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Sarkom auf dem Boden einer Ostitis deformans Paget. 
(Kasuistiseher Beitrag.) 

Von 
G. {3. Parenti und H. Liideke, 
(aus Florenz) Assistent am Institut. 
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Gerstel und Janker haben im Jahre 1933 das gesamte Schrifttum 
fiber die Sarkomentstehung bei Ostitis deformans Paget (O. d. P.) einer 
kritischen Durchsicht unterzogen und konnten 39 derartige F~lle - -  
den eigenen mitgerechnet - -  zusammenstellen. Soweit uns das Sehrift- 
turn zugi~nglich war, haben wir es durchgesehen und schliel3en uns der 
yon Gerstel und Janker vorgenommenen kritischen Sichtung in allen 
wesentlichen Punkten an. Seither ist nur noch 1 Fall yon Perlmann 
ver6ffentlicht worden. 

Eine kritische Beurteilung der hierhergeh6rigen Arbeiten ist alles 
andere als leicht, vor allem wegen der Verwirrung der Systematik und 
Namengebung auf dem Gebiet der malacischen metapoetisehen Knochen- 
erkranknngen. Um fiir die ]3eurteilung unserer 5~itteilnng yon vorn- 
herein klare Verh~ltnisse zn sehaffen, sei erws dal~ wir uns bezfiglich 
der Systematik dieses Gebietes an die ' Einteilungen yon Piclc, Schmorl 
und Michaelis halten. 

Es sind demnaeh zu unterscheiden: 
1. 08titis fibrosa generalisata Reclclinghausen, eine endokrin bedingte 

St6rung des Kalkstofiwechsels (Epithelk6rperchentumoren!), bei der es 
immer zu wesentlichen, spezifischen Umbauvorg~ngen im Knoehen 
kommt,  die immer yon einer Fibrose des ~a rks  begleitet werden. 

2. Ostitis fibrosa locali~ata, immer  eine lokale Erkrankung. 
Die bei beiden Erkranknngen gefundenen braunen Tumoren und 

Cysten sind akzidentelle Gewebsbildungen - -  Reaktionstumoren - -  und 
keine Sarkome (Lubarsch, Konjetzny, Piclc). 

Bei diesen zwei Erlcran~ungen ist bisher in keinem einzigen Fall die 
Sarkomentstehung sicher nachgewiesen. Der yon Wanke mitgeteilte Fall 
(Sarkom auf dem Boden einer Ostitis fibrosa localisata des Oberkiefers) 
kann diese Erfahrung nicht erschfittern. Er  ist dutch Resektion geheilt 
worden und hat keine Gelegenheit gehabt, seine B6sartigkeit zu beweisen. 
Dal3 das histologische Bild bei derartigen Knochenerkrankungen ifir die 
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Beurteilung der B5sartigkeit eines Tumors nieht immer allein entscheidend 
ist, wird anch yon Wanke zugegeben. 

3. Als dritte hierhergehSrige selbst/~ndige Erkrankung kennen wir 
die Ostitis deformans Paget, die nach Schmorl, auch wenn sie polyostotisch 
auftritt, als lokale Erkrankung anzusehen ist. Die O. d. P. ist eine Er- 
krankung der h5heren Lebensalter (am h&ufigsten im 5.--7. Jahrzehnt) 
und bef~llt mit Vorliebe die dutch Funktion und Belastung am st~rksten 
beanspruchten Knochen. Nur das h~ufige Befallensein des Seh~tdels 
erscheint bisher noch nicht ausreiehend erkl~rt. W&hrend in aus- 
gepr~gten F~tllen der makroskopisehe Befund am Sch~del und den 
langen RShrenknoehen infolge der plumpen Verunstaltung des ganzen 
Knoehens, der Au~bl~tterung und Verdickung der Knochenrinde bei 
der klinischen und RSntgenuntersuehung, sowie am Sektionstiseh ein- 
deutig erscheint, ist die Erkennung der beginnenden und makroskopisch 
noeh uneharakteristischen Formen sehwer. Durch Schmorls Arbeiten 
wissen wir, dal~ der histologische Befund der ungeordneten Mosaik- 
strukturen ffir die Diagnose O. d. P. entscheidend ist. Diese Strukturen 
sind nach Schmorl Folge des ~berstiirzten An- und Abbaues bei Uber- 
wiegen der Anbauvorg~nge. Die fibr5se Umwandlu~g des Marks ist 
eine Ver~nderung, die im Verlauf der Krankheit  bald und regelm~ig 
eintritt. Da fiber die Ursaehen der 0. d. P. nichts bekannt  ist, beruht 
ihre Diagnose neben dem makroskopisehen Befund wesentlich auf der 
Kenntnis ihres histologisehen Bildes. 

Die Sarkomentstehung auf dem Boden einer Ostitis deformans Paget 
ist gesiehert, so dal~ kein Anlal~ w~re, den unten aufgeffihrten Fall mit- 
zuteilen, wenn nieht in den letzten Arbeiten auf diesem Gebiet einige 
Fragen aufgetaucht w~ren, die die Beziehung O. d. P.-Sarkom in einem 
besonderen Lieht erscheinen lassen. 

1. Wie h~ufig entwickelt sieh ein Sarkom auf dem Boden einer 
O. d. P.? 

2. Darf man die O. d. P. als pr&sarkomat5se Erkrankung auffassen ? 
3. Gibt es bei der O. d. P. eine multizentrisehe Sarkomentstehung .~ 
Ad 1. Schon ~ber die Hiiufigkeit der O. d. P. gehen die Angaben 

versehiedener Autoren welt auseinander. Bird land am Peter-Bent- 
Brigham-Hospital in Boston unter 45000 Aufnahmen 15 F~lle yon O. d. P. 
(1:3000).  Zur Erklgrung dieser verh~ltnism/iBig hohen Zahl ffigt 
Bird aber hinzu, dal~ etwa 80 % aller Neuaufnahmen in dem genannten 
Krankenhaus eingehend r6ntgenologisch untersueht wurden. Ftir die 
iibrigen Krankenhguser in Boston gibt Bird die Zahl 1 : 15000 an. 
Weitere auf die gleiche Weise gewonnenen Zahlen yon Hurwitz 1 : 10000 
(Johns-Hopkins-Hospital), da Costa (zit. naeh Bird) ] : 13000, Carrman 
und Garrick ] : 16000 (Mayo Clinic) liegen etwa in der gleichen GrSl~en- 
ordnung und gehen alle auf das mehr oder weniger zufgllige Ergebnis 
kliniseher Untersuehungen zuriick. Schmorl dagegen konnte durch seine 
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w~hrend fast 5 Jahren ad hoc unternommenen anatomisehen Unter- 
suchungen zeigen, daft die O. d. P. sehr viel h/~ufiger vorkommt, als es 
friiher bekannt war. 

Schmorl hat im Zeitraum 1926--1930 in seinem Sektionsmaterial 
bei allen fiber 40 Jahre alten Personen (4614) systematisch das Knochen- 
geriist untersueht und land dabei 138F/~lle -<on O. d. P. (3%). Vie]e 
yon diesen Kranken haben w/~hrend des Lebens niemals irgendwelehe 
Ersctminungen ihrer Knochenvergnderung geboten, besonders wenn die 
Erkrankung geringffigig oder auf irgendeinen verborgenen Knochen be- 
schri~nkt war, zeigten aber bei der anatomischen Untersuchung die 
sieheren Merkmale der 0. d. P. 

Die groften Unterschiede der H~ufigkeitszahlen erscheinen durch 
die Versehiedenheit der anatomischen und klinisehen Untersuchungs- 
methodik hinreichend begrfindet, besonders wenn man bedenkt, daft 
der Kliniker die Diagnose O. d. P. nur dann stellt, wenn die Vergnde- 
rungen am Schgdel oder an den Extremiti~tenknochen und tier Wirbel- 
ss augenfallig sind bzw. die vom Kranken geaufterten Besehwerden 
eine genaue R5ntgenuntersuchung des Knoehengeriistes veranlaftt haben. 
Aus den gleichen Griinden sind die s Angaben fiber die tti~ufigkeit 
der Sarkomentstehung bei O. d. P. mit Vorsicht zu bewerten. Fiir ein 
wechselnd groftes )/[aterial wird diese yon B~rd mit 11%, da Costa 9,5%, 
Gruner-Scrimger-Foster 9 %, Packard-Stee[6-Krl]cbride 7,5 % angegeben. 
Speiser schatzt die tt~ufigkeit auf etwa 2%. Coley-Sharp fanden unter 
71 osteogenen Sarkomen in 20 F~llen (28,1%) die Kombination O. d. O. 
T Sarkom. Bei Sehmorl linden sich keine Angaben, wie hi~ufig er 
dem Sarkom bei O. d. P. begegnet ist. Nur Wan/ce zitiert eine persSn- 
liehe briefliehe Mitteilung Schmorls fiber einen derartigen yon ihm 
gesehenen Fall, der unten noeh einmal erwahnt wird. Naeh alledem 
hat Wanlce sicher reeht, .wenn er betont, daft es heute noeh gar nieht zu 
fibersehen sei, wi~ h~ufig di~ O. d. P. i~berhaupt vorkommt, und daft es 
sicherlich nut bei eineqn /cleinen Teil der:Vielzahl der Pqgeterlsreinkungen 
zur Entwicklung eines Sar~oms lcommt. 

Die zweite oben gestellte Frage, ob man die O. d. P. als priisar/co- 
matgse Erlcranlcung im Sinne der prgearcinomatSsen Erkrankungen 
(Orth) ansehen muft, ist ebenfalls nieht ohne weiteres zu beantworten. 
Die Sarkome bei O. d. P. haben  nach allen bisher vorliegenden Mit- 
teilungen das gemeine Bild des osteogenen Sarkoms in seinen viel- 
f~ltigen Erscheinungsiormen geboten und zeigten histologiseh keinerlei 
gemeinsame Merkmale, die etwa nur fiir das Sarkom bei O. d. P. spezi- 
fisch gewesen wi~ren. Weiterhin tr i t t  das Sarkom bei O . d . P .  - -  vom 
Schs abgesehen - -  besonders hgufig an denselben Stellen auf, wie 
die gewShnlichen osteogenen Sarkome des jugendlichen Alters. Diese 
Ansieht yon Coley und Sharp l~ftt sieh auch his zu einem gewissen Grade 
nach der negativen Seite hin dadurch best~tigen, daft solche Knochen, 
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die auch sonst selten Sitz des osteogenen Sarkoms sind, wie etwa Kreuz- 
bein und Wirbels/tule, auch selten oder gar nicht bei der 0. d. P. an 
Sarkom erkranken, obwohl sie nach Schmorl besonders h/~ufig Si~z 
der Pageterkrankung sind. Ausnahmen bilden anscheinend nut  die 
]~/~lle Goodhart, Fedder und Wissing. Daraus geht hervor, dab der 
Krankheitsverlauf bei der O. d. P. allein nicht unmittelbar die F/~higkeit 
der Sarkomentwicklung in sich tr/~gt, sondern daI~ dieser Erkrankung 
vielleicht nur die Fghigkeit zukommt, an solchen Stellen ~iue Tumor- 
entstehung zu begiinstigen, die schon ftir gew6hnlich - -  vielleicht dutch 
den verwickelten Ablauf der Wachstumsvorg/~nge und der funktionellen 
Beanspruchung - -  eine physiologische St6rungszone darstellen, wie z. B. 
die Metaphysen der langen t%6hrenknochen. DaB die H/~ufigkeit der 
Sarkomentstehung bei O. d. P. schwer einzusch/~tzen ist, wurde schon 
betont. Geh~ man yon den durch klinische und r6ntgenologische Unter- 
suchungen gewonnenen I-I/~ufigkeitszah]en aus (Bird 11%, Coley-Sharp 
28,1%), so miil~te man, wie es die genannten Autoren aueh getan haben, 
die O. d. P. als lor~sarkomat6se Erkrankung bezeichnen. Auf Gruncl der 
planmi~13igen Leichenuntersuchungen yon Schmorl sind wir jedoeh be- 
rechtigt anzunehmen, dal~ die Pageterka'ankung der Knochen gar nicht 
so selten ist, und dal~ demnach die Zahlen ffir die Sarkomentwicklung 
yon Coley-Sharp und Bird kaum zutreffen dfirften, v. Albartini, der 
die yon Speiser gesch/~tzte Zahl (2%) fiir noch zu hoch h/~lt, meint des- 
halb, dab man eine Erkrankung nicht als Pr/isarkomatose bezeichnen 
diirfte, wenn sie, wie die O. d. P., nur in weniger als 2 % der F/~lle tat- 
s/ichlich zur Sarkomentstehung Anlal3 gibt. 

Speiser benutzt die genannte Zahl noch fiir einen Vergleich zwischen 
der I-I/~ufigkeit des Pagetsarkoms und der des osteogenen Sarkoms 
iiberhaup~ und zieht dafiir eine Statistik "con v. Miliecki heran. Unter 
7186 Sektionen des Virchow-Krankenhauses waren 560 b6sartige Ge- 
sehwiilste : 516 Krebse, 31 Sarkome, darunter 5 Knoehensarkome ~ 0,07 % 
der Gesamtzahl der Sektionen. Speiser schliel]t flaraus, dal~ bei der 
O. d. P. das osteogene Sarkom etwa 30real h/iufiger auftrit t  (2%) als 
es sonst zu erwarten w/~re. Man kann c~iese Zahl mit gewissen Ein- 
schr/~nkungen gelten lassen. 

Daff eine unmittelbare genetische Beziehung zwischen den beiden Er- 
krankungen bestehen muff, und es sich nicht bloff um kin zufiilliges Zu- 
sammentreffen handelt, scheint uns nach alledem sicher zu skin. Besonders 
deutlich wird die Sonderstellung des Pagetsarkoms gegenfiber den ge- 
w6hnlichen Knochensarkomen, wenn man die Altersstufung in beiden 
F/~llen vergleicht. W/thrend beim gemeinen Knochensarkom der Gipfel- 
punkt  der Alterskul~ce zwischen dem 10. und 28. Lebensjahr liegt 
(Christensen-Behring zit. nach Konjetzny) liegt der Altersdurchschnitt 
des Pagetsarkoms bei 59 Jahren (zusammengestellt aus der yon Gerstel 
und Janker ver6ffentliehten Ubersicht). Die  relativ und absolut gr613te 
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Erkrankungsziffer an unkomplizierter O. d. P. liegt nach Schmorl etwa 
im gleichen Lebensalter, namlioh im 7. Lebensjahrzehnt. 

Ob man sioh nun mit einer derartigen Formulierung zufrieden gibt 
oder der O. d. P. den Stempel ,,Prgsarkomatose" aufdriiokt, erscheint 
ganz nebensgchlich. Die Grenzen dessen, was man unter prgcancerSser 
bzw. prgsarkomat6ser Erkrankung verstehen sell, k6nnen nur will- 
kiirli0h gezogen werden und beruhen auf durchaus subjektiven Begriffs- 
bildungen, ganz abgesehen yon den Einwgnden, welche man gegen den 
Gebraueh dieser Bezeichnungen iiberhaupt machen kann. 

I)a das Pagetsarkom keine ganz seltene Erscheinung ist, fordern 
Coley-Sharp und Gerstel-Janke~" die zeitweise Nachuntersuohung dieser 
I~'anken. Die bisher absolut schlechte Prognose des Pagetsarkoms wird 
man durch derartige zweifellos notwendige MaBnahmen wohl kaum 
gndern k6nnen, da alle bisherigen Mitteilungen entweder den tSdliehen 
Ansgang trotz friihzeitiger Operation und intensiver Bestrahlung malden 
oder sich iiber den endgiiltigen Ausgang aussohweigen. 

Nun z~ tier dritten oben aufgeworienen Frage: Gibt es eine multi- 
zentrische Sarkom~ntst&ung ~. In 15 Fallen des Sohrifttums sind in mehreren 
pagetkranken Knoohen bzw. in einem Knoohen an mehreren Stellen 
Sarkomknoten gefunden worden (v. Albertini, Bird VI, Braslich, Colby- 
Sharp i und i i ,  Fed&r, Genner-Boas, Goodhart, Gruner-Scrimgar-Foster, 
v. Kutseha bei Speiser, Paekard-Steele-Kirkbrida, Perlmann, Volkmann, 
Wanke, Wissing i und Ii). Ferner findet sich bei den Fallen Bird V, 
Cabot, Gruner-Scrimger-Foster und Paget I noch die Angabe, daB in 
dem ebenfalls an O . d . P .  erkrankten Schgdeldach Metastasen eines 
an anderer Stelle sitzenden primgren Pagetsarkoms vorhanden waren. 
Die Mehrzahl dieser Mitteilungen ist wenig eingehend, so dab man sich 
schwer ein Urteil dariiber bilden kann, ob es sich um gleiehzeitig multi- 
zentrisch auftretende Gewgohsbildungen gehandelt hat oder ob ein 
anderwgrts tokalisiertes Sarkom nur in den ebenfalls yon O. d. P. be- 
fallenen Knochen metastasiert hat, ])as letztere ware auch eine besondere 
Eigensohaft des Pagetsarkoms und sprgehe dafiir, dab der pagetkranke 
Knochen einen besonders geeigneten Boden fiir die Ansiedlung yon 
Sarkomen abgibt, 

Nun ist eine multizentrisch gleichzeitige Entwieklung gleichartiger 
Gesehwiilste unter Umstgnden sogar in verschiedenen Knoehen doch 
etwas durohaus Ungew6hnliches, nnd man wird sie nur ungern anerkennen, 
besonders wenn aueh die hgmatogene metastatische Entstehung daneben 
noch m6glich ersohdnt. Bis zu einem gewissen Grade kann die histo- 
logisehe Untersu0hung fiir die Beurteilung, welehe Entstehungsart vor- 
liegt, entscheidend sein. Ausreiehende Beweise ftir die multizentrische 
Sarkomentstehung haben im Schrifttum unseres Eraehtens nur v. Albertini 
Coley-Sharp (Fall 1), Perlmann nnd Wanke geliefert. In diesen Fallen 
wurden auBer einem oder mehreren groBen Sarkomknoten in den paget- 
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k r anken  Knochen  zahlreiche diffuse und  herc[f6rmige, zum Teil  mikrosko-  
pisch kleine Ver~tnderungen gefunden,  die en tweder  his tologisch k le ins ten  
Sa rkomkno ten  en t sp raehen  (Psrlmann, Wahine) oder for t schre i tende  En t -  
wieklungen yon  der einfaehen Markf ibrose  fiber grogzell ige herdf6rmige 
und  diffuse, noch gu ta r t ige  Ver~nderungen bis zum ausgesprochen 
b6sar t ig  wachsenden Sa rkom zeigten (v. Albsrtini, Colby-Sharp). AuBer- 
dem fi ihrt  Wan~e noch eine persSnliche briefl iehe Mit te i lung Schmorls 
fiber die Beobach tung  einer Osti t is  deformans  mi~ mul t ip le r  Sarkom- 
b i ldung  an, bei der  ,,die im Bereich der Page the rde  s i tzenden Tumoren  
durchaus  den E i n d r u e k  erweckten,  dal~ sie als se]bst/~ndige Tumoren  
zur  En twiek lung  gekommen  w/~ren". 

W i t  wollen gleich bier  erwghnen, dab  wit  auch in unserem Fa l l  
neben e inem grol~en Sarkom zahlreiche kle ins te  Sa rkomkno te n  in der  
p a g e t k r a n k e n  Tibia  gefunden haben,  die zum Tell  in wei te rer  En t -  
fernung yore  H a u p t t u m o r  saBen. Das mikroskopische  Aussehen dieser 
K n 6 t c h e n  (Abb. 4, 5) en t spr ich t  ganz denjenigen  Befunden,  die Psrlmann 
und  Wan/~e in ihren  Arbe i t en  abgebi lde t  haben.  

Auszug aus der Kran/cengeschichte (fiir die ~berlassung des Amputationsprg- 
parats sowie der Krankengesehichte haben wir Herrn Prof. ~Yordmann, Martin- 
Luther-Kran]cenhaus, Berlin, zu danken). 

67j~hriger Arzt; aufgenommen am 18.1.34 in das Martin-Luther-Xrankenhaus. 
Vorgesehichte. Familienanamnese belanglos. 
Eigene Vorgezchichte. Patient hat wghrend seines ganzen Lebens immer viel 

ges~anden, nur wenig gesessen, viel Sport getrieben, besonders Wandern. Mit 
28 d-ahren bemerkte Patient, dag sein rechtes Sehienbein etwas dicker wurde. 
Patient butte dabei keine Beschwerden. Etwa 2 Jahre spgter traten erhebliehe 
unregelmgl3ig begrenzte Rauhigkeiten an der Vorderfl~che des rechten Sehien- 
beins auf. Der damals zugezogene Chh'urg (Prof. Braun, Berlin) lieg ehle R6ntgen- 
aufnahme anfertigen - -  diese ist inzwischen verloren gegangen - -  und stellte die 
Diagnose Periostitis ossificans. Im Kriege (1917) flog dem Patienten ein Stack 
einer Fliegerbombe gegen den rechten Untersehenkel. Keine sichtbare ~ugere 
Verletzung, keine Fraktnr. Patient konnte seinen Dienst welter versehen, hatte 
aber wghrend eines Vierteljahres Sehmerzen im rechten Untersehenkel. 1928 beim 
Schlittschuh]aufen hingefallen; Blutergug im rechten Knie, der schnell zurfick- 
ging, ohne Besehwerden zu hinterlassen. 1929 w~hrend des Stehens heftige Schmerzen 
im rechten Untersehenkel. Patient mul]te sich sofort hinlegen. Untersuchung 
durch Prof. Wollenberg (der damalige Untersuchungsbefund ist mit einer RSntgen- 
aufnahme der erkrankten Tibia yon Dr. H. Ferbert unter dem Titel Ostitis ]ibrosa 
local~sata verSffentlieht worden). Da~zaliger R6ntgenbe]und: Starke Verbiegung der 
plump verdiekten Tibia nach vorn. Knochenrinde tells verdickt, teils verschmglert, 
dabei unregelmagig aufgefasert, an anderen Stellen verdichtet. Etwas unterhalb 
der Mitte mehrere quer verlaufende helle Linien, offenbar Frakturlinien. - -  Patient 
trng daraufhin wghrend 11/2 Jahren einen Sehienenhiilsenapparat und war danaeh 
wieder roll  leistungsfghig. 

:November 1933 plStzlich Schmerzen im rechten Unterschenke]. Untersuchung 
und RSntgenaufnahme: In der unteren Hglfte des rechten Untersehenkels peri- 
ostitische VorwSlbung; Gehen nur ktimmerlieh an zwei St6eken. Seit dem 4. 12. 
Cre.pitation im rechten Untersehenkel gcspiirt. Die Schmerzen, die anfangs nur bei 
Belastung des rechten Unterschenkels vorhanden waren, traten in den folgenden 
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Wochen haufiger und heftiger auch im Liegen auf. 18.1. Im unteren Drittel des 
rechten Untersehenkels eine 2 Querfinger lange, 1 Querfinger hohe, 2 Querfinger 
breite, leieht federnde VorwSlbung am rechtcn Schienbein, die nieht fluktuiert. 
Im Bereich der Verdickung besteht ~bnorme Bewegliehkeit; dabei keine Crepitation 
19.1. _RSntgenbefund: Die in toto sehwer ostitiseh vergnderte Tibia zeigt in der 

unteren Hglfte einen 4 em breiten, 
fast den gesamten Xnoehenquer- 
schnitt betreffenden destruktiven 
ProzeB mit  maximaler Aufhellung 
des Gebietes. Die kliniseh einwand- 
freie 1%aktur ist hier aueh im R6n~- 
genbild wahrsekeinlich. Am Uber- 
gang zu den nicht destruierten 
Partien spitze Knochenzacken. An- 
legung eines Gipsverbandes. 28.2. 
Nach wie vor trotz Gipsverbandes 
lokale Besekwerden. Appetitlosig- 
keit. Patient ist deutlich schw/~cher 
geworden. 2.3. Operation: E~ipan- 
narkose; Blutleere. Tyloiseher Gritti. 
Art. femorMis zeigt m/~l]ige Arterio- 
sklerose. 6.3. Operation gut fiber- 
standen. 1.4. Wunde gut geheilt. 
Zunehmende Schw/~che. 14.4. Tod. 
Scktion wurde nicht gestattet.  
Oper•tionspriiparat (E. N. 206/34): 
38 cm lange Tibia, die an der Grenze 
zwischen m i t t l e r e m  und unterem 
Drittel  durch eine spindelig-ov~le 
doppelt f~ustgToBe derbe Geschwulst 
aufgetrieben ist. Er6ffnung durch 
frontalen Sageschnitt. An der Stelle, 
wo oben und unten der Tibiaschaft 
in die Geschwulst eintritt,  bestehen 
querverlaufende, stark gezahnte 
Bruchlinien (Abb. 1). Auf dem 
Schnitt ist die Geschwulst eil6rmig, 
12 cm lang, ~n der mi~chtigsten 

Abb. 1. Frontalschnitt des Schienbeins. Deut- Stelle 9 cm breit. Im Inneren der 
lieh die plumpe, fiir Ostitis deformans Paget Geschwulst liegen in Verl~ngerung 
typische Verdiekung" des Schaftes mit Auf- des Tibiasehaftes noeh einige grSBere 
bl/~tterung der Compaeta. a Multizentriseh 

entstandene kleinere Sarkomknoten. Sequester aus barter Compacta, die 
yon dem umgebenden, teils derb 

weiBliehen, tells matschig gelblichen Geschwulstgewebe iiberall angenagt erscheinen. 
Die Geschwulstmasse selbst hat  sich unter dem Periost entwiekelt, das sich 
yon der Tibia auf die Geschwulst hinfiberzieht, und diese in ganzer Ausdehnung 
einhfillt. Die  /~uBeren Teile der Geschwulst sind meist fest, weiglich-grau mit  
feiner, yon den alten Compactaresten radigr naeh auBen ziehender, stellenweise 
sehnig gl/~nzender Faserung. In  den zentralen Teilen ist die Geschwulst stark 
zerfallen. 

Der Aufbau der ganzen Tibia auBerhalb des Tumors schwer ver/~ndert: Die 
Knochem'inde im Schaft ist ganz unregelm/~gig dick, vielfaeh mit  knorrigen plumloen 
gr6geren und kleineren Auswtichsen n~eh augen und gegen die Markh6hle. Von 
der urspriinglichen Compacta nur noch vereinzelte s~reifenfSrmige Reste, die dureh 
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breite Auflagerungen yon dichten bimssteinartigen porSsen Knochenschichten in 
die Tiefe gegen die Markh6hle hin abgedr/~ngt sind. Fast  fiberall ist die alte Knochen- 
rinde durch derartigen Ieinporig aufgebl/~tterten Knochen yon graurotem Aussehen 
ersetz~. Der I~mchen ist an diesen Stellen so weich, dab man ihn leicht mit  dem 
~esser schneiden kann. AuBerhMb der Geschwulst ist die MarkhShle mit  matschig 
gelblichen und welBlichen Gewebsmassen gefiillt. In der proximMen Epi'i'i~yse fehlen 
im Bereich dieser gelben Gewebsm~ssen grSBere Bezirke der Spongiosa. A'~/3erdem 
in beiden Epiphysen und an mehreren Stellen der Scha/trinde his erbsengrofle graue, 

a b 
Abb. 2. Verschiedene Stellen aus dem Haupttumor. a Tumor!oeripherie: Spinde]zellsarkom. 
Schwache Vergr613erung'. b Tumorzentrum: st~rke Zellpolymorphie. Starke VergrSl~erung. 

/este, zum Tefl unschar] abgegrenzte Geschwulstherde yon ziemlich derber Beschaffen- 
heit (Abb. la). 

Mikroskopische Untersuchung. Aus mehreren L/~ngs- und Querschnitten yon 
verschiedenen Stellen des Tibiaschaftes 1/~t sich etwa ~olgendes ]3ild zusammen- 
stellen: Die Schicht der ehemaligen Knochenrinde ist meist breiter Ms gew6hnlich, 
wobei in den /iuBeren Schichten der Knochenrinde der sonst bier anzutreffende 
kompakte I~mochen durch ein Gerfist aus kurzen, plumpen, ungleichm~Big ver- 
zweigten ~lochenb~lkchen ersetzt ist. Als innere Begrenzung der I~nochenrinde 
gegen die M~rkh6hle liegen an einigen Stellen noch grSBere Stficke yon Mtem 1%inden- 
knochen. Darin linden sich verschieden groBe Resorptionsr/iume, die ~eils mit  
der Markh6hle, tells mit  den Markr/~umen in der auBen angebauten Spongiosa in 
oftener Verbindung stehen. AIle diese R/~ume enthalten/ibrSses Mark und h~ufig 
weite, stark geftillte diinnwandige Blutgef~Be. An der kn6chernen Wand dieser 
R/iume ab und zu Osteoblastens/~ame, hi~ufiger aber buchtige Annagungen des 
Knochens durch groBe Osteoclasten. Bei vielen yon diesen R/~umen, besonders 
den groBen, ist es gar nicht mehr zu unterscheiden, ob erweiterte und ausgenagte 
Haverssche 1%~ume oder Volkmannsche Kan~le vorliegen. Der auBen neu angebaute 
spongi6se Knochen erscheint im Schnitt unter dem Bild yon plumpen, in den inneren 



208 G.C. Parenti uad H. Lfideke: 

Schiehten starker, weiter auBen weniger verzweigten Knocheninseln, die in ein 
lockeres fibrSses Gewebe eingestreut sind. Dieses erscheint teils blafl, 6demat6s 
und zellarm, an anderen Stellen aueh einmal zellreicher und enth/~lt vielfach stark 
geftillte diinnwandige Blutgefgfle. Die Knoeheninseln selbst erseheinen aus zahl- 
reichen rundlichen, polygonalen und 1/~nglichen Einzelsttieken zusammengei/igt, 
wobei sich die einzelnen Baustiicke innerhalb der Balkehen durch wellenfSrmige, 
vielfack gez/ihnte, dunkler gef/~rbte Kittl inien voneinander abgrenzen. So entsteht 
irmerhalb der Knochenbglkchen das typische Bild ungeordneter Mosaikstrukturen. 
Auf der Obeffl/~che der meisten Knochenb/~lkchen S/~ume yon fast epithelartig an- 
geordneten Osteoblasten, dazwischen in fl~cheren und tieferen Buchten zahlreiehe 
groBe Osteoelasten. Periost iiberal] gleichm~Big diinn. Die Intensit/it der Auf- 
und Abbauvorgange weehselt in Sckni~ten yon versehiedenen Stellen irmerhalb 
weiter Grenzen. Im ganzen iiberwiegt aber der Knochenanbau erheblich. 

In  tier MarkhShle tells feinfaseriges Mark, das stellenweise mit  homogen ge- 
ronnenen Plasmamassen durchtr-~nkt ist, an anderen Stellen Fettmark.  Von dem 
feinen spongiSsen Xngehengeriist im Inneren der Markh6hle linden sieh nur noch 
vereinzelte grSBere, meist naeh Pagettypus umgebaute Bruehstiieke, die reeht un- 
gleiehm/~Big verkalkt erscheinen. Daneben zahlreiche kleinste, vielfaeh nekrotisehe 
Spongiosatriimmer. I~ur ganz selten vereinzelte Zellen der blutbildenden Reihe. 

Diagnose. Ostitis deformans Paget. 
Tu~nor. Eine einheitliche Beschreibung ftir alte Teile der Geschwulst ]aBt sieh 

schwer geben, da jede untersuehte Stelle wieder andere Bilder zeigt. Der Grundtypus 
der Gesehwulst ist der eines Spindelzellsarkoms yon sehr geringer Gewebsreife, 
in dem die einzelnen protoplasmaarmen spindeligen Elemente zu straffen, vielfaeh 
durctfllochtenen Biindeln zusammengefaBt sind (Abb. 2 a). An anderen Stellen ist des 
vie~ abwechsiungsreiaher: die GeschwMs#zellen werd~n g r ~ r  und k~rzer, die Bild 
Kerne vieIgestaltiger und ehromatirLreieher, Hier kommt es aueh zur Bfldung 
yon gro6en Zellen mit einem oder mehreren Kernen, die eine klumpige eigenartige 
Verteilung des Chromatins zeige n (Abb, 2b). Dazwisehen massenhaft atypisehe 
Mitosen. In diesen Partien kommt es nur ganz selten.zur Bildung feiner kollagener 
Fibrillen, meist nur in der Umgebung yon Gef~Ben. Uberall wo derartige Teile der 
Geschwulst an alten kompakten Knochen anstoBen, wird dieser durch die Gesehwulst- 
zellen in breiter Front  restlos vernichtet. I)aneben ist der Tumor mit  breiten 
Zapfen und ]3findeln in des fibr6se l~ark zwisehen den B~lkehen der spongi6s um- 
gebauten Knochenrinde eingedrungen und verniehtet,hier die Knocheninseln sowohl 
dutch ft/~ehenhaften Abbau als aueh in Form der lacun/iren Resorption, die dureh 
anseheinend aus dem Gesehwulstgewebe entstandene Osteoelasten besorgt wird. 

In  den zentralen Teilen der Gesehwulst linden sich groBe fl/ichenhafte Nekrosen 
der Gesehwulstmassen und der yon ihnen eingesehlossenen, zum Teil rech~ groBen 
Knoehensequester. 

An einigen Stellen zeigt sich eine ziemlich welt for~geschr[ttene Ausreifuag 
der Gesehwulst, indem sich zwischen den Zellen eine osteoide Grundsubstanz in kleinen 
Bds entwiekelt hat, die dalm weiterhin dureh EinschluB yon Gesehwulstzellen 
und zentrale, wenn aueh geringfiigige Verkalkung zu riehtigen Knochenbg~kchen 
weiter entwickelt werden. D i e  Geschwulstzellen legen sieh an diese Balkchen 
dann naeh Art  yon Osteoblasten an, so dab an diesen Stellen ein spongiSses Knoehen- 
gertist entsteht, dessen einzelne Balken yon breiten osteoiden Saumen eingefaBt 
erscheinen (Abb. 3). An einigen Stellen ordnen sich diese im Tumor entstehenden 
Knoehen und Osteoidbalkchen radiar bzw. senkreeht zum Periost, wie man as 
aueh sonst in osteogenen Sarkomen zu sehen bekommt. Unmitte]bar daneben 
hat  sich innerhalb des Tmnors in einer osteoidartigen Verdichtung der Grund- 
substanz chondroides Gewebe entwickelt. 

Ein tiberrasehender Befund ergab sieh nun an zahlreichen Stellen des paget- 
kranken Knochens in grSBerer Entfernung yon dem Haupttumor.  In  der spongi6s 
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umgebauten guBeren Sch~ftrinde und vereinzelt auch in der Markh6hte treten rund- 
liche zellreichere Herde innerhMb des fibr~sen Marks auf, die meist aus wirbel- 
fSrmig vereinigten Bfindeln yon gr6geren Spindelzellen bestehen. An einigen 
derartigen Knoten, die tibrigens zahlreiche, manchmM aber auch nur einzelne 
dfinnwandige Gefgge enthalten, ist die biindelartige Zusammenordnung der Zellen 
so deutlich und regelm~Big, dal~ man fast den Eindruck eines zellreichen Fibroms 

Abb.  3. Knochenb i ldung  i m  Tumor .  Man beach te  die b re i t en  osteoiden S/iume, denen die 
vielgesl)altigen Geschwulstzel len h~ufig  nuch A r t  yon Osteoblas ten  ange lage r t  sind. Daneben  

~uch K u o c h e n a b b a u  du t ch  aus  dem T u m o r  he rvorgehende  t{iesenzellen. 

mit geringer Zellpolymorphie hat. I{gufiger aber sind Herde, in denen das Zellbfld 
durchaus dem des polymorphen Spindelzellsarkoms entspricht. Durch die meisten 
derartigen I-Ierde wird der Knochen in ganz ~hnlicher Weise wie innerhalb der Hau10t- 
geschwulst zerbrochen und aufgezehrt (Abb. 4). Gegen die Umgebung sind diese 
Kn6tchen meist leidlich gut begrenzt. An den meisten tIerden, besonders den 
jtingeren, in denen der .Knochen verh~ltnism/~gig wenig gelitten hat, ~/illt der manch- 
mal fast unmerkliche Ubergang der zellreicheren Sarkompartien in das umgebende 
fibr6se Mark auf (Abb. 5). 

Nach Durchsicht zahlreicher Schnitte ist nicht daran zu zweifeln, dab es sich 
bei diesen Herden um kleine Sarkomknoten handelt. Nirgendwo hat man aber 
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den Eindruck, als ob hier metastatische ortsfremde Geschwiilste vorli~gen, vielmehr 
spricht die gute Einfiigung der Knoten in das fibrSse Mark, der hi~ufig allmahliche 
~bergang in die Umgebung d~fiir, daG es sich um zahlreiche autochthon entstandene 
kleine S~rkomknoten h~ndelt. Diagnose: Osteogenes Sarkom mit spindelzelligen, 
polymorphzelligen, lenorpel- und knoehenbildenden Partien. Multizentrische Sarkom- 
entstehung an zahlreichen Stellen des pagetkranken Knoehens. 

Der Befund dfirfte im grol~en un4 g~nzen klar sein. Schwierigkeiten 
entstehen nur bei der Deutung der zuletzt beschriebenen kleineren 

Abb. ~. l~andteil eines kleinen Sarkomknotens 
aus der Corticalis in grOGerer Entfernung vom 
l~aupttumor. Lebhafte ZerstSrung des alten 

Rin(~enknochens dutch das Sarkomgewebe. 

Abb. 5. Randteileines kleinen Sarkomkn6tchens.  
Allm~hlicher ~bergang '  des Sarkomgewebes in 
das umgebende ziemlich gei/~Breiche fibr5se 

Mark. Junge, noch n icht  nach Page t t ypus  
umg'ebaute Spougiosabfi,lkchen. 

S~rkomknoten, die wit, wie schon erw/~hnt, auf Grun4 des Zellbildes, 
der Beziehung zu ihrer Umgebung und des aggressiven Wachstums 
besonders gegenfiber dem Knochen als echtes multizentrisch entstandenes 
Sarkomgewebe ansehen mfissen. Sofern man berechtigt ws yon einem 
derartigen Befund aus auf die Wachstumska'aft eines Tumors Schlfisse 
zu ziehen, miiBten wit vielen dieser Kn6tchen auf Grund der Identit,/~t 
ihres histologischen Brides mit  dem des t taupt tumors  und der lebhaften 
aktiven Knochenzerst6rung dieselbe Wachstumsenergie zutrauen, wie 
dem Haupt tumor.  Es ist d~rm abet nicht einzusehen, weshalb alle 
diese Knoten fiber eine bestimmte geringe Gr6Be nicht hinausgekommen 
sind. Eine Hemmung ihres Wachstums diirfte kaum daran Schuld sein. 
Man miiBte also, da nach dem mikroskopischen Bild eine h~matogen- 
metastatische Entstehung sehr unwahrscheinlich und die kontinuierliehe 
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Metastasierung innerhalb des kranken Knochens in dieser Form kaum 
vorstellbar ist, daran denken, dab die autochthone multizentrische Ge- 
schwulstentstehung schlagartig eingetreten ist. Eine schlfissige Er- 
kl/~rung dafiir k6nnen wir nicht  geben. 

Die zuletzt  erw/~hnte Beobachtung bei unserem Fall k6nnen wir den 
Befunden an die seite stellen, die schon v. Albertini, Coley-Sharp, Perl- 
mann  und Wanke mitgeteil t  haben. Nur  sind in unserem Fall die konti- 
nuierlichen Obergiinge yon der einfachen 3/iartdibrose fiber pr/~sarkomat6se 
Zwischenstufen bis zum Sarkom nicht derartig aug~nfgllig und ausgebrdtet, 
wie sie unter  den Genannten zuerst und am ausfiihrlichsten v. Alb~rtini 
beschrieben hat.  Die multizentrische Geschwulstentstehung haben die 
genannten  Autoren  als wesentlichsten Beweis dafiir angeffihrt, dab 
zwischen der O. d. P. und der Sarkomentwicklung eine enge genetische 
Beziehung besteht. 

Zusammenfassung. 
Bei einem 67j~hrigen Arzt  ha t  sich auf dem Boden einer seit etwa 

35 Jahren  bestehenden Ostitis deformans Paget  des rechten Schien- 
beins ein Knochensarkom gebildet, das durch Zerst6rung des Knoehens 
zum Bruch des Schienbeinschaftes ffihrte. Der Kranke  ist 6 Woehen 
nach der Absetzung des Unterschenkels t rotz guter  Wundhei lung unter  
zunehmender  Entkr/~ftung gestorben. Eine Sektion durfte nicht  vor- 
genommen werden. 

Die Untersuchung des Schienbeins zeigte die Merkmale einer sehr 
Mten Ostitis deformans Paget  mit  lebhaftem Knochenumbau.  An der 
Grenze zwisehen mit t lerem und  unterem Drit tel  saB ein Sarkom, das 
neben spindelzelligen und polymorphzell igen Bezirken aueh Knorpel  und 
Knochenbi ldung nach Art  des gewShnliehen osteogenen Sarkoms zeigte. 
Ferner  fanden sich in grSgerer Ent fernung yon dem H a u p t t u m o r  in der 
k ranken  Tibia zahlreiche kleinere Sarkomknoten,  die auf Grund ihres 
Zellbildes und  des Verhaltens zu ihrer Umgebung als multizentrisch gleich- 
zeitig ents tandene Sarkomknoten  gedeutet  werden. 
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