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Obwohl die Heraiatrophia faciei progressiva (H.f.p.) eine seltene Er- 
krankung ist, obwohl ihr klinisches Bild ziem]ich raonoton ist und 
wenig diagnostische Sehwierigkeiten bereitet, obwohl es bier keine eigent- 
]iehe Therapie gibt, befagt man sich in tier Literatur auffal]end viel rait 
dieser Erkrankung. Sie land schon wiederho]t eine raonographisehe 
Bearbeitung (Moebius, Cas~irer, Marburg), und noch in den letzten 
Jahren ist eine ganze Reihe ihr gewidraeter Arbeiten ersehienen. In  
erster Linie ist es die Pathogenese der Erkrankung, die man klarzu- 
stellen versucht. Wie sehwierig dieses Problem ist, beweist am besten 
die groBe Zahl der verschiedenen ira Laufe der Zeit aufgeste]lten Theo- 
rien fiber die Pathogenese der H.f.p., die sieh zura Teil stark wider- 
spreehen. In  allerjtingster Zeit wurde versueht, eine weitere Theorie 
zu begrfinden (die Parasympathieustheorie: Stie/ler). Jedoch gelten 
jetzt noeh die Worte yon Ziehen, daft wir yon einer definitiven Auf- 
kl~rung des Kra,nkheitsbildes der H.f.p. noch welt entfernt sin& 

Auf die Frage der Pathogenese der tI.f.p, wirft einiges Lieht ein in 
unserer Klinik beobaehteter Fall, der aueh in bezug auf das Krank- 
heitsbild sowie besonders auf die Koraplikation der Erkrankung mit 
Jaclcsonseher Epilepsie yon groftem Interesse ist. Aueh konnte hier - -  
wohl zum ersgen Male bei dieser Erkrankung - -  die histologisehe Unter- 
suehung eines operativ exeidierten Hirnrindenstfiekehens vorgenomraen 
werden. 

Es handelt sich um einen 19jghrigen Landwirtssotm. In der Ascendenz nlchts 
Besonderes. Keine Verwandtenehen. Nach keiner l~ichtung bin erblich belastet. 
Guter Schiller. Kein Trauma. keine Halsoperation. keine Zahnextraktion, hie Ge- 
sichtsschwellungen, hie Gesichtsneuralgie. Mit 10 Jahren - -  1914 - -  erkrankte er 
mit Fieber, Leibweh, Durehfall, Erbreehen, n/~ehtiichen Delirien. Das Fieber 
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dauerte 8 Tage. Etwa 1/2 Jahr  danaeh bemerkte er ein Liehterwerden der Haare 
auf der rechten Kolofseite , zuerst vorne, dann immer weiter naeh dem Hinterkopf 
zu. Kein Haarausfall. Die haarlose Stelle vergr5i]erte sich immer mehr w/ihrend 
5 Jahre, self ]919 ist sie unver/indert. Mit 14 Jahren, nachdem die haarlose Stelle 
schon ziemlieh groit war, wurde er yon AngehSrigen darauf aufmerksam gemacht, 
dab die rechte Backe immer kleiner und die l~ase krumm wurde. Die Abmage- 
rung setzte zuerst an der Schl/ife und am Unterkiefer ein und erst nach einem 
halben Jahr  an der Stirn. Zu glei- 
eher Zeit t ra t  aneh ein Lichter- 
werden der Augenbrauen ein. 

1919 wurde in der Freiburger 
Hautklinik yon Prof. t~ost eine 
Hemiatrophia faeiei festgestellt. 
Die ]~ehandlung des Haarausfalls 
hat te  keinen Erfolg. Eine Unter- 
suchung in der Augenklinik dureh 
Prof. Axen/elcl ergab damals: 
Rechts: Pr/iclpitate, z .T .  /iltere ~ 
pigmentierte; Tbc.-KnStchen in 
der Iris und Aderhaut. Pupflle 
rechts verzogen, reagiert tr/ige. 
Diagnose: TuberkulSse Uveitis. 

Als bei ihm mit 18 Jahren die 
Bartentwieklung begann, will e r  
stets an der reehten Wange mehr 
Haare gehabt haben als an der 
linken. Im Oktober 1 9 2 2 -  mit  
18 Jahren - -  bemerkte er, dab der 
3., 4. und 5. Finger links anfalls- 
weise steif wurden und sich nach Abb. i .  ]=[emiatrophla faciei progressiva 
auBen bewegten. Das t rat  etwa dextra. Aufnahme des ]5j/ihr: Patienten im 
zweimal in der Woche auf und Jahre 1919, 5Jahre  nach BeginnderErkran-  
dauerte 1--2 Sekunden. Nach ei- kung. (Aufnahme der Freiburger Hautklinik.) 
nemMonat traten diese Zuckungen 
auch im Unterarm auf, dann im ganzen Arm und wurden st/irker und h&&ufiger. 
Weihnachten 1922 stellten sich beim Anziehen starke Zuckungen im linken Arm ein~ 
er verlor das BewuBtsein, stiirzte hinten fiber. Als die Mutter ihm den Mund auf- 
machen woHte, bib er ihr den Fingernagel durch. Naeh dem Anfall tiefer Schl~f 
yon 3/4 Stunden, danaeh v611iges Wohlbefinden. Dieser schwere Anfall wieder- 
holte sieh nach 2- -3  Woehen, beim letzten lieB er auch Urin unter Sich. Er  hatte 
seitdem fortw/~hrende Zuekungen im 3.--5. Finger und im Unterarm links, die 
gelegentlieh fiir einen oder mehrere Tage sistierten und slch 3 ~ m a l  in der Woehe 
zu Anf/illen ohne BewuBtseinsstSrung steigerten. 2 Tage vet  der Aufnahme in die 
I~dinik wesent]iehe Versehlimmerung. Die Zuckungen im linken Arm sind heftiger 
und fast ununterbrochen. Die Anf/ille mit  Schleuderbewegungen des ganzen Armes 
treten 15--20real im Tage auf und machen ihn v611ig arbeitsunf/ihig. 

Pat. stand im Juni  1923 3 Wochen in unserer KHnik in Beobaehtung. Bei der 
Aufnahme, abgesehen -con den Zuckungen im 1. Arm, keinerlei Beschwerden. Er 
will aueh keine je gehabt haben. Insbesondere auch keine Kopfschmerzen, keine 
Par/isthesien, kein Spannungsgef/ihl in der Wange usw. Betont wiederholt sein 
vSHiges Wohlbefinden. 

Be/und: Kr/iftiger Bau, guter Ern/ihrungszustand, gesundes Aussehen. Keine 
Degenerationszeichen. Lunge: Einengung des 1. Spitzenfeldes, 1. h.o.  leichte 

39* 
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Schallverktirzung. R6ntgenologisch: leichte Einengung und geringe diffuse Ver- 
schleierung des 1. Spitzenfeldes. Sonstige inhere Organe o.B.  Psychisch vSllig 
intakt, keine Intelligenzdefekte. Rechtsh/~ndig. 

Haut und Haare: Die St6rung betrifft lediglich die r. Kopfseite, die t taare 
sowie die Knoehen des fibrigen K6rpers sind v611ig normal. Die ganze reehte Ge- 
sichtsh/~lfte ist eingesunken, besonders deutlich an der Stirn, Schl/~fe und am 
Unterkiefer siehtbar; das r. Auge sitzt tier, die Nase ist naeh rechts geneigt. An 
der r. Stirnhaargrenze beginnend erstreckt sich gegen den H~arwirbel zu eine 
8--3,5 em breite, 10 cm lange kahle Stelle, auf der sich nur einzelne H/~rchen be- 
finden. Diese Stelle ist vom iibrigen Haar, das sehr gut und gleichmi~Big ent- 

wiekelt ist, scharf abgegrenzt. Die 
Haut  zeigt bier keine wesentliehe Ver- 
i~nderung, sie ist etwas diinn, leieht 
gl~nzend, die Venen sehimmern deut- 
lieh durch, sie zeigt aueh niehts Sklero- 
dermatisches, sie l~Bt sich etwas weni- 
ger gut als auf dem behaarten Kopfteil 
auf der Unterlage versehieben. Dem 
palpierenden Finger erscheint der ganze 
Streifen eingesunken, das subcutane 
Gewebe ist stark atrophiert und an- 
scheinend aueh der Schadelknochen. 
Die Haut de r r .  Gesichtsh~lfte zeigt im 
Vergleich zu links keine Vergnderungen, 
insbesondere aueh keine Atrophie, keine 
Verdtinnung, keine stii, rkere Fi~ltelung, 
nut  etwas geringeren Pigmentreiehtum; 
an der r. ttalsseite fingerkuppengrol~er 
brauner Pigmentfleck, reehts zwei 
grOBere naevi pigmentosi pilosi, links 
ein kleiner. Die Kopfhaare in der 
Schl~fengegend rechts sind stark ge- 
lichtet, ebenso die Augenbrauen reehts, 

Abb. 2. Derselbe Patient wie aufAbb. 1. besonders am medialen Rand,  die 
Aufnahme 1923. Wimperhaare sind reehts sp~rlicher als 

links, besonders am Oberlid und medial; 
die Barthaare sind abet rechts starker entwickelt als links, an der reehten Hals- 
seite befinden sieh einige H~rchen, an der linken nieht. I)as Unterhaut- und 
Fettgewebe ist an der ganzen rechten Gesichtsseite stark gesehwunden, so dab 
die Haut  sieh nicht so gut versehieben l~tBt wie links, doch ist die Haut  nirgends 
mit dem Knoehen verwaehsen. Der kn6eherne Gesichtssch~del ist deutlich atro- 
phiert, besonders deutlich sicht- und ffihlbar am medialen Orbitalrand, in der 
Schl~fengegend und am Unterkiefer. Es scheint, dab an der Stirn, nahe tier 
Medianlinie, die Knoehenatrophie am st~rksten ist; die Begrenzung ist deutlich; 
es besteht keine Wallbildung gegen die gesunde Seite. Der Ohrknorpel ist v611ig 
intakt, dagegen der rechtsseitige Nasenknorpel stark atrophiert, das rechte Nasenloch 
ist kleiner als das linke. Das rechte Ober- und Unterlid erscheint kleiner und zarter 
als das linke, ebenso der Knorpel. An den Zghnen, an der Mundsehleimhaut, an der 
Augenbindehaut, am Kehlkopf niehts Abnormes. 

Beide Gesichtsh~Iften sind g le ichm~ig  gut durchblutet, die Hauttemperatur  
beiderseits gleich, ebenso die Reaktion auf mechanische Reize. Beim Err(iten des 
Gesiehts nach Emotion, nach Anstrengung (Pressen), naeh Anlegung einer Stau- 
nngsbinde um den Hals ist keine Differenz zwischen rechts und links feststellbar. 
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Aueh in der Talg- and SehweiSproduktion keine Differenz zwiseF.en reehts und 
links. Naeh Kopfglfihliehtbad gleichmi~Siges Schwitzen bolder GesiehtshMften, 
naeh Injektion yon 0,02 Pilocarpin semen die Haut an der linken Wange etwas 
fenehter zu sein als rechts, jedceh war der Unterschied fl'aglich. Die beim Pilo- 
carpinschwitzen einsetzende G~ins~hautbildung war beiderseits gleieh. Die Mus- 
kulatur (des Gesiehts, der Zunge, des Gaumens) ist an der Atrophie nicht beteiligt. 
Bei aufeinandergebissenen Zahnen ffihlt sich der Masseter reehts genau so an wie 
links. Elektriscb besteht eine gesteigerte Erregbarkeit der rechtsseitigen Gesiehts- 
muskulatur. 

Prof. Rest (Direktcr der Freiburger Hautklinik), tier die G/~te hatte, den Fall 
nachzuuntersuehen, bestiitigte, dab die Cutis und Epidermis tier haarlcsen Stelle 
am Kopf sowie der rechten Cesichtsseite nicht veriindert sind, w/~hrend das Unter- 
hautfettgewebe hier einen ziemlich starken Sehwund erkennen 1/~Bt. Er land 
keinertei Zeichen einer Atrophie der Cu~is odr sklerodermatiseher Veranderungen. 
Die t taut  ist gut verschieblich, nirgends adhfirent, zeigt keine ,,Zigarettenpapier- 
fgltelung", sondern normale - -  Mlerdings infolge des atrophischen Unterhautfett- 
gewebes - -  relativ sehmMe Falten. 

Entspreehend dem negativen makrcskopischen ]~efund zeigt aueh die mikro- 
skopiscl=e Untersuehung (Prof. Sti~hmer) eines bei der Trepanation entnommenen 
Hau~s~rei/ens, der yen der gesunden behaarten Haut bis in die haarlose Zone 
hineingebt, keine wesentlichen Ver~nderungen. Die Epidermis ist nicht schmgeh- 
tiger Ms an den normalen Stellen, die Papillen sind gut ausgebildet, die Verhornung 
ist ungest6rt, das elastisehe Gewebe regelrecht, der Sehwei$drfisenapparat nieht 
ver/indert. Die leeren Haarb~ge sind etwas verkleinert, aber senst wohlgebildet, 
die Talgdrfisen an Masse gegen die behaarte Haut herabgesetzt, abet im iibrigen 
regelrecht. Ein sp&rliches perivaseulares Infiltrat im PapillarkSrper geht auch 
au~ die gesunden Stellen in unverminderter St/~rke fiber. AnSer dem Haarausfall 
mit sekundhren l~iickbiIdungserscheinungen an den leeren Haarb&lgen weist die 
betroffene t taut  demnach keine nennenswerten Veranderungen auf. 

Die mikroskopisehe Untersuehung (Geh.-l%at Ascho]]) des bei der Trepanation 
fiber der kahlen Stelle gewonnenen Knochens ergibt das Bild einer normalen Com- 
pacta. Die ttaversschen Kan&le sind nicht erweitert. Die Lamel]en sind iiberall 
gut orhMten, ebenso sind die Knochenk6rperehen nach der Schmorlschen Methode 
recht gut dargestellt. Nur fMlt hier anf, dab an den Grenzlinien zwisehen den ver- 
schiedenen Lameliensystemen mehr verkfimmerte oder atrophisch aussehendo 
KnochenkSrperehen liegen, jedoch kommen solclie Bflder auch normalerweise vor. 
Von einer Osteoporose im Sinne einer Zerst6rung dutch 0steoelasten ist niehts 
zu sehen. Das vorhandene Markgewebe und Periost ist normal. 

Augenarztliche Untersuehung (Priv.-I)oz. Engelking): Rechte Pupille verzogen, 
querow], reagiert auf Lieht und Konvergenz trage,, l~artielle Atrophie des Iris- 
vorderblattes, deren Charakter in erster Linie an Folgeerseheinungen einer tuber- 
kul6sen Uveitis denken 1Mlt, wenn auch das Bild nicht das der typischen getiger- 
ten Iris ist. Die tr&ge Reaktion ist dureh die Atrophie der Iris bedingt, die Re- 
aktion ist an den nicht atrophisehen Teilen sowohl auf Lieht Ms auf Konvergenz 
relativ vie] besser. Am Augenhintergrunde weiSlieher Herd (The. ?). Augendruck 
(tonometrisch naeh Schi6tz) rechts stark herabgesetzt (4 mm ttg gegen ]4mm links). 

Gehirnnerven normal. Besonders zu erw~hnen ist, dab die Sensibilit&t im 
Trigeminusgebiet in jeder QuMit~t intakt ist, dab die Trigeminustrittstellen nicht 
druckempfindlich sind, dab die Funktion der FaciMismuskulatur keine StSrung 
aufweist. Keine VagusstSrnngen. Alle Reflexe im Bereieh der Hirnnerven normal. 

Rectder Halssympathicus. Am rechten Auge keine sympathische Ptosis, keine 
Lidspaltenverengerung, das ganze Auge liegt tier. Sympathische Ganglion am 
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Hals nicht druckempfindlich. Uber Vasomotilit~it und Trophik der rechten Ge- 
sichtsseite s. oben. 

Am rechten Arm, am Rumpf, an den unteren Extremitaten keinerlei St6rung 
der Vasomotilit~it, der Trophik, der Motilit~it oder Sensibilitat. PSR, ASR links 
etwas lebhafter als rechts, BDR gleich. Nichts Spastisehes. 

Linker Arm. An der Hand ganz geringe Inaktivit~tsatrophie, leichte Parese 
der )'inger, feinere Bewegungen der Hand und der Finger etwas ungesehickt, keine 
Ataxie, keine Mitbewegungen, eine Spur Hypertonie. Sensibilitat ftir alle Quail 
titten intakt, keine gnostisehen, keine praktisehen StSrungen. Sehnenreflexe gegen 
reehts gesteigert, kein Tr6mnersches Fingerphanomen, L6ri 0, Mayer positiv, die 
Daumenbewegung ist jedoch dabei tr~ge und weniger ausgiebig als reehts. Das 
klinische Bild wird beherrseht yon den motorischen Reizerseheinungen im linken 
Arm. Nur fiir einige 3Iinnten, und zwar besonders abends, bleibt der Arm ruhig. 
Sonst bestehen unaufh6rliehe feinste Zuekungen im 4. und 5. Finger in Form yon 
Beugung und Ulnarabduetion, ferner zuekt die Hand im Sinne einer Ulnarabduc- 
tion. In den Handbeugern besteht eine fortwahrende Unruhe, die sich in feinsten 
Zitterbewegungen der Hand aul3ert, dazwischen hinein mischt sieh 5fters eine 
Beugebewegung des Unterarmes und eine kurze, blitzartige Schleuderbewegung des 
ganzen Armes. Die Zuckungen sind nicht unterdriickbar, verstarken sich bei 
Emotion und bei intendierten Bewegungen, aber nur bei solehen des linken Armes. 
Am Arm applizierte sensible Reize, Galvanisation des Sch~idels an einer S~elle ent- 
sprechend dem Armzentrum sind wirkungslos. 

Bis 15mal am Tage treten 1/~--1/.2 Minute d~uernde An/fills yon heftigen to- 
nisehen und klonisehen Zuekungen im linken Arm unter Mi~beteiligung des 1. Pec- 
toralis und Trapezius auf. 1--2 Sekunden vor dem Anfall setzt ein Gefiihl yon 
Ameisenlaufen in den Fingerspitzen des 4. und 5. Fingers ein, das bis zum Hand- 
gelenk herauf kommt, aber sofort aufhSrt; dann setzt ein heftiges Sehleudern des 
linken Armes ein, vet allem im Sinne der Abduction. Der Pat. neigt den KSrper 
dabei stark nach reehts und droht umzustiirzen. Kein Bewul3tseinsverlust. Er 
bezeiehnet den Anfang und das Ende des Anfalls dureh ein: ,,jetzt kommt's" und 
ein: ,,jetzt ist's fertig" und setzt naeh Auih6ren des Anfalls in vS1]igem Wohlbe- 
finden das Gespraeh fort. Iieinerlei Schmerzen w~hrend oder naeh dem Anfall. 
Der Anfall hinterliil~ stets eine kurzdauernde Schwgche im Arm, auch sistieren 
danaeh stets die fortwahrenden Zuckungen ftir 10--15 Minuten ganz. Je starker 
der Anfall, desto langer danaeh die Ruhe im Arm. 

Bei Emotionen, auch bei freudigen, treten die Anf~lde 5fter, aber nicht st~irker 
auf. Intendierte Bewegungeu, zumal solche, die eine besondere Gesehieklichkeit 
erfordern, kSnnen krampfauslSsend wtrken. Das konnte mehrmats beobaehte~ 
werden; so trat wiederholt bei schwierigen Hantierungen des Anziehens der Anfall 
auf. Der Pat. gibt an, dab im selben Sinne sehon der blol~e Versueh einer besonders 
verfeinerten Bewegung wirkt. Sehwere kSrperliehe Arbeit wirkt nieht go sehr 
krampfausl6send, als der Beginn eincr solehen Arbeit und die Zeit kurz naeh deren 
Beendigung. Auch die Angst bei gefahrliehen Situationen, es kSnnte jetzt ein 'An- 
fall kommen, kann einen solehen auslSsen, z. B. im Bade, bei Wagenfahrten, beim 
Besteigen einer Leiter. Der Versuch, aueh der bloBe Gedanke an eine kompli- 
zierte Arbeit oder daran, dab ein Anfall schon lunge ausgeblieben ist, kann 
ebenfalls krampfauslSsend wirkenl). Tageszeit und Nahrungsaufnahme sind 

1) Es liegt hier eine ausgesprochene Beeinflul3barkeit eines - -  wie wir sp~iter 
sehen werden - -  organisehen Krampfmeehanismus auf psychisehem Wege und 
dureh Reize, die das veto Krampf befallene Glied treffen, vet. Als wirksam erweisen 
sich dabei proprioceptive, d.i. die durch die Bewegung entstandenen, die Tiefen- 
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otme Einflul~. StoB, Schlag, Beklopfen des Schadels, kfinstliehe ttyperamie des 
Gehirns, elektrische Reize auf die Gegend des Armzentrums appliziert, ver- 
mOgen keinen Anfall auszul6sen. Die Wirkung yon ttautreizen ist nicht sicher. 
Luminal, Pantopon, Morphium per os hatten keinen sichtb~ren EinfluB auf die 
Anf&lle; eine Morphinm-Seopolaminspritze vor der Lufteinblasung ins Gehirn 16ste 
sofort eine ganze Reihe rasch aufeinander folgender, schwerer Anfalle aus. Einen 
Anfall beim Beginn zu eoupieren gelang dutch kein Mittel (Umschniirung des Ober- 
armes, Kompression der Hand, Hautreize, passive oder aktive Bewegungen oder 
Widerstandsbewegungen). Der Pat. gab an, dab ein Driieken oder Reiben der 
Brust oder des Nackens ihm beim Anfall Erleichterung verschafft. Er bat stets 
durum, doch wurde ein Coupieren des Anfalls dadurch nie erreicht. 

AuBer diesen Anf~llen, die anfangs 10--15real am Tage kamen, traten auch 
st~rkere auf, die mit st~rkerem Schleudcrn des Armes, mit Facialiskr~mpfen links, 
mit Schleudern des Kopies nach links einhergingen. Dabei leichte Bcwul~tseins- 
~rfibung, inspiratorischer Strider nach dem Anfall. Einmal wurde die linke Pupille 
erweitert und lichtstarr ( ? ) gefundcn. 

Daneben traten, besonders nachts, grebe Anf~lle auf mit BewuBtseinsverlust, 
Einnassen, allgemeinen Kr~mp~en und naetffolgendem tiefem Schlaf. Einigemal 
Iolgte den Anf~llen mehrfaches Erbrechen. 

Encephalographie nach intraspinaler Lufteinblasung. 130 ccm Liquor wurden 
durch Luft ersetzt. Danach 3 Tagc Kopfschmerzen, zuletzt ira Hinterkopf, die 
bei den Anf~llen dutch die Erschtitterung starker wurden. Die Lufteinblasung hatte 
keinerlei Einflul~ auf die Zuckungen und die Anf~lle. Die eneephalographisehen Bil- 
der (es wurden eine gerade, eine quere und zwei schrage Aufnahmen gemacht) er- 
gaben nichts Pathologisches, insbesondere sind die Ventrikel ausgesproehen sym- 
metrisch. Liquor in keiner Portion ver~ndert, nur die letzte Portion ergab eine 
st~rkere Zellvermehrung (68/3). Wassermann, Sachs-Georgi, Dold im Liquor 
negativ. 

W~hrend des dreiwSchigen Aufenthaltes in der Klinik hguften sich die An- 
f~lle immer mehr. Zuerst traten die kleinen Arffglle 10--15real, dann 35mal, 
dann 60--70real am Tage auf und trotzten jeder Therapie. Der Char~kter der An- 
f~lle ~nderte sieh. Die tohisehen Kr~mpfe traten gegenfiber den klonischen starker 
hcrvor. 

Der Patient war dutch die Anf~lle vSllig erschSpft, die Parese des Iinken Armes 
wurde starker, die Sehnenreflexe lebhafter, der Fingerdaumenreflex erlosch. Pat. 
wurde zur Operation (Exstfl'pation des primar krampfenden Zentrums) nach der 
ehirurgischen Klinik verlegt. 

Aus dem Operationsberieht (Prof. Rehn). AufmeiBelung eines handteller- 
groBen Haut-, Periost- und Knoehenlappens mit dem Stiel nach dem Ohr zu. Der 
Knochen ftihlt sich auBerordentlieh hart und sklerotlsch an. Keine Pulsation bei 
uner6ffneter Dura. Naeh Spaltung der Data quellen die Hirnwindungen unter 
gro~em Druck hervor. Die Hirnsubstanz zeigt im Gebiet des Armzentrums einen 
auffallend graubraunen Farbton. Bci Betastung der Hirnoberflache hat man das 
Empfinden, dab die Hirnoberflache bedeutend rigider ist als normal, l~ach elek- 
trisehen Reizversuehen wird das primar krampfende Zentrum, yon dem aus man 
Beugebewegungen des 4. und 5. Fingers auslSste, exstirpiert. Bei der Excision 
fallt d~e auBerordentliehe Harte der Hirnmasse auf. Beim Schneiden ffih]t man 

sensibilitat treffenden Reize. Wir konnten an underer Stelle (Zeitsehr. 5. d. ges. 
Neurol. u. Psyehiatrie 8'8, 339) zeigen, dab bei extrapyramidalen BewegungsstO- 
rungen solehe Reize krampfmildernd wirken kSnnen, hier wirken sie krampfaus- 
15send. t~ber ahnliche Ausl6sung yon Jacksonsehen Anfallen dutch Anstrengung 
tier betreffenden Muskulatur berichteten Bruns und Schott. 
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die vermehrte Konsistenz des Gehirns. Im ganzen wird Hirnsubstanz etwa in der 
GrOl?e einer Kirsche excidiert. 

Die Heilung nahm einen glatten Verlauf. Die Anfglle sistierten seit der Opera- 
tion ganz und zwei Wochen danach verlie/3 der Patient besehwerde~ffrei die ehirur- 
gische Klinik. 

Nach der anfgngliehen schlaffen Lghmung des linken Armes kehrte die Beweg. 
lichkeit schon nach wenigen Tagen in Spuren wieder. Naeh 2 Wochen konnten 
sehon alle Bewegungen ausgeffihrf~ werden, aber mit geringer Kraft. Am besten 
waren noch gemeinsame Beugebewegungen der Finger, wghrend Einzelbewegungen 
der Finger noeh reeht mangelhaft waren. 

Er blieb zu tIause besehwerdenfrei und konnte alle Feldarbeiten, aueh rait 
der linken Hand, verrichten. 14 Woehen nach der Operation trat ein Anfall mit 
Zuckungen in der linken Schulter und im Kopf auf. Im Verlaufe yon 9 Monarch 
naeh der Operation wiederholten sich diese Anfglle 7real, sic beginnen in der linken 
Sehulter, der linke Arm bleibt stets veto Krampf verschont. Im fibrigen yell ar- 
beitsf~hig. 

Karz zusammengefaBt handelt es sieh um eine ausgesprochene HIe- 
miatrophia faciei progressiva dextra bei einem 19j~hrigen Mann, deren 
erste Erscheinungen vet 9 Jahren bemerkt warden. Mit 18 Jahren 
treten Jacksonsche Anfiille im linken Arm auf, die in wenigen Monarch 
sieh raseh versehlimmerten und sieh derart hiiuften, dab ein operatives 
Eingreifen erforderlieh wurde. 

Bei Betraehtung des Minisehen Brides des Falles fiillt zun~tehst die 
starke Beteiligung des Kopfhaares auf. Oppenheim meint, daft das 
Kopfhaar bei der H.f.p. fast nie betroffen wird, es sei denn, dab die 
Hemiatrophie selbst ausnahmsweise auf die Xopfhaut iibergriffe. Aueh 
Curschmann sehreibt, dab die Haare sehr selten ausfallen. In  unserem 
Falle abet war das Liehterwerden dot Kopfhaare das erste auff~,lligo 
Symptom, das 4 Jahre vet der Hemiatrophie bemerkt wurde und zu 
ausgesproehener umsehriebener Alopeeie gefiihrt hat. 

Bemerkenswert ist die Ausbreitung dieser Alopeeie. Sic entsprieht 
nieht dem vom Trigeminus I versorgten Hautbezirk, wie man sieh an 
Hand der Tabellen yon Freud, Flatau, Frohse oder Hasse u. a. iiber- 
zeugen kann. Noeh weniger entswieht die Ausbreitung der Alopeeie 
den ,,zwiebelsehalenf6rmigen" Hautbezirken bei Liisionen des bulba.ren 
Trigeminuskernes, wie die Schemata yon Kutner-Kramer, Brouwer, 
v. Soelder, Schlesinger, Bin9 uns zeigen. Ein Zusammenhang mit em- 
bryonalen Versehlugstellen des Gesiehts (Fischer) ist aueh nieht an- 
zunehmen. Eine siehere topographisehe Deutung der Alopecie zu geben, 
ist nieht m6glieh, aber eins mSge doeh nieht unerwa.hnt bleiben: I)er 
haarlose Streifen beginnt nieht in der Medianlinie, sondern verli~uft 
in einiger Entfernung von ihr - -  dieser fast parallel. Aueh die Knoehen- 
atrophic an der Stirn ist am st/~rksten nieht in der Medianlinie, sondern 
in einem paramedianen Bezirk am Orbitalrand, der in derselben Sa- 
gittalebene liegt wie der haarlose Streifen der Kopfhaut. Aueh die 
stiirkere Lichtung der Augenbrauen und der Wimperhaare entsprieht 
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diesem paramedianen Bezirk. W~hrend der r. Nasenknorpel atrophiert  
i~t, ist der Ohrknorpel intakt.  Wir sehen also, dab ein der Medianlinie 
parallel laufender breiter Streifen die st~rkste trophisehe StSrung auf- 
weist, und dab die mediane Partie versehont b]eibt. Das Studium der 
Li teratur  und der Bilder yon H.f.p. ergab nun, dab eine sehr groBe 
Anzahl yon F~llen der H.f.p. dieses Verhalten der trophisehen StSrung 
aufwies, man k6nnte fast  yon einem typischen Verhalten spreehen. 
JedenfMls ist das Abschneiden der Atrophie in der Mittellinie viel sere-  
ner; die medialste Partie des Gesichts bleibt eher frei und die trophische 
StSrung beginnt und ist am st~rksten in einem Gebiet neben der Mittel- 
linie, dieser paralleP). So schreibt Sch~tltze yon einem Fall yon H.f.p. : 
An der Gesichtshaut war eine deutliche striehfSrmige Atrophie der 
Stirnhaut neben der Mittellinie vorhanden, von oben naeh unten gehend. 
Bei Prof. Goldstein in Frankfur t  sah ieh Bilder yon einseitiger Ergrau- 
ung des Sehnurrbartes, der Brauen und der Wimper, wo die ergrauten 
Stellen in dem erwi~hnten paramedianen Bezirk lagen. In  diesem Ge- 
bie~ ]iegen aueh die streifenf6rmigen Herde bei der der Hemiatrophie 
so verwandten Sklerodermie (,,coup de sabre" der Franzosen). 

In diesem Zusammenhang ist ein Fall der hiesigen ttautklinik (Prof. Rost) 
sehr bemerkenswert. Es handelt sieh um einen 20j~hrigen Mann mit einem an- 
geborenen Naevus flammosus der reehten Wange mit kavern6ser Entartung2). 
Der Naevus setzt sieh bier zungenf6rmig auf den behaarten Kopf fort. Diese 
zungenfSrmige Ausbreitung des Naevus auf die Kopfhaut entsprieht nun fast genau 
dem haarlosen Streifen unseres Falles, und zwar sowohl hinsiehtlich der Ausdeh- 
nung wie besonders aueh der Lage. Wit sehen auch hier bei einer sicher angebore- 
hen trophisehen StSrung ein bevorzugtes Befallensein einer paramedianen Haut- 
partie (am Gaumen reieht allerdings der Naevus bis an die Mittellinie). 

Von der Physiologie der Gesichtsinnervation wissen wir nun, dab 
die mediane Patt ie  yon beiden Seiten innerviert  wird, eine Tatsaehe, 
die dutch die klinischen Erfahrungen Krauses erh~rtet wurde. ])asselbe 
k6nnen wit fiir die Trophik annehmen und sagen, dab die Trophik der 
medianen Gesiehtspartie eine Sicherung hat  und so am wenig- 
sten bei einseitigen St6rungen leidet. Der lateral sieh daran 
ansehliel3ende Hautbezirk aber, wo die doppelte Innervat ion auf- 
h6rt und die einseitige beginnt, ist fiir trophische St6rungen der 
empfindliehste. Das hat eine gewisse praktisehe Bedeutung, insofern 
Ms bei Verdacht auf eine Hemiatrophie,  bei beginnender Erkrankung 
man vor allem auf den paramedianen Bezirk sein Augenmerk riehten 

1) Curschmann sagt ullerdings: ,,Der atrophisehe Prozeg endet stets genau in 
der Mittellinie des Gesichtes". Vgl. hierzu Abb. 295 auf S. 422 yon Mgllers ,,Lebens- 
nerven ~ 

2) Ieh babe den Fall (Klin. Woehensehr. 1923, Nr. 48, S. 2218) Ms Naevus 
kombiniert mit Hypertrophia faciei aufgefaBt. Herrn Prof. t~ost verdanke ieh die 
Belehrung, dab bier eine starke kavern6se Entartung eine ttypertrophie vorge- 
t~useht hat. 
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muB. An diesen Stellen setzt wohl die StOrung ein, was bei vielen F~llen 
der Literatur  aueh vermerkt  ist. Der Beginn der Atrophie am Hals- 
dreieek (Oppenheim), der Fall yon Kd'rner, we die Atrophie am Ohr. 
knorpel begann, spreehen allerdings gegen diese Auffassung. Es sind 
abet  - -  soweit wit tibersehen k6nnen - -  nut  zwei Fil le  mit  Beteiligung 
der Ohrmuschel an der Hemiatrophie in der Literatur  erw~hnt. 

Das Merkw/irdigste an unserem Fall ist die Kombinat ion der Hemi- 
agrophie mit  Jaeksonsehen Anf&Ilen der anderen Seite. Bei dem nun 
19jihrigen Patienten ist die Hemiatrophie wohl auf der H6he ihrer 
:Entwieklung, das Leiden wurde mit  etwa 10i/e Jahren bemerkt,  und 
71/2 Jahre danaeh setzten die Jaclcsonsehen Anfille in der linken Hand  
ein. Diese entwiekelten sieh innerhMb yon 9 Mona.ten so stark, dab 
ein ehirurgisehes Eingreifen dringend indiziert war. 

Bei der rein klinisehen Betraehtung des Falles k6nnte man zuniehst  
an eine rein zuf~llige Koinzidenz yon Hemiatrophie des Gesiehtes und 
Jacksonsehen Anf~llen denken, man k6nnte einen Tumor oder z. B. eine 
lokale Meningoeneephalitis tubereulosa (vgl. bes. Oppenheim) annehmen. 
Besonders letztere Affektion wfirde das ganze Symptomenbild gut er- 
kl~ren kSnnen. Die Klinik der Hemi~trophie gibt uns aber deutliehe 
Himveise auf eine - -  wenn aueh seltene - -  Mitbeteiligung des Gehirns. 
So kann die Hemiatrophie mit  Epilepsie kombiniert  sein (Ne,ustddter, 
Kiely, Schultze [?], O.B. Meyer); Epilepsie linden wit aueh bei der 
der Hemiatrophie so nahe verwandten Sklerodermie (S19illmann, Josefo- 
witsch). Bedeutungsvoller sind uns Hinweise auf eine Affektion der 
betreffenden I-Iirnh~lfte: so linden wit nieht selten Angaben fiber h~lb- 
seitige Kopfsehmerzen, fiber ~VIigrine. Noeh wiehtiger lfir unsere Frage 
ist die Kombinat ion yon Hemiatrophie mi t  Jaclcsonsehen AnfMlen der 
anderen Seite, wie sie unser Fall aufweist. Das ist in der Tat  wieder- 
holt beobaehtet  worden. In  ihrer lJbersiehtsarbeit  fiber H.f.p. vom 
Jahre  1910 erwihnen Sainton und Baufle F~lle yon Gesiehtsatrophie 
mi t  Jadcsonseher Epilelosie dot Gegenseite. Jumentig und Kreb8 stellten 
1913 eine 25j~hrige Patientin vet,  bei der vor 15 Jahren eine Hemi- 
atrophie des Gesiehts und vet  3 Jahren Jaeksonsehe Epilepsie in der 
entgegengesetzten K6rperh~lfte sieh einstellten; hier waren am Bein 
ausgesproehene Pyramidenzeichen vorhanden. Kfirzlieh ver6ffent- 
liehte Barkmann einen Tall von H l . p ,  we 3 Jahre nach dem Auftreten 
der linksseitigen Hemiatrophie epileptische F~lle einsetzten. Die den 
Anf~llen vorausgehende Aura weist dutch ihre l~eehtsseitigkeit (Flim- 
mern vor dem reehten Auge, Lahmheit  am reehten Bein, Taubheit  in 
der rechten Hand  und im rechten Unterarm) auf einen Herd in der 
linken HIemisph~re bin. 

All das liI3t uns vermuten, dab die Kombinat ion yon Hemiatrophie 
mi t  kontrMaterMem Jackson keine rein zuf~llige ist, dab hier vielmehr 
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ein Zusammenhang vorliegen muB. Ein soleher Zusammenhang kann 
nun entweder darin bestehen, dab die gleiehseitige Hirnhiilfte vom atro- 
phisehen Prozel3 direkt getroffen wird, odor abet darin, dal3 der Prozeg 
hier so einwirkt, dab ftir andere, vor allem entziindliehe Prozesse hier 
eine Pr~dilektionsstelle gesehaffen wird. So unwahrseheinlieh die erste 
Annahme ist, so ist sie doeh nieht ganz yon der Hand zu weisen. Histo- 
logisehe Untersuchungen des Gehirns bei H.f.p. mit eerebralen Sym- 
ptomen wurden bis jetzt nieht ausgeftihrt. Be ide r  Sklerodermie abet 
land We~tphal an mehreren Stellen der Gehirnoberflaehe kn6tehenartige 
Verdiekungen und Verhiirtungen tier Windungen. Xhnliehe Her@ 
Ianden sieh aueh in der Marksubstanz. Die Induration des Gehirns 
fagte Westphal als eine Lokalisation des sklerotisehen Prozesses im Ge- 
hirn auf. 

Der Befund in unserem Fall spricht fttr die zweite Annahme. Die 
histologische Untersuohung des excidierten Rindenstiickchens (Dr. Fiin]- 
~eld) ergab : 

Mal3ige Piaverdiekung bindegewebiger Art, Einlagerung von Plasmazellen nnd 
Lymphoeyten in die Pia. In der Rinde selbst angedeutete sklerotisehe und Sehwel- 
hngserseheinungen der Ganglienzellen. Erhebliehe }Iypertrophie und I-Iyperplasio 
dot Glia, besonders stark in der ersten Sehieht, bier aueh m~Bige Faservermehrung. 
In den tieferen Sehiehten aueh regressive Erseheinungen an den Gliakernen, be- 
senders im Bereieh kleiner, perivaseul/~r liegender, aus Gliakernen und vereinzelten 
Lymphoeyten bestehender IIerdehen. In den Adventitialseheiden der sonst intakten 
Rindengefage vereinzelte Plasmazellen und Lymphoeyten, besonders deutlieh in 
tier ersten Sehieht und im subeortiealen Mark. _~thnliehe umsehriebene Anh/~u- 
fungen yon Gliakernen und Lymphoeyten wie in der t~inde Iinden sieh im sub- 
eortiealen Mark. 

Prof. Jalcob, der die grebe Freundliehkeit hatte, die Prgparate durch- 
zusehen, erhob folgenden Befund: 

In dot Pia finden sieh leiehte entziindliehe Infiltrate mit Lymphoeyten, Plasma- 
zellen und vereinzelten Polynuelearen. Die l~inde zeigt die normale Arehitektonik 
dot Centralis anterior mit unspezifisehen und nneharakteristisehen Ganglienzell- 
veranderungen ohne Ausfall an Ganglienzellen. Die Glia ist in der ganzen Breite 
protoplasmatiseh gewuehert, in auffallender Weise in Lamina 1. Die Capillaren 
der Rinde zeigen leiehte Infiltrationen mit Lymphoeyten und Plasmazellen, in 
gleieher Weise die des Marklagers. An einzelnen Stellen der l~inde und des Mark- 
lagers linden sieh eneephalitisehe tterde mit regressiven Gliaerseheinungen und 
Lymphoeyten. K6rnehenzellen u. dgl. sind nirgends festzustellen. Die Diagnose 
an dieser eireumseripten Stelle lautet: Meningoencephalitis di//u~a (subacuta?). 

Auch jetzt, wo ein histologischer Hirnbefund vorliegt, ist die Deu- 
tung des Falles doch noch recht schwierig. Wir haben hier also eine 
rechtsseitige Gesichtsatrophie und encephalitische Iterde in der gleich- 
seitigen Hirnhemisph~re. Zwei Deutungen kommen d a v o r  allem in 
Betracht. Erstens: ein chronischer encephalitischer ProzeB, dcr sehr 
Irfih einsetzte, hat durch eine bestimmte Lokalisation (trophische 
Zentren im Zwischenhirn) zur Hemiatrophie des Gesichts geffihrt. (Wir 



612 R. Wartenberg: 

werden weiter unten sehen, daI~ die Auffassung der tt.f.p, als einer 
zentral bcdingten Affektion durehaus diskutabel ist.) Die in der Vor- 
geschichte erwghnte fieberhafte Erkrankung 1/2 Jahr  vor dem AuftreterL 
der ersten Zeichen der l-Iemiatrophie war vielleicht die erste Manifesta- 
tion dieses eneephalitischen Prozesses. Die viel sparer aufget.retene~ 
encephalitischen t terde in der motorischen Region, die zur Jackson- 
schen Epilepsie ffihrten, sind nichts anderes als eine frisch aufflammende- 
Entwicklung des alten Prozesses: das toxisch infektiSse Agens hielt sich 
in latenter Form im Zentralnervensystem auf. Das Ganze wfirde dann 
in das Gebiet der cerebralen Kinderl~hmung fallen. H a t  doch Jakob 
einen Fall yon paradoxaler cerebraler Kinderlahmung mitgeteilt,  bei 
dem neben alten Rindenherden sich frischere encephalitische Prozesse 
fanden. Jakob, der in eincm Schreiben an uns diese ])eutung erwiihnt, 
weist darauf bin, dab in seinem eben erw~hnten Fall die friseherer~ 
encephalitischen Prozesse sich in ganz i~hnlicher Entwicklung vorfanden 
wie in unserem Fall. Die langsame Entwicklung der Hemiatrophie,  die 
Tatsache, dal~ wir unter den F~]len dieser Erkrankung so selten Zeiehen 
einer Mitbeteiligung des Cortex finden, wiiz'den gegen diese Deutung 
sprechen, welche also die Hemiatrophie se]bst als Folgezustand eines 
encephalitischen Prozesses auffal~t. 

Die zweite Deutung ist folgende: Der Hemiatrophie  liegt kein ent- 
zfindlicher, sondern ein chronischer autochthoner Degenerationsprozel~ 
in den sympathischen Zentren zugrunde (vgl. welter unten). Dieser 
ffihrte zu trophischen StSrungen im Gesicht und zu StSrungen in der 
sympathischen Innervat ion der gleichzeitigen I-Iirnhemisph~irel). ])a- 
durch wurde in dieser Hemisphere ein Locus minoris resistentiae ftir 
die Ansiedelung yon Infektionskeimen gesch~ffen. DiG Hemisphere  
wird zur Pr~dilektionsstelle ffir entzfindliehe Prozesse irgendwelcher 
Art. Vielleicht sind kS dieselben Prozesse, die sonst zur cerebralen 
Kinderl~hmung und sie beg]eitenden ]~pilepsie fiihren, oder andere - =  
banale - -  infektiSs-toxische Prozesse. 

Die starke sympathische Innervat ion der 1)ia, die Beeinflussung der 
Hirngef~i~e durch die sympathischen Bahnen, der Einflul~ des Sympa- 
thicus auf die Arterien, Arterio]en, Capillaren und Venen maeht  es uns 
verst~ndlich, daI~ eine Sympathicuserkrankung auf dem Wege einer 
St(irung der Gef~i3innervation eine Pr~dilektionsstelle ffir die Lokali- 
sation von Entziindungsherden schafft. Recht  bedeutsam sind ffir 

1) Die nahen Beziehungen zwischen Gesicht und Gehirnoberfl~tche zeigen sehr 
schSn die F~lle yon Naevus vasculosus der einen Gesichts- bzw. Kopfh~lfte mi~ 
hemiepileptischen Anfallen der anderen Seite. In zwei zur Sektion gekommenen 
Fallen fanden sich ausgedehnte Teleangiekt~sien in den Geffii~er~ der Meningen 
der betreffenden I-Iemisph~re und dieser selbst (vgl. Cassirer: Neuro]. Zentr~lbl. 
1906, S. 629). 
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diese Frage die Experimente yon Orr and Sturrockl). Diese Autoren 
haben bei Kaninehen einseitig den Halssympathicus durchschnitten 
and  fanden auf der betre~fenden Seite u. a. aueh in der Rinde starke 
Ver~nderungen: GeigfSerweiterung, 0dem der perivasculgren I{gume, 
.stellenweise Gliaproliferation. Wenn daraufhin den Kaninehen intra- 
ven6s Kulturen yon Dysenteriebacfllen Shiga-Kruse injiziert wurden, 
waren die entstandenen Ver~nderungen im Gehirn auf der Seite der 
8ympathieuslgsion viel stgrker als in der anderen Hemisphgre. Bei 
der I-I.flp., w o e s  sieh - -  wie wit spgter sehen werden - -  um einen Reiz- 
zustand in den z .T .  im I{alssympathieus verlaufenden trophischen 
Bahnen handelt, kommt  es nun zu einer Alternation der ebenf~lls im 
Halssympathieus verlaufenden I-Iirngefi~gnerven. Oder wit kSnnen an- 
nehmen, dab die Seh~digung der Hirngef~gnerven bei der H.f.p. zen- 
traler liegt: naeh Weber sind die I-Iirngef~flnerven als einzige yon allen 
Gef~gnerven des K6rpers nieht dem Vasomotorenzentrum in der Me- 
dulla oblongata unterworfen, sondern haben ein eigenes weiter h im-  
w&rts liegendes Zentrum (Zwisehenhirn?). 

Jedenfalls vermag diese St6rung der sympathisehen Innervat ion 2) 
eine Pr~dilektionsstelle Iiir entziindliehe Prozesse jeder Art zu sehaffen, 
m5gen diese latent  im K6rper sieh aufgehalten haben oder neu hinzu- 
getreten sein. Diese Auffassung riiekt manehe klinisehe Erseheinung 
bei der Hemiatrophie unserem Verstandnis n~her, so, wenn z .B .  an 
tier betreffenden Seite ein sehteeht heilendes Gesehwiir am Mundwinkel 
naeh Art  eines mal perforant sieh findet (Oc;ngs~Ic), oder wenn es bei 
Iehlender Sensibilitatsst6rung zur Kerati t is  neuroparalytiea mit  Aus- 
gang in Phthisis bulbi kommt  (Emminghaus, Grail). In  diesem Zu- 
sammenhange ist es sehr bemerkenswert,  dab in unserem Falle einer 
rechtsseitigen t Iemiatrophie  die tuberkulSse Afiektion (Axen]eld dia- 
gnostizierte 1919 Tbe.-KnStehen in der Iris und Aderhaut) das rechte 
Auge betraf. I m  Fall von Neustgdter iand sieh Ka ta r ak t  auf dem betref- 
fenden Auge. Man finder bei der I-Iemiatrophie gelegentlieh eine gleieh- 
zeitige Affektion der Lunge und der Pleura; man hat  in solehen F~llen 
die Hemiatrophie auf die Seh~digung des Halssympathieus dutch den 
Lungenprozeg bezogen. Das ist durehaus mSglieh. Immerh in  ist es 
auff~llig, dab es so h~ufig Lungensehrumpfungsprozesse gibt und so 

1) Toxi-infeetive lesions in the central nervous system. The influence of 
disturbance of the sympathetic mechanism on their localisation. The Lancet 
1922, II, 267. 

2) Andererseits zeigt aber die Sympathektomie, dag eine StSrung der sympa- 
~bisehen Innervation (lurch Hyper&mie und andere l~omente aueh giinstig auf 
entzfindliehe Prozesse einzuwirken vermag. Der Unterschied der Wirkung dtirfte 
in der verschiedenen Art der St6rung liegen. Die Vorg~nge, die sich im sympa- 
thisehen System naeh der Sympathektomie abspielen, diirfen wohl ganz andere 
sein als bei der Hemiatrophie, wo wit einen ehronisehen Reizzustand supponieren. 
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selten IIemiatrophien.  Diskutabel ist auch eine andere Deutung dieses 
Zusammenhangs:  das Primgre ist die Hemiatrophie;  dutch St5rung der 
sympathischen Innervat ion wurde die gleichseitige Lungenspitze zur 
Prgdilektionsstelle fiir die Ansiede]ung der Tuberkulose. Mendel land 
in einem Fall yon Hemiatrophia  faeiei eine Neuritis interstitialis pro- 
filera in s~mtliehen 24sten des Trigeminus, Ldbl und Wiesel 
fanden ebenfMls neuritische Veri~nderungen im ganzen Trigeminus. 
Cassirer vermutet  in diesem Fatle Mne eehte Neuritis des Trigeminus 
auf luetiseher Basis. Aueh bier ist die Frage aufzuwerfen, ob da nieht 
die Hemiatrophie den Boden gesehaffen hat far die Lokalisation des 
neuritisehen Frozesses in einem Nerven, der im Bereieh der Atrophic 
liegt? Vielleicht sind so die - -  allerdings unsieheren - -  Befunde yon 
Staemmler und Brining zu deuten, wo bei Hemiatrophie starke lympho- 
eythre Infi l tration in den exstirpierten Ganglien festgestellt wurde? 
h n  Liehte dieser Auffassung rtiekt aueh das Zusamlnentreffen yon 
H.f.P. und gleiehseitiger FaeiMislahmung unserem Verst~ndnis etwas 
n~ther. Die Moebiussehe Theorie der t Iemiatrophie  stfitzte sieh auf die 
Tatsaehe, dab die Erkrankung sieh nieht selten an infekti6se Prozesse 
in der Naehbarsehaft  ansehlofl. Wit  k6nnen fragen, ob nicht - -  um- 
gekehrt - -  der hemiatrophische Prozeg den Boden far  diese entziind- 
lichen Prozesse abgegeben hat. 

Diese Betraehtungen legen die Vermutung nahe, dab die Kombi-  
nation yon tIemiatrophie und Jacksonseher Epilepsie in unserem ~ d l  so 
zu erkl~ren ist : die Hemiatrophie des Gesiehts ftihrte zu einer - -  histolo- 
giseh nich~ fal3baren - -  St6rung der sympathisehen Innervat ion der tIh'n- 
rindengef~Be der gleiehseitigen Hemisphere. Das sehuf an dieser Stelle 
den Boden fiir die Lokalisation eines eneephalitisehen Prozesses, der dann 
zur Epilepsie gefiihrt hat. Am wahrseheinliehsten ist es, dab dieser enee- 
phalitisehe bzw. meningo-encephMitisehe Prozel3 tuberkulo-toxiseher Na- 
tur  ist. AllerdingsistnachJakobdasanatomiseheBildreehtuneharakteri- 
stiseh far  Tuberkulose: er h~lt Tuberkulose fiir sehr unw~hrseheinlieh. 

Der kliniseh wie pathologiseh wiehtigste Befund in unserem Fall 
ist das ~:ehlen jegIieher motoriseher, sensibler, sensoriseher, sekreto- 
rischer, vasomotoriseher und ~eflexstSrungen an der betroffenen Ge- 
siehtshMfte. Der Trigeminus sowie der Sympathieus sind nach dieser 
Riehtung vSIiig intakt. Die gesteigerte elektrisehe Erregbarkeit  der 
reehtsseitigen Gesiehtsmuskulatur erklgrt sieh ungezwungen dureh die 
Atrophie der subeutanen Gewebe und bessere Zug~tngliehkeit des dar- 
unter liegenden Nerven Stir den Strom. I)ementsprechend finder man  
umgekehrt  eine l:[erabsetzung der elektrisehen :Erregbarkei~ bei l~'~llen 
mit  I-Iemihypertrolohie des Gesiehtsl). Eine sympathisehe Ptosis, die 

1) Ygl. z.B. Bassoe, Peter: Unil~tera.i hypertrophy involving the entire left 
side of the body. Vgoreester state hospitM papers 1912--1913, S. 61. 
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bei oberfl~chlicher Betrachtung zu bestehen scheint, ist tats~chlieh 
nicht vorhanden, sondern wird durch das Tiefliegen des Auges infolge 
des Schwundes des retrobulb~ren Fettes vorget~uscht. 

Die Trigeminus- oder Sympathicustheorie zur Erkl~rung unseres 
Falles heranzuziehen, ist wohl nicht ang~ngig. Wenn wir uns vergegen- 
w~rtigen, wie ungemein lebhaft sowohl der Trigem~nus wie der Hals- 
sympathicus mit klinisch deutlich faSbaren Erscheinungen auf die ge- 
ringste L~sion reagiert, kSnnen wir in unserem Fall eine irgendwie ge- 
artete L~sion des Trigeminus oder des I-Ialssympathicus wohl mit 
Sieherheit ausschliei3en. Dementsprechend konnte Grabs in einem 
reinen Falle yon H.f.p. histologisch weder am Trigeminus noch am 
Halssympathicus einen krankhaften Befund erheben. Will man iibri- 
gens die Hemiatrophie als eine Trigeminusaffektion auffassen, so mul~ 
man ~hnliche trophische St5rungen bei sicheren Erkrankungen des 
Trigeminus erwarten. Das ist aber nicht der Fall. Oppenheim sagt, 
dab die Durehschneidung des Trigeminus keinerlei trophische StS- 
rungen erzeugt; an anderer Stelle spricht er yon den trophischen St5- 
rungen, die zuweilen die Erkrankungen des Trigeminus begleiten und 
nennt als solche vor allem Herpes, Keratitis neuroparalytica, Ulceration 
der Schleimhaut. Stier macht mit l~echt darauf aufmerksam, dal~ nie- 
reals bei Operationen am ]~eripheren Trigeminus oder am Ganglion 
Gasseri eine naehfolgende Atrophie beobachtet worden ist. 

Zur Stfitzung der Trigeminustheorie wurde auch angenommen, daf~ 
es gewisse Einwirkungen geben mag, die regelm~Big nut die trophischerr 
Funktionen des ~. trigeminus sch~digen in Analogie mit dem Ver- 
halten des Medianus, der Alterationen bisweilen ganz vorwiegend mit 
trophischen StOrungen beantwortet. Dieser Vergleich mit dem Media- 
nus ist nicht ganz gerechtfertigt. Gewil~ spielen im klinischen Bride der 
Erkrankungen gemischter ~erven motorische, sensible, vasomotorisch- 
trophische St5rungen eine sehr verschiedene 1~olle. Auch die Kriegs- 
verletzungen lehrten uns das. So wurde eine grof~e Diskrepanz zwischen 
motorischen und sensiblen StSrungen bei Verletzungen gemischter 
57erven beobaehtet, aber eher in dem Sinne, dal~ Motilit~tsstSrungen 
hinter denen der Sensibilit~t oder Trophik nur zuri~cktraten. Gar nicht 
selten beobachten wir, dal3 die vasomotorisch-trophischen StSrunge~ 
ganz im Vordergrunde des Krankheitsbildes stehen. In der Pathologie 
der peripheren Nerven wtirde es aber vSllig ohne Analogon dastehen, 
da$ ein ~erv auf irgend wie geartete Einwirkung lediglich mit schwer- 
sten trophischen (bes. lipodystrophischen) St5rungen reagierte, ohne 
dab - -  wie in unserem Fall - -  Motilit~t, Sensibilit~t, Vasomotorik eine 
deutliche Sch~digung aufwiesen. 

Dann aber spricht gegen die Trigeminustheorie die Ausbreitung der 
trophischen StSrung, die sich keineswegs an das Gebiet dieses oder 
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eines anderen peripheren Nerven oder an die Segmentbezirke der Haut  
h~lt. So wird yon der Beteiligung des Ohrknorpels berichtet (KSrner, 
de Marie), dessen ~ui3erer Rand ja nichts mit dem Trigeminus zu tun  
hat. In einigen F~llen war die Trachea oder der Larynx befallen (Har- 
bitz, KSrner, Schlesinger). In 2 Fi~llen yon Sgnger schritt die Atrophie 
fiber den anatomischen Verbreitungsbezirk des Trigeminus hinweg, und 
zwar oben in das Gebiet des N. oceipitalis minor, unten in das des 
iN. auricularis magnus. In  F~llen yon •iseher und Oppenheim hat der 
atrophisehe Prozel3 in der Unterkinngegend bzw. im oberen Halsdreieek 
begonnen; Gowers sah zweimal Mitbeteiligung des Processus mastoi- 
deus. In Fall yon Les~owski war der Hals beteiligt, im Falle yon Willi. 
amson die gleiehseitige Clavicula atrophisch. Ubergreifen des Prozcsses 
auf den Thorax sahen Dgesi, Heinemann, Huismans, auf den Schulter- 
giirtel bzw. Arm Collins, Bouveyron, Debray, Mendel, Gitney. Diese 
Fi~lle bilden einen ~bergang zu denjenigen, wo die ganze KSrperseite 
beteiligt is~ (Raymond-Sieard, Cassirer, Knapp, Orbison, Geist, Lu~z, 
Volhard). 

Wir kSnnen somit nicht sagen, dab die It.f.p. eine im Gebiete des 
Trigeminus lokalisierte Trophoneurose ist. 

Ffir die Frage der Pathogenese der tt.f.p, sind die Beziehungen 
dieser Erkrankung zur Sklerodermie wesentlich. Gleich Eulenburg, 
Moebius, HaUopeau, Hutchinson betont Cassirer in allen seinen Ar- 
beiten fiber vasomotorisch-trophische Erkrankungen die Wesensver- 
wandtschaft dieser beiden Affektionen. Ffir ihn ist die H.f.p. nur eine 
besondere Unterform der Sklerodermie en bandes, nur eine im Trige- 
minusausbreitungsgebiet sich ]okalisierende Sklerodermie. Das kli- 
nische Bild gestattet naeh Cassirer keine Abtrennung der Itemiatrophie 
yon Sklerodermie, die mit ihr pathogenetisch wohl ident~sch sei. Die- 
selbe Stellung nehmen aueh die Dermatologen bei der Klassifizierung 
der It.f.p. ein. 

Nun wird die Sklerodermie auf einen feinen ]angdauernden l~eiz 
im vegetativen Xervensystem zurfickgefiihrt. Auch die neuerlichen Er- 
folge der periarteriellen Sympathektomie bei d e r  Sklerodermie (Lg- 
fiche, Forster, Bri~ning) sprechen ffir diese Auffassung. Einen solchen 
.chronisehen Reizzustand mfissen wit auch bei der t temiatrophie sup- 
ponieren. Die yon der Atrophie betroffene Gesichtshalfte ist nicht etwa 
wie bei den F~llen yon kongenitaler ttypoplasie nur im Wachstum zu- 
riickgeblieben. Die nicht selten rasche Entwicklung, die starke Rin- 
nen- und Dellenbildung legen den Gedanken nahe, dal~ hier ein gestei- 
gerter Abbau des Knochen- und Fet~gewebes vor sich gcht: es besteht 
nicht ein Minus, sondern ein Plus an nervSs-trophischen Einflfissen. 
Briining hebt besonders hervor, dal3 krankhafte Steigerung des sym- 
pathischen Tonus zur Gewebsatrophie fiihrt. DaB ein Reizprozel3 im 
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Nervensystem zu Atrophien (hier im Knoehen) ffihren kann, zeigt deut- 
lieh die Sudeclcsche Knochenatrophie, bei der Cassirer einen solchen Reiz- 
prozeg als maggebendes pathogenetisches Moment annimmt. Viele 
Momente im klinischen Bild der It.f.p. kann man mehr oder weniger 
sicher als XuBerungen des vorliegenden Reizzustandes werten, so z. B. 
das Zusammentreffen mit Sklerodermie, Raynaud, Gangr~n, Frost- 
beulen, Exophthalmus. Im selben Sinne spreehen Reizerscheinungen 
seitens des Halssympathieus, vasomotorisehe StSrungen, Angiospas- 
mus, vermehrte Sekretion der Schweig- und Talgdriisen, Pigmentver- 
mehrung, Drueksehmerzhaftigkeit des Ganglion cervicale supremum. 
Aui Sympathicusreizung ist vielleicht die weite liehtstarre Pupille zu 
beziehen, die in einigen F~llen (Oppenheim, Langelaan, Noica-Vicol) 
beobaehtet wurde (spastische Mydriosis?). Die Oppenheimsehe Erfah- 
rung, dag durch die Entfernung einer gesehwollenen Driise in der Ge- 
gend des Ganglion supremum in einem typischen Falle yon H.f.p. eine 
Besserung erzielt wurde, sprieht aueh daffir, dab hier ein l~eizzustand im 
Sympathieus vorgelegen hat. Von diesem Gesiehtspunkt ausgehend, hat 
man schon versucht, die Hemiatrophie durch eine Resektion des Hals- 
sympathieus zu beeinflussen (Briining). Cassirer meint, dal] man an 
den Versueh mit der Lgriehesehen Operation bei der H.f.p. zu denken 
haben wird. Ausgesprochene Reizzust~nde linden wir auch am gleieh- 
seitigen Trigeminus: Hyper~sthesie, Schmerzen, echte Neuralgien, 
Druckempfindlichkeit der Austrittsstellen der Nerven, Kaumuskel- 
kr~mpfe. Auch Spasmen der Gesichts-, Kiefer- und Zungenmuskeln 
sind in der Literatur verzeichnet, ferner - -  was besonders hervorgehoben 
sein m6ge - -  ausgesprochene gleiehseitige Migr~ne (Cornu, Oppenheim, 
Bruns, Herz, Holtzapple [zit. nach Flatau] und Rei[3) und al]gemeine 
sowie kontralaterale epileptische Anf~lle. So ist es verst~ndlich, dab 
Bergson, der die Krankheit 1837, vor Romberg, beschrieben hatte, nicht 
nur yon einer Atrophie, sondern auch von einer I)ysmorphie sprach und 
sp~ter auch die Bezeiehnung Hemidystrophia Iaciei auftauchte, 

In unserem Falle, wo die Atrophie des Fettgewebes und des Knochens 
im Vordergrunde des Krankheitsbildes steht, kSnnen die geringen Er- 
scheinungen an der Haut (die stiirkere Bartentwicklung, die Pigment- 
versehiebungen) im Sinne eines dystrophischen Prozesses als Reizer- 
scheinung gewertet werden. 

Wie kann nun ein solcher supponierte l~eizzustand im sympathi- 
sehen System zustandekommen? Vor allem durch I~eizung der peri- 
pherischen trophisehen Bahnen und Erfolgsorgane. Diese Bahnen 
k6nnen auger in ihrem Ursprungsgebiet im I{iiekenmark in ihrem 
ganzen verzweigten Verlauf li~ngs der Nerven und GefgBe getroffen 
werden. Und so sehen wir Hemiatrophie auftreten: bei Syringomyelie, 
bei Verletzung des HMssympathieus in seinem ganzen Verlauf (Trauma, 

Archiv fiir Psychiatr ie .  Bd, 74. 40 
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tuberkulSse Spitzenaffektion und Pleuritis, Lymphdrfisen, Strumen, 
Narben), bei Neuritis des Trigeminus usw. Die Erkrankung bietet 
d~nn ein verschiedenartiges Bild je nach der Stelle der Einwirkung 
der schgdigenden Noxe. Diese tr i t t  klinisch mehr oder weniger deutlich 
in Erseheinung. Es bestehen ausgesproehene Zeiehen einer Beteiligung 
des Trigeminus oder des Halssympathicus. Solche F~lle werden aber 
~ls symptom~tisehe Hemiatrophien aufgefa~t und nicht als ,,echte", 
,,reine", ,,idiopathisehe". In diesen sog. genninen Fallen fehlen aber Er- 
scheinungen seitens des Trigeminus oder Sympathieus und es lal~t sieh 
aueh kein pathogenetisches Moment nachweisen. 

Wie kann es da zu einem Reizzustand im peripheren trophischen 
System des Sympathicus kommen? In jedem nervSsen System kann 
es zu einem Reizzustand auf zweierlei Art kommen: einerseits durch 
unmittelbare Reizung, andererseits durch Fortfall einer normatiter auf 
diesem System lastenden regulierenden Hemmung: die Enthemmung 
wirkt als Reiz, im enthemmten trophisehen System kommt es zu einem 
rascheren ,,hemmungslosen" Funktionsablaui. Das sehen wir in klassi- 
seher Form bei den extrapyramidalen BewegungsstSrungen : hier kommt 
es infolge yon Enthemmung zu sowoh[ intensiv wie extensiv st~rken 
motorisehen Reizzustanden. Die ganze .Foerstersehe Theorie dieser Be- 
wegungsst6rungen grfindet sich auf die Lehre yon der Enthemmung 
niederer Zentren. 

Diese Auffassung der Hemiatrophie als eines Reizzustandes in- 
folge trophischer Enthemmung setzt voraus, da~ das ganze trophische 
System ~hnlich etwg dem extrapyrgmidalen aus fiber- und untergeord- 
neten Zentren besteht, dal~ vor allem ein zentral gelegenes oberstes 
regulierendes, hemmendes Zentrum existiert. Nun haben bekanntlich 
experimentelle und klinische Untersuchungen es sehr wahrseheinlieh 
gemaeht, da~ im Zwischenhirn, in den Wandungen des 3. Ventrikels 
sieh eine Zentralstelle ffir vegetative Funktionen und insbesondere 
auch fi~r die Trophik befindet. Von diesem im Zwischenhirn gelegenen 
Zentrum gehen auch nerv5se, den Fettansatz regulierende Erregungen 
aus. Klinische Beobaehtungen, sagt Greving, zeigen, daf3 in der Zwi- 
schenhirnbasis eine Zentralstelle fiir die Regelung des An~ und Ab- 
baues des Fettgewebes unter der Haut  gelegen sein mul l  Vielleicht 
sind noch weitere iibergeordnete trophische Zentren im Striatum oder 
Cortex vorh~nden. Von dem Zentrum im Zwischenhirn gehen Bahnen 
zu den vegetativen Zentren im Mittelhirn, Medulla oblongata, l~ficken- 
mark; yon da geht der Weg fiber den Grenzstrang des Sympathicus 
l~ngs der Nerven und der Gef~f3e zum Gewebel). Wie viel trophisehe 

1) Ob dabei der trophische Impuls auf dem Wege der sensiblen und vasoraoto- 
rischen Leitungsbahn geleitet wird oder ob es spezifische trophische Nerven gibt, 
ist fiir unsere Betr~chtung nebensitchlich. 
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Zentren auf diesem langen Wege eingeschaltet sind, wissen wir nicht. 
Selbst in der Gefttl3wand werden peripherisehe vegetative Zentren ver- 
mutet ,  die eines selbsti~ndigen Tonus fi~hig sind. Das ganze trophische 
System mfissen wir uns als eine Hierarehie straff fiber- und untergeord- 
neter Zentren denken, die sich besti~ndig in einem Zustand ]eiehter Er- 
regung befinden. In  Ab~nderung des bekannten Satzes von Samuel 
kann man sagen: der Grund der Ern~hrung liegt in den Zellen, das 
MaB der Ernghrung in den trophisehen Zentren. Eine besondere, Iogu- 
tierende, vor allem wohl hemmende Rolle spielt dabei das oberste ti o- 
phische Zentrum im Zwischenhirn. Jede St6rung in diesem bewi~kt 
eine Enthemmung niederer Zentren und versetzt diese Zentren in einen 
stgrkeren Reizzustand [Heads I)esintegrationl)]. Das ganze System ist 
desequilibriert. Der starke Abbau der ,,passiven Gewebe" bei der 
H.f.p. ist der Ausdruek dieses Reizzustandes in den niederen trophischen 
Zentren. Schon ein geringes Nachlassen der zfigelnden Wirksamkeit  
des obersten trophischen Zentrums schgdigt s tark die Trophik, da wir 
wissen, dag ,,ira allgemeinen mehr die pathologische Veritnderung der 
Innervat ion als ihre v611ige Aufhebung zur Sehgdigung der Ernghrung 
der Gewebe ffihrt" (Cassirer). Scheidet das oberste Zentrum ganz aug  
so kSnnen die untergeordneten Zentren dessen Funktion fibernehmen, 
es kommt  dann - -  evtl. schon frfiher - -  zum Ausgleich im ganzen 
System. Viel]eicht l~tl~t sich auf diese Weise die klinische Tatsache er- 
klgren, dab der atrophische Prozeft bei der H.f.p. stets in spgterem 
Stadium zum Stillstand kommt.  

Der Reizzustand, in dem sich die Vorderhornzellen bei einer Pyra- 
midenlgsion befinden, ist dem hier besehriebenen t~eizzustand in den 
trophischen Zentren analog. Bei der tlemiatrophie besteht gewisser- 
mallen eine ,,spastisehe Liihmung" der niederen trophisehen Zentren 
lnit gesteigerter re~lektoriseher Erregbarkeit. Ob es auch beim moto- 
rischen, sekretorischen usw. Sympathieus Reizzusti~nde dutch Enthem- 
mung infolge Wegfalls yon h6heren Zentren gibt, ist noeh nieht genau 
studiert worden. Manches k6nnte man in diesem Sinne deuten (vgl. 
die Untersuchungen yon Karplus-Kreidl, Gerstmann, Schrottenbach). 
Doch wfirde es zu welt ffihren, wollten wit hier ngher darauf eingehen. 

AnMoge Verhgltnisse: Enthemmung und Erregbarkeitssteigerung 
niederer Zentren nach Wegfall von h6heren finden wit bei Schgdigungen 
peripherer Nerven; aueh hier kommt  es bekanntlich zu schweren atro- 
phischen Prozessen der Hau t  und der subeutanen Gewebe. Bei der 
Deutung der vasomotorisehen St6rungen naeh Nervendurchtrennung 
fiihrt Foerster die krankhafte Vasokonstriktion der kleinsten Arterien 
nieht anf Reizung der im peripheren Nerven laufenden Vasokonstrik- 

1) Es wiirde hier gut die Bezeiehnung ,,escape from control" passen, diese 
wird abet yon Head ftir eine andere Enthemmungsart gebraueht. 

40* 
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toren zuriick. ,,Vielmehr - -  meint er - -  kann es sich nur um eine ge- 
steigerte Erregung des vasokonstriktorischen Eigenapparates der Blut- 
gefhBe handeln, und diese gesteigerte Erregung wiederum kann nur 
durch den ForffM1 yon Hemmungsfasern erklhrt werden, die im peri- 
pheren Nerven laufen und normatiter die Erregbarkeit  des vasokonstrik- 
torischen Eigenapparates der GefhBe inhibieren." Auch bei der Trophik 
gibt es einen solehen Eigenapparat ,  dessen Erregbarkeit  yon h6heren 
Zentren hemmend reguliert wird. 

Nun bieten auch die nicbt symptomatisehen Fhlle der H.f.l  o. ge- 
legentlich keizerscheinungen sowohl seitens der Trophik versehiedener 
Gewebe als auch seitens der Vasomotorik, Sensibilitht und Motflitht; 
man mug sieh d~nn fragen: in welchem System ist das pr imum movens 
dieser Erkrankung, we liegt ihre Aehse ? Wir mSehten es nieht - -  wie 
die meisten es tun - -  in der Atrophie der Hau t  erblieken. Die Hemi- 
atrophie wird gew6hnlich so dargestellt, dab zuerst die Hau t  atro- 
phiert, und dab die Atrophie der Weiehteile und des Knochens zugleich, 
oft auch sphter erfolgt. In  der Hautat rophie  wird das wesentlichste 
Charakteristicum der Krankhei t  erbliekt und die stere Mitbeteiligung 
des Trigeminus und Sympathieus, die sieh in anderen nerv6sen St6- 
rungen (sensiblen und sekretorisehen) hubert, als zum Krankheitsbilde 
geh6rend betraehtet.  Demgegentiber m6ehten wir darauf hinweisen, 
dab in unserem i%ll eine Hautat rophie  fehlt, ebenso die Beteiligung 
vom Trigeminus oder Halssympathieus.  Dasselbe finden wir auch irt 
zahlreiehen anderen Fallen, die wir, ebenso wie den unseren, als zu der 
,,eehten" Hemiatrophia faeiei progressiva geh6rend betraehten miissem 
Fhlle mi t  kongenitaler I typoplasie des Gesiehts (Mayer, Cassirer, 
Lauerbach, Dirska) lassen wir hier ganz auger aeht, da diese offenbar 
vieffaeh eine ganz andere Pathogenese haben (Cassirer). Gerade die 
neuere Literatur  der H.I.p. weist viele FMle auf, we ausdriieklich be- 
ten t  wird, dab die g a u t  tiber dem atrophisehen Bezh'k vSllig in takt  
ist (de Maire, Kri~ger, Luxenburger, He]mann, Troeqnner, Sehlesinger, 
Zdri) 1), dab der Trigeminus und Sympathieus frei sind2), dab lediglich 
eine Atrophie der subeutanen Gewebe des Gesichts (Strasburger, Pichler) 
vorliegt. Oder wir linden Fhlle mit  vSlligem Sehwund des Fettgewebes 
und nur geringen tIautverhnderungen. Dagegen kennen wir keine F~lle 
yon tIemiatrophie faciei, we ausschlieglich nur die Hau t  beteiligt ist. 

1) Lgri sagt yon seinem Fall yon sehwerer Hemiatrophie: ,,Die I-Iaut fiber 
der Wange ist absolut normal, fein und geschmeidig rechts wie links und leicht 
in ~alten zu legen, sie ist keineswegs verdfinnt oder gedehnt, zeigt nichts sklero- 
dermatisches, aueh keine Narbenbildung, keine ~nderung in der Farbe. Das Ohr 
ist vSllig normal. 

2) Die Angabe in M~ller, L. R. : Das vegetative Nervensysem, 1920, S. 248, 
dail die Hemiatrophia faeialis regelmi~gig mi~ einer Anhidrosis verbunden ist, 
dfirfte wohl zu weitgehend sein. 
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Wit  glauben, dab man somit bereehtigt ist, den Schwund des Unterhaut- 
gewebes starker in den Vordergrund des Krankheitsbildes zu riicken. 
Cassirer sagt: ,,Sehr wichtig ist der Schwund des Unterhautbinde- 
und Fettgewebes. Es gibt aueh F~lle, wo dieser den Ver~nderungen 
der Haut  vorausgeht." Dies haben auch Bilot und Laudd hervorgehoben. 

DieAuff~ssung, die im Fettschwund das ~iiba'ende Symptom der Hemi- 
atrophi~ Iaeiei erbliekt, schafft eine Briicke zwischen dieser Erkrankung 
und der Simonssehen Lipodystrophia progressiva, die viel Gemeinsames, 
so aueh im Verlauf haben. Die F/~lle yon doppelseitiger Hemiatrophie 
(Marburg z~hlt 23 solehe F~lle; dazu kommen aus neuerer Zeit die yon 
Cursehmann, Boenheim, Hiibner) bilden schon einen gewissen ~'bergang 
zur Lipodystrophie. Nimmt man dazu die F~lle yon Husler (Beteili- 
gung yon Gesicht und Hals), yon Barraquer (Gesicht und oberer Tell 
der Brust), -con Pic und Gard~re (Gesicht, Brustkorb, Oberarme, we- 
niger der Unterarme), so sehen wir hier einen kontinuierlichen IJbergang 
zum beriihmten Simonssehen Fall, wo das Gesieht, Rumpf und Arme 
am Fettsehwund beteiligt waren. Husler diskutiert die Frage, ob er 
seine F~lle zur doppelseitigen Hemiatrophia faciei oder zur Lipodystro- 
phie reehnen soll. Wenn sieh somit in der bilateralen Form die Hemi- 
atrophie der Lipodystrophie n~hert, so zeigt andererseits aueh die Lipo- 
dystrophie gewisse oft der Hemiatrophie zukornmende Vergnderungen 
der Haut  und der Haare. Die Lipodystrophie ist keineswegs lediglich 
eine St6rung des Fettstoffweehse]s. Jansen weist ausdriieklich auf die 
hi~ufigen Ver~nderungen der Haut  bei der Lipodystrophie hin. lJnd 
wie wir hier die zentrale Theorie der gemiatrophie  diskutieren, ist es 
auch bei der Lipodystrophie geschehen: Janson supponiert dabei in der 
I~egio subthalamica ein sympathisehes Zentrum ffir die Fettregulierung 
und Ablagerung im K6rper. Der in dieser Beziehung bedeutsame ~all 
yon Sarbd, wo eine Lipodystrophie zusammen mit typischen stri~ren 
Erscheinungen naeh einer Encephalitis epidemiea auftrat, macht die 
zentr~le Entstehung dieser ]~rkrankung sehr wahrseheinlieh. 

Wenn wir somit als Grundlage der Hemiatrophie einen l~eizzustand 
der enthemmten peripheren sympathischen Zentren und Bahnen, die die 
Trophik des Unterhautgewebes, besonders den Fettes regulieren, an- 
nehmen, so bleibt noeh die Frage zu beantworten : wieso kommt es dabei 
so h~ufig zu Reizerscheinungen auf anderen Gebieten ? Wir haben oben 
diese l~eizerseheinungen erw~hnt: es sind sowohl soiche seitens den Sym- 
pathicus (vasomotorische, sekretorisehe St6rungen), trophische StSrun- 
g e n d e r  Haut,  sensible und motorisehe Reizerscheinungen seitens des 
Trigeminus usw. 

Cassirer spricht - -  als yon der hgufigsten Ursache trophischer StS- 
rungen ~ yon Rcizen, die an der sensiblen Leitungsbahn ungreifen und 
von da auf das vegetative System iibertragen werden. Das ist ver- 
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stgndlieh, wenn man bedenkt, dab die Bahnen und Zentren dieses 
Systems mit den sensiblen Fasern o~t sehr nahe zus~mmenliegen oder 
neben ihnen verlaufen (L. R. Miiller). So dfirfen wohl zum Tell die vaso- 
motorisch-trophischen Reizerseheinungen zu erkl~ren sein, die oft Neu- 
ralgien besoDders des Trigeminus begleiten. Uns interessiert bier be- 
sonders die Angabe Oppenheims, dab bei der Trigeminusneuralgie as 
ausnahmsweise zur t{emiatrophia faeiei kommt. Ein Erregungszustand 
kann sogar yon einem Nerven auf einen anderen tiberspringen, z. B. vom 
Trigeminus ~uf den Facialis: Tie eonvulsif bei TrigeminusneurMgie. Wir 
k6nnen uns somit gut vorstellen, dag der bei der IIemiatrophia faeiei 
angenommene Reizzustand in dan trophisehen Bahnen und Zentren auf 
andere Bahnen des vegetativen Systems, wie aueh auf sensible uncl 
motorisehe Bahnen, iiberspringg. Dasselbe liegt ]a bei den Headsehen 
Zonen vor. Wit nehmen somit einen Reflex yon einem autonomen Teil- 
system auf ein anderes und vom autonomen auf das eerebrospinale 
System an. Die trophischen Bahnen ffirs Gesieht verlaufen mit 
dem Halssympathieus und dem Trigeminus, und so kann es 
leicht zur Niterregung anderer hier verlaufender vegetativer, sen- 
sibler oder motoriseher Bahnen kommen. An weleher Stelle die Er- 
regung iiberspri,~gt, l~gt sieh nieht beantworten. Fails zur Erklarung 
des Vorgangs eine zentripet~le Leitung in den trophisehen Bahnen 
angenommen w~rden mtigte, so wfirde diese Annahme keine Sehwierig- 
keiten maehen, da ja zentripetal verlaufende, der Rezeption dienende 
tSasern im vegetativen System zweifellos in ausgedehntem gage  vor- 
kommen. 

Wenn wir bei der H.f.p. den Reizzustand der trophischen Bahnen 
als primer und alle anderen Reizzust~nde als sekund~r auffassen, so 
entsteht noch die Frage, warum diese letzteren gelegentlieh kliniseh 
pr~valieren oder zeitlieh vorangehen. Das h~ngt mit der sehr langen 
Latenz der trophisehen Ausfallserseheinungen zusammen. So ent- 
wicker  sieh z. B. die nm~rogen bedingte Sudecksehe Knoehenatrophie 
tibetans langsam. Andererseits kommen Reizerseheinungen seitens der 
Vasomotorik oder der sensiblen Nerven kliniseh viel eher in Ersehei- 
hung als solehe seitens der Trophik. So ist es zu erkl/iren, dab Gesiehts- 
neuralgien lange Zeit der Hemiatrophie vorangehen k6nnen: die Aus- 
wirkungen des primgren Reizzustandes der trophisehen Bahnen und 
Zentren in Gestalt yon Atrophien des Unterhautgewebes usw. geben 
sieh klinisch spater und nieht so drastiseh kund wie z. B. eine Neuralgie, 
die sekund~r dureh Ubertragung des Reizes auf die sensible Trigeminus- 
bahn entsteht. 

Der hier vorgebraehte Versueh einer Erklgrung der Itemiatrophie 
als eines l~eizzustandes enthemmter niederer trophiseher Zentren setzt 
den FunktionsausfM1 h6herer regulierender t, rophiseher Zentren voraus, 
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deren Lage im Zwischenhirn sehr wahrscheinlieh ist. Wie kann es zu 
einem solehen Funktionsausfall kommen? Um eine grob organisehe 
Lgsion (Tumor usw.) kann es sich nieht handeln: denn es fehlen alle 
Begleitsymptome einer solehen. Der Fall yon Kombination eines Hypo- 
physentumors und einer I-Iemiatrophie des Gesichts (Harbitz) ist nieht 
eindeutig genug, um hier in Betraeht zu kommen. 

Vieles spricht dafiir, dub es sieh bei der I-Iemiatrophie um eine Er- 
krankung handelt, die zu der grol~en Gruppe der EntwicklungsstSrungen 
nervSser Organo und Systeme gehSrt. Oppenheim spricht da yon ,,kon- 
genitaler Unterwertigkeit", Ziehen yon nucle~ren Aplasien und Dys- 
plasien, Bing yon Abniitzung kongenital minderwertiger Systeme, Adler 
yon angeborener Kurzlobigkeit einzelner Teile des Nervensystems, Go- 
wets yon Abiotrophie, Jendrassik yon I-Ieredodegeneration. Die Hemi- 
atrophia f~eiei progressiv~ diirfte zu diesen Heredodegenerationen ge- 
hSron. Es handelt sich hier um eine trophische Entwicklungshemmung. 
In den verschiedenen Einteilungen der Heredodegenerationen der letzten 
Zeit (Jendrassik, Creutz]eld, Sehob) fehlen solche mit trophisehen Aus- 
fallserscheinungen ganz. Nur Kehrer fiihrt in seiner Einteilung der orb- 
lichen Erkrunkungeu des Nervensystems die familigre Hemiatrophie des 
Gesichts (mit Fragezeichen) ~ls Merphodysplasie und -degeneration an 
und ordnet diese Erkrankung in die grol~e Gruppe der vegetativ ner- 
v6sen Diathesen und Degenerationen ein. 

Der Verlauf der I-I.f.p. [st typisch derjenige aller heredo-degenerativen 
Erkrankungen: Beginn im jugendlichen Alter ehne erkennbare Ur- 
sache, langsames Fortschreiten, spgter stabiles Stehenbleiben des Pro- 
ze~ses. Die Kranken mit I-I.f.p. sind oft erblich belastet: man finder in 
tier Aszendonz Blutsverwandtsehaft, Epilepsie, psychisehe StSrungen, 
Stigmata degenerationis. Die Erkrankung tritt aueh erblich bzw. fa- 
milii~r auf (Seeligm~ller, Klingmann, Raynmnd-Sicard, Geist, Boenheim, 
Reifi). Die Hemiatrophie linden wir auff~llig oit kombiniert mit ande- 
ren degener~tiven Erkrankungen des Nervensystems: Psychopathie, 
Neuroputhiel), Katatonio, Imbeeillitgt. Oppenheim spricht sogar davon, 
dal~ das Leiden vorwiegend odor nut bei Neuropathen zu finden ist; 
Cassirer spricht yon allgemeiner Inferioritgt bzw. Labilitat des v~so- 
motorischen und gesamten Nervensystems bei den Kranken mit gemi- 
atrophi~ faeiei. Bei den Tragern dieser Krankheit iinden wir nicht 
selten andere ausgesprochene Zeichen mangelhafter kongenitaler An- 
lage anderer Organe: angeborene Augenmuskelighmungen, ~ngeborene 
Hemiatrophia linguae, angeborene tPaeialislahmung und sonstige kon- 
genitale Anomalien (Ellerbroek, Emerson, Harbitz). In einigen Fallen 

1) Mit Riicksicht auf das frfiher fiber die Beziehungen yon Lipodystrophie und 
tiemiatrophie Gesagte sei bier erwi~hnt, dab der Simonssche Fall ein ~usgesprochen 
neuropathisehes Individuum betraf. 
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(Noica-Vieol, La~gelaan, Oppenheim, Salomon) fund sich eine luetiseh 
nicht bedingte Pupillenstarre mit tier Hemiatrophia komb~niert. Auch 
diese k6nnen wit naeh neueren UntersuchuDgen (Oppenheim, Reichardt, 
Fin]eelnburg, Levinsohn, Gallus, Bghm) als kongenitalen Defekt werten, 

DaB die Hemiatrophie in einzelnen Fgllen nicht in jugendliehem 
Alter sondern bedeutend spiiter auftritt (so z. B. im Fall yon Stie]ler 
im 56. Lebensjahr, yon Haenel im 47., Weinberg-Hirsch ira 44., Fran~l- 
Hochwa,rt im 37. Lebensjahr), spricht nieht gegen die Auffassung der 
ttemiatrophie als Heredodegeneration. Habea wir doeh reeht viele 
klinische Beweise daftir, dab bei vielen Krankheiten, ilber deren Zu- 
geh6rigkeit zur Gruppe der Heredodegenerationen kein Zweifel bestehen 
kann, der Einflul3 des Alters kein bestimmter ist. Die meist in der 
Pubert/~tszeit einsetzenden heredodegenerativen Erkrankungen (z. B. 
Augenmuske]lghmungen, Ptosis, Sehnervenatrophie usw.) kSnnen ge- 
legentlich selbst erst im 6. Dezennium zur Entwicklung kommen. Aueh 
das sporadische Vorkommen - -  wie in unserem Fall - -  ist bei diesen 
chronisehen autochthonen Degenerationsprozessen durchaus keine Selten- 
heir. So gibt Oppenheim an, yon einer soleh ausgesproehenen heredo-" 
degenerativen Er~'ankung, wie die Dystrophia museulorum progressiva 
es ist, fast ebenso viele isolierte wie familigre Fi~lle gesehen zu haben. 

Einer kurzen Bespreehung bedarf noeh die Frage der traumatisehen 
Entstehung der Hemiatrophie. Das Trauma, sagt Cctssirer, spielt in der 
Atiologie der Hemiatrophie eine auff~llig grofle Rolle. Beer finder iitio- 
logiseh Traumen in 33,9~ der F~ille, Eichhorst sagt sogar, dab die Hemi- 
atrophia faeiei sieh groftenteils naek ~uBeren Verletzungen einstel~t. 
Auch bei der Lipodystrophie wird ein Trauma als ausl6sendes Moment 
angegeben (z. B. Klien). Diese sieher feststehende Wirkung des Traumas 
ist mit der Annahme, dab die Hemiatrophie auf heredodegenerativer 
Grundlage beruht, durehaus vereinbar. Wir supponieren hier eine 
mangelhafte kongenitale Anlage in den trophischen Zentren im Zwi- 
sehenhirn, die im Laufe der Entwieklung des Individuums versagen. 
Nun kann ein stumpfes Trauma, welches den Seh~del trif~t, sich bis 
zum Zwischenhirn auswirken. Beispiele daffir bilden die F~lle yon 
Dystrophia adiposo-genitMis, besonders yon Diabetes insipidus naeh 
Sch~deltrauma (Engel, Kleeblatt, Sczepainski). Besonders lehrreieh ist in 
dieser Beziehung der FM1 von Lesehke, bei dem naeh einem Kopftrauma 
ein Diabetes insipidus autgetreten ist, auBerdem Nasokonstriktoren- 
lahmung in der linken K6rperh~lite und reehtsseitiges Sehwitzen: also 
St6rungen der eerebralen sympathischen Innervation. Oppenheim hut 
beobachtet, dab ein Kopftrauma den AnstoB zur Entwieklung der 
auf dem Boden der kongenitalen Anlage entstehenden Ophthalmoplegie 
gegeben hat. Aueh strfiire Erkrankungen k6nnen bekanntlich dureh 
Trauma ausgelSst werden. 
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Nun gibt es aber eine ganze Reihe yon Hemiatrophie-FMlen, bei denen 
die Atrophie, die nach einem Gesichtstrauma die verletzte Gesichtsh~lfte 
betroffen hat, yon der Verletzungsstelle ausgegangen ist. Der 6rtliche 
und zeitliche Zusammenhang zwisehen Trauma und ttemiatrophie ist 
in manchem Fall so eindeutig, dal~ er nicht fibersehen werden kann. 
Die groDe Bedeutung des Traumas fiir die Hemiatrophie ist daraus zu 
ersehen, dab die Moebiussehe Theorie sieh auf die Tatsache stfitzt, 
dab sieh die Erkrankung h~ufig an 5rtliche Verletzungen anschliel~t. 

Natiirlich ist die Verletzung nieht die Ursache der Hemiatrophie, 
denn es gibt ja so viel Gesichtsverletzungen und so wenig Hemiatrophien. 
Die minderwertige Anlage der trophisehen Zentren wa~ schon vor der 
Verletzung da, das ganze trophisehe System b'efand sieh in einem la- 
bilen Gleiehgewichf. Die Sf6rung im G]eiehgewieht tier versehiedenen 
trophisehen Zentren war eben ausgegliehen, was die richtige Ern~hrung 
der passiven Gewebe gerade gew~hrleistete - -  aber nur bei giinstigen 
auDeren Bedingungen. Die Regulation der TrophJk versagt aber, so- 
bald nach einem Trauma st~rkere Anforderungen an die Ern~hrung 
der passiven Gewebe gestellt werden. Das Auftreten der Hemiatrophie 
in der Pubert~t ist auch auf die Weise zu erkl~ren, dad um diese Zeit 
infolge des Waehstums stErkere Anforderungen an den trophischen Ap- 
parat gestellt werden. Eine Verletzung bringt auch eine Reizung sensibler 
Bahnen mit sieh, der Reiz springt auf das vegetative System fiber 
und kann hier zu trophischen St6rungen ffihren [vgl. posttraumatisehe 
Knoehenatrophie (Sudeclc-Cassirer)]. NormalerweJse wird dieser niedere 
Reflexmechanismus, der die Grundlage der trophischen Funktionen 
und Dysfunktionen des Nervensystems bildet, yon h6heren trophischen 
Zentren gehemmt und reguliert. Bei der Hemiatrophie, wo diese Hem- 
mung und Regulierung ganz oder teilweise wegf~llt, kommt es zur 
Steigerung dieser Reflexe, die Trophik ger~t in viel st~rkerem MaDe 
unter die Wirkung peripherer sensibler Erregungen. Und jede Verletzung 
bringt solehe sensible Erregungen ja immer mit sich. Auf diese Art ist 
die M6glichkeit gesehaffen, dab eine latente, klinisch sich durch nichts 
dokumentierende, Hemiatrophie naeh einer Gesiehtsverletzung zum Aus- 
bruch kommt und raseh fortschreitet. 

Naeh dem oben Gesagten ist auch das Auftreten bzw. raschere Fort- 
sehreiten der Hemiatrophie nach lokalen Affek~ionen (Gesiehtserysipel) 
oder allgemeinen Infektionskrankheiten verstandlich und mit der Auf- 
fassung der Erkrankung als Heredodegeneration gut vereinbar. Jen- 
drassik will nicht selten beobachtet haben, dal~ bestimmt heredit~re 
Degenerationen im AnsehluD an eine Infektionskrankheit sieh ent- 
wickelten. 

Pluriglandulare Insuffizienz verbindet sieh selten mit der H.f.p. 
Wo das der Fall ist (Boenheim), mfissen wit beides als koordinierte Fol- 
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gen einer Erkrankung h6herer vegetativer Zentren betrachten. Cursch- 
mann nimmt dasselbe flit die Kombination yon pluriglandul~rer Ilt- 
suffizienz und Sklerodermie an, die er als koordinierte Folgen einer 
prim/~ren Sch~digung des ,,nutritiven Zentrums" des Sympathieus und 
Parasympathicus betraehtet. Auflerdem verm6gen wohl die dureh die 
pluriglandul~re Insuffizienz gesetzten StoffweehselstSrungen ihrerseits 
die trophisehen Zentren zu seh~digen und zur Entwieklung des Leidens 
beizutragen. 

Eine der schwierigsten Fragen der Pathogenese der Hemiatrophie 
faeiei ist die naeh ihren Beziehungen zur fIemihypertrophia f~ciei bzw. 
eorporis. In ddr Literatur ist sehon eine ganze Reihe sorgf~ltig beob- 
aehteter Fi~lle yon erworbener Hemihypertrophia faeiei progressiva be- 
sehrieben worden. Die kongenitalen Formen, die bei der Geburt ab- 
gesehlossen waren, lassen wir hier auger Betracht. Nun zeigen beide 
Affektionen viel Gemeinsames. Der Beginn und der Verlauf ist im we- 
sentlichen derselbe. Auch bei der Hemihypertrophia faeiei und corporis 
linden wit, daft dem Leiden oft eine Verletzung der Gesieh~sseite, eine 
Infektionskrankheit oder Neuralgien vorausgingen. Aueh bei der Hemi- 
hypertrophia linden wir ein hauptsKchiiehes Befallensein des Unter- 
hautgewebes (Fett, Knochen), weniger der Haut. Ferner linden wir 
Komplikationen mit Sklerodermie, Naevus, Pigmentanomalien, starkem 
Haarwachstum, vasomotorischen St6rungen, Schwaohsinn. In beiden 
Erkrankungen sind Motilit~t und Sensibilit~tt meist intakt. Die Aus- 
dehnung des Prozesses im Gesieht ist bei beiden Affektionen die gleiehe. 
Hier wie dort linden wir Oberg~nge in tier Ausdehnung des Leidens 
veto Befallensein des Gesiehtes allein bis zum Befallensein einer ganzen 
KSrperh/ilfte. Das legt uns den Gedanken nahe, dab aueh pathogenetiseh 
beide Erkrankungen zusammengeh6ren: in beiden handelt es sieh um 
eine ,,kongenitale Unterwertigkeit" bestimmter hSherer trophiseher 
Zentren, deren Untergang zu einem Reizzustand der niederen fiihrt. 
Dieser I~eizzustand fiihrt bei der Hemihypertrophie zu gesteigertem 
Waehstum besonders des Fett- und Knoehengewebes. Es liegt kein 
Widersprueh darin, dab wir bald einen atrophisehen, bald einen hyper- 
trophisehen Prozel3 auf einen Reizzustand zuriiekfiihren wollen. Weist 
doeh Roth darauf hin, dab Hemiatrophie und Hemihypertrophie zu- 
weilen gleiehzeitig beobaehtet werden. Bei der Sklerodermie geht dem 
atrophisehen Stadium ein hypertrophisehes voraus. Etwas Analoges 
diirfte vielleieht bei der Muskeldystrophie vorliegen, we atrophisehe und 
hypertrophisehe Prozesse nebeneinander laufen. Naeh operativer L~h- 
mung des Halssympathieus wurde Hemiatrophia faeiei beobaehtet, im 
Tierexperiment abet aueh Hypertrophie des Ohres (Durdu[i). Minor 
sah eine Hypertrophia faeiei sieh naeh einer Operation am tIals ent- 
wiekeln, we er eine Verletzung eines )[stehens oder eines Sympathieus- 
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ganglions annimmt.  Seeligmiiller sah nach Sympathicusreizung neben 
Erweiterung der Pupfile eine Abflachung der Wange. 

So finden wir auch bei Erkrankungen oder Verletzungen der peri- 
pheren Nerven bald atrophisehe, bald hypertrophische Prozesse an der 
t t a u t  oder an ihren Gebilden. Hier  finden wir dabei oft einen abnorm 
starken wie schwachen Haarwuchs:  eine Hypertrichose wie Alopezie. 
Bei Neuritis finden wir zwar meist Atrophic des Knoehens, aber auch 
Knochenneubildung mit  I typerostose (Oppenheim, Dimitz). Sehr lehr- 
reich sind in dieser Beziehung die Verh~ltnisse bei der Syringomyelie. 
Wir linden hier als Ausdruek des medull~ren Prozesses an Knochen, 
Fettgewebe,  Haut ,  sowohl ~trophisehe wie hypertrophische Prozesse. 
Die Klinik der Syringomyelie gibt uns dafiir sehr schSne Beispiele. 
An dieser Ste]le m6chten wir besonders darauf hinweisen, daft es 
bei der Syringomyelie nicht nur zur Hemiatrophic,  sondern aueh zu 
ausgesproehener Hemihyper t rophie  des Gesichts kommen kann (Hitzig, 
Stiihle). Etwas Analoges sehen wir bei L~tsion noch h5herer Zentren: 
so k o m m t  es bei Hypophysis tumoren,  beim Hydrocephalus internus, 
we wir einen Druek auf die vegetat iven Zentren im Zwisehenhirn an- 
nehmen, bald zur Fettsueht,  bald zur Abmagerung. Besonders lehr- 
reich ist fiir diese Frage der Fall yon Josephy (Zeitsehr. f. d. ges. Neurol. 
u. Psychiatric Bd. 93, S. 62). Hier kam es bei einem zentralen, grob 
organisehen Prozeft (Porobulbie, solit~res zentrales Neurinom) zu einer 
hochgradigen Adipositas. Trotz des anatomisehen Befundes l~iftt 
Verfasser es often, ob man die Adipositas auf die Hypophyse  oder 
auf das Zwisehenhirn beziehen sell. Nun kam es bei diesem Fall  
naeh mehrj~hrigem Bestehen der Adipositas zu einem Umsehwung, 
indem raseh eine Abnahme des K6rpergewiehts einsetzte und sieh das 
Bild einer schweren K~chexie entwiekelte. Das KSrpergewieht sank 
dabei yon 79 auf 33 kg. 

Wie es bei einem nervSsen Reizzustand infolge StSrung in der zen- 
tralen Regulation bald zu einem atrophischen, bald hypertrophisehen 
ProzeB kommen kann, wird nns verst~ndlicher, wenn wit eben die re- 
gulatorische T~tigkeit des obersten trophisehen Zentrums ins Auge 
fassen. Der Grund und - -  sagen wir - -  die ,,Teehnik" der Ernahrung 
der Gewebe Iiegen in der Zelle selbst und in den niedersten trophisehen 
Zentren. Das obere Zentrum beherrseht nur die allgemeine Regulation 
der Ern~hrung naeh der quant i ta t iven Seite bin, bes t immt nur das 
,,wie viel". F~llt dieses weg, so kann es in der Trophik zu einem Aus- 
schlag nach der positiven oder negativen Seite kommen, zu einem 
~,plus" oder ,,minus". So weist ZondeIc darauf bin, da~ Fet tsueht  und 
Kaehexie nur die aufteren Pole einer Stoffweehselst6rung sind, die an 
gleieher zentraler Stelle lokalisiert ist. Fiir unsere Erkrankungen (tIemi- 
atrophic oder Hyper t rophie  des Gesiehts bzw. K6rpers) vermuten wir 
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die gleiehe St6rung an gleicher Stelle. Warum es aber dabei in einem 
Falle zu hyper- im anderen zu atrophisehen Prozessen kommt,  ist 
nieht zu beantworten. M6glieherweise h~ngt es ab yon versehiedener 
Einstellung der Erfolgsorgane oder ,,von der kons~itutionell und kon- 
ditionell gegebenen Einstellung des gesamten l%egulationsmeehanismus'" 
(Bauer) .  

Auch eine weitere in diesem Zusammenhange sich aufdrangende 
Frage ist recht schwer zu beantworten: Warum wird yon der trophi- 
schen StSrung so iiberragend haufig das Gesicht betroffen ~. Genau der- 
selben Frage begegnen wir bei den extrapyramidalen Bewegungsst6- 
rungen, die bestimmte Muskeln besonders haufig betreffen. Das st~r- 
kere Befallensein der unteren Extremitaten bei der Littleschen Starre 
erkliiren C. und O. Vogt durch eine intensivere GroBhirnkompensation 
der Armleistungen dank einer starkeren Reprasentation des Armes im 
Grol3hirn. Vielleicht liegt Analoges bei der Trophik der passiven Ge- 
webe vor: diejenige des Gesichts ist nicht so, wie die des iibrigen K6r- 
pers durch mehrfache Sicherungen (,,Vertretungen") gewahrleistet. 
Fallt bier eine Sicherung weg, dann kommt es zu einer anhaltenden 
St6rung, wahrend am iibrigen K6rper der Regulationsmechanismus 
eher ins Gleichgewicht kommt. 

Ob die trophischen Zentren des Zwischenhirns eine somatotopische 
Gliedorung zeigen, ist noch v611ig unbekannt. Besteht eine solehe, 
dann k6nnen wir annehmen, dab die Trophik des Gesichts, die einert 
besonders verfeinerten, hSher organisierten tlegulationsmechanismus 
erfordert, eine phylogenetisch verhaltnism~Big spate Errungenschaft 
darstell~, und leieh~ zu abartigen St6rungen und Degenerationen neigt. 
Scha//er bezeiehnet als geradezu typiseh fiir alle heredodegenerativen 
Erkrankungen, dab diese solche Zentren und Bahnen ergreifen, die in 
der phylo-ontogenetisehen lgeihenfolge die jiingsten sind. So weist 
auch Ziehen darauf hin, dab es deshMb zur isolierten Entwieklungs- 
hemmung der Spraehe ohne jede allgemeine Entwieklungshemmung 
der It irnfunktionen kommen kann, well die Spraehzentren besonders 
hoeh organisiert (phylogenetiseh spat erworben) sind. 

Es war nicht unsere Absieht, im vorstehenden eine neue Theorie 
der Hemiatrophia faeiei anzufiihren. Wit versuehten lediglieh za 
zeigen, dab die Mte sog. zentrMe Theorie dieser Erkrankung aueh im 
Lichte neuerer neurologiseher Forsehung durchau8 dia#utabel ist. Mehr  
lcann man - -  wenigstens solange wit keine lest fundierte pathologisehe 
Anatomie des Zwisehenhirns haben - -  nicht sagen. Keine Theorie der 
tt.f.p, kann 1000/0 Gilltigkeit beanspruehen, keine vermag alle Sym- 
ptome aller besehriebenen F~lle zu erkl~ren. Bei der Sehwierigkeit des 
Themas muff man einige Momente im Minisehen Bild der Krankhei t  
hervorheben, andere mehr zuriiekdrangen, um etwas Klarheit  zu ge- 
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