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Die ph•nogenetische Betrachtungsweise Haeckers ffihrte zur Auf- 
stellung einer jungen Forschungsriehtung, welche als entwicklungs- 
gesehichtliehe Eigenscha~tsan~lyse bestrebt ist, auf Grund einer Diffe- 
rentialdiagnose der Aui~eneigensch~ften das ide~le Endziel jeder ver- 
erbungsanalytisehen Forschung zu erreichen, welches in der genaueren 
Kenntnis der als Urs~ehen den reifen Aui~eneigenschaften zugrunde 
liegenden hpyothetisehen Anlagen (Element~reigenseh~ften, Erbein- 
heiten usw.) besteht. Haeckers sorgf~ltige Untersuchungen liel]en die 
grunds~tzliche Begriffsseheidung zu, wonaeh man Merkmale mit ein/ach- 
verursachter und /riihzeitig-autonomer Entwicklung solchen mit ]complex- 
verursachter und durch mannigfaehe Korrelationen gebundener Ent- 
wickhmg gegenfiberstollon kann. Seine entwioklungsgesehichtliche Ver- 
erbungsregel driickt er in folgender Weise aus: 

Merkmale mit einl~ch-verursuehter, ~rfihzeitig autonomor Entwick- 
lung weisen k]~re Spaltungsverh~ltnisse auf. 

Morkmale mit komplex-verursachter, durch Korrelationen gebundener 
Entwicklung zeigen h~ufig die Erscheinungen unregelm~i~iger Dominanz 
und der Kreuzungsl~bilit~t, sowie ungewShnliehe Zahlenverh~ltnisse. 

Als weitere Regelms erkannte or die ,,Epidermis-Mesenchym- 
regel ~'. Diese lautet : Merkmale, welchen autonome, und zw~r rhythmische 
oder sonstwie einfaehero W~ehstumsverh~ltnisse der Epidermis zugrunde 
]iegen, weisen iibersicht]iche, Merkmale, bei deren Entstehung mohrero 
mesenchymatische Formationen eine bestimmende oder sti~rker kompli- 
zierende Rolle spielen, weisen im al]gemeinen unklare Dominanz and 
Sp~ltungsverhMtnisse auf. 
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Haecker zieh~ zu seiner phgnogenetischen Entwicklungsanalyse auch 
die vererbungspathologischen Ergebnisse der menschlichen Anomaliebil- 
dungen heran und besonders die FingermiBbildungen lieSen den Gegen- 
satz zwischen korrelativ gebundener und ~utonomer Entwicklung deut- 
lich erkennen. Im weiteren werden wir sehen, d ~  mit dieser entwicklungs- 
geschicht]ichen Betrachtung Haeclcers in gewissem Sinne Scha//ers 
pathophysiologischen Grundgesetze bezfiglich der ektodermalen Heredo- 
degeneration in. Analogie gebracht werden kSnnen. Der Fall, den wir 
zum Ausgangspunkt unserer Ausffihrungen wghlten, bietet gerade des- 
wegen manches Interessante, weil in einem Individuum ein f~mili~r auf- 
tretender Fingerde~ekt mit einer endogenen Geisteskrankheit zugleich 
vorkam, wo also eine Verquickung yon der systematischer Affektion 
zweier Keimblgtter vorliegt: eine selbstgndig mendelnde Heredoanomalie 
des Knochensystems, vergesellschaftet mit einer endogen bedingten 
telencephalen Degeneration in Form yon paranoider Schizophrenie. 

DaB Konstitutionsanomalien, Defektbildungen bei den versehiedenen 
5Terven- und Geisteskrankheiten vorkommen k6nnen, ist ja schon eine 
l~ngst bekannte Tatsache in der Pathologie. Es ist wohl eine ganze 
Reihe yon kSrperliehen ,,Degenerationszeiehen" bei den Geisteskrank- 
heiten aufgeftmden worden. Der Versueh abet, diese in eine genetisehe 
Systematik einzuordnen, blieb ]ange aus. Erst die Vererbungs- und 
Konstitutionspathologie sehritt an die kritisehe Sichtung des zerstreut 
liegenden Tatsaehenmaterials heran. Nar auf Grund einer ,,entwiek- 
lungsgesehiehtliehen Eigensehaf%analyse" konnte man Prinzipien linden, 
welche eine genauere Seheidung und Klassifizierung erlaubten. Gerade so 
erging es mit dem patho]ogisehen Gesehehen im Gehirn. Es warden immer 
neuere Fhlle und Formen yon heredit/~ren Nervenleiden erkannt, welche 
aber in Ermangelung einer allgemeinen Charakterisierung durch die 
Jendrdssiksehen Voraussetzungen wohl zu einer gr58eren Gruppe vereinigt 
warden, es fehlte aber die innere Struktar innerhalb dieser Gruppe. 
Diese M6g!iehkeit wurde uns erst darch die Anwendung der Scha//er- 
schen Betraehtungsweise gegeben bezfiglich der zentralen Derivate des 
Ektoderms. Seine Feststellungen erfuhren eine weitere Kri~ftigung da- 
durch, dab K. H. Bauer ~ueh hinsiehtlieh der mesenehymalen AbkSmm- 
linge ein weitgehendes Obwalten der Keimblattelek~ivit~t feststellen 
konnte. Bei dieser Sachlage schien es abet wahrscheinlich, dab auch 
Kombinationen yon den elektiven Affektionen der genannten Keim- 
blotter vorkommen mfissen und somit warde eine neue Ferspektive der 
Vererbungspathologie auf anatomisch faSbarer Grundlage ersehlossen. 
Der Reichtum der KombinationsmSglichkeiten wird somit ungemein 
erhSht, sie lassen sich aber alle in das groSe, patho-morphogenetisch 
gekennzeichnete System leieht einordnen, wie dies auch in der bekannten 
Monographie Scha]/ers fiber das morphologische Wesen und die Histo- 
pathologie der hereditgr-systematisehen 5Tervenkrankheiten bereits 
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erfolgreich vorgenommen wurde. Es ist nut  eine Frage der Zeit, dM] 
diese entwicklungsgesehichtliche Betrachtungsweise auch in die weiteren 
Zweige der inneren Medizin eindringt, um damit durch die Aufstellung 
der theoretiseh postulierten entodermMen Segment- und Sys~mwahl 
und ihrer Erseheinungsformen die werkt/~tigen Prinzipien mancher 
,,idiopathischer" Erkrankungen aufdecken zu k~nnen. 

Den Fall, welcher zu den obigen Andeutungen AnlM~ gab, mSchten 
wir im folgenden schildern: 

R. S., ~, Jiidin, 17 Jahr t  Mr. Erscheint am 3. Nov. 1928 in der Be- 
gleitung ihrer Mutter in der Klinik. Geburt und Entwicklung vollkommen 
normal. Mit 13 Jahren Masern. Die Mutter gibt an, dab ihre Tochter 
seit einigen Wochen sich ver/~ndert hat. Friiher war sit still, folgsam, 
ein ,,Musterkind", hat  4 Biirgerschulklassen mit m/iftigem Erfolg absol- 
viert. Nun sitzt sie interesselos den ganzen Tag im Zimmer, schaut starr 
vor sich hin, 1/iehelt ohne Ursaehe; wtnn sie zu etwas genStigt wird, ist 
sie gertizt. Sie vernaehl/~ssigt ihr XuSeres, w/~scht sich stundenlang, 
stockt bei ihren ttandlungen. Anscheinend hat  sie Einbildungen, diese 
wtrden aber yon ihr verheimlicht; der SchlM ist unruhig. Die Patientin 
fiihlt sieh gesund nnd kommt ungern in die Klinik. 

Schon bei Beginn der somatisehen Untersuchung fiel mm an beiden 
tI~nden der P~tientin die abnorme Kiirze der 3. und 5. Finger auf. 
Hinsiehtlich dieser Anomalie erfahren wit yon der Mutter, dab sie diese 
sehon am Ende des ersten Lebensjahres ihrer Tochter bemerkt hat. 
Erst nach wiederholter und eindringlicher Befragung gibt die Hurter  
zSgernd an, dal~ sie auch an ihrer rechten Hand yon derselben Finger- 
anomMie seit ihrer Geburt beh~ftet ist. Von ihren vier Kindern hat nut 
die Probande diese Anomalie geerbt. Da durch diese Tatsache offensicht- 
lich wurde, dal~ es sich um tin erbliches Leiden handel,, gaben wir uns 
mit diesen Daten auch nicht zufrieden, und nach weiterem Eindringen 
erfuhren wir, daf3 mehrere Geschwisttr der Hurter  ghnliche Finger- 
erkrankungen aufweisen. Hieraus ist es ersiehtlich, mit welcher Umsicht 
und Ausdauer die Familienanamnese bei Verdacht auf tndogen bedingte 
Veris zu betreiben ist, d~ die Angeh6rigen oft aus Indolenz 
oder falscher Scham ihr Leiden zu verheimlichen suchen, wodurch dann 
solche wissenschaftliche Folgerungen zustande kommen k6nnen, welche 
den richtigen Tatsachen nicht mehr entsprechen. 

Im Besitze der erwghnten Daten wurde die Kranke zur Beobachtung 
aufgenommen. Die Familienanamnese wurde beziiglich der Finger- 
anomMie eifrig fortgesetzt und unsere Erhebungen haben die Aufstellung 
der spgter zu bespreehenden Familientafel erm6glieht. 

I)ie k6rperliche Untersuchung der Probande hat  folgendes ergeben: 

Schon bier mu8 es betont werden, dab so die Patientin, wie die 
uns bekannten Hitglieder der Familie keine AnhMtspunkte zur Annahme 
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einer ausgedehnten Knoehenerkrankung, noch weniger einer Aehondro- 
plasie bieten. 

Das Knoehensystem der Patielitin ist nlit Ausnahme der Finger- 
anomalie normal, alle Gliedmagen sind proportional gebaut. K6rper- 
gr6Be: 158 era. K6rpergewieht: 53 kg. Gehirnsehgdel ist symmetriseh. 

GrSgte Kopfbreite . . . .  146 mm 
Kopfli~nge . . . . . . . .  175 ,, 
Kopfh6he . . . . . . . .  109 ,, 
Horizontalumfang . . . .  535 ,, 

Reehte Hand Abb.  1. Linke Hand 

Palatum durum et molle weisen keine Abweiehung yon der Norm 
auf. Keine Hasenseharte, Wolfsraehen. Oesieht symmetrisch. Neuro- 
logisch ohne Be/und. Serum-Wassermann: negativ. 

Unsere Aufmerksamkeit erweekt die schon erwghnte Anomalie. Die 
auffallende Kiirze der Mittelfinger ist ngmlieh auf die Lgngenreduktion 
der entspreehenden Mittelhand/cnochen zurfiekzufiihren. Die Abb. 1 gibt 
uns eilie Mare Vorstellung fiber diese Verhgltnisse. Betraehten wit den 
Handrfieken mit ausgestreekten Fingern (siehe die linke Hand), so fgllt 
es vet  allem auf, dab der 4. Finger alle die anderen iiberragt, und zwar 
ist dieser Finger rechts mit 7, links mit 8 mm lgnger als der Mittelfinger. 
Wird die Hand zur Faust geballt, oder lasseli wit yon der Patientin eilie 
Stange ergreifen (siehe Abb. 1, reehte Hand), so lggt es sieh ohne Sehwierig- 
keit feststellen, dag einerseits alle die Phalangen ihre normale Lgnge 
be~itzen, andererseits hingegen die a. nnd 5. Mittelhalidknoehen deut- 
lieh verkiirzt sind, wodureh bei der Flexion der Finger die sonst ununter- 
brochene Linie der metacarpo-phalangealen Gelenke an zwei Stellen 
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deformiert wird. An diesen Stellen erseheinen infolge der abnormen 
Kiirze der 3. und 5. MetaearpMia tiefe Griibehen. Die zuriiekstehenden 
Fingerlm6ehel der affizierten Mi%elhandknoehen k6nnen ganz leicht 
palpiert werden. Es f~illt dabei auf, dab die Interdigitalfalten alle in einer 
Flucht stehen. Eine Tatsaehe, welehe aus dem autonomen Differenzie- 
rungsverm6gen der versehiedenen Keimblattderivaten notwendig folgt. 

Lassen wit bei Flexion der metaearpo-phalangealen Gelenke die 
Finger streeken, so k6nnen wir feststellen, dab so die Grundphalangen, 
als die fibrigen Fingerglieder alle ihre normale Lgnge besitzen. Beim 
Messen der Lgnge der Finger in dieser Haltung bekommen wir ganz 
normale Proportionen : 

Echte Fingerl/~nge, yon der Artie. metaearpo-phalangea gemessen: 
Links geeh~s 

Dig. II . . . . . . .  82 mm 82 mm 
Dig. III . . . . . . .  93 ,, 94 ,, 
Dig. IV . . . . . . .  83 ,, 83 ,, 
Dig. V . . . . . . .  70 ,, 70 ,, 

Infolge der gesehilderten Anomalie weist aueh die Hohlhand gewisse 
Abweiehungen yon der Norm auf. Dureh den Tiefstand der K6pfehen 
der 3. Mittelhandknoehen fehlen ngmlieh beiderseits die entspreehenden 
metacarpalen Tastballen der Handteller. An diesen Stellen linden wir 
kleine Einsenkungen und das Gelenk kann bier unmittelbar getastet 
werden. Trotzdem erfahren die volaren Handfurchen dutch diesen Urn- 
stand keine namhafte Versehiebung, nur die Linea mensalis der reehten 
Hand zeigt eine kleine Abzweigung, welehe gegen die Basis des Medius 
zieht. Ein weiteres Beispiel dafiir, wie unabhgngig die Differenzierung 
der Epidermis yon der der mesenehymalen Gebilde einhergehen kann 
kraft  des den einzelnen Organen innewohnenden Selbstdifferenzierungs- 
vermSgens (Roux). 

Beide Mittelfinger befinden sieh in einer leiehten Flexion im 1. inter- 
phalangealen Gelenk; eine spontane Extension his 1800 kann nieht 
ausgeftihrt werden. Die Patientin wird dutch die besehriebene Anomalie 
der Finger bei ihren Handlungen nieht im mindesten gest6rt. 

An beiden Hgnden zeigt sieh eine Cutis marmorata (s. Abb. 1). Die 
Handfl~ehe ffihlt sieh feueht an. Pol hat  in seinem Falle K. K. d aueh 
eine Cyanose an Ffigen und H~nden feststellen k6nnen. Die L~ngen- 
reduktion befiel die 4. Metacarpalia und wurde aueh beim Vater und einem 
Bruder naehgewiesen. Diese vasomotorisehen Eigentfimliehkeiten er- 
wghnen wit aus dem Grunde, weil .Friedmann in seiner vor kurzem 
ersehienenen griindliehen Studie fiber Handbau und Psyehose mit Naeh- 
druck betont, dab jene Kranken, bei denen die innere Spanntmg im Vorder- 
grund der Erseheinungen stand, zu 100~ eine abnorme Feuehtigkeit der 
Hgnde zeigten. Dutch die eigentiimliehe Entstellung der Hiinde unserer 
Patientin konnten wit die Ergebnisse der interessanten Handstudien 
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Friedmanns bei der Beurteilung unseres Falles erkl/~rlicherweise nicht 
verwerten. 

Das Skiagramm klgrt die gesehilderten pathologischen Verh~ltnisse 
noch deutlicher auf 1 (Abb. 2). 

Die Verkiirzung der Mittelhandknochen erscheint bei der Darch- 
leuchtung vollkommen symmetrisch, und betrifft den 3. und 5. Strahl. 
Die RSntgenaufnahme lgSt noch folgende Einzelheiten feststellen: Die 

Rechte Hand &bb.  2. Linke Hand  

earpalen Knochen sind vollzahlig vorhanden und weisen niehts Patho- 
logisches auf. Die basalen Teile der 3s sind ebenfalls voll- 
kommen normal. Die Diaphysen der 5. Mittelhandknoehen seheinen an 
Kompaktheit  eingebiigt za haben, zeigen ein feines Geriist und sind 
etwas verdickt, wodureh diese Knoehen ganz plump aussehen. Die 
Corticalis ist schmal und die 3Iarkh6hle des Sehaftes seheint yon einer 
spongi6sen S t ruk tur  durehzogen zu sein. Die Diaphysen der tibrigen 
Knochen sind normal. Die K6pfehen der affizierten Mittelhandknochen 

1 ]Die Aufnahmen wurder~ yore l~6ntgenlaboratorium der I. reed. UniversitS, ts- 
klinik uns freundlichst zur Verfiigung gestellt. 
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sind pilzfSrmig plattgedrtiekt. An der radialen Seite der verktirzten 
Knoehen, ungefghr in der H6he der ehemaligen Epiphysenplatte,  sieht 
man blasse linsengroge, warzenf6rmige Auswiiehse, welehe als Exostosen 
aufgefaBt werden k6nnen. 

Die Messungen, welehe an Handtel leraufnahmen vorgenommen wurden, 
ergaben folgende Werte:  

I. II. III.  IV. V. 
L. 1%. L. 1%. L. R. L. 1%. L. 1%. 

Metacarpali~ . . . . . . . . .  43 41 59 59 42 43 51 51 37 37mm 
Mittelwerte P/itzners ~ . . . .  41,4 62,1 59,8 54,0 50,0 

Obwohl P/itzner seine Werte an herauspr~parierten und skeletierten 
Knoehen ermittelt  hat  (er untersuchte 1450 H~nde), kSnnen unsere an 
Skiagrammen gewonnenen Daten doeh damit  verglichen werden, da 
Pol naehgewiesen hat, daI3 die Untersehiede zwisehen Skiagrammwerten 
und anatomisch freigelegten maeerierten Knochen praktisch keine wesent- 
liehe Rolle spielen. 

Die Dieke der Diaphysen, gemessen in der Mitre des Sehaftes, betr~gt : 

I. II. IIl. IV. V. 
L. I~. L. 1%. L. R. L. 1%. L. 1%. 
10 10 9 8 8 8 7 7 10 9 mm 

Es ergab sieh also, dag die Metaearpalia der 5. Finger eine absolute 
Verdickung erlitten haben, die Verdickung der 3. Mittelhandknochen 
ist nur eine scheinbare und wird durch die Plumpheit  des verkfirzten 
Schaftes vorgetguseht. Der Grad der Verkfirzung der pathologisch ver- 
anderten Mittelhandknochen kann auf Grund eines Vergleiehes einer- 
seits mit  der Liinge der Nachbarknochen, andererseits mit  Hilfe der 
Mittelwerte P/itzners fiir Frauenhgnde leieht erreehnet werden und so 
brauehen wir bei diesem Punkt  nieht li~nger zu verweilen. 

Die Konfiguration und Proportion der FiiBe weist niehts Pathologisehes 
auf. Gang, K6rperhaltung der Patientin ist vollkommen normal. 

Die Sehilderung des psyehischen Zustandsbildes mSehten wir im 
folgenden zusammenfassen: 

Die Kranke benimmt sich vo]lkommen konventionell. I m  Kranken- 
sam sitzt sie stundenlang still, zurfickgezogen, ohne mit  den tibrigen 
Kranken AnsehluB zu suehen. Beantwortet  prompt  unsere Fragen, nut  
ihre wahnhaften Ideen sueht sie s tandhaft  zu verheimlichen. Wenn wir 
sie dabei welter fiberreden, so andert sich ihre sonst affektlose Stimmung, 
sie gerat in die gr6gte Aufregtmg, fs zu schluehzen und zu weinen 
an, wobei am Gesicht und an der Brust konfluierende hyperamisehe 
Fleeke erseheinen. 

Ihre Mimik ist weehselnd und wird anseheinend yon ihrer inneren 
psyehisehen Situation beherrscht. Einmal verfolgt sie alles, was um sie 
herum geschieht, mit  lebhafter Neugierde, ein andermal starr t  sie mit  
einem leeren Geb~rde vor sieh hin, oder schaut sieh zaghaft urn, um 
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ulsbald mit einem leeren L~cheln zu erklSren, z .B.  ,,Ich gluube, diese 
Klinik wu~de aueh yon meinem Onkel gebuut." Perzeption, Apperzeption, 
Ged~chtnis zeigen sonst niehts Abnormes. WuhrnehmungstSusehungen 
kSnnen nieht nachgewiesen werden; alle unsere diesbezfigliehen Fragen 
werden yon der Kranken vemeint. 

Nach l~ngerer Exploration verr~t sic zu unserer Uberraschung ein 
ausgedehntes, phantastisch-bizurres Wahnsystcm, dessen Ansgangspunkt 
ihre defekten Finger bildeten. Auf Grund ihrer ,,alten Erinnerungen", 
welche in ihr w~hrend ihrer einsamen Stunden ,,wach wurden", beginnt 
sic mit der ErklSrung ihres ttasses gegen die Mutter die Erz~hlung ihrer, 
jeder logischen Ordnung und Begriindung ermangelnden Erlebnisse. 

,,Ich babe racine Mutter nicht gem, sic weiB es auch. Sie ist immer 
mi[ttrauisch gegen mich. Schauderhaft, was ich gegen die Mutter ffihle 
(weint heftig), sic hat nSmlich meinen Zeigefinger verstiimmelt. Sic 
war n~mlich bSse auf reich, well sic reich um Verzeihung bitten muSte, 
als ich noch zwei Jahre alt war. Ieh hatte ein schwarzes, afrikanisches 
M~del, namens Song zur Freundin. Eines Abends befiirchtete ich, dab 
sic in Gefahr sei und ging hinaus. Sic war abet nieht drauBen. Meine 
Mutter hat abet geglaubt, dab ich deshalb hinausging, weil ich mit einem 
Mann ein Stelldichein hatte. Sic wo]lte mieh nicht hereinlassen, worauf 
ich erkl~rte, dab ich nur dam1 hineingehe, wenn sic Abbitte leistet. 
Nun bat sic um Verzeihung, wurde abet wegen dieser Besch~mung bSs 
auf reich und einmal hat sic mit einer erhitzten Nadel meinen Finger 
gebrannt. Jetzt  weiB ich schon nicht mehr, warm das geschah, nur soviel 
weiB ich, dab ich starke Schmerzen butte. Mein Onkel wollte aber uns 
miteinunder versShnen nnd f~ihrte reich zur Mutter und ich driickte ihre 
Hand so lest, dab ihr Mittelfinger ganz zuri~cl~geschoben wurde. Seit 
dieser Zeit ist aueh ihre Hand so wie die meine. So wol]te ich reich rSchen. 
Dies alles geschah, als ich zwei Jahre ult war, racine Mutter hat es seit- 
her sehon 5fters bereut, uber ich habe sic trotzdem nicht mehr germ" 

Gegen unseren Einwand, wieso sic sich an diese Geschiehte so genau 
erinnern kann, wo sic doch damals erst zwei Jahrc ult war, wendet sie 
ein: ,,Mit meinen N~geln babe ich es in mein Gedachtnis hineingeritzt." 

All dies wurde ihr damals bewuBt, als sic in der Elementarschule 
in Italien bemerkt hatte, dab ihre Finger verstfimmelt sind. Zur 
Begriindung dieser Behauptung schfittet sic nun den ganzen unsinnigen 
Inh~lt ihrer sehizophren-puranoiden Vorstellungswel~ uus. Sic sei in 
Rom geboren und wurde im Vatikan erzogen, da doch ihr Onkel der 
damalige Papst gewesen sei. Der Onkel lebt heute noch, ist aber gegen- 
w~rtig in Ungarn m~d ist als Ingeniettr tgtig. (Die Kranke hat  tats~chlich 
einen Onkel, der yon Beruf Ingenieur ist.) ,,Er kam n~mlieh nach mir, 
um zu erfahren, warum ich yon l~om entwichen bin." Sic besitzt heute 
noch ein Mcduillon und wet es hat, kunn ungestSrt im Vutikan herum- 
gehen. Als sic zwei Jahre alt war, wurde sic vom Onkel geschw~ngert. 
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Er  besa8 eine hypnotische Gewalt fiber sie und wollte sie zum Vaterlands- 
verrat  zwingen. 

,Als ich das Kind gebar - -  f~hrt sie fort - -  hat  er den Neugeborenen 
erwfirgt (bricht in Weinen aus), ich wtihlte aber seinen Leichnam mit  
meinen Fingern aus der Erde heraus, und seit dieser Zeit sind meine 
Mittel/inger verst i immelt ."  

Nun nahm sie das tote Kind zu sich und flfichtete nach Ungarn, da 
sie sehon yon der Gastfreundschaft der Magyaren gehSrt hat  und wenn 
sie schon am pi~pstlichen Hof nicht mehr geduldet wird, so soll wenigstens 
ihr totes Kind eine Ruhest~tte haben. 

,,Sie wissen doeh Herr Doktor - -  erz~hlt sie welter - - ,  daft die zwei- 
j~hrigen M~dchen an Bandwfirmer leiden und wer Wiirmer im Leib hat,  
macht  alles verkehrt.  Ich verst~ndigte reich mit  meinem Onkel am Ziffer- 
b la t t  der vatikanischen Uhr, da ich abet alles verkehrt  schrieb, konnte 
e r  nichts verstehen davon. Am Ende legte ich einen Wurm bin, dann 
verstand er alles. Seinen Thron iiberlieB er seinem treuesten Untergebenen 
und kam naeh mir. - -  Einmal war ieh damit  beschuldigt worden, dab ieh 
gestohlen habe. Ieh konnte ngmlich nieht mit  meinem Onkel zusammen- 
kommen und deshalb steckte ich einen silbernen LSffel in die Tasche 
und t a t  a]s wenn ieh fliehen wollte, damit  die Knechte reich vor meinen 
Onkel fiihren. Ieh h~tte n~mlich einen t~itter yore Vatikan heiraten 
sollen, wogegen ich reich gewehrt habe, da ieh meinen Onkel liebte. Da- 
reals flfisterte ich dem Onkel zu : Onkel weiBt Du, was Sterbensliebe ist ? 
Sis beginnt mit  dem Kul~ und endet mit  der Stange ! - -  Verstehen sie das 
nieht, Herr  Doktor ?" 

Bald naeh ihrer Flucht naeh Ungarn hi~tte sie eine Darmdrehung 
bekommen und deswegen erinnere sie sieh schon nicht so genau an alle 
Einzelheiten. 

Eigentlich war sie aueh einmal lebendig begraben, wurde aber vom 
Mond herangesogen, wodurch sie mondsiichtig wurde. 

Auch ihre Abstammung wird durch ~hnliehe origin~re Wahngebilde 
erkl~rt: Sie sei die ~atfirliche Tochter yore KSnig Stefan. Ihre Eltern 
seien eigentlieh Gesehwister, nur soll die Matter  yon unehelicher Her- 
kunft  sein. Ihre jfingere Sehwester s tamme yon einem Bauer und der 
jiingste Bruder soll ullem Anscheinen nach ihr eigener Sohn sein. 

Soviel mSge nun aus dem fiberreiehen Inhal t  ihres paranoisch-phan- 
tastisehen Vorstellungssehatzes zur Sicherung der Diagnose genfigen. 

Alle diese inkoh~renten Erzghlungen kon~rastieren lebhaft mi t  dem 
sonst geordneten Benehmen und mit  der ganz erhaltenen allopsychischen 
Orientierung der Kranken. Auffallend ist es auch, dab sie vollkommen 
richtige Definitionen yon den moralischen Begriffen gibt. Ihre Kenntnisse 
sind in muncher Hinsicht sehr lfickenhaft, die Kombinationsf~higkeit hat  
abet  nieht im mindesten gelitten. 

Ihre phantast iseh-bizarren Wahnvorstelhmgen erweeken manchmal  
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den Verdacht der Pseudologia phantastica, da manche Einzelheiten ibrer 
Erz~hlungen einander widersprechen. Es f~llt aber auf, da$ die Kranke 
den Bericht ihrer Wahnideen mit hoehgradigem Affekt begleitet. Wenn 
wir die Aufmerksamkeit der Patientin auf die sich widerspreehenden 
Stellen ihrer Erz/Lhlung hinlenken, so entschuldig$, sie sich damit, dab 
ihre Erinnerung dutch Typhus oder Darmdrehung geschwgcht, bzw. mit 
Hypnose beeinfluSt wurde. 

Es ist bemerkenswert, dab zu ihren wahnhaften Erkl/~rnngsversuchen 
ihre Fingeranomalie den Anla8 gab. Daneben besteht aber noch ein 
origin/s Wahnsystem, welches yon Zeit zu Zeit mit neueren, inkonstanten 
Episoden bereichert wird. Dabci werden auch ihre neuesten Erlebnisse 
in der Klinik in ihre Erz/~hlungen hineingeflochten. So berichtet sie 
z. B., dab im Vatikan jede Woche eine Intelligenzprfifung und psychische 
Untersuchung stattfand. 

Der vorhin geschilderte Kern ihrer Wahnideen bleibt naeh ungef/~hr 
zweimonatiger Beobaehtung unvergndert und wenn wir auf die logische 
Unhaltbarkeit ihrer Behauptungen hinweisen, so bringt sie die alberns~en 
Begriindungen hervor. - -  Am 3. XII. gibt sie z. B. an, da$ ihr Onkel den 
p~pstlichen Thron darum verlieB, weil d i e  vielen Zeremonien ihn 
zugrunde gerichtet h~tten. ,,Es fiel ihm auch auf, daft ich so gescheit 
geworden bin. Der Papst hat n/~mlich eine Schreibmasehine, welche 32 
l~eihen besitzt, man kann damit die Akten besiegeln und ich babe das 
vereinfacht. Wie ist nur das mSglich, dab so ein kleines M/idel eine 
Schreibmaschine vereinfachen kann ?" 

Diese Proben lassen an der Diagnose: Dementia praecox paranoides 
keine Zweifel aufkommen. Die phantastisch-bizarren Wahnideen, die 
unlogisch-albernen Deutungsversuche ihrer kSrperlichen Defekte deuten 
auf einen schizophrenen Prozeft bin, welcher ohne jede/~uBere auslSsende 
Ursache auf endogener Grundlage sieh entfaltet hat. 

Nun mSchten wit mit Hilfe des Stammbaumes (S. 252) der Probandin 
die Ergebnisse unserer ~genealogischen Erhebungen demonstrieren. 

Die abnorme Verkiirzung der Mittelhandknochen lieft sieh durch 
drei Generationen verfolgen. Der Urgroftvater der P. miitterlicherseits 
(P. l) hat zweimal geheirate$. Aus seiner ersten tteirat (mit P. 2) stammten 
drei Kinder, yon denen der GroBvater unserer Probandin (I. F. 2.) eine 
symmetrische Verkiirzung der Metacarpalia der 5. Finger, als erster 
Tr/~ger dieser Anomalie in der Familie K., besaft. Ein Bruder yon ibm 
(I. 4) ist angeblieh a]s kteines Kind beim rechten Fuft grob angefaftt 
worden, wodureh ,,sein FuB eine Drehung naeh innen erlitt". Die anderen 
Geschwister, sowie ihre Nachkommensehaft sind vollkommen gesund. Die 
aus der zweiten Ehe des P. 1 entstammenden Kinder waren aueh yon 
jeder Anomalie verschont und diese ganze Linie weist keine erblich- 
pathologisehe Eigenschaften auf. 

Arehiv Ifir Psychiatrie. Bd. 87. 17 
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Der brachymelische I. 2 hat  nun eine Frau geheiratet (I. 1), yon 
der wir nur soviel in Erfahrung bringen konnten, dal3 sie knoehige t t~nde 
und knotige Finger besaI3. Alle 7 Kinder dieses Ehepaares kamen mit 
irgendeiner AnomMie auf die Welt. So is$ die II.  2 mit einer nicht n~her 

Stammbaum der brachymelischen Familie K. 

P. Generation 

I~ F. 

II. F. 
1 
I 

S.B. I 

9 
1 2 3 4  

18J. 17 154 
P. 

1 2 3 4 5 6 7 

2 3 4  5 6 7 8  910 

5 6 7 
5 6  J. 6 Men. alt 

III. F. 

(Von 18 Mitgliedern der drei filiMen Generationen sind 8 Naehkommen mit 
Brachymetacarpie behaftet.) 

�9 = Brachymetacarpie. 
(~ ~ anderweitige Knoehenanomalie. 

bekannten l~ervenkrankheit behaftet,  wodurch sie beim Sprechen ge- 
hindert ist, der Mund wird beim Spreehen iiberm~tl3ig verzogen. Ihre 
H~nde sollen lahm sein, ohne aber irgendwelehe Anomalie der Finger 
aufzuweisen. II.  3 und 4 zeigen denselben Typ der Brachymelie meta- 
earpalis, wie ihr Va~r  in der ersten Filialgeneration, n~mlieh die bi- 
laterale Verkfirzung der 5. Mittelhandknochen. 

Beim ngehsten Glied der zweiten Filialgeneration, bei der Mutter 
unserer Probande (II. 5), t r i t t  nun eine Modifikation des urspriingliehen 
Typs insofern auf, dab nur die rechte Hand yon der Anomalie betroffen 
wurde. Zu der Verkiirzung des 5. Metaearpale hat sich abet als neue 
Manifestation die L~tngenreduktion des 3. Metaearpale hinzugesellt. Die 
Proportionen der linken Hand sind vollkommen normal, die Lokalisation 
hat  also ihre bisherige Symmetrie eingebiil~t. 

Die folgenden zwei Geschwister II .  6 und 7 weisen symmetrisehe 
Fingeranomalien auf; II .  6 ist die Trggerin einer Braehymelie der 5 ,  
II.  7 hingegen der 4. und 5. Mittelhandknoehen beider oberen Ex- 
tremit~ten. 

Eine weitere Abweiehung yon dem urspriinglichen Erkrankungstyp 
zeigt das letzte Glied dieser Generation. II.  8. J . K . ,  c~ 26 J~hre, ist 
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n~mlich der Tr~ger folgender Anomalien. An der rechten Hand trat 
hier aueh eine Addition zum urspriinghchen Typ auf, wodurch die Ver- 
kiirzung der 3. und 5. Metacarpalia entstand, an der linken Hand 

bekundet~ sich aber eine weitere Form der brachymelischen Affektion. 
Hier erlitt n/~mlich der vierte Mitte]handknochen die Verkfirzung. Aus 
dem beigegebenen t~Sntgenbfld (Abb. 3) ist zu ersehen, da$ die verkiirzten 
Metacarpalia auch bier ihre gracile Form eingebfil~t haben, wobei die 
KSpfchen der affizierten Knochen eine Abplattung erfuhren. 

17" 
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Die LgngenmaBe der Mittelhandknoehen yon J. K. (II.  8), gemessen 
an der Handtel leraufnahme, sind folgende: 

I. II. III.  IV. V. 
L . R .  L. R. L. R. L. R. L. R. 
46 47 66 66 6i 45 40 52 46 36 ram 

P]itzners Mittelwerte c~ . . . .  44,5 65,5 62,8 56,7 52,6 mm 
Dicke der Diaphysen . . . . .  11 11 10 10 9 10 9 9 8 9 mm 

Auch an diesem Akt inogramm kSnnen wit feststellen, dab an der 
radialen Seite der affizierten Knoehen in der H5he der ehemaligen Epi- 
physenplatte eine Protuberanz yon hellerer Struktur  sich befindet. Die 
Bedeutung dieser Gebilde werden wir spiiter er6rtern. 

Bei der Betrachtung der I I I .  Filialgeneration f~llt uns auf, dab zwischen 
den 7 Naehkommen der drei mi t  gesunden M/innern verheirateten Sehwe- 
stern aus der Familie K. nur ein einziges Indiv iduum - -  unsere Probande 
- -  die Fingeranomalie weitervererbt hat.  Bei ihr wurden aber die De- 
fekte sozusagen addiert insofern, dab sich zu dem prim~ren Erkrankungs- 
typ des 5. Strahls der sekund~re Typ in der Gestalt einer Reduktion der 
3. MetacarpMia hinzugesellte. Die unilateralen Anomalien der Mutter 
erschienen also bei der Probande in vollkommen symmetrischer Anord- 
nung. 

l~berblieken wir noeh eimnal den soeben geschilderten Stammbaum, 
so l~l~t sich zusammenfassend feststellen, dab aus zwei Ehen eines 
anscheinend gesunden Individuums zwei erbbiologiseh versehiedene 
Linien entstanden. In  der einen Linie wird eine muta t iv  auftauchende 
Knoehenanomalie dominant  weitergeztichiet, wohingegen die zweite 
Linie yon jeder pathologisehen Erseheinung dauernd ffei blieb. Die in 
der ersten Linie verankerte Dominanz erfuhr innerhalb des metapodial- 
segment~ren Typs gewisse Variationen, indem bei der Mutter der Pro- 
bande die bisher symmetrisehe Affektion unilateral wurde, wobei die 
Verkfirzung des 3. Metaearpale neu hinzutritt .  Ein anderes Mitglied 
derselben Generation ist der Trgger einer neuen V~riation geworden 
mit  der Brachymelie links der 4 .mud reehts der 5. mM 3. Metaearpalia. 

In  der I I I .  Filialgeneration wird nur ein Individuum (P.) vom Leiden 
befallen, die Anomalie selbst erfuhr eine weitere Ausdehnung. Die 
Anzahl der K6pfe dieser Generation ist zu niedrig, um aus dem sehein- 
baren Zurfiektreten der Dominanz weitere Sehliisse herleiten zu k6nnen. 

Die Anomalie ist nicht gesehleehtsgebunden. 
Unsere weitere Aufgabe ist nun, die hereditgre Grmldlage der Sehizo- 

phrenie unserer Probande aufzudeeken. In  der Familie des Vaters kamen 
keine Geisteskrankheiten vor. In  der miitterliehen Linie sind aber Indi- 
viduen, welehe gewisse Andeutungen yon einer schizothymen Konsti tution 
verraten. Alle die Geschwister der Mutter leben fiir sich allein, isolieren 
sich gerne. Der 38 j/ihrige I I .  4 lebt ganz zurfiekgezogen, hat  nieht ge- 
heiratet, ,,es ging ihm das Bedfirfnis ab".  Die Mutter der Patientin 
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is~ auffallend wortkarg, besitzt ein ruhiges stilles Temperament, wie auch 
sonst die ~nderen Geschwister. Die 31j~hrige II. 7 ist eine Ausnahme 
davon. Sic ist streitstichtig, nerv6s, unvertr~glich. Der 26j~hrige 
II. 8 weist noch am uusgesprochensten schizothyme Zfige auf. Obwohl 
er 8 Mittelschulklassen absolviert hat, brachte er es nicht sehr welt und 
arbeitet heute ~]s Handwerkergeselle. Er ist kopfh~ngerisch, neigt zum 
Triibsinn, lebt ohne Ambitionen, ohne Drang nach Geselligkeit dahin. 

Diese immerh~n spgrliche Daten m6chten dafiir sprechen, dab die in 
der zweiten Filialgeneration nachweisbare Schizothymie im Erbgang 
eine quantitative Steigerung zur Schizophrenic erfuhr in dem Sinne, wie 
es Ho]]mc~nn beziiglich des schizophrenen Formkreises darstellt. Zu einer 
endgfiltigen Stellungnahme ffihlen wit uns vorl~ufig nicht berechtigt. 
t3berhaupt hat die Nachkommenschaft in der III. Filialgeneration 
unserer brachymelischen Familie den Zeitpunkt der Phgnokrise fiir die 
Schizophrenic noch gar nicht erreicht. Wenn aber bei den, beziiglich der 
Brachymelie ph~notypisch gesunden Nachkommen mit der Zeit sieh 
eine schizophrene Erkrunkung manffestieren wiirde, so kSnnte dies unserer 
Ansieht nach bei der Beurteilung der Fak~orenkolopelung eine ungemein 
groBe Tragweite erlangen. 

Bevor wit in diese Frage noch weiter eindringen, m6chSen wir vorher 
noch versuchen, die ph~nokritische Phase, den entwicklungsgeschicht- 
lichen Gabelpunkt (Haecker) der Fingeranomalie zu ermitteln. 

Bei diesem Problem werden wir mit einer Reihe yon bestimmen- 
den Faktoren zu rechnen haben. Die Einwirkung der Umwelt mfissen 
wir im vorhinein ausschalten. Die alten Auffassungen yon mechanischer 
Druckwirkung der Simonartschen Bgnder, yon amniogenen Einflfissen 
kSnnen bier nut als hJstorische MerkwiirdJgkeiten erw~hnt werden. 
Ki~mmel8 (1895) Erkl~rtmgsversuch durch intrauterine Raumbesehr~n- 
kung hat auch sehr wenig Wahrseheinlichkeit an sieh. Er behaup~t, 
da[~ wir die endogene Entstehung, bis wir etwa ganz neue Erfahrungen 
gesammelt haben, notwendig wohl nur fiir die exquisit vererbliehen 
MiSbildungen behalten miissen. Das symmetrische Vorkommen, welches 
doeh gegen die mechanische Auffassung sprechen wiirde, erklgrt er so, 
d~8 bei R~umbeschr~nkung in der sonst normalen Uterush6hle ein 
m~fiiger diffuser Druck entsteht und so kSnnen die am meisten exloonierten 
prominierenden Extremit~ten um so eher symmetrisch befallen werden, 
da doch die Punkte der einen K6rperh~lfte genau so exponiert sind wie 
die anderen. Sehr richtig bemerkt Sternberg hierzu, dab es schwer f~ll~ 
vorzustellen, eine ,,externe" Ursache ~nzunehmen, welche ihre Wir- 
kungen in so elektiver We~se auf je einen relativ geschiitzter liegenden 
Knochen ausgeiibt hat. Um so mehr ~'undert uns aber, dab Sternberg 
selbst seinen Fall mit symmetrischer Brachymetacarpie des 3. Strahls 
ohne Vererbung, nicht als kongenitale, sondern ~ls eine vielleicht embryo- 
nal veranlagte, ~ber erst im Kindesalter, m6g]icherweise naeh einem 
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Trauma, zur Ausbildung gelangte Deformit~t atfflaBt. Die traumatisohe 
Einwirkung erbliekt er in jener Angabe der Mutter, wonaeh das his zum 
dritten Lebensjahr normal gebildete Kind mit zur Faust geballten Fingern 
auf den Boden fiel. Diese meehaniseh-elektive Auffasstalg Sternbergs, 
welehe eine popul~re Erklgrung der Mutter als plausibel hinstellt, kann 
uns keineswegs befriedigen, wenn wit in Erwggung ziehen, dab selbst 
experimentelle Punktionen der Epiphysisplatten keine dysostotisehen 
Erseheinungen hervorgerufen haben. AuBerdem steht diese Ansieht 
mit vielen anderen, aueh yon Sternberg selbst sorgf/~Itig durehs~udierten 
F~llen in sehroffem Gegensatz. Aueh Machols trophonettrotisehe ~ io -  
logie, welehe bei mehreren Verfassern einen grogen Beifall land, 
so dal~ z. B. Friedliinder den Ursprungsort der sehgdigenden neurotisehen 
Einflfisse auf die metaearpalen Anlagen ins t~fiekenmark verlegt, kann 
als eine epigenetisehe Betraehtungsweise stark bezweifelt werden, um 
so mehr, da wit naeh Roux wissen, welch ein hohes Selbstdffferenzierungs- 
verm6gen in frtihen Entwieklungsperioden cdlen Embryonalanlagen 
eigen ist. Zu jener Periode, in der wit die Einwirkungen der allerers~en 
StSrungen vermuten, sind die endgiiltigen peripherisehen Verbindungen 
mit dem Zentralnervensystem tiberhaupt noeh nieht hergestellt. 

Zu dieser Gruppe der Erkl~rungsversuehe geh6rt aueh die Ansieht 
yon Chevallier und Krause, wonaeh ffir die versehiedene Disposition der 
Fingerstrahlen zur Braehymetapodie ihre Arterienversorgung yon Be- 
deutung sei. Diesen letzteren Faktor k6nnte man vielleieht noeh gel~en 
lassen mit der Hilfshypothese, dag die Differenzen in der Arterienver- 
sorgung selbst dureh erblieh regulierende Faktoren determiniert werden. 
Dies wtirde abet nut eine Verlegung des Problems auf ein anderes meso- 
dermales System bedeuten. 

Wie warde man mit Hilfe yon allen diesen epigenetisehen Annahmen 
die analogen Fglle yon Joachimsthal (F~lle 4 und 6), Rieder, Klausner 
(Fall 40), Kenyeres (Fall 10), Machol, Chevallier, Pol (Fall K. K. d ) usw., 
um nnr die bekanntesten zu nennen, beurlbeilen, wo fiberwiegend der am 
meisten geschiitzt liegende 6. Metaearpalknoehen betroffen wurde. 

Am sehlagendsten sprechen gegen die epigenetischen Erkliirungsver- 
suehe die nieht minder wiehtigen F~lle yon Mathew und t~iedl, wo die 
drei letzten Mi%elhandknochen (3.--5.) eine deutliehe Verkiirztmg erli%en 
haben. Eine sehr seltene Erseheinungsform der Braehymetaearpie. 
Riedl wei8 niehts yon erblich belastenden Momenten bei seinem Fall, 
Mathew konnte aber diese Knoehenanomalie l lmal bei 39 Mitglie- 
dern derselben Familie vier Generationen hindureh verfolgen, wobei eine 
gewisse Bevorzugung des weiblichen Geschleehtes zum Vorsehein kam. 
gon den 11 behafteten Individuen geh6rten 8 zum weibliehen Ge- 
schlecht. Bei dieser fiberrasehenden Dominanz muB sich Mathew natur- 
gemgg fragen, ob es sieh bier eher um eine atavistisehe Disposition als 
um eine amniotisehe L~sion handelg. 
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Oberhaupt haben die friiheren Verfasser so ihre eigenen, als die schon 
bekannten F/~lle nach jenem Gesichtspunkt geordnet, ob die Verkiirzung 
kongenital mitgebracht, oder postnatal erworben ist, und batten, falls 
sick die Verkiirzung postnatal manifestiert hatte, dcm traumatischen 
Faktor eine zu wich~bige Rolle zugeschrieben. Wenn wit aber iiberlegen, 
dab die endgiiltige VerlStung des distalen Epiphysenkopfes mit dem 
Hauptstiick der Mittelhandknochen im 18.--20. Lebens]ahr sick voll- 
zieht, so kann doch ehm endogen bedingte Dysostose aueh im spgteren 
extrauterinen Leben eine Verkiirzung bewirken und nur der Grad und Aus- 
mal~ der Reduktion ist dann vom Zeitpunkt der Manifestation des Leidens 
abh~ngig. Auf Grund dieser Tatsache miissen wir die Wichtigkeit der 
infektiSs-toxischen Momente auch in gewissem Mal3e einschrgnken, be- 
senders dann, wenn 8olitgre Strahlen in symmetrischer u be- 
fallen werden. In dieser Beziehung halten wit Chevalliers Fall 3 aul3er- 
ordentlich lehrreieh, we bei einem 23 j~hrigen sehwer tuberkulSsen 
M/~dchen mit infantiler In~elligenz beide Metatarsi 4. eine Brachymelie 
zeigten. Das Skiagramm deckte die iiberraschende Tatsache auf, dal3 
mit Ausnahme der verkiirzten Meta$arsi 4. alle MittelfuSknochen neck 
ihre epiphysealen knorpeligen Scheiben besaSen. Die verkiirzten Meta- 
tarsalia zeigten keine Spur yon Epiphysenknorpel, sic waren vollst~ndig 
ossifiziert. IXTach dem Tode der Pafientin wurden die Knochen decalciniert, 
wobei die Deealcination der 4. ~otatarsi ixdolge der Rarefikation des 
Knochengewebes sich zweimal so rasch vollzog, als die der iibrigen 
Knochen. Wie sollen wit nun bier der Tuberkulose eine pathogene I~olle 
einrgumen ? Die toxische Wirkung kann eher als ein Behinderungs- 
laktor der Ossifikation aufgefaSt werden, was sick auch darin kundgibt, 
dab die metacarpalenEpiphysenfugen noch im 23. Lebensjahr offenwaren. 
Die Bedeutung des genabh~ngigen Faktors, welcher auch bei der Gegen- 
wirkung exogen-toxischer Eirdliisse zur Geltung kam, wird dadureh 
um so schlagender bewiesen. 

Aber selbst bei der Beurteilung der einseitig auftretenden F~lle 
werden wit zu ~hnlicher Vorsicht gemahnt. In dem yon uns mitgeteiltem 
Stammbaum beansprucht die Mutter der Probande eine besondere Er- 
wiihnung, da sie die eharakteristischen Erscheinungen nur asymmetrisch 
vererbte, um aber die Anomalie in bilateraler Ausdehnung fortzupflanzen. 
In der Literatur fanden wit such F~lle, we die unilaterale Vererbung 
dominiert, so z. B. den Fall 4 yon Chevallier. Hier waren Mutter und 
Tochter yon einer kongenitalen Brach~nnetacarpie des 4. Strahles be- 
fallen. 

E. Levi gebiihrt das Verdienst mit Naehdruek darauf verwiesen zu 
haben, dal~ die ~chondroplastischen Zwerge in iiberwiegender Zahl der 
F/~lle eine Brachymetacarpie 4. aufweisen. Er fund dieses Zeichen nicht 
nur bei seinen eigenen F~llen, sondern auch bei den ]?~llen Du]ours und 
Pierre Metrics, der dock diese Krankheit. bei Erwachsenen als crater 
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eingehend sehilderte, auf. Levi betraehtet diese Anomalie ale eine neue 
charakteristische Eigenschaft des achondroplastischen Skelets und neigt 
zur Annahme, dab diese Anomalie iiberhaupt als ein konstantes und 
generelles Zeiehen dieses Leidens aufzufassen ist. Das Zustandekommen 
der Aehondroplasie selbst stel!t er sich so vor, fuftend auf den Feststel- 
lungen yon Porctk and Durante, daft die Achondroplasie als das End- 
produkt einer vom miitterlichen Organismus herriihrenden Heredointoxi- 
kation zu betrachten ist, da die Erblichkeit seit Launois und Apert yon 
vielen anderen Autoren eiwandfrei Ilachgewiesen werden konnte. Bei 
diesem Punk~e mSchten wir einige Einw~nde erheben. Pighinis 
jiingst (1927) durchgefiihrten Versuche mSgen beim ersten Blick sehr 
zugunsten einer veto miitterlichen Organismus herriihrenden toxischen 
Sch~digung sprechen, da er in 2 F~llen bei H/indinnen, denen vet der 
Paarung Schilddriisenextrak~ subcutan eingespritzt wurde, dystrophische 
Hiindchen mit dem Charakter der angeborenen Achondroplasie erzielen 
konnte. Wie kSnnen aber mit dieser exogen humoralen Auffassung jene 
prinzipiell wiehtigen Feststellungen Chiaris in Einklang gebracht werden, 
wonaeh die v~terliche Vererbang anseheinend h~u~iger vorkommt ? Noeh 
beweisender is~ abet Chiaris eigener Fall, we yon einem Alkoholiker, 
dessen Vater auffallend kurze Beine ha%e, nacheinander zwei Sehwestern 
geschw/~nger* wurden und beide Feten an Chondrodystrophia fetalis 
litten. Die Diagnose konnte auch mikroskopiseh einwandfrei nach- 
gewiesen werden. Die Mutter des ersten Fetus hat schon einmal normal 
geboren, Es miissen also die v~tterlichen Gene die chondrodystrophisehe 
I-Iabitusform herausgeziichtet haben, wobei noch als weiteres belastendes 
Momen~ nieht aus den Augen zu verlieren ist, daft der Vater beider Feten 
und die beiden Mii~ter gemeinsame Urgrofteltern batten, wodureh das 
I-Iervorsprossen des Leidens noch dureh die Inzueht beschleanigt wurde. 

Seit der erw~hnten Feststellung Levis, wonach bei der Achrondro- 
plasie die Braohymelia metapodialis ein konstant generelles Merkmal 
darstellt, wurde o~ die Vermutung geguBert, daft die Brachymelien eigent- 
lich als partielle Aehondroplasien aufzufassen sind. Diese Auffassung ist 
aber unseres Erachtens nicht haltbar. Von entwicklungsanalytischem 
Standpunkt aus betrachtet sell es aus der Tatsaehe, dal3 eine solche 
selbst~Lndig und isoliert mendelnde segment/~re Knochenanomalie sieh 
mi~ einer heredit~Lren, allsegment~ren, also generellen Knorpel- bzw. 
Knochenaffektion kombinieren kann, eher gefolgert werden, daft zu der 
in to~o sich geltend maehenden L~tngenreduktion aller Knochen durch 
die Korrelation eines weiteren pathologischen Merkmals noch eine 
Akzentuierung gewisser Affektionen hinzutritt. Wir setzen bei dieser 
Betrachgung voraus, daft unter Aehondroplasie (Chondrodystrophie 
Kau/mans) jene yon Pierre Mc~rie scharf umrissene Habitusform (Haeeker) 
verstandea wird, ffir welehe die Kiirze der l~Shrenknoehen der Extremi- 
t~en  und die Entwieklungshemmung der Seh~delbasis auf heredit~rer 
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Grundlage die eharakteristischen Merkmale sind. Die Uberlagerung 
zweier selbst~ndigen Merkmalseinheiten, yon denen die eine segment~r, 
die andere generell auf den Organismus einwirkt, bringen also als Sum: 
marion zu der Aehondroplasie jene yon Levi so charakteristisch erachtete 
Braehymelia metapodialis hervor. 

Sehr richtig beobachtete Bonnevie (1919), dab man bei der menseh- 
lichen Polydaktylie zwei Haupttypen zu unterseheiden hat. In einem Teil 
der F~lle ist eine ganz bestimmte Form charakteristiseh fiir alle Glieder 
einer Familie, in anderen F~llen dagegen vari~eren die Fingeranomalien 
yon einem Individuum zum anderen und sind gleiehzeitig mit anderen 
Anomalien, z. B. mit Hasenscharte und psychischen Defekten, verkntipit. 
Beide Typen sind abet, wie Bonnevie hervorheb~, auch in bezug auf 
die Erblichkeit voneinander zu trennen. Im ersten Fall stellt die Finger- 
anomalie den primdiren und einzigen Effekt eines lokalisier~en erblichen 
Faktors dar, im zweiten ist sie nur eine yon den zahlreichen variablen 
Sekund~irwirkungen irgende~nes hered~t~ren Defektes, welcher den 
Embryo in Yriihen Entwicklungsstadien beeinflul~t (zitiert nach Haecker: 
Phtripotenzerseheinungen 1925). 

Um unseren Gedankengang weiter verfolgen zu kSnnen, miissen 
auch die normalen Verh~ltnisse der Extrem~t/~tenentwieklung vor den 
Augen behalten. 

Im folgenden mSehten wir, fugend auf Bordeens, Bromans und Braus 
ersehSpfenden entwicklungsgesehiehtlichen Darstellunger~ eine kurze 
tJ-bersich~ der Extremit/itenentwicklung geben. 

Die Extremit~ten mfissen bis zu ihrer endgiiltigen Form drei Stadien 
durchlaufen: das blastomat6se, chondrogene und osteogene Stadittm. 

Ende der vierten Embryonalwoche trit~ schon die erste Anlage des 
Armskelets als blastematSse Verdichtung im Inneren des Armmesenchyms 
auf und bald naehher erscheint die Anlage der unteren Extremit/~ten. 
Der Blastemkern liegt in der werdenden oberen Humerusgegend. Von 
diesem Zentrum aus folgt nun distal- und proximalw/~rts die weitere 
Differenzierung und so sind bei 9 mm langen Embryonen schon Scapula, 
Humerus, Ulna, Radius, Carpus, Handskele~ alle schon blastematSs 
angelegt, sie sind aber noch nieht voneinander abzugrenzen, sondern 
bilden eine einheitliche Blastemmasse, Erst wenn in dem Inneren dieser 
Blastemkerne die Forknorpelkerne der einzelnen Knochenanlagen auf- 
~reten, werden die letztgenann~en deutlich. Die Verknorpelung tritt in 
der Form separater Zentren auf, mit der Chondrifikation erlischt also die 
volle Einheit!iehkeit des Skelets. An ihre Stelle tritt ein Mosa~k zahl- 
reicher knorpeliger Einzelindi,ciduen, die sp/s ~n verschiedener Weise 
bei den einzelnen Gliedmal~enformen auswachsen. Die Knorpelzentren 
ffir die verschiedenen Skeletstiicke besitzen bei ~hrem ersten Au~reten 
ungef/~hr die gleiche GrSl~e, Die Differenz in der L~nge, welehe bei vielen 



960 D. Miskolczy: 

Extremit/~tenknochen so sehr in die Augen springt, kommt also erst nach- 
tr~glieh zur Geltung. 

Beim 11 mm langen Embryo besteht die Handplatte aus verdichtetem 
Mesenchym; das Fingerskelet is~ dutch verdiehtetes Gewebe ange- 
zeigt, in dem noch keine" Segmentierung in Metacarpalien und 
Phalangen siehtbar wird. Erst beim 14 mm langen Embryo werden die 
Metacarpalia durch ffinf schlanke Knorpelst/ibe dargestellt, welehe yon 
einem dichten Perichondrium umgeben sind. Bei etwa 20 mm langen 
Embryonen vom Ende des zweiten Embryonalmonats sind schon alle 
Handknochen mit Ausn~hme yon den Endphalangen als Vorknorpel 
oder Knorpel angelegt. 

Makroskopisch is~ schon am Anfang der ffinften Embryonalwoche 
am freien Ende der vorderen Extremit/it die Handanlage zu erkennen, und 
zwar als breife rundliche Platte, wo anfangs noch/~ul~erlich keine Andeu- 
tung der Fingereinteilung vorhanden is~. An der Randpartie treten aber 
bald vier Farehen as_f, welche fiinf firstenahnliche S*rahlen voneinander 
abgrenzen (Retzius 1904). 

Bemerkenswert ist, dab wghrend des zweiten Embryonalmonats die 
Anlagen der verscbiedenen Finger alle etwa gleich groB s i n d . -  Wenn 
man diese Tatsache vor den Augen behalf, so kSnnte man vielleich~ die 
yon Pierre Marie besehriebenen quadratischen H/~nde der Achondro- 
plastiker auf ein Verharren in diesen ontogenetischen Friihproportionen 
zurfickffihren. 

Das dritte Stadium der Skele~ogenese, die VerknScherung, verl/~aft 
nicht in derselben Ordnung wie die Verknorpelung. Dies ist auch ein 
Punkt, welcher bezfiglich der entwicklmlgsgesehichtlichen Analyse eine 
erhShte Aufmerksamkei~ verdient and ~ats~chlich yon Pol bei seinen 
feinsinnigen ErSrterungen fiber die Braehyphalangien in weitem Aus- 
mal~e ~usgebeute~ wurde. 

Das Auftreten der prim~ren Ossificationszentren, also die VerknSche- 
rung der knorpeligen Segmente der Fingerstrahlen vollzieht sich nach 
_Fi~rst (1900) in folgender Ordnung: Endphalangen and Metaearpale, 
Grandphalanx, Mi%elphalanx. 

Ira sp~teren Wachs~um erf~hrt also der sukzessive proximodistale 
Wachstumsrhythmus eine prinzipielle Xnderung dadureh, dai3 ein Alter- 
nieren im Verli~ngerungsfempo der einzelnen Handknoehensegmente 
auftritt. Dieser rhyChmische Char~kCer bekunde~ sich darin, da$ dutch 
rapides Wachstam die Endphalanx die GrSf3e der Mittelphalanx er- 
reicht, ja diese fiberschreite~. SchlieSlieh wird die Mi%elphalanx l~nger 
als die Endphalanx. 

Dieser ungleiche Wachstumsrhythmus wird aber noeh durch einen 
weiteren bemerkenswerten Umstand komplizier~, und zwar dadurch, 
da$ aueh die Epiphysenkerne in einer zeitlich differenten Reihenfolge 
auftreten, es ist also aueh den Ossifieationszentren zweiter Ordnung ein 
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eigentfimlicher En~wiekltmgsrhythmus eigen. Bardeen gib~ z. B. ffir die 
Hand Ms die Reihenfolge des Auf~retens der Epiphysenkerne an den 
GrtmdphM~ngen die Sttkzession an: 3, 4, 2, 5, 1. 

Wenn wir auf RSntgenaufnahmen die Breite der kuorpeligen Fugen 
der Mittelhandknochen miteinander vergleichen, so erkennen wir ziem- 
lieh ausgesprochene Unterschiede, wodureh eben die im Endbild ver- 
schiedene L/~nge der normalen Mittelhandknochen sich kundgibt, ttisto- 
logiseh ausgedrfickt bedeutet das soviel, dab die endgiiltige Lgnge der 
MetacarpMia dutch zwei Faktoren bestimmt wird: dureh das Quantum 
der osteogenen Knorpelan]age der Epiphysenplatte und dutch das Tempo, 
bedingt durch die Teilungsf~higkeit der Knorpelzellen. 

Um zu illustrieren, da$ diese zwei Faktoren - -  die QuMit/~t und 
Intensitgt - -  getrennt geseh/s werden kSnnen, verweisen wit auf d~s 
gegens/~tzliche Benehmen der Epiphysenfugen bei echtem und achondro- 
plastisehem Zwergwuchs, wo bei der ersteren eine retardierte Ossification 
mit persistierenden Fugen, bei der letzteren eine beschleunigte Knochen- 
bildung mit vorzeitigem Versehwinden der Epiphysenplatten einhergeht. 

Das Mternierende VerhMten zwischen Chondroplastik and Osteo- 
genese springt aber am eklatantesten beim Riesenwuchs in die Augen, 
wo die Epiphysenscheiben ihre formative T/s fiber die normMen 
Grenzen bewahren und gerade dadurch die abnorme L/s der gShren- 
knochen bedingen. 

Das selbst/~ndige Mendeln Mler dieser Eigensch~ftsfaktoren kSnnte 
aus dem Gebiete des skeletogenen Systems mit beliebiger Zahl yon beweis- 
krgftigen Beispielen belegt werden, wir mSchten aber diese Analyse mit 
der Hervorhebung jener Tatsache schliel~en, da$ Dzierdzynsky (1913) 
als Dystrophia periostMis hypertrophica familiaris ein angeboren fami- 
li/s hereditgr bedingtes Leiden beschrieb, welches durch eine vorzeitige 
VerknScherung mi~ persistierender periostaler Knoehenbildtmg eharak- 
terisiert wird. Dieser eigentfimliche heredo-degenerative ProzeB hat 
in der yon Dzierdzynsky besehriebenen Familie 22 Mitglieder befallen. 
Hier erschien also auf Grund yon Kombination eigentfimlicher Genvaria- 
tionen eine neue, bisher unbekannte, mesodermM-elektive Sch/~digung 
des Knochensystems. 

Bevor wir an die Zusammenfassung unserer ErSrterungen schreiten, 
mSchten wit noch kurz die Aufmerksamkeit auf die exostoseniihnlichen 
Auswfiehse lenken, welche an den radiMen Seiten der verkfirzten Mittel- 
handknochen zu beobaeh~en waren. 

Xhnliche seiEiche Erhebungen konnten in zahlreiehen F/~llen der 
Literatur nachgewiesen werden. 

Da die multiplen ehondrogenen Exostosen vielfach heredit/~r anf- 
treten, und, wenn sie in der HShe des Epiphysenknorpels lokalisiert sind, 
die Verkiirzung des betreffenden Knochens bedingen, besteht immerhin 
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die MSglichkei% da~ sie in den Entstehungsmech~nismtls gewisser Ver- 
kfirzungen hineinspielen. Diese Exostosen zeigen ~ber keine segment~r- 
system~tische Lok~lisation und Regelm~igkeit. Sie befallen wahllos 
die verschiedensten Knochen und deswegen geht ihnen die Bedeutung 
eines primer bestimmenden Faktors bei der Brachymetapodi~ symme~rica 
~b. Ubrigens bestehen die Exostosen, wie Miiller nachwies, fiberh~upt 
nicht ~us Resten der Zwisehenknorpelscheiben, wie m~n frfiher ann~hm, 
sondern ~us m~Itiplen periostalen Knorpelinseln. 

Bei den segment~r-systemafischen Knochenverkfirzungen sind diese 
seitlichen Hervorbuchtungen des spongi5sen Gerfistes nur als sekund~re 
Erscheinungen einer primgren Knorpelsch~digung aufzufassen. Viel- 
leichf is~ in diesen W~rzchen das zum L~ngenwachsfum nich~ verwendete 
ossifizierte Knorpelma~eriul zu befrachten, oder best~nd die perichon- 
dr~le Ossification der Zwischenplatten l~nger als die enchondrale Ver- 
kn5cherung. Jedenf~lls mul~ es als Zeuge der Dysproportion in der 
Infensif~f des Lgngenw~chsfums und Breitenwachs~ums au/gefal~f werden. 

Im Verl~u~e unserer Er5rterungen wurde die Wirks~mkeit yon einer 
schier verwirrenden ~enge der erblich und embryologisch besfimmenden 
Fakforen in Erw~gung gezogen. 

Zusammenfassend m~sere Ergebnisse, mSchten wir jetz~ fiber ~11 
diese Daten uns einen ~berblick verschaffen. 

Wir fanden, dal~ die endogene Brachymetacarpie eine erblich ver- 
ankerte, dominierende Knochenanomalie is~, ffir welche die Haeclcerschen 
eigenschaftsanalytiseh erhobenen Regeln gelten. Im Verlaufe der durch 
Korrelationen gebm~denen Entwickhmg wird das mesenehymale Knorpel- 
gewebe ~lteriert. Die EpidermisabkSmmlinge bewahren dabei ihre Auto- 
nomie, was sich in der Intaktheit der interdigitalen Hau~falten und der 
volaren FIauflinien bekunde~. 

Zur Vermittlung des Gabelungspunkfes der Anomalie verhilft uns die 
0ntogenese der Extremit~tenknoehen. Die Anomalie wurde unseres Er- 
aehtens zu jenem Zeitpunkt phanogenetisch determiniert, wo noeh eine 
gemeins~me Anlage der Mittelhandknochen bestand. Das rein segmen- 
tgre Auf~reten der Affektion weist darauf hin, dab jedenfalls noch vor 
dem Hervorknospen der n~chstfolgenden (phalangealen) Segmente die 
StSrung einge~,refen sein mu~. Dies is~ der Fall beim 14 mm langen 
Embryo. 

Diese Verma~tmg suggeriert uns jene Analogie, welche zwischen der 
zeitliehen Aufeinanderfolge der Handknochensegmente und dem telo- 
blastischen W~chstum bei der Bildung der Keimsfreifen muncher Arthro- 
poden besteht (Haeclcer: Eigenschaftsanalyse S. 190). 

Eigentfimlieh isfes noch, da~ die einm~l in diesem Gliedmai~enseg- 
menf verankerte Affektion zwischen den einzelnen Strahlen pendelt, 
indem bei verschiedenen Mitgliedern der analysierten Familie verschiedene 
Me$acarpusstrahlen befallen werden. 
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Die anererbten Genkomplexe entfalten also zu einer bestimmten 
teloblastischen Phase ihre Wirkung und yon nun an wirken der pathogene 
Determinant und die dem Gewebe innewohnenden formativen Potenzen 
einander entgegen. Dieser Wettstreit der Faktoren kann noch w~hrend 
des extrauterinen Lebens solange fortdauern, bis verknScherungsf~higes 
Knorpelmaterial in den Fugen vorhanden ist. 

Es bleibt noch eine Frage zu besprechen iibrig: Ist der Faktoren- 
komplex der Schizophrenie in unserem Falle mit den Metacarpiedeter- 
minanten erblich-korrelativ gebunden oder nicht? 

Der Erbgang der Familie K. kann in dieser Beziehung nut in be- 
schrgnktem Mal~e eine Aufklgrung geben. Wie wit es erSrtert haben, es 
wgre noch abzuwarten, ob die jiingeren, yon Brachymelie verschonten 
Geschwister der Probande dauernd gesund bleiben. 

In der Literatur fandenwir leider keine solchen Angaben, welche beziig- 
lich der Koppelung der Schizophrenie mit Fingeranomalien uns weitere 
Aafschliisse zu geben vermSchten. Soviel ist aber bekannt, dal~ Finger- 
anomalien sehr oft mit psychischen Defekten einhergehen kSnnen (Bon- 
nevie). Es wurden auch Fglle beschrieben, wo Brachymetacarpie mit 
konstitutioneller Epilcpsie, mit Alkoholismus, Psychopathie, Imbezillit~t 
gepaart vorkam. Die endgfiltige Entscheidung, ob hier eine loseMerkmals- 
k0ppelung, oder, wie es beim berfihmten Beispiel Darwins (Taubheit der 
weil~en Katzen mit blauen Augen) der Fall ist, eine spezi]isch begrenzte 
Merkmalsverbindiung vorliegt, muft der weiteren Forschung vorbehalten 
bleiben. 

Soviel steht aber lest, daft Oberlagerungen zweier erblich bedingten 
Keimblatterkrankungen unzweideutig vorkommen k6nnen. Rdths Fa- 
milienforschungen, welchc in unserer Klinik durchgefiihrt wurden, 
wiesen die Kombination mit organischen systematischen L~hmungen auf 
heredo-degenerativer Grundlage und endogen bedingter Schizophrenie 
im Sinne Scha//ers nach. Hier spielt sich der Vorgang innerhalb desselben 
Keimblattes, aber an embryologisch verschiedenen Segmenten ab. 

Den Weft unseres Falles erblicken wir darin, dal~ es uns gliickte, 
mit Hilfe der Scha]/erschen pathobiologischen Systematik die polyph~ne 
Koppelung zweier elektiv-systematischer Affektionen an zwei verschie- 
denen Keimblattderivaten im Erbgang nachweisen zu kSnnen. 

•achtrag bei der Korrektur: W~hrend der Drucklegung vorliegender 
Arbeit wurde ein weiterer Fall yon Br~chymetacarpie mit Schizophrenie 
in unsere Klinik eingeliefert. Die linke Hand der hebephrenischen 
Patientin ist mit einer erheblichen Verkiirzung des 4. Mittelhandknochens 
behaftet. Die Famflienanamnese betreffs der Knochenverkfirzung ist 
negativ, wohl konnte abet eine erbliche Fingeranomalie, bestehend in 
einer Verkrfimmung der Finger an zahlreichen Mitgliedern durch vier 
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G e n e r a t i o n e n  ve r fo |g~  w e r d e n .  D i e  g e n a u e r e  B e s c h r e i b u n g  des  E r b -  

g~ngs  d ieses  e i g e n t f i m l i c h e n ,  m e s o d e r m a l e n  S y s t e m d e g e n e r a t i o n s t y p u s  

b i lde~ d ie  A u f g a b e  e i n e r  s p g t e r e n  Arbe i~ .  
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