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Nach  den zahlre ichen VerSffent l ichungen der  l e tz ten  J a h r e  is t  k a u m  
noch anzunehmen,  da~ es sich bei  dem ~V[ELKERSSO:~-RosENTHAL- 
S y n d r o m  ( ~ R S )  um ein sel tenes K r a n k h e i t s b i l d  hande] t .  Den Derma-  
tologen,  die mi t  diesem Synd rom besonders  v e r t r a u t  wurden,  ve rdanken  
wir  die d i f ferent ia ld iagnos t i schen Erw~gungen,  die genauere  Abgrenzung  
der  F o r m  der  5dematSsen  Schwellung,  vor  a l lem histopa~hologische 
Fes t s te l lungen ,  die dem kl in ischen S y n d r o m  eine exak te re  Grundlage  
gaben.  Al lerdings  s ind diese in ihrer  Deu tung  noch n ich t  einheit l ich.  Auch  
s ind einige Kl in ike r  wieder  bes t reb t ,  die nosologische E inhe i t  dieses 
S y n d r o m s  abzulehnen.  

]~ei einer historischen Betrachtung finden wir schon um die Mitre des vorigen 
Jahrhunderts ttinweise auf Gesichtsschwellungen im Zus~mmenhang mit einer 
peripheren Facialisp~rese. Erw~hnt sei, dal~ im Jahre 1891 v. FRANXn-I=fOCEWA~T 
Yon fitichtigen Gesiehtssehwellungen, die mit einer Facialisl~hmung und sen- 
siblen Ausfgllen einhergingen, berichtet hatte. Verwiesen sei weiter auf die be- 
kannten Mitteilungen yon Hff~SC~A~N aus dem Jahre 1894, nach denen in einem 
~alle eine alternierende und schlie~lich eine doppelseitige Facialisparese mit 
,,Gesichtsschwellungen" beobachtet wurde. Beachtung verdient aueh die Beobach- 
tung yon ROSSOLIMO aus dem Jahre 1901, der neben einer Facialisparese migrgne- 
~rtige Xopfschmerzen, vortibergehende 0dembildung und aueh eine Zunge, die 
,,mit zahlreiehen Furchen bedeekt" war, erwghnte, 

MELXE~SSO~ fa6te 1928 das GesichtsSdem und die periphere Faeialisparese 
als zusammengeh6riges Syndrom auf, und ~OSE~]~AL ffigte 1931 diesen beiden 
Symptomen die Faltenzunge als drittes hinzu. 

Nachdem zahlreiehe Kliniker die Identitat  des histologischen Substrates der 
Schwellungen beim ~ R S  mit demjenigen der Cheiliiis granulomatosa M~ESCJ~Ea 
erkannt batten (EICHTEE u. Joplin, GALEN u. ]~RUCK~NEI~ SCtYREUS, SCttUEI~/IANN, 
MUSGEE, TAI~EINER, GRO:gZIG U. t~U~SS, FI:NDLAY, LINSER, HORESTISIN U.~,), 
kamen einige Autoren wieder zu der Auffassung, dab das ME~XE~SSO~-ROSE~T~- 
Syndrom nicht mit der Miesehersehen granulomatSsen Makrocheilie identisch sei 
(PIEt~AED, MAGE U. BAES). Einige Beobachtungen fiihrten wegen der Inkonstanz 
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dcr maBgebenden Symptome und auch wegcn der Lokalisation des Odems an ver- 
schicdcnen KSrperteilen mehr zu der Auffassung, dab es sich bei dem MRS um 
eine generalisierte Granulomatose handele, dab aber die Symptomentrias h~ufig 
zu sehen sei. Den Neurologen interessicrten die Zusammenh/~nge dieses 0dems mit 
den neurologischen Ausf/~llen. Erwahnt sei die Arbeit yon DS~I~cG, der den Versuch 
machtc, die Manifestation des MRS neural zu erkl~ren, indem er mcinte, dab die 
wcsentlichen Erschcinungen als parasympathische InnervabionsstSrungen vom 
Ganglion geniculi her zu verstehen seien, wobei der motorische Ausfall des Facialis 
nur sekund~r erfolge. FEGELER grenzte dann eine Symptomengruppe ab, fal~te 
sic als Sphenopalatinumsyndrom zusammen und trennte sie yon dem MRS ab. 
Bei wciteren Beobachtungen feh]te die Lingua plicata, in anderen wicder war die 
Betefligung des N. facialis zu vermissen. 

Fiir den Neurologen war auch dcr Fall yon EGSGAAI~D Yon Interesse, bei dem 
eine rezidivierende Facialisparese mit umschriebenen Schwellungen im Gesicht, 
auch an der Obcrlippe und Schmerzen der linken Kopfseite auftraten. Wegen 
geringfiigiger Ze]l- und Albuminvermehrung im Liquor lautete die Diagnose vor- 
iibergehend Encephalitis epidemica. Erw/~hnt sei bier u.a. die Arbeit yon LEISCm~R, 
dcr fiber einen Fall mit rezidivierendcr Facia]isparese und Odembfldung berichtct. 
Bemerkenswert ist, dab bier fiir die n~here Lokalisation der Facialisl/~hmung eine 
GeschmackstSrung in den vorderen zwei Dritteln der Zunge nachweisbar war und 
auch ein Augentr~nen beim Essen beobachtet wurde. Hingewiesen wurde auf das 
im Schrifttum genannte Symptom der ,,Krokodilstr~nen". Entsprechend anderen 
Beobachtungen meinte auch der Verf., dal3 es am wahrscheinlichsten sei, eine 
Schadigung in der Gegcnd des Gcniculi N. fac. anzunchmen. 

Auch GtY~E~ u. MEI~CE~TZ haben sich mit tier Trias befaBt und auf patho- 
genetische Beziehungen der einzclnen Symptome zueinander hingewiesen. Die Auto- 
ren mcinten, daB nach ihren Beobaehtungcn vasomotorisehe (teilweise migr~nSse) 
Kopfschmerzen dem Syndrom zuzurechnen scien und die Gef~Binnervation als 
pathogenetischer Faktor yon Bedeutung sein diirfte. Auch yon PIERA~D u. MAGi. 
wurden Kopfschmerzen, Migr~ne, intrakranielle Anomalien und erhShter Liquor- 
druck, yon MuSGE~ Dysaesthesicn und ausgcpragte vegetative StSrungen, yon 
Koc~ herabgesetzte Erregbarkeit des N. facialis und Augenver~nderungen (Ver- 
minderung der Tr/~nensekretion, Ceratoconjunctivitis sicca bei hcrabgesetzter Er- 
regbarkeit der Cornea) erwahnt. Auch diesc Autoren fiihren die Ausfallserschei- 
nungen auf eine StSrung im Ganglion gcniculi zuriiek. PIERA~D, MAG~ U. B~ES 
bcrichteten auch fiber einen pathologischen Bcfund im EEG (gewisse fin Stirn- 
him zu lokalisierende StSrungen) bei einem inkomplctten MRS (keine Facialis- 
parese). 

Beachtl ich ffir den Neure logen wurden  besonders die Beobach tungen  
yon  H o ~ s ~ ,  der in  seinen F/~llen zahlreiche Symptome erw/~hnt, 
die auf StSrungen nicht  nu r  des N. faeialis, sondern aueh anderer H i m -  
nerven,  des N. oeulomotorius,  t r igeminus,  glossopharyngeus, vagus und  
hypoglossus h indeuten .  Besonders hervorzuheben sind seine Beobaeh- 
t ungen  yon  Pa t ien ten ,  die zentralnervSse StSrungen aufwiesen. Erw/~hn~ 
wird, dab bei zwei Pa t i en t en  der Neurologe auf Grund  der Symptomat ik  
einen durchgemachten  oder noch bes tehenden spinalen oder polyradi-  
euli t ischen Prozel~ angenommen  hatte .  Ausffihrlich wird ein Fal l  be- 
sehrieben, bei dem zuns eine unklare  (saero-) ]umbale Myelitis mi t  
leichter meningealer  Reizung angenommen  wurde, die nach Aussehlu$ 
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anderer  MSglichkeiten dem MRS bzw. der Cheilitis granulomatosa  

zugerechnet  werden konnte .  
Die eigenen Beobachtungen,  die sich hier anschlie[3en sollen, sind 

wegen der cerebralen S t6rungen  hervorzuheben.  

29 j~hrige Kranke, Gr6l~e 1,56 m, Gewicht 68,0 kg. FA. unauffi~llig. MiBbildungen, 
Faltenzunge, allergische Erkrankungen, Migr~ne oder sonstige nervSse Erschei- 
nungen in der Famflie nicht zu ermitteln. EA. : Friihkindliche Entwicklung ohne 
Besonderheiten, Menarehe mit 16 Jahren, Menses regelm~[~ig, kein Partus, keine 
Fehlgeburten, venerisehe Infektion negiert. 

Mit 19 Jahren erstmalig spontan auftretende, einige Stunden anhaltende 
Sehwellung im Bereich des Unterkiefers und der Mundschleimhaut, die ohne 
Sehmerzen und ohne St6rungen des Allgemeinbefindens verlieL Mit 22 Jahren - -  
nach 3 j~hriger erseheinungsfreier Phase - -  Auftreten einer Unter]ippenschwellung, 
die zun~chst fliichtigen Charakter zeigte, in der Folgezeit episodisch auftrat und 
allm~hlich eine leiehte Dauerschwellung von prallelastischer Konsistenz hinterliei]. 
Ein Zusammenhang mit W~rme, X~lte, Ern~hrung, Menstruation oder irgendwel- 
ehen anderen Einfliissen konnte nicht ermittelt werden. Im gleichen Alter traten 
zur Zeit der st~rkeren Schwellungen heftige, vorwiegend halbseitige Kopfschmerzen, 
Schwindelanf~lle, dann auch Anf~lle mit BewuBtseinsverlust auf, die als Ohnmach- 
ten gesehildert warden. In der Folgezeit konnten in jedem Jahr 1--2 derartige 
,,Anf~lle" beobaehtet werden, immer im Zusammenhang mit sti~rker auftretenden 
Sohwellungen, die mehr auf beide Lippen, Wangensehleimhau~, Nase nnd Kinn 
iibergingen. Teilweise gingen die Anfi~lle den st~rkeren Schwellungen kurz voraus. 

Von Juli 1953 his M~rz 1954, also in ihrem 27. Lebensjahr, war die Pat. wegen 
erheblicher Schwe]lung yon Unterlippe und auch Oberlippe in Behandlung der 
hiesigen Hautklinik. Hier wurde eine fliiehtige periphere Facialisparese beobachtet. 
Auch konnte die Lingua plicata festgestellt werden. 

Befund (Abb. 1): Teigige Schwellung der Unter- und Oberlippe, die riisselartig 
vorspringen, mit ?3bergang auf Wangenschleimhaut, Kinn und Nase. Der Mund kann 
wegen der 5dematSsen Sehwellung kaum geSffnet werden, li. Mundwinke] h~ngt 
etwas herab. Der  Zahnfteisehsaum ist entz~'mdlieh gerStet und leieht blutend. 
Lingua scrotalis et geographica. - -  Histologisch (Dermat. Kl., nach Keilexcision 
der Unterlippe, Pr~p.-Nr. 652/53) : peri- und paravascul~r angeordnete tuberkuloide 
Granulationsknoten (Abb. 2). 

Thorax-Aufnahme des Skeletsystems einschlie~lieh Schgdel o. B. EKG: Norma- 
ler Erregungsablauf. RR l15/70mm I-Ig. Elektropherogramm: Alb. 51,90~ 
~ 6,75%, ~ 9,60~o, /~ 12,50%, y 20,0%. Gesamteiwei8 (ref.) 7,40%. BSR 6/12-- 
25/38. Blutstatus: Auger weehselnden Eosinophflen von 4--8~o o. B. Wa.R. im 
Blut~.  Liquor o. B., kein erhShter Druck. Bilirubin direkt negativ, indirekt 
0,64 rag-%, gest-N 25,2 mg-2/o. Wettmann VI., Thymol neg., Formol neg., Takatg- 
Ara neg., Blutzucker 77 mg-~o, Calcimn 11,5 mg-~o, Phosphor 2,27 mg-~o, alkal. 
Phosphate 11,5 KAE, saure Phosphate 2,6 GE. Urinstatus o. B., Nierenfunk- 
tionspriifung normal. Mant. 1:5000 neg. 

Otologiseh: Tonsillen klein, o. B., NasennebenhShlen o. B. 
Zahnbefund: 7 oben re. geringgradige Verbreiterung des Peridontalspaltes. 

Gingivitis marginalis. Keine Wurzelgranulome. 
Ophthalmologiseh: Papille, Maeula und Gefal~e o. B. 
Einige Tage wurde die Pat. auch in der Neurologisch-Psyehiatrischen Klinik 

beobaehtet, we ebenfalls die geringe periphere Faeialisparese und au2erdem eine 
Beteiligung des N. hypoglossus (Abweichen der Zunge nach li.) festzustellen war. 
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Zu beachten  ist weiter, dab hier auch zentral-neurologische Abweichungen nachweis- 
bar  waren;  die Eigenreflexe an  den ]3einen waren  different, zeitweise ]i. lebhafter  
als re., sparer  vori ibergehend re. lebhafter  als li. mi~ geringerer Kraftent~faltung. 

Abb. 1 a u. b. 5[ELKERSSON-ROSENTHAZ-Syndrom Init exgremen Schwellungszus~nden 

Abb. 2. (H. E. 90 x). Peri- und paravasculi~r angeordnete, tuberkuloide Granulationsknoten 
(Keilexcision Unterlippe, Pr/~p.-I~r. 652/53) 
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AuBerdem wurde eine Hypaesthesie re. f~ stgesf~llt. Hervorzuheben waren welter 
ausgepr&gte vegetative StSrungen, in~bcsondere starke Hyperhidrosis und er- 
heb]iche Pulsschwankungen. Die Encephalographie ergab ein normales Bfld. Der 
Liquor war ohne Besonderheiten. - -  Bemerkenswert ist, dab naeh einer Novocain- 
Pantocain-Schleimhautanaesthesie wieder Anfi~lle mit BewuBtseinsverlust auf- 
traten, bei denen auch tonisch-ldonische Krampfe zu beobaehten waren. Naehdem 
die Pat. am 12. 3. 1954 aus der I(linik als wesentlieh gebessert entlassen war, trat 
5 Wochen sp/~ter, im April 1954 (ira 27. Lebensjahr), eine erhebliehe Versehlechte- 
rung ein: yon allen Beobaehtern wurde angegeben, dab damals die Sehwellung 
an der Lippe im Laufe yon etwa 48 Std erheblich zugenommea hatte. Die Pat. 
klagte dabei fiber heftige Kopfschmerzen. Dann wurde zeitweise ein ,,traumhaftes 
Umherwandern" beobaehtet; die AngehSrigen meinten, Pat. sei ,,schlaftrunken" 
gewesen. Im Laufe der n~chsten 8 Tage entwickelte sich eine schwere Bewul]tseins- 
stSrung. In bewugtlosem Zustand wurde die Pat. in die Neurologisch-Psychiatrische 
Klinik aufgenommen. Die Pat. war bier zeitweise sehr unruhig, ~ngstlich-erregt, 
w/ilzte sich im Bert. In dieser Zeit der BewuBtseinsstSrung war allen Beobaehtern 
in der Klinik der st~trkere Sehwellungszustand an den Lippen und auch an den 
Wangen aufgefallen. 

16 Tage hatte die BewuBtseinsstSrung angehalten. Mit Aufhellung des BewuBt- 
seins ging auch die ausgedehnte Schwellung zuriick und blieb in geringem MaBe 
nm" auf die Lippen beschr~nkt. 

Es sei hinzugeftigt, dab w~hrend der BewuBtlosigkeit keine wesentliehen Ab- 
weiehungen yon dem frfiheren neurologischen Befund festzustellen waren, ins- 
besondere war niemals ein lV[eningismus zu beobachten, der Augenhintergrund war 
vSllig normal. Bemerkt sei aber, dab der Liquor w~hrend dieser BewuBtseinsstSrung 
eine leichte Zaeke in der Mastixreaktion und einen erh5hten GesamteiweiBbefund 
(64,8 rag-%) aufwies, w/~hrend sonst, vor und nach dem gesehilderten Zustand, 
vSllig normale Werte im Liquor festzustellen waren, - -  Nach weitgehender Besse- 
rung wurde die Pat. entlassen. Sie hat dann in ihrem Beruf als Verwaltungsangestellte 
gearbeitet. 

Im Verlauf des Jahres 1954/55 traten aber wieder neben der Lippenschwellung 
erhebliehe Schwellungen der Wangenschleimhaut bald re., bald li. auf. Auch wurde 
immer wieder bemerkt, dab mit Zunahme der Schwellung st~rkere Kopfsehmerzen 
und eine vermehrte Schl~frigkeit stSrend wirkten. Hinzugeffigt sei noeh, dab oft 
kurz vor oder zur Zeit st~rkerer 0dembi]dung grSbere Verstimmungszust/inde mit 
~ngstlieher Erregung, Unruhe und verstKrktem MiBtrauen beobaehte~ wurden. Die 
Pat. bedurfte in der Folgezeit weitgehender Schonung. Besonders mugte bei der 
Arbeit ihre rasche Ermfidbarkeit und zeitweilige Schl~frigkeit berficksichtigt 
werden. - -  Der behandelnde Arzt und aueh der Chefarzt des tteimatkrankenhauses 
teilten mit, dab sie selbst derartige Schlaf- und Benommenheitszust&nde, die 24 
und 48 Std dauerten, feststellen konnten. Nachgetragen sei, dab die Pat. vom No- 
vember bis Dezember 1955 wegen einer Hepatitis stationer behandelt werden 
muBte. Auch in dieser Zeit wurde ein Benommenheitszustand yon 2 Tagen Dauer 
beobaehtet. Die Bat. wurde mit Cortison und Kalk behandelt. Trotz dieser Behand- 
lung traten wieder zeitweise st/irkere Schwellungen aufl 

Bei einer Naehuntersuchung im Januar 1956 klagte sie fiber Kopfsehmerzen und 
meinte, dab in den letzten drei Tagen die Schwellung zugenommen h/~tte. Am nich- 
sten Tage jedoeh war die Sehwellung nicht mehr so ausgedehnt. Sie bemerkte 
weiter, dab sie seit Januar 1954 20 kg zugenommen hitte. 

Die Stoffwechseluntersuehungen zeigten keine Besonderheiten, nur der Calcium- 
spiegel war gegenfiber frfiheren Untersuchungen mit 7,0 mg-% unter der Norm. Im 
neurologischen Befund konnte eine Reflexdifferenz im Sinne einer linksseitigen 
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ErhShung festgestelR werden. Zweimalige EEG-Untersuchungen ergaben einen 
normalen Befund. - -  Bei der letzten Nachuntersuchung am 30.4.56 gab sie an, 
dab es ihr in den letzten Wochen besser gegangen sei. 

Epikritische Betrachtung. W~hrend vor 11 Jahren zuns nur 
Schwellungen im Bereich des Unterkiefers zu beobachten waren, kam 
es im Verlauf der ngchsten Jahre  zum l~bergreifen der Schwellungen 
auf die Lippen und vor 8 Jahren erstmalig zum Auftreten sts 
migr~neartiger Kopfschmerzen und zu Anfgllen yon kurzdauernder Be- 
wufitlosigkei t. Vor 5 Jahren  waren einm~l auch tonisch-klonische 
Kr~mpfe zu beob~chten - -  allerdings im Anschlul~ an eine Novocain- 
Pantocain-Schleimhautinfiltration - - .  Neben der bekannten Sympto- 
mentrias konnten w~hrend der stations Behandlung auch wechse]nde 
Reflexdifferenzen an den Extremit~ten mit  einer zeitweilig leichten 
rechtsseitigen motorischen Schw~che festgestellt werden. 

Besonders zu beachten w~r die vor 2 Jahren aufgetretene Bewul~t- 
seinsstSrung, die sich innerh~]b eines Tages bis zu tiefer Bewul3tlosigkeit 
entwickelte und darm mit  nut  zeitweiligen Aufhellungen und erheblicher 
psychomotorischer Unruhe 16 Tage bestehen blieb. Diesem Zustand war 
eine Zun~hme der Lippen-, Gesichts- und Mundschleimhautschwellung 
vorausgegangen und zur Zeit dieser l~nger dauernden Bewul~tlosigkeit 
blieb diese SchweHung (Abb. 1) besonders auff~llig. I m  Liquor waren 
in dieser Zeit ein Gesamteiwefl~ yon 64,8 rag-% sowie eine leichte 
pathologische Linkszacke der Mastixreaktion nachweisbar. Die Liquor- 
re~ktionen w~ren sonst - -  vor dieser Bewul~tseinsstSrung und auch 
nach deren Abklingen - -  vSllig normal, ebenso das Encephalogramm 
und die zweimM durchgefiihrte Elektrencephalographie. Bernerkens- 
wert ist, dal~ auch in der Folgezeit im Zusammenhang mit  sts 
Gesichtsschwellungen h~lbseitig lokalisierte Kopfschmerzen, Zust~nde 
von Schl~frigkeit, zeitweise auch eine stgrkere BewuI~tseinstrfibung bis 
zur Benommenheit  zu beobachten waren. Hervorgehoben sei auch hier, 
daft diese StSruagen meist manifest wurden zum Zeitpunkt  der 
st~rkeren Gesichtsschwellung und sich zurfickbildeten, wenn auch die 

Schwellungszust~nde eine Rfickbildung erfuhren. Auffs sind ferner 
noch heute bestehende psychische Schwankungen, die besonders vor 
neu einsetzender bzw. wahrend verstgrkter 0dembildung auftreten. Die 
Kranke ist dann gngstlich, erregt, unruhig und miBtr~uisch. 

]~ei ihrer letzten Vorstel]ung (Dermat. El.  30.4. 1956) w~r die Pa-  
tientin einige Wochen ohne ,,Anf~lle". Die rtisselartigen Lippenschwel- 
lungen (Abb. 1) waren bis auf eine - -  kosmetisch entstellende, die 
Kranke aber nicht mehr st6rende - -  persistierende teigige Makrocheilie 
zuriickgegangen. 

Ubersieht man die Literatur,  die sich mit  dem MELKE~SSO~-t~OSE~- 
TgAL-Syndrom besch~ftig~, so sind cerebrale StSrungen, wie sie bei 
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unserer Patientin festzustellen waren, im Rahmen dieses Syndroms wohl 
nicht beschrieben worden. Betrachtet  man aber die/~ltere Literatur, so 
findet man hier episodische Bewul~tseinsstSrungen und auch epileptiforme 
Anf/~lle im Zusammenhang mit  rezidivierenden Schwellungen der Hau t  
oder der Schleimh~ute unter anderen Bezeichnungen abgehandelt. In  
den verh~ltnism~l~ig zahlreichen Arbeiten wird vor allem der Charakter 
der circumscripten 5dematSsen Schwellung betrachtet  und die ZugehSrig- 
keit zum Quinckeschen 0dem erwogen. - -  Erw~hnt seien hier die ~]teren 
Beobachtungen yon I~IEHL (1888), sowie yon ULLMA~N, RAP u. BECK 
(aus den Jahren 1899, 1902 und 1907), die in ihren Fs neben 
5dematSsen Hautschwellungen Hirndruck, Pulsverlangsamung, Be- 
wu~tseinsverlust, Atemstil lstand und Kr~mpfe sehen konnten. In  diesen 
F~llen handelte es sich aber wohl um 0dembildungen, die denen in unserem 
Falle nicht entsprechen. KENNEDY erw/ihnt ein zweij/~hriges M~dchen, 
bei dem im AnschluB an eine Urticaria heftige Kopfschmerzen und epilep- 
tiforme Kr~mpfe auftraten. In  einem anderen Falle wurden bei einem 
Mann Anf/ille yon passagerer Hemip]egie und auch motorische Aphasie 
bei gleichzeitigem Einsetzen einer Urticaria beobachtet.  Bis zum Auf- 
t reten dieser Hemiplegien seien wiederholt Attacken yon umschriebenem 
0dem des weichen Gaumens, der Lippen, auch der Arme und des Rumples  
beobachtet  worden. Bei einem anderen Patienten seien Anf/~lle von 
akutem umschriebenem 0dem mit  passageren Hirnsymptomen,  KopL 
schmerzen, Sehst5rungen und Schl~frigkeit aufgetreten. Ein besonders 
schwerer Anfall sei mit  doppelse~tiger Taubheit, Gaumensegel- und Zun- 
genparese, SehstSrungen und Sphincterl~hmung kombiniert  gewesen. 

Beacht]ich sind auch die Beobachtungen yon BING, yon denen er 
unter Hinweis auf die Dissertation yon MA~Tm berichtet. Es handelt 
sich hier um eine Koinzidenz yon ,,trophoneurotischem Haut-  und 
Sch]eimhautSdem mit  linksseitiger t{emiplegie und Hemianaesthesie 
unter kurz dauerndem Bewul]tseinsverlust und vorfibergehender Apha- 
sie". Bemerkenswert ist in diesem Zusammenhang auch die Festste]lung 
yon FOU~NIER, MUSSlO u. GA~RA aus dem Jahre  1933, die Anf~lle yon 
Bewu~tseinsverlust in Zusammenhang mit  Quinckeschem ~)dem er- 
w~hnen. Die Schwellung betraf Augenlider und auch die Oberlippe mit  
einer Dauer yon 24 S~d. Dieser Schwellung seien Kopfschmerzen0 Un- 
ruhe und Bewul~tseinsverlust vorausgegangen. 

Die Beobachtungen yon OLIARO aus dem Jahre  1933 verdienen in 
bezug auf unseren Fall besondere Beachtung. In  einem Falle wurden 
episodische Bewul~tseinsstSrungen in Zusammenhang gebracht mit  5de- 
matSsen Schwellungen der linken Hand. In  einem anderen Falle wurden 
1--3 Tage dauernde Schwellungen des rechten oberen Augenlides 
festgestellt, die jedesma] mit  Schwinde]geffihl yon einigen Stunden 
Dauer einhergingen. Der Verf. ffihrte u. a. aus, dab ein immer wieder 

Arch. fi Paychiatr. u. Z. I~eur., Bd. 196 3 
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rezidivierendes angioneurotisehes 0dem zu dauernden Ver~inderungen im 
Sinne einer Verdickung dor betreffonden Hautpartie fiihren kSnne. 

Wieweit es sich bei den angefiihrten F/illen u m  Symptome im Sinne 
des MI~S handelt, lgBt sich nicht sicher sagen, dooh liegt bei einigen 
Beobachtungon, besonders im letztgenannton Falle, die Annahmo dafiir 
sehr nahe. Zu erwghnen ist bier aueh, dab einigo Autoron untor 
ttinweis auf die glteron Beobachtungon yon Q~JINCKE die Frage 
aufwerfon, ob os sich bei solchen eerebralon Erseheinunge n um ein 
cireumscriptes 0dora dor Meningen odor dot Hirnsubstanz odor um 
konkommittierendo GefgBkrgmpfe odor GofggstSrungen anderer Art 
in bostimmten cerobralen Bezirken handele. 

Die Durohsieht tier Litoratur zeigt, welehe Schwierigkeiten sieh bei dor 
Bourteilung des eireumscripton 0doms ergeben haben. Ein grSBorer Toil 
der Autoron hat sich mit der Entstehung der 0dome beschgftigt. Dabei 
wurde aueh aui don zeitweiligen Charakter dot Schwellung, die Konsistenz 
und die Neigung zu Rozidiven eingegangen.Wghrend mM~gobendo Autoren, 
wio CASSmER, bereits meinten, dab bei einem stationgren odor stabilen 
Odom nicht mehr von einer Quinckeschen Erkrankung die Rode soin 
kSnno, wurde andererseits darauf hingewiesen, dab sich naeh wiodor- 
holten akuton Sehiiben oines Quinekesehen 0dems ein persistierondes 
0dem entwiekeln kSnne. Fiir den Kliniker braeh jodoch mehr und mohr 
die Erkenntnis durch, dab fiir eine persistierende circumscripte Schwel- 
lung die Annahme oines Quinekesehen 0dems nieht mehr berechtigt ist. 

Eine exaktere Betraehtungsweise fiir die hier rezidivierende und 
spgter porsistierende Sehwellung ergab sich auf Grund histologisehor 
Untersuchungen. 

Kennzeiohnend fiir das Syndrom ist ein spezielles histopathisches 
Substrat (I~ICHTER U. JO~NE, GKtILEN U. BI~OCKNER, SOHI~t~US, SCtIUER- 
MANN, MUSGEI~, TA:PPEINER, GROMZIG U. KUNIS8, FINDLAY, LINSER, 
HOaNSTEIN, HERING U. SCI~EID U.a.), das demjenigon der Cheilitis 
granulomatosa MIESr entspricht und das fiir dieversehieden lokMisier- 
ten Schwellungen des MRS yon SC~UE~MANN, MUSGEa U. a. naehgewie- 
sen werden konnto. Dabei fanden sieh je nach Manifestation der Schwel- 
lung toils tuberkuloide, teils sarkoide, teils lymphonodulare plasmacytgre 
Grannlome peri- und paravaseular (ScHuE~MA~N, HORNSTEIN). 

Aueh in unserem Falle wurden histologische Untersuchungen vor- 
genommen, jed0eh konnton wir anfangs trotz kliniseh ausgepr~gter 
Symptome (Abb. 1) bei tiefer Excision oines Gewebsstiickes yon der 
Schleimhautseite der Unterlippe histologiseh nur ein ehronisches Lippen- 
sehleimhaut6dem mit diffuser entziindlieher Infiltration naehweisen. 
Erst die Slo~ter aus therapeutisehen Grtinden durchgefiihrte transversMe 
Keilexeision im Bereich dot starker bofallenon Unterlippe und die 
histologisohe Aufarbeitung dieses grogen Gewebsstiiekes erbrachten 
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histopathologiseh den eharakteristisehen Befund mit para- und peri- 
vaseuls angeordneten tuberkuloiden Granulationsknoten (Abb. 2), der 
dem kliniseh eindeutigen Bild mit vorhandener Symptomentrias die ent- 
spreehende histologiseh verifizierte Grundlage gab. 

Wie untersehiedlieh die klinisehe Symptomatik und das histo- 
pathisehe Substrat sein k6nnen, zeigt ein hier beobaehteter FM1 (Abb. 3 
u. 4), bei dem die Geringgradigkeit 
der klinisehen Erseheinungen im aui- 
fglligen Gegensatz zum typisehen 
histologisehenBefund steht (Dermat. 
K1., Pr~p.-Nr. 54/195Q. 

Des weiteren sei kurz ein vom 
klinisehen Bild her nieht ohne weiteres 
zur Cheilitis granulomatosa bzw. zum 
MRS geh6riger Fall erw/ihnt, der 
eine entzfindlieh ger6tete, teigige 
Sehwellung aussehliel31ieh im Bereieh 
der Stirn und Nase zeig~e (Abb. 5) 
(vgl. Fall MUSGER). Aueh hier wurde 
die Diagnose dutch die histologisehe 
Untersuehung erbraeht, die Ver- 
//nderungen im Sinne einer Cheilitis 
grannlomatosa MIESCIIEI~ erkennen 
liel~ und allerdings zur Benennung 

Abb. 3. Cheilitis granulomatosa ~][IESCHER ,,Dermatitis frontalis et nasi granu- 
lomatosa" Veranlassung gab. 

Auf Grund des teilweise an Epitheloidzellentuberkel erinnernden 
histologisehen Substrates wurde aueh wiederholt die Frage enger Be- 
ziehungen der Cheilitis granulomatosa bzw. des MRS zum Morbus 
~BEsNIEI~-BoEcx-SCItAUMANN er6rtert. Die Annahme eines solehen Zu- 
sammenhanges, bzw. im MRS ein Teilbild des Morbus BoEcx (HE~I~-a 
u. SC~EID : ,,Pareioglossoeheilitis bzw. Stomatomyositis granulomatosa") 
zu sehen, ist unseres Eraehtens in Ubereinstimmung mit KALKOrF U. 
SCI~U~RMA~ nieht gereehtfertigt, da bisher in keinem Fall yon MRS 
bzw. Chei|itis granuloma~osa eine ffir die Bo~cJ~sche Krankheit  typische 
Organmanifestation beobaehtet werden konnte. Aueh sind Fglle yon 
systematisiertem Morbus BOECK bisher nieht bekannt geworden, bei 
denen fiber das Vorkommen einer Cheilitis granulomatosa bzw. des 
MRS beriehtet wurde. Die Art der Lokalisation des MRS wfirde mit 
den bisherigen Vorstellungen von der Boeeksehen Erkrankung aueh 
kaum zu vereinbaren sein (KALNOFr). Aueh am eigenen Krankengut  
(10 histologiseh verifizierte F~lle) liegen sieh in keinem Falle irgend- 
welehe Anzeiehen ffir einen Morbus BOEeK finden. Erw/~hnt sei noeh, 

3* 
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Abb. 4 a u. b. (H. E. 65 x, 400 x). Cheilitis granulomatosa (Keilexcision Oberlippe, Pr~p.-~r. 54/54) 
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dab die in alien F/illen wegen fraglieher ZugehSrigkeit des Syndroms 
zur Tuberkulose (intralabial lokalisiertes Tuberkulid, MIESCJ~n~) vorge- 
nommenen Tierversuehe mit Gewebematerial yon Cheilitis granulomatosa 
(?r Tbe-negativ waren. 

Weitere Betrachtungen zur Atiologie und Pathogenese mfissen bier 
unterbleiben, auch soll die jetzt  wieder h/~ufig aufgeworfene Frage, ob 
die Symptomentrias als zusammen- 
gehSriges Syndrom zu Reeht besteht, 
hier nieht welter erSrtert werden. 
Das verh/~ltnism/igig hgufige gleieh- 
zeitige Auftreten dieser Symptome 
kann jedoeh trotz aller Einwendun- 
gen anerkannt bleiben. 

Hervorgehoben werden sollten 
die in unserem Falie beobaehteten 
eerebralen Symptome, besonders die 
sehweren wiederholt aufgetretenen 
BewugtseinsstSrungen, die in einem 
deutliehen Zusammenhang mit der 
Zunahme der Gesiehtssehwellungen 
standen. 

Zusammenfassung 
In einer 1]bersicht fiber das 

Sehrifttum wurde auf die klinisehen 
Beobaehtungen hingewiesen, die da- Abb.  5. , ,Dermat i t i s  f ronta l i s  et  nasi  

g l ' a l l l l lom~osa  ~' 

zu fiihrten, das MELKERSSON-ROSEN- 
T~AL-Syndrom herauszustellen. Dabei wurden die Einw/~nde erw/~hnt, 
dab die Symptomentrias oft nieht gleiehzeitig zu finden sei und aueh das 
eine oder andere Symptom vSllig fehlen k6nne, dag sehlieBlieh die um- 
sehriebene mehr oder weniger 5demat6se Sehwellung dieses Syndroms 
nieht nur im Gesieht, sondern aueh an anderen K6rperstellen zu be- 
obaehten sei. Man k6nnte deshalb, besonders unter Berfieksiehtigung der 
histologiseh festgestellten ,,Cheilitis granulomatosa", yon einer generali- 
sierten Granulomatose spreehen, wenn aueh die Symptomentrias im 
Sinne des 3{ELKE~SSO~-gos~r~aL-Syndroms hgufig zu sehen sei. 

Bei d er yon uns besehriebenen Patientin war die Annahme eines MELK~,~S- 
so~-RosENTnAL-Syndroms naeh den bisherigen Beobaehtungen bereeh- 
tigt. Aueh wurde hier dutch die histologisehe Untersuehung eine Cheilitis 
granulomatosa ( M I E s c ~ )  festgestellt. In einem anderen Falle wurde ein 
auff/~lliger Gegensatz in der Geringgradigkeit kliniseher Erseheinungen 
gegenfiber dem ausgepr/~gten histologisehen Befund gezeigt. - -  Von wei- 
teren/~tiologisehen und pathogenetis then Betraehtungen wurde abgesehen. 
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Die Mit tei lung unseres Falles erschien deshalb yon  Bedeutung,  weil 
hier cerebr~le StSrungen zu beobachten  waren. Es h~ndelte  sich vor 
~llem um wiederholt  uufgetretene, mehr oder weniger ausgeprs 
Bewul~tseinsstSrungen, die i n ' e i nem deut l ichen Zusammenh~ng mi t  der 
Zun~hme der Lippen- bzw. GesichtsSdeme s tanden.  Einm~l  wurden  
d~bei tonisch-klonische Kr~mpfe beob~chtet ,  die ~llerdings im Anschlul~ 
~n eine Novoc~in-Puntoc~in-Schle imh~ut inf i l t ra t ion auftr~ten.  Hervor-  
zuheben w~r ein Zus tand  von  tiefer Somnolenz bis zu zeitweiliger Be- 
wu~tlosigkeit ,  der etwa 16 Tuge duuerte,  bei dem der Zusammenhang  
mit  den Lippen- bzw. Gesichts6demen besonders eindrucksvoll  w~r. 

Hingewicsen wurde auch ~uf s Beobach tungen  aUK friiherer 
Zeit, die un te r  ~ndercn kl inischen Bezeichnungen mitgetei] t  worden 
waren. I n  einigen dieser F~lle lag es n~he, hier Symptome im Sinne des 
MELKERSSON-~OSE:~THAL-Syndroms zU sehen. 
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