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Die Marmorknochenkrankheit ist uns das erstemal im Jahre 1904 yon 
Albers-Sch6nberg im RSntgenbild gezeigt worden, und es ist seitdem 
bekannt, dab sich diese Erkrankung aus der groBen Gruppe der patho- 
genetiseh noch unklaren Krankheitsbilder der allgemeinen diffusen Osteo- 
sklerose durch ganz charakteristisehe klinische und r6ntgenologische 
Befunde heraushebt. Wenn wir yon den s Arbeiten, der yon 
.Baumgarten fiber die myelogene Pseudoleuk/~mie und yon den Arbeiten 
fiber Leuk&mie mit Osteosklerose (Heuclc, Schmorl, Schwarz, Nauwer]~ 
und Moritz) absehen, so waren es Askanazy und seine Schiller, besonders 
Afimann, die interessante Befunde fiber An&role und Osteosklerose mit- 
teilten, sowie uns auf die Beziehungen zwischen dem blutbildenden 
Apparat und der Knochensklerose hinwiesen. Eine ausfiitlr]iche Be- 
spreehung dieser Fragen linden wir in Aslcanazys Bearbeitung des Kapitels 
Knoehenmark im t tandbuch tier patho]ogischen Anatomie yon Hen]ce 
und Lubarsch. =&us dem Schrifttum geht weiterhin hervor, dab ffir die 
Marmorknochenerkrankung fast allgemein die AuHassung vertreten wird, 
dab die Ans und die Veri~nderung in den blutbi]denden Organen 
wohl ein sekund/irer Vorgang bei einer prims ausgedehnten Osteo- 
sklerose ist. Das Sehrifttum fiber die allgemeine Osteosklerose und 
besonders fiber die Marmorknochenerkrankung ist schon verhs 
umfangreieh geworden. Die meisten Arbeiten aber sind vorwiegend 
klinisehen Inhalts. Uber anatomische Untersuehungen liegen noeh wenige 
Mitteilungen vor. Von den jfingeren Arbeiten attf diesem Gebiete nenne 
ieh die yon Nadolny (1924), Clairmont und Schinz (1924), M. B. Schmidt 
(1927), Kopylov und Runowa (1929), Kudrjawtzewa (1930), Lauterburg 
(1931), Wolf (1932), ErichHgfiler und Krauspe (1933) undAfimann (1935). 
Soweit mikroskopisch anatomische Untersuchungen tiber den Aufbau 
der ](noehen bei der diffusen Osteosklerose und im besonderen bei der 
Albers SchSnbergsehen Marmorknoehenkrankheit vorgenommen sind und 
dureh Abbildungen und Besehreibungen dieser Strukturen einzusehen 
sind, stimmen sie wohl in manchem fiberein, doch ist die Deutung in 
anderen F~]len wiederum versehieden. 
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Es  leh len  vor  al lem noeh sys temat ische  Studien  fiber den feineren 
Aufbau  des Marmorknochens .  Unte r suehungen  dieser A r t  habe  ich an  
e inem in KSnigsberg  zur Beobaeh tung  gekommenen  Fa l l  yon  Marmor-  
knochen vorgenommen 1 und  vergleichende ana tomische  Studien  an  histo- 
logisehen Pri~paraten einiger anderer  F/~lle angestel l t  ~. Die Ergebnisse  
werden im folgenden mi tgete i l t .  

Eigene Untersuchungsbefunde. 
Sektion des Pathologischen Instituts in I(6nigsberg (Pr.) (Sektionsnummer 

39/32): Johannes H., Alter 25 Jahre, Familienvorgeschichte o. B., als Kind eng- 
lische Krankheit. Sp~ter eine sehr langwierige Hiiftgelenkseiterung. In den letzten 
Jahren einige Knochenfrakturen. Kurz vor dem Tode An~mie und im R6ntgen- 
bild eine g~nz diffuse Verschattung der Knochen im Sinne der Albers-Sch6nberg- 
schen Krankheit. 

1. Hauptbe/unde bei der LeichenS//nung. 
Allgemeine hochgradige An~mie der t taut  und Schleimh~ute. Mongoloider 

Gesichtsausdruck und geringe ttypoplasie der ~ul~eren Genitalien und sekund~ren 
Geschleehtsmerkmale. Zwei Fisteln am rechten Unterkiefer. Alte, mit schlechter 
Fragmentstellung und starkem sklerotischem Callus verheilte Radiusfraktur rechts. 
Schlaffes Herz mit rechtsseitiger Erweiterung. An~mie und Verfettung des tterz- 
muskels (Tigerung). Hypertrophie des linken und zum Teil auch des rechten 
gerzmuskels. Bli~hungen und 0dem der oberen Lungenpartien und Stauungs- 
hyper~mie der unteren Teile. Bronchopneumonische Infiltration im rechten Mittel- 
lappen und im linken U.L. Hyperplasie der substernalen Lymphdriisen 1~ngs der 
rechten Art. mare. int. Hyperplasie eines groBen Teils der Lymphdrfisen l~ngs 
der grSBeren Gef~Be. Perisplenitis fibrosa chroniea. Groger Milztumor mit Hyper- 
plasie der Malpighisehen KSrperehen und der Trabekel und allgemeiner fibrSser 
Induration, Hyperplasie der Leber, besonders des reehten Leberlappens, mit vor- 
wiegend zentraler Verfettung. Lipoidose und An~mie der Nieren. 

Allgemeine diffuse Osteosklerose des Skeletsystems, besonders des Seh~dels, 
der Rippen, des Brustbeins und der langen RShrenknochen, sowie der Wirbels~ule, 
mit fast v611igem Sehwund des Knochenmarks. Vertiefte Sehi~delgruben, mit 
Asymmetrie und mit Verengung der Grube des Tiirkensattels. Geringe Atrophie 
tier tIypophyse. Hauptkran]cheit: Allgemeine diffuse Osteosklerose (Albers-Sch6n. 
bergsehe Marmorknoehenkrankheit) milb An/Lmie. Todesursache: Bronehopneumonie 
im reehten Mittellappen und linken Unterlappen. 

Histologische Untersuchungen. 
Leber vorwiegend zentrale Verfettung. Verschiedentlich buchtenartige Erwei- 

terung der Capillaren zwischen den Leberzellbalken. Darin unreife Blutzellen, 
besonders Myelocyten und Myeloplasten, sowie vereinzelt kernhaltige rote Blut- 
k6rperchen und Megacaryocyten. Es besteht demnach an diesen Stellen eine 
lebhafte Myelo- und Erythropoese. 

Niere. Mehrfaehe Narben in der Rinde und vereinzelt kleine Kokkenemboli 
in kleinen Blutgef~l~en. 

1 Afimann hat diesen Fall vom klinischen Standpunkt aus mitgeteilt; vgl. 
Schweiz. reed. Wschr. 6~, Nr 13, 293 (1935). 

Herrn Prof. Aflmann sei an dieser Stelle ffir die Uberlassung seiner Genfer 
Pr~parate fiber Osteosklerose zwecks vergleichender Studien ffeundlicbst gedankt. 
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Milz. Grundgeriist mit vermehrten Bindegewebsztigen, die teils als breite 
grobe Biindel, tells als feinere Faserziige das P~renchym durchsetzen. Im Paren- 
chym, besonders in Milzbuchten, auch in Blutgef/~Ben, viele unreife Blutelemente 
(Myeloplasten, Myelocyten und kernhaltige rote Blutk6rperehen). Allgemeine 
Wucherung der 1%eticuloendothelien. Hauptver/inderungen demnach eine all- 
gemeine fibr6se Induration, eine 1%eticuloendothelwucherung und Blutbildungs- 
herde in den Milzbuchten und in den Gef~Ben. 

Lymphdri~sen. Fibr6se Verdiekung der Kapsel. Unreife Blutelemente sowohl 
in den Buchten als auch in den Gef~l]en. 

Hoden. Verbreiterung des Stiitzgewebes und fast v611iges Fehlen der Spermio- 
genese. Deu~liehes Hervortreten der Hodenzwischenzellen. 

Hirnanhang. Kapse]bindegewebe etwas verdickt. In der Wand kleinerer Gef/~Be 
der Kapsel und der 1%inde kleine Kalkschollenablagerungen. Allgemeine geringe 
Atrophie der t~indenzellen. Im iibrigen sind die drei Zellarten deutlich ohne beson- 
dere Ver/~nderungen. 

Die Epithelk6rperchen. Es wurde ein ganz kleines in der Sehilddrfisenkapsel 
ge]egenes untersucht, das keine krankhaften Ver/~nderungen aufwies. 

Die histologisehe Untersuehung dieser Organe hat demnach als besonders 
auffallende Be~unde eine myeloische Metaplasie der Leber, der Milz und der Lymph- 
driisen ergeben, mit sowohl intr~- als extrawsaler Blutbi]dung. Diese Befunde, 
besonders der der Leber, erinngrn an den yon Askanazy 1904 besehriebenen Fall. 
Daneben besteht eine allgemeine ~ibr6se Induration der Milz und der Lymphdrfisen 
und eine allgemeine retieuloendotheliale Hypertrophie. 

2. Spezielle .Be]unde des SkeIetsystems. 
Die makroskopische Untcrsuchung des Sch~dels erg~b eine allgemeine 

Verdickung des B~sisknochens and der Decke, teilweise his iiber 1 cm, 
ohne Diploestruktur und eine e]fenbeinerne H~rte. Die Sch~delgruben 
beiderseits sind wesentlich verticft. Die Grube des Tiirkensattels ist 
verengert und vertieft. D~s Brustbein besitzt einen ~uBerordentlich 
harten und starren KSrper. Der Angulus Ludovici ist vS]lig unbeweg- 
lich. Die Rippen sind vSllig unbiegsam, ebenso elfenbeinhart. Beim 
Versuch, sie zu biegen, brechen sie sofort. Der Oberschenkelknochen 
ist ~uif~]Icnd schwer und yon grol]er Festigkcit. Die igetaphysen sind 
kolbig aufgetrieben (Abb. 1). Horizontals/~geschnitte ergeben nur ver- 
einzelt in der Diaphyse bis markstiickgrol]e I-Ierde yon graugelblich 
bis r6tlicher F~rbe, im iibrigen sieht die Schnittfl/~che gleichm~ig 
gr~uweiBlich aus und besteht aus einer ganz dichten, fast kompakten 
K~lochenbs (Abb. 1). Markm~sse ist nicht abstreifbar. 
-~hnlicher Beiund an den Vordcrarmknochem Epiphysen]inie noch 
deut]ich. 

Die Wirbe]kSrper sind in ihrer Ges~mtform relativ klein. Ein ttori- 
zontalschnitt durch die K6rper ergibt eine fast v611ig solide Knochen- 
struktur, besonders an den l%andteilen, nur im Innern ist eine B~lkchen- 
struktur in etwas lockerer Anordnung zu erkennen. 

Fiir die mikroskopische Bearbeitung des 1gaterials wurde ein Tell 
in Formalin fixiert und nach teilweiser Entkalkung untersucht. Weiter- 
hin ergab ~uch die Bearbeitung yon m~cerierten Knochen nach Ent- 

23* 
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kalkung noch brauchbare  mikroskopische Schnitte.  Zur  Unte r suchung  
kamen  Phalanx,  Speiche, Oberschenkel, Wirbel,  Rippe, Querfortsatz 
~om Wirbel  u n d  Seh/idel. Die langen gShrenknochen  wurden in  den 
einzelnen Abschni t ten,  und  zwar in  der proximalen und  distalen Epi- 

physe, an  der Epiphysengrenze,  in der 
Diaphyse u nd  in  der Metaphyse unter-  
sucht. 

Abb. 1. Oberschenkel. t,2olbenarlAge 
2~uftreibung der Bletaphyse. Proxi- 
maler Sehaft anf dem S~geschnitt. 

Mikroskopische Be]unde der Knochen. 
Phalanx. Vom Ge]enkknorpel aus setzt 

sieh eine verkalkte, teils ganz homogen aus- 
sehende Knorpelgrundmasse in unregelm~gi- 
ger Anordnung in die Tiefe (Abb. 2 ) u n d  
bildet bier ein mehr oder weniger verkalktes 
Gefleeht yon B~lkchen. Hier und da deut- 
liehe Knorpelzellen. Aussparungen zwischen 
den B~lkchen mit mehr oder weniger fibr6. 
sere oder zellreiehem Mark. DiG feinere 
Struktur des Grundgerfis~s: Eine meist in 
bestimmter Anordnung verkalkte knorpel- 
artige Masse, deren Zellen noch zum Teil 
ihre Knorpelnatur erkennen lassen. Um die 
Knorpelzellen herum Kalklinien bzw. Kalk- 
sehiehten, vorwiegend in den Konturen der 
Knorpelkapseln. Jkhnliche Figuren als Oste- 
oidbildungen an den Randpartien der Aus- 
sparungen (Abb. 3) als vielfaeh halbmond- 
fOrmige Anlagerungen, dig manchmal in 
ihrer Form auch fast an Augen erinnern. 
An anderen Stellen kleine rundliehe oder 
langliche Kalkscho]len mit Knorpelzellen im 
Innern. Im tibrigen alle m6gliehen Formen 
in der Anordnung der Verkalkungsherde, 
z.B. hantelf6rmige oder keulenartige Ge- 
bride, besonders in v611ig kompakten Feldern 
(Abb. 4). An der Peripherie schalenartige 
Osteoidgebilde, bisweilen mit flachen bis 
kubischen Zellen am Rand, vermutlich Osteo- 
plasten, einzelne Osteoidsehalen yon homo- 

genem, fast exsudatartigem Aussehen. An anderen Stellen mehrfach Osteoidschalen 
konzen~risch oder exzentriseh aneinandergelagert. Die/~uBersten am meisten ver- 
kalkt und eigen~liehen Knochenb/ilkehen am ghnliehsten. Auf diese Weise sind 
vielfach kleine rundliehe Bausteine, an Osteoae erinnernd, aber ohne lamellgre 
Struktur, zustandegekommen. An den Rgndern einer Osteoidschale sieht man 
manchmal Bindegewebsfasern aus der Markinsel in die Osteoidmasse fibergehen, 
so dab der Eindruck entsteht, als ob es sich hier um metaplastische Osteoidbildung 
aus Bindegewebe handelt. Knoehenbglkchen mit lamell/~rer Struktur nirgends; 
aber die verschiedensten Arten yon Osteoid, yon homogenem Osteoid jiingerer 
Entstehung bis zu a]ten stark verkalkten Os~eoidschalen. Diese glteren verkalkten 
Osteoidschalen erinnern sowohl dutch den Kalkgehalt als auch dureh das Aus- 
sehen der Zellen am meisten an eigentliche Netzknochenb/~lkchen. Restliche Mark- 
inseln in der NiChe der EIoiphyse mit reiehlich Zellen als Herde lebbafter Blutbildung. 
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Abb.  2. Pha lanx .  Ge!enkknorpelgrenze.  Verka lk te  Knorpe lg rundsubs t anz .  Einzelne 
zellreiche l~arkinseln.  

&bb. 3. Pha lanx .  Schaleuf6rmige Osteoidoinlagerungen in den R a n d p a r t i e n  der verk~lk ten  
Knorpe lg rundsubs t  ariz. 
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Abb .  8. P h ~ l a u x .  F u s t  vOllig sol ide P a r t i e .  Alle m b g ] i c h e n  F o r m e n  y o n  ve rk~ lk ten  
Os teo ide in -  u n d  - an l age run~cn .  

Abb .  5, &us dem W i r b e l k 6 r p e r .  Sol ide  P~r t i e ,  t e l l s  ve rku lk t e s  Osteoid ,  tel ls  
Cho~dro idgewebe ,  v e r k a l k t e  Gef~Bw~nde e inge l~ger t .  
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Dazwischen Reticuloendothelien und k]eine Gef~{]e mit einzelnen Vorstufen der 
Blutzellen. 

Wirbel. Knorpelartiges Grundgeriist aus diehtem Geflecht kleiner Knochen- 
bglkchen yon ganz &hnlichem Aufbau wie vorher beschrieben, zun~chst als ver- 
kalkte I~mrpelsgulen yon der verdichteten Faserknorpelzone der Zwischenwirbel- 
scheibe ausgehend. Darin Kalklinien und -schichten, besonders in den Konturen 
von Knorpelkapseln und Territorien, mitunter ggnz unregelm&Big gestaltet. In 
den tieferen Partien flie~ende ~berggnge zwischen leicht verkalktem chondroidem 
und osteoidem Gewebe. In den Aussp~rungen zwischen den B~lkchen tells zell- 
reiches, teils zellarmes Fasergewebe, in m~nchen Partien in breiten Zfigen, an 

Abb.  6. Radiusepiphs~se.  l ~ n o r p e l g r u n d s u b s t a n z  r a i t  Verka lkungs l in i c ,  d .aran ve r sch ieden  
grol]e Knorpe lze l l en  h g n g e n d .  U n t e n  2 Os teo idscha len  g m  R a n d e  eines f ib rSsen  } I a r k r a u m s ,  

bindegewebige Schwielen erinnernd, besonders bei Vorh~ndensein rundzelliger 
Infiltration. Zwischen beiden Gewebsarten, dem verkalkten Balkchengewebe und 
dem Fasergewebe, liegen rundliche Bausteine aus mehrfach aneinandergelagerten 
Osteoidschalen. In manchen Partien liegen viele derartige Bausteine mit kon- 
zentrisch oder exzentrisch geschichteten Osteoidschalen, zum Tell auch in Bildung 
begri~fen, mitten in der verkalkten Grundsubstanz. Lamellgre Knochenbglkchen 
nirgends auffindbar, nur einze]ne unregelmgBig begrenzte altere Knochenb~lkchen 
in der Grundsubstanz, anscheinend auch durch metaplastische Bildung aus der 
Chondroidgrundsubstanz hervorgegangen. Einze]ne Gebiete nut aus kompaktem 
Gewebe yon verkalkter Chondroid-Osteoidsubst~nz mit mehrfach stark verkalkten 
Str~ngen, die anscheinend verkalkte Gefg~w&nde darsteUen (Abb. 5). 

Radius (proximale Epiphyse): Geflecht yon B&lkchen aus einer mehr oder 
weniger verkalkten lcaorpelartigen Grundsubstanz, darin verschieden grol~e Xnorpel- 
zellen, deren Kapseln meist stgrker verkalkt sind als die Grundsubstanz. B~lkchen 
teilweise schma], teilweise sehr breit, hier und da unregelmgl~ige Kalklinien (Abb. 6) 
in breiten Knorpelfeldern. Knorpelzellen yon verschiedener Form und GrSl~e, 
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gruppenweise aufgereiht, angeordnet. Mitunter groBe blasig aufgetriebene Knorpel- 
zellen an Kalklinien angrenzend. Versehiedentlieh eine gewisse Faserstruktur. 
In diesen Partien sehr versehiedene Formen yon Zellen und Knorpelterritorien. 
Neben riesigen und plumpen Zellen linden sieh aueh kleinere und spindel- 
f6rmige, die besonders wegen der umgebenden Faserstruktur an die meta- 
plastisehe Bildung dieser Knorpelgrundmasse aus dem Bindegewebe erinnern. 
Hier und da Inseln mit fibr6sem, teils zelligem Mark. An den peripheren Teilen der 
bindegewebigen Inseln Osteoidsehalen, einzeln oder mehrfaeh der verkalkten 
Knorpelgrundsubstanz angelagert, entweder verkalkt oder aueh als homogene 
kalklose oder kalkarme ~asse im Bindegewebe. Es handelt sieh hier wieder um die 

Abb. 7. Aus  ]~adiusmetaphyse .  Solide Par t i e .  Faserb~lkchen nnd  ve rka lk te  GefaBw~inde. 

Bildung der kleinen rundlichen, Osteone vort/~uschenden Bausteine. Manehe 
Partien fast v611ig solid und zusammengesetzt aus der verkalkten knorpelartigen 
Substanz und den Osteoidschalen, aueh kleinen eingeffig~en Osteoidbglkehen, so 
dab es den Eindruck macht, als ob letztere dutch )/letaplasie aus dem Bindegewebe 
oder aus dem Knorpel entstanden seien. 

]~adiusmetaphyse. Spongiosa aus einem ganz dichten Netz feiner, meist 
1/ingsgeriehteter Bglkchen. Dazwischen kleine Bindegewebsstreifen als Rest 
der Markinseln, tells schrgg oder lgngs in das Biilkehensystem eingefiigt. Obwohl 
man bei der ersten mjkroskopischen Betraehtung eine ganz andere Xnoehenstruktur 
vor sieh zu haben glanbt, so finder man bei gen~uerer Untersuchung aueh bier 
einen im Prinzip dem vorigen i~hnlichen Aufbau, nur mit quantitativen Unter- 
sehieden der Bauanteile wie folgt. Stark verkalkte Grundmasse, meist in lgngs- 
gerichte~en Balkehen angeordnet. In breiten Balken dieses Grundgefiiges Kalk- 
linien und Strukturen einer verkalkten Chondroidsubstanz. An anderen Stellen 
feine Auffaserung, bisweilen grobe Faserung, die in mehr homogenes, verk~lktes 
Gewebe fibergehb. Darin auch Osteoidbglkehen, teilweise verkalkt, mitunter 



Uher die Knoehenstruktur bei Marmorknoehenkrankheit. 351 

so in die Grundmasse eingefiigt, dab es aussieht, als ob ein Teil der Grund- 
masse zu l~aserknorpel and ein anderer zu Osteoidsnbstanz durch Metaplasie aus 
Bindegewebe entstanden sei. An einzelnen Stellen /~hnliche Bildungen, wie sie 
uns als rundliehe Bausteine sehon beim Wirbel besehrieben sind. Markgewebs- 
inseln sehr sp/~rlich und meist fibr6s umgewandelt. In soliden Teilen, besonders 
an den 1%andpartien der Metaphyse, als einzige Reste der fibr6sen Markinseln, 
verkalkte Blutgef/iBw/~nde (Abb. 7). Vereinzelt such breite bindegewebige Felder 
mi~ Rundzelleniniiltraten, an Sehwielenbildangen erinnernd. Hi er s die 
Struktur mitunter such der Ostitis fibrosa. An der Randpartie eine breite Zone 

Abb. 8. Oberschenkeldiaphyse (Marmorknochen). Compactastruktur (100fache Vergr.). 
Osteone etwa 150--180/~ im Durchmesser. 

unverkalkten homogenen Osteoidgewebes mit deutlichem Osteoplastensaum. 
Nirgends Xnochenbs mit lamells Sti~ktur. 

Oberschenl~el (mazeriert) + distale Epiphyse: Im wesentliehen der gleiche Auf- 
bau wie beim Radius. Es werden nut die Abweichungen ange~iihrt. Verkalktes 
knorpelartiges Grundgeriist mit verschieden dieken Bglkchen. Mitunter breite 
Felder yon Grundsubstanz an Stelle zarter Bglkchen, mit verschieden starker Ver- 
kalkung, besonders der tCnorpelkapseln und Territorien. An Rand10artien der 
Aussparungen zwischen den B/ilkchen Osteoidschalen in versehiedener Ausbildung, 
Zahl und Anordnung, sowie in Bildung begriffene rundliehe Bausteine. In ganz 
soliden Feldern aueh Osteoidb~lkehen in die Grundmasse eingefiigt. Verschiedent- 
lich eigentiimliche Xalklinien vorhanden, wie in der Epiphyse des Radius. 

Ep@hyse~linie. Knorpelsehicht yon homogener Knorpelmasse, in der Xnorpel- 
zellen in kleineren und gr6l]eren Gruppen, reihenartig angeordnet, in die Struktur 
des sich ansehlieBenden Metaphysenknoehens iibergehen. 

Oberschenkelmetaphyse. Grundgeriist mit eingefiigten Bausteinen wie beim 
Radius. ttinzu kommt als neue Beobachtung folgende : In der knorpelartigen mehr 
oder weniger verkalkten Grundsubstanz hier und da varschieden grebe, zum Teil 
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erOffne~e, Knorpelzellr/~ume, an die Osteoidknospen yon den gandpartien tier 
fibrSsen Inseln ausgehend heranreichen. In soliden Partien verkalkte Knorpelgrund- 
substanz, ~ltere verkalkte Osteoidb/~lkehen und junge noeh kalklose Osteoidschalen 
unmittelbar aneinander, sowie wellblechartige Chondroid-Os~eoidfiguren, so dab 
ein ganz buntes Bild im Knoehenaufbau zustandekommt. 

Obersehenkeldiaphyse. Im schmalen Teil sine verdickte Compacts, die lamell/iren 
Bau zeigt. Zwisehen deutlichen Haverssehen Grundlamellen interstitielle Lamellen 
mit Kittlinien und entsprechender fibri]l/irer Schichtung (Abb. 8). Messung der 
Osteone dieser Compacts im Vergleieh mit denen anderer Oberschenkel Erwach- 
sener hat ergeben, dab diese Osteone im Durchsehnitt etwa.s kleiner und zahlreieher 
sind und nur im Aufbau regelrechte Strukt~ur zeigen. Compacts insgesamt hier 
verdickt. Daran sehlieSt sieh sine kompakte Masse, die im histologischen Aufbau 
yon der l%egelm/il3igkeit der peripheren lamell~ren Compacts abweicht. Diese 
nneren Teile lassen vielfaeh noch rundliehe Bausteine, in der ~'orm den Osteonen 
/s erkennen. Dazwischen verka]kte, nut zum Tell lamell~re Osteoidmasse. 
An diese innere Compacts grenzt das dich~e Geflecht yon B&lkchen aus verkMkter 
Chondroid-Osteoidmasse, mit den sehon in der Metaphyse besehriebenen fibrigen 
Bausteinen. Dazwischen vereinzelt kleine S~reifen und Inseln resist fibrSsen Binde- 
gewebes. 

Ripps und Quer]ortsatz des 12. Brustwirbels (mazeriert). Strukturen stimmen 
miteinander iiberein und sind am besten mit denen des Wirbels und zum Teil mit 
dem Epiphysenaufbau der l%Shrenknoehen und mi~ der Phalanxstruktur zu ver- 
gleichen. Hervorzuheben ist, dab man an verschiedenen Sehnitten deutliche, yon 
Osteoidknospen erSffnete Knorpelzellr/~ume beob~ehten kann, sowie OsteoidbiI- 
dungen als wellblechartige :Figuren, als Schalen oder sis ringfSrmige Anlagerungen 
an das Grundgertist. 

Schdidel (maceriert). Auf Querschnitt Sehachte]system yon KnoehenMilkchen 
und SchMen, die, deutlich fest aneinandergeffigt, geflechtartigen Aufbau zeigen. 
Nur hier und da grSbere lamelliire Struktur. 

Zusammenfassung und Beurteilung. 
Schon bei Be t r ach tung  mi t  blo~em Auge ist  zu sehen, da~ die Knochen-  

s/~gefl/~chen sine Eburn i sa t i on  zeigen, die sich in der aui~erordentlich 
d ich ten  B/ i lkchens t ruk tur  offenbart .  F a s t  die ganze MarkhShle  der langen 
RShrenknoehen  ist  in dieser Weise  ver/~ndert. Wei te rh in  sieht  man,  
dab  sich bei  den langen 1%Shrenknochen nur  in der  D iaphyse  sine deut l iche 
d icks  Compac t s  yon  der i ibrigen S t r u k t u r  abhebt .  I n  der  Metaphyse  
is t  sis angedeute t .  Sogar  in der Diaphyse  1/~t  sieh mi tun t e r  die Com- 
p a c t s  yon  den soliden Pa r t i en  der d ichten  Spongiosa k a u m  unterscheiden.  
Diese k a n n  m a n  dann  nur  bei der  his tologischen Unte rsuchung  fest- 
stel]en. Was  den feineren geweblichen Aufbau  anbetr i f f t ,  so s ind die 
Befunde  bei  den kurzen und  langen RShrenknochen  im a]lgemeinen 
dieselben, nur  weiehen sie in den einzelnen Absehn i t t en  der  Knoehen  
und  in den verschiedenen Knoehen  vone inander  in dem iVfengenverhiiltnis 
der  einzelnen morphologisehen Baus te ine  ab.  Re in  ana tomisch  f inden 
wir  bei  al len knorpel ig  vorgebi lde ten  Knochen  eine mi t e inander  iiber- 
e ins t immende  Grunds t ruk tu r .  N u r  im wei teren Aufbau  l inden  sieh 
Untersch iede  im quan t i t a t iven  Verh/~ltnis der  einzelnen Bauante i le  und  
geringere Unterschiede  qua l i t a t ive r  Art .  R ippen  und  Wirbe l  zeigen die 
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homologen Verhs Es liegt allen ein Grundgerfist aus ve~kalktem 
knorpligem Gewebe zugrunde; die Bs dieses Geriists liegen ganz 
dicht. Darin linden sich feinere Strukturen yon Kalldinien, besonders 
in den Knorpelkapseln in allen mOgliehen Formen, die durch Zusammen- 
flieten der Kapseln entstehen. In dieses Bg, lkchensystem sind eingeffigt : 
1.0steoidgebilde als randstandige sehalenfSrmige Anlagerungen ; 2. ldeine 
rundliche, konzentrisch oder exzentrisch geschiehtete ]~austeine, die aus 
versehieden alten und aueh verschieden stark verkalkten aneinander- 
gelagerten Osteoidzonen bestehen. Die jiingsten, innen gelegen, sind 
meist ka]klos und zeigen entweder Osteoplastensaum oder biswei]en 
eine feine Auffaserung am Rand, so daS man hier ihre Metaplasie aus 
dem Bindegewebe vermuten kann. 3. Knospenartige Bildungen yon 
Osteoid, die his an er6ffnete verkalkte Knorpelterritorien heranreichen. 
Sie haben anscheinend die Xnorpelrs erst erSffnet. 4. Das Mark- 
gewebe, das nut  in restlichen Inse]n meist fibrSs umgewandelt vorhanden 
ist. Nut an einzelnen Stellen ist es auJ~erordentlieh zellreieh und l~Bt 
eine lebhafte Blutbildung erkennen. In  anderen wiederum sind nur 
sp~rliehe fibr6se Faserztige anzutreffen. Wir finden alle mSgliehen fJber- 
g~nge yon einem zellreiehen Gewebe mit auf~erordentlich lebhafter 
regenerativer Blutbildung bis zu den ganz diehten fibr6sen ]~[~rkinseln, 
die auch ganz klein sein kSnnen und als letzten Rest mitunter nur ein- 
zelne Riesenzellen und einige Blutzellen zwischen loekeren Bindegewebs- 
fasern enthalten. Mitunter sind ganze Gewebsteile vSllig solid und man 
erkennt als ]etzten Sklerosierungsproze$ darin die soliden rundlichen 
Bausteine mit dem innen gelegenen jiingsten Osteoid und schmale ver- 
kalkte B~nder, die als die verkalkten W~nde ldeiner Blutgefs zu 
erkennen sind. 5. Dazu kommen die Abweichungen yon diesem Bauplan, 
die zu Strukturvers in einzelnen Teilen oder Knoehen- 
absehnitten fiihren. Bei Wirbel und Rippen, auch bei den Hand- bzw. 
FuBknochen, sind mitunter breite bindegewebige Felder mit l~undzell- 
ildiltr~fen eingeffigt, so dal~ es beinahe wie eine Sehwielenbildung im 
Knoehen aussieht. In diesen k6nnen nun wiederum breite verkalkte 
Osteoidzonen liegen, die vermutlich dureh Metaplasie aus dem Binde- 
gewebe entstanden sind. Weiterhin finder man Osteoidbglkehen oder 
unabgegrenzte Osteoidzonen inmitten der Grundsubstanz, besonders in 
den ganz soliden Teilen, so dal~ man hier yon einer Chondroid-Osteoid- 
grundsubstanz sprechen kann. Auch bei den langen RShrenknochen ist 
der beschriebene Bauplan vorhanden. Nur miissen hier noCh die Unter- 
sehiede in den einzelnen Abschnitten hervorgehoben werden. Allen ge- 
meinsam ist zungchst das deutliohe Erhaltensein der Epiphysenlinie. 
In  der Epiphyse und in der proximalen Metaphyse wird der Grundplan 
der Struktur am deutliehsten sichtb~r, nnd der Aufb~u ist fast so, wie 
im ganzen Verlauf der kurzen Knochen nnd des Wirbels. Eine gewShn- 
liehe Compacta ist kaum vorhanden, sie ist zum grSl~ten Teil yon ganz 
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solidem B&lkchengewebe in der beschriebenen Weise aufgebaut. Distal- 
w/~rts geht die Mctaphyse in die etwas anders zusammengesetzten Struk- 
turen der Diaphyse fiber. I-Iier fgllt zunS~chst am Rande eine verdickte 
Compacts mit Hawrssehen Lamellen auf, aber mit kleineren Osteonen 
Ms gew6hnlich. Diese geht dann markh6hlenwgrts in eine solide, teils 
lamell&re, teils gefleehtartige Xnoehenstruktur, die sog. inhere Compacts, 
fiber und das iibrige ist dann die ver/~nderte Spongiosa. Diese hat nut  
ganz vereinzelt noeh Teile des Grundgerfistes mit der zentrMen knorpligen 
Besehaffenheit und den verschiedenartigen Osteoideingliederungen und 
-anlagerungen, wie es in der Metaphyse besonders deuglieh war. Im all- 
gemeinen ist hier neben richtig verkMkten, racist 1/~ngsgeriehteten 
Osteoidb/~lkchen in manchen Partien such eine v611ige VerkMkung der 
sehmalen dazwisehen gelegenen fibrSsen Markinseln eingetreten, die mit- 
unter nut  als starre verkMkte t~ohre zwisehen einer verkalkten Osteoid- 
masse liegen. Die bindegewebig vorgebildeten Knochen, wie der Sch/idel, 
sind im wesentlichen nur aus dicht aneinander gelegenen B~lkehen eines 
Geflechtknochens aufgebaut. Es ist ein Schachtelsystem yon B/~lkehen 
mit nut  teilweiser grober lamell/~rer Struktur, und ein Untersehied, wie 
Rinde und Diploe, kann nieht festgestellt werden. 

Abgesehen vom Sch/~del sind also bei s~tmtliehen Knochenunter- 
suehungen Struktnrunterschiede mehr oder weniger nut  im quantitativen 
Verhgltnis der einzelnen Bausteine aufgefunden worden. W/~hrend bei 
kleineren Xnoehen, z. B. Phalanx und Wirbel, knorpelartige Grundmasse 
mit Einlagerungen yon Osteoid vorherrseht, so ist diese bei den 1/~ngeren 
l~Shrenknochen mehr dutch eine verkalkte Chondroid-Osteoidgrund- 
masse ersetzt und zum Tell aueh dutch eine Art verkMkter Bindegewebs- 
streifen in der Diaphyse. I~undliehe Bausteine, den Osteonen /~hnlieh, 
in versehiedener Form und versehiedenem AusmM3 sind fast bei allen 
Knochen anzutreffen. Die Markinseln sind ebenfMls in s/~mtliehen 
Krioehen ganz versehieden verteilt, nur an wenigen Stellen auBerordent- 
lieh zellreich, meist aber fibr6s und mehr oder weniger ver6det. 

Zweifellos w/~re es ffir die ganze Frage der Marmorknochenkrankheit 
yon groBer Bedeutung, falls es gel/~nge, auf Grund des mitgeteilten Be- 
fundes zu entscheiden, wie dieser Knoehenaufbau morphogenetiseh zu 
erklgren ist. Dies soll im folgenden ~ersueht werden. 

Vergleichen wit die ~rersehiedenen Knoehenstrukturen, wie sic beim 
Ablauf der normMen physiologischen Verkn6cherung, besonders der 
enehondrMen, zu beobaehten sind, mit den beschriebenen Marmorknoehen- 
strukturen, so kommen wir zu folgender Vorstellung yon der formMen 
Entstehung des Marmorknochens. - 
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(Jber die formale Entstehung des Marmorknoehens. 

In der ganzen Struktur unseres Marmorknochens sind einzelne Phasen 
der regelrechten enchondra]en Verkn6cherung wiederzuerkennen: die 
Knorpelgrundmasse mit den verkalkten Knorpelzellen, die teilweise erSff- 
neten blasigen Knorpelzellr/iume, mit den eingedrungenen verkalkten 
0steoidknospen, die Einlagerungen yon 0steoidschalen mit Osteoplasten- 
s/iumen. Man erkennt verschieden weir vorgeschrittene Stadien aus 
dem Ablauf der enchondralen Verkn6eherung. Im wesentliehen ist der 
Vorgang des Ersatzes einer Knorpelgrundmasse durch Osteoid als Anlage 
prim~rer Knocbenb/~lkchen zu erkennen. Es h/~tte aber dieses Stadium 
schon 1/~ngst abgelaufen sein mfissen. Dagegen ist es noch gar nieht 
zum vol]stgndigen Ersatz des Knorpels dutch Osteoid naeh vorherigem 
Abbau gekommen. Von den eigentlichen sekundgren Haversschen 
Knochenb/~lkchen nach vorangegangener Osteoplastent/~tigkeit und naeh 
Abbau der primgren B/~lkchen, ist in den kleinen und kurzen Knochen 
nichts zu sehen, und in den l~ngen l%6hrenknochen sind sie auch nur 
zum Tell im Schaft angelegt. Es liegt hier also zweifelsohne eine sehwere 
St6rung der enchondralen Ossification vor, vorwiegend im Sinne einer 
verlangsamten, abet stetig fortsehreitenden Bildung prim~rer B/~lkchen. 
Abbauvorg/s fehlen, so dab es fast gar nicht zur Bildung der eigent- 
lichen sekund/~ren Knochenb/s kommt und die Haverssehe Lamellen- 
struktur nur in dem /~ltesten Knochenteil, im Schaft entsteht. Es ist 
demnaeh eine Hemmung im Ablauf der einzelnen Stadien der enchon- 
dralen Verkn6eherung zu erkennen. Das Fehlen der Haverssehen Lamellen 
in den kleinen bzw. kurzen Knoehen und in den langen l~6hrenknochen, 
mit Ausnahme des Schaftteils, ist gewissermaBen dureh Bildung yon 
Knochenbausteinen, die an die Osteone erinnern, aber keinen regel- 
rechten lamell/iren Bau zeigen, ersetzt. Dazu kommt noch eine atypische 
Reaktion des gr6Bten Teils fibr6s verSdeten Marks. Sie besteht in fiber- 
m/igiger Osteoidbildung, oft in Form yon periodisch abgelagerten Sehalen, 
das andere Mal in direkter Verkalkung des Bindegewebes in der Dia- 
physe. Wit linden bier sowohl metaplastisehe Knochen-Osteoid- und 
Chondroidbildung aus dem Bindegewebe, in anderen F/~llen aber aueh 
Osteoidbildung durch Osteoplastent/itigkeit. 

SchluBbetrachtung. 
Von einigen Autoren (A/3mann, Nadolny, Laut~rburg und Krau~pe), 

die hauptss fiber Alb~rs-SchSnbergsche Marmorkrankheit beim 
Kinde berichten, wird die StSrung der enchondralen Ossification erw~hnt, 
und nur yon Nadolny und yon Krausp~ wird auf die Bedeutung der dem 
Marmorknochenbau zugrunde liegenden St6rung in der enchondralen 
Ossification hingewiesen. Die vorliegenden Untersuchungen bestiitigen 
diese Auffassung und ffigen sich gut ein inden Rahmen der Betrachtung 
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fiber die morphologisehe Analyse des Knochenaufbaues bei der Marmor- 
knoehenkrankheit. Vor allem wird das erste Mal fiber Ergebnisse syste- 
matiseher anatomiseher Untersuehungen der einzelnen Knoehenabschnitte 
des Marmorskelets beim Erwachsenen beriehtet und die {fir den Aufbau 
des Marmorknochens grundlegende prim~re St6rung in der enehondralen 
Verkn6eherung hervorgehoben. 

Zusammenfassung. 

Es wurden Untersuchungen fiber den feineren mikroskopischen Auf- 
bau des Knoehens bei der Marmorknoehenkrankheit vorgenommen. 

1. Befundbericht eines K6nigsberger Falles yon Albers-SchSnbergscher 
Marmorknochenkrankheit. 

2. Spezielle Studien an den verschiedenen Abschnitten des Knoehens : 
Phalanx, Wirbel, Oberschenkel und Speiche (Epi-, ~eta-  und Diaphyse), 
an Rippe und Querfor~satz des Wirbels, sowie Schi~del. 

3. Auf Grund mikroskopischer Untersuchungen wurden folgende Er- 
gebnisse erzielt : 

Die histologische Struktur des Marmorknochens beruht gewisserma/3en 
auf einer primiiren Mifibildung im Aufbau, die im wesentlichen dureh 
Stdrungen im Ablauf der enchondralen Ossification zu erkl~iren ist, und 
zwar im Sinne eines verlangsamten, aber steten Anbaues yon prim(~ren 
Osteoidba;I/cehen ohne vorherige vSllig~ Resorption des Knorpelgrundgeriists. 
Somit kommt es gar nicht zur Ausbildung der sekund/~ren Knoehen- 
b~lkchen. 

a) Eine verdickte Compacta mit kleineren Osteonen wird nur im 
Diaphysenteil angelegt. 

b) Die Spongiosa ist stark verdichtet und bildet eine ,,innere Com- 
pacta", die teils aus lamell/~ren, tells aus GeflechtknochenbNkchen 
besteht. 

e) In allen Knochen wurden rundliehe Bausteine, den Osteonen/ihn- 
lieh, aus mehrfaeh aneinanderliegenden Osteoidschalen aufgefunden. 

d) Die Befunde in Epi- und )/[etaphyse sowie die der kurzen l%6hren- 
knoehen stimmen fast fiberein. Sie lassen alle das knorplige Grundskelet 
mit der t~ildung der prim/~ren Knochenb/~lkehen erkennen. 

e) In der Diaphyse kommt es in der Spongiosa neben der Bildung der 
prim/tren Bitlkehen auch zu einer Verfestigung (lurch m6rtelartige Ein- 
lagerung ins Bindegewebe, sowie zu metaplastischer Chondroid-Osteoid- 
bildung. 

:f) Das Knochenmark, nur in einzelnen Inseln zellreieh und mit 
regenerativer ~Blutbildung, ist an anderen Stellen meist fibr6s umgewandelt 
und verSdet. Dadureh ist es aueh zur Angmie und zur myeloischen 
Metaplasie in Leber, Milz und Lymphdrfisen gekommen. 
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