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Alle Studien fiber die Erscheinungen der verschiedenen Erkrankungen  
des Skeletsystems sind im allgemeinen an Knoehen gemaeht  worden, 
die normalerweise s~mtlieh gleiche morphologisehe Erseheinungen als 
Ausflug gleicher Lebensvorg/~nge aufweisen. Als I-Iauptmerkmal dieses 
biologisehen Gesehehens Iinden sieh tiberall mehr  oder weniger zahlreieh 
die Zeiehen dauernd anhal tenden Umbaues  der Knoehensubstanz  dutch 
osteoklastisehen Abbau mit  naehfolgendem osteoplastisehen Anbau ;  
hierdureh wird das ganze Skelet allm/~htieh vol lkommen umgebaut ,  
erneuert,  wobei aueh no eh Reste ,,weniger reifen" gefleehtartigen Knoehens 
dureh den ,,reiferen" lamell/~ren Knoehen  ersetzt werden. 

Soweit bisher bekannt ,  gibt  es im ganzen KSrper yon  dieser Regel 
nut eine Ausnahme, und zwar die kn6cherne Kapsel des lnnenohres, 

1 Nach einem am 23. 6.32 in der Physikaliseh-medizinischen Gesellschaf* 
zu Wiirzburg gehaltenen Vortrag. 

Virchows Archiv. Bd. 288. 1 
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welche einmal gusgebildet und bis etwa zum 2. Lebensj~hr in eine voll- 
kommene Compaeta zugebaut, ohne Veriinderung das gauze Leben bis 
ins Greisenalter hinein bestehen bleibt. 

Abgeleitet wurde diese Behauptung aus folgenden Beobachtungen: 
1. Manasse (1897) konnte naehweisen, dab in jeder normalen Laby- 

rinthkapse] aller AltersstufeI1 verkalkte Knorpelstiicke gefunden werd6n, 

Abb. 1. Knochenbib l  tier ~ormalen  Labyr in thkapse l  bei I t hma toxy l in -Eos in f~ rbung .  
G Gef~Be; I ve rka lk te  Knorpe l res te  m i t  Globuli ossei aus Strf ihnonknochen;  
St S t r~hnenknoehen;  K: Kreuz~mgsstel len versehie4ener  F ibr i l lens t rahnen.  

welche sieh sicher als Reste der embryonMen Knorpelkapsel des Laby- 
rinthes erweisen lieBen (Abb. 1). Manasae nann~e sie im AnschluB an 
Gegenbauers Bezeichnung wesensgMcher vortibergehender Bildungen bei 
der enchondrMen Verkn6cherung der R6hrenknochen ,,knorpelhaltige 
Interglobularrdume". Bald nachher wurde gefunden, dab auch die aus 
der Knorpelh~ut der Knorpelkapsel entstandene, diese umgebende 
,,perichondr~le K~psel des Innenohres" das g~nze Leben hindurch un- 
ver~nderte Einschliisse yon geflechtartigem Knochen aus der Embryonal- 
zeit enth/~lt (Otto Mayer u. m). 
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2. Max Meyer (1927, 1931) zeigte, dab das ganze Knoehengewebe 
der enehondral gebildeten Labyrinthkapsel sowie kleinere Teile der 
perichondrMen, nieht wie friiher yon allen Untersuehern angenommen, 
aus Lamellenknochen besteht, sondern dag wir es hier mi~ einem sonst 
nicht im KSrper der Erwaehsenen vorkommenden ,,lamellenlosen, ]ein- 
]aserigen, striihnenartigen Markknochen", kurz ,,Str~ihnenknochen" genarmt, 
zu tun haben (Abb. 2). Ieh konnte aueh feststellen, dab dieses selbe 

2~bb. 2. K n o c h e n b i l 4  der  n o r m a l e n  L a b y r i n t h k a p s e l  bei F ib r i l l enf&rbung  n a c h  Weigert. 
Weidenreich. (Gleiehe Stelle wie in  2rbb. 1.) 

Knochengewebe als physiologische Bildung der embryonalen und jugend- 
lichen Osteoblasten vort~bergehend in allen Knoehen bei der enehondrMen 
VerknOcherung gebildet wird, worauf schon v. Ebner hingewiesen hat;  
doch war dessen Beobachtung selbst bei den Anatomen in Vergessenheit 
geraten und wnrde erst neuerdings yon Petersen wieder betont. Naeh 
Petersen wird /iberhaupt bis etwa zum 2. Lebensjahr kein Lamellen- 
knoehen, sondern nur dieser str/s Narkknoehen gebildet. In  jeder 
I-Iinsieht ist er ein naher Verwandter des Lamellenknoehens, denn seine 
Bansteine sind feinste Fibrillenbfindel in regelm/~13iger Anordnung, und 
er wird yon tapetenartig gelagerten Osteoblasten als 3/Iarkknoehen auf 
Xnorpelreste oder prim/~r verkn6eherte gefleehtartige Knoehenstiicke 
abgelagert, wiirde sich also im allgemeinen in dem yon Moritz Weber 
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erweitertell Weidenreichschen Sinne aueh als ,,Sehalenknoehen" charak- 
terisieren 1. Es fehlt ihm nur die regelm~gige Lagerung der Fibrillen- 
biindel in den einzelnen und die Abweehslung der Fibrillenstreiehriehtung 
in den aufeinanderfolgenden Lamellen; start dessen liegen die Fibrillen 
in Striihnen(St), welehe sieh zopfartig oder unordentlieh verfleehten, oder 
sieh aueh mehr parallel gelagert zwisehen die vorher vorhandenen Knorpel- 
reste und Gefs hineinordnen. Ein eehter Lamellenknoehen k6nnte 
seinem ganzen Wesen naeh eine solehe Ausfiillung yon Zwisehenr~umen 
nur unter Ausbildung einer sehr kittlinienreiehen Breeeie vornehmen; 
die Zeiehen dieses Baues fehlen aber gerade im Felsenbein vollkommen. 
Diese Beobaehtung, welehe auch frfihere Forseher gemaeht haben (Otto 
Mayer u.a . ) ,  braeht,e mieh auf den Gedanken, dab es sieh sehon aus 
theoretisehen Griinden nieht um einen Lamellenknoehen handeln k6nne. 
Strukturdarstellung mittels polarisierten Liehtes und Versilberung naeh 
BieIschowsky-Maresch oder FibrillenJiirbung nach Weigert-Weidenreich 
best/~tigte diese Vermutung in vollem MaBe. 

Das Bauelement der Innenohrkapsel ist also nieht wie in den anderen 
Ske]etknoehen, das anspruchsvolle, wenig schmiegsame Osteon; die 
Knochensubstanz ist hier vielmehr eine Ffillung der zwisehen vorher 
vorhandenen Knorpelresten und Gef~gen vorhandenen Zwisehenr~iume 
und demgem/ig weniger starr und daffir anpassungsfs aulgebaut 
als das im Lamellenknoehen m6glieh w~re. 

Dieses eigentlieh embryonale Knoehengewebe bleibt nun zusammen 
mit den vorhin erw/~hnten, gleiehfalls embryonalen Knorpe]resten nut 
in der enchondralen Labyrinthkapsel das ganze Leben hindurch ohne ]eden 
wesentlichen Umbau bestehen, hebt sieh also dureh seinen Bau seharf 
yon allem naeh dem 2. Lebensjahr gebildeten ab. DaB auch der peri- 
chondrale Anteil diesen Knoehen in geringem Ausmafie enth/~lt, konnte 
ieh ebenfalls zeigen; bier persistiert er zusammen mit Bindegewebs- 
knochenrestender Embryo~o~lzeit ebenfalls w/~hrend des ganzen Lebens. 
Tritt bei pathologisehen Vorgs sps ein Knoehenumbau auf, so 
wird dann der persistierende embryonale S~r~hnenknoehen dureh Lamel- 
lenknochen ersetzt; eigentiimlieherweise besteht also im Felsenbein 
der Ersatz stets aus ,,reiferem" Gewebe als es das urspriingliehe war. 

1 Auf die Mlgemeine Zweckmi~Bigkeit des Ausdruckes ,,Schalenknochen" auch 
im Weberschen Sinne Ms WandverschMung will ich hier nicht eingehen (hierzu 
Monogralohie 2Vager-Meyer S. 141). Ich m6chte nur ein Migverst~ndnis richtig- 
stellen: Weidenreich schreibt im 2. Band des Handbuchs der mikroskopischen 
Anatomie yon v. MSllendor], ich h/itte fiir den L~byrinthknochen die Bezeichnung 
SchMenknochen abgelehnt, weft er nich~ lamell~r sei. Diese Behauptung ist irr- 
~iimlich. Ich h~be die Bezeichnung ,,SchMenknochen '~ fiir dell ,,Str~hnenknochen" 
deshMb abgelehnt (Z. Anat. 81~, 749), well er der Weidenreichschen Begriffsbestim- 
mung nicht entsprich~, welche yore Sehalenknoehen unter anderem eine Lagerung 
um I-Iohlr~ume verl~ngt, welehe unser S~r~hnenknochen nicht aufweist. 
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Am reifen Gewebe des iibrigen Skelets liegt sehr hgufig die Schwierig- 
keit der Unterscheidung alten normalen und  neuen pathologisehen 
Knoehens darin, dab -bei der relativen F o r m e n a r m u t  des Knoehen-  
gewebes, welches dor t  morphologiseh - -  ob normal  oder pathologisch - -  
immer wieder in Lamellensystemen oder in gefleehtartiger Fo rm in Er- 
scheinung trit t ,  altes und  neues gleichgebaut ist; oft lassen nur abweiehend 
liegende oder abweiehend zahlreiche Kittlinien, besondere Verkalkungs- 
verh~ltnisse usw. einen I~iicksehlug darauf  zu, was eigentlieh alter oder 
neuer Knoehen ist. Dazu kommt ,  dab es oft sehwer zu entscheiden ist, 
in weleher l~iehtung der normale dauernde Ab- und  Anbau,  morpho- .  
logisch offenbart  dnrch Osteoclasten, Osteoblasten, bzw. sp/~ter du tch  
Kitt l inien - -  ver/~ndert ist. Das Bild der Porosierung z. B. kann  theo- 
retiseh dutch St6rung des Ab- und Anbaugleiehgewiehtes sowohl im 
Sinne eines st~rkeren Abbanes bei normalem oder ver/~ndertem Anbau  
als aueh eines normalen Abbaues  bei sehw/~cherem Anbau  zustande 
kommen.  Wie die Geschichte der Deutung der Altersosteomalazie lehrt, 
sind aueh tats~ehlieh beide Deutungen aus den Bildern abgelesen 
worden. 

A~ders an der Labyrinthkapsel ,  an deren enehondrMem Teil Ab- und  
Anbau physiologiseh fiberhaupt nicht, an deren periehondrMem Tell 
er nur  sehr sp/trlieh vorkommt .  Hier ist meines Eraehtens,  u m b e i  dem 
oben angefiihrten Beispiel der Osteoporosis senilis und der Osteomalacia 
senilis zu bleiben, eine eindeutige Erkl~rung m6glieh, weil jeder Abbau  
pathologisch ist und  das neugebildete Knoehengewebe sehr deutlieh 
nnd leieht erkennbar  vom urspriinglichen in seinem ganzen Aufbau 
abweieht.  

Die der folgenden Besprechung gls Unterlage dienenden F&lle und abgebildeten 
Pr/~parate entstammen den Kliniksammlungen von Wiirzburg und Zi~rich und 
wurden fiberwiegend in enger Arbeitsgemeinschaft mit tIerrn Prof. F. R. Nager, 
dem Direktor der tIals-, Nasen und Ohrenklink der Universit/~t Z~gridb, welcher 
den gr6gten Tell des Materials selbst gesammelt hat, teils yon mir allein unter- 
sueht und bearbeitet. Unsere Beobaehtungen wurden genauer festgelegt in einer 
im Erseheinen begriffenen Monographie 1. Es ist vielleichr yon Interesse, wenn 
hier aus dem groBen bearbeiteten Material einige mehr die allgemeine Knoehen- 
lehre betreffende Sehlugfolgerungen mitgeteilt werden. 

Altersosteoporose und Osteomalacie. 

Auf der Lehre Pommers IuBend wird heute im allgemeinen ange- 
nommen,  dab bei beiden genannten Leiden die Ursaehe der Porosierung 
im normalen Knochenabbau bei mangelndem Anbau zu suchen sei. Die 
Ursaehen dieser zur Erha l tung  der Knoehenmasse nicht  ausreiehenden 
Produkt ion  liegen in der allgemeinen Greisenhaftigkeit, bei der alle 

1 •ager, iv. 1~. u. Max Meyer: Die Erkrankungen des Knochensystems und 
ihre Erseheinungen an der Innenohrkapsel des Menschen. Berlin: S. Karger 1932. 
(Hier auch das Sehrifttum !) Inzwischen erschienen! 
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aktiven Lebensprozesse erlahmen und d~her die physiologisehe Apposition 
die physiologisehe Resorption nieht mehr ausgleieht. Fiir diese Ansehau- 
ung wird aueh yon Looser u. a. ins Feld gefiihrt, dab bei der senilen 
Knoehenatrophie kaum Zeiehen vermehrter laeun~rer Resorption ge- 
funden werden. 

Die yon uns beobaehteten Fglle der Erkrankung legen nun zum min- 
desten Ifir die Labyrinthkapsel eine andere Beurteilung der Vorg/~nge 

Abb. 3. Labyr in thkapse l abschn i tg  zwisehoi1 Sehneeke (C) und  Nisehe des ovalcn Fensters  
bei Osteoporosis senilJs. St a l t e r  Lab3~rinthlmochen; 1~I l~Iarkraume m i t  F e t t m a r k ;  

G Steigbfigel. 

nahe: In  den Absehnitten, welche naeh iibereinstimmender Ansieht aller 
Auforen und nach meinen eigenen Untersuchungen niemal8 1)s 
logischen Umbcbu zeigen in welehen also aueh normalerweise osteo- 
lclastischer Abbau vollkommen /ddt, sehen wir, wie auf der Abb. 3 gut 
erkennbar, eine sehr auagepriigte Poroaierung der enchondralen und 
periehondralen Labyrinthkapsel.  Die lfiekenlose Compaeta mit  ihrem 
embryonalen Gewebe, dem lamellenlosen feinfaserigen strghnenartigen 
Markknoehen und den Knorpelresten, Manasaes Interglobularrgumen, 
ist nur noeh in kleinen Bglkehen mit  buehtigen Rgndern vorhanden, 
und auf diese hat  sieh bei der Osteomalaeie kalklose Knoehensubstanz, 
bei der Osteoporose kMkhMtige in geringem MaRe neu abgelagert. Wit 
haben also einwandfrei in Abschnitten, welche ~or~st keinen Umbau zeigen, 
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deutliche Zeichen ausgedehnten Ab- und mdfligen Anbaus. Fiir die Laby- 
rinthkapsel ist dadurch sichergestellt, da f  auch bei der Osteoporose und 
bei der Osteomalacie sicher pathologischer Knochenabbau vorkommt;  ja 
in unseren Fallen steht sogar die als pathologisch zu betrachtende Re- 
sorption bei weitem im Vordergrunde des Bildes u n d e s  dfirfte wohl 
zweckmaBig sein unter diesem Gesichtspunkte die Ansichten fiber die 
Altersknochenatrophie und Osteomalacie auch an anderen Knoehen einer 
Nachpriifung zu unterziehen. Diese wird aber viel weniger leicht sichere 
Ergebnisse zeitigen, well dort kein sicheres Merkmal daffir vorhanden ist, 
ob ungew6hnlich viel abgebaut oder zu wenig angebaut wird, oder beides 
stattfindet. An der Innenohrkapsel ist normal der Abbau und infolge- 
dessen natfirlich aueh der Anbau vollkommen gleieh Null, jede bei 
einer Erkrankung als regelmafige Erscheinung auftretende Porosierung 
also eindeutig erklarbar. 

Eine andere Frage beschaftigte uns natfirlich noch besonders aus der 
Osteomalacielehre." auch heute ist der alte wissensehaftliche Streit, ob 
es regressive Verdinderungen im osteomalacischen Knochen gibt, noch 
nicht entschieden. Wir durften hoffen, dab auch auf diese Frage durch 
die Untersuchungen an der Labyrinthkapsel  etwas Licht fallen wfirde. 
Wenn wir fanden, da f  die Osteoidsaume hier den ]~au des Strahnen- 
knochens zeigten - -  so sagten wir uns, - -  so ware damit  die Halisterese 
als eine Ursaehe der besonderen ]3ilder bei der Osteomalaeie erwiesen; 
wugten wir doeh, dab dieser Strahnenknoehen naeh dem 2. Lebens- 
jahr nicht mehr gebildet wird. Wir bemfihten uns deshalb dutch 
Feststellung der Strukturen der S/~ume mittels polarisierten Liehtes 
and  entspreehender Farbungen, diese Frage ihrer Klarung naher zu 
bringen. In  keinem Falle liefen abet  die rosa Saume den Lamellenbau 
vermissen, waren also sieher neugebildet, da sonst normalerweise an 
den betreffenden Stellen nach meinen Untersuchungen nur Strahnen- 
knochen zu finden ist. Fand sieh innerhalb eines Knochenabsehnittes 
r6tliches Knochengewebe yon blauem flankiert, so lieB sieh dieser Farb- 
untersehied, der uns zungehs~ sehr far  I-Ialisgerese zu sprechen schien, 
stets sieher anders erklaren. 

Bei Untersuchungen fiber die eigenartigen FarbtSne in der normalen 
Labyrinthkapsel  bei I-Iamatoxylin-Eosinfarbung, die allen Untersuchern 
aufgefallen sind, konnte ich erweisen, daft starker blau gefarbte Abschnitte 
in der Labyrinthkapsel  deutlieh viel weniger Fibrillen und mehr ver- 
kalk~e Kit tsubstanz enthalten, dab im Gegensatz dazu das Verhgltnis in 
den haufigen sicher verkalkten und doch starker rot  gef&rbten Abschnitten 
umgekehrt  ist. ])as Mengenverh~ltnis yon Fibrillen zu verkalkter Kit t-  
substanz best immt also den Farbton. Da der Strahnenknochen sehr 
fibrillenreich ist, so ist seine T6nung auch meist mehr rot  als die anderen 
Knoehengewebes. Wo nun in unseren Osteomalaciefallen die Mitre yon 
Knoghenbalken mehr rot, der R~md mehr blaugef/irbt war, gingen diese 
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Farbt6ne stets bei Vergleichung mit Fibrillenprgparaten parallel ver- 
schiedenem Fibrillenreichtum, so da6 man zur Erklgrung nicht Unter- 
schiede in der Verkalkung heranzuziehen brauchte. Irgendein Beweis 
oder ein fiberzeugender Anhaltspunkt fiir Halisterese liel~ sich also nieht 
erbringen. Auch konnten wit irgendwelche regressiven Vergnderungen 
an den Fibrillen nicht feststellen. In  den 10 untersuchten Felsenbeinen 
yon 6 Leichen mit sicherer puerperaler oder Altersosteomalacie war 
alles unverkalkte Knoehengewebe als sicher neugebildet zu erweisen, 
da es als lamellgres Osteoid nicht durch Kalkverlust  des Strghnen- 
knochens entstanden sein konnte (natfirlich lassen sich unsere negativen 
Befunde nieh~ als Beweis gegen das Vorkommen der Halisterese fiber- 
haupt  werten). 

Mit Looser, Kau/mann, Schmorl, M. B. Sckmidt, Christeller u. v. a. 
betrachten auch wir die 

Rachitis 
als wesensgleieh mit der Osteomalaeie, nur dab die Erkrankung das 
Skelet auf einer anderen Entwieklungsstufe befs in weleher die Waehs- 
tumsvorgi~nge im Vordergrund der Erscheinung stehen. I m  Gege~satz 
zu allen anderen Knoehen entf~llt  dieser Umstand in der Innenohr- 
kapse], da dieser Knoehen wohl durch ~uBeren Anbau verdickt wird, 
in seinem knorpelig vorgebildeten Anteil aber im Raehitisalter keine 
Waehstumszonen oder epiphysenartige Bildungen aufweist, da seine 
Entwicklung normalerweise meist schon endgiiltig abgesehlossen ist.. 
Vorausgesetzt, daft Pommers allgemein aner/sannte Grunds~tze von der 
/un]ctionellen Bedingtheit des physiologischen Knoehenumbaus iiberall gelten, 
miissen wir aul~erdem aus dem fehlenden Umbau in der Labyrinthkapsel 
zuns trotz der entgegenstehenden Ansicht yon Otto Mayer und ge- 
wisser eigener Bedenlcen sehlieBen, dab eine Belastung des Knoehens dureh 
Druek und Zug fehlt. Es handelt sieh also in der Labyrinth]capsel in 
biologischer Hinsicht um einen ruhendeu Knochenbezir/c. Gerade die 
Momente, die so viele Streitigkeiten bei der Deutung der gaehit is  hervor- 
gerufen haben, n~mlieh die Abh~ngigkeit der einzelnen Erseheinungen 
yon der Krankhei t  an sich oder yon Waehstumsbeanspruchung bzw. 
meehanischer Belastung des erkrankten Skeletes, fehlen demnach in 
der Innenohrkapsel;  wir hi~tten es also hier mit  der Krankhei t  an sich 
zu tun. 

Nagers und meine Beobaehtungen an 6 Felsenbeinen von 3 Kindern 
im Alter yon 6, 8, 9 Monaten gehen dahin, dab sich in der enchondralen 
Kapsel an den Wgnden der schon ziemlich engen Markr~ume der in 
Bildung begriffenen Compaeta etwas brei~ere Osteoidsi~ume fan@n, 
als wir sie in normalen Vergleiehsreihen in gleichem Alter sahen. Der 
Unterschied in der Masse des Osteoides war abet entsprechend dem fiber- 
haupt  geringen Knochenanbau in diesem Lebensalter nicht so erheblich, 
dab man daraus allein die Diagnose Rachitis stellen k6nnte. Sonst wies 
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die enehondrale Kapsel keine Besonderheiten auf, insbesondere fand sieh 
nirgends Fasermark, sondern iiberall Lymphmark,  an wenigen Stellea 
auch schon etwas Fet tmark,  genau wie an gesunden Schlgfenbeinen 
gleiehaltriger. 

Entsprechend dem normalerweise etwas lebhafteren Knoehenanbau 
in der ~oerichondralen Kapsel dieses Alters waren hier die Osteoids~ume 
auffallend breit und h~tten sehon allein die Diagnose nahegelegt; auch 
sie bestanden natiirlich gem~B dem Alter der Kinder aus Strs 
knoehen. Das Mark war aueh hier Lymphmark.  

Anders in den Warzenforts~itzen, in denen teils Faser-, teils Lymphmark  
gefunden wurde. Ziegler hat  diese Bildung yon Fasermark als Endostitis 
aufgefaBt und fiir die Raehitis verantwortlich gemaeht, ws Schmorl, 
Pommer, M. B. Sehmidt, Oehme seine Bildung als sekund/~r, wechselnd, 
dureh Waehstumsbeanspruchung oder meehanische Belastung herbei- 
gefiihrt betraehten. Mir scheinen unsere F~lle eindeutig ffir diese An- 
sehauung zu spreehen. Denn ws wie sehon gesagt, die wahrseheinlieh 
statisch nieht belastete Kapsel  des Innenohres iiberall Lymphmark  
zeigte ~ war  in den Warzen/ortsiitzen ausgedehnt Easermark vorhanden. 
Zweifellos ist abet  der Warzen/ortsatz ein statiseh stark beanspruchter 
Knochenteil, verdankt  er doch seine Ausbildung dauerndem Muskelzug. - -  
Wichtig fiir die unter den Ohrenarzten vielfaeh erSrterte Frage der Ursaehe 
des verschiedenen Pneumatisationszustandes des Warzen/ortsatzes ist die 
Beobaehtung, d a b  sieh in solehen Warzen mit  faserigem Mark durch 
prims BindegewebsverknSeherung eine Spongiosa ausbildet, und dab 
der Pneumatisationsvorgang vollkommen ausbleibt. Wir miissen also 
in der raehitischen Knochenerkrankung eine Ursache der mangelnden Lu/t- 
raumbildung in der Warze sehen. 

Haben wir Osteomalaeie und l~aehitis, die ,,achalikotischen malaci- 
sehen Knoehenerkrankungen" Christellers vorweggenommen, so wollen 
wir nun auch gleich die , ,umbauenden malaeisehen Erkrankungen" der 
Gruppe der 

Osteodystroiohia ]ibrosa 
ansehheBen. 

Fglle yon Mitbeteiligung der Felsenbeine bei Ostitis fibrosa (v. Reck- 
linghausen) (Abb. 4) und  bei Ostitis deformans (Paget) sind im Sehrift- 
turn nieht sehr zahlreich nledergelegt. Otto Mayer, F. R. Nager, Moritz 
Weber und einige andere haben aber sichere Beobachtungen besehrieben. 
Zu unseren Untersuchungen standen Nager und mir 9 Felsenbeine yon 
5 Fs zur Verf/igung. Meistens war die Diagnose sehon vor unserer 
Untersuehung klinisch und anatomisch gesichert. Wir konnten nun alle 
Stadien der Erkrankung in den Innenohrkapseln der einzelnen Fs 
aufs sehSnste beobaehten. Immer  tr i t t  der Bau des ,,Neuen" in seharfen 
Gegensatz zu dem besonderen Bau des, ,Alten".  Von Wert  ist das haupt-  
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ss ffir die Beurteilung des iiItesten Teiles der Verdinderung. t i ler 
bestehen sonst am Skelet manchmal Schwierigkeiten, welche an unserem 
Knochen viel geringer sin& Wir linden wohl auch eine Cornpacta mit  
sehr sp/irlichen Gef/iB- und Markr/s wie an der normalen Labyrinth- 
kapsel, aber der Kenner der normalen sehr typischen Bauverh/fltnisse 
mit  typischer Lagerung der embryonalen Reste yon Knorpel und yon 

Abb.  4. 1Jbers ich tsschni t t  eines Felsenbeins  bei  Os t i t i s  f ib rosa  (v. Recklinghausen). C 
Schnecke;  Z Cyste ,  I=I ruhe~der  K r a n k h e i t s h e r d ;  I{~ Ig:rankheitsher(1 i m  Urnbau ;  P Porus  

acus t i cus  in te rnus .  

geflechtar~igem Knochen, dem charakteristischen Verlauf der Gefgf~- 
kan~tle, wird schon bei schwacher VergrSgerung und H~tmatoxylin-Eosin- 
f/~rbung sofort sagen k6nnen, dab es sich um etwas Pathologisches 
handelt. 

Die gergliederung dieses mehr oder minder kompakten Endstadiums 
des Prozesses ergab nun mit  I-Iilfe des polarisierten Lichtes und yon 
Fibrillendarstellungsmethoden, haupts/iehlieh der Versilberung naeh 
Bielschowsky-Maresch, dab dieses Endstadium eine Breccie, sin Mosaik, 
darstellt zusammengesetzt aus Steinchen yon lamell4rem und aus solchen 
vo~ ge/lechtartigem Knochen (Abb. 10), untereinander verbunden durch sehr 
zahlreiche kiirzere oder ]~ngere Kittlinien, wie Schmorl, M. B. Schmidt 
und Askanazy sie beschrieben haben. Und zwar war kein Unterschied zu 
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linden zwisehen Fs bei denen die Gesamtdiagnose Recl~linghausen, 
und bei denen sie Paget gelautet hatte. - -  Eigentfimlieh ist, dab diese 
Kittlinien im Gegensatz zu den Befunden an anderen Knoehen im Felsen- 
bein bei H~matoxylin-Eosinf~Lrbung sehr schleeht oder gar nicht zu 
erkennen sind, wghrend sie bei anderen Darstellungsmethoden sofort 
ins Auge springen, Die Ursaehe dieser Erseheinung konnte auch yon 
Moritz Weber nieht gekl~rt werden; er vermutet  eine besondere Zusammen- 
setzung der Kit tsubstanz im Felsenbein. - -  Jedenfalls l~tgt sieh die 
Mosaikstruktur stets einwandfrei deutlieh darstellen, wie mir aueh 
Herr  Geheimrat M. B. Schmidt bei Durehsicht unserer Prgparate be- 
stgtigte. Bestandteile des ursprtingliehen Labyrinthknochens wurden in 
der Endbreeeie fiberhaupt nieht mehr gefunden (an anderen Knoehen 
nicht ohne weiteres nachzuweisen). I m  allgemeinen waren die lamell~Lren 
Steinehen in der Mehrzahl, die yon geflechtartigem Bau in der MJnderheit. 

Der lange und verwiekelte Entstehungsweg bis zu dieser Endbreccie 
]gBt sieh nun in den Prs  gut erkennen. Grundss weieht 
er nicht yon den bekannten Ver~nderungen am iibrigen Skelet ~b. Aber 
im einzelnen bietet er doch morphologiseh etwas andere ftir die Labyrinth- 
kapsel sehr kennzeiehnende Bilder. Wir werden naehher sehen, daG deren 
genaue Kenntnis fiir die anatomisehe Einordnung der so viel umstri t tenen 
Otosklerose yon aussehlaggebender Bedeutung ist. 

Als Beginn des ganzen Krankheitsvorganges entsteht 1. unter Aus- 
bildung eines mehr oder minder faser- und zellreiehen Markes ein 
osteoklastiseher Abbau des alten Knochens einsehlieglich seiner normMen 
embryonalen Einsehltisse; 2. wird iiberstiirzt in dem neuen l~esorptions- 
raum unregelms gelagerter, ganz unreifer, sehr fibrillenarmer und 
kittsubstanzreicher gefleehtartiger Knoehen gebildet. Dieser f~rbt sieh 
auff~llend tiefblau rail H~Lmatoxylin und zeigt meistens k~um ein osteo- 
ides Vorstadium; yon beiden wird gleich noch gesprochen werden; 3. wird 
dieser unreife gefleehtartige Knoehen zu einem reiferen fibrillenreicheren, 
mehr r6tlichen allms umgebaut  und 4. wird nun in das Netzwerk 
unreiferen oder reiferen gefleehtartigen Knochens yon den Markrs 
aus, unter stetem Ab- und Anbau, Lamellenknoehen eingelagert, so dab 
nun sehlieBlieh die vorher gesehilderte Breeeie aus gefleehtartigen und 
lamell/~ren Steinchen entsteht. In  dieser findet 5. ein weiterer dauernder 
Umbau geringeren AusmaBes selbst nach Ubergang des Fasermarkes in 
Fe t tmark  stat t  im Sinne der yon Schmorl, M. B. Sehmidt und A~kanazy 
beschriebenen 5rtlichen Tiefenresorption. 

Genau die gleichen Stadien in anatomischer Hinsicht durchli~uft 
auch die Knochenerkrankung bei der 

Otosklerose, 
die wir all fast 100 Felsenbeinen untersuchen konnten; Nager und ich 
glauben wegen der auch in den Einzelheiten vollkommen iiberein- 
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st immenden Bilder diese merkwiirdige Erkr~nkung, was den a~atomischen 
Prozefi angeht, als die au/ die Labyrinthkapsel beschr~inkte Sonder/orm 
der Osteodystrophia /ibrosa betrachten zu mfissen. Schon Manasse, Otto 
Mayer und besonders in neuerer Zeit Moritz Weber haben mit  mehr odor 
minder groBer Bestimmtheit  ~hnliehen Ansiehten zugeneigt. Die Ab- 
grenzung gegen die anderen Formen der Osteodystrophi~ fibrosa 

Abb. 5. Hor izonta le r  / )bers ich tssehni t t  ciiles Felsenbeins bei Otosklerose. C Sehnecke; 
V Ves t ibu lum;  ]3 Bogeng~inge; A Ner~-t~s aeust icus;  T Trommel fe l l  m i t  H a m m e r ;  P Pauken-  
hOhle; G Steigbiigel; H gr~Btentei ls  ruhender  H e r d  an  der vorderen  Umr~ndung" (ter 
Sehnecke ohne klinisehe S y m p t o m e ;  H~ H e r 4  an  4er Pr~,dilektionsstelle im U m b ~ l  m i t  

kl inisehen S y m p t o m e n  infolge St6rung der Schwingbarke i t  des Steigbiigels. 

kSnnen wir zun~chst nur in der r~umlichen Begrenzung auf das Felsen- 
bein sehen; in diesem Knoehen aber betraehten wir umsehriebene Herde 
und diffuse Ver~nderungen wegon gleieher anatomischer Bilder und 
Vorkommen bender Formen in je einem Felsenbein desselben Individuums 
als wesonsgleich (Abb. 5). Au~erdem bleibt die Fr~go offen, ob nieht bei 
genauer Skeletuntersuchung auch noch andere t terde gefundon wfirden; 
hat  doeh aueh Schmorl bei Paget-Erkrankungen, in anschoinend gesundem 
Knochen, an der Mosaikstruktur kenntliche abgelaufene Herde bei genauem 
Suchen entdeekt. - -  Alles, was jetzt noeh kurz fiber die ffir die Innenohr- 
kapsel kennzeiehnenden Einzelheiten dos anatomisehen Vorgangs gesagt 
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werden soll, gilt gleieherweise fiir die Ostitis Iibrosa (v. Reelctinghausen), 
die Ostitis deformans (Paget) und fiir die Otosklerose. 

Bei Punkt  1 unserer vorherigen Aufz/ihlung der Stadien der Erkran- 
kung sind folgende Beobaehtungen erw~hnenswert: Entsl0rechend der 
bekannten biologisehen Trs des vollkommen kompakten Labyrinth- 
knochens sind die Bilder des F~tschreitens der Erlcranlcung etwas 

Abb.  6. Flfichenhaftes For t sehre i ten  tier Otosklerose. (Genau gleiehe Bilder kOnnten auch 
~-on tier Osti t is  f ibrosa und  Ostit is  deforrnans gebraeh t  werden.)  St a l te r  Labyr in thknoehen  ; 
BZ blaue  Zone .  bes tehen4 aus f ibr i l lenarnlem Gefleehtknoehen in daue rn4em U m b a u .  
-An:,~der @renze zwisehen altem tln~I neuem Knochen lacun~re Resorption; l~Z rote Zone, 
bestehend a~is einer Breeeie fibrillenreieheren Gefleehtknoehens + lamellfiren Knoehens. 

(2X'~heres siehe Text.) 

ungewohnt. Die auch in anderen Knochen zu beobachtende Vorriickungs- 
a r t  in breiter FroTtt mit Osteoelasten ist h/~ufig (Abb. 6) ; oft aber eilen 
der breiten Front  fingerfSrmige Resorptionsrdiume voraus, zwisehen denen 
dann das Zwisehengel~tnde unter Einsehlug yon Seherben alten Knochens 
zerst6rt und in den Vorgang einbezogen wird (Abb. 7, 8, 9). Wie iiberM1, 
so folgt aueh diesem fingerf6rmig vorgesehobenen Abbau die iiberstiirzte 
Knoehenbildung auf dem Fug und die nieht immer an alte Gef/~13e ge- 
bundenen Resorptionsr~ume werden mit  dem neuen unreifen blauen 
Knoehengewebe ausgefiillt (Abb. 7 u. 9 BM). 

2. Dieser blaue Knochen ist uns 0hrengrzten sehon lange wohlbekannt. 
3lanasse si0raeh bei der Otosklerose Ms erster yon diesen ,,blauen 
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Abb. 7. FingerfOrmiges For t schre i ten  des Kra.nkheitsherdes bei Ostit is  f ibrosa 
(v. Recklinghausen). Hamatoxy l in -Eos in f~rbung .  

Abb.  8. @leiche Stelle bei Fibr i l lonversi lberung.  S~ normale r  enchondraler  Tell 4er Laby-  
r in thkapse l ;  19 normale r  per ichondra ler  Tell  der Laby r in thkapse l ;  BI~[ , ,bIaue ~I~ntel" ,  
das sin4 m i t  f ib r i l l enarmem Geflechtknochen gefiillte Resorp t ions raume;  B H  Herdb i ldung  

~us 4ieser Knochensubs tanz .  
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M/~nteln", welehe auch yon Otto Mayer, Wittmaaclc, Lc~nge u. a. beobaehtet, 
aber reeht versehieden gedeutet wurden. W/~hrend Manasse, Otto Mcbyer, 
Moritz Weber u. a. in ihnen neugebildeten gefleehtartigen Knoehen 
sahen, hielten Lange, Wittmaaclc und seine Sehule ihn fiir ein Gebilde 
yon-Knoehenentartung. Dureh Anwendnng der Strukturdarstellungen 
des Knoehens gelang es nun Nager und mir zu beweisen, daft es sieh um 
dieses nicht handeln k6nne, da weder die embryonMen l~este noeh der 
lamellenlose Str/~hnenknoehen in den Strukturbildern zu linden waren. 

A b b .  9. K h n l i e h e s  B i ld  des f i n g e r f ~ r m i g e n  F o r t s e h r e i t e n s  des H e r d e s  be i  O tosk l e rose  ( s t a rke  
V e r g r 6 i l e r u n g ,  I t ~ m a t o x y l i n - E o s i n f ~ r b u n g ) .  C S e h n e c k e  ; BI~I wie  in  tier v o r i g e n  A b b i k l u n g  ; 
an der Spitze eines solchen ,,blauen 3Iantels'" ein Resorptionsraum mit Osteoclasten (1%); 

BII Herdbilclung" aus dem pathologischen I~nochen. 

Eindeutig zeigten unsere PrSoparate einen neuyebildeten sehr tibrille~- 
armen, lcittsubstcbnz- und zellreiche~ grobgefleelttige~ Knochen, dessen 
Fibrillenarmut der des neugebildeten pathologisehen Knoehenmarkes, 
seines Muttergewebes, entsprieht (Abb. 8, BM). 

Wie sehon vorher erw/thnt, l~Bt sich naeh meinen frtiheren Unter- 
suehungen die ausgesproehene Blaufiirbung ganz Mlgemein auf groBen 
Reichtum an kalkhMtiger Kittsubstanz zuriiekfiihren, wie Otto Mayer 
und Brunner besonders fiir den blauen Otoskleroseknoehen schon friiher 
vermutet hatten. Damit wiire die vim umstrittene I)unkelblauf~rbung 
dieses neuen Knoehens bei der Otosklerose und aueh bei der Osteo- 
dystrophia Iibrosa erkl/irt, nieht aber die ebenfMls umstrittene Frage 
warum dieser Knoehen kein osteoides Stadium aufweist; manehe Forseher 
haben bei der Otosklerose daraus den fMsehen SehluB gezogen, dab es sieh 
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also nicht um neuen, sondern um alten Knoehen handle. Wir konnten 
nun festste!len, dub tats~ehlich meist aueh ein zu beobachtende osteoides 
Stadium dieses neuen gefleehtartigen Knoehens vorhanden ist, welches 
aber wegen seiner kurzen Dauer nur /~ugerst kleine Absehnitte betrifft; 
denn dieser neue Knochen reigt den Kalk sofort an sieh und verkalkt 
sozusagen in statu naseendi. Es erinnern diese Bilder an die yon Aska- 
nazy u. a. mitgeteilten Beobaehtungen fiber Fglle yon Ostitis fibrosa 
ohne Osteoid. 

3. Der Umbau in diesem neuen Knoehengewebe dauert an und mit 
dem derber, zell~rmer und faserreicher werdenden pathologisehen Mark 

wird auch der wiederaufge- 
baute Knoehen fibrillenrei- 
eher, kittsubstanz~rmer und 
fitrbt sich daher mehr rot. 

4. Bis jetzt haben die Ge- 
f~i~e eine nicht deutlieh her- 
vortretende Rolle fiir diesen 
Aufbau unreifen Knochens 
gespielt, jetzt aber ffillen sie 
die Maschen dieses Gerfistes 
geflechtartiger Knochensub- 
stanz mit Lamellenknochen; 
es entsteht die Breccie 
(Abb. 10), welehe 5., wie 
sehon erw~hnt, dutch Umbau 
immer mehr in ein Mosailc 
(Abb. 10) aus kleinsten Stain- 

A b b .  10. E n d b r e e e i e  (Mosa ik )  i n  t ier L a , b y r i n t h -  ehen verwandelt wird, wobei 
k a p s e l  be i  4 e n  4 r e i  0 s t e o 4 y s t r o p h i e n  (Fa l l  y o n  der lamells Antefl immer 
O t o s k l e r o s e ) .  G S t e i r m h e n  .{UlS G e f l e c l l t k n o c h e n  ; 
L S t e i n c h e n  a u s  L a m e l l e n k n o c h e n ;  K K i ~ t l i n i e m  st/~rker die Uberzahl be- 

kommt,  da gefleehtartiger 
und lamellarer Knochen zerst6rt, abet nur noch lamell/~rer nengebildet 
wird. Schmorl hat schon bei der ersten Besehreibung seiner typischen 
Mosaikstrukturen mitgeteilt, clal~ er diese aul3er bei Paget nur noch bei 
Otosklerose gefunden habe. Eine weitere Stfitze fiir unsere Ansieht 
yon der Gleichheit des anatomischen Vorgangs! 

Ziemlich lunge kann man in den I-Ierden oft Scherben alten Labyrinth- 
knochens, an seiner Sonderstruktur gut kenntlich, auffinden. Im Breeeie- 
stadium sahen wit solehe nie mehr; aller alter Knoehen fgllt dem wieder- 
holten Umbau zum Opfer. 

Aber nieht in allen F. B. durchl/~uft die Erkrankung die ffinf auf- 
geffihrten Stadien; auch in demselben Fall braueht sie sie nieht an allen 
Stellen der Kapsel durchzumachen. Der Ablauf kann auf jeder Stufe 
zur Ruhe kommen und dann zu sehr eigenartigen und sehwer deutbaren 
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]3ildern Itihren, yon denen hier kurz die bei der Otosklerose h/tufiger 
beobaehtete Durchziehung der Kapsd mit ,,bIauen Miinteln" (Manasse) 
aus Mtgewordener, geflechtartiger, fibrillenarmer Knochensubstanz er- 
wi~hnt sei, welche sieh deutlich durch Kittlinien und abweichenden Fein- 
bau vom Mten Knochen unterscheidet und demnach einwandfrei Ms 
frfiher nach Resorption neugebildet anzusprechen ist. Wir haben diese 
Bilder vorl~tufig nur bei auf die Labyrinthkapsel  beschr/~nkten F~llen 
der Erkrankung, also bei der Otosklerose, gefunden. Da aber, wie Nager 
und ich zeigen konnten, diese Ver~tnderungen demselben Gesehehen 
ihre Entstehung verdanken, so k6nnen wir hierin keinen Trennungs- 
punkt  yon der Osteodystrophi~ fibrosa sehen. 

Diese die Labyrinthkapsel  durchziehenden Str~tnge von blauem 
Knochen und ihnen wesensgleiche blaue Herde stellen das vorher n~her 
besprochene nicht welter umgebaute, sondern kompakt  gewordene 
zweite Stadium des Vorgangs dar (vgl. Abb. 5, 7, 8, 9). Jederzeit k~nn 
aber bei einem neuen Schub in diese ruhenden unreifen t terde und 
Stri~nge wieder Leben kommen und nun entweder die vorher skizzierte 

Weiterentwicklung des pathologischen Geschehens da einsetzen, wo sie 
frfiher unterbroehen wurde; oder aber der ganze Vorgang wird noch 
einmal yon Anfang an durchlanfen, meines Erachtens auch Beweis ftir 
die wesenhafte Gleichheit dieser Bilder mit  den typischen vorher ge- 
sehilderten. 

DM~ aueh im Fetsenbein beam generalisierten Recldinghausen ,,braune 
Tumoren" und in fas t  allen F~llen yon Reclc~inghausen, Paget und in 
vielen von Otosklerose Cysten versehiedener Entstehung gefunden wurden, 
sei nur nebenbei erw~hnt (Abb. 4, Z). 

I m  Hinblick auf die neuerdings wieder yon Nchmorl, Askanazy, 
Li~vre u .a .  auch aus klinisehen Griinden seMrfer vertretene Ansieht, 
dM~ es sich bei den verschiedenen nach der Christe~lerschen Bezeiehnung 
unter den Begriff der Osteodystrophia fibrosa zusammengefagten Leiden 
doch um versehiedene Krankheiten handle, sei besonders betont, dag 
am Felsenbein eine anatomisehe Unterscheidung z. B. von Ostitis fibrosa 
und O stitis deformans bisher nicht m6glich ist. Histologisch sind die 
Ver~nderungen in beiden F~llen vollkommen gleieh. Wenn man also 
don Begriff der Osteodytrophia fibrosa, wie das lange geschehen ist, unter 
Offenlassung der Frage der Ursaehe rein morphologiseh faBt, so kann 
man fiir unseren Knoehen yon einem einheitliehen Vorgang spreehen. 
Und nur in diesem Sinne zun/s wollen wir aueh die Otosklerose in ihn 
einordnen. 

Dieses Leiden ist viel zu lange als eine ganz fiir sich stehende Er- 
k ranknng  betraehtet  worden. Schon Manasse hat  wohl die Ahnlichkeit 
mit  de r  Ostitis fibrosa gesehen, hat  aber wegen kleiner Abweiehungen, 
besonders dem angebliehen Mangel yon Osteoelasten beim Fortsehreiten 
der Erkrar~kung unter Zustimmung seines Lehrers v. Recklinghausen den 

Virchows Archly .  Bd. 288. 2 
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Prozel~ mi t  Ostitis chronicc~ metaplastica bezeichnet.  Osteoclasten sind 
inzwisehen, wie yon Otto Mayer u. a., so aueh yon uns  beobachtet  worden;  
sie l inden  sich aber zweifellos bei den F/~llen von Otosklerose erheblieh 
Sl0grlieher an  der Grenze zum Mten Knoehen  Ms bei den anderen  Formen.  
Das ha t  seinen Grund  darin,  dab die Otosklerose ein aufterordentlieh 
langsam verlaufendes Leiden ist, bei dem in  Jah ren  nu r  wenige Kub ik -  
mil l imeter  Knochen  umgebau t  werden;  sie ist entspreehend den aueh sonst 
geringsten biologisehen Vorggngen in der Labyr in thkapse l  sozusagen 
eine mit der Zeitlupe au/genommene Ostitis /ibrosa, wodureh gerade an  
dieser E r k r a n k u n g  die einzelnen histologischen Ver/~nderungen besonders 
gut  e rkann t  u n d  aueh manehe  bei den anderen  Osteodystrophien weniger 
beobaehtete Einzelheiten,  wie die al ten b lauen Strgnge usw., gut  unter-  
sucht werden kSnnen.  

I m m e r h i n  bleibt  selbst bei E ino rdnung  des Leidens in  die Gruppe 
der Osteodystrophia fibrosa vieles noch ungekl~rt,  besonders aueh die 
Vorliebe fiir bes t immte Abschni t te  der doch sebon so kleinen Innenohr -  
kalosel; denn  eine besondere Bevorzugung des vorderen t~andes des 
ovalen Fensters  t r i t t  bei der Otosklerose immer  wieder hervor. 

Viele falsche Anschauungen sind dadurch hervorgerufen worden, dab man 
nun nur diese dureh die Schwerh6rigkeit kliniseh Mlein diagnos~izierbaren, besonders 
interessierenden tIerde am Stapesrand der Forsehung zugrunde legte. Auf die An- 
siehten fiber die Ursache der Erkrankung, welche nur diese sog. ,,~ypischen" Herde 
im Auge haben, will ich gar nicht eingehen. In urs~ehlieher Beziehung d/irfte nur 
eine Erkl~rung befriedigen, welche Mle Erseheinungsformen umfMtt, die herdartigen 
und die di//usen, /ast die gauze Kapsel einnehmeuden, welche keineswegs selten 
sind. Besonders diese ~usgedehnten Erkrankungen sind morphologiseh den anderen 
Formen der Osteodystrophia fibrosa vollkommen gleieh; aueh f~nd sieh in einem 
unserer F~lle auf einer Seite eine diffuse Ver~nderung mit auBergew6hnlieh groBen 
Cysten, also eine Ostitis fibrosa (v. Recldinghausen), auf der anderen Seite ein 
Herd, welchen marl ohne weiteres Ms ausgesprochene Otosklerose bezeiehnen kann. 

Alle Sto/JwechselstSrungen im weitesgen Sinne sind sehon Ms alleinige Ursaehe 
der Otosklerose in Anspruch genommer~ wordon, aus klinisehen Grfinden ins- 
besondere aueh die endokrinen, d~ die Schfibe des Leidens, besonders beim Weibe, 
h~upts~chlieh mit den Zeiten ver~nderter innersekretoriseher T~tigkeit, geifezeit, 
Schwangersehaft, Klimakterium zusammenfMlen. Dieselben endokrinen Ursaehen 
wurden auch ffir andere Osteodystrophien angeschuldet. Ieh erinnere nur an die 
Verbindung yon EpithelkSrloerehenver~nderungen mit Ostitis fibrosa (v. Reckting- 
hausen), welche yon Li~vre geradezu Ost6ose parathyroidienne genannt wird. 
Aueh Askanctzy und sein Schiller Rutishauser h~ben kiirzlich bes0nders ~uf diese 
engen Beziehungen hingewiesen, ohne den Hyperparathyreoidismus I~" die einzige 
Ursaehe zu erkl~ren; denn es gelang ttutishauser wie aueh Katase die Ostitis fibrosa 
experimentell auf exogenem Wege dureh Bleivergiftung und Hervorrufung an- 
hMtender relativer Acidose zu erzeugen. Ihre Anschauungen beriihren sieh mit 
den von Moritz Weber vertretenen. Er sehuldigt Ms Ursaehe S~offwechselst6rungen 
an, welehe nieht endokrin sein mfissen, sondern auch dutch Ern~hrung bedingg 
sein kSnnen. Weber konnte dureh chronische ern~hruugsm~llige St6rung des KMk- 
stoffwechsels beim Hunde die Osteodystrophia fibrosa yore Typ Reelclinghausen 
erzeugen, Er nenn~ die ganze Erkrankung ,,catciprive Osteopathie". Auch die Laby- 
rinthkapsel war bei den Weberschen Versuehen vergndert. Wenn er auch keine 
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isolierte Erkr~nkung dieses Knochens, keine Otosklerose, bisher erzeugte, so sind 
doch auch bier die entstandenen Bilder denen der Otosklerose im Wesen gleich. 
Es is~ also ~nzunehmen, dalt ebenso wie verschiedene endogeno und exogene Ur- 
sachen, StoffweehselstSrungen im weitesten Sinne, versehiedene bisher bekannte 
Formen cter Osteodystrophia fibrosa entstehen lassen, so auch die Ursachen der 
Otosklerose verschieden sein kSnnen, was schon friiher yon Bri~hl, Manasse, 
Nager u. a. vermutungsweise geau$ert worden war. Aber all diese wahrschein- 
lichen oder mSglichen Einzelursaehen, wie StSrung tier inneren Sekretion, Trauma, 
Ern~hrungsstSrung, venSse Stauung (Wittmaack) kSrmen wir mit Moritz Weber 
zusammenfassen in dem Begriff der chronischen Sto//wechselstSrung. 

Zusammen/assend ergibt sich: 
1. Bei feinhistologischen Untersuehungen mit Strukturdarstellung des 

Knochens zeigt sich, dab auch die Otosklerose zur Gruppe der anatomischen 
Osteodystrophia fibrosa im Sinne Christellers gehSrt; vorl/~ufig muB sie 
als die auf die Labyrinthkapsel beschr~Lnkte Form dieses Vorgangs be- 
trachtet werden. Die Frage bleibt offen, ob sich nieht bei der Otosklerose 
bei darauf geriehteter Aufmerksamkeit aueh in anderen Knoehen Zeichen 
frischer oder alter gleicher Herde finden. Die Otosklerose ist eine Osteo- 
dystrophia /ibrosa sozusagen mit der Zeitlupe au/genommen. Ob die 
auSerordentliche Langsamkeit des pathologischen Geschehens mit der 
normalerweise minimalen Vitalit/s der Labyrinthkapsd zusummen- 
h/~ngt, 1/il3t sieh nicht beweisen; doch erscheint es wahrseheinlieh. 

2. Die Gleiehheit der Vorg/s wird nur fiir das anatomisehe Geschehen, 
nieht aber ftir die Ursaehe behauptet, zumal ja selbst die Ursache der 
versehiedenen anderen unter dem Begriff der Osteodystrophia fibrosa 
zusammenge~aBten Leiden noeh keineswegs k]ar ist. Neuerdings trennen 
z. ]3. Schmorl und Askanazy die Ostitis fibrosa (v. Reeklinghausen) und 
die Ostitis deformans (Paget) wieder seh/~rfer. - -  Trotz genauer Kennt- 
his der Schmorlschen histologischen Unterseheidungsmerkmale lieB sich an 
der Labyrinthkapsel ein Strukturunterschied der Endbreccie bei den 
F/~llen yon Recklinghausen und yon Paget nicht finden. 

3. Sehr schSn 1/iftt sich das anatomische Gesehehen der Osteo- 
dystrophia fibrosa an der Labyrinthkapsel verfolgen, da sich hier alle 
Stufen aufs beste yon dem besonders gebauten alten Knochen abheben. 
Auf~erdem ist durch die besonderen Otosklerosenforschungen viel Vor- 
arbeit geleistet. Es wurde im vorstehenden gezeigt, dab die versehiedenen 
Stadien der Erkrankung bei Ostitis fibrosa (v. Recklinghausen), Ostitis 
deformans (Paget) und Otosklerose iibereinstimmen. 

4. Vorl/~ufig begniigen wit uns damit die Otosklerose allgemein bei 
den bindegewebigen osteodystrophischen Erkrankungen eingeordnet zu 
haben und bezeichnen jede auf das Felsenbein besehrs derartige 
Ver/~nderung mit diesem Namen, da wir zwischen den diffusen Er- 
krankungen der Labyrinthkapsel und den eigentliehen herdfSrmigen keinen 
Wesensunterschied linden kSnnen. Aueh erseheint es mir nicht zweck- 
m/iBig nur die allein kliniseh diagnostizierbaren Leiden der ausgesprochenen 

2 * 



20 Max Meyer: 

Liebhngsstellen am Vorderr~nde des ovMen Fensters  mi t  St~pesankylose 
~ls Osteodystrophia /ibrosa otosclerotica, wie etw~ Moritz Weber es will, 
zu bezeichnen; denn  neben  diesen Herden  kommen  oft in  derselben 
L~byr in thkapsel  noch andere vor, welche ma n  d~nn ~nders benennen  
mfiBte, w~s bei gleichem an~tomischen Vorgang unberecht ig t  erschiene. 

5. Den  Vorteil der Einordnung der bisher meist isoliert betrachteten 
Otosklerose in  eine gr6gere Gruppe yon  Knochenerkzunkungen  sehen 
wit  d~rin, dal~ die Weiterforschung nach der Ursache dieses eigenurtigen 
Leidens n u n  auf eine breitere Grundlage gestellt wird, indem sie mi t  
der gleichen Frage bei den verschiedenen anderen  F o r m e n  der Osteo- 
dystrophiu fibrosa zus~mmenfgllt .  Der Otologe, ftir den noch genug 
Einzelfragen, wie z. B. die der Bevorzugungsstelle ungel6st  bMben ,  wird 
d~durch viele Anregungen empfangen;  aber auch dem Pathologen k a n n  
vielleicht die gen~ue K e n n t n i s  der besonderen Verhgltnisse dieser Unter -  
form der Osteodystrophia fibrosa u n d  der Bilder, welche diese E r k m n k u n g  
in  der biologisch besonderen Innenohrkapse l  m~cht,  Ifir die Beur te i lung 
m~ncher F m g e n  am iibrigen Skelet yon  Nutzen  sein. 

Der endemische Kretinismus. 

Trotz eines fast unfibersehbaren Schrifttums sind die Anschauungen fiber dieses 
in manchen Geloirgslgndern geradezu als Volkskrankheit ~uftretende Leiden keines- 
wegs geklgrt. Die Lehre Kochers von der Abhgngigkeit des endemischen Kretinis- 
runs yon einer I-Iyperthyreose hat heute weniger Anhiinger als die dualistische 
Anschauung Ewahls, E. Birchers, Dieterles u. v.a., welche ihn Els chronischen 
Entartungszustand abh~ngig yon 1okalen Ursachen und einer daraus hervorgehenden 
Entartung der Schi!ddriise ansehen. Es sei aber erwghnt, daI~ man heute in der 
Schweiz yon manchen J~rzten, welche sieh mit der Frage seit langem befassen, die 
Ansicht vertreten findet, dag die Schilddriisenver~mderung rnit dem Leiden nicht 
unmittelbar etwas zu tun habe, dab man auch endemiseh-kretinische ErkrEnkungen 
bei unvergnderter Schilddrfise linden kSnne. - -  Von einem ganz anderen Stand- 
punkte ans betrachtet Finkbeiner die Frage; er sucht in sehr fesse]nden _&us- 
ffihrungen zu beweisen, dab es sich um eine Riickschlagbildung zu fossilen Mensehen- 
rassen handelt (Pygmgentheorie). 

Die Untersuehungen am Skelet, welche hauptsgchlich yon Wegdin, Dieterle 
und yon Stoccada vorgenommen wurden, ergEben aussehlieBlich Anomalien im 
Bereich des enchondralen Knochens. Es besteht keine eigentliche StSrung der 
ersten Knochenbildung, wenigstens kein sichtbares Zeichen einer solchen naeh 
Ablaut dieses Stadiums. Die Verkn6cherung selber an sicheren Fiillen. zu unter- 
suchen ist kaum m6glich, da ja des Leiden naeh E. Bircher, Wieland u. a. meist 
erst n~ch dem 4. Lebensjahr diagnostizierbar ist. I)Miir finder man aber 
Zeichen einer Waehstumsst6rung an den Epiphysen; Dieterle und Stoceada beschrie- 
ben eine sonst nieht vorhandene abschlieBende Knochenleiste, welche in kurzem 
Abstand yore Markraum die Knochenbalken quer verbindet, Ms typisctl fiir die 
Wachstumsst6rung beim Kretinismus. I)a aber Lauehe des gleiche Gebilde, yon 
ibm sekundiire Grenzlamelle genEnnt, aueh beim Mongolismus, der naeh Mlgemeiner 
heutiger Anschauung nichts mit dem Kretinismus zu tun hat, fand, so kann man 
d~rin wohl keine fiir das Leiden iypisehe Vergnderung erblieken. Lauehe schliegt 
aus der Entstehung dieser abschliegenden I~nochenleiste auf einen schnellen und 
vorzeitigen AbschluB des WEehstums, auf ein friihzeitiges Altern. 
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Uber die periostalen Knochenveri~nderunge~ beim endemischen Krefinismus 
fand ich mlr eine Notiz yon Langhans, dab d~s loeriostale Wachstum normal zu 
sein scheint. 

Das ist ffir uns um so verwunderlieher, als die Veriinderungen am 
kn6chernen Ohr ausschlie[31ich den periostalen Tell betre//en, wie yon jeher 
alle Forscher, welche sich mit  der Frage besch~ftigten, gefunden haben, 
und wie Nager und ich an einem groBen Material vollauf best~tigen 
konnten (Abb. 11). 

In  keinem der zahlreichen F~lle verschiedenenAlters und verschiedenen 
Krankheitsgrades fanden wir Veritnderungen der enchondralen Labyrinth- 
kapsel (Abb. 11, E), so eifrig wit auch danach suchten. Das stri~hnen- 
artige Knochengewebe und die verkalkten Knorpelreste waren normal 
sowohl im Feinbau als auch in ihrer absoluten und relativen Menge, was 
wohl einwandfrei auf einen normalen enchondralen Verlcn6cherungsvor- 
gang schlieBen li~Bt. Das entspricht genau den vorher erw~hnten Er- 
fahrungen am iibrigen Skelet. Hier und dort ist die eigentliche Ver- 
kn6cherung der knorpelig vorgebildeten Knochen normal, t rotzdem ihr 
Verlauf am iibrigen Skelet yon der am Felsenbein, wie vorher kurz 
beschrieben, abweicht. Die Schi~dlichkeit scheint also zu der Zeit noch 
nicht wirksam oder hat  keine Beziehung zu diesen Vorg~ngen. 

Ganz anders liegen offenbar die Verhi~ltnisse bei der Athyreose. Der 
einzige vorliegende Felsenbeinbefund yon Siebenmann und Nager konnte 
yon Nager und mir bei nochmaliger Untersuchung sicher besti~tigt 
werden: Es land sieh hochgradige Kn0ehenarmut  , ungieichmi~Bige Ver- 
teilung der sehr groge Knorpelreste bergenden Knochenbalken in den 
weiten abnormerweise fettmarkhalt igen Narkr/~umen, kurz die aus- 
gesproehenen Zeichen der primdiren enchondralen Verlcngcherungshemmung. 

Der normalen prim/~ren enchondralen Verkn6cherung beim ende- 
mischen Kretinismus steht nun, wie sehon gesagt, die enchondrale Wachs- 
tumsstSrung gegentiber, die am Skelet zu den Formanomalien fiihren; 
sie kSnnen am Felsenbein nicht in die Erscheinung treten, da ein enehon- 
drales Waehstum hier nieht stattfindet, es keine Epiphysen gibt. 

Das Felsenbein w~chst durch Anbau yon periostalem Knochen; und 
dieser weist eine sehr charakteristische Entwieklungsst6rung im Sinne 
einer pathologisehen Weiterentwicklung auf, ws die aueh zum 
Bilde geh6renden Hemmungen weniger am Knoehen als an den Weich- 
teilen des Innen- und Mittelohres in Erseheinung treten (Nager), beide 
zusammen erkls die bemerkenswerten aber hier nieht zur ErSrterung 
stehenden H6rbefunde. 

I s t  schon, wie erw/~hnt, die Tatsache der periostalen Vers im 
Felsenbein bei Bertieksiehtigung der iibrigen Skeletver/~nderung an sich 
merkwiirdig, so wird sie es noch mehr, wenn man ihre ganz typische 
Lokalisation betrachtet.  W~hrend die periostale Kapsel  naeh der mittleren 
und hinteren ScMdelgrube zu keine Besonderheiten aufweist, sind haupt- 
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ss die an die PaukenhShle angrenzenden Teile der Knoehensehicht, 
insbesondere das Promontorium und die Gegend des horizontalen Facialis- 
abschnittes, im Sinne einer Hypertrophie ver~indert. Dasselbe aber gilt 
anch ffir das Dach der Paulcenhdhle, welches entwicklungsm~gig mit der 

Abb.  11. T2coisehe Ver~nderungen  an  den L a b y r i n t h w h n d e n  bei endemischem Kx'etinismus. 
T Paukenh6h le ;  Seh verd iok te  P a u k e n s c h l e i m h a u t ;  0 Nisehe des owalen Fonsters m i t  
Stapes;  D ver4ick~es u n d  herabger i ick tes  Dach 4er  PaukenhShIe  m i t  math augen  ver lager~em 
Facial is ;  1% yon auBen lind innen s t a rk  ~erengte  Nische des rundem Fensters ;  E novmal  
gebildete enchondrMe Kapse l ;  P auilerst  s t a rk  verd ick te  periehondrMe Kapse l ;  t t  Exostose 

a m  Prol~2ontoriunl. 

eigentliehen Kapsel des Irmenohres nichts zu tun hat, sondern rein prim/~r 
aus dem Mesenehym heraus entwiekelt ist und deshalb urspriinglich nut 
aus gefleehtartigem Knoehen besteht. Die Knoehenhypertrophie an der 
medialen Paukenh6hlenwand fiihrC zur Einengung der ]iir die Funktion 
wichtigen Fenster, und ihre Kenntnis ist deshalb kliniseh besonders 
wiehtig. 
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Beaehtenswert ffir die Feststellung des noch umstri t tenen Zeitpunlctes 
des Eintri t tes der Ver~nderungen bei endemischem Kretinismus scheinen 
uns auch fiir den pathologischen Anatomen unsere feinhistologischen 
Feststellungen an diesen Knoehenhypertrophien. 

Der inhere Tell der periehondralen Kapsel, etwa bis zur normalen 
Breite, zeigt die yon mir beschriebenen normalen StrukturverhAltnisse: 
Wir linden in typischer Anordnung auch noeh beim alten Individuum 
embryonalen gefleehtartigen und strghnenartigen Knoehen, und um die 
Gef/~13e Lamellensysteme. Uber diese normale Dieke hinaus findet sieh 
ein Nasehenwerk gefleehtartigen Knochens; in den Maschen liegt ent- 
weder, mit  glatter Ansatzlinie yon ihm getrennt, aussehlieBlich strAhnen- 
artiger oder nur lamell/~rer Knochen; nieht selten linden sieh aueh beide 
Knochenarten in denselben Pr~tparaten an verschiedener Stelle vor; 
wieder in anderen F~llen ist gefleehtartiger und str~hnenartiger Knoehen 
von .dureh buehtige Kittlinien abgesetzten Lamellensystemen oder 
Stricken von solchen unterbroehen. In  diesem Falle ist ein Umbau und 
erst sekund~Lrer Einbau der Lamellen, wie die Kittlinien beweisen, sieher. 
Aus den anderen Bildern glauben wit sehlieBen zu k6nnen, dab ursprring- 
lich einmal in die prim/~r im Bindegewebe (Periost) entstandenen Masehen 
gefleehtartigen Knochens in der N/~he der Gef~13e strs bzw. 
lamell~trer Knoehen eingebaut wurde. 

In  den FAllen mit  ausschlieglich lamell/~rem Knoehen in den Masehen 
l~tgt sieh fiber die Lebenszeit, in welcher diese Verdiekung entstand, 
niehts aussagen; nur mug ihre Bildung naeh dem 2~ Lebensjahr ange- 
setzt werden; anders bei den Felsenbeinen, welehe in diesem Masehen- 
werk Str/thnenknoehen aufweisen. Hier muB die Erkrankung vor dem 
2. Lebensjahr entstanden sein, da nach Petersen sp/Lter kein Str~thnen- 
knoehen mehr gebildet, sondern der reife Lamellenknoehen abgelagert 
wird. Andererseits mug naeh dem Gesagten die StSrung wohl einsetzen, 
wenn der Abbau des Knorpels des PrimordiMseh/~dels beendet ist, da in 
keinem der zahlreichen Fglle mehr Reste yon diesem, mit  Ausnahme der 
normalen Interglobularr~Lume, zu linden waren und keine Zeichen yon 
St6rungen der enehondrMen Verkn6eherung gesehen wurden. Wir 
glauben also, dab wohl die Erkrankung am Ende der EmbryonaIzeit be- 
girtnen kann, dab sic aber in der Hauptsache wiihrend und nach dem 
Siiuglingsalter sich ausbildet. DaB sic schon friih fertig gefunden wit'd, 
lehrt ein Fall yon Otto Mayer, der jfingste histologiseh untersuehte, 
welcher im 4. Lebensjahr die vollstgndige Ver/~nderung zeigte. 

W~hrend des ganzen Lebens aber kann der Prozeg verlangsamt 
fortschreiten, was auch klinisehen ]~eobaehtungen des Geh6rs entspricht 
(Nager). Wir fanden Zeiehen dieses Fortschrittes in Form oberfls 
Knochenanbaus, z. B. in dem Periost des Promontoriums, welches 
gleichzeitig die tiefste Sehicht der beim endemischen Kretinismus stets 
verdiekten Mittelohrschleimhaut ist. Aber nicht nur fl~ehenhafter 
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Knoehenanbau wurde beobachtet ,  sondern uuch Exostosenbildung 
(Abb. 11, H), die wegen ihrer Hs geradezu als zur Erkrankung 
gehSrig angesprochen werden mug. 

Von den fibrigen haupts~chlieh den Ohrenarzt angehenden Ver~nde- 
rungen sei hier nut  erw~hnt, dab elektiv aueh an der inneren, geflecht- 
artig gebauten, also periostalen Belegschieht der enehondralen Kapsel, 
welehe die Wandung der Labyrinthhohlr/~ume ausgleieht, Resorptions- 
lfieken und Verdickungen dutch geflechtar~ige Osteophyten gefunden 
werden. 

Zusammen/assend sei hervorgehoben, dag: 1. I m  Gegensatz zu den 
Befunden am iibrigen Skelet sieh der endemisehe Kretinismus im Bereieh 
der Felsenbeine ausschliefilich an der periostalen Kapselschicht in Gestalt 
sehr erheblicher typiseh sitzender I:Iypertrophien des Knochens aus- 
weist, ws der enehondrale Knoehen vollkommen normal ist. Dies 
ist versts well auch sonst nicht die prim~re enchondrale Ver- 
kn6eherung bei diesem Leiden gest6rt ist, sondern nur das enchondrale 
Wachstum Ver/~nderungen erfi~hrt; da es ein solehes an den Felsenbeinen 
nicht gibt, so k6nnen sie in dieser Richtung nieht betroffen werden. 

2. I m  Gegensatz hierzu wurde in einem Athyreose]alt die enehondrale 
Labyrinthkapsel im Sinne einer primiiren Ver~nScherungshemmung ver- 
~ndert gefunden. 

3. Aus dem feinhistologischen Bau der Verdickungen, hauptss 
am Promontorium, 1/iBt sich schliegen, dab sieh der l:[auptteil des Prozesses 
zwar im wesentlichen postembryonal,  aber doch in den ersten Lebens- 
jahren abspielt. Nach den Gewebsbefunden kann er bis in die letzte 
Embryonalzeit  mi t  seinen Anfs zurfickreichen und kann uueh noch 
in wesentliehen Teilen bis fiber das 2. Lebensjahr hinaus fortdauern. 
Eine m/~gige Weiterverdickung kann auch noch im SlOi~teren Leben 
stattfinden. 

4. Die zum endemisehen Kretinismus gehSrende Schwerh~'igkeit 
wird, wie sehon lange bekannt,  zum Tell dureh die Knoehenverdiekungen, 
welche regelm/~Big die Fenster einengen, bedingt, zum Teil beruht sie 
aber aueh auf hier nieht er6rterte Vergnderungen an den Weichteilen 
des Innenohres. 

Die mongoloide Idiotie. 
Es hat eine Zeit gegeben, in welcher Zus~mmenh~nge zwischen dem 

endemischen Kretinismus bzw. der Athyreose und dem Mongolismus 
vermutet  wurden. Diese Anschauung hat  heute keine Anhi~nger mehr 
(Lauche u. ~.). Wenn wirklich solche Zusammenhi~nge best~nden, so 
mfiBten wir an 16 Felsenbeinen yon 9 klinisch und anatomiseh sieher 
diagnostizierten F~llen yon Kindern yon 7 Woehen bis 10 J~hren doeh 
aller Wahrseheinlichkeit n~eh einmM eine den vorher geschilderten/~hn- 
liehe Vergnderung an den P~nkenh6hlenwgnden gefunden haben. Unsere 
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in dieser Hinsieht vollkommen negativen Befunde sprechen auch im 
SiIme einer verschiedenen Ursache des endemischen Kretinismus und der 
mongoloiden Idiotie. 

Das hindert aber nieht, dab bei der histologisehen Untersuchung des 
an dem Leiden gelegentlieh beteiligten Skele~systems ahnliehe Bilder 
gefunden wurden, wie beim endemisehen Kretinismus (Bernheim-Karrer, 
R6ssle, Lauche u. a.). In  der Hauptsache handelt es sieh hier um atypische 
Vorgange irk den enchondrMen Wachstumszonen mit haufiger Ausbildung 
der vorher beim Kretinismus sehon erwahnten Knochenleiste, yon Lauche 
primare bzw. sekundare Grenzlamelle genannt. 

Aus den vorher erSrterten Griinden war aueh beim •ongolismus 
die Innenohrkapsel vo]lkommen normal mit  Ausnahme unwesentlieher 
geringer Abweichungen yon der Norm in einzelnen Fallen. Auch hier 
miissen wir schlieBen, dal~ die Vergnderungen erst auftreten zu einer 
Zeit, in weleher die Labyrinthkapsel  in ihrem enehondralen Tell sohon 
fertig ausgebildet ist. Es muB sich demnaeh aueh naeh unseren Befunden 
beim Mongolismus um ein im wesentliehen post/etal sieh abspielendes 
Leiden handeln. 

An anderen knorpelig vorgebildeten Knoehen des Sehadelgrundes, 
besonders am Hinterhauptsbein,  das im allgemeinen noeh langer Ver- 
knScherungszonen aufweist als das ~elsenbein, fanden wir denn aueh in 
einzelnen Fallen St6rungen der VerlcnScherung im Sinne auffallend sehmMer 
VerkMkungszonen, flaeh an der Oberflaehe verlaufender Er6ffnung des 
verkMkten Knoehens dureh Marksprossen, starkere Querverbindungeu 
der Knoehenbalken ohne eigentliehe Ausbildung einer Knochenleiste u. a. 
UngewShnliehkeiten bei der Verkn6eherung, welehe abet offenbar nieht 
fiir den Nongolismus typiseh sind, sondern auch bei anderen Erkrankungen 
mit  friihzeitigem Erlahmen der Waehstumstendenz vorkommen. Auch 
die periehondral gebildeten Kapselteile zeigten nichts Pathologisehes. 

Wir sehen in unseren Befunden eine Bestatigung der Ansicht Lauches 
weleher yon einem friihzeitigen Altern des Knoehens sprieht, im Gegen- 
satz z. B. zu Hart, weleher die mongoloide Idiotie als erworbenen Infanti- 
lismus betraehtet.  Der einzige Knoehen des KSrpers, weleher seine Ent-  
wieklung in friihester Jugend absehliegt, die Innenohrkapsel, zeigt bei 
Untersuchungen an unserem verhaltnismagig groBen Naterial  keinerlei 
Abweichungen v o n d e r  Norm. Spater erlahmt dann die Entwieklungs- 
kraf t  des KSrpers und fiihrt zu den bekannten Veranderungen am Skelet 
und an den iibrigen Organen. 

SehlieBlich sei noeh kurz erwahnt, dag in 15 yon 16 Mittelohren 
Zeiehen friseher oder alter Mittelohrentziindungen gefunden wurden, so 
dal3 fiirderhin darauf zu aehten ware, ob nicht die Otitis media genau so 
gut zum Krankheitsbilde geh6rt, wie die stets erwahnte Conjunctivitis, 
Jedenfalls darf die Hanfigkeit  der MiCtelohrentztindung als Ausdruck 
der bekannten Anfalligkeit soleher Kinder betraehtet  werden. 
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Anhangsweise sei nut  erw~hnt, da6, wie zu erwarten war, die Laby- 
rinthkapsel in 6 Felsenbeinen yon 3 Individuen mit amaurotiseher Idiotie 
(Tay-Saehs) vollkommen normal gefunden wurde. 

Osteogenesis imper/eeta congenita. 

Von ganz besonderer Bedeutung fiir den Pathologen diirften die jetzt  
zu besprechenden Untersuchungsergebnisse an Felsenbeinen bei Osteo- 
genesis imper/ecta congenita sein, weft hier das Studium der besonderen 
Verhs an der Labyrinthkapsel zum Tell zu Ansiehten fiihrt, die 
yon den im Schrifttum niedergelegten abweiehen. 

Zur Untersuehung standen 6 Felsenbeinreihen yon 3 Individuen aus 
Prof. Nagers Sammlung zur Verftigung. AuBer diesen 3 Fallen sind nur 
noch die Befunde yon je 1 ];'all von J. Fischer und M. Weber im Schrift- 
turn mitgeteilt. 

Ursprfinglich wurde ich auf die Frage nach dem Knochengewebe bei 
der Osteogenesis imperfecta congenita dadureh aufmerksam, dag Moritz 
Weber in seiner Arbeit ein Knochengewebe in der Labyrinthkapsel  bei 
dieser Entwieklungsst6rung als in seinem Wesen pathologisch beschrieb, 
welches mir dem yon meinen normalanatomischen Studien an der Innen- 
ohrkapsel bekannten ahnlich ersehien. Als pathologisch betraehtete 
M. Weber die mangelnde Lamellierung und die Entstehung yon mi8- 
gebildeten Faserknochen, also eines Gewebes grunds~Ltzlieh anderer Art 
als des normalen. Er  befindet sich dabei in Ubereinstimmung mit  den 
Fachpathologen, welche ebenfalls stets diesen abnormen Aufbau des 
Knochens bei der Osteogenesis imperfecta congenita erwahnen 1. 

Zweifellos weicht auch in unseren Praparaten der Feinbau des Kno- 
chens yon dem des normalen ab ; aber diese Abweichung ist bei der Osteo- 
genesis imperfecta congenita keine grundsatzliche. Es wird kein Knochen 
anderer Art gebi.ldet Ms normal; es handelt sich vielmehr um minder- 
wertiges Gewebe gleicher Art. 

Betraehtet  man in F/~llen mit  starken Veranderungen einen Abschnitt  
der enchondralen Labyrinthkapsel,  so finder man dort auf die Knorpelreste 
abnorm wenig Knoehen abgelagert (Abb. 12) und dieser Knochen weieht 
bei Hamatoxylin-Eosinf/~rbung sicher von dem sonst gewohnten ab. Man 
sieht eine auBerordentliehe I laufung yon Zellen in runden oft nicht 
ausgezaekten I-I6hlen; manehmal beriihren sieh diese Zellen oder liegen 
zu zweit zusammen. Zwisehen diesen Zellen ist eine sehr sparliehe nieht 
lamellierte Knochenmasse yon streifigem unregelmagigem Aussehen zu 
beobaehten. In  weniger stark veranderten Fallen liegen die Zellen regel- 
m~Biger, sind wohl aueh vermehrt  aber nicht so iibermagig und der 
ganze Bau weist groBe J~hnliehkeit mit  der normalen enchondralen Laby- 
rinthkapsel auf (Abb. 1, 2). ])as brachte mich auf den Gedanken, zu unter- 

t Sehrifttum s. bei A. Dietrich, Ilandbueh yon He~ke-Lubarsch, Bd. 9/1. 
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suehen, ob nicht vielleieht das ,,Tathologische" Knochengewebe der Osteo- 
genesis imper]ecta congenita i iberhaupt dem yon mir ftir die Labyrinth- 
kapsel als normal besehriebenen/ein]aserigen, Iamellenlosen, strgihnenartigen 
Markknochen in seinem Wesen entspreehe. Fibrillenfitrbungen (Abb. 13, St.) 
und Un~ersuehungen im polarisierLen Lieh~ zeigten das nun einwandfrei, 
so dab zun~ehst fiir die Labyrinthkapsel  festsLand, dal~ es sieh nur inner- 
halb des typisehen Strs um eine etwas unregelm~tfiige An- 
ordnung der Teile, nieht aber um eine das Wesen der Knoehensubstanz 

2kbb. 12. Bogengangsgegenc l  bei  Ostbeogenesis i m p e r f e c t a  congen i t a .  Die sp~r l i chen  
IZnochenba lken  bes t ehen  zum" gT61?ten Teil  aus  4en  e m b r y o n a l e n  K n o r p e l r e s t e n  m i t  

etwas ]~nochensubstanz belegt. 

betreffende Abweiehung der Knochenbildung handelt. Der Vergleieh mit  
anderem Knoehenmaterial ,  z. B. yon der Rippe eines Falles yon Os~eo- 
genesis imperfecLa congeni~a ergab nun, dab sieh auch dorL derselbe 
Striihnenl~noehen vorfand wie in der Labyrinthkapsel.  Diese Beobach- 
tungen fiber das Vorkommen eines nichtlamellierten Knoehens ent- 
spreehen also denen der Pathologen. Nur die Deutung der Befunde ist 
versehieden. Wohl ist die Bi]dung einer viel zu kleinen Knochenmenge 
mit  unregelmgl3iger Anordnung der 13auelemente und das dadureh be- 
dingle Weitbleiben der Markr/~ume rail seinen Folgen krankhaft ,  nicht 
abet die mangelnde Lamellierung des Knochens. Wie in der Einleitung 
dieser Arbeit auseinandergesetzt, ist normaler ]ugendlicher Knochen iiber- 
haupt hie lamelliert (v. Ebner, Petersen, Max Meyer). Da er nun bei 
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der Osteogenesis imperfects congenita lamellenlos ist, wie es ihm als 
jugendliehem Knoehen zukommt, man abet vom Erwachsenen gewohnt 
ist, allen nichtlamellierten Knoehen fiir geflechtartig, nicht nur im rein 
morphologischen Sinne wie Petersen, sender ffir gefleehtartig im 8inne 
einer bindegewebigen Entstehung zu halten, so wurde dieser pathologisehe 
Knoehen der Osteogenesis imperfects eongenita auoh als Faserknochen 
im 8inne yon Bindegewebsknochen angesehen; M. Weber nennt diese 
Bildung bei der Osteogenesis imperfects eongentia ausdrfieklich , ,Kern", 
wghrend doeh naeh dem Gesagten dieser lamellenlose, strghnenartige 
Markknochen tatsgchlich im Sinne yon geidenrei& und M. Weber ein 
,,Schalenknoehen" ist. (Warum ich den Ausdruck Kern und Sehalen- 
knochen ffir nicht sehr glfiektieh halte s. Nager und M. Meyer, Mono- 
graphie, Kap.  7 A). Die Knochenart ist also entstehungsgeschichtlich und 
morphologisch grunds~itzlich der normalen, an diese Stellen gehSrigen, 
wesensgleich. 

1)as Pathologisehe dieses Knoehens selbst besteht nun in seiner Fibrillen- 
armut  und in seinem oft aul~erordentlichen Reiehtum an ziemlieh unregel- 
mgl~igen Zellen. Das erklgrt sich daraus, dal~ jede Zelle nur eine sehr 
geringe ~enge  Knoehensubstanz bildet und der Organismus nun, in 
dem vergeblichen Bemiihen, genug Knochen ffir die Funktion zu liefern, 
eine ungewShnliche Zahl yon Knochenbildnern einsetzt. Diese Osteo- 
blasten gehen in den neuen Knochen als Knochenzellen fiber und liegen 
nun gul~erst dicht. Da die I-[Shlen miteinander verbunden sind, brauchen 
such in hochgradig vergnderten Fgllen keine Knochenkanglchen aus- 
gebildet zu werden. 

Unsere Beobaehtungen stimmen also bestens zu den Anschauungen 
yon Kau/mann, Looser, M. B. Schmidt, K. H. Bauer u. v .a . ,  dab die 
Knoehenbildner erkranl~t oder mifigebildet sind. Dadureh sind sie in ihrer 
Leistung beeintrgchtigt und bilden zu wenig Knochen von etwas unregel- 
mgl~igerem Ban als gew6hnlieh. Faserknoehen im Sinne yon Binde- 
gewebsknoehen zu bilden, wie vielfach angenommen wird, sind sie aber 
gar nieht in der Lage, da im Bereiche der enehondralen VerknSeherung 
bei der Osteogenesis imperfects congenita dazu fiberhaupt das Mutter- 
gewebe fehlt. - -  Wit werden sehen, dal~ bei der Chondrodystrophie diese 
Verhgltnisse gerade umgekehrt  sind. 

Genau das gleiche gilt such ffir den periostalen Knochen. Aueh bier 
sehen wir einen dem Normalen wesensgleichen geflechtartigen Knoehen 
selbst in sehr hoehgradig erkranktenFgllen;  er wies nur erheblich weniger 
Knochensubstanz und sehr viel mehr Zellen auf. 

Nicht einwandfrei geklgrt scheint such die Frage, ob der Vorgang 
der enchondralen Verl~n6cherung gestSrt oder normal ist. Die meisten 
Antoren halten ihn fiir normal, einige sprechen yon einer verlangsamten 
Pro]iferation (Buday, Harbitz). Mir fiel an den untersuchten Felsenbeinen 
auf, dab auf~ergewShnlich grol~e Interglobularrgume mit  gut erhaltenen 
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Xnorpelzellen in den Knochen eingeschlossen waren, wie man sic in 
normMen Vergleiehsreihen selbst mit  grogen derartigen Knorpelresten 
hie finder. Die Untersuchung einer Ossifikationszone selbs~ zeigte im 
ganzen bet~aehtet normale Bilder der Knorpelzerst6rung. Bei Unter- 
suchung der Einzelheiten fand sieh aber doch ziemlich h/~ufig, dag er- 
heblich [grSfiere Knorpelstiicke als normal in den Knoehen iibergingen, 

Abb .  13. Oss i f ika t ionszone  bei  Osteogenesis  impe r f ,  cong.  P p r ~ p a r a t o r i s c h e  Vorg'~tnge i m  
K n o r p e l ;  ~ a u f l a l l e n d  g'rol~e K n o r p e l r e s t e  m i t  viel  e rha l t enen  Knorpe l ze l l en ;  

St  S~r~hnenknochen ;  G Globul i  ossei;  M ~r163 

und dal3 die Knorpelh6hlen dieser Reste zum Teil nicht au/geschlossen, 
sondern mit allen Knorpelzellen erhalten sind, w~hrend in der N a c h b a r  
schaft typische Globuli ossei, bei Fibrillenfiirbung leieht heraus zu er- 
kennen, gebildet werden (Abb. 13). An anderen Knochen als am Felsen- 
bein lassen sich derartige Beobachtungen deshalb schwer ans~ellen, weft 
die Knorpelreste schnell ganz verschwinden, w/~hrend sic in der Laby:  
rinthkapsel mit  den Zeichen ihrer nicht ganz normalen Entstehung 
vollkommen erhalten bleiben und untersueht werden kSnnen. 

Alles Gesagte deutet darauf hin, dab es sich, wie K. H. Bauer meint, 
bei der Erkrankung nieht nur um die vorhin erwghnte St6rung der 
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Osteoblasten, sondern des ganzen Mesenchyms handelt. Auch unter 
unseren F~tllen fanden sich solche mit blauen Skleren und Blutungen. 

ZusammenJassung: 1. Als besonderen pathologischen Befund bei der 
Osteogenesis imperfecta eongenita erws alle Untersueher die Aus- 
bildung eines niehtlamellierten Faserknoehens in zu geringer Menge bei 
der enehondralen Ossifikation und eine ~berhgufung dieses, seiner Art 
naeh angeblieh pathologisehen Knoehens miC abnorm vielen Knochen- 
zellen. Demgegeniiber konnten wit naehweisen, dab die Beobachtung 
des pathologisehen Knoehens in allen Einzelheiten riehtig, ihre Deutung 
aber irrig ist. Es handelt sich n ich tum einen Faserknochen im Sinne eines 
grobgeflechtigen oder Bindegewebsknoehens, sondern um eine Knoehen- 
substanz, welehe deutlieh die Merkmale des ]ein/aserigen lamellenlosen 
strghnenartigen Marklcnochens aufweist. Dieses Knoehengewebe ist im 
ganzen KSrper wghrend der Fetalzeit und des 1. Lebensjahres physio- 
logiseh, aber nut  in der Labyrinthkapsel bleib~ es im ganzen Leben 
bestehen, wghrend es in anderen Knoehen durch Lamellenknoehen 
ersetzt wird. Es wird also enehondral aueh bei der Osteogenesis imper- 
recta congenita in allen KSrperknoehen ein ffir das Lebensalter der yon 
dieser Krankheit  befallenen Individuen typisehes Gewebe gebildet, das 
wohl in der l~egelmgBigkeit und in der Masse, aber nieht im Wesen veto 
Normalen abweieht. 

2. Dasselbe gilt ftir den periostal gebildeten Bindegewebsknoehen: 
auch hier ist der Typ derselbe; nur Ausbildung nnd Masse sind gestSrt. 

3. Die Uberladung der versehiedenen Knoehenarten mit Knoehen- 
zellen wird als Zeichen der iibermggigen Anstrengung des Organismus 
die notwendige Menge Knoehen zu bilden aufgefaBt. Da die kranken 
Knochenbildner nur wenig Knochen bilden, so muB die Masse aushelfen. 
Sie liegen naehher Ms Knoehenzellen im Knoehen. 

4. Die histologischen Verhgltnisse an der Labyrinthkapsel deuten 
darauf hin, dag selbst in nicht besonders schweren Fgllen die enchond,'ale 
Verkn6cherung o/t nicht ganz normal verliiu/t. Denn die vorgefundenen, 
in den Knoehen eingescblossenen Knorpelreste sind stellenweise auBer- 
gewShnlieh grog und enthMten auffallend viele Knorpelzellen (nieht zu 
verweehseln mit den Zellen der Globuli ossei !). Dementspreehend wurde 
auch an Verkn6cherungszonen beobaehtet, dab wohl im ganzen der 
Vorgang typiseh verlguft, dab abet doeh ziemlieh viel Knochenh6hlen 
nieht aufgesehlossen werden und erheblieh gr6gere Knorpelstiieke als 
normal in den Markraum zu liegen kommem Anf diese wird dann der 
Str/~hnenknoehen in sp~rlieher lV[asse abgelagert. 

5. Aus dem Gesagten wird gesehlossen, dab es sieh bei der Erkrankung 
nieht nur um eine OsteoblastenstSrung, sondern im Sinne K. H. Bauers 
um eine Stdrung des Mesenchyms handelt; aueh in unseren F/~llen fanden 
sieh blaue Skleren und Blutungen. 
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Von besonderem Wert~.wiirde es sein Felsenbeine von Osteogenesis 
im~ger]ecta iarda feinhistologisch zu untersuchen, da es hier m6glieher- 
weise entsprechend der physiologisch versehiedenen Entwicklung aueh 
Untersehiede im pathologischen Knochengewebe der Innenohrkapsel 
und dem des tibrigen Skeletes geben k6nnte, die ]ehrreiehe Schlu6- 
folgerungen zulieBen. 

Chondrodystrophie. 

War bei der Osteogenesis imperfeeta congenita eine Mesenchym- 
migbildung, welche hauptss das knoehenbildende System betrifft, 
vorhanden, so ist bei der Chondrodystrophie das chondrogene hervor- 
ragend befallen. Auch hier eignet sich die Labyrinthkapsel  wieder sehr 
gut, um die Einzelheit der Vers zu untersuchen. 

W~hrend bei normalen Neugeborenen die enchondrale Verkn6cherung 
vollkommen beendet ist, sehen wir hier bei schweren F/~llen Bilder wie auf 
umstehender Figur (Abb. ]4) : Der gr66te Tell der Kapsel  ist noeh knor- 
pelig und nur der kleinste ist sehr unregelmgl]ig und unter Formver/~nde- 
rung verknSchert. Der Knorpel  ist durchzogen yon unzs gef/~gffihren- 
den Bindegewebsstv/~ngen, welehe fast tiberall auch zwischen dem Knorpel 
und dem Knochen zu sehen sind und beide Gewebsarten in grol]en Ab- 
schnitten voneinander trennen (V). Das Charakteristische dieser F/~lle ist 
nun, dab sich der Fortschrit t  in der Verkn6eherung - -  bei den sehwersten 
Ver/tnderungen zum grSgten, bei den leichteren zum kleineren Teil - -  
in diesen Bindegewebsstr/ingen, pathologischen Knochenmarkskan/~len, 
abspielt. Die enchondrale Verkn6cherung wird so teilweise dutch eine 
Bindegewebsverkndcherung rnit Bildung ge]lechtartigen Knochens ersetzt. 
Da die Bindegewebszapfen alle an vielen Stellen mit der Knorpelhaut  in 
Verbindung stehen, karm man yon einer in den Knorpel  hineinverlegten 
periostalen Verkn6cherung bei dem Vorgang sprechen. 

I m  einzelnen weiehen nun in den verschiedenen F/illen die auftretenden 
Bilder stark voneinander ab. Dasselbe gilt anch yon den verschiedenen 
Stellen des gleichen Felsenbeins. Bleiben wir zun~chst bei den Abschnitten 
welche die sehwersten StSrungen aufweisen. Hier ist yon enchondraler 
VerknScherung fiberhaupt nichts zu sehen. In  dem Perioststrei]en, 
richtiger pathologischen Knorpelmarkskanal, entsteht ~grimiirer Bindegewebs- 
knochen, zum Teil unmittelbar, zum Teil aueh auf dem Umwege fiber 
vorhergehende einfache Verkalkung. I m  allgemeinen bildet e r  sieh in 
Anordnung einer ziemlich weitmasehigen Spongiosa und zwisehen ihren 
B/~lkchen linden sich Markrgume mit  Lymph-  bzw. osteoplastischem 
Mark, yon welchem aus auf diese gefleehtartig gebauten Balken nun, 
dem Alter des Individuums entsprechend, lamellenloser Str~hnenknochen 
abgelagert wird. Abbau findet nicht start ;  die Markrs werden all- 
m~hlich durch diesen Str/~hnenknochen verschlossen, und es entsteht 
eine ,,enchondrale" Labyrinthkapsel,  welche sich haupts/~ehlich yon der 
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normalen dadurch unterseheidet, dab sie 8tatt der ver]cal~ten Knorpel- 
einschliisse (Interglobularr~iume Manasses) Reste yon verkalktem oder vet- 
]cnSchertem Bindegewebe enth/~lt. 

Neben diesen Vorgs spielen sich aber aueh noeh andere Ossi- 
fikationsvorgs ab, welche dann wenigstens zum Tell den Typ der 
enehondralen VerknScherung wahren. Wir sehen auf der Abb. 14 die 

Abb.  14. Bog'engangsgegen4 bei Chondrodystrophie .  K Knorpe l ;  5I Knorpe lmarkkan~ le ;  
V Bi ldung yon Gef lechtknochen in den Knorpe lmarkkanf i l en  als Ersa tz  4er enchondrMen 

Ossifikation. 

Zerteilung des Knorpels dureh die pathologisehen Bindegewebsstr/~nge 
in einzelne Wiirfel. In  diese Knorpelwiirfel wuehern yon den Knorpel- 
markskan/~len aus Sprossen yon feinem Granulationsgeweben ein, zer- 
stSren teilweise die Zellen. Vorher haben weder Zellen noeh Grundsub- 
stanz irgendwelehe pr/~loaratorisehe Vorg/~nge erkennen lassen. Je tz t  
naehtr~glieh finder eine Verkalkung der stehengebliebenen W~nde start, 
welehe einen ziemliehen Raum einnehmen, manehmal einen ganzen 
solehen Knorpelklotz befallen karm. ])as so entstandene Wabengeriist 
verkalkter Grundsubstanz, welches zum Tell Granula~ionsgewebe, zum 
Tell aber aueh noch deutlieh unveriinderte Knorp~Izelle~ enth~It, wird 
nun nachtr~glich yon manchmal noch reeht unvollkommenen Globuli 
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ossei angeffillt. Die fibrigbleibenden Knorpelmarkskangle bilden sieh zu 
loekerem Markraumgewebe zurfiek und ffillen sieh sparer osteoblastisch 
n i t  Str/~hnenknochen. Markrgume bleiben aueh in geringem Mage inner- 
hMb der Knorpelklbtze bei ihrer VerknSeherung bestehen, oder kbnnen 
sieh aueh aus diesen naeh Zerfall des Knorpels und seiner Durchwucherung 
n i t  Bindegewebe ausbilden. 

Auger diesen sehweren Ver~nderungen, welche wir in 2 unserer F/~lle 
beobaehten konnten, fanden wir in 4 anderen leiehte Abweiehungen yon 
der normalen Verkn6eherung. Hier sahen wit im Labyrinthknoehen sehr 
grol3e Interglobularr~Lume mit teilweise erhMtenen Knorpelzellen. So- 
weir noeh verknbehernde Absehnitte vorhanden waren, war meistens 
das Vordringen der Marksprossen unregelm/~gig; aueh trennten sie dureh 
etwa kugelf6rmiges Durehwachsen grbl3ere Knorpelstfieke aus dem 
Rande heraus. Diese grogen Stfieke wurden dann osteoblastiseh mit 
str~hnigem Osteoid belegt und gingen so n i t  ihren zum Teil erhaltenen 
Knorl0elzellen als grol3e unregelm/~Bige Interglobularr/~ume in den 
Labyrinthknochen fiber. 

Die perio~ta~e Kapsel zeigte tiberall im ganzen normMe Verh/~ltnisse. 
In den sehweren F~llen war sie an den Stellen, an welehen aueh noeh 
keine Verknbeherung des Knorpels stattgefunden hatte, ebenfalls lfieken- 
haft. Der Feinbau war stets normal, oft ersehien sic sklerotiseher als 
bei gesunden Neugeborenen. 

Es sei noeh erw~hnt, dal~ aueh in dem einell der sehweren F~llen an 
Handwurzel, Fuflwurzel und Armknochen genau die gMehen Stbrungen 
der Verknbeherung gefunden wurden, wie wir sie vorher gesehildert 
haben. Teils verkn6ehert der an der Epi-Diaphysengrenze zwisehen- 
gesehaltete Perioststreifen, tells findet ein ganz unregelm/~l]iger Aufbruch 
des mangelhaft vorbereiteten Knorpels start, so dal~ ganz unregelm~ltige 
nieht in einer tIauptriehtung orientierte Knoehenbalken entstehen, 
welehe oft noeh groBe Knorpelstficke mit Knorpelzellen enthalten; 
diese werden dann langsamer als sonst wieder abgebaut. Naeh den 
Skeletstfieken zu urteilen handelte es sieh hier um die hypoplastisehe 
Form der Erkrankung, was am ~elsenbein nieht feststellbar ist. 

Von grbl3erem allgemeinen Interesse seheinen unsere vorher mit- 
geteilten Beobaehtungen fiber die Bedeutung der pathologisehen Knorpel- 
markskan/~le ffir die VerknSeherung bei der Chondrodystrophie. Die 
Einsehaltung eines PeriostabkSmmlings in den enehondrMen Ver- 
kn6eherungs- und Waehtumsvorgang ist sehon lange bekannt. Nach 
Ansieht yon Eberth, Storp, Robert Meyer u. a. sind diese Perioststreifen 
als Periosteinstfilpungen, bedingt dureh den schiefen Sitz der Epiphyse 
auf der Diaphyse, aufzufassen, w~hrend Urtel, Hoefl, E. Kau/mann 
u. a. an ein aktives Vordringen yon ge/diflhaltigem Bindegewebe yon 
diesem eingestfilpten Periost aus gedacht haben; schlieglich gelang es 
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M. B. Schmidt und Dietrich den Zusammenhang mit den Knorpelmarks- 
kc~n~ilen nachzuweisen. 

Am Felsenbein sind die normalen Knorpelmarkskan~le dureh die 
Studien yon EcIcert-MSbius genau bekannt. Infolgedessen ist aueh ein- 
wandfrei feststellbar, dug sie bei der Chondrodystrophie augerordentlich 
stark vermehrt und verbreitert sind. Die Deutung als eingeklemmter 
Perioststreifen kommt an sich bei den besonderen Verhi~ltnissen des 
Felsenbeines nicht in Betracht. Ihre Funktion aber haben diese patho- 
logischen Knorpelmarkskans gegenfiber den normalen ganz vers 
Ec]cert-M6bius h~lt die normalen Bildungen, a]s Abk6mmlinge der 
Knochenhaut, ffir die Wachstumszentren des Knorpels und glaubt, dub 
in ihrer Umgebung wegen der besseren Erni~hrung die Verkn6cherung 
am l~ngsten unterbleibe. Wie wir zeigen konnten, ist das bei der Chondro- 
dystrophie gerade umgekehrt. Hier sind besonders sie die bevorzugten 
V er ]cn6cheru ngszonen. 

Von den im Schrifttum ]aut gewordenen Ansichten fiber das Wesen 
der Chondrodystrophie wfirden sich unsere Beobach~ungen an den 
sehweren F~llen am besten in die Dietriehsehe Auffassung einordnen, der 
die Ursaehe der Ver~nderung in einer Minderwertigkeit dcr An[age eiues 
Systems, ns einer Entwieklungsst6rung der ganzen knorpeligen 
Skeletanlage, nicht nur des Knorpels selbst, sieht. 

Soweit man aus histologisehen Bildera fiberhaupt auf Vorg~nge 
schlie~en kann, muB man sagen, dab wir in unseren schweren Fs 
den Eindruck gewannen, dag das Aktive der StSrung in einer Wueherungs- 
neigung der Knorpelhaut, vielleicht bedingt dutch die ~inderwertigkeit 
und Unterstfitzungsbedfirftigkeit des Knorpels, liegt, welche diesen, 
dessen Muttergewebe sie ja doch ist, wieder zerst6rt und die VerknSehe- 
rung iibernimmt. Auch normalerweise spielt ja der Knorpel bei der 
Verkn6cherung eine mehr passive Rolle und Bindegewebsabk6mmlinge 
ersetzen ihn dutch Knochen; abet das Bindegewebe hglt sich doch 
normalerweise wenigstens an bestimmte Gesetze ffir seine ZerstSrung. 
Kier dagegen wird der Knorpel yon allen Seiten v o n d e r  Xnorpelhaut 
fiberfallen, aufgeteilt und nicht einmal im Felsenbein, in welchem er 
rechtens gewisse Bestandteile durch das ganze Leben hindureh retten 
darf, wird ihm gestattet, yon diesem Rechte Gebrauch zu machen. 
Selbst die knorpelhaltigen Interglobularr~ume werden teilweise durch 
Reste yon Bindegewebsknochen in der enchondralen Kapsel ersetzt. 

Zusammen/assung. Leichtere S~6rungen der enchondralenVerknSche- 
rung, bestehend in atypischen Vorgi~ngen an den normalen s 
Verkn6cherungszonen wurden beobachtet. Besondere Mlgemeine Be- 
aehtung verlangen abet die schweren St6rungen bei der Verkn6cherung 
in mehreren Fs Hier zerst6r~ das Periehondrium durch pathologisehe 
Knorpelmarkskan~ile in groBer Ausdehnung den Zusammenhang des 
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Xnorpels, zerlegt ihn in kleine Abschnitte und iibernimmt die Ffihrung 
bei dem VerknScherungsvorgang, so dab bier, im Gegensatz zu den 
vorher geschilderten Verh/iltnissen bei der Osteogenesis imperfecta con- 
genita, die enchondra~e Kapsel zum Teil dutch BindegewebsverknScherung 
entsteht. Gleiches wie an der Labyrinthkapsel, an welcher die Verhi~It- 
nisse leichter zu kl/~ren sind, wurde auch an der Epi-Diaphysengrenze 
mehrerer GliedmaBenknochen gefunden. 
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