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Ein Fall yon symmetrischer universeller Sklerodermie. 

Von 

Dr. Hans  Zehrer.  

(Mi~ 6 Texgabbildungen.) 

(Eingegange~ am 8. Juli 1929.) 

Am 2 9 . 5 . 2 9  wurde in die hiesige Kl in ik  ein Fal l  yon symmetriseher 
Sklerodermie aufgenommen.  Die Vie]sei~bigkeit und  Ausgeprggtheit  der 
Symptome dfirfte eine Ver6ffentl ichung rechtfertigen. 

Es handelt sieh um eine 36 jghrige Inspektorsfrau. Beide Elgern leben, sollen 
immer gesund gewesen sein. 4 Gesehwisger sind als Kleinkinder gestorben, ein Bruder 
yon 34 Jahren lebg, isg gesnnd. Ein Bruder des Vagers war geisgeskrunk. Die 
fibrige Fumilienanamnese isg ohne Ingeresse. 

Als Kind will Pagientin hie ernsglieh krallk gewesen sein. Anf der Sehnle 
ternge sie miggelmgBig. W/~hrend und naeh der Sehule hag sie bei den Eltern in der 
Landwirtsehafg sehwer gearbeiteg. Menarehe mit 19 Jahren, Menses immer nn- 
regelmggig mit hgufigen Ungerbreehungen, sehmerzhufg. 1923 hut sie sieh ver- 
heirutet; keine Kinder, kein Abgang. 

Mig 21 Jahren bemerkte sie, dab ihre Finger, wenn sie in kultem Wasser 
arbeitete, ganz blau nnd geffihlos walrden und lgngere Zeig so blieben. Aueh die 
Fiige wurden bei Xglte blau, gefiihllos und liegen sieh sehwer erw/~rmen. Vor 
egwa r Jahren bekam sie im kleinen Finger der linken Hand eine Spannung, der 
kleine Finger wurde krumm, sie konnge ihn niehg mehr sgreeken. Der kleine Finger 
der reehten Hand und der 2., 3. nnd 4. Finger beider I-Ignde folgten allm/~hlieh. 
In der ersten Zeig waren die Finger aueh gesehwollen. Vet etwa 3 Juhren waren 
an der Stirne fliiehgige Sehwellungen aufgetreten, die Stunden bis Tage unhielten 
und yon Sehmerzen im Vorder- und Hingerkopf begleiteg waren. Die Htgnde 
krampfen sieh immer mehr zusammen, die Gesiehgshaut ring an zu sparmen, dunkle 
Verfgrbungen an den Hgnden, im Gesieht nnd am X6rper waren uufgetregen. 
Die Sehwellungen im Bereieh der Sgirne hielten immer lgnger an und fiihrten zu 
einer Verdiekung der Nasenwurzel. Die gesehwollenen Partien waren migtelharg, 
eindrfiekbar. Langsam wurde aueh die Oberlippe zu knrz, sie konnte den Mnnd 
nieht mehr ganz sehliel?en. Die Nase sehrumpfge immer mehr zusammen. Seig 
egwa 2 Jahren bestehen Sehmerzen in den Armen und Beinen, dureh eine hoch- 
gradige Kglteemlofindliehkeit der Extremiti~gen bedingg. 

Die Kranke will yon jeher etwas nerv6s gewesen sein. Sie leideg seit mehreren 
Jahren an sehleehtem Sehlaf. Appetig und Verdauung sind sehon lunge nieh~ 
mehr in Ordnung (Durehii~lle, Sodbrennen). In den letzten 11/2 Jahren hat sie 
sehr ubgenommen. 
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Die Ehe soil gut sein, obwohl sich beide Ehegatten Kinder wiinschen und regel- 
rechten Verkehr haben, ist sie bis jetzt kinderlos geblieben. Dysmenorrh6e besteht 
auch heute noch. 

Psyehisch ist sie unauffgllig. Auffassung und Reaktion sind prompt. Alt- 
gedgehtnis und Merkfghigkeit sind erhalten. Die Intelligenz etwas unterwertig. 
Die Affel~lage durch teilweise Krankheitseinsieht gedrfickt. 

Abb. 1. Abb. 2. 

K6rperlieher Befund (s. Abb. 1 und 2): Die Kranke wiegt bei einer Gr6Be yon 
158 em nur 42 kg. Der K6rperbautypus ist wohl immer asthenisch gewesen. Der 
Knochenbau ist grazil, die Muskulatur stark atrophiseh, teilweise induriert, 
das Fettpolster fast v611ig gesehwunden. Am ganzen K6rper besteht eine ~ber- 
pigmentierung, die in der Intensi t~ symmetriseh angelegt ist. und, ebenfalls 
symmetriseh, vitiligo~hnliehe Aussparungen zeigt. Der Seh~del hat etwas Mumien- 
haftes. Die Haut fiber dem Gesieht ist atrophiseh, stark angespannt, fiber der 
kn6chernen Unterlage schlech~ verschieblich. Die atrophisehen Lippen sind zu 
kurz geworden und zeigen fibrillgre Zuckungen. Die I~ase ist in den unteren Partien 
gesehrumpft, an der Wurzel stark verbreitert, induriert. Zur Zeit besteht fiber 
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der Stirne ein mittelhartes 0dem, das sieh etwa 4 mm tier eindriieken lgBt (siehe 
Abb. 1). Die Mundh6hlensehleimhaut und das Zahnfleiseh sind ohne krankhaften 
Befund. Die Raehentonsillen sind vergr6Bert und zerkliiftet. Der Mundboden ist 
in seinen unteren Sehiehten verh~rtet, die Zunge kann nnr ganz wenig tiber die 
nntere Zahnreihe vorgestreekt werden. Der obere Zahnbogen ist, links mehr als 
rechts, dureh Daumenhtsehen in 
der Kindheit vorgetrieben, so dab 
einePrognathie besteht. DasGebiB 
ist teilweise defekt. Die Wangen 
sind stark atrophiseh, das Fett- 
polster ist v611ig gesehwunden. Der 
Masseterreflex ist abgesehw/~eht, 
Zungenmuskelreflexe nieht vor- 
handen. Am linken Ohr besteht 
eine ehronisehe Mittelohreiterung, 
dureh welche die lt6rf~higkeit fast 
v611ig aufgehoben ist. Die Haut  
der Ohrmuscheln ist atrophiseh 
und glgnzend. Die t taare sind ge- 
liehteg und troeken. Die Naeken- 
nnd I-Ialsmuskulatur fiihlt sieh, 
namentlieh in den vorderen Par- 
tien hart an, die Haut  dariiber 
ist sehleeht versehieblieh. In 
beiden Sehliisselbeingruben sym- 
metrisehe vitiligoghnliehe Ausspa- 
rungen der pigmentierten Haut. 
Die seitliohen Kopfdrehungen sind 
stark behindert, ebenso das Riiek- 
wgrtsbeugen. Die Sehilddriise ist 
in normaler GrSl~e palpabel. 

Am Thorax besteht in der 
H6he der Brustwirbelsi~ule eine 
Rechtsskoliose, die sieh anfangs 
der 20iger Jahre zum erstenmal 
bemerkbar maehte. Die atrophi- 
sehe Haut  des Sehultergiirtels ist 
fiberall da, wo sie unmittelbar dem 
Knoehen aufliegt, leicht ger6tet. 
Der Thorax selbst ist flaeh, die 
Int  ereostalmuskulatur sklerosiert, 
so dab eine normMe Expansion bei Abb. 3. 
der Atmung nicht mehr m6glieh 
ist. Ober beiden Lungen h6rt man vereinzelte, nicht klingende Rasselger/~usehe, 
reehts hinten oben Giemen, reehts hinten nnter Pleurareiben. Das Herz zeigt nor- 
male Grenzen. Die Auskultation ergibt ein systolisehes Geri~uscSn fiber der Spitze, 
der Puls ist 80, mittelhart, regelmggig. Der Blutdrnek auf 155 mm erh6ht. Die 
Bauchorgane zeigen in der linken Adnexgegend eine Druekempfindliehkeit. Die 
fachiirztliche Untersuehung ergab keinen krankhaften Befund. Die Bauchhaut ist 
dunkel pigmentiert nnd zeigt in beiden Inguinalgegenden kleinfleckige weige 
Stellen. 

Der Urin ist frei yon ]~iweiB und Zucker, das Sediment ohne krankhaften 
Befund. Der Stuhl frei ,Ton Parasiteneiern. Die Wa.R. im Blur ist negativ. 

Das Blutbild ergibt: 560/0 ]lb. ,  4060000 rote BlutkOrperchen, darnnter 
Archiv ffir Psychiatrle. Bd. 88. 31 
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vereinzelte Nikrocyten. 5600 Leukocyten, davon 53o/0 Segmentkernige, 8~ Stab- 
kernige, 29~ Lymphocyten, 90/0 Eosinophile, 1~ Monoeyten. 

Nervensystem: Geringe Anisokorie, rech~s weiter als links. Links etwas entrundet. 
Lieht- und Konvergenzreaktion verlangsamt. Der Augenhintergrund ist ohne krank- 
haften Befund. Die Augenbewegungen sind ffei, kein Nystagmus. Die Koniunktival- 

reflexe sind beiderseits aufgehoben, die Corenalreflexe in Ordnung. Der Trigeminns 
zeigt keine Druckempfindlichkeit. Die Mundpartie des Faeialis ist rechts etwas 
schwgeher. Die anderen Gehirnnerven sind in Ordnung. An den iibrigen Reflexen 
fgllt eine Absehw~chung der Armreflexe beiderseigs auf, der Patellarreflex ist links 
gesteigert, rechts abgeschwgeht, die Aehillessehnenreflexe k6nnen beiderseits nieht 
ausgel6st werden. Alle anderen Reflexe sind in Ordnung. Es besteh$ ein weiger, 
mitgelstarker Dermographismus. 



Ein Fall yon symmetriseher universeller Sklerodermie. 459 

An den Armen, die nicht ganz gestreckt werden k6nnen, besteh~ eine gering- 
gradige Hypertonie. Die Taxis ist: o.B. Die Muskula~ur beider Arme ist stark 
atrophisch. An beiden It~nden (Abb. 3) stehen der 3., 4. und 5. Finger in v511iger 
Contraeturstellung, die auch lOassiv nicht gelSst werden karm. Die beiden Zeige- 
finger sind in mittlerer BeugesteUung versteif~, die Endglieder and I~ggel aSrophisch. 
Am Gelenk der rechten Endphalange bes~eht eine Geschwiirsbildung. An beiden 
Hi~nden unverschiebliche Glanzhaut und s~arke Pigmentierung. Auf beiden ttand- 
rficken weil~e Sprengelungen. Die BengemuskulaSur beider Arme und tIgnde ist 
in ihrem sehnigen Tell etwas verkiirzt, so da~ eine vSllige Streckstellung nich~ mehr 
mSglich is~. 

�9 An beidea Beinen ist der Tonus etwas erhSht, die Taxis nicht gest0rt. Das 
rechte ~uBgelenk is~ e~was geschwollen, in seiner Beweglichkeit eingeschrgnk~, 
Spitzful~stellung augedeutet. Beide Ffil~e and Unterschenkel sind blgulich ver- 
fgrbt, kiihl, und zeigen ~rophisehe StSrungen der Hau6 mi~ s~ellenweiser ~ering- 
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gradiger Geschwiirsbfldung. Der Gang ist steif, stelzend, unsicher. Keia aus- 
gesprochener l~omberg. 

Die Un~ersuehung auf Beriihrung, Sehmerz und Tempera~ur und Tiefen- 
sensibilitgt ergibt niehts Krankhaftes. Die Druckempfindlichkeit der Niuskulatur 
ist am ganzen KSrper gesteigert. 

Kleinhirnsymp~ome sind nicht naehzuweisen. 
Die elektrisehe Untersuehung ergibt an den oberen Gesichtspartien keine 

elektrische Erregbarkei~, an den unteren normalen Befund. Die farudisehe Unter- 
suchung der Zunge ergibt etwas trgge Zuekungen, die galvanisehe nichts Abweiehen- 
des. Das Platysma reagiert in den hin~eren Partien auf faradischen Strom mit 
raschen Zuekungen, in den vorderen mit langsamen, galvaniseh normal. Die Arm- 
und Handmuskulatur reagier~ beiderseits anf den faradisehen Strom normal, der 
Adductor pollicis reehts e~was langsamer als links. Galvaniseh sind Muske]n nnd 
Nerven beiderseits yon normaler Erregbarkeit, die Handmuskulatur reehts etwas 
verlangsamt. Die Bauchmusku]atur reagiert faradisch links schwgcher als rechts. 
An beiden Obersehenkeln und an beiden Gastrognemii ist die faradische Zuckung 
verlangsamt. Die galvanisehe Zuckung is~ an beiden Ober- und Unterschenkeln 
normal. 

Die R6ntgenaufnahmen ergeben am Sehgdel eine normale Sella. An der 
Wirbelsgule auBer der kyphotischen Versehiebung und seheinbar sekundgren Wirbel- 
deformation niehts Krankhaftes. An den Hgnden (Abb. 4) zeigen sieh Arophien 
an den yon der Contractur befallenen Gelenken, an den Endphalangen beider 

31" 
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Daumen nnd versehiedener ~nderer Finger. Die RSntgenaufnahme des reehten 
FuBgelenkes zeigt fleckige Aufhellungen versehiedener Ful~wurzelknochen. 

Der Adrenalinversueh ergab, abgesehen yon der proml0~ einsetzenden Leuko- 
eytose mi~ Nachzaeke eine vSllige Abweichung yon der Norm, was zum Teil toni 
die hoehgradige Erregung der Pa~ientin vor  Beginn des Versuehes, zum Teil auf 
die geringe Menge yon einem halbert mg Adrenalin in Itinsicht auf den groBen 
Sehwgohezust~nd der Patientin znrtiekzuftihren sein dtirfte (Knrve 1, Abb. 5). 

Auch die Priifung auf Vagatonie ergab keine einwandfreien Werte, sogar tei]- 
wdse Umkehrung der iib]iohen Knrven, was wohl auch bier auf die geringe Menge 
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yon 112 mg zuriiekzuftihren sein dtirfte. Auch die tibrigen Sensationen, SchweiB- 
ausbruch, ttitzegeffihl, Salivation fehlten vOllig (s. Kurve 2 und 3, Abb. 6 u. 7). 

Die Bes~immung des resl0iratorisehen Grundumsatzes und der spezifiseh dyna- 
mischen Eiweigwirkung konnte leider nicht vorgenommen werden, da es unmSglich 
war, an den atrophischen nnd verk/irzioen Lippen einml luf~dichten AbsehluB zu 
bekommen. 

H. Zondek hat te  lgngere Zeit an  einem ghnlichen Pa t i en ten  genaue 
Unte r suchungen  des Stoffwechsels vorgeilommen, die jedoch vSllig 
normale  Verhgltnisse ergabem Auch bei der Gaswechseluntersuchung 
l and  Zondelc, wie auch Ludwig Meyer normale Werte  fiir den Sauerstoff- 
verbrauch u n d  die Kohlensgureabgabe.  
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H. Ho]/mann u. a. fanden in allen van ihnen untersuchten F/~llen 
yon Sklerodermie ein untererregbares sympathisches und ein fiber- 
erregbares parasympathisches Nervensystem. 

Unser Fall ist insofern sehr interessant, als die yon Cassierer u. a. 
angenommenen 3 Stadien, das Stadium 6dematosum, indurativum und 
a, trophieum hier nebeneinander bestehen. Auch das Mumiengesieht, 
die universelle Pigmentierung mit dell symmetrischen Aussparungen, 
die Sklerodaktylie, die yon Cassierer u. a. besehriebenen Ver~nderungen 
an der Wirbels~ule, die Atrophien an den Kncchen, die Myosklerosen 
a m  Thorax, die vasomotorisehen und $rophisehen St6rungen der t t au t  
sind in dieser I-I~uflmg der Symptome an einem Krankheitsfall be- 
merkenswert. 

Xtiologiseh versueht man immer wieder, die Sklerodermie mit endo- 
krinen St6rungen in Zusammenhang zu bringen und maeht die Sehild- 
drfise, die Hypophyse, die Keimdrtisen, pluriglandul/~re Dysfunktionen 
d~fiir verantwortlich. Noorden sprach yon einer Degeneratio genito- 
selerodermatiea, die er naeh Infektionskrankheiten anftreten sah. 

I t .  Curschmann denkt wie Cassierer arL eine endokrine und primgr 
autonomozentrale Genese. 

Die seit der Menarche bestehende Dysmenorrh6e unserer Kranken 
weist vielleieht ~tiologisch in diese Richtung. Dal] bei dem heutigen 
Zustand der Patientin jede Therapie aussichtlos isr ist selbstverst~ndlich. 
Wir haben versuchsweise pluriglandulgre Driisenpr~parate, Menformon, 
Dia~hermie, Solluxlampe, pro~ongierte warme Bgder gegeben und da- 
dutch eine augenbliekliche Besserung des groBen Spannungsgefiihls, 
das yon der I(ranken hauptsgehlieh im Gesieht mad an den Hgnden 
empfunden wird, erreieht. Die starke K~lteempfindliehkeit der Extre- 
mit~ten, die sieh oft bis zum Sehmerzgeffihl steigert, ist dadureh nieht 
beeinfluBt worden. 
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