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Die Bearbeitung des Problems der konstitutionellen Formvarianten 
des Hirnsch/idels is~ deshalb mit grol~en Sehwierigkeiten verkntipft, 
weft die Schi~delform ein sehr komplexes, yon inneren und aul~eren Urn- 
sf~nden beeinflul~tes Merkmal darstellt und oft durch Mel~werfe nicht 
eindeutig beschrieben' werden kann. 

Neben den kons~ifutionellen Varianten des primi~ren Wachstums 
der Sch/~delknochen and denjenigen konstilutionellen Faktoren, welche 
das Knochenwachstum sekund~Lr beeinflussen, ha]ben auch konstitutio- 
neUe morphologische und physiologische Varianten des Gesichtssch~dels 
und besonders die Unterschiede des Gehirnvolumens einen Einflu~ 
auf die Gesfaltung des Hirnschi~dels. Aul~erdem spielen sowohl im intra- 
uterinen Stadium, als auch spater au~ere mechanische Einfliisse-(Lage- 
rung usw.) eine Rolle, deren Wirkungsart und -grad im Einzelfalle gar 
nichf fes(stellbar ist. Dazu kommen noch die mannigfachen Gesialt- 
~zer/~nderungen des Sch/~dels, welche dutch Erkrankungen sowohl des 
K_nochensystems (l~achitis, Lues, Ostitis deformans Paget, Ostitis 
fibrosa l~ecklinghausen, Leontiasis ossea, Hemikraniose usw.) als des 
Gehirns und der Hirnh/~ute (Mikroencephalie, Hydrocephalus, Geschwtilsfe 
usw.) beding* sein kSnnen. 

Die yon der Anihropologie bevorzngten Merkmale und Indices sfehen 
zwar in gewisser Beziehung zur Konstifution, besonders Rassenkon- 
sfi~uiion, haben aber bisher fiir die kliaische Konstitufionsforschung 
keine wesentliche Bedeutung. Der besonders beliebte L&ngenbreiten- 
index des Seh/idels hat  wohl fiir die morphglogische Charakterist'Lk 
ganzer BevSlkerungen einen seit langer Zeit erkannten, aber oft fiber- 
seh/itzten Wert ;  doeh ist er beim Einzelindividuum als konstitutionelles 
Merkmal nicht zu gebrauehen, weil er zu sehr yon aul~eren Umsti~nden 
~bh~ngig ist. 



810 Hans Gtinther: 

Wenn auf Grund klinischer Erfahrungen Ms Regel hingestellt wird, 
dMl bei Chondrodystrophie, Mongolismus, Dysostosis cleidocraniMis 
meist BrachycephMie vorhanden sei, so muB hervorgehoben werden, 
dab hierffir noch keine genfigenden Unterlagen vorhanden sind. 

Aus meinen eigenen Beobachtungen fiber Chondrodystrophie ergibt 
sieh folgendes (Tabelle 1). 

Tabelle 1. 

Diagnose A U h Jb Jh ~ Jh, 455 h : u 

Chondrodystrophie 
Chondrodystrophie 
Chondrodystro- 

phoider HaMtus 

N S 

Wi. 
Ne 

Ha 

44 
35 

38 

58,7 

52,5 14,1 86,0 

76,0 0,67 
72,0 0,63 

78,5 0,67 

48 I 113 

62 122 

Es ist Mso eine BrachycephMie hSheren Grades vorhanden, doch 
sind diese Werte (Jb) innerhMb einer braehycephMen Bev61kerung auf 
Grund der hior geltenden Normierungsgrenzen* nieht Ms anormale zu 
bezeichnen. Die L~ngenh6henindices (Jh) zeigen dagegen in 2 F~llen 
anormale Werte an (anormMer Hoehkopf). Auf die fibrigen Werte der 
Tabelle sell vorl/~ufig nicht eingegangen werden. Aus diesen wenigen 
F/~llen lassen sich aber keine VerMlgemeinerungen ableiten. 

Ein im Verh~ltnis zur Breitenen~wieklung gesteigertes L/~ngen- 
wachstum des KSrpers (Longi~ypus) kann mit einem etwas vergr6Berten 
L~ngenmaB des Seh/idels und folglieh Verminderung des Kopfindex 
verbunden sein; doeh ergeben sieh keine Beziehungen in dem Sinne, 
dab etwa ein L/~ngstypus mit Lgngssch~del und ein Kurz~ypus mit 
Kurzsch~del verbunden sei. 

Auch die Dolichostenomelie (Arachnodac~ylie) is~ durch keine be- 
stimm~e ScMdelform ausgezeichnet. Ich land bei einem FMle starke 
BrachycephMie mit HypsicephMie. 

25j~hriger Mann. KopfmM]e: u = 52,5, Jb = 87, Jh = 78, 455 h: u = 118, 
= 0,68. 

Die rein konstitutionellen, nicht pathologischen Varianten der Schiidel- 
gr6fle stehen meist in ursi~chlicher Beziehung. zu AnomMien des Gehirn- 
wachstums. Dabei k6nnen sich noch besondere konstitu~ionelle Be- 
ziehungen Zur EntwickAung anderer Organe ergeben. Es sei auf die 
fast regelm/iBige Unterentwicklung oder Aplasie der Nebennieren bei 
AnencephMie hingewiesem Browne beschreib~ einen Komplex folgender 
AnomMien: AnencephMie, Hypoplasie der Sch~delbasis, Exoph~hMmus, 
Adlernase, kurzer Kiefer, Kleinwuchs yon l~umpf und Ex~remi~t~en, 
Aplasie der Hypophyse, Hypoplasie oder Aplasie der Nebennieren, 
Thymushyperplasie, Fe~tsucht, Geni~Mhypoplasie. Bei den Pluswrianten  

* VgL Gi~nther: 1. c. 1. 
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der Sch~idelgr6f~e sind Beziehungen zu allgemeinem l~iesenwuchs, Akro- 
megalie, Chondrodystrophie, Makroencephalie zu nennen. 

Die konstitutionellen Varianten der Nahtverwachsungert haben nicht 
die friiher angenommene, entscheidende Bedeutung fiir die Formbildung 
des Schi~dels. Bei der Dysostosis cleidocrani~lis.ist das Erhalteableiben 
der Ni~hte und Fontanellen bis in das h6here Alter und 5fteres Vor- 
kommen yon Platycephalus hervorzuheben. ]~ei angeborenem Schfld- 
driisenmangel k6nnen noch im h6heren Lebensalter offeno Fontar~ellen 
nachweisbar sein. 

Neben diesen wenigen, groben, beschreibbaren Merkmalen gibt es uber 
eiae Unzahl yon Gestulteigenschaften, die durch Messung und Merkmal- 
zusammenstellung nicht ~nalysiert werden k6nnen, sondern nur intuitiv er- 
kennbar sind. Diese individuellen Gestalteigcnheiten sind zum grol3en Teile 
erblich beding~. -&us den t~tglichen Erf~hrungen kermen wir die f~milis 
Ahnlichkeit der Gesichtsbfldung verschiedener Individuen, die sich zu- 
weflen bis zur scheinbaren Gleichheit steigern k~nn. Dieser Gestaltung 
der sichtbaren Oberfli~che miissen auch besondere Formen des Gesiehts- 
skelettes zugrunde ]iegen. In ~hn]icher Weise ist auch die Gestaltung 
des Hi'rnsch~dels zu einem betrs Teile genotypisch bedingt. 
Wir werden uns dieser erbliehen Einfliisse nieht so bewuf~t, weft wir 
meist nur die individue]le Form des Gesichtes und nicht diejenige des 
iibrigen Kopfes zu beachten gewohnt sind, zumal dieser durch ttaar- 
tracht und Kopfbedeckung meist der Beobachtung entzogen ist. 

Die An~hropologie hat zwar versucht, einzelne Gestalttypen durch 
Besehreibung und Benennung aus der Unz~M der individuellen Be- 
sonderheiten herauszuheben, wie z. B. den Trigonoeephalus, Sk~pho- 
cephalus, Turricephalus, Pl~tycephulus. Aber wenn auch die Zuordnung 
eines Falles zu einem dieser Typen mSglich erseheint, so ist damit das 
Wesentliche der individuellen Gestaltart noeh lange nieht erfal~t. Diese 
individuelle Besonderheit is~ nur intuitiv erkennbar und daher einer 
wissensch~ftlichen Bearbeitung nur teilweise oder gar nicht zugi~nglich. 

Trotz dieser Schwierigkei~en hat abet ein soleher Gestaltungstyp 
~n der klinischen Medizin eine besondere Beachtung gefunden, n~mlich 
der Turmseh~del, welchem der grSl~te Tell dieser Arbei~ gewidmet ist. 
Mit Rticksicht tier kiirzeren Fassung sollen hauptsi~ehlich die Ergebnisse 
~igener Forschung mitgeteilt und auf das sehr umf~ngreiche Schrift- 
turn nicht rt~her .eingeg~ngen werden. 

Der Turmsch~idel ist eine intuitiv erfaBbare Formvariante des Kopfes, 
bei dessen Betrachtung eine anormale Gipfelbildung des Hirnsch~dels 

�9 oder ,,Deformation nach oben" unmittelbar ins BewuBtsein tritt. Wohl- 
gemerk~ besteht die Anomalie nicht ~llein in einer anorm~len H6hen- 
entwicklung, welche durch eine Vergr61~erung des L~tngenhShenindex 
des Kopfes zum Ausdruck kommt und in der Anthropologie ~ls Hypsi- 
ceph~lus bezeichnet wird. Ein ttypsieephalus kann trotz anormaler 
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HShenentwicklung wohlgestaltete Umrisse anfweisen. Die Anthro- 
pologie bezeiehnet schon L~ngenhShen-Indexwerte fiber 63 als hypi- 
cephal. Das Wesentliche beim Turmsehgdel ist die ,,De/ormation". 

Bei der allgemeinen Verwirrung in der Benennung dieser Anomalie 
ist es n6tig, die hier gebrauchten Bezeichnungen n~her zu kennzeichnen. 
Ffir den allgemeinen Typus der ,,Deformation naoh oben" oder Gipfe]nng 
verwenden wir den wissenschaftlichen Ausdruck Akrokranium, fiir den 
aber die bei uns gebr~ucMiche Bezeichnung ,,Turmsch~del" beibehalten 
wird. Er erscheint in zwei hauptsi~chlichen Unterformen, n~mlich als 
,,Spitz~op/" (Oxykranium, Oxycephalus) mit kegel- oder pyramidenfSrmig 
schr~g nach oben gerichteter Stirn-, Seiten- und Hinterflgche und als 
Turmkop/ im engeren (antiken) Sinne (Turrikranium, Turricephalus) 
mit stefler, flacher; hochaufstrebender Stirn und t{interfl~tche, so dal] 
eine Anns an die mehr zylindrische oder prism~tische Form des 
antiken ,,turris" vorliegt. 

Wir unterscheiden also beim ,,Turmsch~del" die Untervarianten des 
ausgeprs Oxykranium (Oxyeephalus) und Turricranium (Turri- 
cephalus) und nieht genauer gekennzeichnete Ubergangsformen. Doeh 
hat diese morphologische Unterseheidung keine klinische Bedeutung. 

Die Anomalie des Turmsch~dels hat 5fters klinische Beachtung des- 
halb gefunden, weft sie in seltenen Fiillen mit anderen anorm~len Merk- 
malen zusammen nicht als Znfallssyndrom, sondern als konstitutioneller 
Anoma!iekomplex auftreten kann. Weniger selten sind diejenigen 
Fglle, welche den Tnrmsch~del als einzige AnomMie (ohne Beziehung 
zur Konstitution oder zu pathologisehen Symptomen) aufweisen. 

E ine  grS~ere ZaM yon Beobachtungen des solitgren Turmschgdels 
ist in den folgenden Tabellen zusammengestellt. 

T~belle 2 enth~lt die wichtigsten Kopfmal~e dieser F~lle, n~mlich 
den Kopfumfang (u), die grSi3te Lange (1) und Breite (b), die OhrhShe 
.(h) und die Differenz dieser mit der Kalottenh6he h 1, also h - - h  1 = d .  
Anl]erdem ist der Langenbreitenindex (Jb), der LangenhShenindex (gh) 
nnd das Indexprodukt (b :1). (h: l ) - -~ ~ angegeben. Ferner ist der 
Quotient h : u, der Index 455 h : u nnd die Schadelkapazitgt (K) be- 
rechnet. Aus je einer Gruppe der man~flichen und weiblichen Falle 
werden Durehschnittswerte berechnet. Ansgeschlossen yon dieser 
Gruppe wurden die nicht erwaehsenen Falle (Nr. 8, 18, 19), die 
atypischen Falle (Nr. 9, 20)und  Fall 17, dessen Werte nur naeh 
Radiogramm bestimmt wurden. 

Besonders auffallig sind in dieser Tabelle die geringen Werte des 
Kop/um/angs. Als Mittelwert fiir mi~nnliche und weibliche Erwachsene 
kSnnen wir 55--56 cm setzen. Dieser Wert wird in keinem Falle er- 
reicht; der Mittelwert der beobaehteten Falle (~ 51,4, ~ 49,8) liegt 
welt nnter dem normalen Durehsehnitt. Ein atypiseher Fall (9) mit 



V a r i ~ n t e n  4er  Schi~delform. 

~ K 2 ~  

i 
~ iu'xl 

~ ~ u ~  

t ~  

i 

tr 1.~ 

:4  r  

i i ~ ~ / ~ l  ~ 

�9 . o ~ 

] r162162 [ 

813 



81zI Hans Giinther : 

fiber dem Durehsehnitt  liegendem Werte des Umfangs seheidet wegen 
Verbindung mit  raehitisehem Hydrocephalus aus. 

Der Kop/index (L/~ngenbreitenindex) geh6rt in die antbropologisehe 
Klasse der Hyperbraehyeephalie;  doeh liegt der ~ i t te lwer t  naeh den 
fiir eine mitSeldeutsehe, kurzsehadlige BevSlkerung geltenden Regeln 
der Normierung* noeh innerhalb des Normbereiehes, allerdings nahe 
der Grenze der Plusanomalie, welehe etwa bei einem Indexwert  92 
liegt. Er betragt  bei den mannliehen Fallen 89,2, den weibliehen 88,5. 
Etwa 200/o der F~lle haben abet  einen anormal hohen Kopfindex. 

Der LiingenhShenindex des Kopfes (Jh) weist fast ohne Ausnahme 
anormal hohe Werte auf. Als obere Normgrenze haben wir in unserer 
Population einen Indexwert  73 anzusehen. In  80~ unserer Falle be- 
t ragt  aber der Index 80 und mehr, in 100~ tiber 77. Der lV[ittelwert 
ist bei den raannliehen Fallen 82,9, bei den weibliehen 82,6. Es be- 
steht also fast stets ein stark anormaler Hypsieephalus. 

Das Indexprodukt ~ = b .  h : l  ~ geht normalerweise nieht tiber den 
Weft  0,67 hinaus. Aueh diese Werte sind in8 50/0 der Falle anormal hoeh. 

Der Quotient h : u betragt  bei normaler Sehadelbildung durehsehnitt- 
lieh 0,22. Da bei Turmsehadel die Ohrh6he des Kopfes meist etwas ver- 
grSBert und der Umfang stets verkleinert ist, lieg"~ der Quotient stets 
fiber dem normalen Durehsehnittswert und betragt  im Mittel 0,27 bei 
beiden Gesehleehtern. Wenn man diesen Quotienten mit der Konstanten 
455 multipliziert, so ergibt sieh bei Normalen ein Durehsehnittswert 100. 

Der Indexwert 455 h : u ist bei den beobaehteten Fallen durehsehnitt- 
lieh um 23o/0 erhSht. Er betragt  bei beiden Gesehleehtern 123. Drei 
Viertel der Falle haben einen Indexwert  fiber I20. 

Die Schiidelkapaziti~t (K) kann man in grober Annaherung aus den 
3 HauptmaBen des Seh/~dels bereehnen. Das Produkt  aus 1. b - h  liegt 
bei normaler Kolofbildung innerhalb eines engen Wertebereiehes um 
3400**. Dutch Mnltiplikation dieses Produktes mit  der Konstanten 0,4= 
kann man einen groben Sehatzungswert der Kapazi ta t  erhalten, also 
K = 0 , 4  (1 bh) .  Die Korrektur  naeh Lee-Pearson halte ieh ffir keine 
wesentliehe VerJoesserung. Als Normbereieh der Werte der Sehadel- 
kapazi tat  kann man naeh alteren anthropologisehen Ansiehten etwa 
setzen: M~nner 1300--1450, Frauen 1150--1300. 

Wie aus Tabelle 2 ersiehtlieh, sind bei erwaehsenen mannliehen Fallen 
keine unterhalb dieses Bereiehes liegenden Werte vorhanden. Bei den 
weibliehen untersehreitet nur Fall 10 die untere Grenze und ist wohl 
als anormale Mikroeephalie zu bezeiehnen. Ein betraehtlieher iJberwert  
ist in einem Fall (Nr. 9) dutch raehitisehen I-Iydroeephalus bedingt. 

1)as wiel~tigste Merkmal ist die genotypiseh oder dutch Keimes- 
seh/~digung bedingte Unterentwicl~Iung des Sehiidelgrundes, die sieh dutch 

* Vgl. G4itnther: 1. e. 1. 
** Vgl. Giinther: 1. e. 7, 8. 725. 



Varianten der Sch~delform. 315 

Verkleinerung des Umfanges zu erkennen gibt. In nrs~chlichem Zu- 
sammenh~ng damit steh~ die ausgleichende Ausbildung eines anormMen 
HypsicephMus, welcher aber auch ohne Turmsch~delbildung erfolgen 
kann. Der Turmschdidd ist eine anormale Ausgleichserscheinung bei 
Hypoplasie der Schgdelbasis. 

Wenn dieser Ausgleich ohne Ver/~nderung der Krfimmung der Sch~del- 
basis lediglic h in der Richtung nach oben erfolgen wfirde, so miif3te 
ein ParMlelismus zwischen den Wer~en des L~ngenh6henindex und denen 
des KMottenh6henindex bes~ehen. Die KMottenh6he (hi) wurde nach 
dem Grundsa~z bestimmt, dab die VertikMe der Ohrh6he des Kopfes (h) 
durch eine Glabella und Inion enthMtende Horizontalebene in eine 
obere gr6Bere (hi) nnd untere kleinere (d) Strecke geteil~ wird. Also 
h = h 1 d- d. Nun hat es sich aber ergeben, dab der KalottenhShenindex 
( Jh~ :  100h1: 1) in keiner nnmittelbaren Abhi~ngigkeit zum 0hrh6hen- 
index s~eht, und zwar deshalb, well auBer einem Ausgleich nach oben 
auch ein solcher nach unten dutch Depression der mittleren Schiidelbasis 
(,,basilare Lordose") erfolgen kann. Der Grad der Depression steht in 
keiner direk~en, aber in einer gewissen Beziehung znr Gr5Be der Strecke d. 
Eine starke Depression ist sehon ~tnl3erlich dureh eine tiefe Lage des 
Ohrloches ansgezeichne~. 

Bei etw~ gleicher Ohrh6he und gleiehem tlShenindex (Jh) kSnnen 
daher die Beziehungen zum Sch~tdelgrunde sehr verschiedene sein. Einen 
deutlichen Gegensaiz zeigen z. B. die in Tabelle 3 angefiihrten Falle 
Nr. 5 nnd 7. 

Tabelle 3. 

Nr. u h Jh I d hi Jhl ! 

52,5 
53 

14,4 
14,5 

83 ] 4,2 
85 2,5 

10,2 
12,0 

59 
71 

Obwohl in beiden E~llen Kopfumfang (u), 0hrhShe (h) und H6hen- 
index (Jh) ziemlich gleiche Werte aufweisen, ergeben sich doch betr~icht- 
liche Unterschiede der KalottenhShe (h~) und des Kalottenhahenindex 
(Jhl), welche auf verschiedene Grade der Depression des raiftleren Schs 
grundes (d) zuriiokzufiihren sind. Die Falle mit stark erhOhtem KMotten- 
hShenindex werden in stgrkerem Grade Ms Turmschgdel beeindrucken, 
als diejenigen F~lle, bei denen durch Ausgleich nach unten die I-I6hen- 
kompensation (naeh oben) in geringerem Grade ansgepr~gt ist. 

Der Kalot~enhahenindex unserer E/ille is~ in Tabelle 4 angegeben. 
~3ber die konsfitntionelle Schwankung des KMottenhahenindex sind wir 
niehf ganz genan unferrichtet. Nach Untersnchungen eines Mlerdings 
kleinen Materials yon Enslin isf die normMe Varia~ionsbreite zwischen 
den Orenzen 50--58 zu suehen. Die yon Enslin beobachfeten Turin- 
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sch~del hatten Werte des Kalottenh6hen- 
index zwischen 59 und 62. Nach vorliegen- 
dem Materiale kann man jedenfalls be- 
st~tigen, dab der KalottenhShenindex des 
Turmsch~dels meist (in 90~ und bei den 
typischen F/~llen stets gr5Ber Ms 58 ist. 
In 420/0 der F~llo ergeben sieh Werte fiber 
(teilweise weir fiber) 62. Aus den darge- 
legten Grfinden goht der aus KMottenhOhe 
und Umfang bereehnete Index h l : u  dem 
Index h : u  nieht immer parallel. In Ta- 
belle 4 sind die F~lie naeh der GrOge des 
Index 100 h : u geordnet. Wie man sehen 
kann, gehen die darfiber angegebenen zu- 
gehSrigen Werte 100 h 1 : u nieht genau 
parallel. Nur ein gewisser grober ParMMis- 
mus ergibt sieh, wenn wir die FMle zu 
Gruppen zusammenfassen und Mittelwerte 
der Gruppen bereehnen (letzte Zeile dot 
Tabelle 4). 

Aus den vorliegenden Turmschs 
beobaehtungen ergib$ sieh folgendes: 

1. Kopfumfang stets verldeinert (unter 
53,5 cm). 

2. ttShenindex des Kopfes stets anor- 
real vergrSBert (fiber 77), anormMer ttypsi- 
eephMus. 

3. KalottenhShenindex stets grSBer Ms 58. 
4. Indexprodukt ~ meist anormal erhSht 

(fiber 0,67). 
5. H6henumfangsindex meist erhSht 

(fiber 120). 
6. Kopfindex meist fiber 86 (Hyper- 

braehyeephalie), abet nut in 20~ die Grenze 
des Anormalert einer braehyeephalen Popu- 
lation (92) fiberschreitend. 

In Tabelle 5 ist das Vorhandensein oder 
:Fehlen dieser metrisehen Indizien dutch 
Plus- oder Minuszeiohen angegeben. Der 
ganz atypisehe Fall 20 (kein eehter Turm- 
seh/~del), Fall 6 (atypisch), Fall 9 (Hydro- 
eephMus) und Fall 17 (Umfangsmessung 
fehl~) win'den ausgelassen. Die H/~ufigkeit 
der einzelnen Indizien ist in der letzten 
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Zeile in Prozenten angegeben. Es ergibt sich, da$ in 820/0 der F~lle 
5 - -6  der genannten Anzeiehen vorhanden sind und der Rest (18~ 
nur 3 - -4  Indizien aufweist. 

TabeUe 5. 

Nr. unteU53,5 Jh Jh, ~ [ 455 h:u Jb Palat. 
fiber 77 fiber 58 fiber0,67 fiber 120 fiber�9 86 ogiv. Exophth. 

2 
3 

7 
8 

10 
11 
12 
13 
14 
14a 

�9 15 
16 
18 
19 

~ 
6 

20 

§ 
§ 
§ 
§ 
§ 

(§  
§ 

§ 
§ 
§ 
§ 
§ 
§ 
§ 
§ 
§ 
§ 

100 

§ 
§ 
§ 

(+)  
§ 
§ 
§ 

§ 
§ 
§ 
§ 

(+)  
§ 
§ 
§ 
§ 
§ 

100 

§ 
§ 

§ 

§ 
§ 
§ 

§ 
§ 
§ 
§ 
§ 
§ 

§ 
§ 
§ 

100 

§ 
�9 § 

§ 
§ 
§ 

§ 
§ 

(+)  
§ 

(+)  

§ 
§ 
§ 
§ 

88 

§ § - -  
§ § § 
§ § § 
§ - -  - -  

§ - -  - -  

§ § - -  
§ § - -  

§ § - -  
+ § 
- -  - -  § 

- -  + (+)  
§ - -  - -  

§ § - -  
§ § - -  
§ § § 
§ § § 

82 70 41 

§ 

§ 

§ 

§ 

29 
§ 
§ 

Im allgemeinen mul~ man also mindestens 5 der angegebenen 6 An- 
zeichen als Belege ffir die Richtigkeit der intuitiven Diagnqse des Turm- 
schiidels verlangen; doch sind auch Ausnahmen m6glich. Jedenfalls 
kann keines dieser Anzeichen allein als eindeutiges, beweisendes Merk- 
real fiir Turmsch~del gelten. 

Die Kop/b6gen haben bei dor Turmsch~delfrage keine Bedeutung. 
Der sagitt~le Bogen (Nasion-Inion) betrug durchschnittlich 31,5  era, der 
transversale Bogen (Porion-Porion) 36,3 era. 

Die Stirn/orm wurde mehrmals als auffallend stefl beschrieben (Fall 2, 
4, 14a), einmal fiberstefl (Fall 15). Besondere Flachheit cles Occip:itale 
wurde bei Fall 1, 2, 6 und in geringerem Grade bei Fall 5 notiert; dagegen 
bei Fall 15 stgrkere W6lbung und bei Fall 3 ein geringer, Fall 11 ein 
sti~rkerer Torus occipitalis. 

Der Gesichtsschgdel zeigte keine bestimmten, mit der Turmschs 
bfldung verknfipften Formver~nderungen. Die morphologische Ge- 
sichtshShe (11,5--13,0cm) und die Jochbogenbreite (12,4--15,2 cm) 
wichen veto normalen. Durehschnitt nieht wesentlich ab. Mehrmals 
wurde starke Schmalgesichtigkeit (Hyperleptoprosopie) mit einem mor- 
phologischen Gesiehtsindex von 93--99 gefunden, andererseits aber auch 
starkes Breitgesicht (Hypereuryprosopie)mit Index 76. In Verbindung 

V i r c h o w s  A r c h l y .  B d .  2 7 8 .  21 
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mit der Schmalgesichtigkoit, aber such ohne diese, wurde 5fters eino 
au/fallend sehmaIe, enge und lange Nase festgestellt, bei Fall 1 und 5 
mit starker Hervorragung und Biegung. Die Ohrmuscheln zeigten meist 
normale Form; einmal (FM1 5) waren sie sehr groB. 

In Zusammenhang mit der Untorentwicklung und besonders De- 
pression der Schadolbasis steht eine beiTurmschadelbildung vorkommende 
Verki~rzung der Orbits. In seitlicher l~ichtung ist gewShnlich keine 
Deformation vorhanden. Die Distantia orbitalis externa betrug durch- 
schnittlich 9,6, die Distantia orbit, int. 3,0 cm. Der Orbitalindex kann 
mitunter erh5ht sein (111 bei FM1 4). 

Eine wichtige Folge der Verkiirzung der Orbits ist die Erseheinung 
der Glotzaugen. Wie die Tabelle 5 zeigt, ist aber diese nur in einem 
Drittel der beobachteten Falle ausgepragt. Bei gleiehzeitiger Sehadel- 
asymmetrie (Plagioeephalus) kann such der Exophthalmus auf einer 
Seite etwas starker sein (Fall 14). Die sagittale l~aumbeschrgnkung 
in der Orbits hat mSglicherweise auch einen Einflul~ auf die Form- 
entwicklung des Auges, besonders im Sinne der sagittalea Verkfirzung. 
Das Auftreten einer Hypermetropie wgre auf diese Weise verstandlich. 
In  4 Fallen genauer l~efraktionsbestimmung war zweimal Welt- und ein- 
mal Kurzsiehtigkeit vorhanden. Falle mit SehnervenstSrungen sind in 
diesem Materiale nicht mitenthalten. Die Untersuchung des Augen- 
hintergrundes ergab in 2 Fallen (Nr. 8 und 18) eine Tortuositas der Netz- 
hautvenen und einmal (Nr. 8) etwas gerStete Papillen, sonst normMen 
Befund. Sehst6rungen waren such nieht vorhanden, bis auf Klagert 
fiber Flimmerskotom beim Lesen (Nr. 2) oder Augenschmerz bei lgngerem 
Lesen (Nr. 8). Strabismus bestand bei 2 Fgllen, einmal mit Glotzaugen 
(Nr. 2), einmal ohne G10tzaugen (Nr. 9, Strab. converg.); Nystagmus 
bei Fall 15 (ohne Exophthalmus). 

Eine ffir Turmschadelbildung wiehtige Frage betrifft die Ausbildung 
des Oaumens. Seit Hippokrates ist die zuweilea sehr starke Spitzbogen- 
bildung des Gaumens (Palatum ogivale) bei Turmsehgdel bekannt. Doch 
ist dieses Symptom bei vorliegendem Material nm" in 440/0 naehweisbar 
(vg]. Tab. 5). Bei vielen Turmsehgdeln finder sich normale WSlbung 
und Breite des Gaumens; in einem Falle (Nr. 7) war der Gaumen 
besonders breit und flaeh. 

Bei den Fgllen Hr. 6 und 20, welehe Imr 1--2 Mal3anzeichen aufweisen, kanu 
an der l~ichtigkeit der intuitiven Diagnose gezweifelt werden. Es ist hervorzuheben, 
dal~ bei beiden Exophthalmns und Spitzbogengaumen deutlich ausgeprgg~s waren. 
Doch sind such diese Erscheinungen zusammen nooh nicht beweisend ftir Turm- 
sohgdel. Die Fglle werden vor]gufig als atypisoh betrachtet. 

Die Verunstaltung der Kiefer bedingb hgttfig Anomalien des Ge- 
bisses, besonders Stellungsanomalien der Ziihne. Bei Spitzbogengaumen 
finder sieh 6fters eine alveolare Prognathie oder Prodontie der oberert 
Schneidezghne (Fall 2 und 14). Bei :Fall 14 standen die Sehneiden der 
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oberen mittleren Incisiven bei Kieferschlul3 1 cm vor den nnteren Schnei- 
den; es bestand abet hier aui3er PMatum ogivale eine geringe Hypo- 
plasie des Unterkiefers. Ferner finden sich andere Verlagerungen, 
:welche auf Raummangel im Kiefer zuriickzufiihren sind (vgl. Tab. 6). 
Bei 2 F/fllen waren die oberen mittleren Schneidez/~hne durch besondere 
GrSBe und Breite ausgezeichne~ (bei Fall 14 schr~tg nach vorn und median- 
warts gestellt, so dab in der Mi%ellinie e ine  dreieckige Aussparung ent- 
stand; auBerdem fehlten hier im Alter yon 25 Jahren alle 3. Molaren 
nnd die oberen seitlichen Incisiven). 

Das Gebil3 war oft sehr schlecht ( C a r i e s ) ;  bei 3 F/illen wnrde eine 
Schmelzunterentwicklung besonders verraerkt (Tab. 6). Bei Fall 19 fiel 
an allen unteren Incisiven und beiden Eckz/~hnen eine dreigezackte 
Schneide anf. 

Der Unterkiefer ist meist normal gebildet. Bei Fall 20 ist ein stark 
entwickeltes, leicht hervortretendes Xinn mit Mordex apertus zu er- 
wKhnen. Eine geringe Mikrognathia inferior war bei Fall 14 und 19 
vorhanden. 

Aul3er den genannten, mit der Turmsch/~delanomalie in mehr oder 
weniger engem Zusammenhang stehenden Anzeichen kommen noch 
andere Anomalien vor; fiber welche Tabe]le 6 eine Ubersicht gibt. 
Je  seltener und hochgradiger eine Konstitutionsanomalle ist, desto 
grSSer ist die Waln'scheinlichkeit der H/~ufung mehrerer Anomalien 
bei demselben Individuum. Im Einzetfall hat das Vorkommen mehrerer 
Anomalien oft nut  die Bedeu~ung des Zufallssyndroms ohne inneren 
konstitutionellen Zusammenhang.  

Bei vorliegendem Material mul3 das h/~ufige Vorkommen yon K l e i n -  

w u c h s  bei Turmsch/~del auffallen. Unter Beriicksichtigung der Grenzen 
des Normbereiches* kann man bei den m/innlichen Individuen in min- 
destens 55o/0 einen Minderwuchs feststellen, der in wenigs%ens 220/0 
als anormaler Kleinwuchs bezeichnet werden mul l  Auch bei den weib- 
lichen Individuen besSeht in wenigstens 25~ der F/~lle Minderwuchs. 
Diese Hiiufigkeit legt die Verrautung eines konstitutionellen Zusammen- 
hanges mit der Anomalie des Sch/idelwachstums nahe. Bei 3 Fiillen 
bestanden geringe Anom~lien der Finger oder Zehen. Geringe Grade 
yon S c h w a c h s i n n  waren in etwa einem Fiinftel der Fiille nachweisbar .  
Ferner ergibt sich aus Tab. 6 das verhMtnism/~Big h/iufige Vorkommen 
einer Neigung zu Kopfschmerzen, resp. Migr/~ne (M). Die Lumbal- 
punktion ergab in 2 F/~llen (Nr. 8 und 18) einen Druck yon 190 resp. 
180 mm. 

Anf allgemeine urs~chliche Theorien sell nicht n~her eingegangen 
werden. Manche Forscher vermuten einen ursi~chlichen Zusammen- 
hang mit Rach i t i s .  In  meinem Material kommt Rachitis nur in 2 F~llen 
in Frage. Fall 9 hat te  geringen rachitischen Hydrocephalus. Auch 

* Gi/enther: 1. c. 2 u. 1. 
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Fall 6 hatto in der Kindheit  Rachitis. Die Soktion dieses (1. c. 3 ns 
beschriebenen) Falles ergab gebogene O b e r - u n d  Unterschenkel und 
folgende Vers am Sch/tdel. Die Knochenschnittfl/~ohe hat te  
in dor Gegend der Glabella eino Dicke yon 1,4 era, in der Gegend der 
Tubera fronta]ia sogar yon 1,7 cm, w/~hrend die Hinterhauptsschuppe 
auf 0,2--0,3 (start 0 ,5)om verdiinnt war. Sonst bet  der Fall keine 
rachitischen Zeichen. 

Die t typerostose der frontalen und Kraniotabes der hinteren Schs 
teile ist ein fiir l~achitis typischer Befund. Einen /~hnlichen Fall bfldet 
M. B. Schmidt ab. Bei vorwiegender Riickenlage des rachitischen Kindes 
entsteht eine hyporbrachycephale Sehs mit  flachem 
Hinterhaupt .  Boi aufrech~er K6rperhaltung wirken die statischen Druck- 
verh~ltnisse im Sinne der ,,Elevation der Sch/~delbasis", welche auch 
bei Rachitis beschrieben wurde (M. B. Schmidt). Die Deformation der 
Basis erfolgt also in entgegengesetzter Richtung als bei Turmsch/s 

Aus diesen Befunden ]/~l~t sich keine allgemeine Bedeutung der 
Rachitis fiir die Turmsch/~delgenese ableiten. 

Auf eine besondere H/~ufigkeit adenoider Wucherungen bei Turm- 
sch/~deln wurde im Sehrifttum zuweilen hingewiesen, die aber an 
unserem Material (allerdings meist Erwachsene) nicht ersiehtlich ist. 
Ein Fall (18) wurde friiher tonsillektomiert, ein anderer (3) hat te  ge- 
ringe Tonsfllenhypertrophie; sons~ normaler Bofund. 

Klinisches Interesse hat  noch die differentialdiagnostische Abgren- 
zung des Turmschs gegen den des Morbus Basedow. 
Fall 18 ist hierfiir ein wichtiges Beispiel. 

M. H, 17j/~hrige Aufw/~rterin, im Jahre 1925 wegen gonorrhoiseher Adnex- 
erkrankung in Klinik. Ieh habe damals den Turmseh/~del gemessen und m/~Bigen 
Exophthalmus festgestellt. Basedowsymptome damals nieht vorhanden. Keine 
Struma. Puts um 80, lebhafte Reflexe. Menstruation seit 15. Lebensjahr. Seit 
8. Lebensjahr oft heftige doppelseitige Kopfsehmerzen (aueh mit Erbrechen). 
Mit 12 Jahren Tonsillektomie. 

Mai 1925 entlassen, Marz 1927 Sehwangerschaft. November 1927 wegen Basedow- 
beschwerden in ehirurgischer Klinik. Damals S%ruma (Halsumfang 33 cm), Tachy- 
kardie, Grundumsatz + 540/0, Lymphocyten 54~ ttyperhidrosis, ttaarausfall, 
Zunahme des Exophthalmus, Appetitlosigkeit. Strumektomie, histologiseh Struma 
parenchymatosa, Februar 1928 entlassen. April 1928 in mediziniseher Klinik wegen 
Parametris und Cystitis. Normaler Grundumsatz. Es handelt sieh also urn eine 
zuf/s Kombination eines Turmsch~delexophthalmus mit einem dureh Operation 
geheilten Morbus Basedow. 

U m  die MSgliehkeit eines Zusammenhanges der Turmseh/~delbfldung 
mit  StSrungen endokriner Organe Ificht zu iibersehen, wurde bei ent- 
sprechenden F~llen, besonders mit  Anomalien der Hypophysenfunktion,  
die Sch/~delform genauer untersucht .  In  Tabelle 7 sind mehrere der- 
artige F/file zusammengeste]]t (aul]erdem ein Fall yon Syringomyelie). Bei 
keinem Fall war das intuitive Merkmal des Turmsch/tdels deutlieh a u s -  
gepr/~gt, auch fehlten Glotzaugen und Spitzbogengaumen. Bei einigen 
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Fi~llen bestand - -  wie aus Tab. 7 ersichtlich - -  anormaler Hypsicephalus 
(Iqr. 23, 25, 28, 29). Der H6henumfungsindex hat dreimal das aueh 
flit Turmsch~del geltende Marl erreicht. Doch fehlt allen das wichtige 
Merkmal des verminderten Kopfumfanges bis ~uf Fall 29, dessen In- 
dizien fiir die Diagnose des Turmschi~deis spreehen. 

In  Tab. 8 ist das Vo~kommen der ffir Turmsch~delbildung wich~igen 
Anzeiehen dutch Pluszeichen (entsprechend Tab. 5) vermerk~. W~hrend 
die 3 ersten Anzeichen bei Turmsch~del stets vorhanden sind, ist das 
Vorkomme~ ~ller 3 Indizie~ bei keinem Falle der Tab. 8 erfiillt. Immerhin 
ist hervorzuheben, dal~ bei 2 F~llen (Nr. 23 und 25) 5 der 6 Ma~- 
anzeiehen vorhunden sind. 

Tabdle 8. 

Nr. u Jh Jh~ ~ 455 h: u I Jb Palat. Exophth. 
unter53,5 fiber 77 fiber 58 [fiber0,67iiiber 1201 tiber 86 ogiv. 

21 
22 
23 
24 

n 

25 - -  _ § 
26 
27 
28 ~ 
29 + + 

Diese Be0b~chtungen lehren sehr eindringlich, cl~l~ die Sch~delmare 
und Indizes allein kein eindeutiges Merkmal der Turmsch~delform 
bilden, dab aber als Beleg fiir die l~iehtigkeit des intuitiven Urteiles 
das Vorhandensein aller 3 ersten Anzeichen gefordert werdea mul~. 

Die fiir die Kl~rung konsti~utioneller Zusammenhgnge wichtige 
Frage der Erblichkeit  hatte bei vorliegenden F~llen kein sicher positives 
Ergebnis. Einmal wurde behauptet,  da r  der Vater eine ~hnliehe Kopf- 
form gehab~ habe (Fall 1), einmal bathe die Mutter eine ,,sehiefo Stirn" 
und Epilepsie (Nr. 14). Sonst wurde angegeben , da r  besondere Seh~del- 
deformationen in der weiteren Familie nieht vorgekommen seien. (Bei 
Fall l l  bat ten auch Mutter und 8ehwester Kleinwuehs und Kopf- 
sehmerzen, bei Fall 13 aueh Mutter und Schwester Kamptod~ktylie.) 

Diese Er~ahrungen spreehen mehr fiir eine epigenetisehe Entwicklungs- 
st6rung. 

Zusammenfassung. 

Der Turmseh~det ist eine nut  intuitiv erfai~b~re Anomalie, welche 
auf Grund einer Unterentwieklung des Sch~delgrundes dureh aus- 
gleiehende H6henentwicklung des Sehgdels i n  Verbindung mi~ einer 
anorm~len Verunstaltung en~s teh t .  Als objektiver Beleg fiir die 
Riehtigkeit des intuitiven Urteils mul~ das Vorhandensein folger/der 
metrisehen Indizien gefordert werden: 
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1. Schgdelumfang unter 53,5 era. 2. HShenindex des Kopfes fiber 77. 
3. KalottenhShenindex tiber 58. AuBerdem sind noeh folgende 3 Indizien 
meist positiv: 4. Indexprodukt (b. h) :12 fiber 0,67. 5. ttShenumfangs- 
index fiber 120. 6. HyperbrachyeephMie. 

Exophthalmus und Palatum ogivMe wurden yon manchen Unter. 
suchern als besonders wiehtigeMerkmale des Turmschgdels angesehen. 
Doeh lehren vorliegende Beobachtungen, dab eine deutliehe Turm- 
schgdelbildung 6fters ohne diese anormalen MerkmMe vorkommt. 

Wir kSnnen 2 reine Typen unterseheiden: Typus A mit Turmschgdel- 
bfldung, Glotzaugen und Spitzbogengaumen und Typus B ohne Ex- 
ophthalmus und ohne Spitzbogengaumen. Aul]erdem die Misch~ypen, 
bei denen nur ein ~ebensymptom und dieses eventuell nnr sehr gering 
ausgepr~gt ist, 

Wenn wir nur die F/~lle mit mindestens 5 positiven Anzeichen ver- 
wenden, so ergeben sich 3 Fglle des reinen Typus A und 7 F/~lle des 
Typus B. Also 2/s der F~lle lassen das Augen-Gaumensymptom ver- 
missen. 

In Verbindung mi~ der Deformation der 0berkiefer stehen AnomMien 
des Gebisses. Verh~ltnismgl~ig h~ufig komm~ bei Turmschgdel Klein- 
wuehs, Kopfschmerz, oft germger Sehwaehsinn vor. 

Urs/~chlich kommen Rachifis und Lymphatismus kaum in Betrach%. 
Meis$ handelt es sich vermu~lich um eine epigenetische, intrauterine 
En~wicklungsst6rung, welche zun~chst eine Unterentwieklung des 
Sch~delgrnndes, besonders des Keilbeines, bedingt. 

$ 

Die AnomMie des Turmsch~dels verdient besondere/~rz~liehe Beach- 
tung wegen tier nichf selZenen Verbindung mit klinisch wich~igen Ano- 
malien oder Krankheiten, welche haupts~ehlieh St6rungen des Seh- 
vermSgens, der Erythropoiese nnd Enr der ExZremi- 
Z~tenenden (PhMangen) betreffen. Wir kSnnen also die 3 Gruppen 
unterscheiden: 1. Akrokranio-Dysopie, 2. Akrokraaio-Dysh~mie, 3. Akro- 
kranio-DysphMangie. Auf die berei%s im Schrff%um vorhandene aus- 
gedehn~e Kasuistik and die Theorien kann hier nichZ n/~her eingegangen 
werden. Es solten nur die eigenen Un~ersuehungsergebnisse mi~ge~eilt 
werden. 

1. Gruppe. Akrokranio-Dysopie. 

Zuweilen beobachtet man die Verbindung der Turmsch~delbildung 
mit Funktionsst6rungen des Sehnerven, welche meis~ als Folge der 
Sch/~delmil3bfldung aufgefal~t werden. Am wahrscheinlichs~en isr die 
Annahme, daI~ die Schgdelverunstal'~ung nachweislich anormale Verh/~l~- 
nisse der Blu~versorgung besonders der Gebilde am Sch~delgrund be- 
dingt. Eine verh~ngnisvolle Folge is~ dann die Ern/~hrungsst6rung 
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des wohl zun/ichst normal entwickelten Sehnerven, welche meist im 
Laufe der ersten Lebensjahre zur Atrophic des Nerven und Funktions- 
stSrung bis zur vSlligen Amaurose fiihrt. 

3 Falle eigener Beobachtung seien kurz angeffihrt: 
Fall 30. Korbfleehter. Linkes Auge seit friihester Kindheit fast blind. Nor- 

mulet Schulbesueh, Lesen und Sehreiben ohne Besehwerden und ohne Brille. Seit 
2 Jahren sehnelles Ermiiden des reehten Auges. Kopfschmerzen rim" zuweilen 
beim Biicken. In den letzten 2 Jahren 20hnmachtsanfalle, hie Krampfe. Seit 
17. Lebensjahr angeblich st~rkeres Waehstum ohne Ver~nderung tier Gesiehtsziige. 
Angeblich normale Geschleehtsfunktion. Terminalbehaarung etwas verzSgert, 
Pubesbehaarung seit 16. Lebensjahr. Keine Polyurie. 6 Gesehwister gesund, ohne 
Seh~deldeformation. 

Turmseh~del. Augenbefund (Augenklinik): Beiderseits einfaehe Sehnerven- 
atrophie. Links Lichtsehein auf 1 Meter, rechts 6/s, partielles, sektorenf6rmiges, 
unregelm/~Biges Skotom, besonders kleines Farbengesiehtsfeld. R5ntgenbefund 
des Seh/~dels: Diinne Sch/~,delkapsel, groge Sinus, Depression der mittleren Sch/idel- 
grube; Sella auffallend tief stehend. KeilbeinhShle sehr klein. Ethmoidaufnahme 
naeh Rheese (Prof. Knick): GrSBe des Foramen optieum an unterer Grenze der 
Norm. 

Fall 31. Bohrer. Als Kind keine Kr/~mpfe, keine Kopfsehmerzen. Im letzten 
Schuljahre sehleeht gelernt. W/~hrend des Krieges als Infanterist im Felde (14--18); 
konnte mit SchieBbrille gut sehen, doch bemerkte er 1918 linksseitige SehstSrungen. 
Angeblich keine Mil]bfldungen in Familie, 2 gesunde Gesehwister: 

Befund: Turmseh~del, steile Stirn. Starke Faltenbildung an Stirn und Mund: 
gegend. Angewaehsene Ohrl/~ppchen. Lunge obere Gliedmal]en (Spannweite 171). 
Behaarung an Stamm und Aehsel schwaeh, sonst normal. Geschleehtsteile normal, 
Optieusatrophie links stark, reehts gering mit normalem Gesichtsfeld. Sehmaler 
Oberkiefer mit starker Spitzbogenbildung. Unterkiefer breiter, mit gerader vorderer 
Zahnreihe. Infolgedessen Kreuzbi$ mit Prognathia superior. Aplasie der oberen 
/~uBeren Schneidez/~hne, des rechten oberen und der beiden unteren 3. Molaren; 
Verlagerung des rechten oberen 2. Molaren. 

Fall 32. Knabe mit Minderwuehs, Infantilismus, Fettsueht, etwas vergr6Berter 
Schilddrtise, Sehwaehsinn. 

Weitere klinische und besonders MaBangaben der 3 F/~lle sind in 
Tab. 9 zusammengestellt. Die 6 MaBanzeichen sind in 2 Fallen 
(Nr. 30 u. 32) alle vorhanden. (Bei Fall 32 ist aueh bei Beriieksieh- 
tigung des Al~ers der Kopfumfang vermindert,) Bei Fall 31 linden 
sieh abet nur 4 Indizien. 

AuBerdem sind die Grade der Abweichungen nicht starker ausgepragt, 
als bei manehen Turmschadelfallen ohne Sehnervenschadigung. Auch 
die Depression tier mittleren Sehadelbasis erreieht keine hSheren Grade, 
als bei dan fibrigen Fallen. Fall 31 und 32 geh6ren zum Typus A mit 
Spi'~zbogengaumen und Glotzaugen; nur Fall 31 weist starken Spitz- 
bogengaumen mit Zahnverlagerung auf. Dagegen is~ bei Fall 30 der 
Exophthalmus nur ganz gering un4 der Gaumen ziemlieh breit. 

Kein Fall zeigt Anomalien tier Blutbildung oder der Phalangen. 
Die Nase erscheint bei allen Fallen, die Ohren bei 2 Fallen (31 und 32) 
relativ gr06. Keine Zeiehen friiherer Raehitis, keine ttyperplasie der 
Tonsillen. 
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Die Sehnervena~rophie isr 
bei Fall 30 und 31 asym- 
metrisch ausgebilde~ und er- 
reicht bei beiden F~llen links 
einen hohen Grad (bei Nr. 30 
fast Amaurose); dagegen ist 
rechts nut  geringe Atrophie 
nachweisbar. Bei Full 32 be- 
steht nur eine Bliisse der Pa- 
pillen und Tortuosi~as der 
Netzhautblu~adern. Auf StS- 
rungen des Liquorumlaufs 
weist der hohe Druck bei 
Fall 30 bin (450 ram). 

In  vielen F~llen fiihr~ die 
Anomalie schon in den ersten 
Lebensjahrem zu vSlliger 
Blindheit. Die bier mi~ge- 
~eil%en Beobachtungen be- 
treffen also nur leichtere 
F~lle, die sich aber, ~bgesehen 
yon der Sehnervens~Srung, 
sonst nich~ wesenflich yon 
den bisherigen Fgllen unter- 
scheiden. Es mu8 sich um 
besondere formale StSrungen 
des Sch~delgrunds und 
Blu~umlaufs handehl, iiber 
welche die klinische Morpho- 
logie kei~en Aufschlu8 gibt. 

2. Gruppe. 
Alcrol~ranio-Dyshgmie. 
Es sind viele Turmsch~del- 

fgHe bekannt  geworden mit  
St;6rungen der :Blutbildung 
und besoaders mit  h~moly- 
%ischem Ikterus,. welche da- 
hin zu kli~ren sind, ob es sich 
um zuf~llige Kombinationen 
handelt oder urn. einen ge- 
meinsamen kons%is 
(mesenchymaler~) En~wick- 
lungsfehler, um die gleiche 
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�9 genotypische oder epigenetische Anomalie, welche nur in verschiedenen 
Graden der Manifestierung auftreten kann. 

Um einen konstitutionellen Zusammenhang aufzuspiiren, wurde bei 
mehreren ,,solit~re~" Turmsch~delf~llen eine genaue Blutuntersuchung 
besonders bezfiglich Formanomalien und •esistenzverminderung der 
Ery~hrocyten durchgefiihrt. Die Untersuchungen wurden bereits an 
anderen Orten (Nr. 4 und 5) genauer mitgeteilt. Es soil hier nur das 
Ergebnis kurz berichtet werden. 

Bei den in Tab. 10 angefiihr~en F~llen erstreckt sich die Untersuchung 
auf die Gr5Be der Durchmesser und die Kochsalzresistenz tier roten 
BlutkSrperche~. Die Resistenz war, soweit sie bestimmt wnrde, normal. 

Die Durchmesser der Erythrocyten wurden nach einer 1. c. (5) angege- 
benen Methode gemessen. Aus den MeBw.er~en yon mindestens 200 bis 
300 Zel!en wurden Mittelwert, Streuung und weitere statistische Werte, 
auf die hier nicht n~ther eingegangen wird, berechnet. 

Als Grundlagen haben die Werte zu gelten, welche ich mit meiner 
Methode bei Normalen gefunden habe. Die individuelle~ Mittelwerte 
schwankten um den Hauptmittelwert  oder Richtwert 7,2 ft. 

W~hrend eine Bestimmung der Normgrenzen der Durchmesser ffir 
die Individualpopulation der Erythrocyten durchgefiihr~ wurde (Gi~nther 
1. c. 5), fehlt ~och eine innerhalb der ganzen BevSlkerung gelteade Nor- 
mierung de'r Mittelwerte. Vorlgufig kSnnen wir nur als ann~hern4 richtige 
Grenzen die Werte 6,8 und  7,6 ft angeben. ~i t te lwer te  der Durchmesser 
unter 6,8 sind demnach als anormal zu bezeichnen. 

Wie Tab. 10 zeigt, fallen die Mittelwerte q0 der Ery~hrocytendurch- 
messer bei 6 yon 8 untersuchten Fgllen in den Normbereich. Durch- 
schnittlich weicht die DurchmessergrSBe (~ ~ 6,95) um 3 4~ vom 
normalen l~ichtw6rt (7,2) nach der Minusseite ab. Bei 2 F~llen aber 
sind sie anormal niedrig und entsprechen etwa den Werten, welche bei 
h&molytischem Ikterus (Durchschni% 6,3 ft) gefunden werden. Diese 
Minusanomalie betrifft gerade 2 atypische F/~lle mit ungenfigender 
Ausbildung der metrischen Indizien des Turmsch&dels. 

Es ist immerhin auff~llig, dab 25~ des allerdLugs sehr kleinen Hate- 
riales abnorm kleine Durchmesser der BlutkSrperchen aufweist. Daher 
is t  die Frage erlaubt, aber nicht zu beantworten, ob es sich trotz des 
Fehlens klinischer Zeichen yon h~molytischem Ikterus bei den F~llen 
6 und 9 um Ver~nderungen in der I~ichtung zum hgmolytischen Ikterus, 
also um einen rudiment~ren h~molytischen Ikterus handelt. (Leider 
.fehlt bei diesen F~llen die Resistenzbestimmung.) 

Bemerkenswert ist das Ergebnis, dab bei Turmschgdelbildung eine 
besondere Formanomalie vorkommen kann, welche den Grad der Ex- 
zentrizitiit des Fl~chenbildes der roten BlutkSrperchen betrifft. Friihere 
Untersuchungen (1. c. 6) haben ergeben, dab auch beim Menschen die 
roten Blutzellen nicht vSllig rund sind, sondern stets eme Exzentrizit~t 
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mit dem Mittelwerte 0,46 aufweisen. Auf Grund der Normierung gelten 
die Exzentrizit/~tswer'~e 0,08 und 0,71 als /~uBere Grenzen der Norm. 
Bei raikroskopischer Betrachtung ohne Messung erscheinen Mlerdings 
noeh Werte um 0,5 als rundlieh und erst Exzentrizit/~en tiber 0,62 
wurden als elliptisch und Werte fiber 0,74 als sehmale Ellipsen empfunden. 
Aber sehon eh~e grebe iatui*ive Sch~tzung erm6glicht eine Fests~ellung 
anormaler Verhiil*nisse. Auf Grund einer 1. e. (6) angegebenen Me~hodo 
wurde fes~ges~ellt, dab yon 3 Turmsch/~delf/~llen (Fall 1, 6 und 18) zwei 
normale Exzentrit~tswerte aufwiesen, dab aber bei Fall 6 die Ellipsen- 
formen um etwa das Dreifaehe vermehrt sind. Es ergibt sieh also, dab 
bei dem allerdings atypisehen TurmsehKdelfall 6 sowohl eine anormale 
Verkleinerung der Erythrocytendurchmesser, als eine sicher aaormal 
ges*eigerte Exzentrizit/~t bes*eht. Wei~ere Untersuchungen haben er- 
geben, dab eine anormale Steigerung der Exzen*rizi*/it kein Merkmal 
des h/~molytisehen Ikterus ist. 

Der Begrfff Dyshamie betrifft also konstitutionelle Ver/~nderungen 
der Blu~zellen, welehe nieht allein auf Ver/~nderungen im Sirme der 
h/~molytischen Kons*itu*ion besehrgnk* sin& 

Beim Mimolytischen Ikterus besteht bekanntlich eino Verkleinerung 
der Durchmesser der roten Blutzellen (Mikroplanie). Aus meinen Mes- 
sungen (1. c. 3, Tab. 2) ergibt sich stets eine Verschiebung der Mit*elwerte 
naeh dot Minusseite und demnach eine Zunahme der anormalen 
Mikrocyten. Alle Mit*elwerte sind als anormal klein zu bezeichnen 
(Durchschni~t 6,3 #). Diese F~lle hat ten abet keine Turmschs 

In Tab. 11 befinden sieh F/~lle mit Seh/~deldeformationen, die teils 
in das Gebie~ des atypisehen Mmolytisehen Ikterus gehSren (Nr. 33 
und 34), teils als Grenzf/~lle zu betrachten sind (Nr. 35 und 36). 

Wie die Megwerte der Tabelle zeigen, ist Fall 33 sicher kein Turm- 
seMdel, sondern ein anormaler Hypsicephalus mit starkem Torus 
occipitalis, Fall 34 ein Turmschs des Typus B, Fall 36 ein Turmseh~del 
des Typus A und Fall 35 ein Mischtypus. 

Weitere klinische Angaben fiber Fall 33, 34 und 36 linden sieh in der 
angefiihrten Arbeit (3). Es handelt sieh um solit/~re F/tlle. Famili/~rer 
Ikterus oiler Seh/~delverunstaltungen anderer Familienmitglieder waren 
nieht nachweisbar. 

Ffir die Frage, ob ein konstitutioneller, genofypiseher Zusammenhang 
zwischen Seh/~deldeformation und I)yshgmie besteht, sind die Beob- 
aeh~ungen fiber erbliehen hgmolytischen Ikterus yon groBer Bedeutung. 
NiGht selten wurde der Anomaliekomplex Turmseh/~del q- h/~molytiseher 
Ikterus bei mehreren Gesehwistern beobaehtet; doeh ist die M6gliehkeit 
nieht aussehlieSbar, dab es sieh in diesen F/tllen um die zuf~llige Verbh~- 
dung zweier genotypiseher Anomalien handelt. Daffir kann die Tatsaehe 
verwendet werden, dab nicht in allen Ikterusfamilien Turmseh~del 
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vorkommen. Bei 2 familii[ren Beobachtungen meines Materials bestanden 
keine Turmseh~del. 

Bei der Stammbaumforsehung der Tfibinger Klinik (Giinsslen) be- 
trifft der Stammbaum 1 eine Ikterusfamilie mit 22 untersuchten F~llen 
(darunter 8 Behaftete), bei denen das Vorkommen eines Turmsch~dels 
nicht erw~hnt wird. In Stammbaum 2 d~gegen mit 71 untersuchten 
F~llen linden sich zahlreicheTurmsehi[del. Wean auch beide Stammb~ume 
for das Vorhandensoin eines dyshs dominanten Erbfaktors 
spreehen, ist doch die Erblichkeitsfrage noeh recht unldar, da sowohl ein 
yell ausgepr~gter Fall mit negativer Nachkommenschaft (Stammb~um 1), 
als auch ein nichV behafteter Full als Konduktor besehrioben wurde. 
Der Stammbaum 2 ist insofern yon Wichtigkeit, als von 60 F/~llen 
,,h~molytischer Konstitution" (,,Vollf~lle" ,,kompensierte F~lle" und 
,,leichte hi~molytische Konstitution") 42% Seh~del~nomalien und speziell 
30o/0 Turmschitdel aufweisen, w~hrend unter 11 untersuehten Normal- 
f~llen koin Turmsehs erw~hnt wird. 

Dieser Befund kSnnte im Sinne der konstitutionellen Bindung beider 
Anomalien vorwertet werden. Doch mnf~ hervorgehoben werden, dal~ 
1. die Abgrenzung der ,,hitmolytisehen Konstitution" gegen die Normal- 
fs keine genaue ist und 2. auch die yon der Intuition des Beobachters 
abh~ngige Turmsch~deldiagnose ohne objek~ive Kriterien nieht fiber 
jeden Zweffel erhaben ist. 

In der bemerkenswerten Arbeit yon Ggnsslen, Zipperlen und Schi~tz 
werden bei 2 F~llen (Gesehwister einer anderen Familie) Kopfindex und 
H6henindex angefiihrt. Unter Berficksichtigung des Indexproduktes 
linden wir, da~ alle vorhandenen metrisehen Indizien (1. Fall Jb 80, 
Jh 68, ~ 0,54. 2. Fall Jb 84, Jh 70, ~ 0,59) bei beiden FAllen nicht als 
positiv bezeichnet werden k6nnen (breite Nase ist bei Turmseh~dol 
aueh ungewShnlich). 

Trotz einer gewissen Unsicherheit neige ich ~ber zu der Annahme 
eines konstitutionellen Zusammenhanges, indem verschiedene Grade und 
Richtungen der M~nifesbierung einer konstitutionellen mesenchymalen 
Anomalie (Dysh~rnie -~ Dyskranie, auch verbunden mit Anom~lien des 
Gefi~13systems, resp. ,,Dysangie") bestehen. 

3. Gruppe. Akrolcranio-Dysphalangie. 
Diese Grnppe umfal3t diejenigen Turmseh~delfs welehe gleieh- 

zeitig verschiedene Anom~lien oder Entwieklungsst6rungen der Phalangen 
der unteren oder oberen oder aller Extremit&ten aufweisen. 

Seitdem Albert (1906) den Komplex der ,,Acrocdphalo-syndactylie" 
genauer beschrieb, ist eine grol~e Zahl in diese Gruppe gehSriger F~lle 
verSffentlicht worden. Die Syndal~tylie is~ allerdings ein Kardinal- 
symptom dieser F~lle. Meist hande]t es sich um Weichteflsyndakty]ie, 
h~ufig ~uch um knSeherne Syndaktylie. Daneben kommen aber auch 
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verschiedene andere Bildungsanomalien der Phalangen (auch Metakarpen 
oder Metatarsen) vor. Mehrmals wurde Polydaktylie beobachtet. 

Die hochgradige Auspr~gung dieses Komplexes ist jedenfaIls sehr 
selten. Auf die Einzelf~lle des Sehrifttums soll bier nicht ns ein- 
gegangen werden. 

Die Syndaktylie kSnnen wir als HemmungsmiBbfldung oder Fetalismus 
auffassen. Sie kann in sehr versehiedenen Formen und Graden auftreten. 
Aus der grol3en Zahl der mSglichen F~lle kSnnen wir 5 Haupt typen 
herausheben. 

Typus Syndaktylie 

i .  
B. 
C. 
D. 
E. 

Weichteilsyndaktylie 2.--3. Zehe. 1. symmetrisch, 2. asymmetrisch. 
Syndaktylie 3.--4. Finger. 1. symmetrisch, 2. asymmetrisch. 
2--3strahllge Syndaktylie an 3--4 Extremit~ten. 
4strahlige Syndaktylie (aul~er 1. Strahl) an 1--4 ExSremit~,ten. 
5strahlige Syndaktylie an 1--4 Ex~remit~ten. 

Diese Typen erscheinen zuweilen erblich fixiert (Typus'A). Oft 
finden sich aber innerhalb eines Stammbaumes ~berg~nge. Es handelt 
sich daher nur um eine beschreibende Unterscheidung der Extensiti~t. 
Ferner ist auf die MSglichkeit eines urs~tchlichen Zusammenhanges mit 
exogenen Faktoren, wie l~Sntgenstrahlen (Bagg), hinzuweisen. 

Der Typus E mit ,,fischschwanz~hnlichen" Extremitiitenenden ist 
die hochgradigste und seltenste Anomalie. Auch Typus D ist sehr selten, 
oft verbunden mit Synostose und anderen Verunstaltungen der l)halangen 
und Metakarpen (-~arsen); er wurde unter den verSffentlichten F~llen 
von ,,Acroc@phalo.syndac~ylie" mehrmals bcschrieben. Weniger selten 
ist der Typus B. 

Verhs163 am h~ufigsten kann man den oft dominant erblichen 
Typus A beobachten, welcher den leichtesten Grad darstellt, indem sich 
nur eine WeichteiIverwachsung zwischen 2.--3. Zehe in ganzer Ls oder 
nur in der proximalen H~lfte (so dab das Endglied frei bleibt) finder. 

Ich habe diese Anomalie 5fters gesehen und in den letzten Jahren 
auf Beziehungen zur Schi~deldeformation geachtet. In Tab. 12 finden 
sich 9 zum Typus A gehiirige Beobachtungen. Die Weichteilsyndaktylie 
zwischen 2. und 3. Zehe war 4real an beiden Ffil~en in gleichcr Wcise 
ausgebildet (Typus A1). Dreimal war sie an einer Seite, und zwar stets 
an der linken Seite sts ausgepr~gt. In  2 Fallen betraf sie nur eine 
Seite (A2). In einigen Fi~llen war nut  die proximale Halite betroffen, 
so dab die Endphalangen frei waren. 

Wichtig ist das hi~ufige famili~re Vorkommen dieses Typus der 
Syndaktylie. Bei FM1 40 bat ten 4 Geschwister die gleiche Anomalie 
nut am rechten FuB; bei Fall 45 ergab die Vorgesehiehte Syndakty]ie 
bei Vater und 6 Kindern. Bei Fall 37 bestand Syndaktylie der Zehen 
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bei Mutter und Sohn; bei Fall 44 soll die Tochter ebenfalls Zehen- 
syndaktylie haben. Aul?erdem bestanden bei Fall 37 und 38 Anomalien 
der Endphalangen, besonders der N/igel, die noeh nither gesehildert 

Abb.  1. 

werden, und bei Fall 37 naeh andere Anomalien der PhMangen und 
Metatarsen. 

Auf die Kasuistik einiger F/~lle mug noehgenauer eingegangen werden. 
Fall 37. Gottlieb W., 23 Jahre alt. Als ,,Affenmensch" in Schaubuden t/~tig. 
/VIiade~euchs mi~ verh~ltnismM~ig groBen, krMtigen :Ex~remit/~ten (Abb. 1), 

krMtige Muskulatur, gerizlges Fettloolster. Herabh/~ngende Schultern, starke 
Kyphose, rundlicher Thorax. 

Virchows Archiv .  B4. 278. 22 
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K6rpermaBe: 

K6rpergr6ge . . . . . . . .  153 era 
Unterl~nge . . . . . . . . .  80 em 
Klafterweite . . . . . . . .  153 era 
Arml~nge . . . . . . . . .  51 cm 
Beinl&nge . . . . . . . . .  48 era 
HHandl/~nge . . . . . . . . .  18 em 
FuB1/~nge . . . . . . . . . .  26 em 
Umfang Brust . . . . . .  77--81 cm 

Umfang, Nabelh6he . . . 75 em 
Distantia acromialis . . . 33 cm 
Distantia thorae . . . . .  23 cm 
Distantia spin. il. a n t . . .  24,5 em 
Distantia troehant . . . .  31,5 cm 
Tiefe Thorax . . . . . .  22 era 
Tiefe Abdomen . . . . .  20 em 

Kopf: Mikrocepahlus, Turmsch~del, Plagiocephalus, Torus occipitaHs. Kopf- 
mal~e in Tab. 12. AuBerdem: morphologisehe GesiehtshShe 10,6, Distantia zygomat., 
10,4, morphologischer Gesichtsindex 102. 

Nase leicht gebogen (Nasenindex 60), Ohrmuscheln sehr groB (6,2 cm) mit  
reichliehen Talgdriisen. Mund klein (4 cm), schmale Lippen; seiehte Kinngrube. 

RSntgenogramm des Schdidels: N/~hte nicht sichtbar, keine Impressiones digi- 
tatae. Deutliche Depression der Basis. Die tiefhegende Sella ist sonst normal 
geformt. Der rSntgenologisch festgestellte Angulus sphenoidalis (JBertolotti) be- 
tr/~gt 141 Grad (normal 130--135). Stirn- und KeilbeinhOhlen verkleinert. 

Orbitae hypsiconch. Distantia externa 8,5, interna 2,2, zentrale 5,35. Orbital- 
index rechts 94, links 97. Orbitaldiagonalwinkel 910 40'. 

Lidspalten eng, mongoloid (1 > r). Augenwirapern am Unterlid wegen Disti- 
chiasis epiliert, oben teilweise fehlend (Trichiasis). 

Augenbe/und: ExophthaImus links angedeutet. Bulbus t r i t t  rechts 17, links 
18 mm hervor. Linker Bulbus steht etwas h6her. Strabismus convergens con- 
eomitans mit  Minus der Abduktion (keine Abducensparese). Nystagmus ruck- 
artig, seitlich, mit  geringer drehender Komponente, starker nach links. 

Bulbus: Mikrophthalmus mit relativ grol~er Cornea. Hornhautradius beider- 
seits 7 rnm, Durchmesser horizontal 11, vertikal i0 ram. 

Iris hellblau, pigmentarm. Mydriasis. Lichtreaktion prompt, wenig ergiebig. 
Augenhintergrund: Papille nasal abgeblaBt mit  sch/s Rand. Rarifikation 
des Pigraentes am temporalen Rande. Pigmentarmer Fundus. Normale Maeula. 
Gef~13e nicht geschl~ngelt; reehts Gef~Baustritt raehr naeh teraporal. Visus: 
rechts 5/~_ 4, links 5/i s. Hypermetropie rechts -4- 6,5, links q- 1,0. Keine Hemeralopie. 
Dutch Priifung mit Stillings Tafeln, Merkels Anomaloskop und Verweehslungs- 
farben wurde Protanopie mit Ubergang naeh vollst~ndiger Farbenblindheit fest- 
gestellt (Universit/s 

Gaumen 4,2 cm breit, flach. Schmale Zunge. Tonsillen und Uvula klein. 
Z~hne fehlen bis auf 2 kfimmerlich entwickelte Baekz&hne, die wohl den beiden 
ersten oberen Molaren entsprechen. Atrophie des Alveolarfortsatzes besonders 
stark im Unterkiefer. 

Schflddrtise nicht vergr6Bert, Sella norraal geformt, Hoden rechts taubenei-, 
links kirsehkerngroB. Penis groB (11 cm). Mamillen senfkorngro$, ohne Ho]. 

Haut :  elastisch, weich. Norraale Sehweil~sekretion. Haar:  Kopfhaar dieht, 
blond. Augenbrauen sp/~rlich, sehmat, Distiehiasis der Cilien. Bartwuehs sehr gering 
(rasiert einmal w6ehentlieh), Achselhaar sp/s Seharahaar normal. M~Bige 
Stammbehaarung (an Sternum, Interscapulargegend, Hypogastrium). Extremi- 
taten haarlos. 

Nervensystem: Normale Motilit/~t und Sensibilit~t. Fingerbewegungen ziem- 
lieh normal (besonders Adduktion und Opposition des Daumens und I~leinfingers 
gut). Dynamometer reehte Hand 65, links 45 kg. Reflexe alle vorhanden. Kein 
Tremor. Chvostek teicht positiv. Geruch und Gesehmaek norraaal. Geh6r gut. Vesti- 
bularis beiderseits caloriseh gut erregbar. 
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Blutbefund: Erythrocyten 4,69, Leukocyten 7200, Thromboeyten 203 000. 
~eukocytenverh~ltnis: Neutrophile 47, Eosinophile 1, Mastzellen 0,5, Lymphocyten 
41,5, Monocyten 10~ Die Lymphocyten vorwiegend groite Formen mit breitem 
Plasmarande. Wa.R. negativ. 

Obere Extremitiiten: tt~nde groin, ,,a//enartig" (Abb. 1). Am proximalen ~uBeren 
Ende des uinaren Handballens starke Laufbatlen (l~uft ~ls ,,Affenmensch ~' in der 
Schaubude auf allen 4 Extremitaten). Kurzer, krummer Kleinfinger (beiderseits). 

Abb. 2'. 

Finger sonst normal, keine Syndaktylie. ReehtshAnder. Atrophie der Daumen- 
und Kleinfingerballenmuskeln. 

iVagelmiflbildung. N~gel sehr klein, mit L~ngsrillen; am linken 3. Finger vor 
2 Jahrcn abgefallen, am 1. und 2. Finger nur als 1 mm breite Sehuppe entwiekelt. 

Linke Ulna gekriimmt (alte Fraktur). R6ntgenbild der reehten Hand zeigt eine 
deu~liehe Unterentwieklung des auSeren 5. Strahles; die Phalangen des Kleinfingers 
sind stark verkfirzt und auff~llig schmal (Ab.b. 2). 

Untere Extremitiiten: Beine verh~Itnism~i]ig lang, mit krifftiger FIuskulatur. 
GroBzehe beiderseits auffi~llig groI~ und dick; Andeutung yon Frei[ufl. Es besteht 
eine symmetrische Weiehteilsyndaktylie zwischen 2. und 3. Zehe in ganzer Aus- 
dehnung. Im R6ntgenbilde deutliche Hyperplasie des 1. Strahles (Metatarsus und 
Phalangen der Grol~zehen), wi~hrend die iibrigen Strahlen, besonders der 4. und 
5. Strahl unterentwickelt sind. Die Grundphalanx der GroSzehe hat in der Mitre 
eine Breite yon 13 ram, die Grundphalanx der Kleinzehe ist nur 4 mm breit. Keine 

22* 
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knSchernen Verwachsungen. An der Mittelzehe ist die kleine Endph~lanx gegen 
die Mittelphalanx nicht deutlich ~bgegrenzt. Alle FuBnggel sind sehr kfimmerlich 
entwickelt, an der rechten 2. und 4. Zehe fehlend. 

Bemerkenwer terweise  glfiekte die Fes t s t e l lung  der  Erb l i chke i t  eines 
besonderen  Anom~liekomplexes .  H e r r n  Sgn. -R~t  Dr. Diehler verdgnke  
ich folgende Mit te i lung fiber die Mut ter .  

Fall 37a. Im 6. Lebensjahr Gehirnentzfindung, mit 8 Jahren Scharlach-Otitis, 
mit 25 Jahren per uxorem luetisch infiziert. 4 Graviditgten. Die beiden ersten 
Kinder starben einige Woehen nach der Geburt, das 3. Kind ist unser Fall (geb. 
1900). Dann folgte erst die Luesinfektion (1901). 4. Partus Totgeburt. 

Die Mitteilung fiber die Luesinfektion verdanke ieh dem Krankenhaus Offen- 
bach, wo sie spezifisch behandelt wurde (Augenhintergrund und Liquor waren 
normal). 

Befund: 48 Jahre Mr, 48 kg, klein, schm/ichtig. Infantile KOrperform, schwach 
entwickelte Briiste. 

Kopf klein, Umfang 44 cm (Mikrocephalus), Schgdel spitz (Andeutung yon 
Turmschgdel). Blepharitis, Conjunctivitis. Schwerh6rigkeit. Imbecilli~t. Spitz- 
bogengaumen. Fehlen allcr Zghne (tells Caries, tells ausgefallen). An Hiindea 
Trommelschlegelfinger, keine Syadaktylie, Verkiimmerung aller Ndgel (r > 1). 
An FiiBen beiderseits Syndaktylie zwischen 3. nnd 4. Zehe. Die Mittelzehen beider 
FfiBe haben keinen Nagel; an den fibrigen Zehen ganz rudiment~re ~Ni~gel. 

Es  erg ib t  sieh demnach  ein Anomal i ekomplex :  Turmseh/~del, Mikro- 
ceph~lus, Syndak ty l i e ,  Nageldysplas ie ,  Kle inwuehs  bei  Mut te r  und  Sohn. 
Die Mut te r  h a t t e  angebl ieh 2 gesunde Gesehwister .  Die Grol~mutter  
soll n~ch Angabe  des K r ~ n k e n  /~hnliche H/s wie er selbst  gehab t  
h a b e n  m i t  Sehwund des Daumenbal lens .  Vgl. be i s tehenden  S t~mm- 
b a u m  (Abb. 3). 
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Abb. 3. 

Fall 38. E.V. 18jghriges ttausm~dehen. Kleinwuchs (145 cm), Gewicht 40,7 kg. 
Turmschidel mit leichter Asymmetric. Anormal kleiner Kopfumf~ng. Kopf- 

bogen sagittal 29, transversal 36 cm. Nase schief, Nasenindex 77. Breites Gesicht, 
dicke Backen. Rechte Lidspalte etwas kleiner. Keine Glotzuugen. Normale 
Sehfunktion. Gaumen normal, oftener Mund, Tonsillen nicht vergr61~ert. Zihne 
gut, vollstindig, AufbilL 

Weich*eilsyndalctyl@ zwischen 2. und 3. Zehe, rechts nur in sehr geringem Grade. 
Fehlen der Nggel an allen Zehen des linken Ful]es (rechts normal). 

Psychischer Infantilismus, oft Stirnschmerz; Neigung zu Hyperhidrosis der 
Nasen- und Mundgegend (fast regelmg•ig beim Essen). 

Menstruation seit 17. Jahre, unregelm~Big. Negative Familiengeschichte. 
Fall 39. Lina K. 19 Jabre. Turmschgdel, steile Stii'n, geringer Torus occi- 

pitalis. Anormal kleiner Kopfumfang. Morphologische Gesichtsh6he 12cm. 
Geringer Ex0phth~lmus, kein Nystagmus. Spitzbogengaumen. Zghne stark 
verlagert, liickenhaft, gelb. Tonsillen nicht vergr6Bert. Geringe Strums. 
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Weichteilsyndaktylie 2.--3. Zehe rechts. Geringe Hypertrichie der Sakralgegend. 
~Negative Familienanamnese. 

Fall 40. Karl S. 38 Jahre. Anormaler Hypsicephalus und Hyperbrachy- 
cephalie. Famili~re Syndaktylie. 

Fall 41. Jos. S. 43 Jahre. Landarbeiter, Sehweizer. Mit 6 Jahren SchAdeltrauma 
(veto Heuboden gefallen). 

KSrpergrSl~e 162 cm. Plagioeephalus, anormaler Hypsieephalus. Kein hoher 
Gaumen. Sehr defektes Gebil3 mit Alveolenschwund. Ulnardeviation der Finger 
(Arbeiterhand). Weichteilsyndaktylie nur an Grundphalanx 2.--3. Zehe (1 > r). 

Fall 42. Rob. D. 54 Jahre. Kaufmann. Selbstmordversuch mit Leuchtgas, 
Trunksueh~. Schadel brachyeephal, etwas quadratisch. Augen und Gaumen 
normal. Itgnde normal, Weichteilsyndaktytie an Grundphalanx 2.--3. Zehe 
beiderseits. In Familie (6 Gesehwister, 2 Kinder) angeblieh keine MiSbildungen. 

Fall 43. Reinh. G. 54 Jahre. Arteriosklerose. Brachycephalie. Weichteil- 
syndaktylie 2.--3. Zehe (1 ~ r}. 

Fall 44. Lina R. 65 Jahre. Apoplexie. Normale Kopfform, kein hoher Gaumen. 
Weiehteilsyndaktylie an Grundphalanx 2.--3. Zehe beiderseits. Tochter hat an- 
geblieh Syndaktylie an Zehen. 

Fall 45. Emil D. 19 Jahre. Maurer. ~qormale Kopfform, Gaumen und Z~,hne 
normal. Darwinscher H6cker linkes Ohr. Weiehteilsyadak~ylie 2.--3. Zehe beider- 
seits. Negative Familiengeschichte. 

Als sehr auff/illig mug die Hgufung von ScMidelverunstaltungen unter 
den 9 beobachte*en F~]len bezeichnet werden. Wio aus Tab. 12 er- 
sichtlich ist, weisen 5 yon 9 F~llen eine anorrnale Schs auf. 

Die 3 ersten F~lle haben Turmschgdel, und zwar, wie auch die 
Ma~e der Tab. 12 erkeImen lassen, Fall 37 atypischen Turmsch~del 
bei Mikrocephalie, Plagiocephalus und Torus occipitalis, die anderen 
*ypische Turmschs (Fall 38 Typus B, Fall 39 Typus A). Zu er- 
w~thnen ist, da$ bei 2 F/fllen (Nr. 37 und 39) ein Torus occipitalis 
gefunden wurde. 

Die Ausbfldung eines Torus occipitalis bodingt durch VorgrSl]erung 
der grSSten Sch~dell~nge eine Verschiebung der auf letztere bezogenen 
Mal]e. Bei Fall 37 haben (abgesehen yore mikrocephalen Umfang) 
3 metrische Indizien einen gerade noch positiven und 2 einen nega- 
riven Weft.  Naeh Aufzeichnung der Konturen des RSntgenbildes habe 
ich einen Ausgleich des Torus occipitalis versucht und danach die 
Werte Jh 77, Jh~ 61, Jb 90, ~ 0,69 berechnet. Da aul3erdem durch 
weitere Verkleinerung des Umfangs der HShenumfangsindex gestiegen 
w~re, wfirden ohne Ausbildung des Torus occipitalis 5 - - 6  Zeiehen 
positiv gewesen sein. 

Bei weiblichen Individuen fallen Kleinheit und Deformation des 
Sch~dels nicht so auf. Der Kopfum/ang yon l~all 38 und 39 entspricht 
dem eines 4--6j~hrigen Ms Dutch Tfirmung wird abet  eine 
normale Kapazi ts  erreicht. 

Ferner zeigen die F~lle 40 und 41 anormalen Hochsch/~del, Nr. 40 
mit  Hyperbrachycephalus und 41 mit Plagiocephalus. Die fibrigen 
F~lle hat ten ganz normale Schs bei den 3 letzten wurde daher 
keine Messung ausgeffihrt. 
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Diese Hi~ufigkeit der Sch~delanomalien (55~ bei leichter Syn- 
daktylie des Typus A karm keine zuf~llige sein; es mnB woM ein innerer 
konstitutioneller Zusammenhang angenommen werden. Doch mSchte 
ich betonen, daB die H~ufigkeit des Turmsch~dels yon 33~ in diesem 
Material durch besondere Auslese bedingt war, indem bei allen Turm- 
sch~del~llen auf das Bestehen einer Syndaktylie geachtet wurde, anderer- 
seits aber mehrere Syndaktylien ohne Turmsch~del unter dem Material 
der Klinik der Beobachtung entgangen sein k5nnen. 

Under allen Turmseh~deln maeht die Verbindung mit Syndaktylie 
(Typus A) eine H/~uligkeit yon etwa 12~ aus. Diese Zahl ist Ifir eine 
Zufallskombination zu hoch. Wenn wir fiir jede dieser Anomalien eine 
H~ufigkeit yon 2~ als sicher zu hoch annehmen, so wiirde sich bei 
einer Wahrscheinlichkeit 0,02 ffir das Antreffen einer dieser Anomalien 
eine Wahrscheinlichkeit 0,0004 fiir die Kombination beider Anomalien 
ergeben. Hieraus folgt, daB bei Turmsch~deln eine Zufallskombination 
mit Syndaktylie sicher nnr in weniger als 2~ der Turmsehgdelf~lle 
vorkommen kann. Man muB daher auf einen konstitutionellen Zu- 
sammenhang schliegen. 

Wenn wir den Komplex ,,Akrokranio-Dysphalangie" benennen, so 
bringen wir damit zum Ausdruck, dab in dieser Gruppe Bildungsano- 
malien versehiedener Art und nicht nur SyndakCylie vorkommen 
k6nnen. 

Bei ~M1 37 linden wit eine Ityperplasie des ]. S~rahles an beiden 
FiiBen und eine Unterentwieklung aller 5. Strahlen, wobei sehon guSer- 
lieh die Verunstaltung der Grogzehen und 5. Finger auffallen. Auger- 
dem fi~den sich aber ~n den Phalangen ~uch ektodermale Bildungs- 
fehler, indem bei Fall 37 und 38 Dysplasien der N~gel his zu vSlligem 
Fehlen an einzelnen Phalangen festgestellt wurden. 

Aueh eine I-Iemmung des ganzen K6rperl~ngenwaehstums seheint in 
dieser Gruppe oft vorzukommen. Bei Fall 37 und 38 und wohl aueh 
bei 37a besbeht ein anormaler Kleinwuehs (und auch tgall 41 ist Ms 
Minderwuchs anzusprechen). 

_&us dem dargelegten MateriaI ergibt sich, dab das Turmschgdel- 
problem sehr vielsei~ig und seine LSsung sehr sehwierig ist. Es handelt 
sieh um ein in~ui~ives Merkmal, ffir dessert objektive Gtil~igkeit min- 
destens der Naehweis yon 4--6 der hier besehriebenen MaSanzeichen 
einschlieBlieh der anormalen Kleinheit des Kopfumfanges, gelordert 
werden muB. 

Das Merkmal kann  erblieh fixiert, dutch Keimessch~digung epigene- 
tiseh bedingt oder dutch partielte Wachstumsst6rungen im spi~teren 
Entwieklungsalter hervorgerufen sein. In  letzterem ~'alle kSnnte es 
sich abet nut  um eine sehr geringe Ausbildung des Symp$omes handeln. 
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Fiir d~s solitare Symptom des Turmschad~ls kann in den meisten Fallen 
epigenetisehe Bfldung angenommen werden. 

Der Komplex der A/crokranio-Dysopie kommt dureh abhangige 
Dffferenzierung zustande und ist in gleicher Weise zu bewerten. 

Je friiher die epigenetische Sch~digung im Entwicklungsverlaufe 
des Keimes eintritt, desto gr513er ist die Wahrscheinlichkeit, daI~ ein 
weiterer Komplex yon Entwicklungsanlagen yon der Schadigung be- 
troffen wird. Andererseits besteht die MSglichkeit, daI3 eine erblich 
festgewordene Anomalle sieh auf einen ganzen genotypischen Anlage- 
komplex bezieht und infolgedessen mehrere ,,gekoppelte" anormale 
Merkmale in Erscheinung trefen last. 

Bei den Fallen yon Akrokranio-DysMimie kSnnen wir einen kon- 
stitufionellen Zusammenhang im Sinne der sehr friihzeitigen epigene- 
tisehen Schadigung eines besfimmfen Mesenehymkomplexes vermuten. 
Die Frage einer erbliehen Fixierung des Anomalienkomplexes, die sich 
bei manchen Fallen aufdrangt, kann noch nichf sicher entschieden 
werden 

Besonders sehwierig ist eine Klarung bei der Gruppe der Akro/cranio- 
Dysphalangie, bei weleher das anormale Merkmal der Syndaktylie be- 
sonders hervortritf. 

Die MSglichkeif mug zugegeben werden, dal3 bei der Enffaltung 
einer anormalen Erbanlage irdolge yon Mengenunterschieden der Erb- 
anlagen oder hemmender Einfliisse auch dem Wesen nach verschiedene 
phanotypisehe Merkmale auftreten k5nnen. Das Offenbarwerden einer 
solchen ,,pleiotropen" (?) Erbanomalie karm zur Armahme verschie- 
dener gekoppelter oder nichf gekoppelter Erbfaktoren verleiten. 

Da wir den konstitutionellen Urkomplex, auf welehen sich die anor- 
male Entwicklung bezieht, nicht kennen, nehmen wir wohl oft mif Un- 
reeht eine Zerteflung in versehiedene ,,Erbfaktoren" vor, welche nur der 
Ausdruck einer Anomalie desselben Komplexes sind. Dureh die Deu- 
tung als ,,Koppelung" der Erbfaktoren wird das MiBverstandnis wieder 
etwas ausgeglichen. �9 : 

Das off beobaehtete Vorkommen vor~ Polydakfylie und Polydaktylie 
-4- Synd~kty]ie in einer Familie deutef auf die erbliche Anomalie eines 
einheitlichen konstitutionellen Urkomplexes hin. Infolge yon Anlage- 
schwankungen kann das Offenbarwerden eines Merkmales unferbleiben. 
Auf diese Weise kann die Erbfolge in Erscheinung tre~en, dal3 ein (phano- 
typischer) Nicht~rager eines als dominanV erblich angesehenen Merk- 
reals dieses Merkmal vererbf (Beispiel: je ein syndaktyler Mann in 
P/itzners und in Jacobsohns Sfammbaum vererben Polydaktylie). 

Ohne auf die keimesgeschichtliche Verursachung nigher eingehen zu 
wollen, k~nn ich :mir den Hinweis niehf versagen, dal~ manche Sfamm- 
baume yon Polydgktylie -~ Syndakfylie direkt ~uf einen einheitllchen 
Formbildungsfehler, namlich falsch e Lokalisation beider Strahlentrennung, 
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hinweisen, indem die Trennungsebene  a n s t a t t  zwischen den  Knochen-  
an]agen durch  diese h indurchgeh t ;  bei  dieser falschen Lokal i s~t ion  
ka rm die Trennung  cvtl .  g~nz unterble iben.  Besonders  der  S t a m m b a u m  
P/itzners, wo die Polyd~k~yl ie  nur  den 1. und  5. S t rah l  und  die Syn- 
dak ty l i e  deren Nachba r s t r aMen  betr i ff t ,  k a n n  zu einer solchen Annahrne  
verlei ten.  Dieses Beispiel  dfirfte zum Verst / indnis  der  A n n a h m e  bei- 
t ragen,  daf3 ein- und  dieselbe, erbl ich fixierte,  ]unktioneIle Ent~wick- 
lungsanomal ie  verschiedene morphologische Entwicklungsfehler  hervor-  
rufen  k~nn. 
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