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Fine verhéltnismiBig seltene Milbildung, die besonders durch ihre
Lokalisation Fragen anschneidet, die weit iiber das Spezialinteressen-
gebiet des Teratologen hinaus gehen und wichtige Einblicke in Ent-
wicklungsmechanismen des Schidel und der Schliisselbeine gewéihren,
wurde im Jahre 1898 von P. Marie und Sainforn eingehendst klinisch
geschildert und mit dem Namen ,,Dysostosis cleidocranialis hereditaria®
belegt. Schon vorher finden sich im Schrifttum Schilderungen von
Kranken mit angeborenen Claviculardefekten und gleichzeitig vorhande-
nen Schideldeformititen, die jedoch als einheitliches Syndrom erst 1871
von Scheuthauer erkannt wurden, der zwei Falle anatomisch untersuchen
konnte. Hiufig auch sind nur die Schliisselbeinveranderungen erwihnt,
sei es, daB3 die SchidelmiBbildungen klinisch nicht erkennbar waren,
oder daB sie iibersehen wurden. In einigen Féllen berichten die bei-
gegebenen Bilder von ihrer Existenz (Preleiiner).

Das auffillige MiBverhdltnis zwischen der relativ groBen Anzahl
klinischer Untersuchungen und der weit aus geringeren von anatomischen
findet wohl ihren Hauptgrund darin, dall die Tréger dieser MiBbildung
im allgemeinen korperlich wie geistig ,.gesunde” Menschen sind und
so der pathologische Anatom hochstens im Nebenbefund auf die Ver-
anderungen stoft.

So vielgestaltig uns nun die Bilder der Erkrankung vor Augen treten,
so klar auch wiederum 1iBt sich die entwicklungsmechanische Genese
ihrer einzelnen Erscheinungsformen als rein quantitative Abstufungen
des namlichen Geschehens herausschilen. Da nebenbei das deutsche
Schrifttum der letzten beiden Jahrzehnte sich wenig mit diesem Fragen-
komplex beschéftigt hat, bin ich Herrn Prof. Dr. Réssle besonders dank-
bar, daB er mir Gelegenheit gab, an Hand eines Falles, der dem
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pathologischen Institut der Universitit durch liebenswiirdige Vermittlung
des Direktors des anatomischen Instituts, Herrn Geheimrat Prof. Dr. Fick,
zuginglich wurde, mich mit dieser Gruppe der MiBbildungen zu be-
schaftigen.

Ehe ich nunmehr an die Schilderung dieses Falles herangehe, mdchte
ich kurz einen Uberblick der typischen Merkmale der Dysostosis cleido-
cranialis geben und sodann- im Anschlul daran an Hand der mir zu-
ginglich gewordenen Schilderungen des Schrifttums den Beweis dafiir
antreten, daf alle beschriebenen Symptome eines  bestimmten Korper-
gebiets nur graduelle Abstufungen ein und desselben Geschehens sind.

Uber die Namengebung ist noch zu sagen, daB P. Marie und Sainton in ihrer
Arbeit iiber die Erkrankung ausdriicklich betonen, daf die Bezeichnung ,,Dysostosis‘
keine andere Bedeutung haben solle, als die, eine Stérung der Verkndcherungs-
vorginge anzudeuten, welcher Art sie auch immer sei, um somit einer etwa spiter
moglichen genaueren Erkenntnis der Zusammenhinge keineswegs vorzugreifen.

Die Personen, die von der Dysostosis cleidocranialis befallen sind,
weisen folgende typischen Eigentiimlichkeiten auf:

Fast immer handelt es sich um besonders kleine, mehr oder minder
brachy- oder platycephale Menschen, die neben den klassischen Ver-
anderungen am Schidel und den Schliisselbeinen ungewchnlich héiufig
Deformitdten in anderen Regionen des Skelets aufzuweisen haben, wie
etwa Wirbelsdulenverkriimmungen, genu valgum u.a.m. Am Schidel
selbst treten Stirn- und Scheitelhocker stark hervor, die Nihte und
Fontanellen bleiben lange, oft das ganze Leben iiber unverknéchert,
ihr Verlauf ist durch dellen- und rinnenférmige Einsenkungen am Schidel
gekennzeichnet. Die Schideldecke enthilt eine mehr oder minder grofie
Anzahl Schaltknochen. Dem derartig gestalteten Hirnschidel gegeniiber
wirkt das QGesicht auffillig klein, ja sogar -atrophisch; das hangt unter
anderem mit bestimmten Verdnderungen der Basis zusammen, auf die
spiter genauer einzugehen ist. Die Zahnentwicklung ist fast ausnahmslos
stark gestort, oft findet sich auch ein hoher und spitzbogenartig gewdlbter
Gaumen und Prognathie oder Progenie.

An den Schliisselbeinen kénnen alle Abstufungen vom voélligen Fehlen
bis zu lediglich geringen Formanomalien vorkommen. Als Zwischenstufen
recht typischer Art mogen dabei diejenigen Fille gelten, bei denen zwei
mehr oder minder gut entwickelte fragmentartige Teile durch binde-
gewebige Ziige verbunden sind, die so straff sein kénnen, daB sie an
Pseudarthrosen erinnern. Allermeist sind die Verdnderungen doppel-
seitig. Hs finden sich haufig Eigentiimlichkeiten in der Bildung der
Schulterblatter. Das ganze Syndrom weist einen gewissen Erbgang auf.

Von klinischen Tatsachen sei hier noch erwiahnt, daB es sich, wie bereits oben
gesagt, bei den befallenen Personen in der weitaus gréBten Mehrzahl um gesunde
Menschen handelt; direkte Beschwerden sind nur ganz selten angegeben, wie etwa

eine abnorm rasche Ermiidbarkeit des Schultergiirtels (Marie und, Sainfon) oder
neuralgische Schmerzen im Arm durch Druck eines der Schliisselbeinfragmente
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auf den Plexus brachialis (Poynton). Hingegen kénnen, und das ist nicht selten
erwahnt, die Patienten eine Anzahl hochst bizarr wirkender Bewegungen voll-
fiithren, wie diese mdoglich sind, wenn die Schliisselbeine gewissermafBen als Sperr-
haken des Schultergelenks fortfallen. Sie kénnen, sofern sie nicht zu fett sind, z. B.
die Schultern vor dem Jugulum zur Berithrung bringen, oder aber die Arme riick-
wirts aufwirts fast zur Senkrechten erheben, wobei die Gelenke gich méchtig nach
vorn und unten vorwdlben, oder aber sie kénnen die Oberarme hinter dem Kopf
bequem kreuzen.

Dies also das typische Syndrom. Dem gegeniiber soll jetzt unser

Fall im einzelnen geschildert werden.

60jahriges Friulein A. 8., an einem Corpuscarcinom verstorben. Thre Leiche
wurde dem anatomischen Institut iiberwiesen und hier im Rahmen der Priparier-
iibungen zerlegt. Dabei fielen die schweren Veranderungen am Skelet auf, und Herr
Geheimrat Fick itberlieB die Skeletteile, die noch vorhanden waren, zur Klirung
dem pathologischen Institut. Leider sind bei dem Transport u.a. die Schliissel-
beine abhanden gekommen, jedoch hat Herr Dr. Neumann vom pathologischen
Institut sie zuvor gesehen. Thm verdanke ich ihre Schilderung, sowie den Bericht
iiber die Muskelansitze am Schultergiirtel, sowie auch die Schilderung anderer
fehlender Knochen.

In der Sammlung des pathologischen Instituts befindet sich der bis auf das
Nasenskelet und die derben bindegewebigen Anteile des Schadeldachs, sowie die
Gaumenschleimhaut und. das Zahnfleisch macerierte Schidel. Fernerhin der Thorax,
von dem lediglich die grofen Brustmuskeln, die langen Riickenstrecker und die
Ansitze der Bauchmuskulatur abpripariert sind. SchlieBlich sind die Skeletteile
beider Arme mit den Schulterblittern vorhanden, durch ihre Binder und Gelenk-
kapseln in natiirlichem Zusammenhang belassen. Von Weichteilen ist nur die als
Maske abpriparierte Gesichtshaut vorhanden. Am Becken, der tibrigen Wirbelsgule
und den unteren Extremitéiten sollen keinerlei Veranderungen bestanden haben;
auch ihre MaBe sollen entsprechend dem kleinen Korperbau des Individuums
keine Abnormititen aufgewiesen haben. Sie fehlen ebenfalls.

Aus der Familienanamnese der Verstorbenen geht hervor, dafl beide Eltern
und. GroBeltern frei von der MiBbildung waren. Sie sollen mittelgroB gewesen
sein. Der Vater starb an den Folgen eines Unfalls als dlterer Mann ; Ausschweifungen
im AlkoholgenuB, Lues und Tuberkulose sollen génzlich auszuschliefen sein. Die
Mutter scheint den Angaben nach, die recht unbestimmt gehalten sind, an multipler
Sklerose gestorben zu sein. Auch bei ihr feblt jeder Anhaltspunkt fir Abusus
alcoholicus, fir Lues und Tuberkulose. Beide Eltern stammen aus sehr drmlichen
Verhaltnissen und haben schwere Not gelitten. Aus dieser Ehe stammen 5 Tochter,
von denen die Betroffene die Jiingste war. Sie wurde geboren als beide Eltern
schon altere Leute waren. Angeblich ist sie schon bei der Geburt ungewdhnlich
klein und zart gewesen. Jedoch soll die Geburt zum richtigen Termin erfolgt sein.
Als Saugling schon ist ihre ,,Hiihnerbrust* anfgefallen. Ebenso eine leichte Ver-
biegung der Wirbelséule, die sodann im 14. und 15. Lebensjahr, als sie in Stellung
kam und schwer arbeiten multe, zu einer hochgradigen Kyphoskoliose gefithrt
hat. Sie soll zur rechten Zeit laufen gelernt haben, und ihre Schwestern geben an,
sie habe immer gerade Beine gehabt, keine FuBdeformitaten, und auch am Becken
habe sie keinen &uBerlich sichtbaren auffalligen Befund geboten. Sehr viel habe
sie ihr ganzes Leben iiber mit den Zihnen zu tun gehabt. Schon die erste Dentition
sei unvollkommen und spit erfolgt. Sie habe dann friih eine obere Prothese ge-
tragen, nachdem sie einen GroBteil ihrer Zahne verloren hat ( 2). Uber den Zahn-
wechsel ist nichts bekannt. Ebenfalls schon in frither Jugend sei die merkwiirdige
Kopfform aufgefallen, bei der die Mitte der Stirn sattelartig eingezogen war. Die
Gegend der Fontanellen ist immer weich geblieben. Sie soll von zumindest durch-
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schnittlicher Intelligenz gewesen sein. Gehor und Gesicht waren gut. Verheiratet
war sie nicht und hat auch keine Kinder gehabt. Neben ihrer verwachsenen Statur
ist sie ungewohnlich klein gewesen.

Die 4 Schwestern sind alle frei von MiBbildungen. Alle aber sind anch besonders
klein gewesen. Erwahnenswert ist, dafl nach den Angaben einer der Schwestern
keine von ihnen sonst schlechte Zahne gehabt habe. Auch von auffalligen Wirbel-
sdulenverkriimmungen oder X-Beinen sei ihr bei den Schwestern nichts bekannt.
Die alteste Schwester habe 12 Kinder gehabt, die angeblich alle wohl gebildet seien.
Nur eines sei geistig etwas zuriickgebliehen. Die zweite Schwester ist einjahrig
an Krampfen gestorben. Die dritte, die ich selbst zu sehen Gelegenheit hatte, lebt
als verheiratete Fran von 66 Jahren. Sie ist auffillig klein, bietet keinerlei Anhalts-
punkte fiir irgend eine Skelet-
anomalie. Geradezu erwihnens-
wert ist ihr noch jetzt wohl
erhaltenes und vollstindiges
GebiB. Sie hat keine Kinder.
Die vierte, auch jetzt noch
lebende ist 64 Jahre alt und
soll auch durchaus wohlgebaut
sein. Diese hat zwel gesunde
Kinder.

Die Beschreibung der
Skeletteile beginnen wir mit
dem Schidel. Es handelt
sich um eine brachycephale
Form, deren grofite Lange
mit 17,5 em den klassischen
Mittelwert 1 iiberschreitet,
wihrend die grofite Breite
mit 14,3 cm dber einen
solchen ebenfalls um einige
Millimeter hinausgeht. Bei
sinem daraus hervorgehen-
den Schidelindex von 80,3 Abb. 1. Gesamtansicht des Schédeldaches.
ist man aber berechtigt,
eine Brachycephalie anzunehmen (Indexe iiber 80,01 gelten als brachy-
cephal). Die Hohe des Hirnschidels, gemessen vom Basion zum
Bregma ist mit 12,4 cm hoher als der Mittelwert. Der Lingen-
hohenindex betrigt 70,9, so daB man nicht von einem platycephalen,
sondern von einem orthocephalen Schidelbau (Indexe zwischen 70,0
und 75,0) sprechen mufl. Eine deutliche Verschmailerung des Schidels
im unteren Teil seiner Seitenwinde, wie sie von Hultkraniz als besonders
charakteristisch fiir die Dysostosis cleidocranialis angesprochen wird,
ist vorhanden und zeigt sich in einem Abstand, der Por. acust. ext.
von 10,1 cm. Der Rauminhalt des Schédels betrdgt 1200 ccm. Der
Gesichtsschidel wirkt gegeniiber diesem Hirnschddel sowohl als Gesamt-

1 Als Normalwerte wurden die von Hultkrantz angegebenen Werte benutzt.
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komplex klein (Abstand der Proc. zygomatici 10,9 cm und Gesichtshohe
Nasion bis Kinnpunkt 8,0 cm) als auch besonders die einzelnen Knochen
ungewthnlich zierlich sind. Das Schadeldach (Abb. 1) zeigt die auf-
fialligsten Abweichungen von der Norm. Uber der Nasenwurzel beginnt
in sagittaler Richtung aufwirtsziehend eine Naht, deren Rénder etwa
2 em iiber ihrem Beginn auseinanderweichen und zwischen ihren nunmehr
divergierenden Schenkeln spannt sich eine straffe Bindegewebslamelle
aus; in den hierdurch gebildeten Winkel ragt von unten her ein winziger
Knockensporn hinein. In sanftem, beiderseits nach auBlen konvexem
Bogen erweitert sich diese Knochenlicke bis in Hohe der Coronarnaht.
Hier hat sie bereits einen frontalen Durchmesser von 6,7 cm und eine
sagittale Linge von 6,3 cm. Die Coronarnaht selbst miindet beiderseits
deltaartig hier in die Liicke und erzeugt somit zwei zipfelige Aus-
stillpungen, deren beiderseitige hintere Begrenzungen nunmehr wieder
annahernd symmetrisch konvergieren bis zu einer Breite von 4,0 cm.
Hier zwischen ragt dann von hinten her eine in der Sagittallinie gespaltene
nach vorn konvexe Knochenschuppe vor, durch die diese Schédelliicke
ihr Ende findet. Sie hat im ganzen eine grofte Lange von 7,4 cm und
eine grofite Breite von 8,4 cm. Die sie ausfilllende Bindegewebsplatte
ist erheblich stark, aber eben noch durchscheinend und scheint aus zwei
Lamellen zu bestehen, zwischen denen von der linken vorderen Begrenzung
dieser rautendhnlichen Knochenaussparung breitbasig beginnend, sich
in unregelmiBigen dreieckéhnlichen Konturen ein helles Knochenschiipp-
chen bis nahe zur Mittellinie vorschiebt. Zwanglos ist die Knochen-
dehiszenz als persistierende vordere Fontanelle anzusprechen. Sie ist
in der Medianebene nach innen konkav, in der frontalen aber nach
aufBlen und bildet so eine méchtige sich vom Bregma nach vorn und hinten
verjingende Rinne, die vorn bis weit in den Stirnbereich hineinragt.
Die fetale Sutura interfrontalis ist somit in ihrem untersten Teil noch
als Naht erkennbar, nach oben zu aber weit klaffend.

Die Coronar- und Sagittalnahte sinid auch ungewochnlich gestaltet.
Die in ihnen zusammenstoBenden Knochen zeigen an den Randern nur
eine schwache Ziahnelung und ihre gegenseitige Vereinigung geschieht
hauptsichlich durch einen 0,3—0,4 em breiten straffen Bindegewebszug.
So zieht die Pfeilnaht in einer Linge von 9,5 cm von der hinteren bogen-
formigen Begrenzung der Fontanelle median riickwérts und bleibt dabei
6 cm von gleichméBigen Ausmafien. Hier aber verbreitet sie sich plétzlich,
indem ihr rechter Rand eine S-formige Kurve beschreibt, deren vorderer
Bogen nach lateral konvex ist und deren SchluBbschenkel in die Lambda-
naht tbergeht, wihrend ihr linker Rand nach einem geraden Verlauf
von 3,5 cm ebenfalls und zwar symmetrisch in die Lambdanaht nach
links umbiegt. Damit ist am hinteren Ende der Pfeilnaht eine unregel-
méBige Liicke im Knochen geschaffen, die unzweifelhaft der kleinen
Fontanelle entsprechen mu8; sie hat in ihrer vorderen Ausweitung eine
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Breite von 1,2 em und in der hinteren, die dem Scheitelpunkte der
Lambdanaht entspricht, eine solche von 1,3 em; die dazwischen liegende
Enge miBt 0,75 cm. In der vorderen Ausbuchtung liegt dicht an den
linken Knochenrand angepreBt ein ausgesprochen kleines For. parietale,
das entsprechende der anderen Seite fehlt.

Erhebliche UnregelmiBigkeiten finden sich auch in den Knochen-
partien, die der Pfeil- und Lambdanaht anliegen. Die der Medianebene
benachbarten Anteile der Scheitelbeine sind jederseits in eine Menge
von Schaltknochen wechselnder Form und Grofle aufgelost. Nur etwas
weiter lateral liegende, beiderseits etwa kleinhandtellergrofle Knochen-
platten darf man wohl als die Abkémmlinge eines priméren Bildungs-
zentrums der Scheitelbeine ansprechen. Thre schldfenbeinnahen Anteile
enthalten wiederum eine Anzahl Nahtknochen. Ahnlich liegen die Ver-
hiltnisse an der Lambdanaht; auch hier besonders medianebennahe
finden sich reichlich akzessorische Verkndcherungszentren. Besonders
interessant ist folgender Befund: Uber den Scheitel der Lambdanaht
hinweg setzt sich zwischen mehreren Schaltknochen eine mediane Naht
etwa 3 cm weit in genauer Verlingerung der Pfeilnaht fort und hért
hier auf von einer queren Naht aufgefangen. Die oberhalb dieser letzteren
zahlreich vorhandenen Schaltknochen héren hier plétzlich auf und
machen einer einheitlichen Partie des os occipitale Platz. Die beschriebene
Quernaht mag einer Sutura mendosa entsprechen. Im ganzen enthilt
das Schideldach an 50 dieser Schaltknochen.

Von der Innenseite aus betrachtet, trigt die Kalotte ein weitaus
einheitlicheres Geprige. Das kommt in erster Linie dadurch zustande,
dal die Nihte zwischen den einzelnen Schaltknochen, die in der Tabula
externa ungewoOhnlich markant und reich gezdhnt sind, in der Tabula
interna teilweise stark verschwommen oder sogar ginzlich unkenntlich
sind. Die GefilBfurchen der Arteria meningea med. bieten keinen ab-
normen Befund. In einem Schaltknochen aus dem Gebiet des linken
Scheitelbeins finden sich zwei Pacchionische Griibchen.

Sehr wechselnd ist die Dicke der einzelnen Knochenanteile, die in den
seitlichen Partien 1—11/, mm kaum tbersteigt, nahe den persistierenden
Fontanellen sogar unter dies Maf3 sinkt und wieder bis zu den stattlichen
Stiarken von 9 mm und mehr im Gebiet des Hinterhauptbeins und der
Stirnhocker steigt. Ebenfalls sehr wechselnd ist die Trennung zwischen
Corticalis und Diploe. Wahrend in den meisten Partien eine leichte
Porose vorhanden ist, so mull man die obersten Anteile des Occipitale
eher als sklerotisch bezeichnen. Gegen die Basis zu éndert sich dieser
Befund wiederum.

MaBgebend beeinflussend wirken auf die Schidelform noch die
beiderseits von der Sutura interfrontalis méichtig ausladenden Stirn-
hécker. Bei weitem nicht so prégnant sind die Scheitelhdcker angelegt,
so daBl man von einer queren Furche im Schidel zwischen den beiden

Virchows Archiv. Bd.291. 35
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Hockerpaaren, wie sie in der Literatur hier und da erwdhnt wird, nicht
sprechen kann.

Ein seltsam wirres und beinahe ,,embryonales’ Bild bietet die Seiten-
ansicht des Schadels (Abb. 2). Normale Vorspriinge und Flichen sind ver-
schwunden und haben einer Anzahl ,neuer Furchen und Bindegewebs-
inseln Platz gemacht, so dall es zunéchst schwer fillt, ein System in
der Fiille der Linien zu erkennen. Zwischen Pars mastoidea und Pars
squamosa des Schlifenbeins einerseits und Os occipitale und parietale,
bzw. einigen Schaltknochen, die diesen entsprechen, andererseits, spannt
sich eine nahezu dreieckige 2,3 cm breite und 3,3 cm hohe Bindegewebs-
lamelle aus, die vorwiegend in den Bereich der mittleren und nur zum
kleinen Teil in den der hinteren Schadelgrube fallt und hier in ihrem
untersten Teil die Aulenwand
des Sulcus sigmoideus bildet.
Die For. mastoidea durch-
brechen sie und sind unge-
wohnlich groB3. Es handelt
sich damit wohl um eine
persistierende sog. Warzen-
fontanelle, wie man sie noch
beim reifen Neugeborenen
findet. Die Squama tempo-
ralis selbst ist durch eine
deutlich markierte mit Binde-
i ke Tememlezen. (Sutere oeb - gowebe ausgefullte Nakt vom

Schallknochen). Processus  mastoidens  ge-

trennt  (Sutura squamoso-

mastoidea). Die Schuppe enthalt eine groBe Anzahl Schaltknochen. Thre

Verbindung mit dem Scheitel- und Hinterhauptbein ist eher nach Art
einer Sutura serrata als einer Sutura squamosa wie gewdhnlich.

Der Warzenfortsatz selbst zeigt eine besonders eigenartige Auf-
teilung. Etwa einen Querfinger unter der Sutura squamosomastoides
und parallel zu dieser verlduft eine Naht iiber ihn hinweg; von ihrer
Mitte geht nach unten und hinten etwa in rechtem Winkel eine zweite
Furche ab, die den Warzenfortsatz seiner Linge nach einschnirt und
dadurch gewissermallen einen kleineren hinteren von einem gréBeren
vorderen Processus mastoideus abteilt. Seine Aufteilung und Lage ist
beiderseits symmetrisch, seine Hohe iiber einer gedachten Horizontalen
nur wenig niedriger als gewohnlich. Die Griffelfortsétze fehlen beiderseits,
jedenfalls sind sichere Reste von ihnen nicht nachweisbar. Der Porus
acusticus ext. liegt an richtiger Stelle; sein Lumen aber ist im , knorpe-
ligen® Anteil bis auf einen feinen Spalt von einem dichten filzigen Gewebe
verschlossen, das sich nach oben und hinten in die Fiillmasse der Sutura
squamosomastoidea fortsetzt. Die Gesichtsmaske liefl erkennen, daB
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die Ohrmuscheln zwar ziemlich tief standen, aber nicht abstehend waren.
Im Winkel der Incisura parietalis finden sich beiderseits einige kleine
besonders markante Schaltknochen. , 7

Die Hinterhauptschuppe ist gegen die Pars basilaris scharf gewinkelt;
wahrend aber das Relief auf der AuBlenfliche nur recht verschwommen
ist, die Protuberantia occipitalis externa und die Lineae nuchae nur eben
erkennbar sind, ist die Leisten- und Furchenbildung in der hinteren
Schadelgrube ungewohnlich deutlich. So bildet die Protuberantia occi-
pitalis interna einen méchtigen Wulst, an dem das Confluens sinuum
tiefe Einschnitte erzeugt. Oberhalb des Sulcus transversus macht der
Knochen auf dem Querschnitt einen festen sklerotischen Eindruck, unter
ihm hingegen wirkt er betrichtlich porotisch. Es finden sich hier beider-
seits parallel zu seinem Verlauf in der hinteren Schadelgrube einige feine
blattdiinne Rarefikationen in der Tabula interna, die Einblick in weite
Maschenrdume der Diploe gewédhren.

Damit wiren das Schédeldach, sowie die Seitenwénde besprochen
und es bliebe vom Hirnschidel lediglich die Basis noch zu schildern.
Sie zeigt verhdltnismaBig geringe Abweichungen. Die vordere und mittlere
Schidelgrube ist flach, wahrend die hintere diesen beiden gegeniiber
besonders tief wirkt. Die Synchondrosis sphenooccipitalis ist durch
eine deutliche Spalte im Clivus angedeutet. Doch verlduft dieser absolut
ungeknickt vom Tuberculum sellae zum Basion. Seine Linge entspricht
mit 4,3 cm fast dem Normalmittelwert. Das Hinterhauptloch bietet
in seinen Grofen und Lagebeziehungen keine Abweichungen vom ge-
wohnlichen Verhalten. Denkt man sich durch seine Rénder eine Ebene
gelegt, so schneidet diese nach vorn verldngert, den Nasenriicken in halber
Hohe wie es Hultkrantz und Couvelaire als gewohnlichesVerhalten schildern.

Die Felsenbeinpyramide ist zierlich und kurz, ihre Spitzen erreichen
jedoch den Clivas. Als Trennung gegen die Schldfenschuppe ist die
Fissura petrosquamosa in ganzer Lénge erhalten.

Das Bodenrelief der mittleren Schidelgrube bietet keine abweichenden
Befunde.

Maéchtig hoch ist das Dorsum sellae angelegt; es tragt an seiner
vorderen Wand im linken Anteil der Fossa hypophyseos zugewandt,
einen kleinen Knochenvorsprung ; einen dhnlichen nach hinten gerichteten
trigt der Processus clinoideus posterior. Processus clinoidei med. sind
nicht einmal andeutungsweise vorhanden.

Augenhohlendecke, gleichzeitiz Boden der vorderen Schidelgrube,
sind bis weit nach vorn und medial ungewohnlich diinn und durch-
scheinend. Die Juga cerebralia sind hier etwas stirker ausgebildet als
in der tibrigen Schéddelkapsel. Sonst entsprechen die Formationen der
Basis dem gewohnlichen Verhalten.

Die Gésichtsbildung zeigt schon bei oberfldchlicher Betrachtung des
Skelets zumal auch das knorpelige Nasengeriist erhalten ist, die typischen

35%
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Merkmale seiner Mifibildung: Geringe Einziehung der Nasenwurzel, un-
gewohnliche kleine Transversaldurchmesser (groBter Abstand der Arcus
zygomatici 10,9 cm gegeniiber 12,4 em im Mittel) Progenie und mangel-
hafte Zahnbildung. Bemerkenswert ist, dafl die Nasenbeine bei absolut
rechtméfigen Formen keinen Knochenkern enthalten, sondern reine
Knorpelplatten darstellen. Die Breite der Apertura piriformis betrigt
2,3 cm und ist damit nicht wesentlich verkiirzt. Der Nasenriicken ist
besonders auch bei Betrachtung der Hautmaske recht lang und gleich-
méBig geschwungen. Sehr auffillig ist die Form der Orbitae, deren
vorderer Achsabstand mit 4,7 cm kaum breiter als gewohnlich ist. Wahrend
aber sonst ihre Vertikaldurchmesser bedeutend hinter den Horizontal-
durchmessern zuriicktreten, finden wir hier eine quere Breite von 3,0
und eine Hohe von 4,0 cm. Die Wande
der Orbitae bieten keine abnormen
Befunde. Insbesonderesind die Trénen-
beine vorhanden gewesen, wenngleich
sie auch jetzt =zerstért sind. Die
Supraorbitalrinder sind nicht unge-
wohnlich gestaltet. Ein eigenartig
zierliches Bild bietet die ganze Joch-
beinregion (Abb. 3). Abgesehen davon,
daB bei der geringen Gesichtshreite
die Jochbogen selbst nur eine innere
Weite von 3 em haben, sind auch die
Verbindungen des Jochbeins mit den
benachbarten Knochen  besonders
Abb. 3, Jochbogen und Jochbein rechts. schlank; die Nahtstellen sind durch
rings um die Verzahnung laufende,
wie gedrechselt aussehende Einziehungen stark betont. Dieser Befund
findet sich sowohl an der Vereinigungsstelle des Processus zygo-
maticus des Schlifenbeins mit dem Jochbein, wie eben desselben mit
dem entsprechenden Fortsatz des Oberkiefers. Ganz anders siebt die
Vereinigung mit dem Stirnbein aus. Der Processus zygomaticus des
Os frontale stellt eine schneidenartige Kante dar, ebenso wie der Processus
frontalis des Jochbeins. Dadurch wirkt ihre Vereinigung von vorne
gesehen wie ein Punkt, von dem aus nach oben die Crista supraorbitalis
und Linea temporalis auseinanderweichen und nach unten der Margo
infraorbitalis und die Crista temporalis des Jochbeins. Im Verlaufe
der letzteren findet sich beiderseits die Abart eines Processus marginalis
stark ausgeprégt. Das Jochbein liegt somit zierlich aus der Umgebung
hervorgehoben plastisch zutage.
Der Oberkiefer ist niedrig und eng. Dadurch kommt es zur Bildung
des charakteristischen hohen und engen Gaumens. Die Breite betrigt
zwischen den beiderseitigen zweiten Molaren 3,8 em. Die Processus
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palatini sind miteinander richtig verschmolzen. Von einem Processus
alveolaris kann man kaum noch reden. Im ganzen Kiefer sieht man
zwei Zahne und zwar jederseits einen dritten Molar, deren Kronen links
vier, rechts drei Hocker tragen. Aufler der vorderen medianen Naht
zwischen den Processus palatini findet sich rechts und links von ihr
je eine laterale Naht eben noch angedeutet. Zwischen diesen Nihten
zeigt sich rechts eine Vorbuckelung und links eine Einziehung des Alveo-
larfortsatzes. Man mul} diesen Befund als unregelmaBig verknicherten
Zwischenkiefer deuten (vgl. Abb. 4A). Die Juga alveolaria canina sind
beiderseits blasenartig nach aullen vorgetrieben.

Der Unterkiefer wirkt in den Einzelheiten merkwiirdig unausgeprigt.
Am auffilligsten ist der ungewohulich stumpfe Kieferwinkel von 1300,
wahrend man im allgemeinen selten einen soichen iiber 115° sieht. Das

N

Abb. 4. Zahnreteniionen. A 5 Z#ahne im Oberkiefer (von rechts hinten oben her auf-
genommen). B 3 Molar im linken Kieferwinkel des Unterkiefers. C 2 rudimentire
Eckzéhne im Unterkiefer. — <— gibt die Medianebene.

Corpus ist niedrig und gedrungen. Es weist an keiner Stelle eine groBere
Hohe als 2,5 cm auf. Dagegen ist die Spina mentalis lang und dornartig
vorspringend. Wahrend die Tuberositas masseterica schwach entwickelt
ist, weist die Tuberositas pterygoidea ein gut gebildetes Relief auf.
Processus coronoideus und condyloideus sind klein, die Incisura mandi-
bulae zwischen ihnen flach und eng. In der Mitte der Linie, in der auBen
der linke Ramus mandibulae mit dem Corpus zusammenstéft, findet
sich ein kleiner unbedeutender Defekt in der Knochenoberfliche, der
ein glinzend weilles Schiippchen an seinem Grunde erkennen 1i8t. Es
handelt sich hierbei um einen retinierten und verlagerten Zahn, zumal
von dem aus nach unten eine etwa 7 mm lange strichférmige Erhebung
zieht, die wohl der Wurzel entspricht. Ein Befund, den die Réntgen-
aufnahme bestatigte (Abb.4B). Foramen mandibulare und mentale weisen
keine Besonderheiten auf. Auch hier am Unterkiefer ist der Processus
alveolares kiitmmerlich ausgebildet und die Hilse der noch vorhandenen
Zihne weitgehend entbloBt. Es sind ohne technische Hilfsmittel nach-
zuweisen : die normal aussehenden medialen Incisivi, ferner die lateralen,
die jedoch mit ihren lingualen Flichen um 90° nach medial gedreht
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sind (Abb. 4C). Sonst entsprechen sie in Héhe und Stellung den medialen.
SchlieBlich stehen noch sowohl die zwei linken Pramolaren, der erste
mit drei Kronenhéckern (ein bukkaler, zwei linguale), der zweite wie
gewthnlich mit zwei Hockern — dieser ist lateral karios —, als auch der
linke zweite Molar, dessen gesamte Krone von Caries zerstort ist.

Einige wichtige Erginzungen zu diesen Befunden liefert die Rontgen-
untersuchung:

Die pneumatischen Riume der Schidelknochen sind ganz gering
entwickelt, die Stirnhéhlen fehlen sogar vollstindig (Abb. 5).

Im Oberkiefer finden sich zwischen den beiden unmittelbar sicht-
baren Molaren noch fiinf weitere Zahne, die teils dicht unter der Ober-
flache, teils tief im Knochen verborgen iiber und hintereinander liegen

Abb. 5, Rontgenaufnahme der Supraorbitalgegend (¥ehlen der Stirnnodhlen).

{(Abb. 4a). Dieser Verlagerung entspricht die absonderliche Gestaltung
des ,,Zwischenkiefers®.

Auch im Unterkiefer werden verhaltene Zihne angetroffen. So liegen
lateral von den beschriebenen Schneidezahnen beiderseits je ein ver-
kiimmerter Eckzahn (Abb. 4c); fernerhin birgt der linke Kieferwinkel
einen Backzahn. Wihrend das Réntgenbild schon die meisten tibrigen
verhaltenen Zihne als an sich recht wohlgebildet erkennen oder ver-
muten 1486, so haben wir hier, freilich an ganz ungewohnlicher Stelle,
einen starken gesunden Achtermolaren mit zwei Wurzeln und je zwei
Kanilen vor uns, dessen Krone vier oder fiinf Hocker besitzt (Abb. 4b).
Er liegt anscheinend in einem Knochenhohlraum, der gewissermafen
das etwas erweiterte Negativ des Zahnes darstellt und von einer zarten
Corticalis umschlossen ist. Ganz dhnlich verhalten sich beziiglich ihrer
Lagerung die ubrigen im Kiefer liegenden Zahne.

Die Alveolarfortsitze sind ganz mangelhaft entwickelt. Die Knochen-
struktur als solche 1iBt an vielen Stellen im Schidel eine betrachtliche
Porose erkennen, die im Unterkiefer, dessen Spongiosa geradezu weit-
maschig ist, ihren Hohepunkt erreicht.



Anatomische Untersuchung eines Falles von Dysostosis cleidocranialis. 551

Damit sind die Schédeldeformititen besprochen und wir gehen nun-
mehr zu den Schlisselbeinen iiber.

Von ihnen ist nur zu berichten, dafl es sich nach den mir tibergebenen
Nachrichten auf beiden Seiten um ungewéhnlich kurze (5 cm) aber
absolut symmetrische und wohlgeformte Knochen gehandelt hat. Ins-
besondere sind keinerlei Zusammenhangstrennungen vorhanden ge-
wesen, sowie keine annormalen Vorspriinge oder Furchen. Die Gelenk-
flichen sollen in regelrechter Weise mit den entsprechenden am Manu-
brium sterni und den beiden Acromien in Verbindung gestanden haben.
Die hier ansetzende Muskulatur zeigte nicht die geringsten Abweichungen
vom regelrechten Verhalten. Sie war, wie bei der ganzen Person recht
schwachlich ausgebildet.

Waihrend das eigentlich Armskelet keine Fehlbildungen aufweist,
insbesondere die langen Rohrenknochen fir die Person keineswegs
zu kurz sind, auch keine annormalen Kriimmungen vorhanden sind,
ihre Gelenkverbindungen straff, das Relief der Knochen gut aus-
gepriagt und ohne Abweichungen ist, die Handwurzel, Mittelhand und
Phalangen in ihren einzelnen Knochen gut ausgebildet sind und
lediglich die Finger eine ganz geringe Ulnarabduktion aufweisen, die
aber kaum zu verwerten ist, da die Gelenkflachen normal geformt
sind, bieten die Schulterblitter wiederum deutliche Form- und GroéBen-
abweichungen.

Thre groBte Linge vom Angulus inferior zur Incisura scapulae be-
tragt 11,1 em, ihre Breite vom Angulus med. bis zur Tiefe der Gelenk-
pfanne 8,8 cmm. Am Angulus inf. springt eine hakenartige Knochen-
ausziehung nach medial vor, die von anderen Autoren (Villaret und
Francoz) als Processus angularis beschrieben wurde. Der laterale Rand
zeigt eine gleichmalBige nach lateral konvexe Kriimmung. Der Knochen
ist im Bereich der ausgedehnten Fossa infraspinata hauchdiinn. Die
Fossa supraspinata ist auffallend klein. Akromion und Processus
coracoideus zeigen kein abweichendes Verhalten.

Die Ansicht des Thorar ist beherrscht von der schweren Kypho-
skoliose der Brustwirbelsdule. Dabei zeigt das Sternum eine regelmiBige
Formgebung. Ein Angulus Ludovici ist ausgebildet. Auch seine MaBe
bieten keinen Anhaltspunkt fir pathologische Verinderungen. Seine
Gesamtlinge vom Jugulum bis zur Spitze des Processus xiphoideus
betrigt 16,6 cm, die Lénge des Manubrium bis zum Angulus Ludovici
6,0 cm. Der sagittale Durchmesser des Thorax tberwiegt den frontalen
erheblich. Die Brustwirbelssule zeigt eine fast rechtwinklige Kyphose
mit Skoliose nach links, deren Scheitel im Gebiete des 6. bis 8. Brustwirbels
liegt, mit einem starken Rippenbuckel links in der hinteren Axillar-
linie, an dem besonders die 5. bis 7. Rippe beteiligt sind. Die Wirbel
Th. 9—12 zeigen eine Skoliose, die kompensatorisch nach rechts ge-
wandt ist.
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Die Wirbelkérper, sowie die Quer- und Dornfortsetzer sind ohne
jeden pathologischen Befund. Die Knorpelknochengrenze der Rippen
ist regelrecht gestaltet.

Die dufiere Brustmuskulatur ist normal angelegt; ebenso der Musculus trans-
versus thoracis. Im Thoraxinnenraum findet sich aber als seltene Abart ein
Musculus transversus colli, der nach Luschka als eine obere Zacke des Musculus
transversus thoracis gedeutet wird, dessen beiderseitige Biindel sich iiber-
kreuzen, wiahrend Fisler ihn fiir eine verlagerte Portion des Musculus sterno-
thyreoideus halt.

Am ganzen tibrigen Skelet und der Muskulatur sollen keine nennens-
werten Abweichungen vom gewéhnlichen Verbalten vorhanden ge-
wesen sein.

Uber die Diagnose diirften Zweifel hier wohl kaum bestehen. Die
Schidelverinderungen kann man geradezu als typisch fiir die Dysostosis
" cleidocranialis ansprechen. Einige Schwierigkeiten kénnte lediglich der
geringe pathologische Befund an den Schliisselbeinen verursachen. Doch
mochte ich annehmen, daf ihre symmetrische ungewohnliche Kiirze
sich gut in die spater zu besprechende Abstufungsskala der Verinderungen
an diesem Knochen einfiigt.

Die schwere Kyphoskoliose lieBe den Gedanken an eine Rhachitis
wohl zu und ihre starke Verschlimmerung zur Pubertétszeit wiirde an
sich keinen Gegengrund darstellen. Immerhin aber muB man bedenken,
dafl einmal solche Wirbelsdulenveranderungen bei der Dysostosis cleido-
cranialis héufig genug beschrieben wurden und zum anderen jeder weitere
Anhalt fiir Rhachitis fehlt. Als Kind hat das Individuum zu rechter
Zeit laufen gelernt, die langen Réhrenknochen sind wohl gebildet, ins-
besondere sollen keine Sidbelscheidentibiae und keine Verkriimmungen
vorhanden gewesen sein.

Auch koénnen wir keinen Anhaltspunkt fir eine andere Form an-
geborener systemartiger Skeleterkrankungen gewinnen, wie sie die
Chondrodystrophia foetalis und die Osteogenesis imperfecta darstellen.
Bei ersterer miillite man unbedingt mindestens leichte Grade von Mikro-
melie finden und fiir letztere sind Anhaltspunkte in Form von Resten
ausgeheilter multipler Frakturen oder sonstiger Anzeichen von un-
zureichender periostaler Verknécherung nirgends gegeben. Auch kénnte
man fiir diese Diagnose Befunde oder Angaben von sog. ,,blauen Skleren'
verwenden, nach denen wir bei den Angehdrigen ausdriicklich fahndeten
und deren Vorhandensein mit Sicherheit abgelehnt wurde. Géanzlich
gegen diese Erkrankungen spricht auch der absolut negative familien-
anamnestische Befund.

Aus der Literatur sind mir etwa 60 einwandfreie Félle zuginglich
geworden, von denen anatomische Untersuchungen nur bei 10 vorliegen.
Thre einzelne Schilderung moge mir erspart bleiben, zumal sich ein
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GroBteil von ihnen in den umfassenden Arbeiten von Hultkrantz und
Couveloire zusammengestellt findet *.

So weit ich sie heranziehe, sollen sie im kommenden Kapitel als
Belege dafiir dienen, dal} wir es trotz der Mannigfaltigkeit der Symptome
der Dysostosis cleidocranialis nur mit quantitativen Abstufungen ein
und derselben Vorginge bzw. ihrer reinmechanischen oder statisch-
mechanischen Folgen zu tun haben. Diese liegen, wie spéiter néher zu
erortern sein wird, meines Erachtens nach am ganzen Skelet in einer
abnorm geringen Wachstumstendenz der Knochensubstanz als solcher
und einer wie spiter zu zeigen sein wird, besonderen Nachgiebigkeit
formativen Reizen gegeniiber. Ersteres findet seinen deutlichsten Aus-
druck in den charakteristischen Fehlbildungen am Schédeldach und den
Schliisselbeinen. Letzteres in den ungewéhnlich héufigen Knochen-
veranderungen des ganzen ibrigen Skelets der befallenen Personen.
Den Vergleich der einzelnen Symptomenbilder beginnen wir mit Gegen-
iiberstellung der Angaben iiber die Kdrpergrofie und gehen danu, wie oben,
der Reihe nach Schadel, Schliisselbeine und iibriges Skelet durch.

Eine genaue Messung der Leiche unseres Falles liegt leider nicht
vor. Fest steht aber, daB sie von einem ungewéhnlich kleinen Menschen
herstammte. Ahnlich sind auch simtliche Angaben der Literatur ge-
halten (Couvelaire, Raubitschek, Hultkrantz). MaBe wie 134,5 cm bei
einer weiblichen Kranken (Klar), 143 em (Villaret und Francoz) und
144 em bei ménnlichen Kranken (Maldaresco und Parhon), die aus-
gewachsen oder beinahe ausgewachsen waren, gehdren sicher nicht zu
den Seltenheiten.

Am Cranium selbst sind wohl die Verdnderungen des Schideldaches,
wie schon erwdhnt, immer am eindruckvollsten. Hier finden wir, wie
in unserem Falle, Fontanellen und Nahte noch in hohem Alter un-
verschlossen ; daneben aber ist auch die ganze Gestaltung ungewohnlich.
Kein Wunder darum, da} P. Marie und Sainton in ihrer ersten Ver-
offentlichung aus dem Jahre 1897 die ganze Mifbildung fiir eine besondere
Art erblicher Hydrocephalie ansprachen und erst im darauffolgenden
Jahre auf Grund neuer Untersuchungen diese Anschauung verliefen,
um die Verinderungen mit ihrem jetzigen Namen zu belegen.

In der Tat wirkt auch der breite kurze Schédel mit offenen Fontanellen
gegeniiber dem kleinen Gesicht genau wir die Kopfbildung eines mittleren
Grades von Wasserkopfigkeit. Ein grundlegender Unterschied besteht
aber: Der Hirnschidel wirkt nur so groB, ist es aber garnicht. Inhalts-
bestimmungen von Paliguf und Raubitschek beweisen, daB es sich um
durchaus mittelgroBe Schidelkapazititen handelt; dieses heben auch
Hultkrantz und Scheuthauer hervor, und wir kénnen es fiir unseren Fall
bestitigen. Von vornherein ist es danach wahrscheinlich, daB in der

! Eine tabellarische Ubersicht aller Einzelheiten von etwa 50 (hier nicht mit-
gerechneten) Fillen gibt Fitchet.
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formalen Genese beider Erkrankungen sich Vorginge finden, die diese
Ubereinstimmung der Bilder verursachen. Beide Male liegen sie in
einer verhiltnismafBig oder an sich zu geringen Fihigkeit des urspriinglich
hiutigen Schiddeldaches, geniigend Knochensubstanz zu bilden. Aus-
schlaggebend fiir die Entwicklung der Schidelkapsel aber ist die GroBe
des in sie hineinwachsenden Gehirns (Couvelaire).

Ist nun dieses zu groB, oder wie beim Hydrocephalus durch zuviel
Ventrikelfliissigkeit stark aufgetrieben, so reicht das an sich normale
Verknocherungsvermaogen fiir diese oft um ein Vielfaches erhéhten und
in ganz kurzen Zeitraumen gestellten Anforderungen nicht aus. Die
diinnen Knochenschuppen der Schédeldecke halten im Wachstum mit
dem andréngenden Gehirn nicht Schritt. Verlieren in kurzer Zeit mehr
und mehr den Anschluf in ihren Nihten und werden aufgebogen, wobei
die Punkte, die den groBten Abstand von ihrem Drehpunkte einerseits,
die meiste Freiheit in ihren Bewegungen andererseits haben, am stirksten
ausladen; das aber ist die Gegend der Scheitelbeine, die sich dabei in
frontaler Richtung von der Medianebene entfernen.

Bei der Dysostosis cleidocranialis nun ist die Entwicklung des Gehirns
absolut normal; hier aber sind von vorne herein die Knochenbildungs-
zentren des Schideldaches in ihrer Leistungsfahigkeit herabgesetzt. Es
liegt dabei auf der Hand, daf die mechanischen Einfliisse sehr dhnliche
sein miissen, wie in dem oben erwdhnten Fall.

Auch hier dringt das Gehirn gegen die Schiadelkapsel an, die in ihrem
kntchernen Wachstum nicht folgen kann; die Fontanellen und Nahte
kommen dabei nicht zum Verschlu}. Aber ein weiteres Moment spielt
hier eine ausschlaggebende Rolle. Das Geschehen ist langsam und die
Ossificationszentren geben lange Zeit ihr Bestreben, den Anforderungen,
die an sie gestellt werden, nachzukommen, nicht auf. So leisten denn
die urspriinglichen Knochenkerne ihr letztes, wobei die merkwirdigen
Unregelméafligkeiten in der Dicke des Schédeldaches auftreten und be-
sonders auch die merkwiirdig vorspringenden Stirn und. Scheitelhdcker
gebildet werden, die ja in ihrem Sitz den urspriinglichen Knochenkernen
entsprechen. Vor allem aber bilden sich accessorische Verkndcherungs-
ingeln, die in ihrer Verteilung stark an aktivierte Indifferenzzonen er-
innern. So bilden sich die Schaltknochen im vordersten Treffen aus-
gleichenden Geschehens; die meisten da, wo die gréfiten Energien an-
greifen, das ist aber die Umgebung der Lambda- und Sagittalnaht;
weniger und kleinere bilden sich an den anderen Néhten. Je nach der
Leistungsfahigkeit dieser ,,Hilfstruppen wird nun noch eine Ver-
knocherung der Nihte und Fontanellen zustande kommen oder nicht.
Sicher aber ist, daB, wenn es geschieht, dieser Vorgang immer spéter
als am gesunden Skelet beendet ist. Darum sagt Fitzwilliams auch in
seiner Arbeit, daB die Nahtdehiszenzen am Schéidel im Alter von 20 Jahren
oft verschlossen seien, immerhin gréfiere Reste der vorderen Fontanelle
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auch spdter noch vorkdmen und manchmal sogar diese gerade das ganze
Leben tber bestehen bliebe. Daraus geht schon ohne weiteres hervor,
daBl kein prinzipieller Unterschied zwischen solchen Fillen bestehen
kann, wo mit 7 oder 8 Jahren die Fontanellen fest verschlossen sind
und nur eine mediane oder gar kreuzformige Delle ihren ehemaligen Sitz
andeutet (3. Fall von Villaret und Francoz; Shorstein) und solchen, wie
sie Hultkranlz und Paltauf schildern, wo die Stirnfontanellen bei er-
wachsenen Personen noch offen sind. Auch scheint es mir nicht von
ausschlaggebender Bedeutung fiir die MiBbildung als solche zu sein, dafl3
die Interfrontalnaht klaffen muB, wie es Hultkraniz fordert, und sich
darum Raubitschek bei einem sonst unzweifelhaften, aber etwas schwierig
liegenden Falle der Erkrankung (da nebenbei eine schwere Rhachitis
ihre Spuren hinterlassen hatte) in der Diagnose nicht absolut sicher
fiihlt, weil bei seinem Schidel nur eine Andeutung der Interfrontalnaht
vorhanden war. Unser Schédel stellt ja gerade darin einen extremen
Fall dar, weil er neben der groBen Fontanelle auch noch Reste der kleinen
und eine weit klaffende Warzenfontanelle besitzt. Hier und da sind auch
Schidel erwiahnt, an denen deutliche Reste von Keilbeinfontanellen
vorhanden waren. Merkwiirdig ist, daB Hultkrantz als einziger die kleine
Knochenspitze erwahnt, die in den vorderen unteren Winkel der groBen
Fontanelle hineinragt und die er bei vier seiner Schéidel fand. Awuch in
unserem Falle war sie deutlich erkennbar. Ob ihr eine Bedeutung zu-
kommen kann, vermag ich nicht zu entscheiden. Die Knochenschuppe,
die bei uns in die Bindegewebslamellen dieser Fontanelle eingelagert
ist, ist mit Sicherheit ein Schaltknochen, dessen Wachstumsenergie
vorzeitig erloschen war, so daB es nicht zu einem vollkommenen Ersatz
des Bindegewebes kam. Wir erwihnten, dal im vorderen Winkel der
Reste der kleinen Fontanelle sich nur ein Foramen parietale befand;
das wird kaum wundernehmen, wenn man bedenkt, wie unbestindig
die Emissarienbildung am Schidel schon unter gewéhnlichen Bedingungen
ist; wie vielmehr wird sie es sein, wenn alles in unregelméafiges Geschehen
aufgelost ist. Darum auch sind die Befunde von Hultkrantz, die wir
nur bestitigen kénnen, dafl die Foramina mastoidea ungewohnlich grof8
sind, von keiner erheblichen Bedeutung.

Starke Ubereinstimmung fand sich in mehreren Punkten mit dem
Schadel von Raubitscheks Fall. Auch bei uns fanden wir die Nahtlinien
in der Tabula interna bedeutend schwécher ausgebildet als in der Tabula
externa, was verstdndlich wird, wenn man beriicksichtigt, dall normaler-
weise schon kein Gewebe des Korpers so nachdriicklich plastische Féahig-
keiten besitzt, wie gerade der Knochen. Der normale leichte aber an-
dauernd wirkende Uberdruck im' Schéidelraum wird dementsprechend
hier erst recht gentigen, die scharf markierten Bilder von Zackennshten
zu verwischen, wo der Knochen ja, wie wir noch ausfiihrlich besprechen
werden, formgebenden Reizen gegeniiber besonders widerstandslos ist.
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Die Ubereinstimmung in der Reliefzeichnung der Hinterhauptbeine
in seinem und unserem Falle mag bei Besprechung der Basis erldutert
werden. Eher gehort hierher der merkwiirdige Befund, daf an beiden
Hinterhauptschuppen die Schaltknochen unterhalb einer Naht, die wohl
der Sutura mendosa entspricht, authéren. Hier spielen Einfliisse eine
Rolle, die mit der dualistischen Entstehung des Hinterhauptbeins aus
knorpelig und bindegewebig angelegten Knochenkernen zusammenhéngen.

Ein Fall aus der Literatur scheint mir zur Sicherung unserer An-
schauungen iiber die Entstehung der Schideldachverdnderungen von
ausschlaggebender Bedeutung zu sein. Bucksath schildert den Sektions-
befund von einem Fetus mit einer Dysostosis cleidocranialis und einer
gleichzeitig bestehenden Exencephalomeningocele. Da die Verfasserin
das Individuum ohne Bezeichnung in der Sammlung des Jenaer patho-
logischen Instituts fand, sind Angaben iiber sein Alter nicht vorhanden:

Beide Schliisselbeine fehlen vollstdndig. Deutliche Kyphoskoliose. Am Schidel
stiilpt sich zwischen den Knochenréndern der nicht verschlossenen groBen Fontanelle
eine Encephalomeningocele aus. Alle iibrigen Néhte und Fontanellen sind fest
verschlossen. Keine Schaltknochen. Die Schidelknochen sind dick und. fest. Die
Kiefer und ihre Alveolarfortsiitze gut entwickelt. Die Anlage der beiden unteren
mittleren Incisivi weist Anomalien auf. Syndesmosis der Processus coronoidei
mit dem vorderen Teil des Jochbeins. Die unteren Teile der Schlifenbeinschuppe
sind mit den Seitenteilen des Os occipitale und den groBen Fliigeln der Keilbeine
sowie dem Felsenbeinkorper in der Gegend des Tympanon verwachsen, so daf
sich. statt dulerer Gehdrginge nur oberflichliche Dellen im Knochen finden. Die
Ohrmuscheln fehlen.

Die Diagnose dieses Falles liegt nicht absolut klar, doch glaube ich,
dafl man sich der Ansicht der Verfasserin anschlieBen darf, wenn man
neben den fehlenden Clavikeln die geschilderten Zahnveridnderungen
berticksichtigt. Fernerhin ist zu bedenken, daB in der Literatur mehrere
Fille bekannt sind, in denen das Individuum ausschlielich Verinderungen
der Schliisselbeine zeigte, bei denen der Erbgang aber die sichere Zu-
gehorigkeit auch dieser ¥ille zur Dysostosis cleidocranialis bewies. Kin-
wandfreie doppelseitige MiBbildungen der Schliisselbeine mit unzweifel-
haftem Ausschlull einer Zugehorigkeit zur Dysostosis cleidocranialis
konnte ich in der Literatur nach den Jahren der Verdffentlichung des
Bildes der Erkrankung durch Scheuthauer und P. Marie und Sainton
iiberhaupt nicht finden. Die Syndesmosis cygomaticomandibularis gehort
wohl nicht in das Bild.

Aus diesem Befunde kann man damit folgende Schliisse ziehen:
Durch die Encephalomeningocele wird ein Ventil geschaffen, das den
Wachstumsdruck des Gehirns im Schéidelraum unwirksam macht. Die
Schidelkapsel bekommt darum keine iiberlagernden Entwicklungs-
impulse. IThre Wachstumsfahigkeit bleibt unausgenutzt und reicht nun,
selbst, wenn sie primir stark vermindert ist, wenigstens dafiir aus,
die Néhte zu regelrechtem Verschluf zu bringen und dem Schideldach
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eine geeignete Dicke zu sichern. KEs lige hier somit der interessante
Befund einer Dysostosis cleidocranialis ohne Schideldeformitaten aus
mechanischen Griinden vor.

Ich mochte noch erwéhnen, daB Fitzwilliams in seiner Arbeit, in der
schon ein Teil dieser Gedankenginge angedeutet ist, bei der Beschreibung
des Schadeldachs sagt, daB sich 6 Hocker in drei hintereinander liegenden
Paaren, entsprechend den Stirn-, Parietal- und Hinterhaupthéckern
bildeten, die sowohl durch eine mediane Furche im Verlaufe der Sagittal-
naht, als auch durch zwei frontale im Verlaufe der Coronar- und Lambda.-
naht getrennt sind. Leider konnte ich weder in der Literatur noch in
unserem Kalle so deutliche Hinterhaupthécker finden oder auch nur die
angegebenen Furchen, die sie von den Parietalhtckern trennen sollten.
DaB aber der Deckknochenanteil der Hinterhauptschuppe auch aus
zwei Knochenkernen entsteht, findet wohl eine Bestétigung in unserem
Falle, in denen die Schaltknochen in ihrem Bereich durch jene oben
beschriebene mediane Fortsetzung der Sagittalnaht voneinander ge-
trennt sind.

Die Schéidelbasis weist in dem ganzen Bilde die unauffalligsten Ver-
snderungen auf. So wenig diese aber zunéchst hervortreten, so ver-
wickelt auch ist ihre Pathogenese; an keinem Teil des Skelets ist die
Entscheidung, ob primére oder sekundére Verdnderungen vorliegen, so
schwer zu fallen, wie hier. Darum seien vor einer Gesamtwiirdigung
der hier mitwirkenden Faktoren die Einzelverinderungen abgehandelt.

Ahnlich wie am Schideldach findet man auch an der Basis deutliche
Reste der fetalen Fissuren. Am héaufigsten wohl Spaltbildungen der
Synchondrosis sphenooccipitalis, bel welcher dann eine mehr oder minder
breite Naht quer iiber den Clivus verlauft. Auch die Fissura petro-
squamosa ist bei allen sicheren Féllen, die anatomisch beschrieben wurden,
als in ganzer Ausdehnung nachweisbar, erwihnt (Hultkrantz, Schewthauer,
Paltauf u. a.).

Die Angaben iiber die Form -der einzelnen Schédelgruben schwankt
sehr. Raubitschek spricht in seinem Falle iiber eine besonders flache
hintere Schédelgrube; unsere war ungewohnlich tief, zumal bei Be-
riicksichtigung der geringen Wélbung der beiden anderen.

Wihrend bei weitem die Mehrzahl der pathologisch-anatomischen
Beschreibungen (Scheuthauer, Hultkrantz, Raubitschek) und eine rént-
genologische (Villaret und Francoz) von einer Knickung der Basis in
der Synchondrosis sphenooccipitalis reden, konnten wir eine solche nicht
nachweisen. Ihr Scheitelpunkt soll auf der Mitte des Clivus in den
Schidelraum hineinragen, wodurch die Ebene des Foramen occipitale
magnum um ihre frontale Achse gedreht wird, so dal} sie nicht mehr
nur nach unten, sondern nach unten und vorn gerichtet ist und gedacht
verldngert nicht mehr die Mitte des Nasenriickens, sondern die Stirn
in dem vorderen Winkel der grofien Fontanelle schneidet.
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Hierbei sind sicher komplizierte mechanische Einfliisse sekundérer
Art die bestimmenden Faktoren. Unter anderem mag es sich dabei um
Faltungen in der Basis handeln, die an ihrer zentralsten Stelle auftreten
als Ausgleich gegen die Aufbiegung der Schideldecke und -Seitenwéinde.
Hultkrantz bezeichnet das Bild sehr anschaulich als Kyphose der Pars
basilaris des Os occipitale.

In allen den Fillen, wo sich eine solche fand, berichten die Verfasser
gleichzeitig tber eine besonders scharfe Winkelung zwischen Hinter-
hauptschuppe und ihrem Basalteil. Es ist unschwer zu verstehen, wenn
man bedenkt, dafl der dabei entstehende spitzere Winkel die Knickung
in der Basis wieder auszugleichen hat, um die Richtung des Hinterhaupts
in mogliche Bahnen zu lenken.

Auch an unserem Schidel war der letztgenannte Winkel sehr aus-
gesprochen, obgleich die Basis absolut eben verlief. Hier aber machte
die tiefe hintere Schidelgrube, die dorsal vom Foramen magnum beginnt,
einen dhnlichen Ausgleich notwendig. Ob vielleicht die ungewdhnliche
Tiefe dieses Schadelabschnittes Ergebnis eines dhnlichen Vorganges bildet,
wie in anderen Fallen die Knickung des Clivus, mdchte ich nicht ent-
scheiden. Jedenfalls miite sodann der Angriffspunkt der wirksamen
Krifte gegen das Opisthion verschoben sein.

Ubereinstimmend mit Raubitscheks Fall fand sich auch das duBere
Relief der Hinterhauptschuppe bei uns nur eben angedeutet, wihrend
Crista occipitalis interna und confluens sinuum von méchtigen Knochen-
leisten gebildet werden. Dafl hierbei Dehnungseinfliisse auflen und
Schachtelung und Entspannung innen wirksam sind, mochte ich fiir
wahrscheinlich halten.

Die Durchtrittskandle der Hirngefdfie und -nerven, die nach Hultkrantz
haufig Unregelmafigkeiten besonders auch in ihrer Abgrenzung gegen-
einander und in der mittleren Schidelgrube gegen das Foramen lacerum
aufweisen, sind in unserem Falle wohlgebildet. Treten solche Ver-
dnderungen auf, wie sie auler Hultkraniz auch Roubitschek erwihnt, so
sind diese wohl wieder als primére Stérungen des Knochenwachstums
wie die Nahtdehiszenzen am Clivus und Felsenbein zu deuten; gleich-
giiltig dabei, ob sie zwischen Foramen ovale und Foramen lacerum liegen
oder sogar um die Spitze des verkiirzten Felsenbeins bis ins Foramen
jugulare reichen. Die Verkiirzung der Felsenbeinpyramide war auch
in unserem Falle deutlich. Doch erreichte ihre Spitze dennoch den
Clivus, woraus schon zu ersehen ist, dafl die Basis im ganzen einen ver-
kitrzten Transversaldurchmesser aufwies, zumal der Winkel, den Felsen-
beinachse und Sagittalebene bilden, der Norm gegeniiber unverdndert
war {etwa 459).

Diese Verkiirzung der Transversaldurchmesser der Basis kann man
fiir die Dysostosis cleidocranialis als absolut bezeichnend ansprechen. Sie
wird in allen klinischen und anatomischen Beschreibungen nachdriicklich



Anatomische Untersuchung eines Falles von Dysostosis cleidocranialis. 559

erwahnt. Mit ihr geht, wie wir spéater sehen werden, zum Teil der schmale
atrophische Eindruck, den das Gesicht macht, Hand in Hand.

Ein ungewdhnlich hohes Dorsum sellae mit kleinen Knochenvor-
spriingen und einer tiefen engen Fossa hypophyseos gehort sicher ebenso
in den Bereich normaler Variationsbreite, wie das niedrige Dorsum sellae
mit flacher weiter Hypophysengrube in Raubitscheks Fall.

Kingehender Wiirdigung bedarf nunmehr noch die Schlafenbein-
gegend. Verschiedene Grundgeschehen flihren zu dem komplizierten
Bild, das wir an unserem Schédel antrafen (Abb.2). Die besprochene
Verkiirzung des Querdurchmessers der Basis fithrt zur Einziehung der
Schléfenbeine in den unteren Teilen gegeniiber den entfalteten oberen
Partien. Fortbestehen embryonaler Nahte und Fontanellen 148t ebenso
die Warzenfontanellen als breite Bindegewebsplatten bestehen bleiben,
wie auch eine tiefe Sutura squamosa zwischen dem in der Fetalzeit
vollig voneinander getrennten Processus mastoideus und der Schléfen-
schuppe.

Die vertikale Naht im Warzenfortsatz kann allen diesen bisher be-
schriebenen Vorgéngen nicht unterstellt werden. Hier befinden wir uns
topographisch in dem Abkémmling eines Knochenkerns des Primordial-
craniums, das, da es unter dem Schutze der Felsenbeinpyramide liegt,
keinen Wachstumsausgleich zu leisten hat und somit auch keinen Schalt-
knochen bilden wird, andererseits aber aus der eben beschriebenen
Ontogenese kein Grund zu ersehen ist, embryonal angelegte und dann
persistierende Fissuren anzunehmen. Wir ziehen hier zum ersten Male
ein grundlegend neues Moment, das nur einmal kurz erwiahnt war, heran:
das ist der herabgesetzte Widerstand, den der Knochen bei der Dysostosis
cleidocranialis den formgebenden Reizen gegeniiber zeigen kann. Die
beiden Warzenfortsatzhéliten entsprechen unter der horizontalen Furche
genau den Ansatzfeldern des Musculus sternocleidomastoideus und
digastricus vorn, und des Musculus splenius und longissimus hinten;
ihr Zug hat meines Erachtens nach zu dieser. abnormen Aufteilung
gefithrt. Die horizontale Furche iiber diesen entspricht jedoch wiederum
der Verbindung der Pars petrosa und Pars mastoidea an der Auflenseite.
Als letztes, nicht minder eigentiimliches Bild finden wir um den duBeren
Gehorgang, der selbst nur noch als schmaler Spalt existiert, den be-
schriebenen Ring aus dichtem filzigen Gewebe. Dieses setzt sich ununter-
brochen in die Sutura squamosomastoidea fort und diiber sie in die
Warzenfontanelle. Da dieses Bild sich beiderseits ganz gleichmaBig
bietet, kann man Wucherung von Narbengewebe oder dhnliche Vor-
ginge mit grofler Wahrscheinlichkeit ausschliefen. Vielleicht handelt es
sich dabei um eine Verkndcherungsstérung des Annulus tympanicus.
Doch miiflte man, um eine solche Behauptung stiitzen zu kénnen, zum
mindesten einen makroskopischen Lingsschnitt durch den duBeren Gehor-
gang legen. '
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Die beiden letzten Verdnderungen sind in der gesamten mir bekannten
Literatur nicht erwidhnt und ich halte es auch fiir zweifelhaft, ob die
merkwiirdige MiBbildung in der Schlafengegend beim Falle Bucksath
mit unserem letzten Befunde in irgendwelchen Beziehungen steht.

Fehlen einer Lamelle oder geringe Formabweichungen an den Processus
pterygoidei kommen vor. Ebenso wie in unserem Falle méglicherweise
eine vollige Aplasie des Processus styloideus vorhanden ist. Beide Be-
funde bieten in ihren Erklarungen keine Schwierigkeiten.

So also die Finzelheiten der Basisverinderungen.

Bei der Einordnung in das oben aufgestellte Prinzip: verminderte
Wachstumsenergie — ihre Folgen ; vermehrter Einflufi formativer Reize —
seine Folgen unterstehen dem ersten Faktor allein sicher die Spalt-
bildungen zwischen sonst restlos verschmelzenden Verkndcherungszentren
der Embryonalzeit.

Merkwiirdig ist zweifellos, dall dabei nicht auch eine erheblichere
Verkiirzung des Lingsdurchmessers der Basis zustande kommt, wie man
sie tatsdchlich vorfindet. In unserem Falle war eine solche tiberhaupt
nicht nachweisbar, in anderen aber, wo sie sicher gemessen wurde, kam
ein guter Anteil auf die Knickung der Basis. Aber immer ist eine erheb-
liche Verkiirzung ihrer Querdurchmesser vorhanden, wie sie sich unter
anderem in unserem Falle in dem Abstande der Jochbogen (10,9 cm)
ausdriickt.

Aus dieser scheinbaren Unstimmigkeit der Befunde kam Fetzwilliams
wohl zu seiner Uberzeugung, dafB die Verkiirzung des Querdurchmessers
nur ihren Grund darin finde, daB der Wachstumsdruck des Gehirns
durch das lange Fortbestehen der Fontanellen ein Ventil finde und seine
formgebenden Reize auf die Basis somit zum Fortfall kimen. So ein-
leuchtend dieser Gedanke an sich ist, und so wenig man seinen Einfluf}
bei den Geschehnissen etwa vVernachléssigen diirfte, so beweiskraftige
Gegengrinde scheinen mir die deutlichen Anzeichen fehlerhafter Ver-
knécherungen wie Nahtdehiszenzen und unvollkommene Abgrenzungen
der Knochenkanile voneinander in der Basis zu sein. Diese kinnen
nicht allein durch sekundire mechanische Einfliisse entstehen. Sie sind
dentliche Anzeichen primérer’ Funktionsstérungen der knochenbildenden
Apparate. Der Grund aber, warum bei diesem Fehlgeschehen die Léngs-
durchmesser sichtlich schwicher betroffen sind, der kann durch sekundér-
mechanische Faktoren bedingt sein. Wie wir annehmen, muf} die Schidel-
decke verknochert sein, um den Wachstumsreiz des Gehirns auf die
Basis tbertragen zu kénnen. Die Befunde bei der Dysostosis cleido-
cranialis lehren uns, daB Coronar- und Lambdanaht friher verknochern
als Sagittal- und Interfrontalnaht. Hierbei spielt wohl die Hauptrolle,
daB der hydrodynamische Druck im Schadelinnern auf die Sagittalnaht
ungeteilt in der Medianebene, d. h. dem geometrischen Ort des lingsten
Hebelarms angreift, wihrend sich ebendieselben Krifte an Lambda- und
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Coronarnaht auf zwei Zonen verteilen, die zudem noch in geometrischen
"Orten weitaus kiirzerer Hebelarme liegen.

Damit ist fiir die Krifte des sekundiren Wachstumsreizes in sagittaler
Richtung frither ein Streifen fester Schidelkapsel geschaffen, als in
frontaler Richtung, wo in jeder dieser Ebenen weitaus lingere Zeit
hindurch ein Streifen elastischer Sagittalnaht zwischengelagert ist.

Darum also werden die Wachstumsfihigkeiten der Basis auch in
sagittaler Richtung mehr in Anspruch genommen, als in frontaler. Man
muf aber bedenken, daf3 die Knochenkerne der Basis doch weit mehr zu
leisten vermégen, als die enorm geschwichten des Schideldaches, wie
rein aus der Sichtung des Materials erkennbar wird und man darum
hiufige Falle antrifft, die kaum Verdnderungen der Basis aufweisen.

Ebenfalls Zeichen der Schwichung des Knochenbildungsvermogens
sind die verkiirzten Felsenbeine. Unmittelbare morphologische Folge
der verminderten Transversaldurchmesser der Basis ist die oben ge-
schilderte Schrigstellung der Schlidfenschuppe und das besonders bei
Raubitscheks Fall deutlich hervorstechende Merkmal tiefergetretener
Warzenfortsitze.

Diese im oberen Teil auseinandergedringten Schliafenschuppen be-
wirken auch das typische Symptom der Brachycephalie, die, wie daraus
hervorgeht, nur eine relative ist und gleichzeitig auch das hiufig auf-
tretende Bild der Platycephalie, da mit dem Auseinanderweichen der
Schlifenschuppern ein mehr oder minder starkes Tiefertreten des Schéidel-
daches in den mittleren Partien verbunden sein kann.

Mechanische Folge der Stérung des Knochenwachstums und in ihren
einzelnen Komponenten &uBerst schwierig darzulegen ist die Knickung
der Basis und im Anschlufl daran die Winkelung der Hinterhauptschuppe.

Wie bereits erwahnt, tritt uns auch hier an der Basis zum ersten Male
die Empfindlichkeit mancher Knochenpartien formgebenden Einfliissen
gegeniiber in Gestalt der geteilten Warzenfortsitze entgegen.

Als Anhang gewissermaflen, weil aus dem Dargelegten ohne weiteres
verstandlich, soll erwihnt sein, dafl bei diesem verwickelten Ineinander-
greifen von Geschehnissen, schon in der Norm hiufig vorkommende
Asymmetrien, sich stirker ausbilden werden (Raubitschek, Klar u. a.)
und dabei ihren Einflul auf die Gesichtsbildung nicht verfehlen.

Als letztes Kapitel der Schidelbesprechung bleibt das Gesichtsmassiv.
Seine Verdnderungen sind ungehauer typisch und dabei leicht in den
Rahmen des Gesamtgeschehens zu ordnen.

Als auffilligstes Merkmal finden wir die abnorme Kleinheit dieser
ganzen Partie. Sie ist bei fast allen Untersuchern hervorgehoben \(Couve-
laire, Paltauf, Hultkrantz, Raubitschek, Villaret und Francoz u. a.). Das
nimmt nicht Wunder, wenn man bedenkt, dafl die betreffenden Knochen-
partien, ebenso wie die iibrigen Knochen einem verminderten Ver-
kngcherungsvermogen unterstehen und auf sie als einzig beeinflussende

Virchows Archiv. Bd. 291. 36a
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Partie der Umgebung die Schidelbasis einwirkt, die selbst, wie wir
sahen, keinen normalen Entwicklungsgang nimmt. Viele Untersucher
bezeichnen dabei die Stirn als besonders méchtiz und fast viereckig
(Couvelaire, Shorstein u. a.). Hultkrantz wies sehr mit Recht darauf hin,
daB es sich dabei wohl meist um eine optische Tduschung handelt, die
hervorgerufen wird durch die Tatsache, daB ja die Schideldecke, wie wir
sahen, ihre richtigen AusmaBe erhilt und diese noch durch die hervor-
tretenden Hocker besonders stark betont werden, wihrend das Gesicht
eben tatséchlich zu klein ist. Auf eben derselben Tatsache mag es beruhen,
dall der Augenabstand besonders grof3 erscheint. Anders liegen schon
die Dinge bei dem Vergleich des horizontalen und vertikalen Durch-
messers der Augenhdhleneinginge; wihrend beim normalen Schédel der
quere iiberwiegt, haben wir es bei den dysostotischen Schideln fast immer
mit hochovalen Orbitae zu tun (Hultkrantz, Raubitschek, unser Fall).
Die Erklirung liegt auf der Hand, wenn wir bedenken, wie deutlich die
queren Durchmesser der Basis verkiirzt sind, die doch mit den Orbitae
im engsten Zusammenhang stehen, gewissermaflen eins mit ihnen sind.
Dabei braucht das Léngenwachstum nicht einmal vermehrt zu sein
(es ist sogar tatsdchlich meist verringert), um die besprochene Verinderung
deutlich hervortreten zu lassen. Daf hier und da auch Exophthalmus
( Maldaresco und Parhon ) beobachtet wurde, kann auch nicht verwundern,
denn die Bulbi sind eben im Verhéltnis zu grofl fiir die Knochenhghle,
in die sie eingelagert sind.

Die Einziehung der Nasenwurzel ist meist recht gering und steht
dann sicher im Zusammenhang mit der durch die Knickung verursachten
Verkiirzung der Basis. So hohe Grade wie bei der Chondrodystrophia
fetalis kommen nicht vor. In unserem Falle war sie auch nur angedeutet.

Kaum ein Beschreiber erwahnt nicht den hohen und engen Gaumen
der betroffenen Individuen. Bei der engen Verbundenheit der Gaumen-
entwicklung mit der Entwicklung der Schiidelbasis ist kaum etwas anderes
zu erwarten. Wie schwer dabei aber die Verknochernngsprozesse gestort
sein kénnen, geht daraus hervor, dafl trotz dieser Engigkeit noch hiufig
die Gaumenfortsitze einander nicht erreichen und mehr oder minder
hohe Grade von Gaumenspalten entstehen (Marie und Sainton, Couve-
laire, Bucksath, Villaret und Francoz; Voisin de Lepinay und Infroit).
Hultkrantz hat es bei seinen Schiddeln nie gesehen und glaubt, einen
Irrtum dieser Autoren nicht ausschlieBen zu kénnen. Wenn auch unser
Fall keinen solchen Defekt aufwies, so mochte ich doch annehmen,
daBB, wenn auch hier und da ein Irrtum unterlaufen kann, man einen
solchen bei allen Untersuchern nicht voraussetzen darf.

Eine sonst nicht erwihnte Eigenart des Oberkiefers konnte ich
mit Sicherheit an unserem Schidel nachweisen: Das sind feine Reste
der Zwischenkieferndhte und im Bereich des zu diesen Knochen-
anteilen gehérenden Alveolarfortsatzes erhebliche UnregelmaBigkeiten der
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Verknocherung, die mit Zahnanomalien in engstem Zusammenhang stehen.
Beides Bilder, die nach dem Vorangegangenen keiner Erklarung mehr
bediirfen. Noch zu erwihnen ist, daB hier und da die Nasen- und Trinen-
beine vollkommen unverkndchert blieben.

Wihrend alle. bisher besprochenen Knochen in mebhr oder minder
festen Verbindungen und Beziehungen zu einander standen, so macht
der Unterkiefer darin eine Ausnahme. Ihm steht gewissermaflen eine
- Dimension zur Verfiigung, in die.er sich nach MaBgabe’ seines Ver-
knécherungsvermogens frei entwickeln kann.

Seine Breite ist ihm durch die Gelenkflichen an der Schidelbasis
zugemessen. Aber die Linge seiner Aste und die sagittale Ausdehnung
seines Corpus sind ungehemmt.

So kommt es denn, dafl in weitaus der groBten Anzahl der Fille eine
Progenie bestand, ein Zeichen, dal das Ossifikationsvermogen dieses
Knochens noch recht gut ist.  Immerhin machen sich auch hier hiufig
erhebliche Stérungen bemerkbar, die ihren Ausdruck vor allem in der
Niedrigkeit des Corpus, in der wechselnden Ausbildung der Muskelleisten
und besonders aber in dem unterentwickelten Bilde, daB Processus
coronoideus und condyloideus mit der dazwischen liegenden Incisura
mandibulae gewdhren (Couvelaire, Curdy und Baer, Raubitschek, unser
Fall). Der sehr stumpfe Winkel in unserem Falle mag seine Entstehung
der zu geringen Entwicklung des Knochenkerns im Ramus verdanken,
dessen Verkiirzung dadurch ihren Ausgleich findet.

Beiden Kiefern gemeinsam ist als typischer Befund die schlechte

Entwicklung der Alveolarfortsitze und besonders der Zihne. Mir ist
kein einziger Fall des Schrifttums bekannt, in dem eine absolut un-
gestorte Zahnentwicklung und Zahnstellung geschildert wire.
v Die Zihne brechen spét durch, sind unregelméBig in GréBe und
Stellung, werden frith kariés ; beim Zahnwechsel kommt es zu Retentionen
im Kiefer und Bestehenbleiben einzelner Ziahne des Milchgebisses. Zilkens
schildert einen Fall von einem T7jdhrigen Knaben, bei dem sémtliche
Zshne in den Kiefern retiniert waren und ebenso berichtet Manouvrier
iiber eine Frau, deren simtliche Zéhne in den Alveolen liegen geblieben
waren. Angaben fiber eine teilweise vorkommende dritte Dentition
sind nur mit Vorsicht zu verwerten, wenn man bedenkt, wie schwer bei
zeitlich und formgemaB so unausgeglichenem Zahnwechsel der spite
Durchbruch einzelner Zéhne zu beurteilen ist. -Einen genauen morpho-
logischen Bericht iiber die Zahnbefunde der Dysostosis cleidocranialis
gibt Hesse.

In das Bild des ganzen Syndroms paBt dieses absolut hinein, wenn
man - beriicksichtigt, wie schwere Zahnanomalien schon geringe Grade
von zu engen Kiefern (auf anderer Basis) béi sonst ungestorter Knochen-
entwicklung erzeugen kénnen. Wieviel erheblicher wird diese sein,
wo, wie hier, neben der hochgradigen Verengerung des Kiefers alle

36*
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Verknécherungsvorginge und doch héchst wahrscheinlich auch die Dentin-
bildung gewisse Stérungen aufzuweisen hat. Es kommt hinzu, daf die
schiitzenden Alveolen schlecht oder gar nicht entwickelt sind, so daB
also tatséchlich alle Voraussetzungen fiir eine gestérte Zahnbildung und
geringe Widerstandskraft der gebildeten Zihne gegeben sind.

SchlieBlich bleibt noch das Jochbein zu besprechen, das mannig-
fache Veridnderungen im Bilde der Erkrankung aufzuweisen hat.

Fialle von vélligem Fehlen (Hultkrantz), von unvollstindiger Ver-
einigung seiner Fortsitze, mit denen der Nachbarknochen (Paltauf)
oder verschobenem Ansatze des Jochbogens am Schlifenbein (Raoubi-
tschek} bilden Extreme, wiahrend der hiufigste Befund zierliche Joch-
bogen mit stark erkennbaren Nahten darstellt, wie in unserem Falle.
Alles dies gehért zwangsldufig in das Bild der bestehenden Hypoplasie
der Gesichtsknochen. DaB auch in Roubitscheks Fall so starke Processus
marginales vorhanden waren, die eine nicht seltene Abart darstellen,
wie in unserem Falle, sei nur erwihnt. ’

Schlieflich vervollstindigt sich das Gesamtbild aus den Fillen, die
einer rontgenologischen Untersuchung zugénglich waren, bei denen die
pneumatischen Réume im Knochen (Nasennebenhohlen und Warzen-
fortsatzzellen) schlecht gebildet sind (Couvelaire, Voisin de Lepinay
und Infroit, Maldaresco und Parhon, sowie unser Fall) und dafl fernerhin
aus einer Anzahl von Bildern deutliche porotische Struktur der Schidel-
knochen hervorgeht. Beides Tatsachen, die sich aus den vorangegangenen
Erorterungen ohne weiteres erkliren lassen.

Damit ist die Schilderung der mechanisch-funktionellen Pathogenese
der MiBbildung an den Schidelknochen beendet und wir wenden uns
nunmehr den Schlisselbeinen zu.

Thre Erscheinungsformen im Bilde der Dysostosis cleidocranialis sind
sehr mannigfach und dennoch la8t sich an keinem Knochen so deutlich
zeigen, daB alles nur Ergebnisse quantitativer Abstufungen des ndmlichen
Geschehens sind. In weitaus der gréfiten Mehrzahl der Fille sind die
Verénderungen an ihnen doppelseitig und nur ganz selten finden wir
Angaben iber einseitige Defekte, die einwandfrei der Dysostosis cleido-
cranialis zuzurechnen sind, so bei Villaret und Francoz, Voisin de Lepinay
und Infroit, Fitzwilliams und einem Fall von Carpenter.

Auch der Bericht von Raubitschek erwihnt nur eine geringe Unregel-
miBigkeit an der rechten Clavikel, doch meint er selbst, daf3 es sich hier
cher um den Restbefund einer alten Fraktur handelt. Er stellt die
Forderung auf, daB, um fiir diese Annahme eine erhéhte Beweiskraft
zu erhalten, im Schrifttum ein Fall auftauchen miisse, in dem bei sicherer
Dysostosis cleidocranialis die Schliisselbeine auch wohlgebildet seien.
Ein solcher Befund ist bei unserem ' Skelet einwandfrei gegeben und
fiir unsere Zwecke scheint es mir von besonderer Bedeutung, dafl die
an sieh gut gebildeten Schliisselbeine so kurz sind.. Diese Tatsache
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scheint mir den Schlufistein der Annahme zu bilden, da8 auch hier alle
MiBbildungen nur einem mehr oder minder starken Unvermiogen der
Knochenbildung unterstehen. Der hochste Grad einer solchen unzu-
reichenden Fahigkeit zur Ossifikation wire demnach in einem voll-
kommenen Fehlen aller kndchernen Anlagen im Bereich der Schliisselbeine
gegeben. Solche Fille sind von Marie und Sainton, Bucksath und einem
von Villaret und Francoz verdffentlichten Falle aus Couvelaires Klinik
beschrieben. Doch sind auch diese Befunde (als Extreme!) selten. Weit-
aus die groBte Mehrzahl der Autoren fand Rudimente von sehr wechselnder
GroBe, die beiderseits immer gelenknahe saflen. Und wéhrend nun der
parasternalen Knochenanlage eine gewisse Konstanz zukommt wund
eigentlich in weitaus der gréBten Mehrzahl der Fille vorhanden war,
zeichnet sich das parakromiale Ende durch seine auffallend groBere
Unbesténdigkeit aus. Darauf wiesen mit allem Nachdruck Couvelaire
und Fitzwillioms hin, die gerade den Schlisselbeinverdnderungen in
ihren Arbeiten die grofite Aufmerksamkeit widmeten. Beide betonen,
daf}, wihrend allein parasternale Knochenanlagen héufig sind, para-
kromiale allein so gut wie nie beobachtet sind (Fitzwilliams kennt aus der
gesamten Literatur nur zwei). Auch zeigten Fille, wo beide nebeneinander
vorhanden sind, dafi die Form des parasternalen Endes der Gestaltung
des medialen Teiles einer normalen Clavikel weit naher kommt, wie
man dies von den parakromialen Enden sagen kann. So filhrt dann
eine einheitliche Reihe tiber diese Fille, in denen das Mittelstiick durch
mehr oder minder derbe Bindegewebsziige dargestellt wird zu den
selteneren, in denen die Knochenanteile einander berithren und durch
straffe pseudarthrosenartige Bandmassen beinahe unbeweglich verbunden
sind, entweder, indem ein KEnde auf dem anderen reitet (erster Fall
von Villaret und Francoz, zweiter Fall von Carpenter) oder sogar eine
feste End-zu-Endfixation zustande kommt, wie in Carpenters dysostoti-
scher Familie beim jiingsten Sohn.

Diese eben erwihnte Uberlagerung der Rudimente zeigt meistens ein ahnliches
Verhalten wie die Verschiebung der Fragmente bei gewthnlichen Schliisselbein-
frakturen, in dem das laterale Fragment der Schwere des Arms nach unten folgt
und das mediale durch die Ansitze des Musculus sternocleidomastoideus nach oben
gezogen wird. Doch kommt, wenn auch selten, gegentelhges Verhalten vor
(Couvelaire).

Diese Entwicklungsreihe wird dann, wenn wir Ra,ubztscheks Fall als
ungeklért auBer acht lassen, durch unseren Fall abgeschlossen, in dem
beide Clavikel wohlgebildet, wenn auch zu kurz, sind. .

Thre beiden Gelenkverbindungen zeigen zuweilen auch abweichendes
Verhalten. Wéahrend hier wieder die Articulatio sternoclavicularis meist
ohne jeden pathologischen Befund ist, wenn nur iiberhaupt ein para-
sterriales - Knochenrudiment vorhanden ist, sind auch selbst bei relativ
wohlgebildeten parakromialen Fragmenten die Gelenkbinder und
Kapseln schlaff und die von ibnen vereinigten Knochenenden neigen
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zur Subluxation (dritter Fall von Villaret und Francoz). Noch erheblicher
werden diese Versinderungen, wenn ein solches laterales Rudiment iiber-
haupt fehlt; dann zieht der am &uBeren Ende des inneren Fragments
beginnende mehr oder minder derbe Bindegewebsstrang gegen das
Akromion oder aber héaufiger, erreicht dieses nicht einmal, sondern
inseriert am Processus coracoideus (Hultkrantz) oder aber wie'in Scheut-
hauers Fall, begibt sich zur Cavitas supraglenoidalis, worin Fitzwilliams
einen gewissen phylogenetischen Riickschlag sieht, indem hier ndmlich
das Ligamentum coracoclaviculare wieder seiner alten embryologischen
Zugehorigkeit als lateraler Teil des Coracoids ndher riickt, gegeniiber
der phylogenetisch neueren Verbindung mit dem Akromion, die aus
einer Verschmelzung von Anteilen des Coracoids mit dem Précoracoid
hervorgeht. Die Muskulatur, die ihren Ansatz oder Ursprung vom
Schliisselbein nimmt, weist im allgemeinen, wie Couvelaire berichtet,
solange noch geniigend Platz fiir ihren Ansatz vorhanden ist, kaum
Abweichungen vom normalen Verhalten auf. Werden die Knochen-
spangen besonders in den lateralen Anteilen zu eng, so verschieben die
dort befestigten Anteile vom Musculus deltoideus und trapecius ihre
Befestigungspunkte oder aber die entsprechenden Partien kommen zur
Atrophie. Eine Sonderstellung scheint, wenn auch die Meinungen hiertiber
auseinandergehen, der Musculus subclavius einzunehmen, indem er
nénlich selbst bei duflerster Raumbeschréankung eher hypertrophiert,
was sich aus seiner Funktion leicht verstehen 148%.

Ehe wir nun die Besprechung der Schliisselbeine im entwicklungs-
mechanischen Getriebe der Erkrankung zum Abschluff bringen, soll
noch einem speziellen Einwande vorgebeugt werden, der etwa besagen
konnte, dafl die starke Verkiirzung der Schliisselbeine in unserem Falle
in ursichlichem Zusammenhang mit den ungewohnlichen statischen
Verhiltnissen, die die Kyphoskoliose mit sich bringt, stehen kann.
‘Wenn man dies annehmen will, um so beweisender! Dann wiren vielleicht
bei grader Wirbelsidule lingere Schliisselbeine entstanden, oder, wenn
das Ossifikationsvermégen dazu nicht ausgereicht hitte, geteilte oder
sonstwie pathologisch geformte Schliisselbeine. Das ist aber keineswegs
ein Grund, den Einwand zu erheben, dafl die wohlgebildeten Clavikel
nicht den SchluBstein in der Reihe des Geschehens bildeten; es kommt
ja nur darauf an, zu zeigen, daf an sich Dysostosis cleidocranialis und
normal geformte Clavikel nicht in unbedingtem Widerspruch zueinander
stehen. ' :

Damit wiren die beiden klassischen Lokalisationsbezirke der Dyso-
stosis cleidocranialis abgehandelt und es verbliebe uns jetzt noch, ehe
wir zu dem letzten Symptom der Erkrankung, ndmlich ihrer Erblichkeit
kadmen, eine summarische Besprechung des sibrigen Skelets. Es ist un-
moglich, wie bisher jeden einzelnen Kmnochen fiir sich zu behandeln;
dadurch miiBte die Ubersichtlichkeit der Arbeit erheblich leiden.
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Rufen wir uns erst noch einmal unsere anfangs aufgestelite These
ins Gedéchtnis zuriick, dafl das gesamte Skelet bei der Dysostosis cleido-
cranialis unter dem EinfluB zweier Eigentiimlichkeiten stehe:.l. der
verminderten Wachstumstendenz und 2. seiner gesteigerten Empfind-
lichkeit formativen Reizen gegeniiber. Beides 148t sich auch im folgenden
wiederum eindeutig verfolgen.

Immerhin soll man nicht gleich so ins Auge springende Veranderungen_
fordern, wie wir sie eben an den Pridilektionsstellen der Erkrankung,
Schideldach, Gesicht, und Schliisselbeinen fanden.

Die Wachstumsenergien des gewdshnlich knorpelig vorgebildeten
Knochens reicht meistens aus (dazu gehoért auch die Schidelbasis!),
um zu schwere Mifibildungen aus verminderter Knochenbildung zu
vermeiden, aber sie reicht andererseits nur zur Bildung ungewdéhnlich
kleiner Individuen. Gerade dies scheint mir im Schrifttum nirgends
deutlich genug hervorgehoben zu sein, daf schliefilich MaBie von aus-
gewachsenen Menschen, die oft weit unter 1,40 m liegen, eine schwere
MiBbildung in des Wortes weitester Bedeutung darstellen.

Eine Folge dieser geringen Oss1f1kat10nsfah1gke1ten sind natiirlich
auch direkte Spaltbildungen, wie sie an der Wirbelsiule hier und da
erwahnt sind (Paliouf, Kiar).

Als besonders klein sind hédufig die Schulterblitter beschrleben
Doch scheint es mir nicht angingig, daraus schwerwiegende Schliisse
folgern zu wollen, zumal wir ja bereits wissen, dafl die formgebenden
Einfliisse in erhéhtem MaBe iiberall im Skelet stirker wie gewéhnlich
ihre Hand im Spiele haben und so an einem derartig diinnen Knochen
mit so wechselnder Beanspruchung vielleicht in dieser Richtung wirksam
sind. Der von Villaret und Francoz, sowie auch in unserem Falle be-
obachtete sog. Processus angnlaris diirfte schon eine speziellere Aus-
wirkung dieser formativen Krifte sein, da ja gerade hier an der unteren
Spitze die weitaus groften Energien am Schulterblatt angreifen.

Ebenso sind alle anderen MiBbildungen, die ich im Bereich des Skelets
sowohl in meinem, wie in den Fillen des Schrifttums auffinden konnte,
typische Belastungsdeformitéiten.

Hier ist wohl der Moment gekommen, die Verbindung herzustellen
zwischen vermindertem Verkndcherungsvermdgen und Belastungs-
deformitédten (letzteres in weitestem Sinne gebraucht). Diese Forderung
stoBt kaum auf Schwierigkeiten, wenn man sich klar macht, welcher
Energietiberschuf in einem normalen WachstumsprozeB vorhanden sein
muB, um den andringenden duBeren Einfliissen gegeniiber den inneren
Bauplan durchzusetzen (nicht etwa ist es so, dall das Ergebnis: normales
Skelet das einfache Ergebnis aus den Einzelkriften: innerer Richtungs-
trieb und duBere Bildungseinfliisse sind!). Wie leicht also werden diese
duBeren Einfliisse eine richtunggebende Oberhand gewinnen, wenn die
Wachstumspotenzen herabgesetzt sind. Dabei spielt es keine Rolle,
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welcher Art diese dulleren Krifte sind. Sie miissen nur einwirken,
solange Wachstumsprozesse im Gange sind. Darum werden sie in erster
Linie schon vor der Geburt angreifen kénnen. Aber auch im spéiteren
Leben bieten sich ja die ausgedehntesten Moglichkeiten fiir ihre Wirk-
samkeit. Die Anamnese unseres Falles scheint mir gerade das letztere
nicht schlecht zu belegen:

Schon intrauterin hatte sich eine deutliche Skoliose ausgebildet, die
aber keine Verschlimmerung aufwies bis zu der Zeit, wo das Individuum
gerade im zweiten Wachstumsschub um das 15. Jahr in Stellung kam
und hart arbeiten muBte. In diesem Moment hérte die Widerstands-
fahigkeit auf und aus der leichten Skoliose wurde in verhiltnismaBig
kurzer Zeit eine schwere Kyphoskoliose.

Alle anderen Mifbildungen kann man sich ebenso entstanden vor-
stellen. Seien es Faltungen oder Einziehungen am Sternum und Manu-
brium (Gegenbaur, Marie und Sainton, Carpenter, Shorstein, Pinard und
Varnier), abgeplatteter Thorax (Scheuthauer) oder die Vielheit der
kleinen Mifibildungen an den Extremitdten wie Coxa vara, Genu valgum,
Pes varus, Pes valgus usw. Hier liegt nebenbei eine gewisse Schwiche
der iibrigen Stiitzgewebe vor. Auch daB das Becken verhiltnism#Big so
selterr betroffen ist, scheint mir nicht unwichtig, denn dieses findet ja
schon in seiner Ringstruktur erheblichen Halt und ist aulerdem aus
vielen Verkndchierungszentren zusammengesetzt.

Wo es aber schwer betroffen ist, da lassen sich Einfliisse der Rhachitis
nie mit Sicherheit ausschlieBen. Diese Erkrankung, die Dysostotiker
besonders hiufig heimsuchen soll, wie Shorstein und P. Marie und
Sainton meinen, scheint mir immerhin nicht ohne Kritik hinzunehmen
zu sein, wenn man bedenkt, daf die weitaus groBte Anzahl der im Schrift-
tum Erkrankten aus niedrigen Volksschichten stammt, wie die Anamnesen
zu erkennen geben und die Rhachitis doch bei weitem ihr Hauptkontingent
ebenfalls aus diesen Kreisen zusammensetzt. Eine Tabelle, die aus
Raubitscheks Arbeit stammt, mag eine Ubersicht der Hénfigkeit vor-
kommender Skeletanomalien geben: An 64 Fillen von Dysostosis cleido-
cranialis wurden gefunden

Toraxdeformititen . . . . . . . . . . . 21mal
Riuckgratverkriimmungen . . . . . . . 17 ,,
MiBbildungen des Beckens . . . . . . . 8 ,,
Genu valgum. . . . . . ... ... .. 7.
Schienbeinverbiegungen . . . . . . . . . 4,
Plattful . . . . . . . . ... 3,

Uberblickend 148t sich also sagen, daB bei der Dysostosis cleido-
cranialis Schideldach und Schliisselbeine die schwersten Verdnderungen
erleiden, ohne dafl man aber von ihrem ausschlieflichen Betroffensein
reden konnte,
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Es liegt wohl nichts naher, als hierfiir die Einwirkung der Tatsache
heranzuziehen, daf8 beide in ihren einzelnen Anteilen mehr oder minder
als sog. Bindegewebsknochen angelegt sind. .

Wihrend das Schideldach rein bindegewebig angelegt ist, und das
endgiiltige Gesichtsskelet iber die Leitpfeiler embryonaler Knochen-
spangen, die im spéten Fetalleben zur Resorption kommen, als ebenfalls
reine Bindegewebsderivate hinlibergedeckt sind, ist man iiber die Zu-
sammensetzung der Schliisselbeine keineswegs einig. Die heutzutage
am hiufigsten vertretene Ansicht, stammt von Gegenbaur, der sie als
gemischten Knochen mit zwei knorpeligen Epiphysen an den Enden
und einem Deckknochenanteil in der Mitte ansieht, wihrend sie Bruch
als reinen Deckknochen wie bei den Fischen beschreibt und Kollicker
sogar mit kleinen Einschrinkungen reinknorplig angelegte Knochen in
ihnen sieht.  Auch Fitzwillioms teilt die Ansicht Gegenbaurs dahingehend,
da die Clavikeln gemischten Ursprungs sind; doch nimmt er nur den
einen medialen Epiphysenteil als knorplig priformiert an und weist
die ganze laterale Partie dem Deckknochenanteil zu. Diese Behauptung
ist mit groBer Genauigkeit vertreten und scheint vieles fiir sich zu haben.
Insbesondere spricht dafiir die bei weitem schwerere Stérung des lateralen
Teiles bei der Dysostosis cleidocranialis. Das ganze iibrige Skelet ent-
steht aus knorplig vorgebildeten Knochenkernen.. '

Wir haben es also mit einer angeborenen FErkrankung — MiB-
bildung — des Knochensystems unter vornehmlicher Beteiligung der
Deckknochen zu tun.

Uber ihre Atiologie ist viel diskutiert worden, doch kann man bis
heute keine sicheren Anhaltspunkte gewinnen, da sich alle Vermutungen
in den unwegsamen Gebieten gengebundener, erblicher Verinderungen
verlieren (Arbeiten von Hultkrantz, Apert, K. H. Bauer u. a.). Daf dabei
ein gewisses komplementéres Verhalten zur Chondrodystrophia foetalis
und Osteogenesis imperfecta besteht scheint unumstritten; ebenso darf
die Tatsache als gesichert angenommen werden, da eine echte Erblichkeit
vorliegt. Zu kliren, wie sich der Erbgang im einzelnen gestaltet, muf
hierauf gerichteten Untersuchungen vorbehalten bleiben.

Zusammenfassung.

1. Die Dysostosis cleidocranialis ist eine angeborene, mit groBer
Wahrscheinlichkeit erbliche Erkrankung, deren Erscheinungen auf einer
mangelnden Kxpansionsfihigkeit der knochenbildenden Zentren, vor-
wiegend im Bereich der Deckknochen beruhen.

2. Mit der herabgesetzten Wachstumsenergie in den bindegewebig
angelegten Knochen geht eine dhnliche im ganzen iibrigen Skelet einher;
sie findet ihren Ausdruck in einer bedeutenden Anfilligkeit formgebenden
Reizen gegeniiber und fithrt so zu ungewohnlich hiufigen Hemmungs-
mifbildungen.

Virechows Archiv, Bd. 291. 36b
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