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Beitrag zur Frage 4er 0steogenesis imperfeeta. 
Yon 

Ernst Kratzeisen. 

Mit 4 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 7. Juni 1923.) 

Angeregt  durch die seh6ne _A_rbeit yon  J. Bauer fiber ,,Osteogenesis 
imperfecta"  und  seine histologischen ]~efunde bei dieser Erkrankung,  
haben  w i r e s  un te rnommen,  an 2 neuen Fi~llen die Frage fiber das Wesen 
dieser immer  noch recht  geheimnisvollen Krankhe i t  aufzugreifen. 
(Herrn Dr. Hensay, Mainz, und Her rn  Dr. Hi, I/el, Darmstadt, die uns 
die beiden Fi~lle gfitigst fiberwiesen, danken wit daffir bestens.) Wghrend  
die frfiheren Autoren,  die sich mit  dieser Frage beschgftigten, nur  
einzelne morphologisehe Tatsachen  festzuste]len vermochten,  fiber 
das Wesen der Erseheinung abet  keinerlei einheitliehe Angaben machen 
konnten,  sah Bauer als eigentliehe Urssche eine Sys temerkrankung 
s~mtliehen Stfitzgewebes, welehe sich in einer Dysfunkt ion  aller Grund- 
substanz liefernder Zellelemente ~ul~erte; besonders betont  sei dabei 
eine mangelhaf te  Knochenbfldung,  vor  allem yon  seiten des Marks 
und des Periosts. I n  ausgedehnten histologischen Untersuehungen 
suchte er diese Ansicht  zu begrfinden. Die Grundursache glaubte er 
m6glieherweise in einer Nephrit is  der Mut ter  ersehen zu k6nnen. 

Zungchst  lassen wir die Beschreibung und Untersuchung unserer 
F~lle folgen : 

Im 1. Fall (yon Hensay) handelte es sich um ein Mgdchen yon 1 )/Iona~. Amu- 
mnestisch war festzustellen, da]~ die Mutter gesund war, an keiner Lues, auch 
an keiner Nephritis litt. Die Geburt war spontan und ohne Verz6gerung vor sieh 
gegangen, naeh 8stiindiger Wehenzeit. Auch die Schwangerschait war ohne 
irgendwelche St6rungen verlaufen. Die weibliche Leiche war 48 cm lang, als wir 
sie zur Untersnchung bekamen nnd in gutem Erni~hrungszustand. Die t{aut 
ist auffallend bla{~, aber gut gespannt nnd in dfinnen Falten abhebbar. Die Toten- 
starre war nut in geringem Grade ausgebildet. Die sichtbaren Sehleimhgute Waren 
ebenfalls auffallend blaB. Die Angen waren geschlossen, die Pupillen rund, gleich- 
weir und mittelwei~. Der •und war leichf ge6ffnet. Namentlieh aber fielen die 
unverh~ltnismi~Big kurzen Extremit~en ant, besonders die unteren (Abb. 1), 
ihre eigenttimliche Gestaltnng, die eigenartige Formation and Knoehenbildung 
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des Sch~dels. Die Gliedmagen, vor allem die Oberschenkelknochen, ersehienen 
eigenttimlich kurz und  verbogen. Sie erwiesen sieh bei Betas tung mi t  knot igen 
Verdickungen versehen. Die Nal3e der Ext remi t~ ten  waren folgende: 

R. Oberarm . . . . . . . . .  5,0 em L. Obersehenkel . . . . . .  6,0 cm 
L. Oberarm . . . . . . . .  4,8 ,, R. Obersehenkel . . . . . .  5,0 ,, 
R. Un te ra rm . . . . . . . .  4,0 ,, L. Untersehenkel  . . . . . .  4,4 ,, 
L. Un te ra rm . . . . . . . .  4,6 ,, R. Untersehenkel  . . . . . .  5,0 ,, 

Das Becken war 6 cm breit ,  3 em weir. 
Der rechte Oberschenke] war s tark  O-fSrmig gekrt immt und  wies 3 haselnuB- 

groGe, rundliehe Verdiekungen seines kn6chernen Anteils auf, der linke :Femur 
war weniger s tark  gebogen und  lieB nur  zwei derartige Knoten  erkennen. ]~eide 
Untersehenke] waren dagegen sehr s tark einw/irts gebogen und  li'egen links zwei, 
reehts einen friseheren Bruch der Tibia erkennen. Die rechte Speiehe war vSllig 
in takt ,  die linke dagegen zeigte einen frischeren Bruch, der aber schon konsolidiert 

, / 

Abb. 1. Untere Extremlt~ten bei Osteo- 
genesis imperfeeta. 

A b b .  2. Skelett des Sch~dels bei Osteogenesis 
imperfecta yon vorn gesehen. 

war. AuBerdem aber konnte  man an zahlreichen Rippen und  an  den Sehliisselbeinen 
grSBere und  kleinere, filtere und  irisehere Callusbildungen yon der Gr6ge einer 
Erbse bis zu der einer Haselnul~ wahrnehmen.  Die It&nde und  Fiige waren ganz 
regelreeht ausgebildet und  waren richtig in ihrem Verh/~ltnis zum tibrigen Sketett. 
Die Kr i immungen der unteren Extremit/~ten sind derar~ig stark, dab die FiiBe 
mit  ihren Fugsohlen gegeneinander sehen (Abb. 1). Die Knorpel-Knoehengrenzen 
der Rippen sind glat t  und  nieht  aufgetrieben, ebensowenig l~gt sich an  den Gelenken 
irgendein pathologischer Befund erheben. 

Der Sch(tdel ist  rund,  die Fontanel len erseheinen auffallend weir und  klaffend. 
Nirgends lassen sieh im Fontanellenbereieh Knochenbfldungen nachweisen. Die 
Gesichtsknoehen sind ganz riShtig ausgebildet und  lest. Das linke tSrontalbein 
ist  einheitlieh, vielleicht etwas kleiner als der Norm entsprechend. ])as reehte 
dagegen besteht  aus 2 kleinen, zaekigen Knoeherdamellen, die nieht  miteinander  
zusammenh/~ngen (Abb. 2). Die Fontanel len sind sehr weir. Zwisehen dem kleinen, 
aber v611ig entspreehend ausgebildeten 1-Iinterhauptsbein und  den Seheitelbeinen 
ist, abgesehen -con den Fontanellen,  eine ganz eigenartige nngew6hnliehe Knoehen- 
entwicklung naeh Art  vielfaeher Schaltknoehen zu erkennen. Die eigentliehen 
oben erw~hnten Deekknochen liegen weir auseinander. Zwisehen denselben sind 
ganz unregelm~Bige, gr6Bere und  kleinere Knoehenspangen und  Knochenlamellen 

38* 
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in die hgutige Sehi~deldecke eingesprengt, die in keinerlei festem Zusammenhang 
zueinander stehen. (Besser als weitlgufige Beschreibungen werden die beigegebenen 
Abb. 3 und 4: diese Verhgltnisse der Sch/idelknochen erkennen lassen.) 

Der iibrige Sektionsbefund kann etwas kiirzer gefag~ werden, da derselbe 
nichgs WesentHehes mehr bot. 

Das Unterhautzellgewebe war fettreieh, dunkelgelb, die Muskulatur erschien 
rotbraun, feueht und entsprechend entwickelt, yon der Nabelsehnur land sieh 
noch ein nahezu 50 cm langer, vSllig eingetroekneter Strang. In  situ lagen die 
Bauchorgane in regelrechter Lage. Die Bauchcleeken waren gespannt. Das groBe 
Netz war fet~reieh und bedeckte schtirzenfSrmig die m~gig gebl~hten Darm- 
sehlingen. Im kleinen Becken land sieh kein abnormer Inhalt. Die Milz  erschien 
etwas gr61]er (6 : 3 : 1,7 cm); die Kapsel war zart, glatt  und gespannt, die Pulpa 
m~Big weieh, dunkelrotbraun mit eben erkennbaren Follikeln. Die Nebennieren 
waren ebenfalls etwas grSBer (reehts 3 : 3,5 : 0,8; links 2,8 : 3,2 : 0,6 era). A u f  

Abb. 3. Osteogenesis imperfecta. Sch/~del- 
dach von oben vorn; Zahlreiche Schalt- 

kn,ochen im Bereich der Lambda-Nahg, 

Abb. 4. Osteogenesis imperfecta. Schgdel- 
dach yon oben hinten. Zahlreiehe Schalt- 

knoehen im Bereich der Lambda-NahL 

dem Sehnitte war  die gelbbraune Rinde deutHeh yon dem dunkleren Marke unter- 
scheidbar. Die Nieren lagen in einer den~lich ausgebildeten Fettkapsel und waren 
entspreehend groB, die serSse Kapsel war leicht und glatt abhebbar. Die 0ber- 
fl~ehen beider Nieren zeigten noeh deutlieh ausgepr~gte Lappung. Auf dem Sehnitte 
war das Parenchym breit, Rinde und Mark scharf getrennt, die Pyramiden sehr 
deutlieh zu erkennen. Die Nierenbecke~ und die abfiihrenden Harnwege zeigten 
glatte, blasse Sehleimhaut und enbspreghend Weites Lumen und keinerlei Ab- 
weiehungen yon der Norm in Entwieklung nnd Verlauf. Die Nierengd~ge waren 
ebenfMls v611ig der Norm entspreehend entwiekelt und angeordnet. Die Harnblase 
war breit und enthielt nut wenige Kubikzentimeter eines klaren, hellgelben Ur ins ;  
die Sehleimhaut derselben war ebenfalls blab und intakt. Das Genitale ersehien 
in allen Teilen auBerordentlich klein, abet in seinen einzelnen Absehnitten regel- 
reeht entwickelt. Die Leber erwies sieh leieht vergr6Bert, die Oberfli~ehe war glair ,  
das Parenehym braunrot, gut durehblutet nnd lie6 eine deutliehe Li~ppehenstruktur 
erkennen. AuI der Konvexit~t der Leber, entspreehend dem Processus xiphoideus 
land sieh eine unregelmggige pfennigsgiiekgroBe Stelle, die infolge Druckes des 
Schwertfortsatzes hervorgerufen gewesen sein diirfte. Die Gallenblase enthielt 
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wenige Tropfen einer braunen, diin~liissigen Galle, die Gallenwegc waren durch- 
g/ingig und vSllig der Norm entsprechend entwickelt. Das Pankreas erschien klein, 
fest, blal~, mit deuthchcr Fdderung, Der Magen war stark erweitert durch Gase 
und enthielt nur wenige Kubikzcntimeter geronnener Milch; die Schleimhaut 
erschien -z611ig intakt und nur wenig gef/~ltelt. Der ganze Darm war ausgekleidet 
mi t einer glatten, blassen, intakten Schleimhaut, die Follikel waren ]eieht vergrSgert 
und deutlich erkennbar. Die Mesenteriallymphknoten zeigten einc weiche, gelbliche 
Beschaffenheit. Die Aorta und ihre Aste waren eng, glattwandig und ganz ent- 
sprechend entwickelt. Die Wirbels/iule ]ieB keine Verkriimmung erkennen, die 
Wirbel waren fest, verkn6ehert, in regelrechter Anzahl und Lage vorhanden; die 

Zwischenwirbelscheiben erschienen welch. 
Das Zwerch/ell stand beiderseits in tIShe der 5. l~ippe, der Brustkorb war 

etwas flaeh, aber symmetriseh. Der Thymus lag in der Mitre auf dem fet~reichen 
Herzbeutel und war groB (4 : 4 : 6 cm), dunkelrot und lief3 keine tt6rner oder 

Forts/~tze erkennen. Die Lungen lagen frei in den sonst leeren PleurahOhlen und 
ersehienen im allgemeinen lufthaltig, auf dcm Schnitt hcllrosa. In allen Partien 
fanden sich zahlreiche, kleinste, weil~lichgelbe Partien nnd I-Ierde mit einem 

kleinen rStlichen Rand, die yon aspirierter Milch herriLhrten. Aueh die Trachea 
und die Bronchen waren mit geronnener Milch e1~i~]lt, ihre Schleimhau~ war leicht 
gerStet. Die Bronehia]lymphknoten waren klein. Das Herz zeigte sieh en$sloreehend 
groI~ und gut kontrahiert und v611ig frei. Das Foramen ovale war noeh weir often. 
Der Duetus Botalh war verschlossen. Das Herzfleisch, die Klappenapparate 

u n d  die Gefis lieBen keine pathologischen oder abnormen Verhnderungen 
erkennen. Ebenso konnte man an den Hals- und Mundorganen auBer einer leicht 

�9 vergr6fierten Sehilddriise mit einem bleis~iftdieken Isthmus keine Entwick]ungs- 
anomalie festste]len. 

Die histologische Untersuchung der I t~lf te  des e inen Oberarmknochens 
mit  dem humera len  Ge]enkende ergab folgende Verh~ltnisse: 

Die Epiphyse besteht noch vo]l_kommen aus Knorpel. An der Grenze zwischen 
Epi- und Diaphyse sind lediglieh sehr niedrige s~ulenartige Anordnungen des 

Knorpets zu bemerken. An einigen Stellen wird diese Grenze durchbroehen yon 
Bindegewebsziigen, in deren Mitre sich ein oder zwei kleine Capillargef/~l~e befinden. 
Sie ziehen sigh unrege]ma$ig gegen die Diaphyse hin. Diese Bildungen sind seharf 
abgebrochen aus dem umgebenden Knorpe], w~hrend dieser sich bei tI~matoxylin- 
Eosinfarbung dumpf graulila bis rothla f~rbt, ver~ndert sich in der Umgebung 
dieser Inseln mehr und mehr diese Farbe ins blaBrOtliche. Die Iterde setzterr sich 
fort bis auf die Zonen verkalkter Knorpelgrundsubstanz, yon der gelegentlich auch 
Seherbchen innerhalb der r6tliehen Grenzen yore Gewebe der durchbrechenden 
eigenartigen Inseln umschlossen sind. 

Die Zone der verkalkten Knorpelgrundsubstanz und ihrer Reste ist gering. 
An die Reste sind auBerordentlieh feine Leistehen enehondral gebildeten Knochens 
angesehmiegt, lgach auBen ]iegen ihnen meist ziemheh gestreekt, vielfach nicht 
.in geschlossenen Formen, bindegewebige Zellelemente an, welehe nicht durch eine 
hohe kubische Gestalt ausgezeiehnet sind. Diese Leis~chen setzen sieh in der 
Richtung der Diaphyse fort, als ziemlich langgestreckte,/~ugerst sehmale, sozusagen 

~ fadenseheinige Gebilde. Zwischen ihnen sind auBerordentlich breite Knochenmarks- 
r/s zn erkennen. Diese Knochenmarksr/~ume sind auf~erordentlich reich an 
Lagern yon urrreifen farblosen Blutzellen. Aueh Knochenmarksriesenzellen sind 
keine seltcne Erscheinung. 

Bei sehwacher Vergr6Berung ist diese spongiOse Knochenb~Ikehenbildung 
nich$ nut hinsichtlich der MaSe der einzclncn B~lkehen, sondern auch hinsichtlich 
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ihrer Anzahl aul]erordentlieh kiimmerlich. 1 cm unterhalb der Epiphysenfuge 
finder sich tiberhaupt keine spongi6se Anorduung mehr. Kleine Reste spongiSser 
B~lkchen, an deren Rand dann uud wanu nicht sehr krgftig ausgebildete Osto- 
blasten vorhanden siud, mfissen allein als Vertretung des sonstigeu schwammigen 
Knochenbaues dieser Gegend gelten. Es besteht also hier ein sozusagen knochen- 
freier, gul~erst stark markerfiillter Hohlraum, der yon der periehondralen bzw. 
periostalen r6hrenf6rmigen Knoehenbildung des Schaftes umschlossen ist. 

Aber auch die Knoeheubildung des Schaftes ]g~t zu wiinschen fibrig. Hier 
liegt nieht eine liiekenlose, knSeherne Hiilse vor, sondern ein maunigiaeh dureh- 
15chertes Knoehenprodukt yon sehr zierliehem sehm~tchtigen Y[al3 der Wanddieke. 
Recht unregelm~l~ig ist die Anlagerung you Osteoblasten darauf; dal~ namentlich 
an der einen Grenze dieser tttilse auch A~bauvorggnge im Spiel sind, beweist das 
Vorkommen yon Osteoblasten bier. Aber aueh diese sind spgrlieh und ziemlich 
kiimmerlich. An einigen Stellen nahe der Epiphysenfuge gehen breitere Ziige 
yon Markgewebe zwisehen den kiimmerliehen Inselcheu kn6chernen Diaphysen- 
gewebes bis an des ziemlich lockere, gef~reiche osteoblastische Gewebe des Periostes 
herau. Des Gewebe des so kiimmerlieh eutwiekelten Knochens erseheiut gut verkalkt. 

Wesentlich die gleiche Erscheinung gilt von den t~6hrenknochen der unteren 
Extremitgt, fiir welche speziell die Untersuehung der Fibula dieute. 

Frakturstellen wurden untersucht yon einer Fibul~ im Langssehuitt und yon 
einer Rippe. Es handelte sieh dabei um makroskopisch erkennbare deutliehe 
Auftreibungen bis auf des Doppelte des Umfangs der gewShnlichen Kuochenstelle, 
d. h. um Knoehenbriiehe, die bereits gefestigt waren. Histologiseh zeigte sieh, 
wenn wir yon au{~en naeh iunen beschreibend vorgehen, eine leichte Zunahme des 
periostalen bzw. periehondralen Cambriumlagers. Von da aus zieht sich quer 
dutch den ganzen Knochen eine scheibenartige Zone nekrotiseher Knochen- bzw. 
Knorpelgrundsubstanz hin. Diese Scheibe, welche da und dort klaffende Risse 
zeigt, ist am Rand begrenzt yon periehondral gebildeten, zum Teil in der Grund- 
substanz verkalktem Knorpel, innen sind Chondro- und Osteoblasten am Rand 
nekr0biotisch ver~uderter Seheiben der gebroehenen Knochen tg~ig. An Stelle 
des sonst sehr ze]lreiehen Blutmarkes finder sich zu beiden Seiten der Randzone 
ein mehr oder weniger zellreiches, yon Capillaren reichlieh dm'chsetztes Faser- 
mark, dessen Zellen ebeusowohl osteoblastiseh Ms ostoblastisch tgtig sind. Man 
sieht dies mehr in den mittleren Zonen der Bruehstelle als am Rande, denn in der 
Mitre treteu nunmehr gut erhaltene spongiSse Bilduugen you Xnochen direkt 
an die nekrobiotischen Massen um den Frakturspalt heran. Aueh finden sich bier 
sehr juuge, nm'egelmal~ige, dureh ungemein starke Kalkeiulagerung in die Grund- 
substanz ausgezeiehnete grol~blasige Knorpelinseln, welche einesteils ebenfalls 
an die nekrobiotischen Massen angrenzeu, audererseits sieh uumittelbar an zell- 
reiche osteoblastisehe SpongiosabMkehen anlehnen. Man sieht bier kleine Buchteu 
und Absehmelzungsknospen des faserigen Markes, das offeubar auf der eiuen 
Seite junge Spongiosabglkchen bildet. Ffir direkte fibrometaplastisehe Knochen- 
eutstehung sind nur ganz geringe Anhaltspuukte vorhanden. Spuren yon Blutung 
lassen sieh da und dort in auBerordeutlich geriugem Umfang zu seiten des Fruktur- 
spaltes in Form kleiner Pigmeutreste wahrnehmen. 

Eine wesentlieh stgrkere Beteiligung enchondraler Verkn6cherung wurde 
an einem Rippenbruch festgestellt. Hier war der WiederherstelluugsprozeB welter 
fortgeschritten. Zufgllig fend man hier auch reeht viele Reste ausgetretenen Blutes. 
Das kuochenbildende Fasermark lleferte kaum bedeutend mehr und besser gestellte 
Osteoblasteu, Ms es an den R6hrenknochen des" Fall war. 

Es wurde auch die Zahnbildung verfolgL Jedoeh liel~ sick hier keine Unregel- 
m~igkeit  gegeniiber einer uormalen Zahnbildung wahrnehmeu. N[an sah eine 
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zellreiche Zahnpulpa, deren Randzellen sich zu schSn und ordentlich epithel- 
artig gelagerten Odontoplasten geordnet hatten. Tomessehe Fasern waxen wohl 
zu erkennen. Eine wohl unterseheidbare verkalkte und unverkalkte Zahn- 
beinschichte ~olgte. Aueh der epitheliale Anteil der Zahnbildung war in 
Ordnung. 

Weiterhin untersucht wurden die Dri~sen mit innerer Sekretion: Thymus, 
•ebennieren, Sehilddrfisen und Hypophyse. Dieselben lieBen aber im his~o- 
logischen Aufbau keinerlei Abweiehung yon der Norm erkennen. Sie zeig~en 
keinerlei Ver~nderungen gegeniiber Vergleiehssehnitten yon Driisen derselben 
Art, herriihrend yon vSllig normal ausgebildeten und entwiekelten Kindern 
gleichen Alters und gleichen Geschlechts. 

In  unserem 2. Fall (yon Hi~//el) handelt es sich ebenfalls um ein weibliches, 
abet nieht ausgetragenes Neugeborenes.  Wit  bekamen die kleine Leiche konser- 
,Aert, und zwax leider in schleehtem Zustande, so dab die Organe der Brust- und 
Bauchh6hle schon in Fi~ulnis iibergegangen waxen. Anamnestiseh war weder eine 
Lues noeh eine Nephrit~is der Mutter festzus~ellen. Die Geburt war spontan sehr 
schnell vonstat ten gegangen. Irgendwelehe Traumen oder Sch~digungen will 
die Mutter w~hrend der Sehwangersehaft nieht erlitten haben. 

Das Kind war 26 cm lang und bot dem Anblick ebenfalls ganz auffallend 
kurze Extremit~ten. 
R. Oberaxm . . . . . . . .  2,0 em R. Oberschenkel . . . . . .  3,0 am 
L. Oberaxm . . . . . . . .  1,6 ,, L. Obersehenkel . . . . . .  2,5 ,, 
R. Unterarm . . . . . . . .  3,2 ,, R. Untersehenkel . . . . . .  3,5 ,, 
L. Unterarm . . . . . . .  . 2,2 ,, L. Untersehenkel . . . . . .  3,2 ,, 

Seh~dehmlfang: mentooceipital 20 cm, ~rontooccipital 25 em. 
Verkriimmungen der Extremit~ten bestanden eben~alls, vor allem die O- 

i(irmige Kriimmung der unteren Extremit~ten waxen ausgesproehen, dagegeu 
keine abnorme Entwicklung der Hande oder ~iil~e. Die Kuoehen waxen durchweg 
zart und weich und llel3en sich leicht kriimmen und biegen. Auch bier fanden sich 
an allen Knoehen zahlreiehe Frakturen, ~ltere und frisehere Callusbildungen, 
vor allem an den Extremit~ten und den Rippen. Am auffallendsten erwie~en sich 
die Knochenverh~ltnisse des Seh~de]s. W~hrend n~mlich die Gesichtsknochen 
und die der Seh~delbasis entsprechend entwickelt waxen, konnte man yon den 
Deckknochen des Seh~dels niehts, aber aueh nieht die kleinsten Spangen oder Reste 
erkennen. ~berall  war nut  eine h~utige Uberkleidung des Gehirns festzustellen. 
~ach  Abnahme der Galea lag sozusagen die haxte Hirnhaut vor. 

])as Gehirn selbs~, ebenso wie alle iibrigen inneren Organe, waxen schon der- 
artig weir in F~ulnis fibergegangen, dal3 keinerlei anatomische oder histologische 
Be~unde mehr erhoben werden konnten. 

Die histologische Untersuchung eines RShrenknochens ergab im wesentlichen 
das gleiche Bild wie in dem 1. Fall. Jedoch war vielleicht noeh starker wie im 
1. ~all ausgesprochen, dab in der Gegend der si~ulenfSrmigen Anordnung der 
Knorpelzellen der ]~piphysen und daxunter~ also in der Gegend, wo die Knorpel- 
zellen blasig au~getrieben erscheinen sollen, die Ziige der Grundsubstanz, welche 
de norma verkalkt und unter der Andr~ngung verdr~ngter ~axkknospen abgebaut 
wird, aul~erordentlieh sehwach ausgepr~gt waxen, so dal~ sie jenseits der Grenze 
der ]~piphysenfuge als ungemein zarte, ~adenseheinige Leistehen in das enehondrale 
VerknScherungsfeld hineinragten. Auch in diesem Fall zeigte sich keine hohe und 
allseitig typische Ausbildung der Osteoblasten. Meist lagen sie als flache Zellen 
im endothel/~hnlichen Verband den sehr kiimmerlichen Knochenb/~lkchen an, 
welche die Spongiosa daxstellten. Auch hier fehlte eine liiekenlose, kr~ftige Knoehen- 
htilse in der Gegend des Sehaftes. Osteoclasten wurden nut vereinzelt an Knochen- 
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bitlkchen ange~rofIen. Auch diese Osteoclasten zeigten sich flach, klein und 
kiimmerlich. Ausgezeichnet ausgebildet war das sehr zellreiche Knochenmark, 
das in breiten Ziigen und Feldern zwischen den B~lkchen der Spongiosa ein- 
ge]oet~et war. 

Eine ~mtersuchte l~ippen/rakturstelle unterschied sich kaum yon dem ira ersten 
Falle beschriebenen Bild der Callusbfldung nach Rippenbruch. Nut erschien hier 
die Beteiligung interimistisch aus dem Fasermark gebfldeten Knochengewebes 
am Wiederaufbau der Knochensubstanz besonders erhebtieh. 

Die Untersuchung eines Schneidezahnes in seiner Alveole ergab durehaus 
regelmgl~ige Verhgltnisse der Zahnpulpa, des Zahnbeins und der epitheli~len 
Zellanteile. Die Odontoblas~en fanden sich in guter epithelahnlieher Ausbildung, 
nieht aber war eine unordentliche Lagerung soleher Zellen nachweisb~r. 

Die inneren Organe konnten bei dem ziemlich weitgehenden F~ulniszus%~nd 
der nich~ saehgem~ill konservierten Frucht keinen brauchbaren Befund erwarten. 
lassen. Probeschnitte bestiitigten leider diese Erwartung dureh~us. Wir muB~en 
al~o bier leider auf eine histologische Benrteilung der als endokrin arbeitend be: 
kannten Drtisen Verzichten. 

Beurteilung: Aus unseren Beschreibungen ergibt sich, dal~ wir der- 
artige auffallende Befunde, wJe sie Bauer schildert, an unseren beiden 
Fi~llen nicht erheben konnten, obwohl wir ganz besonders darauf ge- 
achtet haben. Wir konnten im Wesentlichen wie die ~ilteren Autoren 
nut  eine unzul~inglich endochondrale und eine mi~ilige perichondrale 
Knochenentwieklung feststellen. Eine wesentliehe Ab~inderung in der 
Zahnentwicklung war nicht festzustellen. Wir miissen daher doch wohl 
annehmen, dal~ die Schliisse, die Bauer aus den Befunden seiner Beob- 
achtung auf die Entstehung der Osteogenesis zog, far  die Allgemein- 
heir der Fiille zu weitgehend waren, und dab sich derartig sch5ne, 
interessante Befunde in anderen F~llen yon Osteogenesis nicht erheben 
lassen. Ebenso miissen w i r e s  ablehnen, eine Lnes oder Nephritis der 
Mutter far  diese eigenartige Mil~bildung in der KnochenentwJcklung 
des Kindes verantwort l ieh zu maehen, d~ in unseren F~llen keinerlei 
Anhaltspunkte ffir diese beiden Erkrankungen gegeben waren; Ne- 
phritis bestand sieher nicht ; Lues ist sehr unw~hrscheinlich, da  keinerlei 
Zeiehen, weder bei den Mfittern noeh bei den Xindern daffir sprachem 

Sehen wir uns welter in der IAteratur urn, so stehen sich 2 An- 
sichten diametral  gegenfiber. Die einen suchen die Ursache fiir die 
Schgdigung des kindlichen Knochenaufbaues in der Mutter, die anderen 
im Kinde. Ich mSchte aueh annehmen, dal~ die Schgdlichkeit im Kinde 
se]ber liegt, denn einmal sind auBer unseren beiden Fiillen eine grol~e 
Anz~hl beschrieben, in denen ausdriicklieh betont wird, dal~ die Mutter 
gesund gewesen ist; auBerdem hat  Michael Miiller einen Fall yon Zwil- 
liDgen ausfiihrlich beschrieben, bei denen das eine gesund entwickelt 
erschien und lebte, wghrend das andere an einer typischen Osteogenegis 
erkrankt  war und wenige Tage nach der Geburt  starb. 

Die Frage, ob innersekretorische Eigentiimliehkeiten, etwa eine 
Dysfunktion des Thymus  (Dietrich) hier mai~gebend seien, bleibt nach 
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wie vor  hypo the t i sch .  Mein ers ter  Fa l l  e rgab  jedenfal ls  keine morpho-  
logischen A n h a l t s p u n k t e  fur  solche Annahme .  W'eder t t y p e r t r o p h i e  
noeh Eosinophi l ie  der  Ep i the lkSrper ,  der  Milz, noeh Vergr5I~erung 
der  L y m p h k n o t e n ,  des Thymus ,  der  I-Iypophysis  waren  e rkennbar ;  
Schi lddr f i sen-Anomal ien  lagen n ich t  vor.  Sehliei~lich is t  noch auf die 
gewebl ich regel recht  geordne ten  Zahnan lagen  hinzuweisen.  

Zum Sehlul~ sei noehmals  auf den 2. meiner  F~lle  hingewiesen.  Der- 
a r t iger  Mangel  an  Ve r l~Sehe rung  des Craniums,  so dal~ man  bei  Be- 
t a s t en  meinen mSchte,  einen , ,Gummiseh~del"  vor  sich zu haben,  di i r f te  
zu den  abso lu ten  Se l tenhe i ten  gehSren;  dabei  is t  zu bedenken,  dal~ 
das  K i n d  - -  wenn auch n ich t  ausge t ragen  - -  so doeh weir  in der  2. Hg]f te  
der  Grav id i t~ t  zur  Wel t  gekommen  war.  - -  

Das  Ergebnis  der  vo r s t ehenden  Arbe i t  spr ieht  also gegen die An-  
s a h m e ,  daI~ dig Osteogenesis imper fee ta  den  Ausd ruck  einer En twick -  
]ungss tSrung der  S t i i t zsubs tanz  ganz a l lgemein  dars te l l t .  Es  spr ich t  
auch  gegen die }[einung, dal~ es sich u m  die Fo lge  einer  mi i t ter ] ichen 

E r k r a n k u n g  in de r  Schwangerseh~ft  hande l t .  Vorl~ufig muI~ man  
das  Wesen der  Osteogenesis  iml0erfeeta noch als dunkel  beze iehnen;  
doch dfiffte es sieh u m  eine ind iv idue l l  im Foe tus  bed ingte  S tSrung 
handeln .  
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