
545  

X X u  

Ein Fall yon Ichthyosis cornea. 

Von Dr. E. B o e g e h o l d ,  
Assistenzarzt an der chirurgischen Station yon Bethanien in Berlin. 

In den folgenden Zeilen gelangt  ein Fall  von Ichthyosis  cornea  

zur Beschre ibung ,  den  auf  der  ~usseren  Stat ion yon Be than ien  zu 

beobach ten  ich Gelegenhei t  hat te .  Ich habe  anl~isslich dieses Falles 

die fiber Ichthyosis  hande lnde  Li tera tur ,  soweit  sie mir  i rgend zu-  

giinglich war, du rcbgesehen  und h ie rbe i  die W a h r n e h m u n g  gemacht ,  

dass  dergleichen Krankhe i t sb i lder  n u r  in seh r  ger inger  Anzahl ver-  

iiffentlieht sind. Der Fall dtirfte desha lb  wohl e iner  genaueren  Mit- 

the i lung  wer th  sein.  

Die Krankengeschichte  ist fo lgende:  

August N., 9�88 Jahre alt, aus Deetz bei Gross-Kreutz, soll nach Angabe der 
E[tern die ersten 3 Monate seines Lebens vollkommen gesund gewesen sein. Nach 
hblauf dieser Zeit traten zuerst an den Fusssohlen uud Handfl/ichen warzeniihnliche 
Gebilde auf, die allmiihlieh die ganzen Sohlen and Haodflfichen einnahmen. Von 
Seiten der Eltern ist his jetzt gegen das Uebel welter nichts geschehen, als dass 
die wu.chernden Massen fifters oberfl/ichlich mit der Scheere abgeschnitten wurden. 
Der Knabe hat sonst niemals an einer erheblichen Krankheit gelitten. Die Eltern, 
die beide gesund sind, gehfren dem Tagel6hnerstande an und leben in ziemlich 
diirftigen Verhiiltnissen. Sie haben ausser dem Pat. noch einen seehsj/ihrigen Kua- 
ben, der gesund ist. In der Familie sind Hautkrankheiten niemals beobachtet 
worden. 

Bei tier Anfnahme des Knaben in Bethanien wurde folgender Status praesens 
constatirt. Fiir sein Alter ziemlieh kr~iftig entwickelter Kuabe mit blfihender Ge- 
sichtsfarbe. Siehtbare Schleimh~.ute roth gef'~irbt, h.n den Organen der Brust- und 
Bauchhfhle nichts Pathologisehes. Verdanung normal, Appetit, Sehlaf gut. Die 
ganzen ttandfl/ichen und die ganzen Fusssohlen sind mit stachelffrmigen ltervor- 
ragungen, die sich 1--1~ Cm. hoch fiber das Hautniveau erhebeu, besetzt. Die 
Vegetationen erstrecken slch auch auf die Vo]arseite der Finger untt die Plantarseite 
der Zehen, doch sind sie hier niedrlger. Die Wucheruug ist bis in's Nagelbett ge- 
drungen; die meisten Niigel sind yon demselben abgehoben, verkfimmert und rissig. 
Die Haut des fibrigen K6rpers ist vollkommen geeund, nut fiudet sieh auf der 
Haut fiber beiden Kniegelenken je eine etwa l~  Cm. lange und I Cm. breite Partle, 
die Staeheln yon etwa ~ Cm. Lfinge tr~igt. Die Stacheln siud an den Handtellern 
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und Fusssohlen dutch Pilzbildung gr/inlich geffirbt. Bel niiherer Uutersuchung zeigte 
es sich, class die Stachdn durchweg aus Epidermis bestanden. Auf den weiteren 
mikroskopischen Befund und die Therapie werde ieh welter unten naher eingehen. 

Das beschriebene Krankheitsbild rciht sieh an die F~ille an, die 
~iltere Autoren mit den Namen Ichthyosis cornea (Fuchs) ,  Iehthyosis 
acuminata (idem), Ichthyosis spinosa ( W i l s o n ) ,  Hystricismus 
(Plenk,  T i l e s iu s ) ,  Leontiasis hystrix. ( S a u v a g e )  hezeichneten. 
L e b e r t  (tiber Keratosen S. 125) ftihrt aus, dass der Name Ichthyosis 
falseh sei, well die Fischschuppen, yon deren Aehnlichkeit mit den 
besehriebenen Hautvegetationen der Name entlehnt ist, in chemischcr 
Beziehung zu den leimgebenden Geweben geh~rten, well dieselben 
ausser Epithelialgebilden Pigment, Lederhaut mit Fasermaschen und 
Fett, Bindegewebe in mannichfacher Form enthielton und somit ein 
gauzes Organ, gewissermaassen einen dermoiden Appendix darstell- 
ten, w~hrend die Borken der Ichthyosis rein epidermoidaler Natur 
seien. Er schl~igt deshalb ffir die fragliehe Affection den Namen 
Keratosis diffusa resp. eircumscripta vor. Der berlihmteste Fall, den 
die Literatur in dieser Hinsicht aufweist, betrifft bekanntlieh die 
Familie Lambert, und sind 2 Mitglieder derselben, die anfangs die- 
ses Jahrhunderts yon England nach Deutschland kamen, yon dem 
Leipziger Arzte Ti lcs ius  genauer beobaehtet und besehrieben wor- 
den. (Besehreibung und Abbildun~ der beiden sogenannten Stachel- 
schweinmenschen, Altenburg 1802.) Bei diesen beidon Kranken war 
die Affection iiber den ganzen Ki~rper verbreitet, und nut die Hand- 
teller und Fusssohlen waren frei. Dieses Freihleiben der Handteller 
und Fusssohlen betonen auch andere Autoren ausdrUeklich. So 
Fuchs  (Die krankhaften Ver~inderungen der Haut, G~ttingen 1840. 
S. 699), B a y e r  (Trait6 des maladies de la peau), Behrend  (Haut- 
krankheiten), Edward  (Gleanings of natural history, London, Tom I. 
1758). Fuchs  (a. a. O.) hebt bei Besprechung der Beschreibung, 
welche S tu l l i  (Bullet. des sc. m6d. t. 21) yon der Krankheit yon 
Melada, einer kleinen Insel im Golf yon Venedig, auf weleher an- 
geblich eine gauze Reihe yon Personen an Iehth~'osis cornea er- 
krankten, gegeben hat, als Ausnahme ausdriicklich hervor, class 
Handfl~ichen und Fusssohlen zuerst befallen seien und erst sp~iter 
andere Kiirpertheile. In unserem Falle war, wie oben angegeben, 
die Krankheit fast ausschliesslich auf Handteller und Fusssohlen 
beschriinkt. Jedenfalls scheint die allgemeine Ichthyosis cornea h~iu- 
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tiger als die locale vorzukommen. Ich habe bei Durchsicht der mir 
zugitnglichen Literatur noeh 2 einschliigige Mittheilungen finden k(innen. 

Der eine Fall ist in der Dissertation yon E rns t  (De cornels 
corporis humani excrescentiis, Berolini, 1819) besehrieben. Er 
betrifft die FOsse eines Mannes, die im Berliner anatomischen Mu- 
seum aufbewahrt werden. S imon (Hautkrankheiten, Berlin 1851, 
S. 49ff.) macht fiber dieses Pr~iparat folgende Angaben: Das 
Leiden hatte in geringem Grade bei tier Geburt bestanden und hatte 
sp~iter betr~ichtlich zugenommen. Die Hautverdickung war dutch 
nebeneinander aufgeriehtete Zapfen gebildet, welche am linken Fusse 
einen grossen Theft der Sohle bedeckten. Am rechten Fusse waren 
die Zapfen niedriger. Von den griisseren Zapfen~ die gegen 1�89 Zoll 
HShe hatten, sind einige in S i m o n ' s  Buch auf Tafel III. Fig. XI. 
abgebildet. 

Einen zweiten einschlligigen Fall theilt Ol l ie r  (hnnales de la 
syph. et des maladies de la peau, 1858, p. 183) mit. Er rechnet 
die Krankheit zu den Papillomen und beschreibt das Leiden eines 
50jlihrigen Mannes, der an staehelfiirmigen Hervorragungen in der 
Gegend des Malleolus int. utsque litt, die his zu 1 Cm. H~ihe hatten. 

W~ihrend sonst bei der Ichthyosis die Hereditiit eine wichtige 
Rolle spielt, ist deren Einfluss in unserem Falle nicht nachweisbar. 
Ist die Krankheit nicht angeboren, so scheint sie sieh gewiihnlich, 
wie bei unserem Patienten, im dritten Lebensmonate zu entwickeln. 

In Bezug auf die Therapie stimmen die meisten Autoren darin 
tiberein, (lass bei Ichthyosis yon internen Mitteln nicht viel zu er- 
warten sei. 

57eumann (Lehrbuch der Hautkrankheiten S. 258) empfiehlt 
ftir hochgradige F~ille den hrsenik. Dr. Diez (Wtirtemb. Corres- 
pondenzblatt, 24. 1860) behandelte ein 50jithriges Vqeib, das an 
allgemeiner Ichthyosis litt, mit Arsenik. Nach 5 Tagen fielen die 
Schuppen ab, und ring die Haut sich zu gl~itten an. Doch traten 
bald Diarrhiien auf, an denen die Kranke zu Grunde ging. Im 
~irztlichen Bericht aus dem allgemeinen Krankenhause zn Wien yore 
Jahre 1858 wird der inhere Gebrauch des Leberthrans empfohlen. 
Von ~usseren Mitteln werden angerathen: Kaliseife, die vortlberge- 
hend Heilung bewirkt haben soll (Knauff ,  Bericht fiber die 36. 
Versammlung deutscher Naturforscher uud Aerzte zu Speier 1866, 
Heidelberg), (Veie l ,  Bericht fiber die Resultate der Heilanstalt ffir 
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Flechtenkranke in den Jahren 1855--1861, Canstatt). Pix liquida 
(derselbe) (L e b e r t, a.a.O.). Letzterer empfiehlt auch Sublimatb~ider. 

Bei unserem Patienten, wo die Affection nur auf kleine Ge- 
biete beschr~inkt war, konnte eine energische chirurgische Therapie 
ein~eschlagen werden. Wir kratzten nehmlich in tiefer Chloroform- 
narkose zum ersten Male am 25. September 1879 beide Fusssohlen 
mit dem scharfen Liiffel grtindlich ab, bis wir auf blutendes Ge- 
webe stiessen. Die ziemlich erhebliehe Blutung wurde durch Auf- 
legen yon Salieylwatte gestillt. Unter Umschliigen yon Aq. Plumbi 
trat schnelle Ueberh~iutung der abgekratzten Pattie ein. 8 Tage 
sp~iter wurden die Hiinde in gleicher Weise abgekratzt und die er- 
krankten N~igel mit der Scheere weggeschnitten. Etwa 4 Wochen nach 
der ersten Auskratzuag begannen sich neue Stacheln auf den Fusssohlen 
zu bilden, die am 10. October abermals ausgekratzt wurden. Die Aus- 
kratzung an den H~inden musste am 25. October wiederholt werden. Am 
17. November wurde diese Operation an den Fusssohlen, wo sich 
an einigen etwa 1�89 Cm. langen und 1 Cm. breiten Stellen abermals 
Spuren yon neuen Vegetationen zeigten, auf's Neue vorgenommen. 
In der Zwisehenzeit warden, sobald Ueberh~iutung eingetreten war, 
locale B~ider mit Pottasche angewendet. Von innerlichen Medica- 
menten sahen wit glinzlich ab. Ob es bei dieser Behandlung ge- 
lingen wird, eine g~inzliche Heilung des Leidens herbeizuftihren, 
ob vielleicht die Haut mit der Zeit die F~ihigkeit verlieren wird, 
immer neue Wucherungen hervorzubringen, bleibt abzuwarten. Der 
Knabe hat die operativen Eingriffe sehr gut vertragen und niemals 
nach denselben gefiebert. 

Ich babe eine genaue mikroskopische Untersuchung sowohl der 
abgeschabten Massen als auch an einem elliptischen ttautsttickchen, 
welches ich mitten aus dem erkrankten Gewebe mit dem Messer 
herausgeschnitten habe, vorgenommen, und seheint es mir yon 
Wichtigkeit, bei der Seltenheit der Affection, genauer auf den 
mikroskopischen Befund cinzugehen. Die Ansichten der Autoren 
tiber die pathologische Anatomic der Ichtbyosis sind sehr versehieden, 
Mason Good (Study of medecin. 4 edit. London 1834. Vol. IV. 
p. 463) glaubt, dass die Ichthyosis durch einen vermehrten Oe- 
halt der Hautsecrete an Kalksalzen erzeugt werde, die auf der Haut 
zuriickblieben und diese wie eine Scbale iiberziigen. Wilson (on 
diseases of the skin. II. ed. London 1847. p. 320) meint, dass 
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das tiberreichliche Secret der Talgdrtisen zu Krusten und Schuppen 
erhiirte. Gluge (Abhandlungen far Physiol. und Pathol. Jena 1841. 
S. 138) sah zwischen den  Epidermiszellen formlose Massen, die 
in regelmlissigen eireultiren Schichtcn abgelagert mit den Epidermis- 
zellen abweehselten. Oiese Sehiehten konnte Simon (1. c. S. 50) 
nicht finden, auch ich habe sic nicht wahrgenommen. B t i chner  
(Archiv ftlr physiol. Heilkunde. 1854) sucht die Hypertrophie der 
Epidermis dadureh zu erkliiren, dass das Talgdrtisenseeret zwischen 
den Epidermisbliittchen zur~ickgehalten werde, v. B~irensprung 
(Beitrltge zur Anatomic und Pathologie der mensehliehen Haut. 
Leipzig 1848. $. 31) ist der Ansicht, dass die bei der Iehthyosis 
vorhandenen Schuppen oder Stacheln dutch eine Hypertrophie der 
Epidermis erzeugt warden. Eine gleiehzeitige Hypertrophie tier 
Papillen nehmen verschiedene Autoren an (v. B i i r en sp rung ,  
Raye r ,  N e u m a n n ) .  Die Cutis soil in mehreren Fallen ebenfalls 
verdiekt gewesen sein (v. B ~ r e n s p r u n g ,  Simon).  Ich babe in 
dem vorliegenden Falle bei der mikroskopischen Untersuehung Fol- 
gendes constatiren kSnnen: Die Curls zeigte sich, abgesehen yon 
der Papillarschieht, nicht verdickt. Hing, egen waren die Papillen 
erheblich hypertrophiseh. Die Hauptver~inderung aber hetraf die 
Oberhaut. Die Schichtung derselben in Rete iVlalpighii und Epider- 
mis war fast vollst~indig verschwunden. W~ihrend man sonst bekannt- 
lich in den Interpapillarspalten und aueh in den ersten Lagen tiber den 
Papillenspitzen kleine runde Zellen findet, die einen deullichen Kern 
zeigen, indess nut die obersten Schiehten aus ahgeplatteten, kern- 
losen Zellen bestehen, war im vorliegenden Falle deutlich zu er- 
kennen, dass fast die ganze Oberhaut aus abgeplatteten, polygonalen, 
kernlosen Zellen bestand. Nut eine einzise Sehicht yon Rundzellen 
[nit Kernen, aus zwei tlbereinander liegenden Reihen yon Zellen 
bestehend, war zu eonstatiren, nehmlieh die, welehe den Papillen 
unmittelbar anliegt und dieselbe wie ein Handsehuh den Finger 
nmgiebt. Bei Zusatz yon diinner Kalilauge war auch leicht zu er- 
kennen, dass die Zapfen bis in ihre Spitze hinauf aus polygonalen, 
kernlosen Zellen bestanden. Eine Abhlingigkeit der Configuration 
der Zapfen yon den hypertrophisehen Papillen, wie sic Rindf le i sch  
(Lehrbuch S. 262), der die Axe der Sehichtungseylinder der Epider- 
miszapfen fur die Fortsetzung der Papillenaxe ansieht, besehreibt, 
war in dem vorliegenden Falle wenigstens entsehieden nicht nachweisbar. 
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hus diesem mikroskopischen Befande liisst sieh auch ein 
Schluss auf den Prozess, der die Ichthyosis bedin~t, ziehen. Das 
Wesen der Ichthyosis besteht wahrscheinlich darin, dass die neuge- 
bildeten Epidermiszellen abnorm schnell dem Prozess der Verhor- 
hung anheimfallen. Die verhornte Zelle abet verliert die Elasticit~it 
und platter sich durch gegenseitigen Druck ab. Wenn man sich 
ferner die Frage vorlegt, woher die excessive Wucherung der Epi- 
dermiszellen, welche zur Bildung yon so enormen Mengen yon Horn- 
zellen fUhrt, stammt, so muss man entweder annehmen, dass die 
tiefen Zellenlager trotz ihrer Verhornung noeh nicht die Fiihigkeit 
neuer Production verloren haben, oder man muss jene oben er- 
w~ihnte zweireihige Schicht yon Rundzellen als die alleinige Matrix 
ailer neugebildeten Zellen ansprechen und derselben die Fiihigkeit 
zuerkennen, die grossen Masscn neuer Zelten hervorzubringen. 
Letztere hnnahme scheint mir die richtigere zu sein. Weshalb die 
Schichtung der Epidermiszellen zu der Bildung yon so eigenthtim- 
lichen Zapfen fiihrt, ist schwer ersichtlich. Die Papillen hatten, wie 
ich hereits erw~ihnt habe, in dem vorliegenden Falle keincn Einfluss, 
und iiberhaupt war yon einer regelmlissigen Anordnung der Epider- 
miszellen in Schichten nirgends etwas zu coastatiren. Mir scheint 
es, als ob durch den Prozess der Austrocknung, dem die obersten 
Epidermislagen am meisten ausgesetzt sind, die Zerkltiftung und 
Spaltung in Stacheln und Zapfen erfolgt, wozu die Bewegungen, 
Reibungen etc., denen die Haut ausgesetzt ist, auch das Ihrige bei- 

tragen miigen. 
Ueber den Antheil, den die Drtisen der tlaut an der Erkran- 

kung nahmen, vermag ich nach dem mikroskopisehen Befunde nicht 
viel auszusagen. In einem dem exeidirten Itautsttickchen entnommenen 
Pr~iparate fand ich mehrere Ansfiihrungsg~inge yon Schweissdrtisen, 
die anscheinend unverlindert zwischen den Epidermiszellen hindurch- 
liefen und zwischen 2 Zapfen mtindeten. 

Die chemische Untersnchung der abgeschabten Massen ist leider 
verabs~iumt worden. Uebrigens haben die classischen Untersuchungen 
S e h l o s s b e r g e r ' s  in dieser Hinsicht schon hinreichend Licht ver- 

breitet. 
Meinem verehrten Chef, Herrn Geheimrath Wi lms ,  sprcche ich 

fiir Ueberiassung des einschl~igigen Materials meinen besten Dank aus. 


