
(Aus der Abteilung ~fir Ohren-, Nasen- und Halserkrankungen der allgemeinen 
Poliklinik in Wien [Vorstand: Prof. G. Alexander].) 

0her die Beziehungen 
zwischen generalisierter Ostitis deformans Paget 

und Neurofibromatosis Reeklinghausen. 
Von 

Dr. Walther Thalmann. 

Mit 5 Abbildungen im Text. 

(Eingegangen am 22. Juli 1931.) 

Obwohl das Schr i f t tum fiber die Ostitis deformuns Paget, wie uuch 
iiber die Neurofibromutosis Reclclinghausen bereits eine sehr bedeutende 
Ausdehnung  erlungt hat,  4iirfte der Umstund ,  dab wir in einer Famil ie  
2 F~lle vo~ Ostitis deformans (1 Fal l  n icht  gunz sicher) und  einen Ful l  
yon  Neurofibromatosis  beobuchtet  huben,  grSl~ere Beuchtung verdienen 
und  zu Schlul~folgerungen in  bezug auf  die Beziehungen zwischen diesen 
beiden Erkrai~kungen berechtigen. D~ sich fiberdies in  dem einen Fulle 
yon Ostitis deformuns Paget noch verschiedene Befunde in  N~se, H~Is 
und  Ohr erheben lieBen, die n icht  n u t  kliniseh, soudern uuch pathologisch 
an~tomisch bemerkenswert  sind, wird d~durch die Berechtigttng, unseren 
Fal l  in  exte~so mitzutei len,  n u t  noch erhSht. 

JFalll. Anna K., 62 Jahre alt (Mutter). Familienvorgeschichte. Sgmtliche 
Familienmitglieder mfitterlicher- und vgterlicherseits auffallend klein und dick. 
Eine Tochter, die schon mit 33 Jahren starb, soll ebenso ,,einen groBen Sch~del" 
gehabt haben wie die Patientin 1. Ein Sohn lcidet an Iqeurofibromatosis Reckling- 
hausen. 

Anamnese. Ersf vor 2 Jahren bemerk~e die Patientin, dab ihr der Hut zu eng 
werde. Gleichzeitig Auftreten yon ziehenden und driickenden, yon der Augen- 
brauengegend in die Stirne und vom Hinterhaupt nach vorne ausstrahlenden Kopf~ 
schmerzen. Zeitweise Schmerzen in der rechten Gesichtsh~lfte yon ~hnlichem 
Char~kter. Frfiher wurden diese Schmerzen h/~ufig yon Muskelschmerzen ein- 
geleifet. Self ungef~hr 6 Monaten Schluckbeschwerden. 

Self 15 Jahren zunehmende SchwerhSrigkeit leichteren Grades am rechten 
Ohr. Bei bestehenden Kopfschmerzen (seit 2 Jahren) str~hlen diese h~ufig in den 
rechten GehSrgang aus. Schon seit 15 g~hren Sehmerzen in der Wirbels~ule, 
speziell in der Lendengegend, yon schwankender St~rke, die sich im Laufe der 
Jahre nicht verst~rkt haben. 

1 Die Tochter starb im Dezember 1929 ~n einer Tubarschwangerschaft, leider 
liel~ sich fiber ihre I~nochenerkrankung nichts Weiteres feststellen. 
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Patientin frfiher neck dicker gewesen (H5chstgewicht 117 kg), Menses regelm/~l~ig 
ohne Besehwerden. 14 Schwangerschaften. 

Au/nahmebe/und. UntermittelgroB, starke Lordose der Lendenwirbels/~ule, 
kleine H~nde, Plattful~, Fettsucht, Schiirzenbauch. Reichliche Fettablagerung, be- 
senders im Bereich der Hiifte, der Gess und der unteren Extremiti~ten. 
Tibiae beiderseits druckschmerzhaft, palpatorisch nicht sicher vergrSBert. Scht~del: 
GrfBter Umfang 61 cm. VorwSlbung im Bereiehe der Schl~fengegend und der beiden 
Tubera ffontalia. Scht~del und Gesicht symmetrisch, starke Ausbildung der beiden 
Arcus supraorbitales, kleine Fibrome in der Wangenhaut nnd am Kil~n. Nasen- 
rficken nicht eingesunken (Abb. 1 und 2). Keine diffuse Druck- oder Klopf- 
empfindlichkeit. Leicht tympanitischer Klopfschall im Bereiche der Stirn- und 

k b b .  1. Abb.  2. 

Schl~fengegend. Deutliche Venenzeichnung. Leichtes Odem der Oberlider. Druck- 
empfindhchkeit tier N. supra- und infraorbitales beiderseits. Hornhautreflex rechts 
herabgesetzt. 

Obere Extremits Reflexdifferenz zugunsten der reehten Seite. Untere 
Extremitat: PSR. r> l .  Babinski und Oppenheim beiderseits positiv. Gyngkoto- 
~i~hzr Be/uncl. Status nach Uterusamputation (Urs~eke der Operation nicht er- 
fahrbar). Becken o.B. Augenbe/und. Fundi o,B. Ohrbe/und. Otoskopisch: Trom- 
melfelle normal, v beiderseits ad concham. V rechts 3 m, links 6 m. Coehlearis. 
Weber nicht lateralisiert. Schwabaeh verls Rinne negativ, c A rechts um 
20 Sekunden, links um 16 Sekunden verkfirzt. Labyrinth normal erregbar. Nasen- 
be/und. Chronische Rhinitis. Geringe Hypertrophie der iechten unteren Muschel. 
Geringe Deviatio septi nach links. Rachenbe/und. Schleimhaut o.B. Hinter dem 
rechten Arcus palato-pharyngeus eine starke Pulsation der rcchten seitliehen 
Rachenwand und tier rechten Ht~lfte der l%aehenhinterwand. Die Gegend der 
Gaumenmandel sowie die GaumenbSgen ohne Pulsation. Kehlkop[ o. B. 

R6ntgenbe]und veto 23. 6.31 (Dozent Dr. E. G. Mayer). Wirbelsgule. Im Be- 
reiche der unteren Brustwirbelshule (Dg--DI~) deutliche Randzaeken- und Brficken- 
bildung zwischen den WirbelkSrpern. Die Kuochenstruktnr kier etwas dichter, 
dock Unregelmt~l~igkeiten rSntgenologisch nieht nachweisbar. Im Bereiche des 
linken Hfiftgelenkes und des Ramus vertiealis des Sitzbeines Umbau des Knoehens 



150 WM~her Thalmann: Uber die Beziehungen zwischen generMisierter 

mi~ stellenweiser Aufhellung und stellenweiser Verdichtung. Gelenkspalt auf un- 
gefahr 1 mm Dicke verschmalert. Sehenkelkopf und SchenkelhMs, sichtbare Teile 
der Trochar, teren, beicle Unbersehenkel o. ]3. 

Schgdel. ' Schadeldecke vollkommen umgebaut, in ihr zahlreiche, verschieden 
grebe, unseharf begrenzte, sehr diehte Flecken, zwischen welchen weniger dieht 

Abb. 3. 

normale Zonen liegen. Das Dach im ganzen stellenweise sehr wesentlich verdickt, 
jedoch in der Tabula externa ~iberall scharf umrissen. Der Basiswinkel -/on unten 
her deutlich eingedriickt. Auch am Schgdelgrunde deut]iche Zeichen yon unregel- 
maBiger tIyperostose. ]3efund entspricht einer Pagetschen Erkrankung des Schgdel- 
daches. 

Schl~i]ebeine zeigen fast gleiehen Befund. Pneuma~isches System yon mittlerer 
Ausdehnung und mittelzelligem Bau. Die Zellen normal hell, Zellbalkchen normal. 
Unmittelbar ansehlieBend an das pneumar System zeig~ der Knoehen an 
der restlichen Pars mastoidea und an der Schuppe unregelm~fiige Hyperostese und 
Osteoporose (kennzeiehnend ffir Paget). L~byrinthkern zum groBen Tell annahernd 
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normal kalkdieht mit nut vereinzelten unscharf begrenzten, hellen Zonen, jedoeh 
deutlich verschm~lert. Inhere Geh0rg~nge normal welt, der Sklerosamantel der 
inneren GehSrg~nge kaum erkennbar. Der ganze mittlere Teil der Pyramide 
yore Labyrinth bis zur Spitze hochgradig porotisch. 

Nebenh6hlen. StirnhShlen nicht unterscheidbar. Siebbein dutch Verdickung 
des Daehes yon oben her eingeengt, im unteren Anteile normal und lufthaltig. 
Kie]erh6hlen. Rechte klein, Wand nicht sicherver~ndert, Luftgehaltungef~hrnormal, 
W~nde der linken stark verdiehtet, im inneren, oberen Anteil noch ein kleines, 
lufthultiges Lumen erkennbar. KeilbeinhShlen dureh Verdickung der W~nde 
sO.ark eingeengt, lufthaltig (Abb. 3). 

Abb.~. Abb. 5. 

Fall 2. Franz K., 37 Jahre alt (Sohn). Vorgeschichte. L~ut Angabe der Mutter 
Beginn der Erkrankung (Knotenbil4ung) im 7. Lebensjahre. Vater angeblieh hie- 
reals ernstlieh krank, mit 56 Jahren an Herzsehlag gestorben. Wurde damals zu 
einem Arzt gebraeh% weleher ihn mit Salieylsalbe behandelte. 1911 t?atien~ wegen 
doppelseitigen Leistenbruehes an der Xlinik Eiselsberg operiert. 1912 auf der Klinik 
Riehl wegen der Knoten, welehe sich inzwisehen sehr stark vermehrt batten, 
behandelt. Diagnose: Neurofibromatosis Re+klingh+usen. Dem liebenswfirdigen 
Entgegenkommen des Herrn Dozenten Fvhs verdanke ich die Erlaubnis, in die 
Krankengesehiehte Einblick nehmen zu dfirfen, woffir ich ihm an dieser Stelle 
bestens danke. Damaliger Befund (18.11.12): ,,Die Haut des Stammes zeigt 
diffuse und kleinfleekige, braune Pigmentierungen, mehrere Atherome, ist etwas 
verdiekt und troeken. Aul~erdem zahlreiehe, ganz weiche Knoten, zusammen- 
drfiekbar, yon Linsen- his Haselnul~grSBe. An den Extremit~ten ist die Hau~ im 
allgemeinen normal, zeigt aber einzelne seharf umsehriebene, derbe Knoten, die 
bis }taselnuSgrSl~e erreiehen." Im Jahre 1916 ~ezidive der Leistenbriiehe, so dal~ 
Patient nut mit einem ~ruehbande arbeiten kann. Seit 2 Jahren krampfartige 
Schmerzen in beiden H~nden, besonders links, die jeder Behandlung +rotzen. Sonst 
keine Beschwerden. 
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Nervenbe/und yore 14. 7.3I (Assistent Dr. Silbermann): 1Viittelgrol3er, kr~ftig 
gebauter Mann. Haut sehr locker, verschieblich, in starken Falten abhebbar. 
Kopf etwas Turmschgdel. Diffus fiber den I(6rper verbreitet, vorzfiglieh am Stamme, 
aber auch an der Kopf- und Gesichtshaut reichlichste helle und aueh dunkel pig- 
mentierte t0ibrome auf der Itaut und in der Haut, stellenweise bis zu Taubeneigr613e. 
Stellenweise zi~mlich groge Naevi pigmentosi. An den Stellen, wo das Bruchband 
aufliegt, stark dunkelbraune, streifige PigmenCation (Abb. 4 und 5). Nystagmus 
siehe Augenbefund. Pupillen leicht entrundet, rechts Spur welter als links, gute 
Licht- und Konvergenzreaktion. Konvergenzschw~che. Hornhautreflex + ,  gleich. 
Leichtes Lidzittern. Rechter Mundfacialis schw~cher als links. Zunge gerade 
vorgestreckt, frei beweglich, zeigt vereinzelte Fibrome. Wiirgreflex beiderseits 
prompt. Obere Extremit/~t: An den Nervenst~mmen im Sulcus bicipitalis medialis 
beiderseits deutlich kolbige Auftreibungen tastbar. Plexus brachialis ebenso wie 
Nervenst/~mme nicht druckempfindlich. Linker Arm, besonders in der Beuge- 
und Streckmuskulatur desUnterarmesundder Hand(Fingerbeugung und -streekung), 
ebenso kleine Handmuskulatur deutlich schwgcher als rechts. Tonus beiderseits 
normal. Trophik auch der kleinen I-Iandmuskula~ur ungest6rt. Beweglichkeit 
aktiv und passiv erhalten. Armreflexe beiderseits lebhaft, gleich. Fingernasen- 
versuch links etwas unsicher, kein Zittern. Geffihl fiir alle Arten (Schmerz, Berfih- 
rung, Temperatur) vollkommen ungest6rt. Tiefensensibilitgt in allen Gelenken 
erhalten. Stature: Wirbelsi~ule frei beweglich, Bauchdecken gut innerviert, Bauch- 
deekenreflexe + ,  gleich. Beiderseits Narben nach Bruchoperation. Untere Extremi- 
t/~t: Grobe Kraft beiderseits gut, doch links anscheinend Spur schwi~cher als rechts. 
Kniehaekenversuch: Links Spur Unsicherheit. Tonus o.B. Trophik ungest6rt. 
Beweglichkeit gut. PSI~. + + ,  links>rechts. ASIa. +, l inks>rechts .  Babinski 
beiderseits + .  Sensibilitgt der Obelfflgehe und Tiefe ungest6rt, l~omberg: Leichtes 
Sehwanken. Gang mit geschlossenen Augen etwas breitspurig und etwas unsicher. 
An den Nervenstgmmen der unteren Extremit/~ten keine Auftreibungen. 

Augenbe/und. Amblyopie. Hor. rot. Endstellungsnystagmus. Latenter Ny- 
stagmus. 0ptischer Nystagmus normal. Ohrenbe/und. Trommelfell rechts normal, 
links etwas retrahiert. Weber nach links. Schwabaeh etwas verl/~ngert, l~inne rechts 
positiv, links positiv-negativ, v rechts l0 m, links 4 m. Calorische Erregbarkeit des 
Labyrinthes. 1%echts kalt: Der Spontannystagmus wird nicht beeiniluBt, hingegen 
weicht Patient beim Gehen geradeaus mit geschlossenen Augen deutlich nach 
reehts ab. Links kalt: Entspreehende Verh/~ltnisse. Nasen- und Baehenbe]und. 
Ozaena, Pharyngitis sicca. Kehlkopf o.B. 

Epikrise. 
Die beschriebenen F/ille sin4 sowohl an  un4 ffir sich Ms attch 

dutch  ihro Zus~mmengeh6rigkeit  ]ehrreich. I m  Ausgangsfalle h~ndolt 
es sich ttm eino typischo Ostitis deform~ns Paget, die auf Grund 4er 
Vorgeschichte wahrscheinlich in der Wirbels/iule eingesetzt un4  dann 
auf die Sch~delknochen fibergegriffen hat.  Durch die Erkrankung  der 
Sch~4el- un4  Gesichtsknochen ents tan4 eine VertmstMtung des Sch~dels, 
wio sic an den Abb. 1 un4  2 ztt sehen ist and  die h~ufig als Leontiasis 
0sse~ Virchow bezeichnet wird. Mit Bockenheimer, Koch, Bolt, KienbSck, 
Wol// u. ~. vermeiden wit diese Bezeichnung, d~ sie offenbar einen 
Sammelnamen fiir g~nz verschiedene Erkr~nkungen d~rstellt. Wol// 
hat  in jiings~er Zeit hervorgehoben, dab die Leontiasis ossea vorkomm~: 

1. bei Ostitis fibrosa Recklinghau~en; 
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2. bei Ostitis deformans Paget; 
3. bei Irffektionskrankheiten (Lues, Gundu, Erysipel); 
4. nach Gewalteinwirkungen; 
5. infolge Vererbung. 
Da nun sowohl Gewalteinwirkungen als auch der Erbfaktor  in der 

~_tiologie der Ostitis deformans Paget eine Rolle spielen, wollea wit am" 
die ersten 3 Erkrankungen als Grundlage der Leontiasis ossea gelten 
lassen, dabei abet  hervorheben, dab in der J~tiologie der Leontiasis 
ossea die Ostitis deformans die wichtigste Rolle zu spielen scheint. 
Denn wenn auch die gelegentliche luische Natur  der erw/~hnten Sch/~del- 
deformit/~t dutch die F/~lle yon Nauwerck, Hutter, Nager and Wol/] 
erwiesen ist (s. unten) and wenn wit a u c h  welter zugeben, dal~ die 
Leontiasis ossea gelegentlich auch durch Knochengewi~ehse (Eiselsberg) 
hervorgerufen werden kann, so schei~t t rotzdem die Ostitis deformans 
alle diese Erkrankungen an tt/tufigkeit zu fibertreffen. Ja, es scheint 
uns sogar, dab in einigen F~llen des Schrifttums, in denen die Ostitis 
deformans als Ursache der Leontiasis ossea geradezu abgelehnt wird, dies 
nicht ganz mit  Recht geschehen ist. I)enn werm z. B. Sehwarz in semem 
FMIo 20s t i t i s  deformans aasschliel~t, weft dot Probeaussch~fitt lamelli~ren 
Knochen ergab, so mug man doch bedenken, dab es sich hier eben nur 
um einen Befund auf Grand einer Probeexcision handelt. Aack der Fall 
yon Marx scheint uns diesbezfiglich nicht vollkommen beweisend zu 
sein. Wit mdchten nur hervorheben, dab Marx als einen Umst~nd, 
der gegen Ostitis deformans in seinem Falle spricht, die Erblichkeit 
anfiihrt, obwohl diese ebensogut fiir die Annahme emer Ostitis defor- 
mans verwertet  werden kdnnte. Wit  gehen sogar noch weiter and 
mSchten glauben, dab vielleicht auch in den F/illen yon Leontiasis 
ossea luic~ nut  ein zuf~lliges Zusammentreffen yon Lues mit  Ostitis 
deformans besteh~, zumM sich in dem Falle yon Wol]/mil~roskopisch 
das typische Bild der Ostitis fibrosa nachweisen lieB. SchlieBlich 
scheint uns auch der Einwand yon Frangenheim, der bei Ostitis deformans 
aiemMs eine derartige Sklerosiertmg des Knochens fand wie bei Leonti~sis 
osse~, nicht vollkommen berechtigt. Denn wit wissen bUS den Unter- 
suchungen yon Ostitis deformans des Sehl~tfebeines, dab hier tier Knochen 
nicht iiberall aas den zartea, weichen, zum Tefl aus Osteoid bestehenden 
B/~lkchen besteht, wit wissen vielmehr, d~l~ hier stellenweise eine ganz 
deutliche Neigung zur Sklerosiertmg des Kuochens nachweisbar ist. 
Das geht auch aus dem letzten Falle yon Brunner deuttich hervor. 
Noch schSner aber wird diese Tatsache durch den bekannten Fall yon 
Kon]etzny bewiesen, der dutch zeitlich wei$ auseinander liegende Probeaus- 
schnitte an der gleichen Stelle den Ubergang des porotischen in sklero- 
tisches Knochengewebe einwandfrei nachweisen konnte. Es kann also 
auch bei der Ostitis deformans sklerotisches Knochengewebe vorkommen, 
wodurch der Einwand yon Frangenheim an Beweiskraf~ verliert. DaB 
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diese Slderosierung am Gesichtssehgdel eine gr61]ere Ausdehnung zeigt 
ale an anderen Teilen des Skeletes, wird dadurch verstgndlicher, dab fill" 
die mikroskopischen un4 makroskopisohen Umformangen, die dutch den 
chronischen, offenbar in 8chilben verlaufenden Krankheitsvorgang erzeugt 
werden, nicht nut  dieser an and filr sieh ma~gebend ist, sondern auch der 
yon der Krankheit  befallene Skeletteil. 

Dal~ dem wirklich so ist, beweist das ganz verschiedene Verhalten 
der pneumatischen Rgume im Gesichtsschgdel. Wghrend namlieh 
die iNebenhShlen der Nase, und bier in erster Linie die StirnhShlen 
dnrch die Wucherung il~er Wgnde verengt und sogar ausgefiillt werden, 
wie dies unser Fall und viele Fglle des Schrifttums zeigen, sieht man 
yon einer Verengung des Mittelohres, das doch anch eine~ pneuma- 
tisehen Raum darstellt, niehts. Auf diesen Unterschied hat  zuerst 
Brunner hingewiesen. Dieses fehlende ,,Lumenwachstum" (Brunner) 
linden wit jg auch bei tier Otosklerose und es ist vielleicht gerade darauf 
der Befund zuriickzufiihren, dab in der Regel die GehSrknSchelehen 
yon tier Ostitis deformans vollkommen oder fast vollkommen versehont 
bleiben. Um so starker sind freilich die Vergnderungen im inneren Ohre. 
Diesbezilglich haben schon die alteren Untersucher auf das hgufige 
Vorkommen yon 8chwerh6rigkeit bei der Ostitis deformans hingewiesen, 
aber erst die neueren Untersuchungen yon O. Mayer, Nager, Brunner und 
Fischer haben die Ursaehen dieser Schwerh6rigkeit aufgedeekt. Hier 
kommen in Betraeht : l. die degenerative Atrophie der Sinnesendstelten; 
2. die Stapesankylose (0. Mayer); 3. die serSse Otitis interna bzw. 
ihre Rilckstgnde (Brunner). Demgemg$ land sieh auch in unserem 
Falle eine deutliche Herabsetzung des HSrverm5gens. 

Unser Fall zeigt abet sehlieBlich noeh einen beachtenswerten Befund 
and das ist die Pulsation der rechten seitlichen und hinteren Raehen- 
wand. Wit filhren diese Pulsation auf die arteriosklerotisch (vielleicht 
anenrysmatiseh) vergnderte Carotis interna zurilek, da J. Cairney 
unter 20 Feten die Carotis interna 5real in ngchster Nghe der seitlichen 
und dorsalen Rachenwand land and der gleiche Untersucher angibt, 
da~ bei gesehlgngeltem Verlaufe diese Avterie stets in diese Nachbarschaft 
gergt. Da~ sieh bei Ostitis deformans hgufig eine sehr starke Yerkalkung 
der Arterienwgnde findet, ist wohl bekannt (vgl. z.B. den bekannten 
Full yon M. Koch) and geht aach aus der deutliehen Pulsation der Haut- 
arterien an der Stirn in unserem Falle hervor. Die Arteria palatina 
ascendens, die allerdings hie und da sehr grol~ sein kann, kommt a l e  
Ursache der Pulsation deswegen weniger in Betracht, weil weder die 
Gaumenmandeln noch tier hintere Gaumenbogen eine Pulsation zeigten. 

Was unserem Falle die wesentlichste Bedeutung gibe, ist abet die 
Tatsaehe, dal] sieh bei der Toehter der Xranken wahrscheinlich auch 
eine Ostitis deformans land, wghrend der Sohn an einer Iqeurofibromatosis 
Reclclinghausen leidet. Soweit die Tochter in Frage kommt, haben wit 
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ja sehon hervorgehoben, daB bei Ostitis deformans bereits Vererbang, 
allerdings nieht hgufig, naehgewiesen warde. Unser Fall best/~tigt daher 
nat  4iesen Befund. Wesentlieh aaffMlender ist hingegen das Vorkommen 
einor Neurofibromatosis Recklinghausen in der direkton Naehkommen- 
sehaft und es erhebt sieh daher die Frage, ob es sich hier nut  um eine 
zuf/tllige Kombination handelt oder ob sich innere Beziehungen zwischen 
diesen beido~ Krankheiten findon. 

Die Neurofibromatosis Recklinghau.sen ist bekarmtlieh oine System- 
erkrankung, die sieh kliniseh dutch Bildung yon kleinen Gew~ehson 
im Him, an den Him-, I-Iaut- und Eingeweidenorven kandgibt. MJkro- 
sko]?isch zeigen sie insofern Verschiedenheiten, als sie bald vom Binde- 
gewebe (Fibrome, Recklinghausen), bald yon den Schwannschen Zellen der 
peril0heron Nerven (Neurinome, Verocay 1), bMd vom tlindegewebe und 
den Schwannschen Zellen ausgehen (NeuriI!ofibrome bzw. Fibroneurinome). 
Was das Hi~ufigkeitsverh/iltnis betrifft, so geben die meiste~ Untersttcher 
an, dab die reinen Neurinome sehr selten sind, w~hrend aaeh Herx- 
heimer un4 Roth die ,,gemisehte~ Tamoren",  naeh Kirch die Fibrome 
am h~ufigsten gefunden werden. Leider sind wit auBerstande, mit Sicher- 
heir zu sagen, welche Art yon Gew~chsen i~ unserem Falle vorliegt, da sich 
Patient stets weigerte, sich eirten kMnen Hautknoten herausschneiden 
ztt l~ssen. Aber aas der eben ~ngefiihrten I-I/iafigkei~sst~tistik, welter 
arts dem Umstande, dab in unsorem Falle die Gesehwiilste weniger im 
Zentralnervensystemo and in den Nervenst/~mmen, sogdern vorwiegend 
in der I-Iaut sagen, wo naoh Wallner meist die mesodermalen Bestandteile 
in den Gew/~chsen iiberwiegen, darf man folgern, dab es sich in unserem 
Falle entweder um Fibrome odor Fibroneurinome, sieher nieht ttm reine 
Nem'inome handelt. 

Ein grol3er Tell der Forseher nimmt mig Verocay an, dab die Gew/~ehse 
sowohl des ekt.odermalen wie des mesodermalon Anteiles des Nervensystems 
(Gehh~a- und l~iickenmarksh/~u~e, Nerver~bindegewebe) auf Entwieklungs- 
st6rungen zurtickzufiihren sind (Kirch, Josephy, Struwe und Steuer u.a.). 
In jtingerer Zeit hat K. Heusch die Wucherung des mesodermalen Gewebes 
in Abh/~ngigkeit gebraeht yon der Wueherun.g des ektodermalen, wobei 
er sieh attf Fischel boruft, der in anderem Zusammenhange behaaptet,  
dal~ dem Eloithel in tier Entwickhmg der Organe die Ftihrung zukommt, 
wghrend das Mesoderm yon dora bestimmenden Einflasse, den E]ato, 
nnd Ektoderm auf Difforenzierung urtd Wachtum attsiiben, abh/ir~gig ist. 
Als Tr/~ger dieser Abh/ingigkeit kommen nach Engel und Heusch in.erster 
Linie autonome Gebilde des Sympathicus in Frage. So sehr wit aueh 
zugeben, dal3 in vielen F~llen die Wuehorung des Bindegewebes attf eine 
Herabsetzung des Sympathieustonus ztrriiekzufiihren ist, wie sie in F/illen 

Im ttinbliek auf unsere weiteren Er6rterungen ist es yon Bedeutung, dab 
Krumrabein die Auffassung v o n  Verocay bestreitet und auch die ,,eehgen Neurinome" 
im Sinne yon Verocay yore Bindegewebe ablei~e~. 
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yon Neurofibromatosis Reclclinghaussn durch Erkrankung des Sym- 
pathicus zustande kommen kann, so wenig glauben wir, dal~ sich diese 
Armahme verMlgemeinern 1/il~t. Dageger~ sprechen schon die Fglle yon 
Fibromen ohne Erkrankung des Grenzstranges bei Neurofibromatosis 
Reclclinghausen, dagegen spricht auch der Umstand, dal~ nicht jede 
Durchschr~eidung eines grS•eren Nervenstammes ein elephantiastisches 
Wachstum des geli~hmten KSrperteiles zur Folge haben muB. Aus diesen 
Griinden glauben wit, dag auch in den Fillen, in denen die Arm~hme 
yon Heusch zutrifft, die weitere Armahme einer angeborenen Wucherungs- 
neigung des Bindegewebes gemacht  werden muB i. Aus diesen Grfinden 
gl~uben wit beh~upten zu diirfen, dag der Neurofibrom~tosis Reckling- 
hausen sine Wucherungstendenz des mes0dermMen Gewebes zugrunde 
liegt, ganz abgesehen davon, ob diese hervorgerufen oder iibertroffen 
wird yon der Wucherur~gstendenz des ektodermalen Gewebes. 

Wenn wit uns nan  daran erinnern, dal~ die Ostitis deformans Paget 
mit einer Wttcherung yon fibrSsem Knoehenm~rke beginnt (Christeller), 
so miissen wit in dieser Wucherungstendenz des mesodermalen Gewebes 
den Umstand erbliclcen, der sowohl in der Entstehung der Ostitis de/ormans 
Paget ale aush der Neuro/ibromatosis Reclclinghausen sine bedeutsame Rolls 
spielt. Von diesem Gesiehtspunkte aus wird uns der in unserem Fulls 
erhobene Befund sofort ldarer. Wenn wit gnnehmen, d~13 in dieser 
F~mflie sine gewisse Labiliti~t der mesodermalen Bestandteile vererbt 
wird, so ist es nicht verwunderlich, wenn sich auf Grundiage dieser 
abnormen Veranlagung einmal eine Osbitis deformans Paget und einmal 
sine Neurofibromatosis Recklinghausen entwickelt hat. 

Ftir die Verwandtschaft dieser beiden Erl~'ankungen linden wir 
abet in der Pathologie noch andere Beweise: 

1. Beide Erkrankungen entstehe~ auf konsti~utioneller, h/~ufig ver- 
erbbarer Grundlage. Fiir die Ostitis deformans wnrde dies wiederholt 
hervorgehoben und aueh unser Fall best/itigt diese Annahme. Fiir die 
Neurofibromatosis hat  Hoeclcstra diesbezfiglich eine gr613ere Statistik 
zusammengestellt.  

2. Wit  linden bei Neurofibromatosis Reeklinghausen oft sehr weit- 
gehende Knoehenver/~nderungen, die, soweit sie die Seh~delknochen 
betreffen, Winlcelbauer in jiingster Zeit znsammengestellt  hat  und die 
Pick nieht in Abh/~ngigkeit yon der Neurofibromatosis bringS, sondern 
Ms Folge der Anlagest6rung erkl/~rt, sie also als der Neurofibromatosis 

1 Aueh Winkelbauer s~eht der Ansch~uung yon Heusch skeptiseh gegeniiber und 
weisg darauf bin, d~g die Annahme dieses Autors erst dann wird bewiesen werdeu 
k6nnen, bis es ein elektives Ii~rberisehes Verf~hren fiir ~rophisehe Nerven geben 
wird. Es sei fibrigens noeh .darauf hingewiesen, dab die ganze Theorie yon Heusch 
sehr viel an ]3oden verliert, wenn die Untersuehungen yon Krummbein, wonach 
die eehten Neurinome im Sinne yon Veroeay vom Bindegewebe abstammen, besg/itigt 
werden soll~c. 
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gle ichgeordnete  Vers  auffaBt. Es is t  bemerkenswer~, dab  
Fliegel in e inem Fal le  yon  Neurof ibromatos i s  Reclclinghausen eine typ isehe  
Osti t is  f ibrosa  eys t ica  yon  Rec/clinghausen (nieht Osti t is  deformans Paget) 
nachweisen konn te  und  dab  Struwe und  Steuer das gemeinsame Vor- 
k o m m e n  yon  I~eurof ibromatosis  Rec/clinghausen und  Morbus Paget 
erw~hnen,  ohne dM] al terdings aus ihrer  Arbe i t  ersichtl ieh wi~re, auf 
welchen Fa l l  sic diese Angabe  beziehen. 

3. Es  h a t  den  Ansehein,  als ob sieh bei  Osti t is  deformans Paget 
nich t  so sel ten F i b r o m e  in  der  H a u t  l inden.  W i r  konn ten  sie in unserem 
FMle in  der  W a n g e n h a u t  sehen und  Koch fand  ein riesiges, vorwiegend 
aus Bindegewebe bes tehendes  Gew~chs in der  Brustdrfise.  Sonst  is t  
a l lerdings dieses V o r k o m m e n  n ich t  h/~u~ig erws es h a t  aber  den An- 
schein,  als ob diese kle inen H a u t f i b r o m e  hi~ufig i ibersehen worden sind. 

Aus  M1 diesen Grfinden scheint  uns die Ann~hme,  dab  in der  Ent -  
s t ehung  sowohlder  Osti t is  deformans  Paget Ms auch der  Neurof ibromatos is  
Recldinghausen eine gewisse angeborene  Labilit/~t des mesodermalen  
Gewebes eine vdehtige l~olle spielt ,  gerechtferMg~. Es bed~rf  d~nn nu t  
verschiedener ,  al lerdings unbekann te r  , ,Reize",  u m  das  mesodermMe 
Gewebe in dem einen FMle zur  Bi ldung yon Gewgchsen, in dem anderen  
Fa l le  zur  Bfldung eines entzf indl ichen Markgewebes zu veranlassen.  

SchlieBlich sei auf die Ozaena bei  Fa l l  2 hingewiese~, 4a wir  wissen, 
dM~ such  bei  dieser E r k r a n k u n g  eine in tier K ons t i t u t i on  begr i indete  
Veran lagung  eine Rolle spielt .  Auf  diese 0 z a e n a  s ind wahrscheinl ich 
auch die Mit telohrveri~nderungen zurt ickzufi ihren,  die sich in uase rem 
Fa l le  l inden.  

Zum Schlusse er laube  ich mir,  4em H e r r n  Assis tenter t I)r .  Hans Brunner 
meinen  herzl iehsten D a n k  ffir die Uber lassung dieses FMles und  die viM- 
sei t ige  Un te r s t i i t zung  bei dessen Bea rbe i tuag  auszuspreehen.  
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