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(Eingegangen am 27. Mdrz 1930.)

Die Bearbeitung des Problems der konstitutionellen Formvarianten
des Hirnschidels. ist deshalb mit groBen Schwierigkeiten verkniipft,
weil die Schidelform ein sehr komplexes, von inneren und duBeren Um-
stinden beeinflufites Merkmal darstellt und oft durch MeBwerte nicht
eindeutig beschrieben' werden kann.

Neben den konstitutionellen Varianten des primiren Wachstums
der Schidelknochen und denjenigen konstitutionellen Faktoren, welche
das Knochenwachstum sekundir beeinflussen, haben auch konstitutio-
nelle morphologische und physiologische Varianten des (esichtsschidels
und besonders die Unterschiede des Gehirnvolumens einen EinfluBl
auf die Gestaltung des Hirnschidels. AuBerdem spielen sowohl im intra-
uterinen Stadium, als auch spéter duBere mechanische Einfliisse -(Lage-
rung usw.) eine Rolle, deren Wirkungsart und -grad im Einzelfalle gar
nicht fesfstellbar ist. Dazu kommen noch die mannigfachen Gestalt-
verinderungen des Schidels, welche durch Erkrankungen sowohl des
Knochensystems (Rachitis, Lues, Ostitis deformans Paget, Ostitis
fibrosa, Recklinghausen, Leontiasis ossea, Hemikraniose usw.) als des
Gehirns und der Hirnhdute (Mikroencephalie, Hydrocephalus, Geschwiilste
usw.) bedingt sein konnen. ‘

Die von der Anthropologie bevorzugten Merkmale und Indices stehen
zwar in gewisser Beziehung zur Konstitution, besonders Rassenkon-
stitution, haben aber bisher fiir die klinische Konstitutionsforschung
keine wesentliche Bedeutung. Der besonders beliebte Lingenbreiten-
index des Schidels hat wobl fiir die morphologische Charakteristik
ganzer Bevolkerungen einen seit langer Zeit erkanntén, aber oft iiber-
schitzten Wert; doch ist er beim Einzelindividuum als konstitutionelles
Merkmal nicht zu gebrauchen, weil er zu sehr von duBeren Umstinden
abhingig ist.
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Wenn auf Grund klinischer Erfahrungen als Regel hingestellt wird,
daB3 bei Chondrodystrophie, Mongolismus, Dysostosis cleidocranialis
meist Brachycephalie vorhanden sei, so muB hervorgehoben werden,
daB hierfiir noch keine geniigenden Unterlagen vorhanden sind.

Aus meinen eigenen Beobachtungen iitber Chondrodystrophie ergibt
sich folgendes (Tabelle 1).

Chondrodystro-
phoider Habitus | Ha

0 aQ,

Tabelle 1.
Diagnose N | s f Alv ‘ |3 i Jn | € | Jn, [455h:u
Chondrodystrophie | Wi. ' 44 | 58,7 | 14,6 | 88,6 | 76,0.| 0,67 113
Chondrodystrophie | Ne 35 14,41 87,6 1 72,0| 0,63 ] 48

38 152,5|14,1 '86,()[78,5 0,67 | 62 122

Es ist also eine Brachycephalie hoheren Grades vorhanden, doch
sind diese Werte (J,) innerhalb einer brachycephalen Bevélkerung auf
Grund der hier geltenden Normierungsgrenzen* nicht als anormale zu
bezeichnen. Die Lingenhohenindices (J,) zeigen dagegen in 2 Fillen
anormale Werte an (anormaler Hochkopf). Auf die iibrigen Werte der
Tabelle soll vorliufig nicht eingegangen werden. Aus diesen wenigen
Fallen lassen sich aber keine Verallgemeinerungen ableiten.

* Ein im Verhdltnis zur Breitenentwicklung gesteigertes Langen-
. wachstum des Korpers (Longitypus) kann mit einem etwas vergroBerten
LangenmaB des Schidels und folglich Verminderung des Kopfindex
verbunden sein; doch ergeben sich keine Beziehungen in dem Sinne,
dall etwa ein Léngstypus mit Lingsschidel und ein Kurztypus mit
Kurzschiddel verbunden sei.

Auch die Dolichostenomelie (Arachnodactylie) ist durch keine be-
stimmte Schéddelform ausgezeichnet. Ich fand bei einem Falle starke
Brachycephalie mit Hypsicephalie.

25jihriger Mann. KopfmaBe: u = 52,5, Jb = 87, Jh =78, 455 h: u = 118,
§ = 0,68.

Die rein konstitutionellen, nicht pathologischen Varianten der Schddel-
gréfle stehen meist in ursdchlicher Beziehung zu Anomalien des Gehirn-
wachstums. Dabei koénnen sich noch besondere konstitutionelle Be-
ziehungen zur Entwicklung anderer Organe ergeben. Es sei auf die
fast regelméfBige Unterentwicklung oder Aplasie der Nebennieren bei
Anencephalie hingewiesen. Browne beschreibt einen Komplex folgender
Anomalien: Anencephalie, Hypoplasie der Schédelbasis, Exophthalmus,
Adlernase, kurzer Kiefer, Kleinwuchs von Rumpf und Extremitéten,
Aplasie der Hypophyse, Hypoplasie oder Aplasie der Nebennieren,
Thymushyperplasie, Fettsucht, Genitalhypoplasie. Bei den Plusvarianten

* Vel Giinther: 1.c. 1.
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der SchidelgrsBe sind Beziehungen zu allgemeinem Riesenwuchs, Akro-
megalie, Chondrodystrophie, Makroencephalie zu nennen.

Die konstitutionellen Varianten der Nahtverwachsungen haben nicht
die frither angenommene, entscheidende Bedeutung fiir die Formbildung
des Schidels. Bei der Dysostosis cleidocranialis ist das Erhaltenbleiben
der Nihte und Fontanellen bis in das hohere Alter und o6fteres Vor-
kommen von Platycephalus hervorzuheben. Bei angeborenem Schild-
driisenmangel kénnen noch im hoheren Lebensalter offene Fontanellen
nachweisbar sein.

Neben diesen wenigen, groben, beschreibbaren Merkmalen gibt es aber
eine Unzah! von Gestalteigenschaften, die durch Messung und Merkmal-
zusammenstellung nicht analysiert werden kénnen, sondern nur intuitiv er-
kennbar sind. Diese individuellen Gestalteigenheiten sind zum groBen Teile
erblich bedingt. Aus den téglichen Erfahrungen kennen wir die familiire
Ahnlichkeit der Gesichtsbildung verschiedener Individuen, die sich zu-
weilen bis zur scheinbaren Gleichheit steigern kann. Dieser Gestaltung
der sichtbaren Oberfliche miissen auch besondere Formen des Gesichts-
skelettes zugrunde liegen. In dhnlicher Weise ist auch die Gestaltung
des Hirnschiidels zu einem betrichtlichen Teile genotypisch bedingt.
Wir werden uns dieser erblichen Einfliisse nicht so bewulBt, weil wir
meist nur die individuelle Form des Gesichtes und niclit diejenige des
ibrigen Kopfes zu beachten gewohnt sind, zumal dieser durch Haar-
tracht und Kopfbedeckung meist der Beobachtung entzogen ist.

Die Anthropologie hat zwar versucht, einzelne Gestalttypen durch
Beschreibung und Benennung aus der Unzahl der individuellen Be-
sonderheiten herauszuheben, wie z. B. den Trigonocephalus, Skapho-
cephalus, Turricephalus, Platycephalus. Aber wenn auch die Zuordnung
eines Falles zu einem dieser Typen moglich erscheint, so ist damit das
Wesentliche der individuellen Gestaltart noch lange nicht erfalt. Diese
individuelle Besonderbeit ist nur intuitiv erkennbar und daher einer
wissenschaftlichen Bearbeitung nur teilweise oder gar nicht zuginglich.

Trotz dieser Schwierigkeiten hat aber ein solcher Gestaltungstyp
in der klinischen Medizin eine besondere Beachtung gefunden, ndmlich
der Turmschédel, welchem der grofite Teil dieser Arbeit gewidmet ist.
Mit Riticksicht der kiirzeren Fassung sollen hauptsichlich die Ergebnisse
eigener Forschung mitgeteilt und auf das sehr umfangreiche Schrift-
tum nicht néher -eingegangen werden.

Der Turmschéidel ist eine intuitiv erfaBbare Formvariante des Kopfes,

bei dessen Betrachtung eine anormale Gipfelbildung des Hirnschidels
" oder ,,Deformation nach oben‘* unmittelbar ins BewuBtsein tritt. Wohl-
gemerkt besteht die Anomalie nicht allein in einer anormalen Hohen-
entwicklung, welche durch eine VergréBerung des Léingenhghenindex
des Kopfes zum Ausdruck kommt und in der Anthropologie als Hypsi-
cephalus bezeichnet wird. Fin Hypsicephalus kann trotz anormaler
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Hohenentwicklung wohlgestaitete Umrisse aufweisen. Die Anthro-
pologie bezeichnet schon LingenhShen-Indexwerte iiber 63 als hypi-
cephal. Das Wesentliche beim Turmschadel ist die. ,,Deformation .

Bei der allgemeinen Verwirrung in der Benennung dieser Anomalie
ist es nétig, die hier gebrauchten Bezeichnungen naher zu kennzeichnen.
Fiir den allgemeinen Typus der ,,Deformation nach oben® oder Gipfelung
verwenden wir den wissenschaftlichen Ausdruck Akrokranium, fiir den
aber die bei uns gebriuchliche Bezeichnung ,,Turmschidel* beibehalten
wird. Er erscheint in zwei hauptsichlichen Unterformen, nimlich als
L.Spitzkopfc (Oxykranium, Oxycephalus) mit kegel- oder pyramidenférmig
schrig nach oben gerichteter Stirn-, Seiten- und Hinterfliche und als
Turmkopf im engeren (antiken) Sinne (Turrikranium, Turricephalus)
mit steiler, flacher, hochaufstrebender Stirn und Hinterfliche, so daB
eine Anndherung an die mehr zylindrische oder prismatische Form des
antiken ,turris® vorliegt.

Wir unterscheiden also beim ,,Turmschidel** die Untervarianten des
ausgeprigten Oxykranium (Oxycephalus) und Turricranium (Turri-
cephalus) und nicht genauer gekennzeichnete Ubergangsformen. Doch
hat diese morphologische Unterscheidung keine klinische Bedeutung.

Die Anomalie des Turmschidels hat ¢fters klinische Beachtung des-
halb gefunden, weil sie in seltenen Fillen mit anderen anormalen Merk-
malen zusammen nicht als Zufallssyndrom, sondern als konstitutioneller
Anomaliekomplex auftreten kann. Weniger selten sind diejenigen
Fille, welche den Turmschidel als einzige Anomalie (ohne Beziehung
zur Konstitution oder zu pathologischen Symptomen) aufweisen.

'Eine grofere Zahl von Beobachtungen des solitiren Turmschadels
ist in den folgenden Tabellen zusammengestells.

Tabelle 2 enthdlt die wichtigsten KopfmafBe dieser Fille, ndmlich
den Kopfumfang (u), die gréfite Lange (1) und Breite (b), die Ohrhohe
(h) und die Differenz dieser mit der Kalottenhohe h,, also h—h, =d.
AuBerdem ist der Léngenbreitenindex (Jy), der Léngenhéhenindex (J})
und das Indexprodukt (b :1)-(h:1)=2§ angegeben. Ferner ist der
Quotient h :u, der Index 455 h : u und die Schidelkapazitit (K) be-
rechnet. Aus je einer Gruppe der minnlichen und weiblichen Falle
werden Durchschnittswerte berechnet.  Ausgeschlossen von dieser
Gruppe wurden die nicht erwachsenen Félle (Nr. 8, 18, 19), die
atypischen Falle (Nr. 9, 20) und Fall 17, dessen Werte nur nach
Radiogramm bestiramt wurden.

Besonders auffillig sind in dieser Tabelle die geringen Werte des
Kopfumfangs. Als Mittelwert fiir ménnliche und weibliche Erwachsene
koénnen wir 55—56 cm setzen. Dieser Wert wird in keinem Falle er-
reicht; der Mittelwert der beobachteten Fille (3 51,4, @ 49,8) liegt
weit unter dem normalen Durchschnitt. KEin atypischer Fall (9) mit
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tiber dem Durchschnitt liegendem Werte des Umfangs scheidet wegen
Verbindung mit rachitischem Hydrocephalus aus.

Der Kopfindex (Lingenbreitenindex) gehért in die anthropologische
Klasse der Hyperbrachycephalie; doch liegt der Mittelwert nach den
fiir eine mitteldeutsche, kurzschidlige Bevolkerung geltenden Regeln
der Normierung* mnoch innerhalb des Normbereiches, allerdings nahe
der Grenze der Plusanomalie, welche etwa bei einem Indexwert 92
liegt. Er betrdgt bei den ménnlichen Fillen 89,2, den weiblichen 88,5.
Etwa 20%, der Fille haben aber einen anormal hohen Kopfindex.

Der Lingenhohenindexr des Kopfes (Jy) weist fast obne Ausnahme
anormal hohe Werte auf. Als obere Normgrenze haben wir in unserer
Population einen Indexwert 73 anzusehen. In 80%, unserer Fille be-
tragt aber der Index 80 und mehr, in 1009/, iiber 77. Der Mittelwert
ist bei den minnlichen Fillen 82,9, bei den weiblichen 82,6. Es be-
steht also fast stets ein stark anormaler Hypsicephalus.

Das Indexprodukt & =10 -h:12 geht normalerweise nicht iber den
Wert 0,67 hinaus. Auch diese Werte sind in8 5%/, der Fille anormal hoch.

Der Quotient h :u betrdgt bei normaler Schidelbildung durchschnitt-
lich 0,22. Da bei Turmschédel die Ohrhéhe des Kopfes meist etwas ver-
grofert und der Umfang stets verkleinert ist, liegt der Quotient stets
iiber dem normalen Durchschnittswert und betrdgt im Mittel 0,27 bei
beiden Geschlechtern. Wenn man diesen Quotienten mit der Konstanten
455 multipliziert, so ergibt sich bei Normalen ein Durchschnittswert 100.

Der Indexwert 455 h : u ist bei den beobachteten Fillen durchschnitt-
lich um 239/, erhoht. Er betrégt bei beiden Geschlechtern 123. Drei
Viertel der Fille haben einen Indexwert iiber 120.

Die Schidelkapazitit (K) kann man in grober Anndherung aus den
3 HauptmaBen des Schédels berechnen. Das Produkt aus 1-b-h liegt
bei normaler Kopfbildung innerhalb eines engen Wertebereiches um
3400**, Durch Multiplikation dieses Produktes mit der Konstanten 0,4
kann man einen groben Schitzungswert der Kapazitit erhalten, also
K=0,4 (1bh). Die Korrektur nach Lee-Pearson halte ich fiir keine
wesentliche Verbesserung. Als Normbereich der Werte der Schédel-
kapazitit kann man nach &lteren anthropologischen Ansichten etwa
setzen: Manner 1300—1450, Frauen 1150—1300.

Wie aus Tabelle 2 ersichtlich, sind bei erwachsenen ménnlichen Fallen
keine unterhalb dieses Bereiches liegenden Werte vorhanden. Bei den
weiblichen unterschreitet nur Fall 10 die untere Grenze und ist wohl
als anormale Mikrocephalie zu bezeichnen. Ein betrachtlicher Uberwert
ist in einem Fall (Nr. 9) durch rachitischen Hydrocephalus bedingt.

Das wichtigste Merkmal ist die genotypisch oder durch Keimes-
schidigung bedingte Unterentwicklung des Schédelgrundes, die sich durch

* Vgl Ganther: 1. c. 1.
** Veol. Ganther: 1.e. 7, S. 725.
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Verkleinerung des Umfanges zu erkennen gibt. In ursichlichem Zu-
sammenhang damit steht die ausgleichende Ausbildung eines anormalen
Hypsicephalus, welcher aber auch ohne Turmschidelbildung erfolgen
kann., Der Turmschidel ist eine anormale Ausgleichserscheinung bei
Hypoplasie der Schidelbasts.

Wenn dieser Ausgleich ohne Verdnderung der Kriimmung der Schadel-
bagis lediglich in der Richtung nach oben erfolgen wiirde, so miiite
ein Parallelismus zwischen den Werten des Léngenhthenindex und denen
des Kalottenhohenindex bestehen. Die Kalottenhohe (h;) wurde nach
dem Grundsatz bestimmt, dal die Vertikale der Ohrhéhe des Kopfes (h)
durch eine Glabella und Inion enthaltende Horizontalebene in eine
obere grofere (h;) und untere kleinere (d) Strecke geteilt wird. Also
h=h, 4 d. Nun hat es sich aber ergeben, daB der Kalottenhihenindex
(Jp,=100h;:1) in keiner unmittelbaren Abhingigkeit zum Ohrhéhen-
index steht, und zwar deshalb, weil aufler einem Ausgleich nach oben
auch ein solcher nach unien durch Depression der mittleren Schéiidelbasis
(,,basilare Lordose®) erfolgen kann. Der Grad der Depression steht in
keiner direkten, aber in einer gewissen Beziehung zur Grsfe der Strecke d.
Eine starke Depression ist schon &duflerlich durch eine tiefe Lage des
Ohrloches ausgezeichnet.

Bei etwa gleicher Ohrhéhe und gleichem Hoéhenindex (J,) konnen
daher die Beziehungen zum Schidelgrunde sehr verschiedene sein. Einen

deutlichen Gegensatz zeigen z. B. die in Tabelle 3 angefithrten Fille
Nr. 5 und 7.

Tabelle 3.
Nr. 1 h Jh l d ] b, ‘ Tn,
5 52,5 14,4 83 42 10,2 59
7 53 14,5 85 25 12,0 n

Obwohl in beiden Fillen Kopfumfang (u), Ohrhéhe (h) und Hohen-
index (Jy,) ziemlich gleiche Werte aufweisen, ergeben sich doch betracht-
liche Unterschiede der Kalottenhshe (h;) und des Kalottenhohenindex
(Jn1); welche aufverschiedene Grade der Depression des mittleren Schédel-
grundes (d) zuriickzufiihren sind. Die Fille mit stark erhéhtem Kalotten-
hohenindex werden in stérkerem Grade als Turmschidel beeindrucken,
als diejenigen Fille, bei denen durch Ausgleich nach unten die Héhen-
kompensation (nach oben) in geringerem Grade ausgeprigt ist.

Der Kalottenhéhenindex unserer Fille ist in Tabelle 4 angegeben.
Uber die konstitutionelle Schwankung des Kalottenhohenindex sind wir
nicht ganz genau unterrichtet. Nach Untersuchungen eines allerdings
kleinen Materials von Enslin ist die normale Variationsbreite zwischen
den Grenzen 50—58 zu suchen. Die von Euslin beobachteten Turm-
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Tabelle 4.
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21,2 : 274
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Fall Nr.

Depression d

Kalottenhohe hy

1

100 h, :
100 hytu . . .

100 h:u

h

h,:
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schidel hatten Werte des Kalottenhohen-
index zwischen 59 und 62. Nach vorliegen-
dem Materiale kann man jedenfalls be-
statigen, daB der Kalottenhthenindex des
Turmschidels meist (in 90%;) und bei den
typischen Féllen stets grofer als 58 ist.
In 429, der Falle ergeben sich Werte iiber
(teilweise weit iiber) 62. Aus den darge-
legten Griinden geht der aus Kalottenhéhe
und Umfang berechnete Index h;:u dem
Index h:u nicht immer parallel. In Ta-
belle 4 sind die Félle nach der GréBe des
Index 100 h : u geordnet. Wie man sehen
kann, gehen die dariiber angegebenen zu-
gehorigen Werte 100 h,:u nicht genau
parallel. Nur ein gewisser grober Parallelis-
mus ergibt sich, wenn wir die Fille zu
Gruppen zusammenfagsen und Mittelwerte
der Gruppen berechnen (letzte Zeile der
Tabelle 4).

Aus den vorliegenden Turmschédel-
beobachtungen ergibt sich folgendes:

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

2. Hohenindex des Kopfes stets anor-
mal vergrofert (iiher 77), anormaler Hypsi-
cephalus.

3. Kalottenhéhenindex stets groBerals 58.

4. Indexprodukt & meist anormal erhGht
(tber 0,67).

5. Hohenumfangsindex meist erhéht
(tiber 120).

6. Kopfindex meist iiber 86 (Hyper-
brachycephalie), aber nur in 20%/, die Grenze
des Anormalen einer brachycephalen Popu-
lation (92) iiberschreitend.

In Tabelle 5 ist das Vorhandensein oder
Fehlen dieser metrischen Indizien durch
Plus- oder Minuszeichen angegeben. Der
ganz atypische Fall 20 (kein echter Turm-
schidel), Fall 6 (atypisch), Fall 9 (Hydro-
cephalus) und Fall 17 (Umfangsmessung
fehlt) wurden ausgelassen. Die Hiufigkeit
der einzelnen Indizien ist in der letzten
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Zeile in Prozenten angegeben. Es ergibt sich, dafBl in 829, der Fille
5—6 der genannten Anzeichen vorhanden sind und der Rest (189/,)
nur 3—4 Indizien aufweist.

Tabelle 5.

u Jh Jh, & 455h:u| Jp Palat.
unter 53,5| iiber 77 | iiber 58 [iiber 0,67 iber 120 iber 86| ogiv.
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Im allgemeinen mufl man also mindestens 5 der angegebenen 6 An-
zeichen als Belege fiir die Richtigkeit der intuitiven Diagnose des Turm-
schéidels verlangen; doch sind auch Ausnahmen mdéglich. Jedenfalls
kann keines dieser Anzeichen allein als eindeutiges, beweisendes Merk-
mal fiir Turmschéidel gelten.

Die Kopfbigen haben bei der Turmschade]fra,ge keine Bedeutung.
Der sagittale Bogen (Nasion-Inion) betrug durchschnittlich 31,5 cm, der
transversale Bogen (Porion-Porion) 36,3 cm.

Die Stirnform wurde mehrmals als auffallend steil beschrieben (Fall 2,
4, 14a), einmal iibersteil (Fall 15). Besondere Flachheit des Occipitale
wurde bei Fall 1, 2, 6 und in geringerem Grade bei Fall 5 notiert; dagegen
bei Fall 15 stirkere Wolbung und bei Fall 3 ein geringer, Fall 11 ein
stirkerer Torus occipitalis. .

Der Gesichisschiidel zeigte keine bestimmten, mit der Turmschidel-
bildung verkniipften Formverinderungen. Die morphologische Ge-
sichtshéhe (11,5—13,0 cm) und die Jochbogenbreite (12,4—15,2 cm)
wichen vom normalen, Durchschnitt nicht wesentlich ab. Mehrmals
wurde starke Schmalgesichtigkeit (Hyperleptoprosopie) mit einem mor-
phologischen Gesichtsindex von 93—99 gefunden, andererseits aber auch
starkes Breitgesicht (Hypereuryprosopie) mit Index 76. In Verbindung

Virchows Archiv. Bd. 278. 21



318 Hans Giinther:

mit der Schmalgesichtigkeit, aber auch ohne diese, wurde &fters eine
auffallend schmale, enge und lange Nase festgestellt, bei Fall 1 und 5
mit starker Hervorragung und Biegung. Die Okrmuscheln zeigten meist
normale Form; einmal (Fall 5) waren sie sehr gro8.

In Zusammenhang mit der Unterentwicklung und besonders De-
pression der Schiadelbasis steht eine bei Turmschédelbildung vorkommende
Verkiirzung der Orbita. In seitlicher Richtung ist gewdhnlich keine
Deformation vorhanden. Die Distantia orbitalis externa betrug durch-
schnittlich 9,6, die Distantia orbit. int. 3,0 cm. Der Orbitalindex kann
mitunter erhéht sein (111 bei Fall 4).

Eine wichtige Folge der Verkiirzung der Orbita ist die Erscheinung
der Glotzaugen. Wie die Tabelle 5 zeigt, ist aber diese nur in einem
Drittel der beobachteten Fille ausgeprigt. Bei gleichzeitiger Schédel-
asymmetrie (Plagiocephalus) kann auch der Exophthalmus auf einer
Seite etwas stirker sein (Fall 14). Die sagittale Raumbeschrinkung
in der Orbita hat moglicherweise auch einen EinfluBl auf die Form-
entwicklung des Auges, besonders im Sinne der sagittalen Verkiirzung.
Das Auftreten einer Hypermetropie wire auf diese Weise verstdndlich.
In 4 Fillen genauer Refraktionsbestimmung war zweimal Weit- und ein-
mal Kurzsichtigkeit vorhanden. Félle mit Sehnervenstérungen sind in
diesem Materiale nicht mitenthalten. Die Untersuchung des Augen-
hintergrundes ergab in 2 Fillen (Nr. 8 und 18) eine Tortuositas der Nefz-
hautvenen und einmal (Nr. 8) etwas gerotete Papillen, sonst normalen
Befund. Sehstérungen waren auch nicht vorhanden, bis auf Klagen
iiber Flimmerskotom beim Lesen (NT. 2) oder Augenschmerz bei lingerem
Lesen (Nr. 8). Strabismus bestand bei 2 Fillen, einmal mit Glotzaugen
(Nr. 2), einmal ohne Glotzaugen (Nr. 9, Strab. converg.); Nystagmus
bei Fall 15 (ohne Exophthalmus).

Eine fir Turmschidelbildung wichtige Frage betrifft die Ausbildung
des Gaumens. Seit Hippokrates ist die zuweilen sehr starke Spitzbogen-
bildung des Gaumens (Palatum ogivale) bei Turmschédel bekannt. Doch
ist dieses Symptom bei vorliegendem Material nur in 449, nachweisbar
(vgl. Tab. 5). Bei vielen Turmschideln findet sich normale Wélbung
und Breite des Gaumens; in einem Falle (Nr. 7) war der Gaumen
besonders breit und flach.

Bei den Fillen Nr.6 und 20, welche nur 1—2 MaBanzeichen aufweisen, kann
an der Richtigkeit der intuitiven Diagnose gezweifelt werden. Es ist hervorzuheben,
daB bei beiden Exophthalmus und Spitzbogengaumen deutlich ausgepragt waren.
Doch sind auch diese Erscheinungen zusammen noch nicht beweisend fiir Turm-
schadel. Die Falle werden vorldufig als atypisch betrachtet.

Die Verunstaltung der Kiefer bedingt hiufig Anomalien des Ge-
bisses, besonders Stellungsanomalien der Zihne. Bei Spitzbogengaumen
findet sich éfters eine alveolire Prognathie oder Prodontie der oberen
Schneidezéhne (Fall 2 und 14). Bei Fall 14 standen die Schneiden der
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oberen mittleren Incisiven bei KieferschluBl 1 em vor den unteren Schnei-
den; es bestand aber hier auBer Palatum ogivale eine geringe Hypo-
plasie des Unterkiefers.  Ferner finden sich andere Verlagerungen,
welche auf Raummangel im Kiefer zuriickzufiihren sind (vgl. Tab. 6).
Bei 2 Fillen waren die oberen mittleren Schneidezahne durch besondere
GroBe und Breite ausgezeichnet (bei Fall 14 schriag nach vorn und median-
warts gestellt, so daf in der Mittellinie eine dreieckige Aussparung ent-
stand; auBerdem fehlten hier im Alter von 25 Jahren alle 3. Molaren.
und die oberen seitlichen Incisiven).

Das Gebil war oft sehr schlecht (Caries); bei 3 Fillen wurde eine
Schmelzunterentwicklung besonders vermerkt (Tab. 6). Bei Fall 19 fiel
an allen unteren Incisiven und beiden Eckzihnen eine dreigezackte
Schneide auf.

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

Aubler den genannten, mit der Turmschédelanomalie in mehr oder
weniger engem Zusammenhang stehenden Anzeichen kommen noch
andere Anomalien vor, iiber welche Tabelle 6 eine Ubersicht gibt.
Je seltener und  hochgradiger eine Konstitutionsanomalie ist, desto
grofer ist die Wahrscheinlichkeit der Hé#ufung mehrerer Anomalien
bei demselben Individoum. Im Einzelfall hat das Vorkommen mehrerer
Anomalien oft nur die Bedeutung des Zufallssyndroms ohne inneren
konstitutionellen Zusammenhang.

Bei vorliegendem Material muB3 das héiufige Vorkommen von Klein-
wuchs bei Turmschidel auffallen. Unter Beriicksichtigung der Grenzen
des Normbereiches* kann man bei den ménnlichen Individuen in min-
destens 559, einen Minderwuchs feststellen, der in wenigstens 229,
als anormaler Kleinwuchs bezeichnet werden muf. Auch bei den weib-
lichen Individuen besteht in wenigstens 25°, der Fille Minderwuchs.
Diese Héufigkeit legt die Vermutung eines konstitutionellen Zusammen-
hanges mit der Anomalie des Schiddelwachstums nahe. Bei 3 Fillen
bestanden geringe Anomalien der Finger oder Zehen. Geringe Grade
von Schwachsinn waren in etwa einem Fiinftel der Félle nachweisbar. .
Ferner ergibt sich aus Tab. 6 das verhiltnismiBig hiufige Vorkommen
einer Neigung zu Kopfschmerzen, resp. Migrine (M). Die Lumbal-
punktion ergab in 2 Féallen (Nr. 8 und 18) einen Druck von 190 resp.
180 mm. »

Auf allgemeine ursichliche Theorien soll nicht niher eingegangen
werden. Manche Forscher vermuten einen ursichlichen Zusammen-
hang mit Rackitis. In meinem Material kommt Rachitis nur in 2 Fillen
in Frage. Fall 9 hatte geringen rachitischen Hydrocephalus. Auch

* Giinther: l.c. 2 u. 1.
21%
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Fall 6 hatte in der Kindheit Rachitis. Die Sektion dieses (1. ¢. 3 naher
beschriebenen) Falles ergab gebogene Ober- und Unterschenkel und
folgende Verinderungen am Schiddel. Die Knochenschnittfliche hatte
in der Gegend der Glabella eine Dicke von 1,4 cm, in der Gegend der
Tubera frontalia sogar von 1,7 cm, wihrend die Hinterhauptsschuppe
auf 0,2—0,3 (statt 0,5) cm verdiinnt war. Sonst bot der Fall keine
rachitischen Zeichen.

Die Hyperostose der frontalen und Kraniotabes der hinteren Schédel-
teile ist ein fiir Rachitis typischer Befund. Einen #hnlichen Fall bildet
M. B. Schmidt ab. Bei vorwiegender Riickenlage des rachitischen Kindes
entsteht eine hyperbrachycephale Schideldeformation mit flachem
Hinterhaupt. Bei aufrechter Korperhaltung wirken die statischen Druck-
verhiltnisse im Sinne der ,,Elevation der Schidelbasis“, welche auch
bei Rachitis beschrieben wurde (M. B. Schmidt). Die Deformation der
Basis erfolgt also in entgegengesetzter Richtung als bei Turmschideln.

Aus diesen Befunden 4Bt sich keine allgemeine Bedeutung der
Rachitis fiir die Turmschédelgenese ableiten.

Auf eine besondere Hiufigkeit adenoider Wucherungen bei Turm-
schideln wurde im  Schrifttum zuweilen hingewiesen, die aber an
unserem Material (allerdings meist Erwachsene) nicht ersichtlich ist.
Ein Fall (18) wurde friiher tonsillektomiert, ein anderer (3) hatte ge-
ringe Tonsillenhypertrophie; sonst normaler Befund.

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

M. H, 17jabrige Aufwérterin, im Jahre 1925 wegen gonorrhoischer Adnex-
erkrankung in Klinik. Ich habe damals den Turmschidel gemessen und maBigen
Exophthalmus festgestellt. Basedowsymptome damals nicht vorhanden. Keine
Struma. Puls um 80, lebhafte Reflexe. Menstruation seit 15. Lebensjahr. Seit
8. Lebensjahr oft heftige doppelseitige Kopfschmerzen (auch mit Erbrechen).
Mit 12 Jahren Tonsillektomie.

Mai 1925 entlassen, Mérz 1927 Schwangerschaft. November 1927 wegen Basedow-
beschwerden in-chirurgischer Klinik. Damals Struma (Halsumfang 33 ¢cm), Tachy-
kardie, Grundumsatz - 54°/,, Lymphocyten 549/, Hyperhidrosis, Haarausfall,
Zunahme des Exophthalmus, Appetitlosigkeit. Strumektomie, histologisch Struma
parenchymatosa, Februar 1928 entlassen. April 1928 in medizinischer Klinik wegen
Parametris und Cystitis. Normaler Grundumsatz. Es handelt sich also um eine
zufillige Kombination eines Turmschidelexophthalmus mit einem durch Operation
geheilten Morbus Basedow.

Um die Méglichkeit eines Zusammenhanges der Turmschidelbildung
mit Stérungen endokriner Organe nicht zu iibersehen, wurde bei ent-
sprechenden Fillen, besonders mit Anomalien der Hypophysenfunktion,
die Schidelform genauer untersucht.. In Tabelle 7 sind mehrere der-
artige Fille zusammengestellt (aulerdem ein Fall von Syringomyelie). Bei
keinem Fall war das intuitive Merkmal des Turmschidels deutlich aus-
geprigt, auch fehlten Glotzaugen und Spitzbogengaumen. Bei einigen
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Fillen bestand — wie aus Tab. 7 ersichilich — anormaler Hypsicephalus
(Nr. 23, 25, 28, 29). Der Hoéhenumfangsindex hat dreimal das auch
fiir Turmschéidel geltende Mafl erreicht. Doch fehlt allen das wichtige
Merkmal des verminderten Kopfumfanges bis auf Fall 29, dessen In-
dizien fir die Diagnose des Turmschédels sprechen.

In Tab. 8 ist das Vorkommen der fiir Turmschidelbildung wichtigen
Anzeichen durch Pluszeichen (entsprechend Tab. 5) vermerkt. Wahrend
die 3 ersten Anzeichen bei Turmschidel stets vorhanden sind, ist das
Vorkommen aller 3 Indizien bei keinem Falle der Tab. 8 erfiillt. Immerhin
ist hervorzuheben, daBl bei 2 Fallen (Nr.23 und 25) 5 der 6 MaB-
anzeichen vorhanden sind.

Tabelle §. ’
u Jn Jh, I3 455 h:u Palat. :
Nr. unter 53,5| tiber 77 ‘ﬁber 58 \’ﬁber 0,67|iiber 120{ uber 86| ogiv. Exophth.
21 - | = + — — — — —
22 — — - — — — - —
23 — + + + + + — —
24 — — — — — — —_
25 | — + L+ + |+ 1 =1 =
2 | — — — — + — _
27 — — — — — — — —
28 — + — =+ + + — —
29 + -+ — + - + — —

Diese Beobachtungen lehren sehr eindringlich, daB die SchidelmaBe
und Indizes allein kein eindeutiges Merkmal der Turmschiidelform
bilden, dafl aber als Beleg fiir die Richtigkeit des intuitiven Urteiles
das Vorhandensein aller 3 ersten Anzeichen gefordert werden muB.

Die fir die Klirung konstitutioneller Zusammenhinge wichtige
Frage der Erblichkeit hatte bei vorliegenden Fillen kein sicher positives
Ergebnis. Einmal wurde behauptet, dal der Vater eine dhnliche Kopf-
form gehabt habe (Fall 1), einmal hatte die Mutter eine , schiefe Stirn‘
und Epilepsie (Nr. 14). Sonst wurde angegeben, daBl besondere Schidel-
deformationen in der weiteren Familie nicht vorgekommen seien. (Bei
Fall 11 hatten auch Mutter und Schwester Kleinwuchs und Kopf-
schmerzen, bei Fall 13 auch Mutter und Schwester Kamptodaktylie.)

Diese Erfahrungen sprechen mehr fiir eine epigenetische Entwicklungs-
storung.

Zusammenfassung.

Der Turmschédel ist eine nur intuitiv erfafBbare Anomalie, welche
auf Grund einer Unterentwicklung des Schidelgrundes durch aus-
gleichende Hohenentwicklung des Schidels in Verbindung mit einer
anormalen Verunstaltung entsteht. - Als objektiver Beleg fiir die
Richtigkeit des intuitiven Urteils mufl das Vorhandensein folgender
metrischen Indizien gefordert werden:
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1. Schidelumfang unter 53,5 cm. 2. Hohenindex des Kopfes iiber 77.
3. Kalottenh6henindex iiber 58. Auflerdem sind noch folgende 3 Indizien
meist positiv: 4. Indexprodukt (b-h):12 iiber 0,67. 5. Hohenumfangs-
index iiber 120. 6. Hyperbrachycephalie.

Exophthalmus und Palatum ogivale wurden von manchen Unter-
suchern als besonders wichtigeMerkmale des Turmschédels angesehen.
Doch lehren vorliegende Beobachtungen, daBl eine deutliche Turm-
schidelbildung ofters ohne diese anormalen Merkmale vorkommst.

Wir kénnen 2 reine Typen unterscheiden: Typus 4 mit Turmschédel-
bildung, Glotzaugen und Spitzbogengaumen und 7T'ypus B ohne Ex-
.ophthalmus und ohne Spitzbogengaumen. AufBlerdem die Mischtypen,
bei denen nur ein Nebensymptom und dieses eventuell nur sehr gering
ausgeprigt ist. :

Wenn wir nur die Fille mit mindestens 5 positiven Anzeichen ver-
wenden, so ergeben sich 3 Falle des reinen Typus A und 7 Fille des
Typus B. Also %, der Fille lassen das Augen-Gaumensymptom ver-
missen.

In Verbindung mit der Deformation der Oberkiefer stehen Anomalien
des Gebisses. VerhaltnismaBig haufig kommt bei Turmschidel Klein-
wuchs, Kopfschmerz, oft geringer Schwachsinn vor.

Ursichlich kommen Rachitis und Lymphatismus kaum in Betracht.
Meist handelt es sich vermutlich um eine epigenetische, intrauterine
Entwicklungsstorung, welche zunichst eine Unterentwicklung des
Schidelgrundes, besonders des Keilbeines, bedingt.

* *
*

Die Anomalie des Turmschidels verdient besondere arztliche Beach-
tung wegen der nicht seltenen Verbindung mit klinisch wichtigen Ano-
malien oder Krankheiten, welche hauptsichlich Stérungen des Seh-
vermdgens, der Erythropoiese und Entwicklungsstérungen der Extremi-
titenenden (Phalangen) betreffen. Wir konnen also die 3 Gruppen
unterscheiden : 1. Akrokranio-Dysopie, 2. Akrokranio-Dyshémie, 3. Akro-
kranio-Dysphalangie. Auf die bereits im Schriftbum vorhandene aus-
gedehnte Kasuistik und die Theorien kann hier nicht niher eingegangen
werden. Es sollen nur die eigenen Untersuchungsergebnisse mitgeteils
werden.

1. Gruppe. Akrokranio-Dysopie.

Zuweilen beobachtet man die Verbindung der Turmschidelbildung
mit Funktionsstérungen des Sehnerven, welche meist als Folge der
SchidelmiBbildung aufgefaft werden. Am wahrscheinlichsten ist die
Annahme, daB die Schidelverunstaltung nachweislich anormale Verhalt-
nisse der Blutversorgung besonders der Gebilde am Schédelgrund be-
dingt. Eine verhingnisvolle Folge ist dann die Ernéhrungsstérung
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des wohl zunichst normal entwickelten Sehnerven, welche meist im
Laufe der ersten Lebensjahre zur Atrophie des Nerven und Funktions-
storung bis zur volligen Amaurose fithrt.

3 Fialle eigener Beobachtung seien kurz angefiihrt:

Fall 30. Korbflechter.  Linkes Auge seit frithester Kindheit fast blind. Nor-
maler.-Schulbesuch, Lesen und Schreiben ohne Beschwerden und ohne Brille. Seit
2 Jabren schnelles Ermiiden des rechten Auges. Kopfschmerzen nur zuweilen
beim Biicken. In den letzten 2 Jahren 2 Ohnmachtsanfille, nie Krimpfe. Seit
17. Lebensjahr angeblich stirkeres Wachstum ohne Verdnderung der Gesichtsziige.
Angeblich normale Geschlechtsfunktion. Terminalbehaarung etwas verzdgert,
Pubesbehaarung seit 16. Lebensjahr. Keine Polyurie. 6 Geschwister gesund, ohne
Schideldeformation. ‘

Turmschidel. Augenbefund (Augenklinik): Beiderseits einfache Sehnerven-
atrophie. Links Lichtschein auf 1 Meter, rechts %/, partielles, sektorenformiges,
unregelmiBiges Skotom, besonders kleines Farbengesichtsfeld. Réntgenbefund
des Schédels: Dinne Schidelkapsel, groe Sinus, Depression der mittleren Schidel-
grube; Sella auffallend tief stehend. Keilbeinhhle sehr klein. Ethmoidaufnahme
nach Rheese (Prof. Knick): Grofe des Foramen opticum an unterer Grenze der
Norm.

Fall 31. Bohrer. Als Kind keine Krimpfe, keine Kopfschmerzen. Im letzten
Schuljahre schiecht gelernt. Wahrend des Krieges als Infanterist im Felde (14—18);
konnte mit SchieBbrille gut sehen, doch bemerkte er 1918 linksseitige Sehstérungen.
Angeblich keine MiBbildungen in Familie, 2 gesunde Geschwister.

Befund: Turmschadel, steile Stirn. Starke Faltenbildung an Stirn und Mund:
gegend. Angewachsene Ohrlippchen. Lange obere GliedmaBen (Spannweite 171).
Behaarung an Stamm und Achsel schwach, sonst normal. Geschlechtsteile normal,
Opticusatrophie links stark, rechts gering mit normalem Gesichtsfeld. Schmaler
Oberkiefer mit starker Spitzbogenbildung. Unterkiefer breiter, mit gerader vorderer
Zahnreihe. Infolgedessen Kreuzbifl mit Prognathia superior. Aplasie der oberen
duferen Schneidezéihne, des rechten oberen und der beiden unteren 3. Molaren;
Verlagerung des rechten oberen 2. Molaren.

Fall 32. Knabe mit Minderwuchs, Infantilismus, Fettsucht, etwas vergroBerter
Schilddriise, Schwachsinn.

Weitere klinische und besonders MaBangaben der 3 Falle sind in
Tab. 9 zusammengestellt. Die 6 MaBanzeichen sind in 2 Fillen
(Nr. 30 u. 32) alle vorhanden. (Bei Fall 32 ist auch bei Beriicksich-
tigung des Alters der Kopfumfang vermindert.) Bei Fall 31 finden
sich aber nur 4 Indizien.

- AuBlerdem sind die Grade der Abweichungen nicht stéirker ausgeprigt,
als bei manchen Turmschadelfillen ohne Sehnervenschidigung. Auch
die Depression der mittleren Schidelbasis erreicht keine héheren Grade,
als bei den iibrigen Fallen. Fall 31 und 32 gehéren zum Typus A mit
Spitzbogengaumen und Glotzaugen; nur Fall 31 weist starken Spita-
bogengaumen mit Zahnverlagerung auf. Dagegen ist bei Fall 30 der
Exophthalmus nur ganz gering und der Gaumen ziemlich breit.

Kein Fall zeigt Anomalien der Blutbildung oder der Phalangen.
Die Nase erscheint bei allen Féllen, die Ohren bei 2 Fillen (31 und 32)

relativ groB. Keine Zeichen frilherer Rachitis, keine Hyperplasie der
Tonsillen.
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Die Sehnervenatrophie ist

g ESE w | BS2 bei Fall 30 und 31 asym-
5] 2L =22 metrisch ausgebildet und er-
- reicht bei beiden Fallen links
43 | T o einen hohen Grad (bei Nr. 30
g9 T = Lo fast Amaurose); dagegen ist
25 +gﬂ rechts nur geringe Atrophie
=N s 5 nachweisbar. Bei Fall 32 be-
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_ genotypische oder epigenetische Anomalie, welche nur in verschiedenen
Graden der Manifestierung auftreten kann.

Um einen konstitutionellen Zusammenhang aufzuspiiren, wurde bei
mehreren ,solitiren’ Turmschiidelfillen eine genaue Blutuntersuchung
besonders beziiglich Formanomalien und Resistenzverminderung - der
Erythrocyten durchgefithrt. Die Untersuchungen wurden bereits an
anderen Orten (Nr.4 und 5) genauer mitgeteilt. Es soll hier nur das
Ergebnis kurz berichtet werden.

Bei den in Tab. 10 angefithrten Fallen erstreckt sich die Untersuchung
auf die GréBe der Durchmesser und die Kochsalzresistenz der roten
Blutkérperchen. Die Resistenz war, soweit sie bestimnmt wurde, normal.

Die Durchmesser der Erythrocyten wurden nach einer 1. ¢. (5) angege-
benen Methode gemessen. Aus den MeBwerten von mindestens 200 bis
300 Zellen wurden Mittelwert, Streuung und weitere statistische Werte,
auf die hier nicht naher eingegangen wird, berechnet.

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

Waihrend eine Bestimmung der Normgrenzen der Durchmesser fiir
die Individualpopulation der Erythrocyten durchgefithrt wurde (Giinther
L c. 5), fehlt noch eine innerhalb der ganzen Bevélkerung geltende Nor-
mierung der Mittelwerte. Vorlauf1g kotinen wir nur als annéhernd richtige
Grenzen die Werte 6,8 und 7,6 u angeben. Mittelwerte der Durchmesser
unter 6,8 sind demmach als anormal zu bezeichnen. .

Wie Tab. 10 zeigt, fallen die Mittelwerte ¢ der Erythrocytendurch-
messer bei 6 von 8 untersuchten Fillen in den Normbereich. Durch-
schnittlich weicht die Durchmessergrofie (p = 6,95) um 3—4°/; vom
normalen Richtweért (7,2) nach der Minusseite ab. Bei 2 Fillen aber
sind sie anormal niedrig und entsprechen etwa den Werten, welche bei
hamolytischem Ikterus (Durchschnitt 6,3 u) gefunden werden. Diese
Minusanomalie betrifft gerade 2 atypische Fille mit ungeniigender
Ausbildung der metrischen Indizien des Turmschédels.

Es ist immerhin auffallig, daBl 259/, des allerdings sehr kleinen Mate-
riales abnorm kleine Durchmesser der Blutkérperchen aufweist. Daher
ist- die ¥rage erlaubt, aber nicht zu beantworten, ob es sich trotz des
Fehlens klinischer Zeichen von hamolytischem Ikterus bei den Fillen
6 ind 9 um Verinderungen in der Richtung zum himolytischen Ikterus,
also um einen rudimentiren hédmolytischen Ikterus handelt. (Leider
fehlt bei diesen Fillen die Resistenzbestimmung.)

Bemerkenswert ist das Ergebnis, dafl bei Turmschidelbildung eine
besondere Formanomalie vorkommen kann, welche den Grad der Hx-
zendrizitdt des Flachenbildes der roten Blutkérperchen betrifft. Frithere
Untersuchungen (1. c. 6) haben ergeben, daB auch beim Menschen die
roten Blutzellen nicht vollig rund sind, sondern stets eirne Exzentrizitit
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mit dem Mittelwerte 0,46 aufweisen. Auf Grund der Normierung gelten
die Exzentrizititswerte 0,08 und 0,71 als #uBere Grenzen der Norm.
Bei mikroskopischer Betrachtung ohne Messung erscheinen allerdings
noch Werte um 0,5 als rundlich und erst Exzentrizititen iiber 0,62
wurden als elliptisch und Werte iiber 0,74 als schmale Ellipsen empfunden.
Aber schon eine grobe intuitive Schétzung erméglicht eine Feststellung
anormaler Verhiltnisse. Auf Grund einer 1. c. (6) angegebenen Methode
wurde festgestellt, dafl von 3 Turmschidelfdllen (Fall 1, 6 und 18) zwei
normale Exzentrititswerte aufwiesen, da aber bei Fall 6 die Ellipsen-
formen um etwa das Dreifache vermehrt sind. Hs ergibt sich also, daB
bei dem allerdings atypischen Turmschédelfall 6 sowohl eine anormale
Verkleinerung der Erythrocytendurchmesser, als eine sicher anormal
gesteigerte Exzentrizitdt besteht. Weitere Untersuchungen haben er-
geben, dal eine anormale Steigerung der Exzentrizitit kein Merkmal
des hidmolytischen Ikterus ist. :

Der Begriff Dyshdmie betrifft also konstitutionelle Veréinderungen
der Blutzellen, welche nicht allein auf Verdnderungen im Sinne der
héamolytischen Konstitution beschrinkt sind.

Beim hdmolytischen Ikterus besteht bekanntlich eine Verkleinerung
der Durchmesser der roten Blutzellen (Mikroplanié). Aus meinen Mes-
sungen (L. c. 3, Tab. 2) ergibt sich stets eine Verschiebung der Mittelwerte
nach der Minusseite und demnach eine Zunahme der anormalen
Mikrocyten. Alle Mittelwerte sind als anormal klein zu bezeichnen
(Durchschnitt 6,3 ¢). Diese Hille hatten aber keine Turmschédel.

In Tab. 11 befinden sich Félle mit Schideldeformationen, die teils
in das Gebiet des atypischen hémolytischen Ikterus gehoren (Nr.33
und 34), teils als Grenziille zu betrachten sind (Nr.35 und 36).

Wie die MeBwerte der Tabelle zeigen, ist Fall 33 sicher kein Turm-
schidel, sondern ein anormaler Hypsicephalus mit starkem Torus
occipitalis, Fall 34 ein Turmschédel des Typus B, Fall 36 ein Turmschidel
des Typus A und Fall 35 ein Mischtypus.

Weitere klinische Angaben iiber Fall 33, 34 und 36 finden sich in der
angefiihrten Arbeit (3). Es handelt sich um solitdre Falle. Familidrer
Ikterus oder Schidelverunstaltungen anderer Familienmitglieder waren
nicht nachweisbar.

Fiir die Frage, ob ein konstitutioneller, genotypischer Zusammenhang
zwischen Schideldeformation und Dyshdmie besteht, sind die Beob-
achtungen iiber erblichen hamolytischen Lkterus von: grofer Bedeutung.
Nicht selten wurde der Anomaliekomplex Turmschédel -+ himolytischer
Ikterus bei mehreren Geschwistern beobachtet; doch ist die Moglichkeit
nicht ausschlieBbar, daf es sich in diesen Fillen um die zufallige Verbin-
dung zweier genotypischer Anomalien handelt. Dafiir kann die Tatsache
verwendet werden, daB mnicht in allen Tkterusfamilien Turmschédel
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vorkommen. Bei 2 familidren Beobachtungen meines Materials bestanden
keine Turmschédel.

Bei der Stammbaumforschung der Tubinger Klinik (Génsslen) be-
trifft der Stammbaum 1 eine Ikterusfamilie mit 22 untersuchten Fillen
(darunter 8 Behaftete), bei denen das Vorkommen eines Turmschidels
nicht erwihnt wird. In Stammbaum 2 dagegen mit 71 untersuchten
Féallen finden sich zahlreiche Turmschédel. Wenn auch beide Stammbéume
fiir das Vorhandensein eines dyshdmischen dominanten Erbfaktors
sprechen, ist doch die Erblichkeitsfrage noch recht unklar, da sowohl ein
voll ausgeprigter Fall mit negativer Nachkommenschaft (Stammbaum 1),
als auch ein nicht behafteter Fall als Konduktor beschrieben wurde.
Der Stammbaum 2 ist insofern von Wichtigkeit, als von 60 Fillen
,.hamolytischer Konstitution® (,,Vollfdlle” , kompensierte Fille” und
,,leichte himolytische Konstitution®’) 429/, Schidelanomalien und speziell
309, Turmschidel aufweisen, wahrend unter 11 untersuchten Normal-
fillen kein Turmschédel erwahnt wird.

Dieser Befund kénnte im Sinne der konstitutionellen Bindung beider
Anomalien verwertet werden. Doch muB hervorgehoben werden, daB
1. die Abgrenzung der ,hamolytischen Konstitution‘‘ gegen die Normal-
fille keine genaue ist und 2. auch die von der Intuition des Beobachters
abhingige Turmschideldiagnose ohne objektive Kriterien nicht iiber
jeden Zweifel erhaben ist.

In der bemerkenswerten Arbeit von Gansslen, Zipperlen und Schiitz
werden bei 2 Fillen (Geschwister einer anderen Familie) Kopfindex und
Hohenindex angefithrt, Unter Beriicksichtigung des Indexproduktes &
finden wir, daB alle vorhandenen metrischen Indizien (1. Fall J, 80,
Jy, 68, £ 0,54. 2. Fall J,, 84, J,, 70, § 0,59) bei beiden Fillen nicht als
positiv bezeichnet werden konnen (breite Nase ist bei Turmschédel
auch ungewohnlich).

Trotz einer gewissen Unsicherheit neige ich aber zu der Annahme
eines konstitutionellen Zusammenhanges, indem verschiedene Grade und
Richtungen der Manifestierung einer konstitutionellen mesenchymalen
Anomalie (Dyshidmie ;- Dyskranie, auch verbunden mit Anomalien des
GefiBsystems, resp. ,,Dysangie”) bestehen.

3. Gruppe. Akrokranio-Dysphalangie.

Diese Gruppe umfafBt diejenigen Turmschidelfille, welche gleich-
zeitig verschiedene Anomalien oder Entwicklungsstérungen der Phalangen
der unteren oder oberen oder aller Extremitaten aufweisen.

Seitdem Apert (1906) den Komplex der ,,dcrocéphalo-syndactylie’
genauer beschrieb, ist eine groBe Zahl in diese Gruppe gehéoriger Fille
veroffentlicht worden. Die Syndakiylie ist allerdings ein Kardinal-
symptom dieser Fille. Meist handelt es sich um Weichteilsyndaktylie,
hsufig auch um knécherne 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 Ausprigung dieses Komplexes ist jedenfalls sehr
selten. Auf die Einzelfille des Schrifttums soll hier nicht nidher ein-
gegangen werden. .

Die Syndaktylie konnen wir als Hemmungsmifbildung oder Fetalismus
auffassen. Sie kann in sehr verschiedenen Formen und Graden auftreten.
Aus der groBen Zahl der méglichen Fille kénnen wir 5 Haupttypen
herausheben.

Typus. Syndaktylie

Weichteilsyndaktylie 2.—3. Zehe. 1. symmetrisch, 2. asymmetrisch.
Syndaktylie 3.—4. Finger. 1. symmetrisch, 2. asymmetrisch.
2—3strahlige Syndaktylie an 3—4 Extremititen. .

,| 4strahlige Syndaktylie (auBer 1. Strahl) an 1—4 Extremitéten.
5strahlige Syndaktylie an 1—4 Extremitéten.

HO oWk

Diese Typen erscheinen zuweilen erblich fixiert (Typus A). Oft
finden sich aber innerhalb eines Stammbaumes Uberginge. Es handelt
sich daher nur um eine beschreibende Unterscheidung der Extensitit.
Ferner ist auf die Moglichkeit eines urséchlichen Zusammenhanges mit
exogenen Faktoren, wie Rontgenstrahlen (Bagg), hinzuweisen.

Der Typus E mit ,fischschwanzdhnlichen* Extremitdtenenden ist
die hochgradigste und seltenste Anomalie. Auch Typus D ist sehr selten,
oft verbunden mit Synostose und anderen Verunstaltungen der Phalangen
und Metakarpen (-tarsen); er wurde unter den verdffentlichten Fillen
von ,,Acrocéphalo-syndactylie” mehrmals beschrieben. Weniger selten
ist der Typus B.

VerhaltnismafBig am haufigsten kann man den oft dominant erblichen
Typus A beobachten, welcher den leichtesten Grad darstellt, indem sich
nur eine Weichteilverwachsung zwischen 2.—3. Zehe in ganzer Linge oder
nur in der proximalen Hélfte (so daB das Endglied frei bleibt) findet.

Ich habe diese Anomalie Gfters gesehen und in den letzten Jahren
anf Beziehungen zur Schideldeformation geachtet. In Tab. 12 finden
sich 9 zum Typus A gehérige Beobachtungen. Die Weichteilsyndaktylie
zwischen 2. und 3. Zehe war 4mal an beiden FiiBen in gleicher Weise
ausgebildet (Typus A;). Dreimal war sie an einer Seite, und zwar stets
an der linken Seite stirker ausgeprigt. In 2 Fillen betraf sie nur eine
Seite (A,). In einigen Fillen war nur die proximale Halfte betroffen,
so dal} die Endphalangen frei waren.

Wichtig ist das hdufige familisre Vorkommen dieses Typus der
Syndaktylie. Bei Fall 40 hatten 4 Geschwister die gleiche Anomalie
nur am rechten ¥uf; bei Fall 45 ergab die Vorgeschichte Syndaktylie
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. AuBerdem bestanden bei Fall 37 und 38 Anomalien
der Endphalangen, besonders der Nigel, die noch niher geschildert

Abb. 1.

werden, und bei Fall 37 nach andere Anomalien der Phalangen und
Metatarsen.
Auf die Kasuistik einiger Fille mufl noch genauer eingegangen werden.
Fall 37. - Gottlieb W., 23 Jahre alt. Als ,,Afﬁenmensch“ in Schaubuden titig.

Minderwuchs mit verbalénismaBig groBen, kriftigen Extremititen (Abb. 1),
kriftige Muskulatur, geringes Fettpolster. Herabhingende Schultern, starke
Kyphose, rundlicher Thorax.

Virchows Archiv. Bd. 278. 22
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Korpermafe:

Korpergrofie . . . . . . .. 153 cm Umfang, Nabelhéhe . . . 75em
Unterldnge . . . . . . . .. 80cm  Distantia acromialis . . . 33 cm
Klafterweite . . . . . . . . 133 em  Distantia thorac. . . . . 23cm
Armlénge . . . . . . . .. 51 em  Distantia spin. il. ant. . . 24,5em
Beinlénge . . . . . . . .. 48 em  Distantia trochant. . . . 3L,5cem
Handlénge . . . . . . . .. 18cm  Tiefe Thorax . . . . . . 22 om
FuBlinge. . . . . . . . .. 26 cm  Tiefe Abdomen . . . . . 20 cm
Umfang Brust . . . . . . 77—81 cm

Kopf: Mikrocepahlus, Turmschédel, Plagiocephalus, Torus occipitalis. Kopf-
maBe in Tab. 12. AuBerdem: morphologische Gesichtshohe 10,6, Distantia zygomat.,
10,4, morphologischer Gesichtsindex 102.

Nase leicht gebogen (Nasenindex 60), Ohrmuscheln sehr grof (6,2 cm) mit
reichlichen Talgdriisen. Mund klein (4 cm), schmale Lippen; seichte Kinngrube.

Rontgenogramm des Schidels: Néahte nicht sichtbar, keine Impressiones digi-
tatae. Deutliche Depression der Basis. Die tiefliegende Sella ist sonst normal
geformt. Der rontgenologisch festgestellte Angulus sphenoidalis (Bertolotii) be-
tragt 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 91°40°.

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

Augenbefund: Exophthalmus links angedeutet. Bulbus tritt rechts 17, links
18 mm hervor. Linker Bulbus steht etwas hoher. Strabismus convergens con-
comitans mit Minus der Abduktion (keine Abducensparese). Nystagmus ruck-
artig, seitlich, mit geringer drehender Komponente, stéirker nach links.

Bulbus: Mikrophthalmus mit relativ groBer Cornea. Hornhautradius beider-
seits 7 mm, Durchmesser horizontal 11, vertikal 10 mm.

Iris hellblau, pigmentarm. Mydriasis. Lichtreaktion prompt, wenig ergiebig.
Augenhintergrund: Papille nasal abgeblaft mit schirferem Rand. Rarifikation
des Pigmentes am temporalen Rande. Pigmentarmer Fundus. Normale Macula.
GefaBle nicht geschlingelt; rechts GefdBaustritt mehr nach temporal. Visus:
rechts 5/y4, links 5/;,. Hypermetropie rechts 4 6,5, links + 1,0. Keine Hemeralopie.
Durch Priifung mit Stillings Tafeln, Merkels Anomaloskop und Verwechslungs-
farben wurde Protanopie mit Ubergang nach vollsténdiger Farbenblindheit fest-
gestellt (Universititsaugenklinik).

Gaumen 4,2 cm breit, flach. Schmale Zunge. Tonsillen und Uvula klein.
Zahne fehlen bis auf 2 kiimmerlich entwickelte Backzihne, die wohl den beiden
ersten oberen Molaren entsprechen. Atrophie des Alveolarfortsatzes besonders
stark im Unterkiefer.

Schilddriise nicht vergrsBert, Sella normal geformt, Hoden rechts taubenei-,
links kirschkerngroB. Penis groB (11 cm). Mamillen senfkorngroB, okne Hof.

Haut: elastisch, weich. Normale SchweiBsekretion. Haar: Kopfhaar dicht,
blond. Augenbrauen spirlich, schmal, Distichiasis der Cilien. Bartwuchs sehr gering
(rasiert einmal wbdchentlich), Achselhaar spirlich, Schamhaar normal. MaBige
Stammbehaarung (an Sternum, Interscapulargegend, Hypogastrium). Extremi-
téten haarlos.’ : :

Nervensystem: Normale Motilitdt und Sensibilitéit. Fingerbewegungen ziem-
lich normal (besonders Adduktion und Opposition des Daumens und Kleinfingers
gut). Dynamometer rechte Hand 65, links 45 kg. Reflexe alle vorhanden. Kein
Tremor. Chvostek leicht positiv. Geruch und Geschmack normal. Gehor gut. Vesti-
bularis beiderseits calorisch gut erregbar.
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_ Blutbefund: Erythrocyten 4,69, Leukocyten 7200, Thrombocyten 203 000.
Leukocytenverhiltnis: Neutrophile 47, Eosinophile 1, Mastzellen 0,5, Lymphocyten
41,5, Monocyten 10°/,. Die Lymphocyten vorwiegend groBe Formen mit breitem
Plasmarande. Wa.R. negativ.

Obere Extremititen: Hinde grob, ,,affenartig’ (Abb. 1). Am proximalen duBleren
Ende des ulnaren Handballens starke Laufballen (lduft als ,,Affenmensck’ in der
Schaubude auf allen 4 Extremitiaten). Kurzer, krummer Kleinfinger (beiderseits).

1

|

Abb. 2.

Finger sonst normal, keine Syndaktylie. Rechtshiander. A#rophie der Daumen-
und Kleinfingerballenmuskeln.

Nagelmiffbildung. Nagel sehr klein, mit Langsrillen; am linken 3. Finger vor
2 Jahren abgefallen, am 1. und 2. Finger nur als 1 mm breite Schuppe entwickelt.

Linke Ulna gekritmmt (alte Fraktur). Roéntgenbild der rechten Hand zeigt eine
deutliche Unterentwicklung des dufleren 5. Strahles; die Phalangen des Kleinfingers
sind stark verkiirzt und auffallic schmal (Abb. 2).

Untere Extremititen: Beine verhiltnismafig lang, mit kraftiger Muskulatur.
Grof3zehe beiderseits auffillig groB und dick, Andeutung von Freifuf. Es besteht
eine symmetrische Weichteilsyndaktylie zwischen 2. und 3. Zehe in ganzer Aus-
dehnung. Im Réntgenbilde deutliche Hyperplasie des 1. Strahles (Metatarsus und
Phalangen der GroBzehen), wihrend die itbrigen Strahlen, besonders der 4. und
5. Strahl unterentwickell sind. Die Grundphalanx der Grofzehe hat in der Mitte
eine Breite von 13 mm, die Grundphalanx der Kleinzehe ist nur 4 mm breit. Keine

22%
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kndchernen Verwachsungen. An der Mittelzehe ist die kleine Endphalanx gegen
die Mittelphalanx nicht deutlich abgegrenzt. Alle Fubnégel sind sehr kiimmerlich
entwickelt, an der rechten 2. und 4. Zehe fehlend.

Bemerkenwerterweise gliickte die Feststellung der Erblichkeit eines
besonderen Anomaliekomplexes. Herrn San.-Rat Dr. Diehler verdanke
ich folgende Mitteilung iber die Mutter.

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

Die Mitteilung iiber die Luesinfektion verdanke ich dem Krankenhaus Offen-
bach, wo sie spezifisch bebandelt wurde (Augenhintergrund und Liquor waren
normal).

Befund: 48 Jahre alt, 48 kg, klein, schméchtig. Infantile Kérperform, schwach
entwickelte Briste.

Kopf klein, Umfang 44 em (Mikrocephalus), Schidel spitz (Andeutung von
Turmschidel). Blepharitis, Conjunctivitis. Schwerhorigkeit. Imbecillitit. Spitz-
bogengaumen. Fehlen aller Zihne (teils Caries, teils ausgefallen). An Handen
Trommelschlegelfinger, keine Syndaktylie, Verkiimmerung aller Ndgel (r > 1).
An FiiBen beiderseits Syndakiylie zwischen 3. und 4. Zehe. Die Mittelzehen beider
FiiBe haben keinen Nagel; an den tbrigen Zehen ganz rudimentére Nagel.

Es ergibt sich demnach ein Anomaliekomplex: Turmschédel, Mikro-
cephalus, Syndaktylie, Nageldysplasie, Kleinwuchs bei Mutter und Sohn.
Die Mutter hatte angeblich 2 gesunde Geschwister. Die Grofimutter
soll nach Angabe des Kranken &dhnliche Hénde wie er selbst gehabt
haben mit Schwund des Daumenballens. Vgl. beistehenden Stamm-

baum (Abb. 3).
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Abb. 3.

Fall 38. E.V. 18jahriges Hausmédchen. Kleinwuchs (145 em), Gewicht 40,7 kg.

Turmschadel mit leichter Asymmetrie. Anormal kleiner Kopfumfang. Kopf-
bogen sagittal 29, transversal 36 cm. Nase schief, Nasenindex 77. Breites Gesicht,
dicke Backen. Rechte Lidspalte etwas kleiner. Keine Glotzaugen. Normale
Sehfunktion. Gaumen normal, offener Mund, Tonsillen nicht vergrofert. Zahne
gut, vollstéindig, Aufbif.

Weichteilsyndaktylie zwischen 2. und 3. Zehe, rechts nur in sehr geringem Grade.
Fehlen der Nigel an allen Zehen des linken FuBles (rechts normal).

Psychischer Infantilismus, oft Stirnschmerz; Neigung zu Hyperhidrosis der
Nagen- und Mundgegend (fast regelmilBig beim Essen).

Menstruation seit 17. Jahre, unregelmaBig. Negative Familiengeschichte.

Fall 39. Lina X. 19 Jahre. Turmschidel, steile Stirn, geringer Torus occi-
pitalis. Anormal kleiner Kopfumfang. Morphologische Gesichtshéhe 12 cm.
Geringer Exophthalmus, kein Nystagmus. Spitzbogengaumen. Ziahne stark
verlagert, liickenhaft, gelb. Tonsillen nicht vergréSert. Geringe Struma.
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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. Familidre Syndaktylie.

Fall 41. Jos. S. 43 Jahre. Landarbeiter, Schweizer. Mit 6 Jahren Schadeltrauma,
(vom Heuboden gefallen).

KorpergroBe 162 em. Plagiocephalus, anormaler Hypsicephalus. Kein hoher
Gaumen. Sehr defektes Gebifi 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,
Trunksucht. Schédel brachycephal, etwas quadratisch. Augen und Gaumen
normal. Hinde normal, Weichteilsyndaktytie an Grundphalanx 2.—3. Zehe
beiderseits. In Familie (6 Geschwister, 2 Kinder) angeblich keine Mifbildungen.

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.
Weichteilsyndaktylie an Grundphalanx 2.—3. Zehe beiderseits. Tochter hat an-
geblich Syndaktylie an Zehen.

Fall 45. Emil D. 19 Jahre. Maurer. Normale Kopfform, Gaumen und Zihne
normal. Darwinscher Hécker linkes Ohr. Weichteilsyndaktylie 2.—3. Zehe beider-
seits. Negative Familiengeschichte.

Als sehr auffillig mull die Haufung von Schddelverunstaliungen unter
den 9 beobachteten Féallen bezeichnet werden. Wie aus Tab. 12 er-
sichtlich ist, weisen 5 von 9 Féllen eine anormale Schidelbildung auf.

Die 3 ersten Fille haben Twurmschidel, und zwar, wie auch die
MaBe der Tab. 12 erkennen lassen, Fall 37 atypischen Turmschidel
bei Mikrocephalie, Plagiocephalus und Torus occipitalis, die anderen
typische Turmschidel (Fall 38 Typus B, Fall 39 Typus A). Zu er-
wihnen ist, daf bei 2 Fillen (Nr.37 und 39) ein Torus occipitalis
gefunden wurde.

Die Ausbildung eines Torus occipitalis bedingt durch Vergréferung
der gréBten Schidellinge eine Verschiebung der auf letztere bezogenen
MaBe. Bei Fall 37 haben (abgesehen vom mikrocephalen Umfang)
3 metrische Indizien einen gerade noch positiven und 2 einen nega-
tiven Wert. Nach Aufzeichnung der Konturen des Roéntgenbildes habe
ich einen Ausgleich des Torus occipitalis versucht und danach die
Werte Jy, 77, Jy, 61, Jy, 90, £ 0,69 berechnet. Da auflerdem durch
weitere Verkleinerung des Umfangs der Héhenumfangsindex gestiegen
wire, wirden ohne Ausbildung des Torus occipitalis 5—6 Zeichen
positiv gewesen sein.

Bei weiblichen Individuen fallen Kleinheit und Deformation des
Schédels nicht so auf. Der Kopfumfang von Fall 38 und 39 entspricht
dem eines 4—~6jahrigen Midchens. Durch Tirmung wird aber eine
normale Kapazitdt erreicht.

Ferner zeigen die Fille 40 und 41 anormalen Hochschidel, Nr. 40
mit Hyperbrachycephalus und 41 mit Plagiocephalus. Die iibrigen
Fille hatten ganz normale Schidelform; bei den 3 letzten wurde daher
keine Messung ausgefiihrt.
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Diese Héaufigkeit der Schidelanomalien (55%,) bei leichter Syn-
daktylie des Typus A kann keine zufillige sein; es mufl wohl ein innerer
konstitutioneller Zusammenhang angenommen werden. Doch mdchte
ich betonen, dafl die Haufigkeit des Turmschidels von 33%, in diesem
Material durch besondere Auslese bedingt war, indem bei allen Turm-
schadelfallen auf das Bestehen einer Syndaktylie geachtet wurde, anderer-
seits aber mehrere Syndaktylien ohne Turmschidel unter dem Material
der Klinik der Beobachtung entgangen sein kénnen.

Unter allen Turmschideln macht die Verbindung mit Syndaktylie
(Typus A) eine Haufigkeit von etwa 129/, aus. Diese Zahl ist fir eine
Zufallskombination zu hoch. Wenn wir fiir jede dieser Anomalien eine
Héaufigkeit von 29/, als sicher zu hoch annehmen, so wiirde sich bei
einer Wahrscheinlichkeit 0,02 fir das Antreffen einer dieser Anomalien
eine Wahrscheinlichkeit 0,0004 fiir die Kombination beider Anomalien
ergeben. Hieraus folgt, daBl bei Turmschddeln eine Zufallskombination
mit Syndaktylie sicher nur in weniger als 29, der Turmschidelfille
vorkommen kann. Man mull daher auf einen konstitutionellen Zu-
sammenhang schliefen.

Wenn wir den Komplex ,,Akrokranio-Dysphalangie® benennen, so
bringen wir damit zum Ausdruck, dafl in dieser Gruppe Bildungsano-
malien verschiedener Art und nicht nur Syndaktylie vorkommen
kénnen.

Bei Fall 37 finden wir eine Hyperplasie des 1. Strahles an beiden
Fiiflen und eine Unterentwicklung aller 5. Strahlen, wobei schon &dufBer-
lich die Verunstaltung der Grofizehen und 5. Finger auffallen. AuBer-
dem finden sich aber an den Phalangen auch ektodermale Bildungs-
fehler, indem bei Fall 37 und 38 Dysplasien der Négel bis zu viélligem
Fehlen an einzelnen Phalangen festgestellt wurden.

Auch eine Hemmung des ganzen Korperlingenwachstums scheint in
dieser Gruppe oft vorzukommen. Bei Fall 37 und 38 und wohl auch
bei 37a besteht ein anormaler Kleinwuchs (und auch Fall 41 ist als
Minderwuchs anzusprechen).

* %
*

Aus dem dargelegten Material ergibt sich, daf das Turmschédel-
problem sehr vielseitig und seine Losung sehr schwierig ist. Es handelt
sich um ein intuitives Merkmal, fiir dessen objektive Giiltigkeit min-
destens der Nachweis von 4—6 der hier beschriebenen MaBanzeichen
einschlieBlich der anormalen Kleinheit des Kopfumfanges, gefordert
werden mub.

Das Merkmal kann erblich fixiert, durch Keimesschiadigung epigene-
tisch bedingt oder durch partielle Wachstumsstérungen im spéteren
Entwicklungsalter hervorgerufen sein. In letzterem Falle kénnte es
gich aber nur um eine sehr geringe Ausbildung des Symptomes handeln.
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Fir das solitdire Symptom des Turmschidels kann in den meisten Fallen
epigenetische Bildung angenommen werden.

Der Komplex der Akrokranio-Dysopie kommt durch abhingige
Differenzierung zustande und ist in gleicher Weise zu bewerten.

Je frither die epigenetische Schidigung im Entwicklungsverlaufe
des Keimes eintritt, desto gréBer ist die Wahrscheinlichkeit, dal ein
weiterer Komplex von Entwicklungsanlagen von der Schadigung be-
troffen wird. Andererseits besteht die Moglichkeit, daf eine erblich
festgewordene Anomalie sich auf einen ganzen genotypischen Anlage-
komplex bezieht und infolgedessen mehrere ,,gekoppelte” anormale
Merkmale in Erscheinung treten la0t.

Bei den Fillen von Akrokranio-Dyshimie konnen wir einen kon-
stitutionellen Zusammenhang im Sinne der sehr friihzeitigen epigene-
tischen Schidigung eines bestimmten Mesenchymkomplexes vermuten.
Die Frage einer erblichen Fixierung des Anomalienkomplexes, die sich
bei manchen Fillen aufdringt, kann noch nicht sicher entschieden
werden.

Besonders schwierig ist eine Klirung bei der Gruppe der 4krokranio-
Dysphalangie, bei welcher das anormale Merkmal der Syndaktylie be-
sonders hervortritt.

Die Moglichkeit muBl zugegeben werden, daf bei der Entfaltung
einer anormalen Erbanlage infolge von Mengenunterschieden der Erb-
anlagen oder hemmender Einfliisse auch dem Wesen nach verschiedene
phinotypische Merkmale auftreten kénnen. Das Offenbarwerden einer
solchen ,,pleiotropen” (?) Erbanomaliec kann zur Annabhme verschie-
dener gekoppelter oder nicht gekoppelter Erbfaktoren verleiten.

Da wir den konstitutionellen Urkomplex, auf welchen sich die anor-
male Entwicklung bezieht, nicht kennen, nehmen wir wohl oft mit Un-
-recht eine Zerteilung in verschiedene ,,Erbfaktoren’ vor, welche nur der
Ausdruck einer Anomalie desselben Komplexes sind. Durch die Deu-
tung als ,,Koppelung® der Erbfaktoren wird das MiBverstindnis wieder
etwas ausgeglichen.

Das oft beobachtete Vorkommen von Polydaktyhe und Polydaktylie
-+ Syndaktylie in einer Familie deutet auf die erbliche Anomalie eines
einheitlichen konstitutionellen Urkomplexes hin. Infolge von Anlage-
schwankungen kann das Offenbarwerden eines Merkmales unterbleiben.
Auf diese Weise kann die Erbfolge in Erscheinung treten, daB ein (phino-
typischer) Nichttriger eines als dominant erblich angesehenen Merk-
mals dieses Merkmal vererbt (Beispiel: je ein syndaktyler Mann in
Ptitzners und in Jacobsohns Stammbaum vererben Polydaktylie).

Ohne auf die keimesgeschichtliche Verursachung niher eingehen zu
wollen, kann ich mir den Hinweis nicht versagen, daf manche Stamm-
béume von Polydaktylie + Syndaktylie direkt auf einen einheitlichen
Formbildungsfehler, ndmlich falsche Lokalisation beider Strahlentrennung,
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hinweisen, indem die Trennungsebene anstatt zwischen den Knochen-
anlagen durch diese hindurchgeht; bei dieser falschen Lokalisation
kann die Trennung evtl. ganz unterbleiben. Besonders der Stammbaum
Pfitzners, wo die Polydaktylie nur den 1. und 5. Strahl und die Syn-
daktylie deren Nachbarstrahlen betrifft, kann zu einer solchen Annahme
verleiten. Dieses Beispiel diirfte zum Verstindnis der Annahme bei-
tragen, daB ein- und dieselbe, erblich fixierte, funktionelle Entwick-
lungsanomalie verschiedene morphologische Entwicklungsfehler hervor-
rufen kann.
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