
(Aus der Ohr-Nasen-Halsabteilung der allgemeinen Poliklinik in Wien [Vorstand: 
Dozent Dr. H. Brunner].) 

Zur Kenntnis der Ostitis deformans (Paget) 
der Sehiidelbasis. 

I. Das Schl~ifenbein. 

V o n  

Hans Brunner und Eugen Grabscheid. 

Mit 14 Abbildungen im Text. 

(Eingega~gen a~n 11. Juni 1936.) 

Die Ostitis deformans des Schl/ffenbeines ist eine relativ h/~ufige Er- 
krankung. Seit der 1917 erfolgten erstmaligen Beschreibung dureh 
O. Mayer wurde eine diesbeziigliche Kasuistik durch die Beitr/ige yon 
;Vager, Brunner, Fischer, Brunner, Weber, Meyer und Nager, Wilson und 
Anson in geniigendem Umfange geschaffen. Um so mehr mul3 es wunder- 
nehmen, daf] die zahlreichen, in jiingster Zeit erschienenen Arbeiten be- 
deutender Path0logen fiber Ostitis deformans (Freund, Schmorl, Pines, 
Erdheim) yon den Ergebnissen der erw/ihnten Untersuehungen nicht die 
geringste Notiz nehmen. ])as gilt zum grol~en Teil auch fiir das 
Referat  yon Michaelis, in dem yon den Ohrsymptomen bei Paget 
i iberhaupt nicht die Rede ist. Indessen kann man sogar in diesen 
Arbeiten die merk~Sirdige Behauptung lesen, da$ eine typisehe Folge- 
erseheinung des Paget  die Otosklerose sei, eine Behauptung, die in dieser 
Form ausgedrfickt, sicher nicht richtig ist. 

Wenn nun im folgenden ein neuer Fall -con Paget  des Schl/ffenbeines 
beschrieben werden soll, so bezweckt dies nicht eine Vermehrung der 
Kasuistik, wir haben vielmehr yon 3 F/illen yon Paget, die in jiingster 
Zeit zu den 2 alten F/~llen unserer Sammlung hinzugekommen sind, den 
unten zu beschreibenden Fall aus folgenden Griinden ausgew/ihlt: erstens 
finden sieh in diesem F&lle Ver/~nderungen im Schl~fenbeine, die, wie 
wir glauben, bis je~z~ noch nieht beschrieben worden sind, und zweitens 
bat ten ~ Gelegenheit, in diesem Falle aul3er den Sehl~fenbeinen auch 
die vordere Schs zu untersuehen, deren Beschreibung in einer 
zweiten Mitteilung erfolgen soll. Der Fall ist in Kiirze folgender: 

K. B., 68 Jahre alt. Die Patientin, die sonst stets gesund war, erkrankte pl6tz- 
lich an heftigen Anflillen yon Drehschwindel, Erbrechen, Ohrensausen und plbtz- 
licher ]-Ierabsetzung des ]-I6rverm6gens auf beiden Seiten. Diese Symptome ver- 
anlal3ten den praktischen Arzt zu der Diagnose einer ,,Meni&eschen Erkrankung". 
Ein gen~uer Ohrbefund wurde nicht erhoben. Die Lumbalpunktion ergab einen 
positiven Wassermann. 2 Wochen sp/i~er traten Yerwh'rtheitszust/~nde auf und 
in diesem Zustande starb die Patientin naeh 4 Tagen. 
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Aus der gerichtlichen Obdu~tios seien folgende Befunde hervorgehoben: Weib- 
liehe Leiche, 154 em lang, 60 kg schwer, mit grazilem Knochenbau, mM]ig guter 
~nskelbildung, knapp ern~hrt. Die Sehl6eher sind auffsllend eng. Das Schgdel- 
dach ist aul~erordentlich dick, im Stirnbereiehe bis zu 3 era, ira ttinterhaupts- 
bereiche his zu 1 cm. Der Sch~delknochen ist etwas weicher, l~Bt sich fast schneiden 
(Ostitis deformans eranii). Die harte Hirnhaut ist glatt, glgnzend, enthMt etwas 
flfissiges Blur in den Blutleitern. An der Innenflgche der harten Hirnhaut linden 
sich fiber der W61bung und im Bereiche der vorderen und hinteren Schgdelgruben 
feine, di~nne, spinnwebartige Aufl~gerungen yon braunroter F~rbe. D~s Gehirn 
ohne anffallenden Geruch, etw~s blutreieh, feucht. Die Kammern eng, die Win- 
dungen flach. Die Gefs an der Hirnbasis sind geschlgngelt und enthalten reich- 
liehe gelbfleckige Wandeinlagerungen. Die Schilddrfise entsprechend gro~, grob* 
kSrnig, graurot. Das Rerz ist vergTSl~ert, die linke Kammerwand erheblich ver- 
dickt. Das Herzfleisch graurot, etwas scM~ff. Die Muskelb~lkchen abgeflacht; 
anf Flaehschnitten linden sich namentlich im Bereiche der hinteren Kammerwand 
unregelmgBig begrenzte grauweil~e I:Ierde. Die Kranzge~gl~e sind geschlgngelt und 
dnrch Kalkeinlagerungcn in starre, stellenweise fast undurchggngige RShrehen 
umgew~ndelt. Die Klappen sind zart und schbd~f~hig. Die KSrperschlagsder 
zeigt in ihrem ganzen Verl~ufe sehr reiehlich beetartig erh~bene, verkMkte Ein- 
lagerungen, so dul~ sie in ein f~st st~rres Rohr umgew~ndelt ist (~esaortitis luetie~). 
DiG Abgungsstellen der Kr~nzgefgl~e sind frei, wghrend die der I-IMsgefgl]e sichtlich 
eingeengt sind. Am Aortenbogen finder sieh entspreehend der Kuppe eine kirsehen- 
gro~e Ausbuchtung. DiG R~nder dieser Ansbuehtung zeigen ]eichte porzellan- 
artige Verdiekung. Stauungsleber. Arteriosklerotische Schrnmpfniere. Es warden 
sowohl dig Schl~fenbeine als auch die vordere Sch~delgrube mikroskopisch unter- 
sucht. 

I. Felsenbeinspitze. Periostale Innenohrkapsel .  

Die medial liegende [Felsenbeinspitze zeigt einen einfaehen ]~au. Wir kSnnen 
bier eine zentr~le M~rkhShle erkennen, die im Quersehnitte nach rome, hinten 
und unten yore kompakten Knochen (Knochenriade) begrenzt wird. LaterMwgrts 
werden die Verh&ltnisse dadurch kompliziertcs, dM] inmitten der zentralen Mark- 
hOhle die kompakte Schneekenkapsel erscheint, die in eine innige kn6eherne Ver- 
bindung mit der hinteren Pyr~midenflgche und dem Carotiskanale tritt und so den 
einheitliehen zentralen Markraum in einen vorderen (und oberen) and einen hinteren 
(und unteren) Markraum unterteilt, welehe die knSeherne Sehneckenkapsel nm- 
greifen und an dcr lateralen Fl&ehe des Pyramide, also im Bereiche des Promon- 
toriums, zusammenflieSen. Kommt m~n nun noch welter l~terslws biz etwa 
in die Gegend des Vestibnlums, so blelben yon den Markrs nur einzelne 
mikroskopiseh erkennb~re Inselchen zurtick, wobei der vordere ~arkr~um vor- 
wiegend durch pneumatische Zellen verdr&ngt wird. 

Der grol~e M~rkraum der Fe]senbeinspitze (Abb. 1) wird vorwiegend yon einem 
zel]igen M~rke ausgeffillt, in das nut wenige !~ettzellen eingestreut sind. ~qur gegen 
die vordere Pyrgmidenflgche (V Py in Abb. 1) und gegen die obere Pyramiden- 
kante (Foss~ subarcuata) zu geht das zellig-fettige Mark in reines Fettm~rk fiber. 
Welter linden wir bier stark geftillte Gefgl~e, freie Blutnngen jfingeren und Mteren 
Datums, Pigment; insbesondere fallen breite, hOchst z~rtwandige Gef&l]e auf, 
welehe dem Xnochen des c~rotisehen K~n~les anliegen. Sehlie~lich sehen wi~ 
in dem ~/[~rke einige sp&rliche, zarte Knochenbglkchen, die regellos verstreut im 
Marke liegen (Abb. 1). Diese Bglkchen zeigen zum Tell einen vollkommen normalen 
B~u; sie bestehen aus parallel-l~mell&rem oder geflechtartigem Knochen, der ~n 
seiner Oberflgehe mit einer feinen, blauen Grenzseheide ~bsctxliel~t nnd yon einem 
feinen, kaum sichtb~ren Endoste bedeckt ist. Hier und da werden diese BMkchen 
von ein oder zwei blauen sppositionellen Hgltelinien durehzogen, wobei es abet 
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auffi~llt, dab diese Haltelinien (galtefl~chen) im quergetroffenen B/ilkchen meist 
n icht  die ganze Zirkumferenz des B~lkehens umkreisen, sondern nur  in Form eines 
Halbkreises erseheinen. Wir miissen daraus sehlieSen, dab der durch Bindegewebs- 
verkn6eherung ents tandene Grundstock des Balkchens nieht  in seiner ganzen 
Zirkumferenz, sondern nur  an  einem Teile seiner Oberfl~che durch eine triige, 
in Schiiben erfolgende Knoehenapposi t ion an  Dicke zugenoInmen hat .  

Ganz im Gegensatze hiezu zeigen andere B~lkchen bereits den typisehen 
Pagetumbau.  In  diesen F~tllen ~inden wir zun~chst ausnahmslos eine betrachtliche 

Abb. 1. Sehnitt dm'eh die Felsenbeinspitze. F~rbung mit I:I/~matoxylin-Eosin. Mikrophoto- 
gramm. V P y  Vordere Pyramidenfl/~che, CK carotiseher Kanal, Mai innerer Geh6rgang, 
B P y  Basis tier Pyramide, ~tl Media tier A. earotis (zum grSBten Tell verkalkt), T Tuba 
Eustaehii, Mt 1VI. tensor tympani, A m  A. meningea media, l C laterale Wand des carotischen 
Kanales im Flachsehnitte, 13ei a wEchst der X~ in die Adventitia der A. carotts. 

Verdickung des Endostes, die manehmal  aueh ohne die typischen Zeichen des I~noehen- 
umbaues  zu sehen ist, und  zwar unabh/~ngig davon, ob das Balkchen ira Fe t tmarke  
oder im gemisehten Marke liegt. An diesen Stellen der Endostverdickung k o m m t  
es nun  zum lakun/~ren Knoehenabbau,  der in der  Regel (am l~ngs getroffenen 
B/~lkehen) nur  auf einer Seite des B~lkehens ~estzustellen ist  (K in Abb. 4) und,  
wie dies sehon wiederholt hervorgehoben wurde, niemals einen (l~ngsgetroffenen) 
Lamellenzug im ganzen ergreift. Der gegenfiberliegende Rand  des B/~lkehens 
zeigt meist  ein vollkommen normales Verhalten. In  typiseher Weise werden nun  
die ausgegrabenen Lakunen  wieder mi t  Knoehen ausgef/lllt, der  wieder umgebau~ 
wird, so da~ schlieBlich die charakterist ische Mosaikstruktur  resultiert.  Das Endost ,  
d~s diese , , l~osaikb~lkchen" umgibt ,  ist  meist  verdickt.  Eine best immte Lagerung 
der norm~len und  umgebauten  Knochenb/~lkehen l~Bt sich nicht  feststellen. 

14" 



198 Hans ]~runner und Eugen Grabscheid: 

Gegen die Rinde grenzt sich der zentrale Markraum in verschiedener Weise 
ab (Abb. 1). Sehr seharf ist diese Grenze sowohl gegen die vordere Pyramiden- 
fl~ehe (V Py in Abb. 1) als aueh gegen den kn6ehernen Carotiskanal (CK in Abb. 1), 
w~hrend sich der Markraum mit  einem vorwiegend aus Fet tmark bestehenden 
Zipfel in den Winkel zwisehen vorderer Pyramidenfl~ehe nnd oberer Wand des 
Carotiskanales vorsehiebt und bis zur Tube reieht. Wit  linden an den beiden 
erw~hnten Fl~chen eia stark verdicktes Endost (Abb. I und E in Abb. 4), das 
ziemlich geradlinig fiber die in Pagetspongiosa umgewandelte Rinde hinwegzieht. 
Nur selten geht yon diesen Fl~chen ein Spongiosab~lkchen ab, das sich in den 
zentralen Markraum ausdehnt, und ebenso selten sehen wir einen Zipfel des ge- 
mischten Markes in die Markr/~ume dieser beiden Knochenplatte• hineinragen. 
An diesen beiden Fl~ehen gewinnt man tatsgehlich den Eindruck, daI] sich alas 
zentrale Mark so verh/~lt, ,,als wenn es tier am Endost und Knochen ablaufende 
Prozel~ gar niehts anginge" (Askanazy). 

Ganz anders liegen die Verh/~]tnisse bezfiglich der hinteren und unteren Wand 
(Mai und BPy in Abb. 1). Hier ist die Begrenzung des zentralen Markraumes 
vollkommen unscharf. Zahlreiche verzweigte Ifnochenb/ilkchen bilden den ~ber-  
gang yon der Pagetspongiosa zu der hochgradig porotisehen Spongiosa des zentralen 
Markraumes und demgem~i~ ist auch die Abgrenzung zwischen der Markfibrose 
des Paget und dem gemisehten Marke des zentralen Marl(raumes eine ganz a l l  
m~hliche. 

Die Knochenrinde der Felsenbeinspitze geht in die periostale Innenohrkap8el 
fiber. Diese 10eriostale Knochenschichte besteht teils aus Str~hnenknoehen (M. 
Meyer), tells aus gefleehtartigem Knoehen und nut zum geringsten Teile aus 
lamell/~rem Knoehen. Uater  normalen Verhi~ltnissen zeigt diese Knochenschichte 
aueh ira sp~teren Lebensalter einen allerdings nicht sehr lebhaften Umbau. Sie wird 
an der vorderen Pyraraidenfl~che yon der Dur~ der mittleren Schgdelgrube, an 
der hinteren Pyramidenflgche yon der Dura der hinteren Seh/~delgwube bedeckt. 
Naeh vorne zu grenzt sie ferner an die Carotis, naeh unten an den t~ulbus venae 
jugularis. 

Die periostale Knochenschichte im Bereiche der vorderen Pyramiden/l(tche ( Py in 
Abb. 1) besteht aus typiseher Pagetsl0ongiosa nnd ist naeh vorne zu dnrch eine 
Syndesmose mit  dem groBen Keilbeinfliige] verbunden, der ebenfalls ans vollentwik- 
kelter Pagetspongiosa besteht. Wir linden also hier die typisehe Markfibrose mit den 
iiberaus intensiven Umbauvorg/~ngen an den nnregelm~Big geformten Knochen- 
bi~lkchen. Nur an einzelnen Stellen sieht man im Bereiche der vorderen Pyramiden- 
flgche grOBere Markr/~ume, die mit  derbem Bindegewebe ausgefiillt sind. An anderen 
Steller~ hat  sieh das Fet tmark diese l%gume wieder ,,zurtickerobert" (Erdheim). 
An solchen Stellen ist der ProzeB zur Ruhe gekommen und dementsprechend finder 
man an solehen Stellen am gande  des Markraumes eine gut ansgebildete Grenz- 
seheide, die allerdings an einzelnen Stellen unterbroehen wird, an denen das ver- 
diekte Endost neuerlich Umbauvorghnge einleitet. :Die Abgrenzung der vorderen 
Pyramidenflaehe gegen den zentralen Markraum wurde bereits besproehen. Was 
nun ihre Abgrenzung gegen die Dura betrifft, so l~l~t sich fo]gendes sagen: Im  
]~ereiche der oberen Pyramidenkante und des angrenzenden Teiles der vorderen 
Pyramidenfl~che finder sich eine dicke, blaue Grenzscheide, die vorwiegend aus 
zusammengesinterten KalkkSrnchen besteht und im Bereiche der oberen Pyra- 
midenkante eine besondere Dicke erreicht. Diese Kalkk6rnehen linden sieh auch 
unregelm~ig  zerstreut in den i~ul~eren Sehichten der Dura. iNaeh vorne zu, d. h. 
gegen die Tube zu, wird diese dicke Grenzseheide wesentlich diinner und ist schlief~- 
lieh nur als feine, blaue Linie zu sehen. Die Markr~ume der unter dieser Grenz- 
scheide liegenden Pagetspongiosa durehbreehen nun nicht selten diese Grenzlinie 
und 6ffnen sich so gegen die Dura (a in Abb. 7). Bald komrnt es abet in diesen Mark- 
r~umen zur Bildung yon neuem Knoehen, der naeh vielfaehem Umbau eine Mosaik- 
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s t ruk tur  annehmen kann  und  sich stellenweise buckelf6rmig gegen die mit t lere 
Sch/idelgrube vorwSlbt. Wenn der Prozel] zum Stil lstand kommt,  so kSnnen sich 
in diesen Markr/iumen neben Mosaikknochen auch ganz typisch gebaute  0s teone 
entwickeln, die hie und  da ebenfalls buckelfSrmig in die mit t lere  Sch/~delgrube 
vorrage n. 

)~eben diesen durch den 1)age~umbau hervorgerufenen Unterbrechungen  der 
Grenzscheide l inden wir aber an  anderen S~ellen alle Zeichen eines yon der .Dura 

Abb. 2. Schnitt dutch das Mittelohr (M), das Trommelfell (T), den hu/3eren GehOrgang (G) 
und den Bulbus venae jugularis (/~) der linken Seite. F~rbung mit tt/tmatoxylin-Eosin. 
Mikrophotogramm. H 1VIalleus, P pneumatische Zellen in der oberen Pyramidenkante, 
F pneumatische Zellen in der Fossa subarcuata, A Aquaeductns vestibnli, b Dehiszenz in 
der hinteren Pyramidenflhche, /re Pagetmarkraum, der wieder mit Fettgewebe erfiillt ist. 

Bei a whchst der Pagetknochen in den nnteren Ansatz des Trommelfelles. 

er/olgenden Knoche~anbaues. An diesen StelIen wird die Grenzscheide in eine 
appositionelle Haltelinie umgewandelt ,  der sich ein oder zwei schmale Schichten 
neugebildeten Knochens anlegen, so dal3 eh~e schmale Schichte yon Acha~knochen 
en ts teh t  (A in Abb. 7). Dabei fMlt es auf, dab die 2 - -3  ga l te l in ien  (H in Abb. 7), 
welche diesen Knochen durchziehen, immer einen wellenfSrmigen Verlauf zeigen. 
Im Bereiche der vorderen Pyramidenfli~che l inden sich sehlieBlich grubige Ver- 
tiefungen, die mi t  derbem :Bindegewebe ausgefiillt sind. In  diesem Bindegewebe 
sind die Nervi  petrosi mi t  ihren :BegleitgefgBen, die A. meningea media und  eine 
t t i rnhernie  eingebettet .  Das derbe :Bindegewebe im Bereiche dieser Gruben setzt  
sich scharf yon den zum Teil offenen Markri~umen der umgebenden Pagetspongiosa 
ab. Schliei~lich zeigt diese Flgche noch ziemlich auffallende, buckelfSrmige Vor- 
w01bungen, die durch pneumatische Zellen bedingt  sind. Von der Beteiligung der 
pneumatischen Zellen am Pagetprozel] wird welter un ten  die Rede sein. 
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Die periostale Knochenschichte im Bereiche der hinteren Pyramiden/liiche (Mai in 
Abb. 1) verhi~l~ sich im wesentlichen in gMcher Weise wie die vordere Pyramiden- 
fl~che. Wir finden also auch hier die typische Pagetspongiosa, die sich entweder 
durch eine blaue Grenzscheide oder durch eine schmale Schichte yon Achatknochen 
yon der I)ura absetzt. ])as ]~indegewebe und die ]~lutge~&Be der ~ossa subarcuata 
(F in Abb. 2), die an typischer Stelle liegen, werden durch den umgebenden I(nochen- 
prozeB in keiner Weise beeinfluBt. ])as gleiche grit ffir den D. endolymphaticus 

Abb .  3. Schn i t~  d u t c h  d e n  JBu]bus v e n a e  iugu la r i s  (/~), d e n  s a g i t t a l e n  B o g e n g a n g  (S) u n d  
das  H y p o t y m p a n u m  (H) de r  l i n k e n  Sei te .  F ~ r b u n g  m i t  H ~ m a t o x y l i n - E o s i n .  IVfikrophoto- 
g r a m m .  I I n t i m a  des  B u l b u s  (abgehoben) ,  ~ i  B i n d e g e w e b e  der  B u l b n s w a n 4 ,  G Grenzsche ide ,  
v o r w i e g e n d  arts v e r k a l k t e m  B i n d e g e w e b e  b e s t e h e n d ,  B l  Gefal~kanal  der  a l t e n  I n n e n o h r -  
kapse l ,  Yore Umbal~ Yerschon?~ (dicke,  b laue  Grenzscheide!) ,  e E n d e  des  Gefal~kanales,  2~/ 
S c h l e i m h a u t  des  1VIittelohres, K EXnochen tier a ] t e n  I n n e n o h r k a p s e l ,  K i  IAittl inie,  b Ver-  
d i i n m l n g  de r  Grenzsche ide  d ~ r c h  e inen N a r k r a u m ,  a A c h a t k n o c h e n ,  c I n t e r g l o b n l a r r a n m ,  

d GefgB, mit Lymphocyten erftillt. 

(A in Abb. 2) und den Saccus endolymphaticus, die ebenfalls an typischer Stelle 
liegen. Bemerkenswert ist nut, dag der Saecns endolymphaticus auf der rechten 
Seite in ein Xonvolut yon Kan~lchen aufgel5st ist, ein Befund, der abet mit der 
Ostitis deformans in keinem Zusammenhange steht. 

Der inhere GehSrgang (Mai in Abb. 1) ist verengt. Diese Verengung kommt 
durch die bedeutende Verdickung des Daches des inneren GehSrganges zustande, 
das gleichsam in das Lmnen des Ganges hineinragt. Mit dieser Angabe steht aller- 
dings der mikroskopische :Befund in einem gewissen Widerspruche. Denn wir 
linden gerade am Dache des inneren Geh6rganges eine ziemlich dieke Grenzseheide 
zwisehen Dura und Pagetknochen als Zeichen eines ruhenden Umbaues, w~hrend 
am ]~oden des Ganges diese Grenzscheide zum Teile fehlt oder doeh wesentlich 
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feiner ist als am Dache. Auf der rechten Seite sieht man eine ausgedehnte Blutung 
im inneren Geh6rgange. 

Die l)eriostale Knochenschichte irr~ Bereiche der unteren Pyramiden]l~che (Abb. 1, 
2, 3) deckt in erster Linie den Bulbus venae jugularis. Der Bulbus ist auf der 

Abb. 4. Schnitt dtu'ch die A. carotis, den Carotiskanal (CK), den zentralen Markraum der 
Felsenbeinspitze (M) der rechten Seite. Farbung mit II~imatoxylin-Eosin. Mikrophotogramm. 
K Knochenb~lkchen mit Ostokiasten, E Endost (verdickt), 2/Ire Media der Carotis mit Kalk- 
streifcn, tier bis a reicht, 2~ Bindegewebe, b tiefe Lakune in der verkalkten Arterienwand, 
c Markranm mit Fettgewebe und neugebildetem E:nochen (d), der yon dem Kalke durch eine 

buchtige Kittlinie getrennt ist. 

rechten Seite ilaeh und breit, w/~hrend er auf der linken Seite eine ganz auBer- 
ordentliche Ausdehnung zeigt (B in Abb. 2). Er  reicht hier nach aufw~rts bis zur 
Fossa subarcuata, also bis in die N&he der oberen Pyramidenkante,  liegt dicht der 
hinteren Pyramidenflache an, welch letztere an einer Stelle dehiszent ist, so dab 
die Bulbuswand die Dura der hinteren Sch&delgrube berfihrt. Dieser m~chtige 
Bulbus zeigt iiberdies noch nach medial und lateral eine betr~chtliche Aussaekung. 
Da im lateralen Abschnitte des :Bulbus groBe pneumatische Zellen in der Fossa 
subarcuata auftreten (P  in Abb. 2), so grenzt das Daeh des Bulbus bier an diese 
Zellcn, yon denen es nach Schwund der kn6chernen Scheidewand manchmal mlr 
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dutch eine dfinne Membran getrennt wird. Diese ~emb ran  besteht  aus der mit  der 
Bulbuswand verwachsenen Sehleimhaut der pneumatischen Zelle. 

Sehr interessant ist das Verhalten des Aquaeduetus vestibuli auf dieser Seite 
(A in Abb. 2). Dieser Kanal  liegt in einer tells aus Pagetspongiosa, tells aus Mtem 
Innenohrknochen bestehenden Knoehenplatte,  die den Bulbus durchquert  nnd 

Abb. 5. 8chnitt dltreh das Knie der Carotis (C) auf tier rechten Seite. F~rbung mit H~ma- 
toxylin-Eosin. IV~ikrophotogramm. p ~n6cheraer KanM der Carotis, M (~emischt-ze]iiges 
Mark tier Felsenbeinspitze, E Endost (~erdiekt), A1 Wand tier Carotis (lUngs getroffen), 
deren Muscularis bet a aufhSrt, As Wand der Carotis (schrhg getroffen), die bei b aufh6rt. 
Von a bis b ist die %Vand der Carotis dutch Pagetspongiosa ersetzt. I Elastiea interna, 

B Derbes, adventitielles Bindegewebe, c Rest der verkalkten Media. 

ihn in einen oberen und einen unteren Abschnit t  unterteilt ,  so dab der in dem 
Knoehenkanale liegende, kollabierte D. endolymphaticus an der typischen Stelle 
an der hinteren Pyramidenfl~che mfindet. 

Die untere Pyramidenfl~ehe unterscheidet sich yon den beiden oben be- 
sprochenen Pyramidenfl~ehen dadurch, dab hier vielfaeh sowohl eine Grenz- 
scheide als aueh Aehatknoehen fehlen. Sowohl die aus derbem Bindegewebe 
bestehende Bulbuswand als auch das derbe Bindegewebe medial vom Bulbus, 
in das der N. vagus und glossopharyngeus eingebettet sind, grenzen zum grol~en 
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Teile direkt an die Pagetspongiosa. Die innersten Sehiehten des ]3indegewebes 
sind in eine Cambiumschichte umgewandelt, in der Knoehenbfldung effolgt. 
Knoehenabbau wird hier seltener beobaehtet. Hingegen wird der neu gebildete 
Knoehen yon den Markr/~umen der Pagetspongiosa her dureh Osteoklasten 
abgebaut, die hier nieht selten in ganz besonders groBer Menge auftreten (b in 
Abb. 3). An andaren Stellen grenzt aber an die Bulbuswand parallel-lamell~rer, 
blau ge~/~rbtar Knoehen, dar der alten Innenohrkapsel angeh6rt. Von diesem 
I{_nochen finden sieh allerdings nur noeh kleine Bruehstficke, in denen man aber 
manehmal sogar noeh Interglobularr/~ume finder (c in Abb. 3), also ein sieheres 
Zeiehen, daft es sieh hier wirklieh uln Knoahen der alten Innenohrkapsel handel~. 
])iese Bruchstiicka des alten Knochens zeigen aber bereits vielfaeh Umbauerschei- 
nungan. 

Zahlreiahe, zum Teit sogar sahr dieke Venen ~us der Pagetspongiosa miindan 
in den ]3ulbus ein, so dab ffir die Annabme einer Stauung im Innenoln'knochen 
sicher keine Ursaehe besteht. Auffallend ist ferner, dab sieh im Lumen einze]ner 
solcher Venen dicht gedr/~ngt Lymphoeyten linden (d in Abb. 3), die aueh zmn 
Tail durch die Venenwand auswandern. Bemerkt sei noeh, dab sieh in den kleinen 
Ar*~erien dar bulbusnahen Markr/~ume oft eine Mediaverkalkung naehweisen l~Bt. 

Von groBem Interesse ist sehlieBlieh des Yarhalten der A. carotir und des caroti- 
schen Kanales. Dar carotisehe Kanal (Abb. I, 4, 5) besteht n/~mlieh zum weitaus 
gr6Bten Taile aus Pagetspongiosa, nur im oberen, vorderen Teile des Kanales, 
also dor% we die Knochenwand des Lumen des Kanales veto Lumen der Tube 
trennt (Abb. 1), ist die alte Knochenplatte noch zum Tell erhalten. Aber aueh diese 
Knoehenplatte zeigt Umbauerscheinungen, daren Kenntnis prinzipiell yon Bedeutung 
ist. Die Knoehenplatte ist n/~mlich zum Tell aul3erordentlich dfinn und besteht aus 
blaugef/~rbtem Aehatknoehan, dem auf der einen FI~Lehe das derbe Bindegewebe 
des earotisct~en Kanales, ~uf der anderen FI~ehe das derbe ~Bindegewebe in der  
Umgabung der knorpeligen Tube anliegt. Es sind also nirgends Markr/~ume vor- 
handan. Der Umbau dieser K_noehenplatte effolgt nun sowohl yon tin'an R/~ndern 
als aueh yon ihren Flgehen her. In typischer Weisa verlguft der Umbau yon den 
R/~ndarn her. t i ler  grenzt die Knoehenplatte unmittelbar an Pagetspongiosa und 
as ist daher schon a priori zu erwarten, dab das fibr6se Mark aus der Pagetspongiosa 
in die K_nocbenplatte eindringt, hier nach erfolgtem lakun/~rem Abbau nenen 
Knochen bildet, bis ein typischer Mosaikknochen antsteht. 

Welt interessanter ist der yon dar F1/~che her erfolgende Abbau. Hier sieh~ 
man, dab das derbe, yon beiden Seiten her an die Knochenplatte angrenzende 
Bindegewebe in der unmittelbaren Umgebung der Platte lockerer, zellreicher und 
gefi~Breicher wird, sich also in eine Cambiumsehichte umwandelt. Von dieser 
Cambiumschichte aus kommt es nun zun/~chst zum Knoehenabbau, der zum Tel[ 
dutch kleine Ostoklastea, zum Tail dureh Capiilarw/~nde besorgt wird. Dadureh 
sehen im ]Profilbilde die R~nder der Knochenplatte stallenweise wie zerstOrt aus. 
In  diesen Lakunen, die manehmal beinahe die ganze Dicka der IKnoahenp]atte 
eirmehmen k6nnen, kommt es nun zum lebhaffen Knochenanbau, der meist durch 
spindelf6rmige Ostaoblasten besorgt wird. Der naugabildete Knochen wird nun 
wieder abgebaut, so dab aueh bier sehlieBlich das Bild des Mosaikknoehens entsteht. 
Manchmal werden aber die ursprfinglich dem Abbau dienenden Capillaren yon 
lamell/irem Knoehen eingamauert, so dab im Inneran der Knoehenplatte ein hellrot 
gaf~rbtes, an ein Osteon erinnerndes Gebilda zu sehen ist (vgl. Abb. 9). Es spielen 
sich also an den R~ndern und an den Fl~chen der Platte prinzipiell die gleichen 
Vorg~nge ab. Der Unterschied liagt nur darin, dab der yon der Pagetspongiosa an 
den R/~ndern erfolgende Umbau welt rascher und anergischer vor sieh geht als der 
vom ]3indegewebe aus an den F1/~ehen der Knoehenplatte angreifende Umbra .  

Ein zweiter wiehtiger Befund l~Bt sich an der dem groBen Markraume in tier 
Falsenbeinspitze zugewandtan Wand des carotischen Kanales erheben, also dor t  
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we der PagetprozeB wahrscheinlich am /~ltesten ist. Wir linden n/~mlich hler in 
beiden Schl~fenbeinen einen teilweisen Ersatz der Carotiswand dutch Pagetspongiosa. 
Die Entstehnng dieses Befundes 1/~Bt dich in iolgender Weise darstellen. Die Carotis 
zeigt eine intensive Mediaverk~lkung (M in Abb. 1 nnd 4). Dad idt bekalmtlieh 
bei Ostitid de~ormand kein seltener Befund. Er ist nieh~ nur auf die Carotis be- 
schr&nkt, wir linden vielmehr eine 1Viediaverkalkung geringeren Graded auch in den 
kleinen Arterien des Sch]~fenbeines. An einzelnen Stellen bef/~llt aber diese Ver- 
kalkung nicht nur die 1Kedia, die greift vielmehr auch auf die Adventitia der Carotid 
fiber, welch letztere mit dem ald Periodt dienenden derben Bindegewebe ira Carotis- 
kanule in kontinuierlichem Zusammenhange steht. Wenn nun die verkMkte l~edia 
und Adventi~i~ der Carotis yon der l~agetspongioda des Carotidkanales dureh die 
Venen des Sinus caroticns and die iNerven des Sympathicud, welche die Carotid 
bekann~lich begleiten, getrennt sind, dO kann der Pagetprozel] nicht auf die Carotid- 
wand ttbergreifen. Ganz anders liegen aber die Verh~ltnisde, wenn die verkalkte 
Carotidwa.nd unmittelbar der Pagetspongiosa anliegt. An solchen Stellen sieht man 
zungchst, dab der neugebildete Pagetknochen sieh dutch eine blaue galtelinie 
yon der verkalkten Arterienwand absetzt. An anderen Stellen dringen die Mark- 
r/~ume der Pagetspongiosa in die verkalkte Gef/~Bwand ein, zerstSren die Wand 
dutch Osteoklasten und bilden neuen IZ_noehen (a in Abb. 1, b in Abb. 4). Dieser 
UmbauprozeB kann nun bis zum Endothel vordringen, so dab dchliel~lich ein Teil 
der Carotiswand aus typideher Pagetspongiosa besteht (a--b in Abb. 5). 

Die Beteiligung der periostalen Innenohrkapsd an der Ostitis de]ormans. 
Aus den yon  anderen Autoren  mitgeteil ten Fi~llen sowie aus obigem 

Falle geht  einwandfrei hervor, dab dis periostale Innenohrkapsel  bei 
Ostitis deformans immer umgebau t  wird. Bei Beriicksichtigung der 
Tatsache, daI~ die normale periostale Innenohrkapsel  aueh im sp~tteren 
Leben Umbauerscheinungen,  wenn auch in geringem AusmaBe, zeigt, 
kann  man  sogar behaupten,  dug die Ostitis deformans des Schl~fen- 
beines mit  h6chster  Wahrscheinliehkeit  in diesem Teile der Innenohr-  
kapsel beginnt.  Diese Anschauung ver t r i t t  auch Nager und aueh ein 
Full unserer Sammlung (nicht publiziert) sprieht ganz in diesem Sinne. 

Die Frage, die uns aber hier besonders interessiert, ist die, ob die 
Ostitis deformans ebenso zu einer Vergr56erung des Durchschnit tes der 
Felsenbeinpyramide fiihrt, wie sie den Durehmesser der Extremitgten-  
knoehen und  den Quersehnit t  der Knoehen  des Seh~delgewblbes ver- 
gr6Bert. Bekanntl ieh ha t  zuerst  Frsund die Dickenzunahme der Extremi-  
t/~tenknoehen durch ein periostales Knochenwachs tum erkl&rt, ein Be- 
fund, den Schmorl sp/~ter bestgtigte und erweiterte. Was insbesondere 
dis Knoehen  des Sch~Ldelgew61bes betrifft, so ha t  sehon Schmorl ein 
periostales Waehs tum an ihrer AuBenflgehe festgestellt. Erdheim sah 
dieses periostale Diekenwachstum in F o r m  des Achatknoehens auch an 
der Innenfl/~ehe. Die Sehwierigkeit, dieses periostale Diekenwaehstum 
zu erkennen, ]iegt darin, da[~ die periostale (bzw. endostale) Auflagerung 
yon  der Diploe her sofort in den UmbauprozeB der Ostitis deformans 
einbezogen wird (Erdheim, Pines).  

Was nun  die Fe]senbeinpyramide unseres Fa]les betrifft,  so finden 
wir an  ihrer Vorderfl~Lehe und an ihrer Hinterfl~ehe, we die guBeren 
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Schichten der Dura bekanntlich ein Periost darstellen, entweder eine 
diinne Lage von neugebildetem Achatknochen oder eine dicke, blaue 
Grenzscheide, die vMfach, insbesondere im Bereiche der mittleren Schgdel- 
grube, yon der wnchernden Pagetspongiosa durchbrochen wird (Abb. 7). 
Sowohl der Aehatknoehen als auch die Grenzseheide fehlen zum grol3en 
Teile an der Unterfli~ehe der Pyramide, wo straffes Bindegewcbe und 
der Bulbus inserieren, und im Inneren des Carotiskanales, wo ebenfalls 
straffes Bindegewebe inseriert. Wir finden also zumindest an der Vorder- 
und Hinterfls der Pyramide sichere Zeichen eines appositionellen 
Anbaues. Trotzdem l~ft  sich eine wesentliche Verdickung der Pyramide 
nicht feststellen, aueh dann nicht, wenn man die oben erw~hnte, yon 
Erdheim und Pines hervorgehobene Fehlerquelle berfieksichtigt, dab 
ni~mlich der neu apponierte Knochen infolge des Pagetumbaues als solcher 
nicht immer erkannt wcrden kann. Dag unsere Angabe zutrifft, geht 
aus folgenden Befunden hervor: Erstens zeigt der neu apponierte Achat- 
knochen in der mittleren und hinteren Sch&delgrube sehr dicke Halte- 
linien, insbesondere ist die der Dura ngchstgelegene Grenzscheide yon 
bedeutender Dicke. Dieser Befund weist darauf bin, dag die Knoehen- 
apposition bier iiberhaupt sehr langsam vor sich ging. Zweitens linden 
wir bekanntlich an den Oberflgchen der Pyramide verschiedene Gebilde, 
die in die Tiefe der Pyramide versenkt werden miii]ten, falls eine dickere 
Schichte neugebildeten Knochens der Oberfl&che angelagert wiirde. Ais 
solche ,,Marken" ftir die urspriingliehe Dicke der Pyramide dienen in der 
mittleren Seh/~delgrube die pneumatischen Zellen, die yon der Dura nut  
<lurch eine papierdiinne, h/~ufig vollkommen normal gebaute Knochen- 
lamelle getrennt sind (P in Abb. 2). H&tte an der vorderen Pyramiden- 
fl~che eine Knochenapposition in wesentlichem AusmaBe stattgefunden, 
so miif te  der Knochen, der die Zelle yon der Dura trennt,  eben wesent- 
lich dicker sein und die ganze pneumatische Zelle tiefer liegen. Da dies 
nicht der Fall ist, miissen wit sagen, daft an der vorderen Pyramidenfl/~che 
eine Xnochenapposition in wesentlicherem Ausmafe nicht stattgefunden 
hat. Die gleiche Rolle, die an der vorderen Pyramidenfl~che die pneu- 
matischen Zellen spielen, besitzt an der hintercn Pyramidenfl/~che der 
Saccus endolymphaticus, der bekanntlich der hinteren Pyramidenfl/~che 
aufliegt. Da der Sack bei unserem Pagetfalle die gleiche Lage einnimmt, 
so ergibt sieh daraus, dab eine wcsentliche Knoehenapposition auch an 
dieser Fl~ehe night erfolgt ist. Was schlieBlich die Unterfls der Pyra- 
mide betrifft, so k6nnen wir auch hier eine wesentliche Knochenappo- 
sition ausschlieBen, da wir linden konnten, dab dem Bulbus night um- 
gebante Bruehstiicke dcr alten Innenohrkapsel, die manchmal sogar 
Interglobularr~ume enthalten (c in Abb. 3), unmittelbar anliegen. Wir 
kommen also zu dem Schlusse, daft in unserem Falle eine wesentliche 
Dickenzunahme der Pyramide nicht stattge[unden hat. 
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Im Gegensatz zu unserem Befunde beziiglich des ~uBeren Dicken- 
waehstums der Pyramide miissen wir feststellen, dab die Innenohrkapsel 
ge~issermaBen ein ,,inheres" Dickenwaehstum durchgemaeht hat, das 
zu einer Verengung einzelner Kans welehe die Pyramide durchziehen, 
gefiihrt hat. Dieses ,,innere" Diekenwachstum, das sieh abet niemals 
auf die Hohlrgume des Innenohres erstreekt, konnten wir am inneren 
Geh6rgange nnd am earotisehen KanaIe feststellen. Was zun~ehst den 
inneren GehSrgang betrifft, so zeigt schon die makroskopische Betraeh- 
tung eine Verengnng, die besonders den Eingang zum Kgnale betrifft 
und die dureh eine betrs Verdickung des Kanaldaehes bedingt 
ist (Mai in Abb. 1). Gerade aber an dieser Stelle erweist sieh die Riehtig- 
keit der yon Erdheim und Pines hervorgehobenen Tatsaehe, dab das 
periostale Knochenwachstum bei Paget deshalb schwer zu beurteilen ist, 
weft die neugebildeten Knoehensehiehten sofort vom Pagetumbau er- 
griffen werden. In der Tat sehen wit aueh im Dache des inneren GehSr- 
ganges unterhalb der Dura eine dicke blaue Grenzscheide als Zeichen 
des ruhenden Umbaues oder eine diirme Schiehte yon Aehatknochen als 
Zeichen eines geringen Anbaues, Befunde, die aber zweife]los im Wider- 
spruch stehen zu dem makroskopischen Befunde, der a]so hier viel mehr 
aussagt als der mikroskopische Befund. 

Die Xnochenwneherung im Bereiche des earo~ischen Kanates hat 
eine eigenartige Ursache. Bekanntlieh sind Verkalkungen der Arterien- 
w~nde bei der Ostitis deformans sehr gewShnlich und wahrscheinlieh 
dutch die Tdbersgttigung der Gewebslymphe mit Kalk infolge des ge- 
steigerten Kuoehenabbaues zu erkls So erw/~hnt Frangenheim einen 
Fall yon Kuetschow und Walter, bei dem eine Arterienverkalkung nur 
auf der Seite bestand, die yon Paget befallen war, w~thrend sie auf der 
Seite, auf der der Paget fehlte, nieht festzustellen war. Pines erws 
die Verkalkung der Knoehenmarksarterien bei Paget sowie die Ver- 
kalkung der A. meningea media.. Nun zeigte in unserem Fa,tle die 
A. meningea media nur eine geringe Verkalkung, ws die Carotis 
interne, eine sehr bedeutende Verkalkung ihrer W~nde erkennen lieB 
(Abb. 1, 4, 5). Freilich werden Wanderkrankungen der Carotis im earo- 
tisehen Kanale sehon bei jugendliehen Individuen in :Form von Intima- 
verdiekungen oder geringen Verkalkungen der Media nicht selten ge- 
funden. Doch erreiehen diese krankhaften Vergnderungen niemals 
diese Intensit~t wie in unserem Falle yon Paget. Nun wissen wir, dab 
iiberall im KSrper, we Narbengewebe Kalk aufnimmt, naeh lgngerer 
Zeit metapl~stiseher Knoehen auftritt. Es entsprieht durehaus dem 
Wesen des Pagetprozesses, dab aueh dieser metaplastische Knoehen dem 
pathologischen UmbauprozeB verf~llt. Auf diese Weise ist es wohl zu 
erkl~ren, dal] in einem Falle yon O..]layer der Pagetprozef$ auf die Hohl- 
r~ume des Ilmenohres, in denen sich aber friiher eine eitrige Entziindung 
abgespielt hatte, iibergegriffen hat. Ein ganz anderer Vorgang liegt jedoeh 
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bei der Verkn6eherung der Carotiswand in  nnserem Falle vor. Hier 
f inder sieh auch in  der Stufenserie kein A n h a l t s p u n k t  fiir die A nna hme  
vor, da~ sieh in  der verkalk ten  Ar ter ienwand zuerst  metaplast ischer 
Knochen  gebildet hgtte,  der erst sekundgr vom Pagetproze6 ergriffen 
worden w~re. Wir  k6nnen  vielmehr in  Ubere ins t immung  mi t  einer Beob- 
aeh tung  yon  O. Mayer sehr sehSn verfolgen, wie die verkalkte Arterien- 
wand (Media u n d  Advent i t ia)  zuerst yon  den Markr~umen der Paget-  
spongiosa her dureh Ostoklasten abgebaut  wird, und  wie in  diesen neu- 
gebi ldeten Markrs  sekunds junger  Knochen  gebildet wird 1. Aus 
diesem Befunde folgt, daft nicht nur prgexistentes Knoehengewebe, sondern 
auch verkallctes Narbengewebe als Matrix des ]iir Ostitis de/ormans cha- 
falcteristisehen Umbauprozesses dienen kann. 

II. Mittelohr, Antrum und Warzenfortsatz. 
Sowob_l der kn6eherne ~nBere Geh6rgang als auch der Annulus t~npanicus 

sind in Pagetspongiosa umgewandelt. Dadurch verliert das Tromme]fell seinen 
festen Insertionsrand, so dab der weiche, in st'gndigem Umban begriffene Paget- 
knoehen das Trommelfell nicht mehr so spannt, wie dies unter normalen Ver- 
h~ltnissen der l%ll ist. Dadurch kommen die Falten in der Pars tensa des Trommel- 
felles zustande, die schon O. Mayer besehrieben hat und die aueh wir in unserem 
Falle gesehen haben (T in Abb. 2). Wir sehen aber weiter, daft sieh der 
Fagetumbau nieht nnr auf den Knochen des ~ufleren Geh6rganges nnd des 
Annulus tympanicus bescl~'~nkt, wir finden vielmehr am unteren Insertionsrande 
des Trommelfelles, der bekanntlieh am Quersch~litte einen dreieokigen Binde- 
gewebskegel bildet, eine intensive Kalkablagerung, die dureh die Markr/~ume der 
darunter liegenden Pagetspongiosa abgebaut wird, wodureh der Insertionskegel 
des Trommeltelles eine wesentliehe VerkMnerung erf/~hrt (a in Abb. 2). In dem 
Markraume innerhalb des Insertionskegels wird nun neuer t~noehen gebildet: also 
auch hier eine Einbeziehung des verkalkten Bindegewebes in den Pagetumbau. 
Von groBem Interesse ist es sehlieBlich, dal3 der Umbau der Pagetspongiosa im 
:Bereiehe der unteren Geh6rgangswand nieht nut yon den Markrgumen der Spon- 
giosa, sondern aueh yon der zu einer Cambiumsehiehte umgewandelten innersten 
Gage des Coriums der Haut erfolgt. 

Tube, Mittelohr und Antrum zeigen ein durehaus normales Lumen (Abb. 2); 
jedenlalls ist yon einer Verengung niehts zu sehen. Wie dies gewOhnlieh aueh bei 
sehr fortgesehrittenen F/~llen yon Paget der Fall ist, sind die Geh6rknSehelehea 
nicht erkrankt, hingegen zeigen die lateralen Kn6ehelehen (Hammer, AmboB) 
eine hochgradige Osteoporose mi~ Entwicklung ausgedehnter Fettmarkrgume und 
einem geringen Knoehenanbau am Ran@ dieser l~gume (H in Abb. 2). Der Stapes 
ist normal, ebenso die Fenster. Sowohl der laterale Ansatz der runden Fenster- 
membran als aueh der obere Teil des Rahmens des ovalen Fensters bestehen zum 
Teil aus neugebildetem Pagetknoehen, der gr61~te Teil der Umrahmung der beiden 
Fenster besteht aber aus altem Innenohrknoehen. In der Nisehe des reehten ovalen 
Fensters ist die SehMmhaut stellenweise verdiekt, infiltriert and an der Ober- 
fl/~che dieser Sehleimhautpartie linden sieh diehtgedrgngt Korbzellen (vgl. sp/~ter). 

Die beiden Sehl/~fenbeine sind sehr gut pnenmatisiert und geben daher Gelegen- 
heir, das Verhalten der knSehernen Seheidew/~nde zwisehen den pneumatisehen 
Zellen bei Ostitis deformans zu studieren. Dieser ,,pneumatisierte Xnoehen ~ 

1 Dieser Umbau wird dadureh erleiehtert, daB, wie in der Besehreibung erwghnt, 
ein selbst~ndiges Periost an der Innenseite des earotisehen Kanales fehlt. 
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besteht bekanntlieh aus diinnen B/~lkehen und Pl&ttchen, die nach dem Typus 
des parallel-lamell~,ren oder des gefleohtartigen Knochens aufgebaut sind. Hie 
und da sieht man in einem derartigen B&lkchen ein kleines, regelrecht gebautes, 
hellrotes Osteon, im allgemeinen ist aber der Knochen sehr primitiv gebaut und 
zeigt ira tt&matoxylin-Eosinpr&parate einen bl&ulichen bis dunkelblauen Farbenton. 
An ihren R&ndern schlieBen die B&lkchen mit einer blauen Grenzschcide ab. 

Die Oberfl&che dieser B&lkchen und Pl&ttchen ist yon einer Fortsetzung der 
Mit~elohrsehleimha.ut bekleidet, die aus einer fiber den vorspringenden Ri~ndern 
der Zellw~nde ganz diilmen, in den Winkeln und Eeken der W&nde recht dieken 
Bindegewebsschiohte mit einem Belag yon platten oder kubischen Zellen besteht. 
Aus dieser Sch]eimhaut senken sieh kleine Gef&Bchen in das Knochenb&lkchen 
hinein, die in versehiedenen Richtungen, begleltet yon sp/~rlichem ]3indegewebe, 
das B&lkchen durchziehen. Auch gr~$ere Arterien re_it Beglei~venen, die in derbes, 
kernarmes Bindegewebe eingebettet sind, werden besonders an den Knotenpunkten 
der BgIkchen eingebaut. SchlieBlich finder man auch typisehe Volkmannsche 
Kan/~le, die, yon einer zackigen blauen Grenzscheide umgeben, die ganze Dieke 
eines B~lkchens durchziehen. 

Die Schleimhau~ an der OberflEehe des pneumatisierten Knochens wurde vor 
allem yon Wittmaack, sparer yon Krainz genau studiert. Krainz kommt zu dem 
Ergebnis, ,,dal3 die Auskleidung der pneumatischen R~ume entsteht dureh den 
vordringenden Epithelluftsack, der die yon freien Markelementen beraubten Endost- 
fasergeriiste zu flacher Lage zusammendrtiekt und sic als Unterlage benfitzt. Die 
gesamte Auskleidung der lufthaltigen Warzenzellert besteht also nur aus einer 
flaeh gedrtiekten Endostgeriistrestlage mit einem darauf liegenden einfaehen 
Epithel". Aus diesem Grunde will Krainz start yon ,,Schleimhaut" yon einem 
,,Endosteum pneumaticum" und start yon ,,Schleimhautepithel" yon einem ,,Epi- 
thelium pncumatieum" spreehen. So sehr wir den histogenetischen Untersuchungen 
yon K~'ai~z beistimmen, so glauben wir doch mit Lange, Mayer u. a. bei der alten 
Bezeiehnung ,,Schleimhaut" bleiben zu sollen, wobei wit allerdings mit t;rainz 
an der ,,Knochenmarkseigensehaft" des subepithelialen Bindegewebes dieser 
ScMeimhaut festhalten. 

Auf Grund dieser Beschreibung kSnnen wir also sagen, daft die Knochenb~lkchen 
und -pl~ttchen nichts anderes als Spongiosab~Ikche~ darstelIen, zwischen denen abet 
das Knochenmark ]ehlt und die yon einer Schleimhaut bekleidet sind, welch letztere 
das Fasergertist des urspriinglichen ]V[arkes, also ein ,,rudiment/~res" Mark ohne 
spezifische Elemente und ohne Fettgewebe in sich schlieBt. Unter normalen Ver- 
hi~ltnissen zeigen nun diese pneumatischen B/~lkehen einen geringYfigigen Umbau, 
entsprechend dem yon Wittmaack genau besehriebenen, sich bis in das Alter fort- 
se~zenden Pneumatisationsvorgange. Da aber dieser Umbau sehr tr/~ge vor sich 
geht, altern diese B/~lkchen sehr bald, werden spr6de und zeigen daher sehr h~ufig 
~ikrofissuren (F in Abb. 6). Wir m6ch~en ausdrfieklich hervorheben, dab sich 
diese Mikrofissuren in pneumatischen Knoehenb~lkchen auch unter normalen 
Verh/iltnissen finden, dab sie aber bei Paget etwas h/~ufiger vorkommen, was damit 
zusammenh/~ngen mag, dab diese ]3glkchen infolge ihres teilweisen Umbaues (s. 
spgter) ihre normale Widerstandskraft verlieren. Wir ~inden daher hier nieht nur 
einfache :Briiehe mit Dislokation der Bruchenden, sondern sogar Splitterbrfiehe 
(K in Abb. 6), die meis~ durch einen derben ]3indegewebscallus miteinander ver- 
einigt sind. In diesem Bindegewebscallus karm es stellenweise zur Kalkablagerung 
und sogar zur metaplastisehen I~nochenbildung kommen. Es muB besonders 
hervorgehoben werden, dub sieh diese Mikrofissuren niemals in umgebauten, sondenl 
immer nut in alten Xnoehenbglkehen linden. 

Von grol]em Interesse ist nun die Art, in der der Pagetumbau in diesen Knoehen- 
bi~lkehen erfolgt. Wir mtissen hier einen inneren und einen/~ul]eren Umbau unter- 
seheiden. Der innere Umbau finder deft start, we die :B/~lkchen mit X_nochen 
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im Zusammenhange stehen, der bereits in vollem Pa.getumbau begriffen ist  (C~ in 
Abb. 10). Sehr geeignet zum Studium dieser Verh~Itnisse sind die yore Tegmen 
mittelohrwgrts abgehenden Knochenb~lkchen.  Man sieht hier folgendes: Die 
Tegmenplat te  ist  dadurch ein wenig verdickt ,  dab yon der  Dnra  her eine diinne 
I~_nochenschichte angebaut  wird (A in Abb. 7). Man kann  die Grenze des ursprting- 
lichen Tegmens noch an  der dicken, blauen, meist  we]lenf6rmig verlaufenden appo- 
sitionellen Haltelinie erkennen (H in Abb. 7), die das Tegmen durchzieht.  Der auf 
diese I-Ialtelinie apponierte Knochen schlieBt nun  gegen die Dura entweder mi t  

Abb. 6. Schnitt dm'eh das stark pneumatisierte ~ypotym!0anum (Hy). Farbtmg mit H~ma- 
toxylin-Eosin. Mikrophotoga'amm. S ttyperplastisehe Mittelohrschleimhaut, a subepi- 
theliales Gef~B mit perivaskularem Infiltrate, B1 E:noehenb~lkehen mit blauer Grenzscheide 
(G) und einer Osteoidhaube (O) tells glteren Datums (O~), tells jiingeren Datums (O:), B2 
Knoehenb~lkchen mit kleiner Lakune (b), /~3 Knoehenbhlkehen mit l~Iikrofissur (F) ~nd 

kleinem I~noehensplitter (K). 

einer Grenzscheide oder mit  einem feinen osteoiden Saume ab. Knochenabbau 
erfolgt yon der  Dura her  nicht .  

Innerhalb  der Tegmenplat te  f inder man nun  in den meist  quergetroffenen 
Gef~ftkani~len und  den engen Haversschen R~umen zwischen G e f ~  und  Knoehen- 
wand einige wenige Bindegewebsfibrillen und  kleine Osteoklasten, welch letztere 
zun~ehst die den Gef~13kanal abschlieJ~ende Grenzseheide durchbrechen, also Bilder 
wie sie Schmorl als Anfangsstadien des Paget  in der Compaeta beschreibt.  In  den 
so erweiterten R~umen kommt  es nun  zu den iibersti irzten Umbauvorg~ngen,  wie 
sie fiir den Paget  charakteris t isch sind. Die Markr~ume entha l ten  zumeist  fibr6ses 
Mark (M1--Ma in Abb. 7), aber an  anderen Stellen ist  es zur teilweisen Umwand-  
lung des fibrSsen Markes in Fe t tmark  gekommen (F in Abb. 7), in welch letzterem 
Falle der Umbau  am l~ande des Markraumes gewShnlich ruh t  und  der neugebildete 
lamell~re Knoehen mit  einer blauen Grenzscheide gegen den ]V[arkraum absehliei]t. 

Der geschilderte Umbau  erstreckt  sich nun  an  vielen Stellen auch in die Wurzein 
der Knochenb~lkchen, die yon der Tegmenplat te  mittelohrw~rts abgehen. In  der 
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Regel erfolgt hier yon den Pagetmarkr/~umen in der Tegmenplatte auch ein Abbau 
der B~lkchenwurzel, wobei aber sehr raseh wieder neuer, eosinroter Knochen 
gebildet wird, der sich durch eine lakungre Kittlinie von dem restlichen alten 
Knoehen des B/~lkehens abhebt. Es besteht dann ein derartiges Balkehen im Lgngs- 
schnitte aus jungem, eosinrotem Knochen an seiner Wurzel und altem, blauem 
t~noehen (h~ufig mit  3s an seinem freien Rande. An anderen Stellen 
wieder (Abb. 7) hShlt ein yon der Tegmenplatte ausgehender, mit  fibrSsem Marke 
erftillter l~esorptionsraum (M e in Abb. 7) ein B/~lkchen (B in Abb. 7) bis zu seineu 

A b b .  7. S c h n i t t  d ~ r e h  die D u r a  de r  m i t t l e r e n  Sch~de lg I~be  (D) n n d  das  T e g m e n  t y m p a n i  (T) 
de r  l i nken  Sei te .  Ff~rbung m i t  t t ~ m a t o x y l i n - E o s i n .  M i k r o p h o t o g r a m m .  ,4 A c h a t t m o e h e n ,  
H we l l en fS rmig  v e r l a ~ e n d e  Ha l t e l i n i en ,  a D u r c h b r u c h  eines 1VI~rlcratm~es d u t c h  d e n  A e h a t -  
k n o c h e n ,  MI- -~  2r i m  T e g m e n ,  S S e h l e i m h a u t  des  Mi t t e loh re s ,  B ~2nochenb~lkehen,  
d n r c h  den  M a r k r a u m  M~. ausgehOhl t ,  G Grenzsche iden ,  Ap Spi tze  des  tEnochenbf i lkchens ,  

aus  a l t e m ,  b l au  g e f ~ r b t e m  I~noehen  b e s t e h e n d ,  2" F e t t m a r k .  

R~ndern aus, so dag yon dem alien Bglkchen nut mehr die beiden blauen Grenz- 
scheiden (G in Abb. 7) tibrig bleiben, die zwisehen sich alas fibrSse Mark des Resorp- 
tionsraumes einschliegen. In  diesem fibrSsen Marke kommt es nun zu den tiber- 
stiirzten Umbauvorg~ngen, bis schlieBlich das urspriinglich aus parallel-lamell~rem 
Knoehen gebildete B/~lkchen in ein B~lkchen mit  typischer Mosaikstruktur um- 
gewandelt ist. 

Neben diesem inneren, von den 1V[arkr~umen des bereits umgebauten Knochens 
ausgehendem Umbau der pneumatischen B~lkchen finder sich auch ein (~ufierer 
Umbau, der yon der Sehleimhaut tier Bi~lkchen ausgeht. Wit  haben schon oben 
hervorgehoben, dag aueh unter normalen Verh~ltnissen ein Umbau tier B/~lkchen 
stattfindet, nut  ist dieser Umbau sehr geringftigig, erfolgt in sehr langsamem Tempo 
und betrifft das ganze oder fast das ganze B/~lkehen. Er  ~ugert sieh darin, dab yon 
dem osteogenen Gewebe der Schleimhaut an die Balkchen paralM-lamell~rer, 
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bl~ulieh-gef~rbter Kncehen  angelagert wird, die Grenzscheide in eine appositio- 
nelIe Haltelinie umwandelnd. Dadureh werden die Balkchen allmi~hlich verdickt. 
Ganz anders liegen die Dinge bei der 0stit is deformans. Hier entwickelt das osteogene 
Geu, ebe der Schleimhaut eine weit inter~ive~'e, abet ebenso planlose T~tigkeit, die sich 
sowohl im Abbau als im Anbau der B~lkchen du[3ert. Was zun~chst den Abbau 

Abb. 8. Schnitt dutch die knSchernen Scheidewfinde (K, KI) zwischen den pneumatischen 
Zellen (Z, Z1). Linke Seite. F~rbnng mit H~tmatoxylin-Eosin. 51:ikrophotogramm. K B~lk- 
chert, aus parallel-lamell~rem Xnochen bestehend, K~ B~lkchen, arts geflechtartigem 
Xnochen bestehend, a muco-periostaler ~berzng (normal), b muco-periostaler ~berzug mit 
hyperDlastischem, subepithelialem Bindegewebe, G Grenzscheide, V prall gefdlltes Gef~I~ in 

einer Lakune, c teilwelse Ausfiillung der Lakune mit Osteoid. 

betrffft, so erfolgt dieser in verschiedener Weise. Wit sehen erstlich Stellen, an 
denen die Wand yon Capfllaren oder kleinen Ostoklasten angenagt wh'd, wobei 
zun~chst die Grenzscheide zerstOrt wird und der Rand des Bi~Ikchens ein um'egel- 
m~l~ig zerfressenes Aussehen zeigt. Daneben gibt es aber Stellen, wo ganz nach dem 
yon Askanazy, M. B. Schmidt, JFreund u. a. besehriebenen Typus des Abbaues 
won Spongiosab~Ikchen sieh kleine Markr~ume mit  feinen Capillaren aus tier Sehleim- 
haut  in den Knochen eingraben und ihn durch Ostoklasten zerstSren (Abb. 8 und 

Vh'chows Archly. Bd. 298. 15 
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b i in Abb. 10). Wir haben also hier das typische ]3ild des ,,dissezierenden Knoehen- 
abbaues", wie es ftir den Paget so charakterisgisch ist, nur erfolgt hier der dissezie- 
rende Abbau nieht vom ~arke,  sondern yon der Schleimhaut des Mittelohres her. 
Ein weiterer Untersehied besteht darin, dab diese kleinen Markr/tume nur selden 
das Bglkehen in seiner ganzen L/~nge aush6hlen und es in einen mit  fibr6sem Marke 
efftillten Knoehenzylinder umwandeln, wie dies Pines ftir die SpongiosabMkehen 
so ansehaulieh sehildert; bei den pneumagisehen B~lkehen durehsegzen vielmehr 
die kleinen Narkr iume das B~lkehen vorwiegend seiner Diel~e naeh, wobei sie 
manehmal yon einer Sehleimhautil~ehe his zur gegeniiberliegenden Sehleimhaut- 
fl iehe vordringen und so das BMkehen in zwei Teile teflen k6nnen. Dabei ist zu 
beohaeh~en, dab die dem t~esorpgionsraume gegenaberliegende Grenzseheide des 
BMkehens dem Abbau immer einen etwas gr613eren Widerstand entgegensetz~ als 
das Knoehengewebe. 

Ebenso ingensiv wie in der Riehgung des Abbaues iuger t  sieh die umbauende 
Ti t igkei t  der Sehleimhaut in der Richtung des Anbaues. Dieser Anbau erfolgt 
immer fleekweise, vollkommen planlos, als Ausfliekung der dutch den Abbau ent- 
standenen Defek~e, weshalb dieser Anbau niemals zu einer gleiehmifligen Ver- 
diekung der :Bilkehen fiihren kann. Wit finden znn~chst ein hellrotes Os~eoid 
in der SehMmhaug, das entweder einer zernaggen oder einer vollkommen normalen 
Grenzseheide angelagerg wird (B i in Abb. 6). Dadureh zeig~ das B/ilkehen buekel- 
f6rmige oder unregelm/~gig geformte Verdiekungen. Diese 0steoidbuekel zeigen 
an ihrer Oberfliehe gewShnlieh einen Belag yon eiMgen platten Osteoblasten, yon 
denen nun sehalenf6rmig immer neue Lagen yon Os~eoid (O 1 und 0 2 in Abb. 6) 
angelagert werden, bis endlieh das BMkehen einen hMbkugeligen 0steophyten mit  
deutlieher Schalenstruktur zeigt (Abb. 6). Dabei ist o~t zu beobach~en, dab die 
ers~ angelagerten Osteoidsehiehten, die also dem M~en Knoehenb~lkehen unmi%eI- 
bar anliegen, einen bl~uliehen Farbenton zeigen (0 i in Abb. 6), wihrend sieh die 
jungen Osteoidsehiehten mit  Eosin hellrot f&rben (02 in Abb. 6). 

Genau so wie dies Freund in seinem Falle gefunden hat, maeh~ aueh bier das 
ffiseh angelagerte Osteoid durehaus nieht den Eindruek eehten, unverkalkgen 
Knoehens, sondern eher den eines spezifisehen Abseheidungsproduktes des Sehleim- 
hautbindegewebes. Der Untersehied gegenfiber dem :Befunde von Freund liegt nur 
darin, dal~ im Falle yon Freund das Osteoid yore Knoehenmark, in unserem ]~'alle 
yore :Bindegewebe der Sehleimhaut abgesehieden wird. Noeh deutlieher t r i t t  dieser 
eigenartige Charakter des Osteoides an den Stellen hervor, an denen die Schleim- 
haut sehr dick ist. An diesen Stellen finden wit wolkenartige Ausseheidungen yon 
Osteoid, die nur wenige Zellen enthalten und an ihren R&ndern tells allm~hlieh 
in das Bindegewebe tibergehen, teils mit den alten KnoehenbMkehen in Verbin- 
dung treten. Es kann wohl kaum bezweifelt werden, dag an solehen Stellen 
das Os~eoid auf bindegewebiger Grundlage, d. h. dutch Abseheidung yon Kit t-  
substanz zwisehen die Fasern des Bindegewebes der SehMmhaut  entsganden ist. 

Ebenso wie an der AuBenfl~ehe der BMkehen kommt es aueh in ihrem Inneren 
zur Knoehenneubildung, und zwar innerhalb der oben besehriebenen Resorptions- 
r iume,  wie ein soleher z. ]3. in Abb. 8 dargestellt is~. Aueh hier wird Osteoid ge- 
bildet, das in Sehiehten abgelagert wird, wodureh eine Verengung des Resorp~ions- 
raumes erfolgt, bis man sehlieglieh im alten, dunkelblauen Knoehen des ]~/~lkehens 
eine Insel hellrot gef&rbten Knoehens findet, der sieh dutch eine laeun&re Kitg- 
lime yore alten Knoehen absetzg (Abb. 9). Infolge der sehalenf6rmigen Ablagerung 
dieses jungen Knoehens zeigt diese hellrote Knoeheninsel eine pseudolamellire 
Struk~ur, die sieh aber yon einem riehtigen Osteon ersgens dutch die geringe Zahl 
von Osteoeyten, zweigens dureh die ganz unregelm~gige Lagerung dieser wenigen 
Osteoeyten un~erseheidet. 

Sehr h&ufig sieht man aueh folgende Bilder: Wir haben gesehen, dab ein solehes 
,,Pseudoos~eon" (~ in Abb. 9) dadureh entstehG dag ein yon einer Seite des 
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B/~lkchens ausgehender Resorpbionsraum mit  Knochen ausgeffillf wird. K a u m  ist aber 
dieser Knochen ents tanden,  so wird er yon der gegenfiberliegenden Seite des ]3/ilk- 
ehens her wieder an  einer Stelle lacunar ~ngenagt (b u n d c  in Abb.  9). Diese neue 
kleine Lacune wird wieder mi t  Knoehen ausgeffill~, der sich yon dem ~lteren I~nochen 
des , ,Pseudoosteons" durch eine lacun/~re Ki~tlinie abheb~. Wenn  nun  dieser Wechsel 
yon systemlosem Anbau  und  Abbau  sich wiederholt, so muB schliel31ich ein regel- 
loses hTetzwerk yon kurzen Kit~linien gebildet werden, d . h .  das B/~lkchen mul3 
sehlieBlich eine ~ypische Mosaikstruktur  zeigen. 

Zusammenfassend miissen wir also sagen: Die knSchernen Scheidewi~nde 
zwischen den pneumafischen Zellen zeigen bei Paget  eine zweifache Ar t  des , ,~ugeren" 

Abb. 9. Schnitt durch ein Knochenb~lkchen aus den supralabyrinth~ren Zellen. Rechte 
Seite. Ffirbung mit H~matoxylin-Eosin. Mikrolohotogramln. a ,,Pseudoosteon", durch Aus- 
ftillung einer Lakune nait neugebildetem Knochen entstanden, b lind c kleine Ostoklasten, 

G subepitheli~les GefalL 

Abbaues:  1. einen vollkommen planlos erfolgenden Abbau, der sich aber nur  an  
den oberfl~ehliehen Schichten des BMkchens abspielt  und  tells yon der Wand  
der dem Knochen anliegenden Capillaren, tells yon kleinen Os~oklasten besorgt wird; 
2. einen tiefgreifenden (,,pefforierenden") Abbau,  der zumindest  h~,u~ig yon den 
pr/~formierten GdaSen  ausgeht, die sich "con tier Schleimhaut in den Knoehen ein- 
senken und  das B/~lkchen in ziemlicher Ausdehnung durchziehen. Dementsprechend 
l inden wit aueh eine zweifache Form des Knochenanbaues:  1. einen vollkommen 
planlos erfolgenden Anbau,  der sieh an der Oberfl~che des B~lkchens absloielt 
und  zur Bildung yon verschieden geformten Osteophyten {iihrt, 2. einen im BMk- 
cheninneren erfolgenden Anbau,  der entsprechend der Tiefe der vorangegangenen 
Resorption auch die ganze Dicke des B~lkchens ausftillen und  zur Bildung yon 
, ,Pseudoosteonen" ffihren kann  (Abb. 9). 

Schlie$1ich mul3 noch ein Befund erw~thnf werden, der von prinzipieller Be- 
deu~ung zu sein scheint. Schon bei sehwacher Vergr6Berung sieh~ man hi, milch, 
dab sich in pneumatischen Zellen hi~ufig ein eosinrotes Exsudar befindet. Daneben 

1.5" 
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sieht man aber aueh ein zelliges Exsudut ,  das zum Teil aus kleinen, lymphoeyten- 
ar t igen Zellen - -  eine genaue Differenzierung dieser Zellen ist  wegen der Schnit t-  
dieke n ieh t  m6glieh - - ,  zum gr61~eren Tell abet  aus groBen Zellen mi t  wabenf6rmigem 
Protol01asma und  kleinem Kerne (Korbze]len nach  Manasse) besteht.  Dieses zellige 
Exsuda t  kann  manchmal  das Lumen der pneumat isehen Zelle vol lkommen aus- 
fiillen (Abb. 10). 

Weist  schon dieser Befund darauf  hin, daI~ sich in der Schleimhaut  der Zellen 
ein entziindlieher ProzeB abspielt,  so wird diese Vermutung vollkommen best/~tigt, 
wenn man  die Sehleimhaut  selbst genauer untersueht .  Man sieht nAmlich immer, 

Abb. 10. Pueumatische Zellen (Z1--Z~) unterhalb der rechten Cochlea. F~rbtmg ]nit l-I~ma,- 
tox-ylin-Eosin. Mikrophotogramm. Z~ ]Pneumatische Zelle fast vollkomrnmen mit Korb- 
und l%undzellen ausgefiillt, a perivaskulfires Infiltrat in der hyperplastischen Sehleimhaut. 
E Epithel der Schleimhallt, ~I--B~ :I~nochenb~lkchen, bl Howshipsche Lakune, die gegen- 

w/~rtig dm'ch Osteobla~ten verrnauert wdrd, b~. Howsh~sehe Laktme rnifi Ostoklasten. 

dab die Schlcimhaut  solcher mi t  Exsuda t  erfiillter Zellen, insbesondere dort ,  wo 
sic dicker ist, ein perivaseulares Inf i l t ra t  der subepithelialen Gef/~l~e zeigt (a in 
Abb. 10). Man sieht ferner an  vielen Stellen eine Durchwanderung der lympho- 
cytenart igen Zellen durch das Epi thel  der Schleimhaut (E in Abb. ]0) in das Lumen 
der pneumat isehen Zclle. Es kann  also wohl kaum bezweifelt werden, dab es sich 
bier u m  entzfindliche Vorggnge in dem mucoperiostalen Oberzug der  pneumatischen 
Zellen handel t ,  und  dementsprechend zeigt aueh das kn6cherne Geriist soleher 
Zellen immer deutliche Umbauvorggnge,  die sieh entweder am normalen Knochen 
oder am Mosaikknochen der ]~alkchen abspielen (b 1 in Abb.  10). 

Hist0genese der 0stitis deformans. 
Die His~ogenese der Ostitis deformans, die his jetzt den einzigen Weg 

darstellt, um der Frage nach der ~tiologie dieser Erkrankung ngher- 
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zukommen, ist bis heute vielfaeh umstritten. Man hat zungehst an- 
genommen, dab die Umwandlung des normalen Knoohenmarkes in 
fibrSses Mark den AnstoB zu dem ffir die Ostitis deformans oharakte- 
ristisohen Umbau des Knochens abgibt. Da aber Schmorl die Sloongiosa- 
bglkchen sohon zu einer Zeit nlosaikartig nmgebaut sah, als nooh kein 
Fasermark bestand und da er weiter die Markfibrose auch bei anderen 
Knoehenkrankheiten sah, die mit Paget nichts zu tun haben (Rachitis, 
Osteomalacie), erblickt er in der Markfibrose nieht eine primgre, sondern 
eine sekundgre Vergnderung und M. B. Schmidt, Erdheim u. a. schliegan 
sich ihm in diesem Punkte an. Hingegen weist Erdheim die weitere 
Angabe Schmorls, dab die Pagetvergnderung fiberhaupt nioht im Knoehen- 
mark, sondern mit einer Umwandiung des normalen Spongiosaknochens 
in einen Mosaikknoohen einsetzt, dab also das Knochenmark fiber- 
haupt niehf der Iorimgre Sitz der Erkrankung sei, zuriiok und wir 
mfissen nns ihm anschlie6en. Denn gleich Erdheim kSnnen wit uns 
nioht vorstellen, dab ein Erkrankungsprozel~ in den verkalkten Hart- 
gebilden einsetzen kann, wir mfissen daher mit Erdheim voraussetzen, 
dab der Paget (ebenso wie jede andere Knoehenerkrankung) primgr in 
den Weichteilen des Knochens (Periost, Knochenmark, Endost) beginnt, 
und dab der Knoohenumbau den sekundgren Vorgang darstellt. 

Es fragt sick nun, welche Vergnderungen der Weichteile des Knoehens 
die Ostitis deformans einleiten. Die Antwort auf diese ];rage wird in 
verschiedener Weise gegeben. So fand Freund in den am meisten vor- 
gesehobenen Resorptionsrgumen seines Falles yon allem Aufange an 
Fasermark, Pines, der die porotisehe Pagetform des Sehgdels untersuchte, 
erblickt die primgre Markver/*nderung in dem Auftreten reiohlicher, 
sioher nicht myeloischer, sondern wohl dem l~eticulumsystem angah/~ren- 
der Zellen, wghrend Erdheim primgr ,eine nieht zu fibersehende Ver- 
mehrung des zelligen Markes" land, yon der aus der Pagetumbau des 
Knochens ausging. Es ist aber Erdheim nieht mSglieh, die Frage zu 
beantworten, ob diese Vermehrung des zelligen Markes als 6rtliehe Ent- 
zfindung oder als Hyperplasie zu deuten ist. Die Sohwierigkeit, diese 
Frage zu beantworten, gibt Erdheim selbst zu, indem er schreibt: ,,Ex- 
sudatzellen im Fettmark zu sehen ist leicht, datum finder sioh die Angabe 
immer wieder, sogar bei Schmorl; sie aber im zelligen Mark wahrzunehmen 
und als solche sicherzustellen, ist sehr viel sehwerer." Wenn man daher 
der Beantwortung dieser Frage ngher kommen will, mul3 man die be- 
gilmenden Vergnderungen des Paget dort untersuehen, we mSgliehst 
einfaohe Verhgltnisse v0rliegen. Und diese Forderung erffillen die 
knSohernen Seheidew/*nde der pneumatisohen Zellen in ganz ausgezeioh- 
neter Weise. Wie wir gehSrt haben, handelt es sieh hier um ganz pri- 
mitiv gebaute Knochenbglkehen, die yon einer Sohleimhaut bekleidet 
sind und normalerweise nur sehr geringe Umbauvorggnge zeigen. ])as 
Bindegewebe der Sehleimhaut besitzt die Fghigkeit des Knoohenumbaues, 
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da es vom Bindagewebsgerfist friiher vorhandan gewesener Markrgume 
abstammt. In dieser Schleimhaut linden sich nun Vergndarungen, die 
darin bestahen, dal3 die ]?rail geftillten subepitheliMen Gefgl~a yon lympho- 
cytanartigen Infiltratzellen umgeben sind (Abb. 10) und dab diese In- 
filtratzellen durch das Epithel der S chleimhaut mit einer seresen Fliissig- 
kait in das Lumen der Zelle eindringen. Als weiterer Bestandteil dieses 
Exsudatas warden veto Epithel der Schleimhaut Korbzellen gebildat, 
wie sie bei jeder milderen Entzfindung der SchMmhaut auftreten kennen. 
Es linden sich also hier die gleichen Vergnderungen, die schon Looser 
in den den normalen Knochen zersterenden Resorptionsrgumen bei Paget 
gefunden hat, also ein Mbumineses Exsudat mit sehr wenig Exsudat- 
zellen um die sehr weiten Gefgge. Dieser Befund hat bekanntlich Looser 
zu der Ansieht veranlgBt, dab der Paget eine chronisch-entziindliche 
Affektion unbekannter Atiologia darstelle. Die Befunde yon Looser 
wnrden zum Tail bestgtigt (Schellenberg, Freund, Brunner, Erdheim u. a.), 
zum Tail nieht bestgtigt (Schmorl). Aber such diajenigen, welche die 
Loosersehen Befunde bestgtigten, konnten den aus diesen Befundan ga- 
zoganan SchluBfolgarungen nicht baistimmen, da 1. Looser nicht den 
Bawais erbraeht hat, dab der yon ibm erhobene Bafund wirklick ent- 
ztindliahes und niaht atwa Stauungs6dem darstelle, und da 2. sieh der 
Looserseha Befund nicht in den ersten, Knoehenabbau zeiganden Mark- 
rgumen, sondern in einam sehon ein wenig fortgesehrittenen Stadium 
mit schon vorgesehrittanem Umbau, also als Einleitung der Fasermark- 
bildung findet (Erdheim). Es ist daher verstgndlich, warm Michaelis 
in seinam groBan t~eferate schreibt, dab as his jetzt noeh nieht ge- 
lungen ist, ,,beweisende, eindeutig antziindliehe mikroskopisahe Ver- 
gnderungen bei tyl0ischen Fgllen yon Ostitis deformans Paget naahzu- 
w e i s e n  ~ . 

Was nun unsera aiganen Untersuehungen betrifft, so k6nnen wir 
zwaifellos das Tatsgchliche der Loosersehen Befunda bestatigen, wie dies 
Brunner sehon vor Jahren getan hat. Die erste Frage, die aber jetzt  
zu baantworten ist, lautet, ob es sick hier um entziindliche Vorgs 
odar um Folgeerseheinungen einer Stauung handelt. Ganz abgesehan 
davon, dag fiir die Annahme einer Stauung kein riehtiger Grund vor- 
kanden ist, abgasehen ferner davon, dab der kohe Zellgehalt der aus- 
geschiedenen Fltissigkeit (Abb. 10) sehr gegen die Annahme eines Trans- 
sudates spricht, linden wir selbst bei hoehgradiger Stauung im Schl/~fen- 
bein, wie sic bei grogen Nasenrachentumoren vorkommt (vgl. die Fs 
yon Krainz), nur ein •dem der Schleimhaut und ein homogenes Trans- 
sudat in den pneumatisehen Zellen. Die perivaseularen Infiltrate und 
das Auftreten yon Korbzellen und lymphoeytenghnliehan Zellen im 
Lumen der pneumatisehen Rguma unseres Falles weisen jedoeh mit 
Sieherheit darauf hin, dab as sick bier n i c h t u m  Folgeerseheinungen 
einer Stauung, sondern um Entziindung handeln mug. 
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Etwas schwieriger zu beantworten ist die zweite Frage, ob n/~mlich 
diese entziindlichen Ver/~nderungen schon im Beginne des Pagetumbaues 
naehzuweisen sind oder ob sie nur einem sp~teren Stadium angehSren. 
Denn in den grol~en Markr/tumen des yell entwickelten Paget ist es 
natiirlich nicht sehwer, die perivascul/~ren Infiltrate naehzuweisen, und 
in der Tat  warden sie bier, wie erw/~hnt, sehon oft gesehen. Viel sehwie- 
tiger ist es, diesen Befund in den kleinen Markrgumen zu erheben, die 
im Afifang des Pagetumbaues den alten Knoehen abzubauen beginnen. 
Dieser Nachweis ist um so schwieriger, als in den kleinen Markr/~umen 
sehr bald junger Knochen gebildet wird, der den Markraum bis zu einem 
engen Gef/~$kanal verbaut. Trotzdem konnten wir aber wiederholt kleine 
Markrs in dem noch vollkommen normalen Knochen der B~lkchen 
sehen, die um tin pr/fformiertes Gef/~l~ herum entstanden waren. Selbst 
in diesen engen Markrgumen zeigte sich eine 5dematSse Aufloekerung 
des Bindegewebes und tin entsprechend den engen r~umlichen Verh/~lt- 
nissen geringes, aber deutliches Infiltrat yon perivaseul/~r angeordneten 
lymphocytenartigen Zellen. 

Auf Grund dieser Befunde glauben wit den Beweis fiir die sehon 
yon Paget angenommen e, yon Looser behauptete, yon Schmorl bestrittene 
Ansicht erbracht zu haben, daft es sich ndimlich bei der Ostitis de/ormans 
um eine chronisch-entziindliche Erkrankung des Knochens unbekannter ]t'tio- 
logie handelt. Wenn wit aueh welt davon entfernt sind, unseren Befund 
zu generalisieren, so glauben wit doch sagen zu diirfen, dab die yon Erd- 
heim gefundene Vermehrung des zelligen Markes im Anfangsstadium des 
Paget wahrscheinlieh aueh entz~ndlichen Ursprunges ist, eine Annahme, 
ftir die ja Erdheim selbst eine Reihe yon indirekten Beweisen anf/ihrt. 
Diese Entziindung zeigt eine ungemein milde Verlaufsform, weshalb die 
eharakteristisehen Zeichen der Entziindung (Infiltrat, 0dem) selbst an 
dem sehr geeigneten Untersuchungsobjekt, das wir gew/~hlt haben, n/~m- 
lioh den knSchernen Scheidew/inden zwischen den pneumatischen Zellen, 
nicht iibera]l in yeller Deutlichkeit zu sehen sind. 

Diese milde Entzfind_ung der Schleimhaut und wahrseheinlieh aueh 
des Markes stellt nun den ,,I~eiz" dar, der die f/Jr die Ostitis deformans 
so charakteristischen, fiberstiirzten und p]anlosen Umbauvorg/inge im 
Knoehen uuslSst. Diese Umbauvorg/~nge unterscheiden sich sehr wesent- 
lieh yon den yon Wittmaack beschriebenen, auch noeh im Alter vor- 
handenen physiologisehen Umbauvorg/~ngen im pneumatisehen System. 
Der physiologische Umbau dient n/imlich naeh Wittmaack dem Zweck, 
immer neue pneumatisehe Zellen zu bilden, so dal~ das norm~le Struktur- 
bild des Warzenfortsatzes im hohen Alter nicht durch Sklerosierung 
charakterisiert wird, wie man dies friiher vielfach glaubte, sondern durch 
eine weitgehende Pneumatisation (etwa im Sinne einer eigenartig ver- 
laufenden senilen 0steoporose). Demgegeniiber hat  der Pagetumbau mit 
dem Pneumatisationsvorgang gar niehts zu tun. Wohl geht aueh der 
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P a g e t u m b a u  l e t z t en  Endes  yon der  Sch le imhaut  bzw. yon den mi t  der  
Schle imhaut  zusammenhi ingenden  Gef~Bkans und kleinen Mark r~umen  
in den Knochenb~lkchen  aus, er ff ihrt  abe r  niemals  zur  Bi ldung  neuer  
pneumat i sche r  Zellen, sondern  greif t  vo l lkommen  planlos die Knochen-  
bi~lkchen an  i rgendeiner  Stelle an  und  f i ihr t  dadurch ,  dab  K n o c h e n a n b a u  
und  -abbau  d ich t  nebene inander  vor  sich gehen, schliel~lich zur  t yp i schen  
Mosa iks t ruk tu r  der  B~Ikchen, ohne da[~ an  der  F o r m  dieser B~lkchen 
und  der  yon  i tmen eingeschlossenen Luftri~ume i rgendeine ~ a d e r u n g  
erz ie l t  wird .  

Von gewissem In te resse  is t  ein Vergleich zwischen dem pathologi -  
schen ProzeB beim Page t  einersei ts  und  der  e i t r igen Masto id i t i s  anderer-  
seits,  bei welch le tz te re r  bekann t l i ch  auch K n o c h e n a n b a u  und  -abbau  
eine grol~e Rolle spielen. Der  Untersch ied  is t  aber  doch ein bedeutender .  
Denn  ers tens  erfolgen die Umbauvorg~nge  bei der  Masto id i t i s  in weir  
grSl]erem Umfange  als be im Page t ,  was auch begreifl ich ist,  da  sie bei 
der  Masto id i t i s  auf  eine grobe Anderung  der  S t r u k t u r  des Warzenfor t -  
sa tzes  abzielen,  ws  be im P a g e t  die grobe S t r u k t u r  dieses Knochens  
e rha l t en  b le ib t  und  n u r d e r  fcine Bau  der  B~lkchen sich ~ndert .  Zweitens 
vermissen  wir  bei der  Mastoidi t i s  das  enge 5[ebeneinander  yon  Knochen-  
a b b a u  und  -anbau,  der  ffir P a g e t  so charak te r i s t i sch  ist.  

I I I .  Die enchon(h'ale und endostale Innenohrkapse l .  Das h~iutige Innenohr .  

Es ist ein yon allen Untersuchern best~tigter Befund, daI~ die enchondrale 
InnenohrkaI)sel durch den PagetprozeB bis auf geringe Bruchstficke abgebaut wird. 
Diese Bruchstficke der alten Kapsel, die infolge ihrer charakteristischen Struktur 
(bl~ulich gefi~rbter Strs mit meist leeren KnochenhShlen, engen, meist 
verSdeten Gef~l~kan~len mit dieken, blauen Gef~Bscheiden und zahlreichen Mikro- 
fissuren) immer als solche erkennbar bleiben, kann man mitten in der Pagetspongiosa 
linden. Aueh die endostale Innenohrkapsel, soweit sie vorhanden ist, wird abgebaut, 
allerdings in welt geringerem Grade als die enchondrate Kapsel. 

Was nun diesen Umbau im einzelnen betrifft, so linden sieh bier versehiedene 
Einzelheiten, die yon Interesse sind. Wie schon erwghnt, beginnt der Pagetumbau 
mit aller Wahrscheinliehkeit in der periostalen Innenohrkapsel und greift yon bier 
auf die enchondrale Kapsel fiber, wobei er vo]lkommen regellos den Stri~hnen- 
knochen lind die Interglobularrgume zerstSrt und an ihre Stelle eosinroten, ge- 
fleehtartigen Pagetknochen setzt. Nur die GefgBkangle und die spgrlichen, engen 
Markr~tnme der enchondralen Kapsel zeigen ein Verhalten, auf das bis jetzt noch 
nieht geniigend geachtet wurde. Bekanntlieh sind die enchondralen Gefgitkangle 
zum Tell verSdet und bestehen aus sp~rliehem verkalkten Bindegewebe, das dutch 
eine dieke, blaue Grenzscheide yon dem umgebenden Str~hnenknochen abgesetzt 
ist. Zum Teil enthalten aber diese Kangle aueh feint BlutgefgBe (G in Abb. 11), 
die ebenfalls yon dicken, blauen Grenzscheiden umgeben werden. Die engen Mark- 
r~ume schliel31ich, die schon yon O. Mayer genau beschrieben women sind, ent- 
halten spgrliehes l%ttmark und feine Capillaren, ihre l%ander sind yon beinahe gtatten 
Grenzscheiden betri~chtlicher Dicke umgeben. Die besehriebenen Gefgl~- and 
Markkangle zeigen nun ein verschiedenes Verhalten gegeniiber dem Pagetumban. 
Die leeren, engen Kan~le werden durch den Abbau einfach zersbSrt, so dab sie wie 
abgeschnitten an den Pagetmarkrgumen oder dem neugebildeten Knochen enden 
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(e in Abb.  3, S u n d  c in  Abb.  11). E i n  kompl iz ie r te rcs  Ve rha l t en  zeigen die b re i te ren  
Gef/~B- u n d  Markr/~ume. Hier  s i eh t  m a n ,  dab  die dicken,  b l auen  Sche iden  der  1/~ngs- 
ge t ro i fenen  Gef/~Be d u r c h  die ~ n d r i n g e n d e n  Markr/~ume des  P a g e t  a n  einer  Stelle 
ihres  Li~ngsverlaufes bis au f  eine dfinne,  b laue  Lin ie  a b g e b a u t  werden ,  w~hrend  

Abb. 11. Linke enchondrale Innellohrkapsel in der Umgebung der unteren  Basalwindung 
tier Schnecke mi t  zahlreichen Interglobularr~umen (b, bl) mid Gefai~kanalen, die dicke 
blaue Grenzscheiden zeigen (G). F~rbung mi t  t t~matoxylin-Eosin.  Mikrophotogramm. 
Ok Ostoklasten, a Osteoblastentapete, K Kitt l inie.  Der Gef~,Bkanal G mi t  seiner dicken 
blauen Grenzscheide liegt im enchondralen l~nochen. Von seinen beiden ~ s t e n  bleibt G1 
in tier enchondralen Kapsel  und  zeigt eine normale Struktm'.  Der gegenfiberliegende Ast  
endet  bei c und  zeigt eine dicke, blaue Greazscheide, welche dem al ten Str~thnenknochen 
anliegt, und elne ganz feine Grenzscheide, we]che dem Markraume anliegt. Der Gef~l~kanal G 
selbst setzt  sich in den Markraum tort  und zeigt auf der einen Seite eine normale Gefi~Bscheide 
S, die dem Str/~huenknochen anliegt, w~hrend die gegeniiber/iegende, s tark verdfirmte 
Kanalwan4 bei d bereits in neugebildetem Pagetknochen eingebettet  ist. An seinem unteren 

Rande wird der neu gebildete Knochen mi t  der eingemauerten Kanalwand dutch 
Ostoklasten (Ok) abgebaut.  

da s  Gef~B se lbs t  d e m  A b b a u  lange  W i d e r s t a n d  leistet .  Der  l~tngsgetroffene Gefi~g- 
oder  M a r k k a n a l  (G in Abb.  11) g r enz t  d a n n  auf  e iner  Seite s te l lenweise  m i t  ver-  
d f inn te r  Grenzsche ide  a n  das  P a g e t m a r k  (d in Abb.  l l ) ,  w/~hrend die Grenzsche ide  
au f  der  a n d e r e n  Seite in  ihrer  n o r m a l e n  Dicke  a n  den  S t r ~ h n e n k n o c h e n  der  enchon-  
d ra l en  K a p s e l  stSl]t  (S in  Abb.  11). Dieser  W i d e r s t a n d  der  Grenzsche ide  k a n n  sowei t  
gehen ,  dab  schlieBlich de r  Get~Bkanal  z i rkul~r  y o n  den  Markr~Lumen bzw. d e m  
neugeb i lde t en  K n o c h e n  des  P a g e t  u m w a c h s e n  wird  (b--b4 in Abb.  12), in  welch 
l e t z t e r em der  Gef~Bkanal  der  a l t en  I l m e n o h r k a p s e l  m i t  se inen  v e r d t i n n t e n  Grenz- 
sche iden  e in fach  e ingesehlossen  wi rd  (] in  Abb.  12). Es  k a n n  abe r  a u c h  sein,  d a b  
die v e r d i i n n t e n  Grenzsche iden  i h r en  W i d e r s t a n d  aufgeben .  D a n n  wi~ehst da s  
f ibr6se Mark  des  P a g e t  in  den  e r6f fne ten  Gefi~B- oder  M a r k k a n a l  h ine in  u n d  m a n  
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kann  nun  sehr schSn beobachten,  wie das Gef/~l~, das im Bereich der enchondralen 
Kapsel  noch yon einer dicken Grenzscheide umgeben is t  (C in Abb. 12), diese an  
der Grenze zwischen Str~hnenknochen und  Page tmark  plOtzlich verl iert  (d, e in 
Abb.  12) and  dann,  yon der Grenzscheide entblSBt, mi t  den Gefi~Ben des Paget-  
markes in Verbinclung t r i t t .  I s t  nun  das P~getm~rk in die erSffneten Get,B- und  
~arkkan&le der enchondralen Kapsel  hineingewachsen (Abb. 11 bei S), so bi ldet  

Abb. 12. Sehn i t t  dn reh  die enehondra le  I~apsel m i t  den Interglobularr~i~men (E) ~md dem. 
neuen  P a g e t k n o c h e n  (P).  Linke  Seite.  Farbl lng  m i t  I-I/~matoxy]in-Eosin. Bi ikrophotogramm. 
a Ki t t l in ien ,  b--b4 Gefi~$e, die a~s de r  a l ten ,  enchondra len  K a p s e l  in den  P a g e t k n o c h e n  auf-  
g e n o m m e n  wurden ,  c Gef~Bkanal,  der  im  a l t en  enchondra leu  K n o c h e n  ver laufend ,  beider- 
seits eine dicke, blaue Grenzscheide  ze ig t .  Die obere Gre~zscheide verd i inn t  sich weseut l ich 
bei d, wo in F o r m  eines Zwickels  der  neue  P a g e t k n o c h e n  sich zwischen den K a n a l  un4  einen 
Sei tenas t  e inschiebt ,  Die n n t e r e  Grenzscheide hSrt  bei e plStzlich auf, und  zwar  noch inner- 
halb der  enchondra len  ~a!)se l ,  so dail der  IKanal, wenn  er  bei I be iderse i t s  yon  n e u e m  Page t -  
knochen  beg renz t  wird,  auch  be iderse i t s  eine ganz  diinne Grenzscheide  ze ig t  und  in dieser  

Form in den Pagetknochen eingemauert wird.  

es hier Knochen,  der sich der Grenzscheide yon der Lumenseite des Kanales an- 
legt, die Grenzscheide so in eine Haltelinie umwandelnd.  So ist es zu erkl/~ren, 
alas man  h~ufig im Inneren  yon quer- oder schr~ggetroffenen Kan/~len der enchon- 
dralen Kapsel eosinroten, jungen t~aochen antrifft ,  tier einen Tell des Kanal lumens 
ausfiillt. Aber alas Page tmark  bzw. der Pagetknochen wachst  n icht  nur  in das 
Kanal lumen,  sondern man sieht hie und  da, da$ die dicke, blaue Grenzscheide 
an  der Grenze gegen das Page tmark  aufgefasert wird und da$ sich n u n  zwischen 
den einzelnen Fibril lenbfindeln ganz feine Lagen yon hellrotem Osteoid ablagern. 

Der Pagetknochen,  der im Inneren  oder in der n/tchsten Umgebung der GefaB- 
und  MarkkanMe gebildet wird, unterscheidet  sich n u n  durch einige Merkmale yon 
dem sonstigen Pagetknochen.  Es handel t  sich wohl auch hier um einen geflecht- 
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artigen Knoehen, der aber zungehst dureh seine bl/~uliehe Farbe yon dem sonstigen 
hellroten Pagetknoehen abstieht. Das ist aber nieht verwunderlieh. Denn es hebt 
sehon Freund hervor, dab sieh Osteoid, welches an eine dunkelblaue Haltelinie 
angelegt wird, dadureh blau f~rbt, dab sieh das Dunkelblau der Haltelinie all- 
m~hlieh auf die neue Apposition auszubreiten beginnt. Ferner enth~lt der neu- 
gebildete Pagetknoehen h/~ufig weir mehr wirr verlaufende Gef~Bkan/~le, als dies 
bei dem iibrigen Pagetknoehen der Fall ist. Aueh das ist nieht verwunderlieh, 

Abb. 13. Schnitt dutch die Scala tympani tier rechten, oberen Basalwindung (St). Fhrbung 
mit l=fhmatoxylin-Eosin. Mikrophotogramm. E Endost der Skala, Ex Exsudat im lVfark- 
raume, G Prall geftilltes Gefal~, G1 Geffi~ mit perivaskul~rem Infiltrate, b Rundzellen, die 

auf dem Endoste liegen, M, M~ Markr~ume. 

da der neugebildete Knoehen die GefgBe bzw. Gefg~kanMe der enchondralen 
Innenohrkapsel in sich aufgenommen hat, ebenso wie er an anderen Stellen grSBere 
:Bruehstiicke der enchondralen Kapsel umwachsen und in sich aufgenommen hat. 
Sehlie131ich zeigt dieser neugebildete Knochen stellenweise eine hSchst auffallende 
~osaikstruktur,  die aber nieht nut  dureh ein Nebeneinander yon kurzen, unregel- 
mgBigen Kittlinien erzeugt wird, sondern aueh dadureh, dag ein Tell der verdtinnten 
Gef/iBscheiden aus der alten Innenohrkapsel in den neugebildeten Knoehen auf- 
genommen wurde (d in Abb. 11, ] in Abb. 12). 

Wit  sehen also, daft sich die enchondrale lnnenohrkapsel durchaus passiv dem 
Pagetumbau gegen~ber verh~lt. Das gilt aber nieht nur ffir die Hartgebilde dieser 
Kapsel, sondern auch fiir deren GefgB- und Markkangle. Die Gef/~Be entwickeln 
also nicht etwa eine osteoklastische Funktion, obwohl wir in einigen breiteren 
GefgBkanMen Bin leicht, aber deutlich infiltriertes Bindegewebe linden kOnnen, 
sondern sie werden dutch einen eigenartigen Umbauprozel3 in den yon der peri- 
ostalen Knoehenkapsel her eindringenden Pagetumbau mit  einbezogen. 
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Ebenso passiv wie die enchondrale Innenohrkapsel  verh~lt  sich auch der end- 
ostale Knochen mit dem Skelet des Innenohres (Modiolus, Skalensepten, Maculae 
cribrosae) gegeniiber dem Pagetumbau.  Dies ha t  aber nicht  seinen Grund in irgend- 
einer besonderen Resistenz dieses Knochens,  sondern nur  in der Tatsache, dab 
diese Knochen im Zent rum der Pyramide  liegen, wohin der yon der Peripherie 
gegen das Zent rum fortschreitende Page tumbau  am sp~testen vordringt .  Aus 
diesem Grunde finden wir in unserem Falle den Modiolus, die Skalensepten und  
die Ma,culae cribrosae zum weitaus grS8ten Teile vol lkommen normal.  Der endostale 

Abb. 14. Schnitt dutch die obere Mittelwindung tier linkea Schnecke mit der Scala vesti- 
b~ i  (Sv), dem Ductus cochlcaris (/)c), der Stria vascularis (~va) nnc] dem Ligament~n 
spirale (Lsp). F~rbung mit H~matox=~lin-Eosin. Ns Ek %{nochen tier 
cnchondralcn Innenohrkapsel, K, K, ncugebildeter Knochen, G, G, Kittlinien, E Eudost 
tier Skala, a kleiner, mit Exsudat erfiillter ~ohlraum zwischen Endost un4 neu gebildetem 

]~nochen (K~), b ExsudaI~ im Lig. spirale. 

Knochen hingegen ist  an verschiedenen Stellen yore U m b a u  betroffen, ganz be- 
sonders stz~rk im oberen Teile der  Basalwindung auf der  rechten Seite. Hier  sieh~ 
man grSi3ere und  kleinere Pagetmarkr~ume,  welche den endostalen Knochen  
durchbrochen haben und  yon den Hohlr~umen des Innenohres  nur  du tch  das dfinne 
Endos t  ge t rennt  sind (E in Abb. 13). Dieses Endos t  wird vom Page tmark  niemals 
durchbrochen.  

An diesen endostnahen Markrs  fallen nun  einige Besonderheiten auf. 
Zun~chst  sicht man in dem typischen fibrSsen Mark prall gefiillte GefM3e, die 
manchmal  yon einem dichten perivascul~ren Inf i l t ra t  umgeben sind (G, G 1 in 
Abb. 13). Dieses Inf i l t ra t  besteht  zum weitaus grSBeren Tell aus Rundzellen, 
zum geringeren Tell aus groi3en, runden  Zellen mib hellem Protoplasma und  kleinem, 
exzentrisch gelegenem Kern (Korbzellen ?). Da in dieser Gegend Ausli~ufer des groi~en 
~ a r k r a u m e s  in der Felsenbeinspitze n icht  vorkommen,  so handel t  es sich hier 
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nich$ um Narkelemente, sondern eben um ein entztmdliches Infiltrat. An anderen 
Stellen winder sieht man in den Markr/~umen ein homogenes, mit  Eosin gefSrbtes 
Exsudat (Ex in Abb. 13), das an manehen Stellen sogar das Endest  ein wenig 
gegen die Itohlr~ume des Innenohres vorw61bt (Abb. 13). Es laufen hier also zweifel- 
los entziindliehe Vorg/~nge ab. DaB diese Zeichen der Entz/indung nicht an jedem 
Sehnitte zu sehen sind, weist nur darauf hin, dab es sieh hier um nine milde, chro- 
niseh verlaufende Entzfindung handelt. 

Im Laufe des ICrankheitsprozesses kSnnen nun diese endostnahen Markr&ume 
winder dutch Knoehen, der an den Rgndern des l~arkraumes dutch Osteoblasten 
gebfidet wird, vermauert werden (K, KI,K ~ in Abb. 14). Dieser neugebildete Paget- 
lmQchen kann den ganzen Narkraum, stelIenwelse sogar im l~bersehusse ausf(il[en, 
~o daft d~s Endast  ein wenig gegen da~ [naenohr vorgewglbt wird. Abet  das ist 
nieht immer der FML An vielen Stelien wird der Markr~nm dureh den -con den 
Randern her vorwaehsenden Knochen nut bedeutend verkleinert, so dab ein kleiner, 
mit  derbem ]~indegewebe ausgeffillter Raum ubrig bleibt, der unmittelbar dem 
Endost anliegt. In  diesem kleinen Markraume kommt es nun dureh primate Binde- 
gewebsverlcn6eherung zur Bildnng nines hellrot gef&rbten, nur wenige Zellen ent- 
haltenden Osfeoides. SehlieBlieh karm es vorkommen, dab die Knochenbildung 
in den endostnahen Markraumen aus unbekarmten Grtinden aufh6rt. Darm wird 
der Markraum veto Fettgewebe ,,zuriickerobert" (Erdheim), das yon der Sehnecken- 
skala durch ein derbes, mit  dem Endost verwachsenes Bindegewebe abgegrenzt wird. 

Was nun das hgutige lnnenohr betrifft, so ist dieses ziemlich gut erhalten und 
zeig~ nine recht auffallige Atrophie seines ge~amten Nerv-Ganglienapparates. Aueh 
die Sinnesendstellen zeigen einen bald mehr, bald weniger ausgesproehenen Schwand 
ihrer Sinneszel[en, ein Befund, der aber wegen der kadaverOsen Verfi,nderungen 
nicht immer sieher zu stellen isf. 

Was abet  hier am meisten auff~ll~, ist die kusf~5~]~g der peri- und endotym- 
phatischen gaume  mig einer eosim'oten Fliissigkeit (Abb. 13 und 14), ehl Befund, 
der uns yon der serSsen Otitis interna sehr wohl bekannt ist. Merkwtirdige Ver- 
&nderungen finder man nun deft, we ein oftener Markraum an das Endost oder 
an das L ig  spirale angrenzt. Im ersteren Falle (St in Abb. 13) nimmt die im peri- 
lymphatisehen Raume befindliehe Fltissigkeit nine dunkelrote, beinahe violette 
l~arbe an, die sieh abet nur in der Umgebung des offenen Markraumes finder. 
Dabei karm das Endost, welches die exsudierte l~liissigkeit im perilymphatisehen 
Raume vola der im Pagetmarkraume trermt, so anfgeloekerg werden, dab es kaum 
mehr als 31embran zu erkennen ist (E in Abb. 14). Hie und da zeigt abet aueh 
die F1/issigkeit, die einem solchen offenen Markraume anliegt, eine streifenf6rmige 
Struktur (Fibrin ?). Von welt gr6Berem Interesse ist jedoeh der Befund, dab man 
Rundze[[en nieht nur in den endostn~hea Narkr~umen finder, sondern solche 
Zellen auch dem Endos~ gnfgelagert sieht (b in Abb. 13). Es ist daher uarichtig, 
die FI/issigkeit in den ttmertohrr~umen als zelIenlos zu bezeiclme~a, sin enthMt 
~elmehr  nine allerdings geringe Zahl yon Zellen, die sieh gewghnlich an den W~nden 
des Innenehres niedergesehlagen haben. 

Noeh deutlieher sind alle diese Ver/~nderungen dort zu sehen, we sieh ein M~rk- 
raum gegen das Lig. spirale 0finer (Abb. 14). In  diesen Bezirken finder man zu- 
n~ehst nine sehr betr~ehtliehe Vermehrung der Zellen im Ligament, die an Inten- 
sitar sieher den Mlerdings sehon unter normalen Verh&ltnissen variablen Zell- 
gehalt des Ligamentes fibertrifft. Ferner sieht man aueh hier im Bereiehe des offenen 
5Iarkraumes die r6tliehviolette Flfissigkeit im Ligament, die an manehen Stellen 
so reiehlich ist, dab das Ligament in nine mit zellenhaltiger Fltissigkeit erfiillte 
Cyste umgewandelg erseheint (b in Abb. 14). 

Sehliel31ieh sei noeh erw&hnt, dab sieh auch in den Gef~Bkanglen des Modiola~ 
ein allerdings geringes zelliges Infil trat  naehweisen l&gt. 
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Die Otitis interna serosa bei Ostitis de/ormans. 

Am meisten f~tllt in dem eben besprochenen Teile des Schl~fenbeines 
der FlfissigkeitserguB in die Innenohrr~ume auf. Dieser Fliissigkeits- 
ergul~, den Brunner zuerst 1931 bei Paget gefunden und beschrieben hat, 
ist sowohl von pathologisehem als auch klinischem Interesse. Zuerst mul~ 
hier die Frage beantwortet werden, ob dieser ErguB auf eine Stauung 
oder eine Entzfindung zurfickzuffihren ist. Brunner hat schon friiher 
die Annahme eines St~uungshydrops aus bestimmten Grfinden abgelehnt 
und den Ergug auf eine Entziindung- im Bereiche des h~utigen Innen- 
ohres zuriiekgeffihrt. Wir glauben, dM3 auch unser obiger Fall eine andere 
Erkl~trung nicht zul/~Bt. Denn erstens fehlt auch in unserem Falle wie 
im FMle yon Brunner eine Durchwachsung des Modiolus mit Paget- 
knochen, wodurch eine Kompression der aus der Schneeke ziehenden 
Venen denkbar w~re. Zweitens ist die Verengung des inneren Geh6r- 
ganges, durch die ebenfalls eine Kompression der abffihrenden Venen 
wie etwa bei Acusticustumoren m6glich w~re, zu gering, um eine der- 
artige Wirkung zu entfalten. Aber selbst wenn man dies nieht zugeben 
will, muB man sich daran erinnern, dab Brunner in seinem ersten Falle 
(1922) Residuen dieses Fliissigkeitsergusses auch bei normMer Weite des 
inneren Geh6rg~nges gefunden hat. Drittens konnten wir naehweisen, 
dal] diese Fliissigkeit im Innenohre zellenhMtig ist, ein Behind, der mit 
der Annahme eines reinen Transsudates nieht iibereinstimmt. Viertens 
mul?ten wir den FliissigkeitserguB in die pneumatisehen Zellen als Ex- 
sudat bezeiehnen; es wgre daher sehr gezwungen, den Ergul3 in die Innen- 
ohrr~ume auf eine andere Ursaehe zuriiekzuf/ihren. Wir kommen daher 
zu dem SehluB, daft bei der Ostitis de[ormans unter gewissen Umsti~nden 
eine Otitis interna serosa au/treten kann. Nebenbei sei nut  bemerkt, dab 
diese ser6se Interna natfirlich nichts mit der Lues der Patientin zu tun 
hat, da wir den gMehen FlfissigkeitserguB aueh ohne Lues auftreten 
sahen. 

Was nun die erwii~hnten ,,gewissen Umsti~nde" betrifft, so geht aus 
den vorliegenden Untersuehungen hervor, dab diese serSse Otitis internu 
nur dann auftritt ,  wenn der Pagetumbau bis an das Endost heranreicht, 
wie dies in unserem Falle in gToBer Ausdehnung zu sehen war. Bei 
diesem Tatbestande ergibt sich nun die Frage, ob diese Otitis serosa in- 
terna darauf zuriickzuffihren ist, dab sich in der n~ehsten Umgebung 
des Innenohres fiberhaupt Umbauvorgi~nge abspielen, oder darauf, dab 
diese Umbauvorg~nge letzten Endes entzfindlichen Ursprunges sind. 

])as h~utige Innenohr ist bekanntlich an eine kn6cherne K~psel 
adaptiert, die nach dem zweiten Lebensjahre eine h6chst geringe Lebens- 
tiitigkeit zeigt. Es k6nnte daher sein, dab das h~utige Innenohr auf die 
gesteigerte Lebenst~tigkeit in der Kupsel, wie sie ja beim Pagetumbau 
tatsiichlich besteh~, mit einem Flfissigkeitsergusse reagiert, der Ms solcher 
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aber nichts fiir einen entzfindlichen Charakter der Knochenerkrankung 
aussagt. Diese MSgliehkeit ist urn so mehr zuzugeben, als wir such bei 
Tumoren der Innenohrkapsel, die bis an das Endost  reichen, und in 
allerdings 8ehr 8eltenen Fallen yon Otosklerose eine solche serSse Otitis 
interns linden kSnnen. Aber gerade der letzterwahnte Befund spricht 
doeh sehr in dem Sinne, dug die Otitis interns bei Puget auf eine ent- 
ziindliehe Knoehenerkrankung zurackzufiihren ist. Denn bekanntheh ge- 
h6rt die Otosklerose zu den haufigen Erkrankungen der Innenohrkapsel. 
Ebenso miissen w i r e s  als haufig bezeichnen, dab die ftir Otosklerose 
so eharakteristisehen Umbauvorgange bis an das Endost  des Vorhofes 
reichen. Wenn trotzdem die ser6sen Ergiisse in diesen Fallen extrem 
selten sind, so ist dies wohl ein Hinweis darauf, dug die Umbauvorgange 
als solehe nieht gentigen, um eine ser6se Otitis interns auszul6sen. Viel- 
mehr ist es der entziindliehe Charakter dieser Umbauvorgange, welcher 
ffir das Auftreten der Otitis serosa interns verantwortlich ist. Das ist 
such der Grund, weshalb die Otitis interns serosa bei Paget  des Sehlafen- 
beines relativ h~tufig ist. Wir selbst konnten sie unter 5 Fallen 4real 
naehweisen. (In einem nicht publizierten Falle bestanden iiberdies R e s t  
duen naeh chroniseher Otitis media, aber gerade in diesem Falle war die 
ser6se Otitis interns am geringsten ausgepragt.) 

Die gegenteilige Behauptung yon Nager und Meyer, wonaeh die ser6se 
Otitis interns bei Paget  sehr selten sein Boll, k6nnen wit nicht best/itigen, 
selbst nieht auf Grund des yon Nager und Meyer beigebraehten Materiales. 
Denn sie folgen der alten Einteilung von ChristeUer und Frangenheim 
und unterseheiden daher nicht seharf zwischen Ostitis deformans und 
Ostitis fibrosa. Auf Grund ihrer Besehreibung kann man yon ihren 
5 Fallen nur einen als sieheren Pagetfall (sehon friiher yon Nager publi- 
ziert) mad einen als unsicheren Pagetfall bezeiehnen, in welch letzterem 
sie selbst ,,eine iiberwiegend loorotisehe Form der Osteodystrophia 
fibrosa" annehmen. In  dem sieheren Pagetfalle (Nr. 3) fand sich nun 
in der Ta t  keine ser6se Otitis interns, aber sie heben mit  Recht hervor, 
dub es sieh bier ,,urn eine Endform der Osteodystrophia fibrosa bzw. 
deformans" gehandelt hat, also jedenfalls um ein Stadium, in dem der 
entziindliche Prozeg sehon lange zur Ruhe gekommen ist. In  dem un- 
sieheren Pagetfalle (Nr. 4) fanden sieh kleinste Mengen yon Exsudat.  Die 
tibrigen 3 Falle yon Nager und ~/Ieyer litten wahrseheinlich an einer 
Ostitis tibrosa und liegen (mit Ausnahme des eigenartigen Falles 5) das 
Exsudat  im Innenohre vermissen. Wir k6nnen es natiirlieh weder be- 
haul)ten noeh bezweifeln, dub bei der Ostitis fibrosa geeklinghausen im 
Gegensatze zur Ostitis deformans Paget  die ser6se Otitis interns ge- 
wOhnlieh fehlt, da wit selbst das Sehlafenbein bei Ostitis fibrosa noeh 
nieht untersucht haben. Es entspraehe abet  ganz dem gegenw/~rtigen 
Stande unserer Kenntnisse, wenn sich das hautige Innenohr bei Ostitis 
fibrosa anders verhielte als bei Ostitis deformans. 
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Von gr61~erer Bedeutung ist die Tatsaehe, da6 sich in den 6 yon 
O..Mayer beschriebenen Pagetf/~llen eine ser6se Otitis interna nieht ge- 
funden hat. Untersucht man aber diese F/~lle genauer, so mul~ zunachst 
ein Fall, bei dem die Schwerh6rigkeit auf eine Otosklerose zuriiekzufiihren 
war, aul~er acht gelassen werden. Von den iibrigbleibenden 5 Fs 
zeigte im Falle 3 die Pars petrosa im s Teile einen spongi6sen 
Xnochen, w/~hrend im inneren Teile kompakter  Knochen gefunden wurde. 
In  diesem Falle spielte sieh also in der naehsten Umgebung des Innen- 
ohres kein aktiver Umbauprozel~ ab~ und auch im Bereiche des spongi6sen 
Knochens bestand keine Markfibrose, sondern es wurde nur Gallert- 
oder Fe t tmark  oder hgmatopoetisehes Mark gefunden - -  also durehaus 
das Bild eines ruhenden Prozesses. Demnach bestand auch fiir die Ent-  
stehung einer ser6sen Interna keine Ursaehe. Da fiberdies dieser Fall 
t rotz  eines Alters yon 74 Jahren gut gehSrt haben sell, so entsprieht 
alas Fehlen der Otitis interna in diesem Falle durchaus unserer Ansehau- 
nng. 

Demgegeniiber handelt es sich im Falle 1 yon O. Mayer um einen 
62jghrigen Patienten, der naeh einer Meningitis (nach Erysipel) gestorben 
war. In  diesem Falle, in dem der Pagetprozel~ im Schl/~fenbeine viel 
weiter vorgeschritten war nnd der beiderseitig hoehgradig sehwerhSrig 
war, fanden sich im linken Innenohre Residuen nach friiheren exsudati- 
yen Prozessen (Bindegewebsfalten in der Sehneckenspitze, Ektasie des 
Sohneckenkanales), die, wie Mayer mit Reeht hervorhebt, mit  der akuten 
Meningitis (die zu einer Vereiterung des reehten Innenohres gefiihrt 
hatte) nichts zu tun haben. Mayer kann allerdings die Genese dieses 
:Befundes nicht erklaren, doch m6chten wir daran erinnern, da6 Brunner 
in seinem ersten Falle den gleichen Befund erhoben und ihn sp/~ter als 
einen Restzustand nach einer ser6sen Otitis interna erld/~rt hat. Da 
diese Erkl/~rung mit  unseren Kenntnissen veto Ablaufe der ser6sen Otitis 
interna durchaus in ~bereinst immung steht, miissen wir sagen, dab im 
Falle 1 von Mayer tatss eine solehe bestanden haben k6nnte. 

Es bleiben also von den Mayersehen Fallen nur noch 3 ~brig, yon 
denen allerdings ein Fall (Nr. 2) als in vie]er Hinsieht unklar bezeiehnet 
werden mu6. In  diesem Falle (48 Jahre alte Frau, bei der seit 1 Jahre 
die Menses ausgesetzt batten) war der Pagetprozel~ wohl welt fortge- 
sehritten, das Innenohr war aber vollkommen normal. Klinisch bestanden 
Anfalle yon Drehsehwindel, die aber dureh das Klimakterium erkl/~rt 
werden k6nnen, und eine geringgradige, wechselnde Schwerh6rigkeit, 
die Mayer nut  in unbest immter  Weise (Dehnung der A. auditiva interna 
oder Dehnung des N. eoehlearis ?) erkls kann. Da es in diesem Falle 
fraglich ist, ob die klinischen Ohrsymptome iiberhaupt auf das Innenohr 
zu beziehen sind - -  das Gehirn wurde nicht untersueht - - ,  so mug es 
aueh fraglieh bleiben, ob in diesem Falle auf Grund des klinisehen Be- 
fundes eine ser6se Otitis interna hgtte erwartet werden mtissen. 
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Einwandfrei sind nur die beiden letzten F~lle; denn in beiden Fi~llen 
war der PagetprozeB his an das Endost  fortgeschritten, beide F~lle sollen 
sehwerh6rig gewesen sein, aber in beiden F~llen fehlte sowohl eine ser6se 
Oti~is interna als aueh Residuen einer solehen. Wir miissen zugeben, 
dal~ wir eine Erkl~rung ffir diesen Befund nicht kennen, wenn wir nieht 
zu der mSgliehen, aber scbwer zu beweisenden Annahme greifen wollen, 
dal3 in diesen F~llen eine ser6se Otitis interna bestanden hat, die aber 
spurlos wieder abgeklungen ist. 

Wenn wir nun die 5 Fiille yon O. Mayer (den mi t  Otosklerose kom- 
binierten Fall lassen wir aul3er aeht) mit  unseren 5 F~llen zusammen- 
fassen, so finden wir unter diesen 10 Fiillen 5real eine Otitis interna serosa 
oder deren Restzust~inde. Von weiteren 3 Fallen digr/en wir behaupten, 
daft die Otitis interna noch nicht au/getreten war, daft sie abet wohl bei 
weiterem Fortschreiten des Prozesses bis an das Endost heran au/getreten 
wiire. N u t  in 2 Fdllen h~itte au[ Grund unserer Untersuchungen eine ser6se 
Otitis interna erwartet werden miissen, die sich abet nicht ge/unden hat. 
Unter diesen Umsti~nden kann man wohl sicherlich nieht behaupten, 
da~ die Otitis interna serosa bei Paget  des Schl~tfenbeines ein seltenes 
Vorkommnis darstellt. 

Zum Schlusse m6ehten wir noch darauf hinweisen, dal3 die ,,Meni$re. 
sche Krankhei t" ,  an der unsere Patientin kurz vor ihrem Tode erkrankte, 
wohl zweifellos in der ser6sen Otitis interna ihre Ursaohe gehabt hat. 
Es ist dies wieder ein Hinweis darauf, wieviel dureh die Diagnose 
,,Meniiresche Krankhei t"  versehleiert werden kann, wenn man sieh in 
jedem Falle mit  dieser Diagnose zufrieden gibt. 
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