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Wahrend meiner nahezu 37jahrigen Tatigkeit in Dresden babe ieh 
190 Falle von Osr deformans Paget beobachte~ und zum grSfiten 
Teil genau untersucht. Die an den yon mir bis zum Marz 1926 unCer- 
suchten Fallen gesammelten Erfahrungen bildeten die Grundlage meines 
au][ der F~eiburger Tagung (1926) der Pathologischen Gesellschaft fiber 
Ostitis deformans gehaltenen Vor~rages. Ick vertrat  damals den, auch 
yore t~eferenten und den meisten zum l~eferat sprechenden patho- 
logischen Anatomen, gete i l ten  Standpnnkt, da60s t i t i s  deformans Paget 
und Ostitis fibrosa v. Recklinghausen zwei Erscheinungsformen einer 
und derselben Knochenerkrankung seien, die unter dem /qamen Os~eo- 
dys~rophia fibrosa vom Berichterstatter Christeller zusammengefa~t 
worden waren. 

Weitere seitdem angeste]ite Un~ersuchungen haben mich veranla]t ,  
den Einheitsstandpunkt anfzugeben, worauf ich bereits in einem auf 
der Berliner Tagung de r  Pa~hologischen Gesellschaft (1930) gehaltenen 
Vortrag hingewiesen haste, in dem ich auch die Grfinde, die fOr reich 
bei der Aufgabe des EinkeitssCandpunktes maBgebend waren, dargelegt 
babe. 

Das yon mir for meinen Freiburger Vortrag benutzte Material setzte 
sich zum Teil aus Fallen zusammen, die klinisch diagnostiziert waren, 
teils aus zufallig bei Sektionen gemachten Befunden, teils endlich aus 
Fallen, die ich bei wahrend eines halben Jahres vorgenommenen syste- 
matisehen SkeleCuntersuchungen gefunden hatte. Seitdem habe ich die 
systematischen Skeletun~ersuchungen fortgesetzt und dabei die Zahl 
der Pagetfalle auSerordentlich erhShen kSnnen, so da~ sie sich" jetz~ 
auf 190 Falle belauft. 

Das reichhaltige, yon mir zusammengebrachr Material gab mh" Ver- 
anlassung, reich mit einer Anzahl yon Fragen zu befassen, die for die 
Kenntnis dieser nich~ allzuselten vorkommenden Krankheit  yon Bedeu- 
tung sind und die in den meisten der im Schrifttum beschriebenen 
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F~llen entweder nieht behandelt oder nur gestreift werden. Ieh will auf 
das umfangreiche Sehrifttum fiber Pagetsche Erkrankung nieht eingehen 
und verweise in dieser Hinsicht auf die Arbeiten yon Christeller und 
Stenholm. 

In dem erw/~hnten auf der Berliner Tagung der Pathologischen Gesell- 
schaft gehaltenen Vortrag babe ich reich eingekend mi~ den bei Ostitis 
deformans Paget vorkommenden, yon mir zuerst beschriebenen Mosaik- 
strukturen beseh/iftigg und die Ansieht ver~'e~en, dab sie als eha rak -  
teristiseh fiir diese Xnoehenerkrankung anzusehen sind, eine Ansieht, 
die in einer Mder nur russiseh ersehienenen Arbeit. yon Martin Benno 
Schmidt best/~*igg worden ist. Wenn ich im folgenden yon Pagetknochen 
spreche, so vers*che ieh darunter Knoehengewebe, das solehe Mosaik- 
st rukturen aufweist, d. h. in Sehnittpri~paraten aus kMnen, yon uD_regel- 
mi~Big verlaufenden, kurzen, meist leicht zackigen, stark mit H/~ma~oyxlin 
(Freund) und Gallein sick f~rbenden Abbaukittlinien umgrenzten, un- 
regelm/~gigen Knoehenfeldern bestekt oder k6rperlieh gedaeh*, sich aus 
kMnen unregelmi~Big geformten, lamell/~r gebauten, mosMkartig anein- 
ander gelagerten Knochenstfiekehen zusammensetzr die dutch unregel- 
m/iBig gebau*e, ~ersckieden verlaufende Abbauldr163 +oneinander 
getrennt werden. 

Die Kittlinien tI'eten am sehi~rfsten und deutlichsten hervor und nehmen 
das H/~matoxylin am besten an, wenn die zur Untersuehung bestimmten Knochen- 
tefle in l%rmalin fixiert, mit Salpeter- oder koehsalzhaltiger SMzsgure entkalkt 
und ohne Entsi~uerung sofort 1/~ngere Zeit -- je naeh ihrer GrSfie 6--24 Stunden -- 
in flieBefidem Wasser ausgewaschen werden. Behandlung des Un*ersuehungs- 
materials mit LSsungen yon ehromsauren Salzen, Mi~llersche L6sung, ist nieht 
zu empfehlen, da bei solcher Behandlungsart die Abbaukittlinien in gef/~rbten 
Sehnitten meist nur undeutlieh hervortreten. Das gleieho gilt yon Entkalkung 
in Ameisens/~ure oder sehwefliger S~ure. Als F~rbemittel benu~ze ich altes, gut 
ausgereiftes H~matoxylin; die gef/~rbten Sehni*te werden nach der ~'/irbung l~ngere 
Zeit in Brunnenwasser belassen, dann vorsichtig in Salzsgurealkohol oder 50/0iger 
waBriger L6sung yon Kalialaun differenzielt und dann wieder li~ngere Zeit -- 
his zu 2 Stunden -- mit Leitungswasser behandelt. Nachf~rbung mit Eosin ist 
zu empfehlen. Einbettung in Gelatine oder Paraffin ist nieht empfehlenswert. 

Die Mosaikstrukturen kommen dadurch zus*ande, dab Abbau- und 
Anbauvorg/~nge an einem und demselben Knoehenstfiek dieht neben- 
einander ablaufen. ~-.Ob es sieh dabei um einen fibersr Ab- und 
Anbau kandelt, d: k. ob Ab- und Anban yon X_nockensubs*anz zeit- 
lieh raseh aufeinander folgen, ist ans dem mikroskopischen Bild nieht 
mit Sieherhei$ zu schlie~en. Die bei floriden F~llen vorkandene grebe 
Menge non meist auBerordenr grogen, vielgestaltigen Ostoklasten 
und die ebenfalls in groBer Zahl vorhandenen, wenn aueh meist nut  auf 
kurzen Strecken der freiliegenden Kaochensubstanz siela findenden Osgeo- 
blasten, lassen es wahrscheinliek erseheinen, dal~ An- und Abbau rasck 
aufeinanderfolgen, dag also ein iibersttirzter Umbau der Knochensubs*anz 
stattfindet. Nanehmal tiberwiegt, und zwar besonders an funktionell 
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stark beanspruchten Knochenabschnitten der Abbau so stark, dab 
Mosaikstrukturen nicht zur Ausbfldung gelangen. In dem hier vor- 
handenen, meist blutgef~tgreiehen feinfaserigen Mark kSnnen Knochen- 
bglkehen in seltenen F/~llen vollst~ndig fehlen, meist aber kommt es 
zur Entwicklung yon diinnen, knorrigen, in der Mitre meist gut ver- 
kMkten Knoehenbs die /ms Bindegewebsknoehen bestehen. Mit- 
unter erreiehen solehe Bezirke, in denen nut  aus  Bindegewebsknochen 
bestehende Knoehenbglkehen vorhanden sind, eine etwas gr6gere Aus- 
detmung, besonders ist dies, wie bereits M. B. Schmidt erw~lnlt, im 
Seh~deldaeh der Fall, ieh babe sie mitunter auch in den subehondralen 
Zonen der Wirbelk6rper gesehen.": Diese aus Bindegewebsknoehen be- 
stehenden B~tlkehen weisen keine ~ Nosaikstruktur auf, erst wenn sie 
in lamell~tren Knoehen umgebaut sind, treten Mosaikstrukturen an ihnen 
hervor~ ~ _ i c h  bereits in meinem Berliner Vortrag hingewiesen 
I ~ .  Einen solehen Umbau finder man regelms an der Peripherie 
s01eher Dezirke. Hier kann man dann aueh Mosaikstruktnren naeh- 
weisen;i( Solehe nnr aus Bindegewebsknoehen bestehende Bezirke zeigen 
grebe Ahnliehkeit mit den bei Ostitis fibrosa v. Recl~linghausen auf- 
tretenden Knoehenwueherungen, in denen es aber niemals zur Ent- 
wieldung typiseher Mosaikstrukturen kommt (vgl. meinen Berliner Vor- 
trag). 

DaB die Mosaikstrnktnren bei anderen mit Umbau einhergehenden 
Xnoehenerkranknngen im allgemeinen nieht in dem Umfang wie bei Ostigis 
deformans gefunden werden, darauf habe ieh bereits in friiheren Arbeiten 
anfmerksam gemaeht. Der Umstand, dab man ihnen mitunter bier 
begegnet, vermag ihre Bedeutung in differentialdiagnostiseher Hinsicht 
um so weniger Abbrueh zu tun, als sie immer nnr ganz umsehrieben 
an wenigen Knoehenb~lkehen auftreten und so wenig h~ufig sind, dab 
man naeh ihnen, um sie zu linden, eingehend suehen mug, w~hrend 
sie bei Ostitis deformans in der ganzen Ansdehnung der Erkrankungs- 
herde ohne weiteres leieht nachweisbar sind. 

Aueh die Tatsaehe, dab die Mosaikstrukturen in Krankheitsherden, 
in denen der Kx'ankheitsvorgang zum Stillstgnd bzw. zur Ansheilung 
gekommen ist, nachgewiesen werden k6mmn, und dab ihnen fiir die 
Erkennnng yon Abheilungsvorg~ngen eine sehr grol3e Bedeutung zu- 
kommt, habe ieh sehon ausfiihrlich in meinem Freiburger Vortrag 
gesproehen. Ieh gehe infolgedessen auf diesen Punkt  hier nieht n/~her 
ein und besehrgnke reich daranf, zu erws dab meine damaligen 
Ansftihrungen dnreh meine weiteren Untersuehungen in jeder Hinsieht 
bests worden sind. 

Die Erkennnng der Krankheit  am Sektionstiseh unterliegt bei vor- 
geschrittenen F~llen keiner Sehwierigkeit. Die diagnostisehen Merk- 
male sind so oft gesehildert worden, dal~ ieh verziehten kann, sie bier 
anzufiihren. Beginnende Krankhei tsherde vermag ein gefibtes Auge 
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ebenfalls leicht festzustellen, wenn sie in vorwiegend spongiSsen Skelet- 
teilen liegen und die Spongiosabs unter normalen Verh~ltnissen 
anns die gleiche Dicke besitzen. Hier ist es eine leickte Ver- 
dickung, ein eigentiimlieher wei6er matter  Glanz mid eine gez~knelte 
Oberfl~cke der B~lkeken, die eine siehere Diagnose gestatten (Abb. 1). 
Besonders deutlieh treten diese Ver- 
s in der Spongiosa der 
WirbelkSrper und des Kreuzbeins 
hervor, ebenso im Brustbein und 
im Becken. In der  Spongiosa der 
epiphys~ren Enden der langen 
t~5hrenknoehen ist die Diagnose 
nie mit Siekerkeit zu  stellen, weil 
bier die Spongiosab&lkcken an sieh 
sckon eine versehiedene Dicke 
besitzen. Wenig vorgesehrittene 
Herde in der Compacta der R6ln'en- 
knochen sind der Diagnose mit 
bloBem Auge unzug&nglich. Sie 
kommen iibrigens auBerordentlieh 
selten vor, ich habe sie nur zwei- 
mal gesehen. 

Bei einer Anzakl der dieser 
Arbeit zugrunde liegenden, vom 
1.4. 26 bis 31.12. 30 beobackteten 
138 tP~tlle, babe ick eine Vergesell- 
schaftung mit Osteoporose fest- 
stellen kSnnen, was im Hinblick 

Abb.  1. Beginnende Ost i t i s  de fo rmans  i m  
daranf, dab die Pagetscke Erkran- 4. un4 5: Lendenwirbel. Die erkrankten 
kung stets in hSherem Lebensalter Spongiosabalken sind weiB gefarbt, matt- 

gl~nzend,  e twas  v e r d i c k t  u n d  an tier Ober- 
auftritt ,  nicht auff~llig erseheinen f lache  re in  gez~hnt .  Stel lenweise  bes t eh t  

kann. Auck mSchte ich sekon bier elne V e r d i c h t u n g  der Spong'iosa i m  5. Len-  
denwirbel  in  den der  4. Lendenbandsche ibe  

erw~hnen, dab bei 1/ingerer Bert- benachbarten Abschnitten. 
ruhe, die eine grS{~ere Anzahl der 
hier in Betraeht kommenden Personen vor ihrem Tode eingenommen 
batten, auch der Pagetknochen der Atrophie, also in gewisser Hinsicht 
der Osteoporose, anheimf~llt. 

Eine Vergesellschaftung mit Osteomalacie babe ich nicht beobachtet. 
Ich erw~tme diese Tatsache deswegen, weil Lang noch immer an der 
Ansicht, dal~ Ostitis deformans und Ostitis fibrosa mit Osteomalacie 
verbunden ist, festzuhalten scheint. Auch Freund hat in seinem Falle 
keine Osteomalacie naehweisen kSnnen und hat sick meiner Ansickt, 
daB, wenn eine derart ige Vergesellschaftung vorhanden ist, sie nur 
rein zuf~llig ist, angesehlossen. 
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Das Ergebnis meincr systema~ischen Skeletuntersuchungen habe ich 
in zwei Tabellen zusammengestellt. Die statistische Zusammcnstcllung 
ist yon meinem frfiheren Oberarzt, Dr. Hallermann, aufgestellt worden. 

Tabelle 1. 

=or = = 1 %  1% ( J a h r e )  de r  Sok t ionen  der Fgl le  attf  A n z a h l  do t  der  P~.get- 
Sek~ionen e r k r a n k u n g e n  

40-- 49 
50-- 59 
60-- 69 
70-- 79 
80-- 89 
90--100 

Alter unbekannt 

40-- 49 
50-  59 
60- 69 
79-- 79 
80- 89 
90--100 

=Mter unbekannt 

340 
570 
725 
442 
192 

9 
1 

2279 

248 
406 
524 
805 
332 
20 

2335 

Mgnner 
4 

16 
26 
17 
15 
1 
1 

1,18 
2,82 
3,59 
3,85 
7,81 

11,11 
1OO,00 

3,5 8O 

~rfl,UOD. 
2 [ 0,80 

10 2,46 
16 3,05 
14 [ 1,74 
14 4,2I 
2 10,00 

58 I 2,50 

Sektionen F~lle 

5,00 
20,00 
32,50 
21,25 
I8,75 

1,25 
1,25 

100,00 

Ms . . . . . . .  2279 80 
Frauen . . . . . .  2335 58 
Zusammen . . . . .  4614 138 

Von den 138 Pagetf~llen sind: 
Mi~nner 80 F~lle = 57,97~ 
Frauen 58 FMIe = 42,03~ 

3,45 
17,25 
27,57 
24,14 
24,14 
3,45 

100,00 

% 
3,5 
2,5 
3,0 

Aus Tabelle 1 ist die Verteilung der Erkrankungsf~lle auf die Zahl der 
Sektionen, auf die beiden Geschlechter und auf die einzelnen Lebensalter 
zu ersehen. Sic beginn~ mit dem 5. Lebensjahrzehnt, weil ich in friiheren 
Lebensabschnitten keinc Pagetf/~lle beobachtet kabe. Auch andere Unter- 
sucher haben die gleiche Beobachtung gemacht. Mail darf daraus wohl 
schlieBen, dag sic kaum vor dem 5. Lebensjahrzeknt vorkommen. Es 
sind im Schrifttum auch vereinzelte F/ille, die friikcrcn Lebensaltern, 
ja sogar dem Kindesaltcr angeh6ren, mi~getcilt worden. Die meisten sind 
nur auf Grund yon I~6ntgenuntcrsuchungen diagnostizier~ worden. So 
hock ick dieses Untersuchungsverfahren einsch~ttze - -  ich selbst mache 
yon ikm bei meinen Knochenuntersuchungcn sehr ausgiebigen Gebrauck--  
so kann ich ihm dock eine ausschlaggebende Bedeutung ffir die bier 
in Rede stehende Frage nicht zuerkennen, trier k6nnen nur anatomische 
und mikroskopische Untersuckungen entscheiden. Solche liegen aber 
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bis j e t z t  n ich t  vor,  bzw. s ind sic in durchaus  ungeni igender  Weise ohne 
Ber i ieksicht igung der  neueren,  ffir die Diagnose wicht igen Fes ts te l lungen  
vorgenommen  worden.  Aus  der  Tabel le  e rg ib t  sieh, da6  bei  der  Gesamt-  
zahl  yon  4614 Sektionen,  die auf  fiber 40 J a h r e  a l te  Personen entfal len,  
in 138 Fi i l len PageCherde im Skelet  gefunden wurden,  d. h. in 30/0. Die 
t?age te rkranknng ist  demnach  n ich t  so i iberaus selten, wie m a n  es aus 
dem Schr i f t tum schliel3en kSnnte.  I c h  habe  auf diese Ta tsaehe  berei ts  
in meinem Fre iburge r  Vor t r ag  hingewiesen. Die E rk rankungszah l  ist  
im 7. Lebens jahrzehn t  a m  gr58ten.  Das m i n n l i c h e  Geschleeht  wird  
h iu f ige r  als das weibliehe befallen. 

Tabelle 2. Verteilung der ge/undenen Pagetherde au/ die einzelnen S~eletteile. 

1. Xreuzbein . . . . . . . . .  78 56,52o/o 
2. Wirbelsi~ule . . . . . . . .  69 50,00~ 
3. Reehter Oberschenkel . . . 43 31,15o/0 
4. Schgdel . . . . . . . . . .  39 28,26~ 
5. Brustbein . . . . . . . . .  32 23,18o/o 
6. Becken . . . . . . . . . .  30 21,73~ 
7. Linker Oberschenkel . . . .  21 15,21~ 
8. Sehlfisselbein . . . . . . .  18 13,24o/o 
9. Sehienbein . . . . . . . . .  11 7,970/0 

t0. t~ippen . . . . . . . . . .  l0 7,240/0 
11. Oberarm . . . . .  . . . .  6 4,34~ 

Von den 69 1)agetherden in der Wirbelsi~ule entfallen auf die: 
Lendenwirbelsgule . . . . . . .  36 26,090/0 
Brustwirbels~ule . . . . . . . .  23 16,67~ 
ttalswirbels~ule . . . . . . . .  10 7,240/0 

Aus Tabel le  2, aus der  die Ver te i lung der  Page the rde  auf die einzelnen 
Skele t te i le  zu ersehen ist, geht  die wieht ige Ta tsaehe  hervor ,  dab  die 
in kl inisehen nnd  pa tho log i sch-ana tomisehen  Lehr-  nnd  Handbf ichern  
angeff ihrte  Ansieht ,  dab  der  Sch~del,  die Unter -  und  die Oberschenkel  
a m  h~ufigsten e rkranken ,  n icht  zu t~eeht besteht .  ~ a c h  meinen Fest -  
s te l lungen ist  die Wirbelsi~nle einschliel~lich Kreuzbe in  der Skelet tei l ,  
in dem sich die E r k r a n k u n g  a m  hiiufigsten lokal is ier t  und  daI~ hier 
wieder  das  K r e u z b e i n  an  ers ter  Stelle steht .  Eine E r k r a n k n n g  der  ge- 
samten  Wirbelsi~ule wnrde  al lerdings nur  in 4 Fi~llen beobachte t ,  in den 
i ibrigen F~l len  waren  es ein oder  mehrere  Wirbe l  oder  Wirbe lgruppen ,  die 
e r k r a n k t  waren.  An  d r i t t e r  Stelle s teh t  der  rechte  Oberschenkelknochen.  
Der  Schi~del folgt  erst  an v ier te r  nnd  die Schienbeine  sogar erst  an  
neun te r  Stelle. Anf  weitere Einzelhei ten  will ieh nicht  eingehen. 

Durch  meine Unte r suchungen  wird ferner  die Ta tsache  besti t t igt ,  
dab  die Osti t is  deformans  stets  eine lokale E r k r a n k n n g  ist, mag sie 
aueh viele oder die meis ten  Skelet te i le  befallen. Demgegenfiber  ist  die 
Osti t is  f ibrosa v. Rec/dinghausen stets  eine das  gesamte  Skele t  befal- 
tende Krankhe i t .  Man spr icht  zwar auch bei  der  Osti t is  deformans,  
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wenn sic zahlreiche Skeletteile befgllt, yon einer generMisierten Erl~'an- 
kung. Meines Eraehtens sollte man abet diese Bezeichaung vermeiden 
und besser daffir  die Bezeiehnung polyostische Erkrankung (Pick) 
anwenden, well mit der Bezeichnung, ,,Generalisation" nicht selten der 
Gedanke einer Allgemeinerkrankung oder einer yon einem Herd aus- 
gehenden sick allm/~hlich fiber mehr oder minder groBe Abschnitte des 
Skelets ausbreitende Erkrankung (vgl. generMisierte Tuberkulose oder 
Careinose) verbunden wird. Der Beweis, dM~ diese Ausbreitungsweise 
bei der Ostitis deformans eine Rolle spielt, ist nieht erbraeht, die Mkg- 
lichkeit aber, wie einige yon mir gemachte Beobachtungen lekren, frei- 
lick nicht ganz yon der Hand zu weisen. 

Wird nur Bin einziger Skeletteil befallen, so spricht man bekannt- 
lick yon monostischen Erkrankungen, die nach meinen Erfahrungen 
bedeutend hgufiger Ms die polyostischen vorkommen. Nicht selten sind 
hack meiner Erfahrung auch die partiellen Erkrankungen eines Skelet- 
teiles, die merostischen Erkrankungen nach Pick. 

Bei den polyostischen Erkrankungen besteht, worauf schon Pick 
hingewiesen hat, eine GesetzmgSigkeit in der Verteilung der Krankheits- 
herde auf die einzelnen Skeletteile nicht. Wohl aber lgBt sick eine solche 
feststellen, wenn man bei den versehiedenen zur Beobachtung gekom- 
menen Fallen die Lokalisation der einzelnen Krankheitsherde genauer 
ins Auge fM~t: Dabei ergib~ sick, dab diejenigen Skeletteile am hgufigsten 
erkranken, die am meisten funktionell bzw. mechanisch beansprucht 
werden, eine Tatsacke, auf die bereits v. Recklinghausen, allerdings an 
der Hand eines nut  beseheidenen Materials, hingewiesen hatte. 

Aus der Zusammenstellung in Tabelle 2 geht hervor, dab alas Kreuz- 
bein, das die ganze Last des Rumpfes, des Kopfes und der oberen Glied- 
mM~en zu tragen hat, am h/Lufigsten erkrankt gefunden wurde. Ich 
konnte feststellen, dab es ungef~hr doppelt so h~tufig als der Lendenteil 
der Wirbels/~ule und dieser wieder doppelt so oft Ms die Brust- und drei- 
mM so h~tnfig Ms die HMswirbels~ule yon der Erkrankung befallen 
wird. Die h~tufige Erkrankung der Oberschenkel, sowie des Beckens 
gegenfiber der verh/~ltnism~tSig seltenen Erkrankung des Schulterblattes 
sprechen im gleichen Sinne, ebenso die nieht seltene Erkrankung des 
Brust- und Schlfisselbeins. AuffMlend ist die seltene Erkrankung der 
l~ippen, die bei tier Atmung dock wohl ebenso stark beansprucht werden 
~de das Brustbein. Freilich kommt hier, Mlerdings nicht an den 
knkchernen Rippen, sondern an den Rippenknorpeln, nicht selten nach 
neuerdings yon mir gemachten Beobachtungen eine Pageterkrankung 
vor, n~tmlich an itn'en Brus~beinenden, an denen sick nicht selden bei 
a.l~eren Indixdduen eine schMenfkrmige Verknkeherung einstellt. Letztere 
ist, mag sie bei der Pageterkrankung polyostisch oder monostisch anf- 
treten, sekr h/~ufig naeh Pagettypus gebaut, d. h. das Knoekenmark 
zeigt die charakteristisehe Ver/inderung, die KnochenbMken, die durch 
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endoehondrale  Verkn6cherung angebi ldet  werden:  typische Mosaiks$ruk- 

turen. Diese g ippenabsehn i t t e  werden bei der A t m u n g  reeht  ausgiebig 

anf Torsion beanspruchr es kann demnaeh  auch hier die Page te rk ranknng  
yon der st/~rkeren funkt ionel len Beanspruehung abh/~ngig gemacht  
werden. 

Abb. 2. 2~bb. 2 a. 
Abb. 2 u. 2a. ~Azn Brusflbeinende des 3. t{ippenknorpels findefi sich eine nahezu 1 cm dicke 
sehalenf6rmige Verdickma~, die, wie die mikroskopische Untersuohung" ergibt (Abb. 2 a), 

aus tyPischen Pagetknochen besteht, das Mark ist fibrOs, die E2nochenbMken mit 
~Iosaikstrukturen; an den KnochenbMken zahlreiche Ostoklasten un40steoblasten. 

Auch bei der IRachitis erkranken die knOchernen iRilopen verh~itnism~Ng nicht 
sehwer, wohl aber die Rippenknorpel, an deren Xnorpelknochengrenze ja die 
stgrkste Iunktionelle Beanspruchung bei der Atmung stattfindet. 

Diese schalenf6rmigen, aus Page tknoehen  bestehenden Anflagerungen 

konnten  in einigen wenigen F/~llen eine Dieke bis zu 1 cm erreiehen 
(Abb. 2). Meist waren sie abet  bedeutend donner.  Sie fanden sieh 
nie als isolierte Pageterkrankung,  sondern nu t  dann, werm in einem 
anderen Skelet~eil /~ltere Pagetherde  vorhanden  waren. Dort ,  wo man  
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die Anflagerungen mit bloBem Auge eben erkennen konnte, lie8 sich im 
mikroskopiscken Pr~parat leicht feststellen, dab sie ans endoehondral 
gebildeten Knochen hervorgingen, und dab die auf diese Weise gebil- 
deten Knochenb/~lkchen, wenrt sie dutch lamelliirert Anban eine etwas 
gr6tlere Dieke erreicht hatten, dureh lebhafte Ab- und Anbauvorggnge 
(Ostoklasten und Osteoblasten s. Abb. 2 a) in Pagetknoehen umge- 
wandelt wurden. Aus dieser Feststellnng geht hervor, dMl bet An- 
wesenheit eines ~ilteren, abet noeh floriden Pagetherdes im Skelet der 
hen angelegte Knoehen naeh Pagettypus umgebaut wird. Das 1/~llt sieh 
auch daraus schlieBen, dab der im Innern der l~ippenknorpel vom Mark 
der l~ippen aus gebildete, offenbar schon lange bestehende Knoehen, 
den ieh als axialen Knoehen bezeiehnen mSehte, keine Ver/tllderungen 
darbo t ,  ebensowenig wie das bier liegende Knoehenmark. 

Auch bet anderen Xrankheiten, bet denen das Knoehenmark in Mitleiden- 
sehaft gezogen wird, habe ieh hier in vereinzelten Fgllen Ver~inderungen in den 
schMenfSrmig den Rippenknorpel aufgelagerten Knochen nachweisen k6nnen. So 
kann bet Ostitis fibrosa, wie ich in zwei Fgllen nachweisen konnte, hier neuer 
Knochen aus sehr diinnen knorrigen, verkalkten, netzartig miteinander verbundenen 
J~nochenbi~lkchen bet faseriger Beschaffenheit des ~r neu gebildet werden. 
Das gleiche kann man bet Osteomalacie beobach~en, wo abet der Knochen kMk!os 
bleibt. Ferner konnte ich bet allgemeiner osteoplastischer Carcinose nach ProstaSa- 
earcinom hier in einzelnen F/illell Krebsmetastasen nachweisen, wobei ich es 
dahingestellt sein lasse, ob der Knochen bier schon vor der Krebsentwicklung 
vorhanden war. Endlich habe ich auch bet osteosklerotischer Bluterkrankung 
an dieser Stelle Knoehenwucherungen mit charakteristisehen Markveri~nderungen 
naehweisen kSnnen. 

Die meist schwere Erkrankung des Seh/idels will nieht reeht in das 
in Rede s~ehende Schema loassen, v. Recldinghausen maehte daffir Hitze- 
einwirkungen, die den Sehadel treffen sollten, verantwortlieh. Diese 
Vermutung hat kaum Anklang gefnnden. Ieh glaube, dag ftir die 
starke Erkrankung vielleicht die andauernde Pulsation des Gehirns, 
der starke Zug der kr/~ftigen Nackenmuskulatur und vielleicht auck 
die Kaubewegungen yon Bedeutung sind. 

ttier ist aneh darauf hinzuweisen, da8 in den seltenen F/~llen, wo die 
Gesiehtsknoehen erkrankt gefunden werden, der Unter- und in zweiter 
Linie der Oberkiefer Sitz der Erkrankung stud, die beim Kauakt  beson- 
ders beansprueht werden. 

Lokalisation der Pageterkrankung an einzelnen Skeletteilen. 

Am Schddel wird, wie bereits yon verschiedensten Seiten hervor- 
gehoben worden ist, zumeist nnr der Gehirnseh/~del befallen, w~hrend 
das Gesichtsskelet Ireibleib~. Diese Tatsaetle kann ich durchaus best~- 
tigen, freitich mit gewissen Einschr'~nkungen, die bereits auch yon 
anderer Seite gemacht worden sind. In  den meisten F~tllen ist das 
Schadeldach diffus nnd gleiehmaSig erkrankt, wenn atmh hinsichtlich 
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der dureh die Erkrankung hervorgerufenen Verdiekungen in den einzelnen 
Absehnitten Untersehiede bestehen derart, dal~ bei den yon mh" beob- 
aehteten F/~llen das t t interhauptsbein zumeist am sts ergriffen 
war. Dal3 das Sehs aueh teilweise erkrankt,  kommt  nach den 
im Sehrifttum bekannt  gegebenen F/illen nicht Mlzuhi~ufig vor. Ieh 
babe vier derartige FMle beobaehte~. In  dem einen Fall war fast nut  
die reehte Hs des Seh/~deldaehes ergrfffen (Abb. 3). Die Verdiekung 

Abb. 3. Halbse i t ig  e rk rank te s  Sch&deldaeh. 

(3 era) sehnitt nicht ganz seharf an der Mit%ellinie .ab, sonderi1 grill, 
Mlms stark abnehmend, auf die reehte t t M f t e  fiber. In  dieser 
fanden sieh in der Sehl~fenbeinsehuppe ein annahernd 4 em im Dnreh- 
messer haltender und in der reehten Hs des ttin%erhauptbeines ein 
kleinhandtellergroBer, seharf abgesetzter Erkrankungsherd, im Bereieh 
dessen das Sehs etwas verdiekt und rot gefgrbt war. Die guBere 
Tafel war etwas uneben, die Diploe dutch ein bimssteinartiges, diehtes 
Knochengewebe ersetzt, so dab /~ul~ere und innere Tafel nich~ mehr 
erkennbar waren. Das reehte Sehl/~fenbein war im ganzen erkrankt. 

In  zwei anderen Fallen fanden sieh am Sehitdeldaeh, das nur wenig 
verdiek% war, 3 4 tterde, die die gleiehe Besehaffenhei~ aufwiesen, 
wie sie in der halbseitigen Erkrankung in der reehten Seh/~deldaehhs 
besehrieben wnrden. Die Herde gaben bei der Beklopfung ss 

Virchows Archly.  Bd. 283. 46 
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einen dumpfen Ton. In  einem vierten Fall, bei dem eine typische Paget- 
erkrankung des rechten Schienbeins, des rechten Oberschenkels sowie 
des Beekens saint Kreuzbein vorlag, fanden sick an dem nicht ver- 
dickten Sch/~del, der an der Oberfls glatt  und blaS-graurStlich 
gefitrbt war, sehr zahlreiche, ziemlick gleichm/~gig tiber die Oberfls 
vei~eflte, scharf umsctn'iebene, etwas dunkler gef/~rbte, linsen- bis pfennig- 
stiickgToge Flecken, die anck an der etwas rauhen Innensei~e deutlicb 
erkennbar waren, also die ganze Dicke des Sch~deldaches, dessert Diploe 
ms blntreieh war, durchsetzten. Bei der mikroskopischen Unger- 

snehung engpuppten sie sick als 
kleine Pagegkerde. Die Knochen- 
bs standen ziemlieh dich% 
waren aus Mosaikknochen, zum 
Teil auch aus Bindegewebs- 
knochen aufgebaut,  das Mark 
war feinfaserig, enthielt wal l  
gefiillte, dtinnwandige G e f ~ e  
und war m~gig zellreich. An 
den KnochenMlkchen lagen 
ziemlich zahtreiche 0s~oklasten 
und ebenso zahlreicke 0steo- 
blas~en; dorL wo diese vor- 
handen waren, land sick eine 
diinne Schich~ yon osteoidem 
Gewebe. Das in der Nachbar- 
schaft der Herde gelegene Mark 

Abb. ~. H ~ m o r r h a g i s c h  in fa rz ie r tes ,  an  Os t i t i s  
cleforma.ns erkranktes Sch~deldach. war zellarm, an den hier be- 

findlichen Knoehenb/ilkchen 
fanden sick m/~Big zahlreiche Ostoklasten und dementsprechend 
Howshipsche Lacunen, dagegen nut  wenige Osteoblasten. Mosaikstruk- 
turen waren rim" an ganz vereinzelten B/ilkchen naekweisbar. 

In 5 F~llen habe ich eine eigentfimliche, partielle, h/~morrhagische Infarzierung 
am Schi~deldach gefunden, die ich bereits in meinem Berliner Vortrag besprochen 
habe. Ich gehe deshalb bier nicht wei~er darauf ein, mOchte aber eine recht charak- 
teristische Abbildung davon geben (Abb. 4). 

In  einem Fall war die Pageterkrankung auf die Pars basilaris des 
I-Iinterhaup~beines, anf den K6rper des Xeilbeines sowie auf die unmit- 
telbar angrenzenden Absehnitte des Siebbeines und der grogen Keil- 
beinfliigel besehr~nkt, sie war mit  der Erkrankung mekrerer Wirbel 
vergesellschaftet. Ich wurde dadurch auf sie aufmerksam, dal3 die 
Processus elinoidei augerordentlich plump und verdiekt ersehienen und 
das Hypophysenbe% sehr eingeengt war. Hypophys/tre Erseheinungen 
waren nieht vorhanden gewesen. 

Uber die dureh die Ostitis deformans an der Wirbels~iule kervor- 
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gerufenen Vers ist im pathologiseh-anat~omisehen Setu'ff~tum 
verhs wenig bekann~. Da ieh bei meinen Wirbels~ulenstudien 
ein grol]es, diesbeztigliches Material gesammel~ babe, m6chte ieh etwas 
n~her auf diese eingehen. 

Wie erws kann die in Rede stehende Erkrankung einzelne Wirbel, 
mehr oder minder zahlreiche Wirbel, wobei die unteren Absehnitte 
der Wirbelsaule bevorzugt werden, 
in seltenen F/~llen auch die ganze 
Wirbelss befallen. In den mei- 
sten F~llen sind die Wirbel im 
ganzen, d. h. sowohl der Wirbel- 
k6rper als auch die Forts~tze 
erkrankt. Nicht allzuhs be- 
schr~nkt sich die Erkrankung auf 
die Wirbelk6rper, was besonders 
in wenig vorgeschrittenen, frisehen 
F~llen beobachtet wird; nur einmal 
habe ieh eine in einer Boger~h~lfte 
besehr~nkte Erkrankung feststelten 
k6nnen. Das Bild, unter dem die Er- 
krgnkung sieh zeigt, is~ versehiedeD, 
je n~ch de~ Stadium, in dem sich 
die K_rankhei~ befindet. In wen]g 
vorgesehrittenen Fs erseheint 
die ganze Spongiosa der Wirbel- 
k6rper und das Kreuzbein (Abb. 5) 
vergr6bert, die Bs zeigen 
eine mattweiBe Farbe und einen 
matten Glanz. AuBerordent]ieh 
deutlich tritt diese Ver/inderung Abb.  5, Typisehe Page t e rk r~nkung  des 

a m  Macerationspr~parat bei sehr Sacrum~: die Spongiosa ist  durch  weiBe 
m~ttglf~nzende,  d ichts tehende Knochen-  

schwacher VergrSl~erung hervor bg, lkchenerse tz t ,  besonders d i ch t i s t  s i e u n t e r  
(Abb. 6) In den meisten Fs der 5. Lendenbandscheibe, entsprechend der 

st/~rkeren mechan i schen  Beanspruchung,  die 
ist das Bild der erkrankten Wirbe]- hier s t a t t f i nde t .  

k6rper auf dem Sagittaisehnitt 
auBerordentlieh charakteristiseh: die die l~andabsehnitte einnehmenden 
Spongiosabalken sind verdickt, ]iegen dieht aneinander, sie umgeben 
rahmenartig den Wirbelk6rperdurchschnitt. Die in den mittleren Ab- 
sehnitten ]iegenden Bs sind mehr oder minder stark gelichtet, 
aber fast immer mehr oder weniger stark verdickt, mitunter sind 
gerade in den am meisten in der Mitre gelegenen Teilen ziemlich dicke 
Strebepfeiler mit mehr oder minder knorriger Oberfl~che vorhanden 
(Abb. 7), In anderen Fs ist mehr eine g]eichms Verdiehtung 
der Spongiosa vorhanden, die im frischen Pr~parat eine diffuse 

46* 
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graur6tliche F~rbung mit ganz feinen Poren aufweist; im lgacerations- 
pr~parat erscheint die Schnit~fl/~che wei$ gef/~rbt, dicht sklerosiert. 

Nicht allzuselten sind die erkrankten Wirbelk6rper miSgestaltet. Am 

Abb .  6. Typ i sche  P a g e t e r k r a n k n n g  clef W i r b d s h u l e  (Lenden-  u n d  l m t e r s t e r  B r u s t ~ b s c h n i t t ) .  
I n  den  t m t e r e n  Lenclenwirbe ln  t r i t t  die r ~ h m e n a r t i g e  A n o r d n u n g  tier P a g e t s p o n g i o s a  
deu t l i ch  in  E r s c h e i n u n g ,  i m  2. L e n d e n w i r b e l  ( m i t t e l s t e r  Wirbe] )  l i n d e n  sich dicke,  aus  
P a g e t k n o c h e n  be s t ehende  S t rebepfe i le r ,  die b e i d e n  obe ren  ~Tirbel (11. u n d  12. Brus twi rbe l )  

s ind  d i f ius  e r k r a n k t ,  Die Dornforts /~tze s lnd  gleichf~l ls  e rgr i f fen .  

h/mfigsten l~t~t sich eine Verschmglerung im kranio-eaudalen Durch- 
messer, besonders in ihre~ miLtleren Abschnitten feststellen. Die Wirbel- 
kSrper erscheinen, gen~u ebenso wie bei der Osteoporose, zentral ein- 
gedellt; d0ch ist diese Verschm~lerung genau ebenso, wie bei der Osteo- 
porose nur dann vorhanden, wenrt die :Bgndseheiben normal sind, d.h.  
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ihren normalen Turgor besitzen. Wie hochgradig die Eindellung sein 
kann, zeigt Abb. 8. Hier tritt zugleich eine Verbreiterung im dorso- 
ventralen und im queren Durchmesser hervor. Diese Verbreiterung 
ist auf periostale Anbildung yon Pagetknochen zuriickzufiihren. Selten 
kommt es zu einer VergrSl~erung der WirbelkSrper in allen Durch- 
messern (Abb. 9). Die periostale Knochenanbildung ist hier nur gering, 

Abb.  7. 8. --11. Brus twi rbe l .  Der  10. Brus twi rbe l  i s t  an  P a g e t  e r k r a n k t ,  die R a n d a b s c h n i t t e  
s ind besonders  e rgr i f fen .  I n  den m i t t l e r e ~  A b s c h n i t t e n  grSi3ere Hoh l r~mne ,  durch die 
dicke St rebepfe i le r  h indurchz iehen .  Der  den 9. m i t  dem 10. Brus twi rbe l  ve rb indende  
R a n d w u l s t  i s t  in  den t~2rankheitsvorgang- einbezogen,  yon  i h m  aus  ha t  die E r k r a n l ~ n g  auch  
den 9. Brus twi rbe l  an  seiner  Grundf l~che  e rgr i f fen .  Der  an  tier un te ren  Ecke  des 10. Brus t -  
wirbels  s i tzende R a n d w u l s t  i s t  ebenfa l l s  e r l~ 'ankt .  E in  Fo r t s ch re i t en  a~lf den 11. Brus t -  
wi rbe l  w a r  n ich t  mOglich,  da er m i t  dem yon  diesem Wirbe l  ausgehenden  l~undwulst  n i ch t  

in  V e r b i n d u n g  s teh t .  

aber durch Messung leicht festzustellen. Die auff/~llige VergrSl~erung 
im kranio-caudalen Durchmesser beruht auf einer (lurch Wiedererwachen 
der endochondra]en VerknScherung an den KnorpelendpJatten hervor- 
gerufenen Knochenneubildung. Auf das Wiedererwachen der endo- 
chondralen VerknScherung bei Ostitis deformans babe ich bereits in 
meinem Freiburger Vortrag aufmerksam gemacht, wo ich es an der 
Symphyse feststellen konnte. Sie kommt fibrigens auch, wie ich in einer 
in spanischer Sprache erschienenen Arbeit mitgeteilt habe, bei 0steo- 
malacie und, wie ich hinzufiigen mSchte, auch bei 0stitis fibrosa v. Reck- 
linghausen an den Knorpellolatten der WirbelkSrper und an den Rippen- 
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knorpeln vor; an letztgenannter Stelle habe ich sie bei Ostitis deform~ns 
nicht beobachtet. Neuerdings hat Erdheim auch bei Akromegalie an 
dem l~ippenknorpeln und an den Knorpelplatten der Bandscheiben 
das Wiedererwachen der endochondralen VerknScherung beschrieben. 
Er bringt es hier mit der infolge der Hypophysenerkr~nkung eirtgetretenen ~ 
endokrinen St6rung in Beziehung. Ieh glaube, dab es bei der Ostitis 

deformans auf die stiirkere Bean- 
spruehung der subchondralenZonen, 

.kbb, 8, Nbb, 9, 
Abb. 8. Der 12. Brustwirbel  ist  diffus ~n Page t  e r k r a n k t  nnd  in kran io-caudaIer  :Richtung 
vers~hm~ler~, i n  dorsoventra~er ]~ichtun~ d~t~egen verbreige~,t. Die Spon~los~ sklerosiert  
wie bei 3 / ia rmorkneehenerkrankung,  m i t  der eine derar t ige  W i r b e l p a g e t e r k r a n k u n g  i m  

lg6ntgenbi ld  leicht  verwechse l t  werden  kann .  
Abb.  9. Diffuse sklerosieren4e Erkrankung" des 8. Brustwirbels .  Vergr/Sgerung des 

~r i rbelkSrpers  in al len Rich tungen .  

infolge des mangelb_af~ert KMkgehaltes des neugebitdeten Knochens zu 
beziehen ist, zumal hier bis jetzt wenigstens niehts bekannt ist, wa~ 
auf eine endokrine St6rung schlieBen l~gt. 

Sind mehrere, hintereinanderliegende Wirbel erkrankt, so kann der 
krankhafte Vorgang auf die Bandscheiben fibergreifen. Ieh habe in 
meinen Wirbels~ulen~rbeiten mitgeteiit, d~g nieb_t selte~l in die B~nd- 
seheiben Gef~Be und Bindegewebe einsprieBen und dab sich daran eine 
Verkn6eherung des Bandseheibengewebes ansehlieBen kann. Bei Ostitis 
deformans komm~ das nieht allzuselten vor. Dabei wird der in dem 
fibr6s umgewandelten Bandseheibengewebe zur Entwicklung kommende 
Knoehen, soweit ieh his jetzt feststellen konnte, regetm~gig in P~get- 
knoehen umgebaut. 
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Durch die Verkn6eherung wird eine kn6cherne Verbindung benaeh- 
barter Wirbel herbeigefiihrt, die, wenn sie mehrere hintereinander 
]iegende Wirbel betrifft, zu einer kn6ehernen, meist nur loka]en Ver- 
steifung der Wirbels/~ule Veranlassung gibt (Abb. 10). An dieser 
Abbildung ist noeh be- 
merkenswert, dab die im 
mittleren Brustteil der 
Wirbels/~ule liegende Ver- 
steifung mit einer Auf- 
riehtung der hier sonst 
vorhandenen, lohysiologi- 
sehen Kyphose verbunden 
ist, ein Vorkommnis, das 
ieh bei meinen Wirbel- 
s/~ulenuntersuehungen nur 
einmal bei geheilten, in 
dieser Wirbels/~ulengegend 
liegenden ]~r/iehen beob- 
achtet habe. 

Nieht selten kommt 
es, wenn die Wirbels~ule 
im ganzen erkrankt ist, 
wegen der Minderwertig- 
keit des Pagetknoehens zu 
mehr oder minder starker 
Kyphosenbildung, die frei- 
lieh bei polyostiseher Er- 
krankung des Skeletes an 
Paget, aueh ohne dab eine 
diffuse oder partielle Er- 
krankung der Wirbelss 
~rorhanden ist, infolge yon 
gew6hnlieher Osteoporose 
sieh einstellen kann, die 

Abb.  10. Diffuse Page t e rk r~nkung  der Wirbels/~ule. 
ja in dem Lebensalter, in Brustabschni~t .  Die e r k r a n k t e n  Wirbel  zeigen ein sehr 
dem die Pagetsehe Er- charakter i s t i sches  Aussehen.  Die Ba.ndscheiben sind 

ve rkn6eher t ,  tier neugebi lde te  g :noehen nach  Paget ge- 
krankung besonders hgu- b~ut.  Die physiologisehe Brus tkyphose  ist  ve r schwunden  
fig vorkommt, nicht selten und_ durch  einen geradl in igen Ver lauf  tier 

WirbelkSrper lhngsachse erse tz t  worden.  
beobaehtet wird. 

Sind an den erkrankten Wirbeln infolge Spondylosis deformans Rand- 
wtilste ~rorhanden, so sind auch diese in den Erkrankungsvorgang ein- 
bezogen, d. h. naeh Pagettypus gebaut, vorausgesetzt, dab die Erkrankung 
friseh ist. Liegen fiberbriiekende Randwiilste vor, die den an Paget 
erkrankten Wirbel mit dem benaehbarten, niehterkrankten Wirbel 
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verbinden, so kann man mitunter feststellen, dab der Krankheitsvorgang 
yon dem erkrankten Randwulst  aus auf den benachbarten gesunden 
Wirbel iibergreift; es ist in solchen, nicht besonders h~ufigen Fallen 
nur ein mehr oder minder groBer Absehnitt  des Wirbels erkrankt,  all 
dem sich der nach Paget typus umgebaute Randwulst  ansetzt (Abb. 7). 
Eine isolierte, d. h. nicht in Zusammenhang mit  eiaem an Paget  erkrankten 
WirbelkSrper stehende Erkrankung habe ich in einigen, allerdings se]- 
tenen F/~11en gefunden, wenn eine floride Erkrankung im Skelet vor- 
handen war. Bei der mikroskopisehen Untersuchung, die zur Fest- 
stellung der Pagetsehen Erkrankung unbedingt nStig ist, zeigte sieh, 
dab die Randwulstbildung noch frisch war, da ihre Randabschnitte teil- 
weise noch knorplig waren und eine aus der knorpligen Masse sich ent- 
wickelnde Knochenbildung nachweisbar war. 

Ferner habe ich beim Vorhandensein yon Pagetherden im Skelet 
noeh folgende eigent~imliche Befunde an einzelnen Wirbeln erheben 
k6nnen. Es kommt,  wie ich in meinen WirbeMtulenarbeiten zeigen 
konnte, nicht selten vor, dab bei Zermiirbung des Bandscheibengewebes 
die dem leeren oder mit  nekrotisehem und zerm0z'bbarem Gewebe aus- 
geftillten Bandseheibenspalt anliegenden Abschnitte der Wirbelk6rper 
sklerosiert werden. In  einem derartigen Fall, wo eine frisehe Paget- 
erkrankung des Seh/~dels, des reehten Obersehenkels, des Brustbeins 
und des Kreuzbeins ~:orlag, konnte ieh bei der Untersuehung der sklero- 
sierten Absehnitte des 3. und 4. Lendenwirbels feststellen, dag der neu- 
gebildete Knoehen nach Paget typus gebaut war. In  dem zweiten Falle, 
wo sieh eine frisehe Pageterkrankung des Kreuzbeins sowie des 7. und 
8. Brustwirbels land, zeigte die diehte Knoehensehale, die ein an der 
Bandseheibe des 12. Brustwirbels sitzendes Knorpelkn6tchen aufwies, 
ebenfalls typischen Pagetbau. Bei zwei weiteren F/~llen yon polyostisehem, 
zum Teil noeh frischem Paget, bei denen osteoplastisehe Krebsmeta-  
stasen in der Wirbels/~ule gefunden wurden, habe ich folgende Fest- 
stellung maehen k6nnen: 

Bei dem einen Fall, w o e s  sieh um osteoplastisehe Krebsmetastasen 
naeh Prostatakrebs handelte und wo sieh Krebsmetastasen in s/~mt- 
lichen Wirbeln fanden, konnte ieh im I. Lendenwirbel eine diffuse 
Erkrankung an Paget  naehweisen, w/~hrend in anderen, yon mir unter- 
suehten Wirbelk6rpern keine solehe festzustellen war. Ieh bin der Mei- 
~ung, dab hier die Metastasierung in einem bereits an Paget  erkrankten 
Wirbelk6rper erfolgte, weil der Wirbel diffus an Paget erkrankt war. 

Anders liegen bier die Verhs in einem zweiten Fall yon osteo- 
plastiseher Krebsmetastase,  die sieh im Ansehlul3 an Magenkrebs im 
11. Brustwirbel entwiekelt hatte, kirsehgroB war und als seharf umsehrie- 
bener Knoten die mittleren Absehnitte des Wirbeldurehsehnittes einnahm. 
Hier war die Pageterkrankung nur auf die Knoehenabsehnitte besehr/~nkt, 
die yon der Krebsmetastase eingenommen wurden: die Spongiosar~tume 
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enthielte~ Fasermark, zwischen dessen Fasern kleine Krebsherde lagen. 
An der Oberflgche der mit typisehen Mosaikstrukturen versehenen 
Spongiosabalkchen fanden sieh ziemlich zahlreiehe Ostoklasten und Osteo- 
blasten, also der typische Befund fiir Pag~tsehe Erkrankung. Die an 
den Krebsherd angrenzenden Spongiosabalken zeigten nur in der unmit- 
telbare~ Nachbarschaft der Knoten die fiir Paget eharakteristisehen 
Veranderungen, wahrend die in den peripheren Abschnitten des Wirbels 
liegenden frei davon waren. Hier halte ieh es fiir im hohen Grade wahr- 
seheinlich, dab der PagetprozeB erst zur Entwieklung kam, als die 
Krebsmetastase bereits vorhanden war bzw. sich entwickelte. Die strenge 
Beschrankung der Pageterkrankung auf die Krebsmetastase, das Frei- 
bleiben der an den oberflaehlichen Abschnitten des Wirbelkbrpers 
liegenden Spongiosaschiehten, in denen sieh die Pageterkrankung sonst 
besonders ansiedelt, sprechen fiir diese Annahme, zumal ieh bei meinem 
groBen, gerade die Wirbelsaule betreffenden Material niemals eine, auf 
die mittleren Absehnitte der Wirbelkbrper besehrankte Pageterkrankung 
beobachtet habe. Leider habe ieh in diesem Falle nieht die in anderen 
Wirbeln und anderen Skeletteilen sitzenden osteoplastisehen Krebs- 
metastasen untersucht. Er  fiel zeitlich vor den an erster Stelle bespro- 
chenen Fail yon osteoplastischer Careinose. Durch den an zweiter Stelle 
mitgeteilten Fall bin ieh erst auf die Mbglichkeit, dab sieh in osteo- 
plastisehen Krebsmetastasen eine Pageterkrankung einstellen kbnne, auf- 
merksam geworden. Es muB zukiinftigen Untersuehungen vorbehalten 
bleiben, die hier in Rede stehende Frage welter zu priifen. 

~ber die Pageterkrankung der Wirbels~iule im l%bntgenbild hat mein Schiller 
Hallermann in den Fortsehritten auf dem Gebiete der Rbntgenstrahlen eingehend 
beriehtet. 

Das Brustbein kann im ganzen erkranken, mitunter ist aber nur 
das Manubrium, mitunter das Corpus befallen. Eine alleinige Erkrankung 
des Sehwertfortsatzes habe ieh nicht gefunden. Die in meinem Frei- 
burger Vortrag gemaehte Angabe, dal~ das Manubrium bevorzugt sei, 
kann ieh auf Grund weiterer Erfahrungen nicht aufreehterhalten. Die 
t%ippen werden naeh meinen Erfahrungen nicht besonders haufig befallen. 
Ieh babe sie aussehlieBlich bei den sog. generalisierten (polyostisehen) 
Fallen beobaehtet. Bevorzugt war die Stelle, we die Rippe die grbBte 
Kriimmung besitzt, also in der mittleren und hinteren Achsellinie. Die 
Pagetherde hatten eine Ausdehnung yon 2--5 era. Bei der mikro- 
skopischen Untersuchung zeigte sich, dab die auBere l~inde starker 
erkrankt war als die innere, die Spongiosa war nur wenig betei]igt. In 
einem weiteren Fail polyostischer Erkrankung land sich etwa 6 em yon 
der Knorpelknoehengrenze entfernt ein in Abheilung begriffener Bruch, 
hier beschrankte sieh die Erkrankung ledig]ieh auf den im Callus ent- 
baltenen Knoehen, wahrend die angrenzenden, nicht verletzten Ab- 
schnitte der Rinde und Spongiosa nieht erkrankt waren, wie durch die 
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mikroskopisehe Untersuchung festgestellt wurde. Auf die schalenfSrmige 
Erkrankung an den Rippenknorpeln h~be ich bereits oben hingewiesen. 

Das Schulterblatt war in meinen F~llen meist nieht diffus erkrankt.  
Die plat ten Abschnitte waren frei geblieben, ebenso der mediale und 

obere Rand. ])er seitliehe 
Rand sowie die Forts/~tze: 
Spina, Akromium und Ge- 
lenkfortsi~tze waren stark er- 
krankt.  

Die Schl~sselbeine zeigen 
in mehreren F/~llen eine diL 
fuse Erkrankung,  in anderen 
Fgllen waren die Endab- 
sehnitte befallen, ohne daft 
eine besondere Bevorzugung 
des einen yon ihnen bemerk- 
bar gewesen w/~re. 

Den Oberarm habe ieh aus 
~ugeren Griinden nieht syste- 
matiseh untersueht. In  den 
F/~llen, wo er untersueht 
wurde, war er nie diffus er- 
krankt.  Die Erkrankung er- 
streekte sieh meist nnr auf 
das obere Ende und reiehte 
mehr oder minder weir naeh 
abw/~rts. Die Spongiosa war 
s te ts  beteiligt. 

Das Becken erwies sieh 
nur in der Halfte der F/~lle 
diffus erkrankt.  In  diesen 
Fallen wies der Beekenein- 

Abb.11. TYpischePageterkrankung des rechten Ober- gang eine mehr oder weniger 
schenkelknochens, die auf den I~roximMett ~-bsohnitt 
beschr~nktis t .  Im Xopfverdichtete  Spongiosa. Die g u t  ausgepr/igte Kartenherz- 
l%andabschnitte des Trochanter major sind durch 
Pageterhu'anktmg verdickt.  Die Compacta verdickt,  form auf. In  der anderen 
gegen die mit t leren Abschnitte spindelfGrmig sich H ~ l f t e  w a r e n  rechte und 
verjiingend; sie is t  aufg'eblattert, nur tier bogen- 
f0rmige Tell an der unteren Fl~che des Schenkel- linke Seite in gleicher Zahl 
halses is t  koml3akt, aber wie die mikroskol)ische befallen, dabei sehnitt die Er- 
Untersuchung zeigt, ebenfalls nach Pagettypus 

umgebaut, krankung an der Symphyse 
seharf ab; nut  in einem Fall 

war aueh der angrenzende Abschnitt  des anderen Sehambeines befallen. 
In  einem Falle, wo sieh eine einseitige Erkrankung land, besehr/inkte 
sich die Erkrankung auf die l%andabsehnitte, w~hrend die mittteren 
Teile frei davon waren. DaB ieh an der Symphyse bei einem Fall ein 
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Wiedererwachen der endochondralen VerknScherung beobachtet habe, 
darauf habe ich bereits oben hingewiesen, 

Die Erkrankung der Oberschenkel scheint nach meiner Erfahrung 
in den spongi6sen Abschnitten des unteren, meist aber des oberen 
Endes zu beginnen und schreitet yon hier allm~hlich gegen die Mitte 
der Diaphyse unter ganz allm~hlicher Dickenzunahme der Compacta 
fort, wobei die letztcre allm~hlich das ffir Paget kennzeichnende auf- 
gebl~tterte Aussehen (Abb. 11) annimmt, das besonders in Macerations- 
pr~paraten deutlich hervortrit t .  Dabei ist bemerkenswert, dab die Com- 
pact~ an der ~bergangsstelle zum Schenkelhals an dieser Aufbl~tterung 

Abb .  12. Hochg] ' ad ig  m i B g e s t a l t e t e r  Sehenke lkop f ,  dessen  p e r i p h e r e n  2Lbschnit te  s t a r k  
v e r d i c k t  s ind ,  die mitt~leren sin([ f a s t  f re i  y o n  Spong iosa ,  sie eni~hielten F e b t m a r k  (ira l~Sntgen-  
b i ld  s t e l l t en  sie s ich wie  C y s t e n  dar) .  E igen t f iml i che  A n o r d n u n g  tier Spong iosa  i n  den  

o b e r s t e n  Abschnit~ten des Schaf t e s .  

nur wenig teilnimmt, obgleich auch sie, wie die mikroskopische Unter- 
suchung zeigt, nach P~gettypus umgeb~ut ist, aber viel dichtere, yon 
wenig M~rkr~umen durchsetztc Knochensubst~nz aufwoist. Wahrschein- 
lich ist diese Verdickung darauf zu beziehen, d ~  gerade dieser Knochen- 
abschnitt mechanisch st~rk beansprucht wird. Die zwischen den moist 
gleichm~[~ig dicken Knochenbl~ttern gelegenen feinen Spalten sind im 
frischen Pr~parat mit rot gef~rbtem Mark orffillt; sie werdon nach den 
noch nicht erkrankten Abschnitten zu, gegen die die erkrankten Teile 
ganz allmghlioh abfallen, schmaler und erscheinen schliel]lich nur noch 
a]s ganz feine, rot gefs Spgltchen and Pfinktchon. 

In den Trochanteren sind besondors die Randabschnitte verdickt 
und aufgebls in don mittleren Abschnitten ist die Spongiosa mehr 
odor mindor gelichtet, so dab hier gr61tere ttohlr~ume vorhanden sind, 
die mit Fet tmark geffillt sind. Solche Iterde finder man etwas seltenor 
auch im Schenkelkopf, in dem sonst eine moist dichte Spongiosa vor- 
handen ist. Die mit Fet tmark erffillten Hohlrgume erscheinen im 
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R6ntgenbild als tIohlr/~ume und k6nnen, worauf sehon Preund hin- 
gewiesert hat, ffir echte Cystel~ gehalten werden. In  Abb. 12 And sie 
deutlich zu erkennen, hier t r i t t  augerdem die schwere Verunstaltung, 
die durch den PagetprozeB am Hals und Kopf hervorgerufen worden 
ist, recht deutlich hervor, ebenso die m/iehtig verdickten S10ongiosa - 
balken im Hals und an den proximalen Abschnitten des Schaftes. Bei 
den diffus erkrankten Oberschenkelknoehen ist die Markh6hle fast stets 
erweitert, nur einmal habe ich eine Vermauerung derselben dureh fein- 
porige Knochensubstanz - -  enostale Form der Pageterkrankung nach 
Picl~ - -  beobachtet. Am Gelenkknorpel babe ich niemals Ver/~nderungen 
gesehen. Entziindliche Ver/~nderungen an den Gelenkenden habe ich 
nur selten, trotz des h6heren Alters der betreffenden Individuen, fest- 
gestellt. Die unter dem Einflu6 der Arthritis deformans gebildeten Rand- 
wtilste nahmen, was schon Freund beobachtet hat, am PagetprozeB tell. 

An den Schienbeinen bin ich nur einer dfffusen Erkrankung begegnet, sie warert 
stets recht bedeutend verdickt und verkrfimmt, die iV[arkh6hle war stark erweitert, 
die Compaeta stark aufgebl~gttert. Eine Erkrankung des Wadenbeins babe ich 
niemals beobachtet. S~mtliehe in st/~rkerem MaBe erk/ankte P~6hrenknocher~ 
meines Materials wiesen Verkrfimmungen auf. ~ber die Erkmnkung der ~'uB- 
und Handknochen kann ich keine Angaben machen, da diese aus/~uBeren Grtinden 
nicht aus der Leiche entfernt werden. 

Itistogenese der Pageterkrankung.  

Uber die Histogenese der bei Pagetscher Erkrankung auftretenden 
Knochenver/~nderungen ist bisher nut  yon Freund und mir berichteg 
worden. 

In  meinem Berliner Vortrag habe ieh auf die groge Bedeutung der 
Mosaikstrukturen fiir die Histogenese der in der Spongiosa ablaufenden 
Erkrankung hingewiesen. Bisher nahm man an, dab in der fibr6sen 
Umwandlung des Knochenmarkes die Ursaehe ftir die Erkrankung zu 
sueher~ sei, maehte sieh aber keine Gedanken dariiber, dal] eine solche 
Umwandlung auch bei zahlreiehen anderen Knoehenerkrankungen in 
dem gleichen AusmaBe wie bei Pagetscher Erkrankung vorkommt,  ohne 
dab sich daraus eine Pageterkrankung mit  ihren charakteristischen mor- 
phologisehen Merkmalen entwiekelt. Looser is~ der Ansieht, dab bei 
der Pagetsehen Erkrankung eine chronisehe Osteomyelitis vorliegt, iiber- 
sieht aber ebenfalls, dag aus einer gewShnliehen ehronisehen Os~eomye- 
litis niemMs eine Pagetsche Erkrankung hervorgeht. 

Bei der Untersuehung ganz beginnender Pagetfg]le bin ieh zu einem 
wesentlieh anderen Ergebnis gekommen. Derartige F~lle sind reeht selten. 
Ieh habe his jetzt  im ganzen nut  vier gesehen, und zwar zweimal im Kreuz- 
bein, und zweimal im 4:. bzw. 5. Lendenwirbel; sie sind mit bloBem 
Auge nieht ganz leicht zu erkennen; ieh habe oben bereits das Bild, 
das sie darbieten, gesehildert. 

Bei der mikroskopisehen Untersuehung 1/iBt sieh feststellen, dal3 
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das Knoehenmark keine Ver/~nderungen aufweisf: myeloisehes Mark 
mit m~Big zahlreichen Fettzellen. Die verbreiterten Knoehenb~lkchen 
zeigen aber typisehe Mosaikstrukturen, an ihrer Oberfl~ehe liegen mehr 
oder minder zahlreiche Ostoklasten und Osteoblasten zum Zeiohen dafiir, 
dab ein Umbau im Gange ist 1. I)er Umstand, dab neben den mit 
Mosaikstrukturen versehenen Knochenb/~lkehen in dem gleichen Erkran- 
kungsherd aueh solehe mit normalem Aufbau vorhanden sind, beweist, 
dab eine Abheilung oder eine Remission nieht in Frage kommen kann, 
weil unter diesen Umst~nden alle Knochenb~lkehen umgeb~ut sein und 
Mosaikstrukturen aufweisen mtil3ten. Wie die Untersuchung etwas weiter 
vorgesohrittener Krankheitsherde zeigt, entwiekelt sieh die bindegewebige 
Umwandhmg des Markes erst dann, wenn z~hlreiohe Knochenb~lkchen 
umgebaut sind. Sic ist demnaeh ein sekund/~rer Vorgang, der ebenso 
zu bewerten ist, wie die Umwandlung des normalen Markes in faseriges 
bei der R~chitis und Osteomalaeie, we sie unter der Einwirkung yon 
meehanisehen und funktionellen Beanspruchungen erfolgt. 

Die yon Looser und Konjetzny ge~uf3erte Ansieht, d~l~ die Mosaik- 
strukturen erst in einem vorgeschrittenen Stadium der Erkrankung 
auftreten, ist sicher nicht zutreffend. Ich babe bei meinen, sieh auf 
ein selten umfangreiehes Material stiitzenden Untersuehungen, die ver- 
schiedensten Stadien der Erkrankung gesehen und stets Mosaikstrukturen 
feststellen kSnnen. Ieh mSchte bezweifeln, ob ein Chirurg ganz begin- 
nende Krankheitsherde zu Gesieht bekommt, die auch in meinem 
Material sehr selten sind, da bei solehen sicherlich klinisehe Erschei- 
nungen nieht hervortreten und Verunstaltungen der erkrankten Teile 
nieht vorhanden sind. 

In der Compacta liegen die Verh~ltnisse hinsiehtlieh der tIisto- 
genese, wie im folgenden Absehnitt dargelegt werden wird, verwickelter, 
d. h. es l~f~t sieh aueh hier, um das vorweg zu nehmen, naehweisen, 
dab die Kr~nkheit in normalem Knoehenmark beginnt. 

Uber die tIistogenese der in der Compaet~ der langen R6hrenknochen 
auftretenden Pageterkrankung hat Freund berichtet. So wertvoll auch 
seine ~Befunde sind, so gelten sie doeh nur fiir den besonderen yon Freund 
untersuehten Fall, da bei ihm zwei Vorg~nge nebeneinander herlaufen, 
n~mlich eine Osteoporose und eine Pageterkrankung. Die Osteoporose 
ist als Unt~tigkeitsosteoporose anzuspreehen, da das Individuum, yon 
dem das erkrankte Femur stammt, 8 Jahre wegen eines nieh~ zur Ken- 
solidation gekommenen Sehenkelhalsbruchs bettl/~gerig gewesen war und 
infolgedessen den Knochen nieht funktionell beanspruoht hatte. Es 
stoBen bier demnach die dureh die Osteoporose hervorgerufenen Ver- 
~nderungen, die sieherlieh nooh nicht abgelaufen waren, mit den dureh 
die Pagetsche Erkrankung gesetzten Ver~nderungen zus~mmen, die 
ebenfalls noeh im Fortschreiten begriffen waren. 

1 Abbildung s. Verh. dtsch, path. Ges. 1980. 



716 G. Sehmorh 

Freund gibt an, dag sich in den yon Paget freien Abschnitten des Femurs noch 
eine Neubildung yon Haversisehen Systemen gefunden habe. 

Zum Studium des Werdeganges der Pageterkrankung in der I)ia- 
physencompacta der langen R6hrenknochen habe ich teilweise erkrankte 
Knochen verwenden mfissen, da es unmSglich ist, mit blogem Auge 
Anfangsstadien in der Compacta zu erkennen. Besonders wertvolle 
Aufschliisse haben mir groBe Lgngsschnitte gebracht, doch habe ich 
daneben aueh Quersehnitte untersueht. Die ersten Vers die 
man auf die Pageterkrankung beziehen kann, lassen sich ungefghr 1 bis 

2~bb. 13. ~kbb. 14. 

Abb.  13 u. 1~. I n  Abb.  13 der ers te  Beginn 4er Erlu'a,nkung: in zwei Havers i s chen  l~&umen 
mehre re  mehrke rn ige  l~iesenzellen. I n  k b b .  14 ein gTSgerer l~esorpt ionsraum m i t  

zahlreichen Ostoklas ten u n d  zel lreichem fe infas r igem ~VIark. 

2 cm unterhalb der Stelle nachweisen, an der die durch den Erkrankungs- 
prozel~ hervorgerufenen Ver/~nderungen eben mit blol3em Auge in Gestalt 
mehr oder minder zahlreieher, feinster, rot gef/irbter Sp~ltchen wahr- 
nehmbar sind, 2 cm distal yon dem Abschnitt, wo die dutch den Paget 
hervorgerufene Verdiekung der Knochenrinde beginnt. Als erste Ver- 
~nderung spreehe ieh das Auftreten yon l~ iesenze l len-  O s t o k l a s t e n -  
in vereinzelten Haversisehen Kanglen bzw. Haversisehen R/~umen oder 
Vollcmannsehen Kans an (Abb. 13), wo sie sich in dem Lebensalter, 
in dena sieh die Pageterkrankung gewShnlich findet, unter normalen 
Verh/~ltnissen niemals naehweisen lassen. Ein bis drei, selten mehr 
Ostoklasten liegen in dem den Kanal nmgrenzenden Knochen in mehr 
oder weniger tiefen Howshipsehen Lacunen. Das Mark des Kanals ist 
wie unter normalen Verhgltnissen sehr feinfaserig und enthg]t Fettzellen 
und vereinzelte myeloisehe Zeilen; an den diinnwandigen, meist stark 
gefttllten Blutgefs lassen sich ebenfalls keine VerS~nderungen nach- 
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weisen. Exsudative Vorggnge fehlen vollstgndig, was ich ganz beson- 
ders hervorheben m6ehte, weil Looser solche bei allerdings viel  weiter 
vorgeschrittenen Fgllen beobachtet hat, wo ich sie iibrigens niemals 
feststellen konnte. In einer Zone, die dem erkrankten Abschnitt  etwas 
ngher liegt, finden sieh zahlreiche derartige Kangle. Die dnreh die 

A b b .  15. GrSBere r  R e s o r p t i o n s r a u m ,  i n  d e m  es e b e n  z u r  B i l d u n g  y o n  B i n d e g e w e b s k n o c h e n  
g e k o m m e n  i s t .  D i e  t i e f s c h w a r z e ~  P i X n k t c h e n  a n  t ier  O b e r f l / t c h e  des  R e s o r p t i o n s r a u m e s  

s i n 4  O s t o k l a s t e n .  

Einwirknng der 0stoklasten hervorgerufene Zerst6rung der Haversisehen 
Lamellen hat Fortsehritte gemaeht; es sind jetzt gr66ere Resorlotions- 
r/~ume (Abb. 14), die oft mehrere, zartwandige, prall gefiillte Gef/~ge 
enthalten, vorhanden. Die Zahl der Ostoklasten ist bedeutend gr613er. 
Die einzelnen Resorptionsr/~ume sind mitunter nut noch dureh diinne 
Sehiehten normalen Knoehengewebes voneinander getrennt. Appositions- 
vorg/~nge lassen sieh nur an kleinen Streeken an der 0berfl/tehe naeh- 
weisen. Das Mark ist jetzt, besonders an der Wand der l~esorptions- 
r/~ume, grobfaserig geworden und enthglt zahlreiche, strotzend gefiillte 
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Gefgf~e. Vergnderungen, die man auf exsudative Vorggnge beziehen 
k6nnte, sind auch hier nicht nachweisbar. Nut wenig n~her den 
erkrankten Abschnitten, aber immer noch etwa 3--4 mm entfernt, trifft~ 
man verhgltnismggig grol3e Resorptionsrgume, die dutch Verschmel- 
zung der kleineren, in der zweiten Zone erwghnten R/tume entstanden 

sind. Abb. 15 u. 16. Es 
finden sich augerordent- 
lieh zahlreiehe Ostoklasten 
an ihren Wgnden, das 
Mark ist etwas grobfaseri- 
ger, reich an dicht liegen- 
den, spindelf6rmigenZellen 
und vereinzelten Lymph- 
zellen, sowie an prall ge- 
fiillten diinnwandigen Ge- 
f/~Ben. In den grSBeren 
ResorptionsrS~umen tr i t t  
jetz~ eine sehr auffgllige 
Erscheinung hervor : mit- 
ten in feinfaserigem, zell- 
reichem Mark bemerkt 
man eine Verdichtung der 
Grundsubstanz, die sich 
mit Eosin bzw. bei Gieson- 
fiirbung stark rot fgrbt 
und an ihren Enden in 
dichtstehende feine Fasern 
pinselfSrmig ausl~uft. In 
der verdichteten, homogen 
aussehenden Masse liegen 

Abb.  16. Groger  t~esorp t ions raum i m  Lf ingsschn i t t  bei  eckige, etwas gr6Bere Zel- 
s t g r k e r e r  Verg~'gBerung. Die  Wfinde  sinct buehfbig, mifc len, die in Verdichtungen 
za,hlreiehen Os tok las ten ,  h ier  und  da  aueh m i t  Osteo- 
b las ten  bese tz t .  M a r k  fas r ig ,  in  i h m  e in  l~tng's ver -  VOrt gr6gerer Ausdehnung 
lau fende r  Ba lken  aus  B indegewebsknoehen  bes tehend ,  deutlieh die Form y o n  
yon  den W ~ n d e n  des R e s o r p t i o n s r a u m e s  sp r ingen  n n t e n  

aus  B indegewebsknochen  bes tehende  Zacken  vor.  Knochenk6rperchen, wie 
man sie ira Bindegewebs- 

knochen finder, erkennen lassen. Es ist demnach in den Hohlr~umen 
zur Entwieklung yon Bindegewebsknochen, der beginnende Verkalkung 
erkennen 1/~13t, gekommen. Ant Reihenschnitten l~tgt sich nachweisen, 
dab dieser anscheinend frei im Mark entstandene Bindegewebsknochen 
mit dem die Hohlr~ume umgebenden, alten, yon der Resorption ver- 
schonten Knochen in Verbindung getreten ist. In manchen Hohlr/~umen 
bemerkt man eine netzf6rmige Anordnung des neugebildeten Binde- 
gewebsknochens. Schon Freund erw/~hnt das Vorkommen yon Binde- 
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gewebsknoehen in der aufgebls Knochenrinde, wugte abet seine 
Entstehung nieht zu deuten. An diekeren B~lkehen des letzteren findet 
man nieht selten diehtgelagerte Osteoblasten, unter deren Einwirkung 
es zur Ablagerung yon diinnen Knoehenlamellen kommt. Nicht selten 
finder man an den in Verkalkung begriffenen, neugebildeten Knochen- 
balken auch Ostoklasten, mitunter sogar in nieht unbedeutender Zahl; 

Abb.  17. I m  U m b a u  begTiffene Compac/Ga im Querschni t t .  Grotle ~[arkraulne,  die zum Tell 
os~eoide S~mme, die m i t  Osteoblasten dieht  besetz~ sind, aufweisen,  zwisehen ihnen 

Knochente i le  m i t  ~[osaiks t rukturen.  

es hat sieh hier bereits an diesem neugebildeten Knoehen der fiir die 
Pageterkrankung eharakteristische Umbau eingeste]lt. Der eben gebildete 
Knoehen erf/~hrt Zuwaehs durch Anbau yon Knoehenlamellen, w/thrend 
er aber andererseits sehon wieder dem Abbau dureh Ostoklasten unter- 
liegt, wobei abet dieser geringer ist, als der Anbau. In dgrartigen grol~en 
Resorptionsrs mit neugebildeten Balken yon Bindegewebsknoehen 
sind mitunter mehr oder minder groBe St~eke des alten Knoehens 
stehen geblieben bzw. ragen sie noeh in Verbindung mit dem alten 
Knoehen als mehr oder minder groBe Zaeken und Balken stummel- 
f6rmig hinein (Abb. 16). An ihrer Oberfl/~ehe liegen zahlreiehe Osto- 
klasten, aber aueh groBe Osteoblasten werden hie und da gefunden, 

Virchows Archly.  13d. 283. 47 
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die auf ziemlich breiten, kalklosen S~umen liegen (Abb. 17). Die eben 
beschriebenen Ver/~nderungen sl0ielen sich im Innern der Compacta ab; 
je weiter sie vorgeschritten sind, desto mehr n/~hern sie sich der Mark- 
h6hle und der periostalen Oberflache. In den Abschnitten, die den vSllig 
umgebauten Teilen der Coml0aCta unmittelbar benachbart sind, ist 
das Bild ein so buntes, dab man es kaum noch entwirren kann; doch 

Abb. 18. Isolierter kompakter  P~getkaochen inaerhalb eines noch nicht  vSllig vc~ngebuuten 
Compact~sl;iiekes. 

begegrmt man auch hier noch groi~ea Resorptionsri~umen mit Binde- 
gewebsknochenbalken. Auch Mte, noch nicht g/~nzlich in Pagetknochen 
umgewandelte Knochenabschnitte - -  l~udimente yon interstitiellen 
Lamellen und mehr oder minder groBe Reste yon IIaversisohen 
Systemon (Abb. 18) - -  werden hier gefunden. Schliel]lich kommt, ich 
mSohte sagen, mehr Ordnung in die anscheinend regellose Anordnung 
der neugebildeten KnochenbMken. Die Abbauvorg/~nge, Os~oklasten, 
treten stark zuriick, der Anbau iiberwiegt. An der Oberfl/iche der 
Knochenbalken wird kMklose, aber rasch verkMkende Knochensubstanz 
angesetzt, freilich wird der Alopositionsvorgang, wie die zahlreichen 
Ostoklasten und igosMkstrukturen beweisen (Abb. 18), h/~ufig durch 
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Resorption der neugebildeten Knochensubstanz unterbrochea; aber 
sehlieBlieh kommt es doch zu tells runden, tells eifSrmigen, mitunter 
auch mit mehr oder minder groBen Ausbuehtungen versehenen, mit 
zellreichem, feinfaserigem Mark erfiillten Hohlr/~umen, die anniihernd 
gleichm~gig fiber die ganze Dieke der l%inde verteilt sind. Nicht allzu- 
selten bin ieh abet Bildern begegnet, aus denen zu sehlieBen ist, dab der 
Entwicklungsgang aueh anders verlaufen kann. Man trifft n~imlich 
mitten yon nicht besonders reiehlieh vorhandenen, m~l~ig weiten Resorp- 
tionsrgumen auf kompakt aussehende Knochenabschnitte, die mitunter 
einen Durchmesser yon 1 mm und mehr besitzen und zun~chst stehen- 
gebliebene Reste der alten Compaeta zu sein scheinen. Sieht man aber 
n~her zu, so bemerkt man, dab sie kein alter Knoehen sein kSnnen, 
denn sie werden yon auBerordentlieh zah]reichen, unregelmgBig ver- 
laufenden, meist kurzen Kittlinien durehzogen, die kleine Knoehen- 
felder umsehlieBen. Haversisehe Kans oder Zwisehenlamellen, die bier, 
wenn es sieh um alten Knoehen handeln wfirde, vorhanden sein mfiBten, 
fehlen vollstandig. Es kann sich hier nur, wie die Mosaikstrukturen 
beweisen, um neugebildeten Pagetknochen handeln, der in einen dutch 
Resorption entstandenen Hohlraum eingelagert wurde. Derartige 
Knochenherde ]iegen meist inmitten yon Knoehenabschnitten, bei denen 
grSBere Resorptionsr~ume mit den oben geschilderten Eigentfimlieh- 
keiten vorhanden sind. Zweimal habe ieh sie aber bei an Paget erkrankten 
Obersehenkeln in einer anseheinend vSllig normalen Compaeta etwa 1 cm 
yon den erkrankten Absehnitten entferns liegend gesehen. Aus diesem 
Befund l~tBt sieh sehlieBen, dab der PagetprozeB hier im ersten Beginn 
zum Stillstand gekommen ist. In zwei Pagetf/~llen habe ieh sie aber auch 
in einem anseheinend vollst/~ndig normalen, d. h. yon Pagetver~tnde- 
rungen freien Absehnitt der Compaeta, der etwa 4 mm yon der Erkran- 
kungsgrenze entfernt lag, gesehen. Aus diesem Befund l~Bt sich sehlieBen, 
dab die lokalen, in die gesunden Absehnitte ziemlieh weir vorgeschobenen 
Erkrankungsherde bereits kurze Zeit naeh ihrer Anlage zum Stillstand 
kommen k6nnen. Der Stillstand war daraus zu erkl~ren, dab aueh im 
Bereieh der sehon mit bloBem Auge als erkrankt erkannten Absehnitte 
ein Stillstand eingetretert war. Solchea sklerotischen Pagetherden bin 
ich in der Wirbels/~ule nnd auch in anderen Skeletteilen begegnet, be- 
senders h~tufig im Seh~deldaeh, we sie in einem Falle die ganze rechte 
Sehl~fenbeinsehuppe einnahmen und auch auf die Schlgfenbeinpyramide 
iibergriffen. Bemerkenswert war, da~ die sklerotischen Knoehenab- 
sehnitte keine wesentliche Verdickung aufwiesen. Einen kleinen der- 
artigen Herd zeigt Abb. 19. 

Aus den vorstehenden Darlegungen ergibt sich, dag der Krankheits- 
vorgang im Innern der Compaeta mit lebhaften l~esorptionsvorgangen 
in den Haversischen Kan~len und Haversisehen t ~ u m e n  beginnt, ohne 
dal3 das Knoehenmark Ver~nderungen erkennen 1/iBt. Letztere setzen 
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erst in Form einer bindegewebigen Umwandlung ein, wenn die gesorp- 
tionsriiume gr61~eren Umfang erreieht haben. Im Fasermark kommt es 
zur Entwieklung yon Bindegewebsknochen, der dureh Anlagerung yon 
Osteoblasten zu lamell~ren Knoehen umgewandelt wird, im AnschluB 
daran aber einem tiberstiirzten Umbau anheimf/tllt, der zur Bildung 
yon typischen Pagetknoehen f/ihrt. ~Vghrend bei Begirm der Com- 
paetaerkrankung die Abbanvorggnge tiberwiegen, kommt es im weiteren 
Verlauf zu gesteigerter Neubildung yon Knoehensubstanz. Die aus 
Bindegewebsknoehen hervorgegangenen Knoehenbalken ordnen sich unter 
dem Einflul] yon mechanischen und funktionellen Beanspruehungen zu 
einer neuen, aus Pagetknoehen bestehenden Compaeta, die, falls die 

A b b .  19. S k l e r o t i s c h e r  H e r d  i n  e i n e m  al l  O s t i t i s  d e f o r m a n s  e r k r a n k t e n  Sch~de ldach .  

Krankheit  bei vollendetem Umbau zum Stillstand kommt, der friiher 
vorhandenen Compaeta an Dicke gleiehkommen kann, aber wesent- 
lieh anders als diese gebaut ist. 

Da Beschreibungetx und Abbildungen yon einer naeh P~gettypus 
umgebauten Compaeta im Schrifttum noeh nieht vorhanden sind, gebe 
ieh im folgenden eine solehe (Abb. 20), die einen Quersehnitt dutch 
einen Femur wiedergibt. Da hier periostale Wueherungen noeh nieht 
bzw. ganz andeutungsweise vorhanden sind, stellt sie den reinen Typus 
einer Pageteompaeta dar. Die g, uBeren Generallamellen sind noch vor- 
handen, vielleieht in etwas gr6gerer Zahl als unter normalen Verhglt- 
nissen, was, wie ieh sp/iter zeigen werde, auf eine geringftigige periostale 
lgeaktion zu beziehen ist. Ebenso finden sieh noeh Rudimente der 
inneren Generallamellen wie unter normalen Verhgltnissen. Die/~ul3eren 
Generallamellen umsehliegen den v611ig naeh Pagettypus umgebauten 
Teil der Comloaeta, der yon sehr zahlreiehen, ann~hernd gleiehm/~gig 
ver~eilten Hohlrs durchsetzt wird, die etwa in gleieh grol3er Zahl 
wie die Haversisehen Kanitle unter normalen Verh/~ltnissen vorhanden, 
yon letzteren sieh aber dureh ihre unregelm~gige Form und ihre ver- 
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sehiedene Weir unterscheiden; sic sind mi~ Fet tmark und hie und da 
aueh mit  myeloiden Zellen, stellenweise auch mit fei~ffaserigem Mark 
erffill~, in dem m~Big zahlreiehe, meist nur wenig geffillte Blutgef/~l~e - -  
besonders Capillaren und sehr dfinnwandige Venen - -  enthal ten  sind. 
Die Arterien entsprechen wohl im wesentlichen den aus der normalen 

~kbb. 20 u. 21. Typische Fag 'e tcompae ta  im  Querschni t t .  Die Compac ta  besi tz t  dieselbe 
Dieke wie das en t spreehen4  gesunde Femur .  Sie ist  yon z~hlreichen, u n r e g e l m ~ i g  ge fo rmten  
kleinen I-Iohlr~umen durchsetzt .  Osteone und  Zwisehenlamel len  fehlen v611ig. Die ~ul~eren 
@enerailamellen sind erhal ten ,  sog~r e twas  v e r m e h r t ;  4ie. inneren sind nur  noeh un einzelnen 

Stellen zu e rkennen .  I n  der  groflen ]~iarkh6hle myeloisehes  5Igrk.  

Compacta vor dem Umbau vorhandenen. Zwischen den Hohlr~umen liegt 
ein Knochengewebe, das in seinem grSberen Aufbau durehaus dem unter 
normalen Verh/~ltnissen bier vorhandenen Knoehengewebe entspricht. 
Abgesehen davon, dab es aus Mosaikknoehen besteht, fehlen hier typisehe 
Haversisehe Kan~le und Haversische t~gume vSllig, was besonders auch 
aus dem in Abb. 21 wiedergegebenen Lgngsschnitt hervorgeht, auf dem 
die unregelmttBig umgrenzten, anntthernd aber gleichweiten, den Knochen 
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in seiner L/~ngsachs e durchziehenden spaltf6rmigen g/~ume deutlich her- 
vortreten. Die ttohIr~ume werden nieht wie die typisehen Haversisehen 
Kan/~le yon einer konzentriseh verlaufenden ununterbroehenen Lamellen- 
sehicht begrenzt, sondern yon kleinen, versehieden dicken, im all- 

gemeinen abet ziemlich diinnen, 
dureh Kittlinien voneinander 
getrennten, an ihrer den Hohl- 
r~umen zugekehrten Seite kon- 
kay ausgehOhlten Knoehen- 
stfiekehen umgeben. Das Gleiche 
gilt yon den sieh au~ diese 
innerste Schieht auflagernden 
weiteren Schiehten, Es kommt 
atff diese Weise an den  auf dem 
Quersehnitt anns rund 
oder oval erseheinenden Hohl- 
rs bei oberfl/~ehlieher Be- 
traehtung ein Bild zustande, 
das an den Aufbau yon normalen 
Osteonen (Havemisehe Systeme) 
erinnert, aber es fehlt die im 
normalen Knoehen vorhandene 

regelm~Bige, konzentrisehe 
Schiehtung der die Haversisehen 
Kan/~le ununterbrochen umkrei- 
senden Haversisehen Lamellen. 
Typisehe interstitielle Lamellen 
fehlen ebenfalls. Das Knoehen- 
gewebe, das zwisehen den die 
Hohlr/~ume umgebenden Kno- 
ehenstfieken gelegen ist, besteht 
ebenfalls aus Mosaikstrukturen 

A b b .  21. P a g e t c o m p ~ c t a  i m  L~ng ' sschni t t .  De r  und ist aul~erordentlich unregel- 
bl~ttrige Bau ist aul~erordentlich 8eutlich zu 
erkennen. Osteone fehlen vSllig. In den I~iumen /II~l~ig angeordnet. ])iese yon 
zwisohen d e n  e inze lnen  d icke ren  B l ~ t t e r n  f i n d e r  Mosaikknochen umgebenden 

sich Fa.serm~rk,  in  dem eine fe ine  
P~getsl~ongiosa vorhanden ist .  Hohlr~ume reichen bis dieht an 

die inneren rudiment~ren und 
an die in dem zur ]~esehreibung vorliegenden Falle sehr gut ausge- 
pr&gten ~uBeren Generallamellen heran. Von diesen sind sie dutch 
eine sich mit t ts  kr/~ftig blauf&rbende Grenzlinie (Italtelinie 
naeh Erdheim, Unterbrechungskittlinie naeh Petersen (Abb. 20) getrennt; 
solehe Linien linden sich aueh zwisehen den einzelnen Generallamellen 
zum Zeichen dafiir, dM~ die einzelnen Lamellen in verschiedenen Zeit- 
r~umen zur Entwieklung gekommen sind. Auf dem Ls treten 
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sie als ziemlich dicke Knochenlage besonders deutl ich hervor. Ich werde 
auf  sie noch zur i ickzukommen haben.  

Mitunter kSnnen, wie ich in zwei F~llen feststellen konnte, in der nahezu vbllig 
umgebauten Compacta des 0berschenkels m/~Big ausgedehnte Knochenherde sich 
erhalten, die in ihrem Aufbau dem normalen Knochen gleichen, also keine Mosaik- 
strul~uren enthalten, aber nach der Anordnung ihrer Kittlinien, die ja, was noch 

Abb.  22. SLehengebliebener, aber  u m g e b a u t e r  Res$ der a l l en  Corapaeta  ohlie ~s 
s t r u k t u r e n  in  e inem a n  P a g e t  e r k r a u k t e n  F e m u r ,  bei dem es zur  ~bhe i l ung  der  E r k r a n k u n g  

gekon~nen w~r.  

vie1 zu wenig beachtet wird, fiir die Beurteilung des Knochenumbaues eine aufler- 
ordentlich grol]e Bedeutung haben, als umgebaut angesehen werden miissen, well 
nach meiner Erfahrung in der normalen Compacta Knochenherde mit derartigem 
Aufbau nicht vorkommen (Abb. 22). Da die Pageterkrankung in den betreffenden 
Femora zum Stillstan4 gekommen war, bin ich geneigt anzunehmen, dal~ tier 
Stfllstand zu einer Zeit erfolgte, wo der Umbau nach Pagettypus noch nicht in 
allen Knochenabschnit~en vollendet war, sondern dab sich bier und da noch 
Inseln yon normaler Knochensubstanz fanden. Diese befanden sich nach Ein- 
tritt des Stillstandes der Pageterkrankung unter ganz anderen Beanspruchungs- 
bedingungen als unter normalen Verhiltnissen und fielen infolgedessen einem 
den jetzigen Beanspruchungen entspreehenden Umbau anheim, bei dem es aber, 
da die frische Pageterl~2ankung erl0schen war, nicht zur Entwicklung yon Mosaik- 
strukturen kommen konnte. 
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Die yon  mir  erwiesene Tatsache ,  dag  durch  den U m b a u  der  Com- 
p a c t a  der  K r a n k h e i t s v o r g a n g  in den den  normalen  Knochen  durch-  
se tzenden I-[ohlr/~umen, den  Haversischen K a n ~ l e a  und  Hohlri~umen, 
besonders  in den  in der  Mitre  der  Knochenrh tde  gelegenen REumen 
beginn$ und  yon  hier  aus auf  die i ibr igen Schichten  fortsehreite~, is~ 

2~bb. 23. Pagetcompac~ (Oberschenkel) mit atrophischen Stellen, besonders n~he tier ~Iark- 
hShle, wo die von Freund genauer beschriebenen filigr~nartig feinen E:nochenb~lkchen deutlich 
zu sehen sind. 2~uch in den subperiostMen 2Lbschnitten ist eine deutliche Lichtung der 

Spongiosa mit Verschmhlerung- der B~ilkchen zu sehen. 

n ich t  ohne Bedeutung ,  da  sie die im Sehr i f t tum viel faeh ve r t re tene  
Ansicht ,  dab  der  Page tp rozeg  in den der  M a r k h S h l e  anl iegenden Ab-  
schn i t t en  der  Compac ta  beg innt  und  yon  bier  peripherwi~rts fort-  
schrei tet ,  wider legt .  Diese Ans ich t  is t  auch, soweit  ich das Schr i f t tum 
i iberbl icke,  n ich t  dureh mikroskopische  Un te r suchungen  sichergestel l t ,  
sondern  wohl  nur  aus der  Ta t saehe  erschlossen worden,  dab  an  den 
langen R6hrenknochen  die MarkhShle  rech t  hiiufig, und  zwar  besonders  
bei den diffus e rk rank ten  und  ve rd ick ten  K a o c h e a  erwei ter t  erscheint .  
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Die Feststellung, da$ die ~uSeren und inneren Generallamellen bei 
vollst~ndigem Umbau der Compacta erhalten bleiben, ist hier yon beson- 
derer Bedeutung. 

Den yon Freund geschilderten filigranartig angeordneten sehr dtinnen 
Knochenbi~lkchen bin ich in der umgebauten Compacta wiederholt 
begegnet, aber nur dann, wenn in den Skeletteilen, in denen keine Paget- 
erkrankung nachweisbar is$, eine ausgesprochene Osteoporose ~orhanden 
war. In nahezu allen derartigen F/~llen waren die betreffenden Indi- 
viduen vor ihrem Tode metn" oder minder lange bettl~tgerig gewesen. 
Bei Durchsicht der Krankengescbichte liel] sich feststellen, dab die 
filigranartig aufgebauten Abschnitte um so ausgedehnter waren, je 1/~nger 
die Bettls gedauert hatte, ein sicheres Zeichen daffir, dab der 
w~hrend der Dauer der Pagetcrkrankung gebildete Knochen ebenfalls 
der Atrophie anheimfi~llt, und dal~ diese um so hochgradiger ist, je 1/~nger 
eine funktionelle Beanspruchung nicht oder nut wenig stark statt- 
gefunden hat (Abb. 23). 

Umgekehrt war die umgebaute Compacta dann besonders (wie auf 
Abb. 21) dicht, wenn die betreffenden Individuen bis zu ihrem Tode 
umhergegangen..waren und ihre unteren Gliedmal]en in gewShnlicher 
Weise beanspruch t batten; selbstverst/~ndlich ist die Verdickung der 
yon der Erkrankung befallenen Knochen auch yon der Dauer der 
Erkrankung abh/~ngig. Schreitet der Krankheitsvorgang, wenn der Urn- 
ban vollendet ist, weiter fort, so kommt an der periostalen Seite eine 
mitunter recht m~chtige Knochenneubildung zur Entwicklung, w/~hrend 
an der MarkhShlenseite Knochen in mehr oder minder starkem Mal~e 
eingeschmolzen wird. Es vollzieht sich bier dersetbe Vorgang, wie ihn 
Roux (Ges. Abh. I, 363) schildert. 

DaB am Periost reaktive Vorg/~nge bei Paget sich einstellen, ist den 
meisten Untersuehern vSllig entgangen. Bisher galt es als Dogma, 
da~ bei der Pagetschen Erkrankung das Periost unbeteiligt sei. Kauf- 
mann vertritt in seinem Lehrbnch sogar die Ansicht, dal] ffir die Ostitis 
fibrosa, unter welcher ~Bezeichnung er die Ostitis dcformans und Ostitis 
fibrosa v. Rec/clinghausen zusammenfal~t, d i e  ~ichtbeteiligung des 
Periosts geradezu charakteristisch Sei. 

Ffir die Ostitis fibrosa v. Rec/slinghausen trifft das in gewisser Hin- 
sicht zu, insofern ni~mlich, als wenigstens nach meinen bei der Unter- 
suchung yon 15 Fi~llen gewonnenen Erfahrungen periostale Wuche- 
rungen nur an Fraktur- ~md Infraktionsste]len sowie in der Nachbar- 
schaft yon ,,braunen Tttmoren" zu allerdings meist nut wenig aus- 
giebiger Entwicklung kommen, nicht aber an anderen Perioststellen 
(s. u.). 

Merkwiirdigerweise hat man sich bei dieser Stellungnahme gar nicht 
die Frage vorgelegt, auf welche Weise denn, wenn eine periostale Reak- 
tion nicht vorkommt, die Verdickung der Pagetknochen zustande kommt. 
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Diese Frage hat  bisher, auBer Freund, niemand aufgeworfen. Wem~ 
man das Vorkommen der periostalen Reaktion verneint, so kann die 
Antwort  eigentlich nut  so ausfallen, dab man sie auf ein interstitielles 
Knoehenwaehstum bezieht, das abet  yon den meisten normalen und 
pathologisehen Anatomen abgelehnt wird. 

Wit  brauchen aber aueh nieht auf ein solehes zuriiekzugreifen. Denn 
in geeigneten F/~llen, d. h. in frisehen F/illen yon Paget  l~gt sieh an den 
langen R6hrenknoehen eberffalls an der Grenze zwischen erkranktem 

3_bb. 24. Per ios ta le  Neub i ldung  an  e inem par t ie l l  e r k r a n k t e n  Femur .  Quersehn i t t  a n  tier 
Stelle, wo die e rk rank t en  2~bsehnitte an  die noeh n ieh t  e r k r a n k t e n  angrenzen.  Links  oben 
im Bi14 noeh no rma le  Compac ta res t e  m i t  ~ypischen Osteonen.  I t i e r  u n t e r  dem Per ios t  
nu r  eine ganz  4iinne Lage  yon  huBeren Genera l lamel len .  Nach  reehts  zu a l lmhhl lehe  Zu- 
n a h m e  der Genera l l~menen,  die hier  4tlrch eine t iefschwarze  gefhrbte  Hal te l in ie  yon  den 

t ieferen,  naeh  Paget u m g e b a u t e n  C o m p a e t a a b s e l m i t t e n  ge t r enn t  sind. 

und gesunden Absehnitt  regelm~Big und einwandfrei eine periostale, 
meist reeht bedeutende Wueherung naehweisen. Diese ist bereits 
bemerkbar,  wenn der im Innern der Compaeta ablaufende, noeh floride 
Umbauvorgang - -  nur beim Vorhandensein eines solehen t r i t t  die peri- 
ostale Reaktion ein - -  sieh der periostalen Oberfl~ehe n~hert. 

Freund, der auf Grund v0n histologischen Untersuchungen zuerst 
das Vorkommen der periostaleh Wueherungen bei Paget  beschrieben 
hat  - -  vor ibm hatte sie Weber an Knoehensehliffen gesehen - -  hat 
nur verh/~ltnisms geringfiigige, periostale Wueherungen gesehen. Da, 
wie erw~hnt, der yon ibm beschriebene Fall kein reiner Fall yon Paget- 
scher Erkrankung ist, so k6nnte man  immerhin den Einwand erheben, 
dab die -con ihm beschriebene, geringfiigige periostale Reaktion nicht 
auf die Pageterkrankung, sondern auf andere Ursachen zuriiekzufiihren sei. 
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Ich habe zu meinen Untersuchungen nur reine F~lle yon Pagetscher 
Erkrankung gewghlt und babe periostale Reaktionen in allen Fgllen, 
vorausgesetzt, dab sie im Innern des betreffenden Skeletteils noch fort- 
schreitend und bis nahezu an die Oberflgehe vorgedrungen war, gefunden. 

Die periostale geakt ion tr i t t  in zwei versehiedenen Formen auf. 
Einmal in Neubildung yon ~uBeren Generallamellen, andererseits in Form 
yon dicken, aus der Cambiumsehieht des Periosts hervorgehenden, aus 
Bindegewebsknochen bestehenden Knochenlagen und osteophyt~ren 
Wueherungen. 

Die erste Form kommt nicht allzuhi~ufig vor; Abb. 24 veranschau- 
licht sie auf d e n  Querschnitt dureh den erkrankten Femur, fast genau 
an der Grenze zwisc.hen gesunden, normalen und erkrankten Knochen. 
An der linken Seite des Bildes sind noch Reste des normalen Knoehens 
zu sehen, kenntlich an d e n  regelmiiBigen Aufbau aus Osteonen mit 
kreisrunden Querschnitt. Hier ist nur eine ganz dtinne Sehieht yon 
/~ul3eren Generallanellen ~rorhanden. Naeh der rechten Seite des Bildes 
zu nimmt diese Schieht an Dieke zu, die Zusanmensetzung aus ein- 
zelnen Lamellen tr i t t  deutlieh hervor; gegen die urspriingliche Ober- 
fliiche der Compacta sind sie dutch eine ziemlich breite, seJar dunkel- 
gefiirbte Haltelinie abgesetzt. Sie bestehen aus rein- und parallel- 
faserigem Knoehen, ein Mittelding zwisehen Bindegewebs- and lamel- 
l~ren Knoehen. Die Dieke dieser Schicht bzw. die Zahl der Lanel len 
nimmt zu, je mehr sieh der Krankheitsvorgang der Oberfl~tehe n/thert. 
Auf der rechten Seite des Bildes ist eine dieke Sehicht yon/iuBeren Grenz- 
]amellen vorhanden, an die die naeh Paget umgebaute Compactaschieht 
heranreieht. Solehen, aus feinfaserigem Knoehen bestehenden Lamellen- 
system begegnet n a n  mitunter aueh in den n e h r  zentralw~rts gelegenen, 
ungebauten  Absehnitten der Compaeta, wie an Abb. 25 auf einem Li~ngs- 
schnitt deutlich zu erkennen ist. Da bei dem im Innern der Compacta 
erfolgenden Umbau niemals derartige feinfaserige Lanellenschiehten 
gebildet werden, ist das Vorkommen solcher entfernt ~ron der Oberfl/~ehe 
liegenden Lamellensysteme ein sicheres Zeiehen fiir ihren periostalen 
Ursprung. Sowohl die an der Oberfl/iehe neugebildeten, als aueh die 
beim weiteren Fortsehreiten der periostalen Wueherung nacla innen 
verlagerten derartigen Lanellensysteme verfallen frtiher oder sparer meist 
dem Umbau naeh Pagettypus. l%este yon ihnen kann man, wenn auch 
selten, bei sehr stark verdiekten l%6hrenknochen mit stark erweiterter 
Markh6hle in den innersten, der MarkhShle benaehbarten Knochen- 
absehnitten nachweisen z u n  Zeiehen dafiir, dab bei solehen Knochen 
die alte, umgebaute Compaeta nahezu v611ig zerstSrt und die vorhandene 
Compaeta fast v611ig periostalen Ursprungs ist. 

An der Markh6hlenseite der Compaeta finder man Knoehenneubil- 
dung reeht selten und meist nur reeht sp~rlich in Form yon vereinzelten, 
aus Bindegewebsknoehen hervorgegangenen os~eophyt/iren Wueherungen, 
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die meist abet rasch wieder zerst6rt werden. Nur ausnahmsweise kommt  
es zu einer reichlichen Knochenneubildung. Die sog. enostale Form 
der Pageterkrankung, auf die zuerst Pick hingewiesen hat, ist auf sie 
zuriickzufiihren. Aber auch hier finder stets ein Umbau  nach Paget- 
typus  start.  

Abb .  2 5. L ~ n g s s c h n i t t  4 u r c h  e inen  e rka ' ank ten  OberschenkeI .  U n t e r  4era  P e r i o s t  (reehts)  eine 
z ieml ich  dicke,  aus  f e in fa s r igen  u n d  pa r~ l l e l f a s r igen  I~nochen  be s t ehende  K n o c h e n s c h i c h t ,  die 
~,'egen das  Pe r io s t  s eha r f  abgese t z t  is t .  2~n ih re r  c o m p a e t ~ w a r t s  g e r i e h t e t e n  Ober f l~ehe  kurze ,  
n a e h  P a g e t t y p u s  g e b a ~ t e  K n o e h e n z a e k e n .  P a r a l l e l  zu  ih r  verl~iuft  e ine  zwei te  aus  para l l e l -  
f e in fas r igen  K n o c h e n  bes t ehende  K n o c h e n s e h i c h t ,  (tie eben~Mls p e r i o s t a l e n  U r s p r ~ n g s  ist .  

Die zweite Form der periostalen t~eaktion, die sich allerdings h~lffig 
nicht scharf yon der ersten trennen l~tftt, bcsteht darin, dal~ yon der 
Keimschieht des Periosts mehr oder minder dicke Auflagerungen yon 
Bindegewebsknoehen oder yon zacken- und netzfSrmig angeordneten 
Osteophyten entstehen, welch letztere dann zu dickeren Knochenwuche- 
rungen durch Dickenzunahme zusammenflieBen k5nnen. Besser als ein- 
gehende Beschreibung geben die Abb. 26 u. 27 fiber diese Vorggnge 
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2~bb. 26. DtLrchbruch der Pageterkl~ankung " yon ([er Comp~cta  durch die '/iul~eren General -  
lamel len.  Der  hier gelegene M a r k r a u m  is t  yon osteoiden m i t  Osteoblasten besetzten Saumen  
ausg'ekleidet.  Vereinzel te  Ostoklasten.  An  der Durchbruchss te l le  zwei sich gegenfiber 

l iegende v e r k a l k t e  Os teophyten  m i t  schmalen  osteoiden S~umen. 

~-bb. 27. Osteophyt~ire kalklose periost~le Knochenwucherungen ,  die in mehre ren  Schichten 
i ibereinander  l iegen a n d  netzal~tig m i t e inande r  -r sind. Der  ICnochen, an  dem sie 
aufIiegen, is t  ebenf~lls neu  gebi lde t  un4  per ios ta len Urspr tmgs ,  worauf  die zahlreichen, hier  
] iegenden Gefai3e hinweisen,  die un t e r  no rma len  Verh~ltnissen hier n icht  vo rhanden  sind. 
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AufschluB. Abb. 26 stammt yon einer Stelle, we ein groBer l~esorlotions- 
raum eben die Reste der alton Rinde durchbroehen hat;  a~l der Durch- 
bruchsstelle sind zwei typische osteolohyt~re Wucherungen sichtbar. 
Abbl 27 zeigt ein Netzwerk yon Osteophyten, die in ziemlieh dicker 
Schicht auf die Oberfl&che der Compacta aufgelagert sind, und Abb. 28 
eine dicke, periostale Knochenwucherung; die zah]reiehen, diinnwandigen 
Blutgef~tBe, die in strahliger Richtung sic durehziehen, lassen keinen 

Abb .  28. Dicke  aus  B i n d e g e w e b s k a o c h e n  b e s t e h e n d e  osteophyt~ire  Neubild_lmgsschichb mi% 
zah l re iehen  s e n k r e c h t  ~ t r  L ~ n g s r i c h t u n g  4er  o s t eophy t / t r en  Sch ich te~  v e r l ~ u f e n d e n  B l u t -  
ges (per ior ie rende  Gei~l]e). I n  der  Tiefe e in  grol]er  l%esorpt ionsratml  m i t  zah l re i chen  

O s t o k l a s t e n .  

Zweifel dariiber aufkommen, daft hier neugebildeter periostaler Knochen 
vorliegt, da im normalen Knochen sich eine so grebe Anzahl yon Gef~tBen 
nioht finder. Auch dieser nach Typus 2 neugebildete Knochen wird, 
werm der Krankheitsvorgang die alte Compacta vollstandig zerst6rt 
hat, nach Pagettypus umgebaut. Da Reste der oberfl~chIichen Sehichten 
der friiher vorhandenen Compacta nicht mehr vorhanden sind und da 
der an Stelle der alten Compacta getretene Knoehen der nach Paget- 
typus umgebaute, periostal neugebildete Knochen den gleichen Aufbau 
hat, so ist es leicht verst~ndlich, dab man, wenn man den Werdegang 
nieht kennt, die periostalen Auflagerungen nieht als solche erkennt. 
Darin diirfte auch der Grund ffir die auffallende Tatsaehe zu suchei1 
sein, da~ man bisher fast vSllig iibersehen hat, dab periostale Wuche- 
rungen vorkommen und daft sic es sind, die die Verdickung der Diaphysen 
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herbeiffihren bzw. dab bei s tark erweiterter MarkhShle u n d  starker 
Verdickung der Rinde  diese fast aussehlieBlich aus periostal  gebildeten 
Knoehen  besteht.  I n  sel tenen F/~l]en 1/~I]t sich die periostale Wueherung  
mi t  bloBem Auge seharf y o n  der 1%inde 
abgrenzen (Abb. 29) und  dementsprechend 
aueh rSntgenologisch nachweisen. Ich  habe 
in  einer in  den :Fortschrit ten auf dem 
Gebiete der RSntgens t rah len  erschienenen 
Arbei t  fiber einen solchen Fal l  berichtet,  
habe aber keine Erkli~rung fiir das in  Rede 
stehende Vorkommnis  gegeben. Ich mSchte 
das hier naehholen.  

Das Pri~parat s t ammt  yon  einem an 
Gehi rnb lu tung  vers torbenen 63jghrigen 
Mann ,  der 15 Monate vor  seinem Tode 
einen Bruch der Dialohyse des ] inken Ober- 
sehenkels er l i t ten und  deswegen 4 )/[onate 
das Ber t  gehtitet  hat te .  Beim Umhergehen 
verspfirte er mi~Bige Schmerzen im rechten 
Obersehenkel, die er darauf  bezog, dab er 
das reehte Bein je tz t  mehr  ans t rengen 
mfisse, als das linke, das er schonte. 

Bei der Sektion land sieh ein ziemlioh be- 
deutender Callus an der Bruchstelle des linken 
Oberschenkels, der auf der S/~gefl~,ehe ein eigen- 
tfimliehes, bimsstein/~hnliches Aussehen zeigte, 
aber ziemlieh lest war. Der reehte Oberschenkel 
war in seiner unteren H/~lfte spindelf6rmig ver- 
dickt, die Oberfl/~che rauh. Auf der S/~gefl/~ehe 
war die Markh6hle etwas erweitert und mit stark 
ger6tetem Fettmark erffillt. Die Compaeta bestand 
aus zwei Sehichten, die sich besonders an der 
medialen Seite seharf voneinander abgrenzen 
liegen, wghrend die Abgrenzung an der lateralen 
Seite nur hier und da mSglieh war. Die innere, 
der Markh6hle benaehbarte, etwa 8 mm dieke 

Abb. 29. Unteres Femxu'ende mi6 
Schieht zeigte die ffir Paget typisehe Aufbl/~tte- verdickter Compacta. Die loeri- 
rung und war lgngsgestrelft, in tier guBeren standen ostalen Wucherungen sind mit 
die mit bloBem Auge deutlich erkennbaren Kno- blo6em Auge, besonders an der 
chenb~lkchen senkrecht zur Oberfl/~che. Gegen ]inken Compaetaseite deutlich 

daran zu erkennen, daI~ die 
das distale Ende des Femur zu versehwand all- E:nochenb~ikehen hier senkrecht 
m/~hlich die Sehichtung und war nut noch bier auf d_er Compacta stehen. 
und da andeutungsweise zu erkennen. 

Bei der milcroskopischen Untersuehung ergab sieh, dab der Callus am ]inken Ober- 
schenkel nach Pagettypus gebaut war. Die Knoehenbalken zeigten typisehe 
~osaikstrukturen. In  den zentralen Absehnitten war myeloisches FeZtmark vor- 
handen, w/~hrend es in den Randteilen fasrig war. HAer fanden sich die Zeichen 
einer frischen l~ageterkrankung, gekennzeiehnet durch zah]reiche, den Knochen~ 
balken aufsi~zenden Ostoklasten und Osteoblasten. In don mittleren Abschnitten 
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war kein Umbau mehr  naehweisbar,  es war hier also Stil lstand der Erkrankung  
eingetreten. 

Die Pageterkrankung besehr/inkte sieh fast  aussehlieBlieh auf den CMlus und  
griff nu t  wenig auf die angrenzenden Absetmit te  der Rinde iiber. Die Spongiosa 
im proximalen und  distalen Ende war frei yon Pageterkrankung.  

Im rechten Obersehenkel ergab die mikroskopisehe Untersuehung,  dal3 die 
Erkrankung  deft ,  we die Yerdiekung in den normalen, proximMen Absehni t t  

Abb. 30. Ein Schnigt aus tier ~bergang'szone tier normM dicken Pageteompaeta in die 
verdickte Pagetcompacta. Eine sehr~g ansteigende periostule Knoehenwucherung, die 
sieh scharf yon der blgttrigen Pageteoml)aeta abhebt und aus sehr feinen Bglkehen (Binde- 

gewebskImehen) besteht, zwisehen ihnen Fettmark und fasriges 2Clark. 

iiberging, zum Stil lstand gekommen war, die Compacta war bier recht  diinn, die 
Knochenb~lkchen zeigten typisehe MosMkstrukturen, das Mark war Fe t tmark .  
Auf der AuBenseite lag eine diinne, aus feinen IKnoehenb~lkchen bestehende Schieht, 
deren Bglkchen senkrecht  zur Oberflgehe s tanden und  an  den dem Periost angren- 
zenden Abschni t ten  aus Bindegewebsknoehen bestanden, der gut  verkalkt  war, 
nu t  hie und da bemerkte man  schmMe, kalklose Auflagerungen auI ihnen. Die 
der ]~inde aufliegenden ]3~ilkehen ~varen dicker, ebenfalls gut  verkalkt ,  bier fanden 
sich breitere, kalklose Auflagerungen. Einige dieser B~lkehen liegen deutlich 
lamell/iren Bau erkennen und  zeigten vereinzelte Nosaiks t rukturen (Abb. 30). 

An den Stellen, we die ~uBere Knochenschieht  sieh yon tier al ten unregel- 
m~13ig begrenzten Pagetr inde abhob, war diese verhgltnismagig diinn, sie bes tand 
aus zwei ann~hernd  parallel verlaufenden etwas breiteren Knoehenstrei{en, die 
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aus feinfasrigem, parallelfasrigem Knochengewebe bestanden, der ~uSere war 
etwas diinner als der innere (rectlts in der Abb. 31). Ihre 0berfli~che war durch 
zahlreiche 0stoklas~en angenagL infolgedessen uneben, hie und da fanden sich 
auch 0s~eoblasten. Zwischen diesen beiden Streifen fund sich ein dichtes Netz 
yon KnochenbMkchen, die s/~mtlich nach Page~typus gebaut waren; eine dtinne 
derartige Schicht land sich auch anf der MarkhShlenseite des inneren S~reifens. 

Abb.  31. Sehni~L allS tier per iosta len Verdickung,  wo sic a m  s thrks ten  ist .  Links a t rophische  
P a g e t c o m p a c t a ,  die zwei e twas  kompak te re ,  l~ng's ve r l anfende  Knochens t re i fen  aufweist .  
Die aus e inem Ne tzwerk  yon  ]Knochenbalken bestehende,  diekc, 4era rechts  l iegenden 
Knochens t rc i fcn  auf l iegende periostale  ]Knochcnschicht ist  f as t  dicker als die a l te  Compac ta .  

Die Knochenbglkchen waren si~mtlich gut verkalkt und liel~en hier und da feine 
kalklose Auflagerungen erkennen, an ihrer 0berfl~che lagen zahlreiche 0steo- 
blas~en, weniger zahlreich 0stoklasten. Auf dem i~ul~eren Streifen sub an den meisCen 
S,ellen mi* scharfer Abgrenzung die periostale Auflagerung, die bier ebenso dick 
war wie die Rinde. Sie bestand aus KnochenbMkchen, die in der der Rinde benach- 
bar~en Schicht sehr dich~ lagen und netzf6rmig miteinander verbunden waren, 
wi~hrend sie in der welter nach auSen gelegenen Schich~, die nnmittelbar an das 
Periost angrenz% spi~rlich waren, zwischen ihnen lag Fettmark,  sie waren dtinn, 
e~was knon'ig, gut  verkalkt und bestanden aus Bindegewebsknochen. Die inhere 
dichte, periostale Schicht dagegen setzte sich arts KnochenbMkchen znsammen, 

Virchows Archiv .  Bd. 283. 48 
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die nach Pago~typus gebaut waren, an ihrer Obel~l/~che zahlreiche Ostoklas~en 
und Osteoblas~en aufwiesen, die ebenfalls gut verkalkt waren un4 in feiafasrigem 
Mark lagen. An der Grenze der inneren und/~uBeren periostalen Schicht fanden 
sich neben aus ]3indegewebsknochen bestehenden B/~lkchen auch solche, die Paget- 
typus aufwiesen. An mehreren Stellen war der auSere Compactastreifen yon 
Pagetknochen durchbrochen. 

Meines Erachtens ist der mitgeteilte Befund folgendermal]en zu 
erkl/iren. Der rechte Oberschenkelknochen war bereits vor dem Ein- 
t r i t t  der Frak~ur an Paget erkrankt. W/~hrend der langen Bettruhe 
atrophierte der Pagetknochen. Naeh dem Aufstehen und Umhergehert 
stellte sich infolge der starken funktionellen Belastung eine sehr rege 
Knochenneubildung ein, die sieh nicht bloB auf die erkrankte Compaeta 
beschr/~nkte, sondern auch das Periost beteiligte, um dadurch eine den 
funktionellen Anforderungen entsprechende Festigkeit herzustellen. Die 
periostale Knochenwueherung erfolgte in der Weise, daB, wie wir es 
oben beschrieben haben, eine reichilehe osteophyt/~re Kuochenbildung 
stattfand, die aus Bindegewebsknochen bestand, die Knoehenbildung 
war sehr lebhaft, so dab der neugebildete Knoehen nicht sofort naeh 
Pagettypus umgebaut werden konnte. Ebenso erfolgte aber auch eine 
sehr rege Knochenneubildung in der Compaeta selbsb, die dadurch ein 
sehr dichtes Aussehen gewann. 

Bei einem anderen Fall war die sich scharf yon der nach Pagettypus 
gebauten Compacta abhebende periostale Neubildung auf einen Bruch 
der Compacta zurfickzuffihren. I-Iier war der Bau des periostalen Callus 
ganz /ihnlich wie bei dem eben besprochenen Fall, d. h. er bestand in 
seinen /~uBeren, dem Periosg benachbarten Schiehten aus B/~lkchen, die 
aus ]~indegewebsknoehen bestanden, w/~hrend die inneren bereits nach 
Pagettypus gr6BtenteiIs umgebaut warem 

Bei der Verdickung des Seh/s spielen nach meinen Befunden 
osteophyCi~re Wucherungen keine Roile. Hier habe ich nnr Anlagerungen 
gefunden, die aus parallel- und feinfaserigem Knochen bestehen und 
allm~hlich in Pagetknochen umgebaut werden. Ich habe sic ausschliel~- 
lich an der AuSentafel nachweisen kSnnen. 

Die yon Yreund beschriebene paraostale Knochenneubildung habe 
ich nieht beobaehtet. 

Wenn somit die Verdiekung der Diaphysen der gShrenknochen ein- 
wandfrei auf periostale Kn0chenwucherungen zuriickgefiihrt werden kann 
und bier ein interstitielles Knochenwachstum nicht in Betracht kommt, 
so harrt  die Frage, auf welche Weise die Verl/~ngerung der verbogenen, 
an Paget erkrankten R6hrenknoehen zustande kommt, noch der LSsung. 
Dal~ sie durch interstitielles Wachstum erfolgt, seheint mir unwahrschein- 
lich. DaB dabei ein Wiedererwachen der endochondralen VerknScherung, 
die j& beim noch wachsenden Individuum das L~ingenwaehstum ver- 
mittelt, eine Rolle: spielt, ist ausgeschlossen, da der Intermedi~rknorpel, 
yon dem das L~ngenwachstum der Diaphyse abh/~ngt, mit dem Auf- 
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hSren des Wachstums schwindet und der Gelenkknorpel ffir des Liingen- 
wachstum nicht in Frage kommt.  Ich habe auch an ihm bei den ver- 
]/~ngerten Pagetknochen keine auf ein Wiedererwachen der endochon- 
dralen VerknScherung hinweisende Ver/inderungen gefunden. 

Vielleicht ist bier ein in neuester Zeit mittelst des RSntgenverfahrens 
gewonnener Befund yon Bedeutung, worauf ieh sehon in der oben- 
erw/~hnten, in den Fortschrit ten auf dem Gebiete der RSntgenstrahlen 
ersehienenen Arbeit aufmerksam ge- 
macht  habe. Salinger hat  zuerst 
darauf hingewiesen, daB man bei ver- 
1/~ngerten und verbogenen Pagetdia- 
physen an der konvexen Seite sehmale, 
scharf umsehriebene, bandfSrmige, 
senkrecht zur L/~ngsaehse des Kno- 
chens verlaufende Aufhellungsstreifen 
nachweisen kann, die er als Loosersehe 
Umbauzonen deutet. Looser hat  diese 
Zonen bekanntlich zuerst bei l~achitis 
und Osteomalaeie besehrieben und sie 
darauf zurtiekgeftihrt, dab infolge der 
Weiehheit der Knochensubstanz an 
gewissen meehaniseh stark beanspruch- 
ten Stellen der alte lame]l/ire Knochen 
allm/~hlich zerstSrt und dureh ent- 
weder fiberhaupt nicht oder nur 
mange]haft verkalkten Bindegewebs- 
knochen ersetzt wird. Ieh habe die 
Salingersehen Befunde an meinem 
Material durchaus best/~tigen k6nnen 

(Abb. 32). Bei der mikroskopisehen Xbb. 32. An tier konvexen Seite der 
Untersnehung habe'ich allerdings keine Femureompaeta zahlreiehe, helle quer- 

verlaufende Aufhellungsstreifen: sog. 
Loosersehen Vmbauzonen,  sondern Loosersehe Umbauzonen. 
die ganze Dieke der Compaeta dureh- 
setzende Fissuren oder besser gesagt, Infraktionen naehweisen kSnnen 
(Abb. 33) 1. 

Die Aufhelhmg ist dadurch bedingt, dab die Bruchspalte verh•ltnis- 
ms weir klafft. Die Infraktionen kommen wohl dadureh zustande, 
dal] der nachgiebige' Pagetknoehen, wenn er stark meehanisch oder 

l Auch bei Rachitis tarda und bei Osteomalacie habe ich in den allerdings 
nur sehr wenigen FAllen, wo ich die im RSn~genbild als Loosersche Umbauzonen 
angesprochenen Aufhellungszonen mikroskoloiseh untersuchte, nur Infraktionen 
gefunden. Es liegt mir selbstverst/~ndlich fern, die JLoosersehen Befunde zu bezwei- 
feln, aber ich woll~e nicht vers/J, umen, darauf hinzuweisen, dab die streifenfSrmigen 
Aufhellungen bei l~achitis und Oseeomalacie auch auf Infraktionen beruhen k6nnen. 

48* 
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funktionell beanslorucht wird, sieh ausbiegt und an der konvexen Seite 
der t~iegung genau so einbrieht, wie ein aus zs ttolz bestehender 
St~b bei st~rkerer, die Elastizit~tsgrenze fiberschreitender Biegungs- 
be~nspruchung, wobei, wenn die Einbrtiche an mehreren Stel]en gleich- 
zeitig erfolgen und die Verbiegung bestehen bleibt, eine Verl/~ngerung 
~uf der konvexen Seite erfolgt. Auch an den verbogenen Pagetdiaphysen 
finder man meist mehrere, mitunter sogar ziemlieh zahlreiche Infrak- 
tionen. Werden die Bruchspalten, wie ich naehweisen konnte, durch 
Oallusknoehen ausgef~llt (Abb. 34), so kann man sich leicht -r 

2~bb. 33. Que r  d u r c h  die C o m p a c g a  v e r l a u f t  e in  zack ige r  Spa l t ,  t ier e inem tier in  Abb .  32 
a b g e b i l d e t e n  Aufhe l lungss t r e i f en  en~spr lch t  u n d  eine k l a f f ende  F i s su r  da r s t e l l t .  

dag durch sich 6fter wiederholende, kleine Infraktionen an der kon. 
vexen Seite der Pagetknoehen sieh eine nicht ganz unbetr/~ehtliche 
Verl~ngerung einstellen wird. Es ist dies zun/~ehst nut  eine durch ver- 
einzelte Befunde gestfitzte Annahme. Dutch weitere, insbesondere syste- 
magisehe RSntgenuntersuchungen, bei denen man yon Zeit zu Zeit an 
den in Verbiegung begriffenen Knochen das Auftreten und Verschwinden 
yon den in Rede stehenden Aufhellungszonen verfolgt, wird sieh viel- 
leieht feststellen lassen, ob sie zu~reffend ist oder nicht. 

Die weiehe, mitunter geradezu morsche Beschaffenheit des Paget- 
knochens, die leiehte Schneidbarkeit, die Mlerdings nut  bei floriden 
Erkrankungen vorhanden ist, sowie die Verbiegungen und sonstigen 
Verunstaltungen, die er bei meehanisehen un.d funktionellen Bean- 
sloruehungen erf/~hrt, weisen darauf hin, dab er statisch minderwertig 
ist. Diese Minderwertigkeit ist wahrseheinlieh yon zwei Umst~nden 
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abh~ngig. Einmal kann man daffir vielleicht den gegeniiber der Norm 
stark ver/~nderten Aufbau der Knoehensubstanz, die Zusammensetzung 
aus kleinen und kleinsten Knoehenstiiekehen, wie sie uns in den Mosaik- 
strukturen siehtbar vor Augen tritt ,  verantwortlieh maehen. Es ist, 
wie ieh reich in meinem Freiburger Vortrag ausgedrfiekt babe, dureh- 
aus wahrscheinlich, dab der aus einem Faehwerkbau bestehende Paget- 
knoehen statisch weniger leistet, als der aus groBen Quadern und groBen 

~ b b .  34=. Zwoi oben u n d  un t en  in Verhei lung begri f fene Fissuren.  Zwisehen bei<len in d~r 
l~Iitte des Bildes feine querver laufende  Streifen in den Knochenbhlkchen:  ~i i t te  beg innende  

Fissuren. 

Werkstfieken aufgebaute normale Knoehen. Hier k6nnen nur Festig- 
keitsprfifungen die Entseheidung bringen. Sieher aber ist die statisehe 
~inderwertigkeit bei frischer Erkrankung davon abh/ingig, dab der 
Pagetknoehen einen verminderten Kalkgehalt aufweist. Es liegen zwar 
Untersuehungen fiber die Kalkmengen des friseh erkrankten Paget- 
knochens noch nieht vor. Auf einen verminderten Kalkgehalt l~Bt 
aber der Umstand schlieBen, dab der maeerierte Pagetknoehen ver- 
h~ltnismaBig leicht ist. Ich babe, um hier einen sicheren Boden unter 
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den Fiigen zu haben, in zwei F/~llen, we es sich um eine frische Paget- 
erkrankung handclte, einerseits der erkrankte macerierte Obe~schenkel 
und andererseits der entsprechende yon dcmselben Individuum stam- 
mende macericrte normale Oberschenkelknochen gewogen und dabei fest- 
stellen kSnnen, dab der Pagetknoehen, t rotzdem er bedeutend dicker war 
als der normale, um ann~hcrnd ein Drittel leichter war. (Die Paget- 
knochen wogen 210 bzw. 320 g, die gesunden Knochen 300 bzw. 410 g.) 
Ich bin aueh in der Weise verfahren, dag ich ein Stiick eines maeerierten 
Knoehens, bei dem ieh durch mikroskopische Untersuchung eine floride 
Erkrankung festgestellt hatte,  in der Kugelmiihle in feines Knochenmehl 
verwandelte und in gleicher Weise mit  einem Stfiek des gesunden yon 
dem gleichen Individuum stammenden Knochens verfuhr und gleiche 
Volumina auswog. Dabei ergab sich, dab die vom Pagetknochen stam- 
mende Mehlmenge 45 g wog gegeniiber 65 g des gesunden Knochens. 

Um einwandfreie Ergebnisse zu erhalten, ist es notwendig, sieh dutch Unter- 
suchung yon Stichproben, die man aus mfglichst zahlreichen des zu wiegenden 
erkrankten Knochens en~nimmt, zu fiberzeugen, da~ der Krankheitsproze~ in 
allen Skeletteilen noeh im Fortsehreiten ist. Sind in mehr oder minder grogen 
Abschni~en Abheilungsvorg/~nge vorhanden, so is~ der Gewichtsunterschied viel 
weniger in die Augen fallend und ka~m sogar fehlen. Selbstverstandlich muff 
auch der gesunde Knochen genau untersucht werden. 

Es erhebt sich nunmehr die Frage, was die Ursache fiir den mangel- 
haften Kalkgehalt  des Pagetknochens ist. Bei ihrer Beantwortung ist 
davon auszugehen, dal3 der Kalkstoffweehsel, wie die Untersuchungen 
yon Snapper u. a. gezeigt haben, nicht gestSrt ist, und da$ ferner der 
Pagetknochen Kalksalze aufzunehmen vermag, dena er erweist sich 
im mikroskopischen Pr/~parat vcrkalkt.  Da6 sein Aufbau nieht allein 
die Ursache fiir die verminderte Aufnahme ,r Kalksalzen sein kann, 
beweisen die F/~lle yon geheilter Pageterkrankung, bei denen die Knochen 
gut verkalkt  sind. Ich habe ein an Paget  erkranktes verdicktes Femur, 
bei dem der Krankheitsvorgang, wie die mikroskopische Untersuchung 
ergab, vollst~ndig in allen Abschnitten zum Stillstand gekommen war, 
gewogen und sein Gewicht mit  620 g bestimmt, w/~hrend der gesunde, 
yon demselben Individuum stammende entsprechende Oberschcnkel- 
knochen nut  470 g wog. 

Nach meinem Dafiirhalten ist der mangclhafte Kalkgehalt  des florid 
erkrankten Knochens darauf zuriickzufiihren, dab das neugebildete 
Knochengewebe bei der Pageterkrankung sehr kurzlebig ist. Es wird 
bei der raschen Aufeinanderfolge won Abbau und Anbau zerstSrt, bevor 
es die Kalkmenge aufgenommen hat, die es aufzunehmen imstande 
w/~re, wenn es l~nger bestiinde. Bekanntlich wird jede neugebildete 
Knochensubstanz,  wie Pommer gezeigt hat, stets kalklos angelagert 
und n immt  erst allm/ihlich Kalksalze auf. Wie sich am Bruchcallus 
leicht nachweisen 1/~$t, dauert  es eine gewisse, nicht zu kurz bemessene 
Zeit, bis tier in ibm enthaltene neugebildete Knochen die Hs des 
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normalen Knochens erreieht, d. h. lest und tragf/~hig wird. Bei der 
uns beseh/~ftigenden Krankheit nimmt das neugebildete Knoehengewebe, 
wie die mikroskopische Untersuchung zeigt, Kalksalze auf, wird abet 
sehr raseh wieder durch Resorption zerstSrt und hat infolgedessen keine 
Zeit, die zur Vollverkalkung notwendige Kalkmenge aufzunehmen. Es 
bleibt, solange die Pageterl~tankung friseh ist, dauernd kalkarm und ist 
infolgedessen mechanisch und funktionell minderwertig. 

Die Minderwertigkeit des Pagetknochens l/~13t die Verbiegungen und 
Verkriimmungen, die die erkrankten Knoehen erleiden, ohne weiteres 
verst/~ndlich erscheinen. Sie gibt aber aueh eine Erkl/~rung dafiir, dab 
bei der Pageterkrankung Knochensubstanz im ~bermal3 gebildet wird. 

Denn es ist eine bekannte Tatsaehe, dal3 bei allen Knochenkrank- 
heiten, bei denen der statiseh vollwertige, gut kalkhaltige Knoehen dureh 
statisch minderwertige kalkarme oder kalklose Knoehensubstanz ersetzt 
wird, diese im ~bermal3 gebildet wird. Der Organismus ist, wie ich 
bereits in meiner Rachitisarbeit ausgesprochen babe, bestrebt, den Ver- 
lust an Festigkeit, den das Skelet oder ein Skeletteil dureh Zerst~rung 
des alten vollwertigen kalkhaltigen Knoehens erleidet, durch massen- 
hafte Bildung eines rainderwertigen Materials auszugleiehen, gerade 
ebenso wie die Technik verf~hrt, wenn sie eine statisch hochwertige 
Eisenkonstruktion durch eine solche aus statisch minderwertigem Holz 
ersetzen muB. Die Verdiekung der Pagetknoehen und die Verdiehtungen, 
sowie die Verdickungen, die die Spongiosateile erfahren, linden auf 
diese Weise eine einfaehe Erkl~rung. Freilich vermag das minderwertige 
Material, selbst wenn es in grol3er Menge gebildet wird, das vollwertige 
nieht zu ersetzen, bei der Pageterkrankung um so weniger, als das neu- 
gebildete minderwertige Gewebe raseh wieder der ZerstSrung anheimf/~llt. 

Wenn man nieht in jedem Falle yon Pageterkrankung eine augen- 
f/~llige Mehrbildung yon Knochengewebe finder, ja mitunter in einzelnen 
Knoehenherden sogar eine Atrophie feststellen kann, so bedeutet das 
keinen Einwand gegen die eben gegebenen Darlegungen. Ein erkrankter 
Knochenteil, besonders ein Wirbel, kann zwar bei oberfl/~ehlieher Betraeh- 
tung insofern atrophiseh erseheinen, als seine Spongiosa mehr oder 
minder geliehtet erseheint, er ist es aber tats/~chlieh nieht, weil die vor- 
handenen Knochenbalken meist reeht betr/~chtlieh verdiekt sind, bzw. 
wenn sie an den Randabsehnitten liegen, sehr dicht aneinander liegen. 
Ferner ist in Betraeht zu ziehen, dal3 der w~hrend des floriden Stadiums 
in groBer Menge angesetzte Knoehen bei der Abheilung der Krankheit, 
wenn der Knochen dureh Aufnahme yon Kalksalzen die normale Festig- 
keit erlangt hat, der Resorption anheimf~llt, gerade ebenso wie das 
bei der Heilung der Raehitis der Fall ist. Weiter ist zu beriieksiehtigen, 
dal3 die T~tigkeit der Osteoblasten, die sozusagen eine Sisyphusarbeit 
zu verriehten haben, allm/s erlahmen kann, wobei zu bedenken ist, 
dab die Pageterkrankung erst in sp/~teren Lebensabsehnitten einsetzt, 
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wo an sich schon die Zellt/s eine geringere ist. Endlich ist darauf 
hinzuweisen, dab der Pagetknochen wie bereits oben erwghnt, ebenso 
der Atrophie anheimfgllt~ wie der normale Knochen, wenn er funk- 
tionell weniger beansprucht wird. Es ist daher leicht verstgndlich, 
dab wit bei Personen, die lange Zeit bettlggerig gewesen sind, eine 
Atrophie der an Paget erkrankten KnocherL feststellen k6nnen. Bei 
der Rachitis beobaehten wir das gleiche. Bei rachitischen Kindern, 
die an zehrenden Krankheiten gestorben sind und lange bettl/~gerig 
waren, kSnnen wit nicht selten eine mehr oder minder starke Osteoporose 
nachweisen (porotisehe Form der Raehitis M. B. Schmidt). 

Wenn wir somit in der Lage sind, die Entstehung der bei der Paget- 
erkrankung auftretenden Formver/~nderungen der Knochen zu erkl/~ren, 
so ist es bis jetzt  wenigstens nicht m6glich, die Frage naeh der Ent- 
stehungsursache zu beantworten. Wir wissen zur Zeit noch nicht, wie 
es kommt, dab die knochenabbauenden Zellen eine die Norm welt iiber- 
schreitende T/~tigkeit entfalten, auf der in letzter Linie die Pagetsche 
Erkrankung beruht. 

DaB dabei StSrungen des Kalkstoffwechsels eine Rolle spielen, ist 
nicht wahrscheinlieh, da chemisehe Untersuehungerl keine solche haben 
feststellen kSnnen (Snapper). Aueh endokrine St6rungen seheinen nieht 
dabei in Frage zu kommen, wenigstens sind bis jetzt  keine solchen bekannt 
geworden. DaB die EpithelkSrperchen an der Entstehung der Krank- 
heir beteiligt sind, ist unwahrseheinlich. Ieh habe bei allen meinen 
F/illen diese Organe untersucht und ebensowenig wie Maresch (angefiihrt 
naeh Gold) Ver/~nderungen an ihnen gefunden. Hir~ und wieder kormte 
ich eine leiehte VergrSBerung eines oder mehrerer EpithelkSrperchen 
feststellen, aber sie bewegte sich sehlieBlich in normalen Grenzen, da ihre 
GrSBe aueh unter normalen Verh/~ltnissen, d. h. bei normalem Knoehen- 
system schwankt. 

Ob der yon mir erhobene, ober~ mitgeteilte Befund, dab beim Vorhanden- 
sein eines fortschreitenden Pagetherdes im Skeletsystem, unabh/~ngig yon 
der Pageterkrankung zur Entwicklung kommende Knochenneubildungen 
- -  Knochenwncherung in der Umgebung yon Knorpellu16tehen in den 
Bandseheiben der Wirbel, am neugebildeten Randwulst, an den l~/mdern 
zerm~irbter Bandscheiben, sowie im Frakturcallus, an den Schalen- 
knochen der Rippenknorpel und osteoplastischer Krebsmetastase 
nach Page~typus umgebaut werden, fiir die Frage der Entstehungs- 
ursache yon Bedeutung ist, lasse ich dahingestellt, da die Zahl der 
Beobachtungen zu gering ist, als dab man daraus wiehtige Schliisse 
ziehen k6nnte. Aueh ist bier zu ber~ieksichtigen, dab ieh in zwei weiteren 
Knorpelkn6tchen betreffenden FMlen einen solcher~ Umbau nicht ge- 
fundell habe, allerdings war hier nicht zu entscheiden, ob die Knoehen- 
neubildung um die KnorpelknStchen noch im Fortschreiten begriffen 
oder sehon vor l~tngerer Zeit abgelaufen wax'. Man wird aber immer- 
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hin diese Beobachtungen bei der Er6rterung der Frage der Entstehungs- 
ursache im Auge behalten miissen. 

0stitis delormans Paget und 0stitis fibrosa generalisata v. Recklinghausen. 
v. Recklinghausen fagte bekanntlich die Ostitis deformans Paget und 

die yon Engel zuerst beschriebene, yon ihm aber zuerst eingehend patho- 
logisch-anatomisch untersuchte und als Ostitis fibrosa bezeichnete 
Knochenerkrankung als zwei verschiedene Erscheinungsformen einer 
und derselben Knochenerkrankung auf. Spgtere Forscher sirtd ihm 
in dieser einheitlichen Auffassung gefolgt. Man wghlte als Krankheits- 
bezeichnung den unbestimmten Namen Osteodystrophia fibrosa und 
unterschied eine hyperostotische Form: Ostitis deformans Paget und 
eine hypostotische: Ostitis fibrosa v..Recklinghausen (Chri~teller, Pick). 
Gegen den Einheitsstandpunkt yon v. Recklinghausen haben sieh aber 
in neuerer Zeit besonders Klilliker und R5ntgenologen gewendet und 
sich dahin ausgesprochen, dab die Ostitis deformans Paget und die 
Ostitis fibrosa niehts miteinander zu tun haben, sondern Krankheiten 
eigener Art sind, die streng auseinander gehalten werden miissen. Ieh 
habe reich in meinem Berliner Vortrag in gleiehem Sinne ausgesproehen 
und m6ehte hier noehmals auf diesen Punkt eingehen. 

v. Recklinghausen stiitzte sieh bei seiner Ansehauung im wesentlichen 
darauf, dab bei beiden Krankheiten die am Knoehenmark ablaufenden 
Vergnderungen gleieh seien. Das grob anatomisehe Bild, dureh das 
diese Krankheiten am Sektionstisch sich nieht voneinander trennen 
lassen, seheint er fiir nebensgehlieh angesehen zu haben, und doeh ist 
dies bei ihnert so verschieden, dab man sieh wundern muB, dab man es 
nieht als Unterseheidungsmerkmal herangezogert hat. Jeder, der aueh 
nut wenige Fglle dieser beiden Krankheiten am Sektionstiseh gesehml 
hat, wird in der Lage sein, sie sehon bei Betraehtung mit bloBem Auge 
scharf auseinander zu halten. Die Verkrfimmungen und Verdickungen 
der langen R6hrenknoehen, die die Pagetknochen zeigen, finder man 
bei Ostitis fibrosa niemals. Lokale Verbiegungen k6nnen bei dieser, 
wenrt die Erkrankung noeh nicht allzuweit vorgeschritten ist, zwar 
ebenfalls auftreten, sind aber durch Infraktionert bzw. dutch ,,braune 
Tumoren" bedingt; wghrend bei Ostitis deformans die Compaeta bei 
ausgeprggten Fgllen mehr oder weniger verdickt ist, 1/il3t sieh bei Ostitis 
fibrosa stets eine Verdiinnung naehweisen. Die fiir Pagetsehe Erkrankung 
eharakteristisehe Aufblgtterung der Compaeta wird bei fibrSser Ostitis 
niemals beobaehtet, tiler finder sich in noeh nieht allzuweit vorgesehrit- 
tenen Fgllen eine feinporSse :Besehaffenheit in den markwgrts gerieh- 
teten Schiehten, bei lange bestehenden Fgllen eine betrgehtliehe Osteo- 
porose mit starker Verdiirmung, die soweit gehen kann, dab stellenweise 
iiberhaupt keine Compaeta mehr oder nut ganz spgrliehe diinne Reste 
vorhanden sind und das yon glteren Blutungen mitunter stark durch- 
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setzte Knochenmark nur yon dem meist etwas verdickten und eben- 
falls yon Blutungen durchsetzten Periost sehlauehartig umgeben wird. 
]-Iier finder man dann eigentiimliehe, schlangenfSrmige Verbiegungen 
und Kriimmungen der R6hrenknochen, wie sie auf manchen im s 
Schrifttum erhaltenen Abbildungen osteomalaeiseher Skelete dargestellt 
sind. Es ist, worauf M. B. Schmidt bereits hingewiesen hat, durchaus 
wahrscheinlich, dal~ es sich dabei nicht um durch Osteomalacie hervor- 
gerufene Verunstaltungen handelt, sondern um F/ille yon Ostitis fibrosa 1 
Auch der Aufbau der Spongiosa ist bei beiden Krankheiten durehaus 
versehieden, besonders wenn man das Gesamtbild der Ver~nderungen 
ins Auge fagt. Bei der Ostitis fibrosa ist die Spongiosa, besonders an 
mechaniseh und funktionell beanspruehten Stellen verdichtet and in 
eine feinschwammige Masse umgewandelt (epiphys/~re Enden der langen 
RShrenknochen, in der Nachbarsehaft der Zwischenwirbelseheiben 
gelegene Spongiosaabschnitte der WirbelkSrper, Sehalenknochen am ster- 
nalen Ende der l~ippenknorpel und h~ufig auch das Seh/~deldach), bei 
der Ostitis deformans dagegen ist das Spongiosabalkenwerk verdickt, 
unregelm/~gig gestaltet, eigentiimlich mattweig gl/~nzend, stellenweise 
gelichtet und an anderen Stellerr wieder dichter, aber niemals so gleich- 
m~6ig verdichtet wie bei Ostitis fibrosa. Die bereits yon v. Recklinghausen 
beobachtete, mitunter sehr ausgedehnte, dureh fibr6se Umwandlung 
des Markes bewirkte weiBliehgraue F/~rbung und Verdiehtung des 
Knochenmarkes finder man niemals bei Ostitis deformans. W/~hrend 
bei letzterer die Knochen verh/~ltnism/~Big welch sind und sich bei florider 
Erkrankung nicht allzuschwer schneiden lassen, sind sic bei Ostitis 
fibrosa spr6de und lassen sieh nur an Stellen, wo eine reichliehe Knoehen- 
neubildung stattgefunden hat, leichter sehneiden. Besonders deutlieh 
tr i t t  der Unterschied, der zwisehen beiden Krankheiten im arehitek- 
tonischen Aufbau besteht, an macerierten Knoehenseheiben hervor, worauf 
ich in einer irt Beitr. path. Anat. erschienenen Arbeit hingewiesen habe. 
An umschriebenen Stellen kSnnen wohl diese Unterschiede vermigt 
werden, aber bei Betrachtung der Gesamtheit der Ver/~nderungen sind 
sie stets festzustellen. 

DaB die Ostitis fibrosa eine Erkrankung des gesaraten Skelets ist, 
w/~hrend die Ostitis deformans Paget stets lokalisiert auftritt ,  ist bekannt, 
freilich tr i t t  dieser Unterschied bei der Betraehtung mit bloBem Auge 
meist nicht seharf hervor, da sich die Allgemeinerkrankung bei Ostitis 
fibrosa nur bei etwas lgnger bestehenden Erkrankungen unter dem 
Bilde einer uneharakteristisehen Osteoporose darstellt. Die bei Ostitis 
fibrosa an einzelnen, und zwar an den am meisten meehaniseh oder 

1 Ich kann diese Vermutung auf Grnnd eigener Erfahrung durehaus bestgtigen; 
denn drei yon mir unter der Bezeiehnnng Osteomalacie anfbewahrte FAlle erwiesen 
sieh bei der Naehuntersuehung als Ostitis fibrosa. Nine allgemeine Osteomalaeie 
bestand bei ihnen nieht. 
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funktionell stark beanspruchten Stellen auftretende Verdichtung der 
Spongiosa 1/~Bt mehr an eine lokale als an eine Mlgemeine Knochen- 
erkrankung denken. Nut  an der Wirbels/iule ist sie daran erkennbar, 
dal~ an allen WirbelkSrpern die in unmittelbarerer Nachbarschaft  der 
Bandseheiben gelegenen Spongiosaabschnitte als eine mehr odor minder 
breite verdichtete und rein porSse Zone erkennbar sind, eine Ver/~nderung, 
die in dieser Form bei der Ostitis deformans selbst bei Erkrankung 
aller Wirbel nicht festzustellen is t .  

,,Braune Tumoren" und Cysten, die als charakteristisch filr die Ostitis 
fibrosa angesehen werden ( M :  B. Schmidt) sind bis jetzt  bei Ostitis 
deformans grob anatomisch und mikroskopiseh nicht nachgewiesen 
worden, auch ich babe sie in meinem groBen Material niemals gesehen. 
Es finden sich zwar mitunter  bei ihr mehr oder minder ausgedehnte, 
braun gef/~rbte Herde im Bereich der erkrankten Skeletteile, besonders 
im Sch~deldach und in den epiphys~ren Enden der langen RShren- 
knoehen. Ich babe sie besonders in der oberen Epiphyse der Ober- 
schenkelknochen gesehen. Sie kSnnen bei oberflachlicher Betrachtung 
filr braune Tumoren gehalten werden, sind abet meist wenig scharf 
umschrieben und auf der Schnittfl/~ehe nicht so glatt  wie die braunen 
Tumoren bei Ostitis fibrosa. Bei der mikroskopischen Untersuchung 
erkennt man, dab es sich um betr/~chtliche Anhaufungen yon meist 
eisenhaltigem, tells frei, tells in Zellen gelegcnen feinen PigmentkSrnern 
handelt, geschwulstartige Anh/~ufungen yon Riesenzellen finden sich 
abet  nicht. Cysten sind zwar vereinzelt bei Ostitis fibrosa beobachtet 
worden, sie sind aber offenbar sehr selten und wahrscheinhch nieht 
haufiger Ms in normMen Knochen. Ich babe sie niemMs gesehen. 

Freilich kSnnen auch bei der Ostitis fibrosa ,,braune Tumoren" und 
Cysten bei der makroskopischen Untersuehung fehlen. Mein Schiller 
Sehupp hat kilrzlich einen derartigen Fall beschrieben 1. Hier fanden 
sich abet bei der mikroskopischen Untersuchung stellenweise Anh~u- 
fungen yon Riesenzellen in sehr zellreichem feinfasrigen Knochen- 
mark,  in dem auch feine PigmentkSrner gelegen waren. Man kann sie 
Ms mikroskopisch kleine braune Tumoren ansprechen. Ebenso waren 
Andeutungen yon Cystenbildungen vorhanden. Die Erkrankung war 
hier noch nicht Mlzuweit vorgeschritten und lieI~ eine allzu starke Knochen- 
atrophie noch nicht erkennen. Seine ZugehSrigkeit zur Ostitis fibrosa 
wurde dureh dieAnwesenheit einerEpithelk6rperchengeschwulst erwiesen, 
die Mlerdings innerhalb der Schilddrilse zur Entwieklung gekommen war. 

Im Schrifttum wird angegeben, dab ,,braune Tumoren" auch bei Osteomalacie 
vorkommen. M. B. Schmidt hat darauf hingewiesen, dM3 die F/~lle yon Osteo- 
mMacie mit braunen Tumoren nicht zur Osteomalacie, sondern zur Ostitis fibrosa 
zu reehnen sind. Bei Durchsicht des Schrifttums babe ich gefunden, dab der 
anatomische Beweis, dal3 bei OsteomMacie braune Tumoren vorkommen, nicht 

1 Erscheint in I)tsch. Z. Chir. 288, 195. 
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erbracht ist. Bei den von Seh6neberger und Hart unter dem -Namen Osteomalacie 
mit braunen Tumoren beschriebenen Fi~llen handelt es sick unzweifelhaft um 
Ostitis fibrosa, das gilt rnit roller Bestimmtheit ffir den Hartscherl Fall, der aus 
meinem Institut st~mmt. Auch der Hirsehbergsche, ebenfalls aus dem hiesigen, 
damals unter Neelsens Leitung stehenden Institut stammende Fall, den ich, da 
Teile der Knochen vorhanden waren, nachuntersucht babe, geh6rt sieher dazu. 
Als Beweis ffir das Vorkommen yon Tumoren bei Osteomalacie wird auf die Arbeit 
yon Looser fiber Ostitis fibrosa hingewiesen. Abgesehen vom ersten, yon ibm 
mitgeteilten Fall, der ein sicherer Fall yon Ostitis fibrosa ist, zumal bei ihm auch 
ein EpithelkSrperchentumor vorhanden war, sind die anderen, yon ihm erw~ihnten 
F/~lle nur auf Grund der RSntgenuntersuchung diagnostiziert worden. Bei keinem 
einzigen hat eine anatomisehe, insbesondere auch eine genaue mikroskopische 
Untersuchung stattgefunden, die meines Erachtens einzig und allein den Nach- 
weis der ZugehSrigkeit zur Osteomalacie h~tte erbringen kOnnen. Der Umstand, 
dab bei Fall 2 dieser Arbeit durch Verabreichung yon Lebertran eine vorfiber- 
gehende Besserung und durch l~Sntgenbestrahlung, wie es scheint, eine end- 
giiltige Heilung erzielt wurde, beweist nicht, dab eine Osteomalacie vorgelegen 
hat, da auch bei Ostitis fibrosa Spontanheilungen bekannt sind. Ich habe kfirz- 
lick einen solchen am Sektionstiseh gesehen, bei dem besonders auffs die Ver- 
dichtung der WirbelkSrper, Brustbein und Rippenspongiosa war, w~hrend an den 
Extremit~tenknochen eine m~i$ige Osteoporose vorhanden war. Eine kirschkern- 
grol~e EpithelkOrperchengeschwulst fand sick am rechten unteren EpithelkOrper- 
chen; es war einAdenom mit verh~ltnism~iBig kleinen pyknotischen Kernen. Das 
Protoplasma enthielt reichlich FettkSrnchen. 

I n  der  aus meinem I n s t i t u t  s t a m m e n d e n  Arbe i t  yon  Molineus f inder  
sich die Angabe,  dal~ ich bei Osteomalacie  kleine , ,braune Tumoren"  im 
K n o c h e n m a r k  und,  wie ich hinzufi igen mSchte ,  der  l~ippen und  der  F ibu la ,  
ge fundea  habe.  I ch  ha t t e  damals  bei den zwei in Be t r ach t  k o m m e n d e n  
F/~llen, die bei der  Be t r ach tung  mi t  b loSem Auge das  typ ische  Bi ld  einer 
Os teomalac ie -Kar tenherz fo rm des Beekens,  Verbiegung der Rippen,  
]eichte Verkr f immung der  Wirbels/~ule, die ich damals  noch n icht  durch-  
s/igt ha t te ,  da rbo ten ,  nur  S t ichproben  aus den l~ippen und  dem Brus t -  
be in  un te r such t  und dabei  neben sehmalen osteoiden S/~umen an  den  
Knochenba lkchen  mi t  blol3em Auge eben e rkennbar  , ,braune Tumoren"  
gesehen. Das Vorhandense in  der  ka lk losen S/~ume bes t immte  reich, 
diese F/~lle der  Osteomalacie  zuzuzahlen,  t /e l  der  j e t z t  vorgenommenen  
Nachun~ersuchung,  zu der  reich meine Wirbe l sau lens tud ien  veranlaBten,  
e rkann te  ich, dal~ meine damal ige  Diagnose irr ig war ;  es hande l t  sick 
u m  unzweifelhafte  Fa l le  yon  Ost i t is  f ibrosa,  die ich ]e tz t  auch mikro-  
skopisch an  anderen  Knochen  nachweisen konnte .  Meine Bemerkung  
in der Molineusschen Arbe i t  k a n n  demnaeh  n icht  mehr  als Beweis fiir 
das Vorkommen  yon , ,braunen Tumoren"  bei Osteomalaeie  angesehen 
werden.  

DaB bei Osteoporose braune  Tumoren  vorkommen ,  dafi ir  steh~ bis 
j e t z t  ebenfal ls  der  anatomische Beweis aus. Die in dieser Hins ich t  yon 
Looser erw/thnten Fs s ind ebenfal ls  nur  r6ntgenologiseh un te rsueh t  
und daher  vom ana tomisehen  S t a n d p u n k t  aus n ieht  beweiskr~ftig.  I ch  
babe  aul3erordent]ich viele F/i]le yon Osteoporose im Laufe  der J ah re  
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am Sektionstisch gesehen, aber niemals bin ich dabei ,,braunen Tumoren" 
oder Cysten begegnet. Es fanden sich zwar, wenn aueh sehr selten, 
im Mark der langen RShrenknochen mehr oder minder groBe braun- 
gef~rbte Stellen, meist neben frischeren Blutungen. Bei der mikro- 
skopisehen Untersuchung babe ich aber niemals im Bereieh dieser Ver- 
~nderungen Anh~ufungen yon Riesenzellen naehweisen k6nnen. Die 
mitunter ebenfalls nachweisbaren kleinen Cystehen erwiesen sich als 
01eysten, wie sie yon Aslcanazy nnd Haliermann genauer beschrieben 
worden sind. Einen besonders bemerkenswerten Fall dieser Art hat  
Nchupp in der oben angegebenen Arbeit ausfiihrlieh behandelt. 

Ein sehr wesentlieher Untersehied zwisehen Ostitis deformans und 
Ostitis fibrosa ist darum gegeben, da6 bei dieser nach neueren und 
neuesten Untersuchungen augerordentlieh hs vielleicht sogar regel- 
m/~13ig, EpithelkSrperehengeschwiilste gefunden werden, die ieh, wie oben 
erw/~hnt, bei Ostitis deformans niemals feststellen konnte. Den Beweis fiir 
die Bedeutung der  Epithelk6rperchenneubildungen fiir die Ostitis fibrosa 
und fiir die dabei vorhandene St6rung des Kalkstoffweehsels haben die 
Chirurgen - -  zuerst Mandl und Gold - -  geliefert. Naeh der Herausnahme 
der Gesehwulst, die bereits viel friiher yon Schlagenhaufer und Maresch 
in Anregung gebracht worden war, kommt  die Erkrankung zum Still- 
stand und der Kalkstoffweehsel wird wieder normal, wie zahlreiche in 
den letzten Jahren zur Ver6ffentlichung gelangte F~lle beweisen ~ 
Bemerkenswert ist, dab Snapper naehgewiesen hat, dal3 bei Ostitis 
deformans die fiir Ostitis fibrosa eharakteristische StSrung des Kalk- 
stoffweehsels nicht vorhanden und die Entfernung yon Epithelk6rper- 
ehen auf den Verlauf der ersteren ohne Einflug ist. 

Bei der mikroskopischen Untersuchung linden sich ebenfalls sehr 
bemerkenswerte Unterschiede zwischen beiden Krankheiten. Besonders 
ist hier auf das Fehlen yon typisehen Mosaikstrukturen in den bei Ostitis 
fibrosa neugebildeten umgebauten Knoehenteilen hinzuweisen, das ich 
bereits in meinem Berliner Vortrag besproehen habe, ohne allerdings 
eine Erkls daftir geben zu k6nnen, weshalb bier, t rotzdem ein reger 
Umbau  stattfindet, Mosaikstrukturen nicht zur Entwicklung kommen. 
Dutch weitere Untersuchungen glanbe ieh den Grund fiir diese auff~llige 
Tatsache darin gefunden zu haben, dag bei der Ostitis fibrosa der Umbau 
in anderer Weise als bei Ostitis deformans erfolgt. Bei jener iiberwiegt 
der Knoehenabbau,  der auf eine eigenttimliehe bei Ostitis deformans 

1 Im chirurgisehen Sehrifttum sind einzelne Fglle mitgeteilt, wo man vergeb- 
lich nach Epithelk6rperchengeschwiilsten gesucht hat. Sie beweisen meines Er- 
achtens nicht, dab die Ansicht, dab die Epithelk6rperchen in enger Beziehung zur 
Entstehung der Ostitis fibrosa stehen, falsch ist. Es ist sehr wohl denkbar, dab die 
vorhandenen, nich$ vergr6Berten EpithelkSrperchen abnorm funktionieren. Dabei 
ist ferner zu bedenken, dab die Epithelk6rperchengeschwulst in der Schilddriise 
]iegen oder yon einem akzessorischen Epithelk6rperchen, das nicht im Operations- 
feld lag, ausgegangen sein kann. 
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nieht vorkommende Weise vor sieh geht, aueh der Knoehenanbau 
erfolgt in anderer Weise als bei Ostitis deformans. Sehon v. Reckling- 
hausen erw~hnte in seiner grundlegenden Arbeit, dab bei Ostitis fibrosa 
der Knoehenabbau in der Weise vor sich geht, dab die Knoehenb/~lkehen 
dutch ein zell- und faserreiehes, zahlreiehe Ostoklasten enthaltendes Ge- 
webe, das an ihrer Oberfl/~ehe zur Entwieklung kommt, ausgekehlt werden. 
Er  wendet daf/ir zuerst die Bezeiehnung ,,disseeierende Resorption" 
an, die dann sp/~ter yon Askanazy bei dem yon ibm als fortsehreitende 
Knoehenatrophie bezeiehneten, sieherlieh zur Ostitis fibrosa geh6ren- 
den Fall und yon Pick bei einer beim Igel beobaehteten, ebenfalls zu 
der in Rede stehenden Krankheit  zu reehnenden Knoehenerkrankung 
aufgenommen worden ist. Aueh ieh habe diese eigent/imliehe Form der 
Resorption bei noeh nieht allzuweit vorgesehrittenen F/illen yon Ostitis 
fibrosa regelm/igig feststellen k6nnen und sie aueh in meinem Frei- 
burger Vortrag erwahnt (Abb. s. deft). Ieh m6ehte hier hervorheben, 
dag ich sie nut bei Ostitis fibrosa, niemals aber bei Pageterkrankung 
gesehen babe. Dabei vollzieht sich diese Resorption nicht an umschrie- 
benen Stellen der Knoehenbalken wie bei Pagetseher Krankheit,  son- 
dern in ihrer ganzen Ausdehnung. Von den zerst6rten Knoehenb/ilkehen 
bleiben schlie61ich nur noch diinne Sehichten der Oberfl/tehenabsehnitte 
iibrig, an deren Oberfl/~ehe das zell- und ostoklastenreiche, rein fibrSse 
Mark gelegen ist. Diese oberflaehlichen Sehiehten sind teils Reste des 
alten Knochens, tells sind sie dureh Anlagerung ganz d/inner, aus neu- 
gebildeter Knochensubstanz bestehender Schiehten, die haufig nicht, 
oder nur mangelhaft verkalkt sind, entstanden. Osteoblasten linden 
sieh bier nur an kurzen Streeken; we sie vorhanden sind, liegen sie auf 
d/innen kalklosen Auflagerungen. An den B/~lkehen trifft man nieht 
selten dieht aneinander liegende, mit der L/~ngsriehtung der B/~lkchen 
oder, wenn es sieh um gebogene B/~lkchen handelt, der Oberfl/~ehe parallel 
verlaufende feine Kittlinien, die sehon Looser besehrieben hat. Die 
nut  dureh ganz diinne Knochensehiehten voneinander getrennten Unter- 
breehungskittlinien (Haltelinien Erdheim) beweisen, dai3 der Anlagerungs- 
vorgang nut  wenig ausgiebig und langsam erfolgt ist. Zur Entwiek- 
lung yon Mosaikstrukturen kann es hier nieht kommen; denn der alte 
Knoehen wird hier nieht wie bei der Ostitis deformans yon versehiedenen 
Angriffspunkten aus zerst6rt und der neugebildete Knoehen auf die 
versehiedenen, nut  kurzen Resorptionsfl/~ehen nieht sofort wieder an- 
gebaut, sondern die ZerstSrung erfolgt hier auf groBen Streeken der 
B/~lkehenoberfl/~ehe, w/~hrend der Anbau neuer Knochensubstanz nut  
an ganz umsehriebenen Stellen der lang ausgedehnten Resorptionsfls 
vet  sieh geht. Es sind demnaeh die Vorbedingungen fiir die Entstehung 
yon XV[osaikstrukturen nieht gegeben. 

Die Hauptmasse der besonders in sp/~teren Stadien der Erkrankung 
sieh findenden Knoehenb/~lkehen ist, worauf Looser bereits hingewiesen 
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hat, aus Bindegewebsknochen hervorgegangen; sie sind teils verkalkt, 
teils kalklos, und werden allm~hlieh, ebenso wie bei Ostitis deformans 
und auch bei anderen Knochenkrankheiten, we sie zur Entwieklung 
kommen, in lamell~ren Knochen umgebaut. An den lamell~tr umgebauten 
Knochenb~lkchen machen sich bei dem fortsehreitenden Charakter der 
Ostitis fibrosa wieder Resorptionserscheinungen bemerkbar, die aber 
an der Oberfls der meist nur diinnen Knochenb~lkchen, meist aber 
nicht in Form der disseeierenden Resorption ablaufen 1. Anlagerung 
yon neugebildeber Knochensubstanz ist meist sp~rlich und erfolgt often- 
bar, wie die dieht aneinanderliegenden, mit der Oberfl/iche meist parallel 
verlaufenden Unterbrechungskittlinien beweisen, meist nur sehr sp~r- 
lich und langsam. Auch hier ist keine Gelegenheit zur Entwicklung 
der Mosaikstrukturen gegeben. 

Ein weiterer Unterschied zwischen den beiden in Rede stehenden 
Krankheiten ist darin zu erblieken, dab bei der Ostitis fibrosa die Zer- 
st6rung v o n d e r  Markh6hle aus erfolgt, wie man bei neck nicht allzuweit 
vorgesehrittenen F/~llen nachweisen kann, also /~hnlieh, wie bei der 
Osteoporose, w/ihrend bei der Pagetsehen Erkrankung die Zerst6rung 
im Innern der Compaeta beginnt und mark- und periostw~rts fort- 
schreitet. Periostale Neubildung habe ieh, selbst wenn der Kr~nkheits- 
vorgang bis zur Oberfl~ehe der Knoehenrinde vorgedrungen ist, niemals 
gesehen, wenn nieht etwa Infraktionen oder Briiche vorhanden sind, 
bei denen aber die periostale Callusbildung stets sehr gering ist; aueh 
dort, we ,,braune Tumoren" oder Cysten die Oberfl~ehe der Knochen- 
rinde erreiehen, findet sich nur eine wenig betr~ehtliche, periostale 
Knochenneubildung. 

Endlich m6ehte ich noch daranf hinweisen, daB, worauf ich sehon in 
meinem Freiburger Vortrag aufmerksam gemaeht habe, und was aueh yon 
Pick erw~thnt worden ist, die unter dem Gelenkknorpel gelegene, kn6eherne 
SchluBplatte bei Ostitis fibrosa meist schon in friihen Stadien der Er- 
krankung durch Ostoklasten und dureh das zellreiehe feinfaserige Mark 
v611ig zerst6rt wird, wobei mitunter die Zerst6rung auf die n~chstliegen- 
den, verkalkten Knorpelschichten iibergreifen kann, dab bei Ostitis defor- 
roans aber diese Platte zwar ebenfalls der Zerst6rung anheimf~llt, aber 
stets wieder dutch Mosaikknoehen ersetzt wird, der h~ufig im UbermaB 
gebildet wird (Abb. s. dort). 

Es kann nach den eben gegebenen Darlegungen keinem Zweifel 
unterliegen, dab die Ostitis deformans Paget und die Ostitis fibrosa 

1 In der ausgezeichneten Arbeit yon Looser tiber Cysten und braunen Tumoren 
der Xnochen, bei der er den yon ]Paltau/auf der Wiener Naturforsehergesellschaft 
vorgezeigten Fall yon Ostitis deformans (mit EpithelkSrperehengeschwnlst) genauer 
mikroskopisch beschreib~, scheint die so ~uBerordentlich augenfgllige dissecierende 
Resorption nicht vorhanden gewesen zu sein, Looser erwghnt sie wenigstens niche. 
Bei diesem Fall hat die Krankhei~ schon lange bestanden, auch ich habe sie bei 
zwei welt vorgeschrittenen Fi~llen VermiBt. 
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v. Recklinghausen zwei verschiedene Krankheiten eigener Art sind, die 
sich auch scharf yon anderen Knochenkrankheiten unterscheiden lassen. 
Fiir die yon den RSntgenologen vertretene Annahme, dab die Ostitis 
fibrosa in die Ostitis defomans iibergehen kann, ]iegen bis jetzt ana- 
tomische Beweise nicht vor. 

Der Ostitis fibrosa v. Reclclinghausen, die man, weft sie das gesamte 
Skelett bef~llt, auch als generalisata bezeichnet hat, steht in morpho- 
logiseher Hinsieht die als Ostitis fibrosa loealisata bezeichnete Knochen- 
erkrankung nahe. Auf sic will ieh nicht nigher eingehen, da ich dem, 
w~s darfiber im Schrifttum berich~et wird (Konjetzny, Frangenheim) 
nichts hinzufiigen kann. Ob und gegebenenfalls welche Beziehungen 
zwisehen ihr und der generalisierten Erkrankung bestehen, ist zur Zeit 
nicht zu entseheiden. Der yon Konjetzny in Vorsehlag gebraehte Name 
,tumorbildende Ostitis fibrosa localisata" scheint mir in jeder Hin- 
sicht zutreffend zu sein, da dadureh der anatomische Charakter der 
Erkrankung gut gekennzeichnet wird. 

Den ]~egriff der Ostitis fibrosa noch welter auszudehnen, wie es 
Lang und seine Sehule tun, die das 5rt]iche Auftreten yon faserigem 
Mark bei reeht versehiedenen Erkrankungen ganz allgemein als Ostitis 
fibrosa bezeiehnen, halte ieh fiir nicht unbedenklich. Das Verst~ndnis 
der an sich schon nicht ganz einfachen pathologischen Anatomie des 
Knochensystems wird dadurch kaum gefSrdert ] 

Wenn man es ffir angezeigt finder, die bindegewebige Umwandlung 
des Knochenmarkes, die, worauf sehon Looser hingewiesen hat, bei den 
versehiedensten, ehroniseh verlaufenden Knochenkrankheiten vorkommt, 
besonders zu bezeichnen, so mSehte ieh daffir die Bezeichnung l~ark- 
fibrose in Vorschlag bringen. Sic nimmt niehts hinsiehtlich der Ent- 
stehung voraus und kennzeiehnet klar und eindeutig die in Rede stehende 
Vers 
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