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Auf einem Gebiete, dessen Entstehung sowohl hinsicht]ich Form 
wie Ursaehe so wenig gekl/~rt ist, wie dem der Osteosklerosen mit oder 
ohne Erkrankung des blutbildenden Systems erseheint die VerSffent- 
liehung jedes kl~nisch- und p~thologis~h- ~natomisch genau dureh- 
untersuehten Falles umso bereehtigter, als die Zahl solcher F~lle 
in der Literatur bisher aul3erordentlich gering ist. Liegen die FMle, 
wie ein soeben neu yon M. B. Schmidt verSffentliehter, so, dal3 dem 
Krankheitsbild der Osteosklerose eJne An/imie nachfo]gt, oder koor- 
diniert ist, ist ihre Deutung vielleieht noch einfacher als in den F/illen, 
in denen sieh mit der Osteosklerose des Skelettes eine Erkrankung 
des bhtbi ldenden Apparates leuk~mischer oder aleukamiseher Art 
verbindet. Im folgenden geben wir die Darstellung eines fiber viele 
Jahre beobaehteten Falles yon Bluterkrankung, bei dem erst die Sektion 
den osteosklerotischen ProzeB ~ufdeckte. 

Auf den klinisehen Verl~uf des Falles sell nur mit ein paar Worten 
eingegangen werden, weiI Herr Prof. Reiche, dem wir die klinisehen 
Angaben verdanken, seine Beobachtungen selbst zu verSffentliehen 
gedenkt. 

•amilienvorgesehichte o. ]3. Die Kranke stets e~was kr/mklieh; Menstruation 
regelm/~gig, gesundes Kind, eine weitere Schwangerschaft wegen der Krankheit 
unterbrochen. Seit 1916, bei der datums 24j/~hrigen Kranken VSllegeffihl und 
Druek nnter dem linken Rippenbogen. 1918 zum erstenmal grebe Milz festgestellt, 
bei normalem Blutbefund. Seitdem mit jedesmMigem Besserungserfolg j~hrlich 
einmal R6ntgenbestrahlung der Milz. 1. IX. 1924 erstmalige Aufnahme im 
Krankenhause Barmbeek. UntersuchungsbeJund: VergrSl]ernng yon Milz und 
Leber, D/~mpfung fiber der Lunge reehts hinten unten, mit abgesehw/~ehtem 
Atemger/iuseh. Blutbild: 83% I-I/~moglobin, 4,6 Millionen Erythroeyten, 12600 
Leukoeyten yon normMem Verteilungsverh/~ltnis; au[3erdem 1 MyeloeyL 2 Normo- 
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blasten, 1 Megaloblast. Die Patientin wurde bestrahlt und naeh 14 Tagen mit 
einer Leukoeytenzahl yon 6350 gebessert entlassen. Allm~hliehe Versohleehterung 
des Allgemeinzustandes trotz Bestrahlung, erneute Krankenhausaufenthalte, 
wobei An~mie mit Poikiloeytose, Anisoeytose und Polychromasie sich ausbfldete. 
Leukoeytenzahl zwischen 10000 und 20000, sehwanden naeh jeder ]3estrahlung, 
zu normalen Werten zurfiekkehrend. Normoblasten, geringe Mengen yon Myelo- 
cyten and Myeloblasten jedesmal nachweisbar. Im Verlauf der Krankheit reehts- 
seitige Pleuritis exsudativa. Zunahme der An~tmie mit Endbefund yon 25% 
H~moglobin und 1,4 Millionen Erythroeyten. ~Mitte l~ovember 1926 Ted auBer- 
halb des Krankenhauses. 

Abgeki~rzter Leichenbe/undbericht (S.-Nr. 1062/1926) Leiehe eines 34j~thrigen 
Weibes in herabgesetztem Ern~thrungszustand, bleiehe Itautfarbe und bleiche 
Sehleimh~ute. In  der Ba, uchh6hle 200 ecru klarer ~liissigkeit. Milz und Leber 
tiberragen weir den lgippenbogen und nehmen den gr6f~ten Tell des Bauehraumes 
ein. Rechte Lunge fest mit der ]3rustwand verwachsen, bis auf einen ldeinen, 
mit 300 ccm klarer gelblicher Fliissigkeit erfiillten Raum; in der linken Pleura- 
hShle 600 ccm gleichartiger Fli~ssigkeit. Herzmuskel blaB. Lungenoberlappen 
sind lufthaltig, in der rechten Spitze einige sehiefrige Narben und in deren Um- 
gebuug einzelne stecknadelkopfgroBe, teils verk/~ste, teils graue KnOtehen und 
KnStchengruppen. In den Unterlappen vermehrter Blutgehalt, im reehten fleekige 
Verdiehtungsherde in der Umgebung yon Bronchialasten. Reehte Pleura, soweit 
nicht verwachsen, mit feinen KnOtchen bedeekt. I-Iilus- und Bifurkationslymph- 
knoten vergr6Bert mit mehreren gelbliehen Kaseherden. 

Milz sehr stark vergr6gert, 1600 g sehwer, von fester Konsistenz und glatter 
Oberfl~ehe. Sehnittfl~ehe dunkel-graurot, mit deutlieher Trabekelzeiehnung. 
LymphknStehen nieht erkennbar. Pulp~ nicht abstreifbar. 

Leber 2200 g, yon weieher Konsistenz und glit ter Oberfl/~ehe. Sehnittfl~ehe 
gelblieh-r6~lieh, yon undeutlieher Zeiehnung. 

Sch~del sehwer aufs~gb~r, Seh~deldach verdiekt, l%inde sehr dieht, doeh 
]~tl3t sich die Dreisehiehtung eben noeh erkennen. Die Sch~delk~lotte ist auBer- 
gew6hnlich sehwer. Sch~delbasis regelrecht gestaltet. Gehirn und Hirnh~ute o. B. 

Besondere  Be~ch tung  ve rd ien t  der  Befund  a m  Ske le t t sys tem,  yon  
dem l t i ppen ,  Brus tbe in ,  Schlfisselbein, Schu l t e rb la t t ,  Wirbels~ule ,  
Ober~rm,  Oberschenkel ,  Sehienbein  und  W a d e n b e i n  tells  macer ie r t ,  
tei ls  io rmol f ix ie r t  un te r such t  wurden.  S~mtl iche  der  genann ten  K n o c h e n  
wiesen als he rvors t echends tes  Merkma l  das  Fehlen einer Marlch6hle 
~uf, an  deren  Stel le  sich eine makroskop i sch  feinpor6s erscheinende,  
dabe i  abe t  doch sehr h a r t e  Knochenmasse  f inder.  INur an  einzelnen 
Ste l len  s c h i m m e r t  der  Markbez i rk  le icht  r6tHch. Die  K n o c h e n  s ind 
im ganzen  erhebl ich  schwerer  als gewShntich u n d  lassen sich auBer- 
o rden t l i ch  schwer s~gen. D~bei  is t  die ~u~ere F o r m  der  K n o c h e n  
vSllig regelrecht ,  es l i nden  sich keiner le i  per ios ta le  Verd ickungen ,  
auf den Ls  du tch  die  R6h renknoc he n  is t  die Grenze zwischen 
Cort ical is  u n d  Spongiosa  deut l ich  zu e rkennen ,  die  Cortic~lis zeigt  
die gew6hnl iche Dicke.  Es  h a n d e l t  sich ~lso um einen ProzeB, der  
~usschlieBlich die  Markh6hle  des Ske le t t sys t ems  betr i f f t ,  welche durch  
eine auf ierordent l ich  feinporige Knochenm~sse  v611ig ~usgefii l l t  i s t  

(Abb.  1). 
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An den Knochen wurde folgender 
mikroskopischer Befund erhoben: 
Rinde normal und ganz unver/~ndert; 
in der NarkhShle Spongiosabglkehen, 
die zweifellos der alten Spongiosa ent- 
sprechen. Dazwischen ganz massen- 
hafte Entwickhng junger Spongiosa- 
b~lkehen, welehe zum Teil sehon ver- 
kalkt sind, zum Teil osteoide Ss 
erkennen lassen. Der Grad dieser 
Marksklerosierung ist an den unter- 
suehten Stellen im groBen und ganzen 
ein gMehmS~fliger (Abb. 2), so dab 
zwisehen den diehtstehenden Spon- 
giosab~lkehen noeh Markr/~ume tibrig 
bleiben und zwar in gr6gerer Z~hl und 
Ansdehnung, als man nach dem ma- 
kroskopisehen Befunde h~tte anneh- 
men sollen. Nur an einzelnen Stellen, 
z . B .  im Mittel~eil der Clavicula 
(Abb. 3) ist der SklerosierungsprozeB 
soweit vorgesehritten, dab yon einer 
MarkhOhle iiberhaupt nieht mehr die 
Rede sein kann. Die letzten Reste 
der Markh6hle werden dargestellt 
durch feine Spalten mit sp~rliehem, 
gef~gfiihrendem Bindegewebe, wie sie 
die Abbildung wiedergib~. ~m t~brigen 
ist die Ausfiillung der engen Markr/iu- 
me eine augerordentlieh weehselnde. Abb. 1. Femur. Tibia, I~Iumerus maceriert. 

Abb. 2. l~ip!oe, a) Periost;  b) alte Corticalis; c) SDongiosa mit  Knochenneubildung.  
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Neben Stellen mit zellarmem, rein fibr6sem Mark finden sich solehe mit yon 
myeloischen und erythropoetischen Zellen durchsetztem Fasermark, an wicder 
anderen Stellen linden wir ein lebhaft tiitiges, zellreiehes Knoehenmark, welches 
uns v611ig das ]~ild der myeloischen Markumwandlung zeigt. Augerordentlich 
zahlreieh finden sich Myelocyten nnd Myelobl~sten, stellenweise ~reten Mitosen 
auf, daneben auch regressive Metamorphosen der Kerne. Die Zahl der Megalo- 
und Normoblasten, sowie der Normoeyten ist sp/~rlieh. Auffallend ist das vSllige 
Fehlen yon Megakaryocyten in allen yon uns durchsuchten Sehnitten. 

Milz  vSllig myeloisch. Retieulum, wie insbesondere die Bielsehowsky-F~rbung 
ergibt, erheblieh vermehrt. Pulpa auBerordentlich zellreich. Von lymphatischem 
Gewebe nur noeh in der Umgebung der Pinselarterien sp~rliehe Lymphoeytenw&lle. 

Leber ebenfalls typiseh myeloiseh mit lebhafter Neubildung myeloischer Zellen 
in der fetalen Leukopoese vOllig entsprechender Weise. 

Abb. 3. Clavicula. t{Schstgradige Sklerose. 

Die mikroskopisehe Untersuehung ergibt also das Bild einer weit- 
gehenden Sklerose der Knoehenmarksh6hlen, vergesellschaftet mit dem 
l~ild der aleukimisehen Myelose. 

Da naturgem~B die Struktur der Knoehen yon groger Wiehtigkeit 
erseheint und aus dem Leben nur eine R6ntgenaufnahme der Brust- 
organe vorhanden ist, wurden die herausgenommenen Knoehen naehtrig- 
lieh gerSntgt. [Bei der 2 Monate vor dem Tode vorgenommenen Lungen- 
Herzaufnahme war der Knoehenbefund nieht wahrgenommen worden, 
doeh l~l?t sieh nachtrgglieh an der Clavieul~ die Veritnderung der 
Knoehenstruktur erkennen. Ganz besonders deutlieh ist diese nun an 
den Aufnahmen, welehe naeh der Sektion gemaeht wurden (Abb. 4 
und 5). Die Wirbelk6rper zeigen eine fast gleiehm~gige Verdiehtung, 
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ebenso anch die MarkhShle des Oberschenkels, wenngleieh sich hier 
die Corticalis ziemlieh schaff abzeiehnet. 

~ ErSrterung der wenigen in der Literatur bisher verSffent- 
liehten Fglle yon Osteosklerose 
und Bluterkrankungen bewegt sieh 

Abb. 4. ]3rust- und Lendenwirbels~tuIe. Abb. 5. ~emur. 

immer in derselben Richtung und mug naturgem~B immer zu den- 
selben Fragestellungen fiihren, um so mehr als die Beobaehtungen 
sowohl OsteosMerosen ohne Bluterkrankungen betreffen (Clairmont 
und Nchinz), weiterhin Osteosklerosen mit AnS~mien (z. B. M. B. Schmidt) 

Virchows Archly. Bd. 265. 55 
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und Osteosklerosen mit Leukgmien bzw. Aleukgmien (Heuck, E. Schwarz, 
Jal~sch, Schmorl und unser Fall). Es ergeben sieh 3 MSglichkeiten 
der Auffassung. Die Osteosklerose ist ein selbst~ndiger Krankheits- 
vorgang, der sich zuf/~llig vergesellschaftet mit Erkrankungen des 
blutbildenden Systems finder. Diese Auffassung ist wohl, wenngleieh 
einzelne F~lle von Osteosklerose ohne Blutvergnderungen und Ver- 
~nderung der Blutbildung beobaehtet sind, rundweg abzulehnen. 
Allerdings nehmen Clairmont und Schinz an, dab die An~mie bei der 
Albers-Sch6nberg sehen Krankhei t  eine rein sekundgre ist und trennen das 
Krankheitsbild scharf yon der osteosklerotischen An~mie bei der die 
Angmie primer und die Osteosklerose ein sekundgrer reaktiver Vor. 
gang ist. 

Die zweite M6glichkeit wgre eine prim~re Skeletterkrankung, 
welehe das Spongiosasystem des Markes betrifft und zur Ver5dung 
des Markes ffihrt. Die Folge der Markverdrgngung k6nnte dann ein- 
mal die Ani~mie sein, es ware auch die Vorstellung m5glich, dag die 
Blutbildung, insbesondere aueh die des mye]oisehen Aploarates, in 
den fetalen Blutbildungsst/~tten vet  sich geht und gewissermagen 
fiber das Ziel hinausschiessend zu den Bildern yon Aleukgmie und 
Leukgmie ffihrt. 

Die dritte M6glichkeit ist diejenige, dag die Erkrankungsprozesse 
koordiniert sind, bzw. dab die Marksklerose als reaktiv gegenfiber der 
Erkrankung des Knoehenmarkes aufzufassen ist. Diese Anschauung 
nehmen zur Zeit die meisten der Bearbeiter der Frage ein und aueh 
wir k6nnen uns dieser Anschauung ansehlieBen. Dag es sich um einen 
fibers Ziel hinaussehieBenden BlutbildungsprozeB von Milz und Leber 
als Folge der Verdrgngung dos Markes handelt, ist kaum denkbar. 
Bei einem 35jghrigen Mensehen iinden wir in den RShrenknoehen 
fast aussehlieglich Fet tmark und haupts~ehlich in WirbelkSrloern, 
Sternum und Rippen thtiges Knochenmark. :Die systematisehe Unter- 
suehung des Skeletts zeigt, dab yon einer so hoehgradigen Einengung 
des Markr~umes, dab wir eine v6llige Verdr~ngung annehmen kSnnten, 
nieht die Rede sein kann. Auch M. B. Schmidt lehnt einen ursgchlichen 
Zusammenhang dieser Art ab, da in seinem Falle yon Osteosklerose 
mit Angmie ebenfalls noeh Markrgume vorhanden waren. M. B. Schmidt 
seh~tzt den GesamtausfM1 an Markgewebe durch die Osteosklerose 
auf welt weniger als die Hglite des urspriinglichen Bestandes. Auch 
er sieht die Ursache der Angmie in dem pathologisehen Zustand des 
Markes. 

Von besonderer Wiehtigkeit sind die Beziehungen der Falle, wie 
des unsrigen zu dem Krankheitsbilde der sog. 1V[armorknoehenkrank- 
heir, wie sie zuerst yon Albe~s-Sch6nberg besehrieben worden ist. Es 
seheint uns notwendig, diese beiden Krankheitsbilder voneinander 
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abzutrennen und zwar nieht nur in der Weise, wie es M. B. Schmidt 
durehzuffihren versueht, eine Trennung in infantilen und adulten 
Typus. Vielmehr glauben wir, dub es sieh dabei doch um getrennte 
Krankheitsbilder handelt. Es ist nicht nur der ganz andere k l in i sehe  
Verlauf, das Fehlen der Knochenbrfichigkeit, das Fehlen der fast 
pathognomischen Vergnderungen der Sehgdelbasis, insbesonders der 
Sella tureiea, welche uns zu einer Trenmmg der Krankheitsbilder fiihren. 
Vielmehr scheint man auf Grund der R6ntgenbefunde bei der Albers- 
Sch6nbergsehen Krankhei t  - -  histologische Knochenbefunde liegen 
bisher nur einzelne vor - -  annehmen zu miissen, dug die Einengung des 
5Iarkraumes die Folge einer mehr und mehr fortschreitenden Verbrei- 
terung auch der Corticalis ist, wghrend es sich in unserem Falle um eine 
reine Spongiosaerkrankung handelt. 

Wenn wir noch einmal Zusammenfassen, so haben wit im vorliegen- 
den galle eine sich fiber 12 gahre erstreekende Erkrankung des hgmo- 
poetischen Systems vor uns, welehe v611ig das Bild der aleukgmisehen 
Myelose b ie te t  und mit  einer Sk]erosierung des Knoehenmarkes im 
gesamten Skelettsystem einhergeht. In  den eingeengten Markrgumen 
findet sich neben fibr6sem aueh ein lebhaft tgtiges myeloisches Murk. 
Einen Zusammenhang der beiden Krankheitsbilder derart, dab die 
Erkrankung des Knochenmarkes die primgre ist, die des Knoehens 
in irgendeinerWeise koordiniert oder abhgngig yon der Markerkrankung, 
nehmen  wir an. Erklgrungsversuehe fiber diesen Abhgngigkeitsmeeha- 
nismus sind vorlgufig fruchtlos, d a  wir noeh zu wenig sieheres fiber 
Zusammenhgnge zwisehen Endost, Knoehenneubildung und Blut- 
bildung wissen. Eine Abtrennung unseres Falles yon der Albers-SchSn- 
bergschen Marmorknochenkrankheit  scheint sieh aus den abweiehenden 
Befunden notwendig zu ergeben. 
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