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Seit Virchows erster Mitteilung fiber die yon ihm so bezeichnete 
Ochronose sind im Laufe der Jahre weitere Beobaehtungen dieses selt- 
samen Leidens verSffentlieht worden, die mehr und mehr dazu bei- 
trugen, wenigstens das pathologische Zustandsbild klar und lest zu 
umreii~en, wenn aueh im allgemeinen entstehungsgeschichtliehe Zu- 
sammenh~nge nur wenig aufgedeckt werden konnten. Vor einiger Zeit 
hat te  ieh Gelegenheit, bei einem neuen Fall endogener 0ehronose und 
Alkaptonurie die Obduktion und pathologisch-~natomische Unter- 
suehungen machen zu kSnnen. ,  Soweit deren Ergebnisse den Stand 
unserer Kenntnisse nieht erweitern und rein kasuistische Bedeutung 
haben, mSchte ich nur ganz kurz berichten, um ausffihrlicher die bei 
Ochronose bisher noeh weniger beachteten Gelenkver~nderungen und 
deren Deutung darzustellen. 

Bei dem vorliegenden Fall handelt  es sich um einen 57 Jahre  alten 
Stellmacher, der schon als kleines Kind dadurch auffie]~ dab sein Urin 
in den Windeln schwarze Flecken hinter]ie•. Erst  in den ]etzten Jahr- 
zehnten stellten sieh Verf~rbungen an den Ohrmuseheln ein. Was aber 
besonders aus der Krankengeschicbte hervorgehoben werden muff, ist 
ein frfihzeitiges Gelenkleiden, das ihn mit  den dreiBiger Jahren befie] 
und ihn 1913 zur Invalidisierung zwang. Knochenbrfiche, die in den 
folgenden Jahren auftraten, wurden mit  Hinf~lligkeit erkl~rt. Ein 
Magenkrebs ffihrte sehliel~lich zur Klinikaufnahme, bei der zum ersten 
Male eine Alkaptonurie festgestellt wurde. 1926 starb der Kranke an 
dem )/Iagenkrebs. 

Eine famili~re Belastung ffir die Ochronose liegt insofern vor, als yon 
5 Kindern ein 29 j~hriger Sohn und ein Neffe Zeiehen dieses Leidens tra- 
gen sollen. Von einer Blutsverw~ndtseh~ft der Eltern ist nichts bekannt.  
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]3efund der  Autopsie .  (Gekiirzt ,  nur  die ffir den  Fa l l  in B e t r a c h t  

k o m m e n d e n  Organe und  Ver/~nderungen erw/ihnt).  
f4"uflere Besichtigung: Leiche eines sehr abgemagerten, /~lteren, mitte]grol3en 

Mannes yon kri~ftigem Knochenbau, atrophischer Muskulatur; die Haut blal~, 
jedoch mit einem gelbbr/~unliehen ~'arbton untermischt. 

Beide Ohrmuseheln zeigen im durchfallenden Licht, wie im auffallenden, grfin- 
bl/~uliche Verf/irbungen, die sich auf Fingerdruek nicht verandern. Die diese I-Ierde 
fiberziehende t taut  unver~ndert. An den Nasenknorpeln solehe Fleeken weniger 
deutlieh, t~echSe Sclera und Cornea diffus grauweiB getrfibt und verdickt (alte 
VerStzung), die linke Sclera zeigt im Lidspaltenbereieh beiderseits der Hornhaut 
umschriebene, etwa hirsekorngrol3e dunkelbraune Pigmentflecken. AehselhShlen 
dunkler gef~rbt als die fibrige ttaut.  Gebil~ sehr lfickenhaft mit niehtverf~rbten 
Zahnstfimpfen. GliedmaSen in allen Gelenken frei beweglieh. 

JBrusth6hle: Samtliehe sehr schwer verkalkten Rippenknorpel kohleartig 
schwarz, gleichm/~Big stark gef~rbt; diese Verf/~rbung setzt sich scharf gegen die 
Knoehengrenze ab. Knochen leicht br/iunlich. Der Querschnitt der Rippen zeigt 
das t)igment am st/irksten unter dem Perichondrium, am geringsten im Zentrum. 
Gleichfalls verf~rbt ist der Processus xiphoideus. 

Lage der Brustorgane bis auf fl~ehenhafte Verwaehsungen der rechten Lunge, 
o.:B. 

Herz der GrSl~e der Leichenfaust entsprechend, o.B. In herdfSrmigen Ein- 
lagerungen grfinbr~unliehe Fleckungen, besonders ausgesprochen im Grunde der 
Sinus Valsalvae der dureh Kalkeinlagerungen sehr verdickten Aortenklappen. 
SehheBungsrand ist zart. Parietales Endokard der rechten Kammer oberhalb 
der Valvula Eustaehii rauehgrau gefarbt, ein bla~tschwarzer Streifen am Ansatz- 
tell der Aortenzipfel der M]tralis. Grfinbraunlich erscheint aueh das Endokard der 
Papillenspitzen. 

Kranzsehlagadern mit zarter, diffus lJraunlich verfarbter Intima ohne wesent- 
liche Einlagerungen. 

Aorta im ganzen diffus br~unlieh gefarbt. Es linden sich jedoch unmittel- 
bar fiber den Sinus Valsalvae, im Aortenbogen, sp/~rlieher in der Aorta des- 
eendens herdfSrmige, zum Tell tuscheschwarze Verf/trbungen in der Intima. 
Solche zumeis~ beeSartig aufgeworfenen tterde sind vereinzelt verkalkt. Neben den 
Pigmentherden Intimaverdickungen von graugelblichem Aussehen. 

l%riphere Arterien in ihrer Intima yon einem diffus grangelbliehen Sehleier 
fiberzogen. 

Epiglottis /~uSerlieh leieht br/~unlich gef/~rbt, besonders in den unteren Ab- 
sehnitten nach dem Zungengrund hin. Auf einem L/~ngssehnitt der Knorpel diffus 
graubr/~unlich verf/~rbt. Gleiehe F/~rbung zeigt der Durehsehnit$ dutch die Knorpel 
des Kehlkopfs; besonders der Ringknorpel grauschwarz durehtr/~nkt. Dutch die 
Scbleimhaut der LuftrShre und der Bronehien schimmern die Knorpelringe blau- " 
schwarz hindurch. Deren Querschnitt zeigt besonders zentral fast gransehwarze 
F/~rbung. 

Bauchh6hle: Der erweiterte Magen ]/~Bt vor dem Pylorus eine ringfSrmige, 
unregelm/~l~ig knotige Verdickung ffihlen, die sieh als oberfl~chlieh zerfallende, 
his zur Serosa infiltrierende, grauweil]e Gewebswucherung aufweist. 

Die Oberfl/~chen wie die Sehnittfl~chen beider Nieren zeigen stecknadelkopf- 
grol~e, schwarze PigmentkOrnehen im ]?arenehym. Rechte Niere: Kapsel sehr sehwer 
abziehbar. Oberfl/iche grob- und feinhOckerig erhaben. A .d .D .  Nierengewebe 
zugunsten des erweiterten Nierenbeckens sehr verschm/iler~. In den ausgebuch- 
teten Nierenkelehen teilweise schwarzbraune Steinbildungen mit einer breiig- 
schmierigen Oberfli~ehe. Diese haben die Nierenpapillen plattgedriiekt. Die Zone 
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erhaltenen Gewebes l~gt die versehm~lerte ginde gut vom Mark absetzen. Nieren- 
beekensehleimhaut verdiekt, blaB, die des Ureters yon gleieher Besehaffenheit. 
Kurz vor dem Orifieium ureteris ein hirsekorngroBes Steinehen der gesehilderten 
Besehaffenheit. 

Harnrdhre: Pars prostatiea so sehr erweitert, dab ein pflaumen- und ein 
kirsehgroBes Steingebilde obiger Art - -  das eine yon zaekiger Form - -  darin 
Platz hat. Sehleimhaut verdiekt, sonst blaB. 

Prostatagewebe bis auf eine 1 em dieke Schale ffir die Steine geschwunden, 
blal3grau derb. 

Knochen: Knorpelige Rippenteile ausgesprochen griinschwarzlieh verf~rbt. 
Eine in ihre L~ngsaehse gelegte S~gefl~ehe zeigt einen diffus sehwarzgrfinen, nur 
in der Mitre hellere Absehnitte aufweisenden Quersehnitt. Frontalsehnitt dureh 
das Brustbein ]~gt die interartikul~ren Sternumligamente yon gleieher Farbe wie 
die t~ippenknorpel erkennen. 

Wirbelsdiule: Linkskonvexe Kyphoskoliose. Zwisehenwirbelseheiben fast v611ig 
schwarz verf/~rbt. Auf einem L~ngssehnitt dutch die Wirbels~ule sind die 8. und 9., 
die 10. bis 12. Brustwirbel und die 1. bls 4. Lendenwirbel miteinander kn6chern 
verwaehsen. An diesen Verwaehsungsstellen nur noeh geringe zentrale, schwarz- 
pigmentierte t~este der Zwisehenwirbelscheiben vorhanden. B~nderapparat leieht 
br~unlich, aber sonst nieht auff~l|ig veriindert. Vereinzelt knSeherne Verwach- 
sungen zwisehen den Proeessus articulates im unteren Bereich der Wirbels~ule. 
Oberhalb des 8. Brustwirbels gesimsartige, die Bandscheiben fast umsehlieBende 
kn6eherne Wueherungen. Die Symphysis ossium pubis kohlschwarz. 

Glieclma[Jen: Htiftgelenk: Kapsel gesehrumpft, verdiekt, nieht verwaehsen. 
Femurkopf glatt, pflzfSrmig. I~nder unregelm~gig, gekerbt zottig, iiberragend. 
Gelenkfl~che yon Knorpel entbl6Bt mit faserigem unregelm~Bigem Bezug, in dem 
sieh sp~rliehe, punktfSrmige, sehwarze KSrnchen verstreut linden. Hals hochgradig 
verkiirzt. In der Kapsel und den Gelenkb~ndern herdfSrmige sehwarze Einlage- 
rungen, die sich teilweise aus der Unterlage herausheben lassen. 

Obersehenkelschg[te zeigen zwischen oberem und mittlerem Drittel beiderseits 
knSehern konsolidierte Frakturen mit Versehiebung der Bruehstfieke ad longi- 
tudinem, ad axin u n d a d  latus. Callus m~13ig breit, yon mehr spongi6sem Bau. 

Kniegelenlce: Kapsel verdickt, nieht verwaehsen, mit herdfSrmigen sehwarzen 
Einlagerungen wie im Hfiftgelenk. Kondylen sehwarzblau, yon glatten, spiegelnden 
Konturen bis auf den reehten lateralen Condylus, wo sich ein l~nglicher, m~13ig 
ausgedehnter Defekt befindet. A.d.D.  ist das Pigment am st~rksten in den 
tiefen Schichten vorhanden. Oberfl/~ehlieh verli~uft eine anseheinend yon Pigment 
freie Zone. Menisken der Tibia noeh als sehwarze geste inmitten sehwieligen Ge- 
webes festzustellen. Sprung- und FuBgelenke weisen schwarzen Knorpel auf, der 
nmsehrieben vereinzelt feinste Auffaserung zeigt. 

Muslcel- und Bandapparat: In den Sehnen, vornehmlieh den Muskelans~tzen, 
sowie dem Centrum tendineum des Zwerchfells, grausehwarze Pigmentierung. Be- 
sonders betroffen die Sehnen um die Knie- und FuBgelenke, wo das Pigment diffus 
eingelagert zu sein seheint. Die Galea apponeurotiea fleekweise braun, aber nicht 
sehr stark pigmentiert. 

Schi~deldaeh ausgesproehen brgunlieh gef~rbt. Dura glatt, yon leieht br~un- 
lichem Farbton, nieht verwaehsen. 

Weiehe Hirnh~ute zart, mit diffus br~unliehem Farbton, der besonders fiber 
der Medulla oblongata in ausgesproehen sehwarzbranne Piafi~rbung fibergeht. 

Anatomische Diagnose: Ulceriertes Magencarcinom des Antrum pylori mit 
Erweiterung des Magens und lymphogener Metastasierung der paraaortalen Lymph- 
knoten. Sekunddre Angmie allot Organe. Bronchitis, Hypostase tier Lungen. 
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Ochronose der Knorpel, des ]ibrokartilagindren Gewebes, der Knochen, des Endo- 
kards, der Arlerien, der Pin mater. Verkalkte Pigmentkonkremente in der Ha~'n- 
rShre, im rechten Harnlelter, rechten Nierenbecken und i~ den Nieren mit rechts- 
seitiger hydronephrotischer Schrump/niere. 

Mit i~bermiifiiger Callusbildung geheilte Fraktur beider Oberschenkel. Sehr hoch- 
gradige Osteoarthropathia de/orman8 beider Hi~/tgdenke, geringere der Wirbelsdule 
mit partiellen Ankylosen. Ganz beginnende Osteoarthropathia de/ormans der Knie-, 
Sprung- und Fuflgelenke. 

TuberkulSser Primdrln]ekt der rechten Lungenspitze mit verkalkten Hiluslymph- 
knoten, l~eehtsseitige Pleuraverwachsungen. Randemphysem der Lungen. Athero- 
sklerose der Aortenklappen, der Aorta, der peripheren Ge/dfle. Di//use vollstgindige 
Vernarbung der rechten Hornhaut. Onychogryphosis beider Groflzehenndgel. Pseudo- 
melanose in der Di~nndarmsehleimhaut. Indirekter rechtsseitiger Leisteubruch. 

Die Sekt ion  ergab,  - - a b g e s e h e n  yon e inem PfSr tnerkrebs ,  - -  
d ie  typ i schen  Ver~nderungen bei  Ochronose:  zun~chst  eine hochgradige  
P igmen t i e rung  der  K n o r p e l  und  des f ib rokar t i l ag in~ren  Gewebes, wobei  
de r  b raunge lbe  Fa rbs to f f  en tweder  kSrnig oder  gelSst vo rhanden  war,  

Zu den  e indrucksvol t s ten  Ver~nderungen  geh5r~e~ die  de r  t~ippen- 
knorpel ,  die durchweg wie Kohle  geschw~rzt  waren.  Deren  Pigmen-  
t i e rung  liel~ ~uf dem Schn i t t  e inen deu t l i chen  Untersch ied  in der  S t~rke  
dcr  F~ rbung  zwischen den  v511ig schwarzen Rand-  und r auchgrauen  
Mi t t e l t e i l en  wahrnehmen  (s. Abb .  1). 

Indem ich fiir den Rippenknorpelaufbau der Gliederung und 'Bezeichnung 
Scha]/ers folge, mSehte ich feststellen, dal3 die hypoperichondrale und die chondro- 
mu0oide Sehicht bis zur UnmSglichkeit jeder Gewebsunterseheidung den Farbstoff 
gespeiehert hatte. Der sehwarze Farbtou verlor allm~hlieh nach der Mitre zu 
an St~rke, um in der metachondralen Schicht eigentlich nut noch in der inter- 
territorialen oder interkapsuli~ren Substanz grfinbri~unlieh wahrnehmbar zu sein. 
Die die Zellen unmittelbar umgebende Kapselsubstanz erschien blal] hyalin, also 
farbstofffrei, so da~ die an sich schon maschige Struktur der interterritorialen 
Gliederung des hyalinen Knorpels durch die Pigmentspeicherung an St~trke der 
Gegensatze gewann. Auf eine Erkl~rung der Unterschiedlichkeit in der Farbst~rke 
tier Rand- and mittleren Absehnitte dfirfte der Umstand hinweisen, dab die mitt- 
]eren Teile VerknSeherungsvorgs aufzeigen (s. Abb. 1 K); feine Spongibsar 
bi~lkchen umsctdiel]en Markr~ume, in denen vereinzelt pigmentspeichernde Makro- 
phagen ]iegen. Die solchen VerknScherungsvorg~ngen vorhergehenden Resorptions- 
erseheinungen am hyalinen Knorpel mit einer mutmal]lichen ~nderung des Che- 
mismus des betroffenen Absehnittes werden gewi~ zu den Bedingungen ffir die 
verschleden starke Pigmentiernng gehSren. Fiir die Deutung der besonders starken 
Pigmentablagerung in tier N~he gef~BhaltigenGewebes, wie unmittelbar unter dem 
Periehondrium, um die Knochenb~lkchen im Zentrum, an den Knorpelknochen- 
grenzen am Gelenkknorpel, wird zu beaehten sein, dab diese ]3ezirke ~riiher und in 
grS/3erer Menge das Pigmen~ ans dem Bluts~rom abfangen kSnnen, ats die diesen 
Schichten folgenden Knorpelabschnitte. 

Vom Ohrknorpel war beiderseits die Concha, die Antihelix und Helix ein 
wenig ochronosisch gefarbt, nnd zwar lag der Farbstof~ vorherrschend in der 
Intercellularsubstanz," aber ~uch in den Zellen an besonders stark gefgrbten Ab- 
schnitten. 

Solehe aber waren als mehr oder minder ununterbrochene Streifen in einer sub- 
perichondralen Zone gelegen, die dem sog. lateralen Perichondrium der konkaven 
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0hrmusehel angehSrte. In  ihr waren senkrech~ zur Lgngsriehtung in Reihenstellung 
meist kernha]tige Zellen in ein Zwisehengewebe eingeordnet, das an Farbstgrke all- 
mghlich gegen die sich an diese subperichondrale Zone ansch]ieSende Schicht ab- 
nahm. Sie war brfiehig, ihr Gewebe fiel beim Sehneiden auffallend leieht aus und 
land sich gering mit  Kalk inkrustiert, was ffir den hyMinen Knorpel des 0hres 
im aUgemeinen als Seltenheit gilt. ~edialwgrts, also nach der Kopfseite der 0hr- 

Abb. I. Lgngsschnitt dutch die ]~norpel-Knochengrenze einer l~ippe. Yergr. 5fach, Zeiss-l)lanar 
35 ram. Sta~rke hypoperichondrale t'igmentablagerung. Im Zentrum Umschmetzung zu Knochen- 

gewebe (K). Pigmentierung des umgebenden Knorpels. 

musehel zu, folgte als zweite Sehich~ eine Zone yon in unregelmgl~igen Gruppen 
stehenden Knorpelzdlen, deren Zellformen aUm~hlieh schlank und lola% wurden 
und sieh bei immer geringer werdender Zwiszhensubs~anz parallel dem medialen 
Perichondrium gelagert fanden, um sehlieBlich ifi nieht absetzbarer Grenze in dieses 
iiberzugehen. 

D~s histologisehe Bild and die lJberlegung, dal3 die Gefgl3e yon der medialen 
Knorpelseite in die Ohrmusohel eintreten, seheint mir als ein Hinweis, d~I~ das der 
Kopfseite zugewandte Periehondrium die Regenerationssehieht des Ohrknorpels ist. 
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Die durch die Haut schimmernde Vel~rbung der l~asenknorpel, die sich scharf 
gegen die Umgebung absetzte, konnte aus /~uBeren Grfinden nicht untersucht 
werden. 

Die Luftr5hrenknorpel waren am sti~rksten in der ~i t te  gefi~rbt, wo sich ein 
verminderter Zellgehalt gegenfiber der Peripherie feststellen lieB. Hier war die 
Zwisehensubstanz verbreitert und bot in ihrer Pigmentierung eine ~hnliche Zeieh- 
hung wie yore l%ippenknorpel beschrieben wurde, d.h. die unmittelbare Um- 
gebung der zentral gelegenen Zellen war geringer mit Pigment durchtr/~nkt als die 
sich anschlieBenden Tefle. Peripherw~rts ordnen sich die Zellen allm~hlich in 
Lagen, die parallel zur Cireumferenz stehen nnd schlieBlieh in das ~aserige Peri- 
chondrium fibergehen. Verkalkungen finden sich ~ast durchweg in den zentralen 
Abschnitten. 

Es sei zusammenfassend erwi~hnt, dab auch in der Epiglottis, den Larynx- 
knorpeln, ebenso im Faserknorpel, den Intervertebralseheiben, Beeken- und Inter- 
sternalknorpel und Menisken Pigmentmengen abgelagert waren. 

Zu den sehr vereinzelten Untersuchungen der Seleren, die in unserem Falle 
im Lidspaltenbereieh nasal und medial der Hornhaut braune, unscharf gegen das 
normale WeiB verlaufende Flecken trugen, kann hinzugeffigt werden, dab sich im 
Deckepithel eine feink6rnige Pigmentablagerung befand, die in herdf6rmiger An- 
ordnung so stark in~racellulgr vorlag, dab bisweilen die Xerne v611ig fiberdeckt 
wurden. 

In starker Menge war das Pigment in - -  man kann sagen - -  allen Sehnen und 
der Dura vorhanden; besonders ausgesproehen an den Ansi~tzen, die blauschwarz 
gef/~rbt waren. Die Art der Durehtr~nkungen war durehweg diffus, nur an ver- 
einzelten Stellen land sieh k6rniger Niedersehlag. 

Es entsprach dem Grade der vorliegenden Oehronose, dab sich auch das 
Knoehensystem in eindrucksvoller Weise diffus bisweilen rauehgrau verf/~rbt hatte. 
Das zeigte sieh besonders auffi~llig an der Sch/idelkapsel und an den 1%ippen. Die 
St~rke der l~igmentierung schien nach dem l%riost zuzunehmen. Besonders deut- 
lieh, sehon makroskopisch, wurde diese Erscheinung an den Wirbelk6rpern in der 
N/ihe der Intervertebralscheiben. Meist gar nieht oder nut in kleinen X6rnchen 
war das Periost selbst ochronosiseh pigmentiert. Ebenso sparHch war der Farb- 
stoff in der ttaut, yon der ich die br~unlich gefgrbte Aehselhaut untersuehte. 
Neben feiner k6rniger Ablagerung im Bindegewebe des Unterhautgewebes war 
eine starke Erweiterung der SchweiBdrfisenausffihrungsg~nge festzustellen, deren 
Epithelauskleidung frei yon Pigmenteinlagerung war; jedoch konnten in den 
Zellen der sog. Kni~uel, also der tieferen Produktionsabsehnitte der Drfisen, meist 
basalw~rts feine, gelbgrfine K6rnchen wahrgenommen werden. 

Eindrucksvolle Befunde lieferte das Gef/~Bsystem: Endokard und Aorten- 
intima ersehienen zun/iehst im ganzen diffus leicht br/~unlich, doeh traten besonders 
an Stellen erhShter mechanischer Ingnspruehnahme ]=[erde anBerordentlieher 
Pigmentspeicherung auf, die je nach ihrem Gehalt an Farbstoff yon leieht braun 
bis schwarz gef~rb~ waren. Solehe fanden sich demgem/~B im Grunde der Sinus 
Valsalvae, sm Ansatzring der Mitral- und Aortenldappen, am parietalen Endo- 
kard, besonders an der reehten Septumwand und an den Papillarmuskelspitzen. 
In der Aorta verdichtete sieh die Pigmentierung, wenn auch nieht durchweg, 
so doeh an den meisten der atheromat6sen Intimaherde, wo das Pigment in fein- 
k6rniger Ausf/illung, aber auch im gel6sten Zustand lag nnd an manchen Stellen 
in der Media und Adventitia nachweisbar war. 

Die bemerkenswerte  Erscheinung,  dab das P igmen t  sich mi t  Vorliebe 
an  Zerfal]sherden, ~lso Herden  geringster Oxydationsvorg~Lnge nieder- 
schl/igt, geh6rt gewil~ in  eine Linie mi t  der merkwfirdigen Tats~che der 
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besonderen Bevorzugung des Knorpels mit seinem imr dutch Diffusion 
unterhaftenen Stoffweehsel. Und noch weiter fiihrt die genauere Unter- 
suehung ochronosischer Knorpeldurehtri~nkung in das Verstgndnis der 
Ablagerung des Farbstoffes: Aus den geschilderten Befunden der Knor- 
pelverfarbung, wie den der Ohren, Luftr6hre - -  und ich kann voraus- 
ne hm e n- - ,  der Gelenke, ergibt sieh zweifelsfrei, dal~ sich die Pigmen- 
tierung am st~rksten im alten hyalinen Knorpel findet, der Zeit nach 
also dort am frfihesten gespeichert wurde. 

Diese Feststellung stfitzt durchaus die sehon friiher ausgesprochene 
Theorie (Klatsch), dab aus der im Kreislauf umlanfenden Homogentisin- 
s~ure sich in allen Organen Pigmentmengen ablagerten, die jedoch zu 
verschiedenen, bisher weder ehemiseh noch histologisch ial~baren Bil- 
dungen oxydiert wiirden. Im Knorpel mit seiner geringen Gefgl3versor- 
gung und S t o f f u m s e t z u n g -  wie ich zeigte besonders in den gltesten 
Absehnitten - -  sowie an altersdegenerierten Gewebsabschnitten (athero- 
sklerotische Gefi~l~witnde), unterliegen die Pigmentk6rnchen keiner 
weiteren Umsetzung, sondern bedingen die oehronosischen Verfarbungen. 

Die Klarung der mikrochemischen Eigenschaften des Pigmentes 
gemal~ den in den ,,Pigmentstudien" niedergelegten Anregungen und 
Ansiehten Huecks lieB sich leider nieht so verfolgen, dug ieh fiber be- 
sondere Ergebnisse beriehten kSnnte, da die ffir solche Untersuchungen 
erforderliehe mSglichst friihzeitige Sektion aus guBeren Griinden nieht 
m6glieh war. 

Wi~hrend ieh wie andere Untersueher an Leber, Magen, Darm, 
Nebennieren nnd Pankreas, h~imopoetischen Organen und inneren 
Drfisen Lungen und Nervensystem keine ffir Oehronose eharakteristi- 
schen Erseheinungen land, reiht sieh der vorliegende Fall hinsichtlich 
der Harnorganbeteiligung den selteneren Fgllen von ochronosiseher 
Konkrementbildung in den Itarnwegen als ein hierin hoehgradiger an. 

Schon mit blogem Auge lieB die Oberflgche beider Nieren sehwarze 
Punkte  in zahlreicher Menge erkennen, die sieh dann aueh auf der 
Sehnittfl~ehe und in der Rinde and im Mark fanden, wozu noeh feine 
streifenf6rmige, dunkelbraune Einlagerungen in den Pyramiden kamen. 
Diese feinen - -  wie sieh histologisch erwies - -  ochronosisehen Zylinder 
in den geraden Itarnkan/~lehen, den I-Ienlesehen Sehleifen, den Tubuli 
contorti  - -  die Glomeruli waren frei yon Pigment - -  fanden in den 
reehten Nierenbeekenkelchen noch welt deutlieher Erseheinungsformen 
in Gestalt yon mehreren bis bohnengrol~en, schwarzbraunen Konkre- 
mentbildungen, die yon m/~giger Hgrte und mit breiig-sehmieriger Ober- 
fl~ehe behaftet waren. Die Nierenpapillen waren plattgedriiekt, das 
Nierenbecken erweitert, seine Schleimhaut verdiekt, das Parenchym 
verschm~lert. Es lag also das Bild der hydronephrotisehen Atrophie der 
Niere vor; Ver~nderungen, die dutch einen die 0ffnung des ttarnleiters ver- 
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schlieBenden Stein yon HirsekorngrSfte der geschilderten Beschaffenheit 
ihre Erkl/s linden. 

Weiterhin war dutch die ochronosische Konkrementbildung die 
Prostata schwer gesch/~digt. Ihr  Parenehym war bis auf eine ca. 1 cm 
dicke SchMe geschwunden. Diese umschlo$ in der buchtig erweiterten 
Pars prostatica einen pflaumengroSen und einen kirschgrol3en, zaekig 
konturier en Stein. Die Nierenbecken-, Harnleiter- und Harnblasen- 
schleimhaut war an der Pigmentiernng unbeteiligt. 

Ober die chemische Natur  der Steinablagerungen w/~re naeh den 
Untersuchungen des hiesigen physiologisch-chemischen Institutes (Prof. 
Thomas) zu sagen, daf~ die Analyse nicht Homogentisins~ure Ms wesent- 
lichen Bestandteil nachwies, sondern einen den sog. Melaninen Khnlichen 
KSrper. Hiermit finder wiederum die Tatsache, daI3 Alkaptonurie und 
Oehronose zwei verschiedene Ausdrucksformen einer Stoffwechsel- 
anomMie sind, erneute Best~ttigung. 

Die Ergebnisse der genaueren chemischen Untersuchung, die uns 
Herr  Prof. Thomas freundlichst zustellte, waren folgende: 

,,Der ~ierenstein besteht aus einer braunen, kristMlinen Masse, er ist 
aul~en etwas dunkler Ms im Inneren gef~rbt. 

Beim Ausziehen im warmen Wasser ging fast nichts in LSsung, ebenso 
nieht mit Pyridin. In warmem Ammoniak 15st sich der schwarze Farb- 
stoff sehr schwer, zu einem geringen Teil in Natronlauge etwas leichter, 
aber auch nut  teilweise. Mit warmer verdiinnter SMzs/~ure lie$ sich die 
anorganische Substanz, die haupts/~chlich aus CMciumphosphat bestand, 
grSStenteils ausziehen. Der verbleibende Riickstand, aus dem mit ver- 
di~nnter SMzs/~ure nichts mehr in LSsung ging, wurde wiederholt mit 
warmer verdiinnter Natronlauge ausgezogen, bis der Ext rak t  farblos war. 
Der ungelSste Tell wurde mit Wasser, Alkohol, _Ather gewaschen und im 
Hochvakuum bei 80 o getrocknet. Aus 0,90 g des RohmateriMs wurden 
so 0,23 g gleich 25,5 % einer schwarzen, tierkohle/~hnlichen Substanz ge- 
wonnen, die abet immer noch 12 % anorganischen l~iickstand enthielt. 
Sie ist schwefelhMtig. In organischen LSsungsmitteln wie Alkohol, 
Ather, Essigester, Aeeton, Chloroform, Benzol, Petrol/~ther und Pyridin 
ist sie unlSslich. 

In dem mit Natronlauge erhMtenen, braunen Auszug schied sieh beim 
Ans/~uern mit SMzs~ure ein geringer brauner, flockiger ~(iederschlag ab, 
die LSsung selbst abet blieb noch braun gef/~rbt. Der Niederschlag wurde 
abfiltriert, mit Wasser, Alkohol und )~ther gewasehen und im Hoch- 
w k u u m  bei 80 ~ getrocknet. 

Mikroanalysen nach Pregl: 
1. Die in Natron]auge unlSsliche Substanz: 

6,220 mg Sbst. gaben 10,900 mg CO 2, 3,00 mg I-I~O, 0,745 mg Rfickstand. 
4,362 . . . . . .  0,310 ccm N 2 (754 ram, 19 Grad). 
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Naeh Abzug des anorganisohen I~iiekstandes entsprieht dies: 
54,31% C 6,13% It, 9,50% N. 

II.  Die in Natronlauge 16sliehe Substanz. 
3,444 mg Substanzen gaben 4,600 mg COs, 1,490 mg H~O, 0,914 mg 

l~ fiekstand. 
Dies entsprioht 49,60 % C, und 6,59 % H (beruht auf aschefreie). 
Die Analysen ergaben also ghnlieho Werte, wie sie bisher ffir Melanine 

aus t t a rn  gefunden wurden (Mdrner, H. S. 11, 66; Neubauer-Huppert, 
Analyse des Hams 1913, S. 1313ff.). 

Wahrend alle diese doeh zum Teil sehr folgensehweren Erseheinungen 
der Ochronose kliniseh ziemlieh symptomlos verliefen, steht ein lange 
Jahre dauerndes und fortschreitendes Gelenkleiden im Vordergrund der 
Krankheitsentwieklung und beherrseht diese v611ig. 

25 Jahre lang klagte der Mann fiber Rheumatismus, und mit 44 Jahren 
mugto er sieh deshalb invalidisieren lassen. ])or Gr6ge soloher klinischer 
Besehwerden entspraeh der anatomisehe Befund der Gelenke und der 
Wirbelsaule, wobei sioh sehr auff~llige und bisher bei Oehronose noch 
nicht beobaehtete Veranderungen ergaben. Diese errogen augerdem 
deshalb besondere Beaehtung, weil sie ffir die pathologiseh-anatomisohe 
Auffassung dot ochronosisehen Gelenkleiden andere l%iehtung weisen 
und zu anderen Ergebnissen fiihren, als es bisher bei der Betraehtung 
dor oohronosisehen Golenkerscheinungen gelaufig war. Wenn sieh nun 
auoh bei Durehsieht der im Sehrifttum festgelegton Falle yon sorgfaltigen 
Untersuehungen fiir racine Ansehauungen wesentliehe und stfitzende 
Tatsaehen beilaufig beriehtet finden - -  es wird darauf noeh in 6 Fallen 
ausffihrlieh zurfiekzukommen sein - - ,  so ergibt sich dooh als ziemlieh 
allgemein herrsohende Meinung die, da8 die oehronosisohe Gelenk- 
beteiligung zu Sehadigungen allein im Sinne einer Arthrol0a~hia de- 
formans fiihre, wolle man ihr iiberhaupt primaren gelenksehadigenden 
Einflul~ zuspreehen. 

Es werden yon 35 bisher beobachteSen Fallen 18real die Gelenke Ms 
orkrankt bezeiehnet. Von den 35 F&llen sind 17 seziert und pathologiseh- 
anatomiseh untersueht worden. Es finden sieh davon noun mit loatho- 
logischen Gelenkver&nderungen. Man wird nieht fehlgehen unter den 
tibrigen FaUen, bei denen der Gelonke nieht Erwahnung getan wird, 
also wahrseheinlieh aus ~uBeren Grfinden eine Untersuehung nieht mSg- 
lioh war, noeh gleiehfalls Gelenkerkrankungen zu vermuten. Jedenfalls 
ausdrfioMieh hingewiesen auf das Fehlen aller Gelenkerseheinungen wird 
nur in 4 Fgllen (Helle, v. Hansemann, Albrecht, Puhr). Die Schilderung 
der Gelenke der 9 Falle ergibt bei 7 den Befund osteoarthrotiseher Art 
( Virchow, Bostroem, Heeker-Wol/, Pick, Landois, Poulsen, KIeinschmidt), 
bei einem l~all ein ankylosierendes (KIeinschmidt) und bei einem anderen 
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ein als arthritisch bezeichnetes Leiden (Wagner). Ein Berieht (Kolaczek) 
unter diesen 9 Untersuchungen tritt bei der ErSrterung der Frage: ent- 
ztindliches oder deformierendes Gelenkleiden ? in den Hintergrund, da 
dieses Gelenk neben seiner oehronosischen Beteiligung einen Fungus genu 
aufwies. Alle sezierten Gelenke zeigten Pigmentablagerungen. 

An Hand meines Falles werde ieh reich bemtihen, naehznweisen, dab 
die Deutung ochronosischer Gelenkver~nderungen als eine Arthropathia 
deformans schlechthin nieht zu Recht besteht, sondern dab Vorggnge 
vorausgehen, die ieh als nur der Oehronose eigentiimliehe Ersehei- 
nungen feststellen kann, an die sieh dann als sekund~re Folgezust~nde 
entziindliche nnd als Endstadien ankylosierende, - -  oder abh~ngig yon 
mechanisch-funktionellen Einfliissen, - -  deformierende Gelenkleiden an- 
schliel~en. Diese Meinung finder, wie erw~hnt, darin eine wesentliche 
Stiitze, dab sieh meinen Erhebungen ganz entspreehende, wenn aueh 
anders gedeutete Befunde in allen histologisch sorgf~ltig untersuchten 
F~llen des Schrifttums zusammenstellen lassen. 

Ieh war in der Lage, aul3er der gesamten Wirbels~ule alle Ge]enke 
der unteren Extremit~t untersuehen zu kSnnen. Beide Hfiftge]enke 
waren in besehr~nkten - -  besonders was Lateralflexion und Abduktion 
angeht-- ,  aber doch geniigenden Exkursionen beweg]ich und boten 
naeh der ErSffnung der nieht verwaehsenen, aber verdiekten und ge- 
sehrumpften Kapsel sehwerste Oberfl~chenverunstaltungen der Femur- 
kSpfe, die zun~ehst vSllig dem Bride einer schweren Arthropathia de- 
formans gleiehen: sie sind plattgedriiekt, erseheinen dadureh pilzf6rmig 
und tragen unebene, gekerbte, gehSckerte und zottig iiberh~ngende 
R~nder, die ebenso wie die unregelm~13ig nive]lierte Oberf]~che der 
GelenkkSpfe vSllig yon Knorpel entblSBt mad aufgefasert sind. Zun~chst 
erscheinen sie grauweiB und vollkommen frei yon Pigment. Doeh bei 
genanerem Zusehen linden sich sp~rliehe, feinste, punktfSrmige schwarze 
KSrnchen, deren Snbstanz sieh als l~este kleiner Knorpelinseln erweist. 
Der Hals ist wesentlieh verkiirzt, so daI~ die Zona orbicu]aris fast vSllig 
an die Kopfgelenkfl~ehe herangezogen ist. In der narbig gesehrumpften 
Gelenkkapselliegen mehrere herdfSrmige, dunkelbraune Pigmentierungen, 
die sich auch im Bandapparat des Gelenkes feststellen ]assert und zum 
Teil aus der Kapsel wie feine Nade]n herausgehoben werden kSnnen. 
Dem Kopf entsprieht die Pfanne, deren Knorpelbezug ebenfalls bis auf 
kleinste inselfSrmige Reste fehlt, die bisweilen pigmentiert sind, und der 
in zottigen Knorpelfransen ausl~nft. 

Im mikroskopischen Bride erwies sich die Knorpelknochengrenze 
ganz unregelm~l~ig und unterbroehen dutch gef~l~reiche und fibr6se 
Markr~ume, die bisweilen welt in den Knorpel vorgewachsen waren 
und Knoehen apponiert hatten. So waren zwischen einigen Knochen- 
b~lkchen halbinself6rmig herabreiehende Reste der in ihrer unter- 
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sten Sehicht zum Teil verkalkten zum Teil faserig umgewandelten 
Knorpelregion zu linden. Wie diese Schieht war auch die darauf folgende 
vSllig pigmentfrei. Aul~erdem zeigte sie eine Streifung paralleler, sich 
bisweilen verfleehtender, unscharf s~ch absetzender Faserziige, die an 
den I~andteilen aueh in die Synovialmembran fibergehen. Sie lassen 
sieh oberfl~ch]ieh in br~unliche, gekr~uselte, zottige, sieh aufsplitternde 

Abb. 2. F l 'onta lschni t t  dutch das l inke t t ~ t g e l e n k .  Schwer verunsta l te ter  Femurkopf.  K = Streiien 
won pigment ier ten  Knorpel t r t tmmern im Markgewebe (s. S. 296). Sonst  keine t ) igmentablagerung 
im Knorpelbelag.  B = Beckenschaufel; /~ = F e m u r k o p f ;  S = Schambeinast  ; / t  = ]~andwnlstbi]dnng. 

Schichten hinein verfolgen und enthalten dort noch vereinzelte, unscharf 
umschriebene Knorpelkgpseln meist ohne fgrbbaren Kern;  im allge- 
meinen sind sie frei von irgendwelcher Zellform. Die rgumliche Lagerung 
dieser Ziige ist nicht einheitlieh, meist herrscht die zur Gelenldlgehe 
parallele vor, doeh biegen sich die Streifen besonders an den Randstellen 
arkadenartig seitwgrts, in zur Oberflgche p~ralleler Lagerung. Zwischen 
ihnen ordnen sich Zfige und Nester stark vermehrter, kleiner runder 
Knorpelzellen mit deutlicher Kapse] ein. Die Knorpelknochengrenze er- 
scheint verhgltnismgBig yon wenig Knochenbgll<chen gestfitzt, starker 
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d~gegen die der Pfanne, wo der ~ Knorpel starker abgeschliffen und auf- 
gefranst ist. 

Bei der Sektion der Kniege]enke fanden sich fiberaus eindrueksvolle 
sehwarzblau pigmentierte Kondylen des Femur (Abb. 4, K), die spie- 
gelnde, glatte, durchaus gehSrige Umrisse besaBen bis auf den rechten 
laterMen Condylus, wo sich eine m/~Big groBe Knorpelauffaserung und 
Defektzone befand (Abb. 4, D). Die Pigmentation war am st/irk- 

Abb. 3. Schr~ger, der Fronta lebene gen~herter  Schn i t t  du tch  das  ] t f i f tgelenk.  F a s t  nat i i r l iche 
GrSl]e. B = Beckensehaufel ;  S = S e h a m b e i n a s t ; / ~  = F e m u r ;  A = Auffaserung des Gelenkknorpels ;  

R = l%andwuls%bildung. 

sten in den tiefsten Sehichten, um sich mit abnehmender Dicke des 
Knorloelfiberzuges Mlm~hlich zu verlieren, so dab eine oberfl~chliche 
Zone entst~nd, die - -  sieh n~eh dem Runde zu verbreiternd - -  yon 
Pigment frei war (Abb. 4, F). 

Die Menisken der Tibia w~ren weitgehend zerst6rt, lie~en ~ber noch 
sehwarz loigmentierte Knorpelreste inmitten sehwieligen derben Gewebes 
und in dfinner Schieht solehe unmittelbar fiber dem Knoehen erkennen 
(Abb. 4, M). 
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Der histologische Aufbau des Kondylenknorpels weist Dreischichtung 
auf: es finder sieh eine flache, oberfliehliehe Lage aus spindeligen, 
platten, bindegewebs~hnlichen Zellformen ohne deutliche Kapse], zwi- 
sehen denen spirlich in feinen KSrnchen brgunliches Pigment siehtbar 
wird. Hyaline Zwisehensubstanz fehlt fast v611ig. 

Abb. 4. Sagittalschnitt durch das rechte Kniegelenk. ~dbersichtsbild. Etwas verkleinert. K - p i g -  
mentierter KondylenknorDel; N=!0igmentfreie Knorpelschicht; P=Pannus  fiber der Patella (siehe 
auch Abb. 7P) ; M = l~este der 1VIenisken in schwieligem Narbengewebe; S = in der Synovialis der Bursa 
supraI0atell~ris organisierte Knorpelsplitter (siehe Abb. 5), die ochronosiseh plgmentiert sind; 

0 = Osteoporose des knSchernen Oewebes. 

In der mittleren Schicht treten Knorpelzellen mit deutliehen Kapseln 
auf, unregelm~Big meist in Gruppen liegend. Die hyaline Zwischen- 
substanz ist blaB, praktiseh pigmentfrei (Abb. 7, K). In der dritten, der 
dem Knochen angrenzenden Schicht stehen die Zellen in senkreeht zur 
Oberflgohe angeordneten Lgngstreifen. Die hyaline Zwisehensubstanz 
ist hochgradig mit ochronosisehem Farbstoff gespeichert (Abb. 4, K). 
Die Ab]agerung nimmt mit der Entfernung yon der Knorpelknochen- 
grenze mehr und Inehr ab, bis in der mittleren Schicht fast kein Pigment 
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mehr anzutreffen ist. Die Kerne sind meist darstellbar, die Grenzsehicht 
nach dem Knochen zu ist verkalkt. 

Zur Erkl/~rung der untersehiedlichen Farbstoffablagerung weise ich 
auf die frfiheren Uberlegungen hin, die sieh mit der Frage befaBten, 
welcher Tell des Knorpels sich ochronosisch imbibiert. Ich bin mit 
Weichselba~em, Boehm, Dekuyzen, Ogston u. a. der gleichen Meinung, dab 
die l~egenerationszentren ffir die Gelenkknorpelbeziige in den ober- 
fl~chlichen Schiehten sich befinden, und zwar vornehmlich in der Knor- 
pelumsehlagstelle in die Synovialmembran. t t ier  in der Proliferations. 
zone, wie Weichselbaum sie nannte,/~ndert sieh der Charak~er der ober- 
fl~chlichen, endothelartigen Lage und nimmt allmghlich die Form yon 
Knorpelzellen an. Von hier aus w/~chst der Knorpel einmal gegen den 
Knochen zu vor, um die druckatrophisehen Zellvorggnge zu ersetzen, 
dann gegen die freie Gelenkfl~che hin zur best~.ndigen Erneuprung der 
fl~chenhaften Abnutzung. ,,Diese Zone hat die Bedeutung wie das 
3{arkgewebe und das Periost zu den Knochen." (Weichselbaum). Wenn 
sich also die Waehstumsvorg~nge in der gesehilderten Form abspielen, 
und wenn andererseits naeh meinen Feststellungen an LuftrShren- und 
Ohrknorpel das ochronosisehe Pigment sieh vorherrschend im alten 
Knorpel niederschl/~gt, so macht es dem Verst/~ndnis keine Sehwierig- 
keiten mehr, daB die Grenzzone des Knorpe]s naeh dem Knochen zu, 
die sieh verkalkt erweist - -  also aueh deshalb den /s Knorpel- 
abschnitt dars te l l t - - ,  so iiberaus stark pigmentiert ist, dab die St/~rke 
der F/~rbung naeh der Gelenkfl/~che und besonders bald naeh dem Rande 
zu, also naeh der Wueherungszone hin abnimmt, und sehlieBlich in den 
jfingsten Teilen des neugebildeten hyalinen Knorpels praktisch ganz fehlt. 

Die Erwggung fiber die verschiedene Knorpelbeteiligung bei Ochro- 
nose abschlieBend, sei noch die Frage aufgeworfen, warum durchtr/inkt 
sich aber gerade der alte hyaline Knorpel so auff/~llig stark ? Diese Frage 
beanwortet sich naeh dem Vorangehenden eigentlieh selbst: Abgesehen 
yon heute noeh nicht faBbaren etwa vorhandenen Verschiedenheiten 
gewebschemiseher Natur,  die wie schon gestreift etwa in abnehmenden 
oder fehlenden Oxydationsvorg~ngen bestehen kSnnten, in der zunehmen- 
den H-Konzentration, die die LSsungsbedingungen herabsetzt, usw. - -  
wird die der Zeit naeh 1/~ngere MSgliehkeit des alten Knorpels Farbstoff 
zu speiehern, wahrschein]iehste Vorbedingung zu st/~rkerer F/irbung sein. 

Zu den Befunden am Kniegelenksknorpe] w/~re nun weiter hinzu- 
zuffigen, dab in der unteren und auch sehon in der mittleren Knorpel- 
schicht der Zusammenhang des Knorpelbezuges insofern aufgehoben 
war, als sich bei entspreehender Abblendung der histologisehen Pr/~pa- 
rate feine Umrisse wahrnehmen lieBen, die am verst/~ndlichsten wohl 
mit Sprfingen in einer Glaspl~tte verglichen werden kOnnen, d. h. in 
unregelm/s aber seharf winkligen Fissuren war tier Knorpel gleieh- 

Virctmws Archiv. Bd. ~70. 19 
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sam gebrochen. Zugegeben, dab die histologische Technik mSglicher- 
weise zur Erzielung des jetzt festgestellten Zustandes beigetragen h~t, 
so ist doch als auffMlig ger~de diese Art der Gewebsschgdigung als ein 
deutlicher ginweis auf eine sonst im Knorpel nichg bekannte SprSdigkeit 
zu vermerken. Augerdem wird sich trotz des gemachten Einwandes 

Abb. 5. Bm'sa. suprapatellaris, in deren verdickter Synovialis dicke Polster yon pigmentiei'ten 
Xnorpelsplittern eingelager~ slnd (S). YergrOgerung 4,Sfach, Zeiss-Planar 35 ram. 

gleich zeigen, dab die Knorpeldissektion zweifelsfrei in gunz gleicher 
Weise schon in vivo stattgefunden haben mull  

Wie schon geschildert, enthielten namlich die Winde der tIiiit- und 
Kniegelenksk~pseln, die narbig geschrumpft und verdiekt waren, mehrere 
Herde starker, ochronosischer Pigmentierung. 

ldber deren Natur gab die histologischc Untersuchung bemerkens- 
werten Aufschlug, Es zeigte sich einmal, dal3 diese Herde yon zum Teil 
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diffuser oder kSrniger Durehtrgnkung yon Sehnengewebe dargestellt 
wurden, dab aber zum anderen Teil die Einlagerungen aus zaekigen, 
rissigen, sehr stark pigmentierten Knorpelschollen bestanden, die zu- 
sammenhangslos yon meist faserreichem und sehon ziemlich zellver- 
mindertem Granulationsgewebe umwaehsen waren. Diese Massen 
waren durchweg in verdiekter Synovialis gelegen, und zwar bisweilen in 
betr~ehtlicher Tiefe in den Kapselverdickungen. 

Abb. 6. VergrSl~erung 60fach, Zeiss-Apochromat 16mm,  :Proj.-Okular 2. Organisation ochro- 
nosisch pigmentierter Knorpelsplit ter in der ttfiftgelenkskapselwand in wirrer Anordnung. K = 

Splitter mib erhaltenen Knorpelzellen. 

Naheliegend is~ die Annahme, die Knorpelstfickchen seien yon der 
Synoviahs selbst durch eine Art Metaplasie gebildet worden. Die ge- 
nauere Betraehtung, wie sie dureh die Abb. 6 gegeben wird, macht das 
ganz unm6glieh; denn die Grenzen zwisehen den Knorpelstfiekchen und 
dem umgebenden Bindegewebe zeigen nirgends ]~berg~nge; auch ist die 
Faserrichtung, Zellanordnung so grundverschieden, dab/iberall der Ein- 
druck entsteht, die Knorpelstfickchen seien wie tote Fremdk6rper yon 
dem Bindegewebe umwaehsen worden. Eigenartig ist, dab man so gut 
wie keine Resorptionserseheinungen sieht. 

Die Schollen selbst ]leBen einwandfrei den Bau yon hyalinem Knorpel 
erkennen, soweit dieser erhalten war oder dutch die iiberaus starke Pig- 

19" 
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mentspeicherung nicht iiberdeckt wurde (Abb. 6, K). Die KnorpeL 
triimmer zeigten mikroskopisch ihre Kerne als schwache Schatten oder 
an deren Stelle helle Liicken, also Kernverlust; dagegen wiesen andere 
hglffig schwach fi~rbb~re Kerne auf. 

Der Befund der Knorpelsplitter ist es nun, der, wie ich glaube, den 
Weg weist zum ngheren Verst~ndnis der bisher ungekliirten oder nur 
vermuteten Natur des Gelenkleidens bei Ochronose. 

Zweifellos ist die gesehilderte Beobaehtung schon yon friiheren 
Untersuehern gesehen worden. Jedoeh wurde ihr keine, oder wie ieh 
glaube, eine unrichtige Deutung gegeben. 

Unter den 35 bisher mitgeteilten Ochronosefi~llen sind zuerst yon 
Virchow diese Knorpelsplitter erwghnt. Er fand in den gr613eren Ge- 
lenken, besonders ira Kniegelenk ,,auBerhalb der Knorpelfl~che auf der 
Synovialis, welche sehr reiehliche und stark geffillte GefgBe btsag, eigen- 
tSmliche Auflagerungtn; ttils einzeln, tei]s haufenweise lagen hier l~ng- 
lithe, stabf6rmige, sehr schmale, sthwarze K6rper von zwei, drei oder 
noth mehr Millimeter Lgnge, welche die grSl~tt 24hnlithktit mit krista]li- 
nisthen Abstheidungen h e l e n . . .  Alle diest Gebilde waren beweglich, 
liegen sich abet nur sthwer yon der Synovialis trennen, gleithsam als 
wenn sie in diestlbe eingestothen oder an sie geheftet w~rtn. Die mi- 
kroskopisthe Untersuehung ]thrte, dal~ niehts weniger als kristallinische 
Abseheidungtn vorlagen. Vielmehr waren alle ditse Teile, sowohl die 
ftintn St~bchen, als die gr6Beren Klumpen knorpelige Auswiichse dtr 
Synovialis (Ekchondrosen), welehe mit demselbtn Farbstoff imbibitrt 
waren wit die normalen Knorpel. Uberall fanden sith tells einzeln, tells 
in Grupptn darin runde eingekapselte Knorpelzelltn und eine hyaline, 
stark braun gefgrbte Intereellularsubstanz". 

Auch Bostroem sah in der Kapselwand feinste, punktf6rmige und 
lgngliche, deutlich spitz zulauftnde, wie nadelf6rmige sthwarzt Ein- 
lagerungen. Bei dtr 0ffnung des rechten Schultergelenks, so berichtet er, 
entleertt sich fast gar keine Synovialfliissigkeit, dagegen traten hitrbei 
zwei bis linsengroBt, vollkommen schwarz gtf~rbte, aul3en glatte, rund- 
liehe K6rptrthen heraus, weltht sicher frei in der GelenkhShle gelegen 
batten. 

Auf dem Durchschnitt bet eine zottigt Kapselwucherung ein guBtrst 
eigentiimlithes Aussehen: in ein grauwtil~ts Grundgewebe waren zahl- 
reiche, vtrschitden grebe, scharf abgesetzte, meist hellbrgunliche bis 
tiefschwarze harte Ttilehen eingtsetzt, die einzeln mit der Nadel aus dem 
Grundgewebe herausgeholt werden konnten. 

Mikroskopisch trwitsen sich sowohl die Einlagerungen in die Kapsel 
als auth der Querschnitt der frtien GelenkkSrper aus hyalintn Knorpel- 
gewebsstiiokchtn, die hothgradig pigmtntiert mit auffgllig zaekigen, 
wit ausgenagttn Rgndern ausgtstatttt waren. Aueh Bostroem hielt 



Gelenkver~nderungen bei Ochronose. 293 

diese Bildung fiir Ekchondrosen der Synovialis, den freien Gelenkk5rper 
ffir eine frei gewordene Ekehondrose. 

Hecker-Wol/ fand neben der Patella einen sehmalen Streifen yon 
k5rnig angeordnetem, ganz oberfl~ichlich liegendem, dunkelbraunem 
Pigment, das sich leieht mit dem Messer abstreifen liel~. An einer anderen 
Stelle der Kapselwand sah er einen Herd, der aus einer groBen Masse yon 
dicht an- und iibereinandergelagerten schwarzbraunen K5rnehen be- 
stand. ,,Sie sind bald rein wie kleine Kristalle, bald grob und unregel- 
m~iBig eckig, abet alle yon der gleiehen schwarzbrannen Farbe." 

Albrecht b e r i e h t e t , -  ohne jedoch seiner Beobachtung weitere Fol- 
gerungen anzusehliel~en, - -  dal~ sich in seinem FMle ,unmit te lbar  in der 
Umgebung des Ansatzes des Ligamentum teres an den Femurkopf feine 
bis 2 mm lange, KristMlnadeln ahnIiche, schwarze Excrescensen ge- 
fnnden h~,tten." 

Einen in die Reihe meiner Befunde zu stellenden Berieht gibt auch 
Wagner: er sah regellos zerstreut liegende stark ge]bbraun bis grfin- 
braun gef~rbte Platten, die als Knorpelzellen imponierten. ,,Man sieht 
in ihnen deutlich zu zweien oder zu dreien oder aueh vereinzelt liegende 
knorpelzellen~hnliche Zellen." Diese waren bisweilen so mit Pigment 
beladen, dab die Zellen a]s so]ehe nicht mehr erkenntlich waren. Die 
Pl~ttchen sind ,unregelm~Big begrenzt und am Rande ausgezackt, 
einzelne zeigen ~ueh Formen yon SpieBen. Die Pt~ttehen sind verschie- 
den groB und liegen sowohl in der N~he der Synovia, als aueh im Inneren 
des Bindegewebes und aueh im Fettgewebe". Und da Wagner Uberg~nge 
yon die Plgttchen umgebendem Bindegewebe zu den besehriebenen Ge- 
bilden zu sehen glaubte, so meinte er, dal3 die fasrige Grundsubstanz des 
Bindegewebes sieh verdichte, homogen werde, und dab die Zellen nach 
Art der Knorpelzellen in Kapseln abgeschlossen werden. ,,Es finder also 
eine Metaplasie des Bindegewebes in Knorpel start. An einzelnen Stellen 
sieht man aueh ganz deutlieh, dab die e]astischen Fasern ebenfalls diese 
Umwandlungsprozesse eingehen." 

Wghrend ieh solehe Deutung ablehne, nghere ieh reich der Ansicht 
von Landois: Aueh er beobachtete in der Kniegelenksmembran eine 
reicheDurchsetzung yon k]einenKnorpelsplitterchen, die yon dem oehro- 
nosischen Gelenkknorpel abgerieben seien; sie hoben sieh dureh starke 
Braunfs yon der Umgebung ab und zeigten eckige seharfkantige 
Begrenzung. Der Bau ~n diesen Gebilden war deutlich der von Knorpel- 
gewebe. Dutch einen verunstaltenden Vorgang seien die Splitterehen vom 
Knorpel abgerissen, in die Lymphbahnen gekommen und hier sehlieBlieh 
in die Spalten der Synovia, wo sie dann eingeheilt w~ren. 

Ni t  Landois mSehte ich annehmen, dab das Krankheitsgesehehen, 
das diesem Endzustand zugrunde lag, aus dem Befund nieht anders als 
so herausgelesen werden kann, dab die Knorpelsehollen Bruchstfieke des 
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Gelenkknorpelbezuges darstellen, der dureh die Durehtrgnkung mit dem 
ochronosischen Farbstoff alle Elastizit~t verlor und dafiir eine sprSde, 
glasghniiche Konsistenz annahm, ohne dab jedoch dabei der Zellstoff- 
wechsel stets geseh~digt wurde; denn die Knorpelzellen linden sieh zum 
Tell gut erhalten. Bei soleher Besehaffenheit des Knorpelbelages bedarf 
es geringster funktioneller Beanspruehung, damit sieh die oben gesehil- 
derten Spriinge dureh den Knorpel zu Rissen entwickeln, mit der Folge, 
dab sich Stiicke vergleiehbar mit Seherben aus dem Gewebsverband 
16sen und in die freie GelenkhShie kommen. 

Nun wissen wit, dab sich auch bei reiner Arthropathia deformans 
hgufig Knorpelgewebe in mehr oder minder gr6Beren Verbgnden yon der 
Oberflgehe der Gelenkenden, besonders yon den Randwiilsten 16st; und 
zwar einmal so, dab dort, wo der Knorpel - -  meist senkrecht zu seiner 
Oberfl~ehe - -  zerfasert ist, eine Losl5sung unregelm~13iger, abgerollter, 
datum meist kugeliger, kleiner zelloser Gebilde erfolgt, oder dub grSbere 
Gewebsstiickchen sich als Gelenkm/~use typisehen t~aues mit fiber- 
triebenem Wuchern yon nieht hyalinem, sondern faserigem Knorpel mit 
Nekrosen und Verkalkungen und einem die Wueherungszone vorstellen- 
den, faserknorpeligenUberzug abtrennen. EinVergleich mit dem morpho- 
logischen Befund der Knorpelsplitter unseres Falles lehrt iiberzeugend, 
dab diese eine andere Entstehung haben mfissen. Um so mehr als die Knie- 
gelenke ziemlich frei yon Arthropathia deformans, vSllig frei aber von 
Knorpel- und Knoehenwueherungen oder Bruehstellen waren, wo solehe 
gesessen haben kSnnten. Es w~re demnach der ~rage nachzugehen, wie 
kommt es zur Bildung dieser Splitterchen und GelenkkSrper, die sich in 
dem Bindegewebsapparat aller groSen Gelenke fanden, wie kommt es zu 
der ausgedehnten synovialen Umwachsung, und warum war an keinem 
der Splitter das den GelenkkSrpern eigentfimUche Wachstum fest- 
zustellen. 

Die eigenartige Form der Splitterbildung weist darauf hin, dab die 
Seh~digung in der physikalisch-chemischen Zustands~nderung der 
Zwischensubstanz zu suehen ist. Deren Folgen fiir den Knorpel waren 
schon dargestellt und sind woh[ auch einleuchtend. Man k6nnte sich das 
Zustandekommen dieser Zustandsgnderung in der Weise denken, dab 
dutch die Pigmenteinlagerung eine Verringerung oder gar Unterbreehung 
des intercelluli~ren Saftflusses entsteht, was eine Art Anstrocknung der 
Grundsubstanz zur Folge haben k6nnte. Diese brauchte nicht immer so- 
weit zu gehen, dab jedesmal auch das Leben der Zelle in Mitleidenschaft 
gezogen wfirde. Deshalb finden sieh diese wenigstens in den mgi]iger 
pigmentierten Stficken erhalten (Abb. 6, K). Es zerspIittert nun die 
funktionsnntiichtig gewordene, ausgetrocknete Grundsubstanz in Schol- 
len und Plat ten der geschilderten Art, die ohne weiteres in den Kapsel- 
raum treten kSnnen. 
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Zur Erg~nzung des histologischen Befundes an den Ge]enken diene 
noeh folgendes: fiber die teilweise hoehgradig aufgefascrten, teilweise ir~ 
wirrer Verwerfung aufgesplitterten Menisken ziehen im rechten Kniege- 
]enk yon den Seitenteilen pannusartige, dicke, narbige, bisweilen aber 
auch zellreiche und blutgefaf~reiche Bindegewebsziige der Synovialis, 
welehe Sprossen und Ausl~ufer fiber die Auffaserungsgebiete und zwi- 
schen die stark pigmentierten Knorpelbruchstficke senden, diesen dabei 
gewissermaBen aufsplittern und organisieren (Abb. 4, M); ein gleicher 
Vorggng - -  nur in jfingerem Stadium - -  ist am unteren Pate]larrand 

Abb. 7. Vergrbl~erung 54fach, Zeiss-Apochromat 16 ram, Proj.-Okular 2. Schnitt dttrch die oberen 
Schichten des Kniegelenkknorpels: P = Pannus mit pigmentierten Knorpelsplittern; K = fast pig- 

mentfreie, oberfl~chliche Knorpellage. 

(Abb. 4, P) und fiber den Femurkondylen festzustellen, wo ein ca. 1/2 mm 
dicker Pannus aus gef~Breichem, yon pigmentierten Knorpelbrueh- 
stricken ganz durchsetztem Bindegewebe fiber den Knorpel zieht 
(Abb. 7, P). 

Uber den weiteren Krankheitsablauf nach der Absp]itterung wird 
man sich also etwa folgendes Bild maehen dfiffen: Unter der Wirkung 
dauernder Absplitterung ochronosiseh pigmentierten Knorpels mit zum 
Teil nekrotischem Zellmaterial kommt es zu einer aseptischen ,,Syno- 
vitis", die die Knorpelmassen resorbiert und organisiert und die der An- 
lab ist zu der pannusartigen Wueherung synovialen Gewebes. Die bei 
einer typisehen Gelenkentzfindung noch vorhandene Reaktion an der 
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Knorpelknoehengrenze in Form yon ttineinwuehern yon Markgewebe 
in den erkrankten Knorpel ist aueh bier in geringem Mal~e vor- 
handen. 

Bei diesem Vorgange wird ein unmittelbares Uberfiihren der Splitter 
yon der Gelenkfl~ehe aus dureh die Lymphspalten der synovialen Um- 
sehlagsfalte in das Kapselgewebe bei der GrSl~e der Knorpeltrtimmer yon 
geringer Bedeutung sein. 

Es f~llt bei der Betraehtung der Knorpelstiicke auf, dal~ die Triimmer, 
trotzdem die Kerne der Knorpelze]len zum Tell noch vorhanden sind, 
nicht wachsen, wie das yon Ge]enkm~usen osteoarthrotischen Ursprungs 
gel~ufig ist, sondern ihre seharfen rissigen Umrisse beibehalten und 
nirgends Wueherungszonen zeigen. Hierzu mSchte ieh erinnern, dal3 
vie]e Untersuehungen yon Gelenkm~usen versehiedener Stadien ge- 
lehrt haben, dal~ ein aus dem Zusammenhang des Knorpelbezuges heraus- 
gebrochenes Bruchstiick zun~ehst yon der nach der GelenkhShle zu ge- 
legenen Deeksehieht aus umwaehsen wird. Diese Ta~saehe bietet einen 
guten Beweis fiir die friiher skizzierte Ansehauung, dal~ die Wueherungs- 
schieht in den oberen Ge]enkknorpellagen zu suehen sei. Wie steht es 
abet mit den Bruehstiieken in unserem Falle ? Diese bestehen vermut- 
lieh mehr aus den vSllig ausgereiften Anteilen der mittleren und tieferen 
Knorpelsehicht, als aus den an Dicke hinter diesen stark zuriicktreten- 
den der regenerationsfghigen, oberfl~ehlichen Zone. Zur endogenen 
Wucherung m6gen die Ern~hrungsbedingungen dureh den die Zellen 
umgebenden Pigmentmantel zu sehr erschwert sein, was wohl auch der 
Grund d~fiir sein mag, dab die in der Synovialfliissigkeit gefundenen 
Knorpe]stiieke (Bostroem) nieht nach Art der Zellkulturen es den osteo- 
arthrotischen Gelenkm~tusen gleichtun und wachsen. 

Es w~re noch im Zusammenhang mit diesen Besprechungen e~nes 
Befundes Erw~hnung zu tun, der am ]inken Oberschenke]kopf gemaeht 
wurde: Im Markgewebe, wenig weir yon der Gelenkfl~che ehtfernt land 
sich ein l~ngliehes, schmales Band, das aus sehws Massen be- 
stand, die den Knorpe]triimmern durchaus glichen (Abb. 2, K). )~hn- 
liches beobaehtete Kleinschmidt in seinem Fall: ,,An einer Stelle des 
Fettmarkes, die ziemlich weir yon pigmentiertem Knorpel entfernt 
liegt, oberhalb der der Knorpel v511ig verlorengegangen ist und der 
Knoehen frei liegt, finder man eine eigentiimliehe, am besten wohl als 
Triimmerieldzone zu bezeichnende Ansammlung yon bindegewebsum- 
wachsenen, hyalinen, braunen SehoUen yon ganz verschiedener Form 
und unrege]mal~iger Anordnung. U n d e r  deutet den Befund so: ,,Man 
mul~ annehmen, dal~ es sich dabei um Tr[immer pigmentierten Knorpels 
handelt, der im Verlauf der arthritisehen Prozesse mechaniseh bis ins 
Fet tmark hineingeprel~t wurde und sp~ter yon Granulationsgewebe um- 
wachsen ist." 
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Solcher Deutung schliel~e auch ich reich an unter besonderer Be- 
tonung der dabei eine Rolle spielenden degenerativen Momente. Es 
kann sieh hierbei um ~hnliche Vorg~nge handeln, wie sie zum Zustande- 
kommen der yon Pommer und anderen Untersuchern bei Arthropathia 
deformans gesehenen KnorpelknStehen fiihren, die in tiefen Mark- 
rgumen, im Fettgewebe und auch an Knoehenb~]kchen angelagert sind. 
Mit dem Unterschied freilich, dab in unserem Falle die Verlagerungen 
aus Knorpeltriimmern yon seharfen, glattrandigen Konturen bestehen, 
die ohne jede Wachstumsneigung yon Granulationsgewebe umgeben 
sind. Dagegen sind die eigentlichen Knorpelkn6tchen ,,Wucherungen 
biologiseh potenter Zellen, die sieh als neugebildet zeigen dureh den 
Reiehtum an ungeordneten, dicht ge]agerten, kleinen runden Knorpe]- 
zellen bei Armut an he]ler hyMiner Zwisehensubstanz". Gemeinsam gilt 
tfir beide Erseheinungen, da$ sie offensieht]ieh dutch traumatisehe Ver- 
lagerungen in das Markgewebe gelangt sind. 

Uberblieken wir alles, so glaube ich reich zu der Annahme berechtigt, 
dag es sich im vorliegenden 1%lle um eine prim~re Seh~digung im Stoff- 
weehsel des Knorpels handelt, dem sieh sekund~r Wueherungsvorg~nge 
der Synovialis anschliegen. Ieh sehe in der Dissektion einen krankhaften 
Vorgang, der gerade bei Oehronose seine eigenartigen Voraussetzungen 
hat und damit einen besonderen Platz in der Pathologie der Gelenke er- 
hKlt. Zu seiner Bezeichnung seh]age ich den Namen Chondrosis dissecans 
ochronotica vor. 

Fiir meine Ansehauungen und ihre Allgemeingii]tigkeit bei Oehronose 
spricht das oben angefiihrte Schrifttum. Besonders aus dem Berieht 
von Bostroem fiber das ochronosiseh pigmentierte Corpus ]iberum geht 
hervor, dM3 diese Knorpeltrfimmer, die bei keinem bisher bekannten 
Gelenkleiden in Khnlicher Weise sich bilden, in der Tat vor ihrer Organi- 
sation sich zun/s im freien Kapselraum befinden. Jedenfalls kann 
die Erkl/~rung Virchows Ms Ekehondrome und die Wagners als Meta- 
plasie aus ersiehtlichen Griinden nieht die wahre Deutung treffen. 

Es wird nun die Beurteilung des histologischen Befundes der Gelenke 
dadureh verwickelt, dal~ - -  eine geniigend lunge und starke Seh~digung 
des Knorpe]s dutch die Ochronose vorausgesetzt, - -  diese die mechaniseh- 
s~atische t~unktion des Gelenkknorpels derart beeinflussen wird, dab 
sich mit den gesehilderten Ver~nderungen die Erscheinungen einer 
Arthropathia deformans verflechten werden, wenn ich die Anschauungen 
Pommer8 zugrunde lege, dag die entstehungsgeschichtlieh erste Ursaehe 
zur Entwieklung yon Arthropathia deformans in Knorpelver/~nderungen 
zu suchen ist, die zu Elastizitgtsverlust ffihren und bei fortbestehender 
funktione]ler Beanspruehung zu zunehmender VerunstMtung. 

In diesem Zusammenhang sind die Befunde am ttiiftgelenk yon auf- 
schluBreieher Bedeutung: Die gesehilderten Zeiehen yon Arthropat, hia 
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deformans sind zu einem gewig nicht unwesentlichen Tell mit einer beider- 
seitigen alten Obersehenkelfraktnr, einer abnormen Belastnng und da- 
dutch gesteigerten Abnutzung der Gelenke in Beziehung zu bringen. 

Es linden sich ngmlieh an beiden Femursehgften zwisehen oberem 
und mittlerem Drittel gut konsolidierte, mit einer Verkiirzung von ca. 
10 em ausgeheilte Bruehstellen, deren Bruehstficke in einer Versehiebung 
ad longitudinem, ad latus und ad axin stehen. Ein m~Big breiter, ca. 

16 em langer Callusmantel yon mehr spongi6ser 
als kompakter Natur umgibt die Bruehstelle. 

Wenn auch in den gebri~uchlichen Lehr- 
biiehern und statisehen Untersuehungen der 
Zusammenhgnge zwischen Arthropathia defor- 
roans und l~rakturen nut beil~ufig Erw~Lhnung 
getan wird (Pommer, Weichselbaum, Nichols, 

~,LRichardson),sokl~rtdoeheinekurze~Jberlegung, 
die die ver~Lnderten Verhgltnisse des I-Ififtge- 
lenkes naeh Obersehenkelbrueh gelenkmeeha- 
niseh zu erfassen sncht, fiber die krankhaft 

~ i  ver~nderten statischen Momente auf: 
Ein Schaftbruch der beschriebenen Art hat 

auBer der im oberen Drittel auftretenden AuBen- 
rotation als wesentliche Wirkung eine mehr 
oder minder groBe Verkiirzung im Gefolge, die 

/ ~  sieh funktionell in Hinken umsetzt, d. h. bei 
jedem Schritt fgllt das Beeken abwgrts, was 

I neben abnormen Gelenkexkursionen dauernde 
I kontusionsartige Wirkungen fiir die Knorpel- 
I 
I lager der Hiiftgelenke mit sich fiihrt, die den 

Stog Ms letztes Glied der Gelenkkette des Stiitz- 
a) b) 

Abb. 8. a) ~echanischeAchse o r g a n e s  ~ufzufangen haben. 
des Femur in Normalstellung Die Mehrbeanspruchung steigert sich, wenn 
(nach t~ick); b) nach Schaft- ~r~ktm'. durch Verkfirzung und seitliche Versehiebung 

der konsolidierte Schaft schlieglich derartig 
in seinem Verhgltnis zur meehanischen Achse (d. h. der Aehse, in der 
der Mittelpunkt des Hiiftgelenkes, der des  Knie- und Sprunggelenkes 
liegt, Fic]c) vergndert wird, dab Knie- oder Sprunggelenkmitte oder 
beides auBerhalb der mechanischen Achse zu liegen kommt. Dann aber 
mug die gesamte Extremitgt zum Hfiftgelenk wie ein einarmiger Hebel 
wirken, wobei Knie- und Sprunggelenk bei der mgBigen MSglichkeit zur 
seitlichen ]~eugung als praktisch starr anzusehen ist. Das aber bedeutet, 
dab zu der gew5hnlichen Belastung des tIfiftgelenkes ein neuer An- 
teil tr i t t :  das im Sinne nach dem Becken hin wirkende Drehmoment 
des einarmigen Hebels (s. Pfeilrichtung in Abb. 8). 
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Die Krankengeschichte gibt keinen Aufschlu$ fiber die Ursache der 
beiderseitigen Briiche, etwa dutch /~uSere Unf~lle od. dgl., sondern er- 
kl~rt sie durch grofte ttinf/~lligkeit des Patienten. 

Es liegt nun bei der Symmetrie des Befundes an beiden Femur- 
seh~tften tier Gedanke nahe, einen krankhaften Zustand des gesamten 
Knochensystems im Sinne einer Osteoporose anzunehmen, die sekund~r 
die Frakturierung im Gefolge hatte. Und tats~chlieh gewinnt diese Er- 
kl/~rung an Wahrscheinlichkeit dureh den Befund der Knochen im 
l~6ntgenbild (Abb. 9): Dieses 1/~l~t erkennen, dab das subehondrale 
l~indengeb/ilke auffallend zart, die l~inde yon sehr geringer Dicke ist 
(Abb. 4, 0). 

Wenn aueh schon das Fehlen aller Knochenverbiegungen die etwa 
differential-diagnostisch noeh in Frage kommende 0steomalazie aus- 
schliel~en lieS, fand die Annahme einer Osteoporose eindeutige Best~ti- 
gung dutch die histologische Untersuchung des K nochens: Neben einer 
Verschmalerung, Verdiinnung tier Knochenb~tlkchen und Erweiterung 
tier dazwischenliegenden Markr~ume lieften sich osteoide S~ume in 
irgendwie auff/~lliger Weise nieht naehweisen. Weiterhin lag dem Schwund 
des Knoehengewebes eine typisehe lakun/ire l%esorption zugrunde, 
w/~hrend doeh zum gewShnliehen Bilde der Osteomalazie eine fehlende 
Lakunenbildung gehSrt. Nimmt man noeh dazu, daft besonders an den 
Wirbelknochen eine fleckige Zeichnung derart bemerkbar war, wie sie 
infolge Umwandlung des blutbildenden Markes in Fettgewebe unter 
Schwund tier Knochenb/~lkchen als Ausdruck hochgradiger Atrophie 
des Knochens bekannt ist, so darf man aus allem folgern, da$ einer 
normal verlaufenden Resorption eine entsprechende Apposition ~ehlte, 
also eine 0steoporose vorhegt. 

Nun ist selbstverst/~ndlieh zu erw/~gen, daft die l~arefizierung an den 
Extremit/itenknochen dureh die mehr oder minder grofte Unt/itigkeit 
naeh den Briiehen aufgetreten ist. Doeh wiirde damit eine annehmbare 
Erkl~rung ffir die dann sehr auff~llige beiderseitige Brilchigkeit ohne 
~uftere Gewalteinwirkungen fehlen; aueh zeigten die Wirbelk6rper 
ebenfalls starke Osteoporose. 

Wit  ist die Entstehung dieser Osteoporose zu deuten ? Die Frak- 
turen liegen ihrem Alter nach in einem Lebensabschnitt des Mannes, in 
dem eine senile oder marantisehe Osteoporose wenig wahrscheinlich ist. 
Metastasen des todbringenden PfSr~nerkrebses waren im Knochensystem 
ebenfalls nicht zu linden. Vielmehr stelle ich mir einen urs~chlichen 
Zusammenhang mit der 0chronose vor, und zwar in dem Sinne, daI~ 
das frfih auftretende ochronosisehe Gelenkleiden, alas - -  wit erw~hnt - -  
yon mir als ein fiir Ochronose spezifisehes angesehen wird, mit einer 
entsprechend friihen Osteoporose vergesellschaftet war, wie es ja auch 
yon anderen entziindliehen (rheumatischen) Gelenkleiden bekannt ist, 
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dab schon vor der Ankylosierung eine deutliche Osteoporose vorhanden 
ist. Es muB doch auch sehr wahrscheinlich erscheinen, dul3 bei der hoch- 
gradigen ochronosischen Durchtr~nkung der Sttitzsubstanz das Knochen- 
gewebe unmittelbar  in seinem Stoffwechsel beteiligt nnd sch~dlich be- 
einflnf~t wird, so dal~ es zu einer gesteigerten Aufsaugung kommt.  Denn 
iiberschaut man das gesamte Bild des Leidens, so wird man sieh der 
Meinung Puh~'s anschlieBen miissen, dab die Ochronose eine Stoff- 
wechselkrankheit ist, bei weleher das Versehwgrzen des Knorpels bloB 
als Indikator  angesehen werden kann. 

Als Stiitze fiir die Annahme prim~rer Knochengewebsbeteilignng 
bei Oehronose mSchte ich ~nfiihren, daJ3 bei Durchsicht der im Schrift- 
turn verzeiehneten F~lle Knochenbriiche, - -  in einem Falle (Poulse~) 
sogar mehrfache - - o h n e  Anguben ~ul~erer Ursuehen nicht vereinzelt 
dastehen. Auch kSnnte man die Beobachtung, dal~ ein ochronosischer 
im AnschluB an eine Operation eine anffallend schlech~e Wundheilung 
wie beim Diabetes mellitus zeigte (AZlard-Grofi), als eine dutch Ochronose- 
stoffwechsel bedingte Minderwertigkeit des Mesenchyms auffassen. 

Hierher gehSrt weiterhin ein Bericht von Puhr, der einen Fall yon 
Ochronose mit  einer ausgeprggten und eindeutigen Osteomalazie beo- 
bachtete. Auch Puhr bringt die Knochenerkrankung mit  der Ochronose 
in Zusammenhang nnd sucht die gemeinsame Grundlage der Erschei- 
hung in der alkaptonurischen Stoffweehselst6rung. 

Es sei schliel31ieh auf eine kurze Mitteilung yon 85derbergh hingewiesen, 
der bei einer Ochronose mit  Alkaptonurie eine eigenartige deformierende 
Knochenerkrankung - -  leider nur klinisch - -  beobuchtete, die unf Ostitis 
deformans (Paget) und Osteomalazie hingewiesen hgtte, l~6ntgenologisch 
lieBen sieh deutlioh verminderter Kalkgehalt  des 8keletts feststellen, 
sowie verunstaltete WirbelkSrper. Das Krankheitsbild wurde beherrseht 
yon kalkarmen, deformierten Knochenneubildungen der verschiedensten 
Skeletteile, wozu eine Kyphoskoliose kam. Das Ganze bezeichnet SSder- 
bergh als eine Ostitis deformans ochronotica. 

80 rgtselhaft and untersehiedlich die Beteiligung des Knochensystems 
auch in den einzelnen Fgllen sein mug, so diirfte doch aus der Zusammen- 
stellung hervorgehen, dab seine Vergnderungen irgendwie mit der 
Ochronose verbunden sein miissen, wobei wir die Meinung Puh~'s nicht 
teilen, dab die Knochenvergnderungen als primgre Ursache den Stoff- 
weehsel im Sinne einer Ochronose beeinflussen kSnnen. So viel wird abet  
immerhin gefolgert werden diirfen, dal3 die versehiedenen Ausdrucks- 
formen krankhafter  Beteiligung des Knochensystems bei Ochronose die 
gemeinschaftliehe Ursache in Stoffwechselst6rungen haben werden. 

Die vorangehenden Uberlegungen beantwor~en zwanglos die Frage: 
Warum bestand eine so starke Untersehiedlichkeit zwischen Haft -  und 
Kniegelenk erstens in der Stgrke der Pigmentierung (die I-Iiiftgelenke 
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waren so gut wie frei yon Pigmenteinlagerungen, die Knorpel der Con- 
dylen dagegen hochgradig durchtrgnkt), nnd zweitens in der anatomi- 
schen Form der Gelenke (die Hfiftgelenke waren fiberaus stark ver- 
unstaltet, die Kiegelenke nur sehr umschrieben vergndert) ? 

Es mu6 zungchst durch den Befund yon Ochronosepigment enthal- 
tenden Knorpelsplittern in den Hiiftgelenkskapseln als erwiesen an- 
gesehen werden, dab auch das Hfiftgelenk einen so eindrucksvollen, 
schwarzbraunen Knorpeliiberzug gehabt hat, wie das Knie und die 
iibrigen unvergnderten Gelenkh6hlen. Wie man ja fiberhaupt annehmen 
mul3, dab die Durchtrgnkung mit dem oehronosischen Farbstoff und 
ihre Stgrkegrade zu jeder Zeit eine bei allen groBen Gelenken dem 
jeweiligen Grade und der Dicke des Knorpeliiberzuges entspre- 
chende war. 

Es ware dann darauf hinzuweisen, dab neben dem Elastizitgtsverlust 
des Knorpels zur Entwicklung einer Arthropathia deformans ,,Art und 
MaB der mechanischen und funktionellen Beanspruehung der Ge]enke" 
nrsgchlich in Frage kommt. Und ieh mSchte fiir den vorliegenden Fall 
annehmen, dab der beiderseitige Oberschenkelbruch mit seiner nach 
alien drei t~iehtnngen des Raumes dislozierten Konsolidation und der 
dadureh bedingten abnormen Belastung gerade der Hiiftgeienke als 
wesentliche Bedingung dem Umstande zugrunde ]iegt, dab H~ift- und 
Kniegelenke so auffgllig versehiedene Stadien der deformierenden Er- 
kranknng aufweisen. 

Diese Uberlegungen fiihren also dahin, in den beiden Hiiftgelenken 
zwei zungehst voneinander unabhgngige Krankheitsvorggnge zu er- 
kennen: Einmal die zur Dissektion und Einheilung der Knorpelsplitter 
ffihrende ochronosische Pigmentspeicherung; dann ein infolge der 
Fraktur und nach ihrer Heilung eingetretenen abnormen ]3elastung sioh 
daran anschlie~ender degenerativer Vorgang, der zur Quellung, Ver- 
fliissigung und zum sehlieI31ichen Schwund der hyalinen Zwisehen- 
substanz fiihrt. Der nun im weiteren Verlauf unter der fu~ktionellen 
Beanspruehung sich regenerierende Knorpel speichert kein Pigment 
m e h r -  wenigstens nicht in sichtbaren Mengen--~ weft er nicht mehr 
das entsprechende Medium wie der normale hyaline Knorpel fiir die Pig- 
mentspeicherung ist, nnd aueh noch nicht alt genug ist, um nennenswerte 
Mengen yon oehronosischem Pigment aufzunehmen. Jedenfalls fgllt in 
dem regenerierten, nicht gefgrbten Knorpel, jede Splitterbildung mangels 
notwendiger Voraussetzung weg. 

So ist dieser Fall gerade im Vergleich der beiden ehemals gleich stark 
gefgrb~en, aber verschieden verunstalteten Gelenke ein bedeutsamer Be- 
leg ffir die Meinung (Pommer, Benel~e, Walko//), da!~ die Entstehung der 
Art hropathia deformans insofern eine funktionelle sei, als der erst dutch 
Knorpelschgdigung seines Schutzes beraubte Knochen durch mechaniseh- 
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statisehe Reize zu verunstaltenden 
osteoarthritisehen Verinderungen 
kommt.  

Abb. 9. Rgntgenaufnahme der Wirbels~ule yore 
1. Brustwirbel  an:  I m  13rustabschnitt  l~and- 
wulstbildungen. I m  Lendenwirbelabsehni t t  Sy- 
nostosen. Osteol)orose der knSehernen Substanz. 

Mit diesen aufsehluBreiehen 
Seh~digungen der grogen Gelenke 
sind die bemerkenswerten Befunde 
am Knoehensystem noeh nieht 
ersehSpft. Vielmehr werden meine 
Ansehauungen yon der Natur  des 
oehronosisehen Gelenkleidens dureh 
den Befund an der Wirbels~ule 
nieht unwesentlieh gestiitzt. Diese 
bot ein Bild wie wir es bei verun- 
staltenden und bei entzfindliehen 
Leiden der Wirbelsgule kennen. 

Neben supraearti laginiren Ex- 
ostosen, die in typiseher Weise ge- 
simsartig die Zwisehenwirbelsehei- 
ben umsehlossen - -  diese waren 
hoehgradig sehwarzbraun ver- 
f a r b t - - ,  wiesen die WirbelkSrper 
untereinander eigentiimliehe Syn- 
ostosen auf. DieseVerkn6eherungen 
befanden sieh zwisehen 8. und 9., 
zwisehen 10.--12. Brustwirbel his 
herab zum 4. Lendenwirbel, so dal3 
dieser Absehnitt  der Wirbelsiule 
einem knSehernen Stab gleieht. 
Aber nieht etwa wegen einer Ver- 
kn6eherung der longitudinalen 
Wirbelbinder oder l igamenta flava, 
sonderndureh die Bildung typiseher 
Spongiosabilkehen an Stelle der 
Zwisehenwirbelseheiben, die iiber- 
aus stark pigmentiert  und verkalkt,  
nut  noeh in den meist zentralen 
Bruehstticken vorhanden sind. Die 
spongi6se Substanz geht ununter- 
broehen in die Spongiosa der be- 
naehbarten WirbelkSrper fiber und 
bildet entsprechend eine Verkn6- 
eherung nut  der peripheren Teile 
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der Zwisehenwirbelscheiben knSeherne Hohlzylinder, deren Dieke sakral- 
w/irts zunimmt, eine Form der VerknSeherung, die an die physio- 
logische der Kreuzbeinzwischenwirbelscheiben erinnert (Abb. 9). 

In ihrem Fachwerkbau der und funktionsmechanischen Anordnung 
bot die synostotische Substanz keine merklichen Unterschiede zur 
Spongiosa der eigentlichen WirbelkSrper bis auf eine mgBige Verdieh- 
tung der B/ilkchen. 

An dieser Ankylose der ZwischenwirbelgeIenke waren aul]erdem die 
Gelenkfl~chen der Processus artieularis beteitigt; diese waren durch 
mehr oder minder feine knScherne Brficken aneinander befestigt und 
lieBen auf tier S/~gefl/~ehe nur noeh teilweise dureh kleine LUcken pig- 

mentierte Gelenkfl/~chen erkennen. 
Dabei war festzustellen, dab an dem in dieser Weise ver/~nderten 

Wirbels~tulenabschnitte keine der periostalen, osteophytischen klammer- 
und brfiekenartigen RandwUlste saBen, die wit als so charakteristisch 
fur die Spondy]itis deformans ansehen, und sich solche ausgesproehen 
erst oberhalb der Ankylosen der Wirbel im Bereieh des 3.--10. Brust- 
wirbels gebildet batten (Abb. 9). Das is~, wie sieh zeigen wird, fur Ubero 
legungen fiber den Krankheitsablauf der Wirbels~nlenbeftmde yon Be- 
deutung. Diesen Ver/~nderungen gemeinsam wird die Kyphosenstellung 
zuzusehreiben sein, die sich freflich in m/~$igen Grenzen hielt. 

Die histologische Untersuchung der geschilderten Absehnitte lies 
dort, wo normalerweise Zwischenwirbelscheibe zu suchen w/ire, grSbere 
und feinere, unregelm/iBig umschriebene, tiefsehwarz durch~r/inkte 
Schollen erkennen, um die sich ein meist zellarmes Bindegewebe schloB. 
Einzelne waren aber auch allseitig yon Knochengewebe umgeben, das der 
K0ntur des eingemauerten, vSllig pigmentierten Gebildes nachging. 
Dieses selbst war nirgends so beschaffen, dab es noch eine Gewebs- 
struktur erkennen lie6. Wo die Zwischenwirbelseheibe noeh im Zu- 
sammenhang erhalten war, war der besonders peripher stark verf/~rbte 
Rand ansgedehnt verkalkt. In einigen war die Verkalkung bis in die Mitre 
vorgedrungen. Nicht wenige der Trfimmer waren an ihrem Rande auf- 
gefasert und wie angenagt, so wie wit es bei der FremdkSrperaufsaugung 
durch eindringendes organisierendes Bindegewebe kennen. Im Mark- 
gewebe des 5. Lendenwirbels, wenig unterhalb der proximalen Band- 
scheibe, und ohne einen Zusammenhang mit ihr zu haben, lag tin hoch- 
gradig gef/~rbtes KnorpelstUck (Abb. 10, K) mit rissigem Rand, der rings- 
um von kernarmem Bindegewebe umwachsen war, ein Bild also, das 
dem dm'chaus entspraeh, wie es veto linken Hiiftgelenkkopf 1nit seinen 
ins Markgewebe verlagerten und gef/~rbten Knorpelspli%ern entworfen 
wurde (Abb. 2, K). 

Bei dem Versueh, solehe Erseheinungen zu deuten, m6chte ich auch  
bei diesem ]3efunde die gewebsehemische Seh/idigung in den Vorder- 
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grund rfieken: Die Zwischenwirbelseheiben sind dutch hochgradige 
Speieherung des oehronosisehen Furbstoffes im frfiher besehriebenen 
Sinne und unter dem Einflug mechuniseher Beanspruehung ihrer Elasti- 
zit~t verlustig gegangen und zur Dissektion gekommen. 

Der Vorgang der ,,Zerreigung und Berstung" der Bandscheiben in 
,,zickzuekurtig verluufende Sp~ltehen" ist nach den Untersuehungen 
Schmorls eine ziemlieh hgufige Erscheinung, die zumeist nu(,h Uber- 
dehnung und Ausbuchtung der Knorpelplutten uuftritt und nueh Ein- 

Abb. 10. Dissezierte Zwischenwh'belscheibe mit  ausgedehnter Ossification. VergrSBerung 2,5fach. 
K disseziertes, ins Markgewebe verlagelies and  bindegewebig umwachsenes, pigmentiertes Knorpel- 

stiick. A knScherne Ankylose zwischen den WirbeIkSrpern. 

wuehern yon knorpelbildendem Gewebe durch die Eisse ins Markgewebe 
mit der Bildung yon Knorpelkn6tehen verlgnft. Fiir die Zerreigung 
yon Bundseheiben, bei denen eine Ausbuehtung oder eine LTberdehnung 
nicht vorliegen kunn, maeht Schmorl degenerative Ver&nderungen an den 
Knorpelplutten veruntwortlieh. Im vorliegenden Fulle ist die oehrono- 
sisehe Pigmentspeicherung mit ihren gesehilderten Folgeerscheinungen 
dus ursgehliche Moment fiir die SprSdigkeit und Dissektion. 

Nur liegt ein muBgeblieher Untersehied zu der yon S&morl festge- 
stellten ,,Berstung" mit der sekundgren Knorpelkn6tehenbildung durin, 
dug der Umfung des Vorgunges infolge der uusgedehnten Durchtrgnkung, 
ein sehr groger, die Dissektion also eine sehr weitgehende ist., und dug 
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zweitens es sieh 1/ier um geschs Knorpelsubstanz handelt, die, wie 
schon friiher gesagt, als ~otes Material im Gewebe liegt, und soweit es 
nieht aufgesaugt wird, yon Bindegewebe oder apponiertem Knoehen um- 
geben ist. Jedenfalls kann es nicht mehr selbstst~ndig die Risse dureh 
Bildung yon Faser- und Kn0rpelgewebe versehliel~en, wie es Schmorl 
yon der gewShnlichen Berstung der Bandscheiben angibt: 

Es kommt dann yon den durch die Dissektion des Knorpels erSffneten 
Markr~umen her unter dem Reiz der Splitter zu Neubildungsvorg~ngen 
in Form yon Gef~I]sprossung und Wueherung myelogenen knoehen- 
bildenden Gewebes, bis sich allm~hlich ein knScherner Ersatz des Knor- 
pels durch feine Spongiosab~lkehen entwickelt hat. 

Solehe Endstadien sah auch Schmorl bei dem gro•en Material seiner 
Untersuchungen nieht selten, nur mit dem Unterschied, da~ das in die 
Bandscheiben eindringende, knoehenbildende Bindegewebe entsprechend 
den dutch die Uberdehnung der Bandseheibe erfolgenden umsehriebenen 
Ril]stellen auch eine umschriebene Eintrittspforte finder, sieh zun~chst 
in dem Nucleus pulposus und yon dort in die angrenzenden Teile des 
Annulus lamellosus ausbreitet. Die ochronosisch dissezierten Band- 
seheiben gestatten dagegen infolge der Eigenart ihrer diffusen Zer- 
splitterung ein gleiehm~l]iges Vordringen des knoehenbildenden Binde- 
gewebes. Hierbei wird die Ruhigstellung dureh den Verlust der elasti- 
sehen Substanz zusammen mit starker VerkalkUng eine ffir die Ankylosen- 
bildung fSrderliche Voraussetzung sein. 

Und dieser Umstand erkl~rt, so glaube ieh, die Untersehiedlichkeit 
der pathologischen Zustandsbilder an der Wirbels~ule. Um diese noeh 
einmal deutlieh zu maehen, sei zusammenfassend gesagt: Im unteren 
Brust- und Lendenwirbelteil finder sich Synostose nieht verunstalteter 
WirbelkSrper mit Ankylosen kleiner Gelenke~ also ein Bild, das bis zu 
einem gewissen Grade an entziindliehe Spondylarthritis ankylopoetica 
erinnert. Im Brustteil der Wirbels~ule besteht Exostosenbildung mit 
m~l~iger Verunstaltung der Wirbel ohne Ankylosierung der kleinen Ge- 
lenke: Arthropathia deformans. 

Naeh den Untersuehungen Ficks ist die Lendenwirbels~ule insofern 
der meehaniseh-statiseh am st~rksten beanspruchte Absehnitt, als er 
einmal den grSl~ten, allseitigen Beugungsumfang aufweist und zweitens 
unter der st~rksten Belastung steht (,jeder Tell der Wirbels~ule hat um 
so mehr zu tragen, je tiefer er liegt" Ficlc). Bei einem Sehwerarbeiter 
wie bei einem Stellmacher wird die InanspruchIlahme eine besonders 
groi]e sein. 

Mit dem Ailftreten der oehronosisehen Seh~digung der Bandscheiben 
kommt es unter den genannten Umst~nden zun~chst am st~rksten zu 
einer ausgedehnten und starken Knorpeldissektion in der am st~rksten 
beanspruehten Lendenwirbels~ule. Die Folge hiervon ist wahrsehein- 

Virchows Archly. Bd. 270. ~0 
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lich eine Art Starre der Wirbels~ule, die bedingt sein k6nnte er, tens 
dutch die Schmerzhaftigkeit und dadureh erwirkte reflektorische I~uhig- 
stellung, zweitens durch die sehr bald einsetzende VerkMkung. Hi~,rauI 
kann die gesehilderte Spongiosierung der zertriimmerten BandseLeibe 
allmghlieh den Zustand der Ankylose herbeifiihren. 

In den geringer beanspruehten Bandscheiben der Brustwirbelsgule 
wird die Chondrosis disseeans wesentlieh milder verlaufen kSnnen; der 
entziindlieh resorp~ive Anteil tritt zugunsten der verunstaltenden Krank- 
heitserseheinungen zuriiek. Denn der langsamere Ablauf der Vorggnge 
edaubt eine gewisse, wenn aueh pathologisehe Regeneration des zer- 
st6rten Knorpels. Die M6gliehkeit einer geringen Bewegliehkeit is~ ge- 
geben, wobei zu beaehten ist, dab diese infolge der funktionell st~,rren 
Lendenwirbels~ule gelenkmeehaniseh abweiehend verlaufen wird. Das alles 
fiihrt in der Brustwirbels~ule mehr zu verunstaltenden, spondylartbroti- 
schen Ver~nderungen mit Wirbelk6rperrandexostosen und den iibr~gen 
Erseheinungen der Arthritis deformans. 

Soweit die Diarthrosen mit den Synehondrosen der Wirbels~ul, ver- 
glichen werden diiffen, wi~re darauI hinzuweisen, dab insofern eine Ana- 
logie besteht zwisehen diesen Gelenken in unserem Fall, als alas stark 
pigmentierte Kniegelenk das entziindliehe Leiden, das abnorm bean- 
spruehte ttiiftgelenk das deformierende Leiden als Endausgang oehrono- 
sischer Erkrankung darstellt. 

Ein zu dem bier abgehandelten Krankheitsgesehehen hinsiehtlieh 
seiner Entstehungsweise und seiner Endausg~nge parallel verlaufendes 
GelenkMden ist die Gicht, die pathologiseh-anatomisch neuerding,~ wie- 
der yon Brogsitter in seiner ,,IIistopathologie der Gelenkgieht" ausfiihr- 
lieh besehrieben wird. Auch bei dieser Stoffwechselerkrankung kommt 
es zu einer Ausseheidung der zuriickgehaltenen Harnsgure - -  vergleieh- 
bar der Homogentisins~ure - -  vornehmlich im Knorpel. Mit dessen In- 
krustation geht eine Sch~digung des Gewebes bis zur Nekrose einher. 
Und wenn die Durehtr~nknng mit harnsauren Salzen so dieht wir~ (, dal~ 
sie den freien Knorpelrand erreieht, dann erfolgt gewig mit Unter- 
stiitzung yon Gewebseinwirkungen eine Losl6sung kleiner Teilehen aus 
den Inkrustationsherden in die GelenkhShle. Dieser Vorgang ha t sein 
Gegenstiick bei der Oehronose in dem mit ,,Dissektion" bezeiehneten 
Vorgang. DaB sieh bei der Gieht dieses Gesehehen in dem akuten 
Gichtanfall kundtut, bei der Ochronose unter milderen, racist un merk- 
lichen Formen vollzieht, erklgrt sich unsehwer aus der gewiB verschieden 
groBen entziindungserregenden Kraft der krankhaft zur Aussche;dang 
kommenden Stoffwechselprodukte. Aueh in der Endwirkung treffen 
sich die beiden Krankheitsformen: Sobald die mit den harnsauren 
Natriumsalzen oder mit dem oehronosisehen Pigment inkrustierten 
Knorpelteilchen, oder bei der Gieht die freien Urate mit der gefggraichen 
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Synovialis in Beriihrung kommen, antworte~ diese mit entziindlichen 
Reaktionen in Form yon Granulationsgewebe, vor~ Pannusbildung; 
schliel~lich kommt es - -  wie im vorliegenden Ochronosefall an der Lenden- 
wirbels/~ule - -  zur Ankylosenentwicklung, wenn die durch den Krankheits- 
vorgang ihres Knorpelbelages entblSBten argikulierenden Knochenenden 
Verbindungen eingehen. In anderen F/~llen wird auch bei der Gicht - -  ein. 
geleige~ dutch die Uragablagerungen des Knorpels - -  eine Osteoarthrosis 
deformans sich ergeben, indem Gefi~l]durchsetzung und VerknScherung 
des geschi~digten Knorpels die typischen wulstigen Knochenwueherungen 
en~stehen lassen. Dabei wird fiir den Ausgang in einen mehr en~ziind- 
!ichen oder mehr verunstaltenden Krankheitsverlauf sowohl bei der 
Gicht wie bei der Ochronose die Sti~rke der Speicherung der abnormen 
Stoffweehselproduk~e, die Dauer des Krankheigsgeschehens und als 
wesentliches Momen~ die ,,konsgitutionelle immunisatorische Beschaffen- 
heir des Mesenchyms" in seiner Abwehrleistung yon entscheidender Be- 
deugung sein. So liefert das ochronosische Gelenkleiden neben der Gich~ 
einen weiteren Beitrag zu der wohl heute allgemein herrschenden Mei- 
hung, dab einerseits verschiedene Ursachen das gleiche anatomische 
Bild, alas andererseits eine bestimmte gleiche Sch/idigung verschiedene 
End~usg/~nge haben kann. 

Zusammenfassend w/~re zu sagen: Es wird ein Fall yon endogener 
Ochronose beschrieben, bei dem sich die vorhandenen Gelenkver~n- 
derungen weitgehend kl/~ren lassen: 

1. Zur ochronosischen Speicherung neigt besonders alter, im Stoff- 
Wechsel verkiimmer~er, hyaliner Knorpeh 

2. Die Speicherung sch~digt den Gelenkknorpel in einer fiir die Patho- 
logie der Gelenke einzig dastehenden Weise, indem es zur Dissektion des 
Knorpels kommt, die nicht dasselbe is~ wie die Auffaserung, Erweiehung 
und Zerkliif~ung der Knorpeldegeneration bei Ar~hropathia deformans. 

3. Die Dissektion fiihrt zur aseptischen Entziindung die sich in der 
Synovialschleimhaut in einer Gefi~$neubildung und p~nnusar~igen Wu- 
cherung der Synovialis, und an der Wirbels/~ule in ZersgSrung der Zwi. 
schenwirbelscheibe und der Gelenkknorpel, sowie in Wucherung des 
Markgewebes bis zur schliel~lichen knSchernen Ankylose ausdriick~. 

4. Die dissezier~en Knorpelstiicke kSnnen in grol~er 1Vlenge in die 
Synovialis gelangen und hier wie tote FremdkSrper umwachsen werden. 

5. Die Ochronose beteiligt als Stoffwechselerkrankung auch die 
knScherne Substanz unter dem Bilde einer Osteoporose. 

6. Die durch die Ankylosen oder sonstigen Zufiilligkeiten (Frakturen) 
bedingten Veri~nderungen der Gelenkmechanik sind die Ursache ffir 
die das ganze Krankhei~sgeschehen absehlieBenden, bzw. fiberlagernden 
Erscheinungen yon Arghropa~hia deformans und Spondylarthrosis 
deformans; diese sind also ste~s sekundiirer Natur. 

20* 
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