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I n  d e r  Ze i t  y o n  1920 - -1922  k o n n t e  ich als  A s s i s t e n t  de r  Po l i k l i n ik  

y o n  Prof .  Dr .  K. Dohi 12 F~l le  y o n  P i g m e n t a n o m a l i e  b e o b a c h t e n ,  die  

ich  w e g e n  i h r e r  E i g e n t / i m l i c h k e i t  h i e r  z u s a m m e n s t e l i e .  

1. Der 16j/~hr. berufslose Patient  gab an, dab in seinem 5. Lebensjahre 
Pigmentfleeken auf den Hand- und FuBriicken aufgeSreten w~ren, die sieh all- 
mghlich verbreiterten und in den ]etzten Jahren station/it blieben. Anamnestiseh 
ist  nur Blutsverwandtschaft der Eltern zu erw~hnen. Allgemein o. ]3. I~eben 
zahlreichen Epheliden an Nasenriicken, Stirn, Wangen, Lippenrot und Ohr- 
muscheln an der Streckseite des Oberarmes einige, am Ellenbogengelenk zahl- 
reiehere epheliden/~hnliehe Fleeke. Das untere Drittel des Unterarmes diffus 
brgunlich verf~rbt, an der Streckseite intensiver als an der Beugeseite. Veto 
Handgelenk an linden sieh grie$- bis hanfkorngroi]e, br/~unliche bis dunkelbr/~un- 
liehe, ja schwarze, dieht nebeneinandergelegene Flecke. Dazwischen am Hand- 
gelenk Depigmentierungen, die am ttandriicken leukoderm~hnlich netzartig mit- 
einander verbunden sind. - -  An den Me~ac~rpophalangealgelenken und an den 
zweiten Fingergliedern sind die Leukodermfleeken sehr verbreitert  und nur ver- 
einzelt befinden sieh hier kleine Pigmentflecke. Handteller normal, die Pigment- 
flecke grenzen sich sehaff gegen sie ab. W/~hrend die Haut  des Unterarmes ganz 
normal ist, erseheint sie an den Leukodermfleeken des Handrtickens leicht ge- 
r6tet.  - -  An den Obersehenkeln einige epheliden/~hnliehe Flecke, die Haut  der 
Untersehenkel schwachbr~nnlieh, diffus verf/~rbt. FuBgelenk und FuBrticken sind 
~hnlieh pigmentiert  wie die entsprechenden Teile der oberen Extremit~ten, nur 
sind hier die lenkodermatischen Flecke gr6Ber und besonders groB in der Malleolar- 
gegend, fiber dem Os navieulare, den Metatarsophalangealgelenken und den 
Mittelphalangen der Zehen. Aueh die I-Ian~ der FiiBe ist leieht ger6tet, aber sonst 
nieh~ ver~ndert. 

2. 12j~hr. Mi~dchen; nach Sonnenbrand an ~and-  und l~ul~riicken leuko- 
dermatische Flecken. Anamnese, sonstiger Status o. B. - -  Im Gesieht nur einige 
Epheliden. Fleckf6rmige 1)igmentation am ttandrficken, yon den Metacarpo- 

2) Die Arbeit wird sp/~ter in einer japanischen Zeitschrift ausfiihrlich er- 
seheinen. Sie sehien mir abet wiehtig genug, um an dieser Stelle wenigstens gekiirzt 
mitgeteil t  zu werden. Buschke. 
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phalangealgelenken bis zu den zweiten Fingergelenken reichend. Besonders grol]e 
leukodermatisehe Flecke fiber den zweiten Phalangen.  Die t t a u t  an diesen leuko- 
dermatischen Stellen leicht gerStet, ohne sonstige Ver~nderungen. 0ber-  und  
Untersehenkel  ganz frei, am Ful~riicken gleiche Veranderungen wie beim 1. Fall, 
nur  nicht  so ausgepr~gt. 

Abb. 1. 

3. Beginn im Knabenal ter ,  ha t  sich bei jedem Sonnenbrand verst~rkt ;  in 
den letzten Jah ren  stationer.  Vater  und  ein Onkel leiden an  derselben Krankhei t .  
- -  Abweichend ist  das Befallensein yon tIals, der oberen Brus tpar t ien  und  der 
Sehulter, sowie der Seapulargegend, des weiteren waren die Beugefl~ehen beider 
Unterarme,  das Gesafi bis zur Mi~te der Oberschenkel herab, und  deren Streekseite 
mi t  Freilassung des Sehenkeldreieeks dureh die Pigmenta t ion  und  Depigmentat ion 
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ver~ndert. An den Streckseiten der Ellb0gen- and I~niegelenke grol]'e leukoderma- 
tisehe Stellen. Die erw~hnten Partien pigmentiert, wie .beim Fall 1 yon Hand- 
und Futrfieken beschri6ben, die aueh hier die gleichen Yergnderungen aufwiesen. 

4. Lehrer, stammt yon Blutsverwandten und ist mit einer Base verheiratet. 
Von 3 ]ebenden Kindern 2 yon den gleichen Krankheit wie der Vater befallen. 
Bei ihm sowohl wie bei den Kindern Beginn im 3. Lebensjahre. - -  Befallen die 
ganze Ober- und Unterextremitat und die iibrigen Partien wie bei FM1 3 (siehe Abb.). 

5. l l jahr .  Sohn yon 4. Beugeseite des Ober- und Unterarmes fleekig pig- 
mentiert, die Streekseite di~fus dunke]braun mit eingesprengten sehwarzen F]eeken. 
An den Kniescheiben einzelne Leukodermflecke diehb nebeneinander. H~nde 
und Fiiite wie Fall 1, ebenso Epheliden im Gesicht. 

6. 7j~hr. Sohn yon 4.; ganz ~hnliche Ver~tnderungen wie beim Vater. 
7. Matrose. Die Mutter hatte dasselbe Leiden. Keine Blutverwandtsehaft. - -  

Hier aueh am behaarten Kopf, besonders in der Fronta l  und Pariet~lgegend, 
weniger in der Temporalgegend fleekige braune Pigmentstellen, dazwischen ]euko- 
dermatische Fleeken. Sonst wie bei Fall 1 Hand- und Ful3rticken befallen, aber 
auch das distale Unterarmdrittel, E]lbogen- und Kniescheibengegend. Epheliden- 
ahnliche Bfldungen am Ges~13, Beugeseite der Obersehenkel nnd Streekseite der 
Oberarme. 

8. 15j~hr. Knabe S. K. Anamnese o. B. Sehr ~hnlich dem 3. Fall, nut daft 
die Streekseiten der Oberarme und der Untersehenkel diffus dunkelbraun verfhrbt 
sind, dagegen keine Veri~nderungen an den Gesi~i3fliichen. 

9. und 10. 24- bzw. 27j~hr., dem ersten sehr ~hnlieh, nur reichte bei dem 
9. Fall die fleckige Pigmentatio~ der I:I~nde und Fiil~e etwas nach oben. 

11. 22j~hr. M~dehen, Eltern blutverwandt, sowie ein Onkel und eine jiingere 
Schwester ebenso erkrankt. - -  Pigmentation i~hnlich Fall 1, bier jedoch auch 
]~rustbein, Streckseite des Ellbogengelenkes, Kniescheibe, Beugefl~che der Unter- 
arme und Streckseite der Untersehenkel ergriffen. In der rechten ScaPUlargegend 
ein dem Leukoderma centrifugum Sutton ~hnliches Bild. 

12. 2]j~hr. Student, ~thnelt dem ersten; eine jtingere Sehwester eben~alls 
erkrankt. 

Zur  histologischen U n t e r s u e h u n g  wurden  Hautstf icke aus dem Fui3- 
rt icken yon  Fa l l  l ,  3, 4, 9 u n d  12 verwendet .  

Epidermis  , Curls u n d  Subcut is  normal .  Nur  der P igmentgeha l t  in  
der Basalzel lenschieht  der Epidermis  an  den leukodermat ischen Stellen 
verminder t ,  sogar feb]end, an  den p igment ie r t en  Ste]len vermehrt .  
Der I~bergang yon  P igment -  zu Leukodermste l len  war meistens all- 
m~hlich. Die Chromatophoren  in der oberen Cutisschicht n icht  ver- 
mehrt .  

Die oben beschriebenen 12 Fi~lle kOnnen als einheitliches Krankhei t s -  
bild aufgefa~t  werden. 

Es waren u n t e r  den  beobach te ten  Fal len,  l0  M~nner  und  2 Frauen ,  
bei E i n r e c h n u n g  der  Angeh6rigen 6 weibliche und  14 m~nnliche Pa- 
t ien ten .  Mi th in  Uberwiegen  des mann l i chen  Gesehlechts. 

Lebensa l te r  hauptsaCh]ich zwischen dem 10. und  20., der Anfang  
der K r a n k h e i t  zwischen 1. und  13. Lebensjahr .  

Un te r  den 12 F~l len oder 10 Fami l ien  sind 4 Famil ien ,  in  denen  die 
K:cankheit in 2 Genera t ionen  auf t ra t ,  u n d  gleichzeitig ist  bei  4 ]~amilien 

Archiv L Dermatologie u. Syphilis, Bd. 147, ~6 
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die Erkranl~ung yon Geschwistern beobachtet. Es ist daher sehr wahr- 
scheinlich, dab diese Krankheit  vererbt wird. A. uBerdem ist es be- 
merkenswert, daft 5Fal le  aus blutverwandten Ehen stammten. 
Zwischen Wohnort  und beruflicher Tatigkeit einerseits und Krankheit  
andererseits keine Beziehung. 

Die Krankheit  besteht in 2 Haupterscheinungen: 1. Epheliden im 
Gesicht und 2. Pigmentanomalie an Hand- und Fugrtieken. Die Ephe- 
liden kommen hier wie bei gew6hnlichen Fallen auf der Stirn, auf dem 
Nasenrficken, auf den Wangen, den Ohrmuscheln and sogar auf dem 
Lippenrot vor. Die Pigmentanomalie des Hand- und Ftigrfickens 
besteht aus grie2- bis hanfkorngroBen, sehwach br~unlichen oder 
dunkelbraunliehen bis schwarzen Pigmentflecken und dazwisehen 
liegendem fleckigen oder netzartigem Leukoderma. Da diese Pigment- 
anomalien an beiden Extremitatenenden nieht nur gleichartig vor- 
kommen, sondern aueh das Leukoderma an den Fingern, an den Meta- 
karpophalangealgelenkgegenden, am Proe. styloideus, an den Zehen, 
Metatarsophalangealgelenkgegenden, der Malleolargegend in gleicher 
Weise verbreitet ist, so zeigt die Ver~nderung eine sehSne Symmetrie. 
Bei den meisten Fallen bleiben die fibrigen Teile der Extremit~ten, 
Brust, Sehulter, Scapulargegend und Ges~g nieht intakt. Hier kommen 
vor: 1. eine Veranderung wie an Hand- und Fugriieken; 2. eine fleekige, 
verschieden farbige Pigmentation; 3. eine diffuse Pigmentation mit 
schwarzen, kleinfleckigen Pigmentationen, und 4. nut  schwarze, klein- 
fleekige Pigmentation. Auch diese so lokalisierten Anomalien treten 
symmetrischer auf. Es ist bemerkenswert, dab die Streckseiten des 
Ellenbogens und Kniegelenkes sehr oft eine Ansammlung yon  Pigment- 
ileeken nnd Leukoderma zeigen, wahrend die angrenzenden Stellen 
normal sind. Abgesehen yon der Pigmentanomalie ist die Haut  normal. 
Subiektive Symptome fehlen. 

Diese in der Kindheit  aufgetretene Krankheit  bleibt naeh Er- 
reiehung des HShepunktes bestehen, wie mir dutch Vergleiehe mit 
Photographien einzelner F~lle aus versehiedenen Sommern naeh- 
zuweisen gelang. Die Hautveranderungen seheinen dagegen in der 
w~rmeren Jahreszeit starker als in der kalten aufzutreten, da haupt- 
s~ehlieh in dieser Zeit die Kranken uns konsnltiert haben, eine Ver- 
mutung, die aueh yon einzelnen Patienten best~tigt wurde. 

Bei 2 Patienten, die die Krankheit  fiber 30 Jahre hatten, konnten 
keinerlei Beschwerden, aber aueh keine Rfiekbildung festgestellt werden, 
so dab woh! kaum eine Heilungstendenz anzunehmen ist. 

Was die Differentialdiagnose anbetrifft, so kSnnen Pilzaffektionen, 
Lepta und Xeroderma pigmentosum wegen des negativen Pilz- und 
Baefllenbefundes und des abweiehenden Verlaufes ausgesehlossen 
werden. Das bei Japanern hiiufige Leukoderma naeh Seeb~dern zeigt 
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eine andere  Loka l i sa t ion  und  ein anderes  Bildl) .  H a u t k r a n k h e i t e n  
fehlen anamnes t i seh  durchg~ngig,  so dab  sekund~re  Ver~nderungen  
auszusehlieBen sind. Soweit  ieh bis j e t z t  in der  L i t e r a t u r  fes tges te l l t  
habe,  konn te  ieh ke inen  ana logen  Fa l l  l inden.  Die naehfo lgenden  
wenigen  Beschre ibnngen  ]assert mich  h6chstens  ein e twas  ghnliches 
K r a n k h e i t s b i l d  ve rmuten .  L6w h a t  bei  2 K i n d e r n  aus einer  blur-  
v e r w a n d t e n  Ehe  eine P i g m e n t a n o m a l i e  gesehen,  weiche aus Pigmen-  
t a t ion ,  Ephe l iden  und  L e u k o d e r m a  bes t anden  hat .  Mine h a t  un t e r  der  
Diagnose  X e r o d e r m a  p i g m e n t o s u m  einen in t e res san ten  Fal]  be r i ch te t :  
Bei e inem 6 jghr igen  M~dehen t r a t e n  naeh  Pe rn ionen  an  Hand-  und  Fu~-  
rf ieken mehre re  P igmenf f l ecken  auf, die yon  e inem dep igmen t i e r t en  

H o f  umgeben  waren.  
Shiro Yamada h a t  ebenfa l l s  un t e r  der  Diagnose  X e r o d e r m a  pigmen-  

t o sum ein 21jghr iges  Mgdchen vorges te l l t ,  be i  dam auf  dem R u m p f  
und  an  den  E x t r e m i t ~ t e n  mehre re  P igmenf f l eeken  mi t  k le inem Leuko-  
d e r m a  zu sehen waren.  Bisher  waren  keine  regress iven  Vergnderungen  
aufgetreten. 

Tohyama h a t  bei  e inem 14j~hr igen K i n d  eine hochgrad ige  f leekige 
P i g m e n t u t i o n  und  L e u k o d e r m a  auf  de r  ganzen  KSrperober f lgche  ge- 
sehen. Aus diesen Ber ichten ,  d i e  le ider  i m m e r  s e r f  kurz  waren,  k a n n  
ich n ich t  beur te i len ,  ob diese F~l le  in  diese K r a n k h e i t s g r u p p e  ein- 
geordne t  werden  mfissen. 

I ch  b e t r a c h t e  diese F~l le  als ein selbst~ndiges ,  aber  noch n ich t  be- 
schr iebenes  K r a n k h e i t s b i l d ,  ffir das  ich den  N a m e n  Acropigmentatio 
symmetriea Dohi vorschlage~). 
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1) Ich habe mehrere F~lle yon Leukoderma bei Japanern in der Kreuzbein- 
region gesehen, die sicher nicht Lues hatten, trotzdem das Bild t~uschend einem 
Leukoderma specificum glieh. Es wurde mir gesagt, dab diese Ver~nderung in 
Japan h~ufiger sein soll. Ursache unbekannt. Buschlce. 

2) Ich mOchte an dieser Stelle darauf hinweisen - -  worauf mich Herr Ko- 
maya aufmerksam'gemaeht hat - - ,  daI~ die gew6hnliehen Lentigines, die wir ja 
nicht nur im Gesieht, sondern aueh auf den Extremiti~ten (besonders den oberen, 
nur ganz selten der unteren) nnd aueh am l~umpf beobachten, auffallend sym- 
metrisch meistens ]okalisiert sind. Wir konnten das in zahlreichen darauihin 
untersuehten F~llen feststellen. Vielleicht bietet sieh sparer Gelegenheit, darauf 
zuriickzukommen. Buschlce. 
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