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Uber die Beziehungen
zwischen generalisierter Ostitis deformans Paget
und Neurofibromatosis Recklinghausen.

Von
Dr. Walther Thalmann.

Mit 5 Abbildungen im Text.
( Eingegangen am 22. Juli 1931.)

Obwohl das Schrifttum iiber die Ostitis deformans Paget, wie auch
iiber die Neurofibromatosis Recklinghausen bereits eine sehr bedeutende
Ausdehnung erlangt hat, diirfte der Umstand, dafi wir in einer Familie
2 Falle von, Ostitis deformans (1 Fall nicht ganz sicher) und einen Fall
von Neurofibromatosis beobachtet haben, gréflere Beachtung verdienen
und zu SchluBfolgerungen in bezug auf die Beziehungen zwischen diesen
beiden Erkrankungen berechtigen. Da sich tiberdies in dem einen Falle
von Ostitis deformans Pagef noch verschiedene Befunde in Nase, Hals
und Ohr erheben lieBen, die nicht nur klinisch, sondern auch pathologisch
anatomisch bemerkenswert sind, wird dadurch die Berechtigung, unseren
Fall in extenso mitzuteilen, nur noch erhéht.

Fall 1. Anna K., 62 Jahre alt (Mutter). Familienvorgeschichte. Siamtliche
Familienmitglieder miitterlicher- und véterlicherseits auffallend klein und dick.
Eine Tochter, die schon mit 33 Jahren starb, soll ebenso ,,einen groBen Schidel*
gehabt haben wie die Patientin . Ein Sohn leidet an Neurofibromatosis Reckling-
hausen.

Anamnese. Erst vor 2 Jahren bemerkte die Patientin, da8 ihr der Hut zu eng
werde. Gleichzeitig Auftreten von ziehenden und. driickenden, von der Augen-
brauengegend in die Stirne und vom Hinterhaupt nach vorne ausstrahlenden Kopf-
schmerzen. Zeitweise Schmerzen in der rechten Gesichtshalfte von ahnlichem
Charakter. Frither wurden diese Schmerzen hiufig von Muskelschmerzen ein-
geleitet. Seit ungefahr 6 Monaten Schluckbeschwerden.

Seit 15 Jahren zunehmende Schwerhdrigkeit leichteren Grades am rechten
Obr. Bei bestehenden Xopfschmerzen (seit 2 Jahren) strahlen diese hiufig in den
rechten Gehorgang aus. Schon seit 15 Jahren Schmerzen in der Wirbelsiule,
speziell in der Lendengegend, von schwankender Stirke, die sich im Laufe der
Jahre nicht verstirkt haben.

1 Die Tochter starb im Dezember 1929 an einer Tubarschwangerschaft, leider
lief sich iiber ihre Knochenerkrankung nichts Weiteres feststellen.
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Patientin frither noch dicker gewesen (Hochstgewicht 117 kg), Menses regelmaBig
ohne Beschwerden. 14 Schwangerschaften.

Aufnalmebefund. UntermittelgroB, starke Lordose der Lendenwirbelssule,
kleine Hinde, Plattful, Fettsucht, Schiirzenbauch. Reichliche Fettablagerung, be-
sonders im Bereich der Hiifte, der GesidBgegend und der unteren Extremitéten.
Tibiae beiderseits druckschmerzhaft, palpatorisch nicht sicher vergréfert. Schadel:
GroBter Umfang 61 cm. Vorwélbung im Bereiche der Schlafengegend und der beiden
Tubera frontalia. Schadel und Gesicht symmetrisch, starke Ausbildung der beiden
Arcus supraorbitales, kleine Fibrome in der Wangenhaut und am Kinn. Nasen-
riicken nicht eingesunken (Abb.1 und 2). Keine diffuse Druck- oder Klopf-
empfindlichkeit. Leicht tympanitischer Klopfschall im Bereiche der Stirn- und

Abb. 1. Abb. 2.

Schlafengegend. Deutliche Venenzeichnung. Leichtes Odem der Oberlider. Druck-
empfindlichkeit der N. supra- und infraorbitales beiderseits. Hornhautreflex rechts
herabgesetzt.

Obere Extremitat: Reflexdifferenz zugunsten der rechten Seite. Untere
Extremitat: PSR. r>]1. Babinski und Oppenheim beiderseits positiv. Gynikolo-
gischer Befund. Status nach Uterusamputation (Ursache der Operation nicht er-
fahrbar). Becken o.B. Augenbefund. Fundi o.B. Ohrbefund. Otoskopisch: Trom-
melfelle normal. v beiderseits ad concham. V rechts 3 m, links 6 m. Cochlearis.
Weber nicht lateralisiert. Schwabach verlingert. Rinne negativ. ¢t rechts um
20 Sekunden, links um 16 Sekunden verkiirzt. Labyrinth normal erregbar. Nasen-
befund. Chronische Rhinitis. Geringe Hypertrophie der rechten unteren Muschel.
Geringe Deviatio septi nach links. Rachenbefund. Schleimhaut o.B. Hinter dem
rechten Arcus palato-pharyngeus eine starke Pulsation der rechten seitlichen
Rachenwand und der rechten Halfte der Rachenhinterwand. Die Gegend der
Gaumenmandel sowie die Gaumenbdgen ohne Pulsation. Kehlkopf o. B. '

Rontgenbefund vom 23. 6. 31 (Dozent Dr. E. G. Mayer). Wirbelsdule. Im Be-
reiche der unteren Brustwirbelssiule (Dy—D;,) deutliche Randzacken- und Briicken-
bildung zwischen den Wirbelkérpern. Die Knochenstruktur hier etwas dichter,
doch UnregelmaBigkeiten rontgenologisch nicht nachweisbar. Im Bereiche des
linken Hiiftgelenkes und des Ramus verticalis des Sitzbeines Umbau des Knochens
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mit stellenweiser Aufhellung und stellenweiser Verdichtung. Gelenkspalt auf un-
gefihr 1 mm Dicke verschmilert. Schenkelkopt und Schenkelhals, sichthare Teile
der Trochanteren, beide Unterschenkel o. B.

Schiidel. *Schadeldecke vollkommen umgebaut, in ihr zahlreiche, verschieden
grofie, unscharf begrenzte, sehr dichte Flecken, zwischen welchen weniger dicht

Abb. 3.

normale Zonen liegen. Das Dach im ganzen stellenweise sehr wesentlich verdickt,
jedoch in der Tabula externa iiberall scharf nmrissen. Der Basiswinkel von unten
her deutlich eingedriickt. Auch am Schiidelgrunde deutliche Zeichen von unregel-
maBiger Hyperostose. Befund entspricht einer Pagefschen Erkrankung des Schidel-
daches.

Schlifebeine zeigen fast gleichen Befund. Pneumatisches System von mittlerer
Ausdehnung und mittelzelligem Bau. Die Zellen normal hell, Zellbéalkchen normal.
Unmittelbar anschlieBend an das pneumatische System zeigt der Kunochen an
der restlichen Pars mastoidea und an der Schuppe unregelmifige Hyperostose und
Osteoporose (kennzeichnend fiir Paget). Labyrinthkern zum grofen Teil annéhernd
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normal kalkdicht mit nur vereinzelten unscharf begrenzten, hellen Zonen, jedoch
deutlich verschmélert. Innere Gehdrginge normal weit, der Sklerosamantel der
inneren Gehérgiinge kaum erkennbar. Der ganze mittlere Teil der Pyramide
vom. Labyrinth bis zur Spitze hochgradig porotisch.

Nebenhohlen. Stirnhohlen nicht unterscheidbar. Siebbein durch Verdickung
des Daches von oben her eingeengt, im wunteren Anteile normal und Ilufthaltig.
Kieferhohlen. Rechte klein, Wand nicht sicher verdndert, Luftgehaltungefahrnormal,
Winde der linken stark verdichtet, im inneren, oberen Anteil noch ein kleines,
lufthaltiges Lumen erkennbar. Xeilbeinhéhlen durch Verdickung der Winde
stark eingeengt, lufthaltig (Abb.3). '

Abb. 4. Abb. 5.

Fall 2. Franz K., 37 Jahre alt (Sohn). Vorgeschichte. Laut Angabe der Mutter
Beginn der Erkrankung (Knotenbildung) im 7. Lebensjahre. Vater angeblich nic-
mals ernstlich krank, mit 56 Jahren an Herzschlag gestorben. Wurde damals zu
einem Arzt gebracht, welcher ihn mit Salicylsalbe behandelte. 1911 Patient wegen
doppelseitigen Leistenbruches an der Klinik Hiselsberg operiert. 1912 auf der Klinik
Riehl wegen der Knoten, welche sich inzwischen sehr stark vermehrt hatten,
behandelt. Diagnose: Neurofibromatosis Recklinghausen. Dem lebenswiirdigen
Entgegenkommen des Herrn Dozenten Fuhs verdanke ich die Erlaubnis, in die
Krankengeschichte Einblick nehmen zu diirfen, wofir ich ihm an dieser Stelle
bestens danke. Damaliger Befund (18.11.12): ,,Die Haut des Stammes zeigt
diffuse und kleinfleckige, braune Pigmentierungen, mehrere Atherome, ist etwas
verdickt und trocken. AuBerdem. zahlreiche, ganz weiche Knoten, zusammen-
driickbar, von Linsen- bis Haselnufigrofe. An den Extremitaten ist die Haut im
allgemeinen normal, zeigt aber einzelne scharf umschriebene, derbe Knoten, die
bis HaselnuBgrsBe erreichen. Im Jahre 1916 Rezidive der Leistenbriiche, so dafB
Patient nur mit einem Bruchbande arbeiten kann. Seit 2 Jahren krampfartige
Schmerzen in beiden Hénden, besonders links, die jeder Behandlung trotzen. Sonst
keine Beschwerden.
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Nervenbefund vom 14. 7. 31 (Assistent Dr. Silbermann): MittelgroBer, kriftig
gebauter Mann. Haut sehr locker, verschieblich, in starken Falten abhebbar.
Kopf etwas Turmschadel. Diffus iiber den Kérper verbreitet, vorziiglich am Stamme,
aber auch an der Kopf- und Gesichtshaut reichlichste helle und auch dunkel pig-
mentierte Fibrome auf der Haut und in der Haut, stellenweise bis zu TaubeneigeéBe.
Stellenweise ziemlich groBe Naevi pigmentosi. An den Stellen, wo das Bruchband
aufliegt, stark dunkelbraune, streifige Pigmentation (Abb. 4 und 5). Nystagmus
siehe Augenbefund. Pupillen leicht entrundet, rechts Spur weiter als links, gute
Licht- und Konvergenzreaktion. Konvergenzschwiiche. Hornhautreflex -+, gleich.
Leichtes Lidzittern. Rechter Mundfacialis schwicher als links. Zunge gerade
vorgestreckt, frei beweglich, zeigt vereinzelte Fibrome. Wiirgreflex beiderseits
prompt. Obere Extremitét: An den Nervenstdmmen im Sulcus bicipitalis medialis
beiderseits deutlich kolbige Auftreibungen tastbar. Plexus brachialis ebenso wie
Nervenstdémme nicht druckempfindlich. Linker Arm, besonders in der Beuge-
und Streckmuskulatur des Unterarmesund der Hand (Fingerbeugung und -streckung),
ebenso kleine Handmuskulatur deutlich schwicher als rechts. Tonus beiderseits
normal. Trophik auch der kleinen Handmuskulatur ungestért. Beweglichkeit
aktiv und passiv erhalten. Armreflexe beiderseits lebhaft, gleich. Fingernasen-
versuch links etwas unsicher, kein Zittern. Gefiihl fiir alle Arten (Schmerz, Beriih-
rung, Temperatur) vollkommen ungestort. Tiefensensibilitit in allen Gelenken
erhalten. Stamm: Wirbelséule frei beweglich, Bauchdecken gut innerviert, Bauch-
deckenreflexe -, gleich. Beiderseits Narben nach Bruchoperation. Untere Extremi-
tat: Grobe Kraft beiderseits gut, doch links anscheinend Spur schwécher als rechts.
Kniehackenversuch: Links Spur Unsicherheit. Tonus o. B. Trophik ungestért.
Beweglichkeit gut. PSR. 4, links >rechts. ASR. 4, links >>rechts. Babinski
beiderseits +. Sensibilitit der Oberfliche und Tiefe ungestort. Romberg: Leichtes
Schwanken. Gang mit geschlossenen Augen etwas breitspurig und etwas unsicher.
An den Nervenstimmen der unteren Extremitéiten keine Auftreibungen.

Augenbefund. Amblyopie. Hor. rot. Endstellungsnystagmus. Latenter Ny-
stagmus. Optischer Nystagmus normal. Ohrenbefund. Trommelfell rechts normal,
links etwas retrahiert. Weber nach links. Schwabach etwas verlangert. Rinne rechts
positiv, links positiv-negativ, v rechts 10 m, links 4 m. Calorische Erregbarkeit des
Labyrinthes. Rechts kalt: Der Spontannystagmus wird nicht beeinfluft, hingegen
weicht Patient beim Gehen geradeaus mit geschlossenen Augen deutlich nach
rechts ab. Links kalt: Entsprechende Verhiltnisse. Nasen- und Rachenbefund.
Ozaena, Pharyngitis sicca. Kehlkopf o. B.

Epikrise.

Die beschriebenen Félle sind sowohl an und fiir sich als auch
durch ihrve Zusammengehorigkeit lehrreich. Im Ausgangsfalle handelt
es sich um eine typische Ostitis deformans Pagef, die auf Grund der
Vorgeschichte wahrschejnlich in der Wirbelsdule eingesetzt und, dann
auf die Schidelknochen iibergegriffen hat. Durch die Erkrankung der
Schidel- und Gesichtsknochen entstand eine Verunstaltung des Schidels,
wie sie an den, Abb. I und 2 zu sehen ist und die héiufig als Leontiasis
ossea Virchow bezeichnet wird. Mit Bockenheimer, Koch, Boit, Kienbock,
Wolff u.a. vermeiden wir diese Bezeichnung, da sie offenbar einen
Sammelnamen fiir ganz verschiedene Erkrankungen darstellt. Wolff
hat in, jiingster Zeit hervorgehoben, dafl die Leontiasis ossea vorkommt:

1. bei Ostitis fibrosa Recklinghausen;
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bei Ostitis deformans Paget;

bei Infektionskrankheiten (Lues, Gundu, Erysipel);
nach Gewalteinwirkungen ;

. infolge Vererbung.

Da nun sowohl Gewalteinwirkungen als auch der FErbfaktor in der
Atiologie der Ostitis deformans Paget eine Rolle spielen, wollen wir nur
die ersten 3 Erkrankungen als Grundlage der Leontiasis ossea gelten
lassen, dabei aber hervorheben, daB in der Atiologie der Leontiasis
ossea die Ostitis deformans die wichtigste Rolle zu spielen scheint.
Denn wenn auch die gelegentliche luische Natur der erwahnten Schidel-
deformitdt durch die Falle von Nawwerck, Hutter, Nager und Wolff
erwiesen ist (s. unten) und wenn wir auch weiter zugeben, daB die
Leontiasis ossea gelegentlich auch durch Knochengewichse (Eiselsberg)
hervorgerufen werden kann, so scheint trotzdem die Ostitis deformans
alle diese Frkrankungen an Héufigkeit zu ibertreffen. Ja, es scheint
uns sogar, daB in einigen Fillen des Schrifttums, in denen die Ostitis
deformans als Ursache der Leontiasis ossea geradezu abgelehnt wird, dies
nicht ganz mit Recht geschehen ist. Denn wenn z. B. Schwarz in seinem
Falle 2 Ostitis deformans ausschlieBt, weil der Probeausschnitt lamelldren
Knochen ergab, so muBl man doch bedenken, dafl es sich hier eben nur
um einen Befund auf Grund einer Probeexcision handelt. Auch der Fall
von Marz scheint uns diesbeziiglich nicht vollkommen beweisend zu
sein. Wir méchten nur hervorheben, daB Marz als einen Umstand,

.der gegen Ostitis deformans in seinem Falle spricht, die Erblichkeit
anfilhrt, obwohl diese ebensogut fiir die Annahme einer Ostitis defor-
mans verwertet werden konnte. Wir gehen sogar noch weiter und
mochten glauben, daBl vielleicht auch in den Fillen von Leontiagis
ossea luica nur ein zufilliges Zusammentreffen von Lues mit Ostitis
deformans besteht, zumal sich in dem Falle von Wolff mikroskopisch
das typische Bild der Ostitis fibrosa nachweisen lie. Schlieflich
scheint uns auch der Einwand von Frangenheim, der bei Ostitis deformans
niemals eine derartige Sklerosierung des Knochens fand wie bei Leontiasis
ossea, nicht vollkommen berechtigt. Denn wir wissen aus den Unter-
suchungen von Ostitis deformans des Schldfebeines, dal hier der Knochen
nicht iiberall aus den zarten, weichen, zum Teil aus Osteoid bestehenden
Balkchen besteht, wir wissen vielmehr, daf hier stellenweise eine ganz
deutliche Neigung zur Sklerosierung des Knochens nachweisbar ist.
Das geht auch aus dem letzten Falle von Brumner deutlich hervor.
Noch schoner aber wird diese Tatsache durch den bekannten Fall von
Konjetzny bewiesen, der durch zeitlich weit auseinander liegende Probeaus-
schnitte an der gleichen Stelle den Ubergang des porotischen in sklero-
tisches Knochengewebe einwandfrei nachweisen konnte. Es kann also
atch bei der Ostitis deformans sklerotisches Knochengewebe vorkommen,
wodurch der Eimwand von Frangenheim an Beweiskraft verliert. Dal

O o 1o
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diese Sklerosierung am Gesichtsschidel eine groflere Ausdehnung zeigt
als an anderen Teilen des Skeletes, wird dadurch versténdlicher, da fir
die mikroskopischen und makroskopischen Umformungen, die durch den
chronischen, offenbar in Schiiben verlaufenden Krankheitsvorgang erzeugt
werden, nicht nur dieser an und fiir sich magebend ist, sondern auch der
von der Krankheit befallene Skeletteil.

DaB dem wirklich so ist, beweist das ganz verschiedene Verhalten
der pneumatischen Réume im Gesichtsschidel. Waihrend némlich
die Nebenhohlen der Nase, und hier in erster Linie die Stirnhohlen
durch die Wucherung ihrer Winde verengt und sogar ausgefullt werden,
wie dies unser Fall und viele Fille des Schrifttums zeigen, sieht man
von einer Verengung des Mittelohres, das doch auch einen pneuma-
tischen, Raum darstellt, nichts. Auf diesen Unterschied hat zuerst
Brunner hingewiesen. Dieses fehlende ,,Lumenwachstum® (Brunner)
finden wir ja auch bei der Otosklerose und es ist vielleicht gerade darauf
der Befund zuriickzufithren, dall in der Regel die Gehdrkndchelchen
von der Ostitis deformang vollkommen oder fast vollkommen verschont
hleiben. Um so starker sind freilich die Verdnderungen im inneren Ohre.
Diesbeztiglich haben schon die &alteren Untersucher auf das haufige
Vorkommen von Schwerhorigkeit bei der Ostitis deformans hingewiesen,
aber erst die neueren Untersuchungen von O. Mayer, Nager, Brunner und
Fischer haben die Ursachen dieser Schwerhorigkeit aufgedeckt. Hier
kommen in Betracht: 1. die degenerative Atrophie der Sinnesendstellen;
2. die Stapesankylose (0. Mayer); 3. die serdse Otitis interna bzw.
ihre Riickstdnde (Brunner). Demgemil fand sich auch in unserem
Falle eine deutliche Herabsetzung des Hérvermagens.

Unser Fall zeigt aber schlieBlich noch einen beachtenswerten Befund
und das ist die Pulsation der rechien seitlichen und hinteren Rochen-
wand. Wir fithren diese Pulsation auf die arteriosklerotisch (vielleicht
aneurysmatisch) verdnderte Carotis interna zuriick, da J. Cairney
unter 20 Feten die Carotis interna 5mal in nichster Nihe der seitlichen
und dorsalen Rachenwand fand und der gleiche Untersucher angibt,
daB bei geschlangeltem Verlaufe diese Arterie stets in diese Nachbarschaft
gerdt. DaB sich bei Ostitis deformans hiufig eine sehr starke Verkalkung
der Arterienwinde findet, ist wohl bekannt (vgl. z.B. den bekannten
Fall von M. Koch) und geht auch aus der deutlichen Pulsation der Haut-
arterien an der Stirn in unserem Falle hervor. Die Arteria palatina
ascendens, die allerdings hie und da sehr grof sein kann, kommt als
Ursache der Pulsation deswegen weniger in Betracht, weil weder die
Gaumenmandeln noch der hintere Gaumenbogen eine Pulsation zeigten.

Was unserem Falle die wesentlichste Bedeutung gibt, ist aber die
Tatsache, daB sich beil der Tochter der Kranken wahrscheinlich auch
eine Ostitis deformans fand, wihrend der Sohn an einer Neurofibromatosis
Recklinghausen leidet. Soweit die Tochter in Frage kommt, haben wir
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ja schon hervorgehoben, dall bei Ostitis deformans bereits Vererbung,
allerdings nicht hiufig, nachgewiesen wurde. Unser Fall bestatigt daher
nur diesen Befund. Wesentlich auffallender ist hingegen das Vorkommen
einer Neurofibromatosis Recklinghausen in der direkten Nachkommen-
schaft und es erhebt sich daher die Frage, ob es sich hier nur um eine
zufillige Kombination handelt oder ob sich innere Beziehungen zwischen
diesen beiden Krankheiten finden.

Die Neurofibromatosis Recklinghausen ist bekanntlich eine System-
erkrankung, die sich klinisch durch Bildung von kleinen Gewichsen
im Hirn, an den Hirn-, Haut- und Eingeweidenerven kundgibt. Mikro-
skopisch zeigen sie insofern Verschiedenheiten, als sie bald vom Binde-
gewebe (Fibrome, Recklinghausen), bald von den Schwannschen Zellen der
peripheren Nerven (Neurinome, Verocay 1), bald vom Bindegewebe und
den Schwannschen Zellen ausgehen (Neurinofibrome bzw. Fibroneurinome).
Was das Héaufigkeitsverhdltnis betrifft, so geben die meisten. Untersucher
an, daB die reinen Neurinome sehr selten sind, wihrend nach Herz-
heimer und, Roth die ,,gemischten Tumoren, nach Kirch die Fibrome
am hiufigsten gefunden werden. Leider sind wir auBerstande, mit Sicher-
heit zu sagen, welche Art von Gewéachsen in unserem Falle vorliegt, da sich
Patient stets weigerte, sich einen kleinen Hautknoten herausschneiden
zu lassen. Aber aus der eben angefithrten Haufigkeitsstatistik, weiter
aus dem Umstande, dal in unserem Falle die Geschwiilste weniger im
Zentralnervensysteme und in den Nervenstdmmen, sondern vorwiegend
in der Haut safBlen, wo nach Wallner meist die mesodermalen Bestandteile
in den Gewichsen iiberwiegen, darf man folgern, dal es sich in unserem
Falle entweder um Fibrome oder Fibroneurinome, sicher nicht um reine
Neurinome handelt.

Ein grofBier Teil der Forscher nimmt mit Verocay an, dafl die Gewéchse
sowohl des ektodermalen wie des mesodermalen Anteiles des Nervensystems
(Gehirn- und Riickenmarkshdute, Nervenbindegewebe) auf Entwicklungs-
storungen zuriickzufiihren sind (Kirch, Josephy, Struwe und Steuer u.a. ).
In jingerer Zeit hat K. Heusch die Wucherung des mesodermalen Gewebes
in Abhéngigkeit gebracht von der Wucherung des ektodermalen, wobei
er sich auf Fischel beruft, der in anderem Zusammenhange behauptet,
dafl dem Epithel in der Entwicklung der Organe die Fithrung zukommt,
wihrend das Mesoderm von dem bestimmenden Einflusse, den Ento-
und Ektoderm auf Differenzierung und Wachtum ausiiben, abhingig ist.
Als Trager dieser Abhéngigkeit kommen nach Engel und Heusch in-erster
Linie autonome Gebilde des Sympathicus in Frage. So sehr wir auch
zugeben, daf in vielen Fillen die Wucherung des Bindegewebes auf eine
Herabsetzung des Sympathicustonus zuriickzufiithren ist, wie sie in Fallen

! Im Hinblick auf unsere weiteren Erérterungen ist es von Bedeutung, daB
Krummbein die Auffassung von Verocay bestreitet und auch die ,,echten Neurinome*
im Sinne von Verocay vom Bindegewebe ableitet.
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von Neurofibromatosis Recklinghausen durch Erkrankung des Sym-
pathicus zustande kommen kann, so wenig glauben wir, dafl sich diese
Annahme verallgemeinern 1a8t. Dagegen sprechen schon die Fille von
Fibromen ohne Erkrankung des Grenzstranges bei Neurofibromatosis
Recklinghousen, dagegen spricht auch der Umstand, daB nicht jede
Durchschneidung eines groBeren Nervenstammes ein elephantiastisches
Wachstum des gelihmten Kérperteiles zur Folge haben muB. Aus diesen
Griinden glauben wir, dal auch in den Fillen, in denen die Annahme
von Heusch zutrifft, die weitere Annahme einer angeborenen Wucherungs-
neigung des Bindegewebes gemacht werden muf3 . Aus diesen Griinden
glauben wir behaupten zu diirfen, daf der Neurofibromatosis Reckling-
hausen eine Wucherungstendenz des mesodermalen Gewebes zugrunde
Liegt, ganz abgesehen davon, ob diese hervorgerufen oder iibertroffen
wird von der Wucherungstendenz des ektodermalen Gewebes.

Wenn wir uns nun daran erinnern, dafl die Ostitis deformans Paget
mit einer Wucherung von fibrésem Knochenmarke beginnt (Christeller),
so miissen wir in dieser Wucherungstendenz des mesodermalen Gewebes
den Umstand erblicken, der sowohl in der Enistehung der Ostitis deformans
Paget als auch der Neurofibromatosis Recklinghousen eine bedeutsame Rolle
spielt. Von diesem Gesichtspunkte aus wird uns der in unserem TFalle
erhobene Befund sofort klarer. Wenn wir annehmen, daf in dieser
Familie eine gewisse Labilitdt der mesodermalen Bestandteile vererbt
wird, so ist es nicht verwunderlich, wenn sich auf Grundlage dieser
abnormen Veranlagung einmal eine Ostitis deformans Paget und einmal
eine Neurofibromatosis Recklinghausen entwickelt hat.

Fir die Verwandtschaft dieser beiden Erkrankungen finden wir
aber in der Pathologie noch andere Beweise:

1. Beide Erkrankungen entstehen auf konstitutioneller, haufig ver-
erbbarer Grundlage. Fir die Ostitis deformans wurde dies wiederholt
hervorgehoben und auch unser Fall bestitigt diese Annahme. Fiir die
Neurofibromatosis hat Hoeckstra diesbeziiglich eine grofere Statistik
zusammengestellt.

2. Wir finden bei Neurofibromatosis Recklinghausen oft sehr weit-
gehende Knochenverdnderungen, die, soweit sie die Schédelknochen
betreffen, Winkelbauer in jiingster Zeit zusammengestellt hat und die
Pick nicht in Abhéngigkeit von der Neurofibromatosis bringt, sondern
als Folge der Anlagestérung erklirt, sie also als der Neurofibromatosis

1 Auch Winkelbauer steht der Anschauung von Heusch skeptisch gegeniiber und
weist darauf hin, daB die Annahme dieses Autors erst dann wird bewiesen werden
konnen, bis es ein elektives farberisches Verfahren fiir trophische Nerven geben
wird. Hs sei ibrigens noch darauf hingewiesen, daf die ganze Theorie von Heusch
sehr viel an Boden verliert, wenn die Untersuchungen von Krummbein, wonach
die echten Neurinome im Sinne von Verocay vom Bindegewebe abstammen, bestétigt
werden sollte.
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gleichgeordnete Verdnderungen auffaft. Es ist bemerkenswert, daB
Fliegel in einem Falle von Neurofibromatosis Recklinghausen eine typische
Ostitis fibrosa cystica von Recklinghausen (nicht Ostitis deformans Paget)
nachweisen konnte und daf Struwe und Steuwer das gemeinsame Vor-
kommen von Neurofibromatosis Recklinghausen und Morbus Paget
crwiahnen, ohne dall allerdings aus ihrer Arbeit ersichtlich wire, auf
welchen Fall sie diese Angabe beziehen.

3. Es hat den Anschein, als ob sich bei Ostitis deformans Paget
nicht so selten. Fibrome in der Haut finden. Wir konnten sie in unserem
Falle in der Wangenhaut sehen und Koch fand ein riesiges, vorwiegend
aus Bindegewebe bestehendes Gewéchs in der Brustdriise. Sonst ist
allerdings dieses Vorkommen nicht hdufig erwihnt, es hat aber den An-
schein, als ob diese kleinen Hautfibrome hiufig iibersehen worden sind.

Aus all diesen Griinden scheint uns die Annahme, daf in der Ent-
stehung sowohl der Ostitis deformans Paget als auch der Neurofibromatosis
Recklinghausen eine gewisse angeborene Labilitit des mesodermalen
Gewebes eine wichtige Rolle spielt, gerechtfertigt. Es bedarf dann nur
verschiedener, allerdings unbekannter ,,Reize”, um das mesodermale
Gewebe in dem einen Falle zur Bildung von Gewéchsen, in dem anderen
Falle zur Bildung eines entziindlichen Markgewebes zu veranlassen.

Schliefilich sei auf die Ozaena bei Fall 2 hingewiesen, da wir wissen,
daB auch bei dieser Erkrankung eine in der Konstitution begriindete
Veranlagung eine Rolle spielt. Auf diese Ozaena sind wahrscheinlich
auch die Mittelohrverinderungen zuriickzufithren, die sich in unserem
Falle finden.

Zum Schlusse erlaube ich mir, dem Herrn Assistenten Dr. Hans Brunner
meinen herzlichsten Dank fiir die Uberlassung dieses Falles und die viel-
seitige Unterstiitzung bei dessen Bearbeitung auszusprechen.
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