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Im Zusammenhang mit der Besprechung einer sicher amniogenen
kongenitalen MiGbildung®) habe ich der Meinung Ausdruck verliehen,
daB die ,,endogene’ Theorie der MiBbildungen, die fiir den gréBten Teil
derselben angenommen wurde — mag sie auch noch so einleuchtend
und unwiderleghar sein —, als Arbeitshypothese wenig fruchtbar ist.
Wenn ich in der genannten Arbeit zeigen wollte, daf nicht nur Defekt-
bildungen, sondern auch Plusbildungen ungezwungen auf die Wirkung
schniirender Amnionfiden zuriickzufithren sind, so lag es mir fern,
diese Beobachtung zu verallgemeinern und die Phantasieexzesse zu
verteidigen, zu denen in fritheren Jahren das Bestreben, alle moglichen
Arten von MiBbildungen durch Amnionstrangwirkung zu erkliren,
gefiihrt hat. Aus der Ablehnung einer so groben mechanischen Atio-
logie, wie es die der Amnionfiden und -falten fiir die Mehrzahl der
Entwicklungsstorungen ist, folgt jedoch keineswegs der Zwang, un-
kontrollierbare ,.endogene’* Momente dafiir verantwortlich zu machen,
wie dies meist geschieht. Vor allem ist die Bezeichnung ,,endogen‘
so vage und vieldeutig wie nur méglich: sie umfallt ebenso endokrine
und andersartige Stérungen der Frucht, wie Keimdefekte usw. —
Erkrankungen, Stoffwechselstorungen oder inkretorische Rigentiim-
lichkeiten der Mutter sind wobl fiir den Fetus als exogene Momente
aufzufassen. Wie wenig wissen wir dariiber, wie ungeklart sind die
Begriffe, deren wir uns bedienen! Bei allen Arten von MiBbildungen
horen wir haufig von Krankbeiten, Aufregungen, Traumen, die die
Miitter wihrend der Schwangerschaft durchzumachen hatten. Aber
ebensooft, wenn nicht ofter, werden fehlerhaft entwickelte Kinder von
Frauen geboren, die sich wihrend ihrer Schwangerschaft relativ wohl
gefithlt haben. Aus derartigen Angaben zieht man meist seine Schliisse
und denkt nur selten daran, wie schwere Stoérungen des Allgemein-
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befindens viele Frauen einfach auf Kosten der Schwangerschaft setzen
und fiir normal halten und wie weitgehende Abweichungen der Inkretion
oder des Chemismus des Blutes (um nur einige Beispiele zu nennen) sich
der subjektiven Wahrnehmung zu entziehen pflegen.

Bei der innigen Verkniipfung des Geschwulstproblems mit dem
der MiBbildungen wird der bei ersterem in jiingster Zeit erbrachte
Beweis der Reiztheorie nicht obne Einflufl auf unsere Anschauungen
tiber die Ursachen der MiBbildungen bleiben kénnen. Mit der Annahme
der Mitwirkung exogener Faktoren und hormonaler Storungen bei der
Geschwulstentstehung 146t sich die strikte Ablehnung derselben fiir die
Entstehung der meisten MiBbildungen kaum aufrechterhalten. Denn
wenn wir auch, gezwungen von den Ergebnissen der experimentellen
Geschwulstforschung, beziiglich .der kausalen Tumorgenese der Cohn-
hetmschen  Theorie allgemeine Giiltigkeit absprechen miissen und weit
entfernt sind von der Identifikation von Geschwulstgrundlage und
angeborener Mifibildung, so bleibt doch, was die formale Genese betrifft,
die Verwandtschaft zwischen Geschwulst und MiBbildung bestehen und
notigt zu Analogieschliissen auch auf anderen Gebieten.

Die haufige Kombination von Gewéchs und MiBbildung, die flieBenden
Ubergiinge beider Abweichungen, die Ahnlichkeit der formalen Genese
und eine Menge klinischer und pathologisch-anatomischer Beobachtungen
stiitzen unsere Vermutung, dal unter den Entstehungsbedingungen
dieser Erscheinungen Einflisse vorkommen miissen, die beiden gemeinsam
sind. Im allgemeinen sprechen wir nur dann von Entwicklungsfehlern,
wenn es sich um angeborene Abweichungen handelt. Da jedoch das
Werden und Wachsen innerhalb der Gewebe withrend des ganzen Lebens
anhélt, die Generations-, Regenerations- und Differenzierungsenergie
der Gewebe (z. B. des Stratum germinativum der Haut) erst mit dem
Tode erlischt — kurz, da die Entwicklung des Organismus mit der
Geburt keineswegs abgeschlossen ist —, kann kein prinzipieller, sondern
nur ein Gradunterschied gemacht werden zwischen intra- und extra-
uterinen Mifibildungen und Entwicklungsstorungen. Die Neigung zu
pathologischem Wachstum, zu MiBbildung ebenso wie zur Gewachs-
bildung ist in einem Gewebe um so groBer, je groBer seine latente Energie
zu normalem Wachstum, normaler Akkomodation, normaler Regenera-
tion ist. Die auslosenden mittelbar oder unmittelbar wirksamen Reize
werden also um so kieiner sein miissen und um so stirkere Reaktionen
hervorrufen, je jinger und je weniger differenziert die Zellen sind,
gegen die sie sich richten.

Wiahrend wir als den Angriffspunkt der hypothetischen ,,MiSbildungs-
reize” von vornherein die wachsenden Zellen annehmen miissen, hat
uns in jiingster Zeit die experimentelle Krebsforschung den Angriffs-
punkt eines einzigen Geschwulstreizes gewiesen. Aus den systematischen



310 H. Feriz:

Untersuchungen von Deelmann?) u. a. ergibt sich, daf bei der Ent-
wicklung des experimentellen Teercarcinoms der Mause die ersten Wachs-
tumsherde der erst gutartig scheinenden Neubildungen in den untersten
Lagen des Hautepithels auftreten, und dal} spiter die ersten als Krebs-
zellen zu deutenden Gebilde in diesen Wachstumszentren zu sehen sind.
Auf den Reiz des Teers antworteten also die wachsenden, generations-
fahigsten, am wenigsten differenzierten Zellen des Epithels und nicht
die dem Reize mehr ausgesetzten oberen Lagen. Der Nachweis der
multilokuléren gleichzeitigen Gew#chsentstehung, der {iberhaupt zu
wichtigen prinzipiellen Konsequenzen fihrt, ist auch diesbeziiglich
bedeutungsvoll. — Aus mehreren Zellen der Keimlage entwickeln sich
also gleichzeitig unter dem Einflul des exogenen Reizes Geschwulst-
zellen — an Stelle normaler Hornzellen. Damit haben wir die Geschwulst-
zellen als die Produlkte einer Differenzierungs-, d. h. Entwicklungsstorung
charakterisiert. Der Satz: ,,Der akquirierte Tumor ist eine extrauterine
Entwicklungsstorung, entstanden aus dem Zusammenwirken der Zellkréfte
mit exogenen Faktoren,* bringt die nahe Verwandtschaft von Milbildung
und Geschwulst zum Ausdruck und ermutigt zu der Suche nach ,,exoge-
nen’ MiBbildungsursachen. Natiirlich wiirde das eine Beispiel des Teer-
carcinoms wenig sagen, wenn es sich nicht mit den Folgerungen decken
wiirde, zu denen die Beobachtung aller Arten von Geschwiilsten uns
gefithrt hat. Dadurch erscheinen Analogieschliisse auch fiir die anderen
Gewiichse berechtigt. — Ganz allgemein sind es nicht die ruhenden
Zellen, die auf den Geschwulstreiz reagieren, sondern die unreifen,
wachsenden, labilen Zellen, dieselben, welche auch die normalen Wachs-
tums- und die Regenerationsreize beantworten. Diese Zellen sind mit
Recht den embryonalen, zu normaler und fehlerhafter Entwicklung
fihigen Zellen verglichen worden. Die inneren Faktoren, von denen die
Zellkrifte abhingen, kennen wir nicht genau; es ist unwahrscheinlich,
daB es nur Keimenergien sind und nicht auch hormonale und andere
Stoffwechseleinfliisse. Jedenfalls kénnen und miissen wir uns vorstellen,
daB diese inneren Faktoren allein auch ohne Mitwirkung eines dufleren
Reizes MiBentwicklung zu Wege bringen kénnen, und dafl der dulere
Reiz um so stirker sein muf, je schwicher die ihn erginzenden inneren
Faktoren sind, ohne welche er wirkungslos ist.

Die Feststellung, daB die Geschwulst- und Mifibildungsreize prinzipiell
die gleichen Angriffspunkte haben, sagt uns nichts fiber die Art dieser
Reize. Ja wir kénnen nicht einmal auf ihre Verschiedenheit schlieflen,
da selbst die gleichen Reize, entsprechend dem verschiedenen Zustand
der reagierenden Zellen, ihrer eventuellen Verinderung durch voran-
gegangene Antriebe oder ihrer ererbten Veranlagung, ganz verschieden
reagieren konnen. Jedenfalls ist diese Reaktion, ob sie nun zu einer
Geschwulst oder einer MiBbildung fithrt, der Norm gegeniiber durch
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das gleiche grundsitzliche Moment charakterisiert, namlich durch die
Storung oder den Verlust des geheimmnisvollen. formativen Erbgesetzes der
Entwicklung.

Die Durchbrechung der das Wachstum und die Differenzierung
regelnden Gesetze kann ebensogut allein auf Mutationen wie auf exogene
oder andere sekundére Ursachen zuriickgefiihrt werden. Wie es aber
auch sei, wir miissen uns vor Augen halten, dafi die Ergebnisse der ex-
perimentellen Geschwulstfortbildung die Bedeutung der Zusammenhinge
zwischen Geschwulst und MiBbildung nicht vermindern. Die Lehre der
Geschwulstentstehung allein auf angeborener Grundlage ist gefallen, aber
der Parallelismus zwischen der Entstehung der Geschwiilste und der der
MiBbildungen ist aufs Neue erhartet. Die genial zusammengestellte Reihe
van Schwalbe, die von echiten Milbildungen zu echten Geschwiilsten fithrt,
hat nichts von ihrem Werte verloren. Sie ist der Ausdruck der Verwandt-
schaft der beiden Abweichungen, zwischen denen die Ubergiinge so flieBend
sind, daf} es im speziellen Fall ganz unmoglich sein kann, zu bestimmen,
wo die MiBbildung endet und wo die Geschwulst beginnt.

Mit Recht hat man den Fillen, in welchen sich Kombinationen und
Ubergange der beiden Abweichungen vermuten lisBen, die groBte
Aufmerksamkeit geschenkt. Gerade in den Kombinationsfallen kann
der Schliissel zum Verstdndnis der einzelnen Erscheinungen liegen,
wie in dem beriihmten Stein von Damiette der Schliissel zu den Hiero-
glyphen lag. Leider stehen wir meist viel hilfloser vor unseren Fillen,
als die Agyptologen vor dem Stein standen, weil wir, um im Vergleich
zu bleiben, nicht einmal den griechischen Text gut lesen konnen.

Eines der merkwiirdigsten Krankheitsbilder, das als eine besondere
Kombination von Gewichs und MiBbildung beschrieben wird, ist der
partielle Riesenwuchs. Besonders jene Form der Erkrankung, die ge-
paart geht mit geschwulstdhnlichen Wucherungen des Fettgewebes, hat
die Aufmerksamkeit aller Beobachter wachgerufen.

Die bei diesem ,,Fettriesenwuchs” beobachteten Erscheinungen zer-
fallen in 3 Gruppen, némlich in MiBbildungen, in geschwulstartige
Wucherungen und in dystrophische Verinderungen. - Der ganze Sym-
ptomenkomplex gilt meist fiir angeboren; einige Symptome, vor allem
die geschwulstartigen, erscheinen progressiv. Irgendeine Regelmifig-
keit im Auftreten der 3 Symptomgruppen wurde bisher nicht beobachtet.
Der mit lipomatésen Wucherungen verbundene Fettriesenwuchs wurde
als eine Unterabteilung des einfachen Riesenwuchses aufgefa3t [ Busch55)].
Die haufigen ,,Nebenbefunde von Syndaktylie, heterotopen Lipomen,
Naevi usw. fanden keine besondere Deutung. Erbliche Einfliisse sind
nicht hervorgetreten.

Bevor ich in die Besprechung der einzelnen Probleme des Fettriesen-
wuchses eintrete, méchte ich iiber 2 Fille dieses Leidens berichten,
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die ich fast gleichzeitig an der Chirurgischen Universititsklinik, Amster-
dam (Direktor Prof. Dr. O. Lanz), zu beobachten die Gelegenheit hatte.

Fall 1. Am 3. X. 1924 wurde der 3jahr. Knabe J. B. aus Amsterdam wegen
MiBbildung des linken Fuflles in
der Klinik aufgenommen,
Familienvorgeschichie: Vater
gesund. Keine Lues, keine Tuber-
kulose in der Familie. Die Mut-
ter ist behaftet mit doppelseitiger
Syndaktylie der 2.und 3. Zehe.
Die Verbindung der beiden Zehen
ist fleischig. Die distale Halfte
der Zehen ist frei (Abb. 1). Die
Zehen sind im ibrigen normal
geformt und beweglich. — An
den Handen keine Abweichung.
— Patient ist dag 5. Kind. Die
3 ersten Kinder sind im Séug-
lingsalter gestorben. Sie besafien
eine Verwachsung der 2. und
3. Zehe eines Fules und aufler-
dem eine Art Schwimmhaut
Abb. 1. Fall 1. Syndaktylie bei der Mutter des Patienten. ~ zwischen dem 3. und 4. Finger
einer Hand. Ob rechts oder links
war nicht mehr bekannt. Nach Angabe der Mutter war die Verwachsung der
Zehen bei den gestorbenen Kindern eine vollstindige, bis zu den Zehenspitzen
reichende. Die verwachsenen Zehen waren aber nicht grofler als die anderen.
Das 4. Kind der Mutter lebt und weist keinerlei Abweichungen auf eben-
sowenig wie die nach dem Patien-
ten geborenen Kinder. — Die

Abb, 2b. Fall 1. Syndaktylie bei einem Bruder Abb. 8. Fall 1. Syndaktylie bei einer
der Mutter des Patienten. Schwester der Mutter des Patienten.

Mutter selbst entstammt der Ehe eines mit beiderseitiger Syndaktylie der
2. und 3. Zehe behafteten Mannes mit einer gesunden Frau. Dieser Ehe ent-
stammen 13 Kinder, von denen 10noch am Leben sind. Alle diese besitzen doppel-
seitige Syndaktylie der 2. und 3. Zehe, die verschieden stark ausgesprochen ist.
Bei keinem ist die Verwachsung knéchern; Stets scheint die Verbindung aus Haut
und derbem Bindegewebe zu bestehen. Bei einigen reicht die Verwachsung nur
bis zum 1. Interphalangealgelenk, bei anderen bis zum 2. (Abb.2b, 3), bei
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3 Briidern der Mutter des Patienten findet sich auch eine hautige Verbindung
zwischen den Grundgliedern des 3. und 4. Fingers der linken Hand (Abb. 2a).
Der GroBvater des Patienten hat v6llig normal gebildete Hinde. Die Verwachsung
seiner 2. und 3. Zehen ist fleischig und reicht bis zum Endglied der Zehen.
Er gibt an, da8 sein Vater und dessen Vater dieselbe Abweichung gehabt haben;
auch bei 3 von seinen 5 Schwestern und 1 von seinen 4 Briidern sei die Ver-
wachsung der 2. und 3. Zehen aufgetreten. Eine Bildung wie die am linken Fuf3
des Kranken wire aber seines Wissens nie in der Familie vorgekommen. Der
Kuriositit halber wire noch zu erwihnen, dal durch ein Mitglied des Mannes-
stammes dieser Familie, einem Matrosen, die Syndaktylie auf Eingeborene der
Westkiiste Sumatras tibertragen worden sein soll. Eine Nachpriifung dieser
mit einigem Stolz vorgebrachten Angabe war mir nicht moglich.

‘Abb. 2a. Fall 1. Syndaktylie bei einem Bruder der Mutter des Patienten.

Schema der Erblichkeitsverhaltnisse der Syndaktylie in der Familie des
Patienten (siehe S. 314):

Personliche Anamnese: Die Geburt des Kranken erfolgte spontan und zur
richtigen Zeit. Irgendwelche Stérungen sind dabei nicht aufgetreten; auch die
Schwangerschaft war ganz ohne auffallende Stérung verlaufen. An dem Neu-
geborenen wurde die vollstindige Verwachsung der 2. und 3. Zehe des linken FuBes
bemerkt. Die verwachsenen Zehen waren nicht gréBer als die entsprechenden
normal gestalteten Zehen des rechten FuBles. Schon im Verlauf des 1. Lebens-
jahres des Kindes fiel es auf, da die verwachsenen Zehen schneller wuchsen als
die anderen Zehen. — Das Kind lernte am Ende des ersten Jahres gehen. In dieser
Zeit bemerkte die Mutter auf dem Ballen der verwachsenen Zehen eine Geschwulst,
die sich rasch vergroBerte. Auch die verwachsenen Zehen wuchsen sehr schnell.
Allméhlich nahm die Geschwulst die ganze Vorderfufisohle ein; die Zehen bildeten
einen mifigestalteten Klumpen; das Geben wurde miihsamer; der Fufl pafte in
keinen Schuh und das Kind hatte Schmerzen beim Auftreten. Diese Beschwerden
gaben den AnlaB zur Aufnahme des Kindes ins Krankenhaus. — Geistig hat. sich
das Kind normal entwickelt; es wurde am Ende des 1. Lebensjahres rein und lernte
zur normalen Zeit sprechen. Keine Kinderkrankheiten.

Status praesens: Patient macht einen gesunden Allgemeineindruck; die kérper-
liche und geistige Entwicklung entspricht seinem Alter. Erndhrungszustand,
Hautfarbe, Turgor, Beweglichkeit normal. Nirgends Naevi oder Venektasien.
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Anmerkung: Alle Ehen wurden mit gesunden Partnern geschlossen. I = der
Patient; 9 ¢ = Familienmitglieder ohne Syndaktylie; ¢ ¢ = mit Syndaktylie.

Abgesehen vom linken FuB ist das Kind véllig wohlgestaltet. Die Untersuchung
der inneren Organe ergibt keine Abweichung. — Die vergleichende Messung der
beiden unteren Extremititen ergibt keinen Lingenunterschied. Auch beziiglich
des Umfanges konnen bei genauer Messung keine Unterschiede der beiden Ober-
und Unterschenkel festgestellt werden. Der linke Full zeigt eine entstellende
MiBbildung. Von der normal grofen und wohlgebildeten Ferse aus divergieren
die FuBrinder, die kein Relief zeigen, stark distalwérts. Der VorderfuB ist breiter
und plumper als auf der rechten Seite. Der Umfang des Fules iiber den Zehen-
ballen betrigt rechts 16 cm, links 21 cm. Es besteht ein méaBiger Plattfull (links).
Der Zehenrand des Fufles wird (vom Dorsum pedis aus gesehen) von einer klum-
pigen mehr als génseeigroBen Geschwulst um ca. 4 cm iiberragt (Abb. 4). Diese
Geschwulst nimmt die Stelle der 2. und 3. Zehe ein. Die Planta pedis erscheint
distal von der Chopartschen Gelenkslinie halbkugelig vorgewdlbt; diese Vor-
wolbung setzt sich ohne eigentliche Grenze auf die Unterfliche der Zehengeschwulst
fort; sie ist derb elastisch von Konsistenz, nicht ausgesprochen druckschmerzhaft.
Die Sohlenhaut erscheint etwas livide, sonst aber makroskopisch unverindert;
sie zeigh einige grobe und feine Querlinien, von denen die deutlichste der Grund-
falte der 2. und 3. Zehe entspricht. Auch die Interphalangealfalten der ver-
wachsenen Zehen scheinen durch Querlinien markiert zu sein (Abb. 5). Die 2. und
3. Zehe sind zu einem ungefihr eiférmigem Korper verwachsen, der 7 cm lang,
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4 cm breit und 3,5 em dick ist (Umfang 13,5 cm). Die verwachsenen Zehen stehen
in starker Hyperextension und sind aktiv und passiv ein wenig im Metatarso-
phalangealgelenk zu bewegen; die weitere passive Beweglichkeit sto8t auf den
Widerstand der auf der Plantarseite geschwulstartig entwickelten Weichteile.
An der dorsalen Fliche besitzt die Zehengeschwulst eine flache Langskerbe;
beiderseits von dieser Kerbe sind die knéchernen Teile der Zehen deutlich durch
die suBerlich unveranderte Haut zu tasten. Die Kerbe teilt die Zehengeschwulst
in einen groBeren medialen und einen kleineren lateralen Teil. Es sind zwei senk-
recht stehende, diinne, kurze aber breite Nagelschuppen zu sehen. Die Négel sind
nicht miteinander verbunden, besitzen jedoch einen gemeinsamen Nagelfalz, der
gerade und quer verlduft und an der Grenze der beiden Nigel eine kleine Stufe
bildet; der mediale, der 2. Zehe entsprechende Nagel ist 18 mm breit und 8 mm
lang; der laterale, etwas proximal davon stehende Nagel, der offenbar der 3. Zehe
entspricht, ist 9 mm breit und 3 mm lang.

Das distale Ende der Zehengeschwulst

Abb. 4. Fall1l. Ansicht der FiiBe des Patienten von Abb. 5. Fall 1. Ansicht des lin-
der Dorsalseite. ken FuBes von der Plantarseite.

ist medial scharf eingekerbt, im iibrigen aufgewulstet. Bis auf die .Hohe dieses
Waulstes, der bis zu den beiden Négeln reicht und die vertikale Stellung derselben
verursacht, erstreckt sich die Sohlenhaut. Die grofie Zehe ist durch die Geschwulst
der 2. und 3. Zehe in Varusstellung gedringt; die 4. und 5. Zehe sind seitlich
abgedringt; sie stehen in einem Winkel von ungefahr 30° zur Lingsachse des
FuBes. Die 1., 4. und 5. Zehe sind normal beweglich. Die Sensibilitdt und die
Temperatur der Haut sind im Bereich der verunstalteten Zehen wie auch iiber
dem plantaren Tumor normal. Die MafBle der anderen Zehen sind:

Links Rechts

1. Zebe . . . . . 3,9 ecm Lange 3,7 cm
7,0 ,, mittlerer Umfang 6,7 ,,

II. Zehe . . . . . ver- Lange 3,1 ,,
wach- mittlerer Umfang 5,6 ,,

I1. Zehe . . . . . sen Lange 3,0 ,,
mittlerer Umfang 5,6 ,,

IV.Zebe . . . . . 2,4 em Lange 2,6 .,
‘ 3,2 ,, mittlerer Umfang 3,3 ,,
V.Zehe . . . . . 2,5 cm Lange 2,5 ,,

3,3 ,, mittlerer Umfang 3,3 ,,
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Aus diesen Mafen ergibt sich, dafl die linke groBe Zehe etwas grofer und
umfangreicher ist als die rechte und daB die linke 4. Zehe hinter der entsprechenden
rechten etwas zuriickbleibt.

Rontgenaufnahme (Abb. 6). In der Geschwulst ist deutlich das Knochengeriist
der 2. und 3. Zehe zu erkennen. Die Phalangen der 2. Zehe erscheinen grob ver-
groflert; verhaltnisméBig am stirksten die Endphalange. Die Grundphalange ist im
allgemeinen ebenméBig und wohl geformt; an der mittleren und der Endphalange
fallt auBer der VergréBerung noch die Plumpheit und die MiBform der Gelenkenden
auf. Die Phalangen stehen nicht achsengerecht sondern weichen lateralwirts ab.
Diese Stellungsanomalie ist bereits im Metatarsophalangealgelenk deutlich, ist
jedoch am stérksten im distalen Interphalangealgelenk. Es besteht also  eine
Klinodaktylie der zufolge sich die Endphalange der gigantischen 2. Zehe¥der
Endphalange der 3. Zehe nihert. Das Os metatarsale IT ist im Vergleich mit’der
gesunden Seite nicht verandert. Die 3. Zehe, die ebenso wie die 2. in der Fett-
geschwulst verborgen ist, ist weit weniger vergréBert als diese, ist aber der Norm

Abb. 6. Fall 1. Rontgenphotogramm des miBgestalteten FuBes. (Aufnahme von Dr. Heilbron.

gegeniiber noch immer deutlich vergroBert. Ebenso wie die 2. Zehe weicht auch
die 8. im Metatarsophalangeal- und im distalen Interphalangealgelenk lateral-
wirts ab. Diese Abweichung ist aber minder ausgesprochen als bei der 2. Zehe. —
Die 1., 4. und 5. Zehe unterscheiden sich im Rontgenbild nicht wesentlich von
den entsprechenden Zehen der gesunden Seite. Alle Metakarpalknochen erscheinen
normal. Das Spatium interosseum I und ITist verbreitert. — An den vergréBerten
Zehen sind als einzige epiphysire Knochenkerne die proximalen Kerne der Grund-
phalangen zu sehen.

Diagnose: Syndaktylie, Klinodaktylie, Makrodaktylie (der 1., 2. und 3. Zebe)
Lipomata.

Der im Vergleich mit dem allgemeinen Korperwachstum unverhéltnisméaBig
schnelle Wuchs der geschwulstartigen Mifbildung, der die Entwicklung der an-
grenzenden Zechen zu storen drohte, sowie die durch die MiBbildung bedingte
Gehstorung gaben die Anzeige zu operativem Vorgehen. Die Operation bestand
in der Exartikulation der verwachsenen und hauptsichlich vergréBerten 2. und
3. Zehe. Das Substrat der halbkugeligen Vorwdlbung der FuBsohle stellte sich
als groblappiges Fettgewebe dar, das von zahlreichen, derben Bindegewebsbalken
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durchwachsen erschien und zwischen Sohlenhaut und Aponeurose eine kissen-
artige Verdickung der subcutanen Fettgewebslage bildete. Entsprechend den
longitudinalen Liicken wund Spalten der Sohlenaponeurose, drang das Ge-
schwulstgewebe in die Tiefe der Planta, breitete sich zwischen der Fascie und dem
MittelfuBknochen diffus aus und erfiillte die Intermetatarsalraume I und II
Die MittelfuBknochen waren durch die Fettmassen stark auseinander gedréngt;
die Muskeln waren nicht sichtbar. — TUnter Vermeidung eines plantaren
Schnittes wurde von der Operationswunde (Racketschnitt mit langem dorsalen
Stiel) soviel wie moglich von dem gewucherten Fettgewebe entfernt. — Die
Operationswunde heilte per primam. Bei der ungefihr 3 Monate nach der Opera-
tion vorgenommenen Nachuntersuchung ergab sich, daf das Kind ungehindert
gehen kann. Der distale Teil der Fullsohle hat jedoch keineswegs normales Aus-

Abb. 7. Fall 1. Die FiiBe des Patienten nach der Operation. An Stelle
der exartikulierten Zehen befinden sich Fetthautlappen.

sehen bekommen. Das diffuse Lipom scheint sich aufs neue zu entwickeln, was
von vornherein zu befiirchten war, da die infiltrativ gewucherten Fettmassen
bei der Operation ohne Gefahrdung des Nerven- und GefdBnetzes nicht radikal
zu entfernen waren. — Nach weiteren 3 Monaten gestaltete sich das Bild giinstiger.
Die Fettwucherung scheint zum Stillstand gekommen zu sein und infolge des
normalen Gebrauches des Tufes hat sich die FuBsohle abgeplattet. Infolge der
nachweisharen Verbreiterung der Zwischenknochenrdume des MittelfuBes erscheint
der linke Ful} breiter als der rechte Full (Abb. 7). Der Umfang des linken Fufles
iiber die Zehenballen betrigt jetzt 19,2 cm. — Bei der Nachuntersuchung im
Oktober 1925 war das Bild unverindert; das Fettwachstum scheint zum Still-
stand gekommen zu sein.

Untersuchung des Operationspriparates. Die abgetragene Zehengeschwulst
besteht weitaus zum groBten Teile aus einem von zahlreichen, derben Binde-
gewebstrabekeln durchzogenen Fettgewebe. Die in diesem Gewebe eingelagerten
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Knochen der 2. und 3. Zehe liegen exzentrisch dorsal- und lateralwirts verschoben.
‘Wahrend also zwischen Haut- und Grundphalange der 2. Zehe medial- und plantar-
wirts eine 1,5 cm dicke Fettlage liegt, liegt dorsalwérts die, die Phalangen be-
deckende Strecksehne unmittelbar unter der Haut und befindet sich lateralwarts
zwischen der Grundphalange der 3. Zehe und der Haut nur eine ca. 2 mm breite
Fettlage. Die Verhiltnisse sind auch auf der Rontgenphotographie (Abb. 6)
angedeutet. Zum Studium der Beziehung des Fettgewebes zu dem Skelett der
verwachsenen Zehen wurde ein die beiden Grundphalangen achsengerecht treffen-
der Horizontalschnitt durch das Priparat gelegt. Dabei fiel es auf, daB das medial
von den Phalangen der 2. Zehe iiberm#Big entwickelte Fettgewebe makroskopisch
keineswegs den Eindruck einer Geschwulst machte. Vor allem fehlte jedes Zeichen
autonomer Anlage. Die Fettmassen waren weder irgendwie begrenzt noch zeigten
sie eine Neigung, in angrenzende Organe einzuwachsen. Das zwischen der Cutis
und den Bindegewebslagen um Knochen und Sehnen ausgespannte Trabekelnetz
zeigte grundsdtzlich dasselbe Verhalten wie in der Norm. Nur erschien es aulBer-
ordentlich vergréBert und vergrébert, so daf die von Fett erfiillten Maschen mit
freiem Auge so deutlich zu erkennen waren, wie sonst nur bei starker Lupen-
vergroferung., Die Haut erschien normal dick. Eine besonders leichte Schneidbar-
keit des Knochens ist nicht aufgefallen. Die sichtbaren Epiphysenlinien sind
deutlich gezackt. Das Balkenwerk der Spongiosa enthilt Fettmark. — Die
Gelenksflichen der Kopfchen beider Grundphalangen sind glatt aber etwas unregel-
maBig. Die Gelenksflichen der Mittelphalangen sind ausnahmslos mehr oder
weniger unsymmetrisch.

Mikroskopie: (Celloidinschnitte parallel der angelegten Schnittfliche; Gefrier-
und Paraffinschnitte von Fettgewebe und Haut.)

Farbung: van Gieson, Hamatein-Eosin, Weigerts Elasticafirbung.

Haut: An der medialen und plantaren Seite der verwachsenen Zehen erscheint
die Epidermis entsprechend der stirksten Fettwucherung in der Subcutis sehr
diinn, so als ob sie iibermaBig gedehnt wire. Die Papillen sind auffallend klein
und spirlich. Alle Lagen der Epidermis sind zu dinn. Auch die Cutis, welche
im iibrigen von normalem Geftige ist, ist auf die Halfte der Norm verschmalert.
Die Anzahl der SchweiBdriisen ist vermindert; die Driisen selbst sind aber vollig
normal,

An der lateralen und dorsalen Seite der Syndaktylie, wo die subcutane Fett-
wucherung weniger stark ist, zeigen Epidermis, Cutis und Hautdriisen ein nor-
males Verhalten. Die Papillen sind zahlreich und schlank. In und unter der
Cutis legen sehr viele SchweiBdriisen. Die Nagelfslze haben normale Struktur;
sie sind allseitig tiberwulstet von dem wuchernden Fettgewebe der Subcutis,

Subcutis: Die Subeutis ist tbermaBig verdickt durch groflappige Fettgewebs-
wucherung. Das Fettgewebe ist durchzogen von einem Netz starker Bindegewebs-
trabekel. Die Hauptlinien dieses Netzes verlaufen radisr vom Periost zur Cutis.
Am deutlichsten ist die radiire Anordnung der Trabekel an der halbkugeligen
Spitze der Syndaktylie zu sehen.

Blutgefifle: Die GefiBe verlaufen in den Trabekelziigen des Fettgewebes und
erscheinen nirgends durch die Fettwucherung verdringt. Die Arterien sind im
allgemeinen auffallend dickwandig. Die Wandverdickung entspricht der mus-
kuliren Hypertrophie der Media; auch die Adventitia erscheint dicker als normal.
Die Intima zeigt wenig Abweichungen; das Endothel ist hin und wieder kernreicher
und hoher als normal. — An den kleineren arteriellen GefifBlen ist die Hyper-
trophie der Media die einzige sichtbare Abweichung. Die Venen sind weder er-
weitert noch dickwandig; die Stirke der Winde entspricht stets der Grofie der
Lumina.
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Nerven: Die Nervenstimme verlaufen zwischen den Phalangen der ver-
wachsenen Zehen an den normalen Stellen in Trabekeln des Fettgewebes. Nirgends
scheint ihr Verlauf durch die Wucherung des Fettgewebes gestort zu sein. Histo-
logisch sind die meisten Nervenstimmchen vollig normal. Nur an einigen diinnen
Zweigchen ist eine deutliche Verdickung des Perineuriums zu sehen, die zuariick-
zufithren ist auf eine Vermehrung der Bindegewebszellen und kollagenen Fasern,
die meist zirkulir verlaufen und so das Perineurium von dem Bindegewebe des
Trabekels abgrenzen.

Muskeln: Die muskuliren Gebilde treten auf den Schnitten ganz in den
Hintergrund. Von den Musculi lumbricoides sind mur einzelne Biindelchen zu
sehen, die durch Fettlippchen auseinandergedringt sind. Die Muskelfasern
gind schmal, atrophisch und schlieBen stellenweise Fettzellen zwischen sich. Die
Sehnen sind von normaler Stirke; durch gewuchertes Fettgewebe sind sie vom
Periost abgedringt und dorsalwirts und lateralwirts verschoben.

Periost: Beide Lagen des Periosts sind auf mehr als das Doppelte verdickt.
Die innere Lage ist auBerordentlich kernreich, saftreich und reich vascularisiert.
Von ihr gehen zahlreiche Gewebsknospen in die Diaphysen. Die suBere Lage
ist relativ zellarm und besteht zum groBten Teil aus kriftigen kollagenen Fibrillen
und hyalinen Fasern. Die Gelenkkapseln sind verdickt und sehr gefaBreich.
In den Interphalangealgelenken sind viele blutstrotzende Synoviazotten zu sehen.

Knochen: Die mikroskopischen Bilder sind gekennzeichnet durch eine schwere
Storung der Verkndcherung, die sich sowohl an den Diaphysen als an den Epiphysen
suBert. Die Rinde ist von wechselnder Dicke; ihre AuBenkonturen sind duBerst
unregelmiBig. Zahlreiche Periostknospen und groBe Lacunen mit Osteoklasten
zerkliiften den perichondralen Knochen der Diaphysen, dessen Entwicklung im
allgemeinen sehr zurtickgeblieben zu sein scheint. Nur die Diaphysen der Grund-
phalangen sind grofitenteils verknéchert; die anderen Phalangen tragen noch
Knorpelmantel, denen die unregelmiBig geformten perichondralen Knochenlagen
nur stellenweise aufsitzen. Die Spongiosa ist sehr weitmaschig; ihre Balkchen
sind zum gréBten Teil gut verknéchert; teilweise enthalten sie noch unverkalkte
und verkalkende Knorpelkerne. Die Hohlrdume der Spongiosa sind mif reinem
Fettmark erfiillt.

Die Epiphysen sind mit Ausnahme der proximalen Epiphysen der Grund-
phalangen noch rein knorpelig. Die Epiphysenknorpel sind hyalin, zellreich und
reich vascularisiert. Die Zellen liegen weniger geordnet als in der Norm. Immerhin
ist die Anordnung in Zellgruppen iiberall deutlich. Dagegen ist die ,,Séulenzone®
nur in den proximalen Epiphysen der Grundphalangen deutlich. Im iibrigen
wird diese Zone ersetzt durch eine Zone, in welcher die Knorpelzellen in plumpen
langsovalen Haufen beieinander liegen. Die Verkalkungszonen sind von wechseln-
der Breite. Die Gelenksflichen sind im Sinne der Abplattung und Facettierung
verformt. Die Knorpel- und Knochensubstanz selbst zeigt keine Abweichungen.

AuBlere Griinde machten mir die Anfertigung von Serienschnitten
und die Anwendung spezieller Farbemethoden unmoglich. Ich muf}
deshalb die Erginzung meiner an einzelnen Paraffin-, Gefrier- und
Celloidinschnitten bei Anwendung der gewdhnlichen Farbemethoden
gewonnenen Untersuchungsergebnisse einem spéteren Zeitpunkt vor-
behalten.” Wenn ich mir auch bewuBt bin, daf meine Untersuchungen
derzeit noch ebenso lickenbhaft sind wie die der meisten Untersucher
[mit Ausnahme von Hoffmann®3), Peiser?®®), Wieland3??), die ihre Falle
erschopfend behandelt haben], so glaube ich doch, dall meine mikro-

Virchows Archiv. Bd. 260. 21
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skopischen Befunde einige bemerkenswerte Schliisse zulassen. — Be-
ziglich des Knochenwachstums war wohl eine allgemeine Ossifikations-
storung, nicht aber die Steigerung der perichondralen Ossifikation, die
von anderen Autoren beschrieben wird, festzustellen. Mit der Deutung
der an den befallenen Knochen erhobenen Befunde méchte ich noch
zuriickhalten. Mit der blofilen Zusammenfassung der gefundenen Ab-
weichungen unter den Sammelbegriff der ,,Dystrophie” ist noch nicht
viel gewonnen. Vor allem muB3 das Wesen der eigenartigen Ossifikations-
storung und ihre Beziehung zu den Periostabweichungen festgestellt
werden. Ebenso bediirfen die Verdickungen der Nervenscheiden, deren
Bedeutung noch vollig ungeklart ist,
eines eingehenden Studiums. Die an
der Haut gefundenen Abweichungen
erklaren sich ungezwungen als sekun-
dére Dehnungserscheinungen. Auch
die Atrophie der auch in der Norm
sparlichen Muskelelemente der Zehen
diirfte eine sekundére Folge des
iberméfBigen Fettwachstums sein,
ebenso wie die Mediahypertrophie der
Arterien, iber deren Ursachen meine
Praparate keine Auskunft geben.
Zweifellos handelt es sich bei der
Fettwucherung nicht um echtes Ge-
schwulstwachstum.

Die iiberméBige Entwicklung des
funktionell minderwertigen Fettge-
webes auf Kosten der anderen Ge-
Abb. 8. Fall2. Die rechte Hand eines Ge- webe und die damit verbundene
schwisterkindes der Mutter der Patientin. MilBform der Zehen fallt unter den

Sammelbegriff der Dystrophie. Da-
mit soll aber nichts iiber die Rolle gesagt sein, die die Wucherung des
Fettgewebes in der Pathogenese des beschriebenen Krankheitsbildes
gpielt. Es verdient noch Erwéhnung, dall regressive oder degenerative
Erscheinungen im TFettgewebe nicht gesehen wurden.

Fall 2. Am 11. II. 1925 wurde das 2 Jahre und 2 Monate alte Madchen
M. A. Br. aus Amsterdam wegen einer MiBbildung des rechten FuBes an der
Chirurgischen Universitétsklinik von Professor Dr. O. Lanz aufgenommen.

Familienanamnese: Kranke ist das erste Kind vollig gesunder, junger
Eltern. In der Familie der Mutter sind einige Félle von Tuberkulose vorgekommen.
— Keine Lues, kein Potus. In der Familie des Vaters sind nie Mif3bildungen vor-
gekommen. Der Vater der Mutter lag vor 8 Jahren im Binnengasthuis (Abteilung
Professor Rolgans) wegen eines in seiner Atiologie nicht geklirten Knieleidens.
Es wurde eine plumpe Exostose und Auftreibung des Epicondylus medialis
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femoris dext. festgestellt. Aus der Krankengeschichte ist ferner ersichtlich, daB
der Mann angab, von Geburt an ein gréferes rechies Knie besessen zu haben. Die
Geschwister der Mutter sind durchwegs normal entwickelt und auch die Ge-
schwisterkinder sind mit einer einzigen Ausnahme frei von angeborenen Mif-
bildungen. Die Ausnahme betrifft dic derzeit 14 Jahre alte Adriane d. V., das
Kind einer Schwester der Mutter unserer Kranken. Ich war in der Lage, Adriane
de V., die zum Zwecke einer Appendektomie auf unserer Abteilung lag, genau
zu untersuchen. Da abgesehen von dem familisren Verband der bei A. d.V. erhobene
Befund selbst sehr lehrreich ist, moéchte ich ihn hier in einem ausfiihrlichen
Auszug wiedergeben: ,,An der allgemeinen kérperlichen und geistigen Entwicklung
des Midchens ist keine Abweichung zu bemerken. Die unteren Gliedmafen
sind vollig normal und symmetrisch gebildet. Die rechte obere GliedmaBe ist
im allgemeinen schwéacher entwickelt als die linke. Die rechte Hand hat nur
4 Finger; der kleine Finger scheint zu fehlen; die anderen Finger sind wohl-
gebildet (Abb. 8). An der Haut der Hand ist keine Abweichung zu sechen. Die
vergleichende Messung der beiden oberen GliedmaBen liefert die folgenden Mafe:

Rechts Links

Umfang: Oberarm (unterstes Drittel) . . . . . . . 18,0 cm 19,0 em
25 Unterarm (oberstes Drittel) . . . . . . . 19,5 ,, 20,5 ,,

5 Unterarm (unterstes Drittel) . . . . . . 13,0 ., 13,9 .,

5y Hand (an den Fingerballen) . . . . . . . 13,8 ., 17,5 ,,

a5 Daumen (an der Basis) . . . . . . . .. 5,0 ., 6,2 ,,

»s Daumen (am Endglied) . . . . . . . .. 43 ,, 4.6 ,,

» Zeigefinger (Grundphalanx) . . . . . . . 5,5 ,, 5,9 ,,

’s Zeigefinger (Endphalanx) . . . . . . . . 3,5 ,, 3,8 ,,

»s Mittelfinger (Grundphalanx) . . . . . . . 5,5 ,, 5,7 .,

»s Mittelfinger (Endphalanx) . . . . . . . . 4,2 ., 4,0 ,,

» Ringfinger (Grundphalanx) . . . . . . . 55 ,, 49 ,,

s Ringfinger (Endphalanx) . . . . . . .. 44 ,, 3,9 ,,
Liange: Unterarm . . . . . . . . . .. .. .. 25,0 ,, 25,0 ,,
s Daumen . . . . . . . . . . . . .. . .52 ,, 59 .,
s Zeigefinger . . . . . . . . . . . .. .. 6,9 ,, 7.5 .,
»s Mittelfinger . . . . . . . . . . . . .. 8,0 ., 8,0 .,

» Ringfinger . . . . . . . . .. ... . 7,0 ., 8,0 ,,

Es ergibt sich demnach die merkwiirdige Tatsache, dafl trotz der allgemeinen
schwicheren Anlage der rechten oberen Extremitdt der rechte Ringfinger be-
deutend stéarker und plumper ist als der linke. Dieser Sachverhalt liefl mich zuerst
an eine maskierte Syndaktylie denken. Das Rontgenbild zeigte jedoch nichts
von der Anlage des 5. Fingers. Entsprechend den MaBen erscheint das Skelett
der rechten Hand im Réntgenbild (Abb. 9) schwicher als das der linken. Nur
die Phalangen der Mittelfinger erscheinen beiderseits ungefihr gleich entwickelt
und das Os metacarpale IV mit den Phalangen des 4. Fingers ist rechts deutlich
stérker als links. Im Zusammenhang mit dem Defekt des rechten 5. Fingers ist
die Moglichkeit, daB bei der Entwicklung des rechten 4.Fingers ein Plus an
Bildungsmaterial mitgewirkt hat, sehr merkwiirdig. Man denkt da natiirlich an
Keimgewebe des nicht zur Entwicklung gelangten 5. Fingers. Lehnt man aber
diesen Gedanken einer Keimverschmelzung, der sich bei der Kombination einer
Plusbildung mit einer Defektbildung geradezu aufdringt, ab, so bleibt zur Er-
klirung der Plusbildung nur die Annahme von partiellem, einfachem Riesen-
wuchs®. Eine Annahme, die ich mir im beschriebenen Falle nichf zu eigen machen
mdchie. — Wahrend die linke Handwurzel normale Verhiltnisse zeigt, sind die
rechten Handwurzelknochen entsprechend ihrer Artikulation mit nur 4 Meta-

21*
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carpalia weitgehend verformt. In der proximalen Reihe scheint das Os triquetrum
zu fehlen; das Os pisiforme artikuliert mit dem vergréBerten Os lunatum. In der
distalen Reihe sind alle 4 Knéchelchen vorhanden, sie erscheinen aber kleiner
md anders geformt als normal. In ihrer Gesamtheit bilden die Handwurzel-
knochen einen vollig normal funktionierenden Gelenkkorper. — Die rechte Hand
ist frei beweglich, aber weniger kraftig als die linke. Patientin ist linkshindig.*
Nach dieser Abschweifung kehren wir wieder zu dem uns beschéftigenden Fallzuriick.

Vorgeschichie: Die Schwangerschaft verlief ungestort. Im 6. Schwangerschafts-
monat fiel die Mutter einige Stufen einer Treppe herab. Sie erschrak dabei heftig;

Abb.9. Fall 2. Hinde von dem Geschwisterkind der Mutter der Patientin. (Réntgen-
aufnahme von Dr, Heilbron,)

der Fall hatte aber weiter keine fiihlbaren Folgen fiir sie (keine Blutungen, keine
Schmerzen). Die Geburt erfolgte zur Zeit mittels Zange. — Sofort nach der
Geburt fiel die MiBbildung des rechten Fulles des Kindes auf. Die 2. und 8. Zehe
waren miteinander verwachsen und etwas linger und dicker als die anderen
Zehen. Die verunstalteten Zehen wurden anfangs von dem Kinde ebenso bewegt
wie die anderen; spiter wurden sie unbeweglich. Schon im 1. Lebensjahre konnte
die Mutter eine deutliche Vergroferung der MiBbildung wahrnehmen. Zugleich
bildete sich eine weiche halbkugelige Geschwulst an der FuBisohle in der Gegend
der Zehenballen. Das Kind war sehr schwer zu erziehen; es ist bis heute noch
nicht rein zu halten, spricht noch kein Wort. Es war stets sehr unruhig, schmierte
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in letzter Zeit viel und vollfithrt stundenlang pagodenartige Nick- und Schiittel-
bewegungen. Mit 16 Monaten begann es gehen zu lernen, dabei setzte es den
rechten FuB stets mit der Ferse auf. Wegen einer manifest werdenden Rachitis
wurde das Kind im Bett gehalten. — Der erste Zahn erschien, als das Kind
10 Monate alt war. — Vor einigen Monaten traten Driisenschwellungen am Halse
auf. FEinzelne Driisen brachen durch und entleerten Eiter, vernarbten aber bald
unter drztlicher Behandlung. — In den letzten Monaten wuchs die MiBbildung
an dem rechten Full auffallend schnell.

Status praesens: Gut gendhrtes normal groBes Kind weiblichen Geschlechtes.
Hautfarbe normal; auf den Wangen je ein dreieckiger bis runder roter Fleck
(Clown-Wangen). Der Turgor der Haut scheint vermindert. Panniculus adiposus
stark entwickelt. Der Schédel ist auffallend grofl (Téte carrée). Fontanellen ge-
schlossen. Der Gesichtsausdruck des Kindes ist clownartig, imbezil. Strabismus
convergens. Die Stirne ist balkonartig vorspringend und zeigt zwei stark ent-
wickelte Tubera. Die Nasenwurzel scheint eingesunken. Das Kind grimassiert

Abb. 10. Fall 2. Unterschenkel u. FiiBe der Patientin. Abb. 11, Fall 2. Dorsalansicht der FiiBe.

wahrend der Untersuchung. — Schidelmafe: Umfang (front.-occipital) 51,8 cm.
Distantia glabell.-occipital. 35,0 cm, Distantia (por. acust. ext. dext.-por. acust
extern. sin.) 34,5 cm. — Am GebiB keine Abweichungen. An beiden Halsseiten
sind je 2 kleine, nicht eingezogene Narben zu sehen. Darunter sind einige bohnen-
grofle, derb-elastische, bewegliche Lymphknoten zu tasten. An den Rippen-
knorpeln finden sich deutliche Zeichen von Rachitis (Rosenkranz, Verbiegung).
Innere Organe: normal. Abdomen ist etwas aufgetrieben, weich und eindriickbar.
Es besteht ein erbsengrofier Nabelbruch. Korperlinge 94 cm. WaR. negativ.

Status psychicus: Das Kind ist geistig zuriickgeblieben. Nur mit der grofiten
Miihe und Geduld ist ein ganz geringer Kontakt zu erzielen, so daf einfachste
Aufforderungen verstanden werden. Das Kind spricht nicht, ist ghnzlich in-
kontinent, schmiert uud produziert bei jeder Anudherung deutlichen Negativis-
mus; ist nicht zu fixieren.

Status localis: (siehe Abbildungen 10, 11, 12): Die rechte untere Extremitat
ist im allgemeinen dicker als die linke. Der Panniculus adiposus scheint hier
stirker entwickelt zu sein als links. Die Unterschenkel sind beiderseits nach
auflen und vorne konvex verbogen. Diese Verbiegung ist rechts viel stirker als
links. — Die oberen GliedmafBen sind ebenso wie die linke untere Gliedmafe,
abgesehen von den rachitischen Veranderungen (Auftreibung der Gelenkenden an
den Armen), normal gebildet. Der rechte Fuf} trigt eine entstellende MiBbildung.
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An Stelle der 2. und 3. Zehe befindet sich eine Geschwulst von der Form einer
normalen Walze, die sich distal verjiingt und die anderen Zehen weit iiberragt.
(Abb. 11). An der Basis der Geschwulst, wo man die Zehenballen vermutet, erscheint
die Fufisohle unregelmifig, wie durch ein hiihnereigrofies Kissen vorgewdlbt.
Diese Vorwolbuug ist proximal nicht scharf begrenzt und geht distal in die Zehen-
geschwulst iiber. Die Sohlenhaut ist makroskopisch nicht verindert; sie ist rosig
und diinn wie am linken FuB, fiihlt sich jedoch kilter an. Die Hautsensibilitit
ist normal. Die Vorwdlbung ist ebenso wie die plantare Fliche der Zehen-
geschwulst weich, elastisch von Konsistenz. Auf der dorsalen Flache befindet
sich ein halbkugeliges weiches Kissen, durch welches Teile des Skelettes der 2. und
3. Zehe zu palpieren sind. Distal von dem Kissen liegt in einer ungefihr drei-
eckigen Quergrube ein kréftiger Nagel, der 21/, em breit und 1/, cm lang ist. Die
Nagelgrube setzt sich distal in eine kurze, seichte Langsfurche fort, die die Spitze
der Geschwulst einkerbt. Die ganze Zehengeschwulst steht in starker Abduktion

Abb. 12. Fall 2. Plantaransicht der FiiBe.

und leichter Hyperextension (Abb. 12). Die grofle Zehe ist in Adduktionsstand
gedriangt; sie scheint etwas groBer zu sein als die linke groBe Zehe. Die 4. und
5. Zebe sind in Abduktionsstand gedringt; die 4. Zehe ist medialwirts verbogen
(Klinodaktylie). Die verwachsenen, gigantisch vergrofierten Zehen mit den
dorsalen und plantaren Vorwélbungen verleihen dem Fufl ein groteskes Aussehen.
Im tibrigen erscheint auch der Fufiriicken zu dick. Die Haut ist hier etwas ge-
spannt. Venektasien oder Naevi sind nirgends zu bemerken. Auch sind keine
eigentlichen Geschwiilste zu fithlen. Die vorgew¢lbten Stellen erscheinen dem
tastenden Finger durchwegs als in homogenem Zusammenhang mit der Um-
gebung stehend. — Die vergleichende Messung der beiden unteren Extremitéiten

an symmetrischen Stellen ergibt die folgenden MaBe:
Rechts  Links

Lénge: Distanz: Spina iliaca sup. ant.—Malleol. intern.. . . 39,5 em 39,5 cm
’s v Capitul. fibul.—Malleol. extern. . . . . . . 18,6 ,, 18,5 ,,
vy v Tub. cale.—Spitze der 1.Zebhe . . . . . . 14,3 ,, 14,3 ,,
. ’s Tub. calc.—Spitze der 2.und 3. Zehe . . . 16,8 ,, 13,4 ,,
. ' Tub. calc.—Spitze der 5.Zehe .. . . . . 123 , 123 ,,

Lange der 1.Zehe . . . . . . . . . ... .00 35, 30,

, der 2.und 8.Zehe . . . . . . .. . .. ... 56, 25,
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Rechts Links

Lange der 4.Zehe . . . . . . . . . . ..o 2,4 cm 2,4 cm
w der b.Zehe . .. L L L. oo Lo 24 ,, 24
Breite der Fufsohle an den Zehenballen . . . . . . . ... 76, 56 ,
, der2.und 3.Zehe . . . . . . . .. ... .42, L8
Umfang: Oberschenkel (oberstes Drittel) . . . . . . . . . 34,2 ,, 33,0 ,,
» s (unterstes Drittel) . . . . . . . . . 23,9 ,, 22,0 ,,
55 Unterschenkel (Wadenmitte). . . . . . . . . . . 21,5 ,, 19,8 ,,
' . (unterstes Drittel) . . . . . . . ..o 16,2 ,, 14,3
. MittelfuB. . . . . . . . . . . . oo ... ... 168 ,, 147
v, Vorderfufl bet den Zehenballen. . . . . . . . . . 20,7 ,, 14,0 ,,
ys Zehe 1 (Grundphalanx) . . . . ... . . . . ... 6,5 ,, 6,2 ,
»s » 1 {Endphalanx) . . . . . . . .. ... .. 6,2 ,, 5,6 ,
»9 »» 2 und 3 (Grundphalangen) . . . . . . . . . 149 ,, 54 ,,
9 » 2 und 3 (Endphalangen) . . . . . . . . .. 98 ,, 53 .,
5 » 4 (Grundphalanx) . . . . . . . . . . . .. 30 ,, 3,1
» »» 4 (Endphalanx) . . . . . . . . .. Lo . 26, 28,
5 » B (Grundphalanxz) . . . . . . . .. .. L. 3.3 ., 35,
» » O (Endphalanx) . . . . . . . . . ... .. 30, 33,

Es zeigt sich also, daB die beiden unteren GliedmaBen bei gleicher Linge
verschieden stark entwickelt sind. Die rechte GliedmaBle ist dicker als die linke.
Der Unterschied nimmt distalwérts verhéltnismaBig zu. Die groBe Zehe ist rechts
grofer als links. Dagegen ist die 4. und 5. Zehe rechts kleiner als links. Ent-
sprechend dem lokalen Befund fithren wir die Verdickung des rechten Ober-
schenkels und Unterschenkels auf die stirkere Entwicklung des subcutanen Fett-
polsters zuriick. Bei der rechten 1., wie bei den verwachsenen (2. und 3.) Zehen
ist partieller Riesenwuchs unverkennbar. Das Zuriickbleiben der rechten 4. und
5. Zehe kann durch den Druck der benachbarten MiBbildung erklirt werden.

Rontgenaufnahme: Rechter Full (Abb. 13). Das Skelett der Fufwurzel und
der 4. und 5. Zehe 148t keine Abweichungen erkennen. Die MittelfuB- und Pha-
langealknochen der ersten 3 Zehen erscheinen vergroBert, weichen aber morpho-
logisch nicht deutlich von der Norm ab. Die Vergroflerung ist am stirksten aus-
gesprochen bei den Knochen der 2. Zehe; verhiltnisméafig am meisten vergroBert
erscheinen die Endphalangen. Die Achsen der vergroBerten Zehen bilden mit den
Langsachsen der MittelfuBknochen einen lateralwirts offenen Winkel (X 140°) (Klino-
daktylie). Die K6pichen der Grundphalangen der 2. und 3. Zehe sind abgeplattet.
Die Mittelphalangen sind unregelmifiig gestaltet. Die stark vergréferten End-
phalangen sind miteinander verwachsen und scheinen luxiert zu sein. (Die End-
phalangen der 2. Zehe lateralwirts — die Endphalangen der 3. Zehe medialwiirts).
Dadurch bilden die Phalangen der 2. und 3. Zehe einen distal geschlossenen Bogen.
Die Spongiosazeichnung der miBgebildeten Phalangen ist deutlich, die Corticalis
scheint sehr diinn zu sein. Das Skelett der 2 verwachsenen Zehen liegt exzen-
trisch in der Zehengeschwulst, dorsalwérts und lateralwirts verschoben. Knochen-
kerne sind in den proximalen Epiphysen der 1 und 2 Phalangen der 1., 2.und 3.
Zehe zu sehen. Ferner in den distalen Epiphysen der entsprechenden Metatarsalia.
In der proximalen Epiphyse der 1. Zehe liegen zwei Knochenkerne.

Diagnose: Partieller Riesenwuchs der 1., 2. und 3. Zehe des rechten FuBes
mit lokaler Lipomatosis. Lipomatosis der rechten unteren Extremitit. Rachitis.
Schwachsinn.

Die Operation bestand in der Exartikulation der 2. und 3. Zehe im Tarso-
metatarsalgelenk mit gleichzeitiger Exstirpation des lipomatésen -Gewebes der
Umgebung. Die Plantaraponeurose erschien diffus durchwachsen von Fettmassen.
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Abb. 18. Fall 2. Réntgenbild des Vorder- und MittelfuBes der
Patientin. (Aufnahme von Dr. Heilbron).

Abb. 14, Fall 2. Die FiiBe der Patientin nach der Operation. An Stelle der zweiten und
dritten Zehe befindet sich ein Fetthautlappen. Die Klinodaktylie der vierten Zehe ist deutlich
zu sehen. Man achte auf die VergréBerung der rechten Grofizehe.
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Die Intermetatarsalriume waren von Fettgewebe erfiilllt. Die Mitwegnahme der
Metatarsalia IT und IIT ermoglichte die radikale Entfernung des gewucherten
Fettes. Zwecks Erzielung einer starken Retraktion wurde die Operationswunde
vorerst offen gelassen. Nach 1 Woche wurde die Wunde mit fortlaufender Naht
geschlossen, wobei sich ein kleiner Hautlappen zur kosmetischen Ausfiillung des
durch die Operation geschaffenen Zehendefektes anbot. Heilung ohne Stoérung.
Bei der Nachuntersuchung, 3 Monate nach der Operation, erschien das funktionelle
und kosmetische Ergebnis der Operation durchaus befriedigend (Abb. 14). Im Oktober
1925 hatte sich das Bild sehr gedndert. Der zuriickgelassene Hautfettlappen
hat sich tiberm#Big vergrofert und wird wohl' noch exstirpiert werden miissen.

Abb. 15, Fall 2, Préparat der exartikulierten Abb. 16. Fall 2. Rontgenbild von dem
Riesenzehen®), Priparat der exartikulierten Riesenzehen.
(Aufnahme von Dr. Heilbron.)

Untersuchung des Operationspraparates (Abb. 15, 16): Der Wunsch, das Pri-
parat als Museumsobjekt zu bewahren, lie uns von einer vélligen Zergliederung
desselben absehen; dementsprechend konnte die mikroskopische Untersuchung der
miflgebildeten Knochen nicht durchgefiibrt werden. Als einziges Substrat der
kissenartigen Geschwiilste in der Gegend der Zehenballen und an der plantaren und
dorsalen Flache der Syndaktylie wurde Fettgewebe festgestellt. Dieses Fettgewebe
ist von einem dichten Netz derber und feiner Bindegewebstrabekel durchzogen,
die in der normalen Cutis und am Fascienapparat inserieren. Gefifle finden sich
in normaler Anzahl und Verteilung. — Die GefdBle sind makroskopisch normal.
Das Fettgewebe bildet bei den oben beschriebenen Kissen bis zu 21/, cm dicke
Lagen, die ohne jede Abgrenzung in die weniger dicken Fettgewebslagen der

*) Amsterdam Path. anat. Mus. Nr. 1334 C.
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Umgebung iibergehen. Zeichen von ,,autonomem® Wachstum sind nirgends zu
sehen. — Im pathologisch-anatomischen Laboratorium der Universitit Amster-
dam (Prof. W. M. de Vries), dessen Sammlung das Priparat einverleibt wurde,
wurde durch vorsichtige schichtweise Abtragung der Weichteile von der Palmar-
seite aus das Knochengeriist der Syndaktylie freigelegt. (Abb. 15, 16.) Eine auf-
fallend leichte Schneidbarkeit der Knochen wurde nicht bemerkt. Die Gelenks-
kérper von den Képichen der Metakarpalia an sind durchweg mehr oder minder
im Sinne der Facettierung und Abflachung verformt, die distalen am meisten.
Die Verwachsung der Endphalangen ist eine vollstdndige.

Mikroskopische Untersuchung: 1. Epidermis (vom Dorsum des Préiparates).
Keine Veranderung der Dicke. Die Hornlage ist sehr gut entwickelt. Alle Lagen
sind scharf voneinander geschieden. Im Stratum germinativum fallen Vakuolen
enthaltende Zellen auf, die meist in Gruppen vorhanden sind. Auch Kernvakuolen
kommen in diesen Zellen vor. 2. Cutis. Im Stratum papillare sind zahlreiche
capillire und pracapillare Geféle zu sehen, mit hohen, hypertrophischen Endothel-
sdumen. Hin und wieder sieht man kleinere nicht begrenzte Ansammlungen von
Lymphocyten und Plasmazellen, die meist perivasculir liegen. Die Grenze
zwischen Cutis und Subcutis ist ziemlich scharf; sie verhilt sich gerade so, wie
an den Stellen, an welchen die Subcutis normalerweise einen gut entwickelten
Panniculus adiposus enthilt. — 3. Subcutis. Die Subcutis besteht aus dem iber-
reichlich entwickelten Panniculus adiposus, dessen Struktur nur eine vergréberte
Wiedergabe der Struktur des normalen Fettpolsters darstellt. An der Grenze
zwischen dem Fettgewebe und der Cutis befinden sich zahlreiche grofiere Gefalle
und Nervenstamme; in den Fettgewebsmassen selbst sind die GefiBe und Nerven
seltener; sie folgen in ihrem Verlauf meist den groBeren Trabekeln. Immerhin ist
ihre Verteilung in dem Fettgewebe so regelméaBig, dafl man allein ihretwegen
den Geschwulstcharakter der Fettwucherung nicht annehmen kann. Die GefiaBe
haben zum Teil hypertrophische Endothelien. An manchen Venen glaubt man
eine Verdickung der Adventitia wahrzunebmen. Jedoch kann dies auf Téduschung
beruhen, da die meisten Venen in den Trabekeln verlaufen, so daB die AufBlen-
grenzen der Adventitia verwischt sind. An den Nerven kénnen keinerlei Ab-
weichungen festgestellt werden. Die Trabekel bilden ein ziemlich weites Netz,
dessen starkere Stringe senkrecht zur Hautoberfliche verlaufen. Die feineren
Bindegewebsziige bilden ein in gewissen Grenzen regelméfBiges Maschenwerk, das
die Fettgewebslippchen voneinander abgrenzt. Die Fettzellen sind verschieden
von GréBe und Form; viele haben ,,Lochkerne’’. Die Stellen des stirksten Wachs-
tums unterscheiden sich mikroskopisch nicht von den Stellen, an welchen die
Entwicklung des Fettgewebes in engeren Grenzen blieb.

In dem die Spatia interossea zwischen den Metatarsalknochen fiillenden
Pettgewebe sind die GefiBle und Nerven reichlicher als im subcutanen Fett.
Auch hier sind die Winde der Venen im allgemeinen stark entwickelt, ohne dafl
aber eine sichere Verdickung der Adventitia zu bewirken wire. Muskulire
Elemente sind sehr spirlich. Von den Musculi interossei plantares et dorsales
sind nur einige schmale Biindel diinner Muskelfasern aufzufinden. Die Muskel-
biindel sind allseitig umgeben von Fettgewebe. Die Beuge- und Strecksehnen
der verwachsenen Zehen sind normal.

Wenn wir die Ergebnisse der Untersuchung zusammenfassen, so
finden wir als Substrat der verunstaltenden FuBmifbildung die Syn-
daktylie der 2. und 3. Zehe, die verbunden ist mit einer ungleichméigen
gigantischen Wachstumsstérung aller Gewebe und Gebilde der Zehen.
Am stérksten ist der ,Riesenwuchs® des Fettgewebes ausgesprochen.
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Dieses bildet an der Wurzel der verwachsenen Zehen geschwulstartige
Massen, durchsetzt diffus die Umgebung und. erscheint im Bereich der
ganzen Extremitit vermehrt. Die Wachstumsstorung der Knochen ist
regelmifiger, als die des Fettgewebes, und beschrinkt auf das Skelett
der ersten 3 Zehen. Die Fascien und Sehnen sind wenig verdndert und
machen den Eindruck, sich sekundir angepaft zu haben an die durch
das exzessive Wachstum des Fettgewebes und der Knochen geschaffenen
* Verhiltnisse. Spezifische oder auch nur eindeutige Abweichungen am
Gefallapparat der miligebildeten Zehen fehlen. Die Stelle des stirksten
Wachstums — sit venia verbo —, das Zentrum des Riesenwuchses ist
in dem medialplantaren Quadranten der 2. Zehe zu suchen. Die
Stellungsanomalien der Zehen sind Folgen des unregelméfligen Wachs-
tums. Infolge des stirkeren Wachstums der plantaren und medialen
Hilfte stellen sich die verwachsenen Zehen in Abduetion und Hyper-
extension. Es ist naheliegend, auch die MiBbildungen der Gelenks-
korper, die sich nur an den Gelenken befinden, die in Zwangsstellung
stehen, als Folgen eben dieser Zwangsstellung aufzufassen. Auch die
merkwiirdige Verwachsung der knochernen Endphalangen der ver-
wachsenen Zehen bin ich geneigt, fiir sekundar zu halten, da eine primére
knécherne Syndaktylie sich eher an den Grundphalangen oder Meta-
karpalia zeigen miiite, als allein an den Endphalangen. Da sich gerade
an diesen periphersten Teilen des Zehenskeletts der Riesenwuchs und
die Klinodaktylie am stirksten offenbaren, glaube ich auch die
knocherne Verschmelzung der Enden damit in Zusammenhang bringen
zu diirfen. Ich stelle mir vor, daB die urspriinglich getrennt nebeneinander
liegenden Knochen durch ihr eigenes iiberméBiges Wachstum und den
Druck der Umgebung aneinandergedringt wurden und so verschmolzen
sind. (Vgl. die Anndherung der Endphalangen bei Fall 1, Abb. 6.)
Mikroskopisch konnten bei der Untersuchung der Weichteile keine
spezifischen Abweichungen gefunden werden.. Die mikroskopische Unter-
suchung der Knochen, die der komplizierenden Rachitis halber zwar
keine unzweideutigen Ergebnisse, aber doch Vergleiche mit den Befunden
Wielands 327y versprach, mufite leider unterbleiben.

Bei der Durchsicht der Literatur ergibt sich, daf die Kombination
von Syndaktylie mit partiellem Riesenwuchs der verwachsenen Zehen
oder Finger und diffuser Lipomatosis vor allem im Bereich der mif-
gebildeten Extremitit in gewissem Grade typisch genannt werden kann,
so dal man von einer Abart des partiellen Riesenwuchses sprechen
kénnte [Hoffmann53)]. Um eine Ubersicht zu geben iiber die ver-
schiedenartigen Formen, die man gewohnlich unter dem Begriff des
partiellen Riesenwuchses zusammenfalt, und zur Verdeutlichung der
Zusammenhinge mit anderen Abweichungen habe ich im folgenden eine
Anzahl von Fillen tabellarisch zusammengestellt.

(Fortsetzung des Textes Seite 344.)
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Tabelle 1. 1. Macrosomia unilateralis
K Riesenwuchs Syndaktylie ‘ g
f Autor 5 | Bezeichnung | Opere | Untere | Obere | Untere Andere Mig- g z
= 5 des Falles | pxiremi- | Extremi- | Extremi- | Extremi-| Pildungen | 'g
- ® taten | tdten | téten | taten &G
Z = A
£ g
B
1| Adda 51 45 | 1,2 ] - —  |Ktinodaktslie!
2| Arnheim 17 4 + - = —_ e
3| Berend 27 + + - 1 2,3 — o
4| Beuscher 272 + + — 2, 3 |Polydaktylie |
-308 (bdsts.) | (beiderseits) !
51 Briining j 51. + -+ — 2,3, 4 — +
i (bdsts.)
6 | Burchardt ‘ 531 -+ + e - + +
7} Comby i 88’ 2 + + — i = — +
8| Demme 81 + + — — —
9 | Dietlein 315 —+ + — — — +
. 83,
10| Fischer, H. 102 1 + + — - — +
11| Heller 1145 + -+ - — |Angiome,Ca- + | +
vernome
12 | Hermanides 146 + + — — — —|—
13 t Hoberg 151 + + — — -
308
14 | Hornstein 197 1 1,2 e Lympho-
j | cavernome
15 | Humphry 163 2 + : — — —
308 }
16| Lewin 206 + + — — — C
17, 210 Logan + + — — -
206 |
18] . 110| Frinkel + + - —
206
19| Mobius 2293/ + +
319
20] Monod-Trelat 65 | Chassaignac | 1, 2, 3, + — — — + |+
73
313
21 " 218 Broca + + — - — i
313
22 - 239 | Burlet-Olier + — — —
313
23 " 821 Devouges {1,2,3]1,2,3 - — — + i+
313 i
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und cruciata simplex.

Nervise Sto-

Lipomatosis Seite
% raneen hetero- B
= . s| lokal
Elm® a¢g =g
% -% E Y Eg _*é & CHRCR B ‘; Anmerkungen
ﬂzgﬁwwmgmsmﬁg‘g\:
TlE 8|2 g HEl= |2 a)|= ﬁ s | &=
AENECE AR RE
ZlelaETEE|2 17 2|7 \
I = 9] B~ 8 ; :
’ 31+ ‘ - | EinigermaBen fraglicher Fall, Die Zehen waren links,
! die Finger rechts hypertrophisch. Der linke Unter-
. arm war um 4 em linger als der rechte
+ -2+ Brochiektasien, starke Behaarung
! + | Die Syndaktylie ist beiderseits symmetrisch. Die linke
i Gesichtshilfte ist hypertrophisch
+ i P2+ Geistige Inferioritit., Polydaktylie ist erblich. Riesen-
wuchs. Rechte Gesichtshilfte hypertrophisch. Stra-
! bismus
P2 31+ Angiom der Unterlippe. Rechte Gesichtshilite hyper-
: trophisch
— 12 -}- | Chorioretinitis areolaris dext. Linke Gesichtshilfte hy-
: pertrophisch
? + 1 Cyanose, Gesicht symmetrisch
P2 +
]+ o |+
\ C — 19|+ Gesicht symmetrisch
: l ! : 31+ | Lues 111, Naevus flammens giganfeus
i |
e e e e T e Mit Einschlu8 des Gesichtes
i — g Mit EinschluB des Gesichtes
|
'1 ? 2l{— 2 Mutter geisteskrank. Der Charakter der Fettwuche-
rungen ist zweifelhatt (vielleicht Makrodystrophia)
Q Mit Einschluf des Gesichtes und der Briiste
+ 1+ + } 3 - | Hypertrophia cruciata. Iinke Gesichtshilfte und Arm.
Rechts Bein
Q -+ | Mit EinschluB des Gesichtes
21+ Mit Einschluf des Gesichtes
: IS -+ | Gesicht symmetrisch
I
’ —| 3]+
|
| — & -+ | Geistig zuriickgeblieben, Gesicht symmetrisch
‘ -2 Geistig zuritckgeblieben, Gesicht symmetrisch
—1 g Gesicht rechts hypertrophisch. Zwei Zehen links eben-
falls hypertrophisch
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Tabelle 1
o Riesenwuchs Syndaktylie 5
& Autor 5 . Bezelchnung | Opere | Untere | Obere | Untere | Andere Mif- g
ks & des Falles | pxtremi- | Extremi- | Extremi- | Extremi-|  bildungen . E
- '? titen téten téiten taten S g
& £ a2
2
24 | Raymond-Janet | 267 + + 2,3 2, 3 | Ektrodakty-
lie 4. 5. Finger|
25| Reilfmann 271 + + — — —
26 | Riecke 273 3 -+ + — — — - —
27| Riegel 274 + + Polydakiylie |Atrophie des
recht.M.long.
\‘ dorsi
28 | Steffen 294 + + . — | Kryptorchis- | 4
mus Phimosis
hernia
29 " 101 | Finlayson + + + 4
294 ;
30| Stier 300 3 + + g
31| Tebrich 308 + + ) +
32 | Tilanus 1319 =+ + +
33| Trelat-Monod | 306 + + +
313
34| Tugendreich 315‘ + + . +
35 Wiedemann 325 + + Cornu cutan. | + | 4
! papilloma
fibroma
36 | Wittelshofer 331 1 + 1,2,3 — 2, 3
2. Macrosomia simplex einzelner Extremitdten und
37| Adams 4 + Naevus gi- | 2!
ganteus i
381 Annandale 56 - 1
12 ‘
39| Boinet 42 3 Exostosis ;
40| Braquehaye 46 + Naev. flam. | + | 4-
giganteus
41| Busey 56! J. Raid 1,2 — Arteriaradia-| +
270 lis sehr er-
weitert
42} Busch 55| Curling 2,3, 4 — Klinodak-
74 1,2,3 tylie
43| Cayla 59 + - Klinodakt.
1,2,3 Strabismus
44 ) Cestan 62 2, 3
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(Fortseizung).
Nervise Sto- Lipomatose Seite
3 rungen
3 F € hetero-
b=t . |eo ] lokal t B
laln i X op S |5
£l% &2 22 208
2lel g a8 2 2 ‘ S 5|8z Anmerkungen
Pl I SIS9EElgl ald  ul2 2|5 &
ot E’ vtigdmel ¢ 5] > g
S gEEEgleEle 88| |[&|F
el2|s|EEe8l 81X |8 | & -
2 algmTrgsls B | 3|
E’ A= 'ﬁm - R
= 9] © (5]
! ‘ — =] =1—)S.12]|+ Epilepsie. Die Syndaktylie ist erblich, nicht der Rie-
i | senwuchs
| . — == =l=1&l+ Rechte Korper-, linke Schidelhilfte hypertrophisch.
‘ ‘ Patient ist sehr reizbar
— ! — = —==]=1& 4 | Mit EinschluB des Gesichtes
— =P 2]+ Mit EinschluB des Gesichtes. Polydaktylie ist erblich.
. Riesenwiichs nicht
I
| .
i sl —|—1—|—]— 8|+ Hernia umbilicalis; Rachitis; Rumpf und Gesicht
\ g H symmetrisch. Rechte Gehirnhemisphire hypertrophisch
R
e |
Fl=|== —]=19 - | Links nur dig. 2. 8. 4. hypertrophisch. Rechte Gesichts-
i hilfte hypertrophisch
!
! | — = —=]—=]=& Mit EingchluB des Gesichtes
1
1 | == —]=1& - | Schaltzéhne in der linken Kieferhdlite. Gesicht links
: : hypertrophisch
— | == e+ Fortschreitende allgemeine halbseitige Hypertrophie mit
il ‘ Einschluf des Gesichtes
Y ES D R (P al+ Die Akra sind normal
— | = \ e e l | Cyanose. Gesicht symmetrisch
- l—1—=]—=]=13 - | Linke Seite kiihier als rechte! (?)
— ==l =1—=12 14 Gesicht symmefrisch
Extremititenabschnitte (Macrodaktylia simplex).
+ —i=1=1-1 e+
+ e = = e+ + Symmetrischer Riesenwuchs. Stindige Reizungen und
Entziindungen
—_ =] —] =13 + Sekundire Ankylosis. Versehen der Mutter?!
+1+ === e
+l=i=—1=|-1e
—l— =1 =]1=1 9 - | Rechts 2, 8., 4. Finger, links 1.,2, 3. Finger vergrofert
S gy [ Gesicht unsymmetrisch; im Alter von 19 Jahren offene
] Epiphyseniugen :
i
I e e B Y B
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Tabelle 1
Riesenwuchs Syndaktylie _a§
2 g | &
@ & [=} |33
& Autor 5 | Bezeichnung | Opere | Untere | Obere | Untere | Andere MiB- . & |i>
E = des Falles | gxtremi- | Extremi- | Extremi-| Extremi- bildungen i 2
o ”d titen titen titen taten § z
“ & : 218
| s
45| Comby 68 1 + Cyanosis
localis
46| Davidson 76 — + i
471 Duplay | 86 P+ Naev. flamm. | + | +
! giganteus 5
48| Duzea 90 Naev. flamm. | +  +
187 giganteus
491 Ewald 96 2, 3 -
50| Fiedler 100 1 3 Klinodaktyl.
51| Fischer, H. 102 6 2
52 LR 102 3 -+
53 " 1102 7 2 3
b4 " 102 8 1, 3
b5 " 102 15 + Polydaktylie
4,5 Ektrodaktyl.
56| Flath 104 1,2,3
57t Flinker 106 2
581 Fumarola 114 1 Phalange en
' fourchette
| rechts
59| Griinfeld 1130 1 ; Amniotische
‘ . Furchen
60| Habs 134 3 2, 3 2,3
61] Hahn 136 + i
62| Hulke 1160 + Caverno- |+ |+
. mata
63| Humphry 163 Walter 2,3 Klinodakt.
64| Klaufner £183 5 1, 2
65| Klippel-Trenau- 187 + Naevus |+ |+
nay giganteus
} unilateral
66| Kiilbs 1194 Lo+ Naev. flamm. | 4
‘ i giganteus
67| Lejars 1204 3, 4 Klinodakt.
68| Nolda 237 1
69| Pokahr 257 + 2, 3, 4| Kryptorchis-
mus duplex,
l Hirschsprung-
! : sche Krankh.
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(Fortsetzung).
Nervise Sto- Lipomatosis Seite
b rungen
< — hetero-
= . Jepas| lokal to 2 | e
o | = o |g= 14 D | =
glg|28% (25 =18
& g E oqég 3, -, AR B Anmerkungen
. Sl SHEEE| e | Bl ale | 2 g3
Sl 8 zem@E] 2 28218 1822
2lae g Es = i =R ]
=|sl 8§ 8FleZ2 ERERERE:
281818 E8[8 17|87
g™ e ghla =
‘H S| © =]
— == le] |+
A A o+
+ - —=|=- 3 +
B el e g1+ Kompensatorische Seoliose
O P O g +
: e ode] T+
—|=l==1=l2f +
+ |+ : SN
—=1—1-lg| I+
— ===+
— === 3|+ Spalt- und Defektbildungen an der rechten Hand und
am rechten Fufl. Stellungsanomalie des rechten Fu-
Bes. Linker FuB 6 Zehen. Doppelnagel am linken
Zeigefinger
! — === 3]+ GeschwulstmiBige Hypertrophie (Dystrophia lipoma-
! tosa)?
i — =] = 8 +
— == 3+ L. Ekfrodaktylie
—|=l=1=| lei+
=== =] leg| |+
=== tef 1+
=== Q -+ | Erysipelas, cavernése Umwandlung der art. iliaca sin.
S U SN 3+
+ — === a1+ Ankylosis des FuBes und der 1. und 2 Zehe
+ + e | — | 31+ Hypertrophie ossea
— === |e}*
—=1=|-] |¢
— ===+ |+ Riesenwuchs familidr
+ 14+ — =] == 3 - | Bachitis. Progress. Wachstum. Syndaktylie symme-
trisch beiderseits
|
t

22
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336 H. Feriz:
Tabelle 1
Riesenwuchs Syndaktylie E
£ 5 7| £
3 b4 =} <
T Autor | Bg::ic];‘ag;l;g Obere | Untere | Obere | Untere AI];l'i]fire Mi- § :
< o Extremi- | Extremi- | Extremi- | Extremi- ildungen = | 8
- = taten | tdten titen titen § =
z c 2
| 5
701 Redard 269 1
71 " 269 2 + g%
72} Sandberg 283 2—5 Hypertrophia; |+
vasorum |
73| Sicard 290 2, 3 j
74| Steinberg 295 1 ' Paresis 1. !
personei.dext.
taubstumm |
75} Stembo 397 + Naev. flamm. | +
gigant. \
76 Schwarz 289 2 1
77| Wagner 320 1 ) 4,5
78| Widemann 324 + Kryptorchis- !
' mus ;
79| Willems 329 1,2 — 1
80| Wittelshofer 74| Curling - 3 Klinodaktylie
331
. Macrosomia unilateralis aut
81| Blumenthal 39 2,3 © 23 Naev. flamm. | 4-
giganteus.
Klinodaktylie
82| Friedberg 110 5 1,2, 3 3, 4 |+ |+
P& :
83| Jacobson | 167 + + — — +
84| Machenhauer 53 2—3 2—5 2 —5 | Hypospadie |+ | +
213 ! Angiom.
85| Masmejeau 219 + + ;
86! Monod-Trelat |318% Foucher + + Klinodaktylie; + | +
108 2,3
87| Tridon 314 2,3 | + |t
4. Macrodystrophia lipomatosa einzelner Extremitdten oder
88| Adams ;3 2,3 | Klinodaktylie| +
" ' Cyanose der
: * linken Hand
89| Adler 6 + ‘
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{ Fortzetzung).
Nervose Sto- Lipomatosis Seite
k7 rungen
8 hetero-
a . |eny:] lokal 2| e
@ o Q =R tOp @ =
g 'g = B Z5 208
4= by = 42 lrr =1 3
2lEg B gie g =) B ICRRC] 2l Anmerkungen
e EN -SR] 2 5] [ 3N =1 @ o =
=15 |2 25Fg|lz2 221 ElB &Elg =
olg | & =22 = 218 S~
312 |&[ERez|8 8§ 8 8
7 & s (& = S [~ S =]
& |0 |xH 2 5
o & S| B g
2 == = 3 -1 | Rechts: Riesenwuchs der ganzen unteren Extremitit,
§+ Links: Riesenwuchs der 2., 8., 4. Zehe
. +l—t— = - Q *4 Zehen (Syn- oder Ektrodaktylie)
o [ JESS [P (U 3 Beugecontractur des linken Knies
== - 3 - | Lues congenita?
JEUSS S I S+ + Symmetrische Macrodaktylie, Taubstummheit erblich.
Riesenwuchs nicht
— = 5 Geistig zuriickgeblieben. Gesicht hypertrophisch
=== e+ + Arthritis urica
= e | = g1+ 4+ Syndaktylie an der linken Hand. Riesenwuchs symme-
trisch an beiden Fiien
+ == e+
| — === |-e|+
e By -+ | Riesenwuchs erblich!
l
|
cructata cum dystrophia lipomatosa.
— =]+ - e+ Erysipelas, Hypertrophia mammae sin., Hypertrophie
der rechten Gesichtsseite und Glutealgegend
. . = ‘ Q Macros. cruciata. Rechte untere und linke obere Ex-
tremitét
i . — | =l=]=1]9 Hypertrophie der ganzen rechten Korperseite und der
; linken unteren Extremitit
! — i = =] Riesenwuchs beider Hinde und des linken FuBes
N T I g |+ Rechte Gesichtshilfte hypertrophisch, (totaler halbsei-
i tiger Riegenwuchs mit Lipomatosis des rechten FuBes
i — = ‘ — = ( 8 Die Lipomatosis ist auf die untere Extremitit beschrinkt
NN
| — [ + | — l — |- J 31+ Riesenwuchs der linken Korperhilfte und des rechten
i Armes
Extremititenabschnitte.  (Macrodactylia lipomatosa).
i + |+ \' — [ +[—19? -I- | Livomatosis des linken Unterarms
‘ + I —|+i- ‘ - 2|+




338 H. Feriz:
Tabelle 1
Riesenwuchs Syndaktylie E:
2 & 7|3
& E Bezeichnung o nter Andere MiG- § §
2 Autor g | des Falles Exotl;ef;i- Egtrenfi- Egi?r?ueﬂ- ]E:t:::trxi bildungen | 7 | 2
o = titen titen titen | titen § z
Z & LR
K
90| Allingham 10 1, 2, 3 Klinodaktylie
219
91} Annandale 56 1 Stellungs-
54" . anomalie des
X 12 Daumens
92 “ 56 2,3 ‘
12
931 Anderson 7 1,2 +
94| Bessel-Hagen 29 + Angioma |+ |+
luxatio ca-
‘ pitul. radii.
95| Bibergeil 31 3 2,3 Hernia um-
bilicalis
9%l . . 31 5 2,3 Klinodaktylie
97 Billroth 35 2, 3 2,3
98| Bohm 332 2
40
99| Busch 55| Legendre | 4, 5 Klinodaktylie
1001 55( Wagner + = 4,5 — Cyanosis |+ |+
319 2,3,45 localis,Klino-
daktylie
wi| 55 1 1,23 2,3
102¢ 55 2 2, 3 2, 3
103 | Buscy 56| Me. Gilberg|1, 2, 3
104 ., 56| Kappeller |3, 4, 5
177
105{ Cazin 60 2
106 | Charpentier 64 2,3 Myxoma |
gland. sup-
raren.
107} Cuny 73 -+ 1—5 { Cavernome
206 2—3
108 | Dubrueil 85 1,2, 3 Klinodaktylie
258
109 | Duplouy 88 + Klinodaktylie
1,2, 3
110| Feriz - 1 2, 3 2, 3 — |-
111 " — 2 L 2,3 2, 3 |Schwachsinn | — | —
|
112 Fischer H. 102 2 o+
1131 102 5 +
4
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{ Fortsetzung ).
Nervose Sto- Lipomatosis Seite
'g rungen ot
= etero-
2l o (Bl 1okl hep 1B | 2
gEl2 2% EE 4§
ol | E ™ |Sels “ sl &l -
R A o & S|SB Anmerkungen
213 | 22828 & = =R =]
. 5 SESEEE 2! S ale|als s
sla | Blzaagf=sl 82 | 8 iolm5l2lo (=
R IR R CEIRE: EREERE-RE:] R e
s | & |5 =& 5,88 |8
z | B &g smo| 8 15
=] = ol & k=1
I ZEEAEC ] 5]
—|+[—[—]—]|¢
— 4 —=1= Q1+ Ober- und Unterarm hypertrophiseh; Daumen nach
ritckwérts gedreht
el el il B +
R B B
=== i2+ |+ Subluxationen und Contracturen der Finger
==
—|+|—]=1-19] |+
+l==] |&]|+
+ e -|- | Dystrophie des Zehennagels
+ 1 SEIEE
+ 4|+ ]+ 3+
+ +l+{=1-] |8
—|+|=]=] e+
=1 +|=i—=]=]& -+
4+ ol -1 —1—19 - | * Hauttemperatur vermindert. Knochen knollig, dick
N e R e e A
— i+ —1~=]=13|+ Exostosen, Sesambeine, Auftreibung der Epiphysen
— = ? Fetus; Syndaktfylie rechts; 1.—5. Zehe, links: 2.—3.
Zehe, (einigermaBen fraglicher Fall)
—l+|={={—]2
R R -1 2 - | Ossea cuneiformia waren Hlettdurchwachsen‘
—| == ==+ =]=]* |3 * Syndaktylie erblich, Riesenwuchs nicht
—_— ===+ =|— Q + * FingermiBbildung in der Familie. Rachitis; recidi-
vierende Lipomatosis
+|=={-]2| |+
+|+ [+ 8|+




340 H. Feriz:
Tabelle 1
\ Riesenwuchs Syndaktylie §
& % | Bezeichnung e ere | Untere | Andere Mis- | 3 |32
§ Auter ; des Falles Egtl,)rimi- Eg;l::::i- Egg'emi‘ Extremi-| Dbildungen | " ['Z
o < titen | tdten | taten | taten 51z
“ Z g2
E
114} Fischer H. 102 9 4 2, 3
1,2, 3
115 " 102 14 + Tibia defekt
1 Polydaktylie
116 " 102 10 1—5 - —
117 " 102 17 1,2
118} Fischer W. 103 1,2, 3
119 | Friedberg 110a] Meckel -+
120 { Galvani 116 1 + ) )
121 | Goldscheider 122 4 Klinodaktylie
Schoetz 284 1, 2
122 Gruber 129 =+
1, 2
123} Guersant 73 45
131 1
1241 Guzman 132 2, 3 2, 8
125| Habs 133 1 2,3 2, 3
126] 133 2 2, 3 2,3
127 133 7 3, 4,5 4,5
1281 ., 134 I D. 9
129} Higginbotham |148 +
1,2 3
130 Hinterstoisser |149 2, 3 ' Klinodaktylie
1311 Hoffmann 153 1 1,23 2, 3
132 ” 153 2 ‘1, 2,3 —
133} Huet 159 + 2
134 | Humme 161 2 ’
135| Hunmphry 163 1 1,2 3] — -
136 Ideler 165 2, 8, 4 2, 8, 4
332
137} Jones 172 1,2 Klinodaktylie
138] KeBler 181 3, 4,5 3, 4
139] KlauBner 183 3 3,45 — 3,4,5|  —
4,5
140 » 183 4 — 1, 2 — - .
141 ] Klein 185 2 : Klinodaktylie!
142{ Kleinknecht 186 Holmes - ?
(31)
143 | Koehler 190 3 - — —
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(Fortsetzung).
Nervose St6- Lipomatosis Seite
'g; rungen
*E 1 ‘80 s lokal hetero- L]
Slaelgle |8% top T | 5
E1E 85 |25 — 2|3
i< by = - = 2}
215 f:’ sg ég % % ) § 2z Anmerkungen
cl2 |5 (g2EE s 3|8 |ale|3|g|E
Sle12 EElsE| 818 |8 |E[®|2]"
P g g g 35 3T |E =
&= A S 'gm = 2
S NCEC] I 51
+|+ =1el 1+
+ - ¢+
|+ —1a]| |+ |
L — |31+ Riesenwuchs: bis zur Geschlechtsreife proportional
wachsend, dann iibermiBiges Wachstum
— |t —=+]=13]+ Riesenwuchs der radialen Hilite der Hand
+ 2|+
— 4 e+ Nerven sehr dick
+ i 3 Gelenksenden aufgetrieben
+ 1 3
+ I
+ -9
+ |+ —le] |+
+ —la| |+
S S e
+ + — 2 [+
+ ‘ |- ‘ 2 -} | Naevus pilosus axillae oder hypertrichosis ?
+| |+ — o+
Pt 1 | gi+
+ ce |+
+ + —ei+
Lo
+ | — 1 &1+ Die Muskulatur des rechten Beines ist hypertroph. Die
Ty : * ‘Knochen sind nicht miBgebildet, nur vergréBert
4+ |+ ¢ + -3+ + Riesenwuchs links stirker als rechts, Syndaktylie
beidesseits
~ === 9+ lokale Cyanose ) )
—lF=]=]= & -~ ] Kleinknechts Dentung dieses Falles als reine Lipomaf
tosis erscheint irrig
+ — | « |+ | + | Die Syndaktylie umfaBt rechts den 85 Finger, links
nur den 4 und 5 Finger
+1 = g +
+ | @ - | Fortschreitendes Wachstum. Psychisch sehr ‘reizbar,
| I Auftreibung der Epyphysen
‘ + - -}- | Skelett angeblich normal (?)
-+ ‘ - \‘ — 8 -+ | Geringe Intelligenz



342 H. Feriz:
Tabelle 1
Riesenwuchs Syndaktylie B
2 £ 3|8
5 & = o
g & R
T Autor 5 | Beseichoung | opere | Untere | Obere | Untere | Andere Mis- E =
g 3 des Falles | Extremi- | Extremi- | Bxtremi-| Extremi-| bildungen | 7 | 3
8 . titen | titen | titen | tdten =
“ & 2l
;3
144 | Krakenberger |193 3,4 — |34 Klinodaktylie
145 | Lannelong 195 2, 3 - . 3 -
146 | Lanz- 198| ZXKocher — 1, 2,3 - —
de Quervain
147 | Lewin 206 Little — + — * Defekte des
208 1, 3 |Sehnenappa-
rates d. Fufles
148 » 206 Beck 1, 2 — — — ‘
25
149 " 206| Taulier — 9 _ _
305
150 " 206| Coutagne 3, 4 — - —
72
151 | Manasse 217 4 — — | Kxyptorchis-
mus
152 | Million 228 1 — 1, 2,31 — —  |Klinodaktylie
153 o 228 2 + - — —
2,3
154 | Miinchmeyer 234 + - - -
155 | Osler 241 + - -~ -
156 | Peiser 248 2,3 — —  |Klinodaktylie| -
pes varus dup-
lex
157 | Pisani 255 — — 1—4 — —  |Klinodaktylie| -
Ankylosis
der Zehen
158| Preiser 262 2,3 - 2, 8 —
159| Prince 263 — 1,2, 3 - L, 2, 3] — |Polydaktylie| —| —
(doigt en
fourchette)
160| Rach 264 1,2, 3 — — — -
161 | Rose (sen.) 276 | Aschoff (sen.)] 5 — — — |Klinodaktyliel — | —
162] 276| Martin — 1,2, 3] — 2, 3 |Kryptorchis-| 4 | +
mus, Venen-
variationen
163 | Rothschild & | 278 2, 3 — — —
Brunier
164 Roubinovic 279 2,38, 4 — — — Neurofibro- { — | -
matosis
165 | Schmitt 1285 1 2, 3 - 2, 3 — .
1661 1285 2 — 2, 3 - 9, 8 |Klinodaktylie| -
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(Fortsetzung ).
Nervise Sto- Lipomatosis Seite
'?g‘ rungen et
= . |ee.s| lokal :ero- ==
Slelglg |88 or | |2
g 213 @ |58 = |3
21518 =g=l IR © S | S8 | = Anmerkungen
als | g 25.::8 2 i=] = ol= | &
Bl R lcaEelE |z |8 |a|2|8]|S |8
P K] 3 |lealPel 2 = 2 = = Dl o | =
sl 22| §IE|EIE|R|®]T
Zlei 28 ?sg 3% ,8|%
B I O ! g
= —T| © S}
4 — 13 1+ |+ Rechts sind die Verinderungen stirker als links und
betreffen auch den 2. Finger
+==]- e+
+ A== =12+ Fortschreitendes Wachstum. Vater luisch.
4| SN Talus stark vergroBert, MiBbildung des Talo-cruralge-
lenks
— === =1+]==|-1e |+
-+ — . Nicht ganz eindeutiger Fall
— |+ - =13
-+ + — 1 &+ Naevi verrucosi oder ichthyosis
-+ — é - | Rezidivierende Lipomatose
|+ —3 +
ol it il et il B R B B
. . . . =l l==]—12 -+ Hypertrophie des rechten Armes und der rechfen
Brustseite
el -l -] =14 |—1—=1—18 |+ |+ | Psychische Reizbarkeit, schlechte Wundheilung. Riesen-
wuchs rechts starker als links
. . . . . i === -} | Hindun
. . . . === . Q -+
— === =]+ |=|=]=|2 |+
U ET T I B U B N S B
o et it et Bl R SRR S T B . _
. . . . . + +l=1g 4+ Kolossale, racemdse Venectasien. Cavernome, Venen
| klappenlos, Lanugo, Defekt der Vena saphena magna
und femoralis rechts
+ * + 3 + * Herabsetzung der Hauttemperatur
R N [ R * | g N . | * Neurofibromatosis familidr, Riesenwuchs nicht
. . . . A+ S+ ===t |+ Verzogerte Wundheilung, rezidivierendes Lipom
. . . . B o || = =1 — ? . .
1



344 H. Feriz:
Tabelle 1
Riesenwuchs Syndaktylie ‘ 5‘}_
Z g ' AR
t Autor 5 | Bezeichnung | Onere | Untere | Obere | Untere | Andere Mis- | 2 |5
g ] des Falles | fgxtremi- | Extremi- | Extremi- Extremi-] bildungen | > E
~ < titen | taten | titen | tten b ’ 2
z g 53
167 | Schulz 987 + — — - ‘ N
168 Southam- 293 1,2, 3 - - -~ +|—-
‘Walsh :
169 | Stevenson- 299 - 3—5 Bktrodaktylie! -
Howard 2—5
170 Tachard 302 4 - — -
171 | Uebelin 316 - 1,2 — — —] -
172} Wagner P. 320 2 - 1, 2 - -
173 » 320 3 - 3—b — 12,3, 4
' 3, 4 |
174| Weihe 1322 1 - 23] - |23 |-
175 » 322 2 — 2,3 — 2,3 — |-
1761 3922 3 - 11,23 - 2,3 - -
177| Widemann ~ (324]  2 - 1L23 - | 2%3 -1
178 , 324 3 - 11,23 — |[L2%3 — |-
179 Wieland 327 1,2, 3 2,3
180 Winkler 330 4 — - — |Klinodaktylie| — | —
181} Wittelshster 1331 28 3, 4 — 3, 4 — | Allgemeine | — 1 —
' Adipositas
182 y 331 8 - + - | ‘ ’
183 » 331 45 3, 4, 5] — |34 5fPolydaktylie
- (6 Zehen)
pedis sin.
184 ,, 331 West 2, 3 — 2,3
323
185 . 331 32 - 1 o .
186 » 8 Albert . 1,2 3 . 1,2
331
1871 Wulff 332 1,2, 3 - — —  |Klinodaktylie| — | —

Die Zusammenstellung macht keinen Anspruch auf Vollstindigkeit.
Es war mir mehr darum zu tun, eine geniigend groBe Anzahl gesicherter
Fille zu vergleichen, als eine Sammlung aller kasuistischen Mitteilungen
anzulegen, die durch die Aufnahme vieler zweifelhafter Falle der alteren
Literatur, vor allem der englischen und franzosischen, wenig tibersicht-
lich werden wiirde. Ich habe also in der Tabelle mit einigen Ausnahmen
nur diejenigen. Fille beriicksichtigt, deren Rekonstruktion und Einord-
nung auf Grund der Beschreibung zweifelsfrei moglich war. Die Ausnah-
men betreffen Falle, die so merkwiirdig sind, daf ihre Aufnahme geboten
erschien, obwohl die Beschreibung eine sichere Diagnose nicht erméglichte. -
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(Fortsetzung).
Nervise Sto- Lipomatosis Seite
@ rungen
§ e lokal hetero- -
Slal 1o |2a] O | top |58
glglsi,m B8 &~ g
2128 lcaals 4 iG] =S E-R Anmerkungen
S1B 5588|525 lalE 815 |2
IR Eire- AR AR LA e
zl2ls SEEE g9z =
g 18IS &Rl e
I S S o
K . R R s Bl = B
—|=i=+ ==+ == 2]+
. . . . =t 4+ | +1—| &)+ |+ ]|Die linke GroBzehe fehlt. Riesenwuchs beiderseits;
lipomatosis vor allem rechis
. . . e e e B Araber. Hand und 4 Finger vergrofert
—l=i=1=1—= |+ |+|-]s] |+ , :
.1 . - -+ — | &+ Angeborene Abweichung; im 4 Jahre rasches Wachstum
. . . . — + Mal perforant pedis dest. Die VergrﬁBerung umfagt
+ T ¢ + rechts FuB und Unterschenkel ; links nur die laterale
! FuBhilfte
—|==i{=1=] I+ —iel '+
—f—i=]=]|==|+|=]—=1=12|+ Geringe lokale Lipomatosis
— ===+ — | F+]—9? - | Abgesehen von dem linken FuBe ist auch der rechte
' Fub vergréfert
—|-1=1=1={=+|=|-|-]8] |+
e el e et e I I ) ) (=) .
* + _|a + *Lokale Herabsetzung der Hauttemperatur
=1 =l=1=]=1+i=|=1*]Q]+ ‘ *,,8011 in der Familie schon vorgekommen sein®
2 .
—F ===+ +FIF*] 21+ *Keine Angaben beziiglich der Erblichkeit
?
A T I N R N T T (R QS I ) +
PN U U IR AP R [PSE S BT ISSN IR O
PO O I N TN IR I S U I I 4+
O R R A TR S S Iy (R P +
——=l=1 ===+ = —]— 3]+ Lipomatosis der Palma manus

Die alte Hinteilung des partiellen Riesenwuchses von Busch5%),
die eigentlich bis heute trotz gelegentlichen Einspruches ihre Giiltig-
keit behauptete, wenn sie auch nur duBerlichen Merkmalen Rech-
nung trug und kaum den praktischen Bediirfnissen geniigte, stellte
den mit hypertrophischer, entstellender Fettwucherung einhergehenden
Fallen, die Fille von unkompliziertem Riesenwuchs gegeniiber, bei
welchen in sich selbst proportionierte wohlgebildete Glieder, diein
“allen Dimensionen gleichmafBig vergréBert sind, zur Beobachtung
kommen.

(Fortsetzung des Textes S.850.)



346 H. Feriz:
Tabelle 2. Ubersicht iiber die in der Literatur beschriebenen pathologisch-anatomischen
) @ -
- EE: E’S g E.i Knochen, Knochenmark, Periost
Nr. Antor %E EE g § ,un d Gelenke 4 Haut Fettgewebe
1| Arnheim 2 | 17 12%/,| | Rachitische Verinderungen: lym-| Hypertrichosis, | Vermindert
J. phoides, stark vascularisiertes | VenekiasienTe-
Fettmark, verdickte Epiphysen | leangiektasien
2 | Bibergeil 95|32 4 | 9| Bpiphysen und Gelenksflichen | Talgdriisen ver- | Gewuchert bes.
31 | M. millgestaltet; vorzeitige epiphy- | mehrt in subeutis
sire Verknocherung; Verbreite- (diffus)
rung der Wucherungszone. Pe-
riost stark verdickt. Lymphat.
Fettmark. Storung der endo-
chondral. Ossification
3 | Bornaud 44| 2 | ¢| Keine Angaben ? Gewuchert (dif-
tus) bes. in der
Subcutis
4! Habs T|125/133| 4 | 9| Knochen vergrofert aber normal | Livide. Nigel | Gewuchert sub-
J. von Form. Gelenkskapseln ver- | gerieft cutan
dickt
5| 1T (126|133] 8 |3 | GleichmiBige Hypertrophie — Gewuchert sub-
M. cutan
6| . IV 127|133/ 10 | 2 | Gleichm#Bige Hypertrophie Nagel querge- | Gewuchert sub-
J. rieft cutan
7, 198/134| 26 | @ | Periost mibig verdickt. Gelenk- | Normal Gewuchert sub-
J. flichen deformiert. Diaphysen cutan
hantelformig, Epiphysen knorrig
aufgetrieben
8| Hahn 186/ 10 | @ | Osteosclerosis; Diaphysen ver- ? Normal
J. | schmilert
9 |Hoffmann 131153/ 12| & | Knochen vergroBert bei normaler | Etwas verdiinnt | Gewuchert, sub-
J. Form ; Compacta verdiinnt, hart; cutan, diffus
Spongiosa rarefiziert. Epiphysen-
fugen z.T'. vorzeitig geschlossen,
z. T. unregelm. Kalkherde in d.
Gelenksknorpeln. Faserschicht
des Periosts verdickt. Fettmark
10 | Hornstein 157)2Y/, ¢ | Rinde des Kunochen etwas ver-| Verdickte cutis | Hypertrophisch
J. dickt, gleichmiBige Hyper- in der Mnusku-
trophie latur und in der
Subcutis
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Abweichungen bei Macrosomia simplex partialis und bei Macrodystrophia lipomatosa.

Mugkulatur Nervensystem GefiBe Anmerkungen Diagnose
Defekt der lan- | (Spina bifida oc- | Hypertrophisch | Angeborene Bronchiektasien, | Macrosomia uni-
gen Riicken-| culta®)* *Naevus pilosussacralis.Nerv. | lateralis
muskeln ? vagus und Nerv. phrenicus

dext. verdickt. Hypertro-
phia renis et ovarii dexfr.
Rechte Gesichtshilfte halb-
kugelig vorspringend
? ? GefiBwinde hy- | Pes varus duplex. Myxomatoser | Macrodystrophia
pertrophisch Gresichtsausdruck lipomatosa (inci-
piens?)
Hypertroph. fi- | Nucleus hypo- ? *Die linke Hilfte der Medulla ?
brillen. Embry- | glossi sin. kern- oblongata erscheint kern-
onale Muskel- | reicher als reicher als die rechte. In
elemente = im| rechts* der Muskulatur war stellen-
Interstitium weise kornige Entartung von
Fibrillen zu sehen
? ? Vermehrung der | Syndaktylia non ossea Macrodystrophia
Capillaren der lipomatosa
Subcutis
2 ? ? Syndaktylia non ossea Macrodystrophia
' lipomatosa
2 ? Erweiterte Ve- | Klinodaktylie Macrodystrophia
nen lipomatosa
- — — Klinodaktylie Macrodystrophia
lipomatosa
2 ? ? Hochstand des Beckens; kom- | Macrosomia par-
pensierende Skoliose, Coxa| tialis simpl
; valga
Normal Normal ' Normal Syndaktylie, Klinodaktylie | Macrodystrophia
J lipomatosa
Hypertrophisch | peri-u. Endoneu-| Wande verdickt. | Fibrosis glandul. thyreoidea. | Macrosomia par-
rium verdickt; | Lymphspalten Klinodaktylie. Rechte Ohr-| tial.wahrscheinl.
Langhanssche erweitert muschel plump u. dick. Liym-| mit beginnender
Blasenzellen phocavernoma axillar. dupl.

Macrodystrophie



348 H. Feriz:
Tabelle 2
E‘éH é’gm B % .
Nr. Autor 'q:i § -q:) fz % :§ Knochen,ull{ll(;oc(}}gegﬁ;rk, Periost Haut TFettgowebe
CE &
11 | Humme 134|161| 29 | ? | GleichméBig hypertrophisch. Peri- | Cutis verdickt | Gewuchert sub-
J. ost fettdurchwachsen cutan diffus
12 | Jones 137|174/ 18 | 2 | Knochen leicht schneidbar. Spon- | Bpidermis nor- | Diffus gewuchert
M. giosa vermindert. Fettmark. mal. Cutis ver-
diekt
13 | Kraken- 144{193/ 30 | 3 | Diaphys. relat. schlank, wenig | Strat. corn. epi- | Diffus  gewu-
berger J. Knochenlamellen. Epiphys.knor- | derm. verdickt, | chert (subeu-
rig aufgetrieben. Fettmark. Peri- | Corium hyper- | tan)
ost stark verdickt. Gelenksfli-| troph.
chen unregelmifig v
14 | Million 1|152228) 4 |9 Gleichmibige Hypertrophie. Nor- | Glinzend, gers- | Stark diffus ge-
M. males Mark tet u. gespannt wuchert, bes.
subcutan
5, 1 (153|228 2 | 3| GleichmaBige Hypertrophie. Fett- | Gerotet,Stratum | Diffus, -bes. sub-
J. mark reticulare ver-| cut. gewnchert
dickt
16 | Peiser 156/248| 3 | 3| Diaphysen schlank, Epiphys. auf- | Cutis verdickt | Diffus, bes. sub-
J. getrieben, kolbenformig; Spon- cut. gewuchert
giosa rarefiziert; Compacta diinn. (auch zwischen
Kalkarmut. Epiphysenfugen z. Sehnen u. Kno-
T. vorzeitig geschlossen, z. T. chen)
gezackt und verbreitert. Vor-
zeitige Knochenkerne. Fettmark
17 | Sandberg 283) 7 | 3 | Diaphysen verlangert; Epiphysen | ,,Enorm gleich- | Starke, diffus,
J. kolbig ‘aufgetrieben, besetzt mit | miBig verdick- | subcutaneFett-
Exostosen. Gelenke z. T. in| te Cutis* wucherung
Contractur. Periost verdickt
18| Schmitt IT 166|285| 17 | ¢ | Hantelformige Diaphysen; in den | Bpidermis derb, | Subeut. diffuse
M. aufgetriebenen Epiphysen ver-| wellig abgeho-| Wucherung
frithte Knochenkerne. Periost| ben?
verdickt. Fettmark, Corticalis
diinn u. hart. Im Epiphysenfugen-
knorpel starke Siulenbildung
19 | Uebelin 1711316/ 9 | & | Hantelférmige Diaphysen. Epi- 2 Diffus subcutane
M. physen pilzférmig aufgetrieben. ‘Wucherung

Epiphysenfugen unregelmifig.
Grelenksknorpel z. T. degene-
riert. Lymphoid. Fettmark. Pe-
riost in beiden Schichten ver-
dicks
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{Fortsetzung ).
Muskulatur Nervensystem GefaBe Anmerkungen Diagnose
Normal Peri- und Endo- | Venen erweitert, Macrodystrophia
neurium stark | Arterien nor- lipomatosa
gewuchert mal
Fettige Infiltra- ? Normal Klinodaktylie Macrodystrophia
tion und Dege- lipomatosa
neration
- — Media verdickt |Syndaktylie. Die Verinderun- | Macrodystrophia
gen sind beiderseitig un-| lipomatosa
gefdhr symmetrisch
? 2 2 Klinodaktylie; rezidivierende | Macrodystrophia
Lipomatosis lipomatosa
2 ? Venen ektatisch, | Klinodaktylie Macrodystrophia
Adventitia zell- lipomatosa
reich
Fettinfiltration ? Winde hyper- — Macrodystrophia
trophisch lipomatosa
Reduziert, fettig | Schwach entwik- | Gewuchert, er- | * Sehr unzureichend und un- | Macrodystrophia
degeneriert * kelt* weitert, starke | wissenschaftlich beschriebe-| lipomatosa
: Adventitia * ner Fall, daher zweifelhafte
Angaben
Atrophiseh,Fett- ? ? Syndaktylie Macrodystrophia
infiltration lipomatosa
Sehnen verdickt, | ? ? Klinodaktylie. Alteration des|Macrodystrophia
Fettumwachsen endochondralen und Steige-| lipomatosa

rung der periostalen Ver-
knécherung
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Tabelle 2
& |8 2
T: Ayl x E Knochen, Knochenmark, Periost
Nr. Autor 'gE _q:,eé i _§ ’un d Gelenke 4 Haut Fettgewebe
=z | &
20| Wieland 327 1 | & | Osteoporosis, Osteopsatyrosis Glatt, glinzend | Starke Fettwu-
J Lymphoid. Fettmark. Periost in | weil,atrophisch | cherung
beiden Lagen verdickt. Epiphy-
sen hypertroph ; Epiphysenfugen
unregelmifig verbreitert. . Ge-
lenksfldchen fast hart. Hantel-
form des Knochens
21| Winkler 179330| 23 | 2 | Diaphysen gleichmiBig vergroBert. | Normal Fettwucherung
J. Epiphysen durchExostosenknor- in der Subcu-
rig. Periost verdickt tis u. zwischen
den Sehnen
22| Feriz 1110 3 |3 | UnregelmaBige Vergroferung des | Normal, an der | Starke Fettwu-
J. Knochens ; plumpe miBgebildete | Stellederstirk-| cherung in der
Epiphysen und Gelenksflichen;| stenExpansion,| Subcutis undin
weitmaschige Spongiosa, starke ! verdinnt (wie| den Fascien-
Corticalis. Periost stark ver-| gespannt) riumen
dickt. Fettmark. Sesamkngchel- |
chen !
23 | Feriz IIi111 26| @ | Unregelmifige VergroBerung des | Vacuolare Zell- | Sehr stark ge-
M. Knochens. Epiphysen plump;| degeneration i.| wuchert
Gelenksflichen unregelmaBig | Stratum ~ ger-
facettiert, Compacta diinn und | minativam epi-
hart. Spongiosa im x-Photo nor- | derm.
mal. Periost bindegewebig ver- |
dickt

Zeichenerklrung: ? Xeine oder ungeniigende Beschreibungen.

Was nun vor allem diesen sogenannten ,einfachen® partiellen

angeborenen Riesenwuchs betrifft, so miissen wir uns die Frage vorlegen,
ob wir berechtigt sind, ihn so streng von dem allgemeinen Riesenwuchs
zu trennen, wie es meist geschieht. KEs lieBe sich unschwer eine Reihe
konstruieren, die von dem allgemeinen Riesenwuchs (macrosomia
totius corporis) iiber den halbseitigen, gekreuzten und symmetrischen
Riesenwuchs und die Kombinationen dieser Formen zu dem isolierten
Riesenwuchs einer Extremitét und eines Extremitdtenabschnittes
fithrt. In dieser Weise habe ich in der ersten Tabelle die Fille angeordnet.
— Die bloBe Moglichkeit der Konstruktion dieser Reihe gibt uns natiir-
lich noch keineswegs das Recht, die zwischen den Extremen liegenden
Falle kurzerhand als Ubergangsformen und Schaltglieder zu bezeichnen,
sie soll uns nur daran erinnern, da eine Abgrenzung und Einteilung des
Begriffes ,,partieller Riesenwuchs® nicht ohne weiteres moglich ist.
So wenig wir eine einheitliche Ursache des allgemeinen Riesenwuchses
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(Fortsetzung ).
Muskulatur Nervensystem Gefile Anmerkungen Diagnose
Atrophisch ? Venen-adventi- | Storung der endochondralen | Macrodystrophia
tia  verdickt.| und Steigerung der periosta- | lipomatosa
Venektasien len Ossification ; floride ra-
chitis. Sesambeine
Sehnen diinn ? ? Klinodaktylie Maerodystrophia
lipomatosa
Atrophisch Perineuriumauf- | Venen normal. | Klinodaktylie, Syndaktylie Macrodystrophia
fallend stark | Arterien: Ad- lipomatosa
entwickelt ventitia, media
verdickt
Atrophisch von | Normal StellenweiseEn- | Klinodakt., Rachitis, Schwach- | Macrodystrophia
Fett umwach- dothelwuche- sinn. Syndaktylie lipomatosa
rung. Adventi-
tiaverdickung
fraglich
|

annehmen diirfen, so wenig diirfen wir uns beim partiellen Riesenwuchs
verhehlen, dall wir méglicherweise ganz heterogene Erscheinungen mit
dem gemeinsamen &uBertichen Merkmal der GroBenzunahme vor uns
haben. Nur genaueste biologische und histologische Untersuchungen
kénnen uns iiber die Zusammengehorigkeit oder Scheidung der ver-
schiedenen Formen des Macrosomia simplex AufschluB geben. Solche
Untersuchungen fehlen bis heute beinahe génzlich, und eine Einteilung
der Beobachtungen nach der groBeren oder beschrinkteren Ausbreitung
-der Abweichung oder nach ihrer Lokalisation entspricht vielleicht den
praktischen Anforderungen, ist aber prinzipiell nicht recht motiviert.
Immerhin haben die zahlreichen Beobachtungen eine Fiille von Material
an den Tag gebracht, dessen noch ausstehende Sichtung uns manchen
Fingerzeig verspricht. Da ist z. B. beziiglich der Lokalisation des Riesen-
wuchses die Tatsache merkwiirdig, daB in den Fillen, in welchen eine
ganze Extremitat von dem Riesenwuchs ergriffen ist, die VergroBerung
Virchows Archiv. Bd. 260. 23
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meist im distalsten Teil der Extremitat verhiltnismiBig am starksten ist.
Friedberg119?) und Wittelshofer 381), die sehr nachdriicklich auf diese Er-
scheinung hinwiesen, wollten darin ein Charakteristicum des Riesen-
wuchses sehen, mit Unrecht, wie spatere Beobachtungen lehrten. Doch ist
das von den genannten Untersuchern beobachteteVerhalten hiufig genug;
es ist auch bei meinem ,,Fall 2 nachzuweisen. Mein ,,Fall 1 dagegen
widerlegt das sogenannte , Friedbergsche Gesetz, nach welchem iso-
lierter Riesenwuchs der Zehen oder Finger ohne gleichzeitige minder
starke VergroBerung der entsprechenden GliedmafBen nicht vor-
kommt. Mein ,,Fall 1 reiht sich den Fillen von Haebs13) u. a. an,
in denen sich der Riesenwuchs auf den distalen Abschnitt einer
Extremitat beschrankte, ohne daB an den proximalen Abschnitten
Grollenabweichungen meBbar waren. Im Zusammenhang mit dem
,,Friedbergschen Gesetz” ist es bemerkenswert, dall den zahlreichen
Beobachtungen von isoliertem Riesenwuchs der distalsten Abschnitte
von Extremititen, kein einziger einwandfreier Fall von isoliertem
Riesenwuchs eines proximalen Extremitdtenabschnittes gegeniber-
gestellt werden kann. Grund genug, um von einer Bevorzugung der
Akra beim partiellen Riesenwuchs zu sprechen. Offenbar liegen in den
Akra die Bedingungen zur Ausbildung gigantischen Wachstums am
giinstigsten; sind es doch auch diese Teile, die auf die allgemeine inkre-
torische Storung bei der Akromegalie mit Riesenwuchs reagieren,
ebenso wie gelegentlich auf nachweisbare Kreislaufs- und Nerven-
Storungen (vgl. Trommelschlegelfinger). Als Parallelen zu der halb-
seitigen Hypertrophie des Koérpers sind die Félle lehrreich, bei denen
nur die Hilfte eines Extremitiatenabschnittes, z. B. die radiale Hilfte
einer Hand, vergroBert erscheint, wihrend die andere Halfte normal
ist. Es ist naheliegend bei diesen Fillen, ebenso wie bei einem Teil
der Fille von halbseitiger Gesichtshypertrophie, an nervise Hinfliisse
zu denken.

Aus dem Vergleich des klinischen Verhaltens der verschiedenen
Fille, der Art des Wachstums der vergréBerten Korperteile, der nervosen
und andersartigen Nebenerscheinungen, insbesonders der Kombination
mit gewissen Gruppen anderer, angeborener Abweichungen, scheint
jedenfalls hervorzugehen, daf die unter dem Namen der Macrosomio
partialis simplex zusammengefalten MiBbildungen nicht einheitlich sind.
Nach Abscheidung der Fille, die dem allgemeinen ,,normalen® Riesen-
wuchs [Sternberg?%)] an die Seite gestellt werden konnten, und anderer,
die vielleicht als StrahlenmiBibildungen zu werten wéren, kénnte man
in Analogie zu den verschiedenen Arten von erworbenem partiellen
Riesenwuchs, die sich unter dem EinfluB verschiedenartiger endokriner,
nervoser, zirkulatorischer und endziindlicher Erscheinungen entwickeln,
mehrere Typen des angeborenen, partiellen Riesenwuchses unterscheiden.
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Der Versuch einer Systematisierung der angeborenen einfachen Makro-
somien, der, wie oben erwdhnt, bei dem Mangel an biologischen und
histologischen Untersuchungen verfriiht wire, liegt nicht in meiner
Absicht. Im Zusammenhang mit den hier beschriebenen Fallen mochte
ich vielmehr die Form des Riesenwuchses von Extremitatenabschnitten
besprechen, die mit Lipomatosis verbunden ist und dadurch als eine
Kombinationsform von MiBbildung und Geschwulst erscheint.

Aus meiner Zusammenstellung ist zu ersehen, dali diese Form bei
den mehr als eine Extremitét umfassenden Fillen von Riesenwuchs
relativ selten ist, daB sie sich dagegen bei dem auf eine Extremitit oder
auf einen Abschnitt einer Extremitdt beschréinktem Riesenwuchs in
der Mehrzahl der Fille vorfindet. Auszunehmen sind die Fille von
isolierter, angeborener, halbseitiger Gesichtshypertrophie [Lewin208)],
die, obwohl zum grofen Komplex der angeborenen partiellen Makro-
somien gehorend, innerhalb desselben eine gewisse Sonderstellung ein-
zunehmen scheinen. Die Verbindung des partiellen Riesenwuchses mit
Lipomatosis in der einen oder anderen Form ist viel zu hiufig und regel-.
maBig, als daB sie zufillig sein konnte. Ob es sich nun um aligemeine
Fettsucht handelt, oder um vereinzelte umschriebene Lipome, oder um
die diffuse Verfettung der MiBibildung und ihrer Umgebung, oder ob
nur die vom Riesenwuchs am meisten betroffenen Akra die Fettwucherung
zeigen, fast stets ist das Fettgewebe irgendwie vermehrt. Fille von
isoliertem Riesenwuchs im Bereich der Finger oder Zehen ohne wenig-
stens lokale Fettwucherung sind beinahe als Ausnahmen zu betrachten.
Und die Zah! dieser Ausnahmen (d. h. der Fille von Macrodactylia
simplex) wire wohl noch geringer, wenn stets auf das Verhalten des
Fettgewebes auch aullerhalb des Bereiches der MiBbildung geachtet
worden ware, was bel den dlteren Fillen scheinbar oft unterlassen worden
ist. Die wenigen sicheren Félle von Macrodactylia simplex zeigen
jedoch auch in anderer Hinsicht ein von der Mehrzahl der Falle ab-
weichendes Verhalten. KEs ergibt sich, daBl die Macrodactylia simplex
verhdltnismaBig viel seltener mit Syndactylia gepaart geht als der
Fettriesenwuchs, daB dagegen bei ihr erbliche Momente, die bisher bei
keinem einzigen Fall von Fettriesenwuchs beobachtet wurden, immerhin
vorzukommen scheinen [Nolda237), Curling?4)]. Das ist um so auffallen-
der, als gerade die Syndaktylie eine Mibildung ist, deren Erblichkeit
seit Jahren nachgewiesen ist [Ebstein®)]. Man hitte demnach das
Auftreten erblicher Momente eher bei den mit Syndaktylie kombinierten
Fallen von Makrodaktylie zu erwarten, wie dies auch bei meinen Fillen
zutrifft. Fischeri®3) und andere haben bereits vor ldngerer Zeit darauf
hingewiesen, dafl bei dem einfachen, angeborenen, partiellen Riesen-
wuchs das Wachstum der hypertrophischen Teile gleichm#Big ist und
Schritt halt mit dem Kérperwachstum, daB dagegen bei den mit lokaler

23*
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Lipomatosis komplizierten Fillen unproportioniertes, geschwulstartig
schrankenloses Wachstum aufzutreten pflegt. — Wenn man mit diesen
klinischen und kasuistischen Verschiedenheiten die pathologisch-
anatomischen Befunde vergleicht, die in neuerer Zeit durch Wieland??7),
Hofmann'53), Peiser?®) an den Knochen bei Fettriesenwuchs erhoben
wurden, ,,Befunde, die keineswegs in den Rahmen einer einfachen
Hypertrophie hineinpassen,’” so driangt sich uns ein Zweifel an der
Berechtigung der alten einfachen Einteilung von Busch55) auf, und
es erscheint uns mehr als fraglich, ob der Fettriesenwuchs wirklich nicht
mehr ist als eine Abart des einfachen, angeborenen, partiellen Riesen-
wuchses. Hier sehen wir hiufig die Merkmale einer Stérung der embryo-.
nalen Anlage (gelegentliche Erblichkeit, Fixation der Abweichung im
extrauterinen Leben), dort haben wir es mit dem verwirrenden Sym-
ptomenkomplex einer fortschreitenden Wachstumsstorung zu tun, die
gich an embryonale Entwicklungsabweichungen wie Syndaktylie,
Makrodaktylie anschlieBt und zu geschwulstartiger Wucherung, besonders
einer bestimmten Gewebsart, des Fettgewebes fithrt. Es ist verlockend,
die lipomatosen Wucherungen beim Fettriesenwuchs der Kategorie
geschwulstartiger Mifibildungen zuzuzéhlen, die sich an Stelle angebore-
ner Fehlbildungen entwickeln. Demgegeniiber miissen wir betonen, daf
beim Riesenwuchs keine Minus-, sondern eine Plusbildung vorliegt,
bei welcher von Vakatwucherungen keine Rede sein kann und daf}
die Entwicklung der Lipomatosis erst nach der Geburt einzusetzen
pflegt. Ob wir in den lipomatdsen Formen echte Geschwiilste sehen
miissen, soll spéter erdrtert werden.

In der beiliegenden Tab. 2 habe ich den Versuch unternommen,
in tibersichtlicher Form die pathologisch-anatomischen Abweichungen
aneinanderzureihen, die bei den am ausfiihrlichsten beschriebenen Fallen
von einfachem und Fettriesenwuchs von den Autoren angegeben wurden.
Wenn man sich vor Augen hilt, daB die Angaben der verschiedenen
Beobachter, die natiirlich nicht alle gleichwertig sind, in so vielen
Punkten miteinander iibereinstimmen, muB man die Uberzeugung
gewinnen, dafi der Fettriesenwuchs ein eigenes, scharf umschriebenes
Krankheitshild darstellt und mnicht nur eine Variation des einfachen
Riesenwuchses.

Wenn auch das Krankheitsbild des Fettriesenwuchses durch gewisse
Komplexe von Abweichungen charakterisiert ist, so ist sein Umfang
doch noch keineswegs festgestellt. Beziiglich der Pathogenese des Fett-
riesenwuchses tappen wir noch ganz im Dunkeln.

Dennoch glaube ich, daB es die Fragestellung in dem Problem des
partiellen angeborenen Riesenwuchses vereinfachen wiirde, wenn man
die reinen angeborenen Formen (Macrosomia congenita simplex partialis)
den primiren MiBbildungen zuzéhlen und so dem allgemeinen ,,normalen,,
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Riesenwuchs (Sternberg) oder zum Teil (z. B. die Macrodactylia simplex)
den StrahlenmiBbildungen gleichstellen wiirde, den Fettriesenwuchs
dagegen von diesem Komplex abtrennen und als Ergebnis sekundérer
Erscheinungen auffassen wollte. Der Name Fettriesenwuchs (Macro-
dystrophia lipomatosa progressiva) bezeichnet den ganzen verwickelten,
aus hyperplastischen, dystrophischen und atrophischen Erscheinungen
zusammengesetzten Symptomenkomplex, wie er sich z. B. in den beiden
oben beschriebenen Féllen darstellte.

Die erste Frage ist nun ob die Macrodystrophia lipomatosa nur-
im AnschluB an primire MiBbildungen auftritt. Dies ist meines Er-
achtens nicht der Fall. Zwar sehen wir in der Literatur, daB sie meist
zugleich mit StrahlmiBbildungen angetroffen wird, jedoch sind auch
Falle beschrieben worden, in denen primére Mifbildungen nicht gefunden
wurden, ja in denen nicht einmal eine grobere Verinderung der kno-
chernen Teile des von der Macrodystrophia lipomatosa befallenen
Extremitétenabschnittes nachweisbar war [Kleinknecht186), Fall Nr. 31,
33]. Da der Fettriesenwuchs noch keinen fest umgrenzten pathologisch-
anatomischen Begriff vorstellt, wird in vielen Fallen auch die mikro-
skopische Untersuchung der Abweichung kein Licht in die Frage bringen
konnen, ob das verdnderte Glied urspriinglich normal gebildet war oder
ob primdre Makrodaktylie bestanden hat. Der Begriff der Macro-
dystrophia lipomatosa ist ein Hilfsbegriff, eine Arbeitshypothese,
welche die zahlreichen Beobachtungen zusammenfassen und aus einem
bestimmten Gesichtspunkt dem der Dystrophie erkliren soll. Der
pathologisch-anatomische Umfang dieses noch sehr wandelbaren Be-
griffes kann noch nicht festgelegt werden. .

Ich mochte demnach definieren:

1. Die Macrodactylia simplex congenita ist eine primdre Mifbildung
mit unbekannier, wahrscheinlich nicht einheitlicher Atiologie, bet der in
allen Dimensionen und Teilen ebenmdifig vergroferie, formal wohlgebildete
Glieder zustande kommen; sie ist in Parallele zu setzen zu den Strahlen-
mifbildungen, der Syndactylie, Polydactylia, Micromelia usw.

2. Die Macrodystrophia lipomatosa progressiva stelll einen sekunddren
Symptomenkomplex dar, der sich meist im extrauterinen Leben an primdr
mifigebildeten Gliedmafen ausbildet und charakterisiert ist durch hyper-
trophische und dystrophische Skelettverinderungen und durch lokale oder
allgemeine geschwulstartige Wucherungen des Fetigewebes, wodurch die
befallenen Glieder in unformige Gebilde verdndert werden.

Entsprechend der idealen Forderung, bei gleichzeitigen Symptomen
eine Abhéngigkeit der Erscheinungen voneinander oder von einer
gemeinsamen Ursache a priori zu suchen, werden wir uns bei der Macro-
dystrophia lipomatosa mit der Trias: MiBbildung, Dystrophie und
Hyperplasie (oder Geschwulst) zu beschiftigen haben. Hs ist sehr auf-
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fallend, daBl es nicht beliebige MiBbildungen sind, bei welchen der
Fettriesenwuchs auftritt, sondern vor allem MiBbildungen der Fxtremi-
titen, sogenannte Strahlenmifibildungen. Naevi pigmentosi und
vasculosi, die bei Macrosomia simplex unilateralis haufig sind [vgl.
Naev. variqu.-ostechypertrophique von Klippel-Trenaunay's?)], treten
beim Fettriesenwuchs mehr in den Hintergrund. Wo die Macrodystro-
phia lipomatosa mit Syndaktylie oder Makrodaktylie kombiniert ist,
ergreift sie beinahe ausnahmslos die miBgebildeten Endglieder und die
die MiBlbildung tragende Extremitdt. In der Anamnese dieser Fille
findet man hiufig die Bemerkung, daBl die Verwachsung der Zehen
bereits bei der Geburt aufgefallen sei, die Verunstaltung der ver-
wachsenen und manchmal schon miBig vergroferten Endglieder sei
jedoch erst spiter hinzugekommen. In seltenen Fillen ist der Fett-
riesenwuchs nicht nur auf die die Syndaktylie tragende Extremitit
beschrinkt; stets sind aber die verwachsenen Finger ergriffen. Anders
scheint sich die Macrodactylia simplex zu verhalten, die, wie oben
erwidhnt, unverhiltnismiBig viel seltener mit Syndaktylie vereinigt
vorkommt wie der Fettriesenwuchs. Von den zwei hierher gehtrenden
Fallen meiner Zusammenstellung: Fall 3 von Habs'3) und Fall 1 von
Wagners20), trat bei einem (dem Fall von Wagner) der Riesenwuchs
symmetrisch beiderseits an den 5 Zshen auf, wihrend sich eine Syn-
daktylie des 4. und 5. Fingers der linken Hand vorfand. Auch diese
Beobachtung scheint mir fiir eine Nebenordnung der beiden Mibildungen
zit sprechen im Gegensatz der fiiv die Macrodystrophia angenommenen
Unterordnung. — Bei allgemeiner halbseitiger oder gekreuzter Makro-
somie kommt der Fettriesenwuchs nur verhéltnism#Big selten vor.
Im Fall von Jacobsonl®7) zeigte er sich nur an der linken unteren Ex-
tremitit, wihrend die ganze rechte Korperseite allgemein hypertrophisch
war. Im Fall von Hornstein'%) trat die Macrodystrophia an der hyper-
trophischen Kérperseite auf. Im Fall von Friedbergt®) ging der Fett-
riesenwuchs gepaart mit Macrosomia cruciata, war jedoch am starksten
an der rechten unteren Extremitit, an welcher auch eine Syndaktylie
bestand. Wie kénnen wir uns nun den zweifellos bestehenden Zusammen-
hang zwischen dem Fettriesenwuchs und der priméren MiBbildung
vorstellen? Entweder durch die Annahme einer gemeinsamen Ursache
oder durch die Annahme, daB die primére MiBbildung eine Art Ver-
anlagung fiir das Auftreten der Dystrophie darstelle. Die gebrauchliche
Terminologie, die den Fettriesenwuchs dem einfachen Riesenwuchs
koordiniert, nennt beide ,,endogene” MiBbildungen. Liegt darin nicht
bereits die Behauptung einer gemeinsamen Ursache? Man koénnte
es beinahe meinen, wenn man sich nicht vor Augen halten wiirde, wie
unbestimmt und nichtssagend die Bezeichnung ,.endogene” MiB-
bildung dadurch geworden ist, dafl man sie bei vielen MiBbildungen
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wohl nur wegen des Mangels an diskutierbaren &atiologischen Hypo-
thesen als Verlegenheitsklassifikation gebraucht hat. Ich mochte hier
nochmals darauf hinweisen, dafl die Bezeichnung einer MiBbildung
als ,,endogen” vieldeutig und verwirrend ist. Sie miilte beschrinkt
bleiben auf die MiBbildungen, die auf primdre Keimschdden zuriick-
zufithren sind. Die Annahme des letzten Endes unkontrollierbaren,
unbeweisbaren Keimschadens muB aber ein Ultimum refugium bleiben,
zu dem man erst nach Ausschliefung aller anderen, einer Untersuchung
eher zuginglichen Faktoren seine Zuflucht nehmen darf. Wenn iiber-
haupt, so darf man erst, wenn man jede Moglichkeit eines Einflusses
endokriner, nervioser und zirkulatorischer Stdrungen von seiten der
Mutter oder der Frucht selbst auf das Zustandekommen einer MiB-
bildung leugnen muf, in der Keimtheorie, die ein: ignoramus — igno-
rabimus darstellt, resignieren! Mit dem Studium aller dieser Einfliisse
ist aber bis heute kaum ein Anfang gemacht, und man begniigt sich
damit, alle die angefiihrten Stérungen, zusammen mit den hypotheti-
schen, priméren Keimschiden als ,,endogene®, den grob mechanischen
oder entziindlichen ,,exogenen® Einfliissen gegeniiberzustellen und fiir
eben die ,.endogenen MiBbildungen verantwortlich zu machen. Bei
den StrahlenmiBbildungen, bei welchen erbliche Umstinde offenbar
eine groBe Rolle spielen, sind wir, so lange wir keine begriindete Ein-
sicht in die Wirkungsweise der bei der Formgebung des Fetus und
der Regulation seines Wachstums auftretenden Erbkrifte haben, ge-
zwungen, primire Keimdefekte zu verlangen. Auf welche Einflisse
wir aber auch z. B. eine Hemmungsbildung wie die Syndaktylie zuriick-
fiihren, jedenfalls zwingen uns die Beobachtungen zu der Annahme,
daB diese Einfliisse direkt oder indirekt eine Rolle spielen bei der
Entstehung des Krankheitsbildes, das wir Macrodystrophia lipomatosa,
genannt haben und das fast immer im Gefolge einer MiBbildung
beobachtet wird. DaB die MiBbildungen auch ohne die Dystrophie
vorkommen und zum Teil sich nur relativ selten mit der Dystrophie
kombinieren, steht fest, ob aber die Dystrophie ohne MiBbildung mog-
lich ist (was ich glaube), ist noch fraglich, da die Beschreibungen von
an Macrodystrophia lipomatosa erinnernden Abweichungen ohne pri-
mire MiBbildungen [Kleinknecht188)] zu unbestimmt sind, um Beweis-
kraft zu haben. Von einer gemeinsamen direkten Atiologie der MiB-
bildung und der Dystrophie kann keine Rede sein — aber man kann
sich vorstellen, daf} gewisse urséichliche Einfliisse zugleich mit der MiB-
bildung auch die Veranlagung fiir die sekundire Dystrophie zu schaffen
imstande sind. Gerade in dem ersten meiner Fille ist das Verhiltnis
des Fettriesenwuchses zu der MiBbildung sehr deutlich. Bei einem Glied
einer Familie, in der seit Generationen die Syndaktylie erblich ist und
sich stets in sehr regelmiBigen Formen offenbart, tritt ohne ersicht-
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lichen Grund die Macrodystrophia lipomatosa zu der ererbten Entwick-
lungsstérung. Zuvor war nie Fettriesenwuchs in der Familie aufge-
treten. Ein Zweifel an der Prioritéit der MiBlbildung vor der Dystrophie
ist hier nicht moglich. In meinem 2. Fall ist die Erblichkeit der Strahl-
mifbildung weniger deutlich, aber doch nicht zu leugnen. Der Fett-
riesenwuchs ist aber auch hier ganz isoliert. — Demnach miiBte zu der
durch die MiBbildung gegebenen Disposition noch ein individueller
Faktor kommen, um den Fettriesenwuchs entstehen zu lassen. Der
Gedanke, dafi die Macrodystrophia lipomatosa einen fiir gewisse MiB-
bildungen spezifischen Degenerationsproze3 darstellt, ist nicht ohne
weiteres von der Hand zu weisen. Wenn Sternberg?8) mit Bezug auf
den allgemeinen Riesenwuchs sagt, dafl er eine Disposition fir das Anf-
treten allgemeiner Dystrophien setze und dafl die Akromegalie eine
dieser Dystrophien sei, so mochte ich diesen Satz fir den partiellen
Riesenwuchs erweitern und die Macrodystrophia lipomatosa eine andere
Dystrophie nennen, die sich in ihrer meist strengen Lokalisation zum
partiellen Riesenwuchs &hnlich verhalt wie die Akromegalie zum all-
gemeinen Riesenwuchs, indem sie hauptsichlich die ,,Akra“ der betrof-
fenen Extremitaten beféllt. Von der Akromegalie unterscheidet sich
diese Dystrophie nur dadurch, daB ihre direkte Atiologie noch ungeklirt
ist und daB ihr selbstindiges Vorkommen (ochne Mifibildung) noch nicht
sichergestellt ist (wie bei der Akromegalie). Ubrigens ist trotz des
bekannten Zusammenhanges des akromegalen Symptomenkomplexes
mit Hypophysenverinderungen auch dieses Problem nicht ganz geldst
und gerade fiir die hiufige Kombination der Akromegalie mit dem all-
gemeinen Riesenwuchs fehlt die Erklarung. Beziiglich der auslosenden
‘Faktoren der Makrodystrophia ist es begreiflich, dal man sich bei einer
so lokalisierten Erscheinung viel schwerer zu der Annahme innersekre-
torischer Einfliisse entschlieBen kann, als bei einer generalisierten Ab-
weichung. Da man aber iiber die eigentliche Art der Einwirkung der
Hormone, ihre Angriffspunkte usw. beinahe nichts weill, scheint mir die
kategorische Ablehnung jeder endokrinen Beeinflussung [Falfa®?)] nicht
gestattet. Ich glaube, dafl man mit so apodiktischen Negationen noch
viel vorsichtiger sein muf als mit der Aufstellung spekulativer Theorien.
Diese koénnen, auch wenn sie unrichtig sind, durch das Aufzeigen neuer
Gesichtspunkte, der Forschung neue Wege erdffnen, jene gleichen Ver-
botstafeln am Beginn noch unbegangener Wege. Die Tatsache, daf3
Inkrete bei der Entwicklung und dem Wachstum der Vertebraten eine
Rolie spielen, ist heute nicht mehr zu bezweifeln (vgl. Harms141)]. Zwar
bin ich mit den Autoren einig, daB die hin und wieder bei partiellem
Riesenwuchs gefundenen, groben Abweichungen an innersekretorischen
Driisen (z. B. Kryptorchismus) die innersekretorische Theorie der Mif-
bildung nicht stiitzen koénnen. Sie sind so vereinzelt, daf es sich um
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zufallige Koinzidenzen oder um Nebenerscheinungen handeln kann.
Uberdies sind derartige Befunde bisher nur bei partiellem, einfachem
Riesenwuchs und nicht bei ,,Fettriesenwuchs® erhoben worden. dJe-
doch ist meines Wissens bisher bei keinem Fall von ,,Fettriesenwuchs
oder einfachem, partiellem Riesenwuchs die Obduktion und damit die
histologische Untersuchung des endokrinen Systems moéglich gewesen.
Ubrigens wissen wir, daB3 das Fehlen anatomischer Veréinderungen an den
Blutdriisen keinen Schlufl auf die normale Funktion der Driise gestattet,
daB auch bei normalem mikroskopischen Bild Dyshormone gebildet
werden kénnen, die sich klinisch #uflern kénnen (wie z. B. bei manchen
subtoxischen Strumen) und vielleicht nur bei einer biologischen Unter-
suchung nachgewiesen werden konnen. Und endlich miissen wir bei der
Korrelation der Hormone das ganze endokrine System als eine Einheit
ansehen, so dall selbst der derzeit kaum mogliche Beweis normaler
Funktion einer Driise nichts sagen wiirde. Bei diesem Stand der Frage
erscheint es unmdéglich, hormonale Einfliisse bei dem Zustandekommen
einer Abweichung mit unbekannter Atiologie génzlich auszuschlieBen.
Da es sich bei der hormonalen Beeinflussung so wie bei jeder anderen
um das Zusammenwirken des Agens mit der empfangenden, reagierenden
Zelle handelt, kann bei vollig normalem Agens (Hormon) die Stdrung in
der Empfangszelle liegen. Nehmen wir eine direkte Einwirkung des
Hormons auf die wachsende Zelle an, so ist gesteigerte oder pathologisch
veranderte Reaktion eines begrenzten Zellkomplexes (z. B. eines Fin-
gers) unter dem Kinflul értlicher Umstidnde (z. B. Zirkulationsstérungen)
gewill denkbar. Aber auch bei der Annahme, dall sich der hormonale
Reiz erst dem trophischen Nervensystem mitteilt, wottir Analogien
bestehen — und mittelbar zur Auswirkung gelangt, kénnte man lokali-
sierte Abweichungen durch Stérungen der Perzeption und Leitung dieses
Reizes erklaren. — So gelangen wir von der hormonalen Theorie zur
Theorie der Trophoneurose, die ebenso wie die erste von den meisten
Autoren abgelehnt wird. Peiser?%) nennt sie ,,jeder Grundlage ent-
behrend“ und nach Wieland??) ist sie ,,bar jedes anatomischen Sub-
strates. Ganz richtig — aber warum bekennen sich die genannten
Autoren dann zu der Theorie des ,,vitium primae formationis®, zu der
Voraussetzung eines primér, partiell iiberreichlichen oder fehlerhaften
Anlagematerials, wofiir ebenfalls ,jede Grundlage® und ,,jedes anato-
mische Substrat fehlt und wofiir nicht einmal eine klare Analogie an-
gefiihrt werden kann. Die Keimtheorie ist mindestens ebenso unbewiesen
wie jede andere wrsdchliche Hypothese, aber der Mangel jedes Beweises
ist bei ihr weniger fiihlbar, weil sie offenbar unbeweisbar ist. Immerhin
wird man die Keimtheorie bei erblichen MiBbildungen, wie bei der
Syndaktylie gelten lassen miissen. Mit der Anerkennung von Erb-
kraften und Defekten ist aber die Frage nach der Art ihrer Wirkung
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nicht beantwortet, so daff auch in diesen Fillen das Feld offen bleibt
fiir hormonale, nervose und andere Hypothesen. — Bei der Macro-
dystrophia lipomatosa spielt aber die Erblichkeit gar keine direkte Rolle,
so dafl wir bei ihr die Keimtheorie erst in letzter Linie in Betracht ziehen
miissen. Um nun zu der nervésen Hypothese zuriickzukehren, so sind
bisher nur von Hornstein'5?) Verinderungen in den Hiillen der peri-
pheren Nerven bei partiellem, halbseitigem Riesenwuchs mit Macro-
dystrophia lipomatosa gefunden worden (Langhansche Blasenzellen).
Diese Zellen sind aber, wie Hornstein selbst betont, nicht als spezifisch
aufzufassen. Sie wurden auch von allen spiteren Untersuchern vermifit.
Aber was bedeutet der normale histologische Befund an den peripheren
Nerven im Bereich der Miibildung selbst?! So wenig wie die endokrinen
Driisen, sind jemals die nervisen Zentral- und Schaltorgane bei dem
Fettriesenwuchs der mikroskopischen Untersuchung zuginglich ge-
worden. Auch die peripheren, perivasculiiren, sympathischen Nerven-
geflechte deren Bedeutung in der Pathogenese gewisser Trophoneurosen,
z. B. Akroparisthesie, Erythromelalgie usw. wir erst in neuester Zeit
empyrisch zu erkennen beginnen (Leriche), sind bisher nicht untersucht
worden. In Zukunft wird bei, wegen einfachem oder Fettriesenwuchs
amputierten GliedmaBen, die systematische Untersuchung der die gré-
Beren Arterien umspinnenden Nervennetze jedenfalls geboten sein; ins-
besonders da trophische Stérungen, wie Hyperhidrosis, Akroparisthesie,
Mal perforant in Verbindung mit ,,Fettriesenwuchs* beobachtet wurden.
Dafi es sich dabei stets um zufallige Nebenbefunde gehandelt haben soll,
ist schwer zu glauben. Die von dem Autor nicht niher begriindete An-
sicht Wielands???), dall bei der Macrodystrophia lipomatosa die Skelett-
veranderungen gegen die Annahme einer Trophoneurose spriachen, kann
ich nicht teilen. Ubrigens weist auch bei dem einfachen, partiellen
Riesenwuchs, den wir ja als ein hauptsiichliches, disponierendes Moment
fiir den ,,Fettriesenwuchs® beschauen, mancher Umstand auf eine Mit-
beteiligung des Nervensystems, so z. B. die haufige Halbseitigkeit der
Affektion, die gelegentliche Beschrinkung auf die Gebiete gewisser
Nervenstamme und die Kombination mit Trophoneurosen. ~ Diese
Ausfithrungen haben nicht den Zweck, die eine oder die andere #tiolo-
gische Hypothese fiir die wahrscheinlichste zu erklaren, sie sollen nur
zu dem SchluB} leiten, daBl wir bei dem liickenhaften Stand unserer
Kenntnisse noch keine von allen Hypothesen (abgeseben von der mecha-
nischen Hypothese, die hier keiner Widerlegung mehr bedarf) unbedingt
verwerfen konnen und uns deshalb am allerwenigsten auf die unfrucht-
bare Keimhypothese festlegen miissen. Bei der Besprechung der ge-
schwulstartigen (Gewebswucherungen, die das Bild der Macrodystrophia
lipomatosa beherrschen, haben wir uns vor allem die Frage vorzulegen,
ob diese Wucherungen, die lokalen und heterotopen ,,Lipome® und
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,,Angiome‘‘ der Autoren echte Geschwiilste darstellen oder nicht. Gerade
das scheinbare Vorkommen von echten Tumoren in einem typisch wieder-
kehrenden engen Verband mit Entwicklungsstorungen fesselte anfing-
lich unsere Aufmerksamkeit und lieB uns einen Beitrag zur Klirung des
Geschwulstproblems von dem Studium der Kombinationsform er-
warten. Aber der bei der Lekfiire der Kasuistik aufsteigende Zweifel
an dem wahren Geschwulstcharakter der Wucherungen verstirkt sich
je mehr man sich mit ihnen beschaftigt. — Unbestreitbar echte mesen-
chymale Gew#chse wurden eigentlich nie bei dem Fettriesenwuchs beob-
achtet, ebensowenig ein Fall von Bosartigkeit. Bisweilen wird von plum-
pen Exostosen berichtet, die wir allerminst als ,,Geschwiilste® gelten
lagsen konnen. Die Gefilbneubildungen werden meist als subcutane
Varicen oder Venektasien beschrieben, die im Bereich des millgebildeten
Korperteiles liegen. Ob sie nun eine primire MiBbildung des GefaB-
systems darstellen, wofiir manches spricht oder aber Folgen der Ver-
agnderung des Korperteiles sind — als Geschwiilste diirfen sie sicherlich
nicht aufgefalit werden. - Naevi vasculosi, Teleangiektasien und aus-
gebreitete Hautangiome sind mehr beim einfachen Riesenwuchs beob-
achtet worden als beim Fettriesenwuchs. Bei ersterem bevorzugen sie
auch mehr die verunstalteten Korperteile und verraten so einen gewissen
Zusammenhang, wihrend die kleinen heterotopen Naevi, die bei letz-
terem beobachtet wurden, eher den Charakter von Zufallsbefunden
haben und auf Grund der kurzen Beschreibungen ausnahmslos mit der
grofiten Wahrscheinlichkeit den Hamartomen ohne wahren Geschwulst-
charakter zugezdhlt werden koénnen. — Nehmen wir nun die fiir den
»Fettriesenwuchs™ charakteristischen Wucherungen des Fettgewebes
vor, die duBerlich am meisten als echte Geschwiilste imponieren. Diese
traten in allen Fallen an denselben Korperteilen auf wie die Skelettver-
dnderungen. In einer gewissen Anzahl der Fille gingen jedoch die Fett-
wucherungen weit iiber den Bereich der Skelettverinderungen hinaus
und erschienen als heterotope umschriebene Lipome oder hiufiger noch
als diffuse Hyperplasien des Unterhautfettgewebes, so daB3 man an eine
allgemeine Wucherungsbereitschaft des Fettgewebes denken kénnte,
So wie in den beiden von mir untersuchten Fillen unterschieden sich
auch in den meisten anderen Fillen die lipomatdsen Bildungen weder
makro- noch mikroskopisch von gewshnlichen Fettgewebshyperplasien.
Hin und wieder wurden bei den umschriebenen ,,Lipomen Beobach-
tungen gemacht, die auf expansives, autonomes Wachstum hinwiesen
(Andeutung von Kapselbildung, Druckatrophie der Umgebung, von
normalem Fettgewebe abweichender Bau). Ich méchte hier nicht die
ganze lipomfrage wiederholen, aber es ist bekannt, wie flieBend und
unmerklich die Uberginge von den umschriebenen zu den diffusen
Lipomen und von diesen zu den Vakatwucherungen und einfachen oder
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degenerativen Hyperplasien sind. So dafi.es in Grenzfallen ganz unmog-
lich ist, aus dem histologischen Bild der Wucherung die Geschwulst-
diagnose zu stellen. Und um solche Grenzfille handelt es sich beim Fett-
riesenwuchs im besten Falle. Meist kann aber — sowie in meinen Féllen
— kaum ein Zweifel bestehen, daB die Struktur der diffusen Fettwuche-
rungen nur eine Vergroberung und Vergroferung der Struktur des nor-
malen subcutanen Fettgewebes darstellt. Dann fehlt jede Spur von
Kapselbildung und autonomen Wachstum, die Fettmassen sind in nor-
maler Weise von Gefaflen und Nerven durchzogen, die in Trabekeln
verlaufen und keinerlei Schiadigung oder Verlagerung aufweisen, so dal3
die Fettwucherung eher der Hyperplasie als dem echten Lipom verwandt
zu sein scheint. Der Gedanke von Pick?), daB die Lipomatosis beim
,»Fettriesenwuchs™ als isolierter Riesenwuchs eines Gewebes dem par-
tiellem Riesenwuchs eines Organs an die Seite zu stellen wire, ist
gewif3 nicht ohne weiteres von der Hand zu weisen, ebensowenig wie seine
geistreich entwickelten Folgerungen fiir die Geschwulstlehre, in deren
Bereich nach ihm ebenso wie nach Wieland der partielle Riesenwuchs
gehort. Nun ist es ja moglich, daB, ebenso wie in der Chemie die starren
Grenzen der Elemente gefallen sind, in Zukunft auch die scharfen
Grenzen der allgemeinen pathologischen Begriffe fallen werden. Soweit
sind wir jedoch noch nicht, und daher kann ich den Standpunkt Wie-
lands327), der selbst von einer dystrophischen Form des partiellen
Riesenwuchses spricht — und zugleich diese Dystrophie in den Bereich
der Geschwulstlehre verweist, keineswegs teilen. Auch die bestechende
Hypothese von Pick?53) ist nicht zwingend, da sie die Verfettung des
Knochenmarks, die Osteoporose und Osteopsathyrose, mit einem Wort
alle die Veranderungen nicht zu erkliren vermag, die ich im Anschluf3
an Wieland323) als- dystrophisch, degenerative bezeichnen zu miissen
glaube. Da wir diese Erscheinungen nicht vernachléssigen konnen,
erscheint die durch die Picksche Hypothese geschlagene Briicke zwischen
MiBbildung : Riesenwuchs und Geschwulst, die uns im Sinne der ein-
leitenden Ausfiihrungen sehr willkommen wire, leider nicht gangbar.
Andrerseits kann man die geschwulstartige Hyperplasie des Fettgewebes
ebenso fiir den Ausdruck einer dystrophisch-degenerativen Stérung auf
angeborener Grundlage ansehen wie die Knochenveranderungen, so dafl
die Bezeichnung des ganzen Symptomenkomplexes als Macrodystrophia
lipomatosa progressiva allen Frscheinungen Rechnung trigt. Ich stimme
diesbeziiglich vollkommen mit Wieland {iberein, der zur Kennzeichnung
des gleichzeitigen Bestehens hyperplastischer und regressiver Ver-
anderungen die Bezeichnung Dystrophie vorgeschlagen hat, ,,weil hier-
unter neben Verinderungen quantitativer auch solche gualitativer Natur
vorhanden sind“. Wieland halt jedoch die Dystrophie fiir primér und
koordiniert sie dem einfachen Riesenwuchs und kehrt so zu der alten
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Einteilung von Busch®) zuriick, indem er an Stelle von Busch 2. Gruppe
(unformige Hypertrophie) von der ,,dystrophischen Form des angeborenen
partiellen Riesenwuchses® spricht. — Meines Erachtens weisen dagegen,
wie ich oben ausgefithrt habe, die klinischen Befunde und anamnestischen
wie Erblichkeitsangaben darauf hin, dafl die verunstaltende Dystrophie
sekundérer Natur ist. Bine endgiiltige Entscheidung dieser Frage muf
wohl der Zukunft vorbehalten bleiben.

Zusammenfassung.

Der Fettriesenwuchs, fir den die Bezeichnung Macrodystrophia lipo-
matosa progressiva vorgeschlagen wird, ist keine Form oder Unterabteilung
des. sog. einfachen Riesenwuchses, sondern das Ergebnis eines wahrschein-
lich spezifischen sekunddren, dystrophisch-hyperplastischen Prozesses im
Bereiche primdr mifgebildeter Korperteile. )

Die geschwulstartigen Wucherungen bei dem Fettriesenwuchs haben mit
echten Geschwiilsten nichts zu tun.

Der Fettriesenwuchs st nicht erblich, tritt aber als Komplikation zu
erblichen Mifbildungen hinzu.

Die Erscheinungen des Fetiriesenwuchses gipfeln in der Regel an
den Endgliedern der befallenen Gliedmafen.

Die Ursache des Fettriesenwuchses ist ebenso wie die der primdren Mif3-
bildung wunbekannt. Sie mufi jedoch noch keineswegs in Keimfehlern
gesucht werden, da derzeit hormonale, nervése oder andere Einflisse noch
nicht auszuschliefen sind.
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