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zu weisen ist, als es sich in beiden Féllen um Personen (Sicherheitswachméinner)
handelte, welche notorisch oft in ihrem Beruf (bei Raufexzessen, Volksauflaufen,

Arretierungswidersetzungen und dergleichen) Insulten gegen Brust und Unterleib
ausgesetzt waren.

VIL

Ein Beitrag zur Lehre der Osteogenesis imperfecta.
(Aus dem Pathologischen Institute der Universitit Stralburg.)

Von

Ferdinand Fuchs.

Unter ,,fotaler Rachitis** sind bis vor nicht allzu langer Zeit einige der Rachitis
ahnliche Erkrankungen verstanden worden, die mit der wirklichen Rachitis im
Kindesalter nichts zu tun haben.

Von Parrot (1878) ist eine dieser Erkrankungen als ,,Achondroplasie” von der ,,fitalen
Rachitis“ abgetrennt worden. Kaufmann (1892) hat das Wesen der ,,Achondroplasie® auf
Gruand eingehender Studien klargestellt und dafiir den neuen Namen ,,Chondrodystrophia foetalis®
(hypoplastica, malacica, hyperplastica) eingefithrt. Die Lehre von dieser Skeleterkrankung
ist durch ihn und durch seine Schiller Schwendener (1899), Dieterle (1906) ausgebaut
und jingst erst durch Sumita (1910) zusammenfassend geschildert worden. Kaufmanns
Verdienste um die Forderung unserer Kenntnis aller ifotalen Skeleterkrankungen werden jetzt
allgemein gewiirdigt und anerkannt, nicht aber seine Bezeichnung fiir eine ihrer Formen, némlich
die ,,Chondrodystrophia foetalis*. An der Schwerfilligkeit des Namens haben sich wohl manche
Autoren gestoBen und daher zum Teil andere Bezeichnungen gewdhlt, die aber heute so ziemlich
wieder verlassen sind. Kaufmanns Bezeichnung der einen nicht gerade seltenen Form driickt
das Wesen der Erkrankung am besten aus, und wir ziehen sie daher allen andern (wie fotale
Rachitis, Achondroplasie, Mikromelie, Rachitis micromelica) vor, fiir iiberlebende Iille benutzen
wir mit Kaufmann die Bezeichnung ,,chondrodystrophische Zwerge”, Das Krankheitsbild
148t sieh kurz folgendermaBien charakterisieren: Die ,,Chondrodystrophia foetalis” stellt eine
angeborene, intrauterin einsetzende und gewohnlich ablaufende Erkrankung des Fotus dar, beéi
der unvollstindige und unregelmiBige Knorpelzellenwucherungen sowie Stillstand der enchon-
dralen Ossifikation zu auffallenden Verunstaltungen des duferen Habitus fiihren (typischer Ge-
sichtsausdruck, kurze, plumpe Extremititen).

Eine zweite Form der sogenannten fotalen Rachitis ist von Vrolik (1848)
als Osteogenesis imperfecta bezeichnet worden. H. Stilling
(1889) hat sie unter v. Recklinghausens Leitung eingehend unter-
sueht, als eigene Erkrankung wissenschaftlich begrimdet und gegen die ,.fotale
Rachitis** (so hief damals noch die Chondrodystrophia foetalis) abgegrenzt an
der Hand eines ausgezeichneten Musealpriaparates des Pathologischen Institutes
zn StraBburg (M. Pr. A. I, 97, Nr. 2370). Die Lehre von der Osteogenesis
imperfecta ist somit wohlbegriindet, sie erscheint aber nicht gut abgegrenzt
gegen ihr dhnliche Erkrankungen im Kindesalter. Es unterliegt keinem Zweifel,
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dafl manche in der Literatur unter Osteogenesis imperfecta gerechnete Fille nicht
die typische Erkrankung darstellen, insbesondere sind Ifille von hoher Knochen-
briichigkeit infolge zu geringer Knochenbildung im postiotalen Leben nicht ohne
weiteres als solche anzusprechen. Auch scheint die Deutung und Verwertung
verschiedener Befunde bei sicherer Osteogenesis imperfecta nicht tiberall gleich-
zu sein (Stilling, Dieterle, Sumita), so daB in dieser Hinsicht
noch manches klar zu stellen ist. Nach Kaufmann (Lehrbuch V. Aufl. 1909)
und Sumita (1910) besteht die Osteogenesis imperfecta in mangelhafter An-
bildung von Knochensubstanz sowohl seitens der Markosteoblasten wie vor allem
der des Periostes; die enchondrale Ossifikation ist normal; makroskopisch fallt
auf die Weichheit des Schideldaches sowie mehr oder weniger ausgesprochene
Kurzgliedrigkeit. Besonders wird hochgradig gestorte periostale Ossifikation
hervorgehoben.

Ich kann diese Angaben zum grofiten Teil bestdtigen; etwas verschiedener
Meinung bin ich auf Grund meiner Befunde allerdings beziiglich der Angaben
iiber periostale und enchondrale Ossifikation bei Osteogenesis imperfecta.

Die Sammlung des Stralburger Pathologischen Institutes verfiigt jetzt
neben dem von Stilling beschriebenen Fall noch iiber ein weiteres frisches
Priparat, dessen Bearbeitung mir Herr Prof. Chiari anvertrant hat. Der
neue Fall betrifft einen totgeborenen Knaben, dessen Leiche samt Plazenta von
Herrn Dr. Lewinberg (StraBburg) dem Pathologischen Institut am 19. Juli
1910 eingesandt und im Museum unter Nr. 7119 aufgestellt worden ist

Sektionsprotokoll: Der Kérper 84 cm lang, minnlichen Geschlechts, 1130 g
schwer, dadurch auffallig, daf im Verhiltnis zu Kopf und Rumpf, besonders zum ersteren, die
Extremititen sehr kurz und klein sind. Besonders klein die Vorderarme und Unterschenkel.
Hiinde stark gegen dié Vorderarme gebeugt. Die Beine in den Knien und Hiiftgelenken gebeugt.

Kopf 80 em im Horizontalumfang messend. Das Capillitium mit reichlichen, bis 2 em langen,
braunschwarzen Haaren versehen. Dabei auffallig, daB der Hirnteil des Schidels sich ganz weich
anfiihlt und in ihm gar kein Knochen zu tasten ist. Lider und Bulbi normal, ebenso Nase und
Mund. Hals kurz. Thorax von gewdhnlicher Dimension, auch sehr weich. Nabelstrang mit
gewdhnlicher Sulze versehen, it zwei Arterien und einer Vene. Im Skrotum kein Hode. Das
Serotum selbst Gdematds.

Weiche Schideldecken bla8; in ihnen einzelne bis linsengrofie Ekchymosen. Nach Abziehen
der weichen Schideldecken fillt an dem 28 ¢cm im Horizontalumfange messenden Schidel auf,
daB die Calvaria, wie schon auBen bemerkt worden ist, gar keinen Knochen enthilt, sondern durch
eine Membran dargestellt wird, in welcher die Vasa meningea normalerweise verlaufen und durch
die die anscheinend normalen Hirnwindungen hindurchschimnoern.

Das Gehirn wird zunfichst nicht weiter seziert, sondern der Kopf in 10prozentiges Formalin
eingelegt. » .
Die Sektion der Rumpforgane erweist iiberall normale Verhiltnisse. TLungen vollstindig
atelektatisch. Heden beiderseits im Leistenkanal. Die mitgesandte Plazenta kreisscheiben-
formig, 17 cm im Durchmesser messend, von gewdhnlicher Dicke. Nabelstrang inseriert in der
Nihe des Randes, der stellenweise leichte Verddung zeigt. 4 em von der Insertion des Nabel-
stranges entfernt findet sich ein linsengroBer, flacher, weiBlicher Korper (Nabelbldschen) zwischen

Amnion ynd Chorion.
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Am 27. Juli 1910 wurde der Kopf gedffnet. Es zeigt sich an der Innenfliche der Pachy-
meninx an der Konvexitit des Gehirnes geringe frische Blutextravasation. Die inneren Me-
ningen sowie das normal konfigurierte Gehirn frei von Blutung. Das Gehirn samt den inneren
Meningen hat ein Gewicht von 300 g. An der Basis des Schidels ist es nur im Bereiche der
Felsenbeinpyramiden, der Umrandung des Foramen magnum, des Clivus und der Sella turcica
zur Knochenbildung gekommen.

Bei genauer Nachpriifung liefen sich noch folgende Befunde erheben: Die ganze Calvaria
besteht aus einer diinnen, fibrésen Membran. Die Gegend, die der grofien Fontanelle entspricht,
hebt sich in durchfallendem Lichte deutlich von der iibrigen Membran ab; sie erscheint reinweifl
und fiihlt sich diinner an; das gleiche gilt, wenn auch nicht in so ausgesprochenem Mafe, von
der kleinen Fontanelle. Die ganze Membran ist von einem feinen Gitterwerk, unabhingig von den
Gefafen, durchzogen. Eine Verkndcherung ist nirgends zu fiihlen. Einige dunklere, linsengrofie
(2 bis 4 qmm) Fleckchen sind kaum etwas resistenter; sie stellen die ersten Anféinge einer eben
beginnenden oder aufgehaltenen Knochenbildung dar. (Beziiglich der mikroskopisehen Befunde
dieser Fleckchen vgl unten.) Die Schiidelbasis mit thren Hohlen ist gut ausgebildet, wenngleich
die Knochenanlage ungemein schwach und nur bei sorgsamer Untersuchung nachzuweisen ist.
Ein Sagittalschnitt kann ohne Mithe mit einem Messerzuge gefiihrt werden. Er zeigt schon
makroskopisch die kleinen, zart gebliebenen Knochenkerne des Os tribasilare, weit voneinander
getrennt. Die Gesichtsknochen fiihlen sich nicht sehr fest an, sie scheinen weniger verkndchert zu
sein. Das Gesicht hat aber normales Aussehen, zumal die Nasenwurzel nicht eingezogen, eher
etwas erhaben ist. Die Nase ist relativ klein, aber wohlgestaltet. Der Mund steht offen. Die
Zunge ragt nicht hervor. Thorax und Becken zeigen keine Besonderheiten; ihre Knochen normal,
wenn auch schwach ossifiziert.

Eine genauere Besprechung verdienen die Extremititen. Sie sind symmetrisch. Schon
duferlich fallen die sehr verkiirzten Gliedmafien auf. Die Haut zeigt in der Nihe der Gelenke
ringformige Falten. Thr Fettreichtum scheint, wie auch an den iibrigen Stellen des Korpers,
physiologische Werte nicht zu iibersteigen. Die proximalen Teile der Extremititen erscheinen
im Verhiltnis zu den distalen etwas zu umfangreich. Vom Ellenbogen bzw. Kniegelenk an findet sich
ausgesprochene Verjilngung. Besonders die Hinde sind ungemein zierlich und zart gebaut; sie
sind stark nach innen gebeugt. Zur genaueren Untersuchung wurden Humerus, Radius und
Ulna in Vereinigung, Femur mit Patella der linken Seite herauspripariert. Dabei ergab sich,
daB der Humerus stark verkriimmt ist, und zwar zeigt die konvexe Seite nach auBen, Die
Knochen ‘sind wenig biegsam, eher etwas federnd. Thre Oberfliche ist miBig rauh und ungleich.

KnochenmafBe:

Linge des Armes ........ooiiiii i 9.8 ecm
Lange des Humerus, .. .o.vvvinvennernnneeannnnn 31 ,,
Humerus: Linge der Diaphyse ................... 2,0 ,
" Durchmesser in der Mitte.............. 08 .,

. Lange der proximalen Epiphyse ........ 1,0 ,,

" Linge der distalen Epiphyse ........... 0,7 .,

' Breite der proximalen Epiphyse........ 1,0 ,,

' Breite der distalen Epiphyse........... 0,6 ,,
Radius und Ulna in Vereinigung ................. 3,3 ,,
Linge des Beimes ...t 133
Liange des Femur .........oooviiiiiiiiiinan.. 4,0,
Femur, Liange der Diaphyse ..................... 1,7 ,,
,»  Durchmesser in der Mitte ................ 09 .,

,»  Lénge der proximalen Epiphyse .......... 1,2,
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Femur, Breite der proximalen Epiphyse .......... 1,4 em
,»  Linge der distalen Epiphyse ............. 1,7 .,
»  Breite der distalen Epiphyse ............. 1.6 ,,

Recht anfiallend ist das MiBverhiltnis zwischen Epiphysen und Diaphysen, wie ohne weiteres
aus der Tabelle hervorgeht. Auch die MaBe der Epiphysen fiir sich allein betrachtet sind durchaus
abnorm. Alles in allem resultiert anms dem MiBverhiltnis eine plumpe, ungefillige Form der
Knochen. TIrgendwelche Infraktionen oder geheilte Frakturen, wie sie von anderer Seife be-
schrieben werden, sind an keinem der untersuchten Knochen zu finden.

Mikroskopische Befunde.

Vom Kopiskelett wurden untersucht: Parietale, Frontale, Occipitale, Schidelbasis.
Fixierung der Stiicke in Formalin und Alkohol, keine Entkalkung, Zelloidineinbettung, Himat-
oxylin-Fosinfirbung. Zur genaueren Darstellung des Bindegewebes wurde Rubin 8 verwendet,

Parietale: In seinem Bereiche zeigen Horizontal- und Sagittalschnitte nur Binde-
gewebe, stellenweise mit zahlreichen Bindegewebszellen; keine Osteoblasten, kein Knochen.

Frontale: Horizontalschnitt. Es finden sich im Innern genaw in der Mitte
des Bindegewebes geringe Anfinge einer Knochenbildung in Form von Knochenplittehen mit
groBeren und Kkleineren, in Reihen geordneten Osteoblasten ringsum besetzt. Die Osteoblasten
zeigen keine Verinderungen gegeniiber solchen in normalen Knechen. - Im Bindegewebe selbst
zahlreiche Zellen. Die kleinen Knochenplittchen sind am gefirbten Priparat als durkle Ptinkt-
chen scharf vom roten Bindegewebe abgehoben. Die Knochenplittchen konfluleren stellenweise,
bilden aber nirgends griBere Platten. Keine Bildung, die als kiinftiges Periost zu bézeichnen ist.

Oceipitale: Die gleichen Befunde wie beim Frontale. Zwischen den Knochenhiufchen
vielfach Gefifie mit Erythrozyten gefilit, die im Frontale weniger zahlreich auftreten. Ein
Stiiekehen aus der Nihe der Falx zeigt weder Knochen noch Osteoblasten, aber recht zahlreiche
GefiBe. -
Schidelbasis: Der Knorpel ist normal; die Knochenkerne sind sehr klein und arm
an Knochensubstanz mit wenig Osteoblasten. Das Zwischengewebe in den Knochenkernen scheint
alles zu #iberwuchern.

Wirbelkdxrper: Die Knochenkerne ebenfalls klein, aber mit relativ viel Knochen-
substanz. Der Riickengratskanal erscheint gegeniiber der Norm erweitert zu sein.

Rippen: Quer- und Lingsschnitte zeigen keine auffallenden Verinderungen gegeniiber
normalen Verhiltnissen. Am Knorpel keine UnregelmiBigkeiten.

Extremititen: Die entnommenen Knochen wurden entkalkt, sonst wie frither behandelt.
Zur genaueren Darstellung von Knorpel und Knochen, Zwischengewebe und Periost, habe
ich neben der Himatoxylin-Eosin- noch folgende Firbungsmethode angewendet: Parakarmin,
konzentrierte alkoholige Orangelosung, konzentrierte Thioninlésung, event. noch Rubin S. Es
farbt sich der Knorpel tief blau, die Zone der Knorpelzellensiulen hebt sich gut gegen den
iibrigen Epiphysenknorpel ab; der Knochen wird orangegelb mit blauen Knorpeleinschliissen
(besonders schén bei Chondrodystrophia foetalis), das Markgewebe gelbrot, das Periost braunrot
und tief orange, bei Rubin § leuchtend rot. Auch wurde zum Vergleiche nach van Gieson
gefirbt.

Humerus und Femur ergeben hinsichtlich des mikroskopischen Bildes unter sich keine Ver-
schiedenheiten. Der Knorpel der Epiphysen zeigt keine Abweichungen gegenitber normalem
Epiphysenknorpel. Die Knorpelknochengrenze ist kaum schmiler als normal; sie verlguft in ganz
gerader Linie, weist keine Storung in der Anordnung, Form und Struktur der Zellen auf. Die
praparatorische Verkalkungszone ist miBig. Die enchondrale Knochenbildung ist im ganzen
genommen normal, aber sehr gering, nur wenige kleine, diinne, kaum zusammenhingende Bilk-
chen finden sich umgeben von Osteoblasten. Das Markgewebe scheint alles zu tiberwachern. Es
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finden sich zahlrveiche, meist diinnste Knorpelreste, die im wesentlichen das Stiitzgeriist bilden.
Regellos zerstreut erscheinen Osteoklasten, oft betrichtlich gro8. Manche Knorpelreste sind
ganz hellblau, als groBere Inseln hervortretend, nmlagert von den verschiedensten Zellen. Der
periostale Knochen ist ebenfalls sehr gering angebildet. Es sind nur zierliche Bilkchen, ziemlich
gleich gestaltet, mit einem diinnen Belage von Osteoblasten, vorhanden. Da, wo Knochen sein
sollte, sieht man nur verkalkten Knorpel. An einigen Stellen ist von periostalem Knochen so gut
wie nichts zu sehen. Das Periost ist an einer Stelle der Diaphysenmitte zwischen die Knorpel-
bilkchen geraten. Man sieht es deutlich ein- und austreten. Eine Infraktion mit Einklemmung
liegt nicht vor, es scheint einem Gefife gefolgt zu sein. Dieser Befund zeigt sich nur an einer
zirkumskripten Stelle; an etwa 5 bis 6 Schnitten ist er nachwejsbar. Radius und Ulna, in Ver-
einigung lingsgeschnitten erweisen dieselben Verhaltnisse.

Die mikroskopischen Befunde zusammeniassend konnen wir kon-
statieren: l

Die Knochenbildung in den Deckknochen des Schidels fehlt
entweder ganz oder steht in den ersten Anfidngen bzw. ist zuriick-
geblieben (Calvariamembranacea).

Die Grenzen zwischen Epiphysen und Diaphysen der Réhren-
knochen zeigen mnormale Verhéiltnisse beziiglich der Knorpel-
wucherung, Form, Struktur und Anordnung der Zellen

Die enchondrale Knochenbildung zeigt an und fir sich nor-
malen Verlauf, ist aber sehr gering. _

In den Diaphysen sind zahlreiche diinne Knorpelreste, aber
nur sehr wenig Knochenbédlkehen anzutreffen.

Die periostale Knochenbildung fehlt an einigen Stellen ganz,
sonst ist sie recht gering. Das Periost stellenweise dinn Man
kann von hochgradiger Dystrophia periostalis sprechen Die Zahl
der Osteoblastenist iiberalletwas geringer;inden Réhrenknochen
das Markgewebe vermehrt, sozusagen alles andereiiberwunchernd

Unser Fall stellt wohl den hochsten Grad einer Osteogenesis imperfecta dar,
er bildet mit dem gleich zu besprechenden Stillin g schen eine Untergruppe
der Erkrankung. Zur niheren Charakterisierung aber eine Bezeichnung einzu-
fithren analog von Kaufmanns Vorgang bei Chondrodystrophia foetalis,
halte ich nicht fiir zweckmifBig. »

Stillings Fall (vgl. Virch. Arch. Bd. 115, S. 357 bis 370). Mus. Pr. A 197,
Nr. 2370.

Osteogenesis imperfecta.

Der Fall erscheint mir wegen seiner aufferordentlichen Ahnlichkeit mit dem bisher
besprochenen so wichtig, daB ich nach Stillings Beschreibung, das Notigste wieder-
gebe: Weibl. totgeb. Kind, 34 cm lang; die auffilligste Abweichung bietet das Schideldach,
welches noch fast durchweg hdutig ist. Von sémtlichen Deckknochen ist nur die Pars frontalis
des Stirnbeins angelegt, aber auch sie stellt eine so feine, pergamentartige Schicht dar, daB es
einer gewissen Aufmerksamkeit bedarf, um sie als Knochensubstanz zu erkennen. Wespenbein,
Schlifenbein, Pars basilaris ossis occipitalis verknochert. ILinker Humerus kurz, dick; Substanz
nachgiebig. Epiphysen gut entwickelt. Radius und Ulna stark gekriimmt, Konvexitit nach
auBen. Am linken Femur Infraktion im oberen Drittel. Form auBerordentlich plump. Tibia
unterhalb der Mitte eingeknickt. Diaphyse der rechten Tibia gelost. Linge der Tibia 3 cm, der
oberen Epiphyse 0,8 em.
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Mikroskopiseh: Das duBlere Schideldach erwies sich als zellarme Membran. Da, wo sich die
Pars frontalis des Stirnbeines anlegt, waren zellige Elemente in groferer Zahl, und darin fanden
sich kleinere, vollkommen verkalkte Knochenplittehen, deren Struktur nicht von der Norm
abweicht. Tibia: Epiphysenknorpel normal. Sehr auffallend gestalteten sich die Verhiltnisse
der Diaphyse, insbesondere soweit dieselbe den enchondral gebildeten Knochen darstellt. Der
weitaus grofite Teil derselben besteht namlich gar nicht aus Knochen, sondern aus Markgewebe,
in dem man man férmlich mit Miihe einige aus Knochensubstanz bestehende Bilkchen zu
Gesicht bekommt. Die Mehrzahl der das Geriist zusammensetzenden Pfeiler besteht aus breiten
Knorpelresten, welchen sich nur feine Siume jungen Knochengewebes angelegt haben. Das
Knochenmark bietet auffallende. Verhéltnisse nicht dar. Es ist im allgemeinen reich an kleinen
Markzelen. Etwas besser als um die enchondrale steht es um die Knochenbildung im Periost,
obwohl auch hier nur eine auBerordentlich diinne Schale produziert worden ist. Jedoch ver-
dankt der Knochen alles, was er an Festigkeit besitzt, eigentlich nur den vom Periost gelieferten
Teilen. — Die hervorstechendste Eigeatiimlichkeit des mitgeteilten Falles ist oifenbar in der
auBerordentlich unvollkommenen Leistung des Gewebes gegeben, aus welchen das Skelet her-
vorgeht.

Aus dieser Schilderung, verglichen mit den von mir erhobenen Befunden,
oeht zunschst die fast genaue Ubereinstimmung beider Falle hervor. Unterschiede
bestehen nur in der etwas reichlicheren Knochenbildung am Schidel bei dem
Stillingschen Kall, die aber keineswegs geniigt hat, um dem Schédeldache
auch nur einigen Halt zu geben. Die mikroskopische Untersuchung der Réhren-
knochen ergab die gleichen Resultate, inshesondere interessierte uns: normale
Epiphysengrenzen, aber minimale enchondrale Knochenanbildung und geringe
periostale; Wucherung und Vermehrung des Markgewebes; geringe Linge gegen
groBe Breite der Epiphysenknorpel.

Es fragt sich nun, aus welchem Grunde das Léngenwachstum der langen
Extremititenknochen so betrdchtlich zuriickgeblieben war. Nach den meisten
Autoren tragen Frakturen, welche intrauterin und bei der Geburt entstehen,
wesentlich zu der oftmals bestehenden Mikromelic bei. In unseren Fallen kann
die Verkiirzung nicht durch Frakturen hervorgerufen worden sein. Eine der von
H. Stilling angegebenen Frakturen (r. Oberschenkel) war artifiziell. Der viel
umstrittene Perioststreifen — eine Einschiebung von Periost zwischen Diaphyse
und Epiphyse, der dem Lingenwachstum hétte ein Ziel setzen konnen — war nicht
vorhanden und soll ja auch immer fehlen, was mir durchaus richtig erscheint. Nun
sehen wir allenthalben etwas weniger Osteoblasten in Ubereinstimmung mit
Hildebrandt, Michel, Stilling und eine Vermehrung der Mark-
substanz. Ist die Fahigkeit der Osteoblasten, Knochen zu bilden, nicht ausreichend
oder hat das wuchernde Markgewebe die Schuld, indem es die Osteoblasten nicht
aufkommen IiBt? Das Markgewebe kann meines Erachtens nicht in Betracht
kommen, da die Schidelknochen in ihrer Bildung doch nicht dadurch behindert sein
konnten, denn es findet sich zunéchst in ihnen kein Markgewebe. s liegt nahe, an
eine Entartung oder Funktionsuntiichtigkeit der Osteoblasten zu denken. Sie
ist schon vermutet worden, und ich méchte mich -einstweilen dahin aussprechen,
daB die Zahl und Funktionsfihigkeit der Osteoblasten herabgesetzt ist, wozu
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nach Kaufmann noch eine lebhafte Resorption der Knorpelgrundsubstanz
wie auch der neugebildeten myelogenen Knochenbalken tritt, eine Vermutung,
die bisher nicht bewiesen ist (vgl. Sumita) Reieht nun die enchon-
drale Knochenbildung gerade fiir das Langenwachstum
aus und ist die periostale Knochenbildung gering, so wird der Knochen
niecht verkiirzt, aber zierlich diinn, hochgradig weich und biegsam —
es sind das die Falle von Osteogenesis imperfecta mit
normal langen Knochen, deren Triiger, sofern sie leben bleiben, leicht
Frakturen erleiden. Es 1468t sich auch denken, daf durch Infraktionen und Frak-
turen, sei es intrauterin, sei es wihrend und nach der Geburt, sekundér eine Ver-
kitrzung mit rauher Oberfliche resultieren kann.

Wenn aber die enchondrale Knochenbildung auch
sehr mangelhaft ist oder fast fehlt — die periostale ist es ja
mmer —, dann bleibt das Lingenwachstum aus, die Knochen
sind infolge ganz ungeniigender Entwicklung der Diaphysen kurz, unverhéltnis-
mibig plump, wenig briichig, aber biegsam, etwas federnd; die Epiphysen er-
scheinen hingegen viel zu groff und zu breit —es liegt eine zweite Art von
Fallen vonOsteogenesisimperfectamitstarkverkirzten
Extremitaten vor, nimlich diejenige, welche wir genauer charakterisiert
haben. ’

Die Weichheit der Schédeldecken ist ebenfalls gut zu erkliren, wenn man
eine geringe Funktionstiichtigkeit der Osteoblasten annimmt. Da die Knochen-
bildung auf kleine Knochenplittchen beschriankt ist, miissen die Schideldecken
weich bleiben, da bei ihnen der sie einigermafien stiitzende Knorpel nicht vor-
kommt. N

Es seien schlieflich noch einige interessante Punkte beziiglich Atiologie,
Lebensfihigkeit der Kinder, Verhaltnis zu andern fotalen Erkrankungen kurz
gestreift. Atiologisch ist in unserm Falle bis jetzt nichts zu ermitteln gewesen,
zumal die ledige Mutter zurzeit nicht aufzufinden ist. Herr Dr. Lewinberg
(Strafiburg) bat sich der Miihe unterzogen, Nachforschungen anzustellen, bis jetzt
leider chne Erfolg. Besonderes ist ihm seinerzeit an der Mutter nicht aufgefallen.
Es sei ihm auch an dieser Stelle fiir seine grofie Liebenswiirdigkeit bestens gedankt!

Die Lebensfihigkeit der Kinder, die mit Osteogenesis imperfecta behaftet
sind, hingt von dem Grade der Erkrankung ab. Bei hochgradigen Fillen werden
die Kinder schon die Geburt nicht iiberstehen kénnen, insbesondere bei Kopi-
lagen, denn bei der Weichheit des Schédels ist das Gehirn allen Insulten aus-
gesetzt, wie die vielfach angetroffenen Biutungen erweisen. Bel weniger aus-
gesprochenen Graden von Osteogenesis imperfecta konnen Kinder wohl lebend
geboren werden und auch am Leben bleiben; von einer relativen Hiufigkeit solcher
Kinder, wie Sumita meint, mochte ich aber nicht sprechen. - Die iiberlebenden
Kinder diirften wohl der sogenannten Osteopsathyrosis zuzuzidhlen sein, wie

Virchows Archiv f. pathol. Anat, Bd. 207. Hft, 1. 6
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Sumita annimmt und Looser ,beziglich des Wesens“ es getan hat. Nach
meiner Ansicht stellen die leichteren Grade von Osteogenesis imperfecta mit ziem-
lich normalem Liangenwachstum, von denen ich oben gesprochen habe, die Osteo-
psathyrosis dar (Niheres bei Sumita a.a.0.). Dafl unsere Erkrankuny mit
Chondrodystrophia foetalis nichts zu tun hat, ist ziemlich allgemein anerkannt,
und es bedarf keiner Erdrterung in dieser Ilinsicht. Ich habe einige Fille von
Chondrodystrophia foetalis, tiber die ich an anderer Stelle berichten werde, unter-
sucht und kann Kaufmanns Angaben ehenfalls bestiitigen.
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VIIL
Kurze Bemerkung zur Akromegaliefrage.
Von

Prof. Karl Petrén, Lund (Schweden).

In diesem Archiv (Bd. 190) habe ich einen Fall von Akromegalie mitgeteilt, wo die Hypo-
physe nicht vergréBert war und wo ich bei der mikroskopisehen Untersuchung dieses Organs keine
andere Verdnderung als eine leichte Sklerose gefunden habe. Die Griinde fiir die Auffassung,
dafl die abnorme Wucherung des Vorderlappens der Hypophyse die Ursache der Akromegalie
darstelle, haben sich seit dem Zeitpunkte der Verdffentlichung dieser meiner Arbeit (1907) be-
kanntlich noch mehr gehiuft; besonders sind die Frgebnisse der operativen Eingriffe gegen die
Geschwulst der Hypophyse, wenn auch in praktischer Hinsicht nicht sebr glinzend, doeh solcher
Art, daBl sie einen entscheidenden Beweis fiir die ursidchliche Bedeutung der Hypophysenver-
dnderung fiir die Entwicklung der Symptome der Akromegalie abgegeben haben. Aber eben in



