Seborrhoea oleosa von SIEMENS, vgl. S. 8) kann aber
auch dann sich zeigen, wenn die Haut bei der Geburt von einem #hnlichen,
dabei universellen Hornpanzer bedeckt war, wie das bei der sonst schwer ver-
laufenden Form der Fall ist. DaB ein Kind mit Ichthyosis congenita in den
ersten Monaten auch durch verminderte Widerstandskraft gegeniiber inter-
kurrierenden Erkrankungen mehr gefihrdet ist, kann wohl angenommen
werden. Nach Uberstehen der ersten Monate mag das weniger in Betracht
kommen, und sicherlich kénnen Patienten mit iiberlebender Ichthyosis con-
genita und Brocqscher Erythrodermie dann ganz alt werden. Betreffs Heilung
ist die Prognose- aber schlecht. Besserungen, besonders solange eine Therapie
anhalt, sind moglich, vollkommene Heilung in der tberwiegenden Mehrzahl
der Fille sicherlich nicht.

Therapie der Ichthyosis congenita.

Die duflere Behandlung muf in allen den Malnahmen bestehen, die geeignet
sind, die Hornbildung und Abschuppung der Haut etwas zu beschrinken.
Trotzdem es bei den ganz schweren Fillen nicht gelingt, die Kinder am Leben
zu erhalten, wird man durch reichliches Einfetten mit Ol und Borsalbe doch
versuchen, an der Haut das Moglichste zu tun und besonders auch der Sprédig-
keit der Haut, der Entstehung neuer Einrisse zwischen den Schuppen etwas
Einhalt zu tun. Beiden zum Teil zu friith geborenen und jedenfalls sehr schwachen
Kindern wird natiirlich auch durch sonstige MaBnahmen, wie Wirmezufuhr
(Warmflaschen) und vor allem durch sorgfiltiges Einfl68en der Nahrung, da
die Kinder meist nicht oder nur unvollkommen saugen konnen, alles getan
werden miissen, um das Leben zu erhalten.

Wenn die Behandlung bei den schweren Fillen von Ichthyosis congenita
kaum einen EinfluB ausiiben kann, vermag man bei den iiberlebenden Formen
(Gruppe II und IIT der RieckEschen Einteilung) resp. Brocqsche Erythro-
dermie) doch die Haut in glatterem Zustand zu erhalten, solange man die
erweichenden Salben, Borsalben, Salicylsalben (in 1—29/jiger Konzentration
oder etwas stirker) anwendet. Hiufige Bider tragen auch zum Glattmachen
der Haut bei. Natiirlich ist diese Therapie nur symptomatisch.

Begreiflicherweise hat man seit lange versucht, durch eine ursichliche Be-
handlung das Leiden bessern zu konnen. Aber die Erfolge in dieser Beziehung
sind — entsprechend unsern ganz unsicheren &tiologischen Kenntnissen —
ganz negativ. Der Zusammenhang mit Lues, namentlich von franzosischen
Autoren vertreten, ist viel zu unbestimmt, als daB es sich lohnte, etwa
gegen jeden Fall von Ichthyosis congenita mit antiluetischer Therapie vor-
zugehen. Dort, wo sichere Zeichen angeborener Lues vorliegen, wird es immerhin

4*
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empfehlenswert sein, die antisyphilitische Behandlung zu versuchen. Und
was die Zusammenhinge mit endokrinen FEinfliissen anlangt, so stehen
diese Zusammenhdnge ebenfalls noch auf so unsicheren Fiilen, daB von der
Darreichung der Driisenpraparate von vornherein nicht viel erwartet werden
kann. Das stimmt auch mit den gemachten Beobachtungen iiberein, die
Anwendung von Thyreoidin und &hnlichen Priparaten hat irgendwie dauernde
zuverlissige Erfolge nicht zeitigen kénnen (GARZON u. a.). So lohnt das kaum
den Versuch, wir werden uns von inneren Medikamenten meist beschrinken
auf roborierende Praparate, wie Eisen, Arsen, Phosphormittel und &hnliches.
Die Blasenbildung bei Erythrodermie congénitale ichthyosiforme glaubte
GoECKERMANN durch Réntgenbestrahlung hintanhalten zu kénnen.

Erwihnt sei schlieBlich noch, daB SoNDERMANN auf die Gefahren, die bei
tiberlebender Ichthyosis congenita ein starkes Ectropium fiir das Auge mit
der Zeit nach sich zieht, hinweist und fiir die Transplantation auf die geschrumpfte
Haut des Augenlides eintritt. Da nun bei universeller Ichthyosis congenita
keine geeignete Haut von dem Patienten selbst zu gewinnen sei, miiite man
trotz der Schwierigkeit der Anheilung versuchen, von einem Gesunden (Ge-
schwistern oder Eltern) die notigen Hautstiicke zu entnehmen. Andererseits
hat HupsoN bei vorhandenem Ektropion Haut vom Oberarm des Patienten
selbst, die auch nicht frei war von ichthyotischen Verdnderungen, genommen
und spricht von gutem Heil- und kosmetischem Erfolg.

B. Ichthyosis vulgaris.

Unter Ichthyosis vulgaris verstehen wir eine auf kongenitaler Anlage
beruhende, in frithester Kindheit sich entwickelnde, mehr oder weniger aus-
gebreitete Verhornung der Haut. Sie geht mit abnormer, verschieden starker
Trockenheit der Haut einher und variiert je nach dem Grade von der Auf-
lagerung von kleienférmigen Schuppen an bis zur Bildung ganz derber, horniger
Excrescenzen. Fast immer bleibt sie bis zum Lebensende bestehen.

Geschichte der Ichthyosis vulgaris. Die friihere Geschichte der Ichthyosis
vulgaris hat JANOVSKY im letzten Handbuch der Hautkrankheiten von MrACEK
im Anschluf an HEBRrAs Darstellung kurz wiedergegeben. Auf diese Darstellung
sei verwiesen und nur einige Punkte mogen hier daraus hervorgehoben werden.

Der Name Ichthyosis vulgaris ist heute ganz allgemein {iblich geworden und die fritheren
Bezeichnungen gehoéren auch schon der Geschichte an. JaNoOvsSkY hat als solche die folgen-
den angefiithrt: Keratosis diffusa epidermica extrauterina (LEBERT), Ichthyosis verrucosa
cornea acuminata (Fucas), fiir gewisse Formen die Ausdriicke Ichthyose nacrée, serpentine,
cyprine (ALIBERT). Die Ichthyosis serpentina ist auch Sauriasis genannt worden. Der
Ausdruck Hystricismus wurde von PLENK eingefiihrt, SAuvAGE nannte diese Form Leon-
tiasis hystrix. Ferner wurden noch die Namen Lépre ichthyosis (SAuvace), Lepidosis
ichthyosis (Young), Fishskin (WILLAN) gebraucht. Die englischen Autoren, die die Familie
Lambert beschrieben, nannten diese von ihnen als Ichthyosis aufgefafite Krankheit Por-
cupine disease.

Die Kenntnis von der Ichthyosis hat eigentlich erst durch die Mitteilung iiber die Familie
Lambert eine allgemeine Verbreitung gefunden. Der Stammvater dieser Familie war der
1710 geborene Edward Lambert, seine Erkrankung wurde von dem englischen Arzt MAcHIN
beschrieben. Dann hat TiLestUs die Hautverdnderung der beiden Sohne geschildert. Die
Angehorigen der Familie Lambert wurden immer als Typen einer sehr ausgeprigten Ich-
thyosis hystrix dargestellt, seit GAssMaNNs Untersuchungen (1904) muB wohl gesagt werden,
daB es sich dabei nicht um eigentliche Ichthyosis, sondern um ichthyosiforme Naevi gehan-
delt hat. Das Wesen der Ichthyosis wurde lange Zeit hindurch verschieden aufgefaBt.
JANOVSKY weist darauf hin, daB von den édlteren Autoren PLENK die Ichthyosis in der
Weise definierte, dafl der Koérper mit trockenen und weiBlichen Schuppen bedeckt sei,
welche wie die Fischschuppen schichtweise iibereinander ligen, den Hystricismus aber
zahlte er in eine andere Klasse seines Systems der Hautkrankheiten, namlich als einen



Ichthyosis vulgaris: Klinik. 53

,,Stachelaussatz* zu den Excrescentiae cutaneae. In dem Buche von WILLAN-BATEMANN
(8. Aufl.) dagegen wird die Ichthyosis als ein warziger, verhirteter horniger Zustand der
Haut definiert und zur Klasse der ,,Tubercula“ gerechnet. BaTEMANN unterschied die
Ichthyosis simplex und cornea, zu letzterer rechnete er aber auch die Cornua cutanea.
ArLBERT sah sogar die Pellagra noch als eine besondere Art von Ichthyosis an. Wenn dann
RaYER die Ichthyosis in die Gruppe der Hypertrophies des papilles et de 1'épiderme ein-
fiigte, so werden wir ihm nach unseren heutigen histologischen Kenntnissen nicht Recht
geben konnen.

Am Ende seiner Darstellung erwihnt JANOVSKY noch die Arbeiten besonders
von UnNA und BEsSNIER iiber die noch im FluB} befindliche Frage der lokali-
sierten Ichthyosis. Seit JaNovskys Davstellung ist dieses Thema auch noch
nicht im einheitlichen Sinn gelost. NEISSER ist in der Einbeziehung vieler
begrenzter Keratosen in das Gebiet der Ichthyosis noch besonders weit gegangen,
aber die Mehrzahl der Autoren hat sich heute doch fiir die Un~asche Auffassung
ausgesprochen, dafl man — mit gewissen Ausnahmen — den Begriff der lokali-
sierten Ichthyosis nicht gelten lassen soll. Speziell den Untersuchungen Gass-
MaANNs (1904), der eine sorgfiltige systematische Sichtung der als Ichthyosis
bezeichneten Félle vornahm, und u. a. die groBe Gruppe der Naevi abtrennte,
haben wir eine bedeutende Klirung in dieser schwierigen Frage zu verdanken.
Nun hat sich dann wieder, besonders unter dem EinfluBl franzésischer Autoren,
wie LENGLETs, spater auch JADASSOHNs, BETTMANNs, BRUNAUERs u. a. die
Erkenntnis Bahn gebrochen, dafl ein gewisser Zusammenhang besteht zwischen
den verschiedenen Formen der kongenitalen Dyskeratosen insofern, als es zwar
eine Anzahl Grundtypen gibt, um sie herum aber treten sekundéire Symptome
in sehr wechselnder Erscheinung auf, und zwischen ihnen gibt es allerlei Uber-
gangsfille (,,faits de passage’), die dann teilweise auch als rudimentére Formen
(,,formes frustes“) der Grundtypen gelten konnen. Daraus ergibt sich wieder,
daB das Bild der lokalisierten Ichthyosis doch nicht mehr ganz abgelehnt werden
kann, wenn es sich dabei auch nicht um die von UNNA und BESNIER abgetrennten
Dermatosenformen handelt. Man wird trotzdem UNNA in seiner Sonderstellung
der Naevi, der Cornua cutanea und anderer Keratosen, die ein regelméBig wieder-
kehrendes, von der Ichthyosis ganz verschiedenes klinisches Bild zeigen, zu-
stimmen. Diese Frage von der Zugehdérigkeit gewisser lokaler Formen zur
Ichthyosis, auf die wir spater noch niher eingehen miissen, hat in den letzten
20—25 Jahren eine nicht unerhebliche Rolle in der Ichthyosis-Literatur gespielt.

Noch ein weiteres Problem ist in dieser Zeit wiederholt diskutiert worden,
néimlich das des klinischen Uberganges der Ichthyosis vulgaris zur Ichthyosis
congenita. Seit wir wissen, daf es neben der Form der in wenigen Tagen zum
Tode fithrenden malignen Ichthyosis congenita benigne iiberlebende Formen
gibt — wozu auch das Bild der Brocqschen Erythrodermie congénitale ichthyosi-
forme gehort — sind Falle beobachtet worden, die von einer Reihe von Autoren
als Verbindungsglieder zwischen beiden Typen gedeutet werden. Andere Autoren
lehnen allerdings diese Zusammenhénge hauptséchlich auf Grund der Ver-
erbungsverhéltnisse, die eingehend untersucht wurden (SIEMENS u.a) noch
ab, und so bleibt diese Frage, auf deren Darstellung ich weiter unten zuriick-
komme, die aber ihre Hauptbehandlung in dem Kapitel ,,Ichthyosis congenita‘
gefunden hat, noch ungeldst.

In histologischer Beziehung haben die letzten Jahrzehnte nichts wesentlich
Neues ergeben, die Befunde sind vielfach etwas voneinander abweichend, und
man mull wohl zugeben, daf je nach der Intensitat und Lokalisation des Prozesses
in der Tat Differenzen vorhanden sein konnen.

Auch die Frage der Ursachen der Ichthyosis hat die letzte Zeit kaum weiter
gefordert. Die Forschung der endokrinen Verdnderungen hat auch bei der
Ichthyosis die Untersucher viel beschiftigt, aber die Ergebnisse sind teils zu
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vereinzelt, teils zu widersprechend, als daf3 daraus schon weitergehende Schliisse
gezogen werden konnten. Das gleiche gilt von den pathologisch-anatomischen
Befunden, die jetzt in etwas groBerer, aber doch nicht sehr reichlicher Zahl
vorliegen, und aus denen ebenfalls keine einheitlichen &tiologischen Schliisse
gezogen werden konnen.

Klinik der Ichthyosis vulgaris.

In erster Linie ist die Ichthyosis vulgaris charakterisiert durch eine abnorme
Trockenheit und Rauhigkeit der befallenen Hautpartien und zweitens durch
eine Schuppenauflagerung, die verschiedene Grade zeigen kann von den feinsten,
kaum sichtbaren, kleienférmigen Schiippchen an bis zu dicken, schwirzlich-
grauen Auflagerungen, die teils mehr flach, teils mehr in Form von mehrere
Millimeter hohen Kémmen und Leisten die Haut bedecken. Die Trockenheit
(Xerodermie nach WiLsox u. A., dry skin) der ichthyotischen Haut mit ihrer
Verminderung der SchweiB3- und Talgdriisensekretion ist ein sehr hervortretendes
Symptom und betrifft in ausgebildeten Fillen die ganze Korperoberfliche.
Nur die Gelenkbeugen pflegen dieses Symptom. weniger erkennen zu lassen oder
kénnen auch eine ganz normale Hautfeuchtigkeit zeigen.

AufBler der Trockenheit zeigen nun die befallenen Hautpartien eine feine
Filtelung und Runzelung, die Oberfliche ist uneben und durch das Hervor-
treten der Hautlinien erscheint die Haut wie ein ganz feines, langgezogenes
Netzgewebe, oder auch wie facettiert. Dazu kommt nun die Schuppenauf-
lagerung. Diese tiberdeckt in den stirkeren Graden oft die erwiahnte Filtelung
der Haut. Jedenfalls ist die Schuppung ein regelméBiges Symptom jeder Ich-
thyosis, die nicht grade vorher behandelt ist. GASSMANN weist iibrigens mit
Recht darauf hin, daB man aus der Schuppung allein noch nicht schliefen
diirfe, da es sich hier um eine Verdickung der Hornschicht handele, sondern
daB in den leichteren Féllen in der Tat nur ein festerer Zusammenhalt der
einzelnen Hornzellen vorliege, die nicht wie gewdohnlich, in mikroskopisch
kleinen Partikeln, sondern in makroskopisch sichtbaren Schiippchen abschilferten.

THIBIERGE hebt die Trockenheit der Haut ganz besonders hervor und will die Fille
von sog. kongenitaler Anhidrose, bei der also keine sonstigen Hautverinderungen als An-
zeichen einer Ichthyosis vorhanden sind, aufgefaBt wissen als Abortivformen der Ichthyosis.
Er begriindet diese Ansicht damit, daB die Anhidrose 6fters nur Vorldufer wire von spiteren
ichthyotitischen Symptomen, und da8 sie auch hiufig vorkdme in Familien, wo sich andere
Mitglieder mit ausgebildeter Ichthyosis finden. JaNovsky hat diese Ansicht zuriick-
gewiesen, und auch wir mochten diese Auffassung, alle solche Fille als Ichthyosis anzusehen,
auch wenn sich zu der iiblichen Zeit keine weiteren Symptome entwickeln, als sicherlich
zu weitgehend nicht gelten lassen.

Je nach der Intensitidt des Ichthyosisfalles werden die Bezeichnungen ver-
schieden gewihlt. Wihrend HEBRA nur die Kategorien Ichthyosis simplex,
nitida und hystrix unterschied, teilte Karost die vorkommenden Fille ein in
Ichthyosis simplex, nitida, serpentina und hystrix. Diese Einteilung kann auch
heute als zweckmifBig angesehen werden. Allerdings werden die Ichthyosis
simplex und nitida, zwischen denen in der Tat eine feste Grenze noch am wenig-
sten zu ziehen ist, von verschiedenen Autoren (JANOVSKY, NEISSER, JARISCH-
MATZENAUER u. a.) auch als eine Form angesehen. Uberhaupt ist festzuhalten,
daB zwischen den einzelnen Typen durchaus flieBende Uberginge bestehen,
und an dem gleichen Patienten auch an den verschiedenen Kérperstellen die
Ichthyosis in ihren einzelnen Graden als Ichthyosis simplex, nitida, serpentina
bis zur starken Hystrixbildung vorhanden sein kann (in dem Fall von BroTE-
VOGEL z. B. bestand gleichzeitig die Nitida-, Serpentina- und Hystrixform).
E. LEssgr will auch auBler diesen drei oder vier Graden noch eine diffuse Form
bei Ergriffensein der ganzen Haut herausheben. Auch bezeichnet er als einen
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besonderen Typus die Ichthyosis follicularis, deren Erscheinungsform auf der
Bildung der Hornkegelchen in den Follikeln der Extremitdten beruht. Auch
NEisser stellt einer flichenhaften, das gesamte Oberhautepithel betreffenden
Form die an den Follikeln lokalisierte Form gegeniiber, ohne aber deshalb
die gewohnliche Keratosis pilaris als Ichthyosis zu betrachten.

BrsNiEr wiederum unterscheidet eine Ichthyose légére, mit kleienférmiger
Abschuppung, eine forme moyenne, die der Ichthyosis nacrée (s. u.) und serpen-
tina entsprechen soll, und eine Ichthyose hyperkératosique, zieht damit die
zweite und dritte Gruppe Kaposis zusammen.

Es lohnt nicht, die kleinen Abweichungen in den Bezeichnungen anderer
Autoren noch einzeln aufzufiihren.

Bei der Ichthyosis stmplex tritt die besondere Trockenheit der Haut in den
Vordergrund, besonders an den Pridilektionsstellen (s.u.), dabei besteht eine
feine kleienformige Schuppenbildung (von Harpy als Ichthyosis furfuracea
bezeichnet), die aber auch keineswegs iiber den ganzen Korper verbreitet ist.
Oder die Haut sieht wie fein bestiubt aus, und es laBt sich, unter Ablésung
feinster Schiippchen, leicht ein intensiv weiBler Kratzstrich zur Darstellung

Abb. 16. Ichthyosis simplex.

bringen (GassMANN). An gewissen Stellen, so an den Streckseiten der Arme
und Beine, an den Seitenteilen des Rumpfes, tritt auch eine feine Runzelung
der Haut mehr hervor. An den Streckseiten der Extremititen ist ferner oft
das Symptom der Keratosis follicularis sichtbar. Die Follikel sind mit kleinen
Hornkegelchen bedeckt, wodurch man beim Dariiberstreifen das Reibeisen-
gefithl hat, gleichzeitig ist die Haut hier auch gewéhnlich blaurot verfarbt.
Auf die Streitfrage, inwieweit man von Ichthyosis simplex sprechen soll, wenn
nur diese Keratosis follicularis besteht, ohne sonstige Erscheinungen von Ich-
thyosis, sei spéiter noch eingegangen.

Bei der néchst stirkeren Form, der Ichthyosis nitide, sieht man, besonders
an Extremititen und Rumpf, gréBere Plittchen von eigentiimlich durchschei-
nendem Glanze aufgelagert, diesem Aussehen verdankt gerade die Krankheit
ihren Namen als Fischschuppenkrankheit. Die Auflagerungen werden oft auch
mit Glimmerplittchen oder mit Elfenbein verglichen (Ichthyose nacrée nach
AuBERT). Auch an eine geborstene Kollodiumhaut kann die Oberfliche sehr
wohl erinnern. Die Form der Schuppen ist meist eine rechteckige, seltener auch
eine rundliche oder ovale. Die von der Unterlage abgehobenen und etwa auf-
gerollten Rénder erscheinen heller, die zentralen Partien haften fest an der
Haut und haben eine dunklere Farbe. Die Furchen zwischen den zarten Schuppen
sind gewdhnlich flach, werden aber bei dickerer Schuppenbildung entsprechend
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tiefer. Sie nassen nicht, wenn nicht sekundare Bakterieninfektionen hinzu-
treten. Sie konnen gelegentlich unter dem Einflul des Lichtes eine besonders
dunkle Pigmentation annehmen (MENDES DA Costa). Da die Schuppen oft
in der GroBe verhaltnisméBig gleichartig sind, so ziehen die Furchen zwischen
ihnen in ziemlich regulére, den Spaltrichtungen in der Haut in der Langs- und
Querrichtung entsprechender Linienfithrung entlang.

Bei der Ichthyosis serpentina sind die Schuppen immer dicker und horniger,
sie zeigen dann eine dunkle graue und griinliche Farbe. Sie bilden derbe wohl
abgegrenzte Hornplatten mit entsprechend tiefen Furchen dazwischen. Die
Form und Anordnung der Schuppen erinnern hier wirklich an eine Schlangenhaut
(daher die Bezeichnung I. serpentina, aber auch als Sauriasis bezeichnet). Die
ilteren Autoren gebrauchten auch den Ausdruck Ichthyosis cyprina. Sie iiber-

Abb. 17. Ichthyosis nitida et serpentina (an den Gelenkbeugen atypisch lokalisiert).

zieht gewdhnlich auch den Korper in groBerer Ausdehnung als die Ichthyosis
simplex oder nitida, auBer den Extremitéten finden wir auch die Vorderseite
des Rumpfes und Riicken, auch das Gesicht mitergriffen. Auf dem Kopf sieht
man die Beteiligung héufig in Form einer trockenen Seborrhée.

Bei der stirksten Ausbildung, bei der Ichthyosis hystriz (auch allgemein
als Hystricismus bezeichnet), sieht man innerhalb der iibrigen ichthyotischen
Haut, die meist die Form der Ichthyosis serpentina zeigt, Auflagerungen aus
dicken Hornexcrescenzen, die sich in Form richtiger Stacheln oder kammartiger
Erhebungen, zum teil auch in warzigen Bildungen bis zu 5 bis 10 mm hoch iiber
das Hautniveau erheben. Diese hornigen Auflagerungen finden sich gewéhnlich
neben dem Bild der gewdhnlichen Ichthyosisformen auf den anderen Kérper-
stellen.

RIECKE zeigte einen 2ljahrigen Mann, der im Gesicht geringe Ichthyosis simplex,
an den oberen Korperpartien das Bild der Ichthyosis nitide, an den unteren Extremitéiten
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das der Ichthyosis serpentina zeigte. Auch der Stamm war zum groBen Teil stark befallen,
die Streckseiten stirker als die Beugeseiten ergriffen. An den Streckseiten der Knie fand
sich deutlich Andeutung von Ichthyosis hystrix, Gelenkbeugen, Axillarhohlen und
Schenkelbeugen waren ausgespart, Palmae manum und Plantae pedum frei.

Diese dunkelbraun bis schwarz gefirbten hornigen Erhebungen sind oft
aber gerade atypisch lokalisiert, sie ziehen sich besonders an den Gelenk-
beugen in parallelen Leisten, die wiederum durch Quereinschnitte in einzelne
Teilchen zerlegt sind, iiber die Haut (vgl. dazu Abb. 6 auf S. 13 und
Abb. 10 auf S.23. Den so lokalisierten Fillen hat BESNIER als ,,Ichthyoses
paratypiques“ eine besondere Stellung eingerdumt (s. u.). Die Hornbildungen
folgen manchmal dem Nervenverlauf oder den LaNGERschen Spaltlinien
(Janovsky). Karost sagt, daB die Hornbildungen wie ein Herpes zoster
dem Nervenverlauf sich anschlieBen kénnten. Doch muBl betont werden, daf
alle die Fille von hystrixartiger Bildung und isoliert auftretenden streifigen
Formen. auf sonst nicht ichthyotischer Haut nicht zur Ichthyosis, sondern zu den
Naevi gerechnet werden sollen (vgl. auch unten den Abschnitt ,,Lokalisierte
Ichthyose). Die echte Ichthyosis hystrix ist selten, die meisten als solche mit-
geteilten Beobachtungen sind ichthyosiforme Naevi, oder aber gehéren zum
Bilde der Brocqschen Erythrodermie congénitale ichthyosiforme resp. der
iiberlebenden Ichthyosis congenita.

Ein Fall von ungewohnlich starker Hystrixbildung bei gleichzeitig vor-
handener Ichthyosis nitida und serpentina war der von BLOTEVOGEL beschriebene
bei einem 8jahrigen Knaben. Hier zeigten sich besonders an den Hinden,
aber auch an den Beugeseiten der Unterarme, an der Achillessehne usw. ganz
starke Hystrixbildungen mit hauthornartigen, 3—7 mm hohen Auswiichsen.
Ob die von BLOTEVOGEL auch wiedergegebenen Mitteilungen von HuTcHINSON
(zum Teil aus CRUVEILHIERs Atlas) wirklich ganz einzig dastehende Bildungen
sehr groBer Hauthorner bei Ichthyosis congenita betreffen, oder ob es sich
nicht vielmehr um Naevi handelt, 148t sich bei der fehlenden nédheren Be-
schreibung nicht erkennen.

Als besonders starke Beispiele von Hystricismus sind die alten Fille der
Familie Lambert beschrieben. Sie sind von MAcuiN, E. BAKER, ASCANIUS,
TiLESIUS, ALIBERT, PETTIGREW geschildert worden. Aber gerade diese hat
GassMANN als ausgedehnte Naevi nachgewiesen.

Die Beschreibung von Tiresius lautet (nach der Wiedergabe von JANOVSKY) etwa
folgendermaBen: Bei den Lamberts war die Oberhaut schwarz und schmutziggrau und
mit einer dicken, rauhen, stachligen und mit verrukdsen Excrescenzen bedeckten Rinde
iiberzogen. Dabei bestand die Oberhaut aus dicken polygonalen und rhombischen, vielfach
geborstenen Hornplatten mit tiefen Furchen dazwischen. Bei Abheben der Hornplatten
hatten sich unter den alten Platten schon wieder neugebildete vorgefunden. Hornige
Stacheln standen an den faltigen Hautstellen am Bauch, an den Seiten und am Riicken.
Die Haare waren teilweise erhalten und durchwuchsen die Platten.

GASSMANN fiihrt nun aus, daB die Naevusnatur der Verinderungen bewiesen
werde durch die Hereditit durch fiinf Generationen hindurch (ausschlieBlich
in der minnlichen Linie), durch die papillomatose Beschaffenheit der unter den
Hornplatten befindlichen Hautoberfliche und das Eintreten einer Blutung
nach dem Abreifien derselben, das mit Schmerz verbunden war. Weiter weist
GAssMANN dann darauf hin, daB bei dem jiingeren Bruder Richard gréBere
Partien normaler Haut ausgespart geblieben seien. Ferner habe regelmiBig
im Herbst eine Mauserung stattgefunden.

Nach unseren heutigen Kenntnissen spricht die Art der Vererbung nicht
gerade gegen die Diagnose Ichthyosis hystrix. Aber die papillomatosen
Bildungen unter den abgezogenen Hornmassen, wohl auch das Freibleiben
groBerer Partien der Haut bei dem einen Bruder sprechen durchaus fiir die
Richtigkeit der Gassmaxnschen Auffassung.
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Auch der von JANOVsSKY angefiihrte Karosische Fall, den Karosr als Ichthyosis hystrix
pterygoidea oder plumiformis bezeichnet, weil die Hornmassen federkielartige Bildungen
mit weiBlichen parailelen Epidermisfiden darstellten, muBl nach GASSMANN, ebenso wie
zwei andere Fille Kaposis (in seinem Atlas abgebildet), zu den Naevi gerechnet werden;
sie sind auch ganz circumscript. GassManw fiithrt noch einige andere dltere Fille an, die
nicht als Ichthyosis hystrix, sondern als ichthyosiforme Naevi aufzufassen sind, ihre Wieder-
gabe wiirde zu weit fiihren, es sei hier auf die GassManNsche Monographie verwiesen.

Bei allen diesen Fillen ist auch das zu beriicksichtigen, was spater noch
ausgefithrt wird, namlich die Auffassung von der allgemeinen Verwandtschaft
der Keratosenformen untereinander, wie sie von LENGLET, JADASSOHN, BETT-
MANN Uu. a. betont worden ist, vor allem ist das Vorhandensein der Ubergangs-
falle (LENGLETS ,,faits de passage‘‘) festzuhalten, die die Beziehungen zwischen
den Formen der Ichthyosis congenita, wie auch vulgaris und den lokalisierten
Keratosen als flieBende erkennen lassen und die eine ganz strenge Abgrenzung
aller einzelnen Formen untereinander nicht mehr als tunlich ansehen lassen.
Immerhin werden wir schon vom klinischen Standpunkte aus versuchen miissen,
doch eine Absonderung der einzelnen Hautverdnderungen nach dem &uBeren
Bilde und den &uBeren Einzelsymptomen nach Moglichkeit zu erreichen. Und
so miissen wir sicherlich auch GassmMaNNs auf der Zergliederung der einzelnen
Symptome beruhenden Auffassung der erwéhnten Fille als Naeviim allgemeinen
recht geben.

Aber gerade von der Ichthyosis hystrix, die, wenn sie vorkommt, gewdhnlich
atypisch in den Gelenkbeugen lokalisiert ist, gilt es, dal damit diese Falle auch
einen direkten klinischen Ubergang bilden zu dem Bilde der iiberlebenden
Ichthyosis congenita oder der Brocqschen Erythrodermie congénitale ich-
thyosiforme, denn diese beiden Krankheitshilder zeigen oft genug Hystrix-
bildung in den Gelenkbeugen. Es sind daher vom klinischen Gesichtspunkt
aus manche als Ichthyosis hystrix demonstrierte Fille vielleicht eher zu der
erwahnten iiberlebenden Ichthyosis congenita resp. der Brocqschen Erythro-
dermie als zur Ichthyosis vulgaris zu zédhlen. So 1aBt sich diese Entscheidung
z. B. nicht sicher treffen bei den durchweg nur kurz beschriebenen Kranken
von HABERMANN, WILE, LEDERMANN, HALLE, auch wohl bei dem von JADAs-
soHN demonstrierten Hystrixfall.

Dieser Patient, der sich als ,,Kamelmensch* zeigte, hatte seit der Geburt kolossale
hyperkeratotische Wucherungen besonders an den unteren Extremitédten, auch an Palmae
und Plantae. Die Gelenkbeugen waren nicht frei, aber schwécher befallen. Die Zehen waren
nach unten geschlagen mit enormer Onychogryphosis.

Es sei auch daran erinnert, da THIBIERGE diese paratypischen Fille mit
Hystrixbildung in den Gelenken und mit Hemmungsbildungen (Ectropium,
das ja oft in geringem MafBle vorhanden ist usw.) immer fiir abgeschwichte
Ichthyosis fetalis angesehen hat.

Ichthyosis follicularis und Keratosis pilaris (suprafollicularis).

Es mu8 jetzt bei der Einteilung der Ichthyosis vulgaris in ihren verschiedenen
Formen noch der Frage gedacht werden, ob man den leichten Graden der Ich-
thyosis die Keratosis pilaris besonders der Arme und Beine zurechnen soll.

Die Keratosis pilaris (s. suprafollicularis nach UNNa) ist bekanntlich die in den Follikeln
besonders an den Streckseiten der Extremitaten lokalisierte Hyperkeratose, die in Form
kleiner weiBlicher oder rotlicher Hornkegelchen auftritt. Nach Abkratzen des Horn-
schiippchens erkennt man oft ein in den Follikel eingerolltes Haar. Die Hyperkeratose
geht vielfach in narbige Atrophie iiber.

Nun hebt Rieckk hervor, daf die Trockenheit der Haut bei Ichthyosis
vulgaris in vielen leichten Fillen mit der Ausbildung eines Zustandes, der
als Lichen pilaris oder Keratosis pilaris bezeichnet werde, einhergehe, eine
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Beobachtung, die gewil} viele Untersucher bestatigen werden. Die viel besprochene
Streitfrage ist aber die, ob man die Erscheinung des Lichen pilaris alletn schon
unter gewissen Voraussetzungen als leichteste Form von Ichthyosis auffassen
soll, wie das Karost besonders betont hat. Auch THIBIERGE hat diese Ansicht
vertreten. HARDY bezeichnete die Keratosis follicularis als eine ,,lokale Ich-
thyosis. Diese Frage ist in der Tat auBerordentlich schwer zu entscheiden.
Karost wollte nun aber keineswegs jede Keratosis pilaris als eine Form von
Ichthyosis auffassen, vielmehr machte er einen Unterschied zwischen einer von
frithester Kindheit bestehenden Keratosis pilaris, diese sei ein Symptom von
Ichthyosis, und der spéter, besonders in der Pubertét hervortretenden Dys-
keratose der Follikel, welche auch sehr viele Menschen aufwiesen.

Die Mehrzahl der Autoren lehnt es jedenfalls ab, die Erscheinung des ge-
wohnlichen Lichen pilaris als Ichthyosis gelten zu lassen. Wahrend BESNIER es
noch unentschieden lieB, inwieweit die Keratosis pilaris als Symptom einer Ich-
thyosis zu werten sei, sahen BrRocQ und auch E. LessEr beides als etwas Ver-
schiedenes an. Auch GIOVANNINI, JANOVSKY, JARISCH-MATZENAUER, in neuester
Zeit auch KYRLE und Gaxs sind der Ansicht, dal der Lichen pilaris — auch
schon wegen den histologischen Differenzen — nichts mit der Ichthyosis
gemein habe. NEISSER hat sich besonders ausfiihrlich mit dieser schwierigen
Frage befaBt. Er duflert sich in folgender Weise: Nach seinen Erfahrungen
komme allerdings bei vielen Ichthyotikern an den Streckseiten der Extremitaten
eine follikuldre Hyperkeratose vor, die mit der Keratosis pilaris groBe Ahnlichkeit
habe. Sie finde sich aber durchaus nicht in allen Fillen von Ichthyosis und
fehle oft im Beginn. Man diirfe sie deshalb nicht fiir das erste Stadium oder
schlechtweg fiir die leichteste Form der Ichthyosis erkldren, denn es seien auch
keine Fille bekannt, in denen aus einer anfangs auf die Follikel beschrankten
Hyperkeratose spiter eine diffuse Ichthyosis geworden sei. Diejenigen, die
die Keratosis pilaris zur Ichthyosis rechnen wollen, miiiten dieselbe fiir eine
von der leichten Ichthyosis verschiedene Form, fiir eine Varietdt derselben
erkliren.

Wesentlich erscheint uns hier die Hinweisung, daf8 sich niemals aus einer
lokalisierten Keratosis pilaris eine Ichthyosis entwickelt. In sehr bemerkens-
werter Form sucht sich dann GassMANN durch die Frage hindurchzufinden.

GassMANN will, besonders auch mit Riicksicht auf die histologischen Dif-
ferenzen (s.u.) sich denen anchlieBen, die die Ichthyosis follicularis, d. h. die
bei der Ichthyosis vorkommende Follikelhyperkeratose, besonders an den
Extremitdten fiir eine vom Lichen pilaris verschiedene Affektion ansehen.

Aber doch sei die Entscheidung nicht leicht und die Frage nicht geklirt. Denn auch
die histologische Differenzierung ist nicht immer eindeutig (GIOVANNINI, 8. u.). (GASSMANN
geht zur weiteren Untersuchung noch auf einige Fille seiner Beobachtung ein, die zeigen
sollen, wie schwer die Entscheidung zu treffen sei, und die bei der Wichtigkeit der Frage
kurz angefiihrt sein mogen:

Bei einem 24jahrigen Mechaniker mit einer leichten Ichthyose waren die Erscheinungen
einer Keratosis pilaris in Form von kleinen halbkugeligen Papeln, die mit einem Horn-
kegelchen besetzt waren, an den Extremitdten, am Riicken, an den Nates vorhanden.
Weitaus der groSte Teil derselben war an der Streckseite der Oberarme stark gerétet,
so daB die Haut eine intensive Rotung aufwies. An den Unterextremititen war eine kleinere
Zahl von Papeln gerstet. Im iibrigen war eine Anzahl von Follikeln grubig vertieft, ein-
gesunken, haarlos. Nach elf Monaten war die Rotung weniger diffus, enger um die Follikel
gruppiert. An Stelle der geréteten Papelchen mit darauf befindlichen Hornkegelchen
waren jetzt vielfach nur letztere zu sehen.

Hier haben wir also bei bestehender sonstiger Ichthyosis das Bild einer Keratosis pilaris
mit entziindlichen, auch mit zwischen den Follikeln gelegenen Erscheinungen. Obgleich
es nun gerade die Rétung und Entziindung der Follikel sind, die sonst als unterscheidende
Merkmale, auch infolge der histologischen Ergebnisse fiir die nicht mit der Ichthyose
zusammenhingende Keratosis pilaris angesehen werden (auch von Gassmanxy selbst), so
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nimmt GASSMANN hier eine Ichthyosis follicularis an und gibt fiir die Rotung die Erklirung,
daB bei der Follikelverhornung der Ichthyosis ein voribergehender irritativer Zustand auf-
treten kann, der zur Bildung eines gerdteten oder blassen Keratosis pilaris-ahnlichen Zu-
standes fiihrt. Eine echte, zufillig zu der Ichthyosis hinzugetretene, rapid verlaufene
Keratosis pilaris hilt GassMaNN in diesem Fall fiir unwahrscheinlich, auch deshalb, weil
solche akut und universell verlaufende Fille von Keratosis pilaris nicht bekannt seien.
Uns sind allerdings heute solche akut auftretende und rasch schwindende Fille von Kera-
tosis pilaris eher geldufig (durch duBere Noxen, wie Schmiersl u. dgl., ibrigens war Gass-
MANNs Patient auch Mechaniker!).

Im Gegensatz dazu beschreibt GassMANN die typische Ichthyosis follicularis:

Bei einem 21jihrigen Patienten mit leichter, typisch lokalisierter Ichthyosis sind an
den Streckseiten der Arme bis zum Handgelenk herab sowie an den Beugeseiten der Beine
rote Papelchen von Stecknadelkopf- bis PfefferkorngroBe mit Hornkegelchen vorhanden.
An den Schenkeln bis zum Giirtel, besonders bis zu den Nates ist so gut wie jeder
Follikel mit einem blassen Papelchen besetzt, so dal das Aussehen einer Géinsehaut besteht.
Es bestehen keine deutlichen narbigen Follikelgruben, selten Hornkndtchen ohne Haare.

Also soll in dieser letzten Beobachtung die mit der vorhandenen Ichthyosis
im Zusammenhang stehende Keratosis follicularis doch in einigen Punkten von
der gewohnlichen Keratosis pilaris klinisch unterschieden sein, und zwar in dem
Herabreichen bis zum Handgelenk, in dem gleichméaBigen FErgriffensein der
Streck- und Beugeseiten der Beine bei stirkstem Befallensein von Nates und
Unterbauch, ferner besteht stellenweise Ergriffensein samtlicher Follikel. Haar-
lose Follikel sind selten, narbige Follikel fehlen.

Ob diese Annahme GassMANNs von dem Fehlen der narbigen Verdnderungen
an den Follikeln bei ichthyotischer Keratosis follicularis, das auch SIEMENS
bei einer Gelegenheit hervorhebt (Arch. f. Dermat. Bd. 39), immer zutrifft,
ist mir aus theoretischer Erwagung iiber den Ablauf des Verhornungsprozesses
und aus einer praktischen Beobachtung zweifelhaft: Ich selbst sah kiirzlich bei
einem Patienten in mittleren Jahren mit maBig schwerer, etwas atypisch lokali-
sierter sicherer Ichthyosis nitida an den Streckseiten der Oberschenkel eine Anzahl
griibchenformiger Vertiefungen, genau den Narben bei gewohnlicher Keratosis
pilaris entsprechend, dabei keine frischen Hornkegelchen an Armen und Beinen.
Da, Patient (ein Arzt) auch selbst nichts wuBte von einer akuten durchgemachten
Keratosis follicularis, so lag jedenfalls trotz der Narbenbildung die Annahme
einer mit der Ichthyosis zusammenhingenden Keratosis, einer echten Ichthyosis
follicularis niaher.

GassMANN kommt zu fclgenden SchluBfolgerungen:

1. DaB3 die Keratosis pilaris der Ichthyosis vulgaris zwar sehr nahestehe,
aber klinisch und histologisch doch von ihr unterscheidbar sei. Keinesfalls
diirfe die Keratosis pilaris als abgeschwichte Form oder als erstes Stadium der
typischen Ichthyosis vulgaris angesehen werden.

2. Beider Ichthyosis vulgaris gibe es Follikelaffektionen, die mit der Keratosis
pilaris groBe Ahnlichkeit haben, gegeniiber denselben jedoch klinische und histo-
logische Verschiedenheit aufwiesen.

3. Es sei aber moglich, dall diese ichthyotischen Follikelaffektionen (die
sich nach Punkt 2 also nicht decken sollen mit der Keratosis pilaris), auch
isoliert, ohne diffuses Mitergriffensein der iibrigen Hautdecke vorkommen.
Das wire dann eine wirkliche Ichthyosis follicularis.

Diese Auffassung vst wohl die, die vm groflen und ganzen auch nach unseren
heutigen Kenntnissen als die am meisten zutreffende vertreten werden kann.
Auch die neuen histologischen Untersuchungen von Gaxs und von KYRLE
fithren durchaus zur Annahme der Trennung der Ichthyosis follicularis und
der gewohnlichen Keratosis pilaris (s. S. 81). Es wird namentlich von Interesse
sein, solche interessanten Beobachtungen von Ichthyosis follicularis, wie sie
GAsSMANN gibt, die leider noch zu vereinzelt sind, zu erginzen. Trotzdem wird
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es immer sehr schwierig, ja manchmal ganz unméglich bleiben, solche isolierte
Fialle, wie sie GassMANN unter dem Punkt 3 seiner Aufstellung anfiihrt, als
Ichthyosis zu verifizieren, namentlich wenn der histologische Befund auch nicht
klar ist. Ganz besonders sind solche Fille, wie der von MALcoLM MANSON,
bei dem die Follikelentziindungen nur den Kopf und den Nacken betreffen,
ohne jede Spur von Ichthyosis am iibrigen Kérper, sicherlich nicht ohne weiteres
als echte ,,Ichthyosis follicularis“ anzuerkennen.

Der Vergleich des histologischen Bildes der beiden Formen sei zweckmafBig
im Kapitel ,,Histologie*“ mit dargestellt.

Die Lokalisation der Ichthyosis und ihre besonderen Eigenschaften
an den verschiedenen Korperstellen.

Meist ist die Lokalisation symmetrisch. Sie zeigt in den leichteren und
typischen Fillen eine grofle RegelmiBigkeit insofern, als die Gelenkbeugen
frei von der Hautverinderung bleiben und die Streckseiten der Extremitéiten,
besonders gerade iiber den Gelenken, dann aber auch die Vorder- und
Riickseite des Rumpfes besonders stark die charakteristischen Verinde-
rungen aufweisen. Bemerkenswert ist, daB die ichthyotische Haut sich oft
in ziemlich scharfer Linie von der gesunden Haut abgrenzt (E. LESSER).
An den Beinen sind die Unterschenkel meist mehr befallen als die Ober-
schenkel, am Rumpf sind es in erster Linie die Unterteile, wihrend die
oberen Teile des Thorax von Verdnderungen noch frei sein konnen. Das Ge-
sicht erscheint bei den geringgradigeren Fillen oft zunéchst frei, bei genauerem
Zusehen erkennt man aber doch héaufig eine vorhandene Verdnderung in Form
einer ganz feinen, kaum sichtbaren kleienformigen Schuppung. In hochgradigen
Fillen sieht man aber auch stiarkere Auflagerungen bis zu der auch an anderen
Kérperstellen vorhandenen Bildung von richtigen Hornplattchen mit den iiblichen
Furchen dazwischen. Die Nase und die angrenzenden Wangenteile bleiben am
meisten frei, auch die Lippen (GASsMANN, Bizzozero). RIECKE macht auch
mit Recht darauf aufmerksam, daBl doch kaum je eine gewisse Trockenheit der
Gesichtshaut vermiflt wird, und auch DARIER-JADASSOHN heben diese Trocken-
heit und einen bemerkbaren Glanz der Gesichtshaut hervor. NEIsSER spricht
auch von einem eigenartigen starren Gesichtsausdruck, von einer Hautver-
kiirzung, von Andeutung von Ectropium, von Schrumpfungsvorgingen der
Conjunctiven, von Mikrophthalmus. Aber damit kommt man schon zu klinischen
Ubergangsfillen zur Ichthyosis congenita. Wenn das Gesicht ausgesprochen
befallen ist, so sind es in der Regel Stirn und Wangen, die am stérksten betroffen
sind. Die von alten Autoren (CAZENAVE und ScHEDEL) behauptete Immunitit
der Augenlider hat sich aber nicht bestatigt (H.W. SIEMENS). Der behaarte
Kopf scheint immer, auch in den allerleichtesten Féllen von Ichthyosis, mit-
beteiligt zu sein, und zwar zeigt sich die Ichthyosis hier oft unter dem Bilde
der Seborrhoea sicca. Die feinen Schiippchen bedecken dann den ganzen
Kopf, im Gegensatz zur gewohnlichen Pityriasis capitis auch die seitlichen
Kopfteile (GassMANN), bei reichlicher Sekretion auch der Talgdriisen ist die
ganze Kopfhaut mit einer schmierigen Masse iiberzogen.

Die Handflichen und Fuflsohlen sind bei der Ichthyosis vulgaris weniger
befallen, aber sie sind selten ganz frei. In gewissen Fillen kommt man
besonders bei Mannern zwar schwer zur Klarheit, inwieweit die Schwielen und
Hornbildungen, die man sieht, mit der Ichthyosis selbst oder mehr nur mit
eventueller Berufsbeschéftigung des Patienten zu tun haben, sicher ist aber,
daB nicht allzu oft die Palmar- und Plantarhaut weich und ganz normal
befunden wird. GASSMANN hebt hervor, dal er bei der iiberwiegenden Zahl
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seiner Kranken die Haut hier abnorm trocken, derb und von vertieften
Furchen durchzogen sah, mehrfach auch eine Art Abschilferung in der
Weise, dafl die groBeren Furchen in Rhagaden mit geréteter Hornschicht auf
dem Grunde umgewandelt waren, und die Hornschicht aufblitterte und ein
weillliches Aussehen zeigte. FuHs beschreibt bei einem ?ﬁ'é’mhrigen Médchen
neben typischer Ichthyosis nitida des Stammes und der Extremitdten Ver-
dickung der Hornschicht an Handtellern und FuBsohlen mit warzen- und
clavusartig umschriebenen Keratosen, besonders an den FufBisohlen. Dabei
fast volliges Fehlen der Schweilsekretion. In anderen Fillen, auch nach meinen
eigenen Beobachtungen, ist aber gegeniiber GassmManns Befunden die Schweil3-
sekretion der Handteller und FuBlsohlen gut erhalten. Gelegentlich sind gréBere,
richtige umschriebene Hornschwarten zu sehen, diese dann gewdhnlich ohne
roten Saum. RIECKE erwidhnt in seinem Lehrbuch als wenig bekannte Selten-
heit ichthyosiforme Verinderungen der Handflichen und FuBsohlen ein-
schlieBlich der Phalangen von so hohem Grade, daB sie sogar zu Kontrak-
turen fithren konnen. :

Nicht ganz klar erscheint der Fall von Ramazorri. Es fanden sich Hyperkeratosen
an beiden Handtellern bei gleichzeitig bestehender leichter Ichthyosis, aber auch in den
Falten der groBen Gelenke zeigten sich scharf abgegrenzte schuppende und nissende Herde
mit papilliren Erhebungen. RamazorTI selbst stellte diesen Fall trotz der allgemeinen
Ichthyosis den von DARIER 1911 beschriebenen abgegrenzten Erythrokeratodermien mit
progressiver Entwicklung an die Seite.

Die Genitalgegend ist bei leichteren Fillen auch meist glatt, doch kann auch
Abschilferung an der Penishaut und am Scrotum beobachtet werden (Gass-
MANN, RILLE u.a.).

Beziehentlich der gewéhnlich von der Ichthyosis frei bleibenden Stellen weist Gass-
MANN darauf hin, daB grade an der Nase und den angrenzenden Partien, am Sternum und
am Scrotum die Zahl der groBen Talgdriisen eine reichliche ist, und daB ebenso an den
Gelenkbeugen, besonders an den Achselhshlen, auch an Handtellern und FuBsohlen, die
Schweifidriisen besonders zahlreich sind. Durch ihre bestindigen Absonderungen halten
sie die Haut immer feucht und lassen sie dadurch weniger zum Abschilfern kommen.

Das geniige aber nicht mehr fiir die stirker ausgebildeten Fille, und bei diesen wiren
dann auch die sonst frei bleibenden Stellen ichthyotisch mit verindert.

GASSMANN wirft auch die Frage auf, ob bei histologischer Untersuchung die anscheinend
freien Hautstellen wirklich normalen Befund aufwiesen. Bei Untersuchung einiger Stiicke
vom Sternum und von der Kniekehle bei einem Falle, bei dem diese Stellen klinisch frei
erschienen, zeigten sich ebenfalls Keratohyalinverinderungen, Diapedese im Rete, Ver-
mehrung der Mitosen und der Mastzellen, Verinderung der SchweiBidriisen und abnorme
Verhornung ihrer Poren. Allerdings waren die Veriinderungen quantitativ geringer als
bei befallenen Stellen und es waren auch in der Hornschicht keine firbbaren Kerne mehr
auffindbar. Fiir diesen Fall und vielleicht auch fiir manche anderen muB also doch
geschlossen werden, dafl die &uBerlich glatt und normal erscheinenden Hautpartien auch
nicht wirklich normal sind. Immerhin ist das bei den einzelnen Patienten wohl auch ver-
schieden, denn Bizzozro hat an ichthyosefreien Stellen keine Verinderungen gefunden,
und ebensowenig ich selbst bei Untersuchungen der anscheinend normalen Ellenbeugenhaut
in zwei Fallen von Ichthyosis nitida.

Es sei nun noch erwahnt, dal die geschilderte Lokalisation in zahlreichen
atypischen Fillen insofern von dem gewdhnlichen Bild abweicht, als auch
grade die Gelenkbeugen, die sonst frei bleiben, mit ergriffen sein kénnen bzw.
manchmal nur in kleinsten, ganz zentral gelegenen Partien frei sein kénnen.
Solche atypische Fille sind haufig genug geschildert (RIEHL, REITMANN,
KuMER, RiLLE, HABERMANN u.v.a.). Auch meine Beobachtung (s. Abb. 17)
zeigt, dall diese abnorme Lokalisation bei leichter Ichthyosis vorkommen kann,
besonders oft finden wir das Befallensein der Gelenkbeugen in Verbindung mit
Ichthyosis hystrix. Hier sieht man dann teilweise richtige Hornkdmme in den
Beugen verlaufen und die Hornbildungen sind gerade in den Beugen manchmal
starker als am iibrigen Korper.
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Als eine ganz ungewdhnliche und atypische Lokalisation sei hier noch angeschlossen
das Mitbefallensein der Schleimhaut, wie es SIEBENMANN ! in einem Falle schilderte. Bei
ausgedehnter Ichthyosis vulgaris zeigte sich die Schleimhaut der Lippen grau, undurch-
scheinend, samtartig, etwas erhaben. Die Oberfliche der Zunge war auch derb, hockrig,
die Unterseite glatt, derb, mit narbigen Einziehungen. Die Schleimhaut des vorderen
Gaumenbogens war gelblichweil, sah wie narbig aus. Auch die Epiglottis war verdickt,
samtartig, es saBen Verdickungen am rechten Stimmband und an der Larynxwand, bei
tiefem Inspirium war Stridor zu héren.

Auch das mikroskopische Bild (s. unter Histologie) sprach dafiir, daB diese Verinde-
rungen der Schleimhaut als Teilerscheinungen der Hautkeratose anzusehen waren. Ein
ahnliches Bild hat allein THIBIERGE friiher (1892) beschrieben als ,,Cas extraordinaire
d’ichthyose généralisée avec altérations des muqueuses buccales, nasales et des cornées.*

Behaarung, Ndgel, Schweifdrisen, Talgdrisen ber Ichthyosis wvulgaris.
Uber die Behaarung des Korpers sind die Befunde auch etwas verschieden.
Die fritheren Autoren haben iiberhaupt wenig dariiber angegeben. THIBIERGE,
der besonders eingehend die Veridnderung der Behaarung schildert, sagt, daf3
die Haare an den ichthyotischen Stellen meist fehlen, oder nur spérlich vor-
handen sind, daB sie daher an Stamm und Extremitéten in der Regel geschwun-
den sind und daB, wenn das Gesicht mit befallen ist, Bartwuchs und Augen-
brauen gelichtet sind oder daBl der Bart auch ganz fehle. Auch die Haare der
Kopfhaut seien bei stérkerer Ichthyosis trocken und briichig. RIEHL erwiahnt
ebenfalls mangelhafte Behaarung in einer Anzahl von Fillen. SToMPKE berichtet
von vollkommener Alopecie in der Vorderhaupt- und Scheitelgegend in einem
Fall, der allerdings nicht ganz beweiskraftig ist, da ein Typhus vorangegangen
war. Demgegeniiber betont GassMaNN, daB er eine Beeintridchtigung der Be-
haarung nur an den Streckseiten der Extremititen, dort, wo das der Keratosis
pilaris gleichende Bild vorhanden sei, gesehen habe. Aber auch hier sei kaum
eine vollkommene Haarlosigkeit vorhanden, sondern die Haare seien nur rare-
fiziert, sie brechen in vielen Follikeln am Grunde ab oder fehlen dann auch
vollkommen. Es wurde schon oben darauf hingewiesen, dal man oft nach Weg-
kratzen des Schuppenhiigelchens bei der Ichthyosis follicularis ein zusammen-
gerolltes Hérchen zum Vorschein kommen sieht. Auller an den Extremitidten
fand GassManN die Behaarung speziell am Kopf, Axillae, Pubes durchaus normal,
héchstens etwas trocken. Meine eigenen Beobachtungen an einer Anzahl von
leichten bzw. mittelschweren Fillen ergaben meist keine sichtbaren Abweichungen
von der Norm. Einmal fiel bei reichlicher Kopfbehaarung bei einem jiingeren Mann
eine abnorme diinne Behaarung der Achsel- und Schamhaut auf. Ob der Defekt
des Kopfhaares, der in einigen schweren Féllen von Ichthyosis in der Literatur
geschildert wird (Fille von GINGLINGER, BILLARD, JADASSOHN) wirklich auf
Ichthyosis zuriickzufithren ist und nicht vielmehr auf zufélliges Zusammen-
treffen mit Seborrhée oder sonstiger Alopecie, bleibt eine offene Frage. R1ECKE
stimmt GASSMANN zu in bezug auf die leichteren Fille. In schwereren Fillen
schildert er die Haare als spérlich, trocken, glanzlos, teilweise auch ganz fehlend.
Auch die Lanugobehaarung kann nach RIECKE bei stirker entwickelter Anomalie
fehlen. Ich selbst sah in einem Falle eine starke Rarefizierung. Bei gewissen
atypischen Fillen hebt RIECKE aber sogar eine mehr oder weniger ausgesprochene
Hypertrichose hervor. So schildert auch RiEHL bei einer mit Ekzem kombi-
nierten Ichthyosis eine Hypertrichosis an den Beinen, es waren dort Lanugo-
haare von 1!/, cm Lénge vorhanden. Auch RiLLE sah eine geradezu ,,zottige
Behaarung‘ bei einem Mann mit Ichthyosis nitida am Unterschenkel. Hervor-
gehoben werden mufBl noch, daBl PINkUs das Vorkommen von Bajonetthaaren
bei Ichthyosis besonders betont.

Beschaffenheit der Négel. Uber Verinderungen der Nigel ist im allgemeinen
wenig bekannt geworden. JaNOVSkY spricht von leichten Verdnderungen der

1 Zit. nach MIESCHER.
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Niagel, doch seien sie nicht stets in den ichthyotischen Prozef mit ein-
bezogen. Manchmal wurde eine besondere Briichigkeit des Nagels und eine
leichte Hyperkeratose des Nagelbettes gefunden (E. LESSER, KaPos1). THIBIERGE
und GASSMANN berichten dhnliches. Letzterer, der die ausfiihrlichste Schilde-
rung dieser Erscheinungen gibt, fithrt an, daB er nur zweimal bei leichter
Ichthyosis ganz geringe Nagelverinderungen bemerkt habe, und zwar einmal
stecknadelkopfgroBe Griibchen an den Fingernigeln, das andere Mal an einem
Zeigefinger und zwei Zehen Querfurchen mit abgehobenen, aufgesplitterten
Niagelrandern. Ferner beschreibt er bei einem Fall von Ichthyosis hystrix
Langsriefung der Néagel, auch schob sich an einigen Fingern von hinten her
eine diinne Hornplatte iiber den Nagel vor. An den FuBnigeln bestand teil-
weise Querriefung. Eine Langsstreifung an allen Fingerndgeln bei sonst nor-
malem Verhalten der Négel wurde von mir bei einem Fall von Ichthyosis
nitida gesehen, wobei natiirlich die Abhéngigkeit dieses auch sonst ofters
beobachteten Nagelsymptoms von der Ichthyosis offen bleiben mufl. Einen
ganz besonderen Fall beschrieb Barcicri: Die verschiedenen Schichten des
Nagels gingen direkt in die oberflichlichen Schichten der Fingerbeere iiber,
so daf} der freie Rand ganz fehlte.

Hochgradige Deformitaten sind jedenfalls selbst bei schweren Ichthyosis-
fallen selten. Und bei den leichten Verdanderungen wird man oft im Zweifel sein,
ob sie etwas mit der Ichthyosis zu tun haben. H.W. SiEmENs fand in zwei
Fillen Hyperkeratose des Nagels, Andmie desselben, sowie festes Anhaften,
Verdickung und Sprodigkeit des Nagelhdutchens.

In neuester Zeit hat in diesem Handbuch Jurius HELLER die Befunde der
Nigel bei Ichthyosis wieder gesichtet. Ich entnehme dieser Zusammenstellung
noch die folgenden (abgekiirzten) Schilderungen: GiovaNNI sah bei einem
13jahrigen Méddchen mit hochgradiger Ichthyosis die Néagel im allgemeinen
verdickt und hypertrophisch. Die Négel hatten eine kegel- und stumpfférmige
Gestalt und hoben sich fast vertikal von ihrem Bett ab, sie wichen von der
Achse der Phalangen teils nach auflen, teils nach innen ab. Die Nigel waren
glanzlos, undurchsichtig, die Oberfliche rauh, zerfressen, mit Rinnen versehen,
in einzelnen Néageln waren Hohlungen. Das periunguale Gewebe rif leicht ein,
und entziindete sich, dadurch stieBen sich die Négel ab, die neugebildeten waren
weniger dick. Im mikroskopischen Bilde waren besonders die das Nagelgewebe
durchlaufenden Kanéle bemerkenswert.

J. HELLER hat iibrigens in Paris im Hospital St. Louis einen ganz analogen
Fall bei enormer Ichthyosis der Hohlhdnde beobachtet.

Bei Ichthyosis hystrix wird auch 6fters Onychogryphosis festgestellt. So
sah HELLER bei einer 54jéahrigen Frau starke Gryphosis der beiden GroB8zehen-
nigel. Auch die 2. Zehen und die 4. Zehe rechts waren hornartig. Beide Néagel
der 3. Zehen waren an dem &uBeren Zehenrande implantiert.

Ahnliche Onychogryphosis wurde auch in den Fillen von OEMANN-DUSMENIL
und von GILETITE beschrieben. HEruss schildert die Nagel bei einer Ichthyosis
hystrix als krallenartig. Auch bei rudimentarer Ichthyosis ist Verdickung und
Verbreiterung, Furchenbildung und Klauenéahnlichkeit beobachtet.

Betreffs der Sekretion der Schweiffdriisen ist Einigkeit unter den Autoren
dariiber vorhanden, daB die SchweiBlbildung meist herabgesetzt ist, und daB,
je stirker die Ichthyosis ausgebildet ist, um so mehr auch im allgemeinen die
Schweilldriisen rarefiziert sind. So ist die SchweiBbildung an den Beugen,
oft aber auch an den Handtellern, an den Fuflsohlen, auch im Gesicht bei den
leichteren Fillen wenigstens noch normal oder doch erkennbar (auch nach eigenen
Beobachtungen), an den Streckseiten von Armen und Beinen und iiberhaupt
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an den von Ichthyosis ergriffenen Stellen herabgesetzt. Wenn GASSMANN in
einem Falle von typischer Ichthyosis vulgaris Hyperidrosis an Handtellern
und FuBsohlen sah, so kann das sehr wohl so gedeutet werden, wie er es auch
selbst auffaBt, daBl ndmlich die Ichthyosis nicht so stark war, um der an sich
bestehenden Neigung zu Hyperidrosis Einhalt zu tun. AUBERT ist sogar der
Ansicht, daB an Stelle des herabgesetzten Schwitzens an den von der Ichthyosis
ergriffenen Hautpartien eine verstirkte SchweiBsekretion an den normalen
Stellen eintréte, und auch RiLLE spricht in seinem Falle von Ichthyosis serpen-
tina mit ungewShnlicher Ausdehnung von vikariierender SchweiBisekretion an
den FuBsohlen. Nach Japassouns Erfahrungen ist die Hyperidrosis der
Fingerkuppen bei der gewohnlichen Ichthyosis nicht selten und steht dann im
Gegensatz zu der Trockenheit der Handteller. Auch eine Hyperidrosis der
Volarflichen der Finger bei auffallender Trockenheit der Palmae kann bestehen.

Auch die Talgdriisen sind zweifellos dort, wo die Ichthyosis sitzt, oft rare-
fiziert, und in der Tat werden ja in mikroskopischen Schnitten Talgdriisen
meist spérlich gefunden, so dal wohl im allgemeinen mit einer wirklichen
Rarefizierung gerechnet werden kann. Nun weist GassMANN darauf hin, daB
man nicht berechtigt sei, nur aus der abnorm trockenen Beschatfenheit der Haut
darauf zu schlieBen, daB hier die Talgdriisen vermindert seien, denn es sei noch
keineswegs erwiesen, daf das Talgdriisensekret es sei, das die Hornschicht
normalerweise geschmeidig erhalte. Denn an Handtellern und Fufsohlen
kommen normalerweise ja gar keine Talgdriisen vor, und es ist andererseits von
MEeissNER und besonders von UNNA angenommen, daB die Kndueldriisen ein
Fett absondern und die Haut einfetten. Auch WEIDENREICH rdumt dem Schwei3-
driisensekret einen wesentlichen Einfluf auf die Hornschicht ein. Aber das
ist noch keineswegs bewiesen. Wie GassMANN mit Recht betont, konnen die
Verinderungen an den Schweilldriisen und Talgdriisen auch sekundér sein
infolge der Verhornung, es muf} ja nicht so sein, daBl die mangelnde Sekretion
erst die Verhornung hervorgerufen hat.

Komplikationen auf der Haut bei Ichthyosis vulgaris.

Von Komplikationen, die sich mit der Ichthyosis 6fter vergesellschaften,
muf} vor allem das Ekzem erwahnt werden. Die Haut der Ichthyotischen hat
eine besondere Disposition, sich ekzematés zu verdndern, diese Ekzeme nehmen
ofters nissende und krustenbildende Form an. Bemerkenswert ist, daB sie
dann auch hédufig vor den ichthyosisfreien Gelenkbeugen nicht Halt machen,
sondern sich gerade hier besonders intensiv lokalisieren. Sicher aber hingt
die Neigung zur Ekzembildung auch sehr von der allgemeinen Pflege der
Ichthyosis ab, auf einer durch Salben und Béderbehandlung weich gehaltenen
Haut entwickelt sich viel weniger leicht Ekzem. Die Héufigkeit der Ekzeme
bei Ichthyosis betont besonders RienL, auch ich selber habe sie wiederholt als
Begleiterscheinung der Ichthyosis gesehen. Das Ekzem wird in seiner Form
durch die Ichthyosis oft etwas modifiziert (RIEHL), manchmal z. B. zeigt sich
ein Vorwiegen der follikuliren Lokalisation des Ekzems.

Dagegen gibt GassMaNN an, dafl im Kanton Bern die Héufigkeit der Ekzeme auf
ichthyotischer Basis eine viel geringere sei. Er habe innerhalb vier Jahren in der derma-
tologischen Klinik und Poliklinik in Bern nur drei Falle von Ichthyosis mit komplizierenden
Ekzem gesehen, obwohl dort speziell auf dieses Vorkommen geachtet wurde. In einem Fall
habe in den Kniekehlen ein Bild bestanden, das vollkommen mit dem Bilde der Neuro-
dermitis Brocq iibereingestimmt habe. Ein zweiter Fall zeigte neben der Ichthyosis bei
einem Médchen von 1—2 Jahren ein itber Gesicht, Rumpf und Extremitéiten ausgebreitetes
erythemato-papuléses, teilweise auch nissendes Ekzem. Der dritte Fall endlich betraf

einen Knaben im Alter von 10-16 Jahren, bei dem die Ichthgosis kombiniert war mit
einem schubweise auftretenden, tiber den ganzen Korper verbreiteten, aber nur ganz
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oberflichlichen Ekzem, das zum Teil leicht erodiert war oder aus mit Kriistchen be-
deckten Herden bestand.

In ahnlicher Weise wie im ersten Fall GassmManns sah D. FucHs bei einer
48jahrigen Patientin ein dem Lichen Vidal dhnliches Bild.

Die Patientin zeigte seit 10 Jahren Ekzeme und am rechten Unterschenkel circum-
scripte dem Lichen Vidal gleichende Herde, und an beiden Beinen und im Gesicht verstreute
Herde, die dem Lichen Vidal disseminatus glichen. Wihrend sonst die Ekzeme bei Ich-
thyosis am haufigsten im Winter auftreten und besonders resistent gegen die Behandlung
sind, zeigte sich bei dieser Patientin besonders im Sommer Ekzem. Es war auch therapeutisch
gut beeinfluBbar, besonders durch Rontgenbestrahlung.

Ferner sah L. MENCKE einen Lichen Vidal bei Ichthyosis vulgaris und
auch A. Kraus hat einen Fall von Ichthyosis vulgaris mitgeteilt, bei dem
vorwiegend an den Unterschenkeln ekzemartige Verdnderungen in Form von
neurodermitischen Herden, in seinem Fall besonders im Winter, auftraten.

Verschiedene neuere Beobachtungen von Ekzem in Kombination mit
Ichthyosis stammen dann noch von KLOPPEL, REITMANN, GAUCHER, KUMER u. a.
GAssMANN und STUMPKE berichten auch iiber Conjunctivitis, die wahrscheinlich
durch Ekzem der Augenlider sekundéir zustande kam. Es sei aber auch hervor-
gehoben, daB, wie GAssMANN, auch VEIEL und K. W. StEMENS keine vermehrte
Neigung zu Ekzemen bei der Ichthyosis annehmen.

Wiahrend nun GASSMANN unter Bezugnahme auf seine drei oben erwahnten Fille
gerade die Verschiedenheit der Arten dieser Ekzeme als Anzeichen dafiir anfiihrt, daB
das Ekzem bei der Ichthyosis nicht zum eigentlichen Symptomenkomplex der Ichthyosis
gehore, sondern als eine Komplikation dieser Erkrankung anzusehen sei, will UNNA in
solchen Fillen nicht ein ,,hinzugetretenes Ekzem* annehmen, wie das die Wiener Schule
getan habe, sondern halt fiir die einfachere und wahrscheinlichere klinische Erklarung, da
das Ekzem anzusehen sei als eine bloBe Steigerung des immer vorhandenen sonst mehr
oder weniger latenten entziindlichen Zustandes der Ichthyosis. UNNA (und mit ihm auch
TommAasoLI) stehen auf einem anderen Standpunkt wie die Mehrzahl der Autoren. Wihrend
sonst die Ichthyosis nicht als eine entziindliche Erkrankung angesehen wird, ist UNNA der
Ansicht, daB es sich um eine solche handele.

Auch histologisch lieBen sich diese ekzeméhnlichen Veridnderungen der Ichthyosishaut
vom eigentlichen Ekzem unterscheiden: Die Krusten seien trockener und fester gebaut als
bei dem Ekzem, enthielten auch viel weniger Fibrin und Leukocyten. Die die Krusten
abkapselnde junge Hornschicht zeige eine einzelne liickenhafte Lage von Kérnerzellen und
danach ganz unvermittelt eine besonders dicke, homogene, basale Hornschicht, ohne deut-
liche Ubergangszellen nach oben oder unten. Die Stachelzellenschicht bestehe aus wohl-
erhaltenen farbbaren Zellen bis zur Kérnerschicht ohne Andeutung intercellulirer Hohl-
raume, Blischen und spongoider Umwandlung. Sie enthalte sehr wenig Leukocyten.
Alles dies entspreche dem Bild der Ichthyosis, nicht dem des Ekzems, und auch die Horn-
zapfen der Follikelmiindungen und SchweiBidriisen und viele Hornperlen innerhalb der
Epithelleisten sprichen gegen Ekzem. Auch in den Papillen sei die Zahl an Zellen nicht
erheblich vermehrt. Es fehle stirkeres Odem, wie man sonst beim Ekzem finden kénne.
Alles dieses soll fiir einen ,,ichthyotischen Katarrh‘, nicht fiir ein hinzugetretenes Ekzem
sprechen.

Die histologischen Griinde, auf die sich die entziindliche Natur der Ichthyosis stiitzen
soll, kénnen wir aber doch nicht als sicher beweisend ansehen (vgl. dariiber auch unten den
Abschnitt Histologie).

Es sei hervorgehoben, dal BESNIER auch eine besondere Form von Ichthyosis aufstellte,
die er als Ichthyose irritable bezeichnete. Bei dieser Form entstinden besonders leicht
Reizungen, die ichthyotische Haut sei viel empfindlicher als normale Haut. Trotzdem
braucht man noch nicht eine direkt entziindliche Form anzunehmen.

Von anderen Hautkomplikationen kommen am ehesten in Betracht Pyo-
dermien in ihren verschiedenen Formen. THIBIERGE betont das Auftreten von
Impetigo, Ekthyma und Furunkulose, auch RIEHL erwihnt die letztere Kompli-
kation. TARANAS schildert eine Sycosis vulgaris bei Ichthyosis. Es ist ja ohne
weiteres versténdlich, dal bei den so hiufigen Kontinuititstrennungen der
Oberhaut bei Ichthyosis leicht ein Eindringen von Eiterbakterien zustande
kommt. So beschreibt auch BoNNET ein fliichtiges, netzformiges Erythem bei
einec leichten Ichthyosis, die Maschen dieses Erythems waren 1/,—1 cm breit.
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Es kam offenbar zustande durch Infektion von den Fissuren zwischen den
ichthyotischen Schuppen her.

Mehr auf chemische Reizwirkungen fiihren HERXHEIMER und KOPPENHOFER
eine besondere Form von ziemlich fliichtiger Hautentziindung zuriick, die sie
unter dem Namen Dermatitis reticularis beschrieben haben, und die sie bei
Ichthyosis geringsten bis mittleren Grades sahen. Bei Ichthyotikern traten
teils auf duBere medikamentose Reize (Schwefelbader, Schwefelsalben), teils
ohne solche am Stamm oder auch an den Extremitdten unregelmaBig strich-
formige R6tungen auf, die zu Netzform zusammenflossen wie Strickwerkmaschen,
an den ausgeprigtesten Stellen war das Netzwerk von lebhaft roter Farbe.
Die Rotung und Breite der Striche entsprachen ungefihr dem strichférmigen
Erythem, das man bei Vasoneurotikern durch Uberstreichen iiber die Haut
mit dem Fingernagel erzielen kann. Die Breite der einzelnen Maschen betrug
etwa 0,5—1 cm. Die feinen Riflchen der Ichthyosishaut zogen im allgemeinen
auf den strichférmigen Roétungen entlang, sie wichen aber, da sie auch viel
feiner waren als die roten Striche, nach beiden Seiten aus und bildeten fiir sich
ein feines, untereinander anastomosierendes Netzwerk zarter Hauteinrisse, das
sich iiber das Farbennetz lagerte. Nach einigen Tagen heilte das rote Netz
unter vorilibergehender Pigmentierung vollkommen ab, entweder ohne Behand-
lung oder unter leichter antickzematdser Therapie. Es handelt sich bei der
roten, netzférmigen Hautverdnderung also um ein vollig harmloses, auch ohne
Anwendung von Therapie bald wieder verschwindendes Erythem, dessen Vor-
bedingung zur Entstehung aber eine leichte Ichthyosis bildet. Die &duBere
Ursache liege offenbar in den chemischen Insulten, die durch Applikation von
nicht ganz indifferenten Mitteln entstehen, durch die feinen Risse der ichthyoti-
schen Haut werden diese Stoffe schnell dem intracelluliren Siftestrom des
Rete Malpighi zugefiihrt, in tiefere Hautschichten getragen und wirken auf die
empfindlichen Gefilwinde. Es sei hier an die Untersuchungen von LEHNER
und KENNEDY erinnert, die von anderen retikuliren Hautentziindungen auch
sagen, dal} die netzférmige Zeichnung dadurch zustande komme, dafl der patho-
gene Faktor hauptséichlich jene Teile der Haut angreife, die den lividen Stellen
der Cutis marmorata entsprechen.

HerxHEIMER und KOPPENHOFER weisen selbst auf eine gewisse Ahnlichkeit
hin, welche Fille von HALLOPEAU und LEvi, von THIBIERGE und von DANLOS
zeigen, aber es sind langst nicht die deutlichen von HErRXxHEIMER und KOPPEN-
HOFER beschriebenen Bilder. Dagegen ist der von BoNNET beschriebene Fall
(s. 0.) dem Krankheitsbild HERXHEIMERs und KoPPENHOFERs sehr dhnlich. —
Auf das histologische Bild sei bei der Beschreibung der Histologie der Ichthyosis
eingegangen.

Auch Acne der Stirn und der Brust kommen nach THiBiERGE und RIEHL
ofters bei Ichthyosis vor.

Wihrend das Auftreten der genannten Komplikationen sicherlich kein allzu
seltenes ist, ist das Vorkommen von Blasen rein seroser Natur, was von
einigen Autoren berichtet wird, noch als durchaus fraglich anzusehen.

Wenn im Fall O. DoNovaNs geschildert wird, daB den augenblicklich vorhandenen
hornigen Stellen an Hinden, FiiBen und Nacken im ersten Jahre nach der Geburt herd-
weise angeordnete, bald platzende Blasen vorangegangen waren, so mochte es sich wohl
mehr um die blasenbildende Form von Erythrodermie congénitale ichthyosiforme Brocgs
gehandelt haben, und &hnlich mag es in einem Falle von PERNET, ebenso in den Beob-
achtungen von GoNIN und von WEBER gelegen haben. In MacrLEoDs Beobachtung zweier
Kinder mit Ichthyosis vulgaris, bei denen Blasen auftraten, fillt doch auf, daB die Blasen
besonders auf traumatische Reizung hin entstanden.

Dag die alteren Falle von Ichthyosis mit Blasenbildung siamtlich nicht beweis-
kraftig sind, zum Teil als Epidermolysis bullosa zu deuten sind, hat in letzter

5*
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Zeit S1EMENS wieder hervorgehoben. Er fiihrt die Beobachtungen von VibaL
und HALLOPEAU, von BROOQ-BESNIER, von DiriNG, Nicoras und FAVRE, von
CrOCKER und STANTIN, von Fox und von PERNET an. Dazu tritt auch noch
ein Fall von LEviN. Sie kénnen simtlich nicht als sichere Ichthyosis angesehen
werden. ULLMANN demonstrierte in der Wiener dermatologischen Gesellschaft
einen jungen Mann, der eine Ichthyosis mit einem pemphigusihnlichen Blasen-
ausschlag habe, aber J. NEUMANN bezweifelte die Richtigkeit der Diagnose.
So ist auch dieser Fall nicht ganz sicher. In letzter Zeit hat sich auch GoLp-
smiTH auf Grund kritischer Sichtung der in der Literatur niedergelegten Fille
zu der Ansicht bekannt, daB die Ichthyosis vulgaris iiberaus selten, wenn tiber-
haupt, von dauernder Blasenbildung begleitet sei. Ein Fall von GoNIN
,,Lokalisierte Epidermolysis bei einem Ichthyotiker (nur die Glans penis ist
befallen, hier treten seit dem 25. Lebensjahr wiederholt Blasen auf, Nikolsky
ist nur hier positiv) ist wohl eher als zufilliges Zusammentreffen zweier
Krankheitszustdnde aufzufassen.

Von der Kombination von Ichthyosis und Psoriasis hatte zundchst E. LESSER
einen Fall beschrieben. In neuerer Zeit berichtet STUMPKE iiber einen Fall mit
dieser Komplikation. RIEHL gibt an, dafl dieses Zusammentreffen nach seinen
Erfahrungen nicht selten sei, auch WoLFr-MULZER bestitigen das. Es ergibe
sich dann meist AbstoBung der Schuppen und sogar Néssen. Patienten mit
Ichthyosis und Psoriasis reagierten auf Chrysarobin und Pyrogallol leicht mit
Erythem und Dermatitis.

Das gleichzeitige Vorkommen von DARIERscher Dermatosis und Ichthyosis
nitida berichtet Bizzozzero, auch JANOWSKY erwihnt einen dhnlichen Fall.
Erinnert sei an die Schilderung RorHEs (JapAssoHNs Klinik), der eine
DariErsche Erkrankung zusammen mit Erythrodermie congénitale ichtyosi-
forme beobachtete (S. 16)1.

Uber Koinzidenz von Ichthyosis mit Carcinom berichtet ferner SAVATARD.
Verf. ist der Ansicht, daB sich auf dem Boden von Ichthyosis besonders leicht
Keratosen entwickeln, aus denmen dann Hautkrebse hervorgehen. Viele Fille
von senilen Keratosen, von ,,Seemannshaut usw. stellten sich bei genauer
korperlicher Untersuchung als Keratosen bei vorhandener Ichthyosis heraus,
die Reihenfolge der Entwicklung sei oft Ichthyosis-Keratose-Carcinom. So sei
auch bei den Arbeitern an den Spinnereimaschinen, mit deren Hautverinderungen
sich Verf. besonders beschiftigt, die Ichthyosis ein wichtiger &tiologischer
Faktor fiir Entstehung der Hautkrebse. Bei 400 Spinnern zwischen 15 und
65 Jahren fand Verf. 20mal Ichthyosis, 10mal leicht, 10mal schwerer, von
diesen litten 2 an Scrotalkrebs, 3 zeigten keratotische Stellen an Gesicht und
Schlifen. Bei Nicht-Ichthyotischen sah SAVATARD keine Carcinome oder Kera-
tosen. Alle Patienten mit Carcinom der Haut und mit pricancerésen Derma-
tosen miilten systematisch auf der ganzen Haut auf ichthyotische Veréinderungen
untersucht werden. ‘

In der Diskussion zu SavaTarps Vortrag lehnt WHITFIELD den Zusammen-
hang von Ichthyosis mit Hautkrebs durchaus ab. Er betont die Haufigkeit
von Ichthyosis in Siidengland. Wie SAVATARD weisen neuerdings Ponp und
LoewEeNTHAL auf das Vorkommen von Ulcus rodens in einer Ichthyosis-Familie
hin. Das ist aber doch nur eine vereinzelte, vielleicht zuféllige Beobachtung.

Ein Fall von Lupus vulgaris, der sich tiber Gesicht, Rumpf, Arme und Beine,
teils in frischen Infiltraten, teils in Narbenform erstreckte, bei gleichzeitig
ausgeprigter Ichthyosis, besonders der Streckseiten der Extremitdten, hat
NEUMANN (nicht Kaposi, wie GASSMANN irrtiimlich schreibt) mitgeteilt.
O. RosENTHAL sah bei einem Ichthyotiker einen iiber den ganzen Stamm aus-

1 Vgl. auch BriNAUER, Uber Schleimhautverinderungen bei Morbus DARIER.
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gebreiteten Herpes tonsurans circinatus, dabei war an denjenigen Stellen, an
denen sich der Herpes tonsurans ausgebreitet hatte, die Schuppenbildung
zuriickgegangen. SENEAR beschreibt ein seborrhoisches Ekzem, das aber LIEBER-
THAL fiir Pityriasis rosea anspricht, Howarp Fox bei einem 65jihrigen Ich-
thyotiker die als ,,Landmannshaut‘ bekannte Hautverinderung auf Gesicht,
Nacken und Hinden. Bei einem solchen und dhnlichen Fillen, die nur ver-
einzelt beobachtet sind, so z. B. auch bei der Beobachtung TayLoRs, der einen
Lichen ruber bei Ichthyosis feststellte, ferner im Falle MULLERs (Reckling-
hausen), der bei einer Ichthyosis gleichzeitig Sclerodermie beobachtete oder
Brucks, der von Poikilodermie bei Ichthyosis spricht, werden wir aber doch
zundchst nur ein zufélliges Zutreffen beider Hautkrankheiten annehmen,
nicht gerade eine durch das Bestehen der Ichthyosis bestehende Komplikation.
Uberhaupt miissen wir annehmen, daB als Komplikation schlieBlich jede Haut-
krankheit oder jedes zufillige. Exanthem (medikamentdser Ausschlag in einem
Fall von NoBL) mit Ichthyosis zusammen vorkommen kann. Aber dabei ist
das Aussehen dieser Komplikation oft ein von der gewohnlichen Form abweichen-
des (WorLrr-MuLzer). WoLrr hat wiederholt darauf aufmerksam gemacht,
daB Lichen planus bei Ichthyosiskranken zu accuminierten Formen fiihre.
Nach BarTHELEMY und CoOLSEN soll die Ichthyosis auch 6fters von Dys-
menorrhoea membranacea begleitet sein (zit. nach WoLrr-MULZER).

Verschiedentlich besprochen ist die Frage des Ausgangs der Ichthyosis in Atrophie.
Daf bei den Ichthyotikern das Fettpolster stets atrophisch sei, hatte FouRNIER behauptet
und BESNIER hatte das wenigstens fiir die mittleren Formen von Ichthyosis angenommen.
Aber weder GassMANN noch die Beobachtungen anderer haben das bestéitigt, auch meine
eigenen nicht. Nun ist aber auch behauptet worden, da eine Atrophie der Cutis selbst
vorliegen kénne. DaB es sich in dem von Campana geschilderten Fall gar nicht um eine
Ichthyosis gehandelt haben kann, hat schon GASSMANN ausgefiihrt, Ebenso hat er darauf
hingewiesen, daB8 die Untersuchungen von Roccr, der die Verdinnung der Haut durch
Aufheben von Falten und Messung von deren Dicke mit dem Tasterzirkel priifte, nicht als
exakt angesehen werden konnen. Nun hat JapassonN auf dem 4. KongreBl der Deutschen
Dermatologischen Gesellschaft seinen Fall von ,,Pityriasis alba atrophicans® vorgestellt,
einen Fall von generalisierter Schuppung mit Ausgang in atrophische Schrumpfung an
den Extremititen, namentlich an Héinden und Filen. Karosi und BEHREND (Berlin)
haben diesen Fall als Ichthyosis angesprochen, bei dem nach wiederholten kompli-
zierenden Dermatitiden eine Schrumpfung, d.h. Atrophie, erfolgt sei. Demgegeniiber ist
aber hervorzuheben, daBl JApASSOHN selbst die Diagnose Ichthyosis ablehnte unter Hinweis
darauf, daB8 die Erkrankung erst im siebenten Lebensjahr begonnen habe, starkes Jucken
vorhanden gewesen sei, die Lokalisation nicht typisch gewesen sei, und jede Spur von Ent-
ziindungsrote gefehlt habe. Das Auftreten einzelner entziindlicher Dermatosen in univer-
seller Ausdehnung habe dem Kranken doch nicht entgehen kénnen. Vor allem spricht
wohl das Jucken gegen Ichthyosis.

Dann hat AuprY einen Fall beschrieben, der nach seinem klinischen Bilde sehr dem
JapassorNnschen Fall von Pityriasis alba atrophicans gleichen sollte. Verfasser nimmt
an, daB es sich um eine gewohnliche Ichthyosis handelte, deren atrophische Erscheinung
hauptsichlich durch das Alter der Patientin bedingt sei. Er sagt aber dabei, ,,s0 schien
die Atrophie, die man bei Ichthyotischen antrifft, hier noch etwas vermehrt zu sein‘‘ (Gass-
MANN). Aber doch wird man hier viel eher von einer Altersatrophie zu sprechen haben,
und die Atrophie, die bei Ichthyotischen vorkommen soll als Folgezustand sui generis,
kann nicht recht anerkannt werden.

Seitdem hat man auch kein Material von Atrophie bei Ichthyosis mehr beibringen
konnen, und man wird wohl von dieser angeblichen Komplikation ganz absehen.

Verlauf der Ichthyosis vulgaris.

Obgleich die Ichthyosis vulgaris als kongenitale Anlage aufzufassen ist,
sind ihre Symptome bei der Geburt und kurz danach noch nicht erkennbar.
Die kleienférmige Abschuppung der Haut, die ofters in den ersten Wochen
nach der Geburt einsetzt, um sich aber nach einigen Wochen auch wieder ganz
zu verlieren (Seborrhoea oleosa neonatorum; s. im Kapitel Ichthyosis congenita)
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hat ja mit Ichthyosis an sich gar nichts zu tun. Die ersten Erscheinungen der
Ichthyosis kommen meist im Beginn des zweiten Lebensjahres, evtl. schon in
der zweiten Hilfte des ersten Lebensjahres zum Vorschein. THIBIERGE sagt
allerdings, daf3 selbst im 10. oder 12. Jahre die Ichthyosis noch auftreten konne
und bei zwei Beobachtungen von TommasoLl und Prorera soll sich die Ich-
thyosis erst im 20. bzw. 29. Lebensjahre entwickelt haben. Auch RUSSELL
Boaaes berichtet iiber einen 17jahrigen Patienten, bei dem die Ichthyosis erst
im 12. Lebensjahr sichtbar geworden sei. Die Erkrankung war auch in ihrer
Lokalisation atypisch, die unteren Extremitéten waren gar nicht befallen, die
Achselh6hlen aber mit ergriffen. Ferner beschreibt FINNERUD den Fall eines
17jabrigen Médchens, bei dem eine Ichthyosis fast der ganzen Haut erst vor
2 Monaten aufgetreten war. Obgleich der histologische Befund (Hyperkeratose,
Fehlen des Stratum granulosum, keratotische Pfropfe in den SchweiBdriisen)
nicht gerade gegen die Diagnose Ichthiosis vulgaris sprach, so war doch auf-
fallend die Verdickung der Wandungen der Blutgefife, mehr der Arterien als
der Venen, im Hypoderm, die teilweise bis zum voélligen Verschlu des Lumens
ging. In dieser Verinderung der BlutgefifBle will Verfasser die besondere Ur-
sache der ichthyotischen Erscheinungen sehen. Die ganze Beschreibung der
ichthyotischen Veridnderungen ist sehr summarisch, der Fall daher eben-
falls als unsicher zu betrachten. Diese ganzen Fille stehen vorldufig ver-
einzelt da und sind wohl nicht so sicher, die atypisch lokalisierten gehéren
vielleicht auch zu den Ubergangsfillen. In einem Falle StoMPKEs scheint
die Ichthyosis durch einen Typhus im 14. Lebensjahr sich wohl nicht erst ent-
wickelt, aber deutlicher in Erscheinung getreten zu sein.

Bei den Fallen, bei denen nach zuverldssiger Beobachtung schon im ersten
halben Lebensjahr die Hautverdnderung aufgetreten sein soll, handelt es sich
wohl eher um iiberlebende Ichthyosis congenita resp. um Zwischenformen
zwischen Ichthyosis vulgaris und congenita (vgl. unter Ichthyosis congenita).

Die Ichthyosis vulgaris entwickelt sich von ihrem Beginn an allméhlich
mehr und mehr und hat jedenfalls mit der Pubertét, oft aber frither ihren Hohe-
punkt erreicht (E. Lesser). Von da ab bleibt die Erkrankung im wesentlichen
stabil, kann aber doch in der Intensitdt ziemlich wechseln. Gelegentlich tritt
eine ,,Mauserung‘‘ ein, d. h. die iiberméBigen Hornmassen stoBen sich ganz ab,
um sich spiter wieder zu erneuern.

Eine merkwiirdige lokale Verinderung von ichthyetisch erkrankter Haut, die EITNER
beobachtete, sei erwahnt, es handelt sich vorliufig um eine einzelne Beobachtung. Bei
einem 24jahrigen Patienten mit leichter Ichthyosis vulgaris waren vor 10 Jahren wegen
Ulcera am FuB nach einer Phlegmone zwei Transplantationslippchen nach THIERSCH vom
Oberschenkel auf den FuB verpflanzt worden. Am Oberschenkel bestand eine schwache
Ichthyosis. Auf den verpflanzten Hautlappen aber hatten sich sehr starke ichthyotische
Verinderungen ausgebildet, wahrend die Umgebung der Transplantationsstellen normales
Narbengewebe zeigte. Also eine Steigerung des Ichthyosisprozesses, hervorgebracht durch
die Hautverpflanzung (Zugrundegehen der Hautdriisen an der betreffenden Stelle ?).

Durch die Therapie wird man kaum jemals eine wirkliche Veranderung,
jedenfalls keine Heilung, sondern nur temporéire Besserungen erzielen (s. ,,Thera-
pie). Wenn einerseits so die Tchthyosis keiner wirklichen Heilung zuzufiihren
ist, so wird sie andererseits kaum je zur Lebensabkiirzung beitragen.

In der Mehrzahl der Fille beeintrachtigt sie auch das Allgemeinbefinden
nicht wesentlich, nur kénnen natiirlich, wenn an gewissen Stellen Einrisse
und Rhagaden entstehen, die evtl. auch noch mit Eitererregern infiziert werden,
so z. B. an den Hénden, doch mehr oder weniger Beschwerden auftreten. Wenn
NEisser aber davon spricht, daB die mit universeller Ichthyosis behafteten
Menschen meist sehr mager und anfillig seien, Zahndifformititen aufwiesen
und den Eindruck von kérperlich und geistig zuriickgebliebenen Menschen
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machten, so glaube ich nach meinen Erfahrungen wohl die hiufige allgemeine
Magerkeit, nicht aber so sehr die korperliche und geistige Zuriickgebliebenheit
bestéitigen zu konnen (s. auch Kapitel ,,Atiologie und Pathogenese® S. 85'f).

Gelegentlich kann die Hautverinderung im Sommer etwas nachlassen,
trotz der relativ verminderten SchweiBsekretion doch wohl durch die gegeniiber
dem Winter gesteigerte Absonderng, die die Schuppen etwas ablist (RIECKE),
im Winter aber pflegt die Intensitit dann wieder zuzunehmen. Interkurrente
fieberhafte Krankheiten kénnen zur Zeit dieser Krankheit ein gewisses Nach-
lassen der Schuppung bewirken. Aber nach vollem Ablauf besteht die Tchthyosis
wie vorher. Speziell nach Typhus trifft dies nach Jaxowskis Beobachtung zu.
Jedenfalls diirften die von HEBRA beschriebenen zwei Fille, wo nach akuten
Infektionskrankheiten Verschwinden der Ichthyosis eintrat, durchaus Aus-
nahmen darstellen.

Nach JANOWSKI war es im ersten Fall eine Maserninfektion, die bei einem achtjéihrigen
Madchen die Ichthyosis zum Verschwinden brachte, die andere Beobachtung war noch
merkwiirdiger. Ein Fall von Ichthyosis cornea oder hystrix heilte nach einer intensiven
Variola dauernd. Die Pocken waren aber nur an den Stellen der Haut aufgetreten, welche
von Ichthyosis frei waren (Gesicht, Hals, Achselhohle, Handfliche, Nabelgegend, Geni-
talien, Leistengegend, Kniekehle und FuBsohle). An den iibrigen Stellen trat nach Ablauf
der Variola eine starke Abschuppung auf, die Schuppen stieBen sich ab und die Haut blieb
glatt. Nach 15 Jahren konnte HEBRrA das Fortbestehen der Heilung feststellen. Das gleiche
Verhalten, dafl nimlich die Variolapusteln nur auf den von Ichthyosis freien Stellen auf-
getreten seien, hat auch KoGERER beschrieben. Mit GASSMANN aber miissen wir es als
zweifelhaft ansehen, ob es sich in diesen beiden Fillen von Variola auch wirklich um Ich-
thyosis gehandelt hat. N

Einen ganz ungewohnlichen Fall von anscheinender Uberempfindlichkeit im Verlauf
der Ichthyosis vulgaris zitiert INGMANN: DE BEURMANN und GOUGEROT sahen, daB bei einer
in drei Generationen an Ichthyosis leidenden Familie 8 von 9 Kindern nach der Vaccination
einen universellen, bullésen Ausschlag bekamen, der in zwei Fillen zum Tode fiihrte. Diese
Beobachtung ist aber so alleinstehend, daB sie vorlaufig ohne Erklirung bleiben und weiterer
bestatigender Beispiele harren muf}.

Das Problem der lokalisierten Ichthyosis.

Sehr viel diskutiert ist die alte Frage: ,,Gibt es eine lokalisierte Ichthyosis ?*
Die Ansichten dariiber sind auch heute noch sehr geteilt. Zunéichst wird man
dem ohne weiteres Rechnung tragen, daB bei vielen Menschen das typische
Bild der Ichthyosis, namentlich der leichteren Formen, nicht iiber den ganzen
Korper gleichmiBig ausgebreitet erscheint, sondern nur auf mehr oder weniger
beschrankten Pridilektionsstellen des Korpers sichtbar ist, dabei bleibt auch
hiufig offen, ob die Erkrankung zu anderer, gerade nicht der Beobachtung
unterliegenden Zeit sich nicht weiter ausdehnen kann. (Gassmanw, zwei Fille
von ihm selbst, Fall von Carini). Denn wir wissen, dafl die kongenitalen Krank-
heiten keineswegs immer stabiler Natur sind (RoTHE), daBl sie vielmehr sehr
wechselnd sein und in Schiiben sich verdindern kénnen. Bei der erwihnten
Frage der lokalisierten Ichthyose handelte es sich aber bis vor einiger Zeit viel-
mehr darum, ob ganz circumscripte hornartige Bildungen der Haut, die dauernd
circumseript bleiben, in das Gebiet der Ichthyose eingereiht werden diirfen.
Frither, namentlich ehe UN~a den Begriff des Keratoma hereditarium palmare
et plantare abgrenzte, waren viele Autoren mit der Bezeichnung Ichthyosis
fir ganz verschiedenartige Hornbildungen auf der Haut sehr freigebig. Wir
miissen auf die Anschauungen und Begriindungen der einzelnen Untersucher
fir und wieder die lokalisierte Ichthyose hier kurz eingehen.

Dabei sei aber zunéchst daran erinnert, dall wir jetzt eine gewisse Verwandt-

schaft zwischen all den zahlreichen Bildern der durch keimplasmatische Sto-
rungen bedingten kongenitalen Verhornungsanomalien doch als vorhanden
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annehmen, namentlich seit LENcLET 1903 die Gruppierung der kongenitalen
Dyskeratosen aufzustellen versucht hat. In einer Arbeit, die vor allem auch
gegen die MinEaUsche Annahme von Ubergingen zwischen Ichthyosis con-
genita und vulgaris scharf Stellung nehmen will, versucht LENGLET zu zeigen,
daf es in dem groffen Ensemble von kongenitalen Dyskeratosen eine gewisse Anzahl
von fundamentalen und immer wieder feststellbaren Grundtypen gdbe, um deren
Geriist sich sekunddre, bei den einzelnen Typen in wechselnden Bildern und Kom-
binationen auftretende Symptome angliedern. Zwischen den Grundtypen gibt es
mehr oder weniger ,.faits de passage’‘. Als solche Grundtypen, die sich aus den
kongenitalen Dyskeratosen herausschélen lieBen, fithrt LENGLET 10 an, und zwar:
1. Agénese, dysgénése des phanéres. 2. Troubles fonctionels des glandes séba-
cées et sudoripares. 3. Kératodermie palmaire et plantaire. 4. Exfoliation
généralisée, type exfoliation lamelleuse des nouveaux-nés, & rapprocher de la
soi-disant ichthyose sébacée. 5. Hyperkératose du type ichthyose fétale. 6. Hyper-
kératose du type ichthyose vulgaire. 7. Erythrodermie congénitale ichthyosi-
forme. 8. Atrophies cutanées et atrophies profondes. 9. Akanthokératolyse,
lésions bulleuses congénitales. 10. Epidermolyse bulleuse, formes simples.

Diese Krankheitstypen sollen isoliert oder assoziiert existieren. Gruppe 5 u. 7
wiirde allerdings wohl zusammengelegt werden konnen, ich habe im Abschnitt
,,Jchthyosis congenita® die Ubereinstimmung der Erythrodermie congénitale
ichthyosiforme mit der Ichthyosis congenita zu begriinden versucht. JADAS-
soHN fiigt bei einer Besprechung dieser Gruppen unter Anerkennung der ein-
zelnen Formen spéter noch die Symptome Pigmentierungen, Anomalien der
Zéhne und der Mundschleimhaut hinzu. BRUNAUER schlieBt auf Grund einer
Beobachtung als ein seltenes Symptom der kongenitalen Dyskeratosen noch
Verénderungen im Bereich des Sehorgans, besonders Keratosen der Cornea an.

Fir diese Kombination existieren in der Tat Beispiele; erwahnt sei THIBIERGEs Mit-
teilung (1892): ,,Cas extraordinaire d’ichthyose généralisée avec altération de muqueuse
buccale et nasale et des cornées.” Als Beispiel fiir die von JADASsOEN hervorgehobenen
Anomalien der Zahne sei hier u. a. der HaBERMANNsche Fall von exzessiver Ichthyosis
hystrix erwahnt, bei dem das Fehlen der beiden oberen Schneidezihne und die abnorme
Stellung beider oberer Eckzihne auffallend war. Andere dhnliche Kombinationen sind
Fille von FrEI, von LuTz, RIEHL u. a. (vgl. bei BRUNAUER: Zur Symptomatologie und
Histologie kongenitaler Dyskeratosen).

Heute, wo die Kenntnisse der Vererbung weiterreichen, werden wir zum
Teil noch mehr Zusammengehérigkeit und Verwandschaft dieser kongenitalen
Dyskeratosen finden. Gerade auch die Ubergangsformen und Kombinationen
der einzelnen Typen geben der BETTMANNschen Auffassung sicher Recht, dal
,,bei allen Differenzierungen doch jene Gebiete ein enges, zusammengehdoriges
Ganze bedeuten‘’.

Und so kommt auch scheinbar Fernliegendes in nahere Beziehung, wie Ichthyosis
und DariErsche Krankheit. Die Ansicht DocTors und anderer élterer Autoren, dal Morbus
Darier nicht zu trennen sei von Ichthyosis, ist in dieser Form mit Recht nicht anerkannt
worden. Denn sicher sind zwischen beiden Krankheiten ausgesprochene klinische Unter-
schiede vorhanden, wenn auch gewisse, lockere Ubereinstimmungen zuzugeben sind. Fille,
in denen eine DariErsche Erkrankung mit gleichzeitiger Ichthyosis einherging (Bizzozero)
konnten wieder firr eine Verwandtschaft sprechen. RoTHE, der auf diese Verhaltnisse
hinweist, beschreibt selbst einen Fall, der eine Kombination von einer an die Broc@sche
Erythﬁodermie congénitale ichthyosiforme erinnernde Erkrankung mit Morbus Darier
darstellt.

Unter volliger Wiirdigung dieser Auffassung von einer bestehenden allgemeinen
Verwandtschaft sollen wir andererseits aber doch daran festhalten, die Krank-
heitsbilder nach thren klinischen Erscheinungen nach Moglichkeit zu trennen,
schon um die Klarheit der Darstellung und Schilderung zu bewahren. Das
gleiche spricht RIEHL aus, wenn er in bezug auf das Keratoma palmare et
plantare und die Ichthyosis sagt: ,,Wenn auch die beiden Krankheiten in die
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Gruppen der Keratosen zu zdhlen sind, miissen wir sie doch auf Grund der
klinischen Charaktere genau unterscheiden.” Sicherlich werden wir dabei oft
genug in der Kombination ihrer einzelnen Symptome ctypisch erscheinende Fille,
sog. Ubergangsfille, zu sehen bekommen, bei denen wir eine sichere Klassifizierung
einfach nicht treffen konnen, ich erinnere z. B. an einen Fall von LENGLET und
MaxToux, den die Autoren selbst eine blasenbildende Dermatose, einen Uber-
gangsfall zwischen der polymorphen Dermatitis von DunrING-BrOCQ, dem
traumatischen Pemphigus und den Erythrodermiees congénitales ichthyosi-
formes von BrocQ nennen. Das soll man ruhig anerkennen. Wo aber eine
klinische Klassifizierung mdoglich erscheint, soll sie festgehalten werden. Und
so sei jetzt vom klinischen Standpunkte aus in erster Linie untersucht, inwieweit
eine Abtrennung der circumscripten oder lokalisierten Keratosen von der Ich-
thyosis heute Geltung haben kann.

Fir die Geltung lokalisierter Ichthyosisformen ist NEIsser lebhaft ein-
getreten. NEISSER unterscheidet zunéchst die flichenhaften, das ganze Ober-
hautepithel betreffenden Ichthyosisformen von den an die Follikel lokalisierten
Formen und betont dann, dafl man aunffallend héufig ein isoliertes Befallensein
der Flachhinde und FuBsohlen finde, so dafl man diese Formen als Keratoma
palmare et plantare den gewohnlichen Ichthyosisformen gegeniibergestellt
habe, doch gebe es solche Erscheinungen auch als Teilglied allgemeiner Ichthyosis.
An den Hinden und Fiiflen findet man scharf umschriebene, meist ohne Rand-
hyperdmie einhergehende Hornschwarten. NEisser will das ,,sog. Keratoma
palmare et plantare hereditarium‘ nicht von der gewohnlichen Ichthyosis
trennen. E. LEssEr &dullerte sich zuletzt noch 1914 (Lehrbuch) dahin, daB
gegeniiber der gewohnlichen, mehr oder weniger ausgebreiteten Lokalisation eine
kleine Reihe von Fillen zu beobachten sei, bei denen die der Ichthyosis diffusa
entsprechenden Erkrankungserscheinungen, die andere Familienmitglieder zeigen,
bei einigen lediglich auf Handteller und FuBsohlen beschrinkt seien (Ichthyosis
palmaris et plantaris).

NE1sser war aber sogar geneigt, die namentlich an den Unterarmen und
Unterschenkeln vorkommenden schuppenden, mit groBer Straffheit und Hérte
einhergehenden ganz lokalisierten Keratosen zur Ichthyosis zu rechnen, wenn-
gleich anscheinend der Mangel an Erblichkeit und das Auftreten erst viele
Jahre nach der Geburt diese Dermatosen von wahrer Ichthyosis trenne. Schlie3-
lich bezeichnete NEisser auch das Cornu cutaneum als eine ,,gleichsam® iso-
lierte Effloreszenz von Ichthyosis hystrix. Auch die halbseitigen oder streifen-
formigen Naevi wollte NEISSER als lokalisierte Ichthyosis gelten lassen.

Umgekehrt kann man sagen: Es wird eigentlich jede MiBbildung der Haut, die auf
kongenitaler Anlage beruht, als Naevus angesehen, und daher kann im Grunde die Ich-
thyosis auch zu den Naevis gerechnet werden. In diesem Sinne sagt KyrLE (Histopatho-
logie, S. 207), daB fiir RIEHL beispielsweise die Ichthyosis genau so ein Naevus sei wie z. B.
das Angioma cavernosum. Auch JuL. HELLER sagt mit Recht, daB ein prinzipieller Unter-
schied zwischen der Auffassung von der Ichthyosis als angeborene Verhornungsanomalie
und von dem Naevus, dessen Anlage doch auch kongenital sei, nicht bestehe.

Ahnlich wie NEISSER, wenn auch nicht immer ganz so weitgehend, haben
sich frither Karosi, dann RieHL, auch Brocq u. a. geduBert. In neuerer Zeit
haben sich WoLrr-MuLzER noch sehr fir die Einbeziehung des Keratoma
hereditarium palmare et plantare zur Ichthyosis im Sinne NEissErs erklirt.
Diese Autoren betonen mehr als NE1sSEr die Randbildung um das Keratoma
hereditarium palmare et plantare in Form eines lividen Saumes. Sie sind aber,
wie BRONNER, der Ansicht, daB weder der Saum, noch die Hyperhidrosis, noch
das Fehlen sonstiger Ichthyosis am Korper, noch das periodenweise AbstoBen
groBerer Lamellen, noch endlich der Nachweis des Vorkommens des Keratoma
hereditarium palmare et plantare iiber viele Generationen zuriick geniige, um
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deshalb eine besondere von der Ichthyosis abtrennbare Erkrankung anzu-
nehmen. Auch HUGEL hat das jingst wieder hervorgehoben (1921).

Gegen die weite Fassung des Begriffes Ichthyosis hat sich besonders Unna
sehr scharf ausgesprochen. Und auch NEUMANN, GASsMANN, PINKUS, DARIER
und viele andere lehnten die Bezeichnung so vieler begrenzter Keratosen als
lokalisierte Ichthyosis ab.

Unwa fithrt in seiner Histopathologie 1893 neun meist lokalisierte Krankheitsbilder
einzeln an, die seiner Uberzeugung nach zu Unrecht von manchen Autoren als zur Ichthyosis
zugehorig aufgefafit wurden, aber davon sicher abzutrennen seien. Von diesen neun Bildern
werden heute in der Tat die Mehrzahl nicht mehr von den Autoren zur Ichthyosis gerechnet.
Mit UNNA wird man ohne weitere Diskussion die von den élteren Autoren noch teilweise
als Ichthyose angesehene Stauungskeratosen der unteren Extremititen bei Ulcus cruris,
Elefantiasis nostras, die Berufskeratosen der Oberextremititen, die Keratosen gelihmter
Glieder bei Tabes, bei Hemiplegien abtrennen. Niemand wird ja nach dem heutigen Sprach-
gebrauch diese im spateren Leben erworbenen Veranderungen als Ichthyosis bezeichnen
wollen. Aber auch die Hauthoérner, auch die generalisierten, ferner das Keratoma folli-
culare Brooke, ebenso die Pityriasis rubra pilaris nehmen ihre Sonderstellung ein, ein Zweifel
besteht dariiber heute kaum noch. Ebenso trennte UNNA die keratoiden Naevi, speziell
die Naevi lineares mit Hornproduktion, die auch als Nervennaevi oder neuropathische
Naevi bezeichnet wurden, mit Recht von der Ichthyosis ab. Und sie werden fast allgemein
heute nicht zur Ichthyosis gezahlt. GassMaNN hat auch hierfiir in seiner Monographie
ein grofes durchgearbeitetes Material erbracht. Auch die berithmte Familie Lambert
miissen wir heute doch unter die Naevi rechnen (vgl. oben). Uber die Sonderstellung der
Ichthyosis fetalis, die UNNA noch mit anfiihrt, vgl. das Kapitel Ichthyosis congenita.

Unter den von UNNA aufgezdhlten Krankheitstypen bleiben heute noch
strittig die Bilder der Keratosis pilaris bzw. Hyperkeratosis suprafollicularis
(U~n~a) und das Keratoma hereditarium palmare et plantare. Dafl eine dem
klinischen Bilde der Keratosis follicularis manchmal sehr gleichende Verdnderung
bei der Ichthyosis als Teilerscheinung vorkommt, daB man aber auch eine Keratosis
pilaris sui generis anerkennen und diese von der Ichthyosis abgrenzen soll, wurde
oben schon ausfiihrlich auseinandergesetzt (S. 58), es sei hier darauf verwiesen.

So bleibt eigentlich nur noch die Frage iibrig, ob das Keratoma heredi-
tarium palmare et plantare als lokalisierte Ichthyosis anzusprechen sei. Nun
ist bei diesem Krankheitsbild klinisch die Unterscheidung wirklich oft besonders
schwierig. Man sieht, wie erwdhnt, 6fters Fille von Keratose der Handteller
und FuBsoblen, in denen gleichzeitig an anderen Korperstellen typische Ich-
thyosis besteht. Dort mul man also die Hornbildung an Hénden und Fiilen
sicher als Ichthyosis ansprechen. Daneben gibt es Fille von ganz dhnlich aus-
sehender Palmar- und Plantarkeratodermie ohne Ichthyosiserscheinungen am
Korper. Diese Fille kénnen nach dem Vorkommen der ersterwidhnten Fille
nicht ohne weiteres als Ichthyosen abgelehnt werden (vgl. oben die Definition
E. Lessers). Zwischen diesem Bild, Ichthyosis palmaris et plantaris, und
dem Keratoma hereditarium palmare et plantare soll aber meines Erachtens
deshalb doch eine klinische Trennung gemacht werden (auch JARISCH u. a.).

Wir koénnen die Unterschiede mit Furs, BRUNAUER u. a. wohl so prézisieren:
Es gibt die wirklich auf Handteller und FuBsohlen beschrinkten seltenen Fille
von echter Ichthyosis, zu denen ich z. B. aus neuerer Zeit den von RiEHL in
der Wiener dermatologischen Gesellschaft vom 9. Mirz 1922 demonstrierten
Fall ohne roten Saum um die Keratose der FuBlsohle rechnen méchte, weiter
den von Funs gezeigten Fall (Ichthyosis atypica palmaris et plantaris), ferner
wohl auch den Fall von SiEMENS (Miinch. dermat. Ges. vom 16. Mai 1927) und
den von KoNrAD (Wien. dermat. Ges. vom 19. Mérz 1929), obgleich diese beiden
Falle iibrigens nicht ganz nur auf Handtellern bzw. FuBsohlen beschrinkt waren.
Gegeniiber diesen lokalisierten Ichthyosen aber gibt es das Bild des Keratoma
hereditarium palmare et plantare, das meist, aber doch nicht immer, charakteri-
siert ist durch einen die Hornbildung umgebenden erythematosen Saum, dieser
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ist auch nicht immer ganz vollstindig zu sehen. Dagegen ist gewohnlich bei der
lokalisierten Ichthyose die Abgrenzung eine viel weniger scharfe gegen die gesunde
Umgebung und die Handflichen sind 6fters auch nur teilweise ergriffen. Dazu
tritt die verminderte SchweiBsekretion an den Hénden und FiiBlen bei Ichthyosis,
obgleich da freilich Ausnahmen vorkommen, wihrend die SchweiBabsonderung
bei dem Keratoma hereditarium im Bereich der Hornmassen fast stets vermehrt
ist und die Schweilporen nach JariscE durch eine bienenwabenihnliche
Zeichnung auffallen (Gans). Auch histologisch besteht meist ein Unterschied
insofern, als bei der Ichthyosis gewohnlich eine Verschmilerung des Rete und
der Kornerschicht beobachtet wird, wahrend beim Keratoma hereditarium das
Stratum spinosum gegeniiber dem Normalen sehr erheblich verbreitert ist.
Funs betont noch, dafl eine Vererbung der auf Handteller und FufBisohlen
beschrankten Ichthyosis in der gleichen Form sehr selten ist, daB vielmehr
bei den Vorfahren solcher Patienten viel eher gewohnliche Ichthyosis mit frei
bleibenden Palmae und Plantae angetroffen wiirde.

Immerhin werden aber die charakteristischen unterscheidenden Merkmale
der beiden Erkrankungen nicht jedesmal so klar liegen. So wird z. B. im Falle
Poradeks von Keratosen auf beiden Handtellern und FuBsohlen berichtet,
dabei spricht die unscharfe Abgrenzung gegen die Umgebung fiir die Einordnung
unter die lokalisierte Ichthyosis, ein roter Saum um die Schwielen, der dis-
kontinuierlich vorhanden ist, aber, sowie die Hyperhidrosis Jassen eher die An-
nahme eines Keratoma hereditarium palmare et plantare zu. Verf. selbst
bezeichnet den Fall als atypische Ichthyosis, einzureihen in die groBe Gruppe
der Naevi. Auch ein Fall KreExs bleibt beziiglich der Rubrizierung zweifelhaft.

DaB der 1914 von W. CouN mitgeteilte Fall von Keratoma plantare et palmare in
seinem Vorkommen mit einer atypischen Ichthyose nicht beweisend sein kann fiir die
Notwendigkeit einer Identifizierung von lokalisierter Ichthyosis und Keratoma palmare
et plantare, darauf hat Funs schon hingewiesen. Denn einerseits ist die Ichthyosis in dem
Connschen Falle nur ein ,,Negativ‘‘ der Krankheit gewesen, d. h. nur dort vorgekommen,
wo sonst die Ichthyosis fehlt, und andererseits ist es nicht sicher, ob es sich um ein echtes
Keratoma palmare et plantare gehandelt hat.

Schlieflich sei noch hervorgehoben, dall Furs darauf hinweist, BETTMANN
habe bei der Sichtung des Materials keinen einzigen Fall gefunden, bei dem das
hereditire Keratom in einer Familie echter Ichthyotiker oder in sicherer Kom-
bination mit einer Ichthyosis beobachtet sei. Demgegeniiber muf3 nun aber auch
angefiihrt werden, daB3 OpPENHEIM vor kurzem betont hat, daB er keinen Fall
von Keratoma hereditarium palmare et plantare gesehen habe, bei dem nicht
zum mindesten an den Ellenbogenstreckseiten Zeichen von Ichthyosis vor-
handen waren, weshalb er wiederum doch das Keratoma palmare et plantare
im weitesten Sinne der Ichthyosis zuzihlen will.

Ich fasse zusammen: Die Frage der lokalisierten Ichthyosis vulgaris wird
auch heute noch nicht einheitlich beantwortet. Mit der Mehrheit der Autoren
mochte ich hier die Ansicht vertreten, dafl es nach klinischen und histologischen,
teilweise auch &tiologischen Gesichtspunkten seltene lokalisierte Fille von
Ichthyosis vulgaris der Handflichen und FuBsohlen gibt, deren Vorhandensein
man gelten lassen soll. Von ihnen ist abzutrennen das Krankheitsbild des
Keratoma hereditarium palmare et plantare. Dabei mufS man aber zugeben,
daf atypische und unklare Fille immer gelegentlich dibrig bleiben werden, die als
Ubergangsjdlle keinem der klinischen Bilder mit Sicherheit zugezahlt werden kénnen,

Anhangsweise sei noch angefiihrt, da8 eine noch nicht erwahnte als Ichthyosis bezeichnete
Hautanomalie sicher nicht als solche aufgefaBt werden soll, d.i. die von WEIDENFELD
mit dem Namen Ichthyosis thysanotrichica belegte sehr seltene Hautaffektion. Es handelt
sich da um eine Ansammlung von schwirzlichen komedonenartigen Punkten auf braunlich

verfairbter Haut, die Punkte bestehen aus einem Biischel von Haaren, die aus der Haut
herausragen. Wahrscheinlich liegt eine vielfache Follikelanlage vor. Aber mit Ichthyosis
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hat das nichts zu tun, und der Vergleich des Verfassers mit der hier auf S. 58 auch mit
aufgefiihrten Beobachtung Kaposis, die dieser als Ichthyosis plumiformis oder pteregoidea
bezeichnete (von GaSSMANN mit Recht als Naevus ichthyosiformis aufgefaBt), trifft inso-
fern nicht zu, als es sich bei Karosts Fall doch um Epidermis- resp. Hornschichtspitzen
auf der Haut, nicht um Haare handelt. Ahnliche Beobachtungen wie WEIDENFELD haben
FrANKE (das Pinselhaar, Thysanotrix), NoBL (Trichostachis spinulosa) und (ALEWSKY
mitgeteilt.

Histologie der Ichthyosis vulgaris.

In der Schilderung des mikroskopischen Befundes der Erkrankung besteht
keine Einigkeit. Zweifellos fallen die histologischen Bilder in den einzelnen
Fillen trotz duBerer klinischer Ahnlichkeit auch &fters verschieden aus. Am
eingehendsten und systematischsten haben sich zundchst Un¥A und GAsSMANN
iiber das Thema geduflert, aber gerade ihre Befunde stehen sich in recht vielen
Punkten abweichend gegeniiber, und auch bis heute liegen noch keine abschlie-
Benden Untersuchungsergebnisse vor. Wir miissen daher auf die Uberein-
stimmungen und Abweichungen der beiden genannten Autoren und die weiteren
histologischen Befunde, die aus der Zeit nach GassMANNs Darstellung noch
vorliegen (EHRMANN und Fick, BaraicLi, Bizzozero, VALLE, HERXHEIMER und
KorrPENHOFER, NoviLLa, FRIBOES, KYRLE, GANS, CHIAPPINI u.a.), im einzelnen
eingehen. Die Ergebnisse meiner eigenen histologischen Untersuchungen, die
sich auf 8 Falle (7 Patienten mit Ichthyosis nitida und 1 Fall von Keratosis
follicularis ohne Ichthyosis) erstrecken, fiige ich ein. Es ist hierbei der besseren
Ubersicht wegen zweckméBig, die verschiedenen Stadien der Ichthyosis gesondert
zu betrachten. Unwa erklirt diese Trennung der verschiedenen Ichthyosis-
formen als eine durch den Befund an sich gegebene, GASSMANN weist gleich darauf
hin, daB seine mikroskopischen Ergebnisse eine strenge Scheidung nicht recht-
fertigen, sondern daB es auch anatomisch viele Uberginge gebe zwischen den
verschiedenen klinischen Formen. Die leichten Formen der Ichthyosis simplex
und nitida, die ja auch klinisch oft gar nicht auseinanderzuhalten sind, kénnen
sicherlich gemeinsam betrachtet werden.

Ichthyosis nitida bzw. simplex.

Es sei zunichst die Ansicht Unnas iiber die histologischen Verhiltnisse,
die eine besondere Stellung einnimmt, wiedergegeben. Die Hornschicht ist nach
Unna gleichméBig und stark verdickt. Diese Verdickung soll das Charakte-
risticum der Ichthyosis sein und eine Umformung der Stachelschicht und des
Papillarkérpers bewirken. UnNNA setzt eine Druckwirkung der verdickten Horn-
schicht voraus. Diesem Druck leistet das Epithel zu wenig Widerstand, die
Dicke der Stachelschicht hat im ganzen deshalb abgenommen, und zwar beson-
ders die der superpapillaren Stachelzellen, dabei aber findet nicht so sehr eine
Verminderung des Epithels statt, sondern mehr eine Verkleinerung der Einzel-
zellen. Die Epithelleisten werden an der Unterfliche abgeplattet. Nimmt bei
hochgradigeren Fillen die Hyperkeratose zu, so wird schlieBlich fast die ganze
superpapillire Stachelschicht in ein horizontales Hornlager verwandelt. Unter
dem vertikal gerichteten Druck der Hornschicht werden aber auch die Papillen
an ihrem Kopf abgeflacht. Mit der Verkiirzung der Leisten und Papillen werden
sie auch verbreitert. An der Oberfliche der Stachelzellenschicht fehlt iiberall
die Kérnerschicht. Dabei sind aber doch die Hornzellen kernlos und sogar auf-
fallend homogen. Es ist dies alles eine besondere Art von Verhornung, die Stachel-
zelle geht ohne Bildung sekundérer Nebenprodukte in eine Hornzelle iiber.

Bei noch stirkerer Einwirkung der Hyperkeratose verhornen stellenweise
auch Teile der interpapilliren Stachelschicht und in manchen Fillen wird das
Stratum spinosum bis auf eine 1—3reihige Lage von Stachelzellen vollstindig
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in Hornschicht umgewandelt, wodurch die Hornschicht knopfférmig in die
Epithelleisten hineinragt. Diesen Befund kénnen GassMANN und in neuester
Zeit auch GANS nicht bestéitigen.

GiassMANN lehnt die von UxNa so betonte Druckwirkung ganz ab. Sie sei auch
physikalisch nicht begriindet. Er konnte in keinem seiner Fille Hyperkeratose
nachweisen, ebensowenig zeigte sich eine Abplattung des unteren Randes der
Epithelleiste oder eine Abnahme der Dicke des Rete iiber oder zwischen den
Epithelien. Demnach sei man auch nicht berechtigt, von einer Verkleinerung
der Retezellen zu sprechen, wenigstens konnte man das sicher nicht als kon-
stantes Verhéltnis betrachten.

Die Hornschicht sah er zum gréSten Teil, aber nicht durchweg, kernfrei.
Bizzozero findet nun aber das Stratum corneum verbreitert wie UNna, ebenso

Abb. 18. Ichthyosis nitida. (Brust, &, 24 jdhr.) Hyperkeratose der Epidermis und des sackartig

erweiterten, mit Hornmassen gefiillten Follikels. Hypoplasie des Stratum granulosum. In der Tiefe

Reste eines atrophischen Haares. Atrophie der Talgdriise. Hypertrophie der Arrectores pilorum.
0.66:1, R.52:1. (Aus O. GaNs: Histologie, Bd. 1.)

betont CHIAPPINI eine ausgesprochene Hyperkeratose. Auch Gaxs sah eine
nicht sehr ausgesprochene, aber zweifellos vorhandene Verbreiterung der Horn-
schicht, die im {ibrigen nur vereinzelte firbbare Kerne enthielt. Dagegen
fanden HERXHEIMER und KoPPENHOFER wieder keine einwandfreie Verdickung
der Hornschicht. Sie sahen herdweise Schwirme von Kernen im Stratum
corneum. Im iibrigen betonen sie in der Hornschicht tiefe, bis in das Binde-
gewebe der Papillarschicht reichende RiBbildungen. GassmManNy hatte die Risse
auch erwihnt, sie aber nicht so tiefgehend festgestellt, sondern auf dem Grund
der Risse immer noch eine diinne Hornlage gesehen.

Ich konnte in meinen Priparaten an einzelnen Stellen eine Verdickung, und
zwar bis etwa zum Vierfachen des Normalen konstatieren, wihrend zum gréBeren
Teil die Hornschicht nicht verdickt war. Kerne waren in der Hornschicht meist
nicht vorhanden, nur in einem Falle vereinzelt. Die RiBbildungen sah ich nicht.

Die Kirnerschicht fand GASSMANN in einem Fall normal, in 4 Fillen war das
Keratohyalin vermindert, dreimal fehlte die Kérnerschicht ganz. Demgegeniiber
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erwihnt MARIO QUATTRINI eine verkleinerte Kornerschicht. HERXHEIMER
und KoPPENHOFER sahen sie normal. Ich fand, ebenso wie GassMaNN das
Stratum granulosum teils ganz fehlend, teils sehr verschmilert, einmal auch
beim gleichen Fall stellenweise nicht erkennbar, stellenweise verschmélert bis
auf eine Zellreihe. Ein Fall war ganz normal, ein weiterer zeigte eine ganz
geringe Verschmailerung.

In der Spinalzellenschicht fanden andere Untersucher gegeniiber UNNA keine
besonderen Verdnderungen. Ebensowenig wie von GAsSMANN wurde von GANS
Abplattung oder Abnahme der Zellagen gesehen, auch ich konnte keinen der
artigen Befund erheben, hichstens an einigen Stellen erschien die untere Epithel-
leiste etwas abgeflacht. In der Basalzellenschicht erwihnen GassMANN und
Bizzozero, auch HERXHEIMER und KopPPENHOFER vermehrte Mitosen, Pigment
ist in wechselnder Menge vorhanden.

GAsSMANN konstatiert im Rete Leukocyten in verschiedener Menge, ich sah
wenige Entziindungszellen in zwei Fillen.

Gaxs spricht davon, daB er gelegentlich eine plumpere Struktur der Papillen
beobachtete, auch wohl eine Verkiirzung der Epithelleisten. Aber der Befund
war unregelmifig. Ich konnte dies bei meinen Fillen nicht nachweisen.

In der Cutis ist die Zellvermehrung meist eine geringe. Nirgends findet
sich eine Anhdufung von Spindel- oder Plasmazellen, UNNA sah nur wenig
Mastzellen, gar keine Leukocyten. Gans dagegen betont wieder mehr als UNNA
die ziemlich regelmiBige und iiber die ganze Haut, besonders um die GefiBBe
und Schweidriisen in den oberen und mittleren Partien der Cutis sowie auch
in den Papillen verbreitete Vermehrung der Mastzellen. Daneben sah Gaxs
eine, wenn auch geringgradige Zellzunahme, namentlich um die Gefile im
Papillarkérper, diese Zellen bestanden aus gewucherten, fixen Bindegewebs-
zellen, nie aus Plasmazellen, selten oder nie aus Leukocyten. Hin und wieder
waren einige Herde von Pigmentablagerung vorhanden. Auch HERXHEIMER
und KoPPENHOFER betonen das reichliche Vorkommen von Mastzellen, daneben
von Zellen mit linglichen Kernen und spinnenartigen Protoplasmaausldufern.
Diese Zellvermehrung bestand aber nur um die PapillarkérpergefiBe herum,
nicht weiter in der Tiefe. CHIAPPINI hebt eine besonders starke Infiltration
von Lymphocyten hervor, aber es bestand gleichzeitig eine Tuberkulose. Auch
in meinen Praparaten fand sich nur eine geringe Anzabl von Entziindungs-
zellen in der Cutis, teilweise ganz unregelmiBig zerstreut, teils perivasculir.

UNNA nimmt nun die geringe Zellvermehrung doch schon fiir einen Beweis
dafiir in Anspruch, daf} es sich bei der Ichthyosis um eine Erkrankung schwach
entziindlicher Natur und nicht nur um eine Hornschichtverdickung handle. In
dieser Deutung stimmen ihm allerdings weder GAssMANN, noch andere Autoren,
aufler PHILIPSON bei.

Das Kollagen ist bei linger dauernden Fillen nach UNNa besonders in den
unteren Partien der Cutis verdickt. Fett und elastische Fasern schwinden dann
dort, die Lymphspalten sind verengt, in den oberen Partien der Cutis ist dies
weniger deutlich. GassMANN kann das nicht bestéitigen; auch ich sah in einem
Fall eher erweiterte Lymphgefifle.

Eine Hypertrophie der Musculi arrectores wird von UNNA und auch von
GaNs betont, von GASSMANN abgelehnt,

Die Hyperkeratose setzt sich nun auch auf die Follikelirichter fort. Um den
Follikeleingang besteht aber nach UNNA keine Acanthose wie bei Pityriasis
rubra pilaris, daher liegen die Follikeltrichter im Niveau der umliegenden Haut
und machen sich nicht besonders bemerkbar. Die Follikelausginge sind ent-
weder weit klaffend und von einem breiten Horntrichter ausgefiillt, oder der
Follikeleingang ist von Hornschicht verschlossen und man sieht den tieferen
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Teil des Haarbalges, oder auch den ganzen Haarbalg erweitert, auch eventuell
mit Horn gefiilllt. UNNA spricht hier von Haarcysten, GassMANN hebt aber
hervor, dafl eigentliche Cysten nicht vorliegen. Die Talgdriisen fand Uxna
an den noch offenen Follikeln meist zu kleinen Rudimenten atrophiert, an
den Haarbilgen waren sie gar nicht mehr nachweisbar. Auch GaNs bestétigt das.

An den Schweifdriisenausfiihrungsgingen ist auller einer einfachen Erweite-
rung selten eineVeranderung nachweisbar, nur einmal sah UNNA eine den Schweil3-
porus austiillende Hornperle. Dagegen beschreibt er eine zuerst von ihm beob-
achtete charakteristische Verinderung an den Kndueln. Die Lichtung ist
durchweg erweitert, die Epithelien zeigen alle einen, nach dem Lumen gekehrten
breiten, glasigen Saum, wihrend der Kern regelmifig nach der Aufenwand
gerichtet ist. Wie die Anschwellung der Epithelien und die Erweiterung der
Lichtung sind die Schleifen des Kniuels im ganzen stark verdickt, komprimieren
das dazwischen gelegene Bindegewebe und platten sich gegenseitig aneinander
ab. UNNA nimmt an, daB diese von ihm gefundene Veranderung sicher in einem
Zusammenhang stehe mit der Anhidrose und Asteatose der Oberfliche.

GassMANN hat im Gegensatz zu UNNA, der die Verhornung der Schweil3-
poren nur selten fand, in der Halfte seiner Fille die Hornschicht zapfenformig
in die Tiefe dringen sehen. Das konnte auch GaNs gelegentlich feststellen.
Ich selbst habe diese Verhornung gerade der Schweilporen nicht beobachten
konnen, das mag aber wohl auf Zufall beruhen.

Die Erweiterung der Schweilldriisen hat auch GAssMANN oft gesehen, aber
die iibrigen von UNNa geschilderten Verhiltnisse kann er an den Schweil3-
driisen nicht bestitigen. Gaxs hélt die von UNNA geschilderte Verdnderung der
SchweiBdriisen iiberhaupt nicht fiir charakteristisch fiir die Ichthyosis, da sie
auch an nicht ichthyotischen Hautpartien zu finden sei.

Im Kklinischen Teil wurde die netzformige, fliichtige Dermatitis erwahnt, die
Herx#EIMER und KoPPENHOFER bei Ichthyotikern sahen und beschrieben.
Es sei der histologische Befund davon noch kurz hier wiedergegeben. Die Verff.
tanden natiirlich im allgemeinen die gleichen Verdnderungen, die bei Ichthyosis
gesehen werden. Dort aber, wo die Schnitte durch die roten Netzlinien fithrten,
erschien die gesamte Epidermis mit dem Papillarkorper maBig verdickt und
etwas vorgewélbt. Es fand sich ferner herdférmig deutlich verstirkte peri-
vasculdre Infiltration lings der Gefidfle der Papillar- und Subpapillarschicht.
Das Infiltrat bestand hier vorwiegend aus Rundzellen, die Mast- und Binde-
gewebszellen und die polymorphkernigen Leukocyten waren an Zahl viel geringer.
Auch einige eosinophile Leukocyten, die nie an den rein ichthyotischen Haut-
partien sich fanden, waren in den Infiltraten eingesprengt. Es war das also
das Bild einer einfachen Gefilentziindung neben den eigentlich ichthyotischen,
oben mit beschriebenen Verdnderungen. Auch heben HERXHEIMER und
KorpPENHGFER hier wieder die Einrisse in der Hornschicht hervor, die sich durch
die Epithelschicht hindurch ziehen, in den Papillarkorper spitzwinklig hinein-
erstrecken und oft einen kleinen Blutaustritt in der Tiefe des Risses aufweisen.

Angeschlossen sei nun hier die Schilderung der 6fters mit den leichten Ich-
thyosisformen verbundenen Verhornung der Follikel, der Ichthyosis follicularis.
Es wurde oben bereits ausgefithrt, dal schon aus klinischen Griinden das Bild der
Keratosis pilaris oder des Lichen pilaris getrennt werden soll von der Ichthyosis
follicularis, da8 erstere nicht als isolierte Ichthyosis aufgefallt werden sollen.
Unna ist lebhaft dafiir eingetreten, daf auch durch die histologischen Verhalt-
nisse der Keratosis pilaris und der Follikelverhornungen an den Streckseiten der
Extremititen bei Ichthyosis die Verschiedenheit der beiden Affektionen erwiesen
werden kann. Er hebt hervor, daB bei Keratosis pilaris sich die priméren Ver-
anderungen auf die Hornschicht der Follikel und ihre nichste Nachbarschaft
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beschrdnken. Nur in einigen Féllen schlieBt sich eine allgemeine Verdickung
der Hornschicht der Oberfliche an. UNNA nennt diese Verinderung Keratosis
suprafollicularis. Durch die Verhornung am Follikeleingang wiirde der Follikel
nur verlegt und der Follikelhals nur sekundér und annéhernd zylindrisch erweitert.
Hier liegt das spiralisch zusammengerollte Haar. Bei echten Hyperkeratosen
des Follikelhalses dagegen — das betrifft die wirkliche Ichthyosis — bestehe
eine michtige Erweiterung des Follikelhalses und der Inhalt desselben zeige

Abb. 19. Keratosis pilaris, vorgeschrittener Entwicklungsgrad. (Aus J. KYRLE, Histo-Biologie, Bd.1.)
Follikelmiindung stark erweitert, mit Hornmassen (H.K.) erfiillt; zahlreiche Quer- und Schrig-
schnitte durch das in Spiralen gelegte Haar (D.). Bei a. H. Teil des Haares, der die Follikelwand
durchbohrt hat und nun von einem Riesenzellgranulom (R.Z. Riesenzellen) umgeben
im Bindegewebe liegt.

tiitenformig ineinandergeschachtelte Hornschalen. In &dhnlicher Weise duBert
sich auch MiBELLI und legt besonderes Gewicht darauf, daBl sich bei Ichthyosis
die Hyperkeratose auch iiber die Wandungen des Haartrichters hinaus erstrecke.
Die Hornmasse des stark erweiterten Haartrichters bei Ichthyosis sei das Produkt
einer vermehrten Hornbildung von seiten der Wandungen des Trichters, wihrend
sie bei Keratosis follicularis nur den Inhalt einer Retentionscyste bildet. Gro-
VANNINI dagegen betont doch, dal man bei Keratosis pilaris die duBere Wurzel-
scheide oft im Zustand abnormer Verhornung findet. Diese befalle sogar hiufig
die Epithelzellen der Ausbuchtung des Muskelansatzes. Die interfollikulire
Epidermis zeigte keine sicheren pathologischen Verinderungen, manchmal
geringere Verdiinnungen des Rete und des Stratum corneum, manchmal
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Verdickung des letzteren, andere Male auch normale Beschaffenheit. GASSMANN
weist noch hin auf das gelegentliche Erhaltenbleiben von firbbaren Kernen
in der verdickten Hornschicht bei Ichthyosis, das bei Keratosis pilaris fehlt,
auf die héufigen entziindlichen Veréinderungen . bei Keratosis follicularis (auch
von GANS betont), doch sei das wohl nicht in jedem Falle als bestimmtes Unter-
scheidungsmerkmal anzusehen.

Von den neuesten Darlegungen seien noch die von KYRLE und von GANs
erwihnt. Sie decken sich im wesentlichen mit der Darstellung Unxas, da8 sich

Abb. 20. Ichthyosis follicularis. Vergr. 60 :1. Trichterformig erweiterte Follikelmiindung mit kon-
zentrisch geschichteten Hornmassen ausgefiillt. Stratum granulosum, stellenweise etwas verdickt.
(Aus J. KYRLE: Histo-Biologie, Bd. 1.)

nidmlich bei der gewohnlichen Keratosis pilaris lediglich der oberste Abschnitt
des Follikelostiums im Zustand der Hyperkeratose befindet (ebenso war es
in dem von mir untersuchten Fall) und daBl er durch Stauung des Follikel-
inneren eine cystische Erweiterung, in der das zusammengerollte Haar liegt,
erfahrt. Dabei kann das rasch wachsende Haar gelegentlich die Follikelwandung
durchstoen und dann frei in der Cutis liegen, wo es reaktive Entziindungs-
erscheinungen auslosen kann (Fremdkorper-Riesenzellen usw.). Ein solcher End-
ausgang komme bei der follikuliren Ichthyosis nie zustande (KYRLE). GaNs
weist noch auf das besondere Verhalten der Haarfollikel hin, die hiufig zu
zweien, seltener zu dreien oder vieren eine gemeinsame ampullen- oder zylinder-
férmige Miindung besitzen, die meist viel tiefer ist als normal (GiovaNNINI).

Handbuch der Haut- u. Geschlechtskrankheiten. VIII. 2. 6
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Manche Follikel, die selbst keine richtigen Trichter haben, miinden in einen
benachbarten Follikeltrichter. KYRLE wie Gaxs halten die Trennung des
Lichen pilaris von der Ichthyosis follicularis durchaus aufrecht. Immerhin
mull betont werden, daB gegeniiber GiovaNNiNis Befunden, die die histo-
logische Unterscheidung nicht so klar zulassen, doch noch weitere Unter-
suchungen {iiber diese Frage erwiinscht sind.

Ichthyosis serpentina.

Hier ist nach UNNA, GassMANN, NovELLA, GANS u. a. neben der Hyper-
keratose eine gut ausgebildete, verbreiterte Epithelzellenschicht vorhanden durch
VergroBerung und Vermehrung der Stachelzellen, iiber den Papillen liegt eine
mehrfache Zellschicht, und die Papillen sind nicht mehr abgeplattet. In der
Hornschicht sah NoveLLA auch Parakeratose, im Stratum lucidum stellenweise
Eleidinsaum. Die Epithelleiste ist nach Angabe aller Untersucher nach unten zu
deutlich wellenférmig. Zwischen Hornschicht und Stachelzellenschicht ist die
Kornerschicht sehr deutlich sichtbar, teilweise verdickt. STUMPKE betont in
seinem Fall allerdings, daf die Volumzunahme des Stratum spinosum zusammen
mit einer stirkeren zelligen Infiltration in der Cutis histologisch mehr einer
Ichthyosis serpentina entspriche, wihrend das klinische Bild durchaus einer
Ichthyosis nitida gleiche, so daB also eine strenge Trennung des histologischen
Bildes nicht angenommen werden kann, wie es ja auch GASSMANN gesagt hat.
Die Hornmassen dringen in die Follikel und SchweiBidriisenmiindungen ein.
Auch neben diesen lassen die Hornplattchen ihre Fortsdtze in die verdickte
Stachelzellenschicht tief eindringen.

In der Cutis sind die infiltrierenden Lymphocyten nicht reichlicher, aber
alle Zellen sind groBer, man sieht an den GefdBen teilweise Hiufchen von Plasma-
zellen. Die Mastzellen sind etwas vermehrt. Gaxs betont dagegen, dafl die
Zellvermehrung bei der Ichthyosis serpentina viel geringer sei als bei der Ich-
thyosis nitida. An den Knaueldriisen findet man die Lumina und die Epithel-
zellen normal. GaAssMANN will das auch von ihm gefundene grofiere Volum der
Schleimschicht nicht ohne weiteres als einen pathologischen Befund anerkennen.
Den Pigmentgehalt der Basalzellen bzw. oberen Cutispartien, den UNNA ver-
mindert sah, fand GAssMANN dagegen reichlich. Besonders KYRrLE hat in einem
Fall eine iiberaus starke Pigmentablagerung in der Basalzellenschicht und in
den dariiber gelagerten Epithelschichten gesehen, die nach Beseitigung der
Hornbildung durch Béder und Salben, auffallenderweise zuriickgegangen war.
(Zusammenhang der Hyperpigmentation mit der Hyperkeratose ?)

Ichthyosis hystrix.

Bei der Hystrixform endlich tritt die dick aufgelagerte Hornschicht in den
Vordergrund, die um ein mehrfaches breiter ist als die Epidermis. Un~A hat
dafiir keine eigenen Beobachtungen beibringen kénnen. GAssMANN sah be
einem seiner Fille von Ichthyosis nitida Hystrixbildung tiber dem Sprung
gelenk. Er fand an dieser Stelle das Rete doppelt so dick wie an einer Nitida
stelle und, wahrend an der letzteren die Kornerschicht ganz fehlte, waren an
der Hystrixhautpartie zwei Reihen Kornerschicht sichtbar, allerdings mit
sehr wenig Keratohyalin. In einem zweiten Fall wahrer Hystrixbildung von
GassMANN war das Keratohyalin iiber die Norm reichlich vorhanden, und das
Rete ebenfalls verbreitert. Aber GassMANN betont doch, daB in einzelnen Fillen
lokaler Hystrixbildung die Mengen des vorhandenen Keratohyalins in keinem
Verhiltnis zu der Verbreiterung der Hornschicht stehen. Gawns hebt die schwache,
wenn auch immer nachweisbare Entwicklung der Kornerschicht hervor.
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GAssMANN erwiahnt ferner in einem Falle, in der dem Stratum lucidum ent-
sprechenden Schicht eine Anzahl von Tropfen und Lachen, die reihenformig iiber-
einander angeordnet waren, und die er fir eine, dem Eleidin jedenfalls sehr
nahe verwandte Substanz ansieht, was aber BLOTEVOGEL nicht gelten liBt.
Ein Stratum lucidum ist im ibrigen nicht sichtbar. Das Stratum spinosum
ist aus groBen, gut entwickelten Zellen aufgebaut (Gaxs). Die Mitosen sind
in der Basalschicht des Rete nach GAsSMANN ziemlich reichlich, Leukocyten
sind im Rete auch zahlreich vorhanden. Im Corium sind die Zellen um die Gefife
herum etwas vermehrt, am meisten erscheinen aber die Mastzellen im Corium
und auch in der Subcutis vermehrt.

Einen etwas anderen Befund erhob BarcicLI, der einen Hystrixfall bei einem zwei-
einhalbjahrigen Kinde sah. Er hebt neben der Hyperkeratose die bedeutende Reduktion
der ganzen Epithelschicht, besonders der Kornerschicht hervor. An der unteren Grenz-
linie des Epithels war der wellenférmige Verlauf sehr ausgesprochen. Die Haarbilge waren
atrophisch. Entziindliche Erscheinungen in der Cutis fehlten.

Abb. 21. Ichthyosis hystrix. Unterarm, volar, 19jihr. ¢. Starke Hypertrophie der lamellir gebauten
Hornschicht, m#Bige Verbreiterung der iibrigen Schichten der Epidermis. Hyperkeratose der
Follikelostien. Verlingerung und Verbreiterung der Papillen. 0.35:1, R. 35:1.

(Aus O. GANs: Histologie, Bd. 1.)

BLOTEVOGEL hat in seinem Fall von Ichthyosis nitida, serpentina und
hystrix eine Hystrixstelle vom Ellenbogen untersucht. Der Befund ist be-
merkenswert und sei kurz aufgefiihrt:

Die Hornschicht fand Verf. stark verdickt, aus mehreren Zellagen bestehend.
Dort, wo sie sich tief zwischen die Papillen senkt, zeigt sie die Form ineinander-
steckender Trichter. Hier sind in der Niahe des Stratum granulosum Kerne
und Kernbréckel zu sehen, dariiber ist die Hornschicht mehr homogen, und
enthélt zum Teil eingesprengte Hornperlen. Oberhalb der Papillen sah man fest
aneinander geschweilte Hornmassen, die gleichmaBig zerstreute Kerne zeigen.

Das Stratum granulosum zeigt mehrere Zellagen, unter deren Zellen man
drei verschiedene Formen sah: VergréBerte, sich mit Himatoxylin besonders
stark firbende Zellen, bei denen infolge der Firbung keine Struktur mehr
erkennbar war. Sie lagen dicht an der Hornschicht. Die iiberwiegende Masse
bildeten groBe Kornerzellen, zum Teil mit reichlichen Kérnern, zum Teil mit
reichlichen Fasermassen, sie lagen mehr in der Mitte des Stratum granulosum.
In geringerer Zahl waren Zellen mit leerer Kernhshle und normalem Kérner-
befund vorhanden, diese lagen der Stachelschicht an.

o6*
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Die Stachelschicht war etwas verdickt, die Stachelung ist nach oben zu
deutlicher. Die Papillen waren schmal, zum Teil stark verldngert, entsprechend
verhielten sich die interpapilliren Zapfen.

Um die GefiBle zeigten sich eine geringe Zahl von Bindegewebszellen,
die Mastzellen waren etwas vermehrt.

Das histologische Bild zeigte im ganzen Ahnlichkeit mit dem Bild von Haut-
hornern, wie es UNNA beschreibt. Betont wird die scharf abgegrenzte steil-
gipfliche Kurve als Grenze der Stachelschicht gegen den Papillarkérper und
der Korperschicht gegen die Hornschicht.

BLOTEVOGEL sieht in seinem histologischen Befund eine Bestéatigung der Ansicht UNNAs,
dafl das Keratom bei Ichthyosis hystrix eine Geschwulstbildung fir sich ist, da es nicht
einer ichthyotischen Haut aufsitzt. Die Hyperkeratose beschrinke sich nur auf einen
festeren Zusammenhang der Hornzellen. Das Keratom miisse wegen der Verschiedenheit
des histologischen Bildes von der Ichthyosis grundsitzlich getrennt werden, wenn auch
bei dem gleichen Individuum beide Formen der Hyperkeratose nebeneinander vorkommen
konnen. Fiir die Keratome der Ichthyosis hystrix nimmt BrLoTEvoGEL auf Grund seiner
histologischen Priparate einen epithelialen Ursprung, eine bindegewebige Wucherung an.

Die Schweifidriisen waren in GAssMaNNs Fillen in normaler Menge vorhanden,
stellenweise etwas vermehrt, in ihren Lumina die Driisenzellen stellenweise
betrachtlich abgeplattet. Gans sah die Schweilldriisen an Zahl nicht ver-
mindert.

Talgdriisen fehlten in einem Falle GassmManns génzlich, im zweiten Falle
waren sie normal und gut entwickelt vorhanden, im dritten Falle waren nur
geringe Ansétze davon sichtbar. Die Hornmassen steigen tief in die Follikel
herab.

Gaxns weist auf die auch von GassMANN gemachten Beobachtung hin, daf3
unter der mifBigen Hornschicht das Rete verschmilert erscheint, obgleich es
in Wahrheit verbreitert sei. Die Papillen sind verlingert und verbreitert. In
der Hornschicht ist der urspriinglich lamelldre Aufbau meist nicht mehr zu
erkennen. (In einem Falle Gassmanns aber war er doch teilweise deutlich.)

Eine Untersuchung eines Falles von ScHOURP betont die starke Hyperkeratose, Horn-
kegel und massige Hornplatten iiber dem Rete. Der Ubergang von der Hornschicht zum
Rete ist scharf. Der Papillarkérper normal, eher atrophisch, keinerlei Wucherung von
seiten der Stachelzellen. Keratohyalin war vorhanden, aber sehr spirlich. Sehr geringe
Leukocyteninfiltration, Mastzellen nur in der Umgebung der GefiBe ziemlich reichlich.
Die elastischen Fasern fehlten vollkommen im oberen Drittel des Corium, waren aber im
mittleren und unteren Drittel vorhanden. Pigment fand sich reichlich in den Basalzellen
und im oberen Teil des Corium. Bei Untersuchung der Verhornung nach Gramscher Farbung
sah ScHourP die Keratingranula am Rande der Zellen liegen, wahrend das Zellinnere frei
blieb. Die alteste, stirkste Verhornungsschicht nahm die Gramsche Firbung im Gegensatz
zum Befund am Normalen am stirksten an.

STUMPKE spricht von einem ziemlichen Reichtum von SchweiBdriisen im histologischen
Praparat. Dagegen fehlen in den Fallen von MosEs die SchweiBdriisen an vielen Stellen
und die Talgdrisen iiberhaupt ganz. Neben dem histologischen Befunde der Ichthyosis
hystrix sei auch auf die Hystrixfille mit atypischer Lokalisation verwiesen, die als
Ubergangsfille zur Ichthyosis congenita (iiberlebende Ichthyosis congenita, Brocqsche
Erﬁthrodermie) diskutiert werden und im Kapitel Ichthyosis congenita ihre Besprechung
finden.

Zu diesen Fillen sei auch noch erwihnt, daB GassManw es offen 148t, ob die sog. para-
typischen Formen der Ichthyosis durch ihre Histologie eine Sonderstellung rechtfertigten.
In einzelnen Punkten kénnten wohl Abweichungen von der Ichthyosis hystrix vorhanden
sein, aber es sei nicht in erheblichem MaBe der Fall.

Von einem von ihm beobachteten Fall hebt er hervor, daB er durch die ganze Dicke
der Hornschicht gleichméBig zerstreute, gut firbbare Kerne gesehen habe, da auch das
Stratum granulosum stark verdickt und das Keratohyalin stark vermehrt gewesen sei.
Ferner erwiahnt er das Vorhandensein einer dem Eleidin morphologisch dhnlichen Substanz,
die sich mit Hamatoxylin und teilweise nach Gram farbte, aber gerade diese eleidinsahnliche
Substanz sah er auch in einem anderen Fall von Ichthyosis hystrix. Das Rete war maBig
hypertrophisch und die Zahl der Mitosen ungewdhnlich groB. Die Schilderung dieses
Falles 148t gewi8 noch nicht die Annahme einer besonderen histologischen Beschaffenheit
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zu. Auch Gans duBert sich dahin, da die Berechtigung der Sonderstellung nach den histo-
logischen Befunden keineswegs erwiesen sei.

Zuletzt sei noch der histologische Befund wiedergegeben in dem ganz ungewohnlichen
Fall von Ichthyosis vulgaris mit Beteiligung der Schleimhaut, den SIEBENMANN beschrieben
hat (vgl. S. 63). Den mikroskopischen Befund des SieBENMANNschen Falles finden wir
bei MiescHER folgendermafen angegeben: An Stelle der Schleimhaut papillir angeord-
netes epidermisghnliches Gewebe mit vorwiegend parakeratotischer Verhornung. Starke
Quellung der elastischen Fasern, die GefaBwinde verdickt, hyalin degeneriert, desgleichen
die Umhiillungsmembranen der Schweidriisen. Diese Bindegewebsverinderungen finden
sich nur an der Lippenschleimhaut, nicht am Gaumen und Kehlkopf.

Atiologie und Pathogenese der Ichthyosis vulgaris.

Vererbung. Schon von alters her ist es bekannt, dal die Vererbung eine
ausschlaggebende Rolle spielt. Kaposi, E. LEssEr, NEISSER, BESNIER, THI-
BIERGE U. a., auch schon éltere Autoren vor ihnen nahmen durchweg erbliche
Einflisse an und heute hat sich diese Ansicht noch viel mehr befestigt. Daf
diese Hereditat lingst nicht immer feststellbar ist, beweist natiirlich nichts
gegen die erbliche Atiologie. GASSMANN hat aus einer Zusammenstellung von
33 sicheren Fillen aus der Literatur und 11 eigenen errechnet, dal unter diesen
44 Fillen die Erblichkeit 12mal nachweisbar war, und zwar erstreckte sie sich
9mal iiber 2, 2mal iiber 3, und 1mal iiber 4 Generationen. Ferner war in 9 Fallen
die Krankheit familidr. Also zusammenfassend: In mehr als einem Viertel
war Hereditét, in einem weiteren Fiinftel war familidres Vorkommen feststellbar,
und in etwas mehr als der Hélfte war nichts iiber Hereditdt angegeben oder
feststellbar.

Die Vererbung macht sich natiirlich keineswegs in jeder Generation bemerk-
bar. Oft iiberspringt die Ichthyosis eine oder mehrere Generationen, wie sie
iiberhaupt mit ihrem Auftreten keine Regel zeigt. Oft ist bei einem Kind oder
bei zweien die Ichthyosis vorhanden, wihrend sie bei weiteren Geschwistern
ganz fehlt. Es kénnen sowohl Midchen wie Knaben befallen sein, manchmal
sieht man in einer Familie S6hne und Tochter ichthyotisch. Aber es kommt
doch ganz verschiedenes Verhalten vor, die Ichthyosis vererbt sich auch nicht
immer gleichgeschlechtlich, sondern geht nicht so selten vom Vater auf die
Tochter, oder von der Mutter auf die Sohne iiber. KarosI erwahnt den Fall
einer ichthyotischen Mutter, deren finf Sohne alle ichthyotisch waren,
wihrend die drei Tochter sich frei von dieser Erkrankung zeigten. Ebenso
erwahnt GUERRERO einen Fall von typischer, von der Mutter ererbter Ich-
thyosis vulgaris, bei welchem in der Familie der Mutter 16 Félle ausschlieB-
lich bei méannlichen Mitgliedern vorgekommen waren. SAETHRE wiederum
sah in einer Familie von 35 Gliedern 7 nur ménnliche befallene.

Wenn wir nun heute unter dem Gesichtspunkt der modernen Vererbungs-
lehre die Frage der Hereditét bei der Ichthyosis priifen, so begegnen wir nament-
lich in den Arbeiten von H.W. SiEmENs, LEVEN, Jurius HELLER u. a., in
neuester Zeit wertvollem aufschluBgebenden Material iiber die Vererbung.
Es ergeben sich da, soweit man bis jetzt sagen kann, die folgenden Gesichts-
punkte: SIEMENS betont, dal die Ichthyosis zum groBeren Teil sicher dominant
sich vererbe, zum Teil vielleicht recessiv. Fiir eine recessive Vererbung einer
Erkrankung spricht das gehédufte Vorkommen bei Geschwistern und das haufigere
Vorkommen einer elterlichen Blutsverwandtschaft, als diese sonst vorkommt.
Diese héaufigere Konsanguinitit bei den Eltern Ichthyotischer wird auch von
THIBIERGE angenommen, doch hat sie sich bis jetzt nicht allgemein nachweisen
lassen, die Feststellung einer Vetternehe in einer unregelmifBig dominant ver-
erbenden Familie mit Ichthyosis vulgaris durch SiEMENS kann man sicher mit
dem Autor als eine zuféllige Beobachtung registrieren. SteEmMENS, OREL und viele
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andere Autoren nehmen ja auf Grund der vorwiegend dominanten Vererbung
bei Ichthyosis vulgaris und recessiven bei Ichthyosis congenita an, dafl keine
Ubergangsfille zwischen beiden Formen méglich seien. Ich gehe hier auf diese
Frage nicht ein, sondern verweise auf meine ausfiihrliche Darstellung im Kapitel
Ichthyosis congenita (S. 44f.). '

Festzuhalten ist, daB es zweifellos recht viele dominant sich vererbende Ich-
thyosis vulgaris-Falle gibt. Dabei ist die Vererbung oft unregelmiBig dominant,
d.h. es wird bei der Vererbung haufig eine Generation iibersprungen. Als
besonders deutliches Beispiel dieser dominanten Vererbung sei ein auf 5 Genera-
tionen sich erstreckender, sehr gut verfolgbarer Stammbaum, den LEVEN ver-
offentlichte (Arch. f. Dermat. Bd. 139), mitgeteilt. Der Stammbaum von LEVEN
zeigt folgendes Bild:
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Abb. 22. Dominant sich vererbende Ichthyosis vulgaris. (Stammbaum von LEVEN.)

LevEN schlieBt auch, daB3, wenn iiberhaupt, doch nur fiir einen Teil der Fille
von Ichthyosis vulgaris ein recessiv erbliches Leiden vorliegen kénne. Aus dem
mitgeteilten Stammbaum geht ferner hervor, dal bei den in ihm aufgefiihrten,
an Ichthyosis leidenden Personen weder eine Geschlechtsbindung, noch eine
totale Geschlechtsbegrenzung, mit groBter Wahrscheinlichkeit auch keine
beschrankte Geschlechtsbegrenzung vorliegt.

Einen zweiten Stammbaum verdanke ich LEVENs personlicher Mitteilung.
Er faBt ihn als unregelmifBig dominant auf. Recessive Vererbung ist nicht
wahrscheinlich, denn es miiten dann die Ehegatten aus anderen Familien auch
die recessive Anlage gehabt haben. Die beiden Ehegatten waren nicht bluts-
verwandt. Der Stammbaum zeigt folgendes Bild:
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Abb. 23. UnregelmiBig dominant sich vererbende Ichthyosis vulgaris. (Stammbaum von LEVEN.)

Ichthyosisstammbédume iiber mehr als drei Generationen sind an sich schon
nicht haufig feststellbar. Erwéihnt sei hier noch ein iiber fiinf Generationen sich
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erstreckender Stammbaum von WEHEFRITZ, und der vier Generationen betref-
fende von Jurius HELLER. Der Ichthyosisstammbaum, den HELLER mitgeteilt
hat, zeigt in vier Generationen unter 35 Personen nicht weniger als 17 erkrankt.
Hier sind es ménnliche sowie weibliche Familienmitglieder. RamoRriNO hat
schlieflich einen iiber fiinf Generationen reichenden Stammbaum, der geschlechts-
gebundenen Charakter zeigt, mitgeteilt.

Nun ist vor wenig Jahren (1927) unsere Erkenntnis von der Vererbung
der Ichthyosis vulgaris aber noch erweitert durch die Mitteilung LuNDBORGS,
durch die eine recessiv-geschlechtsgebundene Vererbung der Ichthyosis vulgaris
in einer schwedischen Bauernsippe nachgewiesen wird. Bis dahin war ein
sicherer Fall recessiv-geschlechtsgebundener Vererbung noch nicht bekannt

gewesen.

Der von LuNDBORG mitgeteilte Stammbaum, in dem typische geschlechtsgebundene
Vererbung der Ichthyosis vulgaris zu erkennen ist, zeigt folgendes Bild. Er erstreckt sich
iiber 5 Generationen, die Ichthyosis vulgaris findet sich in 6 Familien. Zunéchst ist der
Stammvater mit Ichthyosis vulgaris behaftet (Familie I). 6 Kinder von ihm sind duBerlich
gesund, aber 2 T6chter miissen Heterocygoten (Konduktoren) gewesen sein, denn sie haben
kranke Sohne. So ist in Familie IT ein kranker Sohn vorhanden (dessen Mutter also Kon-
duktor gewesen ist). In Familie ITI, deren Mutter eine Tochter von dem Stammvater
(Familie I) war und die anscheinend gesund, aber offenbar auch Konduktor war, sind 2
kranke Sohne. 2 andere gesunde Téchter (in Familie ITT) sind verheiratet, ihre Nachkommen
sind frei. In Familie IV (Nachkommen eines kranken Sohnes aus Familie IIT) sind 3
anscheinend gesunde Kinder, aber das eine davon, eine Tochter, muB recessiv krank (Kon-
duktor) gewesen sein, denn sie gebar unter 7 Kindern 2 kranke Séhne neben 5 gesunden
Kindern. Dazu kommt noch als Familie V der Sohn von dem kranken Sohn aus Familie ITI,
dieser war gesund. Der Stammbaum zeigt: 1. Nur ménnliche Individuen sind befallen.
2. Alle Kinder von den Erkrankten sind duBerlich frei von Erkrankung (aber verschiedene
To6chter sind Konduktoren). 3. Die nicht von der Krankheit befallenen Méinner hatten,
soweit sie Nachkommen hatten, alle gesunde Nachkommen. 4. Nur Téchtersohne der
Erkrankten (etwa 509/,) sind befallen. Es gibt 3 derartige Familien, ndmlich Familie IT,
III, VI. In denselben sind zusammen 11 Séhne geboren, von diesen sind 5 krank. 5. Téchter
erkrankter Manner waren in 3 Fallen Konduktoren (Heterocygoten).

Nun haben sich danach doch mnoch einige Stammbiume von recessiv
geschlechtsgebundener Vererbung gefunden. Es sind zu nennen die Fille von
LewitH, Cs6Rrsz (ein ausgebreitetes, iiber 5 Generationen sich erstreckender
Stammbaum), Spazacto, FRETS (nicht ganz sicherer Fall!). Auch der Fall von
ORrBAN-VaJDA (Krankheitsiibertragung durch weibliche Mitglieder der Familie,
aber nur méinnliche Mitglieder befallen!) gehort wohl hierher.

Die nachweisbaren Beobachtungen iiber die Vererbung geben uns einen
gewissen, wenn auch noch nicht immer sicher zu deutenden Aufschluf3 iiber
die Weiterverbreitung. Als eigentliche Grundursache der Ichthyosis sahen
die meisten fritheren Autoren eine durch Vererbung bewirkte MiBbildung an.
Einige éltere und neuere Ansichten sind bei GASSMANN zitiert, ihre Wiedergabe
lohnt hier nicht im einzelnen. Nur die wichtigsten seien hier angefiihrt:

KAposI nahm eine angeborene und hereditire ortliche Vegetations-Anomalie der Cutis,
besonders der Epidermis und der Fettsubstanz an. NEISSER, BESNIER, BrocQ, THIBIERGE
u. a. urteilen dhnlich. NE1sSER erklirt ganz allgemein alle Ichthyosisformen fiir angeborene
Hautleiden, beruhend auf einer Anomalie der Hautanlage und Hautentwicklung. Brocq
aber nimmt eine Funktionsstérung der Driisenr der Haut und eine Verinderung der Horn-
bildung der Epidermis, die stets Schuppen abst68t, an. BESNIER dagegen sieht das Primére
in der Verinderung der Epidermis, und der Hornschicht, wihrend die Verinderung in
Driisen und Corium erst sekundér sei. Auch THIBIERGE legt das Primére in eine Verdnderung
oder Funktionsstérung der Retezellen. Und es sei nicht anzunehmen, daB die Bildung der
Schuppen durch einen festeren Zusammenhalt der Epidermiszellen, infolge einer veréin-
derten Driisensekretion bedingt wire.

Andere dtiologische Ansichten. Die ganz abweichende Auffassung UNNas, der die Ich-
thyosis nicht fiir eine angeborene, sondern fiir eine entziindliche Erkrankung hélt und sie
unter den infektiésen Entziindungen anfiihrt, wurde schon bei der Besprechung der Histo-
logie erwahnt. Auch ToMMASOLTI nahm eine erworbene Erkrankung an und erklart die
Ichthyosis fiir eine autotoxische Keratodermie.
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Eine schwer erklirbare Definition sei hier der Vollstindigkeit halber mit angefiihrt;
es ist die von CHALMERS und INNEs. Sie sehen die Ichthyosis als ein anaphylaktisches Phé-
nomen an, bei welchem die Sensibilisierung der Hautzellen im Uterus entstehe, durch den
mannlichen Teil auf die Nachkommenschaft iibergehe, und die wirklich veranlassende
Ursache im postuterinen Leben durch irgend eine chemische Noxe zustande komme 1.

Eine besondere Entstehungsursache haben in neuester Zeit HENRICHS und HENRIKSEN 2
angenommen. Ihre Auffassung sei hier anschlieBend kurz wiedergegeben. Verff. haben
eine Anzahl von Familien untersucht, bei denen Geisteskrankheiten und Ichthyosis durch
mehrere Generationen alternierend und simultan auftraten. Als gemeinsamen Ursprung
fiir diese Krankheiten komme eine pathologische Disposition des Ektoderms in Betracht.
Auch andere bekannte Kombinationen von ektodermatischen Anomalien kommen ja vor, so
Ichthyosis 4 Imbezilitit und RECKLINGHAUSENsche Neurofibrome -+ Imbezilitat. Diese
Koinzidenz von hereditéren Krankheiten des Nervensystems ist nach Verf. nicht zuféllig,
sondern die Folge einer primiren ektodermalen Anomalie. HENRIXSEN fand bei mikroskopi-
scher Untersuchung der Nerven eines imbezillen Patienten mit Ichthyosis und eines andern
mit REckLINGHAUSENscher Krankheit eine ausgedehnte Degeneration der Nervenfasern,
gleichzeitig aber auch eine Neubildung der Nervenfasern und eine besondere Verinderung
der Neurilemmkerne, denen er eine wichtige Rolle in der Atiologie der beiden Krankheiten
zuschiebt. Er schildert dies folgendermaBen:

In den normalen Nerven sind die Neurilemmkerne ungefirbt. Wihrend der Regeneration
nehmen sie eine dunklere, sogar ganz schwarze Farbe an, wenn die Bildung von Myelin
aber in den jungen Nerven vollendet ist, so nehmen die Neurilemmkerne nicht mehr die
Farbe an. Diese Aktivitatsreaktion sei nun bei der Ichthyosis sehr ausgesprochen, die
Neurilemmkerne sind sehr dunkel gefirbt, auch das umschlieBende Protoplasma ist stark
gefirbt und die jungen neugebildeten Nervenfasern haben dunkel gefirbte, dichte Mark-
scheiden. Die Neurilemmkerne sind nicht zahlreich vorhanden und es scheint, als ob die
jungen Nervenfasern nicht hinreichend sind. um die degenerierten zu ersetzen. Bei der
REcKLINGHAUSENSchen Krankheit sei das Verhalten der Neurilemmkerne ganz anders,
es zeigt sich eine lebhafte Proliferation der Neurilemmkerne; es zeige sich statt der degene-
rierten Nervenfasern ein fibrillires Gewebe und die Bildung von Myelin sei unzulinglich.

Jedenfalls mache es die mikroskopische Untersuchung wahrscheinlich, daf8 die Ursache
der Ichthyosis sowohl wie der RECKLINGHAUSENschen Krankheit in einem Defekt der
Neurilemmkerne zu suchen sei, und daB bei Ichthyosis die Kerne nur ein begrenztes Ver-
mogen zur Proliferation besifBen, nur wenige, obgleich wohl differenzierte Nervenfasern
wiirden gebildet und der Nerv sei atrophiert. Der Defekt der Kerne werde durch das ganze
Nervensystem gefunden und die abnorme Proliferation der Kerne der ScEWANNschen
Scheide beruhe vielleicht auf einer Stérung der inneren Sekretion.

Diese eigenartige Auffassung sei hier nur registriert, weitere Untersuchungen
werden hierfiir erst eine Bestéitigung geben miissen.

Die Frage der endokrinen Stérungen. In neuester Zeit haben verschiedene
Autoren (SCHAMBERG, SAETHRE, Huszar, M. ScHorTz, SALGO, CHIAPPINI,
PORTER u. a.m.) die Atiologie der Ichthyosis mit den endokrinen Driisen in
Verbindung gebracht.

E1Nar Rup beschreibt einen 22jahrigen Mann, der Ichthyosis mit Infantilismus, ferner
Tetanie, Epilepsie, Polyneuritis und Anidmie vom Typus der Perniziosa hatte. Aus dem
verinderten Grundumsatz (90°/, nach BeENEpICTs Standard) schlieBt Rup auf eine Erkran-
kung der Schilddriise, es bestanden auch Haarausfall, verminderte SchweiBsekretion und
niedere Temperaturen. Derselbe Autor EINaAR Rup sah ferner einen Fall von Hypogeni-
talismus (Eunuchoidismus femininus) mit partiellem Riesenwuchs bei Ichthyosis einer
29jahrigen Frau. Die Frau hatte gleichzeitig eine familiéire Disposition fiir Diabetes mellitus
und eine alimentire Blutzuckersteigerung, die Ichthyosis war familidr. ScmIOTZ be-
streitet allerdings die Deutung des Falles als Eunuchoidismus femininus, er bezeichnet
die breiten virilen Schultern als hermaphroditische Stigmata. Infantilismus bei Ichthyosis
beobachteten ferner MArRKUS (17jéhriger Jiingling mit ganz zuriickgebliebenem Kérper-
bau, vollkommenem Fehlen der Pubes- und Achselhaare, die Stimme war wie die eines
Kindes) und ebenso STRANDBERG bei einem 6jihrigen Knaben, der physisch und psychisch
ganz zuriickgeblieben war. N¥#riM erwihnt (Diskussion zu DoLEscHALLs Vorstellung)
einen Mann mit Ichthyosis, der Kryptorchismus hatte neben einem doppelten Leisten-
bruch, die Ichthyosis trat in der Pubertitszeit in den Vordergrund.

Schon Brocq hatte frither betont, dal die Ichthyosis durch eine primére
Funktionsstérung der Driisen der Haut, die stets trocken bleibe, charakterisiert

1 Zit. nach ABrAHAM R. HOLLENDER.
2 Norwegisch, ausgefiihrt nach E. Guxpersex, Zbl. Hautkrkh. 9, 107.
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sei und hatte die Funktionsbeeintrichtigung jedenfalls in den Vordergrund
neben die Verinderung der Hornbildung der Epidermis gestellt. BESNIER,
GASSMANN u. a. betonten mehr die sekundidre Schiddigung der SchweiBdriisen
durch den VerhornungsprozeB, die dadurch in ihrer Tétigkeit gestért sind.
Versuche, die abgesonderten Schweilmengen zu messen, ergaben bisher keinen
einwandfreien Aufschlufl (SCHWENKENBECHER), ob wirklich eine Hypofunktion
der SchweiBldriisen vorliegt.

Immerhin, da es sich doch mit Wahrscheinlichkeit eher um eine Verminde-
rung der Schweillsekretion handelt, fiir welche nach innersekretorischen Erkennt-
nissen eine Hypofunktion der Schilddriise bzw. eine Dysfunktion (z. B. HUszaAg,
ArTtoM, FORNARA u. a.) verantwortlich zu machen sei, werden vielfach Schild-
driisenpriparate gegen die Ichthyosis verordnet.

Die Erfolge wurden sehr verschieden angegeben. Jedenfalls ist aus den
klinischen Beobachtungen noch nicht méglich gewesen, irgendwelche étiologi-
schen Schliisse zu ziehen. Und wenn manche Autoren Hyperthyreoidismus
annehmen zu miissen glaubten (SCHONSTEIN u. a.), sahen andere wieder Hypo-
thyreoidismus als Grundlage an (SpArAciO u. a.).

Unter den Autoren, die fiir den Zusammenhang der Schilddriisenfunktion mit der
Ichthyosis eingetreten, ist A. PORTER jiingst auf diese Frage wieder eingegangen und befiir-
wortet die Behandlung der Ichthyosis mit Schilddriisenpriparaten, er zitiert BRAMWELL,
WeILL, Fox, VINCENT, die Erfolge damit angaben. SHERWELL, WEILL u. a. weisen auf das
Zusammentreffen von Myxédem und echter Ichthyosis hin (nicht bloB auf den allgemeinen
trockenen Zustand der Haut bei Myxédem). Dann sind aber auch einige Fille beschrieben,
in denen Ichthyosis akut aufflackerte nach Stérungen der Schilddriise. VINCENT berichtet
iber zwei Patienten, bei denen eine vorhandene leichte Ichthyosis plétzlich schwer wurde,
nachdem eine Vergréferung der Schilddriise bemerkt worden war. Sonst aber haben auch
wieder die Feststellungen iiber die #uBerlich merkbaren Verdnderungen der Schilddriise
bei Ichthyosis gar nichts Greifbares ergeben.

Als genaueste Messungen von Storungen der Thyreoideafunktion treten
in neuer Zeit hier die Feststellungen des Grundumsatzes ein. Der Grund-
umsatz wird durch die Priifung des respiratorischen Gaswechsels unter be-
sonderen Bedingungen festgestellt, ein vermehrter Grundumsatz deckt sich
mit Hyperthyreoidismus, ein verminderter mit Hypothyreoidismus.

Krocr und Wrte haben Untersuchungen des Grundumsatzes an 8 Patienten
mit Ichthyosis vulgaris vorgenommen. Thre Fille sind, wie STEMENS nachweist,
aber nicht recht verwertbar.

Bei Personen unter 21 Jahren sind nach Krocr und Wrra selbst die Resultate keine
sicheren, ganz besonders nicht bei Kindern. Da aber 7 unter den 8 Untersuchten nur
21 Jahre alt waren und die Versuche bei 2 als miBgliickt, bei 2 als nicht ausgefiihrt angegeben
werden, bei 1 als normal, bei 1 einige Prozent. bei 1 als 6%/, bei 1 als 10°/, herabgesetzt
bezeichnet werden, so kann man daraus nicht herauslesen, daf oft eine Hypofunktion der
Schilddriisen bestinde, wie Kroor und Wira das tun. Dann erst, wenn der Standard-
stoffwechsel mehr als etwa 109/, von der Norm abweicht, soll man von einer sicheren Ver-
dnderung nach oben oder unten sprechen.

Nach weiteren unsicheren Angaben von Lfvy-FRANCKEL und JUSTER hat
dann besonders StEMENS wertvolle Untersuchungen des Grundumsatzes an
14 Fallen von Ichthyosis mitgeteilt. Von 12 Patienten waren 2 Kinder (7 und
13 Jahre alt) ; bei diesen beiden war der Grundumsatz normal, bei einem 19jahrigen
Patienten war er gesteigert (- 219/,) bei den 11 Ichthyotischen im Alter von
21 Jahren und wesentlich #dlteren war der Grundumsatz 8mal normal und 3mal
gesteigert, und zwar bei einer 2ljihrigen Patientin um 17,79, bei einem
66jahrigen Mann um 44,79/, bei einem 64jihrigen Mann um 17,5%/,. Da aber
bei dem Alter der letzten beiden Patienten aus der Steigerung nicht sehr viel
geschlossen werden kann, will auch StEMENS mit Recht aus diesen Befunden
noch keine weitgehenden SchluBfolgerungen, beziehentlich einer Steigerung
des Grundumsatzes ziehen. Sicher aber kann man nicht von einer nach-
weisbaren Hypofunktion der Schilddriise sprechen. Schlieflich seien noch die
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Untersuchungen von UrBACH erwihnt, der bei 5 Ichthyotischen zweimal wesent-
liche, einmal geringere Erhéhung des Grundumsatzes fand, bei den anderen zwei
Kranken war die sog. spezifisch-dynamische Nahrungsmittelwirkung erniedrigt
(unter spezifisch-dynamischer Nahrungsmittelwirkung versteht man den gestei-
gerten Sauerstoffverbrauch resp. die erhohte Warmeproduktion nach Nahrungs-
zufuhr, die unabhingig vom Calorienwert der zugefiihrten Nahrung ist, vgl.
dariiber UrBACH, Arch. f. Dermat. 152, 304).

Zuletzt hat noch PorTeER an 18 Fillen von Ichthyosis vulgaris wie congenita in iiber-
lebender Form Grundumsatzbestimmungen gemacht. Aber nur sechs der Patienten sind
iiber 20 Jahre, einer davon iiber 60 Jahre alt, zehn Kinder von 8—12, zwei 16 bzw. 18 Jahre
alt. So sind nach dem oben Gesagten eigentlich nur 5 Falle verwertbar. Bei diesen, die
Ichthyosis vulgaris zeigten, war der Grundumsatz — 6, — 20, + 22, + 16, 4+ 0,7. PorTER
selbst gibt den Grundumsatz von allen 18 Fillen an als meist unter der Norm, d. h. bei
Kindern in etwa 70/, bei Erwachsenen in etwa 25°/; herabgesetzt. Aus den sicheren 5 Fillen
ist aber nichts Bestimmtes herauszulesen. PorTER vertritt auch den Standpunkt der
Theorie von THoMSON und WALKELEY, daf némlich bei Brustkindern die Schild-
driisenfunktion der Miitter, die ofter Hyperthyreoidismus zeigten, durch Ubergang der
Thyreoidea-Sekretion in die Milch der Kinder kompensatorisch wirkte. Bei Untersuchung
von sechs Miittern von Ichthyosiskindern fand PORTER viermal erhdéhten Grundumsatz
(um 14—23°/,).

Anschliefend an diese funktionellen Priifungen der Schilddriisenfunktion sei noch
ein Befund der Schilddriise von der Autopsie eines mit Ichthyosis vulgaris behafteten
Kindes, das an Miliartuberkulose starb, wiedergegeben, mitgeteilt von BEck. Die Schilddriise
zeigte erhebliche Verdnderungen. Brck sah die Driisenacini zu langlichen Spalten zusammen-
gedriickt, das interacingse Bindegewebe sehr verdickt, bis zu zehnfacher Breite der normalen
Septen. Auch die priméren Bindegewebsbalken waren hypertrophisch. Es waren keine
entziindlichen Veranderungen da, nur an einer Stelle ganz auflen am rechten Driisenlappen
ein nekrobiotischer Herd mit einigen Riesenzellen, einem miliaren Tuberkel entsprechend.
Aber auch hier war keine Entziindung ringsherum. Normales Kolloid fehlte fast vollkommen.
In den unregelmiBig geformten Driisenlumina sah man desquamierte Epithelien oder schlecht
farbbare Massen, und einzelne dunkle, homogene Koérper, die im Driisenlumen freilagen.
Der veranderte Driiseninhalt sprach fiir verinderte Driisenfunktion. Inwieweit aber die
Tuberkulose fiir die histologischen Erscheinungen verantwortlich war, lie§ sich nicht sicher
entscheiden. Das Fehlen von entziindlichen Erscheinungen sprach aber wohl etwas gegen
die Tuberkulose und BEck selbst war geneigt, die ichthyotischen Veranderungen der Haut
mit der beeintrichtigten Schilddriisenfunktion in Verbindung zu bringen.

In allerletzter Zeit haben noch G.DrvuscH und C. NEUHAUS eine Kom-
bination von schwerem Myxédem mit Ichthyosis beschrieben.

Bei einer 48jahrigen Frau, die schon mit 41 Jahren die Menses verlor, entwickelten
sich gleich danach Erscheinungen von Gesichtsschwellung, zuletzt ,,eskimoahnlicher
Gesichtsausdruck, Haarausfall, korperliche Unbeweglichkeit, geistige Abstumpfung, Sym-
ptome, die als pluriglandulire Insuffizienz aufgefallt werden muBten und jetzt zum Tode
fithrten. Dabei bestanden Erscheinungen von Ichthyosis, an den unteren Extremitéiten
groBe Hornlamellen und harte, spitze Hornstacheln.

Die Ichthyosis war .in der Familie wiederholt beobachtet. Gemeinsame
konstitutionelle Disposition wird fiir das Myxédem und die Ichthyosis angenom-
men (frilbe Klimax!). Mikroskopisch fand sich fast vollkommene Zerstorung
des Schilddriisengewebes, weitgehender Kolloidschwund.

Uberblicken wir dies alles, so muf} gesagt werden, daf ein fester Anhaltspunkt
dafir, daf3 die Ichthyosis mit endokrinen Vorgingen in Zusammenhang gebracht
werden kann, bisher micht besteht. Schliisse, die in dieser Beziehung aus der
Therapie gezogen werden, kénnen natiirlich bis jetzt noch nicht als zuverlassige
Beweise gelten.

Die Beziehungen der Ichthyosis zum Nervensystem sind noch ganz unklar und
unsicher. SjorJEvic und PaveLovic glaubten aus guter Wirkung subcutaner
Pilocarpininjektion auf eine Hypofunktion des vegetativen Nervensystems
schlieen zu konnen, auch WALDORP und BasoMBRIO nahmen Sympathicus-
storung an. Wenn bei Fillen von Tabes, Neuritis, Paraplegie verschiedentlich
I¢hthyosis vulgaris festgestellt wurde (DfJERINE), so laBt sich daraus noch
nichts ableiten.



Ichthyosis vulgaris: Differentialdiagnose. 91

Ferner seien in atiologischer Beziehung noch 2 Fille von Ichthyosis vulgaris von Sas-
LAWSKY erwahnt, die mit Veranderung der Psyche einhergingen: Bei einer Patientin auBer
einer Reihe anatomischer degenerativer Veranderungen Dementia praecox schizophrenica,
bei einer anderen Patientin Ichthyosis vulgaris bei gleichzeitig bestehender Schizophrenie.
Auch ANDRUSCHTSCHENKO erwiahnt einen Fall von Ichthyosis bei einem Schwachsinnigen,
ebenso haben PARHON und DAN eine einschligige Beobachtung mitgeteilt. Solche Falle
sind zunéchst nur zu registrieren.

Die Lues ist auch von manchen Autoren in atiologische Beziehungen zur
Ichthyosis vulgaris gebracht worden. Aubpry, Mucci, FaLco, CANERA, SAND-
RAIL, GONSALEZ-ALVAREZ u. a. nehmen die Mdglichkeit eines Zusammenhanges
beider Krankheiten an. SANDRAIL mdchte sie zu den ,,endocrinides syphilitiques*
rechnen. Aber die Beobachtungen und besonders die Beweise dafiir, da wirk-
lich die nachgewiesen Syphilis als Ursache fiir die Ichthyosis vulgaris in Betracht
kommen kann, fehlen doch bislang ganz. Das Zusammenvorkommen der Ich-
thyosis vulgaris mit Tuberkulose ist bei der relativen Héaufigkeit bei der Er-
krankungen natiirlich auch wiederholt konstatiert (POTTANGER u.a.), ohne
dal man daraus auf den ursichlichen Zusammenhang schlieBen kann.

Im iibrigen sei auch hier betont, dal wir ja mit vielen Autoren der Ansicht
sind, daB zwischen Ichthyosis vulgaris und Ichthyosis congenita gewisse Uber-
ginge bzw. Zusammenhinge bestehen. Somit kommen wohl auch fiir beide
Typen édhnliche étiologische Faktoren in Frage, und es sei deshalb auch auf die
Austfithrungen iiber die Atiologie und Pathogenese der Ichthyosis congenita
in dem betreffenden Kapitel mit verwiesen. Speziell die Frage der Lues ist als
Ursache fiir die angeborene Ichthyosis noch héufiger diskutiert worden, als es
bei der Ichthyosis vulgaris der Fall gewesen ist, sie mull eben fiir beide Ichthyosis-
formen gemeinsam erwogen werden.

Als vereinzelte Beobachtungen seien schlieBlich noch erwiahnt das Vorkommen von Asthma
bei Ichthyosis (CorNIL, HAUSHALTER und CLAUDE), doch war die Diagnose der Ichthyosis
vulgaris bei den beiden in Frage kommenden Patienten nicht ganz gesichert. Ferner hebt
LenarToWIcZ in einem Falle die Beobachtung von Trommelschligerfingern bei Ichthyosis
vulgaris hervor. Als besondere Beobachtung sei noch das Auftreten einer Hamaturie im
Wechsel mit den Schwankungen der Ichthyosis registriert in einem Fall, den OLIVIERI
berichtet. Die unmittelbare Ursache der Hamaturie war ein chronischer entziindlicher
Zustand der Blase, wegen der Synchronitit der Schwankungen glaubt OLIVIERI eine gemein-
same dyskrasische Storung als atiologisches Moment fiir die Haut- und Blasenschleimhaut-
erkrankung vermuten zu miissen. Das Vorkommen eiuer ,,schwarzen Haarzunge® bei

Ichthyosis vulgaris (LAURENTIO, DESsoIs) wird wohl als groBte Seltenheit gebucht werden
miissen.

Differentialdiagnose der Ichthyosis vulgaris.

Die Diagnose wird bei der diffusen Ichthyosis vulgaris kaum Schwierigkeiten
verursachen. Gelegentlich kann wohl einmal ein chronisches seborrhoisches
Ekzem ein ichthyosisahnliches Aussehen annehmen, aber die Rotung, das Fehlen
der netzférmigen Linienbildung wird das Ekzem als solches erkennen lassen.
Dal} ofters Ekzeme auf ichthyotischer Basis als Komplikation vorkommen,
wurde erwahnt, dann wird man zwischen den Ekzemstellen entweder rein
ichthyotische Hautpartien erkennen kénnen, oder nach Abheilung des Ekzems
kommt die Ichthyosis als solche zutage. Von allen andern, irgendwie in Betracht
kommenden Dermatitiden und schuppenden Hautaffektionen ist die Ichthyosis
ebenfalls teils durch die entziindliche Roétung, teils durch die andere Art der
Schuppenbildung der betreffenden Hautaffektionen (Psoriasis usw.) leicht abzu-
grenzen. Bei alten Leuten wird manchmal eine feine, kleienformige Haut-
schilferung, ohne jegliche R6tung beobachtet, oder man sieht sie auch gelegent-
lich bei Kachektischen oder bei Nervenerkrankungen (Tabes). — THIBIERGE
spricht in solchen Fillen von Pseudoichthyose d’origine nerveuse. — Hier fehlt
aber vollkommen die Felderung der echten Ichthyosis.
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Es sei noch erwihnt, daB in manchen Fillen die Haut bei der iiberlebenden
Ichthyosis congenita oder bei dem Bilde der Erythrodermie congénitale ich-
thyosiforme ein der Ichthyosis vulgaris gleiches Aussehen annehmen kann.
Aber das Befallensein der Beugen, die Feststellung, dal die Erkrankung schon
bei der Geburt oder gleich danach konstatiert wurde, das Vorhandensein von
Ectropium der Augenlider, evtl. von Eklabium usw. werden bei typischen
Fillen die Diagnose auf Ichthyosis congenita oder BrocQsche Erythrodermie
stellen lassen. Bei sog. Ubergangsfillen kann aber die Entscheidung sehr schwierig
werden (vgl. hieriiber im Kapitel Ichthyosis congenita).

DaB wir die lokalisierte Ichthyosis mancher Autoren nicht zur Ichthyosis
rechnen, wurde oben eingehend ausgefiihrt (S. 74), und es braucht hier nicht
wiederholt zu werden, welche Formen wir nicht unter die Diagnose Ichthyosis
einbeziehen. Es sei hier nur noch einmal darauf hingewiesen, daBl wir die blof}
auf die Streckseite der Extremitaten lokalisierte Keratosis follicularis im all-
gemeinen nicht als lokalisierte Ichthyosis ansprechen wollen, sondern eben als
Keratosis bzw. Lichen pilaris sui generis und ferner, dall das Keratoma palmare
et plantare hereditarium von der selten vorkommenden, auf Handteller und
FuBsohlen beschrinkten echten Ichthyosis sich durch den roten Saum, die
unscharfe Abgrenzung gegen die Umgebung und auch durch die starke Schweil3-
absonderung meist unterscheidet.

Auf die sonst noch etwa in Betracht kommenden Keratosen, soweit sie nicht
in dem Kapitel ,,Das Problem der lokalisierten Ichthyosis* erwahnt wurden,
sei hier nicht eingegangen, sondern auf die Schilderung der iibrigen Keratosen
in diesem gleichen Handbuchband hingewiesen.

Prognose der Ichthyosis vulgaris.

Die Voraussage ist bei der Ichthyosis vulgaris quo ad sanationem als eine
durchaus ungiinstige anzusehen. Eine Heilung ist wohl nie zu erzielen. Nur
eine Besserung, solange die Haut durch Salben, Bader usw. glatt gehalten wird.
Sobald die Therapie wegfillt, pflegen Hornbildung und Abschuppung wieder
mehr hervorzutreten. Andererseits ist durch die Ichthyosis an sich eine lebens-
bedrohende Gefahr nicht zu befiirchten. Eine Beeintrachtigung des Allgemein-
befindens kann durch eine hinzutretende Komplikation, z. B. durch ein juckendes
Ekzem, oder etwa eine iiberméfBige Steigerung einer Hystrixbildung eintreten.
Dabei kénnen die Rhagaden zwischen den schuppenden und hornigen Auf-
lagerungen natiirlich schmerzhaft werden, auch in seltenen Fillen zu sekundéren
Infektionen Veranlassung geben. Aber im allgemeinen wird durch entsprechende
Behandlung die Ichthyosis in einem, dem Triger wenig beldstigendem Zustand
gehalten werden konnen.

Die wenigen angeblichen Heilungen der Ichthyosis durch interkurrente
Krankheiten, die oben erwahnt wurden, sind sicherlich anzuzweifeln und ja
auch weiter bisher nicht bestatigt worden.

Die Therapie der Ichthyosis vulgaris.

Die Behandlung hat zur Aufgabe, die Hornschuppen der ichthyotischen Haut
zu lésen und die Haut moglichst glatt zu machen. Dafiir kommen in erster Linie
Einfettungen mit milden Salben, wie Borsalben, Zinksalben, Hebrasalben,
Ungt. emolliens und anderen indifferenten Fetten in Betracht. JariscH empfahl
nur Einreibungen mit 5% igem Borglycerin, BLaAscEK0 Quarzlampenbestrahlung
mit nachfolgender Glycerineinreibung. UNNa, ebenso PHILIPP empfahlen sehr
die Verwendung des Eucerin. Zur Losung der Schuppen ist 6fters ein geringer
Zusatz von Acid. salicyl. (1—29/,) zweckméfig, eventuell auch ein schwacher
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Schwefelzusatz (Sulf. praec. oder Thigenol, 1—2°/)). Wenn die ichthyotische
Haut infolge komplizierenden Ekzems juckt, wird man entsprechend juck-
lindernde Mittel wie Tumenolammonium (2—5—10°/,), Naftalan (5—109/,),
Menthol (}/,—19/,), auf nicht zu groBen Flichen angewendet), Bromocoll, Cal-
mitol (2—5%,) u. a. m. als Zusatz zu Vaselinum americanum (mit 20°/, Lanolin)
oder zu Zinkpasten gebrauchen und iiberhaupt das Riistzeug der Ekzemtherapie
mit heranziehen. Auch schwicher oder stirker wirkende Teerpraparate sind
gelegentlich am Platze. Bei stirkerer Hornbildung bei Hystrixféillen sind natiir-
lich auBler den auflosenden weichen Salben die keratolytischen Salicylpriaparate
in weiterem Umfange zweckméBig (5—10°/jige Salben, Salicylpflaster, 20°/ig
nach P1ox). Bei besonders hartnéickigen Schwielenbildungen empfiehlt JANOWSKI
20°/sigen Resorcinpflaster-Mull.

AuBler der Salbenbehandlung wird zweckméaflig auch durch reichliche, oft
protahierte Biader die Schuppenlésung befordert. Den Béddern kénnen Zusitze
von Borsdure, Bolus, Schwefel, Teer u. a. gemacht werden. Je nach dem Grade
der Reizung sind schwichere oder stirkere Seifenwaschungen mit den Badern
zu verbinden, evtl. Waschungen mit Spiritus sapokalinus.

Ausgehend von der Ansicht, dafl Stérungen der Schilddriise fiir die Ichthyosis
mit verantwortlich zu machen seien — eine Voraussetzung, die nach den oben
gemachten Ausfithrungen bis jetzt wenig begriindet ist — ist auch versucht
worden, mit Schilddriisenpraparaten gegen die Ichthyosis vorzugehen (TUCKER,
Don, ABraHAM, zum Busch, Scmortz, CorLcort Fox, MotTis, POTTENGER
u.v.a.). Andere Autoren wollen im Gedanken, dal}3 die Schweilldriisenabsonde-
rung vermindert ist, durch Pilocarpin Erfolge erzielen (GJorRGJEWIC und PAw-
Lovic). Der dianische Autor H. GUNDEL versuchte bei einem 20jahrigen Madchen
mit universeller Ichthyosis Manganinjektionen (1—4 ccm, jeden 5.—6. Tag,
in welcher Konzentration ?), im ganzen 6, die Haut wurde in den folgenden
Monaten natiirlich fein und weich. HARALD Boas machte einmal intravendse
Injektionen mit Mangankolloid jeden 14. Tag, in einem anderen Fall die gleichen
Einspritzungen intramuskulir. In beiden Fillen trat bedeutende Besserung
ein im Verlauf der folgenden Monate. Eine Besserung durch allgemeine Rontgen-
bestrahlung will RocErs gesehen haben. KoNrAD sah bei einer atypischen
Ichthyosis palmaris guten Erfolg bei Anwendung von Buckys Grenzstrahlen,
Brocq durch Rontgenreizdosen auf die Thymus. AXMANN glaubte in einem
Fall durch Uviollampenbestrahlung Heilung erzielt zu haben, Swanson gute
Wirkung durch Héhensonnenbestrahlung wihrend mehrerer Monate. Alle
solche Versuche sind aber durchaus vereinzelt und noch nicht praktisch be-
wahrt, die alte symptomatische Behandlung mit Béddern und erweichenden
Salben steht noch durchaus im Vordergrund.
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Follikulire Hyperkeratosen,

Von

STEFAN ROBERT BRUNAUER-Wien.
Mit 31 Abbildungen.

Einleitung.

Unter der Bezeichnung ,,Follikulire Hyperkeratosen“ fafit man nach einer
seinerzeit von JADASSOHN gegebenen Definition eine Reihe von Krankheits-
prozessen zusammen, welche dadurch charakterisiert erscheinen, ,,daf es sich
bei allen diesen Formen wm eine isolierte oder eine wesentlich den Follikeleingang
und seine Nachbarschichten treffende, trichter- oder zylinderformige Hyperkeratose
handelt, welche mehr oder weniger Hemmungen der Haarentwicklung und des
Haarauswachsens mit sich bringt. Grad und Ausbreitung der Hyperkeratose nach
der Tiefe konnen ziemlich wechseln, ebenso hyperimische und entziindliche Er-
scheinungen an den perifollikuldren Gefdfen’ (JADASSOEHN). Ein weites, wenig
geklartes und wenig erforschtes Gebiet nennt SiEMENS diese Gruppe von
Krankheitsprozessen, welche mit Ausnahme der frither zumeist als Lichen
pilaris bezeichneten lichenoiden Keratosis follicularis fast durchwegs seltene
Krankheitsbilder umfaBt, die in klinischer Hinsicht noch vielfach unscharf
umrissen dastehen und ihrer Atiologie nach zumeist noch ritselhaft er-
scheinen. Dabei ist die Zahl der Beobachtungen, Beitrige und TUnter-
suchungen, die der Erforschung und Bearbeitung dieser Dermatosen ge-
widmet waren, eine keineswegs geringe. Und wenn es auch zu weit fithren
wiirde, an dieser Stelle auch nur die wichtigsten dieser Arbeiten zu zitieren,
die in den folgenden Abschnitten ohnehin angefiihrt erscheinen, so sollen doch
einige Beobachtungen und Arbeiten hier nicht unerwihnt bleiben, welche zeigen,
daB mit der fortschreitenden Durcharbeitung des einschligigen Materials einer-
seits Krankheitsbilder mit Erscheinungen von hyperkeratotischen Verinderungen
im Bereiche der Follikel aus der Gruppe der Follikularkeratosen ausgeschieden
und anderen Dermatosen angereiht werden konnten, daB andererseits immer
wieder Krankheitsbilder auftauchen, deren Zugehérigkeit zu dieser groBen Gruppe
auller Frage steht. In ersterer Hinsicht diirfen vielleicht als Beispiele angefiihrt
werden das von MinamI beschriebene Krankheitshild der Alopecia keratotica
tuberculosa, ferner eine Beobachtung von BruHNs, der Erscheinungen einer
Keratosis follicularis im Gefolge einer Arsendermatose auftreten sah, dann die
von DELAMARE-AcHITOUV geschilderten Erscheinungen von Follikelkeratose im
Krankheitsbilde der Mikrofilariosis, endlich auch noch der wiederholt von NoBL
demonstrierte Fall von tumorférmiger, auf die Kopfhaut beschrinkter Mykosis
fungoides mit atrophisierender Alopecie und follikulirer Keratose. Uber jene
Beobachtungen, die unter der Bezeichnung Keratosis follicularis geschildert
wurden, sich aber als Fille von Darierscher Krankheit erwiesen, soll gelegent-
lich der Erérterung des letztgenannten Krankheitsbildes noch die Rede sein.
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Weiterhin gibt es noch eine Reihe von teils seltenen, teils wohlbekannten und
hinreichend geldufigen Dermatosen, welche im Rahmen der nun folgenden
Ausfiibrungen nicht oder nur fliichtig beriicksichtigt erscheinen, weil die hierbei
an den Follikeln sich abspielenden hyperkeratotischen Prozesse gegeniiber
anderen, klinisch und mikroskopisch wahrnehmbaren Verinderungen weitaus
in den Hintergrund treten. Diesbeziiglich darf u. a. auf die follikuldren Formen
des Lichen ruber, auf den Lupus erythematodes, die Keratosis verrucosa WEIDEN-
FELD, die Fox-ForpycEsche Erkrankung und auf den Naevus comedofollicu-
laris hingewiesen werden, ferner auch auf Fille von Poikilodermia vascularis
atrophicans JAcoBI, bei welcher mitunter das Auftreten von Follikularkeratosen
erwahnt wird (WERTHEIM, OPPENHEIM usw.), ebenso wie die eine oder andere
Beobachtung von Atrophodermie vermiculaire, die gelegentlich, wie etwa in einem
von DARIER beschriebenen Falle, mit follikuliren Hyperkeratosen einhergeht.
DaBl bei umschriebenen Sclerodermieflichen, mitunter im Bereiche der ganzen
Plaque, bisweilen aber nur auf den Rand beschrankt, follikuldre Keratosen in
Erscheinung treten konnen, wurde von JADASSOEHN gelegentlich der Diskussion
zu einem von ORMSBY vorgestellten Morphoeafall hervorgehoben, aber auch
bei den als White spot disease, bzw. Lichen sclerosus beschriebenen Fallen wird
nicht selten das Auftreten von Follikelkeratosen verzeichnet (BRUUSGAARD,
MaEBROV-BRODSKIJ, NOMLAND u.a.m.). Andererseits zeigen die Schilderung
des von SIEMENS hervorgehobenen, eigenartigen Typus der acneiformen, bzw.
comedoahnlichen Keratosis follicularis sowie das von diesem Autor aufgestellte,
in vererbungswissenschaftlicher Hinsicht bemerkenswerte Krankheitsbild der
Keratosis follicularis spinulosa decalvans, vielleicht auch die beziiglich ihrer
Klassifizierung noch umstrittenen Beobachtungen von IwaNow-TISCHNENKO,
LANG, STRASSBERG, dall in dem bunten und vielfaltigen Ensemble der folliku-
liren Keratosen immer wieder neue Typen auftauchen, die sich oft nur
schwer oder iiberhaupt nicht in den Rahmen der zum Teil nur miihsam gegen-
einander abgegrenzten Untergruppen einfiigen lassen, oft nur Uberginge
zwischen diesen letzteren darstellen. Darauf hat schon NEISSER verwiesen,
als er betonte, ,,dafl zwischen den einzelnen Gruppen, die wir zu unserer Be-
quemlichkeit und zur Herstellung einer das Verstidndnis erleichternden Nomen-
klatur bilden, wesentliche Unterschiede vielleicht gar nicht bestehen, sondern
daB vielleicht alle die Formen durch Uberginge untereinander und wechsel-
seitig miteinander verwandt und verkniipft sind“. Da aber aus didaktischen
Grinden das vorliegende Material doch irgendwie gesichtet und gruppiert
sein muBl, sollen zunichst die ,,Follikuliren Keratosen‘ nach dem klinischen
Bilde der Hyperkeratosen in lichenoide, spinulése und acneiforme Keratosis
follicularis gesondert besprochen und dann im SchluBkapitel anhangsweise einige
seltene Krankheitsprozesse erortert werden, die sich in den Rahmen dieser
eben angefiihrten Gruppen doch nicht recht einzwéngen lassen.

A. Lichenoide follikuldre Keratosen.

1. Keratosis suprafollicularis (pilaris) alba et rubra.

Diejenigen Formen der follikuldren Keratosen, welche man wegen der Ahn-
lichkeit ihrer Einzelefflorescenzen mit jenen des Lichen ruber acuminatus
zumeist (SIEMENS, LANG, STRASSBERG u. a.) als lichenoide Follikularkeratosen
bezeichnet, erscheinen hauptséchlichst reprisentiert durch die Keratosis supra-
follicularis (pilaris) alba et rubra, deren Verdanderungen so hiufig und namentlich
bei typischer Entwicklung so charakteristisch sind, daB sie, wie VEYRIERES
hervorhebt, der klinischen Beobachtung nicht entgehen konnten, und so finden
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sich denn auch in den einschligigen Werken und Abhandlungen der zweiten
Hilfte des abgelaufenen Jahrhunderts vielfach Darstellungen dieser Affektion, fiir
welche zumeist, so auch von BaziN, die Bezeichnung Lichen pilaire oder Lichen
pilaire par hypertrophie gebraucht wurde. Die ersten Arbeiten, die sich jedoch
ausschlieBlich mit diesem Krankheitsbilde beschéftigten, waren jene von ErasmMus
WiLson (1876) und von Tr.BURY Fox (1879); wiahrend ersterer fiir das Krank-
heitsbild die Benennung Folliculitis rubra gebrauchte, schilderte es letzterer als
Cacotrophia folliculorum oder Follicular malnutrition. Diesen beiden Publika-
tionen, welche bereits erwiahnen, daB bei dieser Affektion mitunter auch Rumpf
und Gesicht befallen sein konnen, folgte 1882 jene von LEMOINE, welcher
mit der Bezeichnung Ichthyose ansérine des scrophuleux betonen wollte, daB
seiner Ansicht nach dieses Leiden nur bei Skrofuldsen auftrete. JACKSON
(1886) gebrauchte als erster die Bezeichnung Keratosis pilaris, welche Be-
nennung auch J. N. Hype (1888) vorzieht. THIBIERGE spricht von einer Xéro-
dermie pilaire oder von einer Ichthyose ansérine juvénile. Von besonderem
Wert ist indes die groBle umfassende Darstellung, welche Brocq 1890 unter
dem Titel ,,Notes pour servir & ’histoire de la kératose pilaire* versffentlicht
hat. Brocq konnte in dieser Arbeit, in welcher er das Mitbefallensein des Rumpfes
und der Gesichtshaut bei dem von ihm als Kératose pilaire blanche et rouge
bezeichneten Krankheitsbilde betont, die Miterkrankung der behaarten Kopf-
haut jedoch noch negiert, bereits eine stattliche Reihe von Synonymen dieser
Erkrankung zusammenstellen: Cacotrophia folliculorum, Follicular malnutrition
(TBurY Fox), Folliculitis rubra (E. WiLson), Follicular Xeroderma (LivEING),
Ichthyose ansérine juvénile (THIBIERGE), Ichthyose ansérine des scrophuleux
(LEmoinE), Keratosis pilaris (Jackson, HypE), Keratosis follicularis, Hyper-
keratosis follicularis (Kaposr), Lichen pilaire par hypertrophie (Bazin), Lichen
pilaris (NEUMANN, Mac CArn ANDERSON), Pityriasis pilaris, Hair Lichen
(Mac CALL ANDERSON), Xérodermie pilaire (THIBIERGE) Xérodermie pilaire
érythémateuse ou congestive progressive ou ichthyose rouge (E. BESNIER). UNNA
endlich, der sich 1894 in seiner Histopathologie der Hautkrankheiten dem Stand-
punkte Brocqs weitgehend nihert, brachte auf Grund seiner histologischen
Befunde die Bezeichnung Keratosis suprafollicularis alba et rubra in Vorschlag,
welche Benennung heute alle anderen so ziemlich verdringt hat.

Das klinische Bild dieser Affektion ist dadurch charakterisiert, dal an den
befallenen Hautstellen alle oder fast alle Follikelostien eine auffallende Ver-
dnderung aufweisen; in den leichteren Fillen — und diese gelangen weitaus hiufiger
zur Beobachtung — zeigen sich kleine, etwa stecknadelkopfgroBie, kegelférmige,
trockene, harte, hornartige, iiber den Follikelmiindungen gelegene Kngtchen,
welche in ihrem Inneren ein zusammengerolltes oder abgebrochenes, diinnes
Lanugohaar einschliefen, das nach Abkratzen der Knétchen in dem nun zutage
tretenden Griibchen sichtbar wird. Mitunter sind die Hérchen in dem kleinen
Hornkegel selbst als schwirzliche Punkte sichtbar (VERBUNT, VEYRIERES).
In den allerleichtesten Fillen ist von einem eigentlichen Knétchen nichts zu
sehen und es besteht nur eine Anhéufung von trockenen Epidermisschuppen
im Follikel, welche bei hiufigen Seifenwaschungen und Einfetten verschwindet,
um sofort wieder zu erscheinen, wenn die entsprechende Hautpflege mangelt.
Zumeist verleihen jedoch die ziemlich dicht nebeneinander angeordneten Knot-
chen der Haut ein eigenartiges Aussehen, welches die franzosischen Autoren
veranlaBt hat, von einem , Aspect de la chair de poule, von einer Ichthyose
ansérine zu sprechen (LEMoINE, THIBIERGE). Die eigenartige, rauhe, beinahe
,,reibeisenartige’ Beschaffenheit erkennt man besser als bei Besichtigung beim
Hiniiberstreichen iiber die verdinderten Hautstellen. Die Farbe der kleinen
piliren Papelchen ist bald weiB, bald die der umgebenden Hautstellen, bald
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wieder gelblich, briunlich, mitunter sogar grauschwérzlich. Auch in diesen
verhiltnismaBig leichten Fillen kann man, namentlich wenn gleichzeitig

Abb.1. Keratosis suprafollicularis rubra ; auffallend ausgeprigte, rote ,,Lichen pilaris‘‘-Knétchen (r.K.).
(Moulage der Universitits-Hautklinik Breslau, Geheimrat JADASSOHN.)

Zirkulationsstérungen vorhanden sind, eine eigenartige blauliche oder rotliche
Hautfarbe wahrnehmen, die an den unteren Extremititen mitunter bis zu einem
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ausgesprochen lividen Farbenton gesteigert sein kann (EHRMANN). In den
schwereren Fillen sind die Knotchen etwas grofler und lassen einen rosa-,
hellroten, braunlichroten, oft auch bldulich-briaunlich-roten Farbenton erkennen
(Abb. 1); diese rotliche Farbung, die seinerzeit schon von LEMOINE beobachtet
wurde, und welche Brocq veranlaft hat, eine Kératose pilaire blanche et rouge
zu unterscheiden, ist oft so augenfillig, daBl die kleinen Knétchen ein nahezu
entziindliches Aussehen haben, daBl manche Autoren geradezu von einer ,,rot-
spitzigen®, ,,red-topped‘ Keratosis suprafollicularis sprechen (Baum, BEsr,
KLANDER, RoNA, SMITH). Zumeist sind in einem und demselben Falle oder im
Bereich einer und derselben verinderten Hautstelle die Papelchen nahezu gleich
gro und auch gleich gefirbt. Gelegentlich finden sich jedoch neben gleich
groBen Knotchen gleicher Farbe (papules types, completes ou parfaites) auch
weniger gefarbte, blasse, von einem zarten rosa Saum umgebene Elemente,
die denn auch zumeist kleiner, weniger prominent erscheinen (papules affai-
sées). Mitunter sind die Papelchen so sehr abgeplattet, da man von einem
eigentlichen Knotchen gar nicht mehr sprechen kann und nur rétliche, braun-
rétliche oder livide, das Follikelostium umgebende leicht eingesunkene, manchmal
perlmutterartig glinzende Fleckchen vorhanden sind, deren Farbe auf Finger-
druck oder bei Anspannen der Haut verschwindet. BrocqQ und auch VEY-
RIERES lassen die Frage offen, ob es sich bei diesen Erscheinungen, die in einem
gewissen Gegensatz zu den ausgebildeten Knétchen stehen, nicht um verschiedene
Evolutionsphasen dieser Affektion handelt, in deren Verlauf die Knétchen
oft nach jahrelangem Bestande schlieBlich verschwinden und nur kleine, punkt-
formige, weiBliche, leicht eingesunkene Stellen verraten, daf hier Knétchen
vorhanden gewesen waren. Namentlich bei dlteren Leuten sieht man dann,
daB an den friither verdnderten Stellen die Knotchen, aber auch die Behaarung
vollstindig geschwunden sind und bei ndherer Betrachtung kann man auch
in dem frither verinderten Terrain die kleinsten, oft kaum sichtbaren Narbchen
wahrnehmen. Die intermediéire, zwischen den Knétchen gelegene Haut weist
im allgemeinen die Farbe der Knotchen auf, sie steht gewissermaflen in einem
Verhiltnis zur Zahl, GroBe und Féarbung der Papelchen, aber nahezu immer
zeigt sie eine eigenartige Trockenheit und eine feine, kleienférmige Abschilferung
(Xerodermie). Die Pridilektionsstellen der Keratosis suprafollicularis sind das
mittlere und untere Drittel der duBleren und hinteren Fliche der Arme (Abb. 2),
die Hinterfliche der Vorderarme, die Ellbogen, die Hinter- und die Vorderfliche
der Oberschenkel, Knie, Unterschenkel und Waden (Abb. 3). Mitunter erstrecken
sich aber die Verdnderungen bis in die Glutdalgegend, hier nicht selten mit einer
nach oben konvexen Begrenzungslinie abschliefend (JADASSOHN). In schwereren
Fillen erscheinen auch der Rumpf und die Schultern mitbefallen (Brocq, DRANT,
Gravu, NosrL, Piwkus, VEYRIERES, WISE). Von diesem eben geschilderten
Lokalisationstypus gibt es aber auch verschiedene Abweichungen; so schildert
MicuELSON einen Fall, in welchem die Erscheinungen am deutlichsten iiber der
Tricepsmuskulatur und iiber der Vorderseite der Hiifte zu erkennen waren,
in einer Beobachtung von Fox waren die Beugeseiten der Arme stirker ver-
andert als die Streckseiten. In einem Falle EHRMANNs waren auch die Riicken-
und die Schultergegend befallen; dieser Fall verdient jedoch in zweifacher Hin-
sicht hervorgehoben zu werden, einmal weil er auch Bildung von Hornstacheln
aufwies, auf deren gelegentliches Vorkommen bei der Keratosis suprafollicularis
mehrfach, so von Arrom, BECHET, FoxX, LEWANDOSWKY, PICCARDI, SAINZ DE
AJa hingewiesen wurde. Andererseits aber leitet die Beobachtung EHRMANNs zu
jenen Féllen hiniiber, welche nicht diffuse Aussaat der Knotchen aufweisen,
sondern eher Gruppierung derselben, Plaquebildung erkennen lassen (Fox,
KrineMULLER, LEDERMANN, NoBL, OPPENHEIM u. a.). Beides, Neigung zur
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Stachelbildung wie auch zur Gruppierung sind aber Erscheinungen, welche eigent-
lich nicht zum Bilde der Keratosis suprafollicularis gehéren. ApaMsoN, dessen
grundlegende Studie iiber Lichen spinulosus bei den spinulésen Formen der
Follikularkeratosen noch eingehend gewiirdigt werden soll, sagt beziiglich der

Abb. 2. Keratosis suprafollicularis der Streckfliche des Oberarmes bei einem 15jahrigen Midchen.
(Sammlung EHRMANN-BRUNAUER.)

Keratosis suprafollicularis ausdriicklich ,,there is no spiny projecting process,
and there is no tendency to grouping of the lesions“. Andererseits muf8 aber
hinsichtlich der Beobachtung EHRMANNs auch an NEISSER erinnert werden,
,»daB zwischen den einzelnen Gruppen, die wir zu unserer Bequemlichkeit
und zur Herstellung einer das Verstdndnis erméglichenden Nomenklatur bilden,
wesentliche Unterschiede vielleicht gar nicht existieren, sondern daB vielleicht
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alle die Formen durch Uberginge untereinander und wechselseitig miteinander
verwandt und verkniipft sind“. Endlich gibt es auch Fille, in welchen eine
allgemeine Prominenz der Follikel an den Extremitédten und am Stamme (SCHEER),
des groften Teiles der Hautdecke (Wirz) oder des ganzen Korpers (DRANT)
verzeichnet wurden. Diese Fille, aber auch solche, bei welchen sich die

Abb. 3. Keratosis suprafollicularis der unteren Extremitat eines 15jahrigen Madchens (vgl. Abb. 2).
(Sammlung EHRMANN-BRUNAUER.)

Verinderungen auch iiber die Nates auf den Unterkérper und Rumpf hinauf
ausbreiten, bei welchen etwa nicht nur die Streck-, sondern auch die Beuge-
seiten der Extremitdten befallen erscheinen, sind es jedoch, welche, wie bei der
Erorterung der Differentialdiagnose noch ausgefiihrt werden soll, beziiglich
der Abgrenzung von klinisch oft auflerordentlich &hnlichen follikuliren Ver-
dnderungen der Ichthyosis vulgaris recht erhebliche Schwierigkeiten bereiten.
Einer besonderen Erorterung bedarf noch die Frage des Auftretens der Kera-
tosis suprafollicularis im Gesicht und auf der behaarten Kopfhaut. Schon die
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ersten Beschreibungen dieser Affektion von Erasmus WiLson und Tmeury Fox
hatten das Mitbefallensein des Gesichts erwahnt, spaterhin wurde jedoch, von
wenigen Arbeiten (LEmMOINE, BESNIER, vielleicht auch Karosi, THIBERGE,
HarpY) abgesehen, dieser Lokalisation nur wenig Aufmerksamkeit gewidmet
und erst BrRocq hat 1890 sich bemiiht, die Aufmerksamkeit der Dermatologen
auf die Keratosis pilaris des Gesichts zu lenken, die seiner Schilderung zufolge
bei oberflachlicher Betrachtung mit den Erscheinungen der Keratosis supra-
follicularis an den Extremititen nicht véllig iibereinstimmt und auffallend
symmetrisch angeordnete Plaques erkennen li6t, welche angioparetische,
erythematose Verdnderungen oder auch Teleangiektasien aufweisen und darum
mehr oder minder lebhaft gerétet erscheinen. Die pilidren oder circumpildren
Knoétchen, die man oft erst bei niherer Betrachtung entdeckt, sind hier zumeist,
namentlich zu Beginn, viel kleiner und zarter als auf den Extremitédten und weil3-
lich oder hautfarben. Mitunter fehlen sie in ganz leichten Féllen vollstindig,
wohl infolge haufigen Waschens. Spiterhin erscheinen sie etwas grofer, etwa
stecknadelspitz- bis stecknadelkopfgroB, dichter gedringt, rosa oder intensiv
rot gefarbt und lassen mitunter, wie dies VERBUNT auch hervorhebt, ein zentral
gelegenes Hirchen erkennen. Am Rande der Plaques sind die Papelchen etwas
grofler und unregelméig angeordnet. Auch hier fithrt, wie an den Extremitéten,
der ProzeB zu einer mehr oder minder vollstindigen Atrophie der Follikel und
dieser Umstand erkldrt das Schiitterwerden des Bartwuchses an den befallenen
Stellen der bebarteten Gesichtshaut, wie auch das Auftreten von Alopecieherden
im Bereich der Augenbrauen. Die den Endausgang bildenden kleinen Nérbchen
sind im Gesicht viel deutlicher als auf den Extremititen wahrnehmbar und bilden
weille, punktformige oder einen Durchmesser von 1—2 mm aufweisende Fleck-
chen, die zuerst von E. BESNIER geschildert wurden und die mitunter, namentlich
im Bereich der Augenbrauen lingliche oder sinudse, leicht eingesunkene Ziige
bilden. Die Pridilektionsstellen der Keratosis pilaris des Gesichtes sind,
der Héaufigkeit ihres Vorkommens nach genannt, die Augenbrauen- und Wangen-
gegend, Stirn und Hals, endlich das Kinn, Augenlider und Ohren. An den
Augenbrauen erscheint hiufig das innere oder die beiden inneren Drittel befallen,
namentlich dann, wenn gleichzeitig Verinderungen an der Stirne oder der
zwischen den Augenbrauen gelegenen Partie bestehen; sonst sind zumeist
die duBleren Teile der Augenbrauen, in seltenen Fillen diese in toto veridndert
(Brocq). Auffallend ist hier der Haarausfall: die Haare werden schiitter und
diinn, mitunter fehlen sie vollstindig, so daB die Rétung der Haut besonders
deutlich hervortritt. Gewdhnlich findet man nur feine Flaumhérchen in den
verschont gebliebenen Follikeln, mitunter aber auch starke Haare, die an der
Basis mehr hell, in der Mitte und an der Spitze dagegen etwas dunkler gefirbt
erscheinen. In anderen Fillen erscheint wiederum die Haut zwischen den beiden
Augenbrauen verindert, in wieder anderen Beobachtungen sind die Augenbrauen
frei, namentlich dann, wenn die Stirne supraciliire und nicht wie gewohnlich
dreieckige, mit der Spitze gegen die Haargrenze gerichtete Plaques aufweist.
An den Lidern konnte Brocq in einem Falle farblose circumpildre Papelchen
feststellen, ein relativ seltener Befund, der allerdings spiater auch von Haxr-
HAUSEN und von YANo bestétigt werden konnte. Auch das Kinn ist nicht haufig
befallen; zumeist und zwar bei Kindern zeigen sich die charakteristischen Ver-
dnderungen an den oberen und mittleren Kinnpartien, wihrend bei den Er-
wachsenen auch die unteren Anteile des Kinns mitunter verindert sind. Sehr
haufig weisen dagegen die Wangen die oben geschilderten Erscheinungen auf,
und zwar zumeist in Form eines praaurikuldren, nach oben bis zur Haargrenze,
nach abwirts bis zum Unterkieferwinkel sich erstreckenden Streifens, wahrend
in anderen Fillen die zentralen Teile der Wangenhaut verdndert sind. Das
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klinische Bild ist hier nicht immer das gleiche; oft besteht hier eine mehr oder
minder gleichméafige Rotung, oft wieder zeigen sich schuppende Stellen, Tele-
angiektasien und weiBliche Nirbchen dicht nebeneinander und lassen dann
ein eigenartig geschecktes Bild entstehen. Nicht selten erstrecken sich die Ver-
anderungen der Wangen auch auf die angrenzenden Teile des Halses, der dann
Roétung und namentlich am Rande der verinderten Hautpartie kleine Knétchen
itber den Follikelostien erkennen liBt. In ganz vereinzelten Fillen weist auch
der freie Okrrand derartige spirliche Knétchen auf.

Die ausgezeichnete Darstellung Brocqs iiber das Vorkommen der Keratosis
pilaris im Bereiche der Gesichtshaut hat, in der Folgezeit wiederholt ihre Be-
stitigung erfahren, zum Teil in eingehenden Schilderungen (VEYRIERES), zum
Teil in einzelnen Beobachtungen (Covisa-BEJARANO-GAY, DE BEURMANN-
GOUGEROT, HAXTHAUSEN, Isasc, ROSEN, SCHAMBERG, SCHEER, VERBUNT,
YANO u. a.); aber wie in den gelegentlich solcher Krankenvorstellungen (RoSEN,
PeLs, Isaac) abgefithrten Diskussionen die Frage aufgeworfen wird, ob es sich
um Erscheinungen einer Keratosis pilaris des Gesichtes oder um ein Ulerythema
ophryogenes handelt, ebenso fillt auch die weitgehende Ubereinstimmung der
von Brocq gegebenen Schilderungen mit dem von UNNA-TAENZER 1889 auf-
gestellten Krankheitbilde des Ulerythema ophryogenes auf. Tatsichlich zahlt
Brocq eine Anzahl der von TAENZER geschilderten Fille zur Kératose pilaire
rouge de la face, eine Ansicht, welcher UNnA, obwohl er Brocq hinsichtlich
der Keratosis suprafollicularis in vielen Punkten beipflichtet, nicht zustimmt.
Man mufl eben bedenken, daf3, wenn es sich nicht um ein und dasselbe Krank-
heitsbild handelt, so doch zwischen der Keratosis suprafollicularis und dem
Ulerythema ophryogenes, von dem noch im folgenden die Rede sein soll und
das von vielen Autoren iiberhaupt zur erstgenannten Affektion gerechnet
wird (DARIER-JADASOHN, GANs, NEISSER u. a.), zumindest vielfach Ubergéinge
bestehen.

Was nun die Miterkrankung der behaarten Kopfhaut bei Keratosis pilaris
betrifft, so hatte Brocq in seiner oben zitierten Arbeit aus dem Jahre 1890
das Mitbefallensein des Capillitiums ausdriicklich negiert: ,,Je n’ai jamais
constaté de kératose pilaire vraie du cuir chevelu.”“ Gelegentlich des Wiener
Internationalen Dermatologenkongresses im Jahre 1892 hielt jedoch Brocq
einen sehr bemerkenswerten Vortrag, in welchem er der Amnsicht zuneigte,
das Vorkommen der Keratosis pilaris auf der behaarten Kopfhaut zu bejahen.
Seiner Schilderung zufolge kann die Keratosis pilaris die Kopfhaut in mannig-
facher Weise in Mitleidenschaft ziehen, wobei die Beobachtungen, die BrocgQ
seiner Klassifikation zugrunde legt, in 4 Gruppen geschieden werden kénnen.
Die erste dieser Gruppen umfaBt jene Fille, welche unter den Bezeichnungen
Monilethrix, Aplasia pilorum monileformis, Nodositas pilorum, nodose hair
in der Literatur geschildert erscheinen, und von welchen noch weiterhin die Rede
sein soll. Eine weitere Gruppe bilden jene Beobachtungen, welche Erwachsene
im Alter von 25—50 Jahren mit Erscheinungen von sog. pseudoseborrhoischen
Haarausfall betreffen, Fille, welche entweder keine Seborrhoe im eigentlichen
Sinne oder aber eine iiberméBige Seborrhoea oleosa sowie haarlose Stellen von
unregelméfiger Form und Ausdehnung namentlich am Scheitel sowie an den
Schlifen erkennen lassen. Mitunter kann man an diesen Stellen kleine, punkt-
férmige, weiBliche Nirbchen wahrnehmen, ganz &hnlich jenen, die bei der Kera-
tosis suprafollicularis der Extremititen zu sehen sind, stellenweise findet man
auch Kkleine, rosarote peripilire Papelchen, deren Haare diinn, zart, atrophisch
sind. In einer dritien Gruppe faBit Brocq Fille zusammen, welche dem schon
erwahnten Krankheitsbilde des TUlerythema ophryogenes entsprechen, die
charakteristischen Verinderungen an den Augenbrauen aufweisen und im
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Bereiche der behaarten Kopfhaut kleine peripildre, rote Knétchen sowie erbsen-
bis kirschengroBe, narbenihnliche, leicht eingesunkene, weillich glinzende,
haarlose Stellen zwischen den iibriggebliebenen Haarbiischeln erkennen lielen.
Die kahlen Stellen kénnen sich zu unregelmifBig begrenzten Flichen mit sieb-
artiger Oberfliche und noch stellenweise vorhandenen Haaren vergréfern,
deren erweiterte Follikel kegelférmig, wie bei der Cutis anserina prominieren
und von einem hyperidmischen Hof umgeben sind. Die vierfe Gruppe, die BrRocQ
wiederum in Unterklassen teilt, umfaft Fille, bei welchen die Verinderungen
an der behaarten Kopfhaut sich in den ersten Lebensjahren entwickeln oder
aber zwischen dem 15. und 25. Lebensjahre sichtbar werden. Bei den zur
ersten Unterabteilung gehorenden Beobachtungen ist an der Kopfhaut neben
feiner, kleienformiger Schuppung oder Seborrhoea oleosa herdweiser Haarausfall,
besonders am Scheitel und an den Schlifen wahrnehmbar; es entstehen kleine
Plaques, in deren Bereich die Haut atrophisch, narbendhnlich, leicht einge-
sunken erscheint, wéihrend in der Umgebung rosarote, einem circindren
seborrhoischen Ekzem ahnelnde Streifen das Vorhandensein eines entziindlichen
Prozesses anzeigen. Rings um diese Plaques erscheinen die Haare vielfach diinn,
kurz und leicht ausziehbar, widhrend andere ein in jeder Hinsicht normales
Verhalten aufweisen. Die andere Untergruppe wiederum betrifit Erwachsene
im Alter von 25—30 Jahren mit sogenanntem seborrhoischen oder primaturem
idiopathischen Haarausfall; auch hier bestehen kleine kahle Stellen von weiflicher
Farbe und narbendhnlichem Aussehen, in deren Umgebung Haare verschiedenen
Kalibers sichtbar sind, daneben trockene Abschilferung oder Seborrhoea oleosa.
In beiden Untergruppen fehlen eigentlich pilire oder peripilire Papelchen an
der Kopfhaut, aber an den Extremititen, mitunter auch an den Augenbrauen
sind Anzeichen einer Keratosis suprafollicularis deutlich nachweisbar. Dieser
eigenartige Haarausfall mit seinen Kkleinfleckigen, narbendhnlichen Herden,
mit dem langsam fortschreitenden Verlauf und der gleichzeitig bestehenden
Keratosis suprafollicularis sprechen Brocq dafiir, dal die suprafollikulire
Keratose in diesen Fillen als der eigentliche KrankheitsprozeB der Koptfhaut
angesehen werden mull oder aber, da} sie zumindest in hohem Grade an der
Entwicklung dieses depilierenden Zustandes Anteil hat. Diese Ansicht vertritt
Brocq auch in seiner im Rahmen der ,,Pratique Dermatologique“ veréffent-
lichten Abhandlung iiber die verschiedenen Formen der Alopecie und er reiht
dort die Veridnderungen der Keratosis pilaris unter die Gruppe der Folliculites
et perifolliculites dépilantes disséminées ein, wihrend er die eigentliche Pseudo-
pelade unter den Folliculites dépilantes agminées bespricht.

So augenfillig auch der Kontrast in der Stellungnahme Brocgqs beziiglich
des Vorkommens der Keratosis pilaris im Bereich der behaarten Kopfhaut sein
mag, wenn man seine Arbeit aus dem Jahre 1890 mit seinen, knappe 2 Jahre
spater erfolgten Darlegungen auf dem Wiener internationalen Dermatologen-
kongrel3 vergleicht, seine Beobachtungen haben seither mannigfache Bestédtigung
erfahren (HABERMANN, HAXTHAUSEN, Mac LeEoDp, MARTINOTTI, MENEAU, SEE,
SPRECHER, SUTTON u. a.). Auch VEYRIERES schildert in seiner Abhandlung
iiber die Keratosis pilaris in eingehender Weise die Veranderungen, welche bei
dieser Affektion im Bereiche der behaarten Kopfhaut zu beobachten sind und
EnRMANN betont gleichfalls in seinem differentialdiagnostischen Atlas das
wenn auch seltener als an den Extremitdten zu beobachtende Vorkommen
der Keratosis suprafollicularis im Bereiche des Capillitiums.

Ob die mitunter bei suprafollikulirer Keratose zu beobachtenden Ver-
anderungen der Ndgel, wie Trockenheit, Briichigkeit, Perlmutterglanz zu den
konstanten Erscheinungen dieser Affektion zu zidhlen sind, diese Frage 1Bt
Brocq offen und er weist auch darauf hin, daf3 der einmal von LEMOINE erhobene
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Befund von Aushohlung des freien konvexen Nagelrandes mit Aufblatterung
und Splitterung der Négel nicht wieder beobachtet werden konnte. Daf indes
leichtere Nagelverinderungen wie die oben erwahnten bei einer mit allgemeiner
Trockenheit der Haut (Xerodermie) einhergehenden Affektion vorkommen
konnen, wire immerhin moglich, zumal ja auch bei anderen follikuldren Kera-
tosen wie wir noch sehen werden Nagelveranderungen gelegentlich beobachtet
werden konnten (SIEMENS, SCHAFER).

In der iberwiegenden Mehrzahl der Fille fehlen bei der Keratosis supra-
follicularis subjektive Beschwerden, wie dies vielfach, so auch unter anderen
von BEST, HALBERSTAEDTER, KLINGMULLER, SMITH, VALKER, VEYRIERES,
WavueH) betont wird. Mitunter gehen jedoch, wie dies Brocq hervorhebt,
die Erscheinungen der Keratosis suprafollicularis mit einem ausgesprochenen
Juckreiz einher, ein fiir diese Affektion auBerordentlich auffallendes Verhalten
(KLINGMULLER), das vielleicht mit einer starkeren Akzentuation, mit einer etwas
intensiveren Evolution des gesamten Prozesses in diesen wenigen Féllen zu
erklaren wire. Fast immer besteht ein mehr oder weniger intensiver Juckreiz
in jenen Fillen, in welchen ein schubweises Auftreten von Knétchen im Bereich
des ganzen Korpers beschrieben wurde (FiscHER, KruspE, MULLER usw.);
nun paBt aber ein derartiger akuter und universeller Verlauf eigentlich gar
nicht in den Rahmen des klinischen Bildes der Keratosis suprafollicularis und
wir wissen auch heute, daf derartige Beobachtungen meist auf irritierende
suBere Noxen (Schmierdl, unreine Vaseline, Quecksilbersalben u. dgl.) zuriick-
gefiihrt werden konnen. Die Keratosis pilaris des Gesichtes macht iiberhaupt
fast nie subjektive Beschwerden, nur selten besteht ein leichtes Brennen oder
Jucken im Bereich der Augenbrauen, mitunter auch eine gewisse Empfindlichkeit
der Gesichtshaut; so gab beispielsweise ein Patient BESNIERs an, dal er beim
Rasieren eine leichte Schmerzempfindung verspiire.

Das histologische Bild der Keratosis suprafollicularis, um dessen Erforschung
sich BRocQ, GIoVANNI, LEMOINE, MIBELLI, PICCARADI, SPRECHER und insbesondere
UNNA besondere Verdienste erworben haben, 148t als auffallendste und primire
Erscheinung eine Verdickung der Hornschichte iiber und in der erweiterten Follikel-
miindung erkennen, welcher erst sekunddr eine mdfige Erweiterung des Haarbalg-
trichters durch Anstauung seines in normaler Weise gebildeten Inhalts folgt (UNNA,
EnrmaNN, Gans). Diese Beschrinkung der primiren Verinderungen auf die
Hornschichte des Follikeleinganges und seine nichste Umgebung wird auch von
MiBeLLl und insbesondere von UNNa betont, dessen Schilderung zufolge die
an dieser Stelle gleichméBig verdickte Hornschichte geschlossen iiber das Follikel-
ostium hinwegzieht und im Gegensatz zu den iibrigen Keratosen dem Inhalte
des Follikels, dem Haarschaft wie der umgebenden Hornschichte, den Austritt
nach auBlen verlegt. Auch MIBELLI hebt als Unterschied zwischen den bei der
Ichthyosis auftretenden follikularen Knétchen und jenen bei der Keratosis supra-
follicularis hervor, daBl die allgemeine Hyperkeratose bei den ersteren sich auch
iiber die Wandungen des Follikeltrichters ausbreitet, so dall dieser von unten
nach oben trichterformig erweitert, seine Miindung breiter als normal und von
Hornmassen erfiillt erseheint, wobei, wie MIBELLI allerdings zugibt, gelegentlich
auch bei der Ichthysosis hyperkeratotische Follikel anzutreffen sind, die nicht
dieses typische Bild aufweisen, sondern ein obturiertes Follikelostium erkennen
lassen.

Die Epidermis in der Umgebung des Follikels ist meist normal;; wenn gelegent-
lich eine Verdinnung des Rete Malpighii und des Stratum corneum oder eine
Verdickung des letzteren an diesen Stellen geschildert werden, so wird demgegen-
iiber von GaNs hervorgehoben, dal einerseits gewisse értliche Unterschiede be-
stehen konnen, dafl andererseits fiir manche Fille, in welchen diese Befunde
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erhoben wurden, die Zugehorigkeit zur Keratosis suprafollicularis nicht restlos
erwiesen ist. In den Aperturae communes wie in den Trichtern der Haarfollikel
ist das Rete meist erheblich verschmilert (GiovanNNINI), einmal weil diese
Zellen tatsichlich verkiimmert, dann auch weil die Basal- und Spinosumzellen
abgeplattet erscheinen. Das Stratum granulosum ist gut ausgebildet, mitunter
etwas verschmilert (Brocq), das Stratum lucidum deutlich wahrnehmbar,
die nach obenhin in den einzelnen Follikeltrichtern wie in den Aperturae com-
munes folgende Hornschichte ist locker aufgebaut, meist kernlos; in den obersten
Abschnitten erscheinen ihre Lagen aneinandergepreft, mitunter zu einem
unregelméBigen, halbkugel- oder kegelférmigen, die Umgebung iiberragenden
Héckerchen umgebildet, welches meist von dem zugehérigen Haar durchbrochen
wird, wenn dieses nicht von der dariiber hinwegziehenden, dicken Hornschichte
abgelenkt erscheint. Die umgebende Cutis lit kein konstantes Aussehen er-
kennen; die Papillen erscheinen bald von normaler Konfiguration, bald wieder
etwas groBer als gewohnlich; die Geféle werden von den einen Autoren als nicht
erweitert beschrieben (UnNA), von anderen als dilatiert geschildert (Prccarpi),
und zwar sowohl die in der Umgebung des Haarfollikels gelegenen, tieferen,
wie auch die oberflichlichen Gefdfle. Ziemlich regelmaBig findet sich dagegen
eine leichte perivasculire und auch perifollikulire Zellinfiltration (GrovaNwINT,
LemoIinE, Piccarpi, Uxna, VEYRIERES), die aus Mastzellen, spindeligen Ele-
menten und vereinzelten Plasmazellen besteht. UN~a, der das Vorkommen der
Plasmazellen negiert, konnte iibrigens auch in einem Falle schleimige Degenera-
tion des Kollagens beobachten. GefafBverinderungen und perivasculire Infil-
tratbildung werden iibrigens bald als sekundir aufgefat, bald auf den leicht
entziindlichen Charakter der Affektion selbst bezogen (UNNA), wahrend die
perifollikuliren Infiltrate iibereinstimmend auf die mechanischen Lésionen des
Haarbalges zuriickgefiihrt werden, von welchen anschlieend die Rede sein soll.
Das elastische Geflecht ist im allgemeinen normal, stellenweise vielleicht etwas
deutlicher als der Norm entspricht (BrocQ, LEMOINE).

Am auffallendsten sind jedoch die Verdnderungen im Bereiche der Follikel
und Follikelausfiihrungsginge. GIOVANNINI konnte seinerzeit in einer sehr bemer-
kenswerten Arbeit feststellen, daB, wihrend viele Haarfollikel normal kon-
figuriert erscheinen und die normale Gruppenbildung erkennen lassen, andere
zu zweien, dreien oder auch vieren eine gemeinsame, unregelméfige, ampullen-
oder zylinderformig erweiterte, haufig tiefer als normal hinabreichende Miindung
besitzen, eine Erscheinung, die auch mitunter im klinischen Bilde hervortritt
(WemMANN). Wieder andere Follikel lassen entweder nur andeutungsweise
oder iiberhaupt keine Follikeltrichter erkennen und miinden in den eines benach-
barten Haarbalges. Die Verdnderung der Follikelostien erscheint dadurch
charakterisiert, daB die Miindung stets normal weit ist, der unmittelbar an-
schlieBende, zwischen Ostium und Follikelhals gelegene Anteil jedoch umgeformt
wird, und zwar zumeist zu einem stumpfen Kegel, der tiefer und weiter als
normal ist, oder aber eine annihernd zylindrische oder tulpenkelchartige Gestalt
erhilt (Gans). Dieser unverhiltnisméaBig groBe Trichter (Abb. 4), auf welchen
Follikelhals und Follikelkorper in Form eines unscheinbaren, kurzen, schmalen An-
hingsels folgen, wird von wenigen, locker geschichteten Hornlagen erfiillt, durch
welche ein vielfach spiralig gekriimmtes Haar sich hindurchwindet, welchem
durch die iiber das Follikelostium hinwegziehende, verdickte Hornschichte der
Austritt nach auBen wenn nicht unméglich gemacht, so doch erschwert erscheint,
weshalb es aus seinem urspriinglich geraden Verlauf abgedriangt, spiralig gedreht
oder geknickt erscheint, die Follikelwandungen auseinanderdringt und so in
jenem Teile, der zwischen Ansatz der Musculi arrectores pilorum und dem
Trichter liegt, eine kleinere, kugelartige Erweiterung des Haarfollikeltrichters
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bildet. Halten die Follikelwénde aber den Druck des andringenden Haarschaftes
nicht aus, so tritt dieser durch die Wandungen hindurch und in das perifollikulire
Gewebe ein, um entweder dann wieder in sein Bett zuriickzubiegen oder aber
— und solche Fille wurden meist bei der Keratosis follicularis rubra beschrieben —
in der Cutis als Fremdkorper eine Abwehrreaktion des umgebenden Gewebes
auszulésen, wobei nicht selten epitheloide (GrovaNNINT) und Fremdkéorperriesen-
zellen im perifollikuliren Gewebe gefunden werden (Abb. 5). Hin und wieder
tritt um solche, in die Cutis eingedrungene Haare auch bindegewebige Abkapse-
lung ein, so daB sie wie Cysten reaktionslos in der Cutis liegen bleiben. Die
mannigfachen Drehungen und Biegungen des Haarschaftes bedingen dadurch,

Abb. 4. Keratosis suprafollicularis (Oberarm, Streckseite, 19jihr. 2).
Umgestaltung der Follikelostien durch die Hornmassen; rechts kegel-, links tulpenkelchartig.
In den Hornmassen léngs- und quergetroffene Reste des vielfach gewundenen Haares.
(Aus O. Gans: Histologie der Hautkrankheiten, Bd. 1, S. 60, Abb. 17).

daB dieser bald der einen, bald der anderen Follikelwand genidhert wird und der
freigewordene Raum von der Stachelschichte des Haarbalges ausgefiillt wird
(Uxxa), auch eine seitliche Verschiebung der Stachelschichte; ob an dieser
auch der Muskelzug der Musculi arrectores pilorum mitwirkt (Piccarpi, Vey-
RIERES), ob diese tatsdchlich, wie dies von LEMOINE, UNNA behauptet wird,
hierbei hypertrophieren, ist nicht mit Sicherheit zu entscheiden (Gans). Vielfach
erscheinen aber die Follikel, und zwar hauptsichlich der mittlere und untere
Anteil derselben, sowie die zugehérigen Talgdriisen atrophiert, so daB nur er-
weiterte und mit Hornmassen erfiillte Ostien als flachere oder tiefere Einbuch-
tungen der Epidermis restieren. Die Follikelatrophie kann auch ohne Beteili-
gung des Haarschaftes, einzig und allein durch iiberméflige Hornbildung bedingt
sein. Die Verkiirzung der Haarfollikel bedingt ferner auch eine solche der duBeren
Wurzelscheide (Giovannini), an welcher es hiufig zu einer abnormalen Ver-
hornung kommt, die bis in die Hohe der Ansatzstelle der Musculi arrectores
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reicht. An dieser Stelle finden sich auch fast regelmiBig ein oder zwei stirker
entwickelte Epithelfortsitze, welche in ihrer Mitte verschieden groBe, aber
reichlich vorhandene Hornperlen erkennen lassen. Die innere Wurzelscheide
zeigt nicht selten eine auffallende Kiirze ihres verhornten Anteils (GIOVANNINT).
Wie schon erwéhnt, fithrt der durch die geschilderten Vorgéinge verinderte intra-
follikuldre Druck zu schweren Storungen der Talgdriisenentwicklung; die Talg-
driisen erscheinen daher in seltenen Fillen normal (UNNA), meistens jedoch
zu kleinen Uberbleibseln atrophiert oder sogar vollstandlg geschwunden. Ebenso
leidet auch infolge des auf dem Keimlager lastenden inneren Drucks die Haar-
entwicklung, so daB} sich in manchen Follikeln keinerlei Haare oder Haar-
reste finden. Nerven und Schweilldriisen erscheinen im allgemeinen normal,

Abb. 5. Keratosis suprafollicularis. Fremdkorper-Riesenzellen im perifollikuliéiren Granulationsgewebe.
(Aus O. GANs: Histologie der Hautkrankheiten, Bd. 1, S. 62, Abb. 18).

mitunter zeigt die Hornschichte auch iiber dem Schweidriisenporus eine leichte
Verdickung, entsprechend jener an den Follikularostien (UNNA).

Atiologie, Pathogenese. So klar und eindeutig sich auch die Histopathogenese
der Keratosis suprafollicularis aus den eben geschilderten histologischen Ver-
hiltnissen, insbesondere aus der Retention des Haarschaftes durch die iiber
das Follikelostium wie eine Briicke hinwegziehende verdickte Hornschichte,
aus dem Durchbruch des Haares in die Cutis mit den nachfolgenden entziind-
lichen Erscheinungen und der schlieBlichen Atrophie des Follikels und der Talg-
driisen ergeben mag, die Frage, was letzten Endes das auslosende Moment
fiir das Entstehen der Hyperkeratose sei, liegt noch véllig im Dunkeln, weshalb
denn auch zur Erklirung dieses letzteren Umstandes mehrfache Hypothesen
aufgestellt wurden, die aber, wie gleich vorweggenommen sei, ebensowenig
eine vollige Klirung der Frage zu bringen vermochten. So wurden von manchen
Autoren (PELS, SCHEER, WILLARD) endokrine Stérungen als auslosendes Moment
angefiihrt, eine Annahme, die dann hiniiberleitet zu jenen, welche von einem

8*
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sensibilisierenden, milden Toxin sprechen (CHALMERS- GIBBON, AISU); in &hnlicher
Weise mochte Fiscaer die Ursache der Keratosis suprafollicularis auf die Aus-
scheidung eines abnormen Driisensekrets zuriickfiihren, wobei er einerseits
auf die Versuche von M. B. Scumipt, wie auf eigene frithere experimentelle
Untersuchungen, andererseits auf die noch zu besprechenden, der Keratosis
suprafollicularis auBerordentlich dhnelnden Verdnderungen bei Skorbut ver-
weist. In diesem Zusammenhange wire auch vielleicht noch der dlteren Autoren
zu gedenken, welche, wie beispielsweise LEMOINE oder THIBIERGE von einer
Ichthyose ansérine des scrophuleux oder des jeunes filles lymphatiques sprechen,
doch trat schon seinerzeit HypE, wie Brocq vermerkt, der Ansicht entgegen,
daB die Keratosis pilaris sich bei Individuen mit einer geschwichten Konsti-
tution oder mit Erscheinungen von Skrofulose entwickelt. JACQUET hat, wie
VEYRIERES hervorhebt, in einer nicht veréffentlichten Mitteilung auf eigenartige
histologische Befunde bei der Keratosis suprafollicularis hingewiesen, welche in
den Knétchen dieser Affektion eigenartige Epithelschlduche mit doppelter Wan-
dung und zentralem Lumen mit oder ohne ein darin sichtbares Hérchen er-
kennen lieBen, wobei Talgdriisen fehlten oder an anderen Stellen nur in rudi-
mentérer Ausbildung vorhanden waren. Aus diesen Befunden, welche JACQUET
als wahrscheinlich abortive, unausgebildete Follikelbildungen ansieht, ergibt sich
fiir JACQUET der SchluB3, daB die Keratosis suprafollicularis anscheinend eine durch
das Vorhandensein abnormal entwickelter Epithelfollikel bedingte, latente Mif3-
bildung sei, die erst in jenem Moment manifest wird, in welchem die Entwicklung
der Haare sich in voller Aktivitit befindet. Und VEYRIERES schlieBt sich in seiner
Ansicht an JACQUET an, wenn er bei der Erorterung der Atiologie der Keratosis
pilaris sagt ,,que la kératose pilaire est une lésion embryogénique, qui a pour
cause ’évolution incompléte des germes pilo-sebacés et surtout des germes
sebacés‘‘. KYRLE seinerseits sieht die Ursache der bei der Keratosis suprafolli-
cularis sich abspielenden histologischen Verdnderungen in keimplasmatisch
bedingten Verschiebungen im kolloidalen Strukturzustande der Zelle. WEIDMAN
wiederum verweist an der Hand einer einschlégigen Beobachtung auf die Bildung
von Gruppenhaaren bei der Keratosis suprafollicularis, wobei er mitunter
2—3 Gruppenhaare in jedem Follikel feststellen konnte, eine Erscheinung,
die, wie schon oben erwihnt wurde, von GIOVANNINT als hochst bemerkenswert
bezeichnet wurde und welche WEIDMAN an phylogenetische Zusammenhénge
denken 1aBt. Mit der Stellungnahme JAcQUETs, KyRLEs, VEYRIERES’ und WEID-
MaNs scheint nun der Ubergang zu jenen Autoren gegeben, welche, und zwar
schon seit langem, das Erblichkeitsmoment in den Vordergrund der &tiologischen
Betrachtungen riicken und der Hereditdt eine besondere Bedeutung bei der Kera-
tosis suprafollicularis einzurdumen geneigt sind. So wird, wie die Literatur der
noch zu besprechenden als Monilethrix bezeichneten und nahezu immer mit
einer Keratosis suprafollicularis einhergehenden Affektion zeigt, dort gelegentlich
der Erérterung des dtiologischen Momentes ebenfalls die Meinung vertreten, dafl
die Monilethrix und die Keratosis pilaris erblich bedingte Affektionen seien ; BRocq
hat schon seinerzeit ebenso wie BESNIER betont, dafl die Keratosis pilaire in
einem gewissen Grade hereditdr bedingt und bei Geschwistern wie auch bei den
Eltern der Behafteten fast immer nachzuweisen sei; endlich hat auch DARIER
angegeben, daB fast ein Drittel aller Falle von Keratosis suprafollicularis gleich-
falls behaftete Verwandte habe. Von besonderer Wichtigkeit erscheinen jedoch
die Arbeiten von STEMENS, welcher durch zwillingspathologische Untersuchungen
die Erblichkeitsverhéltnisse bei dieser Affektion aufzuklaren und die hochgradige
und zwar polyide Erbbedingtheit der Keratosis suprafollicularis darzulegen
vermochte. SIEMENS fand ndmlich von 46 eineiigen Zwillingspaaren 6 iiberein-
stimmend stark, 25 iibereinstimmend schwach befallen und 11 iibereinstimmend



Keratosis suprafollicularis (pilaris) alba et rubra. 117

frei, nur bei 4 Paaren, die so ziemlich an der Grenze der Behaftung standen,
waren leichte graduelle Verschiedenheiten vorhanden; dagegen zeigten sich von
28 zweieiigen Paaren nur 2 ibereinstimmend befallen, 2 Paare waren iiber-
einstimmend frei, 10mal war ein Zwilling stark, der andere schwach behaftet,
6mal erwies sich der eine Zwilling stark befallen, der andere gar nicht, 8 mal ein
Zwilling schwach behaftet, der andere frei. Errechnet man das Verhéltnis der
konkordanten zu den diskordanten Paaren, so betrug dieses bei den eineiigen
Zwillingen 31 : 4, bei den zweieiigen dagegen 2 : 24; gerade diese Zahlen zeigen
die polyide Erbbedingtheit der Keratosis suprafollicularis, da bei einfacher Domi-
nanz die zweieiigen Zwillinge haufiger iibereinstimmen miiten. Diese Beobach-
tungen von SIEMENS beziiglich der Erblichkeitsverhéltnisse bei der Keratosis
suprafollicularis, die ja auch im dritten Bande dieses Handbuchs eingehend
geschildert sind, stehen in volligem Einklang mit den von WErTz bei dieser Affek-
tion an eineiigen Zwillingspaaren erhobenen Befunden.

Awuftreten, Hdiufigkeit, Kombination mit anderen Dermatosen. Die Keratosis
suprafollicularis ist eine keineswegs seltene Affektion, an den Extremitdten
ist sie vielmehr ein iiberhaus hiufig anzutreffender Befund; Brocq fand, daB
durchschnittlich unter 100 Leuten 60 eine Keratosis pilaris alba und 20 eine
Keratosis pilaris rubra aufwiesen, CELS ermittelte eine durchschnittliche Zahl
von 579, SPRECHER wiederum eine solche von 35°, Die Keratosis supra-
follicularis des Gesichtes ist dagegen weitaus seltener. Brocq sah innerhalb eines
Jahres nur 15 derartige Fille, und zwar 9 Frauen und 6 Manner; unter diesen
15 Fillen waren 3 ausgesprochene Fille mit deutlichen, charakteristischen
Stirnplaques. Mittlere Falle sind weitaus héufiger zu beobachten und leichte
Fille mit Verdnderungen der &ufBleren Drittel der Augenbrauen gelangen —
relativ genommen — ziemlich héufig zur Beobachtung. Unter den 68 von Brocq
beobachteten Féllen von Keratosis pilaris der Extremitédten waren bei 3 Frauen
und 1 Mann Verdnderungen der Augenbrauen nachweisbar, GAULY, den Brocq
in seiner Arbeit erwiahnt, fand sie unter 60 Kranken bei 4 Frauen und 1 Mann,
Brooq selbst konnte an einem Tage, wihrend er das ambulante Material des
Hopital Saint Louis erledigte, 6 solche Félle, und zwar 4 Frauen und
2 Méanner beobachten. SPRECHER, der 3200 Individuen auf Keratosis pilaris
untersuchte, kommt auf Grund seiner Statistiken zu folgendem Schlufl: Die
Keratosis pilaris ist eine ziemlich hiufige Affektion, welche, ohne viel zu belistigen,
mit bestimmten Erscheinungen an den GliedmaBen, am Stamme, im Gesicht
und an der behaarten Kopfhaut auftritt; sie beginnt im Kindesalter, iiberdauert
in langsamem Verlauf die Jugendzeit und Pubertéit, erreicht ihre volle Ent-
wicklung zwischen dem 25. und 30. Lebensjahre, um dann langsam zuriickzugehen.
Die ersten Erscheinungen treten an den GliedmaBen auf, zeigen sich bald auch
am Rumpf und im Gesicht, aber erst viel spater wird das Capillitium befallen.
Die Keratosis pilaris der GliedmaBen und des Stammes ist beim ménnlichen
Geschlecht etwas hiufiger als beim weiblichen, das Umgekehrte ist mit der Kera-
tosis pilaris des Gesichtes der Fall. Die Affektion befdllt im wesentlichen die
Haartalgfollikel und fithrt eine narbige Atrophie derselben herbei; sie zeigt
keine konstanten Beziehungen zu irgendwelchen anderen Erkrankungen, man
findet vielmehr ihre Verinderungen in gleicher Weise bei gesunden und kranken
Leuten, wobei jedoch auffallend erscheint, dafl wie BrRocq hervorhebt, die Kera-
tosis pilaris auf die Entwicklung gewisser Dermatosen nicht ohne Einfluf} zu sein,
einen Locus minoris resistentiae zu bilden scheint, der das Auftreten gewisser
Hautaffektionen wie Ekzem und Psoriasis anscheinend begiinstigt, eine Beobach-
tung, die dann auch mehrfach bestitigt wurde (BURKE, RIEHL u. a.). An dieser
Stelle darf auch erwihnt werden, daB EERMANN schon vor Jahren darauf hinge-
wiesen hat, daB bei Menschen mit Lichen pilaris oder mit diesem &hnlichen
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Erscheinungen von Ichthyosis, welche eine Lues akquiriert hatten, in der Prorup-
tionsperiode des Erstlingsexanthems die Hornkegel, insgesamt oder in der Mehr-
zahl, iiber kleinere oder iiber gréBere Flichen hin an der Basis dunkler werden,
sich vergréBern und kupferrot, der Farbe der Syphilide entsprechend sich firben.
Solche follikuliren Syphilide, die EHRMANN als Syphilislichenoide bezeichnet,
kommen allein oder mit Syphiliden anderer Art vereint vor. Wird so auf der
einen Seite der Keratosis suprafollicularis ein gewissermaflen provozierender
EinfluB auf das Entstehen anderer Hauterscheinungen zugebilligt, so wird
andererseits umgekehrt aus der Tatsache, dal sie gleichzeitig mit den ver-
schiedensten anderen Hautaffektionen beobachtet werden konnte, der Schlufl
gezogen, dafB sie iiberhaupt kein selbstdndiges Krankheitsbild sei, sondern daf
alle trockenen follikuliren Dermatosen das Bild dieser eigenartigen Follikel-
verdnderung aufweisen konnen (PEIRY).

Die Diagnose der Keratosis suprafollicularis bietet bei typischer Ausbildung
und Lokalisation wohl kaum besondere Schwierigkeiten; der Lichen planus
wie der Lichen scrophulosorum weisen nur gewisse dhnliche Ziige auf und werden
ohne weiteres differentialdiagnostisch von der suprafollikuliren Keratosis
unterschieden werden kénnen (Brocq). Gewisse lichenoide Syphilide scheinen
mit ihr, wie oben auseinandergesetzt wurde, in einem engen Zusammenhang
zu stehen (EHRMANN). Mitunter werden manche Formen von disseminierten
papulisen Ekzemen an das Bild der Keratosis suprafollicularis erinnern, sie
weisen indes eine andere Lokalisation und stets einen ziemlich intensiven Juck-
reiz auf; vielfach findet man auch in derartigen Féllen entweder Erscheinungen
von Lichenifikation oder Ekzematisation an anderen Korperstellen, oder aber
diese letzteren Verdnderungen folgen dann, wenn man den Verlauf solcher Beob-
achtungen verfolgen kann, spéiterhin nach. Die Erscheinungen der Cutis
anserina sind allzu fliichtig, um mit der Keratosis suprafollicularis verwechselt
werden zu kénnen. Schwierig ist mitunter die Unterscheidung von einem Lichen
ruber acuminatus, besonders wenn es sich um KErscheinungen von Keratosis
suprafollicularis rubra handelt und gleichzeitig etwa an der Kopfhaut eine feine
kleienférmige Abschilferung besteht, wie dies ja mitunter bei der letzteren Affek-
tion vorkommt. Die Lokalisation der acuminierten Form des Lichen ruber
ist aber eine vollig andere, da diese Krankheit Regionen befillt, die zumeist
von der Keratosis suprafollicularis verschont bleiben, auBlerdem bestehen,
abgesehen von dem fehlenden Juckreiz, bei der suprafollikuliren Keratose,
wie VEYRIERES betont, niemals von ununterbrochenen Hornmassen gedeckte,
psoriasisihnliche, mitunter nahezu schwielenartige Verdickungen der FuB-
sohlen und namentlich der Flachhéinde. Gelegentlich findet man auch bei Frauen
und jungen Médchen, die an Frostschdden leiden, an der Streckseite der Oberarme
und an den Unterschenkeln, bei Minnern in der Glutdalregion, kleine, folli-
kuldre und perifollikulire Infiltrate, welche alle Farbennuancen vom Rétlichen
bis zum Livid-Dunkelblau erkennen lassen, an die Follikel gebunden erscheinen
und auch auf die Haare einwirken, indem sie an diesen Abweichungen, spiralige
Drehungen, Knickungen, Briichigkeit, ja sogar Ausfall erkennen lassen. Alle
diese Erscheinungen, neben welchen man zumeist noch die anderen Verdnderungen
der Perniosis erkennen kann, werden von KLINGMULLER und seiner Schule,
namentlich von DiTTrICH, als Frostschiaden aufgefallt und als Pernio follicularis
bezeichnet, wobei jedoch KLINGMULLER, dessen Ansichten allerdings nicht vollig
unbestritten sind, hervorhebt, ,,daB man diese Verinderungen bisher als sog.
Lichen pilaris bezeichnete.

Besondere Schwierigkeiten bietet jedoch die Differentialdiagnose hinsicht-
lich der Unterscheidung der Keratosis suprafollicularis von &hnlichen Erschei-
nungen der Ichthyosts, und diese Erorterung fithrt hiniiber zur Besprechung der
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seit langem diskutierten Frage der Beziehungen zwischen Keratosis suprafolli-
cularis und Ichthyosis. Es ist, wie RIECKE mit vollem Rechte betont, allgemein
bekannt, daB die Trockenheit der Haut namentlich in leichteren Fillen von
Ichthyosis vulgaris oft zur Etablierung eines Zustandes fithrt, der als Lichen
pilaris oder Keratosis pilaris angesehen wurde. Die Frage, die nun BrUHNS,
dessen ausgezeichneten Ausfithrungen wir hier folgen, aufwirft, ist nun die,
ob man die Erscheinungen des Lichen pilaris allein, auch dann, wenn keine Er-
scheinungen von Ichthyosis am iibrigen Korper vorhanden sind, als leichteste
Form der Ichthyosis auffassen soll, wie dies vielfach, namentlich von é&lteren
Autoren, wie Auspitz, HARDY, KaPosi, Rona, THIBIERGE u. a. angenommen
wurde. Kaprost wollte allerdings nicht jede Form von Keratosis pilaris als zur
Ichthyosis gehorig auffassen, sondern zwischen Fillen unterscheiden, welche
von frithester Kindheit an bestehen — diese rechnete er zur Ichthyosisgruppe —
und solchen, welche sich erst zur Zeit der Pubertit an den Follikeln, namentlich
der Extremitdten, deutlicher bemerkbar machen. BESNIER glaubte seinerzeit
noch keine Entscheidung treffen zu koénnen, ob die Xerodermie pilaire — so
nannte er damals das heute als Keratosis suprafollicularis bezeichnete Krank-
heitsbild — zur Ichthyosis gehére oder nicht. Demgegeniiber steht wohl die
Mehrzahl der Autoren (BRocqQ, EHRMANN, GANS, GASSMANN, GIOVANNI, JARISCH-
MATZENAUER, KYRLE, LESSER, NEISSER u. a.) auf dem Standpunkt, dafl es sich
bei der Keratosis suprafollicularis um ein selbstdndiges Krankheitsbild handelt,
und zwar deshalb, weil man bei Beobachtung eines groBeren Krankheitsmaterials
Ichthyotiker findet, welche die oben erwidhnten, der Keratosis pilaris Zhnlichen
Verdnderungen nicht aufweisen, andererseits, ,,weil sich niemals aus einer lo-
kalisierten Keratosis pilaris eine Ichthosis entwickelte* (NEIsSER). CELS, BrocqQ
und auch Vevrikres sind ebenfalls fiir die Trennung der beiden Affektionen
eingetreten, und zwar deshalb, weil die Lokalisationsstellen, der Beginn der
Hautverinderungen, gewisse Momente im klinischen Bilde, wie beispielsweise
die leichten Teleangiektasien im Bereiche des Gesichtes bei der Keratosis pilaris
rubra in diesem Sinne zu sprechen scheinen, vor allem aber der Umstand, daB
die Keratosis suprafollicularis ein Evolutionsstadium hat, welches der Ichthyosis
fehlt. Auch GassMANN tritt fiir eine Trennung beider Affektionen ein, wobei er
jedoch betont, dafl auch bei der Ichthyosis vulgaris Follikelaffektionen vorhanden
sein konnen, die der Keratosis pilaris weitgehend dhneln, aber doch gewisse
histologische und auch klinische Unterschiede erkennen lassen; sie reichen
beispielsweise an der oberen Extremitét tiefer, oft bis zum Handgelenk herab,
sie sind an den Streck- und auch an den Beugeseiten der Extremitédten gleich-
méBig vorhanden, vor allem aber und am stérksten in der Glutéal- und Unter-
bauchgegend nachweisbar; mitunter erscheinen auch simtliche Follikel ver-
andert. Dabei fehlen narbige Verinderungen génzlich und haarlose Follikel
sind nur ausnahmsweise anzutreffen. Als dritten Punkt seiner SchluBfolgerungen
fiigt GassMANN hinzu, dafl diese ichthyotischen Follikelaffektionen auch ohne
diffuses Mitergriffensein der iibrigen Hautdecke vorkommen und eine wirkliche
Ichthyosis follicularis darstellen kénnen. Es gibt aber auch, wie GassMANN
und vor ihm schon UNNA und auch MiBELLI betonten, Unterschiede im histo-
logischen Bilde beider Affektionen. So weist, wie schon gelegentlich der Schil-
derung des histologischen Bildes der Keratosis suprafollicularis hervorgehoben
wurde, UNNA darauf hin, daB bei dieser Affektion die priméren Verdnderungen
sich auf die Hornschichte des Follikeleingangs und seine nichste Nachbarschaft
beschrianken, daB3 die verdickte Hornschichte geschlossen iiber das Follikelostium
hinwegzieht und dem Inhalt des Haarbalgtrichters den Austritt nach auflen
verlegt; es kommt so zu einer Stauung des in normaler Weise gebildeten Follikel-
inhalts, andererseits aber zur sekundiren Erweiterung des Haarbalgtrichters.
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Bei der Ichthyosis dagegen besteht eine méichtige Erweiterung des Follikel-
halses, dessen Inhalt tiitenférmig ineinander geschachtelte Hornschalen erkennen
liBt. Ahnlich auBert sich auch MIBELLI, wobei er betont, daB bei der Ichthyosis
die allgemeine Hyperkeratose sich auch iiber die Wandungen des Haarbalgtrichters
ausdehnt, so daf3 dieser von unten nach oben erweitert erscheint, eine erweiterte
Miindung aufweist und von einer Hornmasse erfiillt ist, die als Produkt einer
gesteigerten Bildung von seiten der Trichterwandung anzusehen sei, demnach
eine Hornperle darstellt, wihrend der Inhalt des Follikels bei der Keratosis
suprafollicularis einer Retentionscyste entspreche. Bei der Schilderung der
histologischen Verhiltnisse der Keratosis suprafollicularis wurde auch darauf
hingewiesen, dafl mitunter das im cystisch erweiterten Follikeltrichter liegende,
gedrehte, gerollte oder geknickte Haar die Wandungen des Haarbalgtrichters
durchstoBen und in die Cutis gelangen kann, wo es dann reaktive, entziind-
liche Erscheinungen mit Bildung von Riesenzellen usw. auslosen kann; ein
solches Vorkommen ist bei der Ichthyosis, wie KYRLE betont, nicht mdglich.
Endlich weist GANs darauf hin, dal die Haarfollikel bei der Keratosis supra-
follicularis hdufig zu zweien und dreien eine gemeinsame, ampullen- oder zylin-
derformige, tiefe Miindung besitzen (GIOVANNINI), dafl mitunter manche Follikel
iiberhaupt keine richtigen Trichter bilden, sondern in einen benachbarten
Haarbalgtrichter einmiinden. Dazu kommt noch, daBl in der verdickten Horn-
schichte bei der Keratosis follicularis firbbare Kerne nicht vorkommen (Gass-
MANN).

Es gibt also mehrfach klinische und auch histologische Griinde, welche eine
Trennung der Keratosis suprafollicularis und der Ichthyosis als gerechtfertigt
erscheinen lassen; nichtsdestoweniger mufl man BRUHNS, der in seinem Beitrag
itber Ichthyosis vulgaris die Beziehungen beider Affektionen ausfithrlich aus-
einandergesetzt hat, vollauf beipflichten, dall es dennoch mitunter Fille gibt,
in welchen die Entscheidung, welche der beiden Dermatosen vorliegt, eine Kera-
tosis suprafollicularis oder aber eine dieser weitgehend dhnelnde, der Ichthyosis
vulgaris zuzurechnende Verinderung, auf groBe, mitunter uniiberwindliche
Schwierigkeiten st68t, namentlich dann, wenn das histologische Bild solcher
Fille nicht eindeutig ist.

Das von WEIDENFELD als Keratosis verrucosa beschriebene, mit symmetrischen,
figuriert an der Haut, namentlich der Unterschenkel angeordneten, flachen oder
halbkugeligen, rundlichen oder polygonalen, zum Teil follikulir gestellten,
rétlichen bis grauweilen Knétchen einhergehende Krankheitsbild, das in ver-
einzelten Fallen zur Beobachtung gelangte (KrEiBicH, NoBL, WEIDENFELD,
ZUMBUSCH) weist eine wohl nur entfernte klinische Ahnlichkeit auf und unter-
scheidet sich von der Keratosis suprafollicularis vor allemt” durch den intensiven
lokalen Juckreiz und das histologische Bild, das eine zum Teil parakeratotische
Hornschichte, Verbreiterung des Stratum lucidum, granulosum und spinosum
sowie VergroBerung des Papillarkorpers erkennen liBt. WEIDENFELD wollte
diese Affektion entweder zur chronischen Urticaria mit sekundéirer starker Ver-
hornung oder zur Gruppe der umschriebenen Keratosen mit sekundirer Wuche-
rung im Papillarkérper und in der Cutis rechnen. Heute wird diese Affektion
wohl allgemein der Neurodermitis zugeziahlt (KREIBICH).

Endlich gibt es mitunter auch Fille von artefizieller Keratosis follicularis,
von welchen noch eingehend die Rede sein soll, und welche ein der Keratosis
suprafollicularis alba et rubra mitunter duBerst dhnliches Bild aufweisen, an
der Streckfliche der Unterarme und Hinde lokalisiert sind, aber auch bis auf
die Fingerriicken herabreichen. Die Verschiedenheit der Lokalisation sowie die
entsprechende Anamnese werden unschwer in solchen Fillen die Diagnose
erméglichen.
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Die oben erorterten differentialdiagnostischen Erwagungen bezogen sich auf
jene Fille, in welchen die Erscheinungen der Keratosis suprafollicularis an den
Extremititen und am Rumpf lokalisiert erscheinen; im Bereiche des Gesichts
kénnen ihre Verdanderungen namentlich mit jenen der Rosacea und des Lupus
erythematodes verwechselt werden. Von diesen beiden Dermatosen tritt die
Rosacea zu einer Zeit auf, in welcher die Keratosis suprafollicularis meist ihre
Evolution beendet und nur mehr Nirbchen hinterlassen hat; man erkennt
ferner bei der Keratosis pilaris rubra des Gesichtes immer neben der schilfernden
und feine GefiBerweiterungen aufweisenden Rote der verdnderten Stellen die
kleinen, charakteristischen pildren und peripiliren Knotchen; schlieBlich finden
sich die Teleangiektasien der Rosacea auch immer beiderseits der Nase, an einer
Stelle also, die niemals Sitz der Keratosis pilaris ist. Die Néarbchen der letzteren
Affektion haben fast niemals eine solche Ausdehnung wie die narbig-atrophisch
veranderten Herde des Lupus erythematodes, der auch eine andere Nuance der
Hautrétung aufweist und fast immer an der einen oder anderen Stelle das charak-
teristische Bild bietet. Was die Unterscheidung der Keratosis suprafollicularis
rubra des Gesichtes von dem Ulerythema ophryogenes betrifft, so soll davon noch
gelegentlich der Schilderung der letzteren Affektion die Rede sein, es wurde indes
bereits darauf hingewiesen, daf3 beide Verinderungen, wenn nicht als identisch
(Brocq), so doch als klinisch und auch histologisch weitgehend iibereinstimmende
Krankheitsbilder angesehen werden miissen, dafl demnach eine strikte Unter-
scheidung kaum wohl durchfiihrbar ist, zumal sich beide Affektionen, wie GANS
hervorhebt, histologisch kaum und klinisch nur dadurch unterscheiden, daf3
beim Ulerythema ophryogenes die Neigung zur Atrophie, Narbenbildung und
feinem Haarausfall vielleicht etwas stdrker hervortritt.

An der behaarten Kopfhaut kann die der Keratosis superfollicularis hier
mitunter eigenartige, feine, kleienférmige Schilferung gelegentlich zur Ver-
wechslung mit einer Seborrhce Anlafl geben, das Vorhandensein leicht rosa
gefarbter, pilirer Knétchen an der Kopfhaut oder aber von charakteristischen
Knétchen im Bereiche der Extremitédten wird die Sicherung der Diagnose ermog-
lichen. Von MiBeLLI wurde darauf hingewiesen, daB javdse Verinderungen der
behaarten Kopfhaut, namentlich zu Beginn der Erkrankung, wenn noch keine
Scutula gebildet sind und intensivere Entziindungserscheinungen fehlen, oft
ein Bild erkennen lassen, das dem der Keratosis suprafollicularis capillitii mehr
oder weniger dhnelt. Der Nachweis von Pilzfiden wird in solchen Fiéllen die
Entscheidung treffen lassen.

Die Therapie vermag mitunter bei der Keratosis suprajolliculatis leichte Erfolge
zu erringen, in anderen Fillen wiederum vor uniiberwindlichen Schwierigkeiten
stehen; CHALMERS-GIBBON weisen darauf hin, daB initiale und leichte Fille
ohne nennenswerte Miihe geheilt werden konnen, dal3 aber spatere und schwerere
Formen nahezu als unheilbar gelten miissen. Im allgemeinen handelt es sich
darum, die Hyperkeratosen zu erweichen, und zwar durch entsprechende Anwen-
dung von erweichenden Fettsalben und Fettseifen mit Zusatz von Acidum sali-
cylicum, wie dies schon in den alten Lehrbiichern und Abhandlungen, aber auch
neuerdings empfohlen wird (Fox, JAMIESON, KRUSPE, LEDERMANN, SCHAMBERG
u. a.). JAMIESON, der hierbei die Anwendung einer Salicyl-Resorcinseife bevorzugt,
schligt auch die Anwendung von Vlemingkxlosung vor, LEDERMANN empfiehlt,
abwechselnd Salicyl- und Teersalben zu gebrauchen, ScHAMBERG wiederum rit
in einer Diskussionsbemerkung zu einem von SMITH vorgestellten Falle, auch
die Rontgentherapie mit heranzuziehen. Schwierig ist im allgemeinen die Be-
handlung der Keratosis suprafollicularis rubra des Gesichtes; VEYRIERES empfiehlt
neben einer allgemeinen tonisierenden Behandlung (Arsen, Eisen, Lebertran)
lokale Umschlige, Duschen und Puder anzuwenden, weiche, iiberfettete Seifen
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und Goldcreme, Kiihlsalben und Kiihlpasten zu gebrauchen, welchen versuchs-
weise Schwefel, Teer, Resorcin oder Acidum salicylicum zugesetzt werden
koénnen. Bei stark entwickelten Teleangiektasien empfiehlt VEYRIERES Scari-
fikationen (VipaL) oder oberflichliche Anwendung des Galvanokauters (Brocq),
an dessen Stelle auch heute der Kaltkauter mit Erfolg verwendet werden
kann. Endlich sei der Vollstindigkeit halber noch hervorgehoben, daf von
manchen Autoren auch die Endokrintherapie bei der Keratosis suprafollicularis
empfohlen wird (ScHOLTZ).

2. Ulerythema ophryogenes (UNNA-TAENZER).

Im Jahre 1889 hat TAENZER eine eigenartige, von den Augenbrauen aus-
gehende Form der Follikularkeratose von dem iibrigen Bilde der Keratosis
pilaris abzugrenzen versucht und ihr im Hinblick auf eine Definition UnNNas,
der zufolge mit Erythem und Narbenbildung einhergehende Hautaffektionen
besser als Ulerytheme zu bezeichnen wéren, den Namen Ulerythema ophryo-
genes gegeben. Wie schon im vorhergehenden hervorgehoben wurde, hatten
bereits seinerzeit ERasMus WiLsoN und spéiter E. BESNIER unter der Bezeichnung
Folliculitis rubra, bzw. Xérodermie pilaire érythémateuse ou congéstive pro-
gressive oder Ichthyosis rubra derartige Félle beschrieben, die von Brocg
ebenso wie das Ulerythema ophryogenes mit der Keratosis pilaris rubra des
Gesichtes identifiziert und seither von der franzdsischen Schule vielfach als
Keratosis pilaris rubra atrophicans faciei bezeichnet werden, im Gegensatz zu
UNNA, der fiir die Selbstédndigkeit des von seinem Schiiler TAENZER aufgestellten
Krankheitsbildes eintritt, und zwar aus klinischen wie auch aus histologischen
Griinden. ‘

Die Affektion, die zumeist bei blonden Individuen auftritt und ein erythe-
matdses, ein mit Bildung von Hornpapelchen einhergehendes und ein atrophisches
Stadium erkennen 148t (UNNA), beginnt meist in frithester Jugend (GALEWSKY,
NETHERTON, ROSEN, SAMBERGER, STERNTHAL) mit Verinderungen der Augen-
brauenbogen, welche zumeist in ihren duBeren Abteilen (LEVIN, NEUDA, SELISZKY,
STERNTHAL, TAENZER), seltener in toto (GALEWSKY, HarrLer, NoBL) befallen
erscheinen und eine diffuse oder auch aus netzférmig miteinander zusammen-
hingenden Flecken bestehende Rdtung, mitunter auch ein mehr oder weniger
stark ausgesprochenes Odem (HALLER, SELISZKY), zumeist aber eine feinkdrnige
Beschaffenheit der geroteten Stellen aufweisen, welch letztere Erscheinung durch
die Erhebung von sehr kleinen Hornkegelchen an den Follikelostien bedingt ist
(Abb. 6). Die Haare der betreffenden Follikel erscheinen umgebogen oder kurz
iiber der Oberfliche abgebrochen, mitunter sehr fein und diinn, mitunter fehlen
sie vollstindig. TAENzZER beschreibt an einzelnen Haaren eine weilliche, etwa
einen Millimeter iiber dem Hautniveau vorhandene, aus Hornzellen bestehende,
rauhe Manschette. Die Erkrankung, bei welcher auch die angrenzenden Partien
der Wangen (DE BEURMANN- GoUgEROT, DELBANCO, DOwLING, NETHERTON,
NocUer-MorE, PrLs, RosEN, TAENZER) befallen sein konnen, erstreckt sich
mitunter auch einerseits nach abwérts auf die Oberlippe (NETHERTON, TAENZER)
und den Hals (UNNA-TAENZER, CoviSaA-BEJARANO-(GGAY), ja sogar von hier aus
weiterhin auf die Oberarme (UNNA-TAENZER, Covisa-BEJARANO-GAY, PELs),
andererseits breitet sie sich auch auf die Stirne und die behaarte Kopfhaut aus
(BarassA, Dowring, NoBL, PELS, SAMBERGER, STERNTHAL, UnNNA-TAENZER),
wobei an der Stirne, an den Wangen und am Halse meist die Erscheinungen des
intrafollikuliren Erythems, an den iibrigen Teilen mehr die Verdnderungen der
Follikelostien in den Vordergrund treten. Nach jahrelangem Bestande fiihrt die
Erkrankung zur follikulidren und interfollikuldren Atrophie in Form von kleinen,
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netzformig angeordneten, narbendhnlichen Despressionen, wobei dann auch
an den befallenen Stellen die Haare fehlen. In den hochgradigsten Fillen finden
sich solche atrophische Stellen nicht nur an den Augenbrauen, sondern auch
an den Wangen, an der Stirne und der Oberlippe und namentlich an der Kopfhaut,
die dann mitunter den Verlust eines grolen Teils ihres Haarbestandes aufweisen
kann und ausgebreitete, braunrote, schuppende, bei niherer Betrachtung von
miliaren, konischen, follikuliren Knotchen dicht besetzte Areale erkennen
lassen, welche narbendhnliche, haarlose, spiegelglatte Flichen und Leisten ein-
schlieBen (NoBr, UNNA). Andere, milder verlaufende Fille bleiben wieder jahre-
lang im Stadium des Erythems und der Hornkegelchen bestehen, es konnen

Abb. 6. Ulerythema ophryogenes.
(Aus FINKELSTEIN-GALEWSKY-HALBERSTAEDTER: Atlas der Hautkrankheiten und Syphilis im
Siuglings- und Kindesalter, 2. Aufl., Taf. 24, Abb. 52.)

sogar die letzteren fehlen, so daB in solchen ganz leichten Fillen nur ein einfaches,
stabiles Erythem der Augenbrauenbogen besteht (GassmMann). Mitunter treten
bei dieser im allgemeinen torpiden Affekfion Perioden stérkerer, auch leicht
schmerzhafter Rotung an den Follikeln auf, wodurch es dann gelegentlich zur
Bildung von pyogenen Follikulitiden kommen kann, was auch bei jeder stéarker
irritierenden Behandlung der Kopfhaut der Fall sein kann. Das klinische Bild
des Ulerythema ophryogenes stimmt also im groBen und ganzen weitgehend
mit den Verdnderungen der Keratosis pilaris rubra des Gesichts iiberein, wie
dies ja schon von Brocq hervorgehoben wurde. Und wenn auch GASSMANN
glaubt, ebenso wie UNNA, gewisse Unterschiede im klinischen Bilde beider Affek-
tionen hervorheben zu koénnen, so sind diese so unbedeutend, dafl GASSMANN
selbst sagt, sie seien nicht durchgreifender Natur. Dasselbe gilt auch beziiglich
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der von manchen Autoren betonten, deutlicher ausgeprochenen Neigung des
Ulerythema ophryogenes zur Atrophie mit konsekutivem Haarausfall und feiner
Narbenbildung, da solche Verdanderungen auch bei der Keratosis pilaris rubra
des Gesichtes bekannt sind.

Die ersten histologischen Untersuchungen tiber das Ulerythema ophryogenes
stammen von UNNA, der in seiner Histopathologie die Affektion als einen patho-
logischen Prozefl bezeichnet, welcher zu FollikelverschluB und tief herabsteigen-
der Hyperkeratose des Balgepithels fiihrt; ,,in einigen Regionen iiberwiegt die
Hornproduktion der Follikel, in anderen das begleitende, diffuse Erythem und
in diesen Fallen bilden sich hauptsidchlich die sekundiren, spiraligen Deforma-
tionen des Haares und Balges aus” (UNNA). Auch in den schwécheren Graden
kombiniert sich mit diesen Verinderungen eine mit Erweiterung der Lymph-
spalten einhergehende sklerotische Umwandlung des perifollikuléren Binde-
gewebes, welche sich auch spiter im interfollikuldren Anteil der Cutis in dem
Riickgang des Gefi- und anfinglich vorhandenen, mé&Bigen Zellreichtums
manifestiert. Diese Befunde UNnas wurden dann spéter durch die Arbeiten
von SELISKY und von MaArx ergénzt. Ersterer faft seine Untersuchungen
dahin zusammen, daB es sich beim Ulerythema ophryogenes um einen entziind-
lich-atrophischen Proze8 handelt, der in den mittleren Cutisschichten vor sich
geht und strang- und knotenformige, hauptsichlich um die Haarfollikel lokali-
sierte Infiltrate aufweist, welche eine ausgesprochene Neigung zur fibrosen
Umwandlung erkennen lassen; die innerhalb der Infiltrate gelegenen Gebilde
zeigen Erscheinungen von Schwund oder Atrophie. Es besteht eine ausgespro-
chene Verhornungstendenz des Haarfollikelepithels, die Haare innerhalb der
Follikel erscheinen vielfach umgebogen, die Follikel selbst weisen eine unregel-
miBige Wachstumsrichtung auf. Schwund der Talgdriisen und der Mm. arrec-
tores pilorum einerseits,  Stauung und Dilatation der Schweildriisen mit Re-
generationstendenz der zelligen Elemente andererseits vervollstdndigen nach
SeriskY das histologische Bild des von ihm beobachteten, einschligigen Falles.
Marx endlich resumiert die bistologischen Befunde von drei Krankenbeobach-
tungen dahin, daB erhebliche Unterschiede in den infiltrierten und nichtinfil-
trierten Partien bestehen. An den Stellen, an welchen sich Infiltrationen zeigen,
sind nur wenige, grofle Follikel vorhanden, die bis in die tiefsten Cutisschichten
hinabreichen; hyperkeratotische Verdnderungen finden sich ausschlieflich an
der nicht erweiterten Follikelmiindung und im oberen Drittel des Ausfiihrungs-
ganges. Die Epidermis erscheint stellenweise leicht akanthotisch, an anderen
Stellen wiederum auBerordentlich diinn mit zartwelliger Oberfliche. Wohl-
ausgebildete, knoten- und strangférmige Infiltrate, welche hauptsichlich aus
Rundzellen, Plasmazellen und namentlich an der Peripherie der Zellanhdufungen
reichlicher vorhandenen Fibroblasten bestehen, ummauern die Talg- und nament-
lich die Schweidriisen (Abb. 7), welche allméihlich zugrunde gehen und zum
Teil cystisch erweiterte Ausfithrungsgéinge erkennen lassen. Dichte Infiltrationen
finden sich auch in der Umgebung der mitunter gewundenen Follikel (Abb. 8).
GeféBe und Lymphbahnen sind vielfach dilatiert, im Bereiche der Cutis besteht
ein leichtes Odem. In den nichtinfiltrierten Gebieten sind ziemlich zahlreiche,
kleinere Follikel vorhanden, welche bemerkenswerterweise mitunter auch eine
Verhornungstendenz ihrer unteren Abschnitte erkennen lassen, an den leicht
erweiterten Ostien eine deutliche, auf die benachbarten Epidermisflichen nicht
iibergreifende Hyperkeratose aufweisen. Das obere Follikeldrittel, das eben-
falls leicht erweitert und mit Hornmassen erfilllt ist, zeigt oft in seiner Mitte
ein feines, diinnes Haar, das einen geraden Verlauf hat, am Ende leicht kolbig
verdickt ist und bis zu der, den Follikeleingang verschlieBenden Hornplatte
reicht, mitunter auch geschlingelt oder aufgerollt erscheint. Die Gefafle sind
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kaum erweitert, wohl aber die Lymphbahnen; das Bindegewebe erscheint
zellarm, in der Umgebung der Follikel sklerotisch. Talg- und Schweildriisen
sind véllig unverdndert.

Abb. 7. Ulerythema ophryogenes. Verinderungen im Bereich der SchweiBdriisen.
(Aus W.MARX: Beitrag zur Histologie des Ulerythema ophryogenes. Arch. f. Dermat.168, 11, Abb. 1.)

Abb. 8. Ulerythema ophryogenes. Verdnderungen im Bereich der Haarfollikel.
(Aus W.MARX: Beitrag zur Histologie des Ulerythema ophryogenes. Arch. f. Dermat. 163, 12, Abb. 2.)

Gegeniiber dem Ulerythema sycosiforme ist also, wie MARX hervorhebt,
im histologischen Bilde das Fehlen von perifollikuldren Plasmazellenanhidufungen,
von férmlichen Plasmomen auffallend, gegeniiber dem Ulerythema acneiforme
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das Fehlen von Comedopfrépfen und pathologischen Verhornungsvorgingen
innerhalb der Talgdriisen, gegeniiber dem Ulerythema centrifugum endlich
das Fehlen einer interfollikuliren neben der follikuldren Hyperkeratose. Schwie-
riger ist dagegen die Abgrenzung hinsichtlich der Keratosis suprafollicularis.
UnNa4, der an der Selbstindigkeit des Ulerythema ophryogenes festhilt, wollte
im erythematosen Anfangsstadium der Erkrankung die hier vorhandene peri-
follikuldre Rarefaktion und Sklerose des Bindegewebes, sowie den Mangel
stiarkerer perifollikulidrer Infiltration, im Stadium der Hornpapelbildung das
tiefere Herabsteigen der Hyperkeratose bis zum unteren Drittel des Haar-
balges und die zylindrische oder tonnenformige Erweiterung der oberen Drittel
des Follikeltrichters als Unterschiede gegeniiber den geweblichen Verinde-
rungen bei der Keratosis suprafollicularis hervorheben und auf diesen histo-
logischen Differenzen fuBend, zwischen dieser letzteren Affektion und dem
Ulerythema ophryogenes eine scharfe Trennungslinie ziehen. Da aber die
Hornbildung im Follikel, das begleitende Erythem, die Verdnderungen des
Haarbalges und des Haares bei der Keratosis follicularis und bei dem
Ulerythema ophryogenes auch nach UNNaAs Angabe sehr analog sind, mdéchte
Gaxs einer solchen Trennung der beiden Verinderungen, auf Grund der
histologischen Befunde wenigstens, nicht zustimmen, zumal ja einerseits die
stiarkere Ausbildung der perifollikuliren Zellwucherungen bei der Keratosis
suprafollicularis sehr wohl mit der groBeren Moglichkeit sekundérer Einwir-
kungen (Trauma usw.) an den Streckseiten der Extremititen zu erkliren ist,
andererseits die Erweiterung der oberen Drittel des Haarfollikels doch allzu-
sehr von rein mechanischen Bedingungen, namentlich von dem Grade der
Hornretention abzuhidngen scheint (Gans).

Ob man nun das Ulerythema ophryogenes wie UNNA-TAENZER als selbstindiges
Krankheitsbild im Rahmen der lichenoiden Follikulirkeratosen betrachtet
oder aber mit dem Bilde der Keratosis pilaris rubra faciei identifiziert, wie es
Brocq getan hat — auch SIEMENS spricht von dem Ulerythema ophryogenes
als von einer Varietit der Keratosis pilaris — die Atiologie der von TAENZER
beschriebenen Affektion ist ebenso wenig bekannt wie jene der Keratosis supra-
follicularis. Auch hier werden wieder Beziehungen zur Ichthyosis (PARKES
WEBER), sowie zu endokrinen (Cosiva-BEjARANO-GAY, NocUER-MoRE, PELS,
ROSEN), bzw. endokrin-vegetativen Stérungen (NEUDA) angenommen ; STERNTHAL,
JosEpH und auch PEJRI glaubten — letzterer in einer Diskussionsbemerkung
zu einem von NoGUER-MoRr% vorgestellten Falle —, das Krankheitsbild mit dem
Lupus erythematodes in Verbindung bringen zu sollen. LEssEr fiithrt es in Zu-
sammenhang mit der Pseudopelade an. DE BEURMANN-GOUGEROT, DARIER,
NEISSER, SELISZKY nehmen eine kongenitale Basis fiir diese Affektion an. Von
besonderer Wichtigkeit sind jedoch Beobachtungen, welche die Zugehorigkeit
dieses Krankheitsbildes zu den wvererbbaren, kongenitalen, familidren Derma-
tosen erweisen; so bringt GALEWSKY, der schon frither Gelegenheit hatte, das
familidre Vorkommen des Ulerythema ophryogenes zu beobachten, in einer ein-
schligigen Mitteilung den Stammbaum einer Familie, in welcher 1 Sohn und
3 Tochter, 1 Enkelin und 1 Tochter des Bruders die gleichen Erscheinungen
aufwiesen, wihrend die Verdnderungen des GroBvaters fraglich waren. Auch
Covisa-BEJARANO-GAY- heben gelegentlich der Schilderung eines von ihnen
beobachteten 20jihrigen Maddchens mit Ulerythema ophryogenes hervor, dafl
die Mutter der Patientin die gleichen Verdnderungen aufgewiesen haben soll.
MARrX endlich erwdhnt, daBl unter den von ihm beobachteten Féllen von Ulery-
thema ophryogenes sich zwei Schwestern befanden, er zitiert aber auch eine
Beobachtung von vAN DER VALK, der in einer Familie 9 mit dieser Affektion
behaftete Mitglieder feststellen konnte.
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Die Therapie ist dieser Affektion gegeniiber ziemlich machtlos (ORMSBY),
namentlich so weit es sich um die starker ausgebildeten, schwereren Fille handelt.
In den leichteren Féllen kénnen milde Salicyl-, Schwefel- und Resorcinsalben
mitunter heilend wirken (TAENZER), fiir die schwereren Formen des Ulerythema,
ophryogenes wurde Applikation von griiner Seife, rotem Pflaster, sowie dicht
nebeneinander liegende Scarificationen und Kohlensiureschneebehandlung
empfohlen (DARIER). Mitunter soll auch die Anwendung der Kromayerlampe,
wie CLARK in der Diskussion zu einem von WILLIAMS vorgestellten Falle hervor-
hebt, von gutem Erfolge begleitet sein. Zumeist sind aber alle Mittel, auch die
Behandlung mit Rontgenstrahlen ergebnislos (HEUCK) und das gleiche gilt
auch von der vielfach neben der lokalen Behandlung geiibten Diit- und
Organotherapie (PELS).

3. Keratosis pilaris als Teilerscheinung bei Moniletrichosis
und Erythrocyanosis crurum puellaris bzw. Perniosis.

a) In seiner bereits im vorhergehenden erwihnten Arbeit ,,Remarques sur
les alopécies de la kératose pilaire* hatte BRocq hervorgehoben, daB die Keratosis
pilaris als Teilerscheinung des unter dem Namen Aplasia pilorum moniliformis
benannten Krankheitsbildes vorhanden zu sein pflegt. Da diese Affektion,
die von verschiedenen Autoren mit verschiedenen Bezeichnungen wie Aplasia
pilorum moniliformis (BEHREND), Monilethriz (CROCKER), Aplasia pilorum
intermittens (VIRCHOW), Spindelhaare (JariscH), Nodose Hasr (SMITH) benannt
wurde, an anderer Stelle dieses Handbuchs (Bd. XIII/1, Beitrag GALEWSKY)
in ausfithrlicher Weise geschildert wird, soll sie hier nur in Kiirze, so weit
dies im Rahmen der vorliegenden Erérterungen von Interesse ist, besprochen
werden.

Charakteristisch fiir dieses Krankheitsbild ist die Bildung von Haaren, welche
in regelméfBigen Absténden Einschniirungen zeigen und infolge dessen aus perl-
schnur- oder rosenkranzartig aneinandergefiigten, spindelférmigen Auftrei-
bungen und dazwischen liegenden Verdiinnungen zusammengesetzt erscheinen.
Die derartig verdnderten Haare sind meist weitaus kiirzer als normal, da sie
an den Einschniirungsstellen abzubrechen pflegen, vielfach auch bei dem leich-
testen Zug, ja sogar spontan ausfallen, so dal der Haarwuchs deutlich gelichtet
erscheint, mitunter sogar das Bild mehr oder weniger vollstindiger Kahlheit
bieten kann. Die Haare erscheinen hierbei trocken, glanzlos, abgeknickt, auf-
gerollt, an den Spitzen bald heller, bald dunkler gefarbt, so daB gelegentlich
ein Bild entsteht, das an Ringelhaare erinnert. Die Linge der Spindeln und
der Internodien ist ziemlich verschieden, wie aus den Messungen von UEBEL-
MESSER, SCHUTZ u. a. hervorgeht. Mit diesen eigenartigen Verdnderungen der
Haare ist jedoch die Symptomalogie dieser Affektion keineswegs erschopft,
es zeigt sich vielmehr, wie fast ausnahmslos berichtet wird, jedes erkrankte Haar
an seiner Basis von einer kleinsten, miliaren, roten Papel umgeben. Diese kleinen,
follikuliren Hornkegelchen verleihen der Haut der betreffenden Stellen eine
eigenartige, reibeisenahnliche Beschaffenheit und entsprechen, wie dies BrocQ
hervorgehoben hat, den charakteristischen Verdnderungen der Keratosis pilaris.
In vorgeschrittenen Fillen konnen die ihres Haarbestandes verlustigen Haut-
stellen ein atrophisches Aussehen gewinnen (ARNDT, AzNaA, BrocQ, HUBNER,
JARISCH-MATZENAUER, Mac KEE, SEEMANN u. a.). Angaben iiber das Auf-
treten dieser eigenartigen follikuliren Hornkegelchen finden sich nahezu bei
allen Autoren, die sich mit der Monilethrix beschéftigt haben; so sind sie bei
ArNDT, BrOCQ, DorE, HEUCK, HUBNER, LEEUWEN, LEHNER, ROSENTHAL-
SPREUREGEN, SEEMANN, STRANDBERG, TENNESON, Tovama-OHNO erwihnt,
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wihrend A1sawa, ARNDT, AzuA, BRAENDLE, DAMER, DoRE, FERNET-RABREAU,
GuszMANN, HALLOPEAU-LEPINAY, HERXHEIMER, HUBNER, LANGER, LAPOWSKI,
vAN LEruweN, LEPINAY, PARKES WEBER, POLLAND, SAVATARD, SEEMANN,
SiBLEY, ToBIAS das dem Lichen pilaris, bzw. einer Keratosis pilaris rubra (DoRrE,
HarrorEu-LEPINAY) gleichende Aussehen der Kopfhaut hervorgeben. Es konnen
aber nicht nur die Kopthaut, sondern auch die Augenbrauen (ARNDT, CIAROCCHI,
Damer, HaALLOPEAU-LfiPINAY, KREN, Lapowski, Lutz, OrMSBY-MITCHELL,
ParkEs WEBER-AXHAUSEN, RacHmaNow, TovaMa-OHNO) und die Wimpern
(KrEN, Larowski, Lurz, PARKES WEBER-AXHAUSEN, RACHMANOW, SEEMAAN,
Tovama-OuNoO), ja sogar die Behaarung der Awillese und des Mons Veneris
(RACHMANOW, SEEMANN), in seltenen Féllen der Haarbestand des ganzen Korpers
im gleichen Sinne verindert sein (HALLOPEAU). Gleichzeitig besteht fast in allen
Fillen eine Keratosis suprafollicularis an den Pradilektionsstellen dieser Affek-
tion, wie dies nahezu von allen Autoren beschrieben, insbesondere aber mit
Nachdruck von Artom, CraroccHi, DAMER, GILcHRIST, HALLOPEAU-LEPINAY,
Laroswi, PARKES WEBER-AXHAUSEN, POLLAND, SEEMANN, SIBLEY hervor-
gehoben wird.

Besondere Verdienste um die histologische und histopathogenetische Er-
forschung der Monilethrix, die vielfach bei der Geburt (CtaroccHI, CLARK, FERNET-
RaABREAU, GUSzMANN, Lutz, MAcALHAES, ORMSBY-MITCHELL, PARKES WEBER-
AXHAUSEN, SEEMANN) oder kurze Zeit post partum (ARNDT, DAMER, DORE,
HUBNER u. a.), aber auch spéterhin in Erscheinung tritt, haben sich insbesondere
Dorg, Fural, Goray, GuszMaNN, HABERMANN, VAN LEEUWEN, RacHMANOW,
Porranp und Tovama-OuNo und UNNA erworben, deren Arbeiten nicht nur
zeigen, daB die Spindelbildung bereits innerhalb des Follikels vor sich geht,
sondern auch das regelmiBig miteinander abwechselnde Auftreten von Spindeln
und Internodien durch intrafollikulére, abnorm verlaufende Verhornungsvorgéange
zu erkliren versuchen (BonNET, DorRE, Fukai, GuUszMAN, VAN LEEUWEN,
RacaManow, Tovama-OuNo, UNNa). Wodurch aber diese im Follikel selbst
sich abspielenden Prozesse letzten Endes erklirt werden, darauf bleiben auch
diese, das Verstindnis des Entstehungsmechanismus der Monilethrix auBer-
ordentlich fordernden Arbeiten die Antwort schuldig, wie denn tiberhaupt die
Atiologie dieser Affektion noch ziemlich unklar ist. Eine besondere Bedeutung
kommt in dieser Hinsicht indes dem Nachweis von familidrem und hereditdirem
Auftreten der Aplasia pilorum moniliformis zu, das von einer grofen Reihe
von Autoren (ANDERSON, ARTOM, AzUA, C1AROCCHI, HABERMANN, HALLOPEAU,
Heuck, HUBNER, LAPOWSKI, VAN LEEUWEN, LESSER, MURAY, POLLAND,
PoNTOPPIDAN, RACHMANOW, ROSENTHAL-SPREUREGEN, SABOURAUD, SCHUTZ,
SEEMANN, SIBLEY, STRANDBERG, TECKLENBORG, TovaMA-OHNO, WISE) hervor-
gehoben wurde. Die Monilethrichosis wurde familiédr bis durch 5 Generationen
beobachtet, eine grofle Zahl von Fillen ist aber, wie SIEMENS in seinem Hand-
buchkapitel iiber ,,Vererbung in der Atiologie der Hautkrankheiten“ betont,
solitdr; HEuok fand beispielsweise unter 44 in der Literatur niedergelegten Be-
obachtungen nur 16 familidre Monilethrixfille, welche bei der Durcharbeitung
unregelméfige Dominanz ohne Geschlechtsabhingigkeit erkennen lassen. Diese
Atiologie scheint aber nicht fiir alle Fille von Aplasia pilorum moniliformis
in Betracht zu kommen, da unter den 28 solitiren Féllen HEucks 15 vorhanden
waren, in welchen die Eltern nachweisbar nicht behaftet waren; in einem der-
artigen solitdren Falle konnten FERNET-RABREAU Konsanguinitét der Eltern fest-
stellen, die iibrigens auch von Tovyama-OuNo bei zwei mit Monilethrix behafteten
Geschwistern, sowie bei einem solitdren Falle erhoben werden konnte. Fiir die
atiologische Verschiedenheit der familidiren und solitiren Fille wiirde auch
sprechen, daBl Atypien des Verlaufs und der Lokalisation ausschlieflich bei
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den solitdren Fillen beobachtet wurden (HEUuck), weshalb denn auch das Auf-
treten der Moniletrichosis auf die verschiedensten Ursachen zuriickgefiihrt,
mit psychischen Erregungen (PoHL-PINcUS), epileptiformen Anféllen (BrEDA),
trophoneurotischen (GILCHRIST) und endokrinen Storungen (Goray, ROSEN-
THAL-SPREUREGEN, STRANDBERG) in Verbindung gebracht wurde. Bemerkens-
wert ist auch eine Beobachtung von O. SacHs, der das Auftreten von Spindel-
haaren nach Hennafdrbung feststellen konnte; RIEHL vertrat in einer Dis-
kussionsbemerkung zu diesem Falle die Ansicht, daB diese Beobachtung als
artefizielles Spindelhaar aufzufassen sei.

Die Therapie dieser Affektion, welche klinisch und namentlich bei mikro-
skopischer Untersuchung der verinderten Haare unschwer zu erkennen ist
und nur mitunter, wenn die Haarspindeln heller oder dunkler als die Internodien
gefirbt sind, mit Ringelhaaren oder bei oberflichlicher Betrachtung mit einer
von RiIEckE als Trichokinesis bezeichneten, durch longitudinale Drehung der
Haare zu scheinbaren Verdickungen und Verdiinnungen derselben fithrenden
Verinderung verwechselt werden kann, steht vielfach vor einer wenig aus-
sichtsvollen Aufgabe; Resorcinalkohol- und Kohlensiureschneebehandlung,
Quarzbestrahlungen (Azua), Opotherapie (ARTOM, AzUA, GoLAY) wurden in Vor-
schlag gebracht, zumeist aber ergebnislos angewendet (ArTOM, AzUA, GOLAY,
TECKLENBORG, WISE). VAN LEEUWEN demonstrierte 1923 einen Knaben mit
Monilethrix, bei welchem wegen einer Alopecia areata eine Rontgenepilations-
dosis verabreicht worden war und welcher spiter an den frither mit Spindel-
haaren besetzten Kopfhautstellen normalen Haarwuchs ohne Spindelbildung
und ohne Keratosis pilaris erkennen lie. Diese iiberraschende Tatsache bewog
nun VAN LEEUWEN, die Rontgenepilation als Mittel der Wahl fiir die Behandlung
der Monilethrix zu empfehlen und in analoger Weise trat BuscHkE fiir die Thal-
liumepilation bei dieser Erkrankung ein. Es wurden auch von manchen Autoren
Erfolge mit dieser Rontgen- (CHARGIN, Ki1Ess, SIBLEY) bzw. Thalliumepilation
beobachtet (BuscHKE, LANGER), von anderen aber auch diese Epilationstherapie
der Monilethrichosis als génzlich ergebnislos abgelehnt (ARToM, DAMER, TECKLEN-
BORG, WISE).

b) Gelegentlich der Besprechung der an den Extremitdten auftretenden
Verdnderungen der Keratosis suprafollicularis wurde bei der differential-
diagnostischen Abgrenzung dieses Krankheitsbildes gegeniiber anderen dhnlichen
Affektionen bereits darauf hingewiesen, daf3 bei Leuten, welche an Frostschiden
leiden — hauptséchlich bei Frauen und Médchen an der Streckseite der unteren
Extremitiaten und der Oberarme, seltener bei Mannern im Bereiche der Glutaal-
region —, Erscheinungen an den Follikeln auftreten konnen, welche der Keratosis
pilaris vollkommen oder in auBerordentlich hohem Mafe gleichen; diese Follikel-
verdnderungen weisen vor allem eine mehr oder weniger ausgesprochene Hyper-
keratose, sowie ein Kolorit auf, das vom Rot-Brdunlichen bis hiniiber zum Livid-
Dunkelblau alle méglichen Farbenténe umfaft. DirTrIcH sagt diesbeziiglich:
,,Nach unseren Beobachtungen der Farbennuancen kénnte man die Brocqsche
Bezeichnung variieren zu der Keratosis pilaris alba-rubra-livida-coerulea, wenn
wir nicht der Einfachheit halber unsere Bezeichnung Pernio follicularis acumina-
tus sive planus vorziehen, die wir jedoch ebenfalls, um die Synonyma nicht weiter
zu vermehren, zugunsten des Ausdrucks Perniosis zuriickstellen.” Damit erscheint
die Stellungnahme der Schule KrineMULLERs festgelegt, welche diese Erschei-
nungen mit dem Anfangsstadium der Frostschéden, der Perniosis, identifiziert;
KuingMULLER, wie auch sein Schiiler DrtTricH sind aber auch iiberzeugt,
daB es sich bei den verschiedenen, namentlich in der englischen und franzgsischen
Literatur beschriebenen Beobachtungen von Erythrocyanosis crurum puellaris
um nichts anderes handeln konne als um Frostschiden. Diese Bilder, die unter
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verschiedenen Bezeichnungen, als Erythrocyanosis crurum puellaris (MENDES
DA CosTA-vAN OoRT-LAU), Erythrocyanosis cutis symmetrica (CURSCHMANN).
Erythema venosum (LENGFELLER), Erythrocyanosis frigida crurum feminarum
oder chronic indurative erythema of the legs (PARKES WEBER), Erythrocyanose
susmalléolaire oder Erythrocyanogénie (JUSTER), Oedéme strumeux (BALZER-
ALQUIER), Oedéme asphyxique symmetrique des jambes chez les jeunes filles
lymphatiques (THIBIERGE-STIASSNIE), infiltrations cellulitiques des membres
inférieurs (LEVY-FRANCKEL-JUSTER), chronic erythema of the legs (KAUFMANN),
persistent erythema of an erythromelalgic type (MEACHEN) usw. beschrieben wurden,
sind ebenso wie die Verdnderungen der Perniosis in dem von ULLMANN bearbei-
teten Beitrag iiber ,,Thermische Schidigungen® eingehend geschildert, so daB
es sich eriibrigt, hier ndher darauf einzugehen; lediglich von den follikuldren
hyperkeratotischen Verdnderungen soll hier in aller Kiirze die Rede sein. Auch
bei der klinischen Darstellung der unter so verschiedenen Bezeichnungen wieder-
gegebenen Fille von Erythrocyanosis crurum puellaris heben nahezu sdmtliche
Autoren das Vorhandensein von Lichen pilaris-Efflorescenzen hervor, so, um
nur einige anzufithren, ALEXANDER, JUSTER, KANVOwsKI, KISTJAKOVSKIJ,
KroerpEL, LEVY-LANZENBERG, LEVY-FRANCKEL-JUSTER, LIEBNER, MENDES
DA CosTA -VAN OORT-LAU, NARDELLI, SAINZ DE AJA, SELLEI-LIEBNER, THI-
BIERGE-STIASSNIE, ULLMANN, WERTHER u.a. Wihrend also hinsichtlich des
Vorhandenseins von Efflorescenzen, welche mit der Keratosis pilaris identisch
sind oder ihr weitgehendst gleichen, bei allen Autoren volle Ubereinstimmung
besteht — darauf wurde ja von KLING¢MULLER und von DrITTRICH wieder-
holt hingewiesen —, ist die Deutung dieser follikuliren Keratosen nicht eine
durchgehends einheitliche. Eine Anzahl von Autoren, namentlich die Vertreter
der franzésischen Schule, betrachten ndmlich die Erscheinungen der Keratosis
pilaris lediglich als ein im Rahmen der Erythrocyanosis crurum puellaris koordi-
niert mit den iibrigen Erscheinungen auftretendes und von den gleichen Ursachen
abhiéngendes Symptom; JUSTER beispielsweise sagt, die supramalleolire Ery-
throcyanose sei zu jenen Dermatosen zu rechnen, welche wie die Hypertrichosen,
Pigment- und Nagelstérungen, Hyperhidrosis, Sklerodermie, Keratosis pilaris
usw. auf neuro-humorale-zirkulatorische Stérungen zuriickzufithren seien.
Auch SELLEI-LIEBNER messen den follikuliren Verinderungen keine allzu grofle
Bedeutung bei; daBl diese Erscheinungen in den erythrocyanotischen Partien
so deutlich hervortreten, erkliren sie damit, ,,daB der auch sonst hiufig vor-
kommende Lichen pilaris an den entziindlich geschwollenen Stellen intensiver
auftritt.” Anders dagegen KrINGMULLER und auch DITTRICH, die anfangs
noch Lichen pilaris und Perniosisinfiltrate trennten, allmahlich aber zur Uber-
zeugung gelangten, daf eine Trennung zwischen den Friihstadien zur massiv
infiltrierten Frostbeule und den genannten follikulidren Verinderungen sich nicht
mehr aufrecht erhalten lieBe. MaBgebend erschienen ihnen hierbei die Verfol-
gung des Verlaufs, vielleicht auch das histologische Bild, welches deutliche
follikulire Hyperkeratosen erkennen lieB, insbesondere aber und in erster Linie
die capillarmikroskopishen Befunde. Derartige Untersuchungen wurden auch bei
der Erythrocyanosis crurum puellaris vorgenommen (DELATER-HUGEL, KI1STJA-
KOVSKLJ, NIELSEN) und sie stimmen vollig mit den Befunden DrTTRICHS iiberein,
der andererseits hinsichtlich seiner eigenen Befunde und im Hinblick auf jene,
die O. MULLER bei dem Lichen pilaris erheben konnte, zur Ansicht gelangte,
,,daBl da nennenswerte Unterschiede kaum bestehen diirften‘‘.

Nicht uninteressant ist iibrigens in diesem Zusammenhang eine Beobachtung
von O. SacHusS, welcher das Entstehen von follikuliren Keratosen an den Streck-
flichen der Vorderarme und Handriicken bei einer 24 jihrigen Frau wahrnehmen
konnte, die bei der Zubereitung von Gefrorenem mit der Herstellung einer aus



Artefizielle lichenoide Follikularkeratosen. 131

Eis und rotem Steinsalz bestehenden Kéltemischung beschiftigt war. SachHs
ist in diesem Falle geneigt, die Kéltemischung als das provokatorische Moment
dieser Veridnderungen anzusehen.

4, Artefizielle lichenoide Follikularkeratosen.

Endlich koénnen lichenoide follikulire Keratosen auch artefiziell, so durch
gewerbliche Schidigungen mechanischer, chemischer oder thermischer Natur

Abb. 9. Artefizielle lichenoide Follikularhyperkeratose; dichtgedridngte, hautfarbene bis blaBrote,
lichenoide, follikulire Hyperkeratosen an der Streckfliche der Unterarme, Héinde und Finger eines
jugendlichen Arbeiters, der Maschinen mit Gasol zu reinigen hatte. (Sammlung EHRMANN-BRUNAUER.)

entstehen. O. SAcHS, der diese Verdnderungen in seinem Beitrag ., Uber Gewerbe-
krankheiten der Haut‘* ausfithrlich bespricht, dann auch BETTMANN, GALEWSKY,
E. HorrMaNN, OPPENHEIM, ULLMANN u. a. haben wiederholt betont, daB durch
derartige berufliche Schadigungen namentlich an der Streckseite der Unterarme,
Hinde und Finger Verinderungen entstehen, welche mit ihren rauhen, kegel-
f6rmigen Herdchen auBlerordentlich einer Pityriasis rubra pilaris d4hneln kénnen,
vielfach auch zusammen mit Follikulitiden, Comedonen, Pustelbildungen, bzw.

9%
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mit Pigmentation einhergehen und nur in relativ seltenen Féllen ohne diese
begleitenden Erscheinungen auftreten. LUITHLEN schilderte derartige follikulire
lichenoide Veridnderungen bei einem in einer Automobilfabrik beschéftigten
Arbeiter; LEDERMANN beobachtete lichenoide, mit gleichzeitiger Melanose
einhergehende und durch Schmierdl verursachte Schidigungen. Vor einiger
Zeit hatte ich Gelegenheit, einen jungen Arbeiter zu beobachten, dessen Beschéf-
tigung darin bestand, Maschinen mit Gas6l zu reinigen und welcher an der
Streckseite der Unterarme, Hénde und Finger kleine, dichtgedringte, haut-
farbene oder blaBrote, lichenoide, kegelférmige follikulire Hyperkeratosen
erkennen lieB (Abb. 9), so daBl die Haut eine reibeisenartige Beschaffenheit
beim Dariiberstreichen aufwies; Bildung von Stacheln, Comedonen, Pusteln
fehlte ebenso wie eine Verfarbung der unbedeckten Korperstellen.

Auch die Anwendung von verunreinigtem Vaselin oder von unreinen oder
mit Zusitzen versehenen Olen kann mitunter neben anderen Erscheinungen
auch zur Entstehung lichenoider, follikulirer Keratosen fithren (OPPENHEIM);
so schildert beispielsweise IN¢RaM die Eruption von solchen, einer Keratosis
pilaris dhnlichen Efflorescenzen nach einer durch 6 Wochen fortgesetzten Ein-
reibung mit Campherdl. Allerdings war in diesem Falle zu beriicksichtigen,
daBl nicht nur die Brust und allméhlich auch der ganze Korper einschlieSlich
des Gesichtes und der behaarten Kopfhaut befallen waren, sondern dafl auch die
Handflichen und FuBsohlen schuppten und gleichzeitig Erscheinungen einer
generalisierten Ichthyosis vorhanden waren, welche in solchen Féllen ein dis-
positionelles Moment bildet (R1erL). Erwihnenswert wire auch, da es O. Sacus
seinerzeit bei seinen Untersuchungen iiber die Einwirkung von Anilinfarbstoffen
auf die tierische Haut gelungen ist, nach subcutaner Injektion von Brillant-
Olivendl in die Ohrinnenfliche eines jungen Kaninchens, aber auch nach eben-
solcher Anwendung von Scharlachrot-Olivenél, ja sogar von reinem Olivendl
Verdnderungen experimentell zu erzeugen, welche ein auch histologisch dem
Lichen pilaris dhnliches Bild darboten.

Das gleichfalls von O. SacHs beobachtete Auftreten von kleinen, der Keratosis
pilaris entsprechenden Follikulidrkeratosen an den Streckflichen der Vorderarme
und Handriicken einer bei der Zubereitung von Gefrorenem beschéftigten Arbei-
terin wurde bereits erwéhnt.

Anhang.

Keratosis pilaris praescorbutica.

In einer aus dem Jahre 1926 stammenden Arbeit berichtet Saip DJEMIL
iiber eigenartige und auffallende Hautverdnderungen, welche bei Soldaten der
Dardanellenarmeen im Jahre 1915 beobachtet werden konnten; bei diesen
Truppenkorpern wiitete damals der Skorbut, der in der iiberwiegenden Mehr-
heit der Fille typisch verlief. In einer Reihe von Beobachtungen zeigten sich
jedoch neben Prodromalerscheinungen, wie ausgesprochenem Krankheitsgefiihl,
Miidigkeit, depressiver Gemiitsstimmung, Wadenkrampfen und Anidmie auch
auffallende Verdnderungen der Haut der unteren und ganz ausnahmsweise
auch der oberen Extremititen, welche grau- oder schmutzigrote Keratosen
erkennen lieBen. Allmahlich wandelten sich diese Keratosen in die charak-
teristischen follikuliren Petechien um und zuletzt, aber auch nicht immer,
vervollstindigten Zahnfleischblutungen das klinische Bild. Diese Beobachtungen,
welche schon bei der Erérterung der Atiologie der Keratosis suprafollicularis
fliichtig erwahnt wurden, und welchen DyEMIL fiir die Diagnose des beginnenden
Skorbuts eine besondere Bedeutung beimessen mochte, stehen in einem gewissen
Parallelismus zu einer von NICOLAU bereits 1918 bei Skorbut beschriebenen
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follikulidren und perifollikulidren Affektion, die allerdings klinisch ein etwas ab-
weichendes Bild darbietet. Wenn auch von Nicorau Erscheinungen, welche einer
chair de poule dhneln oder sogar einer Keratofollikularis entsprachen, nament-
lich zu Beginn der Beobachtungen erwahnt wurden, so traten spéaterhin stérkere
Grade von Perifollikulitis, ja sogar papulo-pustulése Efflorescenzen, mitunter
sogar kleine Geschwiirsbildungen auf. Das Krankheitsbild, das NicoLau an
4 Fiallen beobachten konnte und welches er als Dermatitis papulo-keratotica
scorbutica bezeichnet, 148t histologisch eine Hyperkeratose des oberen Follikel-
teiles, sowie in einem fortgeschritteneren Stadium eine deutliche perifollikulére
Lymphocyten-Infiltration erkennen, die sich mitunter zu einem eigentiimlichen
Knotchen verdichtet. Pradilektionsstellen waren die vorderen inneren Seiten
der Vorderarme, die vorderen und duBeren Flichen der Oberschenkel, sowie die
unteren Partien der Bauchhaut beiderseits der Linea alba; in anderen Fillen
dehnten sich die Verdnderungen auch weiter aus, wobei Kopf, Achselhéhlen,
die distalen Teile der oberen und unteren Extremitédten, die Scapular- und
Interscapularregion, sowie die Anogenital- und Genitocruralregion frei blieben.

Ob die erwahnten follikuldren und perifollikuliren Verdnderungen tatséch-
lich den priméaren pathologischen Prozell darstellen, welchem sich die eigent-
lichen skorbutischen Verdnderungen erst anschlieBen, erscheint fraglich
(GaxNs), zumindest im Hinblick auf eingehende Untersuchungen von ASCHOFF
und KocH.

Erwihnenswert wire noch, dal TEoDORESCU vor kurzem das von NICOLAU
beschriebene Krankheitsbild in einem Falle von nichtepidemischem, sogenanntem
,,Friedensskorbut® beobachten und ohne &uBere Behandlung, lediglich durch
Darreichung von C-Vitaminen zur voélligen Abheilung bringen konnte.

B. Spinuldse follikulire Keratosen.

Die spinulésen Follikularkeratosen entsprechen klinisch eigentlich einer
spinul6sen Keratosis pilaris, d. h. einer Follikelverinderung, welche durch Bil-
dung pilirer oder peripilirer Papelchen charakterisiert ist, in deren Zentrum
sich ein stachel-, faden- oder dornformiger Fortsatz erhebt, der dem Bilde ein
eigenartiges und auffallendes Gepriage verleiht.

Diese Erscheinungen, die keineswegs héufig zur Beobachtung gelangen,
sind in ihrer Stellung noch vielfach umstritten und werden bald als klinisches
Syndrom angesehen, das auf Grund verschiedenster Ursachen in Erscheinung
treten kann (DARIER, NICOLAS-GATE, LORTAT-JACOB-LEGRAIN u. a.), bald wieder
als selbstindiges Krankheitsbild hervorgehoben (CROCKER, ADAMSON, BECK,
Prccarpi, SALINIER, UNNA, VIGNOLO-LUTATI u. a.), das in dtiologischer Beziehung
noch vielfach unerforscht ist, ja sogar hinsichtlich seiner Symptomatologie
noch schwankend und unsicher erscheint (SIEMENS).

Der erste, der auf diese auffallenden Erscheinungen hinwies, war RADCLIFFE
CROCKER, welcher sie bereits im Jahre 1883 eingehend schilderte und ihnen die
Bezeichnung Lichen pilaris seu spinulosus Devergie gab, eine Benennung, die
von manchen Autoren (HALBERSTAEDTER, NOBL) auch spiter noch gebraucht
wurde, obwohl, wie ApamsoN und LEwaNDOowsKY fast gleichzeitig hervorheben,
es ganz ungerechtfertigt war, die Affektion mit dem Namen DEVERGIEs in
Verbindung zu bringen. Ein weiterer analoger Fall wurde im gleichen Jahre
von Corcort Fox beobachtet, welchem dann weitere Beobachtungen von Fox,
CrockER, WickHAM LEce, PAYNE, GarLoway, MarcoLm MORRIS, PERRY,
S.Wesr, J. PRINGLE und F. A. BENNET folgten. Es war also, den chronologischen
Darstellungen von Apamsox und LEwanpowsky zufolge, lediglich die englische
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Literatur, welche damals Beobachtungen von Lichen spinulosus aufzuweisen
vermochte, wihrend man auf dem européischen Festlande bis zum Jahre 1905
keine Fille unter dieser Bezeichnung kannte. Da ist nun, wie BECK hervorhebt,
zu bemerken, da HARDY schon im Jahre 1803 unter dem Namen Acné cornée
ein Krankheitsbild beschrieben hatte, welches der franzdsischen Schule besonders
durch die Arbeiten von LELOIR-VIDAL (1882—1889) wohl bekannt war, und
welches dem Lichen spinulosus der englischen Autoren auBerordentlich dhnlich
siecht. In der Folgezeit wurden nun mehrere, einander zweifellos nahestehende,
aber doch nicht vollstindig identische Dermatosen einerseits als Acné cornée be-
zeichnet, andererseits unter dem recht dhnlichen Namen Acné kératique (TENNE-
SON-LEREDDE), Acne keratosa (RADCLIFFE CROCKER) geschildert, wobei aber die
genannten Autoren ihre Beobachtungen doch von den élteren Acné-cornée-
Fillen geschieden wissen wollten. Wurden so Krankheitsbilder, die zum Teil
identisch waren oder nur wenig voneinander abweichende Keratosen darstellten,
mit den verschiedensten Bezeichnungen belegt, so steigerte sich dieses Chaos
noch mehr dadurch, daB es sich erwies, dal} einige Falle der von BROOKE geschil-
derten Keratosis follicularis contagiosa, von welcher noch gelegentlich der Schil-
derung der acneiformen Follikularhyperkeratosen die Rede sein soll, so sehr
dem Bilde des Lichen spinulosus glichen, daBl sie wahrscheinlich zu letzterem
gerechnet werden miissen. Es war daher ein verdienstvolles Unternehmen, als
ApamsoN 1905 auf Grund eingehender klinischer und histologischer Erwigungen
versuchte, in der nun herrschenden Verwirrung Ordnung zu schaffen; seiner
Ansicht nach gehoren zum Krankheitsbilde des Lichen spinulosus vielleicht die
von HARDY, sicher aber die von GuiBouT und von LELOIR-VIDAL als Acné cornée
beschriebenen Fille, weiterhin die Fille von Acné cornée en aires HALLOPEAUS,
sowie die von diesem geschilderten Fille von Acné cornée bei Erwachsenen,
dann noch BarBEs Fille von Keratosis follicularis (BRookE), AUDRYs Keratose
pilaire engainante und endlich GIOVANNINIs Acne cornea. So anerkennenswert
auch Apamsons Bestrebungen waren, er konnte sein Ziel, eine Klarung der Frage
des Lichen spinulosus ebensowenig erreichen wie spiter nach ihm SALINIER,
Prccarp1 und LEwanDOWwsKY, die gleichfalls eine Gruppierung der unter ver-
schiedenen Benennungen beschriebenen, klinisch zumeist nur mangelhaft
geschilderten und auch histologisch vielfach nur kiimmerlich charakterisierten
Fille versuchten. BECK hat diese Verhiltnisse in ausgezeichneter Weise beleuchtet
und zur Illustration die einander so widersprechenden Auffassungen iiber die
Acné cornée angefithrt; wihrend namlich ADAMSON, wie oben geschildert wurde,
die unter dieser Bezeichnung geschilderten Beobachtungen nahezu vollstindig
zum Lichen spinulosus rechnet, wollen SALINIER und spidter LEWANDOWSKY
sie eher dem Krankheitsbhilde der Keratosis follicularis contagiosa einreihen.
Eine endgiiltige Beurteilung der Fille von Acné cornée ist bis auf den heutigen
Tag nicht erfolgt, vielleicht auch nicht durchfithrbar, was ja auch GanNs zum
Ausdruck bringt, wenn er sagt, ,,man mull von vornherein darauf verzichten,
jene von einigen franzosischen Autoren als Acné cornée beschriebenen Krank-
heitsbilder nun restlos entweder zur Keratosis follicularis oder Keratosis spinulosa
schlagen zu wollen“. Im allgemeinen haben sich der Ansicht LEWANDOWSKYs
spaterhin auch GASSMANN, JANOVSKY, JARISCH-MATZENAUER, zum Teil auch
E#rMANN und Touron angeschlossen, zuletzt noch GaNs, der unter Berufung
auf die Stellungnahme LEwaNDOWsKYs die einfache Acené cornée zur Keratosis
follicularis Brooke, dagegen die Acné kératique (TENNESON-LEREDDE), Acné
cornée exanthémique (THIBIERGE), Kératose folliculaire villeuse (BAUDOUIN-
pU CastEL) und die Acne cornea (GiovaNNINI), schlieBlich auch noch die
Kératose pilaire engainante (AUDRY) lieber zur Keratosis spinulosa rechnen
mochte.
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Besteht so auf der einen Seite in der Literatur eine gewisse Verwirrung hin-
sichtlich der Gruppierung und Klassifizierung der unter verschiedenen Bezeich-
nungen geschilderten, in mannigfacher Hinsicht iibereinstimmenden und doch
wieder in manchen Punkten voneinander abweichenden Beobachtungen, so
ist andererseits in den letzten Dezennien eine lebhafte Diskussion entbrannt,
ob es eine Keratosis spinulosa als selbstindiges Krankheitsbild gibt, wie dies
von manchen Autoren (ADAMSON, BECk, CROCKER, UNNA u:a.) im Gegensatz
zu anderen behauptet worden ist, welche in der Bildung von Hornstacheln
ein Syndrom sehen, eine Hautreaktion, die auf Grund ganz verschiedener
Ursachen in Erscheinung treten kann (DARIER, NicoLAS-GATE, LORTAT-JACOB-
LEGRAIN u.a.). LEWANDOWSKY, der selbst einmal solche, und zwar im Anschlul3
an eine Trichophytie aufgetretene spinulése Erscheinungen als Lichen spinulosus
beschrieben hat, warnt davor, den sekundaren Spinulosismus der franzosischen
Autoren mit dem Lichen spinulosus englischer Publikationen zu verwechseln,
doch bedarf es nach der Ansicht von E. FReEunD, der iibrigens die Keratosis
spinulosa und die Keratosis follicularis Brooke fiir wesensgleich hilt, noch
weiterer Untersuchungen, um die Keratosis spinulosa von dem sekundiren
Spinulosismus zu trennen.

Bevor nun auf die Schilderung des klinischen Bildes der Keratosis spinulosa
eingegangen werden soll, seien der Ubersicht halber jene Beobachtungen in
Kiirze hier zusammengestellt, welche hinsichtlich ihrer Zuteilung zu den spinu-
l6sen Follikularkeratosen bzw. zur Keratosis follicularis MORROW-BROOKE noch
vielfach umstritten sind, von der Mehrzahl der Autoren, insbesondere von
Gaxs jedoch eher den ersteren zugezéhlt werden.

Der von TENNESON 1895 als Acné kératique demonstrierte Fall betraf einen 26jihrigen,
jungen Mann, der an Riicken, Schultern, Brust und im Gesicht Erscheinungen von Acne
vulgaris erkennen lieB, daneben aber auch am Rumpf und im Gesicht, namentlich jedoch
an der Riickseite der Schultern kleine, hornige Erhebungen aufwies, welche zu Gruppen
mit polycyklischen Réndern zusammentraten. LEREDDE, welcher die mikroskopischen
Untersuchungen dieses Falles besorgte, fand reichliche entziindliche Flemente in den Talg-
driisen und zellige Exsudation um die Haarfollikel; die Miindung der letzteren hatte eine
kraterférmige Gestalt mit unregelméBigen, hornigen Réndern, wiahrend die Héhlung von
einem nekrotischen, von Hornlamellen umgebenen Haar ausgefiillt war.

THIBIERGE unterscheidet in seinem, ,,Acné cornée* betitelten Beitrag in der ,,Pratique
Dermatologique* zwei Typen von Acné cornée; der eine entspricht den Beschreibungen
von HARDY und LELOIR-VIDAL, wihrend der andere, den THIBIERGE als Acné cornée
exanthématique bezeichnen méchte, namentlich bei jugendlichen Individuen, oft zugleich
mit den Erscheinungen einer Seborrhde auftritt und durch den von TENNESON-LEREDDE
beschriebenen Fall reprisentiert erscheint. °

Der 1901 von BAupouIN-DuU CASTEL als Kératose folliculaire villeuse bezeichnete Fall
schildert einen 20jéhrigen, jungen Mann, bei welchem sich im Verlaufe von zwei Monaten
an verschiedenen Korperstellen kleine, rétliche, papulése Efflorescenzen entwickelt hatten,
aus welchen hornige, zottige, etwa einen Millimeter lange Erhebungen hervorragten. Die
Krankheitsherde saBen insbesondere an den Hiiften, an der Riickseite der Arme und Vorder-
arme, an den Schultern, unterhalb des Kinns sowie an den oberen und vorderen Halspartien.
Dabei bestanden keinerlei Schmerzen, das Allgemeinbefinden war ausgezeichnet. Gleich-
zeitig bestand eine deutliche Keratosis pilaris. Histologisch erwies sich die Affektion als
eine follikulare Hyperkeratose mit geringgradiger leukocytarer Infiltration in der Umgebung
der Follikel.

Aus demselben Jahre stammt eine Publikation von GIOVANNINI, welcher unter der
Bezeichnung Acne cornea ein 11jéhriges Madchen beschreibt, das an verschiedenen Korper-
stellen, namentlich an Nacken, Schultern, Ellbogen, Riicken, Knien und Beinen ganz
kleine, follikulire Hornknétchen erkennen lieB, welche keinerlei Beschwerden verursachten,
eine ausgesprochene Tendenz zur Gruppierung aufwiesen und Plaques verschiedener Grofe
bildeten. Die Affektion, die namentlich am Nacken besonders deutlich ausgeprigt war,
hatte sich rasch entwickelt und verschwand, ohne irgendwelche Spuren zu hinterlassen.
Auch in diesem Falle fanden sich die hauptsichlichsten pathologischen Veréinderungen in
den Talgdriisen, deren Zellen den Charakter gewohnlicher Epidermiszellen annahmen und
verhornten ; die Bildung der Hornzellen war eine so reichliche, dal das Bindegewebe, welches
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die Talgdriisen von dem Haarfollikel trennt, verschwand, Talgdriise und Follikelausgang
schlieflich eine kompakte Hornmasse darstellten.

Was endlich die von AUDRY als Kératose pilaire engainante im Jahre 1904 beschriebene
Affektion betrifft, so handelte es sich hier um einen achtjahrigen Knaben, dessen Verande-
rungen etwa 8 Monate vorher am Nacken begonnen hatten; die Haut lie an dieser Stelle
eigenartige, kleine Erhebungen erkennen, die wie kleinste Hornchen anmuteten, blaBgelb
gefarbt auf einer vollig normalen Haut aufsaBlen und aus den Haarfollikeln hervorragten.
Thre Linge betrug etwa 1—2 mm. Die befallene Flache erstreckte sich von der Haargrenze
bis zum VII. Halswirbel und seitlich bis unter die Kieferwinkel. An diesen Seitenpartien
des Nackens sind die jiingsten Elemente in Form von weilllichen follikuliren Knotchen
zu sehen, welche den Morphen einer Keratosis pilaris 4hneln und an ihrem Gipfel von dem
weillen, glinzenden Ende eines blonden Héarchens durchbohrt werden. Es bestanden weder
Schmerzen noch Juckreiz. An einigen wenigen Follikeln zeigte sich noch ein abweichendes
Verhalten insoferne, als leicht entziindliche Verinderungen oder eine ganz kleine Pustel
sichtbar waren. An den lateralen Anteilen des Thorax und des Abdomens spérliche Er-
scheinungen von Keratosis pilaris, die Extremititen waren frei. Heilung innerhalb von
sechs Wochen nach Anwendung von Teer.

Zu diesen Fillen stehen die Schilderungen, welche, wie erwahnt, LELOIR-
Vipar, HArRDY und GuiBouUT von der Acne cornes entworfen hatten, in einem
gewissen Gegensatz; die Beschreibung HARDYs erwihnt, wie ADAMSON hervor-
hebt, weder das Vorhandensein von filiformen Stacheln noch betont sie die
Neigung der Efflorescenzen zur Bildung umschriebener Gruppen; auch scheinen
nach HARDY zumeist Gesicht und Nase befallen, Korperstellen also, welche in
den englichen Beobachtungen meist nicht ergriffen waren. Auch LELOIR-VIDAL,
deren Beschreibung ebenso wie jene von GuiBoUT eher dem Krankheitsbilde der
Keratosis follicularis MORROW-BROOKE zu entsprechen scheint, erwdhnen das
Befallensein des Gesichts. Was endlich die von HALLOPEAU-JEANSELME bzw.
HarropPEAU-MACREZ beobachteten Fille von Acné cornée betrifft, so handelte
es sich in den von HALLOPEAU-JEANSELME beschriebenen drei Fillen einerseits
um Erwachsene, wihrend der Lichen spinulosus nach ApamMsoN hauptsédchlich
in der Kindheit auftritt; andererseits waren die Erscheinungen in den einzelnen
Fillen hinsichtlich ihrer Zugehorigkeit zur spinulésen Keratosis follicularis nicht
gerade iberzeugend (ADAMSON).

Bei dem ersten dieser Fille, einem 25jahrigen Madchen, das sonst keinerlei Anzeichen
einer Acne aufwies, bestanden seit etwa 5 Monaten Verdnderungen, welche durch das Auf-
treten von Gruppen von Comedonen charakterisiert waren, wobei letztere stellenweise
dunkel gefarbt, filiform, mehrere Millimeter lang erscheinen und auf einer kleinen, folli-
kuldren, mitunter blaBrosa gefirbten Papel aufsitzen. Diese Gruppen, welche 3—4, oft
aber auch 20 und mehr Comedonen erkennen lassen, finden sich hauptsichlich im Bereich
der hinteren Axillarfalte, an den Ellbogen, an der Dorsal- und Hinten-AuBen-Fliache der
Extremitaten; an anderen Stellen wie am Nacken sind die Verinderungen weniger aus-
gesprochen, die Haut erscheint hier nur wie chagriniert. Die auffallend symmetrisch ver-
teilten Erscheinungen sind von einem intensiven Juckreiz begleitet, das Allgemeinbefinden
der Patientin ist ausgezeichnet.

Der zweite Fall betraf ein auffallend kriftiges, 24 Jahre altes Madchen, welches seit
einigen Jahren in den unteren Anteilen der Dorso-Lumbalregion beiderseits der Wirbel-
sdule zahlreiche Comedonen erkennen 14Bt, die eine etwa handgrofie Fliche einnehmen,
dunkelbraun bis schwarz gefarbt sind, das Follikelostium ausdehnen und aus diesem etwa
1/, bis mehrere Millimeter lang hervorragen. Durch Druck leicht exprimierbar erweisen sie
sich als eine Art durchscheinender, glatter Hornperlen und lassen an ihrem unteren, weichen,
hellen Ende ein Flaumhaar erkennen. Zwischen diesen Comedonen zahlreiche, weiBliche,
rundliche, oberflichliche Narbchen, die einen Durchmesser von etwa 5 Millimeter aufweisen,
am Rande etwas erhaben, in Zentrum leicht eingesunken sind und nach Angabe der
Patientin die Folge von alljahrlich wiederkehrenden Eiterungen sein diirften, welche letzteren
auch zur Entstehung von Pigmentierungen AnlaBl geben. Einige Gruppen von Comedonen
fanden sich ferner in der Taillengegend und unterhalb des Na%els, vereinzelte Comedonen
ferner an den Conchae, in den Axillae, in der Leistengegend und an den Pubes, an den
Ober- und Unterschenkeln. An der Streckfliche der Arme Erscheinungen von Keratosis
pilaris. Rasche Besserung unter Behandlung mit Schwefelsalben, nach deren Anwendung
die Comedonen verschwanden und nur die klaffenden Follikelostien zuriickblieben, deren
Umrandung leicht erhéht, weiBlich oder pigmentiert erscheint.
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Auch der dritte Fall, ein 36jahriger Mann, zeigt keinerlei Manifestationen einer Acne
vulgaris, dagegen in den unteren Partien des Riickens schwirzliche, filiforme Comedonen
von ungefihr 1 Millimeter Lange, die aber keine Gruppierung erkennen lassen; sie sind
beiderseits oberhalb der riickwartigen Anteile der Cristae iliacae bis hinauf zur letzten Rippe
angeordnet. Vereinzelte Dornen an der Vorderseite des Rumpfes. Die Follikelostien bilden
eine leichte Erhabenheit um jede dieser Bildungen.

Diesen eben geschilderten 3 Fillen, von welchen ApaMson sagt, ,these
cases were in adults, which is unusual, and the description of the individual
lesions does not quite suggest those of lichen spinulosus‘, steht nun eine weitere
Beobachtung gegeniiber, welche von HALLOPEAU-MACREZ stammt, die ihren
Fall als ,,un nouveau cas d’acné kératique de TENNESON‘ bezeichnen und als
Untertitel ,,acné cornée en aires”* hinzufiigen.

Bei dieser Beobachtung handelt es sich um ein 11jihriges Middchen, welches etwa ein
Jahr vorher am linken Arm eine Gruppe kleiner, harter Erhebungen mit schwérzlichem
Gipfel bemerkt hatte; diese Veridnderungen nahmen ein etwa 50-CentimesstiickgroBes
Areale an der oberen, duleren Fliche des linken Armes in der Niahe der Insertion des M. Del-
toideus ein und bestanden aus winzigen, kegelfsrmigen zugespitzten Erhebungen, welche von
harten, hornigen, feinen, fadenartigen, schwérzlichen, !/,—1 mm langen Comedonen iiberragt
wurden. Manche dieser Erhebungen, die bei der Palpation sich anfithlen als wiirde man
iiber eine Feile hinwegstreichen, sitzen auf einer leicht geréteten Basis auf, wieder andere
tragen ein Héarchen. Es bestehen keinerlei Sensibilititsstorungen, die Haut erscheint nicht
verdickt. Etwas nach ricckwirts von dieser Plaque einige spirliche, kleine, dhnliche Elemente,
deren Kuppe aber nicht dunkel gefarbt ist. Unterhalb dieser beiden Herde, etwa der unteren
Halfte der AuBenfliche des Armes entsprechend, eine weitere, 5 cm lange und 3 cm breite
Plaque, die in ihrem unteren Anteile eine Vaccinationsnarbe erkennen lifit und deren
Verinderungen den eben beschriebenen gleichen, auf einer leicht geréteten Basis aufsitzen,
welche bei Druck ihre Rétung nur schwer verliert. Ein vierter, vollkommen gleicher Herd
an der oberen, dulleren Fliche des linken Vorderarmes, abwirts von diesem eine Gruppe
von etwa 10 Efflorescenzen. Rechte obere Extremitiat und Gesicht frei, nur am Halse,
oberhalb der rechten Articulatio sternoclavicularis einige kleine, wie eine Rauhigkeit sich
anfithlende Erhebungen, deren Basis nicht gerétet ist und deren Gipfel weillich erscheint.
In der Lumbalregion einige weniger deutliche Gruppen. Keine Schmerzen, kein Juckreiz.
Rasche Besserung nach Anwendung von Biddern und Borsalbe.

Diese Beobachtung, die nach Apamson ein typischer Fall von Lichen spinu-
losus zu sein scheint und welche von HALLOPEAU-MACREZ als acné kératique
TENNESON bezeichnet wurde, wire demnach, da ja auch die von TENNESON-
LEREDDE beschriebenen Formen nach Ansicht der meisten Autoren eher den
spinuldsen Follikularkeratosen zuzurechnen sein diirften, diesen letzteren anzu-
reihen, im Gegensatze zur Acne keratosa (CROCKER), unter welcher Bezeichnung
der Autor eine ganz andere Erkrankung versteht, die mit Lieblingslokalisation
im Gesicht unter Bildung acneartiger Efflorescenzen, Hornkrusten, Excoriationen
und Narbenbildung verlduft (LEWANDOWSKY).

Klinisches Bild. So schwierig im Hinblick auf die oben erdrterten Verhalt-
nisse eine symptomatische Charakterisierung der spinulosen Follikularkeratosen
auch sein mag, so kann man dennoch an der Hand der alteren englischen Dar-
stellungen, sowie jener von BECK, LEWANDOWSKY, PTCCARDI, SALINTER, UNNA fiir
die als Lichen pilaris seu spinulosus (CROCKER), Keratosis follicularis spinulosa
(Unna), Keratosis spinulosa (SALINIER) bezeichnete Affektion zwei Momente
als charakteristisch hervorheben: das Vorhandensein stachelfsrmiger, horniger
Erhebungen einerseits, die Neigung dieser Elemente zur Gruppierung, zur Bildung
von Plaques verschiedenster Form und Groé8e andererseits. Was zunéchst
die hornigen Erhebungen anlangt, so erweisen sie sich als 1—2, héchstens 4 mm
lange, meist stachelférmige, seltener dornartige (Roszman1TZ) oder fadenformige
(NosL), zumeist grauweile oder graugelbliche Fortsitze, deren Basis von einer
kleinen, zarten, hochstens stecknadelkopf- bis hirsekorngroBlen Papel gebildet
wird, welche die normale Hautfarbe aufweist (BARBER, NOBL, SPRINZELS),
mitunter heller, weiligelblich (ArroM, Fox, Mac LEoD), rosarot (BARBER,
CrROCKER, MarcoLm Morris, PERRY, OKUGAWA) oder weillgrau bis schmutzig-
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grau (ArroM, BECK, Mac Leop, LEQUEIRA) gefirbt erscheint. Die Stacheln
sind zumeist leicht, seltener schwer extrahierbar und hinterlassen nach ihrer
Entfernung eine kleine, grubenformige Vertiefung (BECK, SPRINZELS), welche aber
durchaus nicht immer, wie dies friiher angenommen wurde, dem Follikelostium
entsprechen muB, da die Stacheln auch um die Schweildriisenausfiihrungs-
ginge, ja sogar unabhingig von den driisigen Anhangsgebilden der Haut auf-
treten konnen (Beck, Borerini, VieNoro-Lurarr). Mitunter sieht man auch,
daB aus einigen Knoétchen trockene, abgebrochene Hiarchen hervorragen.
Als charakteristisch fiir den Lichen spinulosus wird ferner iibereinstimmend an-
gegeben, daB die Stacheln eine ausgesprochene Tendenz erkennen lassen, zu
Gruppen und Plaques verschiedener Form und Gréfe zusammenzutreten;
diese kénnen nach der Schilderung der einzelnen Autoren an den verschiedensten
Korperstellen in Erscheinung treten, lassen jedoch zumeist den Hals und Nacken,
die Schulter-, Scapular- und Interscapularregion, den Riicken und Bauch,
die Glutialregion, sowie die Extremitéiten befallen erscheinen, wobei wiederum
die Haargrenze der seitlichen Hals- und der Nackenpartien, die Schultern
und die angrenzenden Streckflichen der Oberarme einerseits, die Glutdal-
und Trochanterregion, sowie die Oberschenkel andererseits Pradilektionsstellen
bilden. In ganz vereinzelten Beobachtungen (ADIGESALOV, BARBER, BOTELLI,
Fox, Okucawa) erscheint auch das Gesicht befallen, an der Kopfhaut da-
gegen ist niemals Stachelbildung zu bemerken (CrockEr). Hervorzuheben
ware noch, da manche Autoren wie LEwWANDOWSKY, RoszmMaNITZ, PICCARDI,
SALINIER eine auffallende Symmetrie der Verteilung betonen, daf ferner in
der Umgebung der Stachelgruppen, in deren Bereich die Haut sich reibeisen-
artig anfiihlt, nicht selten vereinzelte Stacheln vorhanden sein konnen. Sub-
jektive Beschwerden, Jucken, Schmerzen und Brennen, sowie Storungen des
Allgemeinbefindens fehlen vollstindig bei dieser Affektion, welche sich all-
mihlich oder in akuten bzw. subakuten Schiiben entwickelt, fast ausschlie(3-
lich Kinder oder Personen in jugendlichem Alter befillt und schlieflich all-
méahlich mit oder ohne Anwendung therapeutischer MafBnahmen abklingt,
ohne nennenswerte Verinderungen zu hinterlassen. In der Literatur erscheinen
nun eine Reihe von Beobachtungen unter der Bezeichnung Keratosis spinulosa
geschildert, die wohl zum Teil dem oben geschilderten Krankheitsbilde ent-
sprechen, andererseits aber doch gewisse Abweichungen gegeniiber der oben
in groben Umrissen entworfenen Schilderung erkennen lassen; so wichtig es
nun auch wire, an der Hand derartiger Beobachtungen das Bild der Keratosis
spinulosa, das ja noch keineswegs scharf umrissen und abgeschlossen vorliegt
(SIEMENS), zu erweitern, so ergibt doch ein eingehenderes Studium dieser Fille,
daB eine ganze Reihe derselben sich doch nicht zwanglos in den von CROCKER,
ApamsoN, BECK, SALINIER, PICCARDI u. a. geschilderten klinischen Rahmen
einfiigen lassen. So wird zundchst von manchen Autoren wie ADIGESALOV,
BARBER, BIBERSTEIN, JERSCHOW, LEvi, NoBL, ORUGAWA, SENEAR hervor-
gehoben, daB die von ihnen beobachteten Fille zum Teil atypische Lokalisation
der Verdnderungen, zum Teil diffuse Ausbreitung derselben, ja sogar Befallensein
der ganzen Kérperoberfliche erkennen lieBen. Die Fille von JERscHOwW, LEVI
und SENEAR bieten nun wohl das charakteristische Bild der Stachelbildung,
aber in den Rahmen der Keratosis spinulosa im engeren Sinne passen sie wohl
nicht, da es sich bei der Beobachtung JERSCHOWs um eine 65jihrige Frau, bei
dem Falle LEvis um Verinderungen nach einem Salvarsanexanthem handelte;
die Beobachtung SENEARs wiederum verdient insofern eine Sonderstellung,
als in diesem Falle Hyperkeratose der Handteller und FuBsohlen vorhanden war,
wobei jedoch hinzugefiigt werden muB, daB Schuppung der FuBsohlen auch in der
Beobachtung von E. FREUND hervorgehoben wird, welche letztere iibrigens auch
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Nagelverdnderungen in Form von kleinen Exkavationen und Leistenbildungen
an den Fingernigeln erkennen lief. Dagegen bedeuten die Beobachtungen von
Ap1GESALOV, BARBER, BIBERSTEIN, NoBL, OKUGAWA insofern eine Erweiterung
unserer Kenntnisse, als sie Beispiele fiir seltene Lokalisationen bzw. ungewohn-
liche Ausbreitung der Keratosis spinulosa darstellen. In anderen Fillen wiederum
wird von einer Konfluenz der kleinen Papelchen zu groBeren flachen, nicht
infiltrierten, mitunter erythematosen oder schuppenden Plaques berichtet
(E. FrREUND, MACDONALD, ORMSBY-MITCHELL, VIeNOLO-LuTaTI); weder Mac-
DONALD noch auch OrMsBY-MITCHELL haben jedoch bei ihren Beobachtungen
die Diagnose Lichen spinulosus mit Sicherheit begriinden kénnen, MACDONALD
bezeichnet seinen Fall als Keratosis follicularis, OrRMsSBY-MiTCHELL denken an
einen spinulésen, durch eine Intoxikation bedingten ProzeB. Die Beobachtung von
Vie~oro-LuTaTi jedoch scheint zu erweisen, dafBl tatsichlich die Efflorescenzen
der Keratosis spinulosa zu erythematésen Plaques zusammenflieBen kénnen,
aus welchen namentlich am Rande die charakteristischen weiBgrauen Dornen
und Stacheln hervorragen. ArToM, BEcHET, MAC LEOD, MAC CorMAC, ORMSBY-
MrrcrELL, PoR1AS, sowie VIGNOLO-LUTATI erwahnen, daf in ihren Beobachtungen
spinuldse, sowie lichenoide, bzw. acneiforme, comedoartige Follikularkeratosen
nebeneinander vorhanden waren. Von diesen Fillen wire jener von PoRIAs
auszuscheiden, da es sich hier um eine artefiziell bedingte spinulose Haut-
verdnderung handelt, ebenso jener von Mac Cormac, der einen 52jihrigen,
also keineswegs jungen Mann, mit spinulésen und comedoartigen Follikel-
verdnderungen und kahlen Stellen am Capillitum betraf. Dieser Fall soll
iibrigens bei der Besprechung der Kombination von spinulésen Verdnde-
rungen und Folliculitis decalvans noch eingehend erértert werden. Anderer-
seits mulBl aber beziiglich des gleichzeitigen Vorhandenseins verschiedener
Formen von Follikularkeratosen auf NEISSER verwiesen werden, der schon
seinerzeit betonte, daB vielfache Uberginge zwischen ihnen vorhanden sein
konnen. Immerhin erscheint es richtig, in jenen Fillen, in welchen auBer
den spinulésen auch charakteristische lichenoide follikulire Keratosen vor-
handen sind (ArTom, BEcHET, Ho¥manny, Fox, Mac Leop), lieber von
einem Lichen pilaris spinulosus zu sprechen, wie dies auch von SIEMENS ge-
legentlich der Vorstellung eines von EpMUND HoFMANN als Lichen spinulosus
bezeichneten Falles hervorgehoben wird.

Hinsichtlich des Verlaufs verdienen die Fille von Corson und BEck besondere
Beachtung. CorsonN erwdhnt, daf die Lichen-spinulosus-Plaques mit Pig-
mentierung abheilten, ein Verhalten, das in volligem Widerspruch zu anderen
Beobachtungen steht und welches ScHAMBERG veranlaBt, in einer Diskussions-
bemerkung auch an die Moglichkeit eines bestehenden Lichen ruber acuminatus
zu denken. Von besonderer Wichtigkeit ist jedoch die von BECk geschilderte
Beobachtung, welche ein 18 jahriges Madchen betrifft; die Patientin hatte charak-
teristische Plaques von Keratosis spinulosa in der Nackengegend, an den Schultern
und in der Skapularregion, ferner eine eigenartige Erkrankung der Lidrinder,
welche stark verdickt, gertet und mit Borken besetzt erschienen, sowie ihrer
Cilienhaare beraubt waren. In der Umgebung der spinulésen Plaques zeigten
sich hirse- bis hanfkorngrofle, elfenbeinfarbige, gldnzende, leicht eingesunkene
narbige Atrophien, die, vielfach perifollikuldr gelagert, den Endausgang der
spinulésen Follikularkeratose darstellten. Leitet so der Fall einerseits hiniiber
zu jenen Beobachtungen von LaNG, STRASSBERG, von welchen noch spiter
die Rede sein soll, so stellt er andererseits vielleicht einen Ubergang dar zu dem
von S1EMENS beobachteten Bilde der Keratosis follicularis spinulosa decalvans,
das ebenfalls noch besprochen werden soll und welches namentlich in vererbungs-
pathologischer Hinsicht von besonderem Interesse ist.
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Endlich wire noch jener Beobachtungen zu gedenken, bei welchen von
subjektiven Beschwerden, Jucken, Brennen, ja sogar von begleitenden oder voran-
gehenden Storungen des Allgemeinbefindens die Rede ist (BIBERSTEIN, CORSON,
FERRARI, GONZALES, JERSCHOW, MIERZECKI, SAENZ, SAINZ DE AJA, WALL-
HAUSER). Von diesen Fillen scheiden jene von JERSCHOW und WALLHAUSER aus,
da es sich um &ltere Kranke handelt; im Falle von M1ERZECKI konnte eine Neuro-
dermitis nicht ausgeschlossen werden, wihrend in den Beobachtungen von SAINz
DE AJA und GoNzaLES gleichzeitig Erscheinungen eines Lichen ruber planus,
bzw. Lichen scrophulosorum bestanden, die Stachelbildung also einem sekun-
daren Spinulosismus entsprach. Das gleiche gilt auch iibrigens fiir die Beob-
achtung von FErrARI, die Stachelbildung nach vorangegangener, wegen eines
Kopffavus vorgenommener Thalliumepilation darstellt. Sieht man endlich von
dem Falle Corsons ab, von dem soeben die Rede war, so bleiben die Beobach-
tungen von BIBERSTEIN und SAENZ, welche ergeben, daf tatsichlich mitunter
dem akut einsetzenden Ausbruch einer Keratosis spinulosa Stérungen des
Allgemeinbefindens vorangehen konnen.

Neben jenen Fillen, in welchen die Keratosis spinulosa als selbstdndiges
Krankheitsbild in Erscheinung tritt, finden sich nun auch in der Literatur viel-
fach andere Beobachtungen, aus welchen hervorgeht, daf die Hornstachelbildung
bei einer Reihe von Dermatosen als sekundéire Erscheinung, als sogenannter
sekunddrer Spinulosismus hinzutreten kann. Seit langem bekannt ist das gelegent-
lich zu beobachtende Vorkommen von Hornstacheln im Zentrum der Papelchen
des Lichen scrophulosorum; die ersten derartigen Beschreibungen stammen
von CROCKER und HALLOPEAU, welchen dann weitere von LA MENSA, LESSELIER,
JADASOHN, FiscHL, KREN, GONZALES u. a. folgten; heute ist dieses Vorkommen
wohl allen Dermatologen ebenso geldufig (Fox, BEck, DARIER, NOBL, STAUFFER,
STRASSBERG, WALZER u. a.) wie das Auftreten feiner, 1—2 mm langer horniger
Erhebungen in der Mitte follikulirer oder perifollikuldrer miliarer syphilitischer
Papeln. Karosi hatte beispielsweise seinerzeit, wie dies ADAMSON erwihnt,
einen solchen Fall beschrieben, Born schildert einen Fall von Lichen syphiliticus
mit dornendhnlichen Hornkegeln auf der Kuppe der Efflorescenzen und in
letzter Zeit konnten N1coLas-GATE einen Patienten mit spinulosen Verdnderungen
beobachten, bei welchem erst der Erfolg der antiluetischen Behandlung die
Atiologie des Prozesses klarstellte. Wohl bekannt ist ferner, daB Hornstachel-
bildungen auch bes lichenoiden Trichophytiden auftreten oder ihnen nachfolgen
konnen; ApamsoN erwihnt schon Fille von Ring-worm mit spinulésen Er-
scheinungen, die von Corcort Fox, bzw. GRAHAM LITTLE beobachtet worden
waren, LEWANDOWSKY hat, wie im vorhergehenden bereits hervorgehoben wurde,
seinerzeit ein solches spinuléses, lichenoides Tricnophytid als Lichen spinulosus
verdffentlicht und seither sind eine ganze Reihe derartiger Fille von RascH
(Abb. 10), GurH, JADASSOHN, ARzT-FUHS beobachtet worden. Auch Low erwiahnt
in einer aus den letzten Jahren stammenden Arbeit, da§ nicht wenige Patienten
mit Kerion Celsi in den seitlichen Partien der Brustgegend zerstreute follikulire
spinulése Hyperkeratosen aufweisen. Vielleicht ist auch hier eine Arbeit von
PANJgA anzuschlieBen, der in den Epidermisschuppen eines spinulésen Exanthems
Pilzelemente nachweisen konnte, und demzufolge der Affektion die Bezeichnung
Tinea spinulosa gab. Nicht ganz hierher gehorig, aber doch an dieser Stelle
erwahnenswert erscheint endlich eine Publikation von FERRARI, der bei einem
Knaben mit Kopffavus 17 Tage nach der Thalliumacetatbehandlung, und zwar
2 Tage nach erfolgter Depilation das typische Bild eines Lichen spinulosus
beobachten konnte, der nach vorangehendem Juckreiz an den typischen Lokali-
sationsstellen auftrat und ohne irgendwelche Behandlung innerhalb 45 Tagen
abheilte. Bemerkenswert ist ferner ein Befund von DARIER, der in den verhornten
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Erhebungen eines Lichen spinulosus Demodexmilben in solcher Anzahl nachweisen
konnte, daB er denselben in diesem Falle eines étiologische Bedeutung zuerkennen
wollte. An dieser Stelle darf auch eine Beobachtung von BECKER angefiihrt

Abb. 10. Sekundérer Spinulosismus.
,,»Secondary lichenoid Trichophytides in association with Kerion Celsi.
[Nach C. RAscH, Brit. J. Dermat. 28, (1916); vgl. dieses Handbuch Bd. 11, S. 877, Abb. 2.]

werden, der die Verdnderungen eines Lichen spinulosus im Gefolge einer intra-
dermalen Einspritzung von Diphtherietoxin (Schicktest) auftreten sah. DaB
spinulése Morphen auch bei lichenoiden Follikularkeratosen, insbesondere bei der
Keratosis suprafollicularis in Erscheinung treten konnen (ArroM, BECHET, BECK,
Emrmany, Hormann, LEwaNDOWsKY, Mac LEop, Prccarpi, SAINz DE Aja),
wurde schon mehrfach erwidhnt. VerhiltnisméfBig jungen Datums ist jedoch die
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Erkenntnis, daB auch im Bilde der Salvarsanschddigungen gelegentlich Horn-
stachelbildungen beobachtet werden konnen. FREI-TACHAU erwihnen als erste
in ihrer Arbeit iiber lichen-ruberartige Salvarsanexantheme das Auftreten
spinuloser Veranderungen im Zentrum der lichen-planusidhnlichen Papeln; es
folgten dann weitere Beobachtungen von FrOuLICH, LEVI, Jost MAaY, MULZER,
OrsoN, RaMEL, die bei den von ihnen beobachteten fixen bzw. polymorphen
oder lichen-ruberartigen Salvarsanexanthemen auch spinulése Verdnderungen
wahrnehmen konnten. FEine weitere Beobachtung stammt von BRUHNS, der
nach intravenosen Salvarsaneinspritzungen an Rumpf und Oberschenkeln
gruppierte, ziemlich ausgebreitete Herde von spinul6ser Keratosis follicularis,
an den Handtellern und FuBsohlen typische Arsenkeratose wahrnehmen
konnte. BEST beschreibt das Auftreten eines Lichen spinulosus mit Pigmen-
tation in zwei Féillen von Lupus erythematodes, bei welchen ein Goldpriparat,
bzw. durch ein Milverstindnis Salvarsan gegeben worden war. Besonders
erwahnenswert ist aber eine Arbeit von STAUFFER, der in einem Falle von
Salvarsanexanthem mit positiver Cutanprobe 4 Wochen nach Abklingen des
Exanthems spinulése Erscheinungen feststellen konnte. Da aber zu dieser Zeit
die Cutanproben mit Salvarsanpriparaten negativ ausfielen, hilt KErL den
strikten Beweis fiir die Annahme STAUFFERs, dal nadmlich der Lichen spinulosus
in diesem Falle als Salvarsanexanthem anzusehen sei, fiir nicht erbracht. Von be-
sonderer Bedeutung ist jedoch das schon lange und oft beobachtete Auftreten
von spinulésen Verdnderungen beim Lichen ruber planus. Die Kenntnis der-
artiger Fille wurde uns zuerst vermittelt durch die Beobachtungen englischer
Autoren wie Corcort Fox, MarcoLm MoRRIis, SAvILL, PRINGLE, von welchen
namentlich letzterer dem Zusammentreffen von Lichen planus und Hornstachel-
bildungen seine besondere Aufmerksamkeit gewidmet hat und als Lichen plano-
pilaris jene Fille bezeichnet wissen will, in welchen neben Efflorescenzen von
Lichen planus die charakteristischen, gruppierten Herde des Lichen spinulosus
beobachtet werden konnen. In der Folgezeit wurde nun mehrfach das Auftreten
von stachel-, faden- und dornartigen follikuliren, hautfarbenen, gelblichweilen
oder zart rosaroten Erhebungen, zum Teil neben gleichzeitig bestehenden Er-
scheinungen eines Lichen planus beobachtet (ApigEsaLov, BERKowITZ, BuQuIc-
cH10, CHODOROV-FAINGOLD, EFRON-POoSPELOW, FERRER, JEANSELME-BURNIER,
Mac Cormac, KREN, LITTLE, SAviLL), zum Teil im Gefolge von Schiiben eines
Lichen ruber planus oder an Stellen, an welchen friiher die charakteristischen
Knétchen desselben vorhanden waren (CHODOROV-FAINGOLD, DREYER, LORTAT-
JacoB-LEGRAIN, WEIDENFELD u. a.). ADAMSON wiederum glaubt, daB das
Auftreten von spinuldsen hornigen follikuldren Erhebungen beim Erwachsenen
nichts anderes bedeutet, als da3 ein Lichen planus nachfolge. So hat sich denn
allméahlich die Anschauung entwickelt, dal der Lichen spinulosus eine Phase des
Lichen planus sei, wie dies WHITFIELD in einer Diskussionsbemerkung zu einem
von Dore vorgestellten Falle betont. Auch Nicoras-Garf dulern sich ge-
legentlich der Ercérterung der Beziehungen zwischen Lichen planus und Lichen
corneus dahin, daB letzterer eine Entwicklungsform des Lichen planus ist,
wobei der Lichen spinulosus nur das Bindeglied zwischen beiden darstellt.
Brocq wiederum hat seinerzeit die Anschauung vertreten, daB es zwei Formen
des Lichen spinulosus gebe, eine solche ohne Juckreiz, welche die Acné cornée
und gewisse Formen des Lichen spinulosus CROCKER umfasse, sowie eine weitere,
mit Juckreiz einhergehende, welche zum Bilde des Lichen ruber acuminatus
gehore. Wihrend aber JEANSELME-BURNIER eine Zusammengehérigkeit des
Lichen planus und des Lichen spinulosus ablehnen, wihrend WEIDENFELD das
Auftreten kleiner, konisch geformter und mit einem zentralen Stachel ver-
sehener Papeln beim Lichen planus auf verabreichtes Arsen zuriickfiihrt,
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sehen andere Autoren wie DARrIER, Nicoras-Garti, CavarLLuccr, EFRON-
PospELOW im Auftreten spinuléser, follikulidrer Keratosen eine eigenartige Reak-
tionsweise des Organismus, welche bei verschiedenen Dermatosen so auch beim
Lichen ruber planus, als sekundérer Spinulosismus in Erscheinung treten kann.

An dieser Stelle mull auch jener seltenen und hinsichtlich ihrer Stellung
im System der Dermatosen noch umstrittenen Fille gedacht werden, welche
einerseits Erscheinungen von spinulésen Follikularkeratosen aufweisen, anderer-
seits mit gleichzeitigen Verdnderungen der behaarten Hautpartien, insbesondere
der Kopfhaut einhergehen.

Zunichst seien einige Falle hervorgehoben, welche Erscheinungen von Haar-
ausfall, aber keine solchen von Atrophie und Narbenbildung aufzuweisen hatten.

1902 demonstrierte HALBERSTAEDTER einen 13jihrigen Knaben mit einem Lichen pilaris
spinulosus einerseits und eigenartigen, von fettigen Schuppen bedeckten, mit follikulirer
Hyperkeratose und Haarausfall einhergehenden Plaques der behaarten Kopfhaut anderer-
seits. Unter Behandlung mit Schwefelvaselin trat in kurzer Zeit vollstindige Heilung ein.
In einem von Porias beobachteten Falle bestanden spinulése, zum Teil acneiforme Folli-
kularhyperkeratosen am Stamme, Nacken und an den Oberarmen sowie eine ausgebreitete
Alopecie der Kopfhaut, Erscheinungen, die auf die Einwirkung von Benzinddmpfen zuriick-
zufithren waren. Die Beobachtung JErRscHOWSs betraf eine 65jahrige Frau mit einer fast
iilber den ganzen Korper ausgedehnten spinuldsen Follikelhyperkeratose, auffallender
Trockenheit der Haut und eigenartigen Veridnderungen des Capillitiums, dessen Haare grau
und diinn waren und leicht ausfielen, so daB kahle, kreisrunde Stellen entstanden.

Im Gegensatz zu diesen Beobachtungen steht nun eine Reihe anderer (Gra-
HAM LiTTLE, DORE, BEATTY, DOWLING, MAC CoORMAC, WALZER, ORMSBY, SENEAR,
MacCarrERTY), bei welchen es nicht nur zu Erscheinungen von Haarausfall,
sondern auch zu narbig-atrophischen Verdnderungen der befallenen behaarten Stellen
kam, wihrend gleichzeitig an verschiedenen Kérperstellen Erscheinungen von
spinulésen Follikelkeratosen, mitunter auch solche eines Lichen ruber planus
bestanden. Auf dieses Zusammentreffen haben zuerst englische Autoren die
Aufmerksamkeit hingelenkt, weshalb denn auch BrATTY vorgeschlagen hat,
diese Trias als LirTLEs und LAsSUEURs Syndrom zu bezeichnen. Im Folgenden
seien nun diese spirlichen Beobachtungen in aller Kiirze zusammengestellt.

E. Granam LitTLE, Fall 1. Méarz 1915. 55jihrige Frau, bei welcher vor 10 Jahren am
Scheitel ein entziindlicher, zu definitiver Alopecie fithrender ProzeB begann; vor 5 Monaten
zeigte sich unter lebhaftem Juckreiz eine ahnliche Verdnderung an der Stirne und an den
Seitenteilen des Kopfes. Gleichzeitig traten juckende, einer Keratosis spinulosa ahnliche,
gruppierte Follikelveranderungen in den Axillae, Inguines und Ellenbeugen auf; Haar-
ausfall in den Achselhshlen und in der Leistengegend. LITTLE bezeichnete seine Beobachtung
als Folliculitis decalvans atrophicans.

S. E. Dore. 1915. 43jahrige Frau, seit zwei Jahren Folliculitis decalvans mit Bildung
von kleinen, zirkuldren, unregelmifligen, atrophischen Herden an der Kopfhaut, seit zwei
Monaten kleinste, zerstreute, spitze oder stachelige, nichtentziindliche Knétchen von
normaler Hautfarbe an Bauch, Riicken, Brust, Oberschenkeln, Ohren und am Hals. Der
Fall wurde als Lichen spinulosus mit Folliculitis decalvans demonstriert.

BeaTTY WALLACE. 1915. 43jahrige Frau, Beginn des Haarausfalls vor 10 Jahren; der
groBte Teil der Kopfhaut kahl, glatt, narbig, feingefiltelt. Stellenweise kleine Inseln von
follikuliren Prominenzen, von welchen einige von kurzen Haaren durchbohrt sind. Diese
Erhebungen entsprechen einer harten, trockenen, hornigen Masse, die etwa 1/, mm aus dem
Follikelostium hervorragt. An der Stirne ein Streifen langer Haare, zwischen welchen Gruppen
follikularer, braunlicher Papeln und braune Krustenauflagerungen erkennbar sind. Gruppen
follikuldrer Efflorescenzen, wie man sie beim Lichen spinulosus der Kinder findet, am Hals
und Nacken, an der Brust, iiber den Brustwarzen, in der Achselhéhle und iiber den Achsel-
falten, an der Vertebra prominens, iiber den Schulterblittern, an der Streckseite der Arme
und Hénde, ferner der Hiiften, Knie, Beine und Fiile. In der Schamgegend fehlen die Haare.
Fiir diese Beobachtung wurde die Bezeichnung Lichen spinulosus mit Folliculosis decalvans
gewahlt, und zwar wurde die Bezeichnung Folliculosis an Stelle der gebriduchlichen Be-
nennung Folliculitis gewahlt, weil eine entziindliche Erkrankung der Follikel nicht erwiesen
war. Da bei der histologischen Untersuchung spérliche Corps ronds nachgewiesen wurden,
muflte auch die Moglichkeit offen gelassen werden, daBl es sich um einen eigenartigen Fall
von Morbus Darier handeln kénnte.
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Aus dem Jahre 1920 stammt eine Publikation von ORMSBY, in welcher er einen 45jahrigen
Mann mit Erscheinungen von Folliculitis decalvans im Bereiche des Capillitiums schildert,
der auch eine leicht atrophische Stelle mit spérlichen Follikelkeratosen im Geischt, und
zwar vor dem Ohr aufwies, ferner teils zerstreute, teils gruppierte, leicht infiltrierte, leicht
gerotete oder leicht briaunlich gefirbte Papelchen am Rumpf. Verschieden groBe Herde
mit spinulésen Verdnderungen an der Beugeseite der Vorderarme. Subjektive Beschwerden
fehlten vollstindig.

Im selben Jahre schildert SENEAR eine 30jéhrige Frau, bei welcher die ersten Verinde-
rungen im 9. Lebensjahre auftraten; im Bereiche der Kopfhaut bestanden haarlose Stellen,
zwischen welchen einzelne Haarbiischel verhanden waren; zahlreiche follikulire Papelchen
und vereinzelte Pustelchen zeigen die Aktivitit des Prozesses an. Am Nacken, in den
unteren Occipitalpartien, iiber den Schultern, am Riicken und an den Oberarmen ver-
schieden groBe Gruppen von teils leicht elevierten, rotlichen, follikuliren Papelchen bis zu
ausgesprochen spinulosen Morphen. Die groften dieser Herde hatten einen leicht entziind-
lichen Hof, so daB im klinischen Bilde die elevierten follikuliren Verinderungen sich schon
von dem erythematosen Hintergrunde abhoben. Die kleineren Herde lielen einen rotlichen
Hof vermissen, woraus SENEAR schlieft, daB es sich hier um sekundire Verinderungen
handelt. Bei Extraktion eines Dornes bleibt ein klaffendes Follikelostium zuriick.

Im Jahre 1921 demonstrierte E. GRAEAM LITTLE einen weiteren Fall, der Erscheinungen
von Lichen spinulosus, Folliculitis decalvans der behaarten Kopfhaut und leukoplakie-
dhnliche Verinderungen der Zunge und Mundschleimhaut aufwies; diese letzteren hilt
LirTLE fir Erscheinungen von Lichen planus, weshalb er auch als unentschieden hinstellt,
ob nicht derartige Félle von spinulésen Follikularkeratosen mit Folliculitis decalvans als
Lichen planus aufszufassen wéren.

Der dritte, von GRaAHAM LITTLE beobachtete Fall wurde 1924 von diesem demonstriert
und betraf eine 53jihrige Frau mit Herden von Lichen spinulosus an der Streckfliche
beider Unterarme, iiber dem Sakrum und an der Innenseite beider Knie einerseits, sowie
zwei Herden an der Kopfhaut andererseits, von welchen der eine narbige Atrophie der
Haarfollikel, der andere, jiingere, entziindliche Rotung um manche Follikel aber auch
narbige Atrophie erkennen lieB. Schleimhdute frei.

G. B. DowLING stellt 1925 ein 18jihriges Miédchen vor, das 3 Jahre vorher einen Lichen
plano-pilaris aufwies; spater entwickelte sich eine Affektion der behaarten Kopfhaut, die
anfangs als Alopecia areata angesprochen wurde, bald aber zu Atrophie der befallenen Stellen
filhrte. Dieses Zusammentreffen ist, wie DowLING betont, nach GrRaAHAM LiTTLE, BEATTY,
Dore nicht als zufélliges anzusehen.

Eine weitere Beobachtung — der vierte der von diesem Autor gesammelten Fille —
wurde 1926 von GraHAM LITTLE vorgestellt, wobei die kurze Entwicklungsdauer der Er-
scheinungen als besonders auffallend hervorgehoben wurde. Die 36jihrige Patientin, bei
welcher 3 Wochen vor der ersten Untersuchung keinerlei Verdnderungen nachweibar waren,
zeigte dhnliche Erscheinungen wie der erste, von L1TTLE beobachtete Fall, nur lieBen die
atrophischen Stellen des Capilitiums und die Verinderungen am Korper, welche einem
Lichen spinulosus dhnelten, eine groBere Ausdehnung erkennen. '

Mac Cormac. 1927. 52jihriger Patient mit kahlen und halbkahlen Stellen der behaarten
Kopfhaut, welche binnen weniger Monate entstanden, zum Teil in Narbengewebe ver-
wandelt sind und an ihrem Rande reichlich comedonenartige Pfropfe, sowie daneben folli-
kulare, hornige Stacheln erkennen lassen. Am Rumpfe, besonders iiber den Schultern und
Oberschenkeln Herde von gruppierten Comedonen neben stacheligen Efflorescenzen. Inten-
siver Juckreiz. Die Diagnose wird bei diesem Falle offen gelassen, aber die Verwandtschaft
mit Folliculitis decalvans, Lichen planus und Lichen spinulosus betont.

Besonders bemerkenswert ist nun eine groBere, von Mac CAFFERTY verfaBSte, aus dem
Jahre 1928 stammende Arbeit, in welcher nicht nur eine einschligige Beobachtung ein-
gehend geschildert sondern auch zum Syndrom von Erscheinungen der Folliculitis decalvans
und des Lichen spinulosus Stellung genommen wurde. Die Krankenbeobachtung betraf
eine 50jahrige Patientin, welche im Bereiche des Capillitiums unregelmiBige oder ovale,
verschieden grofe, atrophische, weiBliche oder graurétliche Herde aufwies, welche nament-
lich gegen den Rand hin klaffende Follikeloffnungen zeigten, die wiederum harte, fest-
haftende, dornartige Pfropfe erkennen lieen. UnregelmidBige Herde von prominenten,
deutlich tastbaren, follikuliren Pfropfen fanden sich weiterhin an der Unterfliche der
Briiste, an der Kontaktfliche unterhalb der Mammae sowie zwischen denselben, endlich
auch noch in der Kreuzbeingegend. Mangelhafte Behaarung der Axillae, des Mons veneris,
der Arme und Beine, doch sind an diesen Stellen nirgendwo Atrophie oder Dornenbildung
erkennbar. In &tiologischer Hinsicht michte Mac CAFFERTY ebenso wie SENEAR vielleicht
ein Toxin annehmen, vielleicht auch eine konstitutionelle, nicht niher prazisierbare Storung.
Hinsichtlich der Nomenklatur méchte Mac CAFFERTY, fiir den Keratosis pilaris, Ulerythema
ophryogenes und Lichen spinulosus eine geschlossene Reihe bilden, die Bezeichnung Kera-
tosis pilaris decalvans vorziehen.
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Im gleichen Jahre beobachtete WALzER eine 35jihrige Frau mit Erscheinungen von
Lichen spinulosus am ganzen Stamme und beiden Oberschenkeln; an der behaarten Kopi-
haut, insbesondere am Scheitel und an der Stirn zahlreiche Narben und dazwischen folli-
kulidre, zum Teil mit Krusten bedeckte Pusteln. Mundschleimhaut normal, Berufsschwielen
an den Hénden. Der Fall wird als Folliculitis decalvans und Lichen spinulosus hingestellt,
wobei auf das seltene Zusammentreffen dieser beiden Affektionen hingewiesen wird.

1929 demonstriert GRAEAM LITTLE eine 52jahrige Frau mit Verdnderungen des Capil-
litiums, welche teils narbig-atrophischer Natur waren, teils noch follikulire, entziindliche
Erscheinungen erkennen lieBen. Zwei Jahre vorher war eine Eruption von follikuliren
Verinderungen an der Unterbauchgegend, am Rumpf und Riicken vorangegangen, die
zweifellos als Lichen spinulosus angesehen werden mufiten und die stellenweise wie am Mons
veneris von einer nahezu vollstindigen Haarlosigkeit gefolgt waren. Bemerkenswert ist
fernerhin, dafl zur Zeit der Krankenvorstellung an der Wangenschleimhaut typische Herde
von Lichen planus bestanden. )

Im sechsten von GraHAM LITTLE beobachteten Falle endlich handelte es sich um eine
25jihrige Frau mit Haarausfall, dem 3 Monate spéter eine Eruption von Lichen spinulosus
folgte, welcher sich von der Regio pubica iiber den grofiten Teil des Korpers erstreckte;
im Bereiche des Capillitiums bestanden gréBere, narbig-atrophische Herde mit deutlichen
Resten follikulirer Entzindung an den jiingeren Plaques. Auch die behaarten Teile der
Axillae und der Pubes wiesen narbig-atrophische Verinderungen auf, wihrend am iibrigen
Korper neben Erscheinungen von Lichen spinulosus auch einige ausgesprochene Papeln
von Lichen planus nachweisbar waren.

In seiner letzten Arbeit ,,An undescribed variety of lichen planus®“ fafit
GrAHAM LITTLE seine Meinung dahin zusammen, dafl das Zusammentreffen
von narbig-atrophischen, haarlosen Stellen im Bereiche des Capillitiums mit
Erscheinungen von spinulésen Follikularkeratosen und solchen des Lichen ruber
planus durchaus nicht als ein zuféilliges, vielmehr als eine bisher nicht beschriebene
Varietdt des Lichen planus anzusehen sei, welche sich von dem bereits erwihnten
Lichen plano-pilaris PRINGLE dadurch unterscheidet, daf bei letzterem die
haarlosen, narbig-atrophischen Stellen fehlen. In dieser Arbeit reiht GraHAM
LiTTLE seinen eigenen Beobachtungen auch jene von Brarry, DORE, ORMSBY,
SENEAR, Mac CAFFERTY, SCHAUMANN und auch den von STRASSBERG publi-
zierten Fall an, von welchem noch spéter eingehend die Rede sein soll, wahrend
die Fille von DowriNg, Mac Cormac, WALZER und PHOTINOS nicht erwihnt
erscheinen; letzterer nimmt allerdings in einer spiteren Publikation gegen die
von GrRAHAM LiTTLE vertretene Auffassung Stellung und verneint einen Zu-
sammenhang zwischen Pseudopelade bzw. Acne decalvans und Lichen spinu-
losus. Was endlich einen in letzter Zeit von GRUTz vorgestellten Fall betrifft,
so handelt es sich dort um einen 17jahrigen jungen Mann, der seit 5 Jahren
lichenoide Alopecieherde der Kopfhaut aufwies, die teils isoliert, teils konfluiert
auftraten, eine sehr geringe follikuldre Entziindung erkennen lieBen und zuerst
als Folliculitis decalvans angesprochen wurden. Die Kombination mit Er-
scheinungen von Lichen pilaris an den Nates und an den Oberschenkeln lie3
GRUTZ auch an die von GRAHAM LITTLE angenommene, bisher unbekannte
Varietit des Lichen planus denken, eine Annahme, der auch EricHE HOFFMANN
beipflichtete. In einem gewissen Gegensatz steht allerdings dieser Fall zu den
von GrAHAM LiTTLE beobachteten Fillen insofern, als letztere durchwegs
Erwachsene, nahezu ausschlieflich Frauen, und zwar vielfach in vorgeschrittenem
Alter betrafen.

Die oben erwihnten mit Haarausfall bzw. mit decalvierenden und atrophi-
sierenden Verinderungen einerseits und spinulésen Follikelkeratosen anderer-
seits einhergehenden Fille haben nun insofern eine gewisse Bedeutung, als sie
Ubergéinge darstellen nicht nur zu jenen Krankheitsbildern, welche von
STRASSBERG sowie von LaNG beschrieben wurden und welche noch spéter
besprochen werden sollen, sondern insbesondere hiniiberleiten zu jenen ganz
seltenen Beobachtungen, welche SIEMENS als eigenen Typ unter dem Namen
Keratosis follicularis spinulosa decalvans besonders hervorgehoben hat. Es

Handbuch der Haut- u. Geschlechtskrankheiten. VIII. 2. 10
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handelt sich hierbei um ein Krankheitsbild, bei welchem follikuldre, zumeist
spinulése Hyperkeratosen im Gesicht, am Nacken, an den Unterarmen und
Handriicken in Erscheinung treten; dabei zeigt sich, daBl das Leiden Manner
und Frauen in verschiedener Weise befillt, insofern, als die Mdnner, zum Unter-
schiede von den Frauen, regelmifig eine Mitbeteiligung des Haarbereichs er-
kennen lassen. Es kommt so zur Bildung einer ophiasis-dhnlichen Alopecie am
Nacken, haarloser, mitunter atrophisch oder sogar narbenartig, sklerotisch
veranderter Stellen namentlich am Scheitel, Ausfall der Augenbrauen und
insbesondere der Wimpern. Bei jiingeren Kranken findet man vielfach mehrere
miinzengroBe, rundliche oder ovale Stellen im Bereich des Capillitiums, an
welchen die Haare fehlen und durch graue Hornstacheln ersetzt sind.

Namentlich das Fehlen der Cilien ist von verhidngnisvoller Bedeutung, da
anscheinend hierdurch die quélenden Augensymptome wie Lichtscheu, Trinen-
triufeln, Tylosis, Madarosis und Ektropionierung der Lider, endlich auch die
Triitbungen und Pannusbildungen der Hornhaut bedingt sind. Die Augen-
erscheinungen beginnen bald nach Geburt, wihrend die Hautverinderungen
sich erst nach einiger Zeit bemerkbar machen; die Haut wird rauh, es zeigen sich
harte, helle, follikulire Hornstacheln, auf dem Handriicken auch mitunter etwas
dunkler gefirbte, glinzende Hornkugeln, welche auf einer nicht entziindlichen
Papel aufruhen; etwa zur Zeit der Pubertét zeigt sich dann im Bereiche des Ge-
sichtes, des Nackens und der Arme, nicht aber der Hande eine teilweise Selbst-
heilung des Hautprozesses mit Hinterlassung follikulirer Narben; spéater wird
die Haut an diesen Stellen rot, glatt, glinzend und follikellos, also deutlich
atrophisch ; an den Wangen und Schléfen der im mittleren Alter stehenden Méanner
sieht man ein eigenartiges, teleangiektatisches Chloasma; Néagel und Schleim-
haute sind unverindert, die Handteller mitunter etwas tylotisch. Ist so dieses
Krankheitsbild, das bis jetzt nur selten beobachtet wurde (LAMERIS, SIEMENS,
WEessELY), und welches in gewisser Hinsicht an die Pseudopelade Brocq und
an das Ulerythema ophryogenes erinnert, in klinischer Hinsicht auffallend, so
erweckt es noch mehr Interesse in vererbungspathologischer Hinsicht; es
zeigte sich namlich, daf simtliche Ttchter behafteter Ménner behaftet, sdmt-
liche Soéhne behafteter Ménner jedoch erscheinungsfrei waren. Durch diese
Feststellung erscheint nun die Existenz des oft vermuteten, aber nie bewiesenen
dominant-geschlechtsgebundenen Erbganges zum ersten Male in der mensch-
lichen Pathologie empirisch festgelegt, eine theoretisch bedeutsame Erkenntnis,
die aber auch in praktischer Hinsicht bei der Eheberatung derartiger Fille
nicht ohne Bedeutung ist (SIEMENS).

Die histologischen Verinderungen der spinuldsen Follikularkeratosen lassen,
soweit die relativ spirlich vorhandenen Darstellungen der geweblichen Ver-
héiltnisse (ApAmsoN, BEck, FREUND, GaNs, LEWANDOWSKY, PICCARDI usw.)
einen Uberblick gestatten, vor allem das Vorhandensein von Hornstacheln
und Hornpfropfen erkennen, von welchen letztere zum iiberwiegenden Teile
aus den verhornten Massen des oberen Follikelabschnittes hervorgehen; zum
weitaus kleineren Teile entstehen sie als tubuldre oder peritubulire Verhor-
nungen um den obersten, spiraligen Teil der Schweilldriisenausfithrungsgéinge,
wihrend die seltenste und zugleich kleinste Form der Hornpfrépfe unabhéingig
von den Haarfollikeln oder den driisigen Gebilden der Haut dadurch entsteht,
daB im Bereiche einer kleinen Epidermisfalte die Hornschichte sich knopf-
férmig verdickt und dieser so entstandene hyperkeratotische Knopf nach oben
hin in einen kurzen Stachel endigt. Die Hornschichte ist im ganzen Bereich,
also auch in der Umgebung der Hornpfropfe bedeutend verdickt, allerdings
nicht iiberall im gleichen Grade, denn mitunter kann ihre Dicke sogar das Zwei-
bis Dreifache des darunterliegenden Stratum spinosum betragen; sie ist lamellar
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geschichtet und zeigt dort, wo sie nicht von Hornstacheln durchbohrt wird,
einen wellenférmigen Verlauf mit stumpfwinkligen Erhebungen. Die Horn-
lamellen sind dicht, kohdrent und lassen keinerlei Anzeichen von Parakeratose
erkennen (Beck). Aus der Hornschichte der Hautoberfliche dringen nun stellen-
weise comedonendhnliche Hornpfropfe 1 bis

2 mm gegen die Tiefe vor, wiahrend anderer-

seits sich zarte Hornstacheln an diesen

Stellen iiber die Oberfliche erheben. Die
Hornpfropfe, deren verschiedene Ent- 7 -
stehungsweise bereits auseinandergesetzt §
wurde, sind in allen Fillen gleich zusammen- ' / A ¥ 8
gesetzt; sie zeigen vielfach eine nach oben i a5
offene Kelchform und eine zwiebeldhnliche w4 d '

Schichtung, wobei die Hornlamellen peri- 3 _

pher dichter, zentralwérts dagegen lockerer A Y

angeordnet erscheinen. Die iiber die Haut- \ X :
oberfliche sich erhebenden Teile der Horn-
pfropfe entsprechen den bereits erwidhnten : ; :
Hornstacheln, die auch im klinischen Bilde = s
bedeutsam hervortreten. Die intrafolliku- 3 £ :
lairen Hornpfropfe weisen dabei die dicksten
Hornstacheln auf, wihrend die tubuldren
Hornmassen teils dicke, teils aber auch
diinne Stacheln aufweisen. Eine dritte Form
der Hornstacheln entspricht dem freien Ende v i i
der oben erwihnten Hornknopfbildungen i -
und schlieBlich konnen Hornstacheln auch A AN
dadurch zustande kommen, daB3 die Horn-
lamellen benachbarter Follikel, bzw. eines
Follikels und eines unmittelbar daneben
liegenden SchweiBdriisenausfiihrungsganges
in spitzem Winkel aneinander stolen. Diese Nt
Verhéltnisse hat BEcK nicht nur sehr ein- . R
gehend besprochen, sondern auch in aus-

gezeichneter Weise illustriert. Bemerkens-

wert ist, da FREUND die Bildung zusammen-

gesetzter, durch parakeratotische Massen

verbundener Hornstacheln beschreibt. Das  go.osis spinuloss (Lichen spinulosus).
Stratum granulosum ist meist gut ent- intra.follikuli_itre Hyperkeratose und Para:
wickelt (BECK, LORTRAT-JACOB-LEGRAIN). Taoiomuots porimaons allsemeine Hypon-

i 3 3 keratose. M#Bige perifollikuldre Zellinfil-
Das Stratum spinosum zeigt stellenweise {one- e Do algdriise und des

normale Verhiltnisse, an anderen Stellen unteren Follikelabschnitts. Cystische
. . . Erweiterung der Schweilidritsenknéuel.
ist es scheinbar verschmilert, und zwar Himatoxylin-Eosin.

nicht so sehr durch Verringerung der Zell- ~ (Aus 0. Gans: Histologlo der Hamidrank-
lagen, als vielmehr dadurch, daf die Zellen (Sammlung E. FREUND.)
auffallend plattgedriickt erscheinen. An
wieder anderen Stellen, namentlich in der Umgebung des unteren Pols der
Hornzapfen, ist das Stratum spinosum auffallend verbreitert, aber auch das
Stratum granulosum weist hier 3—5 Zellreihen auf (BEck). Die Basalzellen-
reihe erscheint normal, hin und wieder etwas abgeplattet (LEvI); auffallend ist
jedoch, daB hier wie im Stratum spinosum Mitosen so gut wie génzlich fehlen.
Die Follikel erscheinen hauptsichlich in ihrem oberen Drittel deutlich erweitert
(ADpAMSON, ArrToM, FREUND, LEVI, LEWANDOWSKY, LORTAT-JACOB-LEGRAIN,

10*
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MazzanTi, ViGNOLO-LUTATI). Ausnahmsweise kann aber die Verhornung und
Verbreiterung der Follikel sich auch in den unteren Abschnittten derselben
abspielen (Prccarpr). In den verdnderten Follikeln finden sich nur selten
Haare (BeEck, FrREUND, LEVI, PIcCARDI); wo solche vorhanden sind, erscheinen
sie depigmentiert (ARTOM, P1cCARDI), atrophisch (LEvI, PIccarDI) und von Horn-
massen umgeben, gewissermaflen in einem aus verhornten Epithelmassen oder
parakeratotischen Hiillen (LEwaNDOWSKY) gebildeten Kanal zu stecken (JER-
ScHOW). Zumeist kommt es nun zu einer Atrophie der unteren Drittel der
Follikel, welches allméahlich zugrunde gehen ebenso wie die Talgdriisen (ADAMSON,
ArTtoM, BECK, FREUND, LEWANDOWSKY, PiccARDI, VieNoLO-LuTATI). In jenen
Fillen, in welchen auch die Schweildriisenausfithrungsgénge an der Verhornung
beteiligt sind, kénnen auch diese Driisen Riickbildungsvorginge aufweisen
und cystische Erweiterung der Driisenknduel sowie Atrophie der Epithelzellen
erkennen lassen (VigNoLo-LuTaTi). Bemerkenswert ist, dal Cavarruccr bei
der histologischen Untersuchung der von ihm beobachteten Félle im Gegensatz
zu den Befunden der iibrigen Autoren das Fehlen von Para- oder Hyperkeratose
in den Schweillpori verzeichnet.

Das Bindegewebe ist in vielen Fillen ganz unverdndert, in anderen wiederum
weist es ein leichtes Odem (LEvi, LEWANDOWSKY), sehr hiufig jedoch namentlich
in seinen mittleren, perifollikuliren Abschnitten Infiltratbildung auf (ArTom,
BEck, BIBERSTEIN, EFRON-POSPELOW, LEWANDOWSKY, LORTAT-JACOB- LEGRAIN,
Piccarpi, WALLHAUSER). Diese Infiltrate, die, wie PrccaARDI hervorhebt, zumeist
weitaus geringer sind als bei der Keratosis pilaris finden sich hauptséchlich
in der Umgebung der Follikel, aber auch um die mitunter erweiterten Gefidfe
(ArToM, BECK, FREUND, LORTAT-JACOB-LEGRAIN) oder um die Schweifidriisen
(EFroN-PospELOW) angeordnet; sie bestehen hauptsichlich aus Lymphocyten
und Fibroblasten, gelegentlich finden sich namentlich am Rande der Infiltrate
sparliche Mastzellen, einmal wurde auch eine Riesenzelle in einem solchen Infiltrat
nachgewiesen (BEck). Bemerkenswert ist, dafl Apamson das Fehlen jeglicher
Infiltratbildung verzeichnet und nur von einer leichten Vermehrung der Binde-
gewebszellen am Follikelhals spricht. Das elastische Gewebe ist zumeist normal
(MazzaNTI), im Bereiche der Infiltrate fehlen jedoch natiirlich die elastischen
Fasern (LEvi). Die Musculi arrectores pilorum lassen zumeist kein von der Norm
abweichendes Verhalten erkennen, nur Prccarpi erwahnt das Fehlen derselben.
Ob die von BECK geschilderten Verinderungen des Bindegewebes, die sich durch
Schwinden des Elastins mit Homogenisierungserscheinungen des Kollagens
bemerkbar machen und klinisch kleinen, weilen, atrophischen Herden ent-
sprechen, zum Krankheitsproze3 gehérten, will GAns noch unentschieden lassen.

Hinsichtlich des histologischen Bildes der Mischformen von lichenoiden
und spinulésen Follikularkeratosen bemerkt Prccarpi, daf hier das Bild der
ersteren liberwiege. Bei dem von SieEmENS als Keratosis follicularis spinulosa
decalvans beschriebenen, ganz seltenen Krankheitsbilde fanden sich Gewebs-
verdnderungen, die im allgemeinen den oben geschilderten entsprachen; er-
wéhnenswert ist nur das Vorhandensein von parakeratotischen Hornmassen in
den erweiterten Follikeln, und zwar insbesondere hinsichtlich #hnlicher Befunde
von LEwaNDOWSKY und FREUND, von welchen letzterer hervorhebt, da8 mit-
unter bei der Keratosis spinulosa die Follikularostien durch parakeratotische
Hornmassen verschlossen werden. Ubrigens haben auch ADAMSON, AUDRY,
Prccarp1, SALINIER, VienoLo-Lutati auf das Vorkommen von wahrer Hyper-
keratose neben Parakeratose hingewiesen, wihrend, wie oben betont wurde,
Beck und auch Borernr das Vorhandensein der letzteren negieren.

Wie bei der Keratosis suprafollicularis besteht auch bei den spinulésen Folli-
kularkeratosen hinsichtlich der Atiologic und Pathogenese dieser Formen noch
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vielfach Unklarheit; soweit iiberhaupt AuBerungen zu diesen Fragen, namentlich
hinsichtlich der Pathogenese vorliegen, wurde nur dariiber diskutiert, ob bei
den spinulésen Follikelhyperkeratosen primir eine Hyperkeratose vorhanden
sei, welche die entziindlichen Verdnderungen auslése (BEck, VieNoLO-LUTATI),
oder aber, ob ein primir vorhandener entziindlicher Faktor das sekundéire Auf-
treten hyperkeratotischer Erscheinungen zur Folge habe (LEWANDOWSKY).
In diesen, hauptsichlich histopathogenetischen Erorterungen tritt BECK mit
aller Entschiedenheit dafiir ein, daf3 die in seinem wie in vielen anderen Féllen
deutlich wahrnehmbaren Entziindungsvorginge nur durch den Reiz der in
die Cutis vordringenden Hornmassen ausgel6st wurden und sich von hier aus
auch in das interfollikulire Bindegewebe ausbreiteten. Als Stiitze fiir diese
Auffassung fithrt BECK an, daf das in den tiefen Coriumschichten liegende Infil-
trat wohl kaum einen EinfluB auf die an der Hautoberfliche einsetzenden
hyperkeratotischen Vorginge ausiiben konne, dafl andererseits ja auch Fille
beschrieben wurden, in welchen entziindliche Erscheinungen fehlten (Apawmson,
SALINIER), ein Beweis, daB sie fiir die Erkrankung selbst nicht charakteristisch
sind. Die Beantwortung dieser Fragen will GaNs einstweilen noch in suspenso
lassen, um so mehr als hier wie bei den lichenoiden, hyperkeratotischen Follikular-
prozessen auch mit der Annahme einer primiren Hyperkeratose noch gar nicht
gesagt ist, was die Ursache fiir das Auftreten der letzteren bildet. So wurde denn
auch hier eine Anzahl von Hypothesen aufgestellt, welche zum Teil an der Hand
einschligiger Beobachtungen zur Klirung dieser noch schwebenden Fragen
dienen sollten. BowEeN, ErroN-PospeELow, WALLHAUSER nehmen als Ursache
eine Toxdmie an, wobei BOwEN einen Parallelismus mit der Arsenkeratose
betonen méchte. Low wiederum glaubt aus seinen Beobachtungen von Tricho-
phytiden und Mikrosporiden mit Erscheinungen von Hornstachelbildung schlieen
zu koénnen, daB, wenn auch nicht alle Falle von Lichen spinulosus auf Pilzaffek-
tionen zuriickzufiihren seien, es sich doch zumeist um ein ,,-id*“ handle, d. h.
um eine AuBerung von Resorptionsvorgingen, die von irgend einem bakteriellen
Herde ausgehen. Eine Reihe anderer Autoren wie ApIGESALOV, ARTOM, FERRARI,
MazzanTi, WicLEY wiederum nehmen an, dall in endokrinen Stérungen ein
ursichliches Moment gegeben sei, wobei FERRARI, in dessen Fillen die spinu-
losen Follikelhyperkeratosen sich im Anschlufl an eine wegen eines Kopffavus
vorgenommene Thalliumepilation eingestellt hatten, auf die bekannte Tat-
sache hinweist, da Thallium endokrin-sympathische Stérungen zur Folge haben
konne ; andererseits nimmt er aber zur Erkliérung der Stachelbildungen auch einen
lokalen Einflul des Thalliums auf den Haarbalg-Talgdriisenapparat an und zieht
zur Stiitze seiner Annahme die schon bei der Keratosis suprafollicularis erwidhnten
Versuche von M. B. ScamipT und FiscHER heran, nach welchen keratotische
Verinderungen als Folge der auf dem Wege der Hautdriisen vor sich gehenden
Ausscheidung parenteral eingefithrter Substanzen hervorgerufen werden kénnen.
Priser filhrt das Auftreten spinulser hyperkeratotischer Prozesse im Bereich
der Follikel auf eine abnorme Anlage des Follikel- und Blutgefifapparates zuriick,
JERsCHOW wiederum nimmt an, daf die Affektion in den Talgdriisen der Haut
lokalisiert sei, zumal die Stellen ohne Talgdriisen wie Volae und Plantae, nicht
befallen erscheinen; die Hypofunktion der Talgdriisen bewirkt die Trockenheit
der Haut und stort das regelméBige Wachstum wie die regelméBige Verhornung
des Follikelepithels, so daB in den Haarbélgen verhornte Massen sich ansammeln,
welche wiederum Wachstumsstérungen und Atrophie der Haare zur Folge
haben. Cavarruccr, der unter drei Fallen von Keratosis spinulosa zwei familidren
Charakters beobachten konnte, nimmt als mutmaflichen &dtiologischen Faktor
die bei zwei Fillen vorhandene tuberkuldse Pradisposition an, welche ein giin-
stiges Terrain fiir die durch verschiedene Reize hervorgerufene Dermatose



150 St. R. BrijNaver: Follikulire Hyperkeratosen.

abgibt. SENEAR-COHEN vertreten die Ansicht, daB in der Negerhaut ein ganz
besonderes zu diesen Storungen disponierendes Moment vorhanden sein miisse
und CorpES méchte sogar die spinuldsen Follikelkeratosen als Spitsymptom der
Framboesie ansehen, da er unter 110 Framboesiefillen, welche er in den Tropen
beobachtet hatte, zweimal die charakteristischen Veréinderungen der Stachel-
bildungen nachzuweisen vermochte. Diese bunte Mannigfaltigkeit von Hypo-
thesen, die zum Teil nur mangelhaft gestiitzt erscheinen, muBte schlieBlich
zu der Annahme fithren, daB die spinulésen Follikularhyperkeratosen iiberhaupt
keine einheitliche Atiologie erkennen lassen, und mit dieser Ansicht scheint
dann die Briicke zur Meinung jener Autoren geschlagen, welche in diesen Ver-
anderungen keine nosologische Einheit sehen wollen (DARIER, NICOLAS-GATE,
CavarLucocr, EFroN-PospELOW), da neben der Acné cornée, Acné kératosique
und dem Lichen spinulosus der englischen Autoren noch eine ganze Reihe von
Affektionen jene Erscheinungen von Stachelbildungen aufweisen kénnen,
von welchen schon vorher die Rede war und welche als eigenartige Reaktion
der Haut angesehen werden miissen (DARIER, NIcoLAS-GATE).

Im Zusammenhang mit den #tiologischen Erorterungen darf auch nicht
unerwihnt bleiben, daB die spinulosen Follikularkeratosen auch artefiziell,
durch berufliche und gewerbliche Schidigungen bedingt sein kénnen. So konnte
OpPENHEIM 1919 einen Laternenanziinder demonstrieren, welcher aufler Come-
donen auch kleinste, weiBe Hornstacheln an den Fingerriicken und an der Streck-
fliche der Vorderarme aufwies; die Verinderungen in diesem Falle waren infolge
Manipulation mit Schmierél entstanden. Auch bei der Anwendung von unreinem
Vaselin kommt es, wie gleichfalls OpPENHEIM hervorhebt, mitunter zu Keratosis
follicularis-dhnlichen Veranderungen, wobei siamtliche Follikel gréBerer Haut-
flichen verindert sein konnen und ein der Pityriasis rubra pilaris dhnliches Bild
entsteht, allerdings ohne Entziindungserscheinungen. Jeder einzelne Follikel
ist, der Schilderung OpPENHEIMSs zufolge, etwa hirsekorngroB3, derb, von gelblicher
oder gelblichroter Farbe und tridgt an seiner Spitze einen kleinen Hornstachel
von weiBer Farbe. Der von Porias beobachtete Fall, in welchem spinuldse
Follikelkeratosen und Alopecie bei einer Arbeiterin festgestellt werden konnten,
wurde bereits erwihnt; die betreffende hatte in einer Gummifabrik die Gummi-
méntel mit Benzin zu reinigen. Endlich konnte OPPENHEIM als berufliches Stigma
der mit Pech arbeitenden Schuhmacher eigenartige, in der Sternalregion und
deren Umgebung lokalisierte Veridnderungen beschreiben, welche im Auftreten
einer pigmentierten Hautzone und stachelformiger Hervorragungen an den
Follikeln bestanden, die OppENuEIM als Lichen spinulosus oder Trichostasis
spinulosa schildert.

Die Diagnose der spinulésen, hyperkeratotischen Follikularprozesse ist keines-
wegs schwierig; fleckweises, herdférmiges Auftreten fast gleich groBer Herde
hauptsichlich am Hals, Nacken und am Rumpf meist jugendlicher Personen
oder Kinder, die ausgesprochene Neigung zur Gruppierung und Bildung feiner,
gleichartig aufgebauter Stacheln werden in den seltenen Fillen, in welchen man
dieses klinische Bild beobachten kann, an eine Keratosis spinulosa denken lassen.
Was andererseits die Erscheinungen des sekundéren Spinulosismus anlangt,
so findet man bei diesem immer neben charakteristischen Stachelbildungen
auch noch klinisch bemerkbare Morphen, bzw. anderweitige Anhaltspunkte,
welche auf das Bestehen eines Lichen scrophulosorum, eines miliaren, liche-
noiden Syphilids, einer Keratosis suprafollicularis, eines Trichophytids oder
Mikrosporids, einer bestehenden Salvarsanschidigung oder eines Lichen ruber
planus hinweisen. Mitunter wird allerdings die Abgrenzung gegeniiber den
Efflorescenzen eines Lichen ruber acuminatus nicht leicht fallen; die méchtige
Verdickung der Handteller und FuBsohlen, die vollig andere Lokalisation der
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Hautbliiten, die charakteristischen Verdnderungen an der Streckseite der Finger-
endflichen, endlich auch der intensive Juckreiz, welcher die acuminierte
Variante des Lichen ruber immer begleitet, werden jedoch auch in diesen Fillen
eine Diagnosenstellung ermoglichen.

In therapeutischer Hinsicht bieten die spinulésen Follikularkeratosen ein
relativ dankbares Betdtigungsfeld; Exprimieren der Stacheln (PARKHURST)
nach Anwendung von heilen Béidern und Seifenwaschungen (JERSCHOW),
verbunden mit Einfetten, Anwendung von milden Salicylsalben (BarrRIO DI
Mepinva, Bowen, LEvVi, PARKHURST), eventuell in Kombination mit oraler
(Barr10 DI MEDINA) oder intraveniser Darreichung (SAINzZ DE AJa) von Natrium
salicylicum fithren oft in relativ kurzer Zeit Besserung, ja sogar Heilung herbei.
Von anderen Autoren wird auch Arsenmedikation (Okucawa), ferner die lokale
Anwendung von Carbontetrachloid (PARKHURST) oder Pyrogallus- bzw. Teer-
salben empfohlen (Aupry, BowEeN, Cavarruccr). Auch physikalische Behand-
lungsmethoden, wie Rontgenbestrahlungen (PArRkaURST) und Elektrodessikation
(WorLrFE) wurde angeraten. Erwidhnenswert ist endlich, dall ApicEsarov bei
einem von ihm beobachteten Falle spinuléser Follikularkeratosen, welcher auch
eine Struma sowie eine im Rontgenbilde nachweisbare VergroBerung der Sella
turcica aufwies, die Bestrahlung der vergroBerten Schilddriise empfohlen hat.

Anhang.

1. Keratosis follicularis squamosa (Domr). Diese von K. Donr und G. Mo-
MOSE 1903 beschriebene Affektion ist bis jetzt nur in Japan beobachtet worden,
und zwar betrug der Darstellung von Kinosurra zufolge bis zum Jahre 1927
die Zahl der einschlagigen Falle 73; da diese Beobachtungen iiberdies nur
in japanischen Zeitschriften verdffentlicht erscheinen, sind die Kenntnisse,
die wir von diesem Krankheitsbilde besitzen, recht diirftig. Soweit man
jedoch den spérlichen Referaten entnehmen kann, handelt es sich hier um
ein den spinuldsen Follikularkeratosen nahestehendes Krankheitsbild; Hipaka-
WaNG wenigstens betonen, daB in einem ihrer Fille Uberginge zu den ge-
nannten Verdnderungen vorhanden waren, da in einem anderen, von ihnen
beobachteten Falle gleichzeitig Erscheinungen von Keratosis follicularis spinu-
losa an den Oberarmen nachweisbar waren. Die Verdnderungen des Krank-
heitsbildes bestehen in dem Auftreten zahlreicher, stecknadelkopf- bis erbsen-
groBBer, rundlicher, schwach dunkelgrauer oder braunlicher, ganz diinner,
feiner Schuppen mit einem zentralen schwirzlichen Punkt, welcher dem
Follikelostium entspricht. Derartige Erscheinungen treten hauptséchlich in der
Unterbauch-, Lenden-, Glutdal- und Trochanterregion (Hipaka-Wang) auf,
sie wurden aber auch an den Extremititen und zwar in den Ellenbeugen und
Kniehshlen beobachtet (Hipaxa-Wanc, Tacamr). Das histologische Bild der
Affektion wurde erst durch Hrpaxa-Wang eingehend studiert, welche follikulare
Hyperkeratose und ausgedehnte Hyperkeratose der umgebenden Epidermis
feststellen konnten, ferner unregelmiBigen Verlauf und cystische Erweiterung
des Haarbalges. Unterhalb der Schuppen ist das Pigment der Basalschichte
mehr oder weniger vermindert. In dtiologischer Hinsicht verdient das scheinbar
familidre Auftreten der Krankheit hervorgehoben zu werden; Hipaxa-Wane
wie auch TakamasHr konnten wenigstens iiber das Vorhandensein der Ver-
anderungen bei Geschwistern berichten.

2. Wenn nun im Anhang zu den spinulésen Follikularkeratosen schlieBlich
noch der im folgenden geschilderten Affektion eine kurze, zusammenfassende
Darstellung gewidmet wird, so geschieht dies, weil unter den verschiedenen
Benennungen dieses Krankheitsbildes wie Pinselhaar, Thysanotriz (FRANKE),
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Trichostasis spinulosa (NoBL), Lanugo-Comedonen (CsmLLAG), Ichthyosis thysa-
notrichica (WEIDENFELD), Dysplasia pilorum thysanoformis (GAWALOWSKI)
auch die Bezeichnung Keratosis spinulosa cum trichostast erscheint, welche
GALEWsKY mit Riicksicht auf das klinische Bild wie auch in der Annahme wihlte,
daf fir die Affektion die Follikularkeratose von wesentlicher Bedeutung sei,
zur Bildung der Stacheln, bzw. des Pinselhaares fiihre.

Abb. 12. Keratosis spinulosa cum trichostasi. (Nach einer Moulage der Sammlung E. GALEWSKY.)

Die erste hierher gehorende Beobachtung stammt, wenn man der eingehenden
Darstellung PoscHACHERs folgt, von FRANKE, der 1901 im Braunschweiger
Arzteverein einen Patienten mit comedonenihnlichen Pfrépfen der Riicken-
haut demonstrierte, welche, extrahiert und unter dem Mikroskop betrachtet,
sich als Biindel von 10—45 Haaren erwiesen. 6 Jahre spiter zeigte GALEWSKY,
welcher offenbar von der Beobachtung FRANKEs keine Kenntnis erhalten hatte,
auf dem Naturforschertag in Dresden mikroskopische Priparate eines weiteren
Falles. 1910 erwahnt pu Bois in einer Publikation die Retention von anein-
ander gelagerten Haarschéften in ausgequetschten Comedonen der Nase, und
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dieser Beobachtung, bei welcher die retinierten Haarschifte von seborrhoischen
Ausscheidungen umsponnen waren, folgten dann die Publikationen von FRANKE,
GALEWSKEY und NoBL, von welchen letzterer 1913 unter der Bezeichnung
Trichostasis spinulosa eine ausfiihrliche, klinisch und histologisch gleich wert-
volle Darstellung dieses eigenartigen Krankheitsbildes lieferte. 1914 berichtete
J. CsmLrAG iiber Lanugocomedonen und im gleichen Jahre schildert WEIDENFELD
einen interessanten Fall als Ichthyosis thysanotrichica, welchen er mit den Be-
obachtungen von FRANKE und NosL
identifiziert. Aus dem letzten De-
zennium stammen dann, wenn man von
einschligigen Krankenvorstellungen

Abb. 13a. Trichostasis spinulosa. Garbenférmig Abb. 13b. Erkliarung: a neue Papille der nach-
durch lamellose Hornhiilsen und -bénder zu- wachsenden Haare, abgerissen; b Kolbenhaare;
sammengehaltene Biischel von Kolbenhaaren. ¢ Hornzapfen; d Papillenhaare; e Haare, die
(G.NOBL, Arch.f. Dermat.114, Taf. XVI, Abb.1.) bis zum Haarbeet nachgeriickt sind.

(E. GALEWSKY, Arch. f. Dermat. 106, 216.)

absieht, die Arbeiten von GALEWSKY, POSCHACHER, GAWALOWSKI und
MrrcHELL, die hauptsichlich dem é&tiologischen Moment der Affektion Rech-
nung zu tragen bestrebt sind.

Das klinische Bild der Trichostasis spinulosa erscheint charakterisiert durch
eine zumeist nur als Nebenbefund erhobene, aber doch auffallende, gleichartige
Verinderung der Follikel, welche 1—1'/, mm lange, spitz zulaufende, schwérzlich
verfirbte, feine Stacheln aufweisen (Abb. 12) ; zumeist lassen simtliche Follikel des
befallenen Hautbezirkes dieseVerdnderungen erkennen ; in anderen Beobachtungen
waren verdnderte und normale Follikel bunt durcheinander gemischt. Ergriffen
erscheinen hauptséichlich die Haut des Nackens (GALEWSKY, NoBL, POSCHACHER),
die Gegend des Schultergiirtels und der Subscapularregion (NoBL, POSCHACHER),
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der Thorax (FRUEWALD, MITCHELL, PoScHACHER) und das Abdomen (GALEWSKY,
GawaLOWSKY, FRANKE, LENARTOWICZ, NOBL, POSCHACHER); im Gesicht sind

Abb. 14a. Trichostasis spinulosa. (Nach G. NoBL: Arch. f. Dermat. 114, Taf. XVI, Abb. 2.)

Abb. 14b. Trichostasis spinulosa. (Nach G.NoOBL: Arch. f. Dermat. 114, Taf. XVII, Abb. 4.)

das Kinn, die Mitte der Oberlippe, die Stirne, sowie das Integument iiber den
knorpeligen Anteilen der Nase zumeist verdndert (CsiLLac, Funs, POSCHACHER,
WEIDENFELD). Hinsichtlich der Stachelbildung unterscheidet NoBL 3 Formen,
nidmlich in feinste Spitzen auslaufende Gebilde, ferner stumpf zulaufende,
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kiirzere und breitere walzenartige Formen und schlieflich Bildungen, welche an
der Spitze noch ein 3—6 mm langes Harchen erkennen lassen. Allen diesen
Formen, welche leicht exprimiert (MiTcHELL) oder mit dem scharfen Loffel
herausgehoben werden konnen, gemeinsam ist, da8 nach ihrer Entfernung die
Follikularmiindung als erweiterte, runde Liicke klafft und daB die Stacheln
unter dem Mikroskop sich als Biindel erweisen, welche aus 10—45 Haaren
bestehen und von mehrfach, schalen- und tiitenférmig geschichteten Horn-
béndern zusammengehalten werden. Wéhrend die Haare gegen die Spitze etwas
verdiinnt, an ihrem intrafollikuldren Ende leicht kolbig aufgetrieben erscheinen,
bestanden die Hornbadnder aus véllig homogenen Massen und kernlosen ver-
hornten Platten (Abb. 13a und b).

Histologisch ist eine méachtige, trichterformige Erweiterung des Follikel-
einganges erkennbar; der Haarbalg erscheint auch unterhalb des erweiterten
Halses ausgedehnt und von einer unregelmifBig angestauten Hornschichte
ausgekleidet, in welcher sich abnorme Mengen feiner, diinner Kolbenharre
finden. Perifollikuldre entziindliche Erscheinungen fehlen, die Umgebung der
Follikel zeigt eine verbreiterte Epitheldecke mit lamellos geschichteter Horn-
schichte, mehrreihigem Stratum granulosum und succulentem Rete. Serien-
schnitte lieBen NoBL das Vorhandensein von verkiimmerten, nur von einer
reduzierten Zellschichte iiberlagerten Papillen erkennen, welche mit den vor-
geschobenen Kolben in keinem Zusammenhange standen (Abb. 14a und b).

In dtiologischer Hinsicht glaubte FRANKE an eine trophoneurotische Storung,
NosBL an eine kongenital oder friihzeitig erworbene Disposition einzelner Folli-
kularbezirke zu dystrophischen Stérungen. GALEWSKY, der in der follikuliren
Hyperkeratose die Ursache der dystrophischen Stérung erblickt, mochte ent-
weder der Annahme NoBLs beipflichten oder aber eine kongenitale, naevus-
artige Anlage ahnlich jener der Talgdriisennaevi supponieren. (GAWALOWSKI
wiederum, welcher bei einem 20jihrigen Madchen neben Pinselhaaren auch
noch das Vorhandensein von Spina bifida occulta, Hypertrichosis des Stammes,
Fehlen einer Incisivusanlage, endlich auch Anomalien der Schilddriisentatigkeit
feststellen, im mikroskopischen Bilde auBlerdem doppelte Haarfollikel, sowie
doppelte Papillen- und Bulbusbildung nachweisen konnte, will in Hinblick
auf seine Befunde eine Dysplasie annehmen, welche durch vorzeitige Verhornung
und Talgmangel begiinstigt wird und deren Hauptfaktor in einer iiberhasteten
Bildung neuer, produzierender Papillen zu bestehen scheint, weshalb Gawa-
LowskI das Krankheitsbild als Dysplasia pilorum thysanoformis bezeichnet
und den Zusatz sive proleptica hinzufiigt. PoscHACHER endlich konnte das
Auftreten dieser Affektion auffallend héufig und bei beiden Geschlechtern
beobachten, wihrend die Mehrzahl der Autoren Seltenheit der Erkrankung
und das ausschlieBliche Befallensein der Minner hervorhebt; dieser Autor
mochte, wie Funs als auslosendes Moment #uBere Einwirkungen, Fettstoffe
der verschiedensten Art, Staub, Ruf}, Hitze usw. annehmen und demzufolge
das Krankheitsbild zum groBeren Teile unter die Gewerbeschiddigungen der
Haut einreihen.

In therapeutischer Hinsicht wurde fiir diese Affektion, die oft jahrelang be-
stehen kann (GALEWSKY), die mechanische Epilation der schwarzen Stacheln
mittels einer Wachs-Kolophoniummischung (1 :2) in Vorschlag gebracht
(PoscHACHER), wahrend als medikamentése Behandlung die Anwendung von
Salicylsalben empfohlen wurde (SUTTON).
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C. Acneiforme Follikularkeratosen.

Verfolgt man die in der Literatur niedergelegten Darstellungen und Beobach-
tungen der follikuldren Keratosen, so zeigt es sich, daBl neben den lichenoiden
und weitaus selteneren spinulésen Formen der Follikularkeratosen in einer
recht spérlichen Anzahl von Fillen auch follikulire hyperkeratotische Prozesse
beschrieben wurden, die man wegen ihrer Ahnlichkeit mit der gewdhnlichen
Acne als acnetforme Follikularkeratosen zu bezeichnen pflegt und welche als
Primérefflorescenz nicht ein konisches Knétchen mit einfacher oder spinuloser
Verhornung, sondern ein comedoartiges, nicht selten auf einer nur ganz schwach
geroteten oder brdunlichen Papel aufsitzendes Horngebilde erkennen lassen.

Schon in den einleitenden Worten des vorhergehenden Kapitels wurde hervor-
gehoben, wie oft, und zwar vielfach vergeblich, der Versuch unternommen
wurde, die unter verschiedenen Benennungen geschilderten, meist unzuling-
lich charakterisierten und oft nur mangelhaft durchuntersuchten Fille von
spinuldsen Follikularkeratosen zu sichten und zu ordnen, wie schroff auch heute
noch vielfach die Ansichten der verschiedenen Autoren beziiglich der Einreihung
der einzelnen Fille einander gegeniiberstehen. Die gleichen Schwierigkeiten,
vielleicht sogar in noch héherem Ausmafle, zeigen sich auch bei den acnei-
formen Follikularkeratosen, ,,die ein besonders dunkles Kapitel der Derma-
tologie bilden und unter verschiedenen Namen, besonders als Keratosis folli-
cularis contagiosa BROOKE ein sagenhaftes Leben fithren (SiemENns). Dal
die von BROOKE geschilderte Affektion einen so schwankenden Platz im System
der Dermatosen einnimmt, hat vor allem seinen Grund darin, da3 man zunichst
unter dem Namen Keratosis follicularis eine Reihe von Erkrankungen zusammen-
faBte, welche mit dem Krankheitsbilde BRooKEs nichts zu tun hatten; dies gilt
vor allem fiir jene Félle, welche eigentlich der Keratosis suprafollicularis alba
et rubra angehoren, mitunter jedoch als Hyperkeratosis follicularis oder Kera-
tosis follicularis bezeichnet werden, wie etwa beispielsweise ein von MACKENZIE
beobachteter Fall. Die Verwirrung steigerte sich nun, als WHiTE, BowgN
und auch etliche andere Autoren sichere Félle von Psorospermosis follicularis,
von DariERscher Krankheit unter dem Namen Keratosis follicularis schilderten,
ein Vorgang, der sich in der Folgezeit vielfach wiederholte, so daB eine ganze
Reihe von einwandfreien Darierfillen (Errior, EN¢MAN-MoOK, TRIMBLE u. a.)
die Bezeichnung Keratosis follicularis trigt, ja daB diese namentlich bei den
amerikanischen Autoren geradezu ein Synonym fiir die DarRiERsche Krankheit
geworden ist, wie dies Fille erweisen, die auch heute noch so benannt werden
(CANNON, SWEITZER u. a.). Dazu kam schlieBlich, daB3 eine Reihe von Fillen,
die wohl zur Keratosis follicularis BROOKE gerechnet werden miissen, von einigen,
namentlich élteren franzosischen Autoren, wegen der Ahnlichkeit des Krank-
heitsbildes mit jenem der banalen Acne als Acné cornée bezeichnet wurden,
daBl weiterhin Beobachtungen, die wohl eher den spinulésen Follikularkeratosen,
bzw. dem Morbus Darier zugezihlt werden miissen, ebenfalls als Acné cornée
geschildert wurden, so daf unter dieser Bezeichnung, wie TouTon 1899 auf dem
StraBburger Kongrel auseinandergesetzt und LaNG vor einigen Jahren neuer-
lich betont hat, Fille geschildert erscheinen, welche einerseits ganz anderen
Affektionen zugerechnet werden, andererseits aber zum Teil unter die spinulosen,
zum anderen Teile unter die acneiformen Follikularkeratosen einbezogen werden
miissen.

Lost sich so das Bild der Acné cornée in eine Reihe von Beobachtungen auf,
die ganz verschiedenen Affektionen zuzuzihlen sind (TouTon), so bleibt als
Hauptvertreter der acneiformen follikuliren Hyperkeratosen die Keratosis



Abb. 15. Keratosis follicularis contagiosa.
(Nach N. G. BROOKE: Internationaler Atlas seltener Hautkrankheiten 1892, H. 7, Taf. 22.
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follicularis contagiosa MORROW-BROOKE zuriick, deren erste Fille bereits schon
von CazENAVE und von HARDY beobachtet worden sein diirften, welche das
Leiden jedoch als Acné sébacée bezeichneten, weil sie die Ansicht vertraten,
daB die fiir die Krankheit so charakteristischen Auswiichse durch Exsudation
aus den Talgdriisen entstiinden. Die Benennung Keratosis follicularis contagiosa
stammt jedoch von PRINCE A.Morrow, dessen 1886 beschriebener Fall indes
von LEWANDOWSKY nicht zur Keratosis follicularis contagiosa gerechnet wird.
Als erste hierher gehorige, ausfiihrlich beschriebene Erkrankung ist demnach die
Beobachtung von BROOKE anzusehen (Abb. 15), welcher 1892 im internationalen
Atlas seltener Hautkrankheiten eine eingehende Darstellung der klinischen und
histologischen Verdnderungen veréffentlicht und dabei den Lichen spinulosus,
sowie die von LELOIR-VIDAL als Acné cornée, von E. WiLsox als Ichthyosis
sebacea cornea, von LESSER als Ichthyosis follicularis beschriebenen Félle mit
dem seinen in eine Reihe stellt. 1901 versuchte dann ApamsoN, dessen Arbeit
im Vorhergehenden schon mehrfach gewiirdigt worden ist, das Krankheitsbild
des Lichen spinulosus an der Hand eigener Beobachtungen aus dem Chaos der
in der Literatur niedergelegten Schilderungen herauszukristallisieren, wobei er
die von HArpY, GuiBouT, LELOIR-VIDAL und HALLOPEAU als Acné cornée
beschriebenen Fille, ferner die von AuDRY als Kératose pilaire engainante
und von GIOVANNINI als Acne cornea geschilderten Beobachtungen mitein-
bezieht, aber auch einen von BARBE als Keratosis follicularis BROOKE bezeich-
neten Fall zum Lichen spinulosus rechnet. Wéhrend so ADAMSON eine ganze
Reihe von Fillen der Acné cornée in das Krankheitsbild des Lichen spinulosus
mit einbezieht, trat SALINIER dieser Auffassung entgegen und ihm schloB
sich spiter LEWANDOWSKY an, der 1910 einen, besonders in kritischer Hinsicht
sehr wertvollen Beitrag zur BrookEschen Krankheit verdffentlichen konnte,
nachdem schon vorher SamBERGER und GurmMany dieses Thema namentlich
in histopathologischer Hinsicht griindlich bearbeitet hatten, SAMBERGER
insbesondere der Nachweis gelungen war, dafl die Haarfollikel nicht der einzige
Sitz der Verinderungen seien, die Keratose also als pseudofollikulér zu bezeichnen
wire. Die von LEWANDOWSKY vertretene Ansicht, daf die Acné cornée-Fille,
zum Teil wenigstens, mehr Gemeinsames mit der BRookEschen Dermatose aui-
weisen, hat sich so ziemlich zu behaupten gewuBt; JANOVSKY, JARISCH-MATZE-
NAUER, EHRMANN, auch GANS rechnen wenigstens die alteren, von HarpY,
LELOIR-VIDAL beschriebenen Fille der Acné cornée zur Keratosis follicularis
Brooke. LEwANDOWSKYs Publikation, in welcher er auch gegen das der Kera-
tosis follicularis Brooke meist hinzugefiigte Epitheton ,,contagiosa® Stellung
nimmt, verdient auch insoferne hervorgehoben zu werden, als sie hiniiberleitet
zur Arbeit von SIEMENS, der 1922 unter kritischer Sichtung der in der Literatur
niedergelegten Fille an der Hand einer eigenen Beobachtung und ankniipfend
an LEWANDOWSKY, einen eigenen Typus der Keratosis follicularis BROOKE auf-
zustellen vermochte. Wenn auch S1iEMENS in dieser Publikation auf gewisse,
zur differentialdiagnostischen Abgrenzung der Keratosis follicularis BROOKE und
der Keratosis spinulosa wichtige Details aufmerksam gemacht hat, so betont
er doch auch andererseits, wie auBlerordentlich schwierig es zuweilen ist, beide
Krankheitsbilder auseinanderzuhalten. Diese Schwierigkeiten sind ja auch
mit ein Grund dafiir, daB einige Autoren eine strenge Scheidung der beiden
Affektionen fiir kaum durchfithrbar, ja kaum fiir gerechtfertigt halten, so
insbesondere Laxne, MARTINOTTI und E. FREUND, welcher letztere beide Krank-
heiten als wesensgleiche Hautverdnderungen beurteilt und in der Keratosis
follicularis BROOKE die relativ etwas schwerere, zur Generalisierung neigende,
rascher verlaufende, in der Keratosis spinulosa die mildere, mehr lokalisierte,
eher chronische Varietdt einer und derselben Affektion sehen will.
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Klinisches Bild. ,JIst schon die symptomatologische Charakterisierung der
Keratosis spinulosa vorldufig noch schwierig, so kann ein befriedigendes Bild
der Keratosis follicularis contagiosa zur Zeit iiberhaupt nicht entworfen werden*
(SzEMENS). DaB eine scharf umschriebene, detaillierte Schilderung dieses
Krankheitsbildes auf solche Schwierigkeiten st6f3t, wird verstandlich, wenn man
bedenkt, wie spérlich die Zahl der bis jetzt als Keratosis follicularis BROOKE
geschilderten Beobachtungen ist, wie ungeniigend die literarischen Unterlagen
sind, nicht nur, weil es sich vielfach um Fille handelt, die vor vielen Jahren
mit mangelhaften Untersuchungsmethoden durchforscht worden sind, nicht
nur, weil auch die wenigen Fille mancherlei Abweichungen und Differenzen
in ihrem klinischen Bilde aufweisen, sondern insbesondere, weil wir nur zum
kleineren Teile auf eingehende Schilderungen zuriickgreifen kénnen, im iibrigen
aber auf knappe Demonstrationsberichte angewiesen sind, welche eine ins Detail
gehende Darstellung vielfach vermissen lassen, mitunter sogar so sehr, daf die Ein-
reihung des betreffenden Falles zur BRookEschen Krankheit fraglich erscheinen
kann. Um also das klinische Bild der Keratosis follicularis contagiosa wenigstens
in groBen Ziigen entwerfen zu kénnen, mufl man alle nur irgendwie zweifelhaften
Fille eliminieren wie dies SIEMENS getan hat, der zunidchst die von NEISSER
und von HEBRA geschilderten Fille ausschliet, weil ihre Zugehérigkeit zum
Morbus Darier nicht mit Sicherheit verneint werden kann. Dasselbe gilt auch
von dem von SAALFELD beobachteten Falle, wie dies BLAscHKO und LESSEr
in der dieser Demonstration folgenden Diskussion hervorheben. Auch die von
WoLr, HALBERSTAEDTER, SOKOLOFF und LaMfRris als Keratosis follicularis
bezeichneten Fiélle will SIEMENS nicht als solche gelten lassen mit der Begriin-
dung, eine stirker entwickelte Keratosis spinulosa in diesen Beobachtungen
nicht ausschlieBen zu konnen, bzw. annehmen zu miissen. Den gleichen
Standpunkt vertritt er ibrigens auch bei dem vonx LEsser als Ichthyosis
follicularis geschilderten Fall, der bis jetzt von nahezu simtlichen Autoren
der BrookEschen Krankheit, von Marx allerdings in letzter Zeit der Keratosis
pilaris zugerechnet wurde, ja SIEMENS geht sogar so weit, die Beobachtung
Morrows als nicht hierher gehérend abzulehnen, und zwar unter Berufung
auf LEWANDOWSKY, obwohl aus den Arbeiten des letzteren eine so scharfe
Stellungnahme nicht klar ersichtlich ist, vielmehr in der bekannten Arbeit
iiber Keratosis follicularis iiberall die Namen der beiden ersten Beschreiber
dieses Krankheitsbildes MorrRow und BROOKE hinzugefiigt erscheinen. Aus den
verbleibenden spéarlichen Beobachtungen, die in den letzten Dezennien nur
um die bemerkenswerte Arbeit von SIEMENS und einige wenige Krankenvor-
stellungen bereichert wurden, ergibt sich nun ein Krankheitsbild, das im
ganzen und groBen jenen Schilderungen entspricht, wie sie JANOVSKY, JARISCH-
MATZENAUER u. a. entworfen haben, wobei sie zumeist auf die Darstellung
des von BROOKE beobachteten, als klassisch geltenden Falles zuriickgreifen.

Als erstes Symptom der Keratosis follicularis BROOKE kommt es zur Ent-
wicklung eines aus kleinen, schwarzen Punkten bestehenden Ausschlags, welcher
mitunter plotzlich, exanthemartig (RocaMoRA), zumeist aber langsam und
allmahlich sich entwickelt, wobei irgendwelche subjektiven Beschwerden,
insbesondere Jucken, fehlen oder nur in Ausnahmeféllen vorangehen (GuTMANN)
bzw. gleichzeitig bestehen (SAMBERGER). Wihrend nun die Haut in der Umgebung
dieser schwarzen Punkte trocken, schilfernd erscheint und allméhlich einen
schmutziggelbbraunen Farbenton annimmt, zugleich eine deutliche Vergroberung
der Oberflichenzeichnung und der normalen Hautfelderung aufweist (ARNING,
EBRMANN, GUTMANN, JANOVSKY, JARISCH-MATZENAUER, SAMBERGER, UNNA),
erheben sich die Follikel zu kleinen, héchstens stecknadelkopf- bis hanfkorn-
oder gerstenkorngroBen, mitunter aber auch linsengroBen (SaAMBERGER) Papeln
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(Abb.16), welche einen aus der Follikelmiindung hervorragenden plumpen Stachel
oder einen comedoartigen Zapfen, seltener auch ein abgebrochenes (GUTTMANN,
Morrow, Rocamora) oder nach aufwirts gerichtetes Harchen (SABOLOTSKY)
erkennen lassen. Die Papeln haben zumeist die Farbe der umgebenden Haut
(SamMBERGER, UNNA), weisen aber auch mitunter einen blaBrosa Farbenton
auf (EHRMANN, FiscHn, LEwaNDOwsKkY). Wihrend nun manche dieser Horn-
gebilde stationdr bleiben und ihre schwiarzliche Farbe verlieren, breiten sich die
Verianderungen auch auf frither nicht befallene Hautstellen aus, indem, immer
in der gleichen Reihenfolge, zunéichst schwirzliche Punkte auftreten, dann eine
briunliche Pigmentierung der in Erscheinung tretenden Papelchen wie der
Umgebung auftritt und die schwirzlichen Punkte teils zu plumpen Stacheln,
teils zu dicken Hornzapfen heranwachsen. Diese Horngebilde bedingen eine
eigenartige Rauhigkeit der veranderten Hautstellen, so daB sie beim Dariiber-
streichen mit der flachen Hand sich

reibeisenartig ~ (BROOKE, LITTLE,

SEQUEIRA), wie die Riickseite eines

mit feinen spitzen Dornen besetzten

Rosenblattes (LESSER) oder wie eine

Kalbszunge (MorrROW) anfiihlen. Pos-

PELOW erwédhnt auch gelegentlich der

Demonstration eines einschligigen

Falles durch SaBoroTsky, daB die

Hornzapfen wie  Metallstiickchen

rasseln, wenn man mit einem Papier-

stiickchen tiber sie hinwegstreicht, ein

Beweis fiir die Harte der Horngebilde,

welche nur schwer (ErvLioT, JARISCH-

MATZENAUER, LEWANDOWSKY, ROCA-

MORA), oft nur mit Anwendung eines

stirkeren Druckes oder mit Zuhilfe-

nahme einer Pinzette sich aus dem

Follikel entfernen lassen, worauf

dann eine klaffende Offnung zuriick-

_Abb. 16. Keratosis follicularis. bleibt. ErLLIOT erwihnt sogar, daBl

(Aus F.SAMBERGER: Arch. f. Dermat. 76, Taf. 6.) nach gewaltsamer Entfernung der
Hornpfropfe eine leichte Blutung auf-

trat. Die Form und Gestalt dieser Horngebilde ist unabhingig von der
GroBe der Papeln, aus welchen sie hervorragen, scheint aber in einem
gewissen Abhingigkeitsverhdltnis zur Korperregion zu sein (EHRMANN,
Lewanpowsky, Morrow, Unna), indem am Hals, Nacken und in der
Achselhéhlengegend mehr borsten- oder stachelférmige, an den Extremi-
titen mehr plumpe, zapfen- oder comedonendhnliche Hornbildungen ent-
stehen. Die Verschiedenheit dieser Gebilde ist fiir das Krankheitsbild, wie
SIEMENS betont, ebenso charakteristisch wie auch ihre Neigung, nirgendwo
zu Gruppen zusammenzutreten. Mitunter konnen wohl die Stachel- und Pfropt-
bildungen so dicht aneinandergefiigt sein, dafl eine Gruppierung vorgetiduscht
wird und kleine, verrucdse, rauhe, klumpige Plaques erkennbar sind (ARNING,
JANOVSKY, JARISCH-MATZENAUER, LEWANDOWSKY, LITTLE), zumeist aber sind
die Verdnderungen diffus ausgestreut, wobei nicht selten eine Art Symmetrie
der Verteilung zu erkennen ist (ARNING, GUTMANN, LEWANDOWSKY, LITTLE,
SaBoroTsky). Befallen erscheinen hauptsdchlich der Nacken (Brooxe, Gut-
MANN, Uxna) und die Extremititen (ArNiNeG, Ernior, LEWANDOWSKY,
MoRROW, SAMBERGER, UNNA), von welchen und zwar weniger die Beuge-
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seiten als hauptsidchlich die Streckflichen der Arme (Brookk, FIscHL,
GUTMANN, MORROW, SAMBERGER), der Hinde (GurMANN, MoORROW, SAm-
BERGER) und der Finger (GurMaNN, Morrow) hauptsichlich Sitz der Ver-
anderungen sind, wihrend an den Beinen und in der Glutdalgegend dies
seltener der Fall zu sein pflegt. Mitunter ist auch der Rumpf, namentlich
die Gegend des Schultergiirtels verdndert, allerdings zumeist nur in ge-
ringem AusmafBe wie dies von BrRoOKE, EHRMANN, FiscHL, LOWENFELD
beschriebene Fille erweisen; in wenigen Féllen war auch das Abdomen Sitz
der Verinderungen (FiscHL, SABOLOTSKY), in anderen, ganz seltenen Beobach-
tungen war sogar der ganze Korper befallen (LESZCZYNSKI, SABOLOTSKY).
Volae und Plantae sind fast immer unverindert LEWANDOWSKY, ROCAMORA,
SABOLOTSKY), nur in einem von SOKOLOFF beobachteten Falle, der jedoch
ebenso wie die Beobachtung LOWENFELDs hinsichtlich der Zugehorigkeit zur
BrookEeschen Krankheit als zweifelhaft angesehen werden muf, finden sich
Hyperkeratosen und Rhagaden der Handteller und FuBlsohlen. Gesicht und
Kopfhaut sind zumeist frei (BROOKE, LEWANDOWSKY, LITTLE, SABOLOTSKY)
und weisen nur in wenigen Féllen Verinderungen auf, so im Bereiche des Gesichts
an der Nase (Errior, Unna), an den Wangen (ArNING, Errior, Unna)
und an den Ohren (ArRNING, GUTMANN, Unxna). Was endlich die behaarte
Kopfhaut betrifft, so wurden Verinderungen derselben nur in zwei Féllen
beschrieben, von welchen jedoch die Beobachtung LEsSERs, wie schon erwahnt
wurde, von SIEMENS eher zu den spinulésen Follikularkeratosen bzw. zur
Keratosis pilaris gezdhlt wird (MarRX). Bei der 54jahrigen Patientin Gur-
MANNS zeigten sich schwarze, kaum erhabene Punkte nur im Bereiche des
Vorderkopfes, wahrend die Seitenteile und vor allem der Scheitel mit dicken,
grobblatterigen, vollkommen trockenen Schuppenmassen bedeckt waren. Die
Haare standen an sich zwar nicht sehr dicht, boten aber doch nicht das Bild
eines ausgesprochenen Haarausfalles und lielen selbst auch keine wahrnehm-
baren Verinderungen erkennen. FErscheinungen von Atrophie und definitiver
Alopecie wie sie bei den lichenoiden Follikularkeratosen wohlbekannt sind,
kommen hier fiir gew6hnlich nicht vor (LaNg).

Das Charakteristische dieses Krankheitsbildes liegt, wie SIEMENS hervor-
hebt, in dem passageren Charakter der Efflorescenzen, wodurch auch die spon-
tanen Schwankungen ins der Intensitit des Prozesses erklirt werden konnen,
ferner in der Harte und Dunkelfarbung der Horngebilde, welche auf einer papu-
I6sen, schmutzigbraunen, nicht selten leicht gerdteten Basis aufsitzen, in der
diffusen Hyperkeratose, Pigmentation und Vergroberung des Hautreliefs zwischen
den Efflorescenzen, endlich auch in der ausgesprochenen Neigung zu spontaner
oder therapeutisch bedingter Heilung, wozu noch als besonders charakteristisch
die fehlende Tendenz zur Gruppierung und die verschiedene GroBe der einzelnen
Efflorescenzen hinzukommen (SIEMENS), welch letzteres Moment eine gewisse
Polymorphie der Hornbildungen, aber auch des ganzes Bildes bedingt.

Wihrend die Mehrzahl der an und fiir sich spérlichen Beobachtungen dem
oben geschilderten Bilde entspricht, zeigen sich nun doch in den einen oder
anderen Fillen Einzelheiten, welche jedoch um so mehr hervorgehoben zu werden
verdienen, als einerseits die Symptomatologie der BrookEschen Krankheit
noch keineswegs scharf umrissen dasteht, andererseits aber gerade diese Details
hiniiberleiten zu einem eigenen Typus der Keratosis follicularis contagiosa.
Obwohl nimlich zumeist bei den Beschreibungen und Krankenvorstellungen das
Fehlen von Schleimhauterscheinungen (BRookE) und von Nagelverdnderungen
hervorgehoben wird, finden sich doch spérliche Beobachtungen, welche zunéchst
ergeben, daB gelegentlich die Mundhohlenschleimhaut ein pathologisches Aus-
sehen aufweisen kann. So erwihnte beispielsweise schon seinerzeit MORROW,

Handbuch der Haut- u. Geschlechtskrankheiten. VIII. 2. 11
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daf} in seinem Falle deutliche Fissurenbildung der Zunge neben leukoplakischen
Verdnderungen der Mundschleimhaut vorhanden war. LEWANDOWSKY schildert
eine an den Mundwinkeln deutlich hervortretende abnorme Verhornung
der Mundhéhlenschleimhaut in Form von dicken, weillen, von Spalten durch-
furchten Auflagerungen, dhnlich jenen einer hochgradigen Leukoplakie. FIscHL
endlich erwahnt gelegentlich einer einschligigen Krankenvorstellung das Vor-
handensein einer leukoplakieartigen Fliache am harten Gaumen, auf welcher
comedoédhnliche Propfe, bzw. Griibchen nach solchen beiderseits der Raphe
palati sichtbar waren. Was andererseits Nagelverdnderungen bei BRoOOKEscher
Krankheit betrifft, so erscheinen solche nur in dem von SOKOLOFF beobachteten
Falle erwihnt. Nimmt man nun noch hinzu, dal in den Fillen von NEELY
und SoxoLOFF auch Keratosen der Palmae und Plantae vorhanden waren, so
leiten alle diese Beobachtungen, wie dies schon seinerzeit LEWANDOWSKY aus-
gesprochen hatte, hiniiber zu jenen Féllen, die von JADASSOHN-LEWANDOWSKY
und BETTMANN beobachtet worden waren und welche zusammen mit jenen
von BaBICEK und HARTZELL, insbesondere aber mit zwei wertvollen Beobach-
tungen von SIEMENS einen eigenen, von der BRookEschen Krankheit wohl
zu unterscheidenden, offenbar kongenitalen Typus der acneiformen, bzw. comedo-
dhnlichen Keratosis follicularis bilden (SIEMENS), von welchem noch im
folgenden die Rede sein soll.

Jede Schilderung der histologischen Verdnderungen bei der Keratosis follicularis
MoRROW-BROOKE wird immer mit den Namen von BRoOKE, UNNA, SAMBERGER,
LEwaNpOwWsKY, GUTMANN, MorrOow auf das engste verkniipft sein, welche in
ausgezeichneter Darstellung die anatomischen Verhiltnisse zu entziffern und
in histopathogenetischer Hinsicht zu verwerten bemiiht waren. Betrachtet
man nun wie GANS aus didaktischen Griinden die Verdnderungen der Follikel
und der umgebenden Oberhaut gesondert, so ergibt sich zunichst, dafl die Horn-
schichte in der Umgebung der Efflorescenzen wesentlich verbreitert ist (GUTMANN,
LEWANDOWSKY, MORROW, SAMBERGER, Ux~Aa) und auch dort, wo das darunter-
liegende Rete Malphighii hyperplastisch ist und eine Vermehrung seiner Zell-
reihen aufweist, die gesamte Oberhautschichte an Ausdehnung tbertrifft. Die
Hornschichte ist aber nicht nur auffillig verbreitert, sie macht auch vielfach
den Eindruck einer kompakten, aus fest zusammenhingenden Hornlamellen
bestehenden Platte, wie dies SAMBERGER betont, dewr auf die Erscheinungen
von Hyperproduktion und Hyperkohdsion der Hornschichte mit Nachdruck
hingewiesen hat (Abb. 17¢). Das darunterliegende, mitunter als normal (GuT-
MANN), dann wieder als verbreitert (BROOKE, LEWANDOWSKY) geschilderte
Stratum granulosum trennt die méichtige, festgefiigte Hornschichte von dem
manchmal gleichfalls verbreiterten Stratum spinosum.

Die Verdnderungen an den Follikeln unterscheidet UNNA in jene der Stachel-
bildung und in Rententionserscheinungen; auch an den Follikeln fillt vor allem
die méachtige Hyperkeratose auf, welche entweder den Haarbalg in toto befillt
oder aber sich nur auf dessen oberste Abschnitte beschrinkt. Schnitte von
relativ jungen Efflorescenzen lassen erkennen, wie die hyperkeratotische Horn-
schichte der Umgebung in den Follikelausgang hinabtaucht, die eine Wandung
desselben auf eine kurze Strecke hin bekleidet und dann, iiber die Basis hinweg-
gleitend, an der anderen Follikelwand emporzieht, um sich schlieBlich wieder
mit den verbreiterten, den Follikel umgebenden Hornmassen zu vereinigen.
In diesen Anfangsstadien ist auch das Stratum spinosum der seitlichen Follikel-
wand hypertrophiert (SAMBERGER, EHRMANN, RocaMoRA) und das gleiche gilt
auch hier von dem Stratum granulosum; die oberen Follikelabschnitte erscheinen
trichter-, becher- oder kugelférmig (Abb. 17a) erweitert, spiterhin werden sie
von zwiebelschalenartig angeordneten Hornlamellen erfiillt, die schlieBlich zum



Abb. 17a. Keratosis follicularis. Ein durch die Mitte der konischen Efflorescenz gefiihrter Schnitt
(Nach F.SAMBERGER: Arch. f. Dermat. 76, Taf. 7, Abb. 1.)

Abb. 17b. Keratosis follicularis. Ein weiterer Schnitt aus derselben Efflorescenz (wie Abb. 18a).
Rechtwinklige Abweichung des Haarfollikels von seiner urspriinglichen Richtung.
(Nach F.SAMBERGER: Arch. f. Dermat. 76, Taf. 7, Abb. 2.)

Abb. 17¢c. Keratosis follicularis. Ein in dem scheinbar gesunden Gewebe gefithrter Schnitt. Primére
Verdnderungen in dem zentral getroffenen Haarfollikel, Verdnderungen in der Umgebung des Follikels.
(Nach F. SAMBERGER: Arch. f. Dermat. 76, Taf. 7, Abb. 3.)

11*
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Verschluf des Follikelausgangs fithren. Die auch jetzt weiter produzierten
Hornmassen iiben einen allméhlich zunehmenden Druck auf die darunterliegenden
Epidermisschichten aus, so daB diese atrophieren, weshalb dann Autoren,
welche in diesem Stadium Untersuchungen vorgenommen hatten, eine Ver-
schmélerung des Stratum spi-
nosum und granulosum der
seitlichen Follikelwand ver-
zeichnen (GUTMANN, LEWAN-
DpOWsKY). Allméhlich entsteht
so ein tief in das Corium hinab-
reichender, maéchtiger Horn-
propf in dem erweiterten und
gedehnten Follikelhals, an
dessen unteren Pol der normal
gebliebene tiefere Anteil des
Haarbalges mit seiner Talg-
driise als unscheinbares An-
héngsel wahrgenommen werden
kann; mitunter ist an der
Ubergangsstelle des erweiterten
Follikelanteiles in den iibrigen
Abschnitt eine nahezu recht-
winkelige Abknickung des letz-
teren festzustellen (Abb. 17 D).
In anderen Fillen wird jedoch
der Follikel in seiner ganzen
Ausdehnung vonHyperkeratose
ergriffen, wobei dann nur ein
groB3er, trichterférmiger, unter
der Oberfliache gelegener Horn-
zapfen daran erinnert, dafl an
dieser Stelle frither ein Haar-
balg vorhanden gewesen war.

Beschrankt sich die Hyper-
keratose auf den Follikelaus-
gang, so fithrt dies zu Re-
tentionserscheinungen, welche
einerseits in der Bildung von
comedoartigen Cysten, anderer-
seits in Verdnderungen der
Haare und des ganzen Follikels
bestehen. Diese comedoartigen
Horncysten unterscheiden sich
von Acnecomedonen dadurch,
daB ihnen Talgzellen voll-
stindig fehlen, daB sie von
Anfang an auch an ihrer Basis
von Hornlamellen abgeschlossen werden und dalB sie schlieBlich auch ein
meist spiralig gekriimmtes Haar enthalten (Abb. 18a, b). Die Talgdriisen
kénnen erhalten bleiben, zumeist aber atrophieren sie (EmrMANN, GuT-
MANN, LEwaNDOWSKY). Ist die Hyperkeratose eine ganz oberflichliche und
nur auf das Follikelostium beschrinkt, so verlauft das Haar in gerader
Richtung bis dorthin und beschreibt hier erst eine Reihe von spiraligen

Abb. 18a. Keratosis follicularis. Verinderungen an der Haut des Vorderarmes.

Das Bild ist aus drei verschiedenen Schnitten kombiniert. (Nach C. GUTMANN: Arch. f. Dermat. 80, Taf. 9. Abb. 1.)
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Kriimmungen, so daB ein der Keratosis suprafollicularis &hnliches Bild ent-
steht (SAMBERGER, UNNA).

Was nun die Entstehung der im klinischen Bilde so charakteristischen
schwarzen Punkte, plumpen Stacheln und Zapfen betrifft, so ist bei der Ent-
stehung dieser Hornbildungen der Follikel nicht verschlossen; die Hyperkeratose
ergreift so frith das Follikel-
epithel und erzeugt hier ein so
energisches Hornwachstum, daf
dieses von der ebenfalls, aber
doch weniger stark verdickten
Hornschichte der Oberfliche
nicht zuriickgehalten werden
kann, sie vielmehr sprengt
(Uxna). Die Hornbildungen
sind dabei verschieden, je nach-
dem die Hyperkeratose nur das
Follikelostium oder aber den
ganzen Haarbalg betrifft. Im
ersteren, dem weitaus héufigeren
Falle entsteht ein aus zwiebel-
schalenartig aneinandergelager-
ten Hornlamellen bestehender,
nach oben offener, nach unten

halbkugelig abgeschlossener

Hornkérper, der an eine ein-
fache Epithelleiste denken lassen
wiirde, wenn nicht das zu-
meist noch vorhandene Haar
die richtige Beurteilung ermog-
lichen wirde. Dadurch, daf
die den Follikel ausfiillende
Stachelschichte immer neue
Hornmassen produziert, wichst
der Hornzapfen allmihlich in
die Hohe, wobei die éltesten
und kleinsten Hornlamellen die
Spitze, die jiingsten und groBten
die Basis der Hornmassen bilden,
diese selbst eine nach oben spitz
zulaufende Stachelform erhalten.
Auf diese Weise entstehen die
langen, diinnen Hornstacheln
(Un~aA). Befillt jedoch dieHyper-
keratose den ganzen Follikel
bis an sein unteres Ende, so
werden immer neue Hornlamellen
zwischen Haar und Stachelschichte eingeschoben, jedoch in einem nach unten hin
abnehmenden Grade. Dadurch ist die eigenartige Form des Follikels zu erkliren,
welcher einen nach oben weit geffneten, nach unten hin spitzen Trichter bildet,
in dessen Achse das von konzentrischen Horntiiten umschlossene Haar liegt.
Dieses bildet so mit den verhornten Massen zusammen die bei Kklinischer
Betrachtung wahrnehmbaren kurzen plumpen Stacheln, in deren Zentrum das
zumeist abgebrochene Haar als schwarzer Punkt auffillt.

(Nach C. GUTMANN: Arch. f. Dermat. 80, Taf, 9, Abb. 2.)

Abb. 18b. Keratosis follicularis. Verinderungen an der Haut im Bereiche der Stirnhaargrenze.

Das Bild ist ebenfalls aus drei Schnitten zusammengesetzt.
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Schon BROOKE hat darauf aufmerksam gemacht, daBl dieser eigenartige
ProzeB keineswegs auf die Follikel beschrinkt sein mufl; dhnlich wie bei der
Keratosis follicularis spinulosa auch mitunter die Miindungen der Schweil3-
driisenausfiithrungsgiinge, ja sogar die interfollikulire Epidermis an der Horn-
stachelbildung teilnehmen konnen (BEck), so wird auch gelegentlich bei der
Brookgschen Krankheit ein SchweiBidriisenporus von der Hyperkeratose ergriffen
(BrookE, Uxna, LEszozyNsk1), manchmal auch Stellen, welche in der Nihe
eines Follikels gelegen sind (GuTMANN). Kleinere Hornpropfe entstehen endlich
— allerdings kann man dies nur im mikroskopischen Bilde beobachten — auch
an Stellen, welche von den Haarbéilgen vollstindig unabhéingig sind und nur
der natiirlichen Faltenbildung der Haut entsprechen.

Das mikroskopische Bild der Keratosis follicularis MORROW-BROOKE wird also
beherrscht durch die Erscheinungen der reinen Hyperkeratose; nur ausnahms-
weise kann man am Grunde der Hornstacheln Erscheinungen von Parakeratose
erkennen, welche wahrscheinlich so zu erkldren ist, da3 hier unter dem Druck
des Hornkérpers stellenweise das Keratohyalin verschwindet und die Zellkerne
erhalten bleiben (Ux~a). In einem einzigen, von LEWANDOWSKY beobachteten
Falle ist auch atypische Verhornung des Follikelepithels nachgewiesen worden,
welche mit der Bildung von Corps ronds und Grains einherging; diese Gebilde
waren iiber die ganze Wand des befallenen Follikels verteilt und fanden sich
sowohl in der unmittelbaren Nachbarschaft des Hornzapfens wie auch nahe
der Basalschichte. Auch waren alle Ubergangsformen von der normalen Epithel-
zelle zu jenen Degenerationsformen zu beobachten.

In der Cutis zeigten sich im Bereiche des Papillarkérpers, insbesondere aber
in der Umgebung der Follikel leichte perivasculdre Infiltrate (UNNA, EHRMANN,
GUTMANN, LEWANDOWSKY, RoCcAMORA), in deren Bereich sogar die elastischen
Fasern fehlen kénnen (Un~A) und welche sich aus Rund- und Bindegewebszellen,
sparlichen Mastzellen und einigen polymorphkernigen Elementen zusammen-
gesetzt erweisen, wihrend Plasmazellen fehlen (Morrow). Die Gefifle, nament-
lich die papilliren und subpapilliren GefiBe sind fast durchwegs leicht erweitert
(BROOKE, UNNA, JANOVSKY). Erwihnenswert ist noch, da GUTMANN mehr oder
weniger ausgesprochene Atrophie der Schweilldriisenkniuel erwdhnt und daf
in seinem Falle das Stratum spinosum und basale, insbesondere aber die sub-
epitheliale Schichte des Coriums einen auffallenden Pigmentreichtum erkennen
lieBen, der auch um die Follikel6ffnungen deutlich hervortrat.

Pathogenese und Atiologie. Von einigen wenigen Ausnahmen abgesehen,
neigen fast alle Autoren iibereinstimmend der Ansicht zu, bei der Keratosis
follicularis MORROW-BROOKE das primire Moment in der Hyperkeratose zu
erblicken; zu diesen Ausnahmen zdhlt vor allem MoRROW, der seinerzeit diese
Affektion auf eine Erkrankung der Talgdriisen zuriickfiihren wollte und be-
hauptete, daB durch eine vorzeitige Exfoliation der Driisenzellen, verbunden mit
einer moglicherweise vorhandenen Atonie der Talgdriisen oder einer Abnahme
der sekretorischen Tétigkeit derselben eine Retention von Sebummassen im
Ausfithrungsgange resultiere, wodurch dann an die Oberfliche Gebilde gelangen,
welche den eingedickten oder verhirteten Massen entsprechen wiirden. Gegen
diese Ansicht, dal den Talgdriisen in der Pathogenese der Erkrankung eine
besondere Bedeutung zuerkannt werden mul}, haben GuTMANN, LEWANDOWSKY,
SamBERGER, UsNa und schon vor Jahren BrRookE Stellung genommen, von
welchen letzterer bereits seinerzeit die Meinung vertrat, daBl in der hyper-
plastischen Wucherung der Epidermiszellen und in dem Uberma8 der Verhor-
nung das grundlegende Moment der Verdnderung zu erblicken sei, daf die Hyper-
keratose ausreiche, um alle iibrigen Formverdnderungen, sowohl jene des Follikels
und der Haare, wie auch die Bildungen der plumpen Hornprépfe und Horn-
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stacheln zu erkliren. Wenngleich nun die Ansichten der verschiedenen Autoren
in manchen Punkten voneinander abweichen — UNNA nimmt beispielsweise
im Gegensatze zu BROOKE an, daB ,eine leichte, oberflachliche, aber wesentliche
Entziindung bei dieser Erkrankung nicht mehr und nicht weniger als bei vielen
trockenen Hautkatarrhen* vorhanden sei —, wodurch letzten Endes die Hyper-
keratose bedingt ist, welches das auslosende Moment sei, das scheint bis jetzt
wenigstens noch in tiefes Dunkel gehiillt. BRookE hatte urspriinglich das nach ihm
benannte Krankheitsbild auf ein spezifisches Kontagium zuriickfithren wollen,
wobei ihm fiir die Aufstellung dieser Hypothese die Tatsache geniigte, daB die
Erscheinungen in einer vorher ganz gesunden Familie ausbrachen und mehrere
Mitglieder nicht gleichzeitig, sondern sukzessive befallen wurden. Diese Theorie
wurde insbesondere von SAMBERGER und nach ihm von einer Reihe von Autoren
wie GUTMANN, LEWANDOWSKY, EHRMANN, SIEMENS bekdmpft, wobei insbesondere
SIEMENS betont, daf seit der BRookEschen Publikation kein Fall mehr geschildert
wurde, bei welchem die Annahme einer infektiosen Genese berechtigt erschien.
Bemerkenswert ist allerdings, dall Rocamora Gelegenheit hatte, unter 200 Kin-
dern eines Asyls 14 Fille zu beobachten, die an einer plotzlich auftretenden
Eruption von harten, follikulir gestellten Hornstacheln erkrankten; neben
schmutzigweilen, gelben oder grauen Stacheln, die zum Teil eingeschlossen
unter der Haut lagen, zum Teil iiber diese emporragten, schwer zu entfernen
waren und dann eine klaffende Follikel6ffnung erkennen lieen, fanden sich auch
Gruppen von papilliren Excrescenzen, acneiforme Verinderungen, Pustelbil-
dung oder Erythem, endlich Stomatitis und Zungenplaques. Hinsichtlich der
Verteilung der Veridnderungen bestand zumeist Lokalisation an der Streck-
seite der Extremitéten, in der geringeren Anzahl der Fille unregelmaBige Ver-
teilung. Die histologische Untersuchung ergab follikuldre Hyperkeratose und
Hornpropfbildung, welche, den Follikel erfiillend und allméhlich emporgehoben,
zur Bildung von Hornstacheln fiihrte; ferner waren auch Hyperakanthose
der Epidermisschichten des Follikels sowie eine geringgradige kleinzellige Infil-
tration des Coriums erkennbar; die bakteriologische Untersuchung konnte in
allen Fillen das Vorhandensein eines grau wachsenden Kokkus nachweisen,
der nach Aussaat von Stacheln und Schuppen auf Glucoseagar und in Agar-
bouillon nach zwei Tagen kraftig wuchs. Rocamora schlie3t seine Beobachtung
an jene von BROOKE an und begriindet dies mit dem epidemischen Auftreten,
der Lokalisation der Erscheinungen an den Streckseiten der Extremitéten,
sowie mit dem konstanten Befunde des grauweillen Kokkus, den er als étiolo-
gischen Faktor erklart. Ob tatsichlich die Annahme Rocamoras véllig zu Recht
besteht, ist nicht zu entscheiden. Es muf insbesondere bedacht werden, daB
fir das eigentiimlich gehaufte Auftreten von Krankheitserscheinungen nicht
immer ein Kontagium zur Erklirung herangezogen werden mul}, sondern daf}
auch gelegentlich bei Menschen, welche in den gleichen Lebensverhéltnissen
sich befinden und den gleichen Schidlichkeiten ausgesetzt sind, gleiche Ver-
anderungen entstehen konnen, wie dies SAMBERGER, GUTMANN, SIEMENS
betont haben; insbesondere der letztere hat daran erinnert, dafl schon bei den
Brooxkzschen Fillen sich der Gedanke an die gemeinsame Wirkung einer dufleren
Noxe, etwa einer schlechten Seife, nicht von der Hand weisen lasse. Aber selbst
wenn die Beobachtung RocaMoras ihre Bestatigung finden sollte, wiirde sie
vielleicht in gewissem Sinne die Hypothese von SIEMENS stiitzen, welcher an-
nimmt, ,,daB es sich bei der Keratosis follicularis MORROW-BROOKE ebenso wie bei
der spinulésen Follikularkeratose nur um ein Syndrom handelt, das durch sehr
verschiedene Ursachen ausgelost werden kann®. SIEMENS erinnert dabei ins-
besondere daran, dal comedoartige, hornige Erhebungen auch bei anderen Krank-
heiten, so beim Lichen ruber planus von JApassoHN, beim Morbus Darier von
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TouToN beobachtet werden konnten, daB ferner in einer ganzen Reihe von
Fillen das Krankheitsbild auf dullere Einfliisse zuriickzufiihren war wie bei-
spielsweise in dem von BLASCHKO beobachteten Falle, welcher sich als Schadi-
gung durch Metallstaub erwies. Auch andere Beobachtungen dieser Affektion
wie die von GUTMANN, SAMBERGER, SEQUEIRA geschilderten Félle weisen in
ihrer Beschreibung Details auf, welche SIEMENS an eine urséchlich in Betracht
kommende Schidigung durch Schmierél denken lassen. Dagegen finden sich
fiir die von mancher Seite (GANS, GAssMANN, TouToN usw.) vertretene Ansicht
einer kongenitalen Bedingtheit dieser Affektion nur wenige Anhaltspunkte;
lediglich in dem von NEELY .beobachteten Falle begann das Leiden schon im
dritten Lebensjahre. Aber gerade diese Beobachtung leitet mit anderen hiniiber
zu dem von SIEMENS aufgestellten, von der BrooxEschen Dermatose wohl zu
unterscheidenden kongenitalen Typus der acneiformen Keratosis follicularis,
welcher neben acne- und comedodhnlichen follikuliren Hyperkeratosen auch
Veranderungen der Négel und Mundschleimhaut, sowie Palmar- und Plantar-
keratosen erkennen lief3.

Die Differentialdiagnose hat vor allem die Abgrenzung dieser Affektion
gegeniiber dem Morbus Darier zu beriicksichtigen ; bei dieser letzteren Erkrankung
ist indes nicht nur das klinische Bild ein anderes, indem die differente Lokalisa-
tion der Verdnderungen, das Auftreten von fungdsen, weichen, zottigen, mit
iibelriechendem Sekret bedeckten Flachen in der Inguinal- und Anogenital-
region, wie auch die weitaus hdufiger zu beobachtenden Verinderungen an den
verschiedenen Schleimhiuten wesentliche Unterschiede gegeniiber der Keratosis
follicularis MORROW-BROOKE ergeben, es zeigen sich auch im histologischen Bilde
erhebliche Differenzen, so insbesondere das der DarIERschen Dermatose eigene
Auftreten von Liicken- und Spaltbildungen, sowie das Verhalten der Basal-
zellenreihe, welche unterhalb der eben genannten Liicken und Spalten eigen-
artige, finger- und schlauchférmige, aus Basalzellen bestehende Zellsprossen
gegen das Corium ausstilpt, zumindest aber an diesen Stellen erkennen laf3t,
daB die Elemente der Basalzellenschichte aus ihrem gegenseitigen regelméBigen
Gefiige gebracht, wie durcheinander gewiirfelt erscheinen. Der Lichen ruber
acuminatus kann gelegentlich ebenfalls mit der Bildung von etwas plumpen
Hornstacheln oder Hornprépfen einhergehen und dann Schwierigkeiten in
der Abgrenzung gegeniiber der MorrRow-BrookEschen Krankheit bereiten;
doch werden dann die charakteristische Lokalisation der Verdnderungen an der
Kopfhaut und an der Streckfliche der Finger und Hénde, verbunden mit der
méchtigen, schwielenartigen Verdickung der Handteller und FuBisohlen, endlich
auch der intensive Juckreiz schlieBlich eine Unterscheidung ermoglichen.
Betrichtliche Schwierigkeiten erwachsen nicht selten dann, wenn es sich darum
handelt, das nach Morrow und BrooxE benannte Krankheitsbild gegeniiber
den anderen Formen der follikuldren Keratosen abzugrenzen; relativ leicht ist
dies gegeniiber den Erscheinungen der Keratosis pilaris, die ja sowohl in klinischer
wie in histologischer Hinsicht ein vollig differentes Bild bietet, insbesondere aber
durch die Tendenz zur Narbenbildung ein wichtiges Unterscheidungsmerkmal
liefert (SiEMENs). Was andererseits die Abgrenzung gegeniiber der Keratosis
sptnulosa betrifft, so hat sich eine Reihe von Autoren (FREUND, MARTINOTTI,
Laxg) iiberhaupt dagegen ausgesprochen, diese Bilder voneinander scharf zu
trennen; immerhin wird das fleckweise Auftreten von nahezu gleich groflen,
vorzugsweise im Bereiche des Rumpfes lokalisierten Herden mit Neigung zur
Gruppierung und Bildung feiner, gleichméBiger Hornstacheln, in deren mikro-
skopischem Bilde auch Erscheinungen von Parakeratose deutlich wahrnehmbar
sind, fiir die Annahme einer Keratosis spinulosa sprechen, wéhrend das Vor-
handensein von diffus angeordneten, stecknadelkopf- bis linsengroBen, isoliert
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stehenden Efflorescenzen mit erheblich groBeren, verschieden dicken, poly-
morphen, plumpen Stacheln und comedodhnlichen, nur wenig aus den Follikeln
hervorragenden Hornpropfen, die Vergroberung des Hautreliefs zwischen den
Efflorescenzen, eventuell auch die Erscheinungen einer diffusen Hyperkeratose
und Pigmentation fiir die Keratosis follicularis MORROW-BROOKE charakteristisch
sind, wozu noch kommt, daB im histologischen Bilde der letzteren das Uberwiegen
der Hyperkeratose deutlich hervortritt. Die artefiziellen, acneiformen und comedo-
dhnlichen Follikularkeratosen endlich sind durch die ausschlieBliche Lokalisation
an der Streckseite der Finger, Hinde und Vorderarme sowie im Bereiche des
Gesichtes, ferner durch die mitunter begleitenden entziindlichen oder Pig-
mentationserscheinungen, schlieBlich auch durch die Erhebung anamnestischer
Daten fast immer von der BrooxEschen Krankheit zu unterscheiden.

Die Prognose dieser Affektion ist eine ziemlich giinstige; denn auch wenn
GurMANN hervorhebt, daB trotz Anwendung verschiedener keratolytischer
Salben eine Besserung nicht erzielt werden konnte, so wird doch andererseits
zumeist die leichte therapeutische BeeinfluBbarkeit dieser Krankheit betont,
ja sogar auf die Moglichkeit einer spontanen Heilung hingewiesen (SIEMENS,
Unna). Allerdings sind die Angaben, die sich auf therapeutische Mapnakmen
dieser Affektion gegeniiber beziehen, ziemlich spérlich gesidt; zumeist werden
erweichende, milde Salben (BROOKE, SAMBERGER, SEQUEIRA, UNNA) empfohlen,
welchen SEQUEIRA Bider, LEssEr Abreibungen mit Seifenspiritus voranschickt.
BROOKE, nach dessen Ansicht die Mehrzahl der Fille nur einer geringen Nach-
hilfe bedarf, damit die Haut wieder ihr normales Aussehen erlangt, bevorzugt
hiebei Einreibungen mit Mollin, einer Talgseife, die einen Zusatz von frischem
Talg und Glycerin enthilt und auch geringe Spuren von freiem Alkali aufweist;
SEQUEIRA empfiehlt Salicylsalben, SAMBERGER wiederum konnte Besserung nach
Anwendung verschiedener Salben und Pasten, namentlich nach Zinkschwefelpaste
beobachten. Massa endlich verzeichnet ausgezeichnete Erfolge bei kombinierter
Anwendung von ultravioletten und Réntgenstrahlen.

Acneiforme, bzw. comedonenihnliche Keratosis follicularis,
Typus SIEMENS.

Als LEwanpowsky 1910 seine Arbeit ,,Zur Kenntnis der Keratosis folli-
cularis MORROW-BROOKE® veroffentlichte, sprach er gelegentlich der Erérterung
der diesem Krankheitsbilde zuzurechnenden Fille die Vermutung aus, daf
moglicherweise auch der von JADASSOHN-LEWANDOWSKY in der Ikonographia
Dermatologica geschilderte und ein mit diesem fast iibereinstimmender von
BeTTMANN 1908 auf dem Frankfurter KongreB der Deutschen dermatologischen
Gesellschaft gezeigter Fall zur MorRROW-BRoOKEschen Krankheit gehoren diirften.
1921 konnte SiEMENS in Verfolgung dieser Annahme nachweisen, daB die an-
gefiihrten Beobachtungen zusammen mit dhnlichen, von BETTMANN, BABICEK,
HagrtzeLL geschilderten Fillen, insbesondere aber mit zwei eigenen, Mutter
und Sohn betreffenden Beobachtungen einen der Keratosis follicularis MORROW-
Brookk nahestehenden, aber doch von dieser Krankheit wohl zu unter-
scheidenden Typus der acneiformen, bzw. comedonenihnlichen Follikular-
keratosen darstellen. Diese spirlichen Beobachtungen seien im folgenden in
aller Kiirze skizziert:

Die Beobachtung von, JADASSOHN u. LEWANDOWSKY betraf ein 15jéhriges Madchen und
deren 4jahrigen Bruder, welche nahezu vollstindig iibereinstimmende Verinderungen
aufwiesen, wihrend 7 Geschwister und die, iibrigens nicht konsanguinen Eltern erscheinungs-
frei waren. Bei der Schwester bestanden, abgesehen von den Verinderungen einer fungésen
Hauttuberkulose, Plantarkeratosen an den Druckstellen der FuBsohle, wobei sich unter den
schwieligen Verénderungen, namentlich in der heiBen Jahreszeit, iiberaus schmerzhafte,
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groBe Eiterkokken und Stibchen enthaltende Blasen entwickelten, ferner machtige, seit
frithester Kindheit bestehende Pachyonychie der Finger- und Zehennigel sowie Hyper-
idrosis der Handteller, FuBsohlen und der Nase, welche letztere zeitweise eine der Granu-
losis rubra nasi dhnliche Verinderung erkennen lieB. Weiterhin waren besonders an den
Knien und Ellbogen disseminierte, follikulire, hanfkorngroe, wenig gerétete Knétchen
vorhanden, die in ihrem Zentrum einen nur wenig hervorragenden Hornpropf aufwiesen,
nach dessen Entfernung eine kraterférmige Offnung zuriickblieb. Ahnliche, in ihrer Inten-
sitat wechselnde Erscheinungen bestanden auch an beiden Scapulae, in der Umgebung der
Achselhohlen und in der Glutdalgegend. Die Haut zwischen den Papelchen war normal.
Leukokeratose der Zunge. Die Erscheinungen bei dem Bruder der Patientin boten ein voll-
standig analoges Bild, nur war ihr Aussehen durch die dunklere Farbung stellenweise mehr
comedonenéhnlich.

BETTMANN beobachtete einen 8jihrigen Knaben, dessen 4 Geschwister gesund waren
und welcher in auffallender Ubereinstimmung mit den oben geschilderten Fillen kon-
genitale Nagelverinderungen, Neigung zu Blasenbildung an verschiedenen Kérperstellen,
Hyperidrosis, Granulosis rubra nasi, Leukokeratosis linguae und insbesondere disseminierte
follikulire Keratosen in wachsender Intensitit erkennen lieS3.

Weiterhin konnte BETTMANN in einer Familie bei dem Vater und seinen 3 Soéhnen,
von welchen der jiingste 8 Jahre zihlte, iibereinstimmend kongenitale Verkiimmerungen
der Nigel, ausgedehnte leukoplakische Verinderungen der Mundhéhlenschleimhaut und
disseminierte follikulire Keratosen feststellen.

HarTzELL beobachtete ausgedehnte Leukoplakien der Mundhohle, welche ebenso wie
die in diesem Falle vorhandenen follikuliren Keratosen seit friihester Kindheit be-
standen.

Von besonderer Bedeutung sind die von SIEMENS geschilderten Fille, welche eine 33 jahrige
Frau und deren 10jihrigen Sohn betrafen; bei beiden bestanden die Verinderungen in
wechselnder Intensitit seit dem 1.—2. Lebensjahre. Die Geschwister sind erscheinungsfrei,
Konsanguinitit nachweislich nicht vorhanden. Bei dem Knaben waren vor allem die Nagel-
verinderungen auffallend, welche eine leichte Pachyonychie mit stellenweise warzig auf-
geworfenem, rissigem, hartem, hornigem, schmutzig-schwirzlichem Nagelfalz erkennen
LieBen; Endglieder der Zeige- und Mittelfinger zwischen Nagelwurzel und Fingergelenk auf-
getrieben, mit leichter Rotung der bedeckenden Haut. Plantarkeratosen iiber den Druck-
stellen der FuBsohlen, iiber dem rechten Malleolus externus ein bohnengrofler, verrucoser,
auf leicht pigmentiertem Grunde aufsitzender Herd. Pachyonychie der groBen und kleinen
Zehen. An den Mundwinkeln leicht elevierte, oberflichlich macerierte Plaques; die Lippen
weisen ebenfalls Erscheinungen von Hyperkeratose auf. Lingua plicata, leukoplakieartige
Veranderungen der rechten Zungenseite und der Wangenschleimhaut. Besonders auffallend
war die Aussaat von follikuliren, besonders an den Knien und Ellbogen, aber auch an den
Nates, an der Hinter- und AuBenseite der Oberschenkel und Unterschenkel, sowie in der
Umgebung des Mundes, am Lippenrande und in der Kinnfurche lokalisierten Hyperkera-
tosen, welche unregelmaBig verstreut alle GroBenunterschiede von einer kaum merklichen
Schwellung des Follikels bis zu linsengroBen, kreisrunden, kalottenformig gewolbten Papeln
erkennen lassen (Abb. 19). Die kleinsten Papelchen sind hautfarben und tragen ein kleines,
comedonenartiges, hartes, nicht exprimierbares Hornkegelchen oder ein kleines, hartes,
braunes, leicht abkratzbares Hornschiippchen, die groBen Efflorescenzen sind mehr
mattrot bis braunlichrot und weisen eine zentrale, schwarzbraune, sehr harte, einer dicken
Linse nicht unihnliche Hornmasse auf, die nur schwer und unter ziemlichen Schmerzen,
zuweilen auch unter Blutung entfernt werden kann und dann einen kleinen Krater hinter-
1aBt. Die Haut zwischen den Papeln ist kaum verindert, hochstens etwas starker als
normal gefeldert.

Die Mutter des oben geschilderten Patienten zeigte im Alter von 10 Jahren, wie alte
Krankengeschichten und Moulagen ergaben, ahnliche Krankheitsherde an den Knien, Ell-
bogen, Nates, Mundwinkeln und am Lippenrand, vereinzelte Keratosen auch auf dem Riicken.
Die Nachuntersuchung der 33jahrigen Frau ergab, daB die Verinderungen noch immer,
an den, Ellbogen, allerdings sparlicher vorhanden waren, an den Knien fehlten ; dagegen waren
die Palmarkeratosen reichlicher, Nagelverinderungen, welche jenen des Sohnes entsprachen,
an allen Finger- und Zehennigeln aufgetreten. Die Plantarkeratosen glichen vollig jenen
der seinerzeit angefertigten Moulage. Lingua plicata; auf der Wangenschleimhaut hinter
den Mundwinkeln Furchen mit leichter Leukoplakie wie bei dem Sohne.

Diesen Beobachtungen wire ein weiterer von SCHAFER geschilderter Fall anzuschliefen,
welcher follikulire acneiforme Hyperkeratosen an den Streckseiten der Knie, FufBgelenke,
Ellbogen, an den Nates und den hinteren Achselfalten erkennen lieB, aber auch Hyper-
idrosis der Handteller, FuBsohlen und der Nasenspitze, Hyperkeratosen der Palmae und
Plantae mit zeitweiligen, ohne nachweisbare Ursache auftretenden Blasenbildungen an
den letzteren, Pachyonychie der Finger- und Zehennigel, sowie Leukokeratose der
Zungen- und Wangenschleimhaut aufwies. Bemerkenswert ist, daBl in diesem Falle auch
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Verinderungen im Bereiche des Larynx und der Cornea bestanden und daB narbig-
a,trophlsche, haarlose Stellen an der Kopfhaut erkennbar waren.

SchlieBlich schildert FULLENBAUM einen Vater und dessen 8 jahrige Tochter, bei welcher
letzteren Erscheinungen im 3. Lebensjahre auftraten und mit jenen des Vaters fast vollig
iibereinstimmten; an Handtellern und FuBsohlen inselfsrmige und streifenartige Hyper-
keratosen, an den Nageln Pachyonychie und Leukonychie, an der Mundschleimhaut
leukoplakische Herde, an y den Streck-
seiten der Unterschenkel, in der
Patellargegend und am GesiB ver-
einzelte follikulire Papeln, deren
klinisches Aussehen vollstindig dem
Bilde der Keratosis follicularis ent-
spricht. FULLENBAUM bezeichnet ihre
Beobachtungen als Dyskeratosis kon-
genitalis, Typus RIEHL und méochte
sie den von RIEHL sen., BRUNAUER,
ScHAFER, Funs geschilderten Féllen
anreihen.

Der von SIEMENS beschrie-
bene Typus der acneiformen,
bzw. comedonenihnlichen Kera-
tosis follicularis, der mit Riick-
sicht auf die gleichzeitig vor-
handenen Verdickungen der
Négel, die umschriebenen Kera-
tosen an den Palmae und
Plantae sowie an der Schleim-
haut auch als Teilbefund einer
,,Keratosis multiformis* ange-
sehen werden kann,unterscheidet
sich von dem MORROW-BROOKE-
schen Krankheitsbilde vor allem
dadurch, daBl er kongenital ist,
eine bestimmte Lokalisation er-
kennen 1aBt, Verdnderungen
der Négel und der Mundschleim-
haut sowie Beteiligung der
Handteller und FuBsohlen auf-
weist. Die Primérefflorescenz ist
ein comedodhnlicher, mitunter
kuppelférmiger, harter Horn-
pfropf, der auf einer mattroten
oder  schmutzig - braunlichen

Papel aufsitzt und, gewaltsam

entfernt, eine trichterf(')'rmige Abb. 19. Acneiforme bzw. comedonenihnliche Keratosis
. . . . . follicularis, Typus SIEMENS.
Vertiefung hinterli8t. Die ein- (H. W. SIEMENS: Arch. {. Dermat. 139, 65, Abb. 1.)

zelnen Efflorescenzen konnen

verschiedene Entwicklungsstadien aufweisen und so eine gewisse Polymorphie
bedingen, sie lassen wohl keine Neigung zur Gruppierung, wohl aber ge-
wisse Pridilektionsstellen erkennen, da zumeist Ellbogen und Knie, die Streck-
flichen der Extremitdten, Nates und Perioralregion befallen erscheinen. Die
Keratosen der Handteller und FuBsohlen entsprechen zumeist den Druck-
stellen. Unterhalb der Plantarschwielen (JADASSOHN-LEWANDOWSKY), aber
auch unabhingig von diesen (SCHAFER) sowie an anderen Korperstellen (BETT-
MANN) wurde gelegentlich das Auftreten pemphigoider Blasenbildungen beob-
achtet. Vielfach besteht eine deutliche Hyperidrosis der Palmae und Plantae.
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Besonders auffallend sind die Verdnderungen der Mundschleimhaut und der
Nigel, von welchen letztere das Bild der Pachyonychie und Onychogryphosis,
mitunter jedoch nur leichtere Verdickung, MiBfirbung, Briichigkeit erkennen
lassen, gelegentlich auch Leukonychie aufweisen (SCHAFER, FULLENBAUM).
Die Schleimhauterscheinungen erweisen sich als leukoplakieartige Verdnderungen
der Wangenschleimhaut, seltener der Zungen- (SIEMENS) oder Gaumenschleim-
haut (FULLENBAUM). Vielfach besteht daneben eine Lingua plicata (SIEMENS).
Histologisch zeigt sich der Follikeltrichter durch schalenartig ineinander-
geschachtelte, vorwiegend parakeratotische Hornmassen erweitert (SIEMENS,
Scuirer); Vakuolisierungserscheinungen finden sich sowohl im Bereich des
Stratum granulosum wie in den obersten Lagen des Stratum spinosum, da-
gegen waren dyskeratotische Zellen in den von SIEMENS und SCHAFER unter-
suchten Fillen nicht nachweisbar. In der Umgebung der verhornten Follikel
bestehen Akanthose und Hyperkeratose, in der Cutis maBig starke, aus Lympho-
cyten und Bindegewebszellen bestehende Zellinfiltrate (ScHArEr). Die Atiologie
dieses Leidens, das in wechselnder Intensitdt das ganze Leben hindurch besteht
und hochstens mit zunehmendem Alter sich zu bessern scheint, ist dunkel;
StEmMENS, der das Fehlen von Konsanguinitidt der Eltern hervorhebt, nimmt an,
daB es sich um eine polyide Erbkrankheit handeln kénnte.

Artefizielle acneiforme follikuliire Keratosen.

Es wurde schon bei der Besprechung der lichenoiden und spinulésen Folli-
kularkeratosen hervorgehoben, dafl durch berufliche und gewerbliche Schédi-
gungen, und zwar sowohl durch mechanische, chemische und calorische Noxen,
wie auch durch Kombination derselben klinische Bilder entstehen konnen, welche
mehr oder weniger die Erscheinungen einer Keratosis follicularis lichenoides auf-
weisen, mitunter auch spinulése Verdnderungen erkennen lassen, oft aber auch
in Verbindung mit acnedhnlichen Verdnderungen, Comedonenbildung, Folliku-
litiden, Dermatitiden und Melanose einhergehen. Derartige, Keratosis folli-
cularis-dhnliche, auf mechanische Momente zuriickzufiihrende Erscheinungen
wurden bei der Einwirkung von Zinkoxydstaub, Schmirgelpulver, Bimsstein, bei
Silberpoliererinnen und Metallschleiferinnen beobachtet (BLASCHKO, OPPENHEIM,
Sacus). DalB chemische Agenzien wie Schmierdl, Benzin, Brikett, Vaselin,
Paraffin, Teer, Pech, Glaserkitt u. dgl. gleichfalls mitunter follikuldre Keratosen
hervorrufen kénnen, ist an einschligigen Krankheitsfillen vielfach demonstriert
und geschildert worden; BETTMANN, GALEWSKY, E. HorFMANN, namentlich
aber ULLMANN und O. Sacus haben derartige Beobachtungen und Schilderungen
in referierender Weise zusammengestellt und insbesondere letzterer hat in
seinem Handbuchbeitrag ,, Uber Gewerbekrankheiten der Haut diese Ver-
dnderungen in eingehender Weise besprochen. So erwihnt Sacus, dafl Kera-
tosis follicularis-dhnliche Verdnderungen durch berufliche und gewerbliche
Beschéftigung mit Schmierdlen vielfach in der Literatur verzeichnet und
von Brascarko, HERXHEIMER, E. HOFFMANN - HABERMANN, JADASSOHN,
KorLscaH, KrEN, NoBL, OPPENHEIM, PULVERMACHER, ULLMANN u. a. mit-
geteilt worden sind. OPPENHEIM hat bei der Schilderung des Vaselinoderma
verrucosum darauf hingewiesen, da gelegentlich bei Anwendung von un-
reinen, gelben oder braunlichen, undurchsichtigen, nach Petroleum riechen-
den Vaselinsorten einerseits Erscheinungen der Vaselinacne auftreten kénnen,
welche mit Comedonenbildung beginnen und der Teer-, Paraffin- und Petro-
leumkritze gleichen, dal andererseits einer Keratosis follicularis &dhnelnde
Verdnderungen beobachtet werden, wobei die Haut einer an Pityriasis rubra
pilaris erkrankten gleicht, jeder einzelne Follikel hirsekorngroB3, derb, gelblich



Artefizielle acneiforme follikuldre Keratosen. 173

oder gelblichrot gefiarbt ist und an seiner Spitze einen kleinen weiflen Horn-
stachel tragt; meist tritt auch Comedobildung hinzu. Besonders héufig sieht
man derartige Hautverdnderungen bei Arbeitern, die mit Benzin oder Schmier-
olen arbeiten, wie dies Beobachtungen von BALBAN, GUHRAUER, OPPENHEIM,
PULVERMACHER u. a. erweisen. In anderen Fillen entstehen bei der Be-
schéftigung mit Schmier6len Follikularkeratosen von mehr lichenoidem Cha-
rakter (LEDERMANN, LUiTHLEN) oder Knotchen, welche mehr einer Keratosis
pilaris rubra dhneln (RAvAUT-VIBERT), mitunter auch Bilder, welche mit Folli-
kularkeratose einerseits und mit Pigmentation (Hupfro-BARTHELEMY), bzw.
mit entziindlichen Erscheinungen wie Follikulitiden und teilweiser Abscedierung
andererseits einhergehen (OPPENHEIM), mitunter sogar auch die Erscheinungen
einer Acne conglobata bieten koénnen (KREN). Im klinischen Bilde der sog.
Paraffinhaut, Petroleum- und Paraffinkritze wie der Schmierdlhaut, noch mehr
aber bei der Teerhaut und Pechkrétze zeigen sich gelegentlich Verdnderungen,
welche dem Bilde der Acne cornea (HARDY, LELOIR-VIDAL) weitgehend dhneln;
in dieser Hinsicht darf, um nur einige Beispiele anzufiihren, auf die von
Brasceko, KoELscH, OPPENHEIM beobachteten Fille verwiesen werden, welche

Abb. 20. Acne cornea bei einem Arbeiter in den Miinchner Motorwerken.
(Nach ULLMANN-OPPENHEIM-RILLE: Schidigungen der Haut durch Beruf und gewerbliche Arbeit,
Bd. 2, 8.250, Abb. 82.)

in der groBen Zusammenstellung Urrmanxs besprochen und auch abgebildet
sind (Abb. 20). Die Beobachtungen von Brasceko und voN KoErLsca be-
zogen sich auf Schidigungen durch Schmieréle, jene von OPPENHEIM dagegen
auf eine durch Carbolineum, also durch Rohanthracendl, verursachte lokalisierte
Acne cornea; Prominenze der Follikel, wodurch die Haut eine reibeisenartige
Beschaffenheit erhilt, ferner die Hérte der Efflorescenzen, sowie der Mangel
an entziindlichen und eitrigen Zerfallserscheinungen charakterisieren diese Ver-
inderungen gegeniiber der Acne vulgaris. OPPENHEIM konnte weiterhin nach
Anwendung einer Teersalbe bei einer 20jahrigen Graviden das Auftreten von
Lichen ruber acuminatus-ahnlichen Knétchen beobachten, welche an der Bauch-
haut, am Riicken und ad nates sich zeigten und an der Spitze ein senkrecht
stehendes Schiippchen aufwiesen, in den Axillae, am Hals und iiber den Scapulae
einen mehr rétlichen Farbenton erkennen lieffen und in Reihen gestellt waren,
an den unteren Extremititen wiederum mehr bliulichrot verfirbt erschienen
und Comedonenbildung wie auch perifollikulire entziindliche Erscheinungen
zeigten. Eine dhnliche generalisierte Dermatose mit Bildung follikulirer, an die
Efflorescenzen der Pityriasis rubra pilaris erinnernder, bliulichroter, mitunter
pustuléser Papelchen beobachtete LuTz bei einem Schuster, der mit schlechtem
Schusterpech arbeitete. Gleichfalls auf eine Schadigung durch Pech zuriick-
zufiihren ist auch eine von OppENHEIM geschilderte und als charakteristisch
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fiir die nach altem Brauch arbeitenden Schuster angesehene Hautverinderung,
welche in der unteren Sternalregion und zwischen den Mamillen eine pigmentierte
Hautzone mit stachelférmigen Hervorragungen an den Follikeln und mehr
oder minder reichlicher Comedonenbildung erkennen lifit, in anderen Fillen
aber auch mehr entziindliche Erscheinungen, Follikulitiden und Perifolli-
kulitiden mit Pusteln und Narben, dann aber auch Milien und Talgcysten
aufweist. Comedonenbildung und Melanose der entbloBten Korperpartien
wurden ferncr bei Korksteinarbeitern beobachtet, die ja ebenfalls Teerdimpfen
ausgesetzt sind (OPPENHEIM); endlich finden sich Follikelhyperkeratose mit
Pigmentierung und Entstehung von Comedonen und acneiformen Efflores-
cenzen auch bei Arbeitern der Brikettindustrie (SCHARER).

Zeigt sich so, daB in einer Reihe von artefiziellen, durch berufliche und
gewerbliche oder medikamentdse Schidigung verursachten Dermatosen, hin-
sichtlich welcher auch auf die groBen, umfassenden Darstellungen von O. SAcHS,
ULLMANN, sowie auf die Arbeiten von BerrMany, E. Horrmaxwn, E. Horr-
MANN-HABERMANN, GALEWSKY u.a. verwiesen werden darf, durch das Auf-
treten von follikuliren Papelchen mit Hornstachel- und Hornpropfbildung
eine gewisse, mitunter sogar eine auBerordentliche Ahnlichkeit mit comedonen-
dhnlichen, bzw. acneiformen Follikularkeratosen unverkennbar hervortritt,
so besteht andererseits in einer Reihe von Fillen von artefizieller Kera-
tosis follicularis eine so weitgehende Ubereinstimmung des klinischen Bildes
mit jenem der Keratosis follicularis MORROW-BROOKE, dall derartige Beobach-
tungen dem letzteren Krankheitsbilde zugezdhlt wurden. Ganz besonders
gilt dies von der bekannten Beobachtung Brascukos, der 1890 einen Metall-
schleifer demonstrierte, welcher an den Vorderarmen und Handriicken neben
einer auffallenden, deutlich verstirkten Hautfelderung an Stelle der Haare
kleine, schwarze Punkte erkennen lieB; auf Druck entleerte sich aus diesen
schwarzen Punkten ein aus Hornmassen bestehender Comedo. Mikroskopisch
fanden sich im Follikel lamellés geschichtete Hornmassen, wihrend Haarwurzeln
und Talgdriisensekret fehlten; stellenweise waren noch Stiickchen von einem
Haar vorhanden. Als ursichliches Moment bezeichnete Brascako das stdndige
Eindringen von Schmutz und scharfen Chemikalien in die Follikel der Haut des
Patienten, der bei seiner Beschiftigung als Metallschleifer diesen Schidigungen
unaufhérlich ausgesetzt war. Diese Beobachtung BrascHKos ist nun insofern
von besonderem Interesse, als sie daran denken lieB, dafl das MORROW-BROOKE-
sche Krankheitsbild mitunter auch durch duBere Einflisse zustande kommen
kann. So schreibt Frisoks in seiner Histopathologie der Hautkrankheiten
den Schmierdlen eine wichtige Rolle bei der Entstehung der Keratosis follicularis
BROOKE zu und SIEMENS betont, man kénnte schon bei den von BROOKE selbst
geschilderten Fillen daran denken, ,,daB das eigentiimlich gehaufte Auftreten
nicht durch eine Infektion, sondern durch die gemeinsame Wirkung eines dulleren
Reizes, etwa einer schlechten Seife, erfolgt sei*; er fiigt hinzu, dafl auch andere
Schilderungen dieser Affektion so gehalten sind, daB sich, zum Beispiel bei den
von GUTMANN, SAMBERGER, SEQUEIRA beschriebenen Fillen, der Gedanke an
die Schmiersldermatitiden nicht unterdriicken lasse. Mit dieser Annahme, die
sicherlich mancherlei fiir sich hat, wird man aber vielleicht doch eine Reihe von
Fillen, in welchen der Zusammenhang zwischen dem schiadigenden Agens und
der Entstehung der Verdnderungen anscheinend nicht recht nachweisbar war,
einer befriedigenden Erklirung zufiihren kénnen. Dies gilt vielleicht auch fiir
eine sehr interessante Beobachtung von PAuL UNNaA, welcher bei einem 43jahrigen
Fabriksaufseher ausgedehnte Follikularkeratosen an der Streckseite der Extre-
mitéten, in der Bauch-, Kreuzbein- und Schultergegend, an der lateralen Seite
des Rumpfes sowie am behaarten Hinterkopfe schildert; aus den Follikeln
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lieBen sich comedonenartige Gebilde ausdriicken, die vielfach ein voll aus-
gebildetes, nicht gekrauseltes Haar enthielten. Wenn auch dieser Patient mit
Olen und Chemikalien als Tallymann nicht in Berithrung kam und eine angeborene
oder erworbene Uberempfindlichkeit nicht vorzuliegen schien, weshalb auch der
Fall als Keratosis follicularis causa ignota bezeichnet wurde, so ist doch anderer-
seits die Moglichkeit einer artefiziellen Genese der Hautverinderungen nicht
mit absoluter Sicherheit auszuschliefen, und Ux~A selbst wies darauf hin,
daB differentialdiagnostisch in diesem Falle die Pechhaut der Schmierélarbeiter
in Betracht kam.

Anhang.

Im AnschluB an die Besprechung der spinulésen und acneiformen Follikular-
keratosen sei hier zunichst eines seltenen, von STRASSBERG im Jahre 1921

Abb. 21. Fall STRASSBERG : drei kahle Stellen am Vorderkopfe; die Haare sind nach vorne iiber das
Gesicht der Patientin gekimmt. (Nach M. STRASSBERG: Arch. f. Dermat. 134, 393, Abb. 1.)

eingehend geschilderten Krankheitsbildes gedacht, das wenige Jahre spiter
von M. Laxe an der Hand einer weiteren Beobachtung bestatigt wurde.

Bei der 49 jiahrigen, von STRASSBERG beobachteten Patientin traten unter heftigem
Juckreiz am Hals und am Stamm, an der Kopfhaut, in den Ellenbeugen und Kniekehlen
zahlreiche, derbe, konische, hautfarbene, follikular angeordnete Knotchen auf, welche zum
Teil ein gelblichweifes Hornstachelchen trugen, zum Teil an ihrer Kuppe stellenweise
schwarz gefirbte Hornkegelchen erkennen lieBen. Im weiteren Verlauf entstanden an der
Kopfhaut haarlose Stellen, welche von netzformig angeordneten, leicht depr mierten Narben
durchzogen waren (Abb.21). Am Hals und am iibrigen Kérper heilte die Affektion in relativ
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kurzer Zeit vollstandig ab, nur stellenweise, wie etwa am Nacken, blieben kleine punkt-
formige Narben zuriick. Histologisch wies dieser Fall eine Erweiterung der Follikel auf,
welche bis auf den Grund von h}éperkeratotischen Hornmassen erfiillt waren; daneben
bestanden perifollikulire, aus Rundzellen, vereinzelten eosinophilen und basophilen Ele-
menten zusammengesetzte Infiltrate, innerhalb welcher die elastischen Fasern fehlten.
Priparate der Kopfhautverinderungen lieBen erkennen, da ein Teil der Haarbilge etwa in
der Mitte von Narbengewebe eingeschniirt oder aber unterhalb der erweiterten Haartrichter
durch ein Narbengewebe ersetzt war. Die Talgdriisen fehlten vollstéindig, die Knaueldriisen
dagegen waren, von einer leichten Erweiterung einiger Tubuli abgesehen, unversehrt er-
halten.

Ganz dhnliche Verhiltnisse bestanden in dem 1926 von LaNeG geschilderten
Falle:

Bei einem 56jihrigen Taglohner waren unter anfinglichem Jucken und Brennen teils
zerstreute, teils in Gruppen angeordnete, blaBrotliche bis braunréstliche follikulire Knotchen

Abb. 22. Fall Laxe. (Nach M. LANG: Arch. f. Dermat. 152, 759, Abb. 1.)

aufgetreten, die an ihrer Spitze ein comedo#hnliches, leicht ausdriickbares Hornkegelchen
oder ein diinnes grauweiBes Hornstachelchen trugen. Die Knotchen standen meist in so
dichten Reihen, daB sie beim Dariiberstreichen ein deutliches Reibeisengefiihl erzeugten; wo
sie schiitter angeordnet waren, erwies sich die dazwischenliegende Haut gerétet und lie8 eine
etwas stéirker ausgepriigte Hautfelderung erkennen. Die Krankheit begann an den Extremi-
téaten, dann wurden Hals und Nacken, schliefilich auch die Kopfhaut und die Oberlippe er-
griffen. Die Herde im Bereich des Capillitiums erschienen infolge Konfluenz der Knotchen
diffus infiltriert, verdickt, blaBbraun-rétlich gefirbt und mit kleinlamellésen Schuppen
bedeckt (Abb. 22). Die Haare waren zum Teil abgebrochen oder ausgefallen, zumeist aber
waren sie deutlich gelockert und lieBen sich leicht ausziehen, wobei dann der intrafollikulire
Teil dieser ausgezogenen Haare deutlich verdinnt und von einem Hornmantel umgeben
erschien, welcher letztere mitunter auch 1—2 mm auBerhalb des Follikels zu sehen war.
In den Follikelmiindungen sind die gleichen comedodhnlichen, bzw. stacheligen Horngebilde



Abb. 23. Fall IWANOW-TISCHNENKO.
(Nach W. W.IWANOW u. A. TISCHNENKO: Arch. f. Dermat. 139, Taf. 1.)

Abb. 24. Fall IWANOW-TISCHNENKO.
(Nach W. W.IwANOW u. A. TISCHNENKO: Arch. f. Dermat. 139, 5.)
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wie bei den iibrigen Herden sichtbar. Die Heilung erfolgte auch in diesem Falle mit der
Bildung kleiner, scharf umschriebener Nérbchen. Erwéhnenswert wire noch die auffallend
mangelhafte Behaarung in den Axillae, an der Brust und an den unteren Extremitaten
sowie am Mons Veneris, der deutlich feminine Behaarungstypus der Schamgegend, endlich
auch daB die Thyreoidea kaum tastbar, die Testes klein, unentwickelt waren.

Die histologischen Verdnderungen dieses Falles entsprachen im groflen
und ganzen den Befunden STRASSBERGs, welcher in der perifollikuliren Ent-
ziindung den priméren pathologischen ProzeB erblickt und dementsprechend
die Affektion als Keratodermitis follicularis atrophicans bezeichnet. LaNc dagegen
nimmt eine primére Hyperkeratose der Follikel an und moéchte seine Beob-
achtung mit jener STRASSBERGs und anderen, bereits erwihnten Fillen von
GraHAM LiTTLE, BEATTY, DORE unter der Bezeichnung Keratosis follicularis
atrophicans zu einem eigenen Typus der spinulésen und acneiformen Follikular-
keratosen vereinigen, dessen augenfilligstes Symptom neben der Lokalisation
an der Kopfhaut der Ausgang in Atrophie darstellt, der im Bereiche des
Capillitiums zu einer definitiven Alopecie fiihrt. Bemerkenswert wéare noch, dafl
Laxc die in seinem Falle offenkundig vorhandenen endokrinen Stérungen in
einen ursichlichen Zusammenhang mit den Hautverédnderungen bringen méchte.

Endlich sei noch auf ein von IwaNow und TiSCHNENKO im Jahre 1922 als
Keratosis  follicularis sclerotisans geschildertes Krankheitsbild hingewiesen,
welches sich klinisch als ovaler, im Bereich der linken falschen Rippen gelegener
Krankheitsherd erwies, in welchem dunkel pigmentierte, farblose und braunrote
Stellen miteinander abwechselten. Der braunrote Farbenton war durch das
Vorhandensein von oberflichlichen Follikulitiden und kleinen hanfkorngroBen,
perifollikuldren Infiltraten bedingt, welche mit Hyperpigmentierung, Depig-
mentierung und schlieBlicher narbiger Atrophie abheilten. Die verinderte Haut-
partie wie deren nidchste Umgebung erschienen mit schwarzen, an Comedonen
erinnernden Punkten iibersidt, welche, wie Propfe in griibchenférmigen Ver
tiefungen der Haut gelegen, diese zumeist nur wenig iiberragen, sich jedoch
miihelos exprimieren lassen (Abb. 23). Das histologische Bild 148t Erweiterung
und Hyperkeratose der Follikelmiindungen, ferner in der Umgebung erhaltener
Follikel sparliche, unansehnliche, hauptsidchlich aus Rundzellen bestehende
perivasculdre Infiltrate erkennen, endlich Sklerosierung des perifollikuliren
Bindegewebes mit Rarefizierung des Elastins. Die Schweilldriisen waren
atrophisch, Haare und Talgdriisen fehlten vollstindig (Abb. 24).

D. Uber einige seltene Krankheitsbilder, die wohl Erschei-

nungen von Kollikularkeratose aufweisen, aber doch in

keine der Hauptgruppen der follikuliren Hyperkeratosen
sich einreihen lassen.

Wenn unter diesem Titel einige dem Anschein nach vollkommen differente
Krankheitsbilder zusammengefaBt und dem im vorhergehenden geschilderten
Gros der verschiedenen Follikularkeratosen mit ihren zum Teil noch schwer
differenzierbaren und vielfach durch Uberginge verbundenen klinischen Er-
scheinungsformen gewissermaflen als Nachziigler angeschlossen werden, so
geschieht dies, weil es sich fast durchwegs um auflerordentlich seltene Beobach-
tungen handelt, die in mancher, inshesondere aber in 4tiologischer Hinsicht noch
ungeklirt geblieben sind, andererseits aber mehr oder weniger deutliche, an den
Haarfollikeln sich abspielende, hyperkeratotische Prozesse erkennen lassen,
welche allerdings zum Teil neben den anderen klinischen Symptomen etwas
zuriicktreten.



Follikularkeratose: Uber einige seltene Krankheitsbilder. 179

a) Zunichst wire hier ein von KYRLE als Hyperkeratosis follicularis et para-
follicularis in cutem penetrans geschildertes Krankheitsbild hervorzuheben,
dessen Primérefflorescenz sich als ein kleines, meist follikuldr, gelegentlich
jedoch auch aufBlerhalb des Follikels zur Entwicklung gelangendes, gelbliches
Hornknétchen erweist, das bei lingerem Bestande sich nicht nur vergréBerte,
sondern auch ein wenig infiltrierte und eine mehr braunrote Farbe annahm.
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Abb. 25. Hyperkeratosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans.
(Nach J. KYRLE: Arch. f. Dermat. 123, Taf. 20.)

Die Entwicklung der Hornmasse wurde allméhlich intensiver, die Knétchen
zeigten vielfach ein geradezu verrucoses Aussehen und bildeten dadurch, daB
gelegentlich in der Nachbarschaft aufgeschossene Efflorescenzen infolge des
peripheren Wachstums konfluierten, stellenweise groBere, mitunter polyzyklisch
begrenzte Herde, die wieder mit verrucésen, nicht allzu fest anhaftenden Horn-
massen bedeckt waren (Abb. 25). Wurden derartige verrucose Auflagerungen
entfernt, so zeigte sich ein seichterer oder tieferer schiisselférmiger Substanz-
verlust in der Epidermis mit néssender oder leicht blutender Basis, der
schlieBlich unter Pigmentierung und Hinterlassung einzelner oberflichlicher
12*
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Néarbchen zur Abheilung gelangte. Beziiglich der Lokalisation wurde von

KyYRLE ausdriicklich die wahllose Dissemination der Efflorescenzen hervor-

gehoben, die in imponierender Weise die ganze Hautdecke mit Ausnahme des

Capillitiums, der Palmae und Plantae, sowie der Hand- und FuBriicken be-

fallen hatten; auch im Gesicht der 22jihrigen Patientin waren einzelne

Efflorescenzen wahrzunehmen, die Schleimhiute dagegen waren durchaus frei.

Das histologische Bild der

Affektion ist verschieden, je

nachdem es sich um Erstlings-

efflorescenzen oder um das

Endstadium der Affektion

handelt; im ersten Falle

(Abb. 26) ist entsprechend dem

klinischen Befunde nur eine

mehr oder weniger starke

Akanthose zu erkennen, wobei

auch die Retezapfen linger

und voluminéser und. dement-

sprechend auch der dazwischen

gelegene Papillarkorper breiter

und méchtiger erscheinen. An

den akanthotisch verdnderten

Stellen der Epidermis fallt

auf, dafl die iiberreichlich

produzierten Zellen nicht regel-

méfig nebeneinander liegen,

sondern eine gewisse Unord-

nung in der Gruppierung er-

kennen lassen, einander ab-

platten und so vielfach ihre

Zylinderform einbiien, ver-

kleinert erscheinen. Die Kerne

dieser Zellen sind rundlich und

intensiv firbbar, das Stratum

corneum ist verbreitert und

zeigt stellenweise neben nor-

) ) . malen Verhiltnissen deutliche

b 25, Brsingmettiosseens v Hyporkeratonts follion.  rgcheinungen von Parakera-

Akanthose, wobei die Zellen besonders dicht ameinander {gge. Im Corium bestehen nur
gedridngt liegen und vielfach ein wenig unregelmaiBig 1. . .

gruppiert erscheinen. sparhche Veranderungen, hier

(J. KYRLE: Vorlesungen iiber Histo-Biologie der mensch- : . . .
lichen Haut und ihrer Erkrankungen, Bd.1, S.193, Abb. 113.) und da sind die Capillaren im

Bereiche des Papillarkorpers
von einzelnen lymphocytiren Elementen begleitet, an ganz vereinzelten
Stellen vielleicht sogar von einem unansehnllchen, zarten Infiltrationsmantel
eingehiillt. Etwas &ltere Efflorescenzen lassen, je nachdem sie sich im Be-
reiche der Follikelmiindung, des SchweiBdrﬁsenausfﬁhrungsganges oder un-
abhingig von irgendwelchen driisigen oder follikuliren Gebilden entwickeln,
etwas differente Bilder erkennen. In den beiden erstgenannten Fillen sind der
Follikeltrichter, bzw. der korkzieherartig gewundene Schweilldriisenausfiihrungs-
gang betrichtlich erweitert und von geschichteten, kernlosen Hornmassen erfiillt;
die Epidermis ist im Umkreise dieser Hornmassen wieder akanthotisch verédndert,
wobei die Epidermiszellen nicht nur dicht und unregelméBig angeordnet sind,
sondern auch gar nicht selten Degenerationserscheinungen aufweisen, welche in
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einer eigenartigen Vakuolenbildung bestehen. Im Papillarkorper sind in diesem
Stadium die entziindlichen Vorginge meist schon etwas deutlicher ausgebildet.
Jene Stellen, an welchen sich die Hyperkeratose unabhingig von den Follikeln
oder Schweilldriisenausfiihrungsgéingen entwickelt hat, entsprechen auch in
diesem spateren Stadium den frither beschriebenen Verdnderungen der jiingsten
Efflorescenzen. Im vollentwickelten Endstadium (Abb. 27) fillt vor allem die

Abb. 27. Endstadium der Hyperkeratosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans. Horn-

kegelbildung (H.K.) und Durchbruchstelle derselben in die Cutis; Liicke im Epithel (L.); die durch-

gebrochenen Hornmassen (d.H.M.) werden im Bindegewebe von Entziindungszellen umgeben.

Fremdkorperreaktion. (Nach J. KYRLE: Vorlesungen iiber Histo-Biologie der menschlichen Haut
und ihrer Erkrankungen, Bd. 1, S. 194, Abb. 114.)

miichtige Hyperkeratose auf, die als massiger Hornkegel die Mitte der Efflores-
cenz einnimmt, sich nach unten ein wenig verschmaélert, und — darin liegt nach
KyrLE das Besondere — durch eine foérmliche Epidermisliicke direkt in die
Cutis hineinreicht. Beiderseits des Hornkegels zeigt die angrenzende Epidermis
deutliche Akanthose, wihrend in der Tiefe um die eingedrungenen, als Fremd-
korper wirkenden Hornmassen zahlreiche kleine und groSe Lymphocyten,
Leukocyten, gewucherte Bindegewebszellen, Epitheloide und Fremdkéorper-
riesenzellen zu sehen sind. Der Hornpfropf erscheint in seinen untersten Anteilen
vielfach von Infiltratzellen durchsetzt, andererseits findet man nicht selten
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Zellen, insbesondere Riesenzellen, welche Hornpartikelchen phagocytiert ent-
halten, Erscheinungen, welche die entziindlichen Verinderungen wohl hin-
reichend als AbwehrmafBnahmen des Gewebes charakterisieren.

Dieses Krankheitsbild, das sich in relativ kurzer Zeit entwickeln kann und
bei welchem die Intensitit und Schwere der Verdnderungen mit dem ausgezeich-
neten Allgemeinbefinden der Kranken in einem seltsamen Kontrast stehen,
148t sich von den wenigen, differentialdiagnostisch in Betracht kommenden
Krankheitsprozessen, wie follikuldre Psoriasis, Lichen ruber planus verrucosus
und Lichen ruber acuminatus, Morbus Darier, ohne besondere Schwierigkeiten
auf Grund des klinischen Bildes wie der histologischen Verdnderungen unter-
scheiden. Das Vorhandensein von verrucosen Hornmassen, nach deren Entfernung
eine mitunter recht tiefgreifende Exkavation zuriickbleibt, das Abheilen solcher
Herde spricht ebenso gegen eine follikulire Psoriasis wie das Fehlen typischer
Primérefflorescenzen und das Auftreten der grofen Herde mit ihren eigenartigen
Schuppenmassen gegen den Lichen ruber planus verrucosus. Das Freibleiben
der Handriicken und Finger-Streckflachen, das Fehlen von festhaftenden Horn-
massen, das Auftreten von eigenartigen Schuppenborken, das Konfluieren zu
polyzyklisch begrenzten Herden, das Verschmelzen der Hornmassen unter-
einander, alles das erméglicht miihelos die Unterscheidung dieses Krankheits-
bildes vom Lichen ruber acuminatus. Gegeniiber der DARIERschen Krankheit
endlich kommen als wichtige Unterscheidungsmerkmale das Fehlen von ent-
ziindlichen Erscheinungen im klinischen Bilde der Psorospermosisefflorescenz
sowie die Differenzen im histologischen Bilde beider Affektionen in Betracht.
LaBt so die in Rede stehende Dermatose keinerlei Zugehérigkeit zu einem
der uns geldufigen Krankheitsprozesse erkennen, so sind wir, wie KYRLE
betont, hinsichtlich des Wesens dieser Erkrankung, ihrer Pathogenese und
Atiologie auf Hypothesen angewiesen, wenngleich manches dafiir zu sprechen
scheint, daB die Hyperkeratosis follicularis et parafollicularis in cutem penetrans
und der Morbus Darier hinsichtlich ihrer Stellung im System der Dermatosen,
vielleicht auch ihrer Entstehung und ursichlichen Veranlasssung nach nahe zuein-
ander gehoren diirften (KYRLE). Diesbeziiglich darf auch darauf hingewiesen
werden, daBl es KREIBICH in jiingster Zeit gelang, in einem Falle die Kombination
der von KYRLE beschriebenen Hyperkeratosis follicularis et parafollicularis in
cutem penetrans mit den Verdnderungen des Morbus Darier im histologischen
Bilde festzustellen und auch histopathogenetisch zu begriinden. Ob nicht
andererseits auch vielleicht beim Morbus KYRLE berufliche oder medikamen-
tose Schidigungen (Teer, Schmiercl usw.) eine Rolle spielen, wie dies
HABERMANN mit groBer Reserve andeutet, ist noch fraglich. Bemerkenswert
erscheint diesbeziiglich, dafl mitunter auch bei schwerer, vernachlassigter Teer-
acne nach VOLKMANN und ScHAMBERG ahnliche Verinderungen beobachtet
werden konnen, wobei die Hyperkeratose unter Verdringung der normalen
Bindegewebselemente ziemlich tief in die Cutis hineinreicht (UrLLmanw). In
therapeutischer Hinsicht schienen sich anfénglich griindliche Entfernung der
Hornmassen und nachfolgende kraftige Quarzbestrahlungen gut zu bewihren,
die weitere Beobachtung ergab jedoch, daBl spéterhin auch an den scheinbar
abgeheilten Stellen wieder Rezidive aufgetreten waren, weshalb dann von
KrEN energische Excochleation in Vorschlag gebracht wurde.

Das Kyrresche Krankheitsbild ist seit seiner ersten Darstellung im Jahre 1916
in einer kleinen Anzahl von Beobachtungen (FiscHER, FRIED, GALEWSKY,
JERSILD, JERSILD-KRISTIANSEN, KREN, PAWLOFF, PLANNER, SMELOFF) bestitigt
worden, deren Zahl sich noch dadurch verringert, daB3 die von KREN, bzw. von
KyYRLE beobachteten Fille identisch sind, daBl ferner die von FiscHER, JERSILD-
KRISTIANSEN, PAWLOFF beschriebenen Beobachtungen in klinischer Hinsicht
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mancherlei Unterschiede gegeniiber der Darstellung KyRLEs erkennen lassen.
Wihrend aber die Fille von FiscHEr und PAwLoFr wenigstens histologisch
eine mehr oder weniger weitgehende Ubereinstimmung mit den von KYRLE
erhobenen Befunden aufweisen, fehlt bei der Beobachtung von JERSILD-KRIST-
JANSEN im mikroskopischen Bilde der von KYRLE als so auffallend hervorgehobene
Durchbruch der Hornmassen in das darunterliegende Bindegewebe.

b) Weiterhin wire das von UNNA als Parakeratosis scutularis beschriebene
Krankheitsbild zu erwihnen, eine Verhornungsanomalie, welche den Kérper herd-
weise beféllt und mit oberflichlichen Entziindungserscheinungen vergesellschaftet
auftritt. Diese Affektion gelangt auBerordentlich selten zur Beobachtung, so
daB bis jetzt in der Literatur iiberhaupt nur zwei Fille vorliegen, von welchen
der erste vor etwa 40 Jahren von Unwa beschrieben wurde und einen seit seiner
Jugend an Kopfschuppen leidenden 41jihrigen Mann betraf; der Patient, der
auBerdem Zeichen eines seborrhoischen Ekzems aufwies, zeigte in der Sternal-
region, in der Umgebung ‘béider Mamillae, sowie in der Mittellinie des Abdomens
briunlichgelbe, an den Unterschenkeln mehr lividrote, taler- bis handteller-
grofe Flecke, innerhalb welcher an den Follikelmiindungen eigenartige Ver-
dnderungen auftraten. Es entstanden zunichst Hornkegelchen, die jenen der
Pityriasis rubra pilaris nicht unidhnlich waren, eine gelblichrote, spiter kreide-
weile Fiarbung aufwiesen. Diese morteltropfenartigen Kegelchen konfluierten
mittels interfollikulirer Schuppen zu eigentiimlichen, groBfen, buckligen,
gelblichweiBen Schildern, welche einzeln oder zu mehreren in der Mitte der
erwiahnten briunlichgelben Plaques vorhanden waren und durch Aufheben
des Randes leicht abgehoben werden konnten. Dabei zeigte sich, daB diese
Schildchen hohl und an der Innenseite mit einer groBen Zahl regelméiBig ange-
ordneter, dornartiger Hornkegel besetzt waren, welche vom Rande gegen die
Mitte hin an GroBe zunahmen. Im Bereiche des Capillitiums erschienen die
Haare biindelweise durch zollange, gelbweiBle, wachsartige Hornmanschetten
umschlossen, welche zu einer der Kopfhaut dicht anliegenden, gelbweilen Kappe
zusammenflossen. Befallen waren ferner simtliche Nagelplatten, wobei die
Erkrankung an den seitlichen Teilen der Nigel begonnen und allméhlich zu
einer Abhebung der Nagelplatten gefiihrt hatte.

Diese von UNNA mitgeteilte Beobachtung stand lange Jahre hindurch in
der Literatur vereinzelt da; erst 1921 konnte PATZSCHKE einen weiteren Fall
mitteilen, welcher ebenfalls an der Klinik UNNA beobachtet wurde; es handelte
sich um ein 41/,jihriges Miadchen, das ein hauptséchlich im Bereiche der rechten
Gesichtshilfte lokalisiertes, zum Teil auf die Kopfhaut iibergreifendes, schuppen-
des braunrotes Ekzem aufwies, auf dessen Boden seit 2 Jahren eine eigenartige
Hornbildung auftrat. Es entstanden hornartige Verdnderungen, welche oft eine
Linge von einigen Zentimetern erreichten, dann sich ablésten und darunter
sitzenden neuen Hornbildungen Platz machten. Allméhlich wurde auch der
ganze vordere Teil des Kopfes befallen, wihrend das Hinterhaupt vollkommen
unverindert blieb. In der Mitte des Kopfes befand sich eine grofle, mehrere
Millimeter dicke, 4!/, cm lange und 3 cm breite hornartige Platte, welche von
Haaren durchwachsen war, die wohl etwas diinner erschienen als die iibrigen
Haare, aber nicht abgestorben waren und biischelférmig die Hornplatte iiber-
ragten. Kleinere Hoérner- und Schuppenbildungen verschiedenster Form und
GroBe fanden sich auf den vorderen Teilen des Kopfes, ferner auch an der linken
Ohrmuschel, Helix und Antihelix (Abb. 28). Auch in diesem Falle waren,
wenn auch in leichterem Grade als bei der Beobachtung Uxwas, die Nigel
ergriffen, insbesondere erschien der linke Daumennagel durch seitlich empor-
wachsende Hornmassen abgehoben. Histologische Untersuchungen ergaben
in der Tiefe der Haut an den unteren Enden der Haarbilge und an den Knéuel-
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driisen normale Verhiltnisse; in einer Hohe, welche etwa dem mittleren Anteile
der Haarfollikel entspricht, ist die Cutis von einer dichten, kleinzelligen Infiltra-
tion durchsetzt, welche nach oben zunimmt und im Bereiche des Papillarkérpers
von einem bedeutenden Odem begleitet wird, durch welches die Papillen keulen-
formig aufgetrieben, die zwischen ihnen liegenden vergréBerten Epithelleisten
gestreckt und verdiinnt erscheinen. Die Infiltrate bestehen zumeist aus kleinen

Abb. 28. Parakeratosis scutularis. (Nach W. PATZSCHKE: Arch. f. Dermat. 131, 313.)

Rundzellen und enthalten nur vereinzelte Plasmazellen. Im Papillarkérper
sind zahlreiche Leukocyten vorhanden, deren Wanderungsziel die erweiterten
Haarbalgtrichter sind, in welchen sie die Haarschéfte scheidenformig umgeben,
nach abwirts eine Strecke lang begleiten und dann aufhéren. Die Oberhaut,
die im allgemeinen etwas 6dematés ist, 148t eine mdichtige, flichenhafte Ver-
hornung erkennen, wobei die entstehenden Hornschuppen durch ihre gleich-
formige und homogene Beschaffenheit charakterisiert sind und einen Bau auf-
weisen, der etwa an die Verdnderungen der Hauthérner erinnert.

Der Prozef} stellt also nach den Untersuchungen von UNNA und PATZSCHKE
eine in der Umgebung der Haarbalgtrichter besonders stark hervortretende
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Hautentziindung dar, welche mit bedeutendem Odem der Papillen und der Epi-
dermis einhergeht, andererseits eine méachtige Hyperkeratose auslost; in die der-
art entstehende homogene Hornmasse erscheinen simtliche Haare eingebettet,
die aber selbst keine Verdnderungen erleiden. Die starke Anhdufung von Leuko-
cyten in der ndchsten Umgebung der Haarschéfte diirfte vielleicht dafiir sprechen,
daB hier irgend ein noch unbekannter Organismus seine Wirkungen entfaltet
(Parzscke). Fir die Entstehung der verschiedenen Formen der Hornmassen
scheint der Grad der Entziindung am Rande der Schuppen mafigebend zu sein:
Je stirker die Entziindungsprozesse sind, desto fester ist der Zusammenhang
zwischen den Schuppen und dem Haarboden, so dall bei weiterem Wachstum
der Schuppen sich diese nach auflen w6lben miissen. Tatséchlich lassen sich auch
die stark gewolbten Schuppen nur schwer, die flichenhaften, auf der Unterlage
aufsitzenden dagegen weitaus leichter abheben. Das Wachstum der Hornschuppen
beruht zum groBten Teile auf der Hornproduktion der Follikelmiindungen,
wobei einzelne, nach auflen sich stark verbreitende Hornkegel entstehen, die
mit ihren breiten Grundflichen miteinander verschmelzen. So entwickelt sich
allméihlich eine schalenartige Hornmasse, die auf den Hornkegeln der Follikel
wie auf Sdulen aufruht. Das Haarwachstum innerhalb der Follikel erscheint
kaum gestort.

Therapeutisch hatte UNNA bei dieser, von ihm als Hyperkeratose des Follikel-
halses angesehenen Affektion Pyrogallussalben mit gutem Erfolge angewendet.
ParzscHkE empfiehlt Erweichung der Hornmassen, energische Entfernung der-
selben und Reinigung des Haarbodens mit Paraffinol; spéterhin bewéhrte sich
die Anwendung von Trypaflavinspiritus und 1°/, Trypaflavinsalbe ausgezeichnet;
namentlich wenn das begleitende, hartnickige Ekzem gleichzeitig einer ent-
sprechenden Behandlung unterworfen wurde.

Im folgenden sollen nun die Porrigo amiantaces (ALIBERT) und die Melanosts
Riehl kurz besprochen werden, zwei Krankheitsbilder, die an anderer Stelle
dieses Handbuches eingehend geschildert erscheinen und hier nur insofern
erortert werden miissen, als bei diesen Affektionen neben anderen Veranderungen
auch hyperkeratotische Prozesse an den Follikeln sich abspielen.

¢) Wie die Parakeratosis scutularis rechnet UNNA auch die Porrigo amiantacea
(Tinea amiantacea, Pityriasis amiantacea, Keratosis follicularis amiantacea)
zu den echten Hyperkeratosen des Follikelhalses. Dieses Krankheitsbild, das
eine iiberaus seltene Erkrankung des Haarbodens darstellt, wurde bereits 1825
von ALIBERT in seiner ,,Description des maladies de la peau‘ beschrieben,
einige Jahre spiter auch von MAHON jun. ausfiihrlich geschildert; wahrend
es aber in der franzoésischen Literatur (RAYER, GIBERT, SCHEDEL, CAZENAVE,
DEvVERGIE, DUCHESNE-DUPARC, SABOURAUD, AUDRY, BARTHELEMY, BAZIN,
GouGEROT, BrocQ, DARIER) immer wieder auftaucht und besprochen erscheint,
wird es von englisch-amerikanischen (PLuMBE, E. WiLsoN, DuaRING, CROCKER)
und von deutschen bzw. osterreichischen (BEEREND, FucHs, F. v. HEBRA, NEU-
MANN, H. v. HEBRA, UNNA, JADASSOHN) Autoren nur selten erwihnt. Erstin den
letzten Jahren vermochten einige einschligige Publikationen von Lupovicr,
WEITGASSER, insbesondere aber jene von K1Ess und von FRIEDMANN das Interesse
der Dermatologen wieder auf diese eigenartige Affektion zu lenken, die klinisch
vor allem durch das Auftreten von auffallenden, asbestihnlichen, weilen, walzen-
formigen Haarscheiden charakterisiert ist, welche entweder alle Kopfhaare oder
aber nur die Haare verschieden grofer, scharf begrenzter Plaques umschlieBen.
Lost man ein derart verindertes Haar vom Haarboden ab, so sitzt die ré6hrenfor-
mige Scheide meist im Bereich der unteren Hélfte des Haarschaftes und laft sich
leicht verschieben, wodurch ein wesentliches Unterscheidungsmerkmal gegen-
tber den fest und nur seitlich dem Haar aufsitzenden Nissen gegeben ist. Bei
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noch nicht abgeléstem und dem Haarboden in der natiirlichen Richtung wie
angelotet aufliegendem Haar sieht man, daf ein eigenartiges, scheinbar aus dem
Follikel herauswachsendes Gebilde den untersten Teil des Haares tiitenférmig
umgibt, beim Aufrichten des Haares abbricht und dann die oben beschriebene
verschiebliche Haarscheide bildet. Dem Follikel entsprechend zeigt sich hierbei
an der Bruchstelle ein nur wenig iiber das Hautniveau emporragender feiner,
weiler Ring; derartige Bildungen miissen aber nicht immer den Rest einer
abgebrochenen Scheide darstellen, sondern kénnen auch den Beginn der Haar-
scheidenbildung anzeigen. An anderen Follikeln finden sich massive, bernstein-
farbene, comedoartige, leicht entfernbare Hornpfrépfe, welche den Haar-
balg véllig ausfiillen, aber von keinem Haar durchbohrt sind. Die einzeln um-
scheideten oder zu Biindeln verklebten Haare bedingen eine eigenartige, geriffte,
strihnige, graugelbe Beschaffenheit des Capillitiums, dessen Haarbestinde im
allgemeinen trocken und borstig erscheinen. Die iibrige Symptomatologie dieses
noch keineswegs scharf umsehriebenen Krankheitsbildes ist vielfach noch schwan-
kend, so beispielsweise hinsichtlich der Angaben iiber das Auftreten von Néssen,
Pyodermien, Schuppenbildung, Haarausfall usw. Dies erscheint um so begreif-
licher, als die Affektion einerseits als selbstindiges Krankheitsbild auf einer
anscheinend intakten Kopfhaut auftritt (Kiess, Lupovici), andererseits aber
auch durch ein akutes oder seborrhoisches Ekzem, bzw. durch ein bei schon
bestehender Pityriasis simplex oder Seborrhoe hinzutretendes sekundéres Ekzem
Verinderungen ausgelést werden konnen, welche mit der Porrigo amiantacea
identisch sind (Kigss). Vielleicht kann sich bei jeder auf der behaarten Kopf-
haut lokalisierten, hyperkeratotischen und besonders im Follikel sich ab-
spielenden Dermatose unter Umstéinden das Bild der Porrigo amiantacea ent-
wickeln, vielleicht sind die gelegentlich beim Lichen ruber acuminatus und
bei der Psoriasis vulgaris zu beobachtenden Haarscheidenbildungen als analoge,
entsprechend modifizierte Prozesse anzusehen (KiEss, RIEHL jun.).

Die histologischen Priparate lassen vor allem eine auffallende, nach oben
trichterférmig sich 6ffnende Erweiterung der Follikel erkennen, welche mit einer
dichten Masse konzentrisch um das Haar angeordneter, tiitenformig ineinander
geschachtelter Lagen von verhornten Epithelzellen erfiillt erscheinen. Sind alle
oder zahlreiche Follikel mit solchen hyperkeratotischen Massen erfiillt, so werden
die zwischen den Haarbilgen befindlichen Hautpartien zusammengedriickt
und nach oben spitz zulaufend ausgezogen; in diesen derartig verdnderten
Zwischenstiicken finden sich zumeist, und zwar in den das Haar umgebenden
Hornschalen parakeratotische Einsprengungen. Das Stratum corneum ist
sonst kaum verdndert, in der unmittelbaren Nachbarschaft der Follikel erscheint
es leicht verdickt und stellenweise parakeratotisch, das Stratum spinosum
ist im Bereich der Follikelhyperkeratose deutlich verschmalert, oft nur auf
2—3 Zellagen reduziert. In der subpapilliren Schichte des Coriums sind
reichlich Pigmentzellen vorhanden, das elastische Gewebe der inter- und sub-
papilliren Schichte erscheint etwas rarefiziert; die Schweildriisen sind unver-
indert, die Talgdriisen an Zahl wie an GroBe verringert (Lupovict). Infil-
trate, welche hauptsichlich Rundzellen und auch Mastzellen in groBer Menge
enthalten, finden sich hauptsichlich in der Pars reticularis corii, und zwar
insbesondere entlang der Haaranlagen angeordnet. Zumeist fehlen in den
histologischen Priparaten in den Follikeln die Haare (Kiess); wo sie vor-
handen sind, erkennt man zwischen Haar und Haarscheide einen deutlichen
Zwischenraum, der wohl auf den intrafollikuliren, von den in den Follikel-
trichtern befindlichen Hornpfrépfen ausgeiibten Druck zuriickzufiihren ist.

Die mikroskopische Untersuchung der Haarscheiden ergibt, daf jede einzelne
Haarscheide in der Mitte ihrer ganzen Linge nach von einem Haar durchbohrt
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ist; bei Haarscheiden, welche mehrere Haare enthalten, zeigte sich, da3 einer-
seits um jedes einzelne Haar eine homogene Masse vorhanden war, dafl aber
auBerdem zwischen den einzelnen Haarscheiden eine aus seiner sehr dhnlichen
Substanz bestehende, lingsgeordnete, etwas streifige Masse eingelagert war.
Die von Pinkus geduBerte Ansicht, daB fiir ganze Haargruppen eine gemeinsame
Scheide gebildet wird, erwies sich demnach als unrichtig (Kigss).

Was das dtiologische Moment dieses eigenartigen und seltenen Krankheits-
bildes betrifft, so wurden diesbeziiglich mannigfache Hypothesen aufgestellt
und die Verinderungen bald auf endokrine (KiEss), bald auf alimentér-
toxische, bald auf mechanisch-chemische Irritationen zuriickgefiihrt, aber auch
mit vorangehenden anderweitigen Krankheitsprozessen wie Ekzem, Seborrhée
usw. in Verbindung gebracht; PiNkus glaubte derartige Verdnderungen der
Keratosis follicularis bei Kriegshautentziindung und Kriegsmelanose zurechnen
zu sollen, wieder andere, namentlich franzésische Autoren (GOUGEROT), traten
fiir eine infektiose Atiologie dieser Erkrankung ein. In dieser Hinsicht er-
scheinen die von FRIEDMANN erhobenen Befunde erwihnenswert, welcher bei
vier einschligigen Fillen SprofBpilze mikroskopisch und zum Teil auch kulturell
nachweisen konnte.

In therapeutischer Hinsicht vermerkt Kigss, dafl die Affektion leicht beein-
fluBbar, mitunter sogar einer Spontanheilung fahig sei (Fuchs); gelegentlich
der Diskussion zu einem von KoNRAD vorgestellten, einschlagigen Falle berichtet
Fums, daB auch mit Seifenwaschungen und Anwendung von Salicyl-Schwefel-
Salben giinstige Erfolge erzielt werden konnten.

Im Jahre 1917 demonstrierte G. RIEHL sen. einige Fille eines eigenartigen
Krankheitsbildes, das wihrend der Kriegszeit anscheinend héufig zu beobachten
war und welches sich von anderen, dhnlichen Krankheitsprozessen wohl unter-
scheiden lieB; das hervorstechendste Symptom dieser Affektion, die fortan
als RieaLsche Melanose bezeichnet wurde, ist eine iiberméBige, intensiv dunkle
Verfdrbung, welche besonders an den vorspringenden Teilen des Gesichtes, an
den Wangen, an der Stirne, Jochbogen und an den Schlifen, aber auch an der
unbedeckten Haut hinter den Ohren, am Halse, Nacken auftritt, mitunter sogar
bis in das Bereich der behaarten Kopfhaut sich erstrecken kann. In einzelnen
Fillen erwiesen sich auch bedeckt getragene Korperstellen befallen, vor allem
jene, welche einer stirkeren Reibung ausgesetzt sind, wie die vordere Achselfalte,
die Gegend des Kleiderbundes und der Nabel, endlich auch die Vorderarme.
An den Hinden waren die Verdnderungen auf die Streckseite der Finger be-
schrinkt, und zwar hauptsichlich an der Grundphalanx deutlich vorhanden. Die
Verfirbung, deren Nuance zwischen dem Farbenton einer verwitternden Bronze
und jenem der Schokolade schwankt, besteht aus einzelnen kleinen oder gréeren
Fleckchen, die anfangs disseminiert auftreten, spéter allerdings so dicht anein-
ander gereiht sind, dal grofere diffuse, melanotische Flichen entstehen. Die
Anordnung der Flecke, welche bis linsengrol werden koénnen, ist vorwiegend
follikulir, vielfach bestehen auch zwischen den dunklen Maculae depigmentierte
weiBe Stellen, die heller als die normale Haut sind und mit braunen Partien
seltsam kontrastieren. Im Beginn der Erkrankung, bei Nachschiiben, dann aber
auch bei gleichzeitig bestehender Hyperkeratose pflegen sich mitunter Anzeichen
einer umschriebenen Hyperimie zu zeigen, deren Farbenton eigentiimlich
bliulichrot, niemals lebhaft rot erscheint, ein auffallender Unterschied gegen-
iiber dhnlichen artefiziell bedingten Verdnderungen, die durch ihre lebhaft
rote, entziindliche Farbe charakterisiert sind.

Als weiteres Symptom, das allerdings nicht immer vorhanden sein muf
(KeRL), das aber gerade im Hinblick auf die vorliegenden Ausfiihrungen von
besonderem Interesse ist, muBl die Hyperkeratose genannt werden, welche dort,
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wo sie an die Follikel gebunden ist, die Haarbalgtrichter erweitert und mit grau-
gelben, briunlichen oder schwarzbraunen comedoartigen Pfrépfen erfiillt; mit-
unter besteht auch eine diffuse Hyperkeratose, welche sich als zarte Ab-
schilferung manifestiert und die Haut ,,wie mit Mehl bestaubt‘ aussehen 1Bt
(Rignn). Wihrend im allgemeinen die Hyperpigmentierung das klinische Bild
beherrscht, iiberwiegt an den Fingerriicken, deren Follikeltrichter deutlich

Abb. 29. Melanosis RIEHL. Kaffeebraune Pigmentierung um die Follikel, welche, durch Kkleinste,
schwarzbraune, eingelagerte Pfropfe erweitert, vor und hinter dem Ohre besonders deutlich hervortreten.
(Nach W. KERL: Arch. f. Dermat. 130, 445, Abb. 1.)

erweitert und mit Hornpfropfen besetzt sind, die Hyperkeratose. Noch deut-
licher tritt jedoch die Follikelkeratose an den seitlichen Gesichtspartien, vor
und hinter dem Ohre (Abb. 29), sowie im Bereiche des Capillitiums hervor,
an welchem letzteren sie zu einer eigentiimlichen Umscheidung der Haare
fithrt (Abb. 30), die sich in keiner Weise von jener der Pityriasis amiantacea
Alibert unterscheidet (KiEss).

Das histologische Bild der RieHLschen Melanose ergibt, wie KERL zu-
sammenfassend hervorhebt, dall die hauptsichlichsten Verinderungen sich im
Corium abspielen. Die Epidermis zeigt, von einer leichten Verbreiterung
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der Hornschichte abgesehen, kaum eine Abweichung von der Norm, jeden-
falls aber 1iBt sie Erscheinungen, die im Sinne einer Akanthose zu deuten
wiren, vollstindig vermissen; die Basalschichte laft
zumeist keine abnorm starke Pigmentierung erkennen.
Dagegen fillt im Corium vor allem die iiberreichliche
Ansammlung von Pigment auf, welches teils grob-
schollige , teils strang- oder sternférmige Anordnung
erkennen liBt und in Ziigen auftritt, die parallel
zur Hautoberfliche verlaufen, dabei aber gewohnlich
eine schmale Zone unterhalb der Epidermis freilassen
(Abb. 31). In der Gegend der Follikel ist die Pigmen-
tierung reichlicher, hier finden sich perifollikulire Pig-
mentkoérnchen auch in den tieferen Schichten der Haut,
wihrend sonst die Pigmentation gegen die tieferen
Cutispartien hin rasch abnimmt. In der HG6he des
oberflichlichen GefiBnetzes zeigen sich zumeist zarte,
mitunter auch stirker ausgebildete Rundzelleninfiltrate,
die unterhalb der Pigmentierung, aber wie diese,
parallel zur Hautoberfliche angeordnet erscheinen.
Starke Vascularisierung, Hyperdmie oder Blutungen
fehlen vollstindig, nur eine leichte 6dematése Durch-
trinkung der Papillarschichte und Lockerung im Be-
reiche des Rete Malpighii sind stellenweise vorhanden.
Was die Verinderungen der Haarfollikel betrifft, so
wird in der schénen, zusammenfassenden Arbeit von  apb.30. Melanosis RigsL.
KERL eigentlich nur hervorgehoben, daB die Rund- ~[scheldung der Haare.
zelleninfiltrate in der Gegend der Follikel als zarter Dermat.130, 461, Abb.2.)
Strang auch in die tieferen Schichten hinabreichen und
daB in der Umgebung der Haarbilge auch die Pigmentierung reichlicher ist,
daBl perifollikulire Pigmentkornchen auch in den tieferen Partien der Haut
sichtbar sind. Gawns, der allerdings eine scharfe Trennung zwischen der

Abb. 31. Melanosis RIEHL. (Nach W. KERL: Arch. f. Dermat. 180, 463, Abb. 3.)

RienLschen Melanose und anderen Kriegsmelanosen, insbesondere der Melano-
dermitis toxica lichenoides et bullosa fir kaum durchfithrbar erachtet, erwahnt
lamellgs geschichtete Hornmassen in den erweiterten Follikeltrichtern, welche
mitunter abgeschniirt werden und dann als freie Horncysten in der Cutis liegen
(HaBERMANYN). In der Umgebung der verhornten Follikel finden sich in dem aus
Lymphocyten, Mastzellen und vereinzelten Plasmazellen bestehenden, dichten
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Infiltrat auch pigmentfithrende Zellen in groferer Menge. Erwihnenswert
wire schlieBlich, dal RieHL degenerative Verdnderungen im elastischen Faser-
system, und zwar bei jugendlichen Kranken beobachten konnte.

Der Verlauf der RieHLschen Melanose gestaltet sich zumeist derart, dafl die
Dermatose bis zu einem gewissen Grade progredient erscheint, dann lange Zeit
hindurch stationdr bleibt und schlieflich einen auBerordentlich langsamen
und allméihlichen Riickgang der Verianderungen erkennen laBt, wobei die Er-
scheinungen der Hyperkeratose fast stets zuerst zu verschwinden pflegen. Von
therapeutischen MafBnahmen empfiehlt KErL Betupfungen mit spirituésen
Losungen, welchen eventuell kleine Mengen von Resorcin zugesetzt werden
konnen; dagegen warnt er nachdriicklichst vor Sonnenbestrahlungen oder
Anwendung von Ultraviolettstrahlen, nach welchen vielfach ungiinstige Ver-
dnderungen des Krankheitsbildes beobachtet wurden.

Schon gelegentlich der Demonstration der ersten Beobachtungen wie auch
auf der Berliner Kriegstagung im Jahre 1918 vertrat RIEHL den Standpunkt, daB
zu dem von ihm beobachteten Melanosetypus nur jene Fdlle zu zahlen wéren,
welche von anderen Hautverfirbungen, wie sie als Strahlenwirkungen, bei
Arsenmelanose, in Fillen von Lichen ruber planus mit starker Pigmentation
beobachtet werden, leicht und miihelos unterschieden werden kénnen. Ganz
besonders gilt diese Abgrenzung aber beziiglich der durch duBere Einwirkung ent-
standenen Dermatosen, die durch Schmiersl, unreines Vaselin u. dgl. verursacht
werden und welche tatsidchlich mitunter der Unterscheidung von der Melanosis
RIEHL besondere Schwierigkeiten bereiten kénnen. In der Folgezeit wurde nun
eine Reihe von derartigen, durch duBlere Einwirkung schédlicher Substanzen be-
dingten Beobachtungen teils zur RiErLschen Melanose zugezahlt, teils mit diesem
Krankheitsbilde in Verbindung gebracht (MEmowsky, LEVEN, FRIEDEBERG,
PULVERMACHER, EPSTEIN, BURNIER-ELIASCHEFF, FELDEN, HUDELO-RABUT-
CArLiAu, MORNET, LORTAT-JACOB-LEGRAIN, LORTAT-JACOB-LEGRAIN-CLERET,
S£ZARY-PASTEUR-VALLERY-RADOT-BENNOIST u. a. m.). Manche Autoren halten
sogar eine scharfe Trennung der ekto- und der endogen bedingten Melanosen
fir kaum durchfithrbar und obwohl KERL 1921 erneut die Stellungnahme der
Rientschen Schule zum Ausdruck gebracht hatte, besteht doch vielfach die
Neigung, die Melanosis RIEHL, die Melanodermitis toxica lichenoides et bullosa
E. HorFrMaANN sowie ein von CivATTE als Poikilodermie réticulée pigmentaire
du visage et du cou geschildertes Krankheitsbild miteinander zu identifizieren
(ALFANDARY-LANZENBERG, DARIER, HauN, LITTLE, MORNET u.a.). CIVATTE,
der diesen Standpunkt vielfach in Diskussionen betont und auch in einer brief-
lichen Mitteilung mir gegeniiber vertreten hatte, scheint dann spiter seine
Ansicht gedndert zu haben; so duflerte er sich gelegentlich der Vorstellung
eines von LORTAT-JACOB-LEGRAIN-CLERET als Melanosis RIEHL bezeichneten
Falles, dall er Zweifel hege, ob es sich bei jenem Krankheitsbilde, das er
schon frither als netzartige, pigmentierte Poikilodermie beschrieben und dann
bei Granatendrehern im Kriege wiederholt beobachtet hatte, um eine Krank-
heitseinheit handle, oder ob Einteilungen je nach der verschiedenen Atiologie
vorzunehmen wiren. Auch gelegentlich der Demonstration zweier Poikiloder-
miefille durch NicoLau betont CIvATTE die Anderung seiner Stellungnahme,
daBl nidmlich seiner nunmehrigen Ansicht nach die verschiedenen, bisher be-
schriebenen Bilder der Poikilodermie trotz aller Unterschiede nur verschiedene
Formen der von JAcoBr beschriebenen Affektion seien. Zuletzt scheint indes
CIvATTE wieder seiner urspriinglichen Annahme zuzuneigen, wenigstens vertritt
er gelegentlich der Diskussion zu einer von GATE-MICHEL demonstrierten Kranken-
beobachtung den Standpunkt, dal die als ,,Poikilodermie réticulée pigmentaire‘
bezeichnete Dermatose doch nur eine Form der RikmLschen Melanose sei.
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In histologischer Hinsicht weist die von CIVATTE beschriebene Affektion
mancherlei Ubereinstimmung mit den Verinderungen des von E. HOFFMANN
als Melanodermatis toxica lichenoides et bullosa geschilderten Krankheitsbildes
auf, welches im Gegensatz zum RIEHLschen Melanosetyp neben Pigmen-
tierung und Hyperkeratose noch Follikulitiden, netzférmige Anordnung
der Pigmentation, lichenoide Beschaffenheit der erkrankten Herde und
erythematoses Aufflammen bei Einwirkung &uBerer Noxen (Licht, Salben,
Druck usw.) erkennen lieB3; allerdings reagieren, wie schon erwihnt wurde,
auch die Fille von Melanosis RIEHL auf Einwirkung von Sonnenlicht oder
Ultraviolettbestrahlungen fast stets mit einer ausgesprochenen Exacerbation,
wobei vielleicht eine toxisch wirkende Substanz, vielleicht, wie BLASCHKO
angenommen hat, das Licht als Sensibilisator wirkt. Bemerkenswert wire
noch, daB E. HorrMANN bei zwei Melanodermitiskranken das Auftreten
seroser, zum Teil hamorrhagischer Blasen beobachten konnte. Wihrend RIEHL
fir den von ihm beobachteten KrankheitsprozeB eine Schidigung durch eine
derzeit unbekannte alimentire Noxe, CIVATTE in seinen Fillen eine Neben-
nierenstérung angenommen hatte, vertritt E. HoFFrMaNN die Ansicht, dafl im
Pech, Teer, Ersatzschmierol enthaltene Giftstoffe nicht nur bei &uBerlicher
Einwirkung, sondern auch bei innerlicher Aufnahme (Einatmen, Verschlucken)
das Bild der Melanodermitis toxica hervorrufen kénnen.
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