
(Aus dem ukrainischen Staatsinstitu~ ftir Pathologie und Arbeitshygiene Charkow 
[Direktor: Prof. E. M. Kagan].) 
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Die deutsche,,Chondrodystrophie" (Kau/mann), sowie die franzSsische 
,,Achondroplasie" (Parrot) bedeuten eine nocli ira fe~alen Lebenszustande 
begirmende Wachstumsanomalie, welche nur an den Knochen knorpeligen 
Ursl0rungs auftritt und zur sog. Mikromelie - -  Kurzgliedrigkeit - -  
infolge der Zurfickhaltung des Knoehenwachstums in der Lgnge Iiihrt. 

Das Knochenwaehstum h6rt in der Regel an der Knochen-Knorpel- 
grenze aut, wahrend das periostale Wachstum nicht veranderg wird. 

Die am meisten auffallenden charakteristischen Symptome des chon- 
drodystrophischen Wachstums bestehen in dem den kurzen Gliedern 
nicht entsprechenden verhi~ltnism~iSig langen KSrper und unproportionell 
grol~em Kopfumfang. 

Ein genaueres Studinm des Chondrodystrophikers der in Rede stehen- 
den Anomalie erm6glicht nach der Meinung der meisten Beobaehter 
eine ganze Reihe yon anderen Symptomen festzustellen, und zwar 
1. Sattelnasenlohgnomen infolge einer WachstumsstSrung im Gebiete des 
Schgdelgrtmdes (friihzeitige Synostose der Os tribasilare und Os basilare 
occipitis nach Virehow), 2. l~fiekenwirbelkyphosis bzw. Lordosis, 3. Un- 
gemiiSheit der Lange unter den Armen, Vorderarmen, Schenkehl und 
Beinen, 4. eine zu groSe Entwieklung der guBeren Gesehleehtsteile, 
5. eine gleiehe Lange der Handfinger, yon Pierre-Marie (,,Main de 
trident") im Jahre 1900 zuerst festgestellt, und eine ganze tgeihe yon 
anderen Symptomen, welehe infolge ihrer Unbestgndigkeit yon einigen 
Autoren anerkarmt werden, w~hrend andere dieselben ablehnen (Steige- 
rung der Libido sexualis, verh~ltnismgBig groBes Herz u. a.). 

Trotz einer umfangreichen ent.spreehenden Literatur bleibt das Wesen 
sowie die Pathogenese der Chondrodystrophie bis heutzutage unerklart. 

Noeh weniger klar erscheinen die yon einzelnen Autoren ver6ffent- 
lichten Chondrodystrophief~ille (Falta, Kemenul/i, Maas, Albrecht und 



A. M. Weger und 1~I. W. Nissenbaum: Zur Erkrankung des Nervensystems. 499 

t~anzi-Danath), welche yon verschiedenen schweren organischen Erkran- 
kungen des Nervensystems, meistenteils Verletztmgen des Riickenmarks 
(Kompressionsmyelitis, Meningoradiculitis, spastische paresen u. a.) be- 
gleitet waren. 

Die im Jahre 1927 verSffentlichte Arbeit yon Donath und Vogel 
stellt eine Aufkl~rung des unklaren Gebietes dieser pathologischen Er- 
scheinung dar. 

Auf Grund eines Studiums yon ungef/~hr 50 F~llen der Erkrankung, 
in der iiberwiegenden Zahl bei Neugeborenen, da die Chondrodystrophiker 
in der Regel selten fiberleben, schlieBen die genannven Verfasser, dab 
in den meisten Chondrodystrophief~llen verschiedene Deformationen trod 
Destrukfionsprozesse seitens der Wirbels/~ule und dabei fast  ]mmer in 
dem Unferbrustteile oder der Oberlendengegend festgestellf werden 
kSnnen. 

Am ers~en Platz werden die Verengerungen, jedoch nicht ]miner 
regelm~Big und konzentrisch, des Riickgratkanales festgestellt, dann 
Exostosen sowie verschiedene Vergnderungen yon spondyloarthritischem 
Typus. Die genann~en Vergnderungen bestimmen die H~ufigkei~ der 
bei Dys~rophikern ~estgestellten Erscheinungen yon Kyphose und Lordose 
in den oben erw~hnten Prgdilektionsstellen des Rfickenwirbe]s. Die Ver- 
engerung des R/ickenwirbelkanals wird auch yon anderen Autoren be- 
st~tigt (Kolislco, Siegert, Guggisberg, Albrecht und Ranzi, Sumita u. a.). 

Auf Grund der aufgefiihrten Angaben wird yon Donath und Vogel 
bei der chondrodystrophischen Kompressionsmyelitis, die mit  Erfolg in 
den F~llen yon Albrecht und Ranzi angewandte Laminektomie emp- 
fohlen. 

Wit schreiten nun nach dieser kurzen ~bersicht  zur Beschreibtmg 
unseres Fallen, in welchem Chondrodystrophie mi t  organischer Ver- 
letzung des Nervensystems verbunden war, was nach Literafurangaben 
eine sehr groBe Seltenheit darstellt. 

Der Kranke Peter Sch., 40 Jahre alt, MiihlenwaIzarbei~er (22 Jahre 
Arbeitstag) wurde in die stationare AbteiIung des Instituts mi~ foIgenden Klagen 
am 17. 1. 1928 aufgenommen: 

Krampfanf~lle an Armen, Beinen, Gesichtsmuskeln, B~uch- und Riicken- 
muskeln mit krunkhaften Empfindungen. Diese Anf/~lle kommen sehr oft vor 
urLd verst~rkea sich bei physischer Anstrengung. Anf/~lle vorL Par/isthesien an 
versehiedenen K6rperteilen, periodische Schmerzen an den Extremit/iten. Kopf- 
schmerzen, Schwindel, gesteigerte Erregbarkeit, fiberwiegende sehlechte Stimmung, 
Argwohn, gruadlose Fureht, unruhiger Sehlaf, Ged~ehtnisabnahme, Reisebegierde. 
(Die letz~en 9 J~hre reiste der Kranke im Ausl~nde, ur~d zwar in DeutschIand, 
0sterreich, Italien, Frankreieh, Algerien, ~gypten, Arabien, Griechenland, Sp~nien.) 
Eine gesteigerte Libido sexualis ist die letzte den Kranken sehr beunruhigende 
Kranl~heitsersoheinung. 

Was die Anamnese anbetrifft; so kann seitens der ItereditSt nichgs Patho- 
logisehes festgestellt werden. 

Rachltis im Kindesalter, zwelmal M~laria, am Kaukasus und in Algerien, in 
den J~hren 1926 und 1927 Grippe. Ira Jahre 1906 Gef/~ngnisregime w/~hrend 
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6 Monaten, im Jahre 1920 Messerwunde im l%iiekea (seitens eines Arabers). tternio- 
tomia im Jahre 1913. Veto Militgrdienst infolge der niedrigen Gestalt befreit. 
Lues und andere Gesehlechtskrankheiten nega~iv (nach Aussage des Kranken). 

Der Begins der .Erlcrankung ist naeh Aussage des Paidenten wghrend des 
Jahres 1925 mit den erstert Anfgllen yon Krgmpfert und Schmerzen im linken 
Arm festzustellen. 

Mit Zurlahme der Anfgllehgufigkeit und Verstgrkung der Sehmerzen fingen 

Abb. 1. 

ghnliche Erseheinungen im rech~en Arm, in den Bauehmuskeln und endlich in den 
Gesichtsmuskelr~ an. Die Erkrankung verlief nach Aussage des Krankerl subakut, 
ir~dem derselbe periodiseh w~ihrend einiger Tage mit der Arbeit aufzuhSren gen0tig~ 
war. Keine spezielle Therapie aul~er einer zeitweise durehgeftihrten medikamen- 
tSsen Behandlung. 

Infolge yon verstgrkten und verbreiteten Sehmerzen in der letzten Zeit gerie~ 
der Kranke mit seinem Arm in die Maschinentransmissiom ohne, rmr durch 
gliieklichen Zufall, sehwer verstiimmelt zu werden. Der letzte Umstand hat end- 
lich den Patienten zu einer erns~eren Betrachtung seines Gesur~dheitszus~andes 
veranlal~t und ihn dureh eine spezielle Heilanstalt in unser Institut gebracht. 
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Status. Pat ien t  yon  kleiner Gestalt .  Unpropor t ione l l  grol~er Schi~delumfang, 
re la t iv  langer K6rper  bei  unen t sp rechead  kurzen  Extremit i~ten mi t  A r m e n  kfirzer 
als Vordera rme  und  Sehenkel  kfirzer als Beine. Nieht  seharf  ausgepri~gte Sat te lnase.  

Anthropologischer  Durchmesser .  

Hor izonta ler  Umkre i s  des Kopfes  . . . . . . .  55,5 
Maximale  Kopfl/~nge . . . . . . . . . . . . .  19,0 
Maximale  Kopfbre i t e  16,0 
Gr61~e beim Stehen : . . . . . . . . . . . . .  150.3 
Gr6Be be im Sitzen . . . . . . . . . . . . . .  83,8 
H6he fiber dem Boden  des Mea~. acus t  . . . . .  133,9 
H6he  d e s  oberen Brus t randes  . . . . . . . . .  117.9 
H6he des Kinns  . . . . . . . . . . . . . . .  124,3 
H6he  der Symphys i s  . . . . . . . . . . . . . .  72,5 
K6rpeil~rtge . . . . . . . . . . . . . . . . .  44.5 
Sehul terbrei te  . . . . . . . . . . . . . . . .  30,5 
Brus tumfang  in ruhigem Zus tande  . . . . . . .  70,5 
Brus tumfang  bei t ie fem Eina~men . . . . . . .  85.2 
Brus tumfang  bei vollem Ausa tmen  " 79,0 
Bauchumfang  . . . . . . . . . . . . . . . .  72,5 
Diamet .  antero-  poster,  des Brus tkorbes  . . . .  N 1 13,5 

N 2 18,0 
~ 3  - - 1 8 , 5  

Querdiamet .  des Brus tkorbes  . . . . . . . . .  23,5 
AkromionhShe fiber Boden  �9 �9 ~ . . . . . . .  - - 1 1 9 , 0  
AkromionhShe des Process. styloid, radial  . . . .  73,2 
AkromionhShe b i s  zum E n d e  des Fingers  der  her- 

untergefal lenen H a n d  . . . . . . . . . . .  53,5 
IJi~nge der  H a n d .  . . . . . . . . . . . . . .  19,7 
Brei te  der  H a n d  . . . . . . . . . . . . . . .  - -  7,3 
Arml&nge . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  65,5 
GroBer Armschwung  ". ~ . . . . . . . . . . .  - -  144,2 
Beinl&nge . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  73,5 
Fu131s �9 �9 . . . . . . . . . . . . . . . .  23,0 
Schulterum~ang . . . .  . . . . . . . . . . .  - -  26,5 29,0 
Vorde ra rm -. : �9 �9 . . . . . . . . . . . . . .  24,7 16,2 
Scheakel  �9 ~ . . . . . . . . . . . . . . . .  47 39 
Bein " 32,5 23,5 
Lungenkapaz i th t  . . . . . . . . . . . . . . . .  2400 2300 2500 

Die Li~nge des 2.', 3., 4. und  5. Fingers  ist  dieselbe, ohne die in der  Regel  Vor- 
komm ende  Differenz darzustel len.  

N e r v e n s y s t e m .  

Seh~delnerven normal.  E twas  schmale  Pupil len.  Beiderseit ig Membranae  
pupillae perseverans. I m  Gebiet  der M m .  deltoideus,  supinat0ris ,  supra- und  
infraeapsularis,  gas t rocnemius  besti~ndige fibrilli~re Zuckungen yon  myokymischem 
Typus.  

Die a t rophisehen  Ersche iaungen  in der  H a n d m u s k u l a t u r  links mehr  ausgepr&gt, 
und  zwar  haupts~chl ieh die In te rosse i ,  Mm. thenario e t  h y p o t h e n a r i .  

Die Muskelkraf t  der  Arme geschwi~cht. 
Naeh D y n a m o m  ist  D - -  10, S - -  7. 
Conjunct ivalref lex negat iv.  Pharynxre f i exe  sehwach. Bieeps-Triceps-Supinator-  

reflexe abgesehw&cht.  Bauch-,  Cremaster-  und  P lan ta r re f lexe  hoch und  regel- 
m ~ i g .  Patel lar-  und  Aehillesreflexe hoch, rech ts  hSher uls links. Ke ine  pa tho-  
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logisehen Reflexe, keine Kloni, Tremor der Finger und der Zunge stark aus- 
gepragt, l~omberg bei der Probe mit gesehlossenen Augen. Gesteigerte Diurese 
(!5--20 real in 24 Stunden). Gesteigerte Muskelerregbarkei~. Muskelw/~lzehert deut- 
lieh ausgepragt. Lange dauernder hellroter Derm0gruphismus. Allgemehle l~eak- 
tion der Pilomotoren stark ausgeprggt. 

Schmerz-, Temperatur- und Tastempfindlichkeit art den distalen Teilert der 
oberen urtd unterert Extremit/~teia abgenommem In den H~nden und F/iBen 
Par~sthesien. Nervenstamme aller Ex~remit/~en druckempfindlieh (Plexus braehialis 
Nn. ulnaris, radiulis, medianus, ischiadieus, peroneus). Die Symptome vort Lassegue, 
Mazkewitz, Dejerine negat~iv. 

Faradisehe und galvanisehe Erregbarkeit der Nerven und Muskeln aller 
Extremit~tten quantitativ abgenommen. Faradisehe Erregbarkeit der kleinen 
Hartdmuskulatur links negativ und reehts stark abgenommen. Bei galvaniseher 
Reizung trgge wurmf6rmige Zuekungen irt der Muskulatur des linken Armes sowie 
des rechten FuBes. 

Also Entartungsreaktion der linken Hand sowie teilweise des rcehten Ful~es. 
Faradisehe Erregbarkeit der Ge iehtsmuskelrt tiberall normal. Die Nn. 

mcdianus, eruralis und isehiadicus rufen bei faradischer t{eizung Anf/~lle yon 
tonischen Kr/~mpfert an der ganzen Extremitgt mit raseher Absehw~chung hervor. 

Innere 0rgane. 
Atmungsorgane. t~eehte Lunge D~mpfuag his zur 2. I~ippe und oberem Drittel 

der Scapula. t~auhes Atmen verl~ngert. Die Beweglichkeit des Zwerchfelles 
begrenzt. I a  der linkert Lunge, an der ganzen F1/~che etwas rauh abgeschw~ehtes 
Atmen. 

RSntgenoskopie. Zwerchfell rechts an der 9. Rippe hinten. Keine pathologi- 
schen Veranderungen. 

Kreislau/organe. Herzgrenzen normal. 1. Tort unreirt, bcsonders beim Liegen. 
Puls 76 pro Minute, rhythmisch, synehroniseh, yon mittlerer Ffillung. Pulsation 
der An. braehia]is. 

Blutdruck beiirt Liegen 112/70, beim Sit~en 110/70, beim Stehen 105/70. 
RSntgenoskopisch keine pathologisehen Veranderungen. 

Keine Pathologie seitens des Magertdarmkanal, der Leber urtd Milz. 
Seitens underer Organe l~hinitis hypertrophiea. 
Blutanalyse: Hb 880/0, Erythroeyten 5750000, Leukocyten 9200. Farb- 

koeffizient~ 0,76. Polychromasie + + .  :Basophile Granulation 1500 pro 1 Million, 
vitale 0,30/o . 

Neutrophile 68~ Lymphoeyten 20,5~ Mortoeytert 8~ Eosinophile 3~ 
Basophile 0,5. 

Naeh Schilling segmentiert 65,5, Sti~behen 2,50/0, Blutpl/~ttchen 207 000. 
Wa.R., Saehs-Georgi und Meineeke negativ. 
Harnanalyse, Auswurfanalyse normal. In  den Faeces stellenweise Eier yon 

Triehocephalus dispar. 
l=~6ntgenogramme: 1. Schadel keine pathologischen Veranderungen, 2. Hals- 

wirbel: Proeessi i~ransversi des 7. tIalswirbels beiderseits verl~ngert. 3. Lenden- 
wirbeh am 1. Lendenwirbel beiderseits rudimertt/~re l~ippen. 4. An den Lenden- 
wirbelrt wurden Deformationen spondyloarthritischert Typus konstatiert. 5. Sehulter 
gelenke: keine Knoehenver~nderurtgen. 6. Beekensehenkelgelenke: keine Krtoehen- 
veranderungen. 

Krankheitsverlauf: Naeh eirter zweimonatlichen Behandlung mit physikalisehen 
Methoden Abnahme der Krampfeh~ufigkei~, fast~ vollkommertes Verschwinden der 
krankhaften Empfindungen und bedeutende Verbesserung des Befindens des 
Kranken. 
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Objektive Befunde: Verschwinden der Hypalgesie in den Ur~teren Extremit/~ten, 
dagegen Verweilen an den obererr. 

Es liegt somit ein Fall yon chondrodystrophisehem KSrperbau v0r 
(unproportionelle Ausmessungen des Kopfes, der Extremit/~ten und des 
K6rpers, disproportionelle Verh~Itnisse in der L~nge der langen 
Skeletknochen, Prognathismuserscheinung, Differenziationsabwesenheit 
in der L~nge der H/indefinger, starke Zunahme yon Libido et Potentia, 
rudiment~re Hals- und Lendenwirbel. Dabei Erscheinungen yon Er- 
krankung des peripheren Neurons), 

Folgende Angaben stellen das klinische Bild der Erkrankung dar: 
1. Muskela~rophie an den peripherischen Extremit~tenteilen, 2. Sensi- 
bilit/~tsst6rung yon peripherischem Typus, 3. Druckempfindlichkeit der 
Nervens~mme, 4. Abnahme der Sehnenreflexe der oberen Extremit~ten, 
5. ausgepr~gte Muskelschw/iche, 6. Xnderung der Elektroerregbarkeit 
mit partieller En~artungsreaktion und h/~ufig vorkommenden I~r/~mpfen, 
haupts/ichlich an den Extremit/~ten mit Pr/~valiertmg des tonischen 
Elementes. 

In dem angefiihrten Krankheitsbilde herrschen Erscheinungen eines 
polyaeuritischen Prozesses, dessen Anfang und Verlauf jedoch ungewShn, 
lich ist. Die Klagen des t<_ranken fiber Kr/~mpfe, welche am ersten 
Platze stehen, sind auch atypisch. 

Die Kr~mpfe bei Polyneuritis werden zwar oft beschrieben (z. B. 
Alkoholnearitis), doch sprechen deren H~ufigkeiten und Verbreitung in 
unserem Falle gegen die gew6hnliche Darstellung fiber Polyneuritis 
(Bauch- und GesichSsmuskel). Das Gesagte veranlagt zu dem SchluB, 
dab unser Fall eine klinische NIischform darstellt, in welcher parallel mit 
einem poIyneuritischen Proze8 noch andere pathologische Faktoren mit- 
wirken miissen. In unserem Falle kSnnen als solche die Ver~tnderungen 
der Wirbels~ule, n~mlich die oben konstatierte Deformation spondylo- 
arthritischen Typus dienen. Infolge dieser Ver~nderungen, welehe die 
Rfickenmarkswurzeln gedrfickt haben, warden reichlich Radiculiten 
hervorgerufen. Reflektoriseh erscheinen dann die Kr~mpfe, die in 
unserem Falle so atypisch sind und besonders stark ausgepragt in den 
H~nden (Cs D1) - -  mSglichst infolge der rudiment~ren Halsrippen. 

Bei weiterer Betrachtung der Pathogenese der Pol~earitis miissen 
wit vorers~ alle exogenen Faktoren, wie Lues, Alkohol und andere m6g- 
lichen Ursaehen tier in Rede stehenden Erkrankung ausschlieBen. Was 
nun die endogenen Faktoren betrifft, so muB dabei die StSrung des 
Allgemeinstoffwechsels in Betracht gezogen werden, sowie die des 
intracellul/~ren Chemismus infolge einer Disfunktion des polyglandul/~ren 
Systems, was yon mehreren Autoren bei Chondrodystrophikern fest- 
gestell~ worden is~ (Zondeck, Mathi, Loewy u. a.). 

Es sei dabei be~on~, dab auBer der Grunderkrankung noch eine 
funk~ionelle Erkrankung bei unserem Patienten in Form einer aus- 
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geprggten Neur~sfhonie mi~ psych~sthenischen Aufiagerungen festgestellt 
worden ist; die le~zteren stdlen zus~mmen mi~ den oben erwghn~en 
objektiven Angaben vollstgndig den Begriff der neurop~thischen Kon- 
stitution d~r. 

Wir gl~uben uns auf Grund des oben Angefiihrfen zu folgendem 
8chluB berech~igt : 

1, Zu den in der Liter~tur fes~gestellten Deform~tionen und 
Destruktionsprozessen seitens der ~iickenwirbel bei Chondrodys~rophi~ 
mfissen noch die rudimentgren H~ls- und Lendenwirbel hin~ugeffigt 
werden. 

2. D~s klinische Bild der Erkrankung des Nervensystems bei Chondro- 
dys~rophie geht m5glichst aus den gegebenen Anom~lien der Wirbel- 
sgule hervor. 

3, Die Chondrodystrophie k~lm p~r~llel mit einer a|Igemeinen neuro- 
pathischen Kons~itution verl~u~en; es ist nicht ~usgeschlossen, dMt die 
le~ztere als ein best~ndiges Symptom ~n der Chondrodystrophie teil- 
nimmt. 

Herrn Prof, A. M. Gri~nstein fiir werWolle Leitung bei der Aus- 
fiihrung der gegenwgrtigen Arbeit unseren innigsten D~nk. 


