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Durch die besonders in Lehrbiichern ubliche, praktisch viel- 
leicht auch brauclibare Einteilung der Krankheiten nach Korper- 
Regionen (obere-, untere Extremitat, Wirbelsaule u.s.w.) wur- 
den wichtige Zusammenhainge in den Hintergrund gedrangt urid 
ihr Studium vernachlassigt. Erst  in neuerer Zeit kam man in 
der Erkenntnis dieser Beziehungen weiter, sodass wir jetzt ge- 
zwungen sind, viele bisher gewohnte Gedankengange fallen zu 
lassen und manches Krankheitsgeschehen von einem anderen 
Act& orthopsedics, Vcd. IX, 4. 16 
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Gesichtspunkte aus zu betrachten. Auch hier - wie auf so vielen 
Gebieten der Medizin - eine Abkehr vom Lokalistischen zum 
Allgemeinen. Jede Ein teilung hat naturlich etwas Willkiirliches, 
so auch die gleich noch ausfuhrlicher zu schildernde, und zwar 
deswegen, weil infolge von tfberschneidungen und tfbergangen 
von der einen Gruppe zur anderen eine scharfe Trennung nicht 
immer moglich ist. Aber trotzdem muss man, um weiterzukom- 
men, eine gewisse Unterteilung und Abgrenzung vornehmen. Der 
gleichen Ansicht gibt auch Stupka in seinem soeben erschienenen 
schonen Buch Ausdruck, wenn er sagt (S. 45) : >>Gleichwohl 
ist die Aufstellung gewisser Missbildungstypen nicht nur aus 
morphologischen Griinden (Endaspekt !) und aus praktischen 
Bedurfnissen der Verstandigung geboten, sondern weil dem 
Auftreten der diversen Missbildungstypen offenbar das Einset- 
Zen der Noxe zu ganz speziellen, yon einander versehiedenen 
Zeitabschnitten entspricht. Naturlich sind auch Kombinationen 
von zwei oder mehr Haupttypen von Missbildungen bzw. von 
Einzelgliedern zweier oder mehrerer Missbildungsreihen mog- 
1ich.u 

Drei Begriffe sind zu unterscheiden : unter einem flyndrom 
oder einem Symptomen-Konzplex versteht man mehrere, von ein- 
ander abhangige, also mit einander in Zusammenhang stehende 
Erscheinungen, wie es z.B. das Syndrom der numerischen Reduk- 
tion der kaudalen Wirbelsaule zeigt, wobei ja auch stets Sto- 
rungen von Seiten des Nervensystems sich finden. Andere solche 
Syndrome sind : der angeborene Schulterblatthochstand mit 
Anomalien im Aufbau der Wirbelsaule und der Rippen, der 
Klumpfuss bei Spina bifida, das Spaltbecken bei Exstrophia 
vesicae usw. 

Bei der Xystem-Missbildung dagegen ist - wie schon der 
Name besagt - ein ganzes System mehr oder weniger vollstan- 
dig befallen, wie z.B. das Knochensystem, das Muskelsystem, 
das Bindegewebssystem, das Nervensystem usw. Als Typen sol- 
cher System-Missbildungen nenne ich die Arachnodaktylie, die 
Chondrodystrophie, die Dysostosis cleidocranialis ; weitere Bele- 
ge finden sich bei Vatentin in Xchwalbe-Cruber, Morphologie der 
Missbildungen 111. Teil, 1. Abteilung, 7. Kapitel. 
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Als dritte Gruppe mussen wir die LorreZierten (gelcoppelten) 
Missbildungen abtirennen ; mit diesen wollen wir uns im folgen- 
den beschaftigen. Zunachst sei die Bezeichunug wgekoppelt<< 
einer naheren Betrachtung unterzogen. Qg. B. Gruber - Got- 
tingen hat im Jalire 1934 eine Arbeit veroffentlicht mit dem 
Titel : Beitrage ZUP Frage >>gekoppelter<< Missbildungen. (Akro- 
kephalo-Syndaktyl ie und Dysencephalia splanchnocystica) . Wei- 
ter hat er sich noch zu dieser Frage geaussert im Handbuch 
der spec. patholog. Anatomie und Histologie (Lubarsch-Henke), 
wo er schreibt : >>Dagegen ist es sehr wahrscheinlich, dass solche 
als Dysencephalia splanchnocystica zusammengefasste Missbil- 
dungen Ergebnis einer Koppelung von Erbfehlern darstellt<< 
und 1937 in der Morphologie der Missbildungen: >>Zysten und 
Polydaktylie sind als eine Art von Missbildungskoppelung auf 
dem Boden endogener vererbbarer Vorbedingungen aufzufas- 
sen<<. Er erwahnt die Versuche an Froschlarven, welche als Kor- 
relations- oder Relationserscheinungen von Diirken gedeutet 
wurden und hat >>IZorrelation<< mit >>Koppelung<< ubersetzt. Aber 
der Begriff >>Koppelung<< ist schon in der Erblehre festgelegt, 
man spricht von >>Faktorenkoppelung<< und versteht darunter 
die Tatsache, dass Faktoren, die im gleichen Chromosom gelegen 
sind, gemeinsam, d.h. gekoppelt vererbt werden (R.  Gold- 
Schmidt). >>Die Erbfaktoren sind nicht samtlich vollkommen 
unabhangig, sondern zu mehreren o'der vielen in einzelnen Grup- 
pen oder Verbanden vereinigt, die man als Koppelungsgruppen 
bezeichnet.<< (Diirkelz). Selbst wenn man bestimmt wusste -was 
keineswegs der Fall ist, denn es kann sich auch, wie H .  Gunther 
richtig hervorhebt, um eine embryonale intrauterine Entwick- 
lungsstorung mehrerer Anlagen handeln -, dass die in Frage 
kommenden verschiedenen Missbildungen einer Gen-Koppelung 
ihr Dasein verdamken, ware es doch wohl nicht richtig, von 
>>gekoppelten<< Missbildungen zu sprechen, weil die Verwendung 
eines und desselben Begriffes fur 2 verschiedene Dinge leicht zu 
Missverstandnissen fuhrt. Am besten und richtigsten nennt man 
derartige Missbildungen >>korrelierte<< ; bei dieser Benennung ist 
die Moglichkeit einer in Zukunft noch zu entdeckenden Koppe- 
lung von Erbanlagen keineswegs ausgeschlossen. Denn als Kor- 

16* 
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relation bezeichnet man Begriffe oder Dinge, die einander wech- 
selseitig erfordern und bedingen, sodass Veranderungen an 
einem Teil auch zu Veranderungen an anderen fiihren. Nach 
Keibel ist Korrelation die gesetzmassige Abhangigkeit der ein- 
zelnen Organe voneinander (Nauck). >>Man spricht von Korre- 
lation zweier Zustande, wenn dieselben haufiger zusammentref- 
fen, als nach ihren eineelnen Haufigkeiten zu erwarten wiixe,<c 
(Lenx). >>Davon (sc. von der Koppelung) zu unterscheiden ist der 
Begriff der Korrelation, worunter man eunachst nur die rein 
haufigkeitsmassige Beziehung zwischen 2 Ereignissen versteht. 
Korrela tion kann durch gleiche Erbveranlagung, aber auch 
durch gleiche Umweltwirkung bedingt seinxc (v. Verschuer). 
Auch B. Aschner spricht - z.B. bei der Aufzahlung der ein- 
zelnen Komponenteu des Bardet-Biedlschen Syndroms - von 
>>einander koordinierten, endogen bedingten und genotypisch 
miteinander korrelierten Anomalien.<< Sehr bezeichnend driickt 
Rabaud aus, was unter Korrelation zu verstehen ist: ,Les cor- 
relations constituent un phhnomhe, manifest6 par la variation 
simultanhe de parties embryonnaires n’ayant entre. elles aucun 
lien anatomique visible, aucun contact immbdiat, qui puisse 
donner B croire que l’une influe directement sur l’autrec Wenn 
man allerdings die Anschauung von Babe8 oder von Bertolotti 
sich zu eigen macht (s.u.), dann miisste man anstatt von Korre- 
lation von ,Konjunlction<c sprechen. Denn nach den genannten 
Autoren muss man im Zwischenhirn ein trophisches Zentrum 
annehmen, welches die Entwicklung der Extremitaten bestimmt. 
Demnach ware die Polydaktylie erst sekundar entstanden infolge 
primarer Veranderungen in dem iibergeordnetem Zentrum. Und 
da man nach Diirken unter Konjunktion %die gleichzeitige und. 
stetige Zusammengehorigkeit einer bestimmten Ausbildung 
zweier oder mehrerer morphologischer Komponenten nicht infol- 
ge von Korrelation zwischen diesen Komponenten, sondern 
durch gleichzeitige und stetige Abhangigkeit aller dieser Kom- 
ponenten von einem ausserhalb derselben liegenden Faktorcc ver- 
steht, so lage hier folgerichtig eine Konjunktion vor. 

Natiirlich haben schon friihere Autoren auf dieses gestz- 
massige Zusammentreffen hingewiesen, so z.B. B. Meckel und 



AKROCEPHALOSYNDAKTYLIE 239 

besonders I .  Geofjroy Xt. Hilaire; letzterer schreibt (Bd. 111. 
S. 400) : >>I1 arrive tr&s-frequemment, et l’on pourrait dire pres- 
que toujours, que le m6me &re se trouve affect6 d’anomalies 
plus ou moins importantes 8 la fois, dans plusieurs organes de 

est curieux d’avoir A ajouter que les complications les plus frb-  
quentes d’une anomalie affectent souvent une region tr&s-Bloi- 
gn6e de celle qui est le si&ge de l’anomalie principale, ou m h e  
la region oppos6e. - - - Par ces remarques, on voit que cer- 
taines anomalies coexistent rarement entre elles, d’autres frB 
quemment, d’autres enfin presque constamment, malgr6 la dif- 
f6rence tr8s-grande de leur nature, et quoiqu’elles puissent pa- 
raZtre compl6temeint independantes les unes des autres. I1 y a 
une trh-grande difference entre tous ces cas, et je n’excepte 
pas meme le dernier entre eux, et ceux oii nous voyons plusieurs 
anomalies, non seulement coexistant tr&s constamment, mais 
intimement associbes entre elles, se fondant l’une dans l’autre, 
se p6n&rant, pour ainsi dire, et ne formant vbritablement toutes 
ensemble qu’une seule et unique anomalie, mais une anomalie 
complexe. Ce n’est plus 18, comme chez un monstre affect6 A la 
fois de cycloc6phalie et de polydactylie, e t  comme daus tant 
diautres cas analogues, une simple rencontre, une simple juxtii- 
position de deux ou plusieurs anomalies qui restent ce qu’elles 
seraieut, isolees et r6parties SUP deux sujets normaux: c’est une 
v6ritable fusion, une combinaison oa chaque anomalie 616men- 
taire est 8 la fois modifi6e par les autres e t  modificatrice de 
celles-cicc. 

Aus neuester Zeit waren hier noch Gunther, Ullrich, Stupka 
sowie K .  El. Bauer und Gottig cu erwahnen. Die beiden letzteren 
sprechen von >>universellen Konstitutionsanomaliencc, Gunther 
gebraucht den nicht ganz exakten Ausdruck >>konstitutionelle 
Anomaliekomplexect und versteht darunter die bei einem Indi- 
viduum in konsti tutioneller Bindung vorkommende Kombina- 
tion anormaler Merkmale, im Gegensatz zur Zufallskombination. 
Ullrich bezeichnet das, was wir hier als Korrelation besprachen, 
als >>multiple Abzvtungencc; das ist nach ihm >>cine Haufung 
von Anomalien und Bildungsfehlern, die morphologisch, topo- 

la m6me r6gion, ou dans plusieurs regions A la fois. - - - I1 
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graphisch und entwicklungsgeschichtlich ganz heterogen anmu- 
ten, durch ein uberzufalliges Zusammentreffen aber offenkundig 
auf gemeinsame Entstehungsbedingungen irgendwelcher Art 
hinweisen.<c Der Ausdruck >>multiple Abartungencc scheint mir 
nicht glucklich gewahlt, denn in ihm kommt garnicht das gesetz- 
massige, >>uberzufalligecc Zusammentreffen auf einer gemeinsa- 
men Basis zum Ausdruck. 8 t u p k a  endlich spricht von BKomple- 
xitat<, von >>Komplexenc<, an anderer Stelle von >>kombiniertena 
Fehlbildungen. Man ersieht also aus dem Vorstehenden, dass 
die Verwirrung schon gross genug und es an der Zeit ist, sich 
auf eine gemeinsame Bezeichnung zu einigen, wozu mir Korre- 
hation bzw. korrelierte Missbildung am geeignetesten erscheint. 

Zunachst sei an dem Beispiel der Akrocephalosyndaktylie 
erlautert, was unter einer solchen korrelierten (gekoppeltefl) 
Missbildung in praxi zu verstehen ist, bzw. wie sich eine solche 
in dem klinischen Bild ausnimmt. Man konnte auch andere Bei- 
spiele wahlen, doch glaube ich einige neue Gesichtspunkte zum 
Kapitel der Akrocephalosyndaktylie beitragen zu konnen, da 
wir im Laufe der Jahre 7 Falle, davon 3 auch autoptisch an 
Hand der Sektionen genauer untersuchen konnten. 

Wie das klinnische Bild bei der Akrocephalosyndaktylie ist, 
geht am besten aus den dieser Arbeit beigegebenen Abbildungen 
und der kurzen Beschreibung von Aschner und Engelmann her- 
vor : >>Die Akrocephalosyndaktylie besteht bei voller Ausbildung 
in einer eigenartigen Iconfiguration des Schadels, welcher in 
frontaler Richtung zusammengedruckt erscheint, das Hinter- 
haupt ist abgeplattet, frontalwarts erhebt sich eine betrachtliche 
Prominenz, der hochste Punkt des Schadels ist das Bregma. An 
allen vier Extremitaten besteht quantitativ und extensiv hoch- 
gradige Syndaktylie, welche die dreiphalangigen Finger bis zu 
den Spitzen, an den Fussen die 2. bis 5. oder sogar die 1. bis 5. 
Zehe verbindencc. Zur genaueren Orientierung uber die klinische 
Symptomatologie empfehle ich die Arbeit von Biinther (1931). 
Ausserdem hat sich Gunther noch im speziellen mit der eigen- 
artigen Schadelform beschaftigt, ferner Apert  et Regnault, und 
ganz besonders @eig (1935) ; Biinther hat den Turmschadel in 
seiner konstitutionellen Bindung mit anderen Konstitutionsano- 
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malien studiert und als ubergeordnete Gruppen die Dyskranio- 
Dysopie, die Dyekranio-Dyshamie und die Dyskranio-Dyspha- 
langie aufgestellt, auf die wir spater noch zuruckkommen wer- 
den. Die Akrocephalosyndaktylie bezeichnet er als Sphenakro- 
kranio-Syndaktylje. Weiter ist hier noch als charakteristisch der 
Metopismus (die anhaltende Persistenz der Frontalnaht) , der 
Exophthalmus und der Hypertelorismus zu nennen. Als Hyper- 
telorismus (&nzc~== uber das Mass hinaus, r q h  = fern, weit, d e s w  
= ich trenne) hat Greig (1924) einen ubermassig grossen Ab- 
stand der beiden Augen, also ihre >>Randstandigkeit<< bezeichnet, 
geringere Grade wurde man unter die Euryopie zu rechnen 
haben. (Genaueres s. bei Qilnther 1933). Schliesslich sol1 noch 
das konstante Missverhaltnis zwischen der Grosse des Ober- und 
Unterkiefers erwghnt werden, sowie der hohe und enge Gaumen. 
Im Gegensatz zu dem ausserordentlich kleinen Oberkiefer, der 
auch eine unregel massige Zahnstellung bedingt (s. Westphalen) , 
ist der Unterkiefer sehr kraftig entwickelt, sodass er oft um 
ein Betrachtliches vorspringt. Infolge des dauernd geoffneten 
Mundes und der verkleinerten Mundhohle (Fischmaul) hangt 
die Bunge heraus, es besteht dauernder Speichelfluss. Eine 
weitere Erscheinnng, die mit dem hohen Gaumen in Zusammen- 
hang steht, ist die erschwerte oder ganz aufgehobene Nasenat- 
mung, die sich durch lautes Schnarchen und Schnuffeln sowie 
durch chronischen Katarrh der Atemwege bemerkbar macht. 
Dieser chronische Katarrh hat in 3 unserer Falle letzten Endes 
zum exitus gefuhrt. 

Die fur die Akrocephalosyndaktylie typische Form der Syn- 
daktylie weicht durchaus von der sonst ZUP Beobachtung kom- 
menden ab. Die haufigste, deswegen bekannteste und klinisch 
wichtigste Form der Syndaktylie ist die, bei welcher jeder Fin- 
ger zwar in allen Teilen vollstandig ausgebildet, aber hautig 
oder knochern rnit dem benachbarten Finger verbunden ist, die 
einzelnen Finger liegen in einer Ebene alle nebeneinander. In 
der Regel ist bei dieser Form der dritte Finger mit dem vierten 
oder zweiten verwachsen, wahrend funfter und namentlich D a u  
men meist frei sirtd. Ferner ist bemerkenswert, dass die Vereini- 
gung stets die proximalen Teile in erster Linie befallt, sodass 
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die Fingerspitaen oft gesondert bleiben. Im Gegensatz dazu ken- 
nen wir eine andere Form der Syndaktylie, bei welcher die 
distalen Teile von zwei oder mehr Fingern miteinander ver- 
backen sind, es fehlen Teile dieser Finger, ausserdem sind sie 
ubereinander geschoben, liegen also nicht in einer Ebene. Auf 
diese verschiedenen Arten wurde schon in fruheren Arbeiten 
von mir hingewiesen, dort wurde auch vorgeschlagen, nach der 
moglichen Entstehung x u  unterscheiden xwischen ,endogener<< 
und Bexogener (amniogener)  << 8’yndaLtyZie. Es ist klar, dass 
nur die >>endogene<< vererbbar ist. Ausser diesen beiden Unter- 
arteii gibt es nun noch eine dritte, eben die fur Akrocephalo- 
syndaktylie typische, die in manchem ein anderes Bild zeigt 
und am besten im Rontgenbild ZUP Darstellung kommt. 

Und zwar zeigt das Rontgenb i ld  der F3sse ziemlich einheit- 
lich folgende Charakteristika: knocherne Synostose zwischen 
dem I. und 11. Metatarsalknochen, meist in Form einer breiten, 
proximalwarts sich gabelnden Knochenbriicke, mitunter auch 
Andeutung bew. rudimentare Ausbildung von 6 MetatarsaIkno- 
chen. Der erste Metatarsalknochen ist meist stark verkiirat ; 
in den Spalt zwischen ihm und dem 11. schiebt sich distalwarts 
ein uberzahliger Knochen ein, welcher anscheinend spater mit 
der I. Zehe knochern verschmilzt. Der IV. und V. Metatarsal- 
knochen sind ebenfalls an der Basis miteinander knochern ver- 
bunden. Die Zehen sind im jugendlichen Alter wie abgehackt, 
die Endphalangen fehlen vollstandig, die Mittelphalangen sind 
nur als kleine Stummel vorhanden, am Ende sich flaschenhals- 
formig verjiingend. Wahrend bei den jugendlichen Fallen diese 
Reste der Mittelphdangen mit einer scharfen Grenalinie enden 
und noch eine deutliche Gelenkbildung mit den Grundphalangen 
aufweisen, sind sie spater machtig verbreitert, zackig wie ein 
Morgenstern, die beiden Phalangen verschmelzen im hoheren 
Alter mehr weniger vollstandig zu einer Masse, es kommt also 
sekundair wahrend des postfotalen Lebens zu einer Obliteration 
der Gelenke, d.h. zur Ankylosierung. 

Die H a n d e  geben in mancher Beaiehung ein ahnliches Bild: 
die Metacarpalknochen IV und V sind meist knochern mitein- 
ander vereinigt, entsprechend den gleichen Skelettstiicken am 
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Fuss. Ebenso sind die Finger auch nur bis zur Basis der Mittel- 
phalangen vorhanclen, die Stummel sind distalwarts zu einer 
breiten Knochenbriicke verschmolzen, welche wie ein Dach iiber 
den Phalangen 1-37 liegt und diese so miteinander verbindet. 
Die Grundphalangen lassen stets die normale Differenzierung 
in die 5 Strahlen deutlich erkennen. An der Hand ist weniger 
als am Fuss die Neigung zur Mehrfachbildung vorhanden, son- 
dern hier uberwiegt die Neigung zur Verschmelznng. 

Diese durch das Studium unserer Falle gewonnene Beschrei- 
bung deckt sich durchaus mit den in der Literatur niedergeleg- 
ten Rontgenbildern. (Eine sehr instruktive Zusammenstellnng 
der bis 1920 bekannt gewordenen Rontgenbefnnde findet sich 
bei Park and Powers). Wii- finden also ausser der an  bestimm- 
ten Stellen lokalisierten Syndaktylie auch besonders noch das 
Fehlen der distalen Teile von Fingern und Zehen, ferner das 
Auftreten akzessorischer Knochen, so besonders zwischen I. und 
11. Metatarsalknochen, und schliesslich an verschiedenen Stel- 
len Verdoppelnng iind Gabelbildung. I n  Wirklichkeit ist also in 
vie1 weitergehendem Masse, als es die ersten Beschreiber ahnten, 
eine zwar komplizierte, aber doch in ihren Grundzugen typische 
Abweichung in dem morphologischen Anfbau des Hand- und 
Fussskeletts festznstellen : Verschmelxungen (Syndaktylien) 
und Auftreten nearer Knochen (Polydaktylien und Neotypien) 
gehen Hand in Hand mit dem Fehlen uon Teilen (Ektrodakty- 
lien). Das Zusamnientreffen von Syndaktylie mit Polydaktylie 
und Ektrodaktylie ist keine Seltenheit. Nimmt doch. B. Aschner 
sogar eine erbanlagemassige Bindung zwischen Poly- und Syn- 
daktylie an, und zwar durch Koppelung der beiden abnormen 
Gene; sie schlagt deswegen vor, die in der Literatur eingebur- 
gerte Bezeichnung zu ersetzen durch Akrocephalopozysyndakty- 
lie. Auch Gunther hat, unter Hinweis auf die haufige Kombina- 
tion der Syndaktylie mit  der Polydaktylie, angenommen, dass es 
sich dabei um quantitative Unterschiede der Entwicklungsano- 
malie eines konstil utionellen Urkomplexes handeln kann. 

Auffallend ist, dass trotz des Fehlens der Endglieder die 
Nagel - wenn auch meist als gemeinsame Platte - gut aus- 
gebildet, ja sogar besonders kraftig sind. Wahrend die Zehen in 



244 B. VALENTIN 

einer Ebene nebeneinander stehen, sind die Finger an den Enden 
wie durch eine feste Verschniirung zusammen- und aneinanderge- 
presst, oft auch mit Einschluss des Daumens. Die Franzosen 
haben hierfiir den sehr treffenden Ausdruck main en cuiller- 
Loffelhand gepragt, . man konnte auch von >Geburtshelfer-Stel- 
lung<< der Hand sprechen. 

Schliesslich ist ZUP Vervollstandgung des klinischen Befundes 
noch die Einschrankung der Beweglichkeit in den grossen Ge- 
lenken hervorzuheben. Soweit darauf geachtet wurde (Magmlz  
e t  Balippe, CoppoZa, Bigot ,  Aper t ,  W i g e r t  usw.) konnte diese 
Bewegungsbeschrankung stets gefunden werden, besonders 
deutlich an den Ellbogen- und Schultergelenken. A p e r t  schlug 
dafiir sogar einen besonderen Namen vor : Akrocephalosynankie 
(dyxhv = Ellbogen), W i g e r t  zieht den Schlues, dass %Miss- 
bildungen der Wirbelsaule und der Extremitatsgelenke zum 
Symptomenbilde der Akrocephalosyndaktylie gehorencc. 

7 eigene Palle. 
1) Otto c f .  30 J. (s. Abb. 1-5). In der Familie sonst keine Missbildungen 

bekannt. Taubstumm, imbezill, sehr gutmutig und arbeitswillig. Grosse 1,63 
m. Xchadel weist eine betrachtliche Hohe auf, der hochste Punkt liegt in 
der Gegend der Ossa parietalia, von dem das Hinterhauptbein stark abge- 
plattet zum Hals hin abfallt. Auf der Stirn in HBhe der Tubera frontalia 
fallt ein stark hervortretender Knochenwulst auf, sodass die Mitte der 
Stirn direkt eingesunken erscheint. Die Form des Schadels kann als 
Itinglich-oval bezeichnet werden. Am auffallendsten ist die Asymmetrie 
des Kopfes. Die linke Seite ist schmaler und hiiher, die rechte breiter 
und niedriger. Die Augenbrauen verlaufen in einer flachen Linie, die 
Augen stehen sehr weit auseinander, die Richtung der Lidspalten ver- 
lauft von oben innen nach unten aussen. Das linke Auge ist bedeutend 
kleiner als das rechte. Die Nase ist sehr stark ausgepragt. Der grosse, 
fast brutal wirkende Unterkiefer beherrscht das Gesicht. Der Grossen- 
unterschied von Ober- und Unterkiefer tritt klar hervor. Der Oberkiefer 
ist so klein, dass die Zahne auf dem schmalen Zahnbogen keinen Platz 
finden. Auf der linken Seite sind der 2. Pramolar und der 1. Molar 
nach palatinal verlagert, wahrend auf der rechten Seite der 2. Pramolar 
900 um seine Achse gedreht mitten im Gaumen, und zwar hinter dem 
1. Molaren steht. Der 2. Molar kann auch der Weisheitszahn sein, er 
ist ebenfalls 900 um seine Achse gedreht. Der Gaumen selbst ist ausser- 
ordentlich hoch und eng. Der Unterkiefer weist genugend Platz fur 
die Zahne auf. Auf der rechten Seite fehlen alle 3 Molaren, links ist 
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nur der 3. vorhanden. Ob die fehlenden Molaren uberhaupt nicht angelegt 
waren oder bereits extrahiert worden sind, liess sich nicht ermitteln. 
Durch das  Missverhiiltnis der beiden Kiefer zueinander ist eine Art 
Kreuzbiss entstanden, auf der linken Seite haben wir Kopfbiss, wahrend 
auf der rechten die unteren Zahne den 1. und 2. oberen Schneidezahn 
uberragen. Rontgenbafund: Die Knochen des Hirnwhadels zeigen an den 

Abbildung 1.  

von Turmschldel, >>Randstiindigkeitcr (Hypertelorismus) der Augen. 
Fall 1. 30 J. a” mit typischer Akrocephalosyndaktylie: besondere Form 

meisten Stellen bohnengrosse bis f unfmarkstiickgrosse Auflockerungen, 
die von recht scharfen Wallen umgrenzt werden; sie sind rontgenolo- 
gisch als Knochenauflockerungen i n  der Spongiosa zu deuten und sind 
umgrenzt von starken Kompaktamassen. Der Turkensattel ist etwa von 
normalem Ausmass. Eine Hypophysenstorung ist jedenfalls rontgenolo- 
gisch nicht nachweirrbar. Die Struktur der Gesichtsschadelknochen kann 
nicht als pdthologiseh verandert angesprochen werden. Die linke Seite 
des Schadels und des Gesichts ist wesentlich schmaler als die rechte. 
Die Nasenscheidewand stark nach rechts verzogen. Die Stirnhdhle hat 
rechts wie links starke Ausmasse, indes ist ein pathologischer Befund 
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Abbildung 2. 
Fall 1. Sehr kleiner Oberkiefer, hoher und enger Gaumen, unregelmassige 

Zahnstellung. 

Abbildung 8. 
Fall 1. Totale Syndaktylie samtlicher Zehen, die Trennung der NBgel 

eben noch angedeutet. 
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daselbst nicht erkennbar. Kieferhiihlen sind etwa gleich gross und ohne 
pathologischen Befund. Ebenfalls ist die Keilbeinhiihle ohne krankhaften 
Befund. 

Hunde: totale Syndaktylie aller 5 Finger, nur der Daumen lasst sich 
abgrenzen, weil er einen eigenen Nagel hat. Beweglichkeit im Ellbogen- und 
Schultergelenk bds. eingeschrankt, so kiinnen .lie Arme im Schultergelenk 

Abbildung 4-5. 
Fall 1. Rontgenbild der Fusse : rechts und links der gleiche Befund : 

kniicherne Synostose zwischen I. und 11. Metatarsalknochen, 
Zackenbildung: und Verbreiternng der Endglieder der Zehen. 

nur bis zum rechten Winkel gehoben werden. Piisse: ebenfalls totale 
Syndaktylie, die Niigel von 11-V bilden eine gemeinsame Platte, nur 
durch einzelne Rillen voneinander getrennt, der Nagel der grosse Zehe 
ist isoliert. Rontgenbefund der Hande: nicht charakteristisch, da in der 
Jugend Operation cler Syndaktylie mit Entfernung von 1-2 Fingern. 
Rontgenbefund der Fusse: r, und 1. der gleiche Befund, und zwar knii- 
cherne Synostose zwischen I. und 11. Metatarsalknochen mit einer Tren- 



248 B. VALENTIN 

nung etwa in der Mitte. Der' I. erheblich kiirzer, an ihm eine breite 
Phalange ansetzend, die nur aus einem Stuck besteht, also keine Gelenk- 
bildung zeigt, aber an ihren beiden Enden Andeutung einer Teilung 
(Gabelbildung). Auffallend ist noch die starke Zackenbildung (Maulbeer- 

Abbildung 6. 
Fall 2. 33 J. 8 mit typischer Akrocephalosyndaktylie. Kleinwuchs. 
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form) am distalen Ende. Diese Zackenbildung und Verbreiterung sieht 
man auch an den artderen Zehen, die, wie die 11. und III., nur aus 
einem Knochen ohne >4ndeutung einer Gelenkbildung bestehen, oder, wie 
die IV. und V., aus 2 Knochenstucken mit gut ausgebildetem Gelenkspalt. 
Rontgmbild der Schultergelenke: Oberarmkopf sehr plump, entrundet, 
Humerus varus. 

2) Adolf S. 33 J. ( s .  Abb. &--ll). Eltern und 7 Geschwister gesund, frei 
von Missbildungen. Grosse 1,62 m. Schtidel: schmal und hoch. Die sehr hohe 
Stirn steigt senkrecht an, biegt in einem Winkel von ungefahr 1500 um und 
steigt ganz allmahlich weiter an bis zum hochsten Punkt des Schadels, 
der wieder in der ,Hohe der Scheitelbeine liegt. Yon da ab fallt das 
Hinterhauptbein vollkommen flach und senkrecht zum Hals hin ab, 
sodass Stirn und Hinterhaupt parallel miteinander laufen. Auf der lin- 
ken sowie auf der rechten Seite tritt oberhalb der Augenbrauen ein 
Knochenwulst hervor. Augenbrauen verlaufen in einer flachen Linie, die 
Lidspalten in der Richtung von oben innen nach unten aussen. Augen 
stehen sehr weit auseinander. Nase ist sehr stark ausgepragt und nach 
links abgebogeq. Unterkiefer sehr massig, tritt stark hervor. Der sehr 

Abbildung 7. 
Fall 2. Schiidel von Cler Seite. Hinterhaupt abgeplattet, sodass Stirn und 

Hinterhaupt parallel miteinander laufen. Unterkiefer sehr massig. 
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Abbildung 8. 
Fall 2. RSntgenbild zu Abbildung 7. 

Abbildung 9. 
Fall 2. Oberkieferabguss : enger hoher Gaumen sowie unregelmassige 

Zahnstellung. 
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schmale Oberkiefer, der enorm enge und hohe Gaumen sowie die un- 
regelmassige Zahnst8ellung fallen auf. Links oben der 2. Schneidezahn 
palatinal verlagert uncl um ungefahr 450 um seine Achse gedreht. Der 
2. Pramolar ebenfalls stark palatinal verlagert und auch um etwa 450, 
nur in entgegengesetmder Richtung gedreht. Der 2. Molar ist tief zersttjrt, 
die Wurzeln sind noch vorhanden. Reclits oben fiillt die Lucke vorn 

Abbildung 10. 

angedeutet. 
Fall 2. Totale Syndaktylie siimtlicher Zehen, Trennung der Nagel eben 

in der Mitte und der nach palatinal verlagerte 2. PrSimolar, der eben- 
falls um 450 gedreht ist, auf. Nach den Zahnfilmen zu urteilen, ist der 
mittlere rechte obere Schneidezahn abgebrochen, der seitliche extrahiert. 
Der Unterkiefer ist gross und so geraumig, .dass die vorhandenen Zahne 
im Zahnbogen regelmassig nebeneinander stehen. Auf beiden Seiten 
fehlen samtliche 3 IMolaren. 

Hande: in der Jugend mehrfach operiert, daher kein typischer Be- 
fund. Fusse: totale Syndaktylie aller 5 Zehen, nur  die Nagel lassen 
noch z.T. die Strahlbildung erkennen. Rontgenbefund d e r  Fusse: bds. 
gleich starke Abweichung von der Norm. IV. und V. Metatarsalknochen 
an der Basis breit knochern miteinander verwachsen, ebenso ist der I. 
mit dem 11. bruckenartig miteinander verbunden. Der I. Metatarsal- 
knochen ist nur biis etwa zur Halfte der normalen HShe entwickelt. 
An ihm setzt eine rudimentare Phalanx an, die nur  aus  einem breiten 

Acta orthopaedica, Vol. IX, 4. 17 
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Knochen besteht, auch die anderen Phalangen 11-V bestehen nur aus  
einem Knochen ohne jede Andeutung von Gelenkbildung. Die distalen 
Enden der Phslangen sind fkherfiirmig verbreitert, zackig. 

3) Hans A. 1 J. ( 8 .  Abb. 12-15). I n  der Fainilie sonst keine BIissbildung 
bekannt. Geistig stark zuriickgeblieben. SchGdeZ : bedeutend griisser als dem 
Alter des Kindes entspricht. Stirn stark ausgepriigt und vorgewiilbt. In der 

Abbildung 11. 
Fall 2. Beiderseits dcr glciche Befuncl: IV.  und V. 3Iet:itarsalknochen an 

der Basis breit miteinander kniichern verwachsen, ebenso I. mit 11. 
briickenartig. Die Zehen bestehen stimtlich nur aus einem, distal' 

sich verbreitrrntlen zackigen Knochen ohne Gelenkbildung. 

iblitte der Stirn zwischen den Augenbrauen hefindet sich eine so starke 
Knochenverdiclrung, dass die Nasenwurzel eingezogen erscheint. Beider- 
seits beginnt seitlich iiber den Augenbrauen eine Grube, die sich bis zu 
den SehlHfea erst reclct. Augen treten so stark hervor, dass die Lider 
auch beini Schlafen nicht vollkommen geschlossen werden kiinnen, das 
linlre auffAlenc1 gross, das rechte wird auch tagsiiber nur halb vom Lid 
bedeckt. Der grosse Nund ist dauernd geiiffnet, die Zunge ist vorge- 



253 

A b b i l d u n g  12. 
Fall 3. 1 J. 5 mit voll ausgebildeter Akrocephalosyndaktylie : sehr hoher 

und grosser Schiidel, Stirn iwrgewiilbt, starker Exophthalmus. 

A h h i l d u n g  13 u n d  14.  
Fall 3. Riintgenbilcl tler HLinde: rechts fehlen die Endphalangen von 
11-V, die Mittelphalu~lgen yon 111 und IV sind zu einer Platte ver- 
schmolzen, links iihnlicher Befund, ausserdern Metacarpnle IV und 
V an der Basis niiteinnnder verschniolxen, die Enden der Mittel- 

phalangen 11--1V hilden eine gemeinsame Knochenbrucke. 

17* 
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schoben, Speichel fliesst stiindig aus  dem Mund. Der dauernd geoffnete 
Mund ha t  die Form eines Fischmaules. Der Oberkiefer ist im Verhaltnis 
zum Unterkiefer ein wenig zu klein und weist eine hohe schmale Gaumen- 
wiilbung auf. SHnitliche 20 Milchzahne sind in normaler Zahl und Form 
vorhanden. Die Stellung ist regelmiissig, bis auf den oberen mittleren 
Schneidezahn, der aus Platzmangel ein menig nach hinten gedruckt ist. 
Der Biss ist insofern abnorm, als der 2. obere i\lilchmolar hinter den 

Abbildung 15. 
Fall 3. Riintgenbild der Fusse: zwischen I. und 11. Metatarsalknochen ein 
uberzahliges Knochenstiick, Nagelphalangen fehlen samtlich, die Mittel- 

phalangen an den Enden wie angenagt. 

unteren Milchmolaren auf das  Zahnfleisch beisst. Infolge des anormalen 
Bisses und des zu kleinen Oberkiefers springt der Unterkiefer ungeflhr 
lv2 cm vor. Ausserdem betrlgt der Zwischenraum zwischen den Front- 
ziihnen des Ober- und Unterkiefers ungefahr 1 em, sodass es dem Kind 
unmiiglich ist, die Lippen zu schliessen. Rontgenbefund (im Alter von 
2 Jahren): Schadelbasis ist flach, die 3 Schadelgruben sind sehr stark 
angedeutet. NBhte nahezu verknochert, kleine Fontanellen geschlossen, 
grosse noch angedeutet. Tiirkensattel stark vergriissert. Kieferhiihlen dem 
Alter entsprechend klein, ohne pathologischen Befund. Augenbefund (Dr. 
Ldbs - Hannover) : >>Bds. starke Protrusio bulbi, Beweglichkeit der 
Augen normal. Starke Neigung zu Divergenz, besonders links und beson- 
ders bei Blickrichtung nach oben. Convergenz gut. Brechende Flachen 
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sind klar. Der Augenhintergrund ist, soweit eine Untersuchung miiglich 
ist, normal, besonders sind die Papillen gut gefarbt bei normaler Be- 
schaffenheit der GefBsse. Die Protrusio bulbi ist m.E. durcli die SchHdel- 
deformation (abnornie Beschaffenheit der orbitae im hinteren Teile) 
bedingt. Eine Sehnervenatrophie ist bis jetzt noch nicht nachzuweisen. 
Eine funlrtionelle Prufung scheitert a n  dem Schwachsinn des Kindescc. 

Hiinde: Finger 11-V bilden eine gemeinsame Platte, nur  die Niigel 
sind getrennt, der Daumen bis fas t  zur Spitze dnrch eine Bautbrucke 
mit den anderen Fingern verbnnden. Fusse : totale Syndaktylie, nur  die 
NiigeI isoliert. Rontgenbefund der Nande (im Alter von 10 Monaten) : 
rechts 11. Metacarpalknochen auffallend lang;  der Daumen hat  2 Pha- 
langen, die besonders plump, kurz und dick sind, die Finger 11-V 
haben ebenfalls nur 2 Phalangen, nnd zwar fehlen die Nagelphalangen, 
die Mittelphalanx des 111. und IV. sind zu einer 6-eckigen Platte ver- 
schmolzen, die Grundphalangen konvergieren nach der Mitte zu. Links 
Bhnlicher Befund wie reehts, nur  sind die Metacarpalia IV und V a n  
der Basis kniichern miteinander verschinolzen, ebenso bilden die Enden 
der Mittelphalangen 11-IV eine gemeinsame Knochenbriiclre. Rontgen- 
befuiid del- Pusse: Metatarsalia I-V gut ausgebildet, im Raum zwischen 
I. und 11. MetatarsnK- und Phalangealknochen ein iiberziihliges, 4-eckiges 
Knochenstuck. Die Nagelphalangen fehlen siimtlich, die Mittelphalangen 
erscheinen angenagt. 

4) Wilhelrn T. geb. 4.10.30., gestorben 3.7.31. (s. Abb. 16-18). I n  der Fa- 
milie sonst keine Mssbildungen bekannt. Schadel: Es fallt die enorrne 
Breite des Kopfes nnll die vorgewiilbte grosse Stirn auf. Nicht nur die Na- 
senwnrzel, sondern auch die ganze Angcnbranengegend ist derartig einge- 
sunken, dass die Augen iiber die Brauen hinaus vorstehen. Die Augen 
stehen weit auseinnnder, das linke ist griisser und abgerundeter als das 
rechte. Es besteht Exophthalmus. Die Richtung der Lidspalten verlaiuft 
von oben innen nach unten anssen. Lidschlnss ist eben noch miiglich. 
Der dauernd geiiffnete htund zeigt die Form eines Fischmaules, die 
grosse Zunge hiingt heraus, es besteht stiindiger Speichelfluss. Unter- 
suchung des rnacerierteii Schlidels : grosse Fontanelle noch weit geiiffnet, 
reicht bis zur halben H6he der Stirn herab. Sutura mediofrontalis noch 
nicht ganz geschlossen. Sagittalntiht klafft zwischen den Scheitelbeinen 
ziemlich weit. Beidcr Orbitae haben ganz ausgesprochen die Richtnng 
von oben aussen nach unten innen, sie sind langgestreckt, schmal und so 
flach, dass ihnen nach nnten hin fast  jede Begrenzung zu fehlen scheint. 
Der f u r  gewiihnlich scharf ausgepragte margo infraorbitalis des 0 s  zy- 
gomaticum und der maxilla ist abgeflacht. Jochbein nach unten ver- 
driingt, erscheint nnch aussen abgebogen. Orbitaldach des Stirnbeins 
weist nu1 eine ehen angedeutete Wiilbung auf. Oberkiefer sehr klein, 
Unterkiefer dagegen lrriiftig entwickelt, er zeigt beiderseits vom Foramen 
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mentale bis nur Protuberantia mentalis eine tiefe Rinne. Rontgenbefund: 
Schadeldach erscheint helmartig, die Stirn ist steil, die Schiidelbasis 
flach. Die 3 Schiidelgruben sind andeutungsweise erkennbar. Wiihrend 
die Lambda-Naht schon fast geschlossen erscheint, klafft die Sutura 
sagittalis teilweise bis zu einem Querfinger. Die Fontanellen noch weit 
offen, Turkensattel stark vergrossert. Unterkiefer l lss t  in  der Seitenauf- 
nahme eine starke Progenie erkennen. 

Den Schiidel habe ich dem Royal College of Surgeons i n  Edinburgh 

Abbildung 16. 
Fall 4. 3 9 Monate: grosse Fontanelle noch weit offen, reicht bis zur 
halben Hohe der Stirn herab. Orbitae sehr flach, Oberkiefer sehr klein, 

Unterkiefer dagegen kriiftig entwickelt. 

(damaliger Leiter : Prof. Dr. Ilavid M .  Gyeig, inzwischen verstorben) 
geschenkt. Der Befund yon Greig lnutet : “The skull measures 405 mm. 
in  circumference and has a brachycephalic index of 100.78 ; i ts  height 
is 128mm and its altitudinal index of 100 is hypsocephalic. The skull 
is orthognathic (89,85 gnathic index), platyrhine (55,17 nasal index) 
and megaseme (orbital index 130). The forehead is full and the metopic 
suture widely membranous. At the bregma some 15mm of the  sagittal 
suture are in contact, posterior to which twa membranous areas are 
separated by a narrow bridge of bone and again the parietal bones are 
in contact as far the posterior fonticulus which is still membranous and 
close to  it a small sutural bone occupies the occipital suture. Laterally 
each temporal area bulges beyond the zygomatic arch,  and anteromedial 
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displacement of the great wings of the sphenoidal bone diminishes the 
capacity of the orbits. The cranial capacity is 1040 ccm. Each mastoid 
foramen i s  large and prolonged on the outer table by grooves which 
have accomodated emergent veins from the transverse venous sinuses”. 

Samtliche innersekretorischen Drusen wurden von Prof. Blotevogel 
(damals Hamburg, jetzt Breslau) einer eingehenden Durchmusterung 
unterzogen, B. kam zu dem Schluss, >>dass wirklich inorghologisch be- 
schreibbare Abweichungen gegenuber der Norm nicht nachgewiesen wer- 

Abbilduny 17. 
Fall 4. Totale Syndaktylie, ein gemeinsamer Nagel. links. 

den kiinnencc. Die Untersuchung des Cehirns in der Deutschen D’orschungs- 
anstalt fur  Psychiatric in 3lunchen (Prof. Dr. Spielmeye,, Prof. Dr. 
Scholz und Oberarzt Dr. Braunmiihl) ergab folgendes : >>Es findet sich 
im Kleinhirn stellenweise noch eine mehrreihige siiperfizielle Kiirner- 
schicht. Unter dem ’Ventrikelepenrlym sind noch urnfangreiche Nester von 
anscheinend versprengtem Keimmaterial. 1111 Gegensatz zu diesen Befun- 
den ist das Striaturn schon ziernlich vollstiindig myelinisiert. Stellenweise 
stiirkere Ansammlungen lipoider Substiinzen a n  den Gefiissen des Pal- 
lidums, der tiefen Rlindenschichten, des subcorticalen Markes weisen auf 
Zerfallsvorgiinge hin ; sicher erkennbare I’nrenehymnusf5lle sind aber 
nicht feststellbarcc. 

Hiinde: totale S:yndaktylie aller Finger bds., Geburtshelferstellung. 
DauruennageI getrennt, die iibrigen vereinigt. Fiisse: totale Syndaktylie 
aller Zehen, nur der Nagel der grossen Zehe bds. isoliert, die anderen 
zu einer Platte vereinigt, wobei die Trennung der einzelnen Nagel durch 
Furchen angedeutet ist. E6ntgenbefund der Hunde:  End1)halnngen fehlen 
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bds., Mittelphalangen zu einer schmalen Rnochenbrucke vereinigt, die 
Hand distal spitz zulaufend, wie wenn sie durch einen zii engen Hand- 
schuh zusammengeschniirt ware. R o n t g e n b e f u n d  dei- Pi isse:  Metatarsale 
I und I1 a n  der Basis noch getrennt, verschmelzen etwa in  der Mitte 
zu einem einheitlichen Knochen, a n  den distal sich ein dreieckiges Kno- 
chenstuck anlagert, welches seinerseits wiederum Beziehungen zu dem 
sehr breiten und plurnpen einzigen Rnochen der grossen Zehe hat. Von 

d b b i l d u n g  18. 
Fall 4. Riintgenbild der Fusse: Rletatarsale I und I1 verschmelzen in  der 
Mitte zu einem Knochen. Nagelphalangen fehlen, Rlittelphalangen nur 
etwa bis zur HBlfte ihrer normalen LBnge ausgebildet, sie enden spitz 

zulaufend, flaschenhalsfiirmig. 

den iibrigen Zehen sind die Grundphalangen gut ausgebildet, die Mittel-. 
phalangen nur etwa bis zur HBlfte ihrer normalen Lange, sie enden 
spitz, flaschenformig ; Nagelphalangen fehlen vollstiindig. 

5) Charlotte K. geb. 2.VII.27, gest. 13.SI.28. ( s .  Abb. 19-20). I n  der Fa- 
milie keine Missbildungen bekannt. Schudel : Kopf ausserordentlich hoch. 
In der Gegend der Augenbrauen ist die Stirn flach, fast eingesunken, der 
Supraorbitalrand ist nur andeutungsweise sichtbar. Weiter oberhalb wijlbt 
sich die Stirn kraftig nach vorn und oben. Es besteht ein so starker 
Exophthalmus, dass selbst nach dem Tode die Lider nicht ganz geschlos- 
sen sind. Die Lidspalten sind leieht yon oben innen nach unten aussen 
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Abb. 19. 

Abb. 20. 
Abbilcluny 19 u n d  20. 

Fall 5 .  9 Il/rr J. Kontgenbild und -skizze von linker (Hand und rechtem 
Fuss (nach Praparation) : samtliche Finger distal durch eine breite 
Knochenplatte zn einer Rlasse vereinigt. die Phalangen konvergieren 
nach der Mitte zu. I.. und 11. Metatarsalknochen a n  der Basis durch 
eine Knochenspange verbunden, die I. Zehe zeigt rudimentare Doppel- 

bildung mit Hallux varus. 
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geneigt. Der Mund ist wenig geiiffnet, er zeigt die Form eines Fisch- 
maules. Die Zunge ist sichtbar. Sektion (Prof. Dr. stroebe) Patholog. 
Institut des Stiidtischen Krankenhauses I Hannover am 15. XI. 28 : ~Vol l -  
standige Syndaktylie a n  beiden ,Hiinden und Fussen. Clitoris etwas ver- 
grossert. Die kleinen Schamlippen hangen als 1 cm lange und 1 em breite 
Membranen unten a n  der Clitoris. Harnriihrenmiindung a n  gewohnlicher 
Stelle. Keine Hypospadie. Der Gehirnschiidel ragt rnit der steilen, hohen 
Stirn etwas uber den Gesichtsschiidel hervor und zeigt eine starke Ver- 
grosserung derart, dass etwa von den oberen Augenbogen und oberhalb 
der Busseren Gehorgange beginnend ein etwa 10 cm hohes, cylindrisches 
Stuck der Schiidelkapsel (rnit anniihernd kreisformigem Durchschnitt) 
rundum senkrecht nach oben steigt, und dass dieses cylindrische Stuck 
dann oben durch ein anniihernd halbkugliges Schadeldach abgeschlossen 
wird. Die Lidspalten sind weit geiiffnet. Die anscheinend grossen Augen 
treten etwas hervor. Weiche SchLde€decken 0.B. Die harte Hirnhaut 
haftet ziemlich fest am Schiidel. Die Innenfliiche des SchLdeldaches 
zeigt, entsprechend dem Grosshirn, in den vorderen Partien, hauptsleh- 
lich aber hinten im Bereich des Occipitalhirns sehr starke Abdrucke der 
Gehirnwindungen, derart, dass vor allem hinten iiber dem Occipitalhirn 
zwischen den Furchen fur  die Gyri stellenweise his fast 1 em hohe, 
knocherne, von Dura uberzogene, schmale, scharfe Leisten stehen. Im 
Bereich des sehr breiten hinteren Poles des Hinterhaupthirns fehlt in  
mehreren derartigen Vertiefungen zwischen den hochstehenden T,eisten 
die Knochen-Substanz, in manchen auch sogar die Dura, sodass his 
bohnengrosse, meist ovale Likher im Schiideldach entstehen. Das Scha- 
deldach ist sonst im ganzen nicht verdickt, an vielen Stellen durchschei- 
.nend, auf der Siigeflache grau-rot, ziernlich weich, rnit der Schere leicht 
schneidbar. Die grosse Fontanelle steht weit offen und ist durch einen 
2 em breiten, hiiutigen, medianen Streifen mit der ebenfalls weit offenen 
kleinen Fontanelle verbunden. Bei Herausnahme des Gehirns zeigt sich, 
dass von der Pia nach der Dura der sehr tiefen vorderen und mittleren 
Schiidelgrube mehrfache stricknacleldicke Venen verlaufen. In der vorde- 
ren SchSidelgrube treten die Orbitaldiicher stark in das  Schadelkavum 
hervor, wahrend die Lamina cribrosa zwischen ihnen gut 2 em tiefer 
liegt. Die mittlere Schiidelgrube zeigt sich gegenuber der vorderen sehr 
stark vertieft, sodass das weiche und mit den erwahnten Venenverbin- 
dungen versehene Schliifenhirn nur mit Schwieriglieiten und mit grosser 
Vorsicht einigermassen iinverletzt aus der tiefen mittleren Sch&delgrube 
herausgehoben werden kann. Bei Herausnahme des Gehirns fliesst aus  
dem Infundibulum eine mLssige Jlenge, vielieicht 30 ccm, klare Flussig- 
keit. Das Gehirn ist im allpemeinen gross, besonders hinsichtlich des 
Grosshirns ; Gewicht nach Abflnss der Ventrikelfliissigkeit 820 gr. Die 
ventisen Gefiisse auf der Oberflitche des Grosshirns sind stark gefullt. 
Die weiche Hirnhaut ist zart und durchsichtig. Das Grosshirn hat  eine 
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auffallend liurze gedrungene und zugleich hohe Form. Besonders hoch 
ist die Distanz von cler Spitze der Schlafenlappen bis zur Scheitelhiihe. 
Nach Eriiffnung der Ventrikel zeigen sich diese sowohl in  den Seiten- 
ventrilreln als auch besonders in den Hinter- und Unterhiirnern erheblich 
erweitert. Thalami und Streifenhugel ragen als stark ausgespriigte Bulr- 
kel in  die Ventriltelhiihlen hinein, in  welchen sich noch etwas Mare 
Flussigkeit findet. Die Plexus sind dick und plump, blaurot, stellenweise 
in weisslich-grauen, dunnen, membraniisen fiherzug eingehiillt. Das Epen- 
dym ist im allgemeinen glatt. Auf dem Oberwurm des Kleinhirns, i n  der 
Gegend der Vena magns findet sich eine weissliche Verdickung der Pia- 
Arachnoidea. Der t5'indungstypus ist  feingliedrig, die Gehirnsubstanz 
sehr weich, feucht, zeigt nirgends krankhafte Ilertle. Basale Gefiisse, 
Blutleiter der harten Hirnhaut o.B. Das Ruckenmark wird nach Herans- 
nahme zuniichst nnaufgeschnitten im Duralsack in Formalin gehiirtet. 
Bei spiiterm Aufscheiden zeigt sich auf Querschnitten aus den verschiede- 
nen Iliihen makrosliopisch eine leichte graue Verfiirbung der medialen 
Hinters t rhge im Lendenmark und schwiicher ausgepriigt auch im Hals- 
marlrcc. 

Die Untersi~chung des  Ge7izms i l l  der llcutsc*lLen l~'ol.s(:lLuiZgsa?zstult 
fiir Psychiatric ergab folgendes : ,Es finden sich ausgedehnte Zerstiirun- 
gen in der Grosshirnrinde des Frontallappens, der Insel und cles Occipital- 
lappens von grossenteils ausgesgrochen streifenfiirmigem Charakter. IQs 
handelt sich, wie die sehr lebhaften Reaktionm von Seiten des gliiisen 
und mesenchymxlen Gewel)es erkennrn lassen, urn Veriinderungen relativ 
jungen Datums. Sie diirften ihre Ursache in entziindlichen Veriinderun- 
gen haben, welche bmonders an der Hirnbasis ausgesprochen sind, und 
in einer lebhaften Infiltration der Jleningen mit Lymphocyten und such 
Plasmnzellen hextehen. An einer Stelle im Plexus habm wir ein Granulorn 
gefunden. Insbesondere die lrleineren Gefiisse zeigen vielerorts Panarteri- 
itis und Endarteriitis, die an iielen Stellen zur Vermgung des Lumens 
nnd zum GefUssverschluss gefiihrt hat. Es hanJelt sich hier also wahr- 
scheinlich uni eine Lues cerebri, hei der die Gefiissveriindernngen zu den 
ausgedehnten Rindenzersttjrnngm gefuhrt habencc. 

Hunde: in Geburl shelferstellnng, totale Syndalitylie. Im  Bereich der 
Kagelglieder liiisst sieh die Fiinfzahl nicht mehr erliennen, sondern a n  
der rechten Hand eine Dreizahl, an der linken eine Zweizahl. Der Nagel 
des Daumens ist ganz von den anderen NBgeln getrennt. Fu*sse: totale 
Syndnlrtylie, nnr  a n  den Niigeln Iiisst sich die Funfzahl noch erkennen. 

her Beficntl des Unterschenkels, des Fusses,, des Unterarmes 
und der Hand (PrlDf. I~Zotevog~Z, damals Hambur:, j r tz t  Breslau) : 
>>Rechtc.r U7iterurm: SI. flexor carpi radialis : o.B. N. palrnaris longus : 
felilt. &I. flexor digitorurn sublimis : vorhanden. Perforationsstelle in I-Iiihe 
der Metacargo~~hxlangt.algelenke. wird vom Flexor digitorurn profundus 
ordnungsgemtiss dnrchbohrt. Der JI. hat vier Sehnen, die einzeln an den 
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Mittelphalangen inserieren. M. flexor carpi ulnaris : 0.B. M. pronator qua- 
dratus : vorhanden. M. flexor pollicis longus : 0.B. M. flexor digitorum 
profundus : die vier Endsehnen inserieren nach dem Durchtritt durch 
den Sublimis einzeln an der auf dem gemeinsamen Knochenstuck ihnen 
zukommenden Stelle. Keine Verschmelzung der Sehnen. Streckseite .- M. 
brachioradialis : 0.B. M. extensor carpi radialis longus und brevis : beide 
vorhanden, 0.B. M. extensor digitorum communis : gut ausgepragt. 4 End- 
sehnen, die uber den Grundphalangen in  die Dorsalaponeurose ubergehen. 
Am distalen Ende der Finger Verschmelzungen. Die Dorsalaponeurose 
entsprechend der knochernen Verbindung der einzelnen Finger unterein- 
ander in breiter Ausdehnung verschmolzen. M. extensor digiti quinti pro- 
prius : vorhanden. M. extensor carpi ulnaris : vorhanden. Tiefe  Schicht : 
M. abductor pollicis longus und extensor pollicis brevis : beide vorhanden. 
M. extensor pollicis longus : vorhanden. M. extensor indicis proprius : 
vorhanden. M u s k e k  des DaumenbaZEens sind schwer voneinander zu tren- 
nen, mit einiger Muhe gelingt es, den Adductor zu praparieren. Er hat  
normale Form und Grosse, auch der Opponens ist deutlich zu praparie- 
ren. Flexor und Adductor sind mit Sicherheit nicht von einander zu 
trennen. Kleinfingerballen: Abductor, Opponens und Flexor : vorhanden 
und normal entwickelt. Die Lumbricales fehlen. Die volaren Interossei 
fehlen vollig; von den dorsalen sind im 2. und 3. Metacarpalraum je 
einer und im 4. Metacarpalraum ein verkummerter vorhanden. Palmar- 
aponeurose : 0.B. Unterschmkel: &I. tibialis anterior : auffallend kraftig 
entwickelt. M. extensor hallucis und digitorum longus : 0.B. M. peronaeus 
tertius : vorhanden. M. peronaus longus : geht nicht unter dem Fuss  durch, 
sondern endet an der Basis des Metatarsale V. M. peronaeus brevis: 0.B. 
Insertion ebenfalls an der Tuberositas des Metatarsale. V. M. gastroc- 
nemius : 0.B. M. soleus : 0.B. Achillessehne : 0.B. M. plantaris longus : fehlt. 
M. tibialis posterior und flexor hallucius longus : 0.B. M. flexor digitorum 
longus: 0.B. Perforation und Ansatz normal. Muskeln des Fusses: Fuss- 
rucken: M. extensor hallucis brevis und M. extensor digitorum brevis : 
vorhanden, aber nur sehr schwach entwickelt. Grosssehenballen: es fehlt 
die gesamte Muskulatur, d. h. der Adductor, Flexor und Abductor. Klei% 
xehenballen-Muskeln: sehr schwach entwickelt und mit Sicherheit nicht 
zu trennen. Abductor in Spuren vorhanden. Flexor und Adductor bilden 
ein zu trennendes sehr kleines Muskelbundel. M. flexor digitorurn brevis : 
normal. M. quadratus plantae: normal. Mm lumbricales: 2 und 3 vor- 
handen, 1 und 4 fehlen. Die Interossei dorsales sind in  den einzelnen Me- 
tatarsalraumen nur durch ganz schwache Fasern angedeutet. Die plan- 
tares sind ebenfalls vorhanden, aber auch nur sehr schwach ausgebildet. 
Plantaraponeurose : vorhandenc 

Rontgenbefund der Hande: die Finger sind distal durch eine breite 
Knochenplatte zu einer Masse vereinigt, die Phalangen konvergieren nach 
der Mitte zu, sodass samtliche Finger im Metacarpo-Phalangealgelenk 
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stark gebeugt sind. Itontgenbefund der Fiisse: I. und 11. Metatarsalkno- 
chen an ihrer Basis durch eine Knochenspange verbunden, sonst verlaufen 
sie getrennt, die 1. Zehe zeigt rudimentare Doppelbildung mit Hallux 
varus. 

6) AnneZiese W., geb. 27. 11. 26. gest. 12. VIII. 28. I n  der Familie 
sonst keine Missbildungen bekannt. Die spezifischen Reaktionen auf Lues 
sowohl im Blut wie im Liquor samtlich negativ. Schudel enorm hoch, die 
Stirn ist uber den Augenbrauen flach, wolbt sich dann nach vorn und 
oben. Der hiichste Punkt wird in der Gegend der Ossa parietalia erreicht. 
Von da an wolbt sich das Hinterhauptbein leicht nach aussen und fallt 
dam sehr steil und senkrecht zum Nacken ab. Die Form des Schiidel- 
daches lrann als liinglich-oval bezeichnet werden. 

Sektion (Prof. Stroebe - Hannover, 13. VIII. 28) : >Syndaktylie an 
Hinden und Fussen. Es besteht Schwimmhautbildung oder enge Ver- 
wachsung zwischen den einzelnen Strahlen der Zehen und Finger. Die 
Daumen und Grosszehen sind jedoch frei und selbstlndig. Zwischen den 
ubrigen Strahlen berstehen anscheinend stellenweise Verwachsungen der 
Skeletteile. Beide Augen sind vergrossert und ragen stark aus den Or- 
bitae hervor. Unter der Hornhaut findet sich in der Sklera jederseits ein 
blauschwarzer bogenxtiger Strich auf weissem Grunde. Harter und wei- 
cher Gaumen sind bis an die Incisivi gesgalten. Ebenso ist die Uvula 
gespalten, verdoppelt. Die Schadelbasis erscheint nicht sehr vergrossert : 
die grosse Fontanelle ist breit offen, 18 cm breit und 13 cm lang. Sie 
ist hautig. In der hinteren Spitze der grossen Fontanelle liegt ein 1 Pfen- 
nigstuck grosser Schaltknochen. I n  der kleinen Fontanelle liegt ein 
dreieckiger Schaltknochen von 4 cm Hohe und 3 cm Breite. Die Schadel- 
basis ist vor den kleinen Keilbeinflugeln und in  der Gegend seitlich der 
Crista galli ziemlich hoch getrieben, entsprechend den beiden weiten Or- 
bitalhiihlen. Dagegen bildet die mittlere und hintere Schadelgrube zu- 
sammen eine sehr tiefe Einsenkung von ungefahr 15 cm Querdurchmes- 
ser und 11 em Langendurchmesser. Der Clivus f l l l t  steil zum Hinter- 
hauptsloch ab. Auf der vorderen Schidelgrube und dem oberen Rand der 
mittleren und hinteren Schadelgrube sitzt in Form eines miichtigen rund- 
lichen, seitlich sich stark vorwolbenden Ballons die eigentliche Calotte, 
die fas t  nur  durch die beiden vergrosserten Scheitelbeine gebildet wird. 
Die Spitze der Hinterhauptschuppe, welche letztere sich stark nach aussen 
vorwolbt, steht in gleicher Hohe mit der Sella turcica. In gleicher K6he 
stehen die oberen Rander der Schlafenbeine. Die machtig vergrasserten 
ScheiteJbeine sind verknochert, durchscheinend, glatt, innen von fest- 
haftender Dura uberzogen. Die Hinterhauptschuppe, die Schlafenbeine 
und die unteren Teile der Scheitelbeine uber der mittleren Schadelgrube 
zeigen auf der inneren Flache zahlreiche Impressionen entsprechend den 
Gehirnwindungen. Die tiefen Stellen der Impressionen sind meistens fast 
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hautig durchscheinend und leicht mit der Pincette zu durchstossen, 
wahrend zwischen den Impressionen scharfe Knochenleisten stehen. Die 
Sella turcica erscheint tief eingedellt. Das Grosshirn ist in beiden Hemi- 
sphiiren machtig vergriissert und zeigt einen sehr komplizierten feinglied- 
rigen Windungstypus. Das Kleinhirn hat  normale Dimensionen. Die Sei- 
tenventrikel sind etwas, aber nur menig ermeitert, uberzogen von glattem 
Ependym und enthalten nur eine geringe Menge klarer Flussigkeit. Von 
einer weiteren Untersuchung des Gehirnes wird im Interesse einer mikro- 
skopischen Durchforschung abgesehen. Das Ruckenmark ist fest und dick 
und zeigt makroskopisch deutliche Zeichnung von grauer und weisser 
Substanz. Kuocherner Kana1 und Dura 0.B.c. 

Makroskopischer Befund des Gehirns (Prof. Dr. M. Bielschowsky - 
Berlin) : )>Ausgesprochen polygyres Gehirn von derber Konsistenz. Iden- 
tifikation der zahlreichen, ziemlich flachen Windungen mit denjenigen des 
normalen Windungstypus kaum durchfuhrbar. Besonders auffallend ist 
die Gestaltung der basalen Fllche der Hemisphgren. Das FlHchenareal 
der Stirnlappen vom Pol bis zum Chiasma ist ungefihr drei bis viermal 
so gross wie unter normalen Verhaltnissen. Die Schliifenlappen iiberragen 
die basale Flgche der Frontallappen nicht, sondern liegen auf gleichem 
Niveau mit jenen. Auf einem Querschnitt durch die Frontallappen in der 
Hohe des Spleniums sieht man, dass die Balkenfaserung zum Teil durch- 
gerissen ist. Die Ventrikel sind erweitert, das Ependym eigenartig ge- 
faltet, und die einzelnen F'nlten durch ziemlich tief einschneidende Rillen 
voneinander getrennt. Querschnitt im Niveau des Chiasma : hier sind 
Zwischenhirn und Chiasma annahernd normal bezgl. der Zeichnung. Die 
Grosshirnhemisphiren bezgl. ihrer Ronfiguration ganz atypisch. Der Bal- 
ken fehlt. Die Ammonswindung liegt dorsal vom Zwischenhirn und bildet 
hier die mediale Wand des Seitenventrikels. Am Stirnpol sincl einzelne 
Windungen yon besonders derber Konsistenz und ungewohnlicher Breite. 
Vom rechten Stirnpol wird ein Stiick zur mikroskopischkn Untersuchung 
entnommen. Die Pia fiber den Windungen ist etwas getriibt. Hirnscheri- 
kelfuss, Pons und Kleinhirn von relativ normalen Massen. Ungewohn- 
lich ist nur die Gestaltung cles Wurms, der durch eine tief einschneidende 
F'urche in zwei symmetrische Halften gespalten wird. - Die Situation 
kann aber auch SO sein, dass die iibermlssig entwickelten Abschnitte der 
benachbarten Hemisphiiren den Wurm stark iiberlagern und in die Tiefe 
driicken. Heterotypien sind im Mark der Hemispharen nicht deutlich zu 
erkennen. Der Nucleus dentatus tritt  wenigstens auf der rechten Seite 
aus  dem Hemisphlrenmark deutlich hervor. Ruckenmark makroskopisch 
0. B.<c. 

Bef  und der Deutschen E'orschunysanstalt f u r  Psychiatric in Munchen: 
)>Ein sicher pathologischer Befund ist bisher nicht erhohen worden. Ge- 
rade bei diesem Falle haben die Firbenniethoden sehr mangelhafte Er- 
gebnisse gehabtcc. 
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Hande: 11.-W. Finger bds. vollstandig syndaktyl, nur  die Nagel sind 
getrennt, der V. Finger ist durch eine Schwimrrihaut mit diesen verbun- 
den, wahrend der Daumen ziemlich selbstandig, aber stark verbreitert ist, 
namentlich an seinem Ende, der Nagel ist hier gedoppelt. Pusse: zeigen 
einen Xhnlichen Befund wie die Hande, niimlich syndaktyle Vereinigung 
der Zehen 11-IV, wiihrend die V. nur durch eine Hautbriicke mit diesen 
verbunden ist. Die I. Zehe ist stark verbreitert, der Nagel doppelt ange- 
legt, Hallux varus. 

7) Heinrich W .  geb. 2l.IX.24, gest. 25.VIII.32 (s. Abb. 21-22). In der 
Familie lreine Missbildungen. Riintgen bild d e s  ficltiidels : Der Turkensattel 

Abbildung 21. 
Fall  7. 3 6 J. Rontgenbild der Hantle: links nur 4 Metacarpalia voll- 
standig ausgebildet, yon denen je 2 an der Basis kniichern verbunden sind. 
Von den Fingern 11--V nur je  1 Phalangealknochen ausgebildet, diese 1 
Knochen konvergieren nach tier M t t e  zu untl sind distal durch eine 

KnocQhenl)riiclre niiteinander verwachsen. 

ist nicht vergriissert. Die Stirnhiihlen sind recht lilein und o.B. Keilbein- 
hohle 0.B. Die rechte Kiefrrhiihle erscheint etwas verschleiert, was aber 
durch die Richtung dler Aufnahrne erkliirt werclen kann. Die Seitenaufnah- 
me ist von links hinten nnch rechts vorn gemacht, dahei sind die Zahne der 
rechten Seite getroffen. Iliinde: totale Syndaktylie, Geburtshelferstellung. 
Pusse: ebenfalls vollstiindige Syndalctylie. Rontgenbefund cler Hunde: 
links sind nur 4 hletncarpalknochen vollstiindig ausgebildet, von denen 
je 2 an ihrer Basis lcniichern verbunden sind, um dann fiicherformig 
auseinanderzustreben. Vom I. Metacarpalknochen ist nur ein proximaler 
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Stumpf sichtbar, alle ubrigen Teile des linken Daumens fehlen. Von den 
Fingern II-V nur je ein Phalangealknochen vorhanden, diese 4 Knochen 
konvergieren nach der U t t e  und sind distal clurch eine Knochenbrucke 
miteinander vereinigt. Rechte Hand : im ganzen Hhnlicher Befund wie 
links, nur ist hier der Daumen ausgebildet, wenn auch das Nagelglied 
fehlt, wie ubrigens auch a n  den anderen Fingern. Diese sind, genau wie 
links, distal durch eine Knochenbrucke oder -platte zu einer Masse 
vereinigt. 

Abbildung 22. 
Fall 7. Rontgenbild der Fusse: Metatarsale I und I1 a n  der Basis mit- 
einander knochern verbunden und dann sich gabelformig trennend, auch 
zwischen den ubrigen Metatarsalia teils knocherne, teils gelenkige Ver- 
bindungen. Endglieder der Zehen fehlen samtlich, Mittelglieder an den 

Enden spitz zulaufend. 

Der sehr charakteristische Name Akrocephalosyndaktylie 
stammt von Apert  (1906), wenn auch vorher schon hierher ge- 
horige Falle veroffentlicht wurden. Ihm gebuhrt aber das Ver- 
diecst, auf das konstante, gesetzmassige gemeirbsame Vorkom- 
men einer Bchudelmissbildung im Sinne des Turmschadels mit 
Missbildungen d e r  Extremitaten (Syn- kw. Polydaktylie) hin- 
gewiesen zu haben. 

Wohl die alteste Beschreibung und bildliche Darstellung 
einer totalen Syndaktylie der Hande und Fiisse mit Missbil- 
dung des Schadels findet sich bei Lycosthenes (1557) 8.442: 
,Anno 1274 in Germania prope Lauffenburgum oppidum in fi- 
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uibus Helvetioruni ad Rhenum fluvium situm, iiatus est infans 
niaiiibus ac pedibus anserinis, liorrendo capitecc. Dieser Satz 
wirrde inehr oder meniger wortlich iiberiiommen von Schenck 
voii Grafenbcrg (1609) S .  38 und von Aldrovandus (1642) 
S. 503-04, wenn auch beide die Abbildung von Lycosthe- 
nes in veranderter Stellung abdrucken. Woher Lycosthenes 
die im Jalire 1274 geborene und sicher schon vor ihm 
andermarts beschriebene Missbildung gel<annt hat, geht aus 
seinen Worten nicht hervor. Vielleicht kanii man die hei 
l€ollandcr 8.315 abgebildete >>Satansgeburt von ICrakau (1543) << 
auch hierher recl-inen, denn sie hat  ebenso wie die Abbildung 
bei Lycostlienes SJ iidaktyllie an IIBnden und Li'iissen. Die gleiche 
Teufelsgeburt findet sich ferner u.a. beschrieben und abgebildet 
bei Schot t  (1667) 8. 615, bei Lycosthenes (1557) S. 552, bei Lice- 
t u s  (1665) S .  255-56, hei Aldrovandus S. 372 und bei Xonder- 
eggcr (S. 92 und Fig. SS), der die Missgeburten und Wunder- 
gestalten aus der Wickiana der Ziiricher Stadtbibliothek be- 
schrieb. Wick  lebte voii 1532-13S8, sodass ihm das 1543 er- 
schienene Flugblatt wohl vorgelegen hat. Alle diese bisher auf- 
gezahlten Falle kann man natiirlich nur  als iinsichere und mut- 
rnassliche ansehen ; erst aus der Nitte des vorigen Jahrhundert 
stammen sichere Belege, dass sowolil die Korrelation: Missbil- 
d u n g  des Xchudei's z m l  cler Extrernituten, als auch verwandte 
Missbildungen, iiber die spater noch zu sprechen sein wird, 
bekannt waren. ills erster ware hier Otto (1841) zu nennen, 
der unter der Ubwschrift >>Monstrum humanum hydrencephali- 
cum<< auf S.44 einen weiblichen, bald nach der Geburt gestor- 
benen Fotus besclireibt und abbildet (Tafel XXI) , dann Baum-  
gartner, der in seiner BKrankenphysiognomik<c auf Tafel 60 ein 
sehr charakteristisches Eild eines im Alter von 2 Jahren gestor- 
benen Nadchens wiedergibt, allerdings ohne das Verhalten der 
Fiisse zu beachten. Auf diese Notiz Baumgiil-hers haben schon 
Gunther und Gg. .B. Gruber hingewiesen. Spater ha t  dann Baum-  
gartner in seinem BPhysiologischen Atlas<< nochmals Hande ab- 
gebildet, die wohl dem gleichen Individuum entstammen, er 
schildert hier auch die Fiisse als ebenso missbildet. 1874 brachte 
w. Mosengeil einen Fall einer Syndaktylie an allen vier Extremi- 
Acta orthopaedica, Vol. IX, 4. 18 
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taten, den man wohl hierher rechnen muss, wenn auch die Defor- 
mation des Schadels nicht besonders vermerkt ist. Die weiter 
in der historischen Reihenfolge anzufiihrenden Falle sind auch 
in  anderen Arbeiten (bei Pcrk and Powers, Gunther, Llarnbias) 
bereits aufgezahlt, sodass hier eine genaue Schilderung sich 
erubrigt. Zu bemerken ist nur. dass der von Voisin (1883) be- 
schriebene Fall spater (1893) von Magnun et  Galippe und dann 
nochmals 1905 von Galippe veroffentlicht wurde. Von Interesse 
ist dabei, dass Voisin die Veriinderungen auffasste als Folgen 
einer tuberkulosen Meningo-Encephalitis oder einer Tuberkulose 
der Vorfahren. Nachzutragen ware noch ein sonst nicht ange- 
fiihrter typischer Fal l  von Tschudy (1893), der a n  Hand der 
guten Abbildungen sicher hierher zu rechnen ist, ebenso wohl 
der von Elixalde y Guissani (1936) wenn auch nur  kurz be- 
schriebene. Alles in allem kann man - wenn man die unsicheren, 
vor 1841 (Otto) erschienenen Beschreibungen bei Seite lasst - 
19 sichere, von 18 Autoren veroffentlichte Falle von Akrocepha- 
losyndaktylie bis zum Erscheinen der Arbeit von dper t  (1906) 
rechnen. I n  dem von Gunther aufgefuhrten Verxeichnis der 
bisher bekannt gewordeneii Falle ist en berichtigen, dass Gatti 
Casasx nicht 2 verschiedene Autoren mit je 1 Fall sind, sondern 
nur  eine Autorin mit nur  einem Fall, der 1928 nochmals von 
Bassola beschrieben wurde; ferner ist zu bemerken, dass Chias- 
serini und Kianchini den gleichen Fall zweimal veroffentlicht 
haben, und schliesslich fehlt bei Gunther der von Ireland (1898) 
in seinem Lehrbuch beschriebene und abgebildete Erwachsene 
sowie der Fall von Nassa, beide mit typischer Akrocephalosyn- 
daktylie. 

Uber die in der Literatur angeblich durch Hans Rroge Dahl 
(nicht Duhl) ,  durch Tage Christiansen. und duPch Norvig ver- 
offentlichten Falle von Akrocephalosyndaktylie herrscht ein 
schreckliches Durcheinander, und xwar dadurch hervorgerufen, 
dass bestimmte Autoren falsch zitiert haben und nun alle fol- 
genden diese falschen Zitate ruhig weiter anfuhren, ohne sich 
die eigentlich doch selbstverstandliche Nuhe zu machen, die 
Originalarbeit nachzusehen, urn sich daruber zu vergewissern, 
ob das, was sie angeblich nach der Originalarbeit bringen, auch 
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wirklich stimmt. I n  diesen hier vorliegenden Fallen ist es nicht 
kleinliche Pedanterie, die mich veranlasste, der Sache auf den 
Grund zu gehen uind sie hier richtigzustellen, sondern es hangt 
davon eine wichtige, spater noch ZLI beriihrende Frage ab, nam- 
lich die nach der Erblichkeit der Akrocephalosyndaktylie. Ich 
stelle also auf Grund des Literaturstudiums und des mit Herrn 
Kollegen Guildal - Iiopenhagen gefuhrten Briefwechsels fol- 
gendes feat: 1. Huns Broge Dahl (nicht Duhl, wie zuerst Bigot 
und nach ihm viele andere zitieren) hat drei Falle aus dem 
Kruppelheim Kopenhagen (Leiter Dr. P. Guildul) auf dem Nor- 
dischen Orthopaden-Kongress in Kopenhagen 1920 vorgestellt, 
veroffentlicht hat er selber nichts daruber, ein Bericht uber den 
Vortrag ist erschienen in Acta Chirurgica Scandinavica 54, 24 
(1922). Zwei dieser Falle (Bruder untl Schwester) wurden in 
der Th&se von Bigot (1923) an I-Iand von ubersandten Photo- 
graphien falschlich als Akrocephalosyndaktylie gedeutet. Dann 
wurden sie weiter von B. Aschner (1928)) sowie von Aschner 
und ~ n ~ e Z ~ u n n ,  jetzt unter der richtigen Diagnose : familiares 
Bardet-Biedlsches Syndrom angefuhrt und abgebildet, ebenfalls 
an  Hand der gleichen Photographien. Ausfulirlich zum ersten 
Male veroffentlichl wurden diese Geschwister in einem spateren 
Lebensalter durch Ndrvig (19291, allerdings auch wieder falsch- 
lich als Akrocephalosyndaktylie ; als solche ubernahm sie dann 
auch Wigert. Schliesslich gebuhrt Cunther das Verdienst, als 
erster darauf hingewiesen zu haben, dass es sich stets um die 
gleichen 2 Falle handelt, die nicht zur Akrocephalosyndaktylie, 
sondern zum Barclet-Biedlschen Syndrom gehoren. Ausserdem 
aber ist Nowig  noch ein weiterer I r r tum unterlaufen: in  der 
tfberschrift seiner Arbeit steht richtig Geschwister, die Geburts- 
daten lauten aber : fur  den Bruder 25.6.1905 und fur  die Schwe- 
ster 18.5.1905 Das Datum fur  den Bruder stimmt, das  fur  die 
Schwester muss richtig heissen : 18.12.06. Die Angaben uber den 
Stammbaum der F’amilie decken sich nicht ganz mit denen, die 
B. Aschizer macht. 2. Der dritte der von Dahl vorgestellten Piille 
ist von Niirvig als Anhang auf Seite 177 seiner Arbeit erwahnt, 
es handelt sich um eine Akrocephalosyndaktylie ohne familiaire 
Belastmg (die Photographien haben mir vorgelegen) . 3. Tage 

18. 
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Christiansen hat u. a. eine Arbeit uber Anamie geschrieben, die 
direkt hinter der Arbeit von Norvig steht (daher wohl der Irr- 
tum bei den verschiedenen Autoren) , uber Akrocephalosyndakty- 
lie hat er nichts veroffentlicht. Sein Name muss also bei der 
Aufzahlung der (eublichen) Falle von Akrocephalosyndaktylie 
verschwinden, es geht nicht an, ihn als Gewahrsmann hier an- 
zuf iihren. 

Nach dem Erscheinen der Guntherschen Arbeit haben noch 
folgende Autoren Arbeiten iiber Akrocephalosyndaktylie verof- 
fentlicht : 1930 Kut tncr ,  Smith, C o c k a p e ,  Colrat, 1931 : Fliw 
ker, Vnlent in ,  Valentini, 1932 : Bauer, Weil, TVigert, Johnstone, 
Llarnbias, Plucinski,  1933: W e i l ,  Roch, V o g t ,  1935: Gg. B. Gru- 
ber, Mastrornarino, 1935 : Bauer, 1937: Schacjareweller, 1938: Li- 
ecaga. Im gmzen zahle ich in der gesamten Weltliteratur von 
1841-1938 83 sichere Falle von Akrocephalosyndaktylie, welche 
von 79 Autoren verMfentlicht wurden. Dazu kamen die 7 selbst 
beobachten, sodass wir uns and Hand dieser 90 Falle ein gutes 
Bild uber alle, beim Studium dieser interessanten Missbildung 
auftauchenden Fragen machen konnen. So hat Gunther  eine 
wahrscheinliche Geschlechtsdisposition herausgefunden, und 
zwar eine weibliche Pradisposition, da er 25 weibliche und 13 
mannliche Falle fand. Ich konnte das nicht bestatigen; denn 
bei  den von Gunther  aufgezahlten Fallen der Literatnr sowie 
meinen eigenen verhielt sich das Verhaltnis weiblich zu mann- 
lich wie 13 zu 15. Im einzelnen werden sich bei der Beurteilung 
und Einordnung naturgemass Meinungsverschiedenheiten erge- 
ben, insbesondere uber die Frage, ob nian diesen oder jenen Fall 
noch zur typischen Akrocephalosyndaktylie zahlen oder in einem 
anderen Kapitel unterbringen soll. Eine vollstandige Einigung 
wird sich nie erzielen lassen. 

Es ist z. B. ohne weiteres einleuchtend, dass nicht jede ein- 
eelne Komponente der Akrocephalosyndaktylie stets vorhanden 

Anrnerkung. Es versteht sich wohl von selbst, dass diese 83 Falle an 
Hand der Originalmitteilungen durchgesehen wurden ; ebenso werden alle 
iibrigen sonst noch erwahnten Autoren auf Grund der Originalarbeiten 
angefiihrt, von wenigen Ausnahmen, die besonders vermerkt sind, abge- 
sehen. 
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sein muss, sondern dass man auch mit abortiven uncl mit U b w  
gangsformen zu rechnen hat, worauf schon Aper t  und sein Schii- 
ler Eiyot  aufmerksam gemacht haben. Einige solche hierherge- 
horige Formen sowohl aus  der Literatur als auch aus der eigenen 
Beobachtung miigen angefuhrt werden, denn gerade diese be- 
weisen einerseits clas oben Gesagte - dass namlich eine scharfe 
Trennung nicht irnmer moglich ist -, auf der anderen Seite 
zeigen sie, zu welchen schon bekanuten Krankheitsbildern Be- 
ziehungen bestehen. Gerade dadurch, dass man diese Beziehun- 
gen verfolgt, kann man hoffen, in der Erkenntnis nicht nur  der 
Akrocephalosyndaktylie selber, sondern auch anderer, in benach- 
barte Kapitel zu rechnender Missbildungen weiterzukommen. 
Und zwar fuhrt uns sowohl die Veranderung des Schadels, als 
auch die der Extremitaten zu manchen, zT.schon naher er- 
forschten Korrelal ionen. 

So kann man viielleicht solche Falle als abortive Akrocephalo- 
syndaktylie bezeiclinen, bei denen nur  die eine oder beide Hande 
eine totale Syndaktylie aixfweisen, ohne dass a n  der anderen 
Hand, an den Fiiasen oder am Schadel etwas Anormales fest- 
zustellen ist. Kunzmel hat  unter der Uberschrift ,Syndaktylia 
completa inanus uitriusquecc auf S. 23 (Fall XVII)  und auf Tafel 
I1 (Figur 13) ein sonst wohlgebildetes Madchen mit totaler Syn- 
daktylie beider Hixnde besclirieben ; Jouchimsthul gibt ein Ront- 
genbild (53.31 und Tafel V I I I  Nr. 4) mit Verwachsung und 
Gabelung der Mitt elhandknochen, die samtlichen Finger der lin- 
ken Hand bildetein eine gemeinsame Platte, ebenso die Nagel. 
Schliesslich hat nmerdings W .  Muller verschiedene Fornien der 
Loffelhand abgebildet, die er als eine Entwicklungshemmung 
auffasst mit folgenden IIauptmerkmalen : >>1. Die Hand zeigt 
ausserlich noch die primitive Form der ursprunglichen Hand- 
platte. 2. Sie ist kleiner als normal. 3. Sie lasst eine Trennung 
einzelner Finger ausserlich wohl vermissen und zeigt an den an  
sich normal angelegten knochernen Strahlen Folgen der Raum- 
beengung bis zur volligen Unterdruckung vorwiegend a n  ihren 
aussersten periphwen Randpartiencc. 

Die Gubelung bzw. EruclcenbilclzLng moischen I. und I I .  Ne- 
tatarsalknocken, \vie sie oben als charakteristisch fur  die typi- 
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sche Akrocephalosyndaktylie beschrieben wurde, konnten wir 
bei einer Mutter und ihren beiden Tachtern beobachten, die aus- 
serlich eine Syndaktylie der Zehen zeigten ( s .  Abb. 23-25). Aus- 
serdem war an  den IIanden eine Klino- und eine Kamptodaktylie 
festzustellen, die auf einer Urachydaktylie und einer Aplasie der 
Interphalangealgelenke beruhte ; auf diese Veranderungen a n  
den Handen kann ich hier niclit meiter eingehen, es sei auf die 

Abbildurzg 23. 
5 J. 9 Riintgenbild linker F'uss: Bruckenbildung zwischen I. und 11. 

Metatarsalknochen (familigr, s. Abbildung 2 5 ) .  

Arbeit meines Schulers iL!!leste?-lt und auf die Pols hingewiesen. 
Ahnliche Rontgenbilder der Fusse mit der knochernen Verbin- 
dung mehrerer Metatarsalknochen untereinander fand ich bei 
Ni.gst (Fig. 58 h und 58 c) , sowie bei M .  Jansen. 

Des weiteren gehoren hierher die Beobachtungen von Myers 
(Oxycephalie mit Syndaktylie an Handen und Fiissen), Bigot, 
Freud (Turmschadel neben Polysyndaktylie an Handen und 
Fiissen), Weech,  Xaethre (erblicher Turmschadel mit  Syndak- 
tylie der Hande und Fiisse), Zwrjl ,  Euaihre bzw. V i d e f o n t ,  
Qreig (1926 und 1935), ICreindler et  fi'chachter, R. &&in, Bit-  
t ig  und Baumruck. Ein Teil dieser ist wohl in die IClasse der von 
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Gunther so bezeichneten Alrrokranio-Dysphalaiigie zu zahlen. 
Einige Worte sind noch notig als Erklarung, warum die von 
W e e &  und von Euxidrc bzw. Viallefont beschriebenen Falle 
nicht als Akrokephalosyndaktylie von mir anerkannt werden, 

Abbildulzg 24. 
Das gleiche MSidchen wie in Abbildimg 23 im Alter von 16 J. Riintgenbild 
linke Hand : Aplasie der Interphalangealgelenke mit Brachy- und Kam- 

ptodaktylie. Die Verhiiltnisse sind a n  den beiden Hiinden ganz gleich. 

obgleich diese Autoren selber sie als solche bezeichnen (EuxiBre 
- Viallefon.t), oder aber sie als Beispiel fur die Vererbung der 
Akrokephalosyndaktylie immer wieder in der Literatur ange- 
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fuhrt  werden (Wecch) .  Schon Giinther sagt von diesem Fall 
Weech, dass er micht  genauer beobachtet wurdec Und in der 
Tat muss man beim Studium der nur ganz kurzen Originalarbeit 
feststellen, dass weder die Schadel- und Gesichtsform, noch die 
Missbildnng der Extremitaten charakteristisch fur  Akrocephalo- 
syndaktylie i s t ;  es besteht z. B. nur  eine Syndaktylie zwischen 
11. und 111. Finger bzw. 11. und 111. Zehe, es fehlen Riintgen- 

A b b i l d u n g  25. 
8 J. 2 Bruckenbildung zwischen I.  und 11. Metatarsalknoehen (farniligr) , 

(Riintgenbilder der llteren Schwester s. Abbildung 23 und 24). 

bilder vollstandig usw. Der von EzixiBre und seinen Mitarbeitern 
und ausserdem noch einmal von Vinllefont in seiner Th6se ver- 
wertete, von ihnen als Akrocephalosyndaktylie gedeutete Fall 
gibt hinsichtlich der Extremitaten mit ihrer geringfugigen hau- 
tigen Syndaktylie lceine Veranlassung, ihn zur Akrocephalosyn- 
daktylie zu zahlen, auch erinnert die Gesichts- und Schadelbil- 
dung (Papageiennase) vie1 eher an  die Dysostosis cranio-facia- 
lis hereditaria (Crouson). 

Diese Dysostosis cranio-facialis murde zum ersten Male von 
C r o w o n  1912 als Einheit beschrieben, in letzter Zeit auch wie- 
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derholt in Deutschland. Der Liebenswiirdigkeit von Herrn Kolle- 
gen Paul, Augenarzt in Liineburg, verdanke ich den Stammbaum 
und die Bilder einer Familie, bei welcher das Leiden sich in 3 Ge- 
nerationen vererbt hat ( s .  Abb. 26-28). Gerade mit IIinweis auf 
diesen Stammbaum sei ein Satz Giinthers, wohl des besten deut- 
schen Kenners auf diesem Gebiet, angefuhrt, weil wir spater auf 
diese Frage noch zuriickkornmen werden : >>Da die Turmschadel- 
bildung meist nicht erblich bedingt ist, so ist die Wahrscheinlich- 

A b b i l d u n g  20’ w i d  27. 

>>I’apageiensehna bek-Nase. 
Q 14 J. typische Dysostosis cmmiofacialis (Crouzon). Hypertelorismus. 

keit sehr gross, dass es sich bei erblichem Vorkommen des Turm- 
schadels um eine Crouzonschc Deformitat handeltcr. Bei dieser 
Erbkranklieit fie1 verschieclenen Beobachtern (IIitwhfeZd und 
II6rsch-Mawwoth) auf, >>class s o ~ o h l  klinisch wie rontgenolo- 
gisch die publizierten Fiille einander in erheblichem Grade glei- 
chen. Betrachtet man die der Kasuistik beigegebenen Abbildun- 
gen, so hat  man den Eindruck, als ob es sich bei allen Kranken 
um die Mitglieder einer einzigen grossen Familie handeltcc. 
Canzpbell findet : >>Die Veranderungen des Gesichts sind sehr 
charakteristisch und bedingen eine grosse dhnlichkeit dieser 
Kranken untereiiianderrc. Und in der Tat :  wenn man die Bilder 
des von Canzpbell beschaiebenen, wolil aus der Nahe von Dresden 
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stammenden Jungen mit Clem von Schor und Heinismaan, aus 
Kiew stammenden, vergleicht, so glaubt man, dass es ein und 
derselbe Kraiike sei. Kurzlich haben nun Chotxea and Vogt  
Kombirtationsfalle der so charakteristischen Dysostosis cranio- 
facialis mit der Akrocephalosyndaktylie beschrieben. Fu r  die 
durch Chotxen. veroffentlichte Familie (Vater und 2 Sohne) 
gilt das Gleiche, was oben fur  den Fall Euxidre-Viallefont ge- 
sagt wurde, d. h. die geringfugige Weichteil-Syndaktylie 
(Schwimmhautbildung) an  nur  2 Fingern bzw. Zehen recht- 

Abbildung 28. 
Stammbaum einer Familie mit Dysostosis craniofacialis (Crouzon). 

(Beobachtung von Dr. Paul-Luneburg). 

fertigt nicht die Einordnung in das Kapitel der Akrocephalo- 
syndaktylie. Ganz anders steht es mit der Veroffentlichung 
Vogts: sein Fall 1 ist eine typische Dysostosis craniofacialis 
(Vogt  will diese Bezeichnung mit >>Dyskephaliecc ersetzen) , 
seine Falle 2 und 3 stellen ebenso typische Beispiele von Akro- 
cephalosyndaktylie dar. Dafiir sprechen neben der Schadelver- 
bildung die in den Abb. 1-4 dargestellten I-Iande und Fusse 
mit der gerade fu r  Akrocephalosyndaktylie charakteristischen 
totalen Syndaktylie an  allen 4 Extremitaten. Und wenn es noch 
eines Beweises bediirfte, so spricht die Anamnese beider Falle 
dafur : irgendwelche gleiche oder ahnliche Missbildungen sind 
in der Aszendenz nicht bekannt (Fall 2:6 Geschwister, Fall 3:3 
Geschwister). Diese beiden Falle sind deswegen in der obigen 
Aufzahlung mitgerechnet. 

Wenn wir uns hier bei der Besprechung der Korrelatioa von 
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Missbilclungen auf solche dcr Eztremitaten u n d  des Schadels 
beschranlten, uni nicht zu weitschweifig zu werden, so muss 
auch der Dysostosis cleidocrnnialis gedacht werden, obgleich 
sie schon oben als Typus einer System-Missbildung angefiihrt 
wurde. Das hat  auch seiiie Eerechtiguug, denn bei ihr steht die 
angeborene Terariderung eines Systems im Vordergrund, uiid : 
a potiori f i t  denominatio. Aber ebenso wurde schon eingangs 
gesagt, dass eiiie scharfe Trennung der eineelnen Gruppen nicht 
immer moglich ist . Bei dieser System-Uissbildung findet sich 
nun u.a. eine typische Anomalie des Schadels, vergesellschaftet 
mit ebenfalls typischen Anomalien der Finger und Zehen. (Nahe- 
res s. bei Valentin in Schzoalbe-Grubber, Morphologie der Miss- 
bildungen 111. Teil) . IIier sei ferner weiiigstens kurz hinge- 
wiesen auf Zusamnieiihange, die zwischeri der Entwicklung der 
Extremitaten und der der Zahne bestehen. Als Beweis konnte 
man auch wieder die Dysostosis cleidocranialis anfiihren, bei 
welcher Anomalieu des Zahnsysterns bekannt sind, bestehend 
vor allem in einer Persistenz der Milchzahne. Weiter gehoren 
hierher die anscheiiiend seltenen Faille von Spaltbildung an 
Hand und Fuss niit stark zuriickgebliebener Entwicklung der 
Zahne. (Einen solchen Fall aus meinem Naterial benrbeite- 
te  Kdster) . Schliesslich sei noch aufmerksarn gemacht auf 
das (rnitunter erbliche) gleichzeitige Vorkommen von Polydak- 
tylie mit einer ~iitwicklungsstorung des Zahnsystems. I n  der 
alteren Literatur fand ich solche Faille bei Froriep (1838) uud 
bei Fackefiheim (1888) ; wir selber liessen 2 eigene Beobachtun- 
gen durch Baisch nnd durch Rode vertiffentlichen. 

Doch kommen wir zuruck auf die gleiehzeitig am 8chadel 
uizd arb  den Extremitaten sich xeigendelz Miss lddungen;  denn 
abgesehen von dem uns hier in erster Linie interessierenden 
Turrnschadel sind noch bei einer ganzen Anzahl auderer Ent-  
wicklungsstorungen des Schadels auch solche der Extremitaten 
gefunden worden. Hinsichtlich des Turmschadels ware noch die 
Beobachtung Gansslens nachzutragen, welcher bei der hanioly- 
tischen Konstitution - worunter e r  eine Abweichung im Bau 
der roten Blutkorper, und zwar in der Bichtung der Kugelform 
versteht - als weitere konstitutionelle Anomalieii Turmschadel, 
Erachydaktylie, Poly- und Syndaktylie fand. 
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Nach dem Turmschadel waren an Haufigkeit hier der H i r n  
bruch, die Exencephalocele und die Anencephalie anzureihen ; 
vielleicht sind diese Hemmungsbildungen ebenso haufig wie der 
Turmschadel kombiniert mit Missbildungen der Extremitaten, 
aber man hat  wohl nicht so sehr darauf geachtet, da diese Foe- 
ten ja meist nicht oder nur kurze Zeit lebensfahig sind im 
Gegensatz zu solchen mit den verschiedenen Varianten des 
Turmschadels. Wohl der erste, der klar diesen Zusammenhang 
erkannte und ihn fur  gesetzmassig erklarte, war Joh. Fr. Meckel, 
nachdem schon vor ihm besonders Tiedemann  (1813) in seiner 
>>Anatomic der lcopflosen Missgeburten< einen sehr instruktiven 
Fall (Encephalocele, Nabelbruch, Wolfsrachen, Darmanhang, 
Polydaktylie) abgebildet hatte. MeckeZ schreibt 1816 : >>Ein eben 
so merkwurdiger Umstand in der Geschichte dieser Abweichun- 
gen (sc. Vervielfacliung der Extremitaten j ist die gleichzeitige 
Erscheinung derselben mit Hemrnungsbildungen anderer, beson- 
ders friiher erscheinender und edlerer Organe, wovon ich selbst 
mehrere Falle vor mir habe, und eine Menge Beobachtungen 
anderer Schriftsteller verzeichnet sind<<. Und 1822 beschreibt 
Meckel 2 Geschwister mit Encephalocele, kongenitalen Nieren- 
cysten sowie Polydaktylie und benierkt dazu: >>Eine nahe Ver- 
bindung zwischen den Bildungsabweichungen gerade dieser Or- 
gane (sc. der Finger und Zehen) scheint um so mehr stattzu- 
finden, als ausser den hier angefiihrten sieben Fallen, unter 
anderen, welche ich anderswo zusammenstellte, oft die Mehrzahl 
der Finger und Zehen mit unvolllrommener Ausbildung des Ge- 
liirns zusammenfiel<c. I. Geoffyoy tit. Hilaire erwalint (Bd. I. 
S. 675) einen durch Segalas in der Acadkmie de Mkdecine vor- 
gestellten Foetus, welcher ausser einer Encephalocele an der 
einen Hand eineii Doppeldaumen, an der anderen gar keinen 
hatte. Weiter wurden kasuistische Mitteilungen geliefert von 
Matthes  (2 Geschwister), W .  Cr-ruber, JoZy, Witxe l ,  GuBniot, Le- 
vin (familisre IIaufungj, v a n  Duyse, Mon thus  e t  Opin. Nebenbei 
sei vermerlrt, dass acephale und anencephale Foeten ungewohn- 
lich fett sind ; so sorgfaltige Untersucher wie Morgagni, Meekel, 
Virchow u.a. haben das wiederholt hervorgehoben. Babes  hat  
dann in mehrereii Arbeiten, u.a. in einem \'ortrag auf der 
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Deutschen Pathologischen Gesellschaft 1904 eine Theorie auf- 
gestellt, die reclit interessant ist uiid auch heute noch ihre An- 
hanger hat. Er wies zunachst auf den - ubrigens schon vor 
ihm von Meckel gefundenen - gesetzmassigen Zusammenhang 
zwisclieii dem Auf treten mancher IIirn- und Gesichtsanomalien 
mit bestimmten Anomalien der Extremitaten (Poly-Syndakty- 
lie) hin und iiahm nun an, >>dass es eine Begion an der Schadel- 
basis, an der oberen Gesichtshalfte giebt, welche mit der norma- 
len Entwicklung der Extremitaten in engem Zusammenhang 
steht ; mit snderen Worten, dass wir e in  Cen t rum annehmen 
naiissen, ioelches die nornaalc Entuuicklung cler Eatremitaten be- 
stintnat uncl dcsscn, Verlagerung ocler Veriinderung eine abnorme 
Bntwic7~lung derselben owr Polge hntcc. Er glaubte also .als fest- 
steliend constitieren zu kiinnen, dass sich tiefgreifende Urnwand- 
lung e n  a 1 ler Exi renvi tu ten, w e  lche ich >> Acrome tagenescncc men- 
iten will, in Folge von c,T. pathologischen Verurzderzcngen einer 
bestinwnten Region an der  vordeyen Sckudelbasis und  an der 
oberen Gesichtshalfte vollziehen kownencc. Ape79 (1907) hat  diese 
Theorie von Babes nicht ganz anerkannt, er sowohl wie Brornan 
und Lange brachten einschlagiges kasuistisches Material. 
Schliesslich gebiihrt 0 9 ,  B. Cruber, dessen Arbeiten ja schon 
oben erwiihnt wurden, dass Verdienst, erneut auf diese Korre- 
lationen die Aufmerksamkeit gelenkt zu haben. Aber bevor wir 
auf seine Gedankengange eingehen, muss noch auf andere, in 
diesern Zusammenhang wichtige Missbildungen des Kopfes, cler 
Augen usw. hingewiesen werden, welche Gg. 13. Gruber unter dern 
Oberbegriff der Arhiizencephalie zusammenfasst, wozu er u. a. 
auch die Cyklopie rechnet. Die zu dieser Arhinencephalie-Iteihe 
zu zahlenden Gesichtsmissbildungen, besonders die Cyklopie, 
werden haufig mit Polydaktylie zusammen angetroffen. 

Uer erste, cler darauf hinwies, dass geracle bei der Cyklopie 
die Vermehrung der Finger und Zehen angetroffeu wird, war  
wiederum Meckel (1815) : >>Es ist besonders hervorzuheben, dass 
die Zahl der Finger sehr haufig vermehrt ist bei solchen Miss- 
bildungen, die man als Cyklopen bezeichnetc<. Weiter ha t  d a m  
I. Geoffrog X t .  11 ilaire wiederholt dieses Vorkommens gedacht 
(s. oben S. 3) .  Kasuistische Mitteilungen finden sich bei W .  Vro- 
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Zik (Tafel 60, Fig. 4 und Tafel 61, Fig. 1-3)) bei Forster (Ta- 
fel 8. Fig. 23-24) Tafel 13,  Fig. 3 )  und bei Pokorny (Aprosopus 
mit Polydaktylie) . Von grundlegender Bedeutung ist das Werk 
von Kundmt ,  der ja auch den Narnen Arhirtencephalie pragte ; 
er grenzte die Arhinencephalie als eine selbstandige Missbildung 
ab, die den Ubergang von der Cyklopie zur Norm darstellt und 
>>wo neben einer medianen, scheinbaren Spalte der Oberlippe, 
ein Defect des Zwischenkiefers, des Septums der Nase und der 
horizontalen Siebbeinplatte, ein einfaches Grosshirn und Defect 
der Reichnerven sich findetcc. An anderer Stelle sagt er aller- 
dings: )>ich ersah, dass meine anfangs gefasste Anschauung, in 
diesen Fallen einen streng abgegrenzten Typus von Missbildun- 
gen anzunehnien, einer Erweiterung bedurfte, dahin, dass sie 
nur  eine Form einer weit umfassenderen Art  von Missbildung 
darstellen<<. Nach Xchwalbe-Josephy sind die Ubergange zwi- 
schen Arhinencephalie und Cxklopie so allmahliche, dass es un- 
moglich ist, hier eine scliarfe Grenze zu ziehen ; die Auffassung, 
dass die Arhiiiencephalie ein geringerer Grad von Cyklopie ist, 
wird von h e n  genetisch damit begrundet, dass die Termina- 
tionsperiode der Cyklopie eine friiher zu bestimmeiide ist als 
die der Arhinencephalie ( s .  dazu auch Xtupka)  . Wenn man den 
Augenabstand a h  Mass zu Grunde legt, so steht die Cyklopie 
am einen Ende, der I-Iypertelorismus am anderen, clazwischen 
die Stenopie und die Euryopie. Was uns hier besonders interes- 
siert, ist die Tatsache, dass die Arhinencephalie, ebenso wie die 
Cyklopie, haufig mit anderen Bildungsfehlern, insbesondere Po- 
lydaktylie an  allen 4 Estremitaten korreliert auftritt, wofiir 
ZZurtdrat selber charakteristische Beispiele gibt. Ebenso waren 
in den von Th. liolliker in seiner Arbeit: >>Uber das 0s inter- 
maxillarecc verwerteten Fallen nicht weniger als 8 mit Polydak- 
tylie behaftet; hierzu ist zu bemerken, dass nach l i laften und 
Politaer die ntediane Lippenspulte eine noch geringere Auspra- 
gung der Reihe Cylrlopie-Arhineiicephalie darstellt. Wenn man 
die Literatur daraufliin durchsahe, wiirde man wahrscheinlich 
noch eine ganze Anzahl solcher Beobachtungen finden (s. z.B. 
Dreibholx, Graferzberg, Hillman, Redenx). Es darf schliesslich 
nicht vergessen werden, dass Gg.  B. Gruber wiederholt selber 
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wie auch verschieclene seiner Schiiler (Culp, Henxe usw.) Falle 
von Arhinencephalie mit Poly-Syndaktylie veroffentlicht haben ; 
und so empfiehlt Gg. B. Gruber, A l e  arhinencephalen Friichte 
auf periphere Skelettunregelmassigkeiten genauestens zu pru- 
fen<<. >>Dieser Aufforderung muss in Hinkunft entschieden Rech- 
nung getragen werdencc sagt S t u p k a ,  der selber einen schon fru- 
her von Gruber denionstrierteii Arhinencephalen mit Poly-Syn- 
daktylie genauer histologisch bearbeitet und clas Ergebnis in sei- 
neni schonen Buch niedergelegt hat. Vom Standpunkt des IClini- 
kers mochte ich umgekehrt sagen : bei Missbildungen der Glied- 
massen, besonders aber bei Poly- und Syndaktylie sollte mehr 
als bisher der Beschaffenheit des Schadels und des Gesichtes 
Aufmerksamkeit geschenkt werden. So konnten wir Gg. B. Gru- 
ber wiederholt Foeten zur wissenschaftlichen Bearbeitung iiber- 
lassen, die als Beitrag fur  die weiter unten zu erorternden wich- 
tigen Ergebnisse clienten. 

Auf die Verunderungen der  A u g e n  selber, soweit sie in dem 
hier zu bespreeheriden Zusammenhang von Interesse sind, muss 
noch mit einigen Worten eingegangen werden. Mat thes  (1836), 
der in seiner Dissertation einen von G. Vrolik sezierten und 
auch von diesem sowie von W .  Vrolik veroffentlichten Foetus 
mannlichen Geschlechtes mit ausserem Hermaphroditismus ma- 
sculinus, Exencephalocele, Wolfsrachen und Polydaktylie a n  
allen 4 Extremitaten beschreibt - die nilutter hatte einige Jahre  
vorher ein gleich missbildetes Kind geboren -, hebt hervor, dass 
die Augen nur durch 2 transversale Schlitze angedeutet waren, 
die Augenlider fehlten fast vollstandig (s. Abb. 29). Die schone, 
dem Original beigegebene Abbildung zeigt eine iiberraschende 
Ahnlichkeit rnit den von Gg.  B.  Grubel- in seiner Arbeit verwerte- 
ten Foeten, bei welchen 17. IIippel stets Mibrophthalmus mit Or- 
bitalcysten fand. Beide letztgenannten Autoren, ebenso wie GTu- 
Bers Schiiler Riirnlcr und Putschug; weisen auf die Beziehungen 
zum Lindauschen Symptomenkomplex hin. Und noch eine andere 
Erkrankung der Augen muss hier wenigstens genaniit werden, da 
sie enge Beziehungen zur Polydaktylie hat, namlich die Ret in i t i s  
pigmentosa, die in Form des Eardet-Biedlschen Syndroms (mit 
Dystrophia adiposo-genitalis) haufig erblich auftritt, wie 
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schon die ersten Beobachtungen von Hor ing  (1864), Stor 
(1865), W i d e r  (1885), Darier (1SS7) usw. deutlich gezeigt 
haben, wenn auch erst Bccrdet in seiner Th&se 1920 die Trias: 
Adipositas, Polydaktylie, Retinitis pigmentosa als Syndrom und 
eigenes Krankheitsbild klar herausgestellt hat. Als hierhergeho- 
rig, da sie angeborene Augenstiirungeii rnit Nissbildungen der 

Abbildung 29, 
Hermaphroditismus masculinus esternus, Exencephalocele, Wolfsrachen 
und Polydaktylie an allen 4 Extremitkten, Augen nur durch 2 Schlitze 

angedeutet. (Aus der Dissertation von Natthes  1836). 

Extremitaten betreffen, miigen die Falle von Neyder, van Bo- 
gaert (hereditare Form der Pagetschen Ostitis deformans mit 
Chorioretinitis pigmentosa), Biemond (Brachydaktylie, Nystag- 
nius und cerebellare Ataxie als familiares Syndrom), Sorsby 
(doppelseitiges pigmentiertes Makulakolobom mit Brachy- und 
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Polydaktylie bei ciner Mutter und clereii 5 Kindern) und TVanr- 
denbury (Hydrophthalmus, Syndaktylie, Pseudohermaphroditis- 
mus) angefiihrt werden, ebenso gehijren hierher die kongenitalen 
au~enabweiehungeii (Linsenluxationen) bei der Arachnodab- 
tylie (s. I 'a lent in  in Xchwalbe-Gruger 111, 1) ixnd bei der Osteo- 
psuthyrosis (I3laul&-bung der Slderen mit Otosklerose) . Zur 
Iienntnis des Zusammenhangs zwischen Auge und Gehororgan 
sei nur kurz folgendes angefuhrt: schon Blumenbach (1830) und 
Darwin haben daraiif aufmerksam gemncht, dass weisse Katzen, 
wenn sie blaue Augen haben, fast immer taub sind, und Rawitx 
hat das fur den Hund bestatigt. 

Aber neben der klinischen Beobachtung hat  uns auch die 
rxperiinentelle Forschung wichtige Zusamnieiihlnge kennen ge- 
lehrt, indem es zunachst Bngg in Zusammenarbeit mit Little ge- 
lang, durcli Rontgenbestrahlung bei Mausen erbliche Augenver- 
anderungen mit Iilumpfussen, Syn- und Polydaktylie sowie Nie- 
renanomalien zu erzeugen. Weiter fand Lnndauer beini Icriipev- 
huhn, einer seit sehr langer Zeit bekannten Huhnerrasse rnit 
Verkiirzung der langen Extremitiitenknochen, hervorgerufen 
durch typische Choiidrodystrophie, neben cler Missbildung der 
Extrernitiiten auch solche des Schadels und der Augen (Fehlen 
der Lider, Mikrophthalmus usw.) . Und schliesslich hat Bonneuie 
die Cefunde von Bngg und Little nicht nur bestatigen, sondern 
auch erweitern kiinnen, indem sie zeigte, dass die schon von 
Bngg beschriebenm, als Vorlaufer der charakteristischen Ver- 
anderungen anzusehenclen Blasen nicht an  den versehiedenen 
peripheren Stellen entstehen, wo man sie spBter findet, sondern 
dass die Blasen in der Medianlinie ihren Ursprung haben und 
von hier am allmYihlich lateralwarts oder auch ruckwarts gegen 
den Schwanz verschoben werden. Die Blasenfliissigkeit stammt 
aus dem Gehirn und tritt durch eine nur embryonal existierende 
Liicke heraus. Dime irn Tierexperiment gefundenen Tatsachen 
hat nun lrurzlich Ull~-ich auf die nienschliche Missbildungslehre 
iibertragen und an Hand verschiedener Anomalien (Pectoralis- 
defekt, Schulterblatthochstand, Pteryginm colli usw.) die aus  
der erwahnten Wanderung von Hsutliquorblasen hervorgehen- 
den Zustandsbilder geschildert. Wie weit diese Anwendung und 
Acte. orthopaedica, Vol. IX, 4. 19 
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Ubertragiing auf den llleiischen berechtigt ist, mussen Nach- 
priifungen an Harid eines grosseren Materiales ergeben (s. dazu 
auch Schade).  

Ausser den bisher geschilderten Entmicklungsstorungen am 
Schiidel und Gesicht, wie sie in Begleitung der Poly-Syndaktylie 
angetroffen werden, ist schon wiederholt die Cystenniere  er- 
wahnt worden, weil auch sie - ebenso wie iibrigens die poly- 
cystische Verb i ldung  cler Leber u n d  des  Pankreas, die ja alle 
3 haufig gemeinsani vorgefunden werclen (Bronmz, Anclers, 
l ' rambus t i ,  Gg.  B. Cribber, Riintler) - zu dern uns hier beschaf- 
tigenden Fragenkreis gehoren. Wiederum war es Meckel (1822), 
der ein Geschwisterpaar mit Polysyndaktylie, Enceplialocele, 
kongenitalen Nierencysten und anderen Abweichungen be- 
schrieb, weiter stamrneii ahnliche Beobachtungen von Heusinger  
(1827), Noer ing  (1837) , &"chupnzan,n (1842). Virchoto (1856) 
wies, wie schon vor ihm Meckel, darauf hin, dass >>die cystoide 
Degeneration der Nieren nicht selteii nzit anderzoeitigen Bil- 
clungsfehlern cowbpliciert ist<c. Eine Bestatigung dieser Beobach- 
tung brachten in der Fblge J o l y  (1866), Bchlenxka (1867) und 
vor allem Rruckner (lS69),  der die zweimalige Entbindung der- 
selben Frau von ?clisageburten mit Cystennieren, Polydaktylie, 
Anencephalie usw. schilclert ; die Diagnose wurde von Virchoto 
selber gestellt, der auch in einem Rnhang zu der Arbeit Briick- 
ners noclimals seinen fruheren Standpunkt clarlegt. \'on Interes- 
se ist aucli die Arbeit voii IVitcel (1S80), weil der von ihrn be- 
scliriebene mknnliche Hemicephalus ausser den Cystennieren, 
der Polydaktylie, deni Situs inversus viscerum totalis auch einen 
vollstandigen Mange1 der Bulbi zeigte; ebenso waren bei der von 
WollenBerg (lSS9) reroffeiitlichten Encephalocele die Augen 
geschlossen, die Licler stark fetthaltig, erinnerten also an die 
durch v. H i p p e l  erliobeiieii Eefnncle bei den Fallen Gg.B. Gru- 
bers (s. oben). IVeiter nocli ist der von TVitsel beschriebene He- 
micephalus voii Iiiteresse, weil er ausser den genannten Ver- 
iinderuiigen grosse Lehereysten aufwies, ebeiiso wie die ebenfalls 
schon eben angefuhrten E:ncephalocelen von Xchlen&a und W o l -  
lenberg. Iiiirzlich haben WoZfj uiid Donnt die Nierenveranderun- 
gen bei der Lindauscheii Krankheit besclirieben und kamen zu 



dem Resultat : >>Zwei Drittel aller E’alle von Angiomatosis des 
Zentraliiervensysteriis geheii niit Ent~~-icklungsstorungen der 
Nieren einhercc. I3ei dem von ihnen untersuchten Fall von Lin- 
dauscher Krankheit zeigten beide Nieren eine cystich-hyper- 
nephroide Umwandlmg, anch das Panlweas war mit Cysten 
durchsetet, genau so \vie in dem von Pwtschar beschriebenen 
Falle. Die zusammen mit der Polydaktylie auftretenden Anomu- 
lien der Leber  Boiinen auch in einer aixsserge\~iohnlichen Unter- 
teilung, Furchen- und Lappenbildung bestehen, wie sie von Ca- 
Zori (1S80) in 3 Ii’allen grschildert wurde (s. Abb. 30). Sonst 
wird diese Art von EntmicBlungsstorung der Leber zusammen 
mit Polydaktplie riicht erwahnt, sondern inimer nur die Cysten- 

Abbi ld i k i i y  30. 
AnomaIien der Leber (Furcbori- rind Lngpenliiltlrlng) mit Polydaktylie 

(Ails d ~ r  Arbeit von Ca7oi.i 1880). 

19* 
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bildung, genau wie bei der Niere, und zwar, ebenfalls wie bei 
dieser, mitunter familiar oiler hereditar (Gzu3ziot). Pornk et 
Couueluire (1901) gebuhrt das Verdienst, an Hand eines gut 
untersuchten Falles mit Leber- uiid Nierencysten, weleher den 
s.Zt. Gg. B. Gruber von rnir iibergebenen und von ihm sowie von 
Rumler und Pohlnaann bearbeiteten Foeten sehr ahnelte, eine 
>>maladie kystique congbnitale<< abgegrenzt au haben. Allerclings 
haben sie auf den Zusamnienhang dieser Cystenbildung der in- 
neren Organe mit der Anencephalie, cler Poly-Syndaktylie und 
der Veranderung der ilugea, die alle auch in ihrem Falle bestan- 

A 
cf C - 0  

Rbbildzing 31. 
Stammbaum einer Familie mit Encephaloeele und Cystennieren. 

(Nach der Srbeit von Cornelia de L m g e  1930). 

den, kein besonderes Getvicht gelegt. Hierher gehort noch die 
von Calnznmz (1893) uiicl spater noehmals von Leuirt (1895) be- 
schriebene Geschwisterreihe (von 9 waren 4 befallen) mit En- 
cephaloeele, Cystennieren, Polydaktylie, ebenso die von Borelius 
erforschte Familie, ferner die von LeliBvre e t  Walther unter- 
sachten 3 Foeten mit Hirnbriichen, Klumpfiissen und Nieren- 
cysten, die alle von der gleicheii Xutter stammten, und schliess- 
lich der yon Lunge bekanntgegebene Stammbaum (s. Abb. 
31). I m  einzelnen auf die Vererbung der Cystenniere ein- 
zugehen, ist nicht meine Aufgabe; Pier sich dariiber ge- 
nauer unterrichten will, findet die Literatur bei Dunger (hier 
auch eine Zusanimenstellung der mit Cystennieren sonst noch 
haufig vorlrommenden Missbildungen), bei Gg. B. Gruber und bei 
Marquardt. 13inweisen mochte ich auf den vorziiglich durch- 
untersuchten ganz grossen Stammbaum (3  Generationen !) von 
Cairns, weil auffallend viele Befallene ausser der Cystenniere 
eine Myopie hatten. Vielleicht bestehen auch hier Zusammen- 
hange, auf die man in Zukunft achten musste. Ebenso sei die 



Arbeit ron IVek ei*walirit, c k r  bei 2 meiblichen proportionierten 
Zwergen (136 und 133 c r n )  C'gsteniiieren fand, iihnliche F5lle 
aus  der Literatur zusammenstellte und den renalen Zwergmuchs 
als IIemniuiigsinissbildung, als IIarnartie ansieht. Und aus dern 
gleichen Gedankengang hernus sei daraii erinnert, dass bei 
Kloakenr~iissbiidui~gen >>liiiufig eine cystische Degeneration der 
Nieren bestelitcc (Anders) .  K'achzixtragen als solitaire Falle von 
Cysteiinieren rnit Encephalocele, Pol~dalrtyiie imv. miiren noch 
die von Nieberding, TVigaizd, Xpiizdler und Roscher; letzterer 
bearbeitete das Material des Pathoiogischen Instituts Oslo aus  
den Jahren 1914-:30 hinsichtlich Missbildungen der Nieren und 
der Harnwege. Unter seinen 11 Fallen von Cystennieren finden 
sich nicht weniger als 4 mit PolySyndaktylie vergesellschaftet. 
Und aucli liiw mieder, wie bei den L4no~nalien des Aixges und 
der Extremitaten, gelang es der experirneiitelleri Forschung 
(Bayg) ,  neben den genannten Veriinderungen Nierencysten bei 
den Nachlrornmen von p~iitgeiibestralilten Mausen zu erzeugen. 

Oben schon wurde hingewiesen auf die Arbeit von Porak 
et  Gouuelairc und deren Verdieiist der Abgrenzung einer >>ma- 
ladie kystique congknitale<<. Von einern ganz anderen Cesichts- 
punlrt aus list Babes die gleiche Art  voii Xissbildungeii hetrach- 
tet. Deiiii walirend die franztjsischen Antoren nur die Cysten- 
bildung an den verschiedenen Orgaiien der Rauchhohle anf einen 
gemeinsamen Neiiner z u  bringeii sich bernuhten, dabei aber die 
anderen Anornalien am IZopf und an den Extremitaten ausser 
Acht liessen, richtete Babes seiii Augenmerk gerade nnr auf diese 
leizteren und iibersah ganz die cystischen Veranderungen der 
Nieren usw., obgleich bei den von ihm auf der Deutschen Patho- 
logischen Gesellscliaft 1904 gezeigten Praparaten aus der Bres- 
lauer Sammlung mehrmals als Nebenbefund Cystenniere ver- 
merkt ist. Dime Lucke wurde nun von Gg. B. G ~ u b e r  geschlos- 
sen ; er nahm die Gedankengange von Meclcel und I .  Geoffroy Xt. 
Hilaire, welche in den vergangenen 100 Jahren etwas in Verges- 
senheit geraten waren, wieder auf, erweiterte sie und gab ihnen 
an Hand seiner Untersucliuiigen eine feste Stiitze. Er fasst >>die 
Vereinigung der hinteren Exencephalocele mit polycystischer 
Storung grosser Eingeweidedriisen als eiiie typische Missbildung 
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auf, die weiterhin gerne mit Stiiruiigen der peripheren Extremi- 
tatenbildung einhergeht, wie sie aiiderseits auch mit Fehlen der 
Augendifferenzierung und mit mangelhafter Gestaltung des 
Riechorgans vergesellscliaftet sein kann. Kurz ausgedruckt liegt 
hier also eiiie Koppelzirzg von bestinzmt gearteter H i m -  und 
Schadelmissbildwizg ?nit peripkeren Einyezoeide- und Glieclinas- 
seizfehlern vor, eine D.yscncep?mlia splnchnocystica, die haufig 
auch als dysphakcnyiccc, initunter als dysopica zu bezeichnen 
istcr. 

Nachdern wir so die Korrelationen der Polydaktylie mit 
Missbildungen des Rchiiidels, des Geliirns, der Augen, der gros- 
sen Bauchdriisen usw. besprochen liaben, wie sie von Gg.B. Gru- 
ber als Dysencephalia splachnocystica (dysphalangica) treffend 
benannt w\.urclen, blribt uns, um clas Cild zu vervollstiindigen, nula 
noch iibrig, auf eiries hinzuweisen, namlich auf das haufige Vor- 
kommen von Anomalien der Genitalien hei all den oben naher 
gekennzeichiieten I~~aiiliheitsbildern. Sowohl bei unseren Fal- 
len, die Gg. B. Grzibct- iibergehen uiid niit ihm yon Riirr~ter uiid 
Pohlma.iLn bearbeitet wurden, als auch bei vielen der vorstehend 
angefuhrten Faille der Literatur, die einzeln hier aufzueahlen zu 
weit fiihren miirde, ist xmar oft die RIissbildung cler Genitalien, 
meist in Gestalt des Pseudoherniapliroditismus, als Nebenbefund 
vermerkt, ohne dass aber versucht wurde, eine Beziehuiig zum 
Gesamterscheinungsbild herzustellen. Mir scheint es aber doch 
notwendig, eine Erweiterung des Begriffes der Dysencephalia 
nach dieser Richtung hin vorzunehmen - etwa durch Zusatz des 
Adjelrtivs >xlysyenitalis<< - ; denn gerade bei den Missbildungen 
des Gehirns (Exencephalocele, Anencephalie, Arhinencephalie) 
wircl irgend eine Abweichung von dem normalen Bau der in- 
neren oder ausseren Geschlechtsorgane sehr haufig notiert, im 
Gegensatz dazu bei der typischen Akrocephalosyndaktylie oder 
bei der Dysostosis craniofacialis so gut wie nie. Ebenso werden 
bei der Cystenbildung der Nieren, der Leber usw. haufig Kloa- 
kenmissbildungen angetroffen (Anders) . I n  diesein Zusammen- 
hang sei darau erinnert, dass auch bei dem Bardet-Biedlschen 
Syndrom die Hypoplasie der Genitalien zum Krankheitsbild ge- 
hort (neben der Polydaktylie, der Retinitis pigmentosa usw.) . 
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Das gleichzeitige T'orkornmen des Pseudohermaphroditismus mit 
anderen RIissbilduiigen ist ja  hekannt - 2 Falle voii Hypoplasie 
des Daurnens bei Zwittern wurden fruher von mir verijffentlicht 
- und kann mohl als Beweis dafiir angesehen werden, dass 
die Zwitterbildung niclit etwa als eine lokale Entwicklungsano- 
malie der Urogeiiitalorgaiie aufzufassen ist, sondern vielmehr 
als eine Teilerscheinung einer allgerneinereii Shsbildung. 

Anhangsweise sei hier noclt eine Bemerkung von Xeclcel er- 
\sriilint, weil sir kiinf'tige Uiitersiicher reranlassen soll, auf even. 
tuelle weitere Korrelatioaen zu achten, zumal ich eine Besta- 
tigung seiner Beobachtung sonst nicht habe firtden kiinnen. Er 
schreibt in den >>Beitragen zur vergleiclienden Anatomiecc Bd. I. 
S. 95 voni Divertikel cles Darines : >>Endlicli kommt diese Niss- 
bildung mit anderen vor, die sehr bestinimt suf ein Stehenblei- 
ben auf einer friiher norrnalen Entmicklungsstufe hindeuten. 
Rosenmiiller fand bei hirn- und schadellosen Kindern mehr- 
mals Divertikel : rriein Vatw beobachtete dasselbe bei einem Kin- 
de mit Hasenscharte und Wolfsrachen iind zweigehiirnter Gebiir- 
mutter und sechs Fingern und Zehen, ich selbst kiirzlich eben 
das an einein iibrigens durchaus gerade so missgebildeten weib- 
lichen ausgetrageuen Foetuscc. Situs inversus viscerum ist ver- 
zeichnet bei Jo ly ,  Wi t ce l  (beide s.oben), ferner zusammen mit  
Cystenbildung bei Stinger uiid Klopp, Becker, Freund .  

Wenn man nach Aufzahlung all dieser verschiedenen Korre- 
lationeii versucht, das \Yesen dieses gemeinsainen Vorkommens, 
die  Ursache, kurz das fur  alle diese zusammen auftretenden 
Nissbildungeii eiiiheitlich zugrundeliegende Naturgesetz zu er- 
forschen, so lie@ es iiahe, zunachst eiiinial von der morphologi- 
scheii Meite dem Problem nachzixgehen. Aber leider fiihrt uns 
dieser Weg nicht weiter ; denn - wie oben genauer geschildert 
- hat 2.13. die Untersucliung der Gehirrie unserer 3 Falle von 
Akroceplialosyndaktylie durch mvei der besten Kenner auf die- 
sem Gebiete (A!. Bielscliowsky - Berlin und Bpielmeye?" - 
Miinchen) >>nichts ergeben, was zur Erklarung der Missbildun- 
gen herangezogen werden kiinnte, resp. es haben sich an den 
Gehirnen keine mikroskopisch fassbaren Zeichen einer Entwick- 
1ungsstBrung ergebencc (Xpielrneyer). Auch mit den von anderer 
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Seite veriiffentlichten Sektionsberichten kann man nicht vie1 an- 
fangen: Whenton fand in seinen 2 Fallen die Gehirnwindungen 
verstrichen, die Occipitallappen und Frontallappen sehr klein, 
Gnclelius die Hypophyse normal, ebenso Greig normalen Bau des 
Gehirns. Desgleichen kann Cornelia de Lange als Ergebnis ihrer 
sorgfaltigen histologischen Untersuchungen nur  sagen : >>Zusam- 
menfassend glaube ich also, dass in meiner Beobachtung die En- 
cephalocele posterior eine cler zahlreichen Missbildungen ist, die 
in dieser Familie vorkommen und die auf erblicher Keimminder- 
wertigkeit beruhencc. Mit der Annahme, dass die totale Syndali- 
tylie (die Loffelhand) ein Stehenbleiben auf einer primitiven 
Stufe der Entwcklung, also eine Entwicklungshemmung und 
>>eke  Vors tu f e  eines Zustandcs darstellt,  wie  e r  uns in bestimm- 
teiz Tota lde fek ten  der Hand oder der Arme entgegentrittcc (W. 
Muller),  ist die kausale Genese nicht gefiirdert, ganz abgesehen 
davon, dass auch vom formalgenetischeii Gesichtspunkt aus  das 
Auftreten uberzahliger und neuer Ihochen an Hand und Fuss 
(Polydaktylien, Neotypien) , wie es als charakteristisch und ty- 
pisch fur  die Akrocephalosyndaktylie oben geschildert wurde, 
damit nicht erklart ist. Auch manche andere Theorien kiinnen 
nicht befriedigen, da sie meist nur den einzelnen Symptomen 
(dem Turmschadel, der Syndaktylie usw.) gerecht zu werden 
versuchen, ohne auf die Korrelationen, auf die es doeh gerade 
ankommt, naher einzngehen. So sprach Baumgurtner,  dem nur  
Hande und Fusse eines Foetus mit totaler Syndaktylie vorlagen, 
die Vermutung aus, >>dass die auf gleiche Weise entarteten Teile 
auch der namlichen schadlichen Einwirkung preisgegeben wa- 
ren, und daher mutmasslich in der Nachbarschaft bei einander 
lagen. Wir erklaren diese Missgeburt dadurch, dass wir unvoll- 
kommene Querspaltungen in der Gliedmassenzelle annehmen<c. 
Am Ende des vorigen Jahrhunderts glaubte man die Hyphilis 
wie fur viele andere Krankheiten, so auch z.B. fur  die Akroce- 
phalosyndaktylie als Ursache annehmen zu mussen. Nach dieser 
Richtung hin ist ein Buch von E. Fournier: >>Stigmates dystro- 
phiques de l’hkrkdo-syphiliscc (1898) recht bemerkenswert, denn 
es werden - um nur eine kleine Auswahl zu geben - auf die 
Heredo-Lues als  atiologischen Faktor zuruckgefuhrt : multiple 



Exostosen, Hasenscharte, Kolobom, Skoliose, Spina bifida, Fi- 
buladefekt, Syn-Polydaktylie, kongenitale Huftluxation, Klurnp- 
fuss, Spalthand und -fuss usw. Uns interessiert hier die Beo- 
bachtung 328, die auch von Mnygrier veroffentlicht wurde: eine 
35jahrige Frau  war 2 ma1 verheiratet, aus  erster Ehe hat te  sie 
4 gesnnde Kincler, der xweite Mann war luetisch, nach mehreren 
Fehlgeburten brachte sie ein Kind mit typischer Alirocephalo- 
syndaktylie zixr Welt. Auch Dubrisay, der ein Kind mit Akro- 
cephalosynclaktglie beschreibt, glaubt die Missbildung auf Sy- 
philis dtiologisch bezielien zu miissen. l4'heuton (1594), der 2 
Praparate von Kindern mit kongenitalen Schadeldeformitaten 
und Syndaktylie dernonstrierte, fiihrt nur  die Schadelanomalie 
auf Lues zuruck, wahrend er fur  die Syndaktylie Amnionver- 
wachsungen anniniriit, die vielleicht wieder auf luetische Ent-  
zundung des Amnion xuriickgehen. Auch heute noch sind viele 
franzijsische Antoren Anhanger der Syphilis-Theorie ; so sind 
1937 und 1938 zwei griissere Arbeiten von Cari-idre und sei- 
nen Schiilern iiber die Dysostosis cleido-cranialis und iiber die 
Osteopsathyrosis erschienen, und fur beide System-Missbildun- 
gen wird eine intrauterine Infektion, uncl zwar auf heredosyphi- 
litischer Grundlage angenornmen. Aber auch mit der Akrocepha- 
losyndaktylie wird die Syphilis liereditaria jetzt noch atiologisch 
in Zixsammenlia ng gebracht (Goppola, Roch) . Aiich in  unserem 
Falle 5 (s. oben) fuhrte die Untersuchuiig des Gehirns in der 
Deutschen Forschungsanstalt fur Psychiatrie zu folgendem Er- 
gebnis: >>Es haiidelt sich hier also wahrscheinlich um eine Lues 
cerebri, bei der die Gefassveranderungen zu den ausgedehnten 
Rindenzerstiirungen gefiihrt habencc. 

Die Theorie voii Babes, der ja die Missbildungen des Schadels 
und der Extrennitaten gemeinsam zu erldaren versucht, wurde 
oben schon erlautert; sie fand einen Anhanger besonders in 
Bertolotti,  der die Entstehungsnrsache mehrerer einschlagiger 
Falle in einer Storung der emhryonalen Entwicklung der Hypo- 
physe sah, ferner in Vwiot et Bouquier. Bardet ebenso wie Biedl 
glauben bei der nach ilineii benannten Missbildungskorrelation 
an eine primiire E~tzuic7GliLngsstiirung der  IIypophyse Bxw. des 
Zwischenhirns. Und Hanhtcrt kommt am Schluss seiner zahlrei- 
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chen Sippenuutersuchungen >>iiber heredodegenerativen Zwerg- 
wuchs mit Dystrophia adiposo-genitalkc zu der gleichen An- 
schauuiig, namlich dass der Xitz der Wachstumsstorung in 
einern trophischen Zentrum in den der Hypophyse benachbarten 
Teilen der IIirnbasis ( Zwischenhirn, regio hypothalamica) zu 
suchen sei. Hier reiht sich die Arbeit nieines Schulers Schafer 
an, der an Fallen von schwerer infantiler Polyarthritis chronica 
rnit TVaclI;stnmsstillstaiid, Nikronielie und hochgradigem Hypo- 
genitalismus ein iibergeordnetes vegetatives Zentrum im Gehirn 
annahni. Scliliesslich sei aus neuester Zeit noch’Panse (1937) 
angefuhrt, der in seiner Arbeit : Uber erbliche Zwischenhirnsyn- 
drome ,das I>,ardet-l3iedl-SSiidroni als Beispiel fur eine friih ein- 
setzende Erbstornng im (zwischenhirnabhangigeii) Organisa- 
tionsgefiige des Rlenschen wahlte. Vor allem die Abwandlung 
der Strahligkeit der Extrernitatenenden weist auf eine sehr friihe 
Beeinflussung des Wachstums der Akra hin. - - I n  ein ahn- 
lich friihes Entwicklungsstadium wie beim Bardet-Biedl-Habi- 
tus, sind aber die liomplexen RIissbildungen bei der als erblich 
gesiclierten Akrocephalosyiidaktylie (haufig niit Polydaktylie) 
zu verlegencc. Da man auf Grund anderer Erfahrungen i m  Zwi- 
schenhirn auch ein Zentrum vermutet, das die geschlechtliche 
Entwicklung steuert (Saar), so ware hier kein Widerspruch, 
wenn inan sowohl die Veranderungen der Extremitaten als auch 
die des Genitalapparates, die ja oft gemeinsam auftreten, als 
bedingt und abhangig ron der iihergeordneten Storung im 
Zwischenhirn betrachten wiirde. Wenn man sich diese Gedan- 
kengange zu eigen macht, muss man allerdings weitergeheii und 
sich die Frage vorlegen, wo wir bei den mit Schadelanomalien 
einhergehenden Wssbildungen der Extremi taten den prirnaren 
Site zu suchen haben, ob im Gehirn oder im Knochengeriist des 
SchBdels. Denn nach den Mchlussfolgerungen Virchozos, die er 
auf S. 115 seiner beriihmten >>Untersuchungen uber die Entwick- 
lung des Schadelgrundes<< zog und die wohl auch lieute noch als 
gultig angesehen werden, fiihren nicht nur alle urspriinglichen 
Hemmungen des Xchadelgrundes auch eine Mangelhaf tigkeit des 
Schadeldaches, eine Storung in der Gehirnentwicklung und eine 
Abweichung in der Ausbildung der Gesichtsknochen rnit sich, 



sondern umgekehrt koniien sowohl die ursprunglichen Henimun- 
gen des SchRdeldaches als auch die der Hirnbildung Einfluss 
auf das Wachsturn des Schadelgrurides und die S tellung der 
Gesichtsknocheii ausiiben. 1111 Einzelfall etwa entscheiden eu 
wollen, wo nun der Site der pririiaren Stiirung liegt, wiirde be- 
tleixten, das game L’yoblern cles Turmsch3iclels aufzurwllen (s. bei 
Rieping, Giinther ixsw.) , ohne class eine klare Entscheidung mog- 
lich ware. Auch Birzszonngrr iind Ullrich weisen darauf hin, 
>>dass zwischen den Erbanlagen, die eine iiormale Entwicklung 
der Extremitateii;*creii eiiierseits ixnd eine ordnungsgemasse 
Ausbildung des ScliRtIels anderemeits bestimrnen, erbbiologische 
Eiiidiingen irgendwelcher Art  bestehen mussen. Stossen wir 
doch imnier wieder auf d ie  nehencinnnrler bestehende Loknlisa- 
t ion GOTL 3nomcrlirrL; a n  den ~ ~ t ~ ~ e ~ ~ L i t ~ t e ~ ~ e n ~ e ~ L ;  zcnd im Kopj- 
bereich! - - Es liegt also nalie aneunehmen, dass die Entwick- 
lung der Kijrperendteile unter den] Einfliiss eines yemeinsamen 
genetisclien Faktors stehtcc. 

Schliesslich bleibt, \Venn wir uns einen Gesarntuberblick uber 
alle Theorien verschaffen wollen, nur noch ubrig zu untersuchen, 
ob fur die rerschiedenen obeii besprochenen Korrelationen eine 
Vererbung, also eine endogene Entstehung bekannt ist oder 
nicht. Wir koiineit uns hier ziemlich kurz fassen, denn im X7er- 
lauf der Arbeit wurde ja schon miederholt cliese Moglichkeit 
eriirtert. Ikss die einzelnen Komponenten, wie Turmschiidel, 
Syn- Polydaktylie, Cystennirren ixsw. vererbt werden konnen, ist 
so haufig beobaclitet worden, dass es keiner weiteren TVorte 
bedarf. Ebenso stelit es niit nianchen Korrelationen, \vie H im-  
bruch + Nierencysten + Polydaktylie, Barclet Biedls-Syndrom 
(Retinitis pignientosa 4- Dystrophia adiposo - genitalis + PO- 
lydaktglie) usw. Was uns nun hier besonders interessiert, ist 
die Prage d e r  Vererbung bei der  il7crocephalosynda7ctylie. Schon 
A p w t  hatte in seiner ersteii Arbeit (1906) geschriehen: >>I1 ne 
s’agit pas d’nne malformation hhrbditaire, ni farniliale ; dans 
aucun cas, les sujets n’avaient dans leur farnille de parerits 
semblablement atteintscc. Und diese Feststellixng ist jm 

Laufe cler Jalire nicht erschuttert worden. nenn merler bei 
den S3 in der Literatiir niedergelegteri Reobachtnngen, 
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noch bei den 7 eigenen Fallen konnte je eirie hereditare oder 
familinre Belastnng nachgewiesen werden, obgleich immer wie- 
der besonders clarauf geachtet wurde. Und trotzdern haben 
Asclvner, Wual-denburg und Xchzc;arszoeller die Erbbedingtheit 
behauptet. Deswegen rnuss auf ilir Beweismaterial etwas aus- 
fuhrlicher eingegangen werden. Aschner stutzt sich auf Wecch, 
E’xondi und T ~ L O ~ M L S ;  voii cler durch Weech mitgeteilten Familie 
(Mutter und Tochter) wurde oben sehon gesagt, dass sie keine 
typische Akrocephalosyndaktylie darstellt, eher eine Obergangs- 
form, und dass sie, wie auch Giinther mit Recht hervorhebt, 
njcht genauer beobachtet wurde. Von Thomas und Xzondi liegen 
keine eigenen Arbeiten vor, sondern ihre Demonstrationen sind 
in Sitzungsberichteii enthalten ; danach hatte bei dem von Tho- 
nzas vorgestellteii Miidcheii der Grossvater >>verwachsene Ze- 
henct ( !), ein Vetter der Mutter des Falles Xsond i  Polydaktylie. 
Eine eigene Meinung, ob in beiden Fiillen tatsachlich eiiie siche- 
re Akrocephalosyndaktylie bestandeii hat, kann man sicli an 
Hand der kurzen Referate nicht bilden, so scheint es sich im 
Falle Thoinas ebenfalls urn eine ubergangsform gehandelt zu 
haben. ,Finger und Zeheii beiderseits I-IV fibros verwachsen, 
zwischen I V  und V Schwimmhautbildungcc. Waurdenburg nennt 
ausser diesen Autoren noch andere und gibt selber einen grossen 
Starnmbaum miedei*, allerdings ohne klinische Daten, sodass 
man sich keiii Bild davon machen kann, was eigentlich vorgele- 
gen hat. Hinsichtlicli der von ihm aufgefuhrten Arbeiten von 
Broge Duhl, Christinnsen und Noruig verweise ich auf das oben 
Gesagte, wonach sie entweder nicht hierhergehoren oder iiber- 
haupt nicht existieren, ausserdem fuhrt er an  : Carpenter, Prit- 
chard, Xuethre, Ghotxen und Roch. Die Falle von Pritchard 
(Smith) und Saetlwe scheiden aus, da sie sicher keine Akro- 
cephalosyndaktylie sind, von beiden Autoren auch nicht als 
solche gedeutet wurden. Smith stellte (fur Pritchard) 2 Falle 
vor, von denen der erste eine typische Akrocephalosyndaktylie 
ist, aber ohne jede heredit$ire Belastung (in meinem Verzeichiiis 
mitgezahlt) ; beim xweiten Fall handelte es sich urn einen Saug- 
ling mit doppelseitiger Klumphand bei congenitalem Radius- 
defekt und mit einer Schadelanonialie, die wohl als Metopismus 



zu deuten ist. Die Mutter und deren Scliwester batten die glei- 
che Scliadelmissbildun,. Uber die voii C h o t x n  beschriebene Fa- 
milie siehe das friilier Gesagte. Bleiben also nur die Falle von 
Carpenter- und von Roch. Der von Roch vorgestellte 25jahrige 
Mann hatte eine t ypisclie ~krocephalosyndaktylie, die auch in 
der Aussprache zu deni Vortrage yon Apert als solche ange- 
sprochen wurde; eine Taiite war  geistig abnorm und hatte am 
111. Finger nur 1 Phalanx, der IV. Finger fehlte, ein Vetter 
der Mutter hatte eiiiem Klumpfuss. Car-penter stellte eine Fami- 
lie voi-, bei welcher 4 Kinder normaler Eltern mit einem eigen- 
artigen eckig breiten Schadel sowie mit Syn-Polydaktylie behaf- 
tet waren, ein Eruderskind der Mutter sol1 auch deformierte 
13ande gehabt haben. Schliesslich ver6ffentliclite Xchzonmveller 
eiiieii typischen Fall von Alrrocephalosyndaktylie und gibt den 
grossen sich uber 3 Generationen erstreckenden Stammbaum 
wieder, in welchem weder von Seiten des Vaters noch der Mut- 
ter irgend eine Abweichung voii der Norm festzustellen war. 
Trotzdem schliesst er seine Arbeit, indem er die eben naher 
eriirterten Falle aus der Weltliteratur anfuhrt, mit den Worten : 
>>die Akrocephalosyiidaktylie ist eine erblich bedingte schwere 
Missbildmig<c. Vorsichtiger druckt sich sein Lehrer v. V e ) s d m e r  
aus, der anf eiiier Tabelle diejenigeii XJ’stemerBrankungen (u.a. 
auch die Akrooephalosyndaktylie) zusaiiimmstellte, >>bei wel- 
chen auf Grund von Einzelbeobachtungen die Erbbedingtheit 
wohl rnit grosser ~Vahr.scheiiiliclikeit anzunehmen, aber doch 
iioch nicht geniigend gekliirt ist. Aussere Ursachen sind fur  alle 
diese Krankheiten nicht bekanntc Panse spricht von der Akro- 
cephalosyndaktylie als )>erblich gesichert(<, ohne allerdings dafiir 
eiiien 1Seweis zu bringen. 

Diesen 3 Autoren (Asclmer, Waardenbwrg, Xchwarczoeller) 
gegeniiber, die eine Esbbedingtheit der Akrocephalosyndaktylie 
annehmeii, ist auf Guntker, Gg. B. Grubc~*, Btupka hinzuweisen, 
die sich vie1 zuriickhaltender aussern. Giinther, der das gesamte 
s.Zt. vorliegende Material iiber Akrocephalosyiidaktylie gewis- 
senhaft sichtete, kommt eu folgendern Resultat : >)Eine Verer- 
bung des Aiiomaliekomplexes lrommt im allgemeinen nicht vor. 
- _  Die Frage der Hereditat kann daher mit Apert,  Anton, 
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de Bmiin im allgemeinen verneint werden. - - Aus den bis- 
herigen Erorterungen ergibt sich, dass der konstitutionelle Ano- 
maliekoinplex der Sphenakrol~ranio-Syndaktylie nicht erblich 
fixiert ist. Es handelt sich vielmehr urn eine in  friiher Embryo- 
nalzeit erworbene Eiitu-icl~liingsstiruii~<(. Gg. B. Gritber sagt, 
allerdings in anderem Zusamnienhang, nicht in  spezieller Be- 
rucksichtigung der Akrocephalosyndaktylie : >>Auch wenn im 
Keimgut gelegene Erbkrafta zur Ausbildung bestimmter Ent-  
wicklungsfehler geeignet machen - mit anderen Worten, wenn 
Gene im Spiele sind, welche bestimmte Fehlentwicklung vorher- 
bestinimen ( =pradestinieren), scheinen doch andere und zwar 
hier in der epigenetischen Fruchtentwicklung bedingte Umstan- 
de notig zu Rein, diese eingeborene Veranlagung zu verwirkli- 
chen ( =realisieren). Es wird selbst bei starker Betonung der Erb- 
faktoren irn Ralirnen der Missbildungslehre auch weiterhin 
Pflicht bleiben, die vorausbestimmenden eingeborenen Umstande 
und die endgultig verwirklichenden, die sehr wohl auch ortsbe- 
dingt Rein kiinnen, auseinanderzuhalten((. Am weitesten in die- 
ser Richtung geht S tupka ,  der fur  die Missbildungen der Nase 
zunachs t die Miiglichkeit einer Kombination von endogener und 
exogener Atiologie betont. >>So ist es gut vorstellbar, dass Iieime 
mit Erbanlagefehlern wahrend der Epigenese leichter einer loka- 
lisierten Genodemutation somatischer Zellen unterliegen als 
durchaus normale((. (S. 19) .  Uiid an anclerer Stelle (S. 79) 
nirnmt er, gerade auch im Hinblick auf die Akrocephalosyndak- 
tylie, die Arhinencephalie und andere gemeinsam vorliommende 
Missbildungen eine mehr minder einzeitige Ursache an. >>Die 
amniogene Entstehung hat  sich zwar als falsch erwiesen (a. 
Rabcciid), die Itlee cler mutniasslicheiL Einheitlichkeit a n d  Gleicli 
ceitigkcit der stiirenden N o s e  li(tt1tL ciber iceiter cu Recht besfe-  
hen, wenrL wzr wur hierfur cine solche von wnhrschcinlich che- 
nzisch-tosiscker Na tur  s e t x t i ,  irelche Stoffzvechselstoriingen im 
matern-fotalen Gebict uerursackt, die SIC mehr rrLirLdcr i rrepamb-  
len Defekten fiihren. - - Wenn auch nicht geleugnet werden 
soll, dass manche (leichtere) Arhinencephalieformen wegen 
ihres i\Iitvorkonimens niit famili5ir auftretenden Fehlbildungen 
den Eindrucli der Keimbedingtheit machen - dieser Eindruck 



kiinnte iibrigeiis auch unriclitig sein und es sich bloss urn eine 
Kombination eines Erbanlagefehlers niit einer somatischen Ge- 
nodemutation handeln -, so koniien (loch anderseits auch hpro- 
sopie, Cyklopie ixnd die Fehlbil dungen der Arhinencephaliereihe 
durch esogene Gtiirungen prirniir nornialer ICeirne entstanden 
sein, - - lils sind also offmabur Beitle IVeye, nunalich mi t t e l s  
gametischcr u n d  nzittcts so~wntisckei* Genodenzutation, gungbnr 
und zvrrden nnscht.inend tsuc.1~ von d e r  N n t w  bcsclbritten<<. 

Nach cliesem Uberblick mussen wir also folgendes feststelleri : 
es g ib t  bishcr in dcr  gesnmten TVeltliterntzir keinen Pall einer 
reinen Bkrocephalos~llztlnktUlie, bei uxlchem eiiz fnmiliares odcr 
hereditares Vorkonzineiz cler gleichen Missbildung beschrieben 
zourcle, trotzdem in neuerer Zeit fast  alle Autoren gerade auf 
diesen Gesichtspunkt ilir besonderes Aiigeiimerk gerichtet hatten 
(s.z.13. den von Xchzl;armeller veroffeiitlichten Stammbaum) . 
Diese Tatsache muss umso mehr auff allen, als andere hlissbjl- 
dungs-Komplexe, \vie z.E. die Dysostosis craniofacialis heredi- 
taria (Groun“on), die Dysostosis cleiclocranialis, die Pleonosteo- 
sis familiaris (Ldri), die Osteopsathyrosis schon bei ihrem ersten 
Bekaniitwerden oder bald danach als erblich bedingte Anomalien 
sicher festgestellt wurden, sodass jetzt schori melir weniger zahl- 
reiche Stamnibaunie rorliegen. Auch Bauer und Gottig sprechen 
davon, class es sich bei cler Akrocephalosyiidaktylie um Ziisam- 
menhange hanclelt, >>die uns in genetiscber Beziehung noch viil- 
lig dunkel sind, clie aber anderemeits gesetzm%ssig sein mussen, 
wie die ziemlich grosse Zahl von Fallen von Akrocephalosyndab- 
tylie aimweisen<<. Bezeichnentl ist auch, dass bei unseren 7 Fiil- 
len von Altrocep1i:tlosyndakt~lie iiiemals i n  der l”rnilien-hnarn- 
new eirie gleiche oder dhnliche Nissbil~lung aufzufinden m m ,  
wahrend wir fur alle ebeii geiiannten erblichen Ikrrelationen 
Staniriib:iiinie bekanntgeben konnten. S o  kiinnte niaii bei zweifel- 
haften rind Ubergangsfalleii in Ziikurift 1 ielleiclit die Farnilien- 
Anamnese zixr Entscheidixng heranziehii, \vie wir bei den von 
V o g t  verijffentlichten Ii’5llen getan liaben (s. oben). Die Tatsa- 
die, dass die Akroceplialosyiiclal~tylie hiiisichtlich ihrer T’erer- 
bixngsniiiglichkeit und tlamit aiich ihrer Genesr sich abweicheiid 
verhalt gegenuber ancleren korrelierten &Iissbildungen, steht also 
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fest, an  ilir kann man nicht voriibergehn, und sie wird auch 
dann nicht erschuttert, wenn selbst spaterhin einmal eine erb- 
liche Belastung bekannt werden sollte. Deswegen geht es nicht 
an, von der Akroeephalosyndaktylie als von einer >>erblich be- 
dingten schweren Missbildung<< zu sprechen oder von einer >>erb- 
lich gesicherteii<<, ganz abgesehen davon, dass solche Xusserun- 
gen auf Grund der in Deutschland geltenden Gesetze fur  den 
Trager einer solcheii Missbilduiig eventuell schwerwiegende Fol- 
gen haben konnen. 

Aber die Akrocephalosyndaktylie mit ihrer bisher nicht nach- 
gewiesenen Erblichkeit steht nicht fur  sich allein da, sondern 
sie hat  ihr Analogon in der angeborenen Stummelbildung (kon- 
genitalen Amputation) der Extremitaten. Sehon vor Jahren 
hatte ich in mehreren Arbeiten darauf hingewiesen, dass nian 
dieses Vorkoninien beim Menschen nicht einfach mechanisch 
(exogen) durch Aninionstrange oder durch abnorme Enge des 
Amnion erklaren Ironne, dass wir aber auch andererseits >>weder 
in der Weltliteratur, noch an unserem eigenen Material bislier 
auch nur einen einzigen Fall von Vererbung feststellen konnten, 
obgleich doch diese kongenitslen Defektbildungeii init zu den 
haufigeren angeborenen RIissbildungen rechnen. I m  Gegensatz 
zu diesen quer zur Langsachse des Gliedes verlaufenden Stump- 
fen ist die Vererbung bei den sogenannten Langs- oder Strahl- 
defekten (Fibula-, Radius- usw. Defekt) haufig beschrieben wor- 
den. Worauf dieser doch sehr merkwiirdige Unterschied beruht, 
lasst sich noch nicht sagen<<. I n  neuerer Zeit ist diese Frage 
von versehiedenen Seiten eriirtert worden (Kiezoe, Gg. B. Gru- 
ber, Koehler, Lindemann QCSW.) .  Ein Grund, meinen schon 1931 
vertretenen Standpunkt aufzugeben oder etwas au den oben 
angefuhrten Worten zu andern, liegt nicht vor ; denn entweder 
bilden diese Arbeiten eine Bestatigung (Kiezoe) und Erganzung 
(Gg. B. Gruber, Linclemann), oder das angeschnittene Problem 
ist noch nicht spruchreif, wie bei der brasilianischen Familie, 
fur  die trotz der Ausfuhrungen Iioehlers auch heute noch das 
gilt, was ich 1934 geschrieben hdbe: >>- - sie ist vie1 zu unge- 
nau beschrieben, als dass man uberhaupt etwas damit anfangen 
konnte - -<<. Auch Gg.B. Gruber hat sich dieser meiner Mei- 
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iiung angeschlossen. Vielleicht lasst sich die Unklarheit besei- 
tigeii, wenn man annimnit, dass es sich urn sogen. Langs- oder 
Strahldefekte hantlelt, bei deneii ja eine Vererbung oder famili- 
are  Naufung keine Seltenheit ist. D a m  waren klinische, vor 
allein Rontgen-Untersuchungen t2er einzelnen Farnilien - Nit-  
glieder notwendig. Ich habe versucht, bei einem Aufenthalt in  
Brasilien diese Untersuchnngen durchzufiihren ; das war aber 
leider nicht moglich, da die Familie weit im Innern wohnt, 
angeblich 14 Tage-Reisen von Rio entfernt. Das einzige Ergebiiis 
nieiner Nachforschungen war ein Zeitungsbericht aus  dem Jahre  
1935 mit einem bisher unbekannten Bild, das uns aber auch 
nicht weiter bringt. Diesen Zeituiigsausschnitt ha t  mir Herr  
Jocstiny,  Filialleiter der Chimica Buyer in SBo Paiilo, dem wir 
ja  auch den IIinweis auf die brasilianische Familie in  den Thera- 
peutischen Berichten der I. G. Farben 1933 verdanken, freund- 
liclist zur Verfiigung gestellt, es hanclelt sich urn das Blat t  
Correio do Parana  voii 4. Oktober 1935 S. 6. 

Das Rcsultnt u n s c ~ c ~  D’tbtersrichunyen iiber die Verwbzing 
d e r  .Ik,-ocephalos?pnrJalct~lie is t  also nls negrrtiti nnmzlsehen; diese 
Missltilclung f 3 l t  :tiis derri Rahmen der als erblich nachgewiese- 
lien heraus. Ob niaii berechtigt ist, nun weiter daraus den 
Schhiss zu ziehen, (lass enclogene Momente f u r  die Entstehiing 
iiicht in Frage koninieii, sondern nur exogene, das zu entscliei- 
den iniiss der zukiinftigen Forschuiig iiberlassen bleiben. Hier 
miissen Theoretiker (Erbbiologen) und Praktiker (Kliniker) 
IIaiid in ITand arbeiten. Deiin uiiser Bestreben muss es doch 
sein, die Diagnostik so zu vertiefen, dass wir im Stande sind, 
am kranken Meiischen, wie er uns entgegentritt, zii erkennen, 
was endogen, was esogen ist. Dass diese Gedankeiigiiiige keine 
Utoyie sind, dafiir diene als Beweis die Syndaktylie, die - wie 
ja oben schon gesagt wurde - niclit immer das gleiche klinische 
(rontgenologisc.he) I3iltl ergibt ; wiy sind vielniehr lrieist iin- 
stantle, endogen und exogen entstandene Fornieii auseinander- 
zuhalten. Bei cler Akroeeplialosyridakt4lie lasst sidi nun die 
moi*phologische Form der Syndaktylie, wie sie sich tins im Riint- 
genbild oder im anatomischeii Praparat  cler Hande uiid Fusse 
tlarstellt, in keine dieser beirlen Arten zwanglos einordnen, wean 
Acta orthopaedica, Vol IX, 4 20 
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auch die distale Briiclteiibildung der Phalangen uiid die Liiffel- 
oder Geburtshelfer-Stellling cler Hand noch am ehesten fiir eine 
exogene Entstehung spricht. I)as wiirde ja auch niit dern Fehlen 
der Vererbung ubereinstimmeii. 

Abbildung 32. 
9 1 J. beide Dauinen hei Anonychin conqenitn, Polydnktylie, 

%:ihnanc~iiialien. 

So wird vielleicht auch die Unterscheidung bei Cler Poly- 
daktylie einmal moglich sein. Denn wir habell es aiich hier - 
worauf bisher noch vie1 zu w n i g  geaclitet wurde - zwar init 
ganz versehiedenen Auspraiguiigen zu tiin ; aber bestiiiinite For- 

9 b b i Id 1tn.q 33. 
Hontgenbilcl linke Hand zu Ahhildung 32. 

men Bind stets \viecler riiit gaiiz bestiriiniten RIissbildungen ande- 
per Korper-Regionen korreliert, sodass man spaterhin einmal 
soweit kommen wird, aus der jeweils vorliegenden Abart der 
Polydaktylie die zu erwartenden anderen, gerade mit dieser 



Art  korrel ierteii Jlissbilclungeii vorauszusiigeii. Urri zu zeigen, 
dass das  schori jetzt iiiituiiter iiitiglicli ist, bilde ich nebenein- 
ander 2 Z I  tm Verwechseln aliiilicahe, beiiiahe iclentische Rontgen- 
hiltler ab, die iiicht miteinaiider t erwandten Kindem entstam- 

Abb. 34. 

iiieii. Eeicle Kinder liatteii geiiau cleii gleiclieii Symptomenkom- 
1)les : I’olyclillitj lie, Anoiiychia congeiiita, Zahnanonialien ( s. Ahb. 
32-36). Ala Gegenbeispiel vergleiche iiiiin in cler Arbeit (+g. B. 
C h b c i - s :  >>Reitriiige zrrr Frage )>gekoppeltevcc Misshildiinge i<< die 
Abbilclmigen S nntl 9 1-011 2 Foeten iiiit Dyseiicephalia sp1;ic~hno- 
cystia dysphalangica, n-ohei inan sofoiat selien u-iixl, class die Han- 
cle nnd Fusse tler beiden Foeten awar linter sic11 gleich sind, aber 
von der oben geaeigten Foim cler Polytlalitylie viillig abweichen. 

20* 
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Gerade diese beiden Falle Cru1m-s sind aber weiter nocli ein 
Eeweis fur  das Gesagte, ich fuhre am besten den einschlagigen 
Satz aus Grubers Arbeit w.viirtlich an :  ,Ich fuhlte mich ausserst 
uberrascht, als mir einige Jahre spater Prof. Bruno Valentin 
bei einem Besuch seiner Arbeitssti-itte in Haniiover eine 40cm 
lange totgeborene Frucht ( 0 )  voiwies, die uneroffiiet ausserlich 

Abbildung 36. 
ICiintgenbild der linken Hand von Abbildung 34 und 35, vergleiche mit 
Abbildung 33 : nahezu viillige Gleichheit bei beiden nicht miteinantler 

verwandten Kindern. 

so unbedingt dein soeben beschriebeiien Kinde der Innsbrucker 
Sammlung (Praparat  75) glich, dass es leicht erschien, voraus- 
zusageii, was die Leichenoffnung an inneren Organfehlern dar- 
bieten werdecc. 

Suf  das Zusammentreffen von Daumenmissbildung mit 
Pseudohermaphroditismus wurde oben schon hingewiesen ; ob 
dieses gleichzeitige Vorkomnien ofter sich ereignet, mussen 
weitere Beobachtungen lehren. Imrnerhin konnte ich s. Zt  in 
Erinnerung an den ersten von mir beobachteten Fall einen wei- 
tereii Pseudohermaphroditen entdecken : ,Bei einer Iiruppelun- 
tersuchung wurde ein Neugeborenes mit genau der gleiehen 
Daumenmissbildung rechterseits vorgestellt. Ich liess es ganz 
ausziehen, ausserte dem anwesenden Kreisarzt gegenuber meinen 
Verdacht eines IIermaphroditismns, indeni ich ihm den fruheren 
Fall schilderte, und in der Ta t  wai- das Kind ein weiblicher 
Scheinzwitter, movon die Angehorigen keine Ahnung hatten, 
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a w l i  cler I Iebaniiiie war iiiclits Eesontleres aufgefallenc. (s. 
Dtscli. iried. Wsch~~.  1929. Sr. 21). 



After Iiariiig given a definition of the term >>correlation<< 
(>>coupliuLgcc) of iiialforiiiations, aiid liariiig delimiiiated this 
term against tlie coiicepte syntlt.omc (s?lt?Lptona-coirzplea) and 
mdfortti(itioia sy8teni, cic.t.occphcrlos!~iirltrc.t~lisi~~ is dealt with, oii 

baGs of the 53 cases clesciibed iii literature together with 7 of 
the author’s ow11 cases. V~irtlier the ilboi*tive arid traiisieiit forins 
hare beeii cliwissed, together with other iiialforniations of the 
estreiiiities cowelated with ii~iil~oi~lil~ltioiis of the skull, tlie face 
iiiitl the eyes (anencephalia, eseiicephalocele, arliinencephalia, 
cyclopia, etc.) ; aiid moreover the iiialformations of the large 
iiitestinal glaiids correlated with polytlactylisrii and deformatioii 
of the skull ((15 sencephalia splaiicliiiocystiea) ( G g .  13. U m b e r ) .  

The theory of IZubes and his partisans is discussed together 
wit11 other tlieories which are partly based oii the facts learned 
l‘i*oin expeririieiital in\ estigatioii ( U l l t i c h ) .  

The heredity of acrocep1ialosyiiclactSlisiii a s  well a s  that of 
other coi*rel:ttecl nialfoi.iiintioiis is discussed in speciill detail, 
and the conclusioii is drawii tha t :  80 fur the world literature 
lms no t  presented (L  single ccise of p i w e  act.ocephnlosyndact?/lrs,,L 
in tuhiclb the  hetwli ty  01’  fcrttailinl occiitwnce of exactly tlie suiiw 

vacclformcction kcts 1,een tlcsci4)ed. Y’l~tm, regarding hereditg anti 
tlier‘efore also r.egrirrling its ycricais, cict.osynclact~lisirl beiitires 
o t h e w i s c  thnn  other correlated nacilfoi.,,iutions; an analogous 
esaiiiple niay be louiid in coiigenitally loriiied stuiiips. Pnrtliei* 
investigations iiiust be carried out in this field, aiid then we 
may succeed in siibclivicliiig the concept polyclactylisrii in such a 
iiianner that  we will be able-as me are  already in cases of 
syndactylisiik-to foretell which otliei, i~ialforiiiatioiis iiiiist be 
expected to correlate with the special type in hand. 

Api+s avoir doiiiiC la d6fiiiitioii de la  notion >xorrdlationc< 
(>>uccozcpZoricntcc) des riialfoimations e t  avoir determink lenr 
limitatioii R 1’6gard clu syiatlimae (compleae des symptdmes)  et 



du systdr iw cle nzalfoi.riiuti(jiLs, on ;L pass6 ii I’emitieii cle I’ncro- 
cepl~ZosyLcZactl/lie, en relevalit les 83 c m  dkcrits clans la litt6- 
rature, aiiisi qiw les 7 cans obsen I s  par  l’aiiteiir. On tlFcrjt 
ensnitr les forr,ies ahortives on transitoires, les autres correla- 
tioiis de mal fo rn~ t ions  des estrthiitbs, aiiisi qne celles chi  crhne, 
clix visage 011 des y e u  (aiienceph:ilie, exencephaloc&le, arhinen- 
cephalir, cyclopie, etc.) en passant ensnite aim clCforinations 
tles griiiides glantles iiitentiiiales en correlation nvec l a  poly- 
syiidaetylitk et les iiialt’oiwatiorrs dii ci.&ile (L)ysencephalia 
splaiirliiiocystica) ((1~. 13. Orrdicr).  L’anteiw passe ensnitr & 
l a  tliscnssion cle la  t h t h . i c  tle C t r h c ~ s  et tle ses partisans, aiiisi 
qii’ii celle d’autres th6ories, qui n’apln~ient en partie sur les con- 
naieances acqnises tles iwlierclies expeririieiitales ( Ullr*ich). I1 
examine tout particiiliC?renieiit riiiiiutieiisernenl l a  trnnsmission 
tant  de 1’Rcroc~plialosSii~l~~ct~lie qne celle tl’iintres inalforma- 
tions corrklatives et  eii coriclnt ce qui suit: jtcsqu’b prbsent, i l  
T L ‘ ~  e’te’ publie’ clans la littdrtcture moiidinle auczm cas d’awoee’- 
p7dosywdccctylie p u m  tlnns lcyucl O I L  cciu-ciit coizstcctd la mdnse 
cldfonnatioic clans ICL fwiiLille 0th tlcrns les ante‘cdtlents du patient.  
L ’ a c r o c d p l c a l o s ~ i ~ ~ l ~ ~ r t ~ j ~ i e  xr coinporte done t l c  iuunidrc r c ( r i n 1 i k  
ic l’dyartl dcu possibilitds d c  tmizsinission c t  dgalement cc qui 

nsalfomiations coi-1-61 coiiiiiie eseinple aiialogiw, on cite 
les forruations coiig@nilales t i t .  iiioignons. C’est Cl i i t is  ce dolnaiiie 
que clevront porter les rechewlies futuws. Peiit4tre idwsira-1 -on 
A diviser In notion de polytlactylie - coiime on l’a fait  IiiiLiii- 

I enant pour la s j  iiclactylir - cle mani&re B pouvoir coniiaitre 
d’avaiice, en se basant snr les formes de polydactylie clkjh con- 
iiiies, qixelles sont les Iiialformations qui se tronveiit jristernt.iit 
en corr6lation avrc la forme dont il s’agit. 

concerizc sa yenGse, c rer7Lent c‘r ce qui cst le ens d’autt.cs 
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