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XXIIIL.

Ein Fall einer sonderbaren angeborenen Missbildung der
oberen Extremitiit.
Von
Primararzt Dr. Anton Krokiewicz
(Hierzu 2 Textfiguren.)

Am 5. Mai 1910 kam in Spitalsbehandlung des Allgemeinen Krankenhauses
in Krakaw ein Arbeiter J. Sadlocha, 44 Jahre alt.

Vom klinischen Standpunkte aus erregte der Krankheitsfall kein groBeres Interesse, denn
die klinische Diagnose lautete: Infiltratio ac exulceratio tubereulosa chordarum vocalium. Oedema
epiglottidis. Processus bacillosus disseminatus pulmonum. Adhaesiones pleuriticae d. Albumi-
nuria in Iuetico. Dagegen wurde bei dem Kranken eine sonderbare Mifbildung der oberen rechten
Extremitit wahrgenommen, welche laut seiner Aussage auf eine mangelhafte Entwicklung im
Embryonalleben zuriickzuftihren ist. Die rechte obere Extremitit weist eine hochgradige De-
formation auf infolge einer Hypoplasie des Vorderarms, des Handgelenkes und der rechten Hand.
Das rechte Schultergelenk, Schulterblatt, Schliisselbein, Oberarmbein sind ganz normal ent-
wickelt; der iibrige Teil der oberen rechten Extremitit, d.h. der Vorderarm, das Handgelenk
und die rechte Hand hochgradig verkiimmert und bildet einen etwa 7 em langen Stumpf, welcher
im Ellenbogengelenk leicht beweglich ist (hinsichtlich Beugung und Streckung). Am Ende dieses
Stumpfes findét man ein kleines, krallenartiges Gebilde, gleich einem hypoplastischen groBen
Finger, und vier &uflerst kleine, warzenartige Hautauswiichse, gleich den Keimanlagen der vier
Finger. Uberhaupt gewinnt man bei der suBeren Besichtigung den Eindruck, daB an der oberen
Extremitiit der Vorderarm vollkommen fehle und der mit weichen Teilen bedeckte und bewegliche
Stumpf durch verkiimmerte Knochen des rechten Handgelenkes und der rechten Hand gebildet
worden wire und mit dem Humerus (Oberarm) mittels eines Schlottergelenkes (Pseudartrose)
in Verbindung stehe (articulire). Somst weisen die linke obere Extremitit, die beiden unteren
Extremititen und @iherhanpt das ganze Knochensystem keine Abnormitéten auf und verhalten
sich vollkommen normal.

Die nihere Réntgenuntersuchung im Zanderschen Institut von Dr. Staszewski
ausgefiihrt ergab, daB die MiBbildung der rechten oberen Extremitit i in einer hochgradigen Hypo-
plasie des Vorderarmes, d. h. des Radius und der Ulna und in einem vollkommenen Mangel der
Knochen des rechten Handgelenkes und der rechten Hand samit Phalangen bestehe und daB das
rechte Ellenbogengelenk existiere. Aus den beigeschlossenen Rontgenogrammen Nr. 1 und 2 ist
zu ersehen, daB die Epiphysen des Radius und der Ulna, der Kronenfortsatz der Ulna (Processus
coronoideus) und das Kopfchen (capitulum) des Radius viel stirker entwickelt sind wie ge-
wohnlich. Die gegenseitige Lagerung der Vorderarmknochen ist atypisch, wie auch anormal die
Lage des Radius zum Oberarmbein (humerus). Beide Vorderarmlknochen, im ganzen stark re-
duziert, divergieren im oberen Abschnitte. Das Kopfchen des Radius, welches in normalen Ver-
hilltnissen auf der Eminentia capitata humeri liegt, glitt bis auf den Epicondylus radialis hinauf.
Die Ulna in bezug auf das Oberarmbein liegt normal. Olecranon schiebt sich ganz normal in
die Fossa Olecrani und incisura semilunaris ulnae in die Trochlea humeri wie gewdhnlich. Das
Gelenk zwischen dem Radius und der Ulna in der Gegend des Ellenbogengelenkes ist nicht vor-
handen; beide Knochen sind vonemander entfernt (Textfig. 2).

Wie aus dem Obigen hervorgeht, stellt unser Fall eine sehr seltene angeborene
MiBbildung der oberen rechten Extremitit dar. Daf diese MiBbildung wihrend
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des Embryonallebens zustande kam, unterliegt keinem Zweifel. Es driingt sich
nur die Frage auf, wann und wie diese MiBbildung entstanden sein konnte. An-
gesichts dessen wandte ich mich an den Professor der Embryologie an der Jagiel -
Lo nischen Universitit in Krakau, Dr. Emil Godlewski, und erlaube mir
hiermit sein wissenschaftliches Gutachten mitzuteilen.

Fig. 1.

Die:erste. Anlage der Extremititen tritt bei den hdchstorganisierten Tieren und bei;;Menschen
in Gestalt von zweipaarigen, warzenartigen Gebilden hervor, welche das vordere und hintere Paar
der Fiifie reprisentieren. An dem Bau dieser Keimanlage der Extremititen sind beteiligt das
Ektoderm (epitheliales Gewebe) und das Mesenchym (fibréses Gewebe). Die Lage des embryo-
nalen Keimes fiir die Extremitéiten hinsichtlich der Wirbelsdule veréindert sich mit der Zeit beim
Menschen, Es wurde nimlich nachgewiesen, daf im Embryonalleben eine Verschiebung der
oberen Extremititen vom Kopfe gegen den Schwanz zu geschieht. Lewis (1902) stellte fest,
daB das menschliche Schulterblatt, welches in der 414. Woche des intrauterinen Lebens in der Hohe
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zwischen dem 4. Hals- und dem 1. Brustwirbel liegt, auf diese Weise verschoben wird, dass
es dann das Spatium von der 1. bis 5. Rippe erreicht.

AuBer einer Verschiebung in der longitudinalen Richtung findet bei Entwicklung der oberen
Extremitit zugleich die Drehung der ganzen oberen Extremitit statt, sowohl um die Achse des
Kiorpers wie auch um ihre eigene Achse im Bereich derer freien Teile. Die letztgenannte Achsen-
drehung kommt zustande: 1. im Bereich der Gelenke, 2. durch Torsion der Skelettkeime im Bereich
der interartikuldren Teile.

Fig, 2.

Histogenetisch werden bei der Entwicklung der oberen Extremitiiten drei nacheinander
folgende Perioden unterschieden: 1. das kiinftige Knochenskelett, bestehend aus stark verdichteten
Teilen des Mesenchyms, 2. aus Knorpel-, 3. aus Knochengewebe.

Die Skelettanlage an der oberen Extremitit in topographischer Beziehung wird in das
1. Zonoskeleton und 2. Cheiropterygium geteilt. Das Zonoskeleton
entspricht dem Schulterbogen und das Cheiropterygium dem Skelette der ganzen freien
oberen Extremitit. In diesem zweiten Teile, welcher fiir uns das groBte Interesse bietet, gestaltet
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sich das Knochenskelett von Anfang an aus einzelnen differenzierten Abschnitten, welche die
einzelnen Teile der freien oberen Extremitit bilden. :

Es werden differenziert: 1. Stylopodium; entspricht dem Oberarm; 2. Zengo -
podium, entspricht dem Vorderarm; 3. Autopodium, entspricht der Hand.

An dem Avtopodium unterscheidet man: 1. Basipodium, entspricht dem
Carpus; 2. Metapodium, entspricht dem Metacarpus; 3. Acropodium, entspricht
den Phalangen.

Es ist in Erwihnung zu bringen, daf beim Ubergang aus dem Knorpel- in das Knochen-
stadium die Ossifikation in den Diaphysen perichondral und in den Epiphysen enchondral vorgeht,
und daB zwischen der Diaphyse und den Epiphysen eine Knorpelzone existiert, welche eine wichtige
Rolle beim Lingswachstum des Knochens spielt. Falls das Lingswachstum des Knochens beendet
worden ist, kommt es in nermalen Verhiltnissen zur Ossifikation der Knorpelzone.

Der Entwicklungsvorgang war anfangs in unserem Fall aller Wahrscheinlich-
keit nach ein ganz normaler und nahm erst spéter, und zwar schon im 2. Monate
des Embryonallebens, einen atypischen Verlauf an. Diese Behauptung stiitzt
Dr. Godlewski auf die Tatsache, daB in normalen Verhiltnissen die Ossi-
fikation im 2. und 3. Monate des embryonalen Lebens im Metapodium und Akro-
podium (im kinftigen Metacarpus und den Phalangen) beginnt, wiees K51liker
und Schultze anfithren (Schultze bearbeitet nach Kolliker, Grund-
i der Entwicklungsgeschichte des Mensehen. Leipzig 1897, S. 227). Wenn
das der Fall wire, so wiren hier zweifellos die Spuren dieser Ossifikationsvorgénge
vorhanden. Hachst wahrscheinlich kamen die Ossifikationsanlagen iiberhaupt
nicht zur Entwicklung in den Teilen vom Basipodiunm angefangen.

Zonoskeleton und Stylopodium muBten ganz normale Keim-
anlagen und einen ganz normalen Differenzierungsvorgang gehabt haben. Im
Bereich des Zengopodium (der kiinftige Vorderarm) konnten die Knochen-
anlagen fiir Radius und Ulna naeh Ansicht Dr. Godlewskis anfangs ganz
normal gewesen sein, und erst spiter ist ihre normale Differenzierung gestort
worden. Diese Verinderungen sind desto grofer, je mehr sie sich den peripheri-
schen Teilen nidhern. Epiphysen der Ulna und des Radius, welche das Ellenbogen-
gelenk konstituieren, sind gleich stark entwickelt. Der Kronenfortsatz der Ulna,
wie es aus dem Photogramm Nr. 1 zu ersehen ist, ist viel stirker entwickelt als
gewbhnlich. Dasselbe 148t sich an dem stark verdickten Kopfehen des Radius
(Capitulum) wahrnehmen. Die gegenseitige Lagerung der beiden Vorderarm-
knochen ist ganz atypisch, wie auch anormal die Lage des Radius zum Oberarm
(Humerus). Solch eine Lage, wie sie aus dem Photogramm Nr. 2 ersichtlich ist,
kommt nie in normalen Verhiltnigsen vor. Das Kopfchen des Radius, anstatt
an der Eminentia festzusitzen, glitt bis auf den Epieondylus radialis hinauf. Das
Gelenk zwischen dem Radius und der Ulna in der Nihe des Ellenbogengelenkes
existiert nieht; beide Knochen sind voneinander getrennt worden (Photogramm
Nr. 2). Das Wachstum der beiden Vorderarmknochen in der longitudinalen
Riehtung wihrte verhaltnismafig kurz und wurde nach Berechnung von Dr. God -
lewski jedenfalls noch vor der Geburt beendet, obwohl ihre Entwicklung in
der queren Richtung noeh lange nach der Entbindung hat bestehen miissen. Die
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Epiphyse des Radius ist nicht normal, obwohl sie mit der Diaphyse verwachsen
ist. Die Anomalie zeichnet sich dadurch aus, dafi die Endfliche des Radius keine
vertikale, sondern nur eine schiefe Richtung zur Hauptachse zeigt.

Die Epiphyse der Ulna ist reduziert 2. und mit der Diaphyse nicht verwachsen.
An den Photogrammen Nr. 1 und 2 wird némlich ein kleiner, am meisten nach
vorn von der Ulna geriickter krallenformiger Knochenfortsatz sichtbar, welcher
Godlewskis Ansicht nach in keinem Zusammenhange mit den Handgelenks-
knochen steht und nur durch die peripherische Epiphyse der Ulna gebildet wurde.
Sie ist stark reduziert und diirfte dem Teile der Ulna entsprechen, aus welchem
sich in normalen Verhaltnissen der Processus styloideus ulnae bildet; daher auch
seine krallenartige Gestalt. Godlewski stellt sich den betreffenden geneti-
schen Vorgang in der Weise vor, daB die Knorpelzone, welche gewthnlich einer
Ossifikation  unterliegt, entartete und dadurch die peripherische Epiphyse der
Ulna abgestoBen wurde; deswegen liegt sie in einer Entfernung von der Diaphyse.
Datiir spricht besonders das Photogramm Nr. 2. Daf dieser losgestoBene Knochen-
fortsatz in keinem Zusammenhange mit den Knochen des Handgelenkes steht,
beweist Dr. Godlewski zur Geniige dadurch, daB 1. der Radius und die
Ulna stets gleiche Linge erreicht haben und die Endfliche der gleichen Knochen
vor diesem krallenartigen Fortsatz und nicht hinter ihm liegt, 2. die Gestalt dieses
Knochleins an den Processus styloideus erinnert, 3. weil sonst die Ulna mit der
Diaphyse enden miifite, und es wire anzunehmen, da zuerst die Diaphyse zur
‘Bildung gelangte — dann eine Unterbrechung an der Epiphysenstelle und dann
wieder eine Ossifikation eines einzigen Knochelchens (Os triguetrum) des Hand-
gelenkes eingetreten wiren —, was sehr unwahrscheinlich ist. ‘

Eines verdient noch einer besonderen Erwidhnung. Bei niherer duberer Be-
sichtigung der oberen miBgestalteten rechten Extremitit wurde hervorgehoben,
daB an ihrem Ende ganz kleine, einige Millimeter groBe, warzige Auswiichse be-
merkbar wurden. Das #duBere Aussehen derselben sprach ganz positiv fir die
Keimanlagen der Finger. Hs geniigt ein Vergleich dieser warzigen Auswiichse
mit dem Bau der embryonalen Extremitit, und ein Jeder muB die Uberzeugung
gewinnen, daf die Anlage fiir Akropodium zweifellos existierte. Das
rontgenoskopische Bild weist jedoch keine Skeletteile in diesen warzenartigen
Gebilden auf. Es liegt daher die Vermutung nahe, daB erst die Periode der in-
ternen - Differenzierung atypiseh verlief, und zwar der Differenzierungsvorgang
einen inkorrelativen Verlauf zeigte, d. h. daf die &uleren weichen Teile die nor-
male Struktur der Haut gebildet haben und das innere Knochensystem gar keine
Entwicklung fand.

Die Ursache, warum das Wachstum im Bereich des Zengopodium
gehemmt und das ganze Autopodium {berhaupt nicht gebildet wurde,
148t sich in unserem Ialle nach naherer Erwigung nicht einmal hypothetisch
feststellen.




