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I. Begriff der Brachydaktylie und Ubersicht iiber die verschiedenen
Brachydaktylieformen ; Unterscheidung von extrauterin entstandenen

Verinderungen der Digiti.

Die Bezeichnung Brachydaktylie stammt von Fort 1869. In seiner
Habilitationsschrift: ,,Des difformités congénitales et acquises des
doigts® stellte er als 3. und 4. Gruppe der Fingermifbildungen auf:
,,doigts courts (Brachydactylie)* und ,,doigts longs (Macrodactylie)“.
Mit Makrodaktylie bezeichnete er, was wir heute Hyperphalangie nen-
nen, also eine (berzahl der Phalangen, entsprechend mit Brachy-
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daktylie eine Hypophalangie, d. h. die Reduktion eines Fingers um
eine oder zwei Phalangen.

Leboucq wandte dann 18961) die Bezeichnung Brachydaktylie
fir Finger und Zehen mit Verkiirzung von Phalangen an, an die sich
eine Verschmelzung zweier Phalangen anschliefen kann. Bei der-
artigen Verkiirzungen sind nicht alle Segmente eines Strahles gleich-
mabig betroffen, wir haben nicht etwa das Bild eines normalen Fingers
oder einer Zehe durch ein Konkavglas betrachtet, ein Bild, wie es Teil-
erscheinung eines echten Zwergwuchses mit normalen Proportionen
ist, sondern es zeigt sich die Disposition der Segmente eines Strahles
fiir eine Verkiirzung verschieden. Um zum Ausdruck zu bringen, dal
die Verkiirzung eines Digitus auf einer typischen Verkiirzung
bestimmter Phalangen beruht, fihrte Pfitzner 18982) die Be-
zeichnung Brachyphalangie ein.

Er verwendete diese auch fiir die Verkiirzung von Metakarpalien
und Metatarsalien, da die dlteren Anatomen diese als ,,phalanges
metacarpi resp. metatarsi bezeichnet hatten. Entsprechend den von
Haeckel fir die homologen Abschnitte von Hand und Ful geprigten
gemeinsamen Namen: Acropodium (Phalangen), Metapodium (Meta-
carpus bzw. Metatarsus), Basipodium (Carpus bzw. Tarsus) hat Che-
valier 19103) die zuletzt genannten Verkiirzungen ,,Brachymélie
metapodiale congénitale’ genannt. Wir konnen in abgekiirzter Weise
von einer Brachymetapodie sprechen und sie einer Brachy-
phalangie im engeren Sinne gegeniberstellen. Diese selbst kénnen
wir kurz genauer als Brachytele-, -meso- und basophalangie
charakterisieren. Die Brachymetapodie kann ebenso weiter in eine
Brachymetakarpie und -metatarsie differenziert werden.

Intrauterin entstandene atypische Phalangen-Verkiixzungen
bezeichnen wir wegen ihrer Atypie nicht als Brachyphalangien, son-
dern als Perophalangien (nnods versttimmelt).

Brachyphalangie zeigt am haufigsten die Mittelphalanx und das
Metapodium, Perophalangie dulert sich in ihrem geringsten Grade in
einer Reduktion an der Endphalanx und zwar im distalen Ende.

Die Brachymesophalangie konnen wir entsprechend ihrer nach
Vorkommen und Bedeutung vorherrschenden Stellung kurz auch als
Brachyphalangie schlechtweg bezeichnen.

Eine Reduktion der Zahl der Phalangen bezeichnen wir als Hypo-
phalangie. Wir unterscheiden eine Assimilationshypophalangie

1) Leboucq, De Ia brachydactylie et hyperphalangie chez l’homme Bull
de Pacad. de méd. de Belgique Sér. 4, T. 10. 1896.

2} Pfitzner, Uber Brachyphalangie und Verwandtes. Verhandl. d. anat.
Gesellsch. 12. Kiel, 1898.

3) Chevalier, Nouvelle Iconographie de la Salpétridre 1910, Nr. 3.
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und eine einfache Hypophalangie: erstere bedeutet eine Steigerung
des Brachymesophalangie, letztere eine solche, der Perophalangie.

Gegeniiber diesen Einzelbezeichnungen, welche die Lokalisation oder
den Charakter der Verkiirzung eines Digitus betonen, mochte ich Forts
Benennung Brachydaktylie in erweitertem Sinne beibehalten wissen
als Sammelname fiir alle durch intrauterine Entwicklungs-
vorgdnge bestimmte Finger- und Zehenverkiirzungen tber-
haupt.

Ich sage nicht Entwicklungsstérungen; denn wir werden sehen,
dafl gewisse Zehenverktirzungen an der Grenze des Normalen steben,
daB man bei ihnen von einer abnormen Entwicklung nicht
reden darf.

Wahrend Mittel- und Endphalanx Rickbildung zeigen, kann gleich-
zeitig an der Grundphalanx eine neue Segmentierung, eine ,se-
kundéire Phalangenbildung™ sich geltend machen. Wir stehen
so vor der paradoxen Krscheinung einer Hyperphalangie bei
Brachydaktylie.

Die Brachydaktylie kann die einzige Mifbildung sein oder sie kann
mit Syndaktylie vergesellschaftet sein: Symbrachydaktylie. Diese
tritt an der Hand meist einseitig auf und kann zusammen mit Brust-
wanddefekt derselben Seite vorkommen. Wir werden zu erdrtern
haben, dafl es sich bei dieser Kombination ven Miflbildungen meist
nicht um ein zufilliges Zusammentreifen derselben, sondern um ,,syn-
genetische Entwicklungsstérungen handelt.

Brachydaktylie kann weiter Teilerscheinung einer Entwick-
lungshemmung des ganzen Extremititenskeletts sein: dies ist bei
der Chondrodystrophie und dem Mongolismus der Fall.

Von der Besprechung der Brachydaktylie kénnen, obwohl nicht
oder nur in geringem Grade mit einer Verkiirzung der Digiti ver-
bunden, nicht getrennt werden ,,Verschmelzungs-Erscheinungen von
Phalangen desselben Strahles chne stirkere duflere Umformung. Wir
kennzeichnen das Wesen dieser Erscheinung wohl am besten, indem
wir von einer Hypo- und Aplasie der Phalangealgelenke
sprechen.

,Klinodaktylie“, ,Krumme Kleinfinge:*, angeborene
ssteife Finger“ (auch als ,kongenitale Ankylosen® in der Lite-
ratur) werden wir als Symptome gestdérter Strahlentwick-
lung erkennen. Ob dabei aufler Verschiedenheiten im terato-
genetischen Terminationspunkt noch andere wesentlich in Frage
kommen? —

Neben Entwicklungshemmungen der Finger kommen, allerdings
anscheinend seltener und vor allem weniger in die Augen fallend, Ver-
lingerungen von Phalangen vor, also Makrophalangien. So
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finden wir bei Reduktion der Mittelphalanx Verlingerung an der
Grundphalanx selten, hiufig jedoch an der Endphalanx. Der Aus-
schlag bei der Verlingerung bleibt weit hinter dem bei Verkiir-
zungen erreichten zuriick; schon deshalb und weil die Verlingerung
der einen Phalanx durch Verkirzung einer andern desselben Strahles
vielfach kompensiert wird, ist eine deutliche Verlingerung des Fingers
durch Makrophalangie selten. Wir werden diesen Punkt nur gelegent-
lich beriihren. '

Was wir aber im Gegensatz zu Fort (siehe oben) heute als Makrodaktylie
bezeichnen, verhilt sich zur Brachydaktylie nicht wie zwel extreme, nach ent-
gegengesetzter Richtung abgelaufene Entwicklungsstérungen. Wir verstehen
darunter einen partiellen Riesenwuchs an Fingern und Zehen, eine
partielle Hypertrophie, die vielfach die Weichteile unverhaltnismifBig starker
betrifft als das Skelett, die ganz atypisch in verschiedenen Strahlen auftritt. Auch
die Veranderungen der Akromegalie stellen keinen Gegensatz zur Brachydak-
tylie dar. _

Die kausale Genese ist bel einem betriachilichen Teil der
Brachydaktylien — nicht ftir alle — insofern geklart, als bei den
einen klare, ja vielfach gesetzmiBlige Vererbungsverhaltnisse
vorliegen, bei anderen Zeichen exogener (z. B. amniogener) Ein-
flisse nachweisbar sind.

Fast alle Brachydaktylien werden erst wihrend der extrauterinen
Entwicklung, wahrend der Wachstumsperiode deutlich. Darauf ist
es wohl, wie spiter zu erdrtern sein wird, zurlickzufithren, dafi fir
manche Brachymetapodien eine extrauterine Entstehung angenom-
men wurde. -

Extrauterine Entwicklungsstérungen an den Digiti
konnen durch Traumen, durch Infektionen, durch krankhafte Prozesse
tiberhaupt hervorgerufen werden. Als Beispiel erwihne ich nur die
Wachstumsstérungen nach Knochentuberkulose bei Kindern. Eine
Spina ventosa an einer oder gleichzeitiz an benachbarten Phalangen
kann zur Ausheilung kommen unter hochgradiger Verkirzung des
Fingers und unter Erhaltenbleiben des Nagels. Die Verkiirzung ist
dabei z. T. auf die Zerstérung der Phalangensubstanz durch den tuber-
kulésen ProzeB zurtickzufihren, z.T. als Wachstumsverkiirzung an-
zusprechen infolge Zerstorung oder Schidigung des Epiphysenknorpels.
Je frither und heftiger der tuberkulése Prozel vor sich geht, um so
starker kann die Reduktion sein, dabei kann jede Weichteilnarbe am
Finger fehlen. Oft findet man aber dann in der Nachbarschaft anderer
Knochen Narben oder Hautvarben in der Gegend von Lymphdriisen.
Art der Struktur und Lokalisation, die vor allem im Réntgen-
bild zum Awusdruck kommen, lassen neben andern Stigmata hier die
Differentialdiagnose zwischen Brachydaktylie und Verkiirzung infolge
einer postfetalen Krankheit stellen. Dall Verwechslungen vorkommen,
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habe ich selbst gesehen: ein junges Madchen mit hochgradiger Ver-
kirzung des Zeigefingers infolge einer ausgeheilten Spina ventosa
wurde wegen anderer Affektionen in Abstdnden von verschiedenen
Arzten behandelt und-jeweils mir als FingermiBbildung gezeigt.

Phalangenumformungen und -verschmelzungen, wie sie
metatraumatisch oder nach chronischen Gelenkaffektionen besonders
jenseits der Wachstumsperiode beobachtet werden, geben we-
niger leicht Anlaf zu Verwechslungen mit den bei Brachydaktylien
festzustellenden Anomalien. Hier ist neben der Lokalisation fiir die
Differentialdiagnose vor allem die Stellung der Phalangen zueinander
bedeutungsvoll, ein Umstand, auf den wir bei der Besprechung der
Brachydaktylie am Ful} gleich eingehen werden.

IL. Symmetrische Brachyphalangie und Assimilationshypophalangie
(beiderseitige symmetrische Reduktion der Mittelphalanx).

A. Reduktion der Mittelphalanx als Varietit an den Zehen, besonders des
fibularen Fufirandes.

1. Die Morphologie der Mittelphalangen der Zehen.

a) Die Brachymesophalangie.

Pfitznerl) hat an den Zehen zwei nicht durch Uberginge ver-
bundene Typen der Mittelphalangen unterschieden: erstens
einen gestreckten, schon in Diaphyse und zwei Epiphysen gegliederten
Typus?) und zweitens einen kurzen und ungegliederten, einen neuen
Typus; letzteren mdchte ich mit einem Wort als Brachymeso-
phalangie bezeichnen. In der Tendenz zur Bildung dieser Form der
Mittelphalanx, womit eine geringe Verkleinerung der zugehérigen End-
phalanx einhergeht, kounte Pfitzner) eine ganz gesetzmiBige
graduelle Abnahme von der fibularen nach der tibialen Seite fest-
stellen: er fand die Brachymesophalangie entweder 1. an der 5. Zehe
oder 2. an der 5. und 4. Zehe oder 3. an der 5., 4. und 3. Zehe oder
endlich 4. an der 5. bis 2. Zehe. In Pfitzners groBem Material von
15/, Hundert Fiilen FErwachsener war die Brachymesophalangie
,,bei der 3. Zehe in etwa der Halfte der Falle, bei der 5. Zehe sogar

1) Pfitzner, Beitr, z. Kenntnis d. menschl. Extremititenskeletts. IIT. MaB-
verhiltnisse des Fuflskeletts. G. Schwalbe, Morph. Arbeiten I. 1891, S. 93ff.

2) Daf dieser, wie die Zehenverh#ltnisse itberbaupt, in unseren anatomischen
Lehrbiichern, sogar in unseren modernen Atlanten keine korrekte bildliche Dax-
stellung findet, dariiber hat Pfitzner einmal deutlich, aber anscheinend bisher
erfolglos sich ausgesprochen: Pfitzner, Beitr. z. Kenntn., d. menschl. Extremi-
tétenskeletts. IX. Ein Fall von beiderseitiger Verdopplung der funften Zehe.
Zeitschr. f. Morphol. u. Anthropol. 4. 1902.

3) Pfitzner, Uber Brachyphalangie und Verwandtes. Verhandl. d. anat.
Gegellsch. 12, Kiel, 1898.
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schon ausschlieflich vertreten. Entsprechend zeigt die Mittelphalanx
der 5. Zehe duBlerst selten — etwa 3: 1550 — eine wirkliche Gliederung
in Basis, Mittelschaft und Trochlea.

b) Die normale Ossification der Mittelphalangen.

Was sich in den fertigen Formen des Erwachsenen ausspricht,
kommt bereits bei den Ossificationsvorgingen deutlich zum Ausdruck.
Hasselwander?!) hat durch seine Untersuchungen an ca. 300 Indi-
viduen aus der Zeit der fetalen und postfetalen Entwicklung folgendes
gefunden: Genau in derselben Abstufung, wie die Zehen des Erwachse-
nen Brachymesophalangie bzw. die Disposition dazu zeigen, erscheint
an den Mittelphalangen die Diaphysenossification verspatet und evtl
vereinfacht (teilweise nur enchondral), geht mehr und mehr die selb-
stindige Epiphysenverknécherung zuriick. Die Mittelphalanx II hat
fast stets noch eine eigene Epiphyse, Mittelphalanx ITT schon weniger
konstant. Nicht selten zeigt diese, fast stets zeigt die Mittelphalanx IV
eine mit der Diaphyse zusammenhingende, unselbstéindige Epiphysen-
ossification, eine sog. Pseudoepiphyse. In dem Mittelglied der 5. Zehe
findet sich nie eine selbstindige Epiphyse?), eine Pseudoepiphyse konnte
Hasselwander nur einmal unter 54 Kindern vom 2. bis 10. Jabr
beobachter.

Wir koénnen diese Tatsachen wohl dahin zusammenfassen: Die
graduell verschiedene Disposition der einzelnen Zehen zur
Brachymesophalangie, die bei einem grofien Prozentsatz
der Menschen tatsichlich zur Phalangenverktirzung fithrt,
findet anscheinend bei jedem Menschen ihren Ausdruck
durch eine vom Typus der andern Phalangen mehr oder
minder abweichende Art der Ossification. -

¢) Beziehung von Ossification und Knorpelwucherung an
den Phalangen. .

Die eben unter b) erwidhnte Modifikation der Ossification legt die
Vermutung einer Anderung der Knorpelwucherung, und zwar
einer Abnahme derselben nahe.

In diesem Gedanken werden wir bestdrkt durch folgende zwel zu-
einanderpassende Tatsachenreihen:

1. An den Zehenphalangen wie an den Metatarsen besteht ein
Unterschied zwischen den knorpeligen Epiphysen, die spiter einen

1) Hasselwander, Untersuchungen iiber die Ossification des menschlichen

FuBskeletts. Zeitschr. f..Morphol. u. Anthropol. 5. 1903. — Uber 3 Fille von
Brachy- und Hypophalangle an Hand und FuBl. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthropol.
6. 1903,

%) Bereits von Pfitzner 1890 nachgewiesen: Pfitzner, Die kleine Zehe.
Arch. f. Anat. u. Entwicklungsgesch. 1890.
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Kern erhalten sollen (proximalen der Phalangen, distalen der Meta-
tarsen), und denen, die von der Diaphyse aus verknichern. An den
selbstéindig ossificierenden Epiphysen findet sich an der Grenze gegen
die knocherne Diaphyse ein deutlicher, individuell verschiedener, be-
reits makroskopisch durch seine Durchsichtigkeit und rétliche Farbung
auffallender, mikroskopisch durch ausgesprochenen Siulenknorpel —
also den Vorlaufer des Knorpels in der Knorpelwucherungszone —
charakterisierter Streifen. An den von der Diaphyse aus verknéchernden
Epiphysen fehlt dieser Streifen makroskopisch itherhaupt: die ganze
Epiphyse sieht bis hart an die Diaphysengrenze gleichmifig weifl aus;
mikroskopisch zeigt sich an der Grenze rudimentdrer Sdulenknorpel,
d. h. die Zellen sind nicht in kontinuierlichen Reihen, sondern in Haufen
von 5—10 und dabei in groferen Zwischenrdumen gelagert, dabei
groBer [Hasselwander, 1908%)]." ‘

2. Da bei den Metacarpalia bzw. Metatarsalia wie bei den Pha-
langen die Ossification genau in der Mitte der Diaphyse beginnt, wo
das Foramen nufritinm eintritt, so 188t sich durch Messung von dieser
so genau markierten Stelle aus proximal- und distalwirts in verschie-
denen Entwicklungsstadien die Wachstumsenergie bestimmen. Es
ergab sich: Bei den Metatarsalia wéchst das distale, bei den Phalangen
das proximale Stiick der Diaphyse stérker als das andere [Retterer?)].

‘Das verschiedene Verhalten der Epiphysen der Ossifi-
cation gegeniiber hat also bereits eine Differenz in ihrem
Knorpelstadium zur Voraussetzung. Aus dem Fehlen oder der
Modifikation der Epiphysenossification kénnen wir auf fehlende oder
mangethafte Wucherung der Epiphyse schlieBen. Veréinderter Bau
und verinderte Funktion, d.h. hier Liangenwachstum entsprechen
sich einander vollstdndig.

2. Zehen-End- und -Mittelphalangen in Synostose oder Assimilation
(Assim.iZatz'onshypophalangie).

a) Vorkommen der Zehenbiphalangie.

Das Vorkommen einer zweiphalangigen 5. Zehe beim Xr-
wachsenen ist wohl zuerst von franzosischen Autoren erwihnt, so
von Winslow3), Lieutaud?), Digdier?). In den sich durch Schén-

1) Hasselwander, Untersuchungen iiber die Ossification des menschlichen
FuBiskeletts. Zeitschr. f. Morphol. w. Anthropol. 5. 1903.

2) Retterer, Contribution au développement du squelette chez 'homme et
les mammiféres. Journ. de I’Anat. et Physiol. Paris 1896.

3) Winslow, Exposition anatomique de la structure du corps humain. I
Paris 1732. )

%) Lieutaud, Essais anatomiques. Paris 1742.

5) Disdier, Histoire exacte des os. Paris 1745. 2. Ed.
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heit der Linienfilhrung und Plastik auszeichnenden, 1753 von Albin
in Leyden herausgegebenen , Tabulae ossium humanorum® zeigt
Tafel 32 und 33 die Endphalanx und Mittelphalanx der 5. Zehe in
Synostose unter Erhaltung der &uBeren Konfiguration beider
Segmente. Einen stirkeren Grad der Verschmelzung gibt der Jenenser
Anatom und Chirurg Loder auf Tafel XIV, Abb. 1, seiner ,,Tabulae
anatomicae’ (Weimar 1803) wieder.

Das Vorkommen einer Zweigliedrigkeit an der 4. Zehe wird
ausdriicklich angegeben von Disdier, Monrol), Walter?), Holl-
steins).

Pfitzner fand nach seiner letzten Aufstellung?) bei der Unter-
suchung von 1542 Fillen Erwachsener Biphalangie
an der 5. Zehe in 38,09, gegeniiber partieller Synostose in 1,29,
an der 4. Zehein. 1,19, " 5 \s 2 0,19,
an der 3. Zehein 0,39%,
an der 2. Zehein 0,29%.

Viel hiufiger als beim Europder wurde dann spéter die Zehen-
Biphalangie beim Japaner gefunden:
an der 5. Zehe in 80%, von Adachi?), in 73,59 von Hasebe®),
an der 4. Zehe in 39, ,, . n 7,7% ,, .

Beim Japaner ist also die Tendenz zur Phalangenreduktion
der Zehen viel starker ausgesprochen als beim Europier.

b) Entstehung und Wesen der Phalangenverschmelzung
der Zehen.

Die Verschmelzung von End- und Mittelphalanx an fibularen
Zehen erklérte man — soweit iberhaupt eine Deutung ausgesprochen
wurde — bis auf Pfitzner (1890) fir eine im Leben des einzelnen
Menschen erworbene oder eine von Generation zu Generation weiter-
gehende Verkriippelung infolge Tragens unzweckmiBiger Fufibekleidung,
und zwar entweder als unmittelbare Folge der Druckwirkung des Stie-
fels oder als eine dadurch indirekt bewirkte Inaktivitdtsatrophie.

1) Monro, The anatomy of the human bones. Edinburgh 1726, Ubersetzt
von C. Chr. Krause, Leipzig 1761.

2) Walter, J. G., Abhandlung von trocknen Knochen. Berlin 1763.

3) Hollstein, Lehrbuch der Anatomie des Menschen. Berlin 1873. 5. Aufl,

4) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. MiBbild. d. menschl. Extremititenskeletts.
IX. BEin Fall von beiderseitiger Verdopplung der fiinften Zehe. Zeitschr. £. Morphol.
u. Anthropol. 4. 1902.

5) Adachi und Frau Yaso Adachi, Die FuBknochen der Japaner. Mitt.
d. med. Fak. d. Univ. Tokio. VI. 1904.

%) Hasebe, Uber die Hiufigkeit der Koalescenzen, Synostosen und Assimi-
lationen der FuBknochen der Japaner, Zeitschr, f. Morphol. u. Anthropol. 14, 495,
1912,
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Gegen diese Annahme sprechen die oben bereits erwdhnten Unter-
suchungen an Japanern von Adachi und Hasebe, an 2 Neger- und
2 Japanerskeletten von Pfitzner?), von Hultkranz?) an Ona- und
Yahgan-Indianern des Feuerlandes ,von Volkow3) an Veddas, Negritos,
Japanern, Melanesiern, Australiern usw. Sie ergeben iibereinstimmend,
daB auch bei Nichteuropdern, wo der KultureinfluB (!) beengenden
Schuhwerks wenig oder gar nicht in Betracht kommt, im wesentlichen
an den Zehen dieselben Verhéltnisse bestehen, ja bei den Japanern in
vermehrtem Mafe als bei den Européern.

Dal es sich nicht um eine innerhalb des Lebens des einzelnen Men-
schen erworbene Affektion handeln kann, ergibt sich, abgesehen von
der Uberlegung, daBl der Schuhdruck stirker auf die im Gefolge des
aufrechten Ganges gestreckten tibialen Zehen wirkt als auf die fibu-
laren, die bei ihrer ursprimglichen Flexionsstellung mehr ausweichen
kénnen, aus folgender Erfahrung: Ankylosen im Anschlufl an Arthri-
tiden, an pathologische Gelenkveranderungen #iberbaupt fixieren
stets die Phalangen in Beugestellung, dabei meist die fibular-
warts zunehmende natiirliche ,,Krallenstellung® noch iibertreibend.
Die Vereinigung von Mittel- und Endphalanx in gestreckter
Stellung, wie sie stets bei der in Rede stehenden Verschmelzung an
der kleinen Zehe festzustellen ist, weist auf ihre intrauterine Ent-
stehung hin¢).

Weiter wire bei einer mechanisch bedingten Verkiimmerung zu
erwarten, dafl der Prozefl in disto-proximaler Richtung vor sich geht,
daB die Endphalanx zuerst und am stirksten von der Verkirzung
betroffen wird. Aber gerade das Gegenteil ist der Fall: Wahrend bei
der Brachymesophalangie allein eine wenn auch minimale Verkiirzung
der Endphalanx auftritt, zeigt sich nach Pfitzners Untersuchungen?),
sobald auch nur an einer Zehe, z. B. nur des linken FulBes eine Ver-
schmelzung zwischen Mittel- und Endphalanx nachweisbar ist, an den
Endphalangen auch des andern Fulles eine Verlingerung. Die
an einer Verschmelzung beteiligte Mittelphalanx dagegen
erscheint stets verkurzt.

Je starker der Grad der Verschmelzung von End- und Mittel-
phalanx ist, um so mehr wird deutlich, dafl es sich dabei nicht einfach

1) Pfitzner, Die kleine Zehe. Arch. f. Anat. u. Entwicklungsgesch. 1890.

2y Hultkrantz, Zur Osteologie der Ona- und Yabgan-Indianer des Feuer-
landes. Wissensch. Ergebn. d. schwed. Exped. n. d. Magellanslindern 1895—1897
unter Leitung von O. Nordenskjoeld, Stockholm. I. 1900. ]

%) Volkow, Variations squelettiques du pied chez les primates et dans les
races humaines. 5. Sér., T. V, p. 288. 1904.

4y Pfitzner, Die kleine Zehe. Arch. {f. Anat. u. Entwicklungsgesch. 1890.

5) Pfitzner, Ein Fall von beiderseitiger Doppelbildung der fiinften Zehe.
G. Schwalbe, Morph. Arb. V. 1895.
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um eine Addition beider handelt, sondern um eine mit Umformung
verbundene Aufsaugung des Materials der Mittelphalanx
durch die Endphalanx. Diese Art der Verschmelzung nennt
Pfitzner?!) Assimilation. Ihr Resultat wollen wir daher — im
Gegensatz zu andern, spiter zu besprechenden Hypophalangien —
Assimilationshypophalangie nennen. ’

3. Verhdiltnis der Brachymesophalangie zur Assimilationshypophalangie.

Dafl Brachymesophalangie wund Assimilationshypo-
phalangie nur verschiedene Grade bzw. Stadien desselben
Vorganges sind, spricht sich in folgendem aus: Erstens hat eine
Zehe mit Assimilationshypophalangie niemals eine Zehe mit einer
Mittelphalanx vom gestreckten, schon. gegliederten Typus zur:Nach-
barin. Zweitens gilt das, was iiber das Vorkommen der Brachymeso-
phalangie an den einzelnen Zehen ausgefithrt wurde, in derselben
gesetzmiBigen Stufenleiter auch fir .die Assimilationshypo-
phalangie; sie ist an der 4. Zehe nur zu finden, wenn sie an der 5.
vorhanden, an der 3. nur, wenn sie bei der 4. und 5., endlich bei der 2.,
wenn sie bei der 3., 4. und 3. besteht. Am haufigsten ist sie, wie
erwahnt, an der 5. Zehe. Drittens sind bei der Assimilations-
hypophalangie selbstdndige Ossificationszentren mnoch mehr
reduziert als bei der Brachymesophalangie: Fehlt bei letzterer
schon eine selbstindige Epiphyse der Mittelphalanx, so erscheint
bei der Assimilationshypophalangie die der urspringlichen Mittel-
phalanx - Diaphyse entsprechende Ossification als Epiphyse der
neuen Endphalanx, auch von einem XKnochenkern entsprechend
einer primiren Endphalanxepiphyse ist nichts nachweisbar [Hassel-
wander?].

Die hier bei der Ossification sich aussprechende Reduktion der
Mittelphalanx ist bereits im Knorpelstadium, in dem wir bei der
Brachymesophalangie auf eine Stérung nur indirekt schlieBen konnten,
unmittelbar nachzuweisen: Die Mittelphalanx wird nicht mehr als
selbstindiges Segment angelegt; an Stelle von End- und Mittel-
phalanx erscheint ein einziges Knorpelstiick. An der 5. Zehe
fand dies Pfitzner?) unter 28 FiiBen von Embryonen vom 5. Monat
an aufwirts an 7, also in 259%,, Hasselwander?) unter 68 Feten 34 mal,

1) Plitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremitéitenskeletts. VIII. Die
morphologischen Elemente des menschlichen Handskeletts. Zeitschr. f. Morphol.
v. Anthropol. 2, 617ff. 1900.

%) Hasselwander, Untersuchungen iiber die Ossification des menschlichen
FuBskeletts. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthropol. 5. 1903.

8) Plitzner, Die kleing Zehe. Arch. f. Anat. u. Entwicklungsgesch. 1890.

Virchows Archiv. Bd. 229, 26
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also in 50%. Entsprechende Befunde ergeben sich bei Kindern: unter
63 FiBen bis zum 7. Lebensjahr 47,69, (Ptitzner), unter 104 Kindern
bis zum 11. bzw. 12. Jahr in 47,19, (Hasselwander).

4. Morphologte der Phalangen beim Aufireten diberzihliger Zehen.

Tritt Hyperdaktylie am fibularen Fufirand auf, so kann die akzes-
sorische Zehe drei oder zwei Phalangen haben. Ob dabei das Meta-
tarsale V verdoppelt ist oder sich in der Mitte oder mehr distal gabelt
und so Zehe V und Zehe VI zwei getrennte Metatarsophalangeal-
gelenke haben, oder ob beide Zehen sich in einem gemeinsamen
Gelenk an das einfache, evtl. verbreiterte Capitulum metatarsi V an-
setzen, ist fir die Art der Gliederung der akzessorischen Zehe gleich-
gliltig; es miissen also nicht z. B. Dichotomie des Metatarsale V mit
Triphalangie VI oder Biphalangie VI zusammentreffen, sondern es
scheinen alle Kombinationen von Metatarsus- und Zehengestaltung
moglich.

Ob die akzessorlsche Zehe drei- oder zweigliederig ist, stets
zeigt sie die Charaktere der 5. Zehe. Wie Pfitzner?) festgestellt
hat, stehen dieselben in Zusammenhang mit dem aufrechten Gang und
sind fir den Menschen spezifisch; an der Grundphalanx Fehlen
der bei der 2. bis 4. Zehe ausgesprochenen bilateralen Symmetrie — stark
abgeschrigtes, fibular zuriickweichendes distales Ende; starke Be-
tonung der Basis, besonders an der fibularen Seite; an der Mittel-
phalanx starke tibialwirts gerichtete Konvergenz der proximalen
und distalen Gelenkfliche.

Die 5. Zehe selbst zeigt bei diesen Hexadaktylien am fibularen
FuBrand gewohnlich Riickschlagserseheinungen, indem sie ihre
spezifische Differenzierung verliert und die indifferentere Gestalt der
4. bis 2. Zehe annimmt.

Bei der Verdoppelung der 5. Zehe erfolgt also die Formen-
entwicklung der aus diesem Prozell hervorgehenden beiden
Zehen in einander entgegengesetzter Richtung. Die Assimi-
Iationshypophalangie kann sogar bei der 6. Zehe Grade erreichen, die
bisher an der 5. nicht beobachtet wurden [Pfitzner?]

1y Pfitzner, Ein Fall von beiderseitiger Doppelbildung der funften Zehe.
G. Schwalbe, Morph. Arb. V. 1895.

2) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. Mifb. d. menschl. Extremititenskeletts:
1. Ein Fall von beiderseitiger Doppelbildung der fiinften Zehe. G. Schwalbe,
Morph. Arb. V. 1895. IIL. Doppelbildung und Syndaktylie an der finften Zehe.
Ebenda VIIT. 1898. VI. Ein Fall von Doppelbildung der fiinften Zehe. Ebenda
VIIL. 1898. VIIL Eine Familie mit erblichen Doppelbildungen des kleinen Fingers
und der kleinen Zehe. Ebenda VIIT. 1898. IX. Ein Fall von beiderseitiger Ver-
dopplung der finften Zehe. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthropol. 4+ 1902,
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Ich selbstl) bin in der Lage, einen derartigen Fall abzubilden:

Anna H., 16 Jahre. Hdbg. Chir. Ambul. 18. VII. 1908. Die Familienanamnese
ergibt keine Anomalie. Das Médchen ist bis auf beiderseitige fibulare Hexadaktylie
normal entwickelt. Das Metatarsale V (s. Abb. 1) ist beiderseits etwas distal
und der Mitte gegabelt. Mesophalanx IT zeigt schlanken Typus, Mesophalanx III
von IV ist kurz und plump. Mesophalanx V befindet sich in Synostose mit der
Endphalanx, ist dabei in ihrer duleren und inneren Architektur noch wohl von
letzterer abgrenzbar, vom Charakter einer Mesophalanx V, wahrend die Grund-
phalanx V sich mehr indifferent verhilt. An Grundphalanx VI zeigt sich rechts
die firr Strahl V charakteristische starke fibulare distale Abschrigung, an der

Abb. 1. 16jdhriges Méddchen. Schattenbild der FiBe (1, natiirl. GroBe): Beiderseitige
fibulare Hexadaktylie: Assimilationshypophalangie an der iiberzihligen, Brachymeso-
: phalangie an der IIL—V. Zehe.

Zehe VI besteht Biphalangie, dabei hat die Endphalanx zwar eine dickere Basis
wie die typischen Zehen, bildet aber ein einheitliches Ganze.

1) Ich verdanke die Moglichkeit, die im folgenden wiedergegebenen kli-
nisch-skiagraphischen Untersuchungen selbstindig machen und ver-
offentlichen zu diirfen, in der Mehrzahl der Fille den Herren Direktoren
und Assistenten der Heidelberger Chirurgischen Klinik in den Jahren
1907-—1914 (Leitung: erst Geh. Rat Narath, dann Prof. Wilms t). In je einem
Fall wurden mir Lichtbilder und Aufzeichnungen aus der Rostocker medi-
zinischen und aus der Heidelberger Frauenklinik (mit Genehmigung
ihrer Direktoren Geh. Rat Martius und Men ge) durch die Oberiirzte Privat-
dozent Dr. Weinberg und Eymer liebenswiirdigst zur Verfigung gestellt.
Ein Skiagramm stammt aus der Heidelberger dermatol. Klinik (Direktor: Prof.
Bettmann). Bei weiteren Untersuchungen erfreute ich mich der Unter-
stiitzung durch die Rostocker chirurgische Klinik (Direktor: Geh, Rat
Wilh. Miiller), insbesondere ihres Réntgenlaboratoriums (Leitung: Oberarzt
Privatdozent Dr. Karl Lehmann). »

26*
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Rine ,,solche absolute Assimilierung der Mittelphalanx, bis zu dem
Grade, daB dieselbe an der Endphalanx auch nicht mehr andeutungs-
weise abgegrenzt ist, hat an der typischen 5. Zehe Pfitzner ,unter
ungefihr 1000 Fiiflen eigentlich nur ein einziges Mal verwirklicht ge-
sehen®. Dafl eine akzessorische Zehe einen héheren Grad von
Assimilationshypophalangie zeigen kann als eine typische,
findet in folgendem seine Erklirung: Bei UberschuBbildungen iiber-
haupt reicht vielfach die formative Xraft nicht aus, um den typischen
Gebilden Ebenbtirtiges hervorzubringen. So diirfen wir wohl kurz die
morphologische Tatsache, daB iberzidhlige Organe oft rudimentir sind,
ins Funktionelle, in genetische Vorgénge tibersetzen. Wenn nun am
fibularen FulBrand tberhaupt eine Entwicklungshemmung in Form
einer Phalangenreduktion fast in den Bereich des Physiologischen fallt,
so wird diese hier in stirkerem MaBe an einem weiter fibularwarts sich
anfigenden akzessorischen Teil geltend machen.

B. Familiire (hereditire) und autogene symmetrische Brachy- und Hypo-
phalangie an Hiinden und Fiiflen.

1. Allgemeines diber betdseitige Brachy- und Hypophalangie an der Hand.

Brachymesophalangie und Assimilationshypophalangie. an  den
FiiBen, wie sie innerhalb unserer Spezies weit verbreitet ist, kann
sich bei Angehorigen bestimmter Familien mit analogen Form-
bildungen an den H#énden kombinieren. Auch an der Hand werden
dabei, worauf bis jetzt noch niemand hingewiesen hat, die einzelnen
Finger in ganz gesetzmiBiger Reihenfolge ergriffent).
Wiahrend als Dispositionsskala der Digiti (vom Maximum zum
Minimum) fir den Full auch bei der familidren Brachydaktylie in der
Regel V, IV, III, IT gilt, lautet sie fur die Hand: V, II, IV, IIT; als
Variante finden wir allerdings auch IT und V vertauscht; seltener die
Skala: V, IV, IL, III. Es zeigt sich die wichtige Ubereinstimmung
zwischen Hand und Fufi: die Digiti werden nicht regellos von
der Reduktion befallen, sondern in einer oft wiederkehrenden Reihen-
folge; die linke und rechte Extremitdt sind symmetrisch verdndert;
an der Hand wie am Ful} erscheinen Brachymesophalangie
und Assimilationshypophalangie nur graduell vonein-
ander verschieden.

Drinkwaters Gegeniiberstellung von ,,Brachydactylous und ,,Minor-
Brachydactylous fiir verschiedene Grade der Phalangenreduktion ist zweck-

) Drinkwater (1912) sagt allerdings: ,,The index and fourth finger seem
more aberrant than the second and third, as they never show the middle phalanx
as a separat bone in the adnex.” Bei der Bezeichnung der Finger als 2., 3. und 4.
Finger zihlt Drinkwater, wie es dem englischen Sprachgebrauch entspricht, den
Daumen nicht mit, er meint also den Mittel-, Ring- und Kleinfinger. Drinkwater,
An account of a brachydactylous family. Journ. of Genetics 1912.
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mébigerweise durch die erwidhnten praktischen Benennungen zu ersetzen und
zwar: ,,Brachydactylous*. durch ,,Assimilationshypophalangie bezw. Assimila-
tionshypophalangie in Kombination mit Brachymesophalangie®, ,,Minor-Brachy-
dactylous® durch ,,ausschlieBliche Brachymesophalangie.

Am Klarsten zeigt sich die verschiedene Disposition der einzelnen
Strahlen fir die Phalangenreduktion, wenn wir die verschiedenen
Brachydaktyliebilder zu einer morphologischen Reihe anordnen,
mit der geringsten Abweichung von der Norm beginnend. Fir die
Hand ergibt sich so: Ist nur ein Finger befallen, so ist es der V. oder
der II., der Brachymesophalangie zeigt. Bei der Brachymeso-
phalangie zweier Finger ist entweder der V. oder der II. stirker ver-
kiirzt; in den wenigen bis jetzt beobachteten Fillen tiberwiegt die zweite
Stufung. Besteht die Verkiirzung an drei und vier Fingern, so ist sie
am hochgradigsten am V. und nimmt in der Reihenfolge: 1I, IV bzw. II,
IV, 111 ab. Die Assimilationshypophalangie an einem Finger
neben Brachymesophalangie der, iibrigen dreigliedrigen Finger ist in
reiner Form anscheinend bis jetzt nicht gesehen worden, wohl aber die
héheren Grade der Phalangenreduktion. Wir erkennen in ihmnen auf-
einanderfolgende Stadien eines ganz gesetzmiBigen Vorganges und
bringen dies durch kurze Kennzeichnungen zum Ausdruck. Dabei
bedeutet die Reihenfolge, in der die Fingerstrahlen aufgefithrt sind,
den Grad der Reduktion erstens tiberhaupt, zweitens innerhalb ihrer
beiden Erscheinungsformen, der Assimilationshypophalangie und der
Brachymesophalangie: jeweils wird der Strahl mit der stirksten Ver-
kiirzung zuerst, der mit der geringsten zuletzt aufgefithrt. So heben
wir folgende Bilder hervor: Hypophalangie V und II zusammen mit
Brachyphalangie IV und I1I, Hypophalangie V. IT und IV zusammen
mit Brachyphalangie II1, endlich Hypophalangie V, II, IV und III;
bei den hochsten Graden der Hypophalangie ist die Langenabstufung
verwischt.

Ist an den Strahlen V bis II, von denen bis jetzt ausschliefilich
die Rede war, die Reduktion hochgradig, so macht sie sich auch
am I. Strahl bemerkbar: Wir finden bei starker Brachymesophalangie
aller dreigliedrigen Finger geringe Brachybasophalangie des zwei-
gliedrigen Daumens, bei Hypophalangie IT bis Vhochgradige Brachy-
basophalangie I, ja sogar weitere Reduktion: Ubergang zur Hypo-,
also Monophalangie I.

Mit den zuletzt erwihnten ¥rscheinungen stehen wir vor zwei
Tatsachen:

1. Auch der Daumen kann in die Phalangenreduktion der Hand
einbezogen werden, er hat allerdings die geringste Disposition
dazu. Es ergibt sich also eine Erweiterung unserer Dispositions-
skala zu der Formel: V, II, IV, III, 1.
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2. Die Reduktion trifft an den 3gliedrigen Fingern die
Mittelphalanx, am 2gliedrigen Daumen die Grundphalanx.
Hs liegt der Gedanke nahe: Ist hierin nicht eine Stittze fiir die Ansicht
von der Homologie von Grundphalanx des Daumens mit Mlttel-
phalanx der dibrigen Finger zu sehen?

In der fertigen duferen Gestalt, in der Epiphysenossification, endlich in der
Embryogenese dhnelt das Metacarpale des normalen Daumens mehr den
Grundphalangen der iibrigen Finger als ihren Mittelhandknochen. Darin
Liegt der Grund fir den mehr als tausendjihrigen, auck heute nicht beendeten
Streit um die Deutung der Biphalangie des Daumens?).

Schon Galen beschreibt als Metacarpalskelett nur die Mittelhandknochen
des T1. bis V. Fingers und sieht in dem radialwirts von ihnen liegenden Knochen
die Daumengrundphalanx. Demgegeniiber tritt Gegenbaur 1883 fiir die An-
sicht ein: Der Mittelhandknochen des Daumens ist wirklich ein Metacarpale. Als
Vermittlung zwischen den beiden schroff sich gegentiberstehenden Auffassungen
erscheint eine bereits 1863 von Uffelmann?) angeregte Hypothese, u. a. von
W. Krause vertreten und Coalescenztheorie benannt: Metacarpale und Grund-
phalanx des Daumens sind zu einem Krochen verschmolzen.

Bei der Deutung des Metacarpale I als Grundphalanx ist ein Daumenmeta-
carpale fiir Galen tiberhaupt nicht vorhanden, nach Grafenberg (1903) in dem
Multangulum maius zu suchen. Fiir die Anhinger des von Gegenbaur vertei-
digten Standpuuktes ergab sich die Annahme des Verlustes einer Daumenphalanx
und zwar der Mittelphalanx. Thr Verschwinden erkléirt Piitzner (1897%)) analog
den Verschmelzungsbildern an Zehen®) durch Aufsaugung und Umformung der
Mittelpbalanx durch die Endphalanx: Assimilationshypothese.

Diese Frage nach der Auffassung der Segmente des normalen Daumens wird
wiederholt im Verlaufe unserer Untersuchungen stillschweigend oder ausdriicklich
beriihrt, sooft wir beim Digitus primus auf Abweichungen von der Norm zu
sprechen komimen.

Ob iberhaupt MiBbildungen zur Klarung solcher Fragen heran-
gezogen werden kénnen und diirfen, wird von verschiedenen Autoren
verschieden beantwortet.

Die Verwertung der Brachybasophalangie I zugunsten einer Homo-
logie von Grundphalanx I und Mittelphalanx der tbrigen Digiti wird
durch folgendes in Frage gestellt: geringere gleichzeitige Verkiirzung
kann sich an der Hand an Grundphatanx V geltend machen, noch

1y Ubersicht und Literatur: W. Krause, Skelett der oberen und unteren Ex-
tremitit, 8. 771 u. 234§f. in Handbuch der Anatomie, herausgegeben von Barde-
leben, TII, 3. Fischer, Jena. 1909.

%) Auf seine Betonung der Epiphysenossification und ihre Bewertung tber-
haupt werden wir erst Seite 490 und 491 eingehen.

3) Pfitzuner, Beitr. z. Kenntn. d. Mifbild. d. menschl. Extremitédtenskeletts:
II. Ein Fall von Verdoppelung des Zeigefingers. G.Schwalbe, Morph. Arb. %.
1897. — Uber Brachyphalangie und Verwandtes. Verh. d. anat. Gesellsch, Kiel
12. 1898. — Beitrige 7. Kenntn. d. menschl, Extremitéitenskeletts 8. Die mor-
phologischen Elemente des menschlichen Handskeletts. Z. f. Morph. u. Anthrop.
2, 617ff. 1900.

1) Von uns auf S. 397 . bereits verwendet.
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geringere an Grundphalanx IV—II, am FuBl an Grundphalanx V und
IV. Eine Verlangerung von Grundphalangen ist seltener.

Die Endphalanx, genauer gesagt, der Endphalangenanteil der
neuen, sekundiren Endphalanx ist bei der Hypophalangie verlingert.
Eine Verkiirzung im Bereich des Metacarpus — auch des Metatarsus
— fallt, nicht auf; vereinzelt allerdings kommen knotige Capitula (Ver-
dickung und Verkriimmung) vor oder eine distale Divergenz der Meta-
podialia und damit distal weitere Knochenzwischenriume.

Wie aus den Skiagrammen von jugendlichen Individuen hervorgeht,
entspricht der stufenweisen Phalangenverkiirzung bzw. -verschmelzung
eine Reduktion im Ossificationsvorgang: Bei Brachymesopha-
langie ist bei ganz geringen Graden der Epiphysenkern vorhanden,
bei stérkeren tritt an seine Stelle eine Pseudoepiphyse, oder es fehlt
— das ist am hiufigsten der Fall — ein Knochenkern in der Epiphyse
tberhaupt. Am wenigsten bzw. zuletzt wird die Epiphyse der Mittel-
phalanx des Mittelfingers von den genannten Verinderungen betroffen.
Bei der Assimilationshypophalangie fehlen an allen End- und Mittelpha-
langen die Epiphysenkerne und die Diaphysenverkndcherung der Mittel-
phalanx erscheint als Epiphysenkern der Endphalanx. Bei der Reduk-
tion der Daumengrundphalanx verhalt sich die Ossification entsprechend.

In dem Gesamtbild von Hand und Full besteht keine gra-
duelle Ubereinstimmung der Reduktionen, indem dieselben am
Fuf} entsprechend ihrem Beginn bereits innerhalb der physiologischen
Breite stets stirker sind, jedoch ein Parallelis mus insofern, als die
Zunahme des Grades beider gleichen Schritt hilt. EKine Steigerung des
Grades von Generation zu Generation ist nicht nachweisbar: in der-
selben Generation kommen verschiedene Grade der MiBbildung vor
und in der Descendenz kann ein geringerer Grad auftreten.

2. Die Klinodaktylie, ein Sympiom der Brachymesophalangie. —
Klinodaktylie bei Dawmenhyperphalangie. — Beziehung des ,,Krummen
Kleinfinger® zur Pholangenreduktion?

Bei der Brachymesophalangie am 5. oder 2. oder 4. Finger kénnen
die beiden Gelenkflichen der Mittelphalanx nach dem Mittelfinger zu
deutlich konvergieren und so eine Adduktionsstellung der distalen
Phalangen zur Folge haben. Eine derartige ,,Stellungsanomalie® wurde
zuerst von den Franzosen beschrieben, und zwar an Ring- und Zeige-
finger: Robert 18511), Annandale 18652). Von Fort 1869%) stammt

1) Robert, Des vices congénitaux de conformation des articulations. Thése
de-concours. Paris 1851, p. 103.

2) *Annandale, The malformations, diseases and injuries of the fingers
and toes and their surgical treatement. Edinburgh 1865.

8) Fort, Des difformités congénitales et acquises des doigts. Thése du con-
cours. Paris 1869.
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die Bezeichnung laterale Klinodaktylie. Er erwidhnt u.a., daf
der bekannte Kliniker Trousseau beiderseits Klinodaktylie IV hatte.
Struthersin Edinburg beschrieb 18631) die Klinodaktylie am Daumen,
diese wurde in Deutschland zum ersten Male von Herzog 18922) beob-
achtet. N

Die laterale Klinodaktylie hat i. A. keine Bewegungsbeschrinkung zur
Folge; sie ist bei der Beugung des Fingers gewthnlich nicht zu erkennen.

Die laterale Klinodaktylie wurde auf eine abnorme Stellung der Ge-
lenke zuriickgefiihrt. Diese ist aber, wie wir oben bereits erwihnt, der
Augdruck einer Formverdnderung der ganzen Mittelphalanx, beim
Daumen des proximalen Teiles seiner Endphalanx. Wie sich diese
Anomalie erkliart, warum insbesondere die Adduktion in so gesetz-
miabiger Weise — von wenigen spiter zu erwihnenden Ausnahmen
abgesehen — stets nach dem Mittelfinger zu besteht, daritber hat sich
meines Wissens bis heute niemand ausgesprochen.

Wir haben fir die Mittelphalanx der 5. Zehe als spezifisch kennen-
gelernt, dal ihre proximale und distale Gelenkfliche tibialwirts kon-
vergiert. ,,Dieses Konvergieren ist keineswegs eine Folge des Druckes
der FuBbekleidung. Es findet sich auch an den Mittelphalangen des
zweiten (ulnarwirts) und finften (radialwérts) Fingers selbst sehr
jugendlicher Personen; bisweilen ist es (namentlich am 5. Finger) sehr
stark, haufig nur schwach entwickelt, fehlt aber niemals ganz3). Legt
man die Hand auf eine plane Unterlage, so sieht man bei den
meisten Menschen die Endglieder deutlich einwérts gerichtet* [Pfitz-
ner4)]. Je linger die Mittelphalanx ist, um so weniger fallt die Kon-
vergenz der distalen und proximalen Gelenkfliche und die Adduktion
auf. Beide werden mit zunehmender Phalangenverkiirzung zunichst
relativ, schlieBlich auch absolut stirker. Es handelt sich also bei der
lateralen Klinodaktylie nur um eine Vergriberung einer physiologischer-
weise bereits angedeuteten Phalangenstellung — ein Beispiel fiir die
vielfach uns begegnende Frscheinung, dal pathologische Formen nor-
male Bildungen verdeutlichen. v _

Die laterale Klinodaktylie ist also ein Symptom der
Brachymesophalangie, einer Zwischenstufe zwischen der
Tri- und Biphalangie.

1) #*Struthers, The variation in the number of fingers and toes, and in the
number of phalanges in Man. Edinburgh New Phil. Journ. 1863 (2), p. 100.

2y Herzog, Uber angeborene Deviationen der Fingerphalangen (Klino-

daktylie). Miinch. med. Wochenschr. 1892, S. 344/45.

3) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. MiBb. d. menschl. Extremitdtenskeletts.
G. Schwalbe, Morph. Arb. VIII, 328. 1898.

1) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremititenskeletts. I. G.
Schwalbe, Morph. Arb. I, 71. 189%. Pfitzner hat dies Verhalten auch ver-
gleichend-anatomisch untersucht; siche ebenda.
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Dafi der genetische Zusammenhang von Brachy- und Klinodaktylie wenig
oder gar nicht bekannt ist, geht z.B. aus einer Mitteilung aus dem Jahre 1913
hervor: Scharff!) gibt zur Begrilndung seiner Publikation einmal die Hereditit
an, ,,andererseits weil es sich um keine reine Brachydaktylie handelt, zondern um
gleichzeitige seitliche Abweichung der Finger, wie sie seltener beobachtet und
beschrieben wird.*

Wir finden die laterale Klinodaktylie auch bei der
Hyperphalangie des Daumens. Das 2. Segment nimmt dort
oft eine Keilform mit der Spitze nach der entgegengesetzten Seite
an. In seltenen Fiallen kommt dies auch bei der Brachymesopha-
langie II vor. Hier ist dann bereits die Schwelle der héchsten Steige-
rung des normalen Vorbildes iiberschritten und es treten hochgradige
Atypien auf. — Joachimsthal hat 18932) vorgeschlagen, von einem
Digitus valgus und varus zu sprechen, je nachdem die Deviation ulnar
oder radial. Bei dieser zundchst fiir den Daumen angegebenen
Nomenklatur wiirden dann die morphologisch gleichwertigen Klino-
daktylien IT und V bzw. IV mit verschiedenen Namen belegt; eine
derartige kiinstliche Trennung wesensgleicher Anomalien ist nicht
empfehlenswert.

Die Klinodaktylie erwiesen wir an ulnaren Fingern als ein Symptom
einer Zwischenstufe zwischen Tri- und Biphalangie. Im unmittelbaren
Anschlufl daran sprechen wir eben von ,,Daumenhyperphalangie’ mit
Klinodaktlyie. Damit deuten wir bereits hier eine Méglichkeit der
Stellungnahme zu der erst S.435 zu behandelnden Frage an: Wie ist
bei einer sonst normalen finffingrigen Hand eine Triphalangie des
radialen Fingers aufzufassen? —

Am Kleinfinger finden wir auBler der lateralen Klinodaktylie,
kurz auch nur Klinodaktylie genannt, eine diese Bezeichnung im eigent-
lichen Sinne verdienende, aber nicht damit belegte angeborene
abnorme Beugestellung mit Bewegungsbeschrinkung im ersten
(proximalen) Interphalangealgelenk. Diese vererbbare MiBbildung
erscheint in der Literatur als ,,krummer Kleinfinger* oder ,,doigt
crochu* (Hakenfinger). Bei ihm bestehen wahrscheinlich Bezie-
hungen zur Brachymesophalangie einerseits, zu Gelenkhypo- und
-aplasien andererseits.

1) Scharff, Zwei Fille von symmetrischen MiBbildungen der Finger. Zeit-
schrift f. orthop. Chir. 30. 1912,

2) Joachimsthal, Uber angeborene seitliche Deviationen der Fingerpha-
langen. Zeitschr. f. orthop. Chir. 2, 265. 1893.
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3. Spezielle Morphologie der symmetrischen Brachydaktylie an Hdinden
' und Fiifen.
a) Familidre Phalangenreduktion an allen dreiphalangigen
Fingern.

Material haben Webb 1901%), Hasselwander 1903 2), vor allem Farabee
19053%) und Drinkwater 19074) und 19125) geliefert. Den Hauptwert haben
die auslindischen Autoren dabei auf die Ergrimduag der Erblichkeitsverhiltnisse
gelegt, die morphologische Seite kommt neben Hasselwander am meisten durch
Drinkwaters zahlreiche, ausgezeichuete Skiagramme zur Geltung. Das Studium
der Hereditst basierte vor allem auf einem amerikanischen (Farabee) und zwei
englischen Familienstammbéumen (Drinkwater), die fiinf bzw. sieben Gene-
rationen umfassen. Dabei wird von Drinkwater die Moglichkeit betont, .daf
die von Farabee verdffentlichte Familie aus einem nach Amerika ausgewan-
derten Glied der 3. Generation der von ihm 1907 mitgeteilten englischen Familie
hervorgegangen ist.

Den geringsten Grad der Affektion zeigt Drinkwaters 2. Familie
(1912): 5 Generationen hindurch wurden hier Glieder mit gleichzeitiger
Hand- und FuBaffektion neben normalen festgestellt; dafl letztere, d. h.
diejenigen ohne Handverinderungen, keine Brachyphalangie n.dgl. anden
Fiien hatten, wird bei keiner der drei Familien ausdriicklich angegeben.
Bei den ersteren war die Verinderung ausgesprochen symmetrisch, an
den FiBen Assimilationshypophalangie V und Brachymeso-
phalangie IV—II, an den Hénden Brachymesophalangie
11—V, dabei die Nigel wohl angelegt, die Besugefalten einander ge-
nahert. Der Grad der Verkiirzung kann bei verschiedenen Gliedern
verschieden sein, stets macht sich bei demselben Individunm die erwéhnte
Abstufung V, IT, IV, ITI geltend ; nur selten wird sie undeutlich, so z. B.
bei einer 54 jahrigen Frau mit hochgradiger Brachyphalangie. Fir die
Reduktion der Ossification in gleichem Sinn spricht das Schatten-
bild Jugendlicher. Wir bringen hier die schematische Wiedergabe einer
morphologischen Reihe von Skiagrammen, fortschreitend vom geringsten

Grad des Ossificationsdefektes der Mittelphalanx bis zum hdchsten:
vV o IV IO

1.w., 8j.(19) — (+) + -+ — = keine Epiphyse

2.w. 27 (20) — — + + + = Epiphyse

3. m. 43§ (21) — — — <+ (+) = Pseudoepiphyse

4. m. 15 j. (18) — — —((+)) ({(-})) = schwer von Diaphyse differenzier-

bare Pseudoepiphyse.

1) Webb, T. Law, A case of hereditary brachydactyly. Journ. of anat.
and physiol. 35, 487. 1900.

2) Hasselwander, Uber 3 Fille von Brachy- und Hypophalangie an. Hand
und Fufi. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthropol. 6. 1903.

3) Farabee, Inheritance of digital malformations in Man. Papers of Peabody
Museum of Americ. Archaeol. and Ethnol. Harvard University. III. 1905.

4) Drinkwater, An account of a Brachydactylous family. Proc. of the
Royal Soc. of Edinburgh. 28, 35. 1907/08.

5) Drinkwater, Account of a family showing minor-brachydactyly. Journ.
of Genetics 2, 21—40. 1912.
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Drinkwater betont als Ursache der Brachyphalangie neben der
Kiirze der Diaphyse und dem Fehlen der Epiphyse das frithzeitige
Verlorengehen des Epiphysenknorpels, d. h. eine frithzeitige Synostose
der Diaphyse und des Epiphysenkerns. In dem Sinne spricht er bel
dem in der Tabelle eben aufgefithrten 8 jihrigen Midchen bei V bereits
von einer vollstindigen Ossification der Epiphysenlinie, von einer un-
vollsténdigen bei II. Aus meiner Erklarung der Zeichen in der Tabelle
geht schon meine abweichende Auffassung hervor: Gewill wirde eine
pramature Epi-diaphysensynostose am einfachsten die Verkiirzung er-
kliren, aber eine verfrithte Oscification iiberhaupt ist bei der Brachy-
mesophalangie von vorneherein sehr unwahrscheinlich. Die Analogie
der familiiren Brachydaktylie an Hand und FuBl mit der am FuB allein
ist so groB, daf} die Deutung des Skiagramms, das an sich ja Drink-
waters Interpretation ebenso zulifit, in folgendem Sinn nsher legt:
Die Epiphysenossification ist gestort; sie hat an den mit (4-) bzw.
((4)) bezeichneten Stellen ihre Seibstiandigkeit verloren, die kndcherne
Briicke zwischen Epiphysenkern und Diaphyse ist nicht sekundér,
sondern primér; an den mit — bezeichneten Stellen ist sogar die Pseudo-
epiphysenbildung ausgeblieben. Wie an den Zehen sehe ich hierin auch
an den Fingern Hinweise auf frither gelegene Wachstums-, ja vielleicht
Bildungsstérungen.

Bine noch hochgradigere, ebenfalls familidre Brachy-
mesophalangie teilte bereits 1901 Webb in London mit. Nach dem
Skiagramm handelt es sich um hochgradige Verkiirzung samtlicher
Fingermittelphalangen, die keine Epiphysen zu haben scheinen, und
gleichzeitig um eine Verkiirzung der Grundphalanx des Daumens. In
den letzten drei Generationen — anamnestisch 148t sich die MiBbildung
bis in die 6. Generation verfolgen — wurden 17 Befallene gegeniiber
10 Nichtbefallenen ermittelt.

Die von Drinkwater 1907 mitgeteilte Familie zeigt an
den Fullen Assimilationshypophalangie V—II, an den Han-
den entweder Assimilationshypophalangie V, II neben
Brachymesophalangie IV, III oder Assimilationshypo-
phalangie V, II, IV neben Brachymesophalangie ITT oder Assi-
milationshypophalangie V, II, IV, III. Diese Familie zeigt also
den ReduktionsprozeB weiter fortgefithrt als die von 1912.

Zunahme der Brachymesophalangie und Auftreten einer Assimi-
lationshypophalangie V, II, driicken sich bereits bei der duBeren Be-
trachtung aus in dem Vorhandensein nur einer Fingerbeuge-
falte und starkerer Verkiirzung der Finger gegeniiber der Familie 1912,
wo noch zwei Beugefalten, wenn auch dichter stehend, vorhanden sind
und die Fingerverkiirzung noch nicht sehr betrichtlich ist. Wo noch
drei Phalangen skiagraphisch nachweishar sind, bildet funktionell die
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mittlere die Rolle eines Meniscus, bilden beide Interphalangealgelenke
so ein Gelenk, Dabei sind auch hier die Nagel gut ausgebildet,

In der morphologischen Reihe, zu der sich so die Glieder beider Fa-
milien und der von Webb anordnen lassen, fehlt nur das eine
Zwischenglied: Assimilationshypophalangie V neben Brachymesopha-

Abb. 2. K K. 3 24J. Hereditdre symmetrische Brachydaktylie. Schatten-

bild !der rechten Hand (Y, natlirl. GroGe): Assimilationshypophalangie V und IT, IT mit

Pseudohyperphalangie (sekundire Phalangenbildung aus der Grundphalanx, vegl. Seite 4741f),

Brachymesophalangie IV und IIL. (Makrotelephalangie I—V, deutliche Brachymetacarpie I,

geringe von III—V.) Distale Weichteilverdickung der Finger: Folgserscheinung einer Vasomo-
' torenstérung mit Cyanose usw. (Acroasphyxia chronica anaesthetica.)

langie I1, IV, III oder die Variante: Assimilationshypophalangie 1I
neben Brachymesophalangie V, TV, IIT (vgl. Fall Cohn S. 432).
Zwischen diese Liicke (entsprechend einer Hypophalangie an einem
Finger) und die von Drinkwater an zwei Fingern beschriebene
Hypophalangie schiebt sich in der morphologischen Reihe der Befund
an einem 24jihrigen Manne ein, der in der Rostocker medizinischen
Klinik im Juli und August 1918 klinisch untersucht und photographiert
worden ist. Das Verhalten der Zeigefinger allerdings weist den Fall
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in den erst auf S. 474 zu behandelnden Abschnitt: Hyperphalangie.
Seine ganzen iibrigen Befunde aber lassen sich am besten hier anreihen.

Wir betrachten zuerst die Rontgenbilder der Hénde {(Abb. 2 und 3):
heide Hande sind bis auf die Zeigefinger symmetrisch. Der Mittelfinger ist, wie
das auch der Norm entspricht, der lingste. An ihm, noch mehr am Ringfinger
fallt die Verkiirzung der Mittelphalanx auf. Am rechten Kleinfinger sehen wir

Abb. 3. K.K. 3 24J. Hereditdre symmetrische Brachydaktylie Schattenbild

der linken Hand (Y, natirl. GréBe). symmetrisch dem der rechten (siehe Abb. 2 mit Be-

zeichnung) bis auf Klein- und Zeigefinger. Am Kleinfinger erscheint die Mittelphalanx

noch als ,,Sesambein® (,,Ubergangsbild“ der Brachymesophalangie zur Assimilationshypophalangie).
Die Morphologie des Zeigefingers kann erst Seite 486 erértert werden,

gar nur zwei Phalangen, am linken aufierdem einen kleinen Schatten da, wo diese
Phalangen zusammenstofen. So tritt an Finger III—V stark eine Verkiirzung
distal von der Grundphalanx hervor. Nicht allein wegen dieser distalen Finger-
verkiirzung, sondern auch im Vergleich zu den nur etwas verkiirzten Metacarpalia
erscheinen die Grundphalangen II—V auffallend lang. In schroffem Gegensatz
dazu steht am rechten Zeigefinger das proximale seiner drei freien Segmente.
Nicht so erheblich veriindert sieht das proximale Segment am linken Zeigefinger
aus, Seine Mittelphalanx seheint am wenigsten versindert. Verkiirzt ist weiter
das Metacarpale I. Die distalen Segniente aller Finger sind lang, am lingsten das
des Daumens, '
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Die Abweichungen von der Norm treten deutlicher durch einen genauen Ver-
gleich mit einem normalen Skelett hervor. Tch bringe hier eine Ubersicht iiber
diz Skelettmasse der menschlichen Hand bei Mann und Weib, wie
sie Pfitzner!) als Mittelwerte gewonnen hat:

1 II 1 v v

g € g Q o} Q 3 Q g Q
Endphalanx . . 22,6 204 17,7 16,0 186 16,7 191 17,3 17,3 1517
Mittelphalanx . — — 23,5 224 285 27,1 27,2 258 19,2 18,2
Grundphalanx . 29,4 27,7 38,8 37,0 434 41,2 41,0 388 324 30,6
Metacarpale . . 44,5 41,4 655 62,1 628 59,8 56,7 54,0 52,6 50,0
Finger?). . . . 52,0 47,9 80,1 754 90,5 84,9 87,2 81,7 68,8 64,4
Strahl?) . . . . 96,5 89,2 145,6 1374 1534 144,7 143,9 1358 121,4 114,5

Pfitzner legte seinen Messungen macerierte Knochen zugrunde. Seine
Zahlen kénnen daher insofern gut beim Vergleich mit an Knochenschatten ables-
baren Massen herangezogen werden, als der Gelenkknorpel auf der Réntgenplatte
auch fehlt wie dort. Allerdings mufl man sich doch iiber folgendes im klaren sein:
Der Abstand der Knochen einer nicht skelettierten Hand von der photographischen
Schicht und die, wenn auch geringen Unterschiede in dieser Entfernung fiir die
einzelnen Punkte haben fiir die Projektion auf die Platte zur Folge, daBl die Masse
der Knochenschatten und ihr GréBenverhéiltnis zueinander nicht ganz dem Skelett
entsprechen. Der Strahlengang von einem Zentrum aus bewirkt weiter eine Ver-
lingerung der Schatten nach den Réndern hin, zunehmend mit der Ausdehnung
des Feldes, selbstverstindlich niemals umgekehrt. Tiir Vergleiche von Rontgen-
bildern untereinander kommt der Unterschied kaum in Betracht, sofern z. B.
Hohlhandaufnahmen nur solchen und nicht etwa den selteneren Handriicken-
aufnahmen?3) gegeniibergestellt werden. Die Unterschiede spielen aber auch
beim Vergleich der Masse am Skiagramm und am anatomisch freigelegten Skelett
praktisch keine wesentliche Rolle.

An unsern Skiagrammen ergab die Messung folgende Lingen in Millimetern:

L = links, R = rechts,

L ' 1L mLooIv. V.

L. R. l L. R.jL R | L R.| L R
Distales Fingersegment . . . . . . 25 25 22 22 24 23| 23 23 21 21
Intermedifires Fingersegment . . . |— — 21 23 13 12 10 9| (5) —
Proximales Fingersegment . . . . (32 31 33 17| 51 50 49 48 39 39
Metacarpale . . . . . . . . .. |39 39| 65 63 55 54\ 47 45| 48 44
Finger . . . . . . . ... ... 57 56‘ 76 62| 88 ‘ 82 80| 60 60
Strahl. . . . . . . .. .. .. 9695|141 125/143 139|129 125|108 104

In dieser Zahlentabelle macht sich fiir das intermediéire Segment eine Ab-
nahme vom Zeigefinger nach dem Kleinfinger hin in zunchmendem MaBe geltend,
am rechten Kleinfinger bis Null. Wenn wir aber MaBtafel und Schattenbild neben-
einander halten, so sehen wir, dafl insbesondere am rechten Zeigefinger das inter-
medidre Segment eine viel proximalere Lage hat als in den iibrigen Fingern. In

1) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremititenskeletts. II. MaB-
verhiltnisse des Handskeletts. G. Schwalbe, Morph. Arb. 1. 1891.

2) Pfitzner: ,,DieMittelwerte fitr Finger und Strahl sind ebenfalls berechnet,
nicht durch Addltlon der einzelnen Mittelwerte gewonnen; daher stimmtb hauflg
die Dezimalstelle nicht.*

3) D. h. Hohlhand bzw. Handriicken auf die photographische Platte gelegt.
Unsere Bilder stammen alle von Hohlhandaufnahmen.
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der Tabelle ist absichtlich nicht von End-, Mittel- und Grundphalanx gesprochen:
Das intermedidre Segment ist am rechten Zeigefinger sicher nicht die Mittel-
phalanx, sondern ein Teil der Grundphalanx, und deren proximales Drittel ist
selbstindig. Es handelt sich um eine Assimilationshypophalangie (Assi-
milation der Mittel- durch die Endphalanx) neben Pseudohyperphalangie
(sekundére Phalangenbildung aus der Grundphalanx). Die Begriindung dieser
Deutung muB ich fiir den Abschnitt: Hyperphalangie verschieben, ebenso die
Erklirung des auf den ersten Blick einfach erscheinenden Befundes am linken
Zeigefinger.

Nach diesen Vorbemerkungen ergibt sich als Hauptbefund aus
dem Schattenbild beiderseits Brachymesophalangie III
und IV, weiter am Kleinfinger: rechts Assimilationshypo-
phalangie, links als Deutung des 5 mm langen ,,Sesanibein‘‘~-Schattens
eine rudimentidr gebliebene Mittelphalanx. Strittig mag die
Genese ,,periartikularer Sesambeine, wie sie u. a. gelegentlich an der
Beugeseite des distalen Interphalangealgelenks V vorkommen, sonst
sein; hier scheint uns einwandfrei ein ,,Ubergangshild** von der Brachy-
mesophalangie zur Assimilationshypophalangie vorzuliegen. Das Reiz-
volle unseres Falles liegt meines Erachtens weiter darin, da wir bei
einem Menschen links und rechts an einem symmetrischen
Strahl verschiedene Stadien der Phalangenreduktion sehen,
daB wir auch in diesem Falle die Dispositionsskala in ihrer GesetzmaBig-
keit wiedererkennen; ob in der Formel V, II, IV, III oder in ihrer
Variante 1I, V, 1V, 111, ist dabei von untergeordneter Bedeutung.

Aus dem Vergleich der Zahlen ergibt sich weiter, daBl die Symmetrie beider
Hinde, abgesehen von den Zeigefingern, insofern nicht vollstindig ist, als in der
rechten Hand allgemein die Reduktion stirker ist als in der linken.

Die MaBtafel zeigt uns ferner deutlich, daB alle distalen Fingersegmente
gegeniiber der Norm verldngert sind. Wir sehen in diesem Befund eine Homio-
logie zu den S. 398 beriihrten, von Pfitzner erlduterten Zehenvarietiten: Nicht
nur an denjenigen Digiti, an denen bereits eine Assimilation durch die Endphalanx
stattgefunden hat, findet sich ein verlingertes distales Segment, sondern auch
an den tiibrigen kann dies der Fall sein. Pfitzner sagt von dem in das Gebiet der
Varietéiten gehtrenden Vorgang an den Zehen: ,,Also nicht bloB die positive
Verschmelzung, sondern schon die (an irgendeinem Punkte zum Ausdruck
kommende) Neigung zur Verschmelzung reicht hin, die Linge von Mittel-
und Endphalanx in typischer Weise zu beeinflussen. *

Durch die MaBtabelle wird weiter unsere Aufmerksamkeit in vermehrtem
MaBle auf die Grundphanlangen und Metacarpalia III—V und Metacarpale I
gelenkt: Die Verkiirzung im Metacarpus ist an IIT—V gering, stirker am
Daunien. Durch die auffallende Verlingerung der Grundphalangen IT—V wird
die sonst bedingte Verkiirzung etwas kompensiert; diese Kompensation erstreckt
sich aber, wie wir spéter sehen werden, nicht auf die Funktion, sondern nur
auf die Gesamtlinge des einzelnen Strahles.

Nach dieser Analyse des Skelettes erklirt sich die 4uBere Erscheinung
der Hinde sehr einfach. Von der Beugeseite steht mir leider eine photographische
Aufnahme nicht zur Verfiigung, auch keine Beschreibung. An der Streckseite
(Abb. 4 und 5) sehen wir deutlich die normale Filtelung entsprechend dem nor-
malen proximalen Interphalangealgelenk und distal davon die Fingerverkiirzung.
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Eine zweite Filtelung, wie sie, wenn auch erheblich geringer, auf einem normalen
distalen Interphalangealgelenk besteht, fehlt (Kleinfinger) oder ist nahe an die
proximale Faltelung geriickt und nicht deutlich ausgebildet (Ring- und Mittel-
finger). Die Kiirze der Zeigefinger, besonders rechts fallt auf. Es wird berichtet:
beide Zeige- und Mittelfinger sind versteift (der rechte Zeigefinger voll-
kommen) und kénnen nur im Metacarpo-Phalangeal-Gelenk in geringem Mafie
gebeugt werden. Am Ringfinger ist die Beugung unvollkommen mdglich (die
Hohlhand kann mit der Fingerkuppe nicht berthrt werden). Der Kleinfinger
ist rechts etwas, links fast rechtwinkelig gebeugt; eine Streckung ist nicht maog-
lich, wohl aber die weitere Beugung, allerdings nicht bis zur Berithrung der Hohl-
hand. Es besteht also ein ,krummer Kleinfinger® verschiedenen Grades

Abb. 4. Abb. 3.
K.K. 3 24J. Hereditsdre symmetrische Brachydaktylie mit ,Acroasphyxie®?).
Am Kleinfinger nur ein Interphalangealgelenk in Beugestellung (,krummer Kleinfinger“ links
hochgradiger wie rechts); auch an den iibrigen Fingern die dem normalen proximalen Inter-
phalangealgelenk entsprechenden Falten vorhanden, diesen die des distalen Interphalangeal-
gelenks bel IV und III geniihert (bei IV am stirksten, bei III undeutlicher), am undeutlichsten
die Falten am Zeigefinger: Versteifung des Mittel- und Zeigefingers. Distale Auftreibung der
Finger neben Cyanose (Vagomotorenstdrung).

links und rechts. Die Beweglichkeit des Daumens ist gut; er kann gebeugt und
opponiert werden. _

Der Mann, Telegraphist von Beruf, sagte aus, er konne schlecht greifen,
aber feinere Arbeit veirichten, er retouchierte z. B. bei seinem Vater, der Photo-
graph ist. Br kam nicht wegen der Mifbildung in die Klinik.

1) Zwei verschiedene Aufnahmen, von denen jede beide Hinde wiedergab,
standen mir zur Verfiigung. In der einen scharfen, von dem Vater des K. K. an-
scheinend vor dem Kriege und damit vor Einsetzen der starken Vasomotoren-
storung gemachten Photographie tritt das Verhalten der Interphalangealgelenk-
falten der Haut deutlich hervor, in dem andern, weniger scharfen, im August 1918
angefertigten Bilde kommt neben den Folgen der Vasomotorenstérung vor allem
das Korperliche, so der ,,krumme Kleinfinger*, mehr zum Ausdruck.

In jeder Aufnahme sind beide Hinde spiegelbildlich bis auf die geringen
Unterschiede an Zeige- und Kleinfinger

Unser Bild der rechten Hand (Abb. 5} ist der Aufnahme vor, unser Bild der
linken Hand (Abb. 4) der Aufnahme nach dem Kriege entnommen.
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Seit er im Februar 1917 in RuBland bei —38° R Hinde und Fiife erfroren,
leidet er an dauernder Cyanose der Finger mit kolbiger Schwellung, in der Gegend
der Interphalangealgelenke besonders deutlich (s. Abb. 4 und 5). Seit der Kindheit,
so gab er an, habe er schon Schmerzen in den Fingern und Handgelenken, dagegen
keine Gefithlsstorungen; erst seit jener Schidigung seien stirkere Beschwerden
aufgetreten. Das Krankheitshild wurde von Oberarzt Privatdozent Dr. Wein-
berg als ,,Acroasphyxia chronica anaesthetica® (Cassirer 1900) gedeutet und unter
seiner Leitung von Kollegen Sawitz in seiner Doktorarbeitl) erdrtert. Kine
Beziehung zwischen der Vasomotorenstorung und der Mifbildung besteht wohl
insofern, als die geringe Beweglichkeit der Digiti sie fiir die Erfrierung disponierte.

R. L.
Abb. 6 und 7. E. K. § 24 J. Hevedit are symmetrische Brachydaktylie.
Schattenbild des rechten und linken Fufies (Y, natiirl. Gr8e): Brachymesophalangie
IIT und IV beiderseits, Brachymesophalangie in ,,Ubergang® zur Assimilationshypophalangie an
IT rechts, ausgesprochene Hypophalangie an II links und an V beiderseits.

Ein Hinweis, daB MiBbildung und Vasomotorenstdrung in einem inneren Zusammen-
hang stehen, ist nicht vorhanden.

Der Patient hatte dieselbe Cyanose usw. an den Fiien. Die }'ii3e sind weiter,
%o wird angegeben, in der Metatarso-Phalangeal-Gelenk-Gegend verbreitert und die
Zehen klein und kolbig verdickt. Die Skiagramme (Abb. 6 und 7) sprechen fiir sich.
An den FiiBen ist rechts die Reduktion weniger fortgeschritten wie links. Der
I1. Strahl verhilt sich hier wie der V. an der Hand, nur mit Vertauschung von
links und rechts: an der II. Zehe rechts findet sich noch ein Rudiment einer

Yy Sawitz, Willi, Acroasphyxia chronica anaesthetica, kombiniert mit
Brachymesophalangie. Ungedruckte Dr.-Arbeit, Rostock 1919.
Virchows Archiv. Bd. 229. 27
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Mittelphalanx, links nicht mehr. In der Abstufung der Reduktion der einzelnen
Strahlen besteht zwischen links und rechts Symmetrie: Die kleine Zehe zeigt
zwar stirkste Reduktion, dann geht aber die Reduktion nicht in der Reihenfolge
1V, 111, 11 weiter, sondern es folgt mit den erwihnten Formen die 11. Zehe, endlich
Zehe IIT und IV mit noch vorhandener Mittelphalanx, - Bei dieser ist zwar die
Linge auch herabgesetzt, es sind aber zwei getrennte Interphalangealgelenke.
Bei der rechten 1I. Zehe dagegen besteht in der fibularen Hilfte nur ein Gelenk-
spalt, er gabelt sich tibialwérts; keilformig erscheint das Mittelphalanx-Rudiment
eingeschoben.

Die Reihenfolge der Phalangenreduktion an den FiiBlen ent-
spricht der fur die Finger erkannten Dispositionsskala: V, 1L, IV, II1.
Wie beider Hand derauchinder Norm langste und stérkste,
eine Symmetrieachse fiir die Hand darstellende Mittelfinger den
geringsten Grad der Reduktion zeigt, so ist es hier — im
Gegensatz zu den bisherigen Beobachtungen (vgl. z. B. Abb.1 auf
Seite 401) — an den mittleren Zehen.

Der 24jihrige Mann ist nicht klein. Die Mifbildung ist erblich:
der Vater habe die ,,gleiche” MiBbildung der Hénde und FiBe, von
seinen zwei Cleschwistern ebenfalls der 19jihrige Bruder.

Von seinem jingsten Bruder wullite der Mann, der vor dem REintritt in die
Klinik im Felde war, nichts. Leider sind seine Angehérigen imi besetzten Gebiet:
ihre Untersuchung mufte daher unterbleiben.

Was bei der Familie Drinkwaters 1912 noch nicht vorhanden,
bei der starkeren Brachymesophalangie Webbs bereits deutlich, liegt
bei Drinkwaters Familie 1907 vor: die Kombination mit starker
Verkiirzung der Grundphalanx des Daumens, dabei ist an
jugendlichen Individuen das Fehlen einer Epiphyse derselben zu sehen.
Diegleiche Verkiirzung zeigt die Grundphalanx derGrofBzehe.

Einen héheren Grad von Assimilationshypophalangie an
FiBen und Handen zeigt Farabees Familie aus Pennsylvania:
An Zehen und Fingern V—1II sind die Mittelphalangen durch die End-
phalangen assimiliert; die Assimilation ist so hochgradig, daf eine
verlingerte Basis der neuen Endphalanx wie Drinkwaters Familie
1907 itberhaupt nicht mehr nachweisbar ist; soweit es sich aus den
Reproduktionen zweier Skiagramme vermuten 148t, zeigt hochstens
noch der Digitus Il eine geringe Verlingerung der Basis der neuen
Endphalanx. Es besteht also Biphalangie aller Zehen und Finger.
Gleichzeitig ist die Grundphalanx der Grofizehe und des Dau-
mens um tber die Halfte verkiirzt, ,,s0 much, especially in the
thumbs, that they are said to have ,double jointed thumbs‘“, auch die
Metacarpalia sind sémtlich etwas verkiirzt.

Die LangenmafBe in Millimetern sind an der Hand folgende:

I I IIT v v
»Endphalanx™. . . . . .. 22 15 15 15 18
Grundphalanx . . . . . . . 12 30 40 32 22

Metacarpale . . . . . . .. 34 55 55 46 42
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Bei Drinkwater wie Farabee waren die mit Brachydaktylie
behafteten Familienglieder kleiner als die normalen.

Der Farabeeschen Beobachtung reiht sich unmittelbar eine von
Hasselwander 1903 veréffentlichte Familie an, in der in drei
Generationen — bei Farabee in 3 — an Fiflen und Héanden Assimi-
lationshypophalangie II—V neben Brachybasophalangie I bestand.
Bei Farabees wie Hasselwanders Familie wiirde man, wenn man
die gesetzmifBige Skala im Grade der Phalangenreduktion der Digiti
nicht kennen wiirde, an den ,,Endphalangen® keine Unterschiede
bemerken; so aber ist an Mutter und Sohn im Hasselwanderschen
Fall die bei der hochgradigen Reduktion sehr minimale Abstufung der
Lange noch herauszufinden.

Anhang: Altere Mitteilungen tiber beidseitige Brachy-
daktylie.

In die Zeit vor Entdeckung der Rdntgenstrahlen fallen folgende
klinische Untersuchungen:

Schwegel 1858!) erwihnt einen Fall, wo von den Fingern II—V
angegeben ist, daff ihm die 3. Phalanx fehlte, ,,s0 dal} dieser wie der
Davmen nur 2 Phalangen hatte”. Schwegel fahrt fort: ,,In einem
andern Fall fehlte dem Daumen die letzte Phalanx und jedem der
tbrigen Finger zwei Phalangen, so dafl sowohl der Daumen als die iib-
rigen Finger nur eine Phalanx hatten. Ein &hnliches Verhalten
kam an den Zehengliedern in einem 3. Fall vor.* Uber die Nagel-
verhéltnisse ist nichts angegeben, so dafl nicht sicher gesagt werden
kann, ob die Fille sicher hierhergehéren; immerhin ist es sehr
wahrscheinlich 1. wegen des Vergleichs mit dem Daumen, 2. weil
ein so auffallender Befund wie ein Nageldefekt wohl verzeichnet
worden ware.

Struthers 18632) sah einen Mann, der an GroBzehe und Dau-
men nur l,anden ibrigen Fingern und Zehen nur2Phalangen
batte. Auch Verkiirzungen der Metatarsalia waren vorhanden. Ein
dlterer Bruder und eine jingere Schwester boten denselben Befund.

Gruber berichtet 1865 und 18663) iiber Mangel der Mittel-
phalangen an allen Fingern und Zehen bei mehreren Gliedern
einer Familie.

1) Schwegel, Die Entwicklungsgeschichte der Knochen des Stammes und
der Extremititen, mit Riicksicht auf Chirurgie, Geburtskunde und gerichtliche
Medizin. Sitz.-Ber. d. k. Akad. d. Wiss., Math.-naturw, Klasse. Wien. XXX, 1858.
2) #*Struthers, The variation in the number of fingers and toes, and in the
number of phalanges in Man. Edinburgh New Phil. Journ. 1863 (2), p. 100.
8) *Gruber, W., Anatomische Miscellen. Osterr. Zeitschr. f. prakt. Heilk,
11 u 12. 1865/66.

27*
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Dérode sah 1888 1) einen russischen Soldaten, der ebenso wie dessen
Bruder und Vater an simtlichen Zehen und Fingern nur
2 Phalangen hatte.

Kimmel hat 1895%) den Stammbaum einer Familie mit Bi-
phalangie aller Finger durch drei Generationen verfolgt. Von
den Hinden des untersuchten 62jahrigen Mannes, die abgebildet sind,
wird angegeben: ,,Beide Hande sind auf das genaueste symmetrisch
gebildet. 1. Daumen: sehr beweglich, breit; sehr kurze Grund-, lange
Endphalanx. II. Finger: sehr lange Grundphalanx, kurze Endphalanx,
II1. Finger: sehr lange Grundphalanx, Endphalanx linger als die des
2. Fingers. IV. Finger: sehr kurze Grundphalanx, sehr lange End-
phalanx. V. Finger: Grund- und Endphalanx gleich lang und stark.”
Obgleich Kiimmel das Bild der Verkiirzung der Metatarsalia sehr
wohl kennt, gibt er nichts von einer Brachymetacarpie IV an; mir ist
die Xombination mit einer solchen nach seiner Beschreibung und der
Abbildung wahrscheinlich. Von 54 Familiengliedern in 3 Generationen
waren 31 affiziert. Die -Zahlen sind insofern unvollkommen, als bei
einem Glied die Nachkommen nicht aufgezéhlt sind, sondern nur er-
mittelt werden konnte, daB sie teils frei, teils behaftet waren.

Eine Mitteiluong von Baumann aus dem Jahre 19113) ist sehr knapp,
sie betrifft einen Mann wahrscheinlich mit Assimilationshypophalangie der
Finger TI—V, sein Vater und 9 von 12 Geschwistern hatten dieselbe MiBbildung.
Noch unvollstindiger ist die Diskussionsbemerkung Armstrongs?) anlifilich
Drinkwaters Mitteilung, daB er in Liverpool einen dhnlichen Befund in drei
Generationen einer Familie erhoben habe.

Da eine genaue Skelettuntersuchung bei all den eben aufgezéhlten
Beobachtungen nicht méglich war, ist hervorzubeben, dal bei der
suBeren Betrachtung und Betasttng die Phalangenreduktion stirker
erschienen sein kann als sie wirklich war. s bleibt daher zweifelhaft,
ob der auBerlichen Zweigliedrigkeit der Finger bzw. Zehen auch wirk-
lich immer eine Biphalangie im Skelett, der Eingliedrigkeit eine Mono-
phalangie entsprochen hat.

b) Monophalangie des Digitus primus als Teilerscheinung
einer allgemeinen Phalangenreduktion.

Uber eine familidre Hypophalangie an Daumen und GroB-
zehe berichtete B. Frankel 1871%5): Daumen und GroBzehe waren

1y *Dérode, De la Brachydactylie. Thése, Lille 1888.

2) Kiimmel, Die Mifbildungen der Extremititen durch Defekt, Verwach-
sung und Uberzahl. Bibliotheca medica E. 3. Kassel 1895.

3) Baumann, Angehorene Verwachsung der Endphalangen mit den Mittel-
phalangen. Arztl. Ver. Essen-Ruhr 17. 1. 1911. Berl. klin. Wochenschr. 1911, Nr. 10,

4) Armstrong, in der Diskussion zu: Drinkwater, Medical institution
9. 1V. 1908. Lancet 1908, S. 1212.

5) Frankel, Bin Fall von erblicher Difformitdt. Berl. klin. Wochenschr.
1871, Nr. 35. ’
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eingliederig, ihr Nagel vorhanden, aber klein, evtl. breit, Metacarpale
bzw. Metatarsale I verkiirzt, sein Capitulum verdickt. Es fand sich
hier also anscheinend Reduktion von Grundphalanx und Metacarpale
bzw. Metatarsale I. Dal auBerdem eine Brachymesophalangie an den
andern Digiti bestand, konnen wir daraus schlieBen, daB eine Klino-
daktylie des Zeigefingers notiert ist. Die MiBbildung war durch 5 Geéne-
rationen verfolgbar.

Eine sicher kongenitale beiderseitige symmetrische gerad-
linige Synostoge der Grund- und Endphalanx.des Daumens
stellte Paulickil) 1882 beim Ausmusterungsgeschift bei einem 20-
jahrigen Bergmann fest. Wie Aderholt?) schreibt, erschienen ,die
verwachsenen Gelenkenden® abgeplattet, ,.sonst keine Abnormititen,
keine Beschiftigungsstorung®. Dafl jedoch bei der anstrengenden Unter-
suchung so zahlreicher Menschen, wie es bei der genannten militdr-
arztlichen Tatigkeit notwendig ist, nicht allzu auffallende Finger-
abnormitéten fibersehen werden konnen, ist zu sehr begreiflich. DaB
solche dem Tréiger selbst unbekannt bleiben konnen, werden wir spiiter
abermals sehen. Aus diesem Grund und aus der ausdriicklichen An-
gabe, dafi der Mann in seinem Beruf nicht beeintrichtigt war, gelten auch
fir die Frage nach der Ascendenz desselben die Uberlegungen auf S. 443.

In diesem Zusammenhang sei auf die S. 417 zitierten Mitteilungen
Schwegels aus dem Jahre 1858 riickverwiesen. Von einseitiger
Monophalangie des Daumens werden wir auf S. 455 und 460 zwei Falle
kennenlernen. Bei Friedrich wie Steche (siehe dort) sind sie Teil-
erscheinung einer ausgedehnten Phalangenreduktion der Hand.

Bei Hasselwanders 3. Patienten (Enkelin) zeigt sich eine Ver-
schmelzung der Haluxendphalanx mit der Grundphalanx,

Im Skiagramm zeigen sich in der einen Phalanx der GroBzehe, die kiirzer
ist als die normalen zwei Phalangen zusammen und linger als eine normale End-
phalanx, zwei durch einen feinen Spalt (knorpelige Epiphysenfuge) getrennte

chatten: 1. distal die Diaphyse (entsprechend der Endpbalanxdiaphyse), 2. pro-
ximal die Epiphyse; sie tibertrifft die Diaphyse an Linge; obgleich ein einheit-
licher Schatten, zeigh sie durch eine ringférmige Einschniirung ungefihr in der
Mitte ihrer Linge (n#her ihrem distalen als ihrem proximalen Ende), daB sie
aus der Epiphyse der Endphalanx und der ganzen Grundphalanx besteht. Ent-
sprechend fehlt der Grofizehe ein Interphalangealgelenk, sie ist nur im Meta-
tarsophalangealgelenk beweglich. )

Michelson?) sah bei einem 17jahrigen Médchen, bei dem familien-
anamnestisch nichts von Anomalien bekannt wurde, das an Myositis

1) *Paulicki, Uber kongenitale MiBbildungen. Beobachtungen beim Muste-
rungsgeschift. Dtsch. militdrdrztl. Zeitschr. 1882.

?) Aderholdt, Ein seltener Fall von angeborener Ankylose der Finger-
gelenke. Miinch. med. Wochenschr. 1906, S. 125.

) Michelson, Ein Fall von Myositis ossificans progressiva. Zeitschr. f.
orthop. Chir. 12. 1904.
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ossificans progressiva litt, eine symmetrische Synostose der
End- und Grundphalanx beider GroBzehen; auBerdem zeigen
die iibrigen Zehen Brachymesophalangie, ebenso Finger V und II
beiderseits, ersterer auch Synostose der Mittel- und Endphalanx.

Wie das Skiagramm deutlich ergibt, ist die GroBzehe beiderseits stirker
verkiirzt als in Hasselwanders Fall, ihr einheitlicher Knochenschatten
entspricht in den Proportionen und der §uBeren Form ebenfalls ganz dem bei
Hasselwander, nur ist 1. keine ,,Epiphysenfuge‘‘ vorhanden und keine zirkulire
ringférmige Einschniiring bzw. Prominenz deutlich, 2. das Metatarsophalangeal-
gelenk nicht quer, sondérn schrig gestellt, indem sein Ende fibular proximaler
reicht als tibial. Eine Klinodaktylie der GroBzehe besteht dabei nicht, wenigstens
nicht in dem genannten Gelenk. Eine rudimentére Klinodaktylie dagegen
ist insofern vorhanden, als, ebenso wie bei Hasselwander, der der Endphalanx-
diaphyse und der Grundphalanx entsprechende Anteil in leichtem Winkel zu-
einander stehen mit der Neigung fibularwirts. Die Unterschiede in Gréfie und
Form bei Hasselwander und Michelson sind offenbar zum Teil auf das ver-
schiedene Alter der Untersuchten zuriickzufithren: dort 10 jahriges, hier 17 jihriges
Midchen.

Nun schrieb bereits 1891 Cahen?) in seiner Arbeit iiber Myositis
ossificans: ,,In einer groBen Zahl von Beobachtungen wurde gleich-
zeitig nach dem Vorgang von Helferich eine angeborene Mikrodaktylie
festgestellt.” Eine entsprechende Arbeit Helferichs, dessen Assistent
in Greifswald Cahen damals war, wird jedoch nicht angegeben. Viel-
leicht gehen auf dieselbe Quelle die Angaben der Lehrbiicher der patho-
logischen Anatomie zuriick: So lesen wir bei Ziegler?): ,,In einzelnen
Fillen waren gleichzeitic MiBbildungen der Extremititen (Mikro-
daktylie) vorhanden. Ein #hnlicher Satz findet sich bei Kauf mann3).
Fin Unterschied in der Wiedergabe besteht insofern, als Cahen von
,einer groffen Zahl von Beobachtungen®, Ziegler und Kaufmann
von ,einzelnen Fillen® bzw. ,einem Teil der Fille* spricht. ,,Auf-
fallig war in diesem Fall eine schon &fter beschriebene Mikrodaktylie
der groflen Zehe®, &uBlert sich Morian?®) bei der Demonstration eines
Knaben mit Myositis ossificans progressiva.

Die genannte GroBzehenmifibildung ist keineswegs bei allen
an Myositis ossificans progressiva leidenden Patienten beobachtet wor-
den; das ergibt die Literatur. Sie kommt ferner, wir wir gesehen haben,
allein vor bzw. in Kombination mit Brachydaktylie der tibrigen Zehen,
evtl. auch der Finger. '

Michelson nun schreibt: ,,Es soll . ... besonders darauf aufmerk-
sam gemacht werden, dall angeborene symmetrische Verkiirzungen
1y Cahen, Uber Myositis ossificans. Dtsch. Zeitschr. f. Chir, 21. 1891.

2y Ziegler, Lehrbuch der speziellen pathologischen Anatomie. 11. Aufl
Jena 1906. 8. 318.

3) Kaufmann, Lehrbuch der speziellen pathologischen Anatomie. 5. Aufl.

Berlin 1909, S. 1192. . -
4) Morian, Vers. d. Naturf. u. Arzte, Diisseldorf, Abt. {f. Chir. 1898.
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beider GroBzehen bei keiner andern Mifibildung vorzukommen pflegen
und dafl somit die Beobachtung solcher Zehen, vielleicht auch noch
symmetrisch verkiirzte Daumen als sicherer Hinweis auf Myositis
ossificans betrachtet werden kann und dlagnostlsch von grofler Bedeu-
tung sein mufB.” Der erste Satz steht glatt mit den Tatsachen in
Widerspruch. Was die im zweiten Satz ausgesprochene Beziehung von
GroBzehenverkiirzung und Myositis ossificans angeht, so hat das Auf-
treten der letzteren bei Leuten mit Zehenanomalien Ribbert — ob
ihn zuoerst, weil ich nicht — auf den Gedanken gebracht, dalB die
Myositis ossificans progressiva auf eine Entwicklungsanomalie, auf eine
kongenitale Anlage zuriickzufithren sei, wie bereits Mays 18781) in
allgemeinerer Form bei seinen beiden Fiallen von Myositis ossificans
eine Disposition annahm. Von einer Bedeutung der GroBzehen-
verkiirzung fiir die Diagnostik der Myositis kann jedoch
keine Rede sein. Eine #hnliche unberechtigte Verallgemeinerung
von Beobachtungen stellt weiter der Satz in dem von dem bekannten
Réntgenologen Alban Kohler verfaBten Lexikon in allen drei bis
jetzt erschienenen Auflagen?) dar: ,,Kine Verkiirzung des Metatarsus I
{symmetrisch) um etwa 2 cm mit einer abschniirenden Verunstaltung
des Caput metatarsi und Synostose der beiden GroBzehenphalangen
wird regelmiBig (!) gefunden bei allgemeiner Myositis ossificans pro-
gressiva.

Noch anders steht es mit folgendem Satz in dem Kohlerschen Lexikon:
s,Symmetrische Synostose des I. Metacarpus mit der Grundphalanx ist regel-
méBiges Symptom der Myositis ossificans progressiva.” Michelson sprach in
dieser Beziehung nur von einem ,, Vielleicht* (vgl. oben); bei seiner Patientin las
er aus dem Réntgenbild, daB Grundphalanx und Metacarpale I verkiirzt und in
leichter Winkelstellung dadurch fixiert waren, dadurch, dal an Stelle eines Drlttels
des Metacarpophalangealgelenks sich Knochensubstanz fand.

Anamnestisch wird folgendes angegeben: Wihrend in den ersten Monaten
bereits von der Mutter die starke Verkiirzung und Versteifung der Grofizehe
bemerkt wurde, war, wie von ihr fest versichert wurde, eine Anomalie der Form
oder Beweglichkeit des Daumens nicht festzustellen. Im 7. Lebensjahr trat die
erste im Sinne der progredienten Muskelverdnderungen verwertbare Attacke
einer heiflen, schmerzhaften Schwellung an beiden Daumen auf, die Daumen
waren darauf steif und fast unbeweglich. Wiahrend nach den Kéhlerschen Sétzen
die Synostose an der Grofzehe und am Daumen als analoge Bildungen erscheinen,
ergibt sich bei dem Michelsonschen Fall schon anamnestisch eine Differenz
fiir beide: die GroBzehensynostoseistkongenital, die Daumenankylose
iwahrscheinlich erst einige Jahre post partum aufgetreten. Aber auch
aus den Formen ergibt sich ein Unterschied: Beim kongenitalen Fehlen
eines Gelenkes ist die Streckstellung der Segmente charakteristisch im Gegen-
satz zur acquirierten Versteifung in Beugestellung, die daher mit Recht

1) Mays, Uber die sog. Myositis ossificans progressiva. Virchows Archiv 74.
1878.

2) Kohler, Alban, Grenzen des Normalen und Anfinge des Pathologischen
im Rontgenbilde . Hamburg, 1. Aufl. 1910, 2. Aufl. 1915, 3. Aufl. 1920.
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als ,,Ankylose® (dyxdlos = krumm) bezeichnet wird (vgl. S.398). Kongenital
synostotisch fixierte Klinodaktylien, d. h. laterale Deviationen der GrofSzehen
haben wir oben erwshnt. DaB auch kongenitale ,,Ankylosen* der Digiti, d. h.
knochern fixierte Beugestellungen vorkommen, ist sehr unwahrscheinlich. Denn
eine kongenitale Synostose beruht darauf, daf es nicht zur Bildung des Gelenk-
spaltes kommt; die Bildung des.letzteren ist also die Voraussetzung fiir eine
Beugestellung. Allerdings ist die Mdglichkeit des Auftretens von Gelenkentziin-
dungen mit nachfolgender Versteifung auch fiir die intrauterine Periode a priori
nicht in Abrede zu stellen.

Eine Obliteration der Gelenkhohle, also eine eigentliche und wenn auch
partielle Synostose fir den Michelsonschen Fall anzunehmen, ist nach dem Ront-
genbild gar nicht notwendig; es kann sich sehr wohl nur um eine partielle Ossi-
fication der Gelenkkapsel bzw. Biander in der Nachbarschaft des Gelenkes handeln;
es wiirde das auch dazu passen, dall bei der Myositis ossificans eine Bénderossi-
fication vorkommt. Nach der Beugestellung der Daumen und der zuletzt er-
wihnten Erscheinung ist es mir daher wahrscheinlich, daB es sich um eine
erworbene Gelenkversteifungan einem kongenitalin bezugauf Grund-
phalanx und Metacarpus verkiirzten Daumen handelt. Von einem
regelméBigen Befund bei Myositis ossificans kann weiter keine
Rede sein. ’

c) Familidre und autogene Phalangenreduktion, auf einen,
zwei " oder drei Finger beschriankt; Klinodaktylien —
Atypien.

aa) Phalangenredulilion an einem Finger.

«) Brachymesophalangie V.

Wenn die Phalangenreduktion gering ist, kann sie vom
Triiger wie von seiner Umgebung iibersehen werden. So kann eine auf
die Mittelphalanx V beschrinkte Brachyphalangie ganz unbemerkt
bleiben. Es kann weiter in einer Familie ein kurzer Kleinfinger als ver-
erbbare Familieneigentiimlichkeit bekannt sein; daB dabei aber auch
eine Verkiirzung des Zeigefingers besteht, wenn auch geringgradig, wird
erst durch genaue Untersuchung, vielleicht erst durch Messung fest-
gestellt. So werden wir unter bb) auf S. 427 eine Familie mit einer
schein bar auf den Kleinfinger beschrinkten Brachymeso-
phalangie betrachten.

Die Anamnese versagt vielfach. Denn bei den einen kann die
tatsichlich auf einen Finger beschrinkte Brachyphalangie so gering
sein, daB sie nicht beachtet wird. Bei andern ist die auffallende Klein-
heit eines Fingers allen Mitgliedern einer Familie als Erbstiick so ge-
laufig, dafl deswegen gar keine genaueren Feststellungen tiber die einzel-
nen Familienglieder gemacht werden.

8o erklirt es sich wohl, daf in der Literatur nur ganz wenig Fille
von einem kurzen Finger, insbesondere Brachyphalangie V, nieder-
gelegt sind.
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So berichtet Mosenthall) von Vater und Tochter mit offenbar
geringstem Grad von Brachymesophalangie an den Hinden
— fiiber die Fufle wird nichts angegeben -: bei der 4jahrigen Tochter
fand sich beiderseits symmetrisch eine geringgradige, aber immerhin
deutliche Verkiirzung der Mittelphalanx des 5. Fingers;
dieselbe wurde innerhalb eines Jahres deutlicher, indem die Meso-
phalanx V bedeutend hinter den andern in ihrem Li#ngenwachstum
zurtickblieb. Das ist ein Punkt, den wir bisher noch nicht hervorge-
hoben haben: die Zunahme der Brachymesophalangie pro-
portional der Zunahme des Lingenwachstums sonst im
Korper. Diese Erscheinung unterstiitzt unsere bei der Zehenbrachy-
phalangie gewonnene Auffassung, dafl der Brachymesophalangie eine
Stérung in der Epiphyse zugrunde liegt. Der Epiphysenkern der
Mittelphalanx V ist bei dem genannten Madchen zwar da, aber ver-
kleinert ; auch hierin spricht sich der geringe Grad der Brachyphalangie
aus, im Gegensatz zu den Formen, wo der Epiphysenkern fehlt. Beim
Vater des Madchens fiel Mosenthal die Brachymesophalangie erst
auf, nachdem er sie bei der Tochter gesehen.

Einen zweiten Fall von ausschlieBlicher Brachymesophalangie
am 5. Finger bei einer 42j4hrigen Frau, und zwar hier in stéirkerem
Grade — die Mittelphalanx erscheint fast wie eine Kugel — ver-
danken wir ebenfalls Mosenthal. Hinsichtlich der Fiie wird bei der
Frau auvsdriicklich angegeben, dafl die Fiile normal waren. Nach un-
seren fritheren Ausfithrungen ist es wohl wahrscheinlich, daf sie min-
destens den kurzen plumpen Typus der Mittelphalangen boten.

Bei der Tochter dieser Frau bestand an den Fiiflen Assimilations-
hypophalangie V—II und Brachybasophalangie I, gleichzeitig an den
Handen Assimilationshypophalangie V und II, Brachymesophalangie
IV und III, endlich Brachybasophalangie I.

Das Skiagramm der Hinde ist deshalb besonders lehrreich, weil
es uns bei einem jugendlichen Individuum (10—11 Jabre) die Ossi-
ficationsverhaltnisse bei der Assimilationshypophalangie
der Finger zeigt: Die Diaphysenossification der Mittelphalanx V
und II erscheint als Epiphysenkern der Endphalanx V und II, die
selbst ihres eigenen primiren Epiphysenkerns entbehrt. Bei Finger IV
und ITT hat die Endphalanx ihre eigene primére Epiphysenossification, ist
aber auch die Diaphyse der Mittelphalanx stark reduziert, bei IV stiirker
als bei ITT, der Mittelphalanx IV und IIT fehlt ein eigener Epiphysenkern.
Die Grundphalanx des Daumens hat ebenfalls keinen Epiphysenkern.

Nach dem Skelett besteht an Finger IV und IIT Triphalangie, an
der nicht durchleuchteten Hand erscheinen alle Finger zweiphalangig,

1) Mosenthal, Einige Fille von Brachydaktylie. Verh. d. d. Ges. f. orth.
Chir. 10. 1911,
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mit einer Beugefalte. Dabei zeigt Finger IV das charakteristische
Bild der Klinodaktylie.

Im Abschnitt Hyperphalangie werden wir auf die abnorme Gréfie der Grund-
phalangenepiphysen IT und IIT zu sprechen kommen. Mosenthal hebt sie nur
hervor, sieht von einer Deutung vollstindig ab. Seine falsche Auffassung von
den Epiphysenverhaltnissen sonst und damit seine unrichtige Deutung der Re-
duktions- und Verschmelzungsvorgiinge habe ich eben durch die richtige ersetzt.

An dem Mosenthalschen Fall ist noch folgender Punkt zu betonen:
Wir sehen hier bei dem Kind einer Frau mit ganz gering-
gradiger Brachyphalangie an einem Finger eine ganz hoch-
gradige totale oder rudimentire Hypophalangie an allen
Fingern und Zehen. Bei aller Vorsicht, die bei der Verwertung
einer einzelnen Beobachtung geboten ist, wird uns doch hier der Ge-
danke nahegelegt, dall, wenn einmal die Disposition zur Phalangen-
reduktion auch nur schwach bel einem Elter manifest wird, beim
Kind sofort allgemeine Brachydaktylie auftreten kann. Dal auf der
andern Seite nicht das Verhaltnis besteht, daBl in den jingsten Gene-
rationen die stirksten Verdnderungen, bei der néchsthSheren ein
geringerer Grad besteht und so gradatim weiter in der Ascendensz,
haben wir bereits bei der ausgesprochen familidren Brachydaktylie
erwihnt, wo ein Glied mit starker Phalangenreduktion Geschwister
und Kinder mit méaBiger oder ganz geringer Brachydaktylie hat.

Uber die Lokalisation der Phalangenreduktion am Xleinfinger
finde ich bei Broman?) noch folgende Bemerkung: ,, Ofter scheint . . .
die Hypophalangie, z. B. zwei Phalangen anstatt drei an den Kleinfingern
vorzukommen. Man soll diese Bildung besonders hiufic bei den
letzten SproBlingen degenerierender Menschenrassen (z. B.
bei den Azteken) finden.” Damit hitten wir, was als MiBbildung
und mit Beschrankung auf einzelne Familien auftritt, bei
einer ganzen Rasse. Auch hierin spricht sich die Analogie zwischen
den Reduktionsprozessen an den Zehen und an den Fingern aus.

Die. erste Mitteilung iiber isolierte Phalangenreduktion am Klein-
finger stammt wahrscheinlich wie. die iiber Klinodaktylie von fran-
zosischer Seite: Blin 18522) und Annandale 1865%).

., Verkiirzung der Mittelphalangen der 5. Finger findet sich bei Fillen von
Myositis ossificans progressiva.® Diesen Satz finden wir in dem bereits Seite 421
zitierten Kohlerschen Lexikon. Wenn wir aus dem Literaturhinweis schliefen
dirfen, so geht er auf die Seite 419 zitierte Beobachtung Michelsons zuriick:
Bei einem an Myositis progressiva ossificans leidenden Midchen fand sich auBer
anderen Verdnderungen Brachymesophalangie der Zehen TI—V beiderseits, eine

1) Broman, Normale und abnorme Entwicklung des Menschen. Wiesbaden
1911, &. 236.

2) *Blin, Société anat. Paris, aott 1852.

3) *Annandale, The malformations diseases and injuries of the fingers
and toes and their surgical treatement. Edinburgh 1865.
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beidseitige Synostose der Phalangen der Grofzehen, eine symmetrische Brachy-
mesophalangie und Synostose von End- und Mittelphalanx an den Kleinfingern,
eine Brachymesophalangie 11 ebenfalls beidseitig, eine Brachybasophalangie und
Brachymetacarpie 1. Mit anderen Worten: Die Brachymesophalangie V ist ebenso
wie die Synostose am Kleinfinger eine Teilerscheinung einer Brachydaktylie an
Hinden und FiiBen iiberhaupt; die Lokalisation der Brachyphalangie an Klein-
und Zeigefinger ist so charakteristisch, wie sie nur sein kann. Die Frage, ob zwischen
Brachydaktylie tiberhaupt und Myositis ossificans progressiva Beziehungen be-
stehen, haben wir bereits Seite 422 erledigt.

Die Frage nach der Bedeutung der Brachymesophalangie und Klinodaktylie V
beim Mongolismus kénnen wir erst spiter erortern.

B) ., Krummer Kleinfinger<.

Schon hier missen wir auf einen S. 487 wiedergegebenen Stammbaum
hinweisen, dessen Feststellungen wir Vidall) verdanken. Vidal fand
in einer Familie in drei Generationen: 1. Glieder mit schweren im Ab-
schnitt ,, Hyperphalangie® zu behandelnden Brachydaktylien, 2. Glieder
mit einer viel geringgradigeren MiBbildung bzw. Anomalie am Klein-
finger, selten ein-, meist doppelseitig. Er bezeichnet sie als ,,doigt
crochu®, also als Hakenfinger; wir erwihnten sie oben bereits auch als
okrummen Kleinfinger., Zu seiner Kennzeichnung betont Vidal
eine Flexion im proximalen Interphalangealgelenk, also im Gelenk
zwischen Mittel- und Grundphalanx, und die Unfihigkeit zur normalen
Streckung.

Das Auftreten krummer Kleinfinger neben andern MiBbildungen
der Extremitdten in Vidals Stammbaum erinnert an die Mitteilung
von Renvall?). Fr wies in 4 Generationen einer Familie bei mehreren
Gliedern einseitigen krummen Kleinfinger nach, bei einigen in Kom-
bination mit schwereren Entwicklungsstérungen an der Vorderextremi-
tit der andern Seite: einmal mit Spalthand, einmal mit Ulnadefekt,
bei zweien zusammen mit rechtwinkeliger Metacarpophalangealanky-
lose V der gleichen Seite, bei einem mit gleichseitiger Verdoppelung V,
der ulnare Zwilling dabei frei von der Hakenform.

Was die Natur der Affektion des 5. Fingers angeht, so gibt
Renvallan, dafl der Finger im 1. (proximalen) Interphalangealgelenk im
Winkel von 120—130° flektiert gehalten wird, sich nicht weiter strecken,
wohl aber beugen 1a8t. ,,Die Rontgenuntersuchung ergibt nichts auf-
fallend Abnormes.* Ein Skiagramm ist der Publikation nicht beigefiigt.
Renvall sagt: ,,0b die Kriimmung des Fingers in diesem Gelenke und
die damit verbundene verminderte Beweglichkeit desselben mit einer ab-
norm strammen und unnachgiebigen Gelenkkapsel in Verbindung zu
setzen ist, 146t sich nicht mit Sicherheit entscheiden.© Vidal dagegen

1) Vidal, Bulletins de Pacadémie de médicine. Paris. Série 3. T. 63. 1910.

2) Renvall, Zur Kenntnis der kongenitalen, familidr auftretenden Extremi-
tatenmiBbildungen. Arch. f. Anat. u. Physiol,, Anat. Abt. 1908, S. 39.
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fithrt die Flexionsstellung auf eine Verkiirzung der Beugesehnen zuriick.
Ich glaube, daB die Kiirze der Beugesehnen etwas Sekundéres ist, daB
Renvall der richtigen Deutung néher ist, und halte es fiir wahr-
scheinlich, daf in den Féllen von Renvall und Vidal die Stellungs-
anomalie vom Gelenk ausgeht; ich rechne dabei mit der Méglichkeit,
daB eine abnorme Konfiguration der Mlttelphalanx vielleichit auch noch
der Grundphalanx das Primére ist.

Einen ausgesprochenen ,,krummen Kleinfinger* haben wir in unserm
Rostocker, S. 411 und 414 abgebildeten Falle kennengelernt; ein ihm
dhnlicher wird uns noch 8.501 entgegentreten. In Vidals Stammbaum
wechseln Familienglieder mit Hakenfinger und solche mit schwerer
Brachydaktylie einander ab; in unserm Falle finden wir ihn zusammen
mit derselben schweren Brachydaktylie bei ein und demselben Indivi-
duum, anscheinend wie diese erblich. Die Zwangsbeugestellung V
zeigh hier links und rechts verschiedene Grade; dabei ist hervorzuheben,
daB sie links, wo noch ein Rudiment der Mittelphalanx nachweisbar
ist, stérker ist als am rechten Kleinfinger mit seinem volhgen ,,Verlust“
der Mittelphalanx.

Wenn wir Joachimsthals Tafel V, Abb. 21), ferner Klaussners
Abb. 64 und 652), endlich unsere Abb. 19 (S. 483) ansehen, so fallt eine
abnorme Stellung und Form der Mittelphalanx V auf. Dal nicht ein-
fach Klinodaktylie, d.h. eine Adduktionsstellung vorliegt, sondern
eine Flexionsstellung, geht direkt aus Joachimsthals Beschreibung
hervor, der angibt, ,,daB sich in dem Gelenk zwischen 1. und 2. Phalanx
des kleinen Fingers eine permanente Beugestellung von etwa 30° be-
merkbar macht“. Das Auftreten des krummen Kleinfingers zusammen
mit Hyperphalangie 11 und TIT ist also bei Gliedern 6 verschiedener
Familien nachgewiesen.

Als bedeutungsvoll ergeben sich folgende Tatsachen: 1. Das gleich-
zeitige Auftreten des , krummen Kleinfinger” mit Phalangenreduktion
an den andern Fingern, 2. das Alternieren des Hakenfingers mit schweren
Brachydaktylien bei verschiedenen Gliedern einer Familie, 3. eine
Ahnlichkeit der Mittelphalanxverinderung bei der lateralen und pal-
maren Deviation im Kleinfingerstrahl. Diese drei Tatsacken legen es.
nahe, zwischen ,krummem XKleinfinger und Mittelphalanxreduktion
eine Beziehung anzunehmen.

Die abnorme Stellung der Phalangealgelenke bei der lateralen
Klinodaktylie haben wir als Ausdruck der Formverdnderung der ganzen
Mittelphalanx erkannt. Aufler dieser kommt aber beim ,krummen

1) Joachimsthal, Uber Brachydaktylie und Hyperphalangie. Virchows
Archiv 41. 1898. — Die angeborenen Verbildungen usw. 1900.

2) Klagussner, Uber MiBbildungen der mensehlichen GliedmaBen wnd ihre
Entstehungsweise. Wiesbaden 1900.
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Kleinfinger* auch eine ,,primire (Gelenkabnormitit in Frage. Die
Bewegungsbeschrénkung 148t an eine Gelenkhypoplasie verschiedenen
Grades bis zur Syndesmose denken.

Moglicherweise gehort also der Hakenfinger zum Teil ins Gebiet
der Phalangenreduktion!), zum Teil ins Gebiet der erst S. 507 zu be-
gprechenden Storungen in der Entwicklung der Interphalangealgelenke,

y) Brachymesophalangie II.

Eine familidre Brachymesophalangie ebenfalls nur auf einen Finger
beschrankt beschrieb Ziegner?). Er konnte 5 Generationen hindurch
— durch die ersten drei allerdings nur anamnestisch — eine hoch-
gradige symmetrische Brachymesophalangie des Zeigefingers
nachweisen. Das Besondere liegt hier in zwei Punkten: erstens be-
trifft eine monodaktyle Brachyphalangie nicht den 5., sondern den
2. Finger; die in der Dispositionsskala zuerst stehenden
Finger V und II haben ihre Stellen vertauscht, so schliefien
wir., Zweitens tritt hier nicht eine ulnare, sondern eine radiale Kon-
vergenz der Gelenkflichen der Mittelphalanx auf und damit eine
Klinodaktylie radialwérts. Fast dasselbe Verhalten, wie bei Ziegner
der Zeigefinger, zeigt der rudimentdr triphalange Daumen eines von
Piitzner3) untersuchten Negers. _

An den Fiulen bestand bei den zwei von Ziegner untersuchten
Familiengliedern eine Klinodaktylie der Grof3zehe fibularwirts,
bedingt durch eine entsprechende Gelenkflichenkonvergenz der et-
was verkiirzten Grundphalanx, und eine Brachymesophalangie
IV mit Klinodaktylie tibialwarts.

Eine einseitige isolierte Klinodaktylie der GroBzehe hat
Gutzeit?) mitgeteilt: die Grundphalanx war rechts 2,5cm lang
gegenilber 3,1 ¢m links, und distal fibularwirts abgeschrigt.

Eine rudimentidre Klinodaktylie der GroBzehe sahen wir
bei Hasselwander und Michelson (vgl. S.419).

bb) Phalangenredukiion am II. und V. Finger.

Mitte Marz 1919 machte mich in Rostock eine Frau M. G., eine
geborene B..... mann auf eine bei ihren Verwandten viterlicher-

1) Einen Hinweis in dieser Richtung wird uns auch die Betrachtung ein-
seitiger, mit Syndaktylie kombinierter Brachydaktylie bringen (S. 463 und 449).

%) Ziegner, Kasuistischer Beitrag zu den symmetrischen Miflbildungen der
Extremititen. Miinch. med. Wochenschr. 1903, S. 1386.

8y Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremititenskeletts. VIII. Die
morphologischen Elemente des menschlichen Handskeletts. Zeitschr. f. Morphol.
u. Anthropol. 2, 620. 1920.

4) Gutzeit, Ein Fall von angeborener lateraler Deviation der GroBzehenend-
phalanx. Zeitschr. f. orthop. Chir. 33. 1913.
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seits bekannte Familieneigentiimlichkeit der B.. ... manns auf-
merksam, ,,einen zu kurzen Kleinfinger*.

Die Frau G., 36 Jahre alt, ist das einzige Kind des B.; dessen drei Briider
sollen dieselbe Kleinfingerverkriimmung haben. Weiter konnte der Stammbaum
aufwirts nicht verfolgt werden. Frau G. hat 2 Kinder, ein Maddchen von 8/, Jahren
und einen Knaben von 6 Jahren.

Bei Mutter und Kindern ergibt die einfache Betrachtung: zierlicher
Kérperbau, sehr zart, KorpergroBe deutlich unter dem Mittelmal.
Kleinfinger beiderseits symmetrisch deutlich verkiirzt: eine durch
das proximale Interphalangealgelenk des Ringfingers ge-
zogene Linie geht durch das distale Interphalangealgelenk
des Kleinfingers?).

Keine wesentliche Funktionsstorung, beim Klavierspiel z. B. das Oktav-
greifen begreiflicherweise sehr schwierig.

Bei der Mutter prominiert der Zeigefinger distal mehr als der Ringfinger,
bei der Tochter weniger, beim Knaben ebensoviel als der Kleinfinger.

An den FiiBen fillt keine Kleinheit der Zehen auf.

Die Rontgendurchleuchtung gab weitere Einzelheiten. Die Skiagramme
der linken und rechten Hand sind jeweils symmetrisch in Form und MaBen.

Fiir die Mutter ergibt die Messung des Skiagramms der Linken Hand in
Gegeniiberstellung mit den Pfitznerschen Mittelzahlen fiir eine weibliche Hand
folgende Tabelle: :

I Mutter M. G., 36 J. Lmke Hand, (In Klammern: MittelmaBe nach
Pfitzner, vgl. S. 412).

| ‘ . | m 1v. v.

Endphalanx . . ||(20,4) 21| (16,0) 15| (16,7) 16‘ (17,3y 18| (157) 12
Mittelphalanx . | —  —| (22,4) 20| (27.1) (25,8) 25 (18,2) 15
)

Grundphalanx | (27,7) 30| (37,0) 38| (41,2) 42! (38.8) 38 (30,6) 30
Metacarpale . |44y 43| (62,1) (59,8) 60 (54,0) 53| (50,0) 49
Finger . . (47,9) 51| (754) 73| (849) 86| (81,7) 81| (64,4) 57
Strahl. . . . . ”(892 94‘(137,4) 140| (144,7) 146|(135,8) 124|(114,5) 106

Das Ergebnis fiir die Hande ist:

1. Sehr erhebliche Verkiirzung der Mittel- und Endphalanx V, dadurch duler-
lich deutliche Verkiirzung des Strahles im ganzen und Unterschied gegeniiber dex
Norm in der Lagebeziehung der Phalangealgelenke V und IV (vgl. oben).

2. Mittelphalanx IT auch verkiirzt, etwas geringer wie Mittelphalanx V.
Metacarpale IT erheblich verldngert.

3. Grundphalanx und Metacarpale I linger als normal.

An den FiBlen sind beiderseits symmetrisch die Mittelphalangen plump
mit Ausnahme der von II, bei V End- und Mlttelphalanx synostotisch.

II. Kinder G.

Da das Knochenwachstum noch nicht abgeschlossen ist, die knorpeligen
Epiphysen noch nicht vollstéindig ossifiziert sind, so stehen die jeweils vom distalen
zum proximalen Schattenende in einem Segment genommenen MaBe nicht zu den
entsprechenden MaBen beim Erwachsenen in Parallele. Immerhin aber lassen
sich die MaBe der einzelnen Strahlsegmente bei demselben Kind und bei den beiden
Kindern gegenseitig vergleichen.

1) In der Norm schneidet diese Linie die Mittelphalanx V in ihrer distalen
Hilfte,
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Hervorgehoben niuf werden: Alle Segmente, auch die Mittelphalangen haben
Epiphysenkerne, eine auffallende Verkleinerung dieser ist nirgendwo nachweisbar;
bei beiden Kindern ist auch je ein Ossificationskern in der distalen Epiphyse
des Metacarpus I in (wahrscheinlich primérer) Verbindung mit der Diaphysen-
ossification: distale Pseudoepiphyse (Epiphyse?).

Die Masse der linken Hand des &lteren Midchens und Jungeren Knabens
sind nebeneinander gesetzt:

a) A. G. 8/, J. und b) F. G. G. 6 J.

i I I ! IIT ! v v

\ a b | a b | a b a b a b
Endphalanx . . . . | 17 15 | 12 11 r 13 11 ' 15 12 12 11
Mittelphalanx . . . —_ — 17 16 20 18 19 18 9 14
Grundphalanx . . . l' 21 19 \ 290 27 33 30 31 28 ' 25 22
Metacarpale . . . . { 34 30 | 51 46 . 49 44 | 45 39 4l 35
Finger . . . . . . | 38 34 | 58 54 | 66 59 | 65 585 . 46 47

Fiir die Strablenldnge vergleichsweise brauchbare Mafle konnten sich wegen
der Ausdehnung des nicht ossificierten Teils der Epiphysen nicht ergeben.

Ergebnis:

Die Verkiirzung der Mittelphalanx V ist im Schattenbild bei beiden Kindern
deutlich, in den Zahlen erscheint sie bei dem dlteren Médchen bei jedwedem Ver-
gleich stéarker.

An den iibrigen Mittelphalangen, insbesondere an IT fillt keine Verkiirzung
auf; eine Verlingerung des Metacarpale IT ist nicht vorhanden.

Bei beiden Kindern haben die Zehen IT—IV Epiphysenschatten auch in
den Mittelphalangen mit Ausnahme Mittelphalanx V.

Die vergleichende Betrachtung der Hande von Mutter
und Kindern ergibt:

Die Brachymesophalangie V tritt bei allen dreien hervor.
Auvs den Rontgenplatten und aus den daraus gewonnenen Zahlen
spricht eine Verdeutlichung der Anomalie im Verlauf des
Knochenwachstums. Die Zahlen zeigen weiter sehr schén, wie die
Mittelphalangen iiberhaupt langsamer wachsen wie die iibrigen Seg-
mente (das distale Segment ausgeschlossen). Bei den Kindern ist an
der Mittelphalanx II noch keine Wachstumsverzégerung auflerhalb
der Variationsbreite nachweisbar. Es ist aber mit der Moglichkeit
zu rechnen, daB nach beendetem Knochenwachstum wie bei ihrer
Mutter bei genauer Untersuchung auch eine leichte Brachymeso-
phalangie II sich ergibt.

An dem’ Skiagramm der Mutter ist noch folgendes hervorzuheben: Der
Unterschied gegeniiber der Norm tritt deutlicher hervor, wenn wir Strahl IT
und IV besonders ins Auge fassen. In der Norm ist der Finger im Strahl IT kiirzer
als in Strahl IV, die Metacarpalia verhalten sich umgekehrt (das Metacarpale IT
ist tiberhaupt das lingste von allen), der ganze Strahl IT ist dadurch linger als
Strahl IV, wihrend beim Affen, auch beim anthropoiden der II. Strahl stets kiirzer
ist als der IV. Gegentiber der Angabe: Durch groBere Linge des Zeigefingers

zeichnet sich im allgemeinen das weibliche Geschlecht aus und dadurch durch eine
schonere Formung der Hand (vgl. Ecker!) zeigen die Pfitznerschen Zahlen

1) Ecker, Arch. f. Anthropologie 4%, 65.
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‘fﬁr die Mehrzahl der von ihm untersuchten Hinde das Umgekehrte, die stiirkere
Betonung der Daumenseite:
Mann Weib Erwachsenen
Der II. Finger prominiert mehr als der IV. bei 78 45 138 Hiinde
o s ' . ebensoviel wie ,, ,, ,, 19 9 30 .,
. s . . weniger als ,, ,, ,, 15 6 25 .,

Durch die relativ ‘geringe Brachymesophalangie II und die verhdltnismiBig
starke Macrometacarpie IT ist der normale Unterschied zwischen Strahl IL und IV
erheblich, zwischen Finger IT und IV etwas gesteigert.

Es kommt zweifellos schon innerhalb der Variationsbreite ein langes Meta-
carpale I vor. Bei Frau G. ist das in
iibertriebenem MaBe der Fall, bei ihren
Kindern nicht. Die Makrometacarpiell
als Zeichen der Betonung des oben in
Frage gezogenen besonderen weiblichen
Typus ansprechen zu wollen, ist um so
weniger Veranlassung, als die mehr dem
ménnlichen Geschlecht entsprechende
Linge des I. Strahles bei Frau G. im
Gegensatz steht zu dem kiirzeren Typus
beim Weibe. ‘

Die Brachymesophalangie II tritt
gegeniiber der von V zurtick: 1. weil sie
an sich geringer ist, 2. weil das distale
Ende des Strahles IT infolge der Ver-
lingerung des zugehorigen Metacarpale
distalwérts gedringt wird.

Jedenfalls haben wir in der
Familie B....mann ein Beispiel
Abb.S. 11 jahriges Madchen. Schattenbild der  LUT 6ine hereditére Brachyphalangie
rechten Hand (Y/, natiirl. Grofe) mit Gabelung  an 2 Fingern, an dem einen sehr ge-
des Metacarpale V. Beiderseits Brachy- . . .
mesophalangiell (Fehlen der Epiphysen- ring, fast latent, so die ersten beiden
kemme) und V (,doppelte Epiphysen®), Klino-  Stufen der Dispositionsskala V, II,

daktylie V, Brachymetacarpie 1. IV, TIT zum *Ausdruck bringen d.

DaB Finger V und IT in der Dispositionsskala der Phalangen-
reduktion ihre Stellen vertauschen koénnen (vgl. S.402), demonstrieren
weiter drei Beobachtungen:

1. Ich sah ein 11jihriges Madchen A. H. in der Hdbg. Chirurg.
Klinik, 23. Juli 1908. Idiotisches Aussehen, beiderseits leicliter
Exophthalmus?), Palatoschisis. An der rechten Hand (s. Abb. 8) finden
sich noch Spuren einer frither operativ entfernten fibularen Hyper-
daktylie: die einstige mindestens rudimentire Gabelung des Meta-
carpale V ist noch deutlich. Symmetrisch zeigen beide Hinde eine
Brachymesophalangie II und V, am Kleinfinger mit Klinodaktylie.
Der Reduktionsproze ist am Zeigefinger stirker als am Kleinfinger;

1) Also kein Mongolismus.
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das ergibt sich aus der Art der Ossification: am Zeigefinger fehlt der
Mittelphalanx die Epiphyse. Sonst besteht nirgends KEpiphysen-
mangel.

Ja die verkiirzte Mesophalanx V hat sogar einen akzessorischen Epi-
physenkern, allerdings scheint die Ossification der proximalen und distalen
Epiphyse nach dem Typus der Pseudoepiphyse vorzugehen. Ein weiterer ak-
zessorischer Knochenkern ist in der distalen Epiphyse des Metacarpus I nach-
weisbar. Auf der einen Seite liegt auch hier die Moglichkeit einer Pseudoepiphyse
vor, auf der anderen Seite ist zu bedenken, daf Pryor?) gefunden hat, dafl ein
distaler Epiphysenkern des Metacarpale I viel frither mit der Diaphyse verschmilzt
als der typische proximale. Lambertz?) hat einen in bezug auf die Epiphysen-
ossification &hnlichen Befund bei einem 11jshrigen Knaben erhoben. Er fand
bei ihm beiderseits im Metatarsale T — das fehlt bei unserem Fall — Metacarpale I
und Mittelphalanx V (aufier den typischen Knochenkernen an der einen Epiphyse)
selbstindige akzessorische in der anderen. Wir werden spiter im Zusammenhang
noch einmal auf derartige Befunde zuriickkommen.

Fiir das Skelett der rechten Hand ergeben sich in meinem Fall aus
dem Skiagramm folgende MaBe in Millimetern: (
I I I v v

Endphalanx . . . . . . .. 18 13 ? ? 11
Mittelphalanx . . . . . . . — 7 18 16 10
Grundphalanx . . . . . . . 19 28,5 32 30 25
Metacarpale . . . . .. . . 28 43 45 40 38

In den Pfitznerschen Mafitabellen fand ich nur ein 14jéhriges
Midchen als einziges Vergleichsobjekt ; abgesehen von Mittelphalanx IT
und V ergibt sich danach nur eine wesentliche Differenz beim Meta-
carpale I; dieses erscheint bereits bei oberflachlicher Betrachtung des
Skiagramms verktirzt.

An den beiden FiiBen fand sich symmetrisch ausgesprochene
Assimilationshypophalangie V, Brachymesophalangie IV-—-I1I, aufler-
dem Weichteilsyndaktylie II—1II1. Interessant ist die Reduktion der
Knochenkerne. Sie zeigt einen hoheren Grad als bei der Phalangen-
reduktion als Varietdt. Samtlichen Mittelphalangen fehlt der Epi-
physenkern, der normalerweise im 3. Lebensjahr auftritt, ebenso fehlt
er der Endphalanx V. Die Epiphysenossification ist sonst normal.
Eine geringe Reduktion der End- und Mittelphalanx III héngt offen-
bar mit der Syndaktylie zusammen.

Anamnestisch war in meinem Fall nichts von MiBbildungen fest-
zustellen, ich selbst habe die Eltern nicht gesehen. Ich halte es fiir
sehr wohl mdéglich, daf ihnen selbst wie der Umgebung eine so geringe
Verkiirzung zweier Finger vollstindig entging; auch das beobachtete

1) *Pryor, Ossification of the epiphyses of the hand. X-ray methode. Bull.
of the State College of Keéntucky. Ser. 3. 1906.

?) Lambertz, Die Entwicklung des menschlichen Knochengeriistes wihrend
des fotalen Lebens, dargestellt an Rontgenbildern. Fortschr. a. d. Geb. d. Roént-
genstr. KErg.-B. I. 1900. '

Virchows Archiv. Bd. 229. 28
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Madchen wurde nicht wegen der ExtremitdtenmiBbildungen, sondern
wegen der Gaumenspalte in die Klinik gebracht.

2. Eine Patientin von Scharffl) zeigt beiderseits symmetrische
Brachymesophalangie und Klinodaktylie V und gleichzeitig am Zeige-
finger rechts enorme Brachymesophalangie und Klinodaktylie radial-
warts (wie im Falle Ziegner), links Assimilationshypophalangie. Der
rechte Zeigefinger verhilt sich, was die Phalangen angeht,
zum linken wie ein Daumen mit rudimentiarer Hyperpha-
langie zu einem typischen. .

Die Zeigefinger in den Fallen Ziegner und Scharff und
ihre Parallelen am Daumen erscheinen so fiir die Frage der
Entstehung der Biphalangie tiberhaupt sehr wichtig. Bei
Ziegner ist besonders interessant, dafl derselbe Reduktionsprozefl an
beiden Hinden desselben Menschen verschiedene Gradée aufweist.
Auch in dem Scharffschen Fall ist Erblichkeit nachgewiesen durch
drei Generationen; da8 immer das dritte Kind die Mifbildung zeigte,
ist wohl ein Zufall. Uber die Fiie ist nichts angegeben.

3. In der morphologischen Reihe unmittelbar an den Fall Scharff
reiht sich an der von Max Cohn?) beschriebene 16jahrige Junge mit
beidseitiger symmetrischer Brachymesophalangie V und Assimilations-
hypophalangie II. Am Handskelett waren alle Epiphysenlinien bereits
ossificiert; tiber die Fiile wird nichts angegeben.

cc) Phalangenreduktion an 3—4 Fingern; Atypien..

Assimilationshypophalangie IT und V, weiter eine ganz minimale
Verkiirzung von Mittelphalanx (und Endphalanx) III und IV eben-
falls symmetrisch an beiden Hiénden zeigt der von Freund3) mit-
geteilte 18jahrige Jingling, bei dem die Untersuchung der Fille eine
Assimilationshypophalangie V—II ebenfalls beiderseits ergab. Weder
an Hand noch Fu8 findet sich Brachybasophalangie I. Dagegen sind
simtliche Grundphalangen und Metacarpalia deutlich verlangert, das
findet auch nicht nur in einer relativen, sondern auch einer absoluten
Verlangerung der Finger ITT und IV seinen Ausdruck. Die Verkiirzung
ist beim V. Finger stirker. '

Eine ebenfalls beidseitige symmetrische Assimilationshypophalangie
IT und V mneben Brachymesophalangie IV beschreibt Paternd-
Castellot); die Arbeit konnte ich mir nicht verschaffen,

1) Scharff, Zwei Fille von symmetrischen MiSbildungen der Finger. Zeitschr.
f. orth, Chir. 3¢. 1912.

2) Cohn, Max, Uber MiBbildungen an der oberen Extremitéit. Dtsch. Zeit-
schr. ‘f. Chir. 95, 332. 1908.

3) Freund, L., Uber Hypophalangie. Zeitschr. f. Heilk. 26. 1905,

4 *Paternd - Castello, Riforma med. 33.
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Eine beiderseitige, aber ungleiche Brachymesophalangie V bei
gleichzeitiger rechtsseitiger Brachymesophalangie IV mit Synostose
mit der Endphalanx fand Pfitzner ‘bei der anatomischen Unter-
suchung sonst wohl proportionierter Hiande.

" Endlich weicht ganz von unserer Digpositionsskala der Fall Colson-
Leboucq-Pfitzner'~3) ab: Beide Hénde einer 80jahrigen Frau
hat Colson 1883 pripariert und das Skelett der einen Hand dem Gen-
ter anatomischen Institut einverleibt. Dasselbe hat Leboucq 1895
Pfitzner zur Publikation iberlassen und 1896 selbst besprochen.
Hs handelt sich um eine symmetrische Brachymesophalangie II—V
mit gleichzeitiger Brachymetacarpie I. Am stérksten verkiirzt ist
Mittelphalanx II, dann folgt I1I, V, IV. Gerade im Hinblick auf die
Ausfithrungen auf S.403 und 416 ist hier die Kombination von Brachy-
mesophalangie II—V nicht mit Brachybasophalangie I, sondern Brachy-
metacarpie I besonders hervorzuheben.

Ob die von Lunghetti?) beschriebene symmetrische Brachydaktylie
in diesen oder einen der folgenden Abschnitte gehdrt kann ich nicht
angeben, da mir die Arbeit nicht zuginglich war.

4. Vererbungsweise der familidren Brachy- und Hypophalangie
(Mendels Privalenzregel).

Wenn im vorhergehenden von dem Auftreten der Brachy- und
Hypophalangie in einer Familie die Rede war, so sollte damit nicht
gesagt sein, daf alle Glieder diese MiBbildung zeigten. Bereits an dem
von Kiimmel mitgeteilten Stammbaum sehen wir, daBl die Kinder
von Befallenen teils wieder befallen, teils aber frei sind, daB aber nie-
mals die Kinder normaler Familienglieder die MiBbildung zeigen. DalB
hier ein ganz gesetzmaBiges Verhalten vorliegt, hat zum ersten
Male Farabee gezeigt.

Nach Mendel3) treten die zu vererbenden Merkmale, in den meisten Fallen
als Erbeinheiten, entweder unvermindert in die Erscheinung (dominant) oder
gar nicht (recessiv), sie itberdecken entweder die anderen Merkmale oder werden
von diesen iiberdeckt. Durch die Vereinigung zweier Keimzellen (Gameten), von
denen jede die Erbeinheiten rein enthilt, entsteht ein Keim (Zygote), der die

1) Colson, Anomalie congénitale des mains (microdactylie). Amn. de la
soc. de méd. de Gand. 1883, p. 202.

?) Leboucq, De la brachydactylie et hyperphalang’e chez Phomme. Bull.
de lacad. de méd. de Belgique. Sér. 4, T. 10. 1896.

3) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremitiatenskeletts. VI. Die
Variationen im Aufbau des Handskeletts. G. Schwalbe, Morph. Arb, IV. 1895,
) *Lunghetti, Sopra un caso di brachidattilia simmetrica della mano.
Arch. orthop. 29. 1912, :

5) Vgl. Bateson, Mendels principles of heredity. Cambridge 1909.
- 28*
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Erbeinheiten paarweise enthilt. Markieren wir die Erbeinheit in einem Gameten
mit blau, die im anderen mit rot, so kénnen entweder nur blaue und nur rote
Gameten sich vereinigen, es entstehen Homozygoten, oder blaue mit roten
paarweise zusammenkommen, es entstehen Heterozygoten; ist das Merkmal
blau dominant, das Merkmal rot recessiv, so erscheint’ der Homozygot aus den
zwei blauen Gameten blau, ebenso aber auch der Heterozygot. Der Heterozygot
erzeugt ebenso viele blaue wie rote Gameten, nie violette. Vereinigt sich daher
ein Heterozygot mit einem roten Homozygoten, so ergeben sich 4 Kombinations-
moglichkeiten:

_

B \ > R

/ \
_)R
BR, BR, RR, RR; es entstehen also zwei Heterozygoten, die blau sind, und
zweli Homozygoten, die rot sind. Die blauen Heterozygoten bringen wieder
mit roten Homozygoten blaue Heterozygoten hervor, die roten Homozygoten
mit ihresgleichen niemals blaue. Es ergibt sich also: ‘1. Das Merkmal blau
wird stets unmittelbar auf die nichste Generation ubertragen. Eine Latenz,
eine sprungweise Vererbung kommt nicht vor. 2. Nur die das Merk-
mal blau tragenden Individuen iibertragen dasselbe, die davon
freien nicht. 3. Vereinigen sich blaue und rote, so ist die Halfte
der Deszendenz blau, die Halfte rot, wenn das blaue Individuum
ein Heterozygot, die ganze Deszendenz dagegen ist blau, wenn das blaue
Individuum ein Homozygot.

Die drei Erscheinungen der Mendelschen Dominanten-
oder Priavalenzregel bei der Vererbung der Phalangen-
reduktion entdeckt zu haben, ist Farabees Verdienst., Die Glieder
mit Phalangenreduktion sind nach dem vorhin Gesagten Hetero-
zygoten. Bei Farabees Familie stehen in 5 Generationen 36 Be-
fallene 33 freien gegeniiber, bei Drinkwater 1907 in 7 Generationen
39 Befallene 36 freien, bei Drinkwater 1912 in 5 G(enerationen
21 Befallene zu 26 freien. Das Defizit gegeniiber 509, erklart sich
wohl daraus, daB die Daten zum Teil anamnestisch erhoben wurden.
Auf eine falsche anamnestische Angabe ist es wohl auch zuriickzufithren,
wenn in dem von Hasselwander mitgeteilten Stammbaum in der
Deszendenz eines gesunden Gliedes ein mifibildetes verzeichnet ist.
Ebenso hitte sich wohl ein anderes Verhaltnis von Behafteten zu freien
(4 bzw. 5:10) ergeben, wenn es méglich gewesen wire, die Familien-
geschichte weiterzuverfolgen.

Von ExtremititenmiBbildungen ist nur noch fir Spalthand und
Spaltfufl die Vererbung nach der Mendelschen Privalenzregel
nachgewiesen. Der Grad der Mifibildung ist hier jedoch viel variabler,
vor allem ist auch die Symmetrie nicht so vollkommen, wie bei der
Brachy- und Hypophalangie.

Uber Vererbungsverhiltnisse beim , krummen Kleinfinger®
kann erst Seite 486 gesprochen werden.’
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. Wesen und Entstehung der symmetrischen Brachy- und Hypophalangie.
1. Phalangenredukiion als phylogenetische Erscheinung?

a) Die Hyperphalangie (Triphalangie) des Daumens: eine
' palingenetische Bildung?

AnliBlich der Erwiahnung der Klinodaktylie tiberhaupt (S. 407) und
im besonderen am Zeigefinger (S. 427 und 432) streiften wir die morpho-
logische Analogie bei der Brachymesophalangie eines normalerweise
triphalangen Fingers und bei der Hypérphalangie des normalerweise
biphalangen Daumens. Diese Analogie bezieht sich nicht etwa nur
darauf, dafl am Daumen tberhaupt eine Dreigliederung vorkommt,
sondern darauf, daf die Umbildung der normalen Biphalangie
zur MifSbildungstriphalangie bis zur voélligen Einbulle des
Daumencharakters gehen kann, in bezug auf: Lénge und Form,
Stellung tind Muskulatur (Verlust der Oppositionsfahigkeit und des
Thenars), Ossification des Metacarpale (Verlust des proximalen Epi-
physenkerns und Auftreten eines distalen), bis schlieflich der Daumen
das Spiegelbild des 5. Fingers bildet. Wir kennen Teratomorphien des
Daumens, die uns Stadien dieses Umbildungsprozesses demon-
strieren. Hier seien nur die markantesten herausgegriffen : Verlingerung
der Endphalanx, beginnende, schlieflich vollsténdige Segmentierung
der Endphalanx in zwei Phalangen, Gelenkbildung zwischen beiden, zu-
néchst mit Klinodaktylie, schlieBlich End- und Mittelphalanx in Pro-
portionen und gegenseitiger Artikulation wie bei der tibrigen Fingern,
auch Grundphalanx und Metacarpus in parallel fortschreitender Um-
formung, ebenso die Muskulatur und die Weichteile iiberhaupt. Was
beim Daumen der héchste Grad der Mibildung ist, ist bei den iibrigen
Fingern die Norm. So erklart es sich, dafl der Daumencharakter tiber-
haupt verkannt werden kann; z. B. hat Joachimsthall) eine fiinf-
fingerige Hand mit Hyperphalangie des Daumens als Aplasie (voll-
stindiges Fehlen) des Daumens mit Verdoppelung des Zeigefingers
gedeutet und versffentlicht. Was umgekehrt der hochste Grad der Mil3-
bildung bei den Fingern, die Biphalangie, ist beim Daumen die Norm.

In dem Vorkommen einer Daumenhyperphalangie sah Pfitz-
ner?) ein , Zeugnis far seine Vergangenheit [Wiedersheim3)],

1} Joachimsthal, Verdoppelung des linken Zeigefingers und Dreigliederung
des rechten Daumens. Berl. klin. Wochenschr. 1900, S. 835. '

%) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. MiBbild. d. menschl. Extremitatenskeletts.
I1. Ein Fey.ll von Verdoppelung des Zeigefingers. G. Schwalbe, Morph. Arb. VIL.
1897. — Uber Brachyphalangie und Verwandtes. Verh. d. anat. Gesellsch. Kiel.
XII. 1898. — Beitrage z. Kenntn. d. menschl. Extremititenskeletts. VIII. Die
morphologischen Elemente des menschlichen Handskeletts. Zeitschr. f. Morphol.
u. Anthropol. 2, 617ff. 1900.

3) Wiedersheim, Der Bau des Menschen als Zeugnis fiir seine Vergangenheit.
4. Aufl. 1908.
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das im Laufe der Entwicklung des ganzen Stammes verlorengegangen
ist und normalerweise in der Entwicklung des Einzelindi-
viduums nicht wiederkehrt. W. Krause!) wendet ein: ,,Wie man
sieht, bezieht sich diese Begriindung einzig und allein auf MiBbildungen.
Solche sind jedoch zu derartigen Schlilssen offenbar ungeeignet. Bei
oberflachlicher Betrachtung mag es imponieren, einen Daumen mit
3 Phalangen nachgewiesen zu haben, der Pathologe aber wei8, dafl man
im einzelnen Fall nicht iibersehen kann, wie viele anderweitige Sté-
rungen der Entwicklung vorausgegangen sind, z B. in den Muskeln
oder Blutgefiaflen der betreffenden oberen Extremitit. Wir kénnen
Krause u. a. entgegenhalten: Gerade die Phalangenreduktion der
Tinger tritt in ihren verschiedenen Graden als Anomalie und als Mi8 -
bildung nicht regellos, sondern gesetzméBig in Formen auf, die,
wie noch zu zeigen sein wird, klare Beziehungen zur normalen
Entwicklung widerspiegeln. Weiter: Pfitzner lag auBler der Pha-
langenreduktion an den Zehen die Daumenhyperphalangie in 8 Fillen,
darunter in 6 rudimentér, vor. — Wir kennen heute einmal die Daumen-
hyperphalangie in mehr Exemplaren [vgl. Hilgenreiner?)], zweitens
die Reduktion der Phalangen der itibrigen Finger in allen Graden. Die
Ubereinstimmung der erwahnten Formen der MiBbildungen
des Daumens mit denen der iibrigen Finger legt den Ge-
danken nahe: Bei der formalen Genese beider wird der-
selbe Weg durchlaufen, nur in einander entgegengesetzter
Richtung. Die Entwicklung in der Richtung zur Bipha-
langie, die wir beim Finger II—V ab und zu in der jingsten
Generation unserer Spezies als Miffbildung sehen, hat der
Daumen allgemein bereits in frithen Entwicklungsperioden
der Stammesgeschichte genommen. Das gleiche hat eben-
falls Pfitzner auf Grund seiner erwihnten Varietatenuntersuchungen
an den Zehen fiir die GroBzehe angenommen. Bei dieser
Betrachtung erscheint die Hyperphalangie des Daumens
als eine Riickschlags-, eine palingenetische Erscheinung.

Nicht in ihrer Deutung umstritten wie die Hyperphalangie des 1. Strahles
sind Teratomorphien, die sich dadurch charakterisieren, daf Stadien der embryo-
nalen Entwicklung in abnormer Weise dauernd festgehalten werden, z. B. die
Gesichtsspalten. Solche menschlichen Hemmungsbildungen haben ihre Parallele
in normalen Formen tiefer stehender Vertebraten; ich erinnere hier nur an den
Defekt des Septum membranaceurm im menschlichen Herzen und das Foramen
Panizzae der Krokodile, an die hoheren und geringeren Grade der Hemmung in
der Vereinigung der Miillerschen Géinge beim Menschen und die eine morphologische

1) Krause, W., Skelett der oberen und unteren Extremitét, in: K. v. Barde-
leben, Handbuch der Anatomie des Menschen, 16. Lief., Jena 1909, S. 83.

?) Hilgenreiner, Uber Hyperphalangie des Daumens. Bruns Beitr. z. klin.
Chir, 34. 1907. — Neues zur Hyperphalangie des Daumens. Bruns Beitr. z. klin.
Chir. 67. 1910. ‘
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Reibe bildenden Uterusformen bei Beuteltieren (Vagina.Uterus duplex), vielen
Nagetieren (Uterus duplex), Insektenfresser, Wale, Huf- und Raubtiere, Halb-
affen (Uterus bicornis). :

Bei der Entwicklung und Differenzierung der Extremitdtenstrahlen in der
Phylo- und Ontogenese dréingen sich uns nicht Parallelen wie an andern Organen
auf, wo sie fiir Haeckel die Veranlassung zur Formulierung des biogenetischen
Grundgesetzes waren. Im Gegensatz zu den eben vergleichsweise herangezogenen
Hemmungsmifbildungen finden wir in der Norm weder in der Onto- noch in der
Phylogenese eine der Daumenhyperphalangie entsprechende Form. Das schliel3t
aber keineswegs die Moglichkeit aus, wie in den Hemimungsbildungen auch in der
Daumenhyperphalangie eine Erinnerung an den beim Werdegang des Menschen-
geschlechts durchlaufenen Weg zu erblicken.

Im Gegensatz zu Pfitzner verteidigt Griafenberg!) auf Grund embryo-
logischer Untersuchungen, wie es vor ihm Rambaud und Renauit?) getan, die
alte Galensche Ansicht, daB dem normalen Daumen gar keine Phalange fehle:
,,Denn der erste Mittelhandknochen gleicht in seiner Entwicklung vollig einer
Grundphalange, die nur sekundir in die Mittelhand einbezogen wurde, wihrend
der zugehorige Metacarpus im Multangulum majus versteckt ist. Es besitzt dem-
nach der Daumnien ebenfalls drei Phalangen und unterscheidet sich in der Phalangen-
zahl nicht von den fibrigen dreigliedrigen Fingern.‘3) ’

Nach Grifenberg kann selbstverstindlich keine Rede von einer Palin-
genese sein, wenn in einer sonst normalen fiinffingrisen Hand der Radialfinger
dieselbe Segmentzahl hat wie die vier ulnaren Finger. Griafenberg erkennt aber
diese Erscheinung iiberhaupt nicht als Daumenhyperphalangie an: ,,Mehr-
phalangige Daumen sind stets ein Unding, sie sind ebenso selten wie die Hyper-
phalangie der iibrigen Fingerstrahlen®, schreibt er S. 588, und noch griindlicher
réumt er mit der Daumenhyperphalangie S.-610 auf: ,,Es ist jeder Finger, der mit
drei Phalangen und eigenem Mittelhandknochen radialwirts von den vier
ulparen Fingern zur Entwicklung gelangt, nicht als Daumen zu betrachten.
Der Daumen ist zugrunde gegangen und an seiner Stelle sind der vierfingrigen
Haupthand ulnare Finger einer zweiten Hand angelagert worden.*

Grifenbergs Ablehnung einer Daumenhyperphalangie griindet sich auf
seine eigenen Untersuchungsergebnisse und Gedanken iiber die normale Embryo-
genie der Hand (1905) einerseits, iiber die verschiedenen Hyperdaktylieformen
{1920) andererseits. Im Gegensatz zur ersten Frage geht die zweite weit liber den
Rahmen der fiir unsern Gegenstand zuléissigen Erérterungen hinaus; ich kann
daher nur folgendes andeuten: die Diplocheirie und die einfache Hyperdaktylie
habe ich 19134) als verschiedene, wohl gekennzeichnete Formen einander gegen-
iibergestellt. Grifenberg hat durch seine anatomischen Untersuchungen sichere
Grundlagen fiir folgende einheitliche Auffassung geliefert: auch beim Menschen
gind, wie es fiir die Vogelhyperdaktylie schon linger dargetan ist, mindestens alle
radialen Hyperdaktylien Diplocheirien; sie sind nur dem Grade nach verschieden:
von der deutlichen, symmetrischen Handverdoppelung bis zur Hyperdaktylie
geringen Grades. Der ,,rudimentéren Diplocheirie” muf ich dann folgerichtig
auch eine Daumenverdoppelung ohne Mitbeteiligung des Metacarpus zurechnen

1) Vgl unsere Bemerkung S. 404.

%) ¥*Rambaud et Renault, Origine et développement des os. Paris 1864.

%) Griafenberg, Die entwicklungsgeschichtliche Bedeutung der Hyper-
daktylie menschlicher Gliedmafen. Studien z. Pathol. d. Entwicklung von R.
Meyer und E. Schwalbe 2, 1920. Fischer, Jena. B

4) Pol, Die Vertebratenhypermelie. Studien z. Pathol. d. Entwicklung
herausgegeben von R. Meyer und E. Schwalbe 1, 1913. Fischer, Jena.
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(vgll Schema der Hiihnerhyperdaktylie nach Braus in Abb. 14 auf S. 111 meiner
Atbeit)!). Dagegen sehe ichin einem dreiphalangigen radialen Finger
einerfiinffingrigen Handkeine rudimentéreDiplocheirie. Ichspreche
hier von einer Daumenhyperphalangie und will damit die Ansicht zum
Ausdruck bringen: es handelt sich nicht um Aplasie oder Verlust des Bildungs-
materials des Daumens und abnorme Entwicklungsvorginge mit ganz anderem
Ausgangspunkt, sondern es hat das Bildungsmaterial, aus dem normalerweise die
Formen des normalen Daumens entstehen, unter sonst nicht vorhandenen oder sich
nicht durchsetzenden Einfliissen eine andere Gestalt angenommen, mdglicherweise
vollig' die des Nachbarfingers. Welche formale Genese vermutet aber Grifen-
berg, wenn er den oben erwidhnten, ven uns als Daumenhyperphalangie bezeich-
neten Fall Joachimsthals in seinem Sinne deutet und hinzufiigt, dafl der radiale
Finger der einer zweiten Hand sei? Wenn wirklich in einem solchen Falle das Fehlen
der Daumenanlage erweisbar wiirde, sollen wir dann erwarten, daB die formale
Genese des von Griafenberg als Zeigefinger einer zweiten Hand angesprochenen
Strahles sich wesentlich anders abspielen wiirde, als wir es fiir ihn als Variation
des normalen ersten Sbrahles annehmen ?

[)) Dle Hypophalangie (Biphalangie) der kleinen Zehe: eine
epigonistische Bildung?

Dle Umwandlung von der Tri- zur Biphalangie an den Digiti II-V
sahen wir im Gegensatz zu.den Befunden an der Hand am Full bei
einem hohen Prozentsatz der Menschen auf Grund eines stattlichen
Untersuchungsmaterials von Pfitzner nachgewiesen und zwar in ganz
gesetzmaBiger Lokalisation und Abstufung: an der 5. Zehe tritt tiber-
haupt niemals mehr eine schlanke Mittelphalanx auf, sie ist bei allen
Menschen ungegliedert; wir diirften also hier iiberhaupt nicht mehr
von einer Brachyphalangie sprechen, da wir damit zum Ausdruck
brachten, dafl die Mittelphalanx V kiirzer sei, -als der Norm entspricht.
Es gibt nur eine Form der Mittelphalanx V. Triphalangie und Bi-
phalangie im Sinne einer Assimilationshypophalangie kommen an der
5, Zehe im Verhiltnis von 2:1 vor. In Anbetracht dieser Haufigkeit
ist die Hypophalangie der 5. Zehe als Varietat zu bezeichnen. Das-
selbe gilt fir die kurze Form der Mittelphalangen der Zehen IV—II;
bereits bei der ITL. Zehe kommt die plumpe Form ebenso hiufig vor
wie, die schlanke. .

‘Pfitzner?) sclilofl aus diesen Resultaten auf einen Reduktions-
prozefl der Zehen von stam mesgeschichtlicher Bedeutung:
Den Prozefl, der bei unseren Vorfahren am Daumen und Grofzehe ab-
gelaufen, sehen wir an den jetzt lebenden Generationen an der kleinen
Zehe am Werk. Die Verkiirzung der kleinen Zehe ist eine pro-
gressive oder prospektive Varietat, eime epigonistische
Erscheinung, wie die Hyperphalangie des Daumens eine

1) Pol, Die Vertebratenhypermelie. Studien z. Pathol. d. Entwicklung
herausgegeben von R. Meyer und E.. Schwalbe I, 1913. Fischer, Jena.
2) Pfitzner, Die kleine Zehe. Arch. f. Anat. u. Entwicklungsgesch. 1890.
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progonistische ist; Pfitzner spricht daher von einer phylogene-
tischen Brachyphalangie. '

Aus der Hiufigkeit, aus der Verbreitung der Zehenverkiirzung
diirfen wir wohl schlieBen, dafl der zur Reduktion fithrende Faktor
schon lange, daB er progredient weiter wirkt. Kine progrediente
Reduktion ist um so mehr anzunehmen, als die Zehenfunktion gegen-
itber der der Finger entsprechend der Betonung des FuBes als Stiitz-
organ eine enorme Reduktion zeigh. Die Zehenverkiirzung erscheint
uns als eine Teilerscheinung der Umformungsprozesse am Fufle
itherhaupt, wie sie mit den durch die Erwerbung des aufrechten Ganges
entstandenen funktionellen Anderungen im Zusammenhang stehen. Bei
dieser Metamorphose fafit Pfitznerl) die Vereinfachung des 1. und
5. Strahles durch Palangenreduktion (bei der GroBzehe vollendet,
bei der kleinen Zehe noch in Entwicklung) als koordinierte Erschei-
nungen auf, in Parallele mit einer Verstdrkung der Randstrahlen des
FuBles. W. Krause?) dagegen nimmt fiir die Verinderungen an der
kleinen Zehe eine Abhéngigkeit von denen der Grofizehe an, wenn er
sagt: ,,Einfacher kinnte man die Erscheinung von der iiberwiegenden
Ausbildung der grofien Zehe beim Menschen ableiten, wodurch die
Blutzufuhr zu den fibularwirts gelegenen Zehen verkiimmert wird.
Die Aa. metatarseae dorsalis V und plantaris V sind kleine Seiten-
zwelge, und man weill, wie schwer es bei gewohnlichen Injektionen mit
groberen Massen wird, sie gentigend anzufiillen.®

Im Gegensatz zu Pfitzner sieht Fischeld) in den Brachydaktylien
am Ful} lediglich Variationen in der Ontogenese. Aus.ibhnen auf
phylogenetische Umformungsprozesse zu schliefen, hilt er nicht fir
zuldssig, zundchst aus allgemeinen Grimmden: ,,Der Natur dieser Va-
riation nach kénnte sie nur sehr langsam, erst nach vielen Generationen;
die angenommene Umformung bewirken. Ob aber eine derartige Um-
formung in der Natur tberhaupt oder ausschlieflich vorkommt, ist
durchaus fraglich. Erkennt man auch die Méglichkeit eines derartigen,
langsam sich vollziehenden Umformungsvorganges an, so weil man
doch noch mnicht, ob er in den folgenden Generationen in derselben
Richtung sich bewegen wird. Und nur, wenn das der Fall wire, was
aber zum mindesten fraglich ist, wire der erwihnte Schlufl zulissig.
Bestande diese Tendenz heute wirklich, so kénnte sie ja doch in spateren

1) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. MiBbild. d. menschl. Extremitdten-
gkeletts. I. Ein Fall von Dbeiderseitiger Doppelbildung der finften Zehe.
G. Schwalbe, Morph. Arb. V. 1895.

?) Krause, W., Skelett der oberen und unteren Extremitat, in: K. v. Barde-
leben, Handbuch d. Anat. d. Menschen. I. Jena 1909.

3) Fischel, Uber Anomalien des Knochensystems, insbesondere des Extremi-
tatenskeletts. Anat. Hefte 40, 1909.
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Generationen durch neu auftretende Umstinde unterdriickt oder in
andere Bahnen gelenkt werden.®

2. Kausole Genese der familidgren Phalangenreduktion.

Fischel hebt hervor: ,,Es geht nicht an, ausschlieBlich fir die
5. Zehe die Entstehung eines neuen Gestaltungstypus anzunehmen, der
Geltungsbereich dieser Hypothese miifite folgerichtig nicht nur auf die
iibrigen Zehen, sondern auch auf die Finger ausgedehnt werden.*

Innerhalb bestimmter Familien sehen wir tatsiichlich bei der
Brachydaktylie an Hinden und Fiilen den Proze der Phalangen-
reduktion so ausgedehnt, wie es Fischel von einer Hypothese einer
phylogenetischen Phalangenreduktion verlangt. Aus den genauen Mit-
teilungen iiber familiire Fingerbrachy- und -hypophalangien geht
namlich hervor: Finden wir an den Hinden auch nur einen leichten
Grad von Phalangenreduktion, so ist an den Fiilen der innerhalb der
Variationsbreite liegende Grad von Brachydaktylie stets iiberschritten.
‘Wahrscheinlich gibt es keine beidseitige Fingerbrachyphalangie ohne
gleichzeitige Phalangenreduktion an den Zehen.
 Fir das Auftreten der Brachydaktylie an Full und Hand
ist daher wahrscheinlich folgendes anzunehmen: Ein innerer, zun#chst
unbekannter, den letzten Endes zur Hypophalangie fithrenden Proze8
auslosender Faktor macht sich bei jedem Menschen an den Zzshen gel-
tend durch Reduktion der Ossification der Mittelphalangen,
bei vielen Gliedern unserer Spezies in tatsichlicher Reduktion der
Zehenphalangen. Dieser Faktor selbst wird innerhalb der Spezies
vererbt. Wirkt er stirker, so duBert sich das in verstirktem Mafe
an den Zehen, auBerdem an den Fingern. Wenn das erstemal die
Wirkung auf die Finger eintritt, muB sie als eine Variation in der Onto-
genese des Einzelindividuums aufgefaflt werden, also als autogene
Keimesvariation. Nun tritt bei der Assimilationshypophalangie
der kleinen Zehe der Verschmelzungsvorgang nicht bei der Ontogenese
jedes Binzelindividuums aufs neue auf, sondern an Stelle getrennter
Kunorpelzentren fir End- und Mittelphalanx wird nur ein Knorpel-
zentrum angelegt. Wir diirfen daher wohl auch fiir die Assimilations-
hypophalangle an den Fingern vermuten: Wenn in der Ontogenese
des Einzelindividuums die Verschmelzung zweier Phalangen bei einer
Reihe von Gliedern einer Familie konstant aufgetreten ist, wird dieser
Verschmelzungsvorgang in der Ontogenese nicht immer wiederholt,
sondern schlieBlich bereits in der chondrogenen Periode nur ein Segment
statt zweien angelegt. Auch fir die geringgradigere Reduktion der
Brachyphalangie ergibt sich:  Die Keimesvariation der Phalangen-
reduktion kann.an den Fingern nicht nur autogen auffreten, sie kann

El
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an den Fingern ebenso durch Vererbung fixiert werden wie
an den Zehen.

Der Geltungsbereich der Vererbung ist fir die Zehen- und
Fingerverkiirzung verschieden grof: bei der ersteren ist es die ganze
Spezies, bei der letzteren sind es nur bestimmte Familien inner-
halb dieser Spezies. Weder innerhalb der Spezies noch innerhalb der
Familien wird die Brachydaktylie auf alle Glieder iibertragen; inner-
halb der Familien folgt die Vererbung der Mendelschen Pravalenzregel;
ob nur Deszendenten von Kurzzehigen wieder Kurzzehige sind, darauf
ist meines Wissens bis jetzt nicht geachtet worden.

Die Brachydaktylie an der oberen Extremitét erweist sich, soweit
sie innerhalb bestimmter Familien gesetzm#Big nachgewiesen wird,
schon durch die Tatsache der Vererbung als endogen; es miifite
sonst die Hilfshypothese gemacht werden, daf} eine stets eine mecha-
nische Schidigung hervorrufende Amnionanomalie vererbt wiirde.
Nun gibt es beidseitige, ja an allen 4 Extremitéiten lokalisierte Amnion-
schadigungen der Digiti, sie zeigen aber niemals vollstindige Sym-
etrie, vor allem nicht die gesetzmiBige Abstufung im Befallenwerden
der einzelnen Strahlen. Allgemein kann gesagt werden: In dem Male,
wie von einer Bildung nachgewiesen wird, daBl sie beidseitig, da8 sie
symmetrisch, dal sie familidr vorkommt, muB die durch Zander?)
inaugurierte, durch Kiimmel 18952) besonders nachdriicklich betonte
mechanische Erklarung solcher Bildungen durch die Eihiillen, durch
von aullen auf die Frucht wirkende Schidigungen iiberhaupt zuriick-
treten.

Wir haben frither die bereits von Drinkwater betonte Tatsache
hervorgehoben, dall der Mittelfinger bei ausgedehnter Phalangen-
reduktion an der Hand stets am wenigsten oder gar nicht von der Ver-
kiirzung betroffen ist, dal} dies Verhalten in Parallele dazu steht, dalB
die Epiphyse seiner Mittelphalanx zuerst verkndchert, daBl entspre-
chend die Knorpelwucherung bei ihm gegeniiber den andern Fingern
vorangeht. Bei der Annahme einer mechanischen Entstehung der in
Rede stehenden Brachydaktylieformen miilte man fordern und er-
warten, dall der Mittelfinger entsprechend seinem Verhalten bei der
Knorpelwucherung und Ossification am meisten durch exogene Schadi-
gungen leiden, also. die stirkste Verkiwrzung erfahren wiirde, also
gerade das Gegenteil der Tatsachen. Ferner wiirde eine mechanische
Erklarung gerade die feine, nicht in der kontinuierlichen Reihenfolge
V, Iv, 111, 11, sondern in der Aufeinanderfolge V, 11, IV, I erfolgende

') Zander, Ist die f’olydakty]ie als theromorphe Varietiit oder als MiBbildung
anzusehen ? Virchows Archiv 125. 1891.

?2) Kiimmel, Die MiBhildungen der Extremititen durch Defekt, Verwachsung
und Uberzahl. Bibliotheca medica. E, 3. Kassel 1895.
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Disposition der Finger fiir die Brachydaktylie nicht erklaren konnen.
Ein an beiden Hinden symmetrischer Druck auf die beiden Rinder
jeder Hand ist um so unwahrscheinlicher, als die Handanlage in der
Entstehungszeit der Mibildung, auf die wir spéter zu sprechen kommen,
sehr klein ist, als damit so feine Abstufungen der Lision nicht wohl
denkbar sind. Nicht allein das symmetrische Verhalten beider Hénde
und die Vererbung, sondern die Betrachtung der Morphologie einer
einzelnen Hand spricht also zugunsten einer Entstehung aus inneren
Ursachen.

3. Brachydaktylie und Funktion: Variation, Anomalie, MifSbildung;
hereditire — autogene Brachydaktylie.

Ob der Reduktionsprozell-an den Zehen die Variationshreite iiber-
schreitet oder nicht, wird funktionell sich gar nicht bemerkbar machen.

Tritt an der Hand der hochste Grad der Reduktion, die Assi-
milationshypophalangie, ein, so ist eine deutliche Funktionsstérung
die Folge, besonders sind alle Betdtigungen behindert oder unmdoglich,
bei denen ein besonders feines Spiel der einzeluen Finger eine Rolle
spielt. Schon aus der Betrachtung der Funktion bei der Assimilations-
hypophalangie an der Hand ergibt sich, daB eine MiBbildung vorliegt.
Zwischen der normalen Funktion der Finger und der eben erwshnten
deutlichen Storung gibt es alle Ubergiinge, die wie erstere zunichst
ihren Ausdruck in der Morphologie finden. Von Schwankungen der
Liange der Mittelphalangen der Finger an, wie sie innerhalb der Va-
riationsbreite liegen, kommen alle Zwischenstufen bis zur stidrksten
Reduktion der Phalangen vor. Geringe Grade der Brachyphalangie
konnen ohne genaue Messung evtl. nur durch eine abnorme Stellung
der Phalangen, wie wir sie als Klinodaktylie 8.405 kennengelernt
haben, als Abweichungen von der Norm auffallen. Kine geringe Nei-
gung der Winger beiderseits vom Mittelfinger nach diesem hin ist ja
physiologisch. Es gibt also alle Ubergange vom Typischen iiber
die Varietdten zu Anomalien, d. h. zu geringgradigen Abweichun-
gen von der Norm; eine funktionelle Stérung wird sich bei den geringen
Graden der Brachyphalangie auch an der Hand nicht zeigen.

Geringe Grade der Brachyphalangie an der Hand kénnten
dem Gesagten zufolge iibersehen werden (vgl. S. 422). Wir haben weiter
8. 424 bereits darauf hingewiesen, wie gering im Verhiltnis zur MiB-
bildung des Kindes die Formabweichungen vom Normalen bei den
Eltern desselben sein konnen: bei letzteren eine Anomalie, ja vielleicht
nur Varietiit, bei -ersteren eine MiBbildung; hier keine, dort starke
funktionelle Stérung. Bei den als Brachydaktylien an beiden Handen
ohne familiiven Charakter, ohne erbliche Belastung mitgeteilten Be-



Hyperphalangie und ihre Grundlagen. 443

obachtungen ist daher das Vorhandensein geringer Grade von Finger-
brachyphalangie in der Ascendenz nicht sicher auszuschlieBen.

Gerade durch die Beidseitigkeit und die vollstindige oder fast
vollstéindige Symmetrie stimmen diese Fille mit den sicher als
familiir erwiesenen Fingerverkiirzungen tberein. Ob eine beidseitige
Fingerbrachydaktylie wirklich autogen ist, kann daher mit Sicherheit
selten gesagt werden; denn dazu ist nicht allein die Untersuchung der
Geschwister und Eltern, sondern die mdglichst weite Verfolgung der
Agcendenz tberhaupt notwendig. Wie wenig zuverldssig, ja vielfach
falsch gerade rein anamnestische Angaben sind, wie sehr sie der person-
lichen Prifung durch den Sachverstdndigen bediirfen, hat besonders
eindrucksvoll Drinkwater durch den Vergleich seiner Erhebungen
und der Aussagen von ihm untersuchter Personen iiber ihre Aszendenz
llustriert.

Wenn " weiter Brachy- und Hypophalangien an den Hinden als
alleinige Abweichung von der Norm beschrieben sind, so diirfen wir
daraus nicht schlieflen, da8 die Zehen keine Phalangenreduktion zeigten,
denn bei dem hiufigen Vorkommen der Brachydaktylie am Fufl fallt
eine Steigerung derselben wenig oder gar nicht auf, zumal wenn die
Untersuchung sich auf eine duBere beschrinkt; bei einer Anzahl von
Fillen ist wohl auf die Zehen tiberhaupt nicht geachtet worden. Wasg
sich aus der Betrachtung der sicher familiiren Brachydaktylie an Hand
und FuB ergeben hat, ist also auch fiir die autogenen oder scheinbar
autogenen beidseitigen Brachydaktylien an den Handen
wahrscheiplich: ihre Kombination mit hochgradigeren Brachy-
daktylien an den Fillen.

Die Phalangenreduktion ist an Hand und Full im Wesen
identisch, verschieden im Grade, verschieden vor allem in
der Bedeutung: Die Differenz erkiart sich aus der funk-
tionellen Differenz von Hand und FuB, aus dem differenten
Verhalten von Hand und Fufl in der Phylogenese.

4. Grundlage der gesetzméfigen Disposition der Digiti zur Phalangen-
reduktion und ihrer Differenz an Hand wnd Fuf.

Macht die Differenzierung von Hand und Fufl auch die verschiedene
Disposition homologer Strahlen zur Brachydaktylie an ihnen ver-
stindlich ? Wie erklart sich tberhaupt die gesetzmifBige Dispositions-
skala: V, IV, TII, IT am FuB, V, II, IV, II1 an der Hand ?

Nachdem ich, wie oben ausgefithrt, die Tatsache des Vorhanden-
seins dieser GesetzmaBigkeit festgestellt hatte, multen sich diese
Fragen aufdringen. Den Weg zu ihrer Beantwortung wiesen mir zwei
Tatsachen: 1. Wenn wir die Mittelphalangen nach ihrer Linge ordnen
und mit dér groBten beginnen, so ergibt sich fiir die Hand die Reihe:
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II1, IV, II, V und fir den Fufl: I, III, IV, V [vgl. Pfitzneri)?)].
2. Die Epiphysenkerne der Mittelphalangen treten an der Hand der
Reihe nach in IIL, IV, I, V auf [Pryor3)], am Fuf} in der Aufeinander-
folge: TI, III, 1V, in V iiberhaupt nicht ((Hasselwandert)]. Zwi-
schen Léinge der Mittelphalangen und Auftreten der Epi-
physenkerne in denselben besteht also ein Parallelismus.
Ein solcher zeigt sich mit derselben Deutlichkeit z. B. bei den Metacar-
palia in der Skala: II, ITI, IV, V, 1. Da das L'etngenwapchstﬁm von der
Wucherung des Knorpels abhiingt, so ergibt sich aus den aufgefithrten
Parallelerscheinungen: Je frither die Ossification der Epiphyse
einer Phalanx einsetzt, um so gréfer ist ihre Proliferation.
Der bei homologen Phalangen verschiedener Digiti feststellbare groflere
oder geringere Ausschlag der Knorpelwucherung ist wohl weniger in
einer verschiedenen Intensitit, in einem verschiedenen Tempo der
Kunorpelwucherung zu suchen, als darin, dafi diese frither oder spiter
eingetzt, parallel ihrer fritheren oder spiteren Ossification.

" DaB hierin fiir homologe Strahlen zwischen Hand und
FuB3 konstante Unterschiede bestehen; ist wohl auf die Um-
formung des Fulles im Gefolge der Erwerbung des aufrechten Ganges
zuriickzufithren. Wie die vergleichende Anatomie zeigt, sind die Ver-
hiltnisse an der Hand des Menschen mit der Skala TII, IV, II, V die
urspriinglicheren, sie finden sich bei den meisten Siugetieren, noch
bel den Affen, wbereinstimmend an Hand und FuBl; die Skala IT,
IIT, IV, V am Full des Menschen ist eine spezifische Erwerbung des-
selben gleichzeitig mit der stéirkeren Betonung des tibialen Fufirandes
im Gegensatz zur primitiven Betonuhg des 3. Strahles, wie sie sich an
der Hand erhalten hat,

In einem Ausnahmefall, wie ihn unsere Abb. 6 und 7 auf S. 415 wieder-
geben, konnen wir eine Anlehnung an ein primitives Verhalten des FuBskeletts
erblicken, eine Anomalie mit atavistischem Beiklang.

Die Ubereinstimmung der Léngen- und Epiphysenossifications-
skals elnerseits, der Dispositionsskala fir dis Phalangenreduktion
andererseits 1. fiir die Finger, 2. fiir die Zehen zwingt zu dem Schlufl:
Am meisten fir die Brachy- und Hypophalangie disponiert

1) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremitétenskeletts. V. Anthro-
pologische Beziehungen der Hand- und FuBmaBe. G. Schwalbe, Morph. Arb.
II. 1892.

2) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. Mlﬁbﬂd d. menschl, Extremititenskeletts.
I. Ein Fall von beiderseitiger Doppelbﬂdung der fiinften Zehe. G. Schwalbe,
Morph. Arb. V. 1895.

3) ¥*Pryor, Ossification of the epiphyses of the hand. X.ray method. Bull.
of the State College of Kentucky. Ser. 3. 1906.

4) Hasselwander, Untersuchungen iiber die Ossification des menschlichen
FuBskeletts. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthropol. V. 1903.
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sind diejenigen Mittelphalangen, die normalerweise zu-
letzt mit der Knorpelwucherung einsetzen, daher das ge-
ringste Laingenwachstum zeigen und zuletzt ihre Epiphyse
(5. Finger) oder gar keine Epiphyse (5. Zehe) erhalten. Wie wir
am FuB alle Uberginge von selbstindiger Epiphyse iiber die Pseudo-
epiphyse zum volligen Fehlen einer Epiphysenverknocherung schon
normalerweise kennen, so sehen wir analoge Verhiltnisse an den Hén-
den bei der Brachy- und Hypophalangie. Wie von der Epiphyse
bzw. Epiphysengrenze das Lingenwachstum tiberhaupt
abhingt, so ist ihr Verhalten bedeutungsvoll bei der
Brachydaktylie.

Aus dem physiologischen Verhalten der Knorpelwucherung koénnen
wir uns auch die S.402 und 430 aufgefithrten Variationen der
Dispositionsskala an der Hand erklaren. Wir sehen, dal Finger V
und IT ihre Stelle in der Skala vertauschten, ebenso dafl nach Finger V
anstatt Finger II zunichst Finger IV Phalangenreduktion zeigen kann.
Die Mittelphalangen V und II einerseits, IT und IV andererseits stehen
sich, was Eintreten der Ossification und damit der Knorpelwucherung
angeht, so nahe, dafl aus Variationen im Beginn der physio-
logischen Knorpelwucherung die genannten Variationen
der Brachydaktylie - Dispositionsskala wohl erklédrt werden
kénnen.

Weiter wird eine Hemmung der Knorpelwucherung um so kon-
stanter an bestimmten Strahlen auftreten, je mehr sie erblich fixiert ist.
Daher sehen wir bei den groBen Stammbiumen der Brachydaktylie
keine Abweichungen von der Dispositionsskala., Wir dirfen wohl an-
nehmen, daBl, je weniger hereditire Hinfliisse eine Rolle
spielen, um so atypischer die Phalangenverkiirzung auftritt.

Fir die Reihenfolge, in der an den einzelnen Digiti Brachybaso-
phalangie eintritt, gilt wahrscheinlich dasselbe Prinzip, das eben fir
die Brachymesophalangie nachgewiesen werden konnte. Awuch hier ist
der Zeitpunkt der Epiphysenossification ein Fingerzeig. Wenigstens
gibt fir die Hand Bardeenl) als Reihenfolge des Auftretens der
Epiphysenkerne an den Grundphalangen an: III, TV, II, V, I; weiter
ist ein analoges Verhalten am FuBl nach den von Sick?) und Hassel-
wander?) gegebenen Daten naheliegend.

1) Bardeen, Die Entwicklung des Skeletts und des Bindegewebes, in:
Keibel und Mall, Handbuch der Entwicklungsgeschichte des Menschen. 1.
Leipzig 1910.

%) Sick, C., Entwicklungsgeschichte der Knochen der unteren Extremitéten.
Arch. u. Atl. d. norm. u. path. Anat. in typ. Rontgenbildern. Fortschr. a. d. Geb.
d. Rontgenstr. Erg.-Bd. IX. 1902.

3) Hasselwander, Untersuchungen tiber die Ossification des menschlichen
FuBskeletts, Zeitschr. f. Morphol. u. Anthropol. 5. 1903.
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Fiir die Verkiirzung jeder Phalange diirfen wir nach dem Gesagten
eine Hemmung der Wucherung des Epiphysenknorpels verantwortlich
machen. Dal diese ein Ausdruck bereits einer Hypoplasie desselben ist,
kénnen wir daraus vermuten, dafl bei der Assimilationshypophalangie,
die nur graduell von der Brachyphalangie verschieden ist, am Fuf eine
Reduktion bereits in der chondrogenen Periode nachgewiesen ist. Die
Nachweisbarkeit der Stérung wird wohl stets ibrem wirklichen Auf-
treten nachhinken. ' :

Es erhebt sich jetzt die Frage: Wie erklirt sich die verschiedene
Disposition der einzelnen Segmente eines Strahles fiir die Reduktion ?
Wie erkliart sich vor allem die auffallende Tatsache, dafl von den Pha-
langen die Mittelphalanx am haufigsten betroffen wird ?

" Fiirst!) hat das Verdienst, im Jahre 1900 im Anschlufl an eine
spater zu besprechende eigene Beobachtung von Brachy- und Syn-
daktylie folgenden Parallelismus gefunden zu haben: Beim Embryo
beginnt die Verkndcherung der knorpeligen Segmente (die Diaphysen-
ossification) der Fingerstrahlen in folgender Reihenfolge: Endphalanx
und Metacarpale, Grundphalanx, Mittelphalanx. Von dér Brachy-
phalangie wird am h#ufigsten und stérksten die Mittelphalanx be-
troffen, in seltenerem und geringerem MaBe die Grundphalanx. FEr
schloB daraus: hier muf} ein kausaler Zusammenhang bestehen. Seine
fir einen speziellen Fall gegebene Formulierung méchte ich in die
allgemeinere Form kleiden: Fiir die Phalangen eines Strahles
ist die Disposition zur Brachyphalangie um so gréBer, je
spater in der Kmbryonalzeit ihre Ossification eintritt.

Firsts, Hasselwanders und meine Ergebnisse aus der
Vergleichung der Morphologie der normalen Ossification
und der Brachyphalangie und Hypophalangie lassen sich
kurz dahin zusammenfassen: ’

Die Disposition zur Phalangenreduktion zeigt sich 1. bei den Pha-
langen innerhalb eines Finger- oder Zehenstrahles (End-, Mittel-, Grund-
phalanx) in dem Zeitpunkt der Diaphysenossification (Fiirst);

2. innerhalb jeder Reihe homologer Phalangen der verschiedenen
Strahlen (z. B. Mittelphalanx des I., II., IIT. Fingers usw.) in dem
Zeitpunkt der Epiphysenverkndcherung (Pol), bei den Zehen auch in
der Art derselben (Hasselwander).
~ Je spiter Dia- wie Epiphysenverknécherung auftritt, um so stirker
kommt die Phalangenreduktion, wenn sie erscheint, zum Ausdruck.

Die Phalangenreduktion kann verschiedene Grade zeigen ; der geringste
ist geringe Verkiirzung einer Phalanx, der starkste ist jhre Assimilation

1y Fiirst, Ein Fall von verkiirzten und zweigliedrigen Fingern, begleitet von
Brustmuskeldefekten und anderen MiBbildungen. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthro-
pol. 2. 1900.
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durch die distal von ihr gelegene. Parallel geht dieser Abstufung in
der duBeren Form eine stufenweise erfolgende Abweichung von der nor-
malen Epiphysenverknocherung. An den Mittelphalangen der Zehen ist
diese zur Norm geworden (Hasselwander) entsprechend dem haufigen
Vorkommen der Verkitrzung an ihnen; an den Fingernist sie in analoger
Abstufung bei der Brachyphalangie nachweisbar (Pol). Esspricht sich also
auch hierin eine Abhéngigkeit der Brachyphalangie von der Epiphyse aus.

DaB bei der familiiren Brachyphalangie eine Epiphysenstérung
eine Rolle spielt, spricht sich auch im folgenden aus: Bei den drei
von Drinkwater und Farabee bekanntgegebenen Familien wird
mitgeteilt, daB die befallenen Glieder von deutlich kleinerer
Statur waren wie die freien; nach Drinkwaters 2. Publikation
machte sich eine Differenz bis zu 43/, Zoll bei den Frauen, bis zu 8 Zoll
bei den Mannern bemerkbar. In den Zahlentabellen seiner ersten Ar-
beit konnte ich eine deutliche Differenz nicht immer finden, manchmal
sogar eine Differenz zu Ungunsten der Normalen. In den Vergleichs-
zahlen der Lingen der langen Rohrenknochen (Radius, Humerus, Tibia,
Femur) — Drinkwater hat 1907 an 25 Befallenen und 61 Freien diese
Messungen mit einigen Ausnahmen durchgefithrt — scheint mir die er-
wahnte Differenzdeutlicher, wennauch hiernicht immer vorhanden. Trotz-
dem also die Differenz, die bei verschiedenen Fillen wohl sicher ein Uber-
schreiten der Variationsbreite bedeutet, nicht konstant ist, so spricht sich
hierin doch aus,dafl auch dieEpiphysen der langenRoéhren affi-
ciert sind; allerdings ist bei ihnen die Entwicklungsstérung viel ge-
ringer als an den Kkleinsten Rdéhrenknochen, eben den Phalangen.

II1. Reduktion der Mittelphalangen in Kombination mit Syndaktylie.
A. Einseitigce Phalangenreduktion und Syndaktylie (einseitige Symbrachy-
daktylie).

1. Morphologre.

Die Gruppe von Brachymeso- und Assimilationshypophalangien,
die wir jetzt besprechen, ist durch die Lokalisation nur an einer Hand
und die Kombination mit Syndaktylie charakterisiert. Ich habe in der
Literatur 33 derartige Falle gefunden; bei 20 ist gleichseitiger
Brustmuskel- bzw. Brustwanddefekt gleichzeitig angegeben, und zwar
11mal rechts, 9mal links. Je nachdem die Beobachtungen vor oder
nach 1896 fallen, ist die klinische Untersuchung durch die Réntgen-
durchleuchtung vervollstandigt oder nicht, 2 Fille [Polland 18411),
Fiirst 19032)] sind anatomisch untersucht.

1) Poland, Guy’s Hospital reports. London 1841.

%) Fiirst, Ein Fall von verkiirzten und zweigliedrigen Fingern, begleitet von

Brustmuskeldefekten und anderen MiBibildungen. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthro-
pol. 2. 1900,

Virchows Archiv. Bd. 229. 29
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a) Symbrachydaktylie ohne Brustwanddefekt.
aa) Weichteilsyndakiylie und Phalangenreduktion.

Ich selbst bin in der Lage, tiber zwei hierher gehorige eigene
Beobachtungen zu berichten, die sich graduell voneinander unter-
scheiden.

E. D. ¢ 17 J., in die Hdbg. Chir. Klinik 28. V. 1909 zwecks Operation einer
Leistenhernie aufgenommen. Bei dem &lteren Bruder und auch bei den jingeren
Geschwistern, ebenso bei den Eltern nichts von MiBbildungen bekannt.

Im Skiagramm der linken Hand (s. Abb. 9), das sémtliche Epiphysen-
linjen ossificiert zeigt, fallen vor allem auvf: 1. am Ring- und Kleiufinger fast qua-
dratische Schatten distal von den Grundphalangen. 2. an Zeige- und Mittelfinger

vy

Abb. 9 und 10. E. D. 3 17 J. Linksseitige Symbrachydaktylie der Hand.

Abb. 9: Schattenbild (*/,, natiirl. Gré8e): Brachymesophalangie IV, V, Assimilationshypopha-

langie TII, II (Brachybasophalangie I—V, Brachymetacarpie I, Makrotelephalangie I, Brachy-

telephalangie V). Abb. 10. Weichteilsyndaktylie und XKlauenstellung, Zweigliederung II—V

(wirkliche an IT und III, scheinbare an IV und V), Operationsnarbe zwischen II und IIL, Brachy-
daktylie I.

statt 3 Fingersegmenten nur 2; durch 1 und 2 bedingt: abnorme Verkiirzung der
Finger II—V distal von der Grundphalanx, 3. abnorme Kiirze der Grundphalanx
und abnorme Linge der Endphalanx am Daumen.

An den Knochenschatten ergeben sich folgende Lingen ma e in Millimetern:

I I I v v
Distales Fingersegment . . . . 24 20 19 19 12
Intermedidres Fingersegment . - — - 6,5 7
Proximales Fingersegment . . 22 32 35 32 30
Metacarpale . . . . . ... 40 63 61 54 53
Finger . . . . . . . . .. . 46 52 54 57,5 49
Strahl . . . . . ... ... 86 115 115 111,5 102

Zum Vergleich verweise ich 1. auf die bereits S. 412 wiedergegebenen Mittel-
maBe fiir den Erwachsenen (3 und @), 2. die MaBe der linken Hand eines
16jahrigen Madchens, bei der die Epiphysen der Mittelhand- resp. Fingerknochen
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im Begriff sind, mit den Mittelstiicken zu verschmelzen. Ich entnehme diese
MaBtabelle ebenfalls den bekannten Pfitznerschen Untersuchungen?).

L.Hand: 16 jihr. Q: I II IIT v v
Endphalanx . . . . . . . .. 19 16 16 17 - 16
Mittelphalanx . . . . . . . . — 22 26 25 19
Grundphalanx . . . . . . .. 27 35 39 37 29
Metacarpale . . . . . . . . . 41 58 58 51 47
Finger . . . . . . . . . .. 46 73 81 79 64
Strahl . . . . ... ... . 87 131 139 130 111

Gerade der Vergleich der MaBe der linken Hand unseres 17 jahrigen Jiinglings
mit der Hand des 16 jahrigen Madchens ist sehr instruktiv. Denn es ergeben 1. Pfitz-
ners Mittelzahlen der méannlichen und weiblichen Hand ein deutliches Zuriick-
bleiben der letzteren gegeniiber der ersteren, 2. die Epiphysenbefunde des 17 jéhrigen
Jungen und 16 jihrigen Médchens, daB der Abschlufl des Wachstums bei letzterem
eben erfolgt, bei ersterem bereits erfolgt ist. Also noch einer durch Geschlechts-
und Wachstumsdifferenz hinter einer nicht zur Verfiigung stehenden homologen
Vergleichshand zuriickbleibenden Hand gegeniiber machen sich auffallende Lingen-
differenzen bei der in Rede stehenden Hand bemerkbar.

AuBer den drei bei der einfachen Betrachtung des Rontgenbildes notierten
groben Formabweichungen geht aus den Messungen weiter hervor; 4. eine deut-
liche Verkiirzung auch der Grundphalangen IT—IV, geringer bei V; eine deut-
liche Verkiirzung 5. des Metacarpale I, und 6. der Endphalanx V. Endlich: eine
auffallende Gesamtverkiirzung des II. bis V. Fingers und Strahles, am
deutlichsten bei ausschlieSlicher Beriicksichtigung der Liange der Finger, an diesen
am stirksten beim Zeige- und Mittelfinger; eine relativ geringe Verkiirzung des
Daumens.

Das letztgenannte Mifiverhiltnis zwischen Daumen und den iibrigen Fingern
ergibt bereits die dullere Besichtigung der Hand (s. Abb. 10). Noch mehr wird
dabei aber das Bild durch eine Weichteilsyndaktylie und Klauenstellung
der vier so stark verkiirzten Finger beherrscht. Die Syndaktylie und
Klauenstellung ist am stérksten im Bereich von Strahl IT und IIT und nimmt von
hier schrittweise ulnarwiirts ab. Eine vollstindige Streckung der Finger aus der
Zwangsflexionsstellung ist weder aktiv noch passiv moglich. Nach dem &uBeren
Anblick der Hand macht es nicht den Eindruck, dafi die Finger IV und V aus
3 Segmenten bestehen, vielmehr erscheinen alle Finger zweigliedrig; das zeigt sich
am deutlichsten daran, dal samtliche Finger statt zwei Beugefalten nureine
haben; auch diese ist nicht sehr ausgeprigt.

Im Réontgenbild erscheint proximal von dem distalen Segment an allen Fingern
ein deutlicher, einer Gelenkhdhle entsprechender Spalt. Weniger deutlich ist ein
solcher an Finger IV und V zwischen dem proximalen und dem distal davon
gelegenen kleinen Segment. Man konnte daher auf den ersten Blick glauben, dieses
gehore zur Grundphalanx, sei vielleicht ein selbstéindig gewordener Teil derselben,
eine abnorme distale Epiphyse. Die vergleichende Betrachtung simtlicher Grund-
phalangen, vor allem ihrer MafBe, ergibt jedoch, daB es sich nicht um Segmentie-
rung der Grundphalanx V und IV handeln kann. Die kleinen Segmente sind die
stark reduzierten Mittelphalangen IV und V, die durch ihre Form, wie vor
allem durch ihre Liénge, gar nicht mehr an Mittelphalangen erinnern.

Auch die distalen Segmente von Finger II und TIT unterscheiden sich von
normalen Endphalangen 1. durch die Linge, 2. durch die Form. Sind die Mittel-

1) Pfitzner, Beitrige z. Kenntn. d. menschl. Extremititenskeletts, IT. Mag-
verhéltnisse des Handskeletts. G. Schwalbe, Morph. Arb. 1. 1891.

29*
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phalangen von IV und V in der Linge reduziert, so ist das distale Segment von IT
bedeutend linger als eine normale Endphalange. Dies Verhalten und vor allem
seine im Schatten fast viereckig erscheinende Basis zeigt uns, daf in thm ein Ver-
schmelzungsprodukt der End- und Mittelphalanx vorliegt. Das der
Norm gegeniiber stirkere Helvortreten der Basis des distalsten Segmentes III
188t auf denselben Vorgang schliefen. Ein hoherer Grad des Assimilationsprozesses
als bei II ergibt sich aus der geringeren Ausdehnung der Basis, der II gegeniiber
geringeren Gesamtlinge dieses Segmentes III — letztere erscheint allerdings wegen
der gegeniiber II stirkeren Flexion III mehr verkiirzt, als der Wirklichkeit ent-
spricht. — Welch starke Reduktion mit dieser Verschimelzung verbunden, geht
noch deutlicher als aus der Form aus den LéngenmaBen der distalen Segmente
von II und IIT hervor: die Linge der Basis, die der Mittelphalanx entspricht,
und die Linge des tibrigen Teils der neuen Endphalanx, der der priméren End-
phalanx homolog ist, betragt bei IT 5 mm und 15 mm, bei IIT 3 mm und 16 mm.
An Finger II und IIT ist also die Verkiirzung der Mittelphalangen viel hochgradiger
als an Finger IV und V. Auch ihre Endphalangen zeigen eine Liangenreduktion,
aber ganz geringgradig. Wir haben also an den Fingern II—V verschiedene
Stadien eines progredienten Prozesses der Phalangenreduktion vor
uns, hier an einer Hand lokalisiert, wie wir ihn von der beidseitigen, vor allem der
familidgren Brachydaktylie her kennen. Wahrend bei letzterer jedoch der Mittel-
finger ganz von der Brachydaktylie verschont ist oder sie im geringsten Grade
zeigt, ist bei dieser einseitigen Fingerverkiirzung gerade der Mittel-
finger am stdrksten betroffen. Wihrend weiter in Analogie zur familidren
Brachydaktylie eine Brachybasophalangie I zwar vorhanden, aber nicht sehr aunf-
fallend ist, ist hier auch eine Brachybasophalangie II—V bemerkbar.

Die Verlangerung der Endphalanx des Daumens kann als der Anfang einer
palingenetischen’ Bildung aufgefallt werden, wenn auch hier in Anbetracht des
Fehlens einer stirkeren Betonung der Basis die ,,Tendenz® nicht so ausgesprochen
ist wie an den Grofzehen der von Hasselwander beobachteten Falle. Bei der
rudimentéren Hyperphalangie des Daumens scheint aber iiberhaupt der Segmen-
tierung der Endphalanx keine Verlangerung der Basis voranzugehen. Immerhin
ist die Kombination der auf Entwicklung in gerade entgegengesetzter Richtung
hinweisenden manifesten Hypophalangie und latenten Hyperphalangie an der-
selben Hand bemerkenswert. Hervorzubeben ist endlich, dafl auch Metacarpale I
von der Reduktion betroffen ist.

Was. wir soeben am Ende der Wachstumsperiode gesehen haben,
kénnen wir bel meiner zweiten hierher gehorigen Beobachtung wih-
rend der Ossification beobachten. Dall gerade sie uns Fingerzeige
nach weiter riickwirts in der Entwicklung gibt, haben wir bei der
familiiren Brachydaktylie bereits feststellen kénnen. Der jetzt zu be-
sprechende Fall scheint mir deshalb besonders instruktiv in dieser Rich-
tung zu sein, weil es mir moglich war, ihn in verschiedenen Stadien
der Ossification zu untersuchen.

J. G. &, einziges Kind gesunder Eltern, in der Verwandtschaft nichts von Mif}-
bildungen bekannt. Die linke Hand ist miBgebildet, sonst keine MiBhildungen
nachweisbar. Abb. 12 zeigt das Skiagramm mit 3/, Jahr, Abb. 11 beide Hénde mit
41/, Jahren, Abb. 13 beide Hénde zur selben Zeit bei der dufleren Besichtigung
von der Beugeseite, Abb. 14 von der Streckseite aus.

Tch gehe zunichst auf Abb. 11 (anfgenommen am 1. IV. 1914) ein: die ganze
linke Hand ist deutlich gegeniiber der rechten in der Entwicklung zuriickgeblieben.
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In der rechten Hand sind alle Dia- und Epiphysenschatten vorhanden, im Carpus
der Knoehenkern des Capitatum, Hamatum und Trigquetrum. Der Ossifications-
grad entspricht rechts der Norm. Anders links: Wahrend das untere Ende der
Vorderarmknochen kaum hinter der andern Seite in der Verknocherung zuriick-
geblieben ist, sind die Knochenkerne im Carpus zwar in der Dreizahl vorhanden,
aber etwas kleiner wie rechts. Von den Metacarpalia ist nicht zuriickgeblieben
MYV, etwas M I, dann folgen sich mit zunehmendem Grad der Reduktion M IV, II,
111, so daB wir fiir die Metacarpalia folgende Skala haben, beginnend mit dem
kiirzesten: 1T, 11, IV, I, V. Das normale Metacarpale V und das nur wenig redu-

Abb. 11. Linksseitige Symbrachydaktylie beim XKnaben J. G.: Schattenbild (*/;
natiirl. Groge) aufgenommen, als J. G. im Alter von 4Y, Jahren war. (NB. Wie alle unsere
Handskiagramme ist auch dieses eine Hohlhandaufnahme — Hohlhand auf die Platte gelegt —,
jedoch aus Versehen die Glasseite der Hand zugekehrt. Daher ist das Skiagramm der linken
Hand ia dieser Abbildung spiegelbildlich mit der in Abb. 12 wiedergegebenen
regelrechten Aufnahme [Hohlhand auf Schicht] zu vergleichen!) Kleinheit der linken Hand.
Assimilationshypophalangie 1II, wahrscheinlich auch IT (operativer Verlust des Endes des
IL. Fingers), Brachymesophalangie IV und V, dabei Fehlen der Epiphysenkerne, Brachybaso-
phalangie IT—1V, dabei Fehlen der proximalen Epiphysenkerne II, 1II, Brachymetacarpie III1.
11, 1V, 1. Distale Pseudoepiphyse im Metacarpale I (auch rechts). Kleinheit der Xerne des
Capitatum, Hamatum nnd Triguetrum.

zierte Metacarpale I haben einen normal groBen Epiphysenkern, das Metacarpale I
auflerdem noch eine distale Pseudoepiphyse (letztere ist auch am Metacarpale 1
der rechten Hand nachweisbar). An den Metacarpalia II-—IV fehlt der Epiphysen-
kern, der normalerweise im 2. Lebensjahr auftritt. Von den Grundphalangen
ist V normal in bezug auf Volumen, Dia- uvnd Epiphysenossification, I in bezug
auf diese Punkte ganz minimal reduziert. Metacarpale und Grundphalanx V
und I verhalten sich also analog. Eine deutliche Reduktion ist an Grundphalanx IV
zu bemerken, die Reduktion ist noch stdrker an ITI, am stirksten an II; entspre-
chend ist der Epiphysenkern bei IV kleiner, fehlt iiberbaupt bei ITI und II. Die
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Endphalanx des Daumens ist normal, die Endphalanx II fehlt, sie ist November
1912 operativ entfernt worden. Die Endphalangen ITI—V zeigen eine geringe
Reduktion, am meisten fillt an ihnen auf, daB bei III die Epiphyse vollstindig
fehlt, bei IV und V sie nur eben als Punkt sichtbar ist. Den stiarksten Grad der
Reduktion endlich weisen die Mittelphalangen auf: vorhanden sind nur Ossi-
ficationskerne von V und IV, ersterer etwas groBer, beide fast wie rundliche Ge-
bilde erscheinend; dem Mittelfinger fehlt ein entsprechender Knochenkern, dem
Zsigefinger hat, so diirfen wir wohl sicher annehmen, auch das Substrat dazu gefehlt.
DaB die Schatten des 1. Strahles links breiter sind als rechts, hingt damit zusammen,
daf rechterseits der Daumen normaliter in Opposition steht und daher um seine
Liangsachse gedreht ist, wihrend er links dieselbe Stellung wie die iibrigen Finger
einnimmt, daher dort seine wirkliche Breite im Rontgenbild erscheint.
Die Messung der Knochenschatten ergibt in Millimetern:

L = linke Hand I 1I 111 v v

R = rechte Hand ) L R L R 1 R L R L R
Diaphyse 11,5115 ? 8 85 9 7 9 85 8

Endphalanx {Epiphyse L5 L7 ? 05 0 1 05 1 05 05

: Diaphyse ? 12 0 15 3 14 4 9

Mittelphalanx {Epiphyse : 1 0 12 0 1 0 03
Diaphyse 15,5 16,5 6,5 21,5 12 24 17 23 16,5 18,5

Grundphalanx {Epiphyse 1 13 0 2 0 L5 2 15 2 L5
Epiphyse 0 45 0 45 0 4 2,5 2,5

Metacarpale Diaphyse 17,5 20,5 23,5 34] 19,5 30 23 285 25 26
Epiphyse 1,5 2

Betrachten wir Abb. 12, also das Skiagramm der linken Hand mit 3/, Jahr
(aufgenommen: 21. VI. 1910), so finden wir der Norm entsprechend gar keine Epi-
physen, vom Carpus nur Capitatum und Hamatum in Ossification, die Radius-
epiphyse unverknéchert. Die Diaphysenossification der Mittelphalanx V ist eben
als Punkt sichthar, er ist der einzige Mittelphalanxkern in der Hand iiberhaupt.
Der Abstand zwischen den Diaphysenschatten der Grund- und Endphalanx IV
ist so, daf wir, auch ohne Abb. 11 zu kennen, eine knorpelige Mittelphalanx
dazwischen annehmen koénnen. Der Abstand der End- und Grundphalanx IIT
und IT sind gleich dem der End- und Grundphalanx I. Diese drei radialen
Finger sind gleich lang. An ihnen fehlt eine knorpelige Mittelphalanx. Die
Schatten der Grundphalangen verhalten sich folgendermaBen: V deckt sich
der GréBe nach mit IV, dann folgt in der Lénge I, dannlIl, schlieflich IT. Die
Schatten der Metakarpaliadiaphysen sind gegeniiber Abb. 11 proportional kiirzer.

Hitten wir ein Skiagramm der rechten Hand aus der gleichen Zeit wie Abb. 12,
so wirde die Differenz in der Lingenentwicklung beider Hande nicht so in die
Erscheinung treten wie auf Abb. 11 bzw. auf der MaBtabelle. Mitzunehmendem
Wachstum ist die Lingendifferenz der einzelnen Elemente der Hand
deutlicher geworden, am stirksten macht sich dies an den Grundphalangen
geltend, weniger an den Endphalangen und Metacarpalia. Das ergibt ohne weiteres
der Vergleich der Abb. 11 und 12. Die Wachstumsenergie nimmt deutlich vom
ulnaren nach dem radialen Handrand hin ab. Das geringste Wachstum an der
Hand zeigen die Mittelphalangen V und IV, entsprechend kommt im Gegensatz
zu den andern Segmenten der Finger die Langendifferenz in dem spateren Stadium
nicht stirker zur Geltung als in dem fritheren.

Noch auffallender als an den Skiagrammen ist die Verkiirzung des IL. bis
IV. Fingers bei der duBeren Besichtigung. Abb. 13 gibt die Beugeseite
beider Hiande des 41/,jahrigen Knaben wieder: Das distale Ende des Zeigefingers
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fehlt, eine Folge des exrwiihnten operativen Eingriffs, ebenso wie die Narbe zwischen
Mittel- und Ringfinger. Die Operation sollte die Syndaktylie beheben; denn
letztere wurde stirker als MiBbildung emp-
funden als die Brachydaktylie. In meinem
ersten Fall von Brachy- und Syndaktylie
{ADbb. 10) ist der Daumen frei, die Syndak-
tylie setzt erst ulnar vom Zeigefinger ein
und geht bis zum V. Finger; in meinem
zweiten, eben vorliegenden Fall ex-
scheintdie Syndaktylie um einen
Strahl radialwarts verschoben: der
Daumen ist mit einbezogen, aber der
Kleinfinger ist ganz frei. Auch hier der
Parallelismus zwischen Grad der Syndaktylie
und Mittelphalangenreduktion.

Ursprimglich zeigte ja Finger I—11I bis
zur Mitte der Endphalanx Weichteilsyndak-
tylie; infolge der Operation erscheint das
Bild nur insofern verdindert, als das distale
Segment II geopfertist, als sich an der Streck-
seite der Grundphalanx II (s. Abb. 14) eine
Narbe ulnarwirts itber die Grundphalanx 11T
zwischen Finger IIT und IV dorsal nnd pal-
mar hinzieht. Abb.12. Linksseitige Symbrachy-

Mit dem hohen Grad der Syndaktylie %i"l‘é‘ tyli ealt)i?rild?}m%nabi? %&-ﬁf&f’:t?{é
steht Wahrschemhch auch in Zusammenhang, ;o et te ;0 ve?) : 5/4 Tahr war.
dafl die Schatten der Grundphalangen IT und  vgl. Bezeichnung von Abb. 11. Endpha-
IIT und der Metacarpalia, vor allem III, so lanx II in Abb. 12 noch vorhanden.
sehr von der Norm abweichen,
Die schrittweise erfolgte
Reduktion der Mittel-
phalangen vom ulnaren
Rand her zeigt sich sehr mar-
kant in dem Verhalten der
Beugefalten: Am V. Finger
noch zwei Beugefalten, diese
aber mehr als die Halfte naher
beieinander als am Kleinfinger
der andern Hand, aber noch
paralell zueinander verlaufend ;
am IV. Finger dann zwei radial
konvergierende Beugefalten,
auch ulnar bereits ndher zu-
sammengertickt als bei V bel 15 rinksseitige Symbrachydakeylie bei
IIT endlich nur eine Beugefalte dem Knaben J. G. im Alter von 4%/, Jahren: Beugeseite
angedeutet. Weiter sehen wir (vgl. damit Abb.12): Operatives Fehlen des Endes des
die Faltenzeichnung der Palma Zeigefingers. Klinodaktylie V und IV:- zwei nahe parallele

.t . Beugefalten am Kleinfinger, zwei radialwirts konver-

gegeniiber der andern Seite

gierende am Ring-, eine am Mittelfilnger. Hypoplasie des
verindert, ferner den Thenar Thenar,

etwas reduziert: beides im Zu-

sammenhang mit der Syndaktylie I-—II. Auch hier zeigen die Finger Klauen-
stellung, Finger V und IV auBerdem leichte Klinodaktylie, wie sich bereits im
Verlauf der Beugefalten ausspricht.
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Die Ossificationsverzbgerung in diesen Falle geht, wie aus meiner
Beobachtung, deutlich aus einer Mitteilung von Lanz?) hervor.

Es handelt sich um einen 2 jahrigen Jungen mit Verkiirzung und Syndaktylie
des 1I. bis V. Fingers links, beide ulnarwirts abnehmend, die Nagel gut erhalten,
die von II und IIT dicht beieinander. Aus der kleinen Reproduktion des Skia-
gramms ist das Vorhandensein der Diaphysenschatten in allen Segmenten zu er-
sehen mit Ausnahme sdmtlicher Mittelphalangen. Alle vorhandenen Diaphysen-
schatten — mit Ausnahme von Grundphalanx und Metacarpale T, die verkiirzt
erscheinen, erstere stirker als letztere —, stehen zueinander in normalen Propor-
tionen, sowohl innerhalb desselben Strahles, wie die homologen Segmente der
verschiedenen Strahlen. Das Spatium zwischen den Schatten der End- und Grund-
phalanx nimmt bei den einzelnen Fingern in folgender Reihenfolge ab: V, IV, 11T, I1,
Insofern als so auffallende Storungen an den Grundphalangen und Metacarpalien,
wie in meinem zweiten Fall hier fehlen, andererseits eine deutliche Verkiirzung des
Daumens besteht, miiite der
Fall Lanz als Analogon zu
meinem ersten Fall betrachtet
werden. Das vollstandige Feh-
len der Knochenkerne der
Mittelphalangen im 2. Lebens-
jahr 1468t jedoch an die Mog-
lichkeit denken, daf} in dem
Fall Lanz ein hoherer Grad
der Reduktion des Mittelpha-
langen vorliegt, da3 tatséchlich
die Assimilationshypopha-
langie nicht nur Finger I
und III, sondern auch IV
und V, diese allerdings in ge-

Abb. 14 Linksseitige Symbrachydaktylie ringerem Grade, betrifft.
bei dem Knaben J. G, im Alter von 4/, Jahren: Streck- . ” ..
seite (vgl. damit Abb. 11 und 18 mit Bezeichnung). In dieses Kaplbel g@horﬁl

weiter folgende 8 Falle:

Ebstein?): Mittelphalanx III—V betrichtlich verkiirzt, Syndaktylie II—V.
Klaussner3), Fall 43: nach der makroskopischen Photographie — Notizen itber
das Skelett liegen nicht vor — Brachymesophalangie, wahrscheinlich auch Hypo-
phalangie, mit gleichzeitiger Syndaktylie ITI—IV, wahrscheinlich Brachymeso-
phalangie V, Brachybasophalangie I. Lehmann - Nitsche?): Syndaktylie IT
bis II1, dabei eine Langenreduktion der Finger II—V und entsprechende Reduktion
der Beugefalten bei einer Ona-Indianerin (!). Selka’): bei 4jihrigem Midchen
rundliche Mittelphalanx V ohne Epiphysenkern, Grundphalange V mit Epiphy-

1) Lanz, Ein Fall von Syndaktylie und Brachydaktylie. Zentralbl. f. Chir. 26.
1899,

2) Ebstein, Zur Atiologie der Brachydaktylie. Mitt. a. d. Grenzgeb. d. Med.
w. Chir. 2L

3) Klaussner, Uber Mifibildungen der menschlichen GliedmaBen und ihre
Entstehungsweise. Wiesbaden 1900.

4) Lehmann - Nitsche, Ein Fall von Brachyphalangie der rechten Hand
mit Syndaktylie von Zeige- und Mittelfinger, beobachtet an einer Ona-Indianerin
im Feuerland. Dtsch. med. Wochenschr. 1904, Nr. 24.

5) Selka, Uber Brachydaktylie, kombiniert mit Syndaktylie. Fortschr. a. d.
Geb. d. Rontgenstr. 12. 1906.



Hyperphalangie und ihre Grundlagen. 455

senkern, Klinodaktylie V, an II—IV: Syndaktylie, End- und Mittelphalanx-
schatten nur durch feine Linie getrennt, Mittelpbalanxschatten kleiner als die
der Endphalangen, keine primdren Epiphysenkerne. Négel an der mifibildeten
Hand linger als an der normalen. Klaussner, Fall 41 (ohne Skiagramm):
An IT—V nur 2 Phalangen, Klinodaktylie V, Ankylose des Interphalangeal-
gelenks II uwnd ITl, ulnarwirts abnehmende Syndaktylie II—IV. Friedrichl):
Brachymesophalangie I, IV und V, radiale Klinodaktylie V und II () — vgl
8. 427 Fall Ziegner —, Assimilationssynostose von Mittelphalanx und Grund-
phalanx III, gleichzeitig abnorme Grofe der Epiphyse der Grundphalanx IIT —
auf den Befund am Mittelfinger kommen wir auf 8. 485 zu sprechen —, ulnar-
wiirts abnehmende Syndaktylie II-—V. Klaussner?): Biphalangie II—V
rechts, Syndaktylie [I—ITI. Friedrich: Gleichzeitig mit Syndaktylie II—V —
bei der operativen Therapie wurden die Phalangen der Finger III und IV ent-
fernt, iiber sie kann also nichts ausgesagt werden — Biphalangie II und V
und Monophalangie I; die eine Phalanx des Daumens verhilt sich gerade so
wie die Grofzehenphalanx bei der Monophalangie, d. h. die Basis ist etwas linger
wie ihre Diaphyse.

Bekommt man schon aus der Abnahme des Reduktionsprozesses
der Phalangen nach dem ulnaren Rand hin und der parallel dazu
gehenden Abnahme der Syndaktylie den Eindruck, dafl Syndaktylie
und Phalangenreduktion in der vorliegenden Kombination
syngenetische MiBbildungen sind, d. h. auf dieselbe gleichzeitig
wirkende Ursache zuriickzufithren sind, so werden wir in dieser An-
nahme bestéirkt durch folgende Beobachtung:

Ebstein?) sah an der linken Hand einer 23jahrigen Frau, bei
der nichts von Brustmuskeldefekt festgestellt wurde, Brachymeso-
phalangie II-V und Schwimmhautbildung II-V nur im
Bereich der proximalen Partie der Grundphalangen, also
nur eine geringe Steigerung der normalen Schwimmbhéute. Wir finden
also hier keine Assimilationshypophalangic und keine Weichteil-
syndaktylie stirkeren Grades wie in allen erwéhnten Féllen, sondern
ein geringerer Grad der Phalangenreduktion und der Syndaktylie.

Auf den ersten Blick sieht die linke Hand dieser Frau ganz anders aus wie
alle andern vorher aufgefithrten, gerade weil die Syndaktylie wenig das Physio-
logische iiberschreitet. Die Verkiirzung ist jedoch bei vergleichender Betrachtung
mit der andern deutlich, noch deutlicher bei der Messung: die Mittelphalanx II—IV
ist auf ¥/, die Mittelphalanx V auf 2/, verkiirzt. Wie auch hier wieder ulnar die
geringste Abweichung von der normalen Liinge, so ist auch die Schwimmhaut-
bildung ulnar am geringsten.

Endlich sind hier Fille anzureihen, wo eine Syndaktylie tiberhaupt
fehlt und an der einen Hand Mittel- und Zeigefinger atypisch
verkiirzt sind.

1) Friedrich, Chirurgie des Handgelenks und der Hand, in Bruns, Garrs,
Kiittner, Handb. d. prakt. Chir. V, S. 333. 4. Aufl. 1914.

2) Klaussner, Uber MiBbildungen der menschlichen GliedmaBen, Neue
Folge. Wiesbaden 1905.

3) Ebstein, Zur Atiologie der Brachydaktylie, Mitt. a. d. Grenzgeb. d. Med.
u. Chir. 31
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Ein Beispiel bildet Klaussners Beobachtung einer Frau (1905, 8. 31), deren
rechte Hand alle Fingernégel und Endphalangen hat, wo jedoch proximale Teile
reduziert erscheinen. Ganz einseitig ist die MiBbildung insofern nicht, als links
Brachymetakarpie V besteht.

Beziehungen zwischen Syn- und Brachydaktylien zu
stirkeren Defektbildungen zeigen die Falle von Kenyeres und

Algyoyi. _

Kenyeres!) sah neben Assimilationshypophalangie IV distale Spreiz-
stellung von Metacarpale ITI und IV durch die quergestellte Grundphalanx IT1; —
von einer weiteren Phalanx des 3. Fingers fand sich nur ein Rudiment. Es ist dies
meines Wissens der dritte Fall einer Triangelbildung, der seine beiden ein-
zigen Vorldufer in den Mitteilungen von Joachimsthal?) und Orth3) hat. In
der Beobachtung von Algyoyi#) fehlt der Daumen vollstindig, der 5. Finger ist
in toto hypoplastisch und zeigt das typische Bild der Brachymesophalangie, Meta-
karpale V und IV sind proximal synostotisch miteinander verbunden, im Carpus
finden -sich Conereszenzen.

bb) Knicherne Syndaktylie und Phalangenreduktion.

Auch die Kombination von einseitiger Brachydaktylie mit knscher-
ner Syndaktylie, d.h. Verschmelzung benachbarter Phalangen, kommt
vor. Ich kann drei Fille aus der Literatur und einen eigenen auffithren.

Max Cohn?) sah ein 3jihriges gut entwickeltes Madchen aus gesunder Familie
mit folgendem Befund im Skiagramm der rechten Hand: Carpus und Metacarpus
normal, nur der Epiphysenkern des Metacarpale I1T sehr klein, in distaler Fort-
setzung desselben keine Grundphalanx, in distaler Fortsetzung des Metacarpale 11
eine mafig verbreiterte Grundphalanx mit Epiphysenkern. Daran schlieft sich
distal ein runder Schatten an, daran eine radialwirts gerichtete Endphalanx.
Ebenso wie die Phalangen des Daumens, sind die Grundphalangen IV und V
normal, haben Epiphysenkerne, ebenso die Endphalangen IV und V. Zwischen
End- und Grundphalanx ist jeweils ein runder Schatten vorhanden, bei IV der
Endphalanx naher. Jeder derselben ist etwa halb so grofl wie der homologe radial-
wirts gelegene Schatten. Die Reproduktion des Skiagramms ist nicht deutlich
genug, um mit Bestimmtheit unmittelbar proximal von dem Diaphysenschatten
der Endphalanx einen ganz kleinen Epiphysenkern erkennen zu lassen. Es besteht
Weichteilsyndaktylie zwischen IV und dem radial davon gelegenen Finger, geringer
zwischen IV und V. Ein Anhéngsel vom runden Schatten in der Achse des Meta-
karpale IT nach ulnarwirts abgehend, war frither operativ entfernt worden. Die
Deutung, iiber die sich Cohn nicht ganz klar zu sein scheint, ist folgende: Es

1) Kenyeres, Angeborene Mifibildungen und erworbene Verinderungen in
Réntgenbildern. Fortschr. a. d. Geb. d. Riéntgenstr. 9. 1905/06.

2) Joachimsthal, Die angeborenen Verblldungen der oberen Extremltaten
Arch. u. Atl. d. norm. u. path. Anatomie in Rontgenbildern. Fortschr. a. d. Geb.
d. Rontgenstrahlen. Hrg.-Bd. I1. 1900.

3} Orth, Oskar, Beiderseitiger Spaltfull und Spalthand, kombiniert mit par-
tiellem rechtsseitigem Pectoralisdefekt. Arch. f. klin. Chir. 41. 1910.

4) Algyogyi, Ein seltener Fall von Mif3bildung einer Oberextremitét. Brachy-
daktylie mit Pero- und Ektrodaktylie. Fortschr. a. d. Geb. d. Rontgenstr. 16.
1910/11.

5) Cohn, Max, Uber MiBbildungen an der oberen Extremitdt. Dtsch. Zeit-
schrift £, Chir. 95, 232ff. 1908.
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besteht einmal eine Brachymesophalangie V—II, am geringsten an V, bei IV—II
handelt es sich moglicherweise bereits um eine Assimilationshypophalangie, es
besteht zweitens eine Syndaktylie II-—V, wie bei den vorher erwihnten Féllen
ulnarwirts abnehmend, die Syndaktylie II—III ist im Bereich der Grund- und
Mittelphalanx sogar knochern.

Uber einen héheren Grad berichtet Selkal): 16 Tage alter Knabe: an seiner
rechten Hand zeigen Metacarpale II—IIT, ebenso IV—V kndcherne Syndaktylie, des-
gleichen Grundphalanx II—ITI. Die Diaphysenschatten im V. Finger ergeben eine
Brachymesophalangie geringen Grades, an Stelle von Endphalange II—IV findet
sich ein einheitlicher schaufelfsrmiger Schatten in einer gemeinsamen Weichteil-
hiille, in der Liicke zwischen ihm und den Grundphalangen kein Knochenschatten.
Beziiglich der Mittelphalanx ITI—IV halte ich es nach meinen Untersuchungen im
S. 450 erwiahnten Fall nicht fiir ausgeschlossen, daf noch eine selbstindige Ossi-
fication auftritt, die allerdings wahrscheinlich die Rolle einer sekundiren Epiphyse
der Endphalange spielen wird. Ich unterschreibe also nicht Selkas Meinung,
daB der breite, schaufelfsrmige Knochenschatten die End- und Mittelphalangen
reprasentiert. Das Wesen der MiBbildung wird hierdurch nicht beriihrt. Es handelt
sich um eine Brachymesophalangie V, eine 'Assimilationshypophalangie 11—IV,
eine distal zunehmende knocherne Syndaktylie IT—IIT— IV neben Weichteil-
syndaktylie IV—V.

Ziegler bildet in seiner,, Allgemeinen Pathologie®?) eine linke Hand eines Neu-
geborenen ab: Finger II—IV sind in Syndaktylie, und zwar Weichteilsyndaktylie
zwischen II und III, knocherne Syndaktylie zwischen JIT und IV im Bereich der
End- und Mittelphalangen. IT hat einen breiten Nagel, III und IV einen eigenen
gemeinsamen Nagel. Nach dem Skiagramm besteht Biphalangie fiir IT und IIT,
Triphalangie fir IV und V, der Knochenschatten fiir die Mittelphalanx V ist
zwar nicht vorhanden, der Abstand des End- und Grundphalanxschatten von-
einander spricht jedoch dafir, daB die Mittelphalanx V knorplig vorhanden ist.
Nahere Angaben fehlen.

Endlich hat Pfitzner®) an einem Fuf} eine hochgradige Brachymesophalangie
V—II neben einer-knochernen Endphalanxsyndaktylie IV-—II festgestellt. Es
besteht also zwischen dem Pfitznerschen Fall (FuB) und dem Selkaschen {Hand)
eine gewisse Analogie.

b) Symbrachydaktylie und Brustwanddefekt.

Mit gleichseitigem Brustmuskeldefekt kombiniert sind, wie zu
Anfang bereits erwahnt, 20 Falle. '

Die Ausdehnung des Brustwanddefektes ist verschieden.
Den héchsten Grad ergab Fiirstst) anatomische Untersuchung : Totaler
Defekt des M. pectoralis major und minor, partieller Defekt der Mm.
serratus anticus, obliquus abdominis, latissimus dorsi, intercostales;
Mangel der Mamilla und des subcutanen Fettgewebes an der Brust.

1) Selka, Uber Brachydaktylie, kombiniert mit Syndaktylie. Fortschr. a. d.
Geb. d. Rontgenstr. 12. 1908.

2) 11. Aufl. Fischer, Jena 1905, S. 555.

3y Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. Mifib. d. menschl. Extremitétenskeletts.
V. Ein Fall von Synostose dreier Endphalangen des FuBes. 1898.

¢) Fiirst, Ein Fall von verkiirzten und zweigliedrigen Fingern, begleitet von
Brustmuskeldefekten und anderen Mifibildungen. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthropol.
2. 1900.
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Kliniseh wurde stets in den tibrigen 19 Fillen Defekt des Pect. maj.
festgestellt, und zwar entweder totaler oder nur der Portio sterno-
costalis, ebenfalls fast immer Defekt des Pectoralis minor, seltener des
Serratus anticus. Das Fehlen des Obliquus externus wurde nur noch
in einem Fall anatomisch [Polland?)], Defekt des Rectus abdominis,
Latissimus dorsi und der Intercostales iiberhaupt nicht sonst nachge-
wiesen. Die Differenz erklért sich zum groBen Teil aus der Verschieden-
heit der Art der Untersuchung. Der leicht feststellbare Defekt der
Mamilla fand sich in den andern Fillen nicht.

Bei 4 Fillen [Bruns-Kredel?), Preu®), Ranzit), Flinkers)
fand sich eine ,,Flughaut®, d. h. eine nur aus Haut bestehende Falte
zwischen Oberarm und Thorax in der Axillargegend.

Bei mehreren Fillen wird der gleichseitige Arm als schwicher als
der andere bezeichnet. Bei allen wird das mehr oder minder starke
Zuriickbleiben der gleichseitigen Hand und die Syndaktylie gleich-
méBig hervorgehoben. In den meisten Fallen betrifft die Syndaktylie
Finger II—V, bei Bruns und Kredelnur IT und IT1, bei Sklodows kis$)
und Steche?) auBer II—V in geringem Grade auch I.

Von Guttmann®) und ebenso von Peiper?) wird nur von einer Verkiirzung
bzw. schwicheren Entwicklung der betreffenden Hand gesprochen. Da Brust-
muskeldefekte mit Syndaktylien zusammen vorkommen ohne Brachydaktylie
— z. B. Syndaktylie II—III neben Pectoralisdefekt [z. B. Young®)] —, so ist
nicht ganz sicher, ob die beiden Falle wirklich hierher gehoren. Dieselbe Skepsis
ist bei der Mitteilung von Aberchrombiell) am Platz. Thomson!?) teilte einen
Fall mit, wo alte Phalangen vorhanden waren, aber die End- und Mittelphalangen

1) Polland, Guy’s' Hospital reports. London 1841. .

2) Bruns und Kredel, Uber einen Fall von angeborenem Defekt mehrerer
Brustmuskeln mit Floghautbildung. Fortschr, d. Med. 8. 1890. ’

8) Preu, Uber einen Fall von angeborenem Defekt rechtsseitiger Brust-
muskeln und Mibildung der Hand derselben Seite. Inaug.-Diss. Breslau 1897.

4) Ranzi, Uber kongenitalen Thoraxdefekt. Mitt. a. d. Grenzgeb. d. Med.
u. Chir. 16. 1906. .

5) Flinker, MiBbildung einer Thoraxhilfte und der entsprechenden oberen
GliedmaBe. Wien. klin. Wochenschr. 1906, S. 273. -

) Sklodowski, Uber einen Fall von angeborenem rechtsseitigem Mangel
des M. pectoralis major et minor mit gleichzeitiger Mifibildung der rechten Hand.
Virchows Archiv 121 1890. o

7) Steche, Beitrige zur Kenntnis der kongenitalen Muskeldefekte. Dtsch.
Zeitschr. f. Nervenheilk. 28, 217. 1905.

8) Guttmann, P., Ver. {. inn. Med. Berlin, 15. VI. 1891. Berl. klin. Wochen-
schrift 1891, 8. 1020. '

) Peiper, Greifswalder med. Ver. 6. XII. 1890. Dtsch. med. Wochenschr.

1891, S. 265. ' .
10) Young, Absence of sternal origin of the pectoralis major. Lancet 1894,
8. 19. : '
11} Aberchrombie, Transactions of the clinic. society of London 26, 225. 1893.
12) *Thomson, Terratologica. January 1895.
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kleiner als auf der gesunden Seite. Stintzing!) berichtet, daf die Grundphalangen
auf 3/, der Lange verkiirzt waren, End- und Mittelphalanx jeweils auf die Hilfte,
daf} das zweite Interphalangealgelenk fast vollstindig ankylotisch bzw. rudimentir
war. In Sklodowskis Fall fehlt an II und ITI die Mittelphalanx, an IV sind
alle Phalangen vorhanden, die Interphalangealgelenke aber starr, V beinahe
normal. Von Bruns und Kredel werden die Finger nicht genauer beschrieben,
aus der Abbildung laBt sich aber auf einen dem vorigen #hnlichen Befund
schliefen.

Mit zunehmender Deutlichkeit ergibt sich aus diesen Angaben ein
Bild, wie es zum ersten Male genau Fiirst?) festgestellt hat: eine
Assimilationshypophalangie II und III, eine Brachymeso-
phalangie IV und V. =

Das Skiagramm der linken Hand meines 17jahrigen Patienten
deckt sich fast vollstéindig mit dem Skelett der rechten Hand eines
21 jahrigen Mannes, das Fiirst vor 14 Jahren beschrieben hat. Awuch
der suBere Anblick der beiden Hande ist fast derselbe.

" Der Unterschied liegt in folgenden Punkten: 1. Die distalen Segmente
von IT und IIT verhalten sich in bezug auf Lénge und Form zueinander ge-
rade umgekehrt wie bei uns. Die Skala lautet bei Fiirst also: II, III, V,
IV, bei meinem Fall: I, I, V, IV. 2. Die Reduktion an den Grundphalangen
ist, mit Ausnahme von V, bei Fiirst geringer. 3. Die Endphalanx I ist bei mir
deutlich verlangert, bei Fiirst nicht. Weiter geht bei Fiirst die Syndaktylie,
welche die Finger in genau derselben Abstufung betrifft, distal nicht ganz so weit.
Bei Fiirst s Patienten endlich wurde ein gleichzeitiger Brustmuskeldefekt nach-
gewiesen, bei meinem nicht.

Bei Silbersteins?) 9jihrigem Jungen sind im Skiagramm an II und I1J,
wahrscheinlich auch an V nur 2 Phalangendiaphysenschatten — bei IT mit kleinem
Epiphysenkern — zu sehen, an IV deutlich 3 Phalangendiaphysenschatten. Der
Junge ist bereits wegen seiner Syndaktylie operiert, daher sind sekundire Gestalts-
veriinderungen vorhanden. Allerdings ist hier auch an eine Verkiimmerung der
Endphalangen anstatt an eine Assimilation der Mittelphalange durch die End-
phalange zu denken (vgl. unten). Bergert) beschreibt bereits 1878 die Finger
II, JII und IV als nur zweiphalangig; klinisch waren sie es jedenfalls. In der
iltesten Publikation des in Rede stehenden Mifibildungskomplexes
iberhauptteilt Polland 18415) mit, dafl er bei der Sektion das Fehlen simtlicher
Mittelphalangen mit Ausnahme von III, wo ein 1/, Zoll langes Mittelphalangen-
rudiment vorhanden war, festgestellt hat; die Hand befindet sich im Museum of
Guys Hospital London.

1) Stintzing, Der angeborene und erworbene Defekt der Brustmuskeln, zu.
gleich ein klinischer Beitrag zur progressiven Muskelatrophie. Dtsch. Arch. f.
klin. Med. 45. 1889.

%) Fiirst, Ein Fall von verkirzten und zweigliedrigen Fingern, begleitet von
Brustmuskeldefekten und anderen Mifibildungen. Zeitschr. f. Morphol. u. Anthro-
pol. 2. 1900.

8) Silberstein, Angeborene Thoraxdefekte. Zeitschr. . orthop. Chir. 15, 24.
1906.

4) Berger, Angeborener Defekt der Brustmuskeln. Virchows Archiv 42,
438ff. 1878. - :

%) Polland, Guy’s Hospital reports. London 1841.
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Durch Skiagramm ist im Falle Steche 19051), Nr. 3, eine Assimi-
lationshypophalangie II, III und V, eine Brachymeso-
phalangie IV sichergestellt. 4 :

Noch hohere Grade der Phalangenreduktion scheinen den
Mitteilungen von Hofmann?) und Klaussners), Fall 42, zugrunde
zu liegen:

Bei Hofmann ist bei IT und II1 die mittlere, sehr kleine Phalanx mit der
Endphalanx in Synostose; bei IV ist die Mittelphalanx vorhanden, aber die Be-
weglichkeit im distalen Interphalangealgelenk beschrinkt, bei V ist keine selb-
stindige Mittelphalanx da, das Endsegment aber linger. Das Skiagramm von
Klaussner — soweit mir bekannt, das erste eines solchen Falles — zeigt
dieselbe Skala V, II, III, IV. Nach Klaussner ist zwischen Mittel und End-
phalanx III und IV ,,die Gelenklinie nur schwach angedeutet*.

Das ausgesprochene Bild einer Assimilationshypophalangie
aller Finger mit Ausnahme des Daumens gibt uns im Skia-
gramm Bertolottit).

In seiner zweiten Abbildung sehen wir den Mann die linken Hand mit den
kurzen Fingern mit wohlgebildeten Nigeln in Syndaktylie gerade auf bzw. in
den gleichseitigen Brustmuskeldefekt legen; durch diese Stellung will der Autor
ohne Worte offenbar die genetische Beziehung beider MiBbildungen zum Ausdruck
bringen.

%[—Iochgradlgste Phalangenreduktion und entsprechende Verzogerung der Ossi-
fication bei so hochgradiger Phalangenreduktion illustriert eine Beobachtung von
Steche’): Neben linksseitigem Brustmuskeldefekt besteht Syndaktylie I—V;
es besteht hier also dasselbe Verhalten wie bei meinem zweiten Fall. Der Norm
am néchsten kommt Finger V, auch der zeigt Assimilationshypophalangie, in
vermehrtem Grade Finger IV und II; am Mittelfinger ist nur eine Phalanx
sichtbar, der Daumen besteht nur aus einer Phalanx. Epiphysenkerne sind
in der Reproduktion des Skiagramms nicht zu erkennen.

Wir sehen also in den Fillen Friedrich (ohne Brustwanddefekt ?)
und Steche (mit Brustwanddefekt) Phalangenreduktion auch
auf den Daumen ausgedehnt (vgl. S. 418). _

Die Angabe Lutauds®) von nur einer Phalange an allen Fmgern
mit Ausnahme des Daumens habe ich nicht kontrollieren kénnen.

Der Ebsteinsche Fall von Brachymesophalangie mit geringer Syn-
daktylie auf S.455 steht in Analogie zu dem bereits 5 Jahre vorher

1) Steche, Beitrige zur Kenntuis der kongenitalen Muskeldefelkte. Dtsch.
Zeitschr. f. Nervenheilk, 28, 217. 1905,

?) Hofmann, Ein Fall von angeborenem Brustmuskeldefekt mit Atrophie
des Armes und Schwimmhautbildung. Virchow Archiv 146, 163. 1896.

8) Klaussner, Uber MiBbildungen der menschlichen GliedmaBen und ihre
Entstehungsweise. Wiesbaden 1900. i

t) Bertolotti, Polydactylie et tératome hypophysaire. Nouvelle Icono-
graphie de la Salpétriére 7. 1914.

5) Steche, Beitrige zur Kenntnis der kongenitalen Muskeldefekte Dtsch.
Zeitschr. f. Nervenheilk. 28, 217. 1905.

8) *Lutaud, Sur un cas d’amastic et de brachydaetylie. Arch. gén. de
Méd. Année 49. )
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von Ranzi!) mitgeteilten Fall 4. Zwischen IV und V kann hier wohl
iiberhaupt nicht mehr ven Syndaktylie geredet werdemn.

Das Interesse des Falles besteht besonders darin, daB es sich hier um ein
Individuum noeh in der Wachstumsperiode handelt. Ein 7jihriger Knabe
zeigt neben partiellem Defekt des Pectoralis major und minor, des Serrat. ant. usw.,
der Rippen II—V und Flughautbildung an der Hand der gleichen Seite folgendes:
ausgesprochene Verkiirzung der Mittelphalangen II—V, Fehlen getrennter Epi-
physenkerne an ihnen, an III eine Pseudoepiphyse, an V an der miBbildeten wie
an der normalen Hand proximale und distale Pseudoepiphysen. Ein weiteres Plus
neben den erwihnten Ossificationsdefekten haben wir an den Grundphalangen und
Metacarpalien: Metacarpale I zeigt beiderseits aufler der proximalen Epiphyse
eine distale Pseudoepiphyse, an der miBbildeten Hand ist weiter an Meta-
karpaleIleine proximale Pseudoepip hyse deutlich, sehr wahrschein-
lich nach dem Schattenbefund an den iitbrigen. An der miBbildeten Hand sind
ferner an den Grundphalangen distale Pseudoepiphysen vorhanden,
wenn nicht sogar echte Epiphysenkerne, an V am wenigsten ausgesprochen. Da-
gegen ist auf der normalen Seite eine distale Epiphysenverkndcherung der Grund-
phalangen weniger ausgesprochen. Wir kommen auf diese ,,doppelte Epiphysen-
bildung* und ihre Bedeutung spéiter zu sprechen.

Die Mitte zwischen den geringen Graden der Symbrachydaktylie und den
stirkeren halten 2 Falle:

Schoedel?); Bei einem 6jahrigen Madchen fand sich neben partiellem Brust-
muskel- und Rippendefekt auf derselben Seite eine Syndaktylie II-—IV, dabei Assi-
milationshypophalangie 1T und V und Brachymesophalangie III und IV. Flin-
ker3): Bei einem 50jihrigen Mann besteht neben rechtsseitigem Brustmuskel-
defekt mit Flughauthbildung deutliche Brachymesophalangie an der rechten Hand ;
ob bei ITI, vielleicht auch bei II bereits Synostose vorliegt, konnte Flinker nicht
genau angeben, aus der Reproduktion des Skiagramms ist es jedenfalls nicht zu
entscheiden. Die Syndaktylie betrifft auch hier Finger II—V, sie 148t die End-
phalangen frei; aus den Lingsgruben zwischen den Grundphalangen geht hervor,
daB die Weichteilsyndaktylie nicht so fest und eng ist wie z. B. in meinem ersten Fall.

DaB sich mit diesem ganzen MiBbildungskomplex auch noch eine distale
Verkiimmerung von Fingern kombinieren kann, zeigt die Mitteilung von
Prent): die Nigel II—IV sind woh! erhalten, Kleinfinger zeigt totalen Nageldefekt.
An die Grundphalangen schlieBt sich bei IT und ITT ein Segment mit Epiphysenkern
an, an IV ein abnorm geformtes Segment ohne Epiphyse, an V ein kleiner Stummel
ohne Epiphyse. Bei V liegt zweifellos eine distale Verkiutmmerung vor, wihrend
II—IV als Assimilationshypophalangie aufzufassen sind. Ahnlich zu beurteilen
ist der Fall von Benariof), wo alle Finger zwei Phalangen, II und III Onycho-
gryphosis, V Nageldefekt zeigen.

1) Ranzi, Uber kongenitalen Thoraxdefekt. Mitt. a. d. Grenzgeb. d. Med.
u. Chir. 16. 1906.

2} Schoedel, Einseitiger Bildungsfehler der Brustwandung und der entspre-
chenden oberen GliedmafBe. Jahrb. f. Kinderheilk. 56. 1902.

8) Flinker, MiBbildung einer Thoraxhilfte und der entsprechenden oberen
GliedmaBe. Wien. klin. Wochenschr. 1906, S. 273.

1) Benario, Uber einen Fall von angeborenem Mangel des Musculus pecto-
ralis major et minor mit Flughautbildung und Schwimmbhautbildung. Berl. klin.
Wochenschr, 1890, S. 223.

8) Preu, Uber einen Fall von abgeborenem Defekt rechtsseitiger Brust-
muskeln und MiBbildung der Hand derselben Seite. Inaug.-Diss. Breslau 1897,
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Zusammen mit Pectoralisdefekt kommen nicht allein Sym-
brachydaktylien derselben Seite vor, sondern auch stirkere Re-
duktionen der Finger: So hat Joachimsthall) eine gleichseitige
Spalthand, d. h. einen Defekt der mittleren Finger beobachtet. Ja
Ritter?3) sah eine ganz hochgradige Entwicklungsstérung der ganzen
gleichseitigen Extremitdt: es war gar nicht zur Differenzierung in
Ober- und Unterarm gekommen, die Extremitit endigte mit einem
Finger. Auch wenn sich keine so hochgradigen Hemmungsbildungen
der oberen Extremitit neben Pectoralisdefekt finden — es gibt anderer-
seits ja auch Pectoralisdefekt ohne irgendwelche Extremititenmif-
bildung —, ist die obere Extremiti#t fast stets, wenn tberhaupt eine
Entwicklungsstorung an ihr festzustellen ist, in toto hypoplastisch, die
Hypoplasie nimmt allerdings meist in distoproximaler Richtung ab;
bei Symbrachydaktylie zeigen nicht allein die Phalangen eine Hemmung,
sondern auch die Metacarpalia und der Carpus. Bei Pectoralisdefekt
kann sich die Extremitatenmifibildung aber auch nur auf den proximalen
Teil derselben beschriinken, so kann sich hier ausschlieflich z. B. Hypo-
plasie der Scapula oder angeborener Hochstand der Scapula (Sprengel-
sche Deformitit) finden.

¢) Zusammenfassung.

Aus den mitgeteilten Befunden ergibt sich: Ein Anhaltspunkt fur
eine erbliche Ubertragung der MiBbildung hat sich in keinem der Falle
gezeigt; die Miflbildung ist also im Gegensatz zu der vorher besproche-
nen beidseitigen symmetrischen Brachydaktylie stets autogen. Die
MiBbildung ist weiter stets auf die eine Hand beschrinkt; auf die
FiiBe wurde anscheinend nie bzw. selten geachtet. Ein gesetzmifiges
Verhalten der Finger besteht insofern, als erstens stets der Zeige- und
Mittelfinger am stirksten von der Phalangenreduktion betroffen, als
zweitens mit ihr stets Syndaktylie verbunden und diese radial stets
am stérksten ist, ulnarwirts abnimmt. Meist ist der Daumen nicht
von der Syndaktylie mit einbezogen, in einigen Fillen jedoch auch.
Zwischen Grad der Phalangenreduktion und Grdd der Syndaktylie
scheint ein Parallelismus zu bestehen: z. B. kombiniert sich mit Brachy-
mesophalangie an Finger II—V nur eine leichte Steigerung der normalen
Schwimmhautbildung zwischen den Grundphalangen, ist zusammen
mit Assimilationshypophalangie meist distaler reichende und in trans-
versaler Richtung festere Weichteilsyndaktylie nachweisbar. Aller-

1y Joachimsthal, Uber einen Fall von angeborenem Defekt an der rechten
Thoraxhilfte und der entsprechenden Hand. Berl. klin, Woehenschr. 1896, 8. 804.

2) Ritter, Ein Fall von angeborener Liicke des Brustkorbs. Osterr. Jahrb.
f, Padiatr. %, 101. 1876.

3) Eppinger, Anatomischer Beitrag zu der Mitteilung Professor von Ritters.
Osterr. Jahrb. f. Padiatr. %, 201. 1876,
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dings kann sich Brachymesophalangie auch mit knécherner Syndaktylie
kombinieren. Die Phalangenreduktion der Finger II--V zeigt — trotz
stirkerer Verkiirzung der beiden radial gelegenen — nicht die konstante
schrittweise Abstufung wie bei der beidseitigen Brachydaktylie; die
Skalen lauten hier IT, 111, V, IV — 111, II, V, IV — II, IIL, IV, V —
IIT, I1, IV, V, wobei der zuerst genannte Finger die stérkste, der zuletzt
genannte die geringste Phalangenreduktion zeigt. Am haufigsten
treffen die ersten beiden zu; die Variation bezieht sich also darauf,
welcher von den zwei Fingern des radialen und ulnaren Fingerpaares
starker oder geringer affiziert ist. Die Art der Phalangenreduktion ent-
spricht genau derjenigen bei der frither besprochenen familisiren
beiderseitigen, d.h. es findet sich Brachymesophalangie allein oder
Brachymesophalangie an den einen, Assimilationshypophalangie an den
anderen Fingern oder nur Assimilationshypophalangie. Wir konnen
die verschiedenen beobachteten Kombinationen in folgenden Formeln
zusammenfassen: Brachymesophalangie II—-V, — einmal auch nur
Brachymesophalangie 1T, IV, V —, Assimilationshypophalangie II, ITI
und Brachymesophalangie 1V, V, Assimilationshypophalangie IT, ITI, V
und Brachymesophalangie IV, endlich Assimilationshypophalangie IT
bis V; einmal ist auch daneben Monophalangie I beobaohtet. Bei der
Charakterisierung der Brachydaktylieform als Brachymesophalangie
und Assimilationshypophalangie ist selbstverstindlich, dalB der Nagel
stets vorhanden ist.

Die Verbindung: ,,Reduktion der Mittelphalanx und Klauenstellung® zeigt
cine weitere Analogie mit der beidseitigen hereditiren Brachydaktylie. Be-
deutungsvoll ist, daf z. B. in Firsts und unserm Fall (s. Abb. 9 und 10 auf
S.448) der nicht in die Syndaktylie einbezogene Kleinfinger die Zwangsbeuge-
stellung und damit genau das Bild des ,,krummen Kleinfingers® zeigt, wie cs
S. 425 besprochen, wie es auf Abb. 4 auf S. 414 zu sehen ist. Damit erfihrt

die Annahme einer Beziehung der abnormen Gelenkstellung beim ,krummen
Kleinfinger zur Reduktion der Mittelphalanx eine weitere Stiitze.

2. Kausale Genese der einseitigen Symbrachydaktylie und Defektbildung
der Brustwand.

Wihrend wir bei der beiderseitigen Brachydaktylie die geringe
Beteiligung des Mittelfingers an der Phalangenreduktion betonten,
zeigh er bei der einseitigen mit Syndaktylie kombinierten neben dem
Zeigefinger die stirkste Reduktion. Dall der Mittelfinger bei seiner
groBten Lingenausdehnung in der Norm, entsprechend bei seiner
starken Wachstumstendenz einem Druck von auflen am meisten aus-
gesetzt ist, erscheint einleuchtend. Die stdrkste Ausbildung der
Syndaktylie zwischen Zeige- und Mittelfinger und der Parallelismus
zwischen Grad der Syndaktylie und der Phalangenreduktion iiberhaupt
sprechen fiir eine gemeinsame Ursache beider. Von diesem Gesichts-

Virchows Archiv. Bd., 229, 30
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punkt aus ist die Bezeichnung ,,Symbrachydaktylie keine einfache
morphotische, sondern morphogenetische. HEine #uflere Raum-
beschrinkung wiirde sehr gut die Hemmung der Entfaltung in proximo-
distaler und in transversaler Richtung erkliren.

Wirden aber zu einer mechanischen Hemmung folgende Erschei-
nungen passen ¢ Nicht das distalste Segment zeigt eine Unterdriickung,
im Gegenteil sein distaler Nagel ist gut entwickelt, sondern die proxi-
malere Mittelphalanx ist reduziert, ja evtl. von der Endphalanx
resorbiert; trotz der erwihnten Variationen kehrt im Prinzip immer
derselbe Grundtypus der einseifigen Handmifibildung wieder.

Tatsichlich ist fiir amniogene MiBbildungen die Atypie charakte-
ristisch, fehlen bei den awmniogenen ,fetalen Amputationen®, wie
schon aus dem Namen hervorgeht, die distalen Partien. Nun ist
aber 1913 der Leydener Orthopade Jansenl) bei der Chondro-
dystrophie, einer Form des kongenitalen disproportionalen Zwerg-
wuchses, auf dessen Wesen wir am Schlusse unserer Arbeit einzugehen
haben, fir eine indirekte amniogene Entstehung eingetreten.
Ohne dazu Stellung zu nehmen, ob diese seine Ansicht, mit der er im
Widerspruch wohl zu fast allen Autoren steht, richtig ist oder nicht,
mdchte ich wegen der Bedeutsamkeit seiner Auffassung iiber die Art
der Amnionwirkung tberhaupt auch fiir unsere Frage seine Schluf-
sitze hier auffihren. Jansen meint, daB ,,1. das tibermiBig gespanute
Amnion imstande ist, weiche (skleroblastomatése) Teile des Embryo
zusammenzudriicken, blutarm bzw. blutleer zu pressen und in ihrem
Wachstum zu stéren, wihrend die ibrigen Teile ihr Wachstum fort-
sotzen, 2. eine verringerte Blutzufuhr diejenigen Teile zuerst
zum Zwergwuchs bzw. Untergang fithrt, welche im schnell-
sten Wachstum begriffen sind, 3. mithin die schnelle Expan-
sion des sich bildendenKmnorpels im Foetus die Lokalisation und
teilweise auch die Gradation der Zwergerscheinungen im Knorpel des
Achondroplasten bestimmt ... Es zeigen sich die Wunder der Anen-
cephalie, der Aehondroplasw, sowie mancher Formen der Kakomelie*
— damit bezeichnet Jansen die Extremititenmifbildungen — ,,als
cine chronologische Reihe der Missetaten eines zu engen Amnion.*
Jansen spricht von einem ,,Gesetz von der 'Verletzbarkeit schnell
waéhsender Zellen®. Das sind die jiingeren Zellen; an ihnen muf sich
nach Jansen eine Hemmung stérker geltend machen als an #lteren.
Nun haben wir frither zur Geniige hervorgehoben, da8 von allen Finger-
segmenten die Mittelphalangen zuletzt ossifizieren, normalerweise
dementsprechend am spitesten mit der Knorpelproliferation einsetzen,
damit also in einer bestimmten Zeitperiode jingeres Zellmaterial auf-

1) Jansen, Murk, Das Wesen und das Werden der Achondroplasie. Zm_tso,hr.
{. orthop. Chir. 32. 1913. -

Y
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weisen als die andern Segmente. Entsprechend Jansens Vorstel-
lungen wire also gerade die Entwicklungshemmung der Mittelphalangen
(die Brachymesophalangie) durch exogene mechanische Schadigungen
und das Intaktbleiben der Endphalangen plausibel.

Far die Assimilationshypophalangie der 5. Zehe wissen wir,
daf} sie bereits in der Anlage abnorm in die Erscheinung tritt, d. b.
dal statt zwei getrennten Knorpelsegmenten entsprechend der Mittel-
und Endphalanx nur ein Knorpelstiick angelegt wird. Die normale
Anlage der Phalangen erfolgt, in proximodistaler Richtung, d. h. die
Endphalanx wird zeitlich nach der Mittelphalanx knorpelig angelegt.
DaB durch einen Druck von auBen die Anlage der einen dieser beiden
Phalangen verhindert wird, ist verstdndlich. A priori und unter Zu-
grundlegung der Jansenschen Auffassung mul} aber, wenn statt zwei
getrennten distalen Segmenten ein einheitliches Stiick zur Anlage
kommt, dabei der Anteil der End phalanx, eben des aus den jiingsten
Zellen bestehenden Segmentes unterdriickt werden. Wenn also fiir die
MiBbildung der Assimilationshypophalangie an den Fingern betreffend
Anlage dasselbe gilt wie fiir die Speziesvarietit der Assimilationshypo-
phalangie der kleinen Zehe — ein Beweis in diesem oder entgegengesetztem
Sinne ist bis jetzt, wie erwdhnt, nicht gefithrt —, dann wire das Ent-
stehen einer Assimilationshypophalangie mechanisch nicht erkléarbar.
Iis besteht jedoch die Moglichkeit, daf bei der autogenen einseitigen
Assimilationshypophalangie der Finger (auch bei der familidiren, beider-
seitigen) Mittel- und Endphalanx als zwei getrennte. Knorpelstiicke
angelegt werden, daB jedoch die Bildung des Gelenkspaltes zwischen
beiden ausbleibt — denkbar als Folge eines Druckes von der Peripheric
her — und daf} die mangelhaf‘co Entwicklung des Mittelphalanxanteils
des einer Fnd- und Mittelphalanx zusammen entsprechenden distalen
Segmentes ebenso zu erkldren ist, wie dies vorhin fiir die Brachymeso-
phalangie geschehen.

Das vorhin erwahnte Auftreten der autogenen einseitigen Sym-
brachydaktylie, wie wir die MiBbildung mit einem Wort kurz be-
zeichnen kénnen, als geringfiigige Variation stets desselben Grund-
typus — ich habe frither betont," wie sich die Hand in dem Wiirst-
schen und in meinem Fall fast vollkommen decken! — spricht cher
gegen als: fir eine mechanische Entstehung.

Aus der Betrachtung dieser einseitigen}ﬂandmiﬁbﬂdung fiur sich
kénnen wir zu keiner sicheren Antwort auf die Frage kommen: endo-
oder exogen ?

Nun stehen wir aber vor der Tatsache, daBl die einseitige Sym-
brachydaktylie in einem groBen Prozentsatz der Fille, der moglicher-
weise grofler ist als festgestellt wurde, zusammen mit Defekten
der Brustwand der gleichen Seite vorkommt, Hemmungs-

30%
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bildungen an Thoraxhalfte — Haut, Mamilla, Brustmuskeln, Rippen —
und an oberer Extremitiat der gleichen Seite konnten a priori zufillig
zusammentreffen ; das ist aber unwahrscheinlich bei der Konstanz des
Zusammentreffens stets gleichseitiger Extremitit- und Brustwand-
mifbildung. DaB sie in Beziehung zueinander stehen, daB sie syn-
genetische Milbildungen sind, ist also sicher. DaB es sich dabei um
eine Abhingigkeit der einen MiBbildung von der anderen handelt, ist
ebenfalls der ganzen Morphologie derselben mnach unwahrscheinlich.
Diese gpricht vielmehr fiir eine Entstehung durch die gleiche Ursache
und zwar eine sufere.

Der erste, der den Pectoralisdefekt exogen auffalite, war
Froriep, Virchows Lehrer und Vorgéinger an der Charité 18391).
Thm schlossen sich eine Reihe von Autoren an, Ahlfeld?) sah in dem
Pectoralisdefekt nur ein Glied in der Kette der einseitigen Brustwand-
defekte, einer morphologischen Reihe, an deren einem Ende der ein-
fache Brustmuskeldefekt steht, deren anderes Ende die Fissura sterni
congenita lateralis bildet, der ausgedehnte Defekt auch der kndchernen
seitlichen Brustwand mit oder ohne Beteiligung der Rippenkmnorpel
und des Sternalrandes.

Fiir eine Mifibildung des Sternuns, die kongenitale Trichter-
brust, nahm Zuckerkandl3) den Druck des fetalen Unterkiefers
als kausales Moment an. Ribbert?) zeigte zur Stiitze dieser Ansicht
ein Neugeborenes, bei dem das Kinn genau in die vorhandene Trichter-
brust pafite. Schoedel’) tibertrug diese Auffassung von der Genese
einer medianen Deformitit des Sternums auf die lateralen Defekte der
Brustwand ; er nahm an, daB durch den Druck des kindlichen Gesichts
bei engem Ammnion die obere Extremitiit zwischen Gesicht und Brust
und gleichzeitig letztere selbst geschidigt werden. Er sah sich in der
Ammahme dadurch bestirkt, daB er fiir den Pectoralisdefekt wie fiir die
gleichzeitige HandmiBbildung den gleichen teratogenetischen Termi-
nationspunkt feststellen konnte, in dem sich unter normalen Verh#lt-
nissen das Amnion vom Fetus abhebt, niimlich die 9. Woche.

Fassen wir all diese Betrachtungen iiber die kausale Genese der mit
oder ohne gleichseitigem Brustwanddefekt beobachteten Symbrachy-
daktylie zusammen, so miissen wir sagen: es sprechen der Mangel an
Vererbung, die Einseitigkeit, das gleichseitige Befallensein von Brust

1) Froriep, Beobachtung eines Falles von Mangel der Brustdriise. Neue
Notizen a. d. Geb. d. Natur- u. Heilk. 10. 1839.

2) Ahlfeld, Die MiBbildungen des Menschen. Leipzig 1880/82.

3) *Zuckerkandl, zit. nach Hoffa, Lehrbuch der orthopadischen Chirurgie.
Stuttgart 1891. 8. 222. »

4) *Ribbert, zit. ebenfalls nach Hoffa.

%) Schoedel, Einseitiger Bildungsfehler der Brustwandung und der cntspre-
chenden oberen GliedmaBe. Jahrb. f. Kinderheilk, 56. 1902. '
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und Extremitidt, die Disposition der mehr radial gelegenen Finger zur
Phalangenreduktion und die Kombination letzterer mit ulnarwirts
abnehmender Syndaktylie, endlich atypische Formen (vgl. die Fille
von Joachimsthal, Ritter 8.462) zugunsten einer mechanischen
Entstehung durch auBerhalb des Fetus gelegene Schidigungen. Das
konstante Auftreten gewissermalBlen ein und desselben Grundplanes in
der HandmiBbildung und das Verhaltnis von Mittel- und Endphalanx
bei ihrer Reduktion lassen eine Entstehung aus inneren Ursachen nicht
von der Hand weisen.

B. Doppelseitige Syndaktylie und Brachydaktylie mit Uberwiegen der einen
Seite.

Ich selbst untersuchte einen 6jahrigen Jungen (M. W. N, & 6 Jahre
alt. Hdbg. Chir. Kl. 18, Marz 1909).

An ihm féllt vor allem eine Syndaktylie an der linken unteren und oberen
Extremitat (Abb. 15 u. 16) auf, an beiden nur 4 Digiti, diese an der Hand kurz,

Abb. 15 und 16. Beiderseitige, links stirkere Syndaktylie und Brachydak-
tyliean FiiBen und Hdnden des 6jdhrigen Knaben M. W. N.

plump und in Klauenstellung, an der rechten Hand ein spitzwinkliges Divergieren
des Zeige- und Mittelfingers in der Ruhestellung. Bei genauerem Zusehen ergeben
sich an den Digiti noch weitere Anomalien, auf diese soll jedoch erst nach Bespre-
chung der Rontgenbefunde eingegangen werden.

Wiahrend der rechte Full (Abb. 16 u. 17) auBer einer Brachymesophalangie
V—II keine Abweichung von der Norm zeigt — auch keine Weichteilsyndaktylie
ist an thm nachweisbar —, liegen am linken FulB hochgradige Verschmelzungen
vor; ich gehe wohl mit folgender Deutung nicht fehl: Metatarsale T und IT befinden
sich in kndcherner Verschmelzung, ebenso Metatarsale IIT und IV. Grund- und
Endphalanx 1 sind in ihrem Skelett nicht mit der Nachbarschaft verschmolzen,
Zehe IT und IIT zeigt knocherne Synostose und Assimilationshypophalangie, die
Zehen IV und V Brachymesophalangie. Die Syndaktylieverhéltnisse an Phalangen
und Metatarsus lassen sich durch folgendes Schema wiedergeben:

Grundphalanx: T IO+ 111 Iv v

N/ AN |
Metatarsale: I+1IT ni+1v v
Im Tarsus ist wahrscheinlich Cuneiforme I und IT verschmolzen, es fehlt der Kno-
chenschatten des Naviculare, es besteht eine Concrescentia talonavicularis, wie sie
als Varietit bekannt ist.
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Abb. 17. Schattenbild (*/, natiirl. GroBe) der
FiiBe des 6jihrigen Knaben M, W. N. (vgl
ADbb. 15): Rechts: Brachymesophalangie V—II.
Links: Xnécherne Phalangen-Syndaktylie und
Assimilationshypophalangie II, III, Metatarsal-
synostose I, II und ITL, IV. Concrescentia in-

tercuneiformis I, TI et talonavicularis.

ADbb.18. Schattenbild (', natiirl. Grége) der Hinde
des 6jahrigen Knaben M. W. N. (vgl. Abb.16): Links:

An der linken Hand (Abb. 18)
ergibt sich die totale kndcherne Syn-
daktylie des 2. und 3. Strahles, partielle
des 4. und 5. Strahles. Distal ist
jeweils die Verschmelzung geringer als
proximal: so ist bei der knéchernen
Syndaktylie II—IIT im distalen Seg-
ment deutlich die Kontur zweier End-
phalangen =zu erkennen, wéhrend
proximal die Verschmelzung aus der
Verbreiterung erschlossen wird. So
ist auch der ulnarste Metakarpal-
schatten verbreitert, der Metacarpus-
schatten proximal vom 4. Finger ent-
spricht der Lage nach einer Epiphyse;
es handelt sich also wohl um eine
proximale Verschmelzung von Meta-
tarsale IV und V. Eine solche proxi-
male Vereinigung und distale Diver-
genz zweier Metacarpalia ist deut-
licher an der rechten Hand im
Bereich des 2. und 3. Strahles. Die
proximal starkere Verschmelzung und
damit Reduktion zeigh sich auch deut-
lich am Carpus beiderseits:
Wahrend normaliter der Schatten
des Capitatum friher als der des
Hamatum, beide spitestens in der
ersten Hilfte des 1. Lebensjahres
nachweisbar sind, fehlt hier im 6.
Lebensjahr der Schatten des Capi-
tatum, links entsprechend der
kndchernen Syndaktylie IV—V
auch noch der des Triquetrums.
Weichteilsyndaktylie besteht an
der linken Hand zwischen ITI. und
IV. Finger, ferner zwischen IV. und
V. Finger, zwischen letzteren reicht
sie weniger weit distal als zwischen
ersteren. Ein analoges Abnehmen
der Weichteilsyndaktylie finden
wir auch ander rechten Hand; bei
genauerem Zusehen stellt man
auch hier eineWeichteilsyndaktylie

Vollige knbcherne Syndaktylie II, TIT mit accesso- 11—III im Bereich der ganzen
rischer (proximaler) Metacarpalepiphyse, Feblen des  Grundphalanx und noch etwas der
Triquetrumkernes. Rechts: Proximale Metacarpal- Mittelphalanx fest, eine geringere

gynostose II, III mit proximaler Pseudoepiphyse,
proximale Metacarpal-Pseudoepiphyse V. Beiderseits

Fehlen des CapitatumKkernes.

zwischen I1I und IV, die letztere
entfernt sich wenig von der nor-
malen Schwimmhaut.

Weswegen wir den Fall in diesem Zusammenhang erwihnen, sind
aber die Phalangenverkiirzungen nicht allein an den Zehen, die bereits
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aufgefithrt sind, sondern vor allem der Finger. Hs fillt beiderseits vor
allem eine Plumpheit aller Phalangen, besonders der Mittel- und
Grundphalangen auf, wie sie vor dem 6., ja 3. Lebensjahr normal ist.
Wenn wir weiter an der linken Hand auch eine Formianderung durch
die Projektion bei der Klauenstellung in Betracht ziehen, so liegt eine
ausgesprochene Brachymesophalangie IT—1V vor, weiter eine Ver-
kiirzung des Metacarpus im Bereich des II.—V. Strahles. Aber auch
an der rechten Hand finden wir Brachyphalangie: die fast vollstindig
gleiche Linge und Proportion des IIT. und IV. Fingers erklsrt sich
aus einer Verkiirzung der Mittel- und Grundphalanx III; aber auch
die tibrigen Mittelphalangen sind verkiirzt; weiter ist Metacarpale 11
verkiirzt.

Die spitzwinklige Divergenz des rechten Zeige- und Mittelfingers kann ver-
schieden erkldrt werden: In der Fetalzeit weichen die Metacarpalia distal facher-
formig auseinander. Dieses embryonale Stadium konnte durch die proximale
Koaleszenz des Metacarpale IT und ITI fiir die entsprechenden Finger dauernd
festgehalten sein. Gegen diese Deutung 148t sich aber einwenden, daf ein distales
Auseinanderweichen der Metacarpalia nicht deutlich, ja sogar eine Knickung
der Mittelfingerachse distal vom Metacarpus nachzuweisen ist: also wahrscheinlicher
ist eine Beziehung der Stellungsanomalie zu der Weichteilsyndaktylie 11T bis IV.

Ein besonderes Interesse beansprucht das Verhalten der Epi-
physen. Wie steht es damit in dem von mir beobachteten Fall?

Wihrend die Fiifle in diesem Punkt nichts Auffallendes bieten, ergibt sich
bei den Hénden folgendes: An der Endphalanx IT links ist der Epiphysenkern
chen als Punkt sichtbar, es bedeutet dies kaum ein Abweichen von der Norm (vgl.
rechts). An Mittelphalanx V scheint links der Epiphysenkern ganz zu fehlen,
rechts vielleicht als Pseudoepiphyse vorhanden zu sein. Ganz sicher 148t sich aus
dem Rontgenbild das Verhalten dieses normalerweise in der Hand als allerletztc
Ossification auftretenden Knochenkerns nicht feststellen. Dassclbe gilt fiw die
Epiphysen der Mittelphalanx II—IIT links. Mittelphalanx IV links hat eine Epi-
plhyse, auch Mittelphalanx IIT rechts scheint in bezug auf Epiphyse nicht wesent-
lich hinter der Norm zuriickzubleiben.

Die Phalangen der Finger bieten also in bezug auf die Epiphysen-
ossification keine auffallenden Befunde. Anders die Metacarpalia.
Im auffallenden Gegensatz dazu, daff der Carpus ein Minus der Ossi-
fication zeigt — sollten doch bei einem 6jihrigen Knaben Capitatum,
Hamatum, Triguetrum und Lunatum Knochenschatten zeigen —, daf3
die Form der Mittel- und Grundphalangen auf eine Verzégerung der
Entwicklung hindeutet, sehen wir in den Epiphysen der Metacarpalia
ein Plus von Verknocherung: akzessorische Epiphysenkerne:
Die vereinigten Metacarpalia II und III links haben einen echten
proximalen Epiphysenkern, rechterseits eine proximale Pseudoepi-
physe; auch an dem rechten Metacarpale V ist eine solche zu erkennen.
Dabei finden sich rechts ganz rormal die distalen Epiphysenkerne der
Metacarpalia IT—V, links sehen im Skiagramm die distalen Epiphysen-
verkndcherungen des Metacarpus wie Pscucocpiphysen aus; ¢s kann



470 Pol: ,Brachydaktylie* — , Klinedaktylic" —

sich jedoch auch hier um selbstéindige Epiphysenkerne handeln, die dicht
an die Diaphysenossification heranreichen. Fir das Metacarpale I ist
aus dem Schattenbild sicher zu entnehmen, daf es sich bei der Ossi-
fication des distalen Endes um eine Pseudoepiphyse handelt.

Auch hier haben wir wieder die Kombination: Syndaktylie und
Brachyphalangie, aber micht einseitig, sondern doppelseitig.
Stechen auch die beiden Extremititen links durch den héheren Grad
der Deformitét, insbesondere der Syndaktylie, stark von den beiden
rechtsseitigen ab, so besteht doch an den Hinden eine Symmetrie
zwischen links und rechts insofern, als die Syndaktylie radial am
starksten und ulnarwirts in disto-proximaler Ausdehnung abnimmt:
den hochsten Grad der Syndaktylie zeigt die linke Hand wmit ihrer
stufenweisen Steigerung der Syndaktylie von der Schwimmhaut zwischen
Finger V und IV bis zur knoéchernen Verschmelzung des Zeige- und
Mittelfingers. Symmetrisch ist an beiden Hinden der 2. und 3. Strahl
am meisten von der Syndaktylie betroffen, diese Syndaktylie ist
rechts und links nur graduell verschieden. Fiir' Hinde und Fifle gleich
gilt, daB distal die Syndaktylie weniger stark ist als proximal.

Bereits Gubler demonstrierte 1850%) den Gipsabguf der linken
Hand eines 20 jihrigen jungen Mannes mit einer Schwimmhaut zwischen
den Grundphalangen von Zeige- und Mittelfinger und Verkiirzung der
End- und Mittelphalangen und einer , fausse ankylose des articulations
interphalangiennes* an Finger II—V, endlich mit einer keulenférmigen
Auftreibung der Endphalanx des Daumens. Die andere Hand soll
dhnliche Veranderungen geboten haben. Eine genauere Beschreibung
oder Abbildung fehlt leider. Deshalb ist eine vollstindige Verwertung
des Falles unmdoglich. Insofern erscheint mir jedoch die Beobachtung
bemerkenswert, als auch hier die Kombination von Brachydaktylic
mit Syndaktylie vorliegt. v

Da eine symmetrische Syndaktylie IT—IIT fir sich vorkommt, da
bei Gubler Brachydaktylie mit einer solchen kombiniert ist, da end-
lich in unserem letzten Fall von Kombination von Brachy- und Syn-
daktylie letztere auch am stirksten zwischen Finger IT und III ist, so
erhebt sich die Frage, ob beiderseitige Brachy- und Syndaktylie syn-
genetische MiBbildungen sind. Fiir die einseitige Syndaktylie am Ful
unseres 6jihrigen Jungen scheint mir die Beziehung zur Phalangen-
reduktion ebenso evident wie bei der einseitigen Brachy- und Syn-
daktylie an der Hand des S.430 erwihnten Jungen. Zwischen der
Hand dort und dem FuB hier besteht insofern eine Ubereinstimmung,
als mit der Syndaktylie normalerweise dreiphalangiger
Finger mit dem zweiphalangigen Digitus primus eine Bi-
) Gubler, Vice de conformation des mains, Gaz, méd, de Paris 1850,
S, 648 :
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phalangie ersterer verbunden ist. Hervorzuhcben ist jedoch,
dafl wir an der Hand ja Biphalangie des II. Fingers bei Syndaktylic
schen, ohne daf die Verbindung auch auf den Daumen sich erstreckt.
Aber auch aus den Befunden an den Hinden des 6jahrigen Knaben
ergibt sich wohl eine genetische Beziehung von Brachy- und Syn-
daktylie. Wihrend wir bei den beidseitigen Brachydaktylien
ohne Syndaktylie den Mittelfinger gar mnicht oder am
wenigsten von der Verkirzung betroffen finden, ist hier
der Mittelfinger beiderseitig am meisten bzw. allein be-
troffen,ist die Syndaktylie zwischen Mittel- und Zeigefinger
am stiarksten.

Eine analoge, nur noch stirkere Verdnderung als bei meinem letzten
Fall sah Rieder!) an einem 11jahrigen Médchen.

Dessen Vater hat rechts cine Verkiirzung des IV. Metacarpale und einc rudi-
mentire Hyperphalangie des Daumens. Die iibrigen 8 Kinder des Mannes sind
normal. Das Madchen hat an beiden Fiien hochgradige Syndaktylie: der rechte
FuB hat die groBte Ahnlichkeit mit dem linken Fuf unseres Jungen: im Tarsus
cbenfalls Concrescenzen, jedoch mehr in transversaler Richtung, némlich
eine Concrescentia cubonavicularis und wahrscheinlich eine Concrescentia inter-
cuneiformis II—III. Im Metatarsus ist distal zwischen unserem 1. und 2. Schatten
noch der Schatten eines weiteren Capitulums eingezeichnet. Zehe I und II scheinen
in knocherner Syndaktylie verbunden zu sein — nach Rieders Meinung fehlt
Zehe IT —, Zehe I11 ist ebenfalls zweiphalangig, Brachymesophalangie zeigt Zehe IV
und V. Also Hypophalangie I—III besteht wie in unserm Fall, nur statt Syn-
daktylie II—IIT Syndaktylie I—II. Am linken FuB der Riederschen Beob-
achtung ist die Syndaktylie noch weiter getrieben: aufler einer Concrescentia
talonavicularis und wahrscheinlich auch einer Concrescentia intercuneiformis IT—I11
fallt vor allem das Vorhandensein von nur 2, allerdings sehr breiten Knochen-
schatten im Metatarsus auf und die Verschmelzung der Zehen auf 3, wobei die beiden
fibularen normal aussehen — 1V mit schlanker, V mit plumper Mittelphalanx —,
dic tibiale noch breiter ist als die entsprechende am rechten Fuf}, Kénnen wir hier
dic Zchenreduktion noch als Syndaktylie bezeichnen, so bietet die rechte Hand
das typische Bild der Spalthand: von Fingern ist nur vorhanden der gut aus-
gebildete kleine und der Daumen, dessen drei Segmente synostotisch mitcinander
verbunden sind; auBerdem findet sich eine Concrescentia capitatohamata. Die
geringste Verainderung zeigt dic linke Hand, sie hat die groBte Ahnlichkeit mit
der rechten unserer Beobachtung: sic zeigt als einzige Mifbildung Weichteilsyn-
daktylie II—ITI, Finger II und III in ihren Proportionen und Léngen ganz gleich
wie in unserem Fall Finger IIT und IV. Also auch hier eine Brachymeso- und -baso-
phalangie III.

Wir konnten unsere Erorterungen uber die Genese der einseitigen
Symbrachydaktylie auf ein ganz ansehnliches Material aufbauen.
Trotzdem glaubte ich, mit der Entscheidung ihrer kausalen Genesc
zurfickhalten zu sollen. Wieviel mehr ist dies angezeigt bei den wenigen
Fallen der zuletzt vorgefithrten Gruppe!

YRieder, Uber gleichzeitiges Vorkommen von Brachy- und Hyperphalangie
der Hand. Arch. f klin. Med, 56, 330, 1899,
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Hier darf wohl der von Pagenstecher 18991) ausgesprochene,
beherzigenswerte Satz angefithrt werden: ,,Es hat keinen Zweck, auf
Grund eines Falles hier fiir eine bestimmte Theorie entscheiden zu
wollen ; daf} dieser Streit in jeder Mitteilung immer wieder auftaucht —
ob vitium primae formationis, Archipterygium, Fruchtwassermangel
und amniotische Abschniirung -, ohne erledigt zu werden, diirfte wohl
aus dem Verkennen obengenannter Vorbedingung herriihren.

IV. Teratogenetisehe Terminationsperiode der Reduktion der Mittel-
. phalangen,

In der Literatur ist meines Wissens bis jetzt, abgesehen von Zieg-
ler?), kein Skiagramm einer Brachy- und Hypophalangie aus so frither
Zeit niedergelegt wie unsere Abb. 12. Nach Ziegler scheint Drink-
waters) der erste zu sein, der ein Kind von ebenfalls 9 Monaten und
eines von 21/, Monaten mit Fingerverkiirzung untersucht hat; er hat
aber wegen der Unruhe der Kleinen keine brauchbaren Réntgenbilder
erhalten, macht deshalb auch keine niheren Angaben dariiber.

Alle frither besprochenen Rdéntgenbilder von Brachydaktylie zeig-
ten die Diaphyse der Mittelphalanx in Ossification, daneben das Fehlen
oder die Reduktion der Epiphysen — letzteres im Gegensatz zu den
andern Segmenten der Finger. Wir schlossen daraus auf eine Stérung
der Knorpelwucherung in der Epiphyse und fithrten auf eine Epiphysen-
insuffizienz die Stérung im Lingenwachstum der Mittelphalangen zuriick.
Aus Abb. 12 sehen wir aber, dafl die Mittelphalanx IV und V be-
reits in ihrem Knorpelstadium kiirzer als normal ist, daB}
weiter hier- im Alter von 3/, Jahr die Mittelphalangen geradeso groB,
jedenfalls nicht linger sind als die Endphalangen.

Normalerweise erfolgt das Auftretenselbstandiger Knorpelzentren
in dem Blastem der Finger in proximo-distaler Richtung: Ein Embryo von
ca. 5 Wochen hat die Knorpelsegmente der Metacarpalia. Nach diesen treten dic
der Grund- und Mittelphalangen auf, zuletzt erscheinen die der Endphalangen; die
knorpeligen Endphalangen sind also zunichst die kirzesten; in dieser Abstufung
seher wir die drei knorpeligen Phalangen bei einem 7wochigen Foetus. Durch
rapides Wachstum erreicht dann die Endphalanx die Grofie der Mittelphalanx,
ja tberschreitet diese; schlieBlich wird die Mittelphalanx wieder linger als die
Endphalanx. ,,Es handelt sich bei der Umkehrung der Grofenverhiltnisse der
Mittel- und Endphalangen um einen aktiven Reduktionsvorgang, der nicht nur
auf einer Vergroflerung der Mittelphalange beruht, sondern in einem Schwund
von Knorpelsubstanz der Nagelphalange seine Erklarung findet® [Grafenberg?)].

'y Pagenstecher, Beitrige zu den ExtremitdtenmiBbildungen. Dtsch.
Zeitschr. f. Chir. 50, 433. 1899.

2) Ziegler, Allgemeine Pathologie, 11. Aufl, Jena 1905, Abb. 399, 8. 555.

3) Drinkwater, Account of a family showing Minor-brachydactyly. Journ.
of Genetics 2, 21-—40. 1912.

4) Grafenberg, Die Entwicklung der Knochen, Muskeln und Nerven der
Hand und der fir die Bewegungen der Hand bestimmten Muskeln des Unterarms.
Anat. Hefte 30. 1805/06. .
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An einer von Grafenberg abgebildeten Hand cines 10wochigen Embryo sind die
knorpligen Mittel- und Endphalangen gerade gleich lang.

Aus der Ubereinstimmung der Proportionen von Mittel- und End-
phalanx beim 10wochigen Embryo und bei unserm kurzfingerigen
Jungen diirfen wir schlieffen, dafl bei letzterem die zur Brachymeso-
phalangie ftthrende Stérung bereits in der chondrogenen
Periode kestand, dall wahrscheinlich sie spatestensin der 10.Woche
vorlag.

Dieser Verzdgerung in der Knorpelentwicklung entspricht die Ver-
zogerung in der Ossification. Wahrend normaliter beim Neu-
geborenen bereits die Diaphysen aller Mittelphalangen verknoéchert
sind, zeigt bel unserm 8/, jihrigen Patienten die Mittelphalanx IV
iiberhaupt noch keine Verkngcherung, V einen eben als Punkt sicht-
baren Knochenkern.

In der Norm beginnt die Diaphysenossification in der 7. bis 8. Woche
in den Endphalangen, in der 9. Woche in den Metacarpalia und Grundphalangen
und in der 11. bis 12. Woche in den Mittelphalangen [Mall!)]. Darin sind sich die
Autoren einig, daf die Diaphysenverknicherung in der Mittelphalanx V als letzte
Diaphysenverknocherung tiberhaupt auftritt, nach Lambertz?) in der 15. bis
16. Fetalwoche.

Der Vergleich gegentiiber der Mittelphalanx V bei unserm 3/,jahrigen
Kunaben ergibt bei diesem eine ganz enorme Verzogerung der Ver-
knocherung fiir V; dieselbe ist noch stérker fiir Mittelphalanx IV, die
ja normaliter frither ossifiziert als V und hier noch keine Andeutung
einer Verknocherung zeigt. Diese Erscheinungen bestidrken uns in der
Annahme der 10. Woche als teratogenetische Terminationsperiode fiir
die Brachymesophalangie.

Fiir die Assimilationshypophalangie ist an den Zehen von
Hasselwander nachgewiesen, daff End- und Mittelphalanx nicht
mehr als getrennte Knorpelsegmente, sondern als ein einziges Knorpel-
stiick angelegt werden (vgl. S.399). Die Knorpelsegmente der Pha-
langen treten in proximo-distaler Richtung auf: bei einem Fetus von
7 Wochen bercits sind die Knorpelsegmente der Endphalangen
vorhanden. Wir werden wohl nicht fehlgehen, wenn wir die 6. Woche
als teratogenetische Terminationsperiode fiir die Assi-
milationshypophalangie annehmen.

Wir kamen also fiir die Brachymesophalangie auf die 10. Woche
und fiir die Assimilationshypophalangie auf die 6. Woche als teratogene-
tische Terminationsperiode. Das entspricht ja auch dem Gesetz: je

1) Mall, On ossification centers in human embryos less than one hundred
days old. Amer. journ. of anat. 5. 1906.

?) Lambertz, Die Entwicklung des menschlichen Knochengeriistes wihrend
des fotalen Lebens, dargestellt an Rontgenbildern. Fortschr. a. d. Geb. d. Rént-
genstr. Erg.-Bd. L. 1900.



474 Pol: ,,Brachydaktylie" — , Klinodaktylie" —

hochgradiger die MiBbildung ist, um so friither oder starker muB sich die
Storung bemerkbar gemacht haben. Aus all unsern vorausgehenden
Darlegungen ergab sich: Brachy- und Hypophalangie kénnen sich
zugleich finden, sie unterscheiden sich nur dem Grade nach. Bei der
hereditiren Brachy- und Hypophalangie erklirt sich die Abstufung,
die in der abnormen Erscheinung der Phalangenreduktion zutage
tritt, aus dem verschiedenen Verhalten der Segmente und Strahlen
in der normalen Entwicklung. So kann und muB eine einheitliche
Stérung die normalerweise bestehenden Unterschiede in abnormer
Weise festhalten bzw. grofer erscheinen lassen. Aus dieser Uberlegung
ergibt sich fir die gleichzeitige Brachy- und Hypophalangie
die teratogenetische Terminationsperiode der Hypophalangie, also die
6. Woche.

V. Hyperphalangie — ,,Doppelte Epiphysen:

Beiderseitige symmetrische Reduktion der Mittelphalangen und sekundire

Phalangenbildung aus der Grundphalanx (Pseudohyperphalangie). —

Das Yorkommen ,,doppelter Epiphysen anch an den kleinen Réhren-
knochen insbesondere bei der Brachydaktylie.

A. Sekundire Phalangen- und doppelte Epiphysenbildung beim Menschen.
1. Sekunddre Phalangenbildung bet Brachydaktylie.
a) Morphologie.

Als charakteristische Erscheinung der Brachymesophalangie haben
wir eine Verzdgerung oder das vollstindige Ausbleiben der Epiphysen-
ossification und entsprechend eine Reduktion der Epiphysenproliferation
der Mittelphalangen kennengelernt. Wir haben jetzt beiderseitige sym-
metrische Brachymesophalangien des IL.—V. Fingers zu besprechen,
wo neben gerade dieser Reduktion der Epiphysen der Mittelphalangen
eine VergroBerung der Epiphyse der Grundphalanx des Zeige- oder
Mittelfingers oder beider in die Erscheinung tritt, ja aus einer Epi-
physenproliferation der Grundphalanx eine bis zum gewissen Grade
selbsténdige ,,sekundire Phalanx sich entwickelt hat.*

Die Entstehung sekundirer Phalangen konnen wir bei diesen sel-
tenen menschlichen MiBbildungen, wie bei den meisten MiBbildungen
iitberhaupt, nicht an embryologischem Material in zeitlicher Nachein-
anderfolge studieren. Wir miissen auch hier die fertigen Formen, wie
sie zufillig gefunden werden, zu einer morphologischen Reihe anordnen
und aus dem Nebencinander auf ein Nacheinander schliefen. Von
besonderem Wert ist uns gerade in der vorliegenden Frage die ver-
gleichende Betrachtung von Réntgenbildern. Tatsichlich konnte ich
aus den in der Literatur niedergelegten Skiagrammen eine Reihe von
morphogenetischer Bedeutung gewinnen. Vervollstandigt wird



Hyperphalangic und ihre Grundlagen. 1758

diese noch durch ein Skiagramm aus der Heidelberger Universitits-Frauen-
klinik. Zum Schlusse werden an den Schattenbildern aus der Rostocker
medizinischen Klinik die engen Beziehungen zwischen Hyperphalangie
und einfacher Brachy- und Hypophalangie ausdriicklich hervorgehoben
werden. Dieser Zusammenhang ist bereits dadurch ausgesprochen,
dafl diese Bilder auf S.410ff, zur Veranschaulichung der hereditaren
Phalangenreduktion wiedergegeben wurden.

Mein Rostocker Fall ist bis jetzt anscheinend der einzige, bei dem
cine Reduktion der Mittelphalangen im Sinne einer gesetzméaligen
Skala zum Ausdruck kommt. Wahrend bei ihm der Miftelfinger am
wenigsten von der Reduktion betroffen erscheint, ist von den iibrigen
beobachteten Fallen im allgemeinen zu sagen: Wenn die Mittel-
phalanx eines Fingers von der Verkirzung verschont oder weniger
bertihrt ist, ist es nicht die des Mittelfingers, sondern des Ringfingers;
neben dem Ringfinger kann auch der kleine Finger keine oder geringe
Verkiirzung zeigen.

Der zum Selbsténdigwerden der proximalen Epiphysen des Grund-
phalanx, schlieflich zur sekundiren Phalangenbildung, also
zur Hyperphalangie fithrende Prozef ist bis jetzt an keinem Finger
aufer dem Zeige- und Mittelfinger nachgewiesen worden. Das
Tempo der Umwandlung der proximalen Epiphyse bzw. der zeitliche
Anfang derselben kann beim Mittel- oder beim Zeigefinger rascher
bzw. friher sein.

Hiaufiger als bei der Brachymesophalangie allein (vgl. S. 403), finden
sich bei der mit dieser kombinierten Hyperphalangie Verkiirzungen
des 1. Strahles. Dabei ergibt sich die GesetzmifBigkeit: Wenn eine
solche Verkiirzung eintritt, ist davon bei der Brachy-
Hypophalangie stets die Grundphalanx I, bei der Brachy-
bhyperphalangie stets der Metacarpus I betroffen.

8. 403 und 404 wurde die Tatsache der Verkiirzung der Daumengrundphalanx
bei hochgradiger Reduktion der Mittelphalanx der iibrigen Finger aufgefiihrt
und in diesem Zusammenhang auf die strittige Frage nach der Deutung der nor-
malen Biphalangie des Daumens hingewiesen. Drinkwater sah tatsichlich in
der Brachybasophalangie I bei hochgradiger Reduktion der Mittelphalanx der
iibrigen Finger eine Stiitze fiir die Auffassung, daf die Grundphalanx eine Mittel-
phalanx und das Metacarpale I eine Grundphalanx sei. In dieselbe Richtung knnen
die Gedanken durch die Tatsache gefithrt werden, daf bei erheblichen Stérungen
in der Grundphalanx IT oder III, denn darum handelt es sich bei der Pseudohyper
phalangie, eine Verkiirzung des Metacarpus I sich findet.

(1) Ein Anfangsstadium der abnrormen Entwicklung der
Epiphysen der Grundphalangen sehen wir an einem von
Joachimsthal')im Alter von 7, 9 und 14 Jahren untersuchten Jungen,

1) Joachimsthal, Weitere Mitteilungen iber Hyperphalangw Zeitschr.,
{. orthop. Chir. 18. 1906.
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der beiderseits eine Brachymesophalangie IT und TII zeigt, wihrend dic
fibrigen Finger normale Gliederung und Linge zeigen.

Im Skiagramm aus dem 7. und 9. Lebensjahr sind auBer den typischon Epi-
physenkernen des Metacarpale I und II eine echte Epiphyse im I. Metacarpale
distal und im IT. Metacarpale proximal zu erkennen; bei der Réntgenaufnahme
im 14. Lebensjahr zeigen sich beide mit der Diaphyse verschmolzen, wihrend die
typischen Epiphysenkerne noch getrennt sind. Aber auch die Grundphalangen
zeigenhier,,doppelte Epiphysen®;einwandfreiist dies fitr den 111, und 1V, Finger
nachgewiesen, fraglich ist es mir nach der Reproduktion fiir den V.; der Knochen-
kern distal von dem Diaphysenschatten der Grundphalanx gehért némlich mog-
licherweise zur Mittelphalanx, und damit im Zusammenhang wiren die iibrigen
Schattenbefunde am Kleinfinger im Sinne einer proximalen und distalen Epiphyse
der Mittelphalanx aufzufassen, ein Vorkommen, wie wir es 8. 431 crwihnt
haben, Ebenso hat vielleicht Mittelphalanx IT doppelte Epiphysen, Mittelphalanx
IV hat sicher eine proximale Epiphyse, ebenso sicher fehlt sie der Mittelphalanx IIL.

Wihrend in der Grundphalanx II distal ein neuer selbstandiger
Epiphysenkern nachweisbar ist, erscheint der typische proximale ver-
groBert, rundlich, ja im Schatten viereckig mit Abrundung der Ecken
im Gegensatz zur Meniscusform der fibrigen Epiphysenkerne. Auch
sein radialer Nachbar hat eine Vergrélerung erfahren, allerdings
geringer, und eine Forménderung im Sinne eines Kreissegmentes, dessen
Krimmung mit dem héchsten Punkt distal und radialwarts sieht,
dessen Sehne. entsprechend schrig verlduft.

Dic Vertiefung in solche Zustandsbilder fihrt dazu, in ihnen einen Vor-
gang zu sehen und dies auch bei der Darstellung zum Ausdruck zu bringen.

(2) Ein Deutlicherwerden des Prozesses an II, den ersten
Beginn im IIT zeigt der Fall 5 von Mosenthal?), den wir bereits 8. 424
crwithnt haben. Welches Bild aus eirer weiter zunchmenden Epiphysen-
vergroBerung II beim Erwachsenen resultiert (3), sehen wir an
Joachimsthals 27jahrigem Patienten?): Die Grundphalanx des
Zeigefingers hat an dem radialen Rand seiner Basis eine seitliche
Protuberanz, welche die gréBte Ahnlichkeit mit der nach der ent-
gegengesetzten Seite gerichteten Tuberositas ossis metatarsalis V hat
(vgl. unsere Abb.19 auf 8. 483). Auf diese Ahnlichkeit hat bereits
Joachimsthal hingewiesen. Auch andere Autoren haben auf eine
,,verinderte Form*‘ u. dgl. der proximalen Epiphyse der Grundphalanx IT
in der Folge hingewiesen, iiber die Deutung und das Wesen dieser
Anomalie ist bisher jedoch nicht einmal eine Vermutung ausgesprochen
worden. Die vergleichende Betrachtung verschiedener Falle ergab mir
mit Sicherheit: Der radiale, charakteristisch geformte Vorsprung an der
Basis der Grundphalanx des Zeigefingers bei Brachymesophalangie des-

1 Mosenthal, Einige Fille von Brachydaktylie. Verh. d. D. Gesellsch. f.
orthop. Chir. 10. 1911,

2) Joachimsthal, Die angeborenen Verbildungen der oberen Extremitiaten.
Fortschr, a. d. Geb. 4. Rontgenstr. Erg.-Bd. II, Taf. VI, Abb. 1. 1800.
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selben ist der unvollkommene oder verwischte Ausdruek einer sekun-
déren Phalangenbildung, einer latenten Hyperphalangie.

(4) Eine 22jihrige Patientin Joachimsthals!) zeigt dieselbe
latente Hyperphalangle am linken Zeigefinger, am rechten Zeige-
finger bereits eine manlfeste d. h. die proximale Epiphyse der Grund-
phalanx ist zu einer selbsténdigen, allerdings plumpen sekundsren
Phalanx geworden.

(5) Auf Tafel 70 des Atlasses von Hoffa und Rauenbusch?)
finden wir an den beiden Héinden eines 13 jihrigen Midclens den Prozef3
an Zeige- und Mittelfinger, wie wir ihn bei (1) sahen, gewissermafien
in einem spateren Stadium, er ist an beiden Fingern in gleichem Tempo
weitergegangen: Nicht nur die Halbmondform und das laterale Vor-
springen der Epiphyse II ist sehr deutlich, sondern auch die Epiphyse 11T
ist zu einem Segment geworden, das sich zu der {ibrigen Grundphalange
in bezug auf Lingenausdehnung auf der einen Seite wie 1:2, auf der
anderen wie 2: 3 verhalt. Die Segmentierung ist jedoch nicht vollstéindig,
¢s liegt also eine rudimentiire Hyperphkalangie ITT vor.

Der Ausdruck ,,Segmentierung® zur Bezeichnung von Abtrennungen in
querer Richtung — senkrecht zur Achse — scheint mir dem Ausdruck ,,Spal-
tung® vorzuziehen zu sein; denn mit letzterem verbindet sich zu gern die Auf-
fassung einer Teilung in der Lingsachse; wenigstens bedeutet Daktyloschisis
ausschlieflich Fingerspaltung in der Lingsrichtung. Umgekehrt ist es nicht emp-
fehlenswert, bei einer nur eine Phalange, ndmlich die Endphalange, hetreffenden
Daktyloschisis von einer Polyphalangie [vgl. z. B. Cohn3)] zu sprechen; denn
Polyphalangie decks sich ebenso mit Hyperphalangie, wie Polydaktylie mit Hyper-
daktylie. Unter Hyperphalangie aber verstehen wir eine Vermehrung der Pha-
langenzahl in axialer Richtung. Fiir die Verdopplung der Endphalangen z. B.
wire also die Bezeichnung partielle Schizodaktylie oder Schizophalangie, evtl.
Schizotelephalangie zu gebrauchen. Durch Spaltung, d. h. Lingsteilung,
entstehen also gewisse Formen der Hyperdaktylie, durch Segmen-
tierung, d. h. Querteilung, gewisse Formen der Hyperphalangie.

In der Abbildung von Hoffa und Rauenbusch ist noch auller auf
Brachymesophalangie V, II, IIT mit Fehlen der Epipbhysen vor allem
auf das Zusammentreffen mit einer Verkiirzung des Metacarpale I auf
fast die Halfte hinzuweisen. Die Brachymetakarpie I tritt, so
muB ich wenigstens aus den bisherigen Beobachtungen schliefen, in
80 hohem Grade nur in Kombination mit beginnender oder
vollstindiger sekundiéirer Phalangenbildung an Zeige- und
Mittelfinger auf. Ein Parallelismus des Grades der Brachy-

Y) Joachimsthal, Uber Brachydaktylie und Hyperphalangie. Virchows
Archiv 151. 1898. — Die angeborenen Verbildungen der oberen Extremititen,
1900, Taf. V, Abb. 2.

2) Hoffaund Rauenbusch, Atlas dcr orthopédischen Chirurgie in Réntgen-
bildern. Stuttgart 1906.

%) Cohn, Max, Uber Mlﬁblldlmgen an der oberen Extremitdt. Dtsch. Zeit-
schrift f. Chir. 95, 2321f. 1908. '
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metakarpiel und derHyperphalangiell, ITT ist ebensowenig
feststellbar wie ein solcher der letzteren und der Brachy-
mesophalangie.

Die- Hyperphalangie tritt stets an den homologen Fingern beider
Hiinde auf. Wihrend aber die stets damit verbundene Brachymeso-
phalangie vollkommene oder fast vollkommene Symmetrie an heiden
Hinden zeigt, kann der Grad der sekundiiren Phalangenbildung an den
homelogen Fingern verschieden sein. Das letztere gilt in gleicher Weise

Abb.2 und 3 auf S. 410 und 411. —

- Wie beiderseitige mehr oder minder symmetrische MiBbildungen
tiberhaupt haufig die Erscheinung der Vererbbarkeit zeigen, so
haben diese fiir die Hyp'—\rphalangle verschiedene Autoren nachge-
wiesen.

Bereits bel dem unter (3) aufgefiihrten Fall handelt es sich um eine
familidre MiBbildung. Weiter hat Geelvink?) bei drei Gliedern einer
Familie durch eigene Untersuchung, bei einem vierten anamnestisch
die genannten MiBbildungen festgestellt

hatte eine Tochter mit symmetrischer Brachvmesophal?hgle V und IT an beiden
Hinden und latenter Hyperphalangie II (radiale Protuberanz) neben ausgsspro-
chener Brachymetakarpie I, Andeutung einer Brachymesophalangie und Hyper-
plasie der Grundphalanxepiphyse am Mittelfinger. Der Bruder und der 9jihrige
Sohn dieser Frau boten folgenden Befund der HM#nde in annidhernd iiber-
cinstimmender Weise: beiderseits symmetrisch Brachymesophalangie IIT und IL
— der Bruder hochgradig, der Sohn geringgradig und entsprechend mit Vorhanden-
sein der Epiphysen an allen Mittelphalangen —, latente Hyperphalangie (basale
Protuberanz) II, manifeste Hyperphalangie 11T, mifiige ulnare Abduction der
Tinger II—V, ulnare Abduction des ganzen 2. und 3. Strahles, endlich Brachy-
metakarpie L.

Daraus, daB bei dem 9jahrigen Jungen, im Gegensatz zu allen andern Seg-
menten der Finger, die beiden proximalen des Mittelfingers proximalwirts keinen
kleinen Xnochenkern zeigen, kénnen wir schon einen Hinweis darauf erblicken,
daB die genannten Segmente im Verhiiltnis von Dia- und Epiphyse zueinander
stehen.

Von den Ossificationsvorgingen ist weiter die distale Pseudoepiphyse am
Metacarpale I und an Grundphalanx IV und V hervorzuheben. Durch das Vor-
handensein doppelter Epiphysen steht diese Beobachtung Fall (1) be-
sonders nahe.

Bei den Gliedern einer Familie tritt also bald latente Hyperphalangle
I1 allein, bald daneben manifeste Hyperphalangie IIL auf.

(7) Klaussner?) beschrieb ein Glied einer Familie ebenfalls mit den ge-
nannten MiBbildungen; es bietet das Bild des Bruders in der unter (8) erwihnten
Mitteilung Geelvinks, plus Brachymesophalangie V und IV. '

1) Geelvink, Arch. {. Psych. 52. 1813,

2) Klaussner, Uber MiBbildungen der menschlichen GlicdmaBen und ihre

Entstchungsweise. Wlesbaden 1900.
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(8) In der einen von Joachimsthals Familien mit Brachy- und
Hyperphalangiel) weist Gro8mutter und Enkel ebenfalls &hnliche Ver-
hiltnisse wie (6) auf. Bei beiden ist aulBlerdem in der einen (linken)
Hand durch einen partiellen queren oder schriagen Spalt distal
von der durch die radiale Protuberanz charakterisierten Basis des
Zeigefinigers der Beginn einer Segmentierung der Grundphalanx 1T aus-
gesprochen. An Stelle einer beidseitigen latenten Hyper-
phalangie IT (radiale Protuberanz der Basis), wie wir sie in den bis-
herigen Fallen sahen, bleibt die Hyperphalangie IInurinder
einen Hand noch latent; in der andern wird sie manifest,
allerdings rudimentiar. Weiter ist bei der Grolmutter die Hyper-
phalangie TTI beiderseits ausgesprochen, beim Enkel nur rechts voll-
kommen, links rudimentér (ringformige Verdickung an Stelle der Tren-
nungslinie). Bei beiden finden wir weiter wie bei (7) eine Brachymeso-
phalangie V, dagegen Keine deutliche Brachymetacarpie I.

(9) Vidal?) verdanken wir den Stammbaum einer Familie,
deren Glieder aufler Brachymesophalangie IT—V zeigen: entweder:
1. latente Hyperphalangie Il allein, oder 2. latente Hyper-
phalangie II neben manifester Hyperphalangie III, oder
3. manifeste Hyperphalangie III und II. Die ulnare Abduktion
der Finger II—-V 'im Metacarpophalangealgelenk bzw. bereits  proxi-
maler, die wir bei (6) bereits fanden, ist hier noch stirker, so dafi Vidal
die Hénde wegen der Fingerstellung mit Dackel- oder Maulwurfspfoten
vergleicht.

Ein weiterer Bertihrungspunkt mit (6) ist gegeben in dem
Vorhandensein von proximalen Pseudoepiphysen in Meta-
carpale [I—V, von distalen in den Grundphalangen IV und V.

Bei der dritten Form, der vollstindigen Segmentierung der Grund-
phalangen kann die primére Grundphalanx (im Gegensatz zu der
proximalen sekundéren, aus der primiren Grundphalanxepiphyse ent-
standenen Phalanx) schén lang und in Mittelstiick und eine distale
und proximale Anschwellung fein gegliedert sein. Zunahme der
Linge und Entwicklung einer proximalen Epiphysenkonfigu-
ration scheinen einander parallel zu gehen.

(10) Diese Architektur der priméren Grundphalanx bei der Hyper-
phalangie hat Leboueq bereits 18963) beschrieben; es ist dies die
erste Mitteilung der Segmentierung der Grundphalanx
tiberhaupt. Sie stiitzte sich auf eine anatomische Untersuchung,

1) Joachimsthal, Weitere Mitteilungen itber Hyperphalangie. Zeitschr. f.
orthop. Chir. 1%, 462. 1906.

2) Vidal, Bull. de Pacad. de méd. Paris, Sér. 3, T. 63. 1910.

%) Leboucgq, De la Brachydactylie et Hyperphalangic chez Phomme. Bull.
de Tacad. de méd. de Belgique, Sér. 4, T. 10. 1896.

Virchows Archiv. DBd. 229. 31
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die bisher die einzige geblicben ist: Wahrend der Mittelfinger
eine plumpe, kurze primire Grundphalanx und ebensolche sekundire
proximale Phalanx zeigt, verhalten sich die 4 Segmente des Zeige-
fingers folgendermaflen: In proximo-distaler Richtung gezéhlt, ist
das 1. und das 3. Segment kurz, plump, obne Gliederung, das 2. und
4. linger und wohlgegliedert: . das zweite hat eine Diaphyse mit lang-
sam zunehmender Verjiingung in der Mitte und eine proximale und
distale Epiphysenkonfiguration, das vierte trigt proximale Epiphyse
und distale Tuberositas unguicularis. Es sind drei Gelenke statt zwei
Interphalangealgelenken vorhanden, sie haben simtlich mit hyalinen
Knorpel iiberzogene Gelenkflichen; das proximale Gelenk ist fast plan,
leicht distalwirts gekriimmt. Das3.Segment funktioniert wie ein Meniskus.

Aus dem Vergleich mit den bisher aufgefiihrten Fallen ist klar:
Segment 1 ist eine aus der Grundphalanxepiphyse hervorgegangene
sekunddre Phalanx, Segment 2 ist die primére Grundphalanx, Segment 3
die stark verkirzte Mittel- und Segment 4 die Endphalanx. Daf}
Segment 3 die Mittelphalanx ist, schloB Leboucq bereits aus dem
Muskelbefund: Der Flexor digitorum sublimis (perforatus) inseriert
an Segment 3, der Flexor digitorum profundus (perforans) an Segment 4,
der Extensor digitorum communis an Segment 3 und 4. Uber die Deu-
tung von Segment 1 und 2 sagt Leboucq: ,,C’est done la premiére
phalange qui s’est divisée; mais il ne s’agit par d’une simple séparation
d’epiphyse, puisque le segment 2 de l'index et 2 du medius sont des
0s & epiphyses et diaphyse nettement distinctes.”

Wir kénnen heute nicht nur diesem Satz Leboucqs voll und ganz
beistimmen, sondern einen Schritt weiter tun, der ihm aus Mangel an
Vergleichsmaterial versagt blieb:

(11) Klaussner!) hat die Skiagramme der beiden Hinde eines
4jahrigen Knaben aus gesunder Familie abgebildet und beschrieben,
auf einen Erklirungsversuch allerdings  vollstéindig verzichtet. Das
Klaussnersche Skiagramm erscheint mir als sehr wertvolles Ma-
terial; es schldgt eine Briicke zwischen Leboucqs Befund und den
oben besprochenen Réntgenogrammen. Die letzteren ergaben uns fol-
genden Entwicklungsgang der Hyperphalangie: allmahliches Groler-
und Selbsténdigwerden der proximalen Epiphyse der Grundphalanx,
Entstehung einer sekundiren Phalanx aus ihr mit den Stadien: la-
tente, rudimentire, vollkommen manifeste Hyperphalangie. An der
rechten Hand des Klaussnerschen Skiagramms sehen wir eine neue
Bildung:

Nachdem an der primiren Epiphyse der Grundphalanx
II und III die Umwandlung in eine sekunddre Phalanx

B! —KT; u ssner, Ein Beitrag zur Kasuistik der Brachydaktylic. Bruns Beitr. 7.
klin. Chir. 70, 236. 1910.
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ecingesetzt hat,treten sekundireEpiphysen an der priméren
Grundphalanx auf.

DaB die zwei Ossificationszentren proximal von der Diaphyscnossification der
Grundphalanx IT und T der rechten Hand des Klaussnerschen Patienten Bil-
dungen im Sinne RabaudsundRenaults sind (vgl S. 492), ist nach ihrer ganzen
Morphologie unwahrscheinlich.

Bei dem 46jdhrigen Manne Leboucqs war im Knorpelstadium —
so schlieBen wir weiter — die primire Epiphyse der Grundphalanx II
von der Diaphyse getrennt, d. h. sie entstand als selbstédndiges Knorpel-
zentrum; in diesem entstand dann postfetal ein Knochenkern, der pri-
mire Epiphysenkern. Wahrscheinlich etwas spiter trat dann auch in
dem proximal knorpelig gebliebenen Teil der Grundphalanx ein klei-
nerer selbstandiger Ossificationskern auf. Dieser sekundére Epiphysen-
kern verschmolz dann mit der priméren Grundphalanxdiaphysenossi-
fication, wihrend die priméare Epiphyse dauernd davon getrennt blieb.

An der rechten Hand des Klaussnerschen Patienten war sehr wahr-
scheinlich im Knorpelstadium die Epiphyse nicht von der Diaphyse
getrennt. Das Auftreten der Ossificationszentren erfolgte genau in der
Anordnung und in den Groéflenverhiltnissen, wie es eben fitr den Le-
boucqschen Fall ausgesprochen wurde. In der Folge aber wird der
sekundére Epiphysenkern sich nicht, wie wir es fiir den Leboucqschen
Fall angenommen haben, mit der priméren Diaphyse unmittelbar ver-
binden, sondern erst mit dem priméiren Epiphysenkern, und endlich
erfolgt die Verschmelzung der wieder einheitlichen Epiphysenossification
mit der der Diaphyse. Dieser Entwicklungsgang ergibt sich direkt aus
dem Vergleich der Skiagramme beider Hande des Klaussnerschen
Knaben: rechts sehen wir die vergréBerten, runden, priméren Epi-
physenschatten und etwas distal und ulnarwirts davon die meniskus-
férmigen, kleinen, sekunddren Epiphysenschatten, beide deutlich von-
einander getrennt. Fillen wir die Liicke zwischen beiden im Bild mit
Tusche aus, so erhalten wir das Schattenbild, das uns die Natur von
der linken Hand gibt: Tatséchlich bilden am linken Zeige- und Mittel-
finger die Konturen der einheitlichen Schatten, jeweils proximal von
dem Grundphalanxdiaphysenschatten, das Spiegelbild der Epiphysen-
schattenkonturen rechts. Wahrend also rechts die sekundédre Epi-
physenossification manifest ist, ist sie links latent. Nur aus der Form
des Schattens kénnen wir noch auf sie schlielen. Die eigentiimliche
Halbmondform des Schattens II erhalt sich im spateren Leben: sie
entspricht der im Vorhergehenden vielfach erwihnten radialen,
einer Tuberositas metatarsi V dhnelnden Protuberanz an der Basis
des Zeigefingers. Diese eigentiimliche Form der Epiphyse der Grund-
phalanx II ist also das Resultat einer latent gewordenen sckundiren
Phalangen- und Epiphysenbildung.

31*
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In der Art der Ossification spricht sich also aus, dal die An-
lage fir eine Segmentierung der Grundphalanx vorhanden
war. s steht dies in Analogie zu der allgemein giiltigen Erfahrung,
daB ein einheitliches Knorpelsttick, das aus einer Verschmelzung zweier
“entstanden ist, seine Genese noch aus dem Auftreten zweier getrennter
Ossificationszentren erkennen laBt. Jenseits der Wachstumsperiode
kann eine latente Hyperphalangie, wenn sie nicht so auffillige Form-
abweichungen hervorruft wie am Zeigefinger, auch im Réntgenbild
unerkannt bleiben; im jugendlichen -Alter enthullt "die Durch-
leuchtung nicht nur sekundire Phalangen-, sondern auch sekun-
dére Epiphysenbildung bzw. die Anlage dazu. Mit andern Worten:
Eine ,Hyperphalangie des Skiagramms* kann im spidteren
Leben verschwinden. Der latenten Hyperphalangie IT (radiale
Protuberanz an der Basis der Grundphalanx) der Erwachsenen
entspricht wohl stets eine deutliche ,,Hyperphalangie -des Skia-
gramms‘ in der Jugend. Mit zunehmender Ossification verschmelzen
nicht allein die typischen selbsténdigen Knochenkerne, sondern auch die
abnormen, sofern nicht ibr knorpeliges Substrat bereits Selbstandig-
keit zeigt. '

Wo eine sekundire Phalanx bereits in der chondrogenen Periode
getrennt von der priméiren Phalanx angelegt wird, ist die Verbindung
zwischen beiden anders wie zwischen zwei priméren Phalangen: Bei der
sekundiren Phalangenbildung sind, wie schon aus der Betrachtung
der Skiagramme hervorgeht, die einander zugekehrten Knochenenden
mehr oder minder plan, so dafl eine Charnierbewegung schon dadurch
ausgeschlossen erscheint. Pfitzner!) bestritt tberhaupt das Vor-
handensein eines echten Gelenks; demgegeniiber hat jedoch Leboucq
anatomisch Gelenkflichen mit hyalinem Knorpelitberzug nachgewiesen.
Zwischen echtem Gelenk und Fuge (Knorpel- oder Bandverbindung
ohne (elenkspalt) sind hier alle moglichen Uberginge anzunehmen.
Von dem Grad der Ausbildung der sekundéren Phalanx wird die Art
der Verbindung mit der priméren und damit ihre mehr oder minder
grole Selbstindigkeit abhingig sein. , ) :

In der Verschimelzung von sekunddrer Phalanx und sekundarer
Epiphyse spricht sich vielleicht bereits die Kombination eines regres-
siven mit einem progressiven Prozel aus: Moglicherweise ist die durch
den radialen Vorsprung an der Basis der Grundphalanx charakterisierte
latente Hyperphalangie II ein spéteres Stadium der manifesten Hyper-
phalangie, ein Zeichen bereits einer an eine progressive Entwicklung
sich anschlielenden regressiven Veranderung.

Vvl) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremititenskeletts. VIII. Die
morphologischen Elemente des menschlichen Handskeletts. Zeitschr. f. Morphol,
u. Anthropol. 2, 614. 1900,
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Wer in diesem Satz eine spekulative Betrachtungsweise sieht, den
hoffe ich durch den Vergleich mit einer Beobachtung von Joachims-
thal und einer eigenen eines Besseren iiberzeugen zu kénnen.

(12) Ich bringe zunichst das Skiagramm aus dem Rdéntgenlabora-
torium der Heidelberger Frauenklinik vom 8. Juni 1911 (Abb. 19).
Es handelt sich um eine Frau Mitte der Dreifliger, bei der angeblich in
der Familie keine ahnlichen Deformititen bekannt sind. Die Betrach-

Abb.19. Schattenbild (%, natiirl. Grog8e) der Hinde einer Frau Mitte der 30er Jahre: Beider-

seits symmetridche fast latente PseudohyperphalangieIl und mani-

feste Pseudohyperphalangie III, Brachymesophalangie V, II, III, ,krummer Klein-
finger, Brachymetacarpie L

tung des Rontgenbildes ergibt einen sehr charakteristischen Befund
(s. Bezeichnung der Abb. 19).
Als MaBle in Millimeter ergeben sich aus dem Skiagramm:
(L = linke, R = rechte Hand)

I I1 I v v
T T & I T ® ] L E | T | BE[ LR
Endphalanx 20 | 20 15 1151 15 16 ] 14 0 14 ] 14 | 14
Mittelphalanx 7,5 8 10 10 17 1 19 8 9
Grundphalanx 30 29 125.17,5254-7154-1212+13] 33 | 36 | 30 ‘ 32
Metacarpale | 18 | 18 | 58 | 54 | 49 | 48 | 44 | 45 | 42 ' w4

(13) Ich schliefle sofort die Bzsprechung der Réntgenbilder einer
27jahrigen Patientin von Joachimsthal!) an, der Schwester des
1y Joachimsthal, Uber Brachydaktylie und Hyperphalangie, Virchows

Archiv 151. 1898. — Die angeborenen Verbildungen der oberen Extremitéiten,
1900, Taf. V, Fig. 1.
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unter (4) aufgefithrten Madchens. Die Verhéltnisse am Zeigefinger sind
klar: manifeste Hyperphalangie. Uber den Mittelfinger sagt Joachims-
thal: ,,Auf das 3. Os metacarpi folgen drei Phalangen, deren 1. und
2. durch scheinbar plane Gelenkflichen miteinander zusammenstoBen.
Der proximale Abschnitt des 1. und 3. Gliedes ist leicht ausgehohlt.
Fast gewinnt man den Eindruck, als représentierten die beiden ersten
Phalangen nur einen in der Kontinuitit geteilten Knochen, an den
sich dann das 3. Glied direkt ansetzt.” Tatsichlich handelt es sich bei
den beiden ersten Segmenten um die Derivate zweier Knochen, um die
Folge der Kombination zweier entgegengesetzter Prozesse:
Die Grundphalanx IIT hat eine Segmentierung in Diaphyse und
proximale Epiphyse erfahren; die proximale Epiphyse ist zur von er-
sterer vollstindig getrennten sekundiren Phalanx geworden. Die pri-
mire Grundphalanxdiaphyse aber hat sich mit der (ebenso wie Mittel-
phalanx II) verkiirzten Mittelphalanx vereinigt.

Wenn man genau zusieht, kann man aus Joachimsthals 1900 verdffent.
lichten photographischen Tafeln die Concrescenzlinie noch angedeutet sehen, in
der 1898 erschienenen Federzeichnung kommt sie an der duBeren XKontur rechter-
seits etwas zum Ausdruck; in der Substanz des mittleren Segmentes sind besonders
links sich nicht mit dem Rontgenogramm deckende willkiirliche Striche des. Zeich-
ners, offenbar weil die richtige Deutung der Strukturen fehlte.

An diesem Beispiel zeigt sich der grofle Vorteil einer, wenn auch un-
deutlichen, objektiv arbeitenden Photographie gegeniiber der von
einem Minus oder Plus von Deutungen abhingigen subjektiven
Wiedergabe durch eine Zeichnung. Ich kann weiter sagen: Aus dem Text
der mejsten Publikationen iber Hyperphalangie hitte ich die morphologische
Reihe und damit die formale Genese der Hyperphalangie nicht so entwickeln
kénnen, wie es mir aus den Reproduktionen der Skiagramme méoglich war. Denn
gerade die Beschreibung dieser zeigen, daBl die Wiirdigung einer morphologischen
Ergcheinung durch die Beschreibung vielfach abhiingt von dem Grad, in dem der
Autor in das Wesen dieser Morphie eingedrungen ist.

Durch die Kombination von Hyper- und Hypophalangie (Auf-
treten eines neuen proximalen Segmentes, Verschwinden eines typischen
durch Verschmelzung mit dem benachbarten) wird in dem Joachims-
thalschen Fall die normale Dreizahl der Phalangen am Mittelfinger ge-
wahrt; auf den ersten Blick wird also in dieser Triphalangie die lar-
vierte Tetraphalangie gar nicht erkannt, ja die Hyperphalangic
kann iiberhaupt ibersehen werden.

Die Verschmelzung von Mittelphalanx und Grundphalanxdiaphyse [IT
sehen wir gewissermaBen vorbereitet in der gegenseitigen Stellung
der Segmente, wie sie das Heidelberger Skiagramm (Abb. 19)
zeigh. Am Zeigefinger sehen wir durch den auf der ulnaren Seite ge-
legenen Spalt — er ist bei der oben mitgeteilten Messung bertick-
sichtigt - eine Zwischenform zwischen derlatentenund mani-
festen Hyperphalangie charakterisiert.
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Zeige- und Mittelfinger verbalten sich bei der Berliner und Heidel-
berger Beobachtung gerade umgekehrt: bei unserem TFall rudimen-
tire, fast latente Hyperphalangie am Zeigefinger, manifeste Hyper-
phalangie, aber bereits mit der Tendenz zur Reduktion am
Mittelfinger; bei Joachimsthal: manifeste Hyperphalangie am
Zeigefinger, latente am Mittelfinger. In der Friedrichschen Beob-
achtung von Symbrachydaktylie (S.4565) sehen wir ebenfalls neben
stiarkerer Proliferation der Epiphyse der Grundphalanx eine Synostose
von Grund- und Mittelphalanx, nicht einer Synostose von Mittel- und
Endphalanx, wie es bei Symbrachydaktylie die Regel ist, wenn -iiber-
haupt Synostose vorhanden ist.

(14) Unmittelbar an den Joachimsthalschen Fall von Hyperphalan-
gie II, TIT kombiniert mit Verschmelzungshypophalangie IIT schlief3t
sich eine Beobachtung von Scharffl) an, der aber in der Deutung,
soweit er eine solche tberhaupt versucht, noch hinter Joachims-
thal zuriickbleibt. Es handelt sich um das 4%/,jahrige Sthnchen
der bereits - S. 432 erwihnten Frau, die Brachymesophalangie I1
und V rechts, links Assimilationshypophalangie II rechts hat. Bei
dem Kind bietet der Mittelfinger beiderseits das deutliche Bild der
Hyperphalangie; daf die Segmentierung der Grundphalanx in einer
schrag verlaufenden Linie erfolgt ist, bedeutet keinen prinzipiellen
Unterschied gegeniiber der queren Abtrennung in den andern Iyper-
phalangiefallen. Bei rudimentéren Phalangen sahen wir ja gerade die
Anngherung an die Keilform (vgl. Klinodaktylie S.405). Am Zeige-
finger ist das proximale Segment ebenfalls als selbsténdig gewordene
Epiphyse der prim#ren Grundphalanx, also als sekundire Phalanx
aufzufassen. Wir haben an ihr weiter die Bildung einer sekundiren
Epiphyse. Dall diese sich nicht in der Achse des Strahles, sondern
seitlich findet, 148t eine doppelte Deutung zu: entweder ihr Auftreten
primér an abnormer Stelle oder eine abnorme Drehung der sekundéren
Grundphalanx. In dem 2. Segment des Zeigefingers erblicke ich mit
Sicherheit das Verschmelzungsprodukt der priméren Grund-
phalanxdiaphyse mit einer verkiirzten Mittelphalanx mit
distaler Pseudoepiphyse. Hervorzuheben ist endlich noch die
Klinodaktylie IT und IIT; IT und IIT sind einander zugewendet. Wie
in allen ¥allen von Brachy- und Hyperphalangie findet sich an den
betroffenen Fingern nur eine Beugefalte.

Der Scharffsche Fall steht noch mit einem andern in Analogic, nam-
lich mit dem Mosenthalschen (2) (S. 424 u. 476), insofern als auf cine gering-

gradige MiBbildung in der Ascendenz eine hochgradige in der Nachkommor:-
schaft folgt.

1) Seharff, Zwei Falle von symmetrischen Mifbildungen der Finger. Zeii-
schrift f. orthop. Chir. 30. 1912,
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Durch diese Beobachtungen ist tatsichlich der Beweis geliefert:
Progressive und regressive Prozesse konnen an densclben Fingern auf-
treten: einerseits werden dabei Epiphysen selbstindig (sekundire Pha-
langenbildun g), andererseits verlieren Diaphysen ibre Selbstindigkeit
(Phalangenreduktion durch Verschmelzung aneinanderstofender Seg-
mente). '

(15) Bei der familidiren Phalangenreduktl on haben wir guf 8.410ff. eine
Rostocker Beobachtung abgebildet und erértert, bis auf die Ver-
héltnisse der Zeigefinger, insbesondere des linken. Nach den voraus-
gehenden Ausfithrungen braucht iiher den rechten Zeigefinger kein
Wort mehr verloren zu werden. ‘

Fiir den linken Zeigefinger — und deshalb schlieBe ich diese Bemerkung
iiber den Fall hier an — kommen folgende Moglichkeiten in Frage: Das inter-
medidre frele Segment entspricht einer Verschmelzung einer verkiirzten Mittel-
phalanx mit einem distalen Teil der Grundphalanx oder das intermedidre Segment
ist der distale Teil der Grundphalanx und das distale Segment entspricht einer
Assimilation der Mittel- durch die Endphalanx oder das proximiale Segment ent-
spricht allein der Grundphalanx und die andern beiden der Mittel- nnd der End-
phalanx. Die dritte Dentung ist mir die wenigst wahrscheinliche, obgleich sie die
ist, an die man bei fliichtiger Betrachtung des Schattenbildes zuerst denkt. Die
zweite Deutung ist vereinbar mit der Erscheinung, dafi slle Grundphalangen
wesentlich verlingert gind. Die erste Deutung 1st mir aber mindestens ebenso
wahrscheinlich, ja wahrscheinlicher.

Bei den andern Beobachtungen iiber Pseudohyperphalangie konnten
wir keine bestimmte, gesetzmiflige Dispositionsskala der Strahlen
zur Reduktion erkennen im Gegensatz zur symmetrischen Brachy- und
Hypophalangie. Die weitere Segmentierung im II. oder III. Strahl
war anscheinend stets verbunden mit 1. Verwischung, ja meist Verlust
der Erscheinungen im Sinne der Dispositionsskala V, II, IV, 11I, 2. mit
erheblicher Verkiirzung des Metacarpale I. Unser Rostocker Fall
unterscheidet sich in beiden Punkten von den Beobachtungen
der andern Autoren und auch von unserm Heidelberger
Fall. Er-bildet ein Bindeglied von der einfachen Brachy- und Hypo-
phalangie zu den Bildern, wie wir sie in diesem Abschnitt kennen-
gelernt haben.

b) Vererbungsweise.

Den einzigen vollstindigen Stammbaum einer Familie mit Pseudo-
hyperphalangie stellte Vidall) auf; unter (9) wurde S.479 bereits
darauf hingewiesen. Wir geben ihn hier wieder, indem wir seine ein-
zelnen Glieder entsprechend unserer im vorhergehenden entwickelten
Deutung und Nomenklatur kennzeichnen.

An dem Vidalschen Stammbaum ist hervorzuheben: In den
5 Generationen der Familie wurde 10mal Hyperphalangie bekannt,

1y Vidal, Bull. de Vacad. de méd. Paris, Sér. 3, T. 63. 1910.
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doppelt so haufig — 20mal — eine geringfiigigere MiBbildung,
némlich ein krummer kleiner Finger (,doigt erochu‘: Haken-
finger) (vgl. S. 425); diese Anomalie findet sich nur dreimal auf die
rechte Hand beschrankt, sonst beicderseitig. Bei verschiedenen Familien-
mitgliedern kommen dann noch andere MiBbildungen vor: kon-
genitaler Plattfull, Sibelbeine, Hypoplasie des rechten Beins (zwei-
mal), Syndaktylie der 2. und 3. Zehe beiderseits (einmal); bald die eine,
bald die andere der genannten Miflhildungen begleitet bei 6 Gliedern
die Hyperphalangie, nur bei einem die ,,doigts crochus®,

Weiter ist auf die Beobachtung von Mosenthal (s. S. 424 und 476)
und Scharff (s. 8. 432 und 485) hinzuweisen: in beiden Fillen zeigten
die Miitter von Kindern mit Hyperphalangie 1T, TII als einzige MiBhil-
dung Brachymesophalangie V, bei Scharff mit Klinodaktylie. Die MiB-
bildung am Kleinfinger allein bei einem Glied, die Hyperphalangie II,
IIT bei einem andern Glied der Familie, hier in der Descendeng, fordert
zu einem Vergleich mit den Erblichkeitsverhiltnissen bei Vidal auf.

Die erwihnten MiBbildungen des Kleinfingers kommen
also alternierend mit HyperphalangieIl, IITinnerhalb von
Familien vor, oder in Kombination mit solchen, oder in
Kombination mit andern ExtremitétenmiBbildungen. Daf
die Phalangenreduktion bei verschiedenen Gliedern einer Familie ver-
schiedene Grade zeigen kann, haben wir bei der familiiren Brachy-
meso- und Assimilationshypophalangie kennengelernt. Das Alternieren
einer ausschlieBlichen Brachymesophalangie V. mit oder ohne Klino-
daktylie, mit oder ohne abnorme Klexionsstellung und eine hoch-
gradigere FingermiBbildung, nimlich d’e Hyperphalangie, ist also
nichts Auffallendes. -Gegeniiber den Vererbungsverhiltnissen bei der
genannten familidren Phalangenreduktion bietet aber insbesondere der
Vidalsche Stammbaum zwei Unterschiede: 1. Sind auBer den MiB-
bildungen des IL., ITI. und V. Fingers noch andere Extremitaten-
mifibildungen in der Familie beobachtet, von denen Vidal betont,
daB sie einseitig lokalisiert sind. 2. Sollen auch die Descendenten
von Normalen die erwdhnten Fingermifibildungen zeigen,
ja eine ganze Generation frei von der Mifbildung gewesen sein.
Diese Angaben sind allerdings von Vidal in der Anamnese erhoben
worden. v

Wir finden analoge aber auch bei Klaussner und Joachimsthal.
Thre Angaben mochte ich kurz schematisch zusammenfassen, dabei
jedoch betonen, dafl es sich dabei nicht, wie aus der duBeren Form der
Schemata geschlossen werden kénnte, um keine vollstdndigen Stamm-
baume handelt, sondern um eine iibersichtliche Zusammenstellung der
von den Autoren gemachten Angaben. @ sgoll jetzt ein Individuum
mit Brachyhyperphalangie bedeuten.
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Klaussner [vgl. 8.478 (7)]:
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Joachimsthal [vgl. 8. 476 (3)]:
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Joachimsthal [vgl. 8. 479 (8)]:
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Die Brachyhyperphalangie II, III ist also, wie die Brachymeso-
phalangie und Assimilationshypophalangie familisr, vererbbar. Der
Vererbungsmodus scheint jedoch nach den bisher vorliegenden, aller-
dings anamnestischen Angaben ein anderer zu sein: Bei der Brachy-
und Hypophalangie tibertragen nur MiBbildete die MiB-
bildung, bei der Brachyhyperphalangie auch Normale.
Die beiden Formen von Brachydaktylie unterscheiden sich also
nicht nur voneinander durch ihre Morphologie, sondern auch durch
die Art der Vererbung: sie erscheinen als zwei verschiedene Typen
familifirer Brachydaktylie. Vom einen zum andern kénnen aber auch
morphologisch Briicken vorkommen; das zeigt unser Rostocker Fall.

2. Doppelte Epiphysenbildung an den kleinen Réhrenknochen.

Wihrend die langen Réhrenknochen des Armes und Beines in beiden
Epiphysen eine selbstsindige Ossification zeigen, haben die kurze n Réhrenknochen,
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also die Phalangen einschlieflich der Metapodialia, nur in der einen Epiphyse
einen gesonderten Knochenkern. Diese eine Epiphyse ist bei den Phalangen die
proximale, bei den Metacarpalia und Metatarsalia — mit Ausnahme des 1. Strah-
les — die distale, bei Metacarpale und Metatarsale primum die proximale,

Nach Gruber!) hat bereits Cruveilhier 1851 in einigen Fillen
in den Mittelhandknochen drei Knochenpunkte gefunden. Dall im
Os metapodiale primum auBler der proximalen echten
Epiphyse normalerweise eine distale Pseudoepiphyse vor-
kommt, d.h. ein mit der Diaphysenossification primir in Zusammen-
hang stehender Knochenkern, hat zum ersten Male Uffelmann?)
einwandfrei nachgewiesen. Das von der Diaphyse her in die knorpelige
Epiphyse eingedrungene osteogene Gewebe breitet sich dabei, wie ein
echter Epiphysenkern von einem Punkt aus konzentrisch aus, es kann
dann eine echte Epiphysenbildung im Schnitt z. B. vorgetiuscht wer-
den, wenn dieser die schmale Briicke zur Diaphyse nicht trifft. Pfitzner
gibt bereits 18908) an, dal Pseudoepiphysenbildung ,,besonders
gut an dem distalen Ende von Metacarpale T und Metatarsale I, nicht
selten aber auch an dem distalen Ende von Grund- und Mittel-
phalangen zu sehen. Hasselwander?) fand unter 13 zwei bis
vier Jahre alten Kindern in vivo skiagraphisch einmal die distale
Pseudoepiphyse im Metatarsale I und unter 11 Kinderleichen des
gleichen Alters préparatorisch zweimal, bei der 2. Leiche gleichzeitig
proximale Pseudoepiphysen der Metatarsalia II, IIT und V,
eine einzige proximale Pseudoepiphyse im Metatarsale II
zweimal und im Metatarsale ITI einmal.

Lambertz®) sah bei einem 11jihrigen Knaben im Réntgenbild
beiderseits symmetrisch einen distalen Epiphysenkern im Meta-
carpale I und Metatarsale I, sowie in der Mittelphalanx V;
wir haben darauf bereits S.431 hingewiesen. Lambertz’) sah einen
proximalen Epiphysenkern im Metacarpale IT bei einem 3jahrigen
Knaben. Pryor®) fand ebenfalls rontgenologisch in etwa 69 der

1) Gruber, Uber den Fortsatz des Seitenhdckers des Metatarsale V. Arch.
f. Anat. u. Physiol. (Du Bois-Reymond) 69. 1875.

2) Utfelmann, Der Mittelhandknochen des Daumens, seine Entwicklungs-
geschichte und Bedeutung. Gottingen 1863.

3) Pfitzner, Epiphysenbildung, Mannigfaltigkeit derselben. Arch. f. Anat.
u. Physiol., Anat. Abt. 1890.

1) Hasselwander, Untersuchungen iiber die Ossification des menschlichen
FuBskeletts. Zeitschr, f. Morph. u. Anthrop. 5. 1903.

5) Lambertz, Die Entwicklung des menschlichen Knochengeriistes wih-
rend des fotalen Lebens, dargestellt an Réntgenbildern. Fortschr. a. d. Geb. d.
Rontgenstr. Erg.-Bd. L 1900,

8) *Pryor, The X-ray in the study of congenital malformations. Med. Record
Nov. 1876. — Ossification of the epiphyses of the hand. X-ray method. Bull,
of the State College of Kentucky, Se. 3. 1906.
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Halle als Familieneigentiimlichkeit einen distalen Epiphysenkern
im Metacarpale I und unter 6 von 200 Familien einen proximalen
Epiphysenkern im Metacarpale IL

Die akzessorischen Epiphysenkerne verschmelzen frither
mit der Diaphyse als die typischen, die sich zwischen dem
15. und 20. Lebensjahr mit den Kérpern vereinigen. Pryor gibt fir
die proximale Epiphyse des II. Metacarpale das 4.—7., als weniger
haufig das 14. Jahr als Zeitpunkt der Verschmelzung mit der Diaphyse
an. Ob Cruveilhier dieselbe Wahrnehmung bereits gemacht oder
aus seiner Angabe, dall die tberzihligen Epiphysen sich viel frither
mit der Diaphyse vereinigen als die normalen, zu schlieSen ist, dal} er
keine echten Epiphysenkerne, sondern Pseudoepiphysen gesehen hat, kann
ich, zumal sein zitiertes Werk nicht zuginglich ist, nicht entscheiden.

In der Regel haben Metacarpale und Metatarsale I cinen selbstdndigen
proximalen Epiphysenkern wie die Grundphbalangen II—V, wihrend Meta-
podium IT—V eine distale Epiphyscnossification zeigt. Diese Tatsache gilt als
Stiitze der Deutung des Metapodiums I im Sinne Galens zuungunsten der Auf-
fassung, daB am Digitus I eine Phalange ausgefallen bzw. mit dem nichsten
Segment verschmolzen ist (vgl. 8. 404).

Wihrend Uffelmann in der erwihnten distalen Pseudoepiphyse des
Metacarpale I einen Hinweis auf eine Verschmelzung von Metacarpale und
Grundphalanx des Danmens erblickte, schreibt Gegenbaur unter Berufung auf
Thomson in der 1. Auflage seines Lehrbuches der Anatomie des Menschen 1883:
wSeltener als Spuren eines distalen Epiphysenkerns im 1. Metacarpale kommt im
2. Metacarpale ein proximaler Epiphysenkern vor. Wir haben also auch fiir diesc
Knochen kein von vornherein von den langen Roéhrenknochen verschiedenes Ver-
halten anzunehmen, sondern eine selbstdndige Verkndcherung beider Epiphysen.
Dieses z. B. bei den Cetaceen noch bestehende indifferentere Verhalten der Meta-
carpalia macht aber einer Differenzierung Platz, indem am Metacarpale des
Daumens der distale, an den tibrigen Metacarpalien der proximale Epiphysen-
kern in der Regel nicht mehr zur Ausbildung kommt und die Epiphyse von der
Diaphyse aus ossificiert. Auch Lambertz sagt: Metacarpale und Metatarsale I
haben ,,in der Ahnenrethe des Menschen auch eine freie Beweglichkeit erlangt,
die nur unter Abweichungen vom Entwicklungstypus der gleichen iibrigen Elemente
eintreten konnte. Beim Menschen hat zwar die 1. Zehe ihre groBere Selbstindigkeit
und damit der Ful den Charakter als GreiffuB eingebiiBt, doch ist der Entwick-
lungsgang des Metatarsale I beziiglich obiger Punkte — Epiphysenossification —
davon nicht beeinflult worden®. Und Hasselwander endlich erklart: ,,Mit dem
Nachweis des Fehlens prinzipieller Unterschiede zwischen kernhaltigen
und kernlosen Epiphysen wird natiirlich auch ein Hauptmoment hinfillig,
auf Grund dessen der Metatarsus hallucis — in Analogie damit der Metacarpus
pollicis ? — fiir eine Phalange erklart wurde.* Hinfillig wird daher W. Krauses
Vorwurf speziell gegen Pfitzners Deutung der Biphalangic des 1. Strahles: ,,Dic
Assimilationshypothese nimmt weder auf die Entwicklung der Verknocherungs-
punkte, noch auf den damit in Beziehung stehenden Verlauf der Gefiflkanile
Riicksicht, vernachlissigt mithin gerade die wesentlichsten Punkte.®

Die mehr oder minder selbstindige Ossification beider Epiphysen,
der distalen und der proximalen, wird kurz als ,,doppelte Epiphysen®

bezeichnet. Damit meint man jedoch nicht das Vorkommen doppelter
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Epiphysenkerne in ein und derselben Epiphyse. Mayet?)
hat 2 Ossificationszentren in der proximalen Epiphyse des Metatarsale
primum beschrieben; bereits Rambaud und Renault?) geben an,
daf} alle Epiphysenkerne der Phalangen aus je zwei Zentren entstehen.

Bei Brachydaktylien ergaben sich doppelte Epiphysen in
folgenden Fallen:

Bei einfacher Brachymesophalangie IT und V fand ich selbst (vgl.
8. 430) neben einer distalen Pseudoepiphysis metacarpi 1 eine distale
Pseudoepiphyse an Mittelphalanx V. :

Bei Brachydaktylie in Kombination mit teils knécherner, teils
Weichteilsyndaktylie stellte ich (vgl. S.469) neben distaler Pseudo-
cpiphysis metacarpi I links, wo die Syndaktylie hochgradiger war,
echte proximale Epiphysenkerne in Metacarpale IT und ITT und rechts,
wo die Syndaktylie geringgradig, in den homologen Knochen proximale
Pseudoepiphysen (Epiphysen ?) fest.

Bei einseitiger Symbrachydaktylie in Kombination mit Brustwand-
defekt zeigt das Skiagramm Ranzis neben distaler Pseudoepiphyse
an Metacarpale I eine proximale Pseudoepiphyse sicher an Meta-
carpale IT, und endlich auch an M. III—V, ferner distale Pseudoepi-
physen (Epiphysen?) an den Grundphalangen II—1V, cine distale
sichere Epiphyse an der Grundphalanx V.

Bei Brachymesophalangie mit sekunddrer Phalangenhildung der
CGrundphalanx konnten wir unter den Skiagrammen von drel Autoren
doppelte Epipliysen an Metacarpalia und Grundphalangen sehen. Bei
Joachimsthal zeigt echte Epiphyse das 1. Metacarpale distal und
das II. proximal, distale Epiphyse sicher Grundphalanx IIT und IV.
Bei der von Geelvink beschriebenen Familie hat ein neunjahriger
Junge neben distaler Pseudoepiphyse am Metacarpale I disfale Pseudo-
epiphysen an Grundphalanx IV und V. Die anderen zwei untersuchten
Glieder dieser Familie sind dlter; da die akzessorischen Epiphysenkerne
schneller als die typischen mit der Diaphyse verschmelzen, so ist hier
ein Bewels fiir oder gegen ihr Vorhandensein nicht méglich. In der
von Vidal beschriebenen Familie ergeben die Skiagramme proximale
Psendoepiphysen an den Metacarpalia IT—V, distale in den Grund-
phalangen IV und V.

Beim Mongolismus und beim Myxédem wurden in je einem
Falle doppelte Epiphysen gefunden: .

An allen 4 Metacarpalia II—V fand zum ersten Male Siegert 19103)
bei einem Fall von Mongolismus proximale Pseudoepiphysen. Echte

1) Mayet, Développement de l'extrémité du premier métatarsien. Bull. de
la soc. anat. de Paris 70. 1895.

2) Rambaud et Renault, Origine et développement des os. Paris 1864.

3) Siegert, Der Mongolismus. Ergebn. d. inn. Med. u, Kinderheilk. 6. 1910.
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Epiphysenkerne ebenfalls an allen 4 Metacarpalia II-—V beschrieb
Kéhler!) bei einem 12jahrigen, an Myxddem leidenden Patienten.

B. Die Hyperphalangie bei den Waltieren, ihre Ableitung von doppelter
Epiphysenbildung.

In einzelnen kasuistischen Mitteilungen iber die unter I besproche-
nen menschlichen MiBbildungen ist auf die Hyperphalangie bei den
Cetaceen hingewiesen worden. Ohne dafl auf das Wesen des Prozesses
beim Menschen und bei den Walen eingegangen wurde, ist dabei auch
die Auffassung der Hyperphalangie II und III beim Menschen als
palingenetische oder atavistische Bildung laut geworden oder wenig-
stens angedeutet worden.

Daraus, dafl bel einem Vertebraten eine Erscheinung auftritt, die
bei tieferstehenden Tieren vorkommt, darf aber nicht ohne weiteres
auf eine Palingenese geschlossen werden. Die Wassersiiuger haben sich
vom Stamm der Landsiuger abgezweigt. Sie stellen einen selbstindig
weiter differenzierten Seitenast in dem grofen Baum der Phylogenese
dar, sie kommen also als Atavi fiir die hoheren Siugetiere nicht in Be-
tracht. DaB die Hyperphalangie bei ihnen erst eine spite Erwerbung
ist im Zusammenhang mit dem Ubergang vom Leben auf dem Lande
zum Leben im Wasser, hat 1891 Kikenthal?) wahrscheinlich ge-
macht.

Um fiir die Fortbewegung im Wasser geeignetere, nimlich bieg-
samere Hiande und Fiille herzustellen, kommt es bei ihnen nach Kiiken-
thal zu einer unvollkommenen Verkndcherung, zu einer Ver-
langsamung dieses Prozesses.

. Diese verlangsamte Verknécherung zeigt sich zunichst in einer
Verkleinerung der Diaphyse und Vergréferung der Epi-
physe, welch letztere sich unvollstindig oder gar nicht
mit ersterer verbindet. Dafiir gibt es eine ganze Reihe von Bei-
spielen bei Wassersdugern (I).

»Zugleich tritt aber auch eine Verlangsamung der Verkndcherung
in dem andern Ende des Knochens auf; die Bildung der Diaphyse
ist bereits zu einem gewissen Abschluf gekommen, wihrend dieses Ende
noch immer knorpelig verbleibt, endlich wird in ihm ein eigener
Knochenkern auftreten, es kommt zur Bildung von doppelten
Epiphysen (IL).“

»Diese doppelten Epiphysen sehen wir angedeutet an den
Mittelhandknochen vom Schnabeltier” — also einem Monotremen —,

We1ter vorgeschritten an den Hénden von Robben® — also Flossen-

1) Kohler, Alban, Vollzédhlige proximale Metakarpalepiphysen. Tortschr.
a. d. Geb. d. Rontgenstr. 19, 279. 1912/13.
%) Kiikenthal, Uber die Anpassung von Siugctieren an das Leben im Was-
r.- Zool. Jahrbticher, Abt. f. System., Geogr. u. Biol. d. Ticre 5. 1891,
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raubtieren (Pinnipediern) im Gegensatz zu den Landraubtieren (IFissi-

pediern) — ,,und Sirenen* — die Cetomorphen oder Waltiere zerfallen
in 2 Unterordnungen: 1. Die Sirenen, Seekithe und 2. Cetaceen, Wal-
fische — ,,und vollentwickelt bei den Bartenwalen und Zahnwalen.

Dal wir es in der Tat mit einer Anpassungserscheinung zu tun
haben, zeigt die Tatsache, daB nur Wassersiugern doppelte
Epiphysen zukommen.“ ‘ ‘

Die verschiedene Deutung doppelter Epiphysen bei den Cetaceen durch
Gegenbaur einergeits — als primitiver Zustand —, durch Kiitkenthal
andererseits — als spitere Erwerbung — liegt auf der Hand.

Bei den Sirenen, die wie alle Sduger in der Regel nur 3 Phalangen
an den Fingern haben mit Ausnahme des Daumens, tritt neben dop-
pelten Epiphysen der Metacarpalia als seltene Varietit eine 4.
allerdings sehr kleine Fingerphalanx auf. Die Hypsrphalangie
setzt distal ein und schreitet in disto-proximaler Richtung fort. Was
bei den Sirenen erst im Entstehen begriffen ist, ist bei den Walen
bereits zum Abschlull gekommen: bei ihnen ist die Hyperphalangie
die Norm. '

Gegeniiber den 3 #lteren Hypothesen tiber deren Entstehung erklirt
Kitkenthal die Hyperphalangie aus dem Prozel der dop-
pelten Epiphysenbildung: durch die Verlangsamung der Ver-
knécherung haben die Epiphysen der Fingerphalangen in einem lange
Zeit beanspruchenden UmwandlungsprozeB gleiche GroBe wie die
Diaphysen erhalten, embryonal werden Diaphysen und Epiphysen
bereits als gleichartige und gleichwertige Knorpelstiicke angelegt, sind
allerdings mnicht durch Gelenke, sondern durch einfache Symphysen
verbunden. ) ‘

Durch die Entstehung sekunddrer Phalangen aus den
Epiphysen der priméren Phalangen (die Metacarpalia werden
dabei als Phalanges metacarpi mitgerechnet) steigt die Zahl der Finger-
glieder aufs Doppelte: Tatsichlich’' haben die meisten- erwachsenen
Wale 12 Phalangen. :

In Wirklichkeit resultiert diese Zahl aus zwei Prozessen, einmal
dem eben skizzierten, offenbar phylogenetisch zur Entstehung kleiner
Segmente und damit moglichst beugsamer Strablen fithrenden Ent-
wicklungsgang, zweitens einer Reduktion der Segmente in der
Ontogenese durch Verschmelzung der kleinbleibenden Endphalangen
mit den proximal davon gelegenen; so erklért sich die Tatsache, dafl
bei Embryonen der Wale die Hyperphalangie viel hochgradiger ist als
bel erwachsenen Tieren,

Nach Kitkenthal entspricht also einer funktionellen Umwandlung
der Vorderextremitit von einem Ruder- zu einem Steuer- und Balancier-
organ die morphotische Umwandlung.
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C. Beziehung doppelter Epiphysen zur Brachydaktylie, zur Pseudohyper-
phalangie des Menschen?

Von Bedeutung fiir die Vorstellung, wie haufig doppelte Epi-
physen vor allem an der Hand vorkominen, sind zwei bereits erwahnte
Tatsachen: 1. Akzessorische Epiphysenkerne, d.h. Knochenkerne in
der Epiphyse, die in der Regel keine selbstiindige Ossification zeigt,
verschmelzen bedeutend frither mit der Diaphyse als typische. 2. Die
meisten Skiagramme von Brachydaktylien stammen von Erwachsenen,
bei denen also bereits die typischen Epiphysenkerne mit der Diaphyse
in Verschmelzung sind.

Wenn daher einerseits die distale Pseudoepiphyse am Metacarpale I
normaliter, die proximale Pseudoepiphyse an Metacarpale IT, IITund V,
die distale Pseudoepiphyse an den Grund- und Mittelphalangen als
seltene Varietiten bei Extremititenanomalien und -miBbildungen
gefunden werden, andererseits doppelte echte Epiphysen bei Brachy-
daktylien nicht hiufig zur Beobachtung kommen, so ist damit nicht
der SchluB gerechtfertigt, dafl es sich bei der letzteren Tatsache sicher
um ein zufilliges Zusammentreffen handelt. Auffallend ist, daB an-
scheinend bei allen jugendlichen Individuen mit sekundirer Pha-
langenbildung Metacarpalia und Grundphalangen doppelte Epiphysen
zeigten. Hervorzuheben ist weiter, daBl die zunichst paradox erschei-
nende Kombination von Verknécherungsdefekten mit akzessorischen
Knochenkernen nicht nur bei jugendlichen mit Brachydaktylie be-
hafteten Individuen festgestellt wurde, sondern auch, wenn auch ganz
vereinzelt, bei Mongolismus und myxddematésem Zwergwuchs; auch
bei letzterem ist eine mangelhafte Knorpelproliferation und in Zu-
sammenhang damit eine Verzogerung der Ossification nachweishar,
also #hnliche Stérungen, wie bei der Brachyphalangie.

Wenn Kiukenthals Auffassung von der (enese der Hyper-
phalangie bei den Walen richtig ist, kann mit vielleicht als kiithn zu
bezeichnender Analogie im Auftreten akzessorischer Epiphysen ein
Ausdruck verlangsamter Ossification, im Auftreten doppelter Epiphysen
bei der menschlichen Brachydaktylie eine Teilerscheinung einer ein-
heitlichen Stérung, eben der Hemmung der Knorpelwucherung ver-
mutet werden. Von diesem Gesichtspunkt aus kénnten wir die morpho-
logische Reihe der normalen Handossification bei Schnabeltieren,
Robben, Sirenen und die Variations- bzw. teratologische Reihe der
Verknécherung der Epiphysen der Hand ohne und mit Brachydak-
tylie einander gegeniiberstellen und mit der Vorstellung rechnen, daf3
vielleicht die autogen oder familidir, also hereditiar vorkommenden dop-
pelten Epiphysen am Metacarpus Teilerscheinung eines Prozesses dar-
stellen, der bei anderen Familien als sekundire Phalangenbildung
zum Vorschein kommt.

Virchows Archiv. Bd, 229, 32
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Ein paralleles Verhalten kann bei Walen und beim Menschen darin
erblickt werden, dafl bei beiden neben zur Hyperphalangie fithrenden,
auf Selbstdndigwerden von Epiphysen beruhenden progressiven Pro-
zessen gleichzeitig zur Reduktion fithrende Verschmelzungsprezesse an
Fingerphalangen nachweisbar sind.

Auf zwei Unterschiede in der sekundéren Phalangenbildung bei den
Cetaceen (nach Kiitkenthals Arnahme) und beim Menschen ist je-
doch aufmerksam zu machen: 1. Bei den Cetaceen setzt der ProzeB
phylogenetisch distal ein, beim Menschen wird eine proximale Pha-
lanx segmentiert. 2. Wahrend bei den Walen alle Finger Hyper-
phalangie zeigen, erstreckt sich beim Menschen die sekundire Pha-
langenbildung ne itber den III. Finger hinaus ulnarwirts.

Pfitznerl) setzte die beim Menschen zusammen mit Brachy-
phalangie auftretende. Hyperphalangie in Parallele zur Afterklauen-
bildung bei Tieren. Nun wird aber der Auffassung Pfitzners, daB die
Afterklauenbildung auf einer schlieBlich zur Ausmerzung des be-
troffenen Strahles fithrenden Zerlegung des Metacarpale oder Meta-
tarsale usw. beruhe, der Platz streitig gemacht durch die gerade gegen-
teilige Deutung, dall die Afterklaven auf einem der palingenetischen
Hyperdaktylie analogen, allerdings unvollkommenen Wiederauftreten
eines verlorengegangenen Strahles zuriickzufithren seien [L. Freund?)].
Aus diesem Grunde und weil mir die Analogie mit den Verhéltnissen
bei den Cetaceen im Lichte der Kiikenthalschen Deutung plausibel er-
scheint, glaube ich, die Pfitznersche Deutung und dementsprechend
die Bezeichnung: regressive Hyperphalangie nicht aufrecht erhalten
zu sollen.

Hilgenreiners) gibt anheim, gerade wegen der auch von Freund
betonten Analogie mit den Verhaltnissen bei den Cetaceen von einer
progressiven Hyperphalangie zu sprechen. Ich méchte die Bezeichnung
Pseudohyperphalangie vorschlagen. Damit soll zum Ausdruck
kommen, einmal die Ableitung der akzessorischen Phalange aus einer
Epiphyse, zweitens ihre vielfach unvollkommene oder scheinbare
Selbstiandigkeit, endlich die auch bei wirklicher Segmentierung
ausbleibende Verlangerung, ja die Langenreduktion des Strahles trotz
Zunahme der Segmente. Die letztere Tatsache ist dadurch bedingt,
daB} wir die Segmentierung der Grundphalanx nur finden, wenn die
Mittelphalanx verkiirzt ist.

-—U—Pﬁ_t;ner, Beitr. z. Kenntn., d. Mifb. d. menschl. Extremititen. II. Ein
Fall von Verdoppelung des Zeigefingers. G. Schwalbe, Morph. Arb. VII, 470.

-1897.
2) *Freund, L., Verh. D. Naturf. u. Arzte 1902, Abt. f. Zoologie IT, 1, S. 161.

— Die Hyperdaktylie. Zeitschr. f. Tiermed. 1906. ‘
8) Hilgenreiner, Uber Hyperphalangie des Daumens. Beitr. z. klin. Chir,
54. 1907, -
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Man kéunte an die Moglichkeit denken, dall das Auftreten sekun-
dérer proximaler Phalangen eine Kompensation fiir die distale Pha-
langenreduktion darstellt, dafl fiir das (durch die Reduktion der Mittel-
phalanx zum Meniscus) distal ausfallende Gelenk proximal ein neues
auftritt. DafBl tatsichlich aber eine Beugebewegung der mehr oder
minder vollstindig getrennten Segmente der priméren Grundphalanx
wenig oder itberhaupt durch ihre anatomischen Verhéltnisse unimdg-
lich gemacht ist, widerspricht diesem Gedanken nicht; denn wir finden
sehr haufig, daB reaktive und reparatorische Vorgéinge in der Natur
nicht zum vollsténdigen Ablauf kommen. Aber es wirft sich sofort die
Frage auf: Warum tritt dann die sekundire Phalangenbildung nicht
immer bei der hochgradigen familiiren Assimilationshypophalangie
auf? — ' '

Anhang: Eechte Hyperphalangie beim Menschen.

Es gibt beim Menschen eine palingenetische Hyperphalangie. Sie
unterscheidet sich schon morphologisch von der Pseudohyper-
phalangie: Wéghrend bei der zusammen mit Brachydaktylie vorkom-
menden Hyperphalangie des Menschen die akzessorischen Segmente
proximal sich finden, treten sie bei der palingenetischen distal auf.
DalBl dieser Unterschied bei den Cetaceen mnicht besteht, haben wir
S.494 erwahnt. Es handelt sich bei der palingenetischen Hyper-
phalangie um primére vollwertige Phalangen, bei der sekundaren Pha-
langenbildung um selbsténdig gewordene Epiphysen. Bei der echten
Hyperphalangie findet sich weiter niemals eine Verkiirzung der be-
troffenen Strahles wie bei der Pseudohyperphalangie.

Die Frage der palingenetischen Hyperphalangie des Dau-
mens haben wir bereits S. 435 erortert.

Uber palingenetische Hyperphalangie anderer Finger fand
ich zwei Angaben: .

1. 1898 hat Pfitzner?) an der 3. rechten Zehe eines 52jihrigen
Mannes eine rudimentédr Tetraphalangie nachgewiesen, die in
ihrer Form die groBte Ahnlichkeit mit der rudimentiren Hyper-
phalangie, also Triphalangie des Daumens hat. Zwischen End- und
Mittelphalanx findet sich eine rudimentire keilférmige, in Basis, Mittel-
und Endstiick gegliederte Phalanx, die Schneide des Keiles dorsal
gerichtet; die einander zugekehrten Flichen der ackzessorischen und
der Endphalanx zeigten ausgesprochene Coalescenzflichen, d.h. Ver-
schmelzungserscheinungen bei fortbestehender Diskontinuitéit, also den
geringsten Grad der Concrescenz zweler knécherner Skelettstiicke.
,»Die akzessorische Phalanx war also von Haus aus bestimmt gewesen,
mit der Endphalanx zu verschmelzen. Pfitzner sieht dieselbe Er-

1) Pfitzner, Uber Brachyphalangie und Verwandtes. Verh. d. anat. Ges,
XII, S. 21. Kiel 1898.

32%
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scheinung der Assimilation der zweitletzten Phalanx durch die distale,
wie er sie bei der Entstehung der Biphalangie des Daumens aus der
Triphalangie annimmt.

i 2. Wie Griafenberg 1905%) gezeigt hat, weist die Ossification
der Endphalangen darauf hin, daf sie das Produkt von Skelettstiicken
sind: die Endphalanx hat, wie die iibrigen Phalangen, einen proximalen
Epiphysenkern; ein Diaphysenossificationszentrum fehlt ihr; der distale
Knochenkern, der am frithsten von allen in der Hand auftritt (7. bis
8. Woche), ist das Rudiment einer Phalanx. Ja bereits in der chondro-
genén Periode trennt sich ein distaler Knorpelkern von dem Korper
der Endphalanx ab. ,,Die Hyperphalangie ist nur ein voriibergehendes
Stadium in der ontogenetischen Phalangenentwicklung, da fast stets
eine einzige ungegliederte Endphalanx das SchluBprodukt der Ent-
wicklung ist. Nur in den Féllen, wo der Verschmelzungsproze des
iiberzihligen Segmentes mit dem Phalangenkérper ausbleibt, kann der
distale Knorpelkern sich zu einer itherzéhligen Phalange des fertig aus-
gebildeten Skelettes weiter entwickeln. Durch die tempordre
Hyperphalangie in der Ontogenese findet deshalb das
Vorko mmen eines variablen vierten Fingergliedes seinoc
Erklarung.®

Eine palingenetische Hyperphalanvle findet sich also bei jedem
Menschen voriibergehend wihrend der fetalen Periode, sie wird bei
einzelnen Menschen dauernd an einzelnen Fingern erhalten, am
haufigsten am Daumen, seltener an der Grobzehe [vgl. Valenti®)], ganz
selten an den tibrigen Fingern. ‘

Als pathologische Hyperphalangie bezeichnete Pfitzner?)
den einzigen seltenen Fall, wo er am 3. Finger einer sonst normalen
linken Hand eines Mannes am distalen Ende der Endphalanx nochmals
eine Endphalanx sah, bestehend aus Endschaufel und einem Teil des
Mittelschafts, mit ersterer knéchern verbunden.

VI. Perophalangie und einfache Hypophalangie (Reduktion
der Finger in distoproximaler Richtung: Verkiimmerung der
Endphalangen usw.).
A. Amniogene Perophalanuxe und Hypophalangie mit oder ohne Syndaktylie.

Mag bei den bisher besprochenen Brachydaktylien in ihrem hochsten
Grad eine Biphalangie vorhanden sein, bei der sich die distale Phalanx

1) Grafenberg, Die Entwicklung der Knochen, Muskeln und Nerven der
Hand und der fiir die Bewegungen der Hand bestimmten Muskeln des Unterarms.
Anat. Hefte 30. 1905/1906.

2} Valenti, Pollici ed alluci con tre falangi. Mem. r. Cacad. d. sc. d. Ist. di
Bologna. 1900.

8) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. Mifib. d. menschl. Extremitatenskeletts. 1L
Ein Fall von Verdoppelung des Zeigetingers, G. Schwalbe, Morph. Arb. VII, 1897.
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von einer primiren Endphalanx kaum oder gar nicht mehr unterscheidet,
30 tragt diese distale Phalanx doch stets einen Nagel. Durch das
Fehlen des Nagels fallt schon bei der #ulleren Betrachtung die
folgende Gruppe von
Brachydaktylie auf.

L. 0., 12jshriges
Msadchen, Hdbg. Chirurg.
Klinik, Mai 1907 (eigene
Beobachtung). In der
Familie nichts von MiB-

bildungen bekannt.
Linke Hand normal ent-
wickelt. An der rechten
Hand fallt auBer der
Unmoglichkeit, den 5.
Finger im proximalen

Interphalangealgelenk
vollstandig zu strecken
—  ,krummer Kleinfin-
ger —, eine Weichteil-
syndaktylie  des 2. bis 4y, 29 schattenbild (v, natirl. Grose) der Hande des

4. Fingers auf mit dis- 12jahrigen Médchens L. O.: Amniogene rechtsseitige
taler narbiger Beschaf- Weichteilsyndaktylie und Hypophalangie

fenheit der Haut und II--IV; ,krummer Kleinfinger<.

Fehlen der Négel. An

den Fiiflen ist links die groBe Zehe verkiirzt, geringer die zweite; beiden fehlt
der Nagel, besonders an der Grofizehe ist distal eine narbige Einziehung vor-
handen. Am rechten Fuf} ist die 2. bi« 5. Zehe verkirzt, die 3. dabei stark ver-
schmilert; wihrend der Nagel der
Groflzehe vorhanden ist, tehlt er der
3. und 5. Zehe vollstindig, finden sich
an der 2. und 4. Zehe grubige Ein-
ziehungen mit einer an ein Nagel-
rudiment erinnernden Hyperkeratose
in der Gegend des normalen Nagel-
walles.

Wie die Rontgendurchleuchtung
ergibt, fehlen an der rechten Hand
{Abb. 20) Finger IT und III die End-
und Mittelphalangen vollstindig, an
Finger IV diese bis auf ein Rudiment
(Epiphyse) der letateren Die Grund- o) gopattenniia vy, natirl. Grose) der
phalangen dieser drei Finger weichen  gpige des 12jahrigen Madchens L. O.: Ammni-
von der Norm dadurch sehr ab, dal ogene unregelmiBige Hypobha-
sie distalwirts sich stark verjiingen langie beiderseits.
und alle drei konvergieren. Am linken
FuBl (Abb. 21) besteht Brachymesophalangie m#Bigen Grades an Zehe V—III,
also eine Erscheinung im Rahmen der Variationsbreite. Der 2. Zehe fehlt
End- und Mittelphalanx bis auf das Rudiment der letzteren, der Grof-
zehe End- und Grundphalanx bis auf die Epiphyse der letzteren. Ahnliche
Defekte bestehen am rechten Ful}; hervorzuheben ist hier, daff an der
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4. Zehe, die ein Nagelrudiment zu tragen scheint (vgl. oben) die Endphalanx voll-
stiandig fehlt.

Schlieflich ist noch eine fast 2 cm breite, zirkulire Einschniirung zwischen
mittlerem und unterem Drittel des rechten Unterschenkels zu erwihnen, die be-
sonders an der Innenseite des Unterschenkels deutlich ist, wo auch die Haut
eine leicht narbige Beschaffenheit zeigt.

Der Schniirring am Unterschenkel ist mit Sicherheit als Effekt
der Eihtillen aufzufassen, die narbige distale Endigung des 2.—4.
ingers rechts mit ihrer distalen Konvergenz entsprechen ebenfalls
Formbildungen, wie sie einwandfrei als amniogen nachgewiesen sind.
Auch das Skiagramm deutet auf eine mechanische Entstehung: wih-
rend bei der Assimilationshypophalangie der normale Bau des distalen
Endes der priméren Endphalanx erhalten ist, vielfach Zeichen einer Ver-
schmelzung der priméren End- und der Mittelphalanx noch nachweisbar
sind, erscheinen hier die Phalangen wie amputiert. Auch die bereits
#ulerlich sichtbaren Einziehungen distal bzw. dorsal an Zehe I links
und Zehe IT und TV rechts erscheinen wie am Knochen fixierte Narben-
retraktionen. Die nagelartigen Bildungen sind keine echten Nagel,
sondern Hyperkeratosen in den Narben.

Einen diesem Fall ganz &hnlichen hat Klaussner!) als Nr.72
mitgeteilt: Bei einem 10 Jahre alten Midchen analoge Miffhildungen
an beiden FiiBen, am linken Unterschenkel ein amniotischer Schniir-
ring — tiefer als in meinem Fall —, Syn- und Brachydaktylie an beiden
Handen, rechts mit Intaktlassen von Daumen und Zeigefinger, nur
des Daumens links,

Eine amniogene Brachydaktylie stellten Hoffa und Rauenbusch?)
auf Abb. 116 dar; analoge, jedoch geringer ausgedehnte Veranderungen
teilte auch Pfitzner?) mit. Eine Reihe von Fillen Klaussners
stellen verschiedene Grade fetaler Amputationen dar: je
nachdem Amnionstrange distaler oder proximaler angriffen, fehlen
Finger- bzw. Zehensegmente, gréBere Teile von Hand und Ful, schlief-
lich Teile des Unterarms und Unterschenkels usw. Zirkulire Einschnii-
rungen proximal von dem distalen Ende der ,, Amputationsstiimpfe**
verdeutlichen die amniogene Natur derselben.

Die genannten Fingermifibildungen treten vielfach beiderseitigauf,
es zeigt sich aber Asymmetrie und Atypie; sie gehéren in das
groBe Kapitel der fetalen, amniogenen Amputationen; den
Ubergang von Fingeramputationen zu grofleren haben wir gerade an

1) Klaussner, Uber MiBbildungen der menschlichen GliedmaBen und ihre
Entstehungsweise. Wiesbaden 1900.

2) Hoffa und Rauenbusch, Atlas der orthopédischen Chirurgie in Réntgen-
bildern. Stuttgart 1906,

3) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremititenskeletts. VI. Die

Variationen im Aufbau des Handskeletts. G. Schwalbe, Morph. Arb. IV,
S. 545, 1895,
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der Klaussnerschen Mitteilung demonstriert. Pfitzner hat bereits?)
die atypischen Verkiirzungen der Finger von der Brachyphalangie
scharf getrennt: bei der Brachyphalangie und bei der Assimilations-
hypophalangie treten allerdings von der Norm abweichende, aber wohl-
geformte Typen auf; bei der in distoproximaler Richtung fortschreiten-
den Verkiimmerung handelt es sich um atypische Deformierungen;
Pfitzner hat sie deshalb als Pseudobrachyphalangie bezeichnet.

Ich habe diesen Abschnitt Perophalangie iberschrieben. In der
Ableitung von nwnpds (verstiimmelt) soll das Atypische gegeniiber dem
GesetzmiBigen bei der Brachyphalangie zum Ausdruck kommen. Meine
Bezeichnung versinnbildlicht, wie ich glaube, den zugrunde gelegten
Begriff kurz und mindestens nicht unklarer wie der an sich sprachlich
einwandfreie . Ausdruck Pfitzners?).

B. Endogene (hereditire) Hypophalangie.
1. Anonychale Biphalangie.

Ich gebe zunichst eine Beobachtung von Kidd3) wieder:
ein 47jahriger Seemann hat an Hinden und FilBen ausschlieBlich
Biphalangie. Aus dem Hand-Skiagramm ist deutlich die enorme Linge
der Basis der distalen Phalanx V zu erkennen, Digitus V hat auch
einen Nagel. An Finger IT—1IV besteht ebenfalls Biphalangie, aber
keine Verlingerung der Basis der distalen Phalanx; sie verjiingt sich
distal und endigt mit einer leichten Verdickung; eine charakteristische
Tuberositas unguicularis fehlt aber auch dem Kleinfinger. Finger IT—1V
fehlt der Nagel — wir wollen diesen Befund kurz als Anonychie
bezeichnen —, in der Nihe des distalen Endes auf der dorsalen Seite
findet sich eine grubenftrmige Einziehung, um die die Hautleisten in
konzentrischen Kreisen angeordnet sind. Alle Zehen tragen Nigel
und zeigen Biphalangie; zwischen Zehe IT und ITT besteht Syndaktylie.
Hinde und FiiBe sind symmetrisch; an den Hinden findet sich noch
Zwangsflexionsstellung im Interphalangealgelenk V. Die Biphalangie
ist an den Zehen und dem , krummen Kleinfinger* eine Assimilations-
hypophalangie, an Finger II—IV eine eigentliche Hypophalangie. Die
Phalangenreduktion mit Beugestellung am Kleinfinger dhnelt dem Be-
fund in unserem Rostocker Fall (vgl 8. 410if.).

1) Pfitzner, Beitr, z. Kennin. d. menschl, Extremititenskeletts. VIII. Die
morphologischen Elemente des meunschlichen Handskeletts. Zeitsehr. f. Morphol.
u. Anthropol. 2, 81. 1900.

2) Wenn ich in verschiedenen Abschnitten neue termini gepriigt habe, so kam
es mir selbstverstindlich nicht auf neue Worte an, sondern auf die Ermoghchung
schneller Verstindigung,.

[~ 3) Kidd, Abnormal phalanges in a human hand: a case ot brachydactyly.
Journ. of anat. and physiol. 64, 1910,
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Ich verfiige weiter ttber das Skiagramm der Hand eines 16jahrigen
Patienten der Heidelberger Hautklinik, das deutliche Brachymeso-
phalangie IT und IV mit Pseudoepiphysenbildung und.totales Fehlen
der Endphalanx und der distalen Hilfte der Mittelphalanx IIT zeigt.
Also auch hier die Kombination von typischer Brachyphalangie mit
atypischer Hypophalangie.

Wirde im Fall Kidd Finger V sich ebenso wie seine Nachbarn
verhalten, so wiirde zuniichst die MiBbildung in das Gebiet der fetalen
Amputationen gerechnet werden, zumal sich kaum deutlichere, nach
einer fetalen Amputation aussehende Narben wie an Finger II—-IV
finden lassen. Die Kombination mit Assimilationshypophalangie V
aber, weiter die ausgesprochene Symmetrie an beiden Hénden, die
hochgradige Assimilationshypophalangie an Zehe V—II, vor allem
-endlich die Tatsache, da8 die MiBbildungen der Finger in ihrer genannten
Kombination vererbt werden, erschiittern die Annahme einer Ent-
stehung durch die Eihiillen.

Vor etwa zwanzig Jahren allerdings, als die mechanische Erklarung der MiB-
bildungen fast allein herrschend zu sein schien, rechnete man mit der Moglichkeit
der Vererbung von Amnionanomalien, um so eine mechanische Entstehung und
die Vererbung auf diese Weise gedeuteter MiBbildungen in Einklang bringen zu
konnen. Aber selbst wenn wir die Vererbbarkeit von Stérungen der Eihiillen als
moglich betrachten, so konnen wir mit ihr das Typische, vor allem die Symmetrie,
nicht befriedigend erkliiren. Denn es ist kaum anzunehmen, daff die Extremitiiten
vom Fetus so spiegelbildlich gehalten werden, daf z. B. ein zu enges Amnion
genau homologe Stellen driickt.

Die Angaben tiher die Vererbung des Mifbildungskomplexes im
Kiddschen Fall lassen sich folgendermaBen formulieren :

® = Individuum mit beschriebenem MiBbildungskomplex.
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Dazu ist zu bemerken, daBl der 47jihrige Mann an seinen Fiillen
nichts Abnormes bemerkt hatte, daB die Fiile auch bei der Ascendenz
und Descendenz des Mannes auBer Betracht blieben. .

Einen vollstdndigen, drei Generationen umfassenden
Stammbaum einer Familie mit Biphalangie und Fehlen
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der Nigel verdanken wir Drey!). Auch in dieser Familie haben wir
nicht die genannte eigentliche Hypophalangie allein, sondern zu-
sammen mit andern FingermiBbildungen. Dreys Angaben
kénnen wir folgendermaBen schematisch zusammenfassen:

[
5
+ ?d
(IN—(I0 ¥ IITII }
| | |
. | 1 M L .
© @ -?— 6 s _?_ + O é
¥ B (1)1 B & wSteif- Dy * e
1 i Finger* |
| | [ I
56 59 ¢ J ©

O: normal. '@: mit FingermiBbﬂdung.

(IT}: Nichtvollstindige Versteifung des distalen Interphalangealgelenks des 2. Fingers.

II: Synostose des distalen Interphalangealgelenks des 2. Fingers.

H baw. HY bzw. F¥: Fehlen des Nagels, Biphalangie des 2. bzw. 3. bzw. 4. Fingers.

Die Befunde links und rechts sind durch Strich — getrennt.

*; auf welcher Seite, ist nicht bekannt.

**; von Drey nur als Versteifung in einem distalen Interphalangealgelenk notiert.

**%*: aus Abbildung wahrscheinlich, daB3 der 2. Finger affiziert, im Text finden
sich daritber keine Angaben.

Aus diesem Stammbaum 148t sich folgendes erkennen: Die MiB-
bildungen sind in einer Familie in drei Generationen nachweisbar
(anamnestisch in fiinf); anscheinend #ibertragen nur MiBgebildete die
MiBbildung. Ob nur das weibliche Geschlecht sie iibertrigt, darf bei
einem nur drei Generationen umfassenden Stammbaum aus den dort
angegebenen Daten noch nicht geschlossen werden. In der Familie
sind zwei Mifbildungen erblich: 1. eine Ankylose des di-
stalen Interphalangealgelenks des Zeigefingers — in der
dritten Generation zeigen bei einem Glied auch drei weitere Finger
diese Affektion —, 2. eine Biphalangie mit Anonychie am 4.
oder 4. und 3. Finger. Jede der MiBbildungen kann allein und zwar
doppel- oder einseitig auftreten, beide MiBbildungen kénnen zusammen
vorkommen, dabei kann die rechte und linke Hand verschiedene Bilder
zeigen. Zwischen Grad der Ankylose und Ausdehnung der Biphalangie
besteht kein Parallelismus.

Bei der familisren Brachymesophalangie und Assimilationshypo-
‘phalangie ist das Verhaltnis das, daB die letztere die Steigerung der

!) Drey, Hereditire Brachydaktylie, kombiniert mit Ankylose einzelner
Fingergelenke. Zeitschr. f. Kinderheilk. 4. 1912,
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ersteren bedeutet, dafl beide Glieder einer kontinuierlichen Entwick-
lungsreihe darstellen. Die Biphalangie lokalisiert sich daher an den-
selben Fingern wie die Brachymesophalangie. Bei Dreys Stammbaum
zeigt?!) der 2. Finger fast ausschlieBlich die Disposition zur Ankylose, der
4. und auch der 3. Finger — der erstere meht — die Disposition zur Bi-
phalangie. Weiter ist bei dieser Familie die Struktur der Fingeranomalien
eine ganz andere als bei der Brachymeso- und Assimilationshypopha-
langie: a) Auch wenn vollstindige Synostose der End- und Mittel-
phalanx vorliegt, ist die dulere Konfiguration dieser beiden Phalangen,
insbesondere Trochlea der Mittel- und Basis der Endphalanx trotz ihrer
Verschmelzung gut erhalten, letztere als ringférmige Prominenz sicht-
bar, wihrend bei einer Verschmelzung im Zusammenhang mit Brachy-
mesophalangie ein Formenwechsel mit gleichzeitiger Phalangenreduktion
eintritt, so dafl schlieflich die Entstehung der Biphalangie aus der
Triphalangie an der fertizgen Anomalie bzw. MiBbildung undeutlich
oder iiberhaupt nicht mehr sichtbar ist. Von einer Assimilation und
einer Assimilationshypophalangie kann dort gesprochen werden, hier
lediglich. von einer Synostose oder richtiger von Gelenkaplasie,
d.h. zwei Phalangen sind vollstindig vorhanden, es fehlt aber ein
Gelenk zwischen beiden. b) Bei der Dreyschen Familie fal't an der
Biphalangie IV und ITT im Gegensatz zu der Assimilationshypopha:angie
vor allem auf, daf der Nagel fehlt, daB weiter der distalen Phalanx
die Architektur einer Endphalanx fehlt; sie verjiingt sich zwar distal,
eine ausgesprochene Tuberositas unguicularis ist aber nicht vorhanden.
Man hat den Eindruck, dafl hier nicht die Mittelphalanx zugunsten
der Endphalanx reduziert und von dieser aufgesaugt ist, sondern dafB
die Mittelphalanx in ihrer ganzen Liénge vorhanden ist, daB, sofern
sie lsinger als normal erscheint, mit ihr ein proximaler Teil der End-
phalanx verschmolzen ist, daff die Endphalanx ganz oder zum groften
Teil — eben dem distalen — fehlt.

Die Sache wird dadurch aber kompliziert, daB, wie das bei der
Kiddschen Beobachtung der Fall ist, zweiphalangige Finger ohne Nagel
eine distale, wenigstens an eine Tuberositas unguicularis erinnernde
Verdickung aufweisen, dreiphalangige mit Nagel versehene Finger
eine distale Verdickung zeigen, die in der Mitte zwischen jener anony-
chalen Verdickung und der typischen Tuberositas unguicularis steht.

2. Anonychale Monophalangie.

Eine stirkere Ahnlichkeit des distalen Phalanxendes mit einer
typischen Nagelverdickung wurde bei anonychaler Monophalangie an

1) Drey, Hereditire Brachydaktylie, kombiniert mit Ankylose einzelner
Fingergelenke. Zeitschr. f. Kinderheilk. 4. 1912.
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den Zehen von Leboucq!), Fall 4, gefunden: eine 57jihrige Frau
zeigh am rechten Fufl ausschlieBlich Biphalangie, am linken ausschlie$-
lich Monophalangie und beiderseits itberall mit Ausnahme der rechten
groBen Zehe Anonychie. Dall auch die anonychale Monophalangie
erblich ist, daB sie in derselben Familie mit Biphalangie zusammen
vorkommt oder mit dieser alterniert, dariiber liegen Angaben in der
dlteren Literatur vor: Die erste Notiz finden wir bei A mmon 18422);
er schreibt: ,,Merkwiirdig ist in dieser Hinsicht ein von Kellie® — die
Quelle ist nicht genannt; ich konnte sie auch nicht ausfindig machen -
,,beobachteter Fall, wo bei Gliedern einer Familie schon seit 10 Gene-
rationen nur der Daumen vollstandig gebildet gewesen war, wahrend
an den tibrigen Fingern entweder beide Gelenke oder wenigstens das
Nagelglied fehlte. BHigentiimlich war dabei, dafi sich die MiBbildung
nur in den weiblichen Gliedern der Familie fortpflanzte.” Einen eben-
falls kurzen Hinweis finden wir bel Schwegel 1858%) in den Worten:
,,Interessant wire es, zu wissen, wie die Daumenknochen sich bei jener
Familie zu Iver verhielten, in welcher die weiblichen Nachkommen
durch 9 Generationen an den Fingern beiderseits je eine Phalanx hatten
(Prichards Naturgeschichte des Menschengeschlechtes).”” — Auch
dieses Werk konnte ich nicht finden. — Genauere Angaben scheint
Draper Mackinder 18574) gemacht zu haben: Nach dem mir allein
zuginglichen Referat in Cannstatts Jahresberichten beschreibt er
7 Generationen hindurch Hypophalangie an den Hinden mit dem
ausdriicklichen Zusatz, dafl die Nigel fehlten, und zwar ist in den
letzten 3 Generationen von Biphalangie, in den fritheren von Mono-
phalangie die Rede. Von den drei iltesten Generationen wird je eine
Frau genannt mit Monophalangie der Finger 11—V beiderseits, bei der
letzten wird ausdriicklich im Referat die Anonychie erwihnt.

Die 13 Kinder der letzten — 4. Generation — verhalten sich folgendermaBen:
1. 3 beiderseits Finger II—V monophalang, I abgeplattet, Interphalangealgelenk
unvollkommen; 2. © beiderseits Finger II—V biphalang, Anonychie, Zehen ab-
norm; 3.  beiderseits Finger II—V monophalang, Anonychie, Zehen abnorm; 4.
links Finger II—V, rechts III—V monophalang, Anonychie, Zehen abnorm;
5—11. © normal; 12. & links II—V, rechts IIT—V monophalang, Anonychie,

Zehen abnorm, 13. & normal. Von der 5. Generation sind die Kinder von 1. und 12.
der 4. Generation aufgefithrt. Von den 4 Kindern von 12., simtlich @, ist eins

1) Leboucqg, De la Brachydactylie et Hyperphalangie chez Phomme. Bull
de l'acad. de méd. de Belgique, Sér. 4, T. 10. 1896.

¢}y Ammon, Die angeborenen chirurgischen Krankheiten. Berlin 1842, 8. 96.

3) Schwegel, Die Entwicklungsgeschichte der Knochen des Stammes und
der Extremititen, mit Riicksicht auf Chirurgie, Geburtskunde und gerichtliche
Medizin. Sitz.-Ber. d. k. Akad. d. Wiss., Math.-naturw. Klasse, Wien, XXX. 1858.

1) *Mackinder, Draper, Deficience of fingers transmitted through six
generations. Brit. med. journ. 1857, Nr. 41. Ref.: Cannstatts Jahresbericht iiber
die Fortschr. d. ges. Med. fiir 1857, 1858. IV, S.18.
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normal, drei haben beiderseits Biphalangie und Anonychie II-—V, von den 8 Kindern
von 1. hat ein § beiderseits Monophalangie und Anonychie IV und V, an den
FuBen beiderseits Weichteilsyndaktylie IV—V, hat ein @ beiderseits Biphalangie
und Anonychie II—V, die distalen Phalangen wie quer amputiert, beiderseits an
Zehe IV Monophalangie. Das Kind davon — also 6. Generation — hat beiderseits
an Finger II—V Biphalangie, die Négel von V fehlen, die von IV sind verkiimmert,
alle Zehen gleich lang. Bemerkenswert erscheint mir gerade der zuletzt erwihnte
SproB dadurch, dafi Finger 11—V 2 Phalangen hat und daff dabei Nagel V fehlt,
IV verkiimmert ist, anscheinend Nagel I1I und II vorhanden ist.

VII. Deutung des distalen Segments bei Phalangenreduktion,

Leboucq schlieft aus seinem oben erwahnten Befund einer distalen
Anschwellung der distalen Phalanx bei Monophalangie: ,,.La forme
caractéristique que prend la phalange unguéale dépend done speciale-
ment de sa position terminale. Les autres phalanges peuvent égale-
ment prendre cette forme en devenant terminales avant que de dévelop-
pement embryonaire soit terminé. Cette forme est indépendante
du développement d’un ongle.” Er stellte sich damit in Gegensatz
zu Pfitzner!), der ungefihr folgendes angegeben hatte: Das distale
Segment hat nie die Form einer Endphalanx oder wenigstens Ahnlich-
keit mit einer solchen, wenn distal von ihm ein Segment ausgefallen ist.
Wiahrend das Vorhandensein -oder Nichtvorhandensein eines Nagels
keinen sicheren Anhaltspunkt gibt fir Assimilationshypophalangie
oder e¢infache Hypophalangie, ist die Form des dlstalsten Segments
fiir die Diagnose das entscheidende,

Entsprechend dieser Pfitznerschen Ansicht miiite man in den
Fillen Kidd und Leboucq wegen der Form der distalen Phalangie
eine Assimilationshypophalangie annehmen. KEs wire aber dann bei
Kidd nicht verstindlich, warum gerade der Kleinfinger, wo bei der
familifiren Brachydaktylie gewohnlich die stdrkste Reduktion sich
findet, seinen Nagel behalten, die andern Finger aber nicht. Weiter
miiBte man im Falle Leboucq eine Assimilation der Mittel- und
Grundphalanx durch die Endphalanx annehmen, eine Annahme, die
Pfitzner im Prinzip fir die Monophalangie des Daumens und der
Grofizehe macht; dort ist aber die Monophalangie nicht eine MiB-
bildung an Stelle einer normalen Triphalangie, sondern einer typischen
Biphalangie; diese allerdings leitet er auch von einer Triphalangie ab,
fir diese Umwandlung nimmt er aber eine Zeit weit zuriick in der
Phylogenese an. Weiter wire bei der Konstanz des distalen Teiles
der Endphalanx und der Resorption der proximaleren Teile, wie sie
bei den verschiedenen Graden der Assimilationshypophalangie deutlich
zutage treten, nicht verstdndlich, warum der normalerweise mit der
distalen Tuberositas in Zusammenhang stehende Nagel in einigen Féllen
bzw. Familien fehlen, die Tuberositas aber vorhanden sein sollte.

1) Pfitzner, Die kleine Zehe. Arch. f. Anat. u. Entwicklungsgesch. 1890.
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Teh schliefie mich daher im wesentlichen der Meinung Leboucqs
an, wenn ich aus den wenigen vorliegenden Befunden schlieflen zu
kénnen glaube: 1. Bei der Hypophalangie spricht das Vorhandensein
cines Nagels gegen den volligen Ausfall distaler Segmente, das Fehlen
des Nagels wahrscheinlich fiir einen solchen. 2. Hat das distale Ende
des distalsten Segmentes eines Fingers mit Phalangenreduktion Ahn-
lichkeit mit dem einer primiren Endphalanx, so darf hieraus allein
nicht auf eine Assimilationshypophalangie geschlossen werden. Wohl
aber ist mit Sicherheit der Schlufl am Platze: eine Hypophalangie mit
dem eben genannten Charakter des distalen Segmentes hat einen friihe-
ren teratogenetischen Terminationspunkt als eine Hypophalangie ohne
solchen. Amniogene, also exogene einfache Hypophalangien lassen am
meisten endphalanxéhnliche distale Segmente ebenso vermissen, wie
ihre Verteilung auf die Finger und der Grad des Defektes bei ihnen, wie
erwithnt, regellos ist. Bei der endogenen, hereditiren Hypophalangie
kann distal eine charakteristische, distale Verdickung des distalen
Segmentes auftreten oder nicht. In ersterem Fall kann man an den
einen Fingern einfache, an anderen Assimilationshypophalangie finden.

B

VIUI. Hypoplasie und Aplasie von Phalangealgelenken (angeborenc
,Steife Finger).

Die im Abschnitt V (8. 474{f) besprochene sekundire Phalangenbildung
wurde dort als Pseudohyperphalangie bezeichnet. Bei der dufleren Betrachtung
der Hénde ist von einer Phalangenvermehrung nichts zu sehen. Der sekundéren
Phalangenbildung liegen wahrscheinlich dhnliche Entwicklungsvorginge zugrunde,
wie sie der Entstehung eines Interphalangealgelenkes vorausgehen. Es kann auch
tatsichlich ein Gelenk im anatomischen Sinne entstehen, bis jetzt ist aber ein
funktionierendes nicht beobachtet. Eine Steigerung der normalen Gliederung im
Sinne funktioneller Mehrleistung liegt also nicht vor. Ja der von der Hyperphalangie
betroffene Finger kann im Gegenteil in seiner Bewegungsfahigkeit beschrénkter
sein wie ein anderer. Wir sahen dies in hohem Mafle bei unserm Rostocker Fall,
auf den wir in diesem Zusammenhang noch einmal zuriickkommen miissen. Wie
die Abb.2 (8. 410} zeigt, handelt es sich am rechten Zeigefinger proximal um se-
kundére Phalangenbildung und distal um Phalangenreduktion. Dafl zwischen
der priméren und sekundéren Grundphalanx keine Beweglichkeit méglich, wundert
nicht mehr, wenn man die einander zugekehrten geraden Linien ihrer Schatten
sieht. Aber in der Begrenzung der Schatten im einzigen vorhandenen, eigentlichen
Interphalangealgelenk sehen wir keinen Grund fiir die Kklinisch einwandfrei fest-
gestellte vollige Steitheit des Zeigefingers, wie sie vielleicht auch nach der Abb. 5
(S.414) zu vermuten ist. Daf eskeine erworbene Gelenkversteifung ist, daf sie nichts
mit den krankhaften Stérungen zu tun hat, kann in dem Falle dureh die Angaben
des Mannes bewiesen werden, der die trophoneurotischen Stérungen als Kriegs-
beschidigung klar von den angeborenen, vom Vater ererbten Verdnderungen
trennt. Die Gelenkversteifung zeigen nicht nur beide Zeige-, sondern auch beide
Mittelfinger. Weiter sind die Finger IV und V in der Beugefihigkeit beschrinkt,
V auflerdem in der Streckung. Bei der Erorterung des ,,.krummen Kleinfinger*
haben wir bereits auf die mogliche Beziehung von Entwicklungshemmungen der
Phalangen zu abnormer Gelenkstellung hingewiesen. In unserm Rostocker Fall
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liaben wir bei demselben Individuum eine Reihe von Entwicklungshemmungen:
Assimilationshypophalangie, Brachymesophalangie, Pseudohyperphalangie, ,,krum-
men Kleinfinger®, steife Zeige- und Mittelfinger.

Auf 8.503 haben wir nach Dreys Angaben einen Stammbaum wiedergegeben,
der uns neben einfacher Hypophalangie ,,steife Zeigefinger zeigt, und zwar eine
Versteifung im distalen Interphalangealgelenk.

Das Ausbleiben der Gelenkbildung ist das Wesentliche,
Haufiger ist die Aplasie bzw. Hypoplasie des proximalen Interphalangeal-
gelenks als die des distalen. Bei dieser Entwicklungshemmung tritt
die Verkiirzung zuriick im Gegensatz zur Brachy- und Assimilations-
hypophalangie.

»Phalangen - Synostosen® lassen die #uBere Form annshernd
unverandert erscheinen. Die Innenarchitektur muf mnatfirlich — am
deutlichsten beim hochsten Grad — gegentiber der. Norm geindert
sein: der Markraum gelit von der einen Phalange in die andere tiber,
die Anordnung der Spongiosabilkchen entspricht den veréinderten
Verhiltnissen in ihren Zug- und Drucklinien.

Wichtig wegen der Unterscheidung von erworbenen Finger-
versteifungen ist die Tatsache, dafi bei der kongenitalen ,,Synostose’
die Segmente in der Regel in Streckstellung stehen, ebenso wie bei der
-, Verschmelzung* durch Assimilation (vgl. S. 398 und 421). Auch aus
diesem Grunde empfiehlt sich die Bezeichnung ,,Ankylose* fiir dic
akquirierte Versteifung zu reservieren und das Wesen des angeborenen
,,steifen Fingers® auch in der Namengebung zu kennzeichnen: Gelenls-
hypo- oder -aplasie, je nach dem Grade.

In der von Drey beschriebenen Familie haben wir wahrscheinlich
alle Formen der Gelenkhypo- und -aplasie vertreten. Wir diirfen ver-
muten, daB an dem einen Ende der Reihe ein normales echtes Gelenk
steht, am andern eine Synostose und zwischen beiden als Ubergangs-
bilder Bandverbindungen (Syndesmosen) und Knorpelverbindungen
ohne Gelenkspalt oder mit Rudimenten eines solchen, also Fugen.

Wie Schulinl) gezeigt hat, macht sich die Vorbereitung zur Inter-
phalangealgelenkbildung durch das Auftreten einer lockeren Zone
zwischen zwei Knorpelzentren bei einem Embyo von 2,7 em Linge,
also von etwa 8 Wochen, bemerkbar. Gelenkspalten selbst sind in der
10. Woche nachgewiesen. Daraus ergibt sich der teratogenetische
Terminationspunkt der Synostose und der Syndesmose von Pha-
langen. Interessant scheint mir, daf bei Drey diese Entwicklungs-
stérung dieselbe Mittel- und Endphalanx betrifft, die zur Vereinigung
durch Assimilation disponiert sind.

Die Kombination einer Phalangealgelenk-Aplasie mit Brachymeso-
phalangie zeigt der bereits S. 433 erwdhnte Fall von Pfitzner:

1y Schulin, Uber die Entwicklung und weitere Ausbildung der Gelenke des
menschlichen Korpers, Arch. f. Anat. u. Physiol., Anat. Abt. 1897.°
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Brachymesophalangie V beiderseits, Brachymesophalangie IV beider-
seits, rechts Synostose der Mittel- und Endphalanx IV.

Die Kombination der hiufigeren Synostose von Grund- und
Mittelphalanx, im Bereich des 2.—4. Fingers mit Assimilations-
hypophalangie V oder mit Fehlen des proximalen und distalen Inter-
phalangealgelenks V oder mit einfacher Hypophalangie IV und V, also
die Verbindung von Entwicklungsstorungen verschiedener teratogene-
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tischer Terminationsperiode zeigt eine Familie, die Walker!) in
zwel Generationen untersucht, anamnestisch bis zur 5. Generation
verfolgt hat. Seine Angaben habe ich in das Schema Seite 509 zu-
sammengefalt:

Die Mafe der einzelnen Segmente in Zentimeter sind eingetragen;
beim Metacarpale I nicht, da sie von Walker nicht gemessen; die
Brachymetacarpie I wurde von ihm ibersehen. Die eingeklammerten
MaBe bei T und I1 stammen jeweils von dem Individuum der vorletzten
Generation.

1. _ Fy
A
2. 4
A
|
3 A T P
/ 7 O Z 7
N N + O &
AT 12 A?
4. ‘;;v ,;' ,;' ?7‘ (})
[ ] [ J ® o +
T 58jihrig 11 62jdhrig T 48jihrig
| |
5 ] [ l; B é) %‘—Tf 7‘7
N o A 2 O
* il e PR P ¢
1 Im v v-

O = normal.

® = mit Fingermifbildung.

§& = nicht ganz sicher, ob mit FingermiBbildung.

A = steife Fingergelenke, nichts N#heres bekannt.

A? = unsicher, ob mit steifen Fingergelenken behaftet oder nicht.

17 = unsicher, ob Hénde nach Typus I der schematischen Tafel. -

I II, IIT, TV, V = Hénde entsprechend Typus I~V der schematischen Tafel,

Den Typus I der Walkerschen Familie, also Mesobasosynostose II
bis IV und Assimilationshypophalangie V fand Fischel?) an dem
ihm konserviert iibergegebenen Hénden der Leiche einer 23jahrigen
Frau; nach dem klinischen, jedoch réntgenologisch nicht kontrollierten
Bericht sollen die Fiifle dasselbe Verhalten geboten haben.

- 1) Walker, Remarcables cases of hereditary anchyloses or absence of various
phalangealjoints, with defects of the little and ring fingers. John Hopkins hospital
Bull. 12. 1901,

2) Fischel, Uber Anomalien des Knochensystems, insbesondere des Extremi-
titenskeletts. Anat. Hefte 40. 1909, :
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Das Vorkommen einer Verwachsung zwischen Zehen-, Grund- wund
Mittelphalanx gibt bereits Boyer 18151) an, er teilt jedoch nicht mit, an
welchen Zehen. Ob es sich hier nicht um die Beobachtung einer Assi-
milationshypophalangie gehandelt hat? Das Original stand mir leider nicht
zur Verfiigung,

Ebenfalls der Typus 1 der Walkerschen Familie ist von Moutard-
Martin et Pissavy?), weiter von Mervcier®) beschrieben worden,
von ersteren auf Grund anatomischer Untersuchung.

Der Typus I ist Aderholdt?), ferner Goerlich®) begegnet.

Anatomisch untersucht, jedoch nicht ausfihrlich beschrieben hat
Walthert) die linke Hand einer 40jihrigen Frau; das Schema dafir
ist folgendes:

v o I I
0 3 0 3
° o) +? ®
o o O o

Anklinge an die Typen IV und V zeigen die von Pagenstecher?)
und Joachimsthal®) untersuchten Fille: Das Schema fir die bei
Pagenstecher ausschlieflich links vorhandene Mifbildung ist:

v v 11T 1
o} 0 0 ©

|
© o o o0
© o o ©

Ob die rudimentire Endphalanx IT einen Nagel trigt oder nicht,
ist aus der Abbildung nicht sicher zu entnehmen; wahrscheinlicher ist
das letztere.

In allen andern Fillen sind beide Hénde symmetrisch affiziert.

1) Boyer, Traité complet de V'anatomie. 4. Ed. 1. Paris 1815,

) Moutard - Martin et Pissavy, Malformations congénitales multiples et
héréditaires des doigts et des oreils. Bull. de la soc. d’anthrop. des Paris 1895,
S. 540.

3) Die Arbeit von Mercier ist von Mountard - Martin et Pissavy zitiert
als erschienen in Bull. et mém. de Ia soc. anat. de Paris 1852, dort aber nicht auf-
zufinden. v

4) Aderholdt, Ein seltener Fall von angeborener Ankylose der Finger-
gelenke. Miunch. med. Wochenschr. 1906, S. 125.

5) Goerlich, Angeborene Ankylose der Fingergelenke mit Brachydaktyhe
Beitr. z. klin. Chir. 59. 1908,

6) Walther, Brachydactylie. Bull. et mém. de la soc. anat. de Paris 1886.

7’} Pagenstecher, E., Beitrige zu den ExtremititenmiBbildungen. I1. Dtsch.
Zeitschr. f. Chir. 60, 239. 1901.

%) Joachimsthal, Dje angeborenen Verbildungen der oberen Extremititen.
1900.

Virchows Archiv. Bd. 229. 33
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Joachimsthals Beobachtung 143t sich folgendermafien zusammen-

fassen:
v 10X T

O O &

@ © ©
® @) O O

Eine isolierte Aplasie des proximalen Phalangealgelenks V teilt
Wolfl) mit. '

Von den beiden anatomisch genau mitgeteilten Fillen von Fischel
und Moutard - Martin et Pissavy ist folgendes noch iiber die
Langenverh#éltnisse hervorzuheben: Fischel fand die Metacar-
palia II—V ungewohnlich lang, ebenso die entsprechenden Grund-
phalangen, letztere jedoch weniger verlingert als erstere, die Mittel-
phalangen verkiirzt, an ihnen ist jedoch die Abweichung von der Norm
die geringste; auch die Endphalangen sind etwas verkiirzt. Die End-
phalanx des Daumens ist relativ lang, die Grundphalanx kurz. Die
Finger III—V sind verkiirzt. Die genannten Franzosen, die lediglich
den dritten rechten Finger und die zweite rechte Zehe untersuchten,
fanden an des ersteren Grundphalanx eine Linge von 26 mm statt
19 mm, den Finger in toto verkiirzt, die Lange der 2. Zehe 30 mm
statt 50 mm. Aus Goerlichs MaBangaben geht hervor: Grund-
phalangen iiberschreiten die Normum 0,15 cm — dies bedeutet nichts —,
Metacarpalia sind bedeutend verlingert (I um 5,5 mm, IIT um 5,7 mm,
V um 34mm, IV um 2,3mm, I um 0,5mm), die Mittelphalangen
sind um ca. 3 mm verkiirzt.

Bei der von Wolf beobachteten isolierten Gelenkaplasie V ist be-
deutungsvoll, dafi die Synostose nicht geradlinig, sondern winkelig
(ca. 120°) ist. Wir haben hier Anklinge an Befunde bei dem S. 425
erwihnten krummen kleinen Finger (doigt crochu) vor uns: dort keine
vollige Fixierung, hier eine totale.

Morphologische ,,Uberginge* der Zwangsbeugestellung mit Be-
wegungsinoglichkeit, wenn auch beschrankter, zur ,,Ankylose* lassen
an genetische Bezichungen denken. Auffallend ist dabei die Pradis-
position des proximalen Interphalangealgelenks zur Zwangsbeuge-
stellung am Kleinfinger, zur Synostose an den iibrigen Fingern.

Die Gelenkaplasie kann allein vorkommen ; an sich selten, tritt sie ganz
selten am Kleinfinger auf. Bei ihrem Vorkommen an anderen Fingern
kombiniert sie sich gerne mit Assimilationshypophalangiedes Kleinfingers,
aber auch mit einfacher Hypophalangie an' Klein- und Ringfinger.

Von der Phalangen-,, Verschmelzung® mit Reduktion unterscheidet
sich die Gelenkaplasie in der Lokalisation dadurch, dal am héufig-

1) Wolf in Liidenscheid, Zwei Fille von angeborenen MiBbildungen. Mimch.
med. Wochenschr. 1900, S. 766. '

® 0<



Hyperphalangie und ihre Grundlagen. 513

sten Mittel- und Grundphalanx miteinander verbunden,
daf Mittel- und Endphalanx selten allein, vielmehr meist nur dann
synostotisch sind, wenn Mittel- und Grundphalanx Synostose zcigen,
wiahrend bei der Assimilationshypophalangie stets Mittel- und Grund-
phalanx miteinander verschmolzen sind. '

Als Synostose im Bereich des I. Strahls findet sich in
der Literatur anscheinend nur der Fall von Paulicki und Michelson
aufgefithrt. Sie bilden entsprechend unserer, wenn auch kurzen Kenn-
zeichnung auf S.419 und 420, den Ubergang zur,,Verschmelzung® mit
Phalangenreduktion. Da letztere bei ihnen mehr oder weniger nach-
gewiesen ist, haben wir sie in die Monophalangie des ersten Fingers ein-
gereiht. Damit soll nicht in Abrede gestellt werden, daB am I. Strahl
eine Phalangealgelenkeplasie ohne noch stérkere Entwicklungsstérungen
denkbar ist.

Noch eine Erscheinung, die zusammen mit Phalangensynostose beob-
achtet wurde, ist zu erwithnen : die Koaleszenz von Carpuselemen-
ten. Fischel sah einmal eine Concrescentia trapezoicapitata, zweitens
eine Concrescentia hamatotriquetra. Die letztere ist bis jetzt sonst
noch nicht festgestellt worden. Die erstere ist bekannt. Das gleiche
gilt firr die von Rieder und mir (vgl. S. 467) bei hochgradiger knocher-
ner Synostose und Verkiirzung der Zehen mitgeteilten Koaleszenz von
Tarsuselementen: C. talonavicularis und ecalcaneocuboidea (Verf.),
C. intercuneiformis II und TII (Rieder, Verf.). Sie sind als Varietat
bekannt [vgl. Pfitzner!)]. Gerade in dieser Kombination von Finger-
MiBbildungen mit Varietidten im Bereich des Carpus und Tarsus diirfen
wir wohl einen Ausdruck dafiir wieder sehen, daB jene MiBbildungen
der Digiti ein Glied in der Kette von Umformungen an den Extremi-
titen tiberhaupt bilden. :

Wihrend Moutard - Martin keine Anomalie der Muskeln
bzw. Sehnen angeben, berichtet Fischel dariiber: Die Sehnen des
M. flexor digitorum communis sublimis (also des perforatus) heften
sich anstatt an der Mittel- an der Grundphalanx an, und zwar nicht
nur bei Finger II—-IV, wo die Verschiebung der Muskelinsertion
proximalwirts aus der Unmdglichkeit einer Bet#tigung im 1. ossi-
ficierten Interphalangealgelenk und der kompensatorisch vermehrten
Inanspruchnahme des Metakarpophalangealgelenks versténdlich ist,
sondern auch bei Finger V. Dort ist ein proximales Interphalangeal-
gelenk vorhanden, seine Gelenkflichen sind jedoch nicht normal, und
die Beweglichkeit bleibt hinter der Norm zuriick. :

1) Pfitzner, Beitr. z. Kenntn. d. menschl. Extremitiatenskeletts. VIII. Die
morphologischen Elemente des menschlichen Handskeletts. Zeitschr. £. Morphol.
u. Anthropol. 2, 651. 1900. — VII. Die Variationen im Aufbau des FuBiskeletts.
G. Schwalbe, Morph. Arb. VI, S. 493.

" 33%
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Die Vererbung dieser Entwicklungshemmungen der
Gelenke geht auller aus dem Walkerschen noch aus folgenden
Stammbédumen hervor:
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Wie dort bei der Pseudohyperphalangie nach den anamnestischen
Angaben die MiBbildung auch von Normalen vererbt wird, so sehen
wir es auch in dem Wolfschen Stammbaum eines vollstandig fixierten,
krummen Kleinfingers.
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Aus dem geschilderten Verhalten schlieen wir auf eine Ent-
stehung aus inneren Ursachen. Von den drei MiBbildungen der
Gelenkhypo- und -aplasie, der einfachen Hypophalangie, der Assimi-
lationshypophalangie, die auch alle drei gleichzeitiz an den Handen
vorkommen koénnen, miissen wir fir die Entwicklungshemmung der
Gelenke die spiteste teratogenetische Terminationsperiode annehmen,
etwas frither liegt sie fiir die einfache Hypophalangie, noch frither fir
die Assimilationshypophalangie (vgl. S.508 und 472). Primégre Bildungs-
bzw. Wachstums- und Differenzierungshemmungen werden also in ihrer
Verschiedenheit erklart durch einen verschiedenen Zeitpunkt ihrer Ent-
stehung.

Das Ausbleiben der Gelenkbildung ist bei der Synostose das Wesent-
liche. Die Léngenreduktion der Mittel- und Endphalangen tritt hier
viel mehr zuriick als bei der Brachymesophalangie und der Assimi-
lationshypophalangie. Darin kénnen wir ebenso unsere Ansicht von
der relativ spiten Entstehungszeit dieser MiBbildung begrimdet sehen,
wie in der dulleren Konfiguration der normalerweise dem Interphalan-
gealgelenk benachbarten Phalangenteile. DaB bei der Synostose eine
Langenreduktion vorhanden sein kann, ist ohne weiteres verstandlich
aus einer Verinderung der proximalen Epiphysen und Epiphysen-
grenzen, eben der Wachstumszonen, die bei Stérungen in der Gelenk-
bildung wohl auch nicht ganz unbeteiligt bleiben

IX. Brachyphalangie im Metapodium: Brachymetapodie (Brachy-
metakarpie und Brachymetatarsie).
A. Morphologie.
1. Lokalisation der Brachymetapodie an den einzelnen Strohlen.

a) Brachymetakarpie.

Brachymetakarpie I haben wir bereits kennengelernt in Kombination
mit der Pseudohyperphalangie I, IIL; wir haben diese Kombination S. 475 als
charakteristisch bezeichnet. Wir sahen Brachymetakarpie I neben Brachymeso-
phalangie II—V im Falle Colson - Leboucq - Pfitzner (vgl. S. 433).

Eine familiire Brachymetakarpie I erwihnt Mosenthal?) als Fall 6 und 7
neben fibularer Klinodaktylie der GroBzehe mit Brachymetatarsie I.

Eine ein- (rechts-) seitige Brachymetakarpie II, III liegt offenbar
der Beobachtung von Klaussner?), Fall 39, zugrunde; er spricht allerdings von
einer Verkiirzung der Grundphalangen, andererseits ist thm das Bild der Brachy-
metakarpie wohlbekannt.

Eine ein- (links-) seitige Brachymetakarpie III neben Verkiirzung der
Grundphalanx desselben Strahles teilt Machol3) Fall 1 mit, eine Brachymetakarpie

1) Mosenthal, Einige Fille von Brachydaktylie. Verh. d. D. Ges. {. orth.
Chir. X. 1911.

?) Klaussner, Uber MiBbildungen der menschlichen GliedmaBen und ihre
Entstehungsweise. Wiesbaden 1900.

%) Machol, Beitrage zur Kenntnis der Brachydaktylie. Mitt. a. d. Grenzgeb.
d. Med. u. Chir. Mikulicz-Gedenkband, I11. Supplem. 1907.
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II1 rechts neben einer Brachymetakarpie IIT und V links H. Wagner'). Brachy-
metakarpie: III rechts und 1L V links vertffentlicht Cange?). -

Von einseitiger Brachymetakarple ITY, IV liegt von Klaussner
Fall 2 vor.

Eine beiderseitige Brachymetakarpie ITI, V habe ich selbst im Skia-
gramm heobachtet.

Brachymetakarpie IV beiderseits haben beschrieben: Joachimsthals),
Fall 5 und 6, Klavssner?), Fall 40, Rabaud und Klippels), Fontana und
Vacchellif), 2 Fille, nsmlich zwei Schwestern, deren Mutter die Affektion nur
an der linkern Hand hatte, Kenyeres?), Fall 10, Freunds), Machol, Fall 2
— gleichzeitig war Brachymetatarsie IV rechts vorhanden —, Ghevaxlher9 neben
beiderseitiger Brachymetatarsie IV (Fall 1} — die Mutter hatte Brachymetatarsm
IV rechts, konnte den Kleinfinger im 1. Interphalangealgelenk nicht vollstsindig
strecken (,,krummer Kleinfinger*) —, Bennecke!®), neben einseitiger Brachy-
metatarsie IV.

Rechtsseitige Brachymetakarpie IV sah Voituriez!') neben Brachy-
metatarsie 1V, Rieder?), Klaussner®), Fall 1, L. Hoffmann).

Uber eine linksseitige Brachymetakarpie IV berichtete Ebsteinis).

Beiderseitige Brachymetakarpie V allein finde ich nur bei Joachims-
thalls), ¥all 4, und Sternberg?), Fall 2, verzeichnet.

Brachymetakarpie V links und Brachymetakarpie II rechts erwihnt Klauss-
ner, Fall 1, Brachymetakarpie V links und Brachymetatarsie IV rechts sah ich
bei einem 15jdhrigen Patienten G. H. in der Hdbg. Chir. Klin. 6. IIL 1913,

1} Wagner, H., Ein Beitrag zur Kenntnis der Brachydaktylie. Fortschr. a
d. Geb. d. Roéntgenstr. 7. 1903/04.
2} Cange, Déformations singuliéres et symmétriqués des avant-bras et des
mains. Nouvelle Ieonographie de la Salpétriere 1%. 1904.
3) Joachimgthal, Uber Brachydaktylie und Hyperphalangle Virchows
Archiv 151 1898.
% Klaussner, Uber Mleﬂdungen der menschlichen GliedmaBen und ihre
Entstehungsweise. Wiesbaden 1900.
5) Rabaud et Klippel, Gaz. hebdom de méd. et de chlr 15. IV. 1900.
6) *Fontana et Vacchelli, Arch. d. Ortop. 1902, Nr.
7) Kenyeres, Angeborene MiBbildungen und erworbene Verﬁ,nderungen in
Rontgenbildern. Fortschr. a. d. Geb. d. Rontgenstr. 9, 351. 1905/06.
8). Freund, Prag. med. Wochenschr. 1906/07, Nr. 4.
9) Chevalier, Nouvelle Iconographie de la Salpétriére 1910, Nr. 3
19) Bennecke, Zwei Fille von Brachydaktylie. Miinch. med. Wochenschr.
1912, 8. 280.
1) ¥Ygituriez, Journ des scienc. méd. de Lille, 1. VI. 1888, S. 510.
1) Rieder, Uber gleichzeitiges Vorkommen von Brachy- und Hyperphalangie.
Dtsch. Archiv f. klin. Med. 66. 1899,
1B) Klaussner, Ein Beitrag zur Kasuistik der Brachydaktylie. Beitr. z. klin.
Chir. ¥0. 1910.
Uy Hoffmann, L., MiBbildungen der oberen Extremitét. Fortschr., a. d.
Geb. d. Rontgenstr. 17, 1911.
15) Ebstein, Zur Atiologie der Brachydaktylie. Mitt. a. d. Grenzgeb. d. Med.
u. Chir. 21. 1910.
1) Joachimsthal, Uber Brachydaktylie und Hyperphalangie. Virchows
Archiv 151, 1898,
1) Sternberg, Zur Kenntnis der Brachydaktylie. Wien. klin, Wochenschr.
1902, Nr. 41.
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Brachymetakarpie V rechts sah Kirmisson?).

Beiderseitige symmetrische Brachymetakarpie IV und V versffent-
lichten Faulhaber?) und Mosenthal, Fall 1.

Dieselbe MiBbildung sah Melchior?) in Kombination mit beiderseitiger Made-
lungscher Deformitit, d. h. einer volaren Kriimmung des distalen Radiusendes,
wodurch wegen der ,, Fourchettestellung* eine Ahnlichkeit mit einer Luxation im
Radiokarpalgelenk besteht. Bemerkenswert ist, daB dies Deformitat i. A. als er-
worben aufgefaBt wird, als Folge der iiberwiegenden Flexorenfunktion auf einen’
weichen Radius.

Auf dereinen Seite Brachymetakarpie IV, V, auf der anderen Brachy-
metakarpie III—V sahen: Goldmann?), dabei gleichzeitig Brachymetatarsie
IV, V beiderseits, und Hochheim?), dabei gleichzeitig Brachymetatarsie IIT, IV
beiderseits. Linke und rechte Hand verhielten sich bei Goldmann und Hoch-
heim in bezug auf die Lokalisation gerade umgekehrt. Hochheim hebt hervor,
daB von 4 jiingeren Geschwistern ein 13jahriger Knabe rechtsseitige Brachymetas-
tarsie IV hatte.

Brachymetakarpie IV, V rechts neben Brachymetakarpie II, IIE links be-
sehreibt Markeloffs).

Brachymetakarpie und Syndaktylie IV, V neben Daumendefekt an der einen
Hand beschreibt Kirmisson.

Beiderseitige BrachymetakarpieIIl-Vfinden: Roughton?), Riedels),
Mathew®), hier kompliziert mit Telemesophalangoschisis IV (also einer auf die
beiden distalen Segmente beschrinkte Verdoppelung des 4. Fingers); bei Rough-
tons Fall war gleichzeitig Brachymetatarsie IV links und I rechts vorhanden.

Brachymetakarpie I, II, IV rechts neben Brachymesophalangie II und pro-
ximaler Syndaktylie II, III, geringe Brachymetakarpie IIT links, gleichzeitig
Brachymetatarsie IT links beschreibt Klaussner!), Fall 4.

b) Brachymetatarsie.

Brachymetatarsie I zusammen mit Brachymetakarpie I sahen wir bereits bei
Mosenthal.

1) Kirmisson, Traité des maladies chirurgicales d’origine congénitale. Paris
1898. Ins Deutsche iibersetzt: Stuttgart 1599. :

%) Faulhaber, Dtsch. med. Wochenschr. 1904, S. 1454,

%) Melchior, Uber die Kombination von symmetrischer Madelungscher Hand-
gelenksdeformitét mit doppelseitiger metakarpaler Brachydaktylie. Zeitschr. f.
orthop. Chir. 30, 532. 1912.

) Goldmann, Beitrag zur Lehre von den Mibildungen der Extremititen.
Beitr. z. klin, Chir. %, 239. 1890.

°) Hochheim, Ein Fall von Brachydaktylie an allen Extremitaten. Fortschr.
a. d. Geb. d. Rontgenstr. 7, 273, 1903/04.

%) Markeloff, Un cas d’ectroméliec. Nouvelle Iconographie de la Salpétridre
22. 1909,

") Roughton, A case of congenital shortness of Metacarpal and Metatarsal
bones. Lancet 2, 19. 1897.

®) Riedel, Zur Kasuistik der Brachydaktylie: Ein Fall von doppelseitiger
Verkiirzung des IIT. bis V. Metakarpalknochens. Fortschr. a. d. Geb. d. Rontgenstr.
11, 447. 1907. '

%) Mathew, Acase of hereditary Brachydaktyly. Brit. med. journ. 1908, S. 969.

1) Klaussner, Kin Beitrag zur Kasuistik der Brachydaktylie. Beitr. z. klin.
Chir. %0. 1910.



H18 Pol: | Brachydakfylie® — | Klinodaktylie* —

Brachymetatarsie II zusammen mit Brachymetakarpie I, II, IV rechts, ge-
ringer Brachymetakarpie IIL links erwihnten wir bereits nach Klaussner.

Beiderseitige Brachymetatarsie IT allein beschreiben Daniel’) und Cheva-
lier, Fall 2.

Linksseitige Brachymetatarsie 11, 11T, IV zusammen mit Brachybasophalangie
IL, IIT, IV am selben Fufl und Brachymesophalangie rechts hat Machol mitgeteilt.

Brachymetatarsie ITI, IV beiderseits zusammen mit Brachymetakarpie IV, V
und ITI—V sahen wir in Hochheims Fall

Brachymetatarsie III, IV links, IV rechts erwihnt Rocher?).

Brachymetatarsie IV ein- oder beiderseitig in Kombination mit Brachymeta-
karpie desselben Strahles kennen wir, wie oben angegeben, von Machol, Fall 2,
Chevallier, Voituriez, Bennecke.

Beiderseitige Brachymetatarsie I'V teilen mit: Machol, zusammen mit Brachy-
basophalangie IV links, Klaussner, Fall 3, Chevallier, Fall 2, gleichzeitig mit
Brachybasophalangie IT1, TV,

Uber eine linksseitige Brachymetatarsie IV berichtet Machol, Fall 5.

Rechtsseitige Brachymetatarsie IV schildern: Hochheim — und zwar bei
dem Bruder des Patienten mit Brachymetakarpie IV, V und IIT—V zusammen
mit Brachymetatarsie TII, IV beiderseits —, Hirtz und Lemaire?), Machol,
Fall 4, zusammen mit Brachybasophalangie IV ausgesprochen, I, III, V in ge-
ringem Grade. ]

Rechtsseitige Brachymetatarsie IV neben linksseitiger Brachymetakarpie V'
sah ich bei meinem oben erwihnten Patienten G. H.

Beiderseitige Brachymetatarsie IV und V neben Hammerzehen I—V (Beugung
in den Interphalangealgelenken) gibt Kiimmel) an.

Eine Koaleszenz von Metacarpale IV und V mit dem Hamatum bei gleich-
zeitiger Verkiirzung im Metacarpus ist nach Chevallier im Musée Dupuytren in
Paris (Nr. 639) aufbewahrt.

Von dem Vorkommen einer Koaleszenz des Metatarsale V mit dem Cuboid
bejderseits und Verkiirzung dieses Strahles berichtet Bienvenu®).

2. Allgemeine Morphologie der Brachymetapodie.

Daf die Brachymetatarsie wenig die Aufmerksamkeit auf sich
lenkt, ist aus der praktisch verschiedenen Bewertung von Hand und
FuB verstindlich. Auffallen wird sie dann dem Triiger, wenn mit der
Verkiirzung eines Metatarsale é¢ine Dorsalverlagerung der be-
treffenden Zehe verbunden ist, wie dies wiederholt beschrieben ist.

Aber auch an der Hand wird die Brachymetapodie vielfach tiber-
sehen. ,

Die Linge des Zeigefingers kann relativ erhéht erscheinen, wenn
Metacarpale III—V verkiirzt sind. Bei gestreckter Hand kann so
eine Brachymetakarpie nicht allein nicht stérend auffallen, sondern

1) Daniel, Nouvelle Iconographie de la Salpétriere 15. 1902.

2) *Rocher, Journ. de méd. de Bordeaux 1903.

8) *Hirtz et Lemaire, Etude critique sur le tabes juvénile. Rev. de neurol.
1905.

4y Kiimmel, Die Mibildungen der Extremitéten durch Defekt, Verwach-
sung und Uberzahi. Bibliotheca medica. B, 3. Kassel 1895.

5) *Bienvenu, Rev. d’orthop. 1910.
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vielleicht sogar — so paradox auch diese Folge einer Mifbildung er-
scheinen mag — eine schonere distale Kontur der Hand zur Folge
haben (vgl. S. 429).

Diese Brachymetakarpie III--V kann sogar an der zur Faust
geballten Hand tibersehen werden. Anders, wenn nur Metacarpale IV
oder nur IIT oder 11T und 1V zusammen verkiirzt sind. An der Faust
macht sich dann in der schraggestellten geraden Linie der Capitula der
Metacarpalia eine Liicke bemerkbar, bedingt durch das Zuruckweichen
des Capitulum des verkiirzten Metacarpale proximalwérts.

Wie Machol?) hervorhebt, wie aus unserer Zusammenstellung der
Kasuistik hervorgeht, kann die Brachymetapodie an Hand wie Full
einseitig oder beiderseitig sein, nur an der Hand oder nur am Fufl vor-
kommen, an oberer und unterer Extremitit die gleichen oder verschie-
dene Strahlen betreffen, Symmetrie zwischen links und rechts kann
vorhanden sein oder fehlen. Eine gewisse Disposition bestimmter
Strahlen geht immerhin aus unserer Zusammenstellung hervor, auch
eine Vorliebe fiir die Kombination der Brachymetapodie einiger Strahlen.
Am meisten disponiert zur Brachymetapodie ist deutlich der 4. Strahl.
Auf diese Erscheinung werden wir spater ndher eingehen.

Mit der Verkiirzung eines Os metapodiale geht eine
Formverinderung desselben einher: es erscheint plumper, wie
zusamiengestaucht, besonders sein Capitulum. Das Skiagramm er-
gibt weiter eine Aufhellung des Capitulum und das Fehlen einer Epi-
physenfuge in einem Alter, wo, wie die normalen Metapodialia zeigen,
sonst Epiphysenfugen nachweisbar sind. Auf diese beiden Punkte hat
wohl zuerst Sternberg?) hingewiesen. Seine Feststellungen sind von
allen Beobachtern bestdtigt worden.

B. Genese der Brachymetapodie.

Aus dem Skiagrammbefund der Capitula hat Machol auf eine
pramature Synostose der Epiphyse mit der Diaphyse geschlossen und
auf diese zum Teil die Verkirzung des Metapodiale zuriickgefithrt;
er sah also darin gerade das Gegenteil von dem Befund, wie er bei den
echten Riesen bekannt ist, namlich dem Persistieren der Epiphysen-
fugen. Mit avuf Grund der erwéhnten Tatsache, daB vielfach linke
und rechte Extremitét in bezug auf Brachymetapodie nur beschrankt
symmetrische Verhaltnisse zeigen, weiter unter Heranziehung- des.
Umstandes, daB Hereditdt vielfach nicht nachgewiesen wurde, kommt
Machol zu der Hypothese, daB Reize (und zwar stirkere im extraute-
rinen Leben [z. B. Traumen], schwichere im intrauterinen) reflektorisch

1) Machol, Beitrige zur Kenntnis der Brachydaktylie. Mitt. a. d. Grenzgeb..
d. Med. u. Chir. Mikulicz-Gedenkband, IYI. Suppl. 1907.

2) Sternberg, Zur Kenntnis der Brachydaktylie. Wien. klin. Wochenschr..
1902, Nr. 41.
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trophische Stérungen in der knorpeligen Epiphyse und so eine Hem-
mung der Knorpelwucherung dieser auslosen. Nach ihm ist also die
Brachymetapodie eine reflektorische trophoneurotische Knorpelhem-
mung der Epiphyse, sie ist auf eine exogene Stérung zuriickzufiihren,
sie kann erst nach der Geburt auftreten. Auf diesen letzteren Punkt
wird gleich noch einzugehen sein. ,

Die Aufhellung der Capitula im Rontgenbild war offenbar fir
Chevallierl) der Grund zu der Annahme einer milden fetalen Osteo-
myelitis bzw. Chondritis; er vergleicht die Befunde bei der Brachy-
metapodie mit denen bei der Spina ventosa, der Tuberkulose der kleinen
Roéhrenknochen von Hand und FuB in frither Kindheit und hebt fiw
letztere hervor, dafi sie auch multipel und oft symmetrisch auftritt.
Ahnlich wie Krause fiir die Disposition der kleinen Zehe zur Assimi-
lationshypophalangie die Blutgefafiverteilung verantwortlich machen
zu konnen glaubt (vgl. S. 439), so erklirt Chevalier, ohne Krauses
Ansicht zu kennen, da fiir die verschiedene Disposition der Strahlen
zur Brachymetapodie ihre Arterienversorgung wahrscheinlich von
Bedeutung sei.

Sternberg nimmt fir die Brachymetapodle eine embryonale
Veranlagung, aber eine erst im Kindesalter erfolgende (moglicherweise
traumatische) Stérung an. -Eine direkte mechanische Lision als Ur-
sache von Brachymetapodien lehnen Sternberg wie Machol ab
wegen des Vorkommens ganz isolierter Verkiirzungen einzelner Ossa
metapodialia — im Gegensatz zu Kiimmel?), der direkt einen Druck
von seiten der Eihiillen annimmt. Gegeniitber Ktimmel hat Wagner3)
einmal das symmetrische Vorkommen von Brachymetapodien, dann die
Verkiirzung des Metacarpale IIT und V bei Freibleiben von IV hervor-
gehoben, Hochheim?) und Rieder?) endlich die Erblichkeit und das
familidre Vorkommen bei ihren Fallen.

Beleuchten wir zuerst die Frage: Entsteht die Brachymeta-
podie intra- oder extrauterin oder intra- und extrauterin?
Die von Machol betonten, von den Miittern der Patienten erhaltenen
,,bestimmten* Angaben, dafl die Verkiirzung im Metapodium erst im
Laufe der Kindheit, daB sie erst im AnschluB an ein Traumsa ent-
standen sei, beweisen nur, da8 sie zu der angegebenen Zeit, nach einem

1) Chevalier, Nouvelie Iconographie de la Salpétriére 1910, Nr. 3.

2) Kiimmel, Die MiBbildungen der Extremitdten durch Defekt, Verwach-
sung und Uberzahl. Bibliotheca medica. E, 3. Kassel 1895

3) Wagner, H., Ein Beitrag zur Kenntnis der Brachydaktylie. Fortschr. a.
d. Gebh. d. Rontgenstr. 7. 1903/04.

%) Hochheim, Bin Fall von Brachydaktylie an allen Extremititen. Fortschr.
a. d. Geb. d. Rontgenstr. . 1903/04.

8) Rieder, Uber gleichzeitiges Vorkommen von Brachy- und Hyperphalangle
Dtseh. Archiv f. klin, Med. 66. 1899.
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Trauma entdeckt worden ist. Dall ein Trauma Veranlassung gibt,
Pathomorphien, die bereits lingere Zeit bestehen, zu bemerken, ist eine
bekannte Erfahrungstatsache. DalBl weiter mit zunehmendem Wachs-
tum eine Verkiirzung deutlicher oder iiberhaupt erst deutlich wird,
haben wir bei der Brachyphalangie im engeren Sinne hervorgehoben.
Dall beim Erwachsenen, wo bei der Brachymetapodie ausgesprochene
Lingendifferenzen vorhanden sind, noch die Metapodiumverkiirzung
iibersehen werden kann, haben wir ebenfalls schon erwidhnt. Wenn
Mosenthal?) also sagt: ,,Es gibt sicher, wie Machol, Kiimmel,
Sternberg nachgewiesen haben®, — die Sperrungen sind. von mir
gemacht — ,,Brachydaktylien, die ihre Entstehung einem postfétalen
Trauma verdanken und nicht kongenital sind, es gibt aber auch mit
Sicherheit kongenitale Falle**, so muB ich mit allem Nachdruck erkliren,
daB von den zitierten Autoren der Nachweis einer traumatischen post-
fétalen Entstehung der Brachymetapodie nicht geliefert worden ist,
daB lediglich entweder die Feststellung einer Metapodialverkiirzung
durch Angehérige nach einem Trauma anamnestisch erhoben oder eine
mechanische Entstehung extra- oder intrauterin von ihnen ange-
nommen wiurde.

Machol schlieBt von der Brachymetapodie auf die Brachyphalangie
im engeren Sinne: dieselbe Entstehung, die er fiir die Brachyphalangia
metacarpi et metatarsi ableitete, nimmt er auch fir die Verkiirzung
der Phalangen an. Die Morphologie dieser Brachyphalangie selbst hat er
meines Wissens nicht untersucht. Ich gehe mit meinen Untersuchungen
und Schliissen den umgekehrten Weg wie Machol und, wie mir
scheint, den mnatiirlicheren, nimlich von der Norm iiber die Varietit
zur MiBbildung: Bereits bei den normalen Zehen sahen wir mach
Hasselwander eine Reduktion der Epiphysenkerne der Mittel-
phalangen, den Ubergang von einer echten Epiphyse iiber die Pseudo-
epiphyse zum Epiphysenverlust. Bei der Varietit der Assimilations-
hypophalangie der 5. Zehe sahen wir die Verknocherungsreduktion
weiter schreiten, wir fanden dieselbe Erscheinung bei der familisiren
Phalangenreduktion auch an der Hand. Tm Gegensatz zu Drinkwater
und Scharff muBte ich beim Fehlen einer Trennung des Epiphysen-
und Diaphysenschattens bei der Brachymesophalangie usw. eine priima-
ture Synostose als unwahrscheinlich und ein primires Fehlen einer
solchen, d.h. eine Pseudoepiphyse, d.h. eine von dem Diaphysen-
knochen ausgehende, stets mit diesem in Zusammenhang stehende
Epiphysenossification mit ziemlicher Sicherheit annehmen. Wir haben
weiter frither die Tatsache registriert, dal die akzessorischen Pseudo-
epiphysen der Metacarpalia viel frither mit der knéchernen Diaphyse

1) Mosenthal, Einige Falle von Brachydaktylie. Verh. d. D. Ges. f. orth.
Chir. X. 1911.
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sich verbinden als die typischen Epiphysenkerne (vgl. S.491). Es ist
mir aus dem Dargelegten héchst wahrscheinlich, daB auch bei
der Brachymetapodie das Fehlen der Epiphysenfuge kein
sekunddres Verlorengehen einer solchen, sondern ein
priméires Fehlen bedeutet, dafl es sich um die Erscheinung einer
Reduktion der Verkndcherung handelt. Den Beweis, daf§ meine Auf-
fassung richtig ist, kann ich nicht bringen; denn es ist bis jetzt noch
von niemandem eine Brachymetapodie vor dem 12. Lebensjahr —
Joachimsthals und Machols Patienten sind die jiingsten — be-
schrieben worden; Pseudoepiphysen der Metacarpalia verschmelzen
aber bereits zwischen dem 4. und 7. Lebensjahr, manchmal allerdings
auch erst im 14. Lebensjahr mit den Diaphysen.

Daf die Epiphysenossification bei der Brachymetapodie in der
angenommenen Weise erfolgt, wiirde auch erkliren, daB die Lingen-
reduktion des Metapodiums in Prozenten nie den Grad erreicht wie
die ILingenredukfion bei Phalangen, wo die Epiphysenossification
vollstandig fehlt. ‘

Wie bei der Brachyphalangie im engeren Sinne des Wortes der
Ossificationsstorung Stérungen der Knorpelwucherung bereits intra-
uterin vorausgehen, so sind per analogiam wohl die gleichen Voraus-
setzungen fiir die Anomalien der Ossification der Metapodiumepiphysen
bei der Metapodialverkiirzung zu machen. Die wiederholt erwahnte Beider-
seitigkeit und auch Symmetrie von Brachymetapodien, ihr familifires
Vorkommen sprechen an sich fiir eine intrauterine Entstehung und zwar
aus inneren Ursachen. Auch hier gilt, daff der vielfache Mangel eines
Nachweises von Hereditétsverhaltnissen nicht ihr wirkliches Fehlen
beweist, daB geringe Grade der Brachymetapodie wohl oft der Fest-
stellung entgehen; bei der Brachyphalangie sind wir ja bereits niher
auf diesen Punkt eingegangen.

¢. Die Verkiirzung des Metapodiums als Teilerscheinung von Verkiirzungen
des Extremititenskeletts hei multiplen cartilaginiren Exostosen.

Von Recklinghausenl) hat 1866 wohl zum ersten Male die Tat-
sache einer Verkiirzung exostosentragender, langer Réhrenknochen
(Humerus, Unterarmknochen) bei cinem von ihm beobachteten Fall
notiert; von Volkmann?) wies 1875 zum ersten Male in seinem
einen Fall auf die Beziehung von Rachitis und Knochenauswiichsen
hin, in seinen beiden Fillen auf einen ursachlichen Zusammenhang von
Exostosenbildung und Extremitatenverkiirzung iiberhaupt. Naher auf
diesen Punkt einzugehen, veranlafite Helf erich seine Schiiler Meinolph

1) Recklinghausen, von, Ein Fall von multiplen Exostosen. Virchows
Archiv 35. 1866.
) Volkmann, R. v., Volkmanns Beitr. z. Chir. 1875.
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Meyer!) und Theodor Brenner?), ein reiches Material aus der Heidel-
berger Chirurgischen Klinik verarbeitete darauf Bessel - Hagen?).
Von Meinolph Meyer und Bessel- Hagen wurden, was uns hier
vor allem interessiert, bei Exostosenbildung, bei der eine Verkiirzung
der Ulna, auch der Fibula i. A. im Vordergrund steht, auch eine Ver-
kitrzung im Metapodium festgestellt; so von Meyer des Metacarpus IX
rechts, von Bessel- Hagen in seinem 4. Fall Verkiirzung des Meta-
carpus II links, im 3. Fall des Metacarpus I rechts, des Metacarpus IV
links. Auch symmetrische Brachymetacarpien wurden in der Folge
bei multiplen Exostosen gefunden, so von Launois et Trémoliéret)
an IV, von Kirmissons) an IV und V. Verkiirzungen im Metatarsus
beschrieben bei Exostosenbildung u. A. Grofief) (Brachymetatarsie
V rechts, gleichzeitig Brachymetatarsie II links), Liwen®) (Brachy-
metatarsie IT rechts). Bessel - Hagen stellte in zwei Fallen auch eine
XKombination mit Brachybasophalangie fest, so in seinem 1. Fall von
multiplen Exostosen an IV, V rechts, in seinem 2. Fall an II, 1V rechts
und IIT links.

Von den cartilagingren Exostosen ist folgendes lange bekannt: sie
treten vielfach hereditéir und multipel in frither Kindheit als knorpelige
Auswiichse auf, ossificieren wihrend der normalen Ossification der
befallenen Knochen, wachsen weiter, bis das Korperwachstum beendet
ist; sie treten — das ist fiir die Frage der Genese das Wichtigste —
nur an Stellen des Skeletts auf, die knorpelig praformiert sind, an den
Rohrenknochen an den Epiphysenknorpeln. Virchow schloB aus
dieser Lokalisation auf einen Zusammenhang zwischen Exostosis car-
tilaginea und Epiphysenknorpelwucherung und fiihrte erstere auf
Entwicklungsstérungen zuriick. Die sichere Kenntnis eines Zusammen-
hangs zwischen Exostosenbildung und Wachstumshemmung der be-

1) Meyer, Meinolph, Uber Knochen- und Gelenkdeformitaten nach mul-
tiplen Exostosen. Inaug.-Diss. Mimchen 1882.

2) Brenner, Th., Beitrag zur Kasuistik der multiplen Exostosenbildung und
deren Einflu8 auf das Knochenwachstum. Inaug.-Diss. Mimnchen 1884.

3) Bessel-Hagen, Uber Knochen- und Gelenkanomalien, insbesondere bei
partiellem Riesenwuchs und bei multiplen cartilaginiren Exostosen. Langenbecks
Archiv 41. 189L

¢4) Launois et Trémoliére, Exostoses multiples: Contribution & I'étude des
dystrophes du cartilage de conjugation. Nouvelle Iconographie de la Salpetricre
18. 1905.

5) ¥*Kirmisson, Exostoses multiples coincident avec une scoliose et diffé-
tents arréts de développement du cdté des membres. Rev. d’orthop. Sér. 2, T. 6.
1905.

%) Grosse, Contribution & I'étude des Exostoses multiples de la naissance
coincidant avec des arréts de développement et déformations du squelette. Rev.
d’orthop. 10. 1899.

7) Lawen, Uber die Beziehungen der Enchondrome zu den multiplen carti-
laginiren Exostosen. Dtsch. Zeitschr. f. Chir. 75. 1904.
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troffenen Knochen verdanken wir, wie erwihnt, vor allem Helferichs
Schillern und Bessel-Hagen. Der letztere ging jedoch zu weit,
wenn er meinte, dafl die stéirkste Wachstumshemmung diejenigen
Knochen zeigten, welche die gréften oder meisten Exostosen tragen;
wie spitere Autoren gezeigt haben, kann auch das umgekehrte Ver-
haltnis bestehen. Der ursichliche Zusammenhang zwischen Exostosen-
bildung und Wachstumsstérung wird dadurch nicht bestritten. Auch
fir die Brachymetapodie und Brachybasophalangie bei multipler
Exostosenbildung ist anzunehmen, dafl eine Entwicklungsstérung der
knorpelig praformierten Phalangen nach zwei Richtungen hin ihren Aus-
druck findet: 1. in abnormer, geschwulstartiger Knorpelproliferation
(mit oder ohne Ossification), 2. in einer Hemmung der normalen Proli-
feration des Epiphysenknorpels und damit des Langenwachstums.

X. Verkiirzung der Mittelphalanx und des Metapodiums

als Rasseerscheinung und als Symptom der Chondrodysirophia fetalis und
des Mongolismus.

Von allen Segmenten eines Strahles zeigt am ha uflgsten
die Mittelphalanx und das Metapodium Brachyphalangie.

Das S. 443 iiber die Dis position der Mittelphalanx zur Verkiirzung
und ihre Beziehung zur normalen Ossification Gesagte gllt auch
fiir das Metapodium.

Nach Malll) tritt der Knochenkern in den thtelphala,ngen in der 11. bis
12. Woche an der Hand, im 4. bis 10. Fetalmonat am Fuff auf. Vor den Mittel-
phalangen ossificieren die Metapodialia und die Grundphalangen: Mall gibt fiir
beide an der Hand die 9. Woche an, Bardeen?) verzeichnet fiir die Metatarsalia
die 8. bis 10. Woche, fiir die Grundphalangen der Zehen den 3. Fetalmonat. Die
Endphalanx des Digitus II—V erhalt den Knochenkern an der Hand in der 7. bis
8. Woche (Bardeen), am Fufl am 58. Tag (Mall).

Die Haufigkeit der Brachyphalangie der einzelnen
Fingersegmente verhilt sich umgekehrt wie das Auftreten
ihrer ersten Ossification: die zuletzt ossificierende Mittelphalanx
zeigt am hiufigsten Verkiirzung, die zuerst ossificierende Endphalanx
hat die geringste Disposition zur Brachyphalangie. Fiir die Endphalanx
des ersten Fingers, insbesondere an der Hand gilt dies nicht; nach Pfitz-
ner3) wenigstens ist eine Lingenreduktion der Endphalanx des Dau-
mens noch hiufiger als eine solche der Mittelphalangen. Mdglicherweise
spricht sich darin die Tendenz zu weiterer Reduktion des ersten Strahles
aus.

1} Mall, On ossification centers in human embryos less than one hundred
days old. Amer. journ. of anat. 5. 1906.

2) Bardeen, Die Entwickiung des Skeletts und des Bindegewebes, in: Keibel
und Mall, Handbuch der Entwicklungsgeschichte des Menschen. 1. Leipzig 1910,

3) Pfitzner, Uber Brachyphalangie und Verwandtes. Verh. d. anat. Ges.
XII. Kiel 1898.
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Daf die Pradisposition der Mittelphalanx und des Metapodiums
zur Verkiirzung auf normalen Differenzen in der Entwicklung des
Segments eines Strahles beruht, ergibt sich 1. vergleichend-anthropo-
logisch, 2. aus dem Befund bei kongenitalen allgemeinen Entwicklungs-
storungen der Extremitdten: bei der Chondrodystrophie und dem
Mongolismus.

A. Verkiirzung der Mittelphalanx und des Metapodiums als Rasseerscheinung..

,»Abgesehen von den Unterschieden iri den absoluten Werten zeigt
sich zwischen Buropéern und Japanern, die in dieser Vollstandigkeit
einstweilen allein verglichen werden kénnen, insofern eine Differenz
in der Gliederung des Strahls und Fingers, als bei letzteren die Grund-
und Endphalanx, relativ zur Strahl- resp. Fingerlinge ldnger,
Os metacarpale und Mittelphalanx dagegen kiirzer sind als bei
ersteren.” Martin!) kam zu diesem Ergebnis durch den Vergleich
der von Pfitzner einerseits, von Adachi andererseits aufgestellten
MaBtabellen.

In dem Verhalten von Mittelphalanx und Metacarpale bei einer
andern Menschenrasse driickt sich die Disposition zur Brachyphalangie
in einer Weise aus, wie sie beim Europder nur als Variation oder Mi3-
bildung manifest wird: Ich glaube, gerade durch dieses Ergebnis der
vergleichenden Anthropologie — allerdings miiliten die Untersuchungen
noch auf andere Rassen in derselben Vollstdndigkeit ausgedehnt
werden — kommen Schwankungen (vielleicht eine Entwicklungsrichtung)
in der Phylogenese zum Ausdruck, die im Wesen gleich, aber dem
Grade nach gesteigert uns in der Ontogenese mit dem Ergebnis des
Brachydaktylie entgegentreten.

B. Die Verkiirzung der Mittelphalanx und des Metapodiums als Symptom
der Chondrodystrophia fetalis und des Mongolismus.

Die Pradisposition der Mittelphalanx und des Metapodiums zur Ver-
kiirzung kommt auch zum Awusdruck bei ausgedehnten Hemmungs-
bildungen der GliedmaBen. Was wir unter dem Namen Brachyphalangie
als einzige oder fast einzige Entwicklungshemmung des Skelettsystems
kennen, kann ein Symptom einer allgemeinen Stirung der Glied-
mafenentwicklung sein.

Bei dem Vergleich mit disproportionalen Entwicklungsstérungen,
wie sie eben unsere Brachydaktylien sind, kann der echte, wohl pro-
portionierte Zwergwuchs auBer Betracht bleiben. Vom disproportio-
nalen Zwergwuchs kommt fiir uns, die wir die Brachydaktylie auf intra-
uterine Storungen zuriickfithren, nur der kongenitale in Frage, auch
von diesem nicht alle Formen, sondern nur die Chondrodystrophie und
der Mongolismus.

1) Martin, Lebhrbuch der Anthropologie. Jena 1914.
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Die Kinder mit Chondrodystrophia fetalis kommen entweder tot
zur Welt oder sterben bald; es gibt jedoch — wenn auch in geringem
Prozentsatz — lebende Chondrodystrophiker, als Hofnarren vielfach
in der Geschichte bekannt; sie sind zeugungsfihig, ihre Kinder haben
wieder dieselbe Hypoplasie. Wahrend Kopf und Rumpf, abgesehen
von dem Tiefliegen oder der Plattheit der Nase und evtl. einer geringen
Kyphose der Wirbelsiule, keine stirkeren Abweichungen von der Norm
zeigen, sind die Extremitéiten kurz und plump!). Die Verkiirzung betrifft
meist die proximalen Partien mehr als die distalen. Neuerdings haben
besonders Dufour?), Danlos, Apert und Flandin?), Regnault?),
Staumes und Wilson?), Crespin und Bonnetf) u. a. m. die Auf-
merksamkeit auf leichteste — von Dufour unzweckmafig als atypische
bezeichnete — Formen der Chondrodystrophie gelenkt, die lediglich durch
Verkirzung des Oberarms und Oberschenkels charakterisiert sind.

DaB auch bei der familifren Brachydaktylie die langen Réhren-
knochen, damit die ganze Statur eine Verkiirzung zeigen kénnen,
haben wir S. 417 angegeben. Jedenfalls aber treten diese Verkiirzungen
gegeniiber der Reduktion der Finger sehr zuriick; eine Verkiirzung der
Statur fiel wohl selten auf; das ist wohl der Grund, dall anscheinend
nur von Farabee und Drinkwater Messungen iiber die Gesamt-
linge mit Brachydaktylie Behafteter angestellt worden sind.

Anders wie an den langen Rohrenknochen fillt ein Vergleich an der
Hand bei Brachydaktylie einerseits, Chondrodystrophie andererseits
aus. Auch bei der Chondrodystrophie tritt dic physiologische Lingen-
abstufung der Phalangen, besonders der Mittelphalangen, stirker
hervor als in der Norm.

Dasselbe gilt fir die Metacarpalia. Vor allem ist am Meta-
carpale I die normale Kiirze ins Pathologische gesteigert. Eine auf-
fallende Verkiirzung des Metacarpale IV haben eine Reihe fran-
zosischer und italienischer Autoren, unter ersteren besonders Pierre
Marie?), hervorgehoben. Das verkiirzte Metacarpale erscheint plump,

1) Zusammenfassende Darstellung geben: Siegert, Der chondrodystrophische
Zwergwuchs (Mikrosomie) im VIII. Band der Erg. d. inn. Med. u. Kinderheilk. 8.
1912, und Frangenheim, Die angeborenen Systemerkrankungen des Skeletts.
Erg. d. Chir. u. Orthop. 4. 1912.

2y Dufour, Nouvelle Tconographie de la Salpétriére 1906, S. 133.

3) Danlos, Apert et Flandin, Micromélie congénitale limitée aux deux
humérus. Nouvelle Tconographie de la Salpétriére 22. 1909.

1) Regnault, Bull. et mém. de la soc. anat. de Paris, Juillet 1909, 8. 433.

5) Staumes et Wilson, La macromélie humérale congénitale et ses relations
avec I'achondroplasie. Nouvelle Iconographie de la Salpétriere 1911, 8. 463.

8) Crespin et Bonnet, Micromélie rhizomélique partielle chez une Arabe.
Nouvelle Iconographie de la Salpétriere 1912,

7y Marie, Pierre, L’achondroplasie dans ladolescence et I'dge adnexe.
Presse méd. 1900.
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besonders der distale Teil, Pierre Marie spricht von einem ,aspect
en champignon®, im Réntgenbild zeigt sich eine starke Aufhellung
der plumpen Capitula.

Eine Ahnlichkeit zwischen der Hand bei Chondrodystrophie und
bei der Brachydaktylie besteht ferner manchmal in der gegenseitigen
Stellung der Fingerstrahlen, in der Handform tiiberhaupt. Eine
Divergerz der Fingerstrahlen, weswegen Pierre Mariein den betreffen-
den Fillen von einer ,,main en trident* bei der Chondrodystrophie
spricht, beruht darauf, dafl die in der Fetalzeit normale starke Divergenz
der Metacarpalia dauernd erbalten bleibt. Eine derartige Divergenz hat
Drinkwater bei einzelnen Gliedern seiner Brachydaktyliefamilie ge-
sehen. AuBer der Dreizack-, oder auch Zwei- oder Fimfzackhand
(Jansen) konnen die plumpen, kurzen Finger bei der Chondro-
dystrophie auch viereckige Hinde — ,,le type carré (Pierre Marie) —
bilden. Auch in dieser Form der Hand zeigt sich eine Ahnlichkeit
zwischen Chondrodystrophie und Brachydaktylie.

Was die Epiphysen bei der Chondrodystrophie angeht, so gibt
Siegert!) an, daBl an Metacarpalia und Phalangen pramature Syn-
stosen der Epiphysen mit den Diaphysen neben allerdings auch sehr
riickstandiger Verknécherung sich finden. Ich halte es nicht fiir aus-
geschlossen, dafi auch bei der Chondrodystrophie fiir die hellen, nicht
durch eine Trennungslinie von der Diaphysenossification abgesetzten
Knochenschatten der Epiphysen z. B. der Metacarpalia dasselbe zu-
trifft, was ich fiir die Deutung der im Prinzip gleichen Réntgenbefunde
der Brachymetakarpie durch Machol gesagt habe (s. S.422). Hier
wie dort scheinen mir die Verbindungen zwischen Epiphysenkern
und knécherner Diaphyse wahrscheinlicher primér als sekundéir zu sein,
d. b. es bandelt sich meiner Meinung nach wahrscheinlich nicht um eine
echte, selbstindige Epiphysenverknocherung und zu frithe Verknéche-
rung der Epiphysenfuge, sondern um eine Pseudoepiphyse, d. h. eine
primére, wenn auch vielleicht diinne Briicke mit dieser in Zusammen-
hang stehenden Ossification der Epiphyse. Also auch in bezug auf die
Epiphysenossification bestehen moglicherweise Ahnlichkeiten zwischen
Chondrodystrophie und Brachydaktylie. -

Trotz all dieser Anklange besteht zwischen beiden an der Hand
aber insofern ein grofler Unterschied, als bei der Chondrodystrophie
an der Hand alle Segmente eines Strahles von der Langenreduktion
getroffen sind, daher die Abweichung von den normalen Propor-
tionen der Segmente zueinander nicht allzu groB ist, wihrend diese
bei der Brachydaktylie in ihren verschiedenen Formen hohe Grade
erreicht.

1) Siegert, Der chondrodystrophische Zwergwuchs {Mikrosomie) in: Ergeb.
d. inn. Med. u. Kinderheilk. 6. 1910.

Virchows Archiv. Bd.223. 34
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Noch eine zweite angeborene Verdinderung ist hier wegen einiger
Skelettdhnlichkeiten mit der Brachydaktylie zum Vergleich heran-
zuziehen: der Mongolismus oder die mongoleide Idiotie. Wir ver-
stehen darunter ,.eine durch angeborene, &uflere Kennzeichen des
Gesichts ausgezeichnete Form des kongenitalen, nicht erworbenen
Schwachsinns, als Ausdruck einer unfertigen, gehemmten intra- wie
extrauterinen Entwicklung® [Siegert!)]. Die langen Réhrenknochen
bleiben dabei im Wachstum zuriick, die Hand ist durch Kleinheit und
Plumpheit charakterisiert.

»Das grofite Interesse erregte stets der kleine Finger, der viel-
fache Abbildungen hervorrief ... Zunschst fallt schon beim Siugling
auf die nicht seltene extreme Kiirze des Daumens. Dasselbe gilt in
hoéherem Grade vom kleinen Finger... Wahrend ein Kreis, mit dem
Mittelpunkt am Innenrande des Ulnaendes, vom Ende der Grund-
phalange des 4. Fingers normaliter die mittlere Phalange des 5. Fingers
ungefahr in der Mitte schneidet, 1auft er gewShnlich beim Mongoloiden
iber das Ende derselben weg, ohne es zu berithren. Grund- und
Mittelphalange des 5. Fingers sind also bedeutend verkiirzt, und ebenso-
oft auch die Endphalange ... Auffallender ist die Form des 5. Fingers,
bedingt in erster Linie durch Anomalie der Mittelphalange...
Diese erscheint entweder einfach verkirzt ... und deshalb sehr breit,
oder aber mehr und mehr deformiert, bis von ihrer Form nichts mehr
ibrighleibt als ein ganz unregelmifig kleiner, mehr breiter als langer
Knochen ... Infolgedessen erreicht das Ende des 5. Fingers fast nie-
mals, wie normal, das Niveau des Gelenks zwischen letzter und vor-
letzter Phalange des 4. Fingers, sondern hochstens die Mitte der letz-
teren. AuBerdem weicht die Endphalange gegen die mittlere stark
nach innen ab und gibt dem kleinen Finger einen typischen, nach innen
konkaven Bogen ...“ [Siegert!)]. ’

Smith, Muir, Langdon- Down, Vogt und Siegert!) halten
dieses Verhalten des kleinen Fingers fiir charakteristisch fiir Mongolis-
mus; Northey und Shuttlewortz?) fanden es bei idiotischen Kin-
dern aller Art, West?) auch bei gesunden Kindern; sie bestreiten
daher, da es fiir Mongolismus typisch sei.

Wir sahen S.422 die Brachymesophalangie in ihrem geringsten
Grade auf den kleinen Finger beschrinkt — in einigen Fallen auf den
Zeigefinger —, die Klinodaktylie haben wir ebenfalls als eine Begleit-
erscheinung der Verkiirzung der Mittelphalanx kennengelernt, die sich
aus der Keilform verkiirzter Phalangen erklart. Die Brachymeso-
phalangie V ist ein Ausdruck einer Hemmung der Knorpelwucherung;

1) Siegert, Der Mongolismus. Erg. d. inn. Med. und Kinderheilkunde 6.
1910. :
?) Literaturnachweis siehe bei Siegert.
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bereits in der Norm zeigt die Mittelphalanx V die geringste Knorpel-
wucherung. Von diesem physiologischen Zuriickbleiben hinter den an-
dern Phalangen miissen sich alle Ubergénge dartun lassen bis zu hoch-
gradiger pathologischer Hemmung, d. h. zu hochgradiger Brachymeso-
phalangie.

Jeder Grad der Brachymesophalangie V ist demnach
ein charakteristisches Zeichen einer Hemmung der Knor-
pelwucherung. Brachymesophalangie kann als allein nach-
weisbare Entwicklungsstérung vorkommen oder in Kombi-
nation mit andern, z. B. den bei Mongolismus bekannten;
typisch fur Mongolls mus ist Brachymesophalangie und
Klinodaktylie V nicht.

Auf eine zweite Analogie zwischen Skelettbefunden bei Mongolismus
und bei der Brachydaktylie besteht in dem Auftreten ,,doppelter Epi-
physen. Dieser Punkt ist bereits 8. 492 und 495 dargelegt.

Bereits in unserer Abbildung 18 auf S. 468 sahen wir bei einem 6jdhrigen
Knaben ohne Idiotie und ohne mongolisches Gesicht einen Kleinfinger wnd
plumpe Mittelphalangen, wie sie oben beim Mongolismus gekennzeichnet wurden
endlich auch accessorische Epiphysenkerne. Die Lege des distalen Inter-
phalangealgelenks V bei der von uns beobachteten Frau M. G. und ihren beiden
Kindern (vgl. S. 428) und beim Mongolismus stimmt vollig liberein.

- Die physiologische Differexz in dem Verhalten der Epiphysen und
damit im Langenhwachstum wird erhoht, ing Pathologische mehr oder
minder verzerrt durch eine Hemmung der Knorpelwucherung, viel-
leicht bereits der Kunorpelbildung.

Die Chondrodystrophie zeigt die stirkste Hemmung der Knorpel-
wucherung an den Extremitdten — daher der disproportionale Zwerg-
“wuchs im Gegensatz zu den wohlproportionierten echten Zwergen —,
die Hemmung betrifft alle Rohrenknochen der GliedmaBen, am stirk-
sten meist Humerus und Femur,

Beim Mongolismus besteht ebenfalls eine Allgemeinhemmung der
Knorpelwucherung, aber nicht so hochgradig; Disproportionen fallen
vor allem am Kleinfinger auf.

Bei den verschiedenen Formen der Brachydaktylie tritt die All-
gemeinstérung zuriick oder fehlt, lokale Stérungen an den Phalangen —
einschliefllich der phalanges metacarpi et metatarsi —, insbesondere
der Mittelphalangen beherrschen das Bild.

Der Extremitatenbefund bei Mongolismus urd Brachydakiylie kann
also sehr ahnliche Bilder zeigen. In deutlichem Gegensatz zueinander
stehen Brachydaktylie und Chondrodystrophie in bezug auf Allgemein-
hemmung der Extremititenerntwicklucg — bei der Brachydaktylie
Zuriicktreten, bei der Chondrodystrophie Uberwiegen derselben —,
in bezug auf das Pravalieren der Extremititenwachstumsstérung distal
bei der Brachydaktylie, proximal bei der Chondrodystrophie.

34*
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Ob die Differenzen bei den drei genannten Entwicklungsstérungen
des GliedmaBenskeletts nur quantitativer Art oder qualitativer Art
sind, 148t sich zurzeit nicht angeben. Von Bedeutung fiir die Beant-
wortung dieser Frage wire der histologische Befund. Fix die
Chondrodystrophie liegen genaue histologische Untersuchungen vor,
besonders von Kaufmannt). Die mikroskopischen Resultate am Ske-
lett bei Mongolismus sind nach Siegert spérlich und lassen kein Urteil
zu. Uberhaupt keine histologische Untersuchungen legen fiir die
pathologische Brachydaktylie vor, sie kénnen fiir die vor allem wich-
tige embryonale Periode nur durch einen seltenen Zufall erméglicht
werden. Untersucht sind mikroskopisch in dieser Periode die Mittel-
phalangen der Zehen (Hasselwander, vgl. S.395). An diesen eine
deuitliche Tendenz zur Brachyphalangie zeigenden Segmenten findet
sich ahnlich wie bei der Chondrodystrophie eine Schmalheit der Knorpel-
wucherungszone und nur eine Andeutung der Formation des Siulen-
knorpels. Daraus auf eine Gleichheit der histologischen Prozesse bei der
Brachyphalangie und Chondrodystrophie zu schlieBen, ist nicht zu-
lissig. Bedeutungsvoll genug ist, daB eine Ahnlichkeit zwischen den
Befunden bei der Brachydaktylie und der Chondrodystrophie auch
histologisch besteht, in Analogie zu den Befunden bei den beiderseitigen
Skiagrammen. Es ist deshalb ganz begreiflich, daf Machol mit der
Moglichkeit rechnet, die Brachyphalangie als Chondrodystrophia
hypoplastica partialis aufzufassen. '

1) Kaufmann, E., Die Chondrodystrophia hyperplastica. Zieglers Beitrige
z. allg. Path. u. pathol. Anat. 13. 1893.



