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Vom Standpunkte der Vererbungslehre ist die Dermatologie eins 
der interessantesten Spezialfieher der lVIedizin. Denn es ist nieht nut  
ein relativ groBer Teil aller Hautkrankheiten idiotypiseh (erbbildlieh) 
bedingt, sondern diese erbliehen Dermatosen zeigen aueh einen so grol3en 
Formenreiehtum in der Art ihrer Vererbung, dab man wohl sagen kann, 
jeder Vererbungsmodus, dessen Vorkommen in der mensehliehen 
Pathologie bisher tiberhaupt siehergestellt werden konnte, li~Bt sich 
auch an Beispielen aus der Dermatologie in ansehaulieher Weise de- 
monstrieren. 

Selbstverst~ndlieh gilt das fiir die dominante Vererbung, die ja 
itn-es leiehten Naehweises wegen in der Pathologie iiberhauiot sehon am 
l~ngsten und besten bekannt ist. -- Als dominante i tautkrankhei t  
ist in erster Linie die Epidermolysis bullosa zu h e l e n .  Das Wesen dieser 
Erkrankung besteht in einer abnormen Neigung zu BIasenbildung 
naeh leichten mechanisehen Einwirkungen, l%eibung und Stog. Bei 
der einfachen Form der Epidermolysis heilen die Blasen wieder restlos 
ab, wihrend bei der sog. dystrophischen Form Nagelverkibnmerungen, 
Narben und Atrophien zuraekbleiben. Dominant vererbt sich nur die 
ein/ache Epidermolysis; die Vererbung wurde bis dureh 7 Generationen 
beobachtet, was bisher noch bei keiner anderen Ha, utkrankheit  ge- 
lungen ist. In  den 26 am 'ausfONrlichsten berichteten und diagnostisch 
einwandfreien familiiren Fil len land ieh 185 Kranke gegentiber 172 
Gesunden. Da bei der Gewinnung dieser Zahlen eine unbewuBte Aus- 
,wahl yon Familien mit besonders groBer Krankheitsh~ufigkeit mit im 
Spiele war (sog. literariseb-kasuistisehe Auslese), ist das verh~ltnism~Big 
geringe l~berwiegen der Kranken fiber die Gesunden auffallend. Das 
erM~rt sieh aber dadurch, dab die Dominanz bei der eiiffaehen Epidei'- 
molyse nieht immer ganz regelmigig ist; gelegentlieh werden Familien- 

i) Refer~t, erstattet auf der ersten Tagung der deutsohen Gesellsehaft fiir 
Vererbungswissenschaft in Berlin (3. bis 6. VIII. 1921). 
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mitglieder, anseheinend besonders Weiber, tibersprungen; die Mani: 
iestation des Leidens bleibt also bei manehen mit der Erbanlage Be- 
hafteten aus. Die oft gemaehte Behauptung, dab das m~nnliche Ge- 
schlecht unter den Behafteten iiberwiege, laBt sieh mathematiseh- 
statistisch vorl~ufig nicht naehweisen; doch sprechen versehiedene 
klinisehe Beobachtungen daffir, dab die ja sicher vorhandenen Mani- 
festationssehwankungen --  wenigstens in einzelnen Familien --  bei den 
Weibern besonders h~ufig sind. Das Leiden soll vornehmlich bei 
Deutschen auftreten. Es gibt auch vereinzelte F~tlle, die offenbar 
dominant vererben, trotzdem sie nicht der ein/achen Epidermolysis 
angehSren. Auf einen sonderbaren Fall, der sich gesehleehtsgebunden 
verhalt, komme ieh noch zurtiek. 

Diejenige Hautkrankheit ,  welehe am allerregelm~Bigsten den Typus 
der dominanten Vererbung aufweist, ist die Keratosis palmaris et plan- 
taris, die fiberm~Bige Verhornung der Handfl~tchen und FuBsohlen. Bei 
diesem Leiden ist, soweit ich sehe, in don typischen F~llen Uberspringen 
yon Generationen fiberhaupt noeh nicht beobaehtet worden. In  don 
28 Familien, in denen Gossage das Verh~ltnis der Kranken zu den 
Gesunden ausgez~hlt hat, fanden sieh 222 Behaftete : 184 Normalen, 
also ein m~Big starkes Uberwiegen der Affizierten. Hammer-Adrian 
Ianden dagegen auffallenderweise in 13 Familien 181 Normale gegen 
nur  165 Behaftete. Die Vererbung konnte in mehreren Familien durch 
5 Generationen verfolgt werden. Gelegentlich wurde Korrelation mit 
anderen St6rungen beobaehtet, z. B. mit mangelhaftem tIaarwuehs, 
Nagelver~nderungen, Trommelschlegelfingern. Einzelne Formen dos 
Leidens seheinen reeessiv zu sein. Bemerkenswert ist, dab es noch eine 
besondere klinische Form der Keratosis palmaris et plantaris gibt, 
die auf der Insel Meleda endemisch ist, die daher den Namen Mal de 
Meleda fflhrt, und die sieh yon der gewShnlichen Form dureh multiple 
grubige Vertiefungen und dureh h~ufiges l~bergreifen auf Hand- una 
Fugrfieken, Knie und Ellbogen unterseheidet. Die Kr~nkheit yon 
Meleda vererbt sich interessanterweise anders als die gewShnliche 
Keratosis palmaris et plantaris. Sic ist nach jeder Richtung hin noch 
ganz ungentigend erforscht. In den wenigen yon NeumannmitgetAlten 
Stammb~umen haben die Behafteten stets gesunde Kinder, erst die 
Enkel sind zu einem Teil wieder behaftet. ~berspringen yon Genera- 
tionen ist also sehr h~ufig. Es wirft sich deshalb vor allem die Frage auf, 
ob unregelm~Bige Dominanz vorliegt oder ob ein reeessives Leiden 
dureh Heiraten innerhalb eines engen Zeugungskreises zu starker 
famili~rer H~ufung gelangt ist. 

Zwei weitere Hautleiden, die man zu den dominant-erblichen Derma- 
tosen rechnen darf, sind die Porolceratosis und die Moniletrichosis. Die 
Porokeratose ist eine mit don SehweiBdrtisenausfiihrungsgi~ngen genetisch 
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zusammenhgngende Verhornungsanomalie, bei der sich durch zentri- 
fugales Fortsehreiten der Krankheitsherde kreis- und girlandenf6rmige 
X~iguren mit  atrophischem Zentrum bilden. Dis Porokeratosis ist ver- 
erbungsbiologiseh besonders darum interessant, weft sis bei den Behafte- 
ten in einem sehr verschiedenen Alter manifest wird. In  einer Familie 
igibellis z. B. erkrankte der Vater im 60. Lebensjahr, der t ins  der SShns 
bereits im 2. Vielleicht erkl~rt sieh aueh dadureh dis geringe Zahl der 
Behafteten gegenfiber den Normalen. Gossage land in 10 Familien 
nur 48 Kranke gegenfiber 72 Gesunden. - -  Ahnlich liegen die Vsr- 
hgltnisss bei der Moniletrichosis, den , ,Perlsehnurhaaren". Dieses 
Leiden ist dadurch charakterisiert, da$ die Haare,  besonders die Kopf-  
haare, in regelm~$igen geringen Abstgnden bald eingeschniirt, bald 
spindelf6rmig aufgetrieben sind; an den eingesehnoxten Stellen breehen 
die Haare  leieht ab, Dominants  Vererbung ist bei diesem Leiden bis 
durch 5 Generationen beobachtet.  In  den 3 gr6$ten der publizierten 
Moniletrichosis-Famflien zghlts Gossage 31 Kranks  und 30 Gesunde; 
da es sich um Familien handelt, die nach Xrankheitshgufigksit  ausge- 
lesen sind, ist also die Zahl der Kranken fOx regelmgl~ig dominante 
Vsrerbung zu niedrig. Damit  s t immt fiberein, dal~ gelegentlieh Uber- 
springen yon Generationen vorkommt.  Fglle mit  negativer Famflien- 
anamnese sind relativ hgufig. Das Leiden steht in einer noch nieht 
geklgrten Beziehung zum sog. Lichen pilaris, auf den ich noch kurz 
zurfickkommen mu~. 

Ieh komme nun auf eine Anzahl Hautkrankhei ten zu sprechen, 
bei denen dominants  Vererbung nut  in einer Reihe yon Fgllen beobachtet  
worden ist, w~hrend in vielen anderen F~llen nichts yon Erbliehkeit 
zu konstatieren war. Da ist in erster Linie das akute umschriebene 
Odem Quincke8 zu erwghnen, das sich dureh voriibergehends Ansehwel- 
lungen der Augenlider, der Arms oder anderer K6rpertefle zu erkennen 
gibt. Dieses Leiden konnte bis durch 5 Generationen verfolgt werden. 
In  dem gr61~ten Stammbaum,  der yon 081er publiziert ist, finden wir 
20 Kranke gegentiber 15 Gesunden (darunter 1 Konduktor) .  ~ber-  
spfingen kommt  gelegentlieh vor. In  manchen Familien besteht eins 
besondere •eigung zu best immten Lokalisationen, so in der Familis 
Mendels zu der gef~hrliehen Lokahsation am Kehldeekel, wodureh 
6 yon den 9 behafteten Personen infolgs Erstickung ums Leben kamen.  

Dominante Vererbung, die auch bis dureh 5 Generationsn be- 
obachtet  worden ist, zeigten ferner manehe Fglls yon chronischem ()dem 
(Milroysche Xrankheit ,  Elefantiasis congenita hereditaria). Auch hier 
kommen aber Konduktoren ~or. - -  Wenig beaehtet  wurde bisher die 
Dermatochalasis, die abnorme ~%ite und Schlaffheit der Haut ,  die 
besonders an den Augenlidern hgufig ist (Dermatochalasis palpebrarum). 
La/on und Villemonte beschrieben dieses Leiden bei 4 Personen in 4 



Die spezielle Vererbungspathologie der I-Iaut. 203 

verschiedenen Generationen, Gra] ein ~hnliches Krankheitsbild bei 
4 Personen in 3 Generationen. Auch nach meinen Beobachtungen 
kommt bei der Dermatochalasis palpebrarum dominante Vererbung 
zweifellos vor, wenngleich ein regelm~iges Verhalten wenigstens bei 
der yon mir beobachteten pr~senilen Form des Leidens schon wegen 
seines sp~ten Manifestationstermins nieht erwartet werden kann. 

Ebenfalls bisher zu wenig beachtet wurde die nach meinen Er- 
fahrungen recht h~iufige Erblichkeit der Atherome, das sind mit einem 
grfitzeartigen Brei geffillte, yon Epidermis umkleidete, vornehmlich 
auf dem behaarten Kopf und am Scrotum lokalisierte Cysten, vom 
Volksmund Griitzbeutel genannt. Schneider konnte dieses Leiden in 
seiner eigenen Familie durch 5 Generationen verfolgen; wobei allerdings 
nur 10 Kr~nke auf 21 Gesunde kamen ;ein Mann fungierte als Konduktor.  
Ich selbst fund famili~res Auftreten in 4 F~llen, in dem einen davon 
bei i0 Personen in ~ Generationen, in einem anderen haudelte es sieh 
um ein solit~res Atherom auf der HShe des Scheitels bei Mutter und 
zwei SShnen (8 weitere Geschwister angebHch frei, Grol~eltern?). In 
einem Full Bauers, auf den ich noch zurfickkommen mu~, bestand die 
sehr eigentiimliehe l~:ombination mit Leukonyehie, d. h. mit abnorm 
wei~er F~rbung der Fingernagel. -- Aber nicht nur die typischen 
Atherome, bei denen es sich um Einstiilpungen der Oberh~ut handelt, 
sondern auch gewShnliche, durch den VersehluI~ eines Haarbalgs zu- 
stande gekommene Talgcysten kSnnen familiares Auftreten, anseheinend 
ebenfalls unter dem Bride einer unregelm~igen Dominanz, zeigen. 
Von Klau[3ner wurden derartige multiple Cysten an Rumpf, Extremi- 
t~iten und behaartem Kopf in 3 aufeinanderfolgenden Generationen 
beobaehtet. -- I~ach Jadassohn t reten aueh die Milien, das sind kleine 
Horncysten, gelegentlich famiti~r auf. Detaillierte Beobaehtungen 
liegen darfiber nicht vor. -- Das gleiche gilt fiir manche F~lle frt~h- 
zeitig auftretender Ferrucae seniles. 

Einzelne Stammb~ume mit anscheinend vorhandener, wenn aueh 
nicht regelm~Biger Dominanz sind auch yon den Lipomen, den mul- 
tiplen Fettgeschwiilsten, verSffentlieht. Blaschko gibt sogar an, dal~ 
in der yon ihm beobachteten Familie eine Begrenzung auf das m~nnliehe 
Geschleeht vorhanden gewesen sei; leider ist der Fail yon ihm nicht 
ausfahrlich publiziert. 

Recht kompliziert liegen die Erblichkeitsverh~ltnisse beim Albi- 
nismus localisatus. Sehon klinisch t r i t t  dieses Leiden in sehr verschie- 
denen Formen auf; ebenso ist es vererbungsbiologisch. In einzelnen 
F~illen, z. B. yon weiBer ttaarlocke, land man regelm~ige Dominanz 
bis durch 4 und selbst dureh 6 Generatiouen. In einer Familie sehgint 
sieh die wei/~e Locke recessiv-geschlechtsgebunden zu vererben. Ty- 
pische Fglle yon Dominanz sind aueh bei der allgemeinen Scheckung 

14" 



204 H.W.  Siemens: 

besehrieben, z. B. bei den Seheeken aus dem Nyassaland durch 5 Gene- 
rationen. Ob die Seheckung bei farbigen Rassen h~ufiger vorkommt,  
Me oft behaulotet wurde, oder nur leiehter zur Kenntnis  gelangt, ist 
noeh ungewiB. In  Analogie zu den dominanten F~llen yon Seheekung 
beim Mensehen steht die Seheekung vieler Haustiere, z. B. der Kanin- 
chert, die sieh gleiehfalls dominant  verh~lt. Is t  der mensehliehe Albinis- 
mus auf das Auge beschr~nkt, so erweist er sieh gewShnlieh Ms reeessiv- 
gesehleehtsgebunden, doeh kann er sieh aueh anders verhalten, wie 
in dem Fall yon Jablonski, den ieh Ms unregelm~Bige Dominanz auf- 
fasse, vorausgesetzt, dab .man dem Stammbaum,  der sich auf die An- 
gaben der Patientcn stiitzt, t rauen darf. In  diesem Fall war kein 
Nystagmus vorhanden, und es bestand neben dem Albinismus des 
Auges anseheinend noeh ein unvollkommner Albinismus, eine Pigment- 
armut der I-Iaare und der Naut. 

GreBe Verschiedenheit der klinisehen Formen, die gleiehfalls mit 
einer Versehiedenheit in ~tiologiseher Beziehung einhergeht, weisen 
auch die Hgpertrichosis und dig Hgpotrichosis auf, d. h. die fiberm~Bige 
bzw. die mangclhafte Behaarung. Die llypertriehosis wurde nur selten 
in famili~rer II~ufung angetroffen. Dresel nahm an, dal~ einfach recessive 
Vererbung dabei vorkommt. I)ie I-Iypotrichosis dagegen verh~it sieh 
relativ h~ufig dominant, und zwar bis dureh 6 Generationen, wenn auch 
mit Unregelm~Bigkeiten in der Manifestation, die dutch l~bersloringen 
yon Generationen zum Ausdruck kommen. In 6 in der Literatur nieder- 
gelegten Familien I-Iaarloser bzw. I-Iaararmer land Gossage 26 Kranke 
und i0 Gesunde. Besonders bekannt ist die Familie yon Waldeyer 
und Ecl~er, die neuerdings durch Eugen Fischer erforscht worden ist; 
auch hier handelt es sieh meines Erachtens am wahrscheinliehsten um 
unregelmi~l~ige Dominanz. Die eigentfimlichen Beziehungen der I-lypo- 
triehosis zum reeessiv-geschleehtsgebundenen Vererbungsmodus muB 
ich noeh sp~ter erwi~hnen. Interessant ist, dab manche F~lle yon 
I-Iypotrichosis, aueh ein offenbar dominant erblieher Fall, ansehei- 
nend dutch eine StSrung der inneren Sekretion bedingt sind. Es 
l~Bt sieh hier also die Erbliehkeit innersekretoriseher StSrungen an 
den M~nifestationen verfolgen, die diese StSrungen am t tautorgan 
hervorrufen. - -  Eine Sonderstellung n immt  die Lanuginosis ein, die 
tiberm~Bige Behaarung mit  Lanugo-oder  Wollhaaren, die dutch die 
Vorffihrung der sog. Hundemensehen im Publ ikum bekanntgeworden 
ist ; aueh hier wurde famili~re H~Lufung gefunden, wie bei der Familie des 
Sehwe-Maong, eines Burmesen aus dem Hinterland yon Ava, dessen 
Toehter und dessen beide Enkel mit  der gleichen MiBbildung behaftet  
waren. - -  Die verschiedenen Formen der tIypotriehosis sind oft mit  
StSrungen in der Ausbildung der Nagel verbunden. So beobaehteten 
Nicolle und Haliprd unter 55 Personen in 6 Generationen 36, die mit  
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Hypotrichosis und Iqageldystrophien behaftet waren; einige der Be- 
hafteten litten nur an Iqageldystrophie und batten normal entwiekelte 
Haare. StSrungen in der Zahnentwieklung sind sowohl bei f~berbehaarung 
wie auch bei Unterbehaarung und bei der Lanuginosis beschI~eben 
worden. Auch bei den Nackthunden handelt es sich urn eine Kombi- 
nation yon Hypotriehosis mit Gebil3defekten. tiber die Art der Ver- 
erbung dieser Nackthundcharaktere habe ieh nichts Sicheres finden 
kSnnen, anscheinend ist sie noch gar nicht genauer erforseht. 

Aber aueh ohne gleichzeitiges Vorhandensein yon ttaaranomalien 
kSnnen Nag d- und Zahnanomalien erblich sein. So wurde die Hyper- 
keratosis unguium, die iiberm~ige Hornbildung an den N~geln, dutch 
Ebstein bei 6 Personen durch 3 Generationen beobaehtet, anscheinend 
also als ein dominant erbliches Leiden. KShler beschrieb eine kongenitale 
Hyperkeratose der Grol3zehenn~gel bei 4 Weibern in 4 aufeinander 
folgenden Generationen. Auf die Beziehungen der Hyperkeratosis 
unguium zur Keratosis follicularis komme ich noch zuriiek. Wilson 
verfolgte die Hyperkeratosis subungualis dureh 3 Generationen. 

Wie bei der iiberm~13igen Verhornung ist auch bei der mangelhaften 
Verhornung bzw. dem Fehlen der I~gel, also bei der Onychoatrophie 
und der Anonychie famili~res Vorkommen beschrieben worden, Mlerdings 
nur durch 2 Generationen (2 Familien) bzw. bei Geschwistern. Auch 
eine isolierte Anonychie der jDaumen wurde bei Bruder und Schwester 
angetroffen. Koilonychie wurde einmal durch 3 Generationen, einmal 
durch 2 Generationen und einmal bei 2 Briidern festgestellt. 

Mehrmals bei Vater und Sohn, einmM in regelmgl3ig dominanter 
Vererbung durch 4 Generationen, wurde die Leukonyehie, die abnorm 
weiBe F~ibung der Iq~gel, beobachtet. In diesem dominant erblichen 
Fall waren 18 Personen behaftet gegeniiber 10 Normalen. Die Behafteten 
litten mit Ausnahme yon zweien (Vater und Toehter) gleiehzeitig an 
multiplen Atheromen der Kopfhaut. 

Dominant durch 5 Generationen vererbte sich in einem Fall die 
kolbige Auftreibung der Endglieder an Fingern und Zehen, die man 
als Trommelschlegel/inger bezeichnet, und die gelegentlich aueh Ms 
paratypische AnomMie infolge yon Basedowscher Krankheit, Lungen- 
tuberkulose und besonders Bronehektasen entstehen. In dem erw~hnten 
Fall bestanden aul~er den mit Knochenveranderungen einhergehenden 
Trommelschlegelfingern, Nageldystrophien, Hypotrichosis und vor allem 
eine Keratosis palmaris et plantaris. Die Trommelschlegelfinger kSnnen 
aber auch als isoliertes Symptom angetroffen werden und aueh dann 
familiare tt~ufung zeigen. In diesen Fallen scheinen sie nicht regel- 
m~13ig dominant zu sein. In einem Fall, den ieh beobachtete, waren 
Vater und Sohn befallen, die Groi~eltern und die zahlreichen iibrigen Kin- 
der (6 SShne, 1 Tochter, 7 Enkelkinder) hatten angeblieh normale N~gel. 
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Einmal wurde bei einer Frau, ihren beiden Brfidern und ihrem Sohn 
ein Nagelwechsel beobaehtet, der ohne subjektive Beschwerden vor sich 
ging und sieh etwa allj~hrlich wiederholte. Eine Onycholysis partialis 
semilunaris wurde yen ~'riedmann bei 2 Sehwestern besehrieben, die 
aus einer Sehichtstarfamilie stammten und selbst mit diesem Angen- 
leiden behaftet waren. 

~ehlen bzw. Uberzahl von Back- oder Schneidez~thnen ist mehrfaeh 
bis dutch 3 Generationen beschrieben worden. Auch hier scheint also, 
besonders bei dem nieht seltenen Fehlen der oberen lateralen Schneide- 
z~hne, dominante Vererbung vorzukommen. Michelson beobachtete 
das Fehlen yon Backz~hnen in Kombination mat Hypertrichosis bei 
6 Personen in 3 aufeinander folgenden Generationen. Aueh yon dem 
Trema, dem Auseinanderstehen der oberen mittleren Schneidez~hne, 
ist dominante Vererbung behauptet  worden, ohne dab ich bisher sichere 
Unterlagen hieffiir auffinden konnte. 

Sehr kompliziert liegen die Erbliehkeitsverh~ltnisse bei der Ich- 
thyosis vulgaris. Dominante Vererbung scheint vorzukommen, Uber- 
springen yon Generationen ist allerdings dabei h~ufig. In  den 3 grSl3ten 
Stammb~umen, die sieh durch 3 und 4 Generationen erstrecken, be- 
tr~gt das Verh~ltnis der Kranken zu den Gesunden naeh meiner Zahlung 
2 7 : 2 4 .  Da in diesen Stammb~umen 5 ~uBerlich gesunde Personen 
das Leiden auf ihre Kinder fibertragen, ist die Zahl der Behafteten 
eigentlieh noeh gr6Ber, so dab wit mandestens 32 Behaftete gegenfiber 
19 Gesunden erhalten. Das starke l~berwiegen der Behafteten erklart  
sieh aber aueh in diesem Falle wohl geniigend durch die seharfe Auswahl 
nach Krankheitsh~ufigkeit. Gossage meint, dab ~berspringen yon 
Generationen relativ selten sei. Dem kann ieh nieht zustimmen. Die 
Ansiehts Gossages erkl~rt sieh wohl dureh den Umstand, dad die fami- 
Ii~re H~ufung eines Leidens, wenn Generationen iibersprungen werden, 
der Beobachtung leichter entgeht. Die Iehthyosis galt frilher als eine in 
besonders hohem Grade erbliehe Hautkrankheit .  Naeh der sorgf~ltigen 
Zusammenstellung Gaflmanns sind aber nut  in einem Viertel der F~lle 
Vorfahren und Nachkommen befallen, in fast einem weiteren Viertel treffen 
wir das Leiden bei Geschwistern an, der Rest, also iiber die H~lfte der 
F~lle, ist anseheinend solit~r. Da abet, wie das Uberspringen yon 
Generationen beweist, die Manifestation des Leidens bei den mit der 
pathologischen Erbanlage Behafteten erhebliche Schwankungen auf- 
weist, und da fernerhin die Ichthyosis nicht selten in so geringer Aus- 
pr~gung auftritt ,  da{3 sie nut  durch den Spezialisten diagnostiziert 
werden kann, so d~rf man wohl die Vermutung aussprechen, dab eine 
unregelm~Bige Dominanz bei der Ichthyosis vulgaris sich 6fter beob- 
achten lieBe~ wenn es den Vererbungsforschern gel~nge, gr6Bere 
Ichthyosis-Familien pers6nlich griindlich durchzuuntersuchen. Die 
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Angabe yon Rivers, dab die Iehthyosis bei Phthisikern 8 mal so h~ufig 
sei als bei NichttuberkulSsen, bedarf noch der Naehprtifung. 

Dominante Vererbung seheint ausnahmsweise auch bei der Derma- 
titis herpeti/ormis Duhring vorzukommen, einem Leiden, des sich dureh 
herpes~hnliche, rezidivierende Blasenausbrfiche bei gutem Allgemein- 
befinden des Patienten kennzeichnet. Wenigstens wurde an unserer 
Klinik ein yon mir publizierter Fall beobachtet, der in dieser Weise 
aufgefal3t werden mul~te; hier fend sich des seltene Leiden bei 12 Per- 
sonen in 3 aufeinander Iolgenden Generationen vor. 

Ieh komme jetzt  zu 2 Dermatosen, die au•erordentlich h~ufig sind, 
fiber deren Erblichkeit man aber trotzdem noch keine Klarheit  erlangen 
konnte, besonders wohl deshalb, well sie mit zunehmendem Alter sich 
zu bessern oder selbst zu verschwinden pflegen; des sind die Epheliden, 
die sog. Sommersprossen und der sog. Lichen pilaris, eine Verhornung 
der Haarfollikel, die besonders an den Streckseiten der Oberarme oft auf- 
f~llig ist. Ffir beide Leiden ist dominante Erblichkeit behauptet  worden, 
aber nicht sichergestellt. Hammer fend bei den Ephellden in mehr als 
einem Viertel der Fi~lle beide Eltern frei; falls Dominanz vorliegt, kann 
es sieh also hSchstens um eine unregelm~l~ige Dominanz handeln. Beim 
Lichen pflaris sell sich nach Darier bei fast einem Drittel aller Behaf- 
teten Heredit~t nachweisen lessen. Der Nachweis der Erbliehkeit wird 
bier dureh den Umstand ersehwert, daI~ des Leiden meist erst in der 
Zeit der Pubert~t  deutlich wird, und de8 es schon im mittleren Alter 
erlischt, allerdings nicht selten unter Zuriicklassung yon feinen punkt- 
fSrmigen Ngrbchen, die die Diagnose noeh a posteriori gestatten. In 
einem Fall, der jedoeh noeh durch andere StSrungen kompliziert 
war, vererbte sich der Lichen pilaris gesehleehtsgebunden; darauf 
komme ich noch kurz zurfick. 

Ein anderes, gleichfalls h~ufiges Leiden, des hierher  gehSrt, ist die 
Hyperidrosis manuum et pedum, Schweil~h~nde und Schweil~ftiBe. 
Dal~ bei diesem Leiden dominante Erblichkeit vorkommt, versteht 
sich deshalb yon selbst, weft es gelegentlich in fester Korrelation steht 
mit anderen dominant erbliehen Hautkrankheiten,  besonders mit der 
Keratosis palmaris et plantaris. Aber aueh des Vorkommen der Hyper- 
idrosis als isoliertes Symptom scheint zuweilen durch eine dominante 
Erbanlage bedingt zu sein. Ob dieser Eindruek riehtig ist, miissen 
zukiinftige Einzelforschungen erweisen. 

Ieh muI~ nun noeh zwei Hautleiden erw~hnen, bei denen dominante 
Vererbung sicher vorkommt, die aber in anderen F~llen mit Erblichkeit 
nichts zu tun haben, sondern als Folge versehiedener niehterblieher 
Krankheiten bzw. Stoffwechselanomalien a~ t r e t en  kSnnen; des sind 
die Xanthomatose und die multiplen Teleangiektasien. Die Xantho- 
matose entsteht dureh Einlagerung einer fett~hnlichen Substanz, die 
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aus Cholesterinfettsaureester besteht, in die Haut. Durch diese Ein- 
lagerungen entstehen in typischen Fallen strohgelbe Fleeke, Kn6tehen 
und Beete, die bis zu groBen geschwulstartigen Bildungen anwachsen 
kSnnen. Die Xanthome sind besonders haufig an den inneren Augen- 
winkeln alterer Frauen, kSnnen aber auch an jeder anderen Stelle des 
K6rpers und aueh schon angeboren vorkommen. Sehr h~ufig bestehen 
bei ihnen gleiehzeitig Leberleiden oder Diabetes. Gelegentlieh wurde 
betont, dab die Erbliehkeit ein besonderes Charakteristicum des sog. 
Xanthoma juvenile sei, einer Xanthomform, die dutch Beginn vor der 
Pubert~t, dutch Fehlen einer begleitenden Lebererkrankung und 
meist dureh Freisein der Augenlider ausgezeiehnet sein soll. Die familiar 
auftretenden Xanthome sind jedoeh bald nur Augenlidxanthome (ich 
selbst sah einen solehen Fall in Breslau), bald multiple papulotuber6se 
Xanthome, und bald geschwulstmaBig aussehende Xanthome mit und 
ohne Beteiligung der Augenlider. In 2 Fallen hatte sogar der Vater 
bzw. die Mutter bloB ein Augenlidxanthom, wahrend der Sohn auger 
diesem Xanthom der Lider noeh ausgedehnte, z. T. geschwulstartig 
entwickelte Xanthome aufwies. Morichau-Beauchant und Bessonnet 
sprechen die Vermutung aus, dab den dominanten Xanthomfallen 
stets ein hiimolytischer acholuriseher ]kterus, die Chol~mie familiale 
der Franzosen, zugrunde hege, der ja, wie bekannt, gleiehfalls donfinante 
Erbliehkeit zeigt (Meulengracht). Dies seheint fiir einzelne Falle, z. B. 
eben iflr den Fall yon Morichau-Beauchant zuzutrefien; die VerMlge- 
meinerung der I-Iypothese Morichaus halte ieh aber filr falseh. - -  Aueh 
bei denjenigen Xanthomfallen, bei denen dominante Vererbung sieher 
ist, ist die Dominanz nieht regelm~Big. Gossage fund in den 7 grSBten 
Xanthomfamilien 3~ Kranke und 35 Gesunde, f0r regelmaBig dominante 
Vererbung bei einer so starken literariseh-kasuistischen Auslese also zu 
wenig Kranke. Dementsprechend ist Uberspringen yon Generationen 
haufig; in einem Fall wurden sogar einmal 2 Generationen Erkrankung 
fibersprungen. Ob aueh andere Vererbungsmodi auBer der unregel- 
m~gigen Dominanz vorkommen, ist noeh ungewiB. 

Ahnlich liegen die Verhaltnisse bei den multiplen Teleangiektasien, 
den dureh die rote Farbe auffallenden Erweiterungen der kleinsten 
HautgefaBe. In den 3 gr6Bten Familien z~hlte Gossage 14 Kranke und 
27 Gesunde; ~lbersloringen yon Generationen ist beschrieben. Hanes 
fund das gleiehe Leiden auch an den Sehleimhauten (Nase und Mund) 
bei 9 Personen in 4 Generatjonen. In 21 Fallen yon teleangiektatiseher 
Wangenr6te, die Hammer untersucht hat, sehien sich diese Eigenschaft 
dominant zu verhalten. Sicher ist abet, dag multiple Teleangiektasien 
auch im Zusammenhang und wohl als Folge interner Erkrankung 
auftreten kSnnen; in solchen Fallen ist yon Erblichkeit nichts nach- 
zuweisen. 
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J~uSere Momente spielen auch eine wichtige Rolle beim Zustande- 
kommen der Varicen, der sog. KrampfadeizL Trotzdem scheint in 
vielen Fi l len yon Varieosis eine unregelm~Big dominante Erbanlage 
yon Bedeutung zu sein. Ahnliehes gilt yon den Keloiden, das sind 
glatte harte bindegewebige Wucherungen, die sich aus cutanen Sub- 
stanzvellusten entwickeln. Wenn aueh zu der Entstehung eines Keloids 
stets eine geringe Verletzung Vorbedingung ist, so ist doeh das Auftreten 
soleher Gewebswucherungen im Anschlu8 an geringf~gige Traumen 
in manchen Familien so auffillig, da[t hier die A~nahme einer idioty- 
pisehen Disposition nahe liegt. Fruhinsholz beobachtete sogar teils 
keloidartig gewucherte Narben bei Mutter und Kind, die bei beiden 
schon bei der Geburt vorhanden gewesen waren. Bekannt ist die groBe 
Keloiddisposition mancher Negerstimme, die auch z u  ,,kosmetischen" 
Zwecken yon ihnen ausgenntzt wird. 

Ich m6chte an dieser Stelle noch ein Leiden erw~thnen, das nur einmal, 
und zwar bei Mutter und Toehter, beschrieben worden ist. Ich meine 
die von Audry und Dalous beobaehtete Atrophie der Handfliichen, 
bei der auch die Fingerriieken leicht atrophisch und die Aponeurosen 
sehwaeh beteiligt waren. 

Eine idiotypische Disposition, ihnlich wie bei den Varieen und den 
Keloiden, besteht wahrsehein]ieh auch bei manchen FMlen yon Ache 
vulgaris und yon Rosacea (Lesser), aueh bei friihzeitigem Ergrauen 
(Canities) und bei manehen Fgllen von idiosynkrasisehen Toxilcoder- 
mien, ~Sonnendermatitis (Sommerprurigo) und Urticaria. Ebenso muft 
.man das Bestehen einer idiotypisehen, unregelm~l~ig dominanten 
Disposition vermuten bei der Psoriasis und bei manehen Fil len yon 
Lichen tuber. Die Psoriasis, Schuppenflechte, gait friiher geradezu 
als Pgradigm~ einer erbliehen Hautkrankheit .  In  der Tat  lassen sich 
gleiehe Erkrankungen in der Familie sehr hgufig feststellen, nach 
Lesser in i/3 der Fille. 

Beim Lichen tuber wird famili~res Auftreten viel seltener beobachtet ; 
bis 1900 waren erst 9 Fil le bekannt. Beide Leiden werden heutzutage 
yon der 1V[ehrzahl der Autoren fiir Infektionskrankheiten gehalten. 
Es muI3 hier aber neben der Infektion eine idiotypisehe Disposition 
wohl eine besonders gro~e Rolle spielen, denn diese Hautkrankheiten,  
besonders die Psoriasis, wurden zwar relativ hiufig bei Eltern und 
Kindern oder bei Gesch~dstern, jedoeh sehr viel seltener bei Ehegatten 
beobachtet. Ob, wie manehe Dermatologen behaupten, unter den 
psoriatisehen Weibern besonders viel Rothaarige und Sommersprossige 
anzutreffen sind, erscheint mir zweifelhaft. 

Wihrend  die dominante Vererbung auch in der Dermatologie 
schon lange bekannt war, haben die anderen Vererbungsmodi nur sehr 
wenig oder gar keine Beachtung gefunden. Als recessiv erbliche Haut- 
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leiden waren eigentlieh bisher nur der Albinismus universalis und das 
Xeroderma pigmentosum bekannt. Der Albinismus universalis ist 
keine klinisehe Einheit; es gibt alle Uberg~nge zum unvollst~ndigen 
Albinismus, bei dem die albinotischen Organe doch noeh etwas Pigment 
enthalten und zum Albinismus loealisatus, bei dem das Leiden nut  
einen Teil der KSrperoberfl~ehe betrifft, und den wir schon unter dem 
Bride der Scheekung, der Peliosis usw. als ein hiufig dominantes Leiden 
kennengelernt hatten. Trotzdem l~Bt sich die Recessivit~t der typischen 
F~lle yon universellem Albinismus mit Bestimmtheit behaupten. Das 
Leiden wird besonders oft bei Gesehwistern angetroffen, und die Eltern 
der Befallenen sind besonders h~ufig blutsverwandt;  Davenport land 
ftir Nordamerika in 33% der F~lle elterliehe Blutsverwandtsehaft. 
Aus den Ehen zweier Albinos gehen fast aussehlie61ich wieder Albinos 
hervor. Bemerkenswert ist, dab analog dem menseh]iehen Albinismus 
auch der Albinislnus der Tiere meist recessiv ist. Freflieh darf man 
dabei nicht fibersehen, dab der Albinismus des Mensehen im Gegensatz 
zn dem der Tiere viele l~berg~nge zeigt und vor allem aueh mit gesetz- 
m~Biger tt~ufigkeit Kombinationen mit StSrungen der Augen (Nystag- 
mus, Hyperopie oder Myopie mit Astigmatismus), angeblich auch StS- 
rungen des l~Tervensystems und erh6hte Dispositionen zu versehiedenen 
Krankheiten aufweist. Nur bei Katzen soll der Albinismus mit ver- 
schiedenen Graden yon Irispigmentierung und nieht selten sogar mit 
Taubheit  verbunden sein. 

Der Rutilismus, die l~othaarigkeit, soll naeh Davenport und Hammer 
recessiv sein gegenfiber dem braunen bzw. dem sehwarzen Farbstoff.. 
Doeh liegen die Verh~ltnisse wahrscheinlieh komplizierter. Es scheint, 
dab l~ot bei jeder anderen Haarfarbe, auBer Schwarz, vorkommen kann 
und sich gegenfiber Schwarz nicht reeessiv, sondern hypostatiseh ver- 
hi l t .  Ob Rot gegentiber Nichtrot einfaeh reeessiv ist, erscheint mir 
fraglich. Exakte Untersuchungen sind hier so schwer, well -- ihnlich 
wie bei den Epheliden -- gleiehzeitig mit dem der mittel-europ~ischen 
Bastardbev61kerung eigenen Naehdunkeln der t iaare bei vielen Indi- 
vividuen das Rot  beim tleranwachsen verschwindet, was auch bei 
relativ hellbleibenden tIaaren vorkommt. 

Eine sicher recessive Hautkrankheit  ist aueh das Xeroderma pig- 
mentosum, ein Leiden, bei dem die Haut  der unbedeckten K6rperteile 
sich bald nach der Geburt, gewShnlich nach st~rkerer Liehteinwirkung, 
pigmentiert, mit Teleangiektasien durchsetzt und atrophisch wird. 
Auf dieser ver inder ten Haut  bilden sieh sparer b6sartige Neubildungen, 
denen die Patienten meist schon im kindliehen Alter erliegen. 1)as 
Xeroderma wird h~ufig, nimlich in etwa 1/3 der F~lte bei Geschwistern 
angetroffen; Drese~ land unter Anwendung der  Weinbergschen lVfethode 
in den yon ibm ~usgezi~hlten Geschwistersehaften 32 Kr~nke zu 89 
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Gesunden. Als Prozentzahl der elterlichen Blutsverwandtschsft  wird 
yon vcrschiedenen Autoren 11--12 angegeben. Ich habe im Archiv 
fib" Dermatologie seinerzeit ausgefiihrt, dab diese Zahl noch zu niedrig 
sein muB. Das Xeroderma loigmentosum ist besonders h~ufig bei Juden. 
Auffsllenderweise verhalten sich nun ~,ueh die anderen Erbkrankheiten, 
die bei den Juden besonders h~ufig sein sollen, zu einem besonders 
groBen Teil recessiv; ich nenne nur den Albinismus universalis (Sey]arth), 
die Taubstummheit  (Gutzmann), die amaurotische Idiotic (Feldmann), 
die Dementia praecox (Guttmann) und die Epilepsie (Guttmann). Bisher 
scheint man allgemein angenommen zu haben, daB die besondere H~ufig- 
keit dieser Erbkrankheiten bei den Juden sich dadurch erkl~ren miisse, 
dab die Zahl der erblichen Krankheitsanlagen bei den Juden besonders 
groB ist. Gerade die H~ufigkeit recessiver Erbkrankheiten bei den Juden 
veranlal~t uns abet dazu, d ie  Frage aufzuwerfen, ob zur Erkl~rung 
einer solchen Krankheitsh~ufung nicht sehon die Tatsache ausreicht, 
dab durch die zahlreichen jiidischen Verwandtenehen und dutch den 
bei den Ostjuden kleineren Zeugungskreis recessive Anlagen, deren 
Gesamtzahl gar nicht vermehrt  zu sein braucht, besonders leicht zur 
ttomozygotisierung und somit zur Manifestation gelangen. 

Es gibt aber auBer dem Xeroderma pigmentosum auch noch andere, 
weniger charakteristische Formen yon Hautatrophie, bei denen recessive 
Erblichkeit angenommen werden kann. Das ist vor allem die yon 
t~othmuncl im Walsertal beobschtete di/]use Hautatrophie, die mit 
Linsenstar kombiniert war, und die in 3 Familien bei Geschwistern 
mit blutsverwsndten Eltern sngetroffen wurde. Sei/ert beschrieb 
dagegen eine auf Ellbogen, Knie und Endphalangen besehr~nkte Form 
der Hsutatrophie,  die sich durch 4 Generationen vererbte, wobei 
19 Personen befallen, 21 frei waren. Aber such jener eigenartigen t taut-  
atrophic, die als Poil~iloderma vascularis atrophicans bezeichnet wird, 
scheinen in einem Tell der F~lle idiotypische und mSglicherweise reces- 
sive Faktoren zugrunde zu liegen, denn dieses, ~uBerlich gewissen 
Formen der l%Sntgenverbrennung v611ig ~hnliche Leiden wurde schon 
2real  bei Geschwistern angetroffen. Von Blutsverwsndtschaft der 
Eltern ist allerdings bisher nichts bekannt. 

Durch die Feststellung der recessiven Erbliehkeit des Xeroderms 
pigmentosum wird such die Frage nach der Erbliehkeit eines anderen 
Leidens angeschnitten, das eine besonders groBe Bedeutung fiir die 
menschliche Pathologic besitzt: des Carcinoms. Uber die Erblichkeit 
b6sartiger epithelialer Geschwiilste der Haut  ist mir  aus der dermatolo- 
gischen Literatur nichts bekannt;  ein in der ophthalmologischen 
IAteratur erw~hnter Fall yon Lentigo maligna bei Vater und Tochter 
scheint vereinzelt dazustehen, so dab man vorl~ufig nichts Rechtes mit 
ihm anfangen kann. Dureh das Xeroderma pigmentosum wird jedoch 



212 H.W.  Siemens: 

bewiesen, dal~ ausgesprochen idiotypisch bedingte Epitheliome vor- 
kommen. Denn es ist im wesentlichen bloB cine Saehe des Geschmacks, 
ob man bei diesem Leiden die Trockenheit der Hau t  und die Pigmen- 
tierung in den Mittelpunkt der Betrachtung rt~ckt und Iolglich mit  
Kaposi yon einem Xeroderma pigmentosum spricht, oder ob man den 
I-I6hepunkt, den das Leiden bei seiner Entwicklung erreicht, fur das 
Wesentliche ansieht, und folglieh yon einem ,,Carcinoma multiplex 
heredi tar ium" oder so ghnlich redet. Sehon Besnier brachte ja daffir 
die Bezeiehnung Epith61iomatose pigmentaire in Vorschlag. Der Fall 
des Xeroderma beweist aber nut, dab erbliche Hautkrebse tats~chlieh 
vorkommen. DaB bei ]edem Hautkrebs  die idiotypische Bedingtheit 
einewesent]iche l~olle spielt, kann dadurch freilich nicht bewiesen werden. 
Mir scheint das nicht einmal wahrseheinlieh, denn das Entstehen 
analoger Krankheitsbflder aus ganz verschiedenen Ui'sachen heraus 
ist eine so h~ufige Erscheinung, dab man an sic auch bei Betraehtung 
der Krebs~tiologie denken muB. Ich komme auf dieses Ph~nomen 
noeh am Schlug meiner Arbeit kurz zurfick. 

Eine meiner Ansieht nach sieher recessive t Iau tkrankhei t  ist 
weiterhin die Ichthyosis congenita. Die hiervon befallenen Kinder sind, 
sehon wenn sic geboren werden, mit  einem groBschuppigen Panzer 
verdickter t tornschieht  bedeckt ; sic sterben racist in den ersten Stunden 
oder Tagen. Auftreten bei Geschwistern wurde 0It beobachtet,  etwa 
in jedem 9. Fall. ]31utsverw~ndtschaft der Eltern ist in 12% der F~lle 
beschrieben~ doeh ist aueh diese Zahl, ebenso wie die gleiche, beim 
Xeroderma angegebene, hSchstwahrscheinlich zu niedrig berechnet. 
Der Ichthyosis congenita steht klinisch die Erythrodermie ichthyosiforme 
congdnitale nahe, die oft Ms eine abgesehwiichte Form der kongenitMen 
Ichthyosis aufgefaf]t wird. Aueh bei diesem seltenen und in seinem 
klinischcn Bilde schwankenden Leiden liegt, was bisher iibe~sehen 
wurde, zumindest in einem Teil der F~lle offenbar recessive Erbliehkeit 
vor, denn die Erythrodermie ichthyosiforme wurde unter 42 F~llcn 7 mal 
bei Gesehwistern beobaehtet,  4mal  bestand elterliche Konsanguinit~t.  
Aueh bei der Ichthyosis vulgaris, die, wie sehon erwahnt, nicht allzu 
selten unregelm~Big dominant  vererbt,  will Thibierge in einigen F~llen 
Blutsverwandtschaft  der Eltern gesehen haben. Von anderen Autoren 
sind aber entsprechende t~eobaehtungen bisher nieht gemacht worden. 
Trotzdem muB man freilieh die ~Sgliehkeit,  dab es yon der Iehthyosis 
vulgaris anch recessive Formen gibt, im Auge behalten. 

I~eeessive Formen seheinen aueh yon demjenigen tIautleiden zu 
existieren, das, wie wir gesehen hatten,  die allerregelm~Bigste Dominanz 
aufweist: yon der Keratosis palmaris et plantaris. Denn Jadassoh~, 
sah dieses Leiden 2real  bei Geschwistern, deren Eltern Vetter und 
Cousine waren. Aueh ich beobaehtete an der Breslauer Klinik einen 
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derartigen Fall, in dem 2 yon 8 Gesehwistern befallen und die E l t e r n  
frei waren. Elterliehe Blutsverwandtsehaft bestand hier allerdings 
nieht ; die Auffassung dieses Falles als recessive Erbkrankheit  ist jcdoeh 
trotzdem naheliegend, zumal das l~lberspringen yon Generationen bei 
den dominanten F~llen dieser Krankheit  ja bisher noeh gar nicht 
beobaehtet worden, also offenbar sehr selten ist. 

Eine weitere Dermatose, bei der, wie ieh im Arehiv ffir Dermatologie 
des n~heren ausgeffihrt babe, recessive Vererbung, wenn aueh nieht 
bei allen Fallen, h6ehstwahrseheinlieh vorliegt, ist die dystrotohische 
.Form der Epidermolysis bullosa traumatica. Die einfaehe Form des 
Leidens ist, wie wir gesehen hatten, ein Paradigma dominanter Erblieh- 
keit. Bei der dystrophisehen, mit NagelstSrungen, Narben, Atrophien 
und Epidermiseysten einhergehenden Form wurde 20 real Aultreten bei 
Gesehwistern, 6mat Blutsverwandtsehaft der Eltern besehrieben. 
Aueh die Epidermolysis bullosa traumatiea dystrophiea kann deshalb 
in einem wesentliehen Tell ihrer Fgl e wahrseheinlieh zu den reees- 
siven Idiodermatosen gereehnet werden. In  anderen Fgllen ist sie 
kompliziert, ge!egentlieh wohl aueh dominant erblieh. 

Aber aueh solehe kongenitalen blasenbildenden Hautl~'ankheiten, 
bei denen die Blasen nieht dutch meehanisehe Irritationen, sondern 
offenbar yon innen heraus entstehen, k6nnen anseheinend gelegentlich 
auf einer reeessiven Erbanlage beruhen. Derartige F~tlle sind freilieh 
sehr selten, seheinen abet gelegentlieh bei Gesehwistern besehrieben wor- 
den zu sein. Aueh ieh habe vor kurzem einen derartigen FM1 publiziert, 
dessert verstorbener Bruder an der gleiehen Krankheit  gelitten h a t t e .  
Blutsverwandtschaft der Eltei~ war hier allerdings nieht naehzuweisen. 

Es gibt noeh eine ganze Reihe yon I-Iautl~rankheiten, bei denen der 
Verdaeht bereehtigt ist, dal~ reeessiv-erbliehe Formen existieren, weil 
tIi~ufung unter Gesehwistern einerseits, elterliehe Blutsverwandtsehaft 
andererseits gelegentlieh angetroffen wurden. Hierher geh6ren z. B. 
manehe Falle yon Xanthom, da dieses Leiden 6fters bei mehreren 
Kindern gesunder Eltern besehrieben wurde. Freilieh ist Uberspringen 
yon Generationen bei dem dominant erbliehen Xanthom so h~ulig, 
dab es sieh in solehen Fallen aueh nut  um den Ausdruek einer unregel- 
m~gigen Dominanz handeln kann. Aueh das Pseudoxanthoma elasticum, 
bei dem es sieh um eine Erkrankung des elastisehen Gewebes in der 
t Iau t  handelt, wurde mehffaeh bei Gesehwistern besehrieben. Elter- 
liehe Konsanguinit~t ist bisher nieht beobaehtet. Bosellini traf aueh 
das Pseudokolloidmilium bei 2 Brfidern an. Mehrfaeh wurde das Auf- 
t reten unter Gesehwistern bei der .Raynaudsehen Kranlcheit besehrieben; 
in anderen Fi~llen lit t  allerdings auger dem Patienten aueh einer seiner 
Eltern oder der GroBvater an ~hnliehen Krankheitserseheinungen. 
Blutsverwandtsehaft der Eltern wurde beoloaehtet bei 2 Gesehwistern, 
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die an umschriebener Sklerodermie, einer eigentiimHchen Verhartung 
dcr Haut ,  litten. Auch sonst wurden zur Gruppe der Sklerodermie 
gehSrige Erkrankungen gelegentlich bei Geschwistern, in einem Fall 
auch bei der Mutter der erkrankten Geschwister gefunden. Elterliche 
Blutsverwandtschaft wurde aul~erdem beobachtet in einem sonderbaren 
Fall, den Lewandowslcy als Epidermodysplasie verruci/ormis besehrieben 
hat. Von den 8 Geschwistern der Patientin war eins geisteskrank, ein 
anderes an einem Optieusgliom gestorben ; die Eltern waren Geschwister- 
kinder. Auftreten yon Hautleiden unter Geschwistern bei Freisein 
der Eltern wurde fernerhin noch beschrieben bei der Acanthosis nigricans 
iuvenilis, dem Psammom des Hinterkop]es (Jadassohn) und dem Angio- 
keratom: Auf die ldinischen Charakteristica d ieser 'Le iden  m6chte 
ich bier nicht eingehen. Ich m6chte nur noch erwahnen, dab auch 
fiir die Hypertrichosis, die fibermal~ige Behaarung, recessive Erblich- 
keit vermutet  wurde, und dab nach Bettmann auch bei der Hypo- 
trichosis, der mangelhaften Behaarung, in einzelnen Fallen Kon- 
sanguinitat der Eltern bekanntgeworden ist. Auch einzelne Ano. 
malien der IYiigel diirften sich vielleieht einmal noch als recessiv erb- 
lich erweisen. 

So gut wie gar keine Beachtung hat  bisher die geschlechtsabhiingige 
Vererbung bei den Hautkrankheiten gefunden. Ich habe deshalb 
diesem Vererbungsmodus meine besondere Aufmerksamkeit zugewendet. 
Ich unterscheide nach der Terminologie Morgans zwischen geschlechts- 
gebundener und geschleehtsbegrenzter Vererbung. Um dominant- 
gesehlechtsgebundene Vererbung k6nnte es sich bei dem 2Epithelioma 
Brooke handeln; doch ist es wohl wahrseheinlicher, dal~ hier einfache 
Geschleehtsbegrenzung vorliegt. Ich komme darauf noeh zurtick. 
Recessiv-geschlechtsgebundene Vererbung liegt sieherlich vor in mehreren 
Fallen tines sehr sonderbaren kombinierten Krankheitsbildes, dessen 
Hauptsymptome in einer Anidrosis, d. h. dem v611igen Fehlen yon 
Schweil~driisen, in einer Hypotrichosis (mangelhaften Behaarung), 
Hypodontie (mangelha~ten Bezahnung) und in einer Ozaena, d. h. 
in einer atrophisierenden Entzfindung der Nasenschleimhaut m i t  
Sattelnase bestehen. Dieser seltsame Symptomenkomlolex wurde, 
wie ich dutch das Studium der einschlagigen IAteratur feststellen 
konnte, 5real bei mehreren Familienmitgliedern angetroffen. Die 
F~lle zeigen zum Teil sehr deutlieh, dab recessive Geschlechtsgebundenheit 
vorliegt. Interessanterweise handelte es sieh in einer der 4 Familien 
nicht um Europaer, sondern um Hindus. 

Recessiv-gesehleehtsgebundene Vererbung liegt weiterhin vor bei 
einem yon .Mendes da Costa beschriebenen Fall yon dystrophischer Epi- 
dermolysis buUosa, die klinisch ein sehr atypisches Bild zeigte und aueh 
mit Hypotrichosis verbunden war. In dieser Familie waren 7 Vettern 
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befallen, die 4 versehiedenen Oeschwis~ersehaften angehbrten, und 
deren Matter  Sehwestern waren. 

Ein ebenfalls klinisch sehr eigenttimlicher und sieher recessiv-ge, 
schlechtsgebundener Fall wurde yon Lamgris vor ~delen Jahren publi- 
ziert. Es handelt sich um eine Keratosis ]ollicularis, eine dem Lichen 
pilaris ghnliche Verhornungsanomalie, die wiederum mit einer Hypo- 
trichosis und auBerdem mit Degeneratio corneae, einer seltenen Er- 
krankung der Hornhaut  des Auges, und mit abnormer Kleinheit des 
Unterkiefers kombiniert war. Das Leiden vererbte sich dutch 5 Genera- 
tionen; es waren 12 M~nner befallen; die Xirankheit vererbte sieh durch 
die gesunden T6chter der befallenen M~nner welter. Der genaue Stamm- 
baum, den Herr Prof. Lamgris seinerzeit nieht mitpublizie~t, den er mir 
aber liebenswardigerweise auf meine Bitte zur Verfiigung gestellt hat,  
ist von mir im Arch. 5. Dermatol. ver6ffentlicht. 

Auffallenderweise gehen die bisher sufgezghlten, reeessiv-geschleehts- 
gebundenen t Iautkrsnkhei ten s~mtlieh mit einer Hypotrichose, einer 
mangelhaften Behaarung einher. Ob diese Tatsache yon einer prinzi- 
piellen Bedeutung ist fflr die geschleehtsgebundene Vererbung beim 
Menschen, lgBt sieh vorlgufig noch nicht entscheidem Bei einem weiteren 
Fall wahrscheinlich reeessiv-gesehlechtsgebundener Vererbung waren 
allerdings die Haare genfigend entwiekelt, doeh betrifft such dieser 
Fall die Behaarung, da es sich um eine Poliosis circumscripta occipitalis, 
um eine weil~e Haarlocke am Hinterhaupt  handett. Die Anomalie 
liel~ sich durch 5 Generationen verfolgen. Die Familie ist jedoch klein, 
nur 3 Personen sind affiziert. Recessiv-geschleehtsgebundene Vererbung 
ist bier also n i ch t  absolut sieher, wenn such wahrscheinlieh. 

Abet auch far geschlechtsbegrenzte Vererbung konnte ich unter den 
Hautkrankheiten Beispiele auffinden. Die erstmalig yon mir theoretiseh 
abgeleitete recessiv-geschlechtsbegrenzte Vererbung, far  die ein sieheres 
]~eispiel aus der menschlichen Pathologie nicht existiert, kSnnte bei der 
Hydroa aestivale vorliegen. Die Hydrpa ist ein besonders im Gesicht 
und an den H~nden lokalisierter Blasenaussehlag, tier infolge Sonnen- 
bestrahlung auftritt ,  und meist alljghrlich im Frfihjahr oder Sommer 
wiederkehrt ;  oft ist er mit Porphyrinausseheidung im H a m  verbunden. 
Das Leiden gait bisher nicht als familigr. Eine genaue Priifung der 
bis jetzt  vorliegenden Beobaehtungen und die Berficksichtigung eines 
eigenen Falles hat  reich jedoch zu dem Sehlu~ geffihrt, dag 10raM, 
das sind etwa 10% aller bisher bekannt gewordenen Fglle, famfligres 
Auftreten beobachtet wurde. Da es sich bei 9 yon diesen 10 Fgllen um 
Vorkommen bei Geschwistern handelt, und da in einem Fall Vettern- 
sehaft der Eltern gefunden wurde, liegt die Annahme recessiver Erblich- 
keit nahe. Unter den famili~ren F~llen linden sieh jedoch 12 5 gegen- 
i~ber 1 0 und I0 Gesehwister unbekannten Gesehleehts. Diese eigentiim- 
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liehe, sonst meines Wissens nirgends beobaehtete Art famili~ren Auf- 
tretens l~Ll~t sieh einheitlich und in relativ einfacher Weise nur verstehen, 
wenn man die Annahme maeht, dab die Hydroa eine recessiv-gesehleehts- 
begrenzte Erbkrankheit ist mit sehr ausgesproehener, aber doeh nieht 
totaler Begrenzung auf das m~nnliehe Gesehleeht. Bemerkenswert ist, 
dab mehrere gerade der famili~ren Hydroaf~lle mit Nagelver~Lnderungen 
verbunden sind, was deshalb yon Wiehtigkeit ist, weil sieh nieht aussehlie- 
Ben l~Bt, dab zwisehen der Mitbeteiligung der N~gel und dem recessiven 
Erbgang Beziehungen bestehen, ~hnlieh wie das bei der dystrophisehen 
Epidermolyse zum Teil der Fall ist. 

Die dominant-geschleehtsbegrenzte Vererbung, und zwar mit Begren- 
zung auf das m~nnliehe Gesehlecht, zeigt wahrseheinlieh die Keratosis 
Lambert, eine sonderbare, yon der Ichthyosis verschiedene Verhornungs- 
anomalie der t taut ,  die nur bei der aus England stammenden Familie 
Lambert angetroffen wurde, ferner die AIopecia pityrodes (d. h. die 
frfihzeitige KahlkSpfigkeit), soweit sie idiotypisch bedingt  ist, und 
sehlie~lieh angeblieh ein Fall yon Lipomatosis, Fettgesehwulstbildung, 
den Blaschko erw~hnt, yon dem aber ein ausfiihrlieher Stammbaum 
nieht bekanntgeworden ist. Auf das weibliche Gesehleeht begrenzte 
Vererbung seheint ein Fall yon Keratosis palmaris et plantaris zu zeigen, 
den Ballantyne und Elder verSffentlieht haben, und der vererbungs- 
biologiseh auch dadurch eine Sonderstellung einnimmt, da~ einmal eine 
Generation fibersprungen wird, was, wie gesagt, bei der typisehen 
Keratosis palmaris et plantaris bisher noch nieht beobaehtet worden 
ist. I)aB bei Hautkrankheiten aueh eine partielle Gesehleehtsbegren- 
zung vorkommen kann, wie z. B. mSglicherweise in einem Fall yon 
Epidermolysis bullosa simplex, mSchte ich nur nebenbei erw~hnen. 

Eine eigentfimliche Stellung nimmt in vererbungsbiologiseher 
Hinsieht das Epithelioma adenoides cystieum Brooke ein. Kliniseh 
handelt  es sich dabei um kleine KnStchen, die symmetrisch im Gesicht 
sitzen, zuweflen auch naeh abwarts reiehen. Histologiseh handelt es 
sieh um Epithelzellstr~nge in der Cutis, die an manchen Stellen zu 
I-Iornsubstanz, selten aueh Talgzellen enthaltenden Haufen anschwellen. 
Meist werden yon diesem Leiden Frauen befallen, besonders h~ufig 
Mutter und Tochter. Diese Gesehlechtsabhangigkeit ist aber nicht 
immer vorhanden. So sollen in einem besonders eigentflmlichen Fall, 
bei dem es sich iibrigens um Neger handelte, in 3 aufeinanderfolgenden 
Generationen s~imtliche Familienglieder, n~mlieh 47 Weiber, 28 M~nner 
und 2 Kinder unbekannten Gesehleehts befallen gewesen sein. Die 
Riehtigkeit dieser Angabe mSchte ieh aber doch in Zweifel ziehen, da 
der Autor dieses Stammbaums nur 4 weibliche und 2 m~nnliehe Familien- 
mitglieder selbst untersuchen konnte, und da diese Art familiarer 
I-Iaufung eines Leidens mit unseren sonstigen Erfahrungen fiber Erblieh- 
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keit in einem zu scharfen Widerspruch steht. Der erwahnte Stammbaum 
wird uns aber veranlassen, gerade beim Epithelioma Brooke in Zukunft 
genauer auf hereditares Auftreten zu achten~). 

Bei den Hautkrankheiten linden wir aber nicht nur dominante, 
rezessive und gcschlechtsabhangige Vererbung, auch die komplizierleren 
Vererbungsmvdi kSnnen wit bei ihnen antreffen. Die Komi01izierung kann 
vor Mlem nach zwei Richtungen hin erfolgen: 1. kann eine krankhafte 
Erbanlage glcichzeitig mehrere pathologische MerkmMe bedingen, und 
2. kann umgekehrt einem einzigen pathologischen MerkmM eine Vielzahl 
yon Erbanlagen zugrunde liegen. Die erstgenannte MSgliehkeit, die 
Abhangigkeit mehrerer Merkmale yon einer Erbanlage, die ich kurz 
als Vielmerkmaligkeit, Polyph~tnie bezeichne, ist, wie bei allen erblichen 
Krankheiten, so auch bei den erbliehen Hautl~'ankheiten nicht selten. 
Das Phanomen der Polyphdinie, der Vielmerkmaligkeit, kann bei jedem 
Vererbungsmodus angetroffen werden. Bei der dominanten Vererbung 
z. B. ist die Polyphanie sehr ausgesprochen in dem Falle yon •ischer, 
in dem neben einer Keratosis pMmaris et iolanta~s Hypotriehosis und 
Trommelsehlege]finger mit rSntgeno]ogisch nachweisbaren Knochen- 
veranderungen bestanden, oder in dem Fall yon Bauer, in dem die 
Leukonyehie, die weil~e Farbung der Nagel, mit Atheromen kombiniert 
war, oder schliel31ieh in den nicht seltenen Fallen, in welehen Haar- 
und Nagelst6rungen in Gemeinschaft miteinander vererbt werden. 
Als Beispiel yon Polyphanie bei reze~siver Vererbung mSchte ieh nur 
auf den Albinismus universalis hinweisen, dessen haufige Kombination 
mit Augen- und NervenstSrungen ja bekannt ist. DM] auch die ge- 
schlechts&bhangige Vererbung sieh loolyphan, vielmerkmalig, mani- 
festieren kann, sahen wir schon unter anderem an den rezessiv-geschlechts- 
gebundenen Fallen yon Anidrosis, die regelm~l~ig mit StSrungen der 
Haar- und Zahnentwieklung und mit Sattelnase kombiniert sind. 

Aber aueh das umgekehrte Verhalten, die Abh~ngigkeit eines 
loathologischen Merkmals yon mehreren Erbanlagen, kommt bei den 
Dermatosen vor. In erster Linie dalff man woh] eine solche ,,Viel- 
~nlagigkeit" [Polyidiee)] bei denjenigen ttautleiden in Betraeht ziehen, 
die Ms Atctvismen aufgefM]t werden miissen. Denn d~ der eehte Atavis- 
mus durch die Wiedervereinigung getrennt gewesener, nicht zu einem 
Paar gehSriger Erbanlagen zustande kommt, so mul] man bei eehten 
atavistisehen Merkmalen Vielanlagigkeit der B~egel naeh geradezu verlan- 
gen, und die komiolizierte , vielanlagige Erbliehkeit mul~ dadurch zu einem 
Indizium bei dem Naehweis der Atavismen werden. Die vielanlagige 
Vererbung ~tul3ert sich im Erbgang in wenig eharakteristischer Weise 

1) Ein /~hnlich unerklarlieher Stammbaum, der sich auf erb]ichen Tremor 
bezieht, ist yon Dana verSffentlieht worden. 

~) Id ~ Erbanlage, F~ktor, Gen. 
Virchows Archiv. Bd. ~38. ][5 
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dadurch, dab gelegentlich, aber seheinbar regellos, eine mgftige familigre 
Hgufung des betreffenden Leidens auftritt .  Dies ist der Fall bei jenem 
sicheren Atavismus, den wir als Hyperthelie, fiberziihlige Brustwarze, 
bezeichnenl). Ebenso bei der Fistula colli congenita, der~ sog. Halsfistel, 
bei der Heusinger in fiber 1/a dsr Falle 2) familigres, aber gewbhnlich 
nut  wenige Familienmitglieder betreffendes Auftreten rand. Das 
gleiche seheint der Fall zu sein bei den genetisch offenbar mit den 
Kiemenb6gsn zusammenhitngenden, y o n  mir als Naevi chondrosi be- 
sehriebenen, knorpelhaltigen Hautanhgngen, die meist vor dem Ohr, 
seltener am Halse angetroffen werden. Die Halsanhgnge wurden zwei mal 
bei 2 bzw. 3 nahen Verwandten beobaehtet, die Ohranhgnge dreimal bei 
Geschwistern, einmal bei Groftvater. und Enkel, einmal bei 4 Vettern, 
und yon mir bei Mutter und Sohn. Von Mac Donagh wurden aueh das 
E~oithelioma Broolce und das diesem kliniseh iihnliche Syringom als 
Atavismen aufgefaBt. Ffir diese Auffassung kann aueh die anseheinend 
regellose und gew6hnlich nur auf wenige nahe Verwandte bezilgliehe 
Erblichkeit dieser Leiden ins Feld gefflhrt werden. Doeh erleidet hier 
die Vererbung noch eine weitere Komplikation dutch den Umstand, 
daft beide Leiden besonders bei Frauen angetroffen werden. Ein ana- 
loges famili~res Auftreten wurde dutch Morton und Morrow aueh yon 
den Hidrocystomen behauptet,  das sind vornehmlieh in der Gesiehtshaut 
lokalisierte Cystsn yon Schweil~drfisenausffihrungsg~ngsn. 

Mit den letztgenannten Leiden befinden wir uns sehon in jener 
groften, sehr hsterogenen Gruppe, die man als Araevi, Miiler, bezeichnet. 
Bei der jetzt  iibliehen weiten Fassung des Begriffes Naevus ist es also 
sieher, daft es Naevi gibt, die erblieh sind (ich erinnere an die dominanten 
Teleangiektasien), und daft es Naevi gibt, dis eehte Atavismen sind 
(ieh erinnere an die iiberz~hlige Brustwarze). In  letztsr Zeit wurde abet 
aueh yon den Naevi im engeren Sinne dieses Begriffs, d. h. also yon den 
gew6hnlichen Mutterm~lern, einerseits idiotypische Bedingtheit, an- 
dererseits Atavismusnatur behauptet.  Auf diese sehr schwierigen Dings 
niiher einzugehen, wiirde ein Referat ft~r sich bedeutsn. Ich m6chte 
deshalb nur summarisch feststellen, dab famili~res Auftreten bei den 
typischen Muttermalern so gut wie nieht beobachtet worden ist. Trotz- 
dem halte ieh es ifir sehr wahrscheinlich, daft einzelne dieser M~ler 
idiotypiseh bedingt sind; fiir die Mehrzahl der gewShnliehen Mutter- 
tuner  muft aber die Frage naeh ihrer Atiologie, solange wir nicht bessere 
empirisehe Unterlagen haben, meines Eraehtens ganz entsehieden 
often bleiben. Ich muft das besonders deshalb betonen, well man sich 

1) Womit ieh abet nicht behaupten will, dab ]eder Fall yon Hyperthelie als 
Atavismus aufgefaBt werden miiBte (vgl. Brefilau). 

3) Allerdings. hat Heusinger die Sekundii1~tlle, soweit sie yon den Autoren 
untersucht sind, mitgezghlt. 
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neuerdings in der Dermatologie immer mehr daran gew6hnt, die idio- 
typische Bedingtheit der Muttermgler, die in Wirkliehkeit ein Problem 
ist, als etwas vollkommen Selbstverst~ndliehes anzusehen. 

Eine komplizierte vielmalagige Vererbung kann aueh dem seltenen, 
yon mir als neuen, der Keratosis/ollicularis Brooke verwandten Krank- 
heitstypus besehriebenen Leiden zugrunde liegen, das mit umsehrie- 
benen Keratosen der Handfl~ehen und FuBsohlen, Verdiekungen der 
N~gel und Ver~nderungen der Mundsehleimhaut einhergeht, und das 
zuerst yon Jadassohn und Lewandowsky bei 2 yon 8 Gesehwistern 
und neuerdings yon mir bei einer Frau und ihrem Sohn beobaehtet 
worden ist. In meinem Fall bestand gleiehzeitig eine Lingua plicata, 
eine Faltenzunge. Ein sieheres Urteil fiber das erbliche Verhalten dieser 
Keratosis follieularis kann vorl~ufig noeh nicht gewonnen werden, 
da die Zahl der his jetzt vorliegenden, mit geniigender Ausfiihrliehkeit 
besehriebenen F~lle zu gering ist. l~brigens harrt aueh die Erbliehkeit 
der Lingua plicata noeh der Erforschung. Auch v o n d e r  Granulosis 
rubra nasi, der Cutis verticis gyrata und der Cutis Iaxa wird gelegentlich 
iiber famili~res Auftreten beriehtet. 

Sehlieglieh muB ieh noeh auf 3 Krankheiten zu spreehen kommen, 
bei denen der Erbgang dadureh eine besondere Komplikation erf~hrt, 
dab sie bei den einzelnen, mit der krankhatten Erbanlage behafteten 
Personen zuweflen in sehr versehiedener Auspr~gung manifest werden. 
In geringerem Mai~e gilt das Iiir die Dariersehe Krankheit, einer eigen- 
ttimlichen, besonders an den Beugen und a uf den Handriicken lokali- 
sierten Verhornungsanomalie. Der Art ihres familigren Auftretens 
nach scheint sie der dominanten Vererbung nahe zu stehen. Die Fa- 
milienanamnese ist in etwa der ttglfte der Fglle positiv; doch wurde 
eine Erbliehkeit dureh mehr Ms 3 Generationen noeh nicht beobaehtet. 
Gelegentlich werden bei einzelnen Familenmitgliedern abortiv ver- 
laufende Formen, z. B. mit Lokalisation allein an den Hgnden, oder 
gar allein an den Nggeln, wie in einem Fall Spitzers, beobaehtet. In 
anderen Familien freilich fgllt gerade wieder die Gleiehheit des Krank- 
heitsbildes bei alien Befallenen auf. Blutsverwandtschaft der Eltern 
ist hie festgestellt, entgegen einer mehrfach gegugerten Ansicht aueh 
nieht in dem Fall yon Bizzozero. 

Noeh viel komplizierter liegen die Verhgltnisse bei der bis dutch 
4 Generationen beobaehteten I~ecklinghausenschen Kranlcheit und bei 
der tuber6sen Hirnslclerose, die beide miteinander in noch nieht geklgrten 
Beziehungen stehen. Bei beiden bestehen oft gleichzeitig psyehisehe 
St6rungen, bei der tuberSsen Sklerose oft epileptisehe Anfglle. In der 
Familie der Behafteten werden nieht selten verschiedene Einzelsym- 
Iotome des Leidens angetroffen, bei dan Verwandten der an tuber6ser 
Sklerose Leidenden finder man besonders gehgufte Naevi oder Ge= 

15" 
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schwuIstbildungen im Herzen bzw. in den Nieren. Man kann  deshalb 
b i e r  geradezu yon einer transfornfierenden, oder eindeutiger yon  einer 
heteropMinen, einer verschiedenmerkmaligen Vererbung spreehen, 
weft man  leicht den Eindruck gewinnt, dal3 eine einheibliche, aber in ihrer 
Manifestation wandelbare Erbanlage sieh bei den vcrschiedenen Mit- 
gliedern einer Familie bald in dieser, bald in jener Weise ~u/~ern kann.  

Ich  m6chte nichb Schlief~en~ ohne die Aufmerksamkei t  auf ein 
Ph~nomen gelenkt zu haben,  dem, was bisher nieht  beachtet  wurde, 
anscheinend eine gewisse prinzipielle Bedeutung  z u k o m m t ;  ieh racine 
das Vorkommen verschiedener Vererbungsmodi bei identischen oder iihn. 
lichen KranI~heitsbildern. 0hne  hierauf n~her einzugehen, mSchte ich 
ale charakteristische Beisl0iele nur  noch einmal an die Epidermolysis  
bullosa und  an die Keratosis palmaris et plantaris  e r i n n e ~ ;  yon  beiden 
scheinen regelm~l~ig dominante ,  unregelmi~Big dominante,  rezessive, 
geschlechtsabh~ngige, komplizierte und  wohl auch fiberhaupt pa ra ty -  
pische Formen  nebeneinander  vorzukommen.  Offenbar ftih:'en also auch 
in der Pathologie ganz verschiedene Variationen der Erbanlagen recht  
oft zu analogen ph~tnotypischen Erscheinungen. 

Die vors~ehende Aufz~hlung so vieler erblicher Hautleiden zeigt 
wohl aufs deutlichste die bisher noch wenig gewiiIdigte Reichhalt igkeit  
der dermatologischen Befunde in vererbungspathologischer t t insicht ,  
und sic liefert dadurch  den Beweis, da9 bei der weiteren Erforschung 
der menschlichen Vererbungspathologie auch die Dermatologen das 
Rech t  und die Pfl icht  haben,  mitzutun.  
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