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Obschon m a n  nach den  Angaben  des Schr i f t tums  a n n e h m e n  k6nnte ,  
d a b  die Sa rkombi ldung  auf Grund  einer  Ost i t i s  deformans  Paget ~* 
durchaus  niehts  AuBergew6hnliches sei, so is t  m a n  bei  genauer  Nach-  
pr i i fung der  Fs e rs taunt ,  wie nur  wenige derse lben  e inwandf re i  
sin& A n  H a n d  des vor l iegenden Fal les ,  den  wir  hier  yore  pa thologisch-  
ana tomischen  S t a n d p u n k t  ans mi t t e i l en  wollen, h a t  Speiser 4 in e iner  
gleichzeit ig erscheinenden Arbe i t  gezeigt,  daft nach  den  bis heu te  vor-  
l iegenden Mi t te i lungen  Sa rkombi ldung  bei  Osti t is  de fo rmans  doch 
sehr se]ten is t  (naeh seiner  Zusammens te l lung  ungef~hr  2%).  Schon 
aus diesem Grunde  sollte jeder  siehere Fa l l  dieser A r t  mi tge te i l t  werden.  
Es l iegen abe r  noeh weitere  Gri inde vor,  welehe uns zur  Ver6ffent-  
l iehung der  vor l iegenden Beobaeh tung  bewogen haben,  vor  a l lem 
die Fes t s te l lung ,  daft sich auf dem Boden  der  l angdauernden ,  ehroni-  
sehen E r k r a n k u n g  im Sinne der  Osti t is  de formans  Page t  ein pr~isarlcoma- 
tSser Zustand des Knochenmarkes herausgebildet hatte, aus dem an 
mehreren bestimmten Stellen eine bSsartige Geschwulst in Form eines 
polymorphzelligen Sarkoms hervorgegangen  ist.  Auf terdem soll  d ie  
, r  Bewer tung  des Fal les  kurz  gest re i f t  werden.  

Eigener Fall. 

Es handelt sieh um einen Kranken R., der im Alter von 51 Jahren an der 
allgemeinen Ausbreitung eines Knochensarkoms starb und bei uns seziert wurde. 
Durch die Schweizerische Unfallversicherungsanstalt, die uns den Fall zur Begutach- 

* Entgegen dem Vorschlag von Christeller 1 wenden wit hier die Original- 
bezeichnung Ostitis deformans im Sinne yon Paget 2 an, indem wires  mit Looser a 
fiir richtiger halten, diese Knochcnerkrankung mit ihren ausgesprochen entziind- 
lichen Erscheinungcn nicht als Unterform in die grol3e Gruppe der ,,Osteodystrophia 
fibrosa Christeller" einzureihen. 

Virchows Archly. Bd. 268. 18 
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tung iibergab, erhielten wir Einbliek in die Krankengesehiehte des R. Aus dieser 
seien hier nnr die wesentliehen Daten hervorgehoben. 

Patient 1~. hatte sehon vor 5 Jahren, also im Alter yon 46 Jahren, bei Dr. Loo- 
ser, Chefarzt der ehir. Klinik im Kantonspital Winterthur, in Behandlung gestanden 
wegen einer yon Dr. Looser festgestellten, typisehen Ostitis deformans Paget. 
Die Erkrankung hatte das linke Bein, vor allem die untere I-I~lfte des Obersehenkels 
und der Tibia, sowie den linken Schambeinast und einen Kn6chel des linken Fates 
befallen. Die Knoehen zeigten die klassischen Ver~tnderungen dieser Krankheit, 
daneben bestand eine Arthritis deformans im linken Hiiftgelenk. Dureh die Be- 
handlung gelang es Dr. Looser, den R. wieder vollst~ndig arbeitsfahig zu maehen. 
Diese Besserung hielt an bis im Herbst 1925, als angeblieh dureh einen Unfall 
die Krankheit eine neue Wendung erhielt. R. stfirzte beim Kohlensehaufeln naeh 
vorn auf einen Kohlenhaufen und versptirte sogleieh einen starken Schmerz im 
linken Obersehenkel, vom Knie naeh oben und konnte kaum mehr auf diesem 
Bein stehen. Der Kranke soll sich dureh den Sturz eine Quetsehung des Ober- 
sehenkels zugezogen haben. Naeh voriibergehender Besserung trat eine stere 
Versehlimmerung des Zustandes ein. An der Innenseite des Obersehenkels, nn- 
mittelbar fiber dem Kniegelenk, entwiekelte sieh eine Gesehwulst, die 31/2 Monate 
naeh dem Unfall eine Ausdehnung yon 23 em im Durehmesser aufwies und zum 
Teil sehw~ppte. Ein zugezogener Spezialist stellte fest, dag eine Geschwulst auf 
Grund einer ehronisehen Ostitis vorliegen mfisse und riet zur Absetzung des 
Beines. Diese wurde naeh eingehender kliniseher und r6ntgenologiseher Unter- 
suehung in der ehirurgisehen Klinik Ziirieh vorgenommen. 

Naeh der Operation wurde uns, dem Pathologischen Institut Ztirieh, das 
halbe Amputationspri~parat zur Verftigung gestellt mit der speziellen Anfrage 
der Versieherungsanstalt, inwiefern ein Znsammenhang zwisehen dem Unfall 
und der Gewgehsbildung einerseits, sowie der vorangegangenen Knoehenkrankheit 
und dem Gew~ehs andererseits bestehe. 

Die mitzuteilenden Befunde stiitzen sich also auf die pathologiseh-anatomisehe 
Untersuehung des Amputationspr~parates sowie auf die sparer yon uns ausgefiihrte 
Leiehen6ffnung. 

Beschreibung des Amputationspriiparates (vgl. Abb. 1). 

Das 27 cm lange Obersehenkelst i ick,  mngeben  yon den Weich- 

teilen, zeigt  im obersten Abschni t t  eine unver~inderte Rindenschieht  yon 

im Mit tel  1 cm Dieke. Der  Markkana l  ist gut  erhal ten  and  en thgl t  

F e t t m a r k .  I m  un te ren  Abschni t t  dagegen ist der Knochen  eigenart ig  

ver/~ndert, die ganze S t ruk tu r  wird naeh un ten  zu immer  unschgrfer,  

die t~indenschicht  verd i innt  sich und  ist in den un te rs ten  Abschni t ten  

nicht  mehr  zu erkennen.  Der  Knochen  zeigt  im ganzen Schaft  einen 

lamel lgren Bau ;  die Lamel len  s tehen mehr  oder weniger dicht,  so dag 

die Schnittfl~iche zum Teil grobporig,  zum Teil fast  kom pak t  aussieht. 

Die Farbe  ist in den meis ten Abschn i t t en  grauwei6,  stellenweise mehr  
gelblich. Das untere  Obersehenkelende ist yon einem unversehr ten  

Knorpe l  t iberzogen, die Grenze zwischen Knorpe l  und Knochen  scheint  

i iberall  scharf zu sein. 

Auf der inneren Seite s i tzt  dem unteren  F e m u r a b s e h n i t t  eine kugelige 

Gesehwulst  auf yon 8 em H6he und  10 em Breite.  Sie ist mi t  der 

Knoehenun te r l age  lest  ve rbunden  und dr ingt  in die umgebenden  Weieh- 
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teile, vor  a l lem in die Musku la tu r  vor. Sie bes t eh t  aus e inem ziemlieh 
de rben  grau-weil31ichen Gewebe, das  an  zahlre ichen Stel len yon gelb- 
l ichen und gelb-gr / inl ichen Inse ln  durchse tz t  is t  und  au$e rdem eine 

Abb. 1. A m p u t a t i o n s p r g p a r a t :  F e m u r .  1 . - -  Aufbau des Knochens vSl l ig  verwischt durch Sarkom 
und  Osti t is  def. Gelenkkapse/erhal tcn;  2. = i n  die Weichteile eingebrochener Gcwi~chsteil; 3. -. Kno- 
chenspangcn yon der Knochenhaut .  -- Tib ia .  4. --  Ostit is  deformans mi t  Verschm~ilerung und Auf- 

b l~ t te rung der I l inde.  Schwinden des Markkanals;  5 . -  Allm~thlicher ~dbergang in  Sarkom. 

groge Zahl  yon Gef/il~spalten aufweist ,  die durch  ihre dunkle  F~ rbung  
he rvor t r e t en .  Sei t l ieh der  Aus t r i t t s s te l l e  der  Gesehwuls t  aus dem 

1 8* 
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K n o c h e n  l i n d e n  sich s t m h l i g e  s t a c h e l f 6 r m i g e  K n o c h e n s p a n g e n ,  die in  

das  u m g e b e n d e  F e t t g e w e b e  ~uss t r ah len .  D e r  G e l e n k k n o r p e l  i s t  g la t t .  

Das Sehienbein zeigt eine ziemlich starke Verbiegung naeh vorn-auBen. In  
seiner oberen tIglfte weist es einen vSllig erhaltenen Knoehen mit einer im Mittel 
7 mm dieken Rindensehicht auf. Die untere tI~lfte des Schienbeins ist im selben 
Sinne veri~ndert wie der Oberschenkel. Der befallene Absehnitt, mit  einer L/ingen- 
~usdehnung yon 18 cm, ist hier ziemlich seharf yore gesunden abgesetzt. Die 
l~inde verjiingt sich naeh nnten zu und b l i t te r t  sieh wenige Zentimeter nach der 
Grenze zum gesunden vollst~ndig auf. Auch hier zeigt der ganze Sehaft eine teils 
porSse, teils kn6chern-sklerotische Beschaffenheit. Der Markkanal ist, kaum mehr 
angedeutet, nur noeh im oberen Abschnitt des befallenen Sttickes zu erkennen. 
Das dichte Knoehengewebe ist sehr hart und grau-weil~lich gefgrbt. Es l i g t  sich 
mit  dem Messer nicht sehneiden. Das beschriebene Gewebe ist sowohl gegen die 
Knochenhaut wie gegen den Gelenkknorpel seharf begrenzt. Ful3skelett o. B. 

Die histologische Untersuchung der erlcranl~ten Knochen wurde in mSgliehst 
ausgedehntem MaBe durchgeftihrt. Die Knochenstiicke wurden in Ebnerseher 
Fliissigkeit langsam entkalkt und in Celloidin eingebettet. Zur histologischen 
Untersuehung wurden auBer den tiblichen Fgrbungen (H~malaun-Eosin, van Gieson 
und Elastin) noeh die Darstellung der Knoehenlc6rperchen nach Schmorl 9 und die 
yon Masson angegebenen Methoden (Hgmalaun-Erythrosin-Saffran und Anilin- 
blau) versueht. 

Schon ungefi~hr 2 Monate nach der Amputation starb der l~atient an einem 
5rtliehen Rezidiv mit ausgedehnter Metustasierung und kum am 16. III .  1926 zur 
Obduktion, die kurz zusammengefaBt folgenden Befund ergab: 

Be/und nach Amputation des linken Oberschenlcels wegen Sarlcom des Ober- 
schen]cels: Rezidiv im Amputationsstump/. Einbruch in die gro[3en Beinvenen, 
Geschwulstthrombus in der linlcen Vena iliaca communis bis hinau/ in die Vena 
cava in/. Lungenembolie. Ausgedehnte Metastasierung in den Lungen, im ETilcard , 
in den bronchialen und retroperitonealen Lymphlcnoten, in Nieren und Leber. Sub- 
kapsul~re Leberbl,utung, verursaeht dutch Metastasen, welche die Kapsel abgehoben 
batten. Pleuritis 8ero]ibrinosa haemorrhagica dextra. Atelelctase des reehten Lungen- 
unterlappens. Ver[ettung von Herz und Leber. Partielle Hyper~imie im Di~nndarm. 
Struma nodosa colloides. (Unser aus/i~hrliches Sektionsprotolcoll ist in der Arbeit 
yon Speiser wiedergegeben.} 

Makroskopischer Oberschenkelbe]und. 

Der stark aufgetriebene Amputationsstumpf zeigt in der Muskulatur zahl- 
reiche Metastasen, yon meist rundlicher Form yon 1--2 cm Durchmesser. Der 
Knoehenstumpf ist frei yon Gesehwulstgewebe, er zeigt auf dem Quersehnitt eine sehr 
krif t ige Rinde yon etwa 8 mm Durchmesser. Der Markraum ist fast frei yon 
Spongiosa, enth/~lt rotes Mark. Das Periost ist am Stumpf verdickt. Im Periost 
findet man, im Bereieh des Stumpfes, zum Teil sehr starke, knotenfSrmige Ver- 
knSeherung in einem grSgeren Bezirk yon 11/2:3 em. Das obere Femurende 
zeigt eine sehr ]ockermaschige Spongiosa bis in die Gegend der Trochanteren nnd 
des Sehenkelh~lses. Im Schenkelhals und im Gelenkkopf finder sich eine sehr 
dichte Spongiosa, ebenso in den Trochanteren. 

Hii/tgelenk: Sowohl die Fl~ehe der Gelenkspfanne als des Gelenkkopfes ist 
sehr unregelm~Big beschaffen; der Knorpel ist in ausgedehntem MaBe angefressen, 
zeigt unregelm~l~iges Verhalten, zum Teil fetzig, zum Teil wulstfSrmig; stellenweise 
liegt der Knoehen frei. 

Die histologische Untersuchung des SektionsmateriMs und die des Amputations- 
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pr/~parates sollen hier im Zusammenhange wiedergegeben werden, mit  Beschr/~nkung 
auf das Wesentliehe, vor allem auf den Knoehen- und  Geschwulstbefund. 

I .  Beclcen. 

a) Gelenl~p/anne und Umgebung. Die Gelenkfl/~che zeigt einen s ta rk  zerstSrten 
Knorpel,  und  zwar finder man meist  zellarmen Faserknorpel,  der nach innen und  
auBen unscharf begrenzt ist. Stellenweise ist der Knorpel  dureh fibrill/~res Binde- 
gewebe mi t  zahlreiehen Gef/~en ersetzt, an  anderen Stellen liegt an  der Ober- 
fl/~che ein schmales Band aus solehem Bindegewebe und  unter  diesem ein eigem 
artiges, zellreiches Gewebe, das sp/~ter besehrieben wird, das aus der Spongiosa 
des Knochens gegen das Gelenk vordringt,  wo der Gelenksknorpel zerstSrt ist. 
Der Knoehen selbst, der die Gelenkfl/~che mngibt ,  zeigt ein sehr wechselndes Bild, 
indem seine Spongiosa stellenweise sehr dicht  ist und  plumpe B/~lkchen yon lamel- 
1/~rem Bau aufweist; an  anderen Stellen aber sind die Knochenb/~lkchen sehr 
sehmal und  sp~rlieh. Die plumpen B/~lkchen sind meist  sehr unregelm/~l~ig geformt;  
sie zelgen eine deutliehe Zeichnung, die man als typische Mosaikstruktur  im Sinne 
yon Schmorl s deuten kann.  Die KnochenkSrperchen sind in den besehrlebenen 
B/~lkchen gut  erhalten, zeigen deutliehe Kernf~rbung und  lassen sieh naeh der 
Methode von Schmorl 9 gut  darstellen. W/~hrend die ers tgenannten,  porotisehen 
Absehni t te  meist  nu r  Fe t tmark  aufweisen, finder man  in den hyperostot isehen 
Abschni t ten  ein eigenartig umgewandeltes Fe t tmark ,  das bei der ersten Betraeh- 
tung  den Eindruek eines zellreichen Gesehwulstgewebes erweekt. Es besteht  aus 
grol~en, 1/~nglichen, ziemlich dichtgelagerten Zellen mi t  grol]en, oval/~ren Kernen,  
die im Mittel 12 : 8 # messen. Sie zeigen meist  1- -2  deutlieh erkennbare  Kern-~ 
kSrperchen, ein loekeres Chromatingerfist und  eine deutliehe Kernmembran  (Abb. 6). 
Zwischen diesen spindeligen Zellen ist reichlieh kollagene Zwischensubstanz aus- 
gebildet. Die Fet tzel len sind zum groBen Teil noch deutlieh erhalten,  abet  durch 
das zellreiche Gewebe auseinander gedr/~ngt. Die beschriebenen, p lumpen Knochen- 
b/~lkchen werden dureh das zellreiche Gewebe im allgemeinen nicht  zerstSrt. 
Auch die Blutgef~Be, vor allem die Venen, werden vom Geschwulstgewebe nirgends 
durchbrochen.  In  den porotischen Absehni t ten  dagegen ist das Fe t tmark  nur  
stellenweise yon diesem zellreichen Geschwulstgewebe durchwaehsen, jedoch nicht  
in so ausgedehntem MaBe wie in den hyperostotisehen Absehnit ten.  Die Abgrenzung 
vom Fe t tmark  zum ze]lreiehen, gesehwulstartigen Markgewebe ist meist  sehr un- 
seharf. 

b) Oberer Schambeinaat. Die Gelenkflgche zeigt aueh hier die besehriebenen 
Ver/~nderungen. Das Knochengewebe ist  bis ziemlieh weir in den Sehambeinast  
hinauf auf die besehriebene Ar t  umgewandelt .  Das zellreiche, gesehwulstartige 
Mark zeigt aueh hier eine auffallende Regelm/~6igkeit. 

I I .  Oberschenlcel. 

Der Oberschenkelkopf zeigt in seiner Mitre eine sehr diehte Spongiosa mit  
Fe t tmark  in den R/tumen. :Die Gelenkfl/~ehe is t  ganz / ihn l ieh  ver/indert  wie in der 
]?fanne, der Knorpel  ist zum groBen Tell zerstSrt, an  anderen Stellen als Faser- 
knorpel gewuchert. Im Epiphysenabsehni t t  f inder man  hier wiederum /~hnliche 
Bilder wie im Beeken, indem sich in ausgedehntem Mal3e zellreiches, gesehwulst- 
artiges Markgewebe naehweisen lggt und nur  sehr spgrliehe Reste des Fe t tmarkes  
zu erkennen sind. Aueh hier sind die Knoehenbglkehen im grogen ganzen eher 
spgrlich, teils p lump und unf6rmig, teils sehmal. Abbauvorggnge dureh das 
Gesehwulstgewebe tassen sieh an  den Knoehenbglkehetl  sozusagen nieht  nachweisen. 
Man ha t  eher den Eindruek, dab das zellreiche Mark yon den Knoehenbglkehen 
ausgeht und  yon hier in die Umgebung eingedrungen ist. Gegeniiber den oben 
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besehriebenen Abschnitten l~tgt das geschwulstartige Mark insofern deutliehere 
Untersehiede erkennen, als seine Zellen bier sehon eine deutliche Vielgestaltigkeit 
zeigen, die Kerne vielfaeh einen vermehrten Chromatingehalt aufweisen und sieh 
nieht selten Kernteilungsfiguren erkennen lassen. Im Schenlcelhals  finder sich 
zellreiches Mark. Der Knoehen weist hier fast aussehliel31ich porotisehe Bilder 
auf, zwisehen den sehmalen ]amell/~ren B~lkchen finder sich Fet tmark  und rotes 
Mark. Im oberr~ A b s c h n i t t  des Oberschenke ls  (Amputationsstumpf) ist die Mark- 
h6hle fast aussehlieglich yon rotem Mark eingenommen. Die stark verdickte 
Rindenschieht zeigt sehr breite KnochenbMken mit lamell~rem Bau. Die Knochen- 
haut ist stark verdickt und lggt stellenweise neugebildeten Knoehen erkennen, 
der meist schon deutliche lamellare Struktur aufweist. 

Abb. 2. Ostitis de/ormans im unteren Femurabschnitt. 1. = Entzfindliche Infiltration des l~asermarks 
mit I,ymphocyten und Plasmazellcn, ~orwiegend um die Gef~ge; 2. = Lacunhrer Abbau des alten 
Knochens dm'ch ll~iesenzellen und das entziindliche Infiltrat; 3. = Pcriostaler Knochenanbau. 

Vergr. 1: 79. 

Der mi t t l e re  F e m u r a b s c h n i t t  zeigt einen noeh deutlieh erhaltenen Markkanal, 
der zum Teil yon Fettmark,  zum Tell yon rotem Mark ausgefiillt ist. Der Knochen 
zeigt ein sehr wechselndes Bild. Die Rinde ist hier bereits sehr schmal, w~hrend 
das Periost wiederum verbreitert  ist und reichlieh verfloehtene Lamellen aus 
sehmalen Knoehenbalken aufweist, die breite Osteoblastensgume zeigen. In diesen 
periostalen Absehnit ten finder sieh Fasermark. Von der eigentliehen ginden-  
schicht ist nur noeh ein sehmales subperiostales Band als kompakte Sehieht 
erhalten, w~hrend der gr61tte Teil des Knochens aufgeloekert ist. Die breiten 
lamell~ren Knoehenbalken weisen grol3e L6cher auf (Abb. 5), in denen das Mark- 
gewebe yon Lymphoeyten und Plasmazellen dieht durehsetzt  ist. Da wo das ent- 
ziindlich ver~nderte Mark die Knoehenfl~ehe beriihrt, finden sieh meist zahlreiehe 
Osteoklasten in Howshipsehen Laeunen. Die entzfindliehen Infiltrate sind vielfaeh 
aueh mn die Blutgef~Be herum gelagert (Abb. 2). Dutch den osteoklastisehen Pro- 
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zeB entstehen zahlreiche Inseln yon l%esten lamell~ren Knochens.  Gegcn un ten  zu 
wird die ZerstOrung des Knochens immcr ausgedehnter,  daneben  1/tl~t sich aber 
besondcrs in den periostw/~rts gclegenen Abschni t ten  eigcnartige Knochenneubfl-  
dung nachweisen. ])as Fasermark, welches die al ten BMkchen umgibt ,  bildet sich 
durch Kalkaufnahme zu mit telbrei ten Knochenb/~lkchcn urn, die in cinem dichten 
geflechtarLigen Verband stehen und den al ten BMkchen unmi t t e lba r  aufsitzen. 
Dieser neugebildete gefleehtart~ge Knochcn ist stcllenweise i~uBerst dicht (Abb. 3). 

Abb. 3. Ostitis de/ormans. 1. ~ausgedehnte ZerstSrung des la.melI~ren Knochens, 2. = Bildllng 
you geflech~artigem Knochen dutch Verkulkung der Markfasern. Yergr. 1:37. 

Im  unleren Drittel de~ Oberschenkels ander t  sich das Bild allmi~hlich, indem auch 
hier wieder das Knochcnmark  in das oben beschriebcne groBzellige Geschwulst- 
gcwcbc iibcrgcht, das vorwicgcnd aus dell ovali~rcn hellcn Zellen bestcht .  Die 
KnochenbMkchen, die auch durch das zellreiche Mark nicht  zcrstSrt werden 
(Abb. 4), sind moist sehr plump und lassen vielfach deutliche Mosaikstruktur  
erkennen. In  diesen Zonen sind die histologischen Bilder oft aul~crordentlich 
bunt ,  indcm dic cntzfindlichen Abschnit te  mit  den grol~zelligen in sehr unrcgcl- 
m/~Bigcr Weise abwechseln und  ohnc seharfe Grenze ineinander iibergehcn, l~och 
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bunter wird die histologische Vielgestaltigkeit im untersten Abschnitt (in der Meta- 
physe). Hier treten nun pl5tzlich mitten im groi]zelligen Markgewebe Stellen auf, 
die sich durch ihre unregelm~t$igen Zellformen auszeiehnen. Die GGseh~ulst- 
zellen sind bedeutend kleiner, sie zeigen im Mittel eine KerngrOl~e yon 7 : 19/~. 
Die Kerne sind sehr reich an Chromatin und/~uBerst vielgestaltig. AuBer eif5rmigen 
und spindeligen ZGllen erkennt man in diesem Abschnitt  auch zahlreiche, unregel- 
m/~Big geformte, mehrkernige Riesenzellen, die im Mit~el ungef~hr 5 Kerne ~uf- 
weisen. Ihre Begrenzung ist sehr unregelm~l~ig, die Form meist l~tnglich. Zwischen 
diesen Geschwulstzellen ist meist nur spi~rlich kollagenes Zwischengewebe aus- 
gebildet, jedoch in wechselnder Menge. In  diesen Gewebsabschnitten finden sieh 
zahlreiche spaltfSrmige Gef~Be, dig meist unmittelbar vom Gesehwultgewebe begrenzt 
werden (Abb. 7). ]:)as Gewebe zeigt auch an zahlreiehen Stellen Nekrose. Als 

Abb. 4. Ostitis deformans mit prSsarkomat5ser Umwctndlung des Fasermarks. 1. = Shark zerst5rte 
Rinde  mi t  entzi indlichen In f i l t r a ten  im ~asermark;  2. = F e t t m a r k  m i t  gro~zelliger Inf i l t ra t io~  (1)r/t - 
sarkomatose des Marks); 3. = 1)lumpe, unregelmhl~ige KnochenbSlkchen, darch die Osti t is  deformans 

entst~nden,  dutch  das grol3zellige In f i l t r a t  n ich t  wieder zerstSrt. Vergr. 1 : 37. 

wesentlichen Unterschied gegentiber den groSzelligen Markabschnitten linden wit 
hies eine ~usgedehnte ZerstSrung des Knochens dureh die letztbesehriebenen 
polymorphzelligen Gewebsabschnitte. In grogen Bezirken ist des Knoehen voli- 
stgndig verschwunden. Diese polymorphzelligen Abschnitte dehnen sich bis gegen 
den Gelenkknorpel aus. Dieser selbst ist fiberatl erhalten. Die Gelenkfl/~ehe ist 
glatt. Die Rindenschicht des unteren Femurabschnittes ist besonders auf des Innen- 
seite in ausgedehntem Mage zerstOrt, und an einer breiten Stelle hat das Geschwulst- 
gewebe die Rinde durchbroehen und ist, das Periost ebenfalls durehbreehend, in 
die umgebende Obersehenkelmuskulatur eingedrungen. In  der Umgebung des 
Austrittsstelle zeigt das Periost eine starke Verdickung und Bildung yon zahl- 
reichen strahlenf6rmig angeordneten Knochenspangen, die einen regelmgBigen 
Aufbau zeigen und im Wesen dem neugebildeten geflechtartigen Knoehen, wig 
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Abb. 5. Knochenbal~en bei Ostltls defozmans. 1. = Mit  ent;ziindlichelL lZcsorptionshShlen; 2. = um-  
geben vo~  pr~s~rkonmt6sem I ~ r k .  Vergr .  1:94.  

Abb. 6. Pr~isar~'omatSses Mark  aus dem BecI~en. 1 . -  ]"ct%gewcbszelIe; 2. = GroBe hellc Spindct-  
zellcll des p raesa rkomat5sen  Markcs;  3. =Knochcnbi~ lkchen  nich~ zerstSrt .  Vergr .  1 :130.  
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Abb. 7. Polymorphzelliges Sarh'om im unteren Femurabschnitt. Spz.  - Spin4elzellen; Pol.Rz.  = 1)oly - 
morphe Riesenzellen, zum Tell den i~ltg/sp. = Blutgef~i~spaltcn aufgelagcrt.  Vergr. 1:250. 

Abb. 8. UnregelmS/3ige Verkalkung im Sarkomgewebe (Weichteilabschnit$). V = Verkalkung des 
faserigen Zwischcngewebcs. u 1 :59 .  
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er schon weiter oben im Bereich der Knochenhau t  besehrieben wurde, gleiehen. 
Die Gesehwulstabschnitte,  die auBerhalb des durchbrochenen Untersehenkel-  
absehnit tes  liegen, zeigen im grof~en ganzen dasselbe polymorphzellige Bild, wie 
es innerhalb desselben gefunden wurde, t t ier  ]s sich nun  ein infi l tratives 
Waehs tum in die Muskulatur  hinein erkennen, vor allem lassen sieh hier an zahl- 
reichen Stellen Einbri iche in grol~e und  ldeine Venen naehweisen in Form 
typischer In t imasarkomatose  im Sinne yon Hedinger. Stellenweise erkennt  man  
in diesen Abschni t ten  aul~er den besehriebenen polymorphzelligen mehr  spindel- 
zellige Abschnit te ,  in deren Bereich reichlieh koll~gene Zwisehensubstanz ausgebildet 
ist, die stellenweise in ausgedehntem MaBe verkalkt  ist. Es ents tehen dadurch 
sehr unregelm/~/~ig begrenzte knochen~hnliehe Herde, die eine gewisse Ahnlichkeit  
mi t  dem frfiher beschriebenen neugebildeten geflechtartigen Knochen zeigen, 
sich abet  yon diesem durch ihre ausgesprochene Unregelm~Bigkei~ unterscheiden. 
(Abb. 8.) 

I I I .  Schienbein. 
Im Sehienbein finden sieh Ver/~nderungen, die sowohl in bezug auf die L~ge- 

beziehungen a]s aueh in bezug auf d ieForm der Bestandtei le  invSlliger Ubereinst im- 
mung mit  den Ver~nderungen des Oberschenkels stehen. Aueh hier finder man  
im unteren  Absehni t t  das ausgesproehene Bild der Ostitis deformans mit  schwerer 
Ze~stSrung der Rindenschicht  nnd  ausgedehnter  periostaler Neubildung. Die 
entziindliehen Inf i l t ra te  im fibrSsen Mark sind auch hier sehr ausgedehnt und  
bestehen vorwiegend aus Plasmazellen, daneben nu r  aus sp/~rlichen Leukocyten. 
Aueh hier ist  am den plumpen Knochenbglkchen die typisehe Mosaikstruktur  zu 
erkennen. Die Umbildung zu zellreiehem grol3zelligen Markgewebe finder sieh 
aueh hier in  den unteren,  durch Ostitis deformans ver/~nderten Abschnit ten.  In  
ganz /~hnlicher Weise wie im Femur,  zeigen in der Tibia die al leruntersten Ab- 
schnit te  grol~e, herdfOrmig auftretende Bezirke yon polymorphzelligem Geschwulst- 
gewebe, das wiederum einen allm/~hlichen Ubergang zum groBzelligen Markgewebe 
erkennen lgBt. Aueh bier ist der Gelenkknorpel unversehr t  geblieben. Die Rinden- 
schieht ist durch das polymorphzellige Geschwulstgewebe an  keiner Stelle durch- 
broehen. 

IV.  Histologische Untersuchung des i~brigen Skeletts. 
1. Eine Rippe: Die Corticalis ist kr~ftig gebaut,  die Spongiosa besteht  aus 

mit te]brei ten lamell~ren Balken, die zum Tell yon sehmalen kalklosen S/~umen 
umgeben sind und  nu t  wenige Osteoklasten erkennen lassen. Die Markrs  
sind yon einem zellreichen roten Mark ausgeftillt. 

2. Clavicula: Sie zeigt ebenfalls einen unver/~nderten I~nochen mit  vor- 
wiegend to t em Mark. 

3. Sternum: Auch hier ist der Knoehen  unversehrt ,  zeigt ebenfalls rotes 
Knochenmark.  Die B~lkchen sind ziemlich s ta rk  verkalkt .  

4. In  den Wirbelk6rper~t ebenfalls rotes Mark, die Spongiosab/~Ikchen sind 
mit telbrei t ,  das Mark zellreich, myeloid. 

V. Histologische Untersuchung der Lungenmetastasen. 
Sie gleichen im grol~en ganzen den polymorphzelligen Ste]len der Obersehenkel- 

geschwulst. Jedoeh l inden sich in den Lungen vereinzelte Stellen, die besondere 
Erw/~hnung verdienen. Es sind dies Abschnit te ,  wo das Lungengewebe noch reeht  
gut  erhal ten  ist und  auf eine eigentfimliche Welse yon Sarkomgewebe durchsetzt  
wird, so dab ]~ilder entstehen,  die an  eine chronisehe Pneumonie  erinnern. Ge- 
sehwulstzapfen durehsetzen die Lungeneapillaren, erweitern diese stellenweise auBer- 
ordentlich, sprengen sic und dringen b]attiOrmlg in dieAlveolen ein mit  einem sehmalen 
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Stiel, der yon Gesehwulstzellen und zahlreiehen Fasern gebildet wird. Im tIohl- 
raum der Alveolen, wo das Gesehwulstgewebe sieh entfalten kafin, treten die 
feinen Zwisehenzellfasern ~vie Rippen eines Blattes auseinander, zwisehen sieh 
die Gesehwulstzellen einsehliegend. Oft ist in diesen Gesehwulstpfr6pfen die 
Zwisehenzellsubstanz eigenartig gequollen, die Zellen selbst zeigen eine Andeutung 
von Kapseln, so daB knorpelartige Gewebsbilder entstehen. Selten finder sieh 
siehere Knoehenbildung. 

In anderen Lungenabsehnitten zeigt aber das Parenehym ausgedehnte Zer- 
st6rung dureh ein zellreiehes, polymorphzelliges Gesehwulstgewebe. Aueh Bron- 
ehien sind zum Teil stark zerst6rt. In den )~sten der Lungenarterie finder man 
vielfaeh Gesehwulstembolien, w/~hrend sieh in den kleinen Venengsten an zahl- 
reiehen Stellen Intimasarkomatose nachweisen 1/~B~. 

Die Metastasen in den ttbrigen Organen gleiehen dem Muttergewgchs roll- 
st~ndig und brauchen hier deshalb nieht welter besehrieben zu werden. 

Zusammenfassend erheben wir folgenden 

pathologisch-anatomischen Be/und. 
Ostitis deformans Paget in der linken Beekenhi/lfte, in der Um- 

gebung der Gelenkpfanne, iibergreifend auf den oberen Sehambeinast, 
im peripheren Absehnitt des Femurgelenkkopfes, im unteren Absehnitt 
des linken Femurs und im unteren Absehnitt der linken Tibia. Syste- 
matische sarkomartige Umwandlung des fibr6sen Markes der yon der 
Ostitis deformans befallenen Knoehenabsehnitte, mit herdf6rmigem 
Ubergang in ein polymorphzelliges knochenbildendes Sarkom im 
Bereieh der Metaphyse yon Femur und Tibia. 1)urehbrueh des poly- 
morphzelligen Gesehwulstknotens im unteren Femurabschnitt  mit 
Einwuchern in die Weiehteile und in die GefgBe. Metastasen in zahl- 
reiehen 0rganen, besonders in den Lungen. 

Naeh diesem Ergebnis der pathologisch-anatomischen Untersuehung 
kommen wir zu dem SchluB, dab die klinische Diagnose (Dr. Looser) 
0stitis deformans Paget best~tigt werden kann, und daB es sich um 
einen sehr ehronisehen Fall handeln muB, bei dem der Umbau des 
Knoehens in weitgehendstem MaBe ausgebildet ist. Auch ausgedehnte 
periostale Knoehenbildung lgBt sieh in den alten Herden der 0stitis 
deformans in weitem Umfang naehweisen. In  allen befallenen Ab- 
sehnitten ist der normMe Knoehenbau nieht mehr zu erkennen. Wir 
linden tells osteoporotisches, an den meisten Stellen aber ,,diehtes, 
sklerotisches Knoehengewebe" (Looser i) mit plumpen, unf6rmig ge- 
bauten KnoehenbMken, welche die typische Mosaikstruktur erkennen 
lassen. 

Auger diesen alten, ehronisehen Ver~nderungen konnten wir an zahl- 
reiehen Stellen frisehe entziindliche ostitisehe Herde zeigen, die vor 
allem dureh die entziindliehen Infiltrate, sowie dureh die ausgedehnte 
laeun/tre Resorption ausgezeiehnet sind. Wir k6nnen somit sehliegen, 
daB eine typisehe 0stitis deformans im Sinne von Paget vorliegt, und 
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zwar sind es vorwiegend Bilder des sehr chronischen Stadiums, daneben 
aber aueh Bilder eines verh~ltnism~gig frischen Schubes. 

In  allen Abschnitten, die yon der Ostitis deformans, sei es in ehroni- 
sehem, sei es in frischem Stadium, befallen sind, konnten wit ferner 
eine eigenartige Umwandlung des Knoehenmarkes in ein sarkomartiges 
Gewebe aus ziemlich regelm~gigen groBen Zellen nachweisen. Dieses 
groBzellige Gewebe zeichnet sieh dadurch aus, dab seine Zellen eine 
gewisse l~egelm~Bigkeit erkennen lassen, gelegentlieh aber doch ziem- 
lieh vielgestaltig erseheinen und auch vereinzelte Kernteilungsfiguren 
aufweisen. 

Obwohl naeh diesen morphologischen Befunden das Gewebe als 
eehtes Sarkom gedeutet werden k6nnte, so glauben wir in der Tatsache, 
daft dieses Gewebe seine Umgebung vollst~ndig schont (Abb. 4), ein Merk- 
real zu haben, das gegen die B6sartiglceit spricht. Es ist aber nicht 
m6glieh, diese typischen Gewebsabsehnitte als entziindlieh ver~nderte 
Markabschnitte aufzufassen, denn der auBerordentlichd:~Zellreichtum, 
sowie die bereits angedeutete Vielgestaltigkeit der Kerne lassen sich 
nicht als gew6hnliche Folgen der Entzfindung auffassen. Diese groB- 
zelligen sarkomartigen Gewebsabschnitte nehmen sowohl morphologisch 
als auch biologiseh eine Zwischenstellung ein zwischen den entziind- 
lichen Erscheinungen im Knoehenmark einerseits und dem eehten 
polymorphzelligen Sarkomgewebe andererseits. Wir glauben aus 
diesen Uberlegungen heraus bereehtigt zu sein, dieses Gewebe als eine 
pr~isarl~omatSse Vorstu/e ansprechen zu k6nnen. Wesentlich sind die 
bereits hervorgehobenen Beziehungen, da6 n~mlich das pr~sarkomatSse 
Gewebe iiberall da aufgetreten ist, wo sieh der chronisehe Vorgang der 
Ostitis deformans Paget  abgespielt hat, und da6 das echte Sarkom 
sich nur an zwei typischen Stellen aus dem pr~sarkomatSsen Gewebe 
herausgebildet hat, n~mlich in den beiden Metaphysenabschnit ten 
yon Femur  und Tibia. 

Solehe pr~sarkomat6se Knochenver~nderungen sind im Knochen 
noch nicht beschrieben worden. Kon]etzny 5 hat  die Vermutung aus- 
gesprochen, da[~ eventuell die braunen Tumoren der Knoehen ein 
pr~sarkomatSses Stadium sein kSnnten; es wurde aber weder von 
ihm noch yon anderen Forschern naehgewiesen, da6 die Bildung eines 
echten Sarkoms aus Geschwfilsten, wie sie Kon]etzny beschrieben hat, 
je hervorgegangen ist. Harbitz 6 hat  2 F~lle yon Sarkom nach Osteo- 
myelitis besehrieben, bei denen er teils ehronische, teils akute Ent-  
zfindung als Ursache ffir die Sarkombildung annimmt,  ohne aber ein 
pr~sarkomatSses Stadium besonders hervorzuheben. 

Dag in unserem Fall der chronischen Ostitis deformans die Rolle 
des gesehwulstausl6senden Reizes zukommt,  diirfte ohne weiteres klar 
sein. Vor allem der Naehweis einer pr~sarkomatSsen Zwischenstufe in 
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der Sarkomentwicklungsreihe scheint mir die oben ge~ugerte Annahme 
zu erhiirten. 

Ferner m6chten wit an dieser Stelle noch auf zwei eigenartige Tat- 
saehen hinweisen, einmal darauf, dag sich das polymorphzellige Sarkom 
nicht iiberall herausgebildet hat, wo der Knoehen yon der ehronisehen 
Ostitis befallen war, sondern nur an zwei ziemlich scharf umschriebenen 
Stellen, n~mlich in den unteren Endabsehnitten yon Obersehenkel und 
Schienbein, also an den Stellen, wo auch die spontanen Osteosarkome 
aufzutreten pflegen. Diese Beobachtung scheint uns ftir die allgemeine 
Gesehwulstlehre insofern yon Bedeutung zu sein, Ms sie dartut, d~l] der 
gesehwulstausl6sende l~eiz nicht iiberM1, sondern nur an einigen, topo- 
graphisch iibereinstimmenden, bestimmten Stellen zur eehten G e -  
schwulstbildung gefiihrt hat. Ob diese Stellen die Gesehwulstbildungs- 
f~higkeit ihrer Entwicklung oder ihrer Regenerationsfi~higkeit, oder aber 
anderen, z. B. mechanischen Fuktoren verdanken, soil bier nieht er- 
6rtert werden. Beweisend sind solche Zusammenhgnge nur, wenn sie 
an einem grogen Material gezeigt werden k6nnen. 

Die zweite Eigentiimliehkeit, die wir noeh hervorheben wollen, 
liegt an sich in der Feststellung des multizentrisehen Erseheinens yon 
Sarkomknoten. 

DaB auf dem Boden der Ostitis deformans mehrere Gesehwiilste 
im Sinne eines eehten Sarkoms entstehen, ist an sich eine Seltenheit. 
Der einzige Literaturfall dieser Art  ist der yon Fedder 7 mitgeteilte 
Fall Christellers, den der letztere in seinem Freiburger Berieht erw~hnt 
hat. Es handelt sieh dort (ref. n. Christeller) um einen 50jahrigen 
Mann, der seit 20 Jahren an der ,, hyperostitiseh-porotisehen Paget-Form 
der Osteodystrophia fibrosa" (Christdler) gelitten hatte. Im rechten 
Humerus land sieh der typische Umbau des Knochens mit Aufbl/~tterung 
der Rinde, wi~hrend die MarkhShle yon grobknotigen knoehenharten 
Knoten durchsetzt war, yon denen der eine in die Weichteile dureh- 
gebrochen war. Das Beeken war dureh eine kindskopfgroBe Geschwulst 
verlegt. Die histologische Untersuchung ergab in den genannten 
Knoehenabsehnitten das typisehe Bild der ,,Osteodystrophia fibrosa" 
(Paget-Form); das Beekengew~tehs sowie die Gesehwulstknoten im 
Humerus erwiesen sieh als eehtes rundzelliges, knoehenbildendes 
Sarkom. ,,Ob der Beekentumor als Primgrknoten anzuspreehen sei, 
oder ob man yon einer multizentrisehen Osteosarkomatose spreehen 
wolle, sei Ansiehtssaehe," bemerkt Christdler am SehluB. 

In  dem yon uns mitgeteilten Fall liegt es unseres Eraehtens auf der 
Hand, das Vorkommen mehrerer gleichartiger Gewiiehsknoten neben- 
einander in versehiedenen Knoehenabschnitten als ,,mnltizentrische 
Osteosarkomatose" zu deuten. Diese Annahme findet wohl ihre Haupt- 
stiitze darin, dab sieh an den beiden Stellen im Xnochen, wo sieh das 
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�9 e c h t e  S a r k o m  h e r a u s g e b i l d e t  h a t t e ,  de r  g e s a m t e  E n t w i c k l u n g s r h y t h m u s  : 

Os t i t i s  d e f o r m a n s  - -  P r g s a r k o m a t o s e  - -  p o l y m o r p h z e ] l i g e s  S a r k o m  - -  

w i e d e r h o l t ,  w&hrend  in  den  auf  d e m  B l u t w e g  e n t s t a n d e n e n  T o c h t e r -  
gewi~chsen e inzig  u n d  a l le in  das  b6sa r t i ge  p o l y m o r p h z e l l i g e  S a r k o m  zu  

l i n d e n  ist .  

Z u r  Un/all/rage in  u n s e r e m  F a l l  is t  fo lgendes  zu  s agen :  

D u r c h  den  v o r l i e g e n d e n  B e f u n d  w a r  die  U n f a l l f r a g e  l e i ch t  zu  be-  

a n t w o r t e n .  D e r  a n g e g e b e n e  U n f a l l  m u g t e  als s a r k o m a u s l 6 s e n d e s  
M o m e n t  a b g e l e h n t  werden .  D e r  S t u r z  n a c h  v o r n e  m a g  eine R o l l e  

gesp ie l t  h a b e n  b e i m  Z u s t a n d e k o m m e n  des D u r c h b r e c h e n s  de r  Ge-  

schwu]s t  im  u n t e r e n  O b e r s c h e n k e ] a b s c h n i t t ,  da ,  wo sie in  die  W e i c h -  

t e i l e  i iberg ing .  Es  b e s t e h t  a b e r  die  ebenso  g r o g e  M6glichkei~,  d a g  e ine  

S p o n t a n f r a k t u r ,  b e d i n g t  d u r c h  Z e r s t S r u n g  se i tens  de r  G e s c h w u l s t  

selbst ,  vor l i eg t .  D e r  v o r l i e g e n d e  F a l l  ze ig t ,  wie  a u g e r o r d e n t l i c h  vor -  

s i ch t ig  m a n  sein m u g  bei  de r  A n n a h m e  eines  , , t r a u m a t i s c h e n  S a r k o m s " .  
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