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Die Versffentlichung der folgenden Untersuchungen iiber einen Fall
von allgemeiner Enchondrombildung hat einen doppelten Grund. Er-
stens sind wir beim Durchlesen dér Exostosen- und Enchondromliteratur
auf umstrittene Ansichten gestoBen, zu denen wir durch unsere Be-
funde Stellung nehmen kénnen. Und zweitens bildet sie die notwendige
Erganzung einer denselben Fall betreffenden klinischen Arbeit von
E. Wieland aus dem Jahre 1922.

Im Band 71 des Jahrbuchs fiir Kinderheilkunde hat Wieland 26)
einen 2 jahrigen Knaben beschrieben, dessen Skelett man fast zufallig
von einer ausgedehnten Knochenerkrankung befallen gefunden hatte.
Die Eltern brachten den Jungen zur Untersuchung infolge einer von
Geburt an bestehenden Weichteilverdickung des linken Beines. Die
Rontgenbilder deckten bei dem sonst munteren und scheinbar gesunden
Kinde klein- und gro8blasige Aufhellungen fast simtlicher knorpelig
vorgebildeter Skeletteile auf. Dieselben liegen vollkommen symme-
trisch und systematisiert. Sie sitzen iiberall dort, wo schon normaler-
weise Wucherungszonen von Knorpel sind, in Epi- und Metaphysen
der langen Roéhrenknochen, an den Synchondrosen, in den FuB- und
Handwurzelknochen, den Rippenknorpelknochengrenzen — kurz iiber-
all da, wo knorpelig vorgebildeter Knochen ist.

Diese blasigen rundlichen, zum Teil scharf umrandeten Aufhellungen
wurden fiir Hohlrdume gehalten und sogar punktiert, allerdings ohne
Erfolg. So wurde der ganze Fall als Ostitis fibrosa cystica congenila
aufgefallt und vervffentlicht.

Inzwischen ist der Junge im Alter von 4 1/, Jahren gestorben und
zur Sektion gekommen. BEs fanden sich an Stelle der erwarteten Cysten
linsen- bis haselnuBgroBe, strahlendurchliassige Knorpelgebilde in grofier
Anzahl.
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Da eine griindliche klinische Beschreibung bereits vorliegt, brauchen
nach kurzer Orientierung iiber den Stand der Enchondromforschung
nur kurze Angaben aus der Krankengeschichte wiedergegeben zu wer-
den, sodann soll die Beschreibung der mikroskopischen Praparate fol-
gen. Die teils geschichtlichen, teils morphologischen Bemerkungen ent-
nehmen wir stellenweise und im Auszuge einer gréferen zusammen-
fassenden Arbeit- von M. B. Schmidi: Pathologie des Knochensystems
in den Ergebn. d. allg. Pathol. u. pathol. Anat. 18).

Rein morphologisch, ohne dafl damit etwas {iber die Art der Genese
gesagt ist, werden zentrale und periphere Enchondrome unterschieden.
Infolge ihrer Lage besitzten erstere eine Knochenschale, letztere nicht.
Oft, gerade bei gréBeren Gewichsen, sind diese Unterscheldungen nicht
mehr moéglich. Alle Zwischenformen kommen vor.

Die Art, wie die duflere Erscheinungsform gedeutet wird, schwankt
sehr, sowohl in den friitheren als auch in den neueren Arbeiten. Der
erstmalige Beschreiber der Krankheit, Joh. Miillert), glaubt an einen
urspriinglich gleichen, nur durch verschiedene Wachstumsrichtungen
sich spiater verschiebenden Sitz der Tumoren. Andere dagégen, Forster 5),
C. 0. Weber?s), Volkmann?3) halten daran fest, daf3 die zentralen Enchon-
drome aus dem Knochenmark, die peripheren vom Periost oder von den
juBeren Schichten der Corticalis stammen. Auch Virchow?®!) hat sich
urspriinglich dieser Richtung angeschlossen. -

Spater hat er {22) den bis heute giiltigen Satz aufgestellt, daf sowohl
dupfere wie innere Enchondrome der Knochen von versprengten Inseln des
Wachstumsknorpels der Epiphysenlinie herstammen. Von diesemn Moment
ab stehen beinahe simtliche weiteren Arbeiten unter diesem Leit-
motiv. Es ist allerdings nicht gegliickt, iiberzeugende histologische
Beweise, namentlich den des ununterbrochenen Zusammenhanges von
Enchondromen und der Epiphysenlinie zu erbringen. Vielmehr schlof3
man sich aus reinen Vernunftsgriinden Virchows Anschauungen an.
Diese Griinde waren folgende:

Erstens findet man Enchondrome nur an knorpelig vorgebildeten
Knochen, am Schidel z. B. nur im Bereich des knorpeligen Primordial-
craniums.

Zweitens sitzen sie mit Vorliebe an den langen Enden der wachsenden
Réhrenknochen. Sie machen davon eine scheinbare Ausnahme, wenn
gie, aber lediglich aus Griinden des Alters, nahe an der Diaphysenmitte
stehen. In diesen Fillen ist der Knochen an ihnen vorbei weiter ge-
wachsen, sie selbst sind am Ort ihrer Entstehung sitzengeblieben. Als
besondere Stiitze der Virchowschen Theorie galt auch, daf man Enchon-
drome an den Metacarpal- und -tarsalknochen, die nur eine Epiphysen-
linie besitzen, ausschlieflich an deren Ende gefunden hat. In der Gro8-
zahl der Falle stimmen die Befunde damit tiberein, jedoch sind sie nicht
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unwidersprochen geblieben. Enno Miiller'®) hat in einer griindlichen,
ganz eigene Wege gehenden Arbeit, an die sich die unsrige in sehr vielen
Punkten anlehnen mufi, die Ausnahmefille gesammelt.

Drittens wird als Hauptgrund ins Feld gefiihrt, daB in einzelnen,
wenig zahlreichen Beobachtungen, isolierte Knorpelinseln im Mark auf-
gefunden werden. Man fallt diese auf als abgesprungene Teile einer
unregelmaBigen, zackig verlaufenden Ossifikationsgrenze. Gegen das
Mark vorstehende Teile des Intermedifirknorpels werden von Armen
der Markriume umfafit und vom Mutterboden voéllig losgelsst. Sie
kénnen, wenn sie nicht resorbiert werden, wie dies meistens der Fall
ist, ein vollig selbstdndiges Eigenleben beginnen. Die kugeligen, ab-
getrennten Teile fangen an, entgegen ihrer physiologischen Bestimmung,
allseitig zu wuchern. Nach O. Miiller'?) geschieht dies auf Grund eines
verdanderten Gewebsdruckes.

Da die Epiphysenlinie beim Gesunden eine Gerade ist, bei der Ra-
chitis aber stark zerkliiftet und unordentlich verliuft, hat schon Vir-
chow dieses Leiden als ganz besondere Vermittlerin fiir die Entstehung
der multiplen Enchondrome beschuldigt. Er selbst verdffentlichte eine
Zahl von Fillen, wo sich im wachsenden Réhrenknorpel kleine Knorpel-
inseln fanden, die deutlich Wucherung zeigten. Von Zeroni??), Bland
Sutton') und O. Miiller'?) sind dhnliche Befunde beschrieben.

Die Anschuldigung der Rachitis ist nicht unwidersprochen geblieben.
Es sind &hnliche knorpelige Einlagerungen in Knochen gefunden worden
ohne jedes Zeichen von ihr, und in den allermeisten Fillen von aus-
gedehntem Befallensein der Knochen mit Enchondromen kann keine
frithere Rachitis nachgewiesen werden. Ganz abgesehen davon gibt
es Qriinde mit starker Beweiskraft gegen die angeblich ursichliche Be-
deutung dieser Krankheit.

So sind mehrere Falle von angeborenen Enchondromen bekannt:
Ruysch?), Murchison nach Virchow?l), Syme20). Sie treten auf, lange
bevor Zeichen von Rachitis da sein kénnen. Ferner kommen sie ver-
erbt vor. Man kennt grofle Stammbéume, wo dieses Leiden durch
Generationen sédmtliche Familienglieder betroffen hat, in genau der-
selben Art und Weise, wie die den multiplen Enchondromen sehr ver-
wandten multiplen Exostosen.

Abseitsstehende Ansichten iiber die Genese der multiplen Enchon-
drome AuBlert won Recklinghausen'®); er glaubt, dall infolge mangel-
hafter Vascularisation durch Aplasie von Gefaflen Stérungen im Be-
reich der Verknécherungslinie auftreten kénnen. FEr wird in dieser An-
sicht dadurch unterstiitzt, daB er in dem von ihm beschriebenen Falle
multiple Enchondrome in Verbindung mit phlebogenen kavernosen
Angiomen gefunden hat.

Es gibt noch andere Moglichkeiten, wie Knorpelwucherungen ent-
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stehen konnen. Man findet solche in der Umgebung von chronisch ent-
zindeten Gelenken und am Epiphysenknorpel in unmittelbarer Nach-
barschaft infektigs-osteomyelitischer Herde (Virchow), Bates Block?).
Endlich wurde das Trauma von C. 0. Weber 25) , Abnorme Verhiltnisse
der Schilddriise von Ritter von Rittershain') in das Zentrum der Be-
trachtung gestellt. l

Auch iiber den Mutterboden, aus dem die Gewiichse hervorgehen
kénnen, bestehen auseinandergehende Meinungen. Vor C. 0. Weber be-
trachtete man das Bindegewebe als einzigen Ausgangspunkt. Er selbst
zeigte dann, daf in der kompakten Knochensubstanz durch VergroBe-
rung der Zellen und fibrilliren Zerfall und Aufsaugung des Kalkes
kleine, aber vergroferungsfiahige Enchondrombildungen entstehen. Nach
Wartmann?t) kénnen Bindegewebe sowie Wucherungen des Lymph-
gefallendothels Knorpel produzieren.

1914 ist an dem Pathologischen Institut der Universitit Leipzig
ein 26 jahriger Mann zur Sektion gelangt, dessen Befunde auf Ver-
anlassung von Marchand durch E. Miiller'®) versffentlicht worden sind
und die ein vollkommen -newes -Licht auf die Genese der multiplen
Exostosen und Enchondrome werfen. Es fanden sich bei der Unter-
suchung als erste Anfange der zuerst knorpeligen Exostosen massenhaft-
Knorpelinseln in der osteogenetischen Periostschicht, ohne Bevorzugung
der Knochenenden. Alle Ubergangsformen zwischen diesen und voll
ausgebildeten Exostosen haben sich erweisen lassen. Ein Zusammen-
hang zwischen den Neubildungen und der Epiphysenscheibe konnte
nicht festgestellt werden. Miiller fafit sein Ergebnis folgendermafien
zusammen: ,,Die Entstehung der Exostosis multiplex heredifaria liegt
in einer Konstitutionsanomalie begriindet; d.h. die Anomalie &uBlert
sich in einer abnormen Knorpelproduktionsfihigkeit des Perichon-
drinms der knorpeligen Rippenabschnitte und der osteogenetischen
Schicht des Periostes knorpelig vorgebildeter Knochen wihrend der
ganzen Wachstumsperiode und selbst dariiber hinaus.*

Obschon anderen Forschern so eindeutige Fille vielleicht nicht zur
Verfiigung gestanden haben, ist auf die Moglichkeit dieser Rolle des
Periosts und Perichondriums, allerdings fast nur vermutungsweise, schon
vor E. Miller hingewiesen worden. Diese Ansicht konnte aber nicht
durchdringen, denn Virchows Satz von den Wucherungen und Ab-
sprengungen des Intermediirknorpels stand so im Mittelpunkt aller
Betrachtungen, da8 andere Auffassungen nicht keimen konnten. Vir-
chow hat zwar selbst die Moglichkeit einer iiberméfigen Knorpelbildung
aus dem Perichondrium und Periost erwihnt, allerdings in ganz ande-
rem Zusammenhange. Von anderen Verfassern sind nur ganz ver-
einzelte corticale, von Chiarid) ein Fall von auBerordentlich zahlreichen
in grubigen Vertiefungen der Knorpeloberfliche sitzenden Knorpel-

Virchows Archiv. Bd. 258. 9



130 F. Speiser:

inseln — vertffentlicht worden. Nahere Untersuchungen iiber das tat-
sachliche gegenseitige Verhalten von Periost und diesen Inseln sind aber
vor Miiller unterlassen worden.

So steht diese Arbeit beinahe vereinzelt allen anderen gegeniiber,
die sich bemiihen, den Intermediirknorpel und die Rachitis in den
Vordergrund der Fragestellung zu bringen.

Die noch zu lésenden Probleme sind, schematisch zusammengefa(3t,
folgende:

1. Bestatigt sich Miillers Beobachtung von der Rolle des Periosts ?

2. Wenn ja, welcher Unterschied zeigt sich zwischen der primiiren
Keimanlage, die zum Enchondrom und derjenigen, die zur Exostose
wird ?

3. Welche Rolle spielt der Intermeditirknorpel ¢

4. Lassen sich Beweise erbringen fiir Wucherungen der intermedi-
dren Knorpelscheibe, die zu richtigen Enchondromen fiithren?

5. Welche Rolle spielt die Rachitis ?

6. Wie kommen bei multiplen Enchondromen Wachstumsstérungen
zustande ?

Der von Wieland, wie eingangs erwihnt, bereits veréffentlichte Fall
kam zwei Jahre spéter zur Sektion (Sektion Nr. 562/24, Obduzent
Prof. R. Rossle). Der jetzt 41/, Jahre alte Knabe war unter den Er-
scheinungen einer zunehmenden Andmie zu Hause gestorben. Herrn
Dr. Fahm verdanken wir die Erwirkung einer ausgiebigen Sektion.

Die folgenden Angaben entnehmen wir teils der Arbeit von Herrn
Prof. Wieland selbst, teils der Krankengeschichte. Herrn Prof. Wieland
danke ich fiir die freundliche Uberlassung der letzteren, Herrn Dr. Liidin
fir die réntgenologischen Aufnahmen der Knochenpréparate.

Der Knabe kommt zur erstmaligen klinischen Untersuchung im Alter von
5 Monaten wegen eines von Geburt an verdickten linken Beines. Er ist ein gut
entwickeltes, munteres Kind, sitzt, ist 63 cm lang und 6 kg schwer. Er hat ein
ilteres Schwesterchen, das vollkommen gesund ist, ebenso gesunde Eltern. In der
Familie sind keine Tuberkulose und keine Lues, keine Geisteskrankheiten und auch
keine dhnlichen Knochenaffektionen.

Die Verdickung des Beines ist gleich nach der Geburt bemerkt worden. In
der Arbeit Wielands ist dasselbe folgendermafien beschrieben: ,,Ist ein zwar wohl-
geformtes, aber im Vergleich zum normalen rechten in allen Breitendurchmessern
etwas vergroBertes linkes Bein. Der Umfang des linken Oberschenkels in der
Mitte, sowie der Umfang der linken Wade, betrug jeweilen 3 cim mehr als rechter-
seits an entsprechender Stelle. Farbe, Beschaffenheit und physiologische Falten-
bildung der Haut iiber beiden unteren Extremititen waren genau gleich, blol
fiihlte sich das linke Bein iiberall etwas weicher an als das rechte, mit Ausnahme
des linken FuBriickens, der dicht hinter den Zehenansitzen ein derbes, pralles
Odem erkennen lieB, in welchem Fingereindriicke Dellen hinterlieBen.*

Es wird eine Réntgenplatte gemacht und bei Entdeckung der Knochen-
affektion das ganze Skelett rontgenologisch durchmustert.

1 Jahr nach den ersten Feststellungen erneute Untersuchung, da das linke
Bein stetig leicht zunimmt; besonders stark ist das Dickenwachstum in der Zeit
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der ersten Gehversuche (mit 14 Monaten). Dabei ist das Bein tagsiiber dicker,
beim Liegen geht es deutlich zuriick. Der Junge gedeiht sehr gut, milt mit 15 Mo-
naten 74 cm und ist 11,500 kg schwer. Gute Intelligenz, etwas blasse Hautfarbe.
Hartes federndes Skelett. ohne manifeste Rachitiszeichen. Er hat 4 obere und
2 mittlere untere Schneidezdhne, sitzt frei und versucht zu stehen. Damaliges
Blutbild:

Himoglobin 609,

Erythrocyten 4 600 000

Leukocyten 6000

Nentrophile Polynucleire 339,

Lymphocyten 589,

Grofie Mononucleire 5%,

Eosinophile 3,6%,

Zu dieser Zeit wird das Bein folgendermaBen beschrieben: ,,Das linke Bein
war unférmlich verdickt und fiihlte sich nunmehr deutlich derber und schwerer
an als das normale rechte. Ober- und Unterschenkel waren von diffusen Weichteil-
wilsten ganz eingehiillt, die aber auch jetzt nirgends die physiologische Falten-
bildung der Haut beeintrichtigten. Ein gleicher Wulst von Lipomkonsistenz hatte
sich in der linken Planta pedis frisch entwickelt und hinderte das Kind am Auf-
treten, wihrend sich auf dem Dorsum pedis neben diffuser Fettgewebsentwicklung
auch das frither erwihnte circumscripte pralle Odem in stirkerem AusmaBe zeigte*.

Ein operativer Versuch zur Herstellung besserer Verbindung zwischen ober-
flachlichem und tiefem GefaBsystem des Beines bleibt ohne Erfolg. Aus dieser
Zeit stehen neue systematisch durchgefithrte Roéntgenuntersuchungen zur Ver-
fiigung, ebenso solche, die im Alter von 2 Jahren und 3 Monaten gemacht wurden.
Damals stellte sich der Patient wieder zur Untersuchung: Er sieht vortrefflich
aus, hat ein vollkommen gesundes MilchzahngebiB, kann unter deutlicher Schonung
des &duBerlich nicht verinderten rechten Beines sich an Mobeln hin bewegen.
Die beidseitigen distalen Tibiametaphysen sind druckempfindlich. Verkirzungen
sind nicht vorhanden.

Im Alter von 4 Jahren setzt eine langsam fortschreitende Anéimie ohne andere
Krankheitserscheinungen ein. 4 Monate vor dem Tode hat der Junge folgendes
Blutbild:

Himoglobin 559,
Erythrocyten 2 240 000
Weille 6600
Féarbeindex etwas groBer als 1
Basophile 09,
Eosinophile 0,5%,
Myelocyten 19
jugendliche 09,
stabkernige 2,6%,
segmentkernige 2,5%,
Lymphocyten 719,
GroBe Monocyten und Ubergangsformen 2,59
Auf 200 ausgezahlte Zellen 2 Normoblasten.. Geringe Poikilocytose
Blutplattchen in mittlerer Menge.
Diagnose: Anédmie vom Perniciosatypus. .

3 Tage vor dem Tode Koliken, Puls frequent. Kein Fieber. Keine Invagina-
tionssymptome oder Zeichen irgendwelchen Hindernisses. XKein Durchfall, nur
zunehmende Anéimie.

Neutrophile 169,

9*
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Sektionsprotokoll.

Leiche eines fiir sein Alter gehorig groBen, an Leib und GliedmaBen etwas
fetten Knaben mit wohlgebildetem Gesicht, ziemlich umfangreichem, am Hinter-
haupt stark vorspringenden Schidel. Die Zihne schlecht, abgefault. Haar und
Iris briaunlich. Die natiirlichen Offnungen des Korpers zeigen nichts BRe-
sonderes, nur an der Nase Schleim. Die Vorhaut ist gespalten, zuriickgezogen,
bildet einen narbigen Kranz von Haut um die Eichel. Das linke Bein ist ganz
unférmig verdickt, die Haut aufgetrieben, weich, nicht rissig und ohne Belige
oder Schuppung. Die Plumpheit der Formen nimmt gegen den Fufl zu und beginnt
etwa im unteren Teil des Oberschenkels, Der rechte Unterschenkel zeigt im unteren
Teil eine Kriimmung und Auftreibung des Schienbeins, ohne daB die Weichteile
wie auf der linken Seite verunstaltet und aufgetrieben wiren. Der Fuf} ist wohl-
gestaltet. Beim Durchfithlen scheinen die Knochen nicht merklich verindert.
Hingegen sind einzelne Fingerglieder deutlich etwas verdickt, dabei von diinner
Haut iiberzogen. Die Durchtastung der Haut ergibt nichts Besonderes.

Bei der Offnung des Leibes erweist sich der Diinndarm, teilweise auch der
Dickdarm, stark zusammengezogen. Desgleichen der Magen. Durch einzelne Teile
des Dickdarms schimmern dunklere Massen durch, iiberwiegend enthilt er nur
etwas Gas. Der Coecumkopf ist fast spitz. Hoden nicht fiithlbar. Hodensack klein.
Keine Bruchanlagen. Zwerchfell in mittlerer Héhe. Die stark vergroBerte Leber
iiberragt den Rippenbogen um Handbreite und erscheint dullerlich blal und stark
fleckig. Milz vergroBert, aber zunichst nicht sichtbar. Haut und Schleimhiute
auBerst blutarm. Auch Eingeweide und Bauchfell. Im rechten Brustfellraum
eine mittlere Menge klaren KErgusses. Das vordere Mittelfell stark sulzig durch-
trinkt, so daB iiber die wahre GroBe der Thymusdriise zunéchst kein Urteil mog-
lich ist. VergroBert ist sie keinesfalls. Muskulatur zeigt tiberall auffillig hochrote
Farbe und ist, soweit die Beleuchtung es zu schitzen erlaubt, klar. Ein Durch-
schnitt durch das Brustbein ergibt nicht, wie sonst, abgesetzte, aus spongidsem
rotem Knochen bestehende Teile, sondern ein unregelmifBig glasig grauweiBes
Gewebe an Stelle des Knochens, der nur in spéarlichen, rétlichen Inselchen vorhanden
ist. Rippen in ibrem hinteren Teil unverindert, nach vorn zu im Bereiche der
Knochengrenze hockerige Auswiichse. Flachschnitte durch die Knorpelgrenzen
ergeben, daB eine klare Linie von querem Verlauf iiberhaupt nicht aufzufinden ist,
sondern iiberall finden sich Einsprengungen von leicht schneidbaren, leicht galler-
tigem Knorpel, wihrend die eigentliche knécherne Rippe sodann sehr hart, nicht
schneidbar und fast vollkommen kompakt, jedenfalls ohne sichtbares Mark ist.
Briiche oder Blutungen finden sich nirgends.

Im Herzbeutel nur wenig klare Fliissigkeit, Herz sehr gro8, aber nur durch
Erweiterung seiner Hohlen. Kammerwinde gespannt, zeigen eine auffillige
Zwischenschichtung. Die duleren Muskelplatten sind blaB graurétlich, das Innere
des Myokards hingegen wie abgestorben, fleckig, lehmig gelb und matt. Der Herz-
beuteliiberzug etwas milchig und von Blutungen durchsetzt. Alle Klappen zart
und blaB. GefiaBe fleckenlos. Foétale Wege geschlossen. Das in ziemlich grofler
Menge angesammelte fliissige Blut ist dullerst diinn und von so hellroter, ins Pur-
purne spielender Farbe, daB es beinahe einen lackfarbenen Eindruck macht. Aufler-
dem sind im Herzen reichliche gallertige kérnige, nur wenig den gewdhnlichen
Leichengerinnseln dhnelnde Gerinnsel.

Lungen ziemlich groB, etwas gebliht, dullerlich marmoriert, auf der Schnitt-
fliche sehr feucht, stellenweise etwas gallertig, blaB, grau-rétlich verdichtet. Am
starksten durchfeuchtet im Bereich der Unterlappen, dabei auch hier sehr blutarm.
Irgendwelche &lteren herdférmige Verdnderungen oder Verwachsungen bestehen
nicht. Die zur Lunge und Luftréhre gehérigen Lymphknoten vergroBert, feucht,
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graurot, die hoher gelegenen, besonders im Bereich der Schliisselbeingruben, fast
dunkelrot. Speicheldriisen o. B. Zunge o. B. Mundschleimhaut sehr bleich. Ton-
sillen mittelgroB3, weill, ohne Belag. Speisershre im unteren Teil etwas gerétet und
leicht wund (Erbrechen). In Luftréhre und Bronchien sehr reichlicher fliissiger
Schleim. Schilddriise mittelgro, symmetrisch, blaf.

Milz etwa auf das Doppelte vergroBert, auBerlich zart, etwas fleckig blaurot,
auf der Schnittfliche etwas feucht, verhiltnismaBig blutreich, fest und fleckig, die
Lymphkérper. zahlreich und gut sichtbar. Bauchspeicheldriise o. B. Lymph-
knoten der Leberpforte bilden ein stark vergroBertes, auf der Schnittfliche leicht
graues Paket. In der Gallenblase klare, griinblaue Galle. Die Leber sehr gro8,
bleich, fleckig grauwei, sonst blaBrotlich. Nieren mittelgro8, festsitzend,
Oberfliche glatt, sehr bleich, auf der Schnittfliche grauweifl, fast ohne Blut-
zeichnung. Nierenbecken und Harnleiter sowie Harnblagse o. B. Hoden klein,
beiderseits am Ausgang des Leistenkanals. Wurmfortsatz durchgéngig, enthilt
Schleim. Dickdarm fast leer. Der durchschimmernde Inhalt ist griinlichschleimi-
ger weicher Kot. Die Schleimhaut bleich, 0. B. Ebenso im Diinndarm. Die Ge-
kroselymphknoten rétlich, desgleichen die neben der Bauchschlagader.

Der Magen ist mit braunlich-gritnlichen Massen gefiillt. Die Schleimhaut un-
verdndert.

Schadel ist ausgesprochen langlich, mit einer kielartigen Vortreibung des
leicht verdickten Hinterhauptbeins. Im tibrigen ganz kompakt, blaB, sigt sich
mittelhart. Er zeigt nirgends Einlagerungen oder Auswiichse. Die Schidelbasis
ist insofern abnorm gestaltet, als die ganze mittlere Partie und dasXKeilbein in die
Hohe getrieben erscheint, die hintere Linie des Tiirkensattels ist unregelmifig
knollig gestaltet. Der Clivus von geringer Neigung. Das Hinterhauptsloch liegt
hoch und ist quer oval. Die Hypophyse ist durch die Veranderung des Tirken-
sattels eigenartig vorgetrieben und steht als stark gelber Knollen heraus. Die
Innenfliche der harten Hirnhaut zeigt links iiber Schlifen- und Seitenlappen
einen groBen, frischen BluterguB, einen geringeren auf der rechten Seite. Das Ge-
hirn entspricht in seiner Form der itbermafig langlichen Gestalt des Schidels, ist
gro und besonders in den Hinterhauptslappen sehr fein gewunden. Hirn-
kammern nicht erweitert, Ependym zart. Alle Schnitte ganz klar, bla8, etwas
feucht.

Wirbelséule im Brustteil leicht nach links, weiter unten entsprechend ein
wenig nach rechts verborgen. Schnitte durch die Wirbelkorper ergeben ungewdhn-
lich breiten Auflensaum von Knorpel, der in Form von Zacken und Stringen
bis tief in die Wirbelkérper hinein dringt.

Der Rand des Beckens ist bis weit in die Schaufel knorpelig.

Diagnose: Chondrodysplasia enchondrotica mit allgemeiner Osteosklerose und
aplastischer Andmie.

Angeborene elephantiastische Vergroferung des linken Beines. Enchondrosen
zahlreicher Skeletteile, besonders der ganzen beiden Unterschenkel und der Epiphysen
des linken Oberschenkels, von Rippen wnd Becken. Osteosklerose des Schiidels, der
Rippen und kleinerer Knochen. Frische subdurale Blutungen, besonders links.
Héchstgradige allgemeine Andmie. Hochgradige fleckige Verfeltung des Myokards
und hierdurch bedingte, bereits chronische Dilatation des Herzens. Feltleber. Rote
Hyperplasie der Milz. Schwellung zahlreicher Lymphknotengruppen, besonders auch
des portalen Rings, sowie Hdamolymphdriisen sm Bereich des Halses und Gekroses.
Terminales Lungenddem. Leichte Skoliose der Wirbelsiule. Halbretention der Hoden.
Spastische Kontraktion des Darmes.

Die mikroskopische Untersuchung der Organe ergibt folgende Befunde:
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Herz: sehr dicht gelagerte, fast diffuse fleckige Verfettung der Fasern.

Leber: Die Capillaren und die Glissonschen Scheiden vollgepfropft mit ein-
kernigen, wahrscheinlich myeloischen Elementen. Kerne rund, Protoplasma deut-
lich. Fast diffuse, aber tiberwiegend zentrale Verfettung.

Oxydasereaktion: Es geben nur vereinzelte Zellen der kleinzelligen, haupt-
sichlich im Zwischenlippchengewebe liegenden Infiltrationen die Oxydase-
Kornelung. Zahl der Oxydasepositiven myeloischen Zellen ist also nicht vergroBSert.
In den Leberldppchen trifft man hier und da sehr selten eine Zelle mit positiver
Reaktion..

Milz: einfache Hyperplasie und teilweise myeloische Metaplasie der Pulpa.
Malpighische Kérperchen nicht abgesetzt und ziemlich groBzellig. Pulpa sehr
blutreich.

Portaler Lymphknoten: hochgradige Hyperplasie, wobei im eigentlich lympho-
iden Gewebe nebeneinander grof}- und kleinzellige Elemente (letztere sicher Lympho-
cyten, erstere Liymphoblasten oder Promyelocyten) gemengt sind. In den Lymph-
sinus auBerdem noch grofere Elemente und untergehende Zellen.

Hamolymphknoten: hochgradiges Odem der Sinus mit Beimengung von
Erythrocyten, die vielfach phagocytiert gefunden werden.

Thymus: leicht atrophisch, um die Hassalkérperchen wenig reines Mark.
%uch die Rinde schmal und untermischt, rein kleinzellig. Starkes interstitielles

dem.

Niere: ohne Befund, aufler in der Niahe des Nierenbeckens im Hilusgewebe
ziemlich starke Infiltration einkerniger, protoplasmareicher Zellen. Ganz verein-
zelte solche Infiltrate auch in der Nahe von Gefaflen. Etwas Eiweiflausscheidung
in den Harnkanélchen.

Hoden: in bezug auf die Samenkanilchen und Stiitzgeriist dem Alter ent-
sprechend. Auffillig zahlreiche grofBe, freiliegende, manchmal mehrkernige Zellen
in der Lichtung der Hodenkanilchen. Keine Zwischenzellen,

Schilddriise: von verschiedener Zusammensetzung. Teilweise noch sehr klein-
follikuldr, zum Teil noch kompakt, parenchymatés. Die interfollikuliren Teile
mit mafBig reichlichem eosinophilem Kolloid gefiillt.

‘ Lunge: nur einfaches entziindliches Odem.

Tonsille und Submaxillaris o. B.

Rintgenbefund.

Die Rontgenaufnahmen stammen aus 3 aufeinanderfolgenden Jahren und
zeigen nur gradweise, aber keine qualitativen Verschiedenheiten. Infolgedessen
sollen sie hier im Zusammenhange besprochen werden.

Die Verdinderungen erstrecken sich iiber das ganze Skelett, mit Ausnahme
der nicht knorpelig praformierten Teile. Sie lassen sich deutlich in 2 Typen schei-
den, einem periostalen und einem epiphysiren. An allen Knochen mit Inter-
medidrknorpel haben wir beide Erscheinungsformen nebeneinander, an denjenigen,
bei welchen Knorpelneubildung nur aus dem Perioste méglich ist, nur die periostale
Form. Letztere ist durch die ungeheuere Zahl der sehr kleinen Einzelbestand-
teile ausgezeichnet, erstere macht die groBen klobigen, aber an Elementen nicht
zahlreichen Veradnderungen.

Die durch Rontgenbilder festzustellenden Neubildungen sitzen an folgenden
(zugleich nach der GréBe der vorgefundenen Veranderungen geordneten) Knochen,

Tibia, Fibula, Femur, Metatarsalia, FuBwurzel, Zehen, Metacarpalia, Finger,
‘Becken, Rippen, Radius, Ulna, Handwurzel Wirbelkérper, Rippen, Schidelbasis.
Sternum.

Réntgenologisch frei von Verédnderungen sind: der bmdegevreblg vorgebildete
Schadelteil, Clavicula. Scapula.
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Weitaus am auffalligsten sind die Verinderungen in den Meta- und Epiphysen
der langen Rohrenknochen. Die Schafte sind schlank, gerade, die Compacta dunkel,
die Spongiosa heller, leicht netzig gezeichnet. Im Bereich der distalen Schaftdrittel
offnet sich der Knochen kelchartig, gezwungen durch jeweils' in der Metaphysen-
gegend gelegene, kugelige, lichtdurchlissige Kérper. Diese scheinen gegen die zer-
kliftete, im Rontgenbild oft schwer feststellbare Epiphysenlinie, eine stielartige
Verbindung zu besitzen und erwecken so den Eindruck, als hingen sie hier wie

Tropfen in das Innere der
Schafte herunter und spreng-
ten diese in 2 Lefzen auf.
Schaftwirts ist die Begren-
zung meist scharf, eine glatt-
wandige, dunkel umriine
Hohle vortauschend. Von die-
sen,,Tropfen®, wie wir die vom
Intermedidrknorpel ausgehen-
den Gebilde nennen wollen,
finden wir in der Metaphyse
durchschnittlich ein halbes
Dutzend an der Zahl. @

Diese an und fiir sich
leicht feststellbaren Verande-
rungen werden kompliziert
durch Bildungen, die vom
Periochondrium ausgehen.
Letztere sind klein, waben-
artig und bevorzugen die Peri-
pherie der Knochen, erstere
das Zentrum derselben. Durch
Kombination der beiden ent-
steht ein kaum entwirrbares
Bild von linsen- bis haselnuB-
groBen, teilweise scharf be-
grenzten Aufhellungen, mit
trennenden, ein dichtes Ma-
schennetz bildenden, dunklen
Knochenbélkchen. Man hat
den Eindruck eines dichten
‘Wabennetzes, das vom Peri-
chondrium der Meta- und Epi-
physen aus, hier auch die
Gelenkflichen nicht verscho-
nend, das Knochenende all-
seitig durchwuchert.

Nach diesem gemischten
Typus (perichondrale und In-

Abb. 1. Linker Unterschenkel und FuB im Réntgenbild.

termedidrknorpelwucherungen) verhalten sich sémtliche Roéhrenknochen, wenn
auch die Wucherungen nicht iiberall dieselbe Ausdehnung besitzen. Die groften
Herde finden wir an den unteren Extremititen, woselbst wir mit der Beschreibung
der Einzelbefunde einsetzen wollen. Dabei kénnen wir die Unterschiede zwischen
rechts und links tibergehen, da iiberall strenge Symmetrie gewahrt ist.
Oberschenkel: Proximales Ende: sehr starke buchtige Aufhelluingen von der
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Intertrochanterenlinie ab. mit Einschluff von Hals und Kopf. Ziemlich starke
keulenartige Auftreibung der ganzen Gegend.

Distales Ende: Starke Anschwellung und scharfrandige, hohlenartige Auf-
hellungen bei gut sichtbarer, buchtig verlaufender und gegen die Tropfen zu schmale
Fortsitze bildender Epiphysenlinie.

Tibia (Abb. 1): Hantelartig, mit auBerordentlich wilden Wucherungen an
beiden Enden. Epiphysenlinie in Form zackiger Linie, oben quer, unten schief,
deutlich sichtbar. Bis walnufigroBle, fast weifle, scharf umrandete Aufhellungen
im distalen Teil. ‘

Fibula: In shnlicher Weise wie Tibia betroffen.

Fufwurzel: Samtliche Knochen schaumig porés, durchsetzt von miliaren,
bis kleinerbsengroflen, rundlichen Autfhellungen. Dabei erscheinen die groferen
mehr subperichondral, die kleineren mehr nach innen zu liegen. Man hat den Ein-
druck eines grobmaschigen Wabenfilzes.

Mittelfu3. Hier beleuchtet die Veréinderung besonders schén die Tatsache, daf3
die Metatarsalia wie die Metacarpalia nur eine Epiphyse besitzen, und zwar Meta-
tarsale 1 an der Basis, die tibrigen an den Képfchen. Die grébsten Veranderungen
nehmen hier die Epiphysenseiten ein. Sie sind hier nach der Art des gemischten
Typus, d. h. es finden sich gréBere Einzeltropfen neben kleineren und kleinsten
Authellungsbezirken in groBer Anzahl. Die Enden ohne Epiphysenlinie sind ohne
Tropfen, mit ausschlieflich feingranuliren Aufhellungen durchsetzt.

Zehen: Wenig deformiert, mit starken, gemischten Aufhellungen an beiden
Enden.

Obere Extremitit.

Huymerus: Proximal und distal mit, wenn auch viel geringeren, im Prinzip
aber gleichen Aufhellungen wie im Femur.

Radius: Ohne rontgenologisch sicher nachwelsbare Schaden, ebenso proxi-
males Ulnaende. Die distale Epi- und Metaphyse der letzteren dagegen mit groBen
Aufhellungen.

Handwurzelknochen: Alle mit weitmaschiger Bilkchenstruktur, hirsekorn-
grofle, scharf begrenzte Aufhellungen umschlieSend.

Metacarpalia: Mit shplichen, wenn auch weniger ausgeprigten, blasigen
Authellungen wie bei den Metatarsalia. Auch hier die ,,Tropfen* nur im Gebiet
der einen Epiphysenlinie, die feineren, aber massenhaften Aufhellungen am Kopf
und an der Basis feststellbar. Leichte Form einer main en trident, infolge Achsen-
abweichung vom 3. und 4. Finger.

Becken: Hier sind die Veranderungen auBerordentlich aufdringlich. Darm-
beinschaufeln sowie Sitz- und Schambeine wie mit groBeren und kleineren hellen
blasigen Léchern durchsetzt. An der Schaufel des Ileum sitzen sie dem freien
Rand entlang, dicht gedringt, manchmal mehrere Glieder tief, einen Kranz bildend,
mit schmalen dunklen Septen zwischen den einzelnen cystisch anmutenden Ele-
menten.. Der Rand der Schaufel ist zu einem wurstformigen Gebilde verdickt.
Scham- und Sitzbeine ausgedehnt grob porés befallen, ohne besonders systemati-
sierte Lokalisation.

Wirbelkorper: Mit schwer deutbaren kleinen und spérlichen, wenn auch sicher
nachzuweisenden Aufhellungen.

Rippen: Mit starkem Rosenkranz und weiBfleckigen Aussparungen in der
Gegend der Knorpelansitze.

Rippenschifte sonst glatt, schlank, scharf gezeichnet und fleckenlos.

‘Schidel: Ohne Verdnderungen im Bereich des bindegewebig vorgebildeten
Teiles. An der Basis dagegen bei schwer festzustellender Lokalisation, namentlich
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in der Gegend der Synchondrosis spheno-occipitalis, flockige Aufhellungen. Tiirken-
sattel nicht sichtbar.

In diesen Aufzeichnungen sind die Befunde der Rontgenserien zusammen-
gefaflt. Beim Vergleich derselben ist eine von Jahr zu Jahr zunehmende Ver-
schlimmerung des Leidens wahrzunehmen. Die Knochenenden werden klobiger,
zum Teil keulenartig, das Wabenwerk grobmaschiger und das wilde Durcheinander
von Aufhellungen und Spongiosa nimmt zu.

Knochenbefunde.

Zur Untersuchung des Skeletts sind folgende Stiicke eingelegt wor-
den: In Kaiserling: linker Unterschenkel, Stiick der linken Brustwand,
Sternum. In Formalin: rechtsseitige FufBwurzel, Mittelfullknochen,
Wirbelkorper, Schiadelbasis. Die diesen Objekten zur mikroskopischen
Untersuchung entnommenen Teile wurden mittels Salzsdure nach Ebner
sorgfaltig entkalkt, die Sdure durch Kochsalzlosung entfernt und die
Blscke in Celloidin eingebettet. Gefarbt wurde mit Hamalaun-Eosin,
teilweise auch nach van Gieson.

Entsprechend der bei Erwahnung der Roéntgenbefunde schon durch-
gefithrten Einteilung in:

1. Knochengruppen mit nur periostaler Knorpelwucherung, und

2. Knochengruppen mit periostaler und intermedidrer Knorpel-

wucherung,
méchten wir anch hier nach diesem Prinzip vorgehen, da es sich zeigt,
daB wie dort, so auch hier, sehr deutlich die beiden Wucherungstypen
nebeneinander vorkommen. Wir werden die Knochen #ulerlich be-
schreiben, das Rontgenbild kurz rekapitulieren und den mikroskopischen
Befund' eines besonders charakteristischen Stiickes der betreffenden
Knochengattung anschliefen.

Die Gruppierung erfolgt nach dem Modus der Knorpelwucherungen,
und zwar folgendermafBien:

1. Knochen, bei denen Wucherung nur aus dem Periost erfolgt:
Periostaler Typus: e . .

2. Knochen, bei denen am einen Ende Wucherung aus Perlost und
Epiphysenlinie, am anderen Ende nur am Periost erfolgt: Periostal-
epiphysirer Typus. ‘

3. Xnochen, bei denen Wucherungen an beiden Enden aus Periost
und Epiphysenlinie erfolgt: Biepiphysarer Typus.

4. Knochen mit Knorpelwucherung aus Synchondrosenknorpel: Syn-
chondrotischer Typus.

1. Rein perdostaler -Typus.
Hier seien alle diejenigen untersuchten Knochen eingereiht und be-
schrieben — davon ein Musterbeispiel besonders eingehend —, bei denen
nur das Periost oder das Perichondrium als Knorpellieferer in Betracht



138 F. Speiser:

kommen kann. Als Beispiel dieser Art stehen uns in erster Linie die
FuBwurzelknochen zur Verfiigung. Bei ihnen erfolgt Anbildung nur
von auBen, wihrend das Mark von innen, unter Aufzehrung, Knochen-
und Markraumbildung, folgen muf.

Die makroskopischen Verinderungen der FuBwurzel sind im Ver-
gleich zu den ausgedehnten mikroskopischen und réntgenologischen Be-
funden gering. Als Ganzes sind die einzelnen Knochen etwas klobig,
ohne grobe Verzerrung der Norm. Da und dort finden sich flache Aus-
ladungen und mit Ausnahme an den Gelenkflichen eine fein gehéckerte
Oberflache. Diese Hockerchen sind flach, ohne Kanten und liegen
nach Entfernung des Perichondriums wie gequollene blasige rein weille
Sagokorner iiber die Oberfliche zerstreut. Dabei ist die Substanz beim
Schneiden mehr als knorpelweich. Die Gelenkflichen sind durchwegs
glatt, milchig. Auch hier finden sich massenhaft glasige Korner, die
sich aber in die Fliche ohne Hockerbildung einfiigen.

Auf Medianschnitten ist durchwegs dasselbe Bild zu sehen. Eine
ungewdhnlich starke, aber sehr weich schneidbare, gegen innen un-
regelmiaBig begrenzte Compacta umschlieft die grobmaschige, meist
mit blassem, gelblichem, nur an wenigen Stellen noch rotem Mark ge-
filllte Knochenhéhle. Auffillig ist die breite weile Knorpelzone der
Compacta, iibersit von den glasigen Sagokornern, die von Hirsekorn-
groBe bis zur makroskopischen Sichtbarkeitsgrenze alle. Dimensionen
annehmen. Der Markhohlenrand ist zackig, zerkliiftet, schon makro-
skopisch sieht man, wie diese Unregelmifigkeiten auf von der Com-
pacta gegen das Mark vorstoBende, polypenartige Knorpelzacken zu-
riickzufithren sind. Dabei sind diese vorragenden Knorpelbestandteile
in Farbe und-Konsistenz von Art der beschriebenen Sagokorner. Ent-
lang dem freien Rande finden sich da und dort einzelne oder in Gruppen
zusammenstehende Knorpelkugeln ganz umgeben von Mark und haben
scheinbar ihren Zusammenhang mit dem Mutterboden vollkommen ver-
loren. Die grobmaschige Spongiosa des Markes ist hart und mit dem
Messer kaum zu schneiden.

Die mikroskopische Beschreibung eines Vertreters dieser Gruppe
fiihren wir am linken Calcaneus durch. Der in der sagittalen Median-
ebene gefithrte Schnitt trifft den Kncchen in seiner grofBten Ausdeh-
nung. Er ist hier 4,5 cm lang und 3 cm dick, mit — bei Ausnahme
der Gelenkflichen — leicht gehdckerter Oberflache. Die Corticalis mifit
durchschnittlich 5 mm, an gewissen Stellen mehr, an anderen weniger.
Bei unserer Betrachtung der Einzelbestandteile wollen wir uns von
aullen gegen innen bewegen.

1. Periost mit angrenzenden Knorpelschichten: Das Periost (s. Abb. 2) besteht
aus ziemlich dicker, parallelfaseriger, leicht gewellter, zellarmer Lage von' Binde-
gewebsbiindeln, die sich mit Eosin stark rot firben. Zellkerne sind in geringer
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Anzahl vorhanden und laufen parallel der Oberfliche des Knochens. Die inne-
ren Schichten verlieren, je niher wir gegen den Knorpel riicken, die straffe, zur
Oberfliche parallele Faserung. Die Intercellularsubstanz nimmt an Masse zu,
wobei sie unter langsamen Ubergang den starken Eosinton gegen ein blasses

€

Abb, 2. Vom Periost ausgehende Knorpelwucherungen des Nagelglieds der linken GroBzehe.

(In Hohe des Epiphysenknorpels.) Mit Himalaun-Eosin gefirbt. Vergr. Comp. Oecular Zeiss 4;

Objektiv Leitz 2. — Alterer, eben in die Markhdhle einbrechender Knorpelkeim (), rechts und

links davon zwei ganz junge solche (bu.¢). Am Periost (d) die dichtzellige Kappe (¢). Die

" priparatorische Verkalkung ist nur im Bereich der ruhenden Knorpelgrundsubstanz vorhanden,
Am Rande des Wucherungsgebietes hort sie plotzlich auf. (f) Epiphysenlinie.

Violett umtauscht. Auch die Kerne verlieren mehr und mehr die Spindelform
und die strenge Gliederung. Dabei werden ste-etwas' dicker, dunkler und massiger.
Es finden sich alle Ubergiinge zwischen linglichen und drei- bis mehreckigen, mit
kurzen Fortsitzen versehenen Gebilden. Verbunden mit dieser Anderung von
Kerngestalt und Kerngruppierung werden deutlich Zellgehsuse sichtbar, ‘ange-
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deutet durch eine feine, dunkle, den Kern und einen schmalen hellen Hof um-
fassende Linie. Alle diese Ubergiinge finden allmihlich statt und in den Grenz-
gebieten ist es nicht méglich zu sagen, ob wir uns noch im Periost oder in dem aus
diesem hervorgehenden Knorpel befinden. '

2. Dieses letztere Gewebe bildet den Grundstock der Compacta. In seinen
Maschen liegen eingelagert die schon makroskopisch wie Sagokérner anmutenden
Knorpelkugeln. Je tiefer wir dieses Grundgewebe gegen innen verfolgen, um so
massiger wird die strukturlose, hell violette Grundsubstanz und desto seltener
werden die Zellen in ihr. Dafiir nehmen sie zu an GroBe, sowohl des chromatin-
reichen Kerns wie des dunklen, scharf umrandeten, in den Kapseln leicht ge-
schrumpften Protoplasmahofs. Dabei werden die Formen einfacher, die Fort-
gatze gehen verloren und rundliche Gestalten treten auf, Da und dort gruppieren
sie sich zu zweit oder zu dritt in einer Kapsel, und je mehr wir uns der Ossifi-
kationslinie nahern, treten sie zu kleineren Verbanden zusammen und zeigen ein,
wenn auch noch geringes, Richtungsphanomen.

3. Der den KrankheitsprozeB in der Hauptsache bedingende Bestandteil
der Corticalis sind die wilden Knorpelwucherungen. Diese liegen im Grundgewebe
eingebettet in Form von Kugeln, bald einzeln, bald in Gruppen, bald in Form
von Ziigen vom Perichondrium bis zur Markgrenze. Stellenweise folgen sie sich
dicht, wobei das Grundegewebe kaum noch in schmaler Septierung vorhanden ist,
stellenweise folgen sie sich loser. Von beginnenden Keimen bis zur makro-
skopischen LinsengroBe sind sie in allen Ubergingen nachweisbar. In ihrer Gesamt-
heit bilden sie die Hauptmasse der Rindenschicht.

Voll ausgebildete Knorpelkugeln heben sich, da sie kaum Farbe annehmen,
ganz besonders im van Gieson-Priaparat sehr deutlich vom Grundgewebe ab, wel-
ches mit dieser Farbung einen ganz tiefroten Ton bekommt. Die Knorpelzellen
liegen eingebettet in vollig homogene, bei Hamatoxylin-Eosinfarbung leicht bliu-
lich sich tonende paraplastische Substanz von wechselnder Méachtigkeit. In dieser
liegen die Knorpelzellen teilweise unordentlich, meist aber und besonders in den
Randteilen, leicht gerichtet. Am schonsten ist dies ganz nahe am Periost der
Fall, wobei, wie bei einem Feuerwerk die Funken, hier die Knorpelzellen von einem
an der osteogenetischen Schicht des Perichondriums gelegenen Zentrums gegen
das Mark auszustieben scheinen. Die Elemente liegen dann entweder in von diesem
Zentrum bogenformig auslaufenden Linien reihenférmig hintereinander angeord-
net, oder in langlichen Gruppen von etwas breiteren, homogenen Septen um-
schlossen. Die grofle Achse dieser Gruppen ist ebenfalls in der vom Zentrum aus-
gehenden Strahlenrichtung gelegen. Teile, welche weit entfernt vom Zentrum
der Genese sich befinden, legen sich, wohl durch Gegendruck von auBen, mehr
tangential an den Knorpelhaufen an.

Im besonderen sind es sehr groBe, glasig und hell erscheinende, durch feine
dunkle Linien von der Intercellularsubstanz getrennte Zellen mit kleinen, oft nur
schwach farbbaren Kernen und breiten, fast weillen Protoplasmahofen. Meist sind
sie in Gruppen gelegen, von etwas breiteren Septen umschlossen. Oft liegt eine
Zelle einzeln, oft aber gerade in den wilden, hellen und blasig aussehenden Teilen
zu zweit oder zu dritt in einer Knorpelkapsel. Mitosen finden sich nicht. Jede Knorpel-
wucherung erweckt den Eindruck einer Neubildung, die in sich vieder eine Menge
sich unterordnender Generationszentren birgt. Dieses ist schon an der auBeren
Begrenzung gegen das umgebende .Grundegewebe zu sehen. Der Primirknoten
tragt dort mannigfaltige sekundiire Ausladungen an der Peripherie und ist meist
scharf, oft aber auch unscharf gegen das Knorpelparenchym abgegrenzt. Dann
sieht man alle Ubergéinge von den blasigen hellen Zellen bis zu den kleinen dunklen
und dreikantigen,
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Fiir die Feststellung der Herkunft dieser Neubildungen ist die genaue Be-
obachtung der Grenze zwischen Perichondrium und Knorpelwucherung besonders
wichtig. Die Befunde an diesen Stellen sind eindeutig. Wahrend im Bereich der
ruhenden knorpeligen Grundsubstanz von der osteogenetischen Periostschicht
keine Spur mehr zu sehen ist, vielmehr hier ein flieBender Ubergang zwischen die-
gen. beiden Elementen ist, finden wir zwischen Wucherungsknorpel und Periost
auf Schnitten, die das Zentrum einer Wucherungskugel getroffen haben, charakte-
ristische Verdnderungen. Diese Gebilde sitzen in einem kleinen flachen Becher,
dargestellt durch eine Zone grofien Zellreichtums der innersten Periostschicht.
Indem wir diese schmale und dunkle Zone niher betrachten, finden wir von auflen
nach innen die spirlichen Spindelkerne des Periosts, dann kiirzere und endlich
mehr runde Kerne. An der Ubergangstelle liegen die Elemente so dicht, daB sie

- kaum einzeln zu unterscheiden sind, entwirren sich aber gegen den Knorpel hin
durch Auseinanderriicken und Einordnen in die beschriehenen, vom Zentrum der
groBten Dichte strahlig ausgehenden Linien. Dabei entsteht wieder paraplastische
Substanz, welche im Bereiche der dunkeln, einem Knorpelhaufen wie eine Miitze
aufsitzenden Kernhaufen, nicht mehr vorhanden war. Es lassen sich auf ganz
schmaler Zone alle Uberginge zwischen Spindelzelle einerseits und Knorpelzelle
anderseits wahrnehmen. Diese kappenformigen, dichtkernigen Gebiete sind ohne
Zweifel der Mutterboden der Knorpelknospen.

Wir finden die Neubildungen in allen moglichen Alters- und Wucherungs-
zusténden, bald eben beginnend als kleinste, aus einigen Dutzend Zellen bestehen-
den Héaufchen, bald als groBe, wild wuchernde und bis in das Mark vordringende
Kugeln und Stringe. Nicht immer sitzen die Kappen so schematisch am Periost.
Oft befinden sie sich in den Winkeln zwischen diesen flach anliegenden Knorpel-
wucherungen und dem seitlich davon befindlichen Grundgewebe. Dabei konnen sie
langere Ziige bilden, von denen der eine Schenkel parallel zum Periost, der andere senk-
recht darauf gestellt ist. Wenn 2 Neubildungsgebiete direkt benachbart sind, erschei-
nen sie oft als Lamelle zwischen den beiden bis ziemlich weit in den Knochen hinein.

Direkt hinter, manchmal auch in diesen Kappen, trifft man dann und wann
feinste LymphgefiBe, deren Wandelemente groBte Ahnlichkeit mit denen der
Kappen besitzen. Die Elemente der einen scheinen unmittelbar in die der andern
iiberzugehen.

Auch im Bereich der Gelenkflichen st6Bt man auf fraglos dort entstandene,
immerhin viel kleinere und weniger wilde Wucherungsbezirke. Die innersten Pe-
riostschichten setzen sich in Form einer zellarmen parallel-faserigen, dichten, und
wie diese leicht rotlich firbbaren Schicht auf die Gelenkflache fort. Auch hier fin-
den sich Kappenbildungen, aber mit viel weniger aufdringlichen, viel lockeren
Wucherungsbezirken.

Die Verknécherungslinie ist ein so zackig und buchtig verlaufendes Gebilde,
daf} die einzelnen Bestandteile, diesie zusammensetzen, gesondert betrachtet werden
miissen. Jedes von ihnen hat namlich ein zu ihr charakteristisches Verhalten, das
sich an allen Knochenstiicken stets wiederholt, so dafi man geradezu von Gesetz-
maBigkeit sprechen kann. Es Dbeteiligen sich 1. das Grundgewebe, 2. die
Verkalkungszone, 3. die Enchondromkeime, 4. die Knochenb#lkchen und
5. die Markrdume.

1. Das Grundgewebe sndert ganz nahe an der Ossifikationslinie seinen Auf-
bau, indem es hier eine schmale Zone von gerichtetem Siulenknorpel bildet. Die
sonst beliebig oder parallel zur Linie angeordneten einzelstehenden Elemente
gruppieren und reihen sich senkrecht zum Markraum. Diese Reihenbildung ist
aber meist sehr mangelhaft, oft nur angedeutet und oft unterbrochen von unfiig-
samen Knorpelzellgruppen.
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2. Die praparatorische Verkalkung und der Abbau von innen vollzieht sich
in diesem Bereich ziemlich regelmifBig, in geraden oder leicht geschwungenen Li-
nien. Die Einlagerung von Kalk erfolgt in einem schmalen, sich mit Hamalaun
stark dunkelblau firbenden Bande, das nach innen an schmale rote Knochensiume
in einer geraden, nach auflen in Form einer buchtigen, scharf dunkel gerandeten
Linie abschlieft. Die Kalkeinlagerung erfolgt zuerst in die paraplastische Sub-
stanz des Grundgewebes und ergreift mit Vorliebe die Kapseln der Knorpelzellen.
Die Zellen selbst bleiben lange unverkalkt und liegen in den peripheren Teilen
des Saumes als helle Gebilde mit scharfer Umrandung.

3. Die Enchondromkeime verhalten sich vollig anders zum Mark. Dort, wo
sie an die Ossifikationslinie herantreten, hort die préparatorische Verkalkung
schlagartig auf und sie konnen infolgedessen ungehemmf gegen das Mark vor-
wuchern. Umgekehrt wuchern Markriume in die schmalen, zwischen einzelnen
Knorpelkugeln befindlichen Grundgewebssepten herein. Als Resultat dieser doppel-
sinnigen Bewegung finden sich alle Ubergiinge von eben gegen das Mark flach-
buckelig vordringenden, halbkugelig einragenden, nur noch durch schmalen Stiel
mit der Compacta verbundenen oder endlich ganz allseitig freien, rings vom Mark
umschlossenen, kugelartigen Knorpelmassen.

Solange der wuchernde Knorpel noch in die Compacta eingeschlossen und
einem allseitigen Druck unterworfen ist, sind die Zellen im groBen ganzen mark-
wirts in Reihen gelegt. Im Augenblick der Befreiung hért die Gliederung auf, die
Zellen werden blasiger, heller und wilder, im Innern véllig ungeordnet, in der Peri-
phérie konzentrisch zur Neubildung geschichtet. Die Begrenzung des Knorpels
gegen das Mark ist nicht vollig scharf. Die homogene Knorpelintercellularsubstanz
fasert plotzlich auf. Blasig-kernige, dann spindelzellkernige lange Bindegewebs-
zellen vermitteln den Ubergang zum eigentlichen Mark.

4. Die Knochenbdlkchen halten sich im allgemeinen durch feine Marksepten
getrennt vom Knorpel; wo sie direkt anstoBen, zeigen sie oft schmale demar-
kierende dunkelblaue Kalkzonen oder unmittelbare Uberginge von Zellen des
Knochens in solche des Knorpels.

Die Knochenbilkchen iiberziehen die Innenfliche der Verkalkungszone als
schmale, hellrote halbmondférmige Béinder. Die Spongiosa ist weitmaschig, die
Bilkchen stark rotblau, lamellés, mit ganz schmalen, etwas helleren Sdumen.
Im unmittelbaren Bereich der Ossifikationslinie befinden sich dunkelblaue Kalk-
einschliisse in ihnen. Spindelige lange, helle Gebilde vermitteln einen langsamen
Ubergang zwischen Knochen und Mark. Die Knochenbilkchen erscheinen dadurch
begleitet von hellen Zonen.

5. Das Knochenmark enthilt sehr viel Spindelzellen entlang den Knochen-
biéllkchen und ist zentral lymphoid mit Anordnungen um die GefiaBe, welche an die
Lymphscheiden der Malpighischen Korperchen erinnert. Die feinere Zusammen-
setzung ist schwer aufzukliren, da infolge allgemeiner Osteosklerose des Marks
Knochenmark nur in entkalkten Stiicken untersucht werden kann. Es sind aufler-
ordentlich viele einkernige Rundzellen, wahrend andere Zellformen fast ganz
verschwinden. In sdmtlichen untersuchten Stiicken finden sich feinfleckige Ne-
kroseherde, in deren Bereich sich eine Gurppe von Markzellen nur noch andeutungs-
weise farbt und den Eindruck einer Liicke hervorruft.

2. Periostal-epiphysdrer Typus.

In diese Gruppe gehoren jene Réhrenknochen, die nur eine Epiphyse
besitzen, also MittelfuBB- und Mittelhandknochen. Die Epiphysenlinie
sitzt hier am Metacarpale (Metatarsale) I an der Basis, an den Meta-
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carpalia (Metatarsalia) II—V an den Képfchen. Diese Tatsache kommt
sowohl im Roéntgen- wie im makroskopischen und mikroskopischen Bild
deutlich zum Ausdruck.

Wir nehmen als Beispiel dieser Gruppe das Metarsale 11 (Abb. 3).

Schon duBerlich fallt es als Knochen dieses kleinen Jungen als ungemein klobig
und bantelartig auf. Bei schmalem und zierlichem Schaft hat es verdickte Enden.
Basis und Schaft bilden eine Gerade, das Kopfchen ist leicht zur Seite abgebogen.
Nach Entfernung des Periosts treten mit Aus-
nahme des glatten und sehr harten Schaftes mas-
senhaft glasige kleine sagoartige Knorpelmassen
zutage, die viele Sekundérerhebungen bilden. Die
wulstigen Knochenenden schuneiden sich ungemein
leicht, das Mark aber kaum. Auf dem Medial-
schnitt sieht man das Kopfchen fast ganz von
Knorpelmassen eingenommen, in der Mitte das @~
kurze schlanke Schaftstick und unten die ein
gleichschenkliges Dreieck bildende Basis. Die Epi-
physenlinie ist nur im Bereich ihrer linken Halfte
als deutliches Band zu sehen, rechts ist sie durch 0 —
massenhafte Knorpelkugeln unterbrochen.

Die am meisten auffillige und fiir unsere Be-
trachtungen wichtigste Tatsache ist die, daB
Knorpelwucherungen periostalen Ursprungs an
beiden Knochenenden massenhaft vorkommen, und
zwar beschrinken sich diese auf die beiden peri-
pheren Drittel und bieten im Vergleich zu den am
Calcaneus beschriebenenVeranderungen grundsitz-
lich nichts Neues. Sie sindim ganzen nur etwas
blasiger, heller und machen einen wilderen und un-
geordneteren Eindruck. Da und dort sind Kompres-
sionswirkungen von Knorpelkugeln auf das Mark
deutlich zu sehen, indem dieses, sonst sehr locker,
von den andringenden Knorpelmassen dicht zu-
sammengeschoben wird und als dunkle Zone den- - spb. 8. Metatarsale 2 im frontalen
selben anliegt. Stellenweise sieht man von der  Medianschnitt. Nach van Gieson
Haupthohle abgeschnittene und zwischen mehrere ~ geférbt. Vergr. 15:1. Tpiphysen-
Kugeln eingeengte Markteile. In diesen dringen linie (a) nur im Bereich d%‘s Xapt-

: chens (oben), mit ,,Tropfen® (3). An
sich die Zellen dicht zusammen und erwecken den  der Basis viele, nur vom Periost
Eindruck allérdichtester Infiltration. ?ﬁsgeggndg Kn(c:ir)pelwucherungten

Die Compacta des Schaftes ist kurz aber (% JAPLISe (0), Versprengser
schlank und ohne krankhafte Veranderungen. Mazktell (¢), Fpiphysenkcern (7).

Das Mark weicht nicht ab von dem im Calcaneus beschriebenen.

An diesem Knochen interessiert uns hauptsichlich die Epiphysenlinie und jhre
Beziehungen zu den Knorpelwucherungen. Wir sehen sie in Form eines breiten
violetten, sich wie die Grundsubstanz der Corticalis firbenden Bandes von Com-
pacta zu Compacta zichen. Auf der Abbildung erscheint sie links als breites Band
mit 2 nach dem schon betrachtlichen Epiphysenkern hin gerichteten Zacken.
Unten liegt ihr ein Markhéhlenteil an, daselbst bildet sie eine Gerade. In ihrer Ge-
samtheit verlauft sie etwas schief, von links oben nach rechts unten. Im Bereich
der rechten Hailfte gabelt sie auf, indem ein schmaler Schenkel die Verbindung mit
der anderen Seite vermittelt, ein etwas breiterer rechtwinklig in Richtung der
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Knochenhauptachse abbiegt. Dieser zweite Schenkel endigt, indem er sich besen-
artig aufsplittert, in 3 gréBeren rundlichen Knorpelmassen, die den Eindruck von
Tropfen erwecken, welche vermittels eines diinnen Stiels an der Intermedisdrscheibe
hingen. Die am meisten gegen den Knochenschaft vorstehende Knorpelmasse ist
zugleich die grofte. -Sie reicht nahezu von Compacta zu Compacta.

Dieses Bild ist kompliziert durch die schon beschriebenen, vom Periost aus-
gehenden Wucherungen, die von den rein epiphysiren scharf getrennt werden miis-
sen. Dies ist links leicht moglich, indem sich hier ein Markbezirk zwischen die
beiden- einschiebt, rechts bedeutend schwerer, da ,,Tropfen® und Periostkugeln
dicht aneinander stoBlen. Versprengte Markinseln und etwas dunkler farbbare
Grundsubstanzsepten markieren aber auch hier die alten Grenzen. Ganz fragloser
Genese ist der unterste und schonste Tropfen, der dem unteren Ende des vertikalen
Epiphysenschenkels gerade aufsitzt.

Das Epiphysenband besteht in der Hauptsache aus einem der Corticalis-
Grundsubstanz sehr &hnlichen Knorpelgewebe. In eine strukturlose Grundmasse
sind in spindeligen engen Kapseln spindelige Zellen mit chromatinreichen Kernen
eingelagert, welche parallel zur Langsrichtung der Epiphysenlinie geordnet sind.
Die dem Epiphysenkeim zugekehrte Seite ist vollkommen ohne Richtungsphino-
men, auf einen schmalen Verkalkungs- und Knochensaum folgen hier die Mark-
raume. Nur an den beiden zackigen Vorspriingen sowie besonders im Bereich der
rechten Hilfte der Scheibe ist der sonst lineére Verlauf gestort. Daselbst stoBen
kleine Knorpelwucherungen an den Verknicherungsrand und unterbrechen so die
Verkalkungszone.

Auf der Seite des Markraumes, der nur links in Form einer Insel den Inter-
medidrknorpel beriihrt, erscheinen die Verhéltnisse im Groben in Ordnung. Der
Séulenknorpel ist hier in sehr geringer Dicke ausgebildet.

Der Ansatz der Epiphysenscheibe links erfolgt direkt auf der vom Knorpel
durchwucherten Compacta ohne irgendwelche Trennungslinie. Die blasigen Zellen
machen plotzlich Halt vor dem geordneten Gewebe des Intermedidrknorpels.

Im Bereich der rechten Hilfte der Epiphysenlinie werden die Verhiltnisse
vollig ungeordnet. Aus dem horizontalen Ast wird durch Einlagerung einer Knor-
pelkugel ein vertikaler Ast abgesplittert. Ersterer ist ganz schmal und in seinem
Verlaufe bis zum Ansatz an der gegenseitigen Compacta so von Neubildungen durch-
setzt, daB sein eigentliches Gewebe nur noch bruchstiickweise zu sehen ist. Der
abzweigende dickere Schenke] dagegen fasert sich langsam, mit zunehmender
Entfernung vom Ursprungsort, immer mehr auf. Dabei vermehren sich die spinde-
ligen, dunklen und wenig zahlreichen Zellen und werden blasig, erscheinen erst
in Langsreihen, dann in linglichen hellen Gruppen, zwischen denen die Zwischen-
zellsubstanz etwas dickere, lings verlaufende, anastomosierende Bénder bildet.
Sie veridstigt sich baumartig und bildet so das Gertist der Wucherungen. Auf diese
Weise sicht man das Stroma des aberrierenden Schenkels sich in 3 ihm anliegende
Knorpelkugeln iiberfithren. Sie hingen wie Friichte an diesem Ast.

In ihrem Aufbau lassen sich diese vom Epiphysenknorpel abstammenden
Massen in keiner Weise grundsitzlich von solchen perichondraler Herkunft unter-
scheiden. Sie sind lediglich durch Lage, besondere GroSe und Wildheit der Zellen,
die auf besonders intensives Wachstum schlieBen lassen, charakterisiert. Wir
méchten sie kurz im Folgenden als ,,Tropfen® bezeichnen.

3. Bi-epiphysdrer Typus.

Dazu gehoren alle Réhrenknochen mit 2 Epiphysen. Obwohl diese
nur in Verdoppelung an beiden Enden zeigen, was soeben am Meta-
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tarsale II mit seiner einzigen Epiphyse beschrieben ist, ist es niitzlich,
sich einen groflen Robrenknochen, hier die Tibia (s. Abb. 4); genauer
anzusehen. Wir beschrianken uns auf das makroskopische Verhalten,

da mikroskopisch ein neuer Befund
nicht vorliegt.

Beide Epi- und Metaphysen sind stark
aufgetrieben, der Schaft schlank, das Ganze
hat die Form einer Hantel. In der Frontal-
ansicht ist die sonst gerade Achse im Bereich
der oberen und unteren Verdickung leicht
nach links abgewichen, von der Seite gesehen
ist der Knochen leicht S-férmig gekriimmt.
Nach Entfernung des Periosts treten im Be-
reich der Anschwellungen und der distalen
Schaftpartien, die sich peripherwérts trich-
terartig Offnen, leicht gehdckerte Flichen
zutage. Deren einzelne Erhebungen bestehen
aus den schon beschriebenen Sagokérnern
und aus halbkugelartig die Oberfliche durch-
stoBenden, von innen kommenden Knorpel-
massen. Das Messer dringt hier mit Leich-
tigkeit ein.

Der Schaft ist leicht geschwungen, ge-
rade, offnet sich gegen die Enden tiitenartig,
ist zentralwirts vollkommen hart, weil und
glatt, ohne Flecken. Ein Foramen nutritium
ist nicht zu finden. Peripheriewirts ist die
Begrenzung gegen die Knorpelwucherungen
ziemlich scharf, der ﬁberga.ng stellenweise
markiert durch einen plétzlich einsetzenden
Querwulst. Tm Gebiete der peripheren an-
schwellenden Schaftteile treten da und dort
kugelige . glasige Knorpelmassen durch die
sonst unverinderte und glatte Compacta zu-
tage. - Bald sieht man sie eben kanm durch-
schimmern, bald haben sie sich durchgedrangt
und stehen flach iiber die Oberfliche vor
{Abb. unten rechts).

Die abgebildeteFrontalschnittfliche zeigt
folgendes: Der schlanke Schaft besitzt sehr
dicke weiBle Compacta, dieMarkhohle ist leicht
graugelblich, mit dem Messer nicht schneid-
bar und enthilt nur goch Spuren eines sehr
blassen Marks in den engen sklerotischen
Maschen. Gegen die Enden hin weichen die

Abb. 4. Frontaler Medianschnitt durch

die linke Tibia. - Nach der Nat. gez.

Arkaden der Epiphysenlinien (¢) mit

Knorpeltrauben (b), wovon eine im Durch-

bruch durch den Schaft [unten rechts (c)].

Massenhaft periostale Knorpelwucherun-
gen (d), Epiphysenkern ().

Schaftlamellen tiitenartig auseinander, gezwungen durch die von den Epiphysen-
linien abtropfenden grofien Knorpelmassen. Epi- und Metaphysengegenden sind
nach allen Richtungen infolge von Knorpelwucherungen periostaler und epi-

physirer Herkunft stark aufgetrieben.

Der periostale Knorpel umzieht als maBig starke, hell-weiBgelbe Zone das

ranze epi- und metaphysire Gebiet.
Virchows Archiv. Bd. 268.

10
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Hier interessieren die Epiphysenlinien vor allem. Sie selbst und die aus ihnen
hervorgehenden ,,Tropfen* sind sehr leicht kenntlich durch eine mehr bléuliche
Firbung ihrer Substanz. So heben sie sich scharf ab von den aus dem Periost
hervorgegangenen mehr weiBlen Elementen.

1. Die obere Linie ist ein quer gestelltes, schmales Band von etwas iiber 1 mm
Breite und verliuft in Form von regelméBigen, schonen Arkaden und nach dem
Schaft gerichteten Pfeilern. Auf dem Schnitt sind 6 von ihnen getroffen, wovon
.3 noch in Verbindung mit den an ihnen hingenden ,,Tropfen‘‘. Die iibrigen Pfeiler
-verlieren sich nach kurzem Verlauf, da sie zu iiber oder unter der Schnittfliche
liegenden ,,Tropfen gehoren. Die im oberen Epi- und Metaphyse eingeschlossenen
‘Markteile sind ebenfalls stark sklerotisch, enthalten aber kleinere dunkelrote

. Stellen.

2. Die untere Linie verlauft schief zur Knochenachse, von innen unten nach
auflen oben. Auf dem Schnitt sind 2 Pfeiler getroffen, wovon der eine (links) im
Zusammenhang mit der zugehoérigen Knorpelmasse, der andere endigt frei. Diese
Knorpelmasse zwéngt sich wie ein grofler Keil zwischen die Compactalamellen,
indem sie dieselben kelchartig auseinanderschiebt. Rechts davon sind weitere
Knorpelherde zu sehen, deren Stiele nicht in dieser Schnittlinie liegen. An dieser
Stelle ist die Compacta auf eine Linge von 4 mm durchbrochen, und die Wucherungen
ragen an der Oberfliche als halbkugelige Vorwolbung vor.

Das Mark der unteren Epiphyse ist von derselben Beschaffenheit wie das des
Schaftes, homogen, graugelb, duBlerst hart und feinmaschig sklerotisch.

4. Synchondrotischer Typus.

Wo in einem anfanglich knorpelig einheitlich angelegten Knochen
mehrere Knochenherde auftreten, bleiben Knorpelfugen zwischen diesen
als Bildungsstatte fiir Material zum weiteren Wachstum. Das Verhalten
solcher Fugen wurde untersucht an Stiicken der Schiadelbasis (Syn-
chondrosis spheno-oceipitalis), der Rippen, der Wirbel und des Sternums.

1. Schidelbasis (siche Abb. 5).

Sie bietet makroskopisch ein annihernd richtiges Bild, wenn auch da und dort
flache, etwas glasige Abschnitte leicht vorspringen. Dies ist besonders im Bereich
des Processus-clin. post. der Fall, der, langsam aus dem Clivus ansteigend, eine
kriftige Querleiste bildet. An seinem vorderen Abfall klebt die Hypophyse. Sie
ist vollkommen aus dem Tiirkensattel gehoben und vorniiber gekippt. Dadurch
entsteht eine tiefe Grube zwischen ihr einerseits, dem Sulcus chiasmatis und der
Ebene zwischen den beiden kleinen Keilbeinfliigeln andererseits. Auf dem medialen
Sagittalschnitt, der vorn das Keilbein, hinten den halben Clivus, oben Hypophyse
und unten die Rachenmandel umfaft, lassen sich die Verhiltnisse klar iibersehen.

Das Praparat ist von einer durchschnittlich 1 cm breiten halbkreisférmigen,
nach vorne konkaven Knorpelwucherungszone in 2 Teile getrennt. Die beiden
Enden des Halbkreises werden verbunden durch eine oben breite, unten schmale,
im ganzen unregelmiBig verlaufende und manchmal vom glark durchbrochene
Knorpelleiste .als Durchmesser. Auf deren oberem vorderem Pol sitzt kappen-
artig die Hypophyse in Form eines Halbmondes nach vorn iiberhéngend.

Im ganzen sind 3 spongiose Komplexe zu sehen, 1. ein vor dieser Sehne ge-
legener, 2. ein im Halbkreis gelegener-und 3. ein hinter dem Halbkreis gelegener.
Der Unterfliche hingt die Rachenmandel als grosses septiertes Gebilde an.

Bei der Lokalisation der Knorpelmassen unterscheiden wir zwischen dem
im ganzen vertikal verlaufenden, wenn auch nach hinten ausgebogenen Bande
rechts und dem von der Héhe des Proc. clin. ant. erst breiten, dann keilartig sich
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verdiilnnenden, unten in das rechts gelegene Band einmiindende Band links.
Thre differente Enfstehungsweise wird duBerlich markiert durch die zwischen-
liegende Markhohle und einer zwischen Clivus und Proc. clin. post. gelegenen,
deutlichen, tiefen Kerbe. Ohne Zweifel stellt der rechts gelegene Riemen die ge-
wucherten Reste der Sutura spheno-occipitalis dar. Der rechts gelegene, spongiose
Knorpel ist Pars basilaris des Hinterhauptbeines.

Zur Deutung des linken Knorpelbandes ist es nétig, sich der Genese
des Os sphenoidale zu erinnern. Dieses entsteht aus 7 paarigen Kernen,
wovon wir uns hier nur die den Korper bildenden interessieren. Er
verknochert von zwei hintereinander gelegenen Kernpaaren aus. Das

Abb. 5. Medianschnitt durch die Schidelbasis gefirbt nach van Gieson. Vergr. 1,5 : 1. Die Liicke

des oberen Umrisses ist kiinstlich (7). Oben links die halbmondidrmig aufsitzende und aus der

Sella gehobene Hypophyse (@), nach rechts anschlieBend der Clivus (b). Knochenmasse links:

Prisphenoid (), in’ der Mitte: Basisphenoid (d), rechts: Hinternauptsbein (¢). Unten hiingt die

Rachenmandel (f) an. Die Knorpelzone rechts entspricht der Sychondrosis spheno-oceipitalis (g).
Proc. clin. post. (i); Kerbe zw. proc. clin. post. und Clivas (k).

hintere bildet das Basisphenoid (im 3. Monat im Grunde der Sella
turcica erscheinend), das vordere das Priasphenoid (etwas spiter auf-
tretend). Die Kerne des Basisphenoids vereinigen sich im 4. Monat,
zundchst in ijhren dorsalen und hinteren Abschnitten. Vorn sind sie
anfanglich noch getrennt, indem sie knospenartig die duBleren Flanken
des Proc. clin. post. einnehmen. Der zwischen diesen Knospen und vor
der Verbindungsbriicke gelegene Teil wird in frithester Zeit durchzogen
von der Rathkeschen Tasche, der priméren Mundbucht, die sich ab.
schniirt und den Hirnanhang bilden hilft. An dieser Stelle erfolgt die
Verknocherung spater oder kann in seltenen Fillen ganz ausbleiben,
so daB dort ein annihernd vertikaler Kanal, Canalis craniopharyngeus,
gefunden wird.

10*



148 F. Speiser:

~ Fiir unseren Fall ist es nun von Bedeutung, dafl im Bereich dieses
Kanals lange Zeit Knorpel liegenbleibt, daB wir uns-hier in der Zone
zwischen Basi- und Prisphenoid befinden. Die beiden Knochenmassen
vereinigen sich, zuerst nur lateral, im 8. Monat. Auf Grund dieser Fest-
stellungen miissen wir das linke Knorpelband als Rest der beim Foetus
zwischen Basi- und Priasphenoid liegenden Knorpelscheiben auffassen.
Damit wire das allseitig eingeschlossene Knochenstiick der vereinigte
rechte und linke Basisphenoidkern, der links gelegene spongidse Kno-
chen das Prisphenoid.

Auf einer Schnittserie hat es sich ergeben, daBf die Vereinigung von
Basi- und Prisphenoid noch nicht vollzogen ist. Es bestehen wohl
ganz schmale Knochenbriicken (davon ist eine auf dem Medianschnitt
getroffen), welche darauf hindeuten, dafi der trennende Wucherungs-
prozeB in Gang kam, als eben die Vereinigung zwischen den beiden
Knochenmassen eintreten wollte. Da diese normalerweise mit dem
8. Monat einsetzt, haben wir eine sichere Handhabe fiir die Beurteilung
des Krankheitsbeginns. Wir werden noch spater auf die teratogene-
tischie Terminationsperiode dieser Wucherungsprozesse zuriickkommen.

Wir unterlassen es hier, eine feinere Ercrterung der Histologie zu
geben. Die hier im Groben als Binder bezeichneten Knorpelmassen
bestehen aus einer Unzahl gréBerer und kleinerer rundlicher Knorpel-
kugeln, die im wilden Durcheinander liegen. Am Knorpel selbst sind
alle Grade von Ordnung und Unordnung der Zellen und deren Gefiige
zu sehen und mit den schon beschriebenen vollkommen iibereinstimmen-
de Bilder vorhanden. Richtungsphinomen ist nirgends da, die Knor-
pelknochengrenzen sind in denkbar gréfiter Zerkliiftung begriffen, die
Spongiosa ist weitmaschig, mit sehr dicken und harten Knochenbalk-
chen, das Mark im allgemeinen blaB-gelblich, faserreich. Nur da und
dort finden sich myelo-poetische Stellen, die makroskopisch als rote
Flecken erscheinen. '

2. Rippen.

Die schon makroskopisch und réntgenologisch feststellbaren Ver-
anderungen sitzen an den Rippenknorpelgrenzen. Sie bilden in ihrer
(lesamtheit einen sehr stark ausgeprigten Rosenkranz, im einzelnen
kolbige Auftreibungen mit Zunahme der Dicke nach allen Dimensionen
hin. Beteiligt sind sowohl kngcherne als knorpelige Anteile, jene durch
trichertartige Aufsprengung passiv sich o6ffnend, diese als aktive Pro-
duzenten der Masse. V

Knocherne und knorpelige Schifte stofien unter flachem Winkel
aufeinander und nicht ganz in derselben Ebene, indem die kndchernen-
Schifte etwas zuriickweichen. Die groften Knorren befinden sich auf
der Hinterseite, schen glasig durchscheinend aus und sind von flachen
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Sekundarknoten besetzt. Scharfe Kanten bestehen nicht, ebenfalls

'keine Verwachsungen der sich seitlich oft beriihrenden Knorpelmassen
zweier Rippen. Von einem Zentrum grofiter Wucherung nehmen die
Knoten nach Seite der kntchernen Rippen rasch, nach Seite des Ster-
nums zu ohne bestimmte Grenze an Zahl und Gréfle ab. Die letzten
vereinzelten Erhebungen finden sich rippenwirts 3 cm von der Fuge
entfernt, sternalwirts gehen sie ununterbrochen, aber ohne zu aufdring-
lichen Verinderungen zu fithren, auf diesen Knochen iiber.

Das mikraskopische Bild einer median geschnittenen. Knochen-Knorpelfuge
zeigh in schonster Weise den periostalen und den Fugenknorpel in starker Wuche-
rung. Unter dem Periost reiht sich Knorpelknospe an Knorpelknospe. An einer
Stelle, am Ubergang in den kndchernen Rippenschaft, ist eine groBe Neubildung
zwischen Periost und Compacta entstanden und hebt ersteres von letzterer ab.
Im Bereich der Fuge ist groBtes Durcheinander. Bis 2 cm lange schmale, teilweise
auch breitere und verzweigende Knorpelzapfen treiben in die Markhohle herein
resp. werden von Markbhohlenzweigen umwachsen. Diese fressen sich in den Flan-
ken der Knorpelmassen vor und helfen an deren Isolierung mit. Diese Stellen, wo
das Mark aktiv gegen den Knorpel vorwichst, verraten sich durch Bilder, welche
annahernd -an diejenigen einer normalen Ossification erinnern. Wir finden da
Richtungsphénomen und priparatorische Verkalkung, wenn auch mangelhaft und
bei zackiger Grenzlinie.

Die knochernen Rippenbestandteile sind auBerordentlich hart. Der normal-
dicken, von breiten Havers’schen Kanilen dicht durchsetzten Corticalis folgt eine
auBerordentlich dichtmaschige Spongiosa. Die einzelnen Bilkchen sind dick und
nehmen in jhrer Gesamtheit beinahe die Masse des Markes ein. Dieses ist klein-
zellig, entlang den Bilkchen fibros und hell. Im Bereich von stark wuchernden
Knorpelzapfen sind die einzelnen Bestandteile oft so dicht gelagert, da8 man an eine
Kompressionswirkung denken mu8. Ahnlich deuten wir auch Bilder, wo unter
ganz dichter- Anlagerung von Knochenbilkechen an Knorpelwucherungen jene
unter Auffaserung ohne Grenze in diese iibergehen. Dabei sind die Knorpelzellen
der Beriihrungsfliche parallel gestellt, ausgezogen und plattgedruckt und laufen
in flachen Bogen um den Punkt, welcher Widerstand leistet.

3. Wirbel.

Diese zeigen Verdnderungen, die am Réntgenbild kaum und nur
bei Voreingenommenheit, makroskopisch am Priparat dagegen leicht
festzustellen sind.

AuBerlich ist die Form der Wirbelkérper nicht verzerrt, nur beim genauen
Zusehen gewahrt man durch das Periost stellenweise eine leicht flachhockerige
Oberflache. Daselbst sitzen die Sagokérner unter der Knochenhaut.

Der Querschnitt zeigt stehengebliebene Reste des zwischen Kérper und Bogen-
kernen befindlichen Wachstumsknorpels (normalerweise im 3. bis 6. Jahr ver-
schwindend). Diese scheiden als vielfach unterbrochene und in Wucherung be-
griffene Bander die hinteren lateralen Wirbelkérperabschnitte von dem zentralen
Hauptkern,

Entlang dem Periost der vorderen Konvexitéit des Wirbels stehen eine Reihe
sich fast in regelméBigen Abstinden folgender Knorpelzacken. Mit breiter Basis
(3—4 mm) sitzen sie dem Periost auf und erstrecken sich, langsam spitz zulaufend,
gegen das Zentrum des Wirbelkérpers hin, die groBten unter ihnen sind 5 mm lang.
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Das Periost zeigt an den betreffenden Ansatzstellen den charakteristischen Kern-
reichtum.

Die Wucherungen sind daselbst also aus dem physiologischen Wachstums-
knorpel, andererseits aus dem krankhaft Knorpel produzierenden Periost her-
vorgegangen.

4. Brustbein.

Es verrdt multiple kleine Aufhellungen im Réntgenbilde, die sich auf dem
Medianschnitt als Knorpelwucherungen von den 2 bekannten Typen erweisen.
Von den zwischen den einzelnen groBen Knochenenden befindlichen schmalen
Knorpelbdndern aus erstrecken sich gréfere, bliulich-weille, traubige Neubildun-
gen in die MarkhShlen. Kleinere solche kommen ganz unsystematisiert bald da,
bald dort in Form von Kugeln und Zapfen aus dem Periost hervor. Von dem
3,5 cm langen und 8 mm breiten Knochenherd des Manubriums sind nur ganz kleine
Markstellen iibrig geblieben. In der Hauptsache ist sein Raum mit Knorpel an-
gefiillt.

Zusammenfassung.

Hier seien die in den 4 Gruppen von uns erhobenen Befunde kurz
rekapituliert. '

1. Rein periostaler Typus.

Die Untersuchungen erstrecken sich hier auf Knochen, bei denen
eine Anbildung neuer Substanz zum Wachstum nur vom Periost aus
erfolgen kann (Fulwurzelknochen). Das Periost erweist sich als allei-
niger Bildner von Knorpelwucherungen, indem entlang seiner inner-
sten Lage in dicht aufeinanderfolgenden Abstéinden aus Kernanhau-
fungen bestehende Kappen sitzen. Aus diesen gehen heliblasige Knorpel-
massen in Form von Halbkugeln, Kugeln und Stréngen hervor. Thr
Wachstum ist im allgemeinen gegen die Markhohle gerichtet.

Ein einigermaflen normal verlaufender OsgifikationsprozeB ist nur
im - Bereich der zwischen diesen Wucherungen liegenden knorpeligen
Grundsubstanzen méglich. Dort, wo Wucherungen an die Ossifications-
linie stoBlen, hért der Verkalkungssaum plétzlich auf. Der Knorpel
wiachst an diesen Stellen erst halbkugelig, dann polypenartig, endlich
scheinbar allseitig frei in die Markhohle ein. Umgekehrt wuchern
Markriume in seinen Flanken vor und tragen bei zu seiner Befreiung.
Auf vielen Schnitten gibt es scheinbar ganz von Mark umgebene Knorpel-
inseln, fiir die durch Schnittserien stets noch ein, wenn auch nur suBerst
schmaler und stielartiger Zusammenhang mit dem Randknorpel er-
wiesen werden kann. Allseitig von Knorpelgrundsubstanz umgebene
Wucherungsbezirke zeigen andeutungsweise gegen das Knochenzentrum
hin tendierendes Richtungsphinomen. Sich befreiende und befreite
Knorpelmassen verlieren dieses, ihre viel grioBer und blasiger werdenden
Elemente gruppieren sich tangential zu den Neubildungen. In unmittel-
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barer Umgebung derselben finden sich Kompressionserscheinungen des
Marks.

2. Periostal-epiphysdirer Typus.

Er ist beschrieben an Hand eines Metacarpale, welches schon ma.
kroskopisch Knorpelwucherungen an beiden Knochenenden zeigt, ob-
schon nur eine Epiphyse vorhanden ist. Im Bereiche der beiden Enden
vollzieht sich unter dem Periost die Knorpelwucherung nach Art der in
Gruppe I beschriebenen. Die Epiphyse ist ebenfalls ein Ort der
Bildung von Wucherungen, die sich scharf von denen des Periosts
trennen lassen. Sie hangen von der Epiphysenlinie an diinnen Stielen
in Form von Tropfen oder Trauben (wenn aus mehreren Knollen be-
stehend) herunter, sind im ganzen bedeutend gréBer als jene, aber nur
in beschrankter Anzahl vorhanden.

3. Bi-epiphysdrer Typus.

Er ist an groflen Rohrenknochen, im speziellen der Tibia, studiert.
Im Prinzip bringt er nichts Neues, gibt aber infolge der groBen Aus-
malle und der mit dem schnellen Wachstum dieser Xnochen Schritt
haltenden Wucherung einen besseren Uberblick, namentlich iiber den
Verlauf der Epiphysenlinie. Diese findet man oft schief oder stark ver-
bogen, im einzelnen besteht sie aus briickenartigen, schmalen Arkaden
verschiedenartigster Spannweite. Deren Pfeiler sind stielartige, oft bis
1%Y,cm lange und schmale knorpelige Verbindungsstiicke mit den
»»Knorpeltropfen oder,,-trauben®.

4. Synchondrotischer Typus.

Dazu gehtren Knochen, die eine Knorpellamelle zwischen 2 Knochen-
kerne eingeschlossen zeigen. Unter dieser Gruppe sind beschrieben:
Schadelbasis, Rippen, Wirbel- und Brustbein.

Es ergibt sich wieder dasselbe Bild: Kein oder nur selten angedeu-
tetes Richtungsphinomen, unordentliche kugelige und strangférmige
Wucherungen fast simtlicher Knorpelsubstanz, am iippigsten im Be-
reich der Knorpel-Markhéhlengrenze.

Die Wertung von Untersuchungsergebnissen bei Fallen von Chondro-
matose des Skeletts begegnet deswegen so grofen Schwierigkeiten, weil
die gewonnenen Ergebnisse in hohem MafBe abhingen vom Alter des
Objekts. Die anfangs klaren und leicht zu iibersehenden Verhiltnisse
‘werden von einer gewissen Zeit ab verwirrend. An der rechten unteren
Femurepiphyse unseres Falles ist diese Umwandlung in ein planloses
Durcheinanderwuchern von Knorpel periostaler und epiphysirer Her-
kunft in vollem Gange, vom Intermediérknorpel ist nichts zu sehen.
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Die Beobachtung stimmt iiberein mit der bekannten Tatsache, da die
Wucherungen nicht in allen Knochen denselben Reifegrad erreichen,
sondern im allgemeinen Schritt halten mit der Wachstumsstirke der
betroffenen Skeletteile.

Daf} eine Orientierung und eine ordentliche Eingliederung der Ele-
mente nach ihrem Mutterboden in diesem Chaos nicht méglichst ist,
versteht man leicht. k

Da multiple Enchondrome an sich unseres Wissens nie zu Tode
fithren, es sei denn durch die Komplikation der malignen Entartung
oder Vereiterung oberflichlich liegender und ulcerierender Knoten, ge-
horen die in so jugendlichem Alter durchmikroskopierten Fille min-
destens zu den groBen Seltenheiten, wenn iiberhaupt schon ein &hn-
licher Befund verdffentlicht ist. Uns personlich ist ein solcher aus der
Literatur nicht bekannt. Die meisten Untersuchungen stammen von
Patienten viel hoheren Alters und beschrinken sich auch auf die Be-
schreibung von amputierten Skelettstiicken, oft sind es klinisch-rént-
genologische Arbeiten.

Wir glauben, da3 dies die Hauptgriinde sind, aus denen die sehr
unprizis formulierten Ansichten der Autoren iiber die Genese der
Enchondrome von Knochen zu erkliren sind. Der neuesten (8.) Auf-
lage von Kaufmanns Lehrbuch8) entnehmen wir folgende einschligige
Stelle: ,,Manche Enchondrome sind wohl embryonalen Ursprungs und
entstehen aus persistierenden Knorpelresten der Fétalzeit, andere ent-
stehen aus Teilen des Intermediirknorpels oder infolge von Storungen
in der Wachstumsperiode; hier sei an die bei der Rachitis gelegentlich
stehenbleibenden, aus dem Zusammenhang mit dem iibrigen Knorpel
getrennten Knorpelinseln erinnert (Virchow, Zeroni, O. Miiller), ja man
ist nach Vorgang dieser Autoren der Ansicht, dafl alle Enchondrome
der Knochen, innere wie duBlere, von Knorpelinseln abstammen, die
dem Wachstumsknorpel angehéren.

Diese einseitige, wie wir bereits hérten, auch von anderen Autoren
eingenommene Stellungnahme ist sicherlich der Autoritat Virchows zu-
zuschreiben. Nach Versffentlichung seiner Befunde muBiten die élteren
Autoren verstummen, die mit Recht dem Periost und dem Perichon-
drium eine gewisse Rolle zugeschrieben haben, wenigstens fiir die Ent-
stehung der dufleren Enchondrome (Forster, Weber, Volkmann). Die
Epiphysenlinie und deren Stellung zum ganzen Problem haben diese
dagegen nicht beriihrt; sie liefen die zentralen Neubildungen teils aus
der Knochensubstanz selbst oder aus dem Mark hervorgehen. Seit
Virchow schenkt man dem Intermediirknorpel alle Aufmerksamkeit
und ist zu der angefiihrten iibertriebenen Auffassung gekommen, obwohl
man noch nie den lickenlosen Beweis fiir das direkte Hervorgehen von
Tumorknollen, die ein selbstandiges exzentrisches Wachstum zeigen,
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hat nachweisen konnen. Nur O. Miiller hat in seiner vortrefflichen
Studie bei sicher bestehender Rachitis Loslésungen und beginnendes
selbstédndiges Wachstum von Knorpelteilen gesehen.

. Wir sind aber auf Grund der eingangs erwihnten Bedenken und
durch unsere eigenen Befunde zur Uberzeugung gekommen, daB die
durch Rachitis bedingten Knorpelisolierungen im Prinzip etwas ganz
anderes sind als diejenigen bei einfacher Chondromatose. Dort haben
wir die Grundkrankheit Rachitis mit Enchondrombildung als Symptom,
hier eine Krankheit sui generis. Dies ist der Fall, auch wenn im mikro-
skopischen Bild gewisse Ahnlichkeiten sicher vorhanden sind, und wir
mochten streng unterscheiden zwischen diesen verschiedenen Krank-
heitsbildern.

Wenn somit die von uns hier versffentlichten Deutungen in der En-
chondromliteratur vereinzelt dastehen, finden sie groBe Ubereinstim-
mung mit solchen, die von Enno Miiller ) 1914 auf dem sehr benach-
barten Gebiet der multiplen Exostosen beschrieben sind. Von allen
Autoren wird eine enge Verwandtschaft dieser beiden Neubildungen
betont, nicht nur wegen ihres dhnlichen Sitzes, des multiplen Auf-
tretens, des Erscheinens im jugendlichen Alter usw., sondern weil sie
oft zusammen an demselben Patienten auftreten und sogar in dieser
gemischten Form vererbt werden kénnen [H. Fischer), Drescher?),
C. 0. Weber25)].

Die Miillerschen und unsere Befunde sind in bezug auf die Rolle
des Periosts so iibereinstimmend, dafl wir, wenigstens in dieser Hin-
sicht, von Parallelfallen sprechen kénnen.

Miiller findet némlich als erste Anfinge der knorpeligen Exostosen
im Periost der langen und kurzen Rohrenknochen, der platten Knochen
und der Clavicula multiple Knorpelinseln. Die Epiphysenenden sind
deutlich von den cartilaginiren Exostosen bevorzugt. Die von ihm
vertffentlichten Bilder eben keimender Knorpelneubildungen zeigen
neben auffilliger Ahnlichkeit mit den unsrigen scharf ausgeprigte
Unterschiede, aus denen sich vielleicht Schliisse ziehen lassen, warum
in einem Falle das Wachstum nach aufien, im anderen nach innen er-
folgt. Die Miillerschen Keime liegen némlich ¢m Periost, dicht an der
osteogenetischen Schicht, die daselbst groBlen Kernreichtum zeigt
(Kappe), die unsrigen am Periost, nach innen, bei sonst genau gleicher
duberer Erscheinung. Das Wachstum erfolgt im ersten Falle zentri-
fugal, wobei sich alle Ubergéinge von diesen Keimen bis zu voll aus-
gebildeten, mit Mark versehenen Exostosen verfolgen lassen, im zweiten
zentripetal, ebenfalls mit allen Ubergangsstadien von Unreife zur
Reife.

Diese Beziehungen, welche also nur das Periost betreffen, sind die
einzigen, die zwischen den beiden Arbeiten bestehen. In bezug auf
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die Epiphysenlinien, dem zweiten Hauptpunkt, sind die Gegensitze
vollkommen. Bei Miiller verlaufen dieselben wie gewdhnlich, bei uns
ist der Intermedidrknorpel ebenfalls in starker Wucherung begriffen.

Seit Virchow hat man diesem Gebilde ganz besondere Aufmerk-
samkeit geschenkt. Xr selbst veroffentlichte eine ganze Reihe von
Fillen?2), bei denen er nahe der Epiphysenlinie liegende Knorpel-
inseln feststellte und annahm, daf von diesen Gebilden die Neubildungen
ausgingen. Auch beschreibt er ungewohnliche seitliche Wucherungen
am Intermedidrknorpel, die er fiir mégliche Keime von Exostosen hielt.
Einen ganz entsprechenden Fall kennen wir aus der Arbeit von Zeroni?'),
der wie 0. Miiller2) ebenfalls fiir die dtiologische Bedeutung der Rachi-
tis eintritt. In der letzteren Arbeit sind, wie schon erwihnt, an den
Verknicherungsgrenzen Befunde erhoben, die den unsrigen in mehreren
Beziehungen ahneln.

In einem reinen Fall von Enchondromatose ist bis jetzt der Be-
weis eines ununterbrochenen Hervorwucherns von Knorpelknollen aus
den Knorpelfugen mit selbstindigen Gew#chseigenschaften noch nicht
erbracht worden. Die Angaben die man in bezug auf das Verhalten
der Epiphysenlinie bei multiplen Exostosen und Enchondromen findet,
sind sehr widersprechend. Teilweise ist normales Verhalten angegeben
[Chiari3), E. Miller10)], teilweise vorzeitige Verknocherung, teilweise Un-
regelmifigkeiten des Verlaufs [Griinfeld-Holzknecht?), Kienbick?®), Pels
Leusden3)]. Letztere duBern sich in zackigem Verlauf, unregelméBiger
heller Flecken, die den Knorpelstreifen in seiner geraden Linie unter-
brechen (Ro6ntgenbilder), schrigem Verlauf und Knickungen.

Unsere Befunde geben einen eigentlichen Beleg fiir die Richtigkeit
des Virchowschen Satzes von der Rolle des Epiphysenknorpels, indem
sie zeigen, wie aus dieser durch Tropfen- und Traubenbildung allseitig
gich ausdehnende Knollen entstehen, die an gewissen Stellen sogar,
mangels an Platz im Schaft, die sehr dicke Compacta durchbrechen
und an der Oberfliche zum Vorschein kommen. Dabei 148t sich auf
dem Serienschnitt ein kontinuierlicher, wenn auch schmalstieliger Zu-
sammenhang mit dem Mutterboden, dem Intermediirknorpel, einwand-
frei erweisen.

Nach den neuen Untersuchungsergebnissen iiber das Wachstum der
Epiphysenlinie ist eine volle Mitbeteiligung des Intermedidrknorpels
an allen Prozessen des Periosts nicht nur verstindlich, sondern fast
zu erwarten. Die Knorpelmarkkanile durchsetzen etagenférmig den
Wachstumsknorpel, indem sie ihren Ursprung vom Periost nehmen.
In ihnen verlaufen feine GefaBe, die von lingsgestelltem, zarten Binde-
gewebe begleitet sind, dessen Zellen im Zentrum des Querschnitts
jugendlich schmalspindelig, mit zunehmender Entfernung vom Gefafl
etwas groBer werden und sich mehr und mehr mit Intercellularsub-
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stanz des Knorpels umgeben. In dieser perivasculiren Zone erblickt man
die Muttersubstanz des wachsenden Knorpels in vollig entsprechender
Weise wie der innerste Perioststreifen als Muttersubstanz des sich von
aullen anbildenden Knorpels gilt. Dort, wo die -Knorpelmarkkanile
vom Periost abgehen, treffen sich die beiden Schichten und gehen
direkt ineinander iiber. Das Periost und die feine Bindegewebsschicht,
welche die Gefille ins Innere des Intermedidrknorpels begleitet, sind
also vollkommen gleicher Natur, woraus sich auch ihre gleiche Re-
aktion ergibt. Aus diesem, in der normalen Organisation des Knochen-
aufbaues begriindeten Umstande ergibt sich auch das Verstindnis fiir
die Systematisierung der gleichzeitig vom Periost und allem Wachstums-
knorpel ausgehenden Enchondromen.

Die auf Grund einer von Schmorll®) angegebenen Methode (Auf-

hellen der Knochenscheiben in Xylol nach vorhergehender Farbung
des Bindegewebes in Ammoniakcarmin und Anwendung des binoku-
laren Mikroskops) unternommenen Untersuchungen an unserem Falle
ergaben sparliche, zwischen den Knorpelwucherungen endigende Mark-
kanile, ohne Etagenbildung und ohne die am #dufleren Periost nach-
gewiesenen Kappen der chondrogenen Schicht.
"~ In engen Zusammenhang mit der Epiphysenlinie bringen wir auch
die leichten Verkriimmungen gewisser Knochen; Chondromatose in
Verbindung mit Wachstumsstérungen ist kein seltener Befund. Die
Betrachtung des in Abb. 3 abgebildeten Metatarsale IT gibt eine Er-
klarung. Nur noch im Bereich des linken, mehr oder weniger unver-
sehrten Schenkels der Epiphysenlinie kann eine Langenstreckung des
Knochens stattfinden, weil nur auf dieser Seite Mark in groBerer Menge
an die Wachstumszone grenzt. Auf der rechten Halfte ist Knochen-
neubildung so gut wie ausgeschlossen, da beinahe die ganze Linie von
chondromatésen Keimlingen eingenommen ist und im Bereich der
Wucherungen ein Vordringen der Markrdume infolge mangeilnder pré.-
paratorischer Verkalkung unméglich wird. Die Folge davon ist, daB
wir uns die Epiphysenlinie als einarmigen Hebel vorstellen miissen,
mit Drehpunkt rechts, sich hebendem Arm links. Die dariiber befind-
lichen Teile machen die Bewegung mit und werden nach rechts um-
gekippt.

Storungen des Lingenwachstums haben wir in unserem Falle nicht
nachgewiesen. Sie wiren fraglos in dem Augenblick eingetreten, wo eine
Zwischenscheibe in ihrer ganzen Lénge von Chondromen besetzt . ge-
wesen wire, oder wo ein besonders grofier Tropfen das Mark von ihr ab-
gedringt- und komprimiert hitte.

Es bleibt mir zum Schluf}, nach Besprechung des Grundsitzlichen,
noch iibrig, gewisse Einzelheiten und Nebenbefunde zu streifen.
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In erster Linie das sonderbare, auch von O. Miiller1?) beschriebene
Verhalten der Knorpelwucherungen zur préparatorischen Verkalkung.
Miiller deutet den Ausfall des Verkalkungssaumes im Bereiche der an
die Markhohle anstoBenden Wucherungskugeln als das Primére, die
Wucherung selbst als durch Wegfall eines Hemmnisses hervorgerufene
sekundére Erscheinung. Er denkt daran, daf die Rachitis diese Liicken
schafft (Kalkmangel?) und den ganzen Prozefl ins Rollen bringt.
Pommer1) hat die in der Liicke erfolgende Wucherung so aufgefalt,
daf} die Rachitis diese schafft, der des Schutzes entbléBte Knorpel in-
folge mechanischer Reizung bei Bewegungen in wildes Wachstum gerit.

Wir glauben der Sache weniger Zwang anzutun, wenn wir dies fiir
eine Verwechslung von Ursache und Wirkung halten und sagen: Der
Wucherungsknorpel ist chemisch so beschaffen, da er den ihm in
geniigender Menge angebotenen Kalk nicht fillen kann. Wenn eine
andere Auffassung richtig wire, so miiiten sich Knorpelwucherungen
auf die Knorpelknochengrenzen beschranken und nicht auch das Periost
mit einbeziehen.

Ein Versuch, die chemische Sonderstellung des Wucherungsknorpels
zu fassen, ist miBlungen. Ausgehend von den Angaben Pfaundlers
(,,Uber Gewebsverkalkung‘‘, Klin. Wochenschr. 1. Jahrg., Nr. 3, S. 136),
sowie Freudenbergs und Qyirgys (,,Uber Kalkbindung durch tierische
Gewebe®‘, Biochem. Zeitschr. Bd. 118, 50. 1921) iiber Kalkbindung
durch tierische Gewebe, insbesondere durch Knorpel, legten wir Gefrier-
schnitte in Kalklésungen ein und verglichen behandelte mit unbehan-
delten Stiicken. Leider stand uns nur formolfixiertes Material zur Ver-
fiigung. Auf rein firberischem Wege lieBen sich keine Kalknieder-
schliige im Knorpel, insbesondere kein Unterschied zwischen Knorpel-
parenchym und Knorpelwucherung in ihrem Verhalten zum Kalk fest-
stellen.

Das Alter der Affektion 148t sich mit groBer Genauigkeit bestimmen
durch Einengung der teratogenetischen Terminationsperiode (Schwalbe)
von unten und von oben her. Es liBt sich feststellen, daBl zu einer
bestimmten und bekannten Zeit normale Vorginge abgelaufen sind,
die bei schon ausgebrochener Krankheit nicht hitten so ablaufen
kénnen, und umgekehrt Vorginge gehemmt wurden, weil zu der Zeit,
wo sie sonst stattfinden, etwas nicht in Ordnung war.

Wir haben bei Besprechung der Schidelbasis darauf hingewiesen,
daBl ‘die Vereinigung der beiden Kerne des ‘Basisphenoids auf breiter
Flache erfolgt ist. Dies findet gewohulich im 4. Fétalmonat statt. Aus
der glatt vollzogenen Verschmelzung diirfen wir schliefen, daB zu jener
Zeit am Knorpel noch nichts Ungewohnliches war.

Umgekehrt ist der sonst im 8. Fétalmonat erfolgende Zusammen-
schlufl von Basi- und Préisphenoidkernen fast vollkommen unterblieben,
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was man der in dieser Zeit einsetzenden Krankheit zur Last legen
mub.

Es geht daraus mit Sicherheit hervor, daf die Affektion zwischen
4. und 8. Fétalmonat ihren Anfang genommen hat.

Die Andmie, die unseren Fall komplizierte und die eigentliche Todes-
ursache war, haben wir in der Literatur vergebens gesucht. Nur bei
Forsters) findet sich eine Notiz, dafl mit Enchondromen behaftete Kinder
nicht selten ein-kachektisches Aussehen hétten.

Die histologischen Grundlagen fir die Blutleere sind zweifellos in
den Markverianderungen gegeben und beruhen kaum auf Markverlust,
infolge Verdringung durch Knorpel. Dieser spielt gewill in dieser Be-
ziehung nur eine sehr untergeordnete Rolle. Das Mark ist durchwegs
lymphoid umgewandelt, mit multiplen miliaren Nekrosen, makrosko-
pisch graugelb, mit sehr kleinen roten Herden in den Epiphysenteilen
der langen Réhrenknochen, im Sternum und in dem Fufiwurzelknochen.
Dazu kommt die massenhafte Entwicklung von kernarmem Binde-
gewebe entlang der Knochenbélkchen, wobei diese an und fir sich
dick sind und so dicht stehen, daf} sie der Menge nach fast die Halfte
des Markraumes einnehmen. Die allgemeine Osteosklerose war als be-
trachtlich schon bei der Sektion aunfgefallen.

Wir konnen dem ganzen Anidmiekomplex in kausaler Beziehung
nicht sicher auf den Grund kommen. Die Blutbilder sagen nicht viel,
ebenso die in der Leber, in den Nieren und im Periost aufgefundenen
Infiltrate von kleinen rundzelligen, protoplasmaarmen Elementen. Diese
geben negative Oxydasereaktion und kénnen damit ebensogut der reifen
lymphatischen wie der unreifen myeloischen Reihe angehéren. Am
besten werden sie wohl als milungener Versuch zu extramedullsrer
Blutbildung aufgefat. Wir wagen es nicht, ein Urteil dariiber zu fallen,
ob eine sekundire Anamie vorliegt (wobei wir bei einem so universellen
Ergriffensein des Skeletts eine kachektisierende Wirkung der Krank-
heit schon fiir mdoglich halten) oder etwas Priméres, zufallig Dazu-
gekommenes. Am ehesten wiirde man sie unter die sekundéren aplasti-
schen Andmien mit Versuch zur Regeneration einreihen. ,

Endlich haben wir noch Stellung zu nehmen zu der Verdickung
des linken Beines, die Wieland3¢) als Elephantiasis lipomatodes con-
genita bezeichnet und deren direkten Zusammenhang mit der Grund-
krankheit er verneint. Die aus den histologischen Praparaten hervor-
gehenden Befunde deuten aber doch so sehr auf Stauung hin, daf eine
Kausalbeziehung zu den kolbig aufgetriebenen Knochenenden am Knie
und den Hockern des Beckens wahrscheinlich ist. Der Einwand, es:
miifte dann am anderen Bein etwas Ahnliches eintreten, ist nicht rich-
tig, da Symmetrie nur im groBen, nicht aber in bezug auf einzelne Vor-
spriinge, die gerade zufillig einen groferen Lymphstamm driicken
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konnen, besteht. Bei der Lospriparierung der Weichteile vom Kunie
ist deren aufBlerordentlich straffes, manschettenartiges Anliegen um die
klobigen Tibia- und Fibula-Epiphysen aufgefallen.

Schnitte, welche Haut, das aufBlerordentlich dicke Unterhautfett-
gewebe, den Muskel bis zum Periost umfassen, ergeben folgendes:

- Die Cutis ist dichtfaserig, vielmehr als es dem Alter entspricht, mit
reichlichen Lymphgefilen. Zwischen den derbfaserigen Biindeln zell-
reiche Umgebungen von Blutgefafien und kleine, offenbar von Gefifen,
unabhingige kleinzellige Infiltrationen. Das Fettgewebe ist betréicht-
lich, bis 5 em, verdickt und von ungewéhnlich breiten bindegewebigen
Trabekeln durchzogen. Auch da sind die adventitiellen Zellen der Ge-
fifle vermehrt und Zellansammlungen in Form frejer Infiltrationen von
Spindelzellen und spérlichen Lymphocyten im Bindegewebe. Besonders
dicht werden die kleinzelligen Infiltrate und die Spindelzellenvermeh-
rung gerade iiber der Muskulatur.

Auch die Muskulatur ist von zellreichen und ungew&hnlich dick-
wandigen Lymphgefafien durchzogen. In den gréberen Interstitien be-
gleitet oft Fettgewebe die schon bei schwacher VergroBerung auffallen-
den hypertrophischen Lymphgefafie, deren Lichtung sehr reichliche
Lymphocyten und ausschliefilich solche enthilt. Die Muskulatur ent-
spricht in der Beschaffenheit ihrer Fasern dem jugendlichen Lebens-
alter. Stellenweise finden sich in ihr streifige Lymphocyteneinlagerungen.
Die Muskelfasern haben dabei noch ihre volle Querstreifung. Das Fett-
gewebe erscheint von gleichm#Biger Gewebsreife, es sind nirgends Lipo-
blasten nachweisbar.

Ergebnisse.

1. In unserem Falle von allgemeiner Enchondrombildung des Skeletts
sind sowohl Periost als Wachstumsknorpel an der Bildung von Wu-
cherungen beteiligt.

2. Es finden sich dabei iiber das Periost der Epi- und Metaphysen
der langen Réhrenknochen, der Fuf- und Handwurzelknochen, der
Rippen im Bereich der Knorpelfugen, des Sternums und der Wirbel-
korper diffus zerstreute Knorpelkeime verschiedenen Alters. Diese
sitzen mit ihrer Basis an der osteogenetischen Schicht des Periosts,
welches an den Wucherungsstellen kappenartige Zellanhdufungen zeigt,
in Form von eben beginnenden Keimen weniger Zellen, Halbkugeln,
Kugeln und Stringen, alle mit zentripetaler Wachstumsrichtung. Die
so entstehenden Neubildungen kénnen sowohl zu inneren als zu duBeren
Enchondromen werden.

3. Die aus der Epiphysenlinie hervorgehenden Neubildungen sind
gréBer, aber weniger zahlreich als diejenigen periostaler Herkunft. Sie
hangen an diinnen Stielen tropfenartig vom Intermediirknorpel in die
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Schifte, diese auftreibend, an gewissen Stellen durchbrechen sie die
dicke Comapakta.

4. Der im Gebiet zwischen Knochenkernen desselben Knochens ge
legene Wachstumsknorpel und der Knorpel von Synchondrosen macht
die Wucherung in auffalliger Weise mit.

5. Die Rachitis kann nur die Rolle einer auslésenden Erkrankung
spielen. In unserem Falle bestand keine Rachitis.

6. Die Entstehung der Chondromatose des Skeletts liegt in einer
vorlaufig weder morphologisch noch chemisch fafibaren Konstitutions-
anomalie des Periosts und infolgedessen auch des normalerweise zum
Knochenwachstum bestimmten Knorpels (Epiphysenlinien, Synchon-
drosen, Knorpel zwischen Knorpelkernen) begriindet.

7. Der Beginn der Fehlentwicklung des Skeletts reicht in die Fétal-
zeit zuriick. Als Entstehungszeit wire etwa der 4. bis'8. Fétalmonat
anzunehmen.
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