
Zur Kenntnis der ,,Acrocephalosyndaktylie" (Apert). 

Von 
Weiland Dr. Arnold Flinker, 

Landes-Sanit~ts-Inspektor in Czernowitz. 

Mit 3 Abbildungen im Text. 

(Eingeganqen am 11. Dezember 1930.) 

Es gibt  wohl kaum ein anderes Gebiet der pathotogischer~ Anatomie, 
das in uns eia so hohes Interesse erwecken wiirde wie die Mi2bfldungen. 
Sie geben uns Aufschlul3 fiber manche bisher ungelSste Frage der Embryo-  
logie und lehren uns m~nche StSrungen der K e i m - u n d  Fruchtanlage 
kennen. Namentlich die Mii3bildungen der Gliedmal3en haben stets die 
Aufmerksamkeit  auf sich gezogen. Das Dunkel, in welches ihre Ent-  
stehung gekfillt war, ist dutch grfindliehe Beobaehtungen neuerer Forscher 
teilweise aufgehellt worden. 

Durch die ansgezeichnete Monographie Kummels sowie durch die 
VerSffentlichung Klausners angeregt, babe ich diesem Gegenstand 
meine Aafmerksamkei t  zugewendet. Gelegentlich meiner Studien fiber 
Kropf  und Kretinismus babe ich eine Reihe yon Mii~bfldupgen der Extremi- 
t/~ten beobachtet  und teilweise auch verSffentlicht. Die folgenden Ans- 
fiihrungen gelten der von Apert (1906) in den ,,Bulletins et M~moires 
de la Soci6td m~dicale des H6pitaux de Paris" unter der Bezeichnung 
, ,Acrocephalosyndaktylie" beschriebenen Mil3bildung, d i e  durch eine 
eigentfimliche Form yon Turmsch~del, sowie dutch Syndaktylie an 
allen vier Gliedmal3en gekennzeichaet ist. Als Assistentarzt Granchers 
im Kinderspital  hat er einen Fall dieser merkwT]rdigen Mii3bildung 
beobachtet  und hat  weitere 8 F~lle dieses seltenen teratologischen Typus 
aus dem Schrifttum zusammengetragen. Diese Fitlle sind: 

I. Apert: Germain G... 15 Monate att, erstgeborenes uneheliches Kind. Schadelganz 
hoch. Frontalschuppe in ihrer ganzen Ausdehnung vertik~l, in ihrer oberen H~lfte 
gewSlbt und hervortretend, in der Mitre horizontal durehfureht. Vordere Fontanelle 
in derselben vertikalen Ebene ~de die Stirne, h6ehster Punkt des Seh~dels. Veto 
Beginn der vorderen Fontanelle eilt der Seh£del nach rfiekw£rts. Oceipitalschuppe 
abgeplatte~ und vertikal wie die Frontalsehuiope. Augenbrauenbogen vorspringend. 
Gaumen gespalten. Z~pfehen zweigeteilt. Bnlstkasten abgeplattet, Brustbein 
daehrinnenartig. Rechte Hand: Daumen verdiekt, abgeplattet; Rest der Hand 
aus drei zusammengeschweil3ten, auf dem Metacarpus fast unbeweglichen und 
in ihren unterscheidbaren Segmenten nicht biegsamen Fingern bestehend. Die 
N~gel der beiden mittleren Finger verschmolzen. Linke Hand: Daumen bildet 
in seiner natiirliehen I,uge einen reehten Winket mit der ftachen Hand; bloB im 
Metaearpo.Phalangeatgelenke und auch hier schwer beweglieh. Rest tier Hand 
wie reehts, mit dem Unterschiede, dab der vierte Finger frei und voUkommen 
beweglieh ist. Rechter FuB : Vier Zehen. Grol3e Zehe-kurz, spatetfSrmig, beweglioh. 
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Die zwei mittIeren Zehen zusammengeschweiBt mad unbeweglich. Die vierto Zehe 
frei beweglieh. Nagel erweitert, gewissermal~en hypokratiseh. Linker FuB: Fiinf 
Zehen; gro~e Zeho spatelf6rmig, beweglich und dureh eine Schwimmhaut mit 
der dureh die vier anderen Zehen gebildeten, schaufelartigen, wenig beweglichon 
Masse verbunden. Die vier Nagel mittels ihrer sich beriihrenden Rander verwaehsen. 

I L  Troquart: Neugeborenes Kind. Eltern vollstandig gesund. Normale Schwanger- 
schaft und Entbindung. Kopf volumin6s. Stirnh6cker vorspringend. Die vordere 
Fontanelle scheint sieh bis zur Nasenwurzel fortzusetzen, was auf dem Mangel 
einer Verbindung beider Stirnh~lften bis zur NasenwurzeI beruht. Teitweise Teilung 
des Gaumensegels. Hande: Syndaktylio, Daumen frei, die anderon vier Finger 
in ihrer ganzen Ausdehnung vollstandig zusammengesehwei~t. 

I I I .  B~no: C... mgnnlieh. 18 Monate alt. Eltern gesund. Das jiingste yon vier 
gesunden Kindern. Schiidel yon vorne nach rfickw~rts stark abgeplattet. Stirne im 
oberen Tell ein wenig vorragend. Augen sanft hervortretend. Hand erscheint 
als ein unf6rmlicher Stummel, der im Profil einem Hundskopf almelt. Auf dcr 
palmaren Seite in der Mitte eine der Lange naeh verlaufende Falte, begrenzt yon 
einer Spur des Thenars mad yore Antithenar; zwischen Thenar und Antithenar 
endet diese Falte in einer Sackgasse yon der Form eines flaehen Trichters. Distal 
yon der palmaren Falte zwei oberflachliehe Falten, welche drei kteine Hautlappen 
abteilen, die einzige Spur der Fingerenden. Auf der Riickseite iVfetaearpus yon 
normalem Aussehen. Einige Falten lassen das Vorhandensein der Phalangen in 
der Tiefe erraton. Phalangengegend konvcx, gegen das Ende zu verengt. Ein 
Nagel, der nut den drei mittleren Phalangen anzugeh6ren scheint. Daumen ohne 
Nagel, am Ende des fi]nften Fingers kleiner nagelartiger Vorsprung. Bei der 
Entfernung des Daumens land man seine beiden Phalangen mit der auf~eren Seite 
des b[etacarpus vermittels faseriger dichter Strange zusammenhangend, sic selbst 
in den knoehigen Teiten fimig miteinander verschmolzen. Das Skelet und die 
Metakarpen der vier fibrigen Finger deutlich fiihlbar, die letzten Phalangen 
scheinen gegeneinander unbewegtich und miteinander versehweif3t zu sein. FiiBe: 
Zehen durch Schwimmh~ute verbunden, gut beweglich. 

IV. und V. Wheaton: Erstgeborenes, uneheliehes Kind, 3 Monate alt gestorben, 
mad vierzctmtes Kind einer v611ig gesunden Familie, 2 Monate alt, gestorben. Bei 
beiden Kindern aufgehaltene Entwieklung der Sehadelbasis in der Richtung vorn- 
riickw/~rts. Gehirngruben in dieser Richtung deutlich verengt. Hinterhauptsbein 
sehr klein. Das Basis-occipitale ist in einem Fatle nur 3 mm dick und im anderen 
Falle durch eine feste, knochige Verbindung mit dem Basisphenoidale vereinigt. 
Fortlaufende Naht yon der hinteren Fontanelte his zur Nasenwurzel. Frontalnaht 
sehr erweitert (3 cm). Nahtknochen in der hinteren Fontanelle. Knoehenrander 
unregelm~Big und gezackt. Stimbein und Seheitelbein mit zahlreichen HShlungen 
und Senkungen auf der imaeren Tafel, deren Knoehen sehr diinn und oft fehlend. 
Gehirnsektion: Windungen dureh Druek abgeplattet, der anteroposteriore Dureh- 
messer sehr klein imVerhaltnis zur W61bung der Schadelkapsel. Hinterhauptslappen 
so wenig entwickeIt, dab das Kteinhirn fast ggnzlich unbedeekt. Finger mit Aus- 
nahme des freien Daumens eine einzige Masse. Beim ersten Kind Metacarpalia 
und Phalangen der zwei mittteren Finger anseheinend zu einem einzigen Knoehen 
vereinigt, die Nagel dieser Finger zu einem Nagel verwachsen. Beim zweiten Fall 
bloB vier Me~akarpen, der zweite Finger ohne Phalangem NageI ebenfalts ver- 
wachsen. Beim ersten Kind alle Zehen zusammengewachsen, beim zweiten alle 
ZeherK mit Ausnahme tier ~oBen gleichfalls zusammengewachsen. Nagel in beiden 
Fallen getrermt. Bei beiden Kindern KlumpfuB. 

Die l-Iaut des Gesichtes gerunzelt mad gelbtieh, Ohren gefaltet und diinn. Nasen- 
knochen abgeplattet, Zunge bestandig vorgetrieben, Saugen unmfglich. Leber 
und Milz derb. 
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VI. Fournier: Mutter keine Zeichen yon Syphilis, zweimal verheiratet. Aus der 
ersten Ehe vier gesunde Kinder. Der zweite Mann syphilitiseh. In dieser Ehe vier 
neuerliehe Schwangerschaften, yon denen die erste eine Frfihgeburt, die zweite eine 
Fehlgeburt, die dritte ein Knahe mit voluminSsem Kopf und sehr vorspringenden 
SeheitelbeinhSckern. Die vierte Schwangersehaft (der vorliegende Fall) bis zum 
siebenten Monat normal, um diese Zeit hat der Baueh ungeheure GrSl3e. Beim l~ieder- 
kommen spelt die Mutter eine grol3e Menge Flfissigkeit aus. Zangengebur~. Plattes 
Hinterhaupt, senkreeht zum Geniek abfallend. Stim in Gestalt eines Sehiffskieles, 
dessen Seiten symmetriseh eingedrfickt, vorragend. IN'~hte und Fontanellen weir 
ellen. Frontatnaht anfangs 5 mm breit, plStzlieh bis zu 4 em sich verbreiternd. Hier 
eine voluminSse Meningocele, die fiber die Nase h~ngt. An beiden H~nden alle 
Finger, mit Ausnahme des verrenkten und quer fiber der HandfI~ehe liegenden 
Daumens, zu einer einzigen kegelfSrmigen Masse vereinigt. Metacarpalia frei. 
Die Phalangen deutlich abzutasten, n~hern sich einander mit ihren vorderen Enden, 
zweite und dritte Phalange zusammengewachsen. Am Ende des Stumpfes ein 
einziger Nagel mit einer kteinen I~arbe als Andeutung ffir den l~agel des kleineu 
Fingers. Alle 5 Zehen zusammengeschweil3t. Die N~gel berfihren sieh an ihren 
R~ndern. iNasenwurzel sehr gequetscht. GaumenwStbung sehr tier und winkelig, 
spitzbogenf6rmig. Ohren grol3 und unregelm~13iger Form. Rings um die Pupille 
ein Pigmenthof. 

VII. Dubrisay: Weiblieh, 6 Tago alt gestorben. Vater 30 Jahre alt, Alkoholikcr. 
Mutter syphilitisch. Erste Schwangerschaft endete mit Friihgeburt. Sctl~del: 
Frontalbasen vorspringend, Frontalnaht sehr entwickelt, bzw. ersetzt dutch eine 
2 em breite, ]eicht eindrfiekbare Zone. Einsenkung der Nasenwurzel. Linkes Ohr 
im oberen Teil leicht unregelmaBig. Glotzauge. 

H~nde: Finger eine einzige kegelfSrmige 5Iasse, deren Ende in einen Finger 
ausl~uft. Zwei ~'~gel, yon denen einer den Daumennage[ darstellt, der andere 
dutch Verschmelzung dot N~gel alter anderen Finger gebildet zu sein scheint. 
RSntgenbefund: Metakarpen vorhanden, Ptlalangen dureh zwei deutlich getrennte 
knochige Massen ersetzt. FfiI3e: Sohlenseite nach innen gebogen, Ful3 auf seinem 
~ui]eren Rande ruhend. Zehen vSllig undeuttieh, eine einzige Masse. N~gel: Ein 
einziger ununterbrochener Streifen mit Andeutungen ffir die einzelnen Zehen. 
Partielle VerschweiBung sowohl der Metatarsalia als auch der Phatangen mitein- 
under. Baueh infolge mangelnder AfterOffnung aufgeblaht. Die Autopsie ergibt 
keinen abnormen Befund an den Eingeweiden. 

VIII. Camus: I01/2 Jahre alt, m~nnlieh. J(ltestes yon drei gesunden Kindern. 
Eine sehr entfernte Base mit angeborener Ankylose der Ellb0gen behaftet, deren 
Schwester Idiotin. Schgdel: Brachycephalie und Aerocephalie. SchiideI hoeh und 
yon vorn nach rfickw~rts laufend, seitlich abgeplattet: Stirno sehr hoch, in der Mitre 
schiffskielartig vorspringend. StirnhScker eingedrfickt, dagegen Augenbrauenbogen 
vorspringend. Scheitelbeine sehr hoeh, wenig konvex, yon den vorspringenden 
Sehl~febeinen durch eine Senkung getrennt (gleichsam ein zu enger Helm). Glotz- 
auge, yon Tr~nenfluB begleitet. Die Aehse der Lidspalten sehr sehief naeh unten 
aul3en. Atresie der Oberkieferbeine, Aerognathie. Hypertrophie der Alveolar- 
r~nder und deren Seh]eimhaut. Atrophie der Wangen, Konvergenz der oberen 
Kinnbacken, Gesieht oben platt. Nasenknochen wenig vorspringend; Nase sehr 
kurz, nach links abgelenkt, reehtes Nasenloch kleiner. Ober]ippe in  der Mitre vor- 
springend, seitlich abgeplattet, Unterlippe herabhiingend, SpeichelfluB. Z~hne 
im Begriffe durehzubreehen, die mittleren Schneidezi~hne scheinen einander mit 
ihrer Zungenseite gegenfiberzustehen. An der Sch~delbasis, an den Ellbogen 
und H~uden vorzeitige Synostose. Ankylose der Ellbogen. Synostose yon Humerus 
und Radius, dessen KSpfchen hypertrophiseh. 

H~nde: Hand wie eine Zange, bestehend aus zwei Armen. Daumen frei, mit 
verwachsenen Ptmlangen und einem NageL Der Rest der Hand wie ein LSffel, 
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der den letzten vier Fingern entsprieht. Von diesen bilden die ersten drei einen 
mit einem einzigen Nagel versehenen Vorsprung, dessen zwei letzte PhaIangen 
einen kn6ehernen Block darstellen. Der ftinfte Finger mit den vorangehenden 
dureh eine bloBe Hautbrficke verbunden mit normalem Nagel. FuB keilf6rmig, 
Zehen durch Haut-Syndaktylie vereinigt. Deutliehe fiinf N~gel. Skoliose der 
Brustwirbelsaule mit Konkavit~t nach links, begleitet yon Lordose. 

1X. Magnan und Galip'pe: 35 Jahre alt, m~nnlich. In der miittertiehen Linie 
Alkohotismus, nerv6se und Gehirnst6rungen. Patient selbst hatt e yon 2--10 Jahren 
h~ufig sehr starke Kopfschmerzen (paroxysmale Anfalle). Sch~deh Brachy-, 
plagio- und aerocephal, hat die Form einer asymmetrisehen Kugel, yon vorn nach 
rfickw~rts abgeplattet, yon links naeh reeht.s verzogen. Der linke Frontath6cker 
verstriehen, der rechte ausgedehnter und vorspringender. Horizontale Senkung in 
der Stirne, oberhalb welcher in der Mitte ein kleiner HSeker. Der frontooccipitate 
Durchmesser mil3t 15,5 cm, der biparietate 15 em, Umfang 52 em. Hinterhaupts- 
h6eker stark ausgcbildet. Linker Warzenfortsatz nach riickw~rts und auBen vor- 
springend. Gesicht abgeplatt~t, Wangen eingefallen, tier geh6hlt (Atroplfie der 
Wangenkuochen und mangelnde Entwicklung des oheren Teils der oberen Kinn- 
backen). GreBe Nase, stark nach links verzogen. Links Nasenlippenfalte fast 
vertikal. Rechte sehri~g nash unten und aul3en verlaufend, untere Lippe nach 
beiden Seiten verl/ingert. Krtimmung des Mundes schlecht gezeichnet, Ohren miB- 
bildet. Glotzauge. G_a~men miBbildet. Zhhne in bezug auf Zahl und Stetlung 
mil3bitdet. Anky_lgse der E!tbogen und Sehuttergelenke. A~ beiden Handen Syn- 
daktylie mit Ausnahme der letzten Phalange des kleinen Fingers, welehe frei ge- 
blieben ist. Rechte Hand: Die drei ersten Metakarpalien unterscheidbar, die 
vierten und ftinften anscheinend riickw/irts zusammengeschweigt, vorne untcr- 
scheidbar. Das MetakarpMe des Daumens artikuliert mit der ersten Phalange; 
die zweite Phalange nach vorne abgebogen, dem £ul~eren Rande des Zeigefingers 
anliegend. Ein Nagel yon beinahe normaler Ausdehnung bedeckt die zweite Phalange 
des Daumens. Das zweite Met~karpale artikuliert mit der ersten Phalange, die 
zweite Phalange ist reehtwinkelig verbogen und auf den Daumen gelegt. Die zweite 
Phalange des Daumens ist neben jene des ~ittelfingers gelegt, die zwei N/tgel dieser 
zwei Finger sind durch ihre RS, nder vereinigt und scheinen nur einen einzigen Nagel 
yon rechtwinkeliger Form zu bilden. Die erste Phalange des dritten Fingers ist 
sehr verl~ngert, schief nach unten aul]en, die zweite und dritte Phalange sind 
naeh innen gekrfimmt und legen sich neben die zwei letzten Phalangen des zweiten 
Fingers. Am vierten Finger unterscheidet man wohl die erste Phalange, aber die 
zweite und dritte sind atrophisch. Dieser Finger hat nur einen rudiment/~ren 
NageI. Am letzten Finger die erste Phalange geradlinig, die zweite und dritte 
scheinen zusammengeschweiBt, Nagel breit. An der linken Hand die 5 Meta- 
karpalia leicht zu fasten, aber die vereinigten Finger sind ~hnlich beschaffen wie 
jene der reehten Hand. Die zweite PhMango des Daumens hat einen deuttichen 
Nagel, an den drei mittleren Fingern sind die N~gel zusammengeschweiBt. Der 
kleine Finger hat einen unabh~ngigen Nagel. Untere Gliedma~en: Die Syndak- 
tylie ist viel vollstandiger als an den H~nden. An den FiiBen untersctmidet man 
deutlich nur die grot3e Zehe, welehe einen besonderen Nagel besitzt, der Rest 
macht den Eindruck, Ms ob die vier Zehen ~mputiert waren. An Stelle der Narbe 
eine an mehreren Stellen eingeschnittene Hornplatte. 

Das Aussehen dieser Mil3bildung is t  in a l len 9 F/ i l len das  gleiche, 
nur  hinsieht l ich des Grades  bes tehen Untersch iede .  Das Zusammen-  
t reffen einer Syndak ty l i e  der  vier  Extremit /~ten  und  einer  MiBbitdung 
des Kopfes ,  charak te r i s ie r t  dureh  1. H S h e n w a e h s t u m  (Aerceephalie) ,  
"2. He lmbusehfo rm der Stirn,  3. A b p l a t t u n g  des Hin te rhaup te s ,  wieder .  
hol t  sieh in alien 9 Fgllen.  
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Bei den ganz jungen Kindern weist der Sch/idel in seinem Vorderteil 
stark erweiterte N/ihte auf. In einem Falle bestand inteffrontale Meningo- 
cele. Sehr h~ufig gesellen sich zu den beschriebenen l~IiBbildungen Glotz. 
auge, Sattelnase, MiBbitdung des Gaumens (insbesondere Spaltung des 
barren Gaumens und Zweiteflung des Ziipfchens), unregelmiil3ige Stellung 

der Z~hne. In den F~tllen yon 
. . . . . . . . . . . .  : . . . . .  Galippe und Magnan und yon Camus 

wird auffallende Atresie der Kinn- 
backen beobaehtet. In den Fiillen 
Wheatons war die Haut des Ge- 

- sichtes gerunzelt und gelblich. Das 

2kbb. 1. 2Lbb. 2. 

Saugen war in~olge Vorgeschobenseins der Zunge unm6glich. Von 
weiteren pathologisehen Befunden ist Ankylose der Etlbogen (2 Ft~lle), 
Skoliose un4 Atresia ani bei Neugeborenen (Dubrisay)  hervorzuheben. 
7 •tille betreffen Kinder im Alter bis zu 18 Monaten, 1 Fall einen 
101/2 jt~hrigen Knaben, ein anderer einen 35 Jahre alten Mann. 

Mit Recht hebt Apert  hervor, dab ia alien 9 F~llen ein bestimmter 
teratologischer Typus vorliegt, der eine spezielle Benennung verdient, 
was ihn auch veranlaBt hat, nach den hervorragendsten Merkmalen 
diese MiBbildung mit dem Namen Acrocephalo-Syndah~tylie zu bezeiehnen. 
Der leicht fagliche Name entspricht vottstgn4ig dem Gegenstand. 
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U n d  nun  zur Beschreibung einer solchen Mil3bildung, die ich im 
Verfglge meiner  Kre t i nens tud i en  beobach te t  babe  u n d  die n icht  allein 
deswegen bemerkeaswer t  ist, weil sie aus  einer Kre t inengemeinde  s t a m m t ,  
sondern  auch aus dem Grunde,  weft sie den  merkwt i rd igen  te ra to logischen  
Typus  in seiner ganzen klassischen F o r m  zeigt.  I ch  babe  diesen Fa l l  
berei ts  vor  J a h r e n  im Verein der  Arz te  in Czeraowitz  vorgestel t t ,  die 
Ver6ffent l ichung a b e t  aus dem Grunde  aufgeschoben,  weft alle Versuche,  
den  Sch/Ldel rSntger tographisch aufzunehmen,  erfolglos waren.  Pa t ien t i r t  
is t  da rm in "die I r ren~ns ta l t  in Czernowitz f iberf i ihr t  worden,  woselbst  
sie auch  w~hrend  des Wel tkr ieges  ges~orben ist.  E ine  Autops ie  is t  n i ch t  
vo rgenommen  w0rden,  weil der  Verfasser  zur  Zei t  ihres TocIes n icht  in 
Czernowitz war.  

Jelona des Josef Nargan in Millie (Bozirk Wiznitz) ira Jahre 1886 geboren. 
Eltern vor mehreren Jahren gostorben. Mutter mit einem apfolgrol3ea Kropfe 
behaftet, dor Vater, ein Miiller, Soldat, Potator strenuus. Eine Sohwester mit 
Kropf behaftet, sonst vollkommen gesund. 

Jelena 152 em hoeh. Stirne platt, im unteren Anteile in der Mitto etwas 
vorgew6tbt und oberhalb dieser Vorw61bung m~Big rinnenartig vertieft. Zu beiden 
Seiten der Stirne die H6eker stark vorgew6lbt (Abb. 1 und 2). 

Kopfmal3e: Kopfumfal~g 57 cm, gorader Durehmesser (Arous supereiliaris -- 
hinterer Punkt) 18 cm, gr613ter Breitendurehmesser 18 era, ?¢[ento-ocoipital 23 era, 
8agittalumfang 34 em, Breitenumfang 35 era, grOl~ter Kopfdurchmesser 26 em, 
biparietal an den H6ekern 19 era, sonst 16--17 era. 

Auggpfel stark hervortretend. Ohrenlhnge 64 und 68 mm. Nase an der Wurzel 
sattelf6rmig eingedriiokt. 

Z~hne: Im Oberkiofer blol3 zwei Sehneidez~hne, daneben jo ein Eckzahn, 
hinter der Zaknreihe gaumenwS, rts zwischen Schneide- und Eokzahn je ein H6cker- 
zahn. Im Unterkiefer blofl drei Sehneidez/~hne, an Stelle der normalen zwei 
mittleren ist blofi oin Sehneidezahn, so dal3 im ganzen drei Sehneidez~hne, je ein 
Eckzatm, zwei Baeken- und drei ]}I~hlz~tme bestehen. Die Wtilste der beiden letzten 
Mahlz/~tme ragen stark hervor. Hatter Gaumen ist auBerordentlich koch, spitz- 
bogig. Halsumfang 45 om. bI~chtiger Kropf auf der reehten Seite, kleineror links. 
Linke Rippen sind in ihrem riickwhrtigen Anteile an der Konvexit/~t stgrker ge- 
krfimmt als re,hrs. Luxation im linken Sehulter- und  in beiden HtiftgeIenken. 
.~'~13ige Ankylose beider Eltbogen. Arml~tngo bis zum Epicondylus 29 cm, veto 
Epieondylus bis zur Handwurzel 22--23 era, vom Epicondylus bis zum Ende 
der Hand 35 ore. 

Rechte H~nd (Abb. 3): Zeige-, Mittel-, Ring- und kleiner Finger untereinander 
vereinigt, bitden ein Ganzes. Zeigefinger hat einen deutliehen Nagel, Mittel- und Ring- 
finger einen Doppelnagel, woboi der Nagel~nteil vom Mittelfinger wie verktimmert 
ist. Der Mittelfingerknochen palmar unten deutlieker durchtastbar, w~hrend der 
beztigliehe Kdloohen des Ringfingers leistenartig vorragt. Der tdeino Finger ist 
dureh eine sehr schmale Hautfalte etwas abziehbar. Daumen wie platt  gedrtiekt, 
breit, mit bogenf6rmiger Kontur naeh auBen, der Nagel kurz und breit. Giinsekopf 
besonders an der Volars-3ite. 

Linke Hand: Zeige-, Mittel-, Ring- und kleiner Finger miteinander verschmolzen. 
Zeige-, Mittel- und Ringfinger haben einen in drei Abteilungen geteilten Nagel. 
Der mittlere Anteil l ie~ tiefer. Die Fingerknochen des Mittelfingers ragen auch 
/tier nach unten und die des Rin~ingers dorsalw~rts. 

tlechter und linker FuB: Grol?e Zehe frei, alle iibrigen verwaehsen, jedoch sind 
die einzelnen Zehen durch seichte Furehen voneinander getrennt. Lordose der 

Virchows Archly. Bd. 280. 36 
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Wirbels~ule. Briiste entwickelt und welk. Spraohe lallend, sehr schwer verst/~ndlich, 
GehSr herabgesegzt. Mehr als alle Besehreibungen geben die angesehlossenen 
Bilder Aufsehlu/3 fiber die Mil3bildung. 

Liest man diese Besehreibung, so isb man fiber die ~bereinstimmung 
unseres Falles mit den bisker beobaehteten, yon Apert n/~her besehrie- 
benen F~llen so sehr erstaunt, da$ man Apert beipfliehten muff, wenn 

A.bb. 3. 

er bier einen bestimmten teratologischen Typus armimmt. Denn in 
allen F£11en ist neben der Synclaktylie der vier Extremit/~ten eine ganz 
spezielle Mif3bildung des Kopfes vorhanden. Die Mil3bildung kaml 4em- 
nach nicht die Folge zuf~illiger/~u~erer StSrungen sein, sondern es mfissen 
ihr ganz besfimm~e Sch/~dlichkeiten zugrunde liegen, die sich in bestimmter 
Riehtung geltend machen. 

Wie schon Alzert he.rvorhebt, steht es lest, da~ die Mil~bfldung weder 
famili~ren noch erblichen Charakter h~t. Von einzelnen Forschern 



Zur Kenntnis der ,,AcrocephMosyndaktytle" (Apert). 553 

wurde Syphilis der Eltern als Ursache angesckuldigt. Diese Vermutung 
erscheint uns vSllig unbegriindet, da die Syphilis eine so weir verbreitete 
Krankhei t  ist, dab es nicht wundernehmen kann, wenn Syphilis der 
Eltern, ja sogar des Kranken,  festgestellt wurde. 

Es bleiben demnach zwei Theorien fibrig: 1. Die amniotische Kom- 
pression. DaB die Syndaktylie sehr h~ufig durch amniotische Kompression 
hervorgerufen wird, ist allgemein bekannt  und es war insbesondere 
Schwalbe, der ia iiberzeugender Weise dargetan hat, dal? auch symmetri-  
sche Syndaktylie durch amniotische Str/~nge zuwege gebracht werden 
kann. Auch die eigentiimliche Form des Sch/idels liel3e sick vielleicht 
durch amniotische Kompressior~ erkl/~ren. In  unserem Falle wiirde 
vietleicht auch die Luxation der Schulter- und H/iftgetenke sowie die 
Lordose der Wirbets/iule fiir eine amniotische Kompression sprechen. 
Und doch 1/~l]t sick nicht leugnen, dab  die Erkliirung durch amniotische 
Kompression sehr gezwungen erscheint. 

Vor allem kommt  bei dcrartigen amniogenen Mil]bildungen sehr 
hi~ufig Erblichkeit vor. P[itzner, Rieder u. a. haben bereits darauf hin- 
gewiesen. Es wird eben in solchen F£11en nicht die Mil~bildung als solche, 
sondern die Armmalie des Amnions, welche die Mil]bildung verursacht, 
vererbt. Die beschriebene Migbildung aber ist - -  wie schon hervor- 
gehoben - -  weder famili/irer noch erblicher Natur. 

Babes denkt an ein trophisches Zen~rum an der Sch/~delbasis, dessen 
Sch/i.digung zur Zeit der ersten Embryonalentwicklung die Migbildungen 
an den vier Extremit~ten, auch Migbfldungen des Gesichtssckf~cIels, 
z. B. Hasenscharte mit  Gaumenspalte, sowie atteh manchmal Spalt- 
bildung im Gesicht hervorrufen soll. 

Lcider ist in keinem Fall yon Acrocephalosyndaktylie der Zustand 
des SchS~delgrundes sowie der Hypophyse  festgestellt worden. In  den 
F/~llerr yon Wheaton waren die Knochen der Sch&delbasis sehr wenig 
entwickett, der Hypophysis geschieht aber keine Erw/ihnung. 

In  unserem FaIle ist es, wie erw/ihnt, nicht gelungen, ein deutliches 
R6ntgenbfld des Sch/idels herzustellen, auch wurde keine Sektion des 
Sch/~dels ausgeftihrt. Wir k6nnen daher keinen Beitrag zu der auf- 
geworfenen Frage liefern. 

Jeden/alls ist unser Fall dadurch bemerkenswert, daft er aus einer 
Kretinengemeinde stamrnt und einen groflen Krop] und ausgesprochenes 
MyxSdem zeigt. 
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