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Nach den zahlreichen Verdffentlichungen der letzten Jahre ist kaum
noch anzunehmen, dafl es sich bei dem MELKERSSON-ROSENTHAL-
Syndrom (MRS) um ein seltenes Krankheitsbild handelt. Den Derma-
tologen, die mit diesem Syndrom besonders vertraut wurden, verdanken
wir die differentialdiagnostischen Erwégungen, die genauere Abgrenzung
der Form der 6dematdsen Schwellung, vor allem histopathologische
Feststellungen, die dem klinischen Syndrom eine exaktere Grundlage
gaben. Allerdings sind diese in ihrer Deutung noch nicht einheitlich. Auch
sind einige Kliniker wieder bestrebt, die nosologische Einheit dieses
Syndroms abzulehnen.

Bei einer historischen Betrachtung finden wir schon um die Mitte des vorigen
Jahrhunderts Hinweise auf Gesichtsschwellungen im Zusammenhang mit einer
peripheren Facialisparese. Erwahnt sei, dafl im Jahre 1891 v. FRANKL-HOCEWART
von flitchtigen Gesichtsschwellungen, die mit einer Facialislihmung und sen-
siblen Ausfillen einhergingen, berichtet hatte. Verwiesen sei weiter auf die be-
kannten Mitteilungen von HiBscHMANN aus dem Jahre 1894, nach denen in einem
Falle eine alternierende und schliefilich eine doppelseitige Facialisparese mit
,»Gesichtsschwellungen beobachtet wurde. Beachtung verdient auch die Beobach-
tung von RossoriMo aus dem Jahre 1901, der neben einer Facialisparese migrine-
artige Kopfschmerzen, voriibergehende Odembildung und auch eine Zunge, die
,»mit zahlreichen Furchen bedeckt* war, erwihnte.

MzrrrrssoN fafite 1928 das Gesichtsbdem und die periphere Facialisparese
als zusammengehoriges Syndrom auf, und RosExTEAL fugte 1931 diesen beiden
Symptomen die Faltenzunge als drittes hinzu.

Nachdem zahlreiche Kliniker die Identitit des histologischen Substrates der
Schwellungen beim MRS mit demjenigen der Cheilitis granulomatosa MIESCEER
erkannt hatten (RicHTER u. JORNE, GAHLEN u. BRUCKNER, SCHEREUS, SCHUERMANY,
MusceER, TAPPEINER, GrRoMzIG u. KUNiss, Finpray, Linsgr, HORNSTEIN u.a.),
kamen einige Autoren wieder zu der Auffassung, dafl das MELKERSSON-ROSENTHAL-
Syndrom nicht mit der Miescherschen granulomattsen Makrocheilie identisch sei
(PiERARD, MAGE u. BaEs). Einige Beobachtungen fithrten wegen der Inkonstanz
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der maBgebenden Symptome und auch wegen der Lokalisation des Odems an ver-
schiedenen Korperteilen mehr zu der Auffassung, daBl es sich bei dem MRS aum
eine generalisierte Granulomatose handele, da aber die Symptomentrias hiufig
zu sehen sei. Den Neurologen interessierten die Zusammenhéinge dieses Odems mit
den neurologischen Ausfallen. Erwahnt sei die Arbeit von DorING, der den Versuch
machte, die Manifestation des MRS neural zu erkliren, indem er meinte, da die
wesentlichen Erscheinungen als parasympathische Innervationsstorungen vom
Ganglion geniculi her zu verstehen seien, wobei der motorische Ausfall des Facialis
nur sekundir erfolge. FEGELER grenzte dann eine Symptomengruppe ab, falte
sie als Sphenopalatinumsyndrom zusammen und trennte sie von dem MRS ab.
Bei weiteren Beobachtungen fehlte die Lingua plicata, in anderen wieder war die
Beteiligung des N. facialis zu vermissen.

Fiir den Neurologen war auch der Fall von Egscaarp von Interesse, bei dem
eine rezidivierende Facialisparese mit umschriebenen Schwellungen im Gesicht,
auch an der Oberlippe und Schmerzen der linken Kopfseite auftraten. Wegen
geringfiigiger Zell- und Albuminvermehrung im Liquor lautete die Diagnose vor-
itbergehend Encephalitis epidemica. Erwéhnt sei hier u.a. die Arbeit von LEISCENER,
der tiber einen Fall mit rezidivierender Facialisparese und Odembildung berichtet.
Bemerkenswert ist, dal hier fiir die nihere Lokalisation der Facialislahmung eine
Geschmackstorung in den vorderen zwei Dritteln der Zunge nachweisbar war und
auch ein Augentrinen beim Essen beobachtet wurde. Hingewiesen wurde auf das
im Schrifttum genannte Symptom der ,,Krokodilstranen®. Entsprechend anderen
Beobachtungen meinte auch der Verf.,, daB es am wahrscheinlichsten sei, eine
Schadigung in der Gegend des Geniculi N. fac. anzunehmen.

Auch GunTaER u. MEINERTZ haben sich mit der Trias befalit und auf patho-
genetische Bezichungen der einzelnen Symptome zueinander hingewiesen. Die Auto-
ren meinten, daf nach ihren Beobachtungen vasomotorische (teilweise migrinose)
Kopfschmerzen dem Syndrom zuzurechnen seien und die GefiBinnervation als
pathogenetischer Faktor von Bedeutung sein diirfte. Auch von PIErARD u. MagE
wurden Kopfschmerzen, Migrane, intrakranielle Anomalien und erhohter Liquor-
druck, von Museer Dysaesthesien und ausgeprigte vegetative Storungen, von
Kocon herabgesetzte Erregbarkeit des N. facialis und Augenverinderungen (Ver-
minderung der Tranensekretion, Ceratoconjunctivitis sicca bei herabgesetzter Er-
regbarkeit der Cornea) erwdhnt. Auch diese Autoren fithren die Ausfallserschei-
nungen auf eine Storung im Ganglion geniculi zuriick. PTERARD, MAGE u. BAEs
berichteten auch iber einen pathologischen Befund im EEG (gewisse im Stirn-
hirn zu lokalisierende Stérungen) bei einem inkompletten MRS (keine Facialis-
parese).

Beachtlich fiir den Neurologen wurden besonders die Beobachtungen
von HORNSTEIN, der in seinen Féllen zahlreiche Symptome erwéhnt,
die auf Stérungen nicht nur des N. facialis, sondern auch anderer Hirn-
nerven, des N. oculomotorius, trigeminus, glossopharyngeus, vagus und
hypoglossus hindeuten. Besonders hervorzuheben sind seine Beobach-
tungen von Patienten, die zentralnerviose Storungen aufwiesen. Erwihnt
wird, daf} bei zwei Patienten der Neurologe auf Grund der Symptomatik
einen durchgemachten oder noch bestehenden spinalen oder polyradi-
culitischen Prozel angenommen hatte. Ausfithrlich wird ein Fall be-
schrieben, bei dem zundchst eine unklare (sacro-) lumbale Myelitis mit
leichter meningealer Reizung angenommen wurde, die nach Ausschlufl
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anderer Moglichkeiten dem MRS bzw. der Cheilitis granulomatosa
zugerechnet werden konnte.

Die eigenen Beobachtungen, die sich hier anschliefen sollen, sind
wegen der cerebralen Stérungen hervorzuheben.

29jahrige Kranke, GroBe 1,56 m, Gewicht 68,0 kg. FA, unauffallig. MiBbildungen,
Faltenzunge, allergische Erkrankungen, Migrane oder sonstige nervése Erschei-
nungen in der Familie nicht zu ermitteln. EA.: Friihkindliche Entwicklung chne
Besonderheiten, Menarche mit 16 Jahren, Menses regelméfBig, kein Partus, keine
Fehlgeburten, venerische Infektion negiert.

Mit 19 Jahren erstmalig spontan auftretende, einige Stunden anhaltende
Schwellung im Bereich des Unterkiefers und der Mundschleimhaut, die ohne
Schmerzen und ohne Stérungen des Allgemeinbefindens verlief. Mit 22 Jahren —
nach 3jahriger erscheinungsfreier Phase — Auftreten einer Unferlippenschwellung,
die zunachst fliichtigen Charakter zeigte, in der Folgezeit episodisch auftrat und
allmahlich eine leichte Dauerschwellung von prallelastischer Konsistenz hinterlie8.
Ein Zusammenhang mit Warme, Kilte, Erndhrung, Menstruation oder irgendwel-
chen anderen Einfliissen konnte nicht ermittelt werden. Im gleichen Alter traten
zur Zeit der stirkeren Schwellungen heftige, vorwiegend halbseitige Kopfschmerzen,
Schwindelanfille, dann auch Anfille mit BewuBtseinsverlust auf, die als Ohnmach-
ten geschildert wurden. In der Folgezeit konnten in jedem Jahr 1—2 derartige
,»Anfalle” beobachtet werden, immer im Zusammenhang mit stirker auftretenden
Schwellungen, die mehr auf beide Lippen, Wangenschleimhaut, Nase und Kinn
itbergingen. Teilweise gingen die Anfille den starkeren Schwellungen kurz voraus.

Von Juli 1953 bis Marz 1954, also in ihrem 27. Lebensjahr, war die Pat. wegen
erheblicher Schwellung von Unterlippe und auch Oberlippe in Behandlung der
hiesigen Hautklinik. Hier wurde eine fliichtige periphere Facialisparese beobachtet.
Auch konnte die Lingua plicata festgestellt werden.

Befund (Abb. 1): Teigige Schwellung der Unter- und Oberlippe, die riisselartig
vorspringen, mit Ubergang auf Wangenschleimhaut, Kinn und Nase. Der Mund kann
wegen der ddematdsen Schwellung kaum gedffnet werden, li. Mundwinkel héngt
etwas herab. Der Zahnfleischsaum ist entziindlich gerttet und leicht blutend.
Lingua scrotalis et geographica. — Histologisch (Dermat. Kl., nach Keilexcision
der Unterlippe, Prap.-Nr. 652/53): peri- und paravascular angeordnete tuberkuloide
Granulationsknoten (Abb. 2).

Thorax-Aufnabhme des Skeletsystems einschlielich Schédel o. B. EKG: Norma-
ler Erregungsablauf. RR 115/70 mm Hg. Elektropherogramm: Alb. 51,909,
oy 6,75%, o,9,60%, §12,509, ¥ 20,09, GesamteiweiB (ref.) 7,409%,. BSR 6/12—
25/38. Blutstatus: AuBer wechselnden osinophilen von 4—89; o. BA Wa.R. im
Blut@. Liquor o. B., kein erhdhter Druck. Bilirubin direkt negativ, indirekt
0,84 mg-9%,. Rest-N 25,2 mg-%,. Weltmann VI., Thymol neg., Formol neg., Takata-
Ara neg., Blutzucker 77 mg-9%, Calcium 11,5 mg-9%,, Phosphor 2,27 mg-9,, alkal.
Phosphate 11,5 KAE, saure Phosphate 2,6 GE. Urinstatus o. B., Nierenfunk-
tionspriifung normal. Mant. 1:5000 neg.

Otologisch: Tonsillen klein, o. B., Nasennebenhohlen o. B.

Zahnbefund: 7 oben re. geringgradige Verbreiterung des Peridontalspaltes.
Gingivitis marginalis. Keine Wurzelgranulome.

Ophthalmologisch: Papille, Macula und Gefifle o. B.

Einige Tage wurde die Pat. auch in der Neurologisch-Psychiatrischen Klinik
beobachtet, wo ebenfalls die geringe periphere Facialisparese und auBerdem eine
Beteiligung des N. hypoglossus (Abweichen der Zunge nach li.) festzustellen war.
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Zu beachten ist weiter, da3 hier auch zentral-neurologische Abweichungen nachweis-
bar waren; die Eigenreflexe an den Beinen waren different, zeitweise li. lebhafter
als re., spiter voriibergehend re. lebhafter als li. mit geringerer Kraftentfaltung.

@

Abb. 2. (H. E. 90 x). Peri- und paravasculir angeordnete, tuberkuloide Granulationsknoten
(Keilexcision Unterlippe, Prip.-Nr. 652/53)
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AuBerdem wurde eine Hypaesthesie re. fistgestellt. Hervorzuheben waren weiter
ausgeprigte vegetative Stdrungen, insbesondere starke Hyperhidrosis und er-
hebliche Pulsschwankungen. Die Encephalographie ergab ein normales Bild. Der
Liquor war ohne Besonderheiten. — Bemerkenswert ist, daf nach einer Novocain-
Pantocain-Schleimhautanaesthesie wieder Anfille mit BewuBtseinsverlust auf-
traten, bei denen auch tonisch-klonische Krampfe zu beobachten waren. Nachdem
die Pat. am 12. 3. 1954 aus der Klinik als wesentlich gebessert entlassen war, trat
5 Wochen spater, im April 1954 (im 27. Lebensjahr), eine erhebliche Verschlechte-
rung ein: von allen Beobachtern wurde angegeben, dafl damals die Schwellung
an der Lippe im Laufe von etwa 48 Std erheblich zugenommen hatte. Die Pat.
klagte dabei iiber heftige Kopfschmerzen. Dann wurde zeitweise ein ,,traumhaftes
Umherwandern‘‘ beobachtet; die Angehorigen meinten, Pat. sei ,,schlaftrunken®
gewesen. Im Laufe der nachsten 8 Tage entwickelte sich eine schwere BewuBtseins-
storung. In bewuBtlosem Zustand wurde die Pat. in die Neurologisch-Psychiatrische
Klinik aufgenommen. Die Pat. war hier zeitweise sehr unruhig, dngstlich-erregt,
wilzte sich im Bett. In dieser Zeit der BewuBtseinsstérung war allen Beobachtern
in der Klinik der stidrkere Schwellungszustand an den Lippen und auch an den
Wangen aufgefallen.

16 Tage hatte die BewuBtseinsstorung angehalten. Mit Aufhellung des BewuBt-
seins ging auch die ausgedehnte Schwellung zuriick und blieb in geringem MaBe
nur suf die Lippen beschrankt.

Es sei hinzugeftigt, dal wahrend der Bewultlosigkeit keine wesentlichen Ab-
weichungen von dem fritheren neurologischen Befund festzustellen waren, ins-
besondere war niemals ein Meningismus zu beobachten, der Augenhintergrund war
vollig normal. Bemerkt sei aber, dafl der Liquor wihrend dieser BewuBtseinsstérung
eine leichte Zacke in der Mastixreaktion und einen erhchten Gesamteiweifibefund
(64,8 mg-9,) aufwies, wéhrend sonst, vor und nach dem geschilderten Zustand,
vollig 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
erhebliche Schwellungen der Wangenschleimhaut bald re., bald li. auf. Auch wurde
immer wieder bemerkt, dal mit Zunahme der Schwellung stirkere Kopfschmerzen
und eine vermehrte Schlafrigkeit storend wirkten. Hinzugefiigt sei noch, dafl oft
kurz vor oder zur Zeit stirkerer Odembildung grobere Verstimmungszustinde mit
angstlicher Erregung, Unruhe und verstirktem MiBitrauen beobachtet wurden. Die
Pat. bedurfte in der Folgezeit weitgehender Schonung. Besonders muflte bei der
Arbeit ihre rasche Ermiidbarkeit und zeitweilige Schléfrigkeit beriicksichtigt
werden. — Der behandelnde Arzt und auch der Chefarzt des Heimatkrankenhauses
teilten mit, daB sie selbst derartige Schlaf- und Benommenheitszustinde, die 24
und 48 Std dauerten, feststellen konnten. Nachgetragen sei, daf die Pat. vom No-
vember bis Dezember 1955 wegen einer Hepatitis stationdr behandelt werden
muBite. Auch in dieser Zeit wurde ein Benommenheitszustand von 2 Tagen Dauer
beobachtet. Die Pat. wurde mit Cortison und Kalk behandelt. Trotz dieser Behand-
lung traten wieder zeitweise starkere Schwellungen auf.

Bei einer Nachuntersuchung im Januar 1956 klagte sie iiber Kopfschmerzen und
meinte, daf in den letzten drei Tagen die Schwellung zugenommen hatte. Am néch-
sten Tage jedoch war die Schwellung nicht mehr so ausgedehnt. Sie bemerkte
weiter, daf} sie seit Januar 1954 20 kg zugenommen hitte.

Die Stoffwechseluntersuchungen zeigten keine Besonderheiten, nur der Caleium-
spiegel war gegeniiber friheren Untersuchungen mit 7,0 mg-9%, unter der Norm. Im
neurologischen Befund konnte eine Reflexdifferenz im Sinne einer linksseitigen
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Erhshung festgestellt 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. Wahrend vor 11 Jahren zunidchst nur
Schwellungen im Bereich des Unterkiefers zu beobachten waren, kam
es im Verlauf der niichsten Jahre zum Ubergreifen der Schwellungen
auf die Lippen und vor 8 Jahren erstmalig zum Auftreten stirkerer
migrineartiger Kopfschmerzen und zu Anféllen von kurzdauernder Be-
wuBtlosigkeit. Vor 5 Jahren waren einmal auch tonisch-klonische
Krimpfe zu beobachten — allerdings im AnschluBl an eine Novocain-
Pantocain-Schleimhautinfiltration —. Neben der bekannten Sympto-
mentrias konnten wihrend der stationdren Behandlung auch wechselnde
Reflexdifferenzen an den Extremititen mit einer zeitweilig leichten
rechtsseitigen motorischen Schwiche festgestellt werden.

Besonders zu beachten war die vor 2 Jahren aufgetretene BewulBt-
seinsstérung, die sich innerhalb eines Tages bis zu tiefer BewuBtlosigkeit
entwickelte und. dann mit nur zeitweiligen Aufhellungen und erheblicher
psychomotorischer Unruhe 16 Tage bestehen blieb. Diesem Zustand war
eine Zunahme der Lippen-, Gesichts- und Mundschleimhautschwellung
vorausgegangen und zur Zeit dieser linger dauernden BewuBtlosigkeit
blieh diese Schwellung (Abb. 1) besonders auffillig. Im Liquor waren
in dieser Zeit ein Gesamteiwei8 von 64,8 mg-9%, sowie eine leichte
pathologische Linkszacke der Mastixreaktion nachweisbar. Die Liguor-
reaktionen waren sonst — vor dieser BewuBtseinsstérung und auch
nach deren Abklingen — vollig normal, ebenso das Encephalogramm
und die zweimal durchgefithrie Elektrencephalographie. Bemerkens-
wert ist, daB auch in der Folgezeit im Zusammenhang mit stirkeren
(esichtsschwellungen halbseitig lokalisierte Kopfschmerzen, Zustinde
von Schlafrigkeit, zeitweise auch eine stéirkere BewuBtseinstribung bis
zur Benommenheit zu beobachten waren. Hervorgehoben sei auch hier,
daBl diese Storungen meist manifest wurden zum Zeitpunkt der
stirkeren Gesichtsschwellung und sich zuriickbildeten, wenn auch die
Schwellungszusténde eine Riickbildung erfuhren. Auffdilig sind ferner
noch heute bestehende psychische Schwankungen, die besonders vor
neu einsetzender bzw. wihrend verstirkter Odembildung auftreten. Die
Kranke ist dann éngstlich, erregt, unruhig und miBtrauisch.

Bei ihrer letzten Vorstellung (Dermat. K. 30. 4. 1956) war die Pa-
tientin einige Wochen ohne ,,Anfille*. Die riisselartigen Lippenschwel-

lungen (Abb. 1) waren bis auf eine — kosmetisch entstellende, die
Kranke aber nicht mehr stérende — persistierende teigige Makrocheilie
zuriickgegangen.

Ubersieht man die Literatur, die sich mit dem MELEERSSON-ROSEN-
THAL-Syndrom beschéftigt, so sind cerebrale Storungen, wie sic bei
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unserer Patientin festzustellen waren, im Rahmen dieses Syndroms wohl
nicht beschrieben worden. Betrachtet man aber die dltere Literatur, so
findet man hier episodische BewuBtseinsstérungen und auch epileptiforme
Anfille im Zusammenhang mit rezidivierenden Schwellungen der Haut
oder der Schleimhéute unter anderen Bezeichnungen abgehandelt. In
den verhiltnismifBig zahlreichen Arbeiten wird vor allem der Charakter
der circumscripten 6dematdsen Schwellung betrachtet und die Zugehérig-
keit zum Quinckeschen Odem erwogen. — Erwéhnt seien hier die dlteren
Beobachtungen von RienL (1888), sowie von ULLMANN, RAD u. BEck
(aus den Jahren 1899, 1902 und 1907), die in ihren Fillen neben
odematdsen Hautschwellungen Hirndruck, Pulsverlangsamung, Be-
wubtseinsverlust, Atemstillstand und Krimpfe sehen konnten. In diesen
Fallen handelte es sich aber wohl um Odembildungen, die denen in unserem
Falle nicht entsprechen. KENNEDY erwihnt ein zweijihriges Midchen,
bei dem im Anschluf} an eine Urticaria heftige Kopfschmerzen und epilep-
tiforme Krimpfe auftraten. In einem anderen Falle wurden bei einem
Mann Anfille von passagerer Hemiplegie und auch motorische Aphasie
bei gleichzeitigem Einsetzen einer Urticaria beobachtet. Bis zum Auf-
treten dieser Hemiplegien seien wiederholt Attacken von umschriebenem
Odem des weichen Gaumens, der Lippen, auch der Arme und des Rumpfes
beobachtet worden. Bei einem anderen Patienten seien Anfille von
akutem umschriebenem Odem mit passageren Hirnsymptomen, Kopf-
schmerzen, Sehstérungen und Schléfrigkeit aufgetreten. Ein besonders
schwerer Anfall sei mit doppelseitiger Taubheit, Gaumensegel- und Zun-
genparese, Sehstérungen und Sphincterldhmung kombiniert gewesen.

Beachtlich sind auch die Beobachtungen von Bing, von denen er
unter Hinweis auf die Dissertation von MarTIG berichtet. Es handelt
sich hier um eine Koinzidenz von ,trophoneurotischem Haut- und
Schleimhautédem mit linksseitiger Hemiplegie und Hemianaesthesie
unter kurz dauerndem BewuBtseinsverlust und voriibergehender Apha-
sie’. Bemerkenswert ist in diesem Zusammenhang auch die Feststellung
von FOoURNIER, MUSs10 u. GARRA aus dem Jahre 1933, die Anfille von
BewulBtseinsverlust in Zusammenhang mit Quinckeschem Odem er-
wihnen. Die Schwellung betraf Augenlider und auch die Oberlippe mit
einer Dauer von 24 Std. Dieser Schwellung seien Kopfschmerzen, Un-
ruhe und Bewulitseinsverlust vorausgegangen.

Die Beobachtungen von OrLiaro aus dem Jahre 1933 verdienen in
bezug auf unseren Fall besondere Beachtung. In einem Falle wurden
episodische BewuBtseinsstérungen in Zusammenhang gebracht mit 6de-
matdsen Schwellungen der linken Hand. In einem anderen Falle wurden
13 Tage dauernde Schwellungen des rechten oberen Augenlides
festgestellt, die jedesmal mit Schwindelgefithl von einigen Stunden
Dauer einhergingen. Der Verf. filhrte u. a. aus, daB ein immer wieder
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rezidivierendes angioneurotisches Odem zu dauernden Verinderungen im
Sinne einer Verdickung der betreffeniden Hautpartie fithren kénne.

Wieweit es sich bei den angefilhrten Féllen um Symptome im Sinne
des MRS handelt, 148t sich nicht sicher sagen, doch liegt bei einigen
Beobachtungen, besonders im letztgenannten Falle, die Annahme dafiir
sehr nahe. Zu erwihnen ist hier auch, daB einige Autoren unter
Hinweis auf die &lteren Beobachtungen von QuinckE die Frage
aufwerfen, ob es sich bei solchen cerebralen Erscheinungen um ein
circumscriptes Odem der Meningen oder der Hirnsubstanz oder um
konkommittierende GefdSkrimpfe oder GefiBstérungen anderer Art
in bestimmten cerebralen Bezirken handele.

Die Durchsicht der Literatur zeigh, welche Schwierigkeiten sich bei der
Beurteilung des circumscripten Odems ergeben haben. Ein gréBerer Teil
der Autoren hat sich mit der Entstehung der Odeme beschiftigt. Dabei
wurde auch auf den zeitweiligen Charakter der Schwellung, die Konsistenz
und die Neigung zu Rezidiven eingegangen. Wihrend maBgebende Autoren,
wie CASSIRER, bereits meinten, daB bei einem stationiiren oder stabilen
Odem nicht mehr von einer Quinckeschen Erkrankung die Rede sein
kénne, wurde andererseits darauf hingewiesen, daB sich nach wieder-
holten akuten Schiiben eines Quinckeschen Odems ein persistierendes
Odem entwickeln kénne. Fiir den Kliniker brach jedoch mehr und mehr
die Erkenntnis durch, dal fiir eine persistierende circumseripte Schwel-
lung die Annahme eines Quinckeschen Odems nicht mehr berechtigt ist.

Eine exaktere Betrachtungsweise fiir die hier rezidivierende und
spiter persistierende Schwellung ergab sich auf Grund histologischer
Untersuchungen.

Kennzeichnend fiir das Syndrom ist ein spezielles histopathisches
Substrat (RICHTER u. JOHNE, GAHLEN u. BRUCKNER, SCHREUS, SCHUER-
MANN, MuscER, TAPPEINER, Gromzi¢ u. Kuwiss, FiNDLAY, LINSER,
HorxsteIN, HERING u. SCHEID u.a.), das demjenigen der Cheilitis
granulomatosa MIESCHER entsprichtund das fiirdie verschieden lokalisier-
ten Schwellungen des MRS von ScHUERMANN, MUSGER u. a. hachgewie-
sen werden konnte. Dabei fanden sich je nach Manifestation der Schwel-
lung teils tuberkuloide, teils sarkoide, teils lymphonodulire plasmacytére
Granulome peri- und paravasculir (SCHUERMANN, HORNSTEIN).

Auch in unserem Falle wurden histologische Untersuchungen vor-
genommen, jedoch konnten wir anfangs trotz klinisch ausgeprigter
Symptome (Abb. 1) bei tiefer Excision eines Gewebsstiickes von der
Schleimhautseite der Unterlippe histologisch nur ein chronisches Lippen-
schleimhautodem mit diffuser entziindlicher Infiltration nachweisen.
Erst die spéter aus therapeutischen Griinden durchgefiihrte transversale
Keilexcision im Bereich der stérker befallenen Unterlippe und die
histologische Aufarbeitung dieses groBen Gewebsstiickes erbrachten
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histopathologisch den charakteristischen Befund mit para- und peri-
vasculdr angeordneten tuberkuloiden Granulationsknoten (Abb. 2), der
dem klinisch eindeutigen Bild mit vorhandener Symptomentrias die ent-
sprechende histologiseh verifizierte Grundlage gab.

Wie unterschiedlich die klinische Symptomatik und das histo-
pathische Substrat sein kénnen, zeigt ein hier beobachteter Fall (Abb. 3
u. 4), bei dem die Geringgradigkeit
der klinischen Erscheinungen im auf-
falligen Gegensatz zum typischen
histologischen Befund steht (Dermat.
K., Prip.-Nr. 54/1954).

Des weiteren sei kurz ein vom
klinischen Bild her nicht ohne weiteres
zur Cheilitis granulomatosa bzw. zum
MRS gehériger Fall erwédhnt, der
eine entziindlich gerdtete, teigige
Schwellung ausschlieBlich im Bereich
der Stirn und Nase zeigte (Abb. 5)
(vgl. Fall MusceRr). Auch hier wurde
die Diagnose durch die histologische
Untersuchung erbracht, die Ver-
dnderungen im Sinne einer Cheilitis
granulomatosa MIESCHER erkennen
lieB und allerdings zur Benennung
., Dermatitis frontalis et nasi granu-
lomatosa® Veranlassung gab.

Auf Grund des teilweise an Epitheloidzellentuberkel erinnernden
histologischen Substrates wurde auch wiederholt die Frage enger Be-
ziehungen der Cheilitis granulomatosa bzw. des MRS zum Morbus
Brsyrer-Borck-SCHAUMANN erdrtert. Die Annahme eines solchen Zu-
sammenhanges, bzw. im MRS ein Teilbild des Morbus Borork (HErING
u. ScuED : ,,Pareioglossocheilitis bzw. Stomatomyositis granulomatosa‘)
zu sehen, ist unseres Erachtens in Ubereinstimmung mit KALKOFF u.
ScHUERMANN nicht gerechtfertigt, da bisher in keinem Fall von MRS
bzw. Cheilitis granulomatosa eine fiir die Bomcgsche Krankheit typische
Organmanifestation beobachtet werden konnte. Auch sind Fille von
systematisiertemn. Morbus Bozck bisher nicht bekannt geworden, bei
denen iber das Vorkommen einer Cheilitis granulomatosa bzw. des
MRS berichtet wurde. Die Art der Lokalisation des MRS wiirde mit
den bisherigen Vorstellungen von der Boeckschen Erkrankung auch
kaum zu vereinbaren sein (KaLKOFF). Auch am eigenen Krankengut
(10 histologisch verifizierte Fille) lieBen sich in keinem Falle irgend-
welche Anzeichen fiir einen Morbus Borck finden. Erwahnt sei noch,

3*

Abb. 3. Cheilitis granulomatosa MIESCHER
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Abb. 4 a u. b. (H. E, 65x, 400 x). Cheilitis granulomatosa (Keilexcision Oberlippe, Prip.-Nr. 54/54)
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dafl die in allen Fillen wegen fraglicher Zugehdérigkeit des Syndroms
zur Tuberkulose (intralabial lokalisiertes Tuberkulid, MIESCHER) vorge-
nommenen Tierversuche mit Gewebematerial von Cheilitis granulomatosa
(Meerschweinchenversuch) The-negativ waren.

Weitere Betrachtungen zur Atiologie und Pathogenese miissen hier
unterbleiben, auch soll die jetzt wieder hdufig aufgeworfene Frage, ob
die Symptomentrias als zusammen-
gehoriges Syndrom zu Recht besteht,
hier nicht weiter erértert werden.
Das verhdltnismaBig hdufige gleich-
zeitige Auftreten dieser Symptome
kann jedoch trotz aller Einwendun-
gen anerkannt bleiben.

Hervorgehoben werden sollten
die in unserem Falle beobachteten
cerebralen Symptome, besonders die
schweren wiederholt aufgetretenen
BewuBtseinsstorungen, die in einem
deutlichen Zusammenhang mit der
Zunahme der Gesichtsschwellungen
standen.

Zusammenfassung

In einer Ubersicht iiber das
Schrifttum wurde auf die klinischen
Beobachtungen hingewiesen, die da-
zu fithrten, das MELKERSSON-ROSEN-
THAL-Syndrom herauszustellen. Dabei wurden die Einwinde erwéhnt,
daB die Symptomentrias oft nicht gleichzeitig zu finden sei und auch das
eine oder andere Symptom voéllig fehlen kénne, dall schlieBlich die um-
schriebene mehr oder weniger 6demattse Schwellung dieses Syndroms
nicht nur im Gesicht, sondern auch an anderen Kdérperstellen zu be-
obachten sei. Man kénnte deshalb, besonders unter Beriicksichtigung der
histologisch festgestellten ,,Cheilitis granulomatosa‘“, von einer generali-
sierten Granulomatose sprechen, wenn auch die Symptomentrias im
Sinne des MELKERSSON-ROSENTHAL-Syndroms hiufig zu sehen sei.

Beider vonuns beschriebenen Patientin war die Annahme eines MELRERS-
soN-RosENTHAL-Syndroms nach den bisherigen Beobachtungen berech-
tigt. Auch wurde hier durch die histologische Untersuchung eine Cheilitis
granulomatosa (MrescuERr) festgestellt. In einem anderen Falle wurde ein
auffilliger Gegensatz in der Geringgradigkeit klinischer Erscheinungen
gegeniiber dem ausgeprégten histologischen Befund gezeigt. — Von wei-
terendtiologischen und pathogenetischen Betrachtungen wurde ahgesehen.

Abb. 5. ,,Dermatitis frontalis et nasi
granulomatosa‘
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Die Mitteilung unseres Falles erschien deshalb von Bedeutung, weil
hier cerebrale Storungen zu beobachten waren. Es handelte sich vor
allem um wiederholt aufgetretene, mehr oder weniger ausgeprégte
BewulBtseinsstérungen, die ineinem deutlichen Zusammenhang mit der
Zunahme der Lippen- bzw. Gesichtsédeme standen. Einmal wurden
dabei tonisch-klonische Krampfe beobachtet, die allerdings im Anschlufl
an eine Novocain-Pantocain-Schleimhautinfiltration auftraten. Hervor-
zuheben war ein Zustand von tiefer Somnolenz bis zu zeitweiliger Be-
wultlosigkeit, der etwa 16 Tage dauerte, bei dem der Zusammenhang
mit den Lippen- bzw. Gesichtsddemen besonders eindrucksvoll war.

Hingewiesen wurde auch auf dhnliche Beobachtungen aus fritherer
Zeit, die unter anderen klinischen Bezeichnungen mitgeteilt worden
waren. In einigen dieser Fille lag es nahe, hier Symptome im Sinne des
MELKERSSON-ROSENTHAL-Syndroms zu sehen.
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