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Mit 1 Textabbildung.
(Eingegangen am 11. Februar 1924.)

In der Zeit von 1920—1922 konnte ich als Assistent der Poliklinik
von Prof. Dr. K. Doki 12 Fille von Pigmentanomalie beobachten, die
ich wegen ihrer Rigentiimlichkeit hier zusammenstelle.

1. Der 16jihr. berufslose Patient gab an, daBl in seinem 5. Lebensjahre
Pigmentflecken auf den Hand- und FuBriicken aufgetreten wiren, die sich all-
méhlich verbreiterten und in den letzten Jahren stationdr blieben. Anamnestisch
ist nur Blutsverwandtschaft der Eltern zu erwihnen. Allgemein o. B. Neben
zahlreichen Epheliden an Nasenriicken, Stirn, Wangen, Lippenrot und Ohr-
muscheln an der Streckseite des Oberarmes einige, am Ellenbogengelenk zahl-
reichere ephelidenahnliche Flecke. Das untere Drittel des Unterarmes diffus
braunlich verfarbt, an der Streckseite intensiver als an der Beugeseite. Vom
Handgelenk an finden sich grieB- bis hanfkorngroBe, briaunliche bis dunkelbriun-
liche, ja schwarze, dicht nebeneinandergelegene Flecke. Dazwischen am Hand-
gelenk Depigmentierungen, die am Handriicken leukodermihnlich netzartig mit-
einander verbunden sind. — An den Metacarpophalangealgelenken und an den
zweiten Fingergliedern sind die Leukodermflecken sehr verbreitert und nur ver-
einzelt befinden sich hier kleine Pigmentflecke. Handteller normal, die Pigment-
flecke grenzen sich scharf gegen sie ab. Wihrend die Haut des Unterarmes ganz
normal ist, erscheint sie an den Leukodermflecken des Handriickens leicht ge-
rotet. — An den Oberschenkeln einige ephelidendhnliche Flecke, die Haut der
Unterschenkel schwachbrdunlich, diffus verfarbt. FuBgelenk und FuBriicken sind
ahnlich pigmentiert wie die entsprechenden Teile der oberen Extremititen, nur
sind hier die lenkodermatischen Flecke grifier und besonders grof3 in der Malleolar-
gegend, iiber dem Os naviculare, den Metatarsophalangealgelenken und den
Mittelphalangen der Zehen. Auch die Haut der FiiBe ist leicht gerdtet, aber sonst
nicht verandert.

2. 12jahr. Midchen; nach Sonnenbrand an Hand- und FuBriicken leuko-
dermatische Flecken. Anamnese, sonstiger Status o. B. — Im Gesicht nur einige
Epheliden. Fleckférmige Pigmentation am Handriicken, von den Metacarpo-

1) Die Arbeit wird spéter in einer japanischen Zeitschrift ausfiihrlich er-
scheinen. Sie schien mir aber wichtig genug, um an dieser Stelle wenigstens gekiirzt
mitgeteilt zu werden. Buschke.
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phalangealgelenken bis zu den zweiten Fingergelenken reichend. Besonders grofie
leukodermatische Flecke iiber den zweiten Phalangen. Die Haut an diesen leuko-
dermatischen Stellen leicht gerotet, ohne sonstige Verinderungen. Ober- und
Unterschenkel ganz frei, am Fufiriicken gleiche Verénderungen wie beim 1. Fall,
nur nicht so ausgepragt.

Abb. 1.

3. Beginn im Knabenalter, hat sich bei jedem Sonnenbrand verstirkt; in
den letzten Jahren stationir. Vater und ein Onkel leiden an derselben Krankheit.
— Abweichend ist das Befallensein von Hals, der oberen Brustpartien und der
Schulter, sowie der Scapulargegend, des weiteren waren die Beugeflichen beider
Unterarme, das Gesaf bis zur Mitte der Oberschenkel herab, und deren Streckseite
mit Freilassung des Schenkeldreiecks durch die Pigmentation und Depigmentation
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verindert. An den Streckseiten der Ellbogen- und Kniegelenke grofe leukoderma-
tische Stellen. Die erwihnten Partien pigmentiert, wie beim Fall 1 von Hand-
und FufBriicken beschriében, die auch hier die gleichen Veréinderungen aufwiesen.

4. Lehrer, stammt von Blutsverwandten und ist mit einer Base verheiratet.
Von 3 lebenden Kindern 2 von den gleichen Krankheit wie der Vater befallen.
Béi ihm sowohl wie bei den Kindern Beginn im 3. Lebensjahre. — Befallen die
ganze Ober- und Unterextremitit und die iibrigen Partien wie bei Fall 3 (siehe Abb.).

5. 11jahr. Sohn von 4. Beugeseite des Ober- und Unterarmes fleckig pig-
mentiert, die Streckseite diffus dunkelbraun mit eingesprengten schwarzen Flecken.
An den Kniescheiben einzelne Leukodermflecke dicht nebeneinander. Hinde
und File wie Fall 1, ebenso Epheliden im Gesicht.

6. 7jahr. Sohn von 4.; ganz dhnliche Verinderungen wie beim Vater.

7. Matrose. Die Mutter hatte dasselbe Leiden. Keine Blutverwandtschaft. —
Hier auch am behaarten Kopf, besonders in der Frontal- und Parietalgegend,
weniger in der Temporalgegend fleckige braune Pigmentstellen, dazwischen leuko-
dermatische Flecken. Sonst wie bei Fall 1 Hand- und FuBriicken befallen, aber
auch das distale Unterarmdrittel, Ellbogen- und Kniescheibengegend. Epheliden-
ahnliche Bildungen am Gesaf, Beugeseite der Oberschenkel und Streckseite der
Oberarme.

8. 15jahr. Knabe S. K. Anamnese o. B. Sehr ahnlich dem 3. Fall, nur daB
die Streckseiten der Oberarme und der Unterschenkel diffus dunkelbraun verfarbt
sind, dagegen keine Verinderungen an den GesiBflachen.

9. und 10. 24- bzw. 27jshr., dem ersten sehr ahnlich, nur reichte bei dem
9. Fall die fleckige Pigmentation der Hinde und Fiie etwas nach oben.

11. 22jahr. Madchen, Eltern blutverwandt, sowie ein Onkel und eine jiingere
Schwester ebenso erkrankt. — Pigmentation ahnlich Fall 1, hier jedoch auch
Brusthein, Streckseite des Ellbogengelenkes,” Kniescheibe, Beugefliche der Unter-
arme und Streckseite der Unterschenkel ergriffen. In der rechten Scapulargegend
ein dem Leukoderma centrifugum Sutton #hnliches Bild.

12. 21jahr. Student, dhnelt dem ersten; eine jiingere Schwester ebenfalls
erkrankt.

Zur hastologischen Untersuchung wurden Hautstiicke aus dem FuB-
ritccken von Fall 1, 3, 4, 9 und 12 verwendet.

Epidermis, Cutis und Subcutis normal. Nur der Pigmentgehalt in
der Basalzellenschicht der Epidermis an den leukodermatischen Stellen
vermindert, sogar fehlend, an den pigmentierten Stellen vermehrt.
Der Ubergang von Pigment- zu Leukodermstellen war meistens all-
méhlich. Die Chromatophoren in der oberen Cutisschicht nicht ver-
mehrt.

Die oben beschriebenen 12 Fille konnen als einheitliches Krankheits-
bild aufgefalit werden.

Es waren unter den beobachteten Fillen, 10 Minner und 2 Frauen,
bei Einrechnung der Angehorigen 6 weibliche und 14 ménnliche Pa-
tienten. Mithin Uberwiegen des minnlichen Geschlechts.

Lebensalter hauptsichlich zwischen dem 10. und 20., der Anfang
der Krankheit zwischen 1. und 13. Lebensjahr.

Unter den 12 Fallen oder 10 Familien sind 4 Familien, in denen die
Krankheit in 2 Generationen auftrat, und gleichzeitig ist bei 4 Familien

Archiv £, Dermatologie u. Syphilis. Bd. 147, 26
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die Erkrankung von Gleschwistern beobachtet. Es ist daher sehr wahr-
scheinlich, dal} diese Krankheit vererbt wird. AuBerdem ist es be-
merkenswert, dafi 5Falle aus blutverwandten Ehen stammten,
Zwischen Wohnort und beruflicher Tétigkeit einerseits und Krankheit
andererseits keine Beziehung.

Die Krankheit besteht in 2 Haupterschemungen: 1. Epheliden im
Gesicht und 2. Pigmentanomalie an Hand- und Fuliriicken. Die Ephe-
liden kommen hier wie bei gewdhnlichen Fallen auf der Stirn, auf dem
Nagenriicken, auf den Wangen, den Ohrmuscheln und sogar auf dem
Lippenrot vor. Die Pigmentanomalie des Hand- und FuBriickens
besteht aus griefl- bis hanfkorngrofien, schwach briunlichen oder
dunkelbraunlichen bis schwarzen Pigmentflecken und dazwischen
liegendem fleckigen oder netzartigem Leukoderma. Da diese Pigment-
anomalien an beiden Extremitétenenden nicht nur gleichartig vor-
kommen, sondern auch das Leukoderma an den Fingern, an den Meta-
karpophalangealgelenkgegenden, am Proc. styloideus, an den Zehen,
Metatarsophalangealgelenkgegenden, der Malleolargegend in gleicher
Weise verbreitet ist, so zeigt die Verinderung eine schéne Symmetrie.
Bei den meisten Fallen bleiben die tibrigen Teile der Extremitéten,
Brust, Schulter, Scapulargegend und Gesaf} nicht intakt. Hier kommen
vor: 1. eine Veranderung wie an Hand- und Fufiriicken; 2. eine fleckige,
verschieden farbige Pigmentation; 3. eine diffuse Pigmentation mit
schwarzen, kleinfleckigen Pigmentationen, und 4. nur schwarze, klein-
fleckige Pigmentation. Auch diese so lokalisierten Anomalien treten
symmetrischer auf. Hs ist bemerkenswert, dall die Streckseiten des
Ellenbogens und Kniegelenkes sehr oft eine Angsammlung von Pigment-
flecken und Leukoderma zeigen, wihrend die angrenzenden Stellen
normal sind. Abgesehen von der Pigmentanomalie ist die Haut normal.
Subjektive Symptome fehlen.

Diese in der Kindheit aufgetretene Krankheit bleibt nach Kr-
reichung des Hohepunktes bestehen, wie mir durch Vergleiche mit
Photographien einzelner Fille aus verschiedenen Sommern nach-
zuweisen gelang. Die Hautverinderungen scheinen dagegen in der
warmeren Jahreszeit stirker als in der kalten aufzutreten, da haupt-
sichlich in dieser Zeit die Kranken uns konsultiert haben, eine Ver-
mutung, die auch von einzelnen Patienten bestétigt wurde.

Bei 2 Patienten, die die Krankheit tiber 30 Jahre hatten, konnten
keinerlei Beschwerden, aber auch keine Riickbildung festgestellt werden,
so daB wohl kaum eine Heilungstendenz anzunehmen ist.

Was die Differentialdiagnose anbetrifft, so kénnen Pilzaffektionen,
Lepra und Xeroderma pigmentosum wegen des negativen Pilz- und
Bacillenbefundes und des abweichenden Verlaufes ~ausgeschlossen
werden. Das bei Japanern haufige Leukoderma nach Seebidern zeigt
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eine andere Lokalisation und ein anderes Bild!). Hautkrankheiten
fehlen anamnestisch durchgiingig, so daf sekundare Veréinderungen
auszuschlieBen sind. Soweit ich bis jetzt in der Literatur festgestellt
habe, konnte ich keinen analogen Fall finden. Die nachfolgenden
wenigen Beschreibungen lassen mich hochstens ein etwas ahnliches
Krankheitsbhild vermuten. Léw hat bei 2 Kindern aus einer blut-
verwandten Ehe eine Pigmentanomalie gesehen, welche aus Pigmen-
tation, Epheliden und Leukoderma bestanden hat. Méne hat unter der
Diagnose Xeroderma pigmentosum einen interessanten Fall berichtet:
Bei einem 6jihrigen Midchen traten nach Pernionen an Hand- und FuB-
riicken mehrere Pigmentflecken auf, die von einem depigmentierten
"Hof umgeben waren.

Shiro Yamada hat ebenfalls unter der Diagnose Xeroderma pigmen-
tosum ein 21jdhriges Madchen vorgestellt, bei dem auf dem Rumpf
und an den Extremititen mehrere Pigmentflecken mit kleinem Leuko-
derma zu sehen waren. Bisher waren keine regressiven Veréinderungen
aufgetreten.

Tohyama hat bei einem 14 jiahrigen Kind eine hochgradige fleckige
Pigmentation und Leukoderma auf der ganzen Korperoberfliche ge-
sehen. Aus diesen Berichten, die leider immer sehr kurz waren, kann
ich nicht beurteilen, ob diese Fille in diese Krankheitsgruppe ein-
geordnet werden miissen.

Ich betrachte diese Fille als ein selbstdndiges, aber noch nicht be-
schriebenes Krankheitsbild, fir das ich den Namen Acropigmentatio
symmetrica Dohi vorschlage?).
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1) Ieh habe mehrere Fille von Leukoderma bei Japanern in der Kreuzbein-
region gesehen, die sicher nicht Lues hatten, trotzdem das Bild tduschend einem
Leukoderma specificum glich. Es wurde mir gesagt, daB diese Verinderung in
Japan haufiger sein soll. Ursache unbekannt. Buschke.

2) Ich méchte an dieser Stelle darauf hinweisen — worauf mich Herr Ko-
maya aufmerksam gemacht hat —, daf die gewohnlichen Lentigines, die wir ja
nicht nur im Gesicht, sondern auch auf den Extremititen (besonders den oberen,
nur ganz. selten der unteren) und auch am Rumpf beobachten, auffallend sym-
meétrisch meistens lokalisiert sind. Wir konnten das in zahlreichen daraufhin
untersuchten Fillen feststellen. Vielleicht bietet sich spater Gelegenheit, darauf
zurtickzukommen. Buschke.



