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Im Zusammenhang mit der Besprechung einer sicher amniogenen 
kongenitalen Mil~bildung 99) habe ieh der Meinung Ausdruek verliehen, 
dab die ,,endogene" Theorie der Mil~bildungen, die fiir den grSl~ten Teil 
derselben angenommen wurde -- mag sie aueh noeh so einleuehtend 
und nnwiderlegbar sein --,  als Arbeitshypothese wenig fruchtbar ist. 
Wenn ieh in der genannten Arbeit zeigen wollte, dal~ nicht nur Defekt- 
bildungen, sondern aueh Plusbildungen ungezwungen auf die Wirkung 
schniirender Amnionfgden zuriickzufiihren sind, so lag es mir fern, 
diese Beobachtung zu verallgemeinern und die Phantasieexzesse zu 
verteidigen, zu denen in friiheren Jahren das Bestreben, alle mSgliehen 
Arten yon Mil~bildungen dutch Amnionstrangwirkung zu erkl~ren, 
gefiihrt hat. Aus der Ablehnung einer so groben mechanisehen J~tio- 
]ogle, wie es die der Amnionf~den und -falten ffir die Mehrzahl der 
EntwieklungsstSrungen ist, folgt jedoch keineswegs der Zwang, un- 
kontrollierbare , ,endogene" Momente dafiir verantwort]ieh zu maehen, 
wie dies meist geschieht. Vor allem ist die Bezeichnung , ,endogen" 
so rage und vieldeutig wie nur mSglieh: sie umfaBt ebenso endokrine 
und andersartige StSrungen der Frueh~, wie Keimdefekte usw. -- 
Erkrankungen, StoffwechselstSrungen oder inkre~orisehe Eigentfim- 
lichkeiten der Mutter sind wohl fiir den Fetus als exogene Momente 
aufzufassen. Wie wenig wissen wir darfiber, wie ungekl~rt sind die 
Begri~fe, deren wir uns bedienen! Bei allen Arten yon MiBbildungen 
hSren wir h~nfig yon Krankheiten, Aufregungen, Traumen, die die 
Miitter w~hrend der Sehwangerschaft durchzumachen hatten. Aber 
ebensooft, wenn nieht 5fret, werden fehlerhaft entwiekelte Kinder yon 
Frauen geboren, die sich w~hrend ihrer Schwangersehaft relativ wohl 
geffihlt haben. Aus derart4gen Angaben zieht man meist seine Setllfisse 
und denkt nur selten daran, wie schwere StSrungen des Allgemein- 
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befindens viele Franen einfaeh auf Kosten der Sehwangersehaft. setzen 
nnd fib normal halten nnd  wie weitgehende Abweiehnngen der Inkretion 
oder des Chemismns des Blntes (urn nur einige Beispiele zu nennen) sieh 
der subjekt.iven Wahrnehmung zu entziehen pflegen. 

Bei der innigen Verknfilofung des Gesehwulstproblems mit. dem 
der Nigbildungen wird der bei ersterem in jiingster Zeit. erbraehte 
Beweis der l%eizt.heorie nieht, ohne Einflul3 auf unsere Anschauungen 
fiber die Ursaehen der NiGbildungen bleiben k6nnen. Mit der Annahme 
der l i tw i rkung  exogener l%ktoren nnd hormonMer StSrungen bei der 
Gesehwulst.ent.stehung lggt. sioh die strikte Ablehnung derselben fiir die 
Entstehung der meisten Mil3bildungen kaum aufreehterhMten. Denn 
wenn wit aueh, gezwungen yon den Ergebnissen der experimentellen 
Gesehwulstforsehung, bezfiglioh de r  kausalen Tumorgenese der Cottn- 
heimsehen Theorie Mlgemeine Gfiltigkeit abspreehen mfissen nnd welt 
entfernt, sind yon der Identifikation yon Gesehwulstgrundlage und 
angeborener Mifibildung, so bleibt doeh, was die formMe Genese betrifft, 
die Yerwandtsehafg zwisehen Gesehwnlst nnd NiGbildnng bestehen nnd 
nStigt zu AnMogiesehlfissen aueh anf anderen Gebieten. 

])ie hgnfige Kombinat.ion yon Gewgehs und lVIigbildung, die IlieBenden 
l~berggnge beider Abweiehnngen, die Ahnliehkeit der formMen Genese 
und eine Menge kliniseher und pat.hologiseh-anatomiseher Beobaeht.ungen 
stiitzen unsere Vermutung, dag Unt.er den Ent.st.ehungsbedingungen 
dieser Erseheinnngen Einfltisse vorkommen miissen, die beiden gemeinsam 
sin& Im Mlgemeinen spreehen wit nur dann yon Entwieklungsfehlern, 
wenn es sieh um angeborene Abweiehnngen handelt. ])a jedoeh das 
Werden and Waehsen innerhMb der Gewebe wghrend des ganzen Lebens 
anhglt, die Generations-, l%egenerations- nnd ])ifferenzierungsenergie 
der Gewebe (z. B. des St.rat.um germinativnm der tIant) erst mit dem 
Tode erliseht -- kurz, da die Entwieklung des Organismns mit  der 
Geburt keineswegs abgesehlossen ist --, kann kein lorinzipieller, sondern 
nur ein Graduntersehied gemaeht, werden zwisehen int.ra- und extra- 
uterinen Migbildungen nnd Entwieklungsst6rungen. I)ie Neigung zu 
10athologisehem Waehst.um, zu Migbildung ebenso wie zur Gew~ehs- 
bildnng ist in einem Gewebe um so grSBer, je gr61]er seine latente Energie 
zu normalem Waehstnm, normaler Akkomodation, normMer Regenera- 
tion ist. Die auslSsenden mit.telbar oder nnmit.t.elbar wirksamen l%eize 
werden also um so kleiner sein miissen nnd um so st~rkere P~eaktionen 
hervorrufen, je jfinger nnd je weniger differenziert die Zellen sind, 
gegen die sie sieh riehten. 

Wahrend Mr als den Angriffslounkt der hypothetisehen ,,Migbildungs- 
reize" yon vornherein die waehsenden Zellen annehmen mfissen, hut. 
nns in jfingster Zeit die exloerimentelle Krebsforsehung den Angriffs- 
lounk~ eines einzigen Gesehwulst.reizes gewiesen. Aus den systemat.isehen 
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Untersuchungen yon Deelmann 77) u. ~. ergibt sich, dal3 bei der Ent-  
wicklung des experimentellen Teercarcinoms der M~use die ersten Waehs- 
tumsherde der erst gut~rtig scheinenden Neubildungen in den untersten 
Lagen des I-I~utepithels auftreten, und dal~ sparer die ersten als Krebs- 
zellen zu deutenden Gebilde in diesen W~ehstumszentren zu sehen sind. 
Auf den ~eiz des Teers antworteten also die waehsenden, generations- 
f~higsten, am wenigsten differenzierten Zellen des Epithels und nicht 
die dem •eize mehr ~usgesetzten oberen Lagen. Der N~ehweis der 
multilokul~ren gleiehzeitigen Gew~ehsentstehung, der fiberhaupt zu 
wiehtigen prinzipiellen Konsequenzen ~fihrt, ist aueh diesbezfiglich 
bedeutungsvoll. - -  Aus mehreren Zellen der Keiml~ge entwickeln sieh 
also gleiehzeitig unter dem Einflu~ des exogenen Reizes Gesehwulst- 
zellen - -  an Stelle norm~ler Hornzellen. Damit haben wit die Geschwulst- 
zellen als die Produlcte einer Di//erenzierungs-, d. h. Entwicl~lungsstSrung 
charalcterisiert. Der Satz: ,,Der ~kquirierte Tumor ist eine extrauterine 
EntwieklungsstSrung, entstanden aus dem Zusammenwirken der Zellkr~fte 
mit  exogenen F~ktoren," bringt die nahe Verwandtseh~ft yon Mil~bildung 
und Gesehwulst zum Ausdruck und ermutigt  zu der Suehe naeh ,,exoge- 
nen" Mi~bildungsurs~ehen. N~tfirlieh wfirde das eine Beispiel des Teer- 
carcinoms wenig sagen, wenn es sieh nicht mit  den Folgerungen deeken 
wfirde, zu denen die Beob~ehtung ~ller Arten yon Gesehwiilsten uns 
geffihrt hat. Dadureh erseheinen Anulogiesehlfisse auch ffir die anderen 
Gew~ehse berechtigt. - -  Ganz allgemein sind es nicht die ruhenden 
Zellen, die auf den Gesehwulstreiz re~gieren, sondern die unreifen, 
waehsenden, labilen ZeUen, dieselben, welche aueh die normalen W~ehs- 
rums- und die Regenerationsreize beantworten. Diese Zellen sind mit  
t~eeht den embryonalen, zu normaler und fehlerh~fter Entwieklung 
~higen  Zellen vergliehen worden. Die inneren Faktoren, yon denen die 
Zellkr~fte abh~ngen, kennen wir nicht genau; es ist unw~hrseheinlich, 
dab es nur Keimenergien sind und nicht ~ueh hormon~le und andere 
Stoffweehseleinfliisse. Jedenfalls k5nnen und mfissen wir uns vorstellen, 
dal~ diese inneren F~ktoren ~llein ~ueh ohne Mitwirkung eines ~u~eren 
~eizes Mil~entwieklung zu Wege bringen kSnnen, und dal~ der ~u~ere 
~eiz um so starker sein mu~, je schw~eher die ihn erg~nzenden inneren 
Faktoren sind, ohne welehe er wirkungslos ist. 

Die Feststellung, d~l~ die Gesehwulst- und M~bildungsreize prinzipiell 
die gleiehen Angri~fspunkte h~ben, s~gt uns niehts fiber die Art dieser 
~eize. J a  wir kSnnen nicht einm~l ~uf ihre Versehiedenheit sehliel~en, 
da selbst die gleiehen ~eize, entspreehend dem versehiedenen Zustand 
der reagierenden Z~llen, ihrer eventuelleu Ver~nderung dureh vor~n- 
gegangene Antriebe oder ihrer ererbten Veranl~gung, ganz verschieden 
reagieren kSnnen. Jedenfalls ist diese Re~ktion, ob sie nm~ zu einer 
G e s c h ~ l s t  oder einer Mi~bildung ~fihrt, der Norm gegenfiber dureh 
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das gleiche grunds~tzliche Moment charakterisiert, n~mlich durch die 
St6rung odes den Vertust des geheimnisvollen ]osmativen Erbgesetzes des 
Entwicklung. 

Die Durchbrechung der das Wachstum und die Differenzierung 
regelnden Gesetze kann ebensogut allein auf Mutationen wie auf exogene 
odes andere sekundgre Ursachen zurfickgefiihrt werden. Wie es aber 
auch sei, wir mfissen uns vor Augen halten, dal] die Ergebnisse der ex- 
perimentellen Geseh~mlstfortbildung die Bedeutung der Zusammenh~nge 
zwischen Gesehwulst und Migbildung nieht vermindern. Die Lehre des 
Geschwulstentstehung allein auf angeborener Grund]age ist gefallen, aber 
der Parallelismus zwisehen der Entstehung des Geschwfilste und der der 
MiBbildungen ist aufs Neue erh~rtet. Die genial zusammengestellte Reihe 
von Schwalbe, die von eehten Mif~bildungen zu eehten Geschwfilsten ffihrt, 
hat niehts yon ihrem Werte verloren. Sie ist der Ausdruek der Verwandt- 
sehaR der beiden Abweichungen, zwisehen denen die IJberg~nge so flieltend 
sind, dab es im speziellen Fall ganz unm6glich sein kann, zu bestimmen, 
wo die Migbildung endet und wo die Gesehwulst beginnt. 

Mit l~echt hat man den F~llen, in welchen sich Kombinationen und 
Ubergitnge der beiden Abweichungen vermnten lieBen, die gr61Re 
Aufmerksamkeit gesehenkt. Gerade in den Xombinationsfgllen kann 
der Sehliissel zum Verst~ndnis der einzelnen Erseheinungen liegen, 
wie in dem berfihmten Stein yon Damiette der Sehlfissel zu den Hiero- 
glyphen lag. Leider stehen wit meist viel hilfloser vor unseren F~llen, 
als die Agyptologen vor dem Stein standen, weil Mr, um im Vergleieh 
zu bMben, nieht einmal den grieehisehen Text gut lesen kSnnen. 

Nines der merkwfirdigsten Krankheitsbilder, das als eine besondere 
Kombination yon Gewgehs und MiBbildung beschrieben wird, ist der 
partielle Riesenwuehs. Besonders jene Form der Erkrankung, die ge- 
paart geht mit gesehwulst~hnliehen Wneherungen des Fettgewebes, hat 
die Anfmerksamkeit aller Beobachter waehgerufen. 

Die bei diesem ,,Fettriesenwuehs" beobaehteten Erseheinungen zer- 
fallen in 3 Grulopen, n&mlieh in MiBbildungen, in geschwulstartige 
Wueherungen und in dystrophisehe Ver~ndernngen. Der ganze Sym- 
ptomenkomplex gilt meist fiir angeboren; einige Symptome, vor ahem 
die gesehwuLstartigen , erseheinen progressiv. Irgendeine Regelm~gig- 
keit im Auftreten der 3 Symptomgruppen wurde bisher nieht beobachtet. 
Der mit lipomatOsen Wueherungen verbundene Fettriesenwuehs wurde 
als eine Unterabteilung des einfaehen Riesenwuehses aufgefal?t [BuschaS)]. 
Die h~ufigen ,,Nebenbefunde" yon Syndaktylie, heterotopen Lipomen, 
Naevi usw. fanden keine besondere Deutung. Erbliqhe Ninflfisse sind 
nieht hervorgetreten. 

Bevor ieh in die Besweehung der einzelnen Probleme des Fettriesen- 
wuehses eintrete, mOchte ieh fiber 2 Fglle dieses Leidens beriehten, 
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d ie  ich  f a s t  g l e i chze i t i g  a n  d e r  C h i r u r g i s c h e n  U n i v e r s i t ~ i t s k l i n i k ,  A m s t e r -  

d a m  ( D i r e k t o r  Prof .  Dr .  O. Lanz), z u  b e o b a c h t e n  d ie  G e l e g e n h e i t  h a t t e .  

Fall 1. Am 3. X. ]924 ~urde  der 3jahr .  Knabe  J. B. aus Amsterdam wegen 
Migbildung des l inken FuBes in 
der Klinik aufgenommen, 

~amilienvor~eschichte: Vater  
gesund. Keine Lues, keine Tuber- 
kulose in der Familie. Die Mut- 
ter  ist behaf te t  mi t  doppelseitiger 
Syndaktyl ie  der 2. und  3. Zehe. 
Die Verbindung der beiden Zehen 
ist  fleischig. Die distale H~ilfte 
der Zehen ist  frei (Abb. 1). Die 
Zehen sind im iibrigen normal  
geformt n n d  beweglieh. - -  An 
den H~nden keine Abweiehung. 
- -  Pa t i en t  ist  das 5. Kind.  Die 
3 ersten Kinder  sind im Sgng- 
lingsalter gestorben. Sie besaBen 
sine Verwaehsung der 2. und  
3. Zehe sines Ful3es und  auger- 
dem sine Ar t  Sehwimmhaut  

Abb. 1. Fall1. SylldaktyliebeiderMutterdesPatienten. zwisehen dem 3. und  4. Finger  
einer Hand.  Ob rechts oder links 

war nieht  mehr  bekannt .  Naeh Angabe der Mut ter  war die Verwaehsung der 
Zehen bei den gestorbenen Kindern  sine vollstandige, his zu den Zehenspitzen 
reiehende. Die verwaehsenen Zehen waren aber n icht  grSBer als die anderen. 
Das 4. Kind  der Mutter  lebt  und  weist keinerlei Abweiehungen auf eben- 

sowenig wie die naeh dem Pat ien-  
ten  geborenen Kinder.  - -  Die 

Abb. 2b. Full 1. Syndaktylie bei einem Bruder 
der Mutter des Patienten. 

Abb. 3. Fall i. Syndaktylie bei einer 
Sehwester der Mutter des Patienten. 

Mutter  selbst en t s t ammt  der Ehe eines mi t  beiderseitiger Syndaktylie  der 
2. und  3. Zehe behaf te ten Mannes mi t  einer gesunden Frau.  Dieser Ehe ent- 
s t ammen 13 Kinder,  yon denen 10noch a m L e b e n  sind. Alle diese besitzen doppel- 
seitige Syndaktylie  der 2. und  3. Zehe, die versehieden s tark  ausgesproehen ist. 
Bei keinem ist die Verwachsung knechern;  Stets seheint die Verbindung ans I-Iaut 
und  derbem Bindegewebe zu bestehen. ]~ei einigen reieht  die Verwaehsnng nur  
bis zum 1. Interphalangealgelenk,  bei anderen bis zum 2. (Abb. 2b, 3), bei 
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3 l!Iriidern der Mutter des Patienten finder sieh aueh eine hautige Verbindung 
zwisehen den Grundgliedern des 3. und 4. J0"ingers der linken Hand (Abb. 2a). 
Der GroBvater des Patienten hat  vSllig normal gebildete Hs Die Verwaehsung 
seiner 2. und 3. Zehen ist fleisehig und reieht bis zum Endglied der Zehen. 
Er  gibt an, dab sein Vater und dessen Vater dieselbe Abweiehung gehabt haben; 
aueh bei 3 yon seinen 5 Sehwestern und 1 yon seinen 4 Brtidern sei die Ver- 
waehsung der 2. und 3. Zehen aufgetreten. Eine Bildnng wie die am linken FuI3 
des Kranken wgre aber seines Wissens nie in der Familie vorgekommen. Der 
Xuriosit~tt halber wgre noeh zu erwghnen, dab dureh ein Mitglied des Mannes- 
stammes dieser FamiNe, einem Natrosen, die Syndaktylie auf Eingeborene der 
Westkiiste Sumatras ttbertragen worden sein soil  Eine Naehpriifung dieser 
mit  einigem Stolz vorgebrachten Angabe war mir nicht mSglieh. 

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

Schema der Erbliehkeitsverh~ltnisse der Syndaktylie in der Familie des 
Patienten (siehe S. 314): 

PersSnliche Anamnese: Die Geburt des Kranken erfolgte spontan und zur 
riehtigen Zeit. Irgendwelehe St6rungen sind dabei nieht aufgetreten; aueh die 
Sehwangersehaft war ganz ohne auffMlende St6rung verlaufen. An dem Neu- 
geborenen wurde die vollst~ndige Verwaehsung der 2. und 3. Zehe des linken Fuges 
bemerkt. ])ie verwaehsenen Zehen waren nieht gr6Ber als die entspreehenden 
normal gestMteten Zehen des reehten FuBes. Sehon im Verlaul des 1. Lebens- 
jahres des Kindes fiel es auf, dab die verwaehsenen Zehen sehneller wuehsen als 
die anderen Zehen. - -  ])as Kind lernte am Ende des ersten Jahres gehen. In  dieser 
Zeit bemerkte die Mutter auf dem Ballen der verwaehsenen Zehen eine Gesehwalst, 
die sieh raseh vergr6Berte. Aueh die verwaehsenen Zehen wuehsen sehr sehnell. 
Allm~hlieh nahm die Gesehwulst die ganze Vorderfugsohle ein; die Zehen bildeten 
einen miBgestalteten Klumpen; das Gehen wurde mtihsamer; der Fug pagte in 
keinen Sehuh und das Kind hatte  Sehmerzen beim Auftreten. ])iese Besehwerden 
gaben den AnlaB zur Aufnahme des Kindes ins Krankenhaus. - -  Geistig hat  sieh 
das Kind normal entwiekelt; es wurde am Ende des 1. Lebensjahres rein und lernte 
zur normalen Z e i t  spreehen. Keine Kinderkrankbeiten. 

Status ~raesens: Patient  maeht  einen gesunden Allgemeineindruek; die k6rper- 
liehe und geistige Entwieklung entsprieht seinem Alter. Ern~hrungszustand, 
Hautfarbe, Turgor, Bewegliehkeit normal. Nirgends Naevi oder Venektasien. 
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Anmerkung: Alle Ehen wurden mit gesunden Partnern gesehlossen. I = der 
Patient ; ? c? = Familienmitg]ieder ohne Syndaktylie ; ~ ,~ = mit Syndaktylie. 

Abgesehen yore linken Ful3 is~ das Kind vSllig wohlgestMtet. Die Untersuchung 
der inneren Organe ergibt keine Abweichung. - -  Die vergleiehende Messung der 
beiden unteren Extremit~ten ergibt keinen L~ngenuntersehied. Aueh beziiglich 
des Umfanges k6nnen bei genauer Messung keine Unterschiede der beiden Ober- 
und Untersehenkel festgestellt werden. Der linke Full zeigt eine entstellende 
Mil3bildung. Von der normal grol3en und wohlgebildeten Ferse aus divergieren 
die Fuftr~nder, die kein Relief zeigen, stark distalwarts. Der Vorderful3 is~ breiter 
und lolumloer als auf der rechten Seite. Der Umfang des Ful3es fiber den Zehen- 
ballen betrBgt rechts 16 era, links 21 era. Es besteht ein m~13iger PlattfuB (links). 
I)er Zehenrand des Fui~es wird (vom Dorsum loedis aus gesehen) von einer klum- 
pigen mehr als gBnseeigrol3en Gesehwulst um ca. 4 em fiberragt (Abb. ~). Diese 
Geschwuls~ nimrat die Stelle der 2. und 3. Zehe ein. Die Planta pedis erseheint 
distal yon der Chopartsehen Gelenkslinie hMbkugelig vorgew61bt; diese Vor- 
wSlbung se~zt sich ohne eigentliche Grenze auf die Unterfli~che der Zehengesehwu]st 
fort;  sie ist derb elastisch yon Konsistenz, nicht ausgesprochen druekschmerzhaft. 
Die Sohlenhaut erscheint etwas livide, sonst abet makroskopisch unver~ndert;  
sie zeigt einige grobe und feine Querlinien, yon denen die deutlichste der Grund- 
fM~e der 2. und 3. Zehe entsprieht. Aueh die InterlohalangealfMten der ver- 
waehsenen Zehen sehdnen dureh Querlinien markiert zu sein (Abb. 5). Die 2. und 
3. Zehe sind zu einem ungefi~hr eff6rmigem K6rper verwachsen, der 7 cm lang, 
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4 em brei t  nnd  3,5 era dick ist  (Umfang 13,5 cm). Die verwachsenen Zehen stehen 
in s tarker  t typerextens ion und  sind akt iv  und  passiv ein wenig im Metatarso- 
phalangealgelenk zu bewegen; die weitere passive Bewegliehkeit s tSgt auf den 
Widers tand  der auf der Plantarsei te  geschwulstartig entwickelten Weieh~eile. 
An der dorsalen Fl~che besi tz t  die Zehengeschwulst eine flache L~ngskerbe; 
beiderseits yon dieser Kerbe sind die kn6ehernen Teile der Zehen deut]ieh durch 
die ~uBerlich unver/~nderte I t a u t  zu tasten.  Die Kerbe teil~ die Zehengesehwulst 
in  einen gr6geren medialen und  einen kleineren lateralen Teil. Es sind zwei senk- 
rech~ stehende, dSnne, kurze aber brei~e Nagelschuppen zu sehen. Die Nagel sind 
nich~ mite inander  verbunden,  besitzen jedoch einen gemeinsamen Nagelfalz, der 
gerade und  quer verl~uft  und  an  der Grenze der beiden Nagel eine kleine Stufe 
bildeg; der mediale, der 2. Zehe entsprechende Nagel ist  18 m m  brei t  n n d  8 mm 
lang; der laterale, etwas proximal  davon stehende Nagel, der offenbar der 3. Zehe 
entspr ieht ,  i s t  9 m m  brei t  und  3 mm lang. 
Das distale Ende der Zehengeschwulst 

Abb. 4. Fall 1. Ansieht der Fiige des Patienten von 
der Dorsalseite. 

Abb. 5. Fail 1. Ansicht des lin- 
ken Ful~es yon der Plantarseite. 

ist  medial schaff eingekerbt, im iibrigen aufgewulstet. Bis auf die HOhe dieses 
Wulstes, der bis zu den bciden NLtgeln reicht  und  die vertikale Stellung derselben 
verursaeht,  erstreckt  sich die Sohlenhaut.  Die groge Zehe ist  du tch  die Geschwulst 
der  2. und  3. Zehe in Varusstellung gedr~tng~; die 4. und  5. Zehe sind seitlieh 
abgedrangt ;  sie s tehen in einem Winkel  yon ungefahr 30 ~ zur L~ngsachse des 
Fuges. Die 1., 4. und  5. Zehe sind normal  beweglich. Die Sens ib i l i t~  und  die 
Tempera tur  der H a u t  sind im Bereich der veruns ta l te ten  Zehen wie aueh iiber 
dem plantaren Tumor normal.  Die Mage der anderen Zehen sind: 

Links l~echts 
I. Zehe . . . . .  3,9 cm L~nge 3,7 cm 

7,0 ,, mit~lerer Umfang 6,7 , ,  
II .  Zehe . . . . .  ] ver- L~nge 3,1 ,, 

[ waeh- mit t lerer  Umfang 5,6 ,, 
I I I .  Zehe . . . . .  [ sen Lgnge 3,0 ,, 

) mitt lerer  Umfang 5,6 ,, 
IV. Zehe . . . . .  2~4 cm L/~nge 2,6 ,, 

3,2 ,, mit t lerer  Umfang 3,3 ,, 
V. Zehe . . . . .  2,5 cm L~nge 2,5 ,, 

3,3 ,, mit t lerer  Umfang 3,3 ,, 
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Aus diesen Mafien ergibt sich, dab die linke grebe Zehe e~was gr61]er nnd 
umfangreieher ist als die rechte und daI~ die linke 4. Zehe hinter der entsprechenden 
rechten etwas zuriickbleibt. 

t~6ntgenau/nahme (Abb. 6). In der Geschwuls~ ist deutlich das Knochengeriist 
der 2. und 3. Zehe zu erkennen. Die Phalangen der 2: Zehe erscheinen grob ver- 
grSl~ert; verh~ltnismiif~ig am st~irksten die Endphalange. Die Grundphalange ist im 
allgemeinen ebenm~l~ig und wohl geformt; an der mittleren und der Endphalange 
fiillt aul~er der VergrSBerung noch die Plumpheit und die Mif~form der Gelenkenden 
auf. Die Phalangen stehen nicht achsengereeht sondern weiehen lateralw~irts ab. 
Diese Stellungsanomalie ist bereits im ~etatarsophalangealgelenk deutlich, ist 
jedoeh am st~rksten im dista]en Interphalangealgelenk. Es besteht also :eine 
Klinodakty]ie der zufolge sieh die Endphalange der gigantischen 2. Zehe~der 
Endphalange der 3. Zehe ni~hert. Das Os metatarsale I I  ist im Vergleieh mit-~der 
gesunden Seite nicht ver~ndert. Die 3. Zehe, die ebenso wie die 2. in der Fett- 
gesehwulst verborgen ist, ist welt weniger vergrSftert a]s diese, ist abet der Iqorm 

Abb. 6. Fall 1. l~6ntgenphotogramm des mil]gestalteten FuBes. (Aufnahme yon Dr. Heilbron. 

gegentiber noch immer deutlich vergr513erf. Ebenso wie die 2. Zehe weieht auch 
die 3. im Metat~rsophalangeaL und im distalen Interphalangealgelenk laterM- 
wi~rts ab. Diese Abweiehnng is~ aber minder ausgesproehen als bei der 2. Zehe. - -  
Die 1., 4. und 5. Zehe nnferscheiden sieh im RSntgenbild nieht wesentlieh yon 
den entsprechenden Zehen der gesunden Seite. Alle )/[etakarpalknochen erscheinen 
normal. Das Spatium interosseum I und I I  ist verbreitert. - -  An den vergrSl~erten 
Zehen sind als einzige epil0hys~ire Knochenkerne die proximalen Kerne der Grund- 
phalangen zu sehen. 

Diagnose: Syndakfylie, Klinodaktylie, Makrodak~ylie (der 1., 2. und 3. Zehe) 
Lipomat~. 

Der im Vergleieh mit dem allgemeinen XSrperwachstnm nnverhi~ltnismgf~ig 
schnelle Wuchs der geschwulstartigen ~il~bildung, der die Entwieklung der an- 
grenzenden Zehen zu stSren drohte, sowie die dnrch die Mfl3bildung bedingte 
Gehst5rung gaben die Anzeige zu operativem Vorgehen. Die Operation besfand 
in der Exartikulation der verwachsenen und haupfs&chlich vergrSf]erten 2. und 
3. Zehe. Das Substrat der halbkugeligen VorwSlbung der Ful~sohle ste]lte sieh 
als groblappiges ~ettgewebe dar, das yon zahlreichen, derben Bindegewebsbalken 



Makrodystrophia lipomatosa progressiva. 317 

durehwaehsen ersehien und  zwischen Sohlenhaut  und  Aponeurose eine kissen- 
artige Verdiekung der subeutanen  Fegtgewebslage bitdete. Entspreehend den 
longitudinalen Ltieken und  Spalten der Sohlenaponeurose, drang das Ge- 
sehwulstgewebe in die Tiefe des" Planta ,  breitete sieh zwisehen der Faseie und  dem 
Mit telfugknoehen diffus aus und  erfiillte die Intermetatarsalr/~ume I u n d  II ,  
Die MittelfuGknoehen waren dureh die Fe t tmassen  s tark  auseinander gedr~ngt;  
die Muskeln waren n ieht  siehtbar.  - -  Unte r  Vermeidung eines p lantaren 
Schnittes wurde v o n d e r  Operationswunde (Raeketsehni t t  mi t  ]angem dorsalen 
Stiel) sovieI wie mSglieh yon  dem gewueherten Fettgewebe entfernt .  - -  Die 
Operationswunde heilte per primam. Bei der ungefiihr 3 Monate nach der Opera- 
t ion vorgenommenen Naehuntersuehung ergab sieh, daG das Kind  ungehinder t  
gehen kann.  I)er distale Teil der Ful3sohle ha t  jedoeh keineswegs normales Aus- 

Abb. 7. Fall 1. Die Fiil3e des Paisienl,en nach tier Operation. An St~eIle 
der exartikulierten Zehen befinden sich Fetthautlappen. 

sehen bekommen. Das diffuse Lipom scheint  sich aufs neue zu entwickeln, was 
yon vornherein zu beffirchten war, da die inf i l t ra t iv  gewueherten Fe t tmassen  
bei der Operation ohne Gef~hrdung des Nerven- und  GefS~Bnetzes n ieht  radika] 
zu entfernen waren. - -  Nach weiteren 3 Monaten gestaltete sieh das Bild gfinstiger. 
Die ~'et twueherung seheint  zum Stil lstand gekommen zu sein u n d  infolge des 
normalen Gebruuches des :FuBes ha t  sieh die Fugsohte abgeplat te t .  Infolge der 
naehweisbaren Verbrei terung der Zwisehenknochenr~ume des MittelfuBes erseheint 
der linke l~ul~ breiter  als des" rechte FuB (Abb. 7). Der Umfang des l inken Fuges 
fiber die Zehenballen betr~igt je tzt  19,2 era. - -  Bei der Naehuntersuehung im 
Oktober 1925 war das Bild unver~nder t ;  das Fe t twaehs tum scheint  zum Still- 
s t and  gekommen zu sein. 

Untersuchung des Operationspr@arates. Die abgegragene Zehengeschwulst 
bes teh t  weitaus zum grSBten Teile aus einem yon zahlreiehen, derben ~Binde- 
gewebstrabekeln durehzogenen Fettgewebe. Die in diesem Gewebe eingel~gerten 
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K2mchen dcr 2. und 3. Zehe liegen exzentrisch dorsal- und lateralwgrts vcrschoben. 
Wghrend also zwischen Haut- und Grnndphalange der 2. Zehe medial- nnd plantar- 
wgrts eine 1,5 cm dicke Fettlage ]iegt, ]icgt dorsalw/~rts die, die Phalangen be- 
deckende Streckschne nnmittelbar unter der Haut und befindet sich lateralw~rts 
zwischen der Grnndphalange der 3. Zehe nnd der I-Iaut nur eine ca. 2 mm breite 
Fettlage. Die Verh~tltnisse sind auch auf der l~Sntgenphotographie (Abb. 6) 
angedeutet. Zum Studium der Beziehung des Fettgewebcs zu dem Skelett der 
verwachsenen Zehen wurde ein die beiden Grundphalangen achsengerecht treffen- 
tier Itorizontalsehnitt durch das Prgparat gelegt. Dabei ficl es auf, da]~ das medial 
yon den Phalangen dcr 2. Zehe fibermgl~ig entwickelte Fettgewebe makroskopisch 
keineswegs den Eindruek einer Geschwulst machte. Vor allem fehlte jedes Zeichen 
autonomcr Anlage. Die Fettmassen watch weder irgendwie begrenzt noch zeigten 
sie eine Neigung, in angrenzendc Organe einzuwaehsen. Das zwischen der Cutis 
und den Bindegewebslagen um Xnochen nnd Sehnen ausgespannte Trabckelnetz 
zcigte grundsgtzlich dasselbe Verhalten wie in der Norm. Nut erschien es aul~er- 
ordentlich vergr61~ert und vergr6bert, so dab die yon Fett erftillten Maschen mit 
freiem Auge so deutlich zu erkennen waren, wie sonst nur bei starker Lupen- 
vergr61~erung. Die I-Iau~ erschien normal dick. Eine besonders leichte Sehneidbar- 
keit des Knoehens ist nicht anfgefallen. Die sichtbaren Epiphysen]inien sind 
deutlich gezackt. Das ]~alkenwerk dcr Spongiosa enthglt Fettmark. - -  Die 
Gelenksflgchen der K6pfchen beidcr Grundphalangen sind glatt aber etwas unregel- 
mgltig. Die Gelenksflgehen der Mittelphalangen sind ausnahmslos mehr oder 
weniger unsymmetrisch. 

Milcroslsopie: (Celloidinschnitte parallel der angelegten Sehnittflgche; Gefrier- 
and Paraffinschnitte yon ~ettgewebc und ]-Iaut.) 

2V~rbung: van Gieson, H~matein-Eosin, Weigerts Elastieaf~rbung. 

Haut: An der mcdialen und plantaren Seite dcr verwachsenen Zehen erscheint 
die Epidermis entsprechend der st~rksten Fettwucherung in der Subcutis sehr 
dtinn, so als ob sic iibermgl3ig gedehnt w~re. Die Papillen sind anffallend klein 
und sp~rlich. Alle Lagen der Epidermis sind zu dfinn. Auch die Curls, welehe 
im fibrigen yon normalem Geffige ist, ist auf die tt~lfte der Norm verschm~lert. 
Die Anzahl der Schwcil~driisen ist vermindert; die Driisen selbst sind aber v611ig 
normal. 

An der lateralen und dorsalen Seite der Syndaktylie, we die subeutane Fett- 
wucherung weniger stark ist, zeigen Epidermis, Curls and I-Iautdriisen ein nor- 
males Verhalten. Die Papillen sind zahlreieh und sch]ank. In nnd unter der 
Cutis liegen sehr viele Schweil~drtisen. Die Nagelf~lze haben normale Struktur; 
sic sind allseitig fiberwulstet yon dem wucherndcn Fcttgewebe der Subcutis. 

Subeutis: Die Subcutis ist fiberm~l~ig verdickt dnrch grol~lappige Fettgewebs- 
wucherung. Das ~ettgewebe ist durehzogen yon einem Netz starker ]~indegewebs- 
trabekeI. Die Hauptlinien dieses Netzes verlanfen radi~r yore Periost zur Cutis. 
Am deutlichsten ist die radigre Anordnnng der Trabekel an dcr halbkugeligen 
Spitze der Syndaktylie zu sehen. 

Blutge/(~fie: Die Gefgl~e verlaufen in den Trabekelzfigen des Fettgewebes und 
erscheinen nirgends durch die ~;ettwucherung verdr~ngt. Die Arterien sind im 
allgemeinen au~fallend dickwandig. Die Wandverdieknng entspricht der mus- 
kul~ren I-Iypertrophie dcr Media; auch die Adventitia erscheint dicker als normal. 
Die Intima zeigt wcnig Abweichungen; das Endothel ist bin und wieder kerr~reicher 
und h6her als normal. - -  An den kleineren arteriellen Gef~l~en ist die ttyper- 
trophie der Media die einzige sichtbare Abweichung. Die Venen sind weder er- 
weitert noch dickwandig; die St~rke der W~nde entspricht stets der Gr61~e der 
Lumina. 
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•erven: Die Nervenst/~mme verlaufen zwischen den Phalangen der ver- 
wachsenen Zehen an den normalen Stellen in Trabekeln des Fettgewebes. Nirgends 
scheint ihr Verlauf dutch die Wucherung des Fettgewebes gestSrt zu sein. Histo- 
logisch sind die meisten Nervenst/immchen vSllig normal. Nur an einigen diinnen 
Zweigchen ist eine deutliche Verdickung des Perineurinms zu sehen, die zuriiek- 
zufiihren ist auf eine Vermein~ng der Bindegewebszenen und kollagenen Fasern, 
die meist zirkul~tr verlaufen und so das Perineurium yon dem Bindegewebe des 
Trabekels abgrenzen. 

Muskeln: Die muskul/~ren Gebilde tre~en auf den Schnitten ganz in den 
Itintergrund. Von den Muscuh lumbricoides sind nur einzelne Biindelehen zu 
sehen, die durch Fettl/~ppchen auseinandergedr/~ng~ sind. Die Muskelfasem 
sind schmal, atrophisch und schlieBen s~ellenweise Fettzellen zwischen sich. Die 
Sehnen sind yon normaler St&rke; durch gewuchertes Fettgewebe sind sic vom 
Periost abgedr/~ngt und dorsalw/s und lateralw/~rts verschoben. 

Periost: Beide Lagen des l~eriosts sind auf mehr als das Doppelte verdickt. 
Die innere Lage ist aul~erordentlich kernreieh, saftreich und reich vaseularisiert. 
Von ihr gehen zahlreiehe Gewebsknospen in die Diaphysen. Die aul3ere Lage 
ist relativ zellarm und besteht zum grStten Teil aus kraftigen kollagenen Fibrillen 
und hyalinen Fasern. Die Gelenkkapseln sind verdickt und sehr gefagreich. 
In den Interphalangealgelenken sind viele blutstrotzende Synoviazot~en zu sehen. 

Knochen: Die mikroskopischen Bilder sind gekennzeichnet dutch eine schwere 
St~rung tier Verkn0cherung, die sich sowohl an den Diaphysen als an den Epiphysen 
~uBert. Die l~inde ist yon wechselnder Dicke; ihre Autenkonturen sind aufterst 
unregelm/~gig. Zahlreiehe Periostknospen und gro$e Lacunen mit Osteoklasten 
zerldiiften den pcrichondralen Knochen der Diaphysen, dessert Entwicklung im 
allgemeinen sehr zurfickgeblieben zu sein scheint. Nut die Diaphysen der Grund- 
phalangen sind grSl3tenteils verknSchert; die anderen Phalangen tragen noch 
Knorpelm~ntel, denen die unregelm~fiig geformten perichondralen Knochenlagen 
nur stellenweise aufsitzen. Die Spongiosa ist sehr weitmaschig; ihre B~lkchen 
sind zum grsl3ten Tail gut verknSchert; teilweise enthalten sie noch unverkalkte 
und verkalkendc Knorpelkerne. Die Hohlr~ume der Spongiosa sind mit reinem 
Fettmark er]i~llt. 

:Die Epiphysen sind mit Ausnahme der proximalen Epiphysen der Grund- 
phalangen noeh rein knorpelig. Die Epiphysenknorpel sind hyalin, zellreich und 
reich vascularisiert. Die Zellcn liegen weniger geordnet als in der Norm. Immerhin 
ist die Anordnung in Zellgruppen iiberall deutlich. Dagegen ist die ,,S/~ulenzone" 
nut in den proximalen Epiphysen der Grundphalangen deutlich. Im iibrigen 
wird diese Zone ersetzt durch eine Zone, in welcher die Knorpelzellen in plnmpen 
l~ngsovalen ttaufen beieinander liegen. Die Verkatkungszonen sind yon wechseln- 
der :Breite. Die Gelenksfl~ehen sind im Sinne der Abplattung und Faeettierung 
verformt. Die Knorpel- und Knochensubstanz selbst zeigt keine Abweichungen. 

~ u t e r e  Gri inde mach t en  mir  die Anfer t igung  yon Ser ienschni t ten  
und  die  Anwendung  spezieller F ~ r b e m e t h o d e n  unm0glich.  I ch  muB 
deshalb  die  Erg~nzung  meiner  an  einzelnen Paraff in- ,  Gefrier- und  
Cel lo id inschni t ten  bei  Anwendung  der  gewOhnlichen F~ rbe me thode n  
gewonnenen  Untersuchungsergebnisse  e inem sp~teren Z e i t p u n k t  vor-  
behal ten. /  W e n n  ich mi r  auch bewuBt bin, dal~ racine Unte r suchungen  
derzei t  noch ebenso Nickenhaft  s ind wie die der  meis ten  Un te r suche r  
[mit  A u s n a h m e  yon  Ho/]mann~aa), Pe i ser~) ,  Wielanda~a), die ihre F~l le  
erschSpfend behande l t  haben] ,  so g laube  ich doeh, dal~ meine mikro-  

u Archly. Bd. 260. 21 
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skopischen Befunde einige bemerkenswerte Sehlfisse zulassen. --  Be- 
ziiglich des Knoehenwaehstums war wohl eine allgemeine Ossifikations- 
stSrung, nicht aber die Steigerung der perichondralen Ossifikation, die 
yon anderen Autoren beschrieben wird, Iestzustellen. Mit der Deutung 
der an den befallenen Knoehen erhobenen Befunde mSehte ieh noeh 
zurfiekhalten. Mit der bloI3en Zusammenfassung der gefundenen Ab- 
weichungen unter den Sammelbegriff der ,,Dystrophie" ist noeh nicht 
viel gewonnen. Vor allem muI~ das Wesen der eigenartigen Ossifikations- 
stSrung und ihre Beziehung zu den Periostabweichungen festgestellt 
werden. Ebenso bedfirfen die Verdickungen der Nervenscheiden, deren 

Bedeutung noch vSllig ungekl~rt ist, 
eines eingehenden Studiums. Die an 
der I-Iaut gefundenen Abweichungen 
erkl~ren sich ungezwdngen als sekun- 
d~re Dehnungserscheinungen. Auch 
die Atrophie der auch in der Norm 
sp~rlichen Muskelelemente der Zehen 
dfirfte eine sekund~re Folge des 
iiberm~f~igen Fettwachstums sein, 
ebenso wie die Mediahypertrophie der 
Arterien, fiber deren Ursachen meine 
Pr~parate keine Auskunft geben. 
Zweifellos handelt es sich bei der 
Fettwucherung nicht um echtes Ge- 
schwulstwachstum. 

Die fibermg~ige Entwieklung des 
funktionell minderwertigen Fettge- 
webes auf Kosten der anderen Ge- 
webe und die damit verbundene 

Abb. 8. Fall2. Die rechte Hand eines Ge- 
sehwisterkindes der Mutter der Patientin. Mil~form Get Zehen f~llt unter den 

Sammelbegriff der Dystrophie. Da- 
mit soll aber nichts fiber die Rolle gesagt sein, die die Wueherung des 
l~ettgewebes in der Pathogenese des beschriebenen Krankheitsbildes 
spielt. Es verdient noch Erwghnung, dab regressive oder degenerative 
Erseheinungen im Fettgewebe nieht gesehen wurden. 

Fall 2. Am 11. II. 1925 wurde das 2 gahre und 2 Monate alte M~dehen 
M. A. Br. aus Amsterdam wegen einer Mil3bildung des rechten FuSes an der 
Chirurgischen Un[versit~tsklinik yon Professor Dr. O. Lanz aufgenommen. 

2'amilienanamnese: Kranke is~ das erste Kind v611ig gesunder, junger 
Eltern. In der :Familie der Mutter sind einige F~lle yon Tuberkulose vorgekommen. 
- -  Keine Lues, kein l~otus. In der Familie des Vaters sind hie Millbildungen vor- 
gekommen. Der Vater der Mutter lag vor 8 Jahren im Binnengasthuis (Abteilung 
Professor l~otgans) wegen eines in seiner ~tiologie nicht geklarten Kuieleidens. 
Es wurde eine plumpe Exostose und Auftreibung des Epicondylus medialis 
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femoris dext. festgestelIt. Aus der Krankengesehiehte ist ferner ersielltliel% dab 
der Mann angab, yon  Gebur~ a n  e in  ffr6fleres rechtes K n i e  besessen z u  haben: Die 
Geschwister der Mutter sind durchwegs normal entwickelt und auch die Ge- 
sehwisterkinder sind mit  einer einzigen Ausnahme frei yon angeborenen Mig- 
bildungen. Die Ausnahme betriff t  die derzeit 14 Jahre alte Adriane d. V., das 
Kind einer Sehwester 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 yon dem famili~ren Verband der bei A. d.V. erhobene 
Befund selbst sehr lehrreich ist, m6chte ich ihn hier in einem ausftihrlichen 
Auszug wiedergeben: ,,An der allgemeinen k6rperlichen und geistigen Entwicklung 
des M/~dchens ist keine Abweiehung zu bemerken. Die unteren Gliedmal3en 
sind v611ig normal und symmetrisch gebildet. Die rechte obere Gliedmal?e ist 
im allgemeinen schwi~cher entwiekelt als die linke. Die reehte Hand hat  nur 
4 Finger; der ldeine Finger scheint zu fehlen; die anderen Finger sind wohl- 
gebildet (Abb. 8). An der Haut  der Hand ist keine Abweiehung zu sehen. Die 
vergleiehende Messung der beiden oberen G]iedmaBen liefert die folgenden Mage: 

Rechts Links 

Umfang: Oberarm (unterstes Drittel) . . . . . . .  18,0 em 19,0 em 
,, Unterarm (oberstes Drittel) . . . . . . .  19,5 ,, 20,5 ,, 
,, Unterarm (unterstes Drittel) . . . . . .  13,0 ,, 13,9 ,, 
,, Hand (an den Fingerballen) . . . . . . .  13,8 ,, 17,5 ,, 
,, Daumen (an der Basis) . . . . . . . . .  5,0 ,, 6,2 ,, 
,, Daumen (am Endglied) . . . . . . . . .  4,3 ,, 4,6 ,, 
,, Zeigefinger (Grundphalanx) . . . . . . .  5,5 ,, 5,9 ,, 
,, Zeigefinger (Endphalanx) . . . . . . . .  3,5 ,, 3,8 ,, 
,, Mittelfinger (Grundphalanx) . . . . . . .  5,5 ,, 5,7 ,, 
,, Mittelfinger (Endphalanx) . . . . . . . .  4,2 ,, 4,0 ,, 
,, Ringfinger (Grundphalanx) . . . . . . .  5,5 ,, 4,9 ,, 
,, Ringfinger (Endphalanx) . . . . . . . .  4,4 ,, 3,9 ,, 

L/~nge: Unterarm . . . . . . . . . . . . . . .  25,0 ,, 25,0 ,, 
,, Daumen . . . . . . . . . . . . . . . . .  5,2 ,, 5,9 ,, 
,, Zeigefinger . . . . . . . . . . . . . . .  6,9 ,, 7,5 ,, 
,, Mittelfinger . . . . . . . . . . . . . .  8,0 ,, 8,0 ,, 
,, Ringfinger . . . . . . . . . . . . . . .  7,0 ,, 8,0 ,, 

Es ergibt sieh demnaeh die merkwiirdige Tatsaehe, da2 trotz der aUgemeinen 
sehw~eheren Anlage der reehten oberen Extremit~t  der reehte Ringfinger be- 
deutend starker und plumper ist als der linke. Dieser Saehverhalt lieB reich zuerst 
an ' e ine  maskierte Syndaktylie denken. Das R6ntgenbild zeigte jedoeh niehts 
yon der Anlage des 5. Fingers. Entsprechend den Magen erscheint das Skelett 
der rechten Hand im R6ntgenbild (Abb. 9) sehw~cher als das der linken. Nur 
die Phalangen der Mittelfinger erseheinen beiderseits ungef~hr gleieh entwieke!t 
and  das Os metacarpale IV mit  den Phalangen des 4. Fingers ist reehts deutlieh 
starker als links. Im Zusammenhang mit  dem Defekt des rechten 5. Fingers isg 
die MSgliehkeit, dag bei der Entwicklung des reehten 4. lq'ingers ein Plus an 
Bildnngsmaterial mitgewirkt hat ,  sehr merkwtirdig. Man denkt  da natiirlieh an 
Keimgewebe des niehg zur Entwieklung gelangten 5. Fingers. Lehnt  man aber 
diesen Gedanken einer Keimverschmelzung, der  sieh bei der Kombinat ion einer 
Plusbildung mit  einer Defektbildung geradezu aufdr~ngt, ab, so bleibt znr Er- 
Id/~rung der Plusbildung nut  die Annahme yon partiellem, einfaehem Riesen- 
wuchs". Eine Annahme, die ich mir im besehriebenen Falle nich t  z u  e igen  m a c h e n  
m6chte .  - -  W~hrend die linke Handwurzel normale Verh~ltnisse zeigt, sind die 
reehten Handwurzelknochen entspreehend ihrer Artikulation mit  nur 4 Meta- 

21" 
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earpalia weitgehend verformt.  In  der proximMen Reihe scheint das Os t r iquet rum 
zu lehlen;  das Os pisiforme ar~ikuliert mi t  dem vergr613erten Os tunatum.  I n  der 
distalen Reihe sind alle 4 KnSchelehen vorhanden,  sie erseheinen aber kleiner 
und  anders geformt als normal.  In  ihrer GesamthGit bilden die Handwurzel-  
knochen einGn v611ig normal  Iunktionierenden GGlenkk6rloer. - -  Die rechte H a n d  
is~ ffei bewGglieh, aber weniger kr~ftig als die linke. Pa t i en t in  is~ l inksh~ndig." 
Nach dieser Absehweifung kehren wir wieder zu dem uns beseh~ftigenden FallzuriiGk. 

Vorgeschichte: Die Sehwangerschaft verlief ungest6rt.  Im 6. Schwangersehafts- 
monat  fiel die iKutter einige Stufen einer Treppe herab. Sie ersehrak dabM hef~ig ; 

Abb. 9. Fall 2. H~inde yon dem Geschwisterkind der Mutter der Patientin. (l~Sntgen- 
aufnahme yon Dr. Heilbron.) 

der Fall  ha t t e  aber welter keine fiihlbaren Folgen fiir sie (keine Blutungen,  keine 
Sehmerzen). Die Gebur t  erfolgte zur Zeit mittels Zange. - -  Sofort nach  der 
Geburb fiel die Mil~bildung des reehten FuItes des Kindes auf. Die 2. und  3. Zehe 
waren mite inander  vGrwachsen und  etwas l~ngGr und  dicker als die anderen 
ZGhen. Die verunstMteten  Zehen wurdGn anfangs yon dem Kinde ebenso bewegt 
wig die anderen;  sp~ter wurden si~ unbeweglieh. Sehon im 1. Lebensjahre konnte  
die Mut ter  ehm deu~liehe VergrOl~erung der Mil~bildung wahrnehmen.  Zugleich 
bildete sich eine weiche halbkugelige Geschwulst a n  der Fultsohle in der GegGnd 
tier Zehenballen. Das Kind  war sehr sehwer zu erziehGn; es ist  bis hGute neeh 
night  rein zu hal ten,  sprich~ noch kein Weft .  Es war stets sehr unruhig, sehmierte 
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in letzter  Zeit viel und  vollfiihrt  stunderilang pagodenartige Nick- und  Schiittel- 
bewegungen. Mit 16 Monaten begann es gehen zu lernen, dabei setzte es den 
rechten FuB stets  rait  der Ferse auf. Wegen einer manifest  werdenden Rachit is  
wurde das Kind  im Ber t  gehalten. - -  Der erste Zahn ersehien, als das Kind  
10 Monate a l t  war. - -  Vor einigen Monaten  t r a t en  Driisenschwellungen am Halse 
auf. Einzetne Driisen braehen durch und  ent leerten Eiter,  ve rnarb ten  aber bald 
un te r  arztficher Behandlung.  - -  In  den letzten Monaten wuehs die Mitb i ldung 
an  dem rechten Ful~ auffallend schnell. 

Status praesens: Gut gen/~hrtes normal  gro•es Kind  wciblichen Geschlechtes. 
Haut fa rbe  normal;  auf den Wangen je ein dreieckiger bis runder  roter Fleck 
(Clown-Wangen). Der Turgor der Hau t  sehein~ vermindert .  Panniculus adiposus 
s tark  entwiekelt.  Der Sch~del ist  auffallend gro$ (T6te carr6e). Fontanel len ge-  
schlossen. Der Gesichtsausdruck des Kindes ist  clownartig, imbezil. Strabisraus 
convergens. Die Stirne ist balkonart ig vorspringend und  zeigt zwei s tark  ent- 
wickelte Tubera.  Die Nasenwurzel scheint eingesunken. Das Kind  grimassiert 

Abb. 10. Fall 2. Unterschenkel u. Fiil3e der Patientin. Abb. 1l. Fall 2. Dorsalausicht der Fii~e. 

w/~hrend der Untersuchung.  - -  Sch~delmaflr Umfang (fron~.-occipital) 51,8 cra. 
Dis tant ia  glabell.-occipital. 35,0 cm, Dis tant ia  (pot. acust, ext. dext.-por, acust  
extern,  sin.) 34,5 cra. - -  Am Gebil~ keine Abweichungen. An beiden Halsseiten 
sind je 2 kleine, n ieht  eingezogene Narben  zu schen. Darunter  sind einige bohnen-  
groge, derb-elastische, bewegliehe Lyraphknoten  zu fasten. An den Rippen- 
knorpeln l inden sieh deutliche Zeichen yon Rachit is  (gosenkranz,  Verbiegung). 
Inhere  Organe: normal. Abdoraen ist  etwas aufgetrieben, welch und  eindriickbar. 
Es besteht  ein erbsengrol~er Nabelbruch. K6rperlhnge 94 era. WaR.  negativ.  

Status psychiczts: Das Kind  ist  geistig zuriickgeblieben. Nur mi t  der gr61~ten 
Mtihe und  Geduld ist  ein ganz geringer Kon tak t  zu erzielen, so dab einfachste 
Aufforderungen vers tanden werden. Das Kind  sprieht  nicht,  ist g~nzlieh in- 
kont inent ,  schraiert uud produziert  bei jeder Ann~herung deutl ichen Negativis- 
mus;  ist  nichg zu Iixieren. 

Status localis: (siehe Abbildungen 10, 11, 12): Die rechte untere  Extremi~/~t 
ist im allgemeinen dicker als die linke. Der Panniculus adiposus scheint  hier 
st~Lrker entwickelt  zu sein als links. Die Unterschenkel  sind beiderseits nach  
anBen und  vorne konvex verbogen. Diese Yerbiegung ist  reehts viel stgrker als 
links. - -  Die oberen GliedmaBen sind ebenso wie die linke nntere  GliedraaBe, 
abgesehen yon den rachit isehen Ver~nderungen (Auftreibung der Gelenkenden an  
den Arraen), normal  gebfldet. Der rechte Fui~ t rggt  cine entstellende MiBbildung. 
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An Stelle der 2. und 3. Zehe befindet sich eine Geschwulst yon der Form einer 
normalen Walze, die sich distal verjtingt und die andercn Zehen wei~ iiberragt. 
(Abb. 11). An der Basis der Geschwulst, wo man die Zehenballen vermutet ,  erseheint 
die Ful~sohle unregelm~tl~ig, wie durch ein hfihnereigrol3cs Kissen vorgewSlbt. 
Diese Vorw61buug ist proximal nicht scharf begrenzt und geht distal in die Zehen- 
geschwulst fiber. Die Sohlenhaut ist makroskopisch nich~ ver~ndert; sie ist rosig 
und diinn wie am linken Ful3, fiihl~ sich jedoch kiilter an. Die l-Iautscnsibilitat 
ist normal. Die VorwSlbung ist ebenso wic die plantare Fl~che der Zehen- 
geschwulst welch, elastisch yon Konsistenz. Auf der dorsalen Fl~che befinde~ 
sich ein halbkugeliges weiches Kissen, dutch welches Teile des Skelettes der 2. und 
3. Zehe zu palpiercn sind. Distal yon dem Kissen liegt in einer ungefiihr drei- 
eckigen Quergrube ein kr~ftiger 1gagel, der 21/2 cm breit und 1/2 cm lang ist. Die 
Nagelgrube setzt sich distal in eine knrze, seichte L~ingsfurche fort, die die Spitze 
der Geschwulst einkerbt.  Die ganze Zehengeschwulst s teht  in starker Abduktion 

Abb. 12. Fall 2. Plantaransicht der Fiiite. 

und leichter Hypercxtension (Abb. 12). Die groBe Zche ist in Adduktionsstand 
gcdr~ngt; sie scheint etwas grSBer zu sein als die linke gro•e Zehe. Die 4. nnd 
5. Zehe sind in Abduktionsstand gedr~ingt; die 4. Zehe ist medialwiirts verbogen 
(Klinodaktylie). Die verwaehsenen, gigantisch vergrSl~erten Zehen mit den 
dorsalen und plantaren VorwSlbungen verleihen dcm Ful~ ein grotcskes Aussehen. 
Im fibrigen erscheint auch der Fuitrficken zu dick. Die Haut  ist bier etwas ge- 
spannt.  Venektasien oder Naevi sind nirgends zu bemerken. Auch sind keine 
eigentlichen Geschwtilste zu ftihlen. Die vorgewSlbten Stellen erscheinen dem 
tas~enden Finger durchwegs als in homogenem Zusammenhang mit  der Um- 
gebung stehend. - -  Die ~ergleichende Messung der beiden unteren Extremit~ten 
an symmetrischen Stellen ergibt die folgenden MaBe: 

Rechts Links 
Li~nge: Distanz: Spina iliaca sup. a n t . ~ a l l e o l ,  intern . . . .  39,5 cm 39,5 cm 

. . . .  Capitul. fibul.---Malleol, extern . . . . . . .  18,5 ,, 18,5 ,, 

. . . .  Tub. calc.--Spitze der 1. Zehe . . . . . .  14,3 ,, 14,3 ,, 

. . . .  Tub. calc.--Spitze der 2. und3 .  Zehe . . . 16,8 ,, 13,4 ,, 

. . . .  Tub. calc.--Spitze der 5. Zehe . . . . . .  12,3 ,, 12,3 ,, 
L~nge der 1. Zehe . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  3,5 ,, 3,0 ~, 

,, der 2. und 3. Zehe . . . .  ' . . . . . . . . . . . .  5,6 ,, 2,5 ,, 
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Rechts Links 
L/~nge der 4. Zehe . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  2,4 cm 2,4 cm 

der 5. Zehe . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  2,4 ,, 2,4 ,, 
Breite der Fugsohle an den Zehenballen . . . . . . . . . .  7,6 ,, 5,6 ,, 

der 2. und 3. Zehe . . . . . . . . . . . . . . . .  4,2 ,, 1,8 ,, 
Umfang: Oberschenkel (oberstes Drittel) . . . . . . . . .  34,2 ,, 33,0 ,, 

. . . .  (unterstes Drittel) . . . . . . . . .  23,9 ,, 22,0 ,, 
,, Un~rsehenkel  (Wadenmitte) . . . . . . . . . . .  21,5 ,, 19,8 ,, 
. . . .  (unterstes Drittel) . . . . . . . . .  16,2 ,, 14,3 ,, 
,, MittelfuB . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  16,8 ,, 14,7 ,, 
,, Vorderful3 bei den Zehenballen . . . . . . . . . .  20,7 ,, 14,0 ,, 
,, Zehe 1 (Grundphalanx) . . . . . . . . . . . . .  6,5 ,, 6,2 ,, 
. . . .  I (Endphalanx) . . . . . . . . . . . . . .  6,2 ,, 5,6 ,, 
. . . .  2 und 3 (Grundphalangen) . . . . . . . . .  14,9 ,, 5,4 ,, 
. . . .  2 und 3 (Endphalangen) . . . . . . . . . .  9,8 ,, 5,3 ,, 
. . . .  4 (Grundphalanx) . . . . . . . . . . . . .  3,0 ,, 3,1 ,, 

4 (Endphalanx) . . . . . . . . . . . . . .  2,6 ,, 2,8 ,, 
. . . .  5 (Grundphalanx) . . . . . . . . . . . . .  3,3 ,, 3,5 ,, 
. . . .  5 (Endphalanx) . . . . . . . . . . . . . .  3,0 ,, 3,3 ,, 

Es zeigt sich also, dab die beiden unteren GliedmaBen bei gleicher Li~nge 
verschieden stark entwiekel~ sin& Die rech~e Gliedmage ist dicker Ms die linke. 
Der Untersehied n immt distalwgrts verhgltnism~gig zu. Die groBe Zehe ist reehts 
gr6ger Ms links. Dagegen ist die 4. und 5. Zehe reehts kleiner als links. Ent-  
spreehend dem lokalen Befund ftihren wir die Verdiekung des reehten Ober- 
sehenkels und Unterschenkels auf die st/trkere Entwicklung des subcutanen Fet t -  
polsters zurtiek. Bei der reehten 1., wie bei den ~erwaehsenen (2. und 3.) Zehen 
ist partieller Riesenwuchs unverkennbar.  Das Zurtiekbleiben der rechten 4. and 
5. Zehe kann dureh den Druck der benaehbarten MiBbildung erklgrt werden. 

tl6ntgenau/nahme: Rechter Ful3 (Abb. 13). Das Skelett der FuBwurzel and 
der 4. und 5. Zehe 1/~13t keine Abweichungen erkennen. Die NittelfuB- and  Pha- 
langeMknoehen der ersten 3 Zehen erscheinen vergrOBer~, weichen aber morpho- 
logisch nieht deutlieh yon der Norm ab. Die Vergr61~erung ist am sti~rksben aus- 
gesprochen bei den Knochen der 2. Zehe; verh/fltnismggig am meisten vergr6gert 
erscheinen die Endphalangen. Die Aehsen der vergr6gerten Zehen bilden mit den 
L~ngsaehsen der Mittelful3knochen einen lateralw/~rts offenenWinkel (X 140 ~ (Klino- 
daktylie). Die K6pfehen der GrundphMangen der 2. nnd 3. Zehe sind abgeplattet.  
Die Mittelphalangen sind unregelm~gig gestalte~. Die stark vergrSgerten End- 
phalangen sind miteinander verwachsen nnd seheinen luxiert zu sein. (Die End- 
phalangen der 2. Zehe lateralw~rts - -  die Endphalangen der 3. Zehe mediMw/~rts). 
Da, dureh bilden die Phalangen tier 2. und 3. Zehe einen distal gesehlossenen Bogen. 
Die Spongiosazeichnung der miBgebildeten Phalangen ist deutlieh, die Cortiealis 
sehein~ sehr diinn zu sein. Das Skelett der 2 verwaehsenen Zehen liegt exzen- 
triseh in der Zehengeschwulst, dorsalw/~rts nnd lateralw/~rts versehoben. Xnochen- 
kerne sind in den proximalen Epiphysen der 1 nnd 2 Phalangen der 1., 2. und 3. 
Zehe zu sehen. Ferner in den distalen Epiphysen der entspreehenden Meta~arsalia. 
In  der proximalen Epiphyse der 1. Zehe liegen zwei Knoehenkerne. 

Diagnose: Partieller Riesenwuehs der 1., 2. und 3. Zehe des reehten Fuges 
mit  lokaler Lipomatosis. Lipomatosis der rechten unteren Extremit~t.  Raehitis. 
Sehwaehsinn. 

Die Operation bestand in der Exartikulation der 2. und 3. Zehe im Tarso- 
metatarsalgelenk mit  gleiehzeitiger Exst irpat ion des l ipomat6sen  Gewebes der 
Umgebung. Die Plantaraponeurose ersehien diffus durehwaehsen von Fettmassen. 
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Abb. 13. Fal l  '2. R6n tgenb i ld  des Vorder-  und  ~Iittelfui3es der 
Pa t ien t in .  (Aufnahme v o n  Dr.  t tei lbron).  

Abb. 14. FM1 2. Die  Ffil~e der  P~t ien t in  nach  der  Opera t ion .  An Stelle der  zwei ten  und  
dr i t t en  Zehe bef inde t  sich ein Fe t thau t l~ppen .  D~e Kl inodak ty l i e  der  v i e r t en  Zehe is t  deut l ich  

zu sehen. Man aehte  auf  die Vergr6Berung der  r ech ten  Gro0zehe.  
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Die Intermetatarsalr~ume waren yon Fet~gewebe erfiillt. Die Mitwegnahme der 
Me~atarsalia I I  nnd I I I  erm5glichte die radikale Entfernung des gewacherten 
Fettes. Zweeks Erzielung einer s~arken Retraktion wurde die Operationswunde 
vorerst often gelassen. Nach 1 Woche wurde die Wunde mit  forttanfender Naht  
gesehlossen, wobei sieh ein kleiner t taut lappen zur kosmetischen Ausfiillung des 
dureh die Operation geschaftenen Zehendefektes anbot. I-Ieilung ohne StSrung. 
Bei der ~aehuntersuchnng, 3 Monate nach der Operation, erschien das funktionelle 
und kosmetische Ergebnis der Operation durehaus befriedigend (Abb. 14). Im Oktober 
1925 hatte sieh das Bild sehr gegndert. Der zuriickgelassene Hautfett lappen 
hat  sich fibermg~ig vergrSBert und wird wohl ~ noch exstirpiert werden mfissen. 

Abb. 15. Fall2. Praparat der exartikulierten 
Riesenzehen*). 

Abb. 16. Fall 2. R6ntgenbild von dem 
Pr~parat der exartikulierten Riesenzehen. 

(Aufnahme von Dr. Heflbron.) 

Untersuchung des OperationsprSparates (Abb. 15, 16): Der Wunsch, das Pr~- 
parat  ~ls Museumsobiekt zu bewahren, ]ie~ uns ~on einer vSlligen Zergliederung 
desselben absehen; dementsprechend konnte die mikroskopische Untersuchung der 
mfl~gebildeten Knochen nicht durehgefiihrt werden. Als einziges Substrat der 
kissenartigen Geschwtilste in der Gegend der Zehenballen und an der plantaren und 
dorsalen Fl~che der Syndaktylie wurde Fettgewebe festgestellt. Dieses Fet~gewebe 
ist yon einem dichten Netz derber und feiner Bindegewebstrabekel durehzogen, 
die in der normalen Cutis und am Fascienapparat inserieren. Gef~Be linden sich 
in normaler Anzahl und Verteilung. - - i D i e  Gefa~e sind makroskopisch normal. 
Das Fettgewebe bildet bei den oben b~schriebenen Kissen bis zu 21/2 cm dicke 
Lagen, die ohne jede Abgrenzung in die weniger dicken Fettgewebslagen der 

*) Amsterdam Path. anat. Mus. Mr. 1334 C. 
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Umgebung iibergehen. Zeichen yon ,,autonomem '~ Waehstum sind nirgends zu 
sehen. - -  Im pathologisch-anatomischen Laboratorium der Universit~t Amster- 
dam (Prof. W. M. de Vries), dessen Sammlung das Prgparat einverleibt wurde, 
wurde dutch vorsichtige schiehtweise Abtragung der Weichtefle yon der Palmar- 
seite aus das Knochengerfist der Syndaktylie freigelegt. (Abb. 15, 16.) Eine auf- 
fallend leiehte Schneidbarkeit der Knochen wurde nieht bemerkt. Die Gelenks- 
kSrper yon den KSpfchen der Metakarpalia an sind durehweg mehr oder minder 
im Sinne der Faeettierung und Abflaehung verformt, die distalen am meisten. 
Die Verwachsung der Endph~langen ist eine vollstgndige. 

.Mi~rosl~opisehe Untersuchung: 1. Epidermis (vom Dorsum des Prgparates). 
Keine Vergnderung der Dicke. Die ttornlage ist sehr gut entwiekelt. 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 
eapillgre und pIacapill~re Gef~Be zu sehen, mit hohen, hypertrophis~hen Endothel- 
s~umen. Hin und wieder sieht man kleinere nicht begrenzte Ansammlungen yon 
Lymphocyten und Plasmazellen, die meist perivascul~r liegen. Die Grenze 
zwisehen Curls und Snbeutis ist ziemlich seharf; sie verh~lt sieh gerade so, wie 
an den Stellen, an welehen die Subeutis normalerweise einen gut entwickelten 
Panniculus adiposus enthglt. - -  3. Subcutis. Die Subeutis besteht aus dem fiber- 
reiehlich entwickelten Panniculus adiposus, dessen Struktur nur eine vergrSberte 
Wiedergabe der Struktur des normalen Fettpolsters darstellt. An der Grenze 
zwischen dem Fettgewebe und der Cutis befinden sieh zahlreiehe grSBere Gefgl3e 
und Nervenst~mme; in den Fettgewebsmassen selbst sind die GefgI~e und Nerven 
seltener; sie folgen in ihrem Verlauf meist den grSl~eren Trabekeln. Immerhin ist 
ihre Verteihng in dem Fettgewebe so regelm~l~ig, dad man allein ihretwegen 
den Geschwulstcharakter der Fettwneherung nieh~ annehmen kann. Die Gef~l~e 
haben zum Teil hypertrophische Endothelien. An manchen Venen glaubt man 
eine Verdiekung der Adventitia wahrzunehmen. Jedoeh kann dies auf T~uschnng 
beruhen, da die meisten Venen in den Trabekeln verlaufen, so dal~ die Aul3en- 
grenzen der Adventitia verwischt sind. An den Nerven k6nnen keinerlei Ab- 
weiehungen festgestellt werden. Die Trabekel bilden ein ziemlieh weites Netz, 
dessen st~rkere Strange senkrecht zur ttantoberfl~che verlanfen. Die feineren 
Bindegewebsztige bilden tin in gewissen Grenzen regelm~Biges Masehenwerk, das 
die ~ettgewebsl~ppchen voneinander abgrenz~. Die ~ettzellen sind verschieden 
yon GrSl~e und Form; viele haben ,,Lochkerne". Die Stellen des st~rksten Waehs- 
turns unterseheiden sich mikroskopisch nicht yon den Ste]len, an welehen die 
Entwicklung des Fettgewebes in engeren Grenzen blieb. 

In dem die Spatia interossea zwisehen den Metatarsalknochen fiillenden 
Fettgewebe sind die Gef~l~e und Nerven reiehlicher als im subeutanen Fett. 
Aueh hier sind die W~nde der Venen im allgemeinen stark entwieke]t, ohne dad 
abet eine siehere Verdiekung der Adventitia zu bewirken wgre. 1V[uskul~re 
Elemente sind sehr sp~rlich. Von den Museuli interossei plantares et dorsales 
sind nut einige sehmale Biindel dtinner Muskelfasern aufzufinden. Die Muskel- 
bfindel sind allseitig umgeben yon ~e~tgewebe. Die Beuge- und Strecksehnen 
der verwachsenen Zehen sind normal. 

W e n n  wir die Ergebnisse der Untersuchung zusammenfassen,  so 

l inden  wir als Subs t ra t  der ve runs ta l t enden  FuI~mil~bildung die Syn- 

daktyl ie  der 2. und  3. Zehe, die ve rbunden  ist mi t  einer ungleichm~I~igen 

gig~ntischen Wachs tumss tSrung  aller Gewebe und Gebilde der Zehen. 

Am st~rksten ist der , ,Riesenwuchs" des Fe t tgewebes  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 Extremit~t  vermehrt. Die WachstumsstSrung der Knochen ist 
rcgelm~[~iger, als die des Fettgewebes, und beschr~nkt auf das Skelett 
der ersten 3 Zehen. Die Fascien und Sehnen sind wenig ver~ndert und 
maehen den Eindruck, sich sekund~r angepaI~t zu haben an die durch 
das exzessive Wachstum des Fettgewebes und der Knochen geschaffenen 
Verhgltnisse. Spezifische oder auch nur eindeutige Abweichungen am 
Gef~appa ra t  der mfl~gebildeten Zehen fehlen. Die Stelle des st~rksten 
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 unregelm~l~igen Wachs- 
rums. Infolge des st~rkeren Wachstums der plantaren und medialen 
tt~lfte stellen sich die verwachsenen Zehen in Abduction und Ityper- 
extension. Es ist naheliegend, auch die Miftbildungen der Gelenks- 
kOrper, die sich nur an den Gelenken befinden, die in Zwangsstellung 
stehen, als Folgen eben dieser Zwangsstellung aufzufassen. Auch die 
merkwfirdige Verwachsung der knOchernen Endphalangen der ver- 
wachsenen Zehen bin ich geneigt, flit sekund~r zu halten, da eine prim~re 
knScherne Syndakty]ie sich eher an den Grundphalangen oder Meta- 
karpa]ia zeigcn miil~te, als allein an den Endphalangen. Da sich gerade 
an diesen periphersten Teilen des Zehenskeletts der Riesenwuehs und 
die Ktinodaktylie am stgrksten offenbaren, glaube ich auch die 
knScherne Verschmelzung der Enden  damit in Zusammenhang bringen 
zu dfirfen. Ich stelle mir vor, dag die ursprtinglich getrennt nebeneinander 
liegenden Knochen durch ihr eigenes iibermgl~iges Wachstum nnd den 
Druck der Umgebung aneinandergedrgngt wurden und so verschmolzen 
sind. (Vgl. die Anngherung der Endpha]angen bei Fall 1, Abb. 6.) 
Mikroskopisch konnten bei der Untersuchung der Weichteile keine 
spezifischen Abweichungen gefunden werden. Die mikroskopische Unter- 
suchung der Knoehen, die der komplizierenden t~achitis halber zwar 
keine unzweideutigen Ergebnisse, aber doeh Vergleiche mit den Befunden 
Wielands a2v) versprach, mul~te leider unterbleiben. 

Bei der Durchsicht der Literatur ergibt sich, dal~ die K0mbination 
yon Syndaktylie mit partiellem Riesenwuchs der verwachsenen Zehen 
oder Finger nnd diffuser Lipomatosis vor allem im Bereich der miD- 
gebildeten Extremitgt  in gewissem Grade typisch genannt werden kann, 
so dab man yon einer Abart des partiellen Riesenwuehses sprechen 
k6nnte [Ho//mann53)]. U m  eine 1Jbersicht zu geben fiber die ver- 
schiedenartigen Formen, die man gew6hnlich unter dem Begriff des 
partiellen lgiesenwuchses zusammenfaBt, und zur Verdeutlichung der 
Zusammenh~nge mit anderen Abweichungen habe ich im folgenden eine 
Anzahl yon F~llen tabellarisch zusammengestellt. 

(Fortsetzung des Textes Seite 844.) 
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Tabelle 1. 1. Macrosomia unilateralis  

1 

2 
3 

4 

5 

6 

7 
8 
9 

10 
11 

12 
13 

14 

15 

16 

17 

18 

19 

20 

21 

22 

23 

Au~or 

Adda 

trnheim 
Berend 

Beuscher 

Brfining 

Burchardt 

Comby 
Demme 
Dietlein 

Fischer, H. 
Iteller 

I:iermanides 
Hoberg 

Hornstein 

t tnmphrv  

Lewin 

MObius 

Monod-Trelat 

17 
27 

272 
308 

51 

53 

68 
81 

315 
83 

102 
145 

146 
151 
308 
197 ~ 

163 
308 
206 [ 

210 I 
206 I 
110 

i 

218 
313 

1239 
1313 

82 
313 

Bezeichnung 
des Falles 

! 

2 

Logan 

FrXnkel 

Chassaignac 

Broca 

Burlet-Olier 

Devouges 

Riesenwuchs 

Obere Untere 
Extremi- Extremi- 

t~iten t~ten 

4, 5 1, 2 

+ § 
§ § 

§ + 

§ + 

+ + 

§ + 
§ + 

+ § 
+ + 

§ § 
§ § 

1 1, 2 

+ + 

§ § 

+ + 

+ + 

+ § 

1, 2, 3~ + 

+ § 

+ + 

1 , 2 , 3  1 , 2 ,  3 

Syndaktylie 
I 
I 

Obere Untere 
Extremi- Extremi- 

t~ten t~en 

I 

Andere MiB- 
bildungen 

,~  
, z  

2 , 3  
(bdsts.) 

2, 3, 4 
(bdsts.) 

- -  2, 3 

Klinodaktvlie[ 

- -  , - } -  

_ i ! 

P~ i i 
(beiderseits) 

§ 

Angiome~Ca- + 
vernoIIlo 

Lympho- 
cavernome 

_ I 

_ _  L 

m 

§ § 
i 

- [ - i  

§  

§ 
§ 

,I § + 

, § 

§ + 

i I 



Makrodys~rophia ]ipomatosa progressiva. 

und cruciata simplex. 

331 

§ 

m 

§ 

~erv6se St6- 
rungen 

§ 

Lipomatosis 

, I hetero- 
oKal I top 

m ~ m 

9 

z 

§ 
§ 

$ § 

? + 

§ 

? 

? + 

3 + 

3 

$ + 

§ 

Anmerkungen 

EinigermaBen fraglicher Fall. Die Zehen waren links, 
die Finger reehts hypertrophiseh. Der linke Unter- 
arm war um 4 cm l~nger als der reehte 

Brochiektasien, starke Behaarung 
Die Syndaktylie ist beiderseits symmetriseh. Die linke 

Gesichtsh~ilfte ist hypertrophisch 
Geistige Inferiorit~tt, Polydaktylie ist erblich, lCiesen- 

wuchs, l~echte Gesichtsh~lfte hypertrophisch. Stra- 
bismus 

hngiom der Unterlippe. Rechte Gesichtshitlfte hyper- 
trophisch 

Chorioretinitis areolaris dext. Linke Gesiehtsh~ilfte hy- 
pertrophisch 

Cyanose, Gesieht symmetrisch 

Gesicht symmetrisch 
L'tles II1, Naevus flammeus gigauteus 

Mit Einsohlu~ des Gesichtes 

Mit Einsehlul~ des Gesichtes 

Mutter geisteskrank. Der Charakter der Fettwuehe- 
rungen ist zweifelhait (vielleicht Makrodystrophia) 

Mit Einsehlul~ des Gesichtes und der Briiste 

Hypertrophia cruciata. Linke Gesichtsh~lfte und Arm. 
Reehts Bein 

Mit Einsehlul~ des Gesiehtes 

Mit Einschlufi des Gesichtes 

Gesieht symmetrisch 

Geistig zuriickgeblieben, Gesicht symmetrisch 

Geistig zuriickgeblieben, Gesicht symmetrisch 

Gesieht rechts hypertrophisch. Zwei Zehen links eben- 
falls hypertrophiseh 



332 H. Feriz : 

Tabdle 1 

Autor 

24 ] Raymond-Janet 

25 [ Reil~mann 

26 Riecke 
27 Riegel 

28 

29 

30 
31 

32 

33 

34 
35 

36 

2671 

271 

273! 
274 

:Bezeichnung 
des Falles 

~ i e s e n w u c h s  

Obere Untere 
Extremi- Extrerai- 

t~ten ti~ten 

§ § 

§ + 

§ § 
§ § 

S y n d a k t y l i e  

Obere Untere 
]~xtremi- Extremi- 

t~ten t/iten 

2, 3 2, 3 

Polydaktylie 

Andere Mi{~- 
bildungen 

Ektrodakty- [ 
lie 4.5. Finger 

Atrophie des ! 

�9 

Steffen 

Stier 
Tebrich 

Tilanus 

Trelat-Monod 

Tugendreich 
Wiedemann 

Wittelshsfer 

294 i 

tin[ 
294] 
3ooj 1 osf 

!319 

306 
313 
315 
325 

331 

i 
P 
i 

Finlayson -t- 

§ 
§ 

§ 

§ 

§ 
+ 

+ 

§ 

§ 

+ 
§ 

§ 

+ 

§ 
§ 

2, 3 

recht.M.long. I 
dorsi I 

Kryptorchis-[~ 
mus Phimosis I 

hernia [ 
+ ! §  
i 

-~ § 

-f- + 

+ + 

+ 
Cornu cutan. § + 

papilloma 
fibroma i 

37 [ Adams 

38 Annandale 

39 Boinet 
40 Braquehaye 

41 Busey 

42 Busch 

43 Cayla 

44 Cestan 

56 
12 
42 
46 

56 
270 

55 
74 
59 

62 

J. Raid 

Curling 

3 

1, 2 

2, 3, 4 
1, 2, 3 

+ 
1, 2, 3 

2, 3 

2. Maerosomia simplex einzelner Extremitdten und 
-b •aevus gi- ? i 

ganteus 
1 

Exostosis 
q- Naev. flare. -k -~ 

giganteus 
- -  Arteriaradia- 

Its sehr er- 
weitert 

Klinodak- 
ty]ie 

Klinodakt. 
Strabismus 
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( Fortsetzung). 

.NervSse StS- 
rungen 

~ a g~ 

+ 

Lipomatose 

] hetero. 
lokal top 

Seite 

Anmerkungen 

? - 

S .  ? 

- 

- 3 

P. ? 

- 3 

? 

3 
3 

? 

3 

? 

3 

' }_ 

§ 

!++ 

§ + 

+ 

! 

+ 

Epilepsie. :Die SyndaktyIie ist erblieh, nich?~ der Rie- 
senwuehs 

Reehte KSrper-, linke Sch~delh~lfte tlypertrophiseh. 
Patient ist sehr reizbar 

Mit EinschluB des Gesichtes 

Mit Einschluit des Gesichtes. Polydaktylie ist erblich. 
Riesenwuchs nicht 

Hernia umbilicalis; Rachitis ; Rumpf und Gesicht 
symmetrisch, fCecht e Gehirnhemisph~ire hypertrophisch 

Links nur dig. 2. 3. 4. hypertrophisch. Rechte Gesiehts- 
h~tlfte hypertrophisch 

Mit EinsehluI~ des Gesiehtes 

Sehaltz~ihne in der linken Kieferhiilfte. Gesieh~ links 
hypertrophiseh 

Fortschreitende allgemeine halbseitige Hypertrophie mit 
Einsehlu~ des Gesiehtes 

Die Akra sind normal 

Cyanose. Gesicht symmetriseh 

Linke Seite kiihler als rechtel  (?) 

Gesieht symmetrisch 

Extremitgtenabschnitte (Macrodaktylia simplex). 

§ 

§ 

+ - i - ! -  
I 

I ! 
[ 
I 

- I - J -  

- 3 + 

- i ~  + + 

_ _ 3 + 

- - ~ § 

- - 3 +  

- - ? + + 

J 

Symmetrischer Riesenwuehs. Stiindige Reizungen und 
:Entztindungen 

8ekund~tre Ankylosis. Versehen tier Mutter?l 

Reehts 2., 3., 4. Finger, links 1., 2.., 3. Finger vergrSitert 

Gesieht unsymmetriseh; im Al~er yon 19 Sahren offene 
Epiphysenfugen 



334 H. Feriz : 

Tabelle 1 

45 

46 
47 

48 

49 
50 
51 
52 
53 
54 
55 

56 

57 
58 

59 

Autor  
g 

6(] 
61 
62 

63 
64 
65 

Comby 68 

Davidson 76 
Duplay 86 

Duzea 90 
187 

Ewald 96 
Fiedler 100 
Fischer, H. 102 

, 102 
,, 102 
,, 102 
,, 102 

Flath 104 

Flinker 1106 
Fumarola 114 

Griinfeld i 130 

Habs 134 
Hahn 136 
Hulke !160 

Humphry 163 
Klaul~ner 183 
Klippel-Trenau- 187 

nay ] 

66 Kiilbs 194 
! 

671 Lejars 204 

69 Pokahr 

Bezeichnung 
des Fal les  

Riesenwuchs  

Obere Untere  
Ext remi-  Ex t remi -  

t~iten t i i ten 

Syndakty l ie  

Obere i Untere  
Extremi-  I Ex t remi -  

t i i ten ! t i i ten 

Andere  MiB- i ~ 
b i ldungen  i > 

1 
6 
3 
7 
8 

15 

Walter 
5 

+ 

3 

2 
+ 

2, 3 

+ 
4, 5 

2 
1 

% 3 

3,14 

+ 
+ 

+ 

1,3 

1, 2, 3 

1 

2, 3 
+ 
+ 

§ 

+ 

2, 3 

2, 3, 4 

Cyanosis 
localis 

Naev. flamm. 
giganteus 

Naev. flamm. 
giganteus 

Klinodaktyl. 

Polydaktylie 
Ektrodaktyl. 

Phalange en 
fourchette 

rechts 
Am,iotische 

Furchen 

Caveruo- 
mata 

Klinodakt. 

~aeVllS 
giganteus 
unilateral 

Naev. flamm. 
giganteus 
Klinodakt. 

Kryptorchis- 
mus duplex, 

Hirschsprung- 
sche Krankh. 

§ 

+ 

§ 

§ 

+ 

+ 

§ 

+ 

+ 
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5TervSse St6- 
rungen 

Lipomatosis 

hetero- 
lokal top 

~ . ~  

! Seite 

Anmerkungen 

+ 

§ § 

+ 

§ § 

Virchows Archiv. Bd. 260. 

Kompensatorische Seoliose 

Spalt- und Defektbildungen an der rechten ~ a n d  und 
am reehten Fu~. Stellungsanomalie des reehten 12u- 
Bes. Linker Ful~ 6 Zehen. Doppelnagel am linken 
Zeigefinger 

GesehwulstmfiBige Hypertrophie (Dystrophia lipoma- 
rosa) ? 

L. Ektrodaktylie 

Erysipelas, cavernSse Umwandlung der art. iliaca sin. 

Ankylosis des FuBes und der 1. und 2. Zehe 

]=[ypertrophie ossea 

B~iesenwuehs familiar 

Rachitis. Progress. Wachstum. 
trisch beiderseits 

Syndaktylie symme- 

22 
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Tabelle 1 

70 

71 
72 

73 
74 

75 

76 
77 

78 

79 
80 

81 

82 

s3] 
84 

851 
861 

87 

Autor  

Redard 

Sandberg 

Sicard 
Steinberg 

Stembo 

Sehwarz 
Wagner 

Widemann 

Willems 
WittelshSfer 

39.9 
74 

331 

Blumenthal 39 ' 

Friedberg 110 

Jacobson 167 

Machenhauer 251~ 

Masmej e au 219 

Monod-Tre]at [31.~ 
108 

Tridon 314 

Beze ichnung  
des  Fal les  

1 

2 

2, 

1 

I 1,2 
Curling 

l~iesenwuchs 

Obere  I Un te re  
Ex t r emi -  Ex t remi -  

t~iten i t~ten i 

3 

Syndaktylie 

Obere  Unte re  
Ex t remi -  E x t r e m i -  

tAten t~ ten  

?* 

4, 5 

k n d e r e  Mi~- 
b i ldungen  

Hypertrophia 
vasorum 

Paresis n. 
~ersoneL dext, 
taubstumm 

Naev. flamm. 
gigant. 

Kryptorchis- 
m u $  

Klinodaktylie 

.4 

> 

+ 

Foucher 

2, 3 

5 

+ 

2--3 

+ 

+ 

2, 3 

2, 3 

+ 

-5  

? 

+ 

+ 

3. Macrosomia unilateraIis aut 

Naev. flamm. + 
giganteus. 

Klinodaktylie 
3 ,4  , +  + 
-- + 

2 - -5  Hypospadie + + 
Angiom. 

+ 

+ 

Klinodaktylie + 

881 Adams 

89 Adler 

3[ 

6 

4. Macrodystrophia lipomatosa einzelner Extremitgten oder 

2, 3 ]Klinodaktylie + 
[ Cyanose der 

+ ! [ linken Hand 

1, 2, 3 ~ I 



Makrodystrophia Iipomatosa progressiva. 337 

( Fortzetzung). 

NervSse 8t5- Lipomatosis 
"~ rungen [ hetero- 

I : a l l  to p 
~ - 

Z i i l Z  - 

§ . . . .  

. . . . .  § 

cruciata cure dystrophia lipomatosa. 
§ -- § - 

§ 2 4 7  

++) 

ExtremitStenabschnitte. 

S ~e 

4 

? 
4 

4 

? 

4 

4 

§ 

§ 

+i+i 
u 

§ 

§ + 
+ + 

+ I  
I 

§ 
+ 

Anmerkungen 

Lues congenita ? 
Symmetrische Macrodaktylie. Taubsturamheit erblich. 

Riesenwuchs nieht 

Geistig zuriickgeblieben. Gesicht hypertrol~hisch 

Arthritis urica 
Syndaktylie an der linken Hand. Riesenwuchs symme- 

trisch an beiden Ffil~en 

Riesenwuchs erblich I 

§ 

§ 

§ 

§ 

§ 

§ 

§ 

§ 

Erysipelas, Hypertrophia mammae sin. Hypertrophie 
der rechten Gesiehtsseite und Glutealgegend 

Macros. cruciata. Rechte untere und linke obere Ex- 
tremit~it 

Hypertrophie der ganzen rechten KSrperseite and der 
linken uni~eren Extremit~it 

Riesenwuchs beider H~inde und des linken :Ful~es 

t~echte Gesiehtsh~ilfte hypertrophisch, (totaler halbsei- 
tiger l~iesenwuchs mit Lipomatosis des reehten FuBes 

Die Lipomatosis ist auf die untere Extremit~t beschritnkt 

l~iesenwuchs der linken KSrperh~ilfte und des rechten 
Armes 

(Macrodactylia lipomatosa). 

§  : l - - g  ] @ Lipomatosis deslinken Unterarms 

+ I - ~ § 
22* 

Rechts: Riesenwuchs der ganzen un~eren Extremiti~t, 
Links: /~iesenwuchs der 2., 3., 4. Zehe 

"4 Zehen (Syn- oder Ektrodaktylie) 
Beugecontractur des Iinken :Knies 



338 H. Feriz : 

Tabelle I 

Autor 

90 [ Ailing'ham 

91 Annandale 

92" ,, 

93 ] Anderson 
94 Bessel-tIagen 

95 BibergeiI 

96 ! nl ,, 

97 Billroth 
98 B6hm 

99 Busch 
100 ,, 

101 ,, 
10~ 
103 Busty 
104 ,, 

105 Cazin 
106 Charpentier 

107 Cuny 

108 Dubrueil 

109 Duplouy 

110 Feriz 
111 . 

112 Fischer H. 
113 ,, 

[ Bezeichnung 
des Falles 

56 
54 
12 
56 
12 
77 
29 

31 

31 
35 
32 
40 
55 
55 

319 

l~iesenwuchs 

Obere Untere 
Extremi- Extremi- 

t~ten t/~ten 

Syndaktylie 

Obere Untere 
Extremi- Extremi- 

t~ten t~ten 

Andere MiG 
bildungen 

+ 
§ + 

§ § 
Legendre 
Wagner 

1111 55 2 
56 Me. Gilberg 
56 Kappeller 

64 

73 I 

88 I 

2 

2 
1102 5 

1 

2, 3 

+ 

2, 3 

2, 3 

1 

I 4~r5 

2, 3, 4, 5 

1, 2, 
3, 4, 

2 

1, 2 

2,2  

3 

1, 2, 3 
I 2, 3 

2, 3 

+ 

1, 2, 3 

§ 
l, 2, 3 

2, 3 
2,3 

+ 

4, 5 

2, 3 

2, 3 
%3 

1--5 
2--3 

2 7 

Klino daktylie l 

Stellm~gs- / 
anomalie des 

Daumens 

Angioma 
hxatio ca- 
pitul, radii. 
I~ernia um- 

bilicalis 
Klinodaktylie 

Klinodaktylie 
Cyanosis 

localis,Klino- 
daktylie 

~/~yxom& 

gland, sup- 
r3ren. 

Cavernome 

Klinodaktylie 

Klinodaktylie 

Sehwachsinn 



( Fortsetzung ). 

M a k r o d y s t r o l o h i a  l i p o m a t o s a  p r o g r e s s i v a .  339 

i 

1%rvGse StS- 
rungen 

E ~ = o 

Lipomatosis  

her( ro- 
lokal to 

~ ~ ~ ~ 

Seite 

~ Anmerkungen 

Ober- und Unterarm hypeitrophisch;  Daumen naeh 
rtiekw~rts gedreht 

Subluxationen und Contracturen der Finger 

Dystrophie des Zehennagels 

* Hauttemperatur  vermindcrt. Knoehen knollig, dick 

Exostosen, Sesambeine, Auf~reibung der ]~piphysen 

Fetus;  Syndaktyiie rechts;  1.--5. Zehe, ]inks: 2.--3. 
Zehe, (einigermai3en fraglicher Fall) 

Ossea cuneiformia waren ,,fettdurchwachsen" 

* SyndaktyUe erblich, Riesenwuchs nicht 
*Fingermi~bildung in der Familie. P~achitis; recidi- 

vierende Lipomatosis 



340 H. Feriz: 

Tabelle 1 

g 
Autor Bezeichnung 

des Falles 

l~iesenwuchs 

Obere Un~ere 
Extremi- Extremi- 

tiiten ti~ten 

Syndaktylie 

Obere I Untere ] 
Extremi-[ Extremi- [ 

t~ten t~ten I 

Andere Mifl- 
bi ldungen 

t14 

115 

116 
117 

118 
119 
120 
121 

122 

123 

124 
125 
126 
127 
128 
129 

130 
131 
132 
133 
134 
135 

136 

137 
138 

139 

140 
141 

142 

143 

Fischer H. 

Fischer W. 
Friedberg 
Galvani 
Goldscheider 

Schoetz 
Gruber 

Guersant 

Guzman 
Habs 

Higginbotham 

Hinterstoisser 
Hoffmann 

Huet 
Humme 
Huraphry 

Ideler 

Jones 
Kegler 

Klaugner 

Klein 

Kleinknecht 

Koehler 

102 

102 

i102 

103 
ll0a[ 
116 
122 
284 
]29 

73 
131 
132 
133 
133 
133 

148: 

149~ 
153 
153i 
159 ! 
161! 
163 

165 
332 
172 
181[ 

183 

183 
185 

186 

190 

14 

10 
17 

Meckel 
1 

1 
2 
7 

I . D .  

Holmes 
(31) 

3 

2 3  

4 5 

2 

3 

+ 
1 

1--5 
1, 2 

2, 3 
2,, 3 
2, 3 

3, 4, ! 
2 
+ 

1, 2, 3 

1, 2, 3 
1, 2, 3 

? 

1, 2, 3 

2, 3, 4 

3, 4, 5 

1, 2 

+ 

2, 3 

3, 4, 5 
4, 5 

2, 3 
2, 3 
2,3 
4, 5 

2, 4 

Tibia defekt 
P olydaktylie 

Klinodaktyli e 

~Ainodak~yli( 

Klinodaktylie 

Klinodaktyl[c 
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NervSse St6- 
rllng~n 

Lipomatosis 

1 k " [ hetero. 
o t o____p 

Lte 

An merkungcn 

i§ + + 

+ 

Riesenwuchs: his zur Geschlechtsreife proportional 
wachscnd, dann iibermiiBiges Wachstum 

Riesenwuchs der radialen Hs der Hand 

Nerven sehr dick 

Gelenksenden aufgetrieben 

Naevus pilosus axillae oder hYpertriehosis ? 

Die ~[uskula.tur des rechtefi" Beines ist hypertroph. Die 
�9 Knochen sind nicht mii~gebildet, nur vergr6~e~ 

l~iesenwuchs links starker als rechts, Syndak~ylis 
beide~seits 

lokale Cyanose 

Kleinknech~s Deutung dieses :Falles als reins L~poma: 
tosis erscheint irrig 

Die Syndaktylie umfal3t rech~s den 3--5 Finger, links 
nur den 4 und 5 Finger 

Fortschreitendes Wachstum. Psychisch sehr reizbar,  
Auftreibung der EpyphYSen 

Skelett angeblich normal (?) 

Geringe Intelligenz 



342 H. Feriz : 

Tabelle 1 

Autor 

144 Krakenberger 

145 Lannelong 
146 Lanz- 

de Quervain 
147 Lewin 

148 ,, 

149 ,, 

150 ,, 
I 

151 Manasse 

1521 Million 
153 [ ,, 

154 ] Miinchmeyer 
155 10s ler  

156 Peiser 

157 Pisani 

158 Preiser 
159 Prince 

160 Rach 
161 Rose (sen.) 
162 ,, 

163 Rothschild & 
Brunier 

164 Roubinovie 

165 Schmitt 
166 

193 

206 
25 

206 
305 
206 

72 
217 

228 
228 

234 
241 

248 

255 

262 
263 

264 
276 
276 

285 I 
i285 

Bezeichrmng 
des Falles 

Kocher 

Little 

Beck 

Taulier 

Coutagne 

Aschoff (sen. 
Martin 

Riesenwuchs 

Obere Untere 
Extremi- Extremi- 

t~iten t~iten 

3, 4 

% 3 
- -  1,  2 ,  3 

§ 

1, 2 

- -  2 

3, 4 

1 
§ 

2, 3 

§ 

2, 3 
1, 2, 3 

1, 2, 3 
5 
- -  1,  2 ,  

2, 3 

2, 3, 4 

2, 3 
- -  2 ,  3 

S y n d a k t y l i e  

Obere Untere 
Extremi. Extremi- 

taten ti~ten 

3, 4 

27 3 -- 

_ _  $ 

1, 3 

1 : ' 2 : 3 1  - -  

2~ 3 

2 3 
2, 3 

Andere Mi~- 
bildungen 

Klinodaktytie 

Defekte des 
Sehnenappa- 

rates d. Fui~es 

Kryptorchis- 
mus 

Klinodaktylie 

Klinodaktylie 
)es varus dup- 

lex 
Klinodaktylie 
Ankylosis 
der Zehen 

Polydaktylie 
(doigt en 

fourchette) 

Klinodaktylie 
Kryptorchis- 
runs, Venen- 
~ariationen 

Neurofibro- 
matosis 

Klinodektylie 

+ 

- § 

+ 
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Nerv6se $t6- 
r u n g ~ n  

. ~  ~ 

Lipomatosis 

hetero 
lokal top 

~ a 
Et .~. 

S ;e 

Anmerkungen 

§ 

§ 

+ 
+ 

§ 

§ 

§ 

+ 

§ 

1~echts sind die Ver~nderungen starker als links und 
betreifen auch den 2. Finger 

Fortschreitendes Wachstum. Vater luisch. 

Talus stark vergr613ert, MiBbildung des Talo-cruralge- 
lenks 

l~icht ganz eindeutiger Fall 

Naevi verrucosi oder ichthyosis 

Rezidivierende Liloomatose 

Hypertrophie des rechten Armes und der rechten 
Brustseite 

Psychische Reizbarkeit, schlechte Wundheilung. ttiesen- 
wuchs rechts st~trker als links 

Hindu 

Kolossale, racem6se Yenectasien. Cavernome, Venen 
klappenlos, Lanugo, Defekt der Vena saphena magna  
und femoralis rechts 

*Herabsetzung der Haut temperatur  

* ~Neurofibromatosis familii~r, Riesenwuchs nicht 

VerzSgerte Wundheilung, rezidivierendes Lipom 



344  I t .  Feriz : 
Tabelle I 

r 

167 
168 

169 

170 
171 
172 
173 

174 
175 
176 

177 
178 
179 
180 

181 

182 
183 

184 

185 
186 

187 

R i e s e n w u c h s  S y n d ~ k t y l i e  

Autor ~ [ Bezeichnung Ob e re  Vntere Obere  Untere AndereMil~- 
des Falles Extremi- Extremi- Extremi-iExtremi. bildungen 

t~ten tiiten t~ t ten  titten 

1 

Sehulz 287 + - - I 
Seutham- 293 2, 3 

I Walsh 
Stevenson- 299 3 i Ektrodaktylie 

Howard 2 
Tachard 302 4 -- -- 
Uebelin 316 1, 2 
Wagner P. 320 2 1. 2 -- -- 

,, 320 3 32-5 2, 3, 4 

Weihe 322 1 -- 2, 3 21 1 
,, 322 2 2, 3 '  27 1 
, 322 3 1, 2 , 3  2, : 

Widemann 324] 2 1, 2, 3 2,1 
,, 3 2 4 1  3 1, 2, 3 1, 2, 3 

327] 1, 2, 3 Wieland 2, 
Winkler 330 " 4 -- -- [linodaktylie 

331 Wittelsh~)fer 28 3, 4 -- Allgemeine 

,, 331] 8 _ + - 2--5 A di~esi%as 

7, 331 ~45 3, 4, 5 3, 4, 5 Potydaktyliepedis(6 Zehen)sin. 

7, 3311 West 2, 3 -- 2, 3 
323 I 

~, 331 32 �9 1 - 
,, 8 Albert 1~ 2, 3 . -  1~ 2 

J331 
Wulff 332 1, 2, 3 -- -- ~inodaktylie 

Die  Z u s a m m e n s t e l l u n g  macht~ k e i n e n  A n s p r u c h  au f  Vol l s t~ndigke i t .  
Es  war  m i r  m e h r  d a r u m  zu  ~un, e ine gen i igend  g r o g e ' A n z a h l  ges icher ter  
F~l le  zu  ~rergleichen, Ms e ine  S a m m l u ~ g  al ler  ka su i s t i s chen  N i ~ t e i l u n g e n  
anzu legen ,  die  du rch  die A u f i m h m e  vieler  Zweifelhaf~er F~l le  der  ~ l t e ren  
L i t e r a t u r ,  vo r  a l l em der  eng l i schen  u n d  f ranzSsischen,  wen ig  iibersichr 

' . 7'; 
l ich w e r d e n  wiirde.  I e h  b a b e  also i n  d e r T a b e l l e  m i t  e in igen  A u s n ~ h m e n  
n u r  diejenigen:  F~l le  ber f ieks ich t igL de ren  R e k o n s t r u k t i o n  u n d  E i n o r d -  
h u n g  auf  G r u n d  der  Beseh re ibung  zweifelsfrei m6gl ich  war .  Die  A u s n a h -  
m e n  be t re f fen  FMIe, d ie  so merkwi i rd ig  s ind,  d a b  ihre  A u f n a h m e  g e b o t e n  
ersehien,  obwohl  d ie  Besch re ibung  eine sichere Diegnose  n i c h t  ern~6gliehte. 

! i 2 

+ 
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Nerv 6se  StS- L i p o m a t o s i s  
r u n g e n  ~ - -  

. . . .  he ro 

"a .~ "~ ~ - -  - -  

te 
w 

Anmerkungen 

+ 

+ 

+ 

+ 
+ 

Die l inks  GroBzehe fehlt .  ILiesenwuchs be iderse i t s ;  
l i p o m a t o s i s  v o r  a l lem rech t s  

Araber .  H a n d  und  4 F i n g e r  vergrSi le r t  

Angeborene  Abwe ichung  ; im  4 J a h r e  rasches  W a c h s t u m  

Mal p e r f o r a n t  ped is  dest .  Die  VergrOl3erung umfaBt  
rech ts  :Ful3 und  U n t e r s c h e n k e l ;  l inks n u t  dis  l a t e ra l s  
Fu~h~lfte 

Geringe lokale  L ipomatos i s  

A b g e s e h e n  yon  d e m  l inken  Ful3e is t  auch der  r ech te  
FuB vergr6Ber t  

* L o k a l e  Herabse$zung  de r  H a u t t e m p e r a ~ u r  

* ,,Soll in  der  Fami l i e  schon  v o r g e k o m m e n  se in"  

* K e i n e  i n g a b e n  bezfigi ich der  Erb l ichke i t  

L i p o m a t o s i s  der  P a l m a  m a n u s  

Die alte Einteilung des partiellen Riesenwuchses yon BwschSa), 
die eigentlieh bis heute trotz gelegentlichen Einspruches ihre Giiltig- 
kei~ behauptete, wenn sis auch nur /~ui3erlichen Merkmalen Reeh- 
hung trug und kaum den praktischen Bediirfnissen geniigte, stellte 
den mi$ hypertrophischer, entstellender Fettwueherung einhergehenden 
F~llen, die F~lle yon unkompliziertem Riesenwuehs gegeniiber, bei 
welchen in sich selbst proportionierte wohlgebildete Glieder, :die in 

a l len  Dimensionen gleichm/~Big vergr61~ert sind, zur Beobaehtung 
kommen. 

(For t se tzung  :des Tex te s  S. 850.) 
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Tabetle 2. Ubers i ch t  fiber die in der  L i t e r a t u r  beschr iebenen  pa tho log i sch-ana tomischen  

Nr. 

10 

Autor 

Arnheim 

Bibergeil 

Bornaud 

Habs I 

. I I  

,, IV 

~ahn 

Hoffmann 

ttornstein 

Knochen, Knochenmark, Periost Haut 
und Gelenke 

r 

Rachitische Ver~tnderungen: lyre- Hypertrichosis, 
phoides, stark vascularisiertes VenektasienTe-' 
Fettmark, verdickte Epiphyson 

Epiphysen und Gelenksfliichen 
mil~gestaltet; vorzeitige epiphy- 
slire Verkn~icherung; Verbreite- 
rung der Wucherungszone. Pe- 
riost stark verdickt. Lymphat. 
Fettmark. St0rung der endo- 
chondral. Ossification 

Keino Angaben 

Knochen vergr0Ber~ aber normal 
yon Form. Gelenkskapseln ver- 
dickt 

Gloichmiiitige Hypertrophio 

Gleichmiil~ige Hypertrophio 

Periost mafiig verdickt. Gelenk- 
! fli~chen deformiert. D iaphysen 

hante]f0rmig, Epiphysen knorrig 
aufgetrieben 

Osteosclerosis; Diaphysen ver- 
schmttlert 

Knochen vergrSBert bei normaler 
Form; Compacta verdiinnt, hart; 
Spongiosa rarefiziert.Epiphysen- 
fugen z. T. vorzeitig geschlossen~ 
z. T. unrogelm. Kalkherde in d. 
Gelenksknorpeln. Faserschicht 
des Periosts verdickt. Fettmark 

RiMe des Knochen etwas ver- 
dickt, gleichmiil~i ge Hyper- 
trophio 

leangiektasien 

Ta]gdrtisen ver- 
mehrt 

Livide. N~tgel 
gerieft 

N~tgel querge- 
rieft 

Normal 

Etwas verdtinnt 

Verdickte curls 

Fettgewebe 

Vermindert 

Gewuchert bes. 
in subcutis 
(diffus) 

Gewuchert (dif- 
fus) bes. in der 
Subcutis 

Gewuchert sub- 
cutan 

Gewuchert sub- 
cutan 

Gewuchert sub- 
cutan 

Gowuchert sub- 
cutaa 

Normal 

Gewuchert, sub- 
cutan~ diffus 

ttypertrophisch 
in der Musku- 
latur und in der 
Subcutis 



Makrodystrophia lipomatosa progressiva. 347 

Abweichungen bei Macrosomia simplex partialis und bei Macrodystrophia  l ipomatosa.  

Muskulatur Nervensystem Gef~Be Anmerkungen Diagnose 

IIypertrophisch Defekt der lan- 
gen R~tcken- 
muskeln 

Hypertroph. fi: 
brillen. Embry- 
onale Muskel- 
elemente im 
Interstitium 

? 

Normal 

Hypertrophisch 

(Spina bifida oc- 
eulta ?) * 

? 

h~ucleus hypo- 
glossi sin. kern- 
reicher als 
rechts * 

? 

? 

3formal 

Peri- u. Endoneu- 
rium verdickt; 
Langhanssche 
Blasenzellen 

i 

Gef~wSnde hy- 
pertrophisch 

Vermehrung der 
Capillaren deI 
Subcutis 

? 

Erweiterte Ve- 
i l e n  

Normal 

W~nde verdickt. 
Lymphspalten 
erweitert 

Angeborene Bronchiektasien~ 
*Naevus pilosus sacralis.Nerv. 
vagus und Nerv. phrenicus 
dext. verdickt. Hypertro- 
phia renis et ovarii dextr. 
Rechte Gesichtshalfte halb- 
kugelig vorspringend 

Pes varus duplex. MyxomatSser 
Gesichtsausdruck 

*Die linke Htilfte der Medulla 
oblongata erseheint kern- 
reicher als die reehte. In 
tier Muskula?Gur war stellen- 
weise kSrnige Entartung yon 
Fibri]len zu sehen 

Syndaktylia non ossea 

Syndakty]ia non ossea 

Klinodaktylie 

Klinod.aktylie 

Hochstand des Beckons; kom- 
pensierende Skoliose, Coxa 
valga 

Syndaktylie, Klinodaktylie 

Fibrosis g]andul, thyreoidea. 
Klinodaktylie. Rechte Ohr- 
muschel plump u. dick. Lym- 
phocavernoma axillar, dupl. 

Macrosomia uni- 
latera]is 

Macrodystrophia 
lipomatosa (inci- 
piens ?) 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

Macrodystrophia 
]ipomatosa 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

~acrodystrophia 
lipomatosa 

Macrosomia par- 
tialis simpl. 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

Macrosomia par- 
tial.wahrscheinl. 
mit beginnender 
Macrodystrophie 
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Tabelle 2 

Nr. Autor Knochen, Knochenmark, Periost 
und Gelenke Hau~ Fei;tgewebe 

Kumme 

Iones 

;raken- 
berger 

r 

'eiser 

Schmitt II i 

Uebelin 

I I  

Sandberg 

Gleichmlil~ig hypertrophisch. Peri- 
ost fettdurchwachsen 

Knochen ]eicht schneidbar. Spon- 
giosa vermindert. Fettmark. 

Diaphys. relat, schlank~ wenig 
Knochenlamellen.Epiphys. knor- 
rig aufgetrieben. Fettmark. Peri- 
ost stark verdickt. Gelenksfli~- 
chen unregelm~l~ig 

Gleiehma~ige Hypertrophie. Nor- 
males Mark 

GleichmaI~ige Hypertrophie. Fett- 
mark 

Diaphysen schlank, Epiphys. auf- 
getrieben, kolbenfSrmig; Spon- 
giosa rarefiziert; Compacta dtinn. 
Kalkarmut. Epiphysenfugen z. 
T. vorzeitig ffeschlossen~ z.T. 
gezackt und verbreitert. Vor- 
zeitige Knochenkerne. Fettmark 

Diaphysen verli~ngert ; Epiphysen 
kolbig'aufgetrieben, besetzt mit 
Exostosen. Gelenke z.T. in 
Contractur. Periost verdickt 

[-IantelfiJrmige Diaphysen ; in den 
aufgetriebenen Epiphysen ver- 
frtihte Knochenkerne. Periost 
verdickt. Fettmark, Corticalis 
diinn u. hart. Im Epiphysenfugen- 
knorpel starke S~tulenbildung 

Hante~f6rmige Diaphysen. Epi- 
physen pilzf5rmig aufgetrieben. 
Epiphysenfugen unregelma~ig. 
Gelenksknorpel z.T. degene- 
riert. Lymphoid. Fettmark. Pe- 
riost in beiden Schichten ver- 
dickt 

Cutis verdickt 

Epidermis nor- 
mal. Curls ver- 
dickt 

Strat. corn. epi- 
derm. verdiekt, 
Corium hyper- 
troph. 

~lanzend~ gerii- 
tet u. gespannt 

Gewuchert sub- 
catan diffus 

Diffus gewuchert 

Diffus gewu- 
chert (subcu- 
tan) 

Stark diffus ge- 
wuchert, bes. 

I subcutan 

Gerotet~Stratum I Diffus~ bes. sub- 
reticu]are ver-[ cut. gewuchert 
dickt 

Cu%is verdickt Diffus: bes. sub- 
cut. gewuchert 
(auch zwischen 

,,Enorm gleich- 
m~l~ig verdick- 
te Curls" 

Epidermis ~terb, 
wellig abgeho- 
ben? 

Sehnen u.Kno- 
chen) 

Starke~ diffus~ 
subcutane Fett- 
wucherung 

Subcut. diffuse 
Wucherung 

Diffus subcutane 
Wucherung 
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(.Fortsetzu ng ). 

~uskulatur Nervensystem Gef~Be Anmerkungen Diagnose 

Normal 

Fettige Infiltra- 
tion und Dege- 
neration 

1%ttinfiltration 

Reduziert, fettig 
degeneriert * 

Atrophisch~Fett- 
infiltration 

Sehnen verdiekt, 
Fettumwachsen 

Peri- und Endo- 
neurium stark 
gewuchert 

? 

Schwach entwik- 
kelt* 

Venen erweitert~ 
Arterien nor- 
mal 

Normal 

Media verdickt 

Venen ektatisch~ 
Adventitia zell- 
reich 

W~nde hyper- 
trophisch 

Gewuchert~ er- 
weitert, starke 
Adventitia * 

Klinodaktylie 

Syndaktylie. Die Veranderun- 
gen sind beiderseitig un- 
gefahr symmetrisch 

Klinodaktylie ; rezidivierende 
Lipomatosis 

Klinodaktylie 

* Sehr unzureiehend und un- 
wissenschaftlieh beschriebe- 
her Fall~ daher zweifelhafte 
Angaben 

Syndakty]ie 

Klinodaktylie, Alteration des 
endochondralen und Steige- 
rung der periostalen Ver- 
knScherung 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

Maerodystrophia 
lipomatosa 

Macrodystrophia 
]ipomatosa 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

Macrodystrophia 
lip0matosa 

Macrodystrophia 
lipomatosa 
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Tabelle 2 

~ r .  ' 
~ ~ ~ ~ ~ Knochen ,  K n o c h e n m a r k ,  Pe r i o s t  

Au to r  �9 ~ ~ ~ +~ H a u t  ~ 'e t tgewebe 
~ ~ ~ .~ und  Gelenke  

20 Wieland 

Winkler 

Feriz 

Feriz 

I 1: 

I I  1: 

32' 

'9 33( 

0 

1 

1 
J 

J. 

3 
J. 

2( $ 
M 

Osteoporosis, Osteopsatyrosis 
Lymphoid. Fettmark. Periost in 
beiden Lagen verdickt. Epiphy- 
sen hypertroph; Epiphysenfugen 
unregelmN~ig verbreitert. Ge- 
lenksfl~tchen fast hart. ttantel- 
form des Knochens 

Diaphysen gleiehm~Ng vergrN~ert. 
Epiphysen durchExostosenknor- 
rig. Periost verdiekt 

Unregelm~iNge VergrNterung des 
Knoehens ; plumpe miggebildete 
Epiphysen und Gelenksflgchen; 
weitmasehige Spongiosa, starke 
Cortiealis. Periost stark ver- 
diekt. Fettmark. SesamknSehel- 
ehen 

Unregelmagige Vergr~gerung des 
Knochens. Epiphysen plump ; 
Gelenksflachen unregelm~l~ig 
facettiert~ Compacta dtinn und 
hart. Spongiosa im x-Photo nor- 
ma]. Periost bindegewebig ver-! 
dickt 

Zefchenerktf~rung:  ? K e i n e  ode r  ungenf igende  Beschre ibungen .  

Glatt, gl~nzend 
weil~, atrophisch 

Normal 

Normal, an der 
Stelle der st~trk- 
sten Expansion~ 
verdiinnt (wie 
gespannt) 

Vaeuolare Zell- 
degeneration i. 
Stratum get- I 
minativum epi- I 
derm. 

Starke Fettwu- 
eherung 

Fettwucherang 
in der Subcu- 
tis u. zwischen 
den Sehnen 

Starke Fettwu- 
cherung in der 
Subcutis and in 
den Fascien- 
raumen 

Sehr stark ge- 
wuchert 

W a s  nun vor  allem diesen sogenannten , ,einfachen" partiellen 
angeborenen Riesenwuehs be~rifft, so mtissen wir uns die Frage vorlegen, 
ob wir berechtigt  sind, ihn so streng yon  dem allgemeinen Riesenwuohs 
zu  ~rennen, wie es meis~ gesehieht. ]~s tieBe sich unschwer eine Reihe 
konstruieren, die von dem allgemeinen Riesenwuchs (macrosomia 
tot ius corporis) fiber den halbseitigen, gekreuzten und  symmetr ischen 
Riesenwuchs und  die Kombina t ionen  dieser Formen  zu dem isolierten 
Riesenwuchs einer Ext remi t~ t  und  eines Extremit~tenabsehni t tes  
fiihrt. I n  dieser Weise habe ieh in der ersten Tabelle die FMIe angeordnet.  
- -  Die bloBe M6gliohkeit der Kons t ruk t ion  dieser Reihe gibt uns natiir- 
lich noch keineswegs das Recht ,  die zwisehen den Ex t remen  liegenden 
F~lle kurzerhand als Ubergangsformen und Schaltglieder zu bezeiehnen, 
sie soll uns nur  daran  erinnern, dab eine Abgrenzung und  Eintei lung des 
Begriffes ,,partieller Riesenwuehs" nicht  ohne weiteres mOglich ist. 
So wenig wit eine einheitliehe Ursaehe des allgemeinen Riesenwuchses 
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Muskulatur  Nervensystem Gefiil3e Anmerkungen Diagnose 

Atrophisch 

Sehnen dUnn 

Atrophisch 

Atrophisch yon 
Fett umwach- 
s e n  

Yerineurium auf- 
fallend stark 
entwickelt 

h-ormal 

Venen-adventi- 
tia verdickt. 
Venektasien 

Venen normal. 
Arterien : Ad- 
ventitia: media 
verdickt 

StellenweiseEn- 
dothelwuche- 
rung. Adventi- 
tiaverdickung 
fraglich 

Storung der endochondralen 
und Steigerung der periosta- 
len Ossification; floride ra- 
chris. Sesambeine 

Klinodaktylie 

Klinodaktylie, Syndaktylie 

Klinodakt. Rachitis~ Schwach- 
sinn. Syndaktylie 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

1Vfacrodystrophia 
lipomatosa 

Macrodystrophia 
lipomatosa 

annehmen diirfen, so wenig dfirfen ~ r  uns beim partiellen t~iesenwuchs 
verhehlen, dab wir mOglieherweise ganz heterogene Erseheinungen mit 
dem gemeinsamen ~uSerlichen Merkmal der GrOBenzunahme vor uns 
haben. Nur genaueste biologisehe und histologisehe Untersuehungen 
kSnnen uns fiber die ZusammengehOrigkeit oder Scheidung der ver- 
sehiedenen Formen des Macrosomia simplex Aufsehlu$ geben. Solche 
Untersuchungen lehlen bis heute beinahe g~nzlieh, und eine Einteilung 
der Beobachtungen nach der grOBeren oder beschr~nkteren Ausbreitung 
d e r  Abweichung oder nach ihrer Lokalisation entsprieht vielleicht den 
praktischen Anforderungen, ist aber prinzipiell nicht reeht motiviert. 
Immerhin haben die zahlreiehen Beobaehtungen eine Ffille yon Material 
an den Tag gebracht, dessen noch ausstehende Sichtung uns manchen 
Fingerzeig versprieht. Da ist z. B. bezfiglieh der Lokalisation des Riesen- 
wuehses die Tatsaehe merkwfirdig, da{3 in den F~llen, in welehen eine 
ganze Extremit~t  yon dem Riesenwuehs ergriffen ist, die VergrSgerung 

Virehows Archly. Bd. 960. 23 
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meist im distalsten Teil der Extremit~t  verh~ltnism~l~ig am st~rksten ist. 
tvriedbergllO a) und WittelshS]er ~81), die sehr naehdriicklieh auf diese Er- 
seheinung hinwiesen, wollten darin ein Char~kteristicum des Riesen- 
wuehses sehen, mit Unrecht~ wie spatere Beobaehtungen lehrten. Doch ist 
das yon den genannten Untersuchern beobachteteVerhalten haufig genug; 
es ist aueh bei meinem ,,Fall 2" nachzuweisen. Mein ,,Fall 1" dagegen 
widerlegt das sogenannte ,,Friedbergsehe Gesetz", naeh welehem iso- 
lierter l%iesenwuehs der Zehen oder Finger ohne gleiehzeitige minder 
starke Vergrbl~erung der entspreehenden Gliedmal~en nicht vor- 
kommt.. Mein ,,Fall 1" reiht sich den Fallen yon Habs 133) u. a. an, 
in denen sieh der Riesenwuehs auf den distalen Abschnitt einer 
Extremit~t  beschr~nkte, ohne daI3 an den proximalen Abschnitten 
GrSl~enabweiehungen mel~bar waren. Im Zusammenhang mit dem 
,,Friedbergschen Gesetz" ist es bemerkenswert, dab den zahlreiehen 
Beobachtungen yon isoliertem Riesenwuchs der distalsten Abschnitte 
yon Extremit~ten, kein einziger einwandfreier Fall yon isoliertem 
l%iesenwuehs eines proximalen Extremit~tenabschnittes gegenfiber- 
gestellt werden kann. Grund genug, um yon einer Bevorzugung der 
Akra beim partiellen Riesenwuchs zu sprechen. Offenbar liegen in den 
Akra die Bedingungen zur Ausbildung gigantisehen Waehstums am 
giinstigsten; sind es doch aueh diese Teile, die auf die allgemeine inkre- 
torische Stbrung bei der Akromegalie mit Riesenwuchs reagieren, 
ebenso wie gelegentlieh auf nachweisbare Kreislaufs- und iNerven- 
StSrungen (vgl. Trommelsehlegelfinger). Als Parallelen zu der halb- 
seitigen Hypertrophie des KSrpers sind die F~lle lehrreieh, bei denen 
nur die H~lfte eines Extremit~tenabsehnittes, z. ]3. die radiale H~lfte 
einer Hand, vergrSl~ert erscheint, w~hrend die andere Halfte normal 
ist. Es ist naheliegend bei diesen Fallen, ebenso wie bei einem Teil 
der Falle yon halbseitiger Gesiehtshypertrophie, an nerv5se Einfliisse 
zu denken. 

Aus dem Vergleieh des klinischen Verhaltens de r  versehiedenen 
F~lle, der Art des Waehstums der vergrSl~erten KSrperteile, der nervSsen 
und andersartigen Nebenerscheinungen, insbesonders der Kombination 
mit gewissen Gruppen anderer, angeborener Abweiehungen, scheint 
jedenfalls hervorzugehen, da~ die unter dem lXIamen der Macrosomia 
partialis simplex zusammengefa[~ten MiI~bildungen nicht einheitlieh sind. 
Nach Abseheidung der F~lle, die dem allgemeinen ,,normalen" l%iesen- 
wuehs [Sternberg29S)] an die Seite gestellt werden k6nnten, und anderer, 
die vielleicht als Strahlenmif~bildungen zu werten w~ren, kSnnte man 
in Analogie zu den versehiedenen Arten yon erworbenem partiellen 
Riesenwuchs, die sieh unter dem Einflu~ versehiedenartiger endokriner, 
nervSser, zirkulatoriseher und endziindlieher Erseheinungen entwiekeln, 
mehrere Typen des angeborenen, partiellen Riesenwuehses unterscheiden. 



lV[akrodystrophi~ lipomatosa progressiva. 353 

Der Versuch einer Systematisierung der angeborenen einfachen Makro- 
somien, der, wie oben erwahnt, bei dem Mangel an biologischen und 
histologischen Untersuchungen verfriiht ware, liegt nicht in meiner 
Absicht. Im Zus~mmenhang mit den hier besehriebenen Fallen mSchte 
ieh vielmehr die Form des l%iesenwuchses yon Extremitatenabschnit ten 
bespreehen, die mit Lipomatosis verbunden ist und dadurch als eine 
Kombinationsform yon Migbildung und Geschwulst erseheint. 

Aus meiner Zus~mmenstellung ist zu ersehen, dab diese Form bei 
den mehr Ms eine Extremitat  umfassenden Fallen yon l%iesenwuchs 
relativ selten ist, dab sie sieh dagegen bei dem auf eine Extremitat  oder 
auf einen Abschnitt einer Extremit~t beschranktem Riesenwuchs in 
der Mehrzahl der Falle vorfindet. Auszunehmen sind die F~lle yon 
isolierter, angeborener, hMbseitiger Gesichtshypertrophie [Lewin2oG)], 
die, obwohl zum groBen Komplex der angeborenen partiellen 3Iakro- 
somien geh6rend, innerhMb desselben eine gewisse Sonderstellung ein- 
zunehmen scheinen. Die Verbindung des partiellen l%iesenwuchses mit 
Lipomatosis in der einen oder anderen Form ist viel zu h~ufig und regel- 
maBig, als dab sie zuf~llig sein kSnnte. Ob es sich nun um Mlgemeine 
Fettsueht  handelt, oder um vereinzelte umschriebene Lipome, oder um 
die diffuse Verfettung der Migbildung und ihrer Umgebung, oder ob 
nur die veto l%iesenwuchs am meisten betroffenenAkra die Fettwueherung 
zeigen, fast stets ist das Fettgewebe irgendwie vermehrt. F~lle yon 
isoliertem Riesenwuchs im Bereich der Finger oder Zehen ohne wenig- 
stens loka]e Fettwucherung sind beinahe Ms Ausnahmen zu betrachten. 
Und die Zahl dieser Ausnahmen (d. h. der F~lle yon Maerodactylia 
simplex) ware wohl noch geringer, wenn stets auf das VerhMten des 
Fettgewebes auch anSerhalb des Bereiches der lil~bildung geaehtet 
worden w~re, was bei den alteren Fallen scheinbar oft unterlassen worden 
ist. Die wenigen sieheren Fglle yon Macrodaetylia simplex zeigen 
jedoch auch in anderer ttinsieht ein yon der Mehrzahl der F~lle ab- 
weiehendes Verhalten. Es ergibt sich, dab die M~erodaetylia simplex 
verh~ltnismaBig viel seltener mit Syndactylia gepaart geht Ms der 
Fettriesenwuchs, dab dagegen bei ihr erbliche Momente, die bisher bei 
keinem einzigen Fall yon Fettriesenwuchs beobaehtet wurden, immerhin 
vorzukommen seheinen [Noldct 237), Curling,~)]. Das ist um so auffMlen- 
der, als gerade die Syndaktylie eine Migbildung ist, deren Erblichkeit 
seit Jahren naehgewiesen ist [Ebstein 94) ]. Man hatte  demnaeh das 
Auftreten erblieher Momente eher bei den mit Syndaktylie kombinierten 
Fallen yon Makrodaktylie zu erwarten, wie dies aueh bei meinen F~llen 
zutrifft. Fischer ~~ und andere haben bereits vor langerer Zeit darauf 
hingewiesen, dab bei dem einfaehen, angeborenen, partiellen Riesen- 
wuehs das Waehstum der hypertrophischen Teile gleiehmaBig ist und 
Schritt halt mit dem K6rloerwachstum , dab dagegen bei den mit lokaler 

23* 
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Lipomatosis komplizierten F~llen unproportioniertes, geschwulstartig 
sehrankenloses Waehstum aufzutreten pflegt. -- Wenn man mit  diesen 
klinischen und kasuistisehen Versehiedenheiten die pathologisch- 
anatomischen Befunde vergleicht, die in neuerer Zeit dutch Wielanda~7), 
Hofmannl~3), Peiser 2~s) an den Knochen bei Fettriesenwuchs erhoben 
wurden, ,,Befunde, die keineswegs in den Rahmen einer einfaehen 
Hypertrophie hineinpassen,!' so dr~ngt sieh uns ein Zweifel an der 
Berechtigung der alten einfachen Einteilung yon Busch 55) auf, und 
es erscheint uns mehr als fraglich, ob der Fettriesenwuehs wirklich nicht 
mehr ist als eine Abart des einfachen, angeborenen, partiellen l%iesen- 
wuehses, tIier sehen wit h~ufig die ~erkmale einer St6rung der embryo-. 
nalen Anlage (gelegentliche Erblichkeit, Fixation der Abweichung im 
extrauterinen Leben), dort haben wit es mit dem verwirrenden Sym- 
ptomenkomplex einer fortsehreitenden WachstumsstOrung zu tun, die 
sich an embryonale Entwicklungsabweichungen wie Syndaktylie, 
Makrodaktylie anschlieBt und zu geschwulstartiger Wucherung, besonders 
einer bestimmten Gewebsart, des Fettgewebes fiihrt. Es ist verlockend, 
die lipomatOsen Wueherungen beim Fettriesemvuehs der Kategorie 
geschwulstartiger MiBbildungen zuzuz~hlen, die sieh an Stelle angebore- 
ner Fehlbildungen entwiekeln. Demgegeniiber miissen wir betonen, dal~ 
beim Riesenwuchs keine Minus-, sondern eine Plusbildung vorliegt, 
bei weleher yon Vakatwucherungen keine Rede sein kann und dab 
die Entwieklung der Lipomatosis e r s t  nach der Geburt einzusetzen 
pflegt. Ob wir in den lipomatOsen Formen echte Geschwiilste sehen 
miissen, soll sparer erOrtert werden. 

In der beiliegenden Tab. 2 habe ich don Versuch unternommen, 
in iibersichtlicher Form die pathologiseh-anatomisehen Abweichungen 
aneinanderzureihen, die bei den am ausfiihrliehsten besehriebenen F~llen 
yon einfachem und Fettriesenwuehs yon den Autoren angegeben wurden. 
Wenn man sich vor Augen h~lt, dab die Angaben der versehiedenen 
Beobachter, die natiirlich nicht alle gleichwertig sind, in so vielen 
Punkten miteinander iibe~einstimmen, muI~ man die ]Jberzeugung 
gewinnen, dab der Fettriesenwuchs ein eigenes, scharf umschriebenes 
Krankheitsbild darstellt und nicht nur eine Variation dos einfachen 
l%iesenwuchses. 

Wenn aueh das Krankheitsbild des Fettriesenwuchses dureh gewisse 
Komplexe yon Abweichungen eharakterisiert ist, so ist sein Umfang 
doeh noch keineswegs Yestgestellt. Beziiglich der Pathogenese des Fett- 
riesenwuehses rappen wir noch ganz im Dunkeln. 

Dennoeh glaube ieh, dab es die Fragestellung in dem Problem des 
partiellen angeborenen l%iesenwuchses vereinfachen wiirde, wenn man 
die reinen angeborenen Formen (Macrosomia congenita simplex partialis) 
den prim~ren Miftbildungen zuz~hlen 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 yon diesem Komplex abtrennen und als Ergebnis Sekund~rer 
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 F~llen darstel]te. 

Die erste Frage ist nun ob die Macrodystrophia lipomatosa nur- 
im AnschluB an prim~re 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 
F~lle beschrieben worden, in denen prim~re Mil3bildungen nicht getunden 
wurden, ja in denen nicht einmal eine gr6bere Ver~nderung der kn6- 
chernen Teile des yon tier Macrodystrophia lipomatosa befallenen 
Extremit~ttenabsehnittes nachweisbar war [Kleinl~nechtlS6), Fall Nr. 31, 
33]. D~ der Fettriesenwuchs noch keinen fest umgrenzten pathologiseh- 
anatomischen Begriff vorstellt, wird in vielen Fallen auch die mikro- 
skopisehe Untersuchung der Abweichung kein Licht in die Frage bringen 
k6nnen, ob das ver~nderte Glied ursprtinglich normal gebildet war oder 
ob prim~re Makrodakty]ie bestanden hat. Der Begriff der ?r 
dystrophia lipomatosa ist ein ttilfsbegriff, eine Arbeitshypothese, 
welche die zahlreichen Beobachtungen zusammenfassen und aus einem 
bestimmten Gesichtspunk t dem der Oystrophie erkl~ren soll. Der 
pathologiseh-anatomische Umfang dieses noch sehr wandelbaren Be- 
griffes kann noch nicht lestgelegt werden. 

Ieh m6chte demnaeh definieren: 
1. Die Macrodactylia simplex congenita ist eine primdire Mi[3bildung 

mit unbe]cannter, wahrscheinlich nicht einheitlieher ~tiologie; bei der in 
allen Dimensionen und Teilen ebenmii/3ig vergr6[3erte, /ormal wohlgebildete 
Glieder zustande ]commen; sie ist in Parallele zu 8etzen zu den Strahlen- 
mi[3bildungen, der Syndaetylia, Polydactylia, Micromelia usw. 

2. Die Macrodystrophia lipomatosa torogressiva stellt einen selcundiiren 
Symptomen]complex dar, der sich meist irrb extrauterinen Leben an primdir 
mi/3gebildeten Gliedma[3en ausbildet und charakterisiert ist dutch hyper- 
trophisehe und dystrophisehe Skelettver~inderungen und dutch lo]cale oder 
allgemeine geschwulstartige Wueherungen des ~ettgewebes, wodurch die 
be/allenen Glieder in un/drmige Gebilde ver~indert werden. 

Entsprechend der idealen Forderung, bei gleichzeitigen Symptomen 
eine Abh~ngigkeit der Erscheinungen voneinander oder yon einer 
gemeinsamen Ursaehe a priori zu suehen, werden wit uns bei der Macro- 
dystrophia lipomatos~ mit der Trias: Mil3bildung, Dystrophie und 
ttyperplasie (oder Gesehwulst) zu besch~tftigen haben. Es ist sehr auf- 



356 H. Feriz : 

fallend, dab es nicht beliebige MiBbildungen sind, bei welehen der 
Fettriesenwuehs auftritt, sondern vor allem Mil~bildungen der Extremi- 
thten, sogenannte Strahlenmigbildungen. Naevi pigmentosi und 
vaseulosi, die bei Maerosomia simplex unilateralis h~ufig sind [vgl. 
Naev. variqu.-osteohypertrophique yon Klippel-TrenaunaylST)], ~reten 
beim Fettriesenwuehs mehr in den Hinterg~und. We die Maerodystro- 
phia lipomatosa mit Syndaktylie oder MakrodaktyHe kombiniert ist, 
ergreift sie beinahe ausnahmslos die mil?gebildeten Endglieder und die 
die MiBbildung tragende Extremit~t. In der Anamnese dieser Fiille 
finder man h~ufig die ]~emerkung, dab die Verwaehsung der Zehen 
bereits bei der Geburt aufgefallen sei, die Verunstaltung der ver- 
waehsenen und manehmal sehon mgBig vergrSBerten Endglieder sei 
jedoeh erst sparer hinzugekommen. In seltenen Fallen ist der Fett- 
riesenwuchs nieht nur auf die die Syndaktylie tragende Extremi~t 
besehr~nkt; stets sind aber die verwaehsenen l~inger ergriffen. Anders 
scheint sich die Naerodaetytia simplex zu verhalten, die, Me oben 
erw~hnt, unverhgltnism~Big viel seltener mit Syndaktylie vereinigt 
vorkommt wie der Fettriesenwuchs. Von den zwei hierher geh6renden 
Fi~llen meiner Zusammenstellung: Fall 3 yon Habs 13a) und Fall 1 yon 
Wagner32~ trat bei einem (dem Fall yon Wagner) der t{iesenwuchs 
symmetriseh beiderseits an den 5 Zehen auf, w~hrend sieh eine Syn- 
daktylie des 4. und 5. Fingers der linken Hand vorfand. Aueh diese 
Beobachtung scheint mir ftir eine Nebenordnung der beiden Migbildungen 
zu spreehen im Gegensatz der fiir die Maerodystrophia angenommenen 
Unterordnung. -  Bei Mlgemeiner halbseitiger oder gekreuzter Makro- 
somie kommt der Fettriesenwuchs nur verh~ltnism~Big selten vor. 
Im Fall yon Jacobsen 167) zeigte er sieh nnr an der linken unteren Ex- 
tremiti~t, w~hrend die ganze reehte KSrperseite allgemein hypertrophisch 
war. Im Fall yon Hornstein 157) trat die Macrodystrophia an der hyper- 
~rophisehen KSrperseite auf. Im Fall yon Friedberg 41~ ging der Fett- 
riesenwuchs gepaart mit Macrosomia eruciata, war jedoeh am sti~rksten 
an der reehten unteren Extremiti~t, an weleher auch eine Syndaktylie 
bestand. Wie k6nnen wir uns mm den zweifellos bestehenden Zusammen- 
hang zwisehen dem Fettriesenwuchs und der prim~ren MiBbildung 
vorstellen ? Entweder durch die Annahme einer gemeinsamen Ursaehe 
oder dutch die Annahme, dab die primate MiBbildung eine Art Ver- 
anlagung fiir das Auftreten der Dystrophie darstelle. Die gebr~uchliehe 
Terminologie, die den Fettriesenwuchs dem einfachen I~iesenwuehs 
koordiniert, nennt beide ,,endogene" MiBbildungen. Liegt darin nicht 
bereits die Behauptung einer gemeinsamen Ursaehe? Man kSnnte 
es beinahe meinen, wenn man Sieh nicht vor Augen halten wiirde, Me 
unbestimmt nnd nichtssagend die Bezeichnung ,,endogene" MiB- 
bildung dadurch geworden ist, dab man sie bei vielen MiBbildungen 



Makrodystrophia lipomatosa progresslva. 357 

woht nur wegen des Mangels an diskutierbaren ~tiologisehen tIypo- 
thesen Ms Verlegenheitsklassifikation gebraucht hat. Ieh mSehte bier 
noehmMs darauf hinweisen, dag die Bezeiehnung einer Migbildung 
als ,,endogen" vieldeutig und verwirrend ist. Sie miiBte beschr~nkt 
bleiben auf die MiBbildungen, die auf primiire Keimschiiden zuriick- 
zufiihren sind. Die Annahme des ietzten Endes unkontrollierbaren, 
unbeweisbaren Keimsehadens mug aber ein Ultimum refugium bleiben, 
zu dem man erst nach Ausschlieffung Mler anderen, einer Untersuehung 
eher zuggngliehen Faktoren seine Zuflueht nehmen darf. Wenn iiber- 
haupt, so darf man erst, wenn man jecle MSgliehkeit eines Einflusses 
endokriner, nervSser und zirkulatoriseher StSrungen yon seiten der 
Mutter oder der Frueht  selbst auf das Zustandekommen einer MiB- 
bildung leugnen muff, in der Keimtheorie, die ein: ignoramus -- igno- 
rabimus darstellt, resignieren! Mit dem Studium Mler dieser Einfliisse 
ist aber bis heute kaum ein Anfang gemaeht, und man begniigt sieh 
damit, alle die angeftihrten StOrungen, zusammen mit den hypotheti- 
sehen, 10rim~ren Keimsehaden als ,,endogene", den grob meehanisehen 
oder entziindliehen ,,exogenen" Einfliissen gegeniiberzustellen und fiir 
eben die ,,endogenen" Migbildungen verantwortlieh zu machen. Bei 
den StrahlenmiBbildungen, bei welchen erbliche Umst~nde offenbar 
eine groBe Rolle spielen, sind wir, so lange wir keine begriindete Ein- 
sieht in die Wirkungsweise der bei der Formgebung des Fetus und 
der Regulation seines Wachstums auftretenden Erbkr~fte haben, ge- 
zwungen, prim~re Keimdefekte zu verlangen. Auf welche Einfliisse 
wir aber aueh z. B. eine Hemmungsbildung wie die Syndaktylie zuriick- 
Iiihren, jedenfalls zwingen uns die Beobaehtungen zu der Annahme, 
dab diese Einfliisse direkt oder indirekt eine I~o]le spielen bei der 
Entstehung des Krankheitsbildes, das wir Macrodystrophia lipomatosa 
genannt haben und das fast immer im Gefolge einer Migbildung 
beobachtet wird. Dag die MiBbildungen auch ohne die Dystrophie 
vorkommen und zum Tell sieh nur relativ selten mit der Dystrophie 
kombinieren, steht lest, ob aber die Dystrophie ohne MiBbildung mSg- 
lich ist (was ieh glaube), ist noeh fraglieh, da die Beschreibungen yon 
an Maerodystrophia lipomatosa erinnernden Abweiehungen ohne pri- 
mate MiBbildungen [KleinknechtlS6)] zu unbestimmt sind, um Beweis- 
kraft  zu haben. Von einer gemeinsamen direkten J~tiologie der Mig- 
bildung und der Dysfrophie kann keine Rede sein -- aber man kann 
sieh vorstellen, dab gewisse urs~tehliehe Einfliisse zugleieh mit der MiB- 
bildung auch die Veranlagung fiir die sekundare Dystrophie zu sehaffen 
imstande sind. Gerade in dem ersten meiner F~lle ist das Verhaltnis 
des Fettriesenwuehses zu der Migbildung sehr deutlieh. Bei einem Glied 
einer Familie, in der seit Generationen die Syndaktylie erblieh isg und 
sich stets in sehr regelm~gigen Formen offenbart, t r i t t  ohne ersicht- 
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lichen Grund die Nacrodystrophia lipom~tos~ zu der ererbten Entwiek- 
]ungsst6rung. Zuvor war hie Fettriesenwuehs in der Familie aufge- 
treten. Ein Zweifel an der Priorit~t der MiBbildung vor der Dystrophie 
ist bier nicht mSglich. In meinem 2. Fall ist die Erblichkeit der Str~hl- 
miBbildung weniger deutlieh, aber doch nieht zu leugnen. Der Fett-  
riesenwuchs ist ~ber ~uch hier g~nz isoliert. -- Demn~ch mfiBte zu der 
durch die MiBbildung gegebenen Disposition noch ein individueller 
Faktor kommen, um den Fettriesenwuchs entstehen zu lassen. Der 
Gedanke, dab die 1VIacrodystrophiu lipomatos~ einen fiir gewisse Mig- 
bildungen spezifisehen DegenerationsprozeB darstellt, ist nich~ ohne 
weiteres yon der Hand zu weisen. Wenn Sternberg 29s) mit Bezug auf 
den allgemeinen Riesenwuchs sagt, dab er eine Disposition ffir das Auf- 
treten allgemeiner Dystrophien setze und dab die Akromegalie eine 
dieser Dystrophien sei, so m6ehte ieh diesen Satz fiir den p~rtielIen 
l~iesenwuchs erweitern und die Naerodystrophiu lipomatosa eine andere 
Dystrophie nennen, die sich in ihrer meist strengen Lokalisation zum 
partiellen Riesenwuchs ghnlich verh~lt wie die Akromegalie zum all- 
gemeinen giesenwuchs, indem sie haupts~chlich die ,,Akra" der betrof- 
fenen Extremit~ten bef~llt. Von der Akromegalie unterscheidet sich 
diese Dystrophie nur dadurch, dab ihre direkte J~tiologie noch ungekl~rt 
ist und dab ihr selbstgndiges Vorkommen (ohne MiBbildnng) noch nicht 
sichergestellt ist (wie bei der Akromegalie). Ubrigens ist trotz des 
bekannten Zus~mmenhanges des ~kromegMen Symptomenkomplexes 
mit t typophysenvergnderungen aueh dieses Problem nieht ganz gel6st 
und gerade ffir die h~ufige Kombinstion der Akromeg~lie mit dem all- 
gemeinen Riesenwuchs fehlt die Erkl~rung. Bezfiglich der ausl6senden 
Faktoren  der M~krodystrophi~ ist es begreiflich, dab man sieh bei einer 
so lokalisierten Erscheinung viel schwerer zu der Annahme innersekre- 
torischer Einfliisse entschlieBen kann, als bei einer generalisierten Ab- 
weichung. Da man ~ber fiber die eigentliche Art der Einwirkung der 
ttormone, ihre Angriffspunkte usw. bein~he nichts weiB, seheint mir die 
k~tegorische Ablehnung jeder endokrinen Beeinflnssung [Falta97)] nicht 
gestattet. Ich glaube, dab man mit so apodiktischen Negationen noch 
viel vorsichtiger sein mug als mit der Aufstellung spekulativer Theorien. 
Diese kOnnen, auch wenn sie unrichtig sind, dutch das Aufzeigen neuer 
Gesichtspunkte, der Forsehung neue Wege erSffnen, jene gleichen Ver- 
botstafeln am Beginn noch unbegangener Wege. Die Tatsaehe, daf~ 
Inkrete bei der Entwicklung und dem Wachstum der Vertebraten eine 
Rolle spielen, ist heute nicht mehr zu bezweifeln (vgl. Harms~l)]. Zwar 
bin ich mit den Autoren einig, dab die hin und wieder bei partiellem 
l~iesenwuchs gefundenen, groben Abweichungen an innersekretorischen 
Driisen (z. B. Kryptorehismus) die innersekretorische Theorie der Mift- 
bildung nieht statzen k6nnen. Sie sind so vereinzelt, dab es sich um 
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zufallige Koinzidenzen oder um Nebenerscheinungen handeln kann. 
~3berdies sind derartige Befunde bisher nur bei partiellem, einfaehem 
Riesenwuehs und nicht bei ,,Fettriesenwuchs" erhoben worden. Je- 
doch ist meines Wissens bisher bei keinem Fall yon ,,Fettriesenwuchs" 
oder einfachem, partiellem Riesenwuchs die Obduktion und damit die 
histologische Untersuchung des endokrinen Systems m6glich gewesen. 
~Tbrigens wissen wir, dab das Fehlen allatomiseher Vergnderungen an den 
Blutdrtisen keinen SchluB auf die normale Funktion der Drtise gestattet, 
dab aueh bei normalem mikroskopischen Bild Dyshormone gebildet 
werden k6nnen, die sich klinisch ~LuBern k6nnen (wie z. ]3. bei manchen 
subtoxisehen Strumen) und vielleicht nur bei einer biologischen Unter- 
suehung naehgewiesen werden kSnnen. Und endlieh mtissen wit bei der 
Korrelation der Hormone das ganze endokrine System als eine Einheit 
ansehen, so dab selbst der derzeit kaum mSgliche ]3eweis normaler 
Funktion einer Drfise niehts sagen wfirde. Bei diesem Stand der Frage 
erscheint es unmOglich, hormonale Einfltisse bei dem Zustandekommen 
einer Abweiehung mit unbekannter Atiologie g~nzlieh auszusehlieBen. 
Da es sich bei der hormonalen ]3eeinflussung so wie bei jeder anderen 
um das Zusammenwirken des Agens mit der empfangenden, reagierenden 
Zelle handelt, kann bei vOllig normalem Agens (Hormon) die Stgrung in 
der Emp/angszelle liegen. Nehmen wir eine direkte Einwirkung des 
t tormons auf die wachsende Zelle an, so ist gesteigerte oder pathologisch 
veri~nderte Reaktion eines begrenzten Zellkomplexes (z. ]3. eines Fin- 
gers) unter dem EinfluB 6rtlicher Umst~nde (z. B. ZirkulationsstOrungen) 
gewiB denkbar. Aber auch bei der Annahme, dab sich der hormonale 
Reiz erst dem trophischen Nervensystem mitteilt, woffir Analogien 
bestehen --  und mittelbar zur Auswirkung gelangt, k6nnte man lokali- 
sierte Abweiehungen durch StOrungen der Perzeption und Leitung dieses 
l~eizes erkl~ren. -- So gelangen wir yon der hormonalen Theorie zur 
Theorie der Trophoneurose, die ebenso wie die erste yon den meisten 
Autoren abgelehnt wird. Peiser ~s) nennt  sie ,,jeder Grundlage ent- 
behrend" und nach Widand ~27) ist sie ,,bar jedes" anatomisehen Sub- 
strafes. Ganz riehtig --  abet warum bekennen sich die genannten 
Autoren dann zu der Theorie des ,,vitium primae formationis", zu der 
Voraussetzung eines primi~r, partiell fiberreichliehen oder fehlerhaften 
Anlagematerials, woffir ebenfalls ,,jede Grundlage" und ,,jedes anato- 
misehe Substrat fehlt und wofiir nicht einmal eine klare Analogie an- 
geffihrt werden kann. Die Keimtheorie ist mindestens ebenso unbewiesen 
wie jede andere ursiiehliche Hypothese, aber der Mange1 jedes Beweises 
ist bei ihr weniger fiihlbar, weil sie offenbar unbeweisbar ist. Immerhin 
wird man die Keimtheorie bei erbliehen MiBbildungen, wie bei der 
Syndaktylie gelten lassen mfissen. Mit der Anerkennung yon Erb- 
kr~ften und Defekten ist aber die Frage nach der Art ihrer Wirkung 
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nicht beantwortet, so dab aueh in diesen Fallen das Feld often bleibt 
s horrnonale, nervSse und andere Hypothesen. -- t~ei der Macro- 
dystrophia lipornatosa spielt aber die Erbliehkeit gar keine direkte Rolle, 
so dab wir bei ihr die Keimtheorie erst in letzter Linie in Betraeht ziehen 
mfissen. Um nun zu der nerv6sen Hypothese zurfiekzukehren, so sind 

bisher nur yon Hornstein 157) Ver~nderungen in den Hiillen der peri- 

pheren Nerven bei partiellern, halbseitigem Riesenwuchs rnit 1Yiacro- 
dystrophia lipornatosa gefunden worden (Langhansche Blasenzellen). 
Diese Zellen sind aber, wie Hornstein selbst betont, nieht als spezffisch 
aufzufassen. Sie wurden auch yon allen sphteren Untersuchern vermiBt. 
Aber was bedeutet der norrnaIe histologische Befund an den peripheren 
Nerven irn Bereich der MiBbildung selbst ? ! So wenig wie die endokrinen 
Driisen, sind jemals die nerv6sen Zentral- und Schaltorgane bei dern 
Fettriesenwuchs der mikroskopisehen Untersuchung zuggnglich ge- 
worden. Auch die peripheren, perivascul~ren, sympathischen Nerven- 
gefleehte deren Bedeutung in der Pathogenese gewisser Trophoneurosen, 
z.B. Akropar~sthesie , Erythromelalgie usw. wir erst in neuester Zeit 
empyriseh zu erkennen beginnen (Leriche), sind bisher nieht untersucht 
worden. In Zukunft wird bei, wegen einfachern oder Fettriesenwnchs 
arnputierten Gliedmai~en, die systernatische Untersuchung der die grS- 
Beren Arterien umspinnenden Nervennetze jedenfalls geboten sein; ins- 
besonders da trophisehe StSrungen, wie Hyperhidrosis, Akroparasthesie, 
Mal perforant in Verbindung mit ,,Fettriesenwuehs" beobaehtet wurden. 
DaB es sich dabei stets urn zufal!ige Nebenbefunde gehandelt haben sell, 
ist schwer zu glauben. Die yon dern Autor nicht naher begrtindete An- 
sieht Wielands327), da~ bei der 1Viacrodystrophia lipornatosa die Skelett- 
ver~nderungen gegen die Annahme einer Trophoneurose spr~ehen, kann 
ieh nieht teilen. Ubrigens weist auch bei dern ehlfachen, partiellen 
l%iesenwuchs, den wir ja als ein haupts~chliehes, disponierendes Moment 
ftir den ,,Fettriesenwuchs" beschauen, rnancher Urnstand auf eine Mit- 
beteiligung des Nervensysterns, so z.B. die hgufige I-Ialbseitigkeit der 
Aifektion, die gelegentliche Besohr~nkung anf die Gebiete gewisser 
Nervenstgrnrne und die Kornbination rnit Trophoneurosen. -- Diese 
Ausfiihrungen haben nicht den Zweek, die eine oder die andere ~tiolo- 
gisehe Hypothese fiir die wahrscheinlichste zu erklgren, sie soUen nut 
zu dern SchluB leiten, dab wir bei dern liiekenhaften Stand unserer 
Kenntnisse noch keine yon allen Hypothesen (abgesehen yon der rneeha- 
nischen IIypothese, die hier keiner Widerlegung mehr bedarf) unbedingt 
verwerfen kSnnen und uns deshalb am allerwenigsten auf die unfrucht- 
bare Keirnhypothese 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 Geschw~i]ste darstellen oder nieht. Gerade 
das scheinbare Vorkommen yon echten Tumoren in einem typisch wieder- 
kehrenden engen Verband mit EntwicklungsstSrungen fesselte anf~ng- 
lich unsere Aufmerksamkeit und liel~ uns einen Beitrag zur Kl~rung des 
Gesehwulstproblems yon dem Studium der Kombinationsform er- 
warren. Aber der bei der Lektiire der Kasuistik aufsteigende Zweifel 
an  dem wahren Gesehwulstcharakter der Wucherungen verst~rkt sieh 
je mehr man sieh mit ihnen besch~ftigt. -- Unbestreitbar echte mesen- 
chymale Gew~ehse wurden eigentlich hie bei dem Fettriesenwuchs beob- 
aehtet, ebensowenig ein Fall von BSsartigkeit. Bisweilen wird yon plum- 
pen Exostosen berichtet, die wir allerminst als ,,Geschwfi]ste" gelten 
lassen kSnnen. Die Gef~neubildungen werden meist als subeutane 
Varicen oder Venektasien beschrieben, die im Bereieh des mil~gebildeten 
KSrperteiles liegen. Ob sie nun eine prim~re Mi~bildung des Gef~l~- 
systems darstellen, woffir manehes sprieht oder aber Folgen der Ver- 
~nderung des KSrperteiles sind --  als Geschwiilste dfirfen sie sicherlich 
nieht aufgefal~t werden. -- Naevi vaseulosi, Teleangiektasien und aus- 
gebreitete Hautangiome sind mehr beim einfaehen Riesenwuehs beob- 
achtet  worden als beim Fettriesenwuehs. Bei ersterem bevorzugen sie 
aueh mehr die verunstalteten KSrperteile und verraten so einen gewissen 
Zusammenh~ng, w~hrend die kleinen heterotopen Naevi, die bei letz- 
terem beobachtet wurden, eher den Charakter yon Zufallsbefunden 
haben und auf Grund der kurzen Beschreibungen ausnahmslos mit der 
grSl~ten Wahrseheinlichkeit den Hamartomen ohne wahren Gesehwulst- 
charakter zugez~hlt werden kSnnen. --  Nehmen wir nun die ffir den 
,Fettriesenwuchs" charakteristisehen Wucherungen des Fettgewebes 
vor, die ~ul~erlieh am meisten als echte Geschwiilste imponieren. Diese 
t raten in allen F~llen an denselben KSrperteilen auf wie die Skelettver- 
~nderungen. In einer gewissen Anzahl der F~]le gingen jedoeh die Fet t-  
wueherungen weit fiber den Bereieh der Skelettver~nderungen hinaus 
und erschienen als heterotope umschriebene Lipome oder h~ufiger noch 
als diffuse Hyperplasien des Unterhautfettgewebes, so dab man an eine 
allgemeine Wucherungsbereitschaft des Fettgewebes denken k~nnte. 
So wie in den beiden yon mir untersuchten F~llen untersehieden sieh 
auch in den meisten anderen F~llen die lipomatSsen Bildungen weder 
makro- noch mikroskopisch yon gewShnlichen Fettgewebshyperpl~sien. 
t t in  und wieder wurden bei den umschriebenen ,,Lipomen" Beobach- 
tungen gemaeht, die auf expansives, autonomes Wachstum hinwiesen 
(Andeutung yon Kapselbildung, Druckatrophie der Umgebung, yon 
normalem Fettgewebe abweiehender Bau). Ieh mSehte hier nicht die 
ganze Lipomfrage wiederholen, aber es ist bekannt, wie fliel~end und 
unmerklieh die Uberg~nge yon den umsehriebenen zu den diffusen 
Lipomen und yon diesen zu den Vakatwueherungen und einfachen oder 
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degenerativen Hyperplasien sind. So daft~es in Grenzfgllen ganz unmSg- 
lich ist, aus dem histologischen Bild der Wucherung die Geschwulst- 
diagnose zu stellen. Und um solehe Grenzf~lle handelt es sieh beim Fett-  
riesenwuchs im besten Falle. Meist kann aber - - sowie  in meinen F~llen 

- -  kaum ein Zweffel bestehen, dab die Struktur der diffusen Fettwuche- 
rungen nur eine VergrSberung und VergrSl~erung der Struktur des nor- 
malen subcutanen Fettgewebes darstellt. Dann fehlt jede Spur yon 
Kapselbildung und autonomen Wachstum, die Fettmassen sind in nor- 
maler Weise yon Gef~Ben und Nerven durchzogen, die in Trabekeln 
verlaufen und keinerlei Soh~digung oder Verlagerung aufweisen, so dab 
die Fettwucherung eher der Hyperplasie als dem echten Lipom verwandt 
zu sein seheint. Der Gedanke yon Pic/c~5~), dab die Lipomatosis beim 
,,Fettriesenwuchs" als isolierter l%iesenwuchs eines Gewebes dem par- 
tiellem l%iesenwuehs eines Organs an die Seite zu stellen w~re, ist 
gewil~ nicht ohne weiteres yon der Hand zu weisen, ebensowenig wie seine 
geistreich entwickelten Folgerungen fiir die Gesehwulstlehre, in deren 
Bereich naeh ihm ebenso wie naeh Wieland der partielle Riesenwuchs 
gehSrt. I~Tun ist es ja mSglieh, dal~, ebenso wie in der Chemie die starren 
Grenzen der Elemente gefallen sind, in Zukunft aueh die seharfen 
Grenzen der allgemeinen pathologischen Begriffe fallen werden. Soweit 
sind wir jedoeh noch night, und daher kann ich den Standpu~kt Wie- 
lands327), der selbst yon einer dystrophisehen Form des partiellen 
l%iesenwuehses spricht -- und zugleich diese Dystrophie in den Bereich 
der Geschwulstlehre verweist, keineswegs teflen. Aueh die besteehende 
Hypothese yon Pic/c 253) ist nieht zwingend, da sie die Verfettung des 
Knochenmarks, die Osteoporose und Osteopsathyrose, mit einem Wort  
alle die Ver~nderungen nieht zu erkl~ren vermag, die ieh im Anschlul~ 
an Wieland ~23) als dystrophiseh, degenerative bezeiehnen zu mfissen 
glaube. Da wir diese Erseheinungen night vernaehl~ssigen kSnnen, 
erscheint die dureh die Picl~sehe Hypothese geschlagene Briicke zwischen 
MiBbildung : Riesenwuehs und Geschwulst, die uns im Sinne der ein- 
leitenden Ausffihrungen sehr willkommen w~re, leider nicht gangbar. 
Andrerseits kann man die gesehwulstartige Hyperplasie des Fettgewebes 
ebenso flit den Ausdruek einer dystrophiseh-degenerativen StSrung auf 
angeborener Grundlage ansehen wie die Knoehenver~nderungen, so dab 
die Bezeichnung des ganzen Symptomenkomplexes als Macrodystrophia 
lipomatosa progressiva allen Erseheinungen Rechnung tr~gt. Ich stimme 
diesbezfiglich vollkommen mit Wieland ilberein, der zur Kennzeichnung 
des gleichzeitigen Bestehens hyperplastiseher und regressiver Ver- 
~nderungen die Bezeiehnung Dystrophie vorgeschlagen hat, ,,weft hier- 
unter neben Ver~nderungen quantitativer auch solche qua]itativer Natur  
vorhanden sind". Wieland h~lt jedoeh die Dystrophie ffir primer und 
koordiniert sie dem einfaehen l%iesenwuchs und kehrt so zu der alten 
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E i n t e i l u n g  v o n  Busch 55) zur i i ck ,  i n d e m  er  a n  S te l l e  y o n  Busch 2. G r u p p e  

( u n f 6 r m i g e  H y p e r t r o p h i c )  y o n  d c r , , d y s t r o p h i s c h e n  F o r m  des  a n g e b o r e n e n  

p a r t i e l l e n  R i e s e n w u c h s e s "  s p r i c h t .  - -  M e i n e s  E r a c h t e n s  w e i s e n  d a g e g e n ,  

wie  i ch  o b e n  a u s g e f i i h r t  h a b e ,  d ie  k l i n i s c h e n  B e f u n d c  u n d  a n a m n e s t i s c h e n  

wic  E r b l i c h k e i t s a n g a b e n  d a r a u f  b i n ,  d a $  d ie  v c r u n s t a l t c n d e  D y s t r o p h i c  

sekund i~ re r  N a t u r  ist .  E i n e  endg f i l t i ge  E n t s c h e i d u n g  d iese r  F r a g e  m u B  

w o h l  d e r  Z u k u n f t  v o r b e h a l t e n  b l e i b e n .  

Zusammen/assung. 

Der Yettriesenwuchs, ]i~r den die Bezeichnung Macrodystrophia lipo- 
matosa progressiva vorgeschlagen wird, ist keine Form oder Uuterabteiluug 
des. sog. ein/achen Rieseuwuchses, souderu da8 Ergebnis eines wahrschein- 
lich spezi]ischeu sekund~iren, dystrophisch-hyperplastischen Prozesses im 
Bereiche prim~ir mifigebildeter K6rperteile. 

Die geschwulstartigen Wucherungen bei dem Fettriesenwuchs haben mit 
echten Geschwi~lsten nichts zu tun. 

Der Fettriesenwuchs ist nicht erblich, tritt abet aIs Komplikation zu 
erblichen Mi[3bildungen hinzu. 

Die Erscheiuungen des Fettriesenwuchses gip]eln in der Regel an 
den Endgliedern der be/allenen Gliedma[3en. 

Die Ursache des Fettrieseuwuchses ist ebenso wie die der prim~iren Mifi- 
bildung unbekannt. Sic muff ~edoch noch keineswegs in Keim]ehlern 
gesucht werden, da derzeit hormouale, nerv6se oder andere Ein/li~sse uoch 
nicht auszuschliefieu sind. 
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