Aus dem Krankenhaus filr Haut- und Geschlechtskrankheiten
in Obdach der Stadt Berlin,

Ein Fall von Elephantiasis teleangiectodes
der rechten unteren Extremitiit
und Skrotalhilfte mit hemiatrophischer
Hypoplasie der rechten Gesichtshiilfte.

VYon
Sanititsrat Dr. Wilhelm Wechselmann.

(Hiezu Taf. XIII u. XIV.)

Der 24jdhrige, etwas magere, aber sonst gut entwickelte, intelli-
gente Patient gibt an, daf seine Mutter im 6. bis 7. Schwangerschafts-
monat von einem Erntewagen auf die linke Seite gefallen sei; die Ent-
bindung sei normal gewesen und er in Kopflage zur Welt gekommen
(keine Zange). Weder Eltern noch Geschwister sind angeblich Trager
dhnlicher Anomalien. Bei der Geburt sei Patient normal gewesen, doch
schon im 6. Lebensmonat machten sich die Veriinderungen an den unteren
Extremititen und im Gesicht bemerkbar; er selbst wurde in seinem
7. Lebensjahre darauf aufmerksam. Aut einem mir vorgelegten Bild
seiner Schulklasse, welches etwa aus dieser Zeit stammt, sind die Ver-
#nderungen- des Gesichts schon sehr deutlich, Laufen lernie Patient erst
im 3. Lebensjahre,

Das Gesicht des Patienten ist auffallend asymmetrisch, die rechte
Gesichtshalfte von der AugenhShe an ungemein verkleinert u. zw. sind
an dem Schwund simtliche Weichteile und die Knochen beteiligt. Der
Schidel zeigt keine ausgesprochenen Anomalien, auch die Haut der Stirn
erscheint normal. Hingegen ist die Gesichtshaut atrophisch und besonders
stark am nunteren Augenlid, wo ein leichtes Ektropion durch die
Schrumpfung bestebt, und an den Lippen, zumal der unteren. Die Haut
ist iiberall weich. Die Haare der rechten Gesichtsseite sind iberall
spirlich und fehlen auf der Oberlippe, mit Ausnahme des Mundwinkels
ganz. Das Unterhautfettgewebe fehlt anscheinend ganz, so daB die
Knochen, besonders der Jochbogen, sehr scharf hervortreten. Ober- und
Unterkiefer sind stark verkleinert; der letstere ist stark verdtnnt, so
daf sich sein unterer Rand wie eine scharfe Crista anfihlt. Die Nase,
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die sonst aufen und innen keine Verinderungen aufweist, steht schief
stark nach rechts; diese windschiefe Stellung der Nase im Zusammen-
hang mit dem Ektropium des unteren Lids und der schiefen, rechts nach
oben abweichenden, Stellung der Mundspalte erwecken den Eindruck
eines konzentrisch wirkenden Zuges. Auch das rechte Ohr erscheint in
seiner Haut und seinen Knorpeln verdiinnt, sonst eher etwas langer.
Die rechte Zungenhilfte ist stark verschméchtigt und weicht etwasnach
der kranken Seite ab; auch der rechte Gaumenbogen erscheint etwas
schmichtiger als der linke. Die Bewegungen simtlicher Gesichtsmuskeln,
die Kau- und Zungenmuskulatur, sind v6llig normal; desgl. die elektrische
Erregbarkeit. Sensible oder vasomotorische Stérungen bestehen nicht.
Die Zibne der kranken Seite sind im Gegensatz zu denen der gesunden
karids und am Ober- und Unterkiefer sehr stark mit Zahnstein belegt;
am Unterkiefer steht auBerdem der dens caninus und molaris I hinter
den beiden dentes incisivi. Pat. kaut vornehmlich mit der gesunden Seite.

Die Affektion schneidet iiberall scharf in der Mittellinie ab ; beson-
ders auffallend zeigt sich der Unterschied an den Lippen, wo die sehr
verdinnten Anteile der r, Seite in der Mitte unvermittelt in die normalen
linksseitigen {ibergehen. In der Mitte des Kinus zeigt sich eine etwas
an die als coup de sabre beschriebene Affektion erinnernde tiefe Lings-
furche. Auch die iibrigen Falten des Gesichts treten rechts schirfer hervor.

Die Entfernung von der Nasenspitze bis zum Tragus betrigt rechts
121/, em, links 14 em, von der Nasenwurzel zum Tragus rechts 10'/;, links
11%/, em, vom &ufleren Winkel der Lidspalte bis zur Mitte des Kinns rechts
9, links 10 em.

Die ganze rechte untere Extremitdt mit Einschluf des Beckens
vom Darmbeinkamm an, die Glutaealgegend und die rechte Skrotalhalfte
ist beséit mit kirsch- bis taubeneigrofen, dunkelblauen, ausdriickbaren, iiber
die Haut, welche dartiber oft papierdiinn ist, hervorragenden Tumoren;
sie erinnern in der Form an Himbeeren und fithlen sich als Konvolute
von Striingen an, in denen oft erbsengrofle, harte Gebilde (Thromben) sich
durchtasten lassen. Am Skrotum und der Raphe wberragen sie stellen-
weise die Mittellinie um ein geringes. Auch die Venen innerhalb der
rechten Skrotalhilfte sind varikds entartet und der r. Hoden atrophisch.

‘"Hingegen verlauft die Saphena ohne Varicen gestreckt. Die Tumoren
sind am Oberschenkel und der Nates viel zahlreicher als am Unterschenkel,

Das ganze Bein ist abgemagert, die Haut etwas verdiinnt, Be-
haarung normal. Der Oberschenkel ist wesentlich verlingert; von der
Spina anterior superior bis zum Gelenkspalt des Kniegelenkes 49 cm, links
46 em. Die Unterschenkel sind gleich lang. Der r. Fuf ist kiirzer und
kleiner als der linke; Lénge rechts 26, links 25 em.

Die Rontgenaufnahme der Oberschenkel ergab, dafl der r. Femur
schlank und eher etwas diinner ist als normal und keinerlei Auflage-
rungen zeigt.

Am ganzen Kérper zerstreut sind vereinzelte, fleckenférmige, bis
héchstens Spfennigstiickgrofie Pigmentnaevi bemerkbar. '
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Bei der Deutung dieses eigenartigen Falles ist es zunéchst
klar, daBl die Tumoren am r. Bein, Hiifte und Skrotum durch
kavernose Entartung der Venen u. zw., vornehmlich der Haut-
venen bedingt sind, wihrend z. B. die saphena keine derartige
Degeneration, ja auch keine Varikosititen aufweist. Im Skrotum
findet sich jedoch rechts eine deutliche Varicocele, wihrend
der Hoden atrophisch ist. Daneben zeigen sich Verdnderungen
am Knochensystem, eine Verlingerung des r. Oberschenkels
und eine Hypoplasie des r. Fulles, sowie zahlreiche Lentigines
und Pigmentnaevi am r. Bein, aber auch sonst am Korper
zerstreut. Ks ist danach die gesamte Affektion als eine Ele-
phantiasis congenita anzusehen u. zw. nach der Vir cho wschen
Finteilung als Elephantiasis teleangiectodes.

Veranderungen im Knochenwachstum, wie hier am Bein,
sind eine bekannte Begleiterscheinung der Elephantiasis. Die
Réntgenaufnahme ergab, daB der Femurknochen schlank, eher
etwas diinner als normal ist und keinerlei Knochenauflagerungen
zeigt, ein Befund, wie er auch von Perthes (Deutsche Zeit-
schrift fiir Chirurg. LXIII. 103) in einem analogen Fall an der
linken Hand erhoben und mit Recht fiir die Unterscheidung
von E. congenita und E. arabum verwertet worden ist. Es
wire nun moglich, da auch die Verinderungen im Gesicht
lediglich als &#hnliche Hypoplasien der Knochen aufgefalit
werden konnten. Es ist ja die El cong. manchmal verkniipft
mit einer partiellen an Osteomalacie erinnernden Knochen-
weichheit. Eine solche ist jedoch im Gesicht nach den Zu-
sammenstellungen von Adrian?) in solchem Umfange noch
nie beobachtet worden; auch pflegen bei dieser Osteomalacie
die Schidelknochen stark und meist schon intrauterin befallen
zu sein. Auch zeigt Patient sonst keinerlei Zeichen von Ra-
chitis, Vor allem aber wiirden dadurch die in unserem Fall
so prégnant hervortretenden und auf die r. Seite scharf be-
grenzten trophischen Stérungen der Haut, der Haare, der Mus-
kulatur des Gesichts, der Zunge und des Gaumens, welche
vollig dem Bilde einer nicht mehr progredienten Hemiatrophia

1) Uber Neurofibromatose und ihre Komplikationen. Bruns Bei-
trége zur klinischen Chirurgie 1901, Bd. 81, p. 1 und: die multiple Neuro-

fibromatose (Recklinghausensche Krankheit), Zentralblatt fir die
Grenzgebiete der Medizin und Chirurgie, Bd, VI, Nr. 3—19, 1903.
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facialis gleichen, keine Erkldrung finden. FEs erscheint daber
wahrscheinlich, dafl es sich bier um einen der Hemiatrophia
facialis analogen, wenn auch nicht ganz identischen Prozefl
handelt. Nun ist, wie L6bl und Wiesel?) in einem Falle
durch Sektion nachgewiesen haben, jedenfalls eine interstitielle
Neuritis der peripheren Ausbreitungen des Trigeminus, wobei
sogar ein Teil der Fasern intakt bleiben kann, geniigend, um
Hemiatrophia facialis hervorzurufen, wihrend in den sechs
anderen, durch Sektion untersuchten Fillen dieser Krankheit
auch Verinderungen im Zentralnervensystem, speziell auch
Tumoren gefunden wurden; iibrigens hat auch auflerdem Cam-
pana in einem Falle Hemiatrophia facialis als Teilerscheinung
bei Sarcoma idiopathicum haemorrhagicum gefunden.

Es liegt nun die Vermutung nahe, daf} auch in unserem
Falle die hemiatrophischen Verinderungen sich durch #hnjiche
Vorgénge erkliren, daf} Verdinderungen im zentralen Nerven-
system oder in den peripheren Asten des Trigeminus oder nach
Jendrassik?® in den sympathischen Kopfganglien oder der
mit denselben verbundenen Remakschen Fasern vorliegen,
wobei die Nervenfasern ebenso wie in anderen Fillen durch
entziindliche interstitielle, hier durch neurofibromatose Binde-
gewebswucherungen geschidigt wiren. Derartiges ist ja ofter
beobachtet worden (A. Adrian). Bei dem Mangel jeglichen
Symptomes, welches auf Beteiligung des Zentralnervensystems
hinweist — speziell zeigt Patient vollkommen gut entwickelte
Intelligenz und keinerlei Stérungen der Sinne oder nervise
Anomalien — miiite man eher an ein Ergriffensein des peri-
pheren Nerven, wie sie bei der Neurofibromatose selten aber
sicher beobachtet ist, denken.

Hereditire und familiire Einflisse sind in unserem Fall
fiir die Elephantiasis nicht nachweisbar; allerdings war eine
Untersuchung der Eltern und Geschwister des Patienten nicht
miglich. H]ndegen gibt seine Mutter mit Bestimmtheit an,
dal} sie im 6. oder 7. Schwangerschaftsmonat von einem Ernte-
wagen auf die linke Seite gefallen sei; Frauen in der Schwanger-
schaft werden auch sonst vereinzelt dtiologisch verwertet. Patient
gibt ferner an, daf sich die Erscheinungen bereits im 1. Lebens-
jahr bemerklich gemacht hitten; sicher ist auf einer ihn im
6. Lebensjahr darstellenden Photographie die Hemiatrophia
facialis deutlich erkennbar.

Die Erkldrung der Abbildungen anf Taf. XUl u. XIV ist dem Texte zu entnehmen.

1} Deutsche Zeitschrift f. Nervenheilhunde, 27. Band, p. 355 ff.
?) Archiv f. klinische Medizin, Bd. 59.
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