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'Der Stiitzapparat des menschlichen Korpers entwickelt sich in

den ersten drei Manaten des Embryonallebens ausschlielich
aus hyalinem Knorpel und aus Bindegewebe. Ersteren haben zur
Grundlage die Wirbelsdule mit Becken, der. Thorax, die Schidel-
basis und die Extremitaten, letzteres das Schadeldach, Schliissel-
bein und Teile des knochernen Gesichts. Mit AbschluB des
Embryonallebens sind fast alle knorpelig vorgebildeten Skelett-
teile durch Knochengewebe ersetzt bis auf die breiten Zwischen-
scheiben zwischen den Wirbelkorpern, die knorpeligen Verbin-
dungsstiicke zwischen den einzelnen Becken und Thoraxknochen
und die einander gegeniiberliegenden Epiphysen der langen und
kurzen Rbhrenknochen. Der Epiphysenknorpel verknochert erst
extrauterin und es erlischt die lebhafte Knochenbildung an der
Epiphyse mit Abschiuf der Pubertétszeit, am haufigsten zwischen
dem 20. und 25. Lebensjahr. Von dem hyalinen Knorpel bleibt
nur ein kleiner Rest, der Gelenkknorpel, librig. Analog geschieht
die Verkndcherung bei den bindegewebig vorgebildeten Skelett-
teilen. Von den sogenannten Knochenpunkten schreitet die
Ossifikation in radidrer Richtung durch fortwdhrende Auflage-
rung neuer Knochenteilchen am Rande fort und es bleiben ledig-
lich bindegewebige Reste, die Fontanellen, iibrig, die analog der
Titigkeit der Epiphysenfugen funktionieren. Hierdurch wird
sowohl bei der primiren als sekunddren Knochenbildung das
Lingenwachstum bezw. beim Schédel das Flichenwachstum er-
zielt, wiahrend das Dickenwachstum in dem einen Falle perichon-
dral und excentrisch, im anderen Falle von der bindegewebigen
Schidelhiille aus erfolgt. Gegen Ende des ersten bis gegen Ende
des zweiten Lebensjahres setzt eine voriibergehende Insuffizienz
des Knochenbaues sowohl an den langen Réhrenknochen, wie
auch am Schidel vieler Sduglinge ein, die physiologische Osteo-
porose, die nach Ansicht mancher Autoren eine Disposition fiir
rachitische Knochenerkrankung bedeutet., Damit kommen wir
auf das Kapitel der Systemerkrankungen des Skeletts, die sich
in zwei Hauptgruppen — angeboren und erworben — einteilen
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lassen. Von diesen wollen wir nur die herausgreifen, die in den
Rahmen dieser Arbeit hineinfallen, die multiplen, kartilagindren
Exostosen, und die Rachitis. Die Gegeniiberstellung dieser beiden
Krankheitsformen ist berechtigt, nachdem Symptome der durch
die Exostosen vielfach hervorgerufenen Schadigungen zu Ver-
wechslungen mit Rachitis gefiihrt haben und andererseits die
Rachitis #dtiologisch fiir die Exostosen verantwortlich gemacht
wird. So tritt besonders v. Volkmann fir letztere Auffassung
ein, wihrend sich Virchow zunichst zuriickhaltend verhilt, auf
der Naturforscherversammlung zu Halle 1891 jedoch Rachitis
als Ursache der Exostosen bei seinem demonstrierten Fall angibt,
,,indem bei der Ossifikation einzelne Teile des wachsenden Knor-
pels hinter der Ossifikationslinie liegen bleiben, ihre knorpelige
Beschaffenheit behalten und bei einer spateren Gelegenheit in
hyperplastisches Wachstum geraten. Liegen diese Knorpelinseln
in der Spongiosa, so werden daraus Enchondrome, liegen sie
peripherisch in der Kompakta, s0 entwickeln sich Ekchondrosen
und spater Exostosen oder duBere Chondrome daraus. Aehn-
lichen Standpunkt wic Virchow nehmen Tilmann, Vix, Schor,
‘Kirmisson und zum Teil auch Flinker ein, wihrend andere sich
skeptisch zu der Frage verhalten und wieder andere im dirckten
Gegensatz dazu stehen, so Henking, Kienbock, Lenonmant,
Bessel-Hagen und Pels-Leusden. Hoock macht ,,die gleichen
Schidlichkeiten, die Rachitis hervorrufen, also schlechte Existenz-
und Erndhrungsbedingungen fiir die multiplen, kartilagindren
Exostosen verantwortlich. Auffallend ist jedoch, daB gerade die .
Gesichts- und Schidelknochen, die doch in augenscheinlichster
Weise von Rachitis ergriffen werden, in den meisten Féllen
exostosenfrei befunden werden.

Es ist nicht der Zweck der vorliegenden Arbeit — es wiirde
seit den erschdpfenden Arbeiten von Frangenheim und neuerdings
Jenny lediglich eine Wiederholung bedeuten —, die Literatur und
die zahllosen Falle iiber diese trotz allem seltene Affektion
von multiplen, kartilagindren Exostosen zu erfassen und kritisch
zu beleuchten. Wir wollen unser Augenmerk lediglich auf die
damit verkniipften Wachstumsstérungen richten, die nach der
Ansicht Pels-Leusdens als koordinierte Symptome derselben Er-
krankung aufzufassen sind. Wir unterscheiden dabei die Wachs-
tumsstérungen am einzelnen Knochen und die Storungen, die
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sich daraus fiir die Proportionen der einzelnen Teile zum Ganzen,
speziell den Extremitdten zum Rumpf und Kopf ergeben. Nach-
dem Recklinghausen einen Fall von Wachstumshemmungen be-
schrieben hatte, wurde von v. Volkmann als einem der ersten
nicht nur auf die Verkiirzungen und Verbiegungen der Knochen
an Hand zweier Fille hingewiesen, sondera vor allem das MiB-
verhiltnis zwischen Rumpf und Gliedmassen in dem einen seiner
Falle betont. Es muB dabei gesagt werden, daB die beiden
Fille neben den Exostosen einen mehr oder weniger starken
rachitischen Typus aufwiesen, eine Komplikation, die ihn zu der
Annahme sehr enger Beziehungen dieser beiden Krankheits-
formen veranlaBte. Helferich und seine Schiiler Meyer und
Brenner bewegen sich mehr in den Bahnen, die Bessel-Hagen geht.
Dieser bezeichnet die Wachstumsstdrungen im Sinne der Wachs-
tumshemmung als die wichtigsten Erscheinungen in dem Symp-
tomenbild der multiplen, kartilagindren Exostosen. Besonders
auffillig sei die RegelmiBigkeit, mit der die Lingenentwicklung
der Knochen und dadurch die Gesamthohe, sowie die inneren
Proportionen und der Bau des Korpers beeintrachtigt wird; die
Wachstumshemmung sei um so starker, je michtiger die Ent-
wicklung ist, die die Exostosen genommen haben. DaB diese
Ansicht nicht mehr im vollen Umfange Geltung hat, beweisen
die Feststellungen von Rubinstein, Reich, Kienbock u. a. Bei
ihnen zeigten gerade die Knochen, die kleinere Exostosen auf-
wiesen, groBere Verkiirzungen, ja es sind Falle bekannt (Reich
und jungmanm), bei denen die Verkiirzung die Knochen betraf,
die vollig frei von Exostosen waren. In diesen Fillen, in denen
Wachstumshemmung und Exostosenbildung sich nicht ent-
sprechen, versucht Bessel-Hagen dies mit der Annahme einer
Inaktivititsatrophie einerseits und eines partietlen Riesenwuchses
andererseits zu erkldren. Die Annahme einer Fernwirkung auf
exostosenfreie Knochen ist noch nicht bewiesen. Daf die Korper-
_ hilfte, die die meisten Exostosen aufweist, auch am meisten in
inrem Wachstum geschadigt wird, wird in der Literatur wieder-
holt bestitigt (Ollier, Herzfeld, Wittek), wenn auch strenge Halb-
seitigkeit nicht gesehen wurde (Frangenheim).

Neben den Hemmungen im Langenwachstum derevon Exo-
stosen befallenen Knochen trifft man vielfach Gelenkanomalien
an. Die vielen in der Literatur erwihnten Fille von- Radius-
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luxation bezw. Subluxation finden die bisher gangbarste Er-
klirung durch Bessel-Hagen, der die Ursache in der starken Ver-
kiirzung der ulna gegeniiber dem Radius erblickt. Eine Valgus-
stellung des Armes ist dadurch leicht erklarlich, wihrend anderer-
seits die hiufig vorkommende Ulnarflexion der Hand in der
mangelhaft entwickeiten und vor allem verkiirzten Ulna ihre
Erklirung findet, ein Zustand, der analog an den unteren Extre-
mititen durch Zuriickbleiben des Condylus Externus zu einer
Valgusstellung der Fiifle fiihrt. Weniger Uebereinstimmung
herrscht beziiglich der genua valga und vara, fiir die Bessel-
Hagen Exostosen an der lateralen bezw. medialen Seite der
unteren Femormetaphyse verantwortlich gemacht hat, wahrend
andere (Jenny) ein ungleichmaBiges Wachstum der Epiphysen-
linien zugunsten der medialen bezw. dem genu varum der late-
ralen Partien beschuldigen. Auch Pels-Leusden ist- mit der
Bessel-Hagenschen Erklirung nicht zufrieden, sondern halt diese
Anomalie der Knie- und FuBgelenke durch abnormes diaphyséres
Wachstum an der einen oder anderen Seite bedingt. Bei dem
Falle Hoocks hingt das Auftreten des genu valgum mit dem
stirkeren Wachstum der Exostosen an der Innenseite der Tibia
zusammen, indem sich die Exostose wie ein Keil zwischen Dia-
physe und Epiphyse an der Epiphysenlinie einschiebt. Ob der-
pes planus eine Folge der multiplen, kartilaginiren Exostose oder
nicht nur eine zufillige Komplikation darstellt, sei dahingestellt.
Theoretisch ist es ja moglich, daB die Fibula in ihrem Wachs-
tum gehemmt bleibt, wobei der duBere FuBrand gehoben, der
innere gesenkt wird.

- Wir haben bisher nur Ansichten gehort, die in der Fest-
stellung der Wachstumsstdrung im Sinne Bessel-Hagens gipfeln
oder Fille gesehen, in denen das Wachstum trotz vorhandener
Exostosen ein normales geblieben ist, sowohl was den Knochen
als Ganzes, als auch in seinen Proportionen zum Ganzen betrifft.
Es gibt aber auch noch eine dritte Moglichkeit, tiber die aller-
dings in der Literatur bisher nur ganz vereinzelte Fille veroffent-
licht sind. Es sind dies die Wachstumsstorungen, die mit oder
ohne Hemmung an einzelnen Knochen oder einer Stérung in den
Proportionen der Extremitdten zum Rumpf im Sinne einer
Wachstumssteigerung zustande gekommen sind.

Hoock fiihrt einen 18jahrigen, 1,69 m groBen Jiingling an,
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der trotz. der GroBenzunahme von Exostosen an den Metaphysen
der Tibia ein rasches Zunehmen seiner GesamtkorpergroBe bei nor-
mal entwickelter Thyreoideaaufweist; dabeistehen obereund untere
Extremititen in normalen Proportionen zum Korperstamm. Die
Epiphysenlinien sind dem Alter entsprechend noch vorhanden,
so daB mit einer weiteren GroBenzunahme noch zu rechnen ist.
Als Erkldarung nimmt H. an, daf die nicht nachweisbare Hereditat
in seinem Falle den Patienten in den Stand setzte, die wachstum-
" hemmenden Einfliisse auf den Intermediirknorpel zu iiberwinden.
Neuerdings beschreibt Jenny cinen 145,2 cm groBen mit Exostosen
behafteten 10 jahrigen Knaben, der neben einer lokalen Knochen-
verlangerung von iiber 1 cm an dem mit den grofiten Auswiichsen
des ganzen Korpers versechenen rechten Daumen eine Dispropor-
tion zwischen Ober- und Unterkdrper aufweist, ein MiBverhaltnis,
das nicht in den zu kurz geratenen Beinen, sondern in dem zu
lang gewachsenen Rumpfe zu suchen ist und in dem Verhdltnis
76,5: 69,0 zum Ausdruck kommt, wihrend dieses Verhidltnis nach
den NormalmaBen von Quételet in diesem Alter 65,3: 62,0 lauten
miiBte. ZahlenmiBig wird dieses Verhdltnis von Hoock nicht
ausgedriickt, sondern er beschrinkt sich auf die Feststellung,
daB obere und untere Extremitidten in normalen Proportionen
zum Korperstand stehen. Er tritt jedoch damit -in Gegensatz
zu Bessel-Hagen, der dieses MiBverhiltnis beim Vorliegen von
Exostosen fiir das Normale hilt und soviel zugunsten der Kopf-
und Rumpflinge berechnet, als die Korperhohe durch die Wachs-
tumshemmung . an den unteren . Extremititen eingebiift hat.
v. Volkmann, der, wic gesagt, als einer der ersten auf dieses MibB-
verhiltnis hingewiesen hat, stellt in dem einen seiner Fille vor
allem die oberen Extremititen — mehr noch als die unteren —
auffallend kurz fest.

Nachdem schon eingangs auf die noch bestehenden Meinungs-
verschiedenheiten beziiglich des Anteiles der Rachitis an der
Exostosenbildung hingewiesen wurde, muB hier auch bemerkt
werden, daB diese Wachstumsstorungen nicht etwa ein Vorrecht
der multiplen, kartilagindren Exostosen vorstellen, sondern daB
diese auch ein Charakteristikum der Rachitis bilden. In die
Augen springend sind auch hier die Wachstumshemmungen.
Wihrend die Wirbelsdule nur wenig an der Verkiirzung teil-
nimmt, steht die Kiirze der Extremititen, die nicht etwa nur aus
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den Verkriimmungen der Knochen resultiert, in scharfem Kontrast
zum Rumpf, sowie zum Kopf, der sogar normale oder vergroBerte
Dimensionen besitzt; dennoch kommt es auch zu Storungen in
der Proportion der Extremitdten zum Korperstamm, zumal —
bei der vorherrschenden Verkiirzung der Oberschenkelknochen —
der unteren Extremitiaten zum Rumpf. Es wird aber auch von
Wachstumssteigerung, ja Riesenwuchs berichtet, der seine Ur-
sache in einer, wenn auch geringfiigigen Epiphysenrachitis hat
(Frangenheim).

Von einer Beschreibung des Krankheitsbildes bei multiplen
Exostosen, soweit dieses nicht aus dem Kapitel Wachstums-
storungen hervorgeht, kbnnen wir bei der erschopfenden Wiir-
digung, die dieses schon erfahren hat, absehen und direkt zu
unserem Fall iibergehen. Im Auszug folgt die Krankengeschichte:

H. K., 16 Jahre, untersucht am 25. Juni 1918,

Anamnese: Vater gestorben, Mutter klein mit zahlreichen
Knochenauswiichsen. Ueber die GroBeltern, besonders miitter-
licherseits, nichts ndheres bekannt, da frithzeitig gestorben.
‘Patient lernte mit %/, Jahren das Laufen, bekam im normalen
Alter die ersten Zihne. Seit einigen Tagen Blut im Auswurf usw,
Mit 141 Jaliren erste Menses, anfangs unregelmabig, seit einem

halben Jahre regelmiBig. Von seiten der Knochenauswiichse
keine Beschwerden.

Befund: Untersetzt, kurz, gedrungen. Grofie 146 cm.
Ganz geringe SchilddriisenvergroBerung, blasse Haut. Fazialis
Phanomen (Chvostek). Ganz geringe Wirbelsdulenverkriimmung.
Verstirkte Vorwdlbung der rechten Brustseite. Auffallendes
Eingesunkensein der linken Brustseite. Mamma abnorm geformt,
mit breiter Basis, dann sich rasch konisch verjiingend.

Rechte Hand groBer wie linke, nihert sich quadratischer
Gestalt. Fiinfter und zweiter Finger rechts verkriimmt, Zeige-
finger links iiberstreckt. Leichte Abduktionsstellung links. Ueber
dem rechten Mittelfingermittelgelenk kleine Exostose. Musku-
latur des rechten Armes wesentlich stirker wie links, auch die
rechte Gesichtsseite groBer wie links. Leichte Ueberstreckbar-

keit der Arme, genua valga, etwas starker betonte Fettverteilung
an den Beinen.







— 12—

Umfang: rechter Oberarm . . 22 cm,
linker ' .21 .
rechter Unterarm . . 21,2 ,,
linker ' 21,0

3

An der linken Ulna groBere Exostose, desgl. am inneren Kndchel
links und oberhalb des-rechten inneren Knochels. Keine MaB-
unterschiede an den Beinen.

Rontgenbild: An der rechten Hand an der radialen Seite des
rechten Zeigefingers am distalen Ende der Grundphalange Exo-
stose, desgl. an der ulnaren Seite des rechten Mittelfingers, ferner
an den ulnaren Basalteilen der Mittelphalange des fiinften Fingers
und der Grundphalange des fiinften Fingers eine weitere Exostose;
ferner an der Diaphyse 1, 2, 4, am distalen duBleren Ende 3 cm
oberhalb der noch angedeuteten Epiphysenlinie und an der Ulna.

Linke Hand: An der Diaphyse der 2.—5. Grundphalangen
nahe der ehemaligen, jetzt verkndcherten Epiphysenlinie und am
zweiten Metakarpus Exostosen. Die Zwischen- und Endphalangen
sind, ohne daB es zu ausgesprochenen Exostosen kommt, im
allgemeinen sehr unregelmaBig und beim Vergleich beider Héande

- assymetrisch konfiguriert. Auffallende Kurzgliedrigkeit an den
mitunter von Exostosen befallenen Teilen, die besonders an den
Metakarpen um iiber ein Viertél hinter den normalen Metakarpen
an Lange zuriickbleiben. Starkes Aufgetriebensein der Meta-
karpalkopfchen und der Basalteile der Grundphalangen. Zum
Teil sehr willkiirliche und deformierte Gelenkflachen. Die Sesam-
beine der Daumen deutlich vorhanden. Am linken Radius innen
und korrespondierend auf gleicher Hohe an der Ulna zackige und
eine Synostose an dem distalen Ende beider Knochen anbahnende
Knochenauftreibungen. Die Ulna ist verkiirzt und ist das Ulna-
kopfchen, geschweige denn der proc. styloideus, iiberhaupt nicht
ausgebildet. Es erkldrt sich dadurch diese Abduktionsstellung
der linken Hand und die Verschiebung, die die Handwurzel-
knochen bei dieser Art von Stiitze erfahren miissen. Hier — am
Radius und Ulna — ist auch der Epiphysenschluf voliig voll-
zogen, wiahrend diese Linie rechts zum mindesten noch angedeutet
ist. An den Phalangen und Metakarpalknochen ist der Epiphysen-
schluB beendet.

Diagnose: Leichter Zwergwuchs, Hemihypertrophie rechts.
Osteodysplasia exostotica.
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Wenn wir diesen Fall mit den bisher in der Literatur in der {
Hauptsache verdffentlichten Fille vergleichen, so ergibt sich viel
Gemeinsames, so daf wir ihn als den Normaltyp im Sinne Bessel-
Hagen bezeichnen diirfen, obwohl genauere zahlenmdBige An-
gaben iiber das Verhiltnis der Extremitdten zum Rumpf an dem
Widerstande der Patientin, ein zweites Mal zur Untersuchung
zu kommen, scheiterten. Obwohl wir uns nicht fiir berechtigt
halten, eine ausgesprochene geistige Minderwertigkeit zu kon-
statieren, so deckt sich diese Furcht vor einer zweiten Unter-
suchung mit der Miihe fast aller Untérsucher, die eigentiimliche

" kindische Scheu der Exostotiker, sich untersuchen, photogra-
phieren oder rontgen zu lassen, zu Uberwinden, eine Tatsache,
die nicht fiir hervorragende geistige GroBe der Exostotiker zeugt.
Fiir Rachitis sind keine Anhaltspunkte gegeben und wiirde sich
auch mit den Erfahrungen Honneckes nicht decken, der eine
Hypoplasie und funktionelle Insuffizienz der Schilddriise dafiir - %
verantwortlich macht. Die geringe Schilddriisenvergroferung
in unserem Fall, wenn sie auch angesichts der Pubertidt des Mad-
chens und der geographischen Lage, in der sie lebt, als physio-
logisch zu betrachten ist, gibt keine Anhaltspunkte, dafi der
endrokrine Haushalt gestort ist. Die Differenz, die in den beiden |
Korperhilften zum Ausdruck kommt, ist nicht mehr die physio-’ :
logische Assymetrie des Menschen, sondern deckt sich mit der
oben erwihnten Halbseitenatrophie, die ihren Hdhepunkt — an
der im allgemeinen von EXostosen stirker befallenen linken Seite
__ an der linken Ulna erreicht, wo es zur Ausbildung des distalen
Kopfchens iiberhaupt nicht mehr kommt. Hier werden in auf-
fallendem MaBe auch die Untersuchungen von Hoffa bestatigt,
der bei solchen Wachstumshemmungen eine vorzeitige Ver-
knocherung der Epiphysenlinie, die angesichts der Erblichkeit
der Erkrankung als ein Fehler in der ersten Anlage der Epiphysen-
linie anzusehen ist, annimmt. Wéhrend sie an der linken Ulna
nahezu vollig verstrichen ist, ist sie an der rechten, wohl ausgebil-
deten, distalen Ulna noch gut erhalten.

Diesem Fall stellen wir einen Fall gegeniiber, der dem von
Bessel-Hagen aufgestellten Typus direkt widerspricht, der sich
jedoch auch mit keinem der erwihnten Ausnahmen (Fall Hoock

und Fall Jenny) deckt.

Im Auszug anbei die Krankengeschichte:
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Anamnese: Vater seit Mai 1915 Soldat, seit 1917 im Felde.
Angeblich Herzneurose. Frither 4—6 Liter Bier taglich, akro-
megaler Typus, 1,80 m groB. Mutter oftmals augenleidend, sonst
nie krank. Keine Fehlgeburt, angeblich gute Noten in der Schule,
zahlreiche Exostosen. GroBe 1,56 m; lernte mit 10 Monaten laufen.

F. B., geboren 15. Februar 1908, altestes Kind; ein Bruder
gesund, 8 Jahre alt. Patientin Zangengeburt, wurde ein Viertel-
jahr gestillt, dann mit Milch und Hafermehl erndhrt. Mit einem
halben jahr bekam sie die ersten Zahne, mit 13 Monaten lernte sie
laufen. Mit 4 Jahren muBte nachts 2 Uhr der Arzt geholt werden,
weil -das Kind plotzlich einen Anfall bekam, mit den Zihnen ge-
knirscht und die Zahne fest aufeinandergebissen habe, so daB
der Mund gewaltsam gedffnet werden mubte. Augen verdreht,
Hande gekrampft, blau am ganzen Kborper, Schaum vor dem
Munde. Der Anfall, bei dem sie mit Armen und Beinen um sich
geschlagen habe, dauerte eine Stunde. Am Morgen sei sie wieder
bei sich gewesen, klagte iiber Schmerzen in der linken Seite und
Kopfschmerzen und wurde wegen grober Mattigkeit noch 3 Tage
im Bett gelassen, wobei morgens einigemal Erbrechen erfolgte,
Der Anfall habe sich nicht wiederholt, wohl aber tritt oft Zahne-
knirschen, ofter auch Erbrechen nach dem Essen auf. Vor drei
Jahren sei das jetzt 10 Jahre alte Madchen plotzlich mit schief
stehendem Munde erwacht und habe das rechte Auge nicht mehr
schlieBen konnen, In derselben Woche wurde das Kind zum Arzte
gebracht, der es ein Jahr lang elektrisierte; von da ab wurde das
Kind bis jetzt zu Hause elektrisiert. Am 28. April 1918 wurde
es in die Kinderklinik Erlangen aufgenommen.

Befund: Grobe Gesichtsziige, geringes Mienenspiel, herber
Gesichtsausdruck. Sieht oft ldngere Zeit vor sich hin, ohne daB
man den Eindruck einer wesentlichen Gedankenarbeit hat. Das
Haar immer zerzaust. Mund hiufig offen. Tiefe Haargrenze.
Rechte Gesichtshilfte erscheint dicker wie linke. Leichte links-
seitige Facialis-Kontraktur. Stirnrunzein: Rechts gut, links feh-
lend. Tick des linken unteren Facialis bei jedem Lidschlag. Fehlen
der feinen Nivellierung in der rechten unteren Gesichtshdlfte, Lid-
spalte links etwas kleiner. Mund steht etwas schief, nach links
oben verzogen. Augenbewegungen intakt, AugenschluBl beider-
seits gut; rechts etwas ungeschickter unter Mitbewegung des linken
Mundwinkels; links etwas schwécher. Zahnezeigen schlecht. Rech-
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ter Mundwinkel bleibt schief. Pfeift schlecht mit nach links ver-
zogenem Munde. Beim Lachen einige Bewegung des rechten Mund-
winkels.

Pupillen iiber mittelweit, reagieren prompt auf Lichteinfall.

Zunge wird gerade vorgestreckt, Zipfchen hingt nach links,
rechtes hinteres Gaumensegel hingt schlaff herab und wird bei der
Phonation gehoben. Linke Tonsille stirker nach vorn gedringt.
Schulterheben beiderseits intakt, Masseterenschiuff gut. Kalte,
livide Hande, Thorax flach, untere Extremitdten auffallend lang.
(Siehe Bild.) Lunge o. B.

Herz etwas groB, reicht bis gut in die Mamillarlinie. Spitzen-
stoB leicht verbreitert. Tone rein. Leib leicht aufgetrieben. Leber
und Milz o. B. Bauchdeckenreflex o. B. Tricepsreflex beider-
seits deutlich, desgleichen die Unterarmreflexe. Lebhafte Knie-
sehnen- und Achillesreflex. Kein Babinsky.

Am Schidel keine Exostosen, dagegen an den Schliisselbeinen,
Schulterbldttern und den Extremititen. Wihrend an den unteren
Extremitaten alle Gelenke frei und normal beweglich sind, ist die
Pro- und Supination am -rechten Unterarm beschrankt. Schief-
stellung der beiden Endglieder des rechten Mittelfingers.

lm oberen Drittel des rechten Humerus an der Vorderinnen-
seite ca. walnuBgrobe Exostose, die an ihrem vorspringendsten
Teil ziemlich scharfkantig und hockerig ist, nach oben mit scharfer
Kante in den Schaft {bergeht, nach unten sich abflacht. Am
distalen Ende des rechten Radius (Beugeseite) haselnufgroBe
Exostosen mit glatter Oberfldche. An der Streckseite im spatium
interosseum kleine Exostose, die auch der Ulna angehorig ist und
dadurch Pro- und Supination behindert.

Am proximalen Ende der ersten Grundphalange der rechten
Hand kirschgroBe Exostosen mit glatter Oberfliche. Am distalen
Ende der dritten Grundphalange eine Kkleine Exostose, wodurch
der Mittelfinger im Mittelgelenk radialwarts abduziert ist.

Am linken Oberarm an der VorderauBenseite nahe am Schulter-
gelenk eine groBe Exostose, die durch eine Einsenkung in zwei
unregelmafig gestaltete Spitzen getrennt ist. Nach oben geht diese
Exostose mit einem leistenartigen Vorsprung in den Humerus-
kopf, nach unten glatt in den Schaft iiber. Am distalenvEnde des
linken Radius an der Innenbeugeseite haselnufgroBe Exostose mit
leichten Unebenheiten. Das Radiusende ist abgeplattet. Das
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distale Ulnaende weist neben dem capitulum ulnae eine Exostose
auf, die so grof ist wie das capitulum selbst. Dadurch sowie durch
die Abplattung des Radius ist das Radius-Ulnaende bedeutend
breiter als rechts:
rechts = 414 cm; links = 6 cm.

Am proximalen Ende der zweiten Grundphalange radialwérts
linsengroBe Exostose; solche sind auch zu beiden Seiten des proxi-
malen Endes des Mittelgliedes des dritten Fingers vorhanden.

An der Klavikula, dicht neben Sterno-clavicular-Gelenk einige
spitze, linsengroBe Exostosen; links im akromialen Drittel eine
ziemlich spitze, kleine Exostose,

Am rechten Oberschenkel nahe am Kniegelenk an der Innen-
und AuBenseite je eine ca. walnuBgrofie, mifig spitze Exostose,
die breitbasig aufsitzt, nach oben senkrecht zum Schaft abfillt,
nach unten allmihlich in diesen abergeht.

An der rechten Tibia an der Innenseite mehrere Exostosen, die
die Tibia bogenférmig umkreisen, nahe der vorderen Tibiakante
in HaselnuBgrisBe beginnend, dann zunehmend mit hdckeriger

~ Oberflache nach unten und hinten ziehend. Auch das Fibula-
Kopfchen ist exostosenartig verdickt.

Der Malleolus externus rechts weist eine ziemlich spitze,
schussergroBe Exostose auf. '

Am linken Oberschenkel an der AuBenseite im unteren Drittel
walnuBgroBe Exostose, die nach oben senkrecht zum Schaft ab-
fdllt, nach unten allmihlich in den Epikondylus lateralis {ibergeht.
Das Fibula-Kopfchen links weist einige hockerige Unebenheiten
auf bis zu Erbsengrofie.

Am Malleolus externus links genau an derselben Stelle wie
rechts kleine, spitze Exostose.

An der Tibia links besonders am hinteren Umfange im oberen
Drittel ca. kartoffelgroBe Exostosenbildung mit hockeriger Ober-
fliche, nach unten senkrecht zum Schaft abfallend, nach oben in

. die Tibia tibergehend. '
Am rechten medialen Schulterblattrand mehrere kleine Exo-
stosen, ebenso an der rechten Schultergrube.

KorpermaB vom Juli 1918: Quételet

Korperlange . . . . . . . . . . . . . . 137 cm (124,9 cm)
Gewicht . . . . . . .. . . ... ... 32 kg (26,83 kg)
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Wagrecht ausgestreckte Arme (Spitzen der
_ Mittelfinger)
Vom Scheitel bis oberen Symphysenrand
Von Sohle ' ’ v
Akromion bis Mlttelfmgerspltze rechts
. v links .
Humerus rechts
’s links
Ulna beiderseits
Radius .
Hand rechts
,, links
Angulus mandibula blS Kmn rechts
v ,,» links
Ba51s mandlbula b. Zahnreihe - .
Dicke des aufsteigenden Unterkxefer-Astes
in sagittaler Richtung rechts .
links

Untere Extremitédten:
Spina iliac. ant. sup. bis Sohle .

' ,, ant, sup. bis mal. ext.
Trochanter major bis mal. ext.

’ s Kmegelenkspalt

Fxbula beiderseits .. .
Fuflinge .
Psyche: kindlich, gelstlge Mmderwertlgkelt
Diagnose: Osteodysplasia exostotica.

.

137 cm (125,0 cm)

67 ,, (64,6 ,,)

70 ,» (60,3 ,,)

58,5 ,;

59,5 ,,

23 v

24 .

20 v

18 .

15 .

16 .

10 '

95 ,,

4 1 2]

4

35 ,
rechts links
80 cm 79 cm
75 ,, 74,
69 ,, 68
35,5, 345,
30
22

?”

Facialis Parese rechts, Facialis Kontraktur links.

Parese des linken Stirnfacialis.
Imbezillitat.

Fieberkurve (Puls, Stuhl etc.) o. B.

Untersuchungsbefund am 15. Januar 1919:

KorpergroBe 139 cm. Gewicht 35,3 kg.

Nach Aussage des Vaters Verziehung des Gesichts unverandert

Assymetrie des Gesichtes:

rechts: Gesichtsseite starr;

3

links: ' in bestindiger vermehrter Innervation.
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rechts: Nasolabialfalte glatt;
links: ’s vertieft.
LidschiuB beiderseits moglich mit relativ guter Kraft.

Armlange (Akromion-Mittelfingerspitze 62 cm).

Rontgenbefund bei F. B.

Am Schideldach, der Schidelbasis und den Gesichtsknochen
keine rontgenologisch nachweisbare Exostosen. Die Sella turcica
ist nicht vertieft, die Hypophyse weder vergrobert, noch verkleinert.
Die oberen Schneidezihne iiberragen die unteren; eine auffallige
Verdickung der Weichteile im Bereich des Gesichtes nicht wahr-
zunehmen. »

An den Rippen nichts Besonderes, ebensowenig an den ein-
zelnen Wirbelkorpern, die normale Konfiguration aufweisen.

An der Grenze zwischen oberem und mittlerem Drittel findet
sich am rechten Humerus auf der Innenseite cine machtige vesuv-
shnliche Exostose mit einer Hohe von fast 2 cm und einer Basis
von ca. 8—10 cm, die sich nach oben und unten gleichmiBig im
Schaft verliert. Nahe dem Humerushalse ist auf der AuBenseite
cine weitere, maBig sich erhebende, nahezu glatte Knochenverdik-
kung mit einer Basis von iiber 3 cm.

‘Am linken Humerus ist an der Grenze zwischen oberem und
mittlerem Drittel, diesmal auf der AuBenscite, eine allméhlich nach
oben und unten abfallende Knochenauftreibung, die in ihrer ganzen
Ausdehnung eine auffallend deutliche Struktur aufweist und auf
dem Kulminationspunkt eine Spaltung zeigt. Am Gelenkkopf ist
die Y formig verlaufende Epiphysenfuge besonders schon zu sehen.
Auf der Innenseite findet sich auf anndhernd gleicher Hohe wie
rechts eine allerdings nur kirschkerngrofe Exostose. .

An den Hinden entsprechen im allgemeinen die Grife der
Epiphysenfugen und der Grad der Verknocherung den normalen
Verhiiltnissen. Die Endphalangen sind mit Ausnahme des ersten
Fingers exostosenfrei, hier — an den Daumen — sind sie jedoch
symmetrisch angedeutet. An den Zwischenphalangen, besonders
den zweiten und vierten Fingern, sind auf den korrespondierenden
Seiten, jedoch in wechselnder Hohe und Starke, Exostosen, wiahrend
sie am fiinften Zwischenglied nur rechts und am dritten Zwischen-
glied nur links vorhanden sind. Auch an den Grundgliedern be-
steht keine einwandfreie Symmetrie in bezug auf die Stidrke der
- Exostosen; sie sind stiarker an dem Grundglied links, besonders rechts
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im basalen Teil, am zweiten und dritten Grundglied links und am
vierten rechts, wihrend die fiinften Grundphalangen frei sind. Auf-
fallend ist am rechten dritten Metakarpus die stark gezackte Epi-
physenlinie im distalen Teil, die an der radialen Seite eine erbsen-
groBe Exostose aufweist und auf der linken Seite ein Analagon,
wenn auch geringeren Grades, findet.

’ Von den Handknochelchen zeigt nur das linke Erbsenbein
eine knapp erbsengroBe Exostose.

Am Radius sind beiderseits die distalen Epiphysenfugen breit,
an der Ulna undeutlicher. Am linken distalen Radiusende findet
sich an der AuBenseite dicht tiber der Epiphysenlinie eine betriacht-
liche, flache, etwas rauhe Erhebung mit einer Basis von 215 cm.
Die korrespondierende Stelle rechts ist frei. An der Innenseite des
distalen Radiusendes finden sich dagegen beiderseits in ca. 1 em
Entfernung von der Epiphysenlinie Exostosen, die links klein und
hakenformig, rechts betrdchtliche GroBe mit einer Basis von 2 cm
Lange und einer Hohe von gut }5 cm aufweist. Wahrend die rechte
Ulna an ihrer Innenseite frei ist, springt links eine, wenn auch
kleine diinne Leiste scharf nach riickwarts oben und konnte die
Einleitung zu einer Synostose beider Knochenenden bedeuten.

Die MaBe der einzelnen Knochenglieder decken sich mit dem
normalen Befund.

Am Becken fallt eine Steilstellung des Schenkelhalses im Sinne
einer coxa valga auf, die allerdings durch die Stellung des Fubes
begiinstigt wird, aber doch den Rahmen des Normalen iiberschrei-
tet. Giinstig ist diese Beinstellung fiir die Beobachtung der zweifel-
los verdickten tubercula minora, eine Auftreibung des Knochens,
die besonders rechts auffallend stark zur Geltung kommt. Die
leichte Assymetrie des Beckens selbst darf wohl einem Lagerungs-
fehler zur Last gelegt werden.

Am linken Femur an der AuBenseite im unteren Drittel, 4 cm
oberhalb der Epiphysenlinie eine nach oben und unten steil ab-
fallende Exostose mit abgeplattetem Niveau, einer Basis von 3 cm
und einer Hohe von'1 cm. An der Innenseite 3 cm oberhalb der
Knorpelfuge eine schmalbasig aufsitzende, nach dem oberen Femur-
schaft hakenformig abgebogene 1% cm lange, spitzige Exostose,
21, cm dariiber eine weitere, steil an- und absteigende, ab‘geplattete
Wucherung von fast 1 cm Hohe und 2 cm Basis. Korrespondierend
am rechten Femur eine 3 cm lange und fast 1 ¢cm hohe Knochen-
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wucherung, mit einem nach oben gerichteten hakenformigen An-
satz. Auf der AuBenseite in gleicher Hohe wie links ein schmal an-
setzender, aber an Stirke zunehmender, in seinem Wachstum nach
dem oberen Schaft gerichteter 4 cm langer Auswuchs.

An der proximalen Tibia ist an der linken Innenseite eine dicht
von der Knorpelfuge 8 cm distalwirts ziehende und bis zu 1 cm
Dicke ansteigende Knochenwucherung mit rauher Oberfldche.
Das proximale Fibula-Kdpfchen ist verdickt und in anscheinend
knocherner Verbindung mit der Tibia. Ein exostosenartig, rund-
liches, kirschkerngroBes Gebilde sitzt dem Kopfchen auf; eine
weitere kleine Hervorragung ist an der Grenze zwischen oberem
und mittlerem Drittel der Fibula an der AuBenseite.

An dem rechten proximalen Fibula-Kdpfchen ist von seinen
Konturen nichts mehr zu sehen, es verliert sich in einer gut hiihner-
eigroBen Knochenmasse, hat aber noch keine ausgesprochene
knocherne Verbindung mit der Tibia hergesteilt. Auf der Innen-
seite der Tibia sitzt analog der gegeniiberliegenden, oben bezeich-
neten Stelle eine kleinere, weniger breitbasige, aber ebenso hohe
Exostose.

Im unteren Drittel der Tibia sehen wir links 4 cm oberhalb der
Epiphysenfuge auf der lateralen Seite eine hiigelige Hervorragung
von gut % cm Dicke, die auf der korrespondierenden Stelle rechts
kein Gegeniiber hat. Dagegen besteht beiderseits dicht iiber der
Knorpelfuge eine Verdickung der AuBenseite der Tibia von exo-
stosenartiger, unebener Beschaffenheit besonders rechts.

An der AuBensecite des linken mal. ext. % cm oberhalb der
Knorpelfuge eine kraterférmig ansteigende und anscheinend flache
Erhabenheit mit einer Basis von 1 cm. Korrespondierend links eine
kleine, mehr spitze Erhebung. An der Innenseite der rechten Tibia
1 cm oberhalb der Symphysenlinie und 3 cm iiber dem mal. int.
eine kleine, erbsengroBe, spitz zulaufende Exostose, die auch durch
R. B. von riickwiirts bestitigt wird. Weiterer Befund wird durch
letzteres nicht erhoben.

Die Phalangen an den Fiien, deren Epiphysenfugen zum Teil
auch ziemlich breit sind und deren Verkndcherung — besonders
auffillig an den fiinf Zehen — noch nicht soweit gediehen sein
diirfte, als sie dem Alter des Kindes entspricht, weisen ebenfalls
zahlreiche Exostosen auf, besonders an den Metatarsi der ersten Zehe,
den Grundphalangen der ersten und fiinften Zehe, den Endpha-
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langen der zweiten und dritten Zehen und sind fast ausnahmslos
symmetrisch angelegt. Auffallend ist dabei die betrachtliche Ver-
kiirzung des vierten Metatarsus rechts und die daraus resultierende
Verkiirzung der vierten Zehe iiberhaupt. In geringerem MabBe
kommt dies auch bei der fiinften Zehe rechts zum Ausdruck (Meta-
tarsus knapp 2 cm gegen 235 cm links).

Allgemein kann gesagt werden, daB die Rohrenknochen schlanke
Metaphysen aufweisen, die Konturen der Epiphysen durch die
Knochenauflagerungen normal hindurchscheinen, die Epiphysen-
fuge durchgehends erhalten ist, soweit sie dem Alter des Kindes
entspricht.

Rontgenbefund bei Frau B., der Mutter des Kindes:

Die Hiande der Mutter zeigen an fast allen Endphalangen, be-
sonders im peripheren Teil, Exostosen, die nicht ausschlieBlich,
aber zum Teil symmetrisch angelegt sind. Auch die Mittel- und
Grundglieder weisen solche, wenn auch in geringerer Zahl, auf.
Sesambeine der Daumen gut entwickelt. An dem distalen linken
Ulnaende fillt auf der Innenseite eine Knochenauflagerung auf,
die in gleicher Hohe am Radius auf der Innenseite ein Gegeniiber
findet. Am rechten Radius sieht man auf der AuBenseite 4 cm
oberhalb am Gelenkspalt eine schmalbasig aufsitzende, nach oben
hakenformig abgekriimmte Exostose vorn knapp 1 cm Lénge.

Im ganzen betrachtet ist die Hand kleiner als die Hand der
Durchschnittsfrau und kommt besonders in der Verkiirzung der
Metakarpen zum Ausdruck. ‘

Auf der Innenseite beider Femora beginnen am distalen Teil
in annihernd gleicher Hohe (13 c¢cm vom Kniegelenkspalt) Exo-
stosen mit einer Hohe von 1 ¢m und erreichen allmihlich in Rich-
tung auf die Kniegelenke zu eine Hohe von 2 cm bei einer Basis
von ca. 8 cm. Auch die AuBenseiten weisen kleine Erhabenheiten
auf. An den den Kniegelenk benachbarten Tibiateilen betrédcht-
liche Knochenauflagerungen und auch die Fibula-Kopfchen etwas
deformiert.

Am linken mal. ext. sitzt dicht oberhalb vom FuBgelenk eine
evalgeformte, 3 cm lange und 2 ¢m hohe, steil nach oben und unten
abfallende Exostose. Es 1aBt sich nicht einwandfrei feststellen,
inwieweit diese eine Synostose zwischen Tibia und Fibuld hergestelit
hat. In gleicher Hohe findet sich auf der AuBenseite der Tibia eine
schmalbasige 1 cm hohe Knochenwucherung.

3
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Wie man sehen kann, deckt sich in bezug auf Exostosen der
klinische Befund bei dem Kind mit dem Rontgenbefund. Die
relativ geringen Abweichungen gehen auf Kosten der momentanen
Haltung der Extremitit und des Umstandes, daB wir bei Rontgen-
aufnahmen mit divergierenden Strahlen zu tun haben und anderer-
seits nicht stereoskopisch beobachtet haben. Mit den bisher ge-
wonnenen Erfahrungen stimmt im allgemeinen der Sitz und die
Symmetrie der Exostosen iiberein. Eine vorzeitige Verkndcherung
der Epiphysenfugen im Sinne Hoffas liegt aber sicher nicht vor
und bestiitigt sich die Erfahrung Lipperts auch in unserem Fall.
Jenny berichtet sogar von einer verzégerten Ossifikation der
Epiphysenfugen. Eine Parallele beziiglich des Sitzes und der Art
der Exostosen zwischen Mutter und Kind zu ziehen, lohnt nicht
bei der geringen Anzahl von Rontgenbildern, die uns von ersterer
zur Verfiigung stehen.

Das Merkwiirdige und bisher in der Literatur einzig dastehende
ergibt sich bereits bei der Betrachtung der beigegebenen Photo-
graphie des Kindes. Es ist das MiBverhiltnis, das zwischen den
Beéinen und dem Korperstamme besteht und das das Kind trotz
seiner Exostosen eine GroBe erreichen 148t, die seinem Alter nicht
sukommt und es auBerhalb des Proportionsgesetzes stellt. Wéhrend
beim Erwachsenen der Rumpf den kiirzesten, das Bein den lingsten
Teil bildet, zeigt nmach Weissenberg der Neugeborene diametral
entgegengesetzte Propertionen oder wie Quételet sich ausdriickt:
,,Die Entfernung des Schambeines vom Boden steht bei der Ge-
burt des Knaben im Verhiltnis zur Gesamthéhe wie 1: 2,75, mit
13 Jahren ist es wie 1:2; dann ist es beinahe konstant bis gegen
das Lebensende, denn beim ausgebildeten Individuum haben wir
ein Verhiltnis von 1:1,97. Beim Madchen betr'eigt' dieses Ver-
hiltnis bei der Geburt 1: 2,74 und wird mit 14 oder 15 Jahren 1:2.”

Wenn wir die KorpermaBangaben des Kindes mit den dort
eingeklammerten Zahlen Quételets fiir den Normaldurchschnitt
vergleichen, so ergibt sich, daB die Karpermitte zugunsten der
unteren Hilfte verschoben ist und zwar befindet sich diese 1,5 cm
unter dem oberen Symphysenrand, wihrend sie sich beim Durch-
schnittsmidchen noch 2,1 cm {iber dem oberen Symphysenrand
befinden miiBte. Es ergibt sich also eine Differenz von 3,6 cm
zugunsten der unteren Extremitdten. Den KérpermaBen zufolge
miiBte das Miadchen zwischen 12 und 13 Jahre alt sein und miiBite
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die Korpermitte aus den sich daraus ergebenden Zahlen noch
1,3 cm iiber dem Symphysenrand stehen, wenn die Korpermitte
mit 15 Jahren tatsdchlich dem Symphysenrand entsprechen sollte.
Wir sehen, wenn wir auch das Méadchen in seine der GroBe, dem
Gewicht und der Spannweite der Arme entspréechendes Alter ein-
rangieren, so ergibt sich doch noch nach den Zahlen Quételets
bezw. Vierordts ein hoheres Lebensalter des Kindes und eine auf-
fallende Disproportion zwischen Korperstamm und unterer Extre-
mitat.

Vergleichen wir unsere EinzelmaBe der Knochen mit den von.

Zeising angegebenen Zahlen, die sich auf das 9.—12. Lebensjahr
beziehen:

Mittl. Zuwachs Zeising F. B.
rechts links
Oberarmldnge. . . . 0,3 23,1 23,0 24,0
Vorderarmiinge . . keinen Zuwachs 24,5 20,0 20,0
Handldnge . .. . ’s 13,1 15,0 16,0
Oberextremitat . . . 60,7 58,5 59,5

so ergibt sich, soweit Knochenmessungen an Lebenden genau sein
konnen, eine miBige Differenz zwischen den Gesamtlingen der
oberen Extremitit, eine betrichtliche Differenz dagegen zwischen
den Vorderarmen, die nur durch die Grofe der Hinde von F. B.
wieder einigermaBen ausgeglichen wird., Eine Verschiebung in
den anatomischen Beziehungen zwischen Ober- und Unterextremitat
tritt infolge der Kiirze des Rumpfes nicht ein, denn das Handgelenk
befindet sich in Hohe des Trochanter major und die Fingerspitzen
reichen bis zur Mitte des Oberschenkels.

Wir sehen aus den Knochenmessungen ferner, dall zwischen
den beiden Korperhilften eine gewifie Assymetrie vorhanden ist,
daB der rechte Unterkiefer stirker, der linke Arm und das rechte
Bein linger sind als die entsprechende Korperpartie der anderen
Seite. Diese Differenzen sind bei Exostotikern nichts Auffallendes
und bestitigen uns nur, daB hier Wachstumsstérungen am Werke
sind, deren Ursache nicht ohne Weiteres zu erkennen und deren
Intensitit nicht ohne Weiteres.zu berechnen ist. Wenn wir uns
der friiher erwihnten ,klassischen Form” Bessel-Hagegs erinnern
oder Flinker anfiihren, der bei Storungen in den typischen Kdorper-
proportionen in erster Linie die Hemmung des Langenwachstums
der unteren Gliedmassen beschuldigt, so daB diese eine Disharmonie
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zwischen Ober- und Unterkdrper zur Folge hat, und die oberen
Extremitiaten ihrerseits infolge der Verkiirzungen dazu beitragen,
die Disharmonie in den Proportionen zu erhthen, so sehen wir,
welch enormer Gegensatz zwischen diesen Anschauungen und
unserem Fall besteht.

Weder der Fall Hoocks noch der von Jenny decken sich mit
den bei unserem Fall festgestellten Tatsachen, immerhin aber
haben sie das gemeinsam, dafl das Wesentliche nicht eine Wachs-
tumsstorung im Sinne einer Hemmung, sondern in dem einen Fall
ein ungestortes Wachstum bei einem Exostotiker, im anderen
Falle eine Wachstumsstorung im Sinne einer Steigerung bildet.
Wihrend Jenny sich die Theorie v. Bergmanns, wonach es sich
bei Exostosen um eine eigene Krankheit handelt, die in einer
Wachstumsstorung des Intermedidrknorpels besteht und durch
eine urspriinglich fehlerhafte Anlage bedingt ist, zur Grundlage
macht und sie zwecks Erklirung der wachstumssteigernden Mo-
mente in seinem Fall dahin erweitert, daf das gesamte Knochen-

.bildungsmaterial infolge fehlerhafter Anlage die physiologischen

Wachstumsgrenzen nicht einzuhalten vermag, glaubt Hoock das
Fehlen von Wachstumsstorungen fiir m. k. Exostosen damit be-
griinden zu konnen, daB der in seinem Fall erblich nicht belastete
Organismus mit- den das Wachstum schidigenden Einfliissen fertig
wird. Diese Erklarung reicht fiir unseren. Fall nicht aus, denn die

Hereditdt von seiten der Mutter und die daraus abzuleitende

Degeneration ist hier zweifellos gegeben. Nach M. B. Schmid
sind ,,die Knorpelmarkkanile in den verschiedenen Knochen von
grofter Bedeutung und sind als diejenige Einrichtung zu betrach-
ten, die die Proportionen des Skeletts bestimmen. Der normale
Ablauf der Ossifikation, sowie alie Wachstumserscheinungen stehen
jedoch letzten Endes unter dem Einflull der Driisen mit innerer
Sekretion” (zitiert nach Frangenheim). Die Versuche Honnickes,
der mit Schilddriisenpraparaten bei Rachitis gute Erfolge hatte
und der Hinweis Ritters, daB von sieben Geschwistern nur das
Jiingste, das mneben rachitischen Erscheinungen Basedowsche
Symptome aufwies, exostosenfrei war, zeigt den vermutlich engen
Zusammenhang zwischen Schilddriisenfunktion und Knochen-
wachstum. Das beschleunigte Lingenwachstum und der hohe
Wuchs bei Basedowkrankheit bilden ein bemerkenswertes Gegen-
stiick zu der hypothyreoidalen Wachstumshemmung und dem
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Zwergwuchs (Biedl). DaB jedoch Basedow multiple kart. Exostosen
ausschlieBt, widerlegt Gottstein in seinem publizierten Fall. Bei
unserer Patientin ergaben sich fiir Basedow, der diesen Hochwuchs
verursacht haben konnte, keine Anhaltspunkte. Wie die Tempera-
turkurve zeigt, sind die Pulsfrequenz, Stiihle etc. normal, auch
anatomisch berechtigt nichts zu einem Schiuf auf Dysfunktion
der Thyreoidea. Rontgenologisch miiften wir nach Holmgreen
neben gesteigertem Léngenwachstum frithzeitige Verknocherung
der Epiphysenknorpel; also etwa umgekehrte Verhiltnisse wie beim
Myxoddem, antreffen. Daf dies in unserem Fall nicht zutrifft,
haben wir oben schon dargetan. Wenn wir uns das Bild des Vaters
mit seinem bei ihm festgestellten akromegalen Typus vergegen-
wéirtigen; so taucht der Gedanke auf, ob nicht die durch die Mutter
gesetzte Konstitutionsanomalie durch irgendwelche vererbte inner-
sekretorische Einflitsse von seiten des Vaters kompensiert wird.
Wir denken dabei nicht ausschlieBlich an das beim Vater fiir seinen
Typus voraussichtlich verantwortlich zu machende Organ, die
Hypophyse — denn eine VergroBerung derselben oder sonst eine
Verdanderung an der sella turcica kann Dbei der Tochter aus dem
Rontgenbild nicht festgestellt werden, auch beschrankt sich die
GroBenzunahme der Knochen nicht ausschlieflich auf die Akren,
sondern in gleichem MaBe auf die Réhrenknochen —, sondern wir
denken daran, daf der WachstumsprozeB speziell des Knochens
nicht ausschlieBlich von der Funktion eines bestimmten Organs
abhiingig ist, sondern ein physiologischer Wachstumsverlauf nur
durch entsprechende Erginzung aller innersekretorischen Driisen
garantiert ist. Eine gewisse Labilitit dieses Systems diirfen wir
beiim Vater woh!l annehmen. Nachdem wir oben thryreogene Ein-
fliisse ausgeschaltet haben, berechtigt uns der Hochwuchs des
Kindes, da fiir eine derartige Wachstumssteigerung bei multiplen,
kartilaginiren Exostosen keine eindeutige Erklirung vorliegt, eine
Entartung bezw. minderwertige Funktion der Keimdriisen in Be-
tracht zu ziehen, wodurch wir nach einer bestimmten Richtung,
den Eunuchoidismus gedringt werden, gegen den auch der Rontgen-
befund der Hypophyse nicht sprechen wiirde; denn nach Groff und
Tandler war die sella turcica in diesen Féllen erweitert, wahrend
Sterling und Goldstein eine Verkleinerung konstatieren konnten
(zitiert nach Rieder-Rosenthal), kurz, eine Einheitlichkeit herrschi
in dieser Frage nicht.

@
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Zum Schlusse miissen wir noch kurz einer weiteren auffallen-
den Erscheinung bei dem Kinde gedenken. Wie aus der Anamnese
erinnerlich ist, erwacht angeblich das Kind eines Tages — mitten
aus voller Gesundheit heraus — mit schiefstchendem Munde und
einer Lihmung des Augenlides. = Es ist nicht anzunehmen, daB diese
Stérung der Nervenfunktion so jih erfolgte, sondern es darf wohl
eine allmdhliche Unterbrechung angenommen werden, eine allméih-
liche Kompression des Facialis, der bis zu dem fraglichen Tage im-
stande war, seine Funktion mehr oder weniger schlecht zu erfiillen,
so daf der fortschreitende Prozef der Umgebung des Kindes ent-

- ging, dhnlich wie auch jetzt auf der linken Seite eine Attake auf
" den Nerven im Gange ist, die sich in der Reizung des unteren und
der Parese des oberen Fazialisstammes dufert. Der ProzeB, der
sich da entwickelt, miiBte sich demnach im Facialiskanal des
Felsenbeins infolge von Exostosenbildung abspielen. Ob der im
vierten Lebensjahr des Kindes ausgeloste und auffallenderweise
bisher nicht wiederholte anscheinend epileptische Anfall auf gleicher
Basis beruht, sei dahingestellt.

Zusammenfassend sei gesagt, daf dem im Laufe der letzten
Jahrzehnte vielfach sich dndernden Krankheitsbild bei multiplen
kartilaginiren Exostosen ein neues Moment angegliedert werden

kann, die Wachstumssteigerung zugunsten der unteren Extremi-
taten. ) :

Ich mochte nicht versiumen, an dieser Stelle Herrn Prof.
D. Jamin und Herrn Oberarzt Dr. Stettner fiir die Anregung

zu der Arbeit und die wertvollen Winke bei der Ausarbeitung
zu danken.
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