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Zur Kenntnis der Ostitis deformans (Paget)
der Schiidelbasis.

I. Das Schliifenbein.

Von
Hans Brunner und Eugen Grabscheid.

Mit 14 Abbildungen im Text.
(Eingegangen am 11. Juni 1936.)

Die Ostitis deformans des Schlifenbeines ist eine relativ haufige Er-
krankung. Seit der 1917 erfolgten erstmaligen Beschreibung durch
0. Mayer wurde eine diesbeziigliche Kasuistik durch die Beitrige von
Nager, Brunner, Fischer, Brunner, Weber, Meyer und Nager, Wilson und
Anson in geniigendem Umfange geschaffen. Um so mehr muf} es wunder-
nehmen, daf} die zahlreichen, in jiingster Zeit erschienenen Arbeiten be-
deutender Pathologen tiber Ostitis deformans (Freund, Schmorl, Pines,
Erdheim) von den Ergebnissen der erwdhnten Untersuchungen nicht die
geringste Notiz nehmen. Das gilt zum groflen Teil auch fir das
Referat von Michaelis, in dem von den Ohrsymptomen bei Paget
iberhaupt nicht die Rede ist. Indessen kann man sogar in diesen
Arbeiten die merkwiirdige Behauptung lesen, dafl eine typische Folge-
erscheinung des Paget die Otosklerose sei, eine Behauptung, die in dieser
Form ausgedriickt, sicher nicht richtig ist.

Wenn nun im folgenden ein neuer Fall von Paget des Schlifenbeines
beschrieben werden soll, so bezweckt dies nicht eine Vermehrung der
Kasuistik, wir haben vielmehr von 3 Fillen von Paget, die in jiingster
Zeit zu den 2 alten Fillen unserer Sammlung hinzugekommen sind, den
unten zu beschreibenden Fall aus folgenden Griinden ausgewahlt: erstens
finden sich in diesem Falle Verinderungen im Schlifenbeine, die, wie
wir glauben, bis jetzt noch nicht beschrieben worden sind, und zweitens
hatten wir Gelegenheit, in diesem Falle auBler den Schlifenbeinen auch
die vordere Schidelgrube zu untersuchen, 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 plstz-
lich an heftigen Anfillen von Drehschwindel, Erbrechen, Ohrensausen und plstz-
licher Herabsetzung des Hoérvermdgens auf beiden Seiten. Diese Symptome ver-
anlaBten den praktischen Arzt zu der Diagnose einer ,,Meniéreschen Erkrankung*‘.
Ein genauer Ohbrbefund wurde nicht erhoben. Die Lumbalpunktion ergab einen

positiven Wassermann. 2 Wochen spiter traten Verwirrtheitszustinde auf und
in diesem Zustande starb die Patientin nach 4 Tagen.
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Aus der gerichtlichen Obduktion seien folgende Befunde hervorgehoben: Weib-
liche Leiche, 154 cm lang, 60 kg schwer, mit grazilem Knochenbau, maBig guter
Muskelbildung, knapp ernihrt. Die Sehlocher sind auffallend eng. Das Schidel-
dach ist auBerordentlich dick, im Stirnbereiche bis zu 3 cm, im Hinterhaupts-
bereiche bis zu 1 cm. Der Schidelknochen ist etwas weicher, 158t sich fast schneiden
(Ostitis deformans cranii). Die harte Hirnhaut ist glatt, glinzend, enthalt etwas
fliissiges Blut in den Blutleitern. An der Innenfliche der harten Hirnhaut finden
sich iber der Wolbung und im Bereiche der vorderen und hinteren Schidelgruben
feine, dinne, spinnwebartige Auflagerungen von braunroter Farbe. Das Gehirn
ohne auffallenden Geruch, etwas blutreich, feucht. Die Kammern eng, die Win-
dungen flach. Die Gefafle an der Hirnbasis sind geschlangelt und enthalten reich-
liche gelbfleckige Wandeinlagerungen. Die Schilddrise entsprechend grof, grob-
kornig, graurot. Das Herz ist vergrofert, die linke Kammerwand erheblich ver-
dickt. Das Herzfleisch graurot, etwas schlaff. Die Muskelbalkchen abgeflacht;
auf Flachschnitten finden sich namentlich im Bereiche der hinteren Kammerwand
unregelmaBig begrenzte grauweiBle Herde. Die Kranzgefafie sind geschlingelt und
durch Kalkeinlagerungen in starre, stellenweise fast undurchgingige Rohrchen
umgewandelt. Die Klappen sind zart und schluBfahig. Die Korperschlagader
zeigt in ihrem ganzen Verlaufe sehr reichlich beetartig erhabene, verkalkte Ein-
lagerungen, so daf sie in ein fast starres Rohr umgewandelt ist (Mesaortitis luetica).
Die Abgangsstellen der Kranzgefédfle sind frei, wahrend die der Halsgefafle sichtlich
eingeengt sind. Am Aortenbogen findet sich entsprechend der Kuppe eine kirschen-
grofe Ausbuchtung. Die Rénder dieser Ausbuchtung zeigen leichte porzellan-
artige Verdickung. Stauungsleber. Arteriosklerotische Schrumpfniere. Es wurden
sowohl die Schlafenbeine als auch die vordere Schadelgrube mikroskopisch unter-

sucht.
1. Felsenbeinspitze. Periostale Innenohrkapsel.

Die medial liegende Felsenbeinspitze zeigt einen einfachen Bau. Wir kénnen
hier eine zentrale Markhohle erkennen, die im Querschnitte nach vorne, hinten
und unten vom kompakten Knochen (Knochenrinde) begrenzt wird. Lateralwirts
werden die Verhaltnisse dadurch komplizierter, dal inmitten der zentralen Mark-
hohle die kompakte Schneckenkapsel erscheint, die in eine innige knocherne Ver-
bindung mit der hinteren Pyramidenfliche und dem Carotiskanale tritt und so den
einheitlichen zentralen Markraum in einen vorderen (und oberen) und einen hinteren
(und unteren) Markraum unterteilt, welche die knocherne Schneckenkapsel um-
greifen und an der lateralen Fliche der Pyramide, also im Bereiche des Promon-
toriums, zusammenfiiefen. Kommt man nun noch weiter lateralwirts bis etwa
in die Gegend des Vestibulums, so bleiben von den Markrdumen nur einzelne
mikroskopisch erkennbare Inselchen zuriick, wobei der vordere Markraum vor-
wiegend durch pneumatische Zellen verdringt wird.

Der grofie Markraum der Felsenbeinspitze (Abb. 1) wird vorwiegend von einem
zelligen Marke ausgefiillt, in das nur wenige Fettzellen eingestreut sind. Nur gegen
die vordere Pyramidenfliche (V Py in Abb. 1) und gegen die obere Pyramiden-
kante (Fossa subarcuata) zu geht das zellig-fettige Mark in reines Fettmark iber.
Weiter finden wir hier stark gefiillte GefédBe, freie Blutungen jiingeren und alteren
Datums, Pigment; insbesondere fallen breite, hochst zartwandige Gefile auf,
welche dem Knochen des carotischen Kanales anliegen. SchlieBlich sehen wir
in dem Marke einige sparliche, zarte Knochenbilkchen, die regellos verstreut im
Marke liegen (Abb. 1). Diese Balkchen zeigen zum Teil einen vollkommen normalen
Bau; sie bestehen aus parallel-lamellirem oder geflechtartigem Knochen, der an
seiner Oberfliche mit einer feinen, blauen Grenzscheide abschliet und von einem
feinen, kaum sichtbaren Endoste bedeckt ist. Hier und da werden diese Balkchen
von ein oder zwei blauen appositionellen Haltelinien durchzogen, wobei es aber
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auffally, daB diese Haltelinien (Halteflichen) im quergetroffenen Balkchen meist
nicht die ganze Zirkumferenz des Balkchens umkreisen, sondern nur in Form eines
Halbkreises erscheinen. Wir miissen daraus schlieen, daB der durch Bindegewebs-
verknocherung entstandene Grundstock des Balkchens nicht in seiner ganzen
Zirkumferenz, sondern nur an cinem Teile seiner Oberfliche durch eine trige,
in Schiiben erfolgende Knochenapposition an Dicke zugenommen hat.

Ganz im Gegensatze hiezu zeigen andere Balkchen bereits den typischen
Pagetumbau. In diesen Fillen finden wir zunichst ausnahmslos eine betrdchiliche

ViPy

BPy

Abb. 1. Schnitt durch die Felsenbeinspitze. Firbung mit Himatoxylin-Eosin. Mikrophoto-
gramm. V Py Vordere Pyramidenfliche, CK carotischer Kanal, Mai innerer Gehdrgang,
B Py Basis der Pyramide, M Media der A. carotis (zum gré3ten Teil verkalkt), 7' Tuba
Eustachii, Mt M. tensor tympani, 4m A. meningea media, I C laterale Wand des carotischen
Kanales im Flachschnitte. Bei ¢ wichst der Pagetknochen in die Adventitia der A. carotis.

Verdickung des Endostes, die manchmal auch ohne die typischen Zeichen des Knochen-
umbaues zu sehen ist, und zwar unabhingig davon, ob das Bélkchen im Fettmarke
oder im gemischten Marke liegt. An diesen Stellen der Endostverdickung kommt
es nun zum lakundren Knochenabbau, der in der Regel (am langs getroffenen
Bilkchen) nur auf einer Seite des Bilkchens festzustellen ist (K in Abb. 4) und,
wie dies schon wiederholt hervorgehoben wurde, niemals einen (lingsgetroffenen)
Lamellenzug im ganzen ergreift. Der gegeniiberliegende Rand des Bélkchens
zeigt meist ein vollkommen normales Verhalten. In typischer Weise werden nun
die ausgegrabenen Lakunen wieder mit Knochen ausgefillt, der wieder umgebaut
wird, so daf3 schlieBlich die charakteristische Mosaikstruktur resultiert. Das Endost,
das diese ,,Mosaikbélkchen‘‘ umgibt, ist meist verdickt. Eine bestimmte Lagerung
der normalen und umgebauten Knochenbilkchen 148t sich nicht feststellen.

14*
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Gegen die Rinde grenzt sich der zentrale Markraum in verschiedener Weise
ab (Abb. 1). Sehr scharf ist diese Grenze sowohl gegen die vordere Pyramiden-
fliche (V Py in Abb. 1) als auch gegen den knéchernen Carotiskanal (CK in Abb. 1),
wihrend sich der Markraum mit einem vorwiegend aus Fettmark bestehenden
Zipfel in den Winkel zwischen vorderer Pyramidenfliche und oberer Wand des
Carotiskanales vorschiebt und bis zur Tube reicht. Wir finden an den beiden
erwihnten Flichen ein stark verdicktes Endost (Abb.1 und F in Abb.4), das
ziemlich geradlinig tiber die in Pagetspongiosa umgewandelte Rinde hinwegzieht.
Nur selten geht von diesen Flichen ein Spongiosabilkchen ab, das sich in den
zentralen Markraum ausdehnt, und ebenso selten sehen wir einen Zipfel des ge-
mischten Markes in die Markriume dieser beiden Knochenplatten hineinragen.
An diesen beiden Flichen gewinnt man tatsichlich den Eindruck, daB sich das
zentrale Mark so verhilt, ,,als wenn es der am Endost und Knochen ablaufende
Proze$ gar nichts anginge* (Askanozy).

Ganz anders liegen die Verhaltnisse beziiglich der hinteren und unteren Wand
(Mai und BPy in Abb.1). Hier ist die Begrenzung des zentralen Markraumes
vollkommen unscharf, Zahlreiche verzweigte Knochenbilkchen bilden den Uber-
gang von der Pagetspongiosa zu der hochgradig porotischen Spongiosa des zentralen
Markraumes und demgemaf ist auch die Abgrenzung zwischen der Markfibrose
des Paget und dem gemischten Marke des zentralen Markraumes eine ganz all-
méhliche.

Die Knochenrinde der Felsenbeinspitze geht in die periostale Innenohrkapsel
itber. Diese periostale Knochenschichte besteht teils aus Stréhnenknochen (M.
Meyer), teils aus geflechtartigem Knochen uwnd nur zum geringsten Teile aus
lamellirems Knochen. Unter normalen Verhaltnissen zeigt diese Knochenschichte
auch im spateren Lebensalter einen allerdings nicht sehr lebhaften Umbau. Sie wird
an der vorderen Pyramidenfliche von der Dura der mittleren Schédelgrube, an
der hinteren Pyramidenfliche von der Dura der hinteren Schidelgrube bedeckt.
Nach vorne zu grenzt sie ferner an die Carotis, nach unten an den Bulbus venae
jugularis.

Die periostale Knochenschichte im Bereiche der vorderen Pyramidenfliche (Py in
Abb. 1) besteht aus typischer Pagetspongiosa und ist nach vorne zu durch eine
Syndesmose mit dem groBen Keilbeinfliigel verbunden, der ebenfalls aus vollentwik-
kelter Pagetspongiosa besteht. Wir finden also hier die typische Markfibrose mit den
iiberaus intensiven Umbauvorgingen an den unregelmafig geformten Knochen-
bilkchen. Nur an einzelnen Stellen sieht man im Bereiche der vorderen Pyramiden-
fliche groBere Markriume, die mit derbem Bindegewebe ausgefiillt sind. An anderen
Stellen hat sich das Fettmark diese Rédume wieder ,,zuriickerobert (Erdheim).
An solchen Stellen ist der Proze zur Ruhe gekommen und dementsprechend findet
man an solchen Stellen am Rande des Markraumes eine gut ausgebildete Grenz-
scheide, die allerdings an einzelnen Stellen unterbrochen wird, an denen das ver-
dickte Endost neuerlich Umbauvorginge einleitet. Die Abgrenzung der vorderen
Pyramidenfliche gegen den zentralen Markraum wurde bereits besprochen. Was
nun jhre Abgrenzung gegen die Dura betrifft, so 1a8t sich folgendes sagen: Im
Bereiche der oberen Pyramidenkante und des angrenzenden Teiles der vorderen
Pyramidenfliche findet sich eine dicke, blaue Grenzscheide, die vorwiegend aus
zusammengesinterten Kalkkornchen bestebt und im Bereiche der oberen Pyra-
midenkante eine besondere Dicke erreicht. Diese Kalkkornchen finden sich auch
unregelmafig zerstreut in den duBeren Schichten der Dura. Nach vorne zu, d. h.
gegen die Tube zu, wird diese dicke Grenzscheide wesentlich diinner und ist schlie3-
lich nur als feine, blane Linie zu sehen. Die Markriume der unter dieser Grenz-
scheide liegenden Pagetspongiosa durchbrechen nun nicht selten diese Grenzlinie
und 6ffnen sich so gegen die Dura (¢ in Abb. 7). Bald kommt es aber in diesen Mark-
rdumen zur Bildung von neuem Knochen, der nach vielfachem Umbau eine Mosaik-
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struktur annehmen kann und sich stellenweise buckelférmig gegen die mittlere
Schidelgrube vorwélbt. Wenn der ProzeB zum Stillstand kommt, so kénnen sich
in diesen Markriumen neben Mosaikknochen auch ganz typisch gebaute Osteone
entwickeln, die hie und da ebenfalls buckelférmig in die mittlere Schidelgrube
vorragen.

Neben diesen durch den Pagetumbau hervorgerufenen Unterbrechungen der
Grenzscheide finden wir aber an anderen Stellen alle Zeichen eines von der Dura

Abb. 2. Schnitt durch das Mittelohr (M), das Trommelfell (7'), den duberen Gehérgang (&)

und den Bulbus venae jugularis (B) der linken Seite. Firbung mit Hématoxylin-Eosin.

Mikrophotogramm. H Malleus, P pneumatische Zellen in der oberen Pyramidenkante,

I' pneumatische Zellen in der Fossa subarcuata, 4 Aquaeductus vestibuli, b Dehiszenz in

der hinteren Pyramidenfliche, Fe Pagetmarkraum, der wieder mit Fettgewebe erfiillt ist.
Bei a wichst der Pagetknochen in den unteren Ansatz des Trommelfelies.

erfolgenden Knochenanbaues. An diesen Stellen wird die Grenzscheide in eine
appositionelle Haltelinie umgewandelt, der sich ein oder zwei schmale Schichten
neugebildeten Knochens anlegen, so dall eine schmale Schichte von Achatknochen
entsteht (4 in Abb. 7). Dabei fallt es auf, dal die 2—3 Haltelinien (H in Abb. 7),
welche diesen Knochen durchziehen, immer einen wellenférmigen Verlauf zeigen.
Im Bereiche der vorderen Pyramidenfliche finden sich schlieBlich grubige Ver-
tiefungen, die mit derbem Bindegewebe ausgefillt sind. In diesem Bindegewebe
sind die Nervi petrosi mit ihren BegleitgefiBen, die A. meningea media und eine
Hirnhernie eingebettet. Das derbe Bindegewebe im Bereiche dieser Gruben setzt
sich scharf von den zum Teil offenen Markriumen der umgebenden Pagetspongiosa
ab. SchlieBlich zeigt diese Fliche noch ziemlich auffallende, buckelférmige Vor-
wolbungen, die durch pneumatische Zellen bedingt sind. Von der Beteiligung der
pneumatischen Zellen am Pagetprozef wird weiter unten die Rede sein.



200 Hans Brunner und Eugen Grabscheid:

Die periostale Knochenschichte im Bereiche der hinteren Pyromidenfliche (Mai in
Abb. 1) verhilt sich im wesentlichen in gleicher Weise wie die vordere Pyramiden-
fliche. Wir finden also auch hier die typische Pagetspongiosa, die sich entweder
durch eine blaue Grenzscheide oder durch eine schmale Schichte von Achatknochen
von der Dura absetzt. Das Bindegewebe und die BlutgefaBe der Fossa subarcuata
(F in. Abb. 2), die an typischer Stelle liegen, werden durch den umgebenden Knochen-
prozef} in keiner Weise beeinfluBit. Das gleiche gilt fiir den D. endolymphaticus

Ki K M

Abb. 3. Schnitt durch den Bulbus venae iugularis (B), den sagittalen Bogengang (8) und
das Hypotympanum (H) der linken Seite. Firbung mit Himatoxylin-Eosin. Mikrophoto-
gramm. I Intima des Bulbus (abgehoben), Bi Bindegewebe der Bulbuswand, G Grenzscheide,
vorwiegend aus verkalktem Bindegewebe bestehend, Bl GeféBkanal der alten Innenohr-
kapsel, vom Umbau verschont (dicke, blaue Grenzscheide!), ¢ Ende des GefaBkanales, M
Schleimhaut des Mittelohres, KX Knochen der alten Innenohrkapsel, K¢ Kittlinie, b Ver-
dinnung der Grenzscheide durch einen Markraum, a Achatknochen, ¢ Interglobularraum,
d Gefall, mit Lymphocyten erfillt.

(4 in Abb. 2) und den Saccus endolymphaticus, die ebenfalls an typischer Stelle
liegen. Bemerkenswert ist nur, daf der Saccus endolymphaticus auf der rechten
Seite in ein Konvolut von Kanédlchen aufgelost ist, ein Befund, der aber mit der
Ostitis deformans in keinem Zusammenhange steht.

Der innere Gehérgang (Maz in Abb. 1) ist verengt. Diese Verengung kommt
durch die bedeutende Verdickung des Daches des inneren Gehérganges zustande,
das gleichsam in das Lumen des Ganges hineinragt. Mit dieser Angabe steht aller-
dings der mikroskopische Befund in einem gewissen Widerspruche. Denn wir
finden gerade am Dache des inneren Gehorganges eine ziemlich dicke Grenzscheide
zwischen Dura und Pagetknochen als Zeichen eines ruhenden Umbaues, wahrend
am Boden des Ganges diese Grenzscheide zum Teile fehlt oder doch wesentlich
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feiner ist als am Dache. Auf der rechten Seite sieht man eine ansgedehnte Blutung
im inneren Gehorgange.

Die periostale Knochenschichte im Bereiche der wnteren Pyramidenfliche (Abb. 1,
2, 3) deckt in erster Linie den Bulbus venae jugularis. Der Bulbus ist auf der

Abb. 4. Schnitt durch die A. carotis, den Carotiskanal (CK), den zentralen Markraum der

Felsenbeinspitze (M) der rechten Seite. Farbung mit Himatoxylin-Eosin, Mikrophotogramm.

K Knochenbalkchen mit Ostoklasten, Z Endost (verdickt), Me Media der Carotis mit Kalk-

streifen, der bis ¢ reicht, B Bindegewebe, b tiefe Lakune in der verkalkten Arterienwand,

¢ Markraum mit Fettgewebe und neugebildetem Knochen (d), der von dem Kalke durch eine
buchtige Kittlinie getrennt, ist.

rechten Seite flach und breit, wihrend er auf der linken Seite eine ganz auBer-
ordentliche Ausdehnung zeigt (B in Abb. 2). Er reicht hier nach aufwirts bis zur
Fossa subarcuata, also bis in die Ndhe der oberen Pyramidenkante, liegt dicht der
hinteren Pyramidenfliche an, welch letztere an einer Stelle dehiszent ist, so da8
die Bulbuswand die Dura der hinteren Schidelgrube berithrt. Dieser méchtige
Bulbus zeigt tiberdies noch nach medial und lateral eine betrichtliche Aussackung.
Da im lateralen Abschnitte des Bulbus grofie pneumatische Zellen in der Fossa
subarcuata auftreten (P in Abb. 2), so grenzt das Dach des Bulbus hier an diese
Zellen, von denen es nach Schwund der knochernen Scheidewand manchmal nur
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durch eine dimne Membran getrennt wird. Diese Membran besteht aus der mit der
Bulbuswand verwachsenen Schleimhaut der pneumatischen Zelle.

Sehr interessant ist das Verhalten des Aquaeductus vestibuli auf dieser Seite
(4 in Abb. 2). Dieser Kanal liegt in einer teils aus Pagetspongiosa, teils aus altem
Innenohrknochen bestehenden Knochenplatte, die den Bulbus durchquert und

Abb. 5. Schuitt durch das Knie der Carotis (C) auf der rechten Seite. Farbung mit Hama-

toxylin-Eosin. Mikrophotogramm. P Knocherner Kanal der Carotis, M Gemischt-zelliges

Mark der Felsenbeinspitze, £ Endost (verdickt), 4, Wand der Carotis (langs getroffen),

deren Muscularis bei a aufhort, 4. Wand der Carotis (schrag getroffen), die bei b aufhért.

Von g bis b ist die Wand. der Carotis durch Pagetspongiosa ersetzt. I Elastica interna,
B Derbes, adventitielles Bindegewebe, ¢ Rest, der verkalkten Media.

ihn in einen oberen und einen unteren Abschnitt unterteilt, so daB der in dem
Knochenkanale liegende, kollabierte D. endolymphaticus an der typischen Stelle
an der hinteren Pyramidenfliche miindet.

Die untere Pyramidenfliche unterscheidet sich von den beiden oben be-
sprochenen Pyramidenflichen dadurch, daB hier vielfach sowohl eine Grenz-
seheide als auch Achatknochen 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 grofien
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Teile direkt an die Pagetspongiosa. Die innersten Schichten des Bindegewebes
gind in eine Cambiumschichte umgewandelt, in der Knochenbildung erfolgt.
Knochenabbau wird hier seltener beobachtet. Hingegen wird der neu gebildete
Knochen von den Markriumen der Pagetspongiosa her durch Osteoklasten
abgebaut, die hier nicht selten in ganz besonders groBer Menge auftreten (b in
Abb. 3). An anderen Stellen grenzt aber an die Bulbuswand parallel-lamellsrer,
blau gefirbter Knochen, der der alten Innenobrkapsel angehért. Von diesem
Knochen finden sich allerdings nur noch kleine Bruchstiicke, in denen man aber
manchmal sogar noch Interglobularriume findet (¢ in Abb. 3), also ein sicheres
Zeichen, dafl es sich hier wirklich um Knochen der alten Innenohrkapsel handelt.
Diese Bruchstiicke des alten Knochens zeigen aber bereits vielfach Umbauerschei-
nungen.

Zahlreiche, zum Teil sogar sehr dicke Venen aus der Pagetspongiosa miinden
in den Bulbus ein, so daB fir die Annahme einer Stauung im Innenohrknochen
sicher keine Ursache besteht. Auffallend ist ferner, dafl sich im Lumen einzelner
solcher Venen dicht gedringt Lymphocyten finden (d in Abb. 3), die auch zum
Teil durch die Venenwand auswandern. Bemerkt sei noch, daf sich in den kleinen

terien der bulbusnahen Markriume oft eine Mediaverkalkung nachweisen 1aBt.

Von groBem Interesse ist schliefllich das Verhalten der A. carotis und des caroti-
schen Kanales. Der carotische Kanal (Abb. 1, 4, 5) besteht ndmlich zum weitaus.
groBten Teile aus Pagetspongiosa, nur im oberen, vorderen Teile des Kanales,
also dort, wo die Knochenwand das Lumen des Kanales vom Lumen der Tube
trennt (Abb. 1), ist die alte Knochenplatte noch zum Teil erhalten. Aber auch diese
Knochenplatte zeigt Umbauerscheinungen, deren Kenntnis prinzipiell von Bedeutung
ist. Die Knochenplatte ist namlich zum Teil auBerordentlich diinn und besteht aus
blaugefirbtem Achatknachen, dem auf der einen Fliche das derbe Bindegewebe
des carotischen Kanales, anf der anderen Fliche das derbe Bindegewebe in der
Umgebung der knorpeligen Tube anliegt. Es sind also nirgends Markraume vor-
handen. Der Umbau dieser Knochenplatte erfolgt nun sowohl von ihren Réndern
als auch von ihren Flichen her. In typischer Weise verlduft der Umbau von den
Rindern her. Hier grenzt die Knochenplatte nnmittelbar an Pagetspongiosa und
es ist daher schon a priori zu erwarten, dafl das fibrose Mark aus der Pagetspongiosa.
in die Knochenplatte eindringt, hier nach erfolgtem lakunirem Abbau neuen
Knochen hildet, bis ein typischer Mosaikknochen entsteht.

Weit interessanter ist der von der Fliche her erfolgende Abbau. Hier sieht
man, dafl das derbe, von beiden Seiten her an die Knochenplatte angrenzende
Bindegewebe in der unmittelbaren Umgebung der Platte lockerer, zellreicher und
gefiBreicher wird, sich also in eine Cambiumschichte umwandelt. Von dieser
Cambiumschichte aus kommt es nun zunichst zum Knochenabbau, der zum Teil
durch kleine Ostoklasten, zum Teil durch Capillarwinde besorgt wird. Dadurch
sehen im Profilhilde die Riander der Knochenplatte stellenweise wie zerstort aus.
In diegen Lakunen, die manchmal beinahe die ganze Dicke der Kmochenplatte
einnehmen koénnen, kommt es nun zum lebhaften Knochenanbau, der meist durch
spindelfrmige Osteoblasten besorgt wird. Der nevgebildete Knochen wird nun
wieder abgebaut, so daB auch hier schlieSlich das Bild des Mosaikknochens entsteht.
Manchmal werden aber die urspriinglich dem Abbaun dienenden Capillaren von
lamellirem Knochen eingemauert, so daf im Inneren der Knochenplatte ein hellrot-
gefirbtes, an ein Osteon erinnerndes Gebilde zu sehen ist (vgl. Abb. 9). Es spiclen
sich also an den Réndern und an den Flichen der Platte prinzipiell die gleichen
Vorginge ab. Der Unterschied liegt nur darin, dafl der von der Pagetspongiosa an
den Randern erfolgende Umbau weit rascher und energischer vor sich geht als der
vom Bindegewebe aus an den Flichen der Knochenplatte angreifende Umbau.

Ein zweiter wichtiger Befund 138t sich an der dem gro8en Markraume in der
Felsenbeinspitze zugewandten Wand des carotischen Kanales erheben, also dort
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wo der Pagetprozef wahrscheinlich am altesten ist. Wir finden némlich hier in
beiden Schlsfenbeinen einen teilweisen Ersatz der Carotiswand durch Pagetspongiosa.
Die Entstehung dieses Befundes 18t sich in folgender Weise darstellen. Die Carotis
zeigh eine intensive Mediaverkalkung (M in Abb. 1 und 4). Das ist bekanntlich
bei Ostitis deformans kein seltener Befund. Er ist nicht nur auf die Carotis be-
schrankt, wir finden vielmehr eine Mediaverkalkung geringeren Grades auch in den
kleinen Arterien des Schlifenbeines. An einzelnen Stellen befillt aber diese Ver-
kalkung nicht nur die Media, sie greift vielmehr auch auf die Adventitia der Carotis
iber, welch letztere mit dem als Perjost dienenden derben Bindegewebe im Carotis-
kanale in kontinuierlichem Zusammenhange steht. Wenn nun die verkalkte Media
und Adventitia der Carotis von der Pagetspongiosa des Carotiskanales durch die
Venen des Sinus caroticus und die Nerven des Sympathicus, welche die Carotis
bekanntlich begleiten, getrennt sind, so kann der PagetprozeB nicht auf die Carotis-
wand tbergreifen. Ganz anders liegen aber die Verhiltnisse, wenn die verkalkte
Carotiswand unmittelbar der Pagetspongiosa anliegt. An solchen Stellen sieht man
zunichst, daB der neugebildete Pagetknochen sich durch eine blaue Haltelinie
von der verkalkten Arterienwand absetzt. An anderen Stellen dringen die Mark-
rdume der Pagetspongiosa in die verkalkte GefiBwand ein, zerstoren die Wand
durch Osteoklasten und bilden neuen Knochen (& in Abb. 1, b in Abb. 4). Dieser
Umbauprozel kann nun bis zum Endothel vordringen, so daf schlieflich ein Teil
der Carotiswand aus typischer Pagetspongiosa besteht (a—¥b in Abb. 5).

Die Beteiligung der periostalen Innenohrkapsel an der Ostitis deformans.

Aus den von anderen Autoren mitgeteilten Fillen sowie aus obigem
Falle geht einwandfrei hervor, daf die periostale Innenohrkapsel bei
Ostitis deformans immer umgebaut wird. Bei Beriicksichtigung der
Tatsache, dafl die normale periostale Innenohrkapsel auch im spiteren
Leben Umbauerscheinungen, wenn auch in geringem Ausmafe, zeigt,
kann man sogar behaupten, daB die Ostitis deformans des Schlifen-
beines mit héchster Wahrscheinlichkeit in diesem Teile der Innenohr-
kapsel beginnt. Diese Anschauung vertritt auch Nager und auch ein
Fall unserer Sammlung (nicht publiziert) spricht ganz in diesem Sinne.

Die Frage, die uns aber hier besonders interessiert, ist die, ob die
Ostitis deformans ebenso zu einer VergréBerung des Durchschnittes der
Felsenbeinpyramide fithrt, wie sie den Durchmesser der Extremitiiten-
knochen und den Querschnitt der Knochen des Schidelgewdlbes ver-
grofert. Bekanntlich hat zuerst Freund die Dickenzunahme der Extremi-
tdtenknochen durch ein periostales Knochenwachstum erklirt, ein Be-
fund, den Schmorl spiter bestitigte und erweiterte. Was insbesondere
die Knochen des Schidelgewdlbes betrifft, so hat schon Schmorl ein
periostales Wachstum an ihrer AuBenfliche festgestellt. Erdheim sah
dieses periostale Dickenwachstum in Form des Achatknochens auch an
der Innenfliche. Die Schwierigkeit, dieses periostale Dickenwachstum
zu erkennen, liegt darin, daB die periostale (bzw. endostale) Auflagerung
von der Diploe her sofort in den Umbauproze der Ostitis deformans
einbezogen wird (Erdheim, Pines).

Was nun die Felsenbeinpyramide unseres Falles betrifft, so finden
wir an ihrer Vorderfliche und an ihrer Hinterfliche, wo die &uBeren
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Schichten der Dura bekanntlich ein Periost darstellen, entweder eine
diinne Lage von neugebildetem Achatknochen oder eine dicke, blaue
Grenzscheide, die vielfach, insbesondere im Bereiche der mittleren Schidel-
grube, von der wuchernden Pagetspongiosa durchbrochen wird (Abb. 7).
Sowohl der Achatknochen als auch die Grenzscheide fehlen zum grofien
Teile an der Unterfliche der Pyramide, wo straffes Bindegewebe und
der Bulbus inserieren, und im Inneren des Carotiskanales, wo ebenfalls
stratfes Bindegewebe inseriert. Wir finden also zumindest an der Vorder-
und Hinterfliche der Pyramide sichere Zeichen eines appositionellen
Anbaues. Trotzdem 148t sich eine wesentliche Verdickung der Pyramide
nicht feststellen, auch dann nicht, wenn man die oben erwihnte, von
Erdheim und Pines bervorgehobene Fehlerquelle beriicksichtigt, dalB3
némlich der neu apponierte Knochen infolge des Pagetumbaues als solcher
nicht immer erkannt werden kann. DaB unsere Angabe zutrifft, geht
aus folgenden Befunden hervor: Erstens zeigt der neu apponierte Achat-
knochen in der mittleren und hinteren Schédelgrube sehr dicke Halte-
linien, inshesondere ist die der Dura néchstgelegene Grenzscheide von
bedeutender Dicke. Dieser Befund weist darauf hin, dafl die Knochen-
apposition hier iberhaupt sehr langsam vor sich ging. Zweitens finden
wir bekanntlich an den Oberflichen der Pyramide verschiedene Gebilde,
die in die Tiefe der Pyramide versenkt werden miifiten, falls eine dickere
Schichte neugebildeten Knochens der Oberfliche angelagert wiirde. Als
solche ,,Marken® fiir die urspriingliche Dicke der Pyramide dienen in der
mittleren Schidelgrube die pneumatischen Zellen, die von der Dura nur
durch eine papierdiinne, hiufig vollkommen normal gebaute Knochen-
lamelle getrennt sind (P in Abb. 2). Hatte an der vorderen Pyramiden-
fliche eine Knochenapposition in wesentlichem Ausmalfe stattgefunden,
50 miilte der Knochen, der die Zelle von der Dura trennt, eben wesent-
lich dicker sein und die ganze pneumatische Zelle tiefer liegen. Da dies
nicht der Fall ist, miissen wir sagen, dafl an der vorderen Pyramidenfliche
eine Knochenapposition in wesentlicherem Ausmafle nicht stattgefunden
hat. Die gleiche Rolle, die an der vorderen Pyramidenfliche die pneu-
matischen Zellen spielen, besitzt an der hinteren Pyramidenfliche der
Saccus endolymphaticus, der bekanntlich der hinteren Pyramidenfléche
aufliegt. Da der Sack bei unserem Pagetfalle die gleiche Lage einnimmt,
so ergibt sich daraus, daB eine wesentliche Knochenapposition auch an
dieser Fliache nicht erfolgt ist. Was schlieBlich die Unterflache der Pyra-
mide betrifft, so kénnen wir auch hier eine wesentliche Knochenappo-
sition ausschlieBen, da wir finden konnten, daf dem Bulbus nicht um-
gebaute Bruchstiicke der alten Innenohrkapsel, die manchmal sogar
Interglobularrdume enthalten (¢ in Abb. 3), unmittelbar anliegen. Wir
kommen also zu dem Schlusse, daf in unserem Falle eine wesentliche
Dickenzunahme der Pyramide nicht stattgefunden hat.
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Im Gegensatz zu unserem Befunde beziiglich des duBeren Dicken-
wachstums der Pyramide miissen wir feststellen, dafl die Innenohrkapsel
gewissermaBen ein ,,inneres” Dickenwachstum durchgemacht hat, das
zu einer Verengung einzelner Kanile, welche die Pyramide durchziehen,
gefithrt hat. Dieses ,,innere Dickenwachstum, das sich aber niemals
auf die Hohlrdume des Innenohres erstreckt, konnten wir am inneren
Gehérgange und am carotischen Kanale feststellen. Was zunichst den
inneren Gehérgang betrifft, so zeigt schon die makroskopische Betrach-
tung eine Verengung, die besonders den Eingang zum Kanale betrifft
und die durch eine betrichtliche Verdickung des Kanaldaches bedingt
ist (Mas in Abb. 1). Gerade aber an dieser Stelle erweist sich die Richtig-
keit der von Erdheim und Pines hervorgehobenen Tatsache, dafl das
periostale Knochenwachstum bei Paget deshalb schwer zu beurteilen ist,
weil die neugebildeten Knochenschichten sofort vom Pagetumbau er-
griffen werden. In der Tat sehen wir auch im Dache des inneren Gehér-
ganges unterhalb der Dura eine dicke blaue Gremzscheide als Zeichen
des ruhenden Umbaues oder eine ditnne Schichte von Achatknochen als
Zeichen eines geringen Anbanes, Befunde, die aber zweifellos im Wider-
spruch stehen zu dem makroskopischen Befunde, der also hier viel mehr
aussagt als der mikroskopische Befund.

Die Knochenwucherung im Bereiche des carotischen Kanales hat
eine eigenartige Ursache. Bekanntlich sind Verkalkungen der Arterien-
winde bei der Ostitis deformans sehr gewohnlich und wahrscheinlich
durch die Uberséttigung der Gewebslymphe mit Kalk infolge des ge-
steigerten Knochenabbaues zu erkliren. So erwihnt Frangenheim einen
Fall von Kuetschow und Walter, bei dem eine Arterienverkalkung nur
auf der Seite bestand, die von Paget befallen war, wihrend sie auf der
Seite, auf der der Paget fehlte, nicht festzustellen war. Pines erwiahnt
die Verkalkung der Knochenmarksarterien bei Paget sowie die Ver-
kalkung der A. meningea media. Nun zeigte in unserem Falle die
A. meningea media nur eine geringe Verkalkung, wihrend die Carotis
interna eine sehr bedentende Verkalkung ihrer Winde erkennen lieB
(Abb. 1, 4, 5). Freilich werden Wanderkrankungen der Carotis im caro-
tischen Kanale schon bei jugendlichen Individuen in Form von Intima-
verdickungen oder geringen Verkalkungen der Media nicht selten ge-
funden. Doch erreichen diese krankhaften Verinderungen niemals
diese Intensitdt wie in unserem Falle von Paget. Nun wissen wir, daB
iiberall im Kérper, wo Narbengewebe Kalk aufnimmt, nach lingerer
Zeit metaplastischer Knochen auftritt. Es entspricht durchaus dem
Wesen des Pagetprozesses, dafl auch dieser metaplastische Knochen dem
pathologischen UmbauprozeB verfillt. Auf diese Weise ist es wohl zu
erkléren, daf in einem Falle von 0. Mayer der Pagetprozefl auf die Hohl-
rdume des Innenohres, in denen sich aber friiher eine eitrige Entziindung
abgespielt hatte, itbergegriffen hat. Ein ganz anderer Vorgang liegt jedoch
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bei der Verknécherung der Carotiswand in unserem Falle vor. Hier
findet sich auch in der Stufenserie kein Anhaltspunkt fiir die Annahme
vor, daB} sich in der verkalkten Arterienwand zuerst metaplastischer
Knochen gebildet hitte, der erst sekundiar vom Pagetprozef ergriffen
worden wire. Wir kénnen vielmehr in Ubereinstimmung mit einer Beob-
achtung von O. Mayer sehr schon verfolgen, wie die verkalkte Arterien-
wand (Media und Adventitia) zuerst von den Markrdumen der Paget-
spongiosa her durch Ostoklasten abgebaut wird, und wie in diesen neu-
gebildeten Markrdumen sekundir junger Knochen gebildet wird 1. Aus
diesem Befunde folgt, daf niché nur priexistentes Knochengewebe, sondern
auch verkallktes Narbengewebe als Mairiz des fir Ostitis deformans cha-
rakteristischen Umbauprozesses dienen kann.

II. Mittelohr, Antram und Warzenfortsatz.

Sowohl der kndécherne &duBere Gehérgang als auch der Annulus tympanicus
sind in Pagetspongiosa umgewandelt. Dadurch verliert das Trommelfell seinen
festen Insertionsrand, so daB der weiche, in stindigem Umbau begriffene Paget-
knochen das Trommelfell nicht mehr so spannt, wie dies unter normalen Ver-
hiltnissen der Fall ist. Dadurch kommen die Falten in der Pars tensa des Trommel-
felles zustande, die schon O. Mayer beschrieben hat und die auch wir in unserem
Falle gesehen haben (7 in Abb.2). Wir sehen aber weiter, daB sich der
Pagetumbau nicht nur auf den Knochen des AuBeren Gehérganges und des
Annulus tympanicus beschrinks, wir finden vielmehr am unteren Insertionsrande
des Trommelfelles, der bekanntlich am Querschnitte einen dreieckigen Binde-
gewebskegel bildet, eine intensive Kalkablagerung, die durch die Markrdume der
darunter liegenden Pagetspongiosa abgebaut wird, wodurch der Insertionskegel
des Trommelfelles eine wesentliche Verkleinerung erfahrt (a in Abb. 2). In dem
Markraume innerhalb des Insertionskegels wird nun neuer Knochen gebildet: also
auch hier eine Einbeziehung des verkalkten Bindegewebes in den Pagetumbau.
Von groBem Interesse ist es schlieflich, daB der Umbau der Pagetspongiosa im
Bereiche der unteren Gehérgangswand nicht nur von den Markrdumen der Spon-
giosa, sondern auch von der zu einer Cambiumschichte umgewandelten innersten
Lage des Coriums der Haut erfolgt.

Tube, Mittelohr und Antrum zeigen ein durchaus normales Lumen (Abb. 2);
jedenfalls ist von einer Verengung nichts zu sehen. Wie dies gewohnlich auch bei
sehr fortgeschrittenen Fillen von Paget der Fall ist, sind die Gehdrknéchelchen
nicht erkrankt, hingegen zeigen die lateralen Knéchelchen (Hammer, AmboB)
eine hochgradige Osteoporose mit Entwicklung ausgedehnter Fettmarkriume und
einem geringen Knochenanbau am Rande dieser Réume (H in Abb. 2). Der Stapes
ist normal, ebenso die Fenster. Sowohl der laterale Ansatz der runden Fenster-
membran als auch der obere Teil des Rahmens des ovalen Fensters bestehen zum
Teil aus neugebildetem Pagetknochen, der groBte Teil der Umrahmung der beiden
Fenster besteht aber aus altem Innenohrknochen. In der Nische des rechten ovalen
Fensters ist die Schleimhaut stellenweise verdickt, infiltriert und an der Ober-
flache dieser Schleimhautpartie finden sich dichtgedrangt Korbzellen (vgl. spater).

Die beiden Schlifenbeine sind sehr gut pneumatisiert und geben daher Gelegen-
heit, das Verhalten der knochernen Scheidewdnde zwischen den pneumatischen
Zellen bei Ostitis deformans zu studieren. Dieser ,,pneumatisierte Knochen‘

1 Dieser Umbau wird dadurch erleichtert, daB, wie in der Beschreibung erwihnt,
ein selbsténdiges Periost an der Innenseite des carotischen Kanales fehlt.
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besteht bekanntlich aus dimnen Bélkchen und Plittchen, die nach dem Typus
des parallel-lamelliren oder des geflechtartigen Knochens aufgebaut sind. Hie
und da sieht man in einem derartigen Balkchen ein kleines, regelrecht gebautes,
hellrotes Osteon, im allgemeinen ist aber der Knochen sehr primitiv gebaut und
zeigt imn Hamatoxylin-Eosinpraparate einen blaulichen bis dunkelblauen Farbenton.
An jhren Rédndern schlieBen die Balkchen mit einer blauen Grenzscheide ab.

Die Oberfliche dieser Balkchen und Plattchen ist von einer Fortsetzung der
Mittelohrschleimhaut bekleidet, die aus einer tiber den vorspringenden Rindern
der Zellwénde ganz diinnen, in den Winkeln und Ecken der Winde recht dicken
Bindegewebsschichte mit einem Belag von platten oder kubischen Zellen bestebt.
Aus dieser Schleimhaut senken sich kleine Gefilichen in das Knochenbalkchen
hinein, die in verschiedenen Richtungen, begleitet von spérlichem Bindegewebe,
das Balkchen durchziehen. Auch groBere Arterien mit Begleitvenen, die in derbes,
kernarmes Bindegewebe eingebettet sind, werden besonders an den Knotenpunkten
der Bilkchen eingebaut. SchlieBlich findet man auch typische Volkmannsche
Kanile, die, von einer zackigen blauen Grenzscheide umgeben, die ganze Dicke
eines Balkchens durchziehen.

Die Schleimhaut an der Oberfliche des pneumatisierten Knochens wurde vor
allem von Wittmaack, spater von Krainz genau studiert. Krainz kommt zu dem
Ergebnis, ,,da die Auskleidung der pneumatischen Riume entsteht durch den
vordringenden Epithelluftsack, der die von freien Markelementen beraubten Endost-
fasergeriiste zu flacher Lage zusammendriickt und sie als Unterlage beniitzt. Die
gesamte Auskleidung der lufthaltigen Warzenzellen besteht also nur aus einer
flach gedriickten Endostgeriistrestlage mit einem darauf liegenden einfachen
Epithel. Aus diesem Grunde will Krainz statt von ,,Schleimhaut’® von einem
,,Endosteum pneumaticum‘ und statt von ,,Schleimhautepithel”* von einem ,,Epi-
thelium pneumaticum‘‘ sprechen. So sehr wir den histogenetischen Untersuchungen
von Krainz beistimmen, so glauben wir doch mit Lange, Mayer u. a. bei der alten
Bezeichnung ,,Schleimhaut‘ bleiben zu sollen, wobei wir allerdings mit Krawnz
an der ,,Knochenmarkseigenschaft’“ des subepithelialen Bindegewebes dieser
Schleimhaut festhalten.

Auf Grund dieser Beschreibung kénnen wir also sagen, daf die Knochenbdilkchen
wnd -plittchen nichts anderes als Spongiosabilkchen darstellen, zwischen denen aber
das Knochenmark fehlt und die von einer Schleimhaut bekleidet sind, welch letztere
das Fasergeriist des urspriinglichen Markes, also ein ,,rudimentéres® Mark obme
spezifische Elemente und ohne Fettgewebe in sich schlieft. Unter normalen Ver-
héaltnissen zeigen nun diese pneumatischen Bélkchen einen geringfiigigen Umbau,
entsprechend dem von Wittmaack genau beschriebenen, sich bis in das Alter fort-
setzenden Pneumatisationsvorgange. Da aber dieser Umbau sehr trige vor sich
geht, altern diese Balkchen sehr bald, werden spréde und zeigen daher sehr haufig
Mikrofissuren (F in Abb.8). Wir mdchten ausdriicklich hervorheben, daB sich
diese Mikrofissuren in pneumatischen Knochenbilkchen auch unter normalen
Verhaltnissen finden, dafl sie aber bei Paget etwas héufiger vorkommen, was damit
zusammenhingen mag, daB diese Balkchen infolge ihres teilweisen Umbaues (s.
spéter) ihre normale Widerstandskraft verlieren. Wir finden daher hier nicht nur
einfache Briiche mit Dislokation der Bruchenden, sondern sogar Splitterbriiche
(K in Abb. 6), die meist durch einen derben Bindegewebscallus miteinander ver-
einigt sind. In diesem Bindegewebscallus kann es stellenweise zur Kalkablagerung
und sogar zur metaplastischen Knochenbildung kommen. Es mulBl besonders
hervorgehoben werden, daB sich diese Mikrofissuren niemals in umgebauten, sondern
immer nur in alten Knochenbalkchen finden.

Von grofiem Interesse ist nun die Art, in der der Pagetumbau in diesen Knochen-
balkchen erfolgt. Wir miissen hier einen inneren und einen #ufleren Umbau unter-
scheiden. Der inmere Umbau findet dort statt, wo die Bilkehen mit Knochen
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im Zusammenhange stehen, der bereits in vollem Pagetumbau begriffen ist (0, in
Abb. 10). Sebr geeignet zum Studium dieser Verhaltnisse sind die vom Tegmen
mittelohrwirts abgehenden Knochenbéilkchen. Man sieht hier folgendes: Die
Tegmenplatte ist dadurch ein wenig verdickt, dal von der Dura her eine diinne
Knochenschichte angebaut wird (4 in Abb. 7). Man kann die Grenze des urspriing-
lichen Tegmens noch an der dicken, blauen, meist wellenférmig verlaufenden appo-
sitionellen Haltelinie erkennen (H in Abb. 7), die das Tegmen durchzieht. Der auf
diese Haltelinie apponierte Knochen schlieBt nun gegen die Dura entweder mit

Abb. 6. Schnitt durch das stark pneumatisierte Hypotympanum (Hy). Farbung mit Hima-

toxylin-Eosin. Mikrophotogramm. S Hyperplastische Mittelobrschleimhaut, a¢ subepi-

theliales GefaB mit perivaskuldrem Infiltrate, B; Knochenbéilkchen mit blauer Grenzscheide

(&) und einer Osteoidhaube (O) teils dlteren Datums (0,), teils jingeren Datums (0.), B;

Knochenbélkchen mit kieiner Lakune (b), B; Knochenbélkchen mit Mikrofissur (¥) und
kleinem Knochensplitter (K).

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

Innerhalb der Tegmenplatte findet man nun in den meist quergetroffenen
GefdBkanilen und den engen Haversschen Raumen zwischen Gefifi und Knochen-
wand einige wenige Bindegewebstibrillen und kleine Osteoklasten, welch letztere
zunichst die den GefaBkanal abschlieBende Grenzscheide durchbrechen, also Bilder
wie sie Schmorl als Anfangsstadien des Paget in der Compacta beschreibt. In den
so erweiterten Réumen kommt es nun zu den iberstirzten Umbauvorgingen, wie
sie fiir den Paget charakteristisch sind. Die Markriume enthalten zumeist fibroses
Mark (M;—M, in Abb. 7), aber an anderen Stellen ist es zur teilweisen Umwand-
lung des fibrésen Markes in Fettmark gekommen (F in Abb. 7), in welch letzterem
Falle der Umbau am Rande des Markraumes gewohnlich ruht und der neugebildete
lamelliire Knochen mit einer blauen Grenzscheide gegen den Markraum abschlieBt.

Der geschilderte Umbau erstreckt sich nun an vielen Stellen auch in die Wurzeln
der Knochenbilkchen, die von der Tegmenplatte mittelohrwirts abgehen. In der
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Regel erfolgt hier von den Pagetmarkrdumen in der Tegmenplatte auch ein Abbau
der Balkchenwurzel, wobei aber sehr rasch wieder neuer, eosinroter Knochen
gebildet wird, der sich durch eine lakundre Kittlinie von dem restlichen alten
Knochen des Balkchens abhebt. Es besteht dann ein derartiges Balkchen im Langs-
schnitte aus jungem, eosinrotem Knochen an seiner Wurzel und altem, blauem
Kuochen (hiufig mit Mikrofissuren) an seinem freien Rande. An anderen Stellen
wieder (Abb. 7) hohlt ein von der Tegmenplatie ausgehender, mit fibrosem Marke
erfillter Resorptionsraum (M, in Abb. 7) ein Balkchen (B in Abb. 7) bis zu seinen

D v A a H

Abb. 7. Schnitt durch die Dura der mittleren Schidelgrube (D) und das Tegmen tympani (7))

der linken Seite. Firbung mit Himatoxylin-Eosin. Mikrophotogramm. 4 Achatknochen,

H wellentérmig verlaufende Haltelinien, ¢ Durchbruch eines Markraumes durch den Achat-

knochen, M;—,; Markrdume im Tegmen, § Schleimhaut des Mittelohres, B KXnochenbalkchen,

durch den Markraum M, ausgehohlt, G Grenzscheiden, Ap Spitze des Knochenbilkchens,
aus altem, blau gefarbtem Knochen bestehend, F Fettmark.

Réandern aus, so dall von dem alten Bilkchen nur mehr die beiden blauen Grenz-
scheiden (@ in Abb. 7) tibrig bleiben, die zwischen sich das fibrése Mark des Resorp-
tionsraumes einschlieflen. In diesem fibrosen Marke kommt es nun zu den iiber-
stitrzten Umbauvorgangen, bis schlieBlich das urspriinglich aus parallel-lamellirem
Knochen gebildete Bilkchen in ein Bilkchen mit typischer Mosaikstruktur um-
gewandelt ist.

Neben diesem inneren, von den Markrdumen des bereits umgebauten Knochens
ausgehendem Umbau der pneumatischen Balkchen findet sich auch ein duferer
Umbau, der von der Schleimhaut der Balkchen ausgeht. Wir haben schon oben
hervorgehoben, daf auch unter normalen Verhéltnissen ein Umbau der Balkchen
stattfindet, nur ist dieser Umbau sehr geringfiigig, erfolgt in sebr langsamem Tempo
und betrifft das ganze oder fast das ganze Balkchen. Er dullert sich darin, dafl von
dem osteogenen Gewebe der Schleimhaut an die Bélkchen parallellamellarer,
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blaulich” gefirbter Knochen angelagert wird, die Grenzscheide in eine appositio-
nelle Haltelinie umwandelnd. Dadurch werden die Bilkchen allmahlich verdickt.
Ganz anders liegen die Dinge bei der Ostitis deformans. Hier entwickelt das osteogene
Gewebe der Schleimhaut eine weit intensivere, aber ebenso planlose Titigkeit, die sich
sowohl im_Abbau als im Anbaw der Béalkchen duflert. Was zunéchst den Abbou

a

Abb, 8. Schnitt durch die knéchernen Scheidewidnde (K, K,) zwischen den pneumatischen

Zellen (Z, Z;). Linke Seite. Farbung mit Hamatoxylin-Eosin. Mikrophotogramm. K Balk-

chen, aus parallel-lamellivrem Knochen bestehend, K, Béalkchen, auns geflechtarfigem

Knochen bestehend, « mueo-periostaler Uberzug (normal), b muco-periostaler Uberzug mit

hyperplastischem, subepithelialem Bindegewebe, G Grenzscheide, ¥V prall gefillltes Gefa in
einer Lakune, ¢ teilweise Ausfiillung der Lakune mit Osteoid.

betrifft, so erfolgt dieser in verschiedener Weise. Wir sehen erstlich Stellen, an
denen die Wand von Capillaren oder kleinen Ostoklasten angenagt wird, wobei
zunichst die Grenzscheide zerstort wird und der Rand des Balkchens ein unregel-
miBig zerfressenes Aussehen zeigt. Daneben gibt es aber Stellen, wo ganz nach dem
von Askanazy, M. B. Schmidi, Freund u. a. beschriebenen Typus des Abbaues
von Spongiosabilkehen sich kleine Markriume mit feinen Capillaren aus der Schleim-
haut in den Knochen eingraben und ihn durch Ostoklasten zerstéren (Abb. 8 und
Virchows_ Archiv, Bd. 298. 15
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b, in Abb. 10). Wir haben also hier das typische Bild des ,,dissezierenden Knochen-
abbaues®‘, wie es fiir den Paget so charakteristisch ist, nur erfolgt hier der dissezie-
rende Abbau nicht vom Marke, sondern von der Schleimhaut des Mittelohres her.
Ein weiterer Unterschied besteht darin, daB diese kleinen Markriume nur selten
das Bélkchen in seiner ganzen Lénge aushthlen und es in einen mit fibrésem Marke
erfilllten Knochenzylinder umwandeln, wie dies Pines fiir die Spongiosabilkchen
so anschaulich schildert; bei den pneumatischen Bilkchen durchsetzen vielmehr
die kleinen Markrdume das Bilkehen vorwiegend seiner Dicke mach, wobel sie
manchmal von einer Schleimhautfliche bis zur gegenitberliegenden Schleimhaut-
flache vordringen und so das Balkchen in zwei Teile teilen konnen. Dabei ist zu
beobachten, dall die dem Resorptionsraume gegeniiberliegende Grenzscheide des
Bélkchens dem Abbau immer einen etwas groBeren Widerstand entgegensetzt als
das Knochengewebe.

Ebenso intensiv wie in der Richtung des Abbaues duflert sich die umbauende
Tatigkeit der Schleimhaut in der Richtung des Anbawues. Dieser Anbau erfolgt
immer fleckweise, vollkommen planlos, als Ausflickung der durch den Abbau ent-
standenen Defekte, weshalb dieser Anbau niemals zu einer gleichmiBigen Ver-
dickung der Bilkchen fithren kann. Wir finden zunfchst ein hellrotes Osteoid
in der Schleimhaut, das entweder einer zernagten oder einer vollkommen normalen
Grenzscheide angelagert wird (B, in Abb. 6). Dadurch zeigt das Bélkchen buckel-
férmige oder unregelmifBig geformte Verdickungen. Diese Osteoidbuckel zeigen
an ihrer Oberfliche gewdhnlich einen Belag von einigen platten Osteoblasten, von
denen nun schalenformig immer neue Lagen von Osteoid (0, und O, in Abb. 6)
angelagert werden, bis endlich das Bélkchen einen halbkugeligen Osteophyten mit
deutlicher Schalenstruktur zeigt (Abb. 6). Dabei ist oft zu beobachten, daB die
erst angelagerten Osteoidschichten, die also dem alten Knochenbilkchen unmittel-
bar anliegen, einen bléulichen Farbenton zeigen (O, in Abb. 6), wahrend sich die
jungen Osteoidschichten mit Eosin hellrot farben (0O, in Abb. 6).

Genau so wie dies Freund in seinem Falle gefunden hat, macht auch hier das
frisch angelagerte Osteoid durchaus nicht den Eindruck echten, unverkalkten
Knochens, sondern eher den eines spezifischen Abscheidungsproduktes des Schleim-
hautbindegewebes. Der Unterschied gegeniiber dem Befunde von Freund liegt nur
darin, daBl im Falle von Freund das Osteoid vom Knochenmark, in unserem Falle
vom Bindegewebe der Schleimhaut abgeschieden wird. Noch deutlicher tritt dieser
eigenartige Charakter des Osteoides an den Stellen hervor, an denen die Schleim-
haut sehr dick ist. An diesen Stellen finden wir wolkenartige Ausscheidungen von
Osteoid, die nur wenige Zellen enthalten und an ihren Réndern teils allméhlich
in das Bindegewebe iibergehen, teils mit den alten Knochenbilkchen in Verbin-
dung treten. HEs kann wohl kaum bezweifelt werden, daB an solchen Stellen
das Osteoid auf bindegewebiger Grundlage, d. h. durch Abscheidung von Kitt-
substanz zwischen die Fasern des Bindegewebes der Schleimhaut entstanden ist.

Ebenso wie an der Aulenfliche der Bilkchen kommt es auch in ihrem Inneren
zur Knochenneubildung, und zwar innerhalb der oben beschriebenen Resorptions-
riume, wie ein solcher z. B. in Abb. 8 dargestellt ist. Auch hier wird Osteoid ge-
bildet, das in Schichten abgelagert wird, wodurch eine Verengung des Resorptions-
raumes erfolgt, bis man schliefilich im alten, dunkelblauen Knochen des Balkchens
eine Insel hellrot gefirbten Knochens findet, der sich durch eine lacunire Kitt-
linie vom alten Knochen absetzt (Abb. 9). Infolge der schalenférmigen Ablagerung
dieses jungen Knochens zeigt diese hellrote Knocheningel eine pseudolamellire
Struktur, die sich aber von einem richtigen Osteon erstens durch die geringe Zahl
von Osteocyten, zweitens durch die ganz unregelmiBige Lagerung dieser wenigen
Osteocyten unterscheidet.

Sehr haufig sieht man auch folgende Bilder: Wir haben gesehen, daf ein solches
,,Pseudoosteon‘ (¢ in Abb.9) dadurch entsteht, daB ein von einer Seite des
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Balkchens ausgehender Resorptionsraum mit Knochen ausgefiillt wird. Kaum ist aber
dieser Knochen entstanden, so wird er von der gegeniiberliegenden Seite des Balk-
chens her wieder an einer Stelle lacundr angenagt (b und ¢ in Abb. 9). Diese neue
kleine Lacune wird wieder mit Knochen ausgefiillt, der sich von dem &lteren Knochen
des ,,Pseudoosteons‘® durch eine lacunire Kittlinie abhebt. Wenn nun dieser Wechsel
von systemlosem Anbau und Abbau sich wiederholt, so muf schlieBlich ein regel-
loses Netzwerk von kurzen Kittlinien gebildet werden, d.h. das Balkchen muf
schlieBlich eine typische Mosaikstruktur zeigen.

Zusammenfassend miissen wir also sagen: Die knochernen Scheidewénde
zwischen den pneamatischen Zellen zeigen bei Paget eine zweifache Art des,,4uBeren‘

Abb. 9. Schnitt durch ein Knochenbilkchen aus den supralabyrinthiren Zellen. Rechte

Seite. Farbung mit Himatoxylin-Eosin. Mikrophotogramm. «,,Pseudoosteon‘’, durch Aus-

fiillung einer Lakune mit nengebildetem Knochen entstanden, b und ¢ kleine Ostoklasten,
G subepitheliales Gefids.

Abbaues: 1. einen vollkommen planlos erfolgenden Abbau, der sich aber nur an
den oberflichlichen Schichten des Balkchens abspielt und teils von der Wand
der dem Knochen anliegenden Capillaren, teils von kleinen Ostoklasten besorgt wird ;
2. einen tiefgreifenden (,,perforierenden’) Abbau, der zumindest hiufig von den
praformierten GefaBen ausgeht, die sich von der Schleimhaut in den Knochen ein-
senken und das Bélkchen in ziemlicher Ausdehnung durchziehen. Dementsprechend
finden wir auch eine zweifache Form des Knochenanbaues: 1. einen vollkommen
planlos erfolgenden Anbau, der sich an der Oberfliche des Bilkchens abspielt
und zur Bildung von verschieden geformten Osteophyten fithrt, 2. einen im Balk-
cheninneren erfolgenden Anbau, der entsprechend der Tiefe der vorangegangenen
Resorption auch die ganze Dicke des Balkchens ausfiillen und zur Bildung von
,,Pseudoosteonen‘® fithren kann (Abb. 9).

Schliefilich muB noch ein Befund erwihnt werden, der von prinzipieller Be-
deutung zu sein scheint. Schon bei schwacher VergroBerung sieht man nimlich,
daB sich in pneumatischen Zellen hiufig ein eosinrotes Exsudat befindet. Daneben

15*
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sieht man aber auch ein zelliges Exsudat, das zum Teil aus kleinen, lymphocyten-
artigen Zellen — eine genaue Differenzierung dieser Zellen ist wegen der Schnitt-
dicke nicht moglich —, zum grofleren Teil aber aus groen Zellen mit wabenférmigem
Protoplasma und kleinem Kerne (Korbzellen nach Manasse) besteht. Dieses zellige
Exsudat kann manchmal das Lumen der pneumatischen Zelle vollkommen aus-
fullen (Abb. 10).

Weist schon dieser Befund darauf hin, daf sich in der Schleimhaut der Zellen
ein entziindlicher Prozell abspielt, so wird diese Vermutung vollkommen bestatigt,
wenn man die Schleimhaut selbst genauer untersucht. Man sieht namlich immer,

¥4

Abb. 10. Pneumatische Zellen (Z,—%,) unterhalb der rechten Cochlea. Firbung mit Hama-
toxylin-Eosin. Mikrophotogramm. Z, Pneumatische Zelle fast vollkommmen mit Xorb-
und Rundzellen ausgefiillt, ¢ perivaskulires Infiltrat in der hyperplastischen Schleimhaut.
E Epithel der Schleimhaunt, B,—B; Knochenbélkchen, b, Howshipsche Lakune, die gegen-
wirtig durch Osteoblagten vermauert wird, b, Howshipsche Lakune mit Ostoklasten.

dafl die Schleimhaut solcher mit Exsudat erfilllter Zellen, insbesondere dort, wo
sie dicker ist, ein perivasculires Infiltrat der subepithelialen Gefifle zeigt (o in
Abb. 10). Man sieht ferner an vielen Stellen eine Durchwanderung der lympho-
cytenartigen Zellen durch das Epithel der Schleimbaut (# in Abb. 10) in das Lumen
der pneumatischen Zelle. Es kann also wohl kaum bezweifelt werden, dafl es sich
hier um entziindliche Vorginge in dem mucoperiostalen Uberzug der pneumatischen
Zellen handelt, und dementsprechend zeigt auch das knocherne Geriist solcher
Zellen. immer deutliche Umbauvorginge, die sich entweder am normalen Knochen
oder am Mosaikknochen der Balkchen abspielen (b, in Abb. 10).

HistbgeneSe der Ostitis deformans.
Die Histogenese der Ostitis deformans, die bis jetzt den einzigen Weg
darstellt, um der Frage nach der Atiologie dieser Erkrankung néher-



Zur Kenntnis der Ostitis deformans (Paget) der Schidelbasis. 215

zukommen, ist bis heute vielfach umstritten. Man hat zunichst an-
genommen, dall die Umwandlung des normalen Knochenmarkes in
fibrises Mark den AnstoB zu dem fiir die Ostitis deformans charakte-
ristischen Umbau des Knochens abgibt. Da aber Schmorl die Spongiosa-
bélkchen schon zu einer Zeit mosaikartig umgebaut sah, als noch kein
Fasermark bestand und da er weiter die Markfibrose auch bei anderen
Knochenkrankheiten sah, die mit Paget nichts zu tun haben (Rachitis,
Osteomalacie), erblickt er in der Markfibrose nicht eine primére, sondern
eine sekundire Verdnderung und M. B. Schmids, Erdheim u. a. schlieBen
sich ihm in diesem Punkte an. Hingegen weist Hrdheim die weitere
Angabe Schmorls, dal die Pagetverdanderung iiberhaupt nicht im Knochen-
mark, sondern mit einer Umwandlung des normalen Spongiosaknochens
in einen Mosaikknochen einsetzt, daB also das Knochenmark iiber-
haupt nicht der primére Sitz der Erkrankung sei, zuriick und wir
miissen uns ihm anschlieBen. Denn gleich Erdheim konnen wir uns
nicht vorstellen, dalBl ein Erkrankungsprozefl in den verkalkten Hart-
gebilden einsetzen kann, wir miissen daher mit Erdheim voraussetzen,
daB der Paget (ebenso wie jede andere Knochenerkrankung) primér in
den Weichteilen des Knochens (Periost, Knochenmark, Endost) beginnt,
und daB der Knochenumbau den sekundiren Vorgang darstellt.

Es fragt sich nun, welche Verédnderungen der Weichteile des Knochens
die Ostitis deformans einleiten. Die Antwort auf diese Frage wird in
verschiedener Weise gegeben. So fand Freund in den am meisten vor-
geschobenen Resorptionsrdumen seines Falles von allem Anfange an
Fasermark, Pines, der die porotische Pagetform des Schiidels untersuchte,
erblickt die primire Markverdinderung in dem Auftreten reichlicher,
sicher nicht myeloischer, sondern wohl dem Reticulumsystem angehoren-
der Zellen, wihrend Erdheim primir ,.eine nicht zu ibersehende Ver-
mehrung des zelligen Markes™ fand, von der aus der Pagetumbau des
Knochens ausging. Es ist aber Erdheim nicht méglich, die Frage zu
beantworten, ob diese Vermehrung des zelligen Markes als értliche Ent-
ziindung oder als Hyperplasie zu deuten ist. Die Schwierigkeit, diese
Frage zu beantworten, gibt Erdheim selbst zu, indem er schreibt: , Fx-
sudatzellen im Fettmark zu sehen ist leicht, darum findet sich die Angabe
immer wieder, sogar bei Schmorl; sie aber im zelligen Mark wahrzunehmen
und als solche sicherzustellen, ist sehr viel schwerer.” Wenn man daher
der Beantwortung dieser Frage niher kommen will, mufl man die be-
ginnenden Verdnderungen des Paget dort untersuchen, wo mdéglichst
einfache Verhiltnisse vorliegen. Und diese Forderung erfillen die
knochernen Scheidewénde der pneumatischen Zellen in ganz ausgezeich-
neter Weise. Wie wir gehért haben, handelt es sich hier um ganz pri-
mitiv gebaute Knochenbilkchen, die von einer Schleimhaut bekleidet
sind und normalerweise nur sehr geringe Umbauvorginge zeigen. Das
Bindegewebe der Schleimhaut besitzt die Fahigkeit des Knochenumbaues,
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da es vom Bindegewebsgeriist frither vorhanden gewesener Markriume
abstammt. In dieser Schleimhaut finden sich nun Verdnderungen, die
darin bestehen, daB die prall gefilllten subepithelialen Gefidfe von lympho-
cytenartigen Infiltratzellen umgeben sind (Abb. 10) und dafi diese In-
filtratzellen durch das Epithel der Schleimhaut mit einer serosen Fliissig-
keit in das Lumen der Zelle eindringen. Als weiterer Bestandteil dieses
Exsudates werden vom Epithel der Schleimhaut Korbzellen gebildet,
wie sie bel jeder milderen Entzindung der Schleimhaut auftreten kénnen.
Es finden sich also hier die gleichen Verdnderungen, die schon Looser
in den den normalen Knochen zerstérenden Resorptionsraumen bei Paget
gefunden hat, also ein albumindses Exsudat mit sehr wenig HExsudat-
zellen um die sehr weiten GefdBe. Dieser Befund hat bekanntlich Looser
zu der Ansicht veranlaft, daf der Paget eine chronisch-entziindliche
Affektion unbekannter Atiologie darstelle. Die Befunde von Looser
wurden zum Teil bestatigt {Schellenberg, Freund, Brunner, Erdheim u. a.),
zum Teil nicht bestétigt (Schmorl). Aber auch diejenigen, welche die
Looserschen Befunde bestatigten, konnten den aus diesen Befunden ge-
zogenen SchluBfolgerungen nicht beistimmen, da 1. Looser nicht den
Beweis erbracht hat, daf der von ihm erhobene Befund wirklich ent-
ziindliches und nicht etwa Stauungsodem darstelle, und da 2. sich der
Loosersche Befund nicht in den ersten, Knochenabbau zeigenden Mark-
riumen, sondern in einem schon ein wenig fortgeschrittenen Stadium
mit schon vorgeschrittenem Umbau, also als Einleitung der Fasermark-
bildung findet (Erdheim). Es ist daher verstindlich, wenn Michaelis
in seinem groBlen Referate schreibt, dall es bis jetzt noch nicht ge-
lungen ist, ,beweisende, eindeutig entziindliche mikroskopische Ver-
anderungen bei typischen Fallen von Ostitis deformans Paget nachzu-
weisen.

Was nun unsere eigenen Untersuchungen betrifft, so kénnen wir
zweifellos das Tatséchliche der Looserschen Befunde bestatigen, wie dies
Brunner schon vor Jahren getan hat. Die erste Frage, die aber jetzt
zu beantworten ist, lautet, ob es sich hier um entziindliche Vorginge
oder um Folgeerscheinungen einer Stauung handelt. Ganz abgesehen
davon, dafl fir die Annahme einer Stauung kein richtiger Grund vor-
handen ist, abgesehen ferner davon, dall der hohe Zellgehalt der aus-
geschiedenen Fliissigkeit (Abb. 10) sehr gegen die Annahme eines Trans-
sudates spricht, finden wir selbst bei hochgradiger Stauung im Schlifen-
bein, wie sie bei groflen Nasenrachentumoren vorkommt (vgl. die Falle
von Krainz), nur ein Odem der Schleimhaut und ein homogenes Trans-
sudat in den pneumatischen Zellen. Die perivasculdren Infiltrate und
das Auftreten von Korbzellen und lymphocytenihnlichen Zellen im
Lumen der pneumatischen Raume unseres Falles weisen jedoch mit
Sicherheit darauf hin, dafl es sich hier nicht um Folgeerscheinungen
einer Stauung, sondern um Entziindung handeln muf.
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Etwas schwieriger zu beantworten ist die zweite Frage, ob namlich
diese entziindlichen Verénderungen schon im Beginne des Pagetumbaues
nachzuweisen sind oder ob sie nur einem spédteren Stadium angehdéren.
Denn in den groBien Markrdumen des voll entwickelten Paget ist es
natiirlich nicht schwer, die perivasculdren Infiltrate nachzuweisen, und
in der Tat wurden sie hier, wie erwahnt, schon oft gesehen. Viel schwie-
riger ist es, diesen Befund in den kleinen Markriumen zu erheben, die
im Anfang des Pagetumbaues den alten Knochen abzubauen beginnen.
Dieser Nachweis ist um so schwieriger, als in den kleinen Markriumen
sehr bald junger Knochen gebildet wird, der den Markraum bis zu einem
engen GefdBkanal verbaut. Trotzdem konnten wir aber wiederholt kleine
Markriume in dem noch vollkommen normalen Knochen der Bélkchen
sehen, die um ein praformiertes Gefdll herum entstanden waren. Selbst
in diesen engen Markréumen zeigte sich eine tdemattse Auflockerung
des Bindegewebes und ein entsprechend den engen rdumlichen Verhalt-
nissen geringes, aber deutliches Infiltrat von perivasculir angeordneten
lymphocytenartigen Zellen.

Auf Grund dieser Befunde glauben wir den Beweis fiir die schon
von Paget angenommene, von Looser behauptete, von Schmorl bestrittene
Ansicht erbracht zu haben, daf es sich ndmlich bei der Ostitis deformans
um eine chronisch-entziindliche Erkrankung des Knochens unbekannter Atio-
logie handeli. Wenn wir auch weit davon entfernt sind, unseren Befund
zu generalisieren, so glauben wir doch sagen zu diirfen, dafl die von Erd-
heim gefundene Vermehrung des zelligen Markes im Anfangsstadium des
Paget wahrscheinlich auch entziindlichen Ursprunges ist, eine Annahme,
fiir die ja Erdheim selbst eine Reihe von indirekten Beweisen anfiihrt.
Diese Entziindung zeigh eine ungemein milde Verlaufsform, weshalb die
charakteristischen Zeichen der Entziindung (Infiltrat, Odem) selbst an
dem sehr geeigneten Untersuchungsobjekt, das wir gewéhlt haben, nim-
lich den knéchernen Scheidewénden zwischen den pneumatischen Zellen,
nicht iiberall in voller Deutlichkeit zu sehen sind.

Diese milde Entziindung der Schleimhaut und wahrscheinlich auch
des Markes stellt nun den ,,Reiz“ dar, der die fiir die Ostitis deformans
so charakteristischen, tberstiirzten und planlosen Umbauvorginge im
Knochen auslést. Diese Umbauvorginge unterscheiden sich sehr wesent-
lich von den von Wittmaack beschriebenen, auch noch im Alter vor-
handenen physiologischen Umbauvorgingen im pneumatischen System.
Der physiologische Umbau dient ndmlich nach Wittmaack dem Zweck,
immer neue pneumatische Zellen zu bilden, so dafl das normale Struktur-
bild des Warzenfortsatzes im hohen Alter nicht durch Sklerosierung
charakterisiert wird, wie man dies frither vielfach glaubte, sondern durch
eine weitgehende Pneumatisation (etwa im Sinne einer eigenartig ver-
laufenden senilen Osteoporose). Demgegeniiber hat der Pagetumbau mit
dem Pneumatisationsvorgang gar nichts zu tun. Wohl geht auch der
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Pagetumbau letzten Endes von der Schleimhaut bzw. von den mit der
Schleimhaut zusammenhdngenden GefaBkansilen und kleinen Markrdaumen
in den Knochenbilkchen aus, er fithrt aber niemals zur Bildung neuer
pneumatischer Zellen, sondern greift vollkommen planlos die Knochen-
bilkchen an irgendeiner Stelle an und fiithrt dadurch, daB Knochenanbau
und -abbau dicht nebeneinander vor sich gehen, schlieBlich zur typischen
Mosaikstruktur der Bélkchen, ohne dafB an der Form dieser Bélkchen
und der von ihnen eingeschlossenen Luftriume irgendeine Anderung
erzielt wird.

Von gewissem Interesse ist ein Vergleich zwischen dem pathologi-
schen Prozel} beim Paget einerseits und der eitrigen Mastoiditis anderer-
seits, bei welch letzterer bekanntlich auch Knochenanbau und -abbau
eine grofle Rolle spielen. Der Unterschied ist aber doch ein bedeutender.
Denn erstens erfolgen die Umbauvorginge bei der Mastoiditis in weit
gréBerem Umfange als beim Paget, was auch begreiflich ist, da sie bei
der Mastoiditis auf eine grobe Anderung der Struktur des Warzenfort-
satzes abzielen, wihrend beim Paget die grobe Struktur dieses Knochens
erhalten bleibt und nur der feine Bau der Bélkchen sich dndert. Zweitens
vermissen wir bei der Mastoiditis das enge Nebeneinander von Knochen-
abbau und -anbau, der fiir Paget so charakteristisch ist.

I11. Die enchondrale und endostale Innenohrkapsel. Das hiiutige Innenohr,

Es ist ein von allen Untersuchern bestitigter Befund, daB die enchondrale
Innenohrkapsel durch den PagetprozeB bis auf geringe Bruchstiicke abgebaut wird.
Diese Bruchstiicke der alten Kapsel, die infolge ihrer charakteristischen Struktur
(blaulich gefarbter Strahnenknochen mit meist leeren Knochenhéhlen, engen, meist
verddeten Gefafkandlen mit dicken, blauen GefaBscheiden und zahlreichen Mikro-
figsuren) immer als solche erkennbar bleiben, kann man mitten in der Pagetspongiosa
finden. Auch die endostale Innenohrkapsel, soweit sie vorhanden ist, wird abgebant,
allerdings in weit geringerem CGrade als die enchondrale Kapsel.

Was nun diesen Umbau im einzelnen betrifft, so finden sich hier verschiedene
Einzelheiten, die von Interesse sind. Wie schon erwiahnt, beginnt der Pagetumbau
mit aller Wahrscheinlichkeit in der periostalen Innenohrkapsel und greift von hier
auf die enchondrale Kapsel iiber, wobei er vollkommen regellos den Strihnen-
knochen und die Interglobularrdume zerstért und an ihre Stelle eosinroten, ge-
flechtartigen Pagetknochen setzt. Nur die GefiBkanile und die spérlichen, engen
Markrdume der enchondralen Kapsel zeigen ein Verhalten, auf das bis jetzt noch
nicht geniigend geachtet wurde. Bekanntlich sind die enchondralen GefiBkanile
zum Teil verédet und bestehen aus spérlicher verkalkten Bindegewebe, das durch
eine dicke, blaue Grenzscheide von dem umgebenden Strihnenknochen abgesetzt
ist. Zum. Teil enthalten aber diese Kanile auch feine Blutgefifie (¢ in Abb. 11),
die ebenfalls von dicken, blauen Grenzscheiden umgeben werden. Die engen Mark-
raume schlieBlich, die schon von 0. Mayer genau beschrieben worden sind, ent-
halten sparliches Fettmark und feine Capillaren, ihre Rénder sind von beinahe glatten
Grenzscheiden betrichtlicher Dicke umgeben. Die beschriebenen Gefai- und
Markkanile zeigen nun ein verschiedenes Verhalten gegeniiber dem Pagetumbau.
Die leeren, engen Kanile werden durch den Abbau einfach zerstort, so daB sie wie
abgeschnitten an den Pagetmarkriumen oder dem neungebildeten Knochen enden
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(ein Abb. 3, § und ¢ in Abb. 11). Ein komplizierteres Verhalten zeigen die breiteren
Gefd3- und Markraume. Hier sieht man, daB die dicken, blauen Scheiden der lings-
getroffenen Gefafle durch die andringenden Markriume des Paget an einer Stelle
ihres Langsverlaufes bis auf eine diinne, blaue Linie abgebaut werden, wihrend

@ e Ok by b

Abb. 11. Linke enchondrale Innenohrkapsel in der Umgebung der unteren Basalwindung
der Schnecke mit zahlreichen Interglobularriumen (b, b,) und GefidSkaniilen, die dicke
blaue Grenzscheiden zeigen (¢f). Férbung mit Hamatoxylin-Kosin. Mikrophotogramm.
Ok Ostoklasten, a Osteoblastentapete, K Kittlinie. Der GefiBkanal G mit seiner dicken
blauen Grenzscheide liegt im enchondralen Knochen. Von seinen beiden Asten bleibt Gy
in der enchondralen Kapsel und zeigt eine normale Struktur. Der gegeniiberliegende Ast
endet bei ¢ und zeigt eine dicke, blaue Grenzscheide, welche dem alten Strihnenknochen
anliegt, und eine ganz feine Grenzscheide, welche dem Markraume anliegt. Der Gefafikanal G
selbst setzt sich in den Markraum fort und zeigt auf der einen Seite eine normale GefaBscheide
S, die dem Strihnenknochen anliegt, wihrend die gegeniiberliegende, stark verdiinnte
Kanalwand bei d bereits in neugebildetem Pagetknochen eingebettetist. An seinem unteren
Rande wird der neu gebildete Knochen mit der eingemauerten Kanalwand durch
Ostoklasten (Ok) abgebaut.

das Gefal selbst dem Abbau lange Widerstand leistet. Der lingsgetroffene Gefa3-
oder Markkanal (¢ in Abb. 11) grenzt dann auf einer Seite stellenweise mit ver-
diinnter Grenzscheide an das Pagetmark (4 in Abb. 11), wihrend die Grenzscheide
auf der anderen Seite in ihrer normalen Dicke an den Strahnenknochen der enchon-
dralen Kapsel sto8t (S in Abb. 11). Dieser Widerstand der Grenzscheide kann soweit
gehen, daB schlieBlich der GefiaBkanal zirkulir von den Markriumen bzw. dem
neugebildeten Knochen des Paget umwachsen wird (b—5, in Abb. 12), in welch
letzterem der GefaBkanal der alten Innenohrkapsel mit seinen verdiinnten Grenz-
scheiden einfach eingeschlossen wird (f in Abb. 12). Es kann aber auch sein, daB
die verdiinnten Grenzscheiden ihren Widerstand aufgeben. Dann wichst das
fibrose Mark des Paget in den erdffneten Gefaf- oder Markkanal hinein und man
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kann nun sehr schoén beobachten, wie das GefalBl, das im Bereich der enchondralen
Kapsel noch von einer dicken Grenzscheide umgeben ist (C' in Abb. 12), diese an
der Grenze zwischen Strihnenkmochen und Pagetmark plotzlich verliert (d, e in
Abb. 12) und dann, von der Grenzscheide entbloBt, mit den Gefiflen des Paget-
markes in Verbindung tritt. Ist nun das Pagetmark in die ercffneten Gefifi- und
Markkanile der enchondralen Kapsel hineingewachsen (Abb. 11 bei §), so bildet

Ot I I b a a 7]
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Abb. 12. Schnitt durch die enchondrale Kapsel mit den Interglobularriumen () und dem.
neuen Pagetknochen (P). Linke Seite. Fiarbung mit Hamatoxylin-Eosin. Mikrophotogramm.
a Kittlinien, b—b, GefaBe, die aus der alten, enchondralen Kapsel in den Pagetknochen auf-
genommen wurden. ¢ GefdBkanal, der im alten enchondralen Knochen verlaufend, beider-
seits eine dicke, blaue Grenzscheide zeigt. Die obere Grenzscheide verdiinnt sich wesentlich
bei d, wo in Form eines Zwickels der neue Pagetknochen sich zwischen den Kanal und einen
Seitenast einschiebt, Die untere Grenzscheide hort bei e plétzlich aut, und zwar noch inner-
halb der enchondralen Kapsel, so dafl der Xanal, wenn er bei f beiderseits von neuem Paget-
knochen begrenzt wird, auch beiderseifs eine ganz diinne Grenzscheide zeigt und in dieser
Form in den Pagetknochen eingemauert wird.

es hier Knochen, der sich der Grenzscheide von der Lumenseite des Kanales an-
legt, die Grenzscheide so in eine Haltelinie umwandelnd. So ist es zu erkléren,
daf man haufig im Inneren von quer- oder schriggetroffenen Kandlen der enchon-
dralen Kapsel eosinroten, jungen Knochen antrifft, der einen Teil des Kanallumens
ausfiillt. Aber das Pagetmark bzw. der Pagetknochen wachst nicht nur in das
Kanallumen, sondern man sieht hie und da, daBl die dicke, blane Grenzscheide
an der Grenze gegen das Pagetmark aufgefasert wird nnd daf sich nun zwischen
den einzelnen Fibrillenbiindeln ganz feine Lagen von hellrotem Osteoid ablagern.

Der Pagetknochen, der im Inneren oder in der néchsten Umgebung der Gefif-
und Markkanile gebildet wird, unterscheidet sich nun durch einige Merkmale von
dem sonstigen Pagetknochen. Es handelt sich wohl auch hier um einen geflecht-
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artigen Knochen, der aber zunéchst durch seine bléuliche Farbe von dem sonstigen
hellroten Pagetknochen absticht. Das ist aber nicht verwunderlich. Denn es hebt
schon Freund hervor, daB3 sich Osteoid, welches an eine dunkelblaue Haltelinie
angelegt wird, dadurch blau farbt, daB sich das Dunkelblau der Haltelinie all-
méhlich auf die neue Apposition auszubreiten beginnt. Ferner enthilt der neu-
gebildete Pagetknochen haufig weit mehr wirr verlaufende GefdBkanile, als dies
bei dem iibrigen Pagetknochen der Fall ist. Auch das ist nicht verwunderlich,

Abb. 13. Schnitt durch die Scala tympani der rechten, oberen. Basalwindung (S¢). Farbung

mit Hamatoxylin-Eosin, Mikrophotogramm. E Endost der Skala, Fx Exsudat im Mark-

raume, & Prall gefillltes GefdB, G; Gefd mit perivaskularem Infiltrate, & Rundzellen, die
auf dem Endoste liegen, M, M, Markrdume.

da der neugebildete Knochen die Gefifle bzw. Gefiflkanile der enchondralen
Tnnenohrkapsel in sich aufgenommen hat, ebenso wie er an anderen Stellen gréBere
Bruchstiicke der enchondralen Kapsel umwachsen und in sich aufgenommen hat.
SchlieBlich zeigt dieser neugebildete Knochen stellenweise eine héchst auffallende
Mosaikstruktur, die aber nicht nur durch ein Nebeneinander von kurzen, unregel-
méaBigen Kittlinien erzeugt wird, sondern auch dadurch, daB ein Teil der verdiinnten
GefaBischeiden aus der alten Innenohrkapsel in den neugebildeten Knochen auf-
genommen wurde (d in Abb. 11, f in Abb. 12).

Wir sehen also, dafl sich die enchondrale Innenohrkapsel durchaus passiv dem
Pagetumbaw gegeniiber verhdlt. Das gilt aber nicht nur fur die Hartgebilde dieser
Kapsel, sondern auch fiir deren GefaBi- und Markkanile. Die GefiBle entwickeln
also nicht etwa eine osteoklastische Funktion, obwohl wir in einigen breiteren
Gefafkanilen ein leicht, aber deutlich infiltriertes Bindegewebe finden konnen,
sondern sie werden durch einen eigenartigen Umbauprozell in den von der peri-
ostalen Knochenkapsel her eindringenden Pagetambau mit einbezogen.
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Ebenso passiv wie die enchondrale Innenohrkapsel verhalt sich auch der end-
ostale Knochen mit dem Skelet des Innenohres (Modiolus, Skalensepten, Maculae
cribrosae) gegeniiber dem Pagetumbau. Dies hat aber nicht seinen Grund in irgend-
einer besonderen Resistenz dieses Knochens, sondern nur in der Tatsache, daB
diese Knochen im Zentrum der Pyramide liegen, wohin der von der Peripherie
gegen das Zentrum fortschreitende Pagetumbau am spitesten vordringt. Aus
diesem Grunde finden wir in unserem Falle den Modiolus, die Skalensepten und
die Maculae cribrosae zum weitaus groBten Teile vollkommen normal. Der endostale

Abb. 14, Schnitt durch die obere Mittelwindung der linken Schnecke mit der Scala vesti-

buli (Sw), dem Ductus cochlearis (Dc), der Stria vascularis (Sra) nund dem Ligamenium

spirale (Lsp). Farbung mit Hamatoxylin-Eosin. Mikrophotogramm. £k Knochen der

enchondralen Innenohrkapsel, K, XK, neugebildeter Knochen, @, Gy Kittlinien, £ Endost

der Skala, ¢ kleiner, mit Exsundat erfiilllter Hohlraum zwischen Endost und neu gebildetem
Knochen (K,), b Exsudatb im Lig. spirale.

Knochen hingegen ist an verschiedenen Stellen vom Umbaun betroffen, ganz be-
sonders stark im oberen Teile der Basalwindung auf der rechten Seite. Hier sieht
man gréBere und kleinere Pagetmarkriume, welche den endostalen Knochen
durchbrochen haben und von den Hoblrdumen des Innenohres nur durch das dinne
Endost getrennt sind (£ in Abb. 13). Dieses Endost wird vom Pagetmark niemals
durchbrochen.

An diesen endostnahen Markraumen fallen nun einige Besonderheiten auf.
Zunichst sieht man in dem typischen fibrésen Mark prall gefilllte Gefafle, die
manchmal von einem dichten perivasculdren Infiltrat umgeben sind (@, G, in
Abb. 13). Dieses Infiltrat besteht zum weitaus groferen Tejl ans Rundzellen,
zum geringeren Teil aus groBen, runden Zellen mit hellem Protoplasma und kleinem,
exzentrisch gelegenem Kern (Korbzellen ?). Da in dieser Gegend Auslaufer des groBBen
Markraumes in der Felsenbeinspitze nicht vorkommen, so handelt es sich hier
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nicht um Markelemente, sondern eben um ein entziindliches Infiltrat. An anderen
Stellen wieder sicht man in den Markrédumen ein homogenes, mit Eosin gefarbtes
Exsudat (Ez in Abb. 13), das an manchen Stellen sogar das Endost ein wenig
gegen die Hohlrdume des Innenohres vorwolbt (Abb. 13). Es laufen hier also zweifel-
los entziindliche Vorgiinge ab. Dafl diese Zeichen der Entziindung nicht an jedem
Schnitte zu sehen sind, weist nur darauf hin, daf} es sich hier um eine milde, chro-
nisch verlaufende Entziindung handelt.

Im Laufe des Krankheitsprozesses kénnen nun diese endostnahen Markriume
wieder durch Knochen, der an den Réindern des Markraumes durch Osteoblasten
gebildet wird, vermauert werden (K, K, K, in Abb. 14). Dieser neugebildete Paget-
knochen kann den ganzen Markraum, stellenweise sogar im Uberschusse ausfillen,
so dal das Endast ein wenig gegen das Innenchr vorgewdlbht wird. Aber das ist
nicht immer der Fall. An vielen Sfellen wird der Markranm durch den von den
Randern her vorwachsenden Knochen nur bedeutend verkleinert, so daf ein kleiner,
mit derbem Bindegewebe ausgefiillter Raum ubrig bleibt, der unmittelbar dem
Endost anliegt. In diesem kleinen Markraume kommt es nun durch primére Binde-
gewebsverknocherung zur Bildung eines hellrot gefirbten, nur wenige Zellen ent-
haltenden Osteoides. SchlieBlich kann es vorkommen, daf die Knochenbildung
in den endostnahen Markriumen aus unbekannten Griinden aufhért. Dann wird
der Markraum vom Fettgewebe ,,zuriickerobert’” (Erdheim ), das von der Schnecken-
skala durch ein derbes, mit dem Endost verwachsenes Bindegewebe abgegrenzt wird.

Was nan das hiulige Innenohr betrifft, so ist dieses ziemlich gut erhalten und
zeigt eine recht auffillige Atrophie seines gesamten Nerv-Ganglienapparates. Auch
die Sinnesendstellen zeigen einen bald mehr, bald weniger ausgesprochenen Schwund
ihrer Sinneszellen, ein Befund, der aber wegen der kadavertsen Veriinderungen
nicht immer sicher zu stellen ist.

Was aber hier am meisten auffailt, ist die Ansfiillung der peri- und endolym-
phatischen Riume mit einer eosinroten Flussigkeit (Abb. 13 und 14), ein Befund,
der uns von der serdsen Otitis interna sehr wohl bekannt ist. Merkwiirdige Ver-
inderungen iindet man nun dort, wo ein offener Markraum an das Endost oder
an das Lig. spirale angrenzt. Im ersteren Falle (8¢ in Abb. 13) nimmt die im peri-
lymphatischen Raume befindliche Fliissigkeit eine dunkelrote, beinahe violette
Farbe an, die sich aber nur in der Umgebung des offenen Markraumes findet.
Dabei kann das Endost, welches die exsudierte Fliissigkeit im perilymphatischen
Raume von der im Pagetmarkraume trennt, so aufgelockert werden, dall es kaum
mehr als Membran zu erkennen ist (¥ in Abb.14). Hie und da zeigt aber auch
die Fliissigheit, die einem solchen offenen Markraume anliegt, eine streifenformige
Struktur (Fibrin ?). Von weit gréBerem Interesse ist jedoch der Befund, daf man
Rundzellen nicht nur in den endostnahen Markriumen findet, sondern solche
Zellen auch dem Endost aufgelagert sieht (6 tn. Abb. 13). Es ist daher unrichtig,
die Fliissigheit in den Innenchrriumen als zellenlos zu bezeichuen, sie enthalt
vielmehr eine allerdings geringe Zahl von Zellen, die sich gewshnlich an den Wanden
des Innenohres niedergeschlagen haben.

Noch deutlicher sind alle diese Veréinderungen dort zu sehen, wo sich ein Mark-
raum gegen das Lig. spirale ofinet (Abb. 14). In diesen Bezirken findet man zu-
nachst eine sehr betrichtliche Vermehrung der Zellen im Ligament, die an Inten-
gitdt sicher den allerdings schon unter normalen Verhaltnissen variablen Zell-
gehalt des Ligamentes tibertrifft. Ferner sieht man auch hier im Bereiche des offenen
Markraumes die rotlichviolette Fliissigkeit im Ligament, die an manchen Stellen
so reichlich ist, daB das Ligament in eine mit zellenhaltiger Flissigkeit erfiillte
Cyste umgewandelt erscheint (b in Abb. 14).

SchlieBlich sei noch erwahnt, daB sich auch in den Gefilkandlen des Modiolus
ein allerdings geringes zelliges Infiltrat nachweisen lift.
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Die Otitis interna serosa bei Ostitis deformans.

Am meisten féllt in dem eben besprochenen Teile des Schléfenbeines
der Flissigkeitsergufl in die Innenohrrdume auf. Dieser Flissigkeits-
erguf}, den Brunner zuerst 1931 bei Paget gefunden und beschrieben hat,
ist sowohl von pathologischem als auch klinischem Interesse. Zuerst mufl
hier die Frage beantwortet werden, ob dieser Ergufl auf eine Stauung
oder eine Entziindung zuriickzufiihren ist. Brummer hat schon frither
die Annahme eines Stauungshydrops aus bestimmten Griinden abgelehnt
und den ErguBl auf eine Entziindung im Bereiche des hautigen Innen-
ohres zuriickgefiihrt. Wir glauben, daB auch unser obiger Fall eine andere
Erklirung nicht zuldBt. Denn erstens fehlt auch in unserem Falle wie
im Falle von Brunmner eine Durchwachsung des Modiolus mit Paget-
knochen, wodurch eine Kompression der aus der Schnecke ziehenden
Venen denkbar wire. Zweitens ist die Verengung des inneren (Gehér-
ganges, durch die ebenfalls eine Kompression der abfithrenden Venen
wie etwa bei Acusticustumoren moglich wire, zu gering, um eine der-
artige Wirkung zu entfalten. Aber selbst wenn man dies nicht zugeben
will, muB3 man sich daran erinnern, daB Brunner in seinem ersten Falle
(1922) Residuen dieses Fliissigkeitsergusses auch bei normaler Weite des
inneren Gehérganges gefunden hat. Drittens konnten wir nachweisen,
daB diese Fliissigkeit im Innenohre zellenhaltig ist, ein Befund, der mit
der Annahme eines reinen Transsudates nicht {ibereinstimmt. Viertens
muliten wir den FliissigkeitserguB in die pneumatischen Zellen als Ex-
sudat bezeichnen ; es wire daher sehr gezwungen, den Erguf in die Innen-
ohrrdume auf eine andere Ursache zuriickzufithren. Wir kommen daher
zu dem SchluB, daf bet der Ostitis deformans unter gewissen Umstinden
etne Otitis interna serosa auftrelen kamn. Nebenbei sei nur bemerkt, dafl
diese serose Interna natiirlich nichts mit der Lues der Patientin zu tun
bhat, da wir den gleichen Fliissigkeitsergul auch ohne Lues auftreten
sahen.

Was nun die erwiahnten ,,gewissen Umstéinde” betrifft, so geht aus
den vorliegenden Untersuchungen hervor, dall diese serdse Otitis interna
nur dann auftritt, wenn der Pagetumbau bis an das Endost heranreicht,
wie dies in unserem Falle in grofiler Ausdehnung zu sehen war. Bei
diesem Tatbestande ergibt sich nun die Frage, ob diese Otitis serosa in-
terna darauf zuriickzufithren ist, daB sich in der nichsten Umgebung
des Innenohres iiberhaupt Umbauvorginge abspielen, oder darauf, dafl
diese Umbauvorginge letzten Endes entziindlichen Ursprunges sind.

Das hiutige Innenohr ist bekanntlich an eine knocherne Kapsel
adaptiert, die nach dem zweiten Lebensjahre eine h6chst geringe Lebens-
tatigkeit zeigt. Es kénnte daher sein, daf das hiutige Innenohr auf die
gesteigerte Lebenstéatigkeit in der Kapsel, wie sie ja beim Pagetumbau
tatsdchlich besteht, mit einem Fliissigkeitsergusse reagiert, der als solcher
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aber nichts fiir einen entziindlichen Charakter der Knochenerkrankung
aussagt. Diese Moglichkeit ist um so mehr zuzugeben, als wir auch bei
Tumoren der Innenohrkapsel, die bis an das Endost reichen, und in
allerdings sehr seltenen Fallen von Otosklerose eine solche serése Otitis
interna finden konnen. Aber gerade der letzterwihnte Befund spricht
doch sehr in dem Sinne, da3 die Otitis interna bei Paget auf eine ent-
ziindliche Knochenerkrankung zuriickzufithren ist. Denn bekanntlich ge-
hért die Otosklerose zu den hiufigen Erkrankungen der Innenchrkapsel.
Ebenso miissen wir es als hiufig bezeichnen, dafl die fir Otosklerose
so charakteristischen Umbauvorginge bis an das Endost des Vorhofes
reichen. Wenn trotzdem die serdsen Krgiisse in diesen Fillen extrem
selten sind, so ist dies wohl ein Hinweis darauf, dafi die Umbauvorginge
als solche nicht geniigen, um eine serdse Otitis inferna anszulsen. Viel-
mehr ist es der entziindliche Charakter dieser Umbauvorginge, welcher
tir das Auftreten der Otitis serosa interna verantwortlich ist. Das ist
auch der Grund, weshalb die Otitis interna serosa bei Paget des Schldfen-
beines relativ hiufig ist. Wir selbst konnten sie unter 5 Fillen 4mal
nachweisen. (In einem nicht publizierten Falle bestanden iiberdies Resi-
duen nach chronischer Otitis media, aber gerade in diesem Falle war die
serdse Otitis interna am geringsten ausgeprigt.)

Die gegenteilige Behauptung von Nager und Meyer, wonach die serdse
Otitis interna bei Paget sehr selten sein soll, kénnen wir nicht bestétigen,
selbst nicht auf Grund des von Nager und Meyer beigebrachten Materiales.
Denn sie folgen der alten Einteilung von Christeller und Frangenheim
und unterscheiden daher nicht scharf zwischen Ostitis deformans und
Ostitis fibrosa. Auf Grund ihrer Beschreibung kann man von ihren
5 Féllen nur einen als sicheren Pagetfall (schon frilher von Nager publi-
ziert) und einen als unsicheren Pagetfall bezeichnen, in welch letzterem
sie selbst ,eine iiberwiegend porotische Form der Osteodystrophia
fibrosa® annehmen. In dem sicheren Pagetfalle (Nr.3) fand sich nun
in der Tat keine serdse Otitis interna, aber sie heben mit Recht hervor,
daB es sich hier ,,nm eine Endform der Osteodystrophia fibrosa bzw.
deformans® gehandelt hat, also jedenfalls um ein Stadium, in dem der
entziindliche Prozef schon lange zur Ruhe gekommen ist. Tn dem un-
sicheren Pagetfalle (Nr. 4) fanden sich kleinste Mengen von Exsudat. Die
tbrigen 3 Fille von Nager und Meyer litten wahrscheinlich an einer
Ostitis fibrosa und lieBen (mit Ausnahme des eigenartigen Falles 5) das
Exsudat im Innenohre vermissen. Wir kénnen es natiirlich weder be-
haupten noch bezweifeln, daf bei der Ostitis fibrosa Recklinghausen im
Gegensatze zur Ostitis deformans Paget die serdse Otitis interna ge-
wohnlich fehlt, da wir selbst das Schlifenbein bei Ostitis fibrosa noch
nicht untersucht haben. Es entspriche aber ganz dem gegenwirtigen
Stande unserer Kenntnisse, wenn sich das héutige Innenohr bei Ostitis
fibrosa anders verhielte als bei Ostitis deformans.
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Von groflerer Bedeutung ist die Tatsache, daBl sich in den 6 von
0. Mayer beschricbenen Pagetfillen eine serdse Otitis interna nicht ge-
funden hat. Untersucht man aber diese Fille genauer, so mufl zunichst
ein Fall, bei dem die Schwerhorigkeit auf eine Otosklerose zuriickzufiibren
war, aufler acht gelassen werden. Von den iibrigbleibenden 5 Féllen
zeigte im Falle 3 die Pars petrosa im dufleren Teile einen spongidsen
Knochen, wihrend im inneren Teile kompakter Knochen gefunden wurde.
In diesem Falle spielte sich also in der néchsten Umgebung des Innen-
ohres kein aktiver Umbauprozefl ab, und auch im Bereiche des spongitsen
Knochens bestand keine Markfibrose, sondern es wurde nur Gallert-
oder Fettmark oder hdmatopoetisches Mark gefunden — also durchaus
das Bild eines ruhenden Prozesses. Demnach bestand auch fiir die Ent-
stehung einer serdsen Interna keine Ursache. Da iiberdies dieser Fall
trotz eines Alters von 74 Jahren gut gehort haben soll, so entspricht
das Fehlen der Otitis interna in diesem Falle durchaus unserer Anschau-
ung.

Demgegeniiber handelt es sich im Falle 1 von O. Mayer um einen
62jahrigen Patienten, der nach einer Meningitis (nach Erysipel) gestorben
war. In diesem Falle, in dem der Pagetprozel im Schlifenbeine viel
weiter vorgeschritten war und der beiderseitig hochgradig schwerhorig
war, fanden sich im linken Innenohre Residuen nach friiheren exsudati-
ven Prozessen (Bindegewebsfalten in der Schneckenspitze, Ektasie des
Schneckenkanales), die, wie Mayer mit Recht hervorhebt, mit der akuten
Meningitis (die zu einer Vereiterung des rechten Innenohres gefiihrt
hatte) nichts zu tun haben. Mayer kann allerdings die Genese dieses
Befundes nicht erkliren, doch méchten wir daran erinnern, daf Brunner
in seinem ersten Falle den gleichen Befund erhoben und ihn spater als
einen Restzustand nach einer serdsen Otitis interna erkldrt hat. Da
diese Erklirung mit unseren Kenntnissen vom Ablaufe der serésen Otitis
interna durchaus in Ubereinstimmung steht, miissen wir sagen, daf im
Falle 1 von Mayer tatsichlich eine solche bestanden haben koénnte.

Es bleiben also von den Mayerschen Fillen nur noch 3 iibrig, von
denen allerdings ein Fall (Nr. 2) als in vieler Hinsicht unklar bezeichnet
werden muf3. In diesem Falle (48 Jahre alte Frau, bei der seit 1 Jahre
die Menses ausgesetzt hatten) war der Pagetproze wohl weit fortge-
schritten, das Innenohr war aber vollkommen normal. Klinisch bestanden
Anfalle von Drehschwindel, die aber durch das Klimakterium erklart
werden konnen, und eine geringgradige, wechselnde Schwerhorigkeit,
die Mayer nur in unbestimmter Weise (Dehnung der A. auditiva interna
oder Dehnung des N. cochlearis ?) erkliren kann. Da es in diesem Falle
fraglich ist, ob die klinischen Ohrsymptome iiberhaupt auf das Innenohr
zu bezichen sind — das Gehirn. wurde nicht untersucht —, so muB es
auch fraglich bleiben, ob in diesem Falle auf Grund des klinischen Be-
fundes eine serdse Ofitis interna hitte erwartet werden miissen.
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Einwandfrei sind nur die beiden letzten Fille; denn in beiden Fillen
war der Pagetprozel bis an das Endost fortgeschritten, beide Fille sollen
schwerhérig gewesen sein, aber in beiden Fillen fehlte sowohl eine serdse
Otitis interna als auch Residuen einer solchen. Wir miissen zugeben,
daf} wir eine Erklirung fiir diesen Befund nicht kennen, wenn wir nicht
zu der moglichen, aber schwer zu beweisenden Annahme greifen wollen,
daB in diesen Fillen eine serdse Otitis interna bestanden hat, die aber
spurlos wieder abgekiungen ist.

Wenn wir nun die 5 Fille von 0. Mayer (den mit Otosklerose kom-
binierten Fall lassen wir aufler acht) mit unseren 5 Fillen zusammen-
fassen, so finden wir unter diesen 10 Fillen Smal eine Otitis interna serosa
oder deren Restzustinde. Von weiteren 3 Fillen dirfen wir behaupten,
daf} die Otitis interna noch nicht aufgetreten war, daf} sie aber wohl bet
weiterem Fortschreiten des Prozesses bis an das Endost heran aufgetreten
wdre. Nur in 2 Fdllen hdtte auf Grund unserer Untersuchungen eine serdse
Otitis interna erwartet werden miissen, die sich aber nicht gefunden hat.
Unter diesen Umstdénden kann man wohl sicherlich nicht behaupten,
dafl die Otitis interna serosa bei Paget des Schlifenbeines ein seltenes
Vorkommnis darstellt.

Zum Schlusse méchten wir noch darauf hinweisen, daf die ,,Menzére-
sche Krankheit*, an der unsere Patientin kurz vor ihrem Tode erkrankte,
wohl zweifellos in der serdsen Otitis interna ihre Ursache gehabt hat.
Es ist dies wieder ein Hinweis darauf, wieviel durch die Diagnose
,,Meniéresche Krankheit* verschleiert werden kann, wenn man sich in
jedem Falle mit dieser Diagnose zufrieden gibt.
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