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Drei F~ille yon angeborenen Mil}bildungen der Hand. 

Von 

Dr. Max Apfelthaller. 

Mit 5 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 2~. Mai 1926.) 

Der  Er forschung  des En twick lungsganges  (formale Genese) und  der  
Urs~chen  (k~usale Genese) yon  angeborenen  MiBbildungen stel len sich 
d i e  grSBten Schwier igkei ten  entgegen.  I n  den  meis ten  F~l len  haben  wir  
nur  die  MSglichkeit ,  bei  angeborenen  Mil~bildungen das  b le ibende  End-  
e rgebnis  zu sehen, so dal~ wir  durch  Beob~ehfung und  Vergleieh einer  
mSgl ichs t  grol3en Anzah l  i~hnlicher Mil3bildungen die Aufs te l lung einer  
fo r t l au fenden  Reihe  versuchen kSnnen.  E r s t  eine geschlossene Reihe  
k S n n t e  siehere A n h a l t s p u n k t e  fiber den  A b l a u t  e iner  Mil3bildung gleicher 
A r t  u n d  die  sie bewirkenden ,  seh~digenden Ursachen  geben.  

I n  de r  re iehen L i t e r a t u r  fiber Mil~bildungen und  ihre Ursaehen  l inden  
sieh keine  VerSffent l iehungen,  in  deren  R a h m e n  jene 3 Fi~lle passen wiir- 
den,  so dal~ ieh yon  d iesem Ges ieh t spunk te  aus die VerSffent l ichung der  
d r e i  fo lgenden Fi~lle angeborener  HandmiBb i ldungen  fiir gerecht fe r t ig t  
ha l t e .  Sie s ind nur  als Baus te ine  gedaeht ,  d ie  sieh slai~ter in das  Gebi~ude 
d e r  Mil~bildungsforsehnng einffigen mSgen. 

1. Fall: 58jghriger Patient M. Seh., Hilfsarbeiter (Hem. ing. sin.), ze igt  
Bildnngsanomalie der linken Hand. Diese ist etwa 1/a schmgler als die normal 
~ntwiekelte, krgftige Reehte. Der Daumen der linken Hand ist normal entwiekelt, 
die Mittel- und Endphalangen der 2 vorhandenen Finger fehlen, die Grundlah~- 
]angen sind in einen 6 cm breiten, 5 em langen konisehen Stummel eingehiillt, 
der  an seiner Kuppe eine breite, unregelmgBige, blasse, festhaftende Narbe tri~gt. 
Patient gibt an, or habe yon Geburf aus links nur 3 Finger besessen, der Daumen 
war normal, die 2 vorhandenen Finger waren zwar vollkommen ausgebildet und 
:so groB wie reehts, abet miteinander dureh eine dieke Hautbrtieke verwaehsen. 
Vor mehreren Jahren erlitt Patient, der als Hilfsarbeiter trotz seiner MiBbildung 
voll arbeitsfghig war, einen Betriebsunfall, wobei ihm dutch die Masehine die 
beiden verwaehsenen Finger his zum distalen Ende der Grundphalanx weggerissen 
wurde. (~Narbe!) Dem Patienten ist weder bei seinen 2 Briidern, noeh bei den 
Vorfahren des +Caters, noeh in der Familie seiner Mutter eine ghnliehe MiBbildung 
bekannt und aueh seine 3 Kinder - -  1 Knabe und g Mgdehen - -  sind normal 
entwiekelt. 
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Vor der Beschreibung des RSntgenbildes dieser Mfl~bildung fiige ich 
der besserenUbersicht halber in Abb. 1 eine RSntgenskizze einer normalen 
Hand ein. Die Zeichnung zeigt die linke Hand in Volaransicht; das Navi- 
culare ist mit/V bezeichnet, das Lunatum mit L, das Triquetrum mit T, 
das Pisiforme mit P, das Multangulum majus mit M?', das Multangulum 
minus mit Ms, das Capitatum mit C und das Hamatum mit H. 

Die RSntgenskizze der Mil~bildung (Abb. 2) zeigt start 8 Handwurzet- 
knochen nur 5 (einschliel~lieh Pisiforme). Die proximale Reihe wird yon 
einem l~nglichen, kahnf6rmigen Kno- 
chen (H) eingenommen, der proximal 
mit der konkaven Ge]enksflgche 
des ]~adius, distal durch eine napf- 

Abb. 1. Volaransicht  einer no rma len  ]=[and Abb. 2. Volaransicht  der  Handmfl ]b i ldung 
(links) (links). 

f6rmige Gelenksflgche mit 2 Karpalknochen der distalen Karpalreihe arti- 
ku]iert. Diesen topographisch-anatomischen Beziehungen entsprechend 
sowie der Form nach ist dieser Karpalknochen mit Sicherheit als Os navi- 
culare anzusprechen. Dermit My bezeichnete Karpalknochen, der proxi- 
mal mit dem Naviculare, distal dureh eine sattelf6rmige Gelenksflgche 
mit Metacarpus I artikuliert, ist das Os multangulum majus. Der zweite 
mit dem Naviculare artikulierende, teilweise yore Multangulum majus 
gedeckte Karpalknochen, der distal mit einem Metacarpus gelenkig ver- 
bunden ist, wird nach diesen Verhgltnissen dem Multangulum minus ent- 
sprechen, wenn aueh die Form im I~6ntgenbild nieht ganz den normalen 
Verhgltnissen gleicht. Der Metacarpus entspricht dann dem Metacarpus 
des Zeigefingers. 
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An diese drei sehon besprochenen Karpalknochen schlieBt sich uInar- 
w/~rts ein in der L~ngsachse gestellter Karpalknoehen (H) an, der distai 
neben einer deutlichen Gelenksfl~ehe fiir einen Metacarpus einen volar 
abstehenden Knoehenvorsprnng tr~gt; proximal reieht dieser Karpal- 
knoehen an den Discus artieularis heran und sehliel3t so wie ein l%iegel 
die Gelenkslinie des Interearpalgelenkes ulnarwiirts ab. Die distalge- 
legene Gelenksfl~tehe ftir den Metacarpus some der volare Knoehenvor- 
sprung deuten darauf hin, dab dieser Knoehen dem Os hamatum ent- 
sprieht, dem im proximalen Anteil das Os pisiforme aufsitzt. Der Meta- 
carpus ist dementspreehend mit V zu bezeiehnen; damit stimmt aueh 
seine Kiirze und Form tiberein. 

Ieh m6ehte darauf hinweisen, dag /iuGerlieh keine Anzeiehen auf die 
verringerte Anzahl der Karpalknochen hindenten, so dab man deren 
Fehlen ohne ROntgenbild sieherlieh iibersehen wiirde. 

2..Fall: Ein dem ersten /~hnlieher Fall wurde im Jahre 1907 zuf/~llig in der 
Ambulanz unserer Abteilung bei einem 6j~hrigen M/~dehen beobaehtet, fiber den 
abet leider keine Krankengesehiehte geftihrt wnrde. Aus den kurzen Aufzeieh- 
nungen is~ zu entnehmen, dab das Kind sehon bei der Gebur~ eine MiGbildnng 
der reehten Hand zeigte, w~hrend am tibrigen K6rper keinerlei Abweichung yon 
der Norm zu sehen war. Die reehte Hand war nut halb so breit wie die linke und 
*rug nur 3 Finger. Der Daumen war gleieh dem der linken, die beiden tibrigen 
vorhandenen Finger waren dureh eine Sehwimmhaut verbunden, die bis zum 
letzten Fingergelenk reiehte. Xugerlieh war auch bier am Handgelenk keine 
Abweiehung zu sehen, ebenso waren keine Ver/~nderungen zu fasten und ebenso- 
wenig liegen sieh Bewegungseinschr/tnkungen nachweisen. - -  Das RSnLgenbild 
dieses 2. Falles (Abb. 3 und 4) zeig~ noeh nieht abgesehlossene Verhgltnisse, 
sondern gew/~hrt in eine Entwieklungsphase Einsieht (Epi- und Diaphysen sind 
noeh nieht versehmolzen). 

Anch hier ist die verminderte Zahl der Handwurzelknoehen auf der 
Migbildungsseite augenf~llig. Die proximale Reihe der Karpalknoehen 
zeigt rechts ebenso 3 Knoehenkerne wie links, yon denen der radial ge- 
legene (N) dem Os naviculare, der mittlere (L) dem Lunatum, der ulnare 
(T) dem Triquetrum entsprieht, nut  dab die Knoehenkerne der Mig- 
bildungsseite kleiner sind als die der normalen. Der Kern des Pisiforme 
ist ant beiden Seiten noeh nieht siehtbar. Die distale Reihe ~ter Hand- 
wurzelknoehen zeigt rechts nut  einen groBen Kern (M) an Stelle des 
Multangulum majus nnd minus links. 

Reehts folgt hierauf ein groBer Knoehenkernsehatten (X), der in 
der Mitre eine Einsehniirung erkennen lgl~t. Es lggt sieh aber aus dem 
l%Sntgenbild nieht mit ]3estimmtheit feststellen, ob es sieh um 2 ge- 
trennte Knoehenkerne handelt, die sieh deeken, oder ob es sieh um einen 
zusammenh~ngenden Kern handelt. 

Links entspreehen diesem Knoehensehatten zwei getrennte Schatten 
(C und H), die schon annahernd die endgfiltige Form des Capitatum und 
I-Iamatum zeigen. 
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Der ulnare Finger (Kleinfinger) hag eine einfaehe Grundphalanx, das 
Mittelglied l~gt in seinem distalen Anteil bereits eine Zweiteilung er- 
kennen, die dann im Nagelglied als eine Verschmelzung yon 2 getrennten 
KnSchelchen deutlich erkennbar ist. Es erfibrigt sich noch die Bestim- 
mung der beiden Metakarpalknochen. Der radialw~trts gelegene Meta- 
carpus steht mit dem vorhin als X bezeichneten Knochensehatten in 
Verbindung, der die Stelle des Capitatum und Hamatum einnimmt, ent- 
spricht also dem Metacarpus III. Der ulnar gelegene Metacarpus, der 
mit dem gleichen Knochenschatten X in Beziehung tritt, entspricht dem 
Metacarpus V. Mit dieser Nummerierm~g warden auch die gegenseitigen 

Abb. 3. norsMans ieh t  der normal  entwickeI- 
ten  l inken Hand. 

Abb. 4. Dorsalansicht  der Handmil3bi ldung 
(rechts). 

Langenverhi~ltnisse iibereinstimmen. Ob nun die Doppelung des NageI- 
endgliedes V als Versehme]zung der Nagelphalanx des V mit einem Rudi- 
ment der offenbar fehlenden Nagelphalanx des IV. Fingers aufzufassen ist 
oder ob es sieh um eine wirkliehe Polydaktylie (wie sie Schwalbe, Langer, 
P/aundler bei Defektbi]dungen fanden) handelt, ist nieht zu entscheiden. 

Aueh bei diesem Fall konnten keine i~hnlichen Defektbildungen in der 
Verwandtsehaft festgestellt werden. Die Patientin ware heute 24 Jahre, 
wfirde also jetzt ausgewachsene Knoehenverh~ltnisse zeigen, deren Ver- 
gleich mit den damaligen Verh~ltnissen einige wiehtige Aufkli~rungen 
fiber den weiteren Verlauf dieser Defektbildung geben kSnnte. Leider ist 
die Patientin w~hrend des Krieges abgewandert und ihr derzeitiger 
Aufenthalt unbekannt. 
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3. Fall: Der 38j~hrige Beamte K. zeigt beiderseits an Stelle der H~nde flossen: 
ahnliche Gebilde, die wohl nur durch die rudiment~ren N~gel an H~nde 
erinnern. Die miBbildete Rechte gleicht einer nicht gegliederten Flosse, deren 
Begrenzung gegen den Unterarm nur durch die Beweglichkeit im Radiokarpal- 
gelenk ersichtlich ist. Die Abgrenzung der verwachsenen Phalangen ist ~uBerlich 
durch Furchen kaum angedeutet, nur am distalen Rand bezeichnen Einkerbungen 
die Stellen der Interdigitalfurchen. Die Linke l~tBt ebensowenig wie die Rechte 
~uBerlich die Grenze der verwachsenen PhMangen erkennen und nut eine tiefere, 
sattelfSrmige Kerbe des distalen Randes l~tBt vermuten, dab die MiBbildung 
dutch die Verschmelzung yon 2 Phalangen zustande gekommen ist. Trotz dieser 
hochgradigen Migbildung beider H~nde ist Patient bereits 13 Jahre als Buchhalter 
mit sehr guter Handschrift in einem 6ffentlichen Amte t/~tig. 

Abb. 5. Dorsalansicht der mii~bildeten linken und rechten Hand. 

Das R6n tgenb i ld  (Abb. 5) zeigt  nun beidersei ts  je 3 K a r p a l k n o c h e n ,  
die in  schwachem Bogen an  die U n t e r a r m k n o c h e n  anschlieBen. J e d e r  
dieser  ] ( a r p a l k n o c h e n  weicht  aber  der  F o r m  nach so sehr  yon  der  N o r m  
ab,  d a b  eine Bes t immung  der  e inzelnen K a r p a l k n o c h e n  n ich t  mehr  mSg- 
lieh ist. A n  diese eine Reihe  sehl iegen sich d i s ta l  u n m i t t e l b a r  die Meta-  
ka rpa lknochen  an, rechts  4 und  l inks 2 Metaearpi .  A n  diese Mi t t e lhand-  
knochen  re ihen  sich u n m i t t e l b a r  die  Nagelendgl ieder ,  die tel ls  gelenkig,  
tel ls  kn6chern  mi t  den  Mi t t e l handknoehen  ve rbunden  sind. Es fehlen 
also:  die 2. Re ihe  der  K a r p a l k n o e h e n  beidersei ts ,  rechts  ein Metaca rpus  
v611ig, yon  dem rad ia l  gelegenen Metaca rpus  der  p rox ima le  An te i l  und  
alle Grund-  und  Mi t t e lpha langen ,  l inks 3 Metaca rp i  vol ls t~ndig,  yon  den  
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2 vorhandenen der proximale Anteil des radial gelegenen Metacarpus 
some die Grund- und Mittelphalangen. 

Naeh diesen rein anatomisehcn Betraehtungen der 3 F~lle m6ehte 
ieh kurz auf die Frage eingehen, wodureh diesc Verminderung in der Zahl 
der Skeletteile zustande gekommen sein kann. 

M6gliehkeiten sind ins Auge zu fassen: 
A. Das seheinbare Fehlen einzelner Phalangen ist als Ergebnis 

mangelhafter  Differenzierung aufzufassen. Es w~re dann die daraus ent- 
stehende MiBbi!dung Gin Stehenbleiben auf Iriiherer Entwieklungsstufe, 
eine Hemmungsbildung im wahrsten Sinne des Wortes (Schwalbe). In  die- 
sem Fall mug sieh dig Mil3bildung auf Gin frfiheres Entwieklungsstadium 
zuriiekfiihren lassen und mug in der VGrsehmelzung der einzelnen Teile 
eine gcwisse Gesetzm~gigkeit zeigen. 

Unsere 3 F~lle lassen sieh auf keine Iriihere Entwieklungsstufe zu- 
riickf/ihren, es kommt  daher dig M6glichkeit A als Ursaetie night in Be- 
traeht.  

B. Die Anlage der einzelnea Knoehen war zwar urspriinglich getrennt  
erfolgt, in der weiteren Entwicklung kam es durch I~aumbehinderung, oder 
krankhafte  Vorg~nge usw. zur Versehmelzung zwGier Knoehen zu einem. 
Aueh in diesem Falle herrseht eine gewisse Gesetzmi~gigkeit in der Ver- 
sehmelzung, da ja nut  2 nebeneinanderliegende Knoeheastrahlen zur 
Versehmelzung kommen kSnnen. 

Da in unseren F~tllen der Ausfall der Knoehen jeder Gesetzm~gigkeit 
eatbehrt ,  ist aueh diese M6glichkeit B nicht als Ursaehe anzunehmen. 

C. Die einzelnen Knoehen waren in ih re r  ersten Anlage zwar voll- 
z~hlig vorhanden, dureh meehanisehe Behinderung kamen jedoeh nieht 
alle Knoehen zur vollen Entwieklung. In  diesem Falle werden besonders 
jene Knoehen, die seitlieh liegen und daher yon keinem anderen Knoehen 
gesehtitzt sind, der meehanisehen Behinderung ausgesetzt sein. Bei der 
I I and  also besonders Strahl 1 und Strahl 5. 

Da im Falle 1 (Metacarpus I I I  und IV) im FMle 3 ,  ebenso dig in der 
Mitte gelegenen Metaearpi tehlen and  aueh bei den Handwurzelknoehen 
gerade die in der Mitre gelegenen - -  also gesehtitzteren - -  nieht zur Ent-  
wieklung kamen, w~hrend die randst~ndigen Knoehen, die gerade meeha- 
niseher Behinderung leiehter ausgesetzt w~ren, vollkommea entwiekelt 
sind, so sind aueh die unter C angefiihrtenM6gtiehkeiten in unseren F~llen 
nieht als Ursaehe anzuspreehen. 

D. Die fehlenden Knoehen waren sehon in ihrer ersten Anlage nieht 
vorhanden. In  diesem FMle herrseht im Ausfall einzelner Knoehen 
keinerlei Gesetzm~gigkeit, da ja die versehiedensten Knoehen in ihrer 
ersten Anlage fehlen k6nnen. Es sind dies F~lle yon krankhaf ten 
Erbanlagen, dutch J~eim~nderung bzw. Keimseh~den oder Mutation 
bedingt. 
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Die Regellosigkeit im Ausfall der einzelnen Knochen oder Knochen- 
teile, die allen 3 oben beschriebenenF~lle n gemeinsam ist, dcutet d~rauf 
bin, dab bei diesen 3 Mil)bildungen die letzte MCglichkeit als Ursache 
angenommen werden kann, was auf eine AnomMie des Keimplasmas hin- 
weist. I)er Wiener Anatom, Prof. Ferdinand Hochstetter, dem Fall 1 vor- 
gelegt wurde, h~lt auch eine Anomalie des Keimplasmas fill" das Wahr- 
scheinlichere. 

Bisher wurden nur dann Anomalien des Keimmaterials mit Sicher- 
heit als Ursache yon MiBbildungen angenommen, wenn bei Vater oder 
Mutter ~hnliche Defekte nachzuweisen waren. Wenn auch in unseren 
3 F~llen keine ~hnliche Mii3bitdung in der Ahnenreihe und Nachkommen- 
schaft nachweisbar ist, so scheint inir dies naeh den neueren Ansichten 
der Vererbbarkeit trotzdem nicht gegen eine vererbbare Keimvariation 
zu sprechen, denn es ist m6glich, dal~ eine recessive Anomalie der Erb- 
anlage tints heterozygoten Individuums dauernd latent erhalten werden 
kann. Kommt  aber diese durch Generationen hindurch latent erhaltene, 
recessive Anomalie mit einem Individuum zur Kreuzung, das yon seinen 
Ahnen her dieselbe recessive Mil3bildungsanomalie in seiner Erbanlage 
latent mitbringt, so kann entsprechend dem Mendelschen Erblichkeits- 
gesetz diese Generationen hindurch latente, also unsichtbar vererbte 
Anomalie, pl6tzlich manifest, also sichtbar werden. Trotzdem kCnnen 
die Geschwister und Kinder dieser krankhaften Individuen ~ufterlich 
vollkommen gesund erscheinen und nur die betreffende krankhafte Erb- 
anlage als l~tente Tr~ger unsichtbar weitervererben. 

Literaturverzeichnis. 
Sehwalbe, E., Die Morphologie der Mii3bildungen des Menschen und der Tiere 

I u. II. Jena 1906/07; Die Morphologie der Mil~bildungen III ;  Die Einzelmi•- 
bildungen. Jena 1908. - -  Joachimsthal, Die angeborenen Verbildungen der oberen 
Extremit~t. Erg.-Bd. I I d .  Fortschr. a. d. Geb. d. RSntgenstrahlen 1900. - -  
Broman, J., Normale und abnormale Entwicklung des Menschen. "Wiesbaden 1911. 
- -  Marchand, Mii~bildungen. Eulenburgs Realenzyklop~die III. Auflage. - -  
Roux, W., Gesammelte Abhandlungen fiber Entwieklungsmechanik de r Organismen 
Bd. I It. II. Leipzig 1895. - -  Meyer, Robert, u. E. Sehwalbe, Studien zur Pathologic 
der Entwicklung. 


