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Ueber famili~ire Dysostose beginnend in der Ge- 
schlechtsreife (Pubert~itsdysostose 1). 

Von 

Prof. Dr. G. Anton-Halle. 

(Nit 5 Abbildungen.) 

Die Beziehungen zwisehen Knochensystem und Nervensystem, welehe 
sieh in der ganzen Entwieklungszeit bemerkbar maehen, haben in der 
Entwieklungspathologie nnd in der Lehre der Degeneration sieh bereits 
mehrfaeh heuristiseh erwiesen. 

In der Nervenheilkunde und Psyehiatrie war der Begriff der 
Degeneration lange Zeit hindureh ein reeht inhaltsleeres Sehlagwort 
geworden. Die Beobaehtungsdetails yon Abweiehungen am Knoehen- 
system und am Nervensystem wurden zwar nebeneinander gereiht, nnd 
sehr bald wurden sie zu Beziehungen verwoben, welehe aller Beweis- 
fahrung voraneilten, d. h. die Zeiehen ~usserer Abartung wurden viel 
zu haufig sehon als sieherer Ausdruek fehlerhafter psyehiseher and 
nervSser Organisation angesproehen. Besonders die Geriehtsarzte waren 
allzu sehnell bei tier Hand mit dem Ansdrueke: ,,degenerativer Defekt- 
menseh". Mit Reeh$ hat sieh die Reserve in solehen Urteilen zur 
Geltung gebraeht. 

Wohl aber bleibt es ein interessantes Problem, wie welt aueh bei 
den EntwieklungsstSrungen ein Parallelismns zwisehen kSrperliehen und 
zentralen nervSsen Verbildungen wahrzunehmen ist. 

In diesem Sinne hat das Studium der StSrungen des gesamten 
Drfisenapparates, insbesondere der Drfisen mit innerer 8ekretion, eine 
neue Riehtnng gebraeht. Jedes Detail kann hier nenen Wert gewinnen 
und insbesondere verwertbar werden fiir die kausalen Beziehungen der 
Abweichungen im KSrper, abet aueh im Nervensystem. Es wird ge- 
wissermassen der breite Fluss der anthropologisehen Forsehung auf die 

1) Erweiter~ nach einem Vortrage in der Tagung deutscher Kindergrzte in 
Halle, 19. Nai 1912. 
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Mfihlen ~ der Psychiatrie geleite~t. Es ist dies in hohem Grade erwfinscht~ 
damit auf letzterem Gebiete der derzeitige sterile Streit um Worte auf- 
hSrt und der wissenschaftliche Forschungseifer wiederum auf ergiebige 
Bahnen gebracht wird. 

Diese Erwi~gungen mSgen es erkl'hrlich und verzeihlich .machen, 
dass ich im folgenden eine Familienkrankheit  schildere, bei welcher 
der regsame Zusammenhang zwischen Knochen- und Nervenentwick]ung 
illustriert sein soil. 

Der Vater Karl l~I., 64 Jahre alt, aus OberrSblingen a./ttelme. Er ~bt  
an, aus gesunder Familie zu stammen. Ein Bruder seines Vaters lift mit 
78 Jabren an (senilem) Zittern aller 4 Gliedmassen. Er hat eine normale 
Ent~vieklung durehgemaeht mit gutem Sehulerfolg, iibt sein Sehlosserhandwerk 
bestiindig aus und hat mit 28 Jahren geheiratet. Luetisehe Infektion stellt er 
in Abrede. Er ist kein Trinker und sell friiher stark gerauoht haben. Von 
Verwandtenheiraten in der Familie ist ihm niehts bekannt. 

Die Untersuehung dieses l~Iannes ergab, in Skizze wiedergegeben, nur 
~venlg Befunde. Die Konjunktivalreflexe sind sehleeht ausgepriigt, aueh der 
Kornealreflex herabgesetzt Die Sehseb~irfe entspraeh dem Alter. Der Augen- 
sioiegelbefund ist normal. Sonst sind keine erheblicben Befunde. Das Brus# 
bein ~var oben etwas vorgewSlbt und die WirbelsS~ule leieht kyiohotiseh. An 
den inneren Organen ist kein besonderer Befund. Bei feineren Bewegungen 
bestebt etwas Intentionstremor (schwere Sehlosserarbeit). Die grebe Kraft der 
tt~nde ist gut. Doeh ist der Bewegungstypus auffgllig langsam. Ein krank- 
halter Befund wird sons~ durch die Untersuehung nieht eruiert. Die Wasser -  
mann'sehe Probe war negativ. 

Die l~[utter Auguste M., 59 Jahre alt. Aueh bier sind erbliehe Erkran- 
kungen oder Entwiektungsstiirungon nieht naehweisbar. Die l~utter lebt mit 
82 Jahren. Die Frau hat sieh normal entwiekelt, lm ganzen hat sie zehnmal 
geboren[ Zwisehen dritter und vierter Geburt war eine Fehlgeburt, im dritten 
Monat. Ein Kind ist an Breehdurebfall im Alter yon 11./4 gahren gestorben. 
Die Frau hat bis vor 3 Jahren (bis zum 56. Jahre) menstruiert. Der kbrper- 
liehe Befund der inneren Organe gibt keine erheblichen Abweiehungen. Es 
besteht bei ihr eine le ieh te  Kyphose der Brus twi rbe ls i~ule  and leiehte 
l%ehtsskoliose. Die ttaut- und Sehnenreflexe sind normal. Ebenso ist an dem 
Bewegungstypus keine Anomalie. Die Frau ist yon auffallend kleinem Wuehs, 
aueh ihre Gesehwister sollen sehr klein sein. 

Minna K. geborene M., 31 Jahre alt, glteste Tochter der vorigon. Sie hat 
als Kind die ,,englisehe Krankheit" iiberstanden, sieh sonst normal entwiekelt. 
7 Jahre hat sie eine Stellung versehen. Seither ist sie verheiratet (6 Jahre). Ein 
Kind ist gesund. Zweimal erfolgten Aborte. Zurzeit hat sie eine normale Graviditiit 
und Geburt iiberstanden. Sie versiehert, das Kind selbst gestillt zu haben. 

Bei dieser Frau ist yon den Befunden hervorzuheben: Die Muskulatur ist 
sehlaff. Es besteht eine st~irkere Kyphose der Dorsalwirbels~ule ohne Skoliose. 
Das Brustbein springt etwas vor. Der Brustkorb ist fassfiirmig. 
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E m i l i e  N., 28 Jahre alt, Dienstm~dchon. Sie gibt an, dass sie in der 
Kindhei* die ,,englisehe Xrankheil':. durehgemaeht habe und erst im driften 
Jahre Iaufen gelernt babe. Sie lernte schwerer a ls die ~Ll~ere Sehwester. Seit 

Fig. 1. 

Augus~e l~I., 25 Jahre al~ und Ninna K. geb. M., 31 Jahre alt. 

otwa dem 19. Jahre isf sio in Stellung. Sei~ augend bes~ehf S{rabismus 
convergens. Die kSrperliche Un~ersuchung ergab sonst niohts Erhebliehes 
Insbesondere ist bei ihr die WirbeMiule gerade. 
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O t t o  M., 24 Jahre alt. Er soll bis zum 15. Jahre eine normale Ent- 
~vieklung dargeboten haben. u 15. Jahro an, in der Lehrzeit, bemerkte er 
eine allmghliehe Verkrtimmung der Wirbels~ule, welehe seither ]edoeh nieht 

Fig. 2. 

Auguste )'[., 25 Jahre alt. 

so stark fortsehrit~ wie bei den Briidern. Er hat die Arbeit bisher nieht aus- 
gesetzt. Die I(~rperuntersuehung war ohne besondere Befunde. Die Brust- 
wirbels~ule war jedoeh in der oberen H~Llfge kyphotiseh und stark reehts- 
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skoliotiseh. Die untere Brustwirbels~ule ist lordo~isch und leieh~ linksskoliotisch. 
Die Rippen rechts sind auffgllig vorgew51bt. In den Bewegungen is'c keine 
Anomalie naehweisbar. 

Fig. 3. 

Wilhelm M., 30 Jahre al't und Richard M., 21 Jahre alt. 

.[~ichard M., 21 Jahre ~lt. Er soll eine normale En~wisklung durehgemaeh~ 
haben. In der Sehule ha~ er gut gelernt. Er war meis~ der erste in der Klasse. 
Bei ihm ist die Wirbelsgule nooh gerade, gut beweglich und nieht druckempfindlich. 
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Augus~e 1~., 25 Jahre al,~. Sie soil sich in der Jugend normal entwickelt 
haben his auI den Umstaltd, dass sie bis. zu r ze i t  n i eh t  m e n s t r u i o r t e .  

~ig. 4. 

Wilhelm M., 30 Jahre alt. 

Seit dem 15. J~hre wurde sic schw~ioher in den Beinen und H~inden. Um 
diese Zei~ sol] auch die Verkrgmmung in der Wirbels~ule begonnen hubert. 
Die Befunde an den inne~en Organen sind nicht erheblich. Der Brustkorb is% 
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fassfSrmig. Das Sternum ist in der Mitre stark vorgewSlbt, im unteren Drittel 
Mngezogen. An den  Mammae  f e h ] t  b e i d e r s e i t s  de r  W a r z e n h o f .  Die 

Fig. 5. 

Emil M., 22 Jahre M~. 

Brustwirbels~iule ist hoehgradig rechtsskoliotisch and etwas kyphotisch. Kom- 
pensatorische Verkriimmung besteht an der Lendenwirbo]s~iule. Die Scapula 
ist links auff~llig tier. Die Hgnde sind stark livide verfiirb~. Die Gosehicklieh- 
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keit und rasohe Bewegungen sind an den Hinden ungestSrt. Die ~Muskulatur 
ist a]lerorts etwas schlaff. An den Beinen ist die grebe Kraft links herab- 
gesetzt. Beim Erhoben der Beine besteht ]eichtes Schwanken. Der Kniehacken- 
versuch geht nur ]angsam vor sich. Es besteht beiderseits ]eichtes Genu  
va lgum.  An der rechten Fusssohle ist kein P]antarreflex zustande zu bringon. 
Links is~ Babinski angedeutet. Beim Gehen wird das linke Bein etwas ge- 
zogen. Es entsteht dabei auch ein leiehtes Schwanken. Die Intelligenz erwies 
sich bei den wiederholten Prfifungen nicht auffillig gestSrt. Zu bemerkon ist, 
dass die Z~ihne weir auseinanderliegen und dass der Untorkiefer ziemlich breit 
isk Die unteren und oberen Sohneidozihne beriihren sieh mit der Schneide. 
Beim Komprimieren der Hiiftbeinsehaufeln besteht ein leich~es :Pedern. Aueh 
die Symphyse ist leicht schnabelfSrmig vergndert. 

Erst im guni 1912, also im 25. Lebensjahre, ~:rat die Menstruation sp~ir- 
lieh ein. 

Bei dieser Patientin sowie bei ihrem Bruder (Emil) wurde dureh Phytin- 
behandlung wenigstens dureh lingere Zeit Stillstand und etwas Besserung erzielt. 

E m i l  1~., 22 J a h r e  a l t ,  Schriftsetzer. Er hat sieh in der Jugend normal 
entwickett. Mit 13 Jahren sell ein Spitzenkatarrh dagewesen sein. Die Sehul- 
erfolge waren gute. Hierauf bestand er eine 4jihrige Lehrzeit als Sehriftsetzer- 
gehiife, gem 15.--18. Lebensjahre wurde allmihlich sein Gang waekelig, was 
mehr der Umgebung auffiei. Aueh wurde seine XSrperhaltung allmihlich 
krumm, vorniiber geneigk Im 19. Lebensjahre bemerkte er Ungeschiekliehkeit 
in beiden Hinden, so dass er mi~ der Arbeit nich$ mehr vorwgrts kam. Aueh 
die Sprache wurde schwerer. ,,Er stiess 5fret mit der Zunge an". Im Mai 1910 
erkrankte er an einem Tonsillarabszess, welcher inzidiert wurde. Im Ansehluss 
daran hat sieh das Leiden versehlimmert. Seither mussten die Versuehe zur 
Wiederaufnahme der Arbeit ausgesetz~ werden. 

Der d e r z e i t i g e  B e f u n d  ist folgender: Die K~irperlinge ist 151 era, das 
Gewicht 46,5 kg. Der Schidel is~ ziemlieh breit. Das ginn springt vor und 
ist auffNlig lang. In der Ruhe besteh~ leiehtes Zittern des Kopfes. Beim 
Bliek naeh reehts besteht ]eiehtes Fibrieren der Bulbi, beim Bliek naeh links 
stirkerer Nys~agmus, in leiehtem Masse aueh beim Blick nach oben. Doppel- 
bilder sind nicht naehzuweisen. Die Pupillen reagieren in allen Qualititen. 
Der Augenhintergrund zeigt normalen Befund. Die Konjunktival- und Korneal- 
reflexe sind beiderseits herabgesetzt. Bei der Gesiehtsinnervation privaliert in 
miissigem Grade die linke Seite. Die Zunge ist gerade, auffillig lang und 
sehmal. Der Unterkiefer iiberragt den Oberkiefer. Die Zahnstellung ist nicht 
deformiert. Die Spraehe ist langsam, undeutlieh artikulierend. Die Stimme ist 
etwas monoton. Die Sehilddriise ist eben tastbar. Der Brustkorb ist flaeh. Das 
Brustbein springt vor. Es besteht deutliche K y p h o s e  der  B r u s t w i r b e l s i u l e .  
Dabei die oberen Brustwirbel reehts skoliotisch, mit kompensatoriseher Ver- 
kriimmung der unteren Brustwirbelsiule und der ]ordotisehen Lendenwirbel- 
siule. An den inneren Organen sind keine besonderen Befunde. Die grebe 
Kraft in Hinden und Armen hat nicht merklieh gelit~en. Dagegen ist deut- 
liehes Ungesehiek bei feineren Bewegungen beiderseits zu eruieren. Neigung 

6* 
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zu Spasmen ist an den H~nden und Armen nioh~ auffSJlig. Dagegen ist die 
Muskulatur des gesamten KSrpors auffgllig schlaff. An den Beinen besteht 
keine Atrophie. Das Erheben der Beine erfolg~ unter lehhaftem Sehwanken. 
Der Kniehaekenversueh wird beiderseifs unter starken Sehleuderbewegungen 
vollzogen. Die Sehnenreflexe sind beidersei~s sehwaeh, aber auslSsbar. Boider- 
sei~s ist das B a b i n s k i ' s e h e  Ph~nomen vorhanden. Fussklonus ist beiderseits 
angedeu~e~, initial. Das Lagegefiihl ist nieht nachweislieh gestSrt. Die feineren 
Bertihrungen seheinen beiderseits an den Fiissen niehg wahrgenommen zu werden. 
Doeh wird stulnpf und spitz deutlieh erkannt. Der Patient stehf brei~spurig, 
s e h w a n k f  l e b h a f t .  Bei Augensehluss ist or zum Umfallen genoigt. Der Gang 
ist deu~lieh sehwankend und ataktiseh. Die reehte Fusssoh]e sehleift am Boden. 
Bei der L u m b a l p u n k t i o n  floss der Liquor in raseher Tropfenzahl ab. Die 
Globulinreaktion ist nega~iv. Die Lymphozyten sind niehf vermehr~. Die 
W a s s e r m a n n ' s e h e  Reak~ion sowohl im Blut wie in der Lumbalfliissigkeit ist 
negativ. Beim I{5rperbefund ist neeh auff~illig eine abnorm grosse Entwieklung 
des G e n i t a l e  and ein abnorm langer Penis. Die In~elligenz- and Gediiehtnis- 
priifung l~isst krankhafte Defekte nieht erkennen. Die Sehrift ist noeh leserlieh, 
"~-enn aueh einigermassen ataktiseh. Beim Priifen der Hiiftbeinsehaufeln ist 
deutlieh eine abnorme Bewegliehkeit dieser Xnoehen erkennbar. Das l%Sntgen- 
bild siehe am Sehluss. 

Naeh Sistieren der Phytinbehandlung wurde dureh seitherige Un~ersuehung 
(15. 1. 13) wieder eine Versehlimmerung der BewegungsstSrangen erzielt. 
Diese Behandlung daher wieder dauernd vergenommen. 

W i l h e l m  ~[., 30 J a h r e  a l l  Naeh Angabe der Eltern war seine Geburt 
sehr sehwer uncl langdauernd. Doeh kam sie ohne operative tIilfe zustande. 
In der Kindheit war seine Entwieklung verzbgert. Er lernte erst mit 3 Jahren 
laufen~ mi~ 5 Jahren begann er deutlieh zu spreehen. In der Sehule war der 
For~sehri~t nur gering. Doeh soil er in der Jugend gut beweglieh gewesen 
sein. In den ersten I{inderjahren soil Raehi~is dagewesen sein. Der Yater 
maeht die Angabe, dass er etwa im 8. Lebensjahre wiederholt stark aus Mund, 
Nase and 0hren geblute~ habe, ohne dass eine ~ussere Verletzung stattgefunden 
habe(Skorbut?), l~Iit dem l ~ . L e b e n s j a h r e  b e g a n n  s ieh  d i e W i r b e l s ~ i u l e  
zu kr i im men,  welches Leiden sieh bisher progressi~- versehleehterte. Insbeson- 
dere fiel seither die Zunahme der Besvegungssehw~iehe an den Armen, noeh mehr 
an den Beinen auf, so dass er etwa seit dem 27. Jahre die Arbeif aufgeben musste. 
Auf Befragen wird mitgeteilt, dass er stets undeutlieher spraeh als die Ge- 
sehwister und dass yon Jugend an ein l e i e h ~ e s  S e h i e l e n  bestand. 

Von den d e r z e i t i g e n  B e f u n d e n  sei folgendes wiedergegeben: Der Seh~idel 
is~ symmetriseh, ohne auff~llige Verbildung, 561/~ em im Umfang, nirgends 
druekempfindlieh. Der Unterkiefer iiberrag~ auff~llig den 0berkiefer. Patient 
is~ Vorderkauer. Es besteht leieh~e Sattelnase (sowie bei vier anderen Ge- 
sehwistern). Die knSeherne (~aumenplat~e is~ etwas verbrei~ert. Die Zahn- 
stel]ung ist nieht anffiillig abnorm. Beim Bliek naeh links bleibt das reehte 
Auge in l~Iitgellinie. Es besteh~ deutliehe L~hmung des Rectus internus. Die 
Pupillen reagieren. Der Augenhintergrund is~ normal. Das reeh~e 0berlid 
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h~ng~ e~was ~iefer als das linke. Die Konjunk~ival- und t(ornealreflexe sind 
nur wenig herabgesetzt Der linke Gesichtsnerv ist etwas weniger ~nnerviert 
als der reeh~e. Die Zunge ist auff~illig lang und bei Willktirbewegungen raseher 
ermiide~. Die Spraehe is~ sehleppend, mangelhaff~ artikuliert. Die Stimme liegt 
hoeh, ist kri~ehzend, monoton. Sehwere WorSe werden undeu~lich und ver- 
langsamt ausgesproehen. Die Kopfbewegungen sind verlangsam~ wegen enormer 
Sehlaffheit der galsgeniekmnskulatur. Beim Vorstreeken der H~nde ents~eht 
deu~liehes Schwanken und rasehe Erm~idung. Die passive Bewegliehkei~ der 
Arme und II~inde ist wegen Itypo~onie sehr erleiehter~. Die Bauehmuskeln sind 
sehlaff, zeigen normale Reflexe. Aufsetzen ohne Hilfe der Arme ist mgglieh. Das 
Geni~g le  is~ i i b e r m g s s i g e n t w i e k e l ~ ,  b e s o n d e r s  d e r P e n i s .  DieBeine 
zeigen auff/illig sehlaffe l~Iuskulafur. Beim Erheben sfell~ sieh lebhaftes 
Sehwanken und rasche Ermiidung ein. Die Sehnenreflexe links sind naehweisbar. 
Der reeh~e t(niesehnenreflex seheint zu fehlen. Der t(niehaekenversueh kommt 
nur sehwierig zustande, unter Jebhaf~em Sehwanken. Alle Bewegungen sind auf- 
fgllig verJangsamt 1). Beim Versuech aufzustehen, vermag er aueh niehf auf brei~er 
Basis sieh zu halten. Sieh se]bs~ iiberlassen, taumelt er naeh r[iekwiirs. Das 
Gehen ist nur mit ttilfe m6glieh. Dabei sehwankt er lebhaft hin und her. 
Blasen- und Mas~darmfunk~ionen gehen noeh ungest6rt vet sieh. Im Harn is~ 
niehts Abnormes. Beim Stehen kniekt er in den Knieen ein. Was das K n o e h e n -  
s y s t e m  betriff~, so besteht etwa veto 3. Brustwirbel ab eine deutliehe Kyphose 
und starke Reeh~sskoliose, welehe e~wa am S. Brustwirbel naeh links umbiegt. 
Die Izendenwirbelsgule is~ deutlieh lordotiseh. Die Sehul~erbl~i~er st6hen wei~ 
auseinander. Die Rippen, besonders die unteren, sind naeh reeh~s stark vor- 
gew61b~. Die I-Iiiftsehaufeln federn deutlieh u n d e s  ist eine Zuspitzung der 
Symphyse zu fasten. Der Untersueh~e ist meis~ euphorisch, nimmt wenig An~eil 
an der Umgebung. Seine Antworten erfolgen zutroffend, aber deutlieh ver- 
langsamt. Die spiirliehen Sehulerfolge sind aber noeh deutlieh naehweisbar. 
Die Gedi~ehtnisleistung ise, worm aueh re~ardiert, doeh nieh~ erheblieh beein- 
~rS.eh~ig~ fiir neue und fr~ihere Erlebnisse. Seine Umgebung and seine Lebenslage 
beurteil~ er im l~ahmen seiner iorimi~iven Bildung, abet zu~reffend. Aueh is~ er 
imstande, vorgelegte Unterseheidungen und Definitionen riehtig durehzufiihren. 
Sein psyehiseher (~esamtzusfand ist erhebliehen Sehwankungen nieht un~erworfen. 

Z u s a m m e n f a s s u n g  d e r  F a m i l i e n g e s e h i e h t e .  

Yon zwei normalen  Eltern,  welehe erblieh naehweisbar  nieht  belastet  

sind, enfstammen 10 Kinder, und  zwar leben 6 S6hne und  8 T6ehter. 

Ein Kind is~ frfihzei~ig an Breehdurehfall  gesforben. 

Von den 6 S6hnen ist nur  einer normal  gebaut und  zwar der alteste 

(Karl), je~z~ 36 Jahre alt. 
Der naehstitlteste Bruder (Franz) hat, sieh wegen Verkri immung der 

Wirbelsaule  und zunehmender  Bewegungssehwaehe erh~ingt,. 

1) In diesem ]~alle konnt,e Adduktorenkon~rak~ur nur zeitweise naeh- 
gewiesen werden. 
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Von den den ttbrigen 4 Brtidern sind alle 4: etwa in der Pubert~ts- 
zeit in der Wirbelsaule stark deformiert Und zeigen Kyphoskoliose. Zwei 
davon leiden gleichzeitig an einer Ataxie und GangstSrung, welche als 
eerebellare Ataxie angesprochen werden muss. Einer (Wilhelm) ist 
gleichzeitig leieht imbezill. 

Von den 3 TSehtern zeigt eine (Minna) nut geringe Kyphose, eine 
zweite hochgradige Kyphose nnd Skoliose mit leichter Ataxie. Nur 
eine (Emilie) zeigt eine normale Gestalt, doch Strabismus convergens. 

Es sind also yon 9 Gesehwistern 7 etwa in der Pubert~tszeitkypho- 
skoliotiseh geworden, ~ davon zeigten aueh Symptome yon Ataxie. In 
4 F~llen (Wilhelm, Emil, Franz, Auguste) erwies sich diese Deformierung 
als eine progressive. 

Die S e ha de l r iSn tgenb i l de r  der zwei sehwerer Erkrankten (Emil, 
Wilhelm) lassen keine Veranderung der Hypophysengrube erkennen. Die 
Wirbelveranderungen auf den RSntgenbildern der Wirbelsiiule und des 
Beekens lassen diese morphologiseh der Osteomalaeie am naehsten er- 
seheinen. 

Die mitgeteilte Erkrankung der Familie stellt im wesentliehen eine 
Affektion dar, welehe zunaehst am Knoehensystem Platz greift uud zwar 
vorwiegend an der Wirbelsaule. Die Deformierungen daselbst gleiehen 
wohl am meisten ]enen, welehe bei O s t e o m a l a e i e  beobaehtet wurden. 
Letztere Aehnliehkeit wird tibrigens aueh dutch das Verhalten der Hiift- 
beinsehaufeln bestatigt, welehe in drei FMlen (Wilhelm, Emil, Auguste) 
drnekbeweglieh gefunden wurden. 

Natttrlieh liegt es am n~ehsten, die wahrgenommenen Knoehen- 
veranderungen mit Raeh i t i s .  zu vergleiehen, sintemal in einzelnen 
Fallen mitgeteilt wurde, dass in der Kindheit raehitisehe Symptome 
vorhanden waren. Doeh hebt sieh die vorliegende Erkrankung ab dutch 
das Freibleiben der langen RShrenknoehen, dann dutch den eigenartigen 
progressiven u dutch die vorliegende Lokalisation in den Wirbeln. 
aueh dutch die mangelnde Heiltendenz [Pommer (13)]. 

Endlieh aber ist das Frappante in den mitgeteilten Fiillen, dass 
die Individuen w~hrend der Kinderzeit ihren geraden Wuehs beibehielten, 
und dass in der Puber tAtsze i t  und sp~ter die eigentliehe Krise dieses 
Knoehenleidens begann. Es ist dies also jene Zeit, we aueh beim nor- 
malen Mensehen die der Gesehleehtsreife entspreehende S t r e e k u n g  des 
S k e l e t t s  zustande komlnt. 

Von den Dysos tosen  h e r e d i t ~ r e n  oder  f a m i l i a r e n  Cha- 
r a k t e r s ,  welehe bisher besehrieben sind, maeht sieh zunfiehst wie ein 
Gegensttiek geltend die Chondrodystrophie. Bei dieser bleibt bekalmtlieh 
das L~ngenwaehstum der RShrenknoehen verkttmmert, w~hrend der 
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Rumpf seine normalen Dimensionen beibehalt. Doch ist diese Krankheit 
wohl stets eine angeborene. 

Am n~tchsten reihen sich wohl an die illustrierten F~lle jener 
interessanten Dyostosis, welche P i e r r e  Marie  und S a i n t o n  u. a. a ls  
Dysos to se  c l S i d o - c r ~ n i e n n e  beschrieben haben. 

Diese Typenverwandtschaft wird noch gesteigert durch die Tatsache, 
dass in den mitgeteilten F~llen letzterer Erkrankung die Verbildung 
der Wirbelsaule und des Brustbeines als besonders haufige Komplikation 
auftritt. Es geht dies unter anderem aus der Tatsache hervor, welche 
V i l l a r e t  und F r a n c o z  fiber die bisher mitgeteilten Fa]le aufgestellt 
haben. Auch das Genu valgum, welches in unseren Fallen so haufig 
auftritt, finder sich bei der Dysostose cl~ido-cr~nienne. Endlich wird 
in der Marie 'schen Form yon V i l l a r e t  und F r a n c o z  auf Becken- 
verbildungen hingewiesen, 

Die U r s a c h e n  der Dysostosen liegen noch vSllig im Dunkel. Die 
Annahme mehrerer Autoren yon hereditarer Lues ist in vielen F~llen 
nicht erweisbar. Begreiflicherweise wurden bereits mehrfach diskutiert 
( J e n d r a s s i k ,  Voisi ,  MarcS, V i l l a r e t  u. a.) die Einwirkungen yon 
StSrungen der Driisen mit inncrer Sekretion, ohne dass gen~igende An- 
haltspunkte daffir erbracht waren. 

In unseren Fallen spricht wohl das  k r i t i s c h e  A u f t r e t e n  in der  
P u b e r t a t s z e i t  in der Tat ifir eine Anomalie im polyglandularen Appa- 
rate. In den drei sehwer erkrankten Fallen (Wilhelm, Emil, Auguste) 
waren insolern Anomalien in der G e n i t a l s p h a r e  vorhanden, als bei 
den mannlichen Individuen entschiedener H y p e r g e n i t a l i s m u s ,  bei 
dem weiblichen Falle jedoch Ausbleiben der Menstruation bis zum 
25. Lebensjahre verzeichnet werden konnte. Die Schilddrfise war in 
allen Fallen wenig entwickelt und kaum tastbar, jedoch kein Zeiehen 
yon MyxSdem vorhanden. 

Von den k o m p l i z i e r e n d e n  N e r v e n s y m p t o m e n  ist wohl zu- 
nachst bemerkenswert, dass vierma] die Symptomatik einer F r i e d r e i c h -  
schen Ataxie die Dysostose komplizierte (Emil, Wilhelm, Franz~ Auguste). 
in drei Fallen indessen blieben diese Symptome aus trotz bestehender 
Skoliose. Die Nervensymptome gehSren also nicht stets zum Krank- 
heitsbilde. 

Wir haben in neuerer Zeit ja vielfach bestatigen kSnnen, dass ffir 
die StSrung der inneren Sekretion das Knochensystem ein besonderes 
Erfolgsorgan darstellt. Es besteht kein Zwei/el, dass die verschiedenen 
Gruppen der Dysostosen mit ihren ]okalen und typischen Varianten sehr 
wohl berufen sind, unsere Kenntnis hierilber noeh weiterhin aufzuklaren. 
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