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Der angeborene De~ekt der Ulna*. 
Von 

H, LAUSECKER. 

Mit 8 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 16. Dezember 1953.) 

Wie W E g T ~ E ~ A ~  bemerkt ,  ist die Bezeichnung dieser Mii~bil- 
dungen  als ,De/ekte" eigentlich unzutreffend,  denn  es handel t  sich 
n i c h t u m  das Z~grundegehen angelegter Anlagen,  sondern um die 
Manifesta t ion yon etwas Fehlendem,  also u m  eehte Aplasien bzw. 
Hypoplasien.  Die B e n e n n u n g  ist jedoch allgemein iiblieh und  m a r  
spricht ausschliel~lieh yon ,De/elcten der langen RShrenknochen"'; sie 
kommen  an  und  fiir sich selten vor und  sind nach  der Sta t is t ik  SCK~L- 
L~gs k a u m  mi t  2% an  den angeborenen orthop/idisehen Mil3bildungen 
der Extremit i~ten beteiligt.  Der ,Ulna-De/elct" (U.-D.) t r i t t  noch viel 
seltener auf, nu r  ungefiihr jeder 12. Defekt eines langen gShrenknoehens  
betrifft  die Ulna,  und  das Verhgltnis  zum Radiusdefekt  ist annghernd  1 : 5. 

Die ersten U.-D. wurden bei lebensunf/ihigen Frtichten beobachteL so 1698 
yon Go~LL~ in Ni~rnberg and 1791 yon S o ~ n I ~ c G  in Kassel (nicht einwand- 
freier Fall), weitere bei Lebenden yon D~VILL~, ItO~L und PnlESTL~Y um die Mitte 
des vorigen Jahrhunderts. K/2~IM~L befallte sich da.nn eingehend mit den bis 1895 
beschriebenen 12 Fallen und ftigte diesen einen eigenen zm Es ist verstgndlich, 
dal~ dureh die Einfiihrung der R5ntgens~rahlen in die Diagnostik die Zahl der 
Beobachtungen wesentlich bereichert wurde, und so konnte WI~ZEaEWSKI 1910 
bereits 28 Falle sammeln. K~_XVE~ gab dann 1932 eine kurze {Tbersieht, er fand 
im Schrifttum 50 derartige VerSffentliehungen, yon welehen allerdings nur 45 so 
hinreiehend besehrieben waren, dall sie stat, is~isch verwertet werden konnten. 
Erwghuenswert w/ire noeh die Bereicherung der Kasuistik dnreh Mouther and 
seine Mit, arbeiter um die Wende dieses Jahrhunderts. 

Eigene Beobachtung. 
13jghriger Junge, Waisenkind, Vorgeschiehte belang]os, hat angeboren Ver- 

bildungen der Unterarme und H~inde, er lernte ohne besondere 1Ktihe Schreiben 
(FederstielhM~ung zwisehen rechtem Zeige- und Mit~dfinger) und verrichtet auch 
kleine I-Lndfertigkeitsarbeiten. 

Die Unterarme stehen in Pronationsstellung, sind abnorm kurz, die Daumen 
fehlen ggnzlieh. Im Ellbogengelenk Streckung und Beugung behindert, Pronation 
nahezu frei. Supination beschrgnkt mSglich; aullerdem kSnnen die Unterarme 
gegeniiber den Oberarmen im Gelenk gering seitlich verschoben werden, bei Beu- 
gung kann der Unterarm den Oberarm ulnar und radial kreuzen. Die Hand- 
gelenke sind fiber das norm~le Malt binaus beug- und streokbar, Hgnde in leichter 

* Meinem Lehrer, Herrn Prof. Dr. A. YnlES~lJ, zum 65. Geburtstage. 
Virchows Arch. :Bd, 325: 15 
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Ulnarabduktion, diese ist nahezu frei, dagegen die Radialabduktion kaum mSglieh; 
rechter 5. Finger und weniger der 4. in Beugekontraktur. Im Olecranonbereich 
taster man nnter der Haut  die proximalen Enden der Speichen, sie sind nach 
proximo-dorsal luxiert, die Speichen selbst stark gebogen, anscheinend fehlen 
beide Ellen; jederseits nur 3 Mittelhandknochen abgrenzbar. 

Muskulatur der Obcr- und Unterarme gut entwickelt, die Mm. triceps setzen 
vermutlich an den distalen Humerusenden an, andere Abnormitgten der Muskel 
kSnnen nicht beobaehtet werden, motorische Kraft  m~Big, keine Sensibilitgts- 
stSrung. Bei Bewegung erinnern die Unterarme and H/inde an Robben- 

flossen, der Junge ist Rechtsh~nder 
(Abb. 1). 

RSntgenologisch sieht man 
stark deformierte Enden des 
Humerus, die medialen Epikon- 
dylen sind in die L/~nge gezogen, 
Trochleae und Capitula nicht zu 
erkennen. Beide Speichen stark 
gebogen, nach proximal und dorsal 
verlagert, deutliche distale Epi- 
physenfugen. Es bestehen keine 
Ellbogengelenke, die Verbindung 
der Ober- und Unterarme ist 
nur eine pseudarthrotische durch 
Weichtefle. In  mittlerer HOhe 
dos linken Unterarmes bemerkt 
man seitlich und parallel yon der 
Speiche in der Muskulatur ein 
ungef/~hr 3 cm langes, ~/o cm 
dickes Knoehenstfick, das nach 
der Lage einer rfickgebildeten 

Abb. 1. Beiderseitiger Ulnadefekt and Aplasie tier Ulna entsprieht, an scinem dis- 
Daumen. Die Unterarme sind i~ talen Ende ein zweiter, kaum 

Pro~ationsstellung. erbsengro~er Knoehen; rechts an 
Stelle der Elle ein fiber hanf- 

korngroBer Knochensehatten seitlich neben dem distalen Speichenende. Von 
den Handwurzelknochen sind reehts nur 4 vorhanden, 3 entspreehen nach Lage 
und Form dem Os mnltangulum minus, capitatum und hamatum; der 4 ,  ein 
grSl~crer Knochen in der proximalen Reihe, ist vermutungsweise aus der Vcr- 
schmelzung des Os tr iquetrum mit  dem lunatum hervorgegangen; links liegen in 
der distalen Reihe gleichfalls die drei obengenannten Knochen, in der proximalen 
einer entsprechend dem Os triquetrum und zwei rfickgebildete, nieht n~her diffe- 
renzierbare. Bciderseits finden sich nut 3 Mittelhandknochen, die der Zeige- nnd 
Mittelfinger sind normal gestaltet, die nlnaren ver~ndert; der linke ulnare ist 
abnorm dick, in seiner direkten Fortsetzung ]iegen die 3 Phalangen des 4. Fingers, 
die 3 des 5. sind dem verdickten Mittelhandknochen ulnar in gleicher HShe an- 
gelagert ohne eigene gelenkige Verbindung. Der 5. Mittelhandknochen fehlt, 
offenbar ist der dicke ulnare aus der Anlage des 4. nnd 5. hervorgegangen. Rechts 
ist der ulnare Mittelhandknochen distal gegabelt, die Verbildung entspricht dem 
4. und 5., was um so raehr anzunehmen ist, da jedes disbale Endstiick eine eigene 
Epiphysenfuge besitzt. Daran sehlieSen der 4. und 5. Finger, beide stehen im 
Grundgelenk in Luxationsstellung, Fingerknochen o. B., alle Epiphysenfugcn an 
den H~nden dcutlieh erkennbar (Abb. 2). 
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Epikrise. Ein  13ji~hriger Junge  zeigt angeboren  Defekte an  beiden 
U n t e r a r m e n  u n d  H~nden .  Die D a u m e n  fehlen vollst~ndig, die El len 
s ind n u t  undeutungsweise  vorhanden .  Ebenso  fehlen beiderseits Hand-  
wurzelknoehen,  und  yon  den vo rhandenen  3 Mi t te lhandknochen  sind 
die u lna ren  verbi ldet  (knSeherne Verwaehsungen der 4. und  5. Meta- 
carpMia). I n  diesem ]~'alle ist die fast  totMe Aplasie der El len  begleitet  
yon  u lnaren  und  radia]en Rands t rah lde fek ten  an  den H/inden.  

Abb. 9. l:~Srlbgeitbilder der Abb. 1. Die Ellen fehlen fast, die Daumen ganz, Defekte tier 
Handwurzelknochen, die nlnaren Mitgelhandknoehen sind verbildet, die Speiehen naoh 

dorsal luxiert. 

K/)M~L teilt die U.-D. in mehrere Gruppen, er unterscheidet zwischen solchen 
mit und ohne Luxation des l%adius am proximMen Ende und in eine dritte, bei der 
gleichzeitig eine Ankylose (Aplasie) im Ellbogengelenk besteht. Diese Einteilung 
ist den kliniseh-chirurgisehen Bedfirfnissen vollkommen angepM3t, sie ist heute 
noch tiblich, entspricht aber nieht mehr den derzeitigen entwicklungsmeehanischen 
und erbbiologischen Erkenntnissen, deml die Luxation des Radius isg nur eine Folge 
des Defektes. Aueh treten gleichzeitig mi?~ dem U.-D. Verbildungen am radiMen 
St.raM und Gelenkaplasien auf, die bei dieser Einteilung nJcht beriieksiehtigt 
werden. 

Insgesamt  liegen in  der mir  zuggnglichen Weltliteratur 79 Beob- 
achtungen yon U.-D. vor, yon  diesen k o n n t e n  10 wegen nnzure iehender  

15" 
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Angaben nioht n~her berfieksichtigt werden; lotztere s tammen tells 
aus der Zeit vor Einffihrung der R6ntgenstrahlen in die Diagnostik, 
tells wurden sie in Ausspraohen erw/thnt und 3 Defekte waren nut  in 
unzureiehenden Referaten erreiehbar. Mithin verbleiben, einsehlieg- 
lieh des selbst beobaohteten FMles, 70 U.-D. als Grundlage dieser Arbeit, 
eine Zahl, die hinreieht, um ein Bild yon der grogen morphologisehen 
Variabilitat dieser Nil3bildung zu geben. 

In der Zusammenstellung sind die U.-D. bei multiples Exostosen nieht beriiek- 
siehtigt, da die Zusammenhinge in diesen F~llen vollkommen undurehsiehtig 
sind. Diese Knoehenerkrankung geht mit Waehstumshemmungen einher und es 
ist nieht auszusehlielten, dab die Defekte an den distalen Enden der R6hren- 
knoehen (Ulna, Fibula) nieht durch enehondrale oder periostale Waehstums- 
stSrungen bedingt und dann Ms sekund~re MiBbfldungen anzusehen sind. Be- 
merkenswert ist jedoeh das Auftreten des U.-D. in Exostotikerfamilien (JiXOBO- 
WETZ, BESSEL-HAGEN). 

Der U.-D. kann an einem odor an beiden Unterarmen auftreten 
- -  48 einseitige stehen 22 beidseitigen Defekten gegenfiber - - ,  die 
A]?lasie des Knoehens kann eine teilweise odor ganzliche sein. Von 
den 48 einseitigen Defekten sind nur 5 totMe, unter den beidseitigen 
7 partielle, 7 totMe und in don restliehen 8 Fallen fehlt an einem Unter- 
arm die Ulna vollstandig, wahrend am zweiten noch ein Tefl vorhanden 
ist. Eino Anzahl der beidseitigen Aplasien finder sieh bei lebensuniahigen 
Frfichten bzw. Neugeborenen, sie zeigen aueh Migbildungen an anderen 
Organen. Mit Ausnahmo weniger, sp~ter noeh gesondert zu bespre- 
chender Fallo betrifft  der partielle Defekt aussehliel31ieh den distMen 
Tell des Knoehens. Angaben fiber das Gesehleeht der mit  der Mil l  
bildung behafteten Individuen sind nur yon 56 Beobaehtungen vor- 
handen, anseheinend bevorzugt sie das mannliehe, aueh sind die sehweren 
beidseitigen U.-D. hiufiger bei Mannern als bei Frauen anzutreffen. 
Die entspreehenden Zahlen lauten: 41 bei M~nnern, darunter 12 beid- 
seitige und nur 15 bei Frauen mit  3 beidseitigon. Die einseitigen Delekte 
verteilen sich nahozu gleieh auf die einzolnen KSrperseiten, das Ver- 
haltnis zwisehon rechts und links ist 27:21. 

Trotz der Verschiedenheit der morphologisehen Bilder ]assen sieh 
beim U.-D. gewisse Typen unterseheiden und aueh danach, ob er allein 
oder gleiehzeitig mit  anderen angeborenen MiBbildungen der Unter- 
arme auftritt .  I m  voraus sol gesagt, dag, wie bei allen Migbildungen, 
eino Trennung in Typen nieht streng durehgeffihrt werdon kann, da 
l~berg~nge bostehen. Von den 70 Fallen zeigen nur 16 keine Defekte 
an don dreigliedrigen Fingern und entsproehenden Mittelhandknoehen, 
der Daumen bedarI sehon wegen seiner besonderen Stellung einer eigenen 
Bespreehung. Dot 5. Finger fehlt solten allein (Kleinfingerdefekt in 
4 Fillen), am hiufigsten der 5. und 4. (ulnarer Doppeldelekt = 25raM), 
weniger oft die 3 ulnaren (19real) und 4 nut  5real. Bei don beidseitigen 
U.-D. ist der Fingerverlust in 70% der Fi~lle nahezu symmetriseh. 
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Auch die Verbildung der Finger selbst schwankt in groSen Breiten yon 
Verkiimmerung mit  deutlich erkennbaren, nur abnorm klein ausge- 
bildeten Gliedern (F~lle yon WIERZ~JEWSXI, KIESBSCX und W. M~nLER) 
bis zur totalen Ap]ssie und gleichzeitigem Fehlen der zugeh5rigen 
Mittelhandknochen. Diese verkfimmerten Finger oder Fingerteile kSnnen 
dann den benschbarten,  gut susgebildeten ulnsrwgrts anh~ngen. Zwi- 
sehen den beiden Ext remen liegen alle mSglichen ~berg~nge. Am h~ufig- 
sten ist die ~otsle Aplssie snzutreffen, die fibrigen Formen sind seltener. 
In  8 F~llen bestehen such h~utige Syndaktylien zweier oder dreier 
knSchern gut entwickelter Finger. 

Diese Form des U.-D. betrifft den ulnsren Strahl des Vordersrmes 
in seinem ganzen distalen Anteil; nur in einigen F~llen ist der Schaft 
des Humerus  so gering ausgebildet, dab man an einen prim~ren Schaden 
denken mull (HowL, S~ITg u. a.), der Defekt erstreekt sich such auf 
den Oberarm. Diese MiBbildungen kSnnen am besten durch sehemsti- 
sche Skizzierungen einiger kennzeishnender Falle veransehsulicht werden. 
(In den Skizzen sind die fehlenden Knoehen weggelassen, die vorhan- 
denen Teile der defekt~n voll eingezeichnet.) 

Abb. 3 zeigt den typisehen U.-D. ; Abb. 4 einen beidseitigen Defekt, 
reehts U.-D., links fehlt nut  der kleine Finger. Man sieht slso, dab die 
Auspr~gung der Mif~bildung an den Vordersrmen eines Individuums 
sehr versehieden sein kann. 

I m  allgemeinen ist mit  dem U.~D. ein Defekt des ulnaren l%and- 
strahles der Hand  verbunden, jedoch besteht  zwischen beiden MiB- 
bildungen kein starres u in quanti tat iver  Hinsicht, es lgl~t 
sieh kein Parallelismus zwischen der Zahl der Fingerdefekte und dem 
Grad der Vorderarmdefekte erkennen. Durehsehnittlieh ist jedoch der 
Ausfa]l der Fingerstrshlen grSSer bei totaler Aplssie als bei partieller 
und such h~ufiger sls beim Radiusdefekt. Die hier besprochene Form 
des U.-D. stellt einen eigenen Typ vor und w~re am besten als ulnarer 
Strahlde[ekt des Vorderarmes zu bezeichnen. 

Wie man sieht, fehlen bei drei Vierteln der U.-D. einer oder mehrere Finger; 
m~n fragt sich nun nach dem Zusammenhang des uln~ren Str~hldefektes des 
Vorder~rmes mit den isolierten Fingerde[ekten dieser Seite. Da diese Finger ent- 
wicklungsgeschiehtlich zum Ulnarstrahl gehSren, so kann man der~rtige Defekte 
als umsehriebene Strahldefekte ansehen. 

Ebenso ist bereits erw~hnt, da~ sich bei 16 U.-D, keine Mfl]bildungen 
an den ulnar gelegenen Fingern finden; in 8 dieser F~lle fehlt yon der 
Ulna die distale Epiphyse oder such nur Bin Tell von ihr, in den rest- 
lichen 8 handelt  es sieh um mebr oder weniger stark susgepr~tgte Mittel- 
stfickdefekte. 

Der Fall VuLrms  zeigt das typisehe Bild eines Ddek tes  des distalen 
Endes der Ulna. Er  wurde gelegentlich eincr Operation gensuest unter- 
sueht und der Autor fsnd einen nicht verknSchernden Xnorpel am 

Virchows Arch. 13d. 325. 15a, 
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distalen Ende. Eine einmalige rSntgenologisehe Untersuehung wird in 
solehen F~llen keine endgiiltige Kl~rung bringen kSnnen. Von ToN~scu 
ist 1930 ein analoger Defekt  beschrieben, der durch 6 Jahre  in Beob- 
ach.tung stand und innerhalb dieser Zeit weitgehend verkn6eherte;  
er erkl~rt den Fall dutch verz6gerte Knoehenbildung. Die Form dieser 
Defekte ist vollkommen einheitlieh, es fehlt nur  das distale Ende des 
Knoehens, aueh t reten keine Begleitmigbildungen an den Unterarmen 
auf. Dieser Defekt ist Ms Minusvariante des ulnaren Rand.strahlde]ektes 
des Vorderarmes anzusehen. 

~ 

R R L L 

3_bb. 3. Abb.  4, Abb. 5. 

.kbb. 3. SOUTHWOOD, Fall  1, 18jhhrige 2~rbeiterin, rechtse i t iger  Defekt ,  Ob e ra rm  kfirzer, 
U lna  fehlt  zur  Hfi.lfte, l ~ d i u s  nach  proximo-dorsal  luxier t ,  I -Ian4wurzel  bes teh t  aus 3 bis 
4 radia len E:nochen, 4, und  5. Fing'er fehlen. Beugung" 4es Ellbogengelenkes beh inder t ,  
Handwurze l  s t eh t  i~ Uln~rab4ukt ion ,  i~ der Famt l ie  k 0 m m e n  Klumpffi l te  und  Aplasien 

der  Fi~gergelenke vor .  
Abb.  4. Falt  K ~ I ~ n .  6 Mon~te alteI' ]~:nabe, beidsei t iger  Defekt ,  reehts  ist  yon  der  
Ulna  nur  ein kle iner  p rox imale r  l~est vo rhande~ ,  Radius  konvex  naeh  innen gebogen. 
El lbogengelenk fiber das normale  M a ]  h inaus  bewegiieh,  keine Angabe~  fiber Handwurze l -  
knoehen,  nu r  D a u m e n  und  rudiment&rer  Zeigefinger vo rhan4en ,  an  der l inken t t a n d  fehlt  

der  5. Fin.get. L inker  Obersehe~kel  kiirzer als der reehte.  
Abb.  5. Fall  YuLPIUS, 17j~hriges ~I~dehen, l inksseit iger distMer Defekt ,  das Endstf ick 
der U l a a  ist  d a u m e n b r e i t  n i eh t  verknSeher t ,  sondern  n u r  verk~lorpelt, H a n d  in  s t a rke r  
U lna rabduk t ion  und  le ichter  Volarflexion, Radius  u n d  Ulna  gebogen,  H a n d w u r z e i  ~md 

Hand keine Defekte .  

Die Beobachtung yon MJ~As stellt einen typischen De]ekt des Mittei- 
sti~ckes der Ulna vor. Bei dieser Form sind die Epiphysen meist gut 
ausgebildet, dagegen fehlt d~s Mittelstfick des Knochens gunz oder 
teilweise, es kann auch durch fibrSses bzw. knorpeliges Gewebe ersetzt 
sein. Einzelne Berichte sprechen yon einer in toto sehr diinnen Ulna. 
Anatomisch gen~u wurde ein Fall yon STOiCaL und STEMt)EL untersucht. 
Sie f~nden distal ein kn6chernes Ulnarudiment und yon ihm zog ein 
bindegewebiger Strang zum Oberarm. Ubrigens ist dies in der ganzen 
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Literatur die einzige Mitteilung fiber einen U.-D. im proximalen Anteil. 
Der Mittelstiickdefekt fiel schon K f f~E~  und Wi~z~3~wsx~ auf und 
sie betrachteten ihn als eine besondere Form. 

Obwohl bis jetzt nur sehr vereinzelte anatomische Untersuchungen 
vorliegen, ist zu vermuten, dal~ diesen beiden Typen des U.-D. morpho- 
logisch meist VerknScherungs- bzw. VerknorpelungsstSrungen zugrunde 
liegen. ~ur  bei einem einzigen Defekt konnte die sp/~ter eingetretene 
VerknScherung beobachtet werden (To~scv).  Jedoch sind F/~lle yon 
versps manchmal erst postna~taler VerknScherungen yon langen 

L R L 

9 
Abb. 6. Abb.  7. 

Abb.  6. Fall  M_~As, 23j~hriger, geist ig zurfiekgebliebener ~Mann, l inksseit iger Defekf.  
Proximales  Dri t te l  der  Ulna  knSchern,  mi t t le res  fehlt  nnd  distal f indet  s[eh eine sehmale  
I~noehenspange,  Radius  gebogen, naeh  proximo-dorsal  luxiert ,  Handwurze l  und Finger  

o. B., Gelenke frei beweglich.  
Abb.  7. Fall  BRffCKNER, 3 ~Vochen a l te r  Knube,  beidsei t iger  to ta ler  Uln~defekt ,  breifie 

F lughhute  in den Ellenbeugen,  Mi t te lhand  bes t eh t  aus je e inem Kn o ch en  und  d a r an  
ansehliel3end je 3 Phalaugen .  

RShrenknochen (Femur, Tibia, Fibula), die bei der Geburt scheinbar 
als totale Aplasie imponierten, sich aber sparer doch mehr minder voll- 
st~ndig entwickelten, mehrfach bekannt geworden. Die Entwicklungs- 
verz5gerung ist als Knochendefekt geringstem Ausm~/]es zu werten 
(W~TI~MAN~, ASC}t~  und ENGEL~AI~I~). Es ist auffallend, da6 sich 
bei diesen beiden Formen des U.-D. k~um Begleitmil~bfldungen linden. 
Leider ist die Zahl der genau untersuehten F~lle noch zu gering, um ein 
endgflltiges Urtei] abgeben zu kSnnen, jedoch dfirften diese 2 Typen 
wenig ausgepriigte Formen des U.-D. d~rstellen. 

Bei 16 U.-D. sind gleichzeitig Miflbildungen des Daumens beobachtet, 
und zwar ]3real Defekte und 3m~] Verdoppe]ungen (Polyda.ktylien); 
auffallend ist, da/~ diese Mil3bildung ]0real schwere beidseitige U.-D. 
begleitete. 
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Die De[ekte des Daumens schwanken in ihrer Auspr~gung yon der 
Verbildung einzelner Glieder bis zur totalen Aplasie, die auch meist 
die zugehSrigen Mittelhandknochen betrifft ;  letztere kommt  verhgltnis- 
m~Big h~ufig vor und ist bei beidseitigen U.-D. gewShnlieh symmetrisch 
ausgebridet. Nut  im t0alle Ho~II, s t r i t t  mi t  der Daumenaplasie ein 
Delekt  des distalen l~adiusendes auf, in alien anderen F~lien ist dieser 

...# L 
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Abb .  8. Fa l l  PAGEXSa~ECHER, 17j~hrige F r a u ,  
be idse i t ige r  Defekt ,  Aplas ie  der  E n b o g e n -  
gelenke,  U n t e r a r m k n o e h e n  bzw.  de ren  R u d i -  
m e n t e  s i tzen  den  H u m e r i  gabels  auf ,  
die MarkI 'hume tier K n o e h e n  k o m m n n i z i e r e n .  
Reeh t s  fehlen U lna  -and R a d i u s  bis a u f  
p r o x i m a l e  Res te ,  l i n k e  Ulna anscheinend 
a u s g e d e h n t e r  Mit te ls t i~ekdefekt ;  be iderse i t s  
n i eh t  dif ' ferenzierbare Ha`adwurze lknoehel l  
`and zwei  h h u t i g  s g n d a k t y l e  F inge r ,  l inks  
n o c h  ein n l n a r e r  4 t i t t e r  rud iment f i re r .  Be- 
wegl iehke i t  tier H ~ n d e  verh~l tn i sm~Big  gu t ,  

die Frau ffihrt Handarbeiten aus. 

heitsbild der StummelgliedmaBen 

Knochen vollkommen intakt.  
Von den Daumenverdopplungen 
linden sieh zwei bei einseitigem 
U.-D. und eine asymmetriseh an 
beiden Daumen eines beidseitigen 
(KAJo~). Dieser besehreibt neben 
den normalen einen zweiten 
freien, rudimenti~ren Daumen;  
im iibrigen handelt  es sieh um 
syndaktyle Doppeldaumen bzw. 
einen Pollex bifidus (geteiltes 
Endglied). 

I m  Sinne der G ~ G ~ A I J R -  
sehen Strahlentheorie gehSrt der 
Daumen zum radialen Rand- 
strahl. Wenn aueh gegen diese 
Theorie vielfaeh Einw~Lnde er- 
hoben werden, so ist sie doeh 
als Arbeitshypothese gut zu ver- 
werten. Der U.-D. ist in einem 
Viertel der Falle kombiniert mit 
Mi[3bildungen am radialen Strahl 
der Hand, es sind meist solehe 
yore Riickbildungs-, seltener yore 
~3bersehui~typ. I)iese beidseitigen 
l~andstmhldefekte diirften bei 
starker Auspr~gung zum Krank-  

hiniiberfiihren, ~hnlieh der yon 
E. NEws besehriebenen brasilianischen Mestizenfamilie. 

Ebenso finden sich I)berg~nge zu den Phokomelien. 
Der Fall t)AOENSTECttEI~ zeigt rechts eine Phokomelie, aui~erdem 

beidseits ulnare und radiale Randstrahldefekte und Aplasien der Ell- 
bogengelenke, er fiihrt die Versehiedenartigkeit des morphologischen 
Brides der U.-D. vor Augen. 

Beim U.-D. t re ten selbstverstgndlieh auch an den Handwurzel- 
knochen MiBbildungen auf, sie k6nnen natiirlich nur bei ~lteren Kindern 
und Erw~chsenen rol l  erfaBt werden. Man ~ndet  Verschmelzungen 
untereinander, rudimenti~re Ausbridungen und totale Aplasien. Diese 
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Verbildungen geh6ren den t~andstrahldefekten zu; bei den ulnaren 
betreffen sie die Knoehen dieser Seite, beim Daumen die radialen. Dureh- 
sehnittlieh sieht man bei ausgedehnten I~andstrahldefekten aueh st~rkere 
Verbildungen der entspreehenden Handwurzelknoehen, jedoeh kann aus 
dem R6hrenknoehendefekt nieht auf eine bestimmte Migbildung der 
Handwurzel gesehlossen werden. 

Verh~ltnismiigig h~ufige BegleitmifJbildungen der U.-D. sind Gelenks- 
aplasien, man bezeiehnet sie gew6hnlieh zu Unreeht als angeborene 
Ankylosen. Es handelt sieh nicht um Verwaehsungen und Versehmel- 
zungen auf Grund eines pathologisehen Vorganges, i n  allen diesen 
Fi~llen wird das Gelenk iiberhaupt nicht gebildet und kann infolge- 
dessen nieh~ ankylosiert werden. Unter den 70 Beobaehtungen finden 
sich bei 25 Personen Gelenksaplasien, 23 betreffen die Ellbogengelenke, 
eine dus radio-ulnare Gelenk (RIEDI~G~g) und in einem weiteren Fall 
fehlten alle Gelenke zwisehen Oberarm, Elle und Speiehe (P~I~STL~u 
Die Aplasien linden sieh bei ein- und beidseitigen U.-D. (Verh~ltnis 
17:8), bei den beidseitigen kSnnen such nur an einer Seite Gelenke 
fehlen (KIR~ISSO~, Pst#c1~sR, KA~AVEL-ROSSI). Durehsehnittlieh 
treten diese Migbildungen haufiger bei totalen Knoehenplasien auf, 
jedoeh sind sie aueh bei Mittelstfiekdefekten anzutreffen (GLA~SS~E~, 
Fall 2). Meist sind die Aplasien der Ellbogengelenke synostotiseher Art, 
der Oberarmknoehen geht direkt in die Unterarmknoehen bzw. deren 
I~udimente fiber, was dureh die kommunizierenden Markr~ume ge- 
kennzeiehnet ist. Alle 3 Knoehen sind verbogen, Elle und Speiehe 
sitzen d e n  Humerus gabelfSrmig auf, es handelt sich um prim~ire 
humero-radio-ulnare Synostosen (s. Abb. 8). Vereinzelt kommen aueh 
Syndesmosen vor. Fehlt die Ulna g~nzlich, so k6nnen nat/irlieh nut 
humero-radiale ,, Syuostosen" vorhanden sein. Selten betrifft die Gelenks- 
aplasie das humero-ulnare Gelenk allein und das humero-radiale i s t e r  
halten (GLAESS=XER, fall1), es gibt aber aueh umgekehrte F/~lle n i t  
bestehendem humero-ulnarem Gelenk. 

Die beim U.-D. auftretenden Gelenksaplasie~z haben versehiedene 
Formen, sie sind fast aussehlieglieh primi~re Synostosen und linden sieh 
vor allem an den Ellbogen-, selten an den radio-ulnaren Gelenken. 

Es ist auffallend, dab ein so hoher Prozentsatz yon U.-D. nit  Aplasien in den 
Ellbogengelenken einhergeht. Letztere kommen wohl auch isoliert vor, jedoeh 
treten, wie die statistischen Zusammens~ellungen yon RosIANI~s und F~Aa-~: 
zeigen, mehr als die H~lfte aller Ellbogenaplasien gleichzeitig nit  U.-D. au~. Man 
kann diese Tatsache dutch entwieklungsmeehanisehe ~{omente allein nicht er- 
kl~ren, ebenso ist ein so haufiges zuf/~lliges Zusammentreffen dieser zwei seltenen 
Migbildungen nicht denkbar, man mul3 vielmehr einen inneren Zusammenhang 
annehmen. Gerade wie die radioulnare Synostose nit  den Radius- und Daumen- 
defekt zu einer Mil~bildungsgruppe zusammengefal~t wird (Lam, c~), so bilden der 
ulnare Randstrahldefekt der Hand, der U.-D. und die Synostosen in den Ellbogen- 
gelenken egwas entwicklungsgesehichtlich ZusammengehSriges und die Erklgrung 
hierfiir gib~ die G~e~s~Acasehe Strahlentheorie. 
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AuGer diesen prims Defekten gibt es Veriinderungen an Knochen 
und Gelenken, die man als sekundi~r bedingt ansehen muG. Der Radius 
als Paralle]knoehen ist beim U.-D. fast immer gebogen, umgekehrt 
wie beim Radiusdefekt, die Biegung richter sieh meist konvex naeh 
anI~en, bald nach innen oder sie kann S-f6rmig sein. Aueh ist das 
KSpfehen des Radius h~ufig naeh proximo-dorsal ]uxiert, meist bei De- 
fekten des Humerusk6pfchens, und selten liegt es volar. Bei den Apla- 
sien der Ellbogengelenke sind die Knoehen in einem Winke] yon 80 bis 
1200 versteift, nur in einem einzigen Fall in Streckstellung (l~oT~). 
Diese Abknickung wird durch Verbiegung der Ober- und Unterarm- 
knochen erreicht, wobei der Seheitel des Winkels ann~thernd an der 
Stelle des fehlenden Gelenkes liegt. Die Verbfldungen linden sich bereits 
bei unreifen Friiehten und Neugeborenen, so da$ die Annahme bereeh- 
tigt ist, sie werden bereits im Embryonalleben fixiert, jedenfalls k6nnen 
sie auf mechanisehe Ursachen zuriiekgeliihrt und so erkl~trt werden. 

~berbliekt man die verschiedenen Formen des U.-D., so mug man 
zwischen reinem Defekt und den mit ihm gleichzeitig auftretenden an- 
geborenen MiGbildungen des Vorderarmes unterscheiden. Der U.-D. 
betrifft den ulnaren Strahl des Vorderarmes in seinem distalen Antefl, 
sein klinisches Bild ist sehr variabel. Gew6hnlieh fehlt die ganze oder 
der distale Tell der Ulna und 2--3 ulnare Finger. Nahezu ein Viertel 
der F~lle zeigen keine Verbildungen an den HKnden, sie sind als Minus- 
varianten des U.-D. aufzufassen; bei ihnen fehlt entweder das distale 
Epiphysenende oder das Mittelstiick des Knoehens. Vermutlieh handelt 
es sich in einem Tell dieser Fs um VerknScherungs- bzw. Verknorpe- 
lungsstSrungen. Gleichzeitig mit dem U.-D. t reten am Vorderarm 
prims Synarthrosen an den Ellbogengelenken und Verbildungen am 
radialen Randstrahl der Hand ~uf, sie linden sich kaum bei den Minus- 
varianten der MiGbildung. Eine Regel fiir das Auftreten der einzelnen 
Defekte kann nieht aufgestellt werden, die Kombinationen sind sehr 
verschieden. Alle diese ~ri[3bildungen der Vorderarme sind gleichgeordnet, 
es besteht kein Grund zur Ann~hme, dal~ eine iibergeordnete weitere 
ausl5st. Wie jeder Strahldefekt zeigt aueh dieser eine grol3e Variations- 
breite der Merkmalsauspr~gung nnd es lgGt sich eine teratologische 
Reihe aus den einze]nen Varigtionsformen aufstellen. 

Bei 15 U.-D. finden sieh gleichzeitig Mi[3bildungen an anderen Kdrper- 
teilen, man kann sie als Unterarm-ferne Defekte bezeiehnen. Bei einigen 
unreffen Friichten und Neugeborenen sind Kopf, Gesicht nnd innere 
Organe in einer mit dem Leben unvereinbaren Art verbildet, es seheint 
die g~nze normale Entwieklung zusammengebroehen zu sein. Ferner 
kommen Knoehenaplasien (Fibula, Tibia, Femur) und Gelenksdefor- 
mit~ten (KlumpffiGe) vor. Auffallend ist das gleichzeitige Fehlen 
yon Ellen und Wadeubeinen in 4 F~tllen. Aueh wird der U.-D. bei 
Gesiehts- bzw. Gesichtsknochenasymmetrien beobachtet und SA~ 
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besohreibt einen Fall bei einem Negerknaben mit einer Sichelzellen- 
an/tmie. Wie man aus der Zusammenstellung ersieht, kann der U.-D. 
kombiniert mit anderen ~hnlichen Mil3bildungen der Knoehen und 
Gelenke auftreten, ist dann als Teilsymptom einer St6rung eines oder 
einiger fiir die Ontogenese wichtiger Organisationszentren zu werten 
und die Entstehung aller bei den Individuen auftretenden Verbildungen 
kann unizentrisch erkl~irt werden. Im Falle Sal~s ist jedoch eher an 
eine multiple Abartung im Sinne PFAIrNDL~S ZU denken, hn  allge- 
meinen sind die Kombinationen fast ausnahmslos auf dem Gebiete der 
DifferenzierungsstSrungen gelegen. 

Der Oberarm ist beim U.-D. meist gut ausgebildet, nur selten trifR 
man ihn in toto sehwgcher entwickelt oder verkiirzt mit atrophisehen 
bzw. fehlenden Muskeln. Die Unterseheidung zwischen Sekund~r- 
erseheinung und primiirem Bildungsfehler ist im einzelnen Fall oft 
unm6glieh. In der Regel ist der Vorderarm verkiirzt bis zu einem Drittel 
der normalen L~nge, seine Muskulatur je nach der Gr6ge des Defektes 
mehr oder minder gut entwiekelt. Die Fixation der Synostose des Ell- 
bogengelenkes erfolgt gewShnlich in einem Winke] yon 80--120 ~ An 
der Beugeseite dieses Gelenkes kommen mitunter Hautfalten vor, die 
eine Behinderung der Streekung bewirken und so eine Gelenksverstei- 
fung vort/~uschen kSnnen; 8TRICKEI% sprieht yon Schu4mmhaut-, KLAIJS- 
~Et{ yon Flughautfalten. Untersueht wurde nur einmal eine derartige 
Bildung yon NEt~5{AN~, er erhielt auf elektrisehe Reizung Kontrak- 
tionen und vermutete in der FaRe Muskel-, Nerven- und Gef&13str//nge. 
Ist das Radiusk6pfehen naeh dorsal luxiert, so kann man natiirlich 
nur yon einer Pseudarthrose spreehen, die Verbindung ~drd durch 
Weichteile gebildet. Die Bewegungen im Gelenk sind dann behindert, 
volle Streekung und Beugung unmSglieh, auch besteht eine geringe 
seitliehe Verschiebbarkeit. Bei vorhandenem Ellbogengelenk und nicht 
luxiertem Radius ist die Bewegungsfreiheit meist dureh verbogene 
Knoehen oder Kontrakturen eingeschrankt. 

Der Vorderarm steht in Mittelstellung zwischen Pro- und Supination, 
die Hand h~ufig in ulnarer Abduktion (ulnare Klmnphand). Ebenso 
sind die Bewegungen im Handgelenk gew6hnlieh besehrankt. AuBer 
den fehlenden und verbogenen Knoehen sind die Verkiirzungen und 
Atrophien der Muskel und B~nder die wesentlichste Ursache der Be- 
wegungsbehinderung. Normal ausgebildete Finger stehen mitunter in 
Beugekontraktur. Bei dorsal luxiertem Radius und bei starkem Ausfall 
von Handwurzelknoehen wirken die Bewegungen in den Gelenken flossen- 
artig. Es is~ iiberhaupt auffallend, wie wenig die Kranken oft dutch 
die Migbildungen in der Arbeit behindert werden. 

Anatomiscl~,e Unter~uchungen des Defektes liegen nur sehr wenige 
vor (STIrDEI{, STOI~Fm~ und ST~MPEL). Ubereinstimmend beriehten sic 
von schw/ioherer Ausbildung bzw. abnormen Ans~itzen des M. triceps 
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und yon {ehlenden odes rudimentgren Muskeln des ulnasen Gruppen 
(Beuger wie Strecker). Die gleiehen Vesbildnngen werden bei Arterien 
nnd Nerven gefunden. Die nntersuchten F~lle sind ausgebildete U.-D. 
und da zeigt sich, dab die MiBbildung nicht allein auf das Knochensystem 
beschr~nkt ist, sondern auch das Weichteilblastem betrifft. 

Nahezu vergebens durehsueht man dig vergIeichende Pathologie 
und veterinKrmedizinisehe Literatur  nach spontan aufgetretenen 
U.-D.; nur STn6E~ erw~hnt einen einseitigen Fall beim Schwein, 
es fehlen g~nzlich die Ulna, 2 Karpalknochen und ulnare Zehen. An- 
dererseits gibt es bei den Quadrupeden kaum einen Skeletknoehen yon 
einer derartigen Formverschiedenheit wie die Ulna. Wihrend  sie bei 
einzelnen Arten (ttund, Sehwein) einen reinen Stiitzk/loehen des Vorder- 
beine darstellt, ist sis bei nahe Verwandten stark reduziert (Rind, Pferd) 
und dient ausschlieglieh zur Bildung des Ellbogengelenkes. 

Die MiBbildungen an den Vorderarmen, die gleiehzeitig mit  den 
U.-D. auftreten, be~reffen die Gelenke im Bereich des Ellbogens und 
den radialen Randstrahl.  Es ist auffallend, dag gerade diese Defekte 
kombiniert  auftreten, da ja nur dureh die n ~ m a l e  Entwieklung dieser 
Gelenke und Knochen die Greifhand des Menschen zustande kommt ;  
sie ist wieder eine Eigentiimliehkeit des Primatenstammes.  Es handelt  
sich hies also nm Mil~bildnngen an phylogenetiseh jungen Gelenks- und 
Knoehenumbildungen. 

Entsprechend dem damaligen Stande der Forschung fahr t  KC~=~L 
die U.-D. auf exogene Ursachen zuriick, er bezeichnet abnorme Drnck- 
verhiltnisse yon seiten des Amnions oder des Uteruswand Ms eigentliehe 
Ursache, die De~ormierung der Knochen ski die Folge einer Druck- 
atrophie oder yon intrautesinen Frakturen und Luxa~ionen. 

Nut in einem einzigen Fall ist die amniogene Genese eines U.-D. yon G ~ v ~  
und VALE~TI~ siehergestellt. Bei ehlem neugeb?renen Kinde land sieh an des 
ulnaren Kante der rechten Hand und des distMen Unterarmes eine ausgedehnte 
tiefgreifende Nekrose der Haut. Die 2 Jahre sparer durchgeffihrte Nachunter- 
suehung zeigte vollkommene Vernarbung, das RSntgenbild das Fehlen des distMen 
Teiles der Ulna, des Knochen sehrigte sieh seitlieh ab. Wie man siehr war bei 
dem Kinde auger dem Knoehendefekt ein Verlust der dariibergelegenen Weich- 
teile und der Haut eingetreten. Sieher hat ein so guter Kenner des Migbildungen 
wie G~vB~ vorher den Fall kritiseh beurteilt, ehe or sieh fiir eine amniogene 
Defektbildung entschied. 

DiG Ansieht yon einer exogenen Genese des MiBbildung lehnt R ~ -  
YALn bereits 1908 ab u n d e r  bezeiehnet die Defekte als Vitia primae 
formationis. Kurz  darnaeh t r i t t  WIERznJ~wsxI den KfdMgELschen An- 
siehten entsehieden entgegen, denn die Kasuistik spricht gegen die Druck- 
theorie. Unm6glich ist, dal~ ein 1/~nger andanernder Druck den Knochen 
zur Atsophie bringt, ohne Hau t  und Weichteile zu besehadigen, und bei 
Fsakturen miissen die einzelnen Xnoehenstfieke vorhanden skin, sie 
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kSnnen in der Embryonalzeit nich~ zur Resorption gebracht werden, 
als Ursaehe der Migbildungen sind endogene Falctoren anzusehen. Die 
in einzelnen F~llen auf der ttShe der Knoehenkniekung anzutreffenden 
narbigen Itautver~nderungen k6nnen als sekund~re Verklebungen mit 
dem Amnion angesehen werden. Es ist ein bleibendes Verdiens~ yon 
A s e ~ E a  und ENGELMANN au:~ die erbbioIogische Genese derartiger Mill 
bildungen hingewiesen za haben. Sie beaehteben das famili~re Auf- 
treten und zogen daraas die entsprechenden Sehliisse. Bei U.-D. sind 
Angaben dar/iber bisher sehr sp~rlich und meis~ nur allgemeiner Art. 

Der erste Berieht fiber famili~res Auftreten stammt 1886 yon R o ~ T s .  I)er 
73j~ihrige Kranke gab anamnestiseh an, seine Sehwester, ein Neffe und 3 eigene 
Kinder h/~tten die gleiehe Mil]bildung, Mutter und Grol3mutter haben einen steifen 
Finger gehabt. Vom Autor wurde dieser Personenkreis diesbezfiglieh jedoch nicht 
untersueht. Weiter beobaehtete /~VALn 46 Jahre alte Zwillingsbrtider - -  die 
Frage, ob erbgleiehe odor erbversehiedene Zwillinge ist nieht erw~hnt - -  yon wel- 
ehen einer einen U.-D. hat; in der Familie linden sieh Verkfimmerungen nnd Ver- 
doppelungen der kleinen Finger in ~ Generationen, Spalth~nde und Zehenver- 
bildungen. Aueh NEU'~A~S beriehtet fiber einen Doppeldaumen bei dem Brnder 
des Probanden und sehlie/31ieh ROTg nnd SOUTaWOOD tiber das Vorkommen yon 
Klumpfiiflen in den Familien ihrer FMle. 

Diese Angaben tiber ein sippenhaftes Auftreten des U.-D. lassen 
wohl eine heredit~re Genese vermuten, jedoeh miissen noeh weitere 
Beweise zur Bekr~ftigung dieser Ansieht ins Treffen geftihrt werden. 

Ehm beidseitige, ja vollkommen symmetrisehe Mil~bildung weist 
fast immer auf Vererbung hin und der U.-D. tritt  in nahezu einem Drittel 
der F~lle beidseitig auf, ferner ist er begleitet yon gleiehgeordneten ver- 
erbbaren Defekten. Polydaktylie, Syndaktylie, Kleinfingerdefekte, 
Daumen~plasien, hamero-radi~le und radio-uln~re Synostosen sind meist 
erbliehe Defekte, and der U.-D. finder sieh gewissermagen vergesell- 
schaftet mit einer oder mehreren dieser Mil3bildungen. Naeh einer M1- 
gemeinen Regel sind gene~iseh zun/~ehst ungekl/~rte Abnormit/~ten als 
erbbedingt anzusehen, wenn sie h~ufig kombiniert mig naehgewiesen 
erblichen AnomMien auftreten. Bei Defekten der langen RShren- 
knoehen haben A s c ~ s ~  and E~eE5~As~ die Erbbeding~heit sicher- 
gestellt und speziell bei einem der hgufigsten dieser Defekte, beim 
Radiusdefekt, ist sie yon JOACHI~ST~AL eindeutig naehgewiesen worden. 
Ebenso z/iehteten I~A~OV-D and HAV~SACQU~ einen Mgusestamm mi~ 
Tibiadefekten (reeessiver Erbgang). 

Durch RSntgenstrahlen erzeugte, experimentelle Migbildungen an den langen 
RShrenknoehen gleiehen vollkommen den erbbedingten, daraus darf man jedoeh 
nieht ohne weiteres auf Strahlenmutationen sehlieBen, denn hier hande]t es sieh 
nm Seh~digungen der entspreehenden embryonMen Organisationszentren. Glied- 
magenverstfimmelnngen und Mikroeephalien sind typische Seh~den r6ntgen- 
bestrahlter Frfieh~e. In einigen F/illen wurden auch beim Mensehen naeh Be- 
strahlung des sehwangeren Uterus derartige MiBbildungen beobaehtet (ST~a~'- 
BERG, EN~ELgARDT und Plsc~rI~a). 
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Obwohl die Vererbung des U.-D. infolge seiner Seltenheit und viel- 
leicht aueh dutch besondere genetische Verh~ltnisse bisher noch nieht 
einwandfrei nachgewiesen werden konnte, mu• man ihn doch mit 
einer an Sicherheit grenzenden Wahrscheinlichkeit als erblieh bedingt 
ansehen nnd es fragt sich nur, wie man sich den Mutationsvorgang im 
einzelnen vorstellen kSnnte. 

Ffir die normale Entwieklung des gesamten Skeletsystems nimmt 
man ein verantwortliches Gen an and diesem steht ein pathologisches 
Allelomorph gegeniiber, das die Defekte an dem System hervorruft.  
Das 5rtliche Auftreten der Defekte wh'd durch ein weiteres unspezifisehes 
Lokalisationsgen verursacht, das an verschiedenen Stellen zur Wirkung 
kommen kann. Ferner werden zur Erkl~rung der normalen Strahlent- 
wicklung noch ein weiteres Gen oder sogar einige Gene angenommen, 
deren Mutation entsprechende Strahldefekte auslSst. Man sieht also, 
da~ der U.-D. nur dutch Mutation mehrerer Gene zu erkl~ren ist 
(Polygenie). 

Auch fiir die Gelenksapl~sien sollen ein auf alle Gelenke wirks~mes 
nnd ein Lok~lis~tionsgen verantwort]ich sein und ebenso wird dies fiir 
Poly- und Syndaktylien yon Manehen angenommen. Nach neueren 
F0~sehungen gibt es hierbei jedoeh F~milien, bei denen die entwieklungs- 
stabile Anlage zur regelm~l~igen Domingnz ftihrt, w~hrend in anderen 
Sippen die unregelm~l~ige Dominanz des Merkmals dutch eine entwick- 
lungslgbile Anlsge zu erkl~ren ist. N~ch v. V E R s e g u ~  sind in diesen 
Familien h~ufig such deutliehe Schw~nkungen im Ausbfldungsgrad des 
Merkmals zu beobaehten. Hinter einer seheinbar kontinuierliehen Varia- 
bilit~t kSnnen sich ganz verschiedene Erbtypen verbergen, die nur 
dutch eine Sippen~nalyse festgestellt werden, kSnnen (Heterogenie). 
Die Kombination des U.-D. mit gnderen MiBbildungen, bei denen der 
Erbmechanismus weitgehend aufgekl~rt erseheint, l~Bt auch fiir die 
U.-D. ahnliche Erbverhaltnisse vermuten. Das Gleiche gilt ffir die 
beigeordneten, sog. Unterarm-fernen Defekte wie RShrenkno chenaplasien, 
Klumpfii~e u.a .  Ob es sieh bei den letalen Kombinationen um Chromo- 
somenstiickausfs handelt, die den Zusammenbruch yon Organi- 
sationszentren der Differenzierung bewirken, wie dies gelegentlich ver- 
mutet  wurde, sei dahingestellt. 

Die Variabilit~t des Mer/cmals ist groB, doeh ist es an Hand des 
vorliegenden Materials und der daran angestellten erbbiologische n Unter- 
suchungen nicht mSglich, sich zu den Fragen der Penetranz und der 
Expressivitgt zu auf~ern. Wie sehon angedeutet, wi~d wohl aueh bier, 
~hnlich wie bei anderen MiBbildungen, die auffallende intralamili~re 
Variabilit~t im wesentliehen auf die Wirkungen yon Modifikationsgenen 
zurfekzuliihren sein, obwohl aueh rein peristatische Einfliisse w~hrend 
der embryon~len Entwicklung yon mitwirkender Bedeutung sein 
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k S n n t e n  (v. V ~ s c ~ v ~ ) .  E b e n s o w e n i g  s ind  zu r  Ze i t  p rgz i se  A n g a b e n  

f iber  d e n  E r b g a n g  m6gl i ch ,  j e d o e h  1/i/3t das  se l t ene  A u f t r e t e n  d e r  

Mil3bi ldung a n  s ich u n d  das  spo rad i s ehe  V o r k o m m e n  in F a m i l i e n  an  

t~ecessiviti~t denken .  A n d e r e r s e i t s  w i r d  i m  a l l g e m e i n e n  be i  E x t r e m i t i ~ t e n -  

m i B b i l d u n g e n  d ie  A n s i c h t  v e r t r e t e n ,  dug  s ich p r o x i m a l e  s t a m m n a h e  

m e i s t  recess iv ,  d i s t a l e  p h y l o g e n e t i s e h  j u n g e  a b e r  h g u f i g  d o m i n a n t  ve r -  

e rben .  B e i  U . - D .  h a n d e l t  es  sich,  w e n n  m a n  die  U m b i l d u n g  zu r  Greif-  

h a n d  de r  P r i m a t e n  b e d e n k t ,  u n z w e i f e l h a f t  u m  M i B b i l d u n g e n  an  e ine r  

p h y l o g e n e t i s c h  j u n g e n  E x t r e m i t / t t e n m o d i f i k a t i o n .  

Z u s a m m e n / a s s u n g .  

B e r i c h t  f iber  e inen  se lbs t  b e o b a c h t e t e n  be id se i t i gen  U l n a - D e f e k t .  

D a r a n  ansch l i eBend  w e r d e n  die  im  Sch r i~ t t um b i she r  b e k a n n t e n  80 U l n a -  

D e f e k t e  b e s p r o c h e n  u n d  m e h r e r e  T y p e n  u n t e r s c h i e d e n ;  u l n a r e r  S t r a h L  

d e f e k t  des  V o r d e r a r m e s ,  seine M i n u s v a r i a n t e  u n d  de r  M i t t e l s t i i c k d e f e k t .  

~VIit d iesen  D e f e k t e n  kombin i e r~  l i n d e n  s ieh h~uf ig  a n d e r e  Mii~bi ldungen 

a m  V o r d e r a r m  u n d  a u c h  an  v e r s c h i e d e n e n  O r g a n e n .  Al le r  W a h r s c h e i n -  

l iehkei~ n a e h  h a n d e l t  es s ieh u m  e ine  e rb l i ehe  E x t r e m i t ~ t e n m i B b i l d u n g .  

E r b b i o l o g i s e h e  u n d  p h y l o g e n e t i s e h e  E r w ~ g u n g e n  w e r d e n  e r6 r t e r t .  
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