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In seinem soeben erschienenen 2.Referat tiber ,, Wachstum und Altern*
bespricht Réssle’l) den Mongolismus unter den ,,seltenen, fraglichen
und Mischformen des Zwergwuchses. Er erwigt, ob die Wachstums-
stérungen beim Mongolismus nicht am besten zu der von ihm auf-
gestellten Gruppe des ,,dyscerebralen Zwergwuchses™ zu rechnen seien,
kommt jedoch zu keinem entscheidenden Urteil, denn ,,in mikrosko-
pischer Hinsicht liegen bisher noch keine geniigend reichlichen Be-
schreibungen vor®. ,,Alles zusammengenommen, wissen wir ilber die
mongoloide Wachstumsstérung weder anatomisch noch &tiologisch
etwas Rechtes.” Die wenigen Angaben tiber histologische Befunde
an den Wachstumszonen der Knochen beim Mongolismus stammen von
Kassowitz®), Lange®), Siegert13), Wieland?), Bernheim-Karrert), Pelta-
son8) und Rossle (1. c. S. 501). Sie betreffen vielfach lediglich die
Rippen, daneben, wie unten noch im einzelnen zu erértern sein wird,
auch einige lange Rohrenknochen und den Schiadel. Im klinischen
Bilde sind nun die Veréinderungen des Knochenwachstums sehr un-
besténdig, am haufigsten sind, wie besonders Siegert1s) hervorgehoben
hat, Verinderungen an den Knochen der Hand und des Fulles. Es
ist daher einigermaBen iiberraschend, daBl Untersuchungen dieser
am regelmafigsten veréinderten Knochen noch niemals mitgeteilt
worden sind. Eine histologische Untersuchung der Handknochen ist
zwar aus naheliegenden Grilnden meist unmdglich, die Entnahme
der MittelfuBknochen macht jedoch nach meinen Erfahrungen ge-
ringere Schwierigkeiten von seiten der Angehérigen, als die Entfernung
der meist zur Untersuchung bevorzugten Femur- und Tibiaepiphysen.
Unter dem Gesichtspunkte, daf nach den klinischen Erfahrungen an
den MittelfuBknochen am ehesten und einigermafen stindig Ver-
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anderungen zu erwarten sein wiirden, habe ich bei den vier Fallen von
Mongolismus, welche in den letzten drei Jahren in unserem Institut
zur Sektion kamen, stets diese Knochen entnommen bzw. entnehmen
lassen und habe auch im wesentlichen die gleichen Verdnderungen
in allen vier Fallen gefunden.

TIm Hinblick auf die wenigen und wechselnden Befunde, die wir
tber die Wachstumsstérungen beim Mongolismus bisher besitzen,
mdéchte ich in dieser Arbeit meine Beobachtungen zur Vervollstindigung
unserer auch dann noch sehr liickenhaften Kenntnisse mitteilen. Leider
war es mir aus dulleren Gritnden nur in einem einzigen Falle moglich,
auBer den MittelfuBknochen und den Rippen noch andere Knochen
zu untersuchen, und auch nur in diesem einen Falle war die Sektion
des Kopfes gestattet. Der sehr wiinschenswerte Vergleich der Mittel-
fuBknochen mit den langen Rohrenknochen war mir daber nur in
einem Falle moglich; ich muB mich deshalb bei der Besprechung ge-
legentlich auf die hisherigen Angaben stiitzen, weshalb diese zun#chst
in Kirze angefithrt werden sollen. Wieland fand an einer Rippe ledig-
fich eine komplizierende Rachitis, Lange, ebenfalls an einer Rippe
eines 81/,jahrigen Midchens, eine gradlinige Grenze mit nicht ver-
breiterter Knorpelwucherungszone, ' deutlicher Verkalkungszone und
einigen Knorpelinseln im Knochen, Siegert an Rippen in zwei Fallen
keine Abweichungen. Bemerkenswertere Befunde stammen von den
iibrigen obengenannten Untersuchern. Kassowitz untersuchte aufBer
den Rippen noch das distale Radiusende bei einem 21 Monate “alten
Kinde. An den Rippen fand er eine Verbreiterung der Knorpel-
wucherungszone; die Markraume zeigten nicht das normale Ver-
halten, indem sie ,nicht schlauchartig oder fingerférmig, sondern in
Form von runden Ausbuchtungen gegen die Séulenzone vorriicken
und dementsprechend auch die Spongiosa nicht aus langen schmalen
Balkchen besteht, sondern eine gitterférmige, von runden Ldéchern
durchbrochene Anordnung aufweist. Die Bilkchen sind dement-
sprechend noch schmiler als sonst und enthalten keine zusammen-
hingenden Knorpelreste, aber auch kein ostecides Gewebe, wie man
es bei der Rachitis zu finden gewdhnt ist, sondern zumeist gut ver-
kalkte konzentrische Lamellen. Am Radius, wo die Abweichungen
von der Norm viel stirker ausgeprigt waren als an den Rippen, war
das unregelmaBige Vorriicken der Markriume besonders in die Augen
springend, und zwar in der Weise, daf die Markrsume in der Peripherie
in unmittelbarer Nachbarschaft des Perichondriums um eine bedeutende
Strecke im Vorsprung waren, was auch auf den Querschnitten in sehr
charakteristischer Weise zur Geltung gelangte, indem ein zentral ge-
legener knorpeliger Teil mit den Zellhaufen der Proliferationszone von
der kndchernen Spongiosa umgeben war.” Weiter fand Kassowifz als
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besonders auffallenden Befund das frithzeitige Auftreten von Faser-
mark in den obersten, an den Knorpel grenzenden Markrsiumen. Bei
Bernheim-Karrer finden sich Angaben iiber Oberschenkel, Tibia und
Rippen von einem 5%/,jahrigen Madchen. Peliason, dem die Prapa-
vate Bernheim-Karrers vorlagen, hebt folgende Befunde hervor: Auf-
treten einer queren Knochenlamelle, ahnlich der AbschluBleiste zwischen
Knorpel und Knochen, die Dieterle?) und Stoccada1t) beim Kretinis-
mus beschrieben haben, weiter Degeneration des Knorpels im Bereich
der von der Diaphyse abgeschnittenen Zellsdulen; drittens Auftreten
von Fettmark in Femur- und Tibiadiaphyse, sowie schlieBlich eine be-
trachtliche Verbreiterung der gesamten Knorpelwucherungszone. Diese
Befunde lassen sich nicht sicher verwerten, da das betreffende Kind
21/, Jahre mit Thyreoidin behandelt worden war und, wie auch Sieger 12)
annimmt, deshalb keine unverinderten Verhiltnisse vorlagen. Die
ausfithrlichste Schilderung von XKnochenverinderungen beim Mon-
golismus gibt Pellason in einer Dissertation aus M. B. Schmidis Institut.
Er untersuchte die dritte 1. Rippe, Wirbel, Femur, Tibia und Fibula
von einem 23/, Jahre alten Knaben. An der Rippe standen die etwas
zart erscheinenden, regelrecht gebildeten Spongiosabilkchen etwas
weiter voneinander als sonst. Das Knochenmark war jugendlich, blut-
und zellreich mit vielen eosinophilen Myelocyten und Riesenzellen.
Die Wirbel ergaben keine wesentlichen Veréinderungen. Am Femur
zeigten die beiden Epiphysenlinien ein wechselndes Verhalten. Die
proximale Grenze wich nur unwesentlich vom Normalen ab. Im
Knochenmark fanden sich wiederum =zahlreiche eosinophile Zellen
und in der Nahe der Wachstumszone Fasermark. Die distale Femur-
epiphyse wies stiarkere Abweichungen auf, indem die Abstinde zwischen
den Balken von Knorpelgrundsubstanz gréBer waren, ,,Richtungs-
balken‘“ verkalkter Knorpelgrundsubstanz sich haufiger vorfander und
deshalb die Ossificationsgrenze ein ,zerfranstes® Aussehen darbot. Im
Markraum fand sich bis 3 cm in die Diaphyse hinauf ausgesprochenes
Fettmark und Reste von wunverbrauchtem, noch nicht verkalktem
Knorpel. Der Knochenkern im Femurkopf zeigte Fasermark und Zell-
mark, der Kern in der unteren Femurepiphyse dagegen Fasermark
und Fettmark. In beiden fanden sich unverbrauchte Knorpelreste.
An der Tibia war die Knorpelwucherungszone und die Verkalkungszone
schmal, die Spongiosabilkchen zeigten eine mehr netzartige Struktur,
das Mark Reichtum an Fettzellen. Nach dem Knochenkern der Tibia-
epiphyse zu verlief dicht an der Epiphysenfuge auf groBere Strecken
ein queres Knochenband. Das Mark des Knochenkerns war vor-
wiegend Fett- und Fasermark. Die Fibula schlieBlich zeigte mangel-
hafte Ausbildung der Spongiosa und fettreiches Mark, welches auch
hier, wie tiberall, reich an Eosinophilen war. Erwahne ich schlieBlich
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noch die kurze Angabe Rdssles (1. c. S. 501), daB er Bildung von Faser-
mark. und von quergestellten Knochenbandern in einem Falle (es ist
nicht gesagt an welchen Knochen) sehr ausgeprigt gesehen habe, so
ist . damit die sehr spérliche Literatur iiber unser Thema bereits er-
schépft. Von diesen an sich wenigen Daten sind nun die Befunde von
Lange, Siegert und Wieland noch dazu negativ in bezug auf besondere
Merkmale, Aus den iibrigen Berichten geht jedoch iibereinstimmend
hervor, dal die gefundenen Besonderheiten eine grofie Ahnlichkeit mit
den Befunden beim Kretinismus und bei der Athyreosis haben, sowohl
wegen der iibereinstimmend gefundenen mehr oder weniger deritlich
ausgepragten knochernen AbschluBleiste zwischen Knorpel und Mark,
als auch wegen des allen Beobachtern aufgefallenen friihzeitigen Auf-
tretens von Fettmark. Im einzelnen sollen die bisherigen Befunde in
ihrer . Bedeutung noch am Schlusse besprochen werden, nachdem ich
inzwischen iiber meine eigenen Fille berichtet habe.

Fiir die klinischen Daten bin ich dem Direktor der hiesigen Universi-
tits-Kinderklinik, Herrn Prof. Dr. Salge, zu groBem Dank verpflichtet.
Mit den wichtigsten Daten aus den Krankenbliattern gebe ich jm fol-
genden kurz den Sektionsbefund und weiter auch den Befund der histo-
logischen Untersuchung der Organe, die aufler den Knochen noch
untersucht worden sind, da sich bei dieser Untersuchung nichts Neues
fand, sondern nur Bekanntes bestatigt werden konnte. Die eingehende
Beschreibung der Knochenverinderungen folgt alsdann fiir alle vier
Fille gemeinsam. ‘

1. Fall. Knabe, 4 Monate alt, 2. King, 14 Tage iibertragen. Geburt normal,
2 Monate gestillt. Stuhl stets hart. Auffallend blasses Kind, Haut trocken, runzelig,
bleibt in Falten stehen. Gelenke iiberstreckbar. Lidspalte schrig gestellt. Fein-
schlagiger horizontaler Nystagmus. Auf dem Schidel deutliche Venenzeichnung.
Herz nach rechts verbreitert bis fast zur Mamillarlinie. Lautes systolisches Ge-
riusch. 2. P. T. akzentuiert, Zunge dick, rot. Abdomen o. B. Kérperlinge 53 cm.

Unter Auftreten von Krimpfen gebht das Kind in kurzer Zeit zugrunde.
Klinische Diagnose: Mongoloide Idiotie, Mitralinsufficienz.

Befund bei der Seltion (Nr.74/1921, Dr. Lauche): Mongolismus, Defekt im Septum
ventriculorum, Hypertrophie des Herzens, multiple kleine Cysten in den Nieren.

Befund der histologischen Uniersuchung:

Schilddriise: o. B. Entwicklung dem Alter entsprechend.

Thymus: Viele groBe Hassalsche Korper, o. B.

Nebennieren: o. B Entwicklung dem Alter entsprechend.

Hoden: Dem Alter entsprechend entwmkelb in einigen Kanélchen elgenartwe
groBe, blasige Zellen.

Nieren: Zahlreiche kleine Glomerulus-Cysten.

Leber und Milz o. B.

2, Fall. Knabe, 10 Monate alt. Nahere Angaben waren leider in diesem Falle
nicht zu erhalten, da das Kind kurz nach Aufnahme gestorben war.
' Klinische Diagnose: Mongoloid, KlumpfuB, Pneumonie.

Befund bei der Sektion (Nr. 162/1922, Dr. Bergmann): Mongolismus, Cor trilo-
culare biventriculosum, unvollstandiger Descensus des rechten Hodens, KlumpfiiBe.
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Befund der histologischen Untersuchung :
Schilddriise: Teils reichlich kolloidhaltige Alveolen, teils von mehr embryo-
nalem Bau.

Thymus: Zahlreiche, z. T. verkalkte Hassalsche Korper.

Nebennieren: Sehr stark gefaltet, mafiig lipoidhaltig.

Hoden: Dem Alter entsprechend entwickelt.

Pankreas: o. B., reichlich Inseln. ‘

Lungen: Stauung, Atelektase.

Milz, Leber, Nieren: o. B.

3. Fall. Madchen, 1 Jahr alt, 18. Kind derselben Mutter, 12 Geschwister
gestorben. Geburt normal, 8'/, Monate gestillt. Litt viel an Schnupfen und vor
3 Monaten an Durchfall. Blasses leidlich gendhrtes Kind, Gewicht 4200 g Linge
64 cm. Grimmassiert dauernd und streckt die klobige Zunge dauernd aus dem
Mund hervor. Lidachsen deutlich schriag gestellt, Mongotenfalte, angewachsene
Ohrlippchen. Am Nabel zwei Furunkel. Ekzem des Scheitels. Lungen, Herz,
Stuhl, Urin und Reflexe o. B. Nimmt nur schwer Nahrung, mu8 schlieSlich mit
“der Sonde gefiittert werden. Unter Erscheinung zunehmender Atemnot Exitus
nach wenigen Tagen.

Klinische Diagnose: Mongoloid, Bronchopneumonie.

Befund bei der Sektion (Nr. 254/1922, Dr. Lauche):

Mongolismus. Abnormer Sehnenfaden zwischen den Spitzen der beiden Pa-
pillarmuskeln der Mitralis. Pneumonie, interstitielles Emphysem, subpleurale
Blutungen, Blutungen in beide Nebennieren.

Befund der histologischen Uniersuchung :

Schilddriise: Dem Alter entsprechend entwickelt.

Thymus: Dem Alter entsprechend entwickelt.

Nebennieren: Blutungen in beiden Nebennieren, besonders in dem Mark.

Uterus: o. B.

Ovarien: Dem Alter entsprechend.

Pankreas: Dem Alter entsprechend; gelegentlich finden sich inselartige
Komplexe innerhalb des Bindegewebes um die groBeren Ausfithrginge.

Lungen: Bronchopneumonie.

Leber: MaBige periphere Verfettung.

Milz und Nieren: o. B.

4. Fall. Knabe, 18 Monate alt, wird von einer Fiirsorgeschwester gebracht, die
aufler dem Namen und Alter keine Angaben machen kann. Von der Familie kiim-
mert sich niemand um das Kind. Es soll angeblich brechen. Stark zuriickgeblie-
benes Kind in diirftigem Erndhrungszustand. Haut und Muskulatnr schlaff.
Schlechter Turgor: Gelenke schlottern. Das Kind kann noch nicht sitzen. In-
telligenz gestort. Gewicht 3550 g. Kopf asymmetrisch, linkes Ohr bedeutend
grofBer als das rechte. Der &uflere Augenwinkel steht hoher als der innere. Starker
horizontaler Nystagmus. Die Zunge ist unférmlich und wird ununterbrochen
herausgestreckt. Noch keine Zéahne vorhanden. Fontanellen noch nicht geschlossen.
Lunge und Herz o. B. Stuhl knollig. Abdomen eingesunken. Milz und Leber o. B.
Bronchitis, Soor, Erbrechen, schnell zunehmende Verschlechterung. Exitus.

Klinische Diagnose: Mongolismus, Bronchopneumonie.

Befund bei der Sektion (Nr. 18/1928, Dr. Schuliz):

Mongolismus, Bronchopneumonie, eitrige Bronchitis, Soor auf der Zunge
und im Oesophagus, Rachitis, allgemeine Atrophie.

Befund der histologischen Uniersuchung .

Schilddriise: Dem Alter entsprechend.

Thymus: Viele Hasselsche Xérper, sonst o. B.
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Nebennieren: Dem Alter entsprechend.
Hoden: Dem Alter entsprechend.
Pankreas: Dem Alter entsprechend.
Lungen: Bronchopneumonie.

Milz: o. B.

Leber: MaBige Verfettung.

Nieren: Einzelne kleine Cysten, sonst o. B.
Zunge und Oesophagus: Soor.

Kurz zusammengefalit ergibt sich aus dem bisher Mitgeteilten,
daB es sich in allen Fillen um typischen Mongolismus handelt. Die
Familien-Anamnese ist #dulerer Umsténde halber nur sehr unvoll-
standig. In Fall 2 handelt es sich um das 18. Kind derselben Mutter.
Dreimal sind MiBbildungen am Herzen und geringere Entwicklungs-
storungen an anderen Organen vorhanden. Es fand sich in keinem
Falle ein Anhaltspunkt fiir das gleichzeitige Bestehen von Kretinismus,
auf den die noch zu schildernden Knochenverinderungen dann viel-
leicht hatten bezogen werden kénnen. Keines der vier Kinder hat auch
eine Schilddriisenbehandlung durchgemacht, so daf auch von dieser
Seite keine Beeinflussung des Knochenwachstums stattgefunden haben
kann. So diirfte es sich wohl in allen vier Fillen um reinen Mongolismus
handeln. Die histologische Urnitersuchung ergab fiir die uns beim Mon-
golismus interessierenden Fragen eine sehr geringe Ausbeute. Die
Schilddriise vor allem zeigte keine Abweichungen, hochstens in Fall 2
partiell ein geringes Zuriickbleiben in der Entwicklung. Die iibrigen
Driisen mit innerer Sekretion boten nichts Eigenartiges.

Von Knochensystem wurden untersucht:

Rippen. . . . . . .« . . .o von Fall 1, 2, 3, 4
Mittelfuknochen . . . . . . . . . . .. von Fall 1, 2, 3, 4
Femur, Tibia und Schidelknochen nur . . von Fall 2,

da in den iibrigen Fillen die’ Entnahme anderer Knochen nicht ge-
stattet war. !

Die Befunde an den Rippen erledigen sich kurz. - In Fall 1 und 4
fand ich keine Abweichungen vom normalen Verhalten, in Fall 2 und
3 eine komplizierende Rachitis. Das Mark war in allen Fillen zell-
und blutreich, ohne Fettzellen und ohne Vermehrung der Eosino-
philen. TIn der Nihe der Wachstumszonen fand sich bei Fall 2 und 3,
wie stets bel der Rachitis, auch Fasermark.

Bevor ich die Verinderungen an den MittelfufSknochen schildere,
mbgen einige notwendige Vorbemerkungen iiber diese selten unter-
suchten Knochen hier Platz finden. Erfreulicherweise besitzen wir
wenigstens eingehende makroskopische Angaben iiber die Mittelful-
knochen und deren Entwicklung von Hasselwandert), dessen Arbeit
die nachstehenden, fiir uns hier wichtigen Angaben entnommen sind.
Von Belang ist einmal, dafl der 2.-—5. MittelfuBlknochen normalerweise
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nur in der distalen Epiphyse einen Knochenkern bildet, wihrend der
1. Metatarsus nur in der proxzimalen Epiphyse einen Kern erhilt, wie
die Phalangen. Nur gelegentlich treten rudimentire Knochenkerne
(Pseudoepiphysen, die mit der Diaphyse in Zusammenhang stehen) in
der proximalen Epiphyse des 2.—5. und hiufiger in der distalen des
1. Metatarsus auf. Alle diese Knochenkerne bilden sich erst im dritten
Lebensjahre, sind also in den uns hier beschiftigenden Fillen nicht zu
erwarten. Das Wachstum der MittelfuBknochen weist eine Eigenttim-
lichkeit auf, die ebenfalls erwahnt werden mufBl. Von der Mitte der
embryonalen knorpeligen Anlage aus betrachtet (die durch die Ein-
trittsstelle der Gefialle gegeben ist), wichst immer der Teil der Knochen
schneller, in dessen Epiphyse spater der Knochenkern auftritt, also
beim Metatarsus 1 der proximale, bei den anderen der distale. Beziiglich
der Wachstumsverhéltnisse der Fuknochen ist noch wichtig, die Reihen-
folge des Wachstumsabschlusses und dessen Zeitpunkt zu kennen; auch
hierfiir gebe ich die Angaben Hasselwanders:

Die Synostosierung der Epiphysen beginnt danach im Mittel beim
Mann:

an der Phalanx IIT mit ca. 15, endet mit 17 Jahren,
an der Phalanx II mit ca. 15, endet mit 19 Jahren,
an der Phalanx I mit ca. 16, endet mit 21 Jahren,
am Metatarsus mit ca. 17, endet mit 21 Jahren;

beim Weib :

an der Phalanx IIT mit ca. 12, endet mit 14—15 Jabren,
an der Phalanx Il mit ca. 13, endet mit 16 Jahren,

an der Phalanx I mit ca. 14, endet mit 18 Jahren,

am Metatarsus mit ca. 14, endet mit 19 Jahren.

Es zeigt sich also, dall das Wachstum an den distalen Knochen
frithier sein Ende findet, und daB es beim Weibe frither und schneller
beendigt ist. Wie Hasselwander weiter angibt, konnte er bei kleinen
Individuen eine Verzogerung, bei groBen eine Beschleunigung der
Synostosierung feststellen.

Wenn wir so iiber die makroskopischen Verhiltnisse gut unter-
richtet sind, so fand ich in bezug auf das mikroskopische Bild fast gar
keine Angaben. Nur Hasselwander bemerkt, daf sich die kernlos-
bleibende Epiphyse durch die verminderte Intensitit des Knorpel-
wachstums deutlich von der spater kernhaltigen unterscheidet. Hier
handelt es sich aber um den Bau der Epiphysenknorpel; iiber die Ver-
haltnisse an der Verknécherungszone selbst fand ich keine Angaben.
Fiir die richtige Beurteilung der beim Mongolismus gefundenen Ver-
anderungen ist aber die Kenntnis der normalen Verhiltnisse in bezug
auf folgende drei Fragen durchaus notwendig:

Virchows Archiv. Bd. 249. 21
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1. Wie ist die nermale Knorpelknochengrenze der Mittelfulknochen
im ersten und zweiten Lebensjahre gebaut ?

2. Unterscheidet sich die distale von der proximalen Grenze ?

3. Wann und in welcher Menge treten Fettzellen im Mark auf?

Da ich eine Antwort auf diese Fragen in der Literatur nicht fand,
wie es denn tiberhaupt keine normale Histologie des Kindesalters gibt,
50 blieb nur die Méglichkeit eigener Vergleichsuntersuchungen, die
allerdings durch die Spirlichkeit verwendbaren Materials nur ganz grob
und iiberschlagsweise ausfallen konnte, aber fiir die hier belangreichen
Fragen doch ein ausreichendes Ergebnis hatte. Gelegentlich der Unter-
suchung eines Falles von Notomelie [Lauche?)] aufmerksam ge-
worden auf die bequeme Untersuchungsmoglichkeit der Mittelful3-
knochen auch in Fallen, wo sonstige Knochen &duflerer Umsténde halber
nicht untersucht werden konnten, habe ich seitdem diesen Knochen
meine Aufmerksamkeit zugewandt und konnte neben mehrfachen
pathologischen, auch eine Reihe von Fallen untersuchen, die als ,,nor-
males” Vergleichsmaterial mit einiger Berechtigung betrachtet werden
kénnen. Es handelt sich hier um Kinder, die an Pneumonien zugrunde
gegangen sind, aber fast alle mehr oder weniger atrophisch waren.
Bis auf zwei Fille handelt es sich um Kinder im ersten Lebensjahr.
Aus dem zweiten Lebensjahre verfiige ich nur tiber zwei Untersuchungen,
von einem 15 Monate alten Knaben und von einem 20 Monate alten
Madchen. Fiir die Uberlassung des ersten dieser beiden Falle bin ich
Herrn Prof. Heiderich zu groBem Dank verpflichtet. Da dieses ganze Ver-
gleichsmaterial nicht von villig gesunden Kindern stammt, méchte ich es
auch nur in ganz grobem MaBe zum Vergleich benutzen und auf keine Kin-
zelheiten eingehen. Beim Anlegen dieses MaBstabes ergab sich nun aus
allen Untersuchungen zusammengefafit folgende Beantwortung der oben
gestellten Fragen mit Geltung fiir die ersten beiden Lebensjahre:

1. Das histologische Bild der Knorpelknochengrenze entspricht
im ganzen durchaus dem gewohnten Bild an den Epiphysen der groflen
Rohrenknochen. Ein gewisser Unterschied ist durch eine in meinen
Praparaten stets vorhandene UnregelmiBigkeit in der Grofle der ,,Rich-
tungsbalken® gegeben, durch welche die Verknécherungszone nach
dem Mark zu ein etwas ,,zerfranstes” Aussehen schon normalerweise
erhiilt. Die Grenze zum Knorpel hin ist dagegen eine sehr schon gleich-
mébBig gebogene Linie. Grébere Abweichungen von der bekannten
Struktur, besonders Bildung querverlaufender Knochenbalken habe
ich in keinem Fall beobachtet.

2. Bin deutlicher Unterschied von distaler und proximaler Epiphysen-
linie war in dem hier in Betracht kommenden Alter nicht zu finden. Auch
der von Hasselwander fiic spater angegebene Unterschied im Bau der dis-
talen und proximalen Epiphysenknorpel war noch nicht zu bemerken.
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3. Fettmark ist in keinem der untersuchten Falle vorhanden. Ver-
einzelte Fettzellen in der Mitte der Diaphyse fanden sich bei mehreren
Kindern, einmal sogar
beieinem Neugeborenen,
der an Nabelschnurvor-
fall in der Geburt ge-
storben war und, da er
keinerlei sonstigen ab-
normen Befund aufwies,
wohl mit Recht als
,,normal‘‘ betrachtet
werden kann. Bei beiden
Fallen aus dem zweiten
Lebengjabr fanden sich
keine Fettzellen. Mit
Sudan I1I gefarbte Abb. 1.  Prozimale Epiphyse von Metatarsus I. Fall 1,
Schnitte zeigten aber Knabe. 4 Monate alt.
in zahlreichen Bindege-
webszellen kleine Fett-
tropfen, so dal eine
beginnende Verfettung
schon in diesem Alter
iber das ganze Mark
zerstreut  festzustellen
ist*®).

Nachdem wir nun in
grofBen Ziigen tiber das
normale Verhalten der
MittelfuBBknochen in
dem wuns hier interes-
sierenden Lebensab-
schnitt unterrichtetsind,
lasse ich die Beschrei-
bung der Verénderun-
gen beimi Mongolismus

Abb, 2. Teil von Abb. 1, stérker vergréBert. Sekundire
folgen. Abschluflamelle noch nicht vollstdndig. Mikrophoto. Leitz
Obj. 8, Ok. 1.

Fall 1. Abb. 1 und 2. Proximales Ende des 1. Metatarsus.

Die Knorpelknochengrenze bildet eine sehr gleichmafig gebogene Linie, die
sich infolge der starken Aufhellung des Knochenmarkes durch dessen reichlichen
Fettgehalt besonders deutlich abhebt. Auffallend ist die Aufteilung des Bogens

#} Nach Wedi'%) soll der Fettzellengehalt bei 1—2 jahrigen Kindern schon be-
trachtlich sein. In welchen Knochen, ist aber nicht gesagt. Zitiert nach Pommier'®)
(S. 358).

21*



324 A. Lauche:

in mehrere Teilstiicke durch starkere, senkrecht zur Grenze verlaufende Knochen-
balken, die in ziemlich regelmiBigen Abstinden angeordnet sind, so daB ein arkaden-
formiges Bild entsteht. Bei stérkerer VergroSerung (Abb. 2) erkennt man, daB
diese Knochenbalken im Innern noch Reste von Knorpel zeigen und demnach
besonders stark ausgebildete ,,Richtungsbalken® darstellen. Die Grenze zwischen
je zwei dieser Balken verlduft fast geradlinig und wird fast in ganzer Ausdehnung
durch eine schmale Zone von Knochen gebildet, die nur an einzelnen Stellen Liicken
besitzt, durch welche entweder ganz vereinzelte Gefiafle in den Knorpel vordringen,
oder aber an denen der Knorpel direkt an das Mark grenzt. Die praparatorische
Verkalkung ist sehr gering (auf der Abb. 2 nicht deuflich von dem Knochen zu

Abb. 3. Prozimale Epiphyse von Metatarsus I. Fall 2, Knabe, 10 Monate alt. Beginn der
Bildung der primdirep AbschluBleiste, M =abgeschniirte Markriume. Leitz Obj. 8, Ok. 1, in
Hohe des Objekttisches gez. Um %/, verkleinert.

unterscheiden); der Knorpel ist nur mit einer schmalen Zone in Reihen gesteliter,
nicht wesentlich vergroferter Knorpelzellen versehen. Das Mark ist sehr blutreich
und bis auf einige zellige Herde um die GefdBe reines Fettmark, besonders in der
Mitte der Diaphyse. In Abb. 2 erkennt man, daB die in Abb. 1 zunichst als Spong-
giosa imponierende Zeichnung des Markraumes im wesentlichen durch stark ge-
fiillte Gefile vorgetéiuscht ist und nur die dicken schwarzen Balken aus Knochen
bestehen, Die Corticalis ist wesentlich diinner als am normalen MittelfuBknochen
und stellenweise von groBeren Liicken durchbrochen. Die Knorpelknochengrenzen
der iibrigen Mittelfuknochen verhalten sich genau wie die hier abgebildete, Die
distalen Grenzen waren nicht mit entnommen, da ich ihre Untersuchung damals
noch nicht fiir notwendig hielt.
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Fall 2. Abb. 3 und 4. Proximale und distale Epiphyse von Metatarsus I.

Die Befunde an distaler und proximaler Epiphyse unterscheiden sich sehr
wesentlich. Die proximale Epiphyse (Abb. 3) zeigt eine der Norm gegeniiber deut-
lich verschmélerte Knorpelwucherungszone, die aber doch wesentlich deutlicher
ausgebildet ist als bei Fall 1. Die priparatorische Verkalkung ist auBerordentlich
schwach, die Knochenanbildung sehr unregelmiBig. Die einzelnen Knochen-
bilkchen stehen vielfach diaphysenwirts in Zusammenhang, so daf gefaB- und
fasermarkhaltige Maschen entstehen, die nur durch enge Offnungen mit dem
ibrigen Mark in Verbindung bliehen. Streckenweise hat sich tiberhaupt kein
Knochen gebildet, so daB das Mark oft in groBerer Ausdehnung an den Knorpel

Abb. 4. Distale Epiphyse von Metatarsus 1. Fall 2. Erheblich weiter fortge-
schrittene Bildung der prim#ren AbschluBleiste. Beginn der Bildung der sekun-
diren Abschlugleiste (S). Vergr. wie Abb. 3,

stoB8t, der an solchen Stellen meist nicht von GefdBsprossen aufgebrochen wird.
Schon in geringer Entfernung von der Knorpelknochengrenze treten zahlreiche
Fettzellen im Marke auf, so dafl nur eine schmale Zone dicht am Knorpel von
Fasermark gebildet wird, in das nur spérliche Zellen eingelagert sind. Um die Ge-
faBe herum findet sich etwas zellhaltiges Mark auch bis in die Mitte der Diaphyse.
An der distalen Epiphyse (Abb. 4) ist nun der Proze8. der soeben in seinen Anfingen
geschildert wurde, wesentlich weiter fortgeschritten. Immer mehr markhaltige
Maschen werden durch quer sich vereinigende Knochenlamellen vom ibrigen
Mark abgeschniirt, so daB schlieBlich auf weite Strecken (fast die halbe Breite des
Knochens) eine quer verlaufende Lamelle den Markraum vollic vom Knorpel ab-
schlieBt. Diese Lamelle ist von zahlreichen schmalen Knorpelstringen durchsetzt,
welche vielfach bis an das Mark reichen. Hs ist aus diesem Verhalten des Knorpels
wobl zu schlieBen, daB die Bildung der queren AbschluBlleiste an diesen Stellen so zu-
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stande gekommen ist, daB} sich auf die kleinen Balken verkalkter Grundsubstanz
soviel Knochen seitlich angelagert hat, daBl der urspriinglich an dieser Stelle vor-
handene gefaBfiihrende Spalt vollig durch Knochen vermauert wurde. Nur an
wenigen Stellen blieb eine schmale Verbindung der so abgeschlossenen Maschen
mit der Markhohle bestehen. Das Mark in den abgeschniirten Maschen ist zell-
armes Fagermark mit vereinzelten Fettzellen, im gemeinsamen Markraum dagegen
reines Fettmark. Die Knorpelwucherungszone ist wesentlich reduziert, es finden
sich nur kleine Komplexe vermehrter Knorpelzellen und keine Knorpelzellreihen
mehr. Vereinzelt beginnt eine Auflagerung quergelagerter Knochenlamellen
direkt auf den nicht gewucherten Knorpel (Abb. 4, 8). Die Verinderungen an den
iibrigen Mittelfulknochen bieten dasselbe Bild wie in Abb. 3, es ist an ihnen der
Prozef also nicht so weib fortgeschritten und ein deutlicher Unterschied zwischen
distaler und proximaler Epiphyse nicht zu erkeanen.

PR

Abb. 5. Proximale Epiphyse von Metatarsus II. Fall 4, Knabe, 18 Monate alt.
Vollig ausgebildete sekunddre Grenzlamelle. Leitz, Obj. 3, Ok. 0, in Héhe
des Objekttisches gez. Um Y/, verkleinert.

Fall 3. An der proximalen Epiphyse des Metatarsus 1 findet sich ein Bild,
welches etwa in der Mitte zwischen den in Abb. 3 und 4 dargestellten Stadien liegt.
Der AbschluB kleinerer Markriume durch quergestellte Balkchen ist iiber die
ganze Breite des Knochens erfolgt. Die Knorpelwucherungszone ist zwar noch
deutlich zu erkennen, hat aber noch geringere Breite wie in Abb. 3, und die Quellung
der Knorpelzellen, die dort an den untersten Reihen noch zu bemerken war, fehlt
ganzlich. In dem Mark der abgeschniirten Maschen finden sich, wie in Abb. 4,
einzelne Fettzellen. Das Mark des gemeinsamen Markraumes ist Fettmark, nur
um die GefaBe herum finden sich wenige Zellanhdufungen. An den proximalen
Epiphysen der iibrigen MittelfuBknochen konnte ich in unregelméfig schwanken-
dem Fortschritt dhnliche Stadien beobachten. Die distalen Epiphysen zeigen
dasselbe Bild; ein deutlicher, allgemein festzustellender Unterschied zwischen
distaler und proximaler Epiphyse ist nicht mit Sicherheit zu behanpten, wenn auch
im ganzen genommen distal fortgeschrittenere Stadien tiberwiegen.

Fall 4. Abb. 5. Proximale Epiphyse von Metatarsus II.

Dieses Praparat hat grofe Ahnlichkeit mit dem Befund von Fall 1. Auch hier
ist eine Unterteilung der bogenférmigen Grenze in einige kleinere Bégen dureh
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Knochenstreben zu sehen. Die dazwischen liegende Grenzschicht, die in leicht
gezacktem Verlauf den Knorpel vom Mark trennt, besteht in ganzer Ausdehnung
aus einer nirgends unterbrochenen schmalen Knochenschicht, die direkt dem
Knorpel aufliegt. Es finden sich nirgends kleinere abgeschniirte Markraume. Die
Knorpelwucherung hat ganzlich aufgehért. Eine schmale hellere Zone ohne Reihen-
stellung der Knorpelzellen und ohne Verkalkung bildet die Grenzschicht gegen
den Knochen. Das Mark verhélt sich hier genau wie in den anderen Fallen. An
allen anderen Epiphysen, distalen wie proximalen, sind dieselben Verinderungen
zu bemerken.

Fassen wir nun kurz die Befunde an den MittelfuBknochen zu-
sammen, so ist zundchst zu sagen, dafl allen vier gemeinsam das Auf-
treten von fast reinem Fettmark ist. In bezug auf die Verinderungen
an den Knorpelknochengrenzen 1aft sich Fall 1 mit 4 und Fall 2 mit 3
zundchst zusammenfassen. Die ersteren beiden sind charakterisiert
durch die Unterteilung der Grenze in kleinere Bogen, durch das vollige
Fehlen jeder Knorpelwucherung und das Auftreten einer direkt dem
Knorpel aufliegenden Schicht von Knochen, die den Knorpel vom
Markraum abtrennt, in Fall 1 fast vollstandig, in Fall 4 in ganzer Aus-
dehnung. :

Fall 2 und 3 sind gekennzeichnet durch das Auftreten quergestellter
Knochenlamellen, die kleinere Maschen mit Knochenmark von dem
gemeinsamen Markraum abtrennen und schlieBlich auch zur Bildung
einer queren Leiste filhren. Diese liegt jedoch nicht lickenlos dem
Knorpel auf, sondern ist durch die abgeschniirten Markriume von ihm
auf groBe Strecken getrennt und besteht iiberdies abwechselnd aus
Knochen und Knorpel. Der Knorpel zeigt noch Reste von Wucherungs-
erscheinungen. _

Es fragt sich nun weiter, ob sich auch alle vier Falle unter einem
gemeinsamen Gesichtspunkt zusammenfassen lassen und so alle vier
nur verschiedene Stadien desselben Prozesses sind. Zur Beantwortung
dieser Frage ist es notig zu untersuchen, ob vielleicht normalerweise
oder unter anderen pathologischen Bedingungen &hnliche Veranderungen
an den Knorpelknochengrenzen vorkommen, die in ihrer Entwicklung
bekannt sind und damit eine Einordnung der hier gefundenen Bilder
in eine Reihe erlauben.

Unter normalen Verhéltnissen kommen im Prinzip genau die gleichen
Verédnderungen zwar nicht an den Mittelfufl- oder anderen Réhren-
knochen, wohl aber an den Rippen zur Beobachtung, wie es uns die
eingehenden Untersuchungen Sumitas®) gelehrt haben. Vergleicht
man die Abb. 3, 17 und 2 Sumifas mit den hier gegebenen Abb. 3, 1
und 5, so ist die grundsitzliche Ubereinstimmung der Prozesse unver-
kennbar. Aus dem Studium der Arbeit Sumitas bestatigt sich die Auf-
fagsung, die man in unserem Falle aus dem Verhalten der Knorpel-
wucherungszone zunichst gewinnen mufite, dall nédmlich die Fialle 2
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und 3 die Anfangsstadien des Prozesses darstellen. Unter Verwertung
der Beobachtungen von Sumite und meiren cigenen stellt sich der
Verlauf des Prozesses folgendermaflen dar: Durch die Bildung quer-
gestellter Knochenlamellen werden Maschen des Markraumes von dem
gemeinsamen Markraum mehr oder weniger abgeschniirt. Es findet
nun im Bereich dieser abgeschniirten Markraume kein Aufbrechen des
Knorpels durch Gefafle mehr statt, vielmehr wird direkt auf die Grenz-
schicht des Knorpels Knochen in zunéchst kleinen, halbmondférmigen
Schuppen (s. Abb. 4, 8), dann in tropfsteinahnlichen Krusten abgelagert -
{Abb. 2). Allmahlich wird nun die zunichst gebildete Grenzlamelle,
die ich primdre Grenzlamelle nennen moechte und die, wie aus Abb. 4
hervorgeht, aus Knorpel und Knochen aufgebaut ist, vom Mark
aus bis auf einzelne groBere Knochenbalken resorbiert. Inzwischen
ist an der Knorpelgrenze immer weiter schmaler Knochen abgelagert
worden, so dal nunmehr die Grenzlinie zwischen zwei stehengebliebenen
Knochenbalken, zunéchst in unregelméBigem Verlauf, dann aber in
regelmafiger und liickenloser Weise, von einer Knochenschicht ge-
bildet wird, die damit den Knorpel vom Knochen voéllig abschneidet.
Ich méchte .sie sekunddre Grenzlamelle nennen. Es - findet hier also
unter pathologischen Verhaltnissen derselbe Vorgang statt, der nor-
malerweise das Ende des Knochenwachstums an den Rippen bedeutet.
Mit dieser Feststellung wollen wir zunédchst die MittelfuBknochen ver-
lassen und kurz erst noch den Befund an den iibrigen von Fail 2 noch
untersuchten Knochen mitteilen, um am Schlusse zu untersuchen, ob
sich aus den gefundenen Veradnderungen irgendwelche Schliisse auf
das Wesen der Wachstumsstérungen beim Mongolismus und damit auf
das Wesen dieser Erkrankung selbst ziehen lassen.

Die obere Tibiaepiphyse weist gegeniiber der Norm eine deutliche
Verschmalerung der Knorpelwucherungszone auf. Die Knorpelknochen-
grenze ist regelmaBig und ohne Besonderheiten. Das Mark ist auf-
tallend hell und zellarm, schon etwa 1/, mm von der Verknocherungszone
entférnt, treten einzelne Fettzellen auf, die nach der Mitte der Diaphyse
hin schnell an Zahl zunehmen, so daB hier reines Fettmark vorhanden ist.

Die untere Femurepiphyse 168t an Knorpel und Verknécherungszone
keine Abweichungen von der Norm erkennen. Das Mark ist hier sehr
viel zellreicher als an der Tibia. Erst in 1 mm Entfernung von der
Knorpelknochengrenze treten Fettzellen auf, die sebr plotzlich an
Zahl zunehmen, so dall eine scharfe, schon makroskopisch deutliche
Abgrenzung  des Zellmarkes von dem Fettmark entsteht. In das
Fettmark sind einzelne grofere Inseln zellreicheren Markes eingestreut.
In der Mitte der Diaphyse findet sich aber reines Fettmark.

Von besonderem Interesse ist schliefilich noch der Befund an der
Synchondrosis sphenooccipitalis. Wir besitzen durch die Arbeit von
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Stoccada14) gute Kenntnis der normalen Verkndcherungsverhiltnisse
dieser Knorpelfuge. Auf die Angaben dieses Autors mdochte ich mich
hier beziehen, indem ich feststelle, dafi das Bild in meinem Falle auf
der Seite nach dem Keilbein zu durchaus der Abb. 9 Stocadas (14 Monate
“altes Kind mit Athyreosis) entspricht, auf der anderen Seite (wirbel-
wirts) seiner Abb. 3, die einem 18jahrigen Madchen entstammt. Auf
die hier gegebenen Abbildungen bezogen wiirde fiir die Keilbeinseite etwa
Abb. 2, fiir die occipitale Abb. 5 dem Befund am néchsten kommen.
Auf der Keilbeingeite ist die kndcherne AbschluBllamelle iberall noch
von kleinen Knorpelziigen unterbrochen, auf der anderen Seite da-
gegen schadelwérts schon durchgehend ausgebildet und nur wirbel-
warts noch gelegentlich von Knorpel durchsetzt. In dem sehr zell-
reichen Mark finden sich keine Fettzellen.

Einige Schnitte durch Stirn- und Scheitelbein ergaben keine Beson-
derheiten.

Fassen: wir nun zum Schluf} alle Befunde zusammen und bertick-
sichtigen dabei auch die anfangs kurz mitgeteilten Befunde der friiheren
Untersucher, so 146t sich sagen, dall die Wachstumsverinderungen an
den. Knochen beim Mongolismus fast in allen Einzelheiten den normalen
Altersverdnderungen an der Wachstumszone der Rippen entsprechen.
Wir finden diese Vorgiinge beim Mongolismus nur sehr frith und an
Knochen auftreten, die normalerweise ein anderes Bild des Wachstums-
abschlusses zeigen. Das Wachstum der Réhrenknochen, welches sonst
erst nach Aufbrauch allen an den Epiphysen vorhandenen Knorpels
aufhort, findet beim Mongolismus schon seinen Abschlufl, wenn noch
reichlich Epiphysenknorpel vorhanden ist*). Es ist deshalb auch gut
verstandlich, daB nun hier dieselben Vorgange sich abspielen wie an
den Rippen, bei denen ja normalerweise beim Abschlufl des Wachstums
noch eine betriachtliche Knorpelschicht vorhanden ist und zeitlebens
bestehen bleibt. Die Bildung der knéchernen AbschluBleisten ist nicht
das einzige Vergleichsmoment zwischen WachstumsabschluB beim Mon-
golismus und an den Rippen, wir sehen sogar, daf bei Stérungen dieses
Wachstumsabschlusses auch die gleichen Vorginge sich beobachten
lassen. Eine haufige derartige Stérung bestebt an den Rippen in dem
Auftreten einer sog. scheidenformigen Verkndcherung, indem in diesen
Fallen ein abnormes Fortschreiten der Ossificationsvorginge rings an
der Peripherie der Knorpelknochengrenze stattfindet. Ein Querschnitt
durch eine derartige Rippe zeigt dann einen Knochenring, der in der
Mitte von Knorpel ausgefilllt ist (siehe Abb. 11 bei Sumita). Ver-
gleicht man mit dieser Abbildung die auf S. 316 gegebene Schilderung

*) Ob ahnlich wie bei der Athyreosis auch eine Resorption der Abschlufleiste
und danach eine Wiederaufnahme des Wachstums beim Mongolismus vorkommen
kann, vermag ich aus meinen, dafiir zu jungen Fillen nicht zu entnehmen.
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von Kassowitz iiber die Veranderungen, die er bei seinem Fall an der
Radiusepiphyse fand, so haben wir auch hier auf dem Querschnitt
dasselbe Bild, ,indem ein zentral gelegener knorpeliger Teil mit den
Zellhaufen der Proliferationszone von der kndchernen Spongiosa um-
geben war®. Diese Hinweise mdgen geniigen, um meine Auffassung
von der grundsétzlichen Gleichheit der normalen Vorginge an den
Rippen und beim- Mongolismus zu stiitzen.

Bisher hat man immer von wechselnden Befunden beim Mongolismus
gesprochen. Ich glaube zeigen zu konnen, daf die Befunde grundsitzlich
stets dieselben sind, dall sie nur dadurch ein wechselndes Verhalten vor-
tauschen, indem sie sich erst langsam und in einer bestimmten Reihen-
folge entwickeln. Wie aus meinen Untersuchungen an den MittelfuB-
knochen hervorgeht, beginnt der frithzeitige AbschluB des Wachs-
tums an den distalen Knochen der GliedmaBen und schreitet langsam,
im Verlauf von Jahren proximalwirts fort. Die bisher nur allein unter-
suchten langen Rohrenknochen werden erst spit oder wegen des meist
schon vorher eintretenden Todes tiberbaupt nicht mehr ergriffen.
Die wenigen an diesen Knochen gefundenen Veranderungen lieflen sich
deshalb, fiir sich allein betrachtet, allerdings micht recht verstehen,
zumal die normalen gleichartigen Prozesse an den Rippen bisher an-
scheinend fast unbekannt geblicben sind. Die Reihenfolge des Er-
griffenwerdens von dem friihzeitigen Altern ist nun im grollen und
ganzen wohl dieselbe. wie im normalen Ablauf. Aus der auf S. 321
gegebenen Tabelle von Hasselwander geht auch ein allmahliches Fort-
schrejten des normalen Wachstumsabschlusses von distal nach proximal
hervor. Bei der Beschleunigung und Zusammendringung des Alterns
beim Mongolismus kann man sogar an demselben Knochen einen Unter-
schied von distaler und proximaler Epiphyse finden (eigener ¥all 2
und Fall Peligson). In diesem Zusammenhange mdchte ich auch die
Veranderungen an der Synchondrosis sphenooccipitalis erwahnen,
welche eine geniigende Erklarung der Tatsache geben, daf der occipito-
frontale Schideldurchmesser bei Mongoloiden fast stets am stérksten
verkiirzt ist [Hart3), S. 387, Sioccada)]. Von Interesse wire fest-
zustellen, ob sich auch sonst am Schidel entsprechende Befunde er-
heben lieBen, z. B. am Unterkiefer und-an der Nase, denn-es ist eine
gewisse Cegensitzlichkeit des Mongolismus zur Akromegalie und
Arachnodaktylie*) unverkennbar. Dort beobachten wir eine Ver-

*) Von der ,,Arachnodaktylie (Achard) gibt Schmincke'?) die Abbildung
eines MittelfuBknochens (14 Monate altes Madchen), aus der sich leider keine
Einzelheiten iiber den Bau der Knochenknorpelgrenze entnehmen lassen. Nach
Schmincke. zeigte sich keine Abweichung von der Norm, so dafl das auffallend
starke Léngenwachstum bisher noch nicht erklirt ist. In dem Markraum befand
sich reines Fettmark. Moglicherweise handelt es sich bei dieser Erkrankung um



Zur Histologie der Knochenwachstumsstérungen beim Mongolismus. 331

stirkung des Wachstums der distalsten Teile, hier eine Abschwichung,
dort eine Akromegalie bzw. Akromakrie (Pfaundler?), hier eine Akro-
mikrie, ein Klein- und Plumpbleiben der ,.gipfelnden” Teile. An
meinem Material konnte ich leider keine hierauf gerichteten Unter-
suchungen vornehmen, sie wéire auch am aussichtsvollsten an &lteren
Mongolen, an denen iiberhaupt die allgemeine Giiltigkeit der von mir
angenommenen Verhiltnisse noch bestitigt werden mubB.

Einer Erérterung bedarf nun noch die Frage, ob die in meinem Fall
2 und 3 gefundene komplizierende Rachitis von Einflul auf die Ver-
anderungen an den MittelfuBknochen gewesen ist und etwa eine Er-
klarung dafiir abgibt, daB in diesen beiden Fallen der Prozef noch
nicht so weit fortgeschritten ist, wie in dem an Alter bedeutend jiingeren
Fall 1. Eine sichere Entscheidung dieser Frage glaube ich nicht fillen
zu kénnen, dazu fehlt es mir vor allem an geniigendem Vergleichsmaterial
von Mittelfullknochen bei Rachitis. Zwei daraufhin untersuchte Falle,
die starke rachitische Verdnderungen an den Rippen aufwiesen, lieBen
keine Besonderheiten an den Mttelfulknochen erkennen. Immerhin
glaube ich, daB man die geringere Neigung zur Verkalkung und Knochen-
anbildung und auch die im Vergleich zu ¥all 1 und 4 recht betricht-
liche Breite der Knorpelwucherungszone bei Fall 2 und 3 in Beziehung
zu der gleichzeitig bestehenden Rachitis bringen kann. Hs wire damit
aber nur eine Verzdgerung des Prozesses, keine wesentliche Abinderung
angenommen. = Gegen eine solche spricht auch das Fehlen rachitischer
Veranderungen an der Tibia- und Femurepiphyse in Fall 2, die meist
besonders deutliche Verinderungen bei der Rachitis aufweisen.

Beziiglich der viel erorterten Frage, ob die Verinderungen im Mark
oder diejenigen am Knorpel die priméren sind, méchte ich mich dahin
entscheiden, daB sie beide nicht in einem derartigen Abhingigkeits-
verhaltnis zueinander stehen, sondern beide gleichzeitig auftreten, jede
als Zeichen des Alterns des betreffenden Gewebes. Es 1aBt sich namlich
keinerlei Parallelismus im Auftreten feststellen. An Rippen (normaler-
weise) und an der Synchondrosis sphenooccipitalis (in unserem Falle)
kann schon vor dem Auftreten auch nur einer einzigen Fettzelle be-
reits die AbschluBlamelle fertig ausgebildet vorhanden sein, eine
»»primére Markschwiche® also nicht wohl angenommen werden. Anderer-

einen ganz extremen Fall zu den Beobachtungen Hasselwanders, nach denen
schne]l und stark wachsende Individuen auch frith einen AbschluB des Wachs-
tums zeigen, indem sozusagen die vorhandene Wachstumsenergie sich abnorm
schnell auswirkt und somif, wenn diese Erscheinung lokal auftritt, neben der
abnormen Lénge des betroffenen Knochens auch ein abnorm frither Abschlufl des
Wachstums zu finden sein wird. Es besténde dann der Gegensatz zum Mongolismus
darin, daB bei der Arachnodaktylie dem gleichfalls frithzeitigen Altern eine abnorm
schnelle Entwicklung, nicht eine gehemmte und verlangsamte Entwicklung voraus-
gegangen ist.
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seits ist stellenweise bei schon fast reinem Fettmark nur eine relativ
geringfiigige Stérung der Knorpelknochengrenze zu finden. In keinem
einzigen Fall ist allerdings das Fettmark iiberall bis an die Grenze
vorgedrungen. Kin gewisser Gehalt an Osteoblasten muB natiirlich
vorhanden sein, wenn die Grenzlamelle zur Ausbildung gelangen soll.
Wir haben also ein Nebeneinonder und nicht ein Nacheinander beider
Verinderungen anzunehmen.

Schon fritheren Beobachtern ist die Ahnlichkeit der beim Mongolis-
mus gefundenen Verdnderungen mit den Befunden bei Kretinismus
und Athyreosis, wie sie von Dieferle?) und Stoccada') und anderen
beschricben wurden, aufgefallen. Eg fragt sich nun, ob man wegen
dieser gleichartigen Befunde auch auf eine gleiche Genese schlieBen
miiBte und auch fiir den Mongolismus primére Stérungen der Schild-
driisenfunktion anzunehmen hitte. Das ist wohl nicht der Fall. Es
finden sich keine entsprechenden Verinderungen an der Schilddriise.
Eine thyreogene Entstehung des Mongolismus wird auch fast allgemein
abgelehnt. Die Bildung der kndchernen AbschluBleiste, die allgemein
als Ausdruck der Wachstumshemmung angesprochen wird, ist nur als
die spezifische Reaktion des Knochens auf das Nachlassen der Wachs-
tumsenergie zu betrachten, ohne daf der Grund fiir dieses Nachlassen
stets derselbe sein miiBte. Unter Beriicksichtigung aller sonstigen
klinischen und histologischen Befunde, besonders aber auch im Hin-
blick auf die beim Mongolismus so sehr hiufigen anderweitigen Hem-
mungsmiBbildungen (am Herzen, den Genitalien usw.), scheint mir
die Annahme einer allgemeinen Entwicklungsschwiche am meisten
fiir sich zu haben, wie z. B. Siegert es ausdriickt, ,,diese Idioten sind
Erschopfungsprodukte®. Die gegensitzlichen Beziehungen zur Akro-
megalie lassen auch daran denken, ob vielleicht eine hypophysire
Genese fiir den Mongolismus in Betracht zu ziehen ist. Aber auch
dafiir liegen keine Anhaltspunkte vor.

Hart3) (S. 392) mochte den Mongolismus als eine besondere Form
neben den Infantilismus stellen, halt es aber noch fiir fraglich, ob er einen
echten Konstitutionstypus darstellt. ,,Das mafigebende Moment der
erblichen Bedingtheit entfallt hier ganz und gar, soweit bisherige Er-
fahrungen sprechen, so daf der Mongolismus sehr wahrscheinlich der-
jenigen Form des Infantilismus an die Seite zu setzen ist, die als er-
worbene aufzufassen sind.” Eines geht mir aus den bisherigen Unter-
suchungen mit Sicherheit hervor, daf der Mongolismus nichts mit
dem Infantilismus zu tun hat, denn das Besondere fiir ihn ist nicht ein
Stehenbleiben auf kindlicher Stufe, sondern im Gegenteil ganz ausge-
sprochen ein frithes Altern der Knochen. Riple') stellt den Mongolis-
mus vorldufig zu der von ihm aufgestellten Gruppe des ,,dyscerebralen
Zwergwuchses. -Meiner Ansicht nach hat es mehr den Anschein,
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als ob die cerebralen Stérungen den Veranderungen des Knochen-
wachstums neben-, aber nicht iibergeordnet seien, indem sie beide als
Folgen der allgemeinen Entwicklungshemmung aufzufassen sind. Eine
Einordnung unter die verschiedenen Formen des Zwergwuchses hat
auch deshalb grofle Schwierigkeiten, weil es beim Mongolismus meist
nicht zu einem allgemeinen, sondern nur zu einem partiellen Zwerg-
wuchs der Extremitdten kommt. Zu einer endgiiltigen Entscheidung
iiber die Stellung und das Wesen des Mongolismus bedarf es noch einer
erheblichen Vertiefung unserer Kenntnisse, besonders auch in bezug
auf das Verhalten der iibrigen Organe bei etwas #lteren Fillen, bei denen
sich vielleicht Alterserscheinungen auch an anderen Organen einwand-
freier nachweisen lassen. Ich habe diese Fragen deshalb nur flichtig ge-
streift und bin auch auf die vielleicht bestehenden Beziehungen des Mongo-
lismus zur Progerie (Senilitas praecox) absichtlich nicht eingegangen.

Zusammenfassung.

1. Die Knochenwachstumsstirung beim Mongolismus besteht in einem
frithzeitigen Abschlupf des Lingenwachsiums, der an den distalen Extrems-
titenknochen beginnt wund wnur longsom auf die proximalen Knochen
Gibergreift.

2. Ein Analogon zu diesem Prozef findet sich in dem normalen Ab-
schlufl des Rippenwachstums.

3. Das histologische Bild ist im Prinzip das gleiche wie normalerweise
an den Rippen vom Ende des ersien Dezenniums ab und gekennzeichnet
durch die Ausbildung einer queren Abschlufleiste an der Gremze wvon
Knochenmark und Epiphysenknorpel.

4. Man kann die Bildung einer primdren und etner sekunddren Grenz-
lomelle unterscheiden. Die primdre Grenzlamelle besteht aus Knorpel und
Knochen, sie wird resorbiert, wihrend gleichzeitiy die rein knocherne se-
kunddire Grenzschicht direkt auf den nicht mehr wachsenden Knorpel ab-
gelagert wird.

8. Gleichzeitig mit der Bildung der Grenzlamellen tritt schon sehr friih-
zeitlg Fettmork auf. .

6. Beides, das Auftreten der Grenzlamellen und des Fettmarkes, ist als
Zeichen friihzeitigen Alierns aufzufassen und stelll somit keinen fir den
Mongolismus spezifischen Vorgang dar, sondern die eigentsimliche Re-
aktionsweise des Knochens und des Markes auf das Nachlassen der Wachs-
tumsenergic. Dementsprechend findet man das gleiche histologische Bild
auch bei anderen Erkrankungen, bet welchen ebenfalls ein Mangel an
Wachstumsenergie des Knochens anzunehmen ist, z. B. bei Kretinismus
und Athyreosis.

7. Die gleiche Reakttonsweise ist lediglich durch die Beteiligung der
gleichen Gewebe gegeben, 1aft jedoch keinen Schluf auf eine gleiche Ur-
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sache fiir das  Nachlassen der Wachstumsenergie zu. Wihrend dieses
Nachlassen bei Kretinismus und Athyreosis mit grofier Wahrscheinlichkeit
thyreogen ist, ist es beim Mongolismus wahrscheinlich in einer allgemeinen
Erschipfung oder Entwicklungsschwdiche gegeben.

8. Um gropere Klarheit iiber das Wesen des Mongolismus zw erhalten,
sind vor allem Untersuchungen an dlteren Fdllen erforderlich. Awuffallend
ist eine gewisse Gegensdtzlichkeit zur Arachnodaktylie und Akromegalie,
die ihren Ausdruck in einem Kleinbletben der ,gipfelnden’ Teile, in
einer ,,Akromikrie” findet.
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