
Aus r Krankenhaus f~r Haut- uar ~eBohleohtskrankheiten 
in Ob~aoh der ~taclt Berlin. 

Ein Fall yon Elephantiasis teleangiectodes 
der rechten unteren Extremifitt 

und Skrotalhiilfte mit hemiatrophischer 
Hypoplasie der rechten Gesichtsh ilfte. 

Von 

Sanit~tsrat Dr. Wi lhe lm Wechsehnann.  

(Hiezu Tas XIII u. XIV.) 

Der 24j~hrige, etwas magere, aber sonst gut entwickelte~ in~elli- 
genre Patient gibt an, dal~ seine Mutter im 6. bis 7. Sehwangerschafts- 
monat yon einera 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 angeblieh Tr~iger 
~ihnlieher Anomalien. Bei der Geburt sei Patient normal gewesen~ doch 
schon im 6. Lebensmonat machten sich die Ver~nderungen an den unteren 
Extremitiiten und im Gesieht bemerkbar; er selbst wurde in seinem 
7. Lebensjahre darauf aufmerksam. AU~ einem mir vorgelegten Bild 
seiner Schulklasse, welches etwa aus dieser Zeit stammt, sind die Ver- 
~nderungen des Gesich~s sehon sehr deutlieh. Laufen lernte Patient erst 
im 3. Lebensiahre. 

Das Gesicht des Patienten ist auffallend asymmetriseh, die reehte 
GesichtshMfte yon der AugenhShe an ungemein verkleinert u. zw. sind 
an dem Sehwund s~mtliche Weichteile und die Knochen beteiligt. Der 
Schiidel zeigt keine ausgesproehenen Anomalien, aueh die Haut der Stirn 
erseheint normal. Hingegen ist die Gesichtshaut atrophiseh und besonders 
stark am unteren Augenlid, wo ein leichtes Ektropion durch die 
Schrumpfung besteht, und an den Lippen, zumal der unteren. Die Haut 
ist fiberall welch. Die Haare der rechten Gesiehtsseite sind iiberall 
Sp~irlich und fehlen auf der 0berlippe, mit Ausnahme des Mundwinkels 
ganz. Das Unterhautfettgewebe fehlt anscheinend ganz~ so dab die 
Knoehen~ besonders der Jochbogen, sehr seharf hervortreten. 0ber- und 
Unterkiefcr ~ind stark verkleinert; tier letztere ist stark verdfinnt~ so 
daft sich sein unferer Rand wie eine scharfe Crista anffihlt. Die ~'asej 
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die sonst aul~en und innen keine Ver~inderungen aufweist, steht schief 
stark nach rechts; diese windschiefe Stellung der Nose im Zusammen- 
hang mit dem Ektropium des unteren Lids und der schiefeu, reehts nach 
oben abweicheaden~ Stellung der Mundspalte erweeken den Eindruek 
eines ]~onzentriseh wirkenden Zuges. Auch das rechte 0hr erscheint iu 
seiner Haut und seinea Knorpeln verdfinnt~ sonst eher etwas l~nger. 
Die rechte Zungenh~lfte ist stark verschm~chtigt und weicht etwas nach 
der kranken Seite ab; ouch der reehte Gaamenbogen erscheiut etwas 
schm~chtiger als der linke. Die Bewegungen s~mtlicher Gesiehtsmuskeln, 
die Kau- and Zungenmuskulatur, sind v511ig normal; desgh die elektrische 
Erregbarkeit. Sensible oder vasomotorisehe StSrungen bestehen nicht. 
Die Z~hne tier kranken Seite sind im Gegensatz zu denen der gesuuden 
kariSs und am 0ber- und Uaterkiefer sehr stark mit Zahnstein belegt; 
am Unterkiefer steht au~erdem der dens caninus und molaris I hinter 
den beiden dentes ineisivi. Pat. kaut vornehmlich mit der gesunden Seite. 

Die Affektion schneider fibera]l scharf in der Mittellinie ab ; beson- 
ders auffallend zeigt sieh der Unterschied an den Lippen, wo die sehr 
verdfinnten Anteile der r. Seite in der Mitre unvermittelt in die normalen 
linksseitigen fibergehen, in der Mitte des Kinns zeigt sich eine etwas 
an die als coup de sabre besehriebene Affektion erinnernde tiefe L~ngs- 
furche. Auch die iibrigen Falten des Gesichts treten rechts sch~rfer hervor. 

Die Entfernung yon der Nasenspitze bis zum Tragus betr~gt rechts 
121/2 cm~ links 14 era, yon der Nasonwurzel zum Tragus rechts 10~/2, links 
111/2 cm, yore ~ul~eren Winkel der Lidspalte bis zur Mitre des Kinns rechts 
9, links 10 cm. 

Die ganze rechte untere Extremit~t mit Einschlul~ des Beckons 
vom Darmbeinkamm any die Glutaealgegend und die reehte Skrotalh~lfte 
ist bes~t mit l~irsch- bis taubeneigrol]en, dunkelb]auen, ausdriickbaren, fiber 
die Haut~ welche darfiber oft papierdiinn ist, hervorragenden Tumoren; 
sie erinnern in der Form an Himbeeren und fiihlen sich als Konvolu~e 
yon Str~ingen an, in denen oft erbsengrol~e, harte Gebilde (Thromben) sich 
durehtasten lassen. Am Skrotum und der Raphe fiberragen sie stellen- 
weise die Mittellinie um ein geringes. Auch die Venen innerhalb tier 
rechten Skrotalh~l~e sind varikSs entartet und der r. Hoden atrophiseh. 

Hingegen verlauft die Saphena ohne Yaricen gestreckt. Die Tumoren 
sind am Oberschenkel und der Notes viel zahlreicher als am Unterschenkel. 

Dos ganze Bein ist abgemagert, die Haut etwas verdiinnt, Be- 
haarung normal. Der 0berschenkel ist wesentlieh verl~ngert; yon der 
Spina anterior superior bis zum Gelenkspalt des Kniegelenkes 49 cm, links 
46 cm. Die Untersehenkel sind gleieh lang. Der r. Ful~ ist k~irzer und 
kleiner als der linke; L~nge rechts 26, links 25 era. 

Die RSntgenaufnahme der Obersehenkel ergab, doll der r. Femur 
schlank und eher etwas diinner ist als normal und keinerlei Auflage- 
rungen zeigt. 

Am ganzen K6rper zerstreut sind vereinzelte, fleckenfSrmig% his 
hSehstens 5pfennigstfickgroBe Pigmentnaevi bemerkbar. 
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Bei der Deutung dieses eigenartigen Falles ist es zun~ichst 
klar, dab die Tumoren am r. Bein, Hiifte und Skrotum durch 
kavernSse Entartung der Venen u. zw. vornehmlich der Haut- 
venen bedingt sind, w~hrend z. B. die saphena keine derartige 
Degeneration, ja aueh keine Varikosit~iten aufweist. Im Skrotum 
ilndet sich jedoch rechts eine deutliche Varicocele, w~hrend 
der Hoden atrophisch ist. Daneben zeigen sich Ver~nderungen 
am Knochensystem, eine Verl~ngerung des r. Oberschenkels 
und eine Hypoplasie des r. Ful]es, sowie zahlreiche Lentigines 
und Pigmentnaevi am r. Bein, aber auch sonst am KSrper 
zerstreut. Es ist dan~ch die gesamte Affektioa als eine Ele- 
phantiasis congenita anzusehen u. zw. nach der V i r c h o w s c h e n  
Einteilung als Elephantiasis teleangiectodes. 

Ver~inderungen im Knochenwaehstum, wie hier am Bein, 
sind eine bekannte Begleiterscheinung der Elephantiasis. Die 
RSntgenaufnahme ergab, dab der Femurknochen schlank, eher 
etwas dfinner als normal ist und keinerlei Knochenaufiagerungen 
zeigt, ein Befund, wie er auch yon P e r t h e s  (Deutsche Zeit- 
schrift fiir Chirurg. LXI[I. 103) in einem analogen Fall an der 
linken Hand erhoben und mit Recht fiir die Unterscheidung 
yon E. congenita und E. arabum verwertet worden ist. Es 
w~ire nun mSglich, da6 auch die Veriinderungen im Gesicht 
lediglich als ~hnliche Hypoplasien der Knochen aufgefaSt 
werden kSnnten. Es ist ja die El. cong. manchmal verkniipft 
mit einer partiellen an 0steomalacie erinnernden Knochen- 
weicbbeit. Eine solche ist jedoch im Gesicht nach den Zu- 
sammenstellungen yon A d r i a n  1) in solchem Umfange noch 
hie beobachtet worden; auch pflegen bei dieser Osteomalacie 
die Sch~idelknochen stark und meist schon intrauterin befallen 
zu sein. Auch zeigt Patient sonst keinerlei Zeichen yon t~a- 
chitis. Vor allem aber wiirden dadurch die in unserem Fall 
so prKgnant hervortretenden und auf die r. Seite scharf be- 
grenzten trophischen StSrungen der Haut, tier Haare, tier Mus- 
kulatur des Gesichts, tier Zunge und des Gaumens, welche 
vSllig dem Bilde einer nicht mehr progredienten Hemiatrophia 

1) Uber Neurofibromatose und ihre Komplikationen. Bruns Bei- 
tr~ge zur klinischen Chirurgie 1901, Bd. 31, p. 1 und: die multiple Neuro- 
fibromatose (Recklinghausensche Krankheit), Zentralblatt f~ir die 
Grenzgebiete der Meclizin und Chirurgie~ Bd. VI, Nr. 3--19~ 1903. 
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facialis gleichen, keine Erkliirung finden. Es erscheint daher 
wahrscheinlich, dal] es sich bier um einen tier Hemiatrophia 
facialis analogen, wenn auch nicht ganz identischen Prozel~ 
handelt. :Nun ist, wie L S b l  und Wiese11)  in einem Falle 
durch Sektion nachgewiesen haben, jedenfalls eine interstitielle 
h'euritis der peripheren Ausbreitungen des Trigeminus, wobei 
sogar ein Tell der Fasern intakt bleiben kann, geniigend, um 
Hemiatrophia facialis hervorzurufen, wiihrend Jn den sechs 
anderen, dureh Sektion untersuchten Fiillen dieser Krankheit 
aueh Veriinderungen im Zentralnervensystem, speziell aueh 
Tumoren gefunden wurden; iibrigens hat auch aul3erdem C a ra- 
p an  a in einem Falle Hemiatrophia facialis als Teilersch~inung 
bei Sarcoma idiopathicum haemorrhagicum gefunden. 

Es liegt nun die Vermutung nahe, dal] auch in unserem 
Falle die hemiatrophischen Yer~inderungen sich dutch iihnliche 
Vorg~inge erkl~iren, dal] Veriinderungen im zentralen blerven- 
system oder in den peripheren Asten des Trigeminus oder naeh 
J e n d r a s s i k  ~) in den sympathischen Koptganglien oder tier 
mit denselben ~erbundenen R e m a k s c h e n  Fasern vorliegen, 
wobei die :Nervenfasern ebenso wie in anderen F~illen durch 
entziindliche interstitielle, hier durch neurofibromatSse Binde- 
gewebswucherungen gesch~idigt w~ren. Derartiges ist ja 5fter 
beobachtet worden (A. A d r i a n ) .  Bei dem Mangel jeglichen 
Symptomes, welches auf Beteiligung des Zentralnervensystems 
h i n w e i s t -  spezie11 zeigt Patient vollkommen gut entwickelte 
Intelligenz und keinerlei StSrungen tier Sinne oder nervSse 
AnomMien - -mi i l ] te  man eher an ein Ergriffensein des  peri- 
pheren Nerven, wie sie bei de r  :Neurofibromatose selten abet 
sicber beobacbtet ist, denken. 

Heredit~re und familiiire Einfliisse sind in unserem FM1 
flit die Elephantiasis nicht nachweisbar; allerdings war eine 
Untersuchung der Eltern und Gesehwister des Patienten nicht 
mSglich. Hingegen gibt seine ML:tter mit Bestimmtheit an, 
dal~ Sie ira 6. oder 7. Schwangerschaftsmonat yon einem Ernte- 
wagen auf die linke Seite gefallen sei; Frauen in der Schwanger- 
sch.'fft werden auch sonst vereinzelt iitiologisch verwertet. Patient 
gibt ferner an, datI sich die Erscheinungen bereits im 1. Lebens- 
jahr bemerklich gemi~cht hiitten; sicher ist auf einer ihn im 
6. Lebensjahr darstellenden Photographie die Hemiatrophia 
faci'dis deutlich erkennbar. 
Die Erkl~irung tier Abbildungen auf Taf. Xlll u. XIV ist dem Texte zu entnehmen. 

li Deutsche Zeitschrif~ f. ~qervenheilhunde, 27. Band, p. 355 ft. 
"2) Archiv f. klinische Medizia, Bd. 59. 
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