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Eine verh/~ltnism/tgig seltene MiBbildung, die besonders dutch ihre 
Lokalisation Fragen ansehneidet, die weit fiber das Spezialinteressen- 
gebiet des Teratologen hinaus gehen und wiehtige Einblieke in Ent- 
wieklungsmeehanismen des Seh~tdel und der Sehltisselbeine gew/~hren, 
wurde im Jahre 1898 yon P. Marie und Sainton eingehendst kliniseh 
gesehildert und mit dem Namen ,,Dysostosis eleidoeranialis hereditaria" 
belegt. Sehon vorher linden sieh im Sehrifttum Sehilderungen yon 
Kranken mit angeborenen Clavieulardefekten und gleiehzeitig vorhande- 
nen Sehs163 die jedoeh als einheitliehes Syndrom erst 1871 
yon Scheuthauer erkannt wurden, der zwei F/~lle anatomiseh untersuehen 
konnte. H/~ufig aueh sind nur die Sehlfisselbeinver/~nderungen erw/~hnt, 
sei es, dab die Sehs kliniseh nieht erkennbar waren, 
oder da6 sie fibersehen wurden. In einigen F/~llen beriehten die bei- 
gegebenen Bilder yon ihrer Existenz (Preleitner). 

Das auff~illige Mi6verhs zwisehen der relativ grogen Anzahl 
kliniseher Untersuehungen und der weir aus geringeren yon anatomisehen 
finder wohl ihren Hauptgrund darin, dab die Tr/~ger dieser Migbildung 
im allgemeinen k6rperlieh wie geistig ,,gesunde" Menschen sind und 
so der pathologisehe Anatom h6ehstens im Nebenbefund auf die Ver- 
/inderungen st6gt. 

So vielgestaltig uns nun die Bilder der Erkrankung vor Augen treten, 
so ktar aueh wiederum t~tgt sieh die entwieklungsmeehanisehe Genese 
ihrer einzelnen Erseheinungsformen als rein quantitative Abstufungen 
des n/~mliehen Gesehehens herausseh/~len. Da nebenbei das deutsche 
Sehrifttum der letzten beiden Jahrzehnte sieh wenig mit diesem Fragen- 
komplex beseh~ftigt hat, bin ieh tIerrn Prof. Dr. RSssle besonders dank- 
bar ,  dal3 er mir Gelegenheit gab, an Hand eines Falles, d e r d e m  
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pathologisehen Ins t i tu t  der Universit~t dureh liebenswiirdige Vermittlung 
des Direktors des anatomisehen Insti tuts,  Herrn Geheimrat Prof. Dr. Fick, 
zug~nglich wurde, mich mit dieser Gruppe der Mil~bildungen zu be- 
sch/~ftigen. 

Ehe ieh nunmehr an die Sehilderung dieses Falles herangehe, mSehte 
ich kurz einen Uberbliek der typisehen Merkmale der Dysostosis eleido- 
cranialis geben und sodann, im Ansehlu3 daran an Hand  der mir zu- 
gs gewordenen Sehilderungen des Sehrifttums den Beweis daffir 
antreten, dab al]e besehriebenen Symptome eines bestimmten K6rper- 
gebiets nur graduelle Abstufungen ein und desselben Gesehehens sind. 

iJber die Namengebung ist noch zu sagen, dab P. Marie und Sainton in ihrer 
Arbeit fiber die Erkrankung ausdrficklieh betonen, dab die Bezeichnung ,,Dysostosis" 
keine andere Bedeutung haben solle, als die, eine StSrung der VerlmScherungs- 
vorg~nge anzudeuten, welcher Art sie auch immer sei, um somit einer etwa sparer 
mSglichen genaueren Erkenntnis der Zusammenh~nge keineswegs vorzugreifen. 

Die Personen, die yon der Dysostosis cleidocranialis befallen sind, 
weisen folgende typischen Eigentfimliehkeiten auf: 

Fast  immer handelt es sieh um besonders kleine, mehr oder minder 
braehy- oder platyeephale Menschen, die neben den klassisehen Ver- 
~nderungen am Seh~del und den Sehlfisselbeinen ungew6hnlieh h~ufig 
Deformit/~ten in anderen Regionen des Skelets aufzuweisen haben, wie 
etwa Wirbelss genu valgum u. a . m .  Am Sch~del 
selbst treten Stirn- und SeheitelhScker stark hervor, die Ns und 
Fontanellen bleiben lange, oft das ganze Leben fiber unverkn6chert,  
ihr Verlauf ist dutch dellen- und rinnenf6rmige Einsenkungen am Seh/~del 
gekennzeiehnet. Die Seh/~deldeeke enth~lt eine mehr oder minder groge 
Anzahl Sehaltknoehen. Dem derartig gestalteten Hirnsehs gegenfiber 
wirkt das Gesieht anff/~llig klein, ja sogar atrophiseh; das h/~ngt unter 
anderem mit  best immten Ver/~nderungen der Basis zusammen, auf die 
sp/~ter genauer einzugehen ist. Die Zahnentwicklung ist fast ausnahmslos 
stark gestSrt, oft finder sieh aueh ein hoher und spitzbogenartig gew61bter 
Gaumen und Prognathie oder Progenie. 

An den Sehliisselbeinen k6nnen alle Abstufungen vom v611igen Fehlen 
bis zu lediglieh geringen Formanomalien vorkommen. A1s Zwischenstufen 
reeht typiseher Art mSgen dabei diejenigen Fglle gelten, bei denen zwei 
mehr oder minder gut entwiekelte fragmentartige Teile dureh binde- 
gewebige Zfige verbunden sind, die so straff sein kSnnen, dab sie an 
Pseudarthrosen erinnern. Allermeist sind die Ver/s doppel- 
seitig. Es linden sieh h~ufig Eigentiimliehkeiten in der Bildung der 
Sehulterbl/~tter. Das ganze Syndrom weist einen gewissen Erbgang auf. 

Von klinisehen Tatsaehen sei hier noeh erwghnt, dag es sieh, wie bereits oben 
gesagt, bei den befallenen Personen in der weitaus gr6gten 3/[ehrzahl um gesunde 
Mensehen handelt; direkte BesehwercIen sind nut ganz selten angegeben, wie etwa 
eine abnorm rasehe Ermfidbarkeit des Sehultergiirtels (Marie un4 Sainton) oder 
neurMgische Schmerzen im Arm dureh Druek eines der Sehlfisselbeinfragmente 
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auf den Plexus braehialis (Poynton). Hingegen k6nnen, und dasis t  nieht selten 
erwAhnt, die Patienten eine Anzahl h6ehst bizarr wirkender Bewegungen voll- 
fiihren, wie diese m6glieh sind, wenn die Schlfisselbeine gewissermal~en als Sperr- 
haken des Schultergelenks fortfallen. Sie k6nnen, sofern sie nieht zu fett sind, z. B. 
die Sehultern vor dem Jugulum zur Berfihrung bringen, oder aber die Arme riick- 
warts aufw~rts fast zur Senkreehten erheben, wobei die Gelenke sieh m~ehtig naeh 
vorn und unten vorw61ben, oder aber sie k6nnen die 0berarme hinter dem Kopf 
bequem kreuzen. 

Dies also des typische Syndrom.  Dem gegenfiber sell j e tz t  unser 

Fa l l  im einzelnen geschildert  werden. 
60jAhriges FrAulein A. S., an einem Corpuscareinom verstorben. Ihre Leiche 

wurde dem anatomisehen Institut iiberwiesen und hier im Rahmen der Pr/~parier- 
fibungen zer]egt. Dabei fielen die schweren Ver&nderungen am Skelet auf, und Herr 
Geheinn'at Fick iiberliel~ die Skeletteile, die noeh vorhanden waren, zur K1Arung 
dem pathologisehen Institut. Leider sind bei dem Transport u. a. die Schliissel- 
beine abhanden gekommen, jedoch hat Herr Dr. Xeumann veto pathologisehen 
Institut sie zuvor gesehen. Ihm verdanke ich ihre Schilderung, sowie den Berieht 
fiber die Muskelansgtze am Sehultergfirtel, sowie aueh die Sehilderung anderer 
fehlender Knochen. 

In der Sammlung des pathologischen Instituts befindet sieh der bis auf des 
Nasenskelet und die derben bindegewebigen Anteile des Seh&deldaehs, sowie die 
Gaumenschleimhaut und des Zahnfleiseh macerierte SchAdel. Fernerhin der Thorax, 
yon dem lediglich die grol~en Brustmuskeln, die langen Riickenstrecker und die 
Ansi~tze der Bauchmuskulatur abpri~pariert sind. Sehliei~lich sind die Skeletteile 
beider Arme mit den Sehulterbl/ittern vorhanden, dutch ihre B/inder und Gelenk- 
kapseln in natfirliehem Zusammenhang belassen. Von Weiehteilen ist nut die als 
Maske abpr~parierte GesieI~tshaut vorhanden. Am Beeken, der flbrigen Wirbels~ule 
und den unteren Extremit&ten sollen keinerlei Ver&nderungen bestanden haben; 
aueh ihre Mal~e sollen entsprechend dem kleinen KSrperbau des Individuums 
keine AbnormitAten aufgewiesen haben. Sie fehlen ebenfalls. 

Aus der Familienananmese der Versterbenen geht hervor, daB beide Eltern 
un4 Groi~eltern frei yon der Mil~bildung waren. Sie sollen mittelgroB gewesen 
sein. Der Vater starb an den Folgen eines Unfalls als/ilterer Mann; Anssehweifungen 
im Alkoholgenul~, Lues und Tuberkulose sollen g~nzlich auszuschliel~en sein. Die 
Mutter seheint den Angaben nach, die recht unbestimmt gehalten sind, an multipler 
Sklerose gestorben zu sein. Auch bei ihr fehlt jeder Anhaltspunkt fiir Abusus 
alcoholicus, ffir Lues und Tuberkulose. Beide Eltern stammen aus sehr &rmliehen 
VerhAltnissen und haben sehwere ~o t  gelitten. Aus dieser Ehe stammen 5 T0chter, 
yon denen die Betroffene die Jiingste war. Sie wurde geboren als beide Eltern 
sehon i~ltere Leute waren. Angeblich ist sie sehon bei der Geburt ungew6hnlich 
klein und zart gewesen. Jedoch soil die Geburt zum riehtigen Termin erfolgt sein. 
Als Si~ugling sehon ist ihre ,,Hfihnerbrust" aufgefallen. Ebenso eine leiehte Ver- 
biegung der Wirbelsi~ule, die sodann im ]4. und 15. Lebensjahr, als sie in Stellung 
kam und sehwer arbeiten mul~te, zu einer hoehgradigen Kyphoskoliose geffihrt 
hat. Sie sell zur rechten Zeit laufen gelernt haben, und ihre Schwestern geben an, 
sie habe immer gerade Beine gehabt, keine FuBdeformit~ten, und aueh am Beeken 
habe sie keJnen aul~erlich sichtbaren auffi~llJgen Befund geboten. Sehr viel habe 
sie ihr ganzes Leben fiber mit den ZAhnen zu tun gehabt. Schon die erste Dentition 
sei unvollkommen un4 sp&t erfolgt. Sie habe dann frfih eine obere Prothese ge- 
tragen, nachdem sie einen Orol~teil ihrer Z&hne verloren hat (?). Uber den Zahn- 
weehsel ist niehts bekannt. Ebenfalls sehon in friiher Jugend sei die merkwiirdige 
Kopfform aufgefallen, bei der die Mitre der Stirn sattelartig eingezogen war. Die 
Gegend 4er Fontanellen ist immer weieh geblieben. Sie sell yon zumindest durch- 
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sehnittlicher Intelligenz gewesen sein. Geh6r und Gesicht waren gut. Verheiratet 
war sie nieht un4 hat aueh keine Kinder gehabt. Neben ihrer verwachsenen 8tatur 
ist sie ungew6hnlieh klein gewesen. 

Die 4 Sehwestern sind alle frei yon MiBbildungen. Alle aber sind aueh besonders 
klein gewesen. Erwihnenswert ist, dab nach den Angaben einer der Sehwestern 
keine yon ihnen sonst schleehte Zhhne gehabt babe. Aueh yon auffilligen Wirbel- 
s/~ulenverkriimmungen oder X-Beinen sei ihr bei den Schwestern niehts bekannt. 
Die i~lteste Sehwester babe 12 Kinder gehabt, die angeblieh alle wohl gebildet seien. 
N'ur eines sei geistig etwas zuriickgeblieben. Die zweite Sehwester isg einjihrig 
an Ka'impfen gestorben. Die dritte, die ieh selbst zu sehen Gelegenheit hatte, Iebt 
als verheiratete Frau yon 66 Jahren. Sie ist auffillig klein, bietet keinerlei Anhalts- 
punkte fiir irgend eine Skelet- 
anomalie. Geradezu erwihnens- 
wert ist ihr noeh jetzt wohl 
erhaltenes und vollstindiges 
GebiB. Sie hat keine Kinder. 
Die vierte, aueh jetzt noeh 
lebende ist 64 Jahre alt und 
soll auch durehaus wohlgebaut 
sein. Diese hat zwei gesunde 
Kinder. 

Die Beschre ibung der  
Skele t te i le  beginnen wi t  m i t  
dem Seh/~del. Es  hande l t  
sieh u m  eine b raehyeepha le  
Fo rm,  deren gr6Bte L i n g e  
m i t  17,5 em den klassisehen 
Mit te lwer t  i f ibersehreitet ,  
ws  die gr6gte  Brei te  
m i t  14,3 em fiber einen 
solehen ebenfMls u m  einige 
Mil l imeter  h inausgeht .  Bei 
?inem daraus  hervorgehen-  
den  Seh~del index yon  80,3 Abb. 1. Gesamtansicht des Schideldaehes. 
is t  m a n  abe t  bereeht ig t ,  
eine Braehyeepha l ie  anzunehmen  (Indexe fiber 80,01 gel ten als b raehy-  
eephal).  Die H6he des H i r n s e h i d e l s ,  gemessen vom Basion zum 
Bregma is t  m i t  12,4 em h6her als der  Mit te lwer t .  Der  L~ngen- 
h6hen index  b e t r i g t  70,9, so dal3 m a n  n ieht  yon einem p la tyeephMen,  
sondern yon  einem or thocephalen  S e h i d e l b a u  (Indexe zwisehen 70,0 
und  75,0) sprechen mug.  Eine  deut l iehe  Verschms des Sehs 
im un te ren  Teil  seiner Seitenwi~nde, wie sie yon Hultlcrantz als besonders  
charakter i s t i sch  ffir die Dysostos is  c le idoeranial is  angesprochen wird,  
is t  vo rhanden  und  zeigt sich in e inem Abs tand ,  der  Por.  acust ,  ext .  
yon  10,1 em. Der  R a u m i n h a l t  des Schgdels  betr/~gt 1200 ecm. Der  
Gesichtsseh/~del wi rk t  gegenfiber diesem H i r n s c h i d e l  sowohl als Gesamt-  

a Als Normalwerte wurden die yon Hult]crantz angegebenen Wer~e benutzt. 
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komplex klein (Abstand der Proc. zygomatici 10,9 cm und Gesichtsh6he 
Nasion his Kinnpunkt  8,0 cm) als auch besonders die einzelnen Knochen 
ungew6hnlieh zierlich sind. Das Sch/~deldach (Abb. 1) zeigt die auf- 
f~illigsten Abweichungen yon der Norm. Uber der Nasenwurzel beginnt 
in sagittaler Richtung aufw~rtsziehend eine Naht,  deren R~inder etwa 
2 cm fiber ihrem Beginn auseinanderweichen und zwischen ihren nunmehr 
divergierenden Sehenkeln spannt sich eine straffe Bindegewebslamelle 
aus; in den hierdurch gebildeten Winkel ragt  yon unten her ein winziger 
Knockensporn hinein. In  sanftem, beiderseits nach aul~en konvexem 
Bogen erweitert sieh diese Knochenlficke his in I-I6he der Coronarnaht. 
Hier hat  sie bereits einen ffontalen Durchmesser yon 6,7 cm und eine 
sagittale L~nge yon 6,3 cm. Die Coronarnaht selbst mfindet beiderseits 
deltaartig hier in die Lficke und erzeugt somit zwei zipfelige Aus- 
stfilpungen, deren beiderseitige hintere Begrenzungen nunmehr wieder 
ann~hernd symmetrisch konvergieren his zu einer Breite yon 4,0 cm. 
Hier zwischen ragt dann yon hinten her eine in der Sagittallinie ge'spaltene 
nach vorn konvexe Knochensehuppe vor, durch die diese Sch~dellficke 
ihr Ende finder. Sie hat im ganzen eine gr6Bte Litnge yon 7,4 cm und 
eine gr61~te Breite yon 8,4 cm. Die sie ausffillende Bindegewebsplatte 
ist erheblich stark, aber eben noch durchscheinend und scheint aus zwei 
Lamellen zu bestehen, zwischen denen vonder  linken vorderen Begrenzung 
dieser rauten/ihnliehen Knochenaussparung breitbasig beginnend, sieh 
in unregelm~l~igen dreieck~ihnlichen Konturen ein belles Knochenschfipp- 
chen his 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 
aul~en und bildet so eine m~chtige sich yore Bregma nach vorn und hinten 
verjfingende l%inne, die vorn his welt in den Stirnbereich hineinragt. 
Die fetale Sutura interffontalis ist somit in ihrem untersten Tell noch 
als Naht  erkennbar, nach oben zu aber weir klaffend. 

Die Coronar- und Sagittaln~hte sifld aueh ungew6hnlich gestaltet .  
Die in ihnen zusammenstol~enden Knochen zeigen an den R/indern nur 
eine sehwaehe Z/ihnelung und ihre gegenseitige Vereinigung geschieht 
haupts/ichlieh durch einen 0,3--0,4 cm breiten straffen Bindegewebszug. 
So zieht die Pfeilnaht in einer L~nge yon 9,5 cm v o n d e r  hinteren bogen- 
f6rmigen Begrenzung der Fontanelle median rfiekwiirts und bleibt dabei 
6 cm yon gleichm/~i3igen Ausmal]en. Hier aber verbreitet sie sich pl6tzlich, 
indem ihr rechter Rand eine S-f6rmige Kurve beschreibt, deren vorderer 
Bogen naeh lateral konvex ist nnd deren Schlu6sehenkel in die Lambda-  
naht  fibergeht, w~hrend ihr linker Rand nach einem geraden Verlauf 
yon 3,5 em ebenfalls und zwar symmetrisch in die Lambdanaht  nach 
links umbiegt. Damit  ist am hinteren Ende der Pfeilnaht eine unregel- 
m~itlige Lficke im Knochen geschaffen, die unzweifelhaft der kleinen 
Fontanelle entsprechen mul~; sie hat in ihrer vorderen Ausweitung eine 
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Breite yon 1,2 cm und in der hinteren, die dem Soheitelpunkte der 
Lambdanaht  entspricht, eine solche yon 1,3 cm; die dazwischen ]iegende 
Enge miBt 0,75 cm. In  der vorderen Ausbuehtung ]iegt dicht an den 
linken Knoehenrand angepreBt ein ausgesprochen kleines For. parietale, 
das entspreohende der anderen Seite fehlt. 

Erhebliche Unregelmgl3igkeiten linden sich auch in den Knochen- 
partien, die der Pfeil- und Lambdanaht  anliegen. Die der Medianebene 
benachbarten Anteile der Scheitelbeine sind jederseits in eine Menge 
yon Schaltknochen wechselnder Form und Gr6Be aufgel6st. Nut  etwas 
weiter lateral liegende, beiderseits etwa kleinhandtellergroBe Knochen- 
platten darf man wohl als die AbkSmmlinge eines primgren Bildungs- 
zentrums der Scheitelbeine anspreehen. Ihre schlgfenbeinnahen Anteile 
enthalten wiederum eine Anzahl Nahtknochen. Ahnlich liegen die Ver- 
hgltnisse an der Lambdanaht ;  aueh hier besonders medianebennahe 
finden sieh reiehlieh akzessorische VerknScherungszentren. Besonders 
interessant ist folgender Befund: {Jber den Seheitel der Lambdanaht  
hinweg setzt sieh zwisehen mehreren Sohaltknoehen eine mediane Naht  
etwa 3 cm welt in genauer Verlgngerung der Pfeilnaht fort und h6rt 
hier auf yon einer queren Naht  aufgefangen. Die oberhalb dieser letzteren 
zahlreieh vorhandenen Sehaltknoehen hSren bier pl6tzlieh auf und 
maehen einer einheitlichen Partie des os oeeipitale Platz. Die besehriebene 
Quernaht mag einer Sutura mendosa entspreehen. I m  ganzen enthglt 
das Sehgdeldaeh an 50 dieser Sehaltknoehen. 

V o n d e r  Innenseite aus betraehtet,  trs  die Kalot te  t in weitaus 
einheitlicheres Geprgge. ])as kommt  in erster Linie dadurch zustande, 
dab die Nghte zwisehen den einzelnen Scha]tknoehen, die in der Tabu]a 
externa ungew6hnlieh markant  und reich gezghnt sind, in der Tabula 
interna teilweise stark versehwommen oder sogar ggnzlieh unkenntlieh 
sin& Die Gefggfurchen der Arteria meningea *ned. bieten keinen ab- 
normen Befund. In  einem Schaltknochen aus dem Gebiet des linken 
Seheitelbeins finden sieh zwei Pacchionisehe Griibchen. 

Sehr weehselnd ist die Dieke der einzelnen Knochenanteile, die in den 
seitliehen Partien 1--11/2 mm kaum tibersteigt, nahe den persistierenden 
Fontanellen sogar nnter dies 3gag sinkt und wieder bis zu den stattlichen 
Stgrken yon 9 mm und mehr im Gebiet des tI interhauptbeins und der 
Stirnh6cker steigt. Ebenfa]ls sehr weehselnd ist die Trennung zwisehen 
Corticalis und Diploe. Wghrend in den meisten Partien eine leiehte 
Porose vorhanden ist, so mug man die obersten Antei]e des OecipitMe 
eher als sklerotiseh bezeichnen. Gegen die Basis zu gndert sich dieser 
Betund wiederum. 

3gal3gebend beeinflussend wirken auf die Schgdelform noch die 
beiderseits yon der Sutura interfrontalis mgehtig ausladenden Stirn- 
hSeker. Bei weitem nieht so prggnant sind die Seheitelh6cker angelegt, 
so dag man yon einer queren Furche im Sehgdel zwisehen den beiden 

Virchows  A r c h l y .  13it. 291. 35  
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H6ckerpaaren, wie sie in der Literatur hier und da erwghnt wird, nieht 
spreehen kann. 

Ein seltsam wirres und beinahe ,,embryonales" Bild bietet die Seiten- 
ansieht des Seh~idels (Abb. 2). Normale Vorsprtinge und Fl~ehen sind ver- 
sehwunden und haben einer Anzahl ,,neuer" Furchen und Bindegewebs- 
inseln Platz gemaeht, so dab es zun/~ehst sehwer f~illt, ein System in 
der Ffille der Linien zu erkennen. Zwisehen Pars mastoidea und Pars 
squamosa des Sehlgfenbeins einerseits und Os oceipitale und parie~ale, 
bzw. einigen Sehaltknoehen, die diesen entspreehen, andererseits, spaimt 
sieh eine nahezu dreieckige 2,3 em breite und 3,3 em hohe Bindegewebs- 
lamelle aus, die vorwiegend in den Bereich der mittleren und nur zum 
kleinen Teil in den der hinteren Sehgdelgrube f/~llt und hier in ihrem 

untersten Teil die Augenwand 
des Suleus sigmoideus bildet. 
Die For. mastoidea dureh- 
breehen sie und sind unge- 
w6hnlieh grol3. Es handelt 
sieh damit  wohl um eine 
persistierende sog. Warzen- 
fontanelle, wie man sie noch 
beim reifen Neugeborenen 
findet. Die Squama tempo- 
ralis selbst ist dureh eine 
deutlieh markierte mit  Binde- 

Abb. 2. Linke Temporalgeg'end. (XuBerer GehiSr- gewebe ausgeffillte Naht  vom 
gang, geteilter Warzenfortsatz, ~u 

SchMlknochen). Proeessus mastoideus ge- 
t rennt  (Sutura squamoso- 

mastoidea). Die Sehuppe enths eine grol3e Anzahl Sehaltknoehen. Ihre 
Verbindung mit  dem Seheitel- und I t interhauptbein ist eher naeh Art 
einer Sutura serrata als einer Sutura squamosa wie gewShnlieh. 

Der Warzenfortsatz selbst zeigt eine besonders eigenartige Auf- 
teilung. Etwa einen Querfinger unter der Sutura squamosomastoidea 
und parallel zu dieser verlguft eine Naht  fiber ihn hinweg; yon ihrer 
~litte geht naeh unten und hinten etwa in reehtem Winkel eine zweite 
Furehe ab, die den Warzenfortsatz seiner Lgnge naeh einsehnfirt und 
dadureh gewissermagen einen kleineren hinteren yon einem gr6Beren 
vorderen Proeessus mastoideus abteilt. Seine Aufteilung and Lage ist 
beiderseits symmetriseh, seine I-t6he fiber einer gedaehten tIorizontalen 
nur wenig niedriger als gew6hnlieh. Die Griffelfortsgtze fehlen beiderseits, 
jedenfalls sind siehere Reste yon ihnen nieht naehweisbar. I)er Porus 
aeustieus ext. liegt an riehtiger Stelle; sein Lumen aber ist im ,,knorpe- 
ligen" Anteil bis auf einen feinen Spalt yon einem diehten filzigen Gewebe 
versehlossen, das sieh naeh oben and hinten in die Ftillmasse der Sutura 
squamosomastoidea fortsetzt. Die Gesiehtsmaske lieB erkennen, dab 
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die Ohrmuscheln zwar ziemlich tief standen, aber nieht abstehend waren. 
Im Winkel der Incisura parietalis linden sioh beiderseits einige kleine 
besonders markante Sehaltknochen. 

Die Hinterhauptschuppe ist gegen die Pars basilaris scharf gewinkeit ; 
wghrend aber das Relief auf der Au6enf]/~ehe nur recht verschwommen 
ist, die Protuberantia oecipitalis externa und die Lineae nuehae nur eben 
erkennbar sind, ist die Leisten- und Furehenbildung in der hinteren 
Sehs ungew6hnlich dentlieh. So bildet die Protuberantia occi- 
pitalis interna einen m/~ehtigen Wulst, an dem das Confluens sinuum 
tiefe Einschnitte erzeugt. Oberhalb des Sulcus transversus maeht der 
Knochen auf dem Quersehnitt einen festen sklerotischen Eindruck, unter 
ibm hingegen wirkt er betr/~chtlieh porotisch. Es linden sich hier beider- 
seits parallel zu seinem Verlauf in der hinteren Sch~delgrube einige feine 
blattd/inne Rarefikationen in der Tabula interna, die Einbliek in weite 
Masehenr/~ume der Diploe gew/~hren, 

Damit w/~ren das Schgdeldaeh, sowie die Seitenw/tnde besproehen 
und es bliebe vom tIirnseh/~del lediglieh die Basis noeh zu sehildern. 
Sie zeigt verhgltnism/~I3ig geringe Abweiehungen. Die vordere und mittlere 
Seh~tdelgrube ist flaeh, ws die hintere diesen beiden gegeniiber 
besonders tiel wirkt. Die Synehondrosis sphenooeeipitalis ist dutch 
eine deutliehe Spalte im Clivus angedeutet. Doeh verl~uft dieser absolut 
ungekniekt vom Tubereulum sellae zum Basion. Seine L/tnge entsprieht 
mit 4,3 em fast dam Normalmittelwert. Das Hinterhauptloeh bietet 
in seinen GrSBen und Lagebeziehungen keine Abweiehungen veto ge- 
w6hnliehen Verhalten. Denkt man sieh dureh seine R~nder eine Ebene 
gelegt, so schneider diese naeh vorn verls den Nasenr/ieken in halber 
HShe wie es Hultlcrantz und Couvelcdre als gewShnliehesVerhalten sehildern. 

Die Felsenbeinpyramide ist zierlieh und kurz, ihre Spitzen erreiehen 
jedoeh den Clivus. Als Trennung gegen die Sehl~fensehuppe ist die 
Fissura petrosquamosa in ganzer L/~nge erhalten. 

Das Bodenrelief der mittleren Seh/~delgrube bietet keine abweiehenden 
Befunde. 

M/~ehtig hoeh ist das Dorsum sellae angelegt; as tr/~gt an seiner 
vorderen Wand im linken Anteil der Fossa hypophyseos zugewandt, 
einen kleinen Knoehenvorsprung; einen/~hnliehen naeh hinten geriehteten 
tr/~gt der Proeessus elinoideus posterior. Proeessus elinoidei reed. sind 
nieht einmal andeutungsweise vorhanden. 

AugenhShlendeeke, gleiehzeitig Boden der vorderen Seh/tdelgrube, 
sind bis welt naeh vorn und medial ungewShnlieh d/inn und dureh- 
seheinend. Die Juga eerebralia sind hier etwas starker ausgebildet als 
in der /ibrigen Seh~tdelkapsel. Sonst entspreehen die Formationen der 
Basis dem gewShnliehen Verhalten. 

Die Gesiehtsbildung zeigt sehon bei oberfls Betraehtung des 
Skelets zumaI aueh das knorpelige Nasengertist erhalten ist, die typisehen 

35* 
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Merkmale seiner Migbildung: Geringe Einziehung der Nasenwurzel, un- 
gew6hnliehe kleine Transversaldnrehmesser (grSBter Abstand der Arcus 
zygomatiei 10,9 em gegeniiber i2,~ em im Mittel) Progenie und mangel- 
hafte Zahnbildung. Bemerkenswert ist, dag die Nasenbeine bei absolut 
reehtm~gigen Formen keinen Knoehenkern enthalten, sondern reine 
Knorpelplatten darstellen. Die Breite der Apertura piriformis betr&gt 
2,3 em und ist damit nieht wesentlich verkiirzt. Der Nasenriieken ist 
besonders aueh bei Betraehtung der Hautmaske reeht lang und gleieh- 
mggig gesehwungen. Sehr auffs ist die Form der Orbitae, deren 
vorderer Aehsabstand mit 4,7 em kaum breiter a]s gewShnlieh ist. Ws 
abet sonst ihre Vertikaldurehmesser bedeutend hinter den Horizontal- 
durehmessern zurtiektreten, linden wir hier eine quere Breite yon 3,0 

und eine ttShe yon 4,0 em. Die W/~nde 
der Orbitae bieten keine abnormen 
Befunde. Insbesondere sind die Trgnen- 
beine vorhanden gewesen, wenngleich 
sie aueh jetzt zerst6rt sind. Die 
Supraorbitalrs sind nieht unge- 
wShnlieh gestMtet. Ein eigenartig 
zierliches Bild bietet die ganze Joeh- 
beinregion (Abb. 3). Abgesehen davon, 
dag bei der geringen Gesichtsbreite 
die Joehbogen selbst nur eine innere 
Weite yon 3 em haben, sind much die 
Verbindungen des Joehbeins mit den 
benaehbarten Knoehen besonders 

Abb.  3. Jochbogen  und  Joehbe in  reehts ,  sehlank ; die Nahtstellen sind dutch 
rings um die Verzahnung ]aufende, 

wie gedreehselt aussehende Einziehungen stark betont. Dieser Befund 
finder sieh sowohl an der Vereinigungsstel]e des Proeessus zygo- 
matieus des Schlafenbeins mit dem Joehbein, wie eben desselben mit 
dem entsprechenden Fortsatz des Oberkiefers. Ganz anders sieht die 
Vereinigung mit dem Stirnbein aus. Der Proeessus zygomatieus des 
Os frontale stellt eine sehneidenartige Kante dar, ebenso wie der Proeessus 
frontalis des Joehbeins. Dadureh wirkt ihre Vereinigung yon vorne 
gesehen wie ein Punkt,  yon dem aus naeh oben die Crista supraorbitalis 
und Linea tempora]is auseinanderweiehen und naeh unten der Margo 
infraorbitalis und die Crista temporalis des Jochbeins. Im Ver]aufe 
der letzteren finder sieh beiderseits die Abaft eines Proeessus marginalis 
stark ausgepr&gt. ])as Joehbein liegt somit zierlieh aus der Umgebung 
hervorgehoben plastiseh zutage. 

Der Oberkiefer ist niedrig und eng. Dadureh kommt es zur Bildung 
des eharakteristisehen hohen und engen Gaumens. Die Breite betr/~gt 
zwisehen den beiderseitigen zweiten Molaren 3,8 era. Die Proeessus 
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palatini sind miteinander riehtig versehmolzen. Von einem Proeessus 
alveolaris kann man kaum noeh reden. I m  ganzen Kiefer sieht man 
zwei Z/~hne und zwar jederseits einen dritten Molar, deren Kronen links 
vier, reehts drei H6eker tragen. Auger der vorderen medianen Naht  
zwisehen den Proeessus palatini finder sieh reehts und links yon ihr 
je eine laterale Naht  eben noeh angedeutet. Zwisehen diesen N~thten 
zeigt sieh reehts eineVorbuekelung und links eine Einziehung des Alveo- 
larfortsatzes. Man mug diesen Befund als unregelm/~13ig verkn6eherten 
Zwisehenkiefer deuten (vgl. Abb. 4A). Die Juga alveolaria eanina sind 
beiderseits blasenartig naeh augen vorgetrieben. 

Der Unterkiefer wirkt in den Einzelheiten merkwiirdig unausgepr~gt. 
Am auffS~lligsten ist der ungew6hnlieh stumpfe Kieferwinkel yon 130 ~ 
ws man im allgemeinen selten einen solehen iiber 1150 sieht. Das 

A b b .  ~. Z a h n r e t e n ; i ~ ) n e n .  A 5 Z~ohne i m  O b e r k i e f e r  ( y o n  rer  h i n t e n  o b e n  h e r  a u f -  
g e n o m m e n ) .  B 3 hf[ola,r i m  H n k e n  K i e f e r w i n k e l  des  U n t e r k i e f e r s .  C 2 r u d i m e n t S , r e  

E c k z ~ h n e  i m  U n t e r k i e f e r .  - ~  <-- g i b t  d ie  3! [ed ianebene .  

Corpus ist niedrig und gedrungen. Es weist an keiner Stelle eine gr6gere 
HShe als 2,5 cm auf. Dagegen isfi die Spina mentalis lang und dornartig 
vorspringend. Wghrend die Tuberositas masseterica schwach entwickett 
ist, weist die Tuberositas pterygoidea ein gut gebildetes t~elief auf. 
Processus coronoideus und eondyloideus sind klein, die Ineisura mandi- 
bulae zwisehen ihnen flaeh und eng. In  der Mitre der Linie, in der auf3en 
der linke Ramus mandibulae mit  dem Corpus zusammenst6gt, findet 
sich ein kleiner unbedeutender Defekt in der Knoehenoberfl/~ehe, der 
ein gl~nzend welles Sehiippchen an seinem Grnnde erkennen lg/3t. Es 
handelt sieh hierbei um einen retinierten und verlagerten Zahn, zumal 
yon dem aus naeh unten eine etwa 7 mm lange striehf6rmige Erhebung 
zieht, die wohl der Wurzel entsprieht. Ein Befund, den die R6ntgen- 
aufnahme best/~tigte (Abb. 4B). Foramen mandibulare und mentale weisen 
keine Besonderheiten auf. Aueh hier am Unterkiefer ist der Proeessus 
alveolares k/immerlieh ausgebildet und die H/~lse der noeh vorhandenen 
Z~hne weitgehend entbl613t. Es sind ohne teehnisehe Itilfsmittel naeh- 
zuweisen: die normal aussehenden medialen Ineisivi, ferner die lateralen, 
die jedoeh mit ihren lingualen F1/tehen um 900 naeh medial gedreht 
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sind (Abb. 4C). Sonst entspreehen sie in H6he und Stellung den medialen. 
SehlieBlieh stehen noeh sowohl die zwei linken Prs der erste 
mit drei KronenhSekern (ein bukkaler, zwei linguale), der zweite wie 
gew6hnlieh mit zwei H6ekern - -  dieser ist lateral kar i6s- - ,  als auch der 
linke zweite 3s dessen gesamte Krone von Caries zerst6rt ist. 

Einige wiehtige Erg~nzungen zu diesen Befunden liefert die R6ntgen- 
untersuehung : 

Die pneumatisehen R~tume der Seh~tdelknoehen sind ganz gering 
entwiekelt, die Stirnh6hlen fehlen sogar vollsts (Abb. 5). 

Im 0berkiefer finden sieh zwisehen den beiden unmittelbar sieht- 
baren Molaren noeh ffinf weitere Z/~hne, die teils dieht unter der 0ber- 
fl/~ehe, teils tier im Knoehen verborgen fiber und hintereinander liegen 

Abb. 5. l~Sntgenaufnahme tier SupraorbitMgegend (Fehlen der StirnhShlen). 

(Abb. 4a), Dieser Verlagerung entsprieht die absonderliche Gestaltung 
des ,,Zwisehenkiefers". 

Aueh im Unterkiefer werden verhaltene Z~hne angetroffen. So liegen 
lateral yon den beschriebenen Sehneidez~hnen beiderseits je ein ver- 
kiimmerter Eckzahn (Abb. le) ;  fernerhin birgt der linke Kieferwinkel 
einen Baekzahn. W/~hrend das R6ntgenbild sehon die meisten iibrigen 
verhaltenen Zghne als an sieh recht wohlgebildet erkennen oder ver- 
tauten I~gt, so haben wir hier, freilieh an ganz ungew6hnlieher Stelle, 
einen starken gesunden Aehtermolaren mit zwei Wurzeln und je zwei 
Kanglen voruns ,  dessen Krone vier oder fiinf HScker besitzt (Abb. 4b). 
Er  liegt anscheinend in einem Knochenhohlraum, der gewissermaBen 
das etwas erweiterte Negativ des Zahnes darstellt und yon einer zarten 
Cortiealis nmschlossen ist. Ganz &hnlich verhalten sieh beziiglich ihrer 
Lagerung die fibrigen im Kiefer liegenden Z~hne. 

Die Alveolarforts/~tze sind ganz mangelhaft entwiekelt. Die Knoehen- 
struktur als solehe lgBt an vielen Stellen im Sehgdel eine betr/Lehtliehe 
Porose erkennen, die im Unterkiefer, dessert Spongiosa geradezu weir- 
masehig ist, ihren H6hepunkt erreieht. 
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D~mit sind die Sehs besprochen und wir gehen nun- 
mehr zu den Schliisselbeinen fiber. 

Von ihnen ist nur zu beriehten, da~ es sich nach den mir iibergebenen 
Naehriehten auf beiden Seiten um ungew6hnlieh kurze (5 cm) aber 
absolut symmetrisehe und wohlgeformte Knoehen gehande]t hat. Ins- 
besondere sind keiner]ei Zusammenhangstrennungen vorhanden ge- 
wesen, sowie keine annormalen Vorsprfinge oder Furehen. Die Gelenk- 
fls sollen in regelreehter Weise mit den entspreehenden am Manu- 
brium sterni und den beiden Acromien in Verbindung gestanden haben. 
Die bier ansetzende Muskulatur zeigte nicht die geringsten Abweiehungen 
veto regelreehten Verha]ten. Sie war, wie bei der ganzen Person reeht 
sehw&chlieh ausgebfldet. 

Ws das eigentlieh Armskelet keine Feh]bildungen aufweist, 
insbesondere die langen R6hrenknoehen ffir die Person keineswegs 
zu kurz sind, aueh keine annormalen Krfimmungen vorh~nden sind, 
ihre Gelenkverbindungen straff, das l~elief der Knoehen gut aus- 
geprggt und ohne Abweiehungen ist, die Handwurzel, Mittelhand und 
Ph~langen in ihren einzelnen Knoehen gut ausgebildet sind und 
lediglich die Finger eine ganz geringe Ulnarabduktion aufweisen, die 
aber kaum zu verwerten ist, da die Gelenkfl~ehen normal geformt 
sind, bieten die Schulterblgtter wiederum deutliehe Form- und Gr6Ben- 
abweiehungen. 

Ihre gr6i3te L~tnge veto Angulus inferior zur Ineisura scapulae be- 
tr~Lgt 11,1 era, ibre Breite vom Angulus reed. bis zur Tiefe der Gelenk- 
pfanne 8,8 em. Am Angulus inf. springt eine hakenartige Knoehen- 
ausziehung nach medial vet, die yon anderen Autoren (Villaret und 
Francoz) als Proeessus angularis besehrieben wurde. Der laterale l~and 
zeigt eine gleichm/~I~ige naeh lateral konvexe Krfimlrlung. Der Knoehen 
ist im Bereieh der ausgedehnten Fossa infraspinata hauehdtinn. Die 
Fossa supraspinata ist auffallend klein. Akromion und Proeessus 
eoraeoideus zeigen kein abweiehendes Verh~lten. 

Die Ansieht des Thorax ist beherrseht yon der sehweren Kypho- 
skoliose der Brustwirbels~ule. Dabei zeigt das Sternum eine regelm~tBige 
Formgebung. Ein Angulus Ludoviei ist ausgebildet. Aueh seine Mal~e 
bieten keinen Anhaltspunkt ffir pathologisehe Vers Seine 
Gesamtls veto Jugulum bis zur Spitze des Proeessus xiphoideus 
betr~gt ]6,6 cm, die Ls des Manubrium bis zum Angulus Ludovici 
6,0 era. Der sagittale Durchmesser des Thorax fiberwiegt den fronta]en 
erheblieh. Die Brustwirbels~ule zeigt eine fast reehtwinklige Kyph0se 
mit Skoliose naeh links, deren Seheitel im Gebiete des 6. his 8. Brustwirbels 
liegt, mit einem starken t~ippenbuckel links in der hinteren Axillar- 
linie, an dem besonders die 5. bis 7. I~ippe beteiligt sind. Die Wirbel 
Th. 9--12 zeigen eine Skoliose, die kompensatoriseh naeh reehts ge- 
w~ndt ist. 
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Die Wirbelk6rper, sowie die Quer- und Dornfortsetzer sind ohne 
jeden pathologisehen Befund. Die Knorpelknoehengrenze der gilopen 
ist regelreeht gestaltet. 

Die /tuBere Brustmuskulatur ist normal angelegt; ebenso der :Viuseulus trans- 
versus thoraeis. Im Thoraxinnenraum finder sieh abet als seltene Abaft ein 
~useulus transversus eolli, der naeh Luschka als eine obere Zaeke des 3/Iuseulus 
transversus thoraeis gedeutet wird, dessen beiderseitige Biindel sieh tiber- 
kreuzen, w~hrend Eider ihn fur eine verlagerte Portion des Museulus sterno- 
thyreoideus hiilt. 

Am ganzen iibrigen Skelet und der Muskulatur sollen keine nennens- 
werten Abweiehungen vom gew6hnliehen Verhalten vorhanden ge- 
wesen sein. 

Uber die Diagnose dtirften Zweifel hier wohl kaum bestehen. Die 
Seh/~delvergnderungen kann man geradezu als typiseh fiir die Dysostosis 

' eleidocranialis ansprechen. Einige Sehwierigkeiten kSnnte lediglieh der 
geringe pathologische Befund an den Sehltisselbeinen verursaehen. Doch 
mSchte ieh annehmen, dab ihre symmetrisehe ungewShnliehe Kiirze 
sieh gut in die sp/~ter zu bespreehende Abstufungsskala der Ver~nderungen 
an diesem Knoehen einfiigt. 

Die sehwere Kyphoskoliose lieBe den Gedanken an eine Rhachitis 
wohl zu und ihre starke Versehlimmerung zur Pubert~tszeit wiirde an 
sieh keinen Gegengrund darstellen. Immerhin aber muB man bedenken, 
dag einmal solehe Wirbels/~ulenver/~nderungen bei der Dysostosis eleido- 
eranialis h/~ufig genug besehrieben wurden und zum anderen jeder weitere 
Anhalt fiir Rhaehitis fehlt. Als Kind hat das Individuum zu reehter 
Zeit laufen gelernt, die langen R6hrenknoehen sind wohl gebildet, ins- 
besondere sollen keine S/~belscheidentibiae und keine Verkriimmungen 
vorhanden gewesen sein. 

Aueh k6nnen wir keinen Anhaltspunkt f/Jr eine andere Form an- 
geborener systemartiger Skeleterkrankungen gewinnen, wie sie die 
Chondrodystrophia foetalis und die Osteogenesis imperfeeta darstellen. 
Bei ersterer mtigte man unbedingt mindestens leiehte Grade yon Mikro- 
melie linden und ftir letztere sind Anhaltspunkte in Form yon l~esten 
ausgeheilter multipler Frakturen oder sonstiger Anzeiehen von un- 
zureiehender periostaler Verkn6eherung nirgends gegeben. Aueh k6nnte 
man fiir diese Diagnose Befunde oder Angaben yon sog. ,,blauen Skleren" 
verwenden, naeh denen wit bei den AngehSrigen ausdriieklieh fahndeten 
mad deren Vorhandensein mit  Sieherheit abgelehnt wurde. Gs 
gegen diese Erkrankungen sprieht aueh der absolut negative famitien- 
anamnestisehe Befund. 

Aus der Literatur  sind mir etwa 60 einwandfreie F~ille zug~inglieh 
geworden, yon denen anatomisehe Untersuehungen nut  bei 10 vorliegen. 
Ihre einzelne Sehilderung m6ge mir erspart bleiben, zumal sieh ein 
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GroBteil yon ihnen in den umfassenden Arbeiten yon Hultkrantz und 
Couvelaire zusammengestellt findet 1 

So weir ich sie heranziehe, sollen sie im kommenden Kapitel als 
Belege daffir dienen, dab wires trotz der Mannigfaltigkeit der Symptome 
der Dysostosis cleidocranialis nur mit quantitativen Abstufungen ein 
und derselben Vorg~nge bzw. ihrer reinmechanischen oder statisch- 
mechanischen Folgen zu tun haben. Diese liegen, wie sp/~ter n~her zu 
er6rtern sein wird, meines Erachtens nach am ganzen Skelet in einer 
abnorm geringen Wachstumstendenz der Knochensubstanz als solcher 
und einer wie sp/~ter zu zeigen sein wird, besonderen NachgiebigkeiL 
formativen Reizen gegenfiber. Ersteres finder seinen deutlichsten Aus- 
druck in den charakteristischen Fehlbildungen am Sch~Ldeldach und den 
Schltisselbeinen. Letzteres in den ungew6hnlich hs Knochen- 
ver/~nderungen des ganzen fibrigen Skelets der befallenen Personen. 
Den Vergleich der einzelnen Symptomenbilder beginnen wir mit Gegen- 
fiberstellung der Angaben fiber die KSrpergrSfie und gehen dann, wie oben, 
der Reihe nach Sch~Ldel, Sehlfisse]beine und fibriges Ske]et durch. 

Eine genaue Messung der Leiche unseres Falles liegt leider nicht 
vor. Fest steht aber, dab sie yon einem ungew6hnlich kleinen Menschen 
herstammte, fi~hnlich sind auch ss 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 cm bei m/~imlichen Kranken (Maldaresco und Parhon), die aus- 
gewachsen oder beinahe ausgewachsen waren, geh6ren sieher nicht zu 
den Seltenheiten. 

Am Cranium selbst sind wohl die Ver/~nderungen des Sch~deldaches, 
wie schon erws immer am eindruckvollsten. Hier linden wir, wie 
in unserem Falle, Fontanellen und N/~hte noch in hohem Alter un- 
verschlossen; daneben aber ist auch die ganze Gestaltung ungewShnlich. 
Kein Wunder darum, dab P. Marie und Sainton in ihrer ersten Ver- 
6ffentlichung aus dem Jahre 1897 die ganze MiBbildung ftir eine besondere 
Art erblicher tIydroeephalie anspraehen und erst im darauffolgenden 
Jahre auf Grund neuer Untersuehungen diese Ansehauung verliegen, 
um die Ver~tnderungen mit ihrem jetzigen Namen zu belegen. 

In der Tat wirkt auch der breite kurze Seh/Ldel mit offenen Fontanellen 
gegenfiber dem kleinen Gesieht genau wir die Kopfbildung eines mittleren 
Grades yon Wasserk6pfigkeit. Ein grundlegender Untersehied besteht 
aber: Der Hirnsch~del wirkt nur so grog, ist es aber garnieht. Inhalts- 
bestimmungen yon Paltau/ und Raubitschek beweisen, dab es sieh um 
durchaus mittelgroBe Schgdelkapazit/~ten handelt; dieses heben aueh 
Hultkrantz und Scheuthauer hervor, und wir k6nnen es ffir unseren Fall 
best/~tigen. Von vornherein is~ es danach wahrseheinlieh, dab in der 

i Nine tabellarisehe i3bersieht aller Einzelheiten yon etwa 50 (hier nicht mit- 
gereehneten) l%llen gibt ~'itchet. 
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formalen Genese beider Erkrankungen sich Vorg~nge linden, die diese 
Ubereinstimmung der Bilder verursachen. Beide Male liegen sie in 
einer verh~tltnism~ftig oder an sich zu geringen F/~higkeit des urspriinglich 
h~utigen Seh~deldaehes, geniigend Knochensubstanz zu bilden. Aus- 
schlaggebend fiir die Entwicklung der Seh~delkapsel aber ist die GrSBe 
des in sie hineinwachsenden Gehirns (Couvelaire). 

Ist nun dieses zu groB, oder wie beim Hydrocephalus dureh zuviel 
Ventrikelfliissigkeit stark aufgetrieben, so reicht das an sieh normale 
Verkn6cherungsverm6gen fiir diese oft um ein Vielfaches erh6hten und 
in ganz kurzen Zeitr~umen gestellten Anforderungen nicht aus. Die 
diinnen Knochensehuppen der Sch~deldecke halten im Wachstum mit 
dem andr~ngenden Gehirn nicht Schritt. Verlieren in kurzer Zeit mehr 
und mehr den AnschluB in ihren N~hten und werden aufgebogen., wobei 
die Punkte, die den gr6Bten Abstand yon ihrem Drehpunkte einerseits, 
die meiste Freiheit in ihren Bewegungen andererseits haben, am st~rksten 
ausladen; das aber ist die Gegend der Scheitelbeine, die sich dabei in 
frontaler l~ichtung yon der Medianebene entfernen. 

Bei der Dysostosis eleidocranialis nun ist die Entwicklung des Gehirns 
absolut normal; hier aber sind yon vorne herein die Knoehenbildungs- 
zentren des Sehgdeldaehes in ihrer Leistungsfghigkeit herabgesetzt. Es 
liegt dabei auf der ][-Iand, dab die mechanischen Einfltisse sehr ~hnliche 
sein miissen, wie in dem oben erw~hnten Fall. 

Auch hier dr~ngt das Gehirn gegen die Sch~tdelkapsel an, die in ihrem 
kn6chernen Wachstum nieht folgen kann; die Fontanellen und N~hte 
kommen dabei nicht zum VersehluB. Aber ein weiteres Moment spielt 
bier eine ausschlaggebende Rolle. Das Gesehehen ist langsam und die 
Ossificationszentren geben lange Zeit ihr Bestreben, den Anforderungen, 
die an sie gestellt werden, nachzukommen, nicht auf. So leisten denn 
die urspriingliehen Knoehenkerne ihr letztes, wobei die merkwiirdigen 
UnregelmgBigkeiten in der Dicke des Sch~tdeldaehes auftreten und be- 
senders auch die merkwiirdig vorspringenden Stirn und Seheitelh6eker 
gebildet werden, die ja in ihrem Sitz den urspriinglichen Knoehenkernen 
entspreehen. Vor allem abet bilden sich aecessorische Verkn6cherungs- 
inseln, die in ihrer Verteilung stark an aktivierte Indifferenzzonen er- 
innern. So bilden sich die Sehaltknoehen im vordersten Treffen aus- 
gleichenden Geschehens; die meisten da, we die gr6Bten Energien an- 
greifen, das ist aber die Umgebung der Lambda- und Sagittalnaht; 
weniger und kleinere bilden sich an den anderen N~hten. Je naeh der 
Leistungsf~higkeit dieser ,,Hilfstruppen" wird nun noah eine Ver- 
knSeherung der Nghte und Fontanellen zustande kommen oder nicht. 
Sieher aber ist, daB, wenn es geschieht, dieser Vorgang immer sp~tter 
als am gesunden Skelet beendet ist. Darum sagt iVitzwilliams such in 
seiner Arbeit, daft die iqahtdehiszenzen am Seh~del im Alter von 20 Jahren 
oft versehlossen seien, immerhin gr6ftere Reste der vorderen t~ontanelle 
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aneh sp~ter noch vorks und manchmal sogar diese gerade das ganze 
Leben fiber bestehen bliebe. Daraus geht sehon ohne weiteres hervor, 
daf3 kein prinzipieller Untersehied zwischen solehen Fallen bestehen 
kann, wo mit 7 oder 8 Jahren die Fontanellen fest verschlossen sind 
und nur eine mediane oder gar kreuzf6rmige Delle ihren ehemaligen Sitz 
andeutet (3. Fall yon Villaret und Francoz; Shorstein) und solchen, wie 
sie Hultkrantz und Paltau] schildern, wo die Stirnfontanellen bei er- 
waehsenen Personen noeh often sind. Aueh seheint es mir nieht yon 
ausschlaggebender. Bedeutung fiir die Mifgbildung aIs solche zu sein, dal~ 
die InterfrontMnaht klaffen mug, wie es Hultkrantz fordert, und sieh 
durum Raubitschek bei einem sonst unzweifelhaften, aber etwas sehwierig 
liegenden Fa]]e der ErkraD_kung (da nebenbei eine sehwere t~haehitis 
ihre Spuren hinterlassen hatte) in der Diagnose nicht absolut sieher 
ftihlt, weil bei seinem Sehs nut  eine Andeutung der InterfrontMnaht 
vorhanden war. Unser Sehadel stellt ja gerade darin einen extremen 
Fall dar, well er neben der groBen Fontanelle aneh noeh Reste der kleinen 
und eine welt klaffende Warzenfontanelle besitzt. Hier und da sind aueh 
Seh/~de] erw/~hnt, an denen deutliehe l~este yon Keilbeinfontanellen 
vorhanden waren. Merkwiirdig ist, dab Hultkrantz als einziger die kleine 
Knoehenspitze erw/s die in den vorderen unteren Wh~kel der grol3en 
Fontanelle hineinragt und die er bei vier seiner Seh/tdel land. Aueh in 
unserem FMle war sie deutlich erkennbar. Ob ihr eine Bedeutung zu- 
kommen kann, vermag ieh nicht zu entseheiden. Die Knoehensehuppe, 
die bei uns in die Bindegewebslamellen dieser Fontanelle eingelagert 
ist,  ist mit  Sicherheit ein Sehaltknochen, dessen Wachstumsenergie 
vorzeitig erlosehen war, so dag es nieht zu einem vollkommenen Ersatz 
des Bindegewebes kam. Wir erw/thnten, dub im vorderen Winkel der 
Reste der ideinen Fontanelle sich nur ein Foramen parietale befand; 
das wird kaum wundernehmen, wenn man bedenkt, wie nnbestandig 
die Emissarienbildung am Sch/~del sehon unter gew6hnliehen Bedingungen 
ist ; wie vielmehr wird sie es sein, wenn alles in unregelm/~13iges Gesehehen 
aufgel6st ist. Darum auch sind die Befunde yon Hultkrantz, die wit 
nur best/s k6nnen, dag die Foramina mastoidea ungew6hnlich grog 
sind, yon keiner erhebtiehen Bedeutung. 

Starke ldbereinstimmung land sieh in mehreren Punkten mit  dem 
Sch~del yon Raubitscheks Fall. Aueh bei nns fanden wir die Nahtlinien 
in der Tabula interna bedeutend sehw/s ausgebildet als in der Tabula 
externa, was verst/~ndlieh wird, wenn man beriieksiehtigg, dag normaler- 
weise sehon kein Gewebe des K6rpers so naehdriicklich plastisehe F/s 
keiten besitzt, wie gerade der Knoehen. Der normMe leiehte aber an- 
dauernd wirkende Uberdruek i m  Sch/~delraum wird dementspreehend 
hier erst reeht geniigen, die seharf markierten Bilder yon Zaekenn~hten 
zu verwisehen, wo der Knoehen ja, wie wir noeh ausfiihrlieh bespreehen 
werden, formgebenden t~eizen gegeniiber besonders widerstands]os ist. 



556 Peter Ladewig- 

Die ~bereinst immung in der Reliefzeichnung der Hinterhauptbeine 
in seinem und unserem Falle mug bei Bespreehung tier Basis erl/~utert. 
werden. Eher gehSrt hierher der merkwiirdige Befund, dal~ an beiden 
Hinterhauptschuppen die Schaltknoehen unterhalb einer Naht,  die wohl 
der Sutura mendosa entspricht, aufhSren. Hier spielen Einfliisse eine 
Rolle, die mit  der dualistischen Entstehung des Hinterhauptbeins aus 
knorpelig und bindegewebig angelegten Knochenkernen zusammenh~ngen. 

Ein Fall aus der Literatur seheint mir zur Sicherung unserer An- 
sehauungen fiber die Entstehung der Sch/~deldachvers yon 
aussehlaggebender Bedeutung zu sein. Bucksath schildert den Sektions- 
befund yon einem Fetus mit  einer Dysostosis cleidocranialis und einer 
gleichzeitig bestehenden Exencephalomeningocele. Da die Verfasserin 
das Individuum ohne Bezeichnung in der Sammlung des Jenaer patho- 
logisehen Inst i tuts  fund, sind Angaben fiber sein Alter nicht vorhanden: 

Beide Schliisselbeine fehlen vollst/~ndig. Deutliehe Kyphoskoliose. Am Sch~del 
stiilpt sich zwischen den Knochenr~ndern der nicht verschlossenen grol3en Fontanelle 
eine Encephalomeningocele aus. Alle iibrigen N~ihte und Fontanellen sind fest 
verschlossen, t~eine Schaltknochen. Die Schgdelknochen sind dick und feat. Die 
Kiefer und ihre Alveolarforts/~tze gut entwickelt. Die Anlage der beiden unteren 
mittleren Yncisivi weist Anomalien auf. Syndesmosis der Processus coronoidei 
mit dem vorderen Teil des Jochbeins. Die unteren Teile der Schl~ifenbeinschuppe 
sind mit den Seitenteilen des Os occipitale und den grol~en Fli~geln tier Keilbeine 
sowie dem Felsenbeink5rper in der Gegend des Tympanon verwachsen, so da~ 
sieh start aul~erer GehSrg/~nge nur oberfl/~chliche Dellen im Knochen linden. Die 
Ohrmuscheln fehlen. 

Die Diagnose dieses Falles liegt nieht absolut klar, doeh glaube ich, 
dal3 man sich der Ansicht der Verfasserin anschlieSen duff, wenn man 
neben den fehlenden Clavikeln die geschilderten Zahnvergnderungen 
beriieksiehtigt. Fernerhin ist zu bedenken, dug in der Literatur  mehrere 
Fs bekannt  sind, in denen das Individuum ausschlief31ich Veranderungen 
der Schliisselbeine zeigte, bei denen der Erbgang aber die siehere Zu- 
gehSrigkeit auch dieser Fglle zur Dysostosis cleidocranialis bewies. Ein- 
wandfreie doppelseitige Mil)bildungen der Sehl/isselbeine mit  unzweifel- 
haftem AussehluB einer ZugehSrigkeit zur Dysostosis cleidoeranialis 
konnte ieh in der Literatur  nach den Jahren der VerSffentliehung des 
Bildes der Erkrankung dutch Scheuthauer und P. Marie und Sainton 
fiberhaupt nieht finden. Die Syndesmosis eygomaticomandibularis gehSrt 
wohl nicht in das Bild. 

Aus diesem Befunde kann man damit  folgende Schliisse ziehen: 
Dutch die Eneephalomeningocele wird ein Ventil gesehaffen, das den 
Wachstumsdruck des Gehirns im Sch/s unwirksam machO. Die 
Seh/~delkapsel bekommt durum keine iiberlagernden Entwicklungs- 
impulse. Ihre Wachstumsf~higkeit bleibt unausgenutzt und reicht nun, 
selbst, wenn sie prim/~r stark vermindert  ist, wenigstens dafiir aus, 
die Nahte zu regelreehtem Versehluf3 zu bringen und dem Sch~deldach 
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eine geeignete Dieke zu sichern. Es l~ge hier somit der interessante 
Befund einer Dysostosis cleidocranialis ohne Schadeldeformitaten aus 
meehanisehen Griinden vor. 

Ieh m6chte noch erw~Lhnen, dal3 Fitzwilliams in seiner Arbeit, in der 
sehon ein Teil dieser Gedankeng~inge angedeutet ist, bei der Beschreibung 
des Sch~ideldachs sagt, dab sieh 6 H6eker in drei hintereinander liegenden 
Paaren, entsprechend den Stirn-, Parietal- und Hinterhaupth6ekern 
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 Falle so deutliche Hinterhaupth6cker finden oder auch nur die 
angegebenen Furehen, die sie yon den Parietalh6ckern trennen sollten. 
DaB aber der Deckknoehenanteil der Hinterhauptschuppe aueh aus 
zwei Knochenkernen entsteht, finder wohl eine Bestatigung in unserem 
Falle, in denen die Schaltknochen in ihrem Bereich dutch jene oben 
besehriebene mediane Fortsetzung der Sagittalnaht voneinander ge- 
t rennt  sind. 

Die Schiidelbasis weist in dem ganzen Bilde die unauff/~lligsten Ver- 
~inderungen auf. So wenig diese aber zunachst hervortreten, so ver- 
wickelt auch ist ihre Pathogenese; an keinem Teil des Skelets ist die 
Entscheidung, ob prim~re oder sekund~re Veranderungen vorliegen, so 
schwer zu fallen, wie bier. Darum seien vor einer Gesamtwiirdigung 
der hier mitwirkenden Faktoren die Einzelver~nderungen abgehandelt .  

Ahnlieh wie am Sch~deldaeh finder man aueh an der Basis deutliehe 
Reste der fetalen Fissuren. Am h~ufigsten wohl Spaltbildungen der 
Synchondrosis sphenooccipitalis, bei welcher dann eine mehr oder minder 
breite Naht  quer tiber den Clivns verls Aueh die Fissura petro- 
squamosa ist bei allen sieherenF~Lllen, die anatomiseh besehriebenwurden, 
als in ganzer Ausdehnung nachweisbar, erwghnt (Hultkrantz, Scheuthauer, 
Paltau/ u. a.). 

Die Angaben fiber die Form der einzelnen Sch~idelgruben schwankt 
sehr. Raubitschek sprieht in seinem Falle fiber eine besonders flache 
hintere Sch~delgrube; unsere war ungew6hnlieh fief, zumal bei Be- 
riieksichtigung der geringen W6]bung der beiden anderen. 

W~hrend bei weitem die Mehrzahl der pathologisch-anatomischen 
Beschreibungen (Scheuthauer, Hultkrantz, Raubitschek) und eine rSnt- 
genologisehe (Villaret und Francoz) yon einer Knickung der Basis in 
der Synchondrosis sphenooccipitalis reden, konnten wir eine solche nicht 
nachweisen. Ihr  Scheitelpunkt soll auf der Mitre des Clivus in den 
Sehgdelraum hineinragen, wodurch die Ebene des Foramen oceipitale 
magnum um ihre frontale Aehse gedreht wird, so dal~ sie nicht mehr 
nur naeh unten, sondern nach unten und vorn geriehtet ist nnd gedacht 
verlgngert nicht mehr die Mitte des Nasenrfiekens, sondern die Stirn 
in dem vorderen Winkel der groBen Fontanelle schneider. 
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Hierbei sind sicher komplizierte mechanische Einflfisse sekundgrer 
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 Sch~deldecke und-Seitenwande.  
Hult/~rantz bezeichnet das Bild sehr anschaulich als Kyphose der Pars 
basilaris des Os occipitale. 

In  allen den F~llen, wo sich eine solche land, berichten die Verfasser 
gleichzeitig fiber eine besonders scharfe Winkelung zwischen tt inter- 
hauptschuppe und ihrem Basalteil. Es ist unschwer zu verstehen, wenn 
man bedenkt, daI~ der dabei entstehende spitzere Winkel die Knickung 
in der Basis wieder auszngleichen hat, um die Richtung des Hin~erhaupts 
in mSgliche Bahnen zu lenken. 

Auch an unserem Schgdel war der letztgenannte Winkel sehr aus- 
gesprochen, obgleich die Basis abso]ut eben verlief. Hier aber machte 
die tiefe hintere Schgde]grube, die dorsal yore Foramen magnum beginnt, 
einen gtmlichen Ausgleich notwendig. Ob vielleicht die ungewShnliche 
Tiefe dieses Seh~delabschnittes Ergebnis eines/~hnlichen Vorganges bildet, 
wie in anderen Fgllen die Knickung des Clivus, mSchte ich nicht ent- 
scheiden. Jedenfal]s mfilRe sodann der Angriffspunkt der wirksamen 
Kr~fte gegen das Opisthion verschoben sein. 

Ubereinstimmend mR Raubitsche/~s Fall fand sich auch das s 
Relief der Hinterhauptschuppe bei uns nur eben angedeutet, w~hrend 
Crista occipitalis interna und conf]uens sinuum yon m~chtigen Knochen- 
leisten gebildet werden. Dal~ hierbei Dehnungseinfltisse aul~en und 
Schachtelung und Entspannung innen wirksam sind, mSchte ich fiir 
wahrscheinlich halten. 

Die Durchtrit tskangle der Hirngef~l~e und -herren, die nach Hult/crantz 
hgufig Unregelmg6igkeiten besonders auch in ihrer Abgrenzung gegen- 
einander und in der mitt]eren Schgdelgrube gegen das Foramen lacerum 
aufweisen, sind in unserem Falle wohlgebildet. Treten solche Ver- 
s auf, wie sie aul~er Hult~rantz auch Raubitsche]~ erwghnt, so 
sind diese wohl wieder als prims StSrungen des Knochenwachstums 
wie die Nahtdehiszenzen am Clivus und Felsenbein zu deuten; gleich- 
gfiltig dabei, ob sie zwischen Foramen ovale und Foramen lacerum liegen 
oder sogar um die SpRze des verkfirzten Felsenbeins bis ins Foramen 
jugulare reichen. Die Verkfirzung der Felsenbeinpyramide war auch 
in unserem Falle deutlich. Doch erreichte ihre Spitze dennoch den 
Clivus, woraus schon zu ersehen ist, da6 die Basis im ganzen einen ver- 
kiirzten Transversaldurchmesser aufwies, zumal der Winkel, den Felsen- 
beinachse und Sagittalebene bilden, der Norm gegenfiber unvergndert 
war (etwa 45~ 

Diese Verkfirzung der Transversaldurchmesser der Basis kann man 
ffir die Dysostosis cleidocranialis als absolu~ bezeichnend ansprechen. Sie 
wird in allen klinischen und anatomischen Beschreibungen nachdrficklich 
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erw/~hnt. Mit ihr geht, wie wir sp~tter sehen werden, zum Teil der schmMe 
atrophisehe Eindruek, den das Gesieht macht,  Hand  in Hand. 

Ein ungewShnlich hohes I)orsum sellae mit  kleinen Knoehenvor- 
sprfingen und einer tiefen engen Fossa hypophyseos geh6rt sieher ebenso 
in den Bereich normaler Variationsbreite, wie das niedrige Dorsum sellae 
mit  flacher welter Hypophysengrube in Raubitsche/cs Fall. 

Eingehender Wfirdigung bedarf nunmehr noch die Sehls 
gegend. Versehiedene Grundgeschehen ffihren zu dem komplizierten 
Bild, das wir an unserem Sch~del antrafen (Abb. 2). Die besprochene 
Verkfirzung des Querdurchmessers der Basis ffihrt zur Einziehung der 
Sehlgfenbeine in den unferen Teilen gegeniiber den entfalteten oberen 
Partien. Fortbestehen embryonMer Nghte und Fontanellen lggt ebenso 
die Warzenfontanellen Ms breite Bindegewebsplatten bestehen bleiben, 
wie aueh eine tiefe Sutura squamosa zwisehen dem in der Fetalzeit 
v611ig voneinander getrennten Processus mastoideus und der Seh]gfen- 
sehuppe. 

Die vertikMe Naht  im Warzenfortsatz kann allen diesen bisher be- 
sehriebenen Vorggngen nicht unterstellt werden. Itier befinden wir uns 
topographiseh in dem Abk6mmling eines Knoehenkerns des Primordial- 
craniums, das, da es unter dem Sehutze der Fe]senbeinpyramide liegt, 
keinen Wachstumsausgleich zu leisten hat und somit aueh keinen Schalt- 
knoehen 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 nut  einmal kurz erw~hnt war, heran: 
das ist der herabgesetzte Widerstand, den der Knoehen bei der Dysostosis 
cleidoeranialis den Iormgebenden Reizen gegeniiber zeigen kann. Die 
beiden Warzenfortsatzh/ilften entspreehen unter der horizontalen Furehe 
genau den Ansatzfeldern des Museulus sternoeleidomastoideus und 
digas~rieus vorn, und des Museulus Sl01enius und longissimus hinten; 
ihr Zug hat meines Eraehtens naeh zu dieser abnormen Aufteilung 
geffihrt. Die horizontale Furehe fiber diesen entspricht jedoeh wiederum 
der Verbindung der Pars petrosa und Pars mastoidea an der Aul]enseite. 
Als letztes, nicht minder eigentiimliches Bild linden wir um den guBeren 
Geh6rgang, der selbst nur noch als schmMer SpMt existiert, den be- 
schriebenen Ring aus diehtem filzigen Gewebe. Dieses setzt sieh ununter~ 
broehen in die Sutura squamosomastoidea fort und fiber sie in die 
Warzenfontanelle. Da dieses Bild sieh beiderseits ganz g]eichm/~Big 
bietet, kann man Wueherung yon Narbengewebe oder ~hnliche Vor- 
g~nge mit  groBer Wahrscheinliehkeit aussehlieBen. Vielleieht handelt es 
sich dabei um eine Verkn6cherungsst6rung des Annulus tympanicus. 
Doch miigte man, um eine solehe Behauptung stiitzen zu k6nnen, zum 
mindesten einen makroskopisehen Lgngsschnitt durch den/~ul3eren Geh6r- 
gang legen. 
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Die beiden letzten Vergnderungen sind in der gesamten mir bekannten 
Literatur nieht erw/~hnt und ieh halte es aueh ffir zweifelhaft, ob die 
merkwiirdige Mi6bildung in der Sehl/~fengegend beim Falle Buclcsath 
mit unserem letzten Befunde in irgendwelehen Beziehungen steht. 

Fehlen einer Lamelle oder geringe Formabweiehungen an den Processus 
pterygoidei kommen vor. Ebenso wie in unserem Falle m6glieherweise 
eine v611ige Aplasie des Proeessus styloideus vorhanden ist. Beide Be- 
funde bieten in ihren Erkl/~rungen keine Sehwierigkeiten. 

So also die Einzelheiten der Basisver/inderungen. 
Bei der Einordnung in das oben aufgestellte Prinzip: verminderte 

Wachstumsenergie - -  ihre Folgen ; vermehrter Ein/ luf i  /ormativer Reize - -  
seine Folgen unterstehen dem ersten Faktor  allein sicher die Spalt- 
bildungen zwisehen sonst restlos versehme]zenden Verkn6eherungszentren 
der Embryonalzeit .  

Merkwiirdig ist zweifellos, dab dabei nicht auch e~ne erheblichere 
Verkfirzung des Ls der Basis zustande kommt,  wie man 
sie tatsgchlich vorfindet. In  unserem t~alle war eine solehe fiberhaupt 
nieht naehweisbar, in anderen aber, wo sie sieher gemessen wurde, kam 
ein guter Anteil auf die Kniekung der Basis. Aber immer ist eine erheb- 
liehe Verktirzung ihrer Querdurehmesser vorhanden, wie sie sieh unter 
anderem in unserem Falle in dem Abstande der Joehbogen (10,9 em) 
ausdriiekt. 

Aus dieser seheinbaren Unstimmigkeit  der Befunde kam Fitzwil l iams 
wohl zu seiner l~berzeugung, dab die Verktirzung des Querdurchmessers 
nur ihren Grund darin I~nde, daB der Waehstumsdruek des Gehirns 
dureh das lange Fortbestehen der Fontanellen ein Ventil f~nde und seine 
formgebenden l~eize auf die Basis somit zum Fortfall ks So ein- 
leuehtend dieser Gedanke an sieh ist, und so wenig man seinen Einflug 
bei den Gesehehnissen etwa 17ernaehlassigen diirfte, so beweiskraftige 
Gegengrfinde seheinen mir die deutliehen Anzeiehen fehlerhafter Ver- 
kn6eherungen wie Nahtdehiszenzen und unvollkommene Abgrenzungen 
der Knoehenkangle voneinander in der Basis zu sein. Diese k6nnen 
nieht allein dureh sekundgre meehanisehe Einflfisse entstehen. Sie sind 
deutliehe Anzeiehen primgrer" Funktionsst6rungen der knoehenbildenden 
Apparate. Der Grund aber, warum bei diesem Fehlgesehehen die Lgngs- 
durehmesser siehtlich sehwgeher betroffen sind, der kann dureh sekundgr- 
meehanisehe Faktoren bedingt sein. Wie wit annehmen, muB die Schgdel- 
deeke verkn6ehert sein, um den Waehstumsreiz des Gehirns an/ die 
Basis fibertragen zu k6nnen. Die Befunde bei der Dysostosis eleido- 
eranialis lehren uns, dab Coronar- und Lambdanaht  frfiher verkn6ehern 
als Sagittal- und Interfrontalnaht.  Hierbei spielt woh] die Hauptrolle, 
dab der hydrodynamisehe Druck im Sehgdelinnern auI die Sagittalnaht 
ungeteilt in der Medianebene, d. h. dem geometrischen Oft des lgngsten 
Hebelarms angreift, wghrend sich ebendieselben Krgfte an Lambda- und 
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Coronarnaht auf zwei Zonen verteilen, die zudem noch in geometrisehen 
O ~ e n  weitaus kfirzerer Hebelarme liegen. 

Damit ist fiir die Kri~fte des sekundi~ren Wachstumsreizes in sagittaler 
Richtung frtiher ein Streifen fester Seh~delkapsel gesehaffen, als in 
frontaler Richtung, we in jeder dieser Ebenen weitaus langere Zeit 
hindurch ein Streifen elastischer Sagittalnaht zwisehengelagert ist. 

Darum also werden die Wachstumsfi~higkeiten der Basis auch in 
sagittaler Richtung mehr in Ansprueh genommen, Ms in frontMer. Man 
mug aber bedenken, dab die Knoehenkerne der Basis doch weir mehr zu 
leisten vermSgen, als die enorm geschw~chten des Seh~deldaehes, wie 
rein aus der Siehtung des Materials erkennbar wird und man darum 
haufige F~lle antrifft, die kaum Veranderungen der Basis aufweisen. 

Ebenfalls Zeichen der Sehwgehung des KnochenbildungsvermSgens 
sind die verkiirzten Felsenbeine. Unmittelbare morphologisehe Folge 
der verminderten Transversaldurchmesser der Basis ist die oben ge- 
schilderte Schrs der Schls und das besonders bei 
Raubitschelcs Fall deutlieh hervorstechenfle Merkmal tiefergetretener 
Warzenforts~tze. 

Diese im oberen Tefl auseinandergedr~ngten Schl~fenschuppen be- 
wirken aueh das typisehe Symptom der BraehyeephMie, die, wie daraus 
hervorgeht, nur eine relative ist und gIeiehzeitig aueh das h~tufig auf- 
tretende Bild der Platycephalie, da mit dem Auseinanderweiehen der 
Schli~fenschuppen ein mehr oder minder starkes Tiefertreten des Schi~del- 
daehes in den mittleren Partien verbunden sein kann. 

Meehanisehe Folge der St6rung des Knoehenwachstums und in ihren 
einzelnen Komponenten ~ul3erst schwierig darzulegen ist die Kniekung 
der Basis und im AnschluB daran die Winkelung der Hinterhauptschuppe. 

Wie bereits erw~hnt, tritt uns auch hier an der Basis zum ersten Male 
die Empfindliehkeit maneher Knochenpartien formgebenden Einfliissen 
gegeniiber in Gestalt der geteilten Warzenfortsi~tze entgegen. 

Als Anhang gewissermM~en, weft aus dem Dargelegten ohne weiteres 
versti~ndlieh, soil erw~hnt skin, dab bei diesem verwiekelten Ineinander- 
greifen yon Gesehehnissen, schon in der Norm hi~ufig vorkommende 
Asymmetrien, sieh starker ausbilden werden (Raubitsvhdc, Klar u. a.) 
und dabei ihren EinfluB auf die Gesiehtsbildung nicht verfehlen. 

Als letztes Kapitel der Schs bleibt das Gesichtsmassiv. 
Seine Veri~nderungen sind ungehauer typiseh und dabei leieht in den 
Rahmen des Gesamtgeschehens zu ordnen. 

Als auffi~lligstes Merkmal linden wir die abnorme Kleinheit dieser 
ganzen Partie. Sie ist bei fast allen Untersuchern hervorgehoben.(Couve- 
laire, Paltauf, Hultkrantz, Raubitsche~, Vitlaret und Francoz u.a.). Das 
nimmt nicht Wunder, wenn man bedenkt, dab die betreffenden Knochen- 
partien, ebenso wie die fibrigen Knochen einem verminderten Ver- 
kn6cherungsvermSgen unterstehen und auf sic als einzig beeinflussende 
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Partie der Umgebung die Schgdelbasis einwirk~, die selbst, wie wir 
sahen, keinen normalen Entwicklungsgang nimmt. Vide Untersucher 
bezeiehnen dabei die Stirn als besonders mgchtig und fast viereekig 
(Couvelaire, Shorstein u.a.) .  Hultkrantz wies sehr mit Recht darauf hin, 
dab es sich dabei wohl meist um eine optische Tgusehung handelt, die 
hervorgerufen wh'd durch die Tatsaehe, dag ja die Sehgdeldecke, ~ie wir 
sahen, ihre richtigen Ausmage erhglt und diese noeh dureh die hervor- 
tretenden HScker besonders stark beton~ werden, wghrend das Gesicht 
eben tatsgchlieh zu klein ist. Auf eben derselben Tatsache mages beruhen, 
dag der Augenabstand besonders grog erscheint. Anders liegen sehon 
die Dinge bei dem Vergleich de s  horizontalen und vertikalen Dureh- 
messers der AugenhShleneing/~nge; wghrend beim normalen Sehgdel der 
quere fiberwiegt, haben wires bei den dysostotischen Sehgdeln fast immer 
mit hochovalen Orbitae zu tun (Hultkrantz, Raubitschek, unser Fall). 
Die Erklgrung liegt auf der Hand, wenn wir bedenken, wie deutlich die 
queren Durchmesser der Basis verkfirzt sind, die doch mit den Orbitae 
im engsten Zusammenhang stehen, gewissermal3en eins mit ihnen sind. 
Dabei braueht das Lgngenwachstum nicht einmal vermehrt zu sein 
(es ist sogar tatsgchlieh meist verringert), urn die besprochene Vergnderung 
deutlich hervortreten zu Iassen. D~$ bier und da auch Exophthalmus 
(Maldaresco und Parhon) beobaehtet wurde, kann aueh nicht verwundern, 
denn die Bulbi sind eben im Verhgltnis zu grog ffir die Knoehenh6hle, 
in die sie eingelagert sind. 

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

Kaum ein Beschreiber erwghnt nich$ den hohen und engen Gaumen 
der betroffenen Individuen. Bei der engen Verbundenhei~ der Gaumen- 
entwicklung mit der Entwicklung der Schgdelbasis ist kaum etwas anderes 
zu erwarten. Wie schwer dabei aber die Verkn6cherungsprozesse gest6rt 
sein kSnnen, geht daraus hervor, dag trotz dieser Engigkeit noch hgufig 
die Gaumenfortsgtze einander nieht erreiehen und mehr oder minder 
hohe Grade yon Gaumenspalten entstehen (Marie und Sainton, Couve- 
laire, Bucksath, Villaret und Erancoz; Voisin de Lepinay und In/roit). 
Hultkrantz hat es bei seinen Schgdeln hie gesehen und glaubt, einen 
I r r tum dieser Autoren nicht aussehliei3en zu kOnnen. Wenn aueh unser 
Fall keinen solchen Defekt aufwies, so mSchte ich doch annehmen, 
dag, wenn auch hier und da ein I r r tum unterlaufen kann, man einen 
solchen bei allen Untersuchern nieht voraussetzen darf. 

Eine sonst nicht erwghnte Eigenart des Oberkiefers konnte ich 
mit Sicherheit an unserem Schgdel nachweisen: Das Sind feine l:~este 
der Zwischenkiefernghte und im Bereich des zu diesen Knochen- 
anteilen geh6renden Alveolarfortsatzes erhebliche Unregelmgftigkeiten der 
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Verkn6eherung, die mit ZahnanomMien in engstem Zusammenhang stehen. 
Beides Bilder, die naeh dem Vorangegangenen keiner Erkl~rung mehr 
bedfirfen. Noeh zu erw/~hnen ist, dab bier und da die Nasen- und Tr~tnen- 
beine vollkommen unverknSchert blieben. 

W~hrend alle bisher besproehenen Knochen in mehr oder minder 
festen Verbindungen utld Beziehungen zu einander standen, so macht 
der Unterkiefer darin eine Ausnahme. Ihm steht gewissermaBen eine 

�9 Dimension zur Verffigung, in die  er sieh nach Mal3gabe" seines Ver- 
knSeherungsverm6gens frei entwiekeln kann. 

Seine Breite ist ihm durch die Gelenkfl~Lchen an der Seh~tdelbasis 
zugemessen. Aber die L/~nge seiner ~ste und die sagittale Ausdehnung 
seines Corpus sind ungehemmt. 

So kommt es denn, dab in weitaus der grSBten Auzahl der F/~lle eine 
Progenie bestand, ein Zeichen, dag das Ossifikationsverm6gen dieses 
Knoehens noch reeht gut ist. Immerhin maehen sieh auch hier h/~ufig 
erhebliehe StSrungen bemerkbar, die iln.en Ausdruck vor allem in der 
Niedrigkeit des Corpus, in der wechselnden Ausbildung der Muskelleisten 
und besonders aber in dem unterentwiekelten Bride, dag Proeessus 
eoronoideus und eondyloideus mit der dazwischen liegenden Incisura 
mandibulae gew/~hren (Couvelaire, Curdy und Baer, Raubitschel~, unser 
Fall). Der sehr stumpfe Winkel in unserem Falle mag seine Entstehung 
der zu geringen Entwieklung des Knoehenkerns im Ramus verdanken, 
dessen Verktirzung dadureh ihren Ausgleieh finder. 

Beiden Kiefern gemeinsam ist als typiseher Befund die schleehte 
Entwicklung der Alveolarfortss und besonders der Z~hne. Mir ist 
kein einziger Fall des Sehrifttums bekarmt, in dem eine absolnt un- 
gestSrte Zahnentwieklung und Zahnstellung gesehfldert wgre. 
, Die Z/Lhne brechen spgt dutch, sind unregelm/~Big in GrSge und 
Stellung, werden frfih kari6s ; beim Zahnweehsel kommt es zu t~etentionen 
im Kiefer und Bestehenbleiben einzelner Z/~hne des Milehgebisses. Zillcens 
sehildert einen Fall yon einem 7j/~hrigen Knaben, bei dem s/tmt]iehe 
Z/~hne in den Kiefern retiniert waren und ebenso beriehtet Manouvrier 
fiber eine Frau, deren s/Lmtliehe Z/~hne in den Alveolen liegen geblieben 
waren. Angaben fiber eine teilweise vorkommende dritte Dentition 
sind nur mit Vorsicht zu verwerten, werm man bedenkt, wie schwer bei 
zeitlieh und formgem~B so unausgegliehenem Zahnweehsel der sp/~te 
Durehbrueh einzelner Z/~hne zu beurteilen ist. :Einen genauen morpho- 
logischen Berieht fiber die Zahnbefunde der Dysostosis eMdocranialis 
gibt Hesse. 

In das Bild des ganzen Syndroms paint dieses absolut hinein, wenn 
man berfieksichtigt, wie sehwere Zahnanomalien sehon geringe Grade 
yon zu engen Kiefern (auf anderer Basis) bei sonst ungestSrter Knoehen- 
entwieklung erzeugen kSnnen. Wieviel erheblieher wird diese sein, 
we, wie hier, neben der hoehgradigen Verengerung des Kiefers Mle 
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Verkn6cherungsvorgi~nge und doch hSchst wahrscheinlich auch die Dentin- 
bildung gewisse StSrungen aufzuweisen hat. Es kommt hinzu, dab die 
schfitzenden Alveolen schlecht oder gar nicht entwickelt sind, so dab 
also tatsi~ehlich alle Voraussetzungen ffir eine gestSrte Zahnbildung und 
geringe Widerstandskraft der gebfldeten Z~hne gegeben sind. 

SchlieBlich bleibt noch das Jochbein zu besprechen, das mannig- 
fache Veri~nderungen im Bride der Erkrankung aufzuweisen hat. 

F/s vo~ v611igem Fehlen (Hultkrantz), von unvollst/~ndiger Ver- 
einigung seiner Forts/~tze, mit denen der Naehbarknochen (Paltau/) 
oder versehobenem Ansatze des Jochbogens am Sehl/~fenbein (Raubi- 
tschek) bilden Extreme, w~hrend der h/~ufigste Befund zierliehe Joch- 
b6gen mit stark erkennbaren N/~hten darstellt, wie in unserem Falle. 
Alles dies geh6rt zwangslaufig in das Bild der bestehenden Hypoplasie 
der Gesichtsknoehen. DaI] aueh in Raubitscheks Fall so starke Proeessus 
marginales vorhanden waren, die eine nicht seltene Abaft darstellen, 
wie in unserem Falle, sei nur erw/~hnt. 

Sehliel]lieh vervollst~ndigt sich das Gesamtbild aus den F~llenl die 
einer rSntgenologischen Untersuchung zug/~nglich waren, bei denen die 
pneumatischen R/iume im Knoehen (Nasennebenh6hlen und Warzen- 
fortsatzzellen) sehlecht gebildet sind (Couvelaire, Voisin de Lepinay 
und In/roit, Maldaresco und Parhon, sowie unser Fall) und dab fernerhin 
aus einer Anzahl yon Bildern deutliche porotische Struktur der Sehitdel- 
knochen hervorgeht. Beides Tatsaehen, die sieh aus den vorangegangenen 
Er6rterungen ohne weiteres erkl/~ren lassen. 

Damit ist die Schilderung der meehanisch-funktionellen Pathogenese 
der Mil~bildung an den Sch/~delknoehen beendet und wir wenden uns 
nunmehr den Schliisselbeinen zu. 

Ihre Erseheinungsformen ira Bride der Dysostosis eleidocranialis sind 
sehr mannigfaeh und dennoeh l~Bt sich an keinem Knochen so deutlich 
zeigen, dab alles nur Ergebnisse quantitativer Abstufungen des n~mliehen 
Geschehens sind. In weitaus der grSBten Mehrzahl der F/~lle sind die 
Ver/~nderungen an ihnen doppelseitig und nur ganz selten linden wir 
Angaben fiber einseitige Defekte, die einwandfrei der Dysostosis cleido- 
eranialis zuzurechnen sind, so bei Villaret und Francoz, Voisin de Lepinay 
und In/roit, Fitzwilliams und einem Fall yon Carpenter. 

Aueh der Berieht yon Raubitschek erw/~hnt nur eine geringe Unregel- 
m/~Bigkeit an der rechten Clavikel, doch meint er selbst, da$ es sich bier 
eher um den Restbefund einer alten Fraktur  handelt. Er  stellt die 
Forderung auf, daB, um ffir diese Annahme eine erh6hte Beweiskraft 
zu erhalten, im Schrifttum ein Fall auftauchen miisse, in dem bei sicherer 
Dys0stosis cleidoeranialis die Schlfisselbeine auch wohlgebildet seien. 
E i n  soleher Befund ist bei unse rem Skelet einwandfrei gegeben und 
fiir unsere Zweeke scheint es mir von besonderer Bedeutung, dal~ die 
a n  sieh gut gebfldeten Schliisselbeine so k u r z  sind. Diese Tatsaehe 
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scheint mir den Sehlul]stein der Annahme zu bilden, dab auch hier alle 
Mi3bildungen nur einem mehr oder minder starken UnvermSgen der 
Knochenbildung unterstehen. Der hSchste Grad einer solchen unzu- 
reichenden F/~higkeit zur Ossifikation w/~re demnach in einem voll- 
kommenen Fehlen aller knSehernen Anlagen im Bereich der Schlfisselbeine 
gegeben. Solche F~lle sind von Marie und Sainton, Buclcsath und einem 
yon Villaret und Francoz verSffentlichten Falle aus Couvelaires Klinik 
besehrieben. Doeh sind uueh diese Befunde (uls Extreme !) selten. Weit- 
aus die gr6Bte Mehrzahl der Autoren fund Rudimente von sehr weehselnder 
GrSBe, die beiderseits immer gelenknahe saBen. Und w~hrend nun der 
pamsternalen Knoehenunlage eine gewisse Konstunz zukommb und 
eigentlich in wei~uus der grSBten Mehrzuhl der F~lle vorhunden war, 
zeichnet sieh das parakromiale Ende durch seine uuffallend gr6Bere 
Unbest/~ndigkeit uus. Duruuf wiesen mit  allem Nuchdruck Couvelaire 
und Fitzwilliams bin, die gerude den Schlfisselbeinver/~nderungen in 
ihren Arbeiten die grSBte Aufmerksumkeit widmeten. Beide betonen, 
daB, wAhrend ultein purusternale Knochenanlugen h/~ufig sind, paru- 
kromiale ullein so gut wie hie beobaehtet sind (Fitzwilliams kennt aus der 
gesumten Literatur nur zwei). Auch zeigten F/~lle, wo beide nebeneinunder 
vorhunden sind, dab die Form des parasternalen Endes der Gestultung 
des mediulen Tefles einer normulen Cluvikel welt n/~her kommt,  wie 
man dies yon den parukromialen Enden sagen kann. So ffihrt dann 
eine einheitliche Reihe fiber diese FA1]e, in denen dus Mittelstfiek dureh 
mehr oder minder derbe Bindegewebszfige dargestellt wird zu den 
selteneren, in denen die Knoehenanteile einunder berfihren und dureh 
struffe pseudarthrosenurtige Bandmassen beinahe unbeweglich verbunden 
sind, entweder, indem ein Ende uuf dem anderen reitet (erster Fall 
yon Villaret und Francoz, zweiter Fall yon Carpenter) oder sogar eine 
feste End-zu-Endfixation zustande kommt,  wie in Carpenters dysostoti- 
scher Fumilie beim jfingsten Sohn. 

Diese eben erw/~hnte ~berlagerung der RudJmente zeigt meistens ein/ihnliches 
Verhalten wie die Verschiebung der l~ragmente bei gew6hnlichen Schliisselbein- 
ff~kturen, in dem das laterale Fragment der Schwere cles Arms nach unten folgt 
und das media]e durch die Ans/itze des l~usculus sternocleidomastoideus nach oben 
gezogen wircl. Doch kommt, wenn auch selten, gegenteiliges Verhalten vor 
(Couvelaire). 

Diese Entwicklungsreihe wird dunn, wenn wir Raubitsvhel~s Fall uls 
ungekl/~rt uuBer uch~ lussen, durch unseren Fall abgeschlossen, in dem 
beide Clavikel wohlgebildet, wenn aueh zu kurz, sind. 

Ihre beiden Gelenkverbindungen zeigen zuweilen aueh abweiehendes 
Verhulten. W~hrend hier wieder die Articulatio sternoclavicularis meist 
ohne jeden pathologisehen Befund ist, werm nur fiberhuupt ein paru- 
s ternales Knoehenrudiment vorhanden ist, sind auch selbst bei relativ 
wohlgebildeten parukromialen Fragmenten die Gelenkb/~nder und 
Kapsein sehlaff und die yon ihnen vereinigten Knoehenenden neigen 
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zur Subluxation (dritter Fall yon Villaret und Francoz). Noch erheblioher 
werden diese Ver~nderungen, wenn ein solches ]aterales Rudiment tiber- 
haupt fehlt; dann zieht der am ~ul~eren Ende des inneren Fragments 
beginnende mehr oder minder derbe Bindegewebsstrang gegen da~ 
Akromion oder aber hs erreicht dieses nicht einmal, sondern 
inseriert am Processus eoraeoideus (Hult/crantz) oder abet wie in Scheut- 
hauers Fall, begibt sieh zur Cavitas supraglenoidalis, worin Fitzwilliams 
einen gewissen phylogenetisehen Riicksehlag sieht, indem bier ni~mlich 
das Ligamentum coracoclaviculare wieder seiner alten embryologischen 
ZugehSrigkeit als lateraler Teil des Coracoids nigher riickt, gegenfiber 
der phylogenetisch neueren Verbindung mit dem Akromion, die aus 
einer Versehmelzung von Anteilen des Coracoids mit dem Pri~eoracoid 
hervorgeht. Die Muskulatur, die ihren Ansatz oder Ursprung vom 
Sehliisselbein nimmt, weist im allgemeinen, wie Couvelaire beriehtet, 
solange noeh geniigend Platz fib- ihren Ansatz vorhanden ist, kaum 
Abweichungen veto normalen Verhalten auf. Werden die Knochen- 
spangen besonders in den lateralen Anteilen zu eng, so versehieben die 
dort befestigten Anteile veto Musculus deltoideus und trapecius ihre 
Befestigungspunkte oder aber die entspreehenden Partien kommen zur 
Atrophie. Eine Sonderstellung scheint, wenn aueh die Meinungen hiertiber 
auseinandergehen, der 1Vfusculus subclavius einzunehmen, indem er 
n/~mlich selbst bei ~ul]erster Raumbeschr/~nkung eher hypertrophiert, 
was sieh arts seiner Funktion leicht verstehen 1/~$t. 

Ehe wir nun die Besprechung der Sehliisselbeine im entwieklungs- 
mechanisehen Getriebe der Erkrankung zum Absehlul] bringen, sell 
noch einem speziellen Einwande vorgebeugt werden, der etwa besagen 
k6nnte, dab die starke Verkiirzung der Schliisselbeine in unserem Falle 
in urs~chlichem Zusammenhang mit den ungew6hnlichen statischen 
Verh~ltnissen, die die Kyphoskoliose mit s ich  bringt, stehen kann. 
Wenn man dies annehmen will, um so beweisender ! Dann w/~ren vielleicht 
bei grader Wirbels~ule 1/ingere Schliisselbeine entstanden, oder, wenn 
das Ossifikationsverm6gen dazu nicht ausgereicht h/~tte, geteilte oder 
sonstwie pathologisch geformte Sehliisselbeine. Das ist aber keineswegs 
ein Grund, den Einwand zu erheben, da$ die wohlgebildeten Clavikel 
nicht den SehluBstein in der Reihe des Gesehehens bildeten; es' kommt 
ja nur darauf an ,  zu zeigen, da$ an sich Dysostosis cleidoeranialis und 
normal geformte Clavikel nicht in unbedingtem Widerspruch zueinander 
stehen. 

Damit w/~ren die beiden klassisehen Lokalisa$ionsbezirke der Dyso- 
stosis eleidoeranialis abgehandelt und es verbliebe uns jetzt  noch, ehe 
wir zu dem letzten Symptom der Erkrankung, ns ihrer Erbliehkeit 
k~men, eine summarisehe Bespreehung des i~brigen Skelets. Es ist un- 
mSglich, wie bisher jeden einzelnen Knoehen fiir sich zu behandeln; 
dadurch mfii]te die ~bersiehtliehkeit der Arbeit erheblieh leiden. 
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1%ufen wit uns erst noch einmaI unsere anfangs aufgestellte These 
ins Ged/~chtnis zuriick, dab das gesamte Skelet bei der Dysostosis cleido- 
cranialis unter dem EinfluB zweier Eigentiimlichkeiten stehe: 1.  der 
verminderten Wachstumstendenz und 2. seiner gesteigerten Empfind- 
lichkeit formativen Reizen gegeniiber. Beides lal~t sich auch im folgenden 
wiederum eindeutig verfolgen. 

Immerhin soll man nicht gleieh so ins Auge springende Veranderungen 
fordern, wie wit sie eben an den Pr/~dilektionsstellen tier Erkrankung, 
Seh/ideldaeh, Gesicht, und Schltisselbeinen fanden. 

Die Waehstumsenergien des gewShnlich knorpelig vorgebildeten 
Knochens reieht meistens aus (dazu gehSrt auch die Sehadelbasis!), 
urn zu schwere MiBbildungen aus verminderter Knoehenbildung zu 
vermeiden, aber sie reicht andererseits nur zur Bildung ungewShnlich 
ldeiner Individuen. Gerade dies seheint mir im Sehrifttum nirgends 
deutlich genug hervorgehoben zu sein, daB schlieBlieh MaBe von aus- 
gewaehsenen Mensehen, die oft welt unter 1,40 m liegen, eine schwere 
MiBbildung in des Wortes weitester Bedeutung darstellen. 

Eine Folge dieser geringen Ossifika~ionsfahigkeiten sind nattirlieh 
auch direkte Spaltbildungen, wie sie an der Wirbels/~ule bier und da 
erw/~hnt sind (Paltau/, Klar). 

Als besonders klein sind hs die Schulterbl/~tter besehrieben. 
Doch scheint es mir nicht ang/~ngig, daraus schwerwiegende Schlfisse 
folgern zu  wollen, zumal wir ja bereits wissen, dab die formgebenden 
Einfliisse in erhShtem MaBe iiberall im Skelet st/irker wie gew5hnlich 
ihre Hand im Spiele haben und so an einem derartig dfinnen Knoehen 
mit so wechselnder Beanspruehung vielleieht in dieser 1%ichtung Wirksam 
sind. Der yon Villaret und Francoz, sowie auch in unserem Fa]le be- 
obachtete sog. Proeessus angularis dfirfte schon eine speziellere Aus- 
wirkung dieser formativen Kr/~fte sein, da ja gerade hier an der unteren 
Spitze die weitaus grSBten Energien am Sehulterblatt angreifen. 

Ebenso sind alle anderen MiBbildungen, die ich im Bereich des Skelets 
sowohl in meinem, wie in den F~llen des Sehrifttums auffinden konnte, 
typisehe Belastungsdeformit/~ten. 

Hier ist wohl der Moment gekommen, die Verbindung herzustellen 
zwisehen vermindertem VerknSeherungsvermSgen und Belastungs- 
deformiti~ten (letzteres in weitestem Sinne gebraueht). Diese Forderung 
stSBt kaum auf Schwierigkeiten, wemz man sieh klar maeht, weleher 
Energieiibersehu$ in einem normalen Waehstumsproze$ vorhanden sein 
muB, um den andr/~ngenden /~uBeren Einfltissen gegeniiber den infferen 
Bauplan durchzuse~zen (nich~ etwa ist es so, dal] das Ergebnis: normales 
Skelet das einfache Ergebnis aus den Einzelkr~ften: innerer Riehtungs- 
trieb und /~uBere Bildungseinflfisse sind!). Wie leicht also werden diese 
/tufteren Einflfisse eine richtunggebende Oberhand gewinnen, wenn die 
Wachstumspotenzen herabgesetzt sind. Dabei spielt es keine Rolle, 
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welcher Art diese /~uBeren Kr/~fte sind. Sie mtissen nur einwirken, 
solange Wachstumsprozesse im Gange sind. Darum werden sie in erster 
Linie sehon vor der Geburt angreifen kSnnen. Aber aueh  im sp/iteren 
Leben bieten sieh ja die ausgedehntesten MSgliehkeiten flit ihre Wirk- 
samkeit. Die Anamnese unseres Falles seheint mir gerade das letztere 
nicht sehlecht zu belegen: 

Sehon intrauterin hatte sieh eine deutliehe 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 har t  arbeiten mul~te. I n  diesem Moment hSrte die Widerstands- 
fghigkeit auf und aus der leichten Skoliose wurde in verh/~ltnism/~Big 
kurzer Zeit eine schwere Kyphoskoliose. 

Alle anderen MiBbildungen k a r m  man sieh ebenso entstanden vor- 
stellen. Seien es Faltungen oder Einziehungen am Sternum und Manu- 
brium (Gegenbaur, Marie und Sainton, Carioenter, Shorstein, Pinard und 
Varnier), abgeplatteter Thorax (Scheuthauer) oder die Vielheit der 
kleinen Mil~bildungen an den Extremit/~ten wie Coxa vara, Genu valgum, 
Pes Varus, Pes valgus usw. Hier liegt nebenbei eine gewisse Schw/~ehe 
der iibrigen Stiitzgewebe vor. Auch dab das Beeken verh/~ltnism/s so 
selterr betroffen ist, seheint mir nieht unwiehtig, denn dieses finder ja 
sehon in seiner Ringstruktur  erhebliehen Hal t  und i s t  au~erdem aus 
vielen VerknScherungszentren zusammengesetzt. 

W o e s  aber schwer betroffen ist, da lassen sieh Einfliisse der ghachit is  
hie mit  Sieherheit aussehlief3en. Diese Erkrankung, die Dysostotiker 
besonders hgufig heimsuehen soll, wie Shorstein und P. Marie und 
Svbinton meinen, scheint mir immerhin nieht ohne Kri t ik  hinzunehmen 
zu sein, wenn man bedenkt, daf3 die weitaus grSl3te Anzahl der im Sehrift- 
turn Erkrankten aus niedrigen Volkssehiehten s tammt,  wie die Anamnesen 
zu erkennen geben und die Rhachitis doch bei weitem ihr Hauptkont ingent  
ebenfalls aus diesen Kreisen zusammensetzt.  Eine Tabelle, die aus 
Raubitscheks Arbeit s tammt,  mag eine Ubersieht der Hgufigkeit vor- 
kommender Skeletanomalien geben: An 64 F/~lien von Dysostosis eleido- 
eranialis wurden gefunden 

Toraxdeformit/~ten . . . . . . . . . . .  21real 
t~iickgratverkrfimmungen . . . . . . .  17 ,, 
MiBbildungen des Beckens . . . . . . .  8 ,, 
Genu valgum . . . . . . . . . . . . . .  7 ,, 
Sehienbeinverbiegungen . . . . . . . . .  4 ,, 
Pla~tful~ . . . . . . . . . . . . . . .  3 ,, 

(Yberbliekend 1Mtt sieh also sagen, dag bei der Dysostosis cleido- 
cranialis Sehadeldach und Sehlfisselbeine die sehwersten Veranderungen 
erleiden, ohne da$ man aber yon ihrem ausschliel~lichen Betroffensein 
reden kSnnte. 
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Es liegt wohl nichts ngher, als hierffir die Einwirkung der Tatsache 
heranzuziehen, dal~ beide in ihren einzelnen Anteilen mehr oder minder 
als sog. Bindegewebsknochen angelegt s ind.  

W~hrend das Sehgdeldach rein bindegewebig angelegt ist, und das 
endgfiltige Gesichtsskelet fiber die Leitpfefler embryonaler Knochen- 
spangen, die im spiiten Fetalleben zur Resorption kommen, als ebenfalls 
reine Bindegewebsderivate hinfibergedeckt sind, ist man fiber die Zu- 
sammensetzung der Sehlfisselbeine keineswegs einig. Die heutzutage 
am hs vertretene Ansieht, stammt yon Gegenbaur, der sie als 
gemischten Knochen mit zwei knorpeligen Epiphysen an den Enden 
und einem Deckknochenantefl in der Mitre ansieht, ~s sie Brush 
als reinen Deckknochen wie bei den Fischen besehreibt und Kgllic/cer 
sogar mit kleinen Einsehri~nkungen reinknorplig angelegte Knochen in 
ihnen sieht. Auch Fitzwilliams teilt die Ansicht Gegenbaurs dahingehend, 
dad die Clavikeln gemischten Ursprungs sind; doch nimmt er nut den 
einen medialen Epiphysenteil als knorplig pri~formiert an und weist 
die ganze laterale Partie dem Deekknochenanteil zu. Diese Behauptung 
ist mit groDer Genauigkeit vertreten und scheint vieles ffir sich zu haben. 
Insbesondere sprieht daffir die bei weitem schwerere StSrung des lateralen 
Tefles bei der Dysostosis eleidocranialis. Das ganze fibrige Skelet ent- 
steht aus knorplig vorgebildeten Knochenkernen. 

Wir haben es also mit einer angeborenen Erkrankung - -  MiD- 
bildung - -  des Knochensystems unter vornehmlieher Beteiligung der 
Deekknochen zu tun. 

13ber ihre Xtiologie ist viel diskutiert worden, doch kann man bis 
heute keine sieheren Anhaltspunkte gewinnen, da sich alle Vermutungen 
in den unwegsamen Gebieten gengebundener, erblieher Ver~nderungen 
verlieren (Arbeiten yon Hultkrantz, Apert, K. H. Bauer u. a.). DaD dabei 
ein gewisses komplementi~res Verhalten zur Ch0ndrodystrophia foetalis 
und Osteogenesi s imperfecta besteht scheint unumstritten; ebenso daft 
die Tatsache als gesichert angenommen werden, dad eine eehte Erblichkeit 
vorliegt, Zu klgren, wie sich der Erbgang im einzelnen gestaltet, mud 
hierauf gerichteten Untersuchungen vorbehalten bleiben. 

Zusammenfassung. 
1. Die Dysostosis cleidocranialis ist eine angeborene, mit groDer 

Wahrscheinlichkeit erbliche Erkrankung, deren Erseheinungen auf einer 
mangelnden Expansionsfi~higkeit der knochenbildenden Zentren, vor- 
wiegend im Bereieh der Deekknochen beruhen. 

2. Mit der herabgesetzten Wachstumsenergie in den bindegewebig 
angelegten Knochen geht eine s im ganzen fibrigen Skelet einher; 
sie finder ihren Ausdruek ineiner bedeutenden Anfs formgebenden 
l~eizen gegenfiber und ffihrt so zu ungewShnlich hi~ufigen t-Iemmungs- 
miDbildungen. 

Virehows Archly,  Bd. 291. 36b 
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