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Noch ist die Diskussion itber das Wesen der Osteodystrophia fibrosa
generalisata von Recklinghausen (O.f.g.v.R.) in vollem Gang. Die
Erkrankung beansprucht das Interesse groBer Forscherkreise, besonders
seitdem die Untersuchung aus dem Rahmen der rein morphologischen
Betrachtung herausgetreten ist und versucht hat, das Problem im Lichte
der pathologisch-physiologischen Forschung zu erfassen. Die wichtige
Entdeckung von Beziehungen zwischen pathologischer Funktion der
Epithelkorperchen und Morbus Recklinghausen haben diese neue For-
schungsperiode eingeleitet. Diese Beziehung wurde zum erstenmal 1903
von Askanazy 1® ausgesprochen, als er bei einem typischen Fall von
0. 1. g. v. R. einen Tumor der Parathyreoidea fand und aufforderte, die
genetischen Beziehungen von solchen Tumoren zur O.f.g. zu priifen.
Erdheim ? (1906) ist wohl der erste, der solche Nachforschungen folge-
richtig betrieben hat. Mandl® hat dann 1926 das experimentum crucis
geliefert, indem er zeigen konnte, dafi eine O. f. g. v. R. nach Exstirpation
eines E. K. Tumors abheilte. Damit schien die Pathogenese des Morbus
Recklinghausen klargestellt; es erfolgten denn auch weitere Mittei-
lungen von positiven anatomischen Befunden, d. h. Befunde von E. K.
Tumoren bei Morbus Recklinghausen, andererseits wurde der thera-
peutische Erfolg Mandls teils bestétigt, teils aber auch nicht. Inzwischen
hatte sich auch die klinische Forschung eingehend mit der Reckling-
hausenschen Erkrankung befaBt und die wichtigsten klinischen Symptome,
wie die Erhshung des Blutkalkspiegels und die Calcinurie, herausgearbeitet.
Das Leiden wird von Liévre * als Ostéose parathyroidienne bezeichnet.
Der Hyperparathyreoidismus tritt immer mehr in den Vordergrund der
atiologischen Betrachtung. Auch auf experimentellem Weg gelang es, die
These zu stiitzen, indem von zahlreichen Untersuchern (Jaffé, Bodanksy,
Blair 5, Rutishauser %) gezeigt werden konnte, daf die Einverleibung
von Nebenschilddriise beim Tier das Bild der O. f. g. v. R. hervorbringt.

1 Dissertation der Medizinischen Fakultit der Universitat Ziirich.
Virchows Archiv. Bd. 295. 39
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Aber bald kommt auch diese einfache und an sich einleuchtende
These wieder ins Wanken. Zwar kann der primire Hyperparathyreoidis-
mus als Ursache der O.f. g. nicht widerlegt werden, aber es wird bald
gezeigt, dall sie nicht die alleinige Ursache des Leidens sein kann. Aus
den Mitteilungen von Katase?, Rutishauser 8°, Askanazy vnd Rutishauser 8,
Oberling u. Guérin ®, Schmidimann ° u. a. geht hervor, daBl im Versuch
auch primdr exogene Faktoren, wie die Azidose, bestimmte Erndhrung,
toxische Stoffe wie Pb., Thyroxin, Vigantol, sowie gewisse, noch nicht
genau definierte Umweltfaktoren das Krankheitsbild der O. f. g. auslosen
konnen. Allerdings scheint auch bei der primir exogen bedingten O. 1. g.
in vielen Fillen der Hyperparathyreoidismus als intermedidres Glied
in der Kette der ursichlichen und auslosenden Faktoren in Erscheinung
zu treten, m diesem Sinne ist wohl die Hyperplasie der E. K. bei solchen
Versuchen zu verstehen.

Die experimentelle Pathologie hat somit den Beweis erbracht, daB
die kiinstliche O. f. g. auf zwei Wegen ausgelést werden kann, indem der
atiologische Faktor (z. B. die Blutazidose), wie sich Askanazy 1° ausdriickt,
direkt am Knochen angreifen kann oder aber indirekt, d. h. endogen am
E. K. durch Uberfunktion seiner Steuerung. Wie auf allen Gebieten
der Medizin diirfen auch hier die Ergebnisse der experimentellen Forschung
nicht ohne weiteres auf den Menschen iibertragen werden. Uber die
Atiologie der O.f.g. des Menschen wissen wir verhiltnisméafBig wenig,
d. h. es steht u. E. immerhin soviel fest, dafl die Erkrankung auch beim
Menschen in den meisten Féllen auf einem priméren Hyperparathyreoidis-
mus beruht, daf3 aber andererseits auch exogene Schidigungen, wie z. B.
die Pb.-Intoxikation, die Krankheit verursachen koénnen.

Trotz des grofien Interesses, das die experimentelle Forschung fiir
sich beanspruchen darf, diirfen wir das Studium der humanen Falle von
Of. g. nicht vernachlissigen. Die morphologische Forschung bleibt
deshalb gerade fiir die menschliche O. {. g. eine unentbehrliche Forderung.
Bedenkt man nur zum Beispiel die eine Tatsache, daB es auch heute
immer noch Forscher gibt, welche die O. f. g. nicht als Morbus sui generis
gelten lassen wollen und immer wieder versuchen, die Abgrenzung dieses
Leidens gegen andere Knochenerkrankungen, wie z. B. den Morbus
Paget, zu verwischen. Solche Feststellungen zwingen uns, die Analyse
menschlicher Fille von O.{. g. méglichst weit zu treiben und immer
wieder zu versuchen, die Eigenart dieser Knochenerkrankung heraus-
zuarbeiten, um dadurch Mittel in die Hand zu bekommen, die uns ge-
statten, auch die histologische Diagnose mit Sicherheit zu stellen und das
Krankheitsbild mit Sicherheit gegen verwandte Krankheiten abgrenzen
zu koénnen.

Der Fall, der dieser Mitteilung zugrunde liegt, ist bereits von 4. von
Albertini 1! in Form einer Demonstration in der Ges. der Arzte in Ziirich
kurz mitgeteilt worden. Es wurde schon auf die wesentlichen Punkte
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des Falles hingewiesen. In dieser Mitteilung soll eine ausfiihrliche Wieder-
gabe des Falles erfolgen.

Die Krankengeschichte verdanken wir Herrn Dr. F. Boesch, Chefarzt des Kreis-
asyl Mannedorf, wo die Patientin gelegen hat. F.-Anamnese: Vater an Arterien-
verkalkung, Mutter an Halskrebs gestorben. Higene Anamnese: Die jetzt 38jahrige
Frau hat seit 3 Jahren unbestimmte Beschwerden. Beginn der Erkrankung mit
Erbrechen, Polyurie und starkem Durst (Diabetes insipidus). Allméahlich treten
Beschwerden beim Gehen auf, ,,rheumatische** Schmerzen in den FiiBen und
giirtelférmige Schmerzen unter dem Herzen. Nach einem 5wochigen Spitalaufent-
halt vor 4 Jahren habe sie fast gar nicht mehr gehen konnen, sei an Stocken ge-
gangen. Seit 3 Monaten konne sie nicht mehr gehen, habe nach einem Spazier-
gang heftigste Schmerzen in der rechten Hiifte gehabt. Wurde dann einige Zeit zu
Hause behandelt. Heute [2.1.32] sei sie beim Uberschreiten einer Schwelle etwas
gestolpert, knickte ein und hatte rasende Schmerzen in der rechten Hiifte, habe das
Bein nicht mehr abstellen und bewegen koénnen.

Status. Sehr fette Frau, die iiber starke Schmerzen in der rechten Hiufte klagt.
Sensorium frei. Kopf: Frei beweglich, nicht klopfempfindlich, am Scheitel nuf3-
grofler, weicher, unter der Haut sitzender Tumor. Druck auf den Tumor ruft keine
unangenehmen Gefithle hervor. Augen: Leichter Strabismus convergens concomi-
tans, Pupillen rund, gleich weit, reagieren prompt auf Licht und Konvergenz.
Gehér gut. Tonsillen, Rachen und Zihne o. B. Hals ohne Driisen, kleine Struma.
Thorax breit. Herz und Lungen o. B. Auf der Héhe der dritten Rippe links vorn
wird ein girtelformig sich nach hinten ziehender Schmerz angegeben. Bauch:
Starker Panniculus, durch den nichts palpiert werden kann. Genitale: Uterus auf
das Doppelte vergroBert, Parametrien und Adnexe o. B.

GliedmaBen: Schwichegefithl im linken Unterarm, palpatorisch kein Befund.
Das rechte Bein ist leicht nach aulen rotiert. Der rechte Oberschenkel ist deutlich
dicker als der linke, die geringste Bewegung 18st in der Hiifte sehr starke Schmerzen
aus. Knie- und Sprunggelenke frei in den Bewegungen, Bewegung im rechten Hiift-
gelenk aktiv unmdglich. Zug und Stauchung am rechten Bein losen starke Schmerzen
im Hiftgelenk aus.

Réntgenologisch findet sich eine Schenkelhalsfraktur rechts mit Querfraktur
unter dem Trochanter, wo eine walnuligroBe Cyste vorliegt. Die ganze Schenkel-
halsgegend ist vollstindig verschwunden.

Blutbild: Hamoglobin 80/70, Erythrocyten 5 100000, Leukocyten 12 600,
differenziert: Neutro. 68, Lympho. 26, Mono. 5, Eosinophile 1. Plattchen normal;
geringe Anisocytose, 1 kernhaltiger polychromat. Erythrocyt.

Verlauf. Die sehr fettstichtige Frau zeigt wieder Zeichen eines Diabetes insi-
pidus. Trink- und Urinmenge von 6—7 Litern. Da man an einen Hypophysen-
tumor denkt, wird ein Ro.-Bild des Schidels angefertigt, und dieses zeigt einen
ganz flachen Tirkensattel. Die Herztitigkeit wird zusehends schlechter, man
denkt an eine Thrombose. Die Frau wird nach einigen Tagen komatds und stirbt
am 11. Tage des Krankenhausaufenthaltes. 14.1.32 Obduktion. Sektionsbefund,
Protokollauszug: Nr. 44/1932, Pathol. Institut der Universitit Ziirich: J., Marie,
37 J., gest. 13. 1. 32, seziert am 14.1. 32.

Die mittelgrofle, ziemlich fettleibige, weibliche Leiche zeigt duBerlich mit Aus-
nahme einer abnormen Beweglichkeit des rechten Oberschenkels keine Besonderheit.

Schidelhohle. Bei der Sektion der Schidelhshle fillt iiber dem linken Parie-
tale unter der Galea ein 3 :3 : 1 cm messender kugeliger Tumor auf, der am
Schédel eine deutliche Impression verursacht hat. Der Tumor besteht auf Schnitt
aus gelblichem Fettgewebe. Im iibrigen ist die Schideloberfliche glatt. Die Be-
schreibung des kndchernen Schédels erfolgt im Zusammenhang mit dem Skelet.

39*
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Hirnhaute zart, die Sektion des Gehirns und seiner Gefafle ergibt keine Besonder-
beit. Die Sella turcica ist mittelweit, die Hypophyse mittelgro}, etwas abgeplattet.

Zusammengefofiter Befund von Brust wnd Bouchhohle. Subcutanes Fettgewebe
sehr reichlich entwickelt. Muskulatur transparent, Peritoneum glatt. Im Situs
abdominalis keine Besonderheit. Rippenknorpel leicht briunlich verfarbt, die
Rippen auffallend weich, lagsen sich mit dem Messer schneiden.

Im vorderen Mediastinum ein von reichlich Fettgewebe durchwachsener,
lappiger Thymusrest. Im Situs thoracicus auler leicht lsharen Verwachsungen
beider Lungenspitzen keine Besonderheit.

Herzbeutel zart, obne abnormen Inhalt. Das Herz entsprechend grofi. In
allen Herzhohlen reichlich fliissiges Blut und Cruor. Simtliche Klappen sind zart,

die Ostien mittelweit. Die Herzhshlen, besonders die Kam-

X mern, etwas erweitert.
"-\ Halsorgane mit Ausnahme der Schilddriise ohne Be-
=g sonderheit. Diese milt beidseits 10:5:4 cm und zeigt
( 45 e einen vorwiegend lappigen Bau mit nur vereinzelten Knoten,
die bis zu 2 em Durchmesser halten. Das lappige Gewebe
ist gut transparent, blalgraurdtlich. An der Stelle des
| unteren Epithelkorperchens links, d. h. in der Gegend der
) Gabelung der Arteria thyreoidea inferior, findet sich ein
; %\ kugeliger, weillicher, ziemlich scharf begrenzter Geschwulst-

knoten von markigem Aussehen (Abb. 1). Er miBt
& 2,7% 3,2 ecm. Seine Kongistenz ist mittelderb, von der
| Schnittfliche 1aBt sich kein Saft abstreichen,
i Der Respirationstractus zeigt nur geringe Verénde-
/' rungen. In verschiedenen Lungenabschnitten, an beiden

RS L 4 Ober- und im rechten Mittellappen finden sich leicht vor-
3 . M stehende, hellgraurdtliche, bronchopneumonische Herde.
¢ > Das ganze Lungengewebe ist ziemlich blutreich. In beiden
f: 4 Spitzen finden sich kleine, schiefrig indurierte, subpleurale
Herde. In den Unterlappen Hypostagse. Die Lungen-
Abh. 1. . . .
Hauptzellenadenom arterien zeigen keinen abnormen Inhalt.
des linken unteren Die Milz zeigt ziemlich starke Hyperdmie und einen
Epithelkérperchens. 6 mm messenden, abgekapselten, verkalkten Herd.

Nebennieren zeigen deutliche Schichtung, sind mittelgrof.

Die Niere ist von leicht abziehbaren Kapseln umgeben, die Fettgewebskapsel
mittelstark entwickelt. Oberflache der Nieren glatt. Beide Nieren messen12 :6 : 3 cm.
Mittlere Rindenbreite 6 mm. Das Gewebe graurdtlich, etwas triib, Konsistenz
und Briichigkeit nicht abnorm. Nierenbecken o. B. In Harnblase und Vagina kein
abnormer Inhalt., Im Uterus ein kleiner, 2 em messender Myomknoten. Ovarien
klein, fibros umgewandelt.

Die Leber mifit 24 :19 :6 cm, zeigt eine glatte Obertlache, nur an einer Stelle
eine narbige Einziehung, darunter ein 5 mm messender, verkalkter, gelblichweiler
Herd. TIm iibrigen zeigt die Schnittflaiche Muskatnulibeschaffenheit, etwas weiche
Konsistenz, vermehrten Blutgebalt und vermehrte Briichigkeit. Magen-Darm-
tractus ohne Besonderheit. Pankreas mittelkraftig, feinlappig.

Die Aorta im ganzen eher etwas schmal, im Brustteil 4/, cm, im Bauchabschnitt
8%/, cm. In der Intima nur vereinzelt gelbliche, fleckige Stellen. In den Femoral-
venen beidseits, der Wand adhirente Blutgerinnsel, auf der rechten Seite bis ins
Cebiet der Vena cava inferior reichend.

Skelet. Entsprechend der Forderung Loosers 2* wurde das Skelet in moglichst
weiter Ausdehnung verschiedenen Untersuchungsmethoden unterzogen. Zwar
war es aus duleren Griinden nicht moglich, samtliche, besonders auch die kleinen
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FuB3- und Handknochen, fiir die Untersuchung heranzuziehen. Zur Untersuchung
kamen: Schidel, Wirbelsdule, Rippen, Becken, Ober- und Unterschenkellnochen,
Scapulae und Humeri.

Makroskopische Beschreibung am frischen Skelet. Das ganze Skelet ist auf-
fallend weich, 148t sich fast iiberall mit dem Messer schneiden. Die verschiedenen
Skeletabschnitte zeigen im groBien ganzen auffallend gleichartige Veranderungen,
die nur in verschiedenem AusmaB ausgebildet sind. In den langen Rohrenknochen
fallt auf, daB diese unregelmiBig verdickt sind, dies besonders im Bereich von
Femur und Tibia. Der rechte Femur zeigt eine schiefe Fraktur durch den Hals.
Unter dem Trochanter eine ganz unregelméifBige Querfraktur, deren Rénder eigen-
timlich ausgehdhlt sind, entsprechend der im Réntgenbild nachgewiesenen
walnufBigroBen Cyste. Die iibrigen Knochen zeigen keine Kontinuitatsunterbrechung,
hingegen findet man an zahlreichen Stellen, teils in der Corticalis, teils in der Spon-
giosa, und zwar besonders im Becken, kleine unregelmaBige, cystische Hohlrdume
mit klarem, fliissigem Inhalt.

Die langen Réhrenknochen zeigen als charakteristische Verdnderung in fast
allen Abschnitten eine mehr oder weniger stark ausgesprochene, lamellidre Aufblatte-
rung und Verdickung der Corticalis. Die ganze verdickte Corticalis ist dunkel-
graurot bis braunrot verfarbt. Die feine Aufblitterung geht in den verdickten
Abschnitten ohne scharfe Grenze in die Spongiosa iiber. Die Spongiosa selbst ist
in den Réhrenknochen z.T. eher etwas atrophisch, stellenweise aber auch fein-
spongiosiert. Das Mark ist in den langen R&hrenknochen verschieden. In den
meisten metaphysiren Abschnitten findet sich dunkelrotes bis braunrotes, weiches
Mark, stellenweise auch weit in die Diaphysen hinabreichend, in den letzteren
vorwiegend Fettmark. Ganz besonders auffallend ist das bunte Bild, welches das
Mark in einzelnen Abschnitten ergibt, indem verschiedene Firbungen, teils dunkel-
braunrote, teils dunkelgraugelbe, miteinander abwechseln.

Schadelknochen weich, 148t sich auf Druck verbiegen. Mittlere Schadeldicke
7-—8 mm. Die Schichten sind schlecht gegeneinander abgegrenzt, die Schnitt-
flache zeigt einen einheitlichen, feinlamelldren Bau ohne Abgrenzung von Corti-
calis und Diploé. Die Farbe des Schidelknochens ist dunkelgraurot. Aulen- und
Innenfliache glatt.

Die Wirbelsiule ist gerade, zeigt keine Verbiegung; die einzelnen Wirbelkérper
sind eher schmal, die Spongiosa erscheint sehr dicht, das Mark ist dunkelgraurot.
An einzelnen Stellen lassen sich in der verdichteten Spongiosa kleine, bis 5 mm
messende Hohlrdume nachweisen. Nirgends 1Bt sich eine Infraktion der Wirbel-
kérper auffinden.

Untersuchung am macerierten Skelet. Die oben schon angedeuteten Verdnde-
rungen der Corticalis der langen Rohrenknochen treten hier noch viel deutlicher
hervor. Besonders die lamellire Aufblitterung und Verdickung der Corticalis in
den Réhrenknochen ist sehr deutlich zu sehen, ebenso die schlechte Abgrenzung
der Corticalis gegen die Spongiosa. Auf der AuBenseite ist die Spongiosa der langen
Rohrenknochen nicht glatt, sondern zeigt eine rauhe Oberfliche mit zahlreichen
kleinen Rinnen und Eindellungen, die wie kleine Substanzdefekte aussehen. Nur
an wenigen Stellen sind der Oberfliche filigranartige Knochenmassen aufgelagert.
Die Scapula zeigh eine sehr ausgedehnte Porosierung und feine Spongiosierung.
In den dickeren Abschnitten, ganz dhnlich wie in den langen Réhrenknochen, findet
man, von aullen gesehen, eine ausgedehnte Porosierung mit feinen, teils linglichen,
teils rundlichen Defekten in der Oberflache. In den diinnen Abschnitten ist der
ganze Knochen fast transparent und von zahlreichen Poren durchsetzt.

Die Clavicula zeigt, wie die langen Réhrenknochen, ebenfalls eine lamellire
Aufblitterung der Corticalis und eine feine Porosierung im Innern. Besonders
imposant sind die Verdnderungen an den Wirbelkérpern. Diese sind im ganzen



596 Karl Thier: Uber das Phinomen der dissezierenden Knochenresorption

etwas verkleinert. Von aullen gesehen zeigen sie eine sehr deutliche Porosierung
an der Oberfliche. Auf der Schnitifliche eine ganz dichte, feinpordse Spongiosa
aus feinen Knochenbélkchen und Plittchen.

Pathologisch-anatomische Diagnose (unter Beriicksichtigung des histologischen
Befundes). Osteodystrophia fibrosa generalisata von Recklinghausen. Haupt-
zellenadenom des linken unteren Epithelkdrperchens. Spontanfraktur des rechten
Oberschenkels. Kalkinfarkte in den Nieren. Erweiterung der Herzkammern.
Herzinsuffizienz. Stauung und Verfettung der Leber. Chronische Stauung der Milz.
Thrombose beider Femoralvenen. Bronchopneumonie in beiden Lungenoberlappen,
Hypostase in den Unterlappen. Verkalkte Konglomerattuberkel in Leber und Milz.
Schiefrige Indurationsherde in beiden Lungenspitzen, mit Pleuraverwachsungen
dariiber.

Histologische Untersuchung.

Innere Organe. Herz: Der Herzmuskel zeigt etwas braune Atrophie. Leber
und Milz zeigen schwere vendse Stauung, die Leber auBerdem ausgedehnte mittel-
grofitropfige Verfettung. Die beiden verkalkten Knoten erweisen sich als verkalkte

Abb. 2. Hauptzellenadenom. des linken unteren Epithelkdrperchens. Vergr. 1:90.

Nekroseherde, die z. T. noch umgeben sind von einem Granulationsgewebe mit
Epitheloidzellen und vereinzelten Riesenzellen. Die Lunge zeigt in beiden Ober-
lappen zahlreiche bronchopneumonische Herde.

Die Hypophyse zeigt im Vorderlappen in gleicher Menge eosinophile und Haupt-
zellen. Das Stroma ist schmal. Der Mittellappen ist nur klein und zeigt einige
kolloidgefiillte Schlauche mit kubischem Epithel. Der Hinterlappen besteht aus
einem mittelzellveichen und faserreichen Gliagewebe.

Niere. Glomeruli mittelgroB, die Schlingen gut blutgefiillt. Tubuli contorti
zeigen ziemlich hohes Epithel, oft ziemlich groBe Kerne. In einzelnen Tubuli
contorti finden sich feinkérnige Kalkmassen im Lumen. Das Epithel ist dabel
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stellenweise nekrotisch. In den Tubuli recti sind die Kalkzylinder bedeutend
zahlreicher. Auch im Interstitium findet man zahlreiche feinkérnige Kalkschollen
abgelagert. Die BlutgefaBle im Interstitium zeigen in allen Abschnitten starke
Hyperdmie. Nierenbecken o. B. Epithelkirperchen: Der Geschwulstknoten zeigt
histologisch einen ziemlich gleichméaBigen Aufbau (Abb. 2). Er ist in einzelne
Bezirke von rundlicher Form aufgeteilt durch eigenartige, wechselnd breite Septen,
welche zartwandige BlutgefdBle fithren. Die eigentliche Septenwand besteht aus
einem ganz kernarmen, hyalinen Stroma. Zwischen diesen Septen liegen die Ge-
schwulstzellen in bestimmter Anordnung. Man erkennt vielfach ein deutliches
Zentrum, das an zahlreichen Stellen nekrotisch ist. Dieses Zentrum ist umgeben

Abb. 3. Interlamellire Resorption in der Femurcorticalis (Diaphyse). Vergr. 1:8. Die
Corticalis ist in parallele Lamellen (Qunkel) aufgeldst, zwischen diesen das fibrose Mark (hell).

von einer Zone kleiner, pyknotischer Zellen mit chromatinreichem, pyknotischem
Kern. Gegen die Peripherie zu finden sich gréfiere, meist polygonale Zellen mit
vorwiegend rundlichen, maBig chromatinreichen Kernen. Einzelne von ihnen
fallen auf durch besonders grofe Kerne und auch besonders grofien Chromatin-
reichtum. An der Peripherie der soliden Zellmassen, an der Grenze gegen die
Gefale, ist meist eine regelmélige Zellreihe aus polygonalen bis kubischen Zellen
festzustellen. Das Protoplasma der beschriebenen Tumorzellen bildet in den
aulleren Abschnitten einen ziemlich groBen Hof um die Kerne. Es firbt sich mit
Hamalaun-Eosin leicht rosa an. Eosinophilie des Protoplasmas ist nicht nachweis-
bar. Glykogen konnte wegen Formalinfixierung nicht mehr nachgepriift werden.

Histologische Befunde am Knochensystem. In allen untersuchten
Knochengebieten lielen sich weitgehend iibereinstimmende Befunde
erheben. Verschiedenheiten lielen sich hauptséchlich in Bezug auf die
verschiedenen Knochenarten feststellen. So unterscheiden sich z. B.
im gleichen Stadium die Veridnderungen der Corticalis von denjenigen
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der Spongiosa in deutlicher Weise, auch die Reaktion der Spongiosa ist
verschieden, je nachdem es sich um zentrale oder compactanahe Zonen
handelt.

Die Corticalisabschnitie lassen, in ziemlich gleichartiger Weise und
Ausdehnung, eine interlamelldre Resorption durch osteoclastenreiches,
fibroses Mark erkennen, das von den Hawersschen Kanilen aus den

Abb. 4. Osteoclastische Resorption der Compacta (Schédeldach). Vergr. 1:160. Osteo-
clasten in Howshipschen Lacunen. Hier vorwiegend Abbauin der Richtung der Haversschen
Kanile.

kompakten Knochen in parallel verlaufende Lamellen und Kulissen auf-
gel6st hat (Abb. 3). Deutlich ausgebildet ist diese Verdnderung besonders
in der Corticalis der langen Roéhrenknochen, sofern sie im Léngsschnitt
getroffen ist. Im Querschnitt dagegen findet man das Bild einer un-
regelmiBig spongids aufgelockerten Compacta aus wechselnd dicken,
eher schmalen Bilkchen. Zwischen den Bélkchen liegt fibroses Mark,
das an vielen Stellen groBe Schwirme von Osteoclasten zeigt, die z. T.
in Howshipschen Lacunen (Abb. 4) liegen, z. T. in groBen Haufen im
fibrésen Mark.

Das fibrose Mark ist in den im Umbau begriffenen Corticalisgebieten
sehr gefiB- und zellreich. Deutliche Osteoblastensidume sind nicht zu
sehen. Das Endost ist an einzelnen Stellen als wechselnd dickes Hautchen,
von den Bilkchen abgelost, deutlich zu erkennen.
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Die beschriebenen Umbauvorginge in der Compacta sind es, welche
zu der lamelldren Auflockerung der Corticalis gefiihrt haben, Dieser
Vorgang ist u. E. fir die O. {. g. v. R. nicht unbedingt spezifisch. Im
Gegensatz hierzu ergibt die Untersuchung der spongidsen Knochen-
gebiete Verdnderungen, die nur bei O. f. g. v. R. zu finden sind. Bei der
binokuliren Betrachtung des Schliffes eines macerierten Wirbelkorpers

Abb. 5. Knochenschliff, Querschnitt durch die Mitte eines Wirbelkérpers. Lupenaufnahme.

Stark vermehrte Septen. Die groBen Héhlen sind die Behilter des blutbildenden Markes,

durch wechselnd grofle Poren miteinander verbunden. Die Winde des Schwammes (d. h.

die Septen) bestehen aus zwei oder mehr parallel verlaufenden diinnen Knochenlamellen.
Dazwischen die Spaltriume fir das fibrose Mark.

(Abb. 5) nach der von Schmorl *2 angegebenen Methode treten diese
Verdnderungen deutlich hervor. Bei dieser Betrachtung fallt vorerst
auf, daf} die Balkchen und Septen sehr stark vermehrt sind gegeniiber
dem normalen Wirbelkérper, und zwar, dies ist besonders in der mittleren
Zone der Abb.5 deutlich zu erkennen, beruht diese Vermehrung der
Septen in einer Verdoppelung oder Vermehrfachung derselben. Statt
einer Lamelle sind zwei bis drei parallel verlaufende Lamellen zu sehen,
die durch tiefe Spaltrdume voneinander getrennt sind. Zwischen den
Lamellen finden sich rundliche Hohlrdume. Die Lamellen selbst sind
im groflen ganzen ziemlich gleichm#Big diinn, diinner als die normalen.
Setzt man die Kenntnis des histologischen Befundes voraus, so ergibt
sich folgende Erklirung des Macerationsbefundes:
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Abb. 6. Horizontaler Schnitt durch den Wirbelkérper. Ubersichtsbild. Vergr. 1:16,5.
Stark vermehrte Spongiosa (vgl. Abb. 7 eines normalen Wirbelkérpers). Die Balkchen
verdoppelt, zwischen ihnen die Strafen aus fibrésem Mark. AwuBen blutbildendes Mark.

Abb. 7. Horizontalschnitt durch einen normalen Wirbelkdrper. Vergr. 1:16.5.
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Die groBen Holilen sind die Behdlter des blutbildenden Markes. Die
kleinen rundlichen Poren sind die Verbindungséffnungen zwischen den
groBen Markbehdltern. Diese sind voneinander getrennt durch ein
schwammartiges Septensystem, dessen Winde verdoppelt sind. In den
Spalten zwischen den verdoppelten Lamellen liegt das fibrdse Mark.
Die Abb. 6 gibt uns die Unterlage zu der oben erwihnten Deutung.
Vergleicht man dieses Bild mit Abb. 7, Schnitt eines normalen Wirbel-
korpers, so fillt die starke Vermehrung der Balkchen auf, wobei auch auf
diesem die Verdoppelung der Bélkchen ganz deutlich in Erscheinung

o #

Abb. 8. Einzelheiten aus Abb. 6, WirbelkOorper. Vergr. 1:84. Verdoppelte Béikchen,
dazwischen die fibrésen MarkstraBen. AuBerhalb Inseln aus blutbildendem Mark.

tritt. In Abb.8 sind die Einzelheiten besser zu erkennen als im Ubersichts-
bild, dies besonders in Bezug auf die verschiedenen Markarten. Man
erkennt hier deutlich breite Ziige fibrosen Markes zwischen den ver-
doppelten Bilkechen. An der Innenseite der Knochenbilkehen sieht man
an zahlreichen Stellen lacunire Resorption, aullen liegt den Béalkchen
meist ein zartes Endosthdutchen auf. Dieses bildet die Abgrenzung des
Bilkchens gegen das blutbildende Mark.

Am gchonsten und klarsten sind die beschriebenen Spongiosaverinde-
rungen in den Wirbelk6rpern zu erkennen. Sie sind aber auch in der
Spongiosa anderer Knochen, wie Femur, und in gewissen Abschnitten
der Beckenknochen deutlich zu erkennen. Vielfach zeigt die Spongiosa
ein etwas anderes, weniger charakteristisches Bild, indem ausgedehnte
Markbezirke fibrgs umgewandelt sind. In diesen liegen schmale Spongiosa-
balkchen regelmifig verteilt (Abb. 9).
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In Abb. 9 ist eine weitere histologische Eigentiimlichkeit festgehalten,
es ist dies die eigenartige Entstehungsgeschichte gewisser kleiner Knochen-
cysten, wie sie uns schon makroskopisch aufgefallen sind. Wir haben an
vielen Stellen, besonders in der Beckenschaufel, kleine Cysten und ,,braune
Tumoren* vermutet. Die histologische Untersuchung hat uns aber
gezeigt, daB die bréaunlichen Markstellen aus ganz dichtem, blutbildendem
Mark bestehen, und dal die Entstehung der kleinen Cysten auf eine

Abb. 9. Ausschnitt aus dem Becken (Os ilium) mit Pseudocysten (autolytische Erweichung
in grofen roten Markinseln). Vergr. 1:14,5.

Autolyse im Innern solcher Markinseln zurfickzufithren ist. Das blut-
bildende Mark ist in den meisten Gebieten, wo es normalerweise diffus
angeordpet ist, auf kleinere, scharf umschriebene Inseln zusammen-
gedringt. In diesen 148t sich eine auffallende Dichte erkennen, eine starke
Vermehrung der Erythroblasten und Myelocyten. Wir miissen diese
Befunde im Sinne einer kompensatorischen Hyperplasie des blutbildenden
Markes interpretieren.

Echte Knochencysten (Blutungscysten im Sinne Pommers 163) sowie
,,braune Tumoren’ konnten wir an keiner Stelle finden.

Im Bereich der Spontanfraktur im rechten Femur finden wir die
oben beschriebenen charakteristischen Verdnderungen der O.f.g.v. R.
mit Autolyse groferer Markbezirke.
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In seiner vorldufigen Mitteilung hat von Albertini bereits darauf hin-
gewiesen, daB uns der vorliegende Fall als unkomplizierter Friihfall
von Osteodystrophia fibrosa generalisata von Recklinghausen (O0.f.g.v. R.)
auf das histol. Hauptcharakteristikum dieser Erkrankung, ndmlich die
sog. dissezierende Resorption, hinweist. Diese, fir die Recklinghausensche
Krankheit charakteristische Erscheinung ist seit langer Zeit bekannt und
unter verschiedenen Namen beschriebenworden. Als erster hat Askanazy 1?
im Jahre 1901 in seinem Fall von progressiver Knochenatrophie auf
dieses Symptom hingewiesen und hat uns folgende Beschreibung des
Vorganges gegeben:

,»Blickt man bei ganz schwacher Vergroferung mitten in die Spongiosa (von
Wirbel und Kreuzbein) hinein, so erkennt man, daf die Knochenbilkchen in merk-
wiirdiger Weise verdndert sind. Mitten im Zentrum der allermeisten Bélkchen
fillt ein Bindegewebsstreifen auf, der sich im Verhaltnis zu dem umgebenden
Markgewebe durch groBere Kernarmut auszeichnet und das einzelne Knochen-
bialkchen (im Léngsschnitt) in zwei ,,Hélften‘* zu teilen scheint, welche er deutlich
auseinander dringt. Dieser Bindegewebszug ist gewohnlich so breit, wie beide
,,Halften‘* der Knochenbilkchen zusammen, vielfach aber noch wesentlich breiter.
Von seiner zentralen axialen Entwicklung iiberzeugt man sich sowohl an Lings-
schnitten, wo ihn zwei in ihrer Breite wechselnde Knochenleisten auBen begrenzen
und umrahmen, als auch an Querschnitten, wo der Knochen einen Ring um ihn
bildet. Es steckt also gewissermafien ein Bindegewebsbalken in einer knochernen
Hiilse, ersterer ist neugebildet, letztere das durchwachsene, alte Knochenbalkchen.
Durch weite Gesichtsfelder, ja manchmal selbst durch den groiten Teil des Knochens
hindurch, 1iBt sich verfolgen, wie das Geriist der Knochenbélkchen von solchen
Bindegewebsstraen durchbrochen ist (Taf. V, Fig. 1).*

Von Recklinghausen 1 hat den Vorgang als enferlamellire Dissektion
bezeichnet. Schmorl *P und Pick *® gebrauchen den Ausdruck disse-
zierende Resorption und halten diesen Vorgang fiir eine charakteristische
Erscheinung der O.f.g.v.R. Auch Pommer 16° erwihnt die Beobachtung
von Askanazy als einen charakteristischen Vorgang der Ostitis fibrosa.
Seine Abb. 25 auf Seite 58 der Arbeit iiber Osteoporose zeigt in selten
schoner Weise den Vorgang der dissezierenden Knochenresorption.

Auf Grund der erwadhnten, in der Literatur niedergelegten Beobach-
tungen und Ausfithrungen und gestiitzt auf unsere eigenen histologischen
Feststellungen, glauben wir berechtigt zu sein, in dem Vorgang der
interlamelldren dissezierenden Knochenresorption den charakteristischen
Krankheitsvorgang der O.f.g. v. R. zu sehen. Wenn heute nach Schmorl 1+?
die Ostitis deformans Paget als spezifische Knochenerkrankung charakteri-
siert ist durch die Mosaikstrukturen, so diirfen wir wohl sagen, daf} die
O.f.g.v. R. ihrerseits charakterisiert ist durch die interlamellire dissezierende
Knochenresorption. Es ist dies, wie wir gezeigt haben, nichts Neues, aber
wir halten es dennoch fiir richtig, diesen scharf umschriebenen Vorgang
als spezifische Erscheinung der O.f.g.v. E. hervorzuheben. Die aller-
meisten krankhaften Knochenprozesse sind durch irgendeine spezifische
Verinderung charakterisiert und lassen sich auf Grund derselben differen-
tialdiagnostisch gegen andere Erkrankungen abgrenzen. So haben wir
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u. E. in der dissezierenden Resorption ein histologisches Mittel, um die
0.f.g.v.R. von der O.d.P. mit Sicherheit abzugrenzen, wie dies ja schon
Schmorl " in seiner Arbeit von 1932 mit aller Deutlichkeit ausgesprochen
hat, ausgehend von den Mosaikstrukturen der 0. d. P. Die inter-
lamellire dissezierende Knochenresorption ist, um es hier nochmals
zusammenzufassen, histologisch charakterisiert durch das Eindringen
osteoclastenreichen, fibrosen Markes in die Knochenbilkchen und Aus-
kehlung derselben in axialer Richtung. Der Prozell spielt sich vor allem
in der Spongiosa ab. In der Compacta fithrt er zu einer feinlamelliren
Aufblatterung des Knochens. Die Compacta wird durch die Resorption
in parallel gelagerte, diinne Lamellen aufgeteilt, welche durch das aus den
Haversschen Kanalchen eingewucherte fibrgse Mark voneinander getrennt
sind. In der Spongiosa kommt es zu besonders charakteristischen histo-
logischen Bildern, indem, wie dies unsere Abb. 6 und 8 zeigen, die Spon-
giosabéilkchen innen ausgehohlt sind. Es entstehen auf diese Weise im
Schnitt unregelmiBige Bénder, welche sich am besten mit StraBlen ver-
gleichen lassen, die beiderseits von Trottoirs begleitet werden. Die
StraBle selbst wird vom eingedrungenen fibrésen Mark gebildet, die
Trottoirs bestehen aus den verdringten und wahrscheinlich von auBen
appositionell neugebildeten Knochenbélkchen. Je weiter der Proze8 vor-
geschritten ist, um so breiter werden die Strafien, bis schlieBlich die
Knochenbalkchen sich beriihren. Wenn der Anbau nicht mehr méglich
ist, erfolgt nur noch der Abbau und es resultiert schlieflich eine voll-
standige fibrose Umwandlung und mehr oder weniger vollsténdiger
Schwund des Knochengewebes.

Andererseits zeigt der beschriebene Fall wie auch der schon mitge-
teilte Friihfall von Askanazy 2, daB Cysten und braune Tumoren, ob-
schon sie beim Morbus Recklinghausen in den meisten Fillen gefunden
werden, kein unbedingtes Erfordernis fiir die Diagnose dieser Erkran-
kung sein kénnen, und daf wir sie, trotz ihres héufigen Vorkommens,
nur als akzidentelle Komplikationen der O.f.g.v.R. werten diirfen. Daf}
sie fiir diese Erkrankung nicht spezifisch sind, ist ja von Looser 12Pu-¢
u. a. gezeigt worden. Die in unserem Friihfall festgestellten Cysten
haben sich nicht als echte Knochencysten erwiesen. Es lie sich
feststellen, daB es sich zum groflen Teil um Pseudocysten handelt, welche
innerhalb der erhaltenen roten Markinseln durch Autolyse des Mark-
gewebes entstanden sind. Nur vereinzelte kleine Cystchen sind als Folge-
zustinde der Knochenresorption, besonders in der Corticalis, zu werten.

Unser Fall bildet auch in bezug auf das Verhalten des blutbildenden
Markes eine Besonderheit, indem er zeigt, dafl trotz der fortschreitenden
Ausbreitung des fibrésen Markes das rote Mark lange Zeit erhalten bleibt
und ohne Zweifel eine kompensatorische Hyperplasie erkennen 138t. So
verstehen wir auch, daB trotz der Verdringung des roten Markes die
Symptome der Andmie lange Zeit ausbleiben konnen, daB sie aber
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andererseits bei geniigender Ausbreitung des Prozesses unfehlbar in
Erscheinung treten miissen.

Zum SchluB wiederholen wir die von Albertini 1 in Bezug auf unseren
Fall aufgestellten Schluffolgerungen mit einigen Erginzungen:

1. Es handelt sich um einen der seltenen Friihfille von O.g. 1. v. R.
mit E. K.-Hauptzellenadenom. 2. Der Fall zeigt die Pathogenese der
0.f. g.v. R. im Frihstadium, d.h. bevor , mechanische Irritationen‘
das histologische Bild kompliziert haben. 3. Braune Tumoren und
Blutungscysten fehlen. 4. Als histologisches Hauptcharakteristikum der
O.f.g.v. R. ist der Vorgang der interlamelliren dissezierenden Knochen-
resorption anzusehen, welcher sich sowohl an der Compacta, als vor allem
am spongiosen Knochengewebe abspielt. 5. Blutungscysten und braune
Tumoren sind akzidentelle Komplikationen der O. f. g. v. R., welche wohl
meist erst in spéteren Stadien, nach ausgedehnter Knochenresorption,
als Folge mechanischer Schidigungen auftreten. 6. Die Spétstadien
sind auBerdem durch hochgradigen Knochenschwund als Folge der den
Anbauiiberwiegenden Knochenresorption ausgezeichnet. 7. DieO.f.g. v. R.
ist somit, soweit wir dies heute beurteilen kénnen, eine durch. endokrine
Fehlsteuerung (der Parathyreoidea) bedingte Kwnochendystrophie, und
zwar eine Knochen-Systemerkrankung eigener Art, die sich ochne weiteres
von anderen endokrinen Osteopathien, sowie auch von der Ostitis defor-
mans Paget abgrenzen 1466. Es erscheint somit die Forderung berechtigt,
den Morbus Recklinghausen mit dem Namen der Osteodystrophie fibrosa
generalisate von Recklinghausen belegt zu lassen.
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