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Die Mitteilung einer Beobachtung von Tetraperomelie wiirde durch
die Seltenheit der Fille bereits gerechtfertigt. Insbesondere gilt das heute,
wo die Entscheidung fallen mul}, ob die Tetraperomelie und mit ihr ent-
sprechende Verstiimmelungen der Gliedmallen zu den sog. amniogenen
MiBbildungen zihlen, oder ob diese angeborenen Zustinde auf Ver-
erbung beruben.

Zu dieser Frage hat (ruber auf der Tagung der Deutschen Pathologi-
schen Gesellschaft 1938 in einem groflen Referat eingehend Stellung
genommen. Die besonderen Beobachtungen von Schniirfurchen, Haut-
leisten und Hautstringen galten lange Zeit fir ziemlich sichere Beweise
von pathologischen Vorgingen in der Fruchtblase. Beobachtungen von
Peromelien im Zusammenhang mit andersartigen Milbildungen und die
Untersuchung der Stammbaume erschittterten diese Ansicht und gewann
die Mehrzahl der Arzte fiir die erbmiBige Ursache der MiBbildung. Gruber
hat auf seinem Referat die Angelegenheit weder nach der einen noch nach
der anderen Seite als villig bewiesen hinstellen missen. Es bedarf daher
neuer Untersuchungen.

Wenn der vorliegende Fall also an sich schon eine Seltenheit darstellt,
so gewinnt er an Interesse, weil er gerade zu der angeschnittenen Streit-
frage herangezogen werden kann. Denn die nidheren Umstinde, die
pathologischen Befunde im Riickenmark und die Vorgeschichte des
Kindes legen die erbliche Natur des Leidens nahe. Dariiber hinaus werden
aber noch ganz offenbare Beziehungen zwischen den Riickenmarks-
befunden und den Mibbildungen der Gliedmallen beschrieben werden,
wie sie in der Literatur nur aus Hinweisen auf einige Beobachtungen
Ostertags an KlumpfiiBen bekannt sind. (Ref. Orthopéddische Ges. 1936.)

Die Eltern unseres 5jahrigen Knaben, namens Otfo, waren bei der
Geburt 35 bzw. 26 Jahre alt. Der Vater war groBl, mager und lungen-
krank. Er war frei von Mibildungen. Die Mutter war klein und schwiéch-
lich, hatte aber ebenfalls keine Mifbildungen. 4 Jahre vor der Geburt
ihres Sohnes Otto hatte sie bereits einem Sohne von normaler Gestalt
das Leben geschenkt, allerdings war dieses Kind vor der Ehe geboren
und stammte von einem anderen Vater ab. Dieses Kind war zu Ottos
Tode 10 Jahre alt und litt angeblich an ,,Brustrachitis™.

Nach der Entbindung dieses ersten Kindes bis 3 Jahre vor Ottos
Geburt, also 2 Jahre lang, will die Mutter unter Bauchschmerzen gelitten
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haben, bis bei ihr durch 4rztliche Behandlung ein nuBférmiger Fleisch-
klumpen entfernt wurde. Die Mutter meinte, dal sowohl an ihrer Gebir-
mutter als auch an ihrem Eierstock eine Verdickung oder Entziindung
vorhanden gewesen sel und zwar bis zu der Schwangerschaft mit dem
Kinde Otto. Diese Schwangerschaft war von vielen Durchfillen begleitet.
Im 8. Monat und noch einmal 24 Stunden vor der kiinstlichen Be-
endigung der Geburt sei griinliches Fruchtwasser abgegangen.

2 Jahre nach Ottos Geburt hat
sie eine erneute Schwangerschaft
durchgemacht, aber wie sie glaubt,
infolge allgemeiner korperlicher
Schwiiche nach 4!/, Monaten abor-
tiert. Die Frucht hitte zwar Glieder
gehabt, sie selen aber werkriippelt
gewesen. Also gab die Mutter von
demselben Vater 2 Kindern das
Leben, die die gleiche MiBbildung
mit auf die Welt brachten.

Die Grofleltern von Otto waren
keineswegs von gesunder Konstitu-
tion. Der Groflvater viterlicher-
seits ist lungenkrank gestorben, die
GroBmutter viterlicherseits soll an
Nervenentziindung gelitten haben.
Der  GrofBivater mitterlicherseits
lebt noch, er bekommt Anfille,
in denen er bewufitlos wird. Dic
(GroBmutter mittterlicherseits starb

o ) ) an Lungenschwindsucht.
Abb, 1. djahiviger Knabe mit Tetraperomclie. - . .

Konisch znlainfende Beinstiimple. Otto befand sich vor seinem

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

Er wurde am 24. 11. 38 von Lindemann in der Medizinischen Gesell-
schaft zu Gottingen vorgestellt (Abb. 1).

Der Junge zeigte eine Stummelgliedbildung am linken Arm und
beiden Beinen und ein scheinbares Fehlen des ganzen rechten Armes,
withrend sich an der Gestalt von Kopf und Rumpf sowie an dern inneren
Organen kein abnormer Befund vorfand. Vom linken Arm und den
beiden Beinen lieBen sich noch etwa %, des Oberarmes bzw. der Ober-
schenkel erkennen. An der rechten Schulter fiihlte man unter einem
Hautwulst einen passiv verschiebbaren Knochenwulst von etwa Finger-
gliedlinge. Die Untersuchung mit Hilfe von Rintgenbildern, von denen
die Aufnahme des Brustkorbes beigefiigt ist (Abb.2). zeigte an den
unteren Extremititen und demn Beckengiirtel eine vollige Symmetrie
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der mifigebildeten Teile, und bestitigte die ungleiche Entwickelung
am Schultergiirtel. Gegen die linke Seite zeigte sich ein viel kleineres
Nchulterblatt einschlieBlich der Pfanne, das sehr viel héher als das linke
stand. Der Humeruskopf erscheint im Réntgenbilde auf der rechten
Seite allerhéchstens in KirschgroBe, der Stumpf des Humerusschaftes
ist etwa 21, em lang. Die Epiphysenfugen sind iberall abnorm breit.
Die Knochen und Weichteile schlossen an allen Stummeln glatt
und narbenfrei ab. Keine Leiste oder Falte war zu erkennen., Als

Abb. 2. Rantgenbild der Brust. Linksscitig konisch zulaufender Obevarmstumpf. RRechus-
seitig scheinbares Fehlen des Armes, aber hypoplastischer nochenstwnmel des Ilumerus
am verkleinerten Schulterblate.

einziger krankhafter Befund der Hautdecke fand sich ein kleines Lipom
an einem Oberschenkel. An den inneren Organen war ein pathologischer
Befund tiberhaupt nicht zu erheben, geistig war der Junge aufgeweckt und
lernte in kiirzester Zeit mit den fiir ihn angefertigten Prothesen laufen.

Ein Teil der sog. amniogenen MiBbildungen insbesondere die gering-
fiigigeren unter ihnen erinnern an das Bild der Syringomyelie. Die Finger
und Zehen konnen hier wie dort eine eigentiimliche Schrumpfung zeigen,
so dal eine Untersuchung des Riickenmarks bei derartigen Mibildungen
wiinschenswert erschien. In diesem Sinne wurde der vorliegende Fall
untersucht. Wie schon angedeutet, machte Ostertag darauf aufmerksam,
daf er bei Klumpfiilen auBer der weitbekannten Rachischisis Erweiterung
des Zentralkanales im Lenden- und Kreuzmark gefunden hétte und er-
inuert in diesem Zusammenhange auch an die Lihmungen derjenigen
Tiere, bei denen er eine vererbbare Hohlenbildung beobachten konnte.

Virchows Archiv. Bd, 506, 12
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Die Sektion des Knaben Otto bestitigte den klinisch und réntgenolo-
gisch erhobenen Befund. An den inneren Organen fand sich in Bestatigung
der klinischen Diagnose einer todlich verlaufenden Grippe eine sehr
schwere Tracheobronchitis.

Das Riickenmark zeigte an 2 Stellen eine bemerkenswerte Auftreibung
und auf der Schnittfliche eine zentral gelegene Hohlenbildung beiderseits
der Grenze zwischen Hals- und Brustmark und beiderseits der Grenze
zwischen Lenden- und Kreuzmark. Jedesmal handelte es sich um lange
spindelférmige, recht erhebliche Erweiterungen des Zentralkanales.
Diese erreichten im 7. Halssegment und im ersten Kreuzsegment ihre

Abb. 3. Schnitifliche des Hals- nund Brustmnarkes vom 4. Ilalssegment bis zum L. Brust-
segment. Spindeltormige Hydromyelie mit gro8tem Durchunesser im 6.—7, Halssegment.

groften Durchmesser. Die austretenden Nerven waren in diesen Gebieten
auflerordentlich dinn und sp'éirlich, insbesondere die vorderen Wurzeln.

Diese Lokalisation der Hydromyelie verrit direkte Beziehungen zu
den MiBbildungen der Extremititen, deun aus den betroffenenAbschnitten
gehen die Nerven fiir den GroBteil der Extremitaten hervor. Es ent-
springen nimlich die Nerven fiir den Arm aus den unteren 3—4 Segmenten
des Halsmarkes und den beiden oberen Segmenten des Brustmarkes. Die
Nerven des Beingeflechtes kommen aus dem letzten Segment des Lenden-
markes und den ersten beiden des Sacralmarkes.

Die makroskopische und mikroskopische Untersuchung des Riicken-
markes konnte die Ausdehnung der Hydromyelie in der Tat genau auf
die genannten Segmente festlegen (Abb. 3).

Die mikroskopische Untersuchung zeigte eine enorme Erweiterung
des Zentralkanales. Dieser zeigte kleine Buchten und Ausldufer. Der
zellige Belag auf der Innenfliche bestand aus einer hohen Zellschicht und
war umgeben von einem breiten Saum dichter zellarmer Glia, der mit der
Erweiterung des Kanales ab- und zunahm (Abb. 4). Auch im mikroskopi-
schen Bilde trat die Sparlichkeit der austretenden Nerven klar hervor.
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Jedoch war dieser Befund nicht eindrucksvoller als der makroskopische
und wechselte mit der Dicke der Schnitte.

Das galt noch mehr von der Entwicklung der Vorderhérner und ihrer
Ganglienzellen. Auch diese zeigten bemerkenswerte lockere Anordnung
und geringe Zahl.

Mit diesen Feststellungen war die Zusammengehérigkeit der Befunde
am Zentralnervensystem und den peripheren MiBbildungen offenbar.
Von der Hohlenbildung im Riickenmark wire noch hinzuzufiigen, dal
jeder Hinweis auf im Leben erworbene Verinderungen fehlte. Im iibrigen
wird es kaum einen Widerspruch auslésen, wenn die beschriebenen
Befunde als MiBbildungen gedeutet werden. Einmal liegen sie in der
Mittellinie des Korpers, wo sich die MiBbildungen an allen Orten hidufen.

Abb. 4. LupenvergriBerung des 7, Halssegmentes. Erweiterung des Zentralkannles.3I{yper-

plasic des Ependyms, kollagener und glibser Faserraum, Kerbe zur Markicrung derrechten
Seite.

Anderseits ist durch Ostertag durch Tierbeobachtungen der Beweis des

Erbganges gelungen.

Auch an den Extremititen war von einer spit erworbenen Verstiim-
melung keine Rede. Die untersuchte Muskulatur an den Weichteilen
der rechten Schulter, die ganz offenbar gegen links zuriickgeblieben
war, erwies sich als vollig normal. Es kann sich also bei den MiSbildungen
der Arme und Beine nicht in dem Sinne um eine Folgeerscheinung
einer Hohlenbildung im Riickenmark handeln, wie wir es von der Syringo-
myelie gewdhnt sind. Diese Miibildungen im Riickenmark und an den
Extremititen gehéren trotzdem eng zusammen, wie wir noch erdrtern
wollen.

Die Beobachtungen bei unserem Jungen Otto waren aber noch nicht
erschopft. Die ungleichmiflige Ausbildung der MiBbildung im Bereich
des rechten Schultergiirtels und des rechten Armes forderte dazu heraus,
auch im Zentralnervensystem eine entsprechende Asymmetrie aufzu-
suchen. Daher war von vornherein die rechte Seite des Riickenmarkes
durch einen Einschnitt in der Gegend der Vorderhrner markiert. Dieser

12+
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Schoénheitsfehler muBte fiir die histologischen Bilder in Kauf genommen
werden, da ein schonenderes und sichereres Mittel nicht zur Verfigung
stand (vgl. Abb. 4).

Die Untersuchung der Schnitte ergab an bestimmten Stellen eine
deutliche Verminderung der Zahl der Ganglienzellen und zwar im 4. und
6. Halssegment und im 1. und 2. Brustsegment (Abb.5 und 6).

Auch dieser Befund ist in enge Beziehung zu bringen zu der Asymme-
trie der MiBlbildung im Bereich des Schultergiirtels. Man bedenke, daf3
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Abb, 3. Rechtes Vorderhorn des . Halssegxmentes,  Weniger Ganglicnzellen ols Hinks.
{Abb, 6).

im 4. Halssegment der Nervus suprascapularis entspringt, dald im 6. Hals-
segment der Grofiteil der Schulternerven iiberhaupt seinen Ursprung hat
und endlich, dafl im 1. und 2. Brustsegment der Ursprung fir die Haut-
nerven des Armes und der Schulter liegen, also iiberall, woher das Arm-
nervengeflecht Nerven fir die Schulter erhilt, findet man im Riicken-
mark auf der rechten Seite weniger Ganglienzellen als links. Es sei noch
bemerkt, dafl sich dieser Zellenmangel auf alle Qualititen und Orte
bezicht und daf man bei der Betrachtung des Riickenmarkes dem Ein-
druck unterliegt, daB die entsprechenden Segmente iiberhaupt nur dem
groBlen Hohlraum des Zentralkanales mit seinem michtigen Faserwall
ihre ungewdhnliche Breite verdanken.

Die genane Untersuchung des Riickenmarkes hat also ergeben, daB
der Mifibildung der Extremititen einschlieBlich gewisser Asymmetrien
nach der Lokalisation und Eigenart Mibildungen im Riickenmark ent-
sprechen. Weiter oben wurde bereits angedeutet, dafl die gegenseitigen
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Beziehungen der Befunde nicht in dem Sinne aufzufassen sei, dall die
Befunde im  Zentralnervensystem eine nachtrigliche Verstimmelung
zundchst normal angelegter Extremititen bedingen. Beide Befunde
sind vielmehr so zu verstehen, daB sich die Extremititen nicht aus-
bilden konnen, weil fiir ihre nervise Versorgung, der sie bei ihrer Ent-
wicklung nicht entraten kénnen, die anatomischen Grundlagen fehlen.

Das geht besonders deutlich daraus hervor, dal solche MiBbildungen
in einer iiberraschend genauen Symmetrie ausgebildet werden und, wo
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Abhb. 6, Linkes Vorderhorn im 4. Halssegment.,  Zaidreichere Ganglienzellen als reclits
{Abb. 3).

von dieser Regel Abweichungen vorkommen, entsprechende Abweichungen
auch im Zentralnervensystem aufgezeigt werden konnen,

Es muB weiteren Untersuchungen vorbehalten bleiben, ob diese Be-
funde im Riickenmark bei der Peromelie konstant sind und ob die Mif3-
bildungen der GliedmafBlen in Wahrheit auf dysraphischen Stérungen
in der Entwickelung des Zentralnervensystem beruhen.

Wenn wir den vorliegenden Fall zu der Streitfrage priifen, ob es intrau-
terin erworbene Peromelien gibt oder nicht, dann kann er nur im nega-
tivem Sinne wirken. Zwar hat die Mutter im AnschluB an ihre erste
Geburt an einem Placentarrest gelitten, der angeblich iiber 2 Jahre
Beschwerden verursacht hat und sie selbst meint, das Ungliick der Mif-
geburt auf diese Erkrankung zuriickfiihren zu miissen, aber Narben nach
Abschniirungen waren nicht vorhanden und es ist nicht ersichtlich, wie
man den Befund im Riickenmark etwa als sekundar oder belanglos im
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Rahmen dieser Miflbildung deuten sollte. Anderseits ist es leichter ver-
standlich, daB diese MiBbildung im Erbgang aufgetreten ist, zumal von
den gleichen Eltern eine gleiche Milgeburt gezeugt wurde. Insbesondere
spricht hier die Kombination der Rickenmarkbefunde und die Ver-
bildungen der Extremititen 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 Schriften
von Gruber und von Ostertag verweisen, erwihnen wir noch die eigenen
Beobachtungen von Lindemann tber 3 Kinder gesunder Eltern, von
denen das erste eiren offenen Wirbelspalt, das zweite eine Spina bifida
der Lendenwirbelsdule und eine Meningocele, das dritte eine Peromelie
des Unterarmes zeigten. Aus einer anderen Sippe wurde ein dreijihriger
Knabe mit einem angeborenen Unterarmstumpf beobachtet. Die Schwe-
ster des Vaters verlor 3 Kinder kurz nach der Geburt oder als Totgeburt.
Das erste hatte einén Hydrocephalus, kurze Arme chne Finger, kurze
Beine ohne Zehen, einen vorderen Bauchwandbruch und einen After-
verschluBl. Die beiden anderen Kinder zeigten Strahlmangel simtlicher
4 Gliedmaflen.

Aus diesen Sippenbefunden ergeben sich die engen genetischen Be-
zichungen zwischen Peromelie und Rachischisis bzw. Ektromelie. In
diesen Zusammenhang gehdren auch die von Verbeek und v. Verschuer
mitgeteilten Befunde bei einer Familie mit erbbedingten Entwicklungs-
mangel der Gliedmallen. Hier fanden sich bei 5 von 8 Kindern offenbar
gesunder Eltern gradweise abgestufte GliedmafBenfehler, und zwar teils
Spalthand und Spaltfull oder Fehlen von Hand oder Fuf}, teils Fehlen
von Rohrenknochen am Unterarm und Unterschenkel oder konisch zu-
laufende Stummelbildung des Oberarmes.

Zusammenfassung,

Ein 5jihriger Junge mit Tetraperomelie. der einen Bruder mit der-
selben MiBbildung und einen Stiefbruder normaler Gestalt hat, zeigt
im Riickenmark Hohlenbildung und eine Verminderung von Ganglien-
zellen und Nervenbahnen in Segmenten, die genau den miBgebildeten
Versorgungsgebieten entsprechen und zwar einschlieBlich gewisser Asym-
metrien. Der Befund spricht im Hinblick auf andere Beobachtung
im Schrifttum fiir die Vererbung der Peromelie in gesetzmafiger Ab-
héangigkeit von Milbildungen des Zentralnenvensystems.
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