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[Direktor: Geheimrat Prof. Dr. H. Meyer].)

Ein Fall von symmetrischer universeller Sklerodermie.

Von
Dr. Hans Zehrer.

(Mit 6 Textabbildungen.)

( Bingegangen am 8. Juli 1929.)

Am 29. 5. 29 wurde in die hiesige Klinik ein Fall von symmetrischer
Sklerodermie aufgenommen. Die Vielseitigkeit und Ausgepragtheit der
Symptome diirfte eine Versffentlichung rechtfertigen.

Es handelt sich um eine 36 jahrige Inspektorsfrau. Beide Eltern leben, sollen
immer gesund gewesen sein. 4 Geschwister sind als Kleinkinder gestorben, ein Bruder
von 34 Jahren lebt, ist gesund. Ein Bruder des Vaters war geisteskrank. Die
iibrige Familienanamnese ist ohne Interesse.

Als Kind will Patientin nie ernstlich krank gewesen sein. Auf der Schule
lernte sie mittelmaBig. Wahrend und nach der Schule hat sie bei den Eltern in der
Landwirtschaft schwer gearbeitet. Menarche mit 19 Jahren, Menses immer un-
regelméBig mit haufigen Unterbrechungen, schmerzhaft. 1923 hat sie sich ver-
heiratet; keine Kinder, kein Abgang.

Mit 21 Jahren bemerkte sie, daB ihre Finger, wenn sie in kaltem Wasser
arbeitete, ganz blau und gefiihlos wurden und langere Zeit so blieben. Auch die
FiiBe wuarden bei Kilte blau, gefiihllos und lieBen sich schwer erwarmen. Vor
etwa 4 Jahren bekam sie im kleinen Finger der linken Hand eine Spannung, der
kleine Finger wurde krumm, sie konnte ihn nicht mehr strecken. Der kleine Finger
der rechten Hand und der 2., 3. und 4. Finger beider Hénde folgten allmahlich.
In der ersten Zeit waren die Finger auch geschwollen. Vor etwa 3 Jahren waren
an der Stirne fliichtige Schwellungen aufgetreten, die Stunden bis Tage anhielten
und von Schmerzen im Vorder- und Hinterkopf begleitet waren. Die Hinde
krampfen sich immer mehr zusammen, die Gesichtshaut fing an zu spannen, dunkle
Verfiarbungen an den Hianden, im Gesicht und am Kérper waren aufgetreten.
Die Schwellungen im Bereich der Stirne hielten immer linger an und fiilhrten zu
einer Verdickung der Nasenwurzel. Die geschwollenen Partien waren mittelhart,
eindriickbar. Langsam wurde auch die Oberlippe zu kurz, sie konnte den Mund
nicht mehr ganz schlieBen. Die Nase schrumpfte immer mehr zusammen. Seit
etwa 2 Jahren bestehen Schmerzen in den Armen und Beinen, durch eine hoch-
gradige Kélteempfindlichkeit der Extremitaten bedingt.

Die Kranke will von jeher etwas nervis gewesen sein. Sie leidet seit mehreren
Jahren an schlechtem Schlaf. Appetit und Verdauung sind schon lange nicht
mehr in Ordnung (Durchfille, Sodbrennen). In den letzten 1Y/, Jahren hat sie
sehr abgenommen.
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Die Ehe soll gut sein, obwohl sich beide Ehegatten Kinder wiinschen und regel-
rechten Verkehr haben, ist sie bis jetzt kinderlos geblieben. Dysmenorrhée besteht
auch heute noch.

Psychisch ist sie unauffallig. Auffassung und Reaktion sind prompt. Alt-
gedichtnis und Merktahigkeit sind erhalten. Die Intelligenz etwas unterwertig.
Die Affektlage durch teilweise Krankheitseinsicht gedriickt.

Abb. 1. Abb. 2.

Korperlicher Befund (s. Abb. 1 und 2): Die Kranke wiegt bei einer Grofie von
158 em nur 42 kg. Der Korperbautypus ist wohl immer asthenisch gewesen. Der
Knochenbau ist grazil, die Muskulatur stark atrophisch, teilweise induriert,
das Fettpolster fast vollig geschwunden. Am ganzen Korper besteht eine Uber-
pigmentierung, die in der Intensitdit symmetrisch angelegt ist und, ebenfalls
symmetrisch, vitiligodhnliche Aussparungen zeigt. Der Schiadel hat etwas Mumien-
haftes. Die Haut tiber dem Gesicht ist. atrophisch, stark angespannt, @iber der
knochernen. Unterlage schlecht verschieblich. Die atrophischen Lippen sind zu
kurz geworden und zeigen fibrillire Zuckungen. Die Nase ist in den unteren Partien
geschrumpft, an der Wurzel stark verbreitert, induriert. Zur Zeit besteht iiber
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der Stirne ein mittelhartes Odem, das sich etwa 4 mm tief eindriicken laBt (siche
Abb. 1). Die Mundhéhlenschleimhaut und das Zahnfleisch sind ohne krankhaften
Befund. Die Rachentonsillen sind vergroflert und zerkliftet. Der Mundboden ist
in seinen unteren Schichten verhirtet, die Zunge kann nur ganz wenig iiber die
untere Zahnreihe vorgestreckt werden. Der obere Zahnbogen ist, links mehr als
rechts, durch Daumenlutschen in
der Kindheit vorgetrieben, so da@
einePrognathie besteht. DasGebil
ist teilweise defekt. Die Wangen
sind stark atrophisch, das Fett-
polsterist vollig geschwunden. Der
Masseterreflex ist abgeschwicht,
Zungenmuskelreflexe nicht vor-
handen. Am linken Ohr besteht
eine chronische Mittelohreiterung,
durch welche die Horfahigkeit fast
vollig aufgehoben ist. Die Haut
der Ohrmuscheln ist atrophisch
und glinzend. Die Haare sind ge-
lichtet und trocken. Die Nacken-
und Halsmuskulatur fiihlt sich,
namentlich in den vorderen Par-
tien hart an, die Haut dariiber
ist schlecht wverschieblich. In
beiden Schliisselbeingruben sym-
metrische vitiligodhnliche Ausspa-
rungen der pigmentierten Haut.
Dieseitlichen Kopfdrehungen sind
stark behindert, ebenso das Riick-
wirtsbeugen. Die Schilddriise ist
in normaler Grofle palpabel.

Am Thorax besteht in der
Hohe der Brustwirbelséule eine
Rechtsskoliose, die sich anfangs
der 20iger Jahre zum erstenmal
bemerkbar machte. Die atrophi-
sche Haut des Schultergiirtels ist
iiberall da, wo sie unmittelbar dem
Knochen aufliegt, leicht gerdtet.
Der Thorax selbst ist flach, die
Intercostalmuskulatur sklerosiert,
so daB eine normale Expansion bei Abb. 3.
der Atmung nicht mehr méglich
ist. Uber beiden Lungen hort man vereinzelte, nicht klingende Rasselgeriusche,
rechts hinten oben Giemen, rechts hinten unter Pleurareiben. Das Herz zeigt nor-
male Grenzen. Die Auskultation ergibt ein systolisches Gerduseh iiber der Spitze,
der Puls ist 80, mittelhart, regelmiBig. Der Blutdruck auf 155 mm erhsht. Die
Bauchorgane zeigen in der linken Adnexgegend eine Druckempfindlichkeit. Die
fachirztliche Untersuchung ergab keinen krankhaften Befund. Die Bauchhaut ist
cslunllliel pigmentiert und zeigt in beiden Inguinalgegenden kleinfleckige weifle
tellen.

Der Urin ist frei von Eiweil und Zucker, das Sediment ohne krankhaften
Befund. Der Stuhl frei von Parasiteneiern. Die Wa.R. im Blut ist negativ.

Das Blutbild ergibt: 56°/, Hb., 4060000 rote Blutkérperchen, darunter
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vereinzelte Mikrocyten. 5600 Leukocyten, davon 539/, Segmentkernige, 8%/, Stab-
kernige, 299/, Lymphocyten, 9°/, Eosinophile, 1°/, Monocyten.

Nervensystem: Geringe Anisokorie, rechts weiter als links. Links etwas entrundet.
Licht- und Konvergenzreaktion verlangsamt. Der Augenhintergrund ist ohne krank-
haften Befund. Die Augenbewegungen sind frei, kein Nystagmus. Die Konjunktival-

d
Abb. 4

reflexe sind beiderseits aufgehoben, die Corenalreflexe in Ordnung. Der Trigeminus
zeigt keine Druckempfindlichkeit. Die Mundpartie des Facialis ist rechts etwas
schwiicher. Die anderen Gehirnnerven sind in Ordnung. An den fibrigen Reflexen
fallt eine Abschwachung der Armreflexe beiderseits auf, der Patellarreflex ist links
gesteigert, rechts abgeschwicht, die Achillessehnenreflexe kinnen beiderseits nicht
ausgelost werden. Alle anderen Reflexe sind in Ordnung. Es besteht ein weiBer,
mittelstarker Dermographismus.
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An den Armen, die nicht ganz gestreckt werden konnen, besteht eine gering-
gradige Hypertonie. Die Taxis ist: o. B. Die Muskulatur beider Arme ist stark
atrophisch. An beiden Hénden (Abb. 3) stehen der 3., 4. und 5. Finger in volliger
Contracturstellung, die auch passiv nicht geldst werden kann. Die beiden Zeige-
finger sind in mittlerer Beugestellung versteift, die Endglieder und Nagel atrophisch.
Am Gelenk der rechten Endphalange besteht eine Geschwiirsbildung. An beiden
Hianden unverschiebliche Glanzhaut und starke Pigmentierung. Auf beiden Hand-
Titcken weiBe Sprengelungen. Die Beugemuskulatur beider Arme und Hénde ist
in ihrem sehnigen Teil etwas verkiirzt, so daB eine véllige Streckstellung nicht mehr
moglich ist.

. An beiden Beinen ist der Tonus etwas erhoht, die Taxis nicht gestort. Das
rechte FuBgelenk ist otwas geschwollen, in seiner Beweglichkeit eingeschrinkd,
SpitzfuBstellung augedeutet. Beide Fiile und Unterschenkel sind bliulich ver-
tarbt, kithl, und zeigen trophische Stérungen der Haut mib stellenweiser gering-
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Abb. 5, Kurve 1.

gradiger Geschwiirsbildung. Der Gang ist steif, stelzend, unsicher. Kein aus-
gesprochener Romberg.

Die Untersuchung auf Beriihrung, Schmerz und Temperatur und Tiefen-
sensibilitdt ergibt nichts Krankhaftes. Die Druckempfindlichkeit der Muskulatur
ist am ganzen Korper gesteigert.

Kleinhirnsymptome sind nicht nachzuweisen.

Die elektrische Untersuchung ergibt an den oberen Gesichtspartien keine
elektrische Erregbarkeit, an den unteren normalen Befund. Die faradische Unter-
suchung der Zunge ergibt etwas trige Zuckungen, die galvanische nichts Abweichen-
des. Das Platysma reagiert in den hinteren Partien auf faradischen Strom mit
raschen Zuckungen, in den vorderen mit langsamen, galvanisch normal. Die Arm-
und Handmuskulatur reagiert beiderseits auf den faradischen Strom normal, der
Adductor pollicis rechts etwas langsamer als links. Galvanisch sind Muskeln und
Nerven beiderseits von normaler Erregbarkeit, die Handmuskulatur rechts etwas
verlangsamt. Die Bauchmuskulatur reagiert faradisch links schwicher als rechts.
An beiden. Oberschenkeln und an beiden Gastrognemii ist die faradische Zuckung
verlangsamt. Die galvanische Zuckung ist an beiden Ober- und Unterschenkeln
normal.

Die Roéntgenaufnahmen ergeben am Schidel eine normale Sella. An der
Wirbelsdule auBer der kyphotischen Verschiebung und scheinbar sekundiren Wirbel-
deformation nichts Krankhaftes. An den Hinden (Abb. 4) zeigen sich Arophien
an den von der Contractur befallenen Gelenken, an den Endphalangen beider
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Daumen und verschiedener anderer Finger. Die Réntgenaufnahme des rechten
Fuligelenkes zeigt fleckige Aufhellungen verschiedener FuBwurzelknochen.

Der Adrenalinversuch ergab, abgesehen von der prompt einsetzenden Leuko-
cytose mit Nachzacke eine vollige Abweichung von der Norm, was zum Teil auf
die hochgradige Erregung der Patientin vor Beginn des Versuches, zum Teil auf
die geringe Menge von einem halben mg Adrenalin in Hinsicht auf den groBen
Schwichezustand der Patientin zurtickzufilhren sein diirfte (Kurve 1, Abb. 5).

Auch die Prifung auf Vagatonie ergab keine einwandfreien Werte, sogar teil-
weise Umkehrung der iiblichen Kurven, was wohl auch hier auf die geringe Menge
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Abb. 7, Kurve 3.

von Y/, mg zuriickzufiihren sein diirfte. Auch die iibrigen Sensationen, Schweil-
ausbruch, Hitzegefithl, Salivation fehlten vollig (s. Kurve 2 und 3, Abb. 6 u. 7).

Die Bestimmung des respiratorischen Grundumsatzes und der spezifisch dyna-
mischen EiweiBwirkung konnte leider nicht vorgenommen werden, da es unmdéglich
war, an den atrophischen und verkiirzten Lippen einen luftdichten AbschluB zu
bekommen.

H. Zondek hatte lingere Zeit an einem &hnlichen Patienten genaue
Untersuchungen des Stoffwechsels vorgenommen, die jedoch véllig
normale Verhiltnisse ergaben. Auch bei der Gaswechseluntersuchung
fand Zondek, wie auch Ludwig Meyer normale Werte fiir den Sauerstoff-
verbrauch und die Kohlensdureabgabe.
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H. Hoffmann u. a. fanden in allen van ihnen untersuchten Fillen
von Sklerodermie ein untererregbares sympathisches und ein iiber-
erregbares parasympathisches Nervensystem.

Unser Fall ist insofern sehr interessant, als die von Cassierer u. a.
angenommenen 3 Stadien, das Stadium 6dematosum, indurativum und
atrophicum hier nebeneinander bestehen. Auch das Mumiengesicht,
die universelle Pigmentierung mit den symmetrischen Aussparungen,
die Sklerodaktylie, die von Cassierer u. a. beschriebenen Veridnderungen
an der Wirbelséule, die Atrophien an den Knochen, die Myosklerosen
am Thorax, die vasomotorischen und trophischen Stérungen der Haut
sind in dieser H#éufung der Symptome an einem Krankheitsfall be-
merkenswert.

Atiologisch versucht man immer wieder, die Sklerodermie mit endo-
krinen Stérungen in Zusammenhang zu bringen und macht die Schild-
driise, die Hypophyse, die Keimdriisen, pluriglandulire Dysfunktionen
dafiir verantwortlich. Noorden sprach von einer Degeneratio genito-
sclerodermatica, die er nach Infektionskrankheiten auftreten sah.

H. Curschmann denkt wie Cassierer an eine endokrine und priméir
autonomozentrale Genese.

Die seit der Menarche bestehende Dysmenorrhée unserer Kranken
weist vielleicht étiologisch in diese Richtung. DaB bei dem heutigen
Zustand der Patientin jede Therapie aussichtlos ist, ist selbstverstindlich.
Wir haben versuchsweise pluriglandulire Driisenpriparate, Menformon,
Diathermie, Solluxlampe, prolongierte warme Bider gegeben und da-
durch eine augenblickliche Besserung des groBen Spannungsgefiihls,
das von der Kranken hauptsichlich im Gesicht und an den Hinden
empfunden wird, erreicht. Die starke Kalteempfindlichkeit der Extre-
mititen, die sich oft bis zum Schmerzgefiihl steigert, ist dadurch nicht
beeinflulit worden.
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