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(Hierzu Taf. XIL)

Am 1. September 1886 wurde dem pathol. Institut durch
Herrn Dr. H. Freund eine Frucht aus dem achten Schwanger-
schaftsmonat mit der Notiz iibersandt, dass dieselbe von einer
Frau stamme, welche frither 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 erdffnet, und das Kind sei alsbald ohne Kunsthiilfe in
Kopflage ausgestossen. Beil der précipitirten Geburt riss der
Hals ein, auch der Kopf erlitt eine betrichtliche Verletzung.
Die Austreibung der Placenta erfolgte spontan.

Sectionsbefund (2. September 1836).

Weibliches, 35 cm langes Kind. Méissige dunkle Behaarung des Kopfes,
nicht sehr reiches Wollhaar an dem dbrigen Kérper. Die etwas weichen
Nigel stehen an Hinden und Fissen dber die Endphalangen hervor.

Der Hals zeigt in der Gegend des 6. Halswirbels einen weit klaffenden
Riss, welcher die Haut trennt und die Muskeln zu Tage treten lésst. Anch
das Schideldach ist quer tber dem Scheitel in grossem Umfang eingerissen,
aus dem Loch tritt Gehirnmasse; Theile des Gehirns sind schon bei dem
Transport der Leiche verloren gegangen.

Avehiv £ pathol. Anat. Bd.115. Hft. 3. 24



T2 X1

Virdiow'’s Archiv Bd. CXV”

1)

-

AR L

Wb, Schivene Aith.




308

Die Haut ist blass, stark odematis. Sie bildet an den Extremititen
dicke Wiilste, die in der Gegend der Gelenke durch circulire Furchen ficf
eingeschnitten sind. Epidermis nirgends abgeldst, keine Verfirbung der
Korperoberfliche, keine Spur von PFaulniss. Das subeutane Gewebe ist
michtig entwickelt und sehr fettreich.

Die Dxtremititen sind im Verhiltniss zu dem Kérper auffallend kurz;
Arme und Beine sind sehr plump und unférmig, aber nicht eigentlich ver-
bildet. Die Linge der rechten oberen Extremitit betrigt 7 em, die Linge
der Hand 3,5 cm, des Zeigefingers 1,6, des Mittelfingers 1,8 cm. Der Quer-
umfang der Hand 3,5 cm. Die rechte untere Extremitdt ist 8 cm lang, der
Fuss 4,5; die zweite Zehe 1. Querumfang um den Fussriicken 4 cm.

Die Maasse des Kopfes sind nicht genommen worden, da der Schidel,
wie alsbald naher zu beschreiben ist, eine Avt hiutiger Tasche darstellf, die
obendrein in Folge des Verlustes an Hirnmasse stark zusammengefallen war.

Ebensowenig wie an den Extremititen sind auch an dem udbrigen Kor-
per Missbildungen zu beweisen. Das (esicht weist nichts besonders Cha-
rakteristisches auf; die Nase ist an der Wurzel nicht eingezogen, sie ist -
weder sehr breit und platt, noch auffallend klein. Lippen, Kinn, Wangen,
Ohren zeigen im Allgemeinen normale Verhiltnisse.

Der Bauch, namentlich im Vergleich zu den Extremititen, gross. Die
Haut desselben wie an dem tbrigen Kérper ddematss und dick durch die
starke Entwickelung des subcutanen Gewebes. Die fusseren Genitalien bieten
nichts Abnormes.

Die Untersuchung des Schédelinbalts war in Folge der erwiihnten Ver-
letzung nur in unvollkommener Weise mdglich; doeh konnte immerhin fest-
gestellt werden, dass die Hirnhdute ein ganz normales Ansehen hatten.
Auch die Nerven der Basis verhielten sich normal, ebenso verlingertes Mark,
Pons und das kleine Gehirn. Da der Verlust an Grosshirnmasse wesentlich
die Marksubstanz und die Windungen betraf, liess sich auch erkennen, dass
die Ventrikel nur ganz unbedeutend erweitert waren. Die vor-
handenen Theile des (irosshirns erschienen nicht verdndert.

Die Untersuchung der inmeren Organe ergab nicht viel Bemerkens-
werthes. Thyreoidea und Thymus waren nicht auffallend gross und erschie-
nen auch auf dem Schnitt ohne Verinderungen. Die Gebilde der Brust-
nnd BauchhéGhle, sowie die inneren Genitalien boten nach Lage, Form und
Bau keinerlei Abnormititen. KEbenso erschienen (auch bei der mikroskopi-
schen Untersuchung) der Sympathicus und die grosseren Nervenstimme
normal. —

Das Skelet.

Die anffalligste Abweichung bietet das Schiideldach, welches, wie schon
oben bemerkt, noch fast durchweg hiutig ist. Nach Entfernung des Gehirns
fielen die Weichtheile ginzlich zusammen und bildeten eine dicke faltige
Membran, welche die Schidelbasis deckt. Der eigenthfimliche Anblick wird
durch die mitgetheilte Figur gut wiedergegeben (Taf. XIL).
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Von simmtlichen Deckknochen ist nur die Pars frontal. des Stirnbeins
angelegt. Aber auch sie stellt eine so feine, pergamentartig knitternde
Schicht dar, dass es schon einer gewissen Aufmerksamkeit bedarf, um sie
als Knochensubstanz zu erkennen.

Die Schidelbasis ist dagegen vollkommen ausgebildet. Die vordere
Schadelgrube ist flach, die mittlere und die hintere sind tief.

Wespenbein, Schiafenbeine, Pars basil. und condyl. des Hinterhauptbeins
entsprechen den Grossenverhiltnissen, die man bei 8monatlichen Frichten
findet. Sie sind simmtlich verkndchert. Die Knochensubstanz ist jedoch
sehr ddnn und brdchig; namentlich stellt die Orbitalplatte des Stirnbeins
eine ungemein schmichtige Lage von Knochenmasse dar. Das Siebbein ist
noch ganz knorplig; die Crista ziemlich hoch.

Auf dem Sagittalschnitt bemerkt man einen breiten Sphenococeipital-
knorpel. Die intersphenoidale Synchondrose besteht ebenfalls noch in be-
triichtlicher Breite. Der erstere geht in den Deckknorpel des Clivus iiber;
der Clivas ist steil. Die Entfernung von dem Foram. magn. bis zu dem
Proc. ¢lin. post. betrigt 1,8 cm, vom For. magn. bis zur Nasenwurzel 4,8,
vom Proe. clin. post. bis zur Nasenwurzel 3,7 cm. .

Nasen-, Pflugschaarbein, Muscheln normal. Stirn-Nasenwinkel stumpf.
Gaumenbeine verkndchert. Das Gesichtsskelet wurde nicht priparirt, scheint
aber, soweit es sich beurtheilen lisst, ohne Abnormitéten.

TIm oberen Theil der Brustwirbelsiule findet sich eine geringe Skoliose
mit der Convexitit nach links; sonst ist das Verhalten der Wirbelsiule ein
normales. Die einzelnen Wirbelkérper haben grosse Knochenkerne, die aus
briichiger Knochensubstanz bestehen und von noch relativ machtigen Knorpel-
massen eingeschlossen sind. Die Bogen und die Querfortsitze sind noch
ganz knorplig.

Der Thorax ist im Allgemeinen regelrecht gebildet;, auch das Brustbein
zelgt keinerlel Abnormititen; es ist vollkommen knorplig. Die Rippen
setzen sich in normaler Weise an das Sternum an. Es besteht keine Auf-
treibung an der Knochenknorpelgrenze, dagegen zeigen die kndehernen Theile
der Rippen hier und da knotige und spindelférmige Anschwellungen &hnlich
denen, welche man nach geheilten Fracturen vorfindet. Die Rippen bestehen
im Allgemeinen aus réthlicher, zerreiblicher Knochensubstanz; die aufge-
iriebenen Stellen sind gelblich und hart.

Die Gestalt des Beckens weicht nicht von der dem Neugebornen eigen-
thiimlichen ab. Der linke horizontale Schambeinast zeigt einen frischen
(vermuthlich wihrend der Geburt entstandenen) Bruch. Die aufsteigenden
Aeste sind knorplig. Im Sitzbein ein michtiger Knochenkern. Das Darm-
bein in grossem Umfang verkndchert, nur die peripherischen Theile bestehen
noch aus Knorpel. Unbedeutende Knochenkerne in Kreuz- und Steisshein.
Die Knochensubstanz ist dberall sehr brichig.

Mit dieser grossen Briichigkeit hingen die zahlreichen Verunstaltungen
der Extremititen zusammen, welche aus der beigegebenen Abbildung zu er-
sehen sind.

94
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Der linke Humerus ist kurz und dick, seine Substanz #usserst nach-
giebig; die knorpligen Epiphysen sind gut entwickelt. Radius und Ulna
sind stark gekrimmt, die Convexitit der Krimmung sieht nach aussen. FEine
Fractur besteht an diesen Knochen nicht. Die Handwurzel knorplig, Meta-
carpus und Phalangen in annihernd normaler Weise verkndchert.

Die rechte obere Extremitit gleicht im Allgemeinen der linken, nur
findet sich ein frischer Bruch im unteren Drittel des Humerus. Die Knochen
des Vorderarms zeigen eine starke Verbiegung.

Die Form der Schulterblatter weicht nicht von der Norm ab. Sie zeigen
noch einen 0,2, am Angul. scap. 0,9 breiten knorpligen Rand; die Spina ist
verkndchert. )

An dem linken Oberschenkel bemerkt man eine Infraction im oberen
Drittel; seine Form ist wie die des Unterschenkels ausserordentlich plump.
Die Tibia ist unterhalb der Mitte eingeknickt; der stumpfe Knickungswinkel
ist nach hinten offen. Die Fibula ist stark gebogen. Auf dem Durchschnitt
findet sich im oberen Theil der Tibia eine ovale, grosse Hohle, die von
einer sehr dinnen peripherischen Knochenschale bedeckt wird. Spongidse
Substanz ist nur in sehr kimmerlicher Weise entwickelt. Das Mark ist im
Allgemeinen von rother Farbung, stellenweise reich an Fett.

Der rechte Oberschenkel ist in der Mitte gebrochen. Die knorpligen
Epipbysen beider Femora sind in dem Verh&ltniss zu den Diaphysen méachtig,
aber sonst normal. Die Trochanteren knorplig.

Die Diaphyse der rechten Tibia ist von der oberen Epiphyse geldst.
Der Knochen selbst zeigt in der Mitte eine noch stirkere Knickung als der
der linken Seite, auch die Verkrimmung der Fibula ist rechts stirker aus-
gesprochen als links.

Die Fusswurzel knorpliz. Die Metatarsalknochen weisen wohl ausge-
bildete Diaphysen auf. Kleine Knochenkerne in den Zehenphalangen.

Von dem Verhltniss der Epiphysen zu der Diaphyse geben die folgen-
den (an dem in Spiritus conservirten Priparat genommenen) Maasse der
linken Tibia eine Vorstellung:

Gesammtlange der Tibia. . . . . . . . . . . . . . 3 em
Obere Epiphyse. . . . . . . . . . . . . . . . . 08 -
Untere Epiphyse e e e 0,6 -
Grosste Breite des Knochens in der Gegend der Tuberos. . . 0,8 -

- - - - uber dem unteren Epiphysenknorpel 0,6 -

- - der oberen Epiphyse . . . . . . . . . . 1 -
- - - unteren Epiphyse . . . . . . . . . . 08 -
Grosster Dickendurchmesser des Knochens . . . . . . . 09 -
- - der oberen Epiphyse . . . . . 08 -
- - - unteren Epiphyse . . . . . 08 -

Zu der mikroskopischen Untersuchung des Skelets konnte
ich einige Rippen, die linke Tibia sowie Theile der Anlagen
der Stirnbeine verwenden; dieselbe wurde sowohl an in Spiritus
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aufbewahrten uuentkalkten als auch an Stiicken vorgenommen,
die durch einen kurzen Aufenthalt in Miller’scher Fliissigkeit
ihres Kalkgehalts grisstentheils beraubt waren.

Das hiutige Schideldach erwies sich im Allgemeinen als
eine bindegewebige zellenarme Membran. Da wo sich die Pars
front. des Stirnbeins anlegt, waren zellige Elemente in grésserer
Zahl vorhanden und in diesem zellenreicheren Theil fanden sich
kleine, vollkommen verkalkte Knochenpldttchen, deren Structur
nicht von der des normalen kindlichen Knochens abweicht.

Es handelt sich nicht um eine zusammenhingende Lage von
Knochensubstanz, sondern um vereinzelte, nur an wenigen Stellen
um netzformig mit einander verbundens Bélkchen, an deren
Peripherie sich grosse polygonale Osteoblasten anhiufen. Die
Liingsaxe desselben ist zu der der Knochenplittchen senkrecht ge-
richtet; vielfach bilden sie einen epitheldhnlichen Belag auf den
Knochenbalken. Zwischen den Zellen bemerkt man eine nicht
sehr reichliche hyaline Intercellularsubstanz, die von bindegewe-
bigen Fasern durchzogen wird.

An der inneren Fliche der Knochenleisten finden sich mit-
unter vielkernige Riesenzellen in Howship’schen Lacunen.

Der Knorpel der oberen Epiphyse der Tibia zeigt auf Liings-
schnitten sowohl in dem Bereich der kleinen, regellos zerstreut
liegenden Knorpelzellen als auch gegen die Ossificationsgrenze
hin. keine Abweichungen von der Norm. Die Zone der siiulen-
artig angeordneten grossen Knorpelzellen, die Zone der vorliufi-
gen Kalkinfiltration ist in gehdriger Breite und Ausbildung vor-
handen, die Grenzlinie des Knochens gegen den Knorpel verliuft
in gerader Richtung, die prim#ren Markriiume sind regelmissig
gebildet. ' ‘

Im Allgemeinen ist auch die Beschaffenheit des unteren
Epiphysenknorpels eine normale; doch zeigt derselbe an seiner
hinteren Fldche einen feinen Spalt, welcher iiber der Ossifica-
tionsgrenze unter dem Periost beginnt, schriig nach unten und
vorn verlduft und in geringer Entfernang von dem Perichondrium
in dem allseitig wachsenden Knorpel endet. Diese Fissur ist
fast iiberall von dichtgedriingten kleinen Rundzellen ausgefiillt.
Die Knorpelkapseln sind in ihrem Bereich hie und da erbffnet
ohne dass die blossgelegten Zellen eine auffallende Veriinderung
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erkennen liessen. Die Grundsubstanz des Knorpels ist in der
nichsten Begrenzung des Spalts feinkdrnig, triibe, wihrend sie
sonst eine hyaline, von feinen Streifen durchzogene Masse dar-
stellt. Die Liingsaxe der Knorpelzellensiulen weicht in dem
kleinen, durch die Fissur von der Hauptmasse abgetrennten
hinteren und &usseren Bruchstiick der Epiphyse betréchtlich von
der eigentlichen Richtung ab; sie steht fast senkrecht zu derselben.

Ein zweiter, weit kiirzerer Spalt findet sich in der Mitte
des Epiphysenknorpels; auch er ist von Lymphkérperchen dhn-
lichen Elementen erfiillt ™).

Sehr auffallend gestalten sich die Verhiltnisse der Diaphyse,
insbesondere soweit dieselbe den enchondral gebildeten Knochen
vorstellt.

Der weitaus grosste Theil derselben besteht nehmlich gar
nicht aus Knochen, sondern aus einem von mehreren unregel-
missig gebildeten kleinen Hghlen durchsetzten Markgewebe, in
dem man férmlich mit Mihe einige aus der bekannten, den
kindlichen Knochen charakterisirenden geflechtartigen Knochen-
substanz bestehende Bilkchen zu Gesicht bekommt. Die spir-
lichen Knochentheilchen sind verkalkt; einzelne zeigen eine
schmale unverkalkte Randzone.

Die Mehrzahl der das Geriist der Tibia zusammensetzenden
Pfeiler besteht ans den ausserordentlich breiten Knorpelresten,
den Richtungsbalken, welchen sich nur ganz feine Siume jungen
Knochengewebes angelegt haben. Dieses auffallende Missver-
hiltniss zwischen Knorpelresten und neagebildetem Knochen fin-
det sich am ausgesprochensten in den an die Ossificationslinie
grenzenden Abschnitten, doch trifft man auch in den mehr cen-
tral gelegenen Partien der Diaphyse sehr breite Knorpelstiicke
ohne jede bemerkenswerthe Anlagerung von Knochensubstanz.

Der Bau der Knorpelreste sowohl wie die Zusammensetzung
der sie umsiumenden #usserst schmalen Zone noch kalklosen
Knochengewebes zeigen im Einzelnen durchaus nichts Ungewshn-
liches. "Von einer metaplastischen Ossification ist hier Nichts
wahrzunehmen.

1) Diese Fissuren sind wohl tranmatischen Ursprungs; vermuthlich sind
sie kurz vor dem Absterben des Fotus, vielleicht im Beginn der Ge-
burt, zu Stande gekommen.
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Etwas besser als um die enchondrale steht es um die Kno-
chenbildung im Periost, obwohl aunch hier nur eine ausserordent-
lich diinne Schale producirt worden ist. Jedoch verdankt der
Knochen Alles was er an Festigkeit besitat eigentlich nur den
von dem Periost gelieferten Theilen. Abnormititen der Structur
zeigen die in der Knochenhaut gebildeten Plittchen ebenso
wenig wie die kiimmerlichen auf Kosten des Knorpels entstan-
denen Bélkchen. Die ersteren sind fast iiberall mit einem
regelmiissigen Belag gut ausgebildeter Osteoblasten besetat, wilh-
rend die letzteren sich nur von kleineren Zellen und obendrein
haufig in sehr mangelhafter Weise bedeckt erweisen.

Entsprechend den friiher erwdhnten Knickungsstellen ist das
Periost (an der concaven Seite der Kriimmung) stark verdickt.
In dem zellenreichen Gewebe finden sich betrichtliche Massen
byalinen Knorpels, die sich direct zu Knochen umgestalten. In
einiger Entfernung von der Infractionsstelle zeigt das Periost
eine normale Beschaffenheit.

Das Knochenmark bietet auffallende Verhiltnisse nicht dar.
Es ist im Allgemeinen reich an kleinen Markzellen. Anzahl
und Vertheilung der Osteoklasten, sowie die Anordnung und der
Bau der Blutgefisse weichen nicht von dem Gewéhnlichen ab.

Die mikroskopische Untersuchung einiger Rippen ergab ein
den eben geschilderten Verhéltnissen durchaus entsprechendes
Resultat. Epiphysenknorpel und Ossificationsgrenze zeigen ein
durchaus normales Verhalten. Die Verkalkung der neugebildeten
Knochensubstanz ist eine ganz regelrechte. Dagegen fillt auch
hier die ganz enorme Breite der Knorpelreste auf, die zn den
angelagerten kiimmerlichen Knochenschichten in gar keinem
Verhiltniss stehen. Die fertige Knochensubstanz ist von nor-
maler Beschaffenheit.

Das Periost ist meist dick und zellenreich. Im Zusammen-
hang mit den an den Rippen besonders zahlreichen Infractionen
findet sich hier viel Knorpel gebildet, dessen metaplastische Um-
wandlung zu Knochensubstanz auf den Schnitten leicht zu ver-
folgen ist. Aber auch in den centralen Partien der Rippen
trifft man auf Knorpelinseln, die offenbar von dem Markgewebe
producirt sind und deren Entstehung ebenso wie die periostalen
Knorpelmassen auf Knickungen des Knochens zuriickgefiihrt wer-
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den muss. An den bei der Betrachtung des Skelets auffallenden
knotigen Anschwellungen der Rippen finden sich dicke periostale
Knochenlagen, die wohl nichts Anderes als Residuen geheilter
intrauteriner Fracturen oder Infractionen darstellen; zu der son-
stigen Armuth des Skelets an Kuochenbalken bilden sie einen
merkwiirdigen Gegensatz.

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

e

Die hervorstechendste Eigenthiimlichkeit des mitgetheilten
" Yalles ist offenbar in der ausserordentlich mangelhaften Anbil-
dung von Knochensubstanz, in einer ausserordentlich unvollkom-
menen Leistung der Gewebe gegeben, aus welchen das Skelet
hervorgeht. Verhiltnissmissig am wenigsten erscheint das Periost
des Stammes und der Extremitdten in seiner knochenerzeugen-
den Kraft beeintrichtigt, am grossten ist der Ausfall in der
Matrix des Schiideldachs, wo fast gar keine Knochensubstanz
producirt worden ist.

Schwerwiegende Structurverinderungen, welche als Ursache
dieser mangelhaften Production ausgesprochen werden kénnten,
sind in den ossificirenden Geweben trotz aller Bemithung nicht
aufgedeckt worden; desto leichter sind ihre Folgen versténdlich:
die Verkiirzung der Extremititen, die zahlreichen Fracturen und
Verkriimmungen des Skelets.

Wenn nun auch der #ussere Habitus, das Verhalten der
Haut, die kurzen Extremititen dazu auffordern die beschriebene
Erkrankung der sogenannten fotalen Rachitis zuzurechnen, so er-
gab doch die genauere Untersuchung zu viele Abweichungen von
der gewdhnlichen Erscheinungsweise dieser Affection, als dass
diese Bezeichnung gestattet wire.

Diese Abweichungen werden aus eciner kurzen Gegeniiber-
stellung der wesentlichen Merkmale des Skelets bei beiden Krank-
lLeitsformen alsbald ersichtlich.

Zu den charakteristischen Besonderheiten der fGtalen Rachitis
gehért bekanntlich zuniichst die auffallende Kiirze der Diaphysen
bei starker Entwickelung der Epiphysen. Aber die Knochen
sind durchaus nicht weich und briichig wie die des oben geschil-
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derten Skelets, sondern im Gegentheil dicht und fest. Die mikro-
skopischen Untersuchungen, welche insbesondere von H. Miiller’)
und Eberth?) ausgefiihrt worden sind und welche ich durch die
Analyse zweier im hiesigen patholog. Museum befindlicher Fille
(1 vom Menschen, 1 vom Kalb) auf’s Neue bestitigen kann,
haben wichtige Veranderungen an der Ossificationsgrenze ergeben.
Bs zeigt sich, dass die normale Proliferation der Knorpelzellen,
die Reihenbildung u. s. w. fehlen; die Zellen sehen an der Ossi-
ficationsgrenze genau so spindelférmig aus wie entfernt von der-
selben in dem allseitiz wachsenden Knorpel. Man hat sogar
festgestellt, dass sich mitunter zwischen Knorpel und Knochen
eine bindegewebige fibrillire Schicht vom Periost aus eindringt,
dass also von einer normalen enchondralen Knochenbildung nicht
die Rede sein kann.

Die Beschaffenheit des ossificirenden Knorpels steht demge-
miss in sehr lebhaftem Gegensatz zu dem was soeben beschrieben
warde. Bei dem von mir genauer besprochenen Fétus sind die
der Ossification vorangehenden Veriinderungen des Knorpel-
gewebes simmtlich in ganz regelrechter Weise eingetreten; was
fehlt ist lediglich die Auflagerung junger Knochensubstanz aus
den primdren Markrdumen.

Der Unterschied in der periostalen Knochenbildung ist in
beiden Fillen zwar nur ein gradueller. Aber ein Unterschied
tritt doch auch hier hervor: bei der oben geschilderten Erkran-
kung ist die Knochenbildung von Seiten des Periosts ganz
ausserordentlich mangelhaft — ich erinnere an den gross-
artigen Defect des Schideldachs —, bei der Rachitis foetalis sind
die Ossificationsvorgiinge im Periost durchaus normal.

Eine sehr wichtige Differenz zwischen der in Rede stehenden
Affection und der fotalen Rachitis ist in dem Verhalten der
Schéidelbasis gegeben. Bekanntlich ist die von Virchow?) als
Ursache der cretinistischen Schidelform nachgewiesene priimature
Synostose zwischen Grund- und Keilbein auch in der Mehrzahl

Y Wirzburger med. Zeitsehr. Bd. I. 1880.

%) Die fotale Rachitis u. ihre Beziehung. zum Cretinismus. Festschrift.
1878.

%) Ges. Abhandl. 1856. 8. 975, Unters. {iber die Entwickelung des Schadel-
grundes. Taf. IV. Fig. 7.
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der Fille von richtiger Rachitis foet. gefunden worden, bei wel-
chen man darauf geachtet hat und sie gilt mit Recht als eines
der charakteristischen Merkmale dieser Affection.

In unserem Falle ist von einer solchen vorzeitigen Ver-
knécherung nichts zu bemerken. Die Synchondrosen der Schédel-
basis sind in normaler Breite und Beschaffenheit vorhanden.

Die angefiihrten Unterscheidungsmerkmale scheinen mir
wichtig genug, um die Trennung der erdrterten Erkrankungsform
von der gewdhnlichen fdtalen Rachitis zu begriinden. Der frag-
liche Fall jst mit einigen &hnlichen, welche bisher fast immer
mit der Rachitis foetal. zusammengeworfen sind, in eine beson-
dere Kategorie zu vereinigen, fiir welche sich der zuerst von
Vrolik') gebrauchte, nichts prijudicirende Name ,Osteogenesis
imperfecta® empfehlen diirfte.

Wie eine genauere Durchsicht der Literatur zeigt, sind Fille
von Osteogenesis imperfecta nicht so ganz selten. Die haupt-
sichlichsten, welche im Wesentlichen mit dem oben abgehan-
delten iibereinstimmen (nur scheinen bei einigen die Defecte des
Schideldachs eher durch Hydrocephalus als durch einfache Aplasie
bedingt), habe ich im Folgenden korz zusammengestellt.

Vor Allem gehdrt ein in den Abhandlungen dber fotale Rachitis ofter
citirter Fall von Bordenave?) hierher.

Der Tmonatliche minnliche Fotus maass vom Scheitel bis zu den Fer-
sen, welche das Gesiiss beriihrten, 9 Zoll 6 Linien. Die vorderen Glied-
maassen, welche Béirentatzen glichen, maassen von der Schulter bis zur
Spitze des Mittelfingers 2 Zoll 9 Linien. Die unteren waren stark nach
aussen gekrimmt und stiessen mit ihren Spitzen dicht unter dem Hodensack
usammen.

Vorziiglich bemerkenswerth war die ausserordentliche Weichheit aller
Knochen. Der Schiidel war ganz ohne Soliditdt und nabm jede Gestalt an.
Durch das Gefiihl konnte man keinen Antlitzknochen, selbst nicht den Unter-
kiefer entdecken. Ebenso biegsam waren der Stamm und die Gliedmaassen,
nur die Wirbelsdule hatte einige Festigkeit. )

Bei der Untersuchung ergab sich, dass der Schidel beinahe blos ein
hautiger Sack war, der besonders an der Grundfliche einige kleine unregel-
méssige Knochenkerne enthielt. An Stelle der Scheitelbeine fanden sich nur

1) Siehe unten.

%) Méw. des savants étrang. T.IV. Es ist mir nicht modglich gewesen,
das Original einzusehen; ich gebe deshalb den von J. F. Meckel ver-
fertigten Auszug (l. i. c. S. 30).
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einige netzférmige Knochenpunkte, welche nicht von einem Mittelpunkte aus-
gingen, sondern mehrere Haufen bildeten, deren jeder einen netzférmigen
Mittelpunkt hatte. Im Stirnbein fand sich nur in der Gegend der Stirnhdécker
ein leichter Anfang von Verkndécherung. Im Hinterhanptsbein zeigten sich
vier Verknocherungspunkte, von denen der in der Schuppe befindliche sehr
klein war. Aehnlich verhielt sich das Keilbein, Die Schlafschuppe war noch
durchaus hautig, das Felsenbein zwar verkndchert, aber schwammig und bieg-
sam. Das Riechbein war noch ganz hiutig. Alle Antlitzknochen mit Aus-
nahme des Ober- und Unterkiefers erschienen ganz hiutig.

Die Wirbel waren am meisten ausgebildet, aber weich. Die Rippen in
zwei Dritttheilen ihrer Linge kndchern, aber schwammig und zu dick, das
Brustbein enthielt noch keinen Knochenkern. Die Schulterblatter fanden
sich zu dick, die Oberarmbeine zu dick und kurz. Die letzteren bestanden
aus mehreren, durch Knorpel verbundenen Sticken, das rechte aus drei, das
linke aus zweien. Ebenso waren die gekrimmten Vorderarmknochen aus
mehreren Stiicken gebildet. Auch die stark gekrimmten Ober- und Unter-
schenkelbeine waren aus mehreren Stiicken gebildet, die auf dieselbe Weise
verbunden waren. Im rechten Schienbein fanden sich drei, im linken vier.

Die Substanz aller Knochen war weich, réthlich, locker. Gedrickt er-
goss sie eine blutige Fliissigkeit und getrocknet wurde sie grau und zerreib-
lich, ohne jede Spur von Faserung. Die Beinhaut war etwas verdickt und
sehr roth.

Bordenave vergleicht das Skelet dieses Fotus treffend mit dem be-
kannten der Mme. Supiot, dem noch heute in jedem Lehrbuch angefihrten
klassischen Beispiel der Osteomalacie.

Wenn wir von dem nur unvollkommen beschriebenen, aber wohl hier-
hergehorigen Fall von Henkell), sowie von den durch Chaussier?) theils
referirten, theils beobachteten Fallen von zahlreichen Fracturen bei Foten,
die vielleicht ebenfalls auf unvollkommener Ausbildung der Knochensubstanz
beruhten, absehen, so bleiben noch die folgenden als sichere Fille von Osteo-
genesis imperfecta zu erwihnen.

Zuvorderst eine sehr genaue Beobachtung von J. F. Meckel?).

Es handelte sich um einen weiblichen Fétus, dessen Schadel sich so
weich anfiihlte, dass gar keine oder nur hdchst diinne Knochen vorhanden
zu sein schienen. In der That erwies die Untersuchung die Schidelknochen
als ausserordentlich diinn und klein, die meisten an vielen Stellen (wihrend
der Geburt) gebrochen, ausserdem durch weite hiutige Riume von einander
entfernt, in welchen sich viele einzelstehende Nahtknochen fanden. Das
Gehirn zeigte, der unvollkommenen Entwickelung der Scheitel-
knochen ungeachtet, keine Spur von Wasserkopf. Das Nerven-
system war im Allgemeinen regelmissig gebildet.

') Neue med. u. chirurg. Anmerkungen. 2. Samml. 1772. S. 57.
?) Bulletin de la Faculté de méd. de Paris. Tome IIL. p. 302.
% Anatom.-physiol. Beobacht. u. Unters. 1822, 8. 9,
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Eine enorme Zahl (43) Fracturen fand sich an den Rippen. Die
meisten waren frisch, vermuthlich erst wihrend der Geburt entstanden. Nur
sehr wenig erschienen theilweise oder vollig geheilt. Die Wirbelsiule er-
schien im Allgemeinen normal; nur der Endtheil, namentlich soweit er durch
die Schwanztheile gebildet wird, zu lang. Die Brustbeine sehr lang, breit,
ohne Knochenkern. Die Schulterblitter waren sehr verbogen, zu dick, viel
zu wenig verkndchert, das rechie zeigte einen frischen Querbruch.

Die Gliedmaassen waren zu kurz und dick. Weder von einer Abthei-
lang in Ober- und Vorderarm, noch in Ober- und Unterschenkel zeigte sich
ausser einer flachen queren Vertiefung an der inneven und vorderen Fiiche
der unteren Gliedmaassen eine Spur. Die Finger waren kirzer und dicker
als die Zehen. Beiderseits Klumpfisse. Die Knochen der Extremititen
zeigten verschiedene Briiche, theilweise sehr starke Verbiegungen und Auf-
treibungen der Epiphysen. Im Becken war die Verkndcherung sehr zurick.
— Die Schilddriise war vergrdssert. —

Sandifort') beschreibt das Skelet eines Fotus, dessen Knochen so
weich waren, dass sie sich ohne Crepitation in jeder Richtung biegen liessen.
Die Rippen zeigten zahlreiche knotige Verdickungen, welche Sandifort auf
geheilte Fracturen zurdickfihrt. Das Becken hatte die Form des osteomala-
cischen. Starke Verbiegung der Femora; rechts bilden die in der Mitte
eingeknickten Halften des Knochens fast einen rechten Winkel mit einander.
Auch die Unterschenkelkuochen sind stark gekrdmmt. Des Weiteren finden
sich an den Knochen der unteren Extremititen wie an den Rippen An-
schwellungen in Folge comsolidirter Fracturen. Oberarmbeine, Radius und
Ulna weisen #hnliche Difformitaten auf. Hand- und Fussknochen normal.
Hydrocephalus; hydrocephalischer Schidel. —

J. Schmidt und E. Wagner?) untersuchten ein Kind, welches nur
11 Stunden gelebt hatte. Schon wahrend der Geburt war ein eigenthiim-
liches Knistern und Crepitiren in allen Knochen aufgefallen. Dieselben waren
ausserordentlich biegsam; sie zeigten zahlreiche, theils 6—8 Wochen alte
und durch Callus vereinigte, theils frische Fracturen. Die Knochensubstanz
war ausserordentlich brichig und so mitbe, dass ein leichter Druck mit dem
Fingernagel geniigte um sie zu zerbrechen. Die Epiphysenknorpel erschienen
auch bei der mikroskopischen Untersuchung normal.

Das Gehirn ohne jede Verinderung. Der Schidel jedoch bestand aus
zahlreichen kleineren und grésseren, sehr dinnen und brichigen Knochen-
plattchen, welche durch eine der Dura mater #hnliche Haut zusammen-
hingen.

E. Wagner fuhrt diese ,angeborne nicht syphilitische Atrophie des
ganzen Skelets* auf Verinderungen der Knochenkdrperchen zuriick. Doch
geht aus seiner Beschreibung nicht hervor, um was es sich gehandelt hat.

) Museum anat. Lugd. Bat. IV. Tab. 46.
%y Monatsschr. f. Geburtskunde. XIV. S, 426.
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Wie oben erwihnt, vermuthete Vrolik!) zuerst, dass die hier erbrterte
Affection mit Unrecht als fétale Rachitis bezeichnet werde. Er schildert das
Skelet eines Neugebornen, welches am 3. Lebenstage zu Grunde gegangen
war. Das Schadeldach besteht aus einem Haufwerk zahlloser Schaltknochen,
die Fontanellen sind unregeimissig, nicht auffallend weit. Trotzdem war
Hydrocephalus vorhanden. Schadelbasis und Gesichtsskelet zeigen normale
Verhltnisse.

Die unvollkommene Knochenbildung erweist sich an dem ibrigen
Knochengerist durch zahireiche Fracturen; namentlich Rippen und Extremi-
taten sind befallen. Einige dieser Briiche sind frisch, andere durch Callus-
massen vereinigt. Die lefzteren bilden an mehreren Stellen formliche Ge-
schwilste. ,Sine ullo dubic singularis haec sceleti conditio est derivanda ex
imperfecta osteogenesi et quoad formam et quoad confextum osseum.“

Den Fall von Sandifort will Vrolik wegen der Weichheit und der
Anschwellung der Knochen, sowie wegen des Verhaltens des Sehiideldachs
der Osteomalacie oder der fitalen Rachitis zugezihlt wissen. In seinem Fall
kinnten die Knochen nicht erweicht genannt werden, auch hatten sie den
gew6hnlichen Umfang.

Es bedarf keiner Erdrterung um nachzuweisen, dass die Unterschiede
zwischen beiden Skeletten, abgesehen von der in Sandifort’s Fall, durch
einen stiirkeren Hydrocephalus beeinflussten, abweichenden Ossification des
Schideldachs, nur graduelle sind. Bei dem von Sandifort abgebildeten
Kinde war die Knochenbildung noch unvollstindiger, daher die Anzahl der
Fracturen grosser und die Weichheit der Knochen auffallender als bei dem
von Vrolik beschriebenen.

Diese Ansicht wird auch von Hecker?) vertreten, welcher einen aus-
gezeichneten Fall von Osteogenesis imperf. mitgetheilt und in richtiger Er-
kenntniss der Thatsachen dem von Vrolik angereiht hat.

Nicht véllig ausgetragenes Kind weiblichen Geschlechts; geht am 10. Tage
nach der Geburt zu Grunde. Hydrocephalus; hydrocephalische Form des
Schiidels, der papierdiinn und in der Verkndcherung sehr zuriickgeblieben
ist. Nichts Ungewdbnliches an der Wirbelsiule. Das Becken dagegen wie
verdriickt, das schnabelférmige Hervorragen der Schamfuge. erinnert lebhaft
an Osteomalacie. Am meisten verindert sind die Rippen und die Extremi-
titen; die Knochen haben hier eine rothbraune Farbe, sehen alle wie
schwammig avfgetrieben aus und zeigen an den verschiedensten Stellen
knotige Hervorragungen ihrer Substanz, die mit geheilten Fracturen eine
grosse Aehnlichkeit besitzen. An den einzelnen Rippen sieht man 2 oder
3 solcher Wiilste hervortreten, die perlschnurartig dber einander liegen, so
dass es den Anschein bat, als ob sie von Brichen herriihrten, die durch
ein und dieselbe Gewalt, welche auf den Brustkorb gewirkt hat, erzeugt
worden seien. Ebenso zahlreich sind diese Anschwellungen an den Arm-

1) Die Frucht des Menschen u. der Siugethiere. Tab. 91,
% Klinik der Geburtskunde. II. S. 84,
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knochen. Die unteren Extremititen sind so stark verbogen, dass sie geradezu
einen Kreis einschliessen; die Oberschenkel sind von allen Knochen am
stirksten aufgetrieben und geben das Bild einer glasigen Osteoporose, bei
der allerdings auch ringférmige Anschwellungen mit weniger hervorragenden
Partien wechseln, ohne dass man aber den Eindruck von geheilten Fracturen
bek&me. Tibia und Fibula endlich sind wie bei der Rachitis acquisita hich-
sten Grades sibelférmig verbogen, das Knochengefiige ist aber gleichmissiger
als anderswo. —

Ueber die Ursachen der Osteogenesis imperfecta ist nichts
bekannt. Vrolik giebt an, dass die Eltern des von ihm be-
schriebenen Kindes an Syphilis litten; auch die Mutter des von
Henkel erwdhnten Fétus war syphilitisch. In den ibrigen
Fillen ist ebenso wenig wie in dem oben geschilderten ein der-
artiges #tiologisches Moment aufgefunden worden.

Erklirung der Abbildung.
Tafel XIL

Das in Spiritus aufbewahrte Skelet des beschriebenen Fotus, ungefihr
um die Hialfte verkleinert.



