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X_XI‘
Ueber Brachydactylie und Hyperphalangie.

(Aus der Kgl. Universitiits-Poliklinik fir ortbopidische Chirurgie in Berlin.)

Von Dr. Joachimsthal,

Privatdocenten an der Universitit zu Berlin,

(Mit 7 Textabbildungen.)

Im Mai 1896 hat Leboucq ') der belgischen Akademie der
Medicin iiber drei anatomisch untersuchte Fille von Brachydactylie
Bericht erstattet, von denen besonders der erste durch seine
Seltenheit unser Interesse beansprucht. Liessen sich doch beider-
seits — eine Anomalie, die beim Menschen vorher nicht zur Beob-
achtung gelangt war — im Zeige- und Mittelfinger vier gelenkig mit
einander verbundene Phalangen auf das Deutlichste unterscheiden.
Ich skizzire zunéchst kurz die von Leboucq mitgetheilten
Fille: ‘

Es handelte sich in der ersten Beobachtung um eine von einer 46jihrigen
Patientin stammende, der anderen Seite gleichgebildete Hand, an der eine
betrichtliche Verkirzung des Zeige- und Mittel-
fingers auffiel und bei Beriicksichtigung des Vor-
handenseins nur je einer Beugefalte an der
Volarseite den Eindruck hervorrief, als wiren
beide Finger nur mit zwei Phalangen ausge-
stattet.. In der That ergaben sich hier bei der
anatomischen Nachforschung vier Glieder. Am
Zeigefinger (Fig. 1) waren die 1. und 3. Pha-
lanx kurz und breit, die 2. und 4. wie gewohn-
liche Phalangen gestaltet, letztere nach Art einer
normalen Nagelphalanx. Am Mittelfinger (Fig. 2)
nahm die Lange der Glieder progressiv von dem
1. bis zum 3. ab; dann folgte wiederum ein nor-
mal grosses Nagelglied. Alle Knochen zeigten -
dberknorpelte Gelenkflichen, die Mittelhandknochen, 4 der natiirl. Grisse.

Figur 1.  Figur 2.

1) Leboucq, De la brachydactylie et de Phyperphalangie chez I’homme.
Bull. de I’Académie royale de médecine de Belgique. Séance du
30 mai 1896. p.544.
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sowie das 2. und 4. Glied deutlich eine Scheidung in Dia- und Epipbysen.
Zwischen dem Metacarpus und dem 1. Gliede bestand die normale Gelenk-
verbindung, die Articulationsflichen zwischen 1. und 2. Phalanx waren fast
eben; einem seichten Eindruck an dem distalen Theil der 1. entsprach
eine Vorwblbung an dem proximalen Theil der 2. Phalanx. Die distale
Gelenkfliche der letzteren war in transversaler Richtung concav. An dem
3. Gliede bestanden zwei convexe Flichen und an dem Nagelgliede dem
entsprechend eine Concavitat. ' ’

Der oberflichliche Beuger inseritte an der 3., der tiefe nach Durch-
bohrung des oberflichlichen an der 4. Phalanx. Ebenso inserirte der Ex-
tensor digit. long. mit Ausnahme eines mittleren, zur 3. Phalanx ziebenden
Stranges an dem 4. Gliede, die Interossei in dem ligamentdsen Apparat der
Articulatio metacarpo-phalangea und an der Basis der 1. Phalanx. Die 1.
und 2. Phalanx entsprachen al:o der normalen Grundphalanx, die vorhandene
3. der normalen Zwischen-, die 4. der normalen Nagelphalanx.

In den beiden weiteren Beobachtungen handelte es sich
um Lingenreductionen einzelner Glieder an Fingern und Zehen.

Diese Leboucq’schen Mittheilungen, namentlich die von ihm
durch die Section festgestelite Hyperphalangie bei gleichzeitiger
Brachydactylie veranlassten mich, bei einer Anzahl von in meiner
Beobachtung befindlichen Patienten mit angebornen Fingerver-
kiirzangen mittelst Rontgen-Aufnahmen die genaueren Verhiltnisse
der Knochen festzustellen. Die auf diese Weise erhaltenen Details
erscheinen mir interessant genug, um sie weiteren Kreisen be-
kanant zu gebca.

Fall 1. Beiderseitige Brachydactylie am Zeige- und Mittel-
finger und Hyperphalangie am Zeigefinger.

Die 27jdhrige, bis auf die zu schildernden Anomalien an beiden Hinden
normale, 160 cm grosse Patientin weiss tdber Verbildungen in der Ascendenz
nichts zu berichten. Eine 29- und eine 22jihrige Schwester haben, wie sie
selbst — wenn auch Weniger ausgesprochen — verkiirzte Zeige- und Mittel-
finger. Der einzige Bruder ist selbst normal gestaltet, besitzt jedoch eine
1jahrige Tochter mit den gleichen Fingerverbildungen, ebenso wie dies bei
einem frithzeitig verstorbenen Knaben der ilteren Schwester der Fall war.
Unsere Patientin selbst ist Mutter eines jetzt 4jihrigen, normalen Knaben.
Von den verbildeten Familienmitgliedern habe ich nur die 22 jihrige Schwester
zu untersuchen vermocht, von ‘der weiter unten die Rede sein wird (s. Fall 2).

Die beiden Hinde der Kranken zeigen genau die gleiche Verbildung.
Sie erscheinen plump und fett und in der Mittelhand relativ zu breit; als
wesentlich verkiirzt erweist sich der Zeige- und namentlich der Mittelfinger.
Der normal bewegliche Daumen ist, am ulnaren Rande gemessen, 5,5 cm
lang; dieselbe Liinge besitzen, von der Interdigitalfalte aus, Zeige- und
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kleiner Finger; der Mittelfinger ist 1 cm kirzer, wihrend der Ringfinger die

"Lénge von 7,5 cw erreicht. Simmtliche "Finger haben normale Nigel; an
dem rechten kleinen Finger hesteht eine permanentie leichte Beugestellung
in dem ersten Zwischengelenk. An der Volarfliche zeigen Ring- und kleiner
Finger. die beiden normalen Beugefalten, wihrend Mittel- und Zeigefinger
nur je eine solche aufweisen. Thenar und Hypothenar sind gut.-entwickelt,
die Hohlhandfurchen zeigen das normale Geprige.

Von den beiden Hinden der Patientin wurden Réntgen-Aufnahmen ge-
fertigt. Da sich.die Lichtquelle von dem Object in der betriichtlichen Ent-
fernung von 50 em befand, so gewann man auf dem Bilde scharfé, den nor-
malen Maassen entsprechende Umrisse der einzelnen Knochen (Fig. 3)1).

Es ergeben sich Handwurzel und Mittelhand als normal, ebenso die
beiden Daunmenglieder. An den 2. Mittelbandknochen schliesst sich ein aus
vier Abschniiten zusammengesetzter Finger. Ganz analog dem von Lebouc ¢

Figur 3.

beschriebenen Befunde, sind wiederum das 1. und 3. Glied kurz und breit,
das 2. und 4. lang und nach Art der normalen Fingerglieder in der Mitte

) Es handelt sich bei den folgenden Figuren um den Réntgen-Bildern
‘entsprechende Zeichnungen im verkleinerten Maassstabe. Die Photo-
graphien selber wurden dem Congress der Deutschen Gesellschaft fiir
Chirurgie 1897 demonstrirt.
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eingeschniirt, Die proximale Gelenkfiiche des 1. und 2. Gliedes erscheint
leicht concav, die fibrigen Articulationsflichen sind, soweit dies aus dem
Bilde beurtheilt werden kann, plan. Auf den 3. Metacarpus folgen drei
Phalangen, deren 1. und 2. durch scheinbar platte Gelenkfidichen mit ein-
ander zusammenstossen. Der proximale Abschnitt des 1. und 3. Gliedes
erscheint leicht ausgehohlt. Fast gewinnt man nach dem Bilde dén Ein-
druck, als repriisentirten die beiden ersten Phalangen pur einen in der
Continuitit getheilten Knochen, an den sich dann das 3. Glied direct ansetzt.

Die beiden folgenden Finger bieten- das normale Verhalten. Die Lingen-
verhiltnisse der Knochen, sowie der ganzen Finger und der einzelnen
Strahlen (Mittelhandknochen und Finger) der als Beispiel gewililten linken
Hand erhellen aus der beigefiigten Tabelle, auf der gleichzeitig die von
Pfitzner?!) fir die Franenhand zusammengestellten anatomischen Durch-
schnittsmaasse und die Differenz diesen gegeniiber -angegeben sind. Die
Maasse sind in' Millimetern verzeichnet, die einzelnen Glieder eines jeden
der finf neben einander befindlichen Strahlen folgen sich in verticaler -
‘Ricbtung. Dabei sind jedesmal neben den Maassen der verbildeten Hand
die normalen und weiterhin die positive, hezw. negative Differenz berechnet ?).
Bei der mir ibrigens von Herrn Professor Leboucq bestitigten vollkom-
menen Analogie meiner Beobachtung mit der seinigen, habe ich ange-
nommen, dass auch in meinem Falle die vorbandene 1. und 2. Phalanx des
Zeigefingers der normalen Grundphalanx .entsprechen und demnach die
Maasse fir diese beiden Glieder in die der Grundphalanx entsprechende
Rubrik eingetragen. '

Tabelle L
I. - IL II1. iv. V.

Abn. Norm.JAbn. Norm.Abn. Norm.JAbn. Norm.JAbn. Norm.
Met. 33 aia| 58 62150 59.8| 42 ad0{40 500
Diff. —8.4 —4,1 —9,8 —12 —10
Gph {a 28 27,71 10 37,01 14 41,21 40 38,81 31 30,6

‘1b 24

Diff. “+-0,3 —3,0 —27,2 —+1,2 —+0,4
Mph. — | & Te24a|1r Teva] 23 2812 182
Diff. — © 16,4 —10,1 —2,8 —6,2
Eph. 20 20,4) 16 160| 17 160 16  17,3| 15 157
Diff. —04 0 +1 —1,3 —0,7
Finger |48 47,9] 56  754]48  849| 79 81,7} 58 644
Diff. +0,1 —19,4 36,9 —2,7 —6,4
Stranl | 81 89,2]114  1374) 98 1447[121  1358) 98 1145
Diff.’ 8,2 234 —46,7 —14,8 —16,5

1y W.Pfitzner, Beitrige zur Kenntniss des menschlichen Extremititen-
skelets. Schwalbe’s morphologische Arbeiten. Bd. 1. S.37.

2) Die Mittelwerthe fiir Finger und Strabl sind in der Pfitzner’schen
Tabelle ebenfalls berechnet, nicht durch Addition der einzelnen Mittel-
werthe gewonnen; daher stimmt oft die Decimalstelle nichi.
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Fall 2. Brachydactylie am Zeige- und Mlttelflnger Hyper-
phalangie am rechten Zeigefinger.

Die 22jahrige, 161 cm grosse Schwester der besprochenen Patlentm
zeigt Ausserlich nur insofern von dieser verschiedene Hinde, als Zeige-
und Mittelfinger nicht so extrem gegeniiber der Norm verkirzt sind, wie
dies soeben’ beschrieben wurde, und dass sich in demjGelenk zwischen
1. und 2. Phalanx des kleinen Fingers eine permanente Beugestellung von
etwa 30° bemerkbar macht. Die Linge des Daumens betrigt, am ulnaren
Rande gemessen, b cm, die der dbrigen Finger von der Interdigitalfalte aus
der Rethe nach 5,5, 6, 7,5 und 5,5 em.  Simmtliche Finger besitzen die
normalen Beugefalten. Eine in gleicher Weise wie in dem vorigen Falle
gefertigte Rontgen-Aufnabme (Fig. 4) ergiebt nun linkerseits eine normale

Figur 4,

Zahl von Gliedern, indess eine betrichtliche Verkiirzung der Zwischenpha-
langen am Zeige- und Mittelfinger. Die genaueren Maassverhiltnisse ze1gt
die folgende, nach Art der obigen hergestellte Tabelle (S.434).

Rechterseits befindet sich bei sonst véllig gleichen Verhilinissen, specw]l
bei gleicher Lange des Zeigefingers, in dem Index wiederum die Gliederung
in 4 Phalangen. Die Linge der beiden Theile der im Ganzen ebenso wie
links 39 mm langen Grundphalanx betrigt hier 10 und 27 mm. Die Différenz
von 2 mm entfillt auf die Distanz beider Phalangen in dem Zwischengelenk.
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Tabelle IL
L. 1I. 1IT. " 1V. \2

Abn. Norm.|Abn. Norm.JAbn. Norm.JAbn. Norm.|Abn. Norm.
Met. 36 41,4| 61 62,1| 53  59,8{ 48  54,0| 42 500
Diff. —5,4 —~1,1 —6,8 —6,0 —8,0
Gpb. 30 27,71 39 37,01 41 41,2 42 38,81 31 30,6
Diff. +2,3 +2,0 —0,2 —+3,2 +0,4
Mph. — — 7 22,4 8 27,1 20 25,81 16 18,2
Diff. — —15,4 —19,1 —5,8 —3,2
Eph. 20 204 15 60| 15 60| 16 17,3| 15 157
Diff. 0,4 =10 | =10 —1,3 —0,7
Finger |50 47,9 61  754| 64 849| 78  81,7| 61 64,4
Diff. —+2,1 —144 20,9 —3,7 —34
Strahl |86 892|122  137,4| 117 1447|126 1358|103 1145
Diff. —3,2 —15,4 —27.7 9,8 —1L5

Fall 3. Brachydactylie am 2.—5. Finger.

Der 27jahrige Patient zeigt an beiden Hinden eice hochst auffallige
Verkiirzung des 2.—5. Fingers,. eine Anomalie, die nach seiner Angabe
auch bei seiner Mutter bestand, wihrend andere Familienmitglieder, speciell

vier Geschwister, frei von Verbildungen sind.
an der Volarseite nur je eine Beugefalte,

Figur 5.

ziehende, abweichende Gestalt ibrer Basis.

Sammtliche Finger zeigen
mit - Ausnahme des Ring-
fingers, der deren zwei besitat..
In dem Zeigefinger, desseén erstes
Giied vom Metacarpus in einem
Winkel von etwa 30° ulnar-
wirts abweicht, wihrend das End-
glied, ebenso wie dasjenige des
kleinen Fingers wieder eine Rich-
tungstendenz nach der radialen
Seite aufweisen, glaubt man nur
zwei Phalangen zu fiihlen; an den
ibrigen Fingern lasst eine auf-
merksame Untersuchung die Mittel-
phalangen als wesentlich verkiirzte
Knochen palpiren. Das Rontgen-
Bild (Fig. 5) zeigt auf das klarste
diese verkiirzten Theile und erweist
auch in dem Zeigefinger ein etwa
kirschkerngrosses Mittelglied. Be-
merkenswerth st noch die auf
die Winkelstellung der Grund-
phalanx zum Metacarpus zu be-
Indem sie auf der radialen

* Seite wesentlich weiter proximalwirts beraufreicht ‘als anf der ulnaren, ge-
winnt sie eine entfernte Aehnlichkeit mit der Form einer Basis metatarsi quinti.
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In der Tabelle sind die von Pfitzner fiir die Minnerhand zusammen-
gestellten anatomischen Durchschnittsmaasse zum Vergleich herangezogen.

Tabelle IIL

N

I 1I. 111 -1V, V.
Abn. Norm.JAbn. Norm.Abn. Norm.[Abn. Norm.[Abn. Norm.
Met. 36 445) 64 655] 60 628| 53, 56,7) 50. 52,6
Diff. —85 —15 | —28 8,7 —2,6
Gph. 32 294| 37 388 41 434 39 41 | 31 324
Diff. +3,6 —1,8 —24 —2 —14
Mph. — =1 7 o35 9 “e85| 11 e272] 7 192
Diff. — —18,5 —19,5 —16,2 —12,2
Eph. 22 22,61 20 17,71 20 18,6 | 19 19,1 18 17,3
Diff. —0,6 +2,3 1,4 —0,1 - —+0,7
Finger |54 52 | 64 80| 70 90,5| 69  87,2| 56 68,8
Diff. +2 —16,1 —20,6 —18,2 —12,8
Strahl |90  96,5|128  145,6]130 153,4}122 1439|106 1214
Diff. —6,5 —17,6 —9234 —21,9 —15,4
Fall 4, Beiderseitige abnorme Kirze des 5. Mittelhand-
knochens. . .

Bei der aus gesunder Familie stammenden, 12jihrigen Patientin reicht
beiderseits die Spitze des kleinen Fingers nur bis zur Basis der Mittel-

Figur €

Figur 7

phalanx des Ringfingers. In Uebereinstimmung damit endigt der Metacarpus
digiti minimi 1,5 cm weiter proximalwirts als der benachbarte Mittelhand-

knochen (3,1;4,6).

Die abnorme Kiirze des Os metacarpus V, die anf der



436

Rontgen-Aufnahme (Fig. 6) auf’s deutlichste hervortritt, fallt klinisch nament-
lich dann auf, wenn die Patientin die Hand zur Faust ballt.

Fall 5. Beiderseitige abnorme Kiirze des 4. Mittelhand-
knochens.

Die gleiche Verbildung wie in dem vorherbesprochenen Fall, indess hier
beiderseits am 4. Mittelbandknochen, zeigt eine 25jihrige, sonst normale
Patientin (Fig. 7). Der Ringfinger reicht mit seinem distalen Ende nur
ebenso weit wie der kleine Finger und zwar in Folge einer Lingenreduction
seines Mittelhandknochens. Dieser ist 33 mm lang, wihrend seine Nachbar-
knochen eine Linge von 60 und 51 mm erreichen.

An den hier mitgetheilten Beobachtungen interessirt einmal
die abnorme Kiirze einzelner Finger, bezw. diejenige einzelner
Theile derselben, besonders aber die in den beiden ersten
Fillen durch Rontgen-Aufnahmen erwiesene iiberzihlige Bildung.

Angeborne Verkiirzungen der Finger (Brachydactylie) kénnen
sowohl durch Léngenreduction der in ihrer Zahl normalen Glieder
als durch Fehlen einzelner Phalangen bedingt sein. Die Mittheilung
solcher Lingenreductionen, wie sie in allen unseren Beobachtun-
gen wiederkehren, theilweise anatomisch untersucht, verdanken
wir. Gubler’), Pfitzner®) und Leboucq. Fiir die zweite
Gruppe liegen, abgesehen von den Fillen von fast vollstindigem
Fehlen der Hinde mit nur andeutungsweise vorhandenen Fingern,
in dersLiteratur bisher auffallender Weise nur klinisch onter-
suchte Fille vor. Ich erwihne die Beobachtung von Kellis?),
in der in einer Familie bei den weiblichen Gliedern seit zehn
Generationen nur der Daumen vollstindig gebildet war, wihrend
an den Gbrigen Fingern entweder zwel oder wenigstens eine
Phalanx fehlten, Bei Gruber’s®) Patienten bestand ein Defect
der Mittelphalangen an allen Fingern und Zehen. Schwegel?),

1) Gazette médicale. 1850. p. 636,

%) W. Pfitzner, Beitriige zur Kenntniss des menschlichen Extremititen-
skelets. Schwalbe’s morphol. Arb. Bd.IV. S.544.

%) Kellis, vergl. v. Ammon, Die angebornen chirurgischen Krankheiten
des Menschen. Berlin 1842, 8. 96.

49 W. Gruber, Beobachtungen des Defects dér Mittelphalangen an allen
Fingern und Zehen, am Lebenden beobachtet. Oesterreich. Zeitschr.
fiir praktische Heilkunde. 1865. No. 43.

) Schwegel, Die Entwickelungsgeschichte der Knochen des Stammes
und der Extremititen. Sitzungsber. der Kaiserl. Akademie der Wissen-
schaften. Wien 18568, 8.31.
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Fort'), Kimmel®) und ich selbst®) sahen Kranke mit nur
‘zweigliedrigen Fingern; in einer weiteren Beobachtung von
Schwegel hatten alle Finger nur eine Phalanx. In den Fillen
von Meniére?), Thompson®), Gruber und Frinkel®) betraf
der Phalangenmangel nur einen oder zwei Finger. Ob in allen
diesen Fillen in der That die Beschrinkung der Zahl der Phalan-
gen bestand, oder nicht vielmehr die Brachydactylie in einem Theil
derselben gleichfalls auf einer Langenreduction der in normaler
oder selbst Ueberzahl vorhandenen Glieder beruhte, kann auf
Grund der in dieser Arbeit zusammengestellten Fille ernstlich
erwogen werden.

Noch hdheres Interesse beansprucht indess dig Hyperpha-
langie, die in der Thierreihe nur bei den Cetaceen und einigen
Sirenen vorkommt. DBeim Menschen ist eine Vermehrung der
normalen Zahl der Fingerglieder in einer kleinen Anzahl von
Fillen am Daumen beschrieben worden. Ich selbst glaubte {iber
eine diesbeziigliche Beobachtung bei einem 2jihrigen Miidchen
zu verfiigen. Das Réntgen-Bild klirte mich indess, indem der
zu dem scheinbar dreigliedrigen Daumen gehorige Mittelhand-
knochen eine distalwirts liegende Epiphyse besass, dariiber auf,
dass es sich in diesem Falle um einen Mangel des Daumens
und um Verdoppelung des Zeigefingers handelte. An den vier
ulnarwirts liegenden Fingern sind ausser von Leboueq und mir
tiberzihlige Bildungen bisher nicht beschrieben worden.

Die zundchst fiir sie in Frage kommende Méglichkeit einer
friihzeitigen Ablosung der proximalen Epiphyse des ersten Zeige-
fingergliedes von ihrer Diaphyse mit darauf folgender ' selbst-
stindiger Entwickelung beider Knochentheile ldsst sich bei Be-
riicksichtigung der Form und Grosse der iiberzdhligen Glieder,

" J. A. Fort, Des difformités congénitales et acquises des doigts et des
moyens d’y remédier. Paris 1869. p. 90.

% Werner Kiimmel, Die Missbildungen der Extremititen durch Defect
Verwachsung und Ueberzahl. Biblioth. med. E. Heft3. 1895. 8. 25,

%) G. Joachimsthal, Ueber congenltale Fmgeranomahen Zeitschr. fiir
orthopid. Chir. Bd.II. S.441.

4 Arch. de médecine. 1 série. No. 16. p. 378,

%) Lancet. 1861. Vol.IL. p.11.

% Frankel, Ein Fall von erblicher Deformitit. Berl. klin. Wochenschr.
1871. No. 35. :
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ferner der von Leboucq durch die Section festgestellten That-
sache des Vorhandenseins wohlgebildeter Dia- und Epiphysen in
jedem Segment und endlich der in unserem 2. Falle constatirten
gleichen Linge beider Zeigefinger "trotz einseitiger Usberzahl
nicht aufrecht erhalten.

Ohne dass uns bisher eine Erklirung des Zustandekommens
solcher iiberzihligen Bildungen zu Gebote stinde, miissen wir uns
damit begniigen, festzustellen, dass ‘es sich in diesen Fillen um
eine ererbte Neigung zu intrauterinen Spaltbildungen im Bereiche
der 1. Phalanx mit selbstindiger Weiterentwickelung der ge-
spaltenen Theile gehandelt habe.

XXTI.

Beitriige zur Kenntniss des Nervensystems und
der Netzhaut bei Anencephalie und Amyelie.

(Aus den pathologisch-anatomischen und anatomischen Instituten der Uni- -
versitit Lund.)

Von Karl Petrén, und ‘Gustaf Petrén,

Docenten an der Universitit Lund, Assistenten am anatomischen Institut Lund.

(Schluss von 8.379.)

(Mit 2 Textabbildungen.)

Wir wollen jetzt die friiheren mikroskopischen Untersuchun-
gen des centralen Nervensystems bei Anencephalie in’s Auge
fassen, um herauszufinden, inwieweit die von uns "erhaltenen
Befunde auch in der Beschreibung derselben erwihnt worden
sind. Das weitaus griosste Material ist von Schiirhoff mitge-
theilt worden. Er hat nehmlich 9 Fille mikroskopisch unter-
sucht, von denen jedoch nur zwei (VI und VII) sich auf
einem Entwickelungsstadium befanden, das demjenigen unserer
Fille etwa entsprach; in den 7 anderen hatte das centrale
Nervensystem eine weit betrichtlichere Ausbildung erreicht, so
dass sogar das verlingerte Mark ziemlich gut entwickelt war.
Weiter haben Leonowa, Arnold, Darvas und Bulloch je



