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Der angeborene Defekt der Ulna*.
Von
H. LAUSECKER.
Mit 8 Textabbildungen.
(Eingegangen am 16. Dezember 1953.)

Wie WERTHEMANN bemerkt, ist die Bezeichnung dieser Mif3bil-
dungen als , Defekte’” eigentlich unzutreffend, denn es handelt sich
nicht um das Zugrundegehen angelegter Anlagen, sondern um die
Manifestation von etwas Fehlendem, also um echte Aplasien bzw.
Hypoplasien. Die Benennung ist jedoch allgemein tiblich und man
spricht ausschlieBlich von ,,Defekten der langen Réhrenknochen®; sie
kommen an und fiir sich selten vor und sind nach der Statistik ScrEL-
LERs kaum mit 2% an den angeborenen orthopéddischen Mifibildungen
der Extremitéten beteiligt. Der ,,Ulna-Defeki* (U.-D.) tritt noch viel
seltener auf, nur ungefihr jeder 12. Defekt eines langen Rohrenknochens
betrifft die Ulna, und das Verhéltnis zum Radiusdefekt ist annihernd 1:5.

Die ersten U.-D. wurden bei lebensunfdhigen Friichten beobachtet, so 1698
von GOELLER in Nirnberg und 1791 von SoEMMERING in Kassel (nicht einwand-
freier Fall), weitere bei Lebenden von DevitLe, Hout. und PriesTLEY um die Mitte
des vorigen Jahrhunderts. KtMmMEL befaBte sich dann eingehend mit den bis 1895
beschriebenen 12 Fillen und fiigte diesen einen eigenen zu. Es ist verstindlich,
dafl durch die Einfithrung der Réntgenstrahlen in die Diagnostik die Zahl der
Beobachtungen wesentlich bereichert wurde, und so konnte Wirrzzsewsgr 1910
bereits 28 Fille sammeln. KaNAVEL gab dann 1932 eine kurze Ubersicht, er fand
im Schrifttum 50 derartige Verdffentlichungen, von welchen allerdings nur 45 so
hinreichend beschrieben waren, dal} sie statistisch verwertet werden konnten.
FErwahnenswert wire noch die Bereicherung der Kasuistik durch MoucwET und
seine Mitarbeiter um die Wende dieses Jahrhunderts.

Eigene Beobachtung,

13jahriger Junge, Waisenkind, Vorgeschichte belanglos, hat angeboren Ver-
bildungen der Unterarme und Hénde, er lernte ohne besondere Mithe Schreiben
(Federstielhaltung zwischen rechtem Zeige- und Mittelfinger) und verrichtet auch
kleine Handfertigkeitsarbeiten.

Die Unterarme stehen in Pronationsstellung, sind abnorm kurz, die Daumen
fehlen génzlich. Im Ellbogengelenk Streckung und Beugung behindert, Pronation
nahezu frei. Supination beschrinkt moglich; auBlerdem kénnen 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 iiber das normale Maf hinaus beug- und streckbar, Hande in leichter

* Meinem Lehrer, Herrn Prof. Dr. A. PRIESEL, zum 65. Geburtstage.
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Ulnarabduktion, diese ist nahezu frei, dagegen die Radialabduktion kaum méglich;
rechter 5. Finger und weniger der 4. in Beugekontraktur. Tm Olecranonbereich
tastet man unter der Haut die proximalen Enden der Speichen, sie sind nach
proxzimo-dorsal luxiert, die Speichen selbst stark gebogen, anscheinend fehlen
beide Ellen; jederseits nur 3 Mittelhandknochen abgrenzbar.

Muskulatur der Ober- und Unterarme gut entwickelt, die Mm. triceps setzen
vermutlich an den distalen Humerusenden an, andere Abnormititen der Muskel
kénnen nicht beobachtet werden, motorische Kraft mafig, keine Sensibilitéts-
storung. Bei Bewegung erinnern die Unterarme und Hinde an Robben-
flossen, der Jungeist Rechtshénder
(Abb. 1).

Rintgenologisch sieht man
stark  deformierte Enden des
Humerus, die medialen Epikon-
dylen sind in die Lange 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
Weichteile. In mittlerer Hohe
des linken Unterarmes bemerkt
man seitlich und parallel von der
Speiche in der Muskulatur ein
ungefdhr 3 cm langes, '/, cm
dickes Knochenstiick, das nach
der Lage einer riickgebildeten
Abb. 1. Beiderseitiger Ulnadefekt und Aplasie der U103 entspricht, an seinem dis-

Daumen. Die Unterarme sind in talen Ende ein zweiter, kaum
Pronationsstellung. erbsengrofier Knochen; rechts an
Stelle der Elle ein iiber hant-
korngroBer Knochenschatten seitlich neben dem distalen Speichenende. Von
den Handwurzelknochen sind rechts nur 4 vorhanden, 3 entsprechen nach Lage
und Form dem Os wmultangulum minus, capitatum und hamatum; der 4., ein
groBerer Knochen in der proximalen Reihe, ist vermutungsweise aus der Ver-
schmelzung des Os triquetrum 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 riickgebildete, nicht niher diffe-
renzierbare. Beiderseits finden sich nur 3 Mittelhandknochen, die der Zeige- und
Mittelfinger sind normal gestaltet, die ulnaren verindert; der linke ulnare ist
abnorm dick, in seiner direkten Fortsetzung liegen die 3 Phalangen des 4. Fingers,
die 3 des 5. sind dem verdickten Mittelhandknochen ulnar in gleicher Hohe an-
gelagert ohne eigene gelenkige Verbindung. Der 5. Mittelhandknochen fehlt,
offenbar ist der dicke ulnare aus der Anlage des 4. und 5. hervorgegangen. Rechts
ist der ulnare Mittelhandknochen distal gegabelt, die Verbildung entspricht dem
4. und 5., was um so mehr anzunehmen ist, da jedes distale Endstiick eine eigene
Epiphysenfuge besitzt. Daran schlieBen der 4. und 5. Finger, beide stehen im
Grundgelenk in Luxationsstellung, Fingerknochen o. B., alle Epiphysenfugen an
den Handen deutlich erkennbar (Abb. 2).
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Epikrise. Ein 13jahriger Junge zeigt angeboren Defekte an beiden
Unterarmen und Hinden. Die Daumen fehlen vollstindig, die Ellen
sind nur andeutungsweise vorhanden. Ebenso fehlen beiderseits Hand-
wurzelknochen, und von den vorhandenen 3 Mittelhandknochen sind
die ulnaren verbildet (kndcherne Verwachsungen der 4. und 5. Meta-
carpalia). In diesem Falle ist die fast totale Aplasie der Ellen begleitet
von ulnaren und radialen Randstrahldefekten an den Hinden.

Abb. 2. Rontgenbilder der Abb. 1. Die Ellen fehlen fast, die Daumen ganz, Defekte der
Handwurzelknochen, die ulnaren Mittelhandknochen sind verbildet, die Speichen nach
dorsal luxiert.

Kimuzes teilt die U.-D. in mehrere Gruppen, er unterscheidet zwischen solchen
mit und ohne Luxation des Radius am proximalen Ende und in eine dritte, bei der
gleichzeitig eine Ankylose {Aplasie) im Ellbogengelenk besteht. Diese Einteilung
ist den Kklinisch-chirurgischen Bediirfnissen vollkommen angepaflit, sie ist heute
noch iiblich, entspricht aber nicht mehr den derzeitigen entwicklungsmechanischen
und erbbiologischen Erkenntnissen, denn die Luxation des Radius ist nur eine Folge
des Defektes. Auch treten gleichzeitig mit dem U.-D. Verbildungen am radialen
Strahl und Gelenkaplasien aunf, die bei dieser Einteilung nicht berficksichtigt
werden.

Insgesamt liegen in der mir zuginglichen Weltliteratur 79 Beob-
achtungen von U.-D. vor, von diesen-konnten 10 wegen unzureichender

15*
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Angaben mnicht ndher beriicksichtigt werden; letztere stammen teils
aus der Zeit vor Einfiilhrung der Réntgenstrahlen in die Diagnostik,
teils wurden sie in Aussprachen erwihnt und 3 Defekte waren nur in
unzureichenden Referaten erreichbar. Mithin verbleiben, einschlief-
lich des selbst beobachteten Falles, 70 U.-D. als Grundlage dieser Arbeit,
eine Zahl, die hinreicht, um ein Bild von der grofen morphologischen
Variabilitdt dieser Mibildung zu geben.

In der Zusammenstellung sind die U.-D. bei mulliplen Exostosen nicht beriick-
sichtigt, da die Zusammenhinge in diesen Fillen vollkommen undurchsichtig
sind. Diese Knochenerkrankung geht mit Wachstumshemmungen einher und es
ist nicht auszuschlieBen, daB die Defekte an den distalen Enden der Robren-
knochen (Ulna, Fibula) nicht durch enchondrale oder periostale Wachstums-
storungen bedingt und dann als sekundidre MiBbildungen anzusehen sind. Be-
merkenswert ist jedoch das Auftreten des U.-D. in Exostotikerfamilien (JAROBO-
WETZ, BESSEL-HAGEN).

Der U.-D. kann an einem oder an beiden Unterarmen auftreten
— 48 einseitige stehen 22 beidseitigen Defekten gegentiber —, die
Aplasie des Knochens kann eine teilweise oder ginzliche sein. Von
den 48 einseitigen Defekten sind nur 5 totale, unter den beidseitigen
7 partielle, 7 totale und in den restlichen 8 Fallen fehlt an einem Unter-
arm die Ulna vollstéindig, wihrend am zweiten noch ein Teil vorhanden
ist. Eine Anzahl der beidseitigen Aplasien findet sich bei lebensunfihigen
Friichten bzw. Neugeborenen, sie zeigen auch MiBbildungen an anderen
Organen. Mit Ausnahme weniger, spiter noch gesondert zu bespre-
chender Fille betrifft der partielle Defekt ausschlieBlich den distalen
Teil des Knochens. Angaben tiber das Geschlecht der mit der Mif3-
bildung behafteten Individuen sind nur von 56 Beobachtungen vor-
handen, anscheinend bevorzugt sie das mannliche, auch sind die schweren
beidseitigen U.-D. haufiger bei Ménnern als bei Frauen anzutreffen.
Die entsprechenden Zahlen lauten: 41 bei Médnnern, darunter 12 beid-
seitige und nur 15 bei Frauen mit 3 beidseitigen. Die einseitigen Defekte
verteilen sich nahezu gleich auf die einzelnen Korperseiten, das Ver-
haltnis zwischen rechts und links ist 27:21.

Trotz der Verschiedenheit der morphologischen Bilder lassen sich
beim U.-D. gewisse Typen unterscheiden und auch danach, ob er allein
oder gleichzeitig mit anderen angeborenen MiBbildungen der Unter-
arme auftritt. Im voraus sei gesagt, dafBl, wie bei allen Millbildungen,
eine Trennung in Typen nicht streng durchgefiihrt werden kann, da
Uberginge bestehen. Von den 70 Fallen zeigen nur 16 keine Defekte
an den dreigliedrigen Fingern und entsprechenden Mittelhandknochen,
der Daumen bedarf schon wegen seiner besonderen Stellung einer eigenen
Besprechung. Der 5. Finger fehlt selten allein (Kleinfingerdefekt in
4 Fillen), am hdufigsten der 5. und 4. (ulnarer Doppeldefekt = 25mal),
weniger oft die 3 ulnaren (19mal) und 4 nur 5mal. Bei den beidseitigen
U.-D. ist der Fingerverlust in 70% der Fille nahezu symmetrisch.
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Auch die Verbildung der Finger selbst schwankt in grofien Breiten von
Verkiitmmerung mit deutlich erkennbaren, nur abnorm klein ausge-
bildeten Gliedern (Félle von WiErzeJEWsKT, KIENBOCK und W. MUTLER)
bis zur totalen Aplasie und gleichzeitigem Fehlen der zugehdrigen
Mittelhandknochen. Diese verkiimmerten Finger oder Fingerteile kénnen
dann den benachbarten, gut ausgebildeten ulnarwérts anhéngen. Zwi-
schen den beiden Extremen liegen alle moglichen Uberginge. Am hiufig-
sten ist die totale Aplasie anzutreffen, die fibrigen Formen sind seltener.
In 8 Fillen bestehen auch hautige Syndakiylien zweier oder dreier
knochern gut entwickelter Finger.

Diese Form des U.-D. betrifft den ulnaren Strahl des Vorderarmes
in seinem ganzen distalen Anteil; nur in einigen Féllen ist der Schaft
des Humerus so gering ausgebildet, dafl man an einen priméren Schaden
denken mul} (Homr, SmitH u. a.), der Defekt erstreckt sich auch auf
den Oberarm. Diese MiBbildungen kénnen am besten durch schemati-
sche Skizzierungen einiger kennzeichnender Félle veranschaulicht werden.
(In den Skizzen sind die fehlenden Knochen weggelassen, die vorhan-
denen Teile der defekten voll eingezeichnet.)

Abb. 3 zeigt den typischen U.-D.; Abb. 4 einen beidseitigen Defekt,
rechts U.-D., links fehlt nur der kleine Finger. Man sieht also, dafl die
Auspragung der MiBbildung an den Vorderarmen eines Individuums
sehr verschieden sein kann.

Im allgemeinen ist mit dem U.-D. ein Defekt des ulnaren Rand-
strahles der Hand verbunden, jedoch besteht zwischen beiden Mif3-
bildungen kein starres Verhiltnis in quantitativer Hinsicht, es 1aBt
sich kein Parallelismus zwischen der Zahl der Fingerdefekte und dem
Grad der Vorderarmdefekte erkennen. Durchschnittlich ist jedoch der
Ausfall der Fingerstrahlen groler bei totaler Aplasie als bei partieller
und auch hidufiger als beim Radiusdefekt. Die hier besprochene Form
des U.-D. stellt einen eigenen Typ vor und wire am besten als ulnarer
Strahldefekt des Vorderarmes zu bezeichnen.

Wie man sieht, fehlen bei drei Vierteln der U.-D. einer oder mehrere Finger;
man fragt sich nun nach dem Zusammenhang des ulnaren Strahldefektes des
Vorderarmes mit den isolierten Fingerdefekten dieser Seite. Da diese Finger ent-
wicklungsgeschichtlich zum Ulnarstrahl gehéren, so kann man derartige Defekte
als umschriebene Strahldefekte ansehen.

Ebenso ist bereits erwdhnt, daf sich bei 16 U.-D. keine Mifibildungen
an den ulnar gelegenen Fingern finden; in 8 dieser Fille fehlt von der
Ulna die distale Epiphyse oder auch nur ein Teil von ihr, in den rest-
lichen 8 handelt es sich um mebr oder weniger stark ausgeprégte Mittel-
stiickdefekte. ,

Der Fall Vurprus zeigt das typische Bild eines Defektes des distalen
Endes der Ulna. Er wurde gelegentlich einer Operation genauest unter-
sucht und der Autor fand einen nicht verkndchernden Knorpel am

Virchows Arch. Bd. 823. 15a



216 H. LAUSECKER:

distalen Ende. Eine einmalige rontgenologische Untersuchung wird in
solchen Fallen keine endgiltige Klarung bringen kénnen, Von Tomzscu
ist 1930 ein analoger Defekt beschrieben, der durch 6 Jahre in Beob-
achtung stand und innerhalb dieser Zeit weitgehend verkngcherte;
er erklirt den Fall durch verzogerte Knochenbildung. Die Form dieser
Detekte ist vollkommen einheitlich, es fehlt nur das distale Bnde des
Knochens, auch treten keine Begleitmifbildungen an den Unterarmen
auf. Dieser Defekt ist als Minusvariante des ulnaren Randstrahldefektes
des Vorderarmes anzusehen.

? | |

£ Q3
(.

Abb. 3. Abb. 4.

Abb. 3. Sourmwoopn, Fall 1. 18jahrige Arbeiterin, rechtseitiger Defekt, Oberarm kiirzer,
Ulna fehit zur Halfte, Radius nach proximo-dorsal luxiert, Handwurzel besteht aus 3 bis
4 radialen Knochen, 4. und 5. Finger fehlen. Beugung des Ellbogengelenkes behindert,
Handwurzel steht in Ulnarabduktion, in der Familie kommen KlumpfiiBe und Aplasien
der Fingergelenke vor.
Abb. 4, Fall KMmMEL. 6 Monate alter Knabe, beidseitiger Defekt, rechts ist von der
Ulna nur ein kleiner proximaler Rest vorhanden, Radius konvex mnach innen gebogen.
Ellbogengelenk tiber das normale MaB hinaus beweglich, keine Angaben iiber Handwurzel-
knochen, nur Daumen und rudimentérer Zeigefinger vorhanden, an der linken Hand fehlt
der 5. Finger. Linker Oberschenkel kiirzer als der rechte.
Abb. 5. Fall Vurpius, 17jahriges Madchen, linksseitiger distaler Defekt, das Endstiick
der Ulna ist daumenbreit nicht verknéchert, sondern nur verknorpelt, Hand in starker
Ulnarabduktion und leichter Volarflexion, Radius und Ulna gebogen, Handwurzel und
Hand keine Defekte.

Die Beobachtung von Maas stellt einen typischen Defekt des Mittel-
stiickes der Ulna vor. Bei dieser Form sind die Epiphysen meist gut
ausgebildet, dagegen fehlt das Mittelstiick des Knochens ganz oder
teilweise, es kann auch durch fibrdses bzw. knorpeliges Gewebe ersetzt
sein. Einzelne Berichte sprechen von einer in toto sehr diinnen Ulna.
Anatomisch genau wurde ein Fall von STorreL und STeEMPEL untersucht.
Sie fanden distal ein kndchernes Ulnarudiment und von ihm zog ein
bindegewebiger Strang zum Oberarm. Ubrigens ist dies in der ganzen
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Literatur die einzige Mitteilung iiber einen U.-D. im proximalen Anteil.
Der Mittelstiickdefekt fiel schon KiimyeL und WIERzZETEWSKI 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 Verknécherungs- bzw. Verknorpelungsstérungen zugrunde
liegen. Nur bei einem einzigen Defekt konnte die spiter eingetretene
Verknoécherung beobachtet werden (Tomescu). Jedoch sind Fille von
verspiteter, manchmal erst postnataler Verkndcherungen von langen

ags [ Iy
)
i ¢ 3

Abb. 6. Fall Maas, 23jiahriger, geistig zuriickgebliebener Mann, linksseitiger Defekt.

Proximales Drittel der Ulna knéchern, mittleres fehlt und distal findet sich eine schiale

Knochenspange, Radius gebogen, nach proximo-dorsal Iuxiert, Handwurzel und Finger
0. B., Gelenke frei beweglich.

Abb. 7. Fall BRUCKNER, 3 Wochen alter Knabe, beidseitiger totaler Ulnadefekt, breite
Flugh#ute in den Ellenbeugen, Mittelhand besteht aus je einem Knochen und daran
anschlieBend je 3 Phalangen.

Rohrenknochen (Femur, Tibia, Fibula), die bei der Geburt scheinbar
als totale Aplasie imponierten, sich aber spiter doch mehr minder voll-
sténdig entwickelten, mehrfach bekannt geworden. Die Entwicklungs-
verzogerung ist als Knochendefekt geringstem AusmafBies zu werten
(WERTHEMANN, ASCHNER und ExcermMany). Es ist auffallend, daB sich
bei diesen beiden Formen des U.-D. kaum Begleitmifbildungen finden.
Leider ist die Zahl der genau untersuchten Fille noch zu gering, um ein
endgiiltiges Urteil abgeben zu koénnen, jedoch diirften diese 2 Typen

wenig ausgeprigte Formen des U.-D. darstellen.

Bei 16 U.-D. sind gleichzertig Mipbildungen des Dauwmens beobachtet,
und zwar 13mal Defekte und 3mal Verdoppelungen (Polydaktylien);
auffallend ist, dafl diese MiBbildung 10mal schwere beidseitige U.-D.
begleitete.
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Die Defekie des Daumens schwanken in ihrer Ausprigung von der
Verbildung einzelner Glieder bis zur totalen Aplasie, die auch meist
die zugehorigen Mittelhandkuochen betritft; letztere kommt verhiltnis-
miBig hiufig vor und ist bei beidseitigen U.-D. gewohnlich symmetrisch
ausgebildet. Nur im- Falle HomLs tritt mit der Daumenaplasie ein
Defekt des distalen Radiusendes auf, in allen anderen Fallen ist dieser
Knochen vollkommen intakt.
Von den Daumenverdopplungen
finden sich zwei bei einseitigem
U.-D. und eine asymmetrisch an
beiden Daumen eines beidseitigen
é L (KaJgox). Dieser beschreibt neben
08 den mnormalen einen zweiten
:
9

)

freien, rudimentiren Daumen;
im #ibrigen handelt es sich um
syndaktyle Doppeldaumen bzw.
‘ einen Pollex bifidus (geteiltes
Endglied).

Im Sinne der GEGENBAUR-
schen Strahlentheorie gehort der
Daumen zum radialen Rand-
strahl. Wenn auch gegen diese
Op Theorie vielfach Einwinde er-

Abb. 8. Fall PAGENSTECHER, 17jdhrige Frau,
beidseitiger Defekt, Aplasie der Ellbogen-
gelenke, Unterarmknochen bzw. deren Rudi-
mente gsitzen den Humeri gabelférmig auf,
die Markriume der Knochen kommunizieren.
Rechts fehlen Ulna wund Radius bis auf
proximale Reste, linke Ulna anscheinend
ausgedehnter Mittelstiickdefekt; beiderseits
nicht differenzierbare Handwurzelknochen
und zwei hautizg syndaktyle Finger, links
noch ein ulnarer dritter rudimentérer. Be-
weglichkeit der Hande verhéltnism#Big gut,
die Frau fithrt Handarbeiten aus.

hoben werden, so ist sie doch
als Arbeitshypothese gut zu ver-
werten. Der U.-D. ist in einem
Viertel der Falle kombiniert mit
Mipbildungen am radialen Strahl
der Hand, es sind meist solche
vom Riickbildungs-, seltener vom
UberschuBtyp. Diese beidseitigen
Randstrahldefekte diirften bei
starker Ausprigung zum Krank-

heitsbild der StummelgliedmaBen hiniberfiihren, &hnlich der von
E. Nuws beschriebenen brasilianischen Mestizenfamilie.
Ebenso finden sich Ubergiinge zu den Phokomelien.

Der Fall PAGENSTECHER zeigt rechts eine Phokomelie, aullerdem
beidseits ulnare und radiale Randstrahldefekte und Aplasien der Ell-
bogengelenke, er fihrt die Verschiedenartigkeit des morphologischen
Bildes der U.-D. vor Augen.

Beim U.-D. treten selbstverstindlich auch an den Handwurzel-
knochen MiBbildungen auf, sie kénnen natirlich nur bei dlteren Kindern
und Erwachsenen voll erfaBt werden. Man findet Verschmelzungen
untereinander, rudimentire Ausbildungen und totale Aplasien. Diese
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Verbildungen gehoren den Randstrahldefekten zu; bei den ulnaren
betreffen sie die Knochen dieser Seite, beim Daumen die radialen. Durch-
schnittlich sieht man bei ausgedehnten Randstrahldefekten auch stirkere
Verbildungen der entsprechenden Handwurzelknochen, jedoch kann aus
dem Rohrenknochendefekt nicht auf eine bestimmte Mifibildung der
Handwurzel geschlossen werden.

VerhaltnismiBig hdufige Begleitmifbildungen der U.-D. sind Gelenks-
aplasien, man bezeichnet sie gewShnlich zu Unrecht als angeborene
Ankylosen. Es handelt sich nicht um Verwachsungen und Verschmel-
zungen auf Grund eines pathologischen Vorganges, in allen diesen
Fallen wird das Gelenk tiberhaupt nicht gebildet und kann infolge-
dessen nicht ankylosiert werden. Unter den 70 Beobachtungen finden
sich bei 25 Personen Gelenksaplasien, 23 betreffen die Ellbogengelenke,
eine das radio-ulnare Gelenk (Rizpixeir) und in einem weiteren Fall
fehlten alle Gelenke zwischen Oberarm, Elle und Speiche (PRIESTLEY).
Die Aplasien finden sich bei ein- und beidseitigen U.-D. (Verhiltnis
17:8), bei den beidseitigen konnen auch nur an einer Seite Gelenke
fehlen (Kirmisson, Prrtcker, Kaxaver-Rossr). Durchschnittlich
treten diese Mifibildungen h&ufiger bei totalen Knochenplasien auf,
jedoch sind sie auch bei Mittelstiickdefekten anzutreffen (GLaESSNER,
Fall 2). Meist sind die Aplasien der Ellbogengelenke synostotischer Art,
der Oberarmknochen geht direkt in die Unterarmknochen bzw. deren
Rudimente iiber, was durch die kommunizierenden Markriume ge-
kennzeichnet ist. Alle 3 Knochen sind verbogen, Elle und Speiche
sitzen dem Humerus gabelférmig auf, es handelt sich um primire
humero-radio-ulnare Synostosen (s. Abb. 8). Vereinzelt kommen auch
Syndesmosen vor. Fehlt die Ulna ginzlich, so kénnen natiirlich nur
humero-radiale ,,Synostosen‘* vorhanden sein. Selten betrifit die Gelenks-
aplasie das humero-ulnare Gelenk allein und das humero-radiale ist er
halten (GLAESSNER, Fall 1), es gibt aber auch umgekehrte Fille mit
bestehendem humero-ulnarem Gelenk.

Die beim U.-D. auftretenden Gelenksaplasien haben verschiedene
Formen, sie sind fast ausschlieBlich primdre Synostosen und finden sich
vor allem an den Ellbogen-, selten an den radio-ulnaren Gelenken.

Es ist auffallend, daB ein so hoher Prozentsatz von U.-D. mit Aplasien in den
Ellbogengelenken einhergeht. Letztere kommen wohl auch isoliert vor, jedoch
treten, wie die statistischen Zusammenstellungen von Romanus und Fraxk
zeigen, mehr als die Halfte aller Ellbogenaplasien gleichzeitig mit U.-D. auf. Man
kann diese Tatsache durch entwicklungsmechanische Momente allein nicht er-
kliren, ebenso ist ein so hiufiges zufalliges Zusammentreffen dieser zwei seltenen
MiBbildungen nicht denkbar, man muB vielmehr einen inneren Zusammenhang
annehmen. Gerade wie die radioulnare Synostose mit dem Radius- und Daumen-
defekt zu einer MiBbildungsgruppe zusammengefaft wird (Laxes), so bilden der
ulnare Randstrahldefekt der Hand, der U.-D. und die Synostosen in den Ellbogen-
gelenken etwas entwicklungsgeschichtlich Zusammengehdriges und die Erklarung
hierfiir gibt die GEGENBAURsche Strahlentheorie.
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Aufler diesen priméren Defekten gibt es Verdnderungen an Knochen
und Gelenken, die man als sekundir bedingt ansehen muf. Der Radius
als Parallelknochen ist beim U.-D. fast immer gebogen, umgekehrt
wie beim Radiusdefekt, die Biegung richtet sich meist konvex nach
auBen, bald nach innen oder sie kann S-férmig sein. Auch ist das
Kopfchen des Radius hdufig nach proximo-dorsal luxiert, meist bei De-
fekten des Humeruskopichens, und selten liegt es volar. Bei den Apla-
sien der Ellbogengelenke sind die Knochen in einem Winkel von 80 bis
120° versteift, nur in einem einzigen Fall in Streckstellung (Rorn).
Diese Abknickung wird durch Verbiegung der Ober- und Unterarm-
knochen erreicht, wobei der Scheitel des Winkels anndhernd an der
Stelle des fehlenden Gelenkes liegt. Die Verbildungen finden sich bereits
bei unreifen Frichten und Neugeborenen, so daf die Annahme berech-
tigt ist, sie werden bereits im Embryonalleben fixiert, jedenfalls kénnen
sie auf mechanische Ursachen zuriickgefiithrt und so erkliart werden.

Uberblickt man die verschiedenen Formen des U.-D., so mufl man
zwischen reinem Defekt und den mit ihm gleichzeitig auftretenden an-
geborenen MiBbildungen des Vorderarmes unterscheiden. Der U.-D.
betrifft den ulnaren Strahl des Vorderarmes in seinem distalen Anteil,
sein klinisches Bild ist sehr variabel. Gewohnlich fehlt die ganze oder
der distale Teil der Ulna und 2—3 ulnare Finger. Nahezu ein Viertel
der Fille zeigen keine Verbildungen an den Hinden, sie sind als Minus-
varianten des U.-D. aufzufassen; bei ihnen fehlt entweder das distale
Epiphysenende oder das Mittelstiick des Knochens. Vermutlich handelt
es sich in einem Teil dieser Falle um Verkndcherungs- bzw. Verknorpe-
lungsstorungen. Gleichzeitic mit dem U.-D. treten am Vorderarm
primére Synarthrosen an den Ellbogengelenken und Verbildungen am
radialen Randstrahl der Hand auf, sie finden sich kaum bei den Minus-
varianten der Mifbildung. Eine Regel fiir das Auftreten der einzelnen
Defekte kann nicht aufgestellt werden, die Kombinationen sind sehr
verschieden. Alle diese Mifbildungen der Vorderarme sind gleichgeordnet,
es besteht kein Grund zur Annahme, dall eine {bergeordnete weitere
auslost. Wie jeder Strahldefekt zeigt auch dieser eine groBe Variations-
breite der Merkmalsausprigung und es laBt sich eine teratologische
Reihe aus den einzelnen Variationsformen aufstellen.

Bei 15 U.-D. finden sich gleichzeitig Mifbildungen an anderen Korper-
teilen, man kann sie als Unterarm-ferne Defekte bezeichnen. Bei einigen
unreifen Friichten und Neugeborenen sind Kopf, Gesicht und innere
Organe in einer mit dem Leben unvereinbaren Art verbildet, es scheint
die ganze normale Entwicklung zusammengebrochen zu sein. Ferner
kommen Knochenaplasien (Fibula, Tibia, Femur) und Gelenksdefor-
mitdten (Klumpfiie) vor. Auffallend ist das gleichzeitige Fehlen
von Ellen und Wadenbeinen in 4 Fillen. Auch wird der U.-D. bei
Gesichts- bzw. Gesichtsknochenasymmetrien beobachtet und Sar
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beschreibt einen TFall bei einem Negerknaben mit einer Sichelzellen-
andmie. Wie man aus der Zusammenstellung ersieht, kann der U.-D.
kombiniert mit anderen #hnlichen MiBbildungen der Knochen und
Gelenke auftreten, ist dann als Teilsymptom einer Storung eines oder
einiger fiir die Ontogenese wichtiger Organisationszentren zu werten
und die Entstehung aller bei den Individuen auftretenden Verbildungen
kann unizentrisch erklirt werden. Im Falle Sars ist jedoch eher an
eine multiple Abartung im Sinne PFAUNDLERs zu denken. Im allge-
meinen sind die Kombinationen fast ansnahmslos auf dem Gebiete der
Differenzierungsstorungen gelegen.

Der Oberarm ist beim U.-D. meist gut ausgebildet, nur selten trifft
man ihn in toto schwicher entwickelt oder verkiirzt mit atrophischen
bzw. fehlenden Muskeln. Die Unterscheidung zwischen Sekundir-
erscheinung und primirem Bildungsfehler ist im einzelnen Fall oft
unmdoglich. In der Regel ist der Vorderarm verkiirzt bis zu einem Drittel
der normalen Linge, seine Muskulatur je nach der GréBe des Defektes
mehr oder minder gut entwickelt. Die Fixation der Synostose des Eil-
bogengelenkes erfolgt gewohnlich in einem Winkel von 80-—120°, An
der Beugeseite dieses Gelenkes kommen mitunter Hautfalten vor, die
eine Behinderung der Streckung bewirken und so eine Gelenksverstei-
fung vortduschen kénnen ; STRICKER spricht von Schwimmhaut-, Kr.avus-
NER von Flughautfalten. Untersucht wurde nur einmal eine derartige
Bildung von NrUMaNN, er erhielt auf elektrische Reizung Kontrak-
tionen und vermutete in der Falte Muskel-, Nerven- und Gefiafistringe.
Ist das Radiuskopfchen nach dorsal luxiert, so kann man natirlich
nur von einer Pseudarthrose sprechen, die Verbindung wird durch
Weichteile gebildet. Die Bewegungen im Gelenk sind dann behindert,
volle Streckung und Beugung unmdglich, auch besteht eine geringe
seitliche Verschiebbarkeit. Bei vorhandenem Ellbogengelenk und nicht
luxiertem Radius ist die Bewegungsfreiheit meist durch verbogene
Knochen oder Kontrakturen eingeschriankt.

Der Vorderarm steht in Mittelstellung zwischen Pro- und Supination,
die Hand h#ufig in ulnarer Abduktion (ulnare Klumphand). Ebenso
sind die Bewegungen im Handgelenk gewthnlich beschrinkt. AuBer
den fehlenden und verbogenen Knochen sind die Verkiirzungen und
Atrophien der Muskel und Bander die wesentlichste Ursache der Be-
wegungsbehinderung. Normal ausgebildete Finger stehen mitunter in
Beugekontraktur. Bei dorsal luxiertem Radius und bei starkem Ausfall
von Handwurzelknochen wirken die Bewegungen in den Gelenken flossen-
artig. Es ist iberhaupt auffallend, wie wenig die Kranken oft durch
die Mi3bildungen in der Arbeit behindert werden.

Anatomische Uniersuchungen des Defektes liegen nur sehr wenige
vor (STUDER, SToFFEL und STEMPEL). Ubereinstimmend berichten sie
von schwicherer Ausbildung bzw. abnormen Ansitzen des M. triceps
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und von fehlenden oder rudirentiren Muskeln der ulnaren Gruppen
(Beuger wie Strecker). Die gleichen Verbildungen werden bei Arterien
und Nerven gefunden. Die untersuchten Fille sind ausgebildete U.-D.
und da zeigt sich, dafi die MiBbildung nicht allein auf das Knochensystem
beschrinlkt ist, sondern auch das Weichteilblastem betrifft.

Nahezu vergebens durchsucht man die wvergleichende Pathologie
und veterinirmedizinische Literatur nach spontan aufgetretenen
U.-D.; nur STrOER erwihnt einen einseitigen Fall beim Schwein,
es fehlen ginzlich die Ulna, 2 Karpalknochen und ulnare Zehen. An-
dererseits gibt es bei den Quadrupeden kaum einen Skeletknochen von
einer derartigen Formverschiedenheit wie die Ulna. Wihrend sie bei
einzelnen Arten (Hund, Schwein) einen reinen Stiitzknochen der Vorder-
beine darstellt, ist sie bei nahe Verwandten stark reduziert (Rind, Pferd)
und dient ausschlieSlich zur Bildung des Ellbogengelenkes.

Die MiBbildungen an den Vorderarmen, die gleichzeitig mit den
U.-D. auftreten, betreffen die Gelenke im Bereich des Ellbogens und
den radialen Randstrahl. Es ist auffallend, daB gerade diese Defekte
kombiniert auftreten, da ja nur durch die ngrmale Entwicklung dieser
Gelenke und Knochen die Greithand des Menschen. zustande kommt;
sie ist wieder eine Eigentiimlichkeit des Primatenstammes. Es handelt
sich hier also um MiBbildungen an phylogenetisch jungen Gelenks- und
Knochenumbildungen.

Entsprechend dem damaligen Stande der Forschung fithrt KémmeL
die U.-D. auf exogene Ursachen zuriick, er bezeichnet abnorme Druck-
verhiltnisse von seiten des Amnions oder der Uteruswand als eigentliche
Ursache, die Deformierung der Knochen sei die Folge einer Druck-
atrophie oder von intrauterinen Frakturen und Luxationen.

Nur in einem einzigen Fall ist die amniogene Genese eines U.-D. von GRUBER
und VALENTIN sichergestellt. Bei einem neugeborenen Kinde fand sich an der
ulnaren Kante der rechten Hand und des distalen Unterarmes eine ausgedehnte
tiefgreifende Nekrose der Haut. Die 2 Jahre spiter durchgefiihrte Nachunter-
suchung zeigte vollkommene Vernarbung, das Rontgenbild das Fehlen des distalen
Teiles der Ulna, der Knochen schrigte sich seitlich ab. Wie man sieht, war bei
dem Kinde auBer dem Knochendefekt ein Verlust der dariibergelegenen Weich-
teile und der Haut eingetreten. Sicher hat ein so guter Kenner der Mibildungen
wie GRUBER vorher den Fall kritisch beurteilt, ehe er sich fiir eine amniogene
Defektbildung entschied.

Die Ansicht von einer exogenen Genese der Mifibildung lehnt Rex-
VALL bereits 1908 ab und er bezeichnet die Defekte als Vitia primae
formationis. Kurz darnach tritt WIErzZEJEWSKI den K{mmELschen An-
sichten entschieden entgegen, denn die Kasuistik spricht gegen die Druck-
theorie. Unmdglich ist, daB ein linger andauernder Druck den Knochen
zur Atrophie bringt, ohne Haut und Weichteile zu beschidigen, und bei
Frakturen miissen die einzelnen Knochenstiicke vorhanden sein, sie



Der angeborene Defekt der Ulna. 223

kénnen in der Embryonalzeit nicht zur Resorption gebracht werden,
als Ursache der MiBbildungen sind endogene Fakioren anzusehen. Die
in einzelnen Fillen auf der Héhe der Knochenknickung anzutreffenden
narbigen Hautveranderungen konnen als sekundire Verklebungen mit
dem Amnion angesehen werden. Xs ist ein bleibendes Verdienst von
Ascoxer und ENeELMANN auf die erbbiologische Genese derartiger Mil3-
bildungen hingewiesen zu haben. Sie beachteten das familidire Auf-
treten und zogen daraus die entsprechenden Schlitsse. Bei U.-D. sind
Angaben dariiber bisher sehr spérlich und meist nur allgemeiner Art.

Der erste Bericht iiber familidres Auffreten stammt 1886 von RoBERTs. Der
73jahrige Kranke gab anammestisch an, seine Schwester, ein Neffe und 3 eigene
Kinder hitten die gleiche Miflbildung, Mutter und GroBmutter haben einen steifen
Finger gehabt. Vom Autor wurde dieser Personenkreis diesbeztiglich jedoch nicht
untersucht. Weiter beobachtete RENVALL 46 Jahre alte Zwillingsbriider — die
Frage, ob erbgleiche oder erbverschiedene Zwillinge ist nicht erwéhnt — von wel-
chen einer einen U.-D. hat; in der Familie finden sich Verkiimmerungen und Ver-
doppelungen der kleinen Finger in 4 Generationen, Spalthande und Zehenver-
bildungen. Auch NEUMANN berichtet iiber einen Doppeldaumen bei dem Bruder
des Probanden und schlieflich Rota und SovTEWO0O0D iber das Vorkommen von
Klumpfiilen in den Familien ihrer Fille.

Diese Angaben tiber ein sippenhaftes Auftreten des U.-D. lassen
wohl eine hereditéire Genese vermuten, jedoch miissen noch weitere
Beweise zur Bekriftigung dieser Ansicht ins Treffen gefiilhrt werden.

Eine beidseitige, ja vollkommen symmetrische Mi3bildung weist
fast immer auf Vererbung hin und der U.-D. tritt in nahezu einem Drittel
der Fille beidseitig auf, ferner ist er begleitet von gleichgeordneten ver-
erbbaren Defekten. Polydaktylie, Syndaktylie, Kleinfingerdefekte,
Daumenaplasien, humero-radiale und radio-ulnare Synostosen sind meist
erbliche Defekte, und der U.-D. findet sich gewissermaflen vergesell-
schaftet mit einer oder mehreren dieser MiBbildungen. Nach einer all-
gemeinen Regel sind genetisch zundchst ungeklirte Abnormitdten als
erbbedingt anzusehen, wenn sie hiufig kombiniert mit nachgewiesen
erblichen Anomalien auftreten. Bei Defekten der langen Rdhren-
knochen haben AscuNEr und ExerErManxy die Erbbedingtheit sicher-
gestellt und speziell bei einem der hdufigsten dieser Defekte, beim
Radiusdefekt, ist sie von JoacHIMSTHAL eindeutig nachgewiesen worden.
Ebenso ziichteten RaBoup und HAVELACQUE einen Miusestamm mit
Tibjadefekten (recessiver Erbgang).

Durch Réntgenstrahlen erzeugte, experimentelle MiBbildungen an den langen
Rohrenknochen gleichen vollkommen den erbbedingten, daraus darf man jedoch
nicht ohne weiteres auf Strahlenmutationen schliefen, denn hier handelt es sich
um Schadigungen der entsprechenden embryonalen Organisationszentren. Glied-
mafenverstiimmelungen und Mikrocephalien sind typische Schiden rontgen-
bestrahlter Friichte. In einigen Fallen wurden auch beim Menschen nach Be-

strabhlung des schwangeren Uterus derartige Miflbildungen beobachtet (STERN-
BERG, ENGELHARDT und PISCHINGER).
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Obwohl die Vererbung des U.-D. infolge seiner Seltenheit und viel-
leicht auch durch besondere genetische Verhiltnisse bisher noch nicht
einwandfrel nachgewiesen werden konnte, mull man ihm doch mit
einer an Sicherheit grenzenden Wahrscheinlichkeit als erblich bedingt
ansehen und es fragt sich nur, wie man sich den Mutationsvorgang im
einzelnen vorstellen konnte.

Fiir die normale Entwicklung des gesamten Skeletsystems nimmt
man ein verantwortliches Gen an und diesem steht ein pathologisches
Allelomorph gegeniiber, das die Defekte an dem System hervorruft.
Das ortliche Auftreten der Defekte wird durch ein weiteres unspezifisches
Lokalisationsgen verursacht, das an verschiedenen Stellen zur Wirkung
kommen kann. Ferner werden zur Erklarung der normalen Strahlent-
wicklung noch ein weiteres Gen oder sogar einige (Gene angenommen,
deren Mutation entsprechende Strahldefekte auslost. Man sieht also,
daB der U.-D. nur durch Mutation mehrerer Gene zu erkliren ist
{Polygenie).

Auch fir die Gelenksaplasien sollen ein auf alle Gelenke wirksames
und ein Lokalisationsgen verantwortlich sein und ebenso wird dies fiir
Poly- und Syndaktylien von Manchen angenommen. Nach neueren
Forschungen gibt es hierbei jedoch Familien, bei denen die entwicklungs-
stabile Anlage zur regelmafigen Dominanz fihrt, wihrend in anderen
Sippen die unregelméflige Dominanz des Merkmals durch eine entwick-
lungslabile Anlage zu erkldren ist. Nach v. VERSCHUER sind in diesen
Familien hiufig auch deutliche Schwankungen im Ausbildungsgrad des
Merkmals zu beobachten. Hinter einer scheinbar kontinuierlichen Varia-
bilitdt koénnen sich ganz verschiedene Erbtypen verbergen, die nur
durch eine Sippenanalyse festgestellt werden- kénnen (Heterogenie).
Die Kombination des U.-D. mit anderen Mifibildungen, bei denen der
Erbmechanismus weitgehend aufgeklirt erscheint, 1iBt auch fiir die
U.-D. dhnliche Erbverhiltnisse vermuten. Das Gleiche gilt fiir die
beigeordneten, sog. Unterarm-fernen Defekte wie Rohrenknochenaplasien,
Klumpfiifie u.a. Ob es sich bei den letalen Kombinationen um Chromo-
somenstiickausfille handelt, die den Zusammenbruch von Organi-
sationszentren der Differenzierung bewirken, wie dies gelegentlich ver-
mutet wurde, sei dahingestellt.

Die Variabilitit des Merkmals ist groB, doch ist es an Hand des
vorliegenden Materials und der daran angestellten erbbiologischen Unter-
suchungen nicht moglich, sich zu den Fragen der Penetranz und der
Expressivitit zu duBern. Wie schon angedeutet, wird wohl auch hier,
ghnlich wie bei anderen Mifibildungen, die auffallende intrafamilidre
Variabilitdt im wesentlichen auf die Wirkungen von Modifikationsgenen
zuriickzufithren sein, obwohl auch rein peristatische Einflisse wihrend
der embryonalen Entwicklung von mitwirkender Bedeutung sein
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kénnten (v. VERSCHUER). Ebensowenig sind zur Zeit prizise Angaben
iber den Erbgang moglich, jedoch liBt das seltene Auftreten der
MiBbildung an sich und das sporadische Vorkommen in Familien an
Recessivitat denken. Andererseits wird im allgemeinen bei Extremitéiten-
miBbildungen die Ansicht vertreten, daf sich proximale stammnahe
meist recessiv, distale phylogenetisch junge aber hiufig dominant ver-
erben. Bei U.-D. handelt es sich, wenn man die Umbildung zur Greif-
hand der Primaten bedenkt, unzweifelhaft um MiBbildungen an einer
phylogenetisch jungen Extremitétenmodifikation.

Zusammenfassung.

Bericht iiber einen selbst beobachteten beidseitigen Ulna-Defekt.
Daran anschlieBend werden die im Schrifttum bisher bekannten 80 Ulna-
Defekte besprochen und mehrere Typen unterschieden; ulnarer Strahl-
defekt des Vorderarmes, seine Minusvariante und der Mittelstiickdefekt.
Mit diesen Defekten kombiniert finden sich héufig andere Mifibildungen
am Vorderarm und auch an verschiedenen Organen. Aller Wahrschein-
lichkeit nach handelt es sich um eine erbliche ExtremititenmiBbildung.
Erbbiologische und phylogenetische Erwigungen werden erdrtert.
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