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Es ist gelegentlich gesagt worden, der Knochenbriichigkeit  bei 
Neugeborenen und S/~uglingen ]/~gen stark auseinandergehende patho- 
logische Vorg/~nge der Skeletbi]dung zugrunde. Wenn dieser Eindruck 
sich an einer grSBeren Reihe ~Ton Beobachtungen best~tigte, dann w/~re 
es nicht riehtig, in der unvollstgndigen Osteogenesis den Ausdruck einer 
dysontogenetischen Einheit  zu ersehen. Vielmehr mtiBte dann auf den 
~lteren Standpunkt  zuriickgegriffen werden, die Fragilitas ossium ledig- 
lieh als ein Zeiehen versehiedener pathogenetiseher Umst~nde anzu- 
sprechen. 

])as Zweifelhafte der Fragestellung ist mir sehon bei friiherer Be-  
arbeitung dieses Themas gekommen. Nun wuchs der Zweifel bei 
Durchmusterung der Verhfi.ltnisse einer Kindesleiehe, die als Friih- 
geburt mi~ der klinisehen Diagnose , , t typoplasie;  intrauterine Unter-  
sehenkelfraktur"  der pathologisch-anatomischen Schau zugis 
gemaeht  worden war. Auf diese Einzelbeobaehtung sei zunfiehst e i n -  
gegangen. Die Ergebnisse friiherer Untersuchungen in meinem eigenen 
Arbeitskreis sollen dann angefiihrt, tiberb!iekt und ausgewertet werden. 

.Fall 1. Pathol.  Institu~ GSttingen, Sekt. ,Nr. 380/45. Knabe,  
2 Tage alt. 40 em langer Knabe,  1800 g schwer, der angeblich als Frucht  
einer ausgetragenen Schwangerschaft gelten sollte. 

Besonders Mein ersehien der Sehgdel des zierliehen Kindes, a.n dem folgende 
${al3e genommen worden sind Seh~del: Frontalumfang 30 cm, Mento-Oeeipital- 
umfang 34 em, Frontooccipitalumfang 30 em, Schulterumfang 29,5 cm; Brust- 
umfang 25,5 era, Becken: Dist. spin. ant. sup. 25,5em. 

Der reehte Oberarm war mit 7 em etwas kfirzer als der linke mig 7,5 era. Beide 
Unterschenkel waren zwisehen mittlerem and unter6m Drit~el naeh einwfirts 
geknickt, d. h. so gekniek~, dab sieh die Fugsohlen der Mittellinie des KSrpers 
zuwendeten. Die Knieks~ellen ersehienen nieht beweglieh, sondern ]iegen sehwie- 
)ige Knoehenverdiekang durehfiihlen. Dureh diese Knicke maehten die beiden 

* Die vorliegende Arbeit warde Herrn "Prof. Dr. ALEXAND]~X SCtt5/[INGKE 
(Heidelberg) zum 70. Geburlstag (19.9. 1917) gewidmet. 
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unteren Extremit/~ten annghrend den Eindrack der Beine bei der orientalischen 
Art zu sitzen, nur dab die Winkehng nicht im Kniegelenk, sondern an den 
genannten, callusartig vergnderten Stellen im beiderseitigen Unterschenkel- 
bereieh gegeben war. 

Thorax des Kindes sehr schmal, zierlieh. Rechter Oberarmknochen in seinem 
Schaf~ gebr0chen, der untere Teil dieses Knochens abnorm beweg]ieh gegenfiber 
dem oberen, lgngeren Teil des Schaftes. 

Nabelrest schwarzrot, krustig, enthglt drei Gef/~Be. 
Schgdelsehwarte guBerst stark behaart. Augensch]itze nieht auff/~llig, ge- 

schlossen. Dahinter ordentlich gebildete Bulbi mit leicht gelblich gefgrbten 
Lederhguten. 

Hgttt der KSrperdeeken/~ul)erst dfinn, und zwar sow0hl im Bereich der Ober- 
haut, wie der Lederhaut. Der FettkSrper geradezu schm~chtig. Muskulatur 
schwach and sehr blal~. 

Zwerchfellstand beiderseits ira 3. Zwischenrippenraum. 
Organe des Mundes und Halses ordentlich angelegt. Auffallig die L~nge der 

ThymushSrner, yon denen das reehte bis zum oberen Rand der Schilddrfise 
reiehte, wghrend das ]inke am unteren Rand der Schilddrfise begann. Thymus- 
gewicht 12 g. Thymusdrfise dehnte sich fiber den I-Ierzbeutel hinaus nahezubis 
ans Zwerehfall aus. Schflddrfise gewShnlich groB, braunrot. 

Die Sei~tion der inneren Organe hot sonst nichts UngewShnliches, mit der einen 
Ausnahm e des rechten Lungenunterlappens, der pneumonisch verdichtet ersehien. 
Beide Hoden ]agen im Leistenkanal. 

Die Pr/~paration des reehten Oberarmes ergab Blutaustritte in der nachbar- 
lichen ~[usku]atur und im PeriosL Der unterste Tell des Knochenschaftes lie/3 
einen Bruch erkermen. An der l inken Thoraxseite zeigten die 5., 6., 7., 8. und 
9. Rippe verheilte Bruehstellen, die dutch verdickte, etwas geknickte weiBgelb- 
liche Callusbildtmg ausgezeichnet waren. Im iibrigen fielen die Rippen durch ihre 
Zartheit auf. Ihre Knoehenrinde soweit man davon fiberhaupi spreehen konnte, 
erwies sich als sehr dfinn. Die Unterschenkel wurden einstweilen nicht seziert, 
sondern f fir histologische Untersuchung zurfickgelegt. 

Die Wirbelsgule war gewShnlich gestaltei, frei yon Brfichen, aber nur in einem 
sehr zierliehen Knochengerfist verknSchert, so dab man sie unsehwer der Lange 
naeh mit dem Messer aufschneiden konnte. Auffallend dfinn undzerreiBlieh wurde 
auch die Sch~delschwarte befunden. ' Ihre groBe Fontanel]e war ungewShnlieh 
welt ausgedehnt. Deckknochen des Sch/~dels sehr dtinn, mit der Schere leicht zu 
zerschneiden, etwa wie Packpapier. 

Die Spinnwebcnhaat des Rfickenmarkes zeigte mehffache Blutaustritte und 
darum herum ein 0dem. Ebenso fandensich Blutaustritte in den inneren Lepto- 
meninxlagen beider GroBhirnpole. Unterhalb des Kleinhirnzeltes war das Klein- 
hirn und das verlgngerte ~a rk  yon blutigem Liquor nmflossen. Eine Verletzung 
des Kleinhirnzeltes lag nicht vor. 

Nach tt~rtung in Formalin warden die frakturierten GliedmaBenknochen 
pr/ipariert. Dabei fund sich rechts eine etwas verdickte Bruchste]le yon Tibia und 
Fibula. Eine solche lag auch links vor, wo die Frakturteile gut gegeneinander- 
beweglich ersehienen. Namentlich im Fibulagebiet waren die Bruchenden vonein- 
under stark abgewichen. Zwischen den Bruchenden wurde eine gelbliche, fett- 
ghnliche Masse gefunden. Die Masku]atur in der Umgebung der Bruchsteilen war 
nicht atfffgllig blutig durchsetzt. 

Histologisch ergab sich folgendes: Die Haut zeichnete sich dttrch sehr dfinne 
Epidermis aus, die vielfach nur aus ttrei bis vier Zellagen bestand. Das Stra.tum 
spinosum war als solches kaum zu erkennen. Ebenso war das granulierte Stratum 
nicht deutlich ausgepr/~gt, sondern setzte sich ziemlich unvermitt~lg nach auBen 
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hin leuehtend gef~rbt in die rote Vorverhornungs- und Verhornungssehichte fort. 
Sehr locker gebaut erschien die Lederhaut, in der eine kiimmer]iehe Differenzierung 
elastiseher Elemente soeben begonnen hgtte. SchweiBdriisen waren vorhanden, 
auch einige Jgaarb~lge wurden festgesteHt. Die ganze Lederhaut ersehlen sehr 
diinn. Sie entspr~ch etwa der 10f~chen Dicke der kiimmerlichen Epidermis, 
wobei die Haut yon auBen her bis zum ~ngrenzenden Rand des Unterhautfett- 
gewebes gemessen wurde. Auch die Seh~delsehwarte erwies sich entspreehend 
hypop!astisch. 

An den ~ippen zeigte eine vol!kommen durehgehende Fr~kturstelle im Bruch- 
spalt naeh H~matoxylin-Eosinf/~rbung eine leuehtend rote strukturlose Masse, 
offenbar ver/s Blur, das bei F~rbung naeh vA~r GIa~SO~r einen gelbgriinen 
Farbton annahm. Aul~en unter dem Periost entwickelte sieh ein reichlich osteoider 
KnochencaHus, der viele Osteoplasten erkennen lie13. Im intermedi/~ren Tell dieser 
Frakturzone fie] die geringe ~rkr 'aumbildung ohne Zeichen erheblieher Blutbfl- 
dung auf. Eigenartig w~r, dal3 die Rippe nieht den Eindruck eines RShrenknoehens 
mit dichterem Rinden. und loekerem Spongiosaabsehnit~ maehte, sondern im 
ganzen mehr einem gefleehtartigen, faserreiehen Knoehen mit noch sehr mangel- 
haftem Umbau in HAV~Rssehe Systeme glich. So resultierte das Bild eines zw~r 
verk~lk~en, aber wenig geschiehteten, bzw. geordneten 0steoids. Weiterhin lie~en 
sich diese ungeordneten Zonen deutlieh abgrenzen yon regelrecht lameHierten, 
physiologisehen Knoehen, zwisehen dessen Ziigen und Streben diese ungeordneten, 
manehmal wie schollig erseheinenden Bildungen insel~rtig und keflartig eingeb~ut 
zu sein sehienen, l~Iach auBen setzten sic sieh ohne seh~rfe Grenze in die Faserung 
des Periostes fort. Osteoplasten fehlten ganz. Die Cef/~J3e des sp~rlichen Knoehen- 
markes waren hyper~misch. 

Eine andere Rippenbruehstelle wurde als Infraktion erkannt. Hier lag veto 
Periost ausgehend bis in die Mitre der Knochendieke ein einstmals blutiger Herd 
yon Zerfallsmasse. Im AnschluB d~ran s~h man unfertige, meist kalk~rme, im 
wesentliehen gefleehtartige Xnochenbildungen mit Osteoplasten. Aneh an der 
Knorpel-Knochengrenze wurden solche Infr~ktionsstellen gesehen. Die angren- 
zende Muskul~tur bet nichts Auff/s Auf Quersehnitten dureh mehrere 
Rippen fiel eine ziemlieh betr~chtliehe Corticalis auf, welche entsprechend der 
konvexen Seite der Rippenbiegung sich dureh Auflagemmg eines gefleehtartigen 
jungen Knoehens auszeichnete. Der M~rkraum war bier ohne Besonderheiten, 
mit Ausnahme seines geringen Umf~nges. So erschien die Rippe jeweils plumper, 
/ihnelte bis zu einem gewissen Grad den Verh/~l~nissen bei sog. ~rmorknochen.  
Von einer Abbaut/~tigkeit - -  e&wa gekennzeichne& dureh Osteoclasten - -  war 
nichts zu sehen. Also auch abseits der Frak&urstellen entbehrte die ange- 
bildete Knoehenmasse der bezeiehnenden LameHiernng und Anordnung nach 
HxvE~sseher Ar~. 

Ein Stiick des Oberarmes mi~ der Frakturstelle lie/3 an der Epiphy~enfuge. 
irgendvzelche krankhaften Ver/~nderungen nieht erkennen. Das epiphysennahe, 
kraniale ]3ruchstiiek zeigte die gewOhnliche Art der Knoehenbildung, eiffen ziem- 
lieh spongiSsen Aufbau im Inneren des Knochens mit reiehlicher Blutfiillung 
der Gef~Be. Aber  auch hier war veto Periost ausgehend auf die 1.amell/~r gebau&e 
Rinde ein unregelm~13iger, geflechtartiger Xnochen aufgelagert zt,. erkennen, der 
sich sehr zellreich erwies. ~[an sah in ihrem Gebiet einen ganz m/~Bigen Knochen- 
abhau des Humerussch~ftes. Das dist~]e Frakturstiick, d~s veto proximalen 
stark abwich, war durch gefleehtartige C~llusbildung ausgezeichnet, die yon 
au~en auf die ziemlich zierlichen, ]amell~r gebauten Knochenteile aufgesetzt 
erschien. Im nntersuehten Gebiet w~ren die Markabschnitte sehr eng. Sie boten 
in ihrem Bereich das Bild geringer Osteoe~as~ik am lamellaren Knochen. Kein 
tibermgl~iger Zellgehalt des Knochenmgrkes. 
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Die linke Tibia und ~ibula hatten sich im Frakturbereich etwas iibereinander 
gesehoben, ttier fund sich im Spaltgebiet ein ziemlich ergiebiger ErguB, der sich 
stark mit Eosin gef~rbt hatte. Er bestand aus Blur, einem faserigen Anteil und 
kriimeligen, vcrkMkten ~assen. Vom Periost, zum Teil auch yore Endost her, 
ist dieser ErguB bereits durch fibrSses Gewebe abgekapselt worden. Zellreiehe 
Gewebszungen drangen yon mehreren Seiten in das Lager des Ergusses ein, often- 
bar, um ihn aufzusaugen. Das angrenzende Xnochengewebe del ~ Bruchstiicke 
verhielt sich verschieden: Zum Tell war ein intermedi~rer, knorpelig bis knSehern 
gebauter allus vorhanden. Dieser Knorpel wurde aber bereits teilweise du reh  
Knochen ersetzt. Das ~a rk  war ganz locker fibrSs, nicht sehr zellreieh. Vom 
M!en lamell~ren Knochen blieb in der N~he der Fraktur wenig zu schen. Dagegen 
sehr vim unrcifer, gefleehtartiger, zum Teil unvollst~ndig verkMkter Knoehen, 
der sich noeh nicht in ttAV~.Rsschen Systemen ordnete/ Solcher geflechtartiger 
Knoehen war als Callusbrficke zwischen den' beiden Frakturstel]en erkennbar. 
Das distMe Frakturstiick zeigte ziemlich weite Knoche~marksranme und mehr 
lamell~ren Knr als gefleehtartige Auflagerung, die aber aueh hier nieht ganz 
fehlte. Ein besonderer Reichtum an abbauenden Zellelementen konnte nicht 
wahrgenommen werden. Auf einem Qaerstiick der Fibula in der NiChe der Fraktur 
fand sich die aufgelagerte., gegen das Periost ziemlich often apponierte geflecht- ~ 
artige Knochenschicht sehr deutlich, tiler sah man im Frakturbe~eich eine sch6ne 
Entwicklung yon KnorpelcMlus zwischen den beiden Portionen des gebrochenen 
Knochens. Der Knorpel erwies sich tells hyalin, teils geflechtartig. Ein Fraktur- 
spMt bestand nurmehr in geringstem l%IM~, erfiillt yon einer zellosen, eosinfarbbaren 
~asse. Dort waren noch Triimmer des ~lteren spongiSsen Aufbaues eingemauert 
in fibrSs bis fibrSsknorpelige Anteile des Callus zu sehen. 

Rechte Tibia und Fibula im Bereieh der Fraktur : I m  Gebiet des Bruches ist 
eine Pseudarthrose entstanden. Sie zeigte eineri ganz schmalen Gelenkspalt, 
bekleidet -con einem f~.serigen his hyMinen Knorpel, der Ms intermedi/~rer, zum 
Teil auch als ~ugerer Callus entstanden, ersehien und die Frakturstiicke bzw. 
ihren Markraum verschlieBend abgrenzte. Auch an diesen Teilen konnte man, 
vom Periost her entstanden, einen geflechtartigen, sehr diehten Knoehenauf der 
friiheren spongiOsen Struktur aufsitzen sehen. Dieser aufsitzende Xnoehen 
entbehrte vollkommen der Lamellierung, die den glteren Knoehen eigentiimlich 
war. Die ]~{arkrgume wareia hier ziemlieh weit, nieht iibermgBig zellreich. Sie 
liegen keine Osteoelastent/~tigkeit erkennen. Wesentlieh erschien, dag die l~inden- - 
sehicht des ROhrenknochens hier gut gebaut war. Weitere Pr~parate zeigten ein- 
seitig an die Pseudarthrose angelehnt noeh I~este der FrakturzerstSrung. Auch 
hier eine eosingefgrbte Masse, die unter dem Periost in Randpartien der Fraktur- 
stiicke lag und dieselbe. Eigentiimlichkeit der Zusammensetzung zeigte, wie sie 
oben besehrieben wurde. Die angrenzenden Partien der Bruehstiieke waren 
durch reichliche Abbaulacunen ~usgezeichnet: Hier konn~e man aueh noch ge- 
legentlieh Ostecclasten sehen. Die eben besehriebene Stelle befand sieh im Bereieh 
der KonX~exitgt der Fraktur~ wghrend gegen die Xonkaviti~t bin die pseudarthro- 
tisehe Erseheinung ausgebildet war, wie sie vorhin schon besehrieben wllrde. 

Das Schgdel4ach war an der untersuchten Stelle zum Teil nur hgutig, d .h .  
bindegewebig besehaffen , zum Teil durch flaehe Sp~ngen eines absolut geflecht 
artigen, lamellenlosen Xnochens gebildet. Seine Spongiosargume waren kaum 
nennenswer~. Mangewann denEindruqk, daBseine Gef~geinnerhalbderKnochen- 
masse yon dem angebildeten Knochen fSrmlieh erdrfiekt wurden. Von einer An- 
deutung der Glastafel und einer Diploeausbildung, wenn auch nur in ersten An- 
fgngen, konnte keine Rede sein. Vielmehr handelte es sieh nm Platten und Inseln 
eines noeh recht engmaschigen un d ungeordneten osteoiden, zu rascher Verl~alkung 
neigenden Knochengeflechtes. 
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Epikritisch betraehtend ist zu sagen, es habe sich hier um ein Vor- 
kommnis angeborener Knoehenbrfiehigkeit  gehandelt  an einem Skelet, 
das an und fiir sieh diirftig, unvol lkommen zu nennen war, wie bei- 
spielsweise der Anbliek des ttirnseh~Ldels lehrte. Aber nieht nut  eine 
ungenfigende physiologisehe Verkn6eherung lag hier vor, sondern 
aueh eine abar t ige ,  ungfinstige, also pathologisehe VerknSeherung 
- -  zum mindesten an den Frakturstel len und am Seh/tdel - -  eine Ossi- 
fikation, die in ihrem osteoplastisehen AusmaB raseh in tiberm'~Biger 
Weise zu einer Art  yon Sklerosierung und Unelastizit/~t des Skelets 
ffihren konnte. Es erseheint mir  bezeiehnend, dab diese Sklerosierung 
des an sioh mangelhaf t  und dfirftig angelegten Knoehens aueh am 
Schfidel vorhanden war, wo keine Frak tur  ersehen wurde. Ieh nehme 
an, dab jene auff~llige geflechtartige Xnoehenbildung mit  Einengung 
der ~arkr~tume nichg iiberall erst nach dem Erlebnis der Frakturen  ein- 
getreten war, wenn anch an Humerus,  als an Tibien und Fibula sich 
engfernt yon den Frakturstel len die zierliehe Struktur  lamellgren 
Knoehens land. 

Eine primgre I-Iypoplasie dos Knoehengerfistes ist zweifellos sieher- 
gestellt worden - -  Wirbelsgule, Schgdeldaeh I - -  M6glicherweise 
t ra ten die tSrakturen dort ein, wo sich dieser prim~ren Hypoplasie  bei 
weiterer Entwicklung eine pathologisehe Ossifikation zugesellt hatte.  
Denn die ganz abnorme Art  der Deckknochenbildung des Sehgdels 
kann nicht als eine reakt ive Erseheinnng auf die Bruchbildung bezogen 
werden. Unbedingt  im Sinn prim~trer t typoplasie  ist der charakteristi- 
sche Hautbef lmd zu deuten. ~r hat  ihn auch frfiher sehon als Begleit- 
erscheinung des Bildes der Osteogenesis imperfeeta fetalis festgestellt 
( S T I L L I N G ,  GI~'BEt~ and  MYnms, F~c~s).  

Noch einmal sei ein Bliek auf die eigenartig hypoplastische, sodann 
~ber aueh pathologische Knochenbildung an den Seh~deldeckknoehen 
dieses Kindes geworfen. Die  hier gebildeten SchMen oder Seherben der 
Deckknochen waren g~nz anders anzusehen, als in der Norm. Bei 
SYDNEY A. ]~ERNSTt~IN lesen wir fiber das Sch'~deldach des Fetus und 
S~tuglings, es fibersteige nieht: die Dicke yon 1 m m  and sei nur am 
ScheitelbeinhScker einigermagen ~hnlich wie beim Erwachsenen, aus 
einer inneren und gul3eren Tafel and  einer Diploe aufgebaut,  wobei 
diese sozusagen nur einen einzigen, parallel-randigen Markraum mit  
einigen yon der einen zur anderen Tafel senkrecht ziehenden Spreiz- 
bglkehen nmfasse. N~her dem Naht rand  bestehe das Seheitelbein aus 
B~lkehen, die zwar zueinander etwa parallel lggen, aber nicht genau 
parallel zum Seh/~deldaeh, sondern, ~ie das sehon L. SIEBE~ hervor- 
gehoben habe, etwas sehrgg gegen die Naht  und das Perieranium 
~nsteigend und derart ig daehziegelfSrmig fibereinander gelegt, dab 
das dem Perieraninm n~ehstliegende B/~lkehen nahtw-~rts am frfihesten 
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ende. An eigenen Normalprgparaten habe ioh mich yon diesen Dingen 
fiberzeugt und dabei die Neigung zur lamellaren Ordnung im Feinbau 
der Knochenschichtung, entlang geh6rig weiten Markrgumen oder 
breiten Fasermerkstreifen, anch am Nahtrand bemerkt. Dies Bild ist 
ganz anders als das der Knochenschuppen im oben besehriebenen Fall ; 
dort imponierten die jungen Knochenbalkchen wie ein engstverfloch- 
tenes, unordentliehes, knorriges Wurzelwerk ohne regelrechte Sehieh- 
tung und in einer so diehten Anordnung, dag wohl kleinste Liieken 
zwisehen den knorrigen B~lkehen, aber keine eigentliehen ~arkraume 
zu erkennen waren. Und dabei ist uoeh wesentlich, dab an der dieksten 
Stelle dieser unregelmagig gefloehtene, zu raseher Verkalkung neigende 
Knoehen hSehsteus 1/3 mm stark war. 

So f~llt also diese Beobaehtung dureh die llngewShnliche Art jener 
knorrigen und gefleeh~artigen, sklerosierenden VerknSeherung aus dem 
Bild der Eindriicke heraus, das man sonst in Fallen yon Osteogenesis 
imperfeeta allgemein und an ihren Frakturstellen im besonderen zu 
bekommen pflegt. 

Ieh lasse im folgenden die anderen Falle in kiirzerer Seh~u sieh 
anreihen, in denen ganz zweifellose Osteogenesis imperfeeta vorlag. 

Fall 2. 1 Monat altes M~dehen yon 48 cm L~nge aus Mainz, 1923 
bearbeitet yon KXATZEISE~. 

Frakturen der Rippen, der Sehliisselbeine, der Oberschenkel uncl Unter- 
sehenkel. Unvollkommene Knochenbildung des Sch~deldaches. Mangelhafte 
Knochenanbildung jenseits der Epiphysenfuge and im periostalen und endo- 
stalen Gebiet. Reiehliehe Osteqplastent/~tigkeit. Keine erkennbare Ver~nderung 
an Driisen innerer Sekretion. 

Fall 3. Weibliches, nicht ausgetragenes friihgeborenes Kind aus der 
zweiten Sehwangerschaftshalfte, 26 em lang, aus Mainz~ bearbeitet yon 
KI~ikTZEISEN. 

Knoehen weich, biegbar. An allen RShrenknechen Frakturen mit/~lteren und 
friseheren Callusbi]dungen, vor a]lem an Extremiti~ten und Rippen. Gesichts- 
knoehen des Schadels ordentlich entwiekelt. Von den Deekknoehen des Seh~dels 
fehlten alle Knoehenanlagen. Der Hirnschgdel War gnmmiartig welch. Mangel- 
hafte Ossifikation an der Knorpelfuge der RShrenknochen, ebenso diirftige peri- 
ostale Knochenbildung. Osteoplasten klein und kiimmerlich. 

Fall 4. Neugeborenes N~dchen (1. Linzer Fall), bearbeitet yon 
GI~UBER l i n d  ~/[YLIUS 1 

Sehr eindrucksvoll erwies sich bei dieser unvollsti~ndigen Osteogenese die 
Mannigfaltigkeit des I~nochenwebungsbildes selbst an verschiedenen Knoehen 
derselben Frucht. Der Epiphysenknorpel war dabei fast stets regelrecht. Auf- 
f~llig war nur, dab im Oberschenkelgebiet die Riehtungsb~lkehen der VerknSche- 

�9 rung zu seiten der Epiphysen mehr oder weniger stark diaphysenwiirts nach 
auBen abgebogen erschienen. Ja vereinzelt zeigten die Seitenteile dieser Zonen 

1 GI~UBER, GG, B. n. G. NYLIUS : In E. SclIWALBE n. GG. B. G~tUBEtt, Die 
Morphologie der ~iBbildungen der Mensehen und Tiere, S. 373, Tell 3, 1. Abt.. 
7. Nap. 1937. 
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ein recht ungeordnetes Bild. So sah man fSrmliche Einkerbungen im Epiphysen- 
teil knapp at~Serhalb der Zone des Sgulenknorpels, wi~hrend diaphysenwgrts die 
Richtungsb'~lkchen nach aul~en zu stehen schienen. Diese Anordnung brachte 
eine .eigentfimliche Einwulstung lockeren periostalen Gewebes gegen die Epiphyse 
mit sieh. Oder sie war verbunden rnit einer st~rkeren Markkanalgewebsentwick- 
lung, die einerseits in der Epiphyse selbst Platz griff, anderseits mit dem periostalen 
Gewebe in Verbindung trat  (vgl. die W I s K S ~ A ~ s c h e  Krallenbildung des Peri- 
ostes in Gegend des Epiphysenfugenrandes !). In  geringer Entfernung yon der 
I~norpelgrenze fanden G~ums~ und ~YLIVS in diesem und in dem n~ehsten, unter 
Nr. 5 gemeldeten Fall,  unregelm~ige Knoehenbildungen im Bereich des Markes, 
d. h. Seherben des frtiheren Knochengertistes, das teilweise yon Ostoeclasten wieder 
abgebaut war. Wahrseheinlich handelte es sich dabei um Folgen yon infraktionen 
in Epiphysennghe, eventaell a uch um Folgen partielter EpiphysenlSsung. Reste 
verkalkter Knochengrundsubstanz reiehten bis welt in die Diaphysen hinein. 
Ers t  in ziemlieher Entfernung war an einzelnen B~lkchen Knochensubstanz zu 
beobaehten Eine normale Spongiosa fehlte v611ig. Nirgends verb~nden sich die 
bier so unregelmgl~ig verstreuten Knochenbglkehen zu einem gehSrigen ~asehen- 
werk. Der Osteoplastenbesatz we chselte Selbst an ein und demselben Knochen sehr 
stark. Aueh das Vorkommen yon Osteoclasten zeigte Sehwankungen. Das l~[ark 
war tiberwiegend lymphoid, zellreich. Eine normale Corticalis konnte man 
nirgends erkennen, nut stellenweise lag eine sehr diinne, zusammenh~ngende 
Lamelle vor. ~![eist fanden sich Knoehenplgttchen ziemlich zusammenhanglo 
in schr~iger oder senkrechter Riehtung zur Oberfl~che angeordnet. Das Periost 
erschien normal breit, in seiner guSeren Sehiehte zogen reichlich parallel geordnete, 
oft wellig verlaufende Fasern bin. Die innere Sehieht wies weehselnden Zellreieh- 
tam auf. Die platten Schdidellcnochen fdnden sich meisb nur durch spgrliehe and 
regellos verstreute Knochenb~]kehen angedeu~et. Sie wiesen schmale S~iume neu 
angebildeter Knoehensubstanz und guten Osteoplastenbesatz auf. Dagegen 
zeigten die Knochen der Seh~delbasis eine reeht gate Entwicklung. 

Die Befunde an WirbellsSrpern und .Rippen ffigten sieh in das eben geschilderte 
Bild. Aueh da herrschte v511ige r }r einer Spongiosastruktur and das reich- 
liche ttervortreten yon Knochensubstanz vor. 

Im ganzen stand also bei gu~em Verhalten der Epiphysen - -  insbesondere 
bei physiologiseher Ausprggung ihrer Knorpelverhg!tnisse und des Knorpel- 
wandels zun~ehst der Waehstumsfuge eine erhebliche Unfghigkeit der Osteo- 
plasten zu geordneter und normaler Knochenausbildung im Vordergrund. Auf- 
fallend war neben den Frakturen der RShrenknochen auch eine Verktirzung 
derselben, die wohl nicht stets nur auf Knochenbrtiche zuriickzuftihren war. Und 
hinzuweisen ist noeh darauf, dab die Kaut dieses Madchens sieh schon bei der 
Preparation als ungemein zerreiSlieh erwiesen hat, ein Umstand, der bereits dem 
Geburtshelfer aufge/allen war. 

Die  soeben gegebene  Sch i lde rung  t r i f f t  auch  zu ftir den  fo lgenden,  
yon  G~UBSR und  M r ~ u s  b e a r b e i t e t e n  F a l l :  

Fall 5. Neugeborenes  M~dehen (2. L inze r  Fal l ) .  Au~f~llige Mikro-  
mel ie  und  Verb iegung  der  ]~eine naeh  A r t  de r  t i i rk i schen  Sitzhal~ung.  

Fall 6. Fr f ihgeborene r  K n a b e  yon  31 cm L~nge der  Landes -  
h e b a m m e n l e h r a n s t a t t  Sa lzburg ,  den  ich in Abb .  103 des K a p i t e l s  
fiber die  angeborene  K n o e h e n b r t i c h i g k e i t  in  de r  ~ o r p h o l o g i e  de r  
~ i l~b i ldungen  abgeb i ]de t  babe  

Vgl. aueh G~V~ER,. Go. B. : Naehr. Ges. Wiss. GSttingen, F[ath. phys. 
K1. -~, RCr. 8 (1936. 
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Das ~eugeborene war absolut kurzglicderig. Sein Gesicht war rund, durch 
betr~chtliche Unterhaatfettgewebsentwicklung im Bereich der Wangen und der 
submentalen Gegend his zum Hals- und Brustansatz ausgezeichne~. Auch die 
Rumpfhaut  and die ]=[ant der Gliedmal]en war~sehr gut mi~ Fettgewebe un te r -  
po]stert. Das Nasehen war kurz und klein, aber seine Wurzel gegeniiber dem 
Stirnbeinansatz nicht stark eingezogen. So sah die Frucht aul~er]ich wie ein 
Chondrodysplastiseher aus 1. Aber auffallend war die Weichheit der Schadel- 
knochen, insbesondere im Parietalbereich. Und iiberraschend bot sieh das 
RSntgenbild dar. I n  ganzer LUnge der Wirbelsaule fehlten auszepragte Ver- 
knScherungskerne der WirbelkSrper, wahrend einsehliel]lich der Lendenwirbe] 
beiderseits die WirbelbSgen sehSne Sehatten der VerknScherungsanlagen erl~ennen 
]leBen. Noeh mangelhafter war es um die VerknScherungskerne des Kreuzbeines 
bestellt. Im Gegensatz dazu fielen die Schatten der RShrenknoehendiaphysen 
als kurze, plumpe, an den Enden becherf6rmig aufgetriebene Bildungen auf 
(vgl. Abb. 109 und 107 des Kapitels der Osteoge~esis impeffecta yon G~IIBm~ 
und M~LlVS !). Die gegebenen Festste]lungen veranlal~ten fo]gende ~)ber]egung: 
t i ler  lag eine chondrodysplastisehe Frucht mit weitgehender Unvollstandigkeit 
der WirbelverknScherung yore Atlas bis zum Steil~ vor. In  dieser aul~erordent- 
lichen I-Iemmung der KnocheI~bildung war eine mangelnde Osteogenese be] 
Chondrodysplasie trotz I~EKTOEN and DENOKS noch nicht beschrieben worden. 
Hier fanden sich in den Rippen, die aul~erordentlich zier]ich und kalkarm waren, 
mehrfaehe Infraktionen, deutliche Bructflinien and auch Callusbildungen, d. h: 
ein Verhalten, wie es ffir die Osteogenesis imperfecta typisch ]st. Aber daneben 
]ielten sich am ~Tbergang der Knochenrippen in dem knorpeligen Abschnitt jene 
Auftreibungen ersehcn, die flit Chondrodysplasie recht gew5hnlich sind. Diese 
Verdickungen nannte man rosenkranza]~nlich. Neben anderen Zeichen gaben 
sie frfiher An]al~, die Gesamtveranderung als rhaehitiseh zu erklaren. Be] Wtirdi- 
gung des Gesamtbefundes wird man zugestehen miissen, dal~ bier Zeichen der 
Chondrodysplasie mit Zeiehen der Osteogenesis imperfecta am ~ippenkorb, am 
Sehadel und an de~ Wirbelss gegeben waren. Erachtet  man mit  K. It .  B A u ~  
and mit L~IDWlG ASO~OFF die fetale Chondrodysplasie und anderseits die Osteo- 
genesis imperfecta als systemisierte Mil~bildungen des Sttitzgewebes, dann Wfirden 
sieh hier zwei verschiedene Kr~ise ilbersehneiden, fib: welche be]de die Vererbbar- 
keit des dysontogenetischen Geschehens aufgeworfen ]st, eine Frage, die fiir das 
untersuchte Einzelwesen der obigen Besehreibung leider mange]s aller weiteren 
Daten ~icht erledigt werden konnte. 

_Fall 7. Fr i ihgeborenes  M~Ldchen aus dem 8. Schwange r scha f t smona t  
(Patho] .  I n s t i t u t  GSt t ingen ,  Sekt . -Nr .  269/36). 

34 cm lung, mit vollkommen hautiger Sehadelkapsel und zahlreiehen Frak- 
turen der Rippen und der Gliedmal~enknoehen. Thymus, Thyreoidea and Eier- 
stock aueh histologiseh ohne jede Veranderung. Die t iau t  des tIalses und Rampfes 
zeigte eine sehr dtirftige Curls und dariiber eine Epidermis, die nut aus wenigen 
Zellagen bestand. Diese waren nieht dicker a l s  das aul~en aufliegende zarte 
t torublat t  se]bst. !m Bereich des Stirnschiide]s waren Knochenschuppen nicht 
angelegt. An den Knorpelfugen fanden sieh eigenartige Abweichungen yon 
Knorpelzellsaulen aus der axialen Riehtung hinweg nach auiten gegen das Periost 
hin. Im fibrigen war" der epiphysare Knorloelbau vSllig ~n Ordnung. Allerdings 

GEoI~a B. GI~UBEI~ halt es fiir riehtig, die Bezeichnung ,,Chondrodystrophi~ 
fetulis" abzuandern in ,,Chondrodysplasia retails", da es sieh um eine prim~Lre 
BildungsstSrung handelt. Vgl. SCI~r U. GRUBEI~ I Die 1VIorphologie der Mi~- 
bildungen der Menschen und Tiere, 3. Tell, S. 334. 1937: 
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fie 1 sein reicher Gehalt an Xnorpelmarkgefgl]en auf, die sich zum Tell yon binde- 
gewebsreicher Adventitia umgeben bis an die Scheibe der Knorpel-Xnochengrenze 
hinzogen. Dies wurde an den Femora festgestellt. Die Markraumbildung war sehr 
gut vons~atten gegangen, aber die VerknScherung der Xnorpelreste im Schaft- 
gebiet blieb ganz uuvollkommen, tJPoer~tl ]agen Scherbchen und Sparren ver- 
kalkten Xnorpels innerhalb des ze]lreichen Markes. An Osteop]asten fehlte es, 
auch an osteoider Substanz. Das Knochenmark bildete in weiten Ri~umen Blut- 
zellen reichlichen MaiZes. An einer Infraktionsstelle lag im Bruchspalt eine 
homogene, eosinfarbene Masse. Zu einer Callusbildung war es bier nich~ ge- 
kommen. An anderer Stelle des Femurs konnte minimale Osteoidbildung mit 
schlechter Verkalkungstendenz gesehen werden. Das traf auch fiir gebrochene 
Rippen zu, die an den Frakturstellen mit Bildung eines diirftigen Knorpelca]lus~ 
gewebes reagierten. 

Die Frueht 269/36 ist yon G]~ol~r W]~]3ER speziell auf ihre Kiefer- und Zahn- 
verh~ltnisse histologisch untersucht worden. Der Kieferknochen zeigte an und 
flit sieh eine reeht diifftige Massenentwicktung. Sie bestand in einer sehr unvolt- 
kommenen geflecht~rtigen Struktur der Knochenbalkchen. An der Peripherie, 
wo neue Bs an die alten angebaut zu werden pflegen, fanden sich viele 
vom Periost herriihrende Osteoplasten , welehe feine, gleichmgBig gebaute 0steoide 
Pfeiler erzeugten. An den bereits verka]kten B/ilkchen im inneren Kieferbereieh 
sah man ziemlich seltene Osteoplastenbel~tge. Die Neubildung der Knoehen- 
bildungszellen lie]3 also zu wtinschen iibrig. Wo sie vorhanden w~ren, fund man 
einen in der Breite stark wechselnden Vorknochen. Die gut verkalkten, zuletzt 
angebauten Randzonen der Knochenbalkchen fielen ebenfa]ls durch recht ver- 
schiedene Stgrke auf. Es schienen also die Kncchenbildungszellen eine ungleich- 
maBige T~Ltigkeit zu entfalten, so als ob abwechselnde Erm/idungs- und Erholungs- 
zustgnde im Spiel gewesen w~ren. Zwischen den ~lteren B~lkchen wurden 6fter 
Knochenbildungen grSBerer Ausdehnung beobachtet, einem verkalkten Knorpel- 
gewebe nieht un~hnlich, Bildungen, die direkt aus dem Bindegewebe gekommen 
zu sei n schienen, ohne dal~ vorher in geniigender Ordnung und Zahl Osteoplasten 
die sp~tere Form bestimmt h~tten. Sie ste]lten meist Verbihdungsmassen zwischen 
mehreren schwaehen Geriistbglkchen dar. W~Bm~ hielt diese Massen ftir vorfiber- 
gehende Erscheinungen zur Versteifung und ErhShung der Kn0ehenfestigkeit. 

Die yon  WEB]~I~ e rhobenen  Befunde  der Zahngewebsen twick lung  
werden im Anschlu[~ an die ngchste  Be oba c h t ung  not ier t .  

Fall 8. Pathol .  Ins t i tu~  G6t t ingen .  Einl . -Nr .  1987/36. Es  hande l t  
sich u m  diese]be Frt tcht ,  die TI-IEODOR I~AltR 1926 beschr ieben  hat .  

Dem G6ttinger Fathol0gischen Insti tut  wurde das feuehte Skeletpr~tparat 
des im Alter yon 1 Jahr verstorbenen Kindes ftir Untersuehungszwecke yon Herrn 
Prof. VALESTII% dem damaligen Direktor der Heilanstalt fiir Krtippelhafte in 
Hannover freundlichst iiber]assen. WEBER untersuchte daran nur Kieferknochen- 
und Zahnverh~ltnisse. 

Bei FA~II~ linden sich ausgezeichnete Abbildungen dieser Frucht, deren endo- 
krine Driisen er mit dem vorsiehtig gewerteten Ergebnis einer vorgeschrittenen 
Reifung beurteilt hat, einem Ergebnis, das abet durch weitere, nachfolgende 
Untersuchungen Fi~I~Rs anderer Sguglinge an Zusammenhangswer~ mit der 
Osteogenesis imperfecta verlor. Vom Skelet sagte FAItl~, es sei die Knorpel- 
Knochengrenze vSllig scharf gewesen. Die prgparatorisehe Verkatkungszone 
habe sich besonders gut ausgepr~Lgt gezeigt. Auch die Zone der hyperplastischen 
Knorpelzellen war sehSn ausgebildet, der Einbruch der ]~r in die pr~pa- 
ratorische Verkalkungszone erfolgte ganz regelm~ig, aber die Verkn6cherung 
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der verkalkten Knorpelgrundsubstanz sei ausgeblieben. Wie zerbr5eke]te Kalk- 
scherben seien Stiicke verkalkter, aber nieht verknSeherter Knorpelgrundsubstanz 
in die Diaphyse einragend angetroffen worden, und zwar in ganz unrege]magiger 
Anordnung, tells in Form dicht b eisammenliegender, unregelmgBig gestalteter 
Scho]len, tells in sporadiseher Verteil~ng, wobei die einzelnen S~iickchen dureh 
breite Zonen faserigen Markes getrennt und in allen m6glichen Phasen der Auf- 
15sung und Resorption b egriffen erschienen: Man sah gelegentlieh unregelmaBig 
geformte, ganz ldeine blasse BrSckelehen mit zerfressenen Randern, die yon ~ 
Osteoc]asten besetzt waren. Der Kalkgehalt sei manchmal bis auf kleinste Reste 
gesehwunden. Es babe ausgesproehenes Fasermark bestanden. 

W~.B~xs Untersuehnng am Unterkiefer desselben Saug]ings ta t  eine sp~rliehe 
Knochenbildung im Vergleich zam Normalfall-mit seiner viel dickeren Compaeta 
dar. Im Querschnitt ersehien er als eine schmale, hufeisenfSrmige Knoehenspange 
mit wenigen schlanken, oft nicht zasammenhangenden Knochenbalkehen in dem 
basalen, yon ihr umschriebenen Gebiet, das haaptsachlich yon  weiten Mark- 
r~umen ausgefiillt war. De atlicher offenbarten sich die Verh~ltniss e mikroskopisch. 
Der neu angebaate Knochen, der mit dem alten, vielfaeh fleckig und grobfaserig 
bezeichneten and iniolge zahlloser, dieht ~ngeordneter, welter KnochenhShlen 
wie wurmstichig aussehenden in buntem Durcheinander weehselte, zeigte eine 
gnte, gleiehmaBige Verkaikung und deutliche lamel]are Streifung. Es waren 
zah]reiche, senkreeh~ zu den Lamellen verlaufende Fasern in de~ Grundsubsstanz 
zu sehen. Bemerkenswerte Abweichungen in Zelldichte und -grSl3e konnte man 
nieht festste]len. An den  Knoehenrandern der Anbaugebiete fanden sieh fast 
fibe~ all sehr viel zahlreicher als beim Vergleiehskiefer, mehr oder weniger ange 
Reihen yon ovalen und kabisehen Osteop]asten und yon spindeligen Zellen 
Schmale osteoide S~ume waren of~ vorhanden, oft fehlten sie. ~Iaufig waren 
Osteoelasten anzutreffen. Das I~nochenmark ste]lte sieh als ein ziemlich zell- 
reiches Lymphoidmark dar, nicht immer sehr gefaBreich, manchmal mit etwas 
Fettgewebe durchsetzt. 

Die histologischen Befunde an Zahnen der unter Nr. 7 and 8 gebrachten 
F~lle hat W]~BEa kurz zusammengefal~t so gesehildert: ,,Das schmelzbildende, 
ektodermale Gewebe ist bei beiden Kindern ohne Ver~inderung. Der Sehme]z ist 
mit Hamatoxylin-Eosin lilarot gefarbt, also kalkarmer als der durehweg dunket- 
blau aussehende Sehmelz der norma]en, gleich lange und in demselben Medium 
entkalkten Zahne. Das Zahnbein weist eine nur sehr geringe Dicke auf, im Ver- 
gleieh zu dem normal stark gebildeten Schmetzman~el. Bei dem ]j~hrigen Kind, 
(lessen S ehneidezahndurchbruch noeh nicht erfolgt ist, lagt das Dentin im oberen 
Bereieh 3 markante Zonen erkennen, n~mlieh eine besonders dutch I-Iamatoxylin 
dunkelblau gef~rbte, mit einem sehr schmalen, fast normalen Randstreifen 
nnd einem breiten, zentralen Gebiet yon grobfaseriger oder wolkiger Struktur, 
das zahlreiche konzentrische Sehichten aufweist. Eine mittlere, yon geringer 
Breite, die mit Eosin rot gef~rbt and dutch sparliche, sehollige Verkalkung dunkel 
getfipfelt ist. Eine inhere, die dem zentralen Gebiet der auBeren Zone 5hnlieh ist. - -  
In  allen drei Zonen linden sieh Spnren yon eingeschlossenen Odontoplasten. 
Dentinkanalchen sind viel sp~rlicher vorhanden als normale~eise.  Die Pr~dentin- 
zone ist meist sehr sehmal und unrege]m5gig. Die Odontoplasten zeigen nnr basal 
in gerin~er Ausdehnung ihre typisehe Form und Anordnnng. Im fibrigen weichen 
sie in Gestalt and Lagerung durchweg yon der Norm ab. Bei fortschreitendem 
Dentinanbau riieken einzelne oder kleine Gruppen yon ihnen haufig nieht mit  
ihrem Zellverband in zentraler Riehtung zurfick. Das Pulpagewebe ist 6dematSs. 
An der Spi~ze und hart  am Rand erseheinen prall geffillte Gef~ge." 

Spezie]l die Achtmonatsfrueht (Nr. 7) zeigte in ihrem Zahnbein ,,au~en ein 
ganz schmales Randgebiet yon fast regularem Bau. Naeh innen bin traf man auf 
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eine Fasermasse, die bei einem Oberkieicrschneidezahn bereits etwa 7 konzentri- 
sehe Schichten aufwies. Auf eine dtmk]e, besser verkalkte Schicht folgte jeweils 
eine hellere, schlechter verkMkte. Odontop]asteneinschlfisse waren h~er nicht 
dentlich zu sehen, aber w'ahrscheinlich auch schon 5fter vorhanden. Typische 
Zeiehnung yon Dentinkan~lehen wurde vermi/~t. Es kann sein, dM3 sic in ver- 
h/fltnismM3ig geringer Anzahl and in verandertem Zustand Ms ziemlich dicke, 
verquollene Gebilde mit Meinen Xrfimmungen vorkamen. KOnFFsche Fasern 
herrschten im Zahnbein vor. Man sah sie zahlreich in verschiedenen Abstanden 
durch die Pr/~dentinzone, die kein cinheitlicher, regelm/~fliger Streifen war, bis 
zwischen die Odontoplasten und in die Pulpa laufen. Die Odontoplasten ver- 
hielten sich wie bei der ersten Beobachtung. Die Pulpa zeigte augcrdem bei der 
ersten Beobachtung genarmten Besonderheiten oft grSl3eren Zellreichtum und 
Lymphocytenansammlungen, aber nur im Bereich yon bereits starkeren 
Dentinmassen. In  ihrem basalen Tcfl and bei den Backenzs mit noch 
fehlender oder geringer Dentinbildung waren keine 'Ver~tnderungen anzu- 
treffen". 

Die yon W ~ ] ~  festgestellten Zahnbefunde liel3en ihn der Deutung yon 
JECKI~LSr beistimmen, dab ,,die Odontoplasten im Anfang ihres Daseins vorfiber- 
gehend zu normaler Arbeitsleistung bef~hig~ sind, dab sic aber nach kurzer 
T~tigkeit ersehSpft sind und nnr noeh unvollkommen an der Dentinbildung 
teilnehmen. Dabei raffen sie sieh nach einer mehr oder minder langen Ruhepause 
wieder zu besserer Produktion auf, um bald wieder zu ermfiden". 

Fall 9. P ~ h o l .  I n s t i t u t  GSt t ingen .  Sekt.-Nr.  709/37. Zu  frilh 
geborenes M~dchen, 14 Tage Mr, 38 cm lang.  

Weicher Seh~del. Zahlreiche, zum Teil durch CMlusbildung und Heflung 
ausgezeichnete Frakturen der Rippen and aller langen RShrenknochen. Bei 
0ffnung des Seh~dels flieBt viel brannrote l~liissigkeit aUS. Subdural auf der 
reehten Seite des GroBhirns ausgedehnte Bhttansammlung. Aueh die ganze reehte 
hintere Sch/idelgrube naeh ]Kerausnahme des Gehirns mit Blutmassen erfiillt. - -  
ttistologiseh zeigt das Sch~deldach eine sehr geringgradige, im ganzen spongiSs 
geordnete Knochenausbildung mit reichliehen Osteoplasten, aber nur kiimmer- 
lichen osteoiden Saumen. Das spgrliehe Knoehengewebe erwies sieh gut verkalkt. 
Keine Anzeiehen des Umbaues. Xeine Osteoclasten. Aneh manehe geringe 
Streeken abseits der Nahtstellen zeigten das Sch~deldach nur bindegewebig be- 
sehaffen. Das Tentorium der rechten Seite lieg ziemlieh diehte, perivasculgre 
Infi/tratbildung mit Lymphoeytenwgllen, sowie mit entziindliehen Granulationen 
erkennen, die diehtest yon I-I/~mosiderin durehse~zt waren. - -  Extremitgten- 
knoehen usw. nieht mehr unt~rsueht. 

Fall 10. P ~ h o l .  I n s t i t u t  GSt t ingen.  Sekt.-Nr.  2r Mgnnl iehe  
F r f ihgebur t  yon  35 cm L~nge, bea rbe i t e t  yon  MA~SA~T~ Fuc i t s .  

Die Vorgeschichte ist hier besonders beraerkenswert. Der einsendende Arzt, 
Herr Dr. FE~xNn~ in Sprottau, schrieb: ,,Bei der Mutter des Kindes handelt 
es sich am eine 27j~hrige Erstgebgrende. Seit 3 Tagen ging Fruchtwasser ab. 
Heute kam es zur SteiBgeburt, bei der ich das Kind am herabgeschlagenen Bein 
extrahieren wollte. SobMd ieh den FuB fest anfaBte, 15ste er sich vom Bein, und ich 
hatte ihn in der Hand. Am Untersehenkel lSste sich das Fleiseh yon den Knochen. 
Mit dem Finger in der Leistenbeuge, dr/ickte ich den ganzen Sehenkel ab. Ais 
ieh die Wirbels~Me mit der Kornzange fassen wollte, rib der ganze Bench ab. 
SehlieBlieh babe ieh nur noch ganz vorsiehtigen Zug an den Sehultern anwenden 
k6nnen, wobei aueh hier noeh Risse eintraten, and so das Kind yon oben in das 
kleinc Beeken hineingedrfiekt. So konnte ich das Kind 16sen, aber nur deshalb, 
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weft dem Kopfe praktisch jeder Knoehen fehlte. Auch die Nachgeburt erwies 
sich als iiberaus sprSde, briichig und weich, so daB sie nieht im ganzen ent- 
wickelt werden konnte und eine ~Tachcurette nStig wurde. Das Kind war vSllig 
am Leben. ~icht  nut waren die Herzt6ne bis zuletzt sehr gut, aueh schnappte 
das Kind nach der Entwicklung IIoch. ~ 

Das Sektionsprotokoll besagte folgendes : ,,Die linke untere Extremitat, 
sowie ein Tefl der linken Seite des Beckens fehlten und waren in einzelnen Teilen 
der Einsendung beigelegt. Teile der Haat wareii aus ihrem Zusammenh~ng 
gelSst. Die Bauehdecken waren zum groBen Teil nicht mehr vorhanden, die Flan- 
kengegend (links mehr als reehts) fetzig zerrissen. Ein grSBerer tIautfetzen hing 
unterhalb des Sternums lest und stell~e einen losgerissenen zirkulgren Hautstrelfeii 
im Bereieh der Taille dar. Der Nabelschnarrest war nicht mehr vorhanden. Von 
den inneren Organen fanden sich in der BaachhShle nnd im Beeken n u r  noch 
Blase, Rectum and rechter ttoden, der noch zweiquerfingerbreit unter dem Zwerch- 
fellansatz in der hinteren Axillarlinie in die Bauehwand eingebettet lag. Im Zu- 
sammenhang 3vurde mitgesehickt: Magen, ZwSlffingerdarm, iibriger Dtinn- und 
Dickdarm and damit darch dtinne Gewebsbriicken verbunden Leber, linke Niere 
und Nebenniere und Milz. Ohne jeden Zusammenhang w~ren der Einsendung 
rechte ~iere und ~ebenniere, Pank~'eas und linker Hoden beigefiigt. Bei der 
~uBeren Betrachtung f~llt besonders die Ktirze der ]~xtremitgten, ihre Verformung 
und Verformbarkeit auf, ebenso die Weiehheit des Schgdels. Der Kopf ist schwap- 
pend und im Bereich des Hirnsehgdels so verformbar, dab er sich auf Grund 
seines eigenen Gewichtes seiner Unterlage anpaBt. Seh~delknoehen s~nd nicht 
tastbar. Die Arme erscheineii stark verkiirzt und sind bogenfSrmig gekriimmt, 
Knochen nur im Bereich der Gelenke durchtastbar. Xhlfiehe Verhgltnisse finden 
sich an der erhaltenen rechten un~eren Extremitat. Der Untersehenkel ist nach 
vorne konvex gebogen, so daB er vorn 3,5 cm, hinten dagegen nur 2 em toilet. 
Veto linken Bein Warden nut  Teile mitgeschickt: FuI~, Kniegelenk, Femurkondylen, 
Patella, oberer Teil yon Tibia und Fibula, Femurkopf". 

Die ]~axtt erseheint besonders brtichig und zerreiBlich und leicht yon der Unter- 
]~ge abhebbar, Sie ist faltig. Die Weichteile sind verdickt, was die Glieder im 
Verhi~ltnis zu ihrer Kiirze besonders plump erseheinen lgBt. Skleren der Augen 
blgulieh-durchscheinend, Hornhaut leicht getrtibt. Unterhautfettgewebe nur 
spi~rlieh entwickelt. Rippen nicht deutlich durchtastbar; sie Sind bei I{eraus- 
nahme des Brustbeins sehr leicht schneidbar und erst in1 Quersehnitt gut  abzu- 
grenzen. Nur im Maiiubrium sterni lgBt sich ein Knochenkern feststellen, sonst 
is~ es fiberall knorpelig. 

Bei ErSffnung des weicheii Sehgdels lassen sich an manchen Sulci des GroB- 
hirns Spuren ftacher Blutaustritte in den Meningen feststellen. 

Nebennieren relativ groin, zeigen eine breite gelbe Rinde. Ihr ~r postmortat 
zerfallen. Lungen auf dem Sehnitt leberi~hnlich, lest und luftleer. An den iibrigen 
Organen ist IIiehts Besonderes erwghnenswert. Die beigelegte Placenta i s t  sehr 
briichig, die Eihgute zerreiBen leicht.  In  der Nabelsehnur, die sulzig-gallertig ist, 
sind auf dem Schnitt 3 GefgBe zu sehen. 

Beachtlich war das RSntgenbild (Fig. 1). Im Bereich der RShrenknochen 
als auch an den Rippen ergaben sieh zahlreiehe UnregelmaBigkeiten des Knochen- 
k0nturs, Uiiregelmgl3igkeiten, die durch Callusbfldung nach Frakturen entstanden 
waren. Dabei fiel die aul~erordentlich geringe Diehte der Knochenstruktur auf. 
Dies galt auch ftir die Wirbel and  ffir das Beeken. Ebenso lieB der Sehgdel nur 
hSehst diirftige Ossifikation seiner Deckknoehen erkennen, die im ilbrigen liicken- 
haft und inself5rmig war. 

�9 ttist~logisch ergab sich folgendes: ~Kz, ochsn. ',,AIs Beispiel sei der Befund des 
Unterschenkels angefiihrt, der mit den Verhi~ltnissen im Gewebe der anderea 
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angefertigten Schnitte yon Arm, Rippe und einer GroBzehe iibereinstimmt. Die 
Ossifikationslinien verlaufen etwas wellig, zum Tell nach au~en, epiphysenwSrts 
gewendet, so dab die verkalkten Streben der Knorpe]substanz yon der Achse des 
Knochens hinweg nach au[]en abweichen. Der Knorpel in der Epiphyse ist wohl- 
geordnet. Chondroclasten sind im Gebiet der Markknospen gelegentlich zu sehen. 
Die Knochenanbildung, Osteoidbi]dung, ist im unmittelbaren Nachbarbereich 

Abb. 1. Os~eogenesis imperfeclha mit undichten, leicht schneidbaren Knochen. 

tier Epiphyse ziemlich geringffigig. SchSne Osteoplastenreihen sind nur unvoll- 
kommen vorhanden. Auch sind sie mit Osteoclasten durchsetz~. Eine gute 
Spongiosa ist kaum ausgebildet. Wo man Knochenb/~lkchen sieht, tauchen sie 
wie Inseln auf und tragen zumeist noch die Reste unvollkommen abgebauter 
Xnorpelgrundsubstanz in sich. Eine Knochenrinde in geschlossener Weise existiert 
nicht. Die Andeutung einer Knochenrinde mit sehr ungleichm~l]iger, fleckiger 
Verkalkung und ohne schSne Auspr~gung yon Lamellensystemen zeigt die konkave 
Einbiegung des Knochenschaftes. Die sehr weiten Markrs beherbergen ein 
ungemein hyper/~misches Mark mit verschiedenen Markzellen, die zum Teil durch 
grSBere Kerne auffa]len. Eosinophile Myelocyten befinden sich reich]ich darunter. 
Man erkennt auch Normoblasten und Knochenmarksriesenzellen. An der Ver- 
werfung yon B~lkchen im Bereich der st~rksten Krfimmung kann man den Effekt 

u Archly. Bd. 316. 22 
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einer Inffaktion erkennen. Eine eigentliche, zwingenartige Callusbildung ist 
nicht zu sehen, ~ohl aber auf der konkaven Seite kleine Fragmente verkalkter 
Knoehenteilchen, die stellenweise yon neuem Oste0id umgeben sind. - -  Die Wirbel 
zeigei/sehr dfirftigen VerknScherungsbeginn. Der gr51~te Tei] besteht noeh ans 
epiphys~rem Knorpel. Die Randpartien sind in Knochenbildung begriffen, die 
aber nur sehr diirftig ist und kein kr~ftiges Spongiosawerk erzielt. Ffir das 
Knochenmark gilt das, was bei dem des Untersehenkels beschrieben wurde." 

Sehr wesentlich ersehien auch hier die Untersuchung der ttaut.  Man entnahm 
Stiicke yon verschiedenen Stellen der KSrperoberfl~ehe, fertigte zugleieh mit 
der Haut eines ebenso langen normalen Fetus Paraffinschnitte an und f~rbte sic 
naeh der gewShnlichen Art, wie aueh mit der WEm]~Tsehen E]asticafarbe. Dabei 
lieB sieh das Cerium der sehon ~ul~erlieh sehr diinnen ]=[aut als eine para]lelfibrill~re 
Textur nicht erkennen. An ihrer Stelle fund sieh ein ~uBerst diinnf~diges, netziges, 
lockeres Gewebe yon weiten, diinnwandigen Gef~Ben und unregelm~Bigen Saft- 
spalten durchsetzt. Es war wie ein loekeres, zellreiches, 5dematSses Syncytium, 
dessen Zellen sieh wie Sterne oder Spinnen ansahen. Auch die Epidermis war 
fiberaus diirftig; sie bestand nur  aus einer drei- bis vierschichtigen, ja da und dort 
nur aus einer ein- bis zweischichtigen Zellage, fiber der eine nicht sehr fippige 
Hornsehichte zu finden war. Dagegen waren Haarb~lge und Schweifidrfisen ihrem 
Kaliber nach gut geraten; die Driisen mit innerer Sekretion boten keinen ab- 
weiehenden Gewebsbefund. 

~'all 11. Patho].  i n s t i t u t  GSt t ingen.  Sekt.-Nr.  25]/41. Neuge- 
borener  K n a b e  yon  43 cm L~nge, lebte  nu r  21/s S tunden .  E inges~ndt  
yon  Frl .  Dr. Co~I~T~ (GSt t ingen,  bea rbe i t e t  yon  MA~GA~TE FUCES). 

Es handelte sieh um ein verh~ltnism~Big kr~ftiges Kind mit eigenartiger 
,,Hampelmannhaltung" der Arme und Beine, die sowohl im Ober~.rm- und Vorder- 
armgebiet, a]s an Oberschenkeln und Untersehenkeln nach innen hin,  d. h. mit 
der Konkavit~t gegen die Beugeseite geknickt waren. Im RSntgenbild sah man 
bei im a]lgemeinen guter Ossifikation an s~mtliehen langen RShrenknochen 
Frakturen und Einknickungen, zum Tei] mit Callusbildung (Abb. 2). Dadurch 
waren die Gliedmal~en gewinkelt, verbogen und verkiirzt. Aueh ~n den Rippen 
konnte man ganze Reihen yon Bruehstellen sehen, die n~ment]ich in Gegend der 
rfiekw~trts gelegenen, naeh der Seite fibergreifenden Kriimmung angeordnet waren. 
Die Schattengebung aller Knoehen erwies sich als gleiehm~Big und nicht gering. 
Wirbels~ule, Beeken und Seh~del gut ossifiziert, ohne Zeichen pathologiseher 
Verh~ltnisse im RSntgenbild. 

Aus der Dissertation yon M~CAI~E~ FUel, S entnehme ich folgende Daten 
des Sektionsprotokolls: 43 em lunge, 2110 g schwere mannliche Frueht mit auf- 
fallend iippiger Kopfbehaarung. Finger- und Zehenn~gel erreichen die Digital- 
kuppen. Beide Oberarme ,,sind in der Mitte und naeh vorn, der rechte Unterarm 
beinahe rechtwinkelig nach innen, beide Oberschenkel in der Mitre stumpfwinkelig 
nach innen, beide Obersehenkel in der Mitre stampfwinke]ig naeh innen and die 
Unterschenkel beiderseits im unteren Drittel beinahe reehtwinkelig nach innen 
abgekniekt. Der reehte Unterschenkel ist an der Knickungsstelle gering beweg- 
lich. Die Oberschenkel sind an den Bruehstellen knollig verdickt. Der Thorax 
erscheint in frontaler Richtung stark abgeflaeht. Naeh seiner ErSffnung und Aus- 
r~nmung zeigt er verknorpelte Bruehlinien, die beiderseits zweiquerfingerbreit 
neben der Wirbels~ule an allen Rippe n gelegen sind. Das SehEdeldach l~Bt nur 
einzelne, aber dicht beisammenliegende seherbenartige Knoehenstficke durch- 
tasten und ist sonst weicb und eind~fickbar. Die Skleren sind bl~ulieh, zart und 
durchseheinend. Die Lungenschwimmprobe ist positiv, die Lungenr~nder sind 
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hellrot, sons~ ist die Lunge yon braanviolet~er Farbe, ihre Oberfliiehe glatt und 
spiegelnd. Im iibrigen zeigen die inneren Organe keinen pathologischen Befund. 

ttisto]ogiseh ergab sich fo]gendes: Es wurden zahlreiehe Knoehenschnitte 
angefer~igt und untersueht. Als Beispiel sei der Befund eines Schni~tes yon einer 
Rippe im Bereieh der Knorpel-Knochengrenze wiedergegeben. Die Knorpel- 
verhi~ltnisse an der Grenze zwisehen Knorpel- und Xnoehenrippe zeigen die 

Abb. 2. Osteogenesis imperfecta Init dickten, harten Knochen. 

gewShnliche Anordnang. Hohe Knorpelzellsaulen sind hier vorbereitet. Die Ossi- 
fikation geschieht zwar in fiblicher Weise, aber mit verh~ltnisma/3ig wenig Osteoid- 
substanz, so dal~ die spongiSse Struktur der Rippe noch weithin Reste yon Knorpel- 
stScken enth/flt. Die Rinde der Knochenrippe is~ sehr dfinn, sie is~ stellenweise 
yon Osteoplasten besetzt,. Die spongiSsen Anteile sind dur h Osteoclasten zu ein- 
ze]nen Scherbchen und Inseln abgebaut. ~Ian sieht dies deutlich an dell unter- 
brochenen Schich~linien. Der Reichtum an knochenbildenden Zellen ist nicht 
grol3. In  den Knochenmarksr~umen finde~ sieh viel b]utbildendes Mark. 

Andere Knochen wurden im Bereich einer Fraktur un ersucht. Als Beispiel 
werden angeffihrt Humerus und Femur, da sie gewisse Versehiedenheiten an den 
Frakturstellen aufweisen Humerus:  Im Bereich der Epiphysenfuge ordentliche 

22* 
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Knorpelverh~tltnisse. Dagegen ist der Knoehen sp~rlich angebildet. Die Knochen- 
rinde erscheint schwach ausgebildet, die Spongiosa im ganzen reichlieh und oft 
reeht dicht. Diese Dichte wird im wesentlichen yon unverkalkter oder gering 
verkalkter osteoider Substanz bestritten. Im Bereich der Fraktur ein Callus, 
teils knorpeliger, teils osteoider bis knScherner Natur. Hier ist der Reichtum an 
Osteoplasten grS~er. In  den R~umen des Knoehenmarkes viel blu~bildendes 
Mark. Femur: Im wesentliehen trifft die Beschreibtmg des Humerus auch bier 
zu. Es handelt sieh atteh bier um eine Frakturstelle mit Callusbildt~ng, die haupt- 
s~chlich knorpelige Massen erkennen l~Bt. Am Osteoid des Callus waren nicht 
~llzu viele Osteoplasten am Werk. Wie die fibrigen Knochen, zeichnet sieh das 
Femur durch eine schwaehe Knochenrinde aus, in der noch reichlich Reste 
verkalkten Knorpels zu sehen sind Reichliche Osteoids~ume in sehwach ver- 
kalkter oder unverkalkter Art sind vorhanden. Knoehenmarksr~ume welt. l~eieh- 
liches Zellmark zu erkennen. 

Der Befund der Haut weicht nieht wesentlich yon dem der t taut  eines gesunden 
Neugeborenen ab. Nur scheint die Lederhaut etwas diinner zu sein. Die Epi- 
dermis zeigt regelreehte Sehichtung mit oberfl~chlicher Verhornung. Das kolla- 
gene Bindegewebe der Cu~is ist straff angeordnet. Bei entspreehender F~rbung 
lassen sich elastische Elemente in der iiblichen Menge zur Darstellung bringen" 
(naeh MA~A~ET~ Fucks). 

Fall 12. Pathol. Inst i tut  GSttingen. Sekt.-Nr. 385/43. Zu frfih 
geborener  K n ~ b e  yon  37 cm L~nge. 

Totgeburt, eingesandt yon Herrn Prof. DIETRIC~ (L~ndesfrauenklinik ]=[~n- 
hover). Die Mutter soll 3 vorausliegende Fehlgeburten gehab~ haben. Welcher Art 
diese im 3. und 4. Sehwangersehaftsmonat erfolgten Fehlgeburten w~ren, ]ie~ sich 
nicht feststeilen. Diesmal handelte esl sich um ein in den Weicbteilen gut ent- 
wiekeltes Kind mit den ffir Osteogenesis imperfecta charakteristisehen, kurzen 
und nach den Beugeseiten bin abgebogenen Gliedmalten. Finger- und Zehenn~gel 
erreichten die Kuppen der Fingerbeeren bzw. Zehenenden. Der Seh~del fiihlte 
sieh weich an. Sch~delknochen waren nur im Bereich des Gesiehtes durchtastbar. 
Unterhautfettgewebe nicht i iberm~ig entwickelt. Innere Organe ohne alle 
Abweichungen yon gewShnlichen Verh~ltnissen. 

Die l{aut erwies sieh hypoplastisch. ])as Corium war aber doeh in fibrill~rer 
Struktur festzustellen, wenn auch dfirftiger als sonst. Die Epidermis zeigte 
jeweils 5--6 Zellscbichten unter dem Hornblatt. Die Anh~ngsdrfisen waren wenig 
stark und zah]reich ausgebilde~. 

An einer untersuehten t~ippe fehlte die geschlossene Cortie~lis. Aus dem 
Cambium des Periostes erhoben sich dfinne, spongiSse B~lkehen und zogen sehief 
in die ]~ippe hinein, die in weiten ~arkr~umen ein aul~erordentlich zellreiches, 
blutbildendes Mark ~afwies. Gelegentlich land sich entsprechend einer Infrak- 
tionsstelle ein sehr~ger Zug zerbrochener Spongiosa, umgeben yon stark eosin- 
~arbenem Zerfallsgttt. Kleine Knorpelzellherde sehlossen sich nahe der l~inden- 
grenze s0lchen Stellen ea]lus~rtig an. - -  Eine untersuehte Tibia zeigte betr~cht- 
lichen, hohen S~ulenknorpe] an der Epiphysenfuge. Die enchondrale VerknSche- 
rung, soweit sie den Knorpelwandel betraf, erschien in Ordnung. An der Knick- 
stelle des Schaftes f~nd sich nach au~en hin ein Knorpelcallus, sowie eine spongiSse 
Verdickung des Rindenkonturs; doch ~ehlte eine gesehlossene Knochenrinde. 
Die ganze Tibia war aus einem lockeren, spongiSsen Knoehengeriis~ au~gebaut, 
in dessen weiten I-[ohlr~umen sich ein zam Teil sehr loekeres, 5dematSses, zum Tell 
zellreiehes Knochenmark festste]len liel~. Keine auffallende tt~ufigkeit yon 
Osteoclasten oder Osteoplasten. ~ Ffir das Femur gilt dasselbe. Eine gesehlossene 
Knochenrinde ist zwar einseitig angedeutet, aber nicht durchkonstruier~, nicht 
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ausgereift, im wesen~lichen liegt ein spongiSser, dfirf~iger Filigr~nbau des Kno- 
cbens vor. Wenig Osteoclasten! Dagegen reichlicher knochenbildende Zellen! 
An Knickstellen erkennt man die Entwicklung eines au~eren Knorpelcallus. 
Gelegentlich im ca]16s verdick~en, einstigen Frakturgebiet eine eigenartige, 
homogene, meist kernlose, hyaline Masse, in welche Knorpelreste eingesprengt 
erscheinen. Nach dem Mark hin finden sich Stfitzgewebsfasern mit solcher Masse 
verfilzt. - -  Auch ein untersuch~er Wirbel zeigte eine nur hSchst lfickenhaf~e, 
fadenscheinige Corticalis, im iibrigen einen recht dfifftigen, spongi6sen Bau, 
w~hrend die Bogentefle eine deutliche, st~rke Balkens~ruktur aufwiesen. 

Die Musterung yon 12 Vorkommnissen angeborener Knoehen- 
briichigkeit l~l~t manche umstri t tene Seite am Wesen dieser Mil3bildung 
besser beleuchten, a.ls es in den ~[itteilungen yon Einzelvorkommnissen 
bisher gesehehen konnte. Leider war es nieht mSglich gewesen, bei 
diesen 12 FSllen aueh die Aug~pfel und die knScherne Kapsel des Innen- 
ohres zu untersuehen. Darin liegt ein h/[ungel dieser g~nzen Forschungs- 
reihe, ebenso wie es unmSglieh war, Familienanamnesen zu erheben, 
so da~ die sehr betonte Frage nach dcr Erblichkeit des Komplexes der 
Osteogenesis imperfecta in Verbindung oder losgelsst yon blauen Skle- 
ren und Innenohrver~nderungen, die yon englischer Seite im Treasury 
of t tuman-Heri tance (London 1913) sehr aufsehlul~reieh be~rbeRet 
worden ist, hier nicht ventiliert  werden kann. 

Zun~ehst mag auffallen, dal~ die Knochenbriiehigkeit nach St~rke 
und Ausdehnung v~ri~bel ist. Neben Friichten mit nur vereinzelten 
Brfichen der d~nn meist dicht gewebten Knoehen kommen andere mit 
unerhSrter Vielz~hl der Frakturen oder Infraktionen vor, deren RShren- 
knochen und Rippen wie aneinander gereihte Absehnitte einer Hand- 
harmonika imponieren. Das sind offenbar jene reeh~ friih ges~Sr~en 
Fetch mit so mahgelnder Ossifikation, d~l~ aueh der Sch~del jeweils 
ganz welch oder gummiartig anzuffihlen ist, als fehlten ihm alle Ans~tze 
der Knochenbildung fiberhaupt, w~s indes nicht ganz zutrifft. DaS 
sind dann n~tiirlich auch die kleinsten, d .h .  die kiirzesten Frfichte; 
denn verkfirzt sind sic alle, wohl nieht nur dutch die Frakturen im Be- 
reich der Beine, sondern dureh die OssifikationsstSrung ihrer Diaphysen 
generell, wenn aueh die Epiphysenanteile kaum gestSrt sind und die 
T~tigkeit der Epiphysenfugen f~r das Waehstum einleitend gehSrig 
sorgen mag. Denn, wenn die VerknSeherung der Spongiosa ausbleibt 
und wenn die periostal-endostale Ossifikation der Sch~fte so gering 
ist, dal~ eine gerichtete L~ngenstruktur StSrungen der Lage erf~hrt, 
dann muI~ die Gliedma~e kfirzer ausfallen, als es der Regel entsprieht. 
Neben der K/immerliehkeit der Beinehen f~llt zugleieh als typisch 
ihre gekrfimmte Haltung auf, welehe an die orientalisehe Sitzweise 
oder an eine sog. Hampe]mannste lhng erin~ern k~nn. 

Alle Tr~ger der angeborenen Knoehenbriichigkeit bleiben also 
an L~nge hinter den normalen Massen zurfick. Ihre KSrpergrS~e 
kann nicht  ffir die Bestimmung des Fetalalters herangezogen werden. 

Virchows Archly. Bd. 316. 22~ 
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Sonstige Zeiehen der Reife finden sich in diesem Betrachtungsfeld 
bei Friichten, die um ein u zu kurz geraten erscheinen gegeniiber 
der normalen KSrperlange am Endtermin der Sehwangerschaft. 

Den Weiehteilen naeh sind die osteogenetiseh unvollkommenen 
Kinder meistens gut im Stande, rundlich und drall; sie zeiehnen sich 
gelegentlieh durch reeht gute Entwicklung des Unterhautfettgewebes 
arts (STILLING, JECKELN, GRUBER und MYLIUS). Aber solehe Friichte 
kSnnen andererseits auch einmal dem Auge den/~ul~eren Eindruck der 
Diirftigkeit ganz allgemein machen; dies ist seltener der Fall. Dagegen 
iiberzeugt mitunter die Betastung, dab eine Unterbildung des Inte- 
guments vorliegt. Die .Dfinne der Haut kann sehr gef~hrlich sein, 
wenn zugreifende Hinde den K6rper des Kindes kr/~ftig anfassen. Man 
bedenke noeh ein.mal die sehr lehrreiche Geburtsgesehiehte des oben 
mitgeteilten Falles I0l Dem die Frucht entwicke]nden Geburtshelfer 
blieben nacll Zug an kleinen Teilen die abgerissenen Gliedmal~en in 
der Hand, und aueh sonst erwies sieh da die ZEhigkeit des Binde- 
gewebes st/~rkst herabgesetzt. ~ARGA~ETE FUCHS hat auf die besondere 
Seite der diinnen Haut geachtet, G~;BER und ~YLIVS konnten schon 
friiher unter Hinweis auf STILLING und E~TL dartun, wie loeinlieh die 
ZerreifMichkeit der Haut so]cher ~Neugeborenen sein kann, die unter 
Umst~nden zur gerichtsirztlichen Begutachtung Anlal~ gibt. Ebenso 
ist das weiehe Verhalten des ttirnsch~dels absolut ungeeignet, das 
kindliche Gehirn gegen Zerrung w~hrend des Geburtsdurehtrittes 
dutch das miitterliehe Beeken zu schiitzen. Meningeale Blutungen 
sind mehrfach beobaehtet worden (FiHe I u n d  9). 

Die Unterwertigkeit im Skeletsystem wird sofort bei Verwendung 
der RSntgendiagnostik offenbar. Aber es ist sehr merkwiirdig, da.l~ 
dabei neben ungemein strahlendurchlissigen, also struktur- und kalk- 
armen Knoehenverh~]tnissen gelegentlich auch robustere Frfichte 
getroffen werden, die eine recht geschlossene und doeh ann~hernd 
physiologisehe Diehte der Skeletschatten ergeben; und dennoeh sind 
sie vielfaeh frakturiert. Zur besseren Illustration dessen fiige ieh hier 
die RSntgenbflder der F/~lle 10 und 11 bei, die sieh wie zwei gegen- 
s/~tzliehe Typen unterseheiden. Abb. 1, gewonnen yon Fa]l 10, zeigt 
neben der Hypoplasie eine gedrungene Form der Rippen und de*r ' 
l~Shrenknoehen, sowie einen Strukturmangel der WirbelkSrper. 
Abb. 2 yon Fall ]1 ]/s schlanke Rippen und lange, grazil e Glied- 
maBenknoehen erkennen. Die beiden Bilder miissen geradezu den 
SehluB veran]assen, hier l~gen ganz versehiedene Veranlassungen der 
Knochenfrakturen vor. Und doch gehSren sie beide in denselben Kreis 
der angeb0renen Knoehenbriiehigkeit. 

Beaehtlieh erseheint aueh folgendes: Wir haben es erlebt, dal~ ein 
Neugeborenes mit dem diagnostischen ttinweis auf beiderseitig ange- 
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borene Unterschenkelfraktur und Pseudarthrose uns tibergeben wurde 
in stgrkstem Vertrauen auf eine klinische Diagnostik, die soleh isolierte 
Erseheinung im Unterschenkelbereieh als Beispiel eines ganz besonderen, 
aber hSchst dunklen Krankheitsbildes, ngmlich der angeborenen Unter- 
schenkelpseudarthrose fth- viele a]lein fiihrte. Solche unerklgrliche 
Pseudarthrosen kommen auch post partum im friihkindlichen Alter 
aus unbekannten Griinden zustande. Bei der Durchleuchtnng des 
oben beschriebenen Kindes (Beobachtung 1) war nicht aufgefallen, dab 
auch im 0berarmgebiet und an den Rippen Frakturen vorlagen, die 
dann erst bei  der Sektion augenfgllig wurden. Die relativ gute Dichte 
der Knochenschatten solcher Fglle kann bei der Sehwierigkeit der 
Durchleuchtung oder der RSntgenaufnahme so kleiner Patienten ent- 
spreehende Fehlschliisse wohl verstgndlich machen. 

ItSchst bemerkenswert ist oftmals das Verhalten des Schgdels. 
lVlanchmal fiel er dutch seine Kleinheit anf. Vor allem abet pflegt er 
der vorsichtig tastenden Hand den Befund entweder einer vielfgltig 
insul'fi.ren und scherbenartigen Deckknochenbildung yon hSchster 
Unregelmgl~igkeit naeh Zahl and Abgrenzung zu bieten, oder gar d~s 
Gefiihl des 3s einer jeden Ossifikation. Es wurde in solchem Fall 
notiert, der Schgdel babe sich welch wie eine Gummikapsel angeftihR. 
Die Annahme des Mangels jeder Knochenanbildnng ist abet in solehem 
Fall doch nicht zutreffend. Kleinste and feinste Inseln einer VerknSche- 
rung sind auch dann gegeben. Sie werden dem tastenden Finger 
manchmal gar nicht offenbar, und sie kSnnen dem Nachweis mit 
RSntgenlicht entgehen. DaB die mechanischen Umstgnde des Geburts- 
vorganges in solchem Fall zu L/~sionen des Sch&delinneren, zu Menin- 
gealrissen und ]31utungen ffihren kOnnen, daftir ist unser t~all 9 ein 
spreehender ]~eleg. 

Oft untersucht ist die histo-pathogenetische Frage der 0ste0genesis 
imperfecta. Man wird sagen mtissen, daS nieht ein Versagen der 
Xnorpelentwicklung and des Knorpelwandels der Epiphysen d~s 
Wesentliche ist. Haben einzelne Untersucher, wie X. H. ]3Atr~R, 
W. I t0s und SIEVE~S eine spitzspindelige Form yon Knorpelzellen 
gesehen, so mag dies ein Zeiehen der langsamen Entwicklung, der 
Persistenz eines friiheren Entwicklungsgrades - -  nahe der Fibroplasten- 
stufe - -  der Mesenchymzellen sein (WI~CKEL~ASN). Jedenfalls ist dieser 
Befund nieht generell zu machen. Dal~ Verlangsamung der l~eifung 
aueh im enchondralen VerknSeherungsgebiet vorlieg.en kann, beweist 
im iibrigen das auch yon mir wiederholt gesehene Vorkommen yon 
Knorpelmarkskanglen nahe der Epiphysenfuge, umgeben yon einer 
adventRiell-perichondralen 13indegewebsscheide. Die yon WI~K~L- 
~ n ~  gewiirdigten Unregelm&l~igkeiten am AuBenkontur in der Grenz- 
gegend yon Epiphyse und Diaphyse, we periostales Gewebe wie ein 
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Sporn in die Fuge etwas hineingelagert sein kann, wo augerdem Knor= 
pelss in Abgnderung ihrer Waehstumsrichtung nach aul~en krallen- 
artig herumgebogen sein kSnnen, diesen Befund kann ieh besti~tigen; 
er ist yon G~v]3]~R and MYLIUS zudem im Bild festgeha]ten worden. 
Da liegt eine Ver~nderung vor, die nieht allgemein bei Osteogenesis 
imperfecta gefunden wird (vgl. oben die Fi~lle 5 und 7). Dasselbe gilt 
ffir die ~eldung fiber Befunde sog. Perioststreifen im Randgebiet yon 
Epiphysen der yon tt~]3ITZ and yon MIcheL beschriebenen Friiehte. 
Es bedarf der Uberlegung, ob all diese Ver~tnderungen am Rand der 
Epiphysenfuge nieht dazu zwingen, solche Vorkommnisse in die,,Gruppe 
der mu]tiplen EpiphysenstSrungen" einzubeziehen, eine Frage, die ieh 
durehaus bejahen muB, wenn nicht eine einze]ne G]iedmal3e, sondern 
alle R6hrenknochen davon befallen sind (vgl. W. MiiLLER, G~BE). 
gedenfalls wurde as bereits zur Sicherheit, dab ein gleichzeitiger Befall 
yon Osteogenesis imperfecta und Chondrodysplasia foeta]is an d'erselben 
Frucht vorkommen kann (H~KTO~, D~KS, G. B. G ~ v ~ ,  aueh 
G~VBER und MYLIUS), wofiir der obengenannte Fall 6 das entseheidende 
Beispiel bot. 

Das Wesentliche bei der Osteogenesis imperfeeta ist eine Ver- 
zSgerung der eigentlichen VerknScherungsvorggnge, d.h. der osteo- 
plastisehen T/~tigkeit, der Osteoidbildung, ihrer Verkalkung and des 
Umbaues der prim~ren Ossifikationsprodukte. Das ist also eine mangel- 
hafte Entwicklung periostaler und endostaler Ossifikationsvorggnge. 
Dem entspricht der oft gemeldete Mangel an Osteoplasten oder die Fest- 
stellung sehr diirftiger Osteoplasten, der Mangel oder die kiimmerliche 
Bildung yon Osteoid; die sehr weiten ~arkrgume mit ausgedehnten 
Blutgef~Ben, Init mehr oder weniger zellreiehem Knochenmark illu- 
strieren das ebenso wie die zahlreichen, oft wie Scherbchen liegen- 
gebliebenen Reste der nicht g~nz abgebauten verkalkten Knorpe]reste 
im Metaphysen- und Diaphysengebiet, die des notwendigen Osteoid- 
anbaues entbehren. Nicht das reiehliche Knochenmark als solehes ist 
hier pathognomonisch, sondern der Mangel an Osteoid, an Knochen- 
anbildung, an Osteoidverkalkung. Solcher Knoehen geniigt natiirlieh 
den Ansprfiehen auf Zug und Druck nicht, er wird leieht briiehig sein. 
Er ist der Beanspruchung der fetalen Muskelbewegung nieht gewaehsen, 
brieht leieht ein oder zerbricht ganz an Stellen starker Beanspruchung. 
Demgems kann aber aueh die Ca]lusbildung recht mangelhaft bleiben 
go dab strukturlose Massen in der l~rakturzone relatiV lange zwischen 
den Bruchenden im ]3ruchspalt und zu seiten desselben ungetroffen 
werden kSnnen. 

Auf der anderen Seite sollte man die i n  Einze]mitteilungen oft 
stark betonte ~inderzahl yon Osteoplaste n oder den als auffs 
benannten Refund reichlicher vorhandener oder ebenfalls mangelnder 
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Osteoclasten nicht fibersch~tzen. Die 0steogenesis imperfecta ist nun 
einmal das l~esultat eines zusammengesetzten Vorganges, der nichg 
momentan ablaufen kann. Was wir schlieglieh histologisch linden, 
is~ nur der Gesamteffekg eines l~nger hingezogcnen, fehlcrhaften 
Gesehehens, ist das letzte lV[omentbild, dessen Einzelheiten eellul&rer 
Art keinen sicheren SchluB fiber das l~ollenausmag dieser Zellen im 
Gesamtablauf des pa~hologischen Gesehehens gestatten. Man kann 
sieh also nur an den Gesamteindruck der mangelhaften Osteogenetik 
halten, deren zeitlieher Beginn init dem Einsatz der periostM-endostaIen 
VerknSeherungsvorg~nge zusammenf~illt. 

Es isg nieht undenkbar, dag gelegentlich solch mangelhafte Ver- 
knSeherung aueh nut eine gewisse, umsehriebene Zeit la.ng im fe~Men 
Leben zur Geltung kommt. Solehe Periode kSnnte wirksam genug 
werden, die u ffir multiple Frakturen zu schaffen. Eine 
Erholung der Osteogenese seheint dann mSglieh zu sein bis zum Aus- 
gleieh dessen, was vorher mangclhaft war. Dann k~tme es also zu einem 
sekund~iren, relativ diehten Knoehengefiige, reich an Os~eoid, zu Zeiehen 
guter, kraftiger Callusbildung, zu Vorgangen t~t.igen Knoehenumbaues 
mit all den Zellelementen, die dabei besehgftigt zu sein pflegen. Daffir 
k6nnte der oben gesehilderte ]),all 11 einigermaBen als Beispiel dienen. 

Da die VerknScherung der Schuppenbeine des Sch~idels aus einer 
bindegewebigen u heraus erfolgt, und da sic sparer als das 
iibrige Skelet zu einem Ganzen zusammentritt, is~ der Befund am IIirn- 
sch~tdel yon Frfiehten mit Osteogenesis imperfeeta besonders ein- 
drneksvoll. Daffir sind mehrere Beispiele unter den oben mitgeteilten 
])'allen gegeben (1, 2, 3, 7, 9, zum Teil aueh 12). Gerade die Betraeh~ung 
dicser VerknScherungseigenart aus einer bindegewebigen Vorform 
heraus, liel3 nun abet ffir den Fall 1 noeh etwas anderes erkennen. 
FIier handclte es sieh um eine Komplikation der zun~chst verzSger~en 
und unvollkommenen Ossifikation, die zu Briiehen am Oberarm, 
den Obersehenkeln und den lgippen geffihrt hagte, um eine Kompli- 
kation, die aus der Struktur der Sch~deldeekknochenans~tze am besten 
ersehen wurde, die ~bcr auch im Fraktur-CMlusgebie~ and im AnseMul~ 
daran an don Bruehstfieken der ]~Shrenknoehen und lgippen in Er- 
seheinung tra~. Hier wurde ein eigenartiges, reieh]iehes, die ~ark- 
rgume fiberm~gig ausftillendes, ungeordnetes Ostcoid ohne Tendenz 
der Lamellenbildung mit frfihzeitiger, vielleieht fiberstiirzter Verkal- 
kung gebildet, eine Erseheinung, die so sehr an marmorartige Sklero- 
sierung der fraglichen Knoehenbruehstellen und der noeh sehr dfirftig 
ausgebildeten I~noehensehuppen des Sch/~dels gemahnte, dag man 
geradezu yon einer angeborenen Marmorknoehenkrankheit h~itte spre- 
ehen k6nnen. Ob im Full jenes Kindes, das nur 2 Tage al~ geworden 
is~ und das den behande nden ~rzten seiner Mlgemeinen Dtirftigkeit 
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wegen als ,,hypoplastisch" aufgefallen war, irgendwelehe Besonder- 
heiten des Blutbildes vorlagen (vgl ASSMA~C~s osteosklerotische Ver- 
anderungen bei einem an~mischen Neugeborenen, sodann die Mitteilung 
yon MA~TI~ B. SCg~IDT, der fiber 0steosklerose bei einem Neugebo- 
renen mit Oberarmfraktur wahrend der Geburt berichtet hat!), ist 
nieht  bekannt. 

~ber die kausalen Umstiinde der Osteogenesis #r~er]eeta, bzw. der 
StoffwechselstSrung, die zum Versagen der periostalen und endostalen 
VerknSeherung ffihren, l~Bt sieh an Hand auch einer grSl~eren Reihe 
yon Einzelbeobachtungen positives nieht sagen. 

Man kann natfirlieh mit J~CKEL~ jene Verlangsamung des Ver- 
knScherungsprozesses 0der diese Auswirkung einer Stillstandsperiode 
kollagener ~rextur oder den Faktor zu bestimmen, der die Steuerung 
der maSvoll zfigigen Bildung, vor allem der Ossificatio endostalis und 
periostalis, w~hrend jede andere Entwieklu.ng weitergeht, als eine ein 
seitige Schwaehe innerhalb der organisatorisehen Entfaltung solehen 
Lebewesens benennen. Leider ist auch damit nicht viel gedient. Es 
bleibt die yon AxE WILTo~ sehr riehtig erffihlte Aufgabe nach wie 
vor bestehen, das Moment, das die Ossifikation ffir l~ngere oder 
kfirzere Zeit lahmlegt, zu ergrfinden und zu zeigen, in weleher Art 
dieser Umstand mit dem Spiel der Erbfaktoren verbunden ist. Vor- 
laufig l~$t sich dies mit morphologisehen Mitteln nicht kitten. Aueh 
experimentell ist man meines Wissens dem Problem nieht ngherge- 
kommen. Die Annahme endokriner StSrungen als Voraussetzung der 
Knoehenbriichigkeit ist einstweflen noch nicht gestfitzt. Aueh d e r  
Gedanke einer primaren nervSsen StSrung hangt ganz in der Luft. 
~Iereditare Lues seheidet vollkommen aus. Eine Avitaminose anzu- 
schuldigen, besteht kein stichhaltiger Grund. Und BI~]~Ls Annahme, 
es hande]e sieh um eine Giftwirkung im Fetus, kann nicht zutreffen, 
zumal geme]det ist, dab im Fall zweieiiger Zwillingsschwangerschaft 
die eine Frucht knochenbrfiehig war, die andere nicht (K~sNv~ZO~F). 

Es bleibt der Gedanke ~ einer enc[ogenen EntwicklungsstSrung, 
also einer MiI~bildung, und zwar doeh wohl in dem Sinn, wie ihn KARL 
HEINZ BA~Ea dargetan hat. Er sprieht yon den Folgen einer mutativen 
StSrung im mesenehyma]en Gewebe, desse a Ausreifung zu derbfase- 
rigem Bindegewebe (hier Haut) zu leistungsfghigen Knoehen (dort 
endostale und periostale Ossifikation) zu wiinschen fibrig lal3t, ein 
IV[angel, der bei der Zahnbildung und bei der Textur der Angensklera 
ebenfalls beobaehtet ist. Dal~ diese StSrung familiar vorkommt, ist 
anderweitig mit reichhaltigen ttinweisen belegt worden 1. So ist die 
Annahme des mutativen Charakters einsehl~giger Genst5rung aueh 

1 Vgl. den in London erschienenen Treasury of Human Inheritance, PartsVII 
and VIII, Section XV, Dwarfism 1913. 
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ffir die 0s~eogenesis imperfectu hSehst w~hrsehein]ich geworden. 
Betriff t  sie die Phase, bzw. den e r r  der periostal-endosta]en Ossi- 
fikation, d~nn erfo]g~ d~r~us die ~ngeborene Knochenbr/ichigkeit, 
betriff t  sie die enehondralen Vorbereitungen der Ossifik~tion im Gebiet 
der Epiphyseh und ihrer Fugen, dann kunn es zur Chondrodysiolasie 
kommen;  greift die Mutation in beiden Richtungen ein, d~nn ist der 
Effekt  jene hypolo]astische Form der Chondrodysiol~sia foet~lis, die 
~ueh durch Knochenbriichigkeit ausgezeichnet ist. Die Faktoren 

s o l c h e r  Mutation sind uns abet bisher dureh~ns dunkel geblieben. 

Ergebnis. 

Die eingangs gestellte Frage, ob man in der Osteogenesis imper]ecta 
eine einheitliche Kranl~heitserscheinung oder nur eine symptomatische 
2'ragilit~it der Knochen zu ersehen h~be, diirfte ffir die a ngeborenen 
und die S~tuglingsf~lle im Sinn einer Entit/~t zu be~ntworten sein. Mit 
rein morphologisehen Untersuchungsmitteln am Skelet 1s sieh die 
ZusammengehSrigkeit der tardiven Formen mit den fetalen und frtih- 
kindliehen nieht erweisen. Das ist S~che der kliniseh-~n~mnestischen 
Feststellungen und der ~rztlieh-anthropologischen F~milienerfassung. 
Deren Ergebnisse sprechen abet ebenf~lls fiir die ZugehSrigkeit der 
multiloel osteopsathyrotischen Vorkommnisse zum gr51]eren Kreis 
der oben geschilderten Osteogenesis imperfeeta. D~ der Knochen auch 
im sp~teren Leben einem s~ndigen Abbau und Wieder~nb~u Hnterliegt, 
ist die MSglichk~it des ungeeigneten oder s t~isch unzul~nglichen An- 
b~ues ~us iibergeordneten Griinden wie der congenitulen Osteogenesis 
imperfeet~ gewiB zu verstehen. Freilieh ist weiterhin auch d~r~n zu 
denken, d~B gelegentlich ~us ~nderen Griinden - -  etwa der M~rmor- 
knoehenbildung oder einer pr~senilen Osteoporose - -  geh~ufte Frak- 
turen ~uftre~en k Snnen, Frukturen, die ~uch ~us dem puthologisch- 
~n~tomischen Bild der unfertigen Osteogenese absolut her~usfallen. 
Man wird ~l~o unter  Aufwendung eingehender persSnlicher und F~mi- 
lienunamnese, einer vollst/~ndigen klinischen Untersuehung, einsehliel~- 
lich R5ntgendi~gnostik, und eventuell der histo]ogischen Sicherste]lung 
am frakturierten Knochen den letzten Entscheid fiber die Natur  solcher 
Vorkommnisse zu treffen huben. 
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