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Obwohl die Hemiatrophia faciei progressiva (H.f.p.) eine seltene Fr-
krankung ist, obwohl ihr klinisches Bild ziemlich monoton ist und
wenig diagnostische Schwierigkeiten bereitet, obwohl es hier keine eigent-
liche Therapie gibt, befallt man sich in der Literatur auffallend viel mit
dieser Erkrankung. Sie fand schon wiederholt eine monographische
Bearbeitung (Moebius, Cassirer, Marburg), und noch in den letzten
Jahren ist eine ganze Reihe ihr gewidmeter Arbeiten erschienen. In
erster Linie ist es die Pathogenese der Erkrankung, die man klarzu-
stellen versucht. Wie schwierig dieses Problem ist, beweist am besten
die groBe Zahl der verschiedenen im Laufe der Zeit aufgestellten Theo-
rien dber die Pathogenese der H.f.p., die sich zum Teil stark wider-
sprechen. In allerjiingster Zeit wurde versucht, eine weitere Theorie
zu begriinden (die Parasympathicustheorie: Stiefler). Jedoch gelten
jetzt noch die Worte von Ziekhen, dafl wir von einer definitiven Auf-
klarung des Krankheitsbildes der H.f.p. noch weit entfernt sind.

Auf die Frage der Pathogenese der H.f.p. wirft einiges Licht ein in
unserer Klinik beobachteter Fall, der auch in bezug auf das Krank-
heitshild sowie besonders auf die Komplikation der Erkrankung mit
Jacksonscher Epilepsie von groBem Interesse ist. Auch konnte hier —
wohl zum ersten Male bei dieser Erkrankung — die histologische Unter-
suchung eines operativ excidierten Hirnrindenstiickchens vorgenommen
werden.

Es handelt sich um einen 19jahrigen Landwirtssohn. In der Ascendenz nichts
Besonderes. Keine Verwandtenehen. Nach keiner Richtung hin erblich belastet.
Guter Schiiler. Kein Trauma. keine Halsoperation. keine Zahnextraktion, nie Ge-
sichtsschwellungen, nie Gesichtsneuralgie. Mit 10 Jahren — 1914 — erkrankte er
mit Fieber, Leibweh, Durchfall, Erbrechen, nachtlichen Delirien. Das Fieber
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dauerte 8 Tage. Etwa 1/, Jahr danach bemerkte er ein Lichterwerden der Haare
auf der rechten Kopfseite, zuerst vorne, dann immer weiter nach dem Hinterkopf
zu. Kein Haarausfall. Die haarlose Stelle vergroferte sich immer mehr wéihrend
5 Jahre, seit 1919 ist sie unveridndert. Mit 14 Jahren, nachdem die haarlose Stelle
schon ziemlich gro8 war, wurde er von Angehdérigen darauf aufmerksam gemacht,
daf die rechte Backe immer kleiner und die Nase krumm wurde. Die Abmage-
rung setzte zuerst an der Schlife und am Unterkiefer ein und erst nach einem
halben Jahr an der Stirn. Zu glei-
cher Zeit trat auch ein Lichter-
werden der Augenbrauen ein.

1919 wurde in der Freiburger
Hautklinik von Prof. Rost eine
Hemiatrophia faciei festgestellt.
Die Bebhandlung des Haarausfalls
hatte keinen Erfolg. Eine Unter-
suchung in der Augenklinik durch
Prof. Auxenfeld ergab damals:
Rechts: Pracipitate, z. T. iltere .
pigmentierte; The.-Knétchen in
der Iris und Aderhaut. Pupille
rechts verzogen, reagiert trage.
Diagnose: Tuberkulose Uveitis.

Als bei ihm mit 18 Jahren die
Bartentwicklung begann, will er -
stets an der rechten Wange mehr
Haare gehabt haben als an der
linken. Im Oktober 1922 — mit
18 Jahren — bemerkte er, daf} der
3., 4. und 5. Finger links anfalls- - -
weise steif wurden und sich nach  App. 1. Hemiatrophia faciei progressiva
aullen bewegten. Das trat etwa  dextra. Aufnahme des 15jihr. Patienten im
zweimal in der Woche auf und Jahre 1919, 5 Jahre nach Beginn der Erkran-
dauerte 1—2 Sekunden. Nach ei- kung. (Aufnahme der Freiburger Hautklinik.)
nem Monat traten diese Zuckungen
auch im Unterarm auf, dann im ganzen Arm und wurden stérker und héiufiger.
Weihnachten 1922 stellten sich beim Anziehen starke Zuckungen im linken Arm ein,
er verlor das BewuBtsein, stiirzte hinten iiber. Als die Mutter ihm den Mund auf-
machen wollte, bi} er ihr den Fingernagel durch. Nach dem Anfall tiefer Schlaf
von 3/, Stunden, danach volliges Wohlbefinden. Dieser schwere Anfall wieder-
holte sich nach 2—38 Wochen, beim letzten lieB er auch Urin unter sich. Er hatte
seitdem fortwiahrende Zuckungen im 8.—5. Finger und im Unterarm links, die
gelegentlich fiir einen oder mehrere Tage sistierten und sich 3—4mal in der Woche
zu Anfillen ohne BewuBtseinsstérung steigerten. 2 Tage vor der Aufnahme in die
Klinik wesentliche Verschlimmerung. Die Zuckungen im linken Arm sind heftiger
und fast ununterbrochen. Die Anfille mit Schleuderbewegungen des ganzen Armes
treten 15—20mal im Tage auf und machen ihn véllig arbeitsunfghig.

Pat. stand im Juni 1923 3 Wochen in unserer Klinik in Beobachtung. Bei der
Aufnahme, abgesehen von den Zuckungen im 1. Arm, keinerlei Beschwerden. Er
will auch keine je gehabt haben. Insbesondere auch keine Kopfschmerzen, keine
Parasthesien, kein Spannungsgefiihl in der Wange usw. Betont wiederholt sein
volliges Wohlbefinden.

Befund : Kréftiger Bau, guter Ernahrungszustand, gesundes Aussehen. Keine
Degenerationszeichen. Lunge: Einengung des 1. Spitzenfeldes, 1 h.o. leichte
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Schallverkiirzung. Réntgenologisch: leichte Einengung und geringe diffuse Ver-
schleierung des 1. Spitzenfeldes. Sonstige innere Organe o. B. Psychisch vollig
intakt., keine Intelligenzdefekte. Rechtshindig.

Hout wnd Haare: Die Stérung betrifft lediglich die r. Kopfseite, die Haare
sowie die Knochen des iibrigen Kérpers sind véllig normal. Die ganze rechte Ge-
sichtshélfte ist eingesunken, besonders deutlich an der Stirn, Schlife und am
Unterkiefer sichtbar; das r. Auge sitzt tief, die Nase ist nach rechts geneigt. An
der r. Stirnhaargrenze beginnend erstreckt sich gegen den Haarwirbel zu eine
3-—3.5 cm breite, 10 cm lange kahle Stelle, auf der sich nur einzelne Harchen be-
finden. Diese Stelle ist vom iibrigen Haar, das sehr gut und gleichmaBig ent-
wickelt ist, scharf abgegrenzt. Die
Haut zeigt hier keine wesentliche Ver-
inderung, sie ist etwas dinn, leicht
glinzend, die Venen schimmern deut-
lich durch, sie zeigt auch nichts Sklero-
dermatisches, sie laBit sich etwas weni-
ger gut als auf dem behaarten Kopfteil
auf der Unterlage verschieben. Dem
palpierenden Finger erscheint der ganze
Streifen eingesunken, das subcutane
Gewebe ist stark atrophiert und an-
scheinend auch der Schadelknochen.
Die Haut der r. Gesichtshalfte zeigt im
Vergleich zu links keine Verénderungen,
insbesondere auch keine Atrophie, keine
Verdunnung, keine stérkere Filtelung,
nur etwas geringeren Pigmentreichtum;
an der r. Halsseite fingerkuppengrofler
brauner Pigmentfleck, rechts zwei
groBere naevi pigmentosi pilosi, links
ein kleiner. Die Kopfhaare in der
Schlifengegend rechts sind stark ge-
lichtet, ebenso die Augenbrauen rechts,
Abb. 2. Derselbe Patient wie auf Abb.1.  besonders am medialen Rand, die

Aufnahme 1923. Wimperhaare sind rechts sparlicher als
links, besonders am Oberlid und medial;
die Barthaare sind aber rechts starker entwickelt als links, an der rechten Hals-
seite befinden sich einige Harchen, an der linken nicht. Das Unterhaut- und
Fettgewebe ist an der ganzen rechten Gesichtsseite stark geschwunden, so daB
die Haut sich nicht so gut verschieben 1Bt wie links, doch ist die Haut nirgends
mit dem Knochen verwachsen. Der kndcherne Gesichtsschidel ist deutlich atro-
phiert, besonders deutlich sicht- und fiihlbar am medialen Orbitalrand, in der
Schlifengegend und am Unterkiefer. Es scheint, daB an der Stirn, nahe der
Medianlinie, die Knochenatrophie am stérksten ist; die Begrenzung ist deutlich;
es besteht keine Wallbildung gegen die gesunde Seite. Der Ohrknorpel ist vollig
intakt, dagegen der rechtsseitige Nasenknorpel stark atrophiert, dasrechte Nasenloch
ist kleiner als das linke. Das rechte Ober- und Unterlid erscheint kleiner und zarter
als das linke, ebenso der Knorpel. An den Zahnen, an der Mundschleimhaut, an der
Augenbindehaut, am Kehlkopf nichts Abnormes.

Beide Gesichtshalften sind gleichm#Big gut durchblutet, die Hauttemperatur
beiderseits gleich, ebenso die Reaktion auf mechanische Reize. Beim Erréten des
Gesichts nach Emotion, nach Anstrengung (Pressen), nach Anlegung einer Stau-
ungsbinde um den Hals ist keine Differenz zwischen rechts und links feststellbar.
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Auch in der Talg- und Schweifproduktion keine Differenz zwiscken rechts und
links. Nach Kopfglithlichthad gleichmaBiges Schwitzen beider Gesichtshilften,
nach Injektion von 0,02 Pilocarpin schien die Haut an der linken Wange etwas
feuchter zu sein als rechts, jedoch war der Unterschied fraglich. Die beim Pilo-
carpinschwitzen einsetzende Génsehautbildung war beiderseits gleich, Die Mus-
kulatur (des Gesichts, der Zunge, des Gaumens) ist an der Atropbie nicht beteiligt.
Bei aufeinandergebissenen Zihnen fiihlt sich der Masseter rechts genau so an wie
links. Elektrisch besteht eine gesteigerte Erregharkeit der rechtsseitigen Gesichts-
muskulatur.

Prof. Rost (Direktor der Freiburger Hautklinik), der die Gute hatte, den Fall
nachzuuntersuchen, bestitigte, dafl die Cutis und Epidermis der haarlcsen Stelle
am Kopf sowie der rechten Gesichtsseite nicht verandert sind, wahrend das Unter-
hautfettgewebe hier einen ziemlich starken Schwund erkennen 1iBt. Er fand
keinerlei Zeichen einer Atrophie der Cutis oder sklerodermatischer Veranderungen.
Die Haut ist gut verschieblich, nirgends adhérent, zeigt keine ,,Zigarettenpapier-
faltelung*, sondern normale — allerdings infolge des atrophischen Unterhautfett-
gewebes — relativ schmale Falten.

Entsprechend dem negativen makroskopischen Befund zeigt auch die mikro-
skopiscke Untersuchung (Prof. Stiihmer) eines bei der Trepanation entnommenen
Hautstreifens, der von der gesunden behaarten Haut bis in die haarlose Zone
hineingebt, keine wesentlichen Verdnderungen. Die Epidermis ist nicht schméach-
tiger als an den normalen Stellen, die Papillen sind gut ausgebildet, die Verhornung
ist ungestort, das elastische Geweke regelrecht, der SchweiBdrisenapparat nicht
verindert. Die leeren Haarbilge sind etwas verkleinert, aber sonst wohlgebildet,
die Talgdriisen an Masse gegen die behaarte Haut herabgesetzt, aber im iibrigen
tegelrecht. Ein sparliches perivasculdres Infiltrat im Papillarkérper geht auch
auf die gesunden Stellen in unverminderter Stirke {iber. AuBer dem Haarausfall
mit sekundaren Riickbildungserscheinungen an den leeren Haarbilgen weist die
betroffene Haut demnach keine nennenswerten Verianderungen auf.

Die mikroskopische Untersuchung (Geh.-Rat Aschoff) des bei der Trepanation
iiber der kahlen Stelle gewonnenen Knochens ergibt das Bild einer normalen Com-
pacta. Die Haversschen Kanile sind nicht erweitert. Die Lamellen sind iiberall
gut erhalten, ebenso sind die Knochenkérperchen nach der Schmorlschen Methode
recht gut dargestellt. Nur fallt hier auf, daB8 an den Grenzlinien zwischen den ver-
schiedenen Lamellensystemen mehr verkiimmerte oder atrophisch aussehende
Knochenkérperchen liegen, jedoch kommen solche Bilder auch normalerweise vor.
Von einer Osteoporose im Sinne einer Zerstorung durch Osteoclasten ist nichts
zu sehen. Das vorhandene Markgewebe und Periost ist normal.

Augenarztliche Untersuchung (Priv.-Doz. Engelking): Rechte Pupille verzogen,
queroval, reagiert auf Licht und Konvergenz trage,. Partielle Atrophie des Iris-
vorderblattes, deren Charakter in erster Linie an Folgeerscheinungen einer tuber-
kulgsen Uveitis denken laBt, wenn auch das Bild nicht das der typischen getiger-
ten Iris ist. Die trage Reaktion ist durch die Atrophie der Iris bedingt, die Re-
aktion ist an den nicht atrophischen Teilen sowohl auf Licht als auf Konvergenz
relativ viel besser. Am Augenhintergrunde weiBlicher Herd (The.?). Augendruck
(tonometrisch nach Schidtz) rechis stark herabgesetzt (4 mm Hg gegen 14mm links).

Gehirnnerven normal. Besonders zu erwihnen ist, daB die Sensibilitit im
Trigeminusgebiet in jeder Qualitat intakt ist, daB die Trigeminustrittstellen nicht
druckempfindlich sind, daf§ die Funktion der Facialismuskulatur keine Storung
aufweist. Keine Vagusstérungen. Alle Reflexe im Bereich der Hirnnerven normal,

Rechter Halssympathicus. Am rechten Auge keine sympathische Ptosis, keine
Lidspaltenverengerung, das ganze Auge liegt tief, Sympathische Ganglien am
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Hals nicht druckempfindlich. Uber Vasomotilitit und Trophik der rechten Ge-
sichtsseite s. oben.

Am rechten Arm, am Rumpf, an den unteren Extremitaten keinerlei Stoérung
der Vasomotilitdt, der Trophik, der Motilitdt oder Sensibilitdit. PSR, ASR links
etwas lebhafter als rechts, BDR gleich. Nichts Spastisches.

Linker Arm. An der Hand ganz geringe Inaktivitétsatrophie, leichte Parese
der Finger, feinere Bewegungen der Hand und der Finger etwas ungeschickt, keine
Ataxie, keine Mitbewegungen, eine Spur Hypertonie. Sensibilitat fir alle Quali-
titen intakt, keine gnostischen, keine praktischen Stérungen. Sehnenreflexe gegen
rechis gesteigert, kein Tromnersches Fingerphanomen, Léri 6, Mayer positiv, die
Daumenbewegung ist jedoch dabei trige und weniger ausgiebig als rechts. Das
Kklinische Bild wird beherrscht von den motorischen Reizerscheinungen im linken
Arm. Nur fiir einige Minuten, und zwar besonders abends, bleibt der Arm ruhig.
Sonst bestehen unaufhérliche feinste Zuckungen im 4. und 5. Finger in Form von
Beugung und Ulnarabduction, ferner zuckt die Hand im Sinne einer Ulnarabduc-
tion. In den Handbeugern besteht eine fortwahrende Unruhe, die sich in feinsten
Zitterbewegungen der Hand auflert, dazwischen hinein mischt sich ofters eine
Beugebewegung des Unterarmes und eine kurze, blitzartige Schleuderbewegung des
ganzen Armes. Die Zuckungen sind nicht unterdriickbar, verstirken sich bei
Emotion und bei intendierten Bewegungen, aber nur bei solchen des linken Armes.
Am Arm applizierte sensible Reize, Galvanisation des Schidels an einer Stelle ent-
sprechend dem Armzentrum sind wirkungslos.

Bis 15mal am Tage treten /,—'/, Minute dauernde Anfille von heftigen to-
nischen und klonischen Zuckungen im linken Arm unter Mitbeteiligung des 1. Pec-
toralis und Trapezius auf. 1—2 Sekunden vor dem Anfall setzt ein Gefiihl von
Ameigenlaufen in den Fingerspitzen des 4. und 5. Fingers ein, das bis zum Hand-
gelenk herauf kommt, aber sofort authort; dann setzt ein heftiges Schleudern des
linken Armes ein, vor allem im Sinne der Abduction. Der Pat. neigt den Kérper
dabei stark nach rechts und droht umzustiirzen. Kein Bewufitseinsverlust. Er
bezeichnet den Anfang und das Ende des Anfalls durch ein: ,,jetzt kommt’s* und
ein: ,,jetzt ist’s fertig® und setzt nach Aufhoren des Anfalls in volligem Wohlbe-
finden das Gesprich fort. Keinerlei Schmerzen wahrend oder nach dem Anfall.
Der Anfall hinterldBt stets eine kurzdauernde Schwiche im Arm, auch sistieren
danach stets die fortwahrenden Zuckungen fiir 10~—15 Minuten ganz. Je stdrker
der Anfall, desto langer danach die Ruhe im Arm.

Bei Emotionen, auch bei freudigen, treten die Anfille dfter, aber nicht starker
auf. Intendierte Bewegungen, zumal solche, die eine besondere Geschicklichkeit
erfordern, konnen krampfauslésend wirken. Das konnte mebhrmals beobachtet
werden ; 80 trat wiederholt bei schwierigen Hantierungen des Anziebens der Anfall
auf. Der Pat. gibt an, daB im selben Sinne schon der blofe Versuch einer besonders
verfeinerten Bewegung wirkt. Schwere korperliche Arbeit wirkt nicht so sehr
krampfauslosend, als der Beginn einer solchen Arbeit und die Zeit kurz nach deren
Beendigung. Auch die Angst bei gefahrlichen Situationen, es kénnte jetzt ein An-
fall kommen, kann einen solchen ausldsen, z. B. im Bade, bei Wagenfahrten, beim
Besteigen einer Leiter. Der Versuch, auch der bloBe Gedanke an eine kompli-
zierte Arbeit oder daran, daB ein Anfall schon lange ausgeblieben ist, kann
ebenfalls krampfauslosend wirken?). Tageszeit und Nabrungsaufnabme sind

1) s liegt hier eine ausgesprochene BeeinfluBbarkeit eines — wie wir spéter
sehen werden — organischen Krampfmechanismus auf psychischem Wege und
durch Reize, die das vom Krampf befallene Glied treffen, vor. Als wirksam erweisen
sich dabei proprioceptive, d.i. die durch die Bewegung entstandenen, die Tiefen-
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ohne EinfluB. StoB, Schlag, Beklopfen des Schidels, kiinstliche Hyperéimie des
Gehirns, elektrische Reize auf die Gegend des Armzentrums appliziert, ver-
mogen keinen Anfall auszulosen. Die Wirkung von Hautreizen ist nicht sicher.
Luminal, Pantopon, Morphium per os hatten keinen sichtbaren Einfluf auf die
Anfélle; eine Morphinm-Scopolaminspritze vor der Lufteinblasung ins Gehirn léste
sofort eine ganze Reibe rasch aufeinander folgender, schwerer Anfille aus. Einen
Anfall beim Beginn zu coupieren gelang durch kein Mittel (Umschniirung des Ober-
armes, Kompression der Hand, Hautreize, passive oder aktive Bewegungen oder
Widerstandsbewegungen). Der Pat. gab an, daBl ein Driicken oder Reiben der
Brust oder des Nackens ihm beim Anfall Erleichterung verschafft. Er bat stets
darum, doch wurde ein Coupieren des Anfalls dadurch nie erreicht.

Aufler diesen Anféllen, die anfangs 10—15mal am Tage kamen, traten auch
starkere auf, die mit stérkerem Schleudern des Armes, mit Facialiskrampfen links,
mit Schleudern des Kopfes nach links einhergingen. Dabei leichte Bewultseins-
tritbung, inspiratorischer Stridor nach dem Anfall. Einmal wurde die linke Pupille
erweitert und lichtstarr (?) gefunden.

Daneben traten, besonders nachts, groBe Anfille auf mit BewuSBtseinsverlust,
Einnassen, allgemeinen Krampfen und nachfolgendem tiefem Schlaf. Einigemal
folgte den Anféllen mehrfaches Erbrechen.

Encephalographie nach intraspinaler Lufteinblasung. 130 ccm Liguor wurden
durch Luft ersetzt. Danach 3 Tage Kopfschmerzen, zuletzt im Hinterkopf, die
bei den Anfallen durch die Erschiitterung stirker wurden. Die Lufteinblasung hatte
keinerlei EinfluB auf die Zuckungen und die Anfille. Die encephalographischen Bil-
der (es wurden eine gerade, eine quere und zwei schriige Aufnahmen gemacht) er-
gaben nichts Pathologisches, insbesondere sind die Ventrikel ausgesprochen sym-
metrisch. Liquor in keiner Portion verdmndert, nur die letzte Portion ergab eine
starkere Zellvermehrung (68/3). Wassermann, Sachs-Georgi, Dold im Liquor
negativ.

Wahrend des dreiwdchigen Aufenthaltes in der Klinik hiuften sich die An-
falle immer mehr. Zuerst traten die kleinen Anfille 10—15mal, dann 35mal,
dann 60—70mal am Tage auf und trotzten jeder Therapie. Der Charakter der An-
fille anderte sich. Die tonischen Krampfe traten gegeniiber den klonischen stirker
hervor.

Der Patient war durch die Anfélle véllig erschépft, die Parese des linken Armes
wurde stérker, die Sehnenreflexe lebhafter, der Fingerdaumenreflex erlosch. Pat.
wurde zur Operation (Exstirpation des primér krampfenden Zentrums) nach der
chirurgischen Klinik verlegt.

Aus dem Operationsbericht (Prof. Behn). AufmeiBelung eines handteller-
groflen Haut-, Periost- und Knochenlappens mit dem Stiel nach dem Ohr zu. Der
Knochen fiihlt sich auBerordentlich hart und sklerotisch an. Keine Pulsation bei
unerdffneter Dura. Nach Spaltung der Dura quellen die Hirnwindungen unter
groBem Druck hervor. Die Hirnsubstanz zeigt im Gebiet des Armzentrums einen
auffallend graubraunen Farbton. Bei Betastung der Hirnoberfliche hat man das
Empfinden, daBl die Hirnoberfliche bedeutend rigider ist als normal. Nach elek-
trischen Reizversuchen wird das primér krampfende Zentrum, von dem aus man
Beugebewegungen des 4. und 5. Fingers ausléste, exstirpiert. Bei der Excision
fallt die auBerordentliche Harte der Hirnmasse auf. Beim Schneiden fithlt man

sensibilitit treffenden Reize. Wir konnten an anderer Stelle (Zeitschr. f. d. ges.
Neurol. u. Psychiatrie 83, 339) zeigen, daB bei extrapyramidalen Bewegungssti-
rungen solche Reize krampfmildernd wirken kénnen, hier wirken sie krampfaus-
1ssend. Uber ahnliche Ausldsung von Jacksonschen Anfillen durch Anstrengung
der betreffenden Muskulatur berichteten Brunms und Schotf.
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die vermehrte Xonsistenz des Gehirns. Im ganzen wird Hirnsubstanz etwa in der
GroBe einer Kirsche excidiert.

Die Heilung nahm einen glatten Verlauf. Die Anfalle sistierten seit der Opera-
tion ganz und zwei Wochen danach verliel der Patient beschwerdenfrei die chirur-
gische Klinik.

Nach der anfinglichen schlaffen Lahmung des linken Armes kehrte die Beweg-
lichkeit schon nach wenigen Tagen in Spuren wieder. Nach 2 Wochen konnten
schon alle Bewegungen ausgefithrt werden, aber mit geringer Kraft. Am besten
waren noch gemeinsame Beugebewegungen der Finger, wihrend Einzelbewegungen
der Finger noch recht mangelhaft waren.

Er blieb zu Hause beschwerdenfrei und konnte alle Feldarbeiten, auch mit
der linken Hand, verrichten. 14 Wochen nach der Operation trat ein Anfall mit
Zuckungen in der linken Schulter und im Kopf anf. Im Verlaufe von 9 Monaten
nach der Operation wiederholten sich diese Anfille 7mal, sie beginnen in der linken
Schulter, der linke Arm bleibt stets vom Krampf verschont. Im iibrigen voll ar-
beitsfahig.

Kurz zusammengefalBt handelt es sich um eine ausgesprochene He-
miatrophia faciei progressiva dextra bei einem 19jahrigen Mann, deren
erste Hrscheinungen vor 9 Jahren bemerkt wurden. Mit 18 Jahren
treten Jacksonsche Anfille im linken Arm auf, die in wenigen Monaten
sich rasch verschlimmerten und sich derart hauften, daf} ein operatives
Eingreifen erforderlich wurde.

Bei Betrachtung des klinischen Bildes des Falles fallt zunichst die
starke Beteiligung des Kopthaares auf. Oppenheim meint, daB das
Kopfhaar bei der H.f.p. fast nie betroffen wird, es sei denn, da die
Hemiatrophie selbst ausnahmsweise auf die Kopfhaut iibergriffe. Auch
Curschmann schreibt, da3 die Haare sehr selten ausfallen. In unserem
Falle aber war das Lichterwerden der Kopfhaare das erste auffillige
Symptom, das 4 Jahre vor der Hemiatrophie bemerkt wurde und zu
ausgesprochener umschriebener Alopecie gefithrt hat.

Bemerkenswert ist die Ausbreitung dieser Alopecie. Sie entspricht
nicht dem vom Trigeminus 1 versorgten Hautbezirk, wie man sich an
Hand der Tabellen von Freud, Flatau, Frokse oder Hasse u. a. tber-
zeugen kann. Noch weniger entspricht die Ausbreitung der Alopecie
den ,,zwiebelschalenférmigen® Hautbezirken bei Lasionen des buibéren
Trigeminuskernes, wie die Schemata von Kutner-Kramer, Brouwer,
v. Soelder, Schlesinger, Bing uns zeigen. Ein Zusammenhang mit em-
bryonalen VerschluBstellen des Gesichts (Fischer) ist auch nicht an-
zunehmen. Eine sichere topographische Deutung der Alopecie zu geben,
ist nicht moglich, aber eins mége doch nicht unerwahnt bleiben: Der
haarlose Streifen beginnt nicht in der Medianlinie, sondern verlduft —
in einiger Entfernung von ihr — dieser fast parallel. Auch die Knochen-
atrophie an der Stirn ist am stirksten nicht in der Medianlinie, sondern
in einem paramedianen Bezirk am Orbitalrand, der in derselben Sa-
gittalebene liegt wie der haarlose Streifen der Kopfhaut. Auch die
stiarkere Lichtung der Augenbrauen und der Wimperhaare entspricht
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diesem paramedianen Bezirk. Wahrend der r. Nasenknorpel atrophiert
igt, ist der Ohrknorpel intakt. Wir sehen also, daB ein der Medianlinie
parallel laufender breiter Streifen die stérkste trophische Storung auf-
weist, und daB die mediane Partie verschont bleibt. Das Studium der
Literatur und der Bilder von H.{.p. ergab nun, dall eine sehr groBe
Anzahl von Fillen der H.f.p. dieses Verhalten der trophischen Stérung
aufwies, man konnte fast von einem typischen Verhalten sprechen.
Jedenfalls ist das Abschneiden der Atrophie in der Mittellinie viel selte-
ner; die medialste Partie des Gesichts bleibt eher frei und die trophische
Stérung beginnt und ist am stéirksten in einem Gebiet neben der Mittel-
linie, dieser parallel'). So schreibt Schulize von einem Fall von H.f.p.:
An der Gesichtshaut war eine deutliche strichférmige Atrophie der
Stirnhaut neben der Mittellinie vorhanden, von oben nach unten gehend.
Bei Prof. Goldstein in Frankfurt sah ich Bilder von einseitiger Ergrau-
ung des Schnurrbartes, der Brauen und der Wimper, wo die ergrauten
Stellen in dem erwahnten paramedianen Bezirk lagen. In diesem Ge-
biet liegen auch die streifenférmigen Herde bei der der Hemiatrophie
50 verwandten Sklerodermie (,,coup de sabre” der Franzosen).

In diesem Zusammenhang ist ein Fall der hiesigen Hautklinik (Prof. Rost)
sehr bemerkenswert. Es handelt sich um einen 20jahrigen Mann mit einem an-
geborenen Naevus flammosus der rechten Wange mit kavernéser Entartung?).
Der Naevus setzt sich hier zungenférmig auf den behaarten Kopf fort. Diese
zungenférmige Ausbreitung des Naevus auf die Kopfhaut entspricht nun fast genan
dem haarlosen Streifen unseres Falles, und zwar sowohl hinsichtlich der Ausdeh-
nung wie besonders auch der Lage. Wir sehen auch hier bei einer sicher angebore-
nen trophischen Stérung ein bevorzugtes Befallensein einer paramedianen Haut-
partie (am Gaumen reicht allerdings der Naevus bis an die Mittellinie).

Von der Physiologie der Gesichtsinnervation wissen wir nun, daB
die mediane Partie von beiden Seiten innerviert wird, eine Tatsache,
die durch die klinischen Erfahrungen Krauses erhirtet wurde. Dasselbe
kénnen wir fiir die Trophik annehmen und sagen, daB die Trophik der
medianen Gesichtspartie eine Sicherung hat und so am wenig-
sten bei einseitigen Stérungen leidet. Der lateral sich daran
anschlieBende Hautbezirk aber, wo die doppelte Innervation auf-
hort und die einseitige beginnt, ist fiir trophische Stérungen der
empfindlichste. Das hat eine gewisse praktische Bedeutung, insofern
als bei Verdacht auf eine Hemiatrophie, bei beginnender Erkrankung
man vor allem auf den paramedianen Bezirk sein Augenmerk richten

1) Curschmann sagh allerdings: ,,Der atrophische ProzeB endet stets genau in
der Mittellinie des Gesichtes®. Vgl, hierzu Abb. 295 auf 8. 422 von Miillers ,,Lebens-
nerven‘,

%) Ich habe den Fall (Klin. Wochenschr, 1923, Nr.48, S.2218) als Naevus
kombiniert mit Hypertrophia faciei aufgefaBt. Herrn Prof. Rost verdanke ich die
Belehrung, daf hier eine starke kavernése Entartung eine Hypertrophie vorge-
téduscht hat.
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muB. An diesen Stellen setzt wohl die Storung ein, was bei vielen Fiillen
der Literatur auch vermerkt ist. Der Beginn der Atrophie am Hals-
dreieck (Oppenheim), der Fall von Kérner, wo die Atrophie am Ohr-
knorpel begann, sprechen allerdings gegen diese Auffassung. Hs sind
aber — soweit wir iibersehen kénnen — nur zwei Falle mit Beteiligung
der Ohrmuschel an der Hemiatrophie in der Literatur erwéhnt.

Das Merkwiirdigste an unserem Fall ist die Kombination der Hemi-
atrophie mit Jacksonschen Anfillen der anderen Seite. Bei dem nun
19jahrigen Patienten ist die Hemiatrophie wohl auf der Hdohe ihrer
Entwicklung, das Leiden wurde mit etwa 10%/, Jahren bemerkt, und
71/, Jahre danach setzten die Jacksonschen Anfille in der linken Hand
ein. Diese entwickelten sich innerhalb von 9 Monaten so stark, daf
ein chirurgisches Eingreifen dringend indiziert war.

Bei der rein klinischen Betrachtung des Falles kénnte man zunichst
an eine rein zufillige Koinzidenz von Hemiatrophie des (Gesichtes und
Jacksonschen Anfallen denken, man koénnte einen Tumor oder z. B. eine
lokale Meningoencephalitis tuberculosa (vgl. bes. Oppenheim) annehmen.
Besonders letztere Affektion wiirde das ganze Symptomenbild gut er-
kliren kénnen. Die Klinik der Hemiatrophie gibt uns aber deutliche
Hinweise auf eine — wenn auch seltene — Mitbeteiligung des Gehirns.
So kann die Hemiatrophie mit Epilepsie kombiniert sein (Neustddter,
Kiely, Schultze {¥], O. B. Meyer); Epilepsie finden wir auch bei der
der Hemiatrophie so nahe verwandten Sklerodermie (Spillmann, Josefo-
witsch). Bedeutungsvoller sind uns Hinweise auf eine Affektion der
betreffenden Hirnhalfte: so finden wir nicht selten Angaben tber halb-
seitige Kopfschmerzen, iiber Migrame. Noch wichtiger fiir unsere Frage
ist die Kombination von Hemiatrophie mit Jacksonschen Anfallen der
anderen Seite, wie sie unser Fall aufweist. Das ist in der Tat wieder-
holt beobachtet worden. In ihrer Ubersichtsarbeit iiber H.f.p. vom
Jahre 1910 erwihnen Sainfon und Boufle Fille von Gesichtsatrophie
mit Jacksonscher Epilepsie der Gegenseite. Jumentié und Krebs stellten
1913 eine 25jahrige Patientin vor, bei der vor 15 Jahren eine Hemi-
atrophie des Gesichts und vor 3 Jahren Jacksonsche Epilepsie in der
entgegengesetzten Koérperhilfte sich einstellten; hier waren am Bein
ausgesprochene Pyramidenzeichen vorhanden. Kiirzlich verdffent-
lichte Barkmann einen Fall von H.L.p., wo 3 Jahre nach dem Auftreten
der linksseitigen Hemiatrophie epileptische Fille einsetzten. Die den
Anfillen vorausgehende Aura weist durch ihre Rechtsseitigkeit (Flim-
mern vor dem rechten Auge, Lahmheit am rechten Bein, Taubheit in
der rechten Hand und im rechten Unterarm) auf einen Herd in der
linken Hemisphére hin.

All das liBt uns vermuten, da die Kombination von Hemiatrophie
mit kontralateralem Jackson keine rein zufallige ist, dal3 hier vielmehr
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ein Zusammenhang vorliegen muf3. Ein solcher Zusammenhang kann
nun entweder darin bestehen, dall die gleichseitige Hirnhalfte vom atro-
phischen Prozel direkt getroffen wird, oder aber darin, dafi der Prozel3
hier so einwirkt, daf3 fiir andere, vor allem entziindliche Prozesse hier
eine Pradilektionsstelle geschaffen wird. So unwahrscheinlich die erste
Annahme ist, so ist sie doch nicht ganz von der Hand zu weisen. Histo-
logische Untersuchungen des Gehirns bei H.f.p. mit cerebralen Sym-
ptomen wurden bis jetzt nicht ausgefiihrt. Bei der Sklerodermie aber
fand Westphal an mehreren Stellen der Gehirnoberfliche knétchenartige
Verdickungen und Verhiartungen der Windungen. Ahnliche Herde
fanden sich auch in der Marksubstanz. Die Induration des Gehirns
fallte Westphal als eine Lokalisation des sklerotischen Prozesses im Ge-
hirn auf.

Der Befund in unserem Fall spricht fiir die zweite Annahme. Die
histologische Untersuchung des excidierten Rindenstiickchens (Dr. Finf-
geld) ergab:

MaBige Piaverdickung bindegewebiger Art, Einlagerung von Plasmazellen und
Lymphocyten in die Pia. In der Rinde selbst angedeutete sklerotische und Schwel-
lungserscheinungen der Ganglienzellen. Erhebliche Hypertrophie und Hyperplasie
der Glia, besonders stark in der ersten Schicht, hier auch miBige Faservermehrung.
In den tieferen Schichten auch regressive Erscheinungen an den Gliakernen, be-
sonders im Bereich kleiner, perivascular liegender, aus (liakernen und vereinzelten
Lymphocyten bestehender Herdchen. In den Adventitialscheiden der sonst intakten
RindengefaBe vereinzelte Plasmazellen und Lymphocyten, besonders deutlich in
der ersten Schicht und im subcorticalen Mark. Ahnliche umschriebene Anhau-
fungen von Gliakernen und Lymphocyten wie in der Rinde finden sich im sub-
corticalen Mark.

Prof. Jakob, der die groBe Freundlichkeit hatte, die Priparate durch-
zusehen, erhob folgenden Befund:

In der Pia finden sich leichte entziindliche Infiltrate mit Lymphocyten, Plasma-
zellen und vereinzelten Polynucledren. Die Rinde zeigt die normale Architektonik
der Centralis anterior mit unspezifischen und uncharakteristischen Ganglienzell-
veranderungen ohne Ausfall an Ganglienzellen. Die Glia ist in der ganzen Breite
protoplasmatisch gewuchert, in auffallender Weise in Lamina 1. Die Capillaren
der Rinde zeigen leichte Infiltrationen mit Lymphocyten und Plasmazellen, in
gleicher Weise die des Marklagers. An einzelnen Stellen der Rinde und des Mark-
Iagers finden sich encephalitische Herde mit regressiven Gliaerscheinungen und
Lymphocyten. Kérnchenzellen u. dgl. sind nirgends festzustellen. Die Diagnose
an dieser circumscripten Stelle lautet: Meningoencephalitis diffusa (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 Herde in der gleich-
seitigen Hirnhemisphire. Zwei Deutungen kommen da vor allem in
Betracht. Erstens: ein chronischer encephalitischer Proze8, der sehr
rith einsetzte, hat durch eine bestimmte Lokalisation (trophische
Zentren im Zwischenhirn) zur Hemiatrophie des Gesichts gefiihrt. (Wir
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werden weiter unten sehen, dall die Auffassung der H.f.p. als einer
zentral bedingten Affektion durchaus diskutabel ist.) Die in der Vor-
geschichte erwahnte fieberhafte Erkrankung 1/, Jahr vor dem Auftreten
der ersten Zeichen der Hemiatrophie war vielleicht die erste Manifesta-
tion dieses encephalitischen Prozesses. Die viel spiter aufgetretenen
encephalitischen Herde in der motorischen Region, die zur Jackson-
schen Epilepsie fithrten, sind nichts anderes als eine frisch aufflammende
Entwicklung des alten Prozesses: das toxisch infektidse Agens hielt sich
in latenter Form im Zentralnervensystem auf. Das Ganze wiirde dann
in das Gebiet der cerebralen Kinderlihmung fallen. Hat doch Jakob
einen Fall von paradoxaler cerebraler Kinderlahmung mitgeteilt, bei
dem neben alten Rindenherden sich frischere encephalitische Prozesse
fanden. Jakob, der in einem Schreiben an uns diese Deutung erwihnt,
weist darauf hin, daf in seinem eben erwihnten Fall die frischeren
encephalitischen Prozesse sich in ganz dhnlicher Entwicklung vorfanden
wie in unserem Fall. Die langsame Entwicklung der Hemiatrophie, die
Tatsache, dafl wir unter den Fallen dieser Erkrankung so selten Zeichen
einer Mitbeteiligung des Cortex finden, wiirden gegen diese Deutung
sprechen, welche also die Hemiatrophie selbst als Folgezustand eines
encephalitischen Prozesses auffaft.

Die zweite Deutung ist folgende: Der Hemiatrophie liegt kein ent-
ziindlicher, sondern ein chronischer autochthoner Degenerationsproze
in den sympathischen Zentren zugrunde (vgl. weiter unten). Dieser
fithrte zu trophischen Stérungen im Gesicht und zu Stérungen in der
sympathischen Innervation der gleichzeitigen Hirnhemisphére!). Da-
durch wurde in dieser Hemisphire ein Locus minoris resistentiae fur
die Ansiedelung von Infektionskeimen geschaffen. Die Hemisphére
wird zur Pradilektionsstelle fiir entziindliche Prozesse irgendwelcher
Art. Vielleicht sind es dieselben Prozesse, die sonst zur cerebralen
Kinderlahmung und sie begleitenden Epilepsie fithren, oder andere —
banale — infektigs-toxische Prozesse.

Die starke sympathische Innervation der Pia, die Beeinflussung der
HirngefaBe durch die sympathischen Bahnen, der EinfluB8 des Sympa-
thicus auf die Arterien, Arteriolen, Capillaren und Venen macht es uns
verstandlich, daB eine Sympathicuserkrankung auf dem Wege einer
Stérung der GefaBinnervation eine Pridilektionsstelle fiir die Lokali-
sation von Entziindungsherden schafft. Recht bedeutsam sind fiir

1) Die nahen Beziehungen zwischen Gesicht und Gehirnoberfliche zeigen sehr
schon die Fille von Naevus vasculosus der einen Gesichts- bzw. Kopfhilfte mit
hemiepileptischen Anféllen der anderen Seite. In zwei zur Sektion gekommenen
Fallen fanden sich ausgedehnte Teleangiektasien in den Gefaflen der Meningen
der betreffenden Hemisphire und dieser selbst (vgl. Cassirer: Neurol. Zentralbl.
1906, S. 629).



Zyur Klinik und Pathogenese der Hemiatrophia faciei progressiva. 613

diese Frage die Experimente von Orr und Sturrock!). Diese Autoren
haben bei Kaninchen einseitig den Halssympathicus durchschnitten
und fanden auf der betreffenden Seite u. a. auch in der Rinde starke
Verdnderungen: GefiaBerweiterung, Odem der perivasculiren Raume,
stellenweise Gliaproliferation. Wenn daraufhin den Kaninchen intra-
vends Kulturen von Dysenteriebacillen Shiga-Kruse injiziert wurden,
waren die entstandenen Veranderungen im Gehirn auf der Seite der
Sympathicuslision viel stirker als in der anderen Hemisphire. Bei
der H.f.p., wo es sich — wie wir spater sehen werden — um einen Reiz-
zustand in den z.T. im Halssympathicus verlaufenden trophischen
Bahnen handelt, kommt es nun zu einer Alternation der ebenfalls im
Halssympathicus verlaufenden Hirngefilnerven. Oder wir koénnen an-
nehmen, daf die Schidigung der HirngefsBnerven bei der H.f.p. zen-
traler liegt: nach Weber sind die HirngefdBnerven als einzige von allen
GefaBinerven des Korpers nicht dem Vasomotorenzentrum in der Me-
dulla oblongata unterworfen, sondern haben ein eigenes weiter hirn-
wirts liegendes Zentrum (Zwischenhirn?).

Jedenfalls vermag diese Storung der sympathischen Innervation2)
eine Pradilektionsstelle fiir entziindliche Prozesse jeder Art zu schaffen,
migen diese latent im Korper sich aufgehalten haben oder neu hinzu-
getreten sein. Diese Auffassung riickt manche klinische Erscheinung
bei der Hemiatrophie unserem Verstindnis naher, so, wenn z. B. an
der betreffenden Seite ein schlecht heilendes Geschwiir am Mundwinkel
nach Art eines mal perforant sich findet (Ocenéisek), oder wenn es bei
fehlender Sensibilitdtsstérung zur Keratitis neuroparalytica mit Aus-
gang in Phthisis bulbi kommt (Emminghaus, Graff). In diesem Zu-
sammenhange ist es sehr bemerkenswert, daf in unserem Falle einer
rechisseitigen Hemiatrophie die tuberkuldse Affektion (Awenfeld dia-
gnostizierte 1919 Tbe.-Knétchen in der Iris und Aderhaut) das rechie
Auge betraf. Im Fall von Neustddler fand sich Katarakt auf dem betref-
fenden Auge. Man findet bei der Hemiatrophie gelegentlich eine gleich-
zeitige Affektion der Lunge und der Pleura; man hat in solchen Fallen
die Hemiatrophie auf die Schadigung des Halssympathicus durch den
LungenprozeB bezogen. Das ist durchaus moglich. Immerhin ist es
auffillig, dafl es so hiufig Lungenschrumpfungsprozesse gibt und so

1) Toxi-infective lesions in the central nervous system. The influence of
disturbance of the sympathetic mechanism on their localisation. The Lancet
1922, 11, 267.

Z) Andererseits zeigt aber die Sympathektomie, daB eine Stérung der sympa-
thischen Innervation durch Hyperdmie und andere Momente anch giinstig auf
entzlindliche Prozesse einzuwirken vermag. Der Unterschied der Wirkung diirfte
in der verschiedenen Art der Stérung liegen. Die Vorgénge, die sich im sympa-
thischen System nach der Sympathektomie abspielen, diirfen wohl ganz andere
sein als bei der Hemiatrophie, wo wir einen chronischen Reizzustand supponieren.
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selten Hemiatrophien. Diskutabel ist auch eine andere Deutung dieses
Zusammenhangs: das Primére ist die Hemiatrophie; durch Stérung der
sympathischen Innervation wurde die gleichseitige Lungenspitze zur
Pridilektionsstelle fir die Ansiedelung der Tuberkulose. Mendel fand
in einem Fall von Hemiatrophia faciei eine Neuritis interstitialis pro-
filera in samtlichen Asten des Trigeminus, Loébl und Wiesel
fanden ebenfalls neuritische Verinderungen im ganzen Trigeminus.
Cuassirer vermutet in diesem Falle eine echte Neuritis des Trigeminus
auf luetischer Basis. Auch hier ist die Frage aufzuwerfen, ob da nicht
die Hemiatrophie den Boden geschaffen hat fiir die Lokalisation des
neuritischen Prozesses in einem Nerven, der im Bereich der Atrophie
liegt? Vielleicht gind so die — allerdings unsicheren — Befunde von
Staemmler und Briining zu deuten, wo bei Hemiatrophie starke lympho-
cytare Infiltration in den exstirpierten Ganglien festgestellt wurde?
Im Lichte dieser Auffassung riickt auch das Zusammentreffen von
H.£P. und gleichseitiger Facialislihmung unserem Verstindnis etwas
niher. Die Moebiussche Theorie der Hemiatrophie stiitzte sich auf die
Tatsache, dal} die Erkrankung sich nicht selten an infektigse Prozesse
in der Nachbarschaft anschloB. Wir kénnen fragen, ob nicht — um-
gekehrt — der hemiatrophische Prozell den Boden fir diese entziind-
lichen Prozesse abgegeben hat.

Diese Betrachtungen legen die Vermutung nahe, daff die Kombi-
nation von Hemiatrophie und Jacksonscher Epilepsie in unserem Fall so
zu erkliren ist: die Hemiatrophie des Gesichts fiihrte zu einer — histolo-
giseh nicht faBbaren — Storung der syrmpathischen Innervation der Hirn-
rindengefaBe der gleichseitigen Hemisphare. Das schuf an dieser Stelle
den Boden fiir die Lokalisation eines encephalitischen Prozesses, der dann
zur Epilepsie gefithrt hat. Am wahrscheinlichsten ist es, dall dieser ence-
phalitische bzw. meningo-encephalitische Prozef3 tuberkulo-toxischer Na-
tur ist. Allerdings ist nach Jakob das anatomische Bild recht uncharakteri-
stisch fiir Tuberkulose: er halt Tuberkulose fiir sehr unwahrscheinlich.

Der klinisch wie pathologisch wichtigste Befund in unserem Fall
ist das Fehlen jeglicher motorischer, sensibler, sensorischer, sekreto-
rischer, vasomotorischer und Reflexstorungen an der betroffenen Ge-
sichtshilfte. Der Trigeminus sowie der Sympathicus sind nach dieser
Richtung véllig intakt. Die gesteigerte elektrische Erregbarkeit der
rechtsseitigen Gesichtsmuskulatur erklért sich ungezwungen durch die
Atrophie der subcutanen Gewebe und bessere Zuginglichkeit des dar-
unter liegenden Nerven fiir den Strom. Dementsprechend findet man
umgekehrt eine Herabsetzung der elekirischen Erregbarkeit bei Fallen
mit Hemihypertrophie des Gesichts!). Eine sympathische Ptosis, die

1) Vgl. z. B. Bassoe, Peter: Unilateral hypertrophy involving the entire left
side of the body. Worcester state hospital papers 1912—1913, 8. 61.
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bei oberflachlicher Betrachtung zu bestehen scheint, ist tatséchlich
nicht vorhanden, sondern wird durch das Tiefliegen des Auges infolge
des Schwundes des retrobulbiren Fettes vorgetauscht.

Die Trigeminus- oder Sympathicustheorie zur Erkldarung unseres
Falles heranzuziehen, ist wohl nicht angingig. Wenn wir uns vergegen-
wartigen, wie ungemein lebhaft sowohl der Trigeminus wie der Hals-
sympathicus mit klinisch deutlich fallbaren Erscheinungen auf die ge-
ringste Lasion reagiert, kénnen wir in unserem Fall eine irgendwie ge-
artete Léasion des Trigeminus oder des Halssympathicus wohl mit
Sicherheit ausschlieffen. Dementsprechend konnte Grabs in einem
reinen Falle von 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 mufi
man &hnliche trophische Stérungen bei sicheren Erkrankungen des
Trigeminus erwarten. Das ist aber nicht der Fall. Oppenkeim sagt,
daf} die Durchschneidung des Trigeminus keinerlei trophische St6-
rungen erzetigt; an anderer Stelle spricht er von den trophischen Sto-
rungen, die zuweilen die Erkrankungen des Trigeminus begleiten und
nennt als solche vor allem Herpes, Keratitis neuroparalytica, Ulceration
der Schleimhaut. Stier macht mit Recht darauf aufmerksam, daB nie-
mals bei Operationen am peripheren Trigeminus oder am Ganglion
Gasseri eine nachfolgende Atrophie beobachtet worden ist.

Zur Stiitzung der Trigeminustheorie wurde auch angenommen, dafl
es gewisse Einwirkungen geben mag, die regelmifig nur die trophischen
Funktionen des N. trigeminus schidigen in Analogie mit dem Ver-
halten des Medianus, der Alterationen bisweilen ganz vorwiegend mit
trophischen Stérungen beantwortet. Dieser Vergleich mit dem Media-
nus ist nicht ganz gerechtfertigt. Gewifl spielen im klinischen Bilde der
Erkrankungen gemischter Nerven motorische, sensible, vasomotorisch-
trophische Stoérungen eine sehr verschiedene Rolle. Auch die Kriegs-
verletzungen lehrten uns das. So wurde eine groBe Diskrepanz zwischen
motorischen und sensiblen Stérungen bei Verletzungen gemischter
Nerven beobachtet, aber eher in dem Sinne, dal Motilitatsstorungen
hinter denen der Sensibilitét oder Trophik nur zuriickiraten. Gar nicht
selten beobachten wir, dall die vasomotorisch-trophischen Storungen
ganz im Vordergrunde des Krankheitsbildes stehen. In der Pathologie
der peripheren Nerven wiirde es aber vollig ohne Analogon dastehen.
daB ein Nerv auf irgend wie geartete Einwirkung lediglich mit schwer-
sten trophischen (bes. lipodystrophischen) Stérungen reagierte, ohne
dafl — wie in unserem Fall — Motilitat, Sensibilitat, Vasomotorik eine
deutliche Schadigung aufwiesen.

Dann aber spricht gegen die Trigeminustheorie die Ausbreitung der
trophischen Stérung, die sich keineswegs an das Gebiet dieses oder
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eines anderen peripheren Nerven oder an die Segmentbezirke der Haut
hilt. So wird von der Beteiligung des Ohrknorpels berichtet (Kdérner,
de Marie), dessen #uBerer Rand ja nichts mit dem Trigeminus zu tun
hat. In einigen Fillen war die Trachea oder der Larynx befallen (Har-
bitz, Kirner, Schlesinger). In 2 Fallen von Sdnger schritt die Atrophie
iiber den anatomischen Verbreitungsbezirk des Trigeminus hinweg, und
zwar oben in das Gebiet des N. occipitalis minor, unten in das des
N. auricularis magnus. In Féllen von Fischer und Oppenkeim hat der
atrophische Prozel3 in der Unterkinngegend bzw. im oberen Halsdreieck
begonnen; Gowers sah zweimal Mitbeteiligung des Processus mastoi-
deus. In Fall von Leskowski war der Hals beteiligt, im Falle von Willi-
amson die gleichseitige Clavicula atrophisch. Ubergreifen des Prozesses
auf den Thorax sahen Décsi, Heinemann, Huismans, auf den Schulter-
giirtel bzw. Arm Collins, Bouveyron, Debray, Mendel, Gitney. Diese
Falle bilden einen Ubergang zu denjenigen, wo die ganze Kérperseite
beteiligt ist (Raymond-Sicard, Cassirer, Knapp, Orbison, Geist, Lunz,
Volhard).

Wir kénnen somit nicht sagen, dafl die H.f.p. eine im Gebiete des
Trigeminus lokalisierte Trophoneurose ist.

Fiir die Frage der Pathogenese der H.f.p. sind die Beziehungen
dieser Erkrankung zur Sklerodermie wesentlich. Gleich Fulenburg,
Moebius, Hallopeau, Hutchinson betont Cassirer in allen seinen Ar-
beiten itber vasomotorisch-trophische Erkrankungen die Wesensver-
wandtschaft dieser beiden Affektionen. Fir ihn ist die H.f.p. nur eine
besondere Unterform der Sklerodermie en bandes, nur eine im Trige-
minusausbreitungsgebiet sich lokalisierende Sklerodermie. Das Kkli-
nische Bild gestattet nach Cassirer keine Abtrennung der Hemiatrophie
von Sklerodermie, die mit ihr pathogenetisch wohl identisch sei. Die-
selbe Stellung nehmen auch die Dermatologen bei der Klassifizierung
der H.f.p. ein.

Nun wird die Sklerodermie auf einen feinen langdauernden Reiz
im vegetativen Nervensystem zuriickgefithrt. Auch die neuerlichen Er-
folge der periarteriellen Sympathektomie bei der Sklerodermie (Lé-
riche, Forster, Briining) sprechen fiir diese Auffassung. Einen solchen
chronischen Reizzustand miissen wir auch bei der Hemiatrophie sup-
ponieren. Die von der Atrophie betroffene Gesichtshalfte ist nicht etwa
wie bei den Fillen von kongenitaler Hypoplasie 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 Fettgewebes vor sich geht: es besteht
nicht ein Minus, sondern ein Plus an nervés-trophischen Einfliissen.
Briining hebt besonders hervor, daf krankhafte Steigerung des sym-
pathischen Tonus zur Gewebsatrophie fihrt. Dall ein Reizproze im
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Nervensystem zu Atrophien (hier im Knochen) fithren kann, zeigt deut-
lich die Sudecksche Knochenatrophie, bei der Cassirer einen solchen Reiz-
prozell als mafigebendes pathogenetisches Moment annimmt. Viele
Momente im klinischen Bild der H.f.p. kann man mehr oder weniger
sicher als AuBerungen des vorliegenden Reizzustandes werten, so z. B.
das Zusammentreffen mit Sklerodermie, Raynaud, Gangrin, Frost-
beulen, Exophthalmus. Im selben Sinne sprechen Reizerscheinungen
seitens des Halssympathicus, vasomotorische Stérungen, Angiospas-
mus, vermehrte Sekretion der Schweif- und Talgdriisen, Pigmentver-
mehrung, Druckschmerzhaftigkeit des Ganglion cervicale supremum.
Auf Sympathicusreizung ist vielleicht die weite lichtstarre Pupille zu
beziehen, die in einigen Fallen (Oppenheim, Langelaan, Noica-Vicol)
beobachtet wurde (spastische Mydriosis?). Die Oppenheimsche Erfah-
rung, daB durch die Entfernung einer geschwollenen Driise in der Ge-
gend des Ganglion supremum in einem typischen Falle von H.f.p. eine
Besserung erzielt wurde, spricht auch dafiir, daf} hier ein Reizzustand im
Sympathicus vorgelegen hat. Von diesem Gesichtspunkt ausgehend, hat
man schon versucht, die Hemiatrophie durch eine Resektion des Hals-
sympathicus zu beeinflussen (Brimning). Cassirer meint, dafl man an
den Versuch mit der Léricheschen Operation bei der H.f.p. zu denken
haben wird. Ausgesprochene Reizzustinde finden wir auch am gleich-
seitigen Trigeminus: Hyperisthesie, Schmerzen, echte Neuralgien,
Druckempfindlichkeit der Austrittsstellen der Nerven, Kaumuskel-
krimpfe. Auch Spasmen der Gesichts-, Kiefer- und Zungenmuskeln
sind in der Literatur verzeichnet, ferner — was besonders hervorgehoben
sein moge — ausgesprochene gleichseitige Migrine (Cornu, Oppenheim,
Bruns, Herz, Holizapple [zit. nach Flatau] und Reif3) und allgemeine
sowie kontralaterale epileptische Anfille. So ist es verstindlich, daB
Bergson, der die Krankheit 1837, vor Romberg, beschrieben hatte, nicht
nur von einer Atrophie, sondern auch von einer Dysmorphie sprach und
spiter auch die Bezeichnung Hemidystrophia faciei auftauchte.

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

Wie kann nun ein solcher supponierte Reizzustand im sympathi-
schen System zustandekommen? Vor allem durch Reizung der peri-
pherischen trophischen Bahnen und Erfolgsorgane. Diese Bahnen
konnen auBler in ihrem Ursprungsgebiet im Riickenmark in ihrem
ganzen verzweigten Verlauf langs der Nerven und GefaBe getroffen
werden. Und so sehen wir Hemiatrophie auftreten: bei Syringomyelie,
bei Verletzung des Halssympathicus in seinem ganzen Verlauf (Trauma,

Archiv fiir Psychiatrie. Ba. 74. 40
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tuberkulose Spitzenaffektion und Pleuritis, Lymphdriisen, Strumen,
Narben), bei Neuritis des Trigeminus usw. Die Erkrankung bietet
dann ein verschiedenartiges Bild je nach der Stelle der Einwirkung
der schidigenden Noxe. Diese tritt klinisch mehr oder weniger deutlich
in Erscheinung. Es bestehen ausgesprochene Zeichen einer Beteiligung
des Trigeminus oder des Halssympathicus. Solche Fille werden aber
als symptomatische Hemiatrophien aufgefafit und nicht als ,echte®,
,reine®, , idiopathische’. In diesen sog. genuinen Fillen fehlen aber Er-
scheinungen seitens des Trigeminus oder Sympathicus und es lilit sich
auch kein pathogenetisches Moment nachweisen.

Wie kann es da zu einem Reizzustand im peripheren trophischen
System des Sympathicus kommen? In jedem nervésen System kann
es zu einem Reizzustand auf zweierlel Art kommen: einerseits durch
unmittelbare Reizung, andererseits durch Fortfall einer normaliter auf
diesem System lastenden regulierenden Hemmung: die Enthemmung
wirkt als Reiz, im enthemamten trophischen System kommt es zu einem
rascheren ,,hemmungslosen‘ Funktionsablauf. Das sehen wir in klassi-
scher Form bei den extrapyramidalen Bewegungsstérungen : hier kommt
es infolge von Enthemmung zu sowohl intensiv wie extensiv starken
motorischen Reizzustinden. Die ganze Foerstersche Theorie dieser Be-
wegungsstérungen griindet sich auf die Lehre von der Enthemmung
niederer Zentren.

Diese Auffassung der Hemiatrophie als eines Reizzustandes in-
folge trophischer Enthemmung setzt voraus, daB das ganze trophische
System ahnlich etwa dem extrapyramidalen aus iiber- und untergeord-
neten Zentren besteht, daB vor allem ein zentral gelegenes oberstes
regulierendes, hemmendes Zentrum existiert. Nun haben bekanntlich
experimentelle und klinische Untersuchungen es sehr wahrscheinlich
gemacht, daB im Zwischenhirn, in den Wandungen des 3. Ventrikels
sich eine Zentralstelle fiir vegetative Funktionen und insbesondere
auch fiir die Trophik befindet. Von diesem im Zwischenhirn gelegenen
Zentrum gehen auch nervése, den Fettansatz regulierende Erregungen
aus. Klinische Beobachtungen, sagt Greving, zeigen, daBl in der Zwi-
schenhirnbasis eine Zentralstelle fiir die Regelung des An- und Ab-
baues des Fettgewebes unter der Haut gelegen sein muB. Vielleicht
sind noch weitere iibergeordnete trophische Zentren im Striatum oder
Cortex vorhanden. Von dem Zentrum im Zwischenhirn gehen Bahnen
zu den vegetativen Zentren im Mittelhirn, Medulla oblongata, Riicken-
mark; von da geht der Weg iiber den Grenzstrang des Sympathicus
langs der Nerven und der Gefale zum Gewebel!). Wie viel trophische

1) Ob dabei der trophische Impuls auf dem Wege der sensiblen und vasomoto-
rischen Leitungsbahn geleitet wird oder ob es spezifische trophische Nerven gibt,
ist fiir unsere Betrachtung nebensichlich.
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Zentren auf diesem langen Wege eingeschaltet sind, wissen wir nicht.
Selbst in der Gefallwand werden peripherische vegetative Zentren ver-
mutet, die eines selbstandigen Tonus fahig sind. Das ganze trophische
System miissen wir uns als eine Hierarchie straff {iber- und untergeord-
neter Zentren denken, die sich bestandig in einem Zustand leichter Er-
regung befinden. In Abiénderung des bekannten Satzes von Samuel
kann man sagen: der Grund der Ernahrung liegt in den Zellen, das
Mafl der Ernshrung in den trophischen Zentren. Eine besondere, rogu-
lierende, vor allem wohl hemmende Rolle spielt dabei das oberste tio-
phische Zentrum im Zwischenhirn. Jede Stérung in diesem bewirkt
eine Enthemmung niederer Zentren und versetzt diese Zentren in einen
stirkeren Reizzustand [Heads Desintegration!)]. Das ganze System ist
desequilibriert. Der starke Abbau der ,,passiven Gewebe bei der
H.f.p. ist der Ausdruck dieses Reizzustandes in den niederen trophischen
Zentren. Schon ein geringes Nachlassen der ziigelnden Wirksamkeit
des obersten trophischen Zentrums schidigt stark die Trophik, da wir
wissen, daBl ,im allgemeinen mehr die pathologische Verinderung der
Innervation als ihre véllige Aufhebung zur Schiidigung der Ernihrung
der Gewebe fihrt (Cassirer). Scheidet das oberste Zentrum ganz aus,
s0 kdnnen die untergeordneten Zentren dessen Funktion {ibernehmen,
es kommt dann — evtl. schon frither — zum Ausgleich im ganzen
System. Vielleicht 148t sich auf diese Weise die klinische Tatsache er-
kliren, daB3 der atrophische ProzeB bei der H.f.p. stets in spaterem
Stadium zum Stillstand kommt.

Der Reizzustand, in dem sich die Vorderhornzellen bei einer Pyra-
midenlasion befinden, ist dem hier beschriebenen Reizzustand in den
trophischen Zentren analog. Bei der Hemiatrophie besteht gewisser-
maBen eine ,,spastische Lihmung® der niederen trophischen Zentren
mit gesteigerter refiektorischer Erregharkeit. Ob es auch beim moto-
rischen, sekretorischen usw. Sympathicus Reizzustinde durch Enthem-
mung infolge Wegfalls von héheren Zentren gibt, ist noch nicht genau
studiert worden. Manches kénnte man in diesem Sinne deuten (vgl.
die Untersuchungen von Karplus-Kreidl, Gerstmann, Schrottenbach).
Doch wiirde es zu weit fithren, wollten wir hier niher darauf eingehen.

Analoge Verhaltnisse: Enthemmung und FErregbarkeitssteigerung
niederer Zentren nach Wegfall von héheren finden wir bei Schiadigungen
peripherer Nerven; auch hier kommt es bekanntlich zu schweren atro-
phischen Prozessen der Haut und der subcutanen Gewebe. Bei der
Deutung der vasomotorischen Stérungen nach Nervendurchtrennung
fiihrt Foerster die krankhafte Vasokonstriktion der kleinsten Arterien
nicht auf Reizung der im peripheren Nerven laufenden Vasokonstrik-

1} Es wiirde hier gut die Bezeichnung ,.escape from control® passen, diese
wird aber von Head fiir eine andere Enthemmungsart gebraucht.

40%*
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toren zuriick. ,,Vielmehr — meint er — kann es sich nur um eine ge-
steigerte Hrregung des vasokonstriktorischen Eigenapparates der Blut-
gefilfle handeln, und diese gesteigerte Erregung wiederum kann nur
durch den Fortfall von Hemmungsfasern erklirt werden, die im peri-
pheren Nerven laufen und normaliter die KErregbarkeit des vasokonstrik-
torischen Eigenapparates der Gefalle inhibieren.” Auch bei der Trophik
gibt es einen solchen Eigenapparat, dessen Erregbarkeit von héheren
Zentren hemmend reguliert wird.

Nun bieten auch die nicht symptomatischen Fialle der H.f.p. ge-
legentlich Reizerscheinungen sowohl seitens der Trophik verschiedener
Gewebe als auch seitens der Vasomotorik, Sensibilitit und Motilitat;
man muf sich dann fragen: in welchem System ist das primum movens
dieser Brkrankung, wo liegt ihve Achse? Wir méchten es nicht — wie
die meisten es tun — in der Atrophie der Haut erblicken. Die Hemi-
atrophie wird gewohnlich so dargestellt, daBl zuerst die Haut atro-
phiert, und daf} die Atrophie der Weichteile und des Knochens zugleich,
oft auch spiter erfolgt. In der Hautatrophie wird das wesentlichste
Charakteristicum der Krankheit erblickt und die stete Mitbeteiligung
des Trigeminus und Sympathicus, die sich in anderen nervisen Sto-
rungen (sensiblen und sekretorischen) sufert, als zum Krankheitsbilde
gehorend betrachtet. Derngegeniiber méchten wir darauf hinweisen,
daB in unserem Fall eine Hautatrophie fehlt, ebenso die Beteiligung
vom Trigeminus oder Halssympathicus. Dasselbe finden wir auch in
zahlreichen anderen Fillen, die wir, ebenso wie den unseren, als zu der
,»echten’” Hemiatrophia faciei progressiva gehtrend betrachten miissen.
Falle mit kongenitaler Hypoplasie des Gesichts (Mayer, Cassirer,
Lauerbach, Dirska) lassen wir hier ganz auBer acht, da diese offenbar
vielfach eine ganz andere Pathogenese haben (Cassirer). Qerade die
neuere Literatur der H.f.p. weist viele Falle auf, wo ausdriicklich be-
tont wird, daB die Haut iiber dem atrophischen Bezirk véllig intakt
ist (de Maire, Kriiger, Luxenburger, Hofmann, Troemmner, Schlesinger,
Léri)Y), daB der Trigeminus und Sympathicus frei sind?), daB lediglich
eine Atrophie der subcutanen Gewebe des Gesichts (Strasburger, Pichler)
vorliegt. Oder wir finden Falle mit vélligem Schwund des Fettgewebes
und nur geringen Hautverinderungen. Dagegen kennen wir keine Fille
von Hemiatrophie faciel, wo ausschlieflich nur die Haut beteiligt ist.

1) Léri sagt von seinem Fall von schwerer Hemiatrophie: ,,Die Haut iiber
der Wange ist absolut normal, fein und geschmeidig rechts wie links und leicht
in Falten zu legen, sie ist keineswegs verdiinnt oder gedehnt, zeigt nichts sklero-

dermatisches, auch keine Narbenbildung, keine Anderung in der Farbe. Das Ohr
ist vollig normal.

2) Die Angabe in Muller, L. R.: Das vegetative Nervensysem, 1920, S. 248,
daBl die Hemiatrophia facialis regelmiBig mit einer Anhidrosis verbunden ist,
diirfte wohl zu weitgehend sein.
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Wir glauben, daf man somit berechtigt ist, den Schwund des Unterhaut-
gewebes stirker in den Vordergrund des Krankheitsbildes zu riicken.
Cassirer sagt: ,,Sehr wichtig ist der Schwund des Unterhautbinde-
und Fettgewebes. Hs gibt auch Fille, wo dieser den Veranderungen
der Haut vorausgeht.” Dies haben auch Bilot und Laudé hervorgehoben.

Die Auffassung, die im Fettschwund das fiihrende Symptom der Hemi-
atrophia faciei erblickt, schafft eine Briicke zwischen dieser Erkrankung
und der Sémonsschen Lipodystrophia progressiva, die viel Gemeinsames,
so auch im Verlauf haben. Die Félle von doppelseitiger Hemiatrophie
(Marburg zahlt 23 solche Fille; dazu kommen aus neuerer Zeit die von
Ourschmann, Boenheim, Hiibner) bilden schon einen gewissen Ubergang
zur Lipodystrophie. Nimmt man dazu die Fille von Husler (Beteili-
gung von Gesicht und Hals), von Barraquer (Gesicht und oberer Teil
der Brust), von Pic und Gardére (Gesichb, Brustkorb, Oberarme, we-
niger der Unterarme), so sehen wir hier einen kontinuierlichen Ubergang
zum berithmten Simonsschen Fall, wo das Gesicht, Rumpf und Arme
am Fettschwund beteiligt waren. Husler diskutiert die Frage, ob er
seine Talle zur doppelseitigen Hemiatrophia faciei oder zur Lipodystro-
phie rechnen soll. Wenn sich somit in der bilateralen Form die Hemi-
atrophie der Lipodystrophie nahert, so zeigt andererseits auch die Lipo-
dystrophie gewisse oft der Hemiatrophie zukommende Verinderungen
der Haut und der Haare. Die Lipodystrophie ist keineswegs lediglich
eine Stérung des Fettstofiwechsels. Jansen weist ausdriicklich auf die
haufigen Veranderungen der Haut bei der Lipodystrophie hin. Und
wie wir hier die zentrale Theorie der Hemiatrophie diskutieren, ist es
auch bei der Lipodystrophie geschehen: Janson supponiert dabei in der
Regio subthalamica ein sympathisches Zentrum fiir die Fettregulierung
und Ablagerung im Korper. Der in dieser Beziehung bedeutsame Fall
von Sarbé, wo eine Lipodystrophie zusammen mit typischen striiren
Erscheinungen nach einer Encephalitis epidemica auftrat, macht die
zentrale Entstehung dieser Erkrankung sehr wahrscheinlich.

Wenn wir somit als Grundlage der Hemiatrophie einen Reizzustand
der enthemmten peripheren sympathischen Zentren und Bahnen, die die
Trophik des Unterhautgewebes, besonders des Fettes regulieren, an-
nehmen, so bleibt noch die Frage zu beantworten : wieso kommt es dabei
so hiufig zu Reizerscheinungen auf anderen Gebieten? Wir haben oben
diese Reizerscheinungen erwihnt: es sind sowohl solche seitens des Sym-
pathicus (vasomotorische, sekretorische Stérungen), trophische Stérun-
gen der Haut, sensible und motorische Reizerscheinungen seitens des
Trigeminus usw.

Cassirer spricht — als von der hiufigsten Ursache trophischer $to-
rungen — von Reizen, die an der sensiblen Leitungsbahn angreifen und
von da auf das vegetative System iibertragen werden. Das ist ver-
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stéandlich, wenn man bedenkt, daB die Bahnen und Zentren dieses
Systems mit den sensiblen Fasern oft sehr nahe zusammenliegen oder
neben ihnen verlaufen (L. B. Miiller). So diirfen wohl zum Teil die vaso-
motorisch-trophischen Reizerscheinungen zu erklaren sein, die oft Neu-
ralgien besonders des Trigeminus begleiten. Uns interessiert hier be-
sonders die Angabe Oppenheims, dafl bei der Trigeminusneuralgie es
ausnahmsweise zur Hemiatrophia faciei kommt. Ein Erregungszustand
kann sogar von einem Nerven auf einen anderen tberspringen, z. B. vom
Trigeminus auf den Facialis: Tic convulsif bei Trigeminusneuralgie. Wir
kénnen uns somit gut vorstellen, da der bei der Hemiatrophia faciei
angenommene Reizzustand in den trophischen Bahnen und Zentren auf
andere Bahnen des vegetativen Systems, wie auch auf sensible und
motorische Bahnen, iberspringt. Dasselbe liegt ja bei den Headschen
Zonen vor. Wir nehmen somit einen Reflex von einem autonomen Teil-
system auf ein anderes und vom autonomen auf das cerebrospinale
System an. Die trophischen Bahnen fiirs Gesicht verlaufen mit
dem Halssympathicus und dem Trigeminus, und so kann es
leicht zur Miterregung anderer hier verlaufender vegetativer, sen-
sibler oder motorischer Bahnen kommen. An welcher Stelle die Er-
regung fiberspriugt, 148t sich nicht beantworten. Falls zur Erklirung
des Vorgangs eine zentripetale Leitung in den trophischen Bahnen
angenommen warden miilte, so wiirde diese Annahme keine Schwierig-
keiten machen, da ja zentripetal verlaufende, der Rezeption dienende
Fasern im vegetativen System zweifellos in aunsgedehntem Mafe vor-
kommen.

Wenn wir bei der H.f.p. den Reizzustand der trophischen Bahnen
als primir und alle anderen Reizzustinde als sekundir auffassen, so
entsteht noch die Frage, warum diese letzteren gelegentlich klinisch
pravalieren oder zeitlich vorangehen. Das hingt mit der sehr langen
Latenz der trophischen Ausfallserscheinungen zusammen. So ent-
wickelt sich z. B. die neurogen bedingte Sudecksche Knochenatrophie
ilberaus langsam. Andererseits kommen Reizerscheinungen seitens der
Vasomotorik oder der sensiblen Nerven klinisch viel eher in Erschei-
nung als solche seitens der Trophik. So ist es zu erkliren, daf} Gesichts-
neuralgien lange Zeit der Hemiatrophie vorangehen kénnen: die Aus-
wirkungen des primiren Reizzustandes der trophischen Bahnen und
Zentren in Gestalt von Atrophien des Unterhautgewebes usw. geben
sich klinisch spater und nicht so drastisch kund wie z. B. eine Neuralgie,
die sekundir durch Ubertragung des Reizes auf die sensible Trigeminus-
bahn entsteht.

Der hier vorgebrachte Versuch einer Erklirung der Hemiatrophie
als eines Reizzustandes enthemmter niederer trophischer Zentren setzt
den Funktionsausfall hoherer regulierender trophischer Zentren voraus,
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deren Lage im Zwischenhirn sehr wahrscheintich ist. Wie kann es zu
sinem solchen Funktionsausfall kommen? Um eine grob organische
Lasion (Tumor usw.) kann es sich nicht handeln: denn es fehlen alle
Begleitsymptome einer solchen. Der Fall von Kombination eines Hypo-
physentumors und einer Hemiatrophie des Gesichts (Harbitz) ist nicht
eindeutig genug, um hier in Betracht zu kommen.

Vieles spricht dafiir, daB es sich bei der Hemiatrophie um eine Er-
krankung handelt, die zu der groBen Gruppe der Entwicklungsstérungen
nervoser Organe und Systeme gehort. Oppenheim spricht da von ,kon-
genitaler Unterwertigkeit, Ziehen von nucledren Aplasien und Dys-
plasien, Bing von Abnitzung kongenital minderwertiger Systeme, Adler
von angeborener Kurzlebigkeit einzelner Teile des Nervensystems, Go-
wers von Abiotrophie, Jendrassik von Heredodegeneration. Die Hemi-
atrophia faciei progressiva diixfte zu diesen Heredodegenerationen ge-
horen. Es handelt sich hier um eine trophische Entwicklungshemmung.
In den verschiedenen Einteilungen der Heredodegenerationen der letzten
Zeit (Jendrassik, Creutzfeld, Schob) fehlen solche mit trophischen Aus-
fallserscheinungen ganz. Nur Kehrer fithrt in seiner Einteilung der erb-
lichen Erkrankungen des Nervensystems die familiire Hemiatrophie des
Gesichts (mit Fragezeichen) als Morphodysplasie und -degeneration an
und ordnet diese Erkrankung in die groBe Gruppe der vegetativ ner-
vosen Diathesen und Degenerationen ein.

Der Verlauf der H.f.p. ist typisch derjenige aller heredo-degenerativen
Erkrankungen: Beginn im jugendlichen Alter ohne erkennbare Ur-
sache, langsames Fortschreiten, spater stabiles Stehenbleiben des Pro-
zesses. Die Kranken mit H.i.p. sind oft erblich belastet: man findet in
der Aszendenz Blutsverwandtschaft, Epilepsie, psychische Storungen,
Stigmata degenerationis. Die Erkrankung tritt auch erblich bzw. fa-
milidr auf (Seeligmiiller, Klingmann, Roymond-Sicard, Geist, Boenheim,
Reifs). Die Hemiatrophie finden wir auffillig oft kombiniert mit ande-
ren degenerativen Erkrankungen des Nervensystems: Psychopathie,
Neuropathie), Katatonie, Imbecillitit. Oppenheim spricht sogar davon,
daB das Leiden vorwiegend oder nur bei Neuropathen zu finden ist;
Cassirer spricht von allgemeiner Inferioritit bzw. Labilitat des vaso-
motorischen und gesamten Nervensystems bel den Kranken mit Hemi-
atrophia faciei. Bei den Trigern dieser Krankheit finden wir nicht
selten andere ausgesprochene Zeichen mangelhafter kongenitaler An-
lage anderer Organe: angeborene Augenmuskellshmungen, angeborene
Hemiatrophia linguae, angeborene Facialislihmung und sonstige kon-
genitale Anomalien (Ellerbroek, Emerson, Harbitz). In einigen Fiallen

1) Mit Riicksicht auf das frither iiber die Beziehungen von Lipodystrophie und

Hemiatrophie Gesagte sei hier erwihnt, dal der Simonssche Fall ein ausgesprochen
neuropathisches Individuum betraf.
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(Noica-Vicol, Langeloan, Oppenkeim, Salomon) fand sich eine luetisch
nicht bedingte Pupillenstarre mit der Hemiatrophia kombiniert. Auch
diese kénnen wir nach neueren Untersuchungen (Oppenheim, Reichardt,
Finkelnburg, Levinsohn, Gallus, Bokm) als kongenitalen Defekt werten.

DaB die Hemiatrophie in einzelnen Fillen nicht in jugendlichem
Alter sondern bedeutend spater auftritt (so z. B. im Fall von Stiefler
im 56. Lebensjahr, von Haenel im 47., Weinberg-Hirsch im 44., Frankl-
Hochwart im 87. Lebensjahr), spricht nicht gegen die Auffassung der
Hemiatrophie als Heredodegeneration. Haben wir doch recht viele
klinische Beweise dafiir, daB bei vielen Krankheiten, ither deren Zu-
gehdrigkeit zur Gruppe der Heredodegenerationen kein Zweifel bestehen
kann, der EinfluB des Alters kein bestimmter ist. Die meist in der
Pubertitszeit einsetzenden heredodegenerativen Erkrankungen (z. B.
Augenmuskellahmungen, Ptosis, Sehnervenatrophie usw.) konnen ge-
legentlich selbst erst im 6. Dezennium zur Entwicklung kommen. Auch
das sporadische Vorkommen — wie in unserem Fall — ist bei diesen
chronischen autochthonen Degenerationsprozessen durchaus keineSelten-
heit. So gibt Oppenheim an, von einer solch ausgesprochenen heredo-’
degenerativen Erkrankung, wie die Dystrophia musculorum progressiva
es ist, fast ebenso viele isolierte wie familiare Falle geschen zn haben.

Einer kurzen Besprechung bedarf noch die Frage der traumatischen
Entstehung der Hemiatrophie. Das Trauma, sagt Cassirer, spielt in der
Atiologie der Hemiatrophie eine auffillig groBe Rolle. Beer findet atio-
logisch Traumen in 33,9, der Falle, Hichhorst sagt sogar, daB die Hemi-
atrophia faciel sich grofenteils nach #ufleren Verletzungen einstellt.
Auch bei der Lipodystrophie wird ein Trauma als auslésendes Moment
angegeben (z. B. Klien). Diese sicher feststehende Wirkung des Traumas
ist mit der Annahme, daB die Hemiatrophie auf heredodegenerativer
Grundlage beruht, durchaus vereinbar. Wir supponieren hier eine
mangelhafte kongenitale Anlage in den trophischen Zentren im Zwi-
schenhirn, die im Laufe der Entwicklung des Individuums versagen.
Nun kann ein stumpfes Trauma, welches den Schidel trifft, sich bis
zum Zwischephirn auswirken. Beispiele dafiir bilden die Falle von
Dystrophia adiposo-genitalis, besonders von Diabetes insipidus nach
Schideltrauma (Engel, Klceblatt, Sczepainski). Besonders lehrreich ist in
dieser Beziehung der Fall von Leschlke, bei dem nach einem Kopftrauma
ein Diabetes insipidus aufgetreten ist, auBerdem Vasokonstriktoren-
ldhmung in der linken Kérperhalfte und rechtsseitiges Schwitzen: also
Storungen der cerebralen sympathischen Innervation. Oppenheim hat
beobachtet, daf ein Kopftrauma den AnstoB zur Entwicklung der
auf dem Boden der kongenitalen Anlage entstehenden Ophthalmoplegie
gegeben hat. Auch striire Erkrankungen konnen bekanntlich durch
Trauma ausgelost werden.
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Nun gibt es aber eine ganze Reihe von Hemiatrophie-Fallen, bei denen
die Atrophie, die nach einem Gesichtstrauma die verletzte Gesichtshilfte
betroffen hat, von der Verletzungsstelle ausgegangen ist. Der 6rtliche
und zeitliche Zusammenhang zwischen Trauma und Hemiatrophie ist
in manchem Fall so eindeutig, dal er nicht ibersehen werden kann.
Die grofle Bedeutung des Traumas fiir die Hemiatrophie ist daraus zu
ersehen, dafl die Moebiussche Theorie sich auf die Tatsache stiitzt,
daf} sich die Erkrankung haufig an ortliche Verletzungen anschlieBt.

Natiirlich ist die Verletzung nicht die Ursache der Hemiatrophie,
denn es gibt ja so viel Gesichtsverletzungen und so wenig Hemiatrophien.
Die minderwertige Anlage der trophischen Zentren war schon vor der
Verletzung da, das ganze trophische System befand sich in einem la-
bilen Gleichgewicht. Die Stérung im Gleichgewicht der verschiedenen
trophischen Zentren war eben ausgeglichen, was die richtige Ernahrung
der passiven Gewebe gerade gewihrleistete — aber nur bei giinstigen
duferen Bedingungen. Die Regulation der Trophik versagt aber, so-
bald nach einem Trauma stirkere Anforderungen an die Ernihrung
der passiven Gewebe gestellt werden. Das Auftreten der Hemiatrophie
in der Pubertit ist auch auf die Weise zu erklaren, dafl um diese Zeit
infolge des Wachstums stirkere Anforderungen an den trophischen Ap-
parat gestellt werden. Eine Verletzung bringt auch eine Reizung sensibler
Bahnen mit sich, der Reiz springt auf das vegetative System iiber
und kann hier zu trophischen Stérungen fithren [vgl. posttraumatische
Knochenatrophie (Sudeck-Cassirer)]. Normalerweise wird dieser niedere
Reflexmechanismus, der die Grundlage der trophischen Funktionen
und Dystunktionen des Nervensystems bildet, von hoheren trophischen
Zentren gehemmt und reguliert. Bei der Hemiatrophie, wo diese Hem-
mung und Regulierung ganz oder teilweise wegfillt, kommt es zur
Steigerung dieser Reflexe, die Trophik gerit in viel stirkerem MaBe
unter die Wirkung peripherer sensibler Erregungen. Und jede Verletzung
bringt solche sensible Erregungen ja immer mit sich. Auf diese Art ist
die Moglichkeit geschaffen, dafi eine latente, klinisch sich durch nichts
dokumentierende, Hemiatrophie nach einer Gesichtsverletzung zum Aus-
bruch kommt und rasch fortschreitet.

Nach dem oben Gesagten ist auch das Auftreten bzw. raschere Fort-
schreiten der Hemiatrophie nach lokalen Affektionen (Gesichtserysipel)
oder allgemeinen Infektionskrankheiten verstindlich und mit der Auf-
fassung der Erkrankung als Heredodegeneration gut vereinbar. Jen-
drassik will nicht selten beobachtet haben, daB bestimmt hereditire
Degenerationen im AmnschluB an eine Infektionskrankheit sich ent-
wickelten.

Pluriglandulire Insuffizienz verbindet sich selten mit der H.f.p.
Wo das der Fall ist ( Boenheim ), miissen wir beides als koordinierte Fol-
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gen einer Frkrankung héherer vegetativer Zentren betrachten. Cursch-
mann nimmt dasselbe fiir die Kombination von pluriglandulirer In-
suffizienz und Sklerodermie an, die er als koordinierte Folgen einer
priméren Schidigung des ,,nutritiven Zentrums® des Sympathicus und
Parasympathicus betrachtet. AuBerdem vermdgen wohl die durch die
pluriglanduldre Insuffizienz gesetzten Stoffwechselstérungen ihrerseits
die trophischen Zentren zu schidigen und zur Entwicklung des Leidens
beizutragen.

Eine der schwierigsten Fragen der Pathogenese der Hemiatrophie
faciei ist die nach ihren Beziehungen zur Hemikypertrophia faciei bzw.
corporis. In der Literatur ist schon eine ganze Reihe sorgfaltig beob-
achteter Fille von erworbener Hemihypertrophia faciei progressiva be-
schrieben worden. Die kongenitalen Formen, die bei der Geburt ab-
geschlossen waren, lassen wir hier auller Betracht. Nun zeigen beide
Affektionen viel Gemeinsames. Der Beginn und der Verlauf ist im we-
sentlichen derselbe. Auch bei der Hemihypertrophia faciei und corporis
finden wir, daf dem Leiden oft eine Verletzung der Gesichtsseite, eine
Infektionskrankheit oder Neuralgien vorausgingen. Auch bei der Hemi-
hypertrophia finden wir ein hauptsiichliches Befallensein des Unter-
hautgewebes (Fett, Knochen), weniger der Haut. Ferner finden wir
Komplikationen mit Sklerodermie, Naevus, Pigmentanomalien, starkem
Haarwachstum, vasomotorischen Stérungen, Schwachsinn. In beiden
Erkrankungen sind Motilitdt und Sensibilitit meist intakt. Die Aus-
dehnung des Prozesses im Gesicht ist bei beiden Affektionen die gleiche.
Hier wie dort finden wir Ubergiinge in der Ausdehnung des Leidens
vom Befallensein des Gesichtes allein bis zum Befallensein einer ganzen
Korperhilfte. Das legt uns den Gedanken nahe, daf auch pathogenetisch
beide Erkrankungen zusammengehdren: in beiden handelt es sich um
eine ,kongenitale Unterwertigkeit” bestimmter hoherer trophischer
Zentren, deren Untergang zu einem Reizzustand der njederen fiihrt.
Dieser Reizzustand fiithrt bei der Hewihypertrophie zu gesteigertem
Wachstum besonders des Fett- und Knochengewebes. Es liegt kein
Widerspruch darin, daB wir bald einen atrophischen, bald einen hyper-
trophischen ProzeB auf einen Reizzustand zuriickfithren wollen. Weist
doch Roth darauf hin, daB Hemiatrophie und Hemihypertrophie zu-
weilen gleichzeitig beobachtet werden. Bei der Sklerodermie geht dem
atrophischen Stadium ein hypertrophisches voraus. Etwas Analoges
diirfte vielleicht bei der Muskeldystrophie vorliegen, wo atrophische und
hypertrophische Prozesse nebeneinander laufen. Nach operativer Lah-
mung des Halssympathicus wurde Hemiatrophia faciei beobachtet, im
Tierexperiment aber auch Hypertrophie des Ohres (Durdufi). Minor
sah eine Hypertrophia faciei sich nach einer Operation am Hals ent-
wickeln, wo er eine Verletzung eines Astchens oder eines Sympathicus-
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ganglions annimmt. Seeligmiiller sah nach Sympathicusreizung neben
Erweiterung der Pupille eine Abflachung der Wange.

So finden wir auch bei Erkrankungen oder Verletzungen der peri-
pheren Nerven bald atrophische, bald hypertrophische Prozesse an der
Haut 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 Atrophie des Knochens, aber auch
Knochenneubildung mit Hyperostose (Oppenheim, Dimitz). Sehr lehr-
reich sind in dieser Beziehung die Verhaltnisse bei der Syringomyelie.
Wir finden hier als Ausdruck des medullaren Prozesses an Knochen,
Fettgewebe, Haut, sowohl atrophische wie hypertrophische Prozesse.
Die Klinik der Syringomyelie gibt uns dafir sehr schéne Beispiele.
An dieser Sfelle méchten wir besonders darauf hinweisen, daB es
bei der Syringomyelie nicht nur zur Hemiatrophie, sondern auch zu
ausgesprochener Hemihypertrophie des Gesichts kommen kann (Hifzig,
Stihle). Etwas Analoges sehen wir bei Lasion noch héherer Zentren:
so kommt es bei Hypophysistumoren, beim Hydrocephalus internus,
wo wir einen Druck auf die vegetativen Zentren im Zwischenhirn an-
nehmen, bald zur Fettsucht, bald zur Abmagerung. Besonders lehr-
reich ist fiir diese Frage der Fall von Josephy (Zeitschr. f. d. ges. Neurol.
u. Psychiatrie Bd. 93, 8. 62). Hier kam es bel einem zentralen, grob
organischen Proze8 (Porobulbie, solitires zentrales Neurinom) zu einer
hochgradigen Adipositas. Trotz des anatomischen Befundes 148t
Verfasser es offen, ob man die Adipositas auf die Hypophyse oder
auf das Zwischenhirn beziehen soll. Nun kam es bei diesem Fall
nach mehrjahrigem Bestehen der Adipositas zu einem Umschwung,
indem rasch eine Abnahme des Kérpergewichts einsetzte und sich das
Bild einer schweren Kachexie entwickelte. Das Kiorpergewicht sank
dabei von 79 auf 33 kg.

Wie es bei einem nervosen Reizzustand infolge Storung in der zen-
tralen Regulation bald zu einem atrophischen, bald hypertrophischen
Prozell kommen kann, wird uns verstiandlicher, wenn wir eben die re-
gulatorische Tatigkeit des obersten trophischen Zentrums ins Auge
fassen. Der Grund und — sagen wir -— die ,, Technik® der Ernahrung
der Gewebe liegen in der Zelle selbst und in den niedersten trophischen
Zentren. Das obere Zentrum beherrscht nur die allgemeine Regulation
der Erndhrung nach der quantitativen Seite hin, bestimmt nur das
»wie viel”. Fallt 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 Zondek darauf hin, daB Fettsucht und
Kachexie nur die duBeren Pole einer Stoffwechselstérung sind, die an
gleicher zentraler Stelle lokalisiert ist. Fiir unsere Erkrankungen (Hemi-
atrophie oder Hypertrophie des Gesichts bzw. Kérpers) vermuten wir
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die gleiche Stérung an gleicher Stelle. Warum es aber dabei in einem
Falle zu hyper- im anderen zu atrophischen Prozessen kommt, ist
nicht zu beantworten. Moglicherweise hingt es ab von verschiedener
Einstellung der Erfolgsorgane oder ,,von der konstitutionell und kon-
ditionell gegebenen Einstellung des gesamten Regulationsmechanismus®
(Bauer).

Auch eine weitere in diesemn Zusammenhange sich aufdréingende
Frage ist recht schwer zu beantworten: Warum wird von der trophi-
schen Stérung so iiberragend hiufig das Gesicht betroffen? Genau der-
selben Frage begegnen wir bei den extrapyramidalen Bewegungssto-
rungen, die bestimmte Muskeln besonders héufig betreffen. Das stér-
kere Befallensein der unteren Extremitéten bei der Littleschen Starre
erkliren C. und O. Vogt durch eine intensivere GroBShirnkompensation
der Armleistungen dank einer stirkeren Reprisentation des Armes im
GroBhirn. Vielleicht liegt Analoges bei der Trophik der passiven Ge-
webe vor: diejenige des Gesichts ist nicht so, wie die des iibrigen Kér-
pers durch mehrfache Sicherungen (,,Vertretungen®) gewahrleistet.
Fallt hier eine Sicherung weg, dann kommt es zu einer anhaltenden
Storung, wahrend am iibrigen Kérper der Regulationsmechanismus
eher ins Gleichgewicht kommt.

Ob die trophischen Zentren des Zwischenhirns eine somatotopische
Gliederung zeigen, ist noch véllig unbekannt. Besteht eine solche,
dann kénnen wir annehmen, daf die Trophik des Gesichts, die einen
besonders verfeinerten, hoher organisierten Regulationsmechanismus
erfordert, eine phylogenetisch verhaltnismaBig spate Errungenschaft
darstellt, und leicht zu abartigen Stérungen und Degenerationen neigt.
Schaffer bezeichnet als geradezu typisch fiir alle heredodegenerativen
Erkrankungen, dafl diese solche Zentren und Bahmnen ergreifen, die in
der phylo-ontogenetischen Reihenfolge die jiingsten sind. So weist
auch Ziehen darauf hin, daB es deshalb zur isolierten Entwicklungs-
hemmung der Sprache ohne jede allgemeine Entwicklungshemmung
der Hirnfunktionen kommen kann, weil die Sprachzentren besonders
hoch organisiert (phylogenetisch spat erworben) sind.

Es war nicht unsere Absicht, im vorstehenden eine neue Theorie
der Hemiatrophia faciei anzufithren. Wir versuchten lediglich zu
zeigen, daBl die alte sog. zentrale Theorie dieser Erkrankung auch im
Lichte neuerer neurologischer Forschung durchaus diskutabel ist. Mehr
kann man — wenigstens solange wir keine fest fundierte pathologische
Anatomie des Zwischenhirns haben — nichf sagen. Keine Theorie der
Hifp. kann 1009/, Gultigkeit beanspruchen, keine vermag alle Sym-
ptome aller beschriebenen Fille zu erkliren. Bei der Schwierigkeit des
Themas mufl man einige Momente im klinischen Bild der Krankheit
hervorheben, andere mehr zuriickdrangen, um etwas Klarheit zu ge-
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winnen. Recht vieles bleibt dabei noch anfechtbar, vieles unklar. Die
Pathogenese der H.f.p. ist und bleibt eines der schwierigsten Kapitel
der Neurologie.

Neuere Literatur iiber Hemiatrophia faciei progressiva.

1924:
Cassirer und Hirschfeld in Krous-Brugsch: Spezielle Pathologie und Therapie
innerer Krankheiten. Bd. 10, Teil 3, S.635. — Dirska: Dtsch. Zeitschr. f.
Nervenheilk, 80, 310. — Miiller, L. R.: Die Lebensnerven. S.403. — Noica et
Vicol : Ref. Zentralbl. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 89, 57. — Stiefler : Zeitschr.
1. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie 88, 305.

1923:
Gram: Ref. Zentralbl. {f. Neurol. u. Psychiatrie 33, 363. — Kiely : Journ. of nerv.
and ment. dis. 58. — Oppenheim-Cassirer in Oppenheims Lehrbuch. 7. Aufl,,
S. 2166. — Lauerbach: Arch. f. Dermatol. u. Syphilis 144.

1922:
Barkmonn: Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 75, 1. — Ellerbroek: Zentralbl.f.
Gynakol. 46, 898. — Haenel: Miinch. med. Wochenschr. 8. 1292, — John - Klin.
‘Wochenschr. S.1339. — Modelsee: Med. Klinik 8. 518. — Odlendsek: Ref. Zen-
tralbl. f. Neurol. u. Psychiatrie 30, 98. — Osborne: Arch. of dermatol. a. syphilol.
6, 27. — Troemner: Zentralbl. f. Neurol. u. Psych. 82, 101.

1921:
Léri: Bull. et mém. de la soc. méd. des hop. de Paris 87, 1594. — Loewy-Hatten-
dorf: Zentralbl. f. Neurol. u. Psych. 27, 413. — Miiller, L. R.: Verhandl. d. 33.
dtsch. Kongr. £, inn. Med. 8.428. — Sirimpell: Med. Klinik S. 95. — Wagner:
Dermatol. Wochenschr. 78, 877.

1920:
Boenhetm : Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 65. — Hiibner: Dtsch. Zeitschr. f.
Nervenheilk. 65. — Weinberg und Hirsch: Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk, 66. —
Pappenheim: Wien. klin. Wochenschr. S. 894.

1919:
Meyer: Mimnch. med. Wochenschr. S. 253.

1918:
Jellinek: Wien. klin. Wochenschr. 8. 687. — Oppenheim: Neurol, Zentralbl. 87,
513. — Pichler: Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 61.

1917:
Falta: Wien. med. Wochenschr. 8. 302. — Siebert: Dtsch. Zeitschr. f. Nerven-
heilk. 56, 320.

1916:
Kriiger : Neurol. Zentralbl. 85, 17. — Reifi: Miinch. med. Wochenschr. S. 1331.

1915:
Calwalader: Journ. of nerv. a. ment. dis. 42, 155. — Husler: Zeitschr. f. Kinder-
heilk. 10.

1914:
COoenenberg: 1.-D. Bonn. — Grabs: Neurol. Zentralbl. 88, 85. — Léuvy- Valensy:
Paris méd. Nr. 9. — Mailhouse: Medical Record 85, 1198. — Neustidter - Medical
Record 85, 700. — Schultze: Dtsch. med. Wochenschr. 8. 1290.

1913:
Finkelstein: Berlin. klin. Wochenschr. S. 2202, — Hertz and Johnson: Zeit-
schr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie, Referate 9, 443. — Jumentié et Krebs:



630 R. Wartenberg: Zur Klinik und Pathogenese der Hemiatrophia.

Rev. neurol. 26, 117. — Langelaan : Ref. Zeitschr. f. d. ges. Neurol. u. Psychiatrie,
Referate 8, 153. — Langelaon: Rev. neurol. 26, 520.
1912:

Afzelius: Arch. f. Dermatol. u. Syphil. 11. — Huismans: Miinch. med. Wochen-
schr. 8. 2202. — Ingelrans: Echo méd. du Nord 51, 609. — Liithje: Berlin. klin.
Wochenschr. S. 2149. — Sdnger: Berlin. klin. Wochenschr. 8. 813. — Stier:
Dtsch. Zeitschr. f. Nervenheilk. 44, 21. — 7Tetens: Arch. f. Ohren-, Nasen- u.
Kehlkopfheilk. 88, 70. — Variot: Bull de la soc. de p diatr. de Paris, S. 114, —
Zigler: Medical Record 82, 291.

Zusammenfassende Darstellung bei: Cassirer in Lewandowskys Handbuch d.
Neurol. Bd.5. 1914. —— Cassirer: Die vasomotorisch-trophischen Neurosen.
2. Aufl. 1912. — Marburg: Die Hemiatrophia faciei progressiva. 1912. —
Mébius: Der umschriebene Gesichtsschwund. 1895. — In den letzten 4 Arbeiten
auch die dltere Literatur.



