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Noch ist die Diskussion fiber das Wesen der Osteodystrophia fibrosa 
generMisata yon ]%eckiinghausen (O. f. g. v. R.) in vollem Gang. Die 
Erkrankung beansprucht das Interesse grol3er Forscherkreise, besonders 
seitdem die Untersuchung aus dem Rahmen der rein morphologischen 
Betrachtung herausgetreten ist und versucht hat, das Problem im Liehte 
der patho]ogisch-physiologischen Forsehung zu erfassen. Die wichtige 
Entdeckung yon Beziehungen zwischen pathologischer Funktion der 
EpithelkSrperchen und )/forbus Recklinghausen haben diese neue For- 
schungsperiode einge]eitet. Diese Beziehung wurde zum erstenmM 1903 
yon Askanazy  1~ ausgesproehen, als er bei einem typischen Fall yon 
O. f. g. v. R. einen Tumor der Parabhyreoidea land und aufforderte, die 
genetischen Beziehungen yon solchen Tumoren zur O. f. g. zu prfifen. 
Erdheim 2 (1906) ist wohl der erste, der solche Naehforsehungen folge- 
richtig betrieben hat. Mandl  a hat dann 1926 das experimentum crucis 
geliefert, indem er zeigen konnte, dal3 eine O. f. g. v. R. nach Exstirpation 
eines E. K. Tumors abheflte. Damit schien die Pathogenes e des Morbus 
lgecldinghausen klargestellt; es erfo]gten denn auch weitere Mittei- 
lungen yon positiven anatomischen Befunden, d. h. Befunde yon E. K. 
Tumoren bei Morbus l%ecklinghausen, andererseits wurde der thera- 
peutische Erfolg Mandls tells best~ttigt, tells abet auch nicht. Inzwischen 
hatte sich auch die kli~ische Forschung eingehend mit der Reckling- 
hausenschen Erkrankung befM3t und die wichtigsten klinisehen Symptome, 
wie die ErhShung des Blutkalkspiegels und die Calcinurie, herausgearbeitet. 
Das Leiden wird yon Li~vre 4 als Ostdose parathyroidienne bezeiehnet. 
Der ttyperparathyreoidismus tr i t t  immer mehr in den Vordergrund der 
~tiologischen Betraehtung. Aueh auf experimentellem Weg gelang es, die 
These zu stiitzen, indem yon zahlreiehen Untersuehern (Ja//d, Bodan]csy, 
Blair 5, Rutishauser 6a) gezeigt werden konnte, dal3 die Einverleibung 
yon Nebenschilddrfise beim Tier das Bild der O. f. g. v. 1%. hervorbringt. 

1 Dissertation der ~edizinischen Fakult~t der Universiti~t Ziirieh. 
Virchows  Arch i~  ~. Bd .  295. 39 
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Aber bald kommt  aueh diese einfaehe und an sieh einleuehtende 
These wieder ins Wanken. Zwar kann der prim~re t typerparathyreoidis-  
nms als Ursaehe der O. f. g. nieht wideflegt werden, aber es wird bald 
gezeigt, dab sie nicht die alleinige Ursache des Leidens sein kann. Aus 
den Mitteflungen vonKatase  7, Rutishauser 6b, Askanazy  und Rutishauser s 
Oberling u. Gugrin 9, Schmidtmann lo u. a. geht hervor, dab im Versueh 
aueh primiir exogene Faktoren, wie die Azidose, bestimmte Ern~hrung, 
toxische Stoffe wie Pb., Thyroxin, Vigantol, sowie gewisse, noeh nieht 
genau definierte Umweltfaktoren das Krankheitsbild der O. f. g. ausl6sen 
kSnnen. Alierdings seheint aueh bei der prim~tr exogen bedingten O. f. g. 
in vielen F~Ilen tier l-Iyperparathyreoidismus als intermedi~res Gtied 
in der Ket te  der urs~Lehlichen und auslSsenden Faktoren in Erseheinung 
zu treten, in diesem Sinne ist wohl die Hyperplasie der E. K. bei solchen 
Versuchen zu verstehen. 

Die experimentelle Pathologie hat somit den Beweis erbraeht, dab 
die kiinstliehe O. f. g. auf zwei Wegen ausgel6st werden kalm, indem der 
~tiologisehe Faktor  (z. B. die Blutazidose), wie sieh Askanazy  1 c ausdriickt, 
direkt am Knochen angreifen kann oder aber indirekt, d. h. endogen am 
E . K .  dutch Uberfunktion seiner Steuer~mg. Wie auf allen Gebieten 
der Medizin diirfen auch hier die Ergebnisse der experimentellen Forschung 
nieht ohne weiteres aaf den Menschen tibertragen werden, lJber die 
Atiologie der 0. f. g. des Mensehen wissen wir verhgltnismgBig wenig, 
d. h. es steht u. E. immerhin soviel lest, dab die Erkrankung aueh beim 
Menschen in den meisten F~llen auf einem prim~ren gyperparathyreoidis-  
mus beruht, dab aber andererseits auch exogene Sch/~digungen, wie z. B. 
die Pb.-Intoxikation, die Krankheit  verursaehen kSnnen. 

Trotz des groBen Interesses, das die experimentelle Forsehung fiir 
sich beanspruchen darf, diirfen wir das Studium der humanen Fs yon 
0 f .g .  nieht vernachlgssigen. Die morphologische Forsehung bleibt 
deshalb gerade iiir die mensehliehe 0. f. g. eine unentbehrliehe Forderung. 
Bedenkt man nur zum Beispiel die eine Tatsaehe, da6 es aueh heute 
immer noeh Forseher gibt, welehe die O. f. g. nieht als ~orbus  sui generis 
gelten lassen wollen und immer wieder versuchen, die Abgrenzung dieses 
Leidens gegen an@re Knochenerkrankungen,  wie z .B.  den Morbus 
Paget, zn verwisehen. Solche Feststellungen zwingen uns, die Analyse 
menschlicher F~tlle yon O. f. g. m6glichst welt zu treiben und immer 
wieder zu versuchen, die Eigenart dieser Knoehenerkrankung heraus- 
zuarbeiten, um dadureh Mittel is  die Hand zu bekommen, die nns ge- 
statten, aueh die histologische Diagnose mit Sieherheit zn stellen und das 
Krankheitsbild mit  Sieherheit gegen verwandte Krankheiten abgrenzen 
zu k6nnen. 

Der Fall, der dieser Mitteilung zugrunde liegt~ ist bereits yon A. yon 
Albertini ~ in Form einer Demonstration in der Ges. der Arzte in Ziirieh 
kurz mitgeteilt worden. Es wurde sehon auf die wesentliehen Punkte 
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des Falles hingewiesen. I n  dieser 1Kitbeilung soil eine ausfiihrliche Wieder- 
gabe des Falles erfolgen. 

Die Kranlcengeschichte verdanken wir I-Ierrn Dr. _Y. Boesch, Chelarzt des Kreis- 
asyl Miinnedorf, we die Patientin gelegen hat. F.-Anamnese: Vaier an Arterien- 
verkalkung, Mutter an HMskrebs gestorben. Eigene Anamnese: Die jetz~ 38j/ibrige 
Frau hat seit 3 Jahren unbestimmte Besehwerden. Beginn der Erkrankung mit 
Erbreehen, Polyurie und starkem Durst (Diabetes insipidus). Allm/thlieh treten 
Besehwerden beim Gehen aaf, ,,rheumatisehe" Sehmerzen in den Ffigen und 
giirtelf6rmige Sehmerzen unter dem tterzen. Nach einem 5w6ehigen Spitalaafent- 
halt vor 4 Jahren h~be sie fast gar nicht mehr gehen kSnnen, sei an St6cken ge- 
gangen. Seit 3 Monaten k6nne sie nieht mehr gehen, habe naeh einem Spazier- 
gang heftigste Sehmerzen in der reehten Hfifte gehabt. Wurde dann einige Zeit zu 
Hause behandelt, tteute [2.1.32] sei sie beim i)bersehreiten einer Sehwelle etwas 
gestolpert, kniekte ein und hatte rasende Sehmerzen in der reehten tIfifte, babe das 
Bein nieht mehr abstellen und bewegen kSnnen. 

Status. Sehr fette l~rau, die fiber starke Sehmerzen in der reehten Hfifte klagt. 
Sensorium ffei. Kopf: Frei beweglich, nieht klopfempfindlich, am Scheitel nul~- 
grol~er, weieher, unter der Haut sitzender Tumor. Druek aaf den Tumor raft keine 
unangenehmen Geffihle hervor. Augen: Leichter Strabismus eonvergens eoneomi- 
tans, Pupillen rund, gleieh weit, reagieren prompt aaf Licht und Konvergenz. 
Geh6r gut. Tonsillen, Raehen und Z/~hne o. B. Hals ohne Drfisen, kleine Struma. 
Thorax breit. Herz und Lungen o.B. Auf der tIShe der dritten Rippe links vorn 
wird ein gfirtelfSrmig sich nach hinten ziehender Sehmerz angegeben. Baueh: 
Starker Pannieulus, durch den niehts palpiert werden kann. Genitale: Uterus aaf 
das Doppelte vergr6Bert, Parametrien und Adnexe o. B. 

GliedmaBen: Schw~ichegeffihl im linken Unterarm, palpatorisch kein Befund. 
Das rechte Bein ist leieht naeh auBen rotiert. Der rechte Obersehenkel is~ deutlieh 
dicker als der linke, die geringste Bewegung 15st in der Hfifte sehr starke Sehmerzen 
aus. Knie- und Sprunggelenke frei in den Bewegungen, Bewegung im reehten Hiift- 
gelenk aktiv unm6glieh. Zug und S~auehung am reehten Bein 15sen starke Schmerzen 
im I-Ififtgelenk aus. 

l?5ntgenologisch finder sieh eine SehenkelhMsfraktur rechts mit Querfraktur 
unter dem Trochanter, we eine walnullgroBe Cyste vorliegt. Die gauze Schenkel- 
halsgegend ist vollst/indig verschwunden. 

Blutbild: H~moglobin 80/70, Erythroeyten 5 100 000, Leukoeyten I2 600, 
differenziert: Neutro. 68, Lympho. 26, Mono. 5, Eosinophile 1. Pliit~ehen normal; 
geringe Anisocytose, 1 kernhaltiger polyehromat. Erythrocyt. 

Verlau]. Die sehr fettsfieh~ige Frau zeigt wieder Zeichen eines Diabetes insi- 
pidus. Trink- und Urinmenge yon 6--7 Litern. Da man an einen Hypophysen- 
tumor denkt, wird ein R6.-Bild des SeMdels angefertigt, und dieses zeigt einen 
ganz flaehen Tfirkensattel. Die Herzt/ttigkeit wird zusehends sehleehter, man 
denkt an eine Thrombose. Die Frau wird naeh einigen Tagen komat6s und stirbt 
am 11. Tage des Krankenhausaufenthaltes. 14.1.32 Obduktion. Selctionsbe]und, 
Protolcollauszug: Nr. 44/1932, Pathol. Institut der Universit~t Zfirich: J., Marie, 
37 J., gest. 13.1.32, seziert am 14.1.32. 

Die mittelgroge, ziemlieh fettleibige, weibliche Leiche zeigt/~ul~erlieh mit Aus- 
nahme einer abnormen Bewegliehkeit des rechten Obersehenkels keine Besonderheit. 

SchiidelhShle, Bei der Sektion der Seh~delhShle fhllt fiber dem linken Parle- 
tale unter der Galea ein 3 : 3 : 1 em messender kugeliger Tumor aaf, der am 
Seh~del eine deutliche Impression ~rerursaeht hat. Der Tumor besteht aaf Schnitt 
aus gelbliehem Fettgewebe. Im fibrigen ist die Seh~tdelobeffl/~che glatt. Die Be- 
schreibung des kn6ehernen Seh/~dels erfolgt im Zusammenhang mit dem Skelet. 

39* 



594 Karl Thiier: lJber das Ph~nomen der dissezierenden Xnoehenresorption 

Hirnhs zart, die Sektion des Gehirns und seiner Gef~l~e ergibt keine Besonder- 
heft. Die Sella tureica ist mittelweit, die Hypophyse mittelgroB, etwas abgeplattet. 

Zusa~nmenge[a[3ter Be[und yon Brust und Bau~hh6hle. Subcutanes Fettgewebe 
sehr reiehlich entwiekelt. Muskulatur transparent, Peritoneum glatt. Im Situs 
abdominalis keine Besonderheit. Rippenknorpel leicht bri~unlieh verf/~rbt, die 
Rippen auffallend welch, lassen sieh mit  dem Messer sehneiden. 

Im vorderen Mediastinum ein yon reichlieh Fettgewebe durchwachsener, 
lappiger Thymusrest. Im Situs thoraeieus auger ]eieht 15sbaren Verwachsungen 
beider Lungenspitzen keine Besonderheit. 

Kerzbeutel zart, ohne abnormen Inhalt.  Das Herz entspreehend gro$. In 
allen Herzh6hlen reiehlieh fliissiges Blur und Cruor. S~mtliche Ifdappen sind zart, 

die Ostien mittelweit. Die HerzhShlen, besonders die Xam- 
mern, etwas erweitert. 

Kalsorgane mit  Ausnahme der Sehilddriise ohne Be- 
sonderheit. Diese miBt beidseits 1 0 : 5 : 4  em und zeigt 
einen vorwiegend lappigen Bau mit  nur vereinzelten Knoten, 
die bis zu 2 em Durehmesser halten. Das lappige Gewebe 
ist gut transparent, blaBgraurStlich. An der Stelle des 
unteren EpithelkSrperehens links, d .h .  in der Gegend der 
Gabelung der Arteria thyreoidea inferior, findet sieh ein 
kugeliger, weiItlieher, ziemlieh seharf begrenzter Geschwulst- 
knoten yon markigem Aussehen (Abb. 1). Er mil3t 
2,7• 3,2 cm. Seine Konsistenz ist mittelderb, yon der 
Schnittfl~ehe l~Bt sich kein Salt abstreiehen. 

Der Respirationstraetus zeigt nur geringe Ver~nde- 
rungen. In verschiedenen Lungenabsehnitten, an beiden 
Ober- and im reehten Mittellappen linden sieh leicht vor- 
stehende, hellgraur6tliche, bronchopneumonische Herde. 
Das ganze Lungengewebe ist ziemlieh blutreieh. In  beiden 
Spitzen linden sieh kleine, sehiefrig indurierte, subpletu.ale 
Herde. In  den Unterlappen Hypostase. Die Lungen- 

~Kbb. 1. 
Hauptzellenadenom arterien zeigen keinen abnormen Inhalt. 
des linkea nntere~ Die Milz zeigt ziemlieh starke t{yper~mie and einen 
Epithelk6rperchens. 6 mm messenden, abgekapselten, verkalkten Herd. 

Nebennieren zeigen deutliehe Sehiehtmlg, sind mittelgrol~. 
Die Niere ist yon leieht abziehbaren Kapseln umgeben, die Fettgewebskapsel 

mittelstark entwickelt. Oberflgehe der Nieren glatt. Beide Nieren messen 12 : 6 : 3 cm. 
Mittlere l~indenbreite 6 ram. Das Gewebe grzurStlieh, etwas triib, Konsistenz 
und Brfichigkeit nieht abnorm. Nierenbeeken o. B. In  Harnblase und Vagina kein 
abnormer Inhalt. Im Uterus ein kleiner, 2 em messender Myomknoten. Ovarien 
klein, fibrSs umgewandelt. 

Die Leber miBt 24 : 19 : 6 era, zeigt eine glatte Oberfl~che, nur an einer Stelle 
eine narbige Einziehung, darunter ein 5 mm messender, verkalkter, gelblichweiBer 
Herd. Im iibrigen zeigt die Schnittfl~ehe MuskatnuBbeschaffenheit, etwas weiehe 
Konsistenz, vermehrten Blutgehalt und vermehrte Brtichigkeit. Magen-Darm- 
tractus ohne Besonderheit. Pankreas mittelkraftig, feinlappig. 

Die Aorta im ganzen eher etwas sehmal, im Brustteil 4~1/., cm, im Bauchabsehnitt 
31/~ era. In  der Int ima nut vereinzelt gelbliehe, fleekige Stellen. In den Femoral- 
venen beidseits, der Wand adh~rente Blutgerinnsel, auf der reehten Seite bis ins 
Gebiet der Vena cava inferior reiehend. 

Skelet. Entspreehend der Forderung Loosers ~ wurde das Skelet in mSgliehst 
welter Ausdehnung versehiedenen Untersuchungsmethoden unterzogen. Zwar 
war es aus auBeren Grfinden nieht m6glich, samtliehe, besonders auch die kIeinen 
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Fu$- und Handknochen, ffir die Untersuchung heranzuziehen. Zur Untersuchung 
kamen: Seh/~del, Wirbels~tule, Rippen, Becken, Ober- und Untersehenkelknochen, 
Scapulae und Humeri. 

Makroskopische Beschreibung am ]rischen Skelet. Das ganze Skelet ist auf- 
fallend welch, l~13t sieh fast iiberall mit dem Messer schneiden. Die verschiedenen 
Skeletabsctmitte zeigen im grogen ganzen auffallend gleichartige Ver~nderungen, 
die nur in verschiedenem AusmaB ausgebilde~ sin& In den langen ROhrenknochen 
f/ill~ auf, daft diese unregelm/~Big verdiekt sind, dies besonders im Bereich yon 
Femur und Tibia. Der rechte Femur zeigt eine schiefe Fraktur dureh den Hals. 
Unter dem Trochanter eine ganz unregelmMtige Querfraktur, deren R~nder eigen- 
tfimlich ausgeh6hlt sind, entsprechend der im R6ntgenbild naehgcwiesenen 
wMnul]grogen Cyste. Die fibrigen Xnochen zeigen keine Kontinuit~tsunterbreehung, 
hingegen finder man an zahlreichen Stellen, geils in der Corticalis, tells in der Spon- 
giosa, und zwar besonders im Becken, kMue unregelm~Bige, cystische Hohlrgume 
mit klarem, flfissigem Inhalt. 

Die langen R6hrenknochen zeigen als eharakteristische Vergnderung in fast 
allen Absehnitten eine mehr oder weniger stark ausgesproehene, lamell/~re Aufbl~tte- 
rung und Verdickung der Cortieulis. Die ganze verdickte Cor~icalis ist dunkel- 
graurot bis braunrot verf/~rbt. Die feine Aufblgtterung geht in den verdiekten 
Absehnitten ohne scharfe Grenze in die Spongiosa fiber. Die Spongiosa selbst ist 
in den R6hrenknochen z.T. eher etwas atrophisch, s~ellenweise aber such fein- 
spongiosiert. Des Mark ist in den langen RShrenknochen versehieden. In den 
meisten metaphys/~ren Abschnitten finde~ sich dunkelrotes bis brauurotes, weiches 
Mark, stellenweise auch weir in die Diaphysen hinabreichend, in den letzteren 
vorwiegend Fettmark. Ganz besonders auffallend ist des bunte Bild, welches das 
Mark in einzelnen Abschnitten ergibt, indem versehiedene Fgrbungen, teils dunkel- 
braunro~e, geils dunkelgraugelbe, migeinander abwechseln. 

Sch~delknochen weieh, 1/~ftt sieh auf Druck verbiegen. Mittlere Sch~detdicke 
7--8 ram. Die Schich~en sind schleeht gegeneinander abgegrenzt, die Schnitt- 
fl/iehe zeigt einen einheitliehen, feinlamell/iren Bau ohne Abgrenzung yon Corti- 
ealis und Diplo6. Die Farbe des Sch~delknochens ist dunkelgrauroC. Auften- und 
Innenfl/~ehe glatt. 

Die Wirbels~ule ist gerade, zeigt keine Verbiegung; die einzelnen Wirbelk6rper 
sind eher sehmal, die Spongiosa erschein~ sehr dicht, des Mark ist dunkelgraurot. 
An einzelnen Stellen lassen sich in der verdichteten Spongiosa kleine, bis 5 mm 
messende Hohlr/~ume nachweisen. Nirgends lgftt sich eine Infraktion der Wirbel- 
k6rper auffinden. 

Untersuchung am macerierten Skelet. Die oben schou angedeute~en Vergnde- 
rungen der Corticalis der ]angen t/6hrenknochen treten hier noch viel deu~licher 
hervor. Besonders die lamell~re AufblEtterung und Verdickung der Cortiealis in 
den l~hrenknoehen ist sehr deutlich zu sehen, ebenso die sehleehte Abgrenzung 
der Corticalis gegen die Spongios& Auf der Aul3enseite ist die Spougiosa der langen 
llOhrenknoehen nicht glatt, sondern zejg~ eine rauhe Oberfl~ehe mit zahlreiehen 
kleinen Airmen ulld Eindellungen, die wie kleine Substanzdefekte aussehen. Nut 
an wenigen Stellen sind der Oberfl/~ehe filigranartige Kuoehenmassen aufgelagert. 
Die Scapula zeigt eine sehr ausgedetmte Porosierung und feine Spongiosierung. 
In den diekeren Absehnitten, ganz/~hnlieh wie in den langen 1RShrenknochen, finde~ 
man, yon auBen gesehen, eine ausgedetmte Porosierung mit Ieiuen, teils l~nglichen, 
teils rundliehen Defek~en in der Oberfl~tehe. In den diinnen Abschnitten ist der 
ganze Knoeheu fast transparent und yon zahlreiehen Poren durchsetzt. 

Die Clavicula zeigt, wie die langen R6hrenknochen, ebenfMls eine lamell~re 
Aufbl/~tterung der Corticalis und eine feine Porosierung im Innern. Besonders 
imposan~ sind die Ver/~nderlmgen an den Wirbelk6rpern. Diese sind im ganzen 
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etwas verkleinert. Von augen gesehen zeigen sie eine sehr deutliehe Porosierung 
an der Oberfl~iehe. Auf der Sehnittfl/tehe eine ganz diehte, Ieinpor6se Spongiosa 
aus feinen Knoehenb~lkehen und Pl~Lttehen. 

Pathologisch-anato~nische Diagnose (unter Beriieksiehtigung des histologisehen 
Befundes). Osteodystrophia fibros~ genemlisata yon Reeklinghausen. tIaupt- 
zellenadenom des linken unteren Epithelk6rperehens. Spontanfraktur des reehten 
Oberschenkels. Kalkillfarkte in den Nieren. Erweiterung der Ilerzkammern. 
Herzinsuffizienz. Stauung und Verfetmng der Leber. Chronisehe St~uung der Milz. 
Thrombose beider Femoralvenen. Broneholoneumonie in beiden Lungenoberlappen, 
Hypostase in den Unterlappen. Verkalkte Konglomer~ttuberkel in Leber nnd Milz. 
Sehiefrige Indurationsherde in beiden Lungenspitzen, mit Plearaverwachsungen 
dariiber. 

Histologische Untersuchung. 
Innere Organe. Herz: Der Herzmuskel zeigt etw~s braune Atrophie. Leber 

und Milz zeigen sehwere ven6se Stauung, die Leber auBerdem ausgedehnte mitte]- 
groBtropfige Verfettung. Die beiden verkMkten Knoten erweisen sieh Ms verkMkte 

Abb. 2. ttauptzellenadenom des linken unteren EpithelkSrperehens. Vergr. 1 : 90. 

Nekroseherde, die z.T. noeh umgeben sind yon einem Gr~nulationsgewebe mit 
Epitheloidzellen und vereinzelten Riesenzellen. Die Lunge zeigt in beiden Ober- 
lappen zahlreiehe bronchopneumonische Ilerde. 

Die Hypophyse zeigt im Vorderlappen in gleieher Menge eosinophile und tt~upt- 
zellen. Das Stroma ist schmal. Der Mittell~ppen ist nur klein and zeigt einige 
kolloidgeffil]te Schl/~uche mit kubischem Epithel. Der I-Iinterl~ppen besteht aus 
einem mitte]zellreichen und f~serreichen Gliagewebe. 

Niere. Glomeruli mittelgrog, die Sehlingen gut blutgefiillt. Tubuli contorti 
zeigen ziemlich hohes Epithel, oft ziemlich groBe Kerne. In einzelnen Tubuli 
contort[ finden sich feinkSrnige KMkmassen ira Lumen. Das Epithel ist dabei 
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stellenweise nekrotisch. In den Tubuli recti sind die Kalkzylinder bedeutend 
zahlreieher. Auch im Interstitium finder man zahlreiehe feinkSrnige Kalksehollen 
abgelagert. Die Blutgef/~13e im Interstitium zeigen in allen Abschnitten starke 
Hyper~tmie. Nierenbeeken o.B. Epithel]c&perchen: Der Gesehwulstknoten zeigt 
histologiseh einen ziemlich gleiehmgBigen Aufbau (Abb. 2). Er ist in einzelne 
Bezirke yon rundlicher Form aufgeteilt dureh eigenartige, weehselnd breite Septen, 
welche zartwandige Blutgefgge ftihren. Die eigentliche Septenwand besteht aus 
einem ganz kernarmen, hyalinen Stroma. Zwischen diesen Septen liegen die Ge- 
sehwulstzellen in bestimmter Anordnung. Man erkennt vielfaeh ein deutliches 
Zenfrum, das an zahlreiehen Stellen nekrotiseh ist. Dieses Zentrum ist nmgeben 

Abb. 3. Interlamell~re Resorption in tier FemureorticMis (Diaphyse). Vergr. 1:8. Die 
Corticalis ist in parallele Lamellen (dunked aufgel6st, zwisehen diesen das fibr5se Mark (hell). 

yon einer Zone kleiner, pyknotiseher Zellen mit ehromatinreichem, pyknotischem 
Kern. Gegen die Peripherie zu linden sieh gr6~ere, meist polygonale Zellen mit 
vorwiegend rundlichen, mg6ig chromatinreiehen Kernen. Einzelne yon ihnen 
fallen auf durch besonders gro]e Kerne und auch besonders grogen Chromatin- 
reichtum. An der Peripherie der soliden Zellmassen, an der Grenze gegen die 
Gefgl3e, ist meist eine regelmagige Zellreihe aus polygonalen bis kubischen Zellen 
festzustellen. Das Protoplasma der besehriebenen Tumorzellen bilde~ in den 
aulteren Abschnitten einen ziemlieh grol]en ttof um die Kerne. Es f~rb6 sich mit 
I-I~malaun-Eosin leicht rosa an. Eosinophilie des Protoplasmas ist nieht nachweis- 
bar. Glykogen konnte wegen Formalinfixierung nieht mehr naehgeprtift werden. 

Histologische Be/unde am Knochensystem. I n  allen un te r such ten  
Knochengebie ten  lieBen sich wei~gehend i ibereinst immende Befunde 
erheben. Verschiedenheiten lieBen sieh haupts~ehlieh in Bezug auf die 
verschiedenen Knoehenargen fes~stellen. So un~erscheiden sich z .B .  
im gleichen S~adium die Ver/~nderungen der Cor~icalis yon  denjenigen 
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der Spongiosa in deutlicher Weise, auch die l~eaktion der Spongiosa ist 
verschieden, je naehdem es sieh um zentmle oder eompaetanahe Zonen 
handelt. 

Die Corticalisabschnitte lassen, in ziemlieh gleichartiger Weise und 
Ausdehnung, eine interlamell/ire Resorption durch osteoclastenreiches, 
fibr6ses Mark erkennen, das yon den Haverssehen Kan/~len aus den 

Abb .  4. Os teoc las t i sche  R e s o r p t i o n  tier C o m p a e t a  (SehAdel(taeh). Vergr .  1 : 1 6 0 .  Osteo-  
c l a s t en  in  Howshipschen L a c u n e n .  t t i e r  v o r w i e g e n 4  A b b a u  in  tier R i c h t n n g  der Haversschen 

Kan/~le. 

kompakten Knoehen in parallel verlaufende Lamellen und Kulissen auf- 
gelSst hat  (Abb. 3). Deutlieh ausgebildet ist diese Ver~nderung besonders 
in der Corticalis der langen R6hrenknochen, sofelal sie im L/~ngssehnitt 
getroffen ist. I m  Querschnitt dagegen finder man das Bild einer un- 
regelm~gig spongi6s aufgelockerten Compaeta aus wechselnd dicken, 
eher schmalen B~lkchen. Zwischen den B~lkehen liegt fibr6ses Mark, 
das an vielen Stellen grol3e Sehw~irme yon 0steoclasten zeigt, die z. T. 
in Howshipschen Lacunen (Abb. 4) liegen, z .T .  in groBen Haufen im 
fibr6sen Mark. 

Das fibr6se Mark ist in den im Umbau  begriffenen CorfieMisgebieten 
sehr gefs und zellreieh. Deutliehe Osteoblastens/~ume sind nieht zu 
sehen. ])as Nndost ist an einzelnen Stellen als weehselnd diekes tt/~utehen, 
yon den B/~lkehen abgel6st, deuflieh zu erkennen. 
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Die beschriebenen Umbauvorg~nge in der Compacta sind es, welehe 
zu der lamell/~ren Auflockerung der CorticMis gefiihrt haben. Dieser 
Vorgang ist u .E .  fiir die O. f. g. v. R. nicht unbedingt spezifiseh. I m  
Gegensatz hierzm ergibt die Untersuchung der spongi6sen Knoehen- 
gebiete Ver&nderungen, die nur bei O. f. g. v. R. zu linden sind. Bei der 
binokul/~ren Betrachtung des Schliffes eines maeerierten WirbelkSrpers 

Abb. 5. Knochenschl iff ,  Querschni t t  dutch  die Mit te  eines ~VirbelkSrpers. Lupeuau fnahme .  
S t a rk  v e r m e h r t e  Septen.  Die grol3en H6hlen  sin4 die Beh~ilter des b lu tb i ldenden  Markes, 
du t ch  wechselnd grot~e Poren  rn i te inander  ve rbunden .  Die W~nde des Sehwammes  (d. h. 
die Septen)  bes tehen  aus  zwei oder m e h r  paral lel  ve r l au fenden  diinnen Knochenlamel len .  

Dazwisehen die Spaltr~iume fiir das fibr0se iWIark. 

(Abb. 5) naeh der yon Schmor114a angegebenen Methode treten diese 
Ver/tnderungen deutlich hervor. Bei dieser Betraehtung fgllt vorerst 
auf, dab die B~,lkehen und Septen sehr stark vermehrt  sind gegeniiber 
dem normMen WirbelkSrper, und zwar, dies ist besonders in der mittleren 
Zone der Abb. 5 deutlich zu erkennen, beruht diese Vermehrung der 
Septen in einer Verdoppelung oder Vermehr/achuny derselben. Sta t t  
einer Lamelle sind zwei bis drei parallel verlaufende Lamellen zu sehen, 
die durch tiefe Spaltr/~ume voneinander getrenn~ sind. Zwisehen den 
Lamellen linden sieh rundliehe Hohlr/~ume. Die Lamellen selbst sind 
im grol]en ganzen ziemlich gleichm/~f]ig diinn, diinner als die normMen. 
Setzt man die Kenntnis des histologischen Befundes voraus, so ergibt 
sich folgende Erkl/~rung des Macerationsbefundes: 
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Abb .  6. H o r i z o n t a l e r  S c h n i t t  d u r c h  den  ~ i r b e l k S r p e r .  ~ b e r s i c h t s b i l d .  Vergr .  1 : 16,5. 
S t a r k  v e r m e h r t e  S p o n g i o s a  (~gL Abb .  7 eines n o r m a l e n  Wirbe]kSrpcrs ) .  Die B h l k c h e n  
vercloppel t ,  zwischen  i h n e n  die S t ra i t en  a u s  f i b r0sem Mark .  AuBen  b l u t b i l d e n d e s  5 ia rk .  

Abb .  7. H o r i z o n t a l s c h n i t t  d u r e h  e inen  n o r m a l e n  SVirbelkSrper.  Vergr .  1 : 16,5. 
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Die grol~en tIShlen sind die Behglter des blutbildenden Markes. Die 
kleinen rundliehen Poren sind die VerbindungsSffnungen zwisehen den 
grogen Markbeh~]tern. Diese sind voneinander getrennt dureh ein 
schwammartiges Septensystem, dessen W~nde verdoppelt sind. In den 
Spalten zwischen den verdoppelten Lamellen liegt das /ibrSse Mark. 
Die Abb. 6 gibt uns die Unterlage zu der oben erw~hnten Deutung. 
Vergleieht man dieses Bild mit Abb. 7, Sehnitg eines normalen Wirbel- 
kSrpers, so fs die starke Vermehrung der B/~lkehen auf, wobei aueh auf 
diesem die Verdoppelung der B~Ikehen ganz deutlieh in Erseheinung 

2~bb. 8. Einzelhei ten  aus  Abb.  6, Wirbelk6rper .  Vergr.  1 : 84. VerdoI0pelte B~ikchen, 
dazwischen die f ibr6sen l a r k s t r a l l e n .  AuBerhalb Inseln  aus b h t b i l d e n d e m  Mark. 

tritt .  In Abb. 8 sind die Einzelheiten besser zu erkennen als im Ubersiehts- 
bild, dies besonders in Bezug auf die versehiedenen 3{arkarten. Man 
erkennt hier deutlieh breite Ztige fibrSsen Markes zwisehen den ver- 
doppelten Bs An der Innenseite der Knoehenbs sieht man 
an zahlreiehen Stellen laeun/ire Resorption, augen liegt den B/~lkehen 
meis~ ein zartes Endos~h/~utehen auf. Dieses bilde~ die Abgrenzung des 
B~lkehens gegen das blutbildende Murk. 

Am schSnsten und klarsten sind die beschriebenen Spongiosavers 
rungen in den Wirbelk6rpern zu erkennen. Sie sind abet aueh in der 
Spongiosa anderer Knoehen, wie Femur, and in gewissen Absehnitten 
der ]3eekenknoehen deutlieh zu erkennen. Vielfaeh zeigt die Spongiosa 
ein etwas anderes, weniger eharakteristisehes Bild, indem ausgedehnte 
Markbezirke fibrSs umgewandelt sind. In diesen liegen sehmale Spongiosa- 
bs regelms verteilt (Abb. 9). 
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In  Abb. 9 ist eine weitere histologisehe Eigentiimliehkeit festgehalten, 
es ist dies die eigenartige Entstehungsgeschiehte gewisser kleiner Knochen- 
eysten, wie sie uns schon makroskopiseh aufgefalten sind. Wir haben an 
vielen Stellen, besonders in der Beckensehaufel, kleine Cysten und ,,braune 
Tumoren" vermutet .  Die histologisehe Un~ersuehung hat  uns aber 
gezeigt, dab die br/iun]iehen Markste]len aus ganz diehtem, blutbildendem 
lgark bestehen, und dag die Entstehung der kleinen Cysten auf eine 

2~bb. 9. Ausschnitt aus dem Becken (Os ilium) mit Pseudocysten (autolytische Erweichung 
i~ groI3en roten l~larkinseln). Vergr. 1 : 14,5. 

Autolyse im Innern solcher Markinsetn zuriickzuf(ihren is~. Das blut- 
bfldende Mark ist in den meisten Gebieten, wo es normalerweise diffus 
angeordnet ist, auf kleinere, scharf umschriebene Inseln zusammen- 
gedr/ingt. In  diesen lgl~t sieh eine auffallende Diehte erkennen, eine starke 
Vermehrung der Erythroblasten und Myeloeyten. Wir miissen diese 
Befunde im Sinne einer kompensatorischen Hyperplasie des blutbfldenden 
~a rkes  interpretieren. 

Echte Knoehencysten (Blutungseysten im Sinne Pommers ~6a) sowie 
,,braune Tumoren" konnten wit an keiner Stelle finden. 

I m  Bereieh der Spontanfraktur im reehten Femur finden wir die 
oben besehriebenen charakteristisehen Ver/~nderungen der O. f. g. v. 1%. 
mit  Autolyse grS/3erer 1Yiarkbezirke. 
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In seiner vorl~tufigen Mitteilung hat son Albertini bereits darauf hin- 
gewiesen, dab uns der vorliegende Fall als unkomplizierter Frfihfall 
yon Osteodystrophia fibrosa generalisata yon Recklingh~usen (O. f. g. v. R.) 
auf das histol. Haupteharakteristikum dieser Erkrankung, ngmlich die 
sog. dissezierende Resorption, hinweist. Diese, ffir die Recklingltausensehe 
Krankheit charakteristische Erscheinung ist seit langer Zeit bekannt und 
nnter verschiedenen Namen beschriebenworden. Als erster hat.Askanazy 1 b 
im Jahre 1901 in seinem Fall yon progressiver Knochenatrophie auf 
dieses Symptom hingewiesen und hat uns folgende Besehreibung des 
Vorganges gegeben: 

,,Blickt man bei ganz schwacher VergrSBerung mitten in die Spongiosa (yon 
Wirbel und Kreuzbein) hinein, so erkennt man, dab die Knochenbglkchen in merk- 
wfirdiger Weise vergndert sind. Mitten im Zentrum der allermeisten Bglkchen 
fgllt ein Bindegewebsstreifen auf, der sich im Verh~ltnis zu dem umgebenden 
Markgewebe durch grSBere Kernarmut auszeichne~ und das einzelne Knochen- 
bglkchen (im Langsschnitt) in zwei ,,tt~lften" zu teilen scheint, welche er deutlich 
auseinander drgngt. Dieser Bindegewebszug ist gewShnlich so breit, wie beide 
,,H~]ften" der Knochenb~tlkchen zusammen, vielfach aber noch wesentlich breiter. 
Von seiner zentralen axialen Entwicklung fiberzeugt man sich sowohl an Lgngs- 
schniVten, wo ihn zwei in ihrer Breite wechselnde Knochenleisten auBen begrenzen 
und umrahmeu, als auch an Querschnitten, wo der Knochen einen Ring um ihn 
bilde~. Es steckt also gewissermal~en ein Bindegewebsbalken in einer kn6chernen 
Hiilse, ersterer ist neugebildet, letztere das durchwachsene, alte Knochenbglkchen. 
Durch weite Gesichtsfelder, ja manchmal selbst dnrch den gr6f3ten Teil des Knochens 
hindurch, lgBt sich verfolgen, wie das Gerfist der Knochenbglkchen yon solchen 
BindegewebsstraBen durchbroehen ist (Taft V, Fig. 1)." 

Von Rec/~ling/~ausen 13 hat den Vorgang als interlamellgre Dissetction 
bezeichnet. Se/~mor114b und Pick 15 gebrauchen den Ausdruck disse- 
zierende Resorption und halten diesen Vorgang flit eine eharakteristisehe 
Erscheinung der O.f .g .v .R.  Aueh Pommer 16b erw~hnt die Beobachtung 
yon Aslcanazy als einen charakteristischen Vorgang der Ostitis fibrosa. 
Seine Abb. 25 auf Seite 58 der Arbeit fiber Osteoporose zeigt in selten 
sch6ner Weise den Vorgang der dissezierenden Knochenresorption. 

Auf Grund der erw~hnten, in der Literatur niedergelegten Beobach- 
tungen und Ansfiihrungen und gestiitzt auf unsere eigenen histologisehen 
Feststellungen, glauben wir berechtigt zu sein, in dem Vorgang der 
interlamelldiren dissezierenden Knocttenresorption den charakteristischen 
Krankheitsvorgang der O. f. g. v. R. zu sehen. Wenn heute nach Sc/~morl 1~ b 
die Ostitis deformans Paget als spezifisehe Knochenerkrankung charakteri- 
siert ist dutch die Mosaikstrukturen, so diirfen wit wohl sagen, da~ die 
O. /. g. v. R. i/~rerseits chara/cterisiert ist durc/~ die interlamelliire dissezierende 
Knoehenresorption. Es ist dies, wie wir gezeigt haben, nichts Neues, aber 
wir halten es dennoch ffir richtig, diesen scharf umsehriebenen Vorgang 
als spezi/isc/~e Ersc/~einung der O./ .  g. v. R. hervorzuheben. Die aller- 
meisten krankhaften Knoehenprozesse sind dureh irgendeine spezifische 
Veranderung charakterisiert und lassen sich au~ Grund derselben differen- 
tialdiagnostisch gegen andere Erkrankungen abgrenzen. So haben wir 
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u. E. in der dissezierenden I%esorption ein histologisehes Mittel, um die 
O. f. g. v. 1%. yon der O. d. P. mit  Sieherheit abzugrenzen, wie dies ja sehon 
Schmor114 b in seiner Arbeit yon 1932 mit  aller Deutlichkeit ausgesprochen 
ha t ,  ausgehend yon den Mosaikstrukturen der O. d. P. Die inter- 
lamell/~re dissezierende Knochenresorption ist, um es bier noehmals 
zusammenzufassen, histologiseh eharakterisiert dutch das Eindringert 
osteoelastenreiehen, fibr6sen Markes in die Knoehenbglkchen und Aus- 
keMung derselben in axialer I~iehtung. Der ProzeB spielt sieh vor allem 
in der Spongiosa ab. In  der Compaeta ffihrt er zu einer feinlamell/~ren 
Aufbl/~tterung des Knochens. Die Compaeta wird dutch die l%esorption 
in parallel gelagerte, diinne Lamellen aufgeteilt, welehe durch das aus den 
Haverssehen Kans eingewncherte fibr6se Mark voneinander getrennt 
sind. In  der Spongiosa kommt  es zu besonders eharakteristisehen histo- 
logisehen ]~ildern, indem, wie dies unsere Abb. 6 und 8 zeigen, die Spon- 
giosab/~lkehen imlen ausgehShlt sind. Es entstehen auf diese Weise im 
Sehnitt unregelm~tBige B~nder, welehe sieh am besten mit StraBen ver- 
gleiehen lassen, die beiderseits yon Trottoirs begleitet werden. Die 
Strafte selbst wird vom eingedrungenen fibr6sen Mark gebildet, die 
Trottoirs bestehen aus den verdr~ngten und wahrscheinlieh yon augen 
appositionell neugebildeten Knoehenbs Je  weiter der Prozeg vor- 
gesehritten ist, um so breiter werden die Stragen, bis sehlieftlieh die 
Knoehenb&lkehen sieh beriihren. Wenn der Anbau nieht mehr mSglich 
ist, erfolgt nur noeh der Abbau u n d e s  resultiert sehlieBlieh eine voll- 
st~ndige fibrSse Umwandlung und mehr oder weniger vollst~ndiger 
Sehwnnd des Knoehengewebes. 

Andererseits zeigt der beschriebene Fall wie aueh der sehon mitge- 
teilte Frfihfall yon As]canazy i~, dab Cysten und braune Tumoren, ob- 
sehon sie beim Morbus gecklinghausen in den meisten I~s gefunden 
werden, kein unbedingtes Erfordernis fiir die Diagnose dieser Erkran- 
kung sein k6nnen, und dab wir sie, trotz ihres h~ufigen Vorkommens, 
nur als akzidente]le Komplikationen der O. f. g. v. 1%. werten dtirfen. DaB 
sie fiir diese Erkrankung nieht spezifiseh sind, ist ja yon Looser 12b u. c 
u. a. gezeigt worden. Die in unserem Frtihfall festgeste]lten Cysten 
haber~ sieh nieht als eehte Knoehencysten erwiesen. Es lieg sich 
festste]len, dab es sieh zum grogen Tell um Pseudoeysten handelt, welehe 
innerhalb der erhaltenen roten Markinseln dureh Autolyse des Mark- 
gewebes entstanden sind. Nur vereinzeIte ldeine Cystchen sind als Folge- 
zust~nde der Knoehenresorption, besonders in der CortieMis, zu werten. 

Unser Fall bildet aueh in bezug auf das Verhalten des blutbildenden 
Marlces eine Besonderheit, indem er zeigt, dab trotz der fortsehreitenden 
Ausbreitung des fibrSsen Markes das rote Mark lange Zeit erhalten bleibt 
und ohne Zweifel eine lcompensatorische Hyperplasie er]cennen lggt. So 
verstehen wir aueh, dab trotz der Verdrs des roten Markes die 
Symlotome der Ans lange Zeit ausbleiben kSnnen, daft sie aber 
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andererseits  bei genfigender Ausbre i tung  des Prozesses unfehlbar  in 
Erseheinung t re ten  miissen. 

Zum SchluB wiederholen wir die yon Albertini ~ in B e z u g a u f  unseren 
Fal l  aufgeste]l~en Schlu/3/olgerungen mit  einigen Ergs  

]. Es handel t  sieh um einen der seltenen Friihf~lle yon O. g. f. v. R. 
mi t  E .K . -Haup tze l l enadenom.  2. Der FMI zeigt die Pathogenese der 
O. f. g. v. 1%. im Frf ihstadium, d . h .  bevor , ,mechanische I r r i t a t ionen"  
das histologische Bild kompliziert  haben.  3. Braune  Tumoren  und  
Blu tungseys ten  fehlen. 4. Als histologisches Hauptcharakteristikum der 
O./ .  g. v. R. ist der Vo~yang der interlamellCire~t dissezierenden Knochen- 
resorption anzusehen, welcher sich sowohl an  der Compaeta~ als vor Mlem 
am spongi6sen Knochengewebe abspielt.  5. Blu tungscys ten  und  br~une 
Tumoren  sind akzidentelle Komp]ika~ionen der O. f. g. v. R., welehe wohl 
racist erst in sp/~teren Stadien, nach ausgedehnter  Knoehenresorpt ion,  
als Folge mechanischer Seh~digungen auftreten.  6. Die Spi~tstadien 
sind auBerdem durch hoehgradigen Knochensehwund  Ms Folge der den 
A n b a u  fiberwiegenden Knochenresorpt ion  ausgezeichnet. 7. Die 0.  ~. g. v. R. 
ist somit, soweit wir dies heute beurteilen k6nnen,  eine d u r c h  endokrine 
Fehls teuerung (der Parathyreoidea)  bedingte Knochendystrophie, und  
zwar eine Knochen-Sys temerkrankung  eigener Art,  die sich ohne weiteres 
yon  anderen  endokr inen Osteopathien, sowie auch yon der Ostitis defor- 
roans Paget abgrenzen ls Es erscheint somit die Forderung  berechtig~, 
den Morbus Reekl inghausen mi t  dem Namen  der Osteodystrophie fibrosa 
generalisata yon Recklinghausen belegt zu lassen. 

Literatur. 
Aslcanazy, M.: a) Tfibinger Arbeiten ~uf dem Gebiete der pathologischen 

Anatomic, Bd. 4, S. 3. 1903. b) Ja//es Festsehrift. Brauaschweig: F. Vieweg & 
Sohn 1901. e) Schweiz. med. Jb. 1932. - -  2 Erdheim, J.: Sitzgsber. ksl. Akad. 
Wiss. Wien 116, Abt. 3, 311 (1907). - -  ~ Mandl, F.: Zbl. Chit. 58 (1926). - -  t Li~vre, 
J. A.: L'ost6ose parathyroidienne et les ostdopathies chroniques. Paris: ~Kasson & Co. 
1932. - -  ~ Ja//d, H., A. Bodansky u..J. Blair: Klin. Wschr. 1930 II, 1717. - -  ~ Rutis- 
hauser, E.: a) Zbl. Path. 53, Nr 8, 305. b) Experimentelle Studien fiber die bei chroni- 
scher Bleivergiftung vorkommendcn Knoehenverhndcrungen yon der Art der Ostit. 
fibr. v. Recklinghausen und dabei nachweisbarer EpithelkSrpervergrS~erung. 
Berlin: Julius Springer 1932. - -  7 Katase, A.: Der Einflu8 der Ern~hrung auf 
die Konstitution des Organismus. Berlin: Urban & Schwarzenberg 1 9 3 1 . -  
s As]~anazy, M. u. E. Rutishauser: Virchows Arch. 291, Schlul3h. 3 ,  663 (1933). - -  
90berling et M. Gudrin: Ann. d'Anat, path. 11, No 2 (1934). - -  10 Sehmidtmann, M.: 
Virchows Arch. 280 (1931). - -  11 Albertini, A. von: Schweiz. reed. Wschr. 1935 I, 
566. - -  1~ Looser, E.: a) Dtsch. Z. Chir. 189, l l3  (1924). b) Verb. dtseh, path. Ges. 
Freiburg 1926, 91. c) Schinz-Baensch-Friedls Lehrbueh der R(intgendiagnostik, 
1932. - -  ~a J~ec]clinghausen, F. yon: UnCersuchungen fiber Rachitis und Osteomalazie. 
Jena: Gustav Fischer 1910. - -  14 Schmorl, G.: a) B eitr. path. Anat. 87, 585. b) Virchows 
Arch. 283, 694 (1932). - -  15 Pick, L.: Zit. bei Schmorl L4,: Verh. Ges. Verdgskrkh. 
10. Tagg Budapest 1931. - -  16 Pommer, G.: a) Arch. orthop. Chir. 17, 41. b) Arch. 
klin. Chir. 135, H. 1. 


