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Die von Ltrscaer als Melkersson-Rosenthal-Syndrom (MRS) be-
zeichnete Symptomentrias (angioneurotisches Odem, periphere Facialis-
lahmung und Faltenzunge) ist spdter durch andere Symptome erweitert
worden. Fiir die beobachteten zentral-nervésen Symptome wurde der
gleiche granulomatdse Entziindungsprozell erwogen, der bei der Cheilitis
granulomatosa (MrEscHER) zua finden ist (BROSER u. BENDER). SCHWARZ
u. ErsamssEr brachten durch einen obduzierten Fall von MRS neue
Gesichtpunkte zur Pathogenese: Sie fanden einen endangiitischen Pro-
zeB, der unter anderem die cerebralen Gefialle betraf, wihrend ,,granulo-
matose Vorginge im Sinne der . .. Cheilitis granulomatosa (MIBESCHER)
am Gehirn nirgends gefunden werden konnten®. Wir konnten jetzt am
Augenhintergrund einer Patientin Gefifiverinderungen beobachten,
die von ScHwARZ u. ELSAESSER gegebene Hinweise auf die Pathogenese
des MRS bekriftigen kénnten. Es handelt sich um den gleichen Fall,
der bereits 1957 eingehend in diesem Archiv von ScHivpr u. Suckow
dargestellt worden ist.

Kasuistik

Vorgeschichte und alte Befunde der Patientin R. H. sind bei ScarMeF u. Suckow,
1957 ausfibrlich beschrieben. Die Symptome des MRS traten erstmalig mit 19 Jah-
ren als voriitbergehende Schwellungen im Lippen- und Wangenbereich auf. Kurz-
dauernde BewuBtseinsverluste, Kopfschmerzen und anfallsartiger Schwindel kamen
spater hinzu. Dariiber hinaus beobachtete man eine fliichtige periphere Facialis-
parese li. und eine Beteiligung des Ii. XII. Hirnnerven. Die histologische Unter-
suchung von excidiertem Gewebe der Unterlippe ergab eine ,,Cheilitis granulo-
matosa’ (MrEscHER). Pneumencephalogramm und mehrfache Liquoruntersuchun-
gen waren unauffsllig. Die Lippenschwellung blieb schlieBlich stindig, im Ausmaf
wechseind, bestehen. Im 29. Lebensjahr ,,Hepatitis epidemica®. Mit 31 und
33 Jahren Progesteronbehandlungen wegen des Ausbleibens der Periode. Bei
stationdrer Aufnahme mit 32 Jahren wurde angegeben, daB ,,das Unterhautgewebe
an einigen Stellen, besonders an der Innenseite des re. Oberarms, im Bereich der
re. Schulter, an der Riickseite des re. Oberschenkels . . . umschrieben verfestigt®
erschien. Ahnliche Befunde wuren 1 Jahr und 5 Jahre spiter beschrieben,
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Wiahrend eines Krankenhausaufenthaltes mit 39 Jahren kam es kurzzeitig zu
anfallsartigen stechenden Schmerzen beim Luftholen im Herzbereich, die in die
li. Schulter ausstrahlten. Die letzte stationire Beobachtung erfolgte vom 2.12. big
15, 12. 1966 und vom 4. 1.—27. 1. 1967 in unserer Klinik. Die Einweisung erfolgte
wegen der in letzter Zeit beinahe téglich aufgetretenen Schmerzen im 1i. Stirnbein-
und Scheitelbeinbereich. Beschwerden von seiten der Augen wurden nicht ange-
geben.

Abb. 1. Augenhintergrund des rechten Auges der Patientin R.H. bei direkter

ophthalmoskopischer Beobachtung. Zeichnerische Darstellung des oranahen Be-

zirks bei 9 Ubr. Die Endéste der V. temp. sup. zeigen Einscheidungen. Die arterio-

vendsen Verbindungen werden wabrscheinlich von nadelohrformigen Schlingen ge-
bildet, die ebenfalls Einscheidungen erkennen lassen

Bejund 1966/67. 4ojihrige, kriftig gebaute, etwas adipose Pat. pyknischer
Konstitution mit einer fleischigen, wulstigen VergroBerung beider Lippen, des um-
gebenden Gewebes und einer Lingua plicata. AuBerdem waren ein spitzer Gaumen
sowie eine etwa markstiickgrofle, stark druckschmerzhafte, berithrungs- und klopf-
empfindliche Zone iiber dem li. Scheitel auffillig. Der NAP I li. wurde als stark
druckschmerzhaft angegeben. Im @ibrigen fanden sich abgesehen von einem Rechts-
abweichen der Zunge, einem linksbetonten PSR und li. fehlenden BDR neurologisch
keine Auffilligkeiten. Lumbaler Liquor mit geringer Pleocytose (22/3 Zellen),
flacher Mastixlinkskurve. EEG wie in den Jahren vorher unaufféllig. Routinelabor-
untersuchungen o. B. Oscillographischer Befund regelrecht. Im EKG Zeichen einer
gestorten Erregungsriickbildung. Schidelréntgenbefund unauffallig.

Bei der am 14. 12. 1966 erfolgten angendrztlichen Untersuchung fanden sich
Gefifveranderungen in der dupersten Fundusperipherie des re. Auges (Abb. 1) bei
9 Uhr. Der betroffene Bezirk wird oben und unten von den etwa radisir verlaufenden
Endasten der V. temporalis sup. eingerahmt. Den oberen Venenast kreuzt eine
feine Arterie, die zwischen den beiden vendsen GefdBlen ebenfalls etwa radifir nach
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peripher verlduft. Dort sind drei mit ihrer Konvexitét nach zenfral gerichtete
Gefifischlingen sichtbar, die offenbar arterielles GefdB und vendse Gefife lber-
briicken. Diese Schlingen weisen wie mehrere, den Venen zuzuordnende Gefélle
weiBle Einscheidungen auf. Zartes weifles Gewebe hiillt die Schlingen an ihrer Basis
ein und findet sich in ihrer Umgebung. Die mittlere Schlinge scheint etwas iiber das
Niveau der Netzhaut hervorzuragen. Eine fotografische Dokumentation war auf
Grund der peripheren Lage der Verdénderungen nicht méglich.

Besprechung

Uber die Symptome der Patientin, die auf eine Beteiligung des
Nervensystems hinweisen, wurde an anderer Stelle bereifs berichtet
(ScumveF u. Suckow; Sucrow). Gegenstand der Betrachtungen sollen
hier die neu beobachteten Augensymptome sein. Mitteilungen tiber
Augenverdnderungen beim MRS finden sich in der ophthalmologischen
Literatur recht spérlich.

Mehrfach wurden nur Lidddeme mitgeteilt (Hormawy, HorNsreIN, GUNTHER
u. Meziverrz; Korir). HormawN beschrieb auflerdem einen einseitigen geringen
Exophthalmus. AxesTwukRM u. Frick beobachteten aufler Schwellungen der
Augenpartie unter anderem eine einseitige Parese des rechien unteren geraden
Augenmuskels. Beeinfluft durch die Vorstellungen Marcommsanis und die frihere
Deutung des MRS als eine Stérung im Bereich des Ganglion geniculi wurden von
Kocm Keratoconjunctivitis sicca, verminderte Tr#nensekretion, in einem Fall
sogar ein Zustand nach Keratitis parenchymatosa auf das Syndrom bezogen.
Ahnlich duBerten sich GASSLER u. BERTHOLD.

Andere bekanntgewordene Augensymptome lassen sich mit der bisherigen
Auffassung von der Pathogenese des MRS als einer ,,generalisationsfahigen, rezidi-
vierenden Granulomatose® (HorwsTEIN) schwieriger in Einklang bringen. Die von
BrosER u. BENDER beobachtete doppelseitige Internusparese auf eine supranucleare
Schidigung zu beziehen, ist wohl berechtigt. Es liegh nahe, an eine internucleare
Ophthalmoplegie zu denken, der oft eine Lision kleiner Briickengefifie zugrunde
liegt.

Es ergeben sich Anknipfungspunkte zu den von ScHWarz u.
E1sARSSER sowie von SCHUPPENER U. WINKLER erhobenen Befunden
und unserem Fall. ScEWARZ u. ELsARsSER fanden Elastica- und Intima-
verdickungen an den Geféflen aller Organe. SCHUPPENER stellte bei der
Cheilitis granulomatosa ,,beachtliche Gefafiprozesse* fest. Ahnliche Ver-
inderungen liegen vermutlich auch an den NetzhautgefiBen unserer
Patientin vor. Die im vorliegenden Fall vorhandenen GeféBeinscheidun-
gen betreffen offenbar die peripheren schlingenartigen Bégen dicht vor
der Ora serrata, die nach MARQUARDT als kurzgeschlossene GefiBbahnen
anzusehen sind. Auffallend ist das Vorkommen der Verdnderungen an
diesem Abschnitt des retinalen Kreislaufs, Dirfte der hier lokalisierte
ProzeB doch einmal Gefédlle eines bestimmten Kalibers, zum anderen
arteriovendse Verbindungen betreffen. Im Fall von ScawARZ u. E1sAEs-
sEr waren es ebenfalls besonders die kleinen arteriellen GefiBe mit
einem Durchmesser von 0,3 mm und weniger, die die pathologischen
Verdnderungen aufwiesen. Auch die am Hirnparenchym von den Autoren
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gefundene Granularatrophie ist Ausdruck dafiir, dali HirngefédBe eines
bestimmten Kalibers geschidigt sind.

StrrnvorTH, BrosErR u. BENDER beobachteten in einem Fall eine
retrobulbare Neuritis. Korre, AxasTwurM u. Frick das Auftreten
einer Stauungspapille, ein Augenhintergrundsbefund der beschriebenen
Art ist unseres Wissens jedoch bisher beim MRS noch nicht mitgeteilt
worden. HORNSTEIN u. SCHUERMANN wissen in ihrer umfassenden Dar-
stellung nichts iiber ophthalmoskopische Verdnderungen in Verbindung
mit einem MRS zu berichten. Auch in den jingsten, das MRS betreffen-
den Arbeiten (GoTTwALD) ergeben sich diesbeziiglich keine neuen
Gesichtpunkte. Wenn ,,periphlebitische’ Verdnderungen bisher in Ver-
bindung mit einema MRS auch unbekannt waren, so weil man doch, daB
dhnliche Befunde in Verbindung mit anderen Allgemeinerkrankungen
auftreten kénnen. Erwidhnt seien in diesem Zusammenhang die Beob-
achtungen bei der Thrombangiitis obliterans (Harmsdck) und bei der
multiplen Sklerose (DopEN, DopEN u. ApAMS).

Vielleicht ist in den beschriebenen Befunden ein Hinweis auf die
Pathogenese, insbesondere der zentralnervisen Stérungen des MRS zu
sehen. Moglicherweise ist es nicht der generalisationsfihige granulo-
matdse ProzeBl, der die Schwellungen und Lahmungserscheinungen
hervorbringt, sondern die ,,QefaBstorung, die zu Permeabilitdtsstorungen
und zam Odem fihrt* (GUNTHER u. MEINERTZ). Der mitgeteilte Befund
konnte die Ansicht SCHUPPENERs bekraftigen, daf ,es sich beim MRS
um ein ... entziindliches Geschehen im Gebiet der peripheren Gefifle
handelt*.

Zusammenfassung

Es wird iiber Einscheidungen von Netzhautgeféflen in der Fundus-
peripherie an einer 40jihrigen Kranken berichtet, bei der seit 21 Jahren
Symptome eines Melkersson-Rosenthal-Syndroms bestehen. Der Augen-
hintergrundsbefund wird mit der Allgemeinerkrankung in Verbindung
gebracht und als Hinweis auf die primir vasculdre Pathogenese der
Symptome angesehen.
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