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Ungemein reich ist die Li teratur  an Arbciten fiber die vielen ver- 
schiedenen ~iBbildungen, die am mcnsch!ichen Hand-  und Ful~skelett 
vorkommen, reich an rein kasuistisehen ~it tei lungen,  reich aber auch 
an Versuchen, die beobachteten Formen entwieklungsgeschiehtlieh 
einzurcihen oder ihre kausale Genese aufzudecken. Die Arbeiten liegen 
in den verschiedenen Disziplincn der !~edizin verstreut und, wenn ich 
aueh rcdlich bemiiht war, viele yon ihnen aufzufinden, es werden woh] 
fast  hundert  sein, die mir erreichbar waren, so wird es doch leicht 
mSgHch sein, dab noeh manehe mir entgangen ist. Es mag sein, daft 
das Aufsuchen dieser Li tera tur  zun~chst so etwas wie wissenschaft- 
liehe Askese anmutet ,  aber gerade bei den ~iftbildungen yon Hand  
und Tuft werden so viele Fragen lebendig nach Erscheinungen, die wit 
letzten Endes fast  dauernd mit  unter  Beobachtung haben, dal~ cs 
immerhin zweckm~l~ig erscheint, wenn uns diese ver t rauter  wcrden, 
damit  uns nieht der eine oder andere Vorgang entgeht, der zur Klgrung 
hier yon Be.deutung werden kann. Ich denke dabei bcsonders an die 
kinder~irztliche Tgtigkeit, well es in ihr sehr oft mSglich ist, fortlaufend 
Entwicklungsstufen des Waehstums und der VerknScherung zu beob- 
achten, die in einem spgteren Lebensabschnitt ,  wo der Knochen seine 
Endform schon angenommen hat,  nicht mehr so leieht aufgefunden 
werden k6nnen. 

Die Arten yon Abweichungen yon der Norm in bezug auf Form 
und Zahl der Phalangen, die ich hier hither besprechen mSehte, fallen 
unter den Sammelbegriff der Hypophalangie, und zwar in erster Linie 
der erblichen kongenitalen Phalangenverminderung. Eine alte, oft 
neu auff]ammende Streitfrage fgllt in dieses Gebiet hinein, die Frage 
nach der Zwei- oder Dreigliedrigkeit des Daumens and  der Groftzehe. 
Zwar hat  man wohl aus irgendeiner nicht ganz klaren Ursache gewShn- 
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lich ffir sic die GrcBzehe auBer Betracht gelassen, sie verdient aber 
dabei sicher des gleiche Interesse wie der Daumen. Die beiden An- 
nahmen, die einander gegentiberstehen, gehen damn, dab einmal das 
~etakarpale I bzw. -tarsale I fiir eine Phalange gehalten wird und das 
andere ~al ffir einen wirkliehen Mitbelhand- bzw. -fuBknochen. Im 
letzteren Falle wfirden dann Daumen und GroBzehe zweigliedrig sein, 
es wfirde in bezug auf die anderen Finger und Zehen eine Hypophalangie 
bestehen. Wir werden diese Frage nicht besonders eingehend berfihren, 
weft mir bier mehr daran liegt, die Entstehung der Hypophalangie in 
ihren versehiedenen Formen zueinander in Beziehung zu bringen, als 
ihren phylogene~ischen Entwicklungsgi~ngen naehzuforschen. 

Po l  hat kfirzlichin einer Arbei~ die~ ,,Form und Entstehung der 
meist nnter dem Bride der Braehydaktylie auftretenden Variet~ten, 
Anomalien und 3~iBbi!dungen der Hand und des FuBes" zusammen- 
gefaBt. Seine Arbeit enthglt nicht nur eine groBe ZuSammenstellung 
woh! der meisten bisher mitgeteilten Kasuistiken, sondern sie gehb 
auch ~uBerst sorgfaltig auf alle Ansichten der verschiedenen Autoren 
ein und is~ datum ffir dieses Forschungsgebiet yon gr6Btem Wert. Ich 
werde reich in der Benennung der verschiedenen Formen der Variet~ten 
und MiBbildungen, die wir hier erwghnen mfissen, ganz an die yon ihm 
angeffihrten oder gew~hlten halten, 

Die h~ufigste Form der Hypophalangie, die uns zu Gesieh~ kommt, 
ist die der K]einzehe, wenn wir einmal die Verhgltnisse am 1. Strahl 
unberficksichtigt ]assen. P f i t z n e r  hat an einer Zahl yon fiber 1500 
Ffii~en Erwachsener in mehr als ein Drittel der F~lle Biphalangie der 
V. Zehe gefunden, t t a s s e l w a n d e r  kam zu noeh hSheren Werten bei 
der Untersuchung an Kindern, und an FfiBen der Japaner lieB sieh 
feststel!en, dab die Tripha!angie nur noch in ungef~hr 20% der Fglle 
auftritt. Diese Zahlverminderung der Phalangen der Kleinzehe geht 
mit gesetzmi~Bigen Erseheinungen sowohl am V. Strah! selbst wie an 
den Naehbarstrahlen einher. Hypophalangie kommt s te t s  nur fiber 
den Weg der Formabweichung der Pha]angen zustande, und zwar tritt  
in erster Linie die Formabweichung der ~ittelphalanx hervor. An der 
5. Zehe liegen die Verhi~ltnisse so, dab eine normal groBe und gutge- 
formte ~ittelphalanx zu den grSBten Seltenheiten gehSrt, daraus er- 
gibt sieh, da an der Kleinzehe eine ganz offenbare Tendenz zur Zwei- 
gliedrigkeit besteht, dab diese Formabweichung irgendwie im Zu- 
sammenhang steher~ muB mit der Zahlverminderung der Phalangen. 
Hun hat eine Kleinzehe mi~ verkfirzter ~ittelphalanx niemals Zehen 
neben sich mit normal geformten Mjttelphalangen, sondern es zeigt sich 
auch bier eine Verkfirzung, die um so starker auftritt, je weiter die 
Verkfirzung der Mittelpha!anx V vorgeschritten ist, und kommt es zu 
den st~rksten Gra~len, Mso so, da• die ~ittelphalanx V fiberhaupt nicht 
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mehr als selbstgndiger Knochen angelegt wird, so besteht auch bei den 
Nachbarzehen nieht nur ein ghnlicher, wenn auch abgesehw~chter 
Grad yon Verkiirzung der Mittelphalanx, also yon Brachymeso- 
phalangie, sondern es kommt auch bier bis zu einem Fehlen einer 
selbstiindigen Mittelphalanx. Dieser Vorgang spielt sich in der Weise 
ab, dal~ eine gesetzm~l~ige Abnahme dieser Verkfirzungstendenz der- 
artig sich ergibt, dab am st~rksten der V. und am schwAchsten der II. 
bzw. I. Strahl befallen sind, dab also in bezug auf die Abnahme der 
PhalangengrSl~e die Regel  sich ergibt V., IV., III., II., I. Strahl. 
Gleiehzeit~g zeigt sich mit der Verkfirzung der ~ittelphalanx eine 
Formabweichung der Endphalanx, die an L~nge zunimmt, je mehr die 
Mittelphalanx reduziert wird. Wit linden F~lle yon verkfirzter Mittel- 
phalanx bis zur noch deutlieh erkennbaren Verschmelzung mit der 
Endphalanx und weiter bis zu einem Zustand, we Mittel- und End- 
phalange eine vollkommen selbst~ndige, eine neue eigene Knoehenform 
angenommen haben und dann haben wir eine vergrSBerte Endphalange, 
also Makrophalangie der Endphalanx. Diese vergrS~erte Endphalanx 
ist nicht etwa, wie leicht angenomlnen werden kSnnte, durch kompen- 
satorisches Wachstum entstanden, denn zun~chst entsprieht einer 
verkfirzten Mittelphalanx eine verkfirzte Endphalange. P f i t z n e r  hat 
fiir das Aufgehen der Mittelphalange in die Endphalange die Benennung 
Assimilation gew~hlt. Makrophalangie der Endpha]anx ist also das 
Besultat der Assimilation der 3~ittelphalanx durch die Endphalange. 
Fassen wir die Gesetzm~l~igkeit der hier genannten Erscheinungen 
zusammen, so ergibt sieh: Verkfirzung der Mittelphalanx, Brachy- 
mesopha]angie, ist eine notwendige Vorstufe zu ihrer Assimilation 
durch die Endphalanx, und diese fiihrt zur Makrophalangie der End- 
phalanx. Brachymesophalangie, Braehy- wie ~akropha!angie der End- 
phalanx u n d  Assimilationshypol~halangie sind also voneinander ab- 
h~ngige Grade eines einzigen Umbildungsvorganges, der sieh yon der 
V. zur II. und schliel31ich auch zur I. Zehe in abnehmender Intensit~t 
abspielt. 

Befindet sich eine Phalange im Stadium der Reduktion, besteht 
also z.B.  Brachymesophalangie, so linden wir auch J~nderungen in 
bezug auf VerknScherungszentren. Eine Epiphyse wird an der Mittel 
phalanx der V. Zehe nur noeh hSehst selten gefunden. Bei der Assimi- 
]ationshyloophalangie tritt  sic auch nicht mehr an der Endphalanx auf, 
hier erseheint das Ossifikationszentrum der assimilierten ~ittelphalanx 
an Stelle der Epiphyse der Endphalanx, oder es geht noch welter, so 
dal~ auch dieser Kern noch in Fortfall kommt und die Endphalanx 
yon einem Kern ihrer Diaphyse aus verknSchert. In diesem letzteren 
Fal!e zeigt sich die Mitre!phalanx nut noeh dadurch, dal~ der auf Sie 
entfallende Absehnitt lange im knorpeligen Stadium verbleibt. 
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P f i t z n e r  hat die Umformungsvorg~nge an den Zehen, da sie mit 
so absoluter RegelmaBigkeit und fiberaus h~ufig auftreten, als phylo- 
genetische Entwieklungsvorgange aufgefal~t. In der absoluten Assimilie- 
rung der Mittelphalanx dutch die Endphalanx sieht er eine Zukunftsform, 
auf die die Umbildung der Zehen gerichtet ist. Es wfirde sieh danach also 
um einen epigonistischen Vorgang handeln. F i sche l  hat versucht, 
die Pfitznersehe Anschauung zu widerlegen und hat als Hauptgegen- 
grund den angeffihrt, dal~ ffir die Hand auch das gelten mfisse, was ffir 
den Ful~ angenommen sei, da aueh bei ihr Anoma!ien gleieher Art 
beobachtet w~irden. Ich will auf diesen Streit nicht n~her eingehen. 
Tats~chlieh treten dieselben Erscheinungen wie an den Zehen, auch 
an den H~nden auf, wenn auch sehr vlel seltener. Abet da bei ihnen 
die relati~Ve H~ufigkeit fehle, zudem, was den Tatsaehen niCht ent- 
sprieht, die absolute Regelm~l~igkeit in der Reihenfolge ihres 5rtlichen 
Auftretens und des Intensit~tsgrades nieht nachzuweisen sei, hat 
P f i t z n e r  sie als ,,autogene Braehyphalangie" bezeichnet, im Gegensatz 
zu der phylogenetischen Braehyphalangie. Ist die H~ufigkeit der Ab- 
weichungen, die an der Hand beobachtet werden, auch weit  zurfick- 
stehend gegenfiber der yon den Umformungsvorg~ngen an den Ffil~en, 
so spielen sie sieh darum doeh in der Art der Umbildung gleiehartig ab. 

Assimilationshypophalangie linden wir an den H~nden einseitig und 
d~nn gewShnlieh kombiniert mit Brustmuskeldefekten und anderen 
Y[iltbildungen. P ol hat diese F~lle zusammengestellt. Ein groBer Tefl 
yon ihnen ist nicht welter verwertbar, da nur klinische Beobaehtungen 
ohne RSntgenuntersuchung vorliegen. Die beiderseitige symmetrische 
Hypophalangie an H~nden und Ffi]en ist ffir uns hier aueh wiehtiger, 
sie ist im Gegensatz zur einseitigen erblich. Die Ffil]e sind dabei stets 
in einem fortgesehrittenerem Stadium befallen. Pol  hat festgestellt, 
dal3 eine gesetzm~13ige Reihenfolge in bezug auf die Intensit~t der 
Abweichung ffir die Finger aueh besteht, und zwar lautet sie in ab- 
nehmender Folge V, II, IV, III, I. Was ieh in bezug auf den Ver- 
knSeherungsvorgang bei den Zehen bereits erwahnte, das gilt in gleieher 
Weise bei der Assimilationshypophalangie der H~nde. Einffigen muB 
ich hier nur, dal3 bei der Hypophalangie Haut und Muskulatur der 
Finger wie der Zehen Umstellungen mit erleben. So fallen vielfaeh 
Hautbeugefalten entsprechend der verminderten Zahl der Gelenke weg, 
und die ~uskulatur stellt sieh z. B. 'auf Zweigliedrigkeit derartig ein, 
dal3 die Sehnen des ~use. flexor digitorum sublimis sieh an der proxi- 
malen Abteilung der Endphalanx inserieren. Andere Erscheinungen 
bei der Assimilationshypophalangie, die noch yon Wichtigkeit sind, 
werden wit sp~ter mit erw~hnen. 

Den eben aufgeffihrten Anoma]ien an tt~nden und Ffil3en wollen 
wir nun eine andere Art yon Abweichung an diesen Extremit~ten- 
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teilen gegeniiberstellen, und das ist die f a m i l i a r e  k o n g e n i t a l e  
A p l a s i e  de r  I n t e r p h a l a n g e a l g e l e n k e .  l~anehe der zu ihr ge- 
h6renden F~lle sind friiher unter dem Titel ko n g e n i t a l e r ,  fa m i l i a r e r  
A n k y l o s e  de r  F i n g e r  u n d  Z e h e n  gefiihrt worden. P o l  empfiehlt 
sehr mit Reeht, die Bezeiehnung Ankylose for die akquirierten Ver- 
steifungen zu reservieren und ,,bei dem angeborenen ,steifen Finger'  
yon Gelenkhypo- oder Aplasie je naeh dem Grade" zu spreehen. 

Bei der kongenita!en Aplasie der PhalangeMgelenke handelt es sich 
um ein Ausbleiben der Gelenkbildung. Ich will nieht besonders auf 
die Erblichkeit eingehen. Es liegen Beobachtungen tiber mehrere Gene- 
rationen in Familien vor, in denen diese iKil~bildung sieh zeigte. Es 
sind nieht immer die gleiehen Gelenke befallen, bevorzugt werden aber 
die proximalen Inte~phalangeMgelenke und die Gelenke tier Hand- 
wurze! sind nieht immer versehont. Ieh babe an anderer Stelle zwei 
F~lle aus einer Familie eingehend beschrieben, yon denen ieh die wich- 
tigsten Merkmale bier herausgreifen will, um dann sio~ter auf die As- 
Mmilationshypophalangie zur~ekzukommen. Die beiden Falle sind da- 
dureh yon Wichtigkeit, dal~ l~Iutter und Kind nahezu ganz gleiehartig 
yon de'r Mil~bildung befallen sind~ und da es mir mSglieh war, das 
Kind zu sezieren, lassen sieh Einblicke in den Waehstumsvertauf ge- 
winnen, die uns mancherlei aufkl~tren k6nnen. 

Carpus- und iKetaearpus, Tarsus und lVIetatarsus mSehte ieh in der 
t tanptsache bier unber~ieksiehtigt lassen. 

Bei der Mutter Frau 1%. liegen die Verh~iltnisse an den Fingern folgendermM~en 
(siehe Abb. 1). S~mtliche PhMangen sind mehr oder weniger verktirzt. Daumen: 
Grundlohalanx verkiirzt und plump, EndphManx verkiirzt und im loroximalen Tell 
besonders plump. Das Interphalangealgelenk ist beiderseitig derartig ver~ndert, dab 
tier Eindruck wie bei arthritisehen Prozessen besteht, links verbindet eine sehmMe 
Knochenbriicke Grund- und EndphManx. II. Finger: Der proximale Tefl der 
Grundlohalanx, die verkiirzt ist, normal, der distale zeigt Abweiehungen in der 
Struktur. Im loroximMen Interphalangealgelenk ist es zu einer Verschmelzung ge- 
kommen, in der die eigentlichen Gelenkflachen noeh erkennbar sind. End-und 
Mitte]lohManx sind noeh getrennt durch einen Gelenkspalt, die Gelenkflachen 
sind abet gewellt und zaekig begrenzt und m~ehen eine Beweglichkeit unmSglich. 
MittelphManx stark verkiirzt. III. und IV. Finger: Grund- und Mittelloha!ange sind 
zu einem Knochen versehmolzen, der die urspriinglichen beiden Knochenteile in 
der ~uBeren Form noch andeutet, die Balkehenstruktur in der Verschmelzungs- 
zone geht dutch. Knochenanteil der Mittellohalanx wesentlieh verkiirzt. Das 
distMe Gelenl< normM. EndphManx verktirzt. V. Finger: Grundlohalanx in der 
Form normal, ist aber verkiirzt. Das loroximale Interlohalangealgelenk annahernd 
normal. MittellohManx sehr verkiirzt, vollkommen verschmolzen mit der End- 
phalanx, aber so, dab die Verschmelzungszone erkennbar ist. 

Ful~ Frau 1%. (s:ehe Abb. 2). Die beiden Phalangen der GroBzehe sind pplump, 
der GelenkspMt zwischen ihnen nur angedeutet. I)ie Zehen II - - IV sind eingliedrig. 
An der Stelle, we man das Endgelenk erwarten mfiBte, ist eine Verdiekung des sonst 
dilrmen Knochens vorhanden, hier ist deutlich aus der Form erkennbar, dab zwei 
Phalangen verschmolzen sind, obgleieh die Andeutung eines GelenksloMtes fehlt. 
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Distal yon diessr VerschmeIzungszone erkermL man die Form der Endphalanx ganz 
gut, proxima] duvon einen sehlanken durchgehenden Knochen, in dem eine Gliede- 
rung etwa in Mittel- un4 Grundphal~nx nicht nachweisbar ist. Die V. Zehe besteht 
aus zwei typiseh aussehenden Phalangen, die ein Gelenk bilden. 

Die l~5ntgenaufnahme der Hiinde der 10 Monate alten Elfriede R. lassen 
lediglich erkennen, dal~ die Mittelphalangen verkiirzL und zu nahe an den Grund- 
phalangen liegen (siehe Abb. 3). I)ber Gelenkbildungen gibL das RSntgenbild keine 
Anfkl~rung, da ja die Gelenkanteile noch niehL verknSchert sind. Klinisch ver. 

h~il~ sieh die Hand des Kindes 
miL geringen Ausnahmen wie 
die der Mutter. 

Aufnahme des Fu~es: 
Mittelphalangen fehlen voll- 
st~ndig rail Ausnahme bei der 

Abb. I. Hand Frau R. Abb.-~. I~uB Frau  I~. 

IL Zehe, wo ein erbsengrof3er Knochenkern eine solche andeutet (siehe Abb. 4). 
Sowohl bei den tI~nden und F(iSen des Kindes wie bei denen der Mutter 

herrscht v611ige SymmeLrie in bezug auf die Ver~nderungen an Knoehen wie an 
Gelenken, die einzige Ausnahme m~chL das InLerphal~ngealgelenk des linken Dau- 
mens bei Frau R. Aber die hier vorhandene Knochenspange nimmt wohl eine 
Sonderstellung ein, ich halle es nicht fiir ausgeschlossen, dal~ sie auf dem Boden 
arthritiseher Vergnderung in einem sp~teren Lebensabsehnitt entstgnden ist. 

Uberbl icken  wir kurz den Befund,  der sich uns bei diesen Fi~llen 
bietet,  so miissen wir feststellen, dab wir Zust~nde vor uns haben,  die 
graduell  verschieden sind, ob auch genetisch, das wollen wit sp~ter 
iiberlegen. W i r  h a b e n  v o r  u n s  G e l e n k h y p o p l a s i e ,  z. B. I I .  Strahl  
der Hand,  G e l e n k a g e n e s i e  o d e r  a u c h  - a p l a s i e  (z .B.  I I I .  uncl 

Virchows Archiv .  Bd. 233. l~- 
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Abb. 3, Hand  Kind  l l .  

Abb. 4. Fug Kind R. 

J. Duken: Uber die Beziehnngen 

IV. Finger) ,  wahrseheinl ieh  
aueh G e l e n k a t r o p h i e  

(Daumen? ) ,  ferner  A s s i -  
m i l a t i o n s h y p o p h a l a n g i e  
(z. ]3. Kle inzehe)  und  B r a -  
e h y p h a l a n g i e .  D a s  a l l e s  
s i n d  B e f u n d e ,  d i e  u n s  
b e k a n n t  s i n d  b e i  d e r  
A n o m a l i e ,  d i e  w i r  u n -  
t e r  d e m  N a m e n  A p l a -  
s i e  d e r  I n t e r p h a l a n -  
g e a l g e l e n k e  k e n n e n .  

U m  der  Genese dieser  
~ i B b i l d u n g e n  naehgehen  zu 
k6nnen,  mtissen wir  uns zu- 
niiehst  e inmal  sowohl mi t  
der  Anlage  der  P h a l a n g e n  
wie mi t  de r  Bi ldung  des 
Gelenkes wghrend  des em- 
b r y o n a l e n  Lebens  besehgf-  
t igen.  

,Die Phalangen erseheinen 
zuerst als voneinander vollkom- 
men unabhgngige Knorpelzen- 
tren in einem zusammenh~tngen- 
den Grundgewebe" (Fisehel) .  
,Die Differenzierung erfolgt 

in Reihen und zwar derartig, 
dab die basale Reihe zuerst, 
die terminale zuletzt er= 
seheint (ungefghr VII. Em- 
bryonalwoehe). Die germina- 
len Phalangen zeigen naeh 
G r g f e n b e r g  deutlieh, dab 
sie aus zwei Elementen be- 
stehen, einem proximalen und 
einem distalen; das distale 
besteh~ aus KnorIoel, dessen 
Zellen sehr sehnell an Gr6Be 
zunehmen; es mag einer vier- 
ten Phalange entspreehen." 
Naeh L e b o u e q u  sind die 
Endphalangen znerst kleiner 
als die der Mittelreihe, sie 
entwiekeln sieh dann aber 
sehr sehnell und fibertreffen 
die Mittelphalangen an Lgnge. 
In dem Augenblick, wo die 
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VerknScherung der Endphalange beginn~, machen d~6 distMen Enden der ter- 
minaten PhMangen eine l'~icld~iufige Metamorphose durch, r' so dag die_Mittelreihe 
die terminale yon neuem an L~nge fibertrifft (Keibel und Mall sowie Fischel). 

Wie scho~! erw~hnt, bilden sich die Knorpelzentren in einem zu- 
sammenh~ngenden Grundgewebe, wo sie durch eine Gewebssehicht 
ge~rennt bleiben, die als intermedi~re Zone bezeiehnet wird. In diesen 
Zwisehenzonen spielt sieh der GelenkbildungsprozeG ab. Uber die Natur 
dieser Zonen herrsehen nach L u b o s e h ,  dem ieh die bier wichtigen 
Angaben entnehme, mannigfache Auffassungen. ,,Die ~itere Anschau- 
ung war die yon L u s c h k a ,  won~eh es sich bereits um Zellen, einge- 
lagert in eine ffir die Beobachtung nieht siehtbare Grundsubstanz 
(an den PhMangen) handele. H e n k e  und R e  yher  haben gegen Ende 
des zweiten embryona!en ~onats beim Mensehen an den Ph~langen 
kleine Zellen als Verbindungsmasse gefunden, ohne Intercellularsub- 
stanz, aber mit der Tendenz, sich ~hnlich wie die benaehbarte Anlage 
der PhMangen zu f~rben. Naeh R e t t e r e r  ist sie histologisch gleieh- 
gebaut mit der skelettogenen An/~ge fiberhaupt; insbesendere ist sie 
an Wert gleich miL deI~jenigen ]3ezirken, aus denen sieh das Peri- 
ehondrium und die IAgamen~e bilden. -- Im Mlgemeinen sind sieh die 
UnLersueher darin einig, dab die Zwisehenzone in ihrer prospektiven 
BedeuLung vielseitig sei: sie lasse Teile des Gelenkknorpels aus sieh 
hervorgehen, ferner die Gelenkkapsel, die Menisci, Ligamente und die 
Gelenkh6hle. Da r in ,  dab ein Teil  d e r Z w i s c h e n z o n e  sieh in 
K n o r p e l  u m w a n d l e ,  dal3 also die Gelenksg i ieke  au f  Kos~en 
d e r  Z w i s e h e n z o n e  waehsen ,  s ind  alie A u t o r e n  einig. -- 
W/~hrend hierin EinheiligkeiL besteht, ergibt sieh eine Diskrepanz in 
der l~rage, ob die Entstehung des Gelenkspaltes aussehlieglieh zustande- 
komme durch v611ige Aufzehrung der Zwisehenzone, oder ob bei noeh 
nieht v611ig aufgezehrter Zwisehenzone die Yerfl~lssigung eines l~estes 
davon die Gelenkh6h!e enl~stehen lasse. Eine mehr durchgedrungei~e 
Ansehauung geht dahin, dab es sieh nm eine Verf!Clssigung handelt, die 
yon innen her begiml~ und diejenigen Teile der Zwisehensubs~anz 
ergreif~, d i e  nieht in Gelenkknorpel fibergeft~hrt werden. - - E s  ent- 
stfinde der I-Iohlraum schlieBlieh nicht dureh Bewegungen der Frueht, 
sondern werde ebenso wie die Form der Gelenkflgehen dutch Vererbung 
reproduziert." Xu wollen hier niehL weiter auf diese Fragen eingehen. 
Was wit dem Vorangegangenen in erster Linie entnehmen, ist dieses, 
dal3 die Bildung des Gelenkes bestimm~ wird dureh die ZwisehenzoI~e, 
und welter wollen wir L u b o s e h entnehmen, dab stammesgesehiehtlieh 
ein inniger Zusammenhang besteh~ zwisehelt Knorpeloberflgehe, G e -  
lenkform und Knoehenbildung. 

Der Gelenkspal~ selbsg erseheinL zuersg in tier Peripherie des zu- 
ktinftigen Gelenkes und dehnt sieh allmghlieh zwisehen die Knorpet 

1~* 
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in das eigentliche Gelenkgebiet aus. Zu dieser Zeit, we die Gelenk- 
bildung vor sich geht, beginnen im Knorpel die ersten Vorbereitungen 
zur VerknScherung. Es ist mir nicht gelungen, siehere Daten dariiber 
zu linden, welches Gelenk sich zuerst bildet; soweit ioh Angaben dariiber 
angedeutet land, seheint es, daft das distaie InterphMangeMgelenk sioh 
vor dem proxima]en bildet, wenigstens an der Hand. ,,Die ersten, 
Verkn6cherungszentren erseheinen bei den Phalangen der ersten Reihe 
9. Woehe, Mittelreihe 11. bis 12. Woehe, terminale t~eihe 7. bis 8. Woehe. 
Die EndphManx des I)aumens ist die erste, die in ihrem K6rper ein 
Verkn6eherungszentrum zeigt. Es ist dies das erste Verkn6cherungs- 
zentrum in der Hand. Es entwiekelt sieh im Bindegewebe, wghrend 
die Zentren der anderen Phalangen sich im Knorpel entwiekeln." 
(Keibel  nnd lIall .)  Am FuB spielen sich diese ganzen u 
spgter ab. So wurde das erste Auftre{en der TarsMknorpel beim Embryo 
yon 14: mm zuerst gefunden und gegen Ende des zweiten lV[onats werden 
diese Knorpel erst deutlieh. Noeh spgter erseheinen die PhMangen- 
knorpel. Die VerknSOherungszentren erseheinen in den Zehenphalangen: 
1. Reihe dritter FetMmonat, mit~lere Reihe 4. bis 10. ~onat, terminMe 
t~eihe 2. ~onat  (Kei bel und ~al l ) .  

F i sche l  hat einen Fal! yon Alalasie der InterphalangeMgelenke 
beschrieben, der, wenn ieh yon dem Carpus absehe, fast genau dem 
yon mir bier angeftihrten der Frau It. gleieht, l~ei ]~esprechung der 
formMen Genese gibt er dazu an, dab es zur Ausbildung einer Gelenk- 
spalte zwisehen Grund- und ~itteiphalanx I I - - IV bzw. ~ittel- und 
EndphManx V iiberhaupt nioht gekommen sei. Die Ursaehen dieser 
Anomalie mfisse demnaeh vor dem dritten F6talmonat eingesetzt haben. 
Ein t~ekbliek auf die EmbryonMen~wicklung bestiitigt uns ja auch 
diese Zeitannahme. Hinsiehtlieh des weiterm~ Entwieklungsganges 
erwggt F i sche l  nun folgende ~6gliehkeiten: ,,Zwisehen den einander 
zugekehrten Knorpelenden k6nne, wie in der Norm, ein Zwischen- 
gewebe vorhanden gewesen sein, das sieh aber nicht zurtiekbildete. Die 
Knorpel bleiben infolgedesse~ miteinander verbunden, und bei der 
spgteren Ossifikation wurde das gleichfalls ossifizierende Zwischen- 
gewebe in die Verwachsung einbezogen. 

F i sehe l  selbst lgl~t diese Erwggung Ms unwahrseheinlieh gelten. 
Wit werden spgter sehen, dal~ er darin reeht vermutete, da wir zeigen 
k/Snnen, dab die Verhi*ltnisse sieher anders liegen. 

Wahrsehein!icher erseheint ibm daftir die ~6gliehkeit, dab sich in 
derartigen Fgllen tiberhaupt keine Zwischenzone ansgebildet hat, so 
dab die einmal aus dem 1V[esoderm differenzierten Knorpel mit den 
einander zugekehrten Enden direkt aufeinander ruhteI~ und infol-ge- 
dessert miteinander -- weft dureh kein ungleiehartiges Gewebe getrennt 
-- versehmolzen. Bei dieser Annahme w[%re dana nieht wie bei der 
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ersten Erwggung das Erhaltenbleiben der Zwisehenzone, sondern 
gerade ihr Nichtvorhandensei~ die Ursache der Synostose, und der 
Zwischenzone wrirde damit die Funktion zugesehrieben werden, bei der 
normalen Entwieldung den unmittelbaren I(ontakt der Knorpelanlagen 
zu verhriten. Diese Funktion wfirde naeb_ dem Sehwunde der Zwiseher~- 
zone yon der unterdessen im Gelenkspalt angesammelten, jedenfalls 
aueh Elemente der sieh rt~ekbildenden Zwischenzone gel6st enthaltenden 
Fli~ssigkeit t~bernommen werden, wobei zu bedenken ist, dab unterdessen 
die Differerlzierung der Knorioelenden welter gediehen ist, so dal3 sie nnn- 
mehr wahrseheinlieh nieht mehr so leieht miteinander versehmelzen 
k6nnen, wie in dem frriheren Stadium geringerer Differenzierung. 

P r i tz  n er erklart die Vereinigung der noeh knorioeligen ~ittel- und 
Endphalanx damit, dab ein bereits gebildetes Gelenk zwisehen beiden 
Stricken verSdet und die zwisehen ihnen liegende Gewebsschieht dutch 
Knorioel ersetzt wird. Die h~iufig sichtbare dunkle Linie, welehe in 
vielen F~llen noch das einheitliche Knorpelelement auf den Dureh- 
sehnitt in zwei Teiie teilt, sieht er als eine minimale Sehieht solehen 
noeh nieht ganz resorbierten Zwisehengewebes an. 

l~isehel hat bei seinem FM1 die versehiedenen L~ingenverh~ltnisse 
yon Phalangen und ~etakarpen zueinander in Beziehung gebraeht und 
dabei gefunden, dag die Metakarpen im Vergleieh zu den betreffenden 
Fingern eine relativ ungew6hnliehe L~nge besitzen, ferner dag die 
Grundphalangen der Daumez~ relativ kurz und ihre Endphalangen 
relativ !ang sind, dab die ~brigen Grundphalangen im Verh~tltnis zu 
ihren Fingern abnorm lang sind und endlieh, daIl alle 1Kittelphalangen 
als relativ kurz zu bezeiehnen sind. Diese L~nger~verh~!tnisse bringt 
F i sehe l  in ]~eziehung zu denen, die ungef~hr besteherl mrissen in der 
zehnten En~bryonalwoehe, Mso der Zeit, wo die Verwaehsung der 
Phalangen sieh vollzieht. Er findet dabei eine l~bereinstimmung, die 
ihm die Vermutung nahelegt, dab ;,bier vielleieht ein Kausalnexus in 
dem Sinne bestand, als die ~ittelphalangen gerade infolge ihrer frrih- 
zeitigen Verwachsung verhindert wurden, ihre normale L~inge zu 'er- 
reiehen; Metakarpen und Endphalangen entwiekelten sieh dagegen 
frei, wuehsen diesen friih-embryonalen Proportionen gem/~B welter 
und wahrten so die ihnen in diesem embryonalen Stadimn zukommende 
relative L~nge; wenn dies aueh yon der GrundphMange gilt, obzwar 
wit aneh for sic einen schgdigenden Einflug der Verwaehsung an- 
nehmen mrissen, So ist zu bedei~ken, dab sic sehon vor dem Zeitpunkte 
dieser Verwaehsung der ~ittelphalange gegent~ber eine bedeutende 
relative LS~nge besitzt und daher, gleiehm~ftig fortwaehsend, dieses Ver- 
hgltnis bis zu einem gewissen Grade leieht beizuhalten vermag ''. 

Die Langenverh~ltnisse unseres Falles Frau 1%. bieten in der Haupt- 
sache das gleiehe Bild wie der Fall yon Fisehel .  Wit erinnern uns, 
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daft Frau I{. kliniseh an den Hinden den Befund bet, den aueh ihr 
Kind aufzuweisen hatte, und wit haben beim Vergleich dieser beiden 
Fille sieherlieh die volle Bereehtigung, zu sagen, dab das, was wit beim 
Kind an Verinderungen naehweisen kSnnen, lediglieh das Stadium 
einer frt~heren ~r jener ~igbildungsformen ist, die nns 
die Mutter darbietet. :Betraehtem wit nun das RSntgenbild des Kindes 
I~., so sehen wir, dab wesentliche Abweiehungen der Lingen yon Pha- 
langen und lVletakarpen zueinander iiberhaupt nieht bestehen, viel- 
mehr ist der Befund der R6ntgenbilder derartig, dag nur genaue Be- 
traehtung und Benutzung genauer ~age nns zeigen, dab wir nieht 
vSllig normale VerhSltnisse vet uns haben. D a m i t i s t d i e Ver m u - 
t u n g  F i sehe l s  w i d e r l e g t  u n d i n  g e w i s s e r W e i s e d i e  aus  i h r  
g e z o g e n e  F o l g e r u n g  h i n f i i l i g ,  n ~ m l i e h  , , dub  d i e A n d e -  
r u n g  d i e s e r  L ~ n g e n v e r h i l t n i s s e  be i  d e r  n o r m a l e n  E n t -  
w i e k l u n g  e i n e  F o l g e  d e r  L i n g e n e n t f a l t u n g  d e r  M i t t e l -  
p h a l a n g e n  i s t , .  

A u e h  e i n e r  w e i t e r e n A n n a h m e F i s e h e l s  w i r d  d a m i t  d e r  
B o d e n  e n t z o g e n ,  , , d ab  das  f t i r  d i e B i l d u n g d e r e i n z e l n e n  
F i n g e r  b e s ~ i m m t e  3 s  s i e h  v o n A n f a n g  an  in  Ab-  
s e h n i t t e  g l i e d e r t e ,  d e r e n  L i n g e n m i t  den  s p g t e r e n  P r o -  
p o r t i o n e n  s o f o r t  f i b e r e i n s t i m m t e n  u n d  b e i m  w e i t e r e n  
W a e h s t u m  a u e h  g e w a h r t  b l i e b e n "  

Wir  mi issen  v i e l m e h r  f e s t s t e l l e n ,  dab die  a b n o r m e n  
L i n g e n v e r h i l t n i s s e  y o n  P h a l a n g e n  und  ~ e t a k a r p e n  zu- 
e J n a n d e r  sieh e r s t  im V e r l a u f  des e x t r a u ~ e r i n e n  L e b e n s  
e rgeben .  Diese F e s t s t e l l u n g  wird  noeh  d a d u r e h  we l t e r  be-  
k rg f t igg ,  dag die g e n a n n t e n  L i n g e n v e r h g l t n i s s e  b e i m  
K i n d  1%. i m A l t e r  v o n  2J/e M e n , t e n  noeh  ke ine  A b w e i c h u n g e n  
e r k e n n e n  l assen ,  wi~hrend solehe  mi t  10 3s  in ge- 
r i n g e m  G ra de  n a c h w e i s b a r  s ind.  

Es muB hervorgehoben werden, dab wit mi~ diesem Satz nieht etwa 
eine Festste!lung gegeben haben, die Mlgemeine Gfiltigkeit, z .B.  ffir 
Mle Phalangenverktirzungen bei Versehmelzungserscheinungen besitzt. 
Lediglieh fiir diese bestimmten Verhiltnisse der tIiinde der hier ange- 
ftihrten Fi~lle gilt zuniiehst, was ieh soeben angegeben habe, und allein 
darauf haben sieh l~ischels Vermu~ungen aufgebaut gehab~. ~rir 
haben unsere IV[aBe den l~6ntgenbildern entnommen. Selbstverstind- 
lieh diirfen etwa falsehe Projektio~sverhiltnisse dutch die divergieren- 
den RSntgenstrahlen die l~eehnung rieht  fehlerhaft beeinflussen. 
Derartige Fehler miissen durch grebe RShrenentfernung bei der Auf- 
nahme oder dutch entspreehende Rfiekreehnm~g umnSglich gemaeht 
sein. Aber die l~Sntgenbilder enthalten einen anderen I~eehnungsfehler : 
Wir sehen und berfieksiehtigen in ihnen ja nur den kn6ehernen Anteil 
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der Phalangen, nieht aber ihre tats~chliche L~nge. Aber ein Blick auf 
die Aufnahmen der tt~tnde des Kindes und der Hutter sagt uns, dag 
unter keinen Umst~nden beim Kind das ~igverh~ltnis der Phalangen 
zueinander ein derartiges sein kann wie bei der ~s also wie in dem 
zugeh6rigen sp~teren Lebensabschnitt oder wie in dem Stadium des 
vollendeten Waehstums. D a r a u s  e r g i b t  s ich,  dab die Auswi r -  
k u n g e n  de r  h i e r  v o r h a n d e n e n  S t 6 r u n g e n  i h r e n  AbschluB 
im e m b r y o n a l e n  L e b e n  noch  n i e h t  g e f u n d e n  h a b e n ,  son-  
d e r n  dag sie sich in  der  W a c h s t u m s p e r i o d e  noch  u n b e d i n g t  
w e l t e r  b e m e r k b a r  machen .  Uber die Verh~ltnisse am knorpe]igen 
Anteil des Hand- bzw. FuBskelettes k6nnen wir hier zun~chst nichts 
weiter aussagen, dazu brauchen wir Befunde, die uns sparer besch~f- 
tigen sollen. 

Etwas eigenartig beleuchtet der Ungar Vidor  R 5 v ~ s z die Genese 
eines Falles, der auch ganz hierher geh6rt. Er sagt dazu: ,Unzweifel- 
haft ist, dab bei so]then F~llen die Ver~nderungen schon yon dem 
prima ren Knochenkern ausgehen mfissen, und zwar war in dem pri- 
maren Kuochenkern der Grundphalange die Tendenz auf abnorm 
starke Entwicklung vorhanden und wurde dadurch wahrscheinlieh 
einerseits die Entwicklung der mittleren Phalange gehemm~, anderer- 
seits verschmolzen dieselben miteinander." Bei seinem eigenen wie 
auch bei unseren sehon genam!ten F~llen sind die Grundphalangen 
im VerhNtnis zu den Fingern zwar relativ lang, absolut genommen aber 
sieher verk~irzt. Die  T e n d e n z  a u f  a b n o r m  s t a r k e  E n t w i c k -  
l u n g  f e h l t  a lso.  Die  E r k l ~ r u n g w i r d a b e r a u c h d u r c h d e n  
F a l l  K i n d  R. w i d e r l e g t ,  wo d ie  V e r s e h m e l z u n g  u n a b -  
h ~ n g i g  y o n  d e r  E n t w i c k l u n g  des  K n o e h e n k e r n s  b e r e i t s  
v o r h a n d e n  i s t  u n d  w o a u e h e i n e a b n o r m s t a r k e E n t w i e k -  
l u n g  d e r  G r u n d p h a l a n g e  f e h l t .  1% ~v ~ s z weist dann noehdar- 
auf hin, da~ bei seinem Fall die ~etakarpalknochen alle normal sind, 
nur die Grundphalangen und der Carpus sind ver~ndert., sowie aueh das 
~r des Daumens. ,,Das beweise nichts weiter, als dab das 
~[etakarpale des Daumens kein Metakarpale, sondern eine Phalanx sei, 
dag also auch der Daumen drei Phalangen besitze und sein Hetakarp~l- 
knochen fehle." Bei unserem Fall Frau 1%. ist gerade die Grundphalange 
des Daumens stark verkfirzt, der Metacarpus I dagegen v611ig unver- 
~ndert. Wit k6nnten also leicht das Gegenteil behaupten, werden abet 
besser tun, uns daran zu erinnern, dab es eine gewagte Saehe ist, mit 
Hilfe yon Abweichungen an die Analyse des Skeletts zu gehen, so]ange 
man nicht fiber ein groBes Haterial mit absoluter Gesetzm~Bigkeit 
verffigt. 

Ich mSchte auf weitere Einzelf~lle nieht mehr eingehen. Po l  hat 
die fibrige Kasuistik zusammengestellt, ich verweise daher erneut auf 
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seine Arbeit, aus der ich bier nur noah die Gegentiberstellung der drei 
Formen yon ~r an den PhMangen wiecIergeben will, die 
uns noeh weiter besehgftigen sollen. Er gibt daraber fotgendes an: 

, ,Vonder PhMangen-Versehme!zung" mit Redukt.ion unterseheidet 
sieh die Gelenkal?lasie in der Lokalisati0n dadureh, dal3 am hgufigsten 
Mittel- und GrundphMasx miteinander verbunden, dab Mittel- nnd 
Endphalanx selten allein, vielmehr meist nut dann synostotiseh sind 
wenn Mittel- und Grundl0hManx Synostose zeigen, wghrend bei der 
AssimilationshypophMangie stets ~ittel- nnd EndphManx miteinander 
versehmolzen sind. -- Von den drei IV[igbildungen der Gelenkhypo- 
und aplasie, der einfaehen I-IypophMange, der Assimilationshypo- 
phMangie, die aueh alle drei gleiehzeitig an dan Hgnden verkommen 
k6nnen, miissen wir ftir die Entwieklungshemmung der .Gelenke die 
spgteste teratogenetisehe Terminationsperiode annehmen, etwas friiher 
liegt sie ftir die einfaehe Hypophlangie, noeh frtiher ffir die Assimfla- 
tionshypophMangie. Primgre ]3ildungs- bzw. Waehstums- nnd Dif- 
ferenzierungshemmungen werden also in ihrer Versehiedenheit erklgrt 
dureh einen versehiedenen Zeitlounkt ihrer Entstehung. Das Aus- 
bleiben der Gelenkbildung ist bei der Synostose das Wesentliehe. Die 
Lgngenreduktion der Mittel- und EndphMangen tritt hier viel mehr 
zuriiek Ms bei der Braehymesophalangie und der Assimilationshyi0o- 
phalangie." 

Die Polsehe Differenzierung wird uns naeh dem bisher I~esproehenen 
ohne weiteres einleuchten, und wit miissen auch die angenommenen 
Entstehungszeiten im embryonMen Leben als riehtig anerkennen, as 
wird nut iibrigbleiben zu nntersuehen, ob fiberhaupt diese ErkrankungS. 
formen grundsi~tzlieh versehiedene MiBbildungen darsteller~ oder aueh 
ob diese Formen sieh nur dadurch ergeben, dab ihre Entstehung 
mit ganz kurzen Abst~nden in aufeinander folgende Zeiten des 
embryonalen Lebens fallen. Die kausale Genese aufzudecken, wird 
uns unm6glieh sein. Die sicher nachgewiesene Vererbbarkeit aller 
drei MiBbildungen, das absolut symmetrisehe Verhalten an I-Ignden 
und FaBen sowie aueh die Art, wie die einzelnen Finger nnd Zehen 
befallen sind, sprieht, wie auch P o l e s  angibt, fttr eine Entstehung 
aus inneren Ursachen. Ich m6chte damit nicht ablehnen, dMt diese 
inneren Ursaehen durch andere etwa sogar meehanisehe aieht 
aueh ausgel6st werden k6nnten. Ich wtirde damit die ~6gliehkeit 
offenlassen, daft die nnmittelbaren Bedingungen, die diesen Migbil- 
dungen wenigstens in manchen F~llen zugrunde liegen, erst gesehaffen 
werden mttgten dutch irgendeine andere Abweichung vom NormMen, 
die vielleieht zentrM gelegen sein k6nnte. 

Es mag eine solehe Erkl~irungsart. zunD~ehst gezwungen anmuten, 
sie ist es aber nicht, wenn wir an andere Migbildungen denken. Ein 
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enges-Amnion kann z. 13. Knoehenformen bedingen, die vollkommen 
denen' der Chondrodystrophie vielleieht his auf geringe Asymmetric 
gleiehen, ieh werde in B~lde einen derartigen Fall besehreiben. Trotz- 
dem haben wit dann naeh unseren heutigen Vorstellungen nicht das volle 
Bild der Chondrodystrophie Vor uns. Za ihm geh6ren neben absoluter 
Symmetric weitere Erseheinungen, besonders Waehstumseinfliisse, die 
nun aueh ihrerseits wieder eine Einwirkung auf die Knoehengestaltung 
ausl6sen. Ieh mug es fiir sehr unwahrseheinlieh halten, daB die Gelenk- 
aplasie dureh einen Druek auf tI~tnde und Ffil3e im embryonalen Leben 
verursaeht wird, ieh halte es abet nieht fiir unm6glieh, daB abnorme 
Druokverh~ltnisse auf Teile des Embryos, die zentral yon der tIand- 
miBbildung iliegen, diese bedingen k6nnen. Diese lVf6gliehkeit ist mir 
gerade jetzt sehr nahegelegt dutch die Beobaehtung eines S~uglings 
(siehe die einsehl. Ver6ffentliehung des Verfassers) mit KlumpftiBen, 
Femur- und Humerusverkiirzungen, Luxationen in der Hfifte und in 
der Ellenbeuge und einer starken Kyphose der Lendenwirbels~ule; 
alle Erseheinungen bei fast *r Symmetric. Hier besteht unbe- 
dingt der Eindruek, daB zu enges Amnion urs~chlich gewirkt hat. 
Nun hat dieser S~ugling tyl0isehe symmetrisehe Aplasie der Inter- 
phalangealgelenke an den H~nden. Ieh wiirde bier nieht daran denken, 
daB der Amniondruek die Versehmelzung der Phalangen bewirkt hat, 
wohl aber ist mir der Gedanke diskntierbar, dab der Druek zentral 
vonde r  Gelenkaiolasie eben die Ursaehe ausgel6st hat, die die Ver- 
sehmelzung der :Phalangen bedingt. Weleher Art diese Ursaehe nun 
ist, das bleibt zuni~ehst ungewiB. Wit sehen niehterbliehe Phalangen- 
versehmelzung an den H~nden, z.B. bei Brugtmuskeldefekten, die 
Kasuistik dariiber ist sehr reich, ich babe auch bei ihnen den Eindrnek, 
daB zentral yon der ttandmiBbildung etwa dutch den den ~uskeldefekt 
ausl6senden Effekt aueh die Bedingungen k6nnten geschaffen sein, unter 
denen die Versehmelzung der Phalangen eintritt. Diese Annahmen 
wiirden bedeuten, daB versehiedene Wirkungen eine Ursaehe ausl6sen 
k6nnen, die zu einer bestimmten 1KiBbildungsform ffihrt. 

Wiirde die Bildung des Gelenkes und aueh der Form der knorioeligen 
Gelenkanteile im embryonalen Leben unter bestimmten funktionellen 
Bedingungen der Muskeln vor sieh gehen, so wfirde es wahrseheinlieh 
nieht sehwer sein, die Ursaehen aufzudeeken, die zu den lV[iBbildungen 
ffihren, die uns hier beseh~ftigen. Abet wir wissen, dab wit diesen 
Faktor mit unbedingter Sieherheit aussehalten k6nnen. Wollen wit 
Zusammenh~nge suehen zwisehen Assimilationshypoiohalangie, Braehy- 
mesophMangie und Gelenkalolasie, so wird es notwendig sein, die 
gleiehen Erseheinungen dieser drei Formen zusammenzustellen, und 
hierbei erseheint es mir ratsam, wenn wir nns zun~chst einmM mit 
der Besehaffenheit der Gelenke beseh~ftigen. 
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Rufen wir uns zu diesem Zweck den FM1 Frau R. ins Ged~ichtnis 
zurfick, so linden wir neben vSlligem Fehler~ der Gelenke Andeutungen 
yon ihnen, ganz mangethaft funktionierende oder aueh sehwer im Sinne 
der Arthritis veranderte Ge!enke. F i i r s t  hat bei einem yon ibm unter- 
suehten Fall (Brustmuskeldefekt) den Zustand der Gelenke n~iher 
untersueht und gefunden, daB der Gelenkknorpel vie]faeh fehlte und 
dab die Gelenkfl~ehen unentwickelt, verkrappelt und abgeflaeht waren. 
P ol sprieht bei der Phalangenreduktion yon Gelenkhypoplasie ver- 
sehiedenen Grades bis zur Syndesmose und erw~hnt aueh sonst mehr- 
faeh die guBerst sehlechte Bewegliehkeit in versehiedenen Gelenken. 
Eine Beobachtung, die ieh hier zwar nieht ohne weiteres einzugliedern 
wage, die ich aber dennoeh erw~hnen m6chte, .stammt yon Th i e m a n n, 
der bei einem 16j~hrigen Tischler eigenartige Ge]enkverhgl~nisse beob- 
aehtet hat. T h i e m a n n  sagt dazu: ,,DAB der knSeherne Tei[ der Epi- 
physe die Gestalt eines Meniscus angenommen babe, in der Mitre fehle 
zum Tell der Knoehen sogar ganz. Sekundar sei dann offenbar das zu 
der betreffenden Epiphyse gehSrige Gelenk im Sinne der Arthritis 
deformans ver~ndert." Ergriffen sind bei diesem Fall die Finger und 
Zehen, die bei unseren Erkrankungen ebenfalls im Vordergrund stehen. 
T h i e m a n n  sprieht yon der Vermutung 6iner juveni]en Epiphysen- 
stSrung, einer idiopathisehen Erkrankung der Epiphysenknorpel. 
Vielleieht gehSrt der Fall auch zu unseren Erkrankungsformen. 
R 4 v 4 s z fiihrt bei seinem sehon erw~hnter~ Fall an, bei dem Mutter 
und Schwester gleichartige MiBbildungen hatten, dab die GroBmutter 
matterlicherseits an Gicht gelitten habe. Es ist wohl nieht ganz aus- 
gesehlossen, dal~ bei "ihr eine geringgradige Hyl~oplasie der Gelenke 
bestanden hat. Ich erw~hl~e diese Vermutung hier nur, um in Zukunft 
die Beachtung auoh auf leiehtere Grade zu ]enken, und lehne es wegen 
der in ihr liegenden mangelhaften Begriindung ausdriick!ich ab, sie 
irgendwie als feststehende Beobachtung einzuglledern. 

Wir erinnern uns, dab wit bei der Besprechung der Gelenksbildung 
festgestellt haben, dab far sie das Zwisehengewebe, die intermedigre 
Zone, der bestimmende Faktor ist. Die Zwisehenzone lgBt Teile des 
Gelenkknorpels aus sich hervorgehen, ferner die Gelenkkapsel nnd die 
GelenkhShle. Knorpel und Zwisehenzone gehen aus dem gleichen 
Grundgewebe, einem Vorknorpelgewebe, hervor, es wird uns hier nicht 
verwundertieh erseheinen, wenn einmal die normale DiffereYlzierung 
ausbleibt und die Verknorpe!ung fiber die Zwisehenzone hinweg vor- 
schreitet und so zwei Phalangen versehmelzen. In diesem Fall wfirde 
die eigentliche Zwischenzoim verknorpeln, wir warden ein durehgehen- 
des Knorpelstfick vor uns haben. Welter, die Zwischenzone lgBt den 
Ge!enkknorpel aus sich hervorgehen und trggt damit zum Wachstum 
der Phalange selbst bei. Diese Verknorpelung der Zwischenzone bleibt 
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aus, es unterbleibt damit der Wachstumszuwaehs, den die anliegenden 
Phalangen yon der Zwisehenzone aus erfahren, es kommt aber zur 
Entstehung des Gelenkspaltes. In diesem Falle haben wit zwei ve~ .- 
kOrzte, abet getrennte Phalangen. Bei der Braehymesolohalangie ent- 
spricht einer verki~rzten 1V[ittelphalanx eine verkfirzte Endphalanx 
und die Gelenkfliichen sind mangelhaft au~gebildet. DaB dabei die 
Endphalanx ihre Li~nge im weiteren Verlauf besser wahrt als die 
Mittelphalanx, geht daraus hervor dab sie vornehlieh durch ihren 
distalen Antefl ihr Wachstum erfi~hrt. Oder -- die Zwischenzone 
verknorpelt in gew5hnlicher Weise, liefert also den Gelenkanteil der 
PhMangen, die Entstehung des Spaltes aber unterbleibt entweder ganz, 
oder der SpaI~ dringt nicht mehr bis zur Mitre vor, da die Zwischen- 
zone zwischen den Phalangen bereits verknorpelt ist. Wir wiirden Ge- 
lenkausfall, aber zun~ehst keine Phalangenverktirzung vor uns haben. 
Denken wir an die Finger des Kindes 1~., so haben wir diesen Zustand 
voruns. DaB der ganz entsprechende Finger der Mutter starke Verkiir- 
zungen zeigt, wird uns nieht erstaunen. Es fallen ja mancherlei Erschei- 
nungen, so besonders die Bildung der Epiphyse aus, und dab dara~ls 
Waehstumshemmungen resultieren mfissen, wissen wir. Z u s a m me n - 
g'efaBt w[i rden diese v e r s c h i e d e n e n V o r g ~ n g e  b e d e u t e n ,  dab 
eine S t 6 r u n g  derlVie~aplasie d e s V o r k n o r p e l g e w e b e s  unse re  
Mi i ]b i ldungen  h e r v o r r u f t .  

Doeh wir haben anfangs ja auch yon Gelenkformen geh6rt, die ira 
Laufe der Jahre minderwertiger werden. Es leuchtet uns nach dem 
Vorangegangenen leicht ein, dab der Schwund des Gelenkknorpels, 
der langsam eintritt, seine Begrtindung schon darin haben kann, dab 
der Anteil, den die Zwischenzone h~tte liefern mtissen, ausgefal]en ist. 
Aber hier kSnnte noch ein anderer F~ktor yon wesentlioher Bedeutung 
sein, und das ist die Beschaffenheit der Gelenkfliissigkeit bzw. ihre 
Anwesenheit tiberhaupt. L ubosch gibt in seinem interessanten Buch 
uns eingehende Aufkl~rung fiber die Bedeutung der Gelenkfltissigkeit. 
Er sagt dazu: ,,W~hrend bei trockener l~eibung die Fli~ehen unmittel- 
bar aneinanderschleifen, sich also dabei energisch abnutzen, bewegen 
sich bei Anwesenheit eines Schmiermittels die Teilchen der Flfissigkeit 
selbst gegeneinander, wi~hrend deren /~ul]erste Teflchen den festen 
Oberfli~ehen adh~rieren. -- Daraus folgt, da]3 bei troekener 1%eibung 
die Abnutzung unvermeidlich ist, und zwar desto mehr, je mehr der 
Druek die Fl~ehen gegeneinander preBt, w~hrend bei geschmierten 
]?l~chen die Reibung nahezu vSllig unabh~ngig veto Drueke ist." 
W~rde ein ~angel an Gelenkflfissigkeit bestehen, sei es durch Yehlen 
oder dureh abweiehende Zusammensetzung, so wfirde also die Abnutzung 
der Gelenkfl~ehen eine grSl%re sein als normalerweise, undes  wfirde 
zu Gelenkver~nderungen kommen mfissen. Da/~ eine derartige MSg- 
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liehkeit bei den Gelenken, die wir eben besprochen haben, gegeben 
sein kann, leuchtet uns wohl ein. 

Wit hbben uns nun mit den VerknScherungsvorggngen an den Pha- 
langen zu besehgftigen. F i i r s t  hat dazu bei seinem Fall festgestellt, 
dab die VerkiJrzungen der versehiedenen Knoehen der Hand nm so 
grSBer sind, je spgter die VerknScherung am Embryo eintritt. Er gibt 
dazu welter an, dal~ diese Para!lelem zwisehen dem Anfang der Ver- 
knSeherung und den bestehenden Verkfirzungen unmSg!ich zufgllig 
sein kSnntenl sondern es miisse ein kausa]er Zusammenhbng zwisehen 
dense]ben bestehen. Pol  sagt. i~ber diese Beziehungen, dab fiir die 
Brachy- und Hypopha!angie am meisten diejenJgen ~Iittelphalangen 
disponiert sind, die normalerweise zuletzt mit der Knorpe!wucherung 
einsetzen, daher das geringste Lgngenwachstum zeigen und zu!etzt 
ihre Epiphyse oder gar keine Epiphyse erhMten. 

Phalbngenbnlage und_ -wachstum, so,vie VerknScherung stehen nieht 
in einem Zusammenhang derart, d~l~ die VerkmSeherung zuerst auch 
in der friihesten Anlage erseheint, die Endphalanx macht hier einen 
gesonderten Entwieklungsgang. Sie wird im Knorpelstadium zuletzt 
angelegt, sie geht in der VerknSeherung abet allen bnderen Phalangen 
reran. Naeh Gr g f e nb er g besteht die Endphalange aus zwei Knorpel- 
segmenten, yon denen das distale ein rudimentgres Fingerglied an- 
deutet. Grg fenbe rg  sagt dariiber, dab ,,die frtihzeitige Ossifikati0n 
des distalen fiberzghligen Xnorpelkerns sicherlich darauf beruhe, dab 
ein rudimentgres Fingerglied sieh leicht yon dan Gesetzen der All- 
gemeinentwicklung emanzipieren kann und eher eigenen abnormen 
Entwick!ungsprinzipien folgt, die einen schnelleren Ablauf der nor- 
malea Entwieklungsvorggnge bezwecken." Wtirden wir in Versuchung 
kommen, den ersten VerknSeherungsvorgang kausa! bei den Phblangen- 
verkOrzungen einzusetzen, so miil~ten wir das abweichende Verhalten 
der Endphblbnx mit in unsere Reehnung einbeziehen. Aber wir wissen 
bus dem Zeitpunkt des embryonalen Lebens, in dem Verschmelznngen 
und Verkiirzungen der Ph~langen ihren Anfang nehmen, d~B eine ver- 
~nderte VerknScherung nut eine sekundgre Erseheinung sein kann. 
B r i n g t  man  das n o r m a l e  E r s c h e i n e n  der  v e r s e h i e d e n e n  
V e r k n S c h e r u n g s z e n t r e n  mi t  u n s e r e n  v e r s c h i e d e n e n  Gra- 
den  y o n  ~ i B b i l d u n g  in B e z i e h u n g ,  so is t  e ine a b s o l u t e  
Gese tzmgl~ igke i t  n i c h t  v o r h g n d e n ,  s ieher  ist  nu r ,  dal~ die 
V e r k n S e h e r u n g  wesen t l i eh  ges tS r t  ist. Bei der Verschme!zung 
yon Phalangen kann das durchgehende Knorpelstiick yon einem 
Phalangenanteil bus verknSohert werden, es kSnnen bber buoh zwei 
Knochenzentren auftreten, und zwar gilt das fiir die Assimilations- 
hypophalgngie, wie ftir die Gelenkaplasie. Auffgllig ist, dab die periostale 
VerknScherung oft hochgradig gestSrt ist, und zwbr auch wieder ffir 
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bile besproehenen Formen. Es zeigt Sieh aueh bier, wie bei der Be- 
@reehung der Gelenke, dab die versehiedenen Erseheinungen den M.iB- 
bildungen v/511ig gemeinsam sind. Bei der Assimilationshypophalangie 
haben udr gest6rte Ge!enke, und bei der Gelenkaplasie sehen wit As- 
similationshypophalangie, das alles geht so ineinander iiber, dab wir 
eine wirkliehe Trennung tatsgehlieh nieht dureh~iihren k/Snnen. 

Anlgl~lich der Besprechung der l~/Sntgenbi!der unseres Falles Kind t~ 
haben wir davon Abstand genommen, yon den Verhgltnissen am knor- 
peligen Skelett zu spreehen. Uber die Vorggnge, die sieh hier ab@ielen, 
k/Snnen uns die histologischen Befunde noeh versohiedenes aufklgren. 

In bezug auf die Zwischenzone hat, wie schon erwghnt~ Yischel  
die Vermutung aufgeworfen, dab zwisehen den einander zugekehrten 
Knorpelenden, wie in der Norm ein ZWisohengewebe vorhanden ge- 
wesen sein k6nne, das sieh aber nicht Zuriiekbildete. ,,Die Knorpel 
blieben infolgedessen miteinander verbunden und bei der spgteren 
Ossifikation wurde das gleiehfalls ossifizierende Zwisehengcwebe in die 
Verschmelzung einbezogen". 

H a s s e l w a n d e r  hat histologisehe ]~efunde an der Kleinzehe er- 
hoben und sagt darfiber, ,,dab an der hitufig bei bestehender Knorpel- 
versehmelzung siehtbaren dUnklen Linie an der Stelle des Gelenks 
sich zeige, dal~ bier einfaeh die Knorpelzellen diehter gedrgngt stiinden 
als im iibrigen hyalinen Knorpel. Dieses Verhalten erinnere doeh leb- 
haft an den Vorgang der Gelenksbildung, we wit ebenfalls eine der- 
artige indifferente Zwisehenschioht zwisehen den beiden hyalinen 
Knorpeln vorfiinden, die hier der Gelenkspalte Platz maehe. '~ 

Bei meinen histologisehen ]~ildern habe ich eine derartige Geleixk- 
andeutung dureh eine dunkle Linie nicht gefunden. Dagegen lassen 
sich die Grenzen der beiden Phalangen im Knorpel selbst ganz gut 
feststellen. Der Gelenkknorpel besteht normalerweise bUS drei Zonen. 
Die oberste Zone zeigt platte Zellen in ihrem Verlauf parallel zur Gelenk- 
flgche, die mittlere runde nnd die tiefe Zone senkrecht zur Gelenkflitche 
gestellte Zellen. Diese S e h i c h t u n g  lgl~t sieb in den  h is to-  
l og i sehen  P r i t p a r a t e n  sehr g u t  f e s t s t e l l e n  und  zwar ffir 
j ed e n P h a l a  nge na nteil .  Die quergestellten Zellen, also die, welohe 
die urspriingliehen Gelenkflgehen zu begrenzen gehabt hgtten, gehen 
ineinander fiber an jener 8telle, we der Gelenkspalt sein mfiBte und ihr 
Verlauf imponiert ungefiihr so, als triebe hier ein Strom die Zellen 
pl~Stzlieh zur Seite. Es fehlt hier also lediglich der Gelenkspalt. Dieser 
Zustand illustriert sehr schSn, was wir bei der Entstehung der Gelenk- 
aplasie erwogen haben. Die eben genannte Annahme F i sehe l s  wird 
aber dutch diesen Befund widerlegt, genau so wie dutch das Voran- 
gegangene seine zweite Vermutung fiber die Zwisehenzone sehr unwahr- 
scheinlieh geworden ist. 
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Abb, 5, Mittelfinger. Verschmelzungsstelle des Grundgelenkes. iI~echts der kletne 
vorhandene SDMt. 

Abb. 6. VergrO~erung des Spaltes yon Abb, 5. 

An den Zehen I I  bis IV des Kin- 
des i~. sind an den Stellen, wo ein 
Gelenk sein sollte, gugere Einker- 
bungen nieh~ vorhanden. Im mikro- 
skopisehen Bild kann man nieht 
immer angeben, wo das Gelenk sieh 
hatte befinden mgssen, es gelingt 
abet manehmM an dem Verlauf des 
Periehondriums das Gelenk zu er- 
kennen. L u b o  seh besehreibt sehr 
instruktiv die Kurvenstellung des 
Zellverlaufs at1 d e n  Stel!en des Ge- 
lenkkopfes, wo der seitliehe Druek 
auf den Knorpel lastet. Diese 
kurvenartige Anordnung l~13t sieh 
in einigen Pr~paraten erkennen. 

An den Verschelzungsstellen der 
Fingerphalangen sind beim Kind, 
wie auch bei der 3/[utter die Gelenke 
~ul3erlieh dureh Einziehunger~ ar~- 
gedeu~et. Das mikroskopisehe ]~ild 
(siehe Abb. 5) zeigt hier einerl tat- 
s~ehlieh vorhandenen Gelenkspalt, 
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der aber nur sehr wenig weir vordringt. Es ist also der Versueh 
gemaeht worden, den Spal~ zu bi!den, aber er konnte sich nicht welter 
sehieben, weft die Zwisehenzone bereits v611ig verknorpelt war. Der 

Abb. 7. L~ngssehn i t t  du tch  die ganze  zwei te  Zehe, 

Gelenkspalt (siehe Abb. 6) ist als soleher sieher erkennbar an den im 
Kapselgewebe liegenden vereinzelten Knorpelzellen. Nit diesem Befund 
sind die Annahmen t~i- 
sehels  yon dem Fehlen 
der Zwisehenzone vSllig 
entkr~ftet, denn gerade 
aus dieser bildet sich der 
kleine bei uns vorhandene 
Spalt. 

Im R6ntgenbild des 
t~uBes des Kindes 1~. fiel 
die Andeutung der ]V[ittel- 
phalanx II  dureh einen 
kteinen runden Knoehen- 
kern auf. Dieser Kern 
entsprieht einem enehon- 
dralen Verknb'cherungs- 
herd (siehe Abb. 7) im 
Gebiet der urspriingliehen 
3![ittelphalanx. Die perio- 
stale Verkn6cherung fehlt 
vSllig, wie das mikrosko- 
pisehe Bi!d zeigt (siehe 
Abb. 7 und 8). In einigen 
Sehnitten zeigt sich, dab 
dieses Xnochenzentrum 
der ~ittelphalanx bereits 
in Verbindung genommen 
Ful3bild der Frau R. l~Bt 

Abb. 8. Verschmelzungss te l le  zwischen Grund-  trod Mitbel- 
!ohalange d e r  I I .  Zehe bei  s t~rkerer  VergrSl3erung. 

wird mit dem Kern der Grundphalanx. Das 
es nieht zu, dal3 wit an den Zehen drei Pha- 
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langen un~erscheiderl,  wir  h a b e n  einen sch!anken  p rox imMen  und  e inen  
d i s t a l en  Tell,  der  e iner  E n d p h M a n x  gleicht .  Die3 / i i t t e lpha lanx  fehl t .  Das 
his to!ogische B i l d  der  gleieher~ Zehen be im K i n d  b r ing t  uns den  Be- 
weis, dab  die  3 l i t t e lpha !anx  v611ig ass imi l ie r t  i s t  voit der  GrundphManx .  
Dieses S~adium der  Versehmelzung k6nn ten  wir  Ms Gelenkagenesie  
oder  Gelenkaplas ie ,  abe t  ebensogut  als Ass imi l~ t ionshypopha lang ie  
bezeichen,  eine Trennung  ist  also aueh hier  unm6gl ieh.  

F a s s e n  w i t  d i e  h a u p t s i ~ c h l i c h s t e n  E r g e b n i s s e  u n s e r e r  
B e t r a e h t u n g e n  z u s a m m e n ,  so s t e l l e n  w i r  l e s t ,  d a g  e i n e  
g r u n d s g t z l i e h e  T r e n n u n g  d e r  ) s  A s s i m i -  
l a t i o n s h y p o p h a l a n g i e  u n d  A p l a s i e  d e r  I n t e r p h M a n g e a l -  
g e l e n k e  n i e h t  m 6 g l i c h  i s t .  ] ~ e i d e  S t 6 r u n g e n  g e h e n  h e r v o r  
a u s  e i n e r  m a n g e l h g f t e n  D i f f e r e n z i e r u n g  d e r  Z w i s c h e n z o n e ,  
a u s  e i n e r  g e s t 6 r t e n  3 s  d e s  V o r k n o r p e l g e w e b e s .  
D i e s e  m a n g e l h a f t e  D i f f e r e n z i e r u n g  l i e g t  i n n e r h a l b  p h y s i o -  
l o g i s e h e r  S e h w a n k u n g e n  a n  d e n  Y i i B e n ,  u n d  s i e  k o m m t  
u n t e r  s t ~ r k e r e n  G r a d e n  a l s  M i B b i l d u n g  a n  H ~ n d e n  u n d  
F i i g e n  z u m  A u s d r u e k  u n t e r  Z u s t i ~ n d e n ,  d i e  w i r  a l s  G e l e n k -  
a g e n e s i e ,  G e l e n k a p l ~ s i e  u n d  G e l e n k h y p o p l u s i e  b e z e i e h n e n ,  
(wobei die Gelenkante i le  de r  Pha lgngen  na t i i r l ieh  dem Gelenk zu- 
gcreehnet  werden  miissen).  A s s i m i l a t i o n  u n d  V e r k i i r z u n g  d e r  
P h a l a n g e n  s i n d  F o l g e n d i e s e r m a n g e l h a f t e n D i f f e r e n z i e r  u n g  
d e r  Z w i s e h e n z o n e .  
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