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zu weisen ist, ale es sich in beiden Fallen um Personen (Sicherheitswachm~nner) 

handelte,  welche not0riseh oft in ihrem Beruf (bei Raufexzessen, Volksaufl/iufen, 

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

VII. 
Ein Beitrag zur Lehre der Osteogenesis imperfecta. 

(Aus dem Pathologischen Institute der Universit~tt Straltburg.) 

Von 

F e r d i n a n d  F i:l c h  s. 

Unter  ,,fStaler Raehitis '~ sind bis vor nicht allzu langer Zeit einige der Raehitis 

iihnliehe Erkrankungen verstanden worden, die mit  der wirkliehen Raehitis im 

Kindesalter  niehts zu tun  haben. 

Von P a r r o t (1878) ist eine dieser Erkrankungen als ,,Aehondroplasie" yon tier ,,f5talen 
Raehitis '~ abgetrennt worden. K a u f m a n n (1892) hat das Wesen der ,,Aehondroplasie" auf 
Grund eingehender Studien klarges~ell~ mad dafgr den neuen Namen ,,Chondrodystrophia foe~alis" 
(hypoplastiea, malaeiea, hyperplastiea)eingefiihrt. Die Lehre yon dieser Skeleterkrankung 
ist dutch ihn und dureh seine Sehiiler S e h w e n d e n e r (1899), D i e t e r 1 e (1906) ausgebaut 
und jiingst erst dureh S u m i t a (1910) zusammenfassend gesehildert worden. K a u f m a n n s 
Verdienste um die FSrderung unserer Kelmtnis aller fStMen Skeleterkrankungen werden jetzt 
allgemein gewiirdigt und anerkannt, nieht aber seine Bezeiehnmag fiir eine ihrer Formen, ngmlieh 
die ,,Chondrodystrophia foe~alis". An der Sehwerfiilligkeit des Namens haben sieh wohl manehe 
Autoren gestol3en und daher zmn Teil andere Bezeichnungen gew~hlt, die aber heute so ziemlieh 
Meder verlassen sind. K a u f m a n n s Bezeiehnung der einen nieht gerade seltenen Form driickt 
das Wesen der Erkranlnmg am besten aus, und wir ziehen sie daher allen andern (wie fgtale 
Raehitis, Aehondroplasie, Nikromelie, Raehitis mieromeliea) vet, fiir iiberlebende Fglle benutzen 
wit mit K a u f m a n n die Bezeiehnung ,,ehondrodystrophisehe Zwerge '~ Das Krankheitsbild 
lgflt sich lmrz folgenderma/~en charakterisieren: Die ,,Chondrodystrophia foetalis" stellt eine 
angeborene, intrauterin einsetzende und gewOhnlieh ablaufende Erkrankung des FStus dar, bei 
der unvollstiindige nnd unregelmiiBige Knorpelzellemvueherungen sowie Stillstand der enehon- 
dralen Ossifikation zu auffallenden Verunstaltmagen des gul~eren Habitus fiihren (typiseher Ge- 
siehtsausdruek, km'ze, plumpe Extremitgten). 

Eine zweite Form der sogenannten fStalen Rachitis ist yon V r o 1 i k (1848) 
ale O s t e o g e n e s i s  i m p e r f e c t a  bezeiehnet worden. It.  S t i l l i n g  

(1889) hat  sie unter  v. R e c k l i n g h a u s e n s  Leitung eingehend unter-  
sueht, als eigene Erkrankung  wissensehaftlieh begrtindet und gegen die ,,f6tale 

Raehit is"  (so hieg damals noeh die Chondrodystrophia foetalis) abgegrenzt an  
der Hand  eines ausgezeiehneten MuseaIpriiparates des Pathologisehen Insti tutes 

zu Stral~buN (3I. Pr. A. I, 97, Nr. 2370). Die Lehre yon der Osteogenesis 
imperfeeta ist somit wohlbegriindet, sie erseheint aber nicht  gut  abgegrenzt 
gegen ihr fihnliehe Erkrankungen im Kindesalter. Es unterliegt keinem Zweifel, 
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daft manche in der Li te ra tur  unter  Osteogenesis imperfecta  gerechnete F~lle nicht 
die typische Erkrankung  darstellen, insbesondere sind F~ille yon hoher Knochen-  
br~iehigkeit infolge zu geringer Knochenbildung im postfStalen Leben nieht ohne 
weiteres als solche anzuspreehen. Auch scheint die Deutung und Verwertung 
versehiedener Befunde bei sieherer Osteogenesis imperfeeta  nicht i]berall gleieh- 

zn sein ( S t i l l i n g ,  D i e t e r l e ,  S u m i t a ) ,  so dab in dieser Hinsicht 
no c h munches klar zu stellen ist. _Nach K a u f m a n n (Lehrbueh V. Anti. 1909) 
und S u m i t a (1910) besteht  die Osteogenesis imperfecta  in mangelhaf ter  An- 
bildung yon Knoehensubstanz sowohl seitens der Markosteoblasten wie vor allem 
der des Periostes;  die enchondra]e Ossifikation ist normal ;  makroskopisch fgllt 
auf die Weichheit  des Schgdeldaehes sowie mehr  oder weniger ausgesproehene 
Kurzgliedrigkeit.  Besonders ~4rd hochgradig gest6rte periostale Ossifikation 
hervorgehoben. 

Ieh kann  diese Asgaben  zum gr51~ten Tell bestgtigen; etwas versehiedener 
Meinung bin ieh auf Grund meiner Befunde allerdings beztiglich der A n g a b e n  
fiber periostale und enchondrale Ossifikation bei Osteogenesis imperfeeta.  

Die Sammlung des Stral~burger Pathologisehen Inst i tutes  verfiigt ietzt  
neben dem yon S t i 11 i n g beschriebenen Fal l  noch fiber ein weiteres frisehes 
Pr~parat ,  dessen Bearbei tung mir  Her r  Prof. C h i a r i anver t rau t  hat. Der 
neue Fall  betrifft  einen totgeborenen Knaben,  dessen Leiehe saint Plazenta  yon 
Her rn  Dr. L e w i n b e r g (St ra6burg)  dem Pathologisehen Ins t i tu t  am 19. Juli  
1910 eingesandt und im Museum unter  ~Nr. 7119 aufg'estellt worden ist 

8 e k t i o n s p r o t o k o 11: Der KSrper 3~ em lung, mgnnlichen Gesehlechts, 1130 g 
schwer, dadurch auffallig, da6 im Verhgltnis zu Kopf und Rumpf, besonders zum ersteren, die 
Extremitgten sehr kurz und klein sind. Besonders klein die Vorderarme und Untersehenkel. 
H~nde stark gegen die Vorderarme gebeugt. Die Beine ill den Knien und Hiiftgelenken gebeugt. 

Kopf 30 cm im Horizontalumfang messend. Das Capillitium mit reich]leben, bis 2 em langem 
braunsehwarzen Haaren versehen. Dabei auffgllig, da6 der Hirnteil des Sch~dels sich ganz welch 
anfiihlt und in ibm far kein Knoehen zu tasten ist. L i d e r und Bulbi normal, ebenso ~ase und 
I~[und. tIals kurz. Thorax yon gewShnlicher Dimension, aueh sehr welch. Nabelstrang mit 
gewShnlicher Sulze versehen, mit zwei Arterien und einer Vene. Im Skrotum kein Hode. Das 
Scrotum selbst 5demat5s. 

Weiche Sch~de]deeken bla6 ; in ihnen ei.nze]ne bis lilasengro~e Ekch~a~]osen. ~aeh Abziehen 
der weichen Seh~deldecken fitltt an dem 28 cm im Horizontalumfange messenden Seh~Ldet auf, 
dal~ die Calvaria, wie sehon aui~en bemerkt worden ist, far keinen Knoehen enth~Ll~, sondern dutch 
eine ~{embran dargestellt wird, in we]eher die Vasa meningea norma]erweise verlaufen und durch 
die die anseheinend normalen Hirn~indungen hindurchsehimmern. 

Das Gehirn wird zun~Lehst nicht welter seziert, sondern der Kopf in 10prozentiges Formaliu 
eingelegt. 

Die Sektion der l~umpforgane erweist iiberall normale Verhgltnisse. Lnngen vollstgndig 
atelektatisch. Hodell beiderseits im Leistenkanal. Die mitgesandte Plazenta kreisseheiben- 
fSrmig, 17 cm im Durchmesser messend, yon gewShnlieher Dieke. Nabelstrang inseriert in der 
bTghe des Bandes, tier stellenweise leichte VerSdung zeigt. 4 cm yon der Insertion des Nabel- 
stranges entfernt finder sich ein linsengro~er~ flaeher, wei~lieher KSrper (Nabelb]~sehen) zwischen 
Amnion und Chorion. 
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Am 27. Juli 1910 wurde der Kopf geSffne~. Es zeigt sich an der Innenfl/iche der Pachy- 
meninx an der Konvexit/it des Gehirnes geringe frisehe Blutextravasation. Die inneren Me- 
ningen sowie das normal konfigurierte Gehirn frei yon Blutung. Das Gehirn saint den inneren 
Meningen hat ein Gewieht yon 300 g. An der Basis des Seh~dels ist es nur im Bereiche der 
Felsenbeinpyramiden, der Umrandung des Foramen magnum, des Clivus und der Sella turcica 
zur Knoehenbildung gekommen. 

Bei genauer 5Iaehpriifung liel~en sich noch folgende Befunde erheben: Die gauze Calvaria 
besteht aus einer diinnen, fibrSsen Membran. Die Gegend, die der grol]en Fontanelle entspricht, 
hebt sich in durchfallendem Lichte deutlieh yon der fibrigen Membran ab; Hie erscheint reinwei$ 
und fiihlt sieh diinner an; das gleiehe gilt, wenn auch nieht in so ausgesprochenem Mal]e, yon 
der kleinen Fontanelle. Die gauze Membran ist von einem feinen Gitterwerk, unabhiingig yon den 
Gefiil]en, durehzogen. Eine VerknScherung ist nirgends zu fiihlen. Einige dunklere, linsengroi]e 
(2 bis 4 qmm) Fleckchen sind kaum etwas resistenter; sie stellen die ersten Anfiinge einer eben 
beginnenden odor aufgehaltenen Knochenbildung dar. (Bezfiglieh der mikroskopischen Befunde 
dieser Fleekchen vgi. unten.) Die Sch~delbasis mit ihren HShlen ist gut ausgebildet, wenngleieh 
die Knoehenanlage ungemein sehwaeh and nur bei sorgsamer Untersuchung nachzuweisen ist. 
Ein Sagittalschnitt kann ohne Miihe mit einem ~Messerzuge geftihrt werden. Er zeigt schon 
makroskopisch die kleinen, zart gebliebenen Knochenkeme des Os tribasilare, welt voneinander 
getrennt. Die Gesichtsknoehen ffihlen sieh nicht sehr fest an, sie scheinen weniger verkn~ichert zu 
sein. Das Gesicht hat abet normales Aussehen, zumal die Nasenwurzel nieh~ eingezogen, eher 
etwas erhaben ist. Die Nase ist relativ klein, aber wohlgestaltet. Der Mund steht often. Die 
Zunge ragt ~aicht hervor. Thorax und Beeken zeigen keine Besonderheiten; ihre K~lochen normal, 
wenn auch sehwach ossifiziert. 

Eine genauere Besprechung verdienen die Extremit~ten. Sie sind symmetrisch. Schon 
~tu~erlich fallen die sehr verkfirzten Gliedma~en auf: Die Haut zeigt in der Nghe der Gelenke 
ringfSrmige Falten. Ihr Fettreichtum seheint, wie auch an den fibrigen Stellen des KSrpers, 
physiologische Werte nieht zu iibersteigen. Die proximalen Teile der Extremitgten erscheinen 
im Verhgltnis zu den distalen etwas zu umfangreich. Vom Ellenbogen bzw. Kniegelenk an finder sieh 
ausgesprocheneVerjiingung. Besonders die Hgnde sind ungemein zierlich und zart gebaut; sie 
sind stark nach innen gebeugt. Zur genaneren Untersuehung warden Humerus, Radius und 
Ulna in Vereinignng, Femur mit Patella der linken Seite herauspr~ipariert. Dabei ergab sich, 
daft der Humerus stark verkrfimmt ist, und zwar zeigt die konvexe Seite nach au~en. Die 
Knochen'sind wenig biegsam, eher etwas federnd. Ihre Oberfliiche ist m~i]ig rauh and ungleich. 

K n o  ch enn~lal~e: 

L~nge des Armes . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  9,8 cm 
L~nge des Humerus . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  3,1 ,, 
Humerus: L~inge der Diaphyse . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  2,0 

,, Durchmesser in der 5~itte . . . . . . . . . . . . . .  0,8 ,, 
,, L~nge der proximalen Epiphyse . . . . . . . .  1,0 ,, 
,, L~nge der distalen Epiphyse . . . . . . . . . . .  0,7 ,, 
,, Breite der proximalen Epiphyse . . . . . . . .  1,0 ,, 
,, Breite der distalen Epiphyse . . . . . . . . . . .  0,6 ,, 

Radius und Ulna in Vereinignng . . . . . . . . . . . . . . . . .  3,3 ,, 
L~nge des Beines . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  13,3 ,, 
L~nge des Femur . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  4,0. ,, 
Femur, L~nge der Diaphyse . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  1,7 ,, 

,, Durchmesser iIl der ~Iitte . . . . . . . . . . . . . . . .  0,9 ,, 
,, L~inge der proximalen Epiphyse . . . . . . . . . .  1,2 ,, 
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Femur, Breite der proximaleii Epiphyse . . . . . . . . . .  1,4 era 
,, Lgnge der distaleii Epiphyse . . . . . . . . . . . . .  1,7 ,, 
,, Breite der distMen Epiphyse . . .  . . . . . . . . . .  1,6 ,, 

Reeht auffallend ist das Miltverhgltnis zwischeii Epiphyseii uiid Diaphysen, wie ohne weiteres 
aus der Tabelle hervorgeht. Aueh die Mage der Epiphysen fiir sich Mlein betrachtet sind durehaus 
abiiorm. Alles in allem resultiert aus dem Mil~verh~ltnis eine plumpe, ungef~llige Form der 
Kiio~heii. Irgeiidwelehe Infraktionen oder geheilte Frakturen, wie sie yon anderer Seite be- 
sehrieben werden, siiid aii keinem der untersuehten Kiiocheii zu fiiiden. 

~ [ i k r o s k o p i s c h e  B e f u i i d e .  

Yore Kop~skelett wurden uiitersu@t: Parietale~ Frontale, Occipitale, Sch~delbasis. 
Fixierung der Stfioke in Formalin und Alkohol, keine Entkalkung, Zelloidineinbettung, H~mat- 
oxylin-Eosinf&rbung. Zur genaue~:en D~rstellmlg des Bindegewebes wurde Rubin S verwendet. 

P a r i e t a 1 e : In seinem Bereiehe zeigen HorizoiitM- und SagittMschnitte nur Biiide- 
gewebe, stellenweise mit zMllreichen Bindegewebszetlen; keine Osteoblasten, kein Kno~hen. 

F r o I I t  a 1 e : Horizontalschnitt. Es finden sieh im Innerii g e II a u i I I d  e r ~[ i t t e 
des Bindegewebes geringe Anf~nge einer Knochenbildung in Form voll. KiiochenpI~[ttehen mit 
grSl~eren und ]deineren, iii Reihen geordneten Osteob]asten ringsum besetzt. Die Osteoblasten 
zeigeii keine Ver~nderungeii gegentiber solchen iii normalen Kiioeheii. Im Bi~degewebe selbst 
zah]reiche Zellen. Die ]deinen Kno~henpl~ttehen sind am gef~rbteii Pr~parat als dun]de Pfinkt- 
cheii seh~rf yore roteii Bindegewebe abgeboben. Die Knoehenpl~ttehen konfluieren stelleiiweise, 
bilden aber IIirgends gr0~ere Platten. Keine Bildung, die Ms kiinftiges Periost zu b~zeiehneii ist. 

0 c e i p i t a 1 e : Die gleichen Befunde wie beim FrontMe. Zwischen den Knoehenh~ufcheii 
vielfach Gef~l~e mit Erythrozyteii ge~iilit, die im Frontale weniger zahlreich au~treteii. Ein 
8tfickchen aus der N~he der Fatx zeigt weder Knocheii IIooh Osteoblasten, abet recht zahlreic.he 
Gel&Be. 

S e h ~ d e 1 b a s i s : Der Knorpel ist IIormal; die Kiioohe~eriie sind sehr klehl and arm 
un Knoehensubstanz mit wenig Osteoblasten. Das Zwischengewebe in den Knoehenkerneii scheint 
~lles zu fiberwuchern. 

W i r b e 1 k 5 r p e r : Die Knoehenkeme ebenf~lls klein, aber mit relativ viel Knocheii- 
substaiiz. Der Riiekengratska~l erseheint gegeniiber der Norm erweiter~ zu sein. 

R i p p e II : Quer- and L~ngssehnitte zeigen keine ~uffallenden Ver~iiderungeii gegentiber 
normaleii u Am Knorpel keiiie Unregelm~igkeite;~. 

E x t r e m i t ~ t e n: Die entnomme~en Knochen wurden entkMkt, sonst wie friiher behaiidel~. 
Zur genauereii Darstellung yon Knorpel uiid Knochen, Zwischengewebe und Periost, habe 
i~h neben der H~mutoxylin-Eosiii- IIoch folgende F~rbungsmethode angeweiidet: Parakarmin, 
konzentrierte alkoholige OrangelSsung, konzen~rierte Thioniii15sung, event, noeh Rubin S. Es 
f~rbt sieh der Knorpel tier blau, die Zone der Knorpelzellens~ulen hebt sich gut gegen den 
iibrigeii Epiphyseiiknorpel ab; der Knoehen wird orangegelb mit blauen Kiiorpeleinschliissan 
(besonders sehSn bei Chondrodystrophia foetalis), das ~iarkgewebe gelbrot, das Periost brauiirot 
and fief oraiige, bei Rubm S leuehtend rot. Auch wurde zum u nueh v a n G i e s o n 
gef~rbt. 

Humerus uiid Femur ergebeii hinsiehtlich des mikroskopisehen Bildes unter sich keine Ver- 
schiedenheiten. Der Knorpel der Epiphyseii zeigt keine Abweichungen gegeniiber IIormalem 
EpiphysenknorpeL Die Knorpelknoehengreiize ist kuum sehm~ler als IIormM; sie vefl~u[t in gaiiz 
gerader Linie, weist keine StSrung in der Aiiordnung, Form und Struktur der Zellen auf. Die 
pr~paratorisehe VerkMkungszone is~ m~l~ig. Die eiichoiidrule Knnoehenbildung ist ira ganzeii 
genommen normal, ~ber sehr gering, IIur wenige kleine, dtinne, k~um zusammenhi~ngende Biilk- 
eheI1 findeii sieh umgeben yon Osteoblasten. Das Markgewebe scheint alles zu fiber~wachern. Es 
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finden sich zahlreiehe, meist dfinnste Knorpelreste, die im wesenflichen das Stfitzgeriist bilden. 
:Regellos zerstreut erseheinen Osteoklasten, oft betr~iehtlieh grot~. Manche Knorpelreste sind 
ganz hellblau, als grSliere Inseln hervortretend, um]agert von den versehiedensten Zellen. Der 
periostale Knochen ist ebenfalls sehr gering angebildet. Es sind nut zierliehe Balkehen, ziemlich 
gleich gestaltet, mit einem diinnen Belage yon Osteoblasten, vorhanden. Da, wo Knochen sein 
sollte, sieht man nur verkalkten Knorpel. An einigen Stellen ist von periostalem Knochen so gut 
wie niehts zu sehen. Das Periost ist an einer Stelle der Diaphysenmitte zwischen die Knorpel- 
biilkehen geraten. Man sieht es deutlich ein- und austreten. Eine Infraktion mit Einklemmung 
liegt nieht vor, es scheint einem Gef~i~e gefolgt zu sein. Dieser Befund zeigt sieh nur an einer 
zirkumskrip~en Stelle; an e~wa 5 bis 6 Schnitten ist er naehweisbar. Radius und Ulna, in Ver- 
einigung li~ngsgesehnitten erweisen dieselben Verhiiltnisse. 

Die m i k r o s k o p i s e h e n  B e f u n d e  z u s a m m e n ~ a s s e n d  k5nnen wir kon- 
statieren: 

D i e  K n o c h e n b i l d u n g  i n  d e n  D e e k k n o e h e n  de s  S c h ~ d e l s  f e h l t  
e n t w e d e r  g a n z  o d e r  s t e h ~  i n  d e n  e r s t e n  A n f : , i n g e n  bzw. i s t  z u r i i c k -  
g e b l i e b e n  ( C a l v a r i a  m e m b r a n a e e a ) .  

D ie  G r e l l z e n  z w i s c h e n  E p i p h y s e n  u n d  D i a p h y s e n  d e r  R 5 h r e n -  
k n o e h e u  z e i g e n  n o r m a l e  V e r h - ~ l ~ n i s s e  b e z i i g l i e h  d e r  K n o r p e l -  
w u e h e r u n g ,  F o r m ,  S t r u k t u r  u n d  A n o r d n u n g  t ie r  Z e l l e n .  

D ie  e n e h o n d r a l e  K n o c h e n b i l d u n g  z e i g t  a n  u n d  i i i r  s i e h  n o r -  
m a l e n  V e r l a u f ,  i s~  a b e r  s e h r  g e r i n g .  

I n  d e n  D i a p h y s e n  s i n d  z a h l r e i e h e  d i i n n e  K n o r p e ! r e s t e  , a b e t  
n u t  s e h r  w e n i g  K n o c h e n b i ~ l k e h e n  a n z u ~ r e f f e n .  

D i e  p e r i o s t a l e  K n o c h e n b i l d u n g  f e h l t  a n  e i n i g e n  S ~ e l l e n  g a n z ,  
s o n s t  i s t  s i e  r e c h t  g e r i n g .  D e s  P e r i o s t  s t e l l e n w e i s e  d i i n n .  M a n  
k a n n  y o n  h o c h g r a d i g e r  D y s t r o p h i a  p e r i o s t a l i s  s p r e e h e n .  D i e  Z a h l  
de r  0 s t e o b l a s t e n i s t  f i b e r a l t  e t w a s  g e r i n g e r ; i n  d e n  R S h r e n k n o e h e n  
d a s  5 ~ [ a r k g e w e b e  v e r m e h r t ,  s o z u s a g e n  a l l e s  a n d e r e  i i b e r w u c h e r n d .  

Unser Fall ste]lt wohl den hSchsten Grad einer Osteogenesis impeffecta dar, 
er bildet mit dem gleich zu besi)rechenden S t i 11 i n g schen eine Untergruppe 
der Erkrankung. Zur nfiheren Charakterisierung abet eine Bezeichnung einzu- 
fiihren analog von K a u f m a n n s Vorgang bei Chondrodystrophia foetalis, 
ha]te ich nicht fiir zweckma~ig. 

S t i 11 i n g s Fall (vgl. Virch. Arch. Bd. 115, S. 357 bis 370). ~Ius. Pr. A 1 97, 
Nr. 2370. 

Osteogenesis imperfecta. 

Der Fall erschcint mir wegen seiner aul3erordentlichen ~hnlichkeit mit dem bisher 
besproehenen so wichtig, da~ ich nach S t i 11 i n g s Beschreibung, das 1NStigste wieder- 
gebe: Weibl. totgeb. Kind, 34 em lung; die auffiilligste Abweichung bietet das Schi~deldach, 
welches noch fast durehweg hiiutig ist. Von s~mtlichen Deckknochen ist nur die Pars frontalis 
des Stirnbeins angelegt, aber reich sie stellt eine so feine, pergamentartige Schicht dar, dal] es 
einer gewissen Aufmerksamkeit bedarf, um sie als Knoehensubstanz zu erkennen. Wespenbein, 
Schl~fenbein, 1)ars basilaris ossis occipitalis verknSchert. Linker Humerus kurz, dick; Substanz 
nachgiebig. Epiphysen gut entwickelt. Radius und Ulna stark gekriimmt, Konvexita~ naeh 
au~en. Am linken Femur Infraktion im oberen Drittel. Form au~erordentlich plump. Tibia 
un~erhalb der Mitte eingeknickt. Diaphyse der rechten Tibia gelSst. L~inge der Tibia 3 cm, der 
oberen Epiphyse 0,8 era. 
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Mikroskopiseh: Das ituBere Sch~tdeldach erwies sich als zellarme 3{embran. Da, wo sich die 
Pars frontalis des Stirnbeines anlegt, waren zellige Elemente in grSt~erer Zahl, und darin fanden 
sich kleinere, vollkommen verkalkte Knochenplitttchen, deren Stmktur nicht yon tier Norm 
abweicht. Tibia: Epiphysenknorpel normal. Sehr auffallend gestalteten sich die Verh~ltnisse 
der Diaphyse, insbesondere soweit dieselbe den enchondral gebildeten Knochen darstellt. Der 
weitaus grSfJte Tefl derselben besteht n~imlich gar nicht aus Knochen, sondem aus Markgewebe, 
in dem man man f5rmlich mit Mtihe einige aus Knochensubstanz bestehende Bi~lkchen zu 

Gesicht bekommt. Die Mehrzahl der das Gertist zusammensetzenden Pfeiler besteht aus breiten 
Knorpeh-esten, welchen sich nur feine S~ume jungen Knochengewebes angelegt haben. Das 
Knoehenmark bietet auffallende. Verh~tltnisse nicht dar. Es ist im allgeIneinen reich an kleinen 
Markze:len. Etwas besser als urn die enchondrale steht es um die Knoehenbildung ira Periost, 
obwohl auch bier nur eine augerordentlich diinne Sehale produziert worden ist. Jedoch ver- 
dankt der Knochen alles, was er an Festigkeit besitz~, eigentlich nut den yore Periost gelieferten 
Teilen. - -  Die hervorstechendste Eigentiimliehkei~ des mitgeteilten Fal]es ist offenbar i1~ der 
augerordentlich unvollkommenen Leistung des Gewebes gegeben, aus welchen das Skelet her- 
vorgeht. 

Aus dieser Schilderung, vergliehen mit  den yon mir erhobenen Befunden, 
geht zungehst die fast genaue Ubereinstimmung beider Fi~l]e hervor. Unterschiede 
bestehen nur in der etwas reiehlicheren Knochenbildung am Schadel bei dem 
S t i 11 i n g schen Fall,. die aber keineswegs gentigt hat, um dem Schi~dddache 
auch nur einigen ~a l t  zu geben. Die mikroskopische Untersuehung der R6hren- 
lmochen ergab die gMchen Resultate, insbesondere interessierte uns: normale 
Epiphysengrenzen, aber minimale enchondrale Knochenanbildung und geringe 
periostale; Wucherung und Vermehrung des Markgewebes; geril~ge Liinge gegen 
groge Breite der Epiphysenknorpd. 

Es fragt sich hum aus welchem Grunde das Li~ngenwachstum der langen 
Extremitatenknoehen so betrachtlieh zurtiekgeblieben war. .Naeh den meisten 
Autoren tragen FraMuren, welche intrauterin und bei der Geburt entstehen, 
wesentlieh zu der oftmals bestehenden Mikromdie bei. in unseren F~llen kann 
die Verkflrzung nieht dutch Frakturen hervorgerufen worden sein. Eine der yon 
H. S t i 11 i n g angegebenen Frakturen (r. Obersehenkel) war artifiziell. Der viel 
umstrittene Perioststreifen - -  eine Einschiebung yon Periost zwisehen Diaphyse 
und Epiphyse, der dem Langenwaehstum h~ttte ein Ziel setzen kSnnen - -  war nieht 
vorhanden und soll ja aueh immer fehlen, was mir durehaus riehtig erseheint. Nun 
sehen ~dr allentha,lben etwas weniger Osteoblasten in l~bereinstimmung mit 
I I i l d e b r a n d t ,  M i c h e l ,  S t i l l i n g  und dne Vermehrung der Mark- 
substanz. Ist  die F~higkeit der Osteoblasten, Xnoehen zu bilden, nieht ausreiehend 
oder hat  das wuehernde Narkgewebe die Sehuld, indem es die Osteoblasten nieht 
aufkommen l~tgt ? Das Narkgewebe kann meines Erachtens nicht in Betraeht 
kommen, da die Sehgdelknoehen in ihrer Bildung doeh nieht dadureh behindert sein 
k{}nnten, denn es findet sieh zungehst in ihnen kein Narkgewebe. Es liegt nahe, an 
eine E,~tartung oder Funktionsuntt~ehtigkeit der Osteoblasten zu denken. Sie 
ist sehon vermutet worden, und ieh mSehte rnieh 'einstweilen dahin aussprechen, 
dal~ die Zahl und Funktionsf~ihig'keit tier Osteoblasten herabgesetzt ist, wozu 
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nach K a u f m a n n noeh eine lebhafte Resorption der Knorpelgrundsubstanz 
wie auch der neugebildeten myelogenen Knoehenbalken tritt, eine Vermutung, 
diebishernichtbewiesenist(vgl .  S u m i t a ) .  R e i e h t  i l u n  d i e  e n c h o n -  
d r a l e  K n o e h e n b i l d u n g  g e r a d e  f i i r  d a s  L / i n g e n w a e h s t u m  
a u s und i s t  die periostale Knochenbildung gering, so wird d e r K n o c h e n 
n i e h t v e r k ~i r z t ,  abet zierlieh diinn, hochgradig weieh und biegsam - -  
es  s i n d  d a s  d i e  F ~ t l l e  v o n  O s t e o g e n e s i s  i m p e r f e e t a  m i t  
n o r m a 1 1 a n g e n K n o c h e n ,  deren Trgiger, sofern sie leben bleiben, ]eicht 
Frakturen erMden. Es l~tl~t sieh auch denken, dal3 durch Infraktionen und Frak- 
turen, sei es intrauterin, sei es w~thrend und nach der Geburt, sekund~tr eine Ver- 
ktirzung mit rauher Oberfl~ehe resultieren kann. 

W e n n  a b e t  d i e  e n c h o n d r a l e  K n o e h e n b i l d u n g  a u e h  
s e h r  m a n g e l h a f t  i s t  o d e r  f a s t  f e h l t - -  die periostale ist es ja 
hnmer - - ,  d a n n  b l e i b t  d a s  L ~ t n g e n w a e h s t u m  a u s ,  dieKnoehen 
sind infolge ganz ungeniigender EntwMdung der Diaphysen kurz, unverh~ltnis- 
m~6ig plump, wenig briiehig, aber biegsam, etwas federnd; die Epiphysen er- 
seheinen hingegen viol zu grof~ und zu breit - -  es liegt eine z w e i t e A r t v o n 
F g l l e n v o n O s t e o g e n e s i s i m p e r f e c t a m i t  s t a r k v e r k ~ i r z t e n  
E x t r e m i t g t e n vor, n~mlieh diejenige, welehe wir genauer charakterisiert 
habem 

Die Weiehheit der Seh~deldeeken ist ebenfalls gut zu erklaren, wenn man 
eine geringe Funktionstiichtigkeit der Osteoblasten annimmt. Da die Knoehen- 
bildung auf ldeine Knoehenpl~tttehen besehr~tnkt ist, mtissen dig Seh~deldeeken 
welch bMben, da bei ihnen der sie einigermaf~en sttitzende Knorpel nieht vor- 
komrat. 

Es seien schlieNieh noch einige intgressante Punkte beztiglieh /~tiologie, 
Lebensfahigkeit der Kinder, Verh~ltnis zu andern fOtalen Erkrankungen kurz 
gestreift. Pltiologisch ist in unserm F~lle bis jetzt niehts zu ermitteln gewesen, 
zumal die ledige Mutter zurzeit nicht aufzufinden ist. tIerr Dr. L e w i n b e r g 
(Stral3burg) hat sieh der Mtihe unterzogen, ~aehforschungen anzustellen, bis jetzt 
leider ghne Erfolg. Besonderes ist ihm seinerzeit an der Mutter nieht aufgefallen. 
Es sei ibm auch an dieser Stelle fiir seine grol~e Liebenswiirdigkeit bestens gedankt! 

Die Lebensffihigkeit der Kinder, die rnit 0steogenesis imperfeeta behaftgt 
sin& h~ngt yon dem Grade der Erkrankung ab. Bei hoehgradiggn F~llen werden 
die Kinder sehon die Geburt nieht tiberstehen kSnnen, iusbesonderg bei Kopf- 
lagen, denn be ide r  Weiehheit des Seh~dels ist das Gehirn allen Insulteu aus- 
gesetzt, wie die vielfaeh angetroffenen Biutungen erweisen. Bei weniger aus- 
gesproehenen Graden yon 0steogenesis imperfeeta k0nnen Kinder wohl lebend 
geboren werden und aueh am Leben bleiben; yon einer rglativen ttgufigkeit solehgr 
Kinder, ~4e S urn i t a meint, m6ehte ieh aber nieht spreehen. Die tiberlebenden 
Kinder dtirften wohl der sogenannten 0stgopsathyrosis zuznzfihlgn sein, wig 

Virchows Archiv L pathol. Anat. Bd. 207, lift. L 6 
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S a m i t a ann imm* u n d  L o o s e r , ,beztiglieh des W e s e n s "  es g e t a n  hat .  N a e h  

m e i n e r  A~s ieh t  s t d l e n  die M e h t e r e n  Grade  yon  Osteogenesis  i m p e r f e e t a  m i t  z i em-  

l ieh  n o r m a l e m  L~ngenwac.hs tum,  yon  denen  ieh  oben gespro~hen habe ,  die Os teo -  

p sa thy ros i s  da r  (Nfiheres bei  S u m i t a a. a. 0 . ) .  D a 8  unsere  E rk rankm~g  m i t  

Chm~drodys t roph ia  foetal is  n ieh ts  zu t u n  ha t l  is t  z ieml ieh  a l l g e m d n  a n e r k a n n t ,  

u n d  es beda r f  k d n e r  E r S r t e r u n g  in  dieser  t l ins ich t .  I e h  habe  einige F~,lle yon  

C h o n d r o d y s t r o p h i a  foetal is ,  fiber die ieh  an a nde re r  Stel~e be r i eh t en  w e r d e ,  u n t e r -  

snee r  u n d  k a n n  K a u f m a n n s A n g a b e n  ebenfal ls  best~t igen.  

L i t e r a t u r .  

Eine fast Vollst~ndige Zusammenstellung fiber die grage der fStalen Skele~erlcr~nkuugen 
finder sich bei 

8 u m i ~ a ,  Beitr~tge zur Lehre dec Chondrodystrophia foetalis mid  0steogenesis imper[eet~ 
D. Ztsehr. f. Chir. Bd. 107, 1910. 

In tier vorliegenden Arbeit wurden berfieksiehtigt: 
t f  a n f m a n n ,  Untersuehungen fiber die sog. fStale R~ehitis (Chondr. foet.). ~Ionogr. 

Berlin 1892. - -  D e r s e 1 b e ,  Lehrb. d. spez. Path., 5. Aufl., 1909. - -  S e h m i d t ,  Die ~llgem. 
Entwieklungshemmungen tier Knoehen (Chondr. foet., Osteog. imp.). Ergebn. d. allg. P~th. u. 
path. Anat. Bd. 4, 1897. - -  S c h w e n d e n e r ,  Untersaehungen fiber Chondrodystrophia 
foet~lis. Inaug.-Diss. Basel 1899. - -  D i e ~ e r 1 e ,  Aghyreosis ere. Vireh. Arch. Bd. 18~, 1906. - -  
S e h r u in p f ,  {J'ber das klinisehe Bild der Aehondropl~sie. Beri. klin. Wsehr. 1908. - -  W e i n - 
z i e r 1, Ein Beigrag zur K~saistik tier Chondrodystr. foetalis. Arch. f. Kinderheilk. Be[. 51, 
1909. - -  A s e h o f f ,  Lehrbueh, 1. Aufl. - -  u i r e 1l o w,  Raehitis foetalis, Phokomelie und 
Chondrodystrophi~. Vireh. Arch. Bd. 168, 1901. - -  S t i l l i n  g ,  Ost.eogenesis imperfeeta. 
Virch. Arch. Bd. 115, 1889. - -  tI  a r b i t z ,  {~ber 0steogenesis imperfeeta. Zieglers Beitr. 
z. path. Anat. Bd. 30, 1901. - -  H o h 1 f e l d ,  Ost.eogenesis imperfeega, l~Ifineh, reed. Wsehr. 
1905. - -  3{ i e h e ] ,  Osteogm~esis imperfeeta. Vireh. Arch. Bd. 173, 1903. - -  H o e h s i n g e r ,  
lJber Osteopsa~,hyrosis foetalis. Wien. klin. Wsehr. 1908, Nr. 46/47. - -  D e r s e 1 b e,  Osteopsa- 
th~osis foetalis. Wiem reed. Wsehr. 1909. - -  L o o s e r ,  Zar Kenntnis tier 0steogenesis im- 
perfee~a eongenit~ et t~rd~. Grenzgeb. d. 3led. u. Chit. Bd. 15, 1906 sowie einige anclere Arbeiten 
in Vireh. Arch. 

wn. 
Eurze Bemerkung zur Akromegaliefrage. 

Von 

Prof .  K a r 1 P e t r ~ n ,  L u n d  (8chweden) .  

In diesem Archiv (Bd. 190) babe icb einen Fall yon Akromegalie mitgeteilt, wo (lie Hypo- 
physe nicht vergrSfiert war und wo ich bei der mikroskopisehen Untersuehung dieses Organs keine 
andere Veriinderung als eine leiehte 8klerose gefunden habe. Die Grfinde ffir die Auffassung, 
dab die abnorme Wucherung des Vorderlappens der gypophyse die Ursaehe der Akromegalie 
darstelle, haben sich salt dem Zeitpunkte der VerSffentliehung dieser meiner Arbeit (1907) be- 
kanntlieh noch mehr gehguft; besonders sind die Ergebnisse der operativen Eingriffe gegen die 
Gesehwulst der Hypophyse, wenn auch in praktischer Hinsicht niche sehr gliinzend, doeh soleher 
Art, dab sie einen entseheidenden Beweis ffir die ursgehliehe Bedeutung des ttypophysenver- 
gnderung ftir die Entwieklung der Symptome der Akromegalie abgegeben haben. Aber eben in 


