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II. Hereditdre Anlage zur Blasenbildung
(Epidermolysis bullosa hereditaria).
Aus der Poliklinik

von

Prof. H. Kobner in Berlin.

Beobachtungen von in Familien verbreiteter und durch Genera-
tionern hindurch vererbter Neigung zur Blasenbildung auf der Hant
sind erst seit Kurzem bekannt gemacht worden. A. Goldscheider')
welcher 1882 eine solche bei einem 22 jdhrigen Musketier sah, resp.
anmamnestisch von dessen Geschwistern, Vater und Grossmutter, sowie
Ad. Valentin® in Bern, welcher 1884 von 11, vier aufeinander-
folgenden Generationen einer Berner Bauernfamilie angehdrigen Fa-
milienmitgliedern, speciell einem 16jihrigen Knaben der vierten Ge-

neration ausfiihrlich berichtete, heben mit Recht hervor, dass ihnen

gleiche Thatsachen aus der Literatur nicht bekannt seien. Mit Riick-
sicht hierauf und bei dem in die Augen springenden practischen so-
wie mehrfachen theoretischen Interesse médgen die nachfolgenden Fille
einer Familie aus Potsdam hier publicirt werden, welche im Sommer
1885 in meine Poliklinik kam und in-allen Sticken den obigen Be-
obachtungen, namentlich denjenigen Valentin’s, gleicht.

Am 9. Mai 1885 erschien zuerst der 15 jihrige Max L. mit Bla-
sen an den Fusssohlen. Nach seiner Aussage litt er an solchen Aus-
briichen seit seiner Kindheit, sowie zwei seiner Briider, deren einer
im letzten October an Scharlach gestorben war; doch traten sie immer
nur vom- Frihjalir bis zum Herbst auf, und zwar lediglich am Fusse,
(bes. an der Fusssohle, dem &Husseren Rand und der Ferse, zwischen
den Zehen und am Fussriicken), ausserdem am Sitze des Strumpf-
bandes unterhalb des Kniees, niemals an den Hinden oder sonst wo.
Max L. ist blass, schwichlich entwickelt, mit schmalem, kaum einem
13 jihrigen Kunaben entsprechenden Thorax, zarter, fettarmer Haut, sehr
schlaffer Musculatur und consecuctiver Scoliose. Ausser an Masern hat
er im 3. Jahre eine Gehirnentziindung und im 7. Ileotyplus iiberstanden.

Am 16. Juni folgte die 36jilirige Mutter, Kaufmannsfrau Jo-
hanna L. mit ihrem 12'/; Jahre alten, seiném Alter entsprechend
aussehienden, aber auch etwas blassen Sohne Harry L., der seit dem
2. Lebensjahre eben solche Blasen auf beiden Fiissen bekommt, an
denselben Stellen, wie der #ltere Bruder, ferner unter dem oberhalb
des Kniees getragenen Strumpfband und zuweilen auch auf einem
missig erhabenen Naevus pigmentosus an der Innenseite des linken
Unterschenkels nach dem Knie, welcher die Form eines 3'/, cm hiohen
und an der Basis 2 cm breiten, gleichschenkligen Dreiecks mit ab-
gerundeten Ecken hat.

Am Sitz der Hosentriger haben diese beiden #lteren Knaben
(zum Unterschiede von dem Falle Valentin’s) niemals Blasen be-
kommen. Auch begannen dieselben erst im zweiten Lebensjahre,
nachdem beide zn gehen anfingen. .

Der dritte im October an Scharlach gestorbene Knabe, das ilteste
Kind aus der 2. Ehe der Frau, bekam schon im ersten Lebensjahr an
Hautstellen, welche eingewickelt wurden, besonders in der Genitocrural-
falte, Blasen, an den Fiissen erst, nachdem er laufen gelernt hatte. Das
Scharlaclifieber verlief nur mit rothen Flecken, olme dass es zur Pro-

duction jener gekommen wire. Der Tod erfolgte schon nach vierzehn’

Tagen, nach Entsteliung eines Driisenabscesses am Halse.

Das jiingste Kind, ein vierjihriger Knabe, ist kriftig, lebhaft,
mit gesunder Gesichtsfarbe und hatte noch niemals Blasen.

Die Mutter selbst, eine ziemlich kriftig gebaute, gut genihrte
Frau ist unter sieben Geschwistern (drei Briidern und vier Schwestern)
die einzige mit dieser Affection behaftete, auch ihre Eltern und Gross-
eltern hatten keine solche Blasenausbriiche. Auch ihre beiden Gatten
hatten niemals solche. Himophilie und andere hereditire Krankheiten sind
nicht in der Familie. Weder die Frau noch ihre Séhne haben je-
mals an Urticaria, noch an sonstigen Angioneurosen gelitten. Die
Haut der Frau, sowie der Kinder, fihlt sich normal an und scheint
am ganzen Korper normal zu functioniren. Sie bekommt, soweit sie
'siclh erinnert, seit ihrem vierten Lebensjahre, iiberall wo Druck auf
~ ihre Haut einwirkt, namentlich an den Fissen, unter dem Strumpf-

band und unter dem Corset, genau entsprechend dessen in der Taille
einschneidender Schniirlinie Blasen.

Als Midchen bekam sie solche auch an den Hinden bei weib-

lichen Handarbeiten, z. B. beim Strumpfstricken an den Druckstellen
- der Stricknadéln.  Jetzt hdlt sie sich deshalb von solchen Arbeiten
fern; hilft sie aber einmal in der Wirthschaft mit, so bekommt sie
auch jetzt noch daselbst Blasen.

1) Monatsh. f. pr. Dermatol. 1882, No. 6.
%) Ueber hereditire Dermatitis bullosa u. hereditires acutes Oedem. Ber-
lin. klin. Woch. 1885, No. 10.

Dieselben entstehen nach. ihrer Augabe unter dem Corset so,
dass, wenn sie sich einige Stunden am Tage geschniirt hat, sie Abends
einen rothen juckenden Streifen und am nichsten Morgen léngs
desselben dichtgestelite kleinere und grossere zarthiutige Blasen be-
merkt. Diese éntleeren ihren wasserklaren Inhalt, nachdem sie bin-
nen 1 bis 2 Tagen sich stirker gefiillt, entweder selbst, oder Pat.
sticht sie an. Dann heilt die Basis ohne Narben. An den Fusssoh-
len sind die Blasendecken dicker, platzen nie von selbst; beim Ein-
steclien fliesst der.Inhalt nie aus, sondern ist dicklich, etwa geléeartig.
Nach dem Einstechen  fiillen sich letztere mit Eiter, wihrend die
Blasen am Fussriicken collabiren und der Blasengrund zu eitern be-
ginnt und gleich jenen zu meistens nur oberflichlichen Ulcerationen
wird. In Folge solcher fast ununterbroclien einander folgender Bla-
seu resp. deren Ulcerationen kann sie fast den ganzen Sommer hin-
durch nicht ausgehen, dagegen kann sie im Winter weite Wege machen.
Trug sie aber beim Tanzen enge Schuhe, so erschienen auch dann
am Fussricken in einer Linie etwas linter der Basallinie der Zelen,
welche auch im Sommer durch - den Druck ilirer Pautoffeln gewdhn-
lich erkrankt, Blasen.

Nach der ergiinzenden spiteren Aussage ihrer Mutter, einer riistigen,
70jihrigen Frau, die weder spontan noch auf vorgenommene - Reibung
solche bekommt, musste ihre Tochter vom 6. Jahre an wegen des
schmerzhaften Auftretens in Folge jener Behaftung im Sommer stets
in die Sclule getragen werden. Wihrend eines schweren Typhus
aber, den sie vor 8 Jahren zugleich mit dem erstgenannten 19 jihirigen
Sohne durchmachte, blieb sie frei davon. Die Neigung dazu soll seit
der M#dchenzeit sich nicht verringert haben. —

Rieb man wihrend etwa 3 Minuten sanft den Fussriicken der
Patientin mit deur Daumen, so rithete sich die Haut gleichmissig im
entsprechenden Umfange, die Epidermis stiess sich aber nur im Um-
fange von 2 cm Linge und 1 cm Breite ab, und das Rete Malpighii
lag bloss. Die Pat. gab dieses Bild als gleich demjenigen nach spon-
taner Abstossung oder nach Abkappung einer Blasendecke an. Auch

folgte ihrer Voraussage gemiss an dieser Stelle oberflichliche Eiterung.’

Bei dem 15 jihrigen Sohne entstanden unter sanftem Reiben am
Fussriicken, das etwa 5 Minuten fortgesetzt wurde, 2 bohnengrosse
nissende Stellen von gleichem Ausselin wie bei der Mutter und eine
annihernd 20 Pfennigstiickgrosse Blase mit schlaffer runzliger Decke,
nach deren Anstechen klare Lymphe ausfloss und ein mnicht ge-
rotheter, nissender, noch mit Epithel bedeckter Boden zu Tage trat.
Die Réthe um die Blase herum, wie auf der ganzen Reibuugsfliche
schwand ziemlich rasch. Die Kinder und die Frau schwitzen nicht
ibermissig, doch werden die Striimpfe im Sommer stets feucht.

An mehreren mit dem Fingernagel am Riicken uud der Brust
des #ltesten Knaben gezogenen Strichen bildeten sicli rothe, missiges
Brennen verursachende Streifen; die Druckstriche selbst blieben blass
und erhoben sich nur wenig. Das Ganze glich keineswegs eiuer Urti-
caria factitia. Auf versuchsweise kriftize Reibung auf dem Riicken
wihrend 4 bis 5 Minuten entstand nur intensive Rothe, aber keine
Abstossung, noch blasige Abliebung der Epidermis. '

Die mikroskopisclie Untersuchung der abgekappten Blasendecke
zeigt unter dem normalen Stratum corneum iu ziemlicher Dicke eine
Reihe von Zellschichten, die ganz normale Verhdltnisse, besonders
normale, durchh Bismarkbraun oder. Carmin tief gefirbte Kerne auf-
weisen und bis in die Schicht der Stachelzellen hineinreichen.

Es ist wohl ziemlich evident, dass wir es in allen diesen Fillen
mit einer angeborenen Anlage der Haut selbst, bezichungsweise der
Epidermis, zu thun haben, vermdge welcher eine Trennung der wei-
cheren, jingeren Schichten der letzteren unter #usseren mechanischen

Schidlichkeiten, namentlich Druck, mit nachfolgender Exsudation viel -

leichter als bei einem gesunden Hautorgan eintritt, bei welchem, wie
schon Valentin zutreffend parallelisirt hat, Blasen an einzelnen Thei-
len erst durch viel linger einwirkenden und viel stirkeren Druck, wie
beim Rudern, Graben und anderen ungewolinten Arbeiten erzeugt wer-
den konnen.

Diese geringere Widerstandstihigkeit der Haut suchen wir mit
Goldscheider,  welcher den gleichen histologischen Befund hatte,
wie wir, wesentlich in einer ausgesproclhien hereditdren resp. congenitalen,
abnorm leichten Loslichkeit der Stachelzellenschicht, innerhalb oder an der
oberen Grenze, an welcher die Trennung erfolgte, so dass wir in diesen Fél-
len einen Typus derjenigen Blasenbildung vor uns selien, welche Auspitz
als ,akantholytische“ zum Unterschied von den entziindlichen Blasen
bezeichnet hat. Gegen diese letztere Auffassung, welche in der von
meinem geschitzten Freunde A. Valentin gewdhlten Bezeichnung:
Hereditire Dermatitis bullosa ihren Ausdruck findet, scheint mir erstens
der unter meinen Augen hervorgetretene Vorgang der leichten Ab-
stossungsfihigkeit der oberfiichlichen Epidermisschichten sowie der
Blasenbildung selbst zu sprechen, bei welcher dusserst rasch nach der
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kiinstlich hervorgerufenen Fluxion die Epidermis emporgehoben wurde,
die Nachbarschaft aber keine entziindliche, vielmehr nur transitorische
Réthe und keine Temperaturerhhung darbot. Ein Entziindungshof
trat bei den spontan, wie experimentell erzeugten Blasen erst nach
deren Eréffnung und secundédren Eiterung auf.

Zweitens spricht die ganz wie in dem Falle von Valentin nur
periodisch, nur in der heisseren Jahreszeit, -offenbar unter der
begiinstigenden Macerationswirkung des Schweisses oder wie  bei
Valentin einer sonstigen Fliissigkeit zu Tage tretende bullése Affec-

tion fiir eine primire Schiddigung uud Lockerung des Zusammenhanges

der Epidermis. Seine Angabe, dass ,die Behafteten bei der Ar-
beit nicht in die Hinde spucken durften, da sonst (ebenso wie beim
Schwitzen) sicher Blasen entstauden, Einfetten der Hande oder Ein-
reiben mit trockener Erde dagegen von Nutzen gewesen sei“, erscheint
wie ein experimenteller Beleg dafiir. Fiir eine Anndherung dieser
Blasenbildung an Reizungen von Gefissnerven der Haut, “wie sie
Valentin durch Exemplification des hereditiren = acuten Oedems
(Quincke u. A.) im Auge zu haben scheint, liegt kein thatséchlicher
Anhaltspunkt vor. Die vou uns ausdriicklich zur Ermittelung der
Reizbarkeit der Hautnerven angebracliten Striche haben, wie bemerkt,
keine Urticaria factitia, nicht einmal besonders breite oder anhaltendeé
Rithe erzengt.

Drittens fehlen diesen Blasen, histologisch betrachitet, alle diejenigen
Degenerationsvorginge an den Zellen der Schleimschicht, welche wir
mit Haight, Auspitz, Touton u. A. an entziindlichen Blasen theils
als Vacuolenbildung uim die Kerne, theils als Bildung eines Maschen-
und Fachwerks im Innern dieser Blasen constaut finden.

Es -bilden diese Fille von angeborener Anlage zur Blasenbildung,
welche ich deshalb mit dem nichts préjudicirender und woll allge-
meiner als Akantholysis (vou dxavids="S8taclel) verstdndlichen Namen:
Epidermolysis bullosa hereditaria benennen mdchte, zugleich ein
Prototyp fiir das Versténdniss einzelner Fille von acquirirter Blasenbildung
im Gefolge anderweitiger, meistens ldnger bestehender Hautkrankheiten,
bei welchen nach oft sehr langer Abschuppunug die Resistenzfiliigkeit und
Ernghrung des Rete Malpighii zuletzt sehr gelitten hat. Als Beispiel
mbge an einem seiner Zeit von Auspitz') selbst beschriebenen Fall
von inveterirter diffuser Psoriasis bei .einem 40 jilrigen Manne er-
innert sein, bei welchem durch jahrelange Medication wohl eine
Verminderung der Abschuppung und Réthung, - statt derselben aber
umschriebene Blidschen- und Blasenbildung auftraten, die sich allm#h-
lich unter allgemeinem Marasmus zu einem clirouischen Pemphigus
mit grossen Blasen entwickelten.

* Zum Schlusse miissen wir unser Bedauern anssprechen, trotz der
iiblen socialen Folgen jener Anlage, welche in den Fillen von Va-
lentin und Goldscheider zur Militiruntauglichkeit und in- einigen
von Valentin auch zum Aunfgeben des Berufs als Ackerbauer néthig-
ten, kein sicheres Mittel dagegen gefunden zu haben. lusbesondere er-
wiesen sich adstringirende Béder und Umschlige, so wie schou friilier ver-
sclhiledene andere Arznei- und kalte Flussbdder, ebenso auch austrock-
nende Pulver fruchtlos, und wir mussten uns anf die antiseptische Behand-
lung oder leichte Cauterisation der aufgebrochenen Blasen beschrinken.
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