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( Ei*utegangen am 26. Febr~ar 19~10.) 

Die ~[itteihmg einer Beobaehtung yon Tetraperomelie wiirde tlureh 
die Seltenheit der F/ille bereits gereehtfertigt. Insbesondere gilt das heute, 
we die Entseheidung fallm~ mul3, ob die Tetraperomelie und mit ihr ent- 
spreehende Vcrstfimmelungen der Gliedmal3en ztl (lell sog. amniogenen 
Mil3bildungen zghlen, oder ob diese angeborenen Zustgnde auf Ver- 
et'lmng beruhen. 

Zu dieser Frage hat Gruber auf tier [l~agung der Deu'Gsehetl Pat.hologi- 
sehen Gesellsehaft 1938 in einem groBeu Referat eingehend Stellung 
genommen. Die besonderen Beobaehtungen wm Sehniirfurehen, Haut- 
leisten und l-[autstrSngen g~lten lange Zeit fiir ziemlich siehere Beweise 
yon pathologisehen Vorggngen in der Frueht, blase. Beobaehtungen yon 
Peromelien im Zusammenhang mit andersartigen Mil~bildungen und die 
l;utersuehung der Stammbgume ersehiitterten diese Ansieht un(l gewann 
die Mehrzahl tler-~rzte fiir die erbmgl3ige Ursache der Mil3bildung. Gr~bet" 
h~t auf seinem Referat die Angelegenheit weder nt~eh tier einen noeh naeh 
~lel' anderen Seite als vSllig bewiesen hinstellen mfissen. Es bedarf daher 
l l e l l e l '  Untersuehungen. 

Wenn der vorliegende Fall also an sieh sehon eine 8ellmnheit darstellt, 
so gewinnt er an Interesse, well er geradc zu der angesehnittenen 8treit- 
t'ntge herangezogen werden kann. Denn die n~iheren Umstgnde, die 
I?athologisehen Befunde im Riiekenmark and die Vorgesehiehte des 
Kindes legen die erbliehe Natur des Leidens nahe. Dariiber hinaus werden 
abet noeh ganz offenbare Beziehungen zwisehen den Riiekenm~rks- 
befunden und don 5IiL~bildt, ngen der Gliedm~13en besehrieben werden, 
wie sie in der Lit.eratur nur aus Hinweisen ~uf einige Beobachtungen 
Ostertags an KlumpffiBen bekannt sind. (Ref. Orthopgdisehe Ges. 1936.) 

Die Eltern unseres 5jghrigen Knabml, namens Otto, w~ren bei der 
Geburt 35 bzw. 26 Jahre alt. Der Vater war grol3, mager und lungen- 
krank. Er war frei yon iMAftbilduugen. Die Mutter war -klein und sehw'a.eh- 
lieh. hatte aber ebenfalls keine Mil3bildungen. 4 Jahre vor der Gebur~ 
ihres Sohnes Otto ha.tte sie bcreits einem Sohne yon normaler Gestalt 
das Leben gesehenkt, allerdings w~r dieses Kind vor der Ehe geboren 
und st~mmte yon einem anderen Vater ab. Dieses K.ind war zu Ottos 
Tode 10 Jahro alt und litt angeblieh an ,,Brustraehitis". 

~Naeh der Entbindung dieses ersten Kindcs bis 3 Jahre vet Ottos 
Geburt, also 2 Jahre lang, will die 3][utter enter Bauehsehmerzen gelitten 
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haben, bis bei ihr durch grztliche Behandlung ein nul3f6rmiger Fleisch- 
klumpen entfernt wurde. Die Mutter meinte, dab sowohl an ihrer Gebgr- 
mutter als auch an ihrem Eierstock eine Verdickung oder Entziimlung 
vorhanden gewesen sei und zwar bis zu der Schwangerschaft mit dem 
Kinde Otto. Diese Schwangerschaft war yon vielen DurchfS~llen begleitet. 
Im 8. Mortar und noch einmM 24: Stunden vor der kiinstliehen Be- 
endigung der Geburt sei grfinliehes Fruehtwasser abgegangen. 

2 Jahre nach Ottos Geburt hat 
sie eine erneute Schwangerschaft 
durchgemaeht, abet wie sie glaubL 
infolge Mlgemeiner kSrperlicher 
Schw/tche nach .It/._, Monaten abor- 
tiert. Die Frucht hiitte zwar Glieder 
gehabt, sie seien abet verkriippelt 
gewesen. Also gab die Mutter von 
de, mselben Vater 2 Kindern alas 
Leben, die die gleiche MiBbildung 
mit auI die Welt brachten. 

Die Grol3eltern yon Otto waren 
keineswegs voll gesunder Konstitu- 
tion. Der Grogw~t, er viiterlicher- 
seits ist hmgenkrank gestorbcn, die 
Grot3mutter viiterlieherseits soil an 
Nervenentziindung gelitten haben. 
Der Orollvater miitterlieherseits 
lebt noeh, er bekommt Anfglle, 
in denen er bewut3tlos wird. :Die 
Crogmutter miitterlicherseits starb 
~m Lungenschwindsucht. 

A b b .  I.  5jil.hl'iger I ( n a b u  mi t  "['etr~ti)et',,mulie. 
]-7.oniur zu l au fe r tdc  Bch~s t i impro .  Otto befand sich v o r  s e i n e m  

ganz akuten Tode an einer Grippe 
in der Behandlung der Orthop/idisehen Heil- und Lehranstalt Annastift 
in Hannover-Kleefeld, wo er seit einem halben Jahre lebte. 

Er wurde am 24. I I. 38 yon Lindemann in der Medizinisehen Gesell- 
sehaft zu GSttingen vorgestellt (Abb. 1). 

Der Junge zei~e eine Stummelgliedbildung am linken Arm und 
beiden Beinen und ein sehefilbares Fehlen des ganzen reehten Armes, 
wghrend sieh an der Gestalt yon Kopf und gumpf  sowie an den inneren 
Organen kein abnormer Befund vorfand. Vom linken Arm und den 
beiden Beinen liegen sieh noeh etwa 2/a des Oberarmes bzw. der Ober- 
sehenkel erkennen. An der reehten Sehulter fiihlte man unter einem 
Hautwulst einen passiv versehiebbaren Knoehenwulst yon etwa Finger- 
gliedlgnge. Die Untersuehung mit Hilfe yon RSntgenbildern, yon denen 
die Aufnahme des Brustkorbes beigefiigt ist (Abb. 2). zeigte an den 
unterc.n Extremit/tten und dem Beekengiirtel eine vSllige Symmetric 
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der miBgebihleten Teile, und best~tigr~e die ungleiehe Entwickehmg 
am Sehultergiirtel. Gegen die linke Seite zeigt.e sich ein viel kleineres 
Schulterblatt einschlielllich der Pfanne, das sehr viel h6her als d,~s linke 
stand. Dcr Humcruskopf erscheint im P~6ntgenbilde auf der rechten 
Seite allerh6chstens in Kirschgr6ge, der Stumpf des Hmnerusschaftes 
ist etwa 21/0 cm lang. Die Epiphysenfugen sind iiberall abnorm breit. 

Die Kuoehen mad Weichteile schlossen an allen Stummeln glatt 
und narbenfrei ab. Keine Leiste <)(let' Falte war zn erkennen. Als 

~\},b. 2. }U~Ittgcn.bihi i[er Br l t s t .  L i n k s s c i t i g  kon i s l :h  zulaufc~}.der Obt:r ; t rm~tlLuipf .  [r 
,~eitig s c h e i r f l m r e s  Feh le l i  ite~ _X.l'~llr Jilter. hyPo l f l a , - t i s ehe r  I~uo~:heIL'Rlur~nlc| des  "Ilmncrzl~ 

illll v e r k l c i n e r t e l l  S e h t t l t e r b h x t t .  

einziger krankhafter  Befund der Hautdeeke land sich ein kleines Lipom 
all cinem Obcrsehenkel. An den ira',even Organen w~r ein pathologischer 
Befund iiberhaupt nieht zu erheben, geistig war der Junge aufgeweckt und 
[ernte in ktirzester Zeit mit  den fiir ihn angefert i~en Prothesen laufen. 

Ein Tell der sog. amniogenen blil~bildungen insbesondere die gering- 
fflgigei'en ul:ter ihnen erfl~nern an das Bild der Syringomyelie. ])ie Finger 
und Zehen k6nnen hier wie dort eine eigentfimliche Sehrumpfung zeigen, 
so dab eh..e Untersuchung des Rfickenmarks bei derartigen Migbildungen 
wfinsehenswert erschien. In  diesem Sinne wurde der vorliegende Fall 
untcrsncht. Wie schon angedeutet, maehte Osterlag darauf aufmerksam, 
dat3 er bei Klumpffil]en aul3er der weitbekannten P~chischisis Erweiterung 
des Zentralkanales im Lenden-und  Kxeuzmark gefunden hgtte und er- 
im~ert in diesem Zusammenhange auch an die I;/ihmuugen derjenigen 
Tiere, hci denon er eine vei'erbbare H6hlenbildung heobaehten konnte. 

Virchvws Archly. Bd. :;tiC,. 12 
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Die Sektion des Knaben Otto bestgtigte den klinisch und r6ntgenolo- 
gdsch erhobenen Befund. An den inneren Organen land sieh in Best~tigung 
der klinischen Diagnose einer tSdlich verlaufenden Grippe eine sehr 
schwere Tracheobronchitis. 

D~s I4iiekenmark zeigte an 2 Stellen eine bemerkenswerte Auftreibung 
und auf der SchnittflS, ehe eine zentral gelegene H6hlenbildung beiderseits 
der Grenze zwisehen ttals- und Brustmark und beiderseits der Grenze 
zwischen Leaden- und Kreuzmark.  Jedesmal handelte es sich um lange 
spindetf6rmige, recht erhebliche Erweiterungen des Zentralkanales. 
I)iese erreichten ira 7. Halssegment und im ersten Kreuzsegment ihre 

: \bb .  3. SchniCt.f/i~(:hc dcs IIals-  lm4  Brxlstmarkcs yore  4. I[alsscg-ment his zum ,t, Brust -  
segment .  SpindclfSrmigc t{ydromycl io  mit, gr61~tent Durctunesscr  im 6. - -7 .  tIals,~egmcn~. 

grSl3ten Durehmesser. Die austretenden Nerven waren in diesen Gebieten 
auBerordentlich diinn und sps insbesondere die vorderen Wurzcln. 

Diese Lokalis~tion der t Iydromvelie  verr/i.t direkte Beziehungen zu 
den MiBbildungen der Ext.remit/~ten, dean aus den betroffenenAbschnitten 
gehen die Nerven ftir den Grogteil der Extremit~iten hervor. Es ent- 
springea n~tmlich die Nervea fiir den .Q'm aus den unteren 3--~ Segmenten 
des Halsm~rkes und den beiden oberen Segmenten des Brustmarkes.  Die 
Nerven des Beingefleehtes kommen ,~us dem letztea Segment des Lenden- 
markes und den ersten beiden des Saeralmarkes. 

Die makroskopisehe und mikroskopisehe Untersuchmig des t~,fieken- 
markes konnte die Ausdehnung der Hydromyelie in der Tat  genau auf 
die genannten Segmente festlegen (Abb. 3). 

Die mikroskopisehe Untersuchung zei~e eine enorme Erweiterung 
des Zentralkanales. Dieser zeigte ldeine Buehten und Auslt~ufer. Der 
zellige Belag auf der Innenfl~ehe bestand ,ms einer hohen Zellsehieht und 
war umgeben yon einem breiten Saum diehter zellarmer Glia, der mit  der 
Erweiterung des Kanales ab- trod zunahm (Abb. 4). Aueh im mikroskopi- 
sehen Bilde t ra t  die SpS, rliehkeit der austretenden Nerven Mar hervor. 
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Jedoeh war dieser Behind nieht eindrucksvoller als der makroskopische 
mad wechselte mit  der Dieke der Sehnitte. 

Das galt noeh mehr yon der Entwieklung der VorderhSrner und itlrer 
Oanglienzellen. Aueh diese zeigten bemerkenswerte loekere Anordrmng 
und geringe Zahl. 

Mit diesen Feststellungen war die Zusammengeh6rigkeit der Befunde 
am Zentralnervensystem und den peripheren Mil3bfldungen offenbar. 
V o n d e r  HShlenbildung im Riiekenmark w~re noeh hinzuzufiigen, dal3 
jeder Hinweis auf im Leben erworbene Ver/~nderungen fehlte. I m  iibrigen 
wir'd es kaum einen Widersprueh auslSsen, wenn die beschriebenen 
Befunde als Migbildungen gedeutet werden. Ehmzal liegen sit in der 
MitteUinie des K6rpers, we sich die MiBbfldnngen an allen Often h/iufen. 

Abb .  4, Lupeuvcrgr613erung  des 7, th~lssc~mcntcs .  E r w e i t e r u n g  des Z c a t r ~ l k a m d e s . ~ / [ y p c r -  
l)lttsic des [ ' :pcrtdyms,  ko l l agcne r  xm4 gliiiser Faserr,%u.m. l ( e r b c  zur  3 [ a r k i e r u n g  (ler.~rechte~l 

Seite.  

Anderseits ist durch Ostertag durch Tierbeobachtungeu der Beweis des 
Erbganges gelungen. 

Auch an den Extremitiiten war yon einer spgt erworbenen Verstfim- 
inching keine P~ede. Die untersuchte Muskulatur an den Wcichteilen 
der rechten Schulter, die ganz offenbar gegen links zuriickgeblieben 
war, erwies sich als vSllig normal. Es kann sich Mso bei den Mil3bildungen 
der Arme und Beine nicht in dem Sinne um eine Folgeerscheinung 
einer HOhlenbildung im Riickenmark handeln, ~-ie wires  yon der Syringo- 
myelie gewShnt sind. Diese Migbildungen im l~iickenmark und an den 
ExtremitS~ten gehSren trotzdem eng zusammen, ~Je ~,Jr noch erSrfern 
wollen. 

Die Beobachtungen bei unserem Jungen Otto waren aber noch nicht 
erschSpft. Die ungleiehm~lgige Ausbildung der Migbildung im Bereich 
des rechten Schultergiirtels und des rechten Armes forderte dazu heraus, 
auch ira Zentrainervensystem eine entsprechende Asymmetrie aufzu- 
suchen. Daher war yon vornherein die rechte Seite des t~iickenmurkcs 
durch einen Einsehnitt in der Gegend der VorderhSrner markiert.  Dieser 

12" 
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SchSnheitsfehler mul3te ftir die histologhschen Bihter in Kauf genommen 
werden, da ein schonenderes und sichereres ~iittel nieht zur Verfiigmlg 
sl;and (vgl. Abb. 4). 

Die Untersuchung der Sehnitte ergab an bestimmten Stellen einc 
deutliehe Vermindcrung der Zahl der Ganglienzellen und zwar im 4. und 
6. HMsseg-ment und im 1. und 2. Brus~segment (Abb. 5 und 6). 

Auch dieser Befund ist in enge Beziehung zu bringen zu der A s y m m e -  
trie der MiBbildung im Bereich des Sehultergfirtels. M~m bedenke, (hal3 

. k b b .  5 .  I { e , . h t c s  ~ , ' o t ' d c / ' h f~ i ' n  t i c s  . t .  ] - l . a ] s s e g m e n t c a .  "~Vcll i~t~r  ( . l l l n ~ l i t . . l l z e l J e l l  i l l s  ] [ l l k a .  
(~.b b. ~,). 

im 4. H ed.ssegment der Nervus suprascapularis ent, springt, dal.{ im (~. Hals- 
17t �9 . . . . .  segment der .,rofkml der Sehultenmrven iiberhaupt seinen Ursprung hat 

und endlieh, dal3 im 1. und 2. Brusrsegment der Ursprung f/Jr die Haut-  
nerw_m des Armes und der Sehulter liegen, also iiberall, woher das Arm- 
nervengefleeht Nerven fiir die Sehtalter erhiilt, findet man im giieken- 
mark  auf der reehten Seite weniger Ganglienzellen als links. Es sei noeh 
bemerkt ,  dal3 sieh dieser Zellenmangel auf alle Qualit.'aten und Orte 
bezieht und (lab man bei der Betrachtung des Riiekenmarkes dem Ein- 
druck unterliegt, dal~ die entspreehenden Segmente iiberhaupt nur dem 
grol3en Hohh'~um des Zentra.lkanales mit  seinem m/iehrigen Faserwa.ll 
ihre ungew6hnliehe Breite verdanken. 

.Die genaue Untersuehung des giiekennuu'kes hat Mso ergeben, dal3 
der Mil3bildung der Extremitgten einsehliel31ieh gewisser Asymmetrien 
naeh der Lokalisation und Eigenart Mil3bildtmgen im Rtiekenmark ent- 
spreeb.en. Weiter oben wurde bereits angedeutet, da.13 (lie gegenseitig(m 
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Beziehungen der Befunde nicht i;~ dem 8inne aufzuf,~ssen sei, dais die 
Befunde im Zent, ralnervensystem eine naehtrggliehe Verstiimmelung 
zungtchst normM ,mgelegt, er Ext, remit/iten bedingen. Beide gefunde 
sind vielmehr so zu verstehen, dab sieh die Extremit'gten nicht aus- 
bilden kSnnen, weil fiir ihre nerv6se Versorgung, (let" sie bei ihrer Ent- 
wicklung nieht, entraten k6nnen, die anatomisehen Grundlagen fehlen. 

Das geht besonde,'s deutlieh daraus hervor, dab solehe Mit3bihhmgen 
in eiuer iibei'rasehend genauen Symmetrie ausgebiMet werden und, wo 

Ah},. {;. I , ink~'.-  ~ro/ ' l lerhl~rLI i l l l  4. ][alse~oglll~2Ltt. Zahl re i t :her r  (6ait.'-.']iellZt!llen ;/Is I'e.,']ltS 
( A b b .  5). 

yon dieser Regel Abweiehungen vorkommen, ent.sprechende Abweichungen 
aueh im Zentralnervensystem a ufgezeigt werden k6nnen. 

F.s rout3 weiteren Untersuehungen vorbehalten bleiben, ob diese Be- 
hmde im f{iiekenmark bet der Peromelie konstant sind und ob die, ~Iig- 
bildungen der Gliedmal3en in Wahrheit auf dysraphisehen Sttirungen 
in der Entwiekelung des Zentra.lnervensystem beruhen. 

Wenn wit den vorliegenden Fall zu der Streitfrage priifen, ob es intrau- 
t.erin erworbene Peromelien gibt oder nieht, dann kann er mlr im nega- 
t ivem Shine wirken. Zwar h~t die >lutter im Ansehlul3 an ihre erste 
C, eburt an einem Placent.arrest gelitten, der angeblich iiber 2 aahre 
Besehwerden verursaeht, hat, und sie selbst, meint, das Ungliiek der 3Iil3- 
geburt ~uf diese Erkrankung zuriic -~iihren zu miissen, aber Narben nach 
Absehniirungen waren nieht vorhanden und es ist nieht ersiehttieh, wie 
man den Befund im Riiekenmark etwa als sekund/h" oder belanglos im 



182 Nordmann und Lindemann: Tetraperomelie und Zentralnervensystem. 

Rahmen dieser Mif~bildung deuten sollte. Anderseits ist es leichter ver- 
st/indlich, dai] diese Mi$bildung im Erbgang aufgetreten ist, zumal yon 
den gleichen Eltern eine gleiche Mil3geburt gezeugt wurde. Insbesondere 
spricht hier die Kombination der Rfickenmarkbefunde und die Ver- 
bildungen der Extremitgten als zwei Befunde, die durch zahlreiche 
Studien als vererbbar wahrscheinlich gemacht worden sind, fiir die 
Vererbbarkeit  des Leidens. 

Indem wir zu diesem Kapitel auf die bereits herangezogenen Schriftcn 
yon Gruber und yon Ostertag verweisen, erw/thnen wir noch die eigenen 
Beobachtungen yon L i n d e m n n u  fiber 3 Kinder gestmder Eltern, yon 
denea das erste einen offenen Wirbelspalt, das zweite eine Spina bifida 
der Lendenwirbelsgule und eine Meningocele, das dritte eine Peromelie 
des Unterarmes zeigten. Aus einer anderen Sippe wurde ein dreijghriger 
Knabe mit  einem angeborenen Unterarmstumpf beobachtet. Die Sehwe- 
ster des Vaters verlor 3 Kinder kurz nach der Geburt oder als Totgeburt .  
Das erste hat te  einen Hydrocephalus, kurze .~rme ohne Finger, kurze 
Beine ohne Zehen, einen vorderen Bauchwandbruch und einen After- 
verschluB. Die beiden anderen Kinde, r zeigten Strahlmangel ss 
4 Gliedmaflen. 

Aus diesen Sippenbefunden ergeben sieh (lie engen genetJsehen Be- 
ziehungen zwisehen Peromelie und Rachisehisis bzw. Ektromelie. In 
diesen Zusammenhang gehSren auch die yon Verbeek und v. Verschuer 

mitgeteilten Befunde bei eincr F~milie mit erbbedingten Entwieklungs- 
mangel der Gliedmal3en. Hier fimden sieh bei 5 yon 8 Kindern offenN~r 
gesunder Eltern gradweise abgestufte Gliedmal]enfehler, und zwar tells 
Spalthand und SpaltfuB oder Fehlen yon Hand oder ]~'uB, tells Fehlen 
yon t~6hrenknoehen am Unterarm und Unterschenkel oder koniseh zu- 
laufende Stummelbildung des Oberarmes. 

Zusammenfassung. 
Ein 5jShriger Junge mit  Tetraperomelie, der einen Bruder mit  dcr- 

selben :~[if~bildung und einen Stiefbruder normaler Gestalt hat, zeigt 
im t~iickenmark HShlenbikiung und eine Verminderung yon Ganglien- 
ze|len und Nervenbahnen in Segmcnten, die genau den miSgebi]deten 
Versorgungsgebieten entsprecheu und zwar einschliegllieh gewisser Asym- 
metrien. Der Befund spricht im Hinblick auf andere Beobachtunz 
im Sehrifttum fiir die Vererbung der Peromelie in gesetznrM3iger Ab- 
hgngigkeit yon MiBbildungen des Zentra.lnenven~ystems. 
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