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XXI. 
Osteogenesis imperfecta. 

Ein Beitrag zur Lehre yon der sogenannten fgtalen Raehitis. 

Von Dr. H. S t i l l i n g ,  
erstem Asslstenten am pathologischen Institut zu Strassburg i. E. 

([tierzu Taf. XI[.) 

Am 1. September 1886 wurde dem pathol. Institut dutch 
Herrn Dr. H. F r e u n d  eine Frueht aus dem achten Schwanger- 
schaftsmonat mit der Notiz iibersandt, dass dieselbe yon einer 
Frau s tamme,  welehe frfiher vier ganz gesunde Kinder geboren 
habe. Seit 3 Wochen sei andauernd sehr viel Fruchtwasser ab- 
geflossen, aber erst am 3. August habe sich unter Wehen der 
Cervix erSffnet, und dam Kind sei Msbuld uhne Kunsth/ilfe in 
Kopflage ausgestossen. Bei der pdicipitirten Geburt riss der 
Hals ein, aueh der Kopf erlitt eine betrSehtliehe Verletzung. 
Die Austreibung der Placenta erfolgte spontan. 

See t ionsbefund  (%September 1886). 
Weibliehes, 35 em langes Kind. Mgssige dunkle Behaarung des Kopfes, 

nieht sehr reiches Wollhaar an dem fibrigen KSrper. Die etwas weiehen 
NS~gel stehen an Hgnden nnd Ffissen fiber die Endphalangen hervor. 

Der tIals zeigt in der Gegend des 6. Halswirbels einen welt klaffenden 
Riss, weleher die Haut trennt nnd die Muskeln zu Tage treten 15.sst. Aueh 
das Seh':ideldach ist quer fiber dem Seheitel in grossem Umfang eiLrgerissen, 
aus dem Loeb tritt Gehirnmasse; Theile des Gehirns sind sehon bei dem 
Transport der Leiehe verloren gegangen. 

Archiv f. pathol. Anat. Bd. l l5 .  ttft. 3, ~ 
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Die Haut ist blass, stark 5dematSs. Sie bildet an den Extremitiiten 
dicke Wfilste, die in der Gegend der Gelenke dutch circulare Furehen tief 
eingeschnitten sind, Epidermis nirgends abgel5st, keine Verfarbung der 
KSrperoberfl~che, keine Spur ~'on Fi~nlniss. Das subcutane Gewebe ist 
m•ehtig en~wiekett und sehr fcttreieb. 

Die ExtremitS, ten sind im Verh~[tniss zu dem KSrper auffallend km'z; 
Arme nnd Beine sind sehr plump und nnfSrmig, aber nieht eigentlieh ver- 
bildet. Die L~nge der reehten oberen Extremitiit betriigt 7 era, die L~nge 
der Hand 3,5 era, des Zeigetingers 1,6, des ~[ittelfingers 1,8 era. Der Quer- 
umfang der Hand 3,5 em. Die reehte untere Extremit~it ist 8 em lang~ der 
Fuss 4,5; die zweite Zehe 1. Querumfang um den Fussr/ieken 4 era. 

Die Maasse des Kopfes sind nieht genommen worden, da der SehS~del, 
wie alsbald nfLher zu besehreiben ist, eine Art hfiutiger Tasehe darstellt, die 
obendrein in Folge des Verlustes an ]:Iirnmasse stark zusammengefallen war. 

Ebensowenig wie an den Extremitgtten sind aueh an dem fibrigen KSr- 
per Nissbitdungen zu beweisen. Das Gesieht weist niehts besonders Cha- 
rakteristisehes anf; die Nase ist an der Wurzel nieht eingezogen, sie ist " 
weder sehr breit und platt, neeh auffa.Ilead klein. Lippen, Kiun, Wangen, 
Ohren zeigen im Allgemeinen normale VerhMtnisse. 

Der Baueh, namentlieh im Vergleieh zu den Extremit~ten, gross. Die 
Ita:tt desselben wie an dem fibrigen KSrper 5dematSs und dick dureh die 
starke Entwiekelung des subeutanen Oewebes. Die "5,usseren Geniialien bieten 
nichts Abnormes. 

Die Untersuchung des SehSAelinhalts war it: Folge der erwiihnten Ver- 
letzung nut in nnvotlkommener Weise mgglieh; doch konnte immerhin fest- 
gestellt werden, dass die Ifirnhiiute ein ganz normales Ansehen hatten. 
Aueh die Nerven der Basis verhie]ten sich normal, ebenso verl:ingertes 5Iark, 
Pens und das kleine Gehirn. Da der Verlust an Grosshirnmasse wesenttich 
die Marksubstanz und die Windungen betraf, ]iess sieh auch erkennen, dass  
die  V e n t r i k e l  n u t  g a n z  u n b e d e u t e n d  e r w e i t e r t  waren.  Die vor- 
handenea Theile des Grosshirns ersehienen nieht verS, ndert. 

Die Untersuehung der innereu Organe ergab nieht viel Bemerkens- 
werthes. Thyreoidea und Thymus waren nieht auffaltend gross und ersehie- 
hen aueh auf dem Sehnitt ohne Verfmdemngen. Die Gebilde der Brust- 
nnd BauehhShle, sowie die inneren Genitalien boten naeh Lage, Form und 
Bau keinerlei Abnormit~iten. Ebenso ersehienert (aueh bei der mikroskopi- 

sehen Untersuehung) der Sympathicus und die grSsseren Nervenstiimme 
normal. - -  

Das Ske le t .  

Die auffS~lligste Abweiehung bietet das Sehi~deldaeh, welches, wie sehon 
oben bemerkt, noeh fast durehweg b~utig ist. Nach Entfernung' des Gehirns 
fieleu die Weichtheile gSnztich zusammen and bildeten eine dieke faltige 
Membran, welebe die Schgdelbasis deekt. Der eigenthfimliehe Anbliek wird 
dutch die mitgetheilte Fignr gut wiedergegeben (Tar. XII.). 
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Von s'~mmtlichen Deckknochen ist nur die Pars frontal, des Stirnbelns 
angelegt. Aber aueh sie stellt eine so feine, pergamentartig knitternde 
Sehicht dar~ dass es schon einer gewissen Aufmerksamkeit bedarf, um sie 
als Knochensubstanz zu erkennen. 

Die Seh~.de]basis ist dagegen vollkommen ausgebildot. Die vordere 
Sch~,delgrnbe ist finch, die mittlere and die hintere sind tief. 

Wespenbein, Sehl~fenbeine, Pars basil, und condyl, des Hinterhauptbeins 
entspreehen den GrSssenverh~ltnissen, die man bei 8monatlichen Frfichten 
findeto Sie sind s~mmtlich verknSchert. Die Knochensubstanz ist jedoch 
sehr dfinn und brfiehig; namentlieh stellt die Orbitalp]atte des Stirnbeins 
eine ungemein schra~chtige Lage yon Knochenmasse dar. Das Siebbein ist 
noeh ganz knorplig; die Crista zlemlich hoch. 

Auf dem Saglttalschnitt bemerkt man einen breiten Sphenooecipital- 
knorpe]. Die intersphenoidale Synehondrose besteht ebenfalls noeh in be- 
tr~ehtlicher Breite. Der erstere geht in den Deckknorpel des Clivus fiber; 
der Clivus ist steil. Die Entfernung yon dem Foram. tonga, bis zu dem 
Proc. elin. post. betr~gt 1~8 em, yore For. magn. bis zur NasenwurzeI 4,8, 
yore Proe. clin. post. bis zur Nasenwurzel 3~7 em. 

Nasen-, Pflugschaarbein, Muscheln normal. Stirn-Nasenwinkel stumpf. 
Gaumenbeine verknSehert. Das Gesichtsskelet wurde nieht prhparirt, scheint 
aber, soweit es sieh beurtheilen l~sst, ohne Abnormit~ten. 

Im oberen Theil der Brustwirbels~ule finder sieh eine geringe SkoIiose 
mit der Convexit~t nach links; sonst ist das Verha]ten der Wirbels~ule ein 
normales. Die einzelnen WirbelkSrper haben grosse Knoehenkerne, die aus 
brfiehiger Knoehensubstanz bestehen und yon noeh relativ mhehtigen Knorpel- 
massen eingeschtossen sind. Die Bogen und die QuerfortsS, tze sind noch 
ganz knorplig. 

Der Thorax ist im A]Igemeinen rege]reeht gebildet, auch das Brustbein 
zeigt keinerlei Abnormil~ten; es ist vollkommen knorplig. Die Rippen 
setzen sieh in normaler Weise an das Sternum an. Es besteht keine Auf- 
treibung an der Knoehenknorpelgrenze, dagegen zeigen die knSehernen Theile 
der Rippen hier und da knotige and spindelfSrmige Ansehwellungen ~ihnlich 
denen, welehe man nach geheilten Fraeturen vorfindet. Die Rippen bestehen 
im Allgemeinen aus rSthlieher, zerreiblicher Knochensubstauz; die aufge- 
lriebenen Stellen sind gelblieh und hart. 

Die Gestalt des Beekens weicbt nicht yon der dem Neugebornen eigen- 
thfimliehen ab. Der Hake horizontale Schambeinast zeigt einen friseherL 
(vermuthlich w~hrend der Geburt entstandenen) Bruch. Die aufsteigeuden 
Aeste sind knorplig. Im Sitzbein ein m~ehtiger Knoehenkern. Das Darm- 
bein in grossem Umfang verknSchert~ nur die peripherisehen Theile bestehen 
noeh aus Knorpel. Unbedeutende Knochenkerne in Kreuz- und Steissbein. 
Die Knochensubstanz ist fiberall sehr brfiehig. 

Nit dieser grossen Brfichigkeit hf, ngen die zahlreiehen Verunstaltungen 
tier Extremit~teu zusammen, welehe arts tier beigegebenen Abbildung zu er- 
sehen sind. 

24* 
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De," linke Humerus ist kurz und dick, seine Snbstanz '~tusserst nach- 
giebig; die knorpligen Epiphysen sind gut entwickelt. Radius und Ulna 
sind stark gekrfimmt, die ConvexitS~t der Kr(immung sieht nach aussen. Eine 
Fractur besteht an diesen Knoehen nicht. Die Handwurzel knorplig, Meta- 
carpus und Phalangen in ann~hernd normaler Weise verknSehert. 

Die rechte obere Extremit~it gleieht im Allgemeinen der linken, nur 
finder sieh ein friseher Brueh im unteren Drittel des Humerus. Die Knoehen 
des Vorderarms zeigen eine starke Verbiegung. 

Die Form der SchulterblS~tter weicht nicht yon der Norm ab. Sic zeigen 
noeh einen 0~2, am Angul. seap. 0,9 breiten knorpliggn Rand; die Spina ist 
~'erknSchert. 

An dem linken OberschenkeI bemerkt m a n e i n e  Infraction im oberen 
Drittel; seine Form ist wie die des Unterschenkels ausserordentlicb plump. 
Die Tibia ist unterhalb der Mitte eingeknickt; der stumpfe Kniekungswinkel 
ist naeh hinten often. Die Fibula ist stark gebogen. Auf dem Durehschnitt 
findet sich im oberen Theil der Tibia eine ovule, grosse HShle, die yon 
einer sehr dfinnen peripherisehen Knoehensehale bedeckt wird. SpongiSse 
Substanz ist nut in sehr kfimmerlieher Weise entwiekelt. Das ~Iark ist im 
Allgemeinen yon rother FSrbung, stellenweise reich an Fett. 

Der reehte Obersehenkel ist in der Mitte gebroehen. Die knorpligen 
Epiphysen beider Femora sind in dem VerhS, ltniss zu den Diaphysen mgehtig, 
aber sonst normal. Die Troebanteren kno@lig. 

Die Diaphyse der reehten Tibia ist yon der oberen Epiphyse gelSst. 
Der Knochen selbst zeigt in der Mitte eine noch st'~rkere Kniekung als der 
der linken Seite, auch die Verkrfimmung der Fibula ist rechts starker aus- 
gesproehen als links. 

Die Fusswurzel knorplig. Die Metatarsalknoehen weisen wohl ausge- 
bildete Diaphysen auf. Kleine Knoehenkerne in den Zebenphalange a. 

Von dem Verh~ltn~ss dei �9 Epiphysen zu der Diaph:fse geben die folgen- 
den (an dem in Spiritus eonservirten Pr~iparat genommenen) 3Iaasse der 
llnken Tibia eine Vorstelhlng: 

GesammtlS~nge der Tibia . . . . . . . . . . . . . .  3 cm 
Oberc Epiphyse . . . . . . . . . . . . . . . . .  0,8 - 
Untere Epiphyse . . . . . . . . . . . . . . . .  0,6 - 
GrSsste Breite des Knoehens in der Oegend der Tuberos. 0~8 - 

fiber dem unteren Epiph1~'senknorpel 0,6 - 
tier oberen Epiphyse . . . . . . . . . .  i 

unteren Epiphyse . . . . . . . . . .  0,8 - 
Grgsster Dickendurehmesser des Knochens . . . . . . .  0,9 - 

der oberen Epiphyse . . . . .  0,8 - 
unteren Ep]physe . . . . .  0,6 

Zu der mikroskopischen Untersuchung des Skelets konnte 
ieh einige Rippen, die linke Tibia sowie Theile der Anlagen 
der Stirnbeine verwenden; dieselbe wurde sowohl an in Spiritus 
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aufbewahrten unentkalkten als auch an Stricken vorgenommen, 
die dutch einen kurzen Aufenthalt in Miiller'seher Fltissigkeit 
ihres Kalkgehalts grSsstentheils beraubt waren. 

Das h~iutige Seh~deldaeh erwies sieh im A llgemeinen als 
eine bindegewebige zellenarme Membran. Da wo sieh die Pars 
front, des Stirnbeins anlegt, waren zellige Elemente in grSsserer 
Zahl vorhanden und in diesem zellenreieheren Theil fanden sieh 
kleine, vollkommen verkalkte Knoehenpl~ittehen, deren Struetur 
nieht yon der des normalen kindliehen Knoehens abweieht. 

Es handelt sieh nieht um eine zusammenh~ngende Lage yon 
Knoehensubstanz, sondern um vereinzelte, nut an wenigen Stellen 
um netzf6rmig mit einander verbundene B~lkehen, an deren 
Peripherie sieh grosse polygonale Osteoblasten anhiiufen. Die 
Lgngsaxe desselben ist zu der der Knoehenpl~ittehen senkreeht ge- 
riehtet; vielfaeh bilden sie einen epithelfihnlichen Belag auf den 
Knoehenbalken. Zwisehen den Zellen bemerkt man eine nieht 
sehr reiehliehe hyaline Intereellularsubstanz, die yon bindegewe- 
bigen Fasern durehzogen wird. 

An cler inneren Fl'~ehe der Knoehenleisten finden sieh mit- 
unter vielkernige Riesenzellen in Howship'sehen Laeunen. 

Der Knorpel der oberen Epiphyse der Tibia zeigt auf Lgngs- 
sehnitten sowohl in dem Bereieh der kleinen, regellos zerstreut 
liegenden Knorpelzellen als aueh gegen die Ossifieationsgrenze 
hin.keine Abweiehungen yon der Norm. Die Zone der s~ulen- 
artig angeordneten grossen Knorpelzellen, die Zone der vorliiufi- 
gen Kalkinfiltration ist in gehSriger Breite und Ausbildung vor- 
handen, die Grenzlinie des Knoehens gegen den Knorpel verl~iuft 
in gerader i~iehtung, die prim~ren MarkrSume sind regelm~issig 
gebildet. 

Im Allgemeinen ist aueh die Beschaffenheit des unteren 
Epiphysenknorpels eine normale; doch zeigt derselbe an seiner 
hinteren Fl':iche einen feinen Spalt, weleher fiber der Ossifica- 
tioasgrenze unter dem Periost beginnt, schr~ig naeh unten und 
vorn verliiuft und in geringer Entfernung von dem Perichondrium 
in dem allseitig waehsenden Knorpel endet. Diese Fissur [st 
fast iiberall yon dichtgedr'~ngten kleinen Rundzellen ausgefiillt. 
Die Knorpelkapseln sind in ihrem Bereieh hie und da erSffnet 
ohne dass die blossgelegten Zellen eine auffallende Ver~inderung 
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erkennen liessen. Die Grundsubstanz des Knorpels ist in der 
niichsten Begrenzung des Spalts feinkSrnig, trfibe, w~hrend sic 
sonst eine hyaline, yon Mnen Streifen durchzogene Masse dar- 
stellt. Die L:~ingsaxe tier Knorpelzellensiulen weieht in dem 
kleinen, durch die Fissur yon der ttauptmasse abgetrminten 
hinteren und ~usseren Bruchsffick der Epiphyse betr:~iehtlieh yon 
der eigentliehen Richtung ab ; sic steht fast senkrecht zu derselben. 

Ein zweiter, weir kfirzerer Spalt finder sieh in der Mitte 
des Epiphysenknorpels; auch er ist yon LymphkSrperchen 5;hn- 
lichen Elementen erffilltl). 

Sehr auffallend gestalten sieh die Verh'~ltaisse tier Diaphyse, 
insbesondere soweit dieselbe den enehondral gebildeten Knoehen 
vorstellt. 

I)er weitaus gdisste Theil derselben besteht nehmlich gar 
nicht aus Knoehen, sondern aus einem yon mehreren unregel- 
m'~ssig gebildeten kleinen HShlen durchsetzten Markgewebe, in 
dem man f6rmlieh mit M/ihe einige aus der bekannten, den 
kindliehen Knochon eharakterisirenden gefleehtartigen Knochen- 
substanz bestehende Biilkehen zu Gesicht bekommt. Die spiir- 
lichen Knoehenthoilchen sind verkalkt; einzelne zeigen eine 
sehmale unverkalk~e Randzone. 

Die Mehrzahl der das Geriist der Tibia zusammensetzenden 
Pfeiler besteht aus den ausserordentlich breiten Knorpelresten, 
den Riehgungsbalken, welchex~ sieh nur ganz feine Si~ume jungen 
Knoehengewebes angelegt haben. Dieses anffallende Missver- 
h~fltniss zwisehen Knorpelresten und neugebildetem Knoehen fin_ 
det sich am ausgesproehensten in den an die Ossifieationslinie 
grenzenden Absehnitten, doch trifft man aueh in den mehr cen- 
tral gelegenen Partien tier Diaphyse sehr breite Knorpelstti&e 
ohne jede bemerkenswerthe Anlagerung yon Knochensubstanz. 

Der Bauder  Knorpelreste sowohl wie die Zusammensetzung 
der sic ums':iumenden ~nsserst schmalen Zone noch kalklosen 
Knoehengewebes zeigen im Einzelnen durehaus niehLs UngewShn- 
liches. Von einer metaplastisehen Ossification ist hier Niehts 
wahrzunehmen. 

i) Diese Fissuren sind wohl traumatischen Ursprungs; vermuthlich sind 
sic kurz vor dem Absterben des FStus~ viel]eicht im Beginn tier Ge- 
butt, zu Stande gekommen. 
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Etwas besser als um die enahondrale steht es um die Kno- 
chenbildung im Periost, obwoh| auch hier nur eine ausserordent- 
lich dfinne Schale producirt worden ist. Jedoch verdaukt der 
Knochen Alles was er an Festigkeit besitzt eigentlich nur den 
yon dem Periost gelieferten Theilen. Abnormitgten der Structur 
zeigen die in der Knochenhaut gebildeten Pl~ttchen ebenso 
wenig wie die kfimmerlichen auf Kosten des Knorpels entstan- 
denen B~lkchen. Die ersteren sind fast iiberall mit einem 
regelm~issigen Belag gut ausgebildeter Osteoblasten besetzt, w'~h- 
rend die letzteren sich nur yon kleineren Zellen nnd obendrein 
h~iufig in sehr mangelhaffer Weise bedeckt erweisen. 

Entsprechend den fsiiher erw~hnten Knickungsstellen ist das 
Periost (an der concaven Seite der Krfimmung) stark verdickt. 
In dem zelienreichen Gewebe finden sich betriichtliche Massen 
hyalinen Knorpels, die sich dh'ect zu Knochen umgestalten. In 
einiger Entfernung yon der Infractionsstelle zeigt das Periost 
eine normale Besehaffenheit. 

Das Knochenmark bietet auffallende Verh~Itnisse nicht dar. 
Es ist im Allgemeinen reich an kleinen Markzellen. Anzahl 
und Vertheilung der 0ste0klasten, sowie die Anordnung und der 
Bau der Blutgef/isse weichen nieht yon dem GewShnliehen ab. 

Die mikroskopische Untersuchung einiger Rippen ergab ein 
den eben geschilderten Verh~iltnissen durchaus entsprechendes 
Resultat. Epiphysenknorpel und Ossificatioasgrenze zeigen ein 
durchaus normales Verhalten. Die Verkalkung der neugebildeten 
Knochensubstanz ist eine ganz regelrechte. Dagegen f'~llt auch 
hier die ganz enorme Breite der Knorpelreste auf, die zu den 
angelagerten kiimmerlichen Knochensehichten in gar keinem 
Verh~iltniss stehen. Die fertige Knochensubstanz ist von nor- 
maler Besehaffenheit. 

Das Periost ist meist dick und zellenreich. Im Zusammen- 
hang mit den an den Rippen besonders zahlreichen Infractionen 
findet sich hier viel Knorpel gebilde L dessen metaplastische Um- 
wandlung zu Knochensubstanz auf den Sehnitten leicht zu ver- 
fo]gen ist. Aber auch in den eentraten Partien der Rippen 
trifft man auf Knorpelinseln, die offenbar yon dem Markgewebe 
producirt sind und deren Entstehung ebenso wie die periostalen 
Knorpelmassen auf Knickungen des Knochens zuriickgeffihrt wet'- 
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den muss. An den bei der Betrachtung des Skelets auffallenden 
knotigen Ansohwellungen der Rippen linden sich dieke periostale 
Knochenlagen, die wohl nichts Anderes als Residuen geheilter 
intrauteriner Fracturen odor /nfraotionen darstellen; zu tier son- 
stigen Armuth des Skelets an Knoehenbalken bilden sic einen 
merkwiirdigen Gegensatz. 

Das Mark der Rippen zeigt ebenso wenig wie das der 
Tibia irgend welche Merkmale, die eine besondere Erw/ihnung 
verdienten. 

Die hervorstechendste Eigenthiimliehkeit des mitgetheilten 
Fal les  ist offenbar in der ausserordentlieh mangelhaffen Anbil- 

dung von Knoehensubstanz, in einer ansserordentlieh unvollkom- 
menen LeiStung der Gewebe gegeben, aus welcheil das Skelet 
hervorgeht. Verhiiltnissmgssig am wenigsten erseheint das Periost 
des Stammes und der Extremit~iten in seiner knochenerzeugen- 
den Kraft beeintriichtigt, am grSssten ist der Ausfall in der 
Matrix des Seh'~deldaehs, we fast gar keine Knochensubstanz 
produeirt worden ist. 

Sehwerwiegende Strueturveriinderungen, welche als Ursache 
dieser mangelhaften Production ausgesproehen werden k6nnten, 
sind in den ossifidrenden Geweben trotz aller Bemiihung nieht 
aufgedeekt worden; desto leichter sind ihre Folgen verstiindlieh: 
die Verkiirzung der Extremit~tten; die zahlreiehen Fraeturen und 
Verkr{immungen des Skelets. 

Wenn nun aueh der gussere Itabitus, das gerhalten der 
Haut, die kurzen Extremit/tten dazu auffordern die beschriebene 
Erkrankung der sogenannten fStalen Rachitis zuzureehnen, so er- 
gab dosh die genauere Untersuehung zu vide Abweiehungen yon 
der gewShnliehen Erscheinnagsweise dieser Affection, als dass 
diese Bezeichnung gestattet wiire. 

Diese Abweiehungen werden aus einer kurzen Gegeniiber- 
stellung der wesentlichen Merkmale des Skelets bei beiden Krank- 
heitsformen alsbald ersiehtlich. 

Zu den charakteristischen Besonderheiten der fStalen Rachitis 
gehSrt bekanntlieh znn'achst die auffallende Ktirze der Diaphysen 
bei starker Entwickelung tier Epiphysen. Aber die Knoehen 
sind durchaus nieht welch und br~ehig wie die des oben geschil- 
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derten Skelets, sondern im Gegentheil dicht und lest. Die mikro- 
skopischen Untersuchungen, welche insbesondere yon H. M Jill e r ~) 
und E b e r t h  ~) ausgeffihrt worden siud und welehe ieh dutch die 
Analyse zweier im hiesigen patholog. Museum befindlieher Fflle 
(1 veto Mensehen, 1 veto Kalb) auf's Neue best~itigen kann, 
haben wiehtige Veriinderungen an tier Ossificationsgrenze ergeben. 
Es zeig~ sich, dass die normale Proliferation der gnorpelze!len, 
die Reihenbildung u. s. w. fehlen; die Zellen sehen an der Ossi- 
fieationsgrenze genau so spindelf6rmig aus wie entfernt yon der- 
selben in dem allseitig wachsenden gnorpel. Man hat sogar 
festgestellt, dass sieh mitunter zwisehen Knorpel und Knoehen 
eine bindegewebige fibrill~tre Schieht vom Periost aus eindr~tngt, 
dass also yon einer normalen enehondralen Knoehenbildung nieht 
die Rede sein kann. 

Die Besehaffenheit des ossificirenden Knorpels stebt demge- 
m~ss in sehr lebhaffem Oegensatz zu dem was soeben besehrieben 
wurde. Bei dem yon mir genauer besprochenen F6gus sind die 
der Ossification vorangehenden Verfinderungen des Knorpel- 
gewebes s~immtlich in ganz regelreehter Weise eingetreten; was 
fehlt ist lediglieh die Auflagerung junger Knochensubstanz aus 
den prim/iren Markr/iumen. 

Der Untersehied in der periostalen Knoehenbildung ist in 
beiden F/illen zwar nur ein gradneller. Abet ein Untersehied 
tritt doeh aueh bier hervor: bei der oben gesehilderten Erkran- 
kung ist die Knoehenbildung yon Seiten des Periosts ganz 
a u s s e r o r d e n t l i c b  m a n g e l h a f t  - -  ieh erinnere an den gross- 
artigen Defect des Seh[ideldachs - - ,  bei der Raehitis foetalis sind 
die Ossifieationsvorg~nge im Periost d u r e h a u s  normal .  

Eiae sehr wichtige Differenz zwischen tier in t~ede stehenden 
Affection uad der f6talen Rachitis ist in dem Verhalten der 
Seh~idelbasis gegeben. Bekanntlieh ist die yon V i r e h o w  3) als 
Ursaehe der eretinistisehen Seh/ideltbrm naehgewiesene pr~imature 
Synostose zwischen Grund- und Keilbein aueh in der Mehrzahl 

~) Wiirzburger meal. Zeitscbr. Bd. i. 1880. 
~) Die f6tale Raebitis u. ihre Beziehung. zum Cretinismus. Festschrift. 

1878. 

�9 ~) Oes. Abhandl. i856. S. 975. Unters. fiber die Entwickelung des Sehf.del- 
grundes. Tar. IV. Fig. 7. 
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dee F/ille yon richtiger gachi t i s  feet. gefunden worden, bei wel- 

then man darauf  geachtet  hat  und sie gilt  mit  Recht als eines 

der charakteris t ischen Merkmalo dieser Affection. 

In unserem Falle ist yon oiner sotchen vorzeitigen Ver- 

kniScherung nichts zu bemerken. Die Synchondrosen der Schiidel- 

basis sind in normaler  Breite und Beschaffenheit vorhanden. 
Die angeffihrten Unterscheidungsmerkmale scheinen mir  

wichtig genug, um die Trennung der erSrterten Erkrankungsform 

v o n d e r  gewShnliehen fStalen Rachit is  zu begrfinden. Der fi'ag- 

liehe Fal l  ist  mit  einigen iihnlichen, welche bisher fast immer  
mi t  der Rachit is  foetal, zusammengeworfen sind, in eine beson- 

dero Kategorie zu vereinigen, f/it welche sich der zuerst  yon 

V r o l i k ' )  gebrauchte ,  nichts pr~ijudicirende Name ,,Osteogenesis 

imperfecta" empfehlen diirfte. 

Wie eine genauere Durchsicht  der Literatur  zeigt, sind Fiillc 

yon Osteogenesis imperfecta nicht  so ganz selten. Die haupt-  

siichlichsten, welche im Wesent l ichen mit  dem oben abgehan- 

delten fibereinstimmen (nur scheinen bei einigen die Defecte des 

Sch'adeldaehs eher durch Hydrocephalus als dutch einfache Aplasie  
bedingt), habe ich im Folgenden kurz zusammengestel l t .  

Vor hllem gehSrt ein in den kbhandlungen fiber fStale Raehitis 5fter 
citirter Fall yon Bordenave  ~) hierher. 

Der 7monatiiche miirmliche FStus maass vom Scheitel his zu den Fer- 
sen~ welche das GesfLss berfihrten~ 9 Zolt 6 Linien. Die vorderen Glied- 
maassen, welche B~rentatzen glichen, maassen yon der Sehulter bis zur 
Spitze des Nittelfingers 2 Zoll 9 Linien. Die unteren waren stark nacb 
aussen gekr/immt und stiessen mit ihren Spitzen dieht unter dem Hodensack 
zusammen. 

Vorzfiglieh bemerkenswerth war die at.tsserordent]iehe Weiehheit aller 
Knoehen. Der Sch~del war ganz ohne Soliditftt und nahm jede Gestalt an. 
Durch das Geffihl konnte man keinen kntlitzknochen, selbst nieht den Unter- 
kiefer entdeeken. Ebenso biegsam waren der Stamm und die Gliedmaassen, 
nut die WirbelsSmle hatte einige Festigkeit. 

Bei der Untersuehung ergab sieh, class der SchS.del beinahe blos eia 
h~utiger Sack war, der besonders an tier Grundfliiehe einige kleine unregel- 
mgssige Knoehenkerne enthielt. An Stelle der Scheitelbeine fandert sieh nut" 

1) 8iehe unten. 
=) Mdm. des savants dtrang. T. IV. Es ist mir nieht mSglich gewesen, 

des Original einzusehen; ich gebe deshalb den yon J. F. Meckel ver- 
fertigten Auszug (l. i. c. S. 30). 
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einige netzf5rmige Knochenpunkte~ welehe nicht yon einem Mitte]punkte aus- 
gingen, sondern mehrere tIaufen bildeten~ deren jeder einen netzfSrmigen 
Mittelpunkt hatte. Im Stirnbein land sieh nut in der Gegend der StirnhScker 
ein leichter Anfang yon VerknScherung. Im Hinterhauptsbein zeigten sich 
~Tier VerknScherungspunkte~ yon denen der in der Sehuppe befindliche sehr 
klein war. Aehnlich verhielt sich das Keilbein. Die Schlafschuppe war noeh 
durehaus hiiutig, das Felsenbein zwar verknSchert, aber schwammig und bieg- 
sam. Das gieehbein war noeh ganz h~utig. Alle Antlitzknochen mit Aus- 
nahme des Ober- und Unterkiefers erschienen ganz h~utig. 

Die Wirbel waren am meistea ausgebildet, aber welch. Die Rippen in 
zwei Dritttheilen ihrer Lange kn5chern, abet schwammig und zu dick~ das 
Brustbein enthielt noeh keinen Knochenkern. Die Sehulterbl~tter fanden 
sich zu diek~ die Oberarmbeine zu dick und kurz. Die letzteren bestanden 
aus mehreren, dutch Knorpel verbundenen Stricken, das rechte aus drei, das 
linke aus zweien. Ebenso waren die gekrfimmten Vorderarmknochen aus 
mehreren Stricken gebildet. Aueh die stark gekrfimmten Ober- nnd Unter- 
sehenkelbeine waren aus mehreren Stricken gebildet~ die auf dieselbe Weise 
verbunden waren. Im reehten Schienbein fanden sieh drei, im linken ,zier. 

Die Substanz aller Knochen war weieh~ rSthlieh, locker. Gedrfiekt er- 
goss sie eine blutlge Flrissigkeit und getrocknet wurde sie grau und zerreih- 
lieh~ ohne jede Spur yon Faserung. Die Beinhaut war etwas verdickt und 
sehr roth. 

B o r d e n a v e  vergleieht das Skelet dieses FStus treffend mit dem be- 
kannten der Mme. Supiot, dem noeh heute in jedem Lehrbuch angefrihrten 
klassisehen Beispiel der Osteomatacie. 

Wenn wir yon dem nur unvollkommen beschriebenen~ aber wohl hier- 
hergehSrigen Fall yon Henke l l ) ,  sowie yon den dutch C h a u s s i e r  2) theils 
referirten, theils beobachteten F~llen yon zahh'eiehen Fracturen bei FSten, 
die vie!leicht ebenfalls auf nnvollkommener Ausbildung tier Knochensubstanz 
beruhten~ absehen, so bleihen noch die folgenden als sichere F~ille yon Osteo- 
genesis imperfecta zu erw~hnen. 

ZuvSrderst eine sehr genaue Beobachtung yon J. F. Meckel~).  
Es handelte sich um einen weiblichen FStus, dessert Sch~del sich so 

weich anfrihlte~ dass gar keine oder nur hSehst drinne Knoehen vorhanden 
zu sein sehienen. In der That erwies die Untersuchung die Sch~delknoehen 
a]s ausserordentlieh d/inn und klein, die meisten an vielen Stellen (w~hrend 
der Geburt) gebrochen, ausserdem dutch weite h~,utige R~ume yon einander 
entfernt~ in welchen sich viele einzelstehende ~ahtknoehen fanden. Das 
G e h i r n  zeigte~ de r  u n v o l l k o m m e n e n  E n t w i c k e l u n g  de r  S c h e i t e l -  
k n o c h e n  u n g e a e h t e t ,  k e i n e  S p u r  you  W a s s e r k o p f .  Das Nerven- 
system war im Allgemeinen regelm~issig gebildet. 

J) Neue reed. u. ehirurg. Anmerkungen. 2. Samm]. 1772. S. 57. 
2) Bulletin de ta Facultd de todd. de Paris. Tome :III. p. 302. 
~) Anatom.-physiol. Beobaeht. u .  Unters. 1822. S. 9. 
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Eine enorttle Zahl (43) Fraetnren land sieh an den Rippen. Die 
meisten waren fdsch, vermuthlich erst w~hrend der Geburt entstanden. Nut 
sehr wenig erschienen theilweise odor vhllig geheilt. Die Wirbelsiule er- 
schien im kllgemeinen normal; nur der Endtheil, namentlieh soweit er dureh 
die Sehwanztheile gebiLdet wird, zu lang. Die Brnstbeine sehr lung, breit, 
ohne Knoehenkern. Die Schulterbliitter waren sehr verbogen , zu dick, viel 
zu wenig x'erknhchert, das rechb zeigte elnen frisehen Querbrucli. 

Die Gliedmaassen waren zu kurz und dick. Weder yon einer Abthei- 
lung in Ober- und Vorderarm, noeh in Ober- und Unterschenkel zeigte sich 
ausser einer ~aehen queren Vertiefung an der innerea und vorderen Fliche 
der unteren Gliedmaassen eine Spur. Die Finger waren kfirzer und dicker 
als die Zehen. Beiderseits Klumpffisse. Die Knochen der Extremititen 
zeigten versehiedene Brfiche, theilweise sehr starke Verbiegungen und Auf- 
treibungen der Epiphysen, Im Beckon war die Verknhcherung sehr zurfiek. 
- -  Die Schilddrfise war vergrhssert. - -  

S a n d i f o r t  ~) besehreibt das Skelet eines Fhtus, dessert Knoehen so 
welch waren, dass sie sieh ohne Crepitatbn in jeder Riehtung biegen liessen. 
Die Rippen zeigten zahh'eiehe k notigo Verdickungen, welehe S a n di f o r t auf 
geheilte Fracturen zurfiekffihrt. Das Beeken hatte die Form des osteomala- 
eischen. Starke Verbiegung der Femora; reehts bilden die in der Nitte 
eingekniekten H[dften des Knoehens fast einen reehten Winkel mit einander. 
Aueh die Unterschenkelkuochen sind stark gekrfimmt. Des Weiteren finden 
sich an den Knoehen der unteren Extremitfiten wie an den Rippen An- 
schwellungen in ]3'olge eonsolidirter Fraeturen. Oberarmbelne, gudius ~md 
Ulna weisen gthnliche Difformit~ten auf. Hand- und Fussknoehen normal. 
ttydroeephalus; hydroeephaliseher SehSdel. - -  

J. S e h m i d t  und E. Wagner ' - ' )  untersuehten ein Kind, welches nur 
1�89 Stunden gelebt hatte. Schon wihrend der Geburt war ein eigenthfim- 
liehes Knistern und Crepitiren in allen Knoehen aufgefallen. Dieselben waren 
ausserordentlieh biegsam; sie zoigten zahlreiehe, theils 6--8 Woehen alto 
nnd durch Callus ~ereinigte, theils frisehe Fracturen. Die Knoehensubstanz 
war ausserordenttieh brfichig and so marbe, dass t in leichter Druek mit dem 
Fingernagel genfigte um sic zu zerbreehen. Die gpiphyse@norpel ersehieneu 
aueh be ide r  mikroskopisehen Untersuch}mg normal. 

Das Gehirn ohne jede Verinderung. Der Sehiidel jedoeh bestand aus 
zahlreiehen kleineren und grSsseren, sehr dfinnen uad brfiehigen Kaochen- 
plittehen, welehe dutch eine der I)ura mater iihnliehe ttaut zusammen- 
hingen. 

E. W a g n e r  fahrt diese ,,angeborne nleht syphilitisehe Atrophic des 
ganzeu Skelets" auf Verinderungen der KnoohenkSrperehen zurfick. Doch 
gebt aus seiner Besehreibung nieht hervor~ um was es sich gehandelt hat. 

~) Nuseum anat. Lugd. Bat. IV. Tab. 46. 
~) Nonatssebr. f. Geburtskunde. XIV. S. 426. 
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Wie oben erw~hnt, vermuthete V r o l i k  ~) zuerst, dass die hier erSrterte 
Affection ,nit Unrecht als fStale Rachitis bezeichnet werde. Er schildert das 
Skelet eines Neugebornen, welches am 3. Lebenstage zu Grunde gegangen 
war. Das Seh~deldacb besteht aus einem Haufwerk zahlloser Scbaltknochen, 
die Fontanellen sind unregelm~ssig~ nieht auffallend welt. Trotzdem war 
Hydrocephalus vorhanden. Sch~idelbasis und Gesichtsskelet zeigen normale 
Verh~ltnisse. 

Die unvollkommene Knoehenbildung erweist sich an dem fibrigen 
Knoehengerfist dutch zahlreiehe Fracturen; namentlich Rippen und Extremi- 
t~iten sind befallen. Einige dieser Brfiehe sind friseh, andere durch Callus- 
massen vereinigt. Die letzteren bitden art mehroren Stellen fSrmliehe Ge- 
sohwfilste.. ,Sine utlo dubio singularis haee seeteti, eonditio est derivanda ex 
imperfeeta osteogenesi et quoad formam et quoad contextum osseum." 

Den Fall yon S a n d i f o r t  will V r o l i k  wegen der Weiehheit und der 
Ansehwellung dec Knoehen, sowie wegen des Verhaltens des Seh~ideldaehs 
der Osteomalaeie odor dec fStalen Raehitis zugez~ihlt wissen. In seinem Fall 
kSnnten die Knoehen nieht erweieht genannt werden, auch hS~tten sie den 
gewShnliehen Umfang. 

Es bedarf keiner ErSrterung um naehzuweisen, dass die Unterschiede 
zwisehen beiden Ske!etten , abgesehen yon der in S a n d i f o r t ' s  Fall, durch 
einen sti~rkeren It,]droeephalus beeinflussten, abweiehenden Ossification des 
Seh~ideldaehs, nut graduelle sind. Bei dem yon S a n d i f o r t  abgebildeten 
Kinde war die Knoehenbildung noeh un~TollstSmdiger, daher die Anzahl der 
Fraeturen grSsser und die Weiehheit der Knoehea auffallender als bei dem 
yon V r o l i k  besehriebenen. 

Diese Ansiebt x~ird aueh yon H e e k e r  ~) vertreten, weleher einen aus- 
gezeiehneten Fall yon Osteogenesis imperf, mitgetheilt und in riehtiger Er- 
kenntniss der Thatsaehen dem yon V r o l i k  angereiht hat. 

Nieht vSllig ausgetragenes Kind weibliehen Gesehleehts; geht am 10. Tage 
naeh der Geburt zu Grunde. FIydroeephahls; hlgdroeephalisehe Form des 
Sehiidels, der papierdiinn und in der VerknSeherung sehr zurfiekgebliebea 
ist. Niehts UngewShnliehes an der Wirbelsiiule. Das Beckon dagegen wie 
verdrfiekt, alas sehnabelfSrmige Her~orragen der Schamfuge erinnert lebhaft 
an Osteomalaeie. Am moisten verS.ndert sind die Rippen und die Extremi- 
tS~ten; die Knoeben haben hier eine rothbraune Farbe, sehen alle wio 
sehwammig alffgetrieben aus und zeigen an den versehiedensten Stellen 
knotige Hervorragungen ihrer Substan~, die mit geheilten Frae~;uren eine 
grosse Aehnliehkeit besitzem An den einzelnen Rippen sieht man 2 odor 
3 soleher Wfilste hervortreteu, die perlsehnurartig fiber einander liegen, so 
dass es den Ansehein bat,  Ms ob sie yon Br/ichen herrfihrten, die dureh 
ein und dieselbe Gewalt, welche auf den Brustkorb gewirkt hat, erzeugt 
worden seien. Ebenso zahlreieh sind diese Ansehwellungen art den Arm- 

1) Die Frueht des Mensehen u. der Siiugethiere. Tab. 91. 
2) Klinik der Geburtskunde. II. S. 84. 
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knoehen. Die unteren Extremiff~ten sind so stark verbogen, dass sie geradezu 
einen Kreis einsehliessen; die Obersehenkel sind yon allen Knoehen am 
stgrksten aufgetrieben und geben das Bild einer glasigen Osteoporose, bei 
der allerdings aueh ringfSrmige Ansehwellungen mit weniger hervorragenden 
Partien weehseln, ohne dass man aber den Eindruek yon geheilten Fraeturen 
bekgme. Tibia nnd Fibula endlich sind wie bei der Raebitis aequisita hSeh- 
sten Grades sS~belfSrmig ~,erbogen, das Knoehengeffige ist abel' gleiehm~ssiger 
als anderswo. - -  

Ueber die Ursachen der Osteogenesis impeffeeta ist nichts 
bekannt. Vrolik giebt an, dass die Eltern des yon ihm be- 
schriebenen Kindes an Syphilis litten; aueh die Mutter des yon 
Henkel erw~ihnten FStus war syphilitisch. In den iibrigen 
Fiillen ist ebenso wenig wie in dem oben geschilderten ein der- 
artiges ~itiologisches Moment aufgefunden worden. 

Erkl~trung der Abbildung. 

Tafel XII. 

Das in Spiritus aufbewahrte Skelet des besehriebenen FStus, ungef~hr 
um die H~lfte verkleinert. 


