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Uber einen Typ multipler Abartungen, vorwiegend a m  

Skelettsystem. 
Von 

Dr. reed. Gertrud Hurler .  

M i t  4 T e x t a b b i l d u n g e n .  

(E~ngega~qen am 12. November 1919.) 

Die VerSffentlichung zweier Beobachtungen  yon  Kindern,  die in 

wei tgehender  t~bereinst immung e'men anseheinend sctmrf umsehr iebenen 
Typus  yon  Aba r tung  repr~sentieren, dem in der einsehlii~igen L i t e ra tu r  
bis je tz t  r~chts vSllig Analoges an die Seite gestellt  werden kann,  diiffte 

vielleieht yon  einigem Interesse sein. 
I m  N o v e m b e r  1918 ka m  in dem damals  43/4j~hrigen K n a b e n  Georg 

K.  der erste Fall  zur  Beobaehtung.  E r  befand sich zu dieser Zeit in 

Behandlung  der psyehiatr isehen Universi$~tsklinik und  wurde du tch  

das freundliehe En tgegenkommen  yon  Her rn  Geheimrat  Prof. Dr. 

K r a e p e l i n ,  dem aueh an dieser SteUe verbindliehster  Darik aus- 

gesproehen werden s0ll,  fiir einige Tage der  Universi t~tsklinik zur  Be- 
obaeh tung  iiberwiesen. Hier  war  der Pa t i en t  iibrigens sehon yon  einem 
acht t~gigen Kl in ikaufenthal t  im  Sommer  1916 bekannt .  Damals  war  
seine E rk rankung  als eine eigenartige e rkann t  und  nur  un te r  Vor- 
behal t  a l s  Raehit is  florida gravis  angesprochen und  behandel t  worden.  

A n a m n e s e :  Georg K. ist das 5. Kind gesunder und durchaus normal 
gebauter Eltern, hat noch 4 ~ltere und  jiingere Geschwister, die nicht yore 
normalen Typ abweichen, 2 Geschwister starben in den ersten Lebensmonaten. 

Das Kind war le ich t  und spontan geboren und wurde 3 Monate lang gestillt. 
Seit dem 3. Monat bemerkte die Mutter eine ,,Ve r k r ii m m u n g d e s R ii c k e n s", 
die sich allm~hlich verst~rkte und vom 18. his 24. Lebensmonat des Kindes 
ohne Erfo]g im Gipsbett behandelt wurde. Mit dem 6. Lebensmonat fielder 
, , sonderbare"  K o p f  des Kindes auf. Im 2. I~bensjahr erkrankte es nach- 
einander an Lungenentziindung und Varizellen und blieb angeblich seit der 
Zeit wesentlich kSrperlich und geistig zuriick. Sitzen konnte der Knabe un- 
gef~hr mit 1 Jahr, laufen erst mit 26 Monaten, die ersten Worte (Papa, Mama) 
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sprach er etwa mit 2 Jahren, hat aber seither nichts mehr zugelernt. Er sei 
sehr langsam und unbehilflich, falle leicht urn, essen kSnne er allein. Er 
kenne seine n~chste Umgebung, sei im allgemeinen ruhig und nett, lathe und 
spiele am iiebsten fiir sich. Zuverliissig rein sei er noch nicht. Seit 2 Jahren (1) 
habe er ,,Ohrengeschwfire", hSre seit 
3/4 Jahren niehts mehr auger zuwei- 
len die hohe Stimme seiner Mutter. 
Seit Sommer 1918 befindet er sich in 
dot psyehiatrisehenKlinik, wird dort 
als Myxoedem angesprochen und mit 
Sehilddriisentabletten behandelt. 

S t a t u s  p r a e s e n s :  Das Kindl 
maeht den Eindruek eines d y s p r o -  
p o r t i o n i e r t e n ,  f e t t e n  Zwerges.  
Auf dem kurzen~ dicken Hals sitzt 
ein eigentiimlieh massiger Kopf, tier 
yon vorne betrachtet : k a m m a r t i g  
spitz zul~uft (Abb. 1). Der Gesichts- 
schiidel ist klein im VerhKltnis zum 
Hirnseh~del, die Nasenriieken- Augen- 
partie eingeschniirt, die Stirn- und 
Kieferpartie verhiltnismi~llig vorge~ 
baut, so dab eine k o n k a v e  Pro f i l -  

�9 l i n i e  des Gesichts resultiert (~bb. 2). 
Das Kind i hat einen affenartigen, 
etwas s tumpfen  Gesichtsausdruelr, 
die alten phmpen Ziige er innem an 
Myxoedem. Aus der Ferne betraeh- 
tet, scheint iiber der oberen Gesichts- 
hilfte ein dunkler Sehatten zu liegen. 
Dieser Eindruck wird hervorgerufen 
dutch einige hervortretende gestaute 
Yenenstringe, die vertical in der Mit. 
tellinie nnd an den Sehlifen fiber die 
Stirn ziehen und besonders dureh eine 
reichhehe dichte La.nugobehaarung, 
die sich auch weiterhin am Riicken 
finder. Die breiten s t a r k e n  und 
busehigen, etwas emporgezogenen Abb. 1. 
A u g e n b r a u e  n vereinigen sich fiber 
der Nasenwurzel. Auf der Oberlippe zeigt sich ein deutlicher Anflug yon dunklem 
S e h n u r r b a r t .  Die Nase ist sehr breit, flaeh uud etwas aufgestiilpt, die Lippen 
riisselffirmig vorgew~lbt and wulstig. Beiderseits an den Sehlifen tiiuschen dicke 
Fettpolster Knoehenauftreibungen vor. Die Wangen sind roll und fett. Die 
leidlich 'modellierten Ohrmuseheln mit dicken fleisehigen L~ppchen sitzen 
sehr tier und schrig nach hinten. Zu dem vollen, dicken Gesicht steht der 
untersetzte, doch d i i r f t ige  s t a m m  mit den mageren Extremit~ten in Starkem 

Zeitschrift flir Kinderheilkunde.  O. XXIV. 15 



2 2 2  O. Hurler  : 

Gegensatz. Nur in der Mammargegend und an den Bauchdecken findet sich ein 
bemerkenswert~ F e t t p o l s t e r .  Die Muskulatur ist spgrlich entwickelt und 
schlaff. Die Haut  im Gesicht zeigt sich zart, rosig und Weich, am KSrper etwas 
trocken, blal~, leicht sehilfernd. An Brust und Riicken C u t i s  l axa .  D a s  
Haup thaa r  ist dicht,  die einzelnen Haare dick und sprSde, doch glgnzend, 
Auf der Kopfhaut  seborrhoische Schuppung. 

Die bemerkenswertesten Vergnderungen finden sich a m  Skelett: Der 
Schgdelumfang iibersteigt den normalen Mittelwert um 21/2 cm. Der Seh~tdel l) 

scheint in toto n a c h  o b e n  
g e s t a u t .  Von der Nasen- 
wurzel bis zur grol3en Fon- 
tanelle ist in der Richtung 
der Sagittalnaht" eine etwa 
2 cm breite K n o c h e n v o r -  
b u c h t u n g  sichtbar, die sich 
auf der Scheitelh6he zu einem 
HSeker verdickt. Auf der 
�9 Kuppe dieses H6ckers dringt 
die palpierende Fingerspitze 

�9 in die k r a t e r f S ~ m i g e  g roBe  
F o n t a n e l l e  u n d  fiillt sie 
eben aus, ohne jedoch ihren 
Grund zu erreichen. Der Vor- 
buehtung entlang, etwas nach 
links abweichend, senkt sich 
eine deutlich fiihlbare, im 

Durchschni t t  3 ~ 4  mm breite 
R i n n e  ein, die yon der Na- 
senwurzel bis zur  groflen Fon~ 
tanelle zu verfolge n ist; und 
die sieh neben dem Haar- 
ansatz etwas zu erweitern 
seheint und hier  eine unregel- 

Abb. 2. m~Big yon ha~en,  hSckeri- 
gen Knoehenmtmsen begrenzte 

D i a s t a s e  darstellt, deren Unterlage einen derben Widerstand bietet .  Nach der 
H~kerb i ldung  im Bereieh der grol~n Fontanel le  fg l l t  der Knochenkamm 
ziemlieh steil ab, um sich in de r  weiteren Richtung der Pfeilnaht allmghlieh 
wieder etwas zu erheben und in der Protuberantia oceipit, einen neuen Kul- 
minationspunkt zu finden. In diesem Beroich nut ganz sehmale Naht-  
dia~tason. D i e  kleine Fontanelle ist nicht z u  tauten. Die Kranznghte sind im 
ganzen Verlauf als unregelm~il3ig und hSckrig begrenzte, etwas e i n g e s e n k t e  
Rinnen bis zu den durch eine kleine Impression markierten SehlKfenfontanellen 
zu verfolgen. Die S c h l g f e n b e i n e  sind beiderseits s e h r  d e r b ,  a u s l a d e n d  
u n d  h S e k r i g ,  d ie  Sehuppe erscheint schmal. Keine  nachweisbareh Spalt- 

~) RSntgenbild hier nicht reproduziert. 
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bildungen. Der Processus mastoideus scheint beiderseits durch eine hori- 
zontal verlaufende Furche, mehr nach der Spitze zu, in 2 Portionen geteilt. 
Der. Verlauf der Lambdanaht ist durch Palpation nicht festzustellen. Die 
Hinterhauptschuppe zeigt sich an der Spitze ziemlich eben und glatt. In 
der Gegend der Linea nuchae sup. beginnt aber ein dureh Hiigel  u n d  Bueh-  
t e n  ze rk l i i f t c t e s  K n o c h e n g e S i e t ,  in dem eine gewisse Rege|mK~igkeit 
dadurch resultiert, dab die vorspringenden Knochenwiilste vorwiegend in 
h o r i z o n t a l e r  R i e h t u n g  ziehen. Palpatorisch sind auch hier eehte Knoehen- 
liieken nicht zu finden. Der untere, eben noch zug~ngliche Tell des Hinterhaupt- 
beins scheint sehr schroff gegen die Sch~idelbasis umzubiegen. 

Der Gesichtssch~tdel ist ausgezeichnet dureh d i  e Einziehung der mittleren 
Gesichtspartie. Der zuriickweichende N a s e n r i l c k e n  ist f lach u n d  brci t .  
Der I n t e r o r b i t a l r a u m  miBt 31/2cm. Der obere, sowie besonders der untere 
Rand der Orbita springt wenig hervor; dazu iiberwiegt der verticale Durch- 
messer fiber den  horizontalen der Augenh6hle. Es fehlt fast jede Andeutung 
dcr Supraorbitalwiilste; die J o c h b o g e n  t r e t e n  s t a r k  zuri ick.  

Die Stirn an sic}* ist eher s c h m a 1, die Tubera fron.talia shad wenig ausgepriigt. 
Den Eindruck des Prominierens erweekt vorwiegenct die median vorspringende 
K n o c h e n l e i s t e .  Kr~tftig e n t w i e k e l t e  K i e f e r  charakterisieren die untere 
Gesichtsh~lfte. Die Proc. alveol,  sind e n o r m  b re i t ,  wie bei einem erwachsenen 
Mann, der harte G a u m e n  sehr s te i l ,  doeh nieht spitzbogenf6rmig. Der Unter- 
kiefer zeigt eine leichte Abkniekung in tier Gegend tier Eckz~ihne, er ist nicht 
progen. 

Der Thorax wird dureh starke T r i c h t e r b r u s t  sehr deformiert. Der 
Vordere Thoraxumfang erscheint sehmal. Das S t e r n u m  senkt sieh sehon 
in der Gegend des Manubriums m u l d e n f S r m i g  ein, um mit dem unteren 
Teil in einer tiefen Grube zu versehwinden. Die sehr d e r b e n ,  d e u t l i e h  
p a l p a b e l n  Seh l i i s se ibe ine  passen sich der schmalen Thoraxform dureh 
starke Biegung an. Seitlich ist der Brustkorb nicht wesentlich abgeflacht, die 
untere Apertur erweitert sieh aber stark gegen das enorme Abdomen zu. Die 
Rippen fiihlen sich derb. an, zeigen indessen keine wesentliehen Auftreibungen 
oder Defekte. Im Bereich der unteren Brust- und der Lendenwirbels~ule 
sitzt eine g i b b u s a r t i g e  Kyphose .  Keine Skoliose, kein Ripl~enbuckel. 
Am Extremit/itenskelett fi~llt nichts Wesentliches auf. Die distalen Unterarm- 
und Unterschenkelenden sind mitBig v e r d i e k t  (RSntgenbild); die langen 
RShrenknochen weisen stKrkere Verbiegungen nicht auf. G e n u a  va lga  und 
pedes  p l a n i  geringen Grades beiderseits. 

Die H/inde sind weich, breit, kurz und plump. Die E n d p h a l a n g e n  
der  F i n g e r '  s t e h e n  in K o n t r a k t u r s t e l l u n g  zur Mittelphalanx mit Aus- 
nahme der Daumen und zwar bei den lateralen Fingern in stiirkerem MaBe, 
als beispielsweise beim Zeigefinger. Die k l e i n e n  F i n g e r  sind etwas nach 
i n n e n  v e r b 0 g e n  (RSntgenbild). Unproportionierte IAngenverhi~ltnisse der 
Finger fallen nieht  auf. 

Die Bewegung der Arme im Schultergelenk ist e i n g e s c h r i i n k t ,  Heben 
gelingt nur bis zur SehulterhShe durch Starke Mitbewegung des Sehulter- 
blatts. Rotationsbewegungen bei fixierter Scapula nach vorn und riiekwiirt~s 

15" 



224 G. Hurler: 

in geringem Umfang mfglich. Die Hiiftgelenke sind frei. Gang stark x-beinig, 
unbeholfen und s te i f .  

A uge n: Lidspalte Weit, stark gefaltete Lider, eigentiimlieh t r i ibe  r Blic k. 
Bei n~herer Betraehtung zeigt sieh die ganze Cornea gleiehm~Big leieht ge- 
triibt_ An der Comeoseleralgrenze verdiehtet sieh die Triibung zu einem 
gerontoxonartigen graubl~ulichen Ring. 

Sehfunktion seheinbar nieht stark beeintriichtigt. Keine Pupillen- und 
keine Augenmuskelst6rungen. 

Nase: s. o. 
Ohren:  Bei einer Ohrenuntersuchung dutch Herrn Universit~tsprofessor 

W a n n e r  am 4. November 1918 wurde festgestellt: Akute Mittelohreiterung 
rechts, Trommelfell I. eingesunken, im hinteren unteren Quadranten unregel- 
miiBige Reflexe. Bei wiederholter Priifung mit der Gloeke wird ein ge r inge r  
Res t  yon  H ~ r f ~ h i g k e i t  festges~ellt. 

Reflexe: o. B. 
MotilitKt: s. o. 
Die SensibilitKtspriifung stSBt aui uniiberwindliche Sehwierigkeiten. 

P s y e h i s c h e s  V e r h a l t e n :  Pat. sitzt oder liegt zumeist still in seinem 
Bett, hat wenig  B e w e g u n g s a n t r i e b .  Zuweilen spie]t er etwas phlegmatisch, 
doeh offer~bar besonnen und verstKndnisvoll mit Spielzeug: Durch Gesten be- 
gleitete Aufforderungen versteht er und befolgt sie sofort. Personen, die ihm 
angenehm sind, begriillt er dutch ein Schmunzein. Spreehen hfirte man ihn 
in der Klinik nie. Essen kann er anein. Durch unbehagliches Hin- und Her- 
rutsehen im Bert meldet er seine Bedfirfnisse. Im allgemeinen ist er freundlieh 
und folgsam, beim Ausgekleidetwerden brieht er jedoch sofort in rauhes lautes 
Weinen aus. 

Am Lymphdriisenapparat nichts Besonderes: Die Schilddriise ist nicht 
genau zn  tasten. 

Herz und iLungen o. B .  ])as Abdomen tritt stark hervor und iiberragt 
bei weitem das Thoraxniveau, die BauchdeCken sind fett,  meteoristisch ge- 
spannt, so dab e i n e  Palpation der inneren Bauchorgane nicht mSglich ist. 
An dem .etwas tiefstehenden Nabel sitzt ein gut weischnuBgroller, reponier- 
barer Nabelbruch. 

G e n i t a l e  g u t  e n t w i c k e l t ,  o. B. 

Z~hne:  In  den breiten. Alveolarforts~tzen der - - a n  GrSlle etwa den Ver- 
h~ltnissen bei einem erwachsenen Mann entsprechenden - -  Kiefer steeken 
in weiten Abst~s die k l e i n e n ,  s t i f t f ~ r m i g e n  mit vielen Schmelz-  
d e f e k t e n  versehenen Z~hne des v o l l s t ~ n d i g e n  Milehgebisses .  Die 
Eckz~hne sind besonders nadelfSrmig spitz. Zahl~halsbelag an den Ineisi~is, 
leichte Gingivitis und Foetor ex ore. Die Z u n g e  ist f le ischig  und b re i t ,  
erseheint aber nicht in der Mundspalte. Stuhl- und Urinbefund o. B. Die 
Untersuchung des Blutaerun~ auf die ~Vassermannsche  R e a k t i o n  war 
wiede rho l t  nega t iv .  

Aus der Krankengeschichte , die gelegentlich seines ersten Aufenthalts 
in der Kinderklinik fiber den damals 21/4 Jahre alten Pat. angefertigt wurde, 
und aus Photographien geht hervor, dab dieser sieh im allgemeinen nieht 
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sehr ver~ndert hat. Er war damals im ganzen etwas voller, doeh scheinbar 
mehr proportioniert. Die Venenstauung am Kopf wird stiirker beschrieben. 
Dagegen haben sich die Gesiehtsziige entschieden vergr~bert. Die Knochen- 
ver~nderungen am Sch~lel scheinen stationer geblieben zu sein, die groBe 
Fontanelle wird aueh damals als fingerkuppengrol~ beschrieben. 

Als wesentlicher Beitrag zur Beurteilung des Falles erscheint die 

Bekanntschaft mit einem zweiten analogen, den ein Mitglied der Uni- 

v e r s i t ~ t s k i n d e r k l i n i k  zuf~l l ig  au f  

d e m  L a n d e  k e n n e n  l e m t e  u n d  

w e g e n  des  v f l l i g  an  d e n  F a l l  K .  

e r i n n e r n d e n  H a b i t u s  in  d ie  K l i -  

n i k  e m p f a h l ,  w o z u  d ie  O p e r a t i o n  

e i n e r  grol3en L e i s t e n h e r n i e  wil l -  

k o m m e n e n  An laB  bo t .  

Dieser 23 Monate alte Knabe, 
Paul 0., i s t  das erste und einzige 
Kind gesunder und im Aussehen 
durchaus normaler Eltern. Er  ist spon- 
tan u n d l e i c h t ,  angeblieh um 3 bis  
4 Woehen zu friih geboren, zeigte bei 
der Geburt keinerlei Besonderheiten 
und wurde 3 Monate gestillt. Mit 
4 Wochen t ra t  ein doppelseitiger Lei- 
stenbrueh und ein Nabelbruch in Er- 
scheinung. Mit 7 Monaten Masern- 
erkrankung. Seit der Abstillung sei er 
k~ i rpe r l i ch  und g e i s t i g  d e u t l i c h  
z u r i i e k g e b l i e b e n .  Sitzen lernte 
er mit 1/s Jahr ,  mit Unterstiitzung 
stehen mit a/a Jahren. hn ,,Kreuz 
war er immer schwach", mit 1 Jahr  Abb. 8. 
hatte er einen deutliehen B u c k e l ,  
der sich sparer aber wieder besserte. Seit dem, 20. Lebensmonat liiuft er ailein 
um einen Stuhl herum. Eine Sehhdeldeformit~t wird erst seit 6 Wochen bemerkt, 
damals habe er ,,eine H(ihlung am I~opf bekommen". 

Das Kind war yon jeher r u h i g ,  weinte und lachte auffaliend wenig, erkannte 
jedo0h mit  1/2 Jahr  seine Eltern. Die A u g e n  waren yon Anfang an t r i i b e ,  eine 
Zeitlang konnte er das Licht nieht vertragen, eine Augenentziindung wurde nie 
bemerkt. Er spricht nur , ,Mama" und ,,Papa". 

S t a t u s  p r a e s e n s :  T o r p i d e s , .  breitgebautes, f e t t e s  K i n d  mit  etwas ein- 
f~ltigem Gesichtsausdruck und sehr auffallender Sehiidelform (Abb. 3). Der 
Kopf ist n a e h v o r n g e s t a  u t ,  d. h. das Vorderhaupt wird dutch eine tiefe Furehe 
im Verlauf der KranznKhte abgeschniirt, die Stirnbeine stark vorgewSlbt. Das 
Gesicht erscheint breit und eben, die Stirn an sieh sehmal. Der sehr f l a c h e ,  
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eingezogene N a  s e n riic k e n  bedingt einen lnterorbitalraum yon 3 em Breite. 
Die Lidspalten sind we~t. Zwisehen den etwas wulstigen Lippen erseheint zu- 
weilen die ziemlieh voluminfse Zunge. Auffallend sind bei dem hellblonden Kind 
die S t a r k e  n dunkeln A uge  n b r a  u e n. Aueh die Stirn, die Ohren, die seitlichen 
Gesiehtspartien bedeek t  ein diehter Fiaum. Das spKrliehe, g r o b e  Haupthaar  
ist glatt  Und gl~nzend; Frisehe, weiehe, etwas sonngebr/iunte Gesiehtshaut, runde 
Wangen, guter Turgor. Die Haut am iibrigen KSrper erscheint sehlaff und l~Bt 
sieh a n  der Brust in g r o B e n  F a l t e n  a b h e b e n .  

"Die Muskulatur ist wenig entwiekelt. 

Dem im allgemeinen d e r b e n  und p l u m p e n  K n o e h e n b a u  des Kindes 
entsprieht tier s e h w e r e  S e h i i d e l ,  der das normale Mittel um 21/2 em an Urn- 
fang iibertrifft. Die S t i r n b e i n e  und die S e h l K f e n s e h u p p e n  laden st~rk 
aus, V o n  de r  Na~enwurzel his zur grogen Fontanelle spring~ die S a gi t t a l  n a h t 
k i e l f S r m i g  vor .  An der Stelle der grollen F o n t a n e l l e  ist eine 11/2 Querfinger 
im Durchmesser weite, yon harten,  wulstigen Knochenmassen umschlossene Ein- 
s e n k u n g  mit  festem Grunde fiihlbar. Die K r a n z n a h t  i s t  s a t t e l a r t i g  e in -  
ge z oge  n,  ohne wesentliehe hyperostotisehe Auflagerungen. Die Stelle der kleinen 
Font.  ist nicht markier t ,  die L a m b d a n a h t  und die L i n e n  n u e h a e  sup. im- 
ponieren als etwas e r h a b e n e  und h S e k r i g e  K n o e h e n l e i s t e n .  Am iibrigen 
Sehiixlel keine besonderen Unebenheiten, besonders aueh k e i n e  ~iugerlieh fest- 
stellbaren D i a s t a  sen. Die stark ausgebildeten Proeessus mastoid, springen welt 
hervor. 

Der Thorax ist  verhi~ltnismiillig breit und tier. die seitliche Wand etwas 
eingedriiekt, das Sternum nach vorn gedr~ngt. Es besteht ein mi~l~iger Grad yon 
pe e t u  s e a r in a.t u m,  dabei eine sehr weite untere Thoraxapertur.  Leiehter Rosen- 
kranz, An der o b e r e n  L e n d e n w i r b e l s i i u l e  besteht eine starke r u n d e  K y -  
p h o s e .  D e r b e ;  s t a r k  g e s e h w u n g e n e  K l a v i k e l n .  An den Extremit~ten, 
besonders a n d e n  Vorderarmen stark v e r d i e k t e  G e l e n k e n d e n .  Bewegungen 
in den Gelenken frei. Beim Heben der Arme wird der Schulterblattwinkel sehr 
stark nach aul~en rotiert, eine Fixation besteht jedoch nieht. 

Die Httnde sind t a t z e n a r t i g  b r e i t ,  die Finger kurz und plump, die beiden 
kleinen Finger r a d i a l w ~ r t s  v e r k r i i m m t .  Die E n d p h a l a . n g e n  siimtlicher 
Finger .auger  denen der Daumen stehen in leichter f i x i e r t e r  B e u g e s t e l l u n g  
zu 'den Mittelphalangert, d i e  Bewegliehkeit im Metaearpo-Phalangealgelenk -ist 
dagegen eine iibernormale. Die Kfpfehen der Grundphalangen sind in leiehter 
S u b l u x a t i o n s s t e l l u n g  in tier Hohlhand zu ffihlen. 

A u g e n :  V e r s c h l e i e r t e r  Bl ick .  Es ' f inde t  sieh eine d i f f u s e  T r i i b u n g  
d e r  H o r n h a u t ,  Wobei sowohl die Corneoseleralgrenze verwischt, als aueh die 
Pupillenirisgrenze unklar  wird. Das SellvermSgen erseheint, soweit es sieh bei 
dem kleinen Kind beurteilen li~l~t, leidlich gut. 

O h r e n :  Die Ohrmuseheln sind gut geformt, die L/ippchen dick und fleisehig. 
Keine Hfrst6rung. .  N a s e  sehr breit und eingedriiekt. 

Das Nervensystem bietet au6er d e m  noch bestehenden physiologisehen 
B a b i n s k i s c h e n  Ph~inomen niehts Besonderes. 

P s y c h i s c h e s  V e r h a l t e n :  Kind benimmt sich ruhig, freundlich und an- 
spruehslos. Vorg~nge in seiner Um~ebung verfolgt es augenscheinlich interessiert, 
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spricht aber keine verst~ndlichen Worte. Aufforderungen dureh Gesten kommt 
es nach. F_,~ ist noch vSllig unrein. 

D r i i s e n a p p a r u t :  o. B. 
Schilddriise nicht vergrS~ert. Herz und Lungen o. B. 
Das Abdomen iiberragt das NiTceau des BrustkorIx~ um ein Betr~chtliehes. 

Die ]Muchdecken sind fett. Breite Rectl~sdiastase. kegelfSrmige, kleinpflaumen- 
grofle Nabeflmrnie. Links hiihnereigro/3c. 
rechts etwas grS~ere Skrotalhernie, beide 
reponibel. Ein l~ngere Zeit getrageues 
Bruchband hat beiderseits in der Ingui:lal- 
gegend einen Deeubitus verursaeht und die 
tiefe Einschnfirung an den Glutaei hervor- 
gerufen (Abb. 4). 

Die Milz ist 2 Querfinger unter dem 
Rippenbogen als derber Tumor zu tasten; 
Leber liicht fiiblbar. 

Ge n i t a Ie  : Penis verseh.windet fa,ut vS1- 
lig zwisehen den beiden Brucbs~cken. 

Ga u me n h oc h, nicht spitzbogenfSr- 
mig, A l v e o l a r f o r t s ~ t z e  a u f f a l l e n d  
b re i t  und stark. 

Zahnformel c a a a a ' ( c )  

Sehneidezii~ne und  r. Eekz~hne vor- 
handen, l~ Eckz~llne im Durchbruch. Die 
oberen Incisivi sind sehr massig und breit, der 
untere Rand leicht sicheffSrmig ausgesehnit- 
ten, die oberen lateralen dick aber schma]. 
desgleichen die unteren: Die unteren mitt- 
leren Sehneidez~ihne stehen iu stumpfem. ~i'~:"~i i' 
naeh vorn offenem Winkel zu einander. --- ~ ,  ! .  
Im Rachen niehts Besonderes. Stuhl ~l~:cl :.-,..~ 
Urin o. B . - - W a s s e r m a n n s c h e  Se rum-  ,~= ,: 
r e a k t i o n  uegat iv .  . ~ ~  

Diese beiden K i n d e r  bie ten au[.~er ~ i - :  ...................... :~7: : .  : :  ] 

do t  ~uBerlichen )i, hn l ichkei t  in der  Ta t  .~bb. 4. 

sehr .viele gemeinschaft! iche Ztige. Beide s t~mmen a u s  gcs  u a(l(, H 

F a m i l i e  n ,  s ind scheinbar  n o r m a [ g e b o r e n .  beide zeigen schon 

im e r s t e n  L e b e n s j ~ h r  abwegigc E~twickhmg.  Es bilden sich 

d y s p r o p o r t i o n i e r t e ,  p l u m p ( , ,  u t ~ t c r s e t z t e  Z w c r g e  mit  

sehr ~uffal lenden Vergnderuhgen  des Skeict ts :  D e f o r m i t : , i t  d e s  

S c h ~ d e l s  m i t  N a h t a n o m a l i e n ,  ( ) s s i f i k a t i o n s h e m m u n g  d e r  

S o h ~ d e l b ~ s i s ,  D e n t i t i o n s s t 6 r u n g c ~  uH(! Yeri~udcrungc~ ' a a  

anderen  Knochen ,  K y p h o s c .  Dazu bci bcideu ciu sehr charakter is t i -  
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scher t ibereinstimmender A u g e n be  f u n d und die gleiche n K o n t  r a k -  
t u r e n  an den E n d p h a l a n g e n  der Finger. P s y e h i s e h  erweisen 
sigh beide als w e i r  z u r t i c k ,  besonders in der Spraehentwicklung, 
aber n i c h t  a l s  v S l l i g  i d i o t i s e h .  T u b e r k u l o s e  und L u e s  spielen 
bei beiden k e i n e  Ro l l e .  

Es h~ndelt sieh also bei den 2 Kindern offenb~r um eine Abartung, 
die vorwiegend das Skelett betr i ff t  und bei der auBerdem psyehische 
Defekte im Vordergrund stehen. 

Diese groben Merkmale eignen einer Gruppe yon Erkrankungen des 
Kindesalters gemeinsam, ni~mlieh der R a c h i t i s ,  der t t y p o t h y r e o s e ,  
dem M o n g o l o i d .  

Der Fall K. wurde bei seinem ersten Klinikaufenthalt  im Alter 
yon 21/4 Jahren  al~ Rachitis .angesproehen, wenn aueh mi t  Vorbehalt.  
Die Kyphose-bemerkte  die Mutter mi t  3 Mona~en, wahrseheinlieh be- 
stand sie sehon vorhei'. Die Annahme einer raehitischen Kyphose. 
die erst aufzutreten pflegt; wenn das Kind sitzt (oder lange in einer 
'Polstermulde liegt), ist hier also unwahrscheirdich. Aueh hat  dieser 
]3uckel nicht den abgerundeten, mehr  flachen Charakter des raehiti- 
sehen, sondern ist gibbusart ig spitz. Weder jetzt, noeh im Alter yon 
21/4 Jahren,  konnte bei dem Knaben ein deutlicher l~osenkranz konsta-  
.tiert werden. Auch die Ver~nderungen am Thorax die geringe seit- 
liehe Abflaehung scheint nu t  relativ gegen da s grebe Abdomen 
gehSren wohl nicht streng genommen zum Bild der Raehitis. die s tarke 
Trichterbrust  ist eher als ~llgemein degeneratives Stigma aufzufassen. 
GrSbere Dekurvationen und Infraktionen der langen l~Shrenknoehen 
fehlen. Die Beschaffenheit de r  g r o B e n  F o u ~ a n e [ l e  sprieht direkt 
g e g e n  l ~ a c h i t i s .  Sie ist offen noeh mit  5 Jahren. die R~nder sind 
m~chtig hyperostotisch, sehr h~rt. Dieser Zustand ist seit dem 3. Le- 
bensjahr konstant  geblieben. D ie  E p i p h y s e n  Scheinen a u f g e t r i e -  
b e n ,  doch im RSntgenbild erweisen sieh die V e r d i e k u n g e n  a.ls n u r  
d e n  w e i c h t e i l e n  a n g e h S r e n d  (RSntgenbild)l). Die Vorderarm- 
epiphysen sind relativ schlank; j edenfalls f e h l t  die fiir R.aehitis so be- 
zeichnende A u f f a s e r u n g  der t ~ a n d z o n e  und die B e c h e r f o r m .  Es 

~, 
findet sich hier elne gewlsse ] 3 e h i n d e r u n g  der E x k u r s i o n s f ~ h i g -  
k e i t  der Gelenke im Gegensatz z u d e r  H y p e r f l e  x ib i l i t i ~ t  der R a c h i -  
t i k e r .  Das Kind sehwitzt ferner fast  absolut nicht. 

.x) Anmerkung bei der Korrektur. Die RSntgenplatten wurden beim Post- 
versand zerschlagcn, so dal] leider yon ihrer Wiedergabe hier abgesehen werden 
muBte. 
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Fast die gleichen Verh~ltnisse bei dem 2. Kind. Auch hier erweiscu 
sieh die vermeinten Epiphysenverdickungen. als W e i e h t e i l a u f t r e i -  
b u n ge n, das RSntgenbfld zeigt fasb normale Verh~l~nisse der Knochen. 
Der anch bei diesem Kind vorhandene, allerdings rundo Buekel zeigt 
Besserungstendenz. Am Thorax leichter Rosenkranz, Andeutung yon 
Hiihnerbrust. Keine Dekurvation, keine Infraktionen der langen Kno- 
chert. Die F o n t a n e l l e  aueh hier von sehr de rben ,  w a l l a r t i g e n  
R ~ n d e r n  umgeben. 

Es blieben bei beiden Knaben die so prggnanten Verhndc r  u n g e n  
an  den  A u g e n  und an den F i n g e r n  aueh dureh die Annahme einer 
Raehitis noeh ungekli~rt. Eine begleitende Raehitis ganz abzulehnen, 
diirfte mangels anatomischer Befunde und in Anbetraeht des Gesamt- 
eindrucks, den besonders das kleinere Kind mit seiner naeh vorn ge- 
stau~en, m~chtig vorgebuckelten Stirn und dem aueh rSntgenologisch 
derben Knochenbau macht, nicht angangig sein. 

Dieses Eingestandnis jedoch wfirde dann den Gedanken an My x- 
oedem von vorne herein aussehl ief~en.  

Wenn auch eine kongenitale Thyreoaplasie for beide F~tlle strikte 
abzulehnen ist, so finden sieh doeh sowohl bei Fall 1, bes0nders aber 
aueh bei Fall 2 mancherlei Anzeiehen, die wir  als hypothyreotisehe 
anzuspreehen gewohnt sind. Dahin geh5rt erstens die z uriie kgebl ie -  
belie E n t w i c k l u n g ,  die ge r inge  geis$ige t ~ e g s a m k e i t ,  der 
m a n g e l n d e  B e w e g u n g s a n * r i e b ,  iiberhaup~ das gesamte torpide 
Verhalten der kleinen Patienten. An rein kSrperlichen Zeichen sind 
zu nennen die etwas g roben  Ges ich tsz i ige  (bes. bei Fall K.), die 
w u l s t i g e n  L i p p e n ,  die voluminSse Zunge, eine gewisse C u t i s  
l a x a ,  der N a b e l b r u c h ,  die p l u m p e n ,  t a t z e n a r t i g e n  t t ~ n d e ,  
die s t r u p p i g e n  Haa re ,  die ge r inge  S c h w e i B n e i g u n g  aueh nach 
Pilocarpininjektionen und eine l a n g a n h a l t e n d e  Mydr i a s i s  nach 
Homatropininstillation ins Auge. 

Andererseits muB zugegeben werden, dab der G e s a m t e i n d r u e k  
yon dem der Hypothyreotiker aueh w e s e n t l i e h  v e r s c h i e d e n  ist .  
Beide Kinder haben eine weir offene Lidspalte, der Gesiehtsausdruck 
ist n i e h t  k r e t i n o i d ,  sic lassen ganzlich alas rauhe, heisere Schreien 
und Grunzen des Myxoedems vermissen, es f e h l e n  deutliche t r o p h i -  
sche S t S r u n g e n  an Haaren und Ni~geln. Aueh das p s y c h i s e h e  
V e r h a l t e n  ist bei beiden nieht das yon M y x i d i o t e n .  Bei K .  
diirfte die geistige Entwicklung dureh die schwere ItSrstSrung wesent- 
lich hintangehalten sein, weiterhin aueh durch den wiederholten lang- 
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dauernden Spital~ufenthalt.  Das kleinere Kind war zu wenig ein- 
gew6hnt und durch die.vorgenomlnene Hernienoperation zu schwer 
beeintr~ichtigt, a l s  dab man mit  Sicherheit auf eine grobe Intelligenz- 
stSrung h~itte sehlieBen diirfen. Beide Kinder  schienen nicht ohne Be- 
obachtungsgabe und eine gewisse Anstelligkeit. Zum Bilde der H3~po- 
thyreose fehlt Ierner. freilieh als nicht ganz obligat die Hyt)othermie 
und der H y p o g e n i t a l i s m u s  (bemerkenswert bei K.  der S c h n u r -  
b a r (  und bei beiden Kindern eine gewisse H y p e r t r i c h o s e ) ,  ferner 
(tie aliment~re Glykosurie auf Adrenalin. Das B l u t b i l d  ist bei beiden 
keineswcgs charakteristisch ffir Hypothyreose.  Wir linden eine leichte 
A n h m i e ,  jedoch keineswegs eine Verminderung de( neutrophilen 
Leukoeyten, eine Vermehrung de( groBen Mononucleiiren ode( der 
eosinophilen Zellen. 

Fall 1 wurde fiberdies fast ein J ah r  !ang o h n e  s i n n f S l l i g e n  E r  
fo lg  mit  Thyreoidin behandelt .  

Wenn fiber einen positiven Effekt dieser Behandhmg subjektive 
Zweifel bestehen sollten, so zeigt jedenfalls das t r  ob -  
j e k t i v  n i c h t s  yon jenem c h a r a k t e r i s t i s c h e n  B e f u n d ,  der bei 
b e h a n d e l s  M y  x o e d c m e n  zu beobachten ist. 

Zum Sehlug sei bemerkt,  dal] die Anlage de( H a n d w u r z e l -  
k n o e h e n k e r n e bei beiden Kindern etwa d e m  A 1 t e r e n t s p r e c h e n (1  

erfolgt ist. 
Schlieglich blieben aueh hier (lie A u g e I ~ s t 6 r u n g e n  und die 

F i n g e r k o n t r a k t u r e n  u n e r k l i i r t .  
Naeh dem Vorhergesagten eriibrigt sich die Gegea(iberstelhmg 

mJserer FMle mi~ dem mongoloidcn Typ. 
Im Vordergnmde des Krankheitsbildes unserer kleinen Patienten 

steht die eigentiimliehe Mil3gestaltung yon Skeletteilen, namlieh de( 
gesamten K o p f f o r m ,  insbesondere auch des Hi  n t e r h a u p t e s ,  der 
S e h l i i s s e l b e i n e ,  ties p r o x i m a l e n  H u m e r u s e n d e s  un([ des 
S c h u l t e r b l a t t e s .  Wie die RSntgenbil(lcr zeigen, handelt  es sich 
mn Formverhnderungen besonders durch m~ichtig e H y p e r o s t o s e n  
und Ltic k e n b i l d  u n g e n  (Nahtdehiszenzen) am SchSde], offenbar 
durch Ossifikationsst/Srungen. Die Klavikeln imponieren als klobige, 
derbe, s tark gelJogene Knochengebihle. Die Substanz des S eh ul te  r- 
b l a t t e s  scheint sehr k o m p a k t ,  das A k r o m i o n  m ~ c h t i g  a u f g e -  
t r i e b e n ,  die G e l e n k p f a n n e  s e i c h t  u n d  k l e i n .  Dazu kommt  bei 
beiden Kindern eine starke K y p h o s e ,  bei dem einen T r i c h t e r - ,  bei 
dem anderen H i i h n e r b r u s t ,  bei beiden diffuse H o r n h a u t t r i i b u n -  
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g e n ,  die yon spezia l / i rz t l icher  s e i t e  als H y d r o p h t h a l m i e ,  also als 

angeborene  M i f S b i l d u n g  angesprochen  wurden,  ferner  bei be iden  

V e r b i e g u n g ' d e r  K l e i n f i n g e r  als wei teres  Degenera t ionsze ichen  

und F i n g e r k o n t r u k t u r e n .  

Il l  der  F a e h l i t e r a t u r  f inder  man  K r a n k h e i t s b i [ d e r  beschrieben,  d ie  

bemerkenswer t e  Ahn l i chke i t  m i t  unseren F/tllen auf'~veisen. So er- 

wShnt  S e h e u t h ~ r u e r  im J a h r e  1871 als e rs te r  eine auffa l lende Bil- 

(hmgsanomal ie  u n t e r  dem N a m e n  der  D y s o s t o s i s  e l e i d o e r a n i a l i s  

h e r e d i t ~ r i a .  P. M a r i e  und S a i n t o n  t r a t e u  1897 mi t  e iner  wei teren 

VerOffentl ichung fiber diesen Gegens t and  hervor ,  naeh  ihnen noch ver- 

schiedene Autoren ,  b i s  im J a h r e  1908 H u l t k r a n t z  eine umfassende  

Monographie  fiber die Dysos tos i s  c le idocrania l i s  verSffent l ichte .  Diese 

bes t eh t  im Auf t r e t en  yon  S c h ~ d e 1 a n o m a l i e  n ,  die sich in der  S c h i~ d e 1-' 

f o r m  und  in den O s s i f i k a t i o n s v e r h S l t n i s s e n  ausdr i icken ,  fe rner  

in gewissen Veranderungen  im Bereieh des S c h u l t e r g i i r t e l s  und 

begiei~enden ande ren  Mi I ] b i l d  u n g e n ,  z. B. B e l a s t  u u g s d ' e f o r  m i -  

t i ~ t e n ,  deren  Z u s a m m e n h a n g  mi t  de r  I)ysostosis  n ieht  ganz k la r  ist .  

H u l t k r , ~ u t z  . schi lder t  d ie  Anomal ie  Ms a n g c b o r e n  und v e r e r b -  

l i c h .  , ,Die dysos to t i schen  Ver~nderungen  kSmlen grSl t tente i l s  als 

V e r s p i i t u n g  oder  H e m m  u n g  der  no rma len  E n tw ic k lungsvo rghnge  

b e t r a c h t e t  werden  oder  uuf k o m p l e t t e  S t S r u n g  der  O s t e o g e n e s e  

h indeuten .  Die i n n e r e  N a t u r  i s t  v S l l i g  u n b e k a n n t ,  (tie s tSren-  

den Momente  scheinen hauptsSehl ieh  ilu F S t a l l e  be  u wi rksam zu 

vcerdell.' 

W e n n  wir unsere  FMle m i t  den  e twa 60 f iber  I )ysosos t i s  eleido- 

c r a n i d i s  yon H u l t k r a n z  ,~us de r  We[ t I i t e r a tu r  g e s a m m e l t e a  ver- 

gleicheJL, so l inden  sich viele geme insame  Zfige: P e r s i s t e n z  d e r  

g r o B e n  I ? o n t a n e l l e ,  N a h t d e h i s z e n z e n ,  W a c h s t u m s h e m m u n g  

d e s  G e s i c h t s s k e t e t t s ,  mangelhaft .c  E n t w i c k l u n g  der  Nasen- ,  Trii- 

hen- u n d  Joehbe ine .  E i n z i e h u n g  d e r  m i t t l e r e n  G e s i c h t s p a r t i e ,  

e rk lg r t  du rch  W a c h s t.u m s h e m m u n g d e r S c h ii d e [ b a s i s ,  sob m aler, 

hoher  Gaumen  , Z a h n a n o m a.li e n. 

Als begle i tende  Migb i ldungen  werden auch bei H u l t k r a n t z  in 

der  I%egel Tho raxde fo rmi tg t en  wie  P e c t  u s c a r i  n a t u m u n d  T r i  c h t e r -  

b r u s t ,  R i i e k g r a t v e r k r f i m m u n g e n ,  G e n u  v a l g u m .  P l ' t t . t f u [ ~ ,  

MiBbildung der  F i n g e r g e l e n k e  und  anderes  beschrieben.  

Im Ganzen  s te l len jedoch die H u l t  k r a  n t z s c h e n  Dysos to t i ke r  vSllig 

a n d e r e T y p e n d a r  2] s unsere  ]q'Mle. Sie si nd meist  ldein und g r a z i 1, yon 

gu te r l  bis f ibe rdurehschn i t t l i cher  I n t e 11 i ge  n z im Gegensa tz  zu unseren 
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etwas torpiden, plumpen Patienten. Die Schadelform ist b r a c h y -  

u n d p 1 a t y c e p ha l ,  fast nie wird die ,,iiberhiingende Olympierstirn'" 
vermiBt. Unser Patient I bietet mit seinem T r i g o n o ' c e p h a l u s  im 

Gegensatz. zu dem breit- und doppelbuckelig ausladenden Sch~.del der 
Dysostotiker einen ganz anderen Anbliek. Fall I I  wiirde eher ent- 
spreehen, doch 'sowohl dieser wie Fall I tragen start einer medianen 

Einsenkung an der Stirn hier einen stark prominierenden Knochenwulst. 

Die Fontanellen und Nahtltieken zwischen den d u r c h g e h e n d d ti n n e n 

S e h ~ d e l k n o e h e n  mit den u n v o l l s t ~ n d i g  v e r k n 6 e h e r t e n  l ~ n -  
de r n bilden das Gegenstfiek zu den Verhaltnissen bei unseren Kranken 

m i t  den m~ehtigen, derben "hyperostotisehen Auflagerungen. Nur 
am t t interhaupt  werden auch bei jenen zuweilen HScker- und Warzen- 
bildungen angetroffen, desgleiehen am Os temp0rale. 

Die typischen VerEnderungen am S e h u l t e r g f i r t e l  bei Dysostosis 
eleidoeranialis sind w e s e n t l i c h  v e r s e h i e d e n  yon jenen unserer 

F/file. Dort  t t y p o p l a s i e  oder gar F e h l e n  der Sehliisselbeine und 

a b n o r m e  B e w e g l i e h k e i t  des  S e h u l t e r g e l e n k s ,  hier maehtige 
Auftreibung der CIavieula und des Akromions, in einem Falle starke 
He  m m u ng  im Sehultergelenk dureh eigentiimliehe Winkelstellung 

des Humerushalses (R6ntgenbild). Ferner ist die Anomalie bei unseren 
Patienten hie  h t f a mi l l  ~r ; aueh erw~hnt I t  u 1 t k r  a n t z keine Augen- 

ver~nderungen. 

D zie r z y ns ki m6ehte die Dysostosis eleidoeranialis hereditaria in 

Anbetraeht eigener, im Jahre 1913 ver6ffentlichter ]3eobaehtungen, 

die er als D y s o s t o s i s  pe r ios t a . l i s  . h y p e r p l a s t i e a b e z e i e h n e t ,  
D y s o s t o s i s  p e r i o s t a l i s  h y p o p l a s t i e a  f a m i l i a r i s  nennen. Seine 
Patienten sind Leute yon normalem Wuehs m i t m  a s si v e m  K n o e h en  - 

ge r f i s t ,  iibermhBiger D i e k e  der S e h l f i s s e l b e i n e ,  mit v o r s p r i n -  
g e n d e m  G e s i e h t s p r o f i l ,  starker Nase, k o m p a k t e n  S c h ~ d e l -  
k n o c h e n  und eigenartiger Kopfform. Dureh f r t i h z e i t i g e n  N a h t -  

und FontanellenversehluB entstehen je n a e h  der R e i h e n f o l g e  des 
Verwaehsens O x y - ,  A k r o -  oder andere C e p h a l i e n .  AuBerdem sind 
V e r ~ n d e r u n g e n  an d e n - F i n g e r n  im Sinne der Unregelm~iBigkeit 
im L~ngenwaehstum der einzelnen Phalangen und B e w e g u n g s -  

h e m m u nge  n die Regel. Aueh Tr ie  h t e r b r  u s t  wird fast als konstant 
angefiihrt. D z i e r z y n s k i s  Dysostosis hyperplastiea ist eine a n -  

g e b or  e ne Veranderung und e ine f  a mi l i  ~r e. 
Die Sehadelform unseres P~tienten K. entsprieht fast v611ig der- 

jenigen eines eingehend besehriebenen Falles yon D z i e r z y n s k i .  
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akuch dort die s p i t z e  K o p f f o r m  mit der k a m m a r t i g e n  Ver -  
dic k u n g  an Stelle der Sagittalnaht, das s t e i l e  A b f a l l e n  des Hinter- 
kopfes, die d e r b e  ausladende H i n t e r h a u p t s c h u p p e .  AUerdings 
k e i n  P e r s i s t i e r e n  der Fontanelle, k e i n e  Nahtliicken; aueh hat  der 
Patient  eine machtig v o r s  p r i  nge  n d e  N ase  n p a r t i e ,  die D z i e r z  y n-  
s k y als Folgezustand bestimmter Veranderungen an der Schadelbasis 
anspricht. Dureh WaehstumsstSrungen verandern sich die Raumver- 
haltnisse im Schadelinnern, die Schadelbasis erleidet eine D e f o r m i e -  
r u n g  im Sinne einer l o r d o t i s c h e n  A b k n i e k u n g .  Bei den H u l t -  
k r a n t z s c h e n  Typen wurde durch exakte Messungen an Sektions- 
material eine K y p h o s e  de r  Sch i~de lbas i s  festgestellt. D z i e r z  y n s  ki  
meint, das P r i m a r e  bei der Dysostosis periostalis hyperplastica sei 
die o s t e o g e n e  H y p e r f u n k t i o n  der K n o c h e n h a u t .  Diese mani- 
festiere sich in der Bildung macht iger  hyperostotischer B e leg  k n o c h e n 
und in d e m f r f i h z e i t i g e n  V e r s c h l u g  b e l i e b i g e r  S c h a d e l n a h t e .  
Dadurch werden bestimmte Sch~idelknochen; z .B.  die Hinterhaupts- 
schuppe zu kompensatorischem Wachstum angeregt. 

Eine U r s a c h e  ffir die 0steogene Ubeffunktion weift D z i e r z y n s k i  
n i c h t  anzugeben. Nine weitergehendr ~bereinst immung von D z i e r -  
z y n sk i s  Fallen mit den unseren ist nicht festzustellen. Geistig scheinen 
seine Patienten niehts Besonderes geboten zu haben, auch lassen sie 
jeden endokrinen Einsehlag vermissen, der bei K. und O. doeh wohl 
vorhanden ist. 

C r o u z o  n erwahnt noch weitere Beobachtungen unter  dem Namen 
einer D y s o s t o s i s  e r a n i o f a c i a l i s  h e r e d i t a r i a ,  die ftir die Beur- 
teihmg unserer ~t l le  yon Interesse sind. Seine Kranken t r a g e n a n  der 
s t i rn  einen K n o c h e n b u c k e l . ,  der kammart ig beiderseits nach den 
Sehlafen odcr in der Richtung der Stirnnaht verli~uft. Er  notiert  ferner 
v e r s p h ~ e t e n  F o n t a n e l l e n v e r s c h l u B ,  P r o g n a t h i e ,  H a e k e n -  
n a s e ,  Strabismus divergens, Exophthalmus. Nine I d e n t i t a t  dieser 
Veranderungen mit denjenigen der D y s o s t o s i s  c l e i d o c r a n i a l i s  lehnt 
VerI. ab, meint vielmehr, dab es sich um eine spezielle MiBbildung 
handle. 

In  unseren beiden Patienten haben wir unzweifelhaft analoge Fhlle 
einer merkwtirdigen Anomalie vor uns, die in der Li teratur  u .W.  bis 
jetzt  nicht beschrieben wurde. Es zeigt sich bei ihnen eine Summe von 
MiBbildungen oder MiBbfldungstendenzen, verbunden mit degenerativen 
Zeichen und Ankli~ngen an endokrine Zustandsbilder. Nine endgtiltige 
KIassifizierung ist namentlich im Hinblick auf die fehlenden ana- 
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tomischen  Un te r suchungen  a m  Ske le t t  n i ch t  m6glich.  Doch d i i r f t e  es 

sich w~hrscheinl ich unl  eine de r  Dysos tos i s  eleidocr~mialis ( H u l t -  

k r ~ n t z ) ,  de r  Dysos tos i s  c raniofac ia l i s  ( C r o u z o n )  und der  Dysosi~osis 

pe r ios ta l i s  h y p e r p l a s t i c a  ( D z i e r z  y n  s k i )  wesensve rwand te  A b a r t u n g  

h~ndeln .  Die Mil3bildungen oder  Mil3bi ldungstendenzen unserer  Pa, t ien-  

ten,  wie der jen igen  der  vore rw~hnten  Au to re n  s ind angeboren .  Als  

urs~tchliches Moment  k,~nn LuGs und  Tuberku lose  ausgeschlossen 

werden.  H u l t k r ~ n t z  en t sche ide t  s ieh  fiir die Ann,~hme yon  Mu- 

ta~ione~i im Sinne d e  V r i e s .  M a n  wird aueh von m~seren F~i|len mi~ 
1 

einiger  Wahr sche in l i chke i t  sagen k6nnen,  dal~ es sich um eine mul t ip le  

A b a r t u n g  versch iedener  ( ) r g a n s y s t e m e  durch  abwegige  Keimqu-di t~i ten 

hande ln  dfirfte.  

Die  Ver6ffer / t l ichung we i t e re r  ana loger  F~ille, besol~dcrs solcher,  

die zu a m~tomischen Unte r suchungen  Gelegenhei t  bieten,  w~tre bei 

de r  Se l t enhe i t  dieser  Mil~bildungen von groBem Interesse .  
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