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Von den zahlreich in der Literatur vorhandenen Arbeiten,
die sich mit der Behaarung des Menschen befassen, iber-
wiegen weitaus diejenigen iber abnorm auftretende Be-
haarung in ihren verschiedensten Formen, also allgemein
gesagt liber die sogenannte Hypertrichosis, das heisst: das
Auftreten von Haaren entweder an solchen Korperstellen,
welche zu keiner Zeit und bei keinem Geschlechte mit Haaren
besetzt zu sein pflegen (Heterotopie der Behaarung) oder
an solchen, welche normalerweise in dem entsprechenden
Alter oder bei dem betreffenden Geschlechte nur mit Lanugo
bekleidet zu sein pflegen (Heterochronie und Heterogenie
der Behaarung). Dabei wire z. B. zur ersten Gruppe eine
Behaarung am Steiss, an der Stirne zu rechnen, zur zweiten
die vorzeitige Behaarung von Schamberg, Achselhohlen,
sur dritten der weibliche Schnurrbart und Vollbart. Zu
diesen Formen der Hypertrichosis circumscripta kdme dann
noch die Hypertrichosis universalis, die bei den sogenannten
Haarmenschen gefunden wird, welche von jeher als grosse
Seltenheit auch das Interesse der Laien zu wecken gewusst
haben und in Schaubuden jetzt noch wie frither dem stau-
nenden Publikum gezeigt werden.

Dieser, wie schon bemerkt, wissenschaftlich héiufig
bearbeiteten Gruppe gegeniiber ist die Literatur iber
mangelnde Behaarung beim Menschen relativ klein, und
scheiden wir, um dies sofort vorwegzunehmen, alle Fille
sowohl angeborener als auch spater auftretender umschrie-
bener Haarlosigkeit (sogenannte Alopecia arcata), welche
den grossten Raum in der hier in Betracht kommenden
Literatur einnimmt, sowie auch noch die im spéteren Ieben
auftretende, sich allmihlich entwickelnde totale Haar-
losigkeit von unserer Betrachtung vollig aus, so dass uns
aur noch die Fille von angeborener totaler Haarlosigkeit
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iibrig bleiben, s0 schrumpft das hierzu geeignete Material zu
einem Minimum zusammen.

Wihrend nun bei der abnorm auftretenden Behaarung
die Entwicklungsvorgange ziemlich offen zutage liegen (Ver-
mehrung oder Persistieren von Lanugohirchen, abnorm
starkes Wachstum der bleibenden Haare, W
selben an ungewohnliche

achstum der-
n Orten und zu ungewdhnlichen
Zeiten), so ist bei der bei der Geburt vollig mangelnden Be-
haarung €ine ganze Anzahl von Eventualititen der Ent-
wicklung resp. Nichtentwicklung der Haare zu beriicksich-
tigen (war gar keine Haaranlage vorhanden? waren Woll-
haare vorhanden, die wieder ausgefallen sind? wird der
bleibende Haarwechsel ausbleiben? etc. etc.). Diese Klar-
heit der Verhdltnisse auf der cinen und Unklarheit auf der
anderen Seite machen sich nun natu

rgemass auch in der
Nomenclatur geltend. Wihrend es nimlich gelungen ist,

bei den Formen der Hypertrichosis durch die Zusitze total
resp. circumscript, heterotop, heterochron, heterogen prazise
Begriffe zu schaffen und nie das Bediirfnis nach einer neuen,
prignanteren Nomenclatur gedussert wurde, ist iiber dic
cinheitlich aufzustellenden Bezeichnungen der verschiedenen
TFormen der Haarlosigkeit schon mancher Streit entbrannt.
Bevor man jedoch hierauf niher eingehen kann, ist es un-
umginglich notwendig, in Kiirze die Hauptpunkte der Haar-
anlage und Haarentwicklung beim Menschen zu berihren.

Die erste Haaranlage findet sich beim Menschen un-
gefihr im 3.—4. Monat des Fotallebens, und zwar treten
Haaranlagen zuerst in der Augenbrauengegend, dann an
der Stirne, am Schideldach auf, weiterhin am Rumpf, an
Armen und Beinen, und zuletzt, ungefihr im 6.—7. Fotal-
monat, an Hand- und Fussricken.

Ungefihr in derselben
Reihenfolge kommt es dann

sirka 1 Monat spiter zur Ent-
wicklung der Haare selber. Es bildet sich namlich auf der
Oberfliche der Haut zunichst eine kleine, flache Erhaben-
heit, die durch Wucherung der Zellen des Stratum Malpighii
erzeugt wird. Mit dem Fortschreiten dieser Wucherung
senkt sich dieselbe unter Abflachung der Erhabenheit in

Form eines soliden Zapiens in die Tiefe des Coriums. Als-

;—
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bald beginnt an der tiefsten Stelle dieses Zapfens vom Corlum
aus eine Anhidufung runder und spindelférmiger Zellen auf-
zutreten, die einerscits einen knopfférmigen Fortsatz, die
spiatere Haarpapille, in den Epithelzapfen hineinsenden,
andererseits denselben umwachsen, sich zu Bindegewebe
transformieren und den Haarbalg Dbilden, wihrend der
Epithelfortsatz sich zur &dusseren Wurzelscheide umbildet.
Denn indem die sich bildende Papille denselben einstiilpt,
scheidet sich gleichzeitig in seinem’ Innern eine konisch
gestaltete, mit der Spitze nach der Hautoberflache gerichtete
Zellpartie ab, die Unna als primitiven Haarkegel bezeichnet,
und aus der sich das Haar mit der inneren Wurzelscheide
herausbildet. Der primitive Haarkegel umwichst zunichst
die Papille, er verlingert sich nach oben, lisst alsbald eine
von der Spitze nach der Tiefe zu fortschreitende Verhornung
ceiner Elemente und eine Differenzierung derselben in der
Weise erkennen, dass sich eine hellere Mantelschicht und
ein dunklerer Kern bildet, jenes die innere Wurzelscheide
mit ihren 3 Zelllagen, dieses das Haar mit seiner Rinden-
substanz und der Cuticula, aber ohne Marksubstanz, die
den fotalen Haaren fehlt. Das Haar selber wiichst schneller
als die innere Wurzelscheide, es durchbricht dieselbe an der
Spitze und schiebt sich mit der letzteren zwischen den
Epithelzellen oft in spiraligen Windungen hindurch, bis es
an die freie Oberflache gelangt. — In dieser Weise bedeckt
sich also die Korperoberfliche des Fétus ungefihr um den
8 Monat mit einem Haarkleide (Primérhaare), das jedoch
nicht lange bestehen bleibt. An seine Stelle treten vielmehr
bald die markhaltigen, lingeren und stdrkeren Haare des
spiateren Lebens (fotaler Haarwechsel), eiue, wie Pinkus
sich ausdriickt, mauserungsartige Auswechslung des Haar-
kleides, die beim Menschen hiufig vollig intrauterm ver-
Liuft und in den meisten Fillen bereits vor der Geburt
beendet zu sein pflegt. Es wird bei dieser Mauserung also
das fotale (primire) Flanmhaarkleid gegen die als bleibend
oder sekundir zu bezcichnende, mit neuen Eigenschaften
ausgestattete Behaarung vertauscht, deren hauptsichlichste
die Fahigkeit ihrer Follikel ist, in kontinuierlichem Defluvium
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und Nachwuchs wechselnd die Haartypen des spdteren
Lebens — Kopfhaare, Barthaare, Korperhaare — zu ihrer
typischen Zeit hervorgehen zu lassen.

Aus Storungen dieser soeben geschilderten normalen
Vorginge ldsst sich nun eine ganze Reihe theoretischer
Méoglichkeiten ableiten, die fir den angeborenen Haarmangel
in Betracht kommen und wobei wir dem vorziiglich {iber-
sichtlichen Schema Bettmanns folgen, das nicht die Art
und den Umfang, sondern das zeitliche Einsetzen und die
Folgen der Schidigung betont:

A. Die Storung trifft den Fotus vor Anlage der Haarkeime.

‘Mogliche Folgen:

1. Volliges Unterbleiben der Haaranlagen.

2. Verspitung der Haaranlagen.

B. Die Storung wirkt auf den Fotus wihrend der Ausbildung
der Primérhaare.

Mogliche Folgen:

1. Verzdgerte Ausbildung der Primirhaare.

2. Definitive Unterbrechung der Ausbildung.

3. Dysplasie der Haarkeime.

C. Die Stdrung betrifft den fotalen Haarwechsel.

Mogliche Folgen:

1. Der Haarwechsel unterbleibt
a) mit Erhaltenbleiben des Primirhaares, eventuell

mit Weiterwachsen desselben,
b) mit Untergang des Primirhaares.

2. Der Haarwechsel verzogert sich, d. h. das Lanugo-
haar fillt zur normalen Zeit oder spiter aus und
das Sekundirhaar entwickelt sich abnorm spat.

In Anlehnung an diese dusserst iibersichtliche Einteilung
der Formen des angeborenen Haarmangels ist fiir die frither
fiir alle Arten der Haarlosigkeit, sowohl die angeborene, als
auch die erworbene, die universelle wie die circumscripte,
beniitzte Bezeichnung ,,Alopecie‘‘ schon langst eine Reihe
anderer, den speziellen pathologischen Verhiltnissen mehr
Rechnung tragender termini technici in Vorschlag gebracht
worden, die leider noch nicht allgemein akzeptiert sind.

Diese Nomenclatur (hauptsdchlich von Ziegler, Bomnnet,
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Audry, Déring immer wieder verfochten) benennt die den
Fétus vor Anlage der Haarkeime treffende Schidigung im
Haarwachstum (Gruppe A obigen Schemas) Atrichia und
die den Fotus wihrend der Ausbildung der Primirhaare
und wihrend des fotalen Haarwechsels treffende Stérung

(Gruppe B und C obigen Schemas) Hypotrichosis.  Der

Ausdruck Alopecia ist fiir den angeborenen Haarmangel

ausgemerzt und ist fir die Bezeichnung samtlicher Formen
des Verlustes schon vorhandener Sekundarhaare mit ihrer
verschiedenen Aetiologie reserviert. Wir kimen demnach
zu folgendem ecinfachen und iibersichtlichen Schema:
1. Angeborener Haarmangel.
1. a) Atrichia universalis (congenita): Fehlen der Haar-
anlagen am ganzen Korper.

b) Atrichia partialis (congenita): Fehlen der Haar-
anlagen an einer oder verschiedenen Kérperstellen.

2. a) Hypotrichosis universalis (congenita): Haaranlagen
iiberall normal ausgebildet; Primérhaare vorhanden
oder fehlend, jedenfalls kein Ersatz durch Sekundér-
haare am ganzen Korper.

b) Hypotrichosis partialis (congenita): Derselbe Vor-
gang an einer oder verschiedenen Kérperstellen.

11. Spiter auftretender Haarmangel.

1. a) Alopecia universalis: Volliger Verlust des vorher
vorhandenen Sekundirhaares.

b) Alopecia partialis seu areata: Teilweiser, um-
schriebener Verlust des vorher vorhandenen Sekun-
darhaares.

Natiirlich wird nun sehr oft, wie Bettmann und andere
mit Recht betonten, die Rubrizierung eines bestimmten
Falles in eine der oben angefithrten Kategoricn auf Grund
der rein klinischen Untersuchung direkt unmoglich sein, da
in sehr vielen Fallen eben die makroskopische, klinische
Betrachtung zum genannten Zwecke vollig versagen wird,
2. B. bei den haarlos geborenen und spater haarlos gebliebenen
oder auch spiter behaarten Fillen, wo immer noch ver-
schiedene Mboglichkeiten obigen Schemas gegeben sind.
Einfacher sind jene Fille, in denen das Kind mit dem embryo-
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nalen Haarkleid geboren war und der Zustand der Kahlheit
dem Ausfallen der Lanugo folgte. Immerhin kénnen sich
auch hier Schwierigkeiten bieten, wenn z. B. Patient spit
in Beobachtung kommt, cine vertraunenswiirdige Anamnese
iiber die Behaarungsverhiltnisse zur Zeit der Geburt nicht
su erhalten ist etc. Hier tritt eben dann die anatomisch-
mikroskopische Untersuchung in den Vordergrund und von
dicser kénnen wir sichere Aufschliisse dartiber erwarten, ob
iiberhaupt cine Anlage von Haarkeimen stattgefunden hat
und wie weit sich diesclben entwickelt haben — ein Punkt,
auf den wegen seiner enormern Wichtigkeit flir die vorliegende
Materie weiter unten noch ndher eingegangen werden soll.

Wenden wir uns nun zur klinisch-makroskopischen Be-
trachtung der wichtigsten bisher veroffentlichten Falle von
angeborener totaler Haarlosigkeit.

Ziegler berichtet von cinem 17jdhrigen Miadchen, das
vollig haarlos, im iibrigen aber ganz normal entwickelt zur
Welt gekommen war als das jlingste von IT Geschwistern,
die alle normal entwickelt waren ohne Abnormititen des
Haarwuchses. Im 13. Lebensjahre (mit Eintritt der Pubertiit)
bemerkte Patientin das Auftreten von leichtem Flaum an
den Wangen und im 17. Jahre einen Anflug von Wollhaaren
an beiden Vorderarmen. Mit 16 Jahren traten einige Haare
von normalem Aussehen an den Augenbrauen und Lidern
auf. Interessant ist auch an diesem Falle noch, dass, wie
Ziegler berichtet, bei dem Miidchen seit Eintritt der Periode
im 13. Lebensjahre alle 4 Wochen am Hinterhauptshocker
ein kleines Biischel schwarzer Haare auftritt, dic nach 4 Tagen
mit dem Aufhéren der Blutung immer wieder verschwinden.

Rayer beschreibt einen 32jihrigen, vollig haarlos gebore-
nen Mann, bei dem sich aber spater ausser cinem sparlichen
Barte auch mnoch einzelne Augcnbrauenhaare, zahlreiche,
‘sehr feine Kopfhaare, einzelne Haare an Brust, mons pubis
and in der Achselhohle sowic zahlreichere an der Innenseite
der Unterschenkel entwickelt haben.

Thurnam berichtet von zwel leiblichen Vettern (Ge-

schwisterkinder), die mit totalem Defekt der Haare geboren
wurden.
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Parreidt schildert einen 48jdhrigen, vollig zahn- und
haarlos geborenen Mann, der nur im Gesicht einen reich-
lichen Backenbart, dagegen in den Achseln, am Haupte und
an der Scham nur Flaumhaare besass. Seine Frau und
seine Grossmutter waren vollig zahn- und haarlos.

Luce beschreibt ein Madchen, das vollig kahl bei glatter
Haut auf die Welt gekommen war und im Alter von 6 Jahren
sparliche, aber abnorm dicke Haare bekam:.

Hutchinson berichtet von einem Knaben von 31, Jahren
mit angeborener volliger Kahlheit.

Moleénes erzihlt von einem Midchen, das, abgesehen
von einem kaum sichtbaren Ilaum und einigen Wolthaaren
statt der Cilien, vollig kahl zur Welt gekommen war und bei
dem im Alter von 5 Monaten auch noch die spirlichen Cilien
ausfielen.

Danz berichtet als Kuriosum kurz: in unserer Nachbar-
schaft lebt eine Judenfamilie, aus welcher 2z erwachsene
Sshne weder Haare noch Zahne haben und auch nie gehabt
haben.

Steimnig bringt zwei Fiille von ,,angeborener ginzlicher
Haarlosigkeit'* zur Verdffentlichung. Es handelt sich dabel
um 2 Judenkinder, Mayer Neuberger und Adelheid Neuberger,
3% und 1 Jahr alt, welche, bloss mit der Vernix cascosa
bedeckt, ganz haarlos auf die Welt gekommen waren. Die
Kopfhaut war vollig glatt, wie angespannt, worauf die Haut-
venen wie injiziert dahinlicfen. Augenbrauen waren mnicht
vorhanden, ja nicht einmal Augenwimpern. Steimnig be-
merkt noch, dass dic Kinder viel, besonders am Kopie,
schwitzten.

Zwei sehr schone Fille veroffentlicht Schede: 13jahriger
Knabe und 6 Monate altes Midchen, die beide vollig haarlos
geboren waren und bei denen sich auch spiter keine Haare
entwickelt hatten. Nicht nur fehlte auf dem Kopfe jede An-
deutung von solchen, sondern es waren auch weder Augen-
brauen noch Wimpern gebildet und ebenso war nirgends einc
Spur von Wollhaar zu entdecken.

Nicht minder interessant ist die Publikatiom von Mi-
clucho-Maclay iiber haarlose Australier, der zugleich auf
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Grund personlicher Untersuchungen an Ort und Stelle das
alte Marchen von einer haarlosen Menschenrasse in Austra-
lien widerlegte und nachwies, dass es sich hierbei um Ueber-
treibungen von Reisenden handelte. Der ganze ,,haarlose
Menschenstamm* schmolz nimlich bei niherem Zusehen auf
einige haarlose Mitglieder einer einzelnen Familie zusammen.
Unter Beigabe sehr schoner Abbildungen schildert er die
zwei von ihm niher untersuchten TFille:

der 4ojahrige
Australier Aidamill hatte absolut kel

ne Haare am ganzen
Kérper mit Ausnahme von einigen kurzen, nicht dicht
aneinander stehenden Augenwimpern und von 4 Haaren
am linken Nasenloch. Seine unge

fahr gleichalte Schwester
Déwan besass ebenfalls am ganzen Korper keine Haare, nur

einige rudimentdre Augenwimpern: 4 am oberen Augenlide
des rechten, 1 Dutzend am oberen Lide des linken Auges
und 3—4 kleine Hiarchen an den unteren Augenlidern.

Drei teilweise klinisch genau beobachtete Falle teilt
Déring mit, wovon allerdings einer fur unser Thema nicht
in Betracht kommt, da es sich

dabei um eine angeborenc
umschriebene Haarlosigkeit handelt. Der zweite Fall betrifft

ein alle Zeichen von Rhachitis aufweisendes Kind, das vollig
haarlos geboren wurde, aber nach 1 Jahr feine blondlockige
Haare erhielt. Im dritten Falle handelt es sich um ein Kind,
das vollig haarlos zur Welt gekommen war bis auf zo0—2z2
Haare, die sich gerade in der Mitte des Scheitels befanden.
Als diese im 5. Lebensjahre, bis zu welcher Zcit sich keinerlei
neue Haarentwicklung gezeigt hatte, abgeschnitten wurden,
wuchsen sie nicht mehr nach, es fielen im Gegenteil die
restierenden Haarstimpie auch noch aus, so dass der Kopf
nunmehr vollig haarlos war. Augenbrauen fehlten ganz,
Wimperhaare waren an den oberen Lidern fast vollstandig,
an den untecren vollig fehlend. Déring hatte Gelegenheit,
das Kind im Alter von 12 Jahren nochmals su sehen und kon-
statierte den alten Befund, nur waren jetzt an den Augen-
brauen und auch am linken Unterlid einige Haare vorhanden.

In einer Abhandlung iber angeborenen Haarmangel
beschreibt Bettmann sowohl makroskopisch als auch mikro-
skopisch sehr genau swei Falle. Im ersten Falle handelt

———_
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es sich um einen 4o0jihrigen Mann, von dem allerdings nicht
zu eruieren ist, ob er bei der Geburt Wollhaare hatte oder
nicht. Zur Zeit der Pubertit wuchs der Schnurrbart, ebenso
trat eine Behaarung an Brust und regio pubica auf; dagegen
waren iiber den Schidel zerstreut nur 6 ziemlich dicke, bis
zu # cm lange, dunkle, stark pigmentierte Haare mit deut-
lichem Mark zu konstatieren. In der Achselhohle fehlte jede
Behaarung. Schnurr-, Backen- und Kinnbart waren sehr
stark entwickelt, Augenbrauen und Wimpern normal, Brust
und regio pubica stark behaart. An den Streckseiten der
Vorderarme befanden sich viele Lanugohaare. -— Der zweite
Fall betrifft einen 39jihrigen Mann, von dem ebenfalls mit
Sicherheit nicht nachzuweisen ist, ob er bei der Geburt Woll-
haare hatte oder nicht. Jedenfalls hatte er nie am Korper
irgendwo Haare, abgesehen von den Wimpern und von einigen
sparlichen, etwa im 2c. Lebensjahre aufgetretenen Schnurr-
barthaaren. Zugleich mit den letzteren soll zerstreut iiber die
Kopfhaut ein spirlicher Haarwuchs aufgetreten sein, der aber
schon nach wenigen Wochen wieder definitiv verschwand,
so dass der Kopf ganz haarlos, auch ohne lanugo, mit glatter,
weicher Haut und miassiger Schweisssekretion angefunden wird.

Endlich berichtet noch Kraus von 4 ginzlich haarlosen
Geschwistern, von denen er 2 untersuchen konnte. Auf die
makroskopische Besprechung sowohl dieser Fialle wie auch
des bekannten Falles von Pinkus miissen wir hier aber ver-
zichten, da es sich bei allen um Kinder handelt, die teils mit
dichten Wollhaaren geboren und erst spiter haarlos wurden,
teils streckenweise ganz normale Behaarung aufwiesen. Diese
Fille seien der Vollstindigkeit halber nur jetzt schon citiert,
da die bei ihnen vorgenommenen mikroskopischen Unter-
suchungen, auf die wir spiter genau eingehen werden, von
hervorragender Wichtigkeit fiir das Verstindnis des Wesens
und der Bedeutung des angeborenen Haarmangels sind.

Zu diesen Fillen méchte ich als neuen einen in der Ent-
bindungsanstalt der konigl. Universitits-Frauenklinik Er-
langen beobachteten hinzufiigen.

Nr. des Geburtsverzeichnisses: 320/1905. Personalien:
K. Anna, 21 Jahre alt, Erstgebérende, Dienstmadchen aus

.
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Neumarkt i. Q. Aufgenommen in die Anstalt am 12. ‘No-
vember 19o5. Entbunden am 22. November 1905. Ent-
lassen am 3. Dezember 1903.

Anamnese. Das Middchen gibt an, in der Kindheit
Blattern und Scharlach durchgemacht zu haben; voriges
Jahr hatte sie ein nicht niher zu bezeichnendes Magenleiden,
das eine 14 tagige Krankenhausbehandlung notwendig machte.
Sonst war sie angeblich nie krank; insbesondere will sie nie
an Rhachitis gelitten haben und nie geschlechtskrnnk gewesen
sein. Der S(‘l1wangerschaftsvcrlauf war ein vollig ungestorter.

Status praesens. Gut genihrtes, mittelgrosses
Midchen mit gesunden inneren Organen. Zeichen iiber-
standener Rhachitis sind nicht aufzufinden, nur weisen die
beiden oberen mittleren Schneidezihine und die 4 unteren
Schmelzdefekte auf, wie man sie ofters bei rhachitischen
Individuen vorfindet. Das Kopihaar ist von normaler Dichte
und Linge, dagegen sind die Achselhaare nur sehr spirlich
und die Schamhaare nur missig entwickelt. Sonst ist am
ganzen Korper nirgends eine Spur von Haaren oder Harchen
2u entdecken, insbesondere fallt das vollige Fehlen von Augen-
brauen und Wimpern auf. Die Nagelbildung ist an Hianden
und Fiissen normal.

Die Entbindung (22. November 1905) zeigte bei vollig
normaler Kindslage und normalen Beckenverhiltnissen einen
regelrechten Verlauf, weshalb auf eine innere Untersuchung
verzichtet und der Gang der Geburt durch oftere dussere
Untersuchungen kontrolliert wurde. Bei Sichtbarwerden des
vorliegenden Kindsteiles in der Vulva wird derselbe, da keine
Spur von Behaarung sichtbarist, zuerst als Steiss angesprochen,
doch lehrt die sofortige Betastung, dass es die vollig haarlose
Kopigeschwulst ist, durch die hindurch sich leicht die Schidel-
knochen durchfiihlen lassen. 71 erwihnen wiire noch, dass
weder vor, noch wihrend, noch nach der Entbindung von der
Schwangeren oder dem Personal ein Blasensprung resp. Ab-
gang von Fruchtwasser beobachtet wurde.

Das am z2. November 1905, abends 6 Uhr 10 Minuten,
spontan geborene Kind ist minnlichen Geschlechts, 52 cm
lang und 3450 g schwer. Vor allem fallt auf, dass dasselbe
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vollig frei von Vernix cascosa ist. Doch bictet es noch
folgende Merkwiirdigkeiten: Am ganzen Kinde sind nirgends,
auch nicht mit der Lupe, Haare zu finden. An dem véllig
glatten Schidel mit sehr schéner Kopfgeschwulst sind reich-
liche und bei dem absoluten Haarmangel vortrefflich sicht-
bare Blutextravasate in der Kopfschwarte zu sehen. Die
Nigel an Hiinden und Fiissen sind nur angedeutet und bilden
kleine Leistchen, die kaum cin Drittei]l des Nagelbettes aus-
filllen. Eine mikroskopische Untersuchung an excidierten
Hautstiickchen konnte leider nicht vorgenommen werden.
da die Mutter sich weigerte, an ihrem Kinde diese kleine
Operation vornehmen zu lassen. Der Nachweis von Haaren
im Fruchtwasseér oder in der Vernix caseosa konnte, da beide
fehlten, nicht gefithrt werden, im Meconium nach Haaren
zu suchen wurde leider versiumt, dagegen wurden die Eihidute
und die kindliche Seite der Placenta abgeschabt und die so
gewonnenen Massen genau mikroskopisch nach Haaren oder
Haargebilden durchgemustert — ohne positiven Erfolg. Bei
der Entlassung von Wéchnerin und Kind am 3. Dezember
1905 war der Befund in allen Teilen noch der gleiche, ebenso
am 1. Februar 1906, wo sich die Mutter zwecks nochmaliger
Untersuchung mit dem Kinde wieder vorstellte. Am 21. Mirz
1906 teilte mir die Mutter schriftlich mit, dass ,,bei dem
Kinde jetzt Haare kommen*, die Nigel aber noch so seien
wie bei der Geburt.

Fiigen wir hier, um das Bild vollstindig zu machen,
sofort noch einige fiir die hicr in Frage kommenden Ano-
malien recht interessante Daten aus der Familienanamnese an:

1. Eine Schwester unscrer Kindsmutter, Gretchen K.,
Dienstmidchen in Niimberg, gibt an, ginzlich haarlos auf
die Welt gekommen zu sein; mit der Zeit habe sich bei ihr
ein allerdings recht spirlicher Kopfhaarwuchs eingestellt,
der eigentlich erst seit ihrem 15. Lebensjahre etwas dichter
geworden sei. Ucber ihren Zahndurchbruch weiss sie nichts
anzugeben, der Zahnwechsel soll ganz normal gewesen sein.
Ausser einem mit 13 Jahren durchgemachten Scharlach war
sie nie krank gewesen, nur will sic als Kind viel Ohrgnsausen
gehabt haben, aber nie Ausfluss aus dem Ohr. Haut- oder
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Geschlechtskrankheiten hat sie angeblich nie durchgemacht;
als Kind hatte sie O-Beine. Ob sie das Gehen spit erlernt
hat, weiss sie nicht. Die Untersuchung ergibt: Mittelgrosses,
kraftiges Madchen von gesundem Aussehen, mit guter Mus-
kulatur und schén entwickeltem Fettpolster. Die Korperhaut
fithlt sich etwas trocken an, ist sonst ohne abnormen Befund,
es besteht angeblich nur wenig Neigung zu Schweissen. Die
Haut ist angeblich gegen Insulte jeder Art (Wirme, Kilte,
Verletzungen) sehr empfindlich und reagiert z. B. immer mit
einer ziemlichen entziindlichen Schmerzhaftigkeit auf An-
wendung von nur einigermasscn ,,scharfen* Seifen. Zeichen
iiberstandener Syphilis nicht nachzuweisen; dagegen einige
deutliche Zeichen iiberstandener Rhachitis. Kopfhaare ziem-
lich gut entwickelt; Augenbrauen fast von normaler Dichte,
aber sehr kurz, die dlteren darunter ohne Spitze, sehen wic
frisch geschoren aus; eine Auftreibung der Spitze ist makro-
skopisch nicht wahrzunehmen; der gleiche Befund ldsst sich
an den etwas weniger dicht stehenden Wimpern erheben.
Das Midchen gibt auf nédheres Befragen an, ,,die Brauen
seien bald stiarker, bald ditnner*. Achselhaare und Scham-
haare spirlich entwickelt.

 Die Fingernigel sind kurz, plump, zeigen einen dach-
firstartig vorspringenden scharfen Lingswulst in der Mitte,
su dessen Seiten sich grubenartige Vertiefungen befinden.
Der freie Rand der Fingernigel ist verdickt, aufgetrieben,
runzlig und sieht ungefébr so aus, als ob er angebrannt wire.
An den Zehennigeln lassen sich diese Anomalien nur an der
grossen Zehe konstatieren, withrend die anderen Zehenniigel
normales Verhalten zeigen.

Die Zihne zeigen Schmelzdefekte, Weisheitszihne noch
fehlend.

Das Midchen gibt an, sie fiihle sich ganz wohl, habe sich
iiber ihre Anomalien noch nie den Kopf zerbrochen; ihrer
Umgebung und auch ihrem ,,Schatz* sei iibrigens nie etwas
aufgefallen, wenigstens habe sie noch nie jemand deswegen
angesprochen oder befragt.

2. Ein Halbbruder unserer Kindsmutter (die Geschwister
stammen alle vonn 1 Mutter, aber von 2 verschiedenen Vitern
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ab), der 28 Jahre alte Schlosser Anton Th. in Neumarkt i. O.,
gibt an, er wisse nicht genau, wie seine Behaarungsverhiltnisse
zur Zeit seiner Geburt gewesen seien (auch von den danach
befragten Geschwistern ist hieriiber eine genaue Auskunft
nicht zu erhalten). Er habe zur richtigen Zeit wie anderc
leute Haare bekommen, wenn auch nicht von besonderer
Dichte, so dass er jetzt Haupt- und Barthaare habe, ebenso
Achsel- und Schamhaare, dagegen fehlen bei ihm die Augen-
brauen und Wimpern véllig; das Gebiss-sei normal, nur habe
er schon einige Zihne verloren. Ausser einem als Kind
durchgemachten ,,Mandelleiden* war er nie krank. Seine
Nigel sehen genau so aus wie die seiner Halbschwester
Anna K. {(unserer Kindsmutter). Sein jetzt 2 Jahre altes
Kind ist vollig kahl auf die Welt gekommen, hat auch jetzt
noch keine Angenbrauen und Wimpern und nur sehr spérliche,
nicht gleichmissig verteilte (,hic and da ein Schiippel®)
Kopfhaare. Nagelanomalien wie beim Vater resp.der Anna K.;
Zahndurchbruch regelmissig, hat jetzt angeblich alle Zahne;
ist sehr gesund, kann gut gehen und hat noch keine schwere
Erkrankung durchgemacht.

3. Der Halbbruder Joseph K., jetzt 14 Jahre alt, ist
angeblich auch vollig haarlos geboren worden, hat aber jetzt
normalen Haarwuchs auf dem Kopfe, alle Zdhne, dagegen
die gleichen Nagelanomalien wie Anna K., Anton Th. und
dessen Kind.

7u bemerken ist noch, dass an den Zehen angeblich die
bei den Fingern an allen Nédgeln vorhandene oben beschriebene
Anomalie bei allen soeben angefiihrten Geschwistern nur an
den Nigeln der grossen Zehen zu konstatieren ist.

2 andere Geschwister sind normal.

Im ganzen sind also in unserer hier in Betracht kommen-
den Familie K. 6 Kinder, alle von 1 Mutter abstammend;
hiervon zeigen 4 (Anna K., Gretchen K., Joseph K. und
Anton Th.) fast iibereinstimmend die gleichen Anomalien
in der Entwicklung der Epidermoidalgebilde und nur 2 Ge-
schwister ,,sind so wie die iibrigen Teute‘, wie Anton Th.
sich ausdriickt. Dic Mutter selbst soll vollig normal gewesen
sein und sogar sehr schones langes Haar besessen haben;

2
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nur soll sie nmach Angabe der Tochter Gretchen spirliche
Wimpern und Augenbrauen gehabt haben. Von den Vitern
sind Abnormititen nicht bekannt. Die Schilderungen der
soeben beschriebenen 4 Geschwister stiitzen sich bei Anton Th.
und Joseph K. auf schriftliche Erkundigungen bei ihnen und
den anderen Geschwistern, wiithrend Anna und Gretchen K.
miindlich befragt und auch untersucht werden konnten.

Wir haben es also in diesem sehr interessanten Falle
mit einem Midchen zu tun, das sich teils durch ganzlichen
Mangel der Haare (Brauen, Wimpern), teils durch sehr
mangelhafte Behaarung (Achselhaare und Schamhaare) und
das Fehlen jeglicher feineren Koérperbehaarung auszeichnet.
Wihrend in der Aszendenz und Seitenverwandtschaft (bei
1 Schwester, 1 Bruder, 1 Halbbruder und 1 Neffen) Fille von
angeborener Anomalie der Entwicklung der Epidermoidal-
gebilde nachzuweisen sind, hat sie ein Kind, bei dem bei der
Geburt keine Spur einer Behaarung und nur sehr mangelhafte
Nagelbildung nachzuweisen ist. Das Kind bekommt jetzt
angeblich Haare; in welcher Ausdehnung, teilt die Mutter
leider nicht mit. Wir stehen also auch hier, rcin auf die
Klinische Beobachtung angewiesen, wieder vor einer Fiille von
Ritseln: sind die jetzt erscheinenden Haare Wollhaare,
handelt es sich also um eine verzogerte Ausbildung der
Primiirhaare? Oder sind es bleibende Haare, handelt es sich
also um eine Verzogerung des Haarwechsels? Werden in

. ersterem Falle alle Wollhaare erscheinen und nachher der
Haarwechsel mit volligem Ersatz durch Sekundérhaare enden?
Im zweiten Falle: werden iiberall bleibende Haare erstehen
oder wird die Behaarung nur eine teilweise werden ?

Hier wie in den meisten anderen Fillen ist eben nur
die mikroskopische Untersuchung im stande, uns dariiber
Aufschluss zu geben, inwicweit im einzelnen Falle von Haar-
anlagen und Haarentwicklung die Rede sein kann. Nun
sind aber bis jetzt, vor allem wegen der Schwierigkeiten,
das notige Untersuchungsmaterial zu bekommen, nur ausser-
ordentlich wenige Fiille mikroskopisch untersucht worden.
Von diesen war mir die 1875 erschienene, mit einer mikro-
skopischen Beschreibung versehene Abhandlung von Jones
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und Atkins nicht zuginglich und Ziegler berichtet hieriiber
nur kurz, dass die genannten Autoren in der Haut eines
haarlos geborenen Kindes nur spérliche Abortiviormen von
Haarfollikeln vorfanden. Von den in der Literatur bis jetzt
vorhandenen mikroskopischen Befunden bleiben sonach nur
noch iibrig die von Ziegler, Schede, Bettmann und Kraus,
auf die wir im Folgenden niher eingehen wollen.

Ziegler unterzog ein Kkleines Hautstiickchen aus der
Kopfschwarte seiner Patientin in der Scheitelgegend einer
mikroskopischen Untersuchung und kam zu folgendem
Befunde:

Epithel normal entwickelt, Papillen reichlich vorhanden,
Haare oder Haarpapillen nirgends zu finden. Die Talgdriisen
sind in reichlicher Anzahl vorhanden und gut entwickelt,
zum Teil mehrfach verzweigt, mit verschiedenen Stadien der
Zellentwicklung; ihre Ausfithrungsginge sind mit normalem
geschichteten Plattenepithel bekleidet und miinden in kleine
trichterformige Einsenkungen des Oberflichenepithels. Als
interessanten neuen Befund fithrt nun Ziegler des weiteren
an: In der Nihe der Talgdriisen, meist an deren Basis,
stets entfernt vom Oberflichenepithel, finden sich vereinzelte
sparliche Epithelschlduche mit weitem, meist kreisrundem
Lumen. Das Epithel besteht aus 4—6 Schichten: an der
Basis niedriges Zylinderepithel, nach innen zu abgeplattete
polygonale Zecllen in 3—s5 facher Lage; die dusseren weisen
neben den Kernen Eleidinkérner auf, dic inneren sind zum
grossten Teile kernlos. Innerhalb des Lumens findet man
an verschiedencn Stellen vereinzelte kernlose Zellkonturen und
Detritus, nie aber Spuren von Haaren. Diese Schlduche,
die ein viel weiteres Lumen als normale Haarwurzelscheiden
zeigen, sind gewunden (denn man findet manchmal mehrere
Lumina dicht nebeneinander, zum Teil noch durch Epithel
verbunden) und scheinen gegen die Oberfliche geschlossen,
wenigstens hat Ziegler nirgends Ausmiindungen gesehen, nur
ein paarmal konnte er kleine Epithelstreifen von der Nihe
der Lumina nach oben ziechend erkennen. Diese Schlduche sind
von zirkulir angeordneten Bindegewebsziigen umhiillt, in
deren Gegend glatte Muskelfasern einmiinden, die den Mi.

2i
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arrect. pilor. entsprechend michtig entwickelt von der
Oberfliche schrig nach der Tiefe gegen die Talgdriisen und
die Schliuche ziehen. Glatte Muskelfasern findet man auch

in der Umgebung der Schweissdriisen, welch letztere

in
normaler Hiufigkei

t und Lage, von normaler Form, sowohl
was Driise als Ausfithrungsgang betrifft, sich finden.

Auf Grund dieser anatomischen Untersuchungen kommt
Ziegler nun zu folgendem Schluss:

Gemiss der Anordnung des Bindegewebes, der Muskel-
fasern, der einzelnen F.pithelschichten, besonders auch nach

dem Vorhandensein der durch Karminfarbung deutlich sicht-

baren Eleidinkomer in der auf das Zylinderepithel folgenden
Schicht miissen die Epithelschliuche wohl als Reste der
dusseren Haarwurzelscheide aufgefasst werden, obwohl
nirgends ein¢ Spur von Papille, von innerer H
oder Haar gefunden werden konnte.

Einen ganz ahnlichen Befund wie Ziegler konnte auch
Schede erheben: Es fanden sich sehr gut entwickelte Talg-
driisen, die mit freier Oeffnung direkt aut die Haut aus-
mundeten:

aarwurzelscheide

auch die Schweissdriisen zeigten eine normale
Ausbildung. Haarbalgdriisenmuskeln vorhanden. Voneinem
Haare oder einem ausgebildeten Haarbalge war nichts zu
finden. Dagegen fanden sich etwa in halber Hohe der Talg-
driisen oder tiefer, f

ast ausnahmslos aber in ihrer unmittel-
baren Nihe, eine

grosse Anzahl von kleineren und grosseren
Atheromen. Diese hatten sich i

Haarbalgrudimenten
entwickelt, welche als eigentiimliche E

pithelschlduche ohne
zentralen Hohlraum, ohne Haarinhalt und ohne Zusammen-
hang mit dem Deckepithel sich fanden, aussen cine Reihe
Zylinderzellen, innen eine Reihe polyedrischer Epithelien und
manchmal im Zentrum swiehclartige Konglomerate von
platten Hornzellen zeigten.

Gemeinsam ist also den Fillen von Ziegler und Schede
das Vorhandensein von epithelialen’ Schlduchen und Cysten

in der Kopfhaut, dic von heiden Autoren at

if Haaranlagen
bezogen werden.

Schede einerseits weist darauf hin, es
konne wohl keinem. Zweifel unterliegen, dass die von ihm
beschriebenen Schliuche als die rudimentdren Anlagen der
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[Haarbilge aufzufassen seien. Wie etwa die Trennung jener
Schiiuche von der Hautoberfliche erfolgte und wie etwa
das fehlende Stiick zugrunde ging, kann er nicht feststellen;
er schliesst lediglich, dass es im vorliegenden Falle statt zu
ciner Haarbildung nur zur Produktion von Epidermis-
schuppen kam, welche beim ginzlichen Mangel eines Aus-
fithrungsganges sich in Form von Hornkugeln anhduiten.
Er nimmt also an, dass eine vollstindige Haarbildung iiber-
haupt nicht ecingetreten ist. Dieser Anschaunung schliesst
sich auch Ziegler an, der ebenfalls eine Stérung annimmt,
die ¢s iiberhaupt nicht zur Bildung von Haaren habe kommen
lassen. Die Ursache des Ausbleibens des Haarwuchses wird
von ihm in ciner lokalen Verdnderung des unteren Teiles
der Haarwurzelscheide gefunden, wo sich — entgegen nor-
malen Befunden — elcidinhaltige Zellen und eine Art Horn-
schichit nachweisen liessen. Er nimmt nun an, dass der
reichliche Zerfall der iibermissig produzierten Zellen eine
Verstopfung des unteren Teiles der Haarwurzelscheide be-
wirkte und so analog der Bildung der Atherome bei ver-
stopften Talgdriisenausfithrungsgdangen eine Verengerung,
eine Abschniirung der untersten Partien der Haarwurzel-
scheide hervorrief, ehe noch die Papille gebildet war.
Sowohl Ziegler als auch Schede setzen eine Stoérung
voraus, welche die Haaranlage vor ihrer volligen Ausbildung
betroffen hat und die vollige Entwicklung des Primitivhaares
verhinderte. Nun wurde aber spédter von anderen Autoren
darauf hingewicsen, dass die von Schede und Ziegler ge-
. fundenen cystischen Erweiterungen keineswegs einen Befund
darstellen, der fiir eine Entwicklungshemmung charakte-
ristisch wire; sie sollen vielmehr eine regressive Erscheinung
bedeuten, die man auch im Anschluss an die verschiedensten
Erkrankungen der Haut im extrauterinen Leben beobachten
kénne. So trat schon zwei Jahre nach Erscheinen der Ziegler-
schen Untersuchungen Pinkus in einer Abhandlung iiber
Hypotrichosis mit der Behauptung auf, dass der Wert der
anatomischen Untersuchungen von Hautstiicken, die nach
mehr oder weniger langem Bestande der Haarlosigkeit exci-
diert wurden, ein sehr geringer sei. Er hilt die von Schede
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und Ziegler erwihnten atheromartigen Cysten und abge-
sprengten Epithelschlduche “nicht fir eine kongenitale
Atrophie beweisend, da sie nicht selten in crworbenen Haut-
atrophien beschrieben wurden, so z. B. von Taylor in sklero-
dermartiger Hautatrophie und von Allgeyer in abgeheilten
Hautstellen nach Blaseneruption.

Auch in den neueren, erst in den letzten Jahren er-
schienenen, dusserst exakt durchgefithrten Untersuchungen
von Bettmann und Kraus wird die von Ziegler und Schede
angenommene Storung der primitiven Haaranlage vor ihrer
volligen Ausbildung, als Ursache der angeborenen und
bleibenden Haarlosigkeit, zu widerlegen und nachzuweisen
versucht, dass es sich vielmehr um eine Stérung im Bereiche
des fotalen Haarwechsels, also der Ausbildung der bleibenden
Haare, handle. Es wurden durch diese Untersuchungen
teilweise frithere Ergebnisse bestiitigt, tcilweise aber auch
mancherlei wesentliche neue Details zutage gefordert und
damit Erginzungen und Erweiterungen der bisherigen Be-
funde geliefert. ¢

Bettmann konnte an seinem zweiten, oben schon citierten
Falle (3g9jdhriger Mann mit volliger Haarlosigkeit), der in
der Klinik an Phthise starb, mikroskopische Untersuchungen
von Hautstiicken aus der Kopfschwarte, aus der Achselhéhle
und von der Schamgegend vornehmen, die folgenden Be-
fund ergaben:

Innerhalb der Kopfhaut fand er reichlich Cysten mit
einer Wandung von mehreren Reihen von Epithel-Zellen,
die sich von aussen nach innen zu immer mehr abflachten,
mit einem hornigen, oft zwiebelschalenartig geschichteten
Inhialt. Diese Cysten spricht Bettmann sowohl nach Lage
als nach Bau der Wandung als Cysten des Talgdriisen-
ausfithrungsganges an. Fiir andere, tiefer gelegene und
meist kleinere Cysten ist diese Beziehung schon wegen threr
tiefen Lage nicht denkbar, und es ergibt sich hier die Frage
nach einem Zusammenhang mit Haarrudimenten, der ja
auch, wie schon oben ausgefiibrt, von den fritheren Unter-
suchern als wahrscheinlich angenommen wurde. Von einem
ausgebildeten Haare oder von Resten von Haarsubstanz
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war in der Kopfhaut keine Spur zu finden. Wohl aber
existierten Aequivalente der &usseren Haarwurzelscheide,
auf die Bettmann niher eingeht. Auch hier handelt es sich
um Epithelschlduche, bei denen es Bettmann mittelst einer
neuen Untersuchungstechnik nachzuweisen gelungen ist,
dass sic zum Teil tatsichlich mit der Follikelwand im Zu-
sammenhange standen und dass nach ihrem Bau und der
Einmiindungsstelle in den Follikel ihre Deutung als Haar-
rudiment resp. dussere Haarwurzelscheide wesentlich an
Sicherheit gewinnt. Diese Aequivalente der Ausseren Haar-
wurzelscheide sind von Bettmann auch in der Achselhohlen-
haut des betreffenden Patienten nachgewiesen worden.
Klarheit iiber dic Voraussctzung der Atrichie ist aber auch
durch diese erweiterten Befunde nicht gewonnen. Die Cysten
lassen keine weiteren Schliisse zu und bei dem vélligen Fehlen
von Haarsubstanz und dem Mangel jeglicher Papillenbildung
muss hier die Frage offen bleiben, ob jene unvollkommenen
dusseren Haarwurzelscheiden die ganze ausgebildete Haar-
anlage darstellen oder ob sie als Reste zuriickgebildeter
hoherer Anlagen aufzufassen sind. — Demgegeniiber ist
nun allerdings interessant und Kklar der von Bettmann bei
der mikroskopischen Untersuchung von Hautstiicken aus
der regio pubica erhobene Befund: hier fanden sich nicht
nur vollstindige iussere Haarwurzelscheiden im Zusammen-
hang mit den Follikeln und mit typischen Papillen endend,
sondern daneben auch noch Reste abgestossener und aui-
gefaserter markloser Haare, aber nirgends Haarersatz. Dem-
nach muss in dieser Gegend die vollstindige Anlage von
Lanugohaaren stattgefunden haben, aber der Haarwechsel
ist vollstindig unterblieben. Wie der Autor hervorhebt,
ist sein Fall der erste, in dem auf Grund einer anatomischen
Untersuchung einer angeborenen (und bleibenden) Haar-
losigkeit klar und unzweideutig nachgewiesen wird, dass die
Anomalie hier auf cine Stérung beim fotalen Haarwechsel
zuriickgefithrt werden muss. Hieraus glaubt Bettmann im
allgemeinen den Schluss ziehen zu konnen, dass bei der
sogenannten Alopecia congenita die Stérung besenders im
Gebiete des bleibenden Haarwechsels liege.  Allerdings,
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iiber die Ursachen, die den Nachwuchs bleibender Haare
verhindern, gibt auch die Bettmannsche Untersuchung
keinen Aufschluss.

Zu den gleichen Resultaten wie Bettmann kommt auch
Kraus in einer 1go3 verdffentlichten Abhandlung {iber
Alopecia congenita familiaris, in der er iiber zwei von ihm
mikroskopisch untersuchte Fille berichtet. Das Resultat
seiner Untersuchungen ist kurz folgendes:

Von cigentlicher Haarsubstanz, innerer Wurzelscheide,
Papillen war nirgends auch nur eine Spur sichtbar; doch
fehlten die Haaranlagen durchaus nicht vollstindig, ja sie
waren in relativ betriachtlichem Masse vorhanden, wenn
ihre Zahl gegen die Norm auch sehr vermindert erschien.
Zunichst konnte Kraus deutlich Spuren von Haarstengeln
entdecken, wie sic auch beim Ablauf des normalen Haar-
wechsels resp. Haarausfalls zur Beobachtung gelangen.
Ausser diesen Haaranlagen fanden sich aber ferner noch
deutliche Haarfollikel angelegt und zwar zwel Arten der-
selben: die einen waren in ihrem oberen Anteil bis zur Ein-
miindungsstelle der Talgdriisen sehr gut entwickelt und
liessen alle Schichten der dusseren Whurzelscheide sehr gut
erkennen. Abgesehen von dieser Art von Haarfollikeln,
welche sich nur bis zu den Einmimdungsstellen der Haar-
balgdriisen verfolgen liessen, fanden sich jedoch noch andere,
welche bedeutend weiter angelegt waren, zumeist bis an die
Grenze zwischen Corium und Panniculus adiposus reichten,
manchmal aber auch noch sehr weit in diesen hinein sich
erstreckten. Wihrend sie in ihrem oberhalb der Talgdriise
gelegenen Anteil den zuerst erwithnten vollig glichen, er-
schienen sie unterhalb dieser an Lingsschnitten als sehr
schmichtige, solide Epithelstringe, von einer bindegewebigen
Hiille umgeben ; an Querschnitten erwiesen sich diese Epithel-
stringe entweder vollstindig solid, oder aber wiesen sie
manchmal ein kleines Lumen auf, das sogar manchmal nicht
unbetriichtlich cystisch erweitert war. Die Wandung ent-
sprach wieder vollig dem Bau der dusseren Wurzelscheide,
im Innern gewdhnlich mit amorphen verhornten Zellmassen.
Tnnere Haarwurzelscheiden und Haare fehlten auch hicr vollig.
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s waren also in den untersuchten Hautpartien die
Wollhaare in normaler Weise angelegt, aber nach .deren
Ausfall kam es nicht zur Ausbildung bleibender Haare, viel-
mehr verfielen die vorhanden gewesencn Haaranlagen hoch-
gradigen regressiven Verdnderungen. Ueberall finden sich
Analoga der dusseren Wurzelscheide, nirgends Papille, innere
Wurzelscheide und Haare. Es handelt sich also auch hier
um eine in den Bereich des fitalen Haarwechsels fallende
Stérung, also um einen typischen Fall von Hypotrichosis
universalis congenita.

Immerhin ist auch durch diese neueren, sehr exakten
Untersuchungen noch lange nicht der Beweis erbracht, dass
es sich bei der angeborenen und bleibenden Haarlosigkeit
immer nur um’ eine Stérung im {Gtalen Haarwechsel handle,
dass nicht vielmehr auch eine wahre Atrichia universalis
congenita, also nach den Untersuchungsergebnissen von
Ziegler und Schede eine Storung der Anlage der Primir-
haare, existieren sollte. Diecse vier, zur Hilfte die cine, zur
Hilfte die andere Ansicht stiitzenden Untersuchungsbefunde
ihrer Aufgabe wohl gewachsener Autoren lassen es vielmelir
wahrscheinlich erscheinen, dass spater einmal, wenn eine
grossere Menge geeigneten Materials mikroskopisch  wird
untersucht worden sein, der Beweis fiir jede Form der Haar-
losigkeit prazise wird erbracht werden kénnen. Dass aber
fiir diese Beweisfithrung nic dic klinische Untersuchung,
sondern nur das Mikroskop als einzig geeignet in Betracht
kommen kann, diirfte immerhin schon zur Geniige er-
wiesen sein.

Aber auch noch etwas anderes hat uns die Betrachtung
der makroskopischen und mikroskopischen Befunde gelehrt;
namlich die Tatsache, dass wir leider bis heute ilber das
eigentliche Wesen dieser Entwicklungsstorung, tber ihre
Aetiologie, noch vollig im unklaren sind. Wohl wird an ver-
schiedenen Stellen bald Syphilis, bald Rhachitis, bald ein
nervoser Einfluss oder eine Art Ichthyosis und speziell der-
lichen pilaris (Ziegler) zur Erklarung der Ursache heran-
gezogen, lauter Behauptungen, die bei der Thatsache, dass
andererseits fast allgemein zugegceben wird, dass die Haut
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solcher Patienten, abgesehen vom Haarmangel, keine Ano-
malien erkennen lasse, mikroskopisch auch nie etwas nach-
weisbar war, nicht allgemein akzeptiert werden kénnen. Wir
miissen uns vielmehr eingestehen, dass wir leider iiber die der
Haaranomalie zugrunde liegende letzte Ursache noch vollig
im dunkeln sind. Auch das in vielen Fillen so merkwiirdige
Auftreten der Erkrankung bei mehreren Gliedern cin und der-
selben Familie, also die sehr oft, z. B. in unserem Falle, doch
auffallende, unverkennbare Hereditit und Familiaritat der
Haaranomalie bringt uns natiirlich keinen Schritt weiter
und hat fiir uns vorldufig nur das Interesse einer bis jetzt
unaufgekliarten, sehr auffallenden Tatsache. Im Falle Danz,
Steimnig, Schede, Bettmann und Kraus handelt es sich
jedesmal um Geschwister, wiihrend in Aszendenz und Des-
zendenz keine Anomalie des Haarwuchses nachzuweisen war.
Als eventuell fiir Hereditit in Betracht kommend wire der
Fall Parrcidt zu erwihnen, wo auch die Grossmutter der
Paticntin haarlos war. Interessant ist der Fall Miclucho-
Maclays, wo von 5 Kindern die dltesten 2z Tochter und der
Sohn véllig unbehaart waren, wihrend die jingeren 2 Schwe-
stern normale Behaarung aufwiesen und auch die eine unbe-
haarte Tochter 2 normal behaarte Kinder hatte. Die Frage,
ob in diesem Falle auch noch die Vererbung eventuell eine
Rolle spielte, muss Miclucho-Maclay offen lassen, da er auf
diesbeziigliche Erkundigungen zwei diametral entgegen-
gesetzte Auskiinfte erhielt, doch ist er eher gencigt, dem
Gewihrsmann, der Hereditit versicherte, zu glauben.
Aeusserst interessant sind die Familiaritdtsverhiltnisse
in unserem Falle: Von den Vitern sind Anomalien in der
Entwicklung der Epidermoidalgebilde nicht bekannt, die
Mutter weist als einzige Anomalie spirliche Wimpern und
Augenbrauen auf. Von den Kindern wiederum sind 2 mit
normalen Haaren, Zihnen und Nigeln versechen, wihrend
4 die mannigfaltigsten, oft hochgradigsten Abweichungen
in der Entwicklung von Haaren, Zihnen und Nigeln auf-
weisen. 2 von diesen merkwiirdigen Geschwistern besitzen
wiederum Kinder, die weitgehende Abweichungen in der
Entwicklung der genannten Gebilde aufweisen!
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Der niheren Betrachtung ist auch noch die von ver-.
schiedenen Autoren angefiihrte Tatsache wert, dass neben der
bestehenden Haarlosigkeit auch noch Anomalien in den
anderen Epidermoidalgebilden (Nigeln und Zihnen) zu
konstatieren waren; insbesondere weist Parreidt in der Deut-
schen Monatsschrift fiir Zahnheilkunde darauf hin, dass oft
Erkrankungen der Haarc mit solchen der Zdhne Hand in
Hand gehen, was ja bei dem entwicklungsgeschichtlich ge-
meinsamen Entstehen der Zahn- und Haargebilde aus dem
Epithelblatte und bei der gleichen Art ihrer Entwicklung
leicht erklirlich erscheint. So erwihnt Parreidt eine Frau,
die ebenso wie ihr Bruder weder Haare noch Zihne hatte,
wie auch in dem Falle Danz bei beiden Geschwistern ausser
den Haaren noch die Ziahne fehiten. Anomalien in der Stellung
der Zihne werden berichtet von Déring, wo einmal die oberen
Schneidezihne nach vorne auseinanderstanden, ein andermal
die beiden inneren oberen Schneidezidhne recht weit nach
vorne standen, wihrend die des Unterkiefers deutlich nach
hinten gerichtet waren. Bettmann erwidhnt in seinem Falle
extra, dass das Gebiss sehr defekt war und die unteren
Schneidezihne stark durcheinander geworfen  waren.
Miclucho-Maclay erzihlt von seiner Paticntin, dass sie eine
leichte Stellungsanomalie der Zihne aufwies, indem die dentes
canini des Unterkiefers vor den #usseren Incisivi standen.
Von Nagelanomalien erwidhnt Doring bei dem schon genannten
Falle, dass an den Fingerniigeln die lunula weit vorsprang;
an den Nigeln selbst waren zahlreiche weisse Fleckehen zu
konstatieren, namentlich an beiden Daumen und den Ring-
fingern; doch betont er noch, dass im Alter von 12 Jahren
sowohl Zihne wie auch Nigel normal gebildet waren. Im
Falle Steimnig waren die Nigel bei beiden Kindern au Hinden
und Fiissen gleichsam nur angedeutet und crschienen nur als
eingeschrumpfte oder vertrocknete Punkte, welche sich an
dem dusseren Ende als schwache Fasern verloren. In dem
aus der Entbindungsanstalt Erlangen mitgeteilten Falle
waren bei dem Kinde sowohl an Hénden wic an Fiissen die
Nigel nur als schmale Leistchen angedeutet, die- kaum ein
Dritteil des Nageclbettes ausfiiliten; bei der Mutter waren
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ausser der Behaarungsanomalie noch Schmelzdefekte an den
Zahnen zu konstatieren und dieselben Nageldefekte wie beim
Kinde.

Die 4 Geschwister der Kindsmutter, die Bebaarungs-
anomalien aufweisen, haben samtliche auch Abwei-
chungen in der Bildung von Nigeln und Zidhmen: die cine
Schwester hat an den Fingernidgeln, die kurz und plump
sind, einen dachfirstartig vorspringenden scharfen Lings-
wulst in der Mitte, zu dessen Seiten sich grubenartige Ver-
tiefungen befinden. Der freie Rand der Fingernidgel ist
verdickt, aufgetrieben, runzlig und sieht aus, als ob er an-
gebrannt wiire.  Der gleiche Befund lisst sich an den Gross-
zehen crheben. Die Zdhne zeigen Schmelzdefekte. 2 weiterce
Briider haben normale Zihne, aber dic gleichen Nagel wic
unsere Kindsmutter; die gleichen Nigel hat auch das Kind
des ersteren. Bemerkt sei nochmal, dass die geschilderten
Nigelanomalien an den Fingern bei allen Nigeln, an den
Zehen nur an den Grosszehennigeln nachzuweisen sind —
eine doch héchst merkwiirdige Erscheinung!

Werfen wir noch einen Blick auf das psychische Ver-
‘halten der mit totaler Haarlosigkeit behafteten Menschen,
soweit hieriiber bei den einzelnen Fiillen ndhere Angaben
vorhanden sind. Wihrend Ziegler von  seiner Patientin
berichtet, dass sic scheu und édngstlich war und Miclucho-
Maclay betont, dass er seine Australier nur mit Miithe dazu
bewegen konnte, sich betrachten zu lassen, erzihlt uns
Steimnig von den von ihm beobachteten Kindern, dass sie
munter waren und freundlich in die Welt blickten. Auch das
eine von Déring untersuchte Kind soll nach Angabe der
Eltern sehr aufgeweckt und lebhaft sein, nur gegen Fremde
zeige es sich sehr scheu und wortkarg, was auch Doring bei
seiner Untersuchung des Midchens bestitigen konnte. Mit
Recht weist dieser Autor darauf hin, dass bei den mit Haar-
losigkeit behafteten Patienten das Listigste wohl das ziemlich
driickende Gefithl sei, von seinen Nebenmenschen etwa
verhohnt und verspottet zu werden, besonders z. B. in der
Kinderzeit. Sie ziehen sich deshalb von ihren Spielgenossen
suriick, werden scheu und durch die ewigen Neckereien ver-
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bittert. Auch fiir das spitere Lcben sind sie meist gedriickt,
zuriickhaltend, entweder aus Scham, dass ihr Leiden bekannt
ist, oder wenn dies noch nicht der Fall ist, aus Angst, es
mochte durch cinen Zufall plétzlich offenkundig werden.

In unserem Falle gaben alle in Frage kommenden Glieder
der Familie an, dass sie sich véllig wohl fiithlen; bei den per-
sénlich Untersuchten konnte auch nichts Auffallendes im
Wesen konstatiert werden und gewann man den Eindruck,
als ob die Leute eigentlich erst durch das Fragen und Unter-
suchen auf das Seltenc und Auffallende ihrer verschiedenen
Anomalien recht aufmerksam gemacht wiirden.

Auch physisch sind solche haarlose Individuen natiirlich
immer mehr gefihrdet als ihre normal behaarten Mitmenschen.
Der der schiitzenden Haardecke beraubte Kopf ist allen
Schidlichkeiten der Temperatur (Einwirkung der Sonnen-
strahlen, der Kilte, des Regens etc.) in erhéhtem Masse
ausgesetzt und gegen Verletzungen weniger geschiitzt; das
Auge, das den von Natur ihm bestimmten Schutz der Wimpern
und Brauen entbehren muss, wird leicht zu Erkrankungen
neigen (mangelhafte Abwehr von aussen kommender Schad-
lichkeiten, z. B. Staub, Sand), so dass Verletzungen und
Entziindungen am Bulbus hier eher mdglich sind.

Der Volistindigkeit halber miissen wir auch noch der
bisher versuchten Behandlungsarten der Haarlosigkeit Er-
wihnung tun. Hier finden wir natiirlich im Laufe der Zeiten
die verschiedenartigsten Behandlungsmethoden vor, Erfolge
und Misserfolge in bunter Reihenfolge bei ein und derselben
Therapie abwechselnd. Ziegler gab seiner Patientin Arsenik
in Form von Pil. asiat., dann Schilddriise frisch und in
Pastillen — alles ohne den mindesten Effekt, nur konnte cr
bei einem spiteren Wiederschen am rechten Knie der Patientin
2 je 1 cm lange wohlentwickelte schwarze qure konsta-
tieren, die aber auf leichten Zug schon ausgingen. — Ferner
erwilmt Zicgler einen Fall von Molénes, wo bei einem 16" Mo-
nate alten haarlosen Midchen durch Waschungen mit 16-
sungen von Acid. salicyl., mit Sublimatalkohol, Milchsdure
und Einreiben verschiedener schwach reizender Salben nach
5 Monaten die ersten Haare aufgetreten sein sollen und nach
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314 Jahren normaler Haarwuchs mit Ausnahme eines kleinen
Fleckes hinter dem linken Ohre bestanden haben soll. Von
den im spiteren Leben anftretenden Fillen von Haarlosigkeit
und ihrer bis jetzt versuchten Behandlungsweise mit Eisen-
licht (Kromayer), Jod (Blaschko), Phosphor (Bjalobshessky),
Pilocarpin, Atropin, Physostygmin (Buschke), faradischem
Strome (Ehrmann), Rontgenbestrahlung (Weidenfeld, Freund,
Spiegler), Chrysarobin (Salewski) zu berichten, iibersteigt
den Rahmen dieser Abhandlung, und ist der Zweck der socben
gemachten Angaben nur der, zu zeigen, wie sehr hier noch
dic Therapie im argen liegt.

Ebensowenig ist natiirlich bei einer Erkrankung, deren
eigentliches Wesen und letzte Ursache noch gar nicht erkannt
ist, von einer strikten Prognoscnstellung die Rede. Dass die
Prognose quoad vitam wohl stets giinstig zu stellen ist, diirfte
ohne weiteres anzunehmen sein; auch die oben erwahnten,
dem Haarmangel eventuell zur last zu legenden Schadlich-
keiten diirften doch in den seltensten Fillen derartig sein,
dass sie direkt das Lcben des Patienten gefihrden. Was
die Prognose in puncto Ersatz der fehlenden Haare anlangt,
so diirfte auch sie bei der relativen Seltenheit zeitlebens
haarlos bleibender Menschen giinstig zu stellen sein, indem
sich doch in weitaus der grossten Mchrzahl der Fille spater
eine, wenn auch den Anspriichen des Besitzers nicht immer
geniigende Behaarung einstellt.

Zum Schlusse erfiille ich die angenehme Pflicht, Herrn
Professor Dr. M e n g ¢ fiir die giitige Ueberlassung des Falles
und die TFérderung meincer Arbeit, sowie Herrn Privat-
dozenten Dr. H a uc k fiir die gestattete Beniitzung seiner
Privatbibliothek meinen verbindlichsten Dank auszusprechen.
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