Aus dem Koniglichen pathologischen Institut der Universitit
Gottingen (Direktor: Prof. E. Kaufmann).

Beitrdge zur Lehre von der Chondrodystrophia

foetalis (Kaufmann) und Osteogenesis imperfecta

(Vrolik), mit besonderer Beriicksichtigung der ana-
tomischen und klinischen Differentialdiagnose.

Von Dr. Masao Sumita aus Japan.
(Mit 9 Abbildungen.)

I. Einleitung.

Die bekannte Monographie Kaufmanns (1892) hat
zweifellos den wichtigsten und viele sagen grundlegenden Beitrag
zur Kldrung der Frage der sog. fotalen Rachitis gebracht, und
hat dadurch, dafl sie eine Trennung der unter diesem Namen
segelnden Verdnderungen in scharf begrenzte Gruppen vornahm
und nicht zuletzt viele zum Verstindnis wichtige weitere Fragen
mit in den Kreis der Erdrterung hereinbezog, sowohl die Lehre
von dem Zwergwuchs um den chondrodystrophischen Typus be-
reichert, als auch indirekt sehr anregend auf die Lehre vom
Kretinismus gewirkt.

Kaufmann konnte von dem erwihnten Sammelbegriff
eine von ihm als ,Chondrodystrophiafoetalis” be-
zeichnete Krankheitsgruppe scharf abtrennen, neben welcher dann
nur noch die von Vrolik richtig als ,Osteogenesisim-
perfecta’” bezeichnete Gruppe zu Recht bestehen blieb, wih-
rend von fétaler Rachitis fiiglich nicht mehr die Rede sein kann.
Die tatsdchlichen Feststellungen Kaufmanns haben jeder
Nachpriifung standgehalten, und fanden auch durch weitere
Untersuchungen von K a u fmann (1893, 1897) und die Arbeiten
seiner Schiiller Schwendener und Dieterle; welche die
Lchre von den fotalen Skeletterkrankungen, besonders in bezug
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auf den Vergleich der Chondrodystrophia foetalis gegeniiber der
Phokomelie, der thyreogenen Erkrankungen sowie gegeniiber dem
Kretinismus ausbauten, nur eine weitere Bestitigung.

Die naturgemdB am wenigsten gekldrten Punkte bilden die
Atiologie und Pathogenese (formale Genese) der chondrodystrophi-
schen Verdnderungen. Kaufmann selbst driickt sich in der
Arbeit aus dem Jahre 189z dariiber in negativer Richtung frei-
lich sehr entschieden aus, indem er einen Zusammenhang mit
der kretinistischen Noxe (resp., wie man annahm, mit Schild-
driiseverdanderungen) mit guten Griinden ablehnt; die Argumenta-
tion Kaufmanns ist so klar und einfach, besonders der Hin-
weis auf die sonst ganz normale psychische und physische Ent-
wicklung der chondrodystrophisch Geborenen, zu ausgewachsenen
chondrodystrophischen Zwergen so treffend, daB es fast nicht be-
greiflich ist, wie spdtere Untersucher immer wieder einmal den
Versuch machen, die chondrodystrophischen Neugeborenen fiir
den Kretinismus zu retten. Ich selbst war jiingst in der Lage,
auf Anregung von Herrn Prof. Kaufmann eine solche von
Moro ausgesprochene Ansicht durch meine Untersuchung an
groBerem Material zurlickzuweisen. (Uber die angebliche Be-
deutung von Schilddriisenverdnderungen bei Chondrodystrophie
und Osteogenesis imperfecta, Jahrbuch f. Kinderheilkunde.) —
Worin aber die tiefere Ursache der von ihm als Stérung des nor-
malen Knorpelwachstums bezeichneten Affektion beruhe, das hat
Kaufmann nicht sicher entscheiden kénnen. Kaufmann
erwihnt die Moglichkeit eines degenerativen Einflusses einer zu
nahen Kreuzung auf die Frucht, ein Punkt, auf den durch die
Beobachtung einer im Inzest zwischen Bruder und Schwester,
zwei jungen, zarten Individuen, erzeugten Frucht (Fall 8 der
Monographie 1892) und kommt in seiner Mitteilung aus dem
Jahre 1807, wo er an einen Fall ankniipft, der mit Polydaktylie
verbunden war, zu dem Restimé, ,,daB der ProzeB durch cine
von der ersten Entwicklung auf den Keim einwirkende Ursache
entsteht, also in das Gebiet der MiBbildungen gehort.”

Nun hat neuerdings Wiesermann, ein Schiller Be-
nekes, als Ursache der Knorpelwachstumsschwiche bei der
Chondrodystrophie die mechanische Hemmung ausge-
sprochen und eine konstante chronische Kompression, welche die
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verinderte Haut ausiiben soll, fiir die Hemmung des Skelett-
wachstums verantwortlich gemacht. Die Idee einer mechanischen
Einwirkung auf den Fotus ist schon friher, freilich in anderer
Form, gcduBert worden, so, worauf wir spater noch eingchen
werden, von v. Franqué und Rindfleisch. Die Priifung
dieser Frage war eine Hauptaufgabe, welche mir Herr Prof. Kau f -
mann stellte, als er mir sein reichhaltiges Material zur Bearbei-
tung iiberwies. Es ergab sich aber von selbst, auch andere Theorien
zu berithren, welchen man eine Bedeutung fiir das Verstindnis
vom Wesen dieser Krankheit zuschrieb. Einc davon war der Ver-
such Virchows (18¢8), dic Chondrodystrophie mit der weit
entfernten Krankheitsgruppe der Phokomelic in einen gemein-
samen Rahmen zu fiigen. Trotzdem K aufmann in der Disser-
tation Schwendeners die Unrichtigkeit dieser Konstruktion
Virchows anatomisch sicher nachgewicsen hat, taucht selbst
in neueren Darstellungen diese Ansicht wieder auf. Auch die
Auffassung, welche die Chondrodystrophie mit Syphilis (Birren -
b a ¢ h) und besonders die, welche die Chondrodystrophie als thyreo-
gene Skelettverinderung bezeichnen mochte (Hofmeister,
Stélzner, v. Eiselsberg, Moro), bedarf einer eingehenden
kritischen Wiirdigung. Auch der Versuch, dicOsteogenesisimperfecta
enger an die Chondrodystrophie heranzurticken, bediirfte einer er-
neuten Widerlegung. So ergeben sich fiir meine Arbeit von selbst
eine Reihe von Fragestellungen, und es wird sich wohl verlohnen,
auf Grund eigener neuer Untersuchung und unter Heranziehung
der recht umfangreichien Literatur, welche ich Dank der Unter-
stiitzung von Herrn Prof. Kaufmann fast ganz an den Quellen
studicren konnte, einc zusammenfassende Darstellung zu geben.
Dabei sollen hauptsichlich die auch fiir den Arzt wichtigen
differentialdiagnostischen Merkmale Beriicksichtigung finden, und
es soll versucht werden, durch Analyse wichtiger, noch strittiger
oder bisher relativ weniger beachteter Befunde das Bild von dem
Wesen besonders der Chondrodystrophie und auch der Osteo-
genesis imperfecta in einigen Ziigen genauer auszufiihren.

IT. Kasuistik.

Fall 1. Chondrodystrophia foetalis malacica.

(Altes in Alkohol konserviertes Priparat. Sammlung der Frauenklinik
1 *
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Gottingen Nr. 1251).) 29 cm langer minnlicher, nicht ganz reifer Fotus
(ganzer Korper mit Wollhaaren bedeckt, jedoch beide Hoden im Skro-
tum). Auffallende Mikromelie, mit relativ grofBem hydrocephalischem
Kopf. — Brachycephalus. Die Nasenwurzeleinziehung ist nicht sehr
auffallend, doch findet sich eine deutliche Querfalte in der Haut. Die
Nase ist im ganzen sehr flach, die Augenlider sind leicht 6dematos,
die Lidspalten schlieBen vollstindig. Die Lippen sind nicht verdickt,
der Mund ist leicht gedffnet, die Zungenspitze ragt nicht hervor. Nasen-
locher, Ohrlippchen und duBerer Gehérgang bieten nichts besonderes.
Vernix caseosa fehit. Am Schidel ist die groBe Fontanelle ziemlich
weit und reicht nach vorn bis zur Mitte der Stirn. Lingsdurchmesser
6,5 Querdurchmesser 3,5 cm. Die kleine Fontanelle ist auch als deut-
liche Spalte mit der Fingerspitze abzutasten. Die Kopfhaare sind
ziemlich lang, dinn, weich, blond. Die Brust ist flach und schmal,
der Bauch leicht aufgetrieben. Nabelschnurrest o. B., Penis und Skro-
tum sind gut gebildet, letzteres leicht 6dematds geschwollen. Die Haut
ist besonders an den Extremitéten in viele Querfalten gelegt, die sub-
kutane Fettschicht ist nicht stark entwickelt. Die oberen Extremitidten
verhalten sich wie sonst bei diesen Fillen, sie sind deutlich verkiirzt.
Die unteren Extremititen sind ebenfalls stark verkiirzt und in allen
Gelenken gebeugt. Auffallend ist die Equinovarusstellung beider Fiifle,
in der Weise, daBl das Kind mit beiden FuBsohlen sich auf das grofle
Skrotum stiitzt. Beide Oberschenkel sind in den Hiiftgelenken halb
nach oben luxiert.

Schiadelbasis : Der Schidel ist genau in der Sagittalrichtung
durchschnitten. Das knocherne Schideldach ist ziemlich hart. Die
Nasenwurzeleinziehung ist nicht sehr auffallend, das Nasenbein steht
in fast senkrechter Stellung. Die Schédelbasis ist auffallend flach,
die Crista galli wenig ausgepridgt. Die Sella turcica ist flach und breit,
die Tubercula und das Dorsum sellae sind nur schwach angedeutet.
Die Fossa hypophyseos ist als nur seichte Grube vorhanden, der Clivus
ist auffallend flach. Auf dem Sagittalschnitt ist die Anlage des Tri-
basilare fast vollstdndig knorpelig; nur direkt unterhalb der Fossa hypo-
physeos liegt ein ca. 3mm im Durchmesser haltender rundlicher Knochen-
kern (hinterer Keilbeinkern!), von diesem Kerne nach hinten ca. 6 mm
entfernt liegt der Knochenkern des Basilarteils des Os occipitale in einer
Ausdehnung von 7 mm Linge und 2—3 mm Breite. Die vorderen
Keilbeinkerne sind nicht zu finden, trotz vorsichtigen Suchens mit der
Nadel. Die tibrigen Teile der Schidelbasis bestehen aus ganz weichem,
gelblich transparentem Knorpelgewebe. (Siehe die Abbildung im
Kapitel 1V [A])

1) Das Priaparat wurde uns von Herrn Prof. Birnbaum, damals stell-
vertretendem Direktor der Frauenklinik Gottingen, giitigst zur Verfiigung gestellt.
Eine gutgelungene Photographie dieses Fotus findet sich in seinem Buche: Klinik
der MiBbildungen und kongenitale Erkrankungen 1909, S. 184.
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Wirbelknochen: Auf der Sagittalschnittfliche ist der Kérper-
knochenkern auffallend klein, diinn, keilférmig, mit nach vorn gerichteter
Spitze. Die Beschreibung des Femur folgt im Kapitel IV (D). Am rech-
ten Beckenknochen findet sich an der, der Gelenkpfanne entsprechenden
Stelle nur eine leichte dellenférmige Grube, keine richtige mit Knorpel
iiberzogene, ausgebildete Pfanne. Am Abgang des Ligamentum teres
ist der Femurkop{ zapfenformig zugespitzt.

Die mikroskopischen Befunde der verschiedenen Skeletteile stimmen
genau mit denen von Kaufmann bei seinen Chondrodystrophia
malacica erhobenen Bildern iiberein. Hautbefunde siehe im Kapitel
III (2).

Fallz, Chondrodystrophia foetalis hypopla-
stica. (Altes Spirituspriparat, Sammlung des Pathologischen In-
stituts Gottingen, MiBb. 115.) 39,5 cm langer méinnlicher Fotus mit
dem typischen Bilde der Chondrodystrophia foetalis hypoplastica. Die
Reifezeichen sind deutlich vorhanden, die Fingernigel iiberragen deut-
lich die Fingerkuppe, beide Hoden befinden sich im Skrotum, die
Schulterbreite betrdgt 12 cm. Es besteht ein auffallender Grad von
Mikromelie, die dicke Haut liegt in vielen Querfalten an den Gelenk-
beugen, der Kopf ist relativ grof3, beide Fontanellen sind weit offen.
Die Schidelknochen sind gut verknéchert. Der Gesichtsausdruck ist
ausgesprochen kretinistisch, die Nasenwurzel ist stark eingezogen, der
Mund leicht gedffnet, die verdickte Zunge ragt vor. Wegen der starken
Einziehung der Nasenwurzel springt die untere Stirnpartie auffallend
vor, so dal} sie mit dem stark nach oben gerichteten Nasenriicken fast
zu vollstandiger Beriihrung kommt. Die Nasenspitze ragt stumpf nach
oben, die Nasenlocher sind von vorn deutlich zu sehen. Die Augenspalten
sind geschlossen, beide Lider wulstig verdickt. Das Ohrldppchen ist
maBig groB, normal geformt. Der dullere Gehorgang ist offen. Der
Bauch ist maBig stark aufgetrieben; es findet sich eine ziemlich starke
Lordose am Lendenteile der Wirbelsdule. Der Nabel liegt weit unter
der Mitte der Kérperlinge. Der Nabelschnurrest ist ca. 3 cm lang,
schlaff und geschrumpft. Der Thorax ist glockenférmig, schmal. Beide
FiiBe stehen in KlumpfuBstellung. Am Schidel liegen die Knochen-
rander itbereinander, und zwar an den Querndhten, das Parietale tiber
dem Frontale, in der Sagittalnaht die rechte Seite iiber der linken.
Die groBe Fontanelle reicht vorn bis zur Haargrenze; ihre Linge betrigt
5 cm, ihre Breite 3,5 cm. Auf dem sagittalen Schideldurchschnitt ist
das Os tribasilare fast vollstindig synostotisch, nur an der unteren
Hilfte der Synchrondrosis intersphenoidalis sind ganz schmale Knorpel-
reste sichtbar. Der Clivus ist wenig steil. Die Schidelbasis ist im
ganzen sehr verkiirzt, Nasen- und Stirnbein bilden einen spitzen Winkel.
Die Fossa hypophyseos ist tief, die Sella ausgeprigt, das Dorsum
deutlich gebildet und noch vollstindig knorpelig. Das Becken ist
im allgemeinen klein, platt und plump (Kapitel IV[C]). DieRippen-
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knochenknorpelgrenze ist in typischer Weise verdndert, ein rosen-
kranzdhnliches Bild ist an der inneren Seite zu sehen.

Das Femur ist kurz, plump, nach vorn gekriimmt. Der Epi-
physenteil ist gut entwickelt, der Gelenkkopf kugelig, mit glattem
Knorpeliiberzug. Der Halsteil ist kurz. Der Trochanter minor springt
abnorm deutlich vor. Das Planum popliteum ist vertieft. Der Trochanter
major ist michtig entwickelt. Auf dem sagittalen Durchschnitt zeigt
sich der Knorpel von normaler Konsistenz, miBigem Gefdfreichtum
mit zackiger Epiphysengrenze. Am Diaphysenteil ist die Corticalis
sehr sklerotisch, besonders an der konkaven Seite, die Markraume sind
schmal. An der unteren Epiphysengrenze ist der Perioststreifen von der
hinteren Seite her eingewachsen, so dall durch ihn der Epiphysenteil
fast bis zur Vorderfliche abgetrennt ist. An der vorderen Seite tritt
die Corticalis deutlich {iber die knorpelige Epiphyse hervor, letztere
becherférmig umfassend. Mikroskopisch ist das Bild der typischen
Chondrodystrophia foetalis hypoplastica (Kaufmann) zu konsta-
tieren. Wirbelknochenbeschreibung im Kapitel IV (B). Haut siehe
Kapitel III (2).

Fall 3 Chondrodystrophia foetalis hypopla-
stica. (Neues in Formol konserviertes Priaparat vom Pathologischen
Institut, Gottingen 1908.) Der Fotus ist in der hiesigen Frauenklinik
geboren. Von der Krankengeschichte ist folgendes zu erwihnen:

2gjdhrige Frau, 2. Geburt. Reifes Kind, méinnlich, in SteiBlage
geboren. Linge 39 cm. Gewicht 3500 g.

KopfmaBe: Frontooccipital-Durchmesser 11 cm

Biparietal- . 10,
Bitemporal- . 8%,
Grofter Umfang 36,

Das Kind ist mit Kunsthilfe geboren und starb wihrend der Geburt.
Es weist starke Zeichen sog. ,fétaler Rachitis auf. Die Knochen-
diaphysen sind kurz, die Epiphysengrenzen verdickt. Beide Extremi-
tdten, die stark verkiirzt sind, weisen eine unverhiltnismifig kriftige
Muskulatur auf. Die Kopfndhte sind weit und die einzelnen Kopi-
knochen ‘gut verschieblich. Es besteht geringer Hydrocephalus, allge-
meines leichtes Odem usw. Beschreibung des konservierten Priparates:
39 c¢m langes, minnliches Neugeborenes. Alle Zeichen von Reife sind
deutlich. Gutgenihrtes, fettreiches Kind, mit unverhdltnismaBig
kurzen Extremititen. Die Haut ist dick, mit vielen Querfalten an den
Beugestellen aller Extremitidten. Der Kopf ist auffallend grof3, hoch,
die Nihte sind weit, die einzelnen Knochen sind hart. Der Haarwuchs
ist maBig stark. Das Gesicht und die Extremitdten sind leicht &de-
mat6s. Der Gesichtsausdruck ist kretinistisch, die Nasenwurzel stark
eingezogen. Die Nasenspitze ist nach oben gerichtet, stumpf, die Nasen-
fliigel sind dick. Die Nasenlécher sind nach vorne gerichtet. Wegen
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der starken Einziehung der Nasenwurzel besteht eine tiefe Querfalte
an dieser Stelle. Auflerdem findet sich an den inneren Enden beider
Augenbrauen eine Lingsfalte. Die Augenspalten sind fest geschlossen
und nur als quere Falte zwischen den wulstig 6dematts verdickten
Augenlidern zu sehen. Der Mund ist etwas gedfinet, die Lippen sind
dick, die Zunge ist nicht vergroflert, ragt nicht hervor, die Wangen

Fig. 1. Chondrodystrephia foctalis (Fall 3).

sind dick. Die Ohrmuscheln sind normal geformt, der dullere Gehor-
gang ist mit weiller schmieriger Masse vollgestopft. Vernix caseosa
ist noch an fast allen Faltentiefen vorhanden. Der Hals ist kurz und
dick, der Thorax glockenartig, der Bauch stark aufgetrieben. Der
Nabel liegt unter der Mitte der Korperlinge, mit ca. 2,5 cm langem
odemattsem Nabelschnurrest; die Wirbelsidule springt besonders an
Hals- und Lendenteilen stark lordotisch vor. Die GesdBteile promi-
nieren nach hinten. Die Finger sind kurz und dick. Die Nigel sind
gut entwickelt, hart, iiberragen die Fingerkuppen. Obere und untere
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Extremititen sind auffallend kurz und dick. Die Kiirze der unteren
Extremitdten rithrt zum Teil davon her, dafl die Oberschenkel an den
Leib gezogen sind und die Knie in starker Beugestellung stehen, welche
auch durch Zug nicht aufgehoben werden kann. Beide Fiile nehmen
eine ziemlich stark dorsal flektierte Stellung ein, auBerdem findet sich
an der rechten Seite geringgradige Varusstellung. Die Geschlechts-
teile sind gut entwickelt, beide Hoden liegen im Skrotum. Die Haut
der Geschlechtsteile ist ddematds verdickt. Ubrigens ist die Haut
nebst dem subkutanen Gewebe am ganzen Korper verdickt; am stirk-
sten am Kopfe und an den Extremitiiten; so sind am Gesicht die schon
erwihnten Falten und Hautwiilste, auch Doppelkinn usw. zu sehen.

Beim Durchschneiden der Weichteile an Stirn, Kinngegend und
am Oberschenkel usw. kann man konstatieren, daf} die hervorgew0lbten
Wiilste hauptsichlich durch vermehrtes Fettgewebe bedingt sind. Die
Haut samt subkutanem Fettgewebe hat

in der Stirngegend. . . . . . . . eine Dicke von 4 mm
. 5 Kinngegend. Ce . . w5
. ., DBrustgegend . . . . . . . . s 5 .
, , DBauchgegend o e v s 3
. Gesidfigegend . . . " w1z,
.+ Oberschenkelgegend (AuBenselte) s . ,, 10,

Ferner zeigt die Untersuchung des Schidels eine allgemein sulzig 8dema-
tose Durchtrinkung der Weichteile; an der Hinterhauptgegend fliefit
beim Schneiden eine médfige Menge dunkelblutige Fliissigkeit unter dem
Periost hervor. In der eréffneten Bauchhohle findet sich eine ziemlich
grofe Menge dunkelbrauniich seréser Flissigkeit., An Brust- und Bauch-
organen, soweit mir zuginglich, war nichts Abnormes zu konstatieren.

Am Schidel ist die Sagittalnaht in der ganzen Ausdehnung ge-
offnet. Die kleine Fontanelle ist fingerkuppengrof}, die grofle Fontanelle
ziemlich weit, 9,5 : 6,0 cm. Das vordere Ende reicht bis zur unteren
Stirngegend. Die Schidelbasis ist auf dem Sagittalschnitte fast voll-
stindig synostotisch, nur schmale Knorpelreste finden sich am oberen
Ende der Synchondrosis sphenooccipitalis, welche im iibrigen als
schmale Fissur durch die ganze Dicke des Knochens verlduft. Das
Dorsum Sellae ist knorpelig, der Clivus ist auffallend steil und geht
ohne Knickung direkt in den Wirbelkanal iiber.

Histologischer Hautbefund Kapitel II1 (2). Wir-
belknochen Kapitel 1V (B).

Das Becken ist im allgemeinen klein, plump und platt, der
Beckeneingang hat Nierenform. (Weitere Beschreibung siehe in Ka-
pitel 1V [C})

Das rechte Femur ist sehr kurz, plamp, mit fast normal
groflen Epiphysen. Die Diaphyse ist besonders im unteren Abschnitt
nach vorn gekriitmmt. Von hinten sieht man den auffallend vorspringen-
den Trochanter minor und die in einer zur Lingsachse senkrecht stehen-
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den Ebene nach hinten liegenden, stark vorspringenden, gut entwickelten
beiden Condylen, sowie das deutlich konkave Planum popliteum usw.
Der Gelenkkopf ist kugelig, ungefihr normal grof}, die Oberfliche ist
glatt, der Hals ist kurz. Auf der sagittalen Schnittfliche sind die
Epiphysenknorpel gefifreich, hart, die Epiphysengrenze unregelmafig.
Der Perioststreifen ist besonders an der Grenze der unteren Epiphyse
hinten stirker ausgebildet und reicht von der hinteren Fliche bis
beinahe zwei Drittel der Dicke der Epiphyse in die Tiefe nach vorn,
vorn ist er nur als breiter und kurzer Fortsatz zu sehen. An der Epi-
physengrenze umfallt das gut gebaute Knochenende die knorpelige
Epiphyse. Die Diaphysen sind sehr sklerotisch, die Corticalis ist dick,
Markrdume sind ganz schmal.

Mikroskopisch: Typisches Bild der Chondrodystrophia
foetalis hypoplastica (Kaufmann).

Fall 4 Chondrodystrophia foetalis hypo-
plastica. (Altes Spirituspriaparat, Sammlung des Pathologischen
Instituts Goéttingen. Miflb. 123. ,,Sogen. fétale Rachitis ohne stirkere
Vertiefung der Nasenwurzel usw.)

38 cm langer, weiblicher Fotus. Die Reifezeichen sind deutlich.
Am auffallendsten ist hier die Kiirze der Extremitidten und der relativ
grofle lange Kopf. Der Gesichtsausdruck ist ganz anders als bei den
ibrigen Fillen. Eine starke Einziehung an der Nasenwurzel findet
sich nicht, dagegen ist die ganze Nasenwurzelgegend flach und
leicht vertieft, die Nasenspitze ist stumpf, die Nasenlécher sind von
vorne deutlich zu sehen. Die Augen sind von den leicht geschlossenen,
nicht verdickten Augenlidern bedeckt und treten im allgemeinen etwas
hervor. Der Mund ist etwas gedffnet, die Zungenspitze nicht hervor-
ragend. Am Halse ist vorn ein Lingsschnitt vorhanden, die Schild-
driise ist herausgenommen.

Die Ohrmuschel ist normal geformt, hart, etwas klein, der Thorax
glockenférmig, der Bauch deutlich aufgetrieben und gespannt. Die
groBen Schamlippen sind leicht verdickt, beriihren sich nicht in der
Mitte. Die Haut ist im allgemeinen nicht verdickt, nicht faltenreich;
so sind auch an beiden Extremititen nur wenige Falten und Wiilste
vorhanden, das ganze Aussehen ist nicht so plump, wie in den anderen
Fillen. Hdnde und Finger, Fii8e und Zehen sind nicht dick oder plump.
Die unteren Extremititen sind in allen Gelenken stark gebeugt. Am
Hals-, oberen Brust- und Lendenteile findet sich eine sehr starke
Lordose.

Das Schideldach ist schon in sagittaler Richtung durchschnitten
gewesen, die groBe Fontanelle und die Sagittalnaht sind stark gedffnet.

Schiadel und Schddelbasis sind im Kapitel IV (A) ein-
gehend beschrieben.

Hauptbefunde siehe im Kapitel TII (2).
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Das linke Femur ist kurz und plump. Der Epiphysenteil
und der Gelenkkopf sind in fast normaler Grée und Form entwickelt.
Die Diaphysen sind ziemlich stark nach vorn und gleichzeitig leicht
nach innen gekriimmt, die untere Epiphyse ist leicht in der Weise
gedreht, daf} der Condylus medialis etwas nach vorn gewendet ist. Die
sonstigen Befunde sind ebenso wie in den vorigen zwei Fillen. Der
Epiphysenknorpel ist mdBig hart und zeigt normalen GefiBreichtum.
Auf einem frontalen Schnitte ist die Epiphysengrenze unregelmiBig;
der Periodstreifen ist an der oberen Epiphysengrenze deutlich ansge-
prigt, ein schwicherer auch an der unteren zu sehen. Die Corticalis
ist an der Diaphyse sehr hart, sklerotisch, die Markrdume sind in der
mittleren Partie ca. 3 mm breit.

Mikroskopisch: Typisches Bild der Chondrodystrophia
foetalis hypoplastica. Eine genaue Beschreibung der Rippenknorpel-
knochengrenze und eine mikroskopische Abbildung ist in Kapitel IV (D)
zu sehen.

Fall 5. Osteogenesis imperfecta. (Altes Spiritus-
praparat der Pathologischen Sammlung Go6ttingen. MiBb. 125.) 28 cm
langer, achtmonatlicher Fotus, weiblich. Ganz weicher, relativ grofler
Schidel, mit mangelhaftem Haarwuchs. Der Gesichtsausdruck kann
als normal bezeichnet werden, das Gesicht ist nicht ddematds; der
Mund ist leicht gebffnet, die Zungenspitze ragt etwas hervor. Die
Augenlider sind nicht verdickt, die Augenspalte schliet fest. Der
Thorax ist weich, der Bauch ist miBig aufgetrieben. Die Hinde und
FiiBe sind zart. Die Mikromelie ist gering. An den unteren Extremititen
finden sich viele Verkriimmungen, an beiden Unterschenkeln zahlreiche
Infraktionen. An vielen Stellen der Extremitdten 148t sich abnorme
Beweglichkeit und Krepitation nach weisen. Im ganzen sind die Ver-
krimmungen und Knickungen an den unteren Extremitdten sehr auf-
fallend. Die Beine sind beiderseits im Hiiftgelenk stark gebeugt und
nach auflen rotiert; die Stellung der Kniegelenke ist beiderseits von
aullen nur sehr schwer zu bestimmen. An der mittleren Partie des
linken Unterschenkels erkennt man eine nach auBlen, an der des rechten
Unterschenkels eine mehr nach vorn gerichtete winklige Knickung
mit deutlicher Knochenkante direkt unter der Haut. Auffallende
Hautfalten und ddematdse Verdickungen usw. sind nirgends nach-
weisbar. Das linke Femur ist plump, unférmlich, dick, etwas
verkiirzt, eine physiologische Krimmung findet sich micht. Die Epi-
physen dagegen sind sehr klein, die obere mit rundlich glattem Gelenk-
kopfe, die untere mit atrophischen Kondylen. Der Knorpel ist im
allgemeinen etwas weich. Die Diaphyse zeigt geringe Konsistenz und
ist mit vielen Infraktionen versehen. Auf dem Querschnitt der Dia-
physe ist die Corticalis sehr schwach, nicht in kontinuierlichen Schichten
vorhanden. Der ganze Knochen ist ohne besondere Schwierigkeit mit
dem Messer durchzuschneiden.
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Der mikroskopische Befund zeigt das typische Bild von Osteo-
genesis imperfecta.

Fall 6. Osteogenesis imperfecta. (Neues Formol-
priaparat vom Pathologischen Institut Gottingen. S. Nr. 158. 1907.)
Unreifer Foétus, weiblich. Das Schideldach ist vollkommen weich,
hiutig; es ist fast gar keine kndcherne Resistenz zu finden. Die Kopf-
mafle und Korperlinge sind nicht genau anzugeben. Die Kiirze der
oberen und unteren Extremititen ist ziemlich auffallend, mit starken
Verkriimmungen und Knickungen. Eine auffallende Knickung ist an
der Grenze des vorderen und mittleren Drittels der beiden Vorderarme
mit nach auflen gerichteter Konvexitdt zu finden. Von dieser Stelle
an verjiingt sich die Armdicke plétzlich handwirts; die Hande sind sehr
klein, fein, mehrere abnorme Knickungen finden sich an fast allen
Fingern. An den unteren Extremitdten findet sich in allen Gelenken
sehr starke Beugung. An beiden Unterschenkeln ist je eine deutliche
Knickung mit der Konvexitit nach auBlen und direkt unter der Haut
fiithlbarer Knochenkante, an beiden Oberschenkeln eine leichte Biegung
zu sehen. Beide File stehen in Equinovarusstellung; beide Beine
zusammen bilden so einen Kreils mit sich entgegen gerichteten Fuf-
sohlen. Die Fiile sind zart gebaut.

An der ganzen Korperoberflache ist die Haut weder stark verdickt
noch faltenreich, noch 6dematds. Bemerkbares Hautddem ist nur an
beiden Hand- und FuBriicken und an den groflen Schamlippen nach-
zuweisen. Das Schidelgewdlbe ist vollstindig hiutig, eine knocherne
Resistenz ist nur an der Schidelbasis und an den Gesichtsteilen zu
konstatieren. Auf dem Sagittaldurchschnitte des Schiddels ist die Basis
flach, die Knochenkerne sind schwach; am Os tribasilare finden sich
drei fast vollstdndig getrennte zarte Knochenkerne; die Synchrondrosis
intersphenoidalis ist nur am oberen Ende in einigen Millimetern Breite
synostotisch verbunden, sonst ebenso wie die Synchondrosis spheno-
occipitalis gut erhalten. Im ganzen ist die Schidelbasis weich, sodaf3sie
ohne Schwierigkeit mit dem Messer durchschnitten werden kann. Der
Gesichtsausdruck ist nicht kretinistisch, die Nase ist fein geformt.
Die Augenlider sind nicht dick, nicht 6dematds, die Augenspalte ist
schmal, getffnet. Die Ohrmuscheln zeigten normale Form und GréSe.
Der Mund ist halb gedffnet, von feinen Lippen umrahmt, die Zunge
ragt nicht hervor; der Haarwuchs ist sehr gut, die Haare sind schwarz,
lang, diinn und geschmeidig.

Betr. Becken siehe Kapitel IV (C).

Betr. Wirbelkorper siehe Kapitel IV (B).

Die Rippen zeigen auf dem Lingsschnitt der Knorpelknochen-
grenze keine Ahnlichkeit mit den Befunden bei Chondrodystrophia und
Rachitis. Die Knorpelgrenze ist ganz regelmaBig, ohne Andeutung von
Rosenkranz, die Knochenbalken sind schwach.

Mikroskopisch: Typisches Bild der Osteogenesis (Vrolik).
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Femur im allgememnen grazil, nicht verdickt, leicht gebogen
(sieche Kapitel III [4]).

Fally Osteogenesisimperfecta. (Neues Formalin-
pridparat vom Pathologischen Institut Géttingen. S. Nr. 28. 1909.)
31 cm langes, reifes Kind, weiblich. Die Fingernigel iiberragen die
Fingerkuppen deutlich, die Schulterbreite betrigt 11 cm, die Hiift-

Fig. 2. Osteogenesis imperfecta. (Fall 7.)

breite 9,5 cm; die Kopfhaare sind schwarz, tippig und 3—4 cm lang.
Die Nasen- und Ohrknorpel sind maBig hart. Die Lanugo ist bis auf
die Schultergegend verschwunden. Vernix caseosa ist nur im duBeren
Gehorgang zu finden. Die Extremitdten sind kurz und deutlich ver-
krliimmt, besonders auffallend an den Beinen. Der Kopf ist fast normal
grof3, weich, fithit sich an wie ein ,,Sickchen mit zerbrochenen Eier-
schalen®, wie es Scholz in seinem Fall passend ausgedriickt hat.
Der Gesichtsausdruck ist nicht kretinhaft, die Nase ist gut geformt,
die Nasenwurzel nicht eingezogen. Die Augenlider sind nicht verdickt,
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halb gedffnet, mit sparlichen Wimpern bedeckt. An den Ohrmuscheln
und dem duBeren Gehorgang zeigt sich nichts Abnormes. Der Bauch
ist ziemlich stark aufgetrieben, der Thorax weich und schmal. Die grolen
Schamlippen sind weich 6dematds. Die Hautbedeckung ist im allge-
meinen voll, das Unterhautfettgewebe ist reichlich. An verschiedenen
Stellen der Extremititen finden sich mehrere abnorme Knickungen
und Verdickungen, ebenso 1d83t sich abnorme Beweglichkeit und Krepita-
tion usw. nachweisen. An den Extremitéiten finden sich keine abnormen
Faltenbildungen und Vorwdlbungen usw. Eine auffallende Verbiegung
besteht beiderseits am mittleren Teile des Vorderarms (Konvexitit
nach vorn) mit deutlicher Knochenverdickung. Die Hinde sind zart
und fein gebaut. An den unteren Extremititen sind die Beugungen
im Hift- und Kniegelenke milig stark. Eine Hauptverkriimmung
findet sich erst an der unteren Partie der beiden Femuren mit deut-
lichen Knochenkanten direkt unter der Haut (Konvexitdt nach vorn
auflen), eine zweite an den Diaphysen beider Unterschenkel, und zwar
besonders stark an den unteren Partien. Hier ist der Unterschenkel
fast rechtwinklig nach innen, also mit der Konvexitit nach aulen
abgeknickt. Beide Fulsohlen liegen beinahe direkt gegeneinander.
Die Fiile sind fein, zart, proportioniert.

Auf dem sagittalen Schiddeldurchschnitte ist hier nur am Hinter-
hauptbeine in ndchster Ndahe des Foramen magnum eine etwas hirtere
kndcherne Resistenz zu konstatieren. Der Schidelbasisbefund verhilt
sich in der Hauptsache ebenso wie im letzten Fall, nur ist der Knochen
im ganzen etwas hirter. Es findet sich keine Synostose der Tribasilar-
knochenkerne.

Die Becken beschreibung siehe im Kapitel IV (C). Betr. der
Wirbelk6rper siche Kapitel IV (B). Die Rippen verhalten
sich ebenso wie im vorigen Fall.

Dasrechte Femur ist anffallend dick, plump, ohne deutliche
Verkrimmung. Das Periost ist ungleichmidBig dick, mit mehreren
subperiostalen Blutungen und Schwielenbildungen versehen. Der
Knochen ist im ganzen weich, biegsam, dabei fithlt man deutliche
Krepitation. Der Gelenkkopf ist kugelig, glatt und klein; der Hals-
teil gut ausgebildet. Der Epiphysenknorpel ist etwas weicher als
normal, die untere Epiphyse ist relativ gut entwickelt, beide Kondylen
sind schwach, die Fossa intercondyloidea weit. Auf dem frontalen Durch-
schnitt (mit gewdhnlichem Messer ohne Schwierigkeiten schneidbar!)
ist der Epiphysenknorpel gleichmaBig, gefdBreich. Die Ossifikationsgrenze
ist fast geradlinig; es findet sich kein Perioststreifen. Der Knochenkern
im unteren Epiphysenknorpel ist 31 mm breit, 3 mm hoch. Die Dia-
physenbreite in der mittleren Partie betrigt etwa I cm, eine deutliche
Corticalis ist nicht zu sehen. Die Knochenbilkchen sind im allgemeinen
schwach, unregelmiBig, das Knochenmark ist auffallend blutreich.

Mikroskopisch: Typisches Bild von Osteogenesis imperfecta.
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Tabelle 1.
Verschiedene Schidelmessungen (mit Weichteilen
gemessen).
Chondrod. foet. Osteogenesis imperf. g ,&;:j
Fall: : S
I |11 ‘ v, v VI VII |5 o
B | ‘ i ég
i | \ e g
Geschlecht Sle|d)e e @ Q ‘Z 2
| | e
. i -
Grogter Kopfumfang . 34.7 37.0136.6 31.5‘24.3(?)i — 28.0(?)| 34.0
Kleinster Kopfumfang 30.5/29.4'33.7(27.5] — | — |25.6(?)! —
Kleciner querer Durchmesser . 8.5 9.0| 9.7 8.8 — \ — | 7.4(?1 8.0
Grofler querer Durchmesser . 10.1,10.0/10.8} 9.00 — | — 8.5(7). ol
Gerader Durchmesser . . . . |ro.8|12z.6'12.1|)11.00, — | — | 9.3(?) ‘1133,
Kleiner schriger Durchmesser . |10.4]11.0/11.6{10.8] — ‘ — | 8.2(?) ‘13 1%
GroBer schriger Durchmesser 12.4 14.6|14.8/13.7| — — ‘ 12.0(?), 9%

ITI. Verschiedenheit beider Hauptformen der
fétalen Skeletterkrankungen Chondro-
dystrophia foetalis undOsteogenesisimper-
fecta—untereinander und gegeniiber anderen
scheinbardhnlichen Erkrankungen?).

1. Sogenannte fétale Rachitis und Rachitis.

Die Frage ist alt. Niemand glaubt heutzutage an dem Zu-
zammenhang beider Erkrankungen; es fehlten auch bisher positive
Beweise dafiir. Im Gegenteil gibt es heute an Stelle des alten
bedeutungslosen, irrefithrenden Namens ,fotale Rachitis* zweil
sehr gut die pathologischen Verdnderungen enthaltende, auch
klinisch leicht unterscheidbare, passende Namen — ,,Ch. {. und
,Ost. imp.“. Trotzdem es sehr wichtig wire, den alten Namen
der Vergessenheit zu iibergeben, wie Kaufmann, Storp,
Klinger u. a. es schon lingst verlangten, ist dieser schlechte
Name heute noch, besonders von Klinikern, nicht selten im Ge-
brauch.

1) Im folgenden werden wir abkiirzen:
Chondrodystrophia foetalis = Ch. f.
Osteogenesis imperfecta = Ost. imp.
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Tabelle 3. BeckenmaSfe.
. Chond. foet. Ost. imp. Normal Normal
Bezeichnung der Falle -
Fall II  Fall HI Fall VI FallVII (Eigene) (Lampe)
AuBlenmale: 8 g ? I & g
fAbstand d. Spinae ant. sup. . . . . . N 5.7 6.5 5.2 5.7 6.7 6.8 7.2
Y Abstand d. Cristae ossis ilei 6.5 7.0 6.0 6.5 7.2 7.0 7.7
Beckeneingang:
AO_‘@EQ\ sagittal. Durchmesser . . . . . . . . 1.2 1.5 2.4 2.3 2.7 3.0 2.7
Grofiter querer Durchmesser . . . . . 2.7 2.7 2.6 — 3.0 3.3 3.0
Pfannen-Durchmesser . . R 1.3 1.5 1.1 I.1 1.0 1.1 —
Abstand der Tubera ischii . . . . . . . . . . . 2.7 2.7 1.4 I1.8 2.5 2.7 —

Tabelle 4. Femurmafe.

N Chondrodystrophia foetalis Osteogenesis imperf.
Bezeichnung der Fille sorm.

(Lampe) 1 1I 7 g . v v _ VI * VII

Ganze Lange . . . . . . . . . . . .. o 9.8 3.8 4.8 _ 4.7 4.5 4.6 , 5.4 5.0
Diaphyse f Liange . . . . . . . 7.2 1.7 2.4 2.5 2.2 — | 34 2.5
| Dicke in der Mitte e e e 0.8 oyl . oy | o7 0.8 0.9 | 0.5 1.0
Epiphyse [ GroSte Hohe fobere . . . . . . . . 1.2 10 |12 | r.1 1.2 — 7 I.1 1.2
\ untere . . . . . . . 1.5 1.2 1.3 1.3 1.3 — 1.0 1.4

GroBte Breite [ obere . 2.7 1.5 2.2 2.4 2.2 1.6 1.9 1.8

| untere. . . . . . . 2.6 1.7 2.1 2.5 2.1 1.5 7 1.9 2.0

GroBte sagitt. Durchmesser f obere — 1.2 1.7 | 1.7 — —_ = —

| untere . — 1.7 1.6 | 1.8 — — ] = —

1) Auf frontal. Schnittfliche gemessen (von V. I. nach H. A. 1.0).

(von V. A. nach H. L o.5).
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Dieser Irrtum entstand frither nur infolge der duBeren Ahn-
lichkeit der beiden Krankheiten, und der erste Ausspruch, daB
es keine angeborene Rachitis gibt, wurde schon in alten Zeiten
von Gurlt (1848) und Sédnger (1857) auf Grund mikro-
skopischer Untersuchung getan.

Wenn auch das Vorkommen der fétalen Rachitis von Virchow
theoretisch als denkbar angenommen worden ist, doch beschrieb er
selbst, wie auch H. Miiller, daB gar keine Ahnlichkeit des histo-
logischen Bildes zwischen den beiden Krankheiten vorhanden ist. In
folgender Zeit aber wurden die beiden Formen der fotalen Skelett-
erkrankungen wieder von vielen Autoren mit dem Namen , Rachitis”
benannt und mit dem Attribut ,,annularis“ (Ost. imp.) und
,mikromelika”“ (Ch. f) als floride und abgelaufene Stadien auf-
gefaft (Winkler, Gerhardt, Biskamp, Englisch,
Fischer, Fehling, Neumann, Rumpe, Quishing,
Grotthotf{); es fehlen selbstverstindlich immer objektive Beweise.
Die rosenkranzdhnliche Auftreibung der Rippenknochenknorpelgrenze
bei Ch. f., welche frither mit Rachitis in Zusammenhang gebracht
wurde, ist heute bei fast allen Beobachtern als ein Ergebnis der Ver-
dringung der Knorpelenden nach der Innenseite, infolge Ubergreifens
der duBeren periostalen Knochenschale bei nicht verdickter Knorpel-
substanz, beschrieben worden. Die Verbicgungen der langen Rohren-
knochen sind hauptsichlich auch durch eine Wachstumsstérung, welche
der charakteristische Perioststreifen veranlaf3t, zu erkliren. In der
Tat beweist das Bild der Knochenverbiegung des Femurs bei meinem
Fall 1, dal}, wie es in spiteren Kapiteln genau beschrieben ist, es nur
als Resultat des verdnderten Wachstums durch den Perioststreifen zu
verstchen ist und fast vollstindig die physiologische Kriimmungs-
tendenz verdeckt. Dieser Befund steht der Ansicht gegeniiber, die die
Verkriimmung des Knochens als eine Ubertreibung der physiologischen
Biegung bezeichnet, wie man so hdufig liest ( Wiesermann, Urtel
u. a.}. Weiter liegen meiner Meinung nach die Réhrenknochenver-
verkrimmungen bei Ch. {. niemals so allgemein und gleichméBig in der
Diaphysenmitte, wie esinletzter Zeitsohidufig (Poraket Durante,
Schrumpif u. a) durch Réntgenuntersuchung konstatiert wurde,
und wie cs bei Rachitis der Fall ist, sondern sie licgen hauptsichlich
an der Vereinigungsstelle von Epi- und Diaphyse. Ebenso ungleich-
miBig sind die Verbiegungen der beiden Knochen des Vorderarmes und
Unterschenkels; die beiden Knochen biegen sich nicht in der Richtung,
wie sie infolge von Knochenweichheit und abnormer Belastung bedingt
wiire, sondern sic biegen sich hiufig in ganz entgegengesetzter Richtung.
Als unihnlich mit der Rachitis ist weiter noch zu betonen, daB die bei
der Réntgenuntersuchung zu erkennende Undurchsichtigkeit der Epi-
physenknorpel als cin Zeichen der dem Alter vorausgehenden Ver-
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kalkung oder Verknocherung angesehen werden miissen (Porak-
Durante, Ceston et Infroit, Méry). Dieterle hat
auch viele inselférmige kriimelige Kalkeinschliisse in der Knorpelgrund-
substanz dicht an der Ossifikationsgrenze eingestreut nachgewiesen.

Alle oben genannten Erscheinungen zeigen deutliche Unterschiede
gegeniiber der rachitischen Kalkablagerungsstérung. Mit Ost. imp.
fand sich nur Knochenweichheit als angeblicher Berithrungspunkt.
Die Hauptverinderungen liegen aber in der Knochendiaphyse, und
zwar sind sie entstanden infolge gestorter periostaler und endostaler
Knochenbildung. Die Knochenbriichigkeit bildet ein sehr charakteri-
stisches Symptom. Es ist bemerkenswert, da3 hier die Kalkablagerung
vollstindig normal, insbesondere die an der Epiphysenlinie, gar nicht
gestort ist. Bei Rontgenuntersuchung bildet die gewdhnliche Aus-
dehnung der Epiphyse und die ganz regelmidfige Ossifikationslinie den
wichtigsten und groBten Unterschied gegeniiber der Rachitis.

Fs ist also klar, und es herrscht dariber
wohl kein Zweifel mehr, dafl die Krankheits-
prozesse der beiden fétalen Skeletterkran-
kungen—Ch.fund Ost.imp.—mitRachitis nicht
nur histologisch, sondern auch klinisch bei
modernenUntersuchungengarkeineAhnlich-
keitenzeigen,

Seitdem Kassowitz (1881) bei gewthnlichen Neugeborenen
in groBer Zahl (89,59%) gewisse rachitische Zeichen angegeben hatte,
haben Schwarz, Feyerabend und andere die Angaben
Kassowitz ilbernommen. Bei diesen Autoren ward merkwiirdiger-
weise diz Verdnderung immer nur als ein leichter Grad und als Anfangs-
stadium der Rachitis bezeichnet; es gibt dabei kein einziges Beispiel
einer intrauterin schon abgelaufenen Form eines floriden Stadiums
oder die annidhernden Uberginge. Kassowitz selbst hat es auch
als unwahrscheinlich erkldrt, daB die Ch. {. als intrauterin abgelaufene,
schon in Eburneation iibergegangene Rachitis aufzufassen sei. In
dem kurzen, intrauterinen Leben hilt er ein so fortgeschrittenes Krank-
heitsstadium fiir unerreichbar., Mori, der das Vorhandensein der
angeborenen Rachitis histologisch sicher festgestellt zu haben glaubte,
hat sie als einen pathologischen Prozel im Gegensatz zu der Achondro-
plasie, die ins teratologische Gebiet gehdre, hingestellt.

In seinem zusammenfassenden Referat der vielen Literatur
von 1891 bis 1goo hat Klein gleich anfangs betont, dalB es
einc fotale Rachitis nicht gibt; er hat die Frage der kon -

genitalen Rachitis noch als offen bezeichnet. Tschisto-
2%
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witsch hat darauf aufmerksam gemacht, dall viele Anhinger
eine ,,angeborene Rachitis”‘, wie Kassowitz u. a., immer sehr
unsichere, diagnostische Merkmale ins Feld fithren. Seine neuen
Untersuchungen an Neugeborenen wurden mit Kombination der
Mikroskopie der Knochen ausgefiihrt, und er hat das Vorkommen
der angeborenen Rachitis nur als seltene Ausnahme konstatiert.
Neuere Forscher, wie Fede, Escher, und Wiceland, sind
schlieBlich zu dem iibereinstimmenden Resultat gekommen, daB
auf keinen Fall, weder klinisch noch mikroskopisch, eine sichere
Diagnose auf Rachitis zu stellen ist. So besteht die Ansicht Kauf-
manns (18g2): ,,Wenn sich auch theoretisch nichts gegen das
Vorkommen einer cchten Rachitis beim Foétus wird einwenden
lassen, so ist es anderseits vollkommen klar, daB unsere Beobach-
tungen (Ch. f.) mit der echten Rachitis nichts zu tun haben,”
und der Satz (1893): ,,s0 glaube ich doch behaupten zu kénnen,
daB kein sicher nachgewiesener Fall von echter florider oder ab-
gelaufener Rachitis beim Fotus bis jetzt bekannt ist,” vollkommen
zu Recht. So glaube ich vom heutigen Standpunkt mit ziemlicher
Sicherheit behaupten zu konnen, daB nicht nur das Vorkommen
der fotalen Rachitis, sondern auch das der von vielen Autoren
als besondere Gruppe der intrauterinen Rachitis angenommenen
kongenitalen Rachitis ganz zweifelhaft ist. Die alte als theoretisch
denkbar angenommene Anschavung der fétalen Rachitis hat also
heute ihre ganze Grundlage verloren, und der von Virchow
(1901) in seiner abwehrenden Bemerkung gegen Collmann
prophetisch ausgesprochene Satz: ,,Vielleicht wird er (der Name
der fétalen Rachitis) die Ch. noch iiberdauern®, hat wohl wenig
Aussicht, sich jemals zu realisieren.

2. Fotale Skeletterkrankungen (hauptsidch-
lich Chondrodystrophie), Kretinismus und
Myxodem.

Der angebliche Zusammenhang der Ch. f. mit Kretinismus
ist zweifellos einmal durch die duBere Ahnlichkeit des Gesichts-
ausdrucks und wieder durch den beriihmten Virch o wschen
sog. ,meugeborenen Kretin'“ hervorgerufen worden.
Virchow hat seiner Zeit (1857) die von ihm zuerst gefundene
Schiddelbasissynostose als Ursache des kretinistischen Gesichts-
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ausdrucks aufgefaBt. Seitdem wurden von manchen Seiten
Foten von Ch. f. wegen des Vorhandenseins der Tribasilarsynostose
mit dem Kretinismus in niheren Zusammenhang gebracht
(H. Miller, Eberth, Neumann, Grawitz u. a.).

Die Resultate der Tierexperimente Hofmeisters und
v. Eiselsbergs und die schlechte Benennung des dadurch
(durch Thyreoidektomie) hervorgerufenen Skelettbildes — ,,C h o n-
drodystrophia thyreopriva® —, anderseits fithrten
zu dem Irrtum, die Ch. ff Kaufmanns mit thyreogenem
Prozesse zu identifizieren. In é&hnlicher Weise haben wieder
einige Autoren (Stéltzner, Hertoghe und Moro) aus
dem Grunde der hdufigen Kombination dieser Krankheit mit
angeborener Struma, dieselbe mit thyreogenem ProzeB in nihere
Beziehungen gebracht.

Den Ost. imp. hat nur Michel bei seiner Untersuchung
von typischer Ost. imp. dadurch, dafl er unter falscher Auffassung
der Perioststreifen die Krankheit mit der Ch. {. zusammenwarf,
eine funktionelle Stérung der Schilddriise als mogliche Atiologie
zugeschrieben. Wie oben bereits kurz erwihnt, habe ich auf An-
regung von Herrn Prof. E. Kaufmann in dessen Institut,
um speziell die Angaben in der Arbeit von M o r o nachzupriifen,
kiirzlich genaue vergleichende Studien der Schilddriise bei vielen
Fillen der beiden fotalen Skeletterkrankungen mit zahlreichen
Kontrollpriparaten gemacht und die Ergebnisse unter den Titel
,,Uber angebliche Bedeutung der Schilddriisenverinderung bei
Ch. und Ost. imp.” im Jahrbuch fiir Kinderheilkunde publiziert.
Als Resultate der Untersuchung sind folgende Sitze zu nennen:
,,Die Schilddriisenbefunde bei meinen Fillen von fétalen Skelett-
erkrankungen haben keine Ahnlichkeit mit den so hiufig in der
Literatur beschriebenen Schilddriisenbildern beim Myxédem und
beim Kretinismus, sondern sie stimmen fast vollstindig mit den
normalen Kontrollpriparaten tiberein®; weiter: ,,So kann man
meiner Ansicht nach ruhig behaupten, daB so geringe Schild-
driisenanomalien, wie sie bisher hiufig bei Ch. beschrieben sind,
ebenso hdufig auch bei normalen Neugeborenen nachgewiesen
werden konnen.‘

Soistesklar,daBdiefstale Skeletterkran-
kung inbezug auf Schilddriisenverdnderun-
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gen mit dem Kretinismus und Myxédem gar
keine Ahnlichkeit zeigt.

Wenn man sich ferner einige von Hertoghe hervor-
gehobene Kklinische Tatsachen vor Augen hilt, ndmlich daB bei
Schilddriisenbehandlung des -angeborenen Myxddems nicht nur
Funktionsbesserung der Geschlechtsorgane, sondern auch die
Formentwicklung besser stattfindet, und ferner die Tatsache
notiert, daBl die Schilddriise gewohnlich wahrend der Schwanger-
schaft eine voriibergehende VergréBerung zeigt und weiterhin
die Auffassung ,Zur Zeit der Geschlechtsreife entwickelt sich
die Schilddriise fast in gleichem Schritte mit den Geschlechts-
organen’’ als richtig annimmt, so wiirde es sehr interessant sein,
zu betrachten, wie der anatomisch festgestellte Unterschied der
Schilddriisenbefunde sich in physiologischer Funktion verhilt.
Ein interessanter Beweis hierfiir ist die spiter beschriebene Ver-
schiedenheit der Form- und Funktionsentwicklung der Geschlechts-
organe bei beiden Formen der Zwerge (Zwerge durch fotale Skelett-
erkrankung und die durch Schilddriisenanomalien!).

Der so deutliche Unterschied der Schilddriisen bei fétalen
Skeletterkrankungen und bei thyreogenen Prozessen sowohl in
anatomischer wie in physiologischer Beziehung ist ein griind-
licher Beweis der griindlichen Verschiedenheit beider Krankheits-
gruppen.

Hier wollen wir hauptsichlich die Skelett- und Hautbefunde
der beiden Erkrankungen vergleichen.

Um die Kretinenskelette richtig zu verstehen, mufl man in der
Benutzung des Materials sehr vorsichtig sein. Die alten Beschreibungen

beziehen sich fast immer auf Ch. f. und zeigen daher eine falsche Auf-
fassung der von der Tribasilarsynostosel). In den Beschreibungen der

1) Alle Materialien, mit welchen Vir ch o w seine Kretintheorie begriindet
hat, sind, nach Weygandt, unzutreffend; infolgedessen ist seine Theorie
heute nicht mehr giltig. So handelt es sich bei dem ersten Fall Virchows
— Crétin étalon — (nach Bayon 1904 und Weygandt 1904}, ebenso auch bei
seinem dritten und vierten Fall (nach H. Miller verhdlt er sich ebenso
wie der Crétin étalon!) um typische Ch. hypoplastica. Die Beschreibung seines
zweiten Falles — eines Cretinschidels eines 53jahrigen — spricht vielmehr fiir eine
verspatete Verknocherung (eine kompakte Knochenspange in der Spongiosa des
Keilbeinkdrpers!) als fiir die Annahme einer priamaturen Synostose (Lang-
hans 1897, Bayon 1904).
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Kliniker ist nach We ygandt heute noch in Lehrbiichern die falsche
Auffassungsweise zu lesen. Die Kretinen-Skelettbefunde der heutigen
Kenntnis stimmen, wie dies auch Weygandt behauptet (1g905),
im ganzen und groBen zu, der Kretinentheorie, welche Joseph und
Wenzel (1802) schon in vor Virch owscher Zeit ausgesprochen
hatten; so die verlangsamte Ossifikation und Knochenkernverspatung
usw. In folgender Zeit nach Virchow sind auch mehrere gegen-
sdtzliche Skelettbefunde bei Kretinen nachgewiesen worden. So
schreibt Langhans in seinen Aufsdtzen: , Die frithzeitigen Sy-
nostosen haben jedenfalls keine durchgreifende Bedeutung. Es gibt
sogar Fille, in welchen die normalen Synostosen ausbleiben (1892).
Im Jahre 18g7 stellte er sogar folgenden Satz auf: ,Ist iiberhaupt bis
jetzt eine solche (frithzeitige Synostose der Knorpelfugen) bei einem
Kretinen nachgewiesen? Angaben, die sich auf unzweifelhafte Kretinen
beziehen, welche wihrend der Wachstumsperiode gestorben sind, liegen
in der Literatur bis jetzt nicht vor.” Er hat in fiinf Féllen Kretinen
beschrieben, bei denen alle Knorpelfugen sich lingere Zeit erhalten
zeigten, bei denen Knochenkernverspiatung zu beobachten, das Skelett
im allgemeinen grazil gebaut (statt plump), gut proportioniert usw.
war. Fast alle Autoren denken iiber diese Skelettbefunde iiberein-
stimmend, (His, Klebs 1874, Dolega, Bernard, Hof-
meister 1897, v. WyB, Breus und Kolisko, Kasso-
witz19oz, Bayonigo3, Fuchs, Weygandtigo4, Ziegler,
W.Scholz, Kaufmann, der sich auf ein Baseler Skelett eines
58 jahrigen Individuums bezieht, u. a.). Die Knochenkernverspatung
geht dem normalen Wachstum parallel und stimmt mit denen des
Kindes gleicher Korperlinge iiberein (v. Wy B u. a). Das plumpe
Aussehen der Kretinen ist gewohnlich durch Weichteilverdinderung
bedingt.

AuBer den oben genannten Skelettbefunden stimmt auch
die Meinung vieler Autoren iiber folgende Punkte tiberein: Infanti-
lismus der Genitalien, beschrinkte Libido sexualis, kurze borstige,
spirliche Haare, minimales Schwitzen, herabgesetzte Intelligenz,
endemisches und erworbenes Auftreten des Kretinismus usw.
Im Gegensatz zu dem sporadischen Auftreten und angeborenem
Vorkommen der Ch. ist der ganz andere Krankheitsbeginn des
Kretinismus zu betonen, wie es schon Ackermann sagte: ,.es
ist bekannt, da keiner dieser Elenden in diesem erbarmungs-
wiirdigen Zustand geboren wird.” Das Auftreten von Kretinismus
in der ersten Hilfte des ersten Lebensjahres ist schon als Selten-
heit zu betrachten (Weygandt).

Unter der umfangreichen Kretin-Literatur ist das Vorkommen
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der frithzeitigen Schédelbasissynostose auBer bei Virch o w nur
bei H. Bircher (1890, 1896), bei Paltauf und bei E. Bir-
cher (1gog) anerkannt zu finden'). Bei seinen Roéntgenunter-
suchungen hat E. Bir ch e r ungleichmiBiges Knochenwachstum,
Schidelbasisverkiirzung und Sattelwinkelverkleinerung usw. er-
widhnt, und hat die alte Anschauung Virchows gestiitzt und
zum Teil erweitert. Er schreibt aber dabei vorsichtigerweise den
Satz: ,,Wohl ein uiberraschendes, doch nichts beweisendes Resul-
tat, da es in Rontgenogrammen schwer zu entscheiden ist, ob
eine derartige Furche (Furche der Synchondrosis spheno-occipi-
talis!) vorhanden sci.”

Bei vielen Autoren dagegen ist anatomisch das Fehlen der
Schidelbasissynostose bei unzweifelhaften Kretinen festgestellt
(His, Bayon, Stahl, H. Bircher, Klebs, Ber-
nard u. a.). So schreibt Weygandt (19o5): , Fille wie der
Virchowsche sogenannte neugeborene Kretin mit seiner vor-
zeitigen Schiidelbasisverknécherung kommen unter den Kretinen
nicht hidufig und nicht selten, sondern gar nicht vor, sie gehdren
vielmehr in die Gruppe der Ch., die mit dem Kretinismus nicht das
Geringste zu tun hat, vielmehr hinsichtlich des Eintrittes der
Ossifikation geradezu einen Gegensatz dazu darstellt.”

Im Gegensatz zum Kretinismus ist das hdufige Vorkommen
der Synostose bei Ch. f. schon von vielen Seiten konstatiert
(Marchandi885 Kirchberg-Marchandi188g, Kauf-
mann 1892 u. a. m.).

So ist im allgemeinen die frithzeitige Synostose als ein
hidufiges Vorkommnis bei Ch. ., und als ein ni e zu erhebender
Befund bei Kretinismus zu betrachten.

Bei der hiufigsten Form der Ch. f. — der Ch. hypoplastica — sieht
man nicht nur fast konstant die Basilarsynostose, sondern auch hiufig
die Synostose anderer Knochenniihte. So konnten wir bei allen drei

Fillen der Hypoplastica mehr oder weniger ausgeprigte Schiadelbasis-
synostose, auch bei Fall 4 eine ausgedehnte Schiddelnahtverwachsung
1) Es ist bemerkenswert, da3 Ewald, der frither Virchows Ansicht
der Schidelbasis-Synostose vertrat, in Auflage 2, 1909, folgenden Satz geschrieben
hat: ,,Es besteht keine Andeutung einer vorzeitigen Verknocherung, weder von
vorzeitigem Auftreten von Knochenkernen, noch von frithzeitiger Synostose, im
Gegenteil ist dadurch cine Verlangsamung der Ossifikation dargetan.
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und bei (Fall 2, 3) cine bisher noch sehr selten beschriebene Syno-
stose der Knochenkerne des Wirbelkdrpers und Wirbelbogens fest-
stellen. Die beim Kretinismus so konstante Knochenkernverspitung
ist bei Ch. f. nur bei der malazischen Form fast immer vorhanden, bei
anderen Formen nicht so haufig, und nie so hochgradig. Die verlang-
samte Ossifikation ist ein sehr seltenes Symptom bei Ch. f.; es gibt
sogar Fille, wo eine verfriihte Ossifikation beschrieben worden ist
(Kassowitz 19o2). So sind bei Réntgenuntersuchungen hiufig
(Kassowitz 1go2, Balme und Reid) sehr interessante Unter-
schiede zwischen beiden Krankheitsfillen festzustellen; z. B. beim C h.-
Fall von Balme und Reid wurde das radiographische Bild der
Handknochen des 12 jdhrigen Kranken mit dem eines I jdhrigen
normalen Kindes gleich befunden, wihrend die Kérperlinge der eines
3 jdhrigen Kindes entsprach, wogegen der Grad der Verspdtung beim
Kretinismus gewohnlich mit normalen Kindern der gleichen Koérper-
linge zu vergleichen ist.

Die Knochenform bei Ch. ist auch fast immer, im Gegensatz
zum Kretinismus, auffallend plump, kurz und gedrungen; die
Mikromelie ist hier als das auffallendste Symptom zu betrachten
(nur seltene Ausnahmen z. B. Kaufmann 1892, Fall 10, 11,
sowic Fall von Lampe usw.), so dal Kassowitz und
Schrumpt das ganze Krankheitsbild als , Mikromelie* be-
zeichnen wollten. Die becherférmig verbreiterten Diaphysen-
enden bei Réntgenuntersuchung sind auch ein wichtiges Differen-
tialmerkmal bei Ch.

Um es kurz zu sagen: das Skelett der Ch. ist auffallend un -
proportioniert (Mikromelic) und dick im Kontrast zu
dem mehr proportionierten grazilen Skelett beim
Kretinismus. Von den klinischen Symptomen der Ch. sind auch
folgende zu bemerken: Gesichtsausdruck nicht immer kretinistisch
(Kaufmann 1893, Johanessen u. a.), weiche, nicht spir-
liche Kopthaare, starker Bart- und sonstiger Haarwuchs bei
lebenden Fillen, normale SchweiBsekretion, normaler Stublgang,
normale Temperatur, gut entwickelte Genitalien, fast normale
Libido sexualis, ungestdrte psychische Zustinde, normale Schild-
driise, und vor allem angeborenes und sporadisches Auftreten
beider Krankheit. Nach Weygandt ist weiter die hiufige
Kombination der verschiedenen Degenerationszeichen und Mib-
bildungen auch ein wichtiger Unterschied gegeniiber dem Kreti-
nismus.
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Alles in allem zeigen die beiden Krankheiten nicht die geringste
Ahnlichkeit, und fast alle Autoren stimmen darin iiberein, beid e
Krankheiten streng zu trennen (Roth, H. Bircher,LLang-
hans,Weygandt,Joachimsthal,Schwendener,
Keyser,Dieterle, W.Scholz, Schrumpf,Kauf-
mann, Ewald, Simmonds u. a.). ,Die Ch. f. hypo-
plastica bietet pathologisch-anatomisch keine Identitdt mit dem
Kretinismus; dtiologisch ist bis jetzt kein Beriihrungspunkt beider
Erkrankungen nachgewiesen worden” (Bayon 1904).

Abgesehen von der Integritdt der Schilddriise bei der fotalen
Skeletterkrankung sind die anderweitigen Korperverdnderungen
bei Athyreosis (Thyreoaplasie oder kongenitales Myxédem) gar
nicht mit denen der ersteren zu vergleichen. Sie &hneln im ganzen
mit denen des Kretinismus. Mit dem Gedanken vieler Autoren
(Langhans, Kocher, Pineles, Dieterle u. a),
daB der Mangel der Schilddriisensekretion des Fétus im fotalen
Leben durch die miitterliche Schilddriise ersetzt werden kénnte,
stimmt die Tatsache, daf die Skelettverinderungen bei Athyreosis
fast immer zu einer gewissen Zeit nach der Geburt beginnen,
gut iiberein.

Ob das athyreotische Kind im Sduglingsalter noch weiterhin
durch die miitterliche Milch die fehlende Schilddriisensekretion
ersetzt bekommt (Schein, Pineles u.a.), ist noch nicht
ganz klar; es gibt hieriiber verschiedene Auffassungen in der
Literatur (Aschoff, Dieterle, Erdheim u. a.).

Die Skelettverinderungen bei der Athyreosis stimmen ziem-
lich genau mit denen der thyreoidektomierter Tiere und Menschen1)
tiberein (Hofmeister, v. Eiselsberg u. a.). Infolge
einer allgemeinen Verlangsamung in der Ossifikation (Verzogerung
des Knochenkernauftretens und verspiatetes Verschwinden der
Epiphysenknorpel) entsteht ein mehr proportionierter Zwerg-
wuchs. Die Knochenform ist im allgemeinen grazil und schlank,

1) Langhans (1892) zitiert die interessante Erfahrung Nauwerks,
daB er bei der Sektion eines 28jahrigen Mannes, der vor 18 Jahren thyreoidekto-
miert wurde, das Stillstehen des Knochenlingswachstums mit Verzégerung der
epiphysiren Verkndcherung und das Zuriickbleiben der Genitalentwicklung usw.
konstatiert hat.
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und das scheinbare Plumpwerden der Extremititen ist gewohnlich
durch myxodematose Hautveranderungen bedingt. Die Wachs-
tumsstérung soll nach Kassowitz (19o2) ,nur auf einem lang-
samen Tempo der normalen Wachstumsvorgidnge berubhen' und
entspricht deni des normalen Kindes von gleicher Kérperldnge,
wie es v. Wy B fiir den Kretinismus betont hatte. AuBerdem ist
die auffallende Entwicklungsstérung der Genitalien, die nie
tehlende Intelligenzabnahme (fast immer apathischer Schwachsinn),
sparlicher Haarwuchs, verspidtete Zahnung, Obstipation, fehlende
Schweilsekretion usw. fast iibereinstimmend bei allen Autoren
beschriecben (Thomson, Langhans 1897, Maresch,
Muratow,Peucker,Joachimsthal 1899, Aschoff,
Hertoghe-Spiegelberg?, Quincke, Schiff-
macher?, Siegert, Pineles, Kassowitz 1902,
Magnus-Levy?4, Erdheim, Monro?, Fuchs®),
Weygandt 19057, Dieterle, Reyer?® u. a) im auf-
fallenden Gegensatz zu der Ch.

Schlieflich kommen wir zum Vergleich der Hautver-
dnderungen beider Erkrankungen. Uber das pathologische
Attribut der myxddematésen Haut sind heute viele Autoren
noch ganz geteilter Meinung. (Ord, Halden, Virchow 1887,
Hirsch-Baumgarten, MoBler-Grawitz, Unna, Becku.a.)

Ord (1878) hat den Namen , Myxddem‘ aus zwei Griinden vor-
geschlagen, einmal weil die Hautanschwellung auf Druck nicht ver-
schwindet, sondern elastisch ist, dannaber auch aus chemischen Griinden.
Diehauptpathologischen Verdnderungen der Myx6demhaut sind folgende:
Bindegewebswucherung im kutanen und oberflichlichen subkutanen
Gewebe (Ord, Virchow), Auseinanderzerren des gewucherten
Bindegewebes, zuweilen in den Spalten desselben feinkérnige, zellarme
glinzende Schollen unbekannter Natur (Hirs ch), Verschwinden der
Kollagen und auffallende Vermehrung der elastischen Fasern (Hirs ch,
Baumgarten, Unna), starke Kernvermehrung besonders in
der niheren Umgebung der Schwei- und Talgdriisen sowie der Haar-
follikel (Hadden, Virchow) und der CutisgefiBe (Baum-
garten, Grawitz), wodurch sich die mangelhafte Hautsekretion
und der Haarausfall geniigend erkldren lassen. Einige Autoren wiesen
Vermehrung des Muzingehaltes nach (Ord, Hadden). Die Epi-

1—38) Die Arbeiten sind alle mit schénen Réntgenbildern illustriert.
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dermis ist meist unverdndert, nur sehr selten sind nekrotische Stellen
mit ungefirbten Kernen in der Keimschicht gefunden worden (B e ¢ k).

All diese Hautuntersuchungen stammen nur von Erwachsenen
mit Myxodem; moglicherweise finden sich demgegeniiber Unter-
schiede im histologischen Bilde der Haut bei den fétalen Skelett-
erkrankungen. Ich glaube aber, daBl die beschriebenen Hautver-
anderungen zum Vergleich des Vorhandenseins oder des Fehlens
der dhnlichen Krankheitsprozesse herangezogen werden koénnen.
In dem bisher genau erhobenen Hautbefunde bei der Ch. f. ist die
Haut hiufig als verdickt oder normal bezeichnet. Bei Monro
und Franqué sind die Verhiltnisse sogar als vollkommen
normal bezeichnet und die Verdickung wird in den meisten Féllen
durch vermehrtes subkutanes Fettgewebe bedingt angenommen
(Schwendener, Lampe, Kaufmann u. a). Kauf-
m a nn (x8¢8) schreibt, die Literatur zusammenfassend, folgendes:
,,Die in Falten gelegte Haut ist entweder normal oder {fettreich,
selten 6dematos.”” ,,Doch sei gleich bemerkt, daBl gerade in den
typischen Fillen der sogenannten fétalen Rachitis die Volums-
vermehrung des duBleren Integumentes nicht durch myxédematose
Infitration, sondern durch Fettgewebsvermehrung bedingt wird.”
Von mehreren Literaturnachweisen sind nur die Beschreibungen
Scholz (18gz2), wie — Bindegewebszunahme, reichliche klein-
zellige Infiltration in der Umgebung der Gefile —und Wieser-
m anns (1908), wie — stirkere Cutisgewebsbildung, breite Binde-
gewebssepta in der verdickten subkutanen Fettschicht usw., als
Ausnahmen zu betrachten.

Betreffs der Ost. i mp. lautet die Beschreibung der Haut
hauptsdchlich ,,normal”, oder zuweilen , Unterhautfettgewebe
vermehrt“. Das Resultat genauer Untersuchungen der Haut von
verschiedenen Korperteilen bei unseren Ch.-Féllen lautet im Ver-
gleich mit dem normalen Kontrollprdparate . folgendermafBen:

Von simtlichen Fillen der Ch. f. gelangten zur mikroskopischen
Hautuntersuchung die Hautstiicke der Kopfschwarte, der Ohrmuschel,
der Nasenfliigel, des Oberarmes, des Bauches und des Riickens, sowie
des Oberschenkels. (Bei Fall 1 war mir leider die Hautuntersuchung
nur am Halse und am Oberschenkel zuginglich.) Zum Vergleich habe
ich von drei direkt nach der Geburt gestorbenen normalen Neuge-

borenen korrespondierende Hautstiicke herausgenommen. Dieselben
wurden in Paraffin eingebettet, mit Himatoxylineosin, van Gieson,
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Weigertschen Elastinfirbung, Mareschschen Gitterfaserdar-
stellung und mit U nn ascher Kollagenfaserfirbung behandelt. Im
ganzen sind die Hautbefunde bei unseren Fillen nicht sehr abweichend
von der Norm; als geringe Abweichung ist eine leichte Zellinfiltration
in der Umgebung der kleinen Blutgefifle des Kopfhautpriparates bei
Fall 3, eine ebensolche in der unteren Cutisschicht der Ohrhaut bei
Fall 4, leichtes Odem der Bindegewebssepten zwischen der subkutanen
Fettschicht der Brusthaut (Fall 3 und 4), solche der Riickenhaut bei
Fall 2 usw. zu finden. Auflerdem war das subkutane Fettgewebe an
der Brusthaut (Fall 3), des Riickens (Fall 3, 4) und auch der
Arme und Oberschenkel bei fast allen Fillen als verdickt zu bezeichnen.
Alle diese Verdnderungen sind aber niemals so hochgradig, wie sie von
manchen Autoren bei der Untersuchung des Myxddems, oder wie sie
durch Wiesermann bei der Ch. {. beschrieben worden sind. Eine
Dimensionszunahme der Cutis und der Unterhautfettschicht sind gar
nicht zu konstatieren, oder héchstens konnte ich sie nur bei Fall 3 in
leichtem Grade bemerken. Diese Schwankung der Dimension der Cutis
und der Unterhautfettschicht ist bei normalen Kontrollprdparaten
schon ziemlich grofl. Es gibt auch keinen Grund, eine absolute Ver-
mehrung des Bindegewebes usw. anzunehmen; die Breite und Stirke
der Bindegewebssepten der Unterhautfettschicht bei unseren Ch.-Fillen
schwanken ebenso wie in den Kontrollpriparaten.

So kann man angesichts der grolen Literatur vnd auch der
Untersuchung unserer Fille ruhig sagen, daB als hidufigste Ver-
dnderung des Integuments bei den fotalen Skeletterkrankungen
nur eine einfache Zunahme des Unterhautfettgewebes vorkommt,
und dafl Befunde wie Cutisbindegewebszunahme oder Zellinfitra-
tion in der GefiBumgebung usw. nur seltene Ausnahmen dar-
stellen. Solche Veridnderungen, wie sic beim Myxddem die haupt-
klinischen Symptome erkliren, wie starke Zellinfiltration in der
Umgebung der SchweiB- und Talgdrisen und der Haarfollike],
Zunahme der elastischen Fasern, muzindse Durchtrinkung der
Cutis usw., sind niemals bei Ch. {. zu bemerken.

Zusammenfassend kann man folgendes sagen: Unter den
fotalen Skeletterkrankungen zeigt die Ch. f. die Krankheit,
welche nach ihrer duBeren Ahnlichkeit bisher hiufig mit dem
Kretinismus oder anderen thyreogenen Erkrankungen verwechselt,
oder in eine gleiche Gruppe mit diesen Erkrankungen zusammen-
geworfen wurde, ebenso auch die Ost. imp. betreffs Ursache, Ana-
tomie und Symptomen nicht nur gar keine Ahnlichkeit mit diesen
Krankheiten, sondern geradezu das entgegengesetzte Verhalten.
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3. Chondrodystrophia foetalis, Phokomelie
und Syphilis.

Im Jahre 1898 hat Vir ch o w die Phokomelie mit der Ch. {.
in nihere Beziehung zu bringen versucht. Virch o w hat nimlich
den frither von ihm als angeborenen Kretinismus beschriebenen
Fall von Ch. nochmals mit dem Rontgenverfahren untersucht.
Trotzdem der Befund kein Fehlen von einzelnen Knochen ergab,
die Knochen nur wenig ausgebildet waren, hat er die Krankheit
in die Gruppe der Phokomelie (den Namen hat G. St. Hilaire
1836 von Seehund-Phoca genommen!) gestellt.

Nach Virchow soll diese Gruppe mit einer einfachen
Hypoplasie der Extremititen beginnen und mit vollstindig tera-
tologischen Defektzustdnden endigen.

Er schreibt weiter: ,,Aber er (E. Kaufmann) sowohl wie fast
alle neueren Autoren, haben nicht bemerkt, dafl diese Dystrophie in
einer grofferen Reihe von Fillen unmerklich zu einer ausgemachten
Mifbildung hiniiberfiihrt, als deren prignanteste Erscheinung eben die
Phokomelie zu betrachten ist.“ Dieser Meinung des Altmeister Vir -
chow kann man aber durchaus nicht beipflichten. Die charakteristi-
schen Befunde des Skelettsystems bei Ch. trennen sich ganz scharf von
den iibrigen Formen von Mikromelen. Doch hat dieses Wort der be-
rihmten Autoritit natiirlich einen gewissen Einfluf3 auf die Gedanken
der nachfolgenden Autoren ausgeiibt. So kann man in der Arbeit von
Kriger, Wiencke, Birnbaum u. a. der gleichen Auffassung
— Phokomelie als héheren Grad der Mikromelie — begegnen. Kriiger
schreibt in seiner Arbeit: ,,Die Phokomelie ist ein Zwischenglied
zwischen dem ginzlichen Defekt einer Extremitdt und einer einfachen
Hypoplasie derselben, der sogenannten Mikromelie.” Er hat zum Schluf3
der Arbeit nach den Ursachen die Phokomelie in drei Gruppen geteilt:
,,I. In den Fillen, in welchen nur die Hand oder aufler derselben nur
noch geringe Zwischenglieder vorhanden sind, ist wohl lediglich auf
Raumbeschriankung und Druckhindernisse als dtiologischer Faktor zu
schliefen. 2. In den Fillen, in welchen gar keine Spur der Extremitit
zu sehen ist oder Strahldefekt, d. h. vornehmlich Fehlen des Radius
und Daumen, bei sonst normaler Entwicklung des Armes vorhanden ist,
diirfte ein Mangel in der Keimanlage vorliegen. 3. In den Fillen, in
welchen ein Teil des Armes, sei es nur ein Teil des Oberarmes oder
der Oberarm und ein Teil des Unterarmes ausgebildet sind, oftmals
in charakteristischen Stumpfen endigend, liegt wohl eine Abschniirung
durch amniotische Fidden zugrunde.

Unter den oben erwdhnten drei Gruppen ist es sehr schiwer,
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eine fiir die Ch. passende Kategorie zu finden, trotzdem in der
Arbeit viele typische Ch.-Fille zusammengefaBt sind.

So z. B. von seiner Zusammenfassung: Fall 11 (1791 Sdmme -
rings Fall) Fig. 6, Fall 54 (1871 Winklers Fall von f&taler
Rachitis) Fig. 18, Fall 83 (Nr. 818 des Berl. pathol. Museums), Fall 84
(Nr. 819 des Berl. pathol. Museums, ein 1886 von Virchow be-
schriebener Fall), Fall 89 (Nr. 6008 des Berl. pathol. Museums), Fall g2
(Nr. 21028 des Berl. pathol. Museums) usw. Alle bei den oben genannten
Fillen gegebenen Beschreibungen, Réntgenbilder und Photographien
entsprechen typischen Bildern von Ch. f. Im Réntgenbilde sind alle
Rohrenknochen plump, dick, kurz und gedrungen, mit deutlich ver-
breiterten, konkaven Diaphysenenden und sehr unregelmafliger Knorpel-
knochengrenze. Das typische Bild des Rippenknochenendes, die gut
verknécherten Schidelknochen, die immer fast normal lange, gut ge-
formte Clavicula, nirgends das vollstindige Fehlen der einzelnen
Knochen usw. sind sehr deutlich zu sehen. Wenn man solche Bilder
mit denen der iibrigen typischen Fille der Ektro- und Phoko-
melie (z. B. Fig. 52, 48, 356, 7, 15, 29, 30, 35, 37, 39 usw.) vergleicht,
so kann man gleich bemerken, daf3 die am ganzen Ko&rper verbreitete
Verdnderung bei Ch. in sehr deutlichem Kontrast zu den, abgesehen
von den Defektstellen, immer fast normal aussehendem Skelettbild steht.

In dhnlicher Weise hat Wiencke (19o7) einen typischen Fall
von Ch. radiologisch und anatomisch untersucht; er konnte dabei
nirgends eine auffallende Verdnderung oder ein Fehlen der einzelnen
Knochen, sondern eine alle langen Knochen gleichmiflig betreffende
Verkiirzung konstatieren. Trotzdem er den Fall histologisch sicher als
Ch. diagnostiziert hat, hat er ihn als Phokomelie infolge der Ch. f.
aufgefafit.

Aus dem Gesagten wird es klar, dal Krueger und
Wiencke die Benennung ,Phokomelie” als einen Sym-
ptomenausdruck (Kurzgliederigkeit), und zwar als einen h&heren
Grad der ,Mikromelie”, also ganz im anderen Sianne als
St. Hilaire, verstanden haben. Nun hatte aber schon Kauf{-
manns Schiller Schwendener eine genaue histologische
Untersuchung einer typischen Phokomelie {im Sinne St. Hilaires)
ausgefilhrt. Neben verschiedener Defcktbildung hat er das voll-
stindige Fehlen des Femurs und des Humerus, wihrend der
Unterschenkel und FuB, Vorderarm und die Hand relativ gut
erhalten waren, konstatiert. Bei mikroskopischer Knochenunter-
suchung fand sich ,,iiberall normale schéne Knorpelzellenréeihen-
bildung und regelrechte Verknécherung usw., wodurch Kklar
festgestellt ist, daB bei typischen Fillen von Phokomelie
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auBer der Kurzgliederigkeit histologisch gar keine Ahnlichkeit
mit Ch. vorhanden ist. Curtis et Salmon haben auch
einen histologischen Unterschied beider Krankheiten gefunden.
Von klinischer Seite waundte Joachimsthal (1go2) die
Rontgenuntersuchung zur Diagnose der beiden Formen der Zwerge
an und sagte, daB einc allg e m eine Wachstumsstérung eigener
Art wie die Ch. sehr leicht von den mehr lokalisierten
Prozessen wie bei Phokomelie zu trennen ist.

Die bisherige Verwechselung der Phokomelie und Ch. (Mikro-
melie) leitet sich zweifellos von zwei Griinden her; ndmlich ein-
mal von einer falschen Auffassung des Namens ,,Phokomelie* als
Symptomenausdruck, dann von einer verschiedenen -Einteilung.
der ExtremitdtenmiBbildungen. Falls man den Namen ,,Phoko-
melie“ als einfachen Symptomenausdruck (Kurzgliederigkeit)
versteht, so hat er nicht den geringsten wissenschaftlichen Wert.
Solche bedeutungslosen oder zweideutigen Benennungen von
,,Tierdhnlichkeiten'‘ brauchten nicht weiter gefiilhrt za werden
(Schwalbe). Ebenso sollte man, wie mir Herr Prof. Kau f-
mann bemerkt, Ausdriicke wie ,,Barenweib’’, trotzdem ihn der
Altmeister Virchow gebrauchte zur Charakteristik eines
mikromelen chondrodystrophischen Weibes besser nicht anwenden
und ihn den Zeitungsreportern und Panoptiken iiberlassen. Der
erste Namengeber der Phokomelie (Geoffroy Saint Hi-
laire [1836] hat die ExtremititenmiBbildungen in folgender
Weise eingeteilt (zitiert bei Krueger):

,I. Phokomelie. — Bei den Phokomelen sind die
Zwischenglieder duBerlich gar nicht oder fast gar nicht wahrzu-
nehmen: Hand und FuB}, hdufig von gewdhnlicher GroéBe oder
sogar ganz normal, sitzen direkt der Schulter resp. dem
Becken auf.

2. Hemimelie. — Bei den Hemimelen sind bei einem
Mangel der Zwischenglieder auch Hinde und Fiile nur rudi-
mentar,

3.Ektromelie. — Bei den Ektromelen fehlen auch
diese letzten Rudimente.”

Bei v. Franqué ist die Einteilung Darestes (1883)
folgendermaBen zitiert: ,Ektromelie, wic er (Dareste)
Fehlen oder mangelhafte Entwicklung der Extremitdten nennt,
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sowle die Phokomelie, bei der die Entwicklungshemmung
nur die mittleren Teile der Extremititen trifft usw.” Also unter
den Namen ,,Phokomelie’ missen wir fast nur die Ent-
wicklungshemmung der Zwischenglieder verstehen. Alle oben
genannten drei- Gruppen der MiBbildungen gehéren meiner An-
sicht nach zweifellos. zu ,Defek tbildun gen'. Unter
Defektbildung versteht Sch walb e solche MiBbildungen, welche
auf einen Mangel der primdren Anlage zuriickzufiihren sind und
welche auch durch Zerstérung der gebildeten Anlage zu erkldren
sind. Von der letzteren schreibt er: ,,Je frither eine solche Zer-
storung erfolgt, desto bedeutender wird der sich ausbildende
Defekt sein.” Fiir die C h. (eine Knorpelknochenbildungsanomalie)
findet man keinen passenden Platz in den oben erwidhnten Gruppen
der MifBbildungen. Schwalbe beschreibt als eine andere
Kategorie der MiBbildung die ,Hemmungsbildung" und
sagt:

,,Bezeichnen wir eine Monstrositit oder eine Anomalie eines Organs
als Hemmungsbildung, so soll damit zum™ Ausdruck gebracht werden,
daf} die Entwickelung des betreffenden Organs zu irgend einer Embryo-
nalzeit angehalten, gehemmt wurde.” — ,,In der Regel darf nicht ange-
nommen werden, dafl das Wachstum des betreffenden Organs, das
durch die Hemmung betroffen wurde, nun ganz ausbleibt, sondern nur
das Wachstum in einer bestimmten Richtung, die Bildung eines be-
stimmten Teiles findet nicht statt.’* Diese Kategorie der Milbildung —
die Hemmungsbildung — scheint mir als der passendste Platz fiir eine
Wachstumsstérung des Skelettsystems wie Ch. zu sein.

Nach den anatomischen Merkmalen hat Erlich die folgen-
den vier Gruppen der Extremitidtendefekt- und Hemmungsbil-
dungen aufgestellt: 1. Mangel des Anlagekeims, 2. Mangel der
Gliederung (Ldngs- und Querteilung), 3. Mangel des Wachstums
(Knorpelknochenstérung), 4. spontane Amputation. Er hat die
sog. fotale Rachitis in die dritte Kategorie gebracht. Wenn man
bei dieser Einteilung den passenden Platz fiir Phokomelie sucht,
so wird man sie in der Gruppe der Mangel der Gliederung und
die Ektromelie in der Mangel des Anlagekeims finden.

So sieht man, dal3 die C h. eine Wachstumsstdrung des Skelett-
systems ist, und sie kommt bei j e d e r Einteilung der Extremi-
titenmiBbildungen immer in eine andere Gruppe als die Phoko -
melie. Jedenfalls gibt es keinen Grund, die

Deutsche Zeitschrift {f. Chirurgie. 107. Bd. 3
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beidensodeutlichentferntenArtenvon MiB}-
bildungen in einegemeinsame Gruppe zu-
bringen.

Allenfalls konnte es zum Verstdndnis des Unterschiedes beider
Erkrankungen — der Ch. und der Phokomelie — beitragen, wenn
man sich so ausdriicktel), und die von Schwalbe als Defekt-
bildung bezeichnete Gruppe der Milbildung in diesem Falle (im
strengen Sinne und bei typischem Fall von Phokomelie) als
squantitative Anomalie” (Anomalie der Anzahl), die
andere als Hemmungsbildung bezeichnete (in diesem Falle Ch.,
hochst wahrscheinlich auch Ost. imp.) als ,,qualitative
Anomalie” (Anomalie der Art des Wachstums) bezeichnet.
Im Schema finde das folgenden Ausdruck:

Mangel des Anlagekeims —
Quantitative Anomalie Ektromelie.
Extre- (Defektbildung, Mangel der Gliederung — Pho-
mitédten Schwalbe). komelie.

MiBbil- lSpontane Amputation.
dung. | Qualitative Ar.lomahe [ Mangel des Wachstums-Chon-
(Hemmungsbildung | drodystrophie (Osteog. imperf )
Schwalbe). : - Hpett,)-

So gut wie hidufig genug anderweitige MiBBbildungen zusammen
mit Ch. vorkommen, wire es auch nicht ausgeschlossen, daf3
vielleicht einmal ein Beispiel von Fotus zur Beobachtung kommen
konnte, beil dem sich Ch. mit Phokomelie kombinierte. Das wiirde
aber selbstverstandlich kein Beweis dafiir sein, daB beide Krank-
heiten in die gleiche Gruppe gehoren.

Wie verhilt sich die Chondrodystrophie zur Sy-
philis?

Birrenbach hat bei der Untersuchung eines Ch.-Falles gleich-
zeitig vorhandene Zeichen der kongenitalen Syphilis an Haut, Leber
und Lunge gefunden. Er wollte darin einen Kausalnexus zwischen der
bestehenden chondrodystrophischen Skelettverdnderung und der kon-

genitalen Syphilis erblicken.
Die beiden Prozesse, Ch. und Syphilis, sind aber, wie es viele

1) Ahnliche Einteilung hat Kundrat (1891) bei Zwergwuchs gemacht
(zitiert bei Paltauf).
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Autoren annehmen, klinisch und anatomisch sehr scharf zu trennen, und
die Osteochondritis syphilitica stellt ein gut charakterisiertes anato-
misches Bild dar (Harbitz, Nathan, Bergrath, Reyher,
Kaufmann u. al).

Nach Kaufmann (1909) sind die folgenden verschiedenen
Stadien als Charakteristikum zu bemerken: Die Verkalkungszone
zeigt eine zackig verbreitete, unregelmiBige, gelbweille, kriimelige
Linie, dementsprechend unregelméBig sind Markraumbildung und
Knochenbilkchen; der Knorpel quillt durch stirkere Wucherung
auf. Bei den schwersten Fillen sieht man eine verschieden breite,
mortelartig zerreibliche Verkalkungszone und stellenweise unter-
brochene Knochenbalkenkontinuitit durch ein weiches, zu fet-
tigem und feinkdrnigem Zerfall stark tendierendes graues Gewebe
(erweichendes osteomyelitisches Granulationsgewebe!). Infolge-
dessen ist es sehr charakteristisch, dall der Zusammenhang der
Epi- und Diaphyse sehr leicht bis zur Epiphysenlésung sich lockert.
Die Epiphysenlésung kann zufillig auch bei der Ch. durch voll-
stindige Durchtrennung des ganzen Querschnittes der Epi-
diaphysengrenze wegen der Periostlamelle stattfinden; es bietet
aber hier natiirlich eine mehr glatte Durchtrennungsfliche, im
Gegensatz zu der syphilitisch-charakteristischen Knochenfliche,
die ,,durch anhaftende Massen unregelmiBig zackig, hockerig,
kriimelig ist.“ Die Knochenverkiirzung infolge der Osteochon-
dritis syphilitica ist nach K aufm ann sehr selten, ,,im Gegen-
teill werden die Knochen eher linger; meist heilt sie aber wohl
spurlos aus.‘

Klinisch sind die beiden Prozesse sehr leicht durch Réntgen-
untersuchung zu differenzieren; nach R e y h e r — ebenso auch bei
Hochsinger, Holzknecht und Kienbbéck — sind
,,mehr oder weniger verbreiterte, sowohl epi- als diaphysenwirts
einzelne Zacken aussendende, unregelmiBige mitunter unter-
brochene, tief dunkle Epiphysenlinien zu bemerken.” Daneben
ist eine nach diaphysenwirts nachweisbare stark aufgehellte Zone,
zuweilen als Zeichen der Periostitis ossificans vorhandene , mantel-
artig umkleidende intensiv dunklen Schattenlinie’* an dem Knochen-
schaft usw. die charakteristischen Symptome der Syphilis, welche
sehr leicht von den typischen Skelettbefunden der Ch. zu tren-
nen sind.

3*



36 Sumita

Syphilis und Ch. also zeigen gar keine Ahnlichkeit be-
ziiglich der Skelettaffektion. Ein kausaler Zusammenhang beider
Prozesse ist weder klinisch noch anatomisch zu konstatieren.

4.Chondrodystrophiafoetalis (Kaufmann) und
Osteogenesis imperfecta (Vrolik).

Diese zwei Formen der eigentlichen fétalen Skeletterkran-
kungen sind heute im allgemeinen voneinander ganz scharf ge-
trennt, und jede als eine mit ihrer klinischen und anatomischen
Charakteristik gestempelte Gruppe bezeichnet. Nur bei wenigen
Autoren (Grotthoff, John, Egmond, Lindemann,
Michel, Matsuoka, Cooke u. a.) sind die beiden ver-
wechselt oder nicht scharf getrennt.

Sehr merkwiirdig argumentiert Michel (Institut Rib-
bert):

,,Von der sogen. {otalen Rachitis ist die Ost. imp. nicht zu trennen,
solange wir noch iiber deren ursichlichen Momente gidnzlich im Un-
klaren sind.“ Er schreibt weiter, dal er bei seiner Untersuchung der
typischen Ost. imp. einen Perioststreifen gefunden habe, der eine
makroskopisch als tiefe Einschniirung oberhalb der Knorpelwucherungs-
zone veranlaite und mikroskopisch eine zwischen der Zone der ruhenden
und wuchernden Knorpelzellen eingelagerte Bindegewebslamelle ge-
bildet habe. Er hat ihn mit dem so hiufig bei Ch. nachgewiesenen, von
Kaufmann u a. als charakteristisch bezeichneten Perioststreifen
identifiziert. Wenn man aber einmal eine bei seiner Arbeit angegebene
Figur (Fig. 3a auf Taf. I) angesehen hat, so wird man sich gleich davon
iiberzeugen, daB3 das, was Michel als Perioststreifen ansieht, nichts
anderes als ein Gefdflscheidenbindegewebe der feinen vom Perichon-
drium in den Knorpel eindringenden ‘Gefifle an der inneren Seite der
,,encoche d’ossification” Ranviers ist. Der typische Perioststreifen
liegt -dagegen fast immer direkt an der Epidiaphysengrenze, annihernd
rechtwinkelig zur Lingsachse der Knochen und besteht aus dem wuche-
rungskraftigen Bindegewebe der beiden Periostschichten. So liegt in
der Tat epiphysenwirts eine nicht mehr oder ganz schwach wuchernde
Knorpelzone und diaphysenwirts grenzt der Perioststreifen mit der der
Cambiumschicht des Periostes entsprechenden zellreichen Binde-
gewebsschicht direkt an den Knochenbalken. An der Grenze des
letzteren kann man nicht selten einen direkten Ubergang im Knochen-
gewebe konstatieren. Es unterleigt keinem Zweifel mehr, daf3 das von
Michel als Perioststreifen beschriebene Bindegewebe gar keine
Ahnlichkeit mit dem so hiufig bei Ch. als Charakteristikum bezeichneten
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Perioststreifen hat. (Niheres itber den Perioststreifen siehe in Ab-
schnitt IV [D].)

Die Ch. und Ost. imp. sind nur in dem Punkte gemeinsam,
dal sie vom thyreogenen Prozesse ganz unabhingig und aus-
schlieBlich fotale Erkrankungen des Skelettsystems sind. Die
sonstigen Erscheinungen der Krankheiten sind, wie sie Kauf-
mann (xgog) und Harbitz beschrieben haben, ,,alles in allem
als der reinste Gegensatz‘ zu betrachten.

Der Begriff Ost. imp. (Vrolik 1845) umfaBt eine von
vielen Autoren (Stilling, Harbitz, Dieterle, Na-
than, Reyher u a.) anatomisch und radiologisch scharf be-
grenzte Gruppe der fotalen Skeletterkrankung. Bei iiberlebenden
Fillen, deren Aussehen Hohlfeld als ,zappelig und lebhaft
mit rosiger Gesichtsfarbe” charakterisiert, sind Intelligenz, Ge-
schlechtsentwicklung, Haarwuchs, Auftreten der Knochenkern
und Dentition usw. im Gegensatz zu thyreogenen Prozessen als
normal zu bezeichnen (Nathan, Lovett and Nichols,
Hochsinger, Esser, Scheib, S. Miiller, Buday,
Hildebrandt u. a). AuBerlich fallen die auffallende Weich-
heit des normalen oder leicht vergréoBerten Schidels, stark ver-
kriimmte oder geknickte, zuweilen verkiirzte Extremitidten usw.
auf. Besonders sind die multiplen Frakturen der langen Réhren-
knochen und allgemeine Knochenbriichigkeit als wichtige Charak-
teristik zu bemerken.

Gesichtsausdruck nicht kretinistisch, die Nase gut geformt.
Schiddelbasis oder sonstige Synostose der Synchondrosen und Syn-
desmosen wurde bisher niemals beschrieben. Die Haut ist nicht
auffallend dick, hiufig mit vermehrtem Fettpolster. Von dem
Skelettsysteme: Epiphysenknorpel mifBig hart, nicht verdndert,
Knorpelzellsdulenbildung fast normal, sonstige priparatorische Vor-
ginge gehen normal (normale Kalkablagerung und Markraumbil-
dung usw.) vor sich. Ossifikationslinie geradlinig oder hiéchstens
leicht epiphysenwirts konvex. Knochenbalken schwach gebaut,
Kontinuitdt des Balkensystems fehlt hiufig. An der Diaphyse
sieht man hidufig multiple Frakturen und Infrakturen, zuweilen mit
Callusbildung oder narbigem Gewebe. Knochenmark blutreich.
Corticalis im ganzen sehr diinn, zart, hiufig dabei unterbrochen.
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Im ganzen ist die gestorte periostale und endostale Knochen-
bildung bei ungestértem fast normalem Ablauf der enchondralen
Ossifikationsvorgédnge als Charakteristikum zu bezeichnen. Die
Diaphysen der Réhrenknochen sind infolge der multiplen Frak-
turen und Infraktionen und durch Callusbildung und Verlagerung
der Fragmente, im allgemeinen sehr unférmig, verdickt, verkiirzt
und weich. Bei solchen Fillen, wo die Frakturen und Infraktionen
relativ gering sind, ist das Skelettsystem, wie es bei den hervor-
gehobenen Eigenschaften des Krankheitsprozesses leicht denkbar

Fig. 3a (Fall 6). Fig. 3b (Fall g). Fig. 3¢ (Fall 7).
Femur (Réntgenphotographie). Osteogenesis imperfecta.

ist, als relativ im Ldngswachstum ungestdért und im allgemeinen
grazil und schlank gebaut zu bezeichnen (Nathan 1905, Har t-
mann,Hochsinger 1909, Ziegler u. a.). Solche Skelett-
form wird durch eine schwach entwickelte Corticalis und durch
ganz diinnen Knochenbalken charakterisiert und dhnelt sehr den
spiter bei Osteopsathyrosis vorkommenden Skelettformen. Die
feinen, zarten Hinde und FiiBe der Ost. imp. lassen sich auch als
ein Ergebnis solcher Verdnderung erkldren.

Die schwachgebaute Diaphyse der Ost. imp. kann héufig
durch Einwirkung der duBeren Kraft eine gleichmiBige Biegung
zeigen, wie sie bei unserem Fall 6 nachgewiesen worden ist. Die
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nur vereinzelten Frakturen kénnen hiufig an solchen relativ un-
gestorten Skeletten vorkommen und sich duBerlich schon direkt
unter der Haut als eine deutliche Knickung oder als Knochen-
kante konstatieren lassen. Gute Beispiele sehen wir bei Fall 6:

Fall 6, Osteogenesis imperfecta.

Rechter Femur: Relativ gut geformt, Verkiirzung nicht
so auffallend (Ldnge 35,5 cm), Diaphyse grazil, gleichmidBig nach vorn
(Konvexitit) gebogen. Durchmesser der Diaphysenmitte o,5 cm.
Epiphysen klein, gut geformt, Kopf und beide Kondylen mit glattem
Knorpeliiberzug, Schenkelhals diinn. Beide Trochanteren gut ent-
wickelt, besonders stark springt der kleine vor. Nirgends duflerlich
bemerkbare Frakturen, nur an einer Stelle an der Kuppe der Kon-
vexitit findet man eine kleine subperiostale Blutung. Auf der sagittalen
Schnittfldche erscheint der Epiphysenknorpel etwas weicher als normal,
Knochenkerne in der unteren Epiphyse fehlen, Ossifikationsgrenze regel-
mifBig und leicht bogenférmig, Knochenmark blutreich, Knochen-
bilkchen relativ regelmdBig und schwach, eine Infraktion an der mitt-
leren Partie der Diaphyse. Periostal-Knochenmantel im allgemeinen
auffallend diinn, aber meist in kontinuierlichen Schichten zu konsta-
tieren (Fig. 3a).

Rechter Tibia: Deutliche Knickungen in Mitte der Dia-
physe (Konvexitit nach vorn), subperiostale Blutung an dieser Stelle.
Ganze Knochenform schlank und diinn, nur in der Nahe der Knickungs-
stelle etwas verdickt. Epiphysengrenze gradlinig, Corticalis schwach,
Marksubstanz blutreich, Epiphysenknorpel weich und blutreich.
Knochenkerne in den Epiphysen nicht zu finden. !

Rechte Fibra: Relativ dick und von etwas unregelmi@iger
Form. An der mittleren Partie der Diaphyse sind eine subperiostale
Blutung und eine deutliche Knickung des Knochens mit lokalisierter
Verdickung zu sehen. Knochenbalken im allgemeinen zart, und der
Knochen leicht mit dem Messer zu schneiden.

Im allgemeinen ist die Mikromelie nicht so haufig und nicht
so hochgradig wie bei der Ch.; bei vielen Fillen ist sie nur als
die Folge der Frakturen, Abknickungen und Verschiebungen und
verstehen. Diese Auffassung wurde schon  hiufig bei fritheren
Autoren laut. Es gibt sogar Fille, wo die Diaphyse keine
nachweisbare Verkiirzung zeigt (Vrolik, Bidder, S. Miil-
leru. a). Dies ist ein sicherer Beweis dafiir, daB die enchondrale
Verknocherung, der die Knochen fast ausschlieBlich ihr Lings-
wachstum verdanken, bei Ost. imp. fast in normaler Weise statt-
finden kann. Das vollstindig normale Auftreten der Knochen-
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kerne in dem Epiphysenknorpel 148t sich auch durch diese un-
gestorte enchondrale Ossifikation erkliren. AuBerdem fehlt der
Perioststreifen bei Ost. imp., infolgedessen fehlt auch die Ver-
schiebung der Epiphyse an der Epidiaphysengrenze. Eine rosen-
kranzidhnliche Auftreibung der Rippenknorpelgrenze ist gewthn-
lich auch nicht zu konstatieren.

Als auffallendes Beispiel der hauptsichlich gestdrten perio-
stalen Verknocherung werden alle platte Knochen immer als diinn,
schwach usw. bezeichnet. So finden sich am Schiddel hdufig die
Beschreibungen, wie ,hidutiger Sack®, , Ein mit zerbrochenen
Eisschalen gefiilltes Sickchen®, ,kndcherne Resistenz fehlt voll-
stindig usw.

Es ist auch interessant, daB sich bei der Réntgenuntersuchung
der Ch. einzig die Clavicula fast immer als unverdndert oder ganz
gering verdndert erweist, wihrend sich bei Ost. imp. niemals eine
solche Sonderstellung zeigt; alle Knochen, mitunter auch die
Clavicula, bieten hier vielmehr gleichmiBige Verinderungen
(Hochsinger 1908).

Die Ost. imp. ist sehr leicht durch Réntgenuntersuchung
von der Ch. oder von den sonstigen Erkrankungen zu trennen
(Reyher, Joachimsthal 1902, Porak et Durante
u.a). DiewichtigenMerkmalederOst.imp. bei
der Rontgenuntersuchung sind folgende: Die
sichere Beurteilung der Frakturen, Verhidlt-
nisder Bruchenden, normale Beschaffenheit
derknorpeligenEpiphyse, mangelhafte perio-
stale Knochenbildung,auBerordentlichdiinne
Corticalis, Rarefikationdesspongidsen Bal-
kensystems, anndhernd gerader Verlauf der
Epiphysengrenze, normales Auftreten der
Knochenkerne und im allgemeinen leichte
Skelettschatten usw.

Betreffs der histologischen Skelettbefunde der Ost. imp. ist
die Meinung der Autoren an einigen Punkten geteilt. So betreffs
der Genese der hiufig an der Diaphyse der affizierten Rohren-
knochen befindlichen homogenen, scholligen Masse in der Nihe
einer Markblutung (Buday, Hildebrandt, Michelu. a.).
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Diese Masse fiarbt sich mit Hidmatoxylin-Eosin rot, mit van
Gieson gelb, mit Weigertscher Fibrinfirbung negativ und ist
am hiufigsten und umfangreichsten in der Ndhe der Kontinuitits-
trennung oder des Knorpelkallusgewebes der Corticalis zu finden. Sie
wird zentralwirts durch lakunire Resorption mit Hilfe von Riesen-
zellen allmahlich eliminiert und 148t sich, wiees BudayundMichel
angenommen haben, als aus mit Blut verbackene Gewebstriimmer
bestehend auffassen. Ich konnte bei einem Femurpriparat (Fall 4)
ein solches zweifelloses Ubergangsbild konstatieren. Das knorpelige
Kallusgewebe in der Nihe der Corticalis der Diaphyse, und die direkte
Umwandlung desselben in Knochengewebe sind in der Literatur hdufig
beschrieben (Scholz 1892, Scheib, Harbitz, Dieterle,
Hochsinger u. a). Scheib hat dieselbe (Metaplasie) als eine
Kompensation der Knochenbildungsstérung durch Osteoblastenmangel
aufgefaBt. Wir sind geneigt, mit Dieterle, diese Erscheinung
als Produkt abnormer Reize auf das osteogene Gewebe anzusehen. Ein
Persistieren der Knorpelzellenkapsel und metaplastische Entstehung
des Knochens bei enchondraler Ossifikation usw., wie es Lovett
and Nichols annahm, stimmt nicht mit den meisten Untersuchungen
iiberein. Dieterle schreibt sogar: ,,Der Einbruch der Markkapil-
laren in die Knorpelkapseln erfolgt sehr regelmifBlig.”* Ziegler sieht
auch die Kalkablagerung und Markraumbildung im Knorpel als normal
an. Ungere Untersuchungen an 3 Fillen stimmen auch ganz genau mit
denen Dieterles iiberein. Das Knochenmarkgewebe bei Ost. imp.
ist gewohnlich hyperdmisch; ein fibrses gefaBarmes Knochenmark,
wodurch Buday die schlechte Erndhrung des Knochens zu erkldren
versuchte, oder Fettmark wie Scheib schrieb usw. sind gewdhnlich
nicht zu sehen.

Viele Autoren nehmen ferner bel dieser Krankheit Osteo-
blastenmangel an (Michel, John, Hildebrandt,
Scholz 1892, Porak et Durante u. a). Hiufig findet man
auch Angaben wie ,,ungewShnlich grofie Menge von Osteoblasten
an relativ zellreichen schmalen Knochenbalken (Buday) usw.
Buday fat diese Erscheinung als eine Stérung der Umwandlung
der Osteoblasten im Knochengewebe auf.

Eine mangelhafte Knochenapposition bei Ost. imp. ist
aber eine iibereinstimmende Angabe der meisten Autoren. Das Vor-
handensein der gleichzeitig gesteigerten Resorption (vermehrte Osteo-
klasten), wie es viele Autoren (Scheib, Harbitz, Poraket
Durante u. a. annehmen), mufl noch als zweifelhaft angesehen
werden. Buday ist der Meinung, daB der Krankheitsprozel als
Funktionsstérung der vorhandenen Osteoblasten also eine ,,Stauung
unverbrauchter Osteoblasten zu verstehen ist. Die Resorption ist
nach ihm nicht gesteigert. Die Osteoklasten nicht vermehrt (Buday,
Stilling, Loosen u a). Kaufmann 1gog schreibt sehr
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vorsichtig: ,,Dabei ist die Anbildung von Knochensubstanz an die
zuweilen linger stehenbleibenden wund dann bis weit in die
Diaphyse reichenden Reste verkalkter Knorpelgrundsubstanz ganz
gering, so dal} es dabei nicht zur Bildung eines zusammenhidngenden
Geriistes von Bilkchen kommt; dazu werden die Reste der verkalkten
Knorpelgrundsubstanz und auch die neugebildeten myelogenen Knochen-
balken teilweise auch noch wieder durch Resorption eliminiert.

Also Mangel an Apposition bei lebhafter (gesteigerter?)
Resorption.*

Die Ch. f. (Kaufmann 1892) ist charakterisiert durch
mangelhafte Knorpelwucherung und frithzeitiges Aufhoren der
enchondralen Ossifikation, und zerfillt in drei Formen (Kauf-
mann Igog): ,je nachdem der zur Bildung von Lingsreihen
ungeeignete Knorpel sonst keine nachweisbare Verdnderung
bietet (Ch. f. hypoplastica) oder erweicht ist (Ch. mala-
cica), oder zwar normale Hirte zeigt, aber in {ibertriebener,
undisziplinierter Weise wuchert, so dalB sich dicke, breite, pilz-
artige Epiphysen an den kurzen Diaphysen bilden (Ch. hypo-
plastica).”

Die Ch. hypoplastica, die hiufigste Form, ist mit
folgenden Symptomen charakterisiert:

AuBerlich schon auffallende Mikromelie, gut verkndcherter grofer
Kopf mit weit offener Fontanelle, gewShnlich stark eingezogener Nasen-
wurzel, mitunter auch im allgemeinen vertiefte flache Nasenwurzel (das
hiufig bei Ch. malacica und bei der selteneren hypoplastica gefundene
Bild, zuweilen auch bei hyperplastica), dicke, aufgeworfene Lippen,
gedffneter Mund, aus dem hiufig die Zunge herausragt. Dieser Gesichts-
ausdruck wird gewdhnlich als ,kretinistisch bezeichnet (besser als
ein Typus, wie er auch bei Kretinen vorkommen kann). Borntridger
charakterisiert ihn in sinnreicher Weise mit dem Satz: ,,der einen im
Nieflen begriffenen dhnelt. Bei wenigen Fillen ist er ausdriicklich als
,,nicht kretinhaft bezeichnet (Simmonds, Johanessen u.a.).
Auflerdem sind der fast normal entwickelte Rumpf mit glockenférmigem
Thorax, starke Lendenwirbellordose, aufgetriebener Bauch usw. als
gewohnliche Befunde zu betrachten. Die auffallend verkiirzten dicken
beiden Extremitaten sind hdufig mit der durch ein vermehrtes sub-
kutanes Fettpolster verdickten und in tiefen Querfalten abgeschniirten
Haut bedeckt, was Weber treffend als ,,Zwerg mit viel zu groflem
Kleid“ bezeichnet. Die Extremititen, besonders die unteren, sind in
allen Gelenken stark flektiert. Die hdufig verkiirzten dicken Finger
geben der Hand ein viereckiges Aussehen, was die Franzosen als',,main
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en trident’ bezeichnet haben. Hiufig sind die affizierten Kinder mit
verschiedenartigen Miflbildungen, wie Stellungsanomalien der Fiifle,
iberzdhligen Fingern und Zehen, verschiedene Spaltbildungen usw.
versehen.

Alle obengenannten typischen Symptome und ein infolge-
dessen resultierendes hiBliches Aussehen, stellen diese Fille
gleich beim ersten Anblick in deutlichem Gegensatz zu den im
ganzen zartgebauten Friichten mit Ost. imp. Die Kopthaare
sind gew6hnlich normal lang und normal weich. Die iiberlebenden
Fille von der Ch. sind in der Literatur nicht selten. Sie sind im
allgemeinen als unproportionierte Zwerge (auffallende Mikromelie)
mit sonst normalen Kérperbau und normaler geistiger Entwick-
lung zu bezeichner. Von der Integritit der Schilddriise bei dieser
Krankheit war schon im vorigen Kapitel (Kapitel 2) die Rede,
desgleichen von den mikroskopischen Hautbefunden, die nicht
selten vollstindig normal bezeichnet werden (Simmonds,
Johanessen u. al).

Von dem Skelettbefunde ist die Schiddelbasissynostose sehr
hdufig nachgewiesen.

Die typische Knorpelknochenverdanderung ist nicht nur bei den
immer beschriebenen langen Réhrenknochen, sondern auch bei fast
allen kurzen Knochen (z. B. Becken, Wirbelknochen, Schidelbasis,
Finger und Zehenknochen usw.) als ein bestimmter, allgemeiner Krank-
heitsprozel zu konstatieren. Die Knochenkernverspitung ist nicht so
konstant und hochgradig wie bei den thyreogenen Erkrankungen. Die
Stérung des Knochenlingswachstums ist besonders an den langen
Roéhrenknochen auffallend; die Verkiirzung ist nicht nur gegeniiber
der Norm, sondern auch im Vergleich mit der Ost. imp. sehr deutlich
{(Tabelle 4, KnochenmaaBe).

Der Perioststreifen dringt hidufig in die Epiphysenknochen-
knorpelgrenze quer vom Perichondrium hinein (fast konstant
bei Ch. f. hypoplastica, hdufig bei Ch. malacica und selten bei
Ch. hyperplastica), und hemmt das Knochenlingswachstum an
der Seite, wo er eindringt. Das durch diese Verdnderung bedingte
ungleichmiBige Knochenwachstum fithrt zur Verbiegung der
verkiirzten Knochen. Diese Verkriimmung der Knochen verdeckt
gewohnlich (Kaufmann 1892, Urtel, Wiesermann)
nicht ganz die physiologische Kriimmungstendenz; es gibt aber
zuweilen ganz abnorme Verkriimmungen, bedingt durch Ein-
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dringen der Periostlamelle in ungewdhnlicher Lage (s. Kap. IV, D).
An der Rippenknochenknorpelgrenze dringt der Perioststreifen
gewohnlich von vorn hinein, infolgedessen verschiebt sich das
Knorpelende nach innen (also hinten) und das Knochenende

Fig. 4b (Fall 1)

Fig. 4a (Normal). Fig. 4¢ (Fall 2).

nach vorne. Es bedingt hierdurch an der inneren Thoraxseite ge-
wohnlich die rosenkranzihnliche Vortreibung der Knorpelknochen-
grenze. Der Epiphysenknorpel ist im allgemeinen normal hart
(hypoplastica und hyperplastica), haufig gefiBreich, auch selten
erweicht (malacica). Die Epiphysen sind gewdhnlich von normaler
GroBe und normaler Form (hypoplastica), selten pilzférmig ver-
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pickt (hyperplastica), oder bei der malacischen Form ganz atro-
phisch, bindegewebig degeneriert. — Vergleiche den Femurgelenk-
kopf bei Kirchberg-Marchand, Abbildungen bei Kauf-
mann (18g2), und bei unserem Ifall 1.

Die Verschmilerung der Zone der Knorpelzellensdulenist allen Formen
gemeinsam, die Verknocherungslinie fast immer unregelmiBig zackig,
im Gegensatz zu der Ost. imp., wo der Vorbereitungsprozef3 der enchon-
dralen Ossifikation fast immer normal ist. Die gebildeten Knochen-
balken sind dick, plump, die Markriume breit und unregelmiflig, zell-
reich., Die Spongiosa des Diaphysenschafts ist sehr eng, die Corticalis
dagegen fast immer auffallend dick, sklerotisch.

Fig. 4d (Fall 3). Fig. 4e (Fall 4).

Bei den kleineren langen Knochen ist nicht selten der Dia-
physenschaft fast nur von kompaktem periostalen Knochen auf-
gebaut. Infolge Ungleichheit der Wachstumsenergie der enchon-
dralen und periostalen Knochenbildung, umfat gewshnlich das
becherformig verbreiterte Diaphysenende an der Epiphysengrenze
den Epiphysenknorpel. So ist die Epiphysengrenze bei Ch. hiufig
als deutlich konkav zu bezeichnen, im Gegensatz zu der normalen
Epiphysenlinie oder der bei Ost. imp., wo sie gewdhnlich gerad-
linig oder mehr konvex sind.

Alle typischen Verinderungen des Skelettsystems kommen
acuh bei Rontgenuntersuchung deutlich zum Vorschein und die
Differentialdiagnose gegeniiber der Ost. imp. und sonstigen
Skelettverinderungen ist sehr leicht (Reyher, Joachims-
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thal 1902, Porak et Durante, Dieterle u. a.). Wie
es bei unseren Rontgenbildern zu sehen ist, sind die langen Réhren-
knochen kurz, dick, warzenférmig, gedrungen, an ihren Diaphysen-
enden becheriormig verbreitert. Die Ossifikationslinie ist unregel-
miBig zackig und die Epiphysenknorpel hiufig (Porak et
Durante,Cestan et Infroit u a.) mehr undurchsichtig
wie bei normalen Neugeborenen; ob ihre Verkalkung oder
Verknocherung tatsdchlich iiber das dem Alter entsprechende
MaB vorausgegangen ist, kann man nicht mit Sicherheit be-
haupten.

Das von Kaufmann (1892) und von Dieterle be-
schriebene zackenartige Herausragen des Periostknochens ist
auch bel unserer Roéntgenphotographie sehr deutlich zu sehen
(Fig. 4c, Fall 2). Epiphysenknochenkerne sind in den unteren
Femurenden nicht zu finden. Ein bei fast allen Roéntgenunter-
suchungen von Chondrodystrophiefillen vorkommendes inter-
essantes Bild ist die fast unverdnderte lange schéne Form der
Clavicula, wihrend die anderen langen Knochen fast ausnahmslos
deutlich affiziert sind. Diese merkwiirdige Ausnahmestellung der
Clavicula leitet sich von ihrer frithen Verknocherung und ihrem
bekannten bindegewebigen Ursprung her. Folgende Tabelle ver-
anschaulicht die gegensitzlichen Differentialmerkmale:

Chondrodystrophia foetalis Osteogenesis imperfecta
1., Auffallende Mikromelie Weniger auffallende Mikromelie
2.| Gut verknécherter groBer Kopf Weniger umfangreicher weicher Kopf
3.| Haufige pramature Synostose Fehlen der Synostosen
4., Haufige Nasenwurzeleinzichung Fehlen der Nasenwurzeleinziehung
5.| 4-eckige oder 3-zackige Hande Feine zarte Héande
6.| Feste massive Diaphyse Schwache briichige Diaphyse
7.| Zackige Ossifikationslinie Gerade, regelmaBige Ossifikationslinie
8.| Vorhandensein des Perioststreifens Fehlen des Perioststreifens
9.| Gestorte enchondrale Ossifikation Normale enchondrale Ossifikation
10.] Ungestorte periostale u. endostale Ossif. | Gestdrte periostale u. endostale Ossif.
11.! Fast immer normale Clavicula Nicht geschonte Clavicula
Iz.f Haufige Kombination mit Mi8bildgn. | Seltene Komb. m. anderen MiBbildgn.
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IV. Wichtige Kapitel zur Bestimmung des
Wesens der in Rede stehenden Krankheiten.

AuBer der schon im vorigen Kapitel erwihnten differentiale
Merkmale sind folgende verschiedene Punkte zur Bestimmung
des Wesens der Krankheit sehr wichtig.

A. Schidelbasis- und Schiddelverdnderung.

Niemand bezweifelt heutzutage, dal die Schiadelbasissynostose
oder iiberhaupt eine solche frithzeitige Synostose der Knorpel-
fugen kein Zeichen von Kretinen, dagegen ein hiufiges Vor-
kommnis bei Ch. f. ist. Die Schiddelbasissynostose (in normaler
Weise ist die Synchondrosis intersphenoidalis schon bei der Geburt
zum Teil synostotisch und schlieBt sich mit dem 13. Jahre voll-
stindig. Synchondrosis sphenoccipitalis schlieBt sich gewohnlich
mit dem 18.—20. Jahre vollstindig. — Virchow) wurde be-
sonders deswegen eine Beriihmtheit, weil sie Virchow seinerzeit
als eine Ursache des Zustandekommens der Kretinenphysiognomie
auf gefaBt hatte. Dadurch hat er die Schidelbasisverkiirzung,
Sattelwinkelverkleinerung (Schidelbasiskyphose) und Nasenwurzel-
einziehung usw. zu erkliren versucht. Im Jahre 1883 hat er von
der Auffassung des Wesens des pathologischen Vorgangs bei
fotaler Rachitis ,,die beschleunigte Verkndcherung mit geringer
Knorpelwucherung®, die primature Synostose der Schidelbasis
als moglich angenommen. Tatsdchlich ist diese Synostose bisher
sehr hdufig bei Ch. nachgewiesen und ist mit der gleichzeitig
beobachteten Nasenwurzeleinziehung (besonders bei der hypo-
plastischen Form) als fast charakteristisches Symptom be-
schrieben. Es gibt aber andererseits bei Ch. auch Fille, wo
die Synostose fehlt. Bei der malacischen Form (Kirchberg-
Marchand,Paltauf,Grotthoff, Kaufmann 189z,
Schwendener und auch bei unserem Fall 1) {fehlt sie nicht
nur fast immer, sondern im Gegenteil ist die Schidelbasis haupt-
sichlich aus weichem, gallertartigen Knorpel aus schwachen,
winzigen Knochenkernen bestehend, und gewdhnlich als flach
bezeichnet. Der Sattelwinkel ist aus diesem Grunde hierbei nicht
verkleinert, die Nasenwurzel nicht eingezogen. Bei anderen Fillen
sind, trotzdem die vollstindige Tribasilarsynostose festgestellt
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ist, wegen der enormen Breite des vor dem Tribasilare liegenden
knorpeligen Teils (hyperplastica!), keine Nasenwurzeleinziehung
gefunden worden (Kaufmann u. a.). Es gibt auch Fille von
Ch. hypoplastica, wo keine Tribasilarsynostose nachgewiesen
wurde (Marchand 1885, Kaufmann 1892, Langen-
bach, Rindfleisch,v.Franqué, Roth, Salvetti,
Grotthoff, Lampe, Blau u. a).

So ist es klar, wie es schon Paltaufund Kaufmann
ausgesprochen haben, daB die Tribasilarsynostose, Sattelkyphose
usw. zur Ausbildung des sogenannten kretinistischen Gesichts-
ausdrucks nicht unbedingt notwendig ist; sie ist nur als ein hiufiges
Symptom bedingt durch die charakteristische Wachstumsstérung

LY
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Fig. 5a. Normal. Fig. 5b. Ch. foet. (Fall 1).

zu verstehen. ,,Derselbe kommt”, sagt Kaufmann (1909)
,auch dann zustande, wenn die vor dem Tribasilare gelegenen
Nasenoberkieferteile verkiirzt sind. Sind diese Teile dagegen
besonders stark entwickelt, so kann, wie Verfasser zeigte, sogar
trotz primaturer Synostose am Tribasilare die Einziehung der
Nasenwurzel ausbleiben.*

Bei unserer Untersuchung waren: bei Fall 1 (Ch. malacica) die
Schédelbasis groBtenteils knorpelig, Knochenkerne ganz schwach,
vordere Keilbeinkerne nicht zu finden, Sattelwinkel 156° doch eine
deutliche Nasenwurzeleinziehung zu konstatieren; bei Fillen 2, 3, 4
(hypoplastische Formen) waren mehr oder weniger ausgeprigte Sy-
nostosen vorhanden, und zwar bei Fall 2 am unteren Ende der Synchon-
drosis intersphenoidalis, bei Fall 3 auBlerdem noch am oberen Ende
der Synchondrosis sphenooccipitalis, bei Fall 4 nur an der oberen
Hilfte der Synchondrosis sphenooccipitalis, deutliche Knorpelreste zu
konstatieren. Der Sattelwinkel bei diesen 3 Fillen betrug 1479, 150 °
und 156° (normal 1559, Der Sattelwinkel von 156° bei unserem
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Fall 4, bei fast vollstindiger Synostose, ist besonders interessant. Die
ganze Schidelbasislinge (vom Nasenbeinansatz bis zum vorderen Rand
des Foramen occipitale) war bei diesem Falle 5,3 cm (normal 6,4),
also deutlich verkiirzt. Von unseren 4 Féllen war dieser Fall 4 nur
das einzige Beispiel ohne Nasenwurzeleinziehung. Die Entfernung von

Fig. 5¢. Ch. foet. (Fall z). Fig. 5d. Ch. foet. (Fall 3}.

der Nasenwurzel bis zum Oberkieferboden bei unseren Fillen war
2,2 bei Fall 4, 1,5—1,6 bei den anderen 3 Fillen (normal 2,3).

Aus den oben erwihnten verschiedenen MafBen kann man
gleich bemerken, daB die Ausdehnung der Synostose, Sattel-
winkelverhiltnisse usw. bei der Ch. ganz unbestimmt sind, und
daB bei Fall 4 eine vollstindige Synostose ohne Sattelwinkel-

Fig. 5e. Ch. foet. (FFall 4.) Fig. 5f. Ost.imp. (Fall 7).

verkleinerung, Schidelbasisverkiirzung ohne Nasenwurzelein-
ziehung, und relativ groBer Entfernung von Nasenwurzel bis
Oberkiefer usw. als ein sehr bemerkenswertes Verhdltnis an-
zusehen ist (Tabelle 2).

So kann man sagen, daB3 es seltene Fille gibt, wo die Tri-
basilarsynostose, Schidelbasislinge und die Linge der vor dem
Tribasilare liegenden Knorpelteile usw. relativ ohne Einflull ist,
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wihrend die Héhe der Knorpelteile dagegen nur.die einzige Ursache
zur Entstehung des sogenannten kretinistischen Gesichtsaus-
drucks abgibt. Das stimmt mit dem von Kaufmann bereits
ausgesprochenen iberein, daBl die Kiirze der Entfernung der
Nasenwurzel vom Oberkieferboden, nimlich die Kiirze der oberen
Gesichtsgegend bei relativer Breite des Gesichts den kretinen-
artigen Gesichtsausdruck vervollstindigen kann.

Der kretinenartige Gesichtsausdruck der
Ch.istalsonichtsoeinfachdurchTribasilar-
synostose als die alleinige Ursache zu er-
kldren, sondern es ist ein Resultat der ge-
samten Einflisse des abnormen Wachstums
der verschiedenen Schidelbasis- und Ge-
sichtsteile.

Wie die gestérte Knorpelzellenwucherung und beschleunigte
Verknocherung bei den langen Roéhrenknochen eine autfallende
Lingswachstumsstérung resultieren, herrscht auch der gleiche
KrankheitsprozeB an allen kurzen Knochen immer in dhnlicher
Weise vor. An den Knorpelfugen ist die physiologische Knorpel-
wucherung unmdglich, und bei der beschleunigten Verkndcherung
ist eine leichte Entstehung frithzeitiger Synostosen oder mindestens
gestortes Lingswachstum gut verstindlich. Die dadurch be-
dingte ungleichmiBige Wachstumsenergie der verschiedenen Skelet-
teile hat selbstverstindlich die verschiedenen Arten, Grade der
Formverdnderungen zur Folge.

Bei histologischer Untersuchung findet man auch an der
Schéidelbasis, wic es L am p e schon beschrieben hat, wegen der
ungestdrten periostalen und endostalen Knochenbildung bei ge-
storter enchondraler Verknocherung, alle Tribasilareknochenkerne
dick, plump und sklerotisch im Gegensatz zu den in der Linge
normal gewachsenen schwach gebauten Knochenkernen bei Ost.
imp. Diese Verschiedenheit der Knochenkernbeschaffenheit stimmt
qualitativ ganz genau mit der der Rohrenknochen iiberein. Infolge
der UnregelmaBigkeit der Wachstumsenergie bei Ch. kommt
auch an der Schidelbasis zuweilen eine auffallende Knickung
der Basisachse und eine infolgedessen bedingte Schidelasymmetrie
in Betracht (Schwendener, Langenbach u. a).

Die primature Synostose kommt aber ferner nicht nur an
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den Synchondrosen, sondern auch an den Syndesmosen hiufig
vor. Solche Synostosen sind bisher bhiufig an verschiedenen
Schéddelnihten beobachtet (Urtel, Kaufmann Fall 5 1892,
Lampe,Schwendeneru. a.), es findet nur in einem Teile
oder der ganzen Strecke der Sagittalnaht oder gleichzeitig an den
Sagittal- und Seitenndhten statt. So hat Urtel eine ausge-
dehnte Synostose, wie die Nidhte der Basis cranii waren nur teil-
weise frei, Gelenkteil des Hinterhauptbeins mit seiner Schuppe,
Ala magna sphenoidalis mit der Temporalschuppe und mit dem
Zygomaticum usw. — betrachtet. Kaufmann hat einen
solchen Fall beschrieben, wo die deutliche Stenose der hinteren
Schidelhilfte durch die Synostose der Sagittalnaht und des
Seitenwandbeins mit Hinterhauptschuppe bedingt war. Bei diesem
Falle wurden viele tiefe Gruben an der inneren Fliche des Schidels
und keine Tribasilarsynostose gefunden. Ein dhnliches Verhalten
haben wir beim Fall 4 angetroffen.

Schidelbeschreibung (Fall 4. Ch. hypoplastica). —
Schidel schon beim dufleren Anblick auffallend lang gebaut, unterer
Teil des Hirnschidels bedeutend wverschmilert, scheitelwirts relativ
weit. Trotz des Vorhandenseins der Tribasilarsynostose ist die Nasen-
wurzel nur flach vertieft ohne deutliche Einziehung. Beide Augen
springen deutlich vor. Vergleichen wirdie bei den Seiten von der sagit-
talen Schnittfliche aus, so finden wir eine auffallende Asymmetrie der
beiden Seiten. Die Schadelbasis ist deutlich verkiirzt, ohne auffallende
Sattelkyphose. Die Schidelbasis als Ganzes liegt fast in einer einzigen
Ebene, die eine ziemlich auffallende Neigung nach hinten zeigt, und geht
allméhlich in den Riickenmarkskanal iiber. Die Knickung der Basis-
achse ist nicht auffallend. Die Ndhte der:Basis cranii und fast alle seit-
lichen Nihte, soweit sie meinen Untersuchungen zuginglich waren,
sind vollstindig synostotisch verbunden. Nur am Scheitel sieht man
vorn von der ziemlich weiten groflen Fontanelle nach hinten bis zur
kleinen eine weit klaffende Sagittalnaht. Seitlich von beiden Fonta-
nellen kann man nur einige Zentimeter weit die Reste der Quesndhte
konstatieren. Die Schiddelknochen sind im allgemeinen gut verknochert;
an der seitlichen Fliche, besonders ausgeprdgt an rechter Seite, sind
mehrere verschieden grofie, rundlich bis linglich ovale blasenartige
Ausstiilpungen zu sehen. An diesen blasigen Ausbuchtungen sind die
Knochen haufig knitternd, zuweilen membrands zu fithlen. Betrachtet
man den Schidel von innen, so sieht man mehrere Vertiefungen an der
seitlichen Wand in der mittleren Schidelgrube, in radidrer Richtung
angeordnet. Die Grenzen solcher Vertiefungen sind als deutliche
Knochenleisten zu ‘sehen. Die linke Seite ist etwas weniger verdndert.

4%
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Die mittlere Schidelgrube beiderseits ist auffallend tief; an der linken
Seite ist die Grube etwas weiter als an der rechten. Entsprechend der
tiefen mittleren Schidelgrube findet sich links eine Knochenvorwélbung
an der duferen Fliche oberhalb und vor der Ohrmuschel. Ihr tiefster
Punkt erreicht die Hohe des Jochbogens. An der rechten Seite ist die
mittlere Schidelgrube etwas schmiler, aber tiefer, und dieentsprechende
Vorwolbung an der duBeren Seite dehnt sich ebenso weit aus wie die

Fig, 6. (Fall 4.)

linke. Der Schidel als Ganzes ist sehr hoch, (die senkrechte Hohe von
der Mitte des Tribasilare bis zum Scheitel betrdgt 9,6 cm), und die Ent-
fernung ist von der Umgebung der groBen Fontanelle aus nach hinten
bis zur kleinen am groBten. Der Schddelraum als Ganzes zeigt unge-
fahr eine Trichterform mit dem breitesten Teil am Schiddeldach und
dem schmalsten am Foramen magnum. Die vorderen und hinteren
Schidelgruben zeigen keine deutlichen Vertiefungen.

Aus der oben beschriebenen Schiadelanomalie 14Bt sich die
abnorme Linge des ganzen Schiddels nach der von Virchow
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(1857) angegebenen Regel (,,dal eine Synostose eine Verkleinerung
des Schidels in derjenigen Richtung hervorbringt, welche auf
die verwachsene Naht senkrecht ist”), gut erklaren. Die kompen-
satorische VergroBerung findet ,,im Umfange der noch offenen
Nihte, zumal in der Richtung der verwachsenen Naht* statt.
So ist der Schiddel im Umfange der offenen Sagittalnaht nach oben
erweitert. Eine Erklirung fiir die an der rechten Seite besonders
auffallenden verschieden grofen Ausstiilpungen und die auf-
fallende Tiefe beider mittleren Schéddelgruben, ist nicht so einfach

zu geben.

Einen ahnlichen und noch hochgradiger verdnderten Fall
konnte ich in der Literatur nur bei einem von M. Smith be-
schriebenen Fall fotaler Rachitis finden.

Bei diesem Fall war der Schiddel turméhnlich und ist als nach oben
weit offen bezeichnet. Die mittleren Schidelgruben waren auflerordent-
lich tief, stellten eine férmliche Ausstiilpung der Schidelhdhle dar.
Der Kuppe der Ausstiilpung fehlte der knécherne AbschluB}, direkt unter
den Weichteilen befand sich eine fontanellenihnliche Liicke. Die
Asymmetrie der Schidelbasis war auffallend, im Hinterhauptsbein
fanden sich verschiedene Locher mit einer fast nasenartigen Ausstiilpung
versehen, ebenfalls viele blasenartige Vortreibungen beiderseits an den
Schuppen des Keilbeins. Hinterhauptschuppe, Seitenwandbeine und
Parietale usw. waren synostoisch verwachsen. ‘

Noch ein weiterer Fall!) als hochst sonderbare Mif3bildung des
Schiddels von I am b1 beschrieben. Es handelt sich um eine ,,enorme
Auftreibung des Stirnbeins mit Bildung zahlreicher exencephalitischer
Protuberanzen und rundlicher Substanzverluste durch Atrophie, dann
um dhnliche Verdnderungen der Seitenwandbeine an der Pfeil- und an
der Kranznaht, sowie am Hinterhauptsbein.“ Von seiner Unter-
suchung heifit es weiter: ,,Die Volumszunahme des Schidelinhaltes
wird durch vorzeitige Synostosen wenig oder gar nicht beschrinkt, das
Gehirn entwickelt sich trotz der Schadeldeformitit, deren Stenosen kom-
pensiert werden. Diese Kompensation ist bald eine allgemeine, bald
ist sie eine lokale, zirkumskripte, in Form der exencephalitischen Pro-
tuberanz, .oder es konkurrieren beide Erscheinungen der Kompensation
zu einem mehr oder minder vollstindigen Ausgleich der Raumbe-
engung. Er sieht also diesen Fall als eine kompensatorische Erwei-
terung an.

1) Die Beschreibung bezieht sich nur auf den Schadel allein; ob es sich
aber wirklich um fbtale Rachitis handelt, dariiber fehlt jede weitere Angabe.
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Die beiden}oben erwihnten Fille stimmen in mehreren
Punkten miteinander und auch mit unserem Fall iiberein; so sind,
die Synostose des basilares- und seitlichen Beins, offene Sagittal-
naht, mittlere Schidelgrubevertiefung, mehrere blasendhnliche
Ausstiilpungen an Seitenwandbeine usw. gemeinsame Verdnde-
rungen. Die Knochenatrophie dhnelt sehr der nach Ziegler
bei marantischen Kindern durch Resorptionsvorginge infolge
des andauernden ortlichen Druckes beschriebenen Verdnderung.
Die Annahme eines im fétalen Leben verlaufenen entziindlichen
Prozesses ist bei so hochgradig und relativ gleichmiBig affiziertem
Schiidel sehr schwer denkbar. Trotzdem bei unserem Fall wegen
langerer Konservierung das Gehirn schon breiig verdndert ge-
funden war, konnten wir doch keine so hochgradige Verwachsung
oder sonstige Verdnderung der fibrosen Hirnhdute konstatieren.

Wir sind geneigt, die ganze Schiddelverinderung bei unserem
Fall 4 als ein durch den charakteristischen Krankheitsproze3 bei
Chondrodystrophie bedingte und durch die ausgedehnten Syno-
stosen der Synchondrosen und der Syndesmosen, und durch einen
gleichzeitig stattgefundenen allgemeinen und lokalen Kompen-
sationsprozeB hervorgerufenes Resultat aufzufassen.

B. Wirbelknochenverdnderungen.

Wihrend sich die fritheren Angaben in der Literatur wesent-
lich auf eine kurze makroskopische Beschreibung beschridnken,
wobei z. B. angegeben wird: ,,Bogen des Wirbels fast vollstindig
ossifiziert, wiahrend im Korper nur rudimentire Knochenkerne
vorhanden sind”“ (H. Miiller,Urtel, Neumann, Kauf-
mann u. a.), ferner Canalis spinalis eng (z. B. Lampe), und
im {ibrigen der Hinweis auf die Ubereinstimmung des histolo-
gischen Bildes mit den Verdnderungen des Knorpels an anderen
Knochen erfolgt (Kaufmann, Lampe u. a.) ist ein wich-
tiger Punkt, der Nachweis der frithzeitigen Synostose. Die Wirbel-
knochenkerne sind erst durch Breus und Kolisk o ins rechte
Licht gesetzt worden.

Sie konstatierten eine Synostose der Knochenkerne der
Wirbelkérper mit denen der Bogen und fassen diese als eine fiir
die Erklirung der hiufig gefundenen hochgradigen Frontal-
stenose des Wirbelkanals bedeutungsvolle Verinderung auf.
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Dieterle hat auch bei seiner Untersuchung dhnliche Verhilt-
nisse mit Hilfe des Rontgenverfahrens gesehen. Ich habe das
Verhalten der Wirbel bei zwei von meinen Fillen von Hypoplastica
untersucht (Fall 2, 3 untere Brustwirbelknochen) und bei beiden
Fillen am Querschnitt eine auffallende Wirbelkanalverengerung
und vollstindige Synostose der Knochenkerne der Kérper und
Bogenteile festgestellt.

In dem vollstindig geschlossenen Knochenring liegt der auffallend
frontalstenosierte Wirbelkanal. In den zu einem kontinuierlichen

W

- .‘;t‘% "’J

N

Fig. 7a. (Querschnitt der Brustwirbelknochen,) Normal,

Knochenring zusammengefiigten rudimentiren Korperknochenkernen
und den relativ stark verknécherten Bogenteilen sind die Knochenbalken
auffallend plump, dick und sklerotisch, im Gegensatz zu den normalen
regelmifig angeordneten langgestreckten. Vergleicht man damit einen
normalenyWirbel und das Verhalten bei der Ost. imp. (s. Fig. %),
so entspricht bei letzterer die Ausdehnung der Knochenkerne ganz der
Norm; die Kerne sind isoliert, der Wirbelkanal ist nicht verengt; die
Knochenbalken sind ganz schwach und winzig. Alle diese 3 Figuren
sind nach Hamatoxylineosin-Priparaten gezeichnet und die Zone der
wuchernden Knorpelzellen differenziert sich}beim normalen Knochen
und bei der Ost. imp. sehr deutlich als dunkle Zone (bei den Priparaten
als blaue Zone!) im Gegensatz zu dem Befunde bei Ch.
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Da wir diese Wirbelknochenkernsynostose in beiden Fillen
fanden, diirfte sie an Héufigkeit hinter der Schidelbasissynostose

Fig. 7b. Chondrodystrophie (Fall 2).

vermutlich nicht zuriickstehen; wenn wir sie nicht hiufiger in
der Literatur erwdhnt finden, so liegt das, wie schon Breus

Fig. 7c. Osteogenesis imperfecta (Fall 6).
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und Kolisko aussprachen, wohl daran, daB3 die Verdnderung
als nebensichlich iibersehen wurde. Nun scheint aber der Befund
schon darum von prinzipieller Wichtigkeit, weil uns das erwihnte
Verhalten der Wirbel die Behauptung gestattet, daf die
typischen Krankheitsprozesse der Ch. und
Ost. imp., wie sie an langen Rohrenknochen
vorzukommen pflegen, ebenso hdufig und in
gleicher Weise auch bei den kurzen Knochen
nachzuweisen sind. Selbstverstindlich fithrt der Krank-
heitsprozeB bei der Ch. nicht immer an den Wirbelknochen
zur Synostose der Korper- und Bogenkerne, es liegt hier da
gleiche Verhiltnis vor wie bei der Schiddelbasissynostose. Zu der
gleichen Meinung kommt auch Dieterle in folgendem Satze:
,, Die sogenannte Frontalstenose des Wirbelkanals ist aber, wie
die Verkiirzung der Schidelbasis auch bei Ch. nicht immer durch
pramature Synostose bedingt, sondern oft durch einfache Hypo-
plasie des Knorpels.“ So ist es klar, daB das Vorkommen und
die Ausdehnung der Synostose auch hier je nach dem Fall sehr
verschieden sein kann.

C. Beckenverdnderungen.

Breus und Kolisko haben in ihrer wertvollen Arbeit
die chondrodystrophischen Zwergbecken in zwei Formen ein-
geteilt:

Erste Form: Hochgradige Abplattung (Nierenform) des
Beckeneingangs, hochstehendes, stark vorspringendes Promon-
torium, starke Neigung des fast horizontal gestellten Kreuzbeins
gegen den Horizont und gegen die Terminalebene, sowie Kleinheit
und Gestaltverdnderung seiner Knochen. Arcus pubis sehr weit
stumpfwinklig. Kleinheit der Pfanne. Sakralkanal hochgradig
stenosiert. Lordose der Lendenwirbelsdule usw.

Zweite Form: Allgemein verengtes Becken, Conjugata relativ
am starksten verkiirzt, Sitzbeinhdcker nach auBen gewendet und
infolgedessen gesteigerter querer Durchmesser des Beckenaus-
gangs. Seitenbeinknochen anndhernd von normaler Form usw.

Sie haben auch bei der Ch. des Fotus im allgemeinen zwei
Beckenformen in der Literatur gefunden. Die erste Form ist
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das hochgradig abgeplattete Becken und die zweite das allgemein
verengte dreiwinklige Becken. Diese zwei Formen haben sie als
sehr dhnlich mit den angegebenen beiden Formen der chondro-
dystrophischen Zwergbecken angesehen.

Die Beckenbefunde der Ch. bei unseren Fillen sind
folgende:

Fall 2. Ch. hypoplastica. Becken im allgemeinen klein, plump.
Darmbeinschaufel sehr wenig gekriimmt, dick, mehr in die Frontal-
ebene gestellt, Crista wulstig. Pfannen nicht gut ausgeprigt, plump,
seicht und klein. Lendenwirbelsdule lordotisch, Kreuzbein steht fast
horizontal und bildet sowohl mit der Lendenwirbelsiule wie mit der
Terminalebene fast einen rechten Winkel. Seine Abknickung nach
vorne beginnt erst ander Spitze undist schwach. DasKreuzbeinsitztim
allgemeinen sehr tief zwischen den seitlichen Beckenwandbeinen und
ist fast von normaler Breite. Promontorium stark vorspringend, die
vordere Fliche von rechts nach links konvex. Beckeneingang stark ab-
geplattet — Nierenform (conj. vera 1,2: transversa 2,7). Nach unten
erweitert sich der Beckenraum besonders in sagittaler Richtung. Der
eigentliche Beckenraum ist also relativ weit, Sakralkanal hochgradig
stenosiert. Arcus pubis stumpfwinklig.

Fall 3. Ch. hypoplastica.

Becken fast normal gro, auffallend plump und dick, Abplattung
deutlich. -Darmbeinschaufel ganz leicht ausgehshlt. Lendenwirbel stark
lordotisch, noch starker am Kreuzbein. Kreuzbein steht im allgemeinen
tief. Vordere Aushdhlung des Kreuzbeins fehlt vollstindig, dagegen ist
die vordere Fliche von rechts nach links konvex und das Promon-
torium zeigt ein auffallendes Vorspringen. Nur an der Spitze ist das
Kreuzbein plétzlich nach vorn geknickt, und das SteiBbein folgt in der-
selben Richtung. Der Beckeneingang hat eine etwas mehr abgerundete
dreieckige Form (1,5 :2,7). Der eigentliche Beckenraum ist nicht so
verengt, er nimmt nach dem Ausgang deutlich im sagittalen Durch-
messer zu. Die Pfanne ist ziemlich gut ausgebildet.

Die Becken der oben erwihnten beiden von unseren Fillen
stimmen in ihrem Charakteristikum ganz genau mit der ersten
Form Breus und Kobiskos iiberein und lassen sich im
allgemeinen als verengtes plattes Becken bezeichnen.

Betrachtet man die Beckenbeschreibungen der Ch. in der
Literatur, so kann man gleich bemerken, da die gréBte Mehr-
zahl von den bisherigen Fillen hauptsdchlich durch Abplattung,
Kleinheit, dicke plumpe Darmbeine, Kreuzbeintiefstand und be-
triachtlicher Breite, fehlender Kreuzbeinaush6hlung, vorspringendes
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Promontorium, stumpfer Schambeinwinkel usw. charakterisierte
sogenannte rachitisch abgeplattete Becken sind. Das Verhiltnis
der Conjugata vera gegen die transversa ist als ungefdhr 1:2
zu bezeichnen und stimmt mit der ersten Form Breus und
Koliskos iiberein. (Winkler, Kehrer Fall2, Gridfe
Fall1,Borntrdger,Urtecl,Fischer,Erlich,Storp
Kaufmann 1893, Johanessen, Simmonds Fall 1,
Diecterle u. a).

In den iibrigen Fillen ist gewohnlich das Becken als allgemein
kleines dreieckiges Becken bezeichnet und ist in die Gruppe der
zweiten Form Breus und Koliskos hineinzubringen. Con-
jugata vera: transversa = 1,I : 1,25, oder in dhnlichem Verhilt-
nisse (Englisch, Kirchberg, Schwendener Fall 4,
Wiesermann, Kaufmann 1892 u. a). Sehr selten sind
die chondrodystrophischen Becken als ,fotale Becken” (Sal-
vetti), oder als ,jabgerundetes viereckiges Becken” (Kauf-
m a n n 1892) usw. bezeichnet. Es gibt aber niemals so abweichende
Beispiele von der schon oben erwdhnten Charakteristik. (Nur
dic Beschreibung wie , Eingang sehr weit” bei Fall 5, Kauf-
manns 1892, als eine seltene Ausnahme zu betrachten.) So
kann man nach der bisherigen Literatur auch die chondrody-
strophische Beckenform ungefihr in den Rahmen der zwei Formen
Breus und Koliskos hineinbringen. Borntrédager hat
scinerzeit diese Beckenform in der Literatur studiert, und gesagt:
,,Am wenigsten ist der Querdurchmesser, am meisten der gerade
in der Mitte zuriickgeblieben, und sie als ,,cinfach plattes rachi-
tisches Becken' bezeichnet. Vollstindig normale Form oder auf-
fallende Asymmetric oder UnregelmiBigkeit usw. sind bisher
niemals beschrieben (nur geringe Asymmetric ist bei Fischer
und bei Kaufmann Fall 6 beschrieben).

Uberdie Entstehungsweise dieser abnormen Becken-
formen war man schon lange Zeit im Unklaren geblieben; wic fiir
die Entstehung der rachitischen Becken drei Theorien — mecha-
nische Wirkung der Ké&rperschwere, Muskelzug und verdnderte
Wachstumsverhiltnisse usw. — vorlagen, wurden auch diese drei
Moglichkeiten fiir das chondrodystrophische Becken als diskutabel
erachtet. Kehrer hat zur Entstehung der rachitischen Becken
hauptsichlich die Muskelkraft beschuldigt und beschrieb dabei
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gleichzeitig zwei Becken von fétaler Rachitis (Chondrodystrophie)
als Beweis der Grundlosigkeit der mechanischen Theorie. Griafe
und Fis ch e r zeigten auch eine dhnliche Meinung, und schrieben
von der Unmdéglichkeit der mechanischen Einwirkung der Korper-
schwere bei fétaler Rachitis. Sie nehmen nebenbei auch die von
Engel fiir die Entstehung der rachitischen Becken als wesent-
lich bezeichnete Knochenwachstumsanomalie an. Fehling
(1874) hat den Fall Fischers nochmal untersucht, und die
Unmoglichkeit der Erklarung einer so oft in derselben Form wieder-
kehrenden typischen und regelmidBigen Verbildung des Beckens
durch unbestimmten Muskelzug behauptet. Er hat als Haupt-
ursache den Wechsel der Wachstumsenergie im Knochen be-
schuldigt und die Verinderung als ein Stehenbleiben auf friiherer
fotaler Stufe aufgefaBt, auf Grund des Vorhandenseins der von
ihm nachgewiesenen &dhnlichen Beckenquerspannung an drei-
monatlichen normalen fétalen Becken.

Diese letztgenannte Annahme Fehlings ist natiirlich
kaum zuldssig; die Erkldrung paBt nur fiir vorhandene Quer-
spannung des Beckens, und die iibrigen Verinderungen bleiben
noch ganz unerkldrt, ebenso wie die schwer annehmbare Muskel-
zugtheorie. Borntriger hat, von den bisher in der Literatur
vorkommenden und von den zur eigenen Untersuchung gekom-
menen Fillen, eine Entwicklungsreihe der Beckenverdnderung
bei Ch. aufgestellt und hat im Vergleich mit normalen Verhilt-
nissen diese Becken zusammenfassend als ,,einfach platte rachi-
tische Becken bezeichnet. Nach seiner Auffassung sollten die
Kinder mit fotaler Rachitis jedesmal fast ausschlieBlich nur in
Beckenendlage geboren werden, um damit die Einwirkung der
Koérperschwere fiir die Ausbildung der Beckendeformation nicht
ganz auszuschlieBen. Zur Erkldrung der mechanischen Entstehung
sagt er: ,,Wo immer der Knochen seine normale Festigkeit ver-
liert, sieht man normale Krifte abnorme Wirkung herbeifithren.*
Er hat bei den chondrodystrophischen Becken und den bei Osteo-
malacie angenommen, daB sie sich beide nur durch die ungleich-
miBige und gleichmiBige Konsistenz unterscheiden und in vielen
Punkten der Veridnderung aber einen gemeinsamen Charakter
zeigen. Dieses Bestehen vieler gemeinsamen Verdnderungen bei
beiden Erkrankungen sollte sich, nach ihm, durch die gleiche
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Entstehung (mechanische Einwirkung) erkliren lassen. Nimmt
man seine Meinung als richtig an, so miite man fast konstant
Beckenendlage bei Ch. konstatieren, um eine so konstante typische
Formverinderung des Beckens durch die bestimmte Einwirkung
der Schwere erkliren zu kdnnen.

Tatsichlich ist die Beckenendlage bei Ch. in der Literatur
in der groBten Mehrzahl der Fille zu finden. Es gibt aber auch
sichere Fille, wo die chondrodystrophischenFoten in irgend einer
anderen Lage geboren worden sind; so z. B. bei Englisch-
Hinterhauptslage, Johannessen - Schidellage, Mor o - Ge-
sichtslage usw. auch Beispiele von Querlage sind nicht so selten.
Der Charakter der Beckenverinderung aber ist fast immer in
dhnlicher Weise bei allen Féten der Ch. zu finden. Es wiirde
nach dieser Richtung hin recht interessant sein, wenn Ost. imp.
die frither in eine Gruppe mit der Ch. zusammengeworfen wurde,
und bei der schon intrauterin hiufig Frakturen und Infraktionen
infolge von Knochenschwiche vorkommen, auch hiufig die
Beckenendlage beobachtet wiirde (Scholz 1892, Fall 1, Palt -
auf, Lindemann, Michel, Dieterle u. a). Trotz-
dem ist bei der Beckenform der Ost. imp. (siche spiter) fast nie
irgendeine Ahnlichkeit mit der bei Ch. zu konstatieren. Diese
Tatsache spricht sehr deutlich gegen die Ansichten Born-
trdgers iiber das chondrodystrophische Becken.

So unterliegt es keinem Zweifel mehr, dal durch die Ein-
wirkung der mechanischen Schwere eine so typische und so
konstante Formverdnderung der Becken, wie sie bei Ch. fast
immer zu finden ist, sich keineswegs erkliren laBt. Auf
der anderen Seite schreiben Breus und Kolisko: , Regu-
lires Wachstum ist die Grundbedingung fiir die Erlangung nor-
maler Gestalt ebenso wie fiir Ausbildung zur normalen GrofBe®.
Falls man die enchondrale Knochenwachstumsstérung als die
charakteristische Eigenschaft der Ch. annimmt, so ist es denkbar,
daBl die Beckenformverinderung als eine Folge des abnormen
Wachstums der den Beckenring konstruierenden verschiedenen
Knochenabschnitte aufzufassen ist. So schreibt Breus und
Kolisko weiter: , Seitenbeckenknochen, deren Pars iliaca
kurz ist, werden dem ganzen Becken sehr leicht eine Verkiirzung
in gerader Richtung, d. h. einen platten Charakter verleihen,
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der um so mehr hervortreten wird, je breiter dabei das Kreuz-
bein ist.“ Sie haben den Tiefstand des Kreuzbeins und die ge-
neigte Stellung desselben zwischen den Darmbeinen usw. bei
Féten, wo die Einwirkung der mechanischen Rumpflast ausge-
schlossen ist, als Resultat pathologischen Wachstums aufgefaB3t.
Sie haben weiter als die Ursache der Beckendeformitdt nicht der
Rumpflast, nicht dem Muskelzug, sondern den Wachstums-
hemmungen der einzelnen Knochenabschnitte zugeschrieben.

Fig. 8a. Normales neugeborenes Becken.

Bei Ost. imp. sind, wie es nach der Natur der Krankheit
leicht denkbar ist, die relativ selten in der Literatur angegebenen
Beckenveranderungen hauptsichlich als die einer abnormen
Dicke und Stdrke angegeben. Betreffs Formverinderung ist nur
eine einzige Beschreibung Grafes (Fall 2) als ,pseudoosteo-
malacisches Becken bekannt; bei sonstigen Fiéllen sind die Becken
fast ausnahmslos wie bei normalen Neugeborenen und hiufig
auch nur als sehr schlank gebaut usw. bezeichnet (Stil-
ling, Paltauf, Scholz 189z Fall 1, Dieterle,
Michel u. a).
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Fig. 8b. Ch. foet. hypoplastica, (Fall z.)

Bei unserer Untersuchung sind die Beckenbefunde der (Fall 6
und %) Ost. imp. folgende:

Fig. 8c. Osteogenesis imperfecta, (Fall 6.)
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Fall 6 und 4. Osteogenesis imperfecta. Beide in &hnlicher
Form und Grofe. Im ganzen sehr schwach gebaut, weich und etwas
kleiner als normal. Darmbeinschaufel nicht so flach wie das Becken,
bei Ch. miBige Aushohlung, ziemlich hoch und diinn. Normale S-
férmige Kriimmung schwach, aber sicher nachzuweisen. Beckeneingang
nicht abgeplattet, fast kreisférmig (2,4:2,6). Beckenraum ziemlich
weit, normale Form. Kreuzbeinstand, Neigung und Kriimmung wie
in der Norm. Schambeinwinkel wie beim normalen Neugeborenen.

Uberblickt man die Befunde unserer Fille, so liegt die Ab-
weichung fast ausschlieSlich nur in der Knochendicke und Stirke.
Die Abweichung der Form und GroBe ist sehr gering (siehe
Tabelle 3, BeckenmaBe). Alle MaBe sind natiirlich etwas kleiner
wie normal; das ist aber bei einem im ganzen schwach entwickelten
Kinde nicht von Bedeutung.

Alle diese Beschreibungen stimmen wieder ganz genau mit
der Beschreibung Breusund K olisk os iiberein. Sie schreiben
ndmlich: ,,Das periostale Wachstum ist fiir die Formbildung des
Knochens von geringerer Bedeutung, indem es mehr die Stirke,
die Dicke des Knochens beeinfluBt als dessen iibrige Konfigu-
ration. Komplizierter gestaltet sich das chondrale Wachstum des
Knochens usw.*¢

Dieobenerwihnten Beckenveridnderungen
bei beidenfétalenErkrankungen sind, indhn-
licher Weisewiedieanderen Skelettverdnde-
rungen, alle als die direkten oder indirekten
Ergebnisse der bei beiden Krankheiten cha-
rakteristischen Wachstumsstdrungen des
Knochens zu verstehen.

So erklaren sich die Beckenverinderungen bei beiden Krank-
heiten zum Vergleich mit der des normalen Kindes in folgender
Weise: Die zur Ausbildung der Beckenform eine wesentliche
Bedeutung bietende Pars iliaca des Darmbeins (zwischen dem
vorderen Rande der Symphysis sacroiliaca und Eminentia ileo-
pectinea) muB ein vollstindig normales Lidngswachstum zeigen,
um die normale Beckenform zur Ausbildung gelangen zu lassen.
Eine Epiphyse dieses Knochens grenzt bekanntlich an die Epi-
physen des Sitz- und Schambeins an der Stelle des Y-férmigen
Pfannenknorpels, wihrend die andere Epiphyse an der Crista
iliaca sich befindet. Die Darmbeinbilder bei unserer Rontgen-
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untersuchung sind bei der Ch. zweifellos als Resultat gestorten
Lingenwachstums dieser zwischen beiden Epiphysen sich er-
streckenden Lingsachse aufzufassen. Diese Verkiirzung ist be-
sonders deutlich im Vergleich mit der normalen und der Ost.
imp. und ist als erste und Hauptursache des Zustandekommens
des platten Beckens anzuschen.

Die anderen Epiphysen der Scham- und Sitzbeine liegen
an der Symphyse als mediale Verbindung ihrer Enden und als
medialer Abschlufl des Foramen obturatorium. Die Stdrungen
des Lingswachstums bedingen also zweifellos beim Schambein
die Beschrinkung der Ausdehnung an dem vorderen Beckenringe,
beim Sitzbein die Verkleinerung der Knochenbogenausdehnung
der vorderen Grenze des Foramen obturatorium. So entsteht
das Stumpfwerden der Schamwinkel bei Ch. und danach ist
gleichzeitig auch die hdufig nach aulen gewendete Sitzbeinhécker-
lage zu kliren. Die Beschrinkung der ganzen Pfannendimension
ist auch als wohl verstindliche Folge anzunehmen. Die hiufig
als Ahnlichkeit mit dem osteomalacischen Becken angenommenen
Vorwolbung der Beckenknochen an der inneren Seite der Pfanne
ist moglicherweise als eine Verbreiterung der Diaphysenenden
der drei Knochen zu verstehen. Die geringe Hohe und geringe
S-formige Kriimmung der Darmbeinschaufel ist auch die elnfache
Folge des gestorten Knochenlingswachstums.

Auf Grund der ungestdrten, periostalen und endostalen
Knochenbildung bei Ch. kann man leicht die Plumpheit, d. h.
Dicke und Stdrke aller Knochenteile erkliren. Das hiufig be-
schriebene Hervortreten der hinteren kleinen Darmbeinabschnitte
nach hinten von der Kreuzbeinverbindung 148t sich auch un-
gezwungen durch das ungestorte Breitenwachstum erkldren, wie
man sich nach den Rontgenbildern sehr gut tiberzeugen kann.
Weiter lassen sich bei Ch. sehr unregelmiBig zackige Epiphysen-
grenzen, plumpe dicke sklerotische Knochenbalken usw. auf den
Rontgenbildern deutlich erkennen.

Als ein auffallender Kontrast sind bei Ost. imp. ein relativ
ungestortes Langswachstum, eine gerade regelmiflige Epiphysen-
ossifikationsgrenze schwach entwickelte Knochenbalken ohne
deutliche Architektur usw. zu konstatieren. So erkldren sich auch
der allgemeine Charakter des Beckens bei Ost. imp. wie die zarten,
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diinnen schwachgebauten weichen Knochen usw., durch den
charakteristischen Krankheitsprozel gut.

Am Kreuzbeine sind die auffallende Knochenbreite und das
Fehlen der physiologischen Aushéhlung und infolgedessen resul-
tierende relative GroBe der sagittalen Durchmesser des Becken-
ausganges usw. als Folge des ungestdrten Dickenwachstums bei
gestorten Lingswachstum zu verstehen. Die relative Fixation
des Kreuzbeins in der Synchondrosis sacroiliaca, das ungestorte
Breitenwachstum der Darmbeinschaufel, allgemeine Langswachs-
tumsstérung des Kreuzbeins usw. verursachen den Tiefstand des
Kreuzbeins bei Ch.

Alle Beckenverdnderungen bei beiden f6-
talen Skeletterkrankungen lassen sich, also
leicht und ungezwungen nur durch Knochen-
wachstumsanomalien aus Hauptkrankheits-
prozessen erklidren (stark gestdrte periostale und endo-
stale Ossifikation bei ungestdrter enchondraler Knochenbildung
— Ost. imp.; hochgradig gestdrtes enchondrales Knochenlings-
wachstum bei ungestdrter periostaler und endostaler Ossifika-
tion — Ch. {)).

D. Perioststreifen und gestdrte Knochen-
formbildung.

Die eigentiimlichen Gebilde, welche seit Urtel (1873) so
hdufig bei fotaler Rachitis gefunden und als ,,Bindegewebs-
lamelle, , Periostfortsatz’“ oder als , Perioststreifen usw. be-
zeichnet worden sind, sind von Kaufmann (1892) als fast
konstantes Vorkommnis bei der Ch. f. beschrieben worden. Der
Perioststreifen ist ein hdufig gefdBtragender, diinner Bindegewebs-
streifen, welcher an der Knorpelknochengrenze der Epiphyse
vom Periost-Perichondrium direkt umknickt und zentralwirts
in paralleler Richtung mit der Ossifikationslinie eindringt. Dieser
schmale Perioststreifen verschwindet allmihlich in der Knorpel-
substanz und ist je nach den Fillen sehr verschieden stark aus-
gebildet; so einmal nur als mikroskopische Andeutung, zuweilen
auch ziemlich weit nach der Ossifikationslinie zu, selten sogar
trennt er die ganzen Epiphysenknorpel von der Diaphyse. Er ist
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gewéhnlich bei Ch. f. hypoplastica und malacica fast konstant
oder sehr hdufig, bei hyperplastica sehr selten nachzuweisen.

,»Wo der Perioststreifen sich eingeschoben hat, sagt Kauf-
mann (1892, S. 54), ,da ist die Grenze einer enchondralen
Knochenentwicklung gesetzt, das Langswachstum abgeschnitten;
nur an den Stellen, wo Knorpel und Knochen sich noch direkt
beriihren, kann von einem Lingswachstum auf dem Wege enchon-
draler Knochenbildung die Rede sein.”” Das Vorkommen des
Perioststreifens {ibt zweifellos auf das Knochenldngswachstum
einen groBen EinfluB aus; so vergleicht Kaufmann ihn mit
der hidufig beschriebenen Knochenwachstumsstérung bei Epi-
physenknorpelverletzung. Die Tatsachen sprechen fast immer
fiir ein solches Verhiltnis; das Lingswachstum der Knochen
1st an der Seite, wo der Perioststreifen eindringt, sistiert, und
infolge des immer noch weiter fortschreitenden Ladngswachstums
der anderen Seite entstehen deutliche Wachstumsunterschiede.
Diese ungleichmidflige Wachstumsenergie hat eine Knochen-
verbiegung zur Folge, und bei ausgeprdgten Fillen verursacht
sie eine deutliche Verschiebung des Epiphysenknorpels an der
Seite des Perioststreifens. Dieser Modus der Wachstumsstorung
durch den Perioststreifen an den Réhrenknochen ist oft in der
Literatur zu finden; im Gegensatz zu der einfachen durch Knochen-
weichheit und abnorme Korperschwere verursachten rachitischen
oder osteomalacischen Knochenverbiegung (also nur gesteigerten
physiologischen Kriimmung!), ist die Knochenverbiegung bei
Ch. hauptsichlich nur in der Néhe der Epidiaphysengrenze oder
mindestens dort am stirksten zu beobachten. (Porak et Du-
rante, Schrumpf u a)).

Diese Verhiltnisse konnte ich auch hidufig bei meinen Unter-
suchungen der Ch. im guten Kontrast zu der allgemeinen gleich-
maBigen Verkriimmung bei Ost. imp. beobachten. Porak et
Durante haben weiter noch interessante Charaktere der
Knochenverbiegung bei Ch. bei ihren Réntgenuntersuchungen
nachgewiesen. Es war eine ungleichmaBige und sogar ganz gegen-
sitzliche Knochenverkriimmung der beiden Vorderarm- und
Unterschenkelknochen bei Ch., welche bei Rachitis niemals vor-
kommt.

FaBt man also die Knochenverbiegung bei Ch. hauptsichlich

5*
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als ein Ergebnis der Wachstumshindernisse durch den Periost-
streifen auf, so muBl man sich fragen, ob es in der Tat eine solche
Knochenverkriimmung, welche die physiologische Kriimmungs-
tendenz vollstindig verdeckt, gibt? Die Knochenverbiegung
bei Ch. ist nach vielen Autoren (Urtel, Wiesermann,
Kaufmann u. a.) gewShnlich als eine Steigerung der physio-
logischen Kriimmungstendenz aufzufassen. Meiner Ansicht nach
dringt der Perioststreifen gewshnlich, wie es nach der spiter
angegebenen Entstehungsweise leicht denkbar ist, an der physio-
logisch gekriimmten Seite der Knochen, also an d e r Seite, wo der
Epiphysenknorpel mehr nach der Diaphyse geneigt ist, ein. Es
gibt aber selten Fille, wo der Perioststreifen von der entgegen-
gesetzten Seite eindringt. In solchen Fillen muB man nicht nur
die entgegengesetzte Verbiegung der Knochen erwarten, sondern
die physiologische Kriimmungstendenz ist fiir gewohnlich voll-
stindig verdeckt. Hierfiir diirfte unsere Erfahrung bei Fall 1
von nicht geringem Werte sein.

Rechter Femur bei Fall 1 — Ch. malacica. (Fig. 4b).

Femur ist im ganzen kurz und plump. Verkrimmung der Diaphyse
ist hier gerade in umgekehrter Weise wie sonst; ndamlich sie zeigt erstens
eine ziemlich starke Verkriimmung mit lateralwirts gerichteter Kon-
vexitdt, zweitens eine leichte Kriimmung mit der Konvexitdt nach
hinten, (also in ganz umgekehrter Richtung wie sonst!). Die Diaphyse
ist im allgemeinen etwas dicker als normal; besonders auffallend ist
der Breiten-Durchmesser von vorn innen nach hinten lateral — 1,0 cm,
und in gekreuzter Richtung ist er etwas abgeplattet — 0,5 cm. Dia-
physenknochen sind sklerotisch. Beide Epiphysen sehen etwas atro-
phisch aus, besonders auffallend ist die Abweichung des Femurkopfes.
Es existiert gar kein richtiger Gelenkkopf; der knorpelige Gelenkkopf
zeigt hier eine zapfenférmige konische Gestalt mit bindegewebiger
Spitze. Es findet sich also keine Halsabschniirung; es geht der Halsteil
direkt in die Zapfenspitze allmihlich iiber, wo er sich durch einen
bindegewebigen Strang mit dem rudimentiren Pfannenteil des Beckens
verbindet. Trochanteren und untere Epiphyse sind relativ gut geformt,
Planum popliteum ist vollstindig flach. Die Knorpelsubstanz ist an
beiden Epiphysen sehr weich, geschrumpft. An Frontalschnitten sieht
man den Knorpel gallertig transparent, besonders auffallend ist dieser
Charakter in der Nihe der Ossifikationslinie. An der Peripherie der
Epiphyse ist der Knorpel reichlich mit bindegewebigen Stringen
(hauptsichlich Gefifidurchschnitten) durchzogen. Die Ossifikations-
grenze ist im allgemeinen zackig. An der oberen Epiphysengrenze an
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der inneren Seite ist makroskopisch schon der Perioststreifen deutlich
bis zu 1/, des ganzen Durchmessers zu sehen. Die Corticalis am Dia-
phvsenschaft ist ziemlich dick, besonders an der stark konkaven inneren
Seite.

Bei dem oben erwdhnten Femurprdparate ist der Perioststreifen
der oberen Epiphysengrenze hauptsichlich von der vorn-medialen
Seite des Knochens in die Ossifikationsgrenze eingedrungen. Das
Knochenlangswachstum an dieser Seite ist sistiert, und die physiolo-
gische Kriimmungstendenz ist fast vollstindig verdeckt. So konnte
ich danach folgenden Satz aufstellen:

Der Perioststreifen hemmt das Knochenlingswachstum an der
Seite wo er eindringt, und fiihrt gewdhnlich die Knochenverbiegung
Im Sinne der Steigerung der physiologischen Kriimmungstendenz
herbei. Es gibt aber sicher Fille, wo der Perioststreifen an einer unge-
wohnlichen Lage in die Ossifikationsgrenze eindringt und die Knochen-
verbiegung vollstindig die physiologische Kriimmungstendenz ver-
deckt. Die Knochenverbiegung bei Ch beruht
also, hauptsdchlich auf ungleichmidfBigemLidngs-
wachstum, bedingt durch Eindringen des Peri-
‘oststreifens.

Mikroskopisch ist der Perioststreifen aus Bindegewebs-
fasern des Periostperichondrium zusammengesetzt. An der Epiphysen-
seite des Perioststreifens sind die spindelférmigen Knorpelzellen der
Grenzschicht auf der Faserrichtung des Streifenbindegewebes auf-
gereiht und gehen allmihlich ineinander iiber. Diaphysenwirts zeigen
die Bindegewebszellen des Perioststreifens mehr kubischen Charakter
wie die der Cambiumschicht und gehen durch Vermittelung des osteoiden
Stadiums allmihlich in das Knochengewebe iiber.

Die herrschenden Ansichten betreffs des Zustandekommens des
Perioststreifens lassen sich im ganzen in drei Gruppen trennen: Die
Ansichten einer passiven Entstehung sind die von Eberth
(Einklemmungstheorie), Storp (Faltungstheorie)y Marchand-
Kirchberg (Uberwalltwerden durch Wachstumsunterschiede),
Wiesermann (vorbeigepreSte Zwangslage) usw. Ein aktives
Wachstum des Bindegewebes nehmen Urtel, Hoefl, Grott-
hoff, Kaufmann u. a. an. Collmann, Nathan und
Dieterle u.a. machen die beiden Momente verantwortlich; K au f -
mann hat auch niemals die passiven Entstehungsmomente ginzlich
ausgeschlossen, wenn er sagt: ,,Es scheint mir die Annahme gerecht-
fertigt, daBl, wenn auch eine nur geringe Verschiebung der Diaphyse
gegen die Epiphyse (die bei Stillstand des Wachstums der letzteren
und fortschreitendem periostalem Wachstum an ersterer sich ent-
wickelt), schon hinreichen mag, das Periost in den dadurch
entstehenden Knickungswinkel hineinzuziehen,
das weitere Eindringen des sich allmihlich nach dem Innern zu ver-
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jiingenden Perioststreifens nur durch eine, von reichlichen Gefifien
unterstiitzte, aktive Bindegewebswucherung sich vollzieht* (S. 56).

Daf} das weitere Wachstum des in den Knickungswinkel hinein-
gezogenen Perioststreifens durch aktive Wucherung bedingt
ist, ist schon von vielen Seiten festgestellt. Dafiir sprechen folgende
Punkte: Der Perioststreifen verjiingt sich nach der Mitte und ver-
schwindet schlieBlich im Knorpel; derselbe kann auch bei solchen Fillen,
wo keine deutliche Epiphysenverschiebung zu sehen ist, vorkommen;
auflerdem ldf3t die eigentliche energische Wachstumstendenz der Periost-
gewebe die aktive Wucherung mit hoéchster Wahrscheinlichkeit an-
nehmen. So schreibt Kaufmann (S. 54): ,,Da die sklerotische Um-
wandlung des Schaftes auf periostaler Knochenbildung beruht, so kann
man aus dem konstatierten verschiedenen Verhalten wohl folgern, da3
der Perioststreifen um so stdrker auftritt, je lebhafter die periostale
Knochenbildung in dem betreffenden Falle ist, was dann fiir die Mog-
lichkeit einer durch aktive Wucherung bedingten Entstehung des
Fortsatzes spriche.”

Auf anderer Seite hat Dieterle einen interessanten Befund
zur Annahme der passiven Einklemmung beschrieben. Er schreibt
bei seinem Befund der Rippenpriparate folgenden Satz: ,,Stellenweise
erscheint nicht nur Periost, sondern sogar Muskulatur eingeklemmt.*
In dhnlicher Weise kann ich eine sehr interessante und bisher noch nicht
bekannte Erscheinung zum sicheren Beweis einer passiven Ent-
stehung des Perioststreifens nachweisen.

Es war ein Rippenpraparat unseres Falles 4, der Ch. hypoplastica.
An der Knorpelknochengrenze ist an der thorakalen Seite eine so hdufig
beschriebene rosenkranzihnliche Auftreibung zu sehen; auf dem Lings-
schnitte kommt eine deutliche Verschiebung des Knorpelendes nach
hinten (nach der Thoraxseite) und die des Knochenendes nach vorn
vor. An der Grenzschicht zwischen der gerutschten vorderen Knochen-
kante und des Epiphysenknorpels schiebt sich ein deutlicher Periost-
streifen ein.

Mikroskopisch ist die periostale Knochenbildung besonders
an der Adufleren Seite auffallend stark entwickelt, die enchondrale
Knochenbildung dagegen nur an der inneren Hilfte der ganzen Be-
riihrungslinie als unvollstindige Knorpelsdulenbildung sichtbar. Die
enchondral gebildeten Knochenbalken (Fig. ga) sind plump, dick,
mit unregelmifligen Markrdumen. Die stark gebildeten Periostal-
knochen umfassen an der Epiphysengrenze beiderseits den Epiphysen-
knorpel, besonders stark an der duBleren Seite. Hier dringt ein ziem-
lich dicker Perioststreifen an der dufleren Seite schridg zwischen der
Knorpelknochengrenze hinein, und sein inneres Ende ist durch eine
im Perioststreifen nach entgegengesetzter Richtung vorspringende
Knochenbalkenspitze (b) in zwei Teile geteilt. Die innere Hilfte des
geteilten Perioststreifens biegt etwas nach innen ab und verschwindet
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groBtenteils in der Knorpelsubstanz der Epiphysengrenze. Geringe
Faserbiindel dieser inneren Hailfte gehen noch weiter und erreichen
die Mitte der Ossifikationslinie, wo sie sich allmdhlich verlieren (c).

Die duBere Hilfte des Perioststreifens endet plotzlich in einem,
mit U-férmig nach auflen gebogenem, mehr kontinuierlichem Knochen-
balken umgebenen Raum (d), dicht an der duferen Seite der genannten
Knochenbalkenspitze. Beobachtet man genau den erwihnten Knochen-

h i

Fig. 9. Rippenknochenknorpelgrenze. (Fall 4, Ch. f) Seitz Obj. 2, Oc. 1.

balkenvorsprung (b), so bemerkt man, dafl der Perioststreifen nur mit
der von der Balkenspitze nach innen liegenden Hilfte die eigentliche
enchondrale Ossifikationslinie beriithrt, und dafl diese Knochenbalken-
spitze zweifellos als das durch eine Einknickung hierher verschobene
und verbogene Epiphysenende des urspriinglich in der Richtung des
Schaftes verlaufenden periostalen Knochenmantels aufzufassen ist.
Beweisende Umstdnde dafiir sind, dafl die Balkenspitze nur an der
inneren Seite (also nach der epiphysenwirts gerichteten Fldche) eine
geringe verkalkte Knorpellage in Kontinuitit mit der enchondralen
Ossifikationsgrenze steht, wihrend die duBere Seite eine glatte Knochen-
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fliche erkennen lifB3t, und dafi die zentralwirts sich an das hakenférmig
gebogene Ende ansctzenden Knochenbalken cinen deutlichen Charakter
von enchondralem Knochen (Ubergang von dem verkalkten Knorpel-
gewebe, mehr plumpes, dickes Aussehen usw.) zeigen, wihrend beide
Schenkel des Hakens (e), welche den erwdhnten buchtigen Raum (d)
umgeben, die Beschaffenheit der periostalen Knochen (keine Knorpel-
cinschliisse, mehr kontinuierlicher langer, lamellésen Charakter und
sonstiges Verhalten zu der ndheren Umgebung usw.} erkennen lassen usw.
Verfolgt man den lingeren Schenkel des erwihnten Hakens in der Rich-
tung auf die Corticalis (f}, so sicht man an zwei Stellen, einmal in der
Mitte (g) und dann an der Umknickungsstelle des Perioststreifens (h),
einen allmihlichen Ubergang vom Knochen in das Knorpelgewebe, so
dall der verbogene, umgeknickte Endteil der Corticalis nur an diesen
Stellen eine Unterbrechung erfuhr.

Der Perioststreifen begrenzt epiphysenwirts (innen) am ruhenden
Epiphysenknorpel, diaphysenwirts (auflen) kann man zwischen dem
Perioststreifen und schon genanntem umgeknickten Endteil des ur-
spriinglich corticalen Periostknochens einen Ubergang, durch Ver-
mittelung eines der Cambiumschicht des Periostes entsprechenden grolle
Kerne enthaltenden Gewebes konstatieren.

Weiter zeigt der Perioststreifen bei unserem Falle folgenden inter-
essanten Befund: An der duBeren Seite der Umknickungsstelle desselben
befindet sich eine mit gewdhnlichem gefdfreichen Fettgewebe gefiillte
deutliche Einkerbung an der Grenze des Periostperichondrium (i). In
der Richtung des eindringenden Perioststreifens liegen hier zwei parallel
verlaufende Blutgefiflie; das diaphysenwirts liegende Gefifl (j) geht
in deutlicher Kontinuitdt, der Richtung des Periotstreifens folgend,
nach dem oben erwidhnten buchtigen Raum und biegt hier mit deut-
lichem Lumen wieder nach auflen um (k) und geht weiter nach auflen
parallel den zufithrenden Gefdflen epiphysenwirts (I} bis zur Um-
knickungsstelle des Perioststreifens zuriick.

Die Gefifle zeigen also an diesem Priparate eine deutliche U-for-
mige Umbiegung im Perioststreifen und beweisen, daf3 sie bei der Ent-
stehung des Perioststreifens mit dem periostalen Bindegewebe durch
eine Einfaltung hineingenommen worden sind.

Die den buchtigen Raum umgebenden gebogenen periostalen
Knochenbalken (e) sind als ein Resultat der Umknickung, bedingt
durch Wachstumsunterschiede zwischen dem starken periostalen
Knochenwachstum und der sistierten enchondralen Knochenbildung,
aufzufassen.

Alle diese Befunde zusammenfassend, ist die Entstchungs-
weise des Perioststreifens in unserem Fall in folgender Weise zu ver-
stchen: Infolge des Wachstumsunterschiedes zwischen
enchondralen und periostalen Knochen hat hier wahr-
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scheinlich eine Umknickung der periostalen Knochen-
balken stattgefunden. Ein Teil von den GefdBen
diirfte dabei eingefaltet undeingeklemmt worden sein.
Das so eingeklemmte wachstumsenergische Periost-
bindegewebe verldngerte sich dann, immer weiter zen-
tralwidrts durch aktive Wucherung in der Epiphysen-
grenze.

Auf Grund oben erwidhnter Befunde méchte ich mit groBer
Wahrscheinlichkeit behaupten, daf im allgemeinen die Ent-
stehung des Perioststreifens anfangs als Resultate der Wachs-
tumsverschiedenheit beider Knochenbildungsmomente passiv
eingeklemmt und dann durch aktive Wucherung immer zen-
tralwirts verldngert wird.

Es wird auch vielleicht nicht weniger interessant sein, daB ich
bei diesem Praparat an Stelle der an der diaphysen Seite des Periost-
streifens liegenden Knochenbalken je ein zirkumskriptes Knorpel-
gewebe (g, h) gefunden habe. Ahnliche Knorpelinseln hat auch
Kaufmann (1892) bei seinem Fall 2 gefunden (Fig. B II,
5, K')und als einen Beweis, daB der Perioststreifen direkt in den
Knorpel eingebrochen ist, aufgefaBt. Collmann hat auch
dhnliche Knorpelzellengruppen diaphysenwirts des Perioststreifens
nachgewiesen und durch Nachweis des deutlichen Ubergangs-
stadiums von Bindegewebe in Knochengewebe ohne weiteres als
ein vom Periost gebildetes Produkt beschrieben. Bei meinem
Falle waren, wie es auf der Abbildung zu sehen ist, beide Knorpel-
inseln einmal (g) an Stelle der deutlichen Kontinuititsunter-
brechung der Knochenbalken und dann (h) an der Umknickungs-
spitze des Periostknochens diaphysenwirts zu sehen. Die all-
miahlichen Uberginge in das Knochengewebe habe ich schon
betont. Er ist, wie es sehr hdufig auch bei Ost. imp. beschrieben
worden ist, zweifellos als das Ergebnis eines Traumas anzusehen.
Diese Verdnderungen sind als nebensédchliche Erscheinungen bei
der Entstehung des Perioststreifens infolge ungleichmaBiger
Wachstumsenergic der periostalen und enchondralen Knochen-
bildung zu erkliren.

Bei der Ost. imp. ist der Charakter der Knochenwachstums-
anomalie ganz anders (gestdrte periostale Knochenbildung bei
fast normaler enchondraler Ossifikation), und wie es nach der
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Entstehungsweise des Perioststreifens leicht denkbar ist, ist
bisher njemals das zweifellose Vorkommen des Perioststreifens
bei der Ost. imp. nachgewiesen. Bei unseren Untersuchungen an
drei Féllen war auch keine Spur davon zu konstatieren. Die
von Lindemann und von Michel angegebenen Ergeb-
nisse, wie ich es schon im vorigen Kapitel eingehend gesagt habe,
miissen einmal infolge Verwechslung mit Ch. und dann bei letz-
terem infolge falscher Auffassung des Perioststreifens entstanden
sein. Der Perioststreifen ist also ein bei der
Ch.f.charakteristisches Vorkommnis,und als
ein wichtiges differenziales Merkmal gegen-
iber der Ost. imp. anzusehen.

E. Verschiedene Momente gegen die mecha-
nische Theorie zur Entstehung der Chondro-
dystrophie.

v. Franqué hat als Ursache der Ch. eine mechanische Ein-
wirkung von seiten der Eihdute auf Grund der hiufigen, in der Literatur
angegebenen und auch bei seiner eigenen Untersuchung gefundenen
Kombination der amniogenen MiBbildungen bei dieser Krankheit an-
genommen. ,,Zu einer Zeit, in der das Extremititenskelett noch leicht
biegsam ist, also wihrend oder bald nach dem Beginn der Verkndche-
rung, d. h. im 2. bis 3. Monat®, sagt er, ,,wird auf dieselben ein abnormer
Druck ausgeiibt durch ein zu enges Amnion, das sich infolge mangel-
hafter Entwicklung des Liquor amnii nicht geniigend abgehoben hat.
Durch diesen Druck wird einerseits die Verkiirzung der Knochen be-
dingt, sei es nun direkte Beeinflussung der Wachstumsenergie der
Knorpelzellen, sei es durch Vermittelung der Kompression von Blut-
gefiflen oder Nerven; anderseits gibt das gréftenteils noch knorpelige
Skelett dem Drucke nach, es entstehen Verbiegungen, vielleicht nur in
ganz geringem Grade; aber auch die geringste Verbiegung in dieser
Zeit kann durch Verinderung der Wachstumsrichtung schlielich zu
den hochgradigsten Verkriimmungen fithren.*

Er schlieBt daraus, daB} die Ch. hypoplastica als eine, durch mecha-
nische Verhiltnisse in der Eihshle hervorgebrachte Hemmungsbildung
anzusehen sei.

Rindfleisch hat ebenfalls bei seiner Untersuchung des von
ihm mit einem eigenen wohlklingenden Namen ,,Dysplasia foetalis
universalis” versehenen Falles, der iibrigens nichts anderes als einen
mit verschiedenen Mifibildungen kombinierten chondrodystrophischen
Fotus reprisentierte, eine Einwirkung eines duferen Drucks, ange-
nommen. Er schreibt dabei, daf3 dieser Fall ,,in dieser Hinsicht wohl
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geeignet ist, ein iitiologisches Licht auf die ganze Gruppe der Mikro-
melien zu werfen.” Es ist bemerkenswert, dal er in seiner Beschrei-
bung des Priparates ausdriicklich von einer ausgesprochenen ,,S ym-
metrie der Stéorung' spricht.

Die amniogenen MifBbildungen sind im allgemeinen, aber
bekanntlich, wie es auch nach ihrer Entstehung durch duBere
Druckeinwirkung leicht denkbar ist, und wie es auch von
Schwalbe angenommen worden ist, als ,dulere MiBbildung
des Fotus, und ,,asymmetrisch”, und auch ,,in gewissem
Sinne atypisch” zu bezeichnen. Also diese MiBbildungen
sind gewohnlich zu unregelmédBigen MiBbildungen (im Grad und
Ausdehnung der verschiedenen Korperteile) zu rechnen. Eine
so regelmidfBige und i m m er symmetrische Wachstumshemmung
wie die Ch., bei welcher die Affektion so allgemein und haupt-
sichlich nur an auf knorpeliger Anlage gebildeten Skeletteilen
verbreitet ist, ldBt sich unmoéglich durch solche wvariable
Einwirkungsmomente erkliren. Solche MiBbildungen, welche
hiufig bei der Ch. als einfache Kombination nachzuweisen sind,
sind alle als relativ hdufig vorkommende Verbildungen zu nennen.
Viele von jenen gehoren auch zur MiBbildung im strengen Sinne.
Wie es auch v. Franqué selbst betont, sind bisher niemals
festgestellter Fruchtwassermangel oder Eihautanomalien bei-
reiner Ch. gefunden. Weiter zeigt auch hier die Fruchtver-
dnderung bei bisher hiufig angegebenen Fillen von Frucht-
wassermangel gar keine Ahulichkeit mit der Ch.

Nach obenerwihnten vielen Tatsachen ist die Annahme
der mechanischen Theorie amniogenen Ursprungs bei Ch. als
héchst zweifelhaft zu bezeichnen.

Neulich hat Wiesermann ein Schiiler Benekes, einen
typischen Fall von Ch. hypoplastica untersucht, und hat die Entstehung
auf rein &duflere mechanische Verhiltnisse zuriickfithren wollen. Er
schreibt: ,,Die Untersuchungsergebnisse unseres Falles zusammen-
fassend, bemerken wir, daB alle Abschnitte der Extremitdten, Humerus
und Femur, Unterarm und Unterschenkel Verinderungen aufweisen,
die sich auf eine gleichzeitige Beeinflussung von auBen, ndmlich in dem
Sinne einer konstanten chronischen Kompression in der Lingsrichtung
der Knochen, beziehen lassen. Dies gilt nicht nur von den Extremi-
taten, sondern auch von dem in so typischer Weise an das osteomala-

cische erinnernde Becken, -der Wirbelsdule und der Rippen.“ Eine
Schddigung, welche jedes Glied des Knochensystems in seiner Langs-
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richtung trifft, hat er nun in den Kérperteilen gemeinsamen Haut ge-
sehen. Er schreibt: ,,Die auffallenden Hautbefunde fithrten uns unter
Beriicksichtigung der beobachteten, systematisch dhnlichen Verdnde-
rungen aller Skeletteile zu der Vorstellung, daff die Haut es sei, die
wie eine zu enge, fest elastische Hiille die Knochen von frithen Wachs-
tumsperioden an umspannt, ihr Wachstum also allseitig gehemmt und
sie zu Deformationen gezwungen habe. Alle die genau geschilderten,
merkwiirdigen Knochenbilder sind wohl auf diese Weise zu erkldren.

Wenn- er auch den verschiedenen Knorpelquantititen der
verschiedenen Korperteile eine Einwirkung dulerer mechanischer
Verhiltnisse annehmen zu miissen glaubte, so waren es doch
hauptsidchlich die Befunde der Roéhrenknochenepiphysen, auf
die er seine Ansichten stiitzte. An dem Ladngsschnitt des Fingers
zeigten die distalen Epiphysen an der ersten und zweiten Phalanx
eine bedeutende Verschiebung (,,Ausstanzen“ nach W.) und be-
deutende Stdrungen der Ossifikationsvorbereitung, wihrend die
proximalen Epiphysen schmale, aber relativ regelmidBige Zell-
sdulen zeigten. Ahnliche aber nicht so ausgeprigte Erscheinungen
hat er auch an anderen Roéhrenknochen gefunden. Weiter war
an dem Liangsschnitt des Wirbelkorpers der sagittale Durch-
messer des Knochenkerns in der mittleren Partie weit geringer
wie am Rand, und die histologische Untersuchung 16t die Knochen-
balken in Vertikalrichtung fast vollstindig fehlen, wihrend die
horizontalen relativ gut erhalten sind.

Er hat aber dabei gar nicht bemerkt, daB alle diese Erschei-
nungen durch normalen histologischen Bau und Wachstumsrichtung
und durch die bisher angenommenen typischen Stérungen bei Ch.
(mangelhafte enchondralen Knorpelwucherungen und friihzeitiges
Aufhoéren der enchondralen Ossifikation, bei fast ungestérter peri-
ostalen Knochenbildung) sehr gut zu erkldren waren. So ist am
Finger, in normaler Weise das epiphysdre Knochenwachstum der
Phalangenknochen hauptsichlich oder bedeutend stirker an den
proximalen Epiphysen zu sehen. Bei unseren normalen Kontroll-
praparaten waren die Zahlen der Knorpelzellen der Zellsidulen an
den beiden Epiphysen durchschnittlich im folgenden Verhaltnis:

Distale Epiph. Proximale Epiph.
Phalanx I 4—7 . 20—25%
" IT 3—6  13—17
” 111 — : 12
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So ist es sehr leicht denkbar, daB bei einer Stérung des Ossi-
fikationsprozesses der Ch. f. die Differenz der absoluten Zahl
der gewucherten Zellen an beiden Stellen noch deutlich vorhanden
sein kann. Ebenso diirfte auch die Volumenzunahme der Periost-
knochen, welche bei ungestorter periostaler Knochenbildung zu
erwarten ist, an beiden Epiphysen in gleicher Stirke einen Ein-
fluBl ausiiben. Der Energieunterschied des epiphysiren und perio-
stalen Knochenwachstums kénnte also an der distalen Epiphysen-
grenze viel ausgeprdgter als der der proximalen Epiphyse sein.
Wie es nach den Abbildungen Wiesermanns anzunehmen
ist, kann man an der dorsalen Seite der Diaphyse, wo der ge-
bildete periostale Knochenmantel am dicksten ist und die perio-
stale Knochenbildung am stirksten stattzufinden scheint, an der
distalen Epiphysengrenze einen bedeutenden Unterschied der
Wachstumsenergie des periostalen und enchondralen Knochen-
wachstums erwarten; hier liegen auch die Bedingungen fiir die
Entstehung des Perioststreifens am giinstigsten. Der in dieser
Weise entstandene Perioststreifen wichst der Ossifikationslinie
entlang immer zentralwirts weiter, und das Knochenlingswachs-
tum ist an dieser Seite sistiert. Die gewisse Drehung des Epi-
physenknorpels um die Querachse, das ,,ausgestanzt nach dem
Ausdruck Wiesermanns, ist also, zweifellos eine mégliche
Folge des verinderten Wachstums, einmal durch den charakteri-
stischen KrankheitsprozeB direkt und dann auch durch Entstehen
des Perioststreifens indirekt. Die von Wiesermann als be-
deutungsvolles Beweismoment fiir die Annahme der mecha-
nischen Einwirkung angesehene Verinderung der Rippenknorpel-
knochengrenze ist auch mit einer solchen Lageverinderung, be-
dingt durch die erwihnte Knochenwachstumsstérung, sehr gut
zu erkliren. Er schreibt weiter, daB die Periostknochen der
dritten Phalangen an der volaren Seite, die der zweiten und der
ersten an der dorsalen Seite auffallend dick sind; dies ist auch
als ein physiologisches Verhalten, bedingt durch Lageverhaltmsse
gegeniiber duBerem Reiz, denkbar.

Die oben erwihnten, von Wiesermann beschriebenen
Wirbelknochenverinderungen stimmen mit dem hier wohlbe-
kannten Bild der Knorpelverinderung iiberein. Es ist noch zu
bemerken, dafB die, Wachstumsstérung der Knochenkerne des
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Wirbelkorpers bei Ch. nicht immer nur in sagittalem Durchmesser
(wie Wiesermann behauptete), sondern auch in allen Rich-
tungen, wo das Wachstum von der Knorpelzellwucherung ab-
hingig ist, mehr oder weniger stattfinden kann. Dieses Verhalten
kann man deutlich an unseren Querschnittbildern -(Kapitel B)
der Wirbelkérper der normalen, der Ost. imp. und der Ch. kon-
statieren.

In dhnlicher Weise wiirde es auch nicht von geringem Inter-
esse sein, daB man am Bogenteil des Wirbelknochens eine deut-
liche Langswachstumsstérung findet, auch daBl am Rumpf, wo
die Hautverdnderung relativ nicht so ausgeprigt ist, eine deut-
liche Verdnderung der Rippenknorpelknochengrenze zu sehen
ist usw. Wenn er aber alle diese genannten Verinderungen
durch Schniirung der Hautbedeckung in der Querrichtung er-
kliren will, so kann man ihm die Frage vorlegen: Warum
kommen bei allen Rohrenknochen keine #4hnliche Wachstums-
stérungen in der Querrichtung vor, und wie erklirt man sich
das fast ungestorte Dickenwachstum aller Rohrenknochen bei
Chondrodystrophie, trotzdem die Einwirkung des mechanischen
Drucks (wenn man der Meinung Wiesermanns {folgen
wollte) auf die Extremitdten viel giinstiger ist als auf den Rumpf ?
Es ist klar, daB hier niemand eine passende zwanglose Erkldrung
geben kann.

Die geringere Schddelformidnderung hat er durch Fehlen
der Hautverdnderung an der Kopfschwarte zu erkliren ver-
sucht. Womit erkldrt man denn die so hdufig bei Ch. beobachtete
Synostose der Schidelbasis und des Schideldachs, und vor allem
die Schéddelbasisverkiirzung? Die héufig rontgenologisch und
anatomisch nachgewiesene fast vollstindig normale Form und
GroBe der Clavicula, wihrend die iibrigen Skeletteile fast aus-
nahmslos hochgradig verindert zu finden sind, sprechen auch
zweifellos gegen eine mechanische Einwirkung der verdnderten
Haut.

Wiesermann schreibt weiter, daB die Haut der Ch.
eine zu eng umspannende elastische Hille bietet, und
allseitig auf das Skelettsystem einen mechanischen Druck aus-
ibt. Die Angaben in der bisherigen Literatur sprechen aber
fast immer dagegen, so schreibt Kaufmann wie viele andere:
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,,Die Weichteile normal entwickelt und daher fiir die kurzen
Extremititen zu weit und zu lang. Die Haut legt sich wie
ein zu weites Gewand in Falten. Ein solches Bild kann man
sehr typisch an der Photographie Dieterles und auch bei
unserem Fall 3 sehen, und sich sofort davon iiberzeugen, dal
die Hille nicht so eng und nicht so umspannend
ist, um einen so auffallenden mechanjschen EinfluB am Skelett-
system ausliben zu konnen. Die Haut ist hidufig nur fettreich,
selten auch vollstindig normal (v. Franqué, Monro,
Kaufmann u. a). Mikroskopisch ist die Hautver-
dickung bei iiberwiegender Mehrzahl der Literaturen einfach
durch subkutane Fettgewebsvermehrung bedingt. Die Beschrei-
bung Wiesermanns: ,Es liegt namentlich an Extremitdten
und Bauch- und Brusthaut eine deutlich stirkere Cutisgewebs-
bildung vor, welche anscheinend zu einer Art Zusammendriangung
der epithelialen Anhidngsel und zu ihrer Hypertrophie gefithrt
hat und welche in die mehr oder weniger dicke Unterhautfett-
schicht zum Teil breite, kriftige Bindegewebssepta sendet.” —
., Also kurz gesagt: Ungewohnlich sind die Dimensionen der Cutis
und der Unterhautsfettschicht; namentlich das Bindegewebe ist
absolut vermehrt usw. ist wie bei Sch olz (1892) als eine relativ
seltene Ausnahme anzunehmen. Die Befunde bei unseren vier
Fiéllen haben wir im vorigen Kapitel (III, 2) beschrieben.

Die Hautbedeckung bei Ch. ist also, wenn
man auch von der fast immer beschriebenen
Tatsache, wiczuweitesGewandmitauffallen-
derFaltenbildung usw., absehen wirde, als
so variabel und kaum verdndert zu bezeich-
nen, daBB man durch ihren Druck niemals so
konstante und fast immersohochgradige Ske-
lettverinderungen erkldren konnte.

Das ganze Kapitel zusammenfassend, ist der so regelmifige
symmetrische Charakter der Verinderungen bei Ch. niemals
einfach durch mechanische Einfliisse, Enge des Amnions ‘oder der
Hautverinderung usw. zu erkldren. Die Annahme der Stérung
der ersten Bildung, also ,,Vitiumprimaeformationis”
des Knorpels (Kaufmann, Lampe, Dieterle
u. a.) ist zwangsloser und rationeller. Die typische Skelettver-



8o SuMITA

dnderung liBt sich nur durch mangelhafte Knorpelwucherung
(im Sinne des Knochenlingswachstums) und frithzeitiges Auf-
héren der enchondralen Verkndcherung erkldren.

F. Die Chondrodystrophie und Osteogenesis

imperfecta im extrauterinen Leben; Achon-

droplasieParrotsundOsteopsathyrosis Lob-
steins.

Trotzdem ein Kind mit Ch. in der Regel tot geboren wird,
oder gewohnlich gleich nach der Geburt stirbt, und Marchand-
Kirchberg (1888) den folgenden Satz aufgestellt haben:
»Noch niemand hat gesehen, was bei weiterer Entwicklung aus
diesen Kindern mit fotaler Rachitis wird“, hat Kaufmann
(1892) auf Grund seiner Feststellung sehr verschieden schwere
Grade der Knorpelerkrankung, die Moglichkeit, daB auch wohl
einmal ein lebensfihiges Kind zu -erwarten sei, zuerst ausge-
sprochen. Ja, er konnte mit gliicklicher Hand gleich einen  von
Parrot als Achondroplasie bezeichneten Typus von erwach-
senen -Zwergen herausgreifen und speziell auf der Basis einer
in der deutschen Literatur damals vollig unbekannten, iibrigens
nur die makroskopischen Verhiltnisse beriicksichtigende Mono-
graphie von Porak die Ansicht aussprechen, daB es sich hier
um die erwarteten Fille von Ch. Erwachsener bandeln miisse.
Er schreibt: ,,Es konnen also aus den mit so fotaler Rachitis
behafteten Kindern unter Umstdnden, d. h. wenn sie Lebens-
und Entwicklungsfiahigkeit besitzen, ,,mikromele Zwerge*, welche
keine Storungen der Intelligenz, trotz #uBerer Ahnlichkeit mit
gewissen Formen des Kretinismus, aufweisen, sich entwickeln.”
Die Folgezeit hat K aufmanns Annahme voll bestdtigt. Unter
den vielen folgenden Publikationen {iiber Achondroplasie oder
die chondrodystrophischen Zwerge sind von Kayser haupt-
sdchlich aus der englischen und franzdsischen Literatur 34 Falle
und von Schrumpf aus der deutschen und franzdsischen
Literatur 35 sichere Fille gesammelt worden. Ich kann diese
Angaben noch durch eine Reihe von Mitteilungen vervollstindigen
und erwihnen (Joachimsthal 1902, Cantlie, Bayon
1903, Swoboda, Fuchs, Rankin and Mackay 1906,
Rankin-Mackay-Lum-Cranke 1907 u. a.). Beson-
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ders moéchte ich auf die als Bindeglieder wichtigen, aber von
den erwidhnten beiden Autoren gar nicht beachteten Fille des
Siuglingsalters hinweisen. Sie zeigen direkt den Zusammenhang
der im extrauterinen und intrauterinen Leben beobachteten Fille.

Der jiingste Fall davon ist das von Simmonds beschriebene
4 Tage alte Middchen, dann folgen 4 W. yfMoros, 6 W. Paltaufs,
7W.Q Johannessens, gW.und 12 W. Paltaufs, 4 monatl.
Q@ Vargas’, 4 monatl. Kind Kassowitz’s 1902, 5 monatl. "
Thomsons, 8 monatl. y* Hochsingers, 1% J. &' Wein-
zierls usw. und dann durch Vermittlung sdmtlicher Lebensalters-
stufen erreicht den dltesten 53j. y (Rankin-Mackay-Lunn-
Crancke).

So kann man eingeschlossen die Fille Kaysers und
Schrumpfs eine fast liickenlose Serie vom intrauterinen bis
zum hoheren Alter bekommen. Sehr zutreffend diinkt mich der
Ausspruch von Kassowitz (1902), wenn er sagt: ,,Es scheint
also, daB diese Affektion das Leben nur in der fétalen Periode
ernsthaft bedroht, daB aber, wenn diese kritische Periode iiber-
standen ist, die Lebensfdhigkeit durch die MiBbildung nicht
ernsthaft beeintrichtigt ist.“ Kayser driickt sich so aus:
, By the time the child is born the disease has run its course and
is no longer active, so that the abnormities seen are only the
results of a malady which is passed.*“ Sieht man viele Beschrei-
bungen genauer an, so iberzeugt man sich, daB die Befunde
der Kinder in den ersten Lebenstagen fast vollstindig mit den
bekannten Verdnderungen bei den Foten iibereinstimmen, und
daBl bei weiterer Entwicklung das Kind weiter normal wichst
und nur die Arme und Beine im fritheren Verhiltnis zu kurz
bleiben. Es gibt keinen einzigen Fall, wo die Krankheit in der
Mitte des Wachstums eine bemerkbare Verschlimmerung zeigte;
und der Verlauf 148t meistsen die Annahme zu, daB die Wachs-
tumsstorung als ein Resultat der gestdrten Knochenbildung in
der fotalen Periode aufzufassen ist. Die Eplphysenverknocherung
und die Knochenkernbildung gehen fast immer ganz regelmaBlcr
vor sich und eine kleine Verspitung derselben ist schon selten.
Zahnentwicklung normal. .Gehdr gut. Zu richtiger Zeit beginnt
das Kind zu laufen und zu sprechen. Betreffs der Intelligenz
sind folgende Beschreibungen der Siuglinge sehr interessant:
,ein zartes Gesicht, das Aufleuchten von Intelligenz erkennen
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1aBt“. — ,,Es ist von ihrem Gesichte ein gewisser geistiger Aus-
druck abzulesen“ (Vargas). ,Das Kind folgt aufmerksam
den Vorgidngen in der Umgebung und bildet bereits unartikulierte
Laute. Die Intelligenz erscheint durchaus dem Alter entsprechend
(Weinzierl). Kopfhaar reichlich und seidenartig (Vargas),
normale Temperatur und reichliche SchweiBsekretion (Wein -
zierl, Kassowitz), gesundes frisches Aussehen, Lebhaftig-
keit usw., und die Erfolglosigkeit der angewandten Thyreoidin-
behandlung ist hdufig beschrieben. Vom Kinde im Schulalter
existieren Beschreibungen wie: ,,Geistige Fihigkeit sind stets so
ausgezeichnet gewesen, daB sich die Kleine in der Schule unter
ihren normal groBen Altersgenossinnen immer besonders hervortat.*
(Joachimsthal) ,verniinftiges Mddchen* oder ahnliches ist sehr
hdufig zu finden. Als charakteristische Symptome der mehr
erwachsenen chondrodystrophischen Zwerge sind folgende zu
bemerken: (im Gegensatz zu den wahren Zwergen, rachitischen
Zwergen und den Zwergen mit Schilddriisenanomalien — ein-
schlieBlich denen mit Kretinismus). ,Diese Kleinheit ist nicht
bedingt durch allgemeine Hypoplasie, auch nicht durch Ver-
kriitmmung der Knochen, sondern vorzugsweise durch die abnorm
geringe Ausbildung der Beine, welche gerade, wie die Arme pro-
portiona zum Rumpf und Kopf viel zu klein sind — Mikromelie*
(Schrumpf). Im allgemeinen gut ausgebildete geistige Fahig-
keit; manche derselben sind sogar intelligent und witzig. Die
Muskulatur, beim mainnlichen Individuum ist oft auffallend
kriftig. So schreibt Kayser von einem interessanten Beispiel:
,,all sorts of acrobatic feats can be performed with ease. Thus,
for instance, one of my subjects could touch the floor with his
force head with ease, whilst walking or running. He could also
sit down and rise up again without bending the knees and turn
back somer-saults without any difficulty what-ever®. Ebenfalls
interessant ist es, daBl der Fall Fuchs’ — als Athlet beschiftigt,
gewesen ist. Die Fille, als gewohnlicher Tagelchner beschaftigt,
sind nicht selten. Geschlechtsorgane sind gut ausgebildet, Libido
sexualis normal. Minner zeugungsfihig, Frauen konzipieren.
Haarwuchs nicht nur am Kopfe, sondern Achsel-, Scham- und
Barthaare usw. sind gewohnlich normal entwickelt.
Zusammenfassend: Unproportionierter Zwergwuchs
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(mikromelie mit fast normal entwickelter Rumpf- und Kopi-
gréBe), Angeborensein, normaler geistiger Zustand und Intelli-
genz, Nasenwurzeleinziehung, hiufig ,,Main en trident”, Lenden-
wirbellordose, gut entwickelte Muskulatur, normale Entwicklung
der Form und der Funktion der Genitalien, normal tastbare
Schilddriise, normaler Bart- und Haarwuchs, normale Haut und
normale Schweillsekretion, typische Knochenform, hdufige Fami-
liendhnlichkeit untereinander usw. sind die wichtigsten Merkmale.

Viele Autoren (Buday, Lovett and Nichols, Na-
than, Looser u a) wollten die Ost. imp. (Vrolik),
die andere Form der sog. fdtalen Rachitis und idiopathische
Osteopsathyrosis (Lobstein) dem Wesen nach als
vollstindig identische Krankheiten auffassen. Diese Frage ist
heute noch nicht ganz entschieden, und zur richtigen Losung
der Frage muB man zuerst folgende Punkte vorsichtig betrachten.
1. Gibt es iiberhaupt iiberlebende Fille von sicher diagnostierter
Ost. imp.? 2. Kann man den angeborenen Ursprung der Osteo-
psathyrosis idiopathica beweisen? 3. Gibt es eine Ubereinstim-
mung der klinischen Symptome und der pathologischen Skelett-
befunde zwischen Ost. imp. und Osteopsathyrosis ?

Die iiberlebenden Fille der sicheren Ost. imp. sind
in der Literatur relativ hiufig, und man kann sie in verschiedenen
Lebensstufen folgendermaBen zusammenstellen: Die von mir in
der Literatur gefundenen Fille sind: das nach 8 Stunden gestorbene
Kind Hildebrandts als jiingstes, dann folgen 10 Tage (Hecker,
zitiert bei Stilling), 14 Tage (Scheib), 28 Tage (Esser),
30 Tage (Hochsinger), 40 Tage (S. Miiller, Buday),
4 Monate (Hohlfeld), toMonate(Lovettand Nichols),
16 Monate (Nathan 19o5) usw. Vor allem bemerkenswert ist
der von Lovett and Nichols beschriebene Fall, der nach
5 Stunden nach der Geburt bis zum 10. Monat und der Hohl-
feldsche Fall, der vom 6. Tage nach der Geburt an bis zum
4. Monat beobachtet wurde. Alle solche Fille beweisen schon
ganz sicher die relativ hdufige Lebensfihigkeit der mit Ost.
imp. behafteten Kinder.

Bei den so hiufig als Osteopsathyrosis idiopathica beschrie-
benen Krankheiten ist die angeborene Ursache mit groBer Wahr-
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scheinlichkeit zu konstatieren. Viele von solchen Kindern sind
schon bei der Geburt mit auffallenden Frakturen behaftet, wieder-
um bei anderen ist der Krankheitsbeginn (also die erste Fraktur)
meist schon aus den frithesten Lebensjahren zu datieren. Diese
Krankheit kann auch bei einer Anzahl von Familiengliedern ge-
funden werden, oder schleppt sich durch mehrere Genera-
tionen fort (Enderlen, Kaufmann 1909, Lovett and
Nichols u a). Die Beschreibungen wie ,ecigentlich zart*
(Axhausen), ,Patient war in der Jugend gracil gebaut”
(Enderlen), ,Head groB, remarkably soft, cranial sutures
being widely open, and the individual bones of the cranial vault
mere freely morable’ (N athan 19o5) usw. sind auch in dieser
Beziehung von gewissem Interesse. Nach Angabe Hoch-
singers soll, von Hohlfeld seit dem sechsten Tage nach
der Geburt beobachtete und im vierten Lebensmonate demon-
strierte Kind nach ca. drei Jahren noch am Leben gewesen sein.
Vergleicht man die klinischen Symptome beider Krank-
heiten, Osteopsathyrosis und die iberlebenden Fille von Ost.
imp., so bemerkt man, dafl bei beiden iibereinstimmend die Ske-
lettverinderungen am auiffallendsten und die sonstigen Korper-
veridnderungen nicht so groB sind. Der normale Gesichtsausdruck,
der normale Haarwuchs, normale Dentition, normale Schilddriise,
normale Intelligenz, normal entwickelte Genitalien, normale Kor-
pertemperatur, das normale Lernen des Sprechens und des Gehens,
usw. ist beiden gemeinsam. Die Hauptveridnderungen des Skelett-
systems bei Ost. imp. sind in einer mangelhaften endostalen und
periostalen Knochenbildung infolge mangelhafter Funktion der
Osteoblasten und Periostzellen zu suchen. Die enchondrale Ossi-
fikation, insbesondere die Vorbereitung, geht fast ganz in normaler
Weise vor sich, und das Knochenlingswachstum ist deswegen
gar nicht oder nur wenig gestért. Die Knochenform, bedingt
durch schon intrauterin gewonnene Frakturen und Inirakturen,
ist gewdhnlich plump und dick. Bei relativ wenig verdnderten
Fillen (relativ leicht affizierte Fille) konnen aber die Frakturen
ginzlich fehlen; die Diaphysen sind einfach diinn und schwach,
oder hochstens zeigt sich eine allgemeine Biegung derselben.
Solche waren bei unserem Fall VI an Femur und Tibia zu
konstatieren, ebenfalls auch durch Scheib, Nathan und
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Hochsinger beschrieben. Bei den Schidelknochen fehlt oft
die knocherne Resistenz ginzlich oder der hiutige Sack um-
schlieBt nur vereinzelte Knochenstiickchen. Es gibt auch ver-
schiedene Grade bis zur relativ harten Knochenschale. Ver-
gleicht man jetzt die oben erwidhnten leicht verdnderten Fille
von Ost. imp. mit Osteospathyrosis idiopathica, so kann man
sich leicht iiberzeugen, daB die Verinderungen beider Krank-
heiten ganz genau iibereinstimmen. Hieraus kann man schlieBen,
daB die Erscheinungen, wie hauptsiachlich affizierte diinne
Diaphyse, normale Epiphyse und normale Ossifikationslinie,
keine auffallende Verkiirzung der Knochen, diinne Corticalis und
relativ groBe Markrdume usw., gemeinsame Charaktere bei beiden
Krankheiten sind.

Von klinischen Symptomen sind auch der geringe Schmerz
und die relativ minimalen Entziindungserscheinungen bei beiden
Erkrankungen gemeinsam. Bei Réntgenuntersuchung der Ost.
imp. sind die Befunde wie ,,The bones cast a feeble shadow, and
appear thin and atrophic; the medullary cavity seems to be in-
creased at the expence of the cortex” (Lovettand Nichols)
und dhnliche Befunde bei unserem Fall 6 Femur usw. sehr dhnlich
mit der Beschreibung bei Osteopsathyrosis wie ,,diffuse schwache
Schatten’, ,,diinne Andeutung der Corticalis“ (Looser, Ax-
hausen, Fall 1) usw.

Bei seiner genauen histologischen Untersuchung der Osteo-
psathyrosisknochen, hat Looser sie genau von der Rachitis
und Osteomalacie differentiert und beschrieben: ,,Wenn wir die
bei unserem Fall gefundenen Verdnderungen einer Sichtung und
Deutung unterziehen, so miissen wir als dem wesentlichsten Be-
fund eine ungeniigende, weit hinter dem Normalen zuriickbleibende
Tatigkeit aller knochenbildenden Zellen des Periostes und des
Knochenmarkes an die Spitze stellen; die dieser mangelhaften
Knochenapposition entgegenstehende Resorption geht fast aus-
schlieflich nach dem fiir den normalen Knochen als normal gel-
tenden lakundren Typus durch Osteoklasten vor sich und ist im
allgemeinen nicht gesteigert. Diese Beschreibung stimmt zweifel-
los mit dem Befunde bei Ost. imp., iiber welchen fast alle Autoren
einig sind, genau {iberein. Die mangelhaften Funktionen der
Periost- und der Osteoblastenzellen sind die Hauptstérungen bei
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beiden erwidhnten Erkrankungen. Die von Looser an der
linken Tibia in der Ndhe der Markblutung und der eingekeilten
Fraktur des Diaphysenmarkraums gefundene ,,osteoide Um-
wandlung der Balkchen, hat er selbst mit den Verinderungen
der Bilkchen in der Nidhe der Callusmasse bei Ost. imp. (bei
Scheib und bei Harbitz) verglichen. Die Lokalitit und die
Beschreibung wie: ,,Diese osteoiden Randzonen oder Enden der
Bilkchen stehen in keiner konstanten Beziehung zu Lamellen-
systemen, ihre Grenze gegen die verkalkte Substanz ist meist
unscharf; ein besonderes Verhalten derselben, etwa eine beson-
dere Kornung, ist nicht vorhanden” (Looser S. 182), lassen
die Annahme zu, dal sie durch lokale Verhiltnisse bedingt oder,
genauer, wahrscheinlich traumatischen Ursprungs sind?).

Aus oben erwihnten verschiedenen Griinden der Ahnlichkeit
scheint mir der Gedanke L oosers sehr wahrscheinlich, wenn
er sagt: , Es kann demnach keinem Zweifel mehr unterliegen,
daf3 die Ost. imp. und die Osteopsathyrosis ein und dieselbe Krank-
heit sind und sich nur durch den Zeitpunkt ihres Auftretens von-
einander unterscheiden.

Die Ost. imp. und Osteopsathyrosis sind
also nichtsanderesalszwei Nameneinerund
derselbenKrankheit. DieFunktionsschwidche
des Periost- und der Osteoblastenzellen ist
die Hauptstdorung beider Krankheiten Die
Knochenbrichigkeit, ein typisches Sym-
ptomder Affektion, findet gewdhnlichimifo-
talen Lebenstatt. Siekannauchinleichteren
und dberlebenden Fidllen bis zum weiteren
Lebensalter des Kindes ganz latent bleiben,
und beiirgend einer Gelegenheit erscheinen.
DaB3 die Krankheit, wie Looser denkt, als eine angeborene
Affektion in weiterem Sinne zu betrachten ist, dem méchte ich
nicht so ohne weiteres beistimmen. Die Affektion ist wahrscheinlich
nur im fotalen Leben lebensbedrohend, und im extrauterinen
Leben ist die Hauptgefahr, auBer der Knochenbriichigkeit, schon

1) Vgl. ,,die homogene, schollige Masse in der Nihe der Markblutung’ der
Diaphyse bei Ost. imp. in Kapitel III u. IV.
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vorbei. Der Fall Nathans, wo das Kind anfangs ganz
schwichlich gewesen und im Laufe von drei Monaten sonst
ganz gesund geworden ist, diirfte in dieser Beziehung sehr
interessant sein.

G. Atiologie (Chondrodystrophie und Osteo-
genesis imperfecta).

Der interessante Fall Kleins (zitiert bei R o t h) von einem
Zwillingspaar, wo das eine als typischer Ch. und das andere als
vollstindig normal beschrieben war, beweist ganz sicher die
Unrichtigkeit der Annahme, daB als Atiologie der Ch. direkt
das miitterliche Individuum beschuldigt werden kann. Daf}
auch von der kindlichen Seite die Syphilis und sonstigen konsti-
tutionellen Erkrankungen und entziindlichen Prozesse als eigent-
liche Atiologie auszuschlieBen sind, hieriiber stimmen die Mei-
nungen fast aller Autoren iiberein.

Betreffs der Annahme einer MiBbildung ist die mechanische
Theorie sowohl von seiten der Eihohle, als auch von der ver-
dnderten Haut unzutreffend und ist bisher kein positiver Be-
weis vorhanden. Die Krankheitsursache ist also, wie sie Kauf-
mann, Lampe und Dieterle annehmen, in der Stérung
der ersten Bildung, und zwar in ,Vitium primae formationis*
des Knorpels zu suchen. Die hidufig konstatierte Erblichkeit,
Kombination mit verschiedenen anderen MiBbildungen und Mog-
lichkeit des degenerativen Einflusses usw. machen diese letzt-
erwiahnte Annahme sehr wahrscheinlich.

Die Erblichkeit: Unter den Fillen aus der Literatur,
die die Erblichkeit der Ch. direkt beweisen, waren hervorzuheben,
der eine von P or a k beobachtete Fall (zitiert bei Kaufmann
1892, Abbildung des Kindes in der Arbeit — Depaul, Arch.
de tocologie S. 641, 1877) und der andere von Bald win be-
schriebene Fall (Baldwin, Medical news 1890, zitiert bei
Balme and Reid).

Bei diesen beiden Fillen wurden die chondrodystrophysischen
Zwerginnen durch Kaiserschnitt entbunden und die Kinder
boten genau die Zeichen der sog. fétalen Rachitis. Solche inter-
essante Fille beweisen nicht nur die direkte Erblichkeit der Krank-
heit, sondern auch gleichzeitig den Zusammenhang zwischen Ch.
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und sog. Achondroplasie. Die Beispiele des familidren Vorkom-
mens sind noch hiufiger. So z. B. bei Romberg (zitiert bei
Roth) waren die Zwillingskinder beide als typische Ch. be-
schrieben; bei Boeckh vier chondrodystrophische Zwerge in
sechs Generationen; beiPoncetet Lerich ezwel Geschwister,
Peloquin zwei Geschwister, bei Poncet et Leriche
Fall 1 vier Zwerge in drei Generationen, bei Kayser Vater
des Kindes auch Zwerg, bei P or t e r sechs Zwerge in drei Genera-
tionen usw.

Die Moglichkeit degenerativer Einfliisse: Solche
Moglichkeiten sind auch nicht selten beschrieben. So z. B.:
Schwarzwidller bei Fall 2 — die Mutter hat vor einigen
Jahren ein miBgestaltetes totes Kind geboren; Kaufmann
bei Fall 8 (1892) — wo die Frucht im Incest zwischen Bruder und
Schwester, jugendlicher zarter Individuen, gezeugt wurde; bei
v. Franqué zwischen Geschwistern, eins mit Arm- und Bein-
mif$bildung, noch eins mit KlumpfuB, noch eins mit der den
Kranken dhnlichen Extremitdtenverkriimmung und -verkiirzung;
bei Roth — Mutter war starke Trinkerin — Simmonds
bei Fall 2 — die Mutter hat ein Anencephalon geboren; bei Var -
g as, Mutter stottert, geringe Intelligenz usw.; bei Swoboda
Vater nervés,” Schwester Psychose usw.; Lampe bei Fall 2 —
die idiotische Mutter ist angeblich vom eigenen Vater geschwingert
worden usw.

Kombinationanderweitiger Milbildungen
bei Ch.:

Die tiberzdhligen Finger und Zehen sind haufig beschrieben (K a u f -
mann 1892, Fall 5, Schwarzwidller Fall 2, Virchows sog.
Neugeborenen Cretin, Lampe, Roth, Matsuoka, Rind-
fleisch u. a.); viele davon sind regelmifig mit 6 Fingern und 6 Zehen,
und hidufig als beiderseitig bezeichnet. Die dabei beobachtete dicho-
tomische Teilung des fiinften Knorpelstrahles ist, wie es von manchen
Autoren angenommen worden ist (Lampe, Kaufmann), in die
ersten Monate der embryonalen Entwicklung zuriick zu datieren. So
schreibt Lampe: , Aus diesen Tatsachen geht zweifellos hervor,
dafB die sog. fétale Rachitis hervorrufende Ursache bereits in den ersten
Wochen der embryonalen Entwicklung in Wirksamkeit treten muf
oder wie man als wahrscheinlich annehmen kann, schon von der ersten
Entwicklung an vorhanden ist und sich bereits mehr oder weniger
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deutlich bemerklich macht, sobald die knorpeligen Teile des Skeletts
angelegt werden.*

Auflerdem kombinjeren sich hidufig damit noch andere MiBbil-
dungen, z. B. die Klumpfufistellung (Kaufmanni8gz, v.Franqué,
Schwendener, Graefe u. a), verschiedene Spaltbildungen
(Gaumenspalte — Rindfleisch, Kaufmann 1897, Hoch-
singer, H Miller, Kirchberg u. a, andere Spaltbildungen
— Rindfleisch, Schneider, Roth u. a.) und Extremititen
Knochendefekte usw. Weiter hat Kaufm ann (189z, Fall g) groBen
Sakraltumor, Hydrocolpos und Hydrometra, und auch (1897) voll-
kommenen Situs inversus der Brust- und Bauchorgane, offene Ductus
Botalli, beide Lungen mit einem Lappen, linke Niere fehlt usw. be-
obachtet.

Geschlecht: Bei unseren vier Fillen waren drei minn-
lich. In der Literatur ist bisher hdufig die iiberwiegende Mehr-
zahl des weiblichen Geschlechts beschrieben (Kassowitz
1902, Swoboda, Bergrath, Moro u. a.). Trotzdem
Moro das Vorkommen beim ménnlichen Geschlecht als grofe
Seltenheit aufgefaBt hat, ist der Geschlechtsunterschied von
22 Fillen, welche von Prof. Kaufmann und von seiner Schule
untersucht worden sind, 11 : 11 (Kaufmann, Dieterle,
Schwendener und ich). Unter der bisherigen Literatur
ist zwar das weibliche Geschlecht hdufiger, aber ich konnte doch
darunter ca. 30 mannliche Fille finden. So ist es zweifellos, dal
das Vorkommen der Ch. beim ménnlichen Geschlecht nicht so
selten ist. Wenn man sogar die méinnlichen Fille der Achon-
droplasie dazu rechnet, so kann man sagen, daB die Differenz
bei beiden Geschlechtern nicht so auffallend ist, die Erkrankung
sich héchstens beim weiblichen Geschlecht etwas hiufiger findet.

Fiir dic Annahme einer bestimmten Ursache fiir die Ost.
imp. bieten die bisherigen Literaturbelege und unsere Unter-
suchungen sehr geringe Anhaltspunkte. Die Unabhingigkeit der
Affektion mit Schilddriisenverdnderungen (einschlieBlich Kreti-
nismus !) haben wir schon vorher bewiesen. S. Miller hat auch
einen Fall von Zwillingen beschrieben, wo der eine vollstindig
normal und gut entwickelt war, widhrend er bei dem anderen
typische Ost. imp. festgestellt hat. Dieser Nachweis beweist
sicher, daB die Atiologie der Affektion nicht direkt im miitter-
lichen Individuum zu suchen ist. Die Annahme einer Entziin-
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dung als Ursache der Krankheit, wie chronische parenchymatose
Ostitis (Schmidt 1859) und fotale Pannostitis (Hochsin-
ger) usw., sind fiir die Erklirung der relativ leicht verdnderten
Knochenbefunde ganz unpassend. Die so gleichmiBig am Skelett-
system des ganzen Korpers verbreitete und so regelmifig nur
an periostaler und endostaler Knochenbildung begriffene Stérung
ist nicht denkbar infolge entziindlicher Prozesse. Fiir die An-
nahme Essers eines gestérten trophischen Einflusses fehlt
irgendein positiver Beweis im Zentralnervensystem.

Das so hidufig bei lebender Osteopsathyrosis beschriebene
familielle Auftreten, die Erblichkeit und die nicht selten bei
Ost. imp. nachgewiesene Belastung (Vater Epileptiker — Michel,
die Mutter etwas bléden Eindruck — Scheib usw.), die selten
aber sicher nachweisbare Kombination mit anderweitigen MiB3-
bildungen (Atresia recti et ani, linke Niere fehlt usw. — Cooke?l)
usw.) lassen die Annahme, dafl die Ost. imp. ebenso wie die Ch.
in das Gebiet der MiBbildungen zu bringen ist, wahrscheinlich als
richtig erscheinen.

V. Terminologische Kritik.

Der Name ,,Chondrodystrophia foetalis* ist
von Kaufmann (1892) gegeben worden, um das Gemeinsame
und das Wesentliche des pathologischen Vorgangs ,,der Knorpel
wichst nicht mehr im physiologischen Sinne, es besteht ein Zu-
stand von Dystrophie des Knorpels usw.”, am besten auszu-
driicken.

Seither hat der Name den meisten Anklang gefunden (Bir -
cher, Klinger, Breus und Kolisko, Collmann.
Weygandt, Bergrath, Weincke, Reyher, Wie-
sermann, Birnbaum u. a.m).

Die bisherigen zahlreichen Benennungen wie ,,f6tale Rachitis®,
,,s0g. fotale Rachitis”, , Pseudorachitismus® und ,,Rachitis micro-
melica’ usw. sind Namen, welche nicht nur die Krankheitsbilder

1) Er schreibt den Fall als Ch. Die Beschreibungen, wie Extremititen
verkiirzt und geknickt, Knochen waren duflerst briichig, Rippen und Extremi-
titen, besonders Handknochen weich usw., aber stimmen zweifellos mit der Ost.
imp. iiberein.
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schlecht ausdricken, sondern auch direkt als irrefihrend zu be-
zeichnen sind (siche Kapitel II1, 1).

Auf die Unrichtigkeit des Namens ,,Chondritis foetalis*
(Urtel, Hoefl, Storp) u. a. hat Kaufmann seinerzeit
schon aufmerksam gemacht. Die &lteren und neueren Namen,
welche aus der falschen Auffassung des Krankheitsprozesses als
einer thyreogenen Erkrankung sich herleiten, passen selbstver-
stindlich gar nicht zum Bezeichnen der Krankheit. So sind die
Namen ,,Cretinoide Dysplasie” (Klebs 1874, Scholz 18g2),
,,Fotaler Kretinismus® oder ,,Fotale Myxodem® (Stdéltzner)
und ,, Thyreodysplasie’ (M o r 0) usw. abzulehnen. ,,Osteosklerosis
congenita“ (Kundrat, Paltauf, Michel u a.) kann
natiirlich nicht das Hauptkrankheitswesen ausmachen, das es
sogar Félle gibt, wo bei Ch. eine Osteoporosis interna zu finden
war (Kaufmann). Fir manche Félle wire auch der Name
,Mikromelia chondromalacica‘“ (Kirchberg und
Marchand) berechtigt; aber diese Fille fiijgen sich zwanglos
in Kaufmanns Gruppe der Ch. malacica. Von den relativ
verbreiteten Namen sind ,Achondroplasie” (Parrot
1878) und ,Mikromelie“ (Kassowitz, Schrumpf
u. a.) zu nennen. Der Gebrauch des Namens Achondroplasie ist
hauptséchlich jetzt noch in Frankreich und England verbreitet.
Zum Vergleich dieses Namens mit Ch. schreibt K ayser: ,,though
more correct (der Name der Chondrodystrophia!) is unlikely to
its length®. Weiter charakterisieren die Autoren (Porak,
Parrot,PierreMarie)— die Krankheit, welche sie Achon-
droplasie nennen, folgendermaBen: ,,que l’achondroplasie est ca-
ractérisée par une dystrophie du cartilage primordial®“ (zitiert
beit Kaufmann 190g). Es legen also diese Autoren auch das
Hauptgewicht auf die Dystrophie des Knorpels. Diese wird aber
einfacher im Wort Ch. zum Ausdruck gebracht, abgesehen davon,
daB Aplasie, ein Nichtgebildetsein von Teilen eines Defekts be-
deutet, wovon jedoch keine Rede ist. So ist es klar, daB solche
Autoren auch als HauptkrankheitsprozeB ein noch besser mit
dem Namen Ch. ausdriickbares Bild angenommen haben.

Weil fiir die Benennung der lebenden Fille das Attribut
Liotalis” nicht pafit oder merkwiirdig klingen wiirde, darf
man doch nicht die falsche Benennung ,,Achondroplasie’ in Ge-
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brauch ziehen. Hier ist ,,Chondrodystrophische Zwerge®,
der Name, welcher nach Kaufmanns Vorgang schon von
Breus und Kolisko und von Swoboda gebraucht wor-
den ist, zu empfehlen.

Der andere Name ,Mikromelie ist bisher hdufig sehr
vieldeutig im Gebrauch. Die Benennung ist gewthnlich im Sinne
der einfachen Kurzgliedrigkeit ebenso wie Phokomelie zuweilen
in ganz anderem Sinne gebraucht (z. B. bei Klebs, der den
Namen — Mikromelie — streng von der von ihm sog. kretinoiden
Dysplasie — also von der Ch. — trennt). Die Mikromelie
— Kurzgliedrigkeit — kommt auch hdufig bei anderen patho-
logischen Prozessen vor und ist ,,nur als ein einzelnes Symptom,
kein selbstdndiger Krankheitsbegriff, (Kaufmann 1909, ebenso
auch bei Weygandt, Birnbaum u a) zu verstehen.
So kann man auch der Mikromelie im Gegensatz zu der Beschrei-
bung Schrumpfs: , Jedenfalls will ich aber ausdriicklich be-
tonen, daB bisher kein Fall von mikromelem Zwergwuchs be-
schrieben worden ist, der nicht auf Achondroplasie zurtickgefiihrt
werden konnte und wurde®, sehr hdufig bei Ost. imp. Aplasia
einzelner Knochen (Schwendener), Phokomelie und auch
bei Rachitis usw. begegnen. Trotzdem Kassowitz die Mikro-
melie als auffallendsten und konstantesten Charakter der Ch.
beschrieben hatte, kann man auch selten bei sicheren Fillen
von Ch. keine auffallende Mikromelie, sondern fast normale Linge
der Extremititen finden (Kaufmann 1892, Johanessen
u. a.).

Was Kassowitz als Einwand gegen die Benennung
,,Chondrodystrophia“ beschrieben hatte, z. B. ,kurze Knochen
und Wirbelkorper besitzen offenbar ein normales Knorpelwachs-
tum®, ist durchaus unzutreffend. Die Verdnderung der kurzen
Knochen ist nur quantitativ von der der langen Knochen etwas
verschieden, qualitativ aber ist sie fast konstant, und zwar in
demselben Sinne wie bei den langen Knochen, nachzuweisen
(siehe Kapitel IV, A, B) (Lampe, Dieterle, Breus und
Kolisko u. a.). Weiter ist der Gedanke Kassowitz’
,.erstens kommt eine Dystrophie des Knorpels nicht nur diesen
(Ch.), sondern auch den beiden anderen kretinoiden Typen und
strenge genommen auch der Rachitis zu', auch ganz grundlos,
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wenn man bedenkt, daB die Knorpeldystrophie bei jenen FEr-
krankungen niemals eine Hauptverdnderung ist und daB sogar
keine in dem Sinne der Dystrophie passende sichere histologischen
Befunde vorliegen. AuBerdem zeigen alle diese Erkrankungen
erst im extrauterinen Leben die Hauptsymptome und kénnen
nicht das Attribut , foetalis’ erhalten.

Socharakterisiert die Benennung ,,Chon-
drodystrophia“nichtnurmitdemZusatz , foe-
talis“ denHauptkrankheitsprozeB méglichst
genau, sondern sie driickt auch fiir die tber-
lebenden Zwerge mit dem Zusatz ,,Chondro-
dystrophisch das ganze klinische Bild und
gleichzeitig die urspringlich zugrunde lie-
gende Affektion sehr gut aus.

Der Name ,Osteogenesis imperfecta’ ist von
Vrolik nach dem HauptkrankheitsprozeB der Knochenbildungs-
anomalie gegeben, und ist von dem nichtssagenden Sammelnamen
,fotale Rachitis* streng getrennt worden. Wie Harbitz
schreibt, reprisentiert die Benennung Ost. imp. ein ganz gut
abgegrenztes Bild und ist als ein recht guter, nicht prdjudizierter
Name zu betrachten. Diese Benennung wurde denn auch von
allen Seiten akzeptiert und ist jetzt Allgemeingut geworden
(Stilling, Scholz 1892, Harbitz u. a.m.).

Alle irrefithrenden und nichts vom Krankheitswesen aus-
sagenden Namen wie ,,Rachitis annularis”, ,,Pseudorachitismus"
usw. sind womdglich bald zu verwerfen. ,,Osteoporosis congenita‘
(Kundrat,Paltauf)ist aus dem gleichen Grunde wie auch
Osteosclerosis congenita (fiir Ch.) unzutreffend. Solche Be-
nennung wie ,,Osteopsathyrosis congenita, , Fragilitas ossium
congenita’ (K lebs) bringen nur einzelne Symptome zum Aus-
druck. Die zu der falschen Auffassung der Krankheit als
Entziindungsprozel gefilhrten Benennungen ,,chronische paren-
chymatése Ostitis (Schmidt), ,Pseudochondritis” (Schil-
dowsky) und ,Osteopsathyrosis foetalis” (durch "Annahme
der fotalen Pannostitis gegeben, Hochsinger) usw. haben
kaum noch historischen Wert.  Weiter dient der Name
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.Periostale Aplasie” (S. Miiller) nur dazu, einen
Teil der Verdnderung auszudriicken.

FaBt man die ,,Osteopsathyrosisidiopathica“
(Lobstein), wie Nathan, Lovettand Nicho 1s und
Looser annehmen, als denselben ProzeB wie die Osteogenesis
imperfecta auf, so ist der Name auch ganz iiberfliissig. Mit der
einfachen Benennung ,Osteogenesisimperfecta’ kann
man sehr gut das Bild der extrauterinen Knochenbriichigkeit
und gleichzeitig die pathologische Verinderung begreifen. Das
von L ooser vorgestellte Attribut ,,congenita“ und ,tar-
d a" ist dabei ganz unnédtig, weil es mir z u viel zu prijutizieren
scheint (siehe Kapitel 1V, F).

VI. SchluBfolgerung.

1. Der dltere Name ,,fotale Rachitis' ist nur aus der
duBeren Ahnlichkeit entstanden; er kann niemals die jetzt ganz
genau von der Rachitis getrennten fotalen Skeletterkrankungen
— Ch. und Ost. imp. — vertreten, sondern er ist schlecht und
irrefithrend. Nicht nur das Vorkommen einer im fétalen
Leben abgelaufenen, sondern auch das Vorkommen der kon -
genitalen Rachitis ist ganz und gar unbewiesen.

2. Es ist unstatthaft, die fotalen Skeletterkrankungen (Ch.
foetalis und Ost. imp.) mit den sicher thyreogenen Erkrankungen
(Myx6dem) und mit dem Kretinismus zu identifizieren. Die beiden
Erkrankungen sind pathologisch-anatomisch und Kklinisch gar
nicht zu vergleichen; dtiologisch sind auch bisher keine Be-
rithrungspunkte nachgewiesen worden. Die von Virchow als
gemeinsame Verdnderung betrachtete Schéddelbasissynostose ist
ein hiufiges Symptom der Ch.; dieselbe ist dagegen bei Kretinis-
mus, Athyreosis und bei Myxddem bisher niemals nachgewiesen
worden. Die aus fotalen Skeletterkrankungen hervorgegangenen
Zwerge sind im allgemeinen unproportioniert, wihrend die von
thyreogenen Erkrankungen immer eine gut proportionierte all-
gemeine Hypoplasie des Skelettsystems zeigen.

3. Die Ch. und Phokomelie dhneln sich duBerlich nur
durch die Kurzgliederigkeit; pathologisch - anatomisch besteht
nicht die geringste Ahnlichkeit zwischen beiden. Sie gehen in-
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einander niemals iiber, wie einige Autoren denken. Pho-
komelie gehért wie Ektromelie zur ,,Defektbildung®
(Schwalbe), wihrend die Ch. der ,Hemmungsbil-
dung® (Schwalbe) angehort.

4. Die Ch. und syphilitische Osteochondritis bieten ganz
verschiedene Bilder; klinisch und anatomisch ist die Unterschei-
dung voneinander sehr leicht. Es ist kein Grund beide Erkran-
kungen in kausalem Zusammenhang zu bringen.

5. Ch. f. und Ost. imp. sind zwei scharf unterschiedene
Formen der fotalen Skeletterkrankungen. Als Hauptverinde-
rungen sind fiir erstere gestdrte enchondrale Ossifikationsvor-
ginge (unvollstindige Knorpelzellenwucherung und frithzeitiges
Aufhéren der enchondralen Ossifikation), bei normaler periostaler
und endostaler Knochenbildung, fiir letztere die Funktions-
unfihigkeit der Periost- und der Osteoblastenzellen bei normalen
enchondralen Vorbereitungsvorgingen, zu verstehen. Periost-
streifen, Synostosen und Knochenlingswachstumsstérung usw.
sind die Charakteristika der Ch., wahrend das annidhernd normale
Langswachstum, geringe Knochenfestigkeit und Knochenbriichig-
keit usw. die Eigentiimlichkeiten der Ost. imp. sind. Wie es nach
dem Hauptkrankheitsproze3 leicht denkbar ist, zeigt die erstere
hauptsdchlich eine auffallende Verdnderung an den langen
Roéhrenknochen, die letztere in auffallendem Kontrast
die bedeutende Verdnderung an den platten Knochen.

6. Die pramature Synostose der Schiddelbasisfugen ist ein
hidufiges aber nicht konstantes Symptom der Ch.; sie kann sogar
bei malacischer Form fast immer fehlen. Die Art und Weise der
Synostose und die Verhiltnisse derselben mit dem Sattelwinkel
sind je nach dem Falle sehr verschieden; die Gesichtsphysiognomie
(insbesondere die starke Einziehung der Nasenwurzel) der Ch.
hingt auch mit dem von dem Lingenwachstum des vor dem Tribasi-
lare liegenden Knorpelteils ab, oder sie ist zuweilen hauptsachlich
nur von der Hoéhe des Knorpelteils, und zwar der Entfernung
der Nasenwurzel vom Oberkieferboden abhingig. Der sog. kretinen-
artige Gesichtsausdruck der Ch. ist also als ein Resultat der ge-
samten Einfliisse, bedingt durch gewisse Wachstumsstorungen
der verschiedenen Schédelbasis und Gesichtsteile aufzufassen.
So beruht diese Erscheinung auf gleichartigen Vorgidngen, wie
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sie der Formveranderung der langen Réhrenknochen zugrunde
licgen. In dieser Beziehung ist der Vergleich der Schidelbasis
von Ch. und von Ost. imp. (hier sind alle Knorpelfugen normal,
Knochenkerne in normaler Weise erhalten, diec Knochenbalken
aber ganz schwach und winzig) besonders interessant; die Ver-
anderungen bei beiden stimmen ganz genau mit den Réhren-
knochenverinderungen, bedingt durch die beiden Krankheits-
prozesse, iiberein.

Die Synostosenbildung bei Ch. kommt nicht nur an den Syn-
chondrosen, sondern auch hiufig an den Syndesmosen vor. Solche
Synostose der Nihte kommt hiufig am Schidel vor und ruft
zuweilen eine auffallende Schiddelformverdnderung hervor. Die
ganzen Veridnderungen des Schidels in unserem Fall 4 sind als
dirckte und indirekte Resultate der Krankheitsprozesse bei Ch.
zu erkldren.

7. Ganz dieselben Krankheitsprozesse sind auch an den
Wirbelknochen zu konstatieren; die Verdnderungen weichen
makroskopisch und mikroskopisch nur quantitativ von denen
an den langen Knochen ab. Infolge der Verdnderungen der Ch.
bicten die Korperknochenkerne eine Abnahme des ganzen Durch-
messers (besonders auffallend im Hohendurchmesser), der Bogen-
teile ein gestortes Langswachstum, der Knorpelfuge zwischen dem
Koérper und Bogen hiufig eine frithzeitige Synostose usw. dar.
Jedenfalls ist der Spinalkanal besonders in frontaler Richtung
deutlich stenosiert, und alle Knochenbilkchen sind plump, dick
und sklerotisch.

Bei Ost. imp. ist das Bild ganz entgegengesctzt, Wirbelbogen
nicht verkiirzt, Spinalkanal in normaler Ausdehnung, Knochen-
kern des Kérpers ist normal groB, alle Knochenbilkchen dagegen
auffallend winzig und nicht in ecinem kontinuierlichen Verband.
Histologisch ist der Zustand der Knorpelzellwucherung fast als
normal zu bezeichnen.

8. Alle bekannten Verdnderungen des Beckens bei Ch. lassen
sich sehr gut und ungezwungen durch gestérte enchondrale Ossi-
fikation bei ungestérter periostaler Knochenbildung der einzelnen
Knochenteile erkldren. An alle anderen unwahrscheinlichen An-
nahmen, wie die Einwirkung des Muskelzugs und der Korperlast im
intrauterinen Leben usw. braucht man dabei gar nicht zu denken.
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Das Becken der Ost. imp. zcigt ein ganz entgegengesetztes
Verhalten; die im allgemeinen nicht so weit von der Norm ab-
weichende Form desselben und die Schwach- und Diinnheit der
cinzelnen Knochen usw. laBt sich leicht durch das dabei statt-
findende ungestorte cpiphysire Knochenwachstum und durch
gestorte periostale und endostale Knochenbildung usw. erkldren.
Die Beckenverdnderungen der beiden fotalen Skeletterkrankungen
sind, also fast immer nur auf die veranderte Wachs-
tumsenergie, bedingt durch charakteristische Knochen-
bildungsstorungen zuriickzufiibren.

9. Der Perioststreifen ist ein hdufiges Vorkommnis
bei Ch., und zwar kommt er bei hypoplastica fast konstant vor.
Das Knochenwachstum wird sistiert an der Seite, wo der Periost-
streifen eindringt, und die dadurch erfolgende Knochenbiegung
ist gewoéhnlich als eine Steigerung der physiologischen Kriimmung
zu bezeichnen. Es gibt, wenn auch selten, sichere Fille, wo der
Perioststreifen an ungewdhnlicher Seite eindringt und die Knochen-
biegung vollstindig die physiologische Biegungstendenz verdeckt.
In betreff des Zustandekommens dieser Periostlamelle ist die
Einklemmung des Periostes in der Epiphysengrenze, bedingt
durch den Unterschied der Wachstumsenergie zwischen enchon-
draler und periostaler Knochenbildung, schr wahrscheinlich. Das
in dieser Weise eingeklemmte Periostperichondriumstiick dringt
weiter zweifcllos durch aktives Wachstum in die Epiphysen-
grenze cin. Die U-férmige GefdBumbiegung im Perioststreifen,
welche ich bei meinen Untersuchungen gefunden habe, ist ein
sehr interessanter Befund; iiber solche Befunde wurde bisher
in der Literatur niemals beschricben, und es ist als ein Beweis
zur Annahme der passiven Einfaltung beim ersten Entstehen
des Perioststreifens aufzufassen.

Das Vorkommen des sicheren Perioststreifens bei Ost.
imp., wic es nach dem Hauptkrankheitsprozesse leicht denkbar
ist, ist bisher niemals nachgewiesen worden.

10. Als Ursache der Ch. ist die mechanische Einwir-
kung von sciten der Eihdute kaum denkbar. Bei der so regel-
miBigen und symmetrischen Wachstumshemmung wie bei Ch.
1iBt sich die amniogene MiBbildung (fast immer cine #uBere
MiBbildung des Fotus, meist asymmetrisch, und auch im ge-

Deutsche Zeitschrift £, Chirurgic. 107, Bd. 7
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wissen Sinne atypisch) ohne weiteres ausschlieBen. Die bisher
bekannten amniogenen MiBbildungen zeigen {ibrigens gar keine
Ahnlichkeit mit der Ch. Fruchtwassermangel und Eihautano-
malien sind bisher bei zweifellosen Ch. noch nicht sicher nach-
gewiesen worden.

Die Annahme einer Druckeinwirkung von seiten verdnderter
Haut als Atiologie der Ch., im Sinne einer konstanten chronischen
Kompression in der Lingsrichtung der Knochen, ist auch kaum
zuldssig. Es gibt keine so auffallende Verinderung der Haut,
wie sie Wiesermann beschrieben hat; es gibt keine sicheren
Anhaltspunkte an den Skelettverinderungen, die fiir die An-
nahme der von ihm ausgesprochenen mechanischen Entstehung
sprechen. Alle Verinderungen dagegen lassen sich sehr leicht
und ungezwungen durch charakteristische Wachstumsstérung,
bedingt durch mangelhafte Knorpelzellenwucherung, frithzeitiges
Aufhéren der enchondralen Verknocherung und den Periost-
streifen usw. erkldren.

11. Die Ch. ist als eine MiBbildung und zwar als ,,Vitium
primae formationis’ des Knorpels zu verstehen. Die sicher nach-
weisbare Erblichkeit, verschiedene Kombinationen mit ander-
weitigen MiBbildungen der ersten Embryonalwochen, die hiufig
beschriebene Méglichkeit der degenerativen Einfliisse usw. machen
die obige Annahme hochst wahrscheinlich.

12. Uber die Atiologie der Ost. imp. bieten die bisherigen
Literaturangaben ganz geringe Anhaltspunkte dar.

Thyreogene Ursache, direkter EinfluB der miitterlichen
Individuen, entziindliche Prozesse, gestorte trophische Stérung usw.
sind abzulehnen. Dagegen sind die Anhaltspunkte zur Annahme
einer MiBbildung relativ geniigend. So z. B. wahrscheinlich Erb-
lichkeit, selten aber sicher vorkommende Kombination mit ander-
weitigen MiBbildungen, Wahrscheinlichkeit der degenerativen
Einfliisse usw. sind sehr bemerkenswert.

13. Der HauptkrankheitsprozeB der Ch. scheint meist im
fotalen Leben zu verlaufen und im extrauterinen Leben nicht mehr
aktiv zu sein. Kinder, weclhe einmal die gefdhrlichsten ersten
Lebenstage tiberstanden haben, wachsen weiter relativ gefahrlos
und die weitere Wachstumsstérung ist nur als Resultat der fétalen
Erkrankung anzusehen. Die bisher hdufig unter dem Namen
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,,Achondroplasie’ beschriebenen Zwerge sind zweifellos iiberlebende
Fille der Ch. Bei Rontgenuntersuchung ist die Diagnose sehr
leicht; iibrigens sind folgende Symptome fiir chondrodystrophische
Zwerge sehr charakteristisch: Mikromelie, Angeborensein, normale
Intelligenz, gut entwickelte Muskulatur, normale Entwicklung
der Genitalien, fehlende allgemeine Stérungen usw.

14. Die leichten Fille der Ost. imp. sind auch nicht selten
lebensfahig. Ost. imp. und Osteopsathyrosis scheint klinisch und
anatomisch ganz dieselbe Krankheit zu sein. Das Wesen der
Krankheit ist eine Funktionsunfidhigkeit der Periost- und Osteo-
blastenzellen. Als klinische Symptome ist nur Knochenbriichig-
keit die wichtigste, sonstige Symptome sind nicht auffallend,
Mikromelie nicht immer bedeutend.

15. Der Name ,,Chondrodystrophia foetalis®
driickt sehr gut die bei verschiedenen Fillen gemeinsamen und
wesentlichen pathologischen Vorgidnge aus. Die {iiberlebenden
Zwerge sind mit dem Namen ,chondrodystrophische
Zwerge zu nennen; der Name ist nicht nur klinisch passend,
sondern er bezeichnet ein bestimmtes pathologisches Bild und
gleichzeitig die Beziehung zur Ch. f.

16. ,0steogenesisimperfecta” ist auch ein guter
Name, um den HauptkrankheitsprozeB wie die ungeniigende
Arbeitsleistung der knochenbildenden Substanzen (Periost- und
Osteoblastenzellen) auszudriicken. Dieser Name kann auch bei
den lebenden Fillen sehr gut gebraucht werden. Die Attribute
,,congenita’ und ,tarda”, wie sie Looser empfohlen hatte,
sind dabei ganz iiberfliissig, vielleicht sogar irrefiihrend.
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