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Aus der K6nigl. psychiatrisehen Universit/itsklinik in KSnigsberg i. Pr. 
(Direktor: Prof. Dr. E. Meyer) .  

Zur Kenntnis der Erythromelalgie. 
V o n  

Max Sehirmacher. 
(Hierzu Tafel Iund '2 Tex~figuren.) 

Vasomotorisch-trophische StSrungen sind nieht nur ungemein h~.ufige 
Begleitsymptome der Erkrankung des Gef/isssystems, sie finden sieh 
vielmehr aueh nahezu regelmassig~ wenn aueh verschiedea nach Art 
und Ausdehnung bei fast allan funktionellen Neurosen, bei vielen Geistes- 
krankheiten, in Sonderheit der Dementia praecox, und bei zahlreichen 
organischen Erkrankungen des peripheren und zentralen I~ervensystems. 
Um so auff~.lliger ist die Seltenheit des Vorkommens yon vasomotorisch- 
trophischen St~irungen als se]bsti~ndiges Krankheitsbild. Immerhin ist es 
mit tier Zeit gelungen, eine Reihe yon selbst/indigen vasomotorisch- 
trophischen Erkrankungen herauszusch~len~ die man unter dem Namen 
,Vasomotorisch-trophische iNeurosen" zusammengefasst hat. Aber auch 
diese sind noch keineswegs scharf umrissen und gen/igend gekl~rt, 
sodass sich die Mitteilung eines jeden Falles aus versehiedenen Grfinden 
rechtfertigt. 

Ein besonderes Krankheitsbild unter den vasomotoriseh-trophischen 
l~leurosen stellt die Erythromelalgie dar, eine Erkrankung~ die ihren 
Namen W e i r - Mi t che l l  verdankt, der sie im Jahre 1872 zum ersten 
Male beschrieben hat. Es handelt sieh um einen Symptomenkomplex, 
der durch Schmerzen, RSte und Sehwellung der Endglieder charakteri- 
siert ist. Bei seiner ersten VerSffentliehung konnte Wei r -Mi tche l l  zu 
5 aus der frfiheren Literatur entnommenen Krankheitsf~tllen 6 eigene 
Beobaehtungen hinzuffigen. Obwohl nun die Aufmerksamkeit der Aerzte 
auf dieses Krankheitsbild gelenkt war~ wurden doch bis zum Jahre 1894 

Archly f. Psy~hiatrie.  Bd. 53. Heft  1. 1 



2 Max Sehirmacher: 

im ganzen nnr 40 F~lle: meist als Einzelbeobachtungeu ver0ffentlicht: 
die dann yon L e w i n  und B e n d a  in einer eingehenden Abhandlung 
zasammengestellt  wurden. Auch in der Folgezeit mehrte sich diese 
Kasuistik nur langsam. Die Erkrankung blieb weiterhin eine recht 
seltene~ so dass z. B. O p p e n h e i m  in der neuesten Auflage seines 
Lehrbuches hervorhebt~ dass unter dem grossen Material der Berliner 
Polikl inik yon 25 000 FS~llen nut 2 F~lle yon Erythromelalgie beobachtet 
wurden. Immerhin konnte C a s s i r e r  in seiner 1912 in zweiter Auflage 
erschienenen Monographie der vasomotorisch-trophischen Neurosen fiber 
etwa 130 Fitlle yon Erythromelalgie berichten. C a s s i r e r  unterwarf 
diese Fitlle einer eingehenden kritischen Wfirdigung und stellte auf GruDd 
dieser Statistik eine Reihe yon Forderungen zur Diagnosestellung auf~ 
denen ein in der hiesigen Klinik zur Beobachtung gekommener Fall, 
der noeh in mancher Hinsicht bemerkenswert ist, im wesentlichen ent- 

spricht. 
Dieser Fal l  ist am 3. Marz 1913 im Verein fiir wissensehaftliche 

Heilkunde yon Herrn Prof. Dr. M e y e r  vorgestell t  worden (vergl. Vereins- 
beilage der Deutschen Medizinischen Wochenschrift). 

Ieb lasse zunS.chst die ausffihrliche Krankengeschichte folgen: 

I. V o r g e s c h i c h t e .  

Pat. Andreas Sch. ist 45 Jahre alt. Seine Eltern seien beide gesund 
gewesen~ der 80jiihrige rater  iebo noch, die Mutter sei naeh einer Entbindung 
gestorben, als er noeh ein siebenj~hriger Knabe war. Seine Gesehwister leben 
und seien gesund. 

Seit seinem 15. Jahr fibe er das Sehneiderhandwerk aus. Beim Militgr 
habe er nieht gedient, weft er angeblieh kSrperlich zu sehw~ehlieh gewesen sol. 

Seit 1893 sei er verheiratet, seine Frau sei gesund, habe sieben Mal 
geboren nnd hie abortiert. Sechs Kinder seien am Leben: alas i~lteste habe mit 
11 Jahren Reissen am Fuss bekommen, der Fuss sei amputiert worden. 

Er habe nie viel getrunken und keine Gesehleehtskrankheiten gehabt. 
Ernstere Erkrankungen habe er nie durehgemacht, nut leide er schon 

lange Jahre an fast stiindigen Kopfsehmerzen, die anfangs imHinterkopf gesessen 
h~tten: we er auch ,kleine Beulen ~ bekommen habe, welche erst nach einigen 
Wochen versehwanden. Sparer hiitten sich die Kopfschmerzen naeh der Stirne 
und den Sehl~fen hingezogen. Ausserdem leide er schon ebenso lange an 
schlechtem Schlaf und hiiufigenx Sehwindelgef/ihl im Kopfe~ auch schwitze er 
sehr leicht am ganzen KSrper. 

Vor ungefiihr 3 Jahren verspOrte er ohne ihm bekannte Ursache am Zeige- 
finger der linken Handy sobald er den Arm ausstreckte oder irgend we an- 
gestossen sei, oder aueh angestrengt arbeitete, ein sehmerzhaf~es Kribbeln und 
Jucken, das l~ingere Zeit anhalte, dann aber wieder versehwinde. Irgend welche 
Ver~nderungen an dem Finger habe er damals nicht bemerkt. Naeh 11/2 Jahren 
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seien dieselben Erseheinungen am Daumen~ bald darauf aueh an den fibrigen 
Fingern der linken Handy ferner aueh an der Aussenseite des linken Fusses~ 
sowie an verschiedenen Stellen des linken Armes und des Riiekens aufgetreten. 
Der Sehmerz sei iihnlieh~ 7~als wenn Nesseln brennten a. Gleiehzeitig seien an 
diesen Stellen ~Entz0ndungen und Ansehwellungen a gekommen, die jedoeh 
jedesmal mit den Sehmerzen naehliessen. Aneh sei am linken Daumen eine 
kleine knStehenfSrmige Verdiekung der gaut entstanden~ die besonders stark 
sehmerze. Die sehmerzfreien Zeiten hg, tten anfangs his zu 4 Tagen gedauert~ 
doeh babe er each wghrend dieser Zeit immer ein Jueken in den befallenen 
Teilen verspiirt. 

Spgter w~ren die Sehmerzen immer anhaltender geworden~ und seit dem 
Herbst 1912 stets vorhanden~ doch wiirden sie beim Sehwitzen~ dureh An- 
stossen und W~irm% besonders Bettwiirm% sliirker~ so dass der Sehlaf gestSrt 
werde. Seitdem kSnne er aueh die Finger der linken Hand nieht mehr zur 
Faust sehliessen. Aueh babe die ,Entzfindung u (Pat. versteht darunter heisse 
IlSte) und Sehmerzhaftigkeit des linken Mittelfingers unter gleiehzeitigem An- 
sehwellen so zugenommen, dass or zum Arzt gegangen sei. 

Da dureh die Behandlung (feuehte Umsehliig% Salbenverbgmde usw.) die 
Beschwerden nieht naehgelassen hgtten und da aueh Sehmerzen an den ein- 
ander zugekehrten Seiten beider grossen Zehen - -  besonders beim Sehwitzen 
der FOsse --~ ferner am Mittelfinger und Daumen der reehten Hand unter Auf- 
treten eines 5,hnliehen KnStehens wie am linken Daumen aufgetreten sei~ habo 
er seit Weihnaehten 1912 sein Handwerk, dem er bis dahin~ wenn aueh nieht 
mehr so wie in gewohnter Weise oblag~ niederlegen mOssen. 

II. Be fund .  

Pat. ist ein mittelgrosser, hagerer Mann yon normalem Knoehenbau. Die 
Nuskulatur ist miissig kr~f~ig entwiekelt~ des Fettpolster d0rftig. Das Gewieht 
betrifgt 122 Pfund. Gesicht und Hals sind gebr~unt. An der reehten Brust- 
seite bemerkt man eine dunkle Verfg, rbung der Itaut~ die alle Charakteristika 
der Pityriasis versieolor aufweist. Am linken Unterarm~ in einem fiber Hand- 
teller grossen Bezirk sieht man massenhafte steeknadelkopfgrosse weisse Punkt% 
die angeblieh naeh einem Krgtzeekzem entstanden und wohl als alte Narben zu 
deuten sind. Ferner sind fiber Brust und Arme verstreut einzelne verrukSse 
dunkel pigmentierte Naevi zu finden. 

Bei der Betrachtung der l i n k e n  Hand fgAlt am meisten auf~ dass der 
Mittelfinger in tote erheblieh gesehwollen~ gerStet und drueksehmerzhaft ist. 
Am intensivsten ist der Sehmerz der Grund- und Mittelpbalanx. Die RStung 
besteht zum grSsseren Teil aus hellroten~ zum andern Tell aus mehr blSmlieh- 
roten Pleeken. Die Sehwellung ist am stgrksten um des mittlere Fingergelenk 
und verliert sieh naeh dem Metakarpus sowohl wie nach der Fingerspitze, so 
dass dieser Finger eino anniihernd lanzettfSrmige Gestalt hat. DieHaut fiber der 
Sehwellung zeigt ein eigentfimliehes, glattes~ gliinzendes Aussehen~ fiihlt sigh 
donner und aueh weniger gesehmeidiger an~ als die andero Haut. Ihre ger- 
sehiebliehkeit auf der Unterlage ist eine ganz geringe. Fingereindruek bleibt 
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nicht bestehen. Das Pulsieren der Fingerarterien ist deutlir ffihlbar und 
stiirker als an den andern Fingern der linken Hand. Die Temperaturmessung 
mit einem Hautthermometer ergibt bei einerAchsolhShlentemperatur yon 37,10 C. 

ffir die Mitte der Schwollung 36,9 ~ C. 
,, , Pingerspitze 29,40 C. 
, ,, Vola manus sinistrae 36,60 13. 
, , ,, ,, dextrae 35,90 C. 

Die tibrigen Finger der linken Hand weisen an den Endphalangen ver- 
einzelte stecknadel- bis erbsengrosse Fleoke auf 7 besonders doutlich sind diese 
am Zeigefinger, dor ausserdem noch am medialen t~and soiner Endphalanx eine 
ungef~hr erbsengrosse vorspringendeVerdickung aufweist. An den Innenfl~Lehen 
dos linken (wie auch dos rechten) Daumens ffihlt man jo eine linsengrosse~ 
weiche, in tier Haut gelegene knStchenfSrmige Verdiekung. Die Vola manus 
zeigt kleine weissliche, vitiligo-~hnliche Plecke, der Handrficken (in der N~ihe 
des Handgelenks) eine mehr blaurote, unregelm~ssig gestaltete, ungefiihr ein 
Markstiick grosse VerfS.rbung~ durch welehe einige dunkelblau% st~irker hervor- 
tretende Venen ziehen. 

Am linken O b e r a r m ,  dicht fiber dem Epieondylus medialis auf derlnnen- 
flgr gelegen, sieht man einen grSsseren und einige kleiner% etwas fiber der 
Haut erhabene,flgchenhafte R5tungen, die den sehmerzenden Stellen entsprechen ; 
die gleiche Erscheinung auch am g~ioken~ an dem Schnittpunkt der linken 
Skapularlinie mit der ffinften gippe. 

Eigentfimliche VerSmderungen weisen ferner die N~igel sgmtlicher Finger 
der Iinken Hand auf: sie erscheinen einmal gegenfiber denen tier rechten Hand 
mehr gewSIbt~ sowohl in der L~ngsrichtung der Fingeraehse als  auch quer, so 
dann aueh im ganzen verkfirzt, well der Abstand der Fingerspitze veto Nagel- 
falz ein kleinerer ist als rechts. 

An der r e e h t e n  Han d finden sieh ausser den schon erwghnten KnStchen- 
bildangen am Mittelfinger und Daumen keine besonders auffa[lenden Vedinde- 
rungen. 

Von den u n t e r e n  ExtremitS,  t en  weist der linke Fuss unterhalb des 
Malleolus externus eine etwa halbmondfSrmige, im Bogen nm den l~lalleolus ge- 
legen% blS~ulichrote Verf~rbung auf, die Stelle des Schmerzes. Ferner finden 
sieh an den medialen and volaren FlS~chen beider grossen Zehen blguliche Ver- 
f~rbungen, in denen hellrot% etwa hanfkorngrosse Pleckchen liegen. 

Die Untersuchung der inneren Organe ergibt folgendes: An Herz and Lungen 
sind keine krankhaften Ver~nderangen nachzuweisen. Das Gef~sssystem triigt 
dieZeichen einer b e g i n n e n d e n  A r t e r i o s k l e r o s e ;  denn die Temporalarterien 
sind geschliingelt and treten an den Sehlgfen deutlich hervor~ aueh seheinen 
die Gef~sse der oberen Extremitgt etwas rigide zu sein. Doch ist sowohl tier 
gadialpuls als auch der sgmtlicher Fingerarterien and an den unteren Extremi- 
t~ten der der Art. dorsalis pedis deutlich beiderseits zu ffihlen. Der Puls der 
Art. radialis ist links wie reehts gleich st~rk~ gleiehzeitig und regelm~ssig. 
Ebenso anch der tier Art. dorsalis pedis. Der Blutdruck betr~igt an beiden 
Armen 205 nach Riva - t~occ i .  Es finder sich eine leiehte Pulsbescifleunigung 
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yon 90--100Sohlagen in der Minute. Die Blutuntersuehung naehWassermann 
ergibt ein negatives Resultat. 

B lu tb i l d :  Vergl. sp~iter. 
Im Urin befindet sioh eine geringo Menge Albumen (Ueber die genaue 

Urinuntersuchung siehe Verlauf.) 
I)er Liquor eerebrospinalis zeigt keine Lymphozytos% aueh ist die N o n n o- 

sche Probe negativ. 
Dos Gesioht ist symmetrisoh, Degonorationszeiohen sind night vorhanden. 

Der Soh~del ist nioht druck- und klopfempfindlich und zoigt keine Besonder- 
heiten. 

Die Augenbewegliohkeit ist ungestSrt. 
Die Pupillen sind beide nioht ganz rund, unter mittelweit, die reehte 

enger als die linke. Die geaktion auf Lichteinfall ist tr~ige und wenig aus- 
giebig~ die konsensuelle tleaktion kaum angedeutet. Die Konvergenzreaktion 
ist gut. Augenhintergrund, Gesiehtsfeld und Sehschgrfe sind normal. Konjunk- 
rival- und Kornealreflex ist beiderseits gleioh gut auslSsbar. 

Die Trigeminuspunkte sind nieht drueksehmerzhaft, das sensible und 
motorisohe Trigeminusgebiet lassen krankhafte Veriinderungen nioht erkennen. 

Die Gesiohtsinnervation ist beiderseits gut und gleiohmS~ssig. 
U n t e r s u o h u n g  in der Ohrenk l in ik :  Otoskopiseh und funktionell 

normale Verhiiltnisse. Vestibularapparat normal erregbar. 
Zunge wird gerade hervorgestreckt, sie zittert otwas und zeigt Zahn- 

abdriieke. Ihre Bewegliehkeit ist ungestSrt. Bei der Priifung treten Mitbo- 
wegungen in der Gesichtsmuskulatur auf. 

Der Gaumen zeigt keine Besonderheiten, der Wiirgereflex ist vorhanden. 
Auch yon Seiten der iibrigen Hirnnerven sindSt5rungen nicht n~ohweisbar. 
Die aktive and passive Bewegliehkeit ist normal. Ataxie besteht nioht, 

die Kraft entspricht der etwas sehleohten Muskulatur. Die elektrische Errreg- 
barker ist normal. Die ausgestreokten Finger zittern 7 aueh sonst zeigt Pat. 
eine Neigung ins Zi t torn  zu geraten. 

Die Sehnenreflexe (Triceps-, Patellar-~ Aohillessehnenrefiex) sind lebhaft~ 
die Periostrefl~xe sind ebenso wio die ttautrefiexe normal auslSsbar. Babinski  
und 0 p p e n h ei m'sehes Phiinomon sind nicht vorhanden. 

Die vasomotorisohe Erregbarkeit ist erheblioh gesteigert, beroits bei leiehtem 
Ueberstreichen mit einem stumpfen Gegenstand f~rbt sich die tlaut sohnell und 
intensiv rot, dieRStung bleibt lange bestehen undb]asst erst ganz allmi~hlioh ab. 

Die meehanisohe Muskelerregbarkeit ist gesteigert. Es besteht eine aus- 
gesproohene Vermehrung der Sohweisssekre t ion .  

Beim Stehen mit aneinandergestellten Ffissen und geschlossenen Augen 
tritt Lidflattern und deutliehes Sohwanken aufl 

Die Ilautempfindliohkeit fiir Ber~ihrung, Sohmorz und Temperatur ist 
normal; auoh feinste Pinselberfihrung wird fiberall geffihlt und richtig lokali- 
siert. Die Bewegungsempfindliohkeit und das Lagegefiihl sind normal. 

Muskeln und Nerven sind nieht druekempfindlieh, ebensowenig findot sioh 
eine Drueksehmerzhaftigkeit der Mamillarlinio und der Hypohondrien. 
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Auf geistigem Gebiet lessen sich grSbere StSrungen nieht foststellen, Sch. 
ist e i n l e i c h t e r r e g b a r o r ~  ~ n g s t l i c h e r  u n d s c h r e c k h a f t e r M e n s e h .  Wenn 
man ihn ansprioht, fghrt or hS~ufig ersohrocken zusammen, errStet und ger~t 
leicht ins Zittern. Die Stimmung erscheint leicht gedriickt; es besteht ent- 
spreohendes Krankheitsgefiihl und Krankheitseinsicht. Die Konntnisse ont- 
sprechen dem Bildungsgang. GedS~ohtnis und Merkfiihigkeit sind gut. 

III. B e h a n d l u n g .  

Unsere Behandlung erstreckte sich auf allgemoine di~tetisch% hydro- und 
eloktrotherapeatisehe, medikamentSse sowio lokale Massnahmen. Die letzteren 
bostanden in dauernd angewandten S a l b e n v e r b a n d e n  mit einer zur Hglfte 
aus 1/2pM. A d r e n a l i n ,  zur Hglfto aus 5pC. Cyo lo fo rm bestehenden Salbo. 
Noben tier in den ersten boidon Woehon konsequent durohgefiihrten Bettruhe 
wurde Sch. mit Kohlensgurebgdern sowie Franklinisation des Kopfes behandelt. 
Ausserdem wurde einen Tag um den andern 1 ecm Tiodine injiziert und 
Aspirin in Tagesgaben yon 1 g verabreicht. 

IV. V e r l a u f .  

Die t~iglich vorgenommenen Temperaturmessungen ergaben eine dauernde 
subfebrile Temperatursteigerung. Di~ Morgeatomperatur betrug im Rektum ge- 
mossen durohschnittlich 37:6 ~ die Abondtomperatur durohschnittlich 37,9 ~ 

Eine vergleiohendo I~Iessung beider AohselhShlentemperaturen liess keine 
Differenz feststellen, wenngleioh manchma[ toils die link% toils die rechte 
AehselhShle ein Mehr yon 2/lo aufwies, wghrond zu anderer Zeit die beiden 
gleichzeitig eingelegten Thermometer~ die vorher auf die Uebereinstimmung 
ihror ResuItate geprtift waren~ gonau die gleiche Temperatur anzeigten. 

Die bereits erwiihnte leiohte Albuminurie blieb w~ihrend der ganzen Beob- 
achtungszeit bestehen und betrug fast konstant 1/2pM. naoh E s b a a h .  Zueker- 
reaktion im Urin trot ouch naoh Verabreichung yon 100 g Traubenzucker nicht 
auf. Im Urinsodiment fanden sioh Epithelzellen 7 einige weisse BlutkSrperchen, 
hin und wieder ein gekSrnter, stets hyaline Zylinder sowie Harnsiiurekristalle. 
Die 24stiindige Urinmenge war dauernd herabgesetzt und sohwankte zwischen 
900 und 400 com. Des spezifiisohe Gewioht war erhSht auf 1023--1029. Es 
bestand eino dauorndo ausgesprochene Hyperhidrosis~ besonders an H~inden 
und F/issen. Oedeme oder hydropiseho Ersoheinungen traten niemals auf. 

Interessant ist des l%osultat dor Blu tun t ,  e r s u o h u n g .  Die wiederho[te 
Z~hlung ergab hierbei zunS~chst eine Vermehrung der roten BlutkSrperchen 
anf rund 7 Millionen; die l~Ienge tier weissen Blutkgrperohen betrug im Mittel 
11500. An dem besonders befallenen Mittelfinger tier linken Hand war - -  
wenigstens in der ersten Zeit der Behandlung - -  eine auffallende Vermehrung 
der weissen BiutkSrperchen auf 21900 festzustellen, w~hrend die Zahl der roten 
unvergndert war. Des geNrbte Blutprgparat liess aasser dor vorwiegend aus 
polynukleiiren neutrophilen Leukozyten bestehenden Yermehrung der weissen 
BlutkSrperchen keine pathologisehe Ver~inderung des Bhtbildes erkennen. 
Der [-I~imoglobingehalt betrug 95 p Ct. mit dem S a h li ~sohen H~momoter bestimmt. 
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Die sehon oben erw~hnte ErhShung der Pulsfrequenz blieb w~hrend der ganzen 
Zeit der Beobaehtung bestehen, ebenso wie eine gewisse Erregtheit und Neigung 
zum Zittern sowie Mattigkeit. 

Zu erw~hnen ist noeh, dass jedesmal dureh H e r a b h ~ n g e n l a s s e n  des 
Armes die Schmerzen in dem linken Mittelfinger wesentlieh starker wurden und 
dureh Hoehhalten naehliessen; aueh vermochte Pat. jedesmal ein besonders 
sehmerzhaftes ,,Tucken • in dem betreffenden Finger auszulSsen~ wenn er naeh 
tiefer Inspiration wieder exspirierte. Die Schmerzen im linken Fusse traten stets 
beim Auftreten des Beines~ aber auch hin and wieder spontan auf und wurden 
als ein ::ziemlich starkes Spicken ~ bezeichnet. Da dieser Sehmerz beim 
Schwitzen besonders stark war und Pat. im Sommer ungleieh starker sehwitzt 
als im Winter, hat er aueh im Sommer mehr unter den Sehmerzen zu leiden. 

Vor der Behandlung. Naeh tier Behandlung. 

Unsere therapeutisehen Bostrebungen hatten einen guton Erfolg]). Bereits 
nach einer Woehe erkl~.rte Pat., dass er sieh im allgemeinen etwas wohler ffihle, 
nnd dass die Kopfsohmerzen etwas nachgelassen h~itten~ aueh sei der Schmerz 
an dem Mittelfinger wie aueh an den iibrigen Fingern der linken Hand nieht 
mehr so stark. Objektiv war bereits ein Abblassen der roten Stellen an Ober- 
arm und t~iicken sowie eine Abnahme der ]~Stung und Sehwellung des Mittel- 
fingers festzustellen, die noeh unter dom welter angewandten Verband se ab- 
nahm, dass der anfangs so augenfiillige Unterschied in der Dicko beider Mittel- 
finger links und rechts am Ende der dritten Woche fast aufgehoben war, wie 
es aueh die Photographien veranschauliohen. Schliesslieh muss noch hervor- 
gehoben werden, dass bei Tag ffir gewShnlich die ganze linke Hand - -  vor 

l) Wie aus einem t~eferat tiber die Arbeit von G. A. Moleen,  die mir im 
Original nicht zug~ngig war, hervorgeht~ hat dieser eine ann~ihernd ~hnliehe 
Behandlung versucht: aueh: wie es scheint: mit gfinstigem Erfolge. 
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der Behandlung allerdings mit Ausnahme der Grund- und Mittelphalanx des 
linken Mittelfingers - -  sieh deutlieh kSAter anffihlt als die reohte. Die Tempe- 
ratur der linken Hand mit dem Hautthermometer gemessen~ betrug 29~0 ~ die 
der reehten Hand 33~6 ~ somit besteht eine Temperaturdifferenz yon 4~6 ~ 

V. Z u s a m m e n f a s s u n g .  

Ein erblich nicht belasteter 45j~thriger Schneider erkrankt naeh vor- 
ausgegangenem jabrelangem Kopfschmerz~ Schwindelgef/ihl und starkem 
Schwitzen vor 3 Jahren an Jueken und Kribbeln des linken Zeigefingers, 
sp~ter unter Zunahme der Beschwerden aneh an den iibrigen Fingern 
der linken Hand, besonders dem Mittelfinger und vereinzelten Stellen 
am linken Oberarm~ Rficken~ am ]inken Fuss unter dem ~iusseren KnSchel 
sowie an beiden grossen Zehen. Die Untersuchung ergibt: Sehwellung, 
RStung~ Sehmerzhaftigkeit des linken 5Iittelfingcrs, beginnende Athero- 
sklerose, leiehte psyehische Erregbarkeit, geringe Temperatursteigerung, 
leichte Albuminurie, Vermehrung der roten und weissen BlutkSrperchen, 
hoher Blutdruck und ausgesproehene Dermographie. Unter therapeutisehen 
Massnahmen ([Kohlens~iureb~ider, Aspirin~ Tiodine~ Adrenalin, Cyeloform- 
salbe) gehen die Erscheinungen an den affizierten Partien sfi.mtlich zurfiek 
und die subjektiven Besehwerden lassen nach. 

Das in nnserm Fall sieh darbietende Krankheitsbild weist in der 
Hauptsache diejenigen Symptome auf, welehe die Erythromelalgie 
charakterisieren, n~imlich S e h m e r z e n ,  R 6 t u n g  und S e h w e l l u n g  
der  Endg l i ede r .  

Was ffir die einwandfreie Diagnosestellnng als erforderlieh anzu- 
sehen ist, ist das paroxysmale und kombinierte Auftreten dieser drei 
Kardinalsymptome, zu denen sieh noeh s e k r e t o r i s c h e  und t r o p h i s e h e  
sowie s e n s i b l e  und m o t o r i s c h e  St6rungen hinzugesellen k0nnen. - -  
Die drei gardinalsymptome finden sieh somit bei unserem Kranken. 
Wie aus der Anamnese hervorgeht~ traten im Anfangsstadium anfails- 
weise Schmerzen auf, die mit RStung and Sehwellung einhergingen. 
Sie waren aber nieht nur, wie in der Mehrzahl der F~lle an den Ex- 
tremit~ten~ sondern zum Tell auoh an dem Rumpf lokalisiert. 

Eine so v e r s c h i e d e n a r t i g e  L o k a l i s a t i o n  der Symptome bei 
ein und demsetben Kranken ist nun auch yon anderer Seite beobaehteg 
worden. W e i r - ~ l i t c h e l l  sehreibt in seiner ersten Pnblikation~ dass das 
Leiden gew6hnlieh an den Ffissen beginnt. Cas s i r e r  hat 17 Ffdle 
zusammengestellt, bei denen alle 4 Extremit~ten befallen waren. L~vy 
berichtet fiber das Auftreten erythromela]gischer Erseheinungen an 
einem Ohrlfippchen. C a v v a z z i n i  und Brace i  ffihren einen Fall an, bei 
dem erst der rechte, dann der linke Fuss, die linke Hand, dann die 
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reehte, endtich auch die Nasenspitze befallen wurde. Erytbromelalgisehe 
StSrungen am Oberarm und am KSrperstamm~ in unserem Fall am 
Rficken, sind bisher nieht beobaehtet. Immer aber hat man~ wie auch 
bei Sch. fast regelmassig beobachtet~ dass~ wenn mehrere Glieder 
betroffen sind, eines nach dem anderen erkrankte. Auch der Beginn 
der Erkrankung ist fast stets der gleiehe. Sie beginnt in der Regel 
mit Schmerzen oder unangenehmen Sensationen, wie hier mit" Kribbeln 
und Jucken in den Fingerspitzen: lange ehe sichtbare u 
vorhanden sind. Nach den Beobachtungen der meisten Autoren sind 
Wiirme~ Anstrengungen oder Herabhangenlassen der erkrankten Glieder 
besonders geeignet, eine Verst~irkung der krankhaften Erseheinungen 
hervorzurufen. Das trifft auch in unserem Falle besonders zu. 

Auch die s e k r e t o r i s c h e n  und t r o p h i s c h e n  S tSrungen ,  die 
sieh bei unserem Fall verfinden~ fallen nicht aus dem Rahmen dec 
Erythromelalgie. In vielen Fallen ist eine u  der Schweiss-  
s e k r e t i o n  beobachtet worden, doch gehen die Ansichten der Autoren 
fiber Art und Ausdehnung der sekretorischen StSrungen auseinander. 
W~ihrend yon einzelnen eine allgemeine Hyperhidrosis des ganzen 
KSrpers als Regel angesprochen wird. sehen andere in einer lokalen 
Hyperhidrosis (an Hiinden~ Ffissen oder sonstigen affizierten Partien)ein 
besonders eharakteristisches Merkmal. Unser Kranker zeigt~ dass beide 
Auffassungen zu Recht bestehen, bezw. dass beide Erseheinungen sich 
kombinieren k6nnen, insofern als sich bei Sch. eine Hyperhidrosis des 
ganzen KSrpers findet~ die aber an H~nden und Ffissen besonders stark 
entwiekelt ist. Es muss hier noch bervorgehoben werden, dass bei 
unserem Kranken die H a r n m e n g e  dauernd v e r r i n g e r t  war. Diese 
Oligurie steht vermutlieh mit der allgemeinen Hyperhidrosis in ur- 
sachliehem Zusammenhang. Es kann jedoeh nieht sieher entsehieden 
werden, welche der beiden Erscheinungen, ob die Verminderung der 
Harlamenge oder die Vermehrung der Schweissproduktion die primlire ist. 

In ~ihnlicher Weise kSnnen wir aueh bei den t r o p h i s e h e n  StS- 
run g en, die unser Patient darbietet, eine Uebereinstimmung mit den in 
der Literatur niedergelegten Beobaehtungen feststellen. Wie bereits oben 
erw~ihnt, war die Haut bei unserem Fall fiber dem ger6teten und ge- 
sehwollenen Finger dfinner und weniger geschmeidig~ hatte ein eigen- 
tiimlich glattes: gl~inzendes Aussehen und eine ganz geringe Verschieb- 
lichkeit, Fingereindruck blieb nieht bestehen. Das R6ntgenbild wies 
ke ine  K n o e h e n v e r a n d e r u n g e n  anf. Es kSnnen demnach ftir die 
trophischen St(irungen weder Oedeme noeh Knochenprozesse verantwort- 
lich gemacht werden; vielmehr ist es augenseheinlieh~ dass hier die 
trophische St6rung einmal in einem a t r o p h i s c h e n  Prozess  der 
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Kut i s ,  sodann in einer e i g e n a r t i g e n  V e r d i c k u n g  des U n t e r h a u t -  
z e l l g e w e b e s  besteht. Aehnliehe Beobachtungen sind nach C a s s i r e r  
in etwa einem Drittel der mitgeteilten Fiille gemacht worden. So hat 
bereits W e i r - M i t c h e l l  fiber atrophische Veriinderungen der Haut 
berichtet, die Aehnlichkeit mit Glanzhaut batten. Bei einem anderen 
Fall, den Dehio  beschreibt, sah die Haut iihnlich aus wie glossy skin. 
Auch L~vy hebt das glatt% gllinzende Aussehen hervor. Die An- 
schwe]lung an den Fingern und Zehen ist yon G r e n i e r  in Verbindung 
mit R6t% Schmerzen bei einem 22j~ihrigen Mann beschrieben worden. 
Auch dieser Autor vertritt die Ansicht, dass die Anschwellung nicht 
durch Oedem, sondern dutch Verdickung des Unterhautzellgewebes 
bedingt ist. Auch der zweite Fall von L e w i n - B e n d a  weist Schwellungen 
an den Zehen auf~ die er nicht auf 0edem, sondern auf eine Verdickung 
der Haut zurfiekffihrt, die sich hart und straff gespannt anffihlt. Die 
gleichen trophischen Ver~inderungen werden in den Publikationen yon 
Rost ,  Ca r l s l aw ,  Rosen u n d P e z z o l i  angeffihr~. Letzterer bezeichnet 
die Schweliung der Finger als eine teigige und hebt besonders hervor, 
dass (wie bei unserm Fall) auch keine Knochenver~inderungen nach- 
gewiesen werden konnten. In einem weiteren, in den Hautver~inderungen 
dem unsrigen iihnlichen Falle sucht Savi l ]  den Nachweis zu ffihren~ 
dass die Schwellung einfaeh dutch eine vaskul~ire Turgeszenz bedingt 
sei, zu der sich h~iufig ein gewisses Mass yon Bindegewebswucherung 
hinzugeselle. Aueh wir waren yon vorneherein fiberzeugt, dass die 
Schwellung keine 5dematSse sein kann: da eben Fingerdruek keine 
Delle hinterliess und die Kutis verdfinnt war. Den Beweis erbrachte 
die Untersuchung yon Blut, das den geschwollenen Stellen entnommen 
wurde. Es fand sich nfimlich bier regelmassig eine Vermehrung der 
weissen Blutk6rperchen nicht nur gegenfiber der Norm~ sondern auch 
gegeniiber dem aus anderen K6rperstellen entnommenen Blut. Ver- 
anschaulicht wird diese durch folgende Zahlen: 

aus dem rechten Mittelfinger 11 500, 
linken 21 900. 

Es ist dies ein Verhalten, das auf eine l o k a l e  A l t e r a t i o n  der 
Gefasse, ~thnlieh wie bei entzfindliehen Prozessen hindeutet, zumal die 
weissen Blutktirperehen aus polynukle'~ren, neutrophilen Leukozyten 
bestehen; und unsere Auffassung wird erhi~rtet dutch die Tatsaehe, dass 
unter der Behandlung gleiehzeitig mit der Abnahme der Schwellung 
und dem Zurfickgehen der R6tung und Sehmerzhaftigkeit aueh das 
Blutbild sieh entspreehend der Norm naherte. 

Andere trophisehe StSrungen, wie das A u f t r e t e n  yon KnStehen  
in tier Haut oder VerSmderungen der Niigel finden wit sehon in dem 
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Fall Sena tor ' s .  Er beschreibt diese als knStchenartige Erhebungen 
yon Liusen- his ErbsengrSsse; die anfangs auf einzelnen runden Stellen 
entstanden und den Eindruek kleiner Schleimbeutel oder verdickter 
Drfischen machten, abhei]ten und an anderen Punkten wieder auftraten. 
Aueh F i s c he r  erwahnt das Auftreten yon kleinen linsengrossen sub- 
kutanen KnStchen. 

Als weitere trophische StSrungen sind die eigentfimlichen V er- 
~nderungen  der Nagel  samtlicher Finger der linken Hand aufzufassen. 
Wie man aus der Photographie ersehen kann, erseheinen diese ~agel 
im ganzen kleiner and gekrfimmter als die Nagel der rechten Hand. 
Aehnliche Erscheinungen sind in der Literatur nicht berichtet. Dagegen 
ist wiederholt Briichigkeit der Ni~gel und Dickerwerden derselben beob- 
aehtet worden. Bei dem Fall yon He l l e r  kam es zum Ausfa]l der 
Nagel; bei den nachwachsenden blieben in der Mitte Defekte. Diese 
Arbeit H e l l e r ' s  bringt ausser der eigenen Beobachtung noch eine Reihe 
anderer Falle yon Erythromelalgie; die samtlich Nagelerkrankungen 
aufweisen~ jedoeh yon Cass i r e r  al~ zweifelhafte F~lle bezeichnet 
werden. Endlich miiehte ieh noch erwahnen, dass yon anderer Seite 
auch Knochenverlinderungen~ sowohl Hypertrophie als auch Atrophi% 
beschrieben worden sind. Es sind dies die Falle yon Still4~ Weir-  
Mi tche l l  und Spi l l e r ,  sowie yon Staub,  in denen das RSntgenbild 
diese Veranderungen sicher ergab. 

Zusammenfassend kann demnach gesagt werden~ dass in reeht zahl- 
reichen Fallen trophisehe StSrungen vorhanden sind~ die sogar, wie wir 
noeh betonen mSchten, soweit fortschreiten kSnnen, dass sie zu Gangr~tn 
der affizierten Partien ftihren. Hiemit ist zweifellos ein Berfihrungspunkt 
der Erythromelalgie mit der Raynaud 'schen Krankheit gegeben: wie 
ja auch die vasomotorischen Symptome 5fters dem Typus der Raynaud-  
sehen Krankheit sehr ahnlich werden. Auf Grund dieser Erwfigungen 
hat Cass i rer  die Falle yon Erythromelalgie~ die sich mehr oder 
weniger der Raynaud 'schen Krankheit nahern, zusammengefasst und 
in 3 Gruppen verteilt. Diese sind: 

a) u Symptome vom Typus der Erythromelalgie, 
denen sich friiher oder sp~ter solehe yore Raynaud'sehen 
Typus hinzugesellen. Gangr~n tritt nieht ein. 

b) u Symptome vom Typus der Erythrome]algi% 
spi~ter Gangran Ray n aud '  schen Charakters. 

c) u derArt derErythromelalgieund der 
Ray nau d'schen Krankheit, schliesslieh R a y nau d'sche Gangran. 

Von sensiblen St6rungen gelten Hyperasthesien als Kardinalsym- 
ptome der Erythromelalgie, mit denen sich in tier Regel Parasthesien 
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vergesellschaftcn. Doch sind gelegentlich auch Herabsetzungen bis 
Aufhebnng de," Hautempfindlichkeit beobachtet worden. So beschreibt 
GSt te  einen Fall, der zudem durch den Sitz der Erkrankung und 
eigenartigo Anf/il]o bemerkenswert ist uM den ieh daher etwas ein- 
gehender hier ausffihren mSchte. Es handett sich um eine 53j/ihrige 
Dame, die seit 4 Jahren an eigentfimlichen AnfSAlen leidet. Nach einem 
Vorstadium yon plStztich auftretender Mattigkeit und Unbehagen stellen 
sich 1- -2  Tage sp/iter heftige drfickende Schmerzen im rechten Arme 
ein, die yon der Hand bis zur AchselhShe ziehen. Auf der Yolarseite 
des Unterarms, auf der Hfhe des ~luseulus supinator longus erscheint 
eine etwa 40 cm lange, 4 cm breite, fiber das Hautniveau hervort,'etende 
Rftung, die sich heiss anffih]t und sehr empfindlich ist. Die Gegend 
des Supinators im a]lgemeinen zeigt gegen links eine deutliche Schwellung. 
Eine besondere Ausdehnung der Venen ist nicht zu konstatieren, ebenso 
ist der Puls der Radialis an beiden Armen gleich. Dann tritt plStzlich 
grosse Erleichterung ein. Die Sehmerzen dauern, wenn aueh im ge- 
ringen Grade, noch an. Die befallene Partie sowie der ganze Muskel 
ist noch sehr empfindlich. Erstere ffihlt sich entsehieden noeh heiss an, 
Die Ffirbung ist eine andere geworden. Die Randzone ist missfarbig, 
ins Brgunliche spielend, w/ihrend ungefahr in der Mitte einige bl/iuliche 
Flecke deutlich sichtbar sind. Die Sensibilitgt ist allgemein erhalten; 
die br/iunlich verf/irbte Stelle ist hyper/isthetiseh, die Mitte hingegen, 
da we die Blauf~rbung am deutlichsten hervortritt, bildet eine stark 
hyp/isthetische odor vielmohr an/isthetische Zone, in welcher Nadel- 
stiche und Berfihrung nieht empfunden werden. Diese Zone ist l/ing- 
]ieh oval, ungef/~hr 4 cm fang und 2 cm brelt. Der Autor hatte 
Gelegenheit, diese Anf~ille dreimal zu beobachton; jedesmal konnte 
er den an}isthetisehen Fleck in der gleichen Art nnd Ausdeh,mng 
feststellen. 

Einen weiteren Fall yon Aufhebung der Haatempfindlichkoit bei 
sehr ausgesprochenen Pafasthesien teilt H e i m a n n  mit. Ein 13j/ihriges 
M/idchen erkrankt an Brennen und Reissen im erston und dritten Finger 
der rechten Hand. W~hrend anfangs B1/isse bestand, trat nach einigen 
Tagen fleckige Rftung auf. Die affizierten Teile schwollen 5dematOs 
an, waren heiss nnd stark schmerzend; ferner bestand im rechten Unter- 
arm Kribbelgeffihl, sowie vfllige An/isthesie bis etwa 10 cm fiber dem 
Handgelenk der dorsalen und der radialen H~lfte der volaren Flache. 
3 Wochen darauf waren die Anasthesie und fast alle fibrigen Erschei- 
nungen verschwunden. 

Moto r i sche  S t S r u n g e n  sind ~iusserst selten beobachtet. Ein 
sicherer Fall vow Erythromelalgie, der motorische Stfrungen aufweis t ,  
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ist, soweit ich die Literatur habe fibersehen k6nnen, nut von Weir- 
Mi tche l l  im 6. Fall der ersten Arbeit besehrieben worden, bei dem 
die Kranke ihre Hiinde zu keiner Arbeit mehr gebrauchen konnte. So 
nimmt denn auch unse r  Fa l l  in dieser Beziehung eine S o n d e r s t e l l u n g  
ein. Es war unserem Kranken unmSglich, die Finger der linken Hand 
zur Faust ztt schliessen. Itierin ist zweifellos aueh eine Motilit~tsstSrung 
zu .erblicken, zum mindesten stellt diese StSrung eine krankhafte Affek- 
tion des motorischen Apparats dar. Doeh, da sich aueh passiv die Hand 
nieht zur Faust schliessen lasst und bei jedem Versuch sie zu schliessen 
grosse Sehmerzen in den Gelenkgegenden auftreten, ist es nieht zu ent- 
seheiden, ob diese Erscheinung nicht vielleicht ihre Ursache in einer 
Affektion der Gelenke hat. Weder das RSntgenbild noch die fiussere 
Untersuchung lassen auf pathologische Veri~nderungen an den Gelenken 
oder Knochen schliessen. Immerhin ist es anzunehmen, dass auch diese 
Erscheinung mit der jetzigen Erkrankung im Zusammenhang steht~ da 
ihr Auftreten zeitlich mit dem Stlirkerwerden der Schmerzanfiille und 
dem Entstehen der Rgte und Sehwellung zusammenfiillt. 

Bestimmte u des Allgemeinzustandes, die als Norm 
oder als h~ufig vorkommend angesproehen werden kSnnten, sind bei 
der Erythromelalgie nicht beobaehtet. In der Literatur sind als ge- 
legentlich k0mplizierende Erkrankungen die verschiedenartigsten Zu- 
st~nde beschrieben worden (Lues, Syringomyelie, multiple Skleros% 
Tabes, u eordis~ Nephritis, Tuberkulos% tlysterie und versehiedene 
Psyehosen, Katatonie usw.). Aueh bei unserem Kranken ist der Al l -  
g e m e i n z u s t a n d  in erheblicher Weise alteriert. In erster Linie fiillt 
die kontinuierliche subfebrile Temperatursteigerung auf. Sie betrug, wie 
schon erwiihnt, im IIektum gemessen durehschnittlich 37fi o morgens 
und 37,9 o abends. Ein sieherer Anhaltspunkt flit dies% wenn auch 
geringe TemperaturerhShung liess sich klinisch nicht nachweisen. Es 
ist m6glich, dass eine versteckte Tuberkulose zugrundeliegt~ fiber deren 
Sitz nichts N/iheres gesagt werden kann. 

Etwas klarer ]iegen die Verh~ltnisse bei der dauernden leichten 
Albuminuri% die wir bei Seh. beobachteten. Der Eiweissgehalt im Urin 
betrug naeh Esbach  1/2 pM, im Sediment fanden sich Epithelien, hya- 
line und gek~Srnte Zylinder, sowie in mi~ssiger Menge Leukozyten. Der 
bedeutenden Verminderung der [-Iarnmenge und ihres ursf~chlichen Zu- 
sammenhanges mit der u der Schweissproduktion ist bereits 
oben gedacht worden. Da Oedeme niemals aufgetreten sind, auch der 
Eiweissgehalt dauernd ein sehr niedriger war, kann wohl~ doch nicht 
mit absoluter Sicherbeit~ eine akute Nephritis ausgeschlossen werden, 
v ie l  eher wird man hier an eine c h r o n i s c h e  N e p h r i t i s  denken 
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mfissen, bei der~ wie ja in den meisten Fallen, eine sichere Ursache 
nicht nachweisbar ist. Auch der hohe Blutdruck wfirde zugunsten dieser 
Diagnose spreehen. Das hohe spezifische Gewicht sowohl, wie auch 
die verminderte Harnmenge mfissen als Folgen der Hyperhidrosis auf- 
gefasst werden, doch ist auch diese Annahme keine zweifellose~ so dass 
man schliesslich berechtigt ist~ auch an eine jener Albuminurien zu 
denken, die ~ifters als ]angdauernde Albuminurien ohne bekannte ana- 
tomische Grundlage beschrieben worden sind~ die teils in jugendlichem 
Alter (juvenile orthostatische Albuminurie), tells in hSherem Alter vor- 
kommen. Denn gerade hier kann jahrelang im Urin Eiweiss ausge- 
schieden werden und hyaline nnd granulierte Zylinder~ Leukozyten und 
vereinzelte Nierenepithelien im Ham nachweisbar sein, ohne dass sekun- 
dare Erscheinungen und Oedeme sich entwickeln. Die Eiweissmengen 
in dieser orthostatischen Albuminurie betragen unter 0~1 pCt. 

Ausser diesen beiden immerhin interessanten Nebenbefunden: die 
wohl mit den Erscheinungen der Erythromelalgie in keinem ursachlichen 
Zusammenhang stehen, bietet unser Kranker auch allgemeine Affektionen~ 
namlich des G e f a s s n e r v e n -  und des Gef i~sssystems:  die gleichfalls 
in der Literatur 5fter beschrieben sind and mit der Erythromelalgie in 
Zusammenhang gebracht werden. 

Die Schadigung des G e f a s s n e r v e n s y s t e m s  machte sich in erster 
Linie in einer ausgesprochenen Dermatographie geltend. Die gleiche 
Erscheinung wird auch yon Senator~ C o l l i e r  und Aueh6 et L e s p i n a s s e  
beschrieben. Die beiden letzten Autoren baben zudem wahrend der An- 
fal]e Kongestionen zum Gesicht beobachtet. Eine weitere Alteration 
des Gefasservenapparates ffihrt Wei r -Mi tche l  bei dem ersten Fall seiner 
zweiten Arbeit an: Sie bestand in einem fortwahrenden Wechsel der 
Gefassfiille an der ganzen KSrperoberfi~che. 

Eine eigenartige Kombination yon Erythromela]gie mit Arterio- 
sklerose uud [-]yperglobulie und Vasoparalyse zeigt der schon an anderer 
Stelle erwahnte Fall yon Sehmidt .  Hier land sich ein Hamoglobin- 
gehalt yon 180 pCt., die Zahl der roten Blutkiirperchen betrug 
10 Millionen, es bestanden arteriosklerotische Veranderungen an der 
Aorta und den Gefassen~ Venennetze an Halt, Gesicht, Bauchhaut, Mund, 
Rachen und Kehlkopf. Die Milz war vergr6ssert. 

Wenn man bedenkt, in wie nahem Zusammenhang die stets vor- 
handenen StOrungen auf vasomotorischem Gebiet - -  wenn auch scheinbar 
nur ]okal auftretend - -  mit dem gesamten Geffissnervensystem stehen~ 
so erscheint es sonderbar, dass die Zahl der diesbezfiglichen Beob- 
aehtungen gegeniiber der grossen Menge der verOffentlichten Fiille yon 
Erythromelalgie so klein ist; ur~d mit vollem Recht lenk~ daher C a s s i r e r  
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die Aufmerksamkeit auf das Gef~ssnervensystem, indem er sagt: ,Ira 
iibrigen ist die Aufmerksamkeit der Beobachter recht~ wenig auf der- 
artige Symptome wie Dermatographie und ~hnliche Gef~ssreflexe ge- 
riehtet gewesen. Ftir die Zukunft scheint mir eine genauere Beob- 
achtung dieser Dinge sehr wichtig zu sein." Es ist dies mit  ein Grund, 
weshalb wir gerade auf diese St5rungen etwas ausfiihrlicher einge- 
gangen sind. 

Ungleich zah|reieher finden sich die Beobaehtungen der Kom- 
b i n a t i o n  yon E r y t h r o m e l a l g i e  m i t A t h e r o s k l e r o s e ;  ja diesu 
kommen ist so h~iufig beschrieben worden, class eine Reihe yon Autoren 
geneigt ist, alle erythromelalgischen Erscheinungen auf organische Ge- 
f~ssverlinderungen zurfickzuffihren. Die Beobaehtungen erstrecken sich 
tells auf deutliehe Zeichen einer allgemeinen, tells auf solche einer 
lokalen Atherosklerose. Letztere war in einigen Fiillen soweit vorge- 
schritten, dass der Puls in der erkrankten Extremit~tt fehlte oder in- 
folge der u des Gef~sslumens eine Gangriin eingetreten war. 
Erw~hnen mSchte ieh hier einen Fall, den Weir -Mitchel  und S p i l l e r  
(1899) verSffentlicht haben, well in diesem anatomische Befunde vorliegen. 

61j~hriger Mann. ]m Juli 1897 heftige Sebmerzen, Ueberempfind- 
lichkeit und Hitze im reehten Fuss, besonders der grossen Zehe. E,lt- 
wicklung eines kleinen Geschwfirs. Der Puls konntc unterhalb des 
Knies nicht geffihlt werden. Amputatio hallucis. Anatomisehe Unter- 
suchung: Schwere Degenerationen tier Zehennerven; an den Gef~ssen 
Media, Intima und Elastika hoehgradig verdiekt. Kleinste Gefi~sse ob- 
literiert, auch die u sind verdiekt. 

Eine i~.hnliche Beobaehtung, in der es zu Gangrlinbildung kam, 
verdanken wir Sachs und Wiener  (1899). 

36j~ihriger Schneider, tier seit August 1897 fiber starke Schme'rzen 
in der linken Wade, seit 1898 fiber RStung und Schwellung des linken 
Fusses klagt, Oktober 1898 Gesehwiir auf dem Fussrficken, das rasch 
in die Tiefe ging; erhebliche Atrophie des ganzen Beines, Gangr~n der 
zweiten Zehe. Amputatio cruris. Anatomische Untersuehung: Sehwere 
Yer~inderung besonders der Intima an der Art. tibialis anterior und der 
Art. poplitea. Stellenweise Obliteration des Gefasslumens selbst in 
griisseren Aesten. 

Hierher geh6rig sind weiterhin der Fail Elsne~ (54j~hriger [~lann, 
seit dem 49. Jahre Schmerzen, Brennen~ Hitze, Kribbeln im rechten Fuss, 
besonders der zweiten Zehe. Nach vier Jahren troekene Gangri~n der 
rechten mittleren Zehe. Rechte Arteria dorsalis pedis pulslos. Ueber- 
all atherosklerotische u und ein Fall yon Hami l ton ,  dan 
Cass i re r  der endarteriitischen Gangri~n mit Vorkommen erythromel- 
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algischer Symptome zurechnet: Heftige Schmerzen in der rechten grossen 
Zehe. Anfangs bestand keine Riitung~ spliter mit dem Schmerz auch 
Riitung. Allm~ihliche Ausbreitung auch auf die fibrigen Zehem Mit- 
beteitigung des linken Fusses. Bald darauf Gangr~in der mittleren Zehe 
des rechten Fusses. Amputatio. Allmiihlieh werden die fibrigen Zehen 
beider Ffisse schwarz, doch nicht gangrlinSs. Anatomische Untersuchang: 
Yerdickung besonders der Intima der mittleren kleineu Geflisse. In 
dew grossen Gefiissen sind Media und Intima stark verdiekt; teilweise 
Obliteration. Aehnliche u auch an den fibrigen Geflissen 
des KSrpers. 

Auch bei dem schon obenerwlihnten Fall yon Dehio bestand 
nebea allgemeiner Atherosklerose besonders eine solche des befalleneu 
linken Arms. Dieser Fall ist auch noeh durch andere Erscheinungen 
ausgezeichnet~ so dass wir ihu etwas ausfiihrlicher mitteilen m{ichten. 

5Oj~ihrige esthnisehe Biiuerin~ Wiischerin, klagt fiber permanente 
Schmerzen in der linken Hand~ welche am Handgelenk beginnen~ und 
sich auf den Handriicken und in die Vola magus hineinziehen. Aueh 
die Finger sind sehmerzhaft. Ausserdem klagt Pat. fiber anhaltende 
Schmerzen in der Gegend des linken Sehultergelenks sowie im Ballen 
der grossen Zehe und in der Sohle des linken Fusses. Endlieh gibt 
Pat. an~ an einem fortw~hrenden Schwindelgeftihl und an Eingenommen- 
sein des Kopfes zu leiden. An der schmerzenden ]inken Hand bemerkt 
man am Handteller und an der pa]maren Fliiche a]ler 5 Finger eine 
auffallende dunketrote~ etwas livide RStung der Haut~ welehe zugleich 
fortwahrend feucht~ abet nicht kiihl anzuffihlen ist und bei scharfem 
Zusehen sich mit tausenden kleinsten Sehweisstropfen bedeckt zeigt. 
Dadureh hat die Epidermis ein aufgeweichtes Aussehen. Die Kutis 
bildet keine gleiehmassige Lage, sondern ist yon hirsekorn- bis ]insen- 
grossen knStchenfSrmigen Einlagerungen durchsetzt, die dicht bei ein- 
adder liegen und eine unregelm~issige Flliche bilden~ wie etwa eine mit 
Steinen gepflasterte Strasse en miniature. An der Riiekenfl~ehe der 
]inken Hand sind Haut und Epidermis unveriindert. Die Finger zyano- 
tisch und etwas gesehwollen, so dass die FingerknSchel nicht vorspringen, 
sondern eingesunken erscheinen. An der dorsalen Seite der zweiten 
und dritteu Phalangen aller Finger ist die H~ut dfinn und in einen 
glatten glfmzenden Ueberzug verwandeit~ auf we]ehem nichts yon der 
normalen Fi~ltelung der Epidermis wahrzunehmen ist und kein einziges 
Harchen wachst (,Glossy-fingers"). Die ]etzten Finger siad kolbig an- 
geschwollen und die N~gel dementsprechend klauenartig gekr/immt. Am 
Ballen der linken grossen Zehe ist die Haut diffus lebhaft gerStet und 
druckempfindlich und etwas geschwollen wie bei einer Frostbeule. Der 
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Puls an der ]inken Radialarterie ist viel schwficher und undeutlicher 
zu fiihlen als an der reehten und auch in der linken 1Radialarterie l~sst 
sieh schon dutch den palpierenden Finger konstatieren~ dass die Pt~ls- 
welle viel ]angsamer ansteigt als rechts. W~hrend die Pnlskurve der 
rechten Radialarterie vollkommen normal erseheint, besteht links das 
ausgesproehene Bild des Pulsus tardus~ wie er in arteriosklerotischen 
Gefgtssen auftritt. Eine auffallende Schlgngelung und Rigidit~tt der 
Arterien tier linken oberen Extremit~tten ist jedoeh nicht vorhanden. 
Eine allgemeine Arteriosklerose ist kliniseh nieht naehweisbar. Es 
wurde ein 4 em langes Stiick des Yervus nlnaris und ein ebenso langer 
Absehnitt der gleiehnamigen Arterie herausgesehnitten. Anatomisehe 
Untersnehung: Die Adventitia der Arterien verhielt sich normal und aueh 
an der Tunica media war niehts Auffallendes za erkennen, wohl aber 
waren deutliehe Yergnderungen an der Intima vorhanden. Die Membrana 
elastiea bildete einen sehSnen gef~lteten hyalinen Saum und naeh innen 
von derselben sah man das derbe kernarme Gewebe der Intima be- 
deutend verdickt~ sodass dadureh das Lumen des Gef~sses wohl. auf die 
t:I~lfte seiner normalen Weite reduziert war. Wir haben es somit 
unzweifelhaft mit einer diffusen Sklerose tier inneren Gefgsshaut zu tun, 
und dieser Befund best~ttigte die sehon dureh die klinische Untersuehung 
erkannte Arteriosklerose der Gef~tsse der linken oberen Extremitgt. 

Ferner beriehten tiber vorgesehrittene Arteriosklerose bei alten 
Lenten mit Erythromelalgie Kelly~ Kast und Cavazz in i  et Braeei. 
Bei allen diesen F~llen, bei denen sieh also eine mehr oder weniger 
ansgesproehene Atherosklerose kliniseh und zum Tell anatomiseh naeh- 
weisen liess, kann die Diagnose ,idiopathisehe" Erythromelalgie, wenn 
man die Forderungen Cassire ,"s  gelten l~isst, nut mit Vorsieht gestellt 
werden; denn wie Cass i re r  sagt: ,Wir sind geneigt~ diese Beobaehtungen 
in das Gebiet zweier einander sehr nahestehenden Erscheinungsreihen 
im Krankheitsbilde zu reehnen, zum intermittierenden Hinken~ bezw. zur 
Endarteriitis obliterans~ und es will uns scheinen~ als ob die genannten 
Beobaehtnngen wohl geeignet w~ren, die Symptomatologie dieser Krank- 
heitsbilder zu bereichern dm'ch Hinzufiigung yon Erseheinnngen, die aller- 
dings den bei Erythromelalgie beobaehteten Symptomen sehr nahe stehen ~'. 

Wenn wit also yon den Fgllen mit deutlicher Atherosklerose als yon 
unsicherer Erythromelalgie absehe% so bleibt doeh eine ganze Anzahl~ 
in denen die Erseheinungen der Erythromelalgie mit einer geringgradigen 
Atherosklerose kombiniert sind. Solche F'alle~ bei denen sieh ausser 
allgemein atherosklerotisehen Erseheinungen keinerlei lokale Gef~ss- 
ver~nderungen an -den affizierten Partien naehweisen lassen~ mtissen jedoch 
zu den reinen gerechnet werden~ sofern nur alle sonstigen, die Diagnose 
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bestimmenden Bedingungen erffillt sind. Unter diese ist auch der uns r i ge  
zu rechnen; denn einmal war sowohl der Puls der Fingerarterie als aueh 
der der Arteria dorsalis pedis deutlich f/ihlbar~ sodann war der Radial- 
puls wie der Puls der Arteria dorsalis pedis beiderseits gleich stark; 
vor allem ist es sehr unwahrscheinlich~ dass an Stellen~ die nicht zu 
den Akra gehSren, wie am ]inken Ellenbogen, am Rticken and am 
linken Malleolus extern, sich lokale atherosklerotische Prozesse entwickelt 
haben sollten. Weiterhin spricht auch der Erfolg unserer Therapie, der 
in einem fast vOlligen Rfiekgang der betraeht]ichen Schwellung des 
Fingers bestand, gegen eine starkere lokale Atherosklerose, denn es ist 
nicht anzunehmen, dass bereits ausgebildete organische Veranderungen 
sich in so kurzer Zeit erheblieh zurfickbilden. Ueberhaupt lasst sieh 
nieht ausschliessen, dass aueh in den Fallen yon einwandsfrei diagnosti- 
zierter Erythromelalgie die Geffissver~inderungen aufweisen - -  wenn 
auch so geringffigige --~ dass sie sieh kliniseh nicht nachweisen lassen. 
Jedenfalls sind bei den F/illen~ bei denen post morten oder intra vitam 
die mikroskopisehe Untersuehung der Gefasse vorgenommen werden 
konnte, stets @efassveranderungen gefunden worden~ auch wenn klinische 
Anhaltspunkte daf/ir nicht vorlagen. 

In den erwahnten Fallen konnten dis atherosk]erotisehen St6rungen 
bereits za der Zeit, als die Erythromelalgie zur Beobachtung kam, 
kliniseh mit Sieherheit festgestel]t werden. In einem weiteren Falle 
yon Lanno i s  et Po ro t  (1903) konnte erst im letzten Jahre vor dem 
Tode der Patientin aus dem Auftreten yon gangranSsen Stellen auf eine 
Atherosklerose gesehlossen werden. 

Hier handelt es sich um eine 55jahrig% nervOs% reizbare Fra% 
die 14 Jahre vor ihrem Ende RSte und Sehwel[ung der Finger der 
linken Hand besonders des Zeigefingers bemerkte. Die Erseheinungen 
schrittea allmahlieh auf den Handrficken fort. Die Haut war rot, ge- 
spannt~ abschuppend. Nach elf Jahren erhebtiches St~,trkerwerden der 
Erscheinungen an der befallenen linken Hand. Ein Jahr darauf pl6tz- 
lich Lahmuug der linken oberen Extremit~it und nach einigen Wochen 
Lahmung des linken Beines. Spastische Parese tier linken Seite. Keine 
Fazialispares% Sensibilitat intakt. Hypertrophie des Herzens und Albu- 
minurie. Die Finger der linken Hand sind geschwollen~ leuehtend rot, 
sonst ist die Haut der Hand bis zur unteren Halfte des Vorderarms 
violett mit roten Fleeken~ glatt, troeken und gl~inzend. Es bestehen 
spontaue Sehmerzen. Die ]inke Hand fahlt sieh warmer an als die 
rechte. Neue Untersuchung 1902: Hand gesehwollen~ feucht, violett, 
fast sehwarz~ knit, schmerzhaft~ starke Sehmerzen an den Ffissen. An 
den e,'sten drei Zehen nnd am Aussenrande des Fusses gangr~in6se Stel]en. 
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Albumen. Es stellten sieh im weiteren Verlauf epi]eptiforme AnfMle 
eiu. Exitus Anfang Dezember 1902. Anatomische Untersuchung: Tuber- 
culosis pulmonum. Hypertrophic des Herzens, Atheromatose der Aorta. 
Keine besouders sehwere gerlinderungen der Arterien der Hirnbasis, 
mehrfaehe Erweichungsherde in der rechten Hemisphere. 

Dass in dem aufgeffihrten Fal]e ein ursi~ch]icher Zusammenbang 
der Atherosklerose mit der Erythromelalgie besteht~ ist kaum anzunehmen. 
Aucb C a s s i r e r  wendet sieh gegen diese Annahme: ,,Hier bestanden 
gegen Ende des Lebens zwar deutliche Erseheinungen der Atherosklerose~ 
abet die Erscheinungen der Erythromelalgie sind viele Jahre voraus- 
gegangen, so dass ein enger Zusammenhang, bezw. Abhangigkeit der 
Symptome der Erythromelalgie yon der Atherosklerose nieht ohne weiteres 
angenommea werden katm." 

Es erfibrigt nun noch, auf die Fglle einzugeben, bei denen auch 
klinisch, bevor die Erkrankten zur Sektion kamen und die anatomisehe 
Untersuchung der Gef~sse ausgefiihrt werden konnte, stets eine Altera- 
tion der Gefi~sswlinde im Sinne der Atherosklerose festgeste]lt wurde. 
So bei dora vieI zitierten zwei~eu Falt von A u e r b a c h ,  der einen 
46jahrigen Bauschreiner betrifft, lm Jahre 1870 butte sich der Kranke, 
bei dem zudem eine Tubes dorsalis diagnostiziert wurde, den reehten 
Fuss erfroren. Im Winter 1874/75 trat starkes Jucken und Flimmern 
im ganzen rechten Fuss auf, besonders auf dem Fussrficken. An diese 
Par~tsthesien schlossen sich bald miichtige Schmerzen, die den Eindruck 
lanzinierender Schmerzen erweekten and aueh im linken Bein sich ein- 
stellten. Sic waren in hohem Grade vom Witterungswechsel abh~tngig. 
Im weiteren Verlauf steigerten sich die Schmerzen im reehten Bein er- 
heblich. Am heftigsten waren sic immer des Naehts, so dass der 
Patient keine Nacht l~nger als h~Jehstens 2- -3  Stunden schiafen konnte. 
1878 hubert sich die ersten Anfi~nge der Erythromela]gie bemerkbar 
gemacht. Es trat ein sehr lgstiges Hitzegeffihl und R6tung des reehten 
Fusses auf, zuerst an der Ferse. Die Art der Schmerzen sei ebenso 
wie die RStung und Schwellung des reehten Fusses seit 1878--1893 
mit geringen Unterbrecbungen stets die gleiche gewesen: Brennen~ 
Stechen im ganzen rechten Fuss~ besonders in der Sohle. Dasselbe in 
der Muskulatur des reehten hinteren Oberschenkels~ ,wie wenn ein 
Messer hineingestochen~ herumgedreht und wieder herausgezogen wfirde". 
Ausserdem bestehen von Zeit zu Zeit (aber vie] se]tener als reehts) die- 
selben Schmerzen im linken Obersehenke]. Beflmd: Der ganze rechte 
Fuss ist vorne bis zur Kn6ehelgegend blaurot gef~trbt. Hinten erstreekt 
sich die RStung bis zur Mitte des Unterschenkels. Er ist in toto er- 
heblich geschwollen und sieht wie gedunsen aus. Fingereindriicke 
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bleiben auf dem Fussriicken bestehen. Die Haut ist gespannt und ffihlt 
sich zuweilen sehr heiss an. Es besteht keine besondere Druckempfind- 
liehkeit. Berfihrungs-, Temperatur- und Sehmerzempflndung sind vSllig 
normal. Der Fuss ist naeh l~tngerer Horizontallage weniger rot, noeh 
weniger naeh Anwendung kalter FussbS.der. Die R6te verliert sieh, 
aber nur momentan anf Druek. Die Zehenhaut ist verdickt, besonders 
an den Endphalangen. Die andere Teile der Zehen, besonders die 
Rfinder n~ssen und sind mit kleinen Rissen durehsetzt. Die nassenden 
Stellen sind scharf abgegrenzt, so dass es den Eindruek maeht, als 
seien sie nur dureh den Druek der angrenzenden Zehen erzeugt. Die 
N~gel sind alle ergriffen, die Matrixr~nder n~tssen zum Tell. Die N~igel 
der 1., 2., 3. Zehe sind yon gestreiften parallelen Rissen durehsetzt, 
w'~hrend die der 4. und 5. ganz briiehig sind. Die tibiale Seite des 
Grosszehennagels ist ulzeriert, obwohl sie in anseheinend ganz gesundem 
Matrixgewebe liegt. Eine erbsengrosse Ulzeration befindet sieh mitten auf 
dem KnOehel. Anatomisehe Untersuehung: ,Was die Gef~sse anbetrifft, so 
war die Media und [ntima, auf welehe ganz besonders geaehtet wurde, 
etwas verdiekt. Abet dieser Beflmd war reehts und links gleiehm~ssig vor- 
handen und war wohl aueh ein dem Alter des Patienten entspreehender." 

Einen ~,ihntiehen Befund wies der Fall von Hornowsk i  und 
P~udzki auf, der ein 30j~thriges M~tdehen mit Katatonie betraf. Die 
Sektion ergab in den BlatgefS, ssen der u manus und der Ffisse deut- 
lieh% auf Verkrtimmungen und Zerreissungen der sogenannten Dfirk- 
sehen Fasern beruhende Alteration. 

Bemerkenswert fiir die Frage der Atherosklerose sind des weiteren 
3 P~tlle von Erythromelalgi% die yon Shaw besehrieben und mikro- 
skopiseh untersueht wurden. In allen 3 F~tllen fanden sieh Ver~inde- 
rungen der 6ef~isse, besonders Verdiekungen der lntima. 

Wenngleieh aueh bei allen Fallen yon Erythromelalgie athero- 
sklerotisehe St6rungen gefunden worden sind, so seheint doeh, wie wir 
bereits hervorgehoben haben, ein ursS~ehlieher Z u s a m m e n h a n g  
zwisehen  den beiden E r k r a n k u n g e n  n ieh t  zu bestehen.  Es ist 
vielmehr anzunehmen, dass die Erythromelalgie ein selbst~,tndiges Krank- 
heitsbild darstellt~ und dass die Atherosklerose, soweit sie eine allge- 
meine ist~ nur gleiehsam einen Nebenbefund darstellt. In den F~tllen 
freilieh, in denen die Atherosklerose eine lokale ist, muss daran gedaeht 
werden, wie es aueh yon Dehio behauptet und dureh Versuehe wahr- 
seheinlieh gemaeht wurde~ dass die dauernde Gef~sserweiterung, die bei 
Erythromelalgie Regel Jst~ infolge der isolierten Verminderung des 
arteriellen Gef~tsstonus zur Verdiekung der Gefiisswand, ~hnlieh der 
atherosklerotisehen fiihren kann. Aueh sonst seheint das Auftreten der 
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Erythromela]gie n i c h t  an b e s t i m m t e  B e d i n g u n g e n  gebunden zu 
sein. Mann und Frau werden ziemlich gleichm~,ssig befallen~ auch das 
Lebensalter l~sst keinerlei Beziehung zu dem Auftreten der Erkrankung 
erkennen. Ebenso wenig kommt der Besch~ftigung ein Einfluss auf die 
Erythromelalgie zu. Zwar haben einige Autoren behauptet, dass der 
Beruf bedeutungsvoll sei, und dass z. B. Schneider besonders h~ufig 
yon der Erkrankung befallen werden~ da sie bei ihrer Arbeit mit ge- 
kreuzten Beinen sitzen~ und dass aus dem gleichen Grunde die ersten 
StSrungen sich bei ihnen an den Ffissen bemerkbar machen. Diese 
Annahme hat wenig Wahrscheinlichkeit for sich; so sind z. B. bei unserem 
Fall~ der auch Schneider is L die Hande zuerst yon der Erkr~nkung 
ergriffen worden und bei weitem starker affiziert als die erst viel sp~ter 
befallenen FOsse. Auch thermische 8chadlichkeiten, Nasse, K~lte~ fiber- 
massige Hitze k6nnen als Gelegenheitsursachen nicht herangezogen 
werden. Auffallig ist freilich, dass re]ativ h~ufig rheumatische Be- 
schwerden in der Anamnese yon Kranken mit Erythromelalgie erwahnt 
werden, wie auch in unserem Fall die mit Beulenbildung einhergehenden 
Kopfschmerzen als ,,Sehwielenkopfsehmerzen" rheumatischen Ursprangs 
viel]eicht zu deuten sind. In anderen Fallen hingegen sind rheuma- 
tische Beschwerden niemals aufgetreten, und es ist auch nicht ersicht- 
]ich~ warum die Erythromelalgi% wenn sie wirklich rheumatisch bedingt 
ware, eine so seltene Erkrankung darstellt. Die Frage nach der Aet io -  
10gie ist und b]eibL zunachst noch dunkel. Es sind die versehiedensten 
Erkrankungen der verschiedensten Organe wie auch des Zentralnerven- 
systems funktionell wie auch organisch ge]egentlich als komplizierend 
beschrieben worden. Ihnen kommt eine besondere Bedeutung nicht zu. 
Auch l'~sst sich nicht sagen, class es besonders schw~chliche oder psycho- 
pathische Menschen seien, die ffir die Erythromelalgie pr~destiniert sind. 
Wenn nun aber auch fiber Ursache und Entstehung der Erythromelalgie 
nichts bekannt ist, so machen es doch die Symptome in hohem Grade 
wahrscheinlieh~ dass es sich um eine Erkrankung des Gef~tssnerven- 
systems, d .h .  des s y m p a t h i s c h e n  S ys t em s  handelt. Diese Ansicht 
vertritt atteh C a s s i r e r  und ebenso Senator~ indem er ausffihrt, dass 
es sich bei der Erythromelalgie um eine Paralyse der Yasokonstriktoren 
bzw. um einen Spasmus der u handelt. Diese Auffassung 
wird dureh die therapeutisch gfinstige Beeinflussung unseres Falles mit 
Adrenalin gestfitzt. Bei kiinftigen Beobachtungen muss ein besonderer 
Wert gerade auf die Untersuchung des Gef~ssnervensystems sowie der 
Nebennieren und der fibrigen Organe mit innerer Sekretion gelegt 
werden. In Sonderheit ware es wichtig, anatomische Untersuchungen 
hiertiber anstellen zu kSnnen. Erst in einem Fall~ der yon H o r n o w s k i  
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und R u d z i  besehrieben ist, win'den dahingehende Untersuchungen post 
mortem angestellt, Untersuehungen~ die eine Reihe bemerkenswerter Er- 
gebnisse zeitigten. Es fund sich namlich bei ihrem Fall  eine grosse 
Anzahl yon ehromaffinen Zellen in den sympathisehen Ganglien, wie 
aueh in der Marksubstanz der Nebennieren. D i e  Zetlen waren dureh 
Chromsalze sehr dunkeI pigmentiert ,  die Nebenniere~ waren gross uncl 

schwer, die Marksubstanz sehr breit. 
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E rk l~ i rung  t ier  A b b i l d u n g e n  (Tafe l  I) .  

Fig. 1. Linke Hand nach der Natur g'ezeichnct: Schwellung und RStung 
~n Fingern und Handriicken. (Die Ver~nderungen der Niigel sind nicht richtig 
wiedergegeben.) 

Fig. 2. Linke Etlenbogengegend nach der Natur gezeichnet: Rote Stellen 
am Oberarm und vitiligo~ihnliche Fleel~e am Unterarm. 


