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Xeroderma pigmentosum.

Vun

Prof. M, Kaposi in Wien.
{Hiezu die Tafeln XV, XVI, XVII, XVIII, XIX.)

(Von der Redaction am 6, October iSBI! iibernommen.)

s

- Unter dem Namen Xeroderma habe ich im Jahre 1870, im
. Th. pag. 182 of sequ., des von Hebra und mir bearbeiteten
hrbuches der Hautkrankheiten ein Hautibel eigener Art beschrie-
elches unter allen Umstinden angeboren, d. h, von frithester
il zugegen gich erweist und von mir nach zweierlei Formen
schieden - wurde.

- Die damals von mir als 1. Form der Xerodermie hingestellto
h prignante Symptome ausgezeichnete Krankheit, glaube ich
mehr niher als Xeroderma pigmentosum bezeichnen zn
en, u. z auns dem Grunde, weil bei derselben, wie ich hei wie-
olten Gelegenheiten betont habe, die Erscheinungen und Wand-
en des Pigmentes semiotisch und pathologisch eine hervor-
mde Rolle spielen und zur wichtigsten Complication dieser Krank-
zur multiplen Carcinomatosis den anatomischen Anstoss geben.
~ Andentungsweise habe ich wiederholt, hesenders in den Ver-
dlmgen der k. k. Ges. d. Aerste auf dieses Verhiltniss hinge-
sen, o oft fher die Ursachen des Krehses daselbst verhandelt
 Als Grundlage fiir die Aufstellung dieser besonderen Krank-
eifsform im Jahre 1870 dienten mir 2 Fille. Seither habe ich
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noch 6 Fille geselien, in Summe also bis jetat
wesentlich so ganz und gar mit jenen der :
cinstimmen, dass ich auf alle die Schilden
ich in dem genannten Lehrbuche von jenen zwei
habe und in diesen spiteren Beobachtungen die
die Abgrenzung dieser Krankheitsform hekriftigh
Alle bisher beohachteten Fille hetrafen
liche Individuen bis zum Alter von 18 Jahren, dar
1 Knabe von 2!/, und 2 Junglinge von 16
3. und 4., so wie der 5. und 6. Fall hetraten
Der 1. und 2. Fall sind von mir, der 4. |
Geber, damaligem Kklinischen Assistenten, ve
die anderen 4 sind noch nicht beschriehen, Es ili
sein, hier bei der Vorfihrung des gesammton Beoh
auch jene 4 Fille mit einzubeziehen.
Der 1. Fall (Hautkrankheiten von Hehra u
pag. 182), betraf ein 18jihriges Midehen von woh
aus Berlin. Dagselbe war schon seit seiner frith
dem Uehel behaftet und stellte sich hier im J;
handlung,
Die Hauat des Gesichtes, der Ohren, des H
der Schultern, der Arme und der Brust bis zur B il
war auffallend zuniichst durch ihr buntscheckig
sie. mit stecknadelkopf- bis linsengrossen, gelbhn
flecken reichlich hesetzt erschien. Ueherdies war sie
wie in sich selbst zuriickgezogen, sehwer in eine ¥:
fiihlte sich sehr ditnn an. Thre Oberflichs war s
an anderen Stellen losten sich feine Epidermis
waren ganz flache, lincare Furchen in der Epids
s0 dass die Haut in ihrer obersten Schichte pe
vertrocknet und gerunzelt, greisenhaft
tiefore Substanz selbst stramm angezogen war.
partienweise weiss, pigmentlos, withrend sich, ¥ e
zablreiche  punktfirmige his linsengrosse, ~galh-
den Sommersprossen fihnliche Pigmentflecken v
sah man stecknadelkopf- bis Tinsengrosse, lebl
tasian, Das Unterhautfotigewehs war nieht mer
Haut fiihlte sich efwas kithl an. Feine Lanugo
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erkrankten Haut dentlich zu erkennen. Dia Empfindung war
it verringert, Ausser dem Gofiilile der Spannung hatte die Kranke
nerlei abnorme Empfindungen, keinen Schmerz, kein Jucken.
In der Hohe der 3. Rippe und am oberen Dritttheil der Ober-
ne hirte die abnorme Beschaffenheit der Haut heinahe mit einer
arfen Grenze auf. Von da ab nach abwiirts war die Haut der
mmae, des ganzen Stammes und der Extremititen vollstandig
mal, glatt, geschmeidig, schin.
~ Das Allgemeinbefinden, die Menstruation waren normal,
In Folge der Sehrumpfung der Haut im Gesichte waren dis
en Augenlider nach unten gezogen; am linken Auge so be-
nd, dass dieses nieht mehr geschlossen werden konnte, die Cor-
war darum auch in ihrer unteren, stets unbedeckten Hilfte
eicht und getriibt. Die Nase erschien gegen ihre Spitze durch
Schrumpfung ihrer Haut verschméchtigt. Die Ohrmuscheln waren
ihrem Rande stellenwoise durch die Schrumpfung eingekerbt. Die
en konnten nur méssig von einander entfernt werden.
Von der Kranken erfuhr ich spater (durch Hermm Dr. F. W.
fimann aus Berlin), dass sie im September 1872, also circa
Jalwva alt, an Hydrops in Folge von Peritonealkrebs go-
ben sei. ,
~ Der 2. Fall betraf ein Madchen von 10 Jahren aus Ungarn,
das ebenfalls seit seiner frihesten Kindheit an dem Ushel litt.
Dasselbe hatte sich im Jahre 1869 vorgestelll und zeigte da
Hant des Gesichtes bis unterhalb der Kieforgegend, so wie der
eckseite der Hinde und Arme die beschricheno buntscheckige
mentirung. Die Epidermis war besonders auf den Augenlidern
Wangen gerunzelt, geschrumpfl, die oberen Tider dadurch
as nach unten gezogon, die unteren nach unten und answirts go-
f, und die Augen erschienen dadurch ven oben her kleiner, von
hier unbedeckt. Eben so war die Mund- und Nasenspalte
verkleinert.
Im ibrigen war die Haut missig gespannt, kounte Weniger
_atber immerhin in eins Falte gehoben werden. Die Unterhaut-
schichte anseheinend nicht verindert.
~ Ein Jahr spiter stellte sich das Kind wieder vor. Die Be-
fienheit der Haut hatte sich nicht merklich geandert. Die Naso
jedoch von ciner birnfirmigen, rothen, hickerig warzigen, zer-

Jshrbioher, 1832, &0
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kliifteten, eine tibelriechende, saniise Flissigkeit
schwulst besetzt, welche mit ihrem breiten Saume
dung der Naseniffnungen begann, auf den seit
dem Riicken der Nase fest und gleichmissig aufs
Hihe von stellenweisa */, Zoll sich allmahlig versel
zur Nasenwurzel und in die Nithe heider Augenwinkel

Das Neoplasma gab sich als Epithelioma zu
Verlaufe der von uns vorgenommenen Zerstorung de
gich, dass bereits am unteren Randa der rechten
“gularis Perforation vorhanden war. i

Auf der linken Wange und auf der linken Seite d
befanden sich je ein erbsengrosser, hyaliner, in Ze
fener Knoten, ebenfalls Epitheliom.

Ich habe spiter von Dr. Langer erfahren, ﬂaan'
ich bei der Rapiditit und Multiplicitat der Garc.mﬂ
vorausgesetzt hatte, nach circa 2 Jahren in seiner E
cachexie gestorben ist.

Der 3. und 4. Fall meiner Beobachtung betraf e
paar aus Schlesien im Alter von 6 und 8 Jahren,
des Jahres 1873 anf der hiesigen dermatolog. Klini
Auch bei ibuen war dio Krankheit frihzeitig, im '1""91'
hensjahres entstanden und entsprach in allen rhxeu
in die kleinsten Details; Localisation, Pigmenthildung,
sig, Bildung weisser, glinzender, atrophischer Stellen,
Haut ete, vollstindig dem von mir sub 2 sehon im
L c. mitgetheilten Falle. Diese Falle sind von Gohe
klinischer Assistent beobachtet hat, im Jahre 1874 (V
f. Dermat. u. Syph. 1. H. pag. 3 et sequ.), unter de
eing seltene Form von Naevas der Autoren® ver fer
Thatsdchlich sind disse heiden Falle geradezu wie
druck meines Exemplares Nr. 2, was ich um so ge
ten kann, als ja ich selbst auch diese beiden Kinder
beobachtet habe,

Die Identitit der Krankhoitsformen bei 2, 3
dadurch hesonders bekriiftigt, dass auch bei dem
letztgenannten Midehon im Gesichte multipla Sarco-
sich gebildet hatten, welche trotz erfolgter I
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~ Der 5. Fall betraf ein 5!/, Jahre altes, schlocht entwickeltes
und gendbrtes taubstummes erstgeborenes Madchen, Th. 8. gesun-
. junger Eltern ans Russ. Polen. Im Alter von einem halben
hre soll das Kind eine Gehirnentziindung durehgemacht haben.
s Hautiihel hat sich im Verlaufe des zweiten Lebensjahres ent-
t.

Das Kind war Anfangs Juni 1878 mir zugefiihrt worden, Schon
r arste Anblick genfigte, um davon zu fiberzeugen, dass das Krank-
hild ein getreues Portrit der friher geschilderten Falle dar-
te, so sehr, dass ich behufs objectiver Schilderung des Krank-
tsbildes beinahe ad verbum meine Beschreibung der friiheren
ille wiederholen missto.

Die allgemeine Decke des Gesichtes, auch das Lippenroth bis
halb der Kiefergegend, der Strackseito der Finger, des Hand-
cems, Vorderarmes bis zum unteren Drittel des Oberarmes heider-
die Haut des Nackens seitlich bis zur Grenze des Kopfoickers
bis zur Schultergegend dicht besit mit punkiformigen his
engrossen, gelbbraunen bis schwarzbraunen, den Sommersprossen
nlichen Pigmentflecken. Diese nahmen an Menge und Tntensitiit
Farhe gegen die penannten Grenzen zm ab. Zwischen den Pio-
flocken fanden sich zahlreiche punkt- und linsengrosse, weiss-
nzende, narbenfiholich schimmernde, etwas eingesunkene (atro-
ische) Stellen. Zwischen durch kleine telektatische Gefiisse.

Die Epidermis, hesonders der Angenlider und der Wangen

zelt, geschrumpft, die Lidspalte phimotisch, die unteren Lider

ektropirt, am Rande verdickt, mif Blepharadenitis- Pusteln

etzt. The Conjunetiva bulbi injicirt, am Limbus corneae Wul-

und Fustelbildung; die Nase verschmiichtigt, das Lippenroth
lig und mit braunen Flecken besetzt; der Mund konnte nicht

dig gedffmet werden.

Dis kranke Haut war fibrigens, trotz der Runzelung, fiberall
thar, das Unterhautzellgewebe mager. Die Finger- und Hand-
ke vollkommen frei heweglich. '

Die Volarfliche der Finger, Hinde und Vorderarme ganz frei
der geschilderten Verfindernng, ebenso der ganze fibrige Kir-
orn von der Halsfurche, riickwirts von der Schulterhihe an

abwarts. An den Unterextremititen ebenfalls die Haut normal.
40"
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Den 6. Fall bietet der damals 2!/, Jahre alte
letztheschriehenen Midchens, den ich selber wiehi zu
men habe, von dem aber dessen Eltern aus eigene
ten, dass er seit einem Jahre, i. e. im Verlaufo seines zwei
jahres beginnend, von dem gleichen Ushel befallen sei. Sia
dassalbe =0 ansnehmend klar, dass ich keinen Grund F
Riehtigkeit ihrer Angabe zu gweifeln, um so weni
Vorkommen der Krankheit hei Geschwistern schon

Als 7. Fall fithre ich an den eines Studirenden
Ungarn (Tat. XVII). Derselbe erschien, 17 Jahre alt, a
1879 in mejner Ordination, mit einem von der rechten
den Nasenriicken iihergreifenden Geschwiire, das angeblie
Jahre wiederholt, aber ohne Heilerfolg von seinen A
worden war, und seit 5 Jahren aus mehreren getrennt |
Knoten hervorgegangen sein sollte. Obgleich ich schon
reichlichen Pigmentflecke im Gesichte des Kranken wohl
und demnach auf Grund meiner friheren Erfahrungs
gung hatte, das Geschwiir als loebsartiges anzusehen, |
doch nach . seinen objectiven Merkmalen dasselbe fir s
exkliren. Mit dieser Diagnose veranlasste ich die Aufo:
Kranken auf die dermatologische Klinik und ihr entsprac
er mittelst Emplastram hydrargyri ortlich, wnd Decogt.
innerlich behandelt und geheilt, so dass er schon mmh'
am 30. October 1879, die Klinik genesen verlassen konnte.

Etwa anderthalb Jabro spiter, am 20. Juli 1881
junge Mann wieder zur Aufnahme, aber nun mit zahlre
nadelkopf- bis tiher pfenniggrossen, theils intacten, theils
teristisch zerklifteten und exuleerirten Krebsknoten im Be
Gesichtes, der Augenhdﬁr, der Wangen, der Nase, des K
traten die in meinen ersten Fallen eingehend geschilderter
nungen des fortschreitenden Gewebsschwundes im Barmuha
des Gesichtes und des Halses denflich zu Tage, die mit
braunen Pigmentflecken untermisehten, pigmentlosen, thei
theils narbig eingesunkenen Criitbehen und Linien und
Teleangioktasien. Withrend eines 5°/, monatlichen Aufen
der Klinik konnte der Kranke nicht seiner vollen Gen
fithrt werden, da zwar die zahlreichen Knoten und
mittelst Bchabliffels, Kali- und Lapisstiftes, Pyrogallu

Xeroderma pigmentosum - page 6 sur 15


http://www.biusante.parisdescartes.fr/histmed/medica/page?epo0546&p=6

Xeroderma pigmentosum, 625

allseitig zerstort wurden, doch fort und fort neue Nachschiibe und
~an den diversesten Stellen zugleich erfolgten. Am 8. Nov. 1881
-erkrankte Patient an den Prodromen von Variola wnd wurde der-
selbe ins Blatternspital iberfihrt. Von da zurickgekehrt, verlangte
der junge Mann zur Kriftigung seines geschwiichten Allgemeinzu-
standes in seine Heimat zuriickzukehren, woher seitdem keine Nach-
rieht iiber ihn vorliegt.
Der 8. Fall, der am 5. Aprﬂ d. J. auf meine Klinik aufge-
nommen und am 4, Juni d.J. in der k. k. Ges. d. A. von mir vor-
- gestellt wurde, ist der des Laber Franz, 22 Jahre alt, Banerssohn (Taf.
XVIII). Pab. gibt an bis zum Alter von eirca 16 Jahren normale
Gesichtshaut hesessen zu hahen. Vor 5—6 Jahren bemerkte derselbe
gum ersten Male kleine Krustenauflagerungen an den Wangen und
~der Nase,
[ Seit eirea 3 Jahren hat sich ans einer kleinen mit Krusten
balegtan Stelle am Ohre das jetzt daselbst sichtbare Geschwiir ge-
rllildn{-.. Seit ungefihr 2 Jahren hemerkt der Kranke die Neubildung
“am linken unteren Lide, seit einem Juhre das Geschwiir an der
'Hnt;er]ippm Allgemeinbefinden nie gestiirt.
i Bei der am 5. April erfolgten Aufnahme wurde notirt: Die
Haut des Gesichtes fillt zunichst durch eigenthiimliche Verfarbung
aut, welche am intensiveten die Partien zwischen Augen und Lippen
betrifft. Es finden sich dicht gedringt und unregelmissie unter-
; qdna.ndal gemengt, gelhliche, sommersprossenilinliche, bis tisfhraune,
lentigoartige Flecke von Hirsekorn- bis ither Linsengrdsse, weiss
; linzende, theils glatte, theils unregelmissig seichtgrubige, narbige
: 'd talaktahschﬂ Stellen. Die Epidermis ist trocken, matt und stel-
m-.u kleiig schuppend,

Dazu kommen noch einzelne mehr hervorragende, derbe, dunkel-
une Pigment-Warzenmiler. An einzeluen derselben, so wie an

Rindern manchor Narben, oder auch mitten anf normaler Haut
einzelt stehend, findet man hirse- bis hanfkorngrosse Knitchen
gelagert, die eigenthiimlichen Wachsglanz, Transparenz und
bheit bei gelblicher his rosarother Farbe besitzen. — Cancroid-
knoten, — Grisssere solche Kndtehen finden sich in grisserer Menge
-'-.r der Nage,
i Am linken Jochbogen steht ein ither linsengrosser ahnlicher
Kuoten, dessen Centrum eingesunken mit einer Kruste bedeckt ist,
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und anf Druck dimneitrige Flussivkeit entlesrt. —
unteren Aungenlide befindet sich oin  fast kreisrunder
viertelguldenstiickgrosser, derber Knoten, der die ga
durehsetat, an der Unterlage nicht fostrewachsen st und
Haut cirea 3—4 Mm. tiherragt; seine contrale Partio ist
secernirt dimnfliissigen graugelben Eiter in geringer
Rénder der centralen Uleeration sind bis auf 5 Mm.
und etwas umgekrimpt, dor Grund von papilliiren, hartli
rungen besctzt.

In der niichsten Umgebung disses Knotens atehe-n dia
durchscheinenden Kndtchen in grosserer Menge. :

Naho dem rechten Mundwinkel trigt die Unter]
plenniggrossen, 3 Mm. vorragenden, scharl begrenzten
unchener, drusiger, nleerirter Obertlache, derber Consistenz w
rother Farbe,

Am rechten fusseren Olre befindet sich ein flaches,
scharf begrenstes, von einem elevirten, derben, weisslich
scheinenden Rande begrenztes, weniz secernirendes Gesch
von der Mitte des Tragns bis nahe an den unteren O
rand, und vom Anfang des Meatus auditoriug bis 2 Chm,
die Haut der Parofiseegend reicht.

Die Haut des Halses und Nackens diffus braun
und zeigh ausserdem noch zahlreiche, gelbo bis schwarzbraun
goartige Pigmentflocke, welche sich auf die Schultern und
Sternum fortsotzen.

Die sichtbaren Schleimbitute zeigen normale Beschal
der Kehlkopf- und Augenspiogelbefund bieten keine Abnorn
die Haut des fibrigen Kdrpers normal. Die Drisen am Ha
Unterkiefer sind missig geschwollt, cine Driise am link
kioferaste bis taubencigross intumescirt, derb, nicht fluetn
ners Organe normal.

Die mikroskopische Untersuchung einiger exseidirter
Pigmentmiler und einer Partie des Geschwiirsrandes s
ergibt Epithelialearcinom in allen diesen Partien (s. Taf. X

Aus dem Zusammenhalte der Schilderung, welehe
12 Jahren L c. von diesem Uebel entworfon habe, mit d
scheinungen, welche die hier beschriebonen Kranken aung
spiteren Beobachtung dargeboten haben, ist wohl die Co
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aller acht Fille unter sinander ersichtlich. Es erhellt aber auch,
dass ich zu der dort entworfemen Symptomatologie niehts Wesent-
liches heute hinzuzufiicen habe. :
3 Meine damals nur anf Grund zweier Fille gewagte Aufstel-
Tung einer hesonderen Kranklieitsform als Xeroderma hat in dem-
selben Masse an Berechiigung gewonnen, als die Zahl der voll-
stindig analogen Fille, wie ich im Vorhergehenden gezeigt habe,
sich fiir unsere Beobachtung gemehrt haben.

Fine gewisse Acholichkeit des Krankheitsbildes bei Xero-
derma pigmentosum mit dem des Skleroderma gewisser Stadien
it nicht in Abrede zu stellen, wie ich schon in meiner ersten
Schilderung hervorgehoben habe. Doch ist diese Aehnlichkeit eben
- gross genng, um zur Markirong der differentialdiagnostischen Mo-
“mente aufzufordern.

»Es ist nieht zn verkennen“ — so schrieb ich im Jahre 1870
— dass die geschilderten Symptome der Xerodermie an den (L. e.
p. 74 et sequ) dargestellten Process des Skleroderma adultorum
-sﬂhr lebhaft mahnen, namentlich an die atrophische Form des
‘Skleroderma, welche als spiteres Stadinm der Krankheit aus der
vorausgerangenen Sklerose hervorgeht, und das von Wernicke
gicatrisirendes Hautsclorem genannt wurde®,

»Und doch glaube ich beide Processe auseinander halten zu
sollen. Fir Denjenigen, der das Krankheitsbild selbst einmal vor
Augen haben wird, muss die Differenz sich selbst aufdringen, =o
vial anch einzelne Charaktere der Sklerodermie und dem Xeroderma
-gemeinschaftlich erscheinen®.

. Ich halte noch heute diese Worte anfrecht.

- Der wesentliche Unterschied liegt darin, dass bei der Sklero-
‘dermis zunichst ein Zustand vorbanden ist, in welchem die gespannte,
verklirzte Hant zugleich bretthart, starr, wie gefroren, mar-
orgleich sich anfihlt, wobei die Epidermis glatt 1auft, dass die
- Haut von diesem Zustande vollstindig zur Norm zuriickkehrt, oder
~von da in den Zustand der Atrophie und Verkirzung einkehrt, wo-
die Hant stramm gespannt, verkiuzt und dann allerdings mit
Aeinrunzeliger Epidermis und — bisweilen — mit Pigmentflecken
- und Teleangiektasien besetzt ercheint. Allein das Vorangehon der
starven Infiltration, welche Haut und subentanes Zellgewebe mit
 betrifft, ist das Wesentliche, die Atrophie ist nur ein Ausgangssta-
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dium, die Pigmentation nebensithlich und oft ganz
wssanflm-h ist fexners, dass der Zustand nicht angeboren is
stets erst im spiiteren Lebenslaufe auftritt, endlich :
stimmte Localisation einhilt.

Die Xerodermie dagegen ist stets angeboren, in
Sinne, wie Naevi, wie Prurigo, Ichthyesis, d. h. sie
im Verlaufo der ersten Kindheit, wie wir gesshen, des
hensjabres. Es findet sich nie ein Stadium der marmo
sondern Pigmenthildung und punktfrmige, fortschrei
sind die ersten und sich gleich bleibenden Symptome,
stets die gleiche Localisation, Streckseite der Ober-, auch
terextremititen und die Haut des Gesichtes zunichst bete
wo sie erst gegen den Stamm fortschreiten. Niemals i
Xeroderma eine solche Starrheit und Unbeweglichkeit
Haut, . B. der Gesichtsziige, zu bemerken, wie dies fir
charaktoristisch. »

Was den pathologisch anatomischen Vorgang selb
s0 scheint ebenfalls die Differenz nicht unwesentlich,
bereits vor mehveren Jalven (Lehrbh. d. Hautkr. 1. c. p'ag.
gesprochen habe.

»Bei Bkleroderma beginnt die Evkrankung mittels eine
hartan Iufiltration des subcutanen Bindegewebes. Dag
selbst scheint nur spiter und nur in einzelnen Theilen
die Epidermis fast gar nicht, und wenn auch, so Jadﬁnfalla
den spiteren Perioden der Krankheit®,

,Bei Xeroderma scheint die Verbildung, die §
pfang, die Atrophie von dem Papillarktrper und
dermis zu beginuen und von da erst gegen das Corium
schreiten®. Die Zerrittung dor Pigmentation ist offenbar
sequenz des Atrophisirangsvorganges, wie dies auch unter
Umstiinden der Atrophie zu beobachfen ist.

Vielleicht ist sogar die Atrophie der Papillarge
Einleitung zu diesem Processe, indem sie einerseits zn Atr
Papillen, der Epidermis und Pigmentbildung, und anderers
Eutstehung von kleinen Teleangiektasien fihut.

Nach dieser Darstellung diirfte die Usberzengung
Eigenthitmlichkeit und Selbststindigkeit des Xeroderma aue
Demjenigen sich geltend machen, der dieselbe aus meiner im .
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1870 gegebenen Beschreibung der beiden zuerst becbachteten Fille
noch nicht gewonnen haben mochte?).

- In der That haben auch ansser Geber noch anders Aubureu
Glax, Duhring, Taylor nach mir solche Krankheitsfille mitge-

theilt und wenn vielleicht auch der ven Glax (allg. Wr. med. Ztg.

1874, Nr. 35) eher als Skleroderma, denn als Xeroderma pigmen-

tosum mihi jmponirt und selbst Sehwimmer in seinem jingst

erschienenen Duche ,die nenropathischen Dermatonosen® pag. 189,

;Sklarﬂdarma. mit Xam-]emla mihi indentificirt, so witrde dies nur

fiir die Nothwendigkeit zeigen, im speciellon Falle bei der Diagnose

‘zwischen beiden Processen sorgfiiltiger zu unterscheiden.

Mehr Aehulichkeit, als mit Sklerodermia atrophiea hat, nach

‘meinem Dafiirhalten, das Xeroderma pigmentosum mit Pigment-

pra, jener Form inshesondere, die ich anf pag. 416 IL B. des

Hehra-Kaposischen Lehrbuches in einem Beispiele beschrieben und

nan in dieser Form noch einmal gesehen habe, so dass ich gerade

disser Richtuny eine Verwochslung am ehesten fir maglich halte.

5 wiire darauf zn achfen, dass so diffuse und sepiabraune, glin-

le Pigmentationen, wie bei Lepra picmentosa gewdhnlich neben

sommarsprossenihulichen Flecken zu beobachiten, bei Xeroderma
gmentosum  nicht zu sehen sind, bier fiberdies auch Andsthesie
md Mutilation nicht vorkommt. So habe ieh unlingst ein 18jihriges

B idchen aus einer Gegend, in welcher sporadisch Lepra vorkommt,

en, dessen Gesicht, Oberextremititen und Biiste die Pigment-

, Teleangiektasion und atrophischen Grithehen, wie sie dem

derma pigmentosum angehiren, darbot und bei dem wegen der

ngen Entwicklung der Atrophisationserscheinungen und der Pro-
enz ans einer Lepragegend, eben die letztore Krankheit mit in
acht gezogen werdon mussto,

- Da es sieh um eine angeborene, heziehungsweise von frithester
ndheil hestehende Krankheit handelt, deren wesentlichstes Sym-
Scheckenbildung, so liegt die Frage pahe, warum wir nicht

be, wie andere angeborene Dyschromasien, cinfach als Pig-

nfmal, Naevus bezeichnen?

'} Ieh habe auch in der genannten Sitaung der k. k. Ges. d. A. neben

+ Falle von Xeroderma pigmentosum awel Fille von Bklerederma vorge-

It, 20 dass den Anwesenden der Untersehied der beiden Krankheitsformen
i Klarer vor Augen frat,
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In der That hat, wie schon erwihnt, Geber
als ,eigenthiimliche Form* von ,Naevus der Au
Ich hitte nichis gegen diese Bezoichnung als
wenn uur in derselben auch jene _Eigenthiimlieh
drucke gelangen wiirde, durch welche diese Krank
vyon den Pigmentnaevis sich unterscheidet. Man
Naevus pigmentosus atrophicus et progredie
denn auch Taylor den Namen .Angioma pigmen
cum® vorschlug. Denn darin liegt das Hauptmom
thitmlichkeit dieser Krankheitsform und zngleich
der besprochenen deletiiren Complication mit Care

Was als Pigmentmal, einfaches oder mit Warze
gemeinhin gilt, Naevus pigmentosus et verrucosus, 1
ote. ist ein Gebilde, das im Grossen und Ganzen das
hindurch stationdr bleibt, oder wenigstens keine auffalli
ven Verinderungen durchmacht. Nur selten, und au
spateren Lebensaltor und zugleich mit analogen V
der gesammten Cutis und in anderen Organen, macht
Warze ein lebhafterer Vegetations-Process hemerkbar,
aber auch eins Verschiehung der inneren Elementarve
dem Sinne stattfindet, dass die epitheloiden Formen fiber
gewebigen das Ushergewicht erlangen und der Wog Zum
oviiffnet ist. :

Bei Xeroderma haben wir es jedoch mit Pigmentile
die gum Unterschied vom Naevus, von Anbeginn an, von (
sten Kindheit einem regen Wandel unterliegen. Pigment:
Entstebung neuer sommersprossenihnlicher Flecke, ja wi
meint, sogar Bildung von nenen Gefissistehen und Schli
ginen Jahre hindurch fortsehreitenden Process, einen K
gang vor, dem die Atrophie, Sehwund der Papillen und des
tos, in gleichem Schritte folgt, wihrend die zahlreichen Te
tasien nur als mechanische Folgeerscheinungen dieser,
anderen Art Atrophie des Corfums und des Papillarkory
fagsen wiren.

Nicht die Pigment-Scheckenbildung allein, dio fir si
dings den Namen Naovus pigmentosus rechtfertigen kdnnte,
die geschilderte, fypische Wandelbarkeit der innaren Nub
dor fusseren, klinischen Evscheinungen stempelt das Gesal
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7 einem alganthrlmhchan Krankeitsprocesse und fordert dessen spe-
 cielle Bezeichnung.

Die Frage nach der Bezichung des Xeroderma pigmentosum
zu der, wie oben ausgefiihrt, wiederholt beohachteten Sarco- und
Carcinomatosis beantwortet sich auch nur durch die dem Pro-
~cesse wesentliche Wandelharkeit der anatomischen Elemente inner-
halb der Papillarsehichte und die Verschichung ihrer gegenseitigen
Proportionen. A priori hat es doeh etwas sehr sonderbares, dass,
wis die angefihrten Krankengeschichten lohren, bei s0 jugendlichen
Individuen Epithelial-Carcinom, und fiberdies in so acuter Weise
~und an vielen Herden zugleich auftritt.

Unter gewdhnlichen Verhiltnissen, auf einen oder einzelne
Herde beschrinkt, tritt Hautkrebs in der Regel erst im spiteren
~Alter anf, aber fast durchwegs an anatomisch gewissermassen dazn
- vorgebauten Stellen, solchen, welche eine von Haus ans michtige
3?apﬂlarst: uctur, grosse Papillen und entsprechend michtizes Epithel-
er aufweisen, also den Papillar- und Pigmentwarzen: oder wo
durch Krankheitsprocesse erzeugte abnorm wmichtige Epithel-
sehichtung zngegen ist, wie in Schwialen, den grauen Epithelplaques
“der Zimgen- und Mundschleimhaut {Psor mueos. oris nach Sjph:hs,
Lenkoplakia buecalis, Sehwimmer) oder in exuberirenden und in
(ibrem physiologischen Abschluss hiufig gestorten Granulationen,
[auf Fussgeschwiiren, Syphilis und Lupus exulcerans et vegetans).
i eigentliche Anstoss aber filr die Entstehung des Cancroids ist
mit dem Momente gegeben, wo ein lebhafterer Stoff- und Ge-
sumsatz in der Papillarschichte (Papillen und Epithel) sieh
end maeht und das Machtigkeits-Verhiltniss zwischen wuchern-
~den Epithelzapfon und dem hlndogawablgeu Mutterboden zn Gunsten
ﬂ.&ﬂ ersteren sich verschiebt, jene in dieses einfach und alsbald den-
dritisch hineinwachsen, wie ich dies speciall beziiglich des Carcinoms
~auf Lupus damnnstnrt habe.

So wandelt sich ein seit 50—70 Jahren bestandenes Warzen-
- mal erst auf dem angedenteten Wege und allmilic zum Caneroid
um, s0 eine seit Jahren bestandene Schwiele des Zungenepithels
und Andere.

Beim Xeroderma pigmentosum jedoch besteht der rege Stofi-
~umsatz, die lebhafte Neu- und Rackbildung der Papillen und des
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Epithels, zugleich der Pigmentbildner und Pigmenttriger, 1
herein, gehdrt ja dieser rage Wandel der Elemente zum W
Processes und ist demnach auch- von vornherein damit die
wisch® und nutritive Grundlage fir das Caneroid gegeben
ser Auffassung reiht sich das sonst ziemlich verbliiffende
men von multiplem Carcinom bei so jugendlichen Individu
gwungen an dio bekannten &tiologischen Kategorion des Hp

Wihrend wir uns also riicksiehtlich der Ursache des Xe
pigmentosum  mit der wenig anfklarenden Jereditiive
begniigen milssen, gerade so wie ricksichtlich anderer au
Pigment - Anomalien, kiunen wir Toziiglich der den Proe
plicirenden Carcinomatosis in den demselben wesentlichen
schon Verbaltnissen geniigende Aufklarung finden.

Die Prognose des Xeroderma pigmentosum ist nach
bisherigen Frfahrongen nicht sonderlich giinstig. D
. Dyschromasie, als Verunschonung, gegenither therapeutisch
anszurichten vermdgen, ist bekannt. Aber auch die Carei
trifft uns ziemlich rathlos. s golingt zwar immer, die vorhe
Krobsknoten nach bekannten Methoden zu eliminiven, nicl
die Nachschitbe hintanzuhalten. Ob in einem linger zur Ve
stehenden Falle eine fortgesetzte innerliche Medication, etw,
Arsenik, den Gosammtprocess zum Stillstand zu bringen
muss erst die Zukunft lehren.”

Dass aber hei fortgesotzt neu atflavchenden Careinox
eundlich auch Driisen und innerp Organe in die krobsige i1
mit einbezogen werden und ein deletiver Marasmus oder
Complicationen auftreten, ist ja zu erwarten und wie oben
theilt, anch erfahren worden.
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