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Einleitung.

Uber die Ostitis deformans besteht bereits eine so reichhaltige
pathologisch-anatomische Literatur, daB die Frage im wesentlichen
als abgeschlossen betrachtet werden kann. Es soll daher, wenn im fol-
genden von Ostitis deformans die Rede ist, nicht eine Gesamtdarstellung
der histologischen Verinderungen dieser Krankheit gegeben werden,
sondern an Hand eines Falles, der dazu besonders geeignet erscheint,
zu gewissen Einzelfragen Stellung genommen werden, die im Schrifttum
noch nicht die ihnen gebiihrende Beachtung gefunden haben. Hierher
gehort insbesonders die Frage, wie das Dickenwachstum des Paget-
knochens vor sich geht, d. h. ob sich dabei das Periost beteiligt, weiter-
hin die Frage, inwiefern der Gelenksknorpel bei Ostitis deformans mit-
beteiligt ist und schlieBlich, in welcher Weise die Uberfiihrung der Struk-
tur des normalen Knochens in die des Pagetknochens vor sich geht. Die
Gelegenheit, diesen Fragen niher nachzugehen, ergab sich bei einem
Fall von Paget, der anfangs dazu bestimmt war, in eine andere, auf
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2 E. Freund :

breiterer Grundlage angestellte histologische Untersuchungsreihe aufge-
nommen zu werden, fiir die er sich jedoch als iiberfliissig erwies. Da er
aber fiir die Frage der Ostitis deformans aus den schon genannten Griinden
von einigem Interesse ist, scheint es gerechtfertigt, ihn hier zu besprechen.

1. Krankengeschichie, Obduktionsbefund.

71jahrige Frau, 11 Geburten. Keine Fehl-
geburten, keine Geschlechtskrankheiten. Seit
8 Jahren wegen Schenkelhalsbruch nach Sturz
bettlagerig; alle Gehversuche erfolglos. Rechtes
Bein in AuBenrotation, sie kann es aber aktiv
in die normale Stellung bringen. Knochen beider
Beine druckempfindlich, rechts mehr als links.
Schmerzen auch in den FuBBknochen und Rippen.
Becken verunstaltet, Alterskyphose. " Kleine,
schlecht gendhrte, vollig zahnlose Frau. Seit
2 Jahren Magenschmerzen. Stirnkopfschmerzen,
die sich besonders beim Husten einstellten, durch
Arzneimittel nicht beeinfluB8bar.

Waihrend der Kliniker an Osteomalacie
dachte, ergab die Obduktion eine alte Ostitis
deformans beider Oberschenkel, des Schidels
und der Wirbelsdule. Der Bruch des rechten
Schenkelhalses war mit Nearthrose ausge-
heilt und dennoch das nach aufBlen rotierte
Bein ldnger als das linke.

Diaphyse des linken Femur (Abb. 1) auBer-
ordentlich verdickt, stark nach vorn konvex ge-
kriimmt und, so wie die anderen Knochen, sehr
leicht sdgbar. Der Knochen auf der Sagefliche
mit Ausnahme des distalen Viertels (Abb. 1, b)
vollig umgebaut. Rinde namentlich im Bereich
der Linea aspera betrichtlich verdickt, porotisch
von zahlreichen langsverlaufenden Markriumen

Abb. 1. Distale Hilfte des linken
Femurs. Seitenapsicht. &= Con-

dylus lateralis femoris; b= Meta-
physe und Diaphyse mit ganz nor-
maler Oberflichenbeschaffenheit der
Corticalis. Bei ¢ scharflinearer Uber-
gang zur hochgradigen Porose der
Pagetverinderung b mit rauher Kno-
chenoberflache.

durchzogen, Spongiosa am proximalen Ende sehr
spérlich, aber vergrobert und das Knochenmark
rot. Am distalen Ende jedoch Rinde erhalten. aber
sehr diinn, Spongiosa stark verringert und an-
scheinend véllig frei von Pagetverdnderungen,
Markhéhle reicht bis nahe an die Gelenksfliche
und ist mit reinem Fettmark erfiillt. Am distalen

Gelenksende maBige Arthritis deformans, hohergradige am proximalen mit deut-
licher Entrundung und Féltelung seines Knorpeliiberzuges.

Am rechten Oberschenkel gleichartige Verinderungen, der Schaft aber weit
geringer gekriimmt und der typische Knochenumbau sich iiber den ganzen Knochen
bis in die distale Epiphyse hinein erstreckend. Der abgebrochene Femurkopt an sei-
nem oberen Rande durch sehr reichliche und infolge mechanischer Beanspruchung
zu derben Bindern vergroberte und verlingerte Perioststringe mit dem Schaft
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noch verbunden, zu dem auch von der Bruchfliche bindegewebige Stringe ziehen.
Vom knodchernen Hals fast nichts mehr erhalten. Foveola breit bindegewebig
an die Fossa acetabuli angeheftet. Knorpelitberzug des Kopfes zeigt mehrere
Defekte, eine starke Retraktion an seinem oberen Rand, einen Uberzug aus braun
pigmentiertem Bindegewebe und als auffilligste Erscheinung am unteren Rand
des abgebrochenen Kopfes Schwund der Spongiosa und daher Umbiegung des
Gelenkknorpels gegen die Bruchfliche hin, wobei er nach Art eines Tabakbeutels
zu mehreren plumpen strahligen Falten gerafft ist. Brustbein ganz umgebaut
und das typische Pagetbild darbietend. Auf einer mit dem Messer leicht anzufer-
“tigenden glatben Schnittfliche grobe, statisch angeordnete Bélkchen in geringer
Zahl und von harter Konsistenz; in den zwischen ihnen gelegenen Markriumen
eine feinstporige, kalklose und wie ein Blutschwamm ausdriickbare Spongiosa.
Ostitis deformans bestand auch in den Wirbelkdrpern mit dichter Tela ossea ent-
lang den Bandscheiben und auBerordentlicher Porose des dazwischen gelegenen
Teiles der Wirbelkorper.

Schideldach dber 1 cm dick, ginzlich umgebaut und aus einer dichten
und feinstporigen Spongiosa bestehend, leicht sigbar und von der Sagefliche
mit dem Hirnmesser miihelos dicke Spine abschneidbar. Sehr betrdchtliche
»Elevation der Schidelbasis mit méichtiger Zusammendriickung der Briicke
und beider Kleinhirnhalften, die zwischen dem Kleinhirnzelt und der elevierten
Basis geradezu plattgequetscht sind. Im iibrigen ergab die Leichensffnung noch
Lobuldrpneumonie, Erweiterung aller Gallenwege, Erfillung des Hepaticus mit
Steinen, jedoch kein Ikterus. In der geschrumpften Gollenbluse keine Steine, wohl
aber aus thr ausgetreiene und im angewachsenen Neiz eingeheilte.

Mikroskopisch untersucht wurden der abgebrochene Femurkopf und die zu
ihm gehorige Nearthrosenfliche am Schaft des rechten Femur, ferner Stellen,
aus allen Hohen des linken Oberschenkelknochens, zusammen 56 Stellen. Wiewohl
von allen Schnitten genaue histologische Befunde angefertigt wurden, soll nicht
einmal eine zusammenfassende Darstellung des Falles entworfen, sondern hier
nur das verwertet werden, was zur Besprechung der oben genannten Fragen er-
forderlich ist.

2. Werdegang der Pagetverdnderung.

Der von Paget freie Teil. Wir beginnen mit dem Werdegang der Pagel-
verinderung, den wir am linken Bein erforschen kénnen. Dieser 140t
sich an der Grenze zwischen dem schon verdnderten mittleren (Abb. 1, d)
und den von Paget noch freien unteren Drittel des linken Femur (Abb. 1, b)
verfolgen, welches in Spongiosa und Rinde blofl hochgradig atrophisch
ist. Die Rinde (Abb.2, a) ist hier kaum 1 mm dick. Thre Verdiinnung
berubt auf einer exzentrischen Atrophie, d. h. auf einem Abbau von der
Endostfliche aus, an der sich aber spater eine neue innere General-
lamelle (Abb. 2, ¢) ausgebildet hat, die als neu schon daran zu erkennen
ist, daB sie heller rot gefarbt ist als der stehengebliebene periphere
Rest der alten Rinde. Dieser schlieBt periostwirts mit einer adufleren
Generallamelle (Abb. 2, ¢) ab. Tm erhaltenen Rest der alten Compacta
spielen sich aber dauernd Umbauvorgiinge ab, und zwar von ganz normaler
Art. So sieht man alte Haversche Lamellensysteme, die an dem engen
zentralen Haversschen GefdBkanal mit einer dunkelblauen, oft sehr
dicken Grenzscheide abschlieBen; als junge Haverssche Lamellensysteme
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4 E. Freund:

miissen aber diejenigen angesehen werden, die gegen ihren etwas weiteren
zentralen Gefdfikanal ohne blaue Grenzscheide abschlieflen; die jiingsten
Haversschen Lamellensysteme jedoch sind iiberhaupt erst in Bildung
begriffen: Der zentrale gefaBfithrende Raum ist noch sehr weit und mit
einer dichten Reihe von Osteoblasten umgeben.

Wie schon im makroskopischen Befund erwihnt, erstreckt sich die
grofle Markhohle unten bis zum Gelenkknorpel. Daher findet sich die

Abb. 2. Corticalis mit Markspongiosa aus dem unteren Diaphysenende in Metaphysennihe des
linken Femur. 17f. Vergr. a = Corticalis von normalem Compactatypus; b= entspricht der Stelle ¢
inAbb.1 und stellt dielinearscharfe Grenze zwischen Pagetverinderung und normaler Compacta dar.
¢ = Ersatz der normalen Corticalis durch Pagetknochen und Fasermark mit dem zungenfOrmigen
Ende bei d; ¢ =innere Generallamelle; f=die am weitesten in die alte Spongiosa vorgedrungenen
fibrosen Pagetmarkriume, wihrend die alten Spongiosamarkriume mit Fettmark ¢ erfilllt sind;
h = groBe Markhohle; ¢ = duBere Generallamelle; j = Spongiosabalken mit der inneren Generallamelle
in Zusammenhang; k= Osteoidsaum mit Osteoblasten.

Spongiosa nur als innerer Belag der Rinde, mit deren innerer General-
lamelle sie in lamellirem Zusammenhang steht (Abb. 2, §). Damit ist
schon gesagt, dall auch diese hochgradig porotische Spongiosa ebenso
wie die innere Generallamelle neu ist, was eigentlich selbstverstindlich
ist, da ja bekanntlich nach Pommer eine porotische Spongiosa aus einer
normalen nicht einfach durch partiellen Abbau des alten Knochens her-
vorgeht, sondern durch einen volligen Umbau desselben. Die neue
porotische Spongiosa besteht aus lamellirem Knochen von vollkommen
normalem Aussehen, zeigt also noch keine Pagetveranderung.
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Der Beginn des Pagetumbaus. In dieser verschmilerten Rinde
vom alten Compactatypus (Abb. 2, @) sieht man, wie die Pagetverinde-
rung (Abb. 2, ¢) in Form eines zungenférmigen Awusldufers (Abb. 2, d)
bis hierher vorgedrungen ist. Dies geschieht auf folgende Weise: Aus
der Mitte der Dicke der Rindencompacta werden nebeneinanderliegende
Resorptionsbuchten ausgehoben, die bereits typisches, fasriges Paget-
mark aufweisen. Wihrend aber stellenweise Osteoclasten in voller
Tatigkeit sind, sind sie an anderen Stellen schon verschwunden und durch
einen Osteoblastenbelag ersetzt (Abb. 2, k), der streckenweise bereits
einen neuen Osteoidbelag abzulagern begonnen hat. Auch hier sieht
man, wie dieses new hinzukommende Knochengewebe auch nach seiner
Verkalkung heller rot ist als die alte Compacta. Dieser Umbau, bei dem
die normale Compactastruktur durch das neue Bild des Paget ersetzt
wird, vollzieht sich zunachst in den AuBeren Randschichten, wihrend die,
wie schon erwihnt, neue innere Generallamelle (Abb. 2, ¢) noch eine
Zeit lang verschont bleibt.

Fallt jedoch auch diese dem geschilderten Abbau zum Opfer, dann
beginnt sich die Veréinderung auch in jene peripheren Spongiosabélkchen
hinein zu erstrecken, welche von der inneren Generallamelle (Abb. 2, f)
abgehen. Bei diesem Vordringen in die Spongiosabélkchen wird die
gleiche Art des Abbaus eingehalten, wie sie eben bei der Rindencompacta
beschrieben wurde, d.h. ein Resorptionsraum héhlt das Innere des
Spongiosabélkchens aus unter Zuriicklassung eines schmalen Rand-
streifens auf beiden Seiten desselben und nur kurze Zeit darauf folgt auch
hier in diesem fibrosen Raum bald osteoblastische Auflagerung neuen
lamelldren Knochens. Wahrend so die im Innern der Bélkchen ent-
haltenen neuern Markriume mit Fasermark erfiillt sind, bleiben die zwi-
schen den Bélkchen liegenden alten Markriume nach wie vor mit Fettmark
erfilllt (Abb. 2, g).

Vollendung des Pagetumbaus. Kurze Zeit nachdem diese Uberfithrung
des alten Knochengewebes in den neuen Typus des Pagef eingesetzt
hat, hat sich an der Dicke der Rinde sowie der Spongiosabélkchen noch
nichts gedndert, blof im Innern haben sich Umbauvorginge vollzogen.
Indem aber diese sich immer wiederholen, wird das soeben erst neu-
gebildete Knochengewebe und mit ihm die letzten Reste des alten durch
noch neueres Knochengewebe ersetzt und so schlieflich der Umbau
vollendet, und es ist dann nichts mehr von alter Tela ossea iibrig geblieben.,
So ist es an den weitaus meisten Stellen der Diaphysenrinde. Nur an
ganz wenigen Stellen finden sich auch oberhalb der Grenze zwischen
normalem und Pagetknochen, also inmitten von einem Gebiet, das sonst
schon einen vollkommenen Pagetumbau zeigt, stark zerfressene Reste alten
Knochens, die in sehr auffallender Weise keine Kernfiarbung der Knochen-
zellen zeigen und von recht vielen Rissen und Spriingen durchsetzt sind ;
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diese sind, wie das in ihnen enthaltene Fibrin beweist, im Leben entstan-
den. In solchen Resten alter Rinde finden sich oben auch lacunire Ein-
schliisse dullerst primitiven, besonders dunkelblauen Knochengewebes
nach Art von Callusgewebe ; die ndhere Natur dieser Einschliisse kann je-
doch jetzt nicht mehr entratselt werden. An die stehengebliebenen Reste
alter Corticalis anschlieBend finden sich ausnahmsweise vereinzelte,
gegen die groBe Markhdhle vorspringende ebenso alte Spongiosabilkchen,
die ebenfalls einer Kernfarbung ihrer Knochenzellen ermangein. Gegen
die Diaphysenmitte, also da, wo die Veriinderungen schon etwas alter
sind, ist der Umbau in der Rinde schon vollkommen und das Ergebnis
besteht darin, daf die Rinde gar nicht mehr aus einer Compacta besteht,
sondern aus einer allerdings sehr dichten und grobbalkigen Spongiosa
mit der sehr charakteristischen Mosaikstruktur nach Schmorl (Abb. 4, B).

Mosaikstruktur. Diese die Ostitis fibrosa so kennzeichnende Mosaik-
struktur entsteht nach Sehmorl dadurch, daB Resorption und Apposition
rasch aufeinanderfolgen, daB also die Resorptions- und Appositionszeiten
immer nur kurz dauvern und die Resorption bald hier, bald dort scheinbar
regellos an der Oberfliche eines Knochenbalkens angreift und bei der ihr
folgenden Apposition ebenso regellos lamellirer Knochen abgelagert
wird. Auf diese Weise werden auBerordentlich zahlreiche und meist
auch nur sehr kurze Kittlinien gebildet, die in grofler UnregelmiBigkeit
den Knochen durchziehen, Die im Lings- und Querschnitt durch die
Billkchen sich ergebende Mosaikstruktur kommt in gleich ausgepréigter
Weise nach Schmorl weder im normalen Skelett noch bei anderen
Knochenerkrankungen vor. Zu diesen Angaben Schmorls ist als Ergebnis
unserer Befunde noch hinzuzufiigen, daf die Mosaikstruktur im Ver-
gleich mit der des normalen Knochens nicht nur viel reichlicher ist,
sondern durch die ganz besondere Dicke und dunkelblaue Farbung der Kitt-
linien in sehr auffallender Weise betont ist und ferner, das die grofie Zahl
und Kiirze der Kittlinie beim Paget im wesentlichen dadurch bedingt
sind, daB bei der im Rahmen des Umbaus vor sich gehenden Knochen-
apposition im Gegensatz zur normalen Compacta in der Regel keine voll-
stindigen Haversschen Lamellensysteme, sondern schon won wornherein
blof Teilstiicke solcher gebildet werden.

Von diesen zwei zu den von Schmorl erwihnten Kennzeichen hinzu-
gefiigten Punkten erfordert nur die Dicke und dunkelblove Fiarbung der
Kittlinien im Pagetknochen eine nahere Besprechung. Im Vergleich
mit den Kittlinien einer normalen Compacta sind die des Paget ungemein
grob und viel dunkler blau gefdrbt. Diese Besonderheit a6t sich in
ihrem Werdegang ganz leicht verfolgen, denn iiberall da, wo ein Markraum
von Knochengewehe uingeben ist, welches mit einer ruhenden appo-
sitionellen oder lacundren Linie abschlieBt, sieht man diese Linie bereits
dunkelblau, aber vorliufig noch nirgends auffallend dick. Diese starke
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Betonung der appositionellen oder lacunéren Haltelinien ist bei den ra-
schen Umbauvorgiingen im Pagetknochen gewill nicht auf ein lingeres
Verharren der Haltelinien zuriickzufiihren, sondern dies ist eben ein
auffallendes Merkmal des Pagetknochens, doch nicht ausschlieflich
ein solcher des Pagef, denn es finden sich, nicht etwa typische Mosaik-
strukturen, sondern bloB ebenso stark entwickelte Kittlinien sowohl
beim osteoblastischen Carcinom als auch beim Osteosarkom. Legt sich
nun an eine solche dunkelblaue Haltelinie neues Osteoid an, so ist dies
zundchst gegen die dunkelblaue Haltelinie noch gut begrenzt, mit der
Zeit aber sicht man, wie sich das Dunkelblau der Haltelinie auch auf
die neue Apposition auszubreiten beginnt, und wenn dies etwa in dem
Stadium stockt, in welchem sich eine Howshipsche Lacune kaum mit
einem neuem Globulus ausgefiillt hat, so wird dieser in seiner ganzen
Dicke dunkelblau.

Lamellirer Baw. An- und Abbau. Knochenmark. Das durch die ge-
nannte Mosaikstruktur so auBerordentlich auffallende Knochengewebe
hat zumeist einen sehr schonen lamelldren Aufbau, wo dieser undeutlich
erscheint, diirfte dies vielleicht auf eine ungiinstige Schnittfithrung
zuriickzufiithren sein, und zum Teil sind auch die Mosaikstiicke so klein,
daf gleichsam zur Entfaltung einer bestimmten Struktur der Platz nicht
vorhanden ist. Gegen die Markrdume schlieBt die Tela ossea hiufig
mit einem Osteoidsqum ab, der vielfach einen hochst primitiven wirr-
und feinstfasrigen Aufbau besitzt, auffallend arm an Knochenzellen
ist und eine erhebliche Dicke aufweist. Manchmal liegt dem Ostecidsaum
eine Reihe rundlicher oder ovaler Osteoblasten auf. Durch diese an-
dauernde Apposition neuen Knochengewebes werden die Markriume
verengert, so dal stellenweise die ehemals porotische Rinde wieder einer
Compactastruktur nahe kommt. Entsprechend der Heilungsneigung
des vorliegenden Pagetfalles treten neben diesen Anbauvorgingen
die Resorptionserscheinungen ganz zuriick, doch st68t man hier und da
auf dicht nebeneinanderliegende Riesenexemplare von Osteoclasten.
Aber nicht nur das Knochengewebe, sondern auch das Knochenmark
hat eine vollige Ummwandlung erfahren und ist zumeist ein recht reifes
faserreiches Bindegewebe geworden, dafl aber stellenweise fliissigkeits-
reicher und faserarm erscheint und zahlreiche weite Capillaren zeigt.
In diesem Fagermark liegen alle méglichen Arten von Zellen, darunter
auch groBe einkernige, mit Himosiderin erfiillte Phagocyten neben
Lymphocyten und Fibroblasten. Es finden sich auch Zellen, mit ex-
zentrischem dunklem Kern und reichlichem, dunkeleosinrotem, granu-
liertem Protoplasma und dies scheinen Vorstufen der Pigmentkérnchen-
zellen zu sein. Frische und altere Blutungen sind die Quelle des so reich-
lichen Pigmentes. Besonders im Femurhals war eine Blutung so groB,
daf} sie mit freiem Auge bereits zu sehen war. Dieser GroBe entsprechend,
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vollzieht sich ihre Heilung durch bindegewebige Organisation. Diese
geht sehr trige vor sich und neue geflechtartige Knochenbiilkchen
dringen gegen das Hamatom vor, mit dem manche in direkter Berithrung
stehen. In das Fasermark hier und da eingestreut, liegen kleine Inseln
von Fettmark, die sich durch ihren ganz besonders reichlichen Gehalt
an Pigmentkornchenzellen gegeniiber dem Fasermark auszeichnen.
Diese Zellen stammen offenbar aus den Reticulumzellen des Fettmarkes,
die dem neugebildeten Fasermark abgehen.

3. Vollentwickeltes Bild der Ostitis deformans.

Zusammengeselzte Bdlkchen. Néher der Diaphysenmitte, wo ja der
Pagetumban bereits vollkommen ist, kénnen wir das wvollentwickelte
histologische Bild der Ostitis deformans finden. Es ist dabei das Verhalten

€ f b o

Abb. 8. Aus dem Querschnitt der linken Femurcorticalis. 10f, Vergr. a.= GroBe Markhdhle;
b = extraperiostales Fettgewebe; ¢ =innere Generallamelle. Die Corticalis nirgends mehr kompakt,
sondern ausschlieBlich aus zusammengesetzten Balkchen d, e, f bestehend, die parallel angeordnet sind
und ausschlieBlich fibrése Markriume fithren, wihrend zwischen ihnen stets Fettmark g liegt.

auf der Streck- und Beugeseite verschieden. Auf der Streckseite ndmlich
ist die Rinde etwas diinner als normal, nicht mehr kompakt, sondern
porotisch (Abb. 3), aus mehreren parallel zur Oberfliche verlaufenden,
dicken Bilkchen bestehend (Abb. 3, d, e, f), zwischen denen reines oder
mit zelligem Mark untermischtes Fettmark liegt (Abb. 3, g). Die Bilk-
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chen selbst bestehen iiberwiegend aus lamellirem Knochen und in sie
hineingefressen finden sich aushohlende Resorptionsriume (Abb. 3, d),
welche in typischer Weise mit Fasermark ausgefiillt sind. Es wiederholt
sich somit hier der gleiche Vorgang, wie er schon beim Vordringen der
Pagetverinderung in die Metaphysenspongiosabélkchen hoher oben ge-
schildert worden ist, und dabei ergeben sich Bilder, die fiir Ostitis de-
formans nicht minder kennzeichnend sind als die Mosaikstruktur
und diese Bildungen kénnen wir am besten mit den Namen zusammen-
gesetzte Balkchen (Abb. 3, d, e, f, Abb.7, 1), bezeichnen. Die die Bélkchen
aushshlenden Fasermarksrdume erfahren, wenn auch nicht immer, eine
Vergroflerung durch osteoclastischen Abbau. Der an der Béalkchenober-
flache liegende erhaltene Teil der Bélkchen ist lamellér oder geflechtartig,
grenzt auflen fast immer an Fettmark (Abb. 3, g), welches zwischen den
zusammengesetzten Bélkchen liegt und verleiht diesen eine gewisse
Geschlossenheit. Dadurch heben sie sich gegen das umgebende Fett-
mark scharf ab. Die das zusammengesetzte Bélkchen nach aullen
abschlieBende ununterbrochene Knochenschicht ist zu Beginn des Vor-
gangs der letzte Rest des urspringlichen Spongiosabéalkchens selbst,
in den spateren Stadien jedoch eine durch Anbau an der Bélkchen-
oberflache neu hinzugekommene Schicht, die aus geflechtartigem Kno-
chengewebe besteht.

Die Anordnung der Rindenbilkchen parallel zur Knochenober-
flaiche bezeichnet Christeller als Aufblitterung und als charakte-
ristisch fiir die von ihm hyperostotisch-porotische Form der Osteo-
dystrophia fibrosa genannte Ostitis deformans Paget. Gegen das Fett-
mark der groBen Markhohle ist dieser Spongiosakomplex der Rinde
durch ein im wesentlichen ununterbrochen fortlaufendes, ebenso beschaf-
fenes Bélkchen (Abb. 3, ¢) abgeschlossen und stellenweise ist dies auch
an der periostalen Oberfliche der Fall. So kénnte man von einer inneren
und dupferen Generallumelle der Pagetrinde sprechen. Der letzteren liegt
dag ,,Periost** nicht unmittelbar an, sondern zwischen beiden liegt eine
Knochenlage, die wir als ,,parostale Knochenschicht® bezeichnen und deren
Besprechung erst weiter unten folgt. Hs ist also die derzeitige Rinde nicht
nur vollkommen neu, sondern in ihrem Aufbau als ganz pathologisch zu
bezeichnen. .

Entsprechend dem Umstande, daBl auch schon unter normalen
Umsténden die Struktur der Rinde auf der Streck- und Beugeseite
verschieden ist, sieht man auch unter den pathologischen Umstdnden
beim Paget einen Unterschied, allerdings ganz anderer Art. Es ist ndm-
lich an der Beugeseite, also im Bereich der Linea aspera die Rinde nicht
nur dicker als auf der Streckseite, sondern auch dicker als normal (Abb. 4).
Die parallelblittrige Anordnung der die Corticalis zusammensetzenden
Balkchen fehlt, vielmehr ist ihr Verlauf wunregelmdipig, weiterhin die
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Mosaikstruktur viel ausgesprochener (Abb. 4, B), aber der Anbau auch
hier entsprechend der derzeitigen Heilungsneigung dieses Pagelfalles
recht lebhaft, der Abbau nur stellenweise vorhanden, dann aber sehr
rege, wie die grofe Zahl der Osteoclasten in solchen Markraumen zeigt.
Eine aus schénem lamelldren Knochen aufgebaute dufere Generallamelle
gibt es auch auf der Beugeseite, sie hat einen wellenférmigen Verlauf

Abb. 4. Ubersichtsbild der linken Ferurcorticalis mit ihren 3 Teilen bei 91, Vergr. 4 = die periostale;

B=die cortikale; ¢ = die innere Schicht; ¢ = Cambium, b= Fagerschicht des Periosts; ¢=extra-

periostales Fettgewebe. Bei 4 ein Kleiner Teil der groBen Markhshle; e = RiBspalt in der Schicht 4
mit Hamatom.

und zeigt Anbau auf ihrer periostalen Oberfliche. Auf sie folgt wie dies
schon auf der Streckseite erwdhnt wurde, jene ,,parostole Knochen-
schicht®, deren Besprechung weiter unten, S. 12 folgt.

4. Innere Schicht der Rinde.

Zu den bisher angefiihrten zwei Schichten der Rinde, n&mlich der
nach dem Pagettypus gebauten und der ihr aufgelagerten parostalen
gesellt sich noch eine dritte, aber erst weiter oben im Schaft hinzu, wo
ein Dickenunterschied der Rinde an der Beuge- und Streckseite nicht
mehr besteht, dafiir aber die Gesamtdicke des Schaftquerschnittes
betrichtlich zugenommen hat. Diese drifte Schicht der Corticalis (Abb. 4, e,
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Abb. 5) liegt zu innerst, also der groBen Markhohle an. Diese fehlt
an keiner Stelle (Abb. 4, d), oft ist sie aber eng und dann exzentrisch
gelegen.

Das Knochenmark der innersten Rindenschicht ist ein zahlreiche
Blutungen und recht reichlich Blutpigment aufweisendes, stellen-
weise gallertiges Fettmark (Abb. 4, €, Abb. 5, g). In ihm ruht eine

Abb. 5. Die mit C bezeichnete zentrale Corticalisschicht bei 26f. Vergr. Sehr eigentiimliches Bild

hochgradiger Porose. a=dicker Knochenbalken mit Mosaikstruktur, der corticalen Schicht an-

gehdrig b, ¢ =hochgradig atrophische Bilkchen, von denen stellenweise nur noch die Grenzscheide
d, e erhalten ist; f=stirkere Anhiufung von Osteoid; gy = Fettmarkriume.

recht dichte, aber hochst filigrane Spongiosa (Abb. 5, b, ¢). Die einzelnen
Bilkchen bestehen aus einem meist fadendiinnen, kalkhaltigen Anteil
(Abb. 5, d, @), dem auf einer oder beiden Seiten ein unverhiltnismaBig
dicker Osteoidsaum (Abb. 5, f) aufliegt, wobei zwischen beiden eine
lacunire Kittlinie hinzieht. Wenn dieses Osteoid ausnahmsweise in
seiner tiefsten Schicht Kalk aufnimmt, so erkennt man, daB es sich um
sehr primitives fasriges Knochengewebe handelt, wihrend ein lamellirer
Bau mit abwechselnder Léngs- und Querschicht von Fibrillen und auf-
fallend spérlichen Knochenzellen nur ganz selten anzutreffen ist. Trotz
ibrer Schméchtigkeit enthalten die kalkhaltigen Bilkchenanteile ver-
hiltnismaBig sehr viel Kittlinien. Das hellrot gefiarbte Osteoid (Abb. 5, f)
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macht dabei durchaus nicht den Eindruck echten unverkalkten Knochens,
sondern den eines unspezifischen Abscheidungsproduktes des Knochen-
markes und besteht aus sehr feinen, wirr angeordneten Fibrillen, wihrend
Knochenzellen unverhdltnisméBig spérlich sind. An der freien Ober-
flache dieser Bilkchen sieht man das Osteoid sich allméhblich auffasern
und nach und nach ins Fasermark tbergehen und ebenso die Knochen-
zellen in Bindegewebszellen. Nur ganz ausnahmsweise ist das Osteoid
gegen das Fasermark scharf begrenzt, aber auch dann liegen ihm nur
ganz vereinzelte platte Osteoblasten an; so also entsteht das Osteoid
hauptsichlich auf bindegewebiger Grundlage, d. h. durch Abscheidung
von Knochenkittsubstanz zwischen die spérlichen Fasern des galler-
tigen Markes und nur ausnahmsweise durch osteoblastischen Anbau.

5. Aupere Schicht der Rinde.

Wir haben nach der bisherigen Beschreibung der Femurdiaphyse
gesehen, dafl sie der Hauptsache nach aus einer an die Stelle der alten
Compacta getretenen neuen porotischen Rinde (Abb.4, B, Abb. 3)
besteht, der gegen die grofle Markhohle hin eine sehr eigentiimliche
filigrane, aber nicht iiberall vorhandene Spongiosa anliegt (Abb. 4, C,
Abb. 5). Zu diesen zwei Schichten kommt an der dufleren periostalen
Oberfliche noch eine dritte hinzu, (Abb.4, A4), die bisher nur ganz
fliichtig erwahnt wurde, hier aber naher beschrieben werden soll.

Diese parostale Rindenschicht (Abb. 4, A) ist nicht iiberall gleich dick,
sie umsdumt aber im grofen und ganzen den ganzen Femurquerschnitt
und kann selbst nahe dem Ubergang der im Pagetsinn veranderten
Rinde in die normale eine solche Méchtigkeit erlangen, daB sie dicker ist,
als die grobbalkige Rinde selbst, ja diese kann sogar fast ganz aus der
parostalen Schicht bestehen, die dann den ganzen Raum vom Periost
bis zur innerem Generallamelle einnimmt.

Die Schicht ist gekennzeichnet durch besonders feine Bdlkchen aus
geflechiartigem Knochengewebe, die in einem faserarmen, geféfBBreichen
Fasermark untergebracht sind. Die Balkchen liegen zumeist im Faser-
mark in vollkommen unregelmdafiger Weise, so dafl von einer strahligen
Anordnung nach Art eines gewdhnlichen Osteophyts nicht im entfern-
testen die Rede sein kann. Nur stellenweise stehen die Bilkchen mit
der duBeren Generallamelle in Verbindung. Die Fibrillen dieses Knochen-
gewebes verlaufen ganz wirr, die Knochenzellen liegen ganz regellos ver-
teilt in der Grundsubstanz. Es ist zweifellos, daB diese Balkchen auf
bindegewebiger Grundlage entstanden sind, trotz der hier und da an der
Bilkchenoberfliche gelegenen platten Osteoblasten. Dementsprechend
sieht man aus dem Fasermark in die Tela ossea einstrahlende, allerfeinste
Fibrillen und die wirre Anordnung der Fasern innerhalb der Bélkchen
entspricht ganz der im Fasermark.
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Diese Rindenschicht wird stellenweise nach auflen durch eine im
groBen und ganzen wellig verlaufende Bindegewebsmembran (Abb. 4.f, ¢)
abgeschlossen, die eigentlich nichts spezifisches vom Periost an
sich hat. Man kann aber diese Membran dennoch als Periost ansprechen,
aber nur deshalb, weil alles, was auBlerhalb dieser Bindegewebs-
schicht liegt, entweder Muskulatur oder Fett oder Bindegewebe ist
(Abb. 4, ¢), wihrend Knochenbélkchen entweder 4z dieser Bindegewebs-
membran liegen oder nach innen von ihr.

6. Frage des Dickenwachstums des Pagetknochens.

Wir miissen auf das Verhalten dieser parostalen Schickt zur Umgebung
des Femur genauer eingehen, denn wir diirfen davon Aufschlufl iber
die ¥rage nach dem Dickenwachstum des Rohrenknochens bei Ostitis
deformans erwarten, die bisher noch nicht die ihr gebiihrende Beachtung
gefunden hat.

Gehen wir kurz die Angaben iiber diesen Gegenstand im Schrifttum durch,
so finden wir eigentlich seit der ersten genaueren Untersuchung Stillings bis zur
letzten Stenholms die immer wiederkehrende Angabe, dall das Periost bei der
Pagetschen Krankheit unbeteiligt sei. So sagt Stilling (1890) ausdriicklich, daBl
das Periost keine Verdnderungen erkennen lasse; es sei nicht auffallend verdickt
und nicht mehr als gewohnlich adhérent. Auch v. Recklinghausen (1891) betont,
daf der verdickte Knochen bei der Ostitis fibrosa den Eindruck mache, als wire
er von innen aus gewachsen und nicht durch Knochenbildung von seiten des Periosts;
was man sich freilich unter dem Wachstum von innen aus vorzustellen hat, ist
nicht klar, wenn man nicht etwa annimmt, daf3 hier interstitielles Knochenwachs-
tum gemeint ist, welches wir als véllig unmdglich bezeichnen missen. Fugjic (1912)
hebt im allgemeinen hervor, daB das Periost keine Verénderungen zeige, nur bei
Besprechung des linken Femurs eines 36jahrigen Mannes mit Ostitis fibrosa und
Cystenbildung sagt er, daf} das Periost im ganzen ein wenig verdickt sei, aullerdem
war eine geringe Ausbildung von Periostknochen zu sehen, welcher als diinne
Schale der Oberfliche der alten Rinde aufgelagert war. Bei dem Versuch das Periost
abzultsen, blieb diese neugebildete Knochenschicht am Periost haften und nahm
sich &uBerst feinkérnig und dunkelbraunrot aus. Eine mikroskopische Beschrei-
bung gibt Fuji¢ von ihr nicht, so dall nicht einmal gesagt werden kann, ob sie
mit unseren Befunden iibereinstimmt. Lotsch, der alle bis zum Jahre 1916 im Schrift-
tum vorhandenen Falle von generalisierter Ostititis fibrosa eingehend erértert,
sagt, daf trotz der anscheinend sehr engen Beziehung zwischen der Cambiumschicht
des Periostes und der osteogenen Schicht des Markes sich in allen Féllen von
Ostitis fibrosa die seltsame Tatsache ergeben habe, dafl das Periost vollig oder so
gut wie unbeteiligt gewesen sei. Er spricht von Unversehrtheit und Unbeteiligtsein
des Periostes am Krankheitsproze. Bei Meyer, wie iibrigens auch schon bei
Fujii, finden wir die Angabe, daB das Fasermark der Compacta ohne Grenze in
das Bindegewebe des Periostes tibergehe. Im gleichen Sinne &duBert sich auch
an mehreren Stellen Stenholm (1924) und bemerkt ausdriicklich, daB er niemals
eine periostale Knochenneubildung, in sicheren Bildern wenigstens, beobachten
konnte. — Wir sehen also, daB mift der einzigen Ausnahme der Angabe Fujiis,
die er aber zur Erklarung des Dickenwachstums des Pagetknochens nicht verwertet,
alte Untersucher dem Periost bei der Ostitis deformans eine rein passive Rolle
zuweisen. Beim Fehlen eines histologischen Befundes in der Arbeit von Fujii
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laft es sich nicht einmal sagen, ob nicht etwa bei ihm ein ganz gewthnliches pe-
riostales Osteophyt vorliegt, welches ganz unabhangig von der Ostitis fibrosa war,
d. h. vielleicht aus ganz anderen Griinden zustande gekommen ist.

Periost und parostales Gewebe. Priifen wir unsere Befunde auf diesen
Punkt, so haben wir bereits bemerkt, dafl an vielen Stellen die parostale
Schicht der Diaphyse durch einen diinnen Bindegewebsstreifen ab-
geschlossen wird, welcher zunichst den Eindruck von Periost (Abb. 4, b, ¢)

Abb. 6. Parostales Dickenwachstum der Diaphyse bei Paget bei 48f, Vergr. 4 = Teil der lamellaren

Femurcorticalis; b= Osteoclast in fibrosem Resorptionsraum derselben; ¢ = Osteoidsaum; d = Paget-

bindegewebe, an der Oberfliche der Corticalis in das parostale Fettgewebe I, m sich erstreckend; e, f, g

Entwicklung von neuen parostalen Knochenbilkchen in diesem; %, i, 2 =osteoider Anteil dieser
Balkchen; n=Muskelbiindel im parostalen Fettgewebe.

macht. Sehr héufig ist aber an anderen Stellen die Oberfliche des
Femurschaftes ganz unregelméflig und es besteht nichi einmal dieser
periostartige Abschluf3 des Knochens (Abb. 3, ). Bestenfalls sieht man
iiber die Oberfliche eine recht dicke Schichi zellreichen, sehr geféaflarmen
Bindegewebes wie ein Cambium hinwegziehen und dariiber in diinner
Schicht mehr derbfaseriges nach Art einer Faserschicht (Abb. 4, ¢);
auf dieses folgt dann erst das parostale Binde- bzw. Fettgewebe. Die ganz
besondere Dicke dieser Bindegewebsschicht legt den Gedanken nahe,
daB so wie im Inneren der Knochenrinde auch an ihrer Oberflache bei
diesem Pagetfall eine Bindegewebswucherung Platz gegriffen hat, die
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der Knochenbildung vorauseilt. Sehr héufig aber ist iiberhaupt gar
keine den Knochen nach auBen abschliefende Bindegewebsschichi ausge-
bildet, sondern das Bindegewebe (Abb. 6, d) wichst dann aus dem
Knocheninneren gradaus zwischen die Fettzellen des parostalen Gewebes
hinein (Abb. 6, I, m), dringt sie auseinander und bringt sie auch zur
Atrophie. Im allgemeinen kann man sagen, dafl an Stellen von Fascien-
oder Muskelansétzen eine Differenzierung des parostalen Gewebes in eine
Art Faser- und Caombiwmschichi erfolgt, wo ein solcher Ansatz aber nicht
besteht, bleibt die Differenzierung aus und es erstreckt sich dann ohne
besonderen Abschlufi das Pagetfasermark in das umgebende parostale
Gewebe, zumeist Fettgewebe, hinein.

Parostales Dickenwachstum. Die Mitbeteiligung des parostalen
Fettgewebes an der Bindegewebsvermehrung fihrt dazu, daB die sonst feinen
Scheidewénde zwischen den Fettlappchen sich betrachtlich verdicken
(Abb. 6, ¢, {, g), aber auch zwischen den einzelnen Fettzellen vermehrtes
Bindegewebe auftritt. Auch die anschliefende Muskulatur kann an
dieser Bindegewebsvermehrung teilnehmen und atrophieren (Abb. 6, ),
aber trotz darauf gerichteter Aufmerksamkeit ist es nicht gelungen.
Muskelzellen im Fasermark der parostalen Rindenschicht nachzuweisen
etwa in der Art, wie man bei der ja auch im parostalen Gewebe sich ent-
wickelnden Myositis ossificans in fibrésen Markriumen Muskelzellen
begegnet. Vermutlich schwinden die Muskelzellen, bevor sie noch dazu
kommen, in den Knochen eingeschlossen zu werden. Hingegen findet
man sehr wohl Einschliisse von urspriinglich parostal gelegenen Fett-
zellen in den Markriumen des Knochens, was in folgender Weise vor
sich geht: In den verdickten Bindegewebssepten (Abb. 6, ¢, f, g) des
parostalen Fettgewebes (Abb. 6, I, m; Abb. 4, ¢) treten zarte, zum Teil
an die Knochenrinde ansetzende Knochenbilkchen (Abb. 6, %, ¢) auf,
die zum Teil wenigstens sogar schon Umbau zeigen.

Solche Bilder beweisennichtnur, daf das Dickenwachstums der Femur-
rinde durch Knochenauflagerung, sondern auch, dafl diese sogar parostal
erfolgt, d. h. parostales Fettgewebe gewinnt knochenbildende Eigenschaften
etwa nach Art eines parostalen Callus, welche Knochenbildung, zunéchst
ohne Hinzutreten von Osteoblasten, auf bindegewebiger Grundlage vor
sich geht. Indem sich diese neuen Bélkchen mit dem tibrigen Diaphysen-
knochen vereinigen, wdchst der Knochen als Ganzes in die Dicke durch
parostale Knochenauflagerung,; diese auferhalb des Periostes sich ab-
spielende Knochenauflagerung ist etwas ganz anderes, als eine Verdickung
der Rinde durch ein Osteophyt, welches vom alten Periost und innerhalb
desselben aufgebaut wird.

Periostales Dickenwachstum. Auf die eben beschriebene Weise vollzieht
sich das Dickenwachstum der Rinde im vorliegenden Fall an den aller-
meisten Stellen. An ganz wenigen Stellen jedoch sieht man sie auf eine
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andere Weise Knochen ansetzend sich verdicken. An solchen Stellen liegt
ein nicht sehr dickes Periost vor, mit einer derben Faserschicht und einer
nur stellenweise angedeuteten zellreicheren Cambiumschicht (Abb. 4, a, b)
und darunter, mit einem appositionellen Osteoidsaum versehen, eine
Art duBerer Generallamelle. Diese besteht aus einem parallel zur Kno-
chenoberfliche geschichteten, von blauen, appositionellen, parallel
verlaufenden Haltelinien durchzogenen Knochengewebe. Diese hier
vorliegende regelrechte periostale Knochenauflagerung kann aber deshalb
zu keiner Zeit als besonders dicke Schicht gesehen werden, weil sie
jeweils sehr bald dem fiir die Pagetverinderung so charakteristischen
regen Umbau zum Opfer fillt. Es mag sein, daBl dieser Umstand es mit
sich bringt, dal das in der Tat vorkandene periostale Dickenwachstum
beim Paget leicht iibersehen werden kann und deshalb von den meisten
Untersuchern geleugnet wird.

Diese an zweiter Stelle geschilderte periostale Art des Dickenwachs-
tums durch Knochenauflagerung des Pagetknochens diirfte wahrschein-
lich den typischen Vorgang darstellen; die an erster Stelle beschriebene
parostale Art jedoch ist eine viel zu auffallende Erscheinung als daB
angenommen werden koénnte, dafl sie leicht iibersehen werden kann;
es muf} vielmehr angenommen werden, dafl dieser Vorgang eine Sellenheit
darstellt. Er diirfte auf folgende Weise zu erkldren sein: Im hohen Alter
beteiligt sich das Periost ganz allgemein an der Knochenbildung nur
sehr wenig und darum tritt, etwa bei einer Bruchheilung, die parostale
Knochenbildung in ihre Rechte. Es kdnnte nun sein, daB auch beim
Paget, wenn er im Greisenalter auftritt, die durch den typischen Umbau
und die Kalkverarmung eintretende Schwichung der Rinde zwar ein
Bediirfnis des Knochens nach Verdickung schafft, dieses aber durch das
Greisenperiost nicht befriedigt werden kann und daf} deshalb auch beim
Paget des Greises ein parostales Dickenwachstum der Diaphyse Platz
greift,

Da an solchen Stellen, wie schon oben geschildert, weder das alte
Periost nachweisbar ist noch ein neues sich ausgebildet hat, mufl bei
diesem parostalen Dickenwachstum das alte Periost nach Uberlagerung
durch Knochen verloren gehen, doch konnte infolge des vorgeschrittenen
Stadiums der Verdnderung dieser Vorgang nicht niher verfolgt werden.

7. Beziehung der Ostitis deformans zur Osteomalacte.

Wir gelangen nun zur Besprechung der Frage nach dem schon an
mehreren Stellen hervorgehobenen Gehalt des Knochengewebes an
Osteoid, also der Frage nach der Beziehung der Ostitis deformans Paget
zur Osteomalacie. Xs hieBe offene Tiiren einrennen, wollte man heute
noch viel Worte dariiber verlieren, daB das Osteoid, so wie unter allen
anderen Umstanden, so auch beim Paget auf kalklosem Anbau beruht
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und nicht auf der, von Pommer schon vor 40 Jahren widerlegten Hali-
sterese. Dies kommt auch im Bericht Christellers zum Ausdruck. Es
fragt sich jetzt nur, ob die weit iiber das normale hinausgehende
Menge von Osteoid, die so haufig in Pagetiallen anzutreffen ist, als Mit-
beteiligung des Pagetknochens an einer osteomalacischen Erkrankung
des gesamten Skelettes anzusehen oder aber rein drtlicher Natur ist und
jhren Grund darin hat, dal im Pagetknochen der Umbau, somit auch der
Anbau, so rasch vor sich geht, dal, obwohl die allgemeinen Kalkstoff-
wechselverhéltnisse im Organismus normal sind, die Verkalkung des
zu rasch entstehenden Osteoids riicksténdig bleibt.

Sehen wir zunéchst zn, welche Stellung die einzelnen Forscher zu dieser Frage
nehmen. Stilling, der als erster vom mikroskopischen Standpunkt der Frage
nihertrat, behauptet, dafl Paget und Osteomalacie nichts miteinander zu tun
haben. v. Recklinghausen hingegen ist nach dem eigenen Material und nach den
Angaben des Schrifttums der Ansicht, daf ein Zusammenhang zwischen beiden
Knochenerkrankungen bestehe, d.h., daB der Pagefumbau nicht ein bis dahin
normales, sondern ein bereits osteomalacisches Skelett ergreift. Fujii hinwieder
steht auf seiten Stillings und nimmt eine scharfe Trennung der beiden Krankheiten
vor, indem er leugnet, daf Ostitis fibrosa aus Osteéomalacie entstehen konne,
wobei er eine Reihe unterscheidender Merkmale anfithrt: So die bessere Darstell-
barkeit des Osteoids bei der Osteomalacie, ferner den Umstand, daB bei der Osteo-
malacie die Knochenkérperchen spérlich, die Knochenkanslechen kurz, plump
und spérlich sind, bei der Ostitis fibrosa hingegen sind die Knochenkérperchen
zahlreich und gleichgeformt, ebenso auch die Knochenkanilchen zahlreich und
lang. Ostitis fibrosa ist nach Fujii eine eigene Krankheit, die von vornherein
als solche beginnt und Osteomalacie nicht zur Voraussetzung hat. Auch Loisch
halt es nicht fiir notwendig oder gar erwiesen, daB sich die Ostitis fibrosa auf
Grundlage einer Rachitis oder Osteomalacie entwickle und gewissermaBen ein
vorgeschrittenes Stadium der Krankheit darstelle. Ebenso tritt auch Stenholm
fiir eine scharfe Trennung der beiden Krankheiten ein und weist die Behauptung,
daB sich die Ostitis fibrosa auf dem Boden einer rachitischen oder osteomala-
cischen Erkrankung entwickeln konne, energisch zuriick. Christeller faBt sogar
das Osteoid bei der Ostitis fibrosa als Nebenprodukt auf, das nur dann auftritt,
wenn die Verkalkung mit dem Umbau nicht Schritt hilt. Die gegenteilige Anschau-
ung vertreten wieder Pommer und Lang, indem sie behaupten, dal} mit Ausnahme
des einzigen Falles von Askanazy, bei dem es sich vielleicht um eine Remission
oder Ausheilung handelt, alle Félle von generalisierter Ostitis fibrosa sich mit
Osteomalacie oder Spétrachitis der betroffenen Knochen verbinden. Mittlerweile
sind jedoch seit dieser Behauptung 2 weitere Falle durchaus nicht in Heilung
begriffener Ostitis fibrosa beschrieben worden, die trotzdem frei von Osteoid waren;
der eine stammt von Stenholm, der andere von Christeller und beide Forscher
stellen einen Zusammenhang von Ostitis fibrosa mit Osteomalacie in Abrede.

In der letzten Zeit hat zu dieser Frage auch Schmorl das Wort ergriffen. Seiner
Anschauung nach haben beide Gruppen mit ihren scharf sich widersprechenden
Aussagen unrecht. Allerdings kénne man sich aus den meisten Arbeiten iiber Ostitis
fibrosa kein klares Bild dariiber machen, ob das Osteoid nicht nur im Pagetknochen,
sondern auch im ganzen iibrigen Skelett vermehrt war, d.h. ob Osteomalacie
oder Spitrachitis mit im Spiele waren. Es werde zwar nicht selten von mala-
cischer Erkrankung gesprachen, aber nicht gesagt, worauf sich diese Behauptung
stiitze. Die Untersuchung der durch die Ostitis fibrosa gesetzten Krankheits-

Virchows Archiv. Bd.274. 2
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herde allein jedoch kénne die Frage nicht 16sen, ob auch allgemeine Osteomalacie
oder Rachitis anwesend sei oder nicht. Eine sichere Entscheidung sei nur dann
moglich, wenn der Osteoidgehalt auch in Knochenteilen untersucht werde, die
auBerhalb der Pagetveranderungen liegen, da ja nach Pommer die Osteomalacie
eine Erkrankung des gesamten Skelettes ist. Fiir diese Frage nicht entscheidend
jedoch ist die Untersuchung des Pagetknochens allein, da ja hier im Sinne Christellers
die Kalkablagerung hinter dem sehr regen Osteoidanbau zuriickbleiben kann.

Schmorl hat, dieser bisher bestehenden Liicke in den Untersuchungen ent-
sprechend, bei Ostitis fibrosa systematische Skelettuntersuchungen angestellt
und gefunden, daB nur in 8 Fillen auch im iibrigen Skelett typische osteomala-
cische Knochenveranderungen vorhanden waren, in den restlichen 36 Fallen
jedoch waren in den von Ostitis fibrosa freien Skeletteilen keine kalklosen Saume
gefunden worden und es ist somit die Behauptung widerlegt, daB Ostitis fibrosa
sich nur mit Osteomalacie oder Rachitis vergesellschaftet finde. Schmorl gelangt
zum Schluf, daB Ostilis fibrose eine selbstindige Erkrankung des Skeleties ist, die
keine Beziehung zur floriden Osteomalacie oder Rachitis hat. Uber die Frage jedoch,
ob Ostitis fibrosa stets auf Basis einer abgeloufenen Rachitis oder Osteomalacie
sich entwickele, wagt Schmorl kein Urteil abzugeben.

Wie kénnen wir nun suf Grund unseres Falles zur Frage nach der
Beziehung der Ostitis deformans zur Osteomalacie Stellung nehmen ?
Den Ausfithrungen Schmorls riickhaltslos beipflichtend, werden wir
unsere Aufmerksamkeit nicht auf den Osteoidgehalt der inmerhalb
der Pagetbezirke gelegenen Balkchen richten, sondern uns an die von
Paget verschonten Skelettabschnitte halten. Wie bereits gezeigt, liegt
hier blof das Bild einer hochgradigen Porose, nicht aber das einer osleo-
malacischen Erkrankung vor. Dieser negative Befund fillt deshalb ins
Gewicht, weil der porotische und trotzdem von Osteomalacie freie Kno-
chen zweifellos erst jiingst umgebaut worden ist und daher osteo-
malacisch sein miiBte, wenn die entsprechende Kalkstoffwechselstérung
bestiinde. DaB aber der porotische Knochen erst jiingst und in seiner
Ganzheit umgebaut ist, geht erstens schon aus der Uberlegung hervor,
dafB jegliche Osteoporose mit vélligem Umbau einhergeht, weiter aus
dem Umstand, daB, wie schon oben ausgefithrt, vor der eigent-
lichen Pagetveranderung der von ibr vorldufig noch freie Knochen sich
nach dem normalen Typus umbaut, und es sind ja anch fiir diesen hier
tatsichlich stattgehabten Umbau histologische Belege erbracht worden.
Dieser Fall kann somit als ein besonders strenger Beweis fir die Ansicht
Schmorls angefiirt werden, daB Ostitis fibrosa ohne Osteomalacie sicher

vorkommt.

8. Nearthrotisch geheilter Schenkelhalsbruch.

Von besonderer Wichtigkeit wird es sein zu sehen, wie sich die
Knochenbildungsvorginge an der nearthrotischen Bruchfliche eines
von Ostitis deformans befallenen Knochens gestalten. Es sei gleich
vorweggenommen, dafl diese posttraumatischen Heilungsvorginge an
der Bruchfliche des Knochens eine groBe Ahnlichkeit mit den schon
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oben beschriebenen Vorgéngen an der natiirlichen periostalen Oberfléache
der Schaftrinde besitzen. Es handelt sich um einen typischen lateralen
Schenkelhalsbruch, der unter fast volligem posttraumatischem Schwund
des Halses mit Nearthrosenbildung ausgeheilt ist. Nekrose des proxi-

malen Bruchstiicks ist nicht
erfolgt, da die zahlreichen,
unzerrissen gebliebenen Pe-
riostreste und das Ligamen-
tum teres, spater auch die
breite bindegewebige An-
wachsung des Kopfes an
die Pfanne zur Ernidhrung
des Kopfes ausreichend
waren.

. DieNearthrosenfliche des
Kopfes (Abb.7, b—c) ist
verhéltnisméfBig einfach ge-
baut, sie wird von einem
nicht sehr dicken Binde-
gewebe iberzogen, das an
der freien Oberfliche etwas
derber ist, in den tieferen
Schichten lockerer gefasert
erscheint, gelegentlich Fett-
zellen und auch Pigment-
kérnchenzellen enthilt. Im
grofenund ganzenspielt die-
ses Bindegewebe die Rolle ei-
nes Periosts und gleichzeitig
auchdieeinerSynovialisund
treibt an mehreren Stellen
in die Gelenkshohle zotten-
férmige Auswiichse, auBer-
dem auch einen neuen, der-
beren, bindegewebigen Ver-
bindungsstrang (Abb.7, A),
der zahlreiche GefdBe fiihrt.
In der Nahe der Abgangs-

Abb. 7. Die linke Halfte des abgebrochenen rechten Femur-
kopfes mit Nearthrosenfliche bei 9f. Vergr, a—b= die Ge-
lenkflache des Kopfes; b—c¢= die Bruch-, bzw. die Ne-
arthrosenfliche des Kopfes; d =in den Gelenkknorpel tief
hineingeiressene Resorptionsbucht. Der Gelenkknorpel fehlt
bei a, sowie e—g vollstindig. Die Nearthrosenfliche ist mit
typischem Pagetknochen ausgestattet (f, g) und vonihr geht
ein derb bindegewebiger Verwachsungsstrang 2 ab, der
bei ¢ einen mit Hamatom erfiillten RiBspalt aufweist. In
dem viel zelliges Mark enthaltenden Fettmark % liegen nur
duflerst sparlich Spongiosabilkchen 7 von zusammengesetz-
tem Pagettypus.

stelle dieses Stranges zeigt das Nearthrosenbindegewebe reichlich frische
Blutungen (Abb. 7, i), ebenso auch das nahe gelegene Fettmark des
Kopfes (Abb. 7, k), an das stellenweise das Nearthrosenbindegewebe
ohne Zwischenlagerung von Knochen unmittelbar grenzt. Im allge-
meinen sind die an das Nearthrosenbindegewebe anstoBenden Spon-

A



20 E. Freund:

giosamarkrdume nicht mit zelligem, sondern mit Fasermark (Abb.7,¢)
erfiillt, darin reichlich kleine, zumeist noch unverkalkte, neugebildete
Bilkchen aus geflechtartigem Knochengewebe. Dort, wo das Faser-
mark gréfere Ausdehnung gewinnt, liegen die neuen Bélkchen ganz ohne
statische Anordnung in ihm; in unmittelbarer Néhe der Nearthrosen-
fliche jedoch nehmen sie im allgemeinen einen zu ihr parallelen Ver-

Abb. 8. Teilansicht eines Querschnittes des rechten Femurschaftes an der Stelle seiner Nearthrosen-
flache. 12 f. Vergr. @ = groe Markhohle; & = die gesamte Dicke der Corticalis; ¢= Corticalisperiost.
Von der Nearthrosenflache des Femurschaftes ist nur ein Teil im Bild, sie reicht von d —e, ist an ihrer
sehr unebenen Oberfliche mit Bindegewebe e iiberzogen, von dem derbe bindegewebige Verwachsungs-
stringe f, g entspringen., Von k—e knorpeliger Uberzug der Nearthrosenfliche, Dieser liegt zum
Teil die sehr dicke Nearthrosengelenkkapsel i an, welche bei k abgeschnitten ist, I = Fettgewebe im
Verwachsungsstrang; m = diinne préiparatorische Verkalkungszone; n = Schicht von Pagetfasermark
mit Pagetknochenbilkchen an-der Nearthrosenfliche; o = KnochenschluBplatte, die die nearthro-
tische Pagetzone gegeniiber der grofen Markhdéhle abschlieBt; p == Pagetcorticalis an der Nearthrosen-
fliche,

lauf an. Am Kopfrand st68t die Nearthrosenflache rings herum an den
alten Gelenkknorpel des Kopfes (Abb. 7, a, b), und dieser biegt stellen-
weise sogar hakenformig auf die Nearthrosenfliche um und endet lacunir
zZugespitzt.

Ein etwas verwickelteres Bild bietet die Nearthrosenfliche des Schaftes
(Abb. 8, d, e), doch nimmt auch sie mit Ausnahme weniger Stellen im
allgemeinen einen recht gleichméfBigen Verlauf und wird fast durchwegs
bloB von einer Bindegewebsschicht (Abb. 8, e) liberzogen. Nur ganz am
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nearthrotischen Gelenksrand, wo der Nearthroseniiberzug die verhélt-
nismiBig groBte Méachtigkeit erreicht, und wo auch ein ganz besonders
derbfaseriges Bindegewebsband ansetzt — die ,,Gelenkskapsel® der
Nearthrose (Abb. 8, k) — erfahrt das Nearthrosenbindegewebe eine
faserknorpelige Umwandlung (Abb. 8, A—e¢), wobei die Knorpelgrund-
substanz einen unentschieden zwischen Rot und Blau spielenden Farben-
ton aufweist. Doch ist die Entstehung dieses Faserknorpels aus Binde-
gewebe noch tiberaus deutlich feststellbar, wie ja iiberhaupt sogar iiber
dem Knorpel noch reines derbfaseriges, stark zerrissenes Bindegewebe
vorliegt. Dort, wo schon Knorpel vorhanden ist, also in den mittleren
und tieferen Schichten, ist seine faserige Struktur strahlig, also ab-
weichend von der sonst horizontalen Verlaufsrichtung der Bindegewebs-
fasern. Basal bildet der Knorpel sogar eine diinne praparatorische Ver-
kalkungszone (Abb. 8, m) aus, der auch schon eine zarte knoécherne
Grenzlamelle anliegt: Es handelt sich also bereits um enchondrale
Verknocherung des neuen Knorpels an der Nearthrosenfliche.

Entsprechend dem geringen Gebrauch der Nearthrose durch die
bettlagerige Kranke ist das Nearthrosenbindegewebe (Abb. 8, ¢) ziemlich
locker, nimmt sehr hiufig die Beschaffenheit von synovialem Binde-
gewebe an und treibt auch Zotten ins Gelenk (Abb. 8, g, f); stellenweise
wird es, ebenso wie die Zotten von Synovialendothel iiberzogen, enthélt
zahlreiche QGefdfe und Blutungen und diesen entsprechend oft grofie
Mengen von Pigmentkdrnchenzellen. In gréferer Zahl liegen im Ne-
arthrosenbindegewebe auch Fettzellen (Abb. 8, ), die hier anfangs be-
fremdlich erscheinen, besonders dann, wenn sie sich an der. Abgangs-
stelle derber Bindegewebsziige finden, befremdlich wegen der gewaltigen
Zerrungen, denen diese Bindegewebsbander ausgesetzt sind, da, so ist
man versucht anzunehmen, die Zerrungen die Entwicklung von Fett-
zellen verhindern sollten. Aber das Befremden schwindet, wenn man be-
denkt, daf auch schon unter normalen Umstinden Synovialzotten, die
sich in einer dhnlichen, wenn auch nicht so schlimmen Lage befinden,
charakteristischerweise zur Aufnahme von Fettzellen neigen.

Unter der Nearthrosenbindegewebsschicht zieht dann der ganzen Ne-
arthrosenfliche entlang eine Schicht von Pagetfasermark mit einer bald
grofleren bald kleineren Zahl von Knochenbélkchen (Abb. 8, n), also
im wesentlichen ein recht dhnliches Verhalten wie an der Nearthrosen-
flache des Kopfes, aber viel mdichiiger entwickelt. Es handelt sich um
eine durchschnittlich 3—4 mm dicke Schicht, die gegen das darunter-
liegende Fettmark in typischer Weise durch eine dicke, schén lamellir
gebaute KnochenschluBplatte (Abb. 8, d) abgeschlossen wird.

Es erscheint so die Nearthrosenfliche, wie schon bei der Besprechung
des Kopfes gesagt, im eigentlichen Sinn, wie eine periostale Fliche, die
durch das Reiben des Antagonisten allmihlich zu einer neuen Gelenks-
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flache wmgestaltet wurde. Die periostale Rolle dieses Bindegewebsiiber-
zuges driickt sich darin aus, da@ sich im Nearthrosenbereich, wo ja knapp
nach dem Bruch eine Rinde nicht vorhanden war, eine typische Paget-
corticalis (Abb. 8, p) entwickelt hat. Diese Rinde ist nearthrosenwarts
in Wachstum durch Anbau begriffen, und zwar unter dem Bilde der an
der Diaphysenrinde beschriebenen ,,parostalen Schicht™ (Abb. 8, ).
Gegen diese streben in weiten Abstéinden voneinder dicke aus groben
Spongiosabilkchen bestehende typische ,,zusammengesetzte Pagetbalken
etwa senkrecht zu. Diese zusammengesetzten Balken enthalten natirlich
Fasermark, sie grenzen aber zu beiden Seiten mit einer lamelldren Ab-
schluBlschicht an Fettmark, denn zwischen jbhnen liegen weite von
Knochengewebe vollig freie, reine Fettmarkrdume. Diese zum Teil sehr
weiten Réume sind es wohl, die, weil vollig knochenfrei und nur mit
Fettmark erfiillt, so héufig radiologisch als ,,Cysten” angesprochen
werden. Die ganze Architekiur der Zone an der Nearthrosenfliche besteht
also aus in Fasermark eingebetteten Knochenbilkchen, die der Ne-
arthrosenfliche entlang eine eigene, von unten her durch zusammen-
gesetzte Balken gestiitzte Schicht bilden. Dies ist im wesentlichen eine
auBerordentlich vergroberte Nachahmung eines normalen Gelenks-
kdrpers mit knécherner Grenzlamelle und radidren Spongiosabalken, sie
zeigt aber, daB auch die Ostitis deformans mit threm tiberstiirzten Umbau
einer gewissen, statischen Grundsitzen folgenden Strultur fdhig ist.
Die Entwicklung der ausgesprochenen Pageischicht an der Nearthro-
senfliche erreicht ihren héchsten Grad an deren Réndern und dement-
sprechend erscheint bei der makroskopischen Betrachtung der Schaft-
querschnitt im Bereich der Nearthrosenfliche ungefihr wie ein Siegel-
ring, dessen Platte die Nearthrosenfliche selbst bildet: Es ist also die
Nearthrosenfliche an ihren Réindern diber den Bereich des Schaftquer-
schnittes hinaus gebout. Man kann dabei sehen, dal das Wachstum des
Nearthrosenrandes sich neuestens in zwei Absitzen vollzogen hat, denn
der férmlich wie eine Konsole dem eigentlichen Schaft angeheftete Rand
der Nearthrosenfliche besteht aus zwei iibereinanderliegenden Schichten.
Beide Schichten haben das gemeinsam, daf sie in ihren ersten Anfingen
allem Anschein nach verhiltnisméafBig schnell, unter starken mechani-
schen Reizungen gebildet worden sind, wie man das an dem sebr primi-
tiven Bau des zuerst gebildeten Knochens, der jetzt nur noch in Form
von lacuniren Einschliissen erhalten ist, erkennen kann, an dessen
Stelle seither durch Umbau groBtenteils lamelldrer Knochen getreten
ist. Es scheint somit trotz der Bettligerigkeit der Kranken sich im Laufe
der Zeit die Beanspruchung und damit die Statik der Nearthrosenfliche
geéindert zu haben, denn sonst wire es nicht zu verstehen, warum der
Nearthrosenrand neuestens um ein go groBes Stiick hinaus verlegt wurde.
Auf eine solche statische Verinderung wird ein Pagetknochen lebhafter
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reagieren als ein normaler, da ja sein gesamtes Knochengewebe sich ohne-
hin schon in dauerndem Fluf3 befindet.

DaBl es aber zu stérkeren mechanischen Verletzungen an der Ne-
arthrosenfliche kommt, sieht man an der Abgangsstelle eines derb-
bindegewebigen Anwachsungsstranges (Abb. 7, k) und zwar sowohl
an der Nearthrosenfliche des Kopfes als auch an der des Schaftes.
Beidemal lauft, entsprechend der Abgangsstelle dieses Stranges (Abb. 7, A)
durch die ,,parostale Schicht® (Abb. 8, ¢) der Nearthrosenfliche ein
(Abb. 8, i) mit Blut erfiillter RiB, und die Blutung setzt sich eine Strecke
in den Strang hinein fort. Durch diesen RiB ist ein Teil der zarten Bélk-
chen am Schaft verblieben, der andere am abgerissenen Band. Fiir die
lingere Dauer des RiBspaltes spricht aullerdem Blutpigment im Faser-
mark auch der Umstand, daB im RiBbereiche schon lebhafter Umbau
Platz gegriffen hat, so daf nur noch an einer Stelle die fiir den Bruch
so kennzeichnende Nekrose der Bruchenden sich erhalten hat. Im dbri-
gen aber sind die Bruchflichen lacunér abgebaut und schon wieder im
Anbau begriffen. An dem einen Ende des Spaltes findet sich, wohl als
Ausdruck besonders starker mechanischer Reize, eine ganz ungewd6hnlich
groBle Menge von Osteoclasten, die sich mit dem Abbau befassen, so
wie kleine Blutungshéhlen, die an die lacundren Abbauflichen der Kno-
chenbélkehen angrenzen. In solechen kleinen Blutungen findet man dann
gar nicht selten frei im Blut schwebende Osteoclasten, die aus den
Howshipschen Lacunen ausgewaschen wurden.

9. Gelenkverinderungen bei Ostitis deformans.

Als letzten Punkt dieser Arbeit haben wir nun noch auf die Gelenk-
verinderungen bei der Ostitis deformans einzugehen. Uber diesen Gegen-
stand finden sich im Schrifttum hier und da Bemerkungen, aber eine
eingehendere Betrachtung steht noch aus.

Im allgemeinen kann man wohl mit Frangenheim sagen, dall verunstaltende
Veranderungen an den Gelenksenden nicht zum Krankheitsbild gehéren, ja nach
Latzko soll sogar an den Beinen der Gegensatz zwischen auflergewdhnlicher Ver-
bildung ihrer Knochen und erhaltener Funktion jhrer Gelenke fiir die Pagetsche
Krankheit geradezu bezeichnend sein. . Recklinghausen betont sogar bei
Besprechung eines Falles, dafl an den langen Rohrenknochen nur die Diaphysen
ergriffen sind. Das erscheint sehr verwunderlich, denn es ist ganz gewdéhn-
lich, daB die Pagetveranderung auch die Epiphyse ergreift und bis unmittelbar
an den Gelenkknorpel heran zu verfolgen ist. Es kann die Behauptung v. Reck-
linghousens, daBi die von der Diaphysenmitte ausgehende Knochenverinderung
die subchondrale Zone fast vollig verschone, nicht bestétigt werden. Nur Looser
erwahnt Bewegungseinschrinkungen und eine Ankylose des Hiiftgelenkes in
3 leichten Fallen von Paget des Femur und Beckens. Dieser von einer Arthritis
deformans nicht zu unterscheidende Befund sagt Looser, rithre unzweifelhaft
von einer schweren Gelenksverinderung her, die durch die Ostitis deformans
der gelenkshildenden Knochen hervorgerufen wurde. Eine kurze, aber vielsagende
Bemerkung iiber diese Frage findet sich auch bei Schmorl. Er erwihnt, dall man
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mitunter, aber nur bei nicht allzulange bettligerigen Pagetkranken, am Knorpel
der Gelenksflichen, der Synchondrosen und Bandscheiben, vor allem bei letzteren,
groflartige Knorpelwucherungen als Folge funktioneller Beanspruchung finde,

die geradezu an ein Wiedererwachen der enchondralen Verknocherung denken
lassen.

Uberblicken wir kurz unseren Fall, so erscheint es bemerkenswert, da
sich schwere Gelenksverinderungen finden, wiewohl die Kranke seit
dem erlittenen Schenkelhalsbruch, also 7 Jahre lang, dauernd bett-
lagerig war. Schwere Gelenksverinderungen finden sich sowohl am
abgebrochenen wie am nicht abgebrochenen Femurkopf, doch sind sie
wohl als Folge der verschiedenen Beanspruchung und vielleicht auch in
Abhingigkeit von der verschiedenen Giite der Blutzufuhr deutlich
verschiedener Art und im linken, nicht abgebrochenen Kopf hohergradig
als im rechten; waren doch im linken Kopf die Pagetverinderungen des
Knochens auch viel weiter vorgeschritten. Keine besonderen Gelenks-
verdnderungen wiesen jedoch die Femurkondylen auf, woselbst auch der
Knochen frei von Ostitis deformans war. Dies 148t daran denken, da
die Knorpelverinderung eine Folge der Knochenverianderung ist.

Linkes Kniegelenk. Sehen wir jetzt zu, welcher Art die Verdnderungen in
den drei genannien Gelenken unseres Falles waren. Wir beginnen mit dem linken
Kniegelenk. Die Verhiltnisse sind hier verhiltnismiBig einfach. Die Gelenks-
knorpeloberfliche ist ganz glatt, die Knorpeldicke normal, die Knorpelgrundsub-
stanz in der der Gelenkshéhle zugewendeten Halite der Dicke aufgehellt. Die
kndcherne Grenzlamelle ist, ebenso wie die iibrige Tela ossea, ungemein atrophisch
und an sehr vielen Stellen unter Auftreten von kleinen Fasermarkherden mit
vielkernigen Osteoclasten in lacundrem Abbau befindlich. An mehreren Stellen
gehen strahlige Risse durch die praparatorische Verkallungszoné und manchmal
auch durch einen Teil der Dicke der knochernen Grenzlamelle. Stellenweise hat
sich 8o ein RiB} wieder mit bald fasserigem, bald knorpeligem Callus ausgefiillt,
Befunde, wie ich sie bei einem Fall von aseptischer Knochennekrose beschrieben
habe, und wie sie seither Mason am gebrochenen und Moritz am tabischen Gelenk
wiederholt antrafen. Es handelt sich hier wohl zweifellos um Folgen von sicher
bei Lebzeiten entstandenen Verletzungen, die zum Teil sogar, wie die genannten
Heilungsvorgéinge zeigen, schon lingere Zeit zuriickliegen. Die Ursache der Trau-
men ist nicht leicht anzugeben, insbesondere ist die Frage schwer zu beantworten,
ob die Osteoporose unter das zulissige MindestmaB gegangen ist, oder ob der Um-
stand, dafl mit Ausnahme des unteren Endes fast der ganze Oberschenkel durch die
Ostitis deformans versndert war, einen anderen Gebrauch dieses Knochens und
damit des Gelenkes und so dann auch die Traumen zur Folge hatte.

Besonders erwahnenswert an diesem Gelenk ist die Ansatzsielle eines derb
fibrésen in Fettgewebe eingehiillten Bandes in der Fossa intercondyloidea, wohl
eines Ligamentum cruciatum. Hier war, offenbar unter dem &rtlichen Reiz me-
chanischer Beanspruchung die Spongiosa auffallend anders gebaut als sonst in
dieser Gegend, namlich dichter und groberbalkig, die Balkchen gradaus auf den
Bandansatz gerichtet und von der Richtung aller anderen Balkchen abweichend,
die senkrecht zur Gelenksfliche ziehen. Zum TUnterschied von diesen sind jene
nach dem Typus der zusammengesetzten Balkchen gebaut, in regem Umbau,
hauptsichlich aus lamellirem Knochen bestehend, zum sehr geringen Teil aus
partiell kalklosem, geflechtartigem und in fibrésem Mark liegend, mit einem Wort
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mitten in einer bloB einfack porotischen Spongiosa ein Herd typischer Pagetver-
dnderung.

Linkes Hiiftgelenk. Unvergleichlich schwerer als das Kniegelenk ist das Hiift-
gelenk der linken, der frakturfreien Seite beiroffen, von dem der Femurkopf
in allen seinen Anteilen untersucht wurde. Normale Verhiltnisse am Gelenk-
knorpel kommen hier nur mehr ganz selten vor. Ein an den urspriinglichen Zu-
stand nur noch in Resten erinnerndes Bild findet man im allgemeinen nur nahe
dem Gelenksrand, d.h. alten hyalinen Knorpel, dessen oberste Schicht stark
aufgehellt ist, dessen Gleitschicht aber durch Abreibung fast vollkommen fehlt.
(Unter Gleitschicht des Gelenksknorpels ist seine oberste Schicht zu verstehen,
deren platte Zellen und ebenso deren Grundsubstanzfasern parallel zur Gelenks-
flache liegen; unter Druckschickt die tiefe Schicht des Gelenksknorpels mit den
senkrecht zur Gelenksfliche gestellten Knorpelzellgruppen und Fibrillen. Zwischen
beiden gibt es eine Ubergangsschicht.) Die Ubergangsschicht und die obersten
Anteile der Druckschicht sind, wo sie blofiliegen, mehrfach tief eingerissen. In
diesem Falle findet man, wie gewdhnlich bei Knorpelrissen, infolge Zutritts der
die Ernéhrung steigernden Synovialfliissigkeit, Brutkapselbildung. In der Druck-
schicht sind die Zellgruppen auch sonst vergrofiert, verlingert und besonders
dunkelblau. In diesen noch leidlich das alte Bild in Resten zeigenden Gelenks-
teilen gibt es auch noch eine alte praparatorische Verkalkungszone, die wohl
nirgends unterbrochen, aber sehr schmal ist und einer kndchernen Grenzlamelle
aufruht, die an ihrer besonderen Dicke und dem ungewohnlich reichlichen Umbau
als im Rahmen der Ostitis deformans neuentstanden zu erkennen ist. Dabei ist
als Besonderheit zu erwidhnen, daB die priparatorische Verkalkungszone nicht wie
gewohnlich mit langen Zacken in den Knochen eingreift, sondern daB eigentiim-
licherweise die Knochenknorpelgrenze sehr glatt hinzieht (Abb. 9b). Es ist dies
ein sicheres Zeichen, dafl gelegentlich des Knochenumbaues alle in den Knochen
eingreifenden Knorpelzacken dem Abbau mit zum Opfer gefallen sind und gleich-
zeitig damit auch sonst ein namhafter Teil der Dicke der priparatorischen Ver-
kalkungszone. Senkrechte Risse, sicher im Leben entstanden, mit Fibrin in den
Spalten und manchmal parallele Doppelrisse, die durch die priaparatorische Ver-
kalkungszone und kndcherne Grenzlamelle gehen, zeugen von der statischen
Minderwertigkeit. A ’

Wesentlich hohergradig sind die pathologischen Verdnderungen des Gelenk-
Jenorpels weiter weg vom Kopfrand. Hier besteht aulerordentlich lebhaft: vor-
sichgehende enchondrale Verknécherung mit Vorriicken der Knochenknorpel-
grenze gelenkwirts. Die alte priparatorische Verkalkungszone ist dabei schon
langst tiberrannt und der enchondralen Verknécherung zum Opfer gefallen. Mit
der enchondralen Verknoécherung riickt jedoch eine neue praparatorische Ver-
kalkungszone in Form von Kalkhiillen um die grofien und gewucherten Knorpel-
zellen der Druckschicht aufwirts, hochst unregelméBig und wesentlich dicker als
die alte préparatorische Verkalkungszone, an vielen Stellen aber durchbrochen,
so dafl hier die, dem Pagetcharakter entsprechend an Capillaren sehr reichen,
durchwegs bindegewebigen primitiven Markbuchten vielfach an den kalklosen
Gelenksknorpel angrenzen. An solchen Stellen kann man bereits die Beobachtung
machen, dal der unvollkommene Abbau des Gelenksknorpels nach dem Weichsel-
‘baum- Pommerschen Typus erfolgt, d. h. die Knorpel-Kittsubstanz wird entfithrt
und Bindegewebszellen sowie Leukocyten dringen in Schwéirmen in die schwin-
dende Knorpelgrundsubstanz ein: So wird der Knorpel langsam in Bindegewebe
tibergefiihrt.

Noch néher dem Kopfscheitel dndert sich das Bild vollig, ein ganz anderes,
neues Knorpelgewebe tritt an die Stelle des alten und zwar in ganzer Dicke. Der neue
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Knorpel ist dabei auffallend reich an durchwegs einzelstehenden Knorpelzellen
und an feinfaseriger Grundsubstanz. Der Ubergang des alten in den neuen Knorpel
gestaltet sich bald allmahlich, bald aber in einer sehr scharfen buchtigen Grenz-
linie, wobei aber die Fibrillen des neuen ununterbrochen in die des alten iibergehen.
Daraus folgt, daB es auch hier am alten Knorpel zunichst zu unvollkommenem
Knorpelabbau mit Demaskierung der Fasern gekommen ist, und zwar wurde die
Kittsubstanz bald mit scharfer, bald mit unscharfer Grenze entfiihrt, und als
schlieBlich dieser Abbauvorgang zum Stillstand gekommen ist, wurde das demas-
kierte Faserwerk des alten Knorpels mit vielen neuen Knorpelzellen ausgestattet:
Also Knorpelbildung auf faseriger Grundlage des alten Gelenksknorpels. Dieser neue
Knorpel bildet in seinen
oberen Schichten eine ty-
pische, doch ebenfalls fase-
rige, aus einzelnen, aber
dichtstehenden Zellen be-
- ;, stehende Gleitschicht und
- \ 8 Ubergangszone, die erstere
- :E..E_;"“\ W % aber zumeist mechanisch
) —— verletzt. Gegen die Spon-
giosa, also an der Unter-
fliche geht der Faserknorpel
ohne Unterbrechung in ein
hochst  primitives Osteoid
iiber, das stellenweise Zellen
einschlieft, die Knorpelzel-
len sehr nahe stehen. Noch
AR 7 _ , weiter spongiosawirts
Frpe Maln nimmt das Osteoid Kalk
‘& e 'M auf und geht ebenfalls ohne
- - . ' Unterbrechung in typische

Abb. 9. Sehr eigentfimlicher Pagetaufbau der kndchernen Pagetknochenbalkchen iiber.
Grenzlamelle im abgebrochenen rechten Femurkopf bei e
S0f. Vergr. A — unterster Abschnitt des kalklosen Gelenk- Aufler dem eben geschil

a

\
L

knorpels, der kalkhaltige dem Abbau véllig zum Opfer ge- derten Bilde begegnet man
fallen, B=— knocherne Grenzlamelle; ¢ = zelliges und Fett- aber auch noch dem folgen-
mark; ¢ = die knocherne Grenzlamelle in sehr auffallender den, ganz anders gestalteten:

Weise in mehreren Schichten iibereinander aufgebaut;

b = auffallend glatter Verlauf der Knochenknorpelgrenze. Im neuen Knorpelgewebe

entsteht eine schmale pra-

paratorische Verkalkungs-
zone, deren unterer, lacunirer Fliche eine knocherne Grenzlamelle anliegt, also
handelt es sich um enchondrale Verknicherung dieses neuen Gelenkknorpels.

Diese neue knicherne Gremzlamelle (Abb. 9B) zeigh stellenweise folgendes
charakteristische Verhalten. Ein schén lamellir gebauter Knochen legt sich dem
Knorpel an, der manchmal unmittelbar iiber dem Knochen eine schmale Auf-
hellungszone zeigt. Die Knochenlamellen liegen aber nicht parallel zur Knochen-
Knorpelgrenze, sondern meist unter einem Winkel zu ihr, und an der Bertthrungs-
stelle mit dem Knorpel scheint das lamellire Knochengewebe osteoid zu sein.
Dann aber sieht man, wie diese erste Knochenanlagerung von der Markseite her
lacunir angenagt wird, wonach sich das Knochengewebe, da wo es in den La-
cunen bloBgelegt wurde, stark blau fsrbt. Diese Blaufiirbung hilt sich streng an
die Lacunen, nicht an Knochenlamellen, was man da erkennt, wo diese senkrecht
auf die Howshipschen Lacunen auftreffen; an die lacunire Fliche dieser blauen
Schicht lagert sich hierauf neuer Knochen an, der erst osteoid ist, spater aber voll-



Ostitis deformans Paget. 27

kommen gut verkalkt. Diese neue Knochenschicht erfahrt ganz dasselbe Schick-
sal der ersten, d. h. sie wird wieder von unten lacundr benagt, nimmt entlang
dieser Abbaufliche eine dunkelblaue Farbe an, wonach sich die dritte Schicht
anlagert und so immer fort, bis schlieBlich zahlreiche dicht und parallel zueinander-
liegende Kittlinien (Abb. 9a) entstanden sind, stets mit roten Globuli und blauen
Lacunen. Dadurch kommt ein ganz fremdartiges Aussehen der oft sebr dicken
knoéchernen Grenzlamelle zustande, was eben der Ausdruck des fiir Paget kenn-
zeichnenden raschen Wechsels von An- und Abbau, also der Wechsel von An-
und Abbau nicht wie sonst vollig verwirrend erfolgt, sondern in parallelen Lagen,
klar dem statischen Bediirfnis entsprechend, die kndcherne Grenzlamelle zu ver-
dicken.

Erwshnung verdient auch folgende hier und da zu beobachtende Beschaffen-
heit der Knochen-Knorpelgrenze: Es ist eine préparatorische Verkalkungszone
vorhanden, aber dadurch in viele kleine Stiicke zerteilt, daB durch sie zahlreiche
Fasermarksriume in die kalklose Druckschicht vordringen. Von diesen kleinen
Resten praparatorischer Verkalkungszone geht senkrecht nach unten ein zapfen-
férmiges Knochenbilkchen ab. Alle diese kleinen Knochenzapfen verbinden
sich erst weiter unten mit einer knéchernen Grenzlamelle, die also erst in einigem
Abstand unter der praparatorischen Verkalkungszone liegt. Oberhalb dieser
knéchernen Grenzlamelle ist alles Knochenmark faserig, unterhalb derselben
jedoch liegt nur zelliges und Fettmark.

Wenn wir schlieBlich zum Kopischeitel selbst vorriicken, so finden wir, auf
lange Strecken einen Gelenksknorpel von wieder ganz anderer Beschaffenheit,
der zum groften Teil ein sehr weitgehendes Umwandlungsprodukt alten Gelenk-
knorpels darstellt. Man kann daselbst, stellenweise wenigstens, zutiefst und ganz
unscharf begrenzt noch Reste alter Druckschicht finden. Dieser Knorpel geht
aber allméhlich iiber in einen Gelenkknorpel, der alle Anzeichen lebhafter Wuche-
rung aunfweist, wobei der Charakter des alten Gelenkknorpels sich ganz 4ndert.
Es ist nimlich an vielen Stellen die Grundsubstanz in der ganzen Dicke aufgehellt,
in der Druckschicht die Zellgruppen oval, senkrecht zur Oberfliche gestellt und
stark gewuchert. Die Grundsubstanz wechselt in ihrer Farbe von Violett bis zu
Hellrosa, und der Bau ist eigentlich nicht mehr hyalin, sondern erinnert wegen
der verschiedenfarbigen senkrechten Streifen entfernt an faserigen Bau; es kommt
aber auch echte faserige Struktur in weiter Ausdehnung vor. Gelenkhohlenwirts
geht dann dieser gewncherte, alte Knorpel in eine Ubergangs- und Gleitschicht
iiber; diese ist vielfach fast rein bindegewebig, zeigt ausnahmsweise Capillaren
mit umgebenden kleinen Blutungen, also sichere Zeichen, daB es sich um einen
hyalin umgewandelten bindegewebigen Pannus handelt. Wo dieser Pannus fehlt,
liegt die Druckschicht bloB und ist zerzaust. Die Gesamtdicke dieser Knorpel-
strecke ist bald diinner bald dicker als normal, dabei die Knorpelgrenze an der
freien Oberfliche, so wie unten gegen den Knochen, héchst unregelmaBig. Hier
ist keine Spur einer kndchernen Grenzlamelle vorhanden, sondern es breitet sich
subchondral eine breite Pagefzone mit fasrigem Mark aus. In diesem finden sich
ganz schmale, erst in Bildung begriffene und von Umbau noch freie Balkchen,
ganz dhnlich der als parostalen Schicht am Schaft beschriebenen Zone. Nur hier
und da setzt sich ein solches Bélkchen auch am kalklosen Gelenksknorpel an,
wahrend sonst nur Pagetfasermark an ihn grenzt und ihn nach Weichselbaum-
Pommer abbaut.

Wir haben eine mit der Pagetverinderung des Knochens Hand in
Hand gehende, sehr eigentiimliche Verinderung des Gelenkknorpels
vor uns, welche darin besteht, dafl der alte Gelenkknorpel in Wucherung
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gerdt, oben mit einem hyalinen Produkt eines Pannus spurlos verschmilzs,
unten aber seine statische Verbindung mit dem Knochen villig verliert
und nach dessen Pagetumbau nicht wieder gewinni.

Merkwiirdig ist auch folgendes Verhalten : Es setzt sich stellenweise der
alte kalklose Gelenkknorpel unten in neues, gewuchertes Knorpelgewebe
fort, man kann aber auch wununterbrochenen Ubergang dieses neuen
Knorpels in neue Pagetknochenbilkchen feststellen. Es kommt auch

Abb. 10. Stiick des Gelenkknorpels vom linken Femurkopf bei 22f. Vergr. Der alte Gelenkknorpel

@, b hort bei ¢ und ¢ in einer ganz scharfen Linie auf und ist in seiner ganzen Dicke von einem vollig

neuen Knorpelgewebe ¢ ersetzt, das bei f einen GefiBkanal fithrt; ¢ = artifiziell abgerissener Pannus;

k= subchondrale Zone vollig neugebildeten Pagetknochens; ¢=beginnende enchondrale Ossification
vom Fasermark aus,

vor, daB der alte Gelenkknorpel an seinem unteren Rande nach Weichsel-
baum- Pommerschem Typus zu Bindegewebe wird, in welchem sich dann
eine ganz neue isolierte Knorpelkugel ausbilden kann. Ganz am Scheitel
des Femurkopfes sinkt der Knorpeliiberzug infolge des Schwundes der
Hartgebilde unter ihm leicht muldenférmig ein und wird daselbst durch
abbauende Gefifle an einer Stelle vollig unterbrochen, wonach durch
diese Bresche des Gelenkknorpels typischer Pagetknochen mit Fager-
mark nach auBen, gegen die Gelenkshéhle, durchbricht und sich wie ein
Pilzhut auf einer Seite iiber den Gelenkknorpel dariiberlegt, der an eben
dieser Stelle seine oberfliachliche Schicht verloren hat. Dieser, den
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Gelenkknorpel durchbrechende Pagetknochenauswuchs fiihrt auBer
Faser- auch Fettmark, enthilt lauter sechr schmale Balkchen, deren Ge-
samtmenge gegen das Mark zurticktritt. Das Wachstum dieses Knochens,
soweit er iiber dem Gelenksknorpel liegt, vollzieht sich enchondral, wie
die allerdings mehrfach unterbrochene priparatorische Verkalkungs-
zone mit den ersten Markbuchten zeigt. Ansehnliche osteoide Sédume
deuten auf lebhaften Anbau hin. Gelenkwirts erfolgt der AbschlulB3
durch ein ununterbrochenes Knochenpléttchen, und dariiber liegt ein
als Periost anzusprechender Bindegewebsiiberzug, der sich dann ohne
Unterbrechung in den bindegewebigen Pannus (Abb. 10, g) des benach-
barten Gelenkknorpels fortsetzt. An einer andern Stelle ist das' Bild
anders, denn im Bereich der Gelenkknorpelunterbrechung (Abb. 10, ¢, d)
ist aus dem Fasermark nicht bloB Knochen, sondern auch Knorpel ent-
standen, und beide Gewebe gehen in der Art, wie dies gewdhnlich beim
Callus erfolgt, ohne Unterbrechung ineinander tiber, d. h. sie sind neben-
einander aus dem gleichen Keimgewebe hervorgegangen, nicht aber das
eine aus dem andern. Dabei kommt dieses neue Knochengewebe zu
unterst, das neue Knorpelgewebe in grober Nachahmung normaler Ver-
hiltnisse zu oberst zu liegen. Doch trégt dieser neue Knorpel einen
Pannus (Abb. 10, g), hat weder eine Gleit- noch eine Druckschicht, nicht
die mindeste Andeutung einer priparatotischen Verkalkungszone und
enchondralen Verknocherung, vielmehr geht der Knorpel, wo er nicht
in Knochen tibergeht, ohne Unterbrechung in das Fasermark (Abb. 10, &)
iiber. Ebenso entsprechen auch die Bélkchen in ihrer Anordnung weder
einer knochernen Grenzlamelle noch einer strahligen Spongiosa. Sie
hingen aber schliefilich doch mit der iibrigen Kopfspongiosa zu-
sammen und stellen insofern eine sinnvolle Stiitze des neuen Gelenks-
knorpels dar.

Rechtes Hiiftgelenk. Nun zum rechten Hiiftgelenk, wo der Schenkel-
halsbruch besteht. Auch hier ist der Gelenkknorpel (Abb. 7, a, b) des
Femurkopfes schwer veréndert, ist aber im allgemeinen noch erhalten. Er
verlauft sogar mit Ausnahme der bei der makroskopischen Beschreibung
schon hervorgehobenen gefalteten Stellen (Abb. 11) und nahe dem Kopf-
rand ziemlich ebenmé&Big und ist zumeist mit einem schmalen, oft auch
gefaBlosen bindegewebigen Pannus (Abb. 11, e) iiberzogen. Die Veréinde-
rungen der oberflichlichen Knorpelschicht sind verhiltnisméBig gering.

In der Gleitschicht und in den benachbarten Teilen der Druckschicht sieht
man Weichselbaumsche Liicken (Abb. 11, d) von {frithen Stadien bis zur Verschmel-
zung mehrerer Liicken und Fillung derselben mit lockerem Fasermark. Die
erheblicheren Veranderungen spielen sich in den unteren Schichten ab, denn hier
ist ausgedehntester Knorpelabbau (Abb.7, d) zu sehen, dem schon mehr als die
halbe Knorpeldicke zum Opfer gefallen ist. Dieser Abbau erfolgt aber in ganz
abnormer Weise nicht enchondral, sondern er geht nach dem Weichselbaum- Pommer-
schen Typus vor sich. Es entstehen dabei im Knorpel riesige Buchten (Abb. 7, d),
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in denen zu oberst in wechselnd dicker Schicht das beim unvollkommenen Knorpel-
abbau erhalten geblicbene lockere Faserwerk liegt, wihrend im iibrigen die Bucht
reines Fettmark und noch tiefer unten solches mit zelligem Mark (Abb.7, k) ge-
mischt enthalt. Der noch erhaltene Rest des Gelenksknorpels ist in ganzer Dicke
aufgehellt und infolge gesteigerten Saftezuflusses, durch den Pannus oben und das
Knochenmark unten, besonders reich an Weichselbaumschen Liicken (Abb. 11, d),
welche unten nach und nach in den Bereich des unvollkommenen Knorpelabbaues
geraten. So kommt es, daBl dieser stellenweise bis zur freien Oberfliche des kalk-
losen Gelenkknorpels (Abb. 7, ¢) vorgedrungen ist.

Hier und da findet man in dem nach unvollstindigem Knorpelabbau verbleiben-
den Fasergewebe eine einzelne Knorpelzelle oder kleine Gruppen von Knorpelzellen

a k

£
|
1

Abb. 11. Faltenbildung an der itberknorpelten Gelenkfliche des rechten Femurkopfes bei 201, Vergr.

Infolge Verlustes der kndchernen Unterlage faltet sich der Gelenkknorpel bald nach auBen a, bald

nach innen (b), oder er versinkt in die Tiefe (¢), wobei er von anderen Knorpelteilen (d) iiberlagert

wird. Im alten Gelenkknorpel Weichselbaum sche Liicken (d) und dariiber der Pannus (¢). Subchondral

eine Zone nach Pagettypus neu gebildeten Knochengewebes (f, g, £). Von diesen nach unten ein an

Knochenmarkszellen reiches Fettmark 4, in dem auf weite Strecken jegliche Spongiosa fehlt. Z=vollige
‘Unterbrechung des alten Gelenkknorpels.

in hyaliner Grundsubstanz, manchmal sogar in Beriihrung mit dem alten Gelenk-
knorpel. Es sind dies dann Zleine Anteile alten Gelenkknorpels, die dem wunwvoll-
kommenen Abbau enigangen und daher mitten in den demaskierten Fibrillen liegen
geblieben sind. Die kleinen Knorpelherde sind zu unterscheiden von solchen,
die erst spiter im lockeren Bindegewebe der Resorptionsbuchten (Abb. 10, ¢)
neu entstanden sind. Der neue Knorpel kann dabei ganz kleine hellblaue In-
seln von primitivem Faserknorpel bilden, es liegen aber auch schon Stellen mit
vorgeschrittener Knorpelentwicklung vor. An diesen kann man feststellen, daB
die knorpelige Umwandlung des Bindegewebes in deutlicher Weise von unten
nach oben erfolgt, denn man findet im Eingang der Bucht das Bindegewebe be-
reits zu Knorpel geworden, wihrend es sich hoher oben noch als Bindegewebe
erhalten hat. Unmittelbar am neuen Knorpel verdichtet sich das Bindegewebe
zu einer Art Perichondrium. Man findet aber auch Stellen, wo die Knorpelumwand-
lung des Bindegewebes bereits so weit gediehen ist, daB schlieflich der neue Knorpel
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den oben stehengebliebenen Rest des alten Gelenkknorpels beriihrt oder zwischen
beiden sind nur unbedeutende, kleine, mit Bindegewebe erfiillte Buchten vor-
handen. Es zeigte sich dann an solchen Stellen, dafl der auf diese Weise unter
der stehengebliebenen, alten Gleitschicht neuentstandene Knorpel, ganz dieser
seiner Lage in der Tiefe entsprechend das Aussehen einer Druckschicht angenom-
men (Abb. 10, ¢) hat, und so besteht jetzt der Gelenkknorpel aus einer alten Gleit-
und einer neuen, sogar stark basophilen Druckschicht mit groBen Zellgruppen
in strahliger Anordnung. An einer Stelle zeigt sogar der neue Knorpel bereits
auch von seiten des unter ihm gelegenen Fagermarks enchondrale Verknécherung
(Abb. 10, 7), wobei die préparatorische Verkalkungszone in Form eines dunkel-
blauen Kalkgitters den Knorpel durchzieht, in dessen Maschen die Knorpelzellen
liegen. Diese werden dann durch das Fasermark abgebaut, wihrend sich an das
stehengebliebene verkalkte Knorpelgitter Osteoid ablagert. Wo der alte Gelenk-
knorpel vom Mark aus schlieBlich ganz abgebaut wurde, wird das an seine Stelle
getretene Fasermark oben nur noch durch den stehengebliebenen Pannus iiber-
zogen und in diesem Fasermark liegen bereits auch typische Pagetknochenbalkchen
(Abb. 7, e), stellenweise in lebhaftemn Umbau und manchmal parallel zur Gelenks-
oberfliche eng aneinandergeschlossen. Uber sie zieht dann entweder der Pannus
nach Art eines Periostes hinweg oder ein noch erhaltener schmaler, lacunir
begrenzter Rest der alten Gleitschicht. Eine subchondrale Pageizone, wie sie am
linken Femurkopf zu beobachten war, fehlt aber im rechten und ist daselbst
nur an den stirker mechanisch gereizten Abschnitten, wie z. B. im Bereich der
ausgedehnten Knorpelfaltung (Abb. 11, g), anzutreffen.

Die bisher geschilderten Verdnderungen des Gelenkknorpels fallen zum Teil
sicher in den Rahmen der allgemeinen Osteoporose; diese Porose ist so erheblich,
daBl ganze Gebiete der Kopfspongiosa frei sind von Knochengewebe und die alte
knécherne Grenzlamelle, sowie die priparatorische Verkalkungszone nur noch
vereinzelt anzutreffen sind (Abb. 7). Damit verliert der Gelenkknorpel seine
kndcherne Stiitze und so findet man in der Tat unter dem Gelenkknorpel oft bloB
nach dem Pagettypus verdnderte Spongiosa (Abb. 11, g), oder gar nur vereinzelt
eingestreute Knochenbélkchen enthaltendes Bindegewebe, welches einer solchen
Beanspruchung nicht gewachsen und deshalb besonders faserreich und dunkelrot
gefirbt ist. Bedenkt man noch, daB der Gelenkknorpel infolge Abbau von seiner
Unterflache her stark verdiinnt ist (Abb. 7, d), so erscheint es ganz natiirlich,
daB er dem zeitweise im Gelenkinnern herrschenden Druck nicht standhalten
kann und in die Tiefe gegen die Kopfspongiosa einsinkt (Abb. 11, ¢, b) und sich
dabei in vier #iefe Falten legt, die schon makroskopisch aufgefallen waren. Gleich-
zeitig erfihrt der Gelenkknorpel an der tiefsten Stelle der Einfaltung eine véllige
Unterbrechung (Abb. 11, k), durch die dann vom Kopfinnern her Fasermark mit
neugebildeten Pagetbialkchen (Abb. 11, f, ¢, %), an die AuBenfliche des Gelenk-
knorpels gelangt, und so das hier befindliche Knorpeltal ausfiillt. Dieses Bild
erinnert an die im linken Femurkopf geschilderten Verhiltnisse. Am Knorpel
selbst sind dabei kaum Wucherungserscheinungen wahrnehmbar.

Es ist aus dem bisher Gesagten klar zu ersehen, daB diese Einfaliung
des Knorpels ein rein passiver Vorgang ist, und ganz ebenso passiv war
er in einem andern, bereits von mir beschriebenen Fall, wo der Grund
der Knorpeleinfaltung des Femurkopfes ganz entsprechend dem eben
beschriebenen, aber doch ganz anderer Natur war. Es handelte sich
damals um aseptische Nekrose der Spongiosa im Femurkopf mit allmih-
lichem Abbau des nekrotischen Knochens und Ersatz desselben durch
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Bindegewebe; die Folge war jedoch genau dieselbe: der Knorpel hatte
sich in dem MaBe, wie die unter jhm liegende Spongiosa durch Binde-
gewebe ersetzt wurde, eingefaltet, und so entstand ein Bild, das dem
im vorliegenden Fall sehr &hnlich ist. Vollig anderer Natur aber war die
Faltung des Gelenkknorpels bei Moritz, denn dort handelte es sich nicht
um eine passive, sondern um eine durch Zellwucherung entstandene Fal-
tung des Gelenkknorpels, doch auch in diesem Fall war selbstverstand-
lich die zerstérte Verbindung zwischen dem Knorpel und seiner kné-
chernern Unterlage die unerlédflliche Voraussetzung fiir die Faltung des
Gelenkknorpels; denn wuchert der Gelenkknorpel und hat er dabei
noch seine normale feste Verbindung mit der Spongiosa, so kann diese
Knorpelwucherung nur eine Dickenzunahme desselben zur Folge haben,
fehlt jedoch die Verbindung des Gelenkknorpels mit der Spongiosa, dann
kann die Massenzunahme des Knorpels nicht nur in die Dicke, sondern
auch in die Fliche erfolgen, und dieser Umstand hat dann notgedrungen
eine Faltung des Gelenkknorpels zur Folge.

Uberblicken wir jetzt die Verinderungen an den drei untersuchten
Gelenken unseres Falles, so ergibt sich, daB am unteren Femurende, wo
die Pagetveranderung am Knochengewebe fehlt, auch der Gelenk-
knorpel der Femurkondylen keine wesentlichen Verdnderungen aufweist.
Im Gegensatz hierzu sind die Verdnderungen beider Femurkopfe,
sowohl in bezug auf den Knochen als auch auf den Knorpel, sehr ein-
greifend, und zwar besteht im linken Femurkopf eine schon sehr weit-
gehende Pageiverinderung der Tela ossea und eine sehr ausgesprochene
Arthritis deformans des Gelenkes. Am abgebrochenen rechten Femur-
kopf hingegen treten die Pagetverinderungen des Knochengewebes
stirker gegen die Osteoporose zuriick, und dementsprechend ist auch
die Verdnderung des Gelenkknorpels etwas anderer Art, nimlich im
wesentlichen eine starke Verdiinnung des Gelenkknorpels durch Abbau
von unten, zumeist nach dem Weichselbawm- Pommerschen Typus und
nur in sehr geringem Ausmafl auch durch enchondrale Verknécherung.
Doch diese Art des Abbaues des Gelenkknorpels von unten her unter-
scheidet sich nicht blo dem Grade nach von der sich im Rahmen der
Osteoporose abspielenden, wie sie z. B. Pommer in einigen seiner Falle
beobachtet hat. Er spricht hier von einer atrophischen Abart der lacu-
néren, osteoclastischen Resorption: es findet sich nimlich nach Schwund
der kndchernen Hartgebilde in einigen seiner Félle in den Einkerbungen
des verkalkten Knorpels dicht angeschmiegt ein Belag mehr oder minder
zarter einkerniger Spindelzellen, die man in geringer Entfernung von
den blutstrotzenden Capillaren des zellarmen atrophischen Markes
antrifft, und daher als osteoclastisch wirkende Lymphbahnendothelien
auffassen kann. Wenn nun in unserem Fall, der allerdings nur im ab-
gebrochenen rechten Femurkopf hochgradige Porose aufwies, subchondral



Ostitis deformans Paget. 33

nicht nur diese atrophische Abart der lacuniren Resorption angetroffen
wird, sondern in ausgedehnter Weise das Bild des unvollkommenen
Knorpelabbaues vorliegt, wie ihn Pommer bei ganz anderer Gelegenheit,
ndmlich an der der Gelenkhihle zugewendeten Oberfliche des Gelenk-
knorpels beschrieben hat, so 148t dies natiirlich sehr daran denken, dafl
dieser unvollkommene Knorpelabbau von unten nicht ein weiterer Grad
der Atrophie ist, sondern daB es sich hier vielleicht um eine Gelenk-
knorpelverianderung infolge der Ostitis deformans handelt. Fassen wir
aber am abgebrochenen Kopf die am Knorpelgewebe selbst vor sich
gehenden Verdnderungen, die doch weit geringeren Grades sind als auf
der linken Seite, als Folge der hier mit Porose verbundenen Ostitis de-
formans auf, so ist es natiirlich von Interesse, zu sehen, inwieweit auch
die Gelenkverénderung rechts als Folge subchondraler Pagetverinderung
anzusprechen ist. Dal im linken Hiiftgelenk ausgesprochene Arthritis
deformans-Verdnderungen vorliegen, unterliegt gar keinem Zweifel;
es erhebt sich nur die Frage, ob und wie diese Verdnderungen mit der
Ostitis deformans zusammenhéngen. Bei der Altersarthritis deformans
Hegt der Grund fiir den Knorpelabbau, wie dies Pommer klar bewiesen
hat, in einer priméren Verdnderung des Knorpels selbst, die zum Verlust
der Knorpelelastizitit und zur mechanischen Reizung der unter ihm
gelegenen Spongiosa fithrt. Diese senile Knorpelverinderung ist na-
tiirlich auch in unserem Fall sehr leicht moglich, wo es sich ja um ein
71jdhriges Individuvum handelt. Unbefriedigend ist dann aber, daB
die charakteristischen Folgen der Arthritis deformans, wie sie im
linken Hiuftgelenk vorliegeri, sich im rechten nicht finden. Es konnte
ja auch da noch die Ursache dieses Unterschiedes dieselbe sein, wie
bei jenen Fillen von seniler Arthritis deformans, wo verinderte und
unverdnderte Gelenke nebeneinander anzutreffen sind. Aber bei ni-
herem Zusehen zeigt es sich, daffi auch am linken Femurkopf einige
Befunde festzustellen sind, wie sie nicht zum gewdéhnlichen Bild der
Arthritis deformans gehéren, und wie sie vielleicht fiir im Rahmen
der Ostitis deformans sich abspielende Gelenkverinderungen kenn-
zeichnend sind.

Wir meinen hier, vom unvollkommenen Abbau des Gelenkknorpels
von unien her abgesehen, der sich, wie im rechten Hiiftgelenk, wenn auch
nicht in so hohem MaBe, auch im linken vollzieht, die an mehreren Stellen
beobachtete Entstehung neuen Faserknorpels auf Grundlage der de-
maskierten alten Knorpelfibrillen und weiter den ununterbrochenen
Ubergang dieses neuen Knorpels in Pagetknochenbilkehen, so daf hier
neuer Faserknorpel und neuer Pagetfaserknochen gemeinsam ein
Muttergewebe, namlich den bloBgelegten Faserfilz des alten Gelenk-
knorpels besitzen. Von solchen Stellen sind jene zu unterscheiden, wo
zwischen dem mehr oder weniger schon dem Abbau von unten ver-
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fallenen Gelenkknorpel und dem im subchondralen Fasermark neu ent-
standenen Pagefknochen jeglicher innige Zusammenhang fehlt, ein Ver-
héltnis, durch das ja das oben erwdhnte muldenférmige Einsinken des
Gelenkknorpels hervorgerufen wird und wodurch schlieflich der Durch-
bruch der gesamten Knorpeldecke erfolgt. Dann gibt es noch Stellen,
wo dieses Einsinken des Gelenkknorpels fehlt, obwohl sich subchondral
Pagetverinderungen finden; in solchen Fillen findet man zumeist dem
Gelenkknorpel eine in der oben beschriebenen Weise fiir Paget sehr cha-
rakteristische Grenzlamelle anliegen, die von zahlreichen parallelen
dunkelblaven Kittlinien durchzogen wird.

Dies sind einige Punkte, durch die sich die Gelenkverénderung bei
der Ostitis deformans von dem gewdhnlichen Bild der Arthritis deformans
abhebt. Wie sich jedoch des genaueren das Abhidngigkeitsverhiltnis
zwischen subchondralen Knochenverdnderungen und der Arthritis
deformans gestaltet, insbesondere ob hier etwa der Arthritis eine Ver-
anderung des Gelenkknorpels vorausgegangen ist oder umgekehrt
die Verdnderung des Gelenksknorpels auf subchondrale Knochenver-
anderungen zuriickzufiihren ist, also das Bild der ossalen Form der
Arthritis deformans im Sinne Axhausens vorliegt, fithlen wir uns auf
Grund der Untersuchung eines Falles noch nicht berechtigt, mit Sicherheit
zu entscheiden.

Zusammenfassung.

1. Der eigentlichen Pagetumwandlung des Knochens und Markes
geht infolge geénderter statischer Verhiltnisse ein reger Umbau des
Knochengewebes voraus, der sich in nichts vom normalen Umbau unter-
scheidet. -

2. Die Ostitis deformans ergreift von der alten Tela ossea Besitz, in-
dem die Diaphysenrinde und die Bélkchen durch das Fasermark in ty-
pischer Weise ausgehohlt werden. Dabei entstehen die sehr charakte-
ristischen ,,zusammengesetzten Bialkchen®, deren Rénder aus dem dem
Abbau noch nicht verfallenen Anteil der alten Balkchen bestehen, wih-
rend dasFasermark im Innern der Balkchen neue geflechtartige Balkchen
hervorbringt und gegen das alte Fettmark absticht, welches nach wie
vor zwischen den zusammengesetzten Balkchen liegt.

3. Auf der Hohe der Verinderung konnten auf dem Querschnitt
der Diaphyse drei Schichten der Diaphysenrinde unterschieden wer-
den: eine innerste, die auch noch Reste der groen Markhohle umschlof§
und aus einer sehr eigentiimlichen, hochgradig porotischen, sehr kalk-
armen Spongiosa bestand, eine mittlere, grob- und dichtbalkige Schicht
mit der charakteristischen Mosaikstruktur nach Schmorl, und schliefflich
eine dullere oder parostale Schicht mit filigranen, zum grofien Teil noch
unverkalkten Bélkchen aus geflechtartigem Knochen.
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4. Zu den von Schmorl angegebenen Kennzeichnen der Mosaik-
struktur tritt noch als iiberaus kennzeichnend die besondere Breite und
dunkle Farbung der Kittlinien hinzu.

5. Das Dickenwachstum des Pagetknochens erfolgt im beschrie-
benen Fall in der oben genannten parostalen Schicht nach parostalem
Typus, d. h. parostales Fett- und Bindegewebe gewinnt knochen-
bildende Eigenschaften, etwa nach Art eines parostalen Callus. Die
Knochenbildung erfolgt zunichst rein auf bindegewebiger Grundlage
ohne Hinzutreten von Osteoblasten. Durch spétere Vereinigung der
neu entstandenen Bilkchen mit der Schaftrinde wichst die Diaphyse
in die Dicke.

6. Die Gelenke, bei denen sich subchondral ausgesprochene Paget-
verinderungen zeigen, zeigen auch am Gelenkknorpel hochgradige
Veriinderungen, die nicht durchwegs der Bild der Arthritis deformans
entsprechen. Sicheres jedoch iiber den ursichlichen Zusammenhang
zwischen Arthritis und Pagef 1486 sich nicht aussagen.

7. Bei dem untersuchten Fall lag noch ein 7 Jahre alter lateraler, mit
Nearthrosenbildung geheilter Schenkelhalsbruch vor mit Schwund des
Halses und schwerster Porose im abgebrochenen Schenkelkopf. In-
folge dieses Schwundes der Hartgebilde unter dem Gelenkknorpel kam
es zum Einsinken und zu ausgedehnter Faltung des letzteren. Die
Nearthrosenfliche sowohl des Schaftes wie des Kopfes entspricht der
,,Parostalen Schicht“ an den von Ostitis deformans befallenen Réhren-
knochen.

8. Zum Zustandekommen einer Ostitis deformans ist eine osteo-
malacische Erkrankung des Skelettes kein unbedingtes Erfordernis.
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