
Aus dem Pathologischen Institut der Universitat Kiel 
(Direktor: Prof. Dr. W. Bi~SELER). 

Uber eine Systemerkrankung des Mesenehyms mit mulfiplen 
Luxationen aus angeborener Gelenksehlaffheit 

und fiber Wirbelbogenspalten. 
Von 

Privatdozent Dr. med. WOLVGA~TG ROTTE~, 
Oberarzt am Institut 

und cand. med. WEANER ERB. 

Mit 14 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 16. l~'ebruar 1998.) 

Systemmil~bildungen sind heute dem Morphologen so gut wie dem 
Kliniker feat umrissene Begriffe (Asc~oFF, G.B. G~UBER, K. H. BA•ER, 
VALENTIN, POL u.a.). Die MiBbildungen kSnnen dabei AbkSmmlinge 
eines oder mehrerer Keimbl~tter betreffen. Meist sind einzelne Systeme, 
sog. ,,Testsysteme" naeh K. H. B A c ~  besonders stark betroffen, so z. B. 
bei der Osteogenesis imperfecta das Knochensystem, bei der Chondro- 
dystrophie das Knorpelsystem. Die Mi~bildungen der Stiitzgewebe 
zeiehnen sieh dabei naturgemgB im ~u~eren ttabitus am deutliehsten 
ab, doeh sind die anderen, dem betreffenden Keimblattanteil zugehS- 
rigen Gewebssysteme ,,wohl stets" mitbeteiligt (K. It. BAVs~R). 

Wghrend die klassisehen Systemmi~bildungen seit langem bekannt 
und die ihnen zugeordneten Symptomenkomplexe klar definiert sind, 
ha~ sich das Interesse der letzten Jahre mehr und mehr Krankheits- 
bildern zugewandt, die zum Teil a]s Abortivformen der klassisehen 
gedeutet werden, zum Tell aueh Symptome bzw. aueh Syndrome zeigen, 
die zu anderen typisehen Mi~bildungen gehSren. Durch derartige Uber- 
sehneidungen kann es zu einer verwirrenden Vielgestaltigkeit der ein- 
ze]nen Erseheinungsbilder kommen, die zu klassifizieren oft erhebliche 
Sehwierigkeiten bereitet. Da die endgtiltige Xl~rung der hier yon den 
versehiedenen Autoren aufgezeigten Probleme nur dutch eine mSgliehst 
sorgf~ltige K~suistik erfolgen kann, soll im folgenden ein derartiger, 
yon uns beobachteter Fall mitgeteilt werden, der in versehiedener 
Hinsieht allgemeines Interesse fiir sieh in Anspruch nehmen kann. 

]~s handelt sieh um eine 64jghrige mii~gebildete tPrau yon zwergen- 
halter GrSl~e (Frl. B.), die w~hrend eines kurzen Erholungsaufenthaltes 
in Kiel bei Verwandten plStzlieh verstarb (Abb. 1). Besonders auf- 
fallend sind die verunstalteten unteren Extremit~ten und die starke 
Buekelbildung. 
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t'amilienanamnese. ~ber  MiBbildungen in der Familie niehts bekannt. Vater 
yon gewShnlicher GrSBe, Mutter sehr klein. ]3. war das 3. Kind. Ein Bruder 
,,grSl]enwahnsinnig" in einer I~ervenheilanstalt verstorben. Eine Schwester~ 
deren Tochter und Enkel zeigen ~uBerlieh keine MiBbildungen. Ein jiingerer 
B~uder und seine beiden T5chter sind kleinwiichsig (etwa 1,50 m). ~ber  das 
Ergebnis der yon uns veranlal~ten r5ntgenologischen Untersuchung des Skelet- 

systems wird untenberichtet werden, es 
fanden sich bei der einenTochter Zeichen 
einer abortivenForm der Chondrodystro- 
phie. Wghrend der Sehwangerschaft, 
die zur Gebm-t der B. fiihrte, sell die 
Mutter eine Treppe heruntergestfirtzt 
se in .  Sp~ter ist sie schwermiitig gewor- 
den, hat  ihI Leben dutch Suicid beendet. 

Eigenanamnese. JDrei Woehen naeh 
der Geburt sell das nach fibereinstimmen- 
den Aussagen der AngehSrigen bereits 
bei der Geburt miBgebildete Kind in Kiel 
untersucht worden sein. ]3. sei bei der 
Geburt auffallend klein gewesen, babe 
die Arme nicht ausstrecken kSnnen, sei 
als Kind nur auf Ellenbogen nnd Knien 
gestfitzt gekrochen und habe nie taufen 
gelernt. Hat  ihr Leben lung auf den 
fiberkreuzten Untersehenkeln gesessen. 
Glieder abnorm beweglich. Die Finger 
konnten auf die Handriicken, die Hand 
auf denUnterarm znriickgebogen werden. 
Unterschenkel und FiiBe passiv nach 
allen Seiten beweglieh. ]3. l i t t  an mit  
den Jahren zunehmender, zuletzt hoeh- 
gradiger Sehwerh5rigkei~.. Spraehe schwer 
verstandlieh. Geistig sehr regsam, in der 
Schule fiber dem Durchschnitt, lebens- 
lustig, manuell gesehickt (gute Hand- 
schlift, Handarbeiten). ~ ie  ernstlich 
krank gewesen. Menarche, Menses,Mene- 

~A_bb. 1. Leiehe der 6~j/~hrigen B. ttoch- pause regelrecht. Auf Lichtbildern leieh- 
gractige Deformierung der Extremit/iten ter Exophthalmus. ~ I n  ]etzter Zeit sehr 

(multiple Luxationen). 
schlecht e11a~hrt. 

Auszug aus dem Sektionsproto~oll (Obduzent: Frivatdozent Dr. ROTTE~). Leiehe 
einer hochgradig abgem~gerten, 16,6 kg schweren und 97 cm langen Frau. /3deme 
an denabhangigenPartien. Hochgr~digeAtrophie der Skeletmuskulatur,besonders 
im Bereieh der unteren Extremits Leichte Einziehung der Nasenwurze]. 
Schm~le Gaumenspalte. Hochgradige Kyphoskoliose der Wirbelsaule, Defor- 
mierung des Thorax, Lungenemphysem. Hypertrophie und starke Dilatation 
der reehten Herzkammer. Luxation der Ellenbogen-, Hiift- und Kniegelenke. 
K]nmpffiBe. Abnorme Beweg]ichkeit in den Gelenken. Flughaute an beiden 
Ellenbogengelenken. Hyperextendierbarkeit der l=[ande und Finger. Ulnare Ab- 
duktion der Hande. Mikrosplanchnie. 

Teile des Skelets warden der Leiehe entnommen, in 10 % Formalin fixiert und 
pr/~pariert. Nach der Sektion wurden RSntgenaufnahmen vom Sch/~de], Brust- 
korb, Becken und Extremit~ten angefertigt. Aueh w/~hrend der Pr~iparation 
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wurden Einzelteile des Skelets, insbesondere Wirbel, nait l~Sntgenstrahlen photo- 
graphiert 1. Es fo!gt eine kurze Beschreibung tier Einzelbefunde. 

~chiidel. An der Sch~delbasis auffallende Abflachung der Felsenbeine. Defor- 
mierung des Foramen occipitale magnum. RSntgenologiseh: L/~ngendurchmesser 
(Glabella-Protuberantia occip, ext.) 21 cm. - -  Breitendurchmesser (Sch]afenbein- 
schuppen) 17 era. Schadelbasis etwas verkiirzt, Nasenwurzel leicht eingezogen, 
Sattelwinkel 1200. 

Wirbelsiiule. I-Iochgradige Kyphoskoliose (Abb. 2). Nach rechts und vorne 
konvexe Kriimmung der ttalswirbelsaule. Zweite Kriimmung im Bereich der 
oberen Brustwirbels~ule 
- -  Scheitelwirbel 2. Brust- 
wlrbel - -  in einem Winkel 
yon etwa 1 ]0 %a chlinks bin- 
ten. Verlauf der Wirbe]kSr- 
perreihe in dieser Richtung 
m nach kranial und ventra.] 
leicht konvexer Krfimmung 
bis zum 6. B~ustwirbel. Der 
6.--10. Brustwirbel t i lden 
einen nach links konvexen 
und gleichzeitig nach ven- 
tral ]eicht konkaven Bogel~. 
Die Brustwirbels~ule zeigt 
hier eine Biegung um fast 
1800, um dann in nach rechts 
und oben und gleichzeitig 
ventral konvexem Bogen 
bis zum ~)bergang in das 
Kreuzbein zu verlanfen. 
Typische Verdrehung der 
Wirbelk5rper gegeneinan- 
der (Rotationen und Torsio- 
hen - -  AI~B~RT). Weiterhin 
sind die WirbelkSrper nach 
der Konvexit~t der jewei- 
ligen Krfimmung bin abge- 
wichen, dementspreehende 
Deformierung der Wirbel- 
bSgen. Die Dornforts~tze, Abb. 2. RSntgenaufnahme tier Wirbels/iule. 

goch~.radige 3~$phoskoliose. 
die wie gewShnlich die ge- 
ringsten seitlichen Abweichungen zeigen, liegen allentha]ben dicht aufeinander. 
In  der Lendenwirbelsaule berfihren sie sich - -  gegeneinander v e r s c h o b e n -  
an den Seitenfl~chen. t t ier  haben sich abgeschliffene, zmn Tell regelrecht fiber- 
knorpelte Gelenkfl~chen gebildet. Die vertebralen Abschnitte der Rippen sind 
der Krfimmung der Wirbe]s/~ule entsprechend stark verbogen. Die Ansatze der 
linken Rippen - -  dementsprechend nach dorsal und kranial v e r s c h o b e n -  ziehen 
um dieWirbelsgule he1 urn, beriihren fast die WirbeJk6rper, bzw. sind durch lockeres 
BirJdegewebe mit ihnen verbunden. An der 5., 6. und 7. Rippe links an ihrer 
Bertihlungs-bzw. Verwachsungsstelle mit der Blustwirbels~ule eine abnorme 

1 Dem Direktor der Chirurgischen Universit~tsklinik, Herrn Prof. Dr. WAleKE, 
danken wir ergebenst ffir die Anfertigung der RSntgenbilder in der R6ntge n- 
abteilung seiner Klinik (Dozent Dr. Di~wI~L~i). 

16" 
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Beweglichkeit (Pseudoarthrose; histol. Befnnd Nr. 13). Zwischenwirbelscheiben 
yon uugleiehm~l~iger Dicke. Der Wirbelkanal ira ganzen gesehen im Verh~iltnis 
zu den besonders im Brustteil sehr kleinen WirbelkSrpern relativ weir 1 ferner 
deformiert. Der Durchmesser schwankt zwischen 1,7--2,8 era. Lang e der Wirbel- 
s~ule (am RSntgenbfld gemessen) yon der Sch~delbasis bis zum Os sacrum 28 cm, 
die Kriimmung mit ausgemessen 54cm. 

Die KSrper der 2. uad  3. H~lswirbel bilden einen ,,Blockwirbel". Auf einem 
Sagittalschnitt - -  auch auf dem RSntgenbild des Pri~parates gut sichtbar - -  
fehlt die Zwischenwirbelscheibe, knScherne Vereinigtmg beider WirbelkSrper. 
Lediglich ventral ist ein kleiner kompakter, grau-gelber Keil  yon barter  Kon- 
sistenz an der Stelle eingelagert (histol. Befund iNr. 5), an der die Bandscheibe 
h~tte liegen miissen. 

An fast allen WirbelbSgen linden sich Spalten in der Interartikularportion, 
sog. ,,Spondyl01ysis", bzw. Spalten in der Bogenwurze], sog. ,,Bogenwurzel- 
spalten". Sie sind bei Betrachtung mi~ blol~em Auge durch knorpe]ige Scheiben 
gekennzeichnet, die die Kontinuit~t des knSchernen Bogens unterbrechen. Au~en 
werden sie yon derben Bindegewebszligen gleich einer Gelenkkapsel iiberzogen, 
die bds. aus dem Periost entspringen. Meist ist eine abnorme Beweglichkeit 
d e r  Bogenanteile gegeneinander nachweisbar. Schneider man die Kapsel ein, 
so finder sich ein mehr oder minder, in den meisten F~llen sehr deutlich aus- 
gepr~tgter gelenkartiger Spalt, dessen Fl~chen (,,Gelenkfl~tchen") yon Knorpel 
iiberkleidet sind. Nicht selten sahen wir am Rande dieser ,,Gelenkfl~chen" Wulst- 
bildungen wie bei der krthrosis defo~nans. Die Interartikniarportion zeigte, 
sofern sie Spalten aufwies, vor allem im Bereich der Lendenwirbels~ule eine mehr 
oder minder "starke Elongation. 

Die  RSn tgenb f lde r  de r  e inze lnen  W i r b e l  lassen  d ie  S p a l t e n  sehr  
deu t l i ch  e rkennen ;  sie zeigen meis t  eine ganz  g l a t t e  Begrenzung .  

I m  e inze lnen  f inden  sich an  den  ve r sch iedenen  W i r b e l n  fo lgende 
B e s o n d e r h e i t e n :  

1. Halswirbel:  Deformiert, Kapsel der Articnlatio atlanto-occipitalis auffallend 
schlaff. - -  2. Halswirbel:  2. un4 3. ~Ialswirbelk5rper sind miteinander verblockt 
(s.oben); dieWirbe]bSgenzeigenkeine Synostose. SagittaleDornfortsatzspaltemit 
iiberknorpelter Gelenkfl~che und fibrSser Kapsel. Beiderseits zwischen Prec. 
ar~. inf. und sup. ein etwa in der Horizontalen verlaufender, gelenkartiger, knorpel- 
bedeckter Spalt. Deutliche Beweg]ichkeit (Spondy]olysis). - -  2. Halr 
Sagittale Dornfortsatzspalte. Beiderseits Spondylolyse wie oben, jedoch ver]~u/t 
der Spalt bier durch den Prec. art.  sup., so da~ seine Gelenkfl~che in zwei Teile 
gespalten ist. Der Proc. art.  inf. befindet sich an der dorsalen Bogenhi~lfte. - -  
d. Halswirbel:  SagittaleDornfortsatzspalte. Beiderseits SpaltenimWirbelbogen. 
(Die genaue Lage war nicht bestimmbar, da der Wirbel bei der Preparation be- 
sch~digt wurde.) - -  5. Halswirbel  (Abb. 3a):  Stark deformiert, der re. Bogen 
zeigt nach caudal, der li. nach kranial. Sagittale Dornfortsatzspalte. Re. : B0gen- 
warzelspalte kurz vor dem Ansatz der Ge]enkforts~tze; iiberknorpe]ter, gelenk- 
axtiger Spalt. Ein gleichartiger Spalt an der Ansatzste]le des Proc. transv, am 
WirbelkSrper. Li: Trennung der Bogenw~arze] und der ventralen Spange der Proc. 
transv, dureh einen gemeinsamen Spalt yore WirbelkSrper. Dabei ist der Proe. 
transv, wegen der hochgradigen Deformieiung des Wirbels soweit nach kranial 
gedri~ngt worden, dab er nur noch mit einem schmalen Zipfel am 5. Halswirbel- 

1 Ins einzelne gehende Beschreibung nnd genaue Mai~e linden sich in der 
Inaug.-Diss. yon W. ERB, Kiel  1948. 
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k/~rper angrenzt. Die Hauptmasse des gelenkartigen Spaltes liegt der Zwisehen- 
wirbelscheibebzw.dsm 4 .ttalswirbelkSrper an, wo sieh ebenfa]ls sine iiberknorpelte 
Gelenkfl~che ausgebildet hat. - -  6. H a l s w i / b e l  (Abb. 3 b): Deformiert. Sagittale 
Dornfortsatzspalte. Beic[e tt~lften dutch Bindegewebe miteinander verbunden, 
ledig]ich im ventralen Drittel iiberknorpe]te Ge]enkflachen. Beiderseits kurz vor 
den Gelenkfortss Bogenwurzelspalte wie oben. Keine abnorme Beweglieh- 
keit. Spalt an der ventralen Spange des Proc. transv, unmittelbar am Wirbel- 
kSrper. - -  7. H a l s w i r b e l  (Abb, 3 c) : Deformiert, Proe. transv, re. nach lateral 
oben, li. nach lateral unten gerichtet. Beiderseits dicht vor dem Ansatz der 
Gelenkfortsiitzs Bogenwu~-ze]spalte. Ferner bds. in der ventralen Spange des 
Proe. transv, dicht am WirbelkSrper eine Kontinuit~tstrennung (turch einen 

5.//W ~ s 

a~ b 
7. BW 8. g W  

Abb. 3 a--L 

C 

8 .  B W  

Schematisehe Darstellung 4er Bogenspalten (Erklarung ira Text). 

Knorpelstreifen, ein Spalt mit b!ol]em Auge nicht erkennbar, jedoch geringe Be- 
weglichkeit nachweisbar (histoL Bdund  Nr. 6). 

A n  den Brustwirbeln auffallendrudiment~re Gelenk- und QuerfortsStze, erstere 
treten zum Tell nur dureh die Facies articularis in E r s c h e i n u n g .  Die Biustwirbel 
sind wie die Halswirbe] stark deformiert. 

1. B r u s t w i r b e l :  Links unmittelbar vor dem Ansatz tier Gelenkforts~tze ein 
ringf6rmiger Wulst knorpeligen Gewebes mit einem feinen Spalt. Geringgradige 
Beweglichkeit (Bogenwurzelspalte). Die re. Bogenwurzel auffa]lend sehmal, mit  
bloBem Auge kein Spalt nachweisbar. Das R6ntgenbild (Abb. 4) des Pr~parates 
zeigt li. deutlieh die Spalte, re. finder sich eine s~arke Verschm~leiung der Bogen- 
wurzel, abet kein sicherer Anhal~ ffir eine Spaltung (vgL jedoeh den histel. Befund 
Nr. 7). SpalC bds. an der Ansatzstelle des Proc. transv. ~ Querfortsatzspalte. 
2. B r u s t w i r b e l :  Makroskopisch keine Spalten. Linke Bogenwuczel auffallend 
schmal, r6ntgenologisch etwas diehter als die rechte, in der Mitre trichterf6rmig 
eingeschniirt. An tier Ste]le der st~rksten Einschntirm~g ein seharf begre~zter 
diehter Streifen erkenntlich (Abb. 5 - -  vg]. histol. Behind Nr. 9). Reehts Quer- 
fortsatzspalte. - -  3. ~ r u s t w i r b e l :  Beiderseits Bogenwurze]spa]te kurz vor dem 
Ansatz der Gelenkforts~tze. Deutliche Beweglichkeit. Beiclerseits Queffortsatz- 
spalte. - -  4 . . B r u s t w i r b e l :  Beiderseits Bogenwurzelspa]te wie beim 3. BrustwirbeL 
Querfor~satzspalte re.; li. wahrscheinlich. - -  5.  B r u s t w i r b e l :  Beiderseits Bogen- 
w~rzelspalten und Querfortsatzspa]ten. Die ge]enk~hn]iehen Spalten im Bogen 
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einerseits uud  an  der  Basis der  Querforts~tze anderersei ts  werden yon  e iner  
gemeinsamen Gelenkkapsel  umschlossen (RSntgenbild,  Abb.  6 a n d  histoL Befund  

Abb. 4. l~Sntgenaufnahme des 1. Brustwirbels. Bogenwurzelspalte Hnks. 
Verschm~tlerung und Verdichtung der rechten Bogenwurzel. 

Nr.  10). - -  6 .  B r u s t w i r b e l :  Beiderseits  Bogenwurzelspal ten u n d  Querfortsatz-  
spal ten  wie oben.  - -  7 .  B r u s t w i r b e l  (Abb. 3d): Links  Bogenwurzelspal te ,  reehts  

~u 5. R6ntgenaufnahme des in tier Sagittalebene medial durehtrennten 5. Brust- 
wirbe]s. Bogenwurzel links verschm~lert und verdiehtet. In  der Mitre 

eine umsehriebene, spinde]fSrmige Einschniirung. 

Spal tung der  In te ra r t iku la rpor t ion ,  a typische Spondylolysis derar t ,  dab die Facies 
ar t ic ,  sup. dem dorsalen,  abge t r enn t en  Bogenteil ,  die Facies  artie,  inf. zum grSBten 
Tell dem ven t r a l en  Wurze lan te i l  angehSrt .  Der  Spal t  ver]Euft dabei  durch  die 
Gelenkfl~che des Pro c. artic,  inf., so dab  ein kleiner  dorsal  am Bogen verb le ibender  
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Teil abgetrennt wird. BeWeglichkei$ sehr aa~giebig. ~ Beiderseits Querfortsatz- 
spalte wie oben. - -  8 .  B r u s t w i r b e l  (Abb. 3 e and f): Links Bogenwurzelspalte wie 
oben. Rechts Spondylolysis, Spalt in der Interartukilarportion derart, da~ der 
Prec. attic, sup. an der Bogenwurze], der Prec. artic, inf. am Bogen verbleibt. 
Links Querfortsatzspalte, rechts Befand nicht zu verwerten. - -  9. B r u s t w i r b e l :  

Links Spondylolysis. Rechts atypische Spondylolysis wie am 7. Brustwirbel. 
Beiderseits Querfortsatzspalte. - -  10.  B r u s t w i r b e l :  Beiderseits Spondylolysis. 
Starke Elongation der Interartikalarportion. - -  11.  B r u s t w i r b e l :  Beiderseits Spon- 
dylolysis. Starke Elongation der Interartiku!arportion. - -  12.  B r u s t w i r b e l :  Beider- 
seits Spondylolysis. Randwa]st- 
bildungen. Elongation der In- 
terartikalarportion. 

Auch die Lendenwirbel zei- 
gen starke Deformierungen, 
ferner zumeist kleine, rudi- 
mentare, oft nur durch die Fac. 
artic, gekennzeichnete Prec. 
articulares und entsproehond 
vorkiimmer~e Proc.vertebrales. 

1. L e n d e n w i r b e l :  Beider- 
seits Spondylolysis. Randwulst- 
bildung. - -  2. L e n d e n w i r b e l  : 

]~echts Spondylolysis. M~Bige 
Randwulstbildung. Links un- 
mittolbar vor dem Ansatz des: 
Golenkfortsatze ge]egene Bo- 
genwurzelsp~lte. Deatlicher 
Randwulst. - -  3 .  Z e n d e n w i r b e l  : 

Der Wirbe]bogen ist gegen den 
WirbelkSrper stark nach caudal 
bin abgowinkolt, er zeigt dorsal 
vondennurangedeutetenProc. Abb. 6. RSntgenaufnahme des 5. Brustwirbels. 
articul, sup. eine lodiglich lok- Beiderseits Bogenwurzelspalte. l=techts im Bild 
kere, bindegewebige Verbin- gemeinsame Bogenwurzel-und Querfortsatzspalte. 
dang mit den Bogenwurzeln. 
Rechts ein zwar sehr kleiner, jedoeh deutlich fiberknorpelter gelenkahnlicher Spalt, 
links setzt sich der Bogen dagegen treppenfSrmig yon der Bogenwurzel ab, die 
beiden Fragmente zeigen anoinander vorbei, die freien Enden worden lediglich 
dm ch lockeres Bindegewebe zusammengehalten. - -  4. L e n d e n w i r b e l :  Der Wirbel- 
bogen ist gegen den WirbelkSrper noeh starker caudalwarts abgewinkolt, j~ ins- 
gesamt naeh caudal vorrfiekt, so dal~ or in soinem grSl]ten Umfang hinter den 
5. Lendenwirbol zu liegen kommt. Auch bier oine vSllige Abtrennung de~ Wirbel- 
bogens veto WirbelkSrper dorsal yon der Facies articul, sup. mit abnormer 
Beweglichkoit. Durch alas Horabriicken des Wirbeibogens entsteht wie beim 
3. Lendonwirbel ein treppenfSrmiger Absatz. Gelenkahnliehe, fiberknorpelte 
F]achen sind an den Knochenstfimpfen der Bogenwurzel und der BSgen nicht 
auffindbar, sie wordon lediglich durch re]ativ straffes Bindegewebe miteinander 
vorbunden. Es handelt sich demnach um eine vSllige Kontinuit~tstrennung im 
Bereich tier Interartikularportion. - -  5. ~Lendenwirbel:  Ahnliche Verh~ltnisse wio 
am 4. Lendenwirbel. 

T h o r a x .  Der Kyphoskoliose entsprochend hochgradig deformiert, die Rippen 
iiberdocken einander daehziogelartig. Hoehstand beider Schulterblatter. Ver- 
krfimmung der Schlfisselbeine. Schultorgelonke rSntgenologisch o. B. 
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Obere ExtremitSten. (Nur rSntgenologisch untersueht.) Durehmesser max. 
1,6 cm. Das distale Drittel leieht nach lat. abgebogen. Am Ellenbogengelenk 
(Abb. 7) totale Luxation der Ulna nach hinten und oben. Lage des Capitulum 
radii ann~hernd normal. Auf der RSntgenaufnahme, die den Unterarm flektiert 
und in Pronation abduziert zeigt, fiberkre~zt die Ulna den Radius und den Humerus, 
sie iiberragt letzteren um 1,9 era. Der zum E1]enbogengelenk gehSrige Antefl des 
Humerus ste]lt eine abgerundete, vSllig undifferenzierte, glattbegrenzte, knollige 
Auftreibung dgr, an der weder Epicondy]i noeh Capitulum oder Trochlea nachweis- 
bar sin d. Die Incisura semilunaris des Olecranon ist relativ gut abgrenzbar, sie wird 
durch eine knochendichte Versehattung ausgefiillt, die ohne klare Begrenzung in 

Abb. 7. RSntgenbiId des Ellenbogengelenks. Luxation der Ulna. 

die Knochenmasse des Oleeran0n fibergeht, auf der anderen SeRe den Schatten 
desHumerus iiberschneidet und diesen eben fiberragt. Im Bereich der ~[aut 
in HShe des Oleclanon eine 2,4 cm im Durehmesser messende, kalkdichte Ver- 
sehattung, die einem an dJeser Stelle der Leiche befindlichen kreisrunden Ge-. 
schwfir entspricht (verkalkter Schleimbeute]). Makroskopisch bds. ausgepr~tgte 
Flugh~ute und Beugekontraktur. Ulna und Radius ]eicht verkrfimmt. Die Epi- 
physen im Vergleich zur Dicke der Diaphyse auffa]lend massig. Der Proe. styloi- 
deus radii fehlt, der Proc. styloideus ulnae d~gegen vorhanden. - -  Die Hand- 
wurzel insgesamt nach ulnar verschoben, das Os triquetrum fiberragt den l~roc. 
styloideus ulnae um gut 0,6 cm, w~hrend andererseits die Epiphyse des Radius 
die Handwurzel fiberragt. Ob ein iiberz~h]iger Itandwurzelknoehen vorhanden 
ist, l~Bt sich an Hand der Aufn~hme nieht sicher entscheiden, sehein~ abet 
wahrscheinlich. Das Metacarp~le ! ist zu lung, das Metaearpale IV etwas zu kurzL 
Die Diaphysen der Mitre]hand- und Fingerknochen erscheinen den Epiphysen 
gegenfiber zu dfinn, ihre Knochenstruktur aufgelocke~t und zar~. 

~Bec]cen. Stark deformiert. 
Hi~]tgelenlr Beiderseits tota]e Luxation nach hinten und obeu. Der Kopf des 

Femur und der grS~te Tefl des Collum stehen im kleinen Becken, wohin sie durch 
die Foramina ischiatica maj. gelangt sind. Die gro~en Trochanteren dienten dabe~ 

1 Siehe Ful3note 1 auf Seite 236. 
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als Widerlager am Darmbein, das Collum als Stfitze ffir das Becken. Das Aceta- 
bulum ste]lt eine unregclm~i3ig begrenzte, yon derbem Fasergewebe ausgeldeidete 
Vertiefung dar, die in nichts an eine Gelenkpfanne erinnert. Der Gelenkkopf des 
Femur sehr klein (Durchmesser 3 cm). Durchmesser des Schenkelhalses 2 cm. 
Lig. fetes stark abgeplattet, lang ausgezogen, verli~uft fiber das Caput, hier eine 
tiefe Knorpelusur bi]dend, zum Acetabulum. Die dem Gelenkkopf kappenartig 
aufsitzende, stark ausgezogene 
Gelenkkapsel bildet gleichsam 
eine neue Gelenkpfanne, sie ist 
glatt und weist graugelbliche, 
an arteriosklerotische t~eete er- 
innernde Einlagel~ngen auf. 

Femur. Gracil. ]gurchmesser 
der Diaphyse in der Mitte des 
Schaftes ],4 cm. Starke Torsion 
des Schaftes, so dal~ beide 
Kondylen nach lateral zeigen, 
d.h. ihre Achse bitdet mit dem 
Collum femoris einen Winkel 
yon 90 ~ LeichteVerbiegungen. 
Trochanter gegenfiber dem 
Schaft auffallend massig, ttoch- 
gradige Osteoporose. Gal]ert- 
mark. 

Kniegelenk (Abb. 8), Sub- 
luxation des Unterschenkels 
~ach lateral und hinten. Die 
Facies articul, des Femur ist 
teils glatt, tells hSckrig. Ge- 
lenkknorpel finder sich nur an 
einer umschriebenen Ste]]e, 
lateral an 'die Fossa intercon- 
dyloidea angrenzend. Sie ist 
etwa markstiickgroB, tells usu- 
riert. Eine gleichartige, eben- 
falls usurierte Knorpelfl~Lche 
fast auf der Mitre der Facies 
articul, des Tibiakopfes. Einzig 
diese beiden Stellen des Gelen- Abb. 8. R6ntgenaufnahme des I~niegelenks. 
kes hatten miteinander Kon- Subluxation nach lateral und hinten. 
~akt. Die Gelenkf]~che der 
Tibia im tibrigen stark deformicrt. Tubercu]a bzw. Fossae intercondyloideae 
nicht erkenntlieh. Die ausgeweitete, derbe Gelenkkapsel liegt dem Knochen 
iiberall dicht an. Die Patella, erheblich nach l~teral und kranial verschoben, 
liegt oberhalb des Condylus lat. femoris ohne Beziehung zn den iibrigen Gelenk. 
fl~tchen. Die beiden Kreuzbander lang ausgezogen, die Menisci atrophisch und 
deformiert. Der Meniscus ]at. begrenzt die beiden artikulierenden Fl~chen der 
Tibia und des Femur. 

Tibia und t'ibula. Von der GelenkfJ~che abgesehen (vgl. Kniegelenk) nut  
rSntgenologiseh untersucht. Fibu!akopf an entsprechender Stelle. Hochgradige 
Atrophie beider Diaphysen. Ulna gerade, Fibula leiehf gekrfimmt. 

Fi~fle (Abb. 9). Beiderseits hoehgradige KlumpfiiBe. Die re. FuBwurzel wurde 
anatomisch untersueht. Die FuBwurzellcnochen hochgradig deformiert. An Stelle 
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yon 3 Ossa euneiformia linden sich 4 Knochen. Hochgradige Rarefizierung aller 
Ful~wurzelknoehen. GaUertmark. RSntgenbfid: Betr~cht]iche Verkfirzung des 
Metatarsale IV 1). Diaphysen der Metatarsalia und Grundphalangen atrophisch, 
ihre E p i p h y s e n -  besonders die proximalen der Grundphalangen - -  dagegen 
betr~chtlieh aufgetrieben. 

Abb. 9. ROntgenaufnahme des FuBes. Braehymetatarsie. UnfSrmige 2~uftreibung 
der Epiphysen. 

H istologische Be/unde. 

1. Die inkretorischen Organe (I-Iypophyse, Schilddriise, Nebennieren, Pankreas 
und Ovarien) zeigen keinen wesentlichen yon der 2~orm abweichenden Befund. 

2. LeSer, 1Vieren, t~i~ckenmark o.B. 
3. Achillessehne, Patdlarsehne: vereinzelt fleckfSrmig eine feine staub- 

fSrmige Verfettung. 
4. G~elenkkapseln des Knie- und Hi~1tgelenks: derbes, kernarmes, zum Tell 

hyalinisiertes Bindegewebe. Unter der Synovia bei nur wenigen Gef~l~en ein ganz 
sehmaler Gewebsstreifen, der etwas zellreicher ist. Die Fibrillen meist ko]lagen 
keine Verminderung der elastisehen Fibrillen. 

5.2. und 3. Halswirbelk6rper (Bloekwirbel) : die stark rarefizierte Spongiosa 
yon Fett- bzw. Gullertmark gefiillt. An der Verbindungsstelle der beiden Wirbel- 
kSrper an Stelle der Zwischenwirbelscheibe in den ventralen zwei Dritteln ein 
schma]er, einmal unterbroehener Keil aus Faserknorpel, im dorsalen Drittel aus- 
sehlie~lich spongiSser Knochen. Der Knorpelkeil wird durehweg yon einer mehr 
oder minder breiten knSehernen Grundplatte eifigefal~t. Die Fibrillen des Faser- 
knorpels gehen ohne seharfe Grenzen in das Periost bzw. in die benachbarte 
Knochenplatte fiber. Grundsubstanz zum Tell verkalkt. Die Knorpelzellen 
zeigen besonders i n  den ventralen Bezirken Degenerationserscheinungen. 

6.7. Halswirbel (Synchondrose zwischen ventraler Spange des Proc. transvers. 
und WirbelkSrper rechts, Abb. 10). Die Spongiosa setzt sich mittels einer ganz 
zarten, der Druekaufnahmeplatte der WirbelkSrper vergleichbaren (H~a~ER- 

Siehe ~u~note l auf Seite 236. 
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~ECK), knSchernen Grundplatte yon dem in einer schmalen Randzone verkalkten 
Faserknorpel der Spa]te ab. An Ste!le des Periostes im Spaltbereich eine derbe 
bindegewebige Kapsel, die bds. amKnochen inseriert. In den mittleren Abschn[tten 
der Knorpelscheibe ein schmaler, querverlaufender Spalt, dessen Ri~nder verkalk~ 

_~bb. 10. Querfortsatzspa]te am 7. HalswirbeL a Sponglosa, b t~nochenplatte, c Faser* 
knorpel, d Spalte mit hyalin verquollenen und verfetteten R~ndern (Hamatoxylin 

und Sudan). 

und verfettet sind. In der Lichtung des Spaltes kernloser, fibrSser Gewebsdetritus. 
Auch in der weiteren/qachbarsclf'aft dieses Spaltes immer wieder verkalkte und 
verfettete Bezirke. 

Abb. 11. 1. Brustwirbel. Totale bindegewebige Bogenwurzelspalte (Hamatoxylin-Eosin). 

7.  1. ~ r u s t w i r b e l  ---  rechte Bogenwurzel (Abb. 11). Die Bogenwurzel wird 
durch eine bindegewebige Membran unterbrochen~ deren Fibrillen bds. a us dem 
Perios~ ihren Ursprung nehmen. Der )'aserstreifen wird gegen die Markraume 
<ler Spongiosa der Bogenwurze] durchgehend yon ~nochenb~lchen begrenzt, nur 
vereinzelt finden sich k]einste markhaltige Ausbuchtungen, in deren Bereich das 
Mark dem Faserstreifen direkt benachbart ist. Es handelt sich um ein derbes 
kern- und gJ~l]~rmes, geformtes Bindegewebe, das zum Teil hyalin, zum Teil 
schleimig degeneriert ist. Die Fibrillen verlaufen quer zur Achse der Bogenwurzel, 
biegen jedoch in den Randbezirken im rechten Winkel um und setzen sich 
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unmRtelbar in die Knochensubstanz fort (SHARPEYsche Fasern). Gelegentlich 
sind die Grundsubstanzen homogenisiert, die Fibrillen maskiert und die Zellen in 
KnorpelkSrperehen umgewandelt. Die Grundsubstanz soleher Knorpelinseln 
(Abb. 12) zum Tell verkalkt. 

Abb. 12. t(norpelinseI im Bindegewebe der Bogenwurzelspalte des 1. ]3rustwirbe]s 
(Hamatoxylin-Eosin). 

8 .  2 .  ] ~ r u s t w i r b e l  - -  rechte Bogenwurzel o,B., kein Spelt. 
9 .  2 .  B r u s t w i r b e l  - -  linke Bogenwurzel (Abb. 13): fast der gleiche Befund 

wie beim 1. Brustwirbel (Nr. 7). Er unterscheidet sich ]edoch insofern, als der 

Abb. 13. 2. Brustwirbel. Bindegewebige Bogenwurzelspal~e, keine begrenzende t~noehen- 
platte. It:leinere /(nocheninseln im Bindegewebsstreifen (H~matoxylin-Eosin). 

Bindegewebsstreifen nur auf einer Seite aus dem Periost, auf der anderen SeRe 
des Pr~parates dagegen aus der Cortic~lis, deren Zusammenhang gewahrt ist, 
hervorgeht. Dabeisetzt sich, yon der Cortic~lis ausgehend, eine schmale Knochen- 
spange eine Strecke welt in die bindegewebige Membr~n hinein fort, stellenweise 
sieht m~n kleine Knocheninseln, wobei nicht entschieden werden konnte, ob es 
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sich um Ausl/~ufer der genannten Knochenspange ode rum Absprengungen handelt. 
Vielfach grenzt der Streifen in breiter Front unmittelbar an das Mark der Bogen- 
~rzelspongiosa. 

10, 5.  B r u s t w i r b e l  - -  rechte [nterartikularportion nebst Proe. transversus 
(Abb. 14): Interartikular- und Querfortsatzspalte auf einem Sehnitt getroffem 
Beiderseits setzt sich die Spongiosa gegen den Spalt bin mit einer diinnen Knochen- 
platte ab. Auf sie folgt eine dicke Schieht Faserknorpel, der in einer schmalen, 
an den Knoehen grenzenden Zone, verkalkt ist. In  der Mitre der Faserknorpel- 
fuge klafft ein breiter Spalt, seitlich wird dieser gelenkKhnliche Spalt yon einer 
bindegewebigen Kapsel abgeschlossen, die aus dem Periost hervorgeht und yon der 
ausgehend - -  nur auf einem Tell der Stufenschnitte sichtbar - -  bindegewebige 

Abb. 14. 5. Brustwirbel. Spondylolysis interarticularis und Querfortsatzspalte. 
~berknorpelte, gelenkartige Spalten (tt~.matoxylin-Eosin). 

Zipfel und B/inder wechselnder Breite in den Spalt hineinragen und stellenweise 
sogar bis zur Mitre der Spalten hin nachweisbar sind. Sie haben zweifellos ur. 
sprfinglichalskontinuierlicher Gewebsstreifende~ Spalt ausgeffi]lt. IhreFibrillen 
verlaufen stets parallel zu den Knorpelplatten. Die Knorpelplatten zeigen zum 
Spalt hin glatte, zum Teil aber auch aufgefaserte R~inder. Die nach Art der 
S~AR~']~Ysehen Fasern aus dem Faserknorpel in den Knochen einstrahlenden 
Fibrillen zeigen zun~chst einen zur Knoehenplatte senkrechten Verlauf, biegen 
jedoch nach der ,,Gelenkfl~ehe" hin irn rechten Winkel yon ihrer ursprfinglichen 
Riehtung ab und verlaufen jetzt oft fast parallel zum Spalt. Zahl, Gr6~e und 
Anordnung der Knorpelzellen weehseln, sie liegen einzeln, zu mehreren oder zu 
ganzen Gruppen in einer gemeinsamen Kapsel.  Die beiden auf dem Schnitt ge- 
troffenen und oben n/~her bezeichneten gelenkartigen Spalten besitzen eine ge- 
meinsame Gelenkkapse], bilden also eine Einheit. So ist auf der Abb. 14 gut sicht- 
bar, da~ die ventrale Knorpe]fl/~ehe des In~erartikularspaltes sich unmittelbar 
in die des Querfortsatzspaltes fortsetzt; beide bilden einen rechten Winkel mit- 
oinander. 

] 1 . 8 .  B r u s t w i r b e l  - -  linke Interartikularpol~ion nebst Proe. transversus: das 
gleiche Bild wie am 5. Brustwirbel beschrieben, jedoch sind der Interartikular- 
und Querfortsatzspalt hier voneinander getrennt. 

12.1. L e n d e n w i r b e l  - -  linke Interartikularportion, dorsaler Tefl: im Prinzip 
das gleiche Bild wie am 5. Brustwirbel. Jedoch sind hier die den SpMt ausffillenden 
Bindegewebsziige in ihrem Zusammenhang nieht unterbrochen~ sie setzen sich 
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unmittelbar in den Faserknorpel einerseits und die Kapsel andererseits fort. Die 
Zellen der Knorpelplatte werden zum Zentrum hin immer sp~rlicher, endlich 
wande]n die Zellen sich gestaltlich zu Bindegewebszellen urn. Zugleieh treten die 
fibrilli~ren Strukturen immer starker hervor, so dub man gut verfolgen kann, 
wie hier das straffe fibrilli~re zentrale Bindegewebe direkt in Faserknorpetiibergeht. 

13. t~ippe -- Pseudoarthrose: tot~le Unterbrechung der knSehernen Struk- 
turen. In der Lticke kernarmes~ f~serreiehes, stellenweise verkalktes, gegen alas 
Periost knollig aufgetriebenes Bindegewebe (bindegewebiger Callus). Von den 
beiden Knochenffagmenten aus wSlbt sich je ein Knorpelpilz vor, der an seiner 
Basis nach dem Knochen bin eine schmale Verkalkungszone zeigt. Die Knorpel- 
zellen yon ganz unregelm~i~iger GrSBe. Am Rande der beiden Knorpelpilze, nach 
der Mitte des Knoehendefektes hin, je ein quer zu den Fragmen~en verlaufender 
feiner Spalt, dessen Randbezirke stellenweise hyalin verquollen sind. Weitere 
gleiehartige, zum Verl~ui der Rippe jedoch parallele Spalten inmitten des binde- 
gewebigen Callus. 

Zusammen/assung der wichtigsten Be]uncle. 
Kleinwuchs.  - -  Gelenkschlaffheit .  - -  ~[ultiple Luxa t ionen  der oberen 

und  un te ren  Ex t r emi t~ t en :  a) Doppelsei t ige Luxa t ion  der  Ulna  nach  
hinten,  b) Doppelsei t ige Hi i f t luxat ion  hSehsten Grades durch  das  
Fo ramen  ischiat icum majus  in das kleine Beeken. e) Doppelsei t ige 
Luxa t ion  des Unterschenke]s  nach  hinten.  - -  Flughi~ute und  Beuge- 
k o n t r a k t u r  ~n beiden El lenbogengelenken.  - -  MiBbildung der t t and -  
wurzel. - -  Brachymetapod ie .  - -  Doppelsei t iger  Klumpful~ schwersten 
Grades. - -  Leiehte  Gaumenspal te .  - -  Blockwirbelbi ldung zwischen 
2. und  3. t talswirbel .  - -  Kyphoskol iose  der Wirbels~ule hSchsten 
Grades. - -  Multiple, meist  doppelsei t ige Spal ten an  den BSgen der 
Wirbels~ule. Pseudoar throse  der  5 . - -7 .  Rippe.  - -  Deformierung der 
Sch~delbasis, besonders  der Felsenbeine. - -  Atrophie  der  Knochen  und  
des Muskelsystems.  

r Beurteilung und Deutung der Befunde. 
lJberbl icken wir noch einmal  die yon  uns im einzelnen beschrie- 

benen  Ver~nderungen,  so kSnnen wir feststellen, dab es sich u m  eine 
das Sti i tzgewebe - -  Knochen ,  Gelenke und  Bi~nder - -  bet reffende 
SystemmiBbi ldung bzw. deren Auswi rkung  hande]t ,  die also ausschliel~- 
lich Teile des Mesenchyms bet roffen  hat .  

I. Beziehung zur ,multiplen angeborenen Gelenkschla//heit", 
multiple Luxationen. 

Besonders  nahe Beziehungen zeigt~ unser  Fall  zur  ,,angeborenen 
multiplen Gelenkschla]/heit". 

Sie ist 1932 yon ROCH~ als selbsti~ndiges Krankheitsbi]d herausgestellt 
worden, zeigt jedoch oft eine Kombination mit der sog. ,,Cutis laxa" (ST~IN~a). 
Die Gelenkschlaffheit kann alle Gelenke betreffen, die Ge]enke sind hypotonisch 
und hypefflexibel, oft finden sich Schlottergelenke, auch Luxationen und Sub- 
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tuxationen kommen vor. Endlich geh5rt ,,Nemismus" zum klinischen Erschei- 
nungsbild. Man ffihr~ die WachstumsstSrung auf kongenitale Ver~nderungen des 
Mesenchyms zuriick, was STmNEI~ veranla.flte, den Begriff der ,,konstitutionellen 
Mesenehymose" zu prs Die Gelenkseh]affheit ist jedoch gar nicht selten auch 
nur eines der Symptome anderer SystemmiBbildungen, z.B. der mongoloiden 
Idiotie, der Arachnodaktylie, der Chondrodystrophie und deren Abortivformen. 
Diese Feststellung scheint uns wichtig, da unser Fall, wie wir das im einzelnen 
noehbegriinden werden, gewisse Beziehungen zur Chondrodystrophie erkennen 1/~gt. 

I m  Falle B. ha~, wie aus den anamnestischen Ang~ben hervorgeht,  
eine abnorme Beweglichkeit fast  s~mtlicher Gelenke besonders in der 
Jugend bestanden. Bei der Sektion war die Hyperextendierbarkei~ 
der Hand-  und Fingergelenke und die abnorme Beweglichkei~ der  t t t if t-  
und FuBgelenke besonders aufffillig. Es f~nden sich eine Reihe an- 
geborener Luxat ionen und Subluxationen und endlich paBt auch tier 
Kleinwuehs zu dem Syndrom der multiplen Gelenksehlaffheit.  Hau t -  
ver~nderungen im Sinne der Cutis laxa lieBen sich dagegen nicht nach- 
weisen. 

Die im Schrif t tum niedergelegte Kasuis t ik  der angeborenen mul- 
tiplen Luxat ionen ist nicht Mlzu umfangreieh (WOLFF, BaCILIE~I, 
R E I ~ ,  MACNUS, WILT, PELTF~SOm~, PERTHES). In  den zitierten und 
anderen weniger ausgepr~gten mit  Gelenkschlaffheit einhergehenden 
Fallen s t immen die Untersucher  darin iiberein, dab die Kapsel-  und 
Biinderschlaffheit eine der wesentlichen Ursachen far  die En~stehung 
der angeborenen Luxat ion sei, unbeschadet  der sonst mSglichen Ent .  
s tehungsarten der einzelnen Luxat ionen (P]mT~ES, ~r WOLF~, 
P~LTESOHN). Dieser Auffassung kSnnen wit, was unseren Fall anbe- 
langt, nur beistimmen. Wit  werden allerdings noeh einen zweiten ur- 
sachliehen Fak t0r  als mi tbes t immend in Erw~tgung zu ziehen haben, 
namlich eine kongenitMe MiBbildung der GelenkkSrper, auf die wit 
im einzelnen noeh eingehen werden, mfissen aber betonen, dab wir 
naturgem~iB nicht mehr  mit  Sieherheit zu en~scheiden vermSgen, ob 
es sich bei den Abwandlungen ihrer Form nieht um die Folge einer 
Inaktivit~ttsatrophie der zweifellos seit friihester Kindhei t  luxierten 
Gelenke handelt.  

Angeborene Luxationen des Ellenbogengelenkes sind sehr selten. Ganz be- 
sonders gilt das vonder in unsel em Falle vorliegendenisolierten Luxation der Ulna, 
die als Rarits anzusehen ist. GgILL]~]~T und LECm~RE beobaehteten 3 F~lle 
(l~[utter und zwei Kinder) yon angeborener Luxation beider Unterarmknoehen, 
die insofern fiir die Deutung unseres Falles yon Interesse sind, als bei ihnen wie 
bei der B. eine Hypoplasie der distalen Humerusenden bestand, die die Genannten 
prim/~r fiir die Luxationen verantwortlieh maehen. - -  Eine siehere Beurteilung 
des Humero-Radialgelenks im R6ntgenbild ]/iBt die Deformierung des tIumerus 
nicht zu. Fiir die Bedeutung des zwisehen Oberarm und Humerus auf dem R6nt- 
genbild siehtbaren knoehendiehten Sehattens fehlt uns jeder Anhaltspunkt. 
HACK~N~ROCg hat in einem Fall angeborener Luxation beider Vorderarmknoehen 
naeh vorn mit Beugekontraktur des EHenbogens oberhalb des oberen Endes der 
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Ulna zwei Knochenschatten verschiedener GrSBe gefunden, deren Deutung aueh 
ihm unklar blieb. 

Beziiglich der Entstehung der kongenitalen Hiiftluxation wird heute gewShn- 
lich angenommen, dab nicht die Verrenkung selbst, sondern nur die Anlage dazu 
angeboren sei, die bei beginnender Be]astung des Gelenl~es zum Austreten des 
Femurkopfes aus der prim~.r hypoplastisehen Gelenkpfanne fiihre (S~cE and 
K. H. BAUEE, LOrEnz u.a.). Wenn auch in unserem Falle nur mehr Vermu- 
tungen fiber die Entstehungsart der Luxation ausgesprochen werden kSnnen, 
so bietet doeh d~e Annahme einer postfetalen Entstehung die ttandhabe zur 
Erkl~rung der ganz ungewShnlichen in der Literatur soweit uns bekannt noch nicht 
beschriebenen Luxation, n~mlich des Eintrifts der beiden FemurkSpfe durch 
die Foramina ischiatica majora in das kleine Becken. Naeh den anamnestischen 
Angaben konnte die ]3. n~mlich niemals laufen. Wegen der bestehenden angebore. 
nen Kniegelenksluxation und der hoehgradigen Klumpfiil]e diirften auchVersuche 
dazu yon vorneherein gescheitert oder gar nicht unternommen worden sein. Stat~ 
dessen hat sieh d~s Kind nar dureh Krieehen auf allen Vieren fortbewegt. Bei 
der dadurch bedingten KSrperhaltung weicht die Richtung, in der die Belastnng 
auf das ttiiftgelenk wirkt, nm etwa 90 ~ yon der 1Norm ab, so dab also bei der 
Luxation der Oberschenkelkopf in gerader l~ichtung nach dorsal in das Foramen 
ischiaticum mausi hineingefiihrt werden muBte. 

Subluxationen der Kniegelenke nach hinten und oben, wie in unserem Falle, 
sind sehr selten (DRI~RMANlq, HECI~MANN). Fiir ihre Entstehung werden yon 
WERTHEI~IANIq" und SCHII~DLER, von ~kS0~tNER nnd EI~GELMAN~, ECKHARDT, 
M. LARGE kongenitale Ver~nderungen an den GelellkkSrpern verantwortlich ge- 
macht. Auch in unserem Falle ergab diePr~paration des Gelenkes entsprechende 
Deformierungen. 

Wir kSnnen demnach zusammenfassend festste]len, dab die Gelenk- 
sehlaifheit, in zweiter Linie sehr w~hrscheinlich aber auch angeborene 
Deformierungen der GelenkkSrper als Ursaehe der Lux~tionen zu be- 
t rachten sind, und zwar beide endogen bedingt. Sie gaben die Disposition 
zur Lux~tion, die Luxat ionen selbst diirften durch mechanische Kr~fte  
~usgel6st worden sein, wobei nieht mehr  zu entscheiden ist, ob letztere 
sich bereits in der fetalen Lebensperiode (physiologische fetale Zwangs- 
hal tung bei endogener Disposition - -  F. BAYER) oder postnatal  (dieser 
Modus scheint uns f/Jr die t t / if tgelenksluxation sehr wahrscheinlioh, 
siehe oben), ausgewirkt haben. 

Voraussetzung der Gelenksehlaffheit ist eine angeborene Minder- 
wertigkeit  des Gewebes. E i n  morpho]ogisches Substrut, das  diese 
~inderwer t igkei t  erkl~ren k6nnte,  war bisher nicht auffindbar. I-Iisto- 
logische Untersuchungen fehlen (VALE~TIN). Dt~B~E~IL hat  x~ermutet, 
c[aB die el~stischen Fasern in den Gelenkkapseln fehlen miiBten, zu- 
mindest  mfisse an einen Mangel ko]lagener Fibrillen gedaeht, werden. 
Wir konnten diese Vermutung nieht best/~tigen und dieses Problem 
einer K1/~rung d~mit nicht n~her bringen. Die Minderwertigkeit des 
Knoehengewebes geht aus der Deformierung der GelenkkS~:per hervor. 
Es liegen bier sehr wahrseheinlich schwere Epiphysenst6rungen wie 
z. B. am Ellenbogen- und Kniegelenk vor. Sie sind abet  auch u n d e r  
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ungleichen Dicke und Form der Epiphysen der iibrigen Extremit~ten-  
knoehen (Abb: 7--9) erkenntlich. 

Eine kurze Bespreehung erfordert  in diesem Zusammenhang der 
Kleinwuchs der B. Die Leiche naal~ 97 cm. Beriicksichtigt man jedoch 
den Li~ngenverlust dutch die Wirbels/~ulenverkriimmung und die Luxa-  
tionen der unteren Extremiti~ten, so kommt  man  zu einer L~nge yon 
136 cm. Bringt man noch die hoehgradige Alters- bzw. Hungeratrophie  
in Anrechnung, so erhSht sich der Wert  zweifellos noch um einige 
Zentimeter.  Von einem Zwergwuchs kann also nicht gesprochen werden. 
Klein- bzw. Zwergwuchs kann Symptom der verschiedensten systemi- 
sierten 5~[iBbildungen sein. Sie alle zu erSrtern, wfirde zu weir ffihren. 
Wesentlich ist, dab Kleinwuehs Tell der multiplen Gelenksehlaffheit 
und der sp/~ter zu erSrternden Chondrodystrophie zu sein vermag. 

Die mit  sehwerster Osteoporose vergesellschaftete hoehgradige Atro- 
phie fast  aller Knochen ist zu einem Teil zweifellos Folge der lebens- 
l~ngliehen Inakt iv i ts  des Alters und der im ]etzten Lebensjahr er- 
l i t tenen s tarken Untererni~hrung. Jedoch ist die Osteoporose und die 
Weichheit  der Knoehen aueh ein S y m p t o m  der Chdndrodystrophie 
(K.AuFMANN, M.B.  SCHMIDT), SO dab man sic auch in unserem Fall 
wohl zu e inem nicht geringen Teil als Ausdruck einer endogen bedingten 
5{inderwertigkeit des Knochen deuten kann. 

II. Die De/ormierung der Wirbelsiiule. 

Bei Betrachtung der Wirbels/~ule verdient  zun~chst der ungewShn- 
lieh hohe Grad der Kri immung B e a c h t u n g ,  wie er uns in solchem 
Ausmal~ in der Li tera tur  nieht begegnet  ist. So beZeichnete MADE- 
HEIM (1943) eine Skoliose yon fast  900 als ,,aul~ergewShnlich hoch- 
gradig",  die unsere zeigte Winkel yon 110 ~ bis fast  180 ~ In  der 
Synostose des 2. und 3. Halswirbels glauben wit den Beweis daffir 
erb]icken zu diirfen, dab es sieh um eine angeborene Kyphoskoliose 
handelt ,  dab also die letzte Ursache der Wirbe]s~ulenverkriimmung in 
die fetale Lebensperiode zurfickzuverlegen ist. 

Die Zahl der bisher beschriebenen angeborenen Sko]iosen bewegt sich nach 
MADEHEI~ um die Huudertgrenze. Sie entstehen meist altf Grund[ plim~rer 
Wirbels~ulenmil~bildungen, die durch StSrung des Achsenverlaufs zur Skoliose 
fttmen (k'IJTSCHAR). L]~[A~-FACIVS unterscheidet bei der Entstehung der 
kongenitalen Skoliose zwei Phasen, n~mlich eine frfihembryonale, die der primaren 
StSrung im blastematischen oder sp/~testens im Verknorpelungsstadium ent- 
spricht und eine zweite sp/~tembryona]e, in der mechanische Kr/~fte (Druck, 
Zug, female Muske]kontraktion - -  das entspricht der physiologischen Zwangs- 
haltung im Sinne F. BAvn~s) unter den jetzt ver~nderten statischen Bedingangen �9 
zur Skoliose fiihren. ]=[ACKENBROCH ste]It dieser endogenen Form der Skoliose eine 
exogene, gleichfalls konnatale gegeniiber, die demgegeniiber keine Wirbelanoma- 
]iea erkennen liel3e und die allein durch mechanische Kri~fte (Raumbeschr~nkung 
in utero) zustande k~me. SC~m)E hat darauI hingewiesen, dal~ solche F~lle 

Virchows Archly. Bd. 316. 17 



250 WOLF(~N~ ROTTE~ und WERN~R ERB: 

immer seltener wiirden, da bei verbesserter RSntgentechnik Wirbels~ulen-Ano. 
malien, die ffir die Skoliosen verantwors gemacht werden kSnnten, immer 
h~ufiger gefunden wfirden. Endlich hat auch PUTTI sich dahingehend ge~ut~ert, 
dab gestaltliche Anom~lien der Wirbel gleichbedeutend mit Deviationen der 
Wirbels~ule seien. Gelegen~lich f~nden sich bei Wirbelverschme]zungen im 
dorsalen Anteil noch Reste yon Bandscheibengewebe, dessen st~rkere Ausbildung 
eine Kyphose bewirke. 

Aueh in unserem F~lle fanden  sieh zwisehen 2. und 3. Halswirbel 
(Bloekwirbel) Bandscheibenreste, jedoch im Gegensatz zu den An- 
gaben obiger Autoren aussehlieBlieh im ventralen Drittel. Es liegt 
auf der Hand, diesen Befund flit die starke Lordosierung und die 
1%echtsskoliose der I-Llswirbels~ule verantwortlich zu maehen. 

Jedoeh seheint uns der Blockwirbel allein den extrem hohen Grad 
der Verbiegung, den wir oben betonten,  nicht erkl~ren zu k6nnen. 
Wir haben unseres Eraehtens noeh einen zweiten, sehr nuheliegenden 
Faktor  als Ursache der Wirbels~ulenverkriimmung heranzuziehen, n~m- 
lieh die allgemeine Gelenkkapsel- und B~nderscMaffheit, die sich nach 
VALENTI~ auch auf die Wirbelgelenke erstreckt und die insbesondere die 
hochgradige kompensatorisehe Verkrfimmung der Brust- und~Lenden- 
wirbels~ule erkl~rt. Pr~paratorisch haben wit sie allerdings nieht 
mehr eindeutig naehweisen k6nnen, jedoch war des bei dem Alter der 
Patientin und der am Ende zweifellos vSlligen Unbeweglichkeit der 
Wirbels~ule, die zu einer Sklerosierung und Schrumpfung des Kapsel- 
gewebes gefiihrt haben dfirfte, nieht mehr zu erwarten. Iqoch dazu war 
die Wirbels~ule zu dem Zeitpunkt ihrer Preparat ion in Formalin fixiert. 
Immerhin war an den Atlanto-oeeipitalgelenken eine Schlaffheit der 
Gelenkk~psel noch deutlich festzustellen. 

Die Bloekbildung mul~ naeh der Auffassung M]~]~R-BURr 
und KLOSE-G~m~CHs spatestens im zweiten NIonat erfolgt sein, die 
Deformierung der Wirbelsaule dagegen erst im sp~teren Verlauf der 
Schwangersehaft. St~rkere Grade der Verkriimmung diirften sich erst 
im Verlauf der postnatalen Lebensperiode eingestellt haben, 

I I I .  Die Wirbelbogenspalten. 
Einer besonderen und eingehenderen BetraeIttung bediiffen die an 

fast allen Wirbelbogen nachgewiesenen Spalten,  da sie uns in die L~ge 
versetzen, in grunds~tzlicher Form zur Pathogenese der Spondylolyse 
und der Bogenwurzelsloalte Stellung zu nehmen. 

NEVG~BAVER pragte den B%rlff der,,Spondylolysm mterartlcularls congemta . 
JUNG]~A~S definierte sie a]s stets an typischer Stel]e im Bereich der Interarti- 
kularportion ge]egene Spa]re, die den Bogen in ein ventr~les und ein dorsales 
Fragment unter~eilt. Das erstere tr~gt den oberen, des le~z~ere den unteren 
Gelenkfortsatz. Die Inter~r~ikularpor~ion ist gewShnlich verls Der Spon- 
dylolyse folgt h~ufig d~s Wirbelgleiten, die Spondylolisthesis, sie ist jedoch, wie 
in unse~em F~ll, keineswegs ihre notwendige Folge. 
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Die Angaben fiber die tI/~ufigkeit der Spondylolysis sehwanken zwiseher~ 
2--6% (NEUOEBAUJ~R 5%, ~/[EYER-BURGDOI~FF und ]~LOsE-GERLIOtI 2--6%, 
J~rNOmt~S etwa 5 % ). Sie betrifft meist mtr einen Wirbel und isg oft nur einseitig 
- -  dann besonders attf der reehten Seite (WILLIS) - -  entwickelt. In  der weitaus 
iiberwiegenden Zahl der F~i]le land sie sich am 5. Lendenwirbel, es folgen der 
4. Lendenwirbel vnd mit Abstand die fibrigen Lendenw~rbel - -  einsehlieBlieh 
eines 6. Lendenwirbels. Endlieh warden sie am 12. Bmtstwirbel lmd am 1. Sacral- 
wirbel (WIdGEOns) und an den Halswirbeln (TvI~_~ER) beobachtet. 

Die Besehreibung des histologischen Bildes ist nicht einheMich (Jc.~GHA~S, 
M~Jt~]~-Bu~oDORFF, SC]~MO~L, WILLIS, HA~?~ERBEC]~). ~-aeh JU~G~A~gS und 
MEYER-BuBGDORFF bestehen die Spalten arts faserigem Bindegewebe, das stel!en- 
weise zerrissen sei. Knorpelhaltige Fugen sah lediglich SOEMORL in einem Fall. 
Erst I-LtM~EI~ECK stell~e dann die Behaupttmg auf, dal3 es sich bei der re inen 
Spondylolyse ohne Wirbe]gleiten - -  dazu gehSrt auch der Fall yon SCHMORL-- 
um Knorpelfugen hande]e, die er als Synehondrosen bezeichnet and sie mit 
einer Bandseheibe verg]eieht. Der Raum zwisehen den beiden randst/~ndigen 
Knorpelplat~en sei yon Bindegewebe ausgeffill~, in dem sich als Folge der ,,viel- 
seitigen Inanspruehnahme der Fuge" Degenerationsprozesse, wie randstandig 
hyalinisierte Spalten nnd Verkalkangen entwiekeltem Klar spricht wie HA~E~-  
BECK u Synchondrosen, abet aueh yon Syndesmosen oder Pseudoarthrosen. 
WILLIS, ferner I:~AI~fMEI~BECK beschrieben netterdings eine wei~ere Spalte an der 
Bogenwurzel, ,,BogenwurzelspMte" , die I-[AlVllVIERBECK in einem Fa]le beidersei~s 
~m 4. Lendenwirbel, in einem anderen - -  kombiniert mit Spondylolysis auf der an- 
deren Seite - -  am 3. Lendenwirbe] rechts beobachtet hat. Er bezeichnet sie nach 
dem histologischen Bild als Synchondrose und betont, ihre groBe ~hn]iehl~eit 
mib den yon Sc~5~oR~ und ibm bei ,,reiner Spondylolysis, beschriebenen Bildern 
(s. oben). Endlich hag Wi l l i s  neben einer BogenwurzelspMte noch fiber Quer- 
fortsa~zspalten berieh~e~. 

tiber die Genese der Spondylolyse is~ lebhaft gestritten worden, ohne dab 
sich eine Einigung hatte erzielen lassen. Sie wurde yon NEvo]~B~u]~, sp/~ter 
vo r  allem yon SCHNOR~, JVNO~NS und t~AMlVIEI~BEG!K als angeborene Anomalie, 
yon MEYEI~-BuRGDORFF U. a. dagegen als erworbene ,,Umbauzone" gedeuget. Die 
Verfeehter der endogenen Genese untermauern ihre Itypothese dutch die An- 
nahme, dab gelegentlich Knochenkernpaare in j eder Bogenhalfte auft.reten k6nnen. 
Bleibe ihre Vereinigung aus, so entstehe eine Spa]re. Ffir diese These wird yon 
Sea,oR5 und JtrNO]~NS welter ins Feld gefiihrt, dab die Kreuzbein-Lenden- 
gegend, in  deren Bereieh die Spondy]olysis meist vorkomme, ganz allgemein 
besonders h/~ufig EntwickhmgsstSmngen und Fehlbildtmgen zeige. Die Bogen- 
wurze]spalte bewertet'H~NE~BECK als persistierende Epiphyse, die auf tiber- 
zahlige Knochenkernanlagen bzw. Knoehenkernspaltungen zuriickzuffihren sei. 

Demgegeniiber wendet MEYE~-BURGDO~FF ein, dag nach den Untersuchungen 
v. HAY]~eI~S (1928) Knochenkernpaare zu den gr6Bten Seltenheiten zu zghlen 
seien, wenn ihr Naehweis nicht iiberhaup~ auf einem Irrtum beruhe. Wei~e~hin 
habe er bei systematischer Untersuchung der Bogenwurzel Neugeborener niemals 
persistierende Wacbstumszonen nachweisen k6nnen. Echte Spondylolysen seien 
weiterhin bei Jugen dliehen sehr selten, beiNeugeborenenniemalsgefunden worden, 
Sie mfigten bei Anerkennung der Genese der Spondylolyse aus zwei Kernen 
Knorpel mit persistiere~den Wachstumszonen enthMten. End!ich betont er, dab 
persistierende Wachstumszonen nur bei Systemerkrankungen(Kretinismus u. a.) 

bzw. bei schweren Migbildtmgen m6glich seien, wo sie sich abet ihrem Charakter 
nach yon der Spondylolysis untersehieden. Er halt, wie schon gesag~, die Bogen- 
spalten f fir eine erworbene Vergnderung End deutet sie als Umbauzonen (LooseR, 
W. M/~LI~R u.a.). Letztere entstiinden durch abnorme funktione]le Belastung 

17" 
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der Quergelenkforts~tze bei verst~rkter Lendenlordose oder achsengerechter 
Lagerung der Gelenkforts~tze iibereinander (Zangenwirkung auf die Interarti- 
kularportion). Auch die Elongation halt er fiir die Fo]ge ei~es l~ngsam verlaufenden 
Umbaues, die durchaus nicht in allen F~l]en zu einer Spaltbildung fiihren miisse. 
RSn~genologisch spr~chen Verdichtungen und Verschm~lerungen der Interarti- 
kularportion ffir einen sich anbahnenden oder vol]ziehe~den Umbau. 

Eine Mittelstellung vertrit~ TV~NER, tier annimmt, dal] in der pr~natalen 
Lebensperiode abnorme mechanische Kr~fte (st~rkere hmbosacrale Krfimmung 
des Feten infolge engen Amnions) auf die in Bildung begriffenen BSgen des 
5. Lendenwirbels einwirken und so deren Entwicklung hemmen. 

Unser Fall ist nun zun~chst insofern bedeutungsvoll,  als er Spalten 
a n  fast allen Wirbeln, dabei  meist doppelseitig, zeigt und zwar sowohl 
Spondylolysis als Bogenwurzelspalten, dabei atypische Spondylolysen 
(Spaltverlauf derartig, dab  der Proc. artic, sup. an der dorsalen, der 
Proc. artic: inf. an der ventralen Spange des Bogens sitzt - -  2. und 
9. Brustwirbel). Einzelne Spalten ver]aufen' dutch den  Proc. attic., 
so da~ die Fac. artic, in verschieden groi~e Teilstiicke zerf~llt: Wir 
sahen Teilung des Proc. artic, sup. am 3. und 4. Lendenwirbel - -  
analoge Ver~nderungen sah GEI1)EL einmal doppelseitig, einmal ein- 
seitig am 5. Lendenwirbel - -  Teflung des Proc. artic, inf. am 3. Hals- 
~virbel und 7. Brustwirbel  - -  eine derartige doppelseitige Gelenkspalte 
beschrieb PSSC~EL am Bogen des Epistropheus.  Spondylolyse auf der 
einen Seite, Bogenwurzelspa]te auf der anderen, land sich am 7.--9.  
Brustwirbel  und am 2. Lendenwirbel (beim 7.--9.  Brustwirbel handelte 
es sich um atypische Spondylolysen im oben erl~uterten Sinne). Uber  
eine derartige Kombinat ion  verschiedener Spalten an einem Wirbel 
ist bisher erst  einmal, und zwar yon HAMMERBECK berichtet  worden;. 
in seinem Fall war der Spaltenverlauf in der Interar t ikularport ion ein 
typischer.  Welter  sahen wir fast  in allen ttals- und Brustwirbeln Quer- 
iortsatzspal ten.  Sie befanden sich am Ansatz der Querfortsatze der Brust- 
wirbel bzw. am Ansatz der ventra len Spange des Proc. transvers,  an 
den ttalswirbelkSrpern, nicht an der Spitze der Querfortsiitze, wo sich 
um das 20. Lebensjahr  verknSchernde Epiphysen nachweisen lassen. 
Endlich sind bier noch die sagittalen Dornfor tsatzspal ten am 2.--6.  
Halswirbel  zu nennen. Die Kombinution. einer Dornfortsatzspal te  
(2. Halswirbel) mi t  doppelseitiger Spondylolysis (5. Lendenwirbel) sah 
GEIPEL. 

Unseres Wissens sind damit  alle bisher beschriebenen Varia~ionen, 
Lokalisat ionen und Kombinat ionen der Wirbelspalten, die bisher im 
Schrif t tum niedergelegt sind, bei unserem Falle verwirk]icht worden, 
j~ wir waren sogar in der Lage, sie an Wirbeln nachzuweisen, die bisher 
immer oder meist  verschont blieben und eine neue Modifikation der 
Spondylolyse zu beschreiben. Vor allem wurde abet  eine solche Viel- 
zahl yon Spalten bei ein und demselben Fall bisher nicht ann~hernd  
erreicht. 
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Auf eines sei noch besonders hingewiesen, was bisher kaum beaehtet 
wurde. Wit sahen ngmlich al]e {)berggnge yon makroskopiseh nicht in 
Erseheinung tretenden Spa]ten, auf die wir nut durch das RSntgenbild 
aufmerksam wurden, bis zu ge]enkghnlichen Kontinuitgtstrennungen 
der BSgen: Die ersteren (]. und 2. Brustwirbe]) liel~en rSntgenologisch 
(Abb. 4 und 5) eine Verschmglerung und Verdiehtung der Bogen- 
wurzel (1. Brustwirbe], Abb. 4), ferner (am 2. Brustwirbel) eine schmale 
ringfSrmige Einschnfirung (Abb. 5) erkennen', in deren Bereieh die 
Zeichnung diehter war. Derartige Eindellungen und Verdichtungen 
an den t~gndern der Interartikularportion deutet auch MEYER a]s die 
allerersten Anfgnge einer Spondy]olyse, d. h. also in seinem Sinne als 
Umbauzone. Die Richtigkeit unserer Dentung konnten wir histolo- 
giseh bestgtigen (s. unten). Als n/ichste Phase, die zweifellos eine Weiter- 
entwieklung bedeutet, sahen wir Spalten, die makroskopiseh als 
Knorpelfugen bereits deutlich in Erseheinung ~raten. Eine abnorme 
Beweglichkeit fehlte noch, schnitt man die Kapse] jed0ch auf, So liel~en 
sieh die Fugen leieht auseinanderbreohen, ja man hatte den Eindruck, 
dab der RiB inprgformierten Spalten erfolge. Endlieh fanden sieh alle 
Oberggnge zu den Spa]ten, die eine abnorme Beweg]ichkeit zeigten 
und nach Durehtrennung der Kapse] mehr oder weniger glat~e gelenk- 
artige Xnorpelflgehen erkennen ]iel~en. Ihre Entstehung bedarf wohi 
einer recht ]angen.Zeit, was die Seltenheit derartiger Befunde erklgren 
mug. Dal~ hier aueh intra vitam Bewegungen ansgeftihrt wurden, geht 
aus den Randwiilsten eindeutig hervor, die bereits yon JUSGHA~'S 
besehrieben und als Reaktion auf Bewegungen gedeutet warden. 

Das histologische Bild zeigt eine zuniichst ebenfalls verwirrende 
Vielfalt. Aueh hier gi!t, dab wit alle die versohiedenen, yon den ein- 
zelnen Untersuchern gegebenen Beschreibungen bei unserem Fall wieder- 
zufinden vermoehten. Die histologischen Befunde bestgtigen unsere 
bereits oben entwicke]te Annahme, dal~ es sich jewei]s um versehiedene 
Stadien eines sich a]lmghlieh vollziehenden Umbaues handelt. Die 
frtiheste erfal~bare Phase dtirfte das bindegewebige Stadium sein, wie 
w i r e s  an der Bogenwurzel des 1. nnd 2. Brustwirbels beobachten 
konnten (Abb. 11--13), Spa]ten, die auch makroskopisch noch gar 
nicht hervortreten. Sie entsprechen ganz und gar den yon JU~GgA~XS 
u. a. ffir die Spondylolysis besehriebenen Bildern. Hervorgehoben sei, 
dal~ dagegen bindegewebige Bogenwurzelspa]ten bisher nicht besehrie- 
ben sind. Die Spa]tung war einmal (1. Brustwirbel, Abb. 11) eine voll- 
kommene, am 2. Brustwirbel (Abb. 13) dagegen eine unvollkommene 
(yon Sc~.wio~n besehrieben), d. h. die Cortiealis war auf der einen SeRe 
noch erhalten, die Bandmassen setzten an ihr an und gingen nicht 
wie fiblieh kontinuierlich in das verdickte periosta]e Xapselgewebe 
fiber. In der l~egel grenzen sieh die bindegewebigen Scheiben --/ihnlieh 
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wie Bandseheiben - -  dureh zusammenh~ngende Knoehenplatten (Druck- 
aufnahmeplatte) gegen die Spongiosa und das Knoehenmark ab. Ein 
solches VerhMten bog unsere Spalte am 1. Brustwirbel (Abb. 11), wenn 
aueh gelegentlieh kleine Markrgume direkt an das Fasergewebe an- 
grenzten. Anders die unvollkommene jiingere Spalte am 2. Brustwirbel, 
we eine solehe Platte fehlte und die Bandmassen in breiter Front an 
die ~arkr~ume der Spongiosa grenzten (Abb. 13). Eine umsehriebene 
Liieke in einer Knoehenplatte einer Interartikularspalte sah HA?a~ER- 
BSCK und deutete sie als Fugenprolaps im Sinne eines Sc~I~o~Lschen 
KnorpelknStehens. Darum kann es sieh bei uns nieht handeln, da die 
Knoehenplatte auf breiter Front iiberhaupt fehlt. Einen analogen 
Befund konnten wir im Sehrifttum nicht auffinden. Die Fasern ver- 
laufen wie iiblieh quer zur Achse des Bogens, um seitlioh reehtwinklig 
abzubiegen und in den Knoehen einzustrahlen (S~ARPsYsehe Fasern). 
In der Fuge des 2. Brustwirbels fanden sich seitlieh kleinere Knoehen- 
spangen bzw. Knoeheninseln (Abb. 13), die wir als beim Ab- und Um- 
bau stehengebliebene Knoehenfragmente deuten und mit  dem ,,Triim- 
mergewebe" M]~Y~R-BU~CDO~F~s in Vergleieh setzen mSchten. Von 
grSBter Wichtigkeit erseheinen uns aber die bisher niema]s beschrie- 
benen Knorpelinseln, die sich inmitten der Fuge des 1. ]3rustwirbels 
nachweisen liegen (Abb. 12). Sic zeigen uns eindeutig die Tendenz 
des SloMtengewebes , sich in Knorpelgewebe umzuwandeln, deren End- 
ergebnis die Knorpelfuge, die Synehondr0se (Abb. 10 und 14) darste]lt, 
wie sic HAMM]~ECK beschrieben hat. Derartige Bilder stellen in 
unserem Fall die Regel dar. Als Beisloiel beschrieben wir sie am 5. und 
8. Brustwirbel und am Lendenwirbel. Aueh hier (Abb. 14) finder sieh 
am Rand der Fuge eine Knoehenlolatte , die am Ubergang in den 
Knorpel eine sehmale verkalkte Zone aufweist. Die Fibrilien des Faser- 
knorpels verlaufen quer zur Achse des Bogens, strahlen jedoch im 
rechten Winkel in die Knochenplatte ein (SHAl~EYsche Fasern). In 
der Mitre des Spaltes findet sich faserreiches, derbes Bindegewebe, 
das wir am 1. Lendenwirbe] noeh gut erhalten sahen, wahrend sieh an 
den Spalten des 5. und 8. Brustwirbels nut noeh l~este naehweisen 
liegen. Die Haulotmasse war degeneriert und zug'runde gegangen. I)a- 
durch entstehen breite gelenkahn]iche , yon Faserknorpel begrenzte 
Spalten. Die knorpeligen l%~nder sind vielfaeh ganz glatt, stellenweise 
auch ausgefasert. Die Degeneration des Bindegewebes und des Fugen- 
knorpels ~ugert sieh zun~ehst in diffusen Verkalkungen (Ju~G~A~s, 
HAMMERBECK U. a., eigene Befunde) und Verfettungen (eigene Befunde), 
zugleieh treten Spalten auf, deren t~andbezirke h~ufig hyalin verquollen 
sind. Diese SpMten, die wiederholt besehrieben wurden und die wir 
aneh beobaehte~_ konnten, stel]en die ersten Anzeiehen eines dureh 
meehanisehe Beanspruchung ausgelSsten ZerfMles dar, aus dem sich 
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dann die breiten gelenkartigen Spalten entwickeln. Die histologischen 
Bilder der Querfortsatzspalten (vgl. die histologisehen Befunde an der 
ventralen Spange des Proc. transvers, des 7. Halswirbels und an den 
Querfortsatzspalten des 5. und 8. :Brustwirbels) entsprechen v611ig den 
yon HAlVi~t]~I~B]SOK beschriebenen Synchondrosen. Der 7. Halswirbel 
zeigt dabei das friihere Stadium, d. h. eine zusammenhgngende Knorpe]- 
fuge mit einze]nen schmalen, zentralen, am l%ande hya]in verquollenen 
Spalten (Abb. 10), w~hrend die Brustwirbel (Abb. 14) das ausgepragte 
Bfld der vSllig durchtrennten, gelenkartigen Knorpelfuge bieten. Auch 
die Querfortsatzspa]ten zeigen also eine fortlaufende Entwicklung. 

Wir kommen damit zu der wichtigen Feststetlung, dab die mikro- 
skopischen Befunde yon  JUNGHANNS und MEYER-BuRGDOP.FF einerseits 
(bindegewebige Fuge) und HAMM~Sl~BECK andererseits (Knorpelfuge- 
,,Synehondrose") keine Besonderheiten, keine Endzust~nde, sondern 
ein bestimmtes Stadium in der Entwicklung der Fugen darstellen. 
Damit entfallt auch die M5glichkeit, bestimmte Bilder als Ausdruek 
einer Ausheilung zu deuten, wie dies yon ]-IAMMERBEOK diskutiert wurde. 

Endlich ste]len auch die l%Sntgenbefunde niehts anderes als Stadien 
dar, unsere Befunde am 1. und 2. Brustwirbel (Abb. 4 und 5) die An- 
fangsstadien, die fibrigen, die bereits einen deutlichen gelen'kartigen 
Spalt erkennen lassen, die Endphase (Abb. 6). 

Die Vielzahl der Spalten und ihre Vergesellschaftung mit multiplen 
anderen angeborenen MiBbildungen der Knochen- und Sttitzgewebe 
legen as sehr nahe, in den Wirbe]bogenspalten im Sinne SCH~ORLs, 
JUNGHANNS' und HAMMERBECKs endogene konnatale Mil3bildungen zu 
sehen. Aueh MEY]~I~-BulzGDORFF halt die yon Knorpel ausgekleideten- 
Spalten im Gegensatz zu den bindegewebigen fiir Mfl~bildungen. Gegen 
diese Auffassunglassen sieh aber schwerwiegende Einwendungen machen, 
die uns letzten Endes, wie wir zu zeigen uns bemiihen werden, den 
Beweis erbringen werden, dal~ es sich hier um erworbene Spalten 
handelt, die infolge abnormer Belastung durch allmghliehen Umbau 
des Knochens (Umbauzone) entstanden sind. 

Zun~chst Spricht in obigem Sinne die Tatsache, dal~ wir zeigen 
konnten, dad die Fugen sich ganz allmgh]ich yon bindegewebigen Spal- 
ten zu iiberknorpelten Gelenkspalten mit abnormer Bewegliehkeit ent- 
wickeln, wobei wir in der Lage waren, am histologisehen Bild die 
jeweiligen Zwischenstadien sicherzustellen, ngm]ieh zungchst die par- 
tielle Trennung der Bogenwurze] unter Schonung der Corticalis auf 
der einen Seite, dann die totale Trennung, die Bildung einer Knochen- 
abschlul~platte gegen die Spongiosa, die Entwicklung kleinerer Knorpel- 
inseln im straffen Bindegewebe, die Knorpelfuge mit zentralem Binde- 
gewebsstreifen und endlieh Degeneration und Zerfall der zentralen 
Fugenabsehnitte, wobei die feinen an ihrenRgndernhyalin verquollenen 
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Spalten wichtige Bindeglieder darstellen. Wenn I-IAMlVIERBECK 1941 
zugibt, dab eine vS]lige Ablehnung der These 1V[EYER-BURGDOt~FFS Yon 
der erworbenen Genese der SpMten nieht mSglich sei, solange nieht 
alle anatomisehen UntersuchungsmSg]ichkeiten erschSpft und Mle tJber- 
gangsstadien zu der voll ausgebildeten Synehondrose gefunden seien, 
so s.eheint uns diese Forderung nunmehr erfiillt. I-IAMI~IERBE.CK sehreibt : 
,,Wenn die Annahme !V[EYER-BuRGDORFFs ZU Recht bestfinde , so seien 
die Spalten in t3bereinstimmung mit dem RSntgenbefund dureh etappen- 
weisen ]~rsatz des Knoehens durch Knorpel entstanden zu denken. Die 
anf~nglich nut kleinen und wenigen Knorpe]inseln, die diffus fiber das 
fugenartige Areal verteilt ws mfiBten sieh vergrSl~ern und ver- 
mehren, miteinander zusammensehliel~en und sieh so zu einer soliden 
Knorpelmasse umbilden."  Eine bessere Deutung glauben wir unseren 
Befunden nicht geben zu kSnnen. Dal~ wir die Friihstadien nicht an 
den Interartikularportionen sondern an der Bogenwurzel beobachteten~ 
seheint uns belanglos. Wir halten die Bogenwurzelspalten and die 
Spondylolysis interarticularis mit I-IAMMERBECK ffir genetiseh gleieh- 
wertig. 

Die Deutung unserer RSntgenbefunde am 1. und 2. Brustwirbel als 
Umbauzone dfirfte zuls sein. Aueh M~,yv,~ hat Eindellungen und 
Verdiehtungen an den R~ndern der Interartikularportion (vgl. Abb. 5)  
als allererste Auf~nge einer Spondy]olyse, die ja naeh ihm Umbau- 
zonen darstellen, bezeichnet. Selbst tlAMMV, RBWCK besehreibt einmM 
einen ganz feinen querverlaufenden Spalt und wolkige Struktur inner- 
hMb dieses Bogenabsehnittes und erkl~rt die mSgliche Deutung dieses 
Befundes im Sinne des Umbaues ffir zul~tssig. 

DaB abnorme Kr~fte auf die Wirbelb5gen eingewirkt haben, geht 
aus ihrer hochgradigen Deformierung hervor, deren Ursaehen wit oben 
erSrterten. Die Abh~ngigkeit der Spalten yon dem Grad der Defor- 
mierung ste]tt unseres Erachtens den Schlul~stein in der Beweis- 
ffihrung fiir die Bedeutung exogener Fal~toren bei der Spaltenent- 
stehung dar. So sahen wir am 2.--7. Halswirbel, die am sts 
deformiert waren, die meisten und versehiedenartigsten Spalten. Das 
erschein t verst~ndlich, denn die Bloekbi]dung zwisehen 2..und 3, ttals- 
wirbel gilt uns ja als Ausgangspunkt der Wirbels~ulenverkrfimmung, 
bier haben abnorme Kr~fte zweifellos zuerst angesetzt. Die beiden 
ersten Brustwirbel zeigen die geringste Deformierung und dement- 
sprechend wenige, zum gr0~en Tell nur rSntgenologiseh bzw. histolo- 
gisch nachweisbare Spalten. Letztere stellen noch dazu die jfingste 
yon uns beobachtete Phase in der Spaltenentstehung dar. Weiterhin 
am 3.--6. Brustwirbei doppelseitige Bogenspalten. Am 7.--9. Brust- 
wirbe], also im Bereich der stgrksten Linksskoliose, linden sieh beider- 
seits versetiiedenartige Spalten, die BSgen waren ja aueh ganz unter- 
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schiedlich belastet und dami~ auch verschiedenartig deformiert. Vom 
10. Brustwirbe] bis 1. Lendenwirbel doppelseitige Spondylolyse mit zu- 
nehmender Elongation der Interartikularportion. Am 3.--5. Lenden- 
wirbel ist der dorsal abgetrennte Bogenteil soweit nach caudal ab- 
gedr~ngt, dab -con einer Spalte in eigentliche m Sinne nicht mehr 
gesprochen werden kann. Die aneinander vorbeizeigenden, treppen- 
fSrmig abgesetzten Fragmente des Bogens sind nur noch dureh binde- 
gewebige Zfige vereint. Ganz allgemein kann man festste]len, dab 
die BSgen auf der konkaven Seite der Wirbels~u]enverkrtimmung often- 
bar am st~rksten.belastet wurden. Sie zeigen die meisten und - -  was 
das Stadium anbelangg --- ~ilteren Spalten (vg]. 5., 6. tta]swirbel, 
1., 2. Brustwirbel, 3, 4. Lendenwirbel). 

D'beraus wahrscheinlich macht die exogene Genese der Spalten 
endlich der Befund am 5. ttalswirbel, wo die mit einem Gelenkspalt 
versehene Knorpelfuge der ventra]en Spange des Proc. transvers, gar 
nicht an dem entsprechenden WirbelkSrper, sondern an der n/i.chs~ 
hSheren Bandscheibe, ja zum Tell noch am n/~chst hSheren Wirbel- 
k6rper ansetzt. 

Wir stellen somit abschlieBend fest, dal3 unser Fall den wohl als 
sicher zu bezeichnenden Beweis erbracht hat, dag die yon uns beob- 
a.ehteten Spa]ten: Spondylolysis interarticularis, Bogenwurzelspalte 
und Querfortsatzspalte, daneben aber auch die Elongation der Bogen- 
~urzeln und der Interartiku]arportion Umbauzonen darste]len, die 
auf die Wil.'kung abnormer mechanischer Krgfte auf ein offenbar 
minderwertiges Material (s. oben) zuriickzuffihren sind. 

Zu erSrtern bleibt uns nur noch der Zeitpunkt, zu dem diese Krfi.fte 
a uf die Wirbe]bSgen einzuwirken begannen. Da der Beginn der Wirbel- 
s~ulenverkriimmung bereits in die pr~natale Lebensperiode verlegt 
werden kann, lieBe sich daran denken, dab abnorme Kr~tfte schon 
auf die Knoehenkerne eingewirkt und mSglicherweise deren Spaltung 
bedingt haben. Auch HA3~NER:a]~CK nimmt die M6glichkeit einer 
Knochenkernspa.ltung, wenn auch nicht im Sinne einer Umbauzone an. 
W. Mt~LLE~ spricht demgegeniiber nicht nur yon einer Reaktion des 
Knochens, sondern auch der Knoehenke:nanlage auf mechanische Bean- 
spruchung. Er h~lt eine t{eihe angeborener Spalten ftir Umbauzonen. 
Mit dieser MSg]ichkeit werden wir demnach wohl insbesondere im 
Bereich der ttalsMrbels/~ule zu rechnen haben. Denn hier dtirfte die 
Blockbildung bereits sehr frfihzeitig abnorme Belast:ungen tier Wirbel- 
bSgen verursacht haben. Diese Deutung n~thert sich der Tv]~E~s, 
der allerdings nicht yon Umbauzonen, sondern allgemein von Ent- 
wickhngshemmung sioricht (vgl. auch PO~R~R). Gegen die Vera.llge- 
meinerung dieser Annahme spri.cht jedoch der sehr starke Weehsel 
in der Lokalisation der Spalten, auch die Beob~chtung, dab sie zum Tell 
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mit ten dutch Gelenkfortsi~tze und deren Gelenkfl~chen verlaufen. Alle 
diese Variationen, vor allem aber d i e  Entwieklung der Spalten aus 
zum Teil unvollst~ndigen bindegewebigen Seheiben, die wir liickenlos 
zur Darstellung bringen konnten, maehen es sehr wahrseheinlich, dab 
sieh der Umbau - -  in der Regel wenigstens - -  am ausgereiften Knoehen 
abgespielt hat. 

Auf die Arb@iten an dieser Stelle n~her einzugehen, die sieh vor 
allem aueh im Experiment  um die Klgrung der Entstehung und Ent-  
wicklung der , ,Umbauzonen" bemfiht haben (LoosJ~R, MiiLL]~R U. a.), 

�9 eriibrigt sieh, da IV[EYER-BuRGDORFF auf alles Wesentliehe hingewiesen 
hat. Nut  auf einen Befund wollen wir knrz eingehen, der uns in unserer 
Auffassung nieht unwesentlich best~rkt hut. An der 5.--7. l%ippe (links) 
lieB sfeh n~mlich an der Stelle ihrer st~rksten ](riimmung, un ihrer 
Verwaehsungsste]]e mit der Brustwirbe]s~ule eine Kontinuit~tsunter- 
brechung des Knochens mit abnormer Beweglichkeit feststellen, ein 
Spalt also, der vor allem in seinem histologischen Bild eine fiber- 
rasehende Ahn]ichkeit m~t den Wirbelbogenspalten einerse'ts und den 
y o n  ~'[tiLL]~R experimentell  erzeugten Umb~uzonen andererseits auf- 
wies. Erinnert  sei vor allem an die im zentralen bindegewebigen Callus 
gelegenen schmalen, am Rande hya]in verquollenen Spalten und den 
randst~ndigen Umbau des bindegewebigen Callus zu Knorpel (letzteres 
naeh LAVCH]~ bei Rippenfrakturen an sich nicht sel ten) .  Vielleicht hat  
die extreme Verbiegung allein genfigt, den Umbau einzuleiten, mSg- 
lieherweise waren es auch Pulsationen des Herzens , die sti~ndig auf den 
starr fixierten Thorax einwirkten. Eine Pseudarthrose nach Spont~n- 
~raktur anzunehmen, seheint uns gezwungen, auch dfirfte die Diskus- 
sion fiber diesen Punkt  miil~ig sein, da die Umbauzone eine ~ nut  eben 
langsam einsetzende - -  Spontanfraktur  darstellt, eine Differentialdia- 
gnose allein an Hand  des histologischenBildes also gar nicht mSglieh ist. 

DaI~ - -  ganz allgemein gesproehen - -  Umbauvorg~nge stattge- 
funden haben, beweisen aueh die rudiment~ren, ja z u m  Tei] ganz 
fehlenden Gelenkfortsi~tze, die oft nur durch  unmittelbar dem Wirbel- 
bogen aufliegende Gelenkfl~ehen gekennzeiehnet waren. Each  JV~G- 
HANNS ist das Fehlen eines Gelenkfortsatzes sehr selten und ffir die 

i 

oberen iiberhaupt noch nicht besehrieben. " '  
Fassen wir zusammen: Die S19alten stellen Umbauzonen in den ver- 

schiedenen Stadien ihrer Entwiclclung dar, die als Realction au] abnorrne 
mechanische Beanspruchung zum Teil vor, im wesentlichen abet naeh 
der Geburt entstanden sind. .Es handelt sich dabei nicht urn persisti~rende 
Epi,physen oder i~berziihlige Knochenkerne im Sinne einer endogenen 
M iflbildung. 

Zur I~omenklatur w~re zu sagen, dal~ eine scharfe Unterteilung der 
einzelnen Spalten bei genetischer Betrachtungsweise sinnlos erscheint~ 
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man sollte nur besehreibend yon Bogenwurzel-, Interartikular- und 
Querfortsatzspal~en sprechen und sie alle unter dem Begriff ,,Wirbel- 
bogenspalten" zusammenfassen. 

Der Begriff der Synehondrose (t[AlYIMERBECK) bezieht sich nur auf 
eine Phase des Prozesses, zweekm/~Biger erscheint es uns daher, mit 
KLAR Yon Pseudoarthrosen zu spreehen, wenn man nicht den Begriff 
der ,, Umbauzonen" vorziehen will. 

IV.  Beziehungen zur Chondrodystrophie und ihr verwandte Mi[3bildungen. 

Die ]3eziehungen unseres Falles zur multiplen Gelenkschlaffheit er- 
6rterten wir oben. E i n e  weitere wichtige Beziehung ergibt sich nun 

�9 zur Chondrodystrophie. Wenn aueh das ausgeprggte Bild dieser syste- 
misierten Migbildung keineswegs vorlag, so fanden wir doch eine Reihe 
yon Symptomen, die auf eine nahe Verwandtsehaft unseres Falles mit 
diesem Krankheitsbild hindeuten. 

So fanden wir eine Braehymetapodie, nach POL die gemeinsame 
Bezeichnung ffir die Brachymetakarpie und die Brach3~mtagarsie. Die 
linke Hand 1 zeigte eine betri~chtliche Verkiirzung der Metakarpalia 
I I  V, w/ihrend das erste Metakarpale, ferner alle Phalangen keine 
verwertbare u ergaben. Das auf dem RSntgenbild 1/~ngst.e 
Mer I I  zeigt eine objektive Verkfirzung um 1,1 em. Die Me~a- 
tarsalia I I - - V ,  besonders das IV. erwiesen sich ebenfalls als verkiirzt. 
Das Metatarsale I und die Phalangen sind nicht verkiirzt. Die EpL 
physen erscheinen an der Hand, besonders am Fug (Abb. 9) zum Teil 
unfSrmig aufgetrieben. 

Die Brachymetapodie geh6rt in das Gebiet der Braehydaktylie, die yon POL 
als eine erbliehe, beidseitige Verkfirzung eines oder mehYerer Finger bzw. Zehen 
definiert wird und am einzelnen ,,8trahl" nieht alle Segmente betrifft. Sie wird 
heute yon den moisten als Ausdruck einer das ganze Skeletsystem betreffenden 
Anomalie - -  und zwar der Chondrodystrophie - -  aufgefaBt, auch dann, wenn sie 
seheinbar selbst/indig auftritt. Die Einheit beider Krankheitsbilder wird yon 
HASS~LWA~D~, RAVENNA, POL, K. H. B~tUER, AseHN~R und ENGELMANN betont. 
K. ]~I. BAUER h/ilt jede Braehydaktylie fiir eine abortive Chondrodystrophie. 
Wenn G. B. Gaus~g den Einwand m~eh~, es sei noeh nieht siehergestellt, ob 
die histologisehen Bilder in beiden Fallen fibereinstimmten, so gibt er anderer- 
seits das Vorkommen partieller oder besehrankt lokalisierter Chondrodystrophie 
zu. Wie bei der Chondrodys~rophie zeigt atteh bei der Braehydaktylie das :Meta- 
karpale IV die starkste Neigung zur Verkfirzung. Das gilt auch ffir unseren Fall. 

Wei~ere Beziehungen zur Chondrodystrophie ergeben sieh bei der 
Betraehtung der GrSge und Form des Sch~dels. Seine Litnge betrggt 
21 era, seine gr6gte Breite 17 era. Die Normalwerte liegen nach SIEG]~L- 
SAV~R bei 16--19 bzw. 12--16 em. Der Litngen-Breitenindex betr~igt 
bei der B. naeh RETZI~rS 80,9 em. Ein Index fiber 80 rechtfertigt naeh 
SISO]~L]~AIrE~ die Feststellung einer Braehyeepha]ie. G/3N~m~R u. a. 

1 Siehe Ful~note S. 236. 
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haben nun bei Chondrodystrophen vergr61~erten Kopfumfang und 
Neigung zur Brachycephalie festgeste]lt, die in geringem Umfang in 
unserem Fall ohne Zweifel vorliegt. Auch die leichte Einziehung der 
Nasenwurzel, ein leichter Exophthalmus (G. B. GRUBEI~), tier auch auf 
Photographien der 13. aus frfiheren Jahren deutlieh in Erscheinung 
tritt, und die Deformit~t der Felsenbeine (KAUFFMANN) sind in diesem 
Sinne zu verwerten. Endlich ist Zwerg- und K]einwuchs ein konstantes 
Symptom ausgeprggter und vie]er abortiver F~l]e yon Chondrodystrophie. 

Ausgepr~gte F/~]le yon Chondrodystrophie sowohl wie abortive 
Formen neigen dazu, sieh mit anderen Migbildungeu des Skelets zu 
kombinieren. So sind mit Ausnahme des Block~drbels Mle Migbildungen, 
die wir bei unserem Tall nachzuweisen in der Lage waren, einzeln 
oder zu rnehreren bei der Chondrodystrophie oder in Gemeinschaft 
mit chondrodystrophen Symptomen beschrieben worden (G. B. Gxv- 
n]~x), allerdings kaum je in einer derartigen H~ufung So hoehgradiger 
Deformit~ten. 

Die u der SYmPtome und Symptomkomplexe bei der Chondro- 
dystrophic und den ihr verwandten MiBbildungen ist eine ungewShn]ich 
grol]e, so dal~ man HUSLER nur zustimmen kann, wenn er sagt: ,,Man 
ersieht aus der auBerordent]ichen Variabilit~t der Bilder, dab die ein- 
zelnen Abarten nicht nur unbegrenzte MSglichkeiten in ihrer Koppe- 
lung rnit anderen MiBbildungen zulassen, sondern dag sie sich gegen- 
seitig damit auch bedeutend n~hern bzw. iiberschneiden, je mehr fiber 
sic bekannt wird." 

GRi~DZINSEI und neuerdings vor allem GREBE haben nun den Ver- 
such unternommen, das 13ekannte zu ordnen und einzuteilen. Gi~EBE 
stellte drei Gruppen auf: die typlschen, ausgepr~gten F/~lle yon Chon- 
drodystrophie bezeichnet er als Chondrodysplasien, die Abortivformen 
als Chondrohypoplasien, die atypischen F~lle - -  darunter auc h die 
Gruppe der ,,Klinisehen Abarten" GRUDZlNSKIs'-- f~l~t er unter dem 
Sammelbegriff ,, Gruppe der multiplen Epiphysenst6rungen" zusammen. 
Eine Gruppe familigrer Systemerkrankungen, die sieh in keiner der 
drei oben genannteu Gruppen unterbringen l~gt, wird als ,,seltene 
Systemerkrankung bezeichnet. 

Unseren Tall als Chondrohypoplasie zu bezeiehnen, scheint uns bei 
der Vielzahl yon Symptomen gewagt, am besten werden wir den Um- 
st~nden wohl gerecht, wenn wir den Fall der Gruppe der ,,seltenen 
Systemerkrankungen" zuordnen. Hauptmerkma]e w~ren: eine gewisse 
Verwandtsehaft zur Chondrodystrophie, EpiphysenstSrungen, Gelenk- 
und 13anderschlaffheit und  MiBbildung der Wirbelsgule. 

Demgegenfiber kommt den tibrigen MiBbfldungen keine selbst~ndige 
13edeutung zu, sie sind yore Gesamtbild nicht zu trennen, so z. B. der 
Schulterhochstand, der im Verein mit der Blockwirbelbildung und den 
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Dornfortsatzspalten an eine SPRE~GELsche Deformit'~t erinnert und 
bekanntlich bei einem hohen Prozentsatz (nach I-IOtCAWITZ 47~8%) 
angeborener Skoliosen vorkommt. Gaumenspalten und Klumpfiil3e 
kSnnen sich mit fast allen bekannten Anomalien kombinieren und sind 
begleitende Mil?bildungen. Das gleiche gilt wohl ftir die Flughaute, wo- 
bei gerade die Pterygia eubitalia besonders schweren lVIil3bildungen 
beigeordnet zu sein scheinen (STEINEI~). 

Von besonderer Wichtigkeit wgre es endlich, die Erblichkeit der 
Mil~bildung nachzuweisen. Es gelang uns bei der l~Sntgenunter- 
suchung eines Bruders und zweier Niehten der B. - -  alle drei k]ein- 
wfichsig - -  bei einer der letzteren eine Brachyme~apodie (Verkfirzung 
der 3.~5. Grundphalangen beiderseits) festzustellen. Es scheint uns 
dies ein Hinweis auf die Erblichkeit der endogenen Komponente zu 
sein, die bei der B. die Entstehung der Mil~bildungen bedingte. 

Zusammen/assung. 
1 Es wird fiber den Fall einer systemisierten MiBbildung (64 Jahre 

alte Frau) berichtet. Betroffen waren ausschlieBlich AbkSmmlinge des 
Mesenchyms: Knochen, Gelenke und B~nder. 

2. Die ]~[auptsymptome waren Kleinwuchs, Brachymetapodie, 
Brachycephalie, multiple, angeborene Gelenkschlaffheit, multiple Epi- 
physenstSrungen, multiple Luxationen, beiderseitige KlumpfiiBe, Block. 
wirbelbildung, hochgradige Kyphoskoliose, zahlreiche Wirbelbogen- 
spalten, l~lugh~Lute und Gaumenspalte. 

3. Die Beziehungen des Falles zur multiplen, angeborenen Gelenk- 
schlaffhei~ vcerden besprochen. Als Ursache der Luxationen sind neben 
der Gelenk- und B~nderschlaffheit Epiphysenst6rungen und eine endo- 
gen bedingte 1Vlinderwertigkeit des Knochenmaterials zu er6rtern. 
Ausdruck der letzteren ist unter anderem der Kleinwuchs. 

4. Ursache der Wirbelsiiulenverkrfimmung ist die Blockwirbel- 
bildung zwischen 3. und 4. Halswirbel. An der Entstehung der hoch- 
gradigen kompensatorischen Krfimmung der Wirbels~ule sind die 
Gelenkschlaffheit und die Minderwertigkeit des Knochenmaterials 
beteiligt. 

5. Die Bearbeitung der fiberaus zahlreichen Wirbelbogenspalten 
(Spondylolysis interarticularis, Bogenwurzelspalte, Querfortsatz-und 
Dornfortsatzspalte) ergibt eine Reihe bisher unbekannter bzw. sehr 
seltener Befunde. Weiterhin gelang es an Hand makroskopischer, 
histologischer und r6ntgenologischer Untersuchungen den Nachweis 
zu erbringen, dab die verschiedenen bisher beschriebenen Bilder keine 
Endzust~nde, auch keine Gegensi~tze, sondern Stadien einer Entwick- 
lungsreihe darstellen, die wit in kontinuierlicher Folge nachzuweisen. 
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i n  d e r  L a g e  w a r e n .  D a m i t  i s t  d e r  w o h l  als s i cher  zu  b e z e i c h n e n d e  

a l l g e m e i n - p a t h o l o g i s c h  wich~ige  N a c h w e i s  e r b r a e h t ,  dal~ es s ich u m  

, ,Umbauzonen" i m  S inne  L ~ c E s  u n d  ~[ULLEI~s h a n d e l t ,  die ,  wie  w i r  

w e i t e r h i n  z e i g e n  k o n n t e n ,  a u f  a b n o r m e  B e a n s p r u c h u n g  ( h o c h g r a d i g e  

D e f o r m i e r u n g  d e r  W i r b e l  be i  u n g e w 5 h n l i c h  s t a r k e r  V e r b i e g u n g  d e r  

Wirbels i~ule)  e ines  l n i n d e r w e r t i g e n  K n o c h e n m a t e r i a l s  z u r f i c k z u f i i h r e n  

And .  D a m i t  d i i r f t e  d e r  S t r e i t  u m  die  G e n e s e  d e r  S p a l t e n  z w i s c h e n  

SCHMOR~, JUNGtt~NNS u n d  H A ~ E R B E C K  e ine r s e i t s  u n d  M]~u 

BURGDORFF a n d e r e r s e i t s  z u g u n s t e n  des  l e t z t e r e n  e n t s e h i e d e n  sein.  

6. E i n z e l n e  B e f u n d e ,  w ie  B r a e h y d a k t y ] i e ,  B r a e h y e e p h a l i e ,  K l e i n -  

w u c h s  u . a .  e r g e b e n  w i c h t i g e  B e z i e h u n g e n  zu r  C h o n d r o d y s t r o p h i e .  

7. D a  s ich  B r a c h y d a ] ~ t y l i e  a u e h  be i  e ine r  V e r w ~ n d t e n  d e r  B.  n a e h -  

w e i s e n  ]ieIt, s c h e i n t  es s ich u m  e in  e rb l i ehes  L e i d e n  zu  h a n d e l n .  
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