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[m Krankengu t  einer Kicfers t~t ion sin([ immcr  wieder  Fs vml un- 
s( 'harf begrenzten Verdickungen und Vergr6[~emmgen der  Kicferknoehen 
zu beobachten ,  die racist  in jugendl ichem Al ter  beginnen,  in la.ngsamem 
jahre langem ~,.Va.chstum zu betrii.chtliehen Kno( 'henauf t re ibungen fiihren, 
aber  auch lange Zeit  und viel leicht  sogar da,uernd s tat ioni tr  l)leiben 
kOm~cn. Die Diagnose dieser Fitile war  immer  eine mwas unsichere. 
Wenn  ein einzelner Knoehen befMlen war,  so wurde en tweder  v,m einem 
Osteom oder einer Ostit is deformans Pr ge.sprovhen. Waren  hei 
(.'inem Kranken  an mehreren Kieferknochen oder auch an Knochen d.es 
Gesichts- und Hirnsehgdels  derar t ige,  e inander  sehr 5hnliche Kno( 'hen- 
vergr6l~ermlg,m vorha, lden,  so wurde rile E rk ra nkung  cntweder  wieder 
in die Osti t is  deformans (Paget)  oder in die Leontiasis o~se~ ( [ ' i r cbow)  
eingereiht .  G;mz unbes t immt  war  meist  der  histologis( 'he l-~et'und, din" 
bah[ als echte C, esehwulst (Osteofibrom),  bal([ als , .Ostead.vstrophie" 
gedeute t  wtu'(le. 

.l)z~ die l ) iagnoscns te lhmg mM daher  auch die hMika t ion  zur Behand-  
lung in jcdem neuen Fa l l  eine unsicimre blieb, sowohl die Ammhme eines 
Osteoms, wie die einer Ost.itis deformans Puget jcdesmal  yon neuem 
m~wa.hrsciminfieh schien, wurden eine Reihe e indcut iger  F/tile ldinis(,h 
und histoh)gisch genau untersueht ,  um vor al lem ein kla.res Bild iiber (tie 
Morphologie der E rk rankung  zu erl~mgen, zumal  die bisher vorl iegenden 
histologischen Befunde oft rectl t  diirft ig sin([ un4 zu einer Kla.ssifizierung 
der E r k r a n k u n g  nieht  ausreichen.  

Bah[ stell te sieh heraua, (fag es sieh um eine K r a n k h e i t  fiir sieh 
h~u~(telt und dab die soli tgren Verg.,r6[:~erullgen einzelner Kicfer-  oder 
Sehgdelknochen histotogisch die gleiehen Bihler  zeigen, wie die F/file 
mit  mehreren  Herden in versehiedenen Knoehen desselben K ra nke n  und 
dal3 amch der  klinische Verlauf der  E r k r a n k u n g  in beiden Gruppen  ganz 
/ihnlieil ist. Mit t{iieksiehg auf Angaben  d.es 8chr i f t tums  sei hervor-  
gehoben,  dab in allen F/il len der  eigenen Beobachtung der pathologisc.h 
ver / inderte  trod vergr6[~erte Knoehen immer  im wesentl ichen porSs, ~m 
Dureh selmit t  bimsteimu' t ig  war. ~Es lag d.emnaeh - -  wenn man  so sagen 
d~rf - -  eine spongi6,,:e Form dcr E r k r a n k u n g  vor, w/thrend im Schr i f t tmn 
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of tmals  auch F/tile vo l lkommener  Eburni.~ierung der  pa.thologisehen 
KnoehenvergrSl3erungen besehrieben sind. Es muB abe t  offen gelassen 
werden,  ob die ebm'nis ie i ten Formen ta tsgehl ieh in das  vorl iegende K r a n k -  
hei tsbiM geh5ren oder ob es sieh um eine beson4ere Ver~nderung hande l t .  
Sowohl im klinischen Spraehgebraueh  als aueh yon seiten pa thologiseher  
A n a t o m e n  wird fiir das vorl iegende Krankhe i t sb i ld  nieht  so sel ten die 
Bezeiehnung ,,Leontia.sis ossea" Vircao:v w.twendet .  Leont ias is  ossea ist 

a.ber ein Sammelname,  e igent l ieh 
eine Symptombeze iehnung ,  un te r  
der  sich reeht  versehiedenar t ige  
]s  verbergen.  ])~s 
15weuha.u ptart.ige Aussehen des 
8chiidel.-, das I"b,'chow zu dieser 
Namengebung  veranlaBte,  bes teh t  
in seiner ausgeprfigten Fo rm bei 
dcr  Osti~is deformans P(tg~.t, din' 
zwcih.llos viele, vor al lem tttllel' 
den al len als Leontiasis  ossc'g be- 
zeMmeten  ,%hitde a.ngeh/ir'en, l) ie 
Vm'breiterurlg de,' Glabel la ,  die 
svmmetr i sebe  Auftrei l ) tmg und 
Verdiekung der ao~.hbeine und 
Oberkiefer ist das Aussehlaggeben-  
de fiir das Zus t andekmnmen  des 
IA%venhauptes. Fiir  einseit ige Er-  
k rankungen  - -  und zumeist  handel r  

,kbb. 1. l,'nll 1, Lh'hl ,  t d h l v m ' d o r O i m r : . t i o n .  
v~.,.,l,.~i.,,~u,,~ ,i,,.~ ,.,,,.ht,.,, .~.,,vt, s n,,,..h o~,en, es si~'h bei dem vorliegenden Kl 'ank-  

hei tsbi ld darunt  ---eines Oberkiefers  
o(ler Unterkiefm's, fiir letzteren aueh dann,  wenn er in seiner Oitnze 
befallen ist, odor fib' einen t t e r d  im Seh~idel(kwh abe t  erscheiut  die 
Bezeichmmg Leontiasis  ossea nh,ht sinnvoll.  Es w/irde wohl n i emanden  
einfallen, etwa die Weiehtei lsehwelhma'  bei einer Periost.itis des (Iber- 
oder Unterkiefers ,  die ein /ihnliehes Aussehen hervorruf t  wie d.ie v o f  
liegende Erkrankm~g, aueh mtr  symptoma t i s eh  a ls Leont ias is  ztt be- 
nennen.  Aus dieser E~wiigung habe ieh den Namen Leontiasis  ossea, 
den ieh zun/iehst fiir unsere E r k r a n k u n g  in Bet racht  zog, fallen gelassen 
und habe die allgemeine Bezeiehnung Hyperos tosen  gew'ahlt t 

F igene F,ille. 
F,1l 1. Hytwrostose (..Ler ossea") <tea rechte~l Ob,'.rkie.fers. a. (;., 13 .J'ahre 

alter Knnhe. Krankengesehiehte Nr. ti.()(i7 (Abb. I). Familienanamnese o. B. 
Vor un~efiilu' 6 .]ahren trat am reehten Oberkiefer uuterhall) des reehten Auges 

eine Schwellung auf, (lie his November 1929 mtr wenig gr61~er wurde, Damais hekam 

1 Herrn Prof. Dr. L. Ha,slho/er, dem ehemaligen Vorstand des pathologiseh- 
anatomischen Institutes im Krankenh~us der Stadt Wien, bin ich fiir seine 
Untersti itzung bei del' Durchf0hrung dicser Arbeit, zu Dank vert)flichl, et,. 
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das Kind Scharl,~ch, darauffolgend Nierenentz6ndung, Schafblattern und Xasen- 
diphtherie. Es hef~nd sich yore November 1929 his Mai 1930 im KinderspitM, 
wurde dort r6ntgenisiert und der Mutter ges~gt, es sei im Oherkiefer eine harmlose 
Knochenges,~hwulst, die man in sp~i~teren Jahren entfernen k6nnte. Naeh den 
iiberstandenen Kinderkrankheiten wu,'de die (leschwulst merklich gn'OI~er, ohue dab 
da.~ Kind jemMs Sehmerzen hatte. (lelegentliel:t einer Untersuchung im .Juli 1931 

Abb. 3. ~'M1 ], Po,~t. ~nr~. 14,6nt~emulrrmhme de~ ()berkiefer~ w~r tier Operation 
(gewen Abh. 1 .~eitenverkchrt). 

an tier b:ieferstMi(m wurde die Operation emldohlen. Die Geschwulst war in den 
zwei ]etzt.en 3"ahren nicht wesentlieh gewaehsen. 

31it 7 JM~ren hatte das Kind Fraisen, die seit 1929 nieht mehr auftraten, mit 
2 J~hren Masern. 

Sh~hl,~. Dem Alter entsprechend entwickelter dunge yon gesundem Aussehen. 
Es stehen shmtliehe Z:hhnc yon 1--7 in normaler Okklusion. 

Intern o. B., :b~ge~Lbe[u~td: Fundus und Visus normM (geringe My(~pie). W~sser- 
mann neg~tiv. I. 8.33. 

,;l'~tfi~re (~'nt,'~'8~lch,o~q. Rechte W~nge unt, er dem Auge dutch eine kugelige 
Vorw61}mng hetr[tchtlich, haupt,~,ehlieh naeh vorne, aufgetl'ieben. Die reehte Lid- 
spalte erscheint dureh das hinaufg~Iriickte Unterlid etwas enger. Die reehie 
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Nasol~,bialfalte vecstrichen, die Nasenspitzc etwas nach links veI>choben, el)enso 
der linke Mundwinkel etwas m~ch obcn. Bcim Lgcheln ist die Verziehung dcs 
Mundcs naeh links sehr deutlich. Der Tumor fahlt  sich iiberall knochenhart  an. 

i r a - " ' : '  - " 

Abb. 3a uttd 3b. Fall 1, Lichtbild des rcsezierten 
Oberktefers. lg.llgelige Vorw61bung in der I~'ossa 

('ilIl[llg[~ a i i l  T U b O l '  l t t l l E i l h l e  u n d  i i i l l  O a l l l l l e n .  

Die Weiehteile sind dariiber gut 
verschieblich, ttul3erlich nirgends, 
auch nicht der Farbe nach, ver- 
/mdert; keine 1)ruekempfindlieh. 
keit. 

Mu~ulh6hle. Die rechte Gau- 
menhii.lfte wesentlich brciter Ms 
die linke (in der Gegend des for. 
pal. links t7 ram, rechts 20 ram) 
und besonders im vorderen Drittel 
stark abgeflacht. Der Tumor er- 
streckt sich yon dec Cegcnd des 

his zmn 7], ist iiberall gleich- 
mM3ig knoeh('nhart und glatt, 
die Schleimivmt d'trfiher gut v(.r- 
sehicblich, unveri~.ndert; nirgends 
bestcht Dru('kem pfindlichkeit. 
Leer(." Alve()h' 2]. 

Lymptlk?wte~ suhm~mdilmlar 
rechts und links gh+ieh tast.bar, 
tficht~ w.rgq'6k~ert. (;tbriffes S~:dot 
o. 1/. 

~5~tClenb@~nd ( 1. S. 33) (AI)b. 
2). ].)(.r g:mzc rechte Obt.rkicfcr 
yon der lateralen Nasenwand. his 
zum Jochbein und yore Alveolar- 
kamm his zum Orbitallmden yon 
einem l<nochenschattm~ einge- 
ilOllllllen, der run(llich t)o~rcnzt 
ist (vat atlem n~Lch hinten und 
rome).  Die Kief(,rh6hle v(~ll- 
kommen verschwunden, l)er 
lg.noehenschatten yon mittlm'er 
Dichte. Eine schmale periphece 
Zone ctwas dichter ~ls die zcn- 
trale H~,v, ptmt~sse, keiue deutliche 
Struktur erkennb~u'. Die rcchte 
Nasenh6h]e nut  yon unt(,n her 
eingcengt. Sgmtliche ZShne er- 
halten, in normaler Lage, der 
noch nieht durcbbrochen, am fl 
keine siehtbare Wurzelffillung. 
periapikale Herde. Die fihrigen 
Kn~)chen des Schitdels und Ge- 
sichtes o. B. 

2. S. Totale Oberkieferresektion rechts auf Grund der Annahme eines Osteoms. 
10.8. Niihte entfernt,. Heilung p .p .  24.8. Kosmetischer Effekt des eingesetztcn 
Resektioasklo6es im allgemeinen gut. 2 .4 .36.  Wundgebiet o. ]~;. Driisen un- 
vergndert. 

N~cl'mntersuchung im Mgrz 1938. Keinerlei _-knzeichen eines t{ezidivs, tlesek- 
'~ionsh6hle o. 713. Auch ~m iibrigcn Skelet keine Zeichen einer Knocheavergnderung. 
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Patient kann mit der Rcsektionsprothese gut umgehen. Die Entsteliung ist gering, 
dic Sprache normal. RSntgeukontrolle ergibt kcine tuff patlmlogischen Knochen 
verd/~chtigc Stelle. D~s rcchte Auge nicht herabgesunken (dutch die Prothese ge- 
stiitzt), keine Doppelbilder. 

OperationsprSparat (Abb. 3~t und b). Reehter Oberkiefer mit hartem G~umen 
un4 Alveoh~rfortsatz. Die Fossa (;anina konvex vorgetrieben, der untere Orbital- 

A h b . . t .  I I ' r  d l l r ( ' h  d e l l  e r k r a n k h ' t l  O [ ) c r k i e f t ' r  "~'oll F a l l  1 u n d  , h u ' c h  (~ill(.'ll 
ILF~l'llti[len O b e r k i e f e r  i l l  l l l i t t l ~ r ( 3 r  l ( i~hc .  ~ (~l'(yllZe r ~:~ t~ l 'k r i l l3k l t ' i i  ( ) b c r k i e f c r ~ .  

(.ll,l.}IlZt. d(~s l l t l l . i i i~l lc i l  O b e r k i c f c r s .  G l . c n z e  i]ffr vcu t , . l tg te l i  l~_i(~fL'l'- 
It(~h]t ~, l l i l ( [  ( t e r  I'LgI'IIIII]~..II Kiv[c . r l l , ih l (~  . . . . . .  (;[ 'eliZt~ z%v[.'~(.|lCll l a l i / e l l~h ' (q l t  (l'qgt~_~Ill) ullqi 

l .Whl t [ r ivr  ( b l a u c r l l )  I ( l t l l ( ' h e l l  i l l l  ( ' r k l ' t l l i k t L ' i i  ()[}oi 'kie~t?r .  

rand dutch di,~' Auftreibung des Knochens ganz ~bgvi'undet. Der unt(,re Na,sengang 
normal konfiguriert. 

Die Platte des hearten Caumens ist verdickt, aus krankh~ft umgehautem Knochell 
aufgebaut, in der (legend des 2. Molaren ttber wieder yon normaler Struktur. Die 
HighmocshShle fehlt volls~ndig, da der Oberkieferknochen in sciner G~i, nze in eine 
:Knochemmtase yon ganz dichter Struktur umgew~mdelt isl:. Das Jochbein crscheint 
unverttndert. Der erkrankte Oberkiefer erscheint mit freiem Auge dicht spongiSs 
geb~ut, bimssteinartig, nahezu homogen. Die Festigkeig des kr~mkhaft verhnderten 
Knoehens ist her~bgesetzt, er ist leicht zu s/igcn, Die ZShne stehen vollkommen lest 
im Kiefer, ihre Kronen ragen nur wenig hcrvor, zwis(,hen den Ziihncn mehrfach 
Liickcn. 
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3tik,'oskopisct~e Be/umle. Entsp reohend  den beim Zersiigen des Oherkiefers  
beob:~ehteten Ver/~nderungen f/i, llt hei der  Bet rach tung  der  lfistologischen 8 e h n i t t e  
sehon mit  frelem Auge tuff, dab  der fast zur G/i.nze erkrankte  Oberkiefer einena ge- 
s andcn  Vergleich.~st6ek gegeniiber betriichtlieh an Or613e zugenommen hat  und  zwar 
vor  allem an scinen freien Oberflgchen,  a.n der  Fossa eanina,  am Tuber  mad an 
der  ( . lamnenplatt .e die alle drci s tark  vovgew61ht sind. Die Massenzunahme gegen 
die Nasenh6hle  ist geringer. An jenen St.ellen (lagegen, wo der  Oberkiefer an Nach-  
tk'u'knoehen st61]t, besteht, nu t  eine geringe Vergr6[lerung; so vorne lateral gegen 
das Jochbei ,L h in ten  oben gegen den lh'oeessus orbita.lis, h in ten  unten gegen den 

A h l , . 5 .  F a l l  I. { ' lmrsichtM>ild.  : \nni~hevnd. e in  V ie r t e l  d e r  1,'lib'he ,h'> h o r i z o n t a l  d m c h -  
s~:hll i t t t ' l lel t  ()bei 'kit,  fors. [I<-o]lts i]as rl+>['ttlale ,[ot'llbt~irl. L i n k s  V')III 3 . c h b e i n ,  dtu'<.h d ie  
Stl l  Ili';I zygOlll:ll  h,o-llHIxiIl;tris get  l'eltllt,, d t ' r  gel'ii.ll(.|(21"tt! ()|)t.l'kit?fvl-kiu)c]lCll m i t  o i l ter  I{alld- 
zl,tlr aill.8 l-i~[(!lll J(llo~.hl,rl a l l  d~q' J?al ' ies iD.fvlttt?ltlllorilli,% ill }s J ) ieke  a~u~'h t,/ll']il/l~- 
(|l,l" ~111111';i z ) 'K~math 'o- l lu ix i l la l ' iS ,  l ']ht ~, 'or tsalz  de r  r o l e n  I{iul , l . schb 'hle  z ioht  I111r ge~('ll 
(lie .Nlitle dt!,s i l l t  iibl '[r ;Ills f e i l l b a l k i ~ e n l  b]~lllClll. I ( i toche l l  ~lllfC~eb;~lllell. (l |~el'k[cfe/ 's. 
ell.tspre~.helnt t ier  in a n d e r c r  8 c l m i t t h 6 h e  v e r l a l l f e n d l m  Sl l[ l l l 'a  interlnaxill~u'i , ' - .  Zt'!l{l'ii] 

dee  f e i n l m l k i g e  b l a u e  ( l)r i lni t ivt~) l( l lo, . 'hell .  ,qllml. 

Proeessus palatinus des (;aumenbeim,s und vorne medial am Processus frollta]is 
nu~xilla.e (Abb. 43. 

Die Naehbarknoehvn haben im ~'hersiehtsbi ld eine normale S t ruk tu r  aus (-hwti- 
cMis umi Spongiosa (Abb. 5). Nur  an eini~en 8tel len s ind in ihnen Markr/ tumc 
ha.he an der  Nah t  zum Oherkiefer  zu sehen, die sehr  lockeres Fase rmark  en tha l t en  
und an ihrer Be~ 'enzung  lebhaf ten  An- und Abbau  aufweisen (Abb. 15). Die 
lcr(t.n/d~a/te Ve,'iimlerung de*" Knoche.**struktur beseh,'&&t .~ich .,i<'htlich i*n u'e.~'entlichen 
a~*[ den. Oberkiefer und macht an den 5gihte*~, die ihn mit  den normalen Naehbar -  
knoehen verbinden,  Halt (Abb. 5), n immt  demnaeh  ihren _-kusgang yon einem 
einzelnen Knoehen  uud besehrgnk t  sieh lange oder  fibel 'haupt auf ihn Mlein. 

l m  I,~'rkrankungsbereieh ist  der  urswfingl iehe  1,2noehen fast  vo l lkommen ge- 
sehwunden,  nur  an einzelnen Stellen s ind noch Res te  yon ibm vorha.ndeu, so in 
der  Spitze des Processus frontal is  und im Alveolarfor tsatz .  Die ( ; renze zwischen 
vergnder ten  und normalem Knochen  im Oberkiefer  ist im {_"berskrhtsbild nieht  
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scharf, wie dies ja aueh an den i'~6ntgenbildern zu ersehen ist und bei operativen 
Eingriffen bemerkt wird. 

An die Z/ihne reieht der pat, hologisehe Knoehen nur an einigen Stellen heran, 
ohne den PeriodontalspMt zu ver/tndern. 

Die Kie[erhSlde ist dureh den krankhaft neugebikleten Knoehen his auf einen 
T-f6rmigen Spalt m i t  dem einen Sehenkel an der nasalen Oberflg.ehe, mit dem 
zweiten wm deft  h'ontM his in die Mitre des Oberkiefers reichend, eingeengt, 
(Abb. 4 und 14). Nur gegen den Pr,~cessus frontMis zn, der ja such zum Tell 

Ahb .  6. Tt . i l l~ i ld t ie r  .kbh.  5. Fa l l  1. l i .erei( 'h dee Su tu r l t  z y~ 'mna t . i co -n iux i l l a r i s  und  del' 
l , 'avio~ ir t f l ' ; / tel t l [ iol ' i i l i .% l l t !c:htb d ie il l i i ' l lHlllJ i l l l le l '0 {'I)IIIDIIt,I.II iie ~: Jochbei t lS .  L i l t k s  dur  

im thu lug i so i l e  Ot)erk io fcrk l t~ i f .het l ,  ~ll~_,n der  rote,  l l l l t tq l  d l , r  blal l t !  l { l l tJ( thcl l .  ~  

normal ist. ist ihr vorderer Recessus teilweise erhalten. 1)[eser reieht medinl his 
gegen den Tr/inennasenkana[. 

Der Nervus frontalis sowie mehrere kleinere Nerven ziehen mitten dutch den 
i}~thologisehen Knoeheu, wm normalem Bindegewebe umgeben, so dab ein Iq, om- 
pression nieht zu bestehen scheint. 

Der Tathob~,dische ](nocDen best, eht durehwegs aus einem diehten Netzwerk 
mit, t.elfeiner B/tlkehen, das im l~'bel~iehtsbild keinerlei trajektorielle Anordnung 
erkennen, jedoeh fast iiberall eine periphere Schichte corn ein~r zentralen ztntersd~eide~ 
Igd~t. Die periphere ist rot gefii, rbt,  hat diekere Bglkehen, wiUu'end die zentra.le 
blau bis blaurot uud viel feinbalkiger ist (Abb. 5 und {~). In dee peripheren 
Sehieht ist noeh eine gewisse Anordnung in dem Sinne zu erkennen, da[~ ihre ober- 
flgehliehe Lage parallel zur freien Oberflgehe liegt, diE iibrigen mehr senkreeht zu 
dieser tMer ohne deutliehe Riehtuug. Wir wollen den peripheren Knoehen kurz 
den ,,roten'" Knoehen nennen, den zentralen Anteil den ,,blauen" Knoehen ent- 
spreehend dem VerhMten bei der F/~rbung mit HgmMann-Eosin. 
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Der blaue Knoehen ist ganz wirr, netzf6rmig ~ngeordnet; h6ehstens in der 
harten Gaumenp]atte ist er etwas gvobbMkigev und andeutun~weise  geriehtet. 

Die Schichte des peripheren roten Knoehens weehselt hinsichtlieh ihrer Dicke an 
verschiedcnen 0berfl'achen (Abb. 4) und ist immer deft  am dieksten, we der Ober- 
kiefer am lebhMtesten wiichst, also an seinen freien Fltiehen. der Fossa e~nin~, am 
Tuber und an der Gaumenplatte, dfinner gegen die Nt~se und an den N/ihten zu 
den Nachh~rknochen. Abet aueh die SchleimhautoberflSche der Kieferh6hle, 
sowie die gr6geren Nervk~nitlc sind w)n einer diinnen Schichte rotcn Knochens 
umgeben. 

Sehlieglieh sind mit freiem Auge noeh Stellen im pathologisehen Oberkiefer 
zu sehen, die gnr keine oder nur spitrliehe Knochenstruktur aufweisen: binde- 
gewebige bzw. /ibromartige Herde (Abb. 12). So vor Mlem ein gr63erer im Tuber 
maxillae, der nahe an der Grenze zum G~mmenbein veto Orbitalrand his zum 
Weisheitszahn reieht. Ein zweiter kleinerer ist im Zentrum der harten Gaumen- 
platte gelegen. 

An den bereits oben erwhhnten normMen Stellen im Oberkiefer, al~o im Pr~cossus 
fi'ontalis und im Alveol~Lrfortsatz hinten beim Weisheitszahn. besteht der Knoehen 
ebctffalls aus Haver,~isc.hen Lamellen~ystemen. hn Proeessus frontMis ist (ler 
l(nochen komt)akt mit spftrtiehcn Haversischen Kanii.len ohne jedes Fet tmark.  
w/'dn'end er im Alveola.rfortsatz sp<mgiSs ist, schmale Balkehen und weite Mark- 
ritume nlit Fett- bzw. zelligem Mark besitzt ilnd lltlr o.n der freien ()bcrfl/~,ehe nnd 
:1.II der ZahnMveole eine diitlrl~: Cortiealis aufweist, lm  Alveolarfortsatz l inden sieh 
his zur Crenze de~ Erkrankungsherdes nut geringe physiologisehe UmbauvorgS.nge. 

trm die Besonderheit (krankhafte Abartung) tier Struktur des patholo~isehen 
Kno~,hens deuttich horvorzuhebcn, sei eine kurze Schilderung der St ruktnr  jener 
l.(n~whenteile vorausgeschickt, die noeh als n(n'mal anzusehen sind, bzw. mlr g-ringe 
reaktive Verimderungen darbieten. 

Ilia n,)rwalen X,.chbarkn.oehcn. 
Die Naehbarknoehen, das Joc, hl,ein und das (~aumenbein, sind aus nnrmalen 

Har,,r.~'isehen Systemen mit Sehaltlamellen zusammengesetzt, der Knoehen rot, 
-efikrbt. l)as Joehbeln besteht aus einer Cortiealis gegen die freie Gesiehtsfliiche zu, 
eiuem ,..q'oBen 3I~rlmmm und einer zweiten Cortioalis gegen die, Naht zum Oherldefer 
(Abb. 5 und 15}. Diese ._Wogen 5Iarkr/iume enthalten Fett-  und zelliges 3lark, 
nlir in der (/renzeortie~Llis gegen {lie Naht finden sich sowohl im Joehbe.in, wiv 
im Gaumenbein einige ldeine bis mittelgroge Markriiume, die lockeres Faserm.u'k 
enthnlten (s. S. 641, Abb. 15} und etwas regerer Umbau. 

lm ganzen sind diese Vorgiinge abet" nicht attsgedehnt, l)ieser stii.rkere l_Tmbau 
ist dureh die NMw des sieh ausdehnenden Erkrankungsherdes bcdin~m, und 1/.tl3t die 
normaten Naehbarknoehcn mit dem \Vaehstunt des krankhaft ver/i.nderten Ober- 
kiefers sehritl~halten, wobei aber dieser Umbau sieh in durehaus normalen Formen 
bewegt.. 

Diese Vorgiimge weisen auf eine Vcrsehiebung des Joehbeines gesieht.swiirts 
und des Proeessns palatinus des Gaumenbeines naeh hinten bin, wol~ei die Ver- 
sehiebung des Joehbeins ausgiebiger erfolgt,. Ms am Gaumenbein. 

Der rote K ~ ' h e n .  
Wenn wir nun das engere E r ~ n k u u g s g c b i e t  betrachten, so i~t vorwegzunehmen, 

dag die Schichte des roten Knochens dort um so breiter Lst, we die st/trkste (~ber- 
schreitung der ursprfinglichen Oberflhche des Kiefers erfolgt ist. Am breitesten 
ist der rote Knoehen demnaeh an der .Fossa can.ina, am harten Gaumen "and a~n 
w~rdere~ Tei.l des Tuber, we er gcgen die F o s ~  infratemporalis sieht, schmgler gegen 
die Ni~hte. Unter der Kieferh6hlenschleimhaut ist die Zone des retch Knoehens 
desto dicker, je welter der Spalt der H6hle noeh ist. Aber auch an der Grenze der 
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Teile des Oberkiefers, die noeh aus normalem Knoehen b~stehen, liegt zwisehen 
dieHem und dem blaueu Knoehen eine mggig breite Schieht roten Knoehens, in 
der Einaehliisse der alten Tela ossea zu sehen sind, ein Zeiehen, dal~ der vorher hier 
gelegene normale Knoehen ebenso umgebaut wird, wie der friseh apponierte perle- 
He.ale Knoehen an der Oberfli~,ehe. l)as einzelne B~ilkehen des retch Knoehens 
gleieht im wesentlichen einem normalen Knoehenbalkehen. gs  f/irbt sieh, wie 
dieses, mit Hgmalaun-Eosin rot, nur im Zentrum etwaH mehr violett.. Es ist ebenso 
zellarm und mit etwas weniger regehngBig vet'teilten, plumperen Knoehenk6rperehen. 

Der rote Knoehen ist im g~,nzen durehaus la,nell/tr, e~ sind aber keine oder rmr 
ganz ausnahmsweise Havera~:sehe Systeme vorhanden. Viehnehr besteht der rote 

. \ l~b.  7. F a l l  1. ~'~.l[b d e n t  r o t e n  ~ n o ~ h e n  : , n  d e r  ~ ' a e i e s  i n f r a t e ] n p o r a l i s .  Zll.~-llllllHeii - 
hl i . l lg( , i l ( l~s Bii, l k c h e l p ,  v e r k  l t l i t  wt;f.'hs~2hl([ d i e h l . e l n  I , ' i t~el ' l l l l t l 'k  l l t l t [  l e l ' ; hnf t~ , ln  A n -  llli~l . \ b l ~ n l l  
alll t].t31" ~}bm. r l i t che ,  D i e  B a l k e n  l i e g e n  *,Vil'l' i l l  i t l l e l l  _IZliehtulxgel). d e s  I l a l l l l l ( . S .  ~,DIIIr 

b:nc~ehen durehwegs aua initte|starken, im Ver~leieh zum lulrmalen Ktlooh~ql 
etwas schmMeren, zum hlauen Knoehen breiteren Balken, die iibera[t gleiehm~i[~ig, 
ohne jede trajektorielle Anordmmg, mit etwas ebenso breiten fibr6sen Narkr~i, umen 
abweehaeln. Ks findet sieh aber kein normahn' Aufbau in Compakta und bpongiosa. 
der Knoehen ist iiheralt gteichm'~Big sp~mgiOs (At~b. 7). An manehen Stellen. 
z. B. gegen die Fos..~ infratemI~)ralis Hind die Balken vietfaeh senkreeht zur freien 
periostalen Oberfl/iehe geriehtet. :Die B/ilkehen siud dem in ihnen vorgehenden 
lebhaften Umbau entspreehend aus einer gr613eren Anzahl unregelmggig zusammen- 
geHetzter Stiiekehen, einer Art Breeeie, aufgebaut (Ahb. 7 und 8) ttIld an ihren 
Oberflgehen Hind an zahlreiehen Ntellen titt.ige Oste~mlasten und Osteoblasten 
zu sehen. Die Osteoelasten Hind vet allem an der Grenze zum Periost und zunl 
blauen Knoehen sehr reiehlieh vorhanden, aber aueh in der ganzen Dieke des roten 
KnoehenH. Sie liegen meist in einer ganzen tteihe ringHum oder zumindest itl einem 
groBen Teil des Umfanges eines Markraumes (Abb. 9), wahrend Hie bei der Ostiti8 
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deformans (l'agct), wenn atteh im allgemeinen zahlreieher und gr613er, mehr  ver- 
einzelg zu sehen sind. Ebenso liegen (lie Osteoblasten aueh auf grol3e St.reeken hin 
und bilden an den Oberfl~tehen und Binnenr~umen konzentrisehe Knoehcnlamellen 
(Ahb. 7 und 9). Dies ist, gleiehfalls ein wiehtiges Ungerseheidungsmerkmal gegen- 
fiber der Ostitis deformans, bei der gew6hnlich nur  an kurzen Streeken an- 
und abgebaut  wird, wobei An. und Abb~tu hSufig dieht nebeneinander  in ein- und 
demselhen Markraum vor sieh gehen. 

Zwisehen den Knoehenbalken findet sieh iiberall und au.~ehliel31ieh ein fibr6ses 
Mark aus spindeligen und  li~ngsovalen Zellen mit feinfaseriger Zwischensul~stanz, 

A b b .  S. F a l l  1. T e i l b ~ M  ~tll~ e i~le l l l  h(,sotld,..I 'S b r e i t c n  B i i l k ( . h e r l  d e s  r f~ tcn  l(n*l(,h~.i~s l l ; ih( .  
~l.lll DI,I'III~III~II ]*[tlouht.ll. t [es  I )bel 'k i l~fe~.s .  L i t l k s  l l I l t  Cll P i l l  fI'[sq'ht~l' I l t . sor tJ th~ylSl 'a lLl l l .  !lIPlllit!. 

die Fasern in wirrer An~rdnung (Abh. 9). Fettzellen f~'hlen fast, vollkommen. 
myelogene Zellen sind auffalhmd selten. Die spindeligen Zvllen sind iiber~ll sehr 
gteiehf6rmig, hie finder sieh eine Potymorphie der Zellen. selten Mitosen. "Wo die 
Zellen diehter li~.gen, ist. eine bfindelige S t ruk tur  x'orhanden, (tie, .ie d iehter  das 
Fasermark, um so ausgepr/~gter ist. Das Fasermark enth/ilt  viel weniger (~efii, ge, 
wie das normale Fet tmark,  gesehweige denn.  wie das oft ungeheuer gefitl3veiehe 
Pagetmark. Eine gewi~e Gef/i,/]armut, karm aber aueh dureh den l~:albtps der 
Capillaren ~,r149 sein. Gef/i, Be mit muskul6ser Wand sind nur  in den an'OBeren 
Gef~'~l~kanMen wMlanden. 

Im roten Knoehen wechse]n hi~ufig Stellen mit diehterem und loekerem Faser- 
mark, anseheinend in regelloser Verteihmg. manehmal  selbst in ein utld demsetben 
Markraum (Abb. 9). Im allgemeinen gewinnt man aber den Eindruck, d ab  das 
dichtere Fasermark in den Markr/tumen vorherrseht ,  an deren Begrenzm/,,,~fli~ehen 
Anhau erfolgt, w~hrend (lie mi~ loekerem Fasermark erffillten Markr/~ume apla- 
stische oder lacunar angenagte Oberfl/iehen besit.zen. Das loekere, nfit netzf6rmig. 
nieht  biindelig angeordneten Fasern ausgestat tete .Mark ist 6demat6s. Liegen in 
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einem 6demat6sen Markraum an einem Stiick der Knoehenoherfl/i.ehe noeh Osteo- 
blastensgume, so ist das Mark an diesen Stellen diehter. 

Der rote Knoehen, der zwischen dem alten normalen und dem spttter gebildeten 
blauen Knoehen liegg, scheint in diesem Fatle nur ein I~'bergangsstadium zu sein, 
ja, er kann dot% we kein normMer peric)stM~:r Knoehen vorhanden ist. sogar fehlen. 
Er i~.hnelt dem normalen Knochen in Farbe und lamell/irem Aufhau zum Unter- 
sehied vom hlauen vollkommen, wohingegen abet sein Aufban im ~'ol3en durehaus 
vorl diesem ve:rschieden Lst u n d e r  aueh (iberall Fasm'mark enthMt. 

Der bhtue K~toche',.. 
Der hbme Knochen. der die Haupt, masse und das Zentrum des F.rkrankungs- 

herdes darstellt, (Ahb. 4, 5 und 6) ist yon dem besehriebenen roten Knoehen 

A.I,b. 9.  F a l l  1. IJockcr+'s und. di<.htt;s I, 'asvrnl+trk lies r,+ten l . :n , , , .hcn, .  I m  l,,-kq~rcn 
I: 'aSerlnn/ 'k _\1)|1~111, il l l  iI[!.Itt(.lt .'t.Ilh~lll. ~)IIIIIH[. 

vollkommen versehieden. Er be~itzt wesentlich schmi~lNre. ~anz unregehnii~ig 
1.,egrenzte mid naeh Art des embryonaIen Knocdwns ~ebaute. primitive Bii.lkehen, 
din racist .~ehr dicht in einem Fa~ermark liegen (Ahb. 10). Die B~.lkchen sind kurz, 
vielfa~.h iistelig w.rbunden und ohne funktimwlle Anorclmmg. Nur in dev harter~ 
(,aumenplatte sind sin manchmal ctwas breiter und litnger, verlaufen auch st.recken- 
weise zueimmder parallel und zur Oberfl/tche des (laumens bal,l parallel, baht 
senkreeht.. DiNs dfirfte damit zusammenh/ingen, (lab der blane Knochen hier das 
schmate Zentrum einer diinnen Knoehenplatte darstellt und zur funktionellen 
Versteifung derselben his zu einem gewissen (J.l'a,~le herangezogen ~ird, wii.hrend 
er sonst im Zentrum des Oherkiefers den l~.aum der KieferhOhle einnimlnt und 
fiir die statisehe und me~.hanische Ftmktion des Nnoehens yon geringer Bedeutung 
ers,:heint. 

Die Knoehenk6rl)erehen des blauen Knoehens sind imgleic}l grog. racist gn'613er, 
plumper, rundlieher und zahh'eicher wie im lamell/i.ren l':nochen und vielfaeh yon 



634 R i e h a r d  T r a u n e r  : 

hellhlauen H6fen umgeben, die dort, wo die Zcllen nahe aneinander liegen, zusammen- 
flicgen. An mane:hen Stellen relht sieh Knoehenzelle an Knoehenzelle, nur dureh 
ein sehmales Netz wm Crundsubstanz getrennt. Die Markrgume, oder besser gesag% 
die zwisehen den prim[liven Bglkehen des Mauen Knochens liegenden Fasermark- 
streifen, sind um einiges oder his zum et, wa Dl,eifaehen hreiter als die BS, lkehen selbsf,; 
letztere wieder erreichen n u r  ungefghr ein Drittel oder die H/tlfte der Dieke der 
Bfttkehen im roten Knoehen. 8oheint ~meh der blaue Knochen im altgemeinea durc.h- 
wegs gleichmii, f3ig gebaut, so ergil)t doeh der Vergleieh versehiedener Xussehnitte 
daraus manehe Untersehiede in Gr68e, Form. Zahl und Anordnung der Biilkehen. 
In einzelnen Feldern iiberwiegen ganz kurze, splitterartige BMkchen mit stark 

_kbl,. 10. F a l l  1. I~hluev I-7. nol.hei't. I.',twas I / ingerc,  n e t z a r t i ~  z u s n m n l e n h i t w r e n d c  Bii,lk~'llett 
(v~l .  "l 'ext). ~)011~ul. 

~ekerl,ten Oherfl/~chen. in anden'n wieder sind die Ba, lkehen in gr6/h-.rer Zahl, 
langgcstreekt, gescllwmlgen mit weieheren KonturelL Es gibt aueh soltener l~i'her- 
g~mge zu Strukt re 1, die in ihrer Anordnung untl Dimenskm schon sehr dem rot.en 
If, not.hen iihn,ln, nnr sine[ sic" eben aus primitivem und nicht lamellgrem Knochen 
aufgebaut. Die Farhe derartiger B~,lkchen i~t dann aueh nieht tiefblau, sondern 
mehr violett, dk" Knoehenk6rperohen sind weniger zahh'eieh. Aueh die Markzellen 
an den  B a l k e n o b e r f l i i e h e n  liegen mehr in Re[hen, die an unregehnitBige Osteoblaten- 
heliice erinnern und lagern st:hmah, S~tume kalklosen 1,7.noohens ab, ein Beflmd. 
der in tier Regel sonst nur im roten Knochen zu erllebell [st. Dieser violette Knoehen 
steht abet alles in alh'm dem blaue~. Knochen viel niiher als dem roten, vor altem 
durch das Fehlen jeder hunell/i, ren btruktur. Wo er auftritt .  [st das Fasermark 
entschieden zellitrmer, fasen'eieher und ausgereifter als in den Teilen, wo dec Knochen 
t.iefbla u erseheint. 

An Stellen. wo das Fasermark im roten Knoehen zellreieher isis als sonsg oder 
wo sich diehte Fasermarkstr/inge aus dem blauen in den roten Knochen vorsehieben, 
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sieht~ man des 6fteren in den Markriumen ohne jede Verbindung mit dem be- 
grenzenden rotefl Knoehen kleine BMken und Inseln yon blauem Knoehen, (tie meist 
l~iefblau gefti,rbl~ sind und. dureh ihre konzentMsche Sehichgung wie KMkkonkremente 
anssehen. Ihre Oberflgehen sind aph~stiseh c<ler es finder nuv sptirtieher Anbau 
st.att. 

Im blauen Knoehen finden sieh keine kontinuierlichen hohen Osteoblasten- 
saume wie im roten, sondern den KnochenbMken liegen nut dieselben spindeligen 
Zellen, in unregehn~lligen Reihen an, aus dencn das ges~,mte Fasermark be.~teht. 
Innerhalb des }~asertm~rkes erfolgt so eine desmale Knochenbildung unter Ei,l- 
sehluB der ?Bindegewebsfasern. Das Wachstum des Knochens ist nieht osteoblastiseh, 

Al,b. 11. 1.'alll. l.'l'ilnitiYc l(nochc~.Mldun~. Dichtes zclh'eiches I.'usernmrk. ~tmutI. 

sondern cr cntst, eht au[ bindegewebiger Grumtlagl,, d. h. es erfobzt, z~visetwn den 
jewcil,s dt'r B/ilkchenoborfl~iche anliegendcn Bindegewebszellen eine [nfiltt'atilm 
mif l<.ittsuhstanz und diese verkatkt (Ahb. 1 I). Nut in den Bertqchen. deren Aufbau 
im altgemeinen sehon mehr dem rot, en Knoehen /i, hnelt., linden sieh an don Ober- 
fliichen d~r sonst primitiv geba.uten hlauen Biilkchen ka.Ikfreie Anlagerungs~iiunm 
innerhMb deutliche~' Osteoldastenreihen. 

Die Infiltration der Kittsub~tanz am l<ande der Ba!ken des blauen Knot.hens 
ist keinesw(~gs reiehlieh, so dM3 im blauen Knochen w:rmutlich kcin lebha.fter 
Anbau besteht, jedenfalls ein viel geringerer als im raten. Die geringe I)ieke der 
Biilkehen ist nut so erkli~rlieh, dab entweder sehr langsam angebaur wird oder erst 
seit~ kurzem, der bbme Knochen also jung ist oder dab An- und Abb~tu st.;ndig 
gIeiehen Sehritt hMten. Am wahrscheinlichsten ist es abet, (lag der Anbau wegen der 
besonders dichten L~ge der B/ilkehen sehr langsam w:,r sich geht und hiiufig bahl 
fiberhaupt zum Stillstand kommt. Soo.st maste ja bald eine Verschmetzung aller 
Bii, lkchen unter~dnander (~intreten, eine Ebnrnisierung. was aber nicht im Ch~rakt~r 
dieser Verii.nderung liegt. 
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Os~eoelasten sind im blauon Knoehen nieht sehr selten, aber viel spgrlieher 
als im roten. Sic sind ganz unregelm/tl~ig verteilt tint], liegen meist einzeln; itJ. allen 
Teilen des blauen Knoehens sind sie aher gleieh hS.ufig. Niemals sind an den Bglk- 
ehen ]gngere laeuniire begrenzte Streeken zu sehen. Auffallend ist die Armut  des 
blauen Knoehens an Halte- nnd Kit tiinien. 

Das Fasermark im blauen Knoehen hietet iiberall das gleiehe Bild eines zell- 
reiehen, zmn Tell biindeligen Bindegewebes (Abb. 11). Ein Weehsel yon diehten 
und 5dematOsen Teilen ist nieht zu I,emerken, das Mark ist durehwegs dieht,  dabei 
umso zeltreieher, je primitiver der Knoehen, dagegcn fa~en'eieher, also ausgereifter, 
wenn der ](noehen weniger primitiv gebaut ist. In solehen ausgereiften Teilen 

. \ h i , .  12.  F a l l  1. Fibvmnii, hnlichet" I.'~l.s,c!l':ftal.kherd. alx d o t  ( ; r e n z e  z w i s i d m n  r o l , , m  u n d  
bl ; l l l r  l ( l l o ( : h e l l  i l l t  T1Lbel '  I l l l lx i l l i l ( . ' .  I,)0lIlil]. 

ist es J6{' und da such etwas hwkerer, ohne dab mit dieser Loekerung, so wie im 
retch Kno,:hen ein reiehlicherer osteoelastiseher Abb~u einherginge. ,[a, an der 
Grenze win1 roten und blauen Knoehen ist das Mark in ein und demsclben Mark- 
raum .L, rgen den })lauen l(.noehen zu zelh'eieh, gegen den rot.en 6demat, Os. mit, Osteo- 
elasten an den Knovhenbalken (Abb. 13). (;efalle s i ,d  inl Fasermark des Mauen 
Knoehens vielleicht noeh seltener wie im roten. 

Die ./ibrSsen Her,&. 
Den in der makrosk,~pisehen Besehreibung erwghnten fibr6sen Herden i~t. ge- 

meinsam, da[3 sic an der (h'enze zwisehen rotem und bltmem 1,2noehen oder nahe 
�9 m dieser Grenze im blauen Knoehen liegen. Der gw(',13e Herd des Tuber maxillae 
enthMt, eine ]3tutung. die dutch Resorption beseitigt wird und yon narbiger Um- 
wandhmg des ]3indegewebes und Knoehenanbau gefolgt ist. 

Ob gelegentlieh der Blutung und der an sic sieh ansehlieBenden Vorggnge im 
]3indegewebe vorhandener Knochen abgebaut wurde oder ob die Blutung in einem 
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sehon vo rhe r  fibrOsen Bezirk  e n t s t a n d e n  war ,  ist  n ieht  zu entseheiden .  Kleinere 
frisehe J31utungen tiegen an  mehre ren  Stel len in sehr  zelh 'eiehen, bt indel igen ' re i len 
des Fa se rmarks ,  en tweder  in bre i te ren  Fase r ,na rk r / t umen  oder in kleinen faser igen 
Herden .  Der  erw/i.hnte f ibr6se He rd  in der  G a u m e n p l a t t e  gleieht  e inem zellreiehen 
F ib rom,  dessen  ] :aserbt iadel  in das  d iehte  5Iark des  u m g e b e n d e n  b lauen K n o e h e n s  
a u s s t r a h l t e n  (s. Abb. 12). Ni rgends  l inden sich in den  f ibr6sen Herd.en 5demar.6se 
Stellen, wie im Fase rmark  des ro ten K n o e h e n s .  

Die Grenze ton. rotem ~o~d bIauem Knoehen. 

Die ]3alken des ro ten  Kn()ehens werden gegea  (lm" h h m e n  zu meis t  s chm~le r  
und  dio d e m  blanch z u g e w a n d t e n  Oherfl t iehen s ind  durchwegs  laeunttr hegrenzt  

Xl,I). E3. ]~'all 1. ~4rolaz~ebit:t zwi~chon t'~tcnl und hlau('nt t-~_11ot:h~-ll. ,'5.'pSrlicho Ver 
l}[ l ) ( t l l l l l~l ' I I  Z~I ' [S( 'heI  I- bCil[t~II ] ( r lo* .h l? i i { l l ' t 01q .  _~ l , l t i l l l  i l l l l  1-111011 l ( l l 0 1 ' ! l l : l t .  Y t ? 1 1 h i l d l l l l g  Vi l l i  

])l~t.llr ]~l lO(t l l t ! I1  | ' l 'Oi J i l l  I~ ' ; INel ' II l i~l 'k .  i ) l}I l l i l ] .  

(Ahh.  13). Die sonst  vor l t andenen  krmt inuier l iehen  Os teoMas tenre ihen  vers~hwinde, l  
vo]Ikoulnlen oder sind n u t  all kurzen ,Streeken v o r h a n d e n  u n d  ha})etl erst, ganz  wetlig 
kal ldosen Knochen  angetager t .  Dagegen  h~.'i, u fen  sie.h die ( )s teoclas ten in e inem Aus-  
maIle, wie es im Erkranl~un~sbereieh sonst, n i rgends  ztt beobaeh ten  ist. An  den 
r eniiberlier, endpn blauen B/~lkehen l i nden  sieh n u t  ~anz sc l ten Osteoclas ten.  
moist, M,er deurl iehe Zeieben yon Anbau .  A n g e r d e m  sind im Crenzgebie t  imh lauen  
K n o e h e n  schmS.iere Balkc.nst.iieke yon rot.era Knochen  rail> viele;; feineil Hal te-  
und  Ki t t l in ien .  die also sehon  hg.ufig u m g e b a u t  worden s ind,  eingesehlossen.  Dies 
heweist ,  daS der rote K n o e h e n  dem hlo~uen weieht ,  sou ie der  normale  K.nochen 
dem ro ten  und  dab der b!aue Knoehen  itl. Z u n a h m e  und  im Vordr ingen be.,t.q'iffen isl~. 
An 8tel len,  wo dies nieht  m c h r  m6glieb, ist. z. B. dor t  wo die \V~hule der vollsl~gndig 
zusamn~engedrf iek ten  IKieferh6hle a n e i n a n d e r s t o g ~ n ,  ist keine Zfme roten K n o e h e n s  
mehr  x-orhanden und es reieht  der Mane K n o e h e n  his u n m i t t e l b a r  an  die SCqlleim- 
h a u t  (Abb. 14 re~'hts). ])ie oben besehr ie tmnen Einsehl i isse  yon rot era IKnoetlen 
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im blauen sind aber nield., wie es 1)el eilmm normalen,  im U m b a u  begriffenen K n o e h e n  
der Fall  ist, - -  und ii.hnlieh aueh bei den Einsehlt issen yon  normalem K n o e h e n  
im roten - -  ringsum yon blauem Knoehen  umgeben,  der fiberall an sie angebaut .  
wurde,  sondern nut  an einzelnen kurzen Streeken sind kleine Sti ieke blaum~ K n o c h e n s  
mmfit.telba.r angebaut.  Dies  k o m m t  daher,  dab der Mane Knoehen  nur z u m  ger ingen  
Tel l  an I~alken des  weiehendcu roten Knoohens  angcbaut  wird, zmn  gq'61]eren 
Tell wird der rote K n o e h e n  zuers t  ve to  fi.br6sen Mark  vol ls t / indig a b g e b a u t ,  bevor  
der  b laue K n o e h e n  frc'i im Mark an  seiner  Stelle gebihle t  wird (Abb. l a b  D a h e r  
/ inden  wit  meisr~ n u t  spiirliehe V e r b i n d u n g e n  zwisehen r e t ch  und  b lauen  ~ a l k e n  
(Abb. 13), oft ]iegt an  tier g renzo  sogar  ein,~ brei te Zone yon F a s e r m a r k  z w i s e h e n  
beiden K n o e h e n a r t e n .  l )as  F a s e r m a r k  ist  an  tier Grenze gegen den  b lauen  K l m e h e n  
zu i m m e r  zelh'eiuh u n d  dieht ,  gegen den  r e t ch  Knoehen ,  we Osteoblas ten  im selben 
M a r l m m m  liegen, lockerer (Abb. 13). 

WD.hrend die Verb indun~en  zwisehen ro tem l ind b lauem ],~not:hen fast i ihera t l ,  
gegetl die fl 'eieri ()l)~..l'flii.vhen ebeiiso wio  geTen die Ni{hte Zll, I 'eoht spgr l i eh  sind, 
8i l ld ~lll" i l l  der hii.rten ( lat l inenpl i l t l : .e re ich l ieher .  H ior  ve rb inde t  siett eigeni- l ieh 
je( ler ]3[atuo ]Jaiken iliit, einenl rott , l l .  A l l l  ha.l'teii (l~ttl l i lt. i l stud &tioh, w io  schoi). 
t.l.w/~hllt, die b lauel l  Ba lken  brei ter ,  l i inger Ulld f iedr ig  &ilgeordllet:. Es l i~'gt di~ 
_-~tnllahlll+.! ilahO, dab sie l t l [{ (lee t ie(eli .I'~.lloehollb~'t.]lg.ell altt.]l deswegell  i l l l l ig( . l '  voI'- 
l) t l l l ( len sind, wel l  sic in dt 'r d i i l t i l t . l l  (li~,tll l lel' i l ' l[ l l{to his zu ei l leln gewissei l  (_'lrade 
i l l  den f l lnkt i ,  mel len Au fbau  n l i t  eiil l)ezr)Teit werdol l .  

Die Ausbr~' i lun~ der Ver i im lerml~  im Oberk ie[er .  

a,) Gr, ' ,ze de.~ :~,/,'n K~o,'l~:.~.~ 7~nd d~.r unr , ,d iwt:r l , :n  G~'6i~I: Uc.~ Ol..~'r/.'ie/er.v. 
OI)woh] dvr I lberkio[t.r fast  zur  (~iknzc w.m der  E r k r a n k u n g  or~-iffen [st,. s(~ sind 
doch nt , .h in dem komlmkten  l 'r(~-essus f ront :dis  utid dem wei tmaseh ig  sp~.ll~i6scn 
Alveo la r fo r tsa lz  df.r )l,)l l l l '(.n l->,este des t~fwin&len l,[no,.hons ul l t l  (h.r ]~e~inl t  ch,r 
k rankha f t0n  A1Jal'tUll7 zti ]Jpo]lat'}ltl.lt. _A.II l lo iden ~t.elb,l). i,,t, , l ie Orenze ul l~chl i l ' f ,  
eiJ1 JJe[und, der die An.~ifl)en dvs ~l;) lr i f t f .ulns, die I'~r:l'ahl'urlgell al l  ])~Ontgenb[lderu 
i l l ld  llt, i { )perat ionen {illt'l ' dic si;hwieri~e A'll~ri'ellZtllt<~ des ~eslHidt' l l VOlll ]r 
K l io( 'he l i  } lesf{it i~t. Ill( ( l l 'el iZgo], io{ |lt '~il lf lt, die Vel 's  danfit., dab  i l l  dell 
].;l~,iiWll )[9.1'kl' i i l l l l lell eilt Zttll{}.ehy,[. sil,~,rliehos, 1,>ekeres ]?ilaOl'lll~l.l'l~ au f f r i t i - .  ])as 
el'sic Zei i :hel /del '  Boteili,.4ung des ]x_noehen8 st'lbst ist ~lste<>ela~tischer Abbau  (Aid>. <q 
l inks t l l l l ( ' l l ) .  [ )ureh dieses I."nserm,~rk er fo lg t  der  ~\bli0,u zlm{~ehst; ni tqi t  sehr  reiel i-  
l ieh, die O,~to, uqasten vel'schwit).den lia](t, wieder.  : \n  den iael l l l i { l 'ei l  ];~e~l'<,ciZllll~S- 
fliie.hen dio,-er ( ',efi iBkanitle w i rd  un te r  zlln{i, etlst noeh u ieht  .-elu" ] ioi iou Osteoblast:on- 
sTi.lill/en 3,[l l) l l l l iel 'L dl%Illi r ~viedor a.b~obaut itt l t t so I[ort, also �89 clio 
ihrer  (~)tl~tlit{it llilt.]l ills lllll'llliliof (.7111]lall zl!. bezeielillen w;ii.ren. I)as I '7.rankhafte 
ist abe t  dabei das  u i ientwegte  Fo r t sch re i t en  dieses Uin tmues  utld die Ausff i l lui lg  
des  durch  den J h b a u  Deigewordenen I laumos  mit, Binde~ewebe bzw. g a s m ' m a r k .  
A u e h  der  neuapponie r te  K l m e h e n  ersehe in t  im einzelnen B/like.him thtreha.us il,~r:llal, 
x~ elm er auch  bereits zmn  ro ten  K n o e h e n  geh6r t ,  lgrst, in d e r - { n d e r u n g  des G e : a m t -  
allftlatles gegelliilser deill /tIIVel'0.nder(erl ProeessllS f ronta i is  e rkenn t  lllan dolt  ro ten 
Knoeheu  deut l ic} l ,  l)a~ ]:ei clieseln lnehrn~ais wechselnden An-  und Abt)au doeh  cler 
_-~ bbau i iber~ ieg-t, werden die )lal'kr~i, u l l le  i l l ln lo r  wel ter ,  dee K l loehen mehi '  spong[/58. 
Das Faser i l ia rk  w i rd  in ln ier  reieht ieher,  die ('4ef<~l~e i l l lnlcT t'II~or, I>is sic oft. k~ltl.lii 
lnehr  s ieht l iar  sind. ] )abe l  (st die~es Ft lser l l ia rk  zungehst, i iboral l  ]oeker, (}delnat6s. 
hat, st , indelige Zellen Utl([ spiJ.rliehe ztl.lle FaStTi)...NRher gegen den Erk i ' a l lkunTsherd  
zu werden An- u n d  ALbau  lebhaft~er, his wit  dan typi~ehe Bild des rot, on K n o e h e n s  
v e t  uns  haben  mit, d em Weehsel  yon d i eh t em F a s e r m a r k  mi t  kriift igen Os teob la s t en -  
re ihen und  loekerem F a s e r n m r k  mi t  gehguf te l i  Os teoe las ten  u n d  l l e s t en  ttt,s n o r m a l e n  
K n o e h e n s  als zentrale  Einsehli isse im ro ten  K n o e h e n .  N a e h  einer niehl~ seh r  l)l'eiten 
Sehieht  des le tz teren folgt sehon der  blaue,  aber  a u e h  im roten l (noehen  e n t s t e h e n  
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dm~, we sein Fasermark sehr dieht ist, hereits zentral Inseln yon blauem Knoehen, 
die die roten Balken manchm~l dureh I'2ntgegenwaehsen berfihren, abet niehl~ 
a.n si,~ tmgebaut werden. 

Im Alveolarfort~tz beginnt die Erkrankung mit einem Saurn yon loekerem 
]?asermark an jenem Rande der Markrfmme, der gegen den zentralen Ver~tnderungs- 
bereieh geriehtet ist. 

Wenn in diesem Fall  bereits ein weir vorgesehribtenes Erk rankungss t ad ium 
im Oberkiefer vorliegt, so kann  doch auf Grund der  eben dargelegte.n Befumle 
angenommen  werden,  dab die Veriinderun~d ze~lral im Knoche~ begon.n.eTb lint, end "hath 
,h;r Peril~herie .:~, /ortschreilet, w e  noeh die letzten Reste tier Teb~ osse~ stehen. 
: \ueh  dr ing t  das } 'asermark gegen den normalen  Knoehen  vet ,  der  zur ( i~nze in 
ruten Knoehen  umgebau t  end  sehliefllich veto hhmen  ersetzg wird. Es bes teh t  der  
Eindruck ,  dab bald ohne I~bersehreiten der  XahtgTrenzen der  ganze Oberkiefer 
ergriffen witrde e n d  dt~g dabei der  kmnpakt:e sehln~le Processes  front~zlis tim 
spii.testen in die VerS.nderung einbezogen wird. 

6) i)~r perioslal ~tT~.ge&~ut~, ]Gwche'~ ctn de~l ~reich K~mche.nober/liicl~e~!. Wie ~ehc, n 
in tier friih('ren Besehrei lmng bemerkt  wurde,  ist an allen freiel~ l~,noehen,~ber - 
flttehen eine mehr  oder min(ler tn:eite Sehiehte })eriost;alen Knoehens  zu s~d/en, 
dt.r die Ve'cgrr6gertttlg des Otlerkiefers vollzieht.  ])iese Sehil.hte ist um ~o breitt~v. 
je mehr  sieh der Ob~:rkiefer an einer Stelle vergq'6l~ert hat .  am breitesteu demnac!h 
i~ll ( te l '  l '~l~ssa eaTlit l i~,  a l p  }ltl l ' tVll  {~l;l.lllllen u[l(1 a t l l  v~)rderen _.knteil des Tul , : r  maxillae. 
tier gegeu die Fossa infrat, elnpora.lis sieht. An a]b'n iliesen Teilea [ indet  sieh eint~ 
Anx:tlfi zur Oberflitehe p;n'~tleh,r Lamellen nca'malen .Kno,xhens, dcrcn /i.u6erstc 
6bec einem k:~[kl~,sen :knhlgerm~g~saum eim.n P, ehtr wm nichb sehr hohen ()st.co- 
[)la,~tm~ trii;zt (Abb. [;). .Die Fasersehi, :hte (h,s ])erit)stes ist n}~tl.~ig brei t  met  d~,rb- 
faserig, das  Cambium w'rdickt ,  sein(,r Aktivitii.t entapreehend ze)lrcich. ])t,r Anl)au 
w)llzieht. ~ich bier ohm" Stillstitmh', d. h. es sind keim: "q)i)ositionellen blauen HMte- 
linien zu sehen, rim" an dcr  I:'oss;~ e:mina fimh~t sich eine einzige in griil~ert'r Tiefe. 
[)ies bewciat, dal.~ das |~el'i~sta]r' W~ehstun~ dt,s imthologischen Oberkief~'rs nieht, 
nm' b,,fviieht~i~?h, s~md~.rn aueh im allgemein~'u pausenlc~s vor  sieh ge~angen ist. 
In i~mh.r,.n l"/i[lr,n dieser I ' l rkrankm~ k~mmleu jerh)eh langda.uevnde bt i l is t imde 
dieser \Va,q~stulnsvor/i in;e v~n'. . \ n d e r  perioslalen (}borfliic:he aenken sieh in ge- 
wiu~m~ Abstartd<'n. wie das lwi einer rasehvn Knoeht,napl}O.~ith,n gew6hnli<'h ist, 
(;cff~gspros~en in den [atnellikren b:nochen ein, die berc'its in unmittell~arer Ver- 
bi!tdung rail dem f ib r6senMark  des roter~ I4.noehens sLehen, l )adureh bekmP, m~ die 
()herflikehe ties ls  et~e feinh6,,kcvig~: Bes~'haffenheit. An einzelncn St,qleu 
dl'ing,.n au, 'h #n'6f~ere GefM~kanii, le in die Tiefe, deren Wand  sich verlMvdern muB, 
um mit dem periostalen \Vaehstum Sch~'itt zu haken,  wobei fgeherf0rmige, geg,.n 
die Oh~.rflitehe immer ueitm'  auseimmderlie 'gende feine l~[aue tIal tel inien zur Aus- 
bi ldung kc, mmen.  .Diese (ief,~Bkanitle verfal len m0,rkwiirdi~erweise nicht, so bald 
ilem l~'mbau dm'eh den peril)lwr for tsehrci tenden l.h'krankun~sherd, wit. der  sie 
m~gehen, Ie periostale 1,~noehen. Denn dieser wird sehr  bald yon endostal  yon 
cinem loekeren Fasermark .  das  in ibm senkreeht  zur Oberfli~ehe kont im6erl iehe 
tlesorl~tionsr/i.ume bildet,  in mehrnmlige,u \Veehse[ yon Ah- end  Anhau nm.~ebaut. 
so da.l.~ yon ihm b,Md na t  mehr  eine d6nne,  zm' Oberfl/~ehe parMlele (:m't, iealis vor- 
handen  ist.. Hacersisehe I~ametlensysteme oder normales F e t t m a r k  sind hi~,r nirgends 
vorhanden.  Zentral  yon dieser ()ortiealis ist sofl~rt das volle Bild des roten Knoehens  
vorhanden mit  tebhaf tem Abbau und At~bau (Abb. ti). Dabei sind die jeweils noeh 
nieht  abgebauten  Re.-.'te des perios~,alen Knocl ,ens  dutch  die zur OberfliU.he para lMe 
Verlaufsrk:htung ihrer Lamel/en leieht als Einschliisse im voten .I,:noehen zu er- 
kennen,  l)iese Einsehlii~se werden zen~ral immer kleiner, his sie in der Nii, t~e des 
hlauen Knoehens  giinzlieh versehwunden ~ind. 

Der periostale Anbau n immt  iiberall gegen die normalen  Naehharkn~eben zu ~b, 
also gegen das .Joehbein (Ahb. 4 und ~) und das Gaumenbetn ,  ebenso aueh 
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gegen die Reste des normalen Oberkiefers am Proeessus frongalis und am Alveolar- 
fortsatz. Dabei wird jedoeh an dlesen normalen Knoeheuteihm ebens in der 
Fr~rtsetzung des periostalen Anbaus am pat.hoIogisehen Knoehen eine Streeke welt 
angebaut, wenn ihre Obers in derselben Linie wie der Erkrankungsbereieh liegt. 

c) Das p~riostale IVa, chst~t,m unter der Kie/erhdhleTtschIeimh~ut, t, di~ VerdrdT~gu'n,q 
de,r Kie/erhi~hle. Wie schon bei dec frfiheren Beschreibung erwShnt, ist die Kiefer- 
hShle bis auf den noeh ann'Mwrnd erhaltenen Reeessus anterior im Proeessus frontalis 
zu einem engen T-f6rmigen Spalt verengt (Abb. 14). l)er eine Sehenkel des SpaRes 

.\bb. I ~. i, hlll 1. l~.muprinHcrtc l{.it'fcrh/~hl,', an itcvt'n (qTl~'r Scite tlOJ" bl:lllC l,:n(,(.llt.IL s~.h,m 
~';IIIZ l l i l l l ( '  ;tn die N l ' J l l c i l l l l l i l l l [  Vl~vge~ll ' l ln~oi ' l  i s t  {Pq(.h| .s) .  Di( ,  o l ) c i ' s l c  [a;l~O Klll,,-ILtyll- 
b/i, l k l . h e n  b c s t t . h t  z l l [ l l  T e l l  l l l , , ' h  1111:4 l{c~4tt.]l i[o~; v o t c n  K l l t l l . h c l l . s .  S t i l l s t ; i n , l .  d t . s  p t , r i ~ , . - t a l c n  

] ~ . I l o ( , h l ' / l ; i  tl ~)~1 l l ~ .  ~l()l~l;t ]. 

verJ~,uft entlang der nasalen freien Oberflh~.he, der andere zieht yon dieser senkreeht 
ill den Oherkief~,r. An der Stel|e der KiefcrhOhle liegt die Hauptmasse des blauen 
Knoehens. Diese Massenzunahme des pathologisehen ]<.noehens naeh inrlen ist 
gleich wie die uaeh aul~en (lurch peric~stales Wachstum an der Wand der Kieferh(~hh' 
zustande gekommen, wohei der periostal gebild,~te Knoehen wieder in roten I(II~,ehe,l 
umgebaut und dieser yon |)[auem ersel;zt wurde. Dementspreehend liegt an jenen 
Stellen. wo der t~.ieferh6hlenspalt noeh nieht so verengt ist. dab sieh die Schleim- 
hautbt/itter beriihren, unter der Sehleimhaut eine ziemlieh breite Zone periostalen 
Knoehens, (lie in dauernde,n Anhau begriffen ist. Am frnntalen Kieferh6hlenspalt. 
der auf beiden Seiten yon pathologischem Knoehen begrenzt isg, ist dies auf beiden 
8eiten der Fall und der Anban geht nhne Stillstand kontinuierlieh vor sieh. Am 
sagit, talen Kieferh6hlenspa.lt. ist er natiirlieh ll.tlr auf der lateralen, dem krankhaft. 
vergnderten Oberkiefer zugewendeten Seite vorhanden und geht meistens unter 
Bildung blauer Haltelinien in gr6Beren Abstiinden. also mit Stillstg~tden einher. 
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Sobald sieh die Schleimhautblhtter der verengten Kieferh6hle beriihren, ist keinc 
M6gliehkeit einer weiteren Massenzunahme des pathologisehert Knoehens mehr 
gegeben. Hiermila h6rt aueh der periostMe Anbau an den Sc l f le imhaut~nzen  auf 
und mit it,m versehwindet der rote Xnoehen gr6Patenteils und der blaue reicht 
vMfach his an die Mucosa (Abb. 14 reehts). Es best.eht mtr insofern ein gewisser 
Unterschied an beiden 8eiten, als auf der konvexen, wo die gr6Bere Knochemna.s,se 
liegt (Abb. 14 links), noch ein allerdings sehr geringer Anbau mit einem dfinnen 
Balken roten Knoehens vorhanden ist, auf der konkaven &Lgegen sogar ein spa rlieher 
Abbau vorhanden ist und mehr einzelne, vielfaeh unterbroehene }3/~lkchen roten 
Knoehens liegen. Diese zeigen keinen so lebhaften Umbau mehr, wie er sonst 

.kbb. 15. 1;';/1] 1-. ~'~l.~OrlllZlt'k[leI'(1 in  de r  i nne ren ,  llOl'itl~ll ~t.I);tlltelt <2ortiealis des  .Iot'lJl,i*ills. 
L i n k s  ro l l  t ier  Naht;  ([or { m t h o l o g i s r h e  Oberk i e (e r .  ],;twa :!Sin;it. 

im roten 1,2noehen zu bemerken ist, sondern nur vMe blanc Halte- und Kittlinien. 
also Zeichen eines frfiher erfolgten Umbanes. 

d) Die .Vr)'t+te. Schon bei der m+~kro.skopisehen ]a;esehreibung wurde daratff 
hingewiesen, dal~ der Erkrankungsherd den Oberkiefer fast zur Gii, nze ergriffen 
hat mM iiberall his ~n die Nghte zu den benaehbavten Knoehen reivht. Die NShte 
sowohl gegen das Joehbein wie gegen das Nasenbein sind nvgl~ig breit, meist deutlich 
dreigesehichte~ mit einer 15mgsgefaserten, gef/il3reichen, zentralen Zone und zwei 
seitlMmn gefS~greiehen an den Knochen~'enzen. ])as Nahtbindege~ebe nnter- 
'.~vheidet sieh yon dem oft unmittelbar ansehlieBenden Fasermark des roten Knoehens 
vor allem dureh seJale funktionelle Struktur und Schiehtm~g. An manehen Stellen 
strahlen Gef/ige VOll der Nahl~ unmittelbar in das Fasermark ein. Das Naht- 
bindegvwebe bildet dort, w o e s  anbaut, einen blikuliehen Haftknoehen. Besonders 
deutlieh am gochbein, weniger am Processus pa]atinus des (;aumenbeines und nur 
angedeutet am Proeessus orbit~lis desselben sind die Nahtfl/tchen der normalen 
Nachharknoehen gr6Btenteils laeungr beg-renzg (Abb. 6 und 15). Stellemveise 
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finden sieh noch tittigc Osteoclasten, haufiger eine blaue lacun/tre Grenzseheide, 
also ein Zeiehen, dab der Abbau bereits wieder stillsteht. Der blaue Haftknoehen 
ist jedoch auf der Seit~ der normaten Knoehen oft bereits ganz abgebaut. Ebenso  
allgemein, wie dieser Abbau auf der Seite der normalen Knochen, ist der Anbau 
auf der Seite des krankhaft vergmderten Oberkiefers, we ein blaum. Haftknoehen 
mit mehreren, ziemlich nahe aneinanderliegenden blaue0. Haltelinien gehildet wurd(. 
trod an der letzten Kaltelinie entwcder Stillstand oder ein kalldoser Anlagerungs- 
saum lind Osteohlasten bests, hen (Abb. 15). l)ieser Xahtknoehen bildet j~toeh 
meis t  keine  fo r t l aufende  Cortie'fiis, sondern  iat an  mehre ren  Stelh,n u n t e r b r o e h e n ,  
an  denen  der  rote K n o c h e n  u n d  seine Markr / iume 1)is an  (lie X a h t  re iehen.  Dieser  
N M l t k n o e h e n  wird n~,mlich in der  R i e h t u n g  gegen die N a h t  d u r c h  ro t en  K n o e h e n  
in t yp i sehe r  Weise u m g e b a u t  (Abb. 15) und  auf  diesen,  der  bier n u r  1- -2  L a g e n  yon 
I~idkehen aufweis t ,  folgg gleieh der blaue Knr~ehen (Abh. 15). Es ist  also g a n z  den t -  
lich. (lab s is  Folg~ der  Verg~r613erung des F, r k r a n k u n g s h e r d e s  eine V e r s e h i e b u n g  
dt~r Nfi.hte ~,e-c.n~ die normalen  Knocht ,n ve t  sich ~eht .  Auf  der  gegen t ibe r t i egendeu  
Ncite der  Grenzeort ieal is  der  Nachbarknoeher l  geh t  A n b a u  vor  sich.  u m  die  CortL 
c~dis gleich brei t  zu erhal ten ,  l)iese Verseh ie lmng der Nithte ml([ der n o r m M e n  
Nachb~u'knochen ist um so atts~iebig~.r, je st i i rker das  W a e h s t m n  des  ] , ; rkrai tkun~s-  
herdes  ist, am  ,lochl~ein denmaf :h  am stiirk.stem 11111 Processes  orbit :dis  des  (~ t t l t l l e l l -  
bt ' im's am  g(,l.ingsten. Der  A n b a u  an der  Naht~)berfli~che des  Ob~rkit:[ers ist; jedoeh 
t.b~'+iso wit, der  : \bbatt  am  ,[ochbein, nicht  ant~i~hern(i so h~bhaft e n d  gleiehmgl3ig 
u ie (h'r Aubatt  an  ~1~'1~ freien ()berfl~tchen des ()herkh:fcrs (Ahh.  ~i). 

e) X~,r,'I',-tm'ib'. Aa den Schn i t t en  dieses l"Mles ist~ (h!r N e r v e s  in f raorb i t a l i s  
wm seim,m l':intt'itt l,is zu se incm Ans t r i t t  av s  dem erkrardl te l l  Ob~-rki('fcr zu 
verfl~lgen, sowic elm' Reih~, w m  kh' ineren N~.rvcn mitt~'n im K n o e h e n .  I m  allffe- 
meim'.n werden  die Ncrvkamt le .  x~i(' alh' freicn Oherfl ih:hen i.n (_'~,biet~ tier I'h'- 
k r a n k u n g  mit, ~.iner Schi(:htc w m  r~teln l , ;nochen umgeben ,  die j cdoch  in d c r  15m- 
ge tmng  des  Xervus  infraorbi ta l i s  st.hr d i inn ist e n d  an den  kleinst~m NervkaniiAen 
aueh  fl 'hh,n k;mn.  Dabei  s ind  An- uml  Abbau  an den  Kana lw/ inden  r eeh t  spiir l ieh.  
N i rgends  erfol~t eila~' l~,olllpt'essioll des Nerven ,  was aueh  d a r a u s  zu ersehel l  isl. 
dab  zwisehe~l Nerv  ulld ktlOeh(q'ner l~.anil.}w;I, llfi i l l l i i ler  ll,-Jch eine Zone toel<_er(,n 
B inde /ewebes  end  ] , 'et tgewebes lieKt, l m  vorlieg,~nden Fall  h e s t a n d e n  s u c h  keim, 
Ne rvensehme rzen  wie in m a n c h e n  l:'5.11en des Seh r i f t t ums .  l m  Canal is  in f raorh i ta l i s  
erfolgt  an  th'r  lateralen W a n d  bT.no,qletmnbau, : m d e r  mes ia len  l ,~noohemd~bau. 
es er'fol~t demna , ,h  eine W a n d e r u n g  des Kamdes  nach medial .  

/) Die Zdhue im Erkra.nk,.tlgsberr Wie I)~,reits e ingangs  e r w h h n t ,  ~.v;.tl.l_.ti 
die Ztthne vollk(mmxen les t  e n d  auch ~deht ge.,4en den  Unte rk ie fe r  vorgew~.mdert.  
ihre Alveohm no~:h normal  u n d  dureh~vegs vrm einer Schich te  r o t en  K n o c h e n s  
lllllg(:})ell, I/I1F all eitleli/ einzigen Zahll ,  (ielll 2. Pr/ tniolarcn.  re ichte  der  b laue 14,_lloe'tltql 
6rt l ich his an  die Alveole heran .  An dieser ist  n ieht ,  wie gew61mlieh, e ine dm'ch-  
taufel).de Alw:ohmcoml~acta v o r h a n d e n ,  sonde rn  die e inzelnen B/i lkchen des  b lam 'n  
I (noehens  w61ben .~ieh, viella~eh un te rb roehen ,  geven das  Pe r iodon t  ve t .  Dieses 
e n d  (lie Ziihne zeigen ke inc rM Ver/md(,rungen.  Aueh  aus  dem S e h r i f t t u m  mid 
ande ren  Fitllen eigener B e o b a e h t u n g  wissen wit, claIl (tie Ziihne fasg i m m e r  Iest 
bh: iben,  n ich t  resorbier t  werden ,  dab sit, d em Fort .sehreiten der  E r k r a n k n n / e i n e n  
W i d e r s t a n d  en tgegense t zen  e n d  ihr  P e r i ~ t o n t a l s p a l t  ebensowenig  w . r e n g t  wird, 
wie die Kanit le  der  Nerven.  

i las I"asermark in den Naehba rkaoehen  (dochbe in  trod f ; au rnenbe in ) .  

In den  ansehe i nend  freien N ' w h b a r k n o e h e n  f inden  sieh n a h e  der  N a h t  z u m  
e rk r ank t en  Oberkiefer  M ark rgume ,  die Fa .sermark  en tha l t en .  U n d  n u t  d e f t  zeigen 
diese K t m e h e n  reiehli(,heren U m b a u :  we F a s e r m a r k  v o r h a n d e n  ist.  sehen  wi t  meist  
eine lacuniire Beg-renztlng des  K n o e h e n s  oder Re ihen  von zum Tell  r e e h t  hoheil 
Os teob las ten ,  (lie K n o e h e n  P.tlbiulen (Abb. 15). Dieser Anb:tu ist wohl  s is  Ausglei( .h 
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far den Abbau an der N~htflS.ehe anfzufassen. Daa Fasermark ist sehr locker, 
ii, hnlieh wie in den Teilen des Oberkiefers, wo die Erkra.nkm~g eben erst beginnt, 
enthii, lt spindelige Zellen nnd sphrliehe feine koll~gene 12'asern, welehe manehmal 
hiindelig, meist aber mehr sternf6rmig ~ngeordnet sind. ]gs ist arm an Gefiigen. 
Bemerkt sei noeh, dag trotz des .~tellenweise reeht ~'egen Umbaues die Tela ossea 
ties Joehbeines ihren normalen trajektoriellenAufbau und die Hacersisehen Lamellen- 
systeme beibehglt und nicht der ;i.nderung der Gesamtstruktur unterwnrfetl ist, 
die dem roten Knoehen seine Eigenart gibr, (;kbb. 15). 

Alles in Mlem sind die ]_'asermarkgebiete und Umbaustellen inl Joehbein aher 
6rllich besehr/mkt. Dasselbe ist im Proeessus palatinus des (;aumenbeines der Fall, 
w~hrend die M~rkr~ume des Pro(-essus orbital.is volikommen frei yon fibr6sem 
M~rk si:ld. Hinsicht, lleh dieses F~sermarkes bleiht es aber nieht sieher ent- 
suhiedon, oh es elstem Erkrankungsver/inderungen entsprieht, oder oh es nur 

.\i~/i. ll;. Fall 2. l[iint~vlibih[ v,,r tier f)pt'rati.n (r)-~ I,,rh'taleL 

als lt, 'akth,n der Nachbarsehaft auf die Yer~indernngon im Oberkiefer aufzu- 
[r ]st. Mit Sielmrheit kann alh.rdin~s nut dam~ yon einem L'her~q'ei[vn ~,,- 
spr~chvn werden, wenn zurt'~indesl, del' rote l(itoehc.[l ill. einwand[reier l*"~wm v o f  
h,mde:l isL. Daft die b]rkrankung Imsnn.hmsweise a.nc:h :neh.rure henaehharie Knn<.hen 
t.rgreifl-n kami, dabei also vernlutlieh die NM~t ii!oerschreitet, ist in de,n Fall :~ 
wahrscheinlich, wo ~tirnbein, Nasenhein ili't(:{ Seheitelbein eL'griffen sind. l,;s ist 
jodoeh auoh in der M.ehrzahl der !:'Mle des Sehrifttums festg,,halten, dab die Er- 
krankurv, z .~ich auf einen Knoehen l)esuhriinkt, die N~i.hte also zuminde~t fiir lance. 
Zoit ein Hindernis f(h" die weitere AuslJreitung darstellen. 

l",d12. J . S . ,  25 Jahre alter Mann (Krar~kengesehichte der I. Chirurgisl'h,n 
IKlinik). l t  ppeo<*tose ..O.stenm") de., liT~ken Scheitolheiue.s. 23. t~.--2S. 11.32. 

=tnamn.ese. Angehlieh immer gesui~.d. Seit ungefiihr 2--3  .lahren hest.eht eine 
aehmerzlose Verdickung der linken SchAdelhMf~.,, die seit, villein halhen .Iahr a,n 
(lr66e betr~ehtlich zugenommen hat. Seit :t Woehen zeit~veise Anfiille yon Zittel'n 
und Kopfsehmerzen. 

Ri~.tgeube/umt (Abb. [6). Am linken Seheitelbein eine dtml Seheitel hreit ~mf- 
sitzende, kleinhandteller~'oge, rundliehe Knoehenvorw61tmn~. (tie au:f l)eiden Seiten 
ohne seharfe (.Irenze in den normalen Knoehen iibergeht. Scharfe Grenze ~e~en 
die Weiehteile. Die KnochenzeMmung im Bereieh der Auftreiblmg c~hne jede nornlah. 
Struktur. im allT, emeinen deutlieh atffgehelit. Aul.~en eine sohmale Zoite dichteren 
Knoehens. die au[ der g-rbl3ten H6he tier Vorw61bung fehlt, lateral hreiter wird 
mid in di~' Tab. ext. des normalen Knoeherts fibergeht. Au,.h innen eine sehmah, 
dk:hter,~ Z~me, die M~er nh;ht d.eutlieh abzugrenzen ist. An der l:nnerflM,he ([~,, 
ParietMe eine z~veit.e kieinere VorwOlbung, die welter lateral liegt, wie die ii.ul.lere. 
Der grOl~te Tell der Knoc'henverdi~kung yon nnregel.m~tBig [loekigen Aut~hellungen 
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u n d  Seha t t en  e i n g e n o m m e n ,  l~'briger Schgdel  o . B .  U n t e r  der  A i m ~ h m e  eines  
, ,0steomt~ crani i"  wird dins e rk rank te  K n o c h e n s t i i c k  in Handte l lergr6i ]e  e n t f e r n t .  
Deekung  des 1)efektes d u t c h  e inen frelen F ase i en l appen  uus  d e m  l inken  Ober-  
schenkel .  

&bb. 17. 1,~all 2. {.;berqichtshih[. Links mzten der nm'male ts162 links oben tier 
priulitive l*:nochen i t l  (]el? ~l.ll]erOll, recht, s ltltten ill tier inllel.en V~)rwi)lblmg. In den 

fihrlisen Herdon spi}.rli~he Ir 4ran1. 

Pt~stoperativ epi lept ische Anfglle.  Decubi tus ,  su lmut~ne  Liquorans ,~nmflungen .  
Parese des  l inken A r m e s  nnd  rech ten  Beines, die bald wieder ve r schw~nden .  } te i tung  
per g r~nu la t ionem.  
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Am 28 .11 .32  wird Patient, entla~sen. Paresen weitg~hend gebessert. C'ber dem 
Defekt, am Sehitdeldaeh eine mMlige, weiehe, pulsierende Vorw61bung. Allgemein- 
zustand befriedigend. 1934: kein Pezidiv ant Schii, del. Trot)hisehe Gesehwiire an 
den Zeheu des reehtes Fuaes (bei Peroneusl/thmung). 

.'t1r (Abb. 17). In den h6ehsten Kuppea der iiul3eren und  inneren 
Vorw61bungen linden sieh Herde eines dichten, feinbMki~en Knoehens, in deren 
t/ereich die normale Tab. ext. und int. vollstandig fehlt. Zwisehen diesen diehtet~n 
Knoehenherden liegen Bezirke, in denen gleiehartiger ],~.noehen ganz unregelm~13ig 
mit  Bindegewebigen Fetdern abweehselt, die zum Tell eine sp/irliehe, zum Tell 

.kbb. lb,  l- 'all ~. T e i l b i h l  ;ms d e m  1)orikl'a~ti~tlert Bucke l .  ( ; renzgebie t .  m i t  weehsc lnd  
dJ(,llt-er ]~_ill}cheIl~tl'llktlll'. Re{.htb h re i t c  1,'~lst:l, iI|~ll'kl'lilllllt, n l j t  h~4,kerenl ]2"ilS(~i',illill-k, ri l laiges 
B i ld ,  l i n k s  d i e h t o r e s  l,'~}s(,l'lll;trk, l e b h a f t c r e r  ..~ll|l;lll tgcg~.'llii|)tq" _t,I)l). 20 s~ ' [ t c l lve rkchr t ) ,  

15]11~1 I. 

gt~r keine Knochcnzeiehmmg aufweisen. (]ber diese mohr bindegewel~igen Teile 
erstreckt sieh eine neue sehmale kompakte Tab. ext. und int., die gegen das Knoehen- 
innere unregehntiBig zaekig begrenzt ist. Vor allem auf der Tab. ext. ist dies auf 
eine lange Streeke hin deutlieh zu sehen, l)ie Dipl(~e ist im gauzen Bereiehe des 
p~thologis,.hen Knoehens vei~ehwunden. 

3[it:ro.s'kopisehe Be.l'u, Tule. In diesem Falle ist die Zone des roten Knoehens 
kaum vorhanden,  denn der primitive blaue I(noehen reicht tibera.ll fast l)is an den 
normalen Knochen der Diploe und Tabulae, ~m den beiden gr611ten VorwOlbungen 
sogar his ans Periost (Abt). 17). Es finder sieh an der Grenze zwisehen primit.ivem 
und normalem Knoehen nut  eine sehmale Zone roten lamelliiren Kuoehens, die dem 
roten Knoehen im Ftflle 1 entsprieht,  an laeun/ia'e Kit t l inien der alteu Tela osse~ 
angebaut  ist. Ein 5is zwei Knoehenbalken welter zentral liegt, bereits der prim. 
blaue Knoehen. Grundsi~tzlieh sind jedoeh die Verh.Xltnisse ganz die gleiehen, 
wie im Fall l, nu t  ist die Eut.wieklung des roten Knoehens auf einen ganz sehmalen 
Fasermarkstreifen besehrttnkt. An- und Abb~m in dieser Zone sind auch spii, rlieher 
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als im Falle 1, die wechselnde Diehte des Fasermarks - -  je  nachdem in den Mark- 
rgumml An- (~ler Abhau erfolgt --- ist, deutlich, abet nicht so ausgeprggt wic im 
Fallc 1 (Abb. 20). Am ehesten kanu man noch von einer Zone lamelliiren re tch 
Knochens dort spreehen, we der Erkrankun~herd an die neue, weir abgelegenc 
Tabula externa grenzt. (Ahb. 18). Auch hier ist der rote K,mchen zwar laraelliir. 
aber nieht aus Ha veraischcn Systemen aufgcbaut, sondcrn besteht mehr aus netz- 
fSrmig untereinander in Verbindung stehenden KnoehcnbMken mK brciten Mark- 
r-&tllllen, dim durehwegs ]~ ' t tsel 'ma,rk enthalten. Der Umbau ist derzeit n ieht  sehr 
rf'ichlieh, die Knoehcnbalken enthalten viele blaue Hake- und Kitt l inien,  also 
Zeiehen eincs fr{iheren Umbaucs. Dic.~e Zone des roten Knoehens ist unmit telbar  

. \ bb .  1~.~. Full  " .  P r i m ~ . t i v e r  l (n ,~ct ten In i t  z i e n i l t e h  b r e i t e n  m t d  d i c h t  l i e ~ e n d e n  tIi~.lkch,-n. 
"cioletI gc f f t rh t .  ;kiln L].ep ill]leI't~[l Vot%v{il~lllllg. Lebh t~f l e  I~l~or,hellllelll)i]til.lll~. ].2il't;~tt'/llll(,li 

del '  B inde ' - . 'mvehs fase r i t  in iI(?ll [~l'ililit:iVr l(llor 9~llllal. 

in t~esorptionsriimnen dcr Tabula externa an~ebaut und vm'stSrkt dieselbe in 
fu,.lktione!ter l{insicht. Gegen die friihere Diptoe zu seh).%gen i~'doch gh.ieh p:'h:fi- 
tivm" blauer Knochen und fasm'iye Bezirke an. 

[)er primitive Knoehen nimnlt fast den ganzen 13,ereich des Erkrai~kungsherdcs 
i.in, sowett nicht fibr6ses r vorhanden ist. GrSl.~tenteils ist er jedoeh nieht 
blau. sondern r6tlieh-violett., ntir nlanehmal blgulieh gef{i.rbt, sf~ daPa er sieh vo,l dem 
lamellgren 1,:noche~ nteht so sehr dutch die Yarbe., sondern, was wesentlieher ist. 
dm'eh die Stl'ltktur untvrscheidet. Er ist wieder genau geflechtartig wie im Falle 1. 
aus vielen svhmalen. Wilt angeordneten Enochenba{kcn attfgebattt, die frei im 
Bindegcwebe entstehen (Abt). 19) und zahlreiche unregehnitBig verteiite Ktmchen- 
kilrper, hcn einschlieBen. Zwisehen den Knoehenl)a,iken liegt das pgt~hologisehe. 
zelh'eir l,'asernl~xrk (Abb. 19). An versehiedenen Stetien treten abet Unt, ersehiede 
hervor. In den Herden, die die inneren und guPaeren VorwSlbnngen einnchmen. 
ist der Knoc'hen sehr dieht mit schmalen Markrgumen. dip an Masse gegentih~,r 



13bet tIyperostosen der Kiefer- und Schadelknoehen. 647 

den Knoehenbalken eher zurtiektreten (Abb. 19). Die zentralen Teile der Knoehen- 
bglkehen sind dabei oft mehr  blgulieh, die peripheren rot gefgrbt, wobei zwisehen 
beideI~ eTme laeunare Kit t l inie  im zentraten Anteil vorhanden  ist, Diese Xnoehen- 
bglkehen wurden also sehon einmal umgebaut,  Ebensooft aber gehen beide t~glkchen- 
anteile ohne seharfe Grenze ineinander fiber. Viete Batkehen zeigen aueh keinen 
Untersehied zwisehen peripherem und zentralem Tell, sondern bestehen durchwegs 
aus r6tliehem abet  doch primit ivem Xnoehen,  der siehtlieh in einem Zug aufgebaut  
und verhSltnism/~gig jung ist, wobei aueh reiehlieh Bindegewebsfasern in die l~glk- 
chert eingebaut  werden. Dieses Bitd ghnelt  ungemein den yon Gegenbe~*eer alsWurzel- 
stock besehriebenen Bildern des embryonalen Bindegewebsknoehens, mi t  dem 
der primit ive Knoehen der  vorhegenden Erkrankung  die g~'Sgte Ahnliehkeit  hat.. 

Abb. "-'0. Fall 2. ls in IZesten des roten ],~nochcns un dcr Grenze gegen oineu 
~rol~en fibr6scn }[erd. 941real. 

Gegeniiber dem Anbau tritt der Abbau in diesen jiingstcn Tei[cn des Herdes 
zuritek, wodureh eine namer  stgrkere Verdiehtung eintritt ,  i n  diesent (lebiet ist 
d~xs Fasermark ausgesproehen zelIreieh und  faserarm, so dag die Sharpeyschen 
Fasern besonders deutlieh hervortreten [Abb. 19). 

Im Gegensa~z zll diesen Herden in den VorwSlbungen mit ihrem jungen, lebhaft  
im Waehs tum begriffenen primitiven Knoehen stehen gltere, die sieh in den binde- 
gewebigen Bezirken befinden. Die Knochenbalken sind hier ebenso primit iv mit  
nnregelmggigen Knochenk6rperehen, die Farbe  des Knoehens ist jedoeh viel starker 
btau u n d e r  enth~%lt aueh mehr  Ki t t -  nnd  Halgelinien (Abb. 18 reehts). Der Grogteil 
dieser ]~alken sehliegt a u e h m i t  btauen appositionellen und  laeunaren Orenzseheiden 
ab, an die nur  in den Teilen. die den vorher  besehriebenen diehten Knoehenherden 
nigher geIegen sind und in denen noeh der Knoehen tiber das Bindegewebe ~m Nasse 
tiberwieg~, S~ume eines ]ungeren rbtl iehen tqnoehens angebaut  werden. 

In  der lqauptsaehe abet  - -  und zwar desto deutlieher, je sparlicher die Knoehen- 
balken im fibr6sen Gewebe shtd el~olg~ an diesem primitiven Knoehen derzeit 
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kein nennenswerter Anbau und nur ganz spS, rlieher Abbau. Wo Abbau vor sieh geht, 
erfolgt er nieht dutch verstreute Osteoel~sten in groBen Abstii,nden, sondern es 
ent~teht in einem Knoehenbalken ein kleiner Resorptionsraum, der den .Balken 
naeh allen Seiten aush6hlt (Abb. 20). ])er primitive I,:noehen ist hier fiberall s 
und sts verkalkt ats in den beiden Vorw61bungen. Entspreehend diesen aleut- 
lichen Untersehieden in den Nnoehenbalken ist aueh das Fasermark in den V o f  
w61bungen, wo derKnoehen jung, dieht und lebhaft im Anbau begriffen, zellreieh und 
faserarm (Abb. 18 links), wo er dagegen/~Iter, stationS.r und wenig dicht ist, zellarm 
und faserreieh (Abb. 18 reeht.s). Diese letzteren Gebiet, e gehen in die rein fibr6sen 

Abb. 21. Fall 2. (;rertzc zwis~.hmt rr fibrG.~em ]3ezirk uml Fasermark. 9(IJna]. 

Bezicke iil)er (Abb. 21), in denen iiberhaupt keine oder nur vereinz~dte Knoehenbalken 
zu sehen sind. Man kann daher annehmen, dab in den VoL~v61bungen die ifingsten 
und waehsenden Teile ]iegen, w/i, hrend die ganz oder zum Tell fibr/Ssen Bezirke 
mehr ein station~tres Stadium darstellen, in dem das Fasermark ausgereift ist, 
der Knochenanbau na~'hgelassen h~l,t, j~l,, dab vielleieht sogar primitiver Knochen 
VOl" einiger Zeit abgebaut und nieht mehr erneuert worden ist. So ist es auch er- 
kl/trbar, d;lg iit)er diesen stationS, ten Teilen, trotzdem das Seh/tdeldaeh dort ebenso 
verdiekt geblieben ist, eine neue Tabula externa gebildet wurde, die aueh bestehen 
blieb, wS.hrend dies iiber deln jungen, lebhaft waehsenden Knoehen in den beiden 
Vorwblbungen nieht mbglieh war. Der allerjtingste, in lebhaftestem Waehstum 
begriffene Teil des primitiven Knoehens liegt in der inneren Vorwbltmng. Dadureh 
mag es aueh gekommen sein, dab be[ den) Kranken vor verh~ltnismg.flig kurzer Zeit 
Zeiehen lokaler Hirnsehiidigmlg aufgetreten sind. 

Die in diesem ]:'all reMfliehen fibr6sen Bezirke bestehen durehwegs aus dem sehon 
frfiher erwS.hnten zellarmen Fasermark. alas stets eine deutlieh biindelige Struktur,  
/i, hnlich einem harten Fibrom, aufweist. Es geht kontinuierlieh in das Fasermark 
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jener Teile tiber, die sl%rliehe oder eine gr6Bere Menge Knoehenbalken enthalten, 
sowie auoh in das der diehten Knorhenherde, we eu aber zelh'eieher und faser'grmer 
wird. [n den fibr6sen Bezirken dieses Falh,s sehen wit nirgends, wie im Fall 1, 
Anzeiehen friseher oder alter Blutungen. Die Knochenbalken an der Grenze grBgerer 
fibrOser Herde zeJgen keinerlei auff/illigen Anbau oder Abbau. Es besteht kein An- 
haltspunkt dafttr, dab sieh diese He.rde derzeit ver~m'613ern oder verkleinern. Es 
handelt sieh mi'~ gr6Bter Wahrseheinliehkeit um stark ausgereiflae Teile des Faser- 
marks mit wentg Neigung zur Knochenbildung. 

Praktiseh mages  yon Nutzen sein, zu wissen, dab ausgedehnte fibr6se Bezirke. 
die auf dem RSntgenhilde als Aufhellungen erseheinen, 0.us~ereiften und stationgren 
(,'ebieten entspreehen, was fiir die Prognose des Falles vun Wiehtigkeit sein k:mn. 

An der (Irenze yon primitivem und lamellSrom KnrJchen ist es deutlieh, dab 
der l~mm]lS.re dem primitiven weichen muik 

Der l~eginn der I':rkrankung am Rancle des normah'n SehS"2eldaehes vollzieht 
sich im wesentli,:hen in derselhen Weise, wie im Falle 1. Der l_rmbau des n,~r,mden 
Knoehens ist ~meh derzeit nieltt so tehhaft, wie im FM1 I. was wohl damit zusammen- 
h~i.ngt, dab bier iiberali ausgereift,e, mehr [ibr6se Teile an die alte Tela ossea grenzmt 
und die jlmgen diehten Teile a~ (tie fl'eien KLtochenoberflfiehen. I)cr Umbau an der 
(;renze zum normalen Knor war frfiher jecloc:h ]ebhafter, weil die daselbst 
hefindlichen Kn-chenhalken eine Anzaht v,m blauen Halte- und Kittlinien aufweiscn. 
Es ist durchaus mSglieh, daf3 sie aus eincr Zeit stammen, in der der Herd dort nuch 
nieht so weit w)rgesc:hritten war. We er an die normale l.)iploe st6f3t, ist, (1[,:~ l)iplo," 
ein betrgehtliehes Stiiek weir ins Xormale verdichtet, d~d~ei enthglt sie abet nut 
]~'rttmark und zvlliges, kein l"asermark. Die Kw,ehenbalken sind breiter end 
besitzen Zeichen eincu reichli~herrn ITml)aues, aueh O.~teoblasten und kalkfrrie 
Saume sind haufiger. Diese Verdichtung der Diploe findet sieh durehwegs il.t 
(Irenzgebiet. '_,egen das verfi.nderte Sehgtdeldach. sic diirfte also einc. lleaktio,t auf 
den sieh nithernden l lerd sein. Die Tahula exterm~ und intenla sind ant der {:~renze 
zum Herd din'oh l~eriostalen Aubau verbreitert und werden vmn Zentrum gegen die 
ObefflSehen zu. zunhchst w m d e r  tmrlnalen Diploe, dann vot,t Herd versehrnglert. 
indem lles~rptionsr/iume und typiseher Umbau auft, reten. We die fihr6sen Teile 
des Herdes an die neugebildete !l'abula externa grenzen, besteht die ii, ul~ere Hiilfte 
der Talmbl externa &tlS normalem umgehautem Achatknoehen, die inhere besitzt 
einen dem roten Knocheu sehr i~hnliehen Anfbau a us breiten Balken lamellareu 
Knoeheus. 

Wetm es aueh im w)rliegemlcn Stadium nieht sieher zu bem'teilen ist~. inwiew~.it 
dic neue Tabubt exterlta nur umgel'~aut wird und wieweit sic dem Erkrankungsherd 
weieh(,n mull  so besteht doeh kcia Zweifel, dag friiher stS, ndig periostaler ](noehen 
aa die Tahula externa nngebaut, zentral al)geh;ult wurde, wodm'cll die Wanderung 
der Tabul;~ periostw/i.rts zustande gekommen ist. Ob dieselbe dabei immcr eine 
bc,'stimmt.e Zone mit narmalem Bau besag ~ler,  wie gMeh daneben in der ,,,.w6f.ken 
VorwOlbuug, zeitweise vollkommen zerat.Srt wurde, lgf3t sich nicht~ sagen. 

An der perikranialen Oberfl/~ehe, we das Periost bei der Operation vollstgndig 
abgerissen wurde, sind 5rttieh Anbaurorg/mge in F,wm ganz schmaler kalkfreier 
8{iume naehweisbar. Aueh friiher war der Anbau nieht sehr lebhaft, da die periostM 
apponierten Knoehenlamellen blaue Haltelinien in reeht engen Abstgnden enthalten. 
Derzeit erfolgt also nur geringes Wandern der Tabula externa periostwgrts. Die- 
selben Vevh/iLtnisse liegen rmder  Tabula interna vor, we diese an fibrSse Teile des 
lgrkrankungsher, les gn'enzt, nur ist die neue Tabula interna noeh nieht soweit 
dural versehobell, wie die neue externa n~teh auf~en. 

Ein gitnzlieh anderes Bild ergibt sich an den beiden VorwSlbungen, a.n denen 
dieht.e junge, waehsende pathologisehe Knoehen his a.n das Periost re ieht . .Es  sind 
dort nur ganz kleine St~eke periostalen, zur Oberfl~iehe parallelen Knoehens w)r- 
h,xnden. Rot.er Knoehen fehlt auf der hbehsten HShe der inneren Vorwblbung 



6,50 I{ichard. Traun,.r  : 

vollst/~ndig, an ihren seitlichen Teilen und an ihrer /tuBeren VorwNbung besteht 
el" in schmaler, unterbroehener Schiehte. Die kleinen [leste periostal angebauten 
I~mehens besitzen Haltelinien in kleinen Abst/mdcn, schlieflen jedoch nicht mit 
eincr Haltelinie, sondern rnit einer Lamelle h ' isch apponier ten  Knochens  ab. An 
manehen  Stellen, wo dcr  pr imit ive  Knoehen  his an die Periostobeff t / iche reicht,  
wird art dieser schon pr imi t iver  Knochen  angebaug. Das pc'riostah, W a c h s t u m  
hat  mi t  dem lebhaft  andr /mgenden pt~thologischen Knoehen nicht  Sc}~ritt gehal ten,  
so dab fast  der  gesamte,  pcriostal  angebaute  Kn<>chen dureh blauen 1,2nochen ersctzt  
win'de. In  den seit l ichen Abdaehungen  der  beiden Vorwblbungen sieht m a n  wieder 

eine sehmale Zcme periostal  appo- 
nievten Knoehens  rnit blauen 
Haltel inien und zwar divergieren 
diese in dec Rieh tung  gegen (.lie 
Kuppe  dec VorwOlbung. Din" 
periostah, Anb~m nahm also gpgen 
dieselbe zu, t m t z d e m  von ibm an 
dt.rsclbvn nichts  mehr  zu sehen 
ist, da  durch dPn anch'i~ngendc.n 
hi+men l~nochen aller pericJ.~tale 
Kn,+<.hon ersetzt  win'de. \Vc~ noc.h 
Ilc'.~te davon vot'haYldctl sind. ist 
der p,'itnitivt+ Knob.hera dirckt,  
,.)hilt cine Zs~isehenschicht l't)tt.n 
l<no,..hcas ang(.baut un(I di~: laeu- 
nih'('n Kittliniert li~.~'ll im i)c'ri- 
ost~dcl~. Knt~(.hcn. l)it. Vc r ldw[ tm/  
I,cidcr [(ii(~c)ll.'n;lrtt?tl ist hicr cint~ 
kolltimficclichp. Dies ist des- 
w~,gen I)em~.rkeuswerg, x~t-iI dcr  
b l aucKnochen  sonst  nor  spiirliche 
V,,rbindungc, n ,nit  dcm rot~.n 
aufw,.ist, l)icsc innig~.V,,rbinclui~g 
an de(  p(.rir~stalen ()l)(,rftii.,.he ist 
wohl darauf  zurii ,:kzufiihren, da!3 
dcr pt.l'i,~staIc Ktlochtm vom Mark 

Al,b. :~. Fall 3. I.ichtl~ihl. des prhni t iven i~b~cbaut ~ordctt 
ist, w~ihrend sonst  zucrs t  eine 

,g('hi,.'hte rotl,ii l~.nochens ~t'bildct wird. Es ist am'h benlcrl;.enswcrt. (ta[.~ ,tie 
,JhorfJiiehlichstcn 1-Ialkt,n des 1)laucn l{ni)(.lwns annii.lv_*rnd paratlcl zur  Obcr- 
flikche verlaufen,  somit cine gewisse funktionct le  ,Struktur aufweisen un,l dal3 
hie( tier Knoeht.n etwas dichtpr,  die Balken brt.iter, (tie Markr/mme sehm/~ler sind. 
Dies ist an thn" durahm Oberflii.che deut l ieher  wie an de(  perikraniellen,  was  wieder 
bewoist., da[~ de," st/irkere endokraniet le  Druek den blauc.ll Knochen wenigstens  
in den oherfl/h.hlichen Sc.hichten beeinflulit .  2---3 l~alken t i t ter  besitzt  dt,r i~rin,itive 
Knor:hen wieder seille gew6hntiche wirl't,, ne tzar t ige  Anord, 'mng. Nirgemls  jedoch 
durchbr icht  de( pathologische Knoc lwn  das Perios~. aueh dort  nicht,  wo ,.r ~anz 
an (lie p,.,'iostale Ol~erflitche gelangt.  

Einschliissc des pcriostalen Knochens  sind im t,lauen Knot:hen. w , ) d i c s e r  un- 
mit te lbar  an iha ansehliel3t uud ihn vertlr~imgt, nii 'gends zu schcn, w/ihrcnd solche 
ja im roten I(no(.hen des Falles 1 immer  reichlich auf 1/mgere 5treeken zu sehen war. 
Der blaue 1,2n~*clu;n })aug also diesen periostalen Knochen v,~llsttmdig ~b, bew)r 
er an seine S'telle t r i t t ,  wit er ja auch Jibe(all den roten lamelltiren K n o c h e n  zum 
gr613ten Tell abl)aut, bevor  er ihn ersetzt .  
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Fall 3. F.T.,  59 J a h r e  alte Frau. Krankengesehiehte  Nr.  7281. H!/pero.stosen 
(,,Leonlhvsis os.~'ea.") des Obe.rkie/ers, bei,hx Xa.5'enbeine, beide," S l i m .  u~M Scheitel- 
b:d~, ('recht* mehr wie links) (Abb. 22). 

A~amne.se. Als Kind  FrMscn,  M~sern. Vom 6.---18. Lebens j ah r  , ,Skrophulose"  
mi t  zahlreiehen Ei terherden an den Extremit~iten, die mehrfaeh  incidiert  wurden.  
l m  26. ,[ahr Operat ion wegen Nasenpo]yp~'n. Menarche mi t  lS 3-ahren, 2 Tage, 
oft mona tekmg AmenorrhOe. Letzte  Regel mi t  44 Jahren .  Ein ]?arttlS, kein Abort.us. 
Alk., Nik., Ven., neg. 

Vor 3 J ah rcn  (28 .2 .31)  Ent fe rnung  yon 5 L i p o m e n  ~uu reehtcn  Unte ra rm.  
Seit J a h r z e h n t e n  bes tehen  die m~tchtigen Knoehenv~.rdiekungen am 1,2otd, die 

Abl~. 23. Fall 3. l{.6nlgeltlfilr[ de; lnlth~dr~gisl:hen I;rLtei'kiefer~ (l'l)chls l.Tnterkiefer nnr 
zum Teil auf dent Bih/, ~('gen Abb. 22 seilenverkehrtL 

,ied,)ch hie Besehwm'den verm'saehten.  Pa t i en t in  g i l t  an,  ..eine har te  Nasv'" seit 
ihrer iJel,m't zu hal)en. Die Vcww611mng an der Nasenwm'zel ist ~either angeblic.h 
nk.ht gq'6lTier geuorden.  Die AugS.pfel ,solh'n seit den im ers ten Lebm~sjahr Obcr- 
stamdcm,n Fraiseu s tark herausget re ten  sein. ])it" anderml Knochen~eschwiil.-:t{. 
lu*l)en sich naeh dem l~i. Lel)ensjahr vntwiekelt .  Zun~iehst bemerkte  die Pat.ienrin 
eine Vorw61bung 61)er dem rechten Seheitelbein,  die an /eb l i eh  his w,r  3 dahren  
]angsam. ~l~er s tandig ;zewa(.hsen ist. Im 23. Lebensjnhr wurde ein erbsen~'ol~.:r. 
bar te r  l{_nr~te~l am reehten l_Tnterkiefvr luul~erkhar, der immer  gT6Ber ~ u r d e  uwl 
~mcil gegenwgrt ig noch w/ichst. Seit 5 ,Jahrt:ll entwiekel len sieh zahh'e[che weiche 
Kn o ten  am Armen und Beinen. 

s tu.~ I,rete*(..n,~ (12 .4 .34 t .  Am Hals keine Drfisen t'.-tsthar. Thorax :  anngh, . rnd 
swllrne{-risch, Andeutu~lg yon Tr iehterbrus t .  .MgBige Fe t t such t .  Ex t remi tMen:  
zahh'eiehe Nar[wn naeh Ineisionen und Lipomeutfernung.  An den oLeren Ex- 
t remit i t ten,  besonders  am rectmm Arm zahlreiehe erLsen- his walnuBgn-oge, weiehe, 
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unter  der normalen Hau t  gelegene, auf der Unterlage ve,'sehiebliche, niehla druek- 
sehmerzhafte Knoten. Extremit~ttenknoehen o. B. Der 8ch/idel ist ,~svmmet~riseh. 
{_?her dem reehton 8eheitelbein eine diffuse, his zm" Pfeilnahtlinie reiehende, gut  
kindsfaustgrol3e, knoehenhr weder druek- noeh klopfemlffindliehe Gesehwulst.  
Eine ebensolehe Vorw61bung finder sieh an der Glabella. Der rechte Bulbus ist 
etwas naeh ~uBen und  seitlieh gedri~ngt. Die reehte Mandibula ist ve to  Kiefer- 
gelenk his zur Gegend .5-] bedeutend verdickt,  knoehenhar t ,  die linke Seit.e ebenfalls, 
etwas weniger vergr6Bert. Die Auftreibung reieht reehts aueh t , ,mporalwhrts 

Abb. 24. ~.'illl 3. [~/ilLt:..'elll:,ihl d.es S(.hii(lel~. 

h i n a ~  "~t:ld verd','gngt das OhrlA/,ppehen. Die N~senwurze! ist, verbreit,ert, kn~ohcn- 
hart .  Pupillen o. B. J3ewegliehkeit dvs Auges nicht  eingesehrgnkt. { 2 3 sehr  locker, 
5 4 3 2 [ I' Pa t ient in  tr'ggt keine Prothese. 

B,,/~t,~<l des Chemi.~<'hen [nstit~de.~ der Universitiit \Vien. Nr. 376.3!). Serum: 
Calcium 11,8 rag-?'6, Phosphor 4.i rag-%. Harn :  Caleium ,~4 mg in der  'l!~gesmen~e 
(1400 g). Phosphor 538 mg in der Tagesmenge (14iR~g) (normale 1-~efunde). 

Rihl#le*dJe/u~d (17.4.34)  (Abb. 23 und 124}. Der Schgtdel du tch  s tarke Ver- 
gnderung din" Sehgdelkapsel und des Gesiehtsschgdels stark deformiert  uud 
asvmmetriseh.  Die Ver/i, nderungen, der Sehgdell,:apsel betreffeu am stgrk.~teu das 
Stirnb,dn und di.e vorderen und mitt[eren Sehgdehmteile. Das St, i rnbein  m/iehtig 
verdiekt, n~ch vorn welt. ausladend und in seiner St ruktur  a.m sehwersten ver/i.ndert. 
Stark verdiehtete hyperostotisehe Knoehenpart /en weehseln mit aufgehettten 
Kn~chenabsehni t ten,  so dab der Knoehen einen fleekig geti;lpfelten Eindruek 



tJber Hyperostosen der Kiefer- und Sehgtdelknochen. 65g 

erweckt. Auch die vorderen Abschnitte der beiden Seheitelbeine in die Vergnderung 
mit  einbezogen, wghrend die h interen Abschni t te  des Schei tdbe[nes  und  das  Hin ter -  
h~mptbein kcine Vergnderungea  aufweisen. Die Nehenh6hlen der  Nase zum groBen 
Tell kn6chern ausgeffillt. Der l jn terkiefer ,  vor allem rechts  in der  ( legend des 
KieJ[erwinkels mi~chtig hyperostot iseh,  yon gleicher S t ruk tur ,  wie das St i rnbein .  
Atteh der rechte  aufsteigende Kiefe.r- 
ast  gleichartig vergnder t ,  der  linkc 
horizont~[e und aufsteigende Unter -  
kieferas~ ti, hn l ieh ,  jedoch viel 
schw/i.cher ergriffen. Die normale 
Compacta  des Unterkiefm,'s un.d die 
Tabula  ex te rna  und  in te rna  des 
Schgdeldaehes s ind im Bereieh 
der Ver/i, nderung vo l lkommen ge- 
sehwunden.  Bei einer Probeexcision 
av, s d e m  horizontalen Ast  des reeh- 
~:en Unterkiefers am Angulus lgflt 
sich die H~mt mi t  dem 8ubeu tan .  
~zewebe h'icht, w)m Knoehen  tren- 
hen. Mit dem MeiBel wird der  
m~tere Pol der Knoehenverd ik-  
kung,  der  ziemlieh har t  ist. in 
3 em A u s d e h m m g  abgetragen.  Die 
Schni t t f lSehe des feinspongiSsen 
Knoehens  hlutet  stark.  Die Sp(m- 
giosillllilssen sind St'Ill" welch, mit  
der Injekt ionsnadel  ohne nennens- 
werten \Vidm'stand zu durchdrin-  
gen. 

Mil:ro,skopi,~che Be/,~,te. Bei 
Bct rachtung des Schnit, tes mit  
frciem Auge ist eine deutl iche 
periphere Schieht  aus grobbalkigen~ 
und rot  gef/ irbtem Knoehen  nur 
an einigen Stellen zu sehen.  An 
S t e l e  der  vollst/~mlig gesehwunde-  
Dell normalen  TeIa os-~e:~ liegt ein 
]~.noehengewebe aus vielen meist 
nut" sehmalen Bhlkehen innerhalb Abb. 25. Fall 3. 17_?hersb.ht-bihl. dt,l. Probeext,ibion 
pities zelh'eiehen, llur peripher ~uts dent Ultterkietee. Mci,t [iedri~e Anordnun~ 
etwas zelliJ, rlllerel.l Fasermarkes  der sr, hlltalell Kl~.Ocl[lcD.ba Iken. Fa.sernmrk zentral 
(Abh. 25). 1)ieses i iberwiegt fib(q" links sehr ,t[('hg und zclh'eich, nnr periptwr 
den I,~nocl,.ert. Die Knochen})a.l- et~as [o(.kerer. 51nal. 
ken sind stets  auffallend sehmal.  
zum Untersehied  yon den meisten anderen  Fgl[en in ihrem Yerlaufe ziemlieh ~zen~de 
und vieKaeh, ann~thernd parallel zur Knoehenoberfl~iche ger ichtet .  1)abei sind sic 
aueh zueinandm' parallel und oft auf Igngere Streeken im Sehni t t  in dieser Anordnung  
vorhanden.  Die i iberwiegende AnzahI der  Knochenba lken  ist. zentral  sehr  primitiv.  
hla.u, mit  vielen Knoehenk6rperehen.  Ringsum an der  BS.lkchenoberflSehe liegt 
jedoeh eine, yon dem blauen pr imit iven Zent rum seharf abs teehende  zelhu'me. 
r6t[iehe kMkarme Zorn" (Abb. 26). Bemerkenswert  is~ noeh die Tat.saehe, dab  der  
kalkarme Saran weniger Zellen enthii~lt, wie die axiale Pat t ie .  Diesem Saum liegt 
fast iiherall eine um'egeim~il3ige Reihe yon reeht  fIaehen Osteoblas ten an und es 
ist sehr deutl ieh,  wie zwisehert ihnen die Fibri l len des P, indegewebes iu den frisch 

Vircho',vs Archiv. tld_. 3(13. 43 
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angelegten Knoehen einstrahlen. Am 1Rande der BMken wird das Fasermark  oft 
deutlieh zellreieher. In den Knoehenbalken sieht man nur  selten Zeiehen eines 
s ta t tgehabten  Umbaues,  wenig Halt;e- oder Kittlinien. Eine laeungre Begrenznng 
der :Bhlkehen finder sieh aussehlie[~lieh an der peripheren Oberflaehe bei stellen- 
weise noeh reiehlieh vorh~mdenen Osteoelasten. Dureh die Oeriugffigigkeit des 
Umbaues  erseheint es hier besonders deutlieh, dab der bhme Knochen eine reeht 
sta ~ile Bitdung ist. Der Anhau ist offenhar aueh trage, e.benso wle (tie Verkalkung 
der Anlagernngss~tume, son.~t ,niigten (lie sehr sehmalen Balken sehon breiter sein 
und der Knoehen im ganzen ~,on hfirterer Konsistenz,  zumal die VerD'biierung des 
Kiefers sehon lange besteht.  

.X.bb. 2+;. F,tll 3. Sulq+eriustales I{++ndlxebiet. tnit scl'mmtbalkibrl~lu, t)rflnitivem I(novhcn. 
S:.hmalc, zuei.rl;intler Imvallelc ]':.n.chentu, lken. .die th'u lzri~13ten q'cil ties l>t'iil;ul.att,s 

~!iD l l e h  Itlt.*II. !){llIl~l ].  

Die Hauptmasse  des Knoehens, der zart und feinlmlkig ist, entsprieht, dem hlauen 
Knoehen im FMh" 1, weist aher zum Untersehied yon diesem folgende Merkmale auf: 

1. Die Bglkehen hmfen ger~de, nieht wirr und haben nur wenig Verbindungen 
untereinander.  

2. Sic bestehen nieht in der ganzen Dieke aus blauem primitivem Knoehen.  
3. Sie haben verhSAtnismii, gig breite, rote, kalkarme Sgume. 
4. Der l_7l~lt)all i,~t gerin~iigig. 
5. Die Bglkehen liegen viel spgrlieher und in weite,'en Abst~nden voneinander.  
Au{ einer Streeke reieht dieser feinbalkige Knoehen bis an die Obel'fl/iche des 

Kiefet~ (Abb. 26), sonsg aber linden wir eine verhMtnism/tl3ig sehm,zle periphere 
Zone arts grobbalkigem Knoehen (Abb. 27), der zwar nieht  dnreh seine S t ruktur .  
woht aber dureh seine Lage und die breiteren Balken kin Gegenstiiek zum roten 
Knoehen im Falle I dtu>tellt. Diese grSberen Balken himgen netzartig mi te inander  
zusammen.  
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Die Untersehiedc gegeniil)er dem Fall 1 sind aber folgende: 
1. Eine periostale, parallel zur Oberfli~ehe angelJaute Knoehenschieht fehlt 

w)llkommen. Abweehselnd reichen Fasermark und Kno(:henbalken an das Periost 
(Abb. 27), unter dem abet rile Anbau, 6fters sogar Abl,au zu sehen ist. Die tle- 
~renzung dcr Balken ist hicr durchwegs ]aeunS.r, tin Zeichen, dag (tie Ver~-6Berung 
des Kiefers sogar im Riickgang begriffen ist. 

2. Der Aufbau des grol)balkigen Knot.hens unterscheidet sich v(m dem roten 
Kno(.hen im Falle ! dadurch wesentlich, da[i in dcr Achse seiner Balken hitufig 
ein ]~rimitiver, zellr~.~icher, dunkler blauer Knoehen vorhand(.n isl. wii.hrend periph~'r 

A b b .  ~7.  F a l l  3. Sub l ) e r i~ , s t r  I l a n d K e b i e t  m i t  l ) r e i t i m l k i ~ c e m  l - : n o ( . h c n  iil~*erwic,_,t,n,l 
| n - iu l i t . i v t : r  l :btuart . .  I)i~r .M.al'kri~llltlo geg(2'l), d.ll.~ t ' e r i~ ,u t  zl t  o f [ e n .  L i l l | ( s  L'ilI l~;l lk(. l l  i l l i t  

ze] l r t ' i , :hc i ' tym b]i l l lCil l  I~.n(}(']lffli zeI)Ara],  llIld, ztql i iFl l lCl ' r  r i i t ] i f . hc l [ l  [ ~ n o ( ' h e n  I)e]r'illh~'v. 
1,1 (I ii i[i 1. 

breite Z~men eines roten oder viel heller bhtuen, zellarmen Knochens liegen. (tie 
vielfach einen schmalen, kalMreien Anlagerung~saum besitzen (Abh. 27 links). In 
den axialen Teilen der grt)ben Balken sind. im Gegensatz zu den frtiher bcschrie- 
bench feinen Balken der zentralen Teile der Erkrankung, nicht setten Halte- und 
[;.ittlinien. s(mlit Zeichen stattgehal)ten Umbaues zu sehen. 

Man kann in diesem Falle nur yon einer gn'obbalkigen P, indenschicht, abet nieht 
wn~ einem ausgesproehenen roten Knoehen reden. Das Fasermark i,~t etwa,q gcfSB- 
reieher wie im Falle 1. Im feinbalkigen Knoehen weehselt die Diehte des Fasermarks. 
das inl allgemeinen diehter ist wie in den peripheren Teilen, manehmat sogar sehr 
zelh'ei(:h (Abb. 25). In faserreiehen, ausgereiften Marksgebieten sind (tie Knochen- 
hiilkchen spitrlicher (Abb. 25). Na.he unter dem Periost ist das Fasermark streeken- 
weise ausgesproehen &lemat6s, wobei das 0dem nieht auf bestimmte abgeschlc,ssen( ~ 
Rgume beschr/inkt ist. Es ist hier auch nieht mit Abbau verbunden, wie im roten 
Knoehen des Fa.lles 1, in dem au(:h nur kleinere Gebiete 6dematSs waren. 

43* 
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Das Periost ist am vorlicgendcn Pr/tparat unvcrsehrt erhalten. Die Cambium- 
schioht ist etwas zelh'eichcr und breiter wie normal und geht kontinuicrlich in d,ls 
Fasermark iibcr. Die Faserschicht des Pericmtes ist scharf abgegrenzt, das Faser- 
mark des Erkrankungsbercichcs aberschreitet sic ebensowenig, wie in anderen 
Fi~llcn. 

Fall 4. M.A.,  33 .Iahre alter Mann (Krankengeschichte Xr. (;634) (Abb. 28). 
Hyperostose (,,Leontasis os.~.,.,~r des linken Obr, rkie/ers. 

A'namne.se. Gclegcntlich eincr Zahnbeilandhmg wurdc dcr Mann yon seiucm 
Zahnarzt aufmcrksam gemacht, dab im linken Oberkiefer eine VorwOllmng bestehc. 

Trotzdem diesc im Laufc der Zeit zu- 
nahm, verursachte sie keine Beschwcrden 
und dcr :Matin kam nur auf den Rat 
seines Zahnarztes in klinischc Behand- 
hmg. .Die KnochtqlvergrSf3erung bcsteht 
jedenfalls schon seit Jahren.  

Stal~s prr Im linken Obcrkicft~r 
cine fast eigroBe, knochcnhart~,, h6ckcri.,ze 
Vol'wOll)llng VOIl 1.~ his zum Tuber, VOll 
normaler vcL~chit!blichcr Schleimh~mt bc- 
(h,ckt. :Die Vorw/5lbung hauptsS.chlich am 
Clamnen. am Ai~'colarf(,rtsatz und bm,cal 
ill d c r  Fossa  catt ir la ztt s(!hcn. Keinc 
Drlwkem pfilldlichl~:it. 

Zahnfornwl: 
7 5 5  3 2 1 1 1 2 3  7 

S 5 4 3 2  I [  1 2 3 4  
Wa.R. ne~:~t iv. 

R,intgenbe/~t~M. [m B~rcich des lin- 
ken Oberkicfcrs tin gh'ichmhgig dicllter 
Klmchcnschatten wml Alveolarkamtll his 
in die mittlere t t6he des (-)be.rki(ff~,rs un,1 
yon der ]ateralell .N'asenwalld his ill den 
Tuber maxillae, dcr die unterc ~51fte dcr 
Ki(4crhhhh" einnimmt. ]hrc chore tfii.lfte 
und dcr Orl)itall)odcn unvcritnd(-rt. An- 

AblJ. 25. Fa l l  t .  lAchtbild des vt ' rgrSger-  deft" (~t-sic}~tsknocllcn o, 13., e l ) tmso d a s  
N,n Oberkicft .r-A.lv~)lart 'ortsatzcs vor  der  iihrige Skelct. 

()p~yrati~,n. 21). 7. 33: Totaic halbs('itige Ober- 
kiefcrrcsektion. 28.7 .33:  Heilung p. p. 

August 1933 : Einsetzen ciner Oberkiefcrresektionsim~thesc. 3Ld 1938 : Kcilz Zcichcn 
cines R.czidivs. Patient leidet an eincr Tuberkulose dec Lungcn mid des Larynx. 

Operatir I{csezierter linker ()berkiefer mit dcm Eckzahn und einer 
0.6:1 cm grollen epitheIisiertrn (Iruhe, entsprechend dem friihcr cxtrahi(.rten 
2. Mohu'cn. Sonst keine Z/i, hnc. Dcr Alvenlarfortsatz, die Fossa r,anina his hinau! 
zum Joehbein, sowic der harte Gaumen stark verdickt bzw. vcrbreitcrt. [)as Tuber 
mnx. wSIbt sich besonders d(mtlich vor. "Die gr613te Breite der Verdickung etwa 3cm. 
Am frontaten Durchsch nitt erweist sich der Obcrkiefer aus glcicM0rmig feinporigenL 
bimssteinartigem Knochen aufgebaut, der sich yon der vorgewOIbten Fossa canina 
his zur latcraten Nascnwand und yore Atveolarfortsatz his zmn Bexten der Kiefer- 
hahle erstreckt. Die H6hle sctbs~ ist erhalten, rundlich, jedoch der Bo(ten 3 cm 
ot)crhaib rh~ ztthnlosen Alvcolarkammes, so dab zweifellos cinc Verkleinerung dcr 
HOhlc ~,on untcn her crfolgt ist. Unveritndcrter Knochen findet sictl an der (h't'nze 
der KieferhOhle gcgcn das Jochbein und gegen die latcrale Nasenwand. 
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Mikroskopiche Be/umte. Die Erkrankung })etrifft den ganzen linken Oberkiefer 
mit Ausna.hme (lee Oegend des II, des Processus frontalis und (lea Proe~sus zygo- 
matieus. Zwisehen diesen beiden Fortsgtzen ist, aueh der kraniale Tell der Kiefer- 
h6hle noeh erhalten, wS, hrend sie caudal vollstgndig verdrgn~ ist. Am stiirksten 
vorgew61bt~ und vergrSgert sind der hintere Tell des bier zahntosen Alveolarfort- 
satzes (Abb. 28) und das Tuber maxillae, jedoeh aneh der Gaumen und die Foc,,sa 
eanina sind verdiekt. 

Sgmtliehe in den Schnitten vorhandene Naehbarknoehen, das Gaumen., Joeh- 
und Trgnenbein zeigen keinerlei krankhafte Ver~nderungen. Die Erkrankung 
iibersehreitet Mso aueh in diesem Falle die Nghte nieht. Nerv- und (;efSl3kaniile 

Al~h. 29. I"u]l .I. (3renz.,.g'el~iel. zwisr.hen (la,utelli~J'cm) r,~tem n'n,l kleiitstitckJgem ldnuem 
l~_llIJl'heIl, llnhige8 ]~ild an i|e.r (il'ellz(." zwischen beidt.n l~.lt~Xl.[lt,ll;~t'12.Cil. ~I(IIII;ll. 

sind in keiner Weise verengt. Pmcessus front,Mis und Proeessus zygomaticus des 
Oberkiefers /~esteheu ~,us normaler Compacta mit lmveri~nderten Markrgumen. 
An den Wurzeln der }~eiden Processus heginnen die kr~mkimften Verii.nderungen, 
wie auch an mehreren Stelleu unter der Kieferh6hle und unter d.;m (;aumen einzelne 
3larkr~tume noeh normales Fet tmark enthalten. Der t,athologische Knochcn hestehl; 
in diesem Fall wieder aus einem lamellgren, pm'ipher gelegenen und einem primi- 
tiven, zentraI gelegenen Anteil (Abb. 29), wobei jedoeh der letztere nur ill vm'hgltnis- 
m/tl:~ig Meiner 3Ienge und nur im vorderen Teil des OberkieDrk6rpers ganz zentral 
vorhanden ist. Der rote ]~Tnoehen nimmt den ~'6/~.ten Teil des Oberkiefers ein, 
ist vcm deutlieh lamd[/i,rer Struktur, litl~t jedoeh keine funktionelle Anordmmg 
erkennen. Die J3alken bestehen alder nieht aus ]angen Lamellenziigen. sehlief3en 
,tuc.h kc.ine rieht, igen Markr~_mum ein. sondern die isoliert, liegenden Bglkehen gleiehen 
Bruehstiieken lamellii, ren Knoehens (Ai-,b. 29 links). An- und Abbau ~ n  der Ober- 
flaehe der Balken ist im al[gemeinen reeht haufig, aber ohne deutliehe Verteilung. 
0fters finder man in den B/i.lkehen U'uppenweise sehr enge Volkman'nsehe Kaniile 
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nfit Einbiegen der Lamellen und grol3e (let)iete, wo die Balken in ihrem Innern 
ganz ohne jegliehem Umbau u)td ohne blaue Grenzseheiden sind. Nur an  ihren 
Oberfl-~ehen erfolgt din'oh Osteoblastenreihen Anbau. 

Knapp unter dem naeh oben verlagerten Boden der Kieferh6hle ist an ihrem 
vorderen Anteil eine sehmale Zone yon etwa 3 Baiken Breite, in der sieh bereits 
das tyl)ischc fibr6se Murk finder, die Balken schmglcr, dabei gleichfGrmig breit. 
zMAreicher, diehter, durchaus netzf6rmig angeordnet und racist yon dicken blauen 
Grenzsehciden durehzogen sind (Abb. 30). Neuer rotcr lamcll~rer Knoehen wird hier 
nur verh~tltnismSi3ig spSrlich angebaut, Abbau fehlt fast vollkommen. Das fibr6se 
Mark ist weniger zellreich wie im iibrigen Erknmkungsbereieh und enthhlt vor  allem 

\bb. 3t). Fall 1. (~)'enzgebiet ~egen den w)rntaleJt l(llochell :)II d*:r 1,7.ieferh/)hlenwand 
Illit ~'Ct [ I fill/'kl'~i llll I011, :lOlllil I. 

inseln yon Fettmark (Abt). 3()L Die B~lkehen sind von spi~rliehen dOnnen, al)er 
auch tiefblauen Haltelinien durehzogen. Diese Zone des roten Knochens l,efindet 
sieh in einem Gebiete nah(: an den norm~len Teilen des Oberkiefers and es diirfte 
(lie Erkrankung bier noeh nicht sowtdt vorgesohritten sein. Hier ist atle]i keine 
nennenswerte pcriostale Apposition ~n der benaehbarten Kieferh6h]e zu s('hen 
(Abb. 3t)). Weiter hinten, wo diese deutli,'h sind, fehlt das ruhi~e Bitd, der p,'l'iostal 
angchaute Knoehcn wird lebhaft in den roten Knochen mngebaut. Solehe Ver- 
sehiedenheiten im roten Knochen. die /ibrigcns in mehreren F~illen zu beobachten 
ware.n, sind sicherlich yore Stadium der ErkranMmg in den betreffenden Ciebieten 
abh~tngig. Die Grenzc zwischen diesen Teilen des roten l,:noehens mit dem ruhigen 
Biid und dem iibrigen ist vielfach durch eine sehmale fihrSse Zone gegeben. Wo 
sich 1)eide Knoehenarten beriihren, ist kein deutliches Weichen des einen oder des 
~tn([eren~ kein nelmellswerl;er Abbau zu sehen, lm roten Knoehen wechsc.ln imrn('r 
Stellen, (lie zellreiehes ~Fasermark mid verhii, ltnism~tBig dieht liegende Knoehen- 
balken })esitzen, nlit ~nderen (~ebieten, in denen faserreiches 3lark mit spSxliehen 
Iinoehcnbalken vorhanden ist .  
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Das fibr6se M~rk des retch Knoehens ist, wie im Falle l ,  in 3[arkr/iumen mit 
starkem Abbau locker, in ~Iarkr/~umen mit reiehliehem Anhau diehter. I)er primitive 
bla.ue Knoehen findet sieh ill dicsem Fall, wie sebon erw/J, hnt, nur in geringem 
AusmaB and zwar im Zentrum des vorderen Anteiles des Oberkiefers. JOer primitive 
Knoehen ist hier tiefblau, bildet nirgends l/tngere oder zusammenh/i.ngende Knoehen- 
balken, sondern mittea im fibrOsen Nark entstehen viele kleine, unregtlm/iBig 
geformte BS.lkehen (Abb. 29). Das Mark ist, wie irnmtr im htautn Knoehen. dieht 
und zellrtich. Die Grenze zwisehen primitivem und israeli/item Knoehcn verlhuft 
im allgemeinen zur Oberfl/iche paralM, jedoeh unregelm~gig und die Balken der 
heiden Knochenarten gehen sehr wtnig Verbindungen ein (Abb. 2.9). We sich bcidt 
b:noehenarten bertihren, seheinen sie mehr aneinander zu sto[Jen, al~ (1313 der primi- 
tive Knochen an lacun~re (r des lamellS.ren angeb~ut wird. Im groBen and 
ganzen seheint der rote Knoehtn  nieht so "mffallig dem blauen zu weiehen, wie 
im Fall 1. Der letztere fiillt wiedcr den zentralen, frfiher yon der KieferhOhle 
eingtnommenen Tell des Oberkiefers aus und bi~tet, ein sehr stabiles Bild. 

An den freien Knoehenoberflaehen erfolgt wieder periostaler Anbau m~d zwar 
um so stiirker, je intensiver die Ver/i, nderungen in den be'crtffenden Obtrkiefer- 
ttilen sind und je mehr der I(,nochen vorgew61bt ist: also am deutliehsttn am Alveolar- 
for[.satz, am Tuber maxillae, am ( /aumtn und im unteren Auteil d t r  gossa eanina. 
Kr'mial nimmt der periostale Anlmu mehr mid mehr ab, his er an den normal 
gehauteTt Proetssus frontalis and zygomaticus lind itll der lateralen Xastnwand 
iiberhaupt anfhOrt. 

Wie herkits frt~her erw~thnt, ist der ],2noehen im Proeessns frontalis, Pr~r 
z)'gomaticus ~tnd am harten (laumen in der Umgetmng des Foramtn l~alatinah ', 
sowie ,-lie lattrale Nasenwand normal. An den tetztertn beiden Stelltn ist der 
l (nothrn zwar sehon zum Tell umgebaut, enthS.lt aber noeh Inseln yon Fetbmark. 
(lit zut:ifellos im Schwindtn begriffen sind und zwar dutch ktmztntrische \'t.r- 
kl~inerung di~'ser 3I'trkrimme. B~.i dieser gerkleinerung apponitrt, das End,~st 
linen t, yl)ischen, sehr rei[tn [amell~ren Knoehen, der sparer an den entgegtngesetzten 
(.)berfliiehen in ruten Knochen umgebaut wird. l':s spielen sieh in dicsen Mark- 
rii, umen grunds/i;,zlieh die g[eiehen Vorgitnge a]~, wit, all den periostalen Ol~,r- 
fla, then and in den entspreehenden (;ebitten des Obtrkiefers im Fall 1. 

Der erhalttne Eekzalm stand in normaler Okklusion zu seinem ('egtniiber. d~eh 
auf seiner palatinalen Seitt war d t r  Oberkiefer mSchtig ver~'6Bert and w*qter 
distal war der zMmlose Alveolarfortsatz stark nach ahw/irts vorg,~w/ilbt. Die 
Struktur des Zahn~.s und die Zahntasehe sind unveritndert, ebenbo (his Periodontimn. 
ohwoh[ (lit Alveole des Zahnes pala.tinal mul iiber dem Apex w)n imt.hc~h~gisehem 
totem l,:nochen gebildet wird. 

An mehrtren St ellen, und zwa.r hesonders deutlieh an der \Vurzel des .Proeessus 
frontalis, we der Canalis infraorbitalis s~:hon in weitgthend ver/indel'tem Knoth tn  
mit, l thhaften Umbau li~'gt, ist festzustellen, da[3 die Xerven- and (lefitgkanSle. 
wit aueh in den tibrigen l~'ii[len, ni tht  verengt werdtn. 

Fall d. A.S. ,  26 Jahre site Frau (Krankengesehiehte Xr..qgs9). Hypcruatoxe 
(,,Leonti~tA~ o.~s~a") deos' rochte1~ Oh~.rkie]~.rs. 

A'namn, e,~e. Vor 4 J~hren bemerkte Patientin im Vtstihulmn tiller den Apices 
der Molaren eine fingerkuppengrol~e Geschwulst, die hart. war. so dab Patientin 
meinte, (lab sieh eine Zahnsehwellung verh/i, rtet babe. Die ,Schwethmg vergn'613erte 
sieh allm/thlieh, ohne die in ihrem Bertieh stehenden Z~i.hne zu loekern, lm Aprit 
lieB sich Patientin diese Zahne ziehen, wei[ sic schleeht waren (keine Sthmel'zen). 
Nach der Extraktion besehlennigte sieh das Waehstum, ~o dab (tie Patientin im 
Juli ein Krankenhaus aufsuehte, we eine Proheexeision gemaeht wurde. Patientin 
hatte hie Sehmtrzen. 
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Slat~l,s pines. ]~ul3erlich Sehwellung in der Fossa canina und unter  dem Jochbein .  
Enoral eine kleinapfelgrol~c Schwellung des rechten Alveolarfortsatzes yore Tuber 
1)is a j ,  an einer Stclle fast  bis zur Mitte des Gaumens rcichend, der Alveolarfortsatz 
dadurch der t3,'eite, H6he und Lhnge naeh vergr613crt. Die Schwellung knochenhar t ,  
die Schleimhaut darfiber unvcrandert ,  etwas hypSsthetisch. 

Z~hrdorme] : 8 [ 
4 3 2 1 1 1 2 3 4 5  

R6ntffe, nbe/tLnd (Abb. 31). Im l~ereiehe des rcehten Oberkiefers ein l'angsow~ler, 
rundlich begrenzter Knoehenschat ten,  der nach unten mit dem in ihm stehenden 

Abb. 31. Fall 5. R6[ttgenbild des erkrankt,en Oherkicfers vor O.er Operation. 

his an den Angulus internus des Untcrkiefers, naeh oben his ] Querfinger unter  den 
Orbitalboden reicht trod die Kieferh6hlengegt,nd ])is auf deren mediale and  oberste 
Anteile einnilnmt, e/mnso den g~mzen Tuber nlaxil[ae. Die Nasenh6hh, nicht veren~t. 
Die 8 t ruk tur  des Knochenschat tens vollkommen gleiehm/il~ig dieht. ])a es si~.h 
um eine sehr dieke durehleuehtete Knoeheaschieh~ hande[t,  kann der ] (noehen 
tr,~t.zdem spongibs, j~ sog,~r weniger dieht  sein, wie ein ~mrmaler Knoehen. 

29.9.36 ()perr*tion. Abtragung der kosmctisch und beim t(,~uakt, st6remien 
Teile der Hyperostose in lok~ler Aniisthesie. Der Knoehen bimssteinartig, dieht- 
si~)ngi6s, gleichmgl3ig welch, nieht  blutreieh. Eine Compaeta besteht  nirgends. 
h~:hstens an ,nanehen Stvllen eine gtmz diinne Knoehenlamdle  unter  dem Periost.  
Nirgends fihr6se 8tellen. Der iil>rige ]pathologisehe Oberkieferknoehen bleibt.  



i )ber  Hyperos tosen  der  Kiefer- und  Seh/tdelknoehen. 661 

Mikroskopiaehe Be]triode. D~ nur die kosmetiseh und funktionel[ st6renden 
Teile dc~ Oberkiefers entfernt wurden und zwar der mS.ehtig vorgetriebene Proee~sus 
a.lveola.ris in der Gegend der Motaren und das bueeal aufgetriebene Tuber maxillae 
mit dem weir fiber die Kauebene w)rsgehenden 8], so enthgit, das Operationsma.terial 
keinen normalen  Knoehen. 

Im  Erkrankungsherd  f indet  sieh it( diesem F~rll nu t  lamellitrer roter  Knoehen .  
Die Knochenbalken ,  die durehweg,~ viel l~nger als brei t  sind, liegen in ~'oBer Aus- 
dehnung amiii, hernd parallel zur periostalen ObeHl,kehe (Abb. 32). Alle Balken 
tragen auf der periostw/irts geriehteten ObeHlitehe einen kalklosen Anlagerungssaum 

.\bb. 32. I.'alI .5. Anffallend [utralllqf~ ALII~I'I}IIIIIIg tirol" Biilkchen dt!s r~l~:.n t(.mmht.ns trl,cill.~' 
Ilillfte tle~ I;ildes). I.'asel.s~'hi~'hte ~h:s P~..i.it~stes n~Jl'lll;ll, fillip.Ill. 

und Ost.eoblasten, wiHn'erld herdw~.rts hu'un~m,r Jkb/mu erfolgt (Abb. 331. Zwisd'len 
d~'n F,a.lken liegt durchwe~s F~sernmrk.  "Diese KnoN~enbalken sehliuBen eine auf- 
fa itcnd ~rot3e Anzahl regNmii, Bi~ vert, eiltt, r I 'o lk~na~seher  Gef~.Bkan~le ein (Abb. 3F;). 

I)ieser At, ban au der  peric~stalen Oherfl/.iehe entspr icht  dem klinisehen Befun4 
des Forrschrei tcns de(" Erkt 'anknng in der  letzten Zeit. Was jed(,ch diesen Fall 
yon den meisten iibrigen unterscheidet ,  is( der  1.7mstand. dab (tie parallel zur Ober- 
ftS.che ~mgebauten KnoehenbMken ebenso para.llel liegen bleil~en, sich nur  als ganze 
dnreh Anl)au periostwiirts und Al~ball zentral ge~en die freie ObeH1/iehe zu bewe~en. 
])emgegenfiber werden s(mst, is( den fibrigen J~'itllen die paraile] zur Oberflitche 
angebauten  t)eriostalen I,:noehenbalkelt zw(~r aueh umgebaut ,  al)er vol lkommen wirr  
in ~.llen Riehtungen des l laumes ,  so dab die .Ba/kell des ro ten  Kno(.hens i).egz- 
f6rmig in allen t l iehtungen liegen. 

Das Fasermark ist, abgesehen yon der  Grenze gegen <lie weni_~en I"et tmark- 
riiunle, RleiehmitfJig dicht,  zellreieh, nirgends s ind ausgereifte,  zellarme, faserreiehe 
( ;ebiete vorhanden.  In den normalen Markr/ tumen oder  dor t ,  wo die l::rkrankung 
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eben erst beginnt, sowie im vollentwickelten Fasermark sind zahlreiehe diinnwandige 
Gef~.[~e, wghrend muskuliire (lef~Be fast ganz fehten. 

Die Alveole des ~uf den Schnitten erhaltenen Zahnes, des ~ ,  ist durehwegs 
yon demselben roten Knoehvn mit den vielen Voll~'vnannaehen K~n5len begrenzt: 
es besteht nur insofern ein Untei>chied, als der Alveol~rknoehen doff, wo er an 
normMe Fetlm~arkrgume grenzt, viel breitb~lkiger ist. Er wird auch vom .[,'auger- 
mark in der typisehen Weise umgeb~ut. An der periodontalen Oberfl'aehe hevrscht. 
zeitweise Anbau oder geringer Abbau, im grogen und ganzen ,~ber bleibt der Peri- 
odontalspalt, sichtlieh in normaler Breite und Form erhalt.en. 

?,bh.g'ZL F a l l  5. _ \nha l t  az~ d e r  pe r ios t : l lw i~ r t s  g c r i e h t , , t e n  Nei te  d e r  B i i tkv l l en  des  ru t en  
lC.novhens ( . b e n ) ,  _kblmn hordwfi.t ' ts  ( l lntol l ) :  P; / l 'a l le lvel ' s i 'h i~hl l l lX ([ei' l { u o ( - h c n b a l k , ' n  

povil)sl wtkrts .  ,q01tltll. 

["all ti. B. 31., 35 ,Iahre Mte 1,'rim (Krankengesehiehte Nr. 741it;). H?lp,,rostoae 
(,,Leonti~r os.seJ?') de,s U.~sterkie/e, rs. 

Anamne.~e. Seit. dem ,h~hre 1919 bemerkte Patientin "un Unterkiefer rechts 
in der Gegend din" Pr~molaren bucca[ eine harte Anschwelhmg yon Bohnengq'6ftt,, 
di*: v,~llkommen schmerzlos war und sich dureh ,Jahre hindurch nieht vergr6Berte. 
Im Svptemtu,r 1933 hatte Patientin Zahnsehmerzen im rechten Unterkiefer und 
es trat eine grOgere akute weiche Sehweilung auf. Patientin suehte einen z\rzt auf. 
dev ihr 2 Zithne zog. Da a.ber die Sehwetlung nieht zuriiekging, nahm der Arzt 
eine l,lcision yon auBen vor, bei der aber kein Eiter abfIol]. Kurze Zeit. spgt~:'r 
hildet.e sich eine kleine Vorw61bung unterhalh des Kinns, die dm'chhn~ch und 
eiterte, dedoch verheilte die Wunde nicht., sonder wurde gr6ger mid es kamen 
kl~,ine Knoehensplitter heraus. Vorfibergehend sehloB sieh die Fistel, seit 3 Wochen 
eiterte es au,~ der Wunde stRndig und sie vergrBl~erte sieh vollkommen schmm'zlo~. 

s im J~;ereiche des reehten Unterkiefers eine ungefghr eigrolSe Schwelhmg 
,,'on kuo,:,henharter Konsistenz, die v,m 3-] his 7-] reieht und sich im 3[uncle lingual 
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und bueeal gleietl stt~rk vorwSlbt. Der 7-'] ist stark naeh lingual gekippt. Die Ober- 
flgehe der Sehwellung ist lingual glatt, buecal Meht  uneben, an der Kuppe sind 
Impressionen yon den bucealen I-I6ckern <ler oberen Z'ahne. Die Sehleimhaut 
unvergndert.  "&ul3erlieh scheint die rechte Wange latm'al yore rechten ),hmdwinkel 
an etwas voller als links. In der Submentalgegend unter 27 I>is 4-] in einem Dureh- 
messer yon P/._, em die Haut  exulceriert, an den R/indern tirid verfhrbt, in der Mitte 
yon eitrigen Krusten bedeckt und feat mit denl Knochen verwaehsen. 

Ir Im horizontMen Kieferast yon ~ his 7-] ist die Knochenstruktur 
tmchgradig ver~indert, es fehlen die normalen Spongiosar/iume, der Knochen hat 
ein verwaschenes Aussehen. Am unteren Rand, etwa in der IT'rhmolarengegend ist 
eine kreisrunde Aufhelhmg zu sehen, die aueh die untere Begreuzung des Horizontal- 
astes untcrbrieht.  Diese Stelle diirfte der ~mt~eren Fistel entsprechen. 

1.6 .34  Operation. Es wird wmder  bueealen und lingualen Seite her der AIw~lar- 
fortsatz bzw. der Unterkieferk6rper modelliert. ])ann entspreehend der 5.ul3eren 
tlautfistel Incision. Es /iihrt eine linsengrol3e 0ffnung in einen bohnenbq'ogen. 
glatt.wandigen Kohlraum, der iiberall kn6eherne Wfi.nde hat. (',enaue ExeoehlealAon 
dieses Raumes. Naht der Haut. 

20.6.34:  Abgang.sstatus. 3[undwunde p .p .  geheilt. 20 cm rechts yore Kinn 
eine ungefithr schillinggrol]e granuliel'ende Flgehe. (tie sezenicrt. Sal )enfie~'k. 

ll). 12.38: Der pathologische l,:noehen ist nic'ht gCW~tCllSell, die Fntzfindung 
ausgeheilt. Volles Wohlbcfinden. 

Mak','o.~kopi,scher .Be/,nd. An den 13 kleinen l(no<.henstfid~en ist ,_,egeniil,er 
dem Fa]l l auffallend, dab der Kn,ehen  nirgends so feinbalkig und strahlendur,'h- 
lhssig ist. u ie tier bl;~ue Knochen in dem genaunten ]?all, otm-ohl er durehaus sp,)ng, i6s 
ans einem Netz feiner iBalken anfgebaut ist. 

.,llikr,,st'ol>i.s,'he Be/'amle. Mikrosl~opiseh steht der gesamte Knoehen a.ller out- 
fernten Stiicke aus rotem (lamelli~.rem) Knoehen. nut in 3 Sti]cken sind kleine lnst,ln 
vcm primitivem blam, n ](noehen vorhanden und zwar immer an dem dec periostalen 
Oberflitehe entgegengesetztml ]land. Dies bereehtigt zu der Annahme, dab d;ts 
Zentrum r pathologiseh vergndcrten Unl;erkiefers wie in den iibrigen Fiillen 
aus prim itivem bbmen Knochen besteht. Teile der alten normalen "l'ela ossea sind 
nirgends vorhanden. 

An den periostah,n Oberflii.ehen fehlen in allen Priiparaten Zeiehen wm An- 
und Abbau oder sind nut in ganz geringem Ausmal3e zu bemerken. Es besteht 
:ds,) derzeit kein nennenswertes periostMes \Vaehstum, ja stellenweise sogar eine 
geringe Verkleinerung. Dies steht mit der klinisehen Angahe des stati(mhl'ell Ver- 
haltens in l~{'bereinstimmung. Einsehliisse des periostalen I<noehens in der '['iefe 
des roten Knoehens sind aber der Ausdruek einstiger reiehlieher periostaler Knoehen- 
bihhmg. Diese Vorgitnge spielten sich jedoeh an versehiedenen Stellen in weehseln- 
dem Grade ab, ebenso wie der ,,rote" Kuoehen selbst mannigfaltig gebaut ist. In 
einem Teit der Pr/tparate besteht er wie im Fall 1 aus einem wirr angenrdneten 
Netzwerk mittelbreiter Balken mit ebenso breiten und unregehnS.Bigen Faser- 
markritumen. Aueh die obe~lgehliehste Knoehensehiehte besteht dann aus totem 
Knoehen his .~ff einzelne Rest.e periostalen Knoehens, sei es, dab sie his arts Periost 
unver~indert spongi6s ist oder eine schmale Cortiealis bildet. Eine soh.he ist an 
einigen Stellen so deutlieh ausgebildet, dab sie auf den ersten B!iek wie eine n~rmale 
Compakta aussieht. Sic besteht jedoch nieht, aus vollstiindi~en Lamellensystemen, 
sondern aus einer Breeeie lame[lgrer Bruehstfieke. Nur da und dote sind kleine 
Vo/kma~Tnsehe (lef/igkan/ile ~usgespart. Solehe linden sieh in diesem FMI iiherall 
dort, wo die Balken des . .roten" Knoehens breiter sind. als wie dies sottst bei dieser 
Knoebenart fiblieh ist. EndostaI ist die pathologisehe Cortieatis meist laeun/ir 
be~'enzg oder es ist an eine laeun/i, re Kittlinie bereits wieder eine sehmale Zone 
lamell&ron Knoehens ,mgebaut. In der Cot'tiealis setbst {indet man Einsehliisse 
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periostal apponierlx, n Knoehens. Es handelt sieh also hier im wesent.liehen mn 
einen pathologisehen roten Knoehen und die Ausbildung einer CorticMis in diesem 
Fall h~ngt wohl mit dem Bediil~fnis naeh einer funktionellen Verst&rkung der ol)er- 
fl~ehlichen Knochensehieht zusammen. DaB eine so]ehe ~usgebildet werden konnte,  
war bei dem stationS.ren VerhMten der Erkrankung in diesem ]?all leichter m6glieh, 
als in einem Fall mit lebhaftem Waehstum. Die Umh~mvorgiinge im roten Knoehen 
sind im allgemehmn aueh wesentlieh geringer als im Fall L Der derzeitige Umbau 
nimmt aueh gege,l das Knocheninnere deuttich ab und fehk am zentralen Schnitt-  
rand manchmal vollkommen, gegen den ouch die Knocimnbalken sehmMer, die 
Markrhume breiter, das fibr6se Mark fasen'eicher und zell/h'mer werden. 

Hgufig tr/igt der rote Knoehen die Zeiehen eines friiheren reiehliehen Umbaues.  
indem (tie Knochenbalken an den (;renzen ihrer vielen kleinen Teilstiieke eine mehr 
minder grol3e Anzahl von bald dimneren, bald diekeren Mauen Haltelinien auf- 
~veisen, wodureh an einigen Sta~llen eine Art Mosaikstruktur er, tsteht. Die blauen 
Halte. nnd Kittlinien bedeuten bier, dab der rote Knochen im Laufe der  Zt.it 
mehrfaeh umgebaut wurde, abet mit vielen Stillst/hMen, w/ihrend er im Fall 1 
ohne jeden Stillstand angel)out, gleich ouch wieder umgebaut und schlM?lieh 
:ill,el)out wird und dem primitivtm blanen Knochen Platz maeht. Dies drfiekt 
si ,h ouch im versehiedenen Verhalten der grkranknng in beiden FAllen ~tus: im 
FMle 1 (las rasehe Waehstum. im Fall 4 der langsame Verlauf. HSufig ist an diese 
vielfaeh umgel)auten ]~alken rivg.s~m eine sehmale Zone lamellgren roten 1,7.n(,vhens 
;mgelmut. sic sind yon  diesem gMehsam umseheidet oder sic sehlieBen aueh am 
I{alute mit. I)laucm (Jrenzschei(len all  

An anlleretl Stellen dos retch Knoehens sieht man nur wenig ocler keine 1)laut,n 
Halte- und l(ittlinh,n imd etwas lehhafteren Umlmu. 

Eiu ;uMeres un(t hesonders ausdrueksw)lles ]gild bietet der tamellhre rote l~.n,~ebe}l 
(h)r t ,  wu seim: Balk(,n gleich xvie im Fall 5 allf ]allge Si, reeken in mehreren Hei}wn 
zm,inander mM znr OberflSehe p;u'al[e[ verlaufen, l)er l(noehen ist hier ebenso rein 
lamelliir wie sonst, verhMtnismSBi~z dieht, vet allem nahe der Periostoberfl/:i, ehe. 
Die Balken enthalten gttr keine Halte- oder Kittlinien und alle Lametlen Mud ztn' 
Oherfliiehl' parallel, l)agegen l,esteht ein miiBig starker, zent.ral almeh,nender 
Umbau. wobei an alien Balken an ihrer peri,stwiirts geriehteten Oberflaehe an- 
gchaut, an der gegeniiberliegenden al)gebaut wird. Die Balken w,rsehieben si,h 
dadm'eh n:~eh au6en mM werden dabei ouch stimdig erneut und unlgebant;. I)as 
Wanr der parallelen l<noehe,~balktm w,llzieht sich abm" gewig Jdeht raseh. 
din" Uml,au ist keineswegs lebhaft. Diese t)arallel-l)Mkigen Teile siud w'ttu'.~,dleinlich 
am.h j{ing,w als die, die wie eino Breeeie getmut sind. 

l)as Fasermark im roten Knoehen weehselt in diesem Fall eh,,nso in seiner 
Besehaffvnheit. wie der Knoehen sell,st. We der Umbau etwas rei(:hlieher ist. 
ist es verhgltnismgklig zelh'eieher und faseritrmer, wenn ouch niemats so zellreieh. 
wie im FMI 1. Es linden sieh 8tellen mit station'arem Verhalten der sparliehen 
b:noehenlmlken, in denen dos Fasermark locker. 6demat6s. in der Mitte der Hark- 
rS, nme sogar des 5fteres dur(:h kleine Menge,1 [,'ettmark ersetzt ist. Da in diesen 
~lebi,,ten keine alte Tela o,sea vorhanden ist, kann dos Fet tmark wohl ran" durch 
spgtere U'mwandhmg des Faserm,~rkes entstanden sein, ein Vorgang, der b o i d e r  
P, lgolsehen ()stiffs deformans viel hS.ufiger als Zeiehen der Ausheihmg t)eohaehtet. 
wird. 

Dai3 der pathoh:,gisehe Knoehen in diesem Fall, in so grogem Ausmal3 lamell~tr. 
also rot ist, hS.ngt woht ouch mit der Reife des zugeh6rigen Fasermarkes und (tern 
langsamen und langdauernden Verlauf der l,:rM'ankung zusammen. Der la,nellfi.re 
rote Knoehen ist in diesem Fall aueh stabiler als im Fall 1, we er, kamn gebildet. 
sehon wieder umgel)aut wird und dem blauen weieht. Der rote Knoehen ist also 
nieht immer nur ein ()bergangsstadium seine Ausbildung und Bestand ist  yon 
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Fall zu Fall verschieden. Es kann vorkommen, dab eine breite Sehicht roten 
Knochens gebildet wird, diese aber gle[eh wieder dem andrgngenden primitiven 
blauen Knochen weiehen muB, andere Fglle jedoch er~ecken den Eindruck, dab 
mit der Bildnng des roten Knoehens (tie Erkrankung ihren vorlgufigen AbsehiuB 
gefunden hat. 

Vom prbnitiven blauen Knoehen sind im vorliegenden Fall, wie schon erwghnt, 
nur kleine Stiicke an den zeatralen Rii, ndern zu sehen. Er unterscheidet sich wieder 
dureh die Struktur yore roten Knochen sehr seharf. Seine Balkea sind deutlieh 
sehmSler, etwa ein Viertel der Balken des roten. Sie sind wieder netzart.ig an- 
geordnet., die Markr'gume betrii, ehtlieh breiter wie (tie galken. Diese schmalen 
primitiven Balken zeigen keinertei Umbau. Sie enthalten wieder viele unregelm/i, gige 
K,mcheukOrpe.rchen. sind jedoeh nie so zellreieh wie im Fa]l 1. Bald bestehen diese 
dfinnen BMken such nur aus einem violet( gefarbten, zellreiehen primitiven Knoehen 
olme An- und Abbau, bald sind ringsum reeht breite, unverkalkte S/J.ume gelegen 
und an diesen die Ma.rkzelIen r,aeh Art. yon Osteoblasten gehgtuft. 

Entst)reehend den im allgemeinen ruhigen Verhltltnissen dieses Falles is( das 
Fas(:rnmrk im blauen l(noehen keineswegs dieht und zetlreieh wie im Fall 1, sondern 
Io(.ker, zell- und faserarm, stellenweise 6.qematbs un(1 sogar mit. Fet tmark untermisrht 
und v(.rh/tltnismhl3ig reich an eapillaren Oefggcn. .Is, es is( bier atfffallend zell- 
ii,')ner wie im I)enaehbarte.n roten .l(noehen gera(le umgel(ehrt wie im Fall 1. 

All (lies(, l:;rscheintmgen sind gut mil~ dem stalion/iren Zustand dieses Falh's 
in l{inlda.ng zn bringen. Auch ass den allerdings nur kleinen Teilen des mzf.ent 
fernten blauen l,:noehens is~, zu entnehmen, da[~ im Zentrum ketne lel,hafte, ja 
sogar eher fine gehemmte l(nochenbildung erfi~lgt. Die Grenze zwis,hen blanem 
(primitivenl) und re(era (hm]ellS.rem) Knochen is( immer eine laeurlgre Kittlinie 
im lanwllitren Knochen. ])er lanwll/ire Knoehenbalke,l is( dabei breit mid lang 
umt zur perio.-.'talen I)berflii, ehe annSAwrnd parallel mit vielen bhmen Halte- und. 
l<il~tlinien. An diesen sind zentral 2--3 Lamellen eines primitiveren aber doeh 
retch, ni(.ht zelh'eieh(m Kn()ehens apponiert, you dent wiedcr (tie sehma.h,n Ba.lken 
des lwimitiven 1,7.noehens senkreeht, abzweigen und sieh weiterltin unrt.gehniil~ig 
verii,~teln. Durvlt diese An,)r(lnung ist der b[aue l~noehen wie in einer Kal)sel 
des rc~ten t,ingeb~mt. Rein fihrSse Bc.zirke sind in dies,.'m Fail rdcht, vorhanden. 
doch sind jene ausgereiften, faserreichen, knoehenarmen Oebiete wohl der Begiun 
eines t)orotis,::hen Stadiums. 

.Fall 7. M. St,., t8  Jahre alte Frau (l,:ra.nkengeschichte Nr. 9415). H:,/pero.qos~ 
(,.L,'o~tia,si.~ o~,~e(l '~) des Unterkie/ers. 

.Inam'nc~e. Seit Jah,'en bemerkt die Patientin eine Vorw6lbuag ant r,,chten 
l;nt.erldeferwinkel, die wahrseheinlieh sehon l/inger bestand und sehr langsam 
,.,q'~JBer wurde. In der letzten Zeil5 ,,e,,en das Ohr ausstrahlende Sehmerzen. sonsl 
keine Besehw(.rden. Die Z/ihne im reohten Unterkiefer gr6Btenteils sehon friiher 
gezogen. 

Zahnformel: ] 
4 3 2 1 1 1 2 3 4 5  

Am re,.hten Unterkiefer vor dem Angulus eine nach aul]en und etwa.s naeh 
::nten i~.ber die normale Unterkieferkontur vol~'agende null gn'ol3e, knoehe,lharte 
Vorw6lbung. Die Weiehteile dariiber vollkommen normal. Die Punk(ion tier Knoehen 
vorwblbung ergibt keine Fliissigkei~, naeh einer festen Knoehensehale kommt man 
in weieheren Knoehen. Alveolarfortsiit.ze im Munde o. B. 

Ri~ntge.nolvgi,~ch (Abb. 34). Knat) p vor dem Angulus mandibulae eine tiber nuB- 
grofle, ,nM3ig seharf begrenzte, wenig diehte Aufhelhmg mit we(.hselmt hellen und 
dtmklen Stellen, die fiber den Ul~t~erkieferrand vorrab~. Im horizon(Men l.rnterkiefer- 
ast all mehre.ren St.ellen erbsen- bis bohnen.m'oBe unregehngBig begrenzte Auf- 
helhmgen. 
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21.4.37 Ol~eration. Freilegen der buc.ealen F15,ehe des Unterkiefers veto Vesti- 
bulum re'is aus. Wegnnei3eln des vorspringenden Knochentumors. 

10.12.38: Naeh Angabe des ~:[annes hat die Patientin wegen unheilbarer 
Erkrankung ihres einzigen Kindes Selbstmord begangen. Der pathologiseh ver- 
ii, nderte Unt:erkiefer habe sieh nichg mehr vergn'OBert. 

Mikro,~'kopi,s'che BeJunde. Nm" an der zentr~len Abtragmngsstelle ist ein Meines 
Stack der normah.'n kompal~ten Tela ossea ertn~lten. We der n()rmale I(,noehen 
an MarkrSume grenzt, die zwar bereits dem Erkrankungsherd zugeh6ren, abe t  eine 
breitere fibr6se Zone darstellen, zeigt seine Oberflitehe ein ruhiges Bild, we er jedoc.h 
an den typisehen pathologisehen Knoehen grenzt, wird er yon dessert Fasermark 
in der gc.wohnten Weise umgebant. Als Ergebnis des weehselnden Umbaues kommt 

. \ b b .  :i.1. F a l [  7. t U i n t g ~ n b i b [  d~:.~ c r k v ~ m k r e n  [.:ntt.rki(~ft,  r.~. l ~ u m l l i ~ . h  v t~ l ' s in ' ing~ 'nd t :  
l[,~'l)(rl'l,.'4t~st! v~ l '  dP i i l  _~.ilglllll:-; l l l ; l l l d j l l l l l i l e .  

~'s einerseits wieder zum vS[ligen Sehwund der Mten Tela ossea, ~mdererseits ist 
~mch der lamelliire rote Knochen in diesem Fall nur mehr in ganz sehmal~'r Zone 
vtMmnden und t~ereits ein sehr primitiver Knoehen an seine Stelle getreten. Viel- 
fiu~h reieht der primitive Knee.hen 1)ereits his an die periostale Oberfl/i.c-he. ]*~'s ist 
fiir diesen Fall kem~zeiehm,nd, daf] nur unter der Oberflhehe eine mehr oder minder 
schmale, loekere 8pongi~stt gelegen ist, w/i, hrend das Zentrum veto typisehen, hier 
sehr diehten Fasermark eiugenommen ist. An einer Stelle ist jedoeh aueh diese 
(;renzspongiosa unterbroehen. Der l(noehen ist. ~bgesehen yon dem ol)en be- 
sehriebenen t/est yon alter Tela ossea, zentral durehwegs primitiv, auf binde- 
gewebigt'r Grundlage gebildet. 

1)ie gr613te ~[asse dieses primitiven Knoehens besteht aus sc.hmalen, m~nehmal 
langen und verzweigten, t~ber oft. aueh ganz kurzen Knoc.henbalken, die im Zentrum 
aus einem sehr zelh'eiehen, blaugefii, rbten Knee.hen bestehen, der am Rande in einen 
ebenfalls kalkhaltigen Faserknoehen /ihergeht. I)ieser erseheint weniger primitiv. 
rotviolett gefitrbt und zell~rmer (Abb. 35). Vielfaeh tragen die B/tlke.hen einen 
kalklosen Anlagerungssaum. 0rtlieh linden sic.h Bii, lkehen, die die ersten Entwic.k- 
lungsstufen der zentralen primitiven Teile der Balken auf faseriger Grundlage 
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zeigen. An- und Abbauvorgii.nge beeinflu~sen das Bihl in seinem jetzigen Zustand 
~ber in keinem nennenswerten AusmalL Aueh Anzeiehen eines frfiheren Urnbaues 
fehlen in diesen sehmalen primitiven Balken vollkommen. 

N/iher gegert die Oberflgehe zu ]iegen stellenweise Knoehenbalken, die meLst 
viel breiter, manehmal aber atteh schm/iler sind wie die ~ibrigen nnd reichlieh Flalte. 
und .Kittlinien in allen Riehtungen enthalt.en. Sic geh6ren dabei aber sieher zum 
blauen Knoehen und sind such im Zentrum blau, primitiv, peripher r6ter, doeh 
aueh faserig, nur ausnahmsweise sind geringe lamellSre Sehiehtungen entwickett. 

Abl~.3.5. Fall 7. Zentral stark btuu gefiirbte und zelh'ciehe verzwcigtc BSlkchen des 
p r i m i t i v e l i  ][~i'lo(.hell~, la!l'Jphel.' zelliivllle?', l'iitlh'h. 90nm]. 

Aueh an diescn Knoehenbalken erfotgt derzeit kein I_'mbau. An der freien {')ber- 
flitche des Kiefers ]iegt ein vieliaeh unterbroehener, sehmaler Knoehenbalken aus 
sehr primitivem Knoehen, der oft sogar lacunar begrenzt ist. ])ieser Umstand ent- 
spvie.ht aueh dem klinisehen 8tiltstand der Erkrankung. 8owie im Fail 10, der 
such seit langem nicht mehr vorgesehritt, en war, fehlt nieht nut die Zone des peri- 
ostalen Knoehens, sontlern such die ties roten Knoehens nahezu voUstgndig und dvr 
primitive hlaue Knoehen reicht bis an die Oberfliiehe, wobei er ein ruhiges, stati()- 
ngres Bild aufweist. 

Das Fasermark ist in diesem Yall ausgesproehen biindelig gebaut, ganz naeh Art 
eines Fibroms. ]';s ii, hnelt dieser Fall einem zentralen Fibrom des l_:nterkiefers in 
maneher Hinsieht. Er unterseheidet sich yon einem solchen abcr dureh die aus- 
giebigc Km)ehenbihhmg und dutch das Fehlen jeder seharfen Begrenzung. 

FaU 6. L. ~V., 57 Jahre alte Frau (Krankengesehiehte Nr. 1458). Hy])erosh;se 
(,,Leonti~tsi.~ os.w'~g') des Unter- .u~M Oberkie[ers und des ,$'eh,~dehht,,:hes (Abb. 36a 
und b). 

Seit etwa 20 ,lahren besteht eine mhehtige Vergr6Berung de~ Unterkiefers. 
In den letzten Jahren maehte die Vergr6Berung keine Fortsehritte,  nie Besehwerden. 
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D~ Pt~tientin sieh mita der Entstel lung abgefunden hat, ist sic aueh jeder operat iven 
Behandlung t~bgenei~.. 

Die hinteren Zghne im Unterkiefer wurden in dcr Jugend gezogen, die vorderen 
~rurden locker und fielen ~ns, der letzte vor 10 Jahren.  Beil3en konnte  Pa t i en t in  
mil~ den Zghnen sehleeht, Im Oberkiefer wurden alle Zghne bereits in der  ..lugend 
gezogen. Seit, 11/2 ,T~hren besteht  eine eitrige Sekretion am Alveolarkrmnn in der 
Gegend ~ ,  ohne daf3 je eine akute Sohwellung oder st/trkere Sohmerzen bes tanden 
h/itten. Die Wmv, el in der G{:gend 3 ~  verursaehte niemals Besehwerden. Vor 
4 Woehen t ro t  teichtes Fieber ttn(l reehts eine geringe Sehwelhmg auf. In den 
letzten 10 Jahren  ROntgenbestrahlung des Unterkiefem, der s tat iongr blieb. 

a b 

Abb. 36~ nnd b. F~HS. Li~htbi!i[er wn. dcr Olm:'ati~m. 

A't~d,t.~ prae,r (()kt,)ber 1937). 31ii, ehtige Vergq'613erung de.-.' Unterkiefers  au[ 
hviden 8eitun his fiber den Angulus mandibular ,  wohei alh,rdin.,.zs in der  Mitte 
die VerihMerung am stitrksten ist. Die Vergn'613erung rcieht wm~ Alveohu'kamm 
],is zum Unterkieferrand.  Der Kiefl.r ist gleiehmitfaig mgehtig verbreitert., dic 
8chhqlnhaut, nicht verdickt und *~iI3t~i" ciner leit:htmu Vermehruug der submukOset~ 
({efiil3e nieht vergndert.  Die a ufste[~enden -~ste sind weniger vergrSI3ert. Der 
](noehen ist brim Abtaste~l mit  der spitzen Sonde abnorm welch. 

Links C.egend [ ~  Radix lxqieta. Reehts am Alveolarkamm in der Gegend 
einu Fistel, a.us dot si,.h d/innfliissiger Eiter entleert. Eine Sonde reieht e twa 2 em 
tief in den Knoehen. Eine R~aiix relicta ist bier nicht zu sehen. 

Z~l, hnformel : - -  ] - -  

--" I r . - - -  
RSntqe~tologi.~ch ist der g~uze vergrSI3erte Unterkiefer in der S t r u k t u r  sehwer 

vergudert (Abb. 35"). Reste der Comp~t~ta nu t  in den ~ufsteigenden -&stem h n  
ganzen Kiefer wechseln unregelm~if3ig konturierte Aufhetlm~gen mit ebensolehen 
Schal~tcm die })is in die anfsteigenden ~{.ste reiehe, n, aber dort  seltener sind.  Am 
Boden der Fist el eine um'egehngl3ig begrenzte haselmlBg'rol]e Aufhellung. Diffuse 
fleekige Aufhelhmgen und 8ehat ten in den unteren Teiien beider Oberkiefer. 

Im Os pa.rietale lhlks nahe an der 3[itteIlinie eine Mhnghlieh fiber das Knoehen-  
niveatt vorragende, pat, hologiseh veri%nderte Knoehenzone yon der (;rOBe eines 
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sehr grof]en Geldstiickes. Der l(noehen ist bier in typischer Weise fleekig aufgehellt, 
die naeh auth,n vorgesehc*bene Tahukt externa verschmii.lert und unregelmgBig. 
Das i~brige Skele~ bei gena.uer RSntgenuntersuehung o. B. Im Os sacrum eine ge- 
ringe Verwischung des Struktur ,  keine Zunahme des Volumens. 

Excision clues kleinen Knoehenstiiekes mit einer ldeinen Radix relicta Gegead ~ .  
Der Knochen ist blutreich und so welch, dab er mit  dem 3[esser gesehnitten win'den 
kann.  Reehts iiber der Fistel l,;ntfermmg eines kleinen Stiiekes Knochen mit  ent- 
ziindetcn Weiehtei]en. Auskratzea d e r m i t  ( ; ranulat ionen erfiillten H6hle. Streifen. 

Nach 2 Monaten geringe Sekretion reehts. 

~kbb. 37. b'all8. Ri~ntgenbiht des erkranklelt l-ntet'kiefet's. 

22. 12.37: R.eehts kleinfingevkuppengrr~Ber Dvfekt am Alveolarkamm, a.her 
keiue eit, rige Sekretiml mehr. 

~i. 8 .38:  Seit einigen Wochen stgrkevc Eitersekretion und seit einigen T~gen 
abends Temperature,t  iiber 38 o und. zeitweise starke Sehmerzen. 

Sto.t,.~ localis, fm Alveolarkamm des reehten Unterkiefers der alte kleine 
~riehterf6rmige, tier in den Knoehen fiihrende Defekt. aus dem sieh stgmdig diinn- 
fltissiger Eiter entleert. Mg[3ige t~r imandibulgre  Weichteilsvhwelhmg. Spontan- 
fr~ktur des Unterkiefers in der Gegend ~ ohne Dislokation der Fragmente.  

6 .8 . :  Wegen der st.arken 8ehmerzen Incision lingtial yon der alten Fistel. 
7.8. :  In der (4egend T[ am ~.lveola.rkamm eine blf, uliehe Sehwelhmg mit  einer 

zent.'~alen Perforation, aus der Eiter  fliegt. 

Rih~tgenbiId yore 29 .7 .38  zeigt unter  den typisehen fleekigen Schat ten tllld 
Aufhellungen in der Gegend ~ im unteren Teil des Unterkiefex~ eine taubenei-  
grolle, fast homogene, unscharf begrenzte Aufhetlung. 

17.9.:  In  den letzten Tagen bcdeutende Temperaturerh6hungen und Eiter- 
absonderungee. Temperatur  bis 39 ~ 

Virchows Archly. Bd. 303, 44 
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3. 10.38: Bi'eite ()ffnung der H6hle im Knoehen und zwar dureh ein zweimark- 
st, fiekgn'oBes Fenster bueeal von ~ und ein kMnes run Alw!olarl~amm Gegend b--7]. 
Tggliehe Spfilung. Streifen. 

28. l l . :  Seit der breiten ErSffnung der Knoehenh6hle Tempcratur normal, 
keine Schmcrzen, aber noeh starker Eitera})ftul3. 

19 .12 .38:  Sekretion viel geringer, Besserung. 
Mikroskopische Be/unde (aus 2 Prol)eexoisio,mn aus dem Alveolarfortsatz 

Gcgend ~ end [~'i) .  
In dem linken StOck ist eine k]eine Wurze], in dem reehten StOck jene Fistel- 

6ffnung enthallxm, die in den Entz/indungsherd im pathologisehen Knoehen fiihrte. 
An Stelle der normah:n Tela ossea ist der gesamte Knoehen yon d e s  typisehen 

Fasergewebe eingenomme,l, das in diesem Fall our recht sp~rliehc KnoehenbS.lkehen 
einsehlietlt. Es ist wiedcrum, besonders in dec NShe der Radix relicta eine (leutliehe, 
wenn ouch sehr sehm~le periphere Zone von tamellikrem ( ro tes )  end eine zentrale 
hreite yon pr imit ives ,  blauem Knochen zu unterseheMen: eine Zone t)ericxstal 
angebauten, zur OberflSche parallelcn Knochons fehlt. An einigen Stellen Iiegt 
der rote l':no(:hen, wie imnmr, netzartig angeordnet ist. als periphm'e, dichtere 
Zone mflaer d e s  Perh)st, an manehen Stellen reieht jedoeh die Zone des primitiven 
Ktmehens his an da.sselbe rind es ist iiherhaupt keine seharfe (.lrenze zwisehen 
Perinst uml Fascrnlark des lqnoehetls, j+~ zwis<:hen [<noehcn und Sui)nltteosa zt+ 
crkcnnen. AuffMlend ist. dab in der sehmah.n Ztmc des retch lxnochens tin leb- 
hafter Umbau vet sieh gcht, wot)ei der A1)l)an Obcrwiegt. lm primitivcn I(n,)ehen 
ist da.gegen kcine Spur v(m Al)hau zu erkenn(m. An der (h'cnze zwis<.hen heidet) 
Zonen wird dcr rote l(no+.hen at)gfq)+~ut, der t)l++ue bildct sic'h zt.ntral im Binde- 
gcwel)e ncu end zwa+r dur ,  hwe.gs +)hne AnMmung art den roten I,~not.het~. l';im, 
kleine Strcek,' wciter zentr~d lichen vielc kleine Triimmcr des ,'oten Kno<.h,'ns 
rtebell el)enso klei~)rtl ]nscln primitiven l<noe]mns und norh weit+'r zcntral ist nnr 
Illehl' prinlitivt:r Knoehc,t vorh:l.nden. .I)or rote [{IlC, el'lell Jut in stiller ~I;rltkttlr 
tyi,isvh htmellih', doeh yon unregelm/if3iger, wirrer Anordmmg (let" Balken. I)er 
blase Kno,.hen ist wie immer pri,nitiv, in diesem Falle jedoeh racist nicht sehr 
zelh'eich. Die B/i.lkehen werden naeh auflen dutch, einc starke I)laue (~renzseheide 
al)~eschlosscn, niemals dutch eine Schieht kalkloscn l~:noehcns. 

])er vollstSndige Stillstand dee Unlbauvorggnge ILB den Balken des primitiven 
Knoehens steht hicr besonders deutlich im ('cgensatz zum Ahhau im lamcilii.rml 
Knoehen. Die Balken des i)rimitiven Knoehens sind an jem-n Stelh.n. we die Zone 
ties retch fehlt, iu don iiugeren, p+~ripheren "lTeilen des 1-'rS.p~u'ates zauki~ und tm- 
reg<qmiii]ig begrenzt, dai)ei yon mittlerer P, reite, zentral end in der Hatq)tmasse 
ab,,r sehmal, kh'in, fvagmentariseh end an vielcn Stcllen rundtich, wie klein,:- Kuaeln. 
l)iese kleinen Kugeln euthalten manehmal fiherhaupt keine Zcllen, sind also als cine 
rudimcntf.re Knoehenbihtung zu bezeichnen. LaeunSre Kittlinien nod Haltelinien 
sind weder im lamell'grcn, noeh im primitiven Knoehen zu sehen. Der lamellitre 
(rot.e) Knochen wird ohne Stillutgntle auf- end wieder abgebaut+ der I.~rimitivc in 
einmn aufgebaut end sehtiel31ich als Stillstand des Anfbaues yen dieken blauen 
( lrellzsehciden umgel')en. 

Das Mark ist wl lkommen faserig, wie in allen a.nderen FiiAien, im allgemeinen 
nicht sehr zellreieh, aber auch nirgends besonders fasen'eieh, stetlenweise aus- 
gesproehen 6demat6s end  zwar nicht in dcr Zone d~.'s roten, sondern zentral in 
(~egenden mit spgrliehem blauen Balken. Fet tmark fchlt vollst/~ndig. 

In der l:mgebung der erhaltenen Zahnwm-zel, wie auch im Bereiehe der FisteI 
end in der Title des Prhparates sieht man rciehliehe Leukocytenansammhmgen. 
]_)iv Radkx relieta selbst ist unver/mdert, es fehlt jedoeh eine eigentliche kn6eherne 
Alveole. Die Zahnwurzd wird yon spitrliehen Knoehenbalken umgeben, die. wie 
der fibrige Knoehen. aus kleinen Fragmenten eines primitiven Knoehens, unter- 
mlseht not  Resten roten Knoehens besteht. 
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An wenigen Stellen, an denen eine deutliehe Zone roten Knoehens an die peri- 
ostale Oberfliiehe reieht, erfolgt an dleser kein nennenswerter  Anbau und gar kein 
Abbau. 

Fall 9. 59 Jahrc  alter Mann (Patient yon Dr. T.. Linz). Hyperostosen (,,L<'on- 
tia.s~,+ ossea") des linken Stimbei,~es, beider Obert'ie[er ~nd des li~l:en Unl, erkie/ers. 

Im Alter yon 37 Jahren  erhielt der Pat ient  einea Gewehrkolbensehlag auf (lie 
Nase. Jm Jahre  1924 wurden wegen einer beiderseitigen Dakryoeystitis beide 
Tr~tn(,ns/teke entfernt.  Der Operateur stellte damals bei Sondierung einen sehr 

Abb. 3S. Fall 9. Teilbildausdcm rotcnI,:n++ehenlnit iltsbildmlgeitmr ArtM,>saikstruktnr, 
devzcit ruhiges 14il,l. !)()ts 

engen I)uetus nasolaerymalis fest. Zwei ,]~thre spater (192ti) bemerkte Pat ient  
geringe Auftreilmngen an beiden Oberkieferm die ibm jedoeh keine Besehwerden 
maehten, in den nitchsten . lahren abet  an GrOBe zunahmen trod his vor 3 Jahren  
stationiir geblieben sind. In diesem Zustand kam Patieng vor IX'., Jahren  wegen 
hehinderter  Nasenatmung zur rhinologisehen Untersnchuilg. 

Bei der Aufnahme bestanden knollige Verdiekungea der linken Stirn~egend, 
heider Kieferh6hlengegenden und des linken Unterkiefers. Rhinosk<@sch der 
Nasenboden vorgewSlbg+ die Nasenseitenwand mig den Muschetn gegen das Septmn 
zu verlagert. Das Lumen fiir eine Sonde undurehg/~ngig. Die reehte Choane 
voilkommen verschlossen. Die Nasenschleimhaut  entziindiich verdiekt, leieht 
blutend. 

J{bntzje,nd+)gisch besteht, eine symmetrisehe gleichmS+Bige Verdiekung bekter 
Oberkiefer, der Nasenbeine, der TriJ.nen- und der Siebbeine, sowie des Keilbein- 
kSrpers. Eine Seitenaufnahme zeigt deutlieh den plombenartigen Versehlul3 der 
KieferhOhle und eine Verdiekung des linken Unterkiefers. 

44* 
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Vor 6 Monaten teilweise Resektion des reehten Oberldefers. Der , ,Tumor" 
bei der Operation hart nnd in der Tiefo leioht blutend. 

21). 12.38: Weitere Angaben iiber den Patienten sind nicht zu erhalten. 
Mikroskopische B@mde des Falles. Zahlreiehe kleinc, opexativ gcwonnene 

Knochenst~iekehen, die durehwegs wm ciner freien periostalen Oberflaehe des 
Oberkiefm~ stammen. Eine topographische Orientierung dieser Stiieke ist nieht 
m6glir An keinem 8tiiek Nasen- oder Kie[erhShlenschleinhaut vorhanden. Das 
histologisehe Bild ist fast 5berall das gleiche. Der Knoehen ist ausnahmslos yon 
einem fibr6sen Mark erfiillt, uormale Fet tmarkrhume feh]en vollst~ndig. An einigcn 
kleinen Stih.kehen ist die Kno,:he,~struktur jedoeh noch annhh~rnd normal, kompakt 
aus Harersisehen l~amellensystemen aufgebaut und in den yon lockerem Fasermark 
ausgt4iillten 3[arkr/iumen z('igen si,:,h (lie e~ ten  Osteoclasten, dane.ben wieder 
OstcolAastem'/tunle, die an lacunSre Knoe|mnoherflSehen anhauen, also dasselbe 
Bild. wie im FMI 1 im Prueessus frontalis des OI,erkiefers an der Grenze zwisehen 
normalem und pa~hol,~gischem Knoehen. An tier freien l(nochenoherfliiche i~t 
an diesen Stelle,l kvin nemwnswerter Anbau zu sehcn, in der 3h.hrzahl der l(uocht.n- 
st(i,?ke ist jt.(h,ch unter der freien Klmehenoberflitche eine Schiehte zur Ohc.rflitche 
parMhqen periostM a.nge}muton l(nochcns gete,_,en. 

I)er grSgte Teil (h,r PrSparate wird jcdoch yon einem hunelli~r(,n l (n ,chen  vonl 
Tyims des ,'oten Kno(.hens ('ingenomm(,n. (h,r, wie immer, an die Schichte pe'riostahm 
l,:nochens ;tngcbaut ist und diesen unllmute. I.n den peril)hcrcn 'I'eilen dcs mten 
l(nochens i.~t de," Umbau lebhaft, zentral wir, l e r  imml,r geringer trod fehlt in grol3en 
(Tk~bietcn sovar-vollkomnmn, die Ba.lken sehliegen mit blal.ten (;renascheid,:,n ah. 
Die Kncmhenbalken s~,lhst, zei~r jedoeh du,'chwegs die Zek.hen tines stattgehabtlm 
Jcbltaft~m [_:mbam,s, dcr in nm.nchl.'n Teih.n der Mosaikstruktur beim Paget hhnelt. 
1)abel jcdor gol'in,,zor derzeitiger L'mlmu (Ahb. 3.~). Primitiver Id~tttor l(no~:hen ist. 
(l;~ alle Knochenst.iiclce yon th.r Oherflii.che stammcn, nur ~rti einigen Stclien x-or- 
handen. 

])a~. Fasermark isg durchwegs arm an Zelleu und nur mhl3ig reich an Fast.rn, 
im Zcntrum vieler Markriiume 6dematSs. 1,:s erreieht nicht jene biindelige Diehte 
rout 8truktu,'. wie im hlauen Knochen der meisten ande,'en F/tile. Verhiiltnismii, Bi~ 
hii.ufig sind (lie myel~gene Zellen in den 3[arkrgumen, nie iedoch ist Fe t tmark  
vor}l&ndell. 

.Fall 10. Pat, ient G., etwa 30jiihriger Mann {Fall yon ])r. Tr.). [I!lpero.~to~e 
(,,I, eo~tia.sT.s" o,~.sea") des liT&en, Oberkie/ers. 

Geh:gontlich oiner Zahnbehandhmg wurde bemerkt, dab der Oherkieferknoehen 
lmeeal yon den rechten 31olaren etwas w3rgew61bt, nnd verdiekt war. Die Zii.hne 
des reehten Oberkiefe[.'s in Okldusion. dabei abet die Kr,~nen stark im Kiefer liegend. 
BiB nicht gesperrt. Aueh links Vergr6B,rung des Alveolarfort:.-~tzes, jedoc'h geringer 
ats reehts. 

12.11.34: Probeexci,rion buccM yon 5_.] mit, einem 8tiic.k Sehleimhaut. (ie- 
sonderte ]~ntfermmg der mesiobucealen Wurzel des ~ ,  der tot ist. Iq. 11.38: 
Heilung p .p .  

Rdntgenbe/und. KieferhOhte sehr hoch stehend, zwischen ihr und den Wurzeln 
yon 5 4 3 I eine breite Knoehensehiehte, die gngerst dicht, spongi6s und aus ganz 
feinen netzf6rmig angeoMneten Bi~lkehen zusammengesetzt ist. Nur am Alveolar- 
kamm zwisehen den Zghnen eine normMe 8pongio~t mit weiteren Markrii.u,nen und 
etwas breiteren BS.lkchen. Der ver/inderte Knoehen ist nirgends scharf al,zttb~renzen. 

An d('n ZMmen t, eilweise eine seharfe, feine Alveolareompacte zu sehen, an 
anderen Stellen reieht der pathologisehe Knoehen bis an die Wmxeln heran. 

Mikroskopische BeJ~lnde. An den Schnitten fgllt sehon makroskopisch auf. 
dab jede Knoeheneompaeta und jeder rote Knoehen fehlen. Die mit exeidierte 
Mucos~ ist vollkommen normal, ebenso die Ya~rschiehte des Periostes, wiihrend das 
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Cambium im :Bereieh des Erkrankungsherdes verbreitert und zellreieher ist und 
ganz ohne Grenze in das Fasermark tibergeht. An der periostalen Oberfl~ehe 
erfolgt kein Wachstum des pt~thologischen Knoehens, an einzelnen St.ellen besteht 
sogar eine lamm/ire Grenzscheide. Der primitive Knoehen reieht his an die peri- 
ostale Oberflikehe heran, an der vielfaeh Fasecmarkr~ume often stehen und ins Cam- 
bium iibergehen. :Die alte Tela ossea des Oberkiefers fehlt vollkommen und nut 
a.n einzelnen Stellen sind nahe der Oberfl/tche ]3ruchstticke yon Balken eines roten 
lamellgtren Knoehens erhalten, yon denen kaum zu entscheiden isg, ob s ie  P, est, en 
eines periostal ang~bauten oder eines roten Knoehens entsprechen, d~t sic nut  aus 

A b b .  3:t. l"atll IlL l t e p h t s  p v i m i t i v e r  zellrei,:her Kllllt 'h,2n. L i n k s  IRcste ei[Les h u m ,  lliiren 
Kltot :hcl ls  l ind kol// , t!lltrist ' l le I(llgP, lIl blallel l  J~llDq:hkqls t . a lmr t ive  I-[llOl,hcn[)ildll.ll~). :)tllltld. 

kurzt'n BMkehen mit vMen hlauen Halte- und Kittlinien hestehe,t mid meist ringsum 
roD. eitlcr blauen (~renzsehehte umgebet~ sind. 

Es besteht somit fast das ges;m~te Pr/iparat aus blauenl Knoclmn mit. wirren, 
netzf6rmi,~en, bald etwas breiteren, bald schmalen Balken. Nut die oberfl~ch- 
]ichsten Teilen unterschoid(.n sich insofern yon dt.ll ticferen, als sie 6fters etwas 
breiter sind, hgufiger blaue Halte- und Kittlinien enthalten und derzeit einen sehr 
sp/i, rlichen Umbau aufweisen, hn  ganzen fibrigen Prglml',~t fehlen Halte- und Kitt- 
]inien. die l~:noehenbMken hestehen oft. aus eine,n breiten zentralen, blauen Anteil 
und aus cinem peripheren roten, zwischen denen eine laetmitre Kittlinie im hlauen 
;h~teil zu sehen ist. Es wurde also einmal an diesem abgebaut und fri~cher Knochen 
angebaut. ],)er derzeitige Umbau im primitivell Knoehen ist im ganzen spitrlieh 
(Ahh. 39), 

Das Fasermark ist nur in den tieferen Anteih'n biindelig angeordnet, euthiilt 
recht sp/i.rliche Gefi~.13e. 

Bemerkenswert is~: ei.m Gegeniiberstelhmg des vorliegenden Falle.~ mtt dem 
Fall {4 insofern, als beide kliniseh stationgr u aren, im Fall g eine breit, e Sdfiehte 
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roten Knochens und wenig blaucr, im vorliegenden Fall gar kein roter und viel 
blauer Knochen vorhanden ist. 

Auch die in friiheren F/i.llen beobaehteten kleinen, konzentriseh gebauten Kugeln 
blauen Knoehens linden sie.h zum Teil frei im Fasermark, zum Tell yon anderen 
Knochenbalken eingesehlo..~en (Abb. 39) und zwar aussehliel31ietl in den ober- 
flli.ehliehen Teilen des Oberkiefers. Die Atveole der Wurzelspitze ist vollkommen 
n<>rmal, ebenso das Periodont und das Dentin. In der Alveolenwan(t sind blaue 
Halte- und Kittlinien, ebenso m/i.Biger Abbau gegen den Zahn zu I>emerkbar. 
Die AugenflS.,:he der klveole ist dureh <tie Erkrankung nic.ht ergriffen. 

Folgende weitere Fitlle dieser Erkrankung haben wir nut kliniseh beobachtet. 
ohne eigene histologisehe l.?ntersuehungen aitstellen zu k6nnen und erwiihnen sie 
daher nut kurz. 

_Fall 11. Hyperostose beider Oberkie/er, de.s Unlerkie/ers, beider Stiff, heine vnd 
des lb&en Scheitelbeine.s'. 

Patientin K. J., 38 Jahre alt (Krankengeschichte Xr. 3187) (seit dem 13. Lebens- 
jahr). 

Fall 12. 
Patient 
J"~tll 13. 
Patient 

bemerkt). 
Fall 14. 
Patient 

bcstehend). 
F,dl 15. 
Patient 

bemerkt). 

H',jpero.stoxe de.~" linke~ Oberkie/ers. 
P. R., 31 ,[ahl'e (Kranke,~gesehichte Nr. 7506) (seit dem 7. Jahrc). 

H yperostosis ma,mlib~,la< 
M.K., 36 ,tahre (l(rankengeschichte Xr. 5741) (mit etwa 30 ,lahren 

Hypero.~lose des Unlerki~j,.~r.~'. 
Sch..l., etwa 30 Jahre a[t (Kranl(enge.~chicht,- Nr. 1458) (seit .lahren 

Hyperoslose des Oberki,/ors. 
Z. M. (dcr I. chrirurgis<.hcn A1)teihmg), 20 .Iahre ;tlt. (seit einem Jahr 

Zwei weitere FMle kamen wShrend dcr Niedersehrift dieser Arbeit in mlsere 
7Behandhmg : 

.FaU 16. H:qpero*to.se dea Oberkie/ers. 
Patient K.F. ,  38 Jahre alt; (seit einem Jahc bemerkt). 
Fall 17. Hyperostose des Oberkie/ers. 
Patient N., 50 Jahre alt (seit Jahrzelmten l>estehend). 

Zusamnlenfassung der histologischen Befunde yon s'amtlichen F~illen. 

])ie beschriebene E rk rankung  ist eine 5rtliche, die einen oder auch 
mehrere Knochen ergreif~, aber die N~hte gegen die Nachbarknochen  im 
allgemeinen nicht  zu fibersehreiten pflegt (Abb. 5). Zumeist  ist ein gro6er 
Tell des Knoehens yon der E r k r a n k u n g  ergriffen und  zwar sichtlich 
veto Zent rum her, da in den Randgebie ten  noeh mehrfaeh Teile normaler  
Tela ossea vorhanden waren. Die Grenze der E r k r a n k u n g  gegen die 
normalen Teile ist nieht  seharf. Stets ist mit  der E rk rankung  eine Volmn- 
zunahme des Knoehens verbunden,  die dureh periostalen Knoehenanba t t  
erfolgt (Abb. 6). E inmal  yon der E rk rankung  ergriffene Knoehente i le  
seheinen davon nieht  wieder frei ztt werden. 

Das normale F e t t m a r k  nnd  das zellige Mark versehwinden vol lkommen.  
die Markrgume zwisehen d.en Knoehenba lken  werden yon einem I:aser- 
mark  eingenommen,  das aus einem mehr  oder minder  reifen Bindegewebe 
mit  spindeligen l 'angsovalen Zellen besteht,  die keine Polymorphie  m~d 
nur  sell:en Mitosen aufweisen (Abb. 8 und  12). Das Fasermark  ist bald 
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mehr zellig, bald mehr fi~serreieh (Abb. 9), stellenweise aueh 6demat6s, 
an den dichtesten S~ellen in: Z e n t m m  der }3rkrankung biindelig an- 
geordnet,  ghnlieh einem Fibrom (Abb. 12). Es geht in die meist ver- 
breiterte Cambinmsehieht  des Periostes iiber, iibersehreitet doch hie die 
Fasersehiehte des Periostes. Inseln ~-on }?ettmark sind nur an der Grenze 
zu normalen Teilen zu finden. 

Von diesem pathologisehen Fasermark wird die alte normale Tela. 
osse:~ res~los abgebaut  :rod an ihrer Stelle ein neuer, pathologiseher 
Knochen aufgebaut,  bet den: man zweierlei Arten unterseheiden ka.nn: 
Einen bet Hihnalaun-Eosinfiirbnng rot erseheinenden lamell~ren (,,roten") 
Knoehen,  der stats an der Peripherie liegt und einen bet dieser F'Xrbung 
mehr ,,bhtuen", primitiven Knochen, der immer im Zentrum der Er- 
krankung zu linden ist (Abb. 5 mid 6) und llur (lort, we ein peri- 
()staler Knochenanbau fehlt, bis an die Oberflitehe, Periost oder Sehleim- 
ham tier Kiefer- und NasenhShle reieht. 

Hin und wieder sind die zentralen Teite mehr (~(ler weniger ans- 
gedehnt fibr6s (Abb. 17), mit spSrlieher oder vollstfindig fehlender 
.Knot:henbildung. 

De," l~mell(ire (,,,'ore") K nochen. 

Dieser liegt iT: den Ra.ndgebieten an der Grenze gegen die norm~den 
Klmchenieile nnl[ unter <tern Periost, yon den: er bei Vohm~zunahme des 
erkrankten Knoehens dureh eine ~chieht t)eriostalangebauteu, parallel 
zur Oherflitehe gelegenen lamelli~ren Knoehens getre:mt ist. 

l)ie.-:er periostale Knoehen wird durehwegs ,,endostal" dureh da.s 
Fasermark des roten Knoehens ab- bzw. in diese Knoehenar t  umgebaut .  
lIieser Umbau kann auf zweierlei Art erfolgen: 1. Es wird der i)eriost~le 
Knoehen yon endostal an kurzen Streeken abgebaut,  (hmn knal) p darauf 
wieder neuer lamellgrer Knoehen an (lie laeunitren (h'enzen angebaut,  
t in Vor~ang. der sieh met:rmals hintereinander wiederholt. ])abei ver- 
laufen dann die Lamellen des I~mehens nieht mehr parallel zur Ober- 
flitch~ ~. sondern in ~'ersehiedenen l~ichtungen je naeh der Ausdehmmg 
des vorhergegangenen Abbaues (Abb. 7). In  (let: neuangolagerten Schi"h- 
ten liegen dann noeh oft kleine Einsehliisse ties periustalen Knoehens, 
(lie als solehe an den zur Oberfl/iehe parallelen Lamellen erkennbar  sind. 
Auf diese Weise entsteht ein Knoehen, der zwar (lurehaus lamellii.r ge- 
baut  ist, aber nieht mehr  den funktionellen Aufbau ether normalen 
Tela. ossea besitzt, aueh nieht mehr  kompakt  ist, sondern spongi6s mit 
netzartig verbundenen Balken. Zwisehen den Balken liegen etwa gleieh- 
breite oder breitere Markr/iume, (tie durehwegs fibrSses Mark enthalten, 
das gegenSber den zentralen Anteilen (ira pr imit i ren blauen Knoehen) 
verh/i.ltnismi~Big locker ist. (Abb. 6). An den Oberfl/i.ehen der Knoehen- 
balken liegen oft Osteoelasten, an anderen Stellen wieder Reiheu you 
Osteoblasten, die at: die laeungzen grenztinien neuen Km)ehen anbauen. 
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Auffallend ist der Untcrschied in der Dichte des Fasermarks  je nachdem,  
ob Osteoclasten oder Osteoblasten t~tig sin([. In Marleritmnen wait Abbau 

.ist das Faserma.rk lockerer, in solehen mit Anbau dichter (Abb. 9). 
2. Bei der zweiten selteneren Art  des Umb~ules des periostalen Knochens  

b e s t e h t  keine einfaehe Aufschichtang periostalen Kmochcns fiber einem 
netzart igen , ,roten" Knochen,  sondern die urspriingliche Compac ta  ist 
dutch eine Anzahl zueinander und zur Oberfl~ehe paralleler, jeweils 
dureh Markritume getrennter  Balken fibersehiehtet bzw. ersetzt.  Nun 
werden diese durchwegs auf der herdwiirts geriehteteu Seite ~fl)geb~mt, 
w'ahrend an der zur Oberfl/i, ehe gewendeten Anbau erfolgt (Abb. 32 mid 
aa). Auf diese Weise versehieben sieh alle Knoehenbalken albnghlieh 
oberflaehenwgrts,  der periostal angebaute Knoelwn wird dureh neuen 
lamellSren Knoohen ersetzt, der ihm abet  gleiehL In  der Mehrzah[ tier 
Fitlle, etwa. "/a, ist der rote Kn(lehen nur  so lange x'(lrhanden, als er ur- 
spriingli('hen oder periostMen Knoehen mnbaut .  Dort,  we kein Fort-  
sehreiten tier Erkrankung nlehr erfolgt oder erfolgen kann (z. B. we die 
Sehleimhautbli~tter tier vollstimdig verengten Kieferh6hle aneinu.nder 
stoBerl (Abb. 14 reehts), v(.rschuilldet er. ])elngemiil3 sieht man in diesen 
Fgllen mlr vine Zone roten Knot:liens mit lebhaftem Umbau (Abb. 9), 
(tie dann ~ictler gleb'h dem primitiven blauen Knoehen Platz Inacht  
(Abb. [3) ~)der es ist iil)erhaur)t kein roter l,[no('hen mellr vorhandeu  
(Abb. 14). Jn ~m([el'en FSllen. etwa l:'a, ist die Zone des roten Knoehens 
je(locl~ vie] breitcw, reicht, welt bis ins Innere des Erkrankul~gsherdes 
hinein. Dabei spie!en sieh in den peripheren Sehiehten ttes roten Knoehens ,  
we er allen oiler perin.stalen Knoehen umbaut ,  sehr lebhafte An- und 
Abbnuvorgiinge ab, welter gegen die zentralen Teile hin wird (ltLs BJht 
abet ruhiger. An den Knoehenbalken wird der Umbau  desto spiirlicher, 
je weiter zentral sic liegen und in tier Tiefe felllt er 6fters sogar voll- 
kommen und (lie Knoehenbalken sehliel3en mit einer blauen Grenz- 
seheide ab. Die Balken dieses ill Ruhe befindliehel~ roten Knoehens  
sind an sich sehou sehmSler un([ nehnlen noeh weiter an l)icke ab. je 
metlr zentral sie liegen. ]~esonders spitrlicll, oft au('h sehmal und kurz 
sind sic aber dann, wenn sie in ausge,sproehen fibr6sen Bezirken des 
Erkrankmlgsher(les liegen, hmerhMb der einzelnen Biilkehen sieht man 
h/iufig, als Zeiehen eine.s s ta t tgehabten wechselvollen Umbaues,  viele 
kleine Bruehstfieke an laeungren Clrenzseheiden aneinanderstol~en 
(Abb. 8 mid 38). In  einigen wenigen F/illen weisen die Balken da. 
und def t  a.ueh dieke Kilt-  und HMtelinien auf, der einstige L'mbalt  isr 
a.lso in Sehfiben erfolgt und es ergibt sieh so eitl Bih[, das eine gewisse 
5~hnliebkeit mit den Mo.,k'tikstrukturen der Ostitis deformans Paget besitzt 
(Abb. 38). [n den mehr zentralen Teilen des rotelI. )Knoehens gnder t  
sieh dessen Anssehen aueh nach der Art  des in seinen 5Iarkrgumen be- 
findliehen fibr6sen 3[arkes. 1st dieses locker, dann ist (lie Knoehen-  
bildung verh/tltnisntgBig reiehlieh und ausgesprochen lamelliir, es erfolgt, 
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Umbau,  wenn auch nieht ausgiebig. Ist  das Fasermark ausgereift, also 
dieht, zellarm und fa.serreieh, dann ist (lie Knoehenbildung spgrlieh 
(Abb. 18), oft soga.r sehr gering, ein Umbau fehlt fast volls~/indig. Ein 
dichtes, dabei zellreiehes und faserarmes Fasermark ist im roten Knoehen 
zum Untersehied veto blauen meist nicht zu finden. Setzt man das 
Verhalten des Markes und die Art  des gebildeten Knoehens in Beziehung, 
so ergibt sieh, dag ein diehtes, zellreiches Fasermark primitiven, blauen 
Knochen bildet, ein loekeres lamellitren, roten Knoehen und im aus- 
gereiften zellarmen, faserreiehen bcide Knoehenarten,  doeh in geringerer 
Menge, entstehen kSnnen. 

In etwa zwei Drittel der F/tile besteht tier Eindruek, dab der rote 
Knochen/ iberhaupt  nur ein ~bergangsstadium ist, in anderen (ein 1)rittel) 
aber kommt: er aueh als stabile dauerhafte Bildung vet.  Letzteres seheint 
d o r t d e r  Fall zu sein, we das Fasermark nicht (lie l)ichte und den Zell- 
reichtum erhmgt, wie sie fiir den primitiven Knoehen kemlzeichnend sind. 

Der primiticr: (,,blau~:") K~wchs~. 
l)as Zentrum und, bei vielen F~illen, die Hauptma~,~e ([es krankhaf t  

vertmderten l(noehens wird yon einem nieht lame/liir, sondern primitiv 
gebauten ]?indegewebsknoehen eingenommen. I)ieser erscheint bei d.er 
Fiirbung rni~ [tiimalaun-Eosin blau oder violett. Es besitzt keine funktio- 
ne.lle Struktm',  die ]:;/ilkehen verla.ufen racist wirr in allen l~iehtm~gen 
d e s  l . la l l l l les  I l l ld M,ehell ,  ~venH ([it: Kno~'henbihhmg eine nieht zu sp/trliehe 
ist, netzf6rmig miteinander in Verbindung (Abb. 10). IIie lliilkehen des 
prinlitiven blauen l'2noch(ms sind immer deutlich schmiiler, al.-: die des 
la.melliircn retch Knochens und die zwi.-:ehen ihnen liegenrbql Markrimme 
sind breiter (Abb. i0). We die BS.Ikehcn des blauen Kno('hens ([och 
irgendwie zur Verstgrkung der St ruktur  gebraueht wer([en --- es kommt 
,Ins zuweilen am harten Gaumen oder in den oberfl/ichli(.hen Teiten des 
Unterkiefers vor - -  verlaufen sic streekenweise parallel oder senkreeht 
zur Knochenoberfliiehe, erseheinen also funktionell ,_,.eriehtet und sind 
auc.h manehmal breiter. Zentral im Knoehen, z. 17,. im Oberkiefer a.n der 
Stelle der einstigen Kieft'rh6hle, erscheinen sie fimktionell bedeutungslos 
(Abb. i0). 

Die Verka.lkung des primitiven t~m(,hens erfol~t meist raseh und 
volM/in(tig (Abb. 10 und ] 1). Die Knochenbalken enthalten stets un- 
regehn~Big rerteilte, meist zahlreiche Knoehenk6rperehen,  die gr,'iBer 
und plmnper als iin roten Knoehen sind. An man(hen Stellen finden sich 
mitten im Fasermark auch kleine konzentrisehe, kugelige, st~rk blau- 
.. i . ( - gefii.rbte zellalme bzw. zellfreie Gebfl it, die wohl einer abort iven Knochen-  
bikhmg entspreehen (Abb. 39). Sie kommen besonders im faserreiehen 
aber zellarmen ausgereiften Fasermark vet. In  den reiferen Teilen des 
Fasermarks ist a.ueh der blaue Knoehen meist etwa.s weniger primitiv, 
nieht so zellreich und violett, nieht rein blau gef~rbt ; die Massenzm~a.hme 
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erfolgt dureh an den B/ilkehenoberfl/i.ehen ]iegende osteoblastenartig 
gereihte Bindegewebszellen (Abb. 35). Auf diese Weise kommt eine ~_~ber- 
gangsform zwisehen lamellSrem totem und primitivem blauen Knoehen 
zustande. 

Der Umbau im blauen Knoehen ist im al]gemeinen deutlieh geringer, 
wie im roten (Abb. 10). Im wesentliehen ist der blaue eine stabile Bildung, 
er bleibt in jenen Teilen des Knoehens, die er einmal eingenommen hat, 
bestehen, w~thrend der rote in etwa zwei ])rittel tier Fs dem blauen 
weieht. InnerhMb des primitiven Knoehens ist jedoch (lie Menge des An- 
und Abbaues nieht fiberall und in allen Y~tllen gleieh gro[~. Vor allem 
im zellarmen, faserreiehen Fasermark ist der Umbau ausgesprochen spiir- 
lich. Wo das Fasermark zellreieh und dieht ist, ist der Umbau reiehlieher 
(Abb. 11). 

Die/ibrg,sen He.rde. 

Schon bei makroskopischer Betraehtung fallen in meilreren F/illen 
weil31it.he, unregelmiigig begrenzte Bindegewebslterde auf, die in einem 
Fall an der Grenze yon blauem und rotem Knot-hen ]agen, sonsr abet 
weiter zentr'tl, hie an der Oberflaehe (Abb. 17). 31akroskopiseh erweisen 
sieh diese Herde als ans,,2edehnte fibr6se Bezirke, in denen nur sp'/i.rli,he 
oder gar keine Knoehenl)ih.iung vorhan(lert ist. l)as fibr6se Gewet)e ist 
dabei immer (l('utlich ausgereift, faserreich mid zellarm, stellenweise 
mteh 6tiemat6s. In seinec biindeligen Anordntmg gleieht es einem harten 
l,'ibrom (Abb. 12). Es setzt sieh ohne L'bergang in das Fasermark der 
~m/renzenden kno~:henhaltigen Abschnitte fort. J)araus folgt, dat~ es 
sich nur um Stellen handelt, in denen die Knoehenbildung an,-.' nicht 
niiher erkennbaren Grfinden ausgeblieben oder in denen nach dent Abbau 
der KnochenbiiJkehen ktqne neue I(nochenbihhmg erfolgt ist. 

Dio Grence des ,,roten' ~,rtd ,,blar, e~ '  K~u~chen,~. 

])er rote Knoehen, der racist als w)rfibergehende Bildung an Stelle 
ties normalen 1111([ l)eriostal angebauten Knoehens lllehr llrld illehr dem 
blauen Knoehen weieht, zeigt an der Grenze gegen den blalten in ver- 
st'~rktem MaBe Ahbau (Abb. l:}). An den gegenfiberliegenden Balken 
des Mauen Knoehens erfolgt ([agegen meist deut[icher Anbau. AuiJerdem 
sind im Grenzgebiet innerhalb des blauen Knochens sehm/ilere Balken- 
stiieke yon rotem eingesehlossen, l)iese Einsehliisse sind aber nieht 
ringstml yon nenem Knoehen umgeben, sondern nut an einzelnen 8treeken 
ist tier blaue Knoehen unmigtelbar an laeun/tre Grenzlinien im roten 
t(noehen angebaut. Im allgemeinen wird. ja der rote Knoehen zuerst 
x,om fibr6sen Mark vollstiindig abgebaut, bevor der blaue frei inl Mark 
an seiner Stelle gebildet wird. Infolgedessen finden wit meist nur sp~tr- 
liehe Verbindungen zwisehen roten und blauen Balken. in manehen F'Xllen 
liegt an der Grenze zwisehen beiden Knoehenart:en eine breite Zone 
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Fasermark. In jenen ]?/tllen (etwa ein I)rittel), bei denen eine breite Zone 
roten Knoehens dauernd vorhanden ist und ein ruhigeres Bild zeigt, 
ist an der Grenze zum blauen der Abbau an den roten Bitlkehen viel 
sp/irlieher, ebenso atteh die Neubildung des blauen Knoehens. Es seheinen 
dann beide Knoehen~rten annahernd st abil nebeneinander zn bestehen. 
Die Verbindungen der Balken beider Knoehenarten sind aber gering. 
]_~;s s ind in diesen :F/illen die blauen BS, lkehen aueh besonders klein, kurz 
und sehr ]?rimitiv mit guBerst, spgrliehem Umbau (Abb. 29). 

Die Ausbreitung der Erkrankun9 im Knochen. 

a) Grenze des roten Kn~hens und un~:erii'nderter Knochennnteile. All 
den (;renzen der normalen Tela ossea ist das erste Zeiehen der knmk- 
ha.ften Abs das _kuft.reten eines zun/iehst sp/irliehen Faserm~lrks 
(Abb. ,S und 25), dureh das der Knodmn abgebaut wird. Der Abbau 
ist z,mitehst ni('ht sehr zahlreich, die Osteocla~ten versehwinden bald. 
wieder und an den laeunitren Begrenzungsfl/tehen der Knoehenbalken 
wir(l wieder angebaut, dann gleieh welter abgebaut und so f(~rt, M-_o 
Vorggnge, die ihrer Qualit/.i.l~ naeh al~ normaler Uml)au zu bezeiehnen 
w/iren. ])as Krankhafte guBert sieh abet in dem unentwegten Fort- 
schreiten dieses Umbaues ltnc], in der Ausfiillung des dutch den Umbau 
frei ,gewordenen l:hmmes mit Bindegexvebe, bzw. Fasermark. Auch tier 
neu apDmierte ]~2noc.hen erscheint im einzelnen Bglkchen durchaus 
normal, wenn er aueh bereit.s zttYa l'oten KnoeJwn gehSrt, hn Gesamt- 
aufbau trill abet bereits ein deutlieher Untersehied gegeniiber dem 
mlveriinderten Knoehen hervor. 

])a bei diesem weeh.selnden An- mM Abbau aber doeh der Abblut 
iiberwiegt, werden die MarkrSume immer welter, ein urspriinglich kom- 
pakter Knovhen wird .spongi6s. 1)as Fasermark wird immer reiehtieher, 
die (lefgl3e immer enger, his sie oft ka.unl mehr siehtbav sind. ].)abei ist 
das .Fasernmrk zungchst (iberall locker, 6demat6s, hat spindelige Zellen 
mid spiirliehe zarte Fasern (Abb. S). 

b) Da.5' pe,'ioslale 1,Vachsl.um des ptthologischen Knochen.~ a.n den fieien 
Knvchen.ober/16chen und .qegen (tie Kie/erhOhle. Die Vergr6gemmg des 
befallenen Knoehens erfolgt dm'eh periostalen Anbau und dieser an ,~iek 
normale Knoehen wird spgter in den ro~en Knoehen umgeba~tr. Je 
naehdem, ob die periostale Apposilion reiehlieh ist ader gering, ent- 
stehen knapp unter dem verbreiterten mM zelh'eiehen Cambium breitere 
oder sehmiilere Zonen yon zur Oberflaehe parallelen Aufsehiehtungen. 
War die Apposition sehnell vor sieh gegangen, fehlen blaue Haltelinien 
(Abb. 6), war sic langsam und in Sehfiben erfolgt, sieht man diese mehr 
oder minder reiehlieh. Bei allen jugendliehen Krankea unserer Unter- 
suehungsreihe war das periostale ~Vaehstmn des Herdes besond.ers ,leutlieh 
zu beobachten, wghrend es bei einigen Erwachsenen geringer war, bei 
manchen (Fall 3 und 8) sogar zur Zeit x, ollkommen fehlte (Abb. 25). 
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Der erkrtmk~e Knochen wgLehst vor allem in (ler Riehtung der geringeren 
Widerstiinde z. B. gegen (tie KiefcrhShle zu, solange, bis sieh ihre Sehleim- 
hautblgtt.er beriihren (Abb. 14), er w/tchst an den freien Knochenober- 
fl~iehen mehr als an den Nghten (Abb. 5 und 6). In unseren Fg]len 
iibersehritt die Erkn~nkung (.lie Niihte im M]gemeinen nicht (Abb. 5). 

Fehlt ein periosta]es Waehstum des erkrankten Oberkiefers und eine 
Zone periostalen Knoehens, dann liegt in einigen Fiillen eine Zone roten 
Knochens unter der Oberflgehe, in anderen reieht der blaue Knoehen 
his an diese heran (Abb. 25). ] )ann ist aueh die perii)here Knoehensehiehte 
sehwaeh und vielfaeh unterbroehen. 

c) Die Ver6"nderungen in den 7~ormalen Nochbar~'nochen. Wo eine 
freie OberflSehe eines Naehbarknoehens in der Fortsetzung der freien 
Flii.(.he des erkrankten Oberkiefers lag, hielt sic mit deren Waehstum 
dutch t)eriostalen Knochena.nbau 8ehritt. ])abel nltlla ) aber hervor- 
gehoben werden, (lab sieh die Knoehenapposition am Oberkiefer immer 
s(.hon gegen den normalen Nachbark,mchen zu verringerte. Lag der 
normale Knoehen dem erkrankten Oberkiefer atlf, wie z. B. das Joehbein 
iiber dem Proeessus zygonlati(:ll8 lllaXil[ar so wttrde dieser als gallzer 
mit dem ~Vachst.um des Oberkiefers etwas naeh att[Jen versehoben, 
doch nut in geringem Grad_. Diese VerihMerungen (lee normalen Naehbar- 
knoehen in Form und Lage erfordern t.iuen Umbatt ihrer Tela ossea, 
indem an ihnen in der l-~i~.htung der Verschiebung oder Vergr61]erung 
neuer periostaler Kno('hen ~mgeba.ut, an den gegenfiberliegenden Seiten 
abgel)~tut wir([, l)abei bleibt aber (lie Avchitektur des normalen ](noehens 
erhMten, z.B. der Aufbau ties ,Joehbeins mit seinem zentralen grofien 
Markraum. 

Die Z(ihn.e. 

Et)e,~s:o wie die normalen Naehbarkno('hen bietet au(.h der C, egenbil3 
der gegeniiberliegenden Z/time dem F<>rts(.hreiten bzw. der VergrSl3erung 
des l~3rknmkungsherdes einen gewissen ~,Vi(t.erstan(l, der sich dahin aus- 
wirkt, ~lM3 die Ziihne im er -M'ankten Kiefer in ihrer normalen Lage bleiben 
wenn der AIx'eolarfortsatz aueh auf beide ~eiten vergr6Bert wird. Die 
Ziihne selbst, Dentin und Zement, ebenso der Periodontalramn werden 
niemals veritndert. Die Ah,eolenwand wird langsam umgebaut, jedoeh 
meist nm' in roten, nieht in blauen Knoehen. Es bleibt dann die Festigkeit 
der Ziihne erhalten. 

Die .Yerckaniile. 

Eine Kompression der Nerven dureh den in der N/ihe iu leblmftmn 
Waehstum begriffenen Knochen trat weder in kleineren noch iu grbJ3eren 
Nervkaniilen ein. Wenn aueh die Wand der Nervkaniile aus t.)lauem 
oder rotem Knoehen bestand, das die Nerven umgebende Bindegewebe 
wurde nie verschm'a, lert. 
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Zusammeni'as~ung der klinisdwn Behmde. 

Be;, dem Versuch, das Gemeinsame der beschriebenen F'hlle heraus- 
zu heben und das klinische Bild der Erkranktmg zu umreiBen, crgeben 
sich folgende kennzeichnende Merkmale: 

1. Es ]iegt cine Knoehenerkrankung vor, (lie zu einer Vermehrung der 
Is fiihrt, zu meist ,slarken tumorartigen Vot'w61b.~lnge~, die 
aber nieht wie Exostosen dem Knoehen aufsitzen, sondern (lie Erkrankung 
ergreift den Knoehen als diffuse Hyperostose. 

2. ])er erkr~mkte Knoehen ist yon dem gesunden r6ntgenologiseh und 
klinisch nicht scha.r[ abgegrenzl. .Dk: Konsist,enz de, s hyperostot, isehcn 
Knoe, hens ist meist ausgesproehen ,,eich, das Messer vermag ihn oft zu 
dttrehsehnehlen, manchmal vermag ihn die Injektionsnadel zu dureh- 
dringen. Nur die oberfl/tchliehst.en Lagen unter dem Periost sind racist 
h~M'ter. Am Querschnitt ma(.ht der erkrankte Knoehen einen him,> 
.sleilut.rtigen, Eindruek, d.h.  er i.st rein por6s. Oft finden sieh irz den 
Knoehen eingestreute rein fibr6.se Herde. lm R6n/genbild ist die normMe 
Struktur im l~rkrankungsbereich verloren gegangen. Aufmthmen yon 
dicko,a Sol iehten (z. B. Oberldefer p. a.) zeigen mar eine diehte, s~,ruk,%r- 
lose Knoehennmsse (Abb. 31). ~Vird jedoeh eine verhMtnismM.{ig d0nnere 
Sehieht durchleuehtet, wie bei den seitlichen Aufna.hmen des lJnterkiefers 
(Abl~. 37) und den Tangentialaufnahmen des Schiideldaehes (Abb. 16 
mM 24), so zeigt der erkrankte Knoehen eine fleekige Zeiehmmg, derart., 
da[3 unre~ehnitl~ige klmnpi,~e Knoehenscha.tten mit aufoohellten Bezirken 
abweehseln. ])er erkrankte Knochen ist im allgemeinen for die Strahlen 
darchl/tssiger wie der normale, mu' die Dieke der oft: iibereinander proji- 
zie.rten Sdfiebt.en li~t3t ihn z~weileu diehter erseheinen. Auc']~ in I{Sntgen- 
bfldern ist zu erkennen, wie der erkrankte Knoehen ohne seharfe Crenze 
in den normM gebauten Knoehen (ibergeht und daI] iiber den weieheren 
zentralen I(noehenpartien eine meist sehmale Zone diehteren Knoehens 
mm'r  dem Poriost liegt (Abb. 16). Anf Zahnfihuen, vor allem im Ober- 
kiefer erkennt man gut den feinspongi6sen, bimssteinartigen Charakter 
des p~thologischen Knoehens und die Verdr~tngung der Kieferh6hle. 

3. In  der Mehrzahl der Fdlle ist ei)~ einzelner Knochen e,'kr~znkt (Abb. 1 
und 2S). In den yon mir histologiseh untersueht, en Fglten w,~r 4real 
nur der Oberkiefer, 2m~l der Unterkiefer, lmal alas 8cheitelbein be- 
troffen, bei den nur kliniseh un~ersuehten F/illen 4real der Oberkiefer 
und 2ram der Unt, erkiefer. 

4. Bei 4 Fgllen, yon denen 3 yon mir histologiseh untersueht wurden, 
waren mehrere Herde in verschiedenen Knochen (am Seh5del und in 
den Kiefern) vorhanden (Abb. 24). 

5. ])ie Erkrankung ergreift die Knoehen tier Sch/tdelkapsel und des 
Gesiohfs, hie das iibrige Skelet. Auch in den 4 F/~lten mit mehreren 
Herden (Fall 3, 8, 9 und 11) waren nut,  wie in den antieren F'gllen, die 
Knoche,n e rgri//en, die in ihrer embryonalen Entwicklung zur Odnze oder 
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zum Tell au/ bindegewebiger Grundlage gebildet werde~. Nur im Fall 3 
ist ein ~'7'bergreifen auf die 8ehi~,de]basis festzuste]len. ])iese Beschrgnkung 
auf fibr6s ossifizierten Knochen is~ in Mabetraeht des histologischen 
Befundes yon reiehliehem fibromStmlichen Bindegewebe, in dem neuer 
primitiver Bindegewebsknochen gebilde~, wird, bemerkenswert. Aueh im 
Schrifttmn war kein sicherer Fall auffindbar, bei dem ein rein enchondral 
ossifizierter Knochen befMlen war. 

6. In der Regel ist der erkrankte Knoehen in weitem Ausmal3e er- 
griffen, wobei die Erkrank'ung die Naht zu den Nuchbark~ochen rneisl nicht 
z~t iibe.rschreiten pflegt (Abb. 2 und 31) (Fall 1 und 4). ~2ine Ausna, hme 
stellt jedoeh Fall :3 dar, wo mehrere Knoehen, Unterkiefer, os parietale, 
Nasenbein, St.irnbeine, ergriffen sin(l, mM m~eh der klinischen und 
r6ntgenologischen [.;ntersuclmng die Erkrankung an den N/i.hten zwischen 
Stirn- m~d Seheitelbein, bzw. Ntirn- und Nasenbein nieht }[M~ lnaeht, 
(Ahb. 24). 

7. Die yon mir histologiseh untersuehten F&lle rail: mehreren Herden 
ergaben trotz gewi.~sen :\t)wei('hungcn einen im allgemeinen gleieh- 
~Lrtigen mikrf~skopisehen ]}r wie (lie iibrigen Fit[le, der es erm6glirhte, 
auch sie in dasselbe Krankheit.sbild einzureillen. 

S. Die J']rkranktmg hat in allen l,'/illen nut den I(tmchen be~ roffeu, 
die nmgebendcn ~Veiehteile waren normal. Ein infiltrierendes }Vachstum 
war hie festsrellbar. 

9. Mimner und Fraue, n sind etwa gleich hihffig betroffen (9:S). Der 
Beginn der ]grkrankm~g liegt racist in der dugen(l. :In maseren Fiillen 
wlLr([e .qe 3real si(:her sehon im i. oder 2. da.hrzehnt bemerkt., bei den 
iibrigen Fiillen sp/itestens im 3. ausnahmsweise im 4. ,lahrzehnt. durch- 
,~ehnittlM~ mils 21.),Jahren. 

IO. Die Erkrankung sehreilet ungemein langsam fort, entwi('kelt sieh 
im Verlanf einiger dahre un([ ktmn 3ahrzehnte ,stationiir bleiben. 

11. ~,genn keine operative Behandhmg einsetzt, seheint, die Er- 
krankuug das ganze Leben a.nzuhalten. Einen spontanen l"iic.kgang 
haben wir nicht beobaehtet. 

12. ]~ei einem Fall rail; mehreren Eerden (Fall 3) wlmle eine Uneer- 
suehung des GrmMumsatzes und des Caleimnstoffwechsels vorgenommen. 
Beide w~ren normal. Bei den FMlen mit einzelnen Her([en wurde davm~ 
yon vorneherein abgesehen. Es wa.r in keinem Fall irgen(tein Zeichen 
einer Erkrankung des Stoffweohsels oder (lee inneren 8ekretion zu fin(1.en. 
Eine Erbliehkeit war in keinem der Fglle festzustellen. Eine PatAentin 
(Fall 3) hatte multiple Lipome. 

13. Irt den meisten Fgllen wurde die Wassermann-Probe gemaeht. 
Sie war immer negativ. Akut entziindliehe Erseheinungen fehlten In 
2 F/tllen (Fall 6 un(1 8) batten wir subakute unspezifisehe Entziindungs- 
herde in einem sei~: dahrzehnten erkrankten Unterkiefer zu behazMeln. 
Sie gingen yon gangrgn6sen Z'ahnen aus. I~l beiden Fgllen bestand der 
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Entzi in(hmgszustand liingere Zeit nach der Ent fernnng der Zghne weit.er, 
was im normalen Kieferknoehen nicht dcr Fall zu sein pf le~.  Es handelte 
sich um kleinere Granulationsherde mit  Fisteln und miiBiger eitriger 
Sekretion. Nach der operativen Ent fe rmmg der Granulationen heilte 
(lie Fistel in dem einen Fall aus. In dem zweiten Fall entwickelte sich, 
m~ehdem ,.lie Entziin(hulg dureh lange Zeit in geringem Umfang und mit, 
leiehten Erscheinungen bestand, eine ausgedehnte ehronisehe Osteomye- 
IRis mit Spon~anfraktur, die heute noeh nieht ausgeheilt ist (Fall 8, 
Abb. 36). Dies seheint, bei unserer Erk rankung  eine grof3e Oefahr zu 
sein, die es notwendig maeht,  dall ,.lie Pat ienten sehr auf den Zustand 
ihrer Ziihne aehten soilten. Dem pathologisehen Fasermark  mit seinen 
sp/iMiehen Gefi~13en seheinen (lie Abwehrm6gliehkeiten des normalen 
Markes zmn Tell zu fehlen. 

Wie in einigen Fgllen des Schrift tums wurde alteh in einenl der unseri- 
gen angegeben, dab (lie Erkrankung einige Zeit naeh einem Tt'aunl~t in 
.Frseheinung getret.en war. Doeh ist. dies sieherlieh nut ein zeitliehes 
Zusammentreffen. Andere exogene Ursaehen waren in keinem tier Falle 
zu finden. 

115. Die ktinisehen Symptome und I~esc.hwerden dec Erkrankung 
Wat'ell : 

a) In a, llen his auf einen Fall starke e.moradiffe l'ercdriJfler..;tqen I[l~'I' 
befallenen Knoehen mM eine dadureh bedingte ]gntstellung. sol)aM die 
Vergriil?Jerung am:h y o n  aul3en bemerkbar  wurde (10 Fiille), 

b) bei l'ery,i)fler~gnfie~ des Alveol.r/odsatzcs im M.ndc, (Abb. 28) eine 
>.'l&'..ff der K.u/.,~k*io~ (Fall 4, 5, 6, b, 13, I-t). In einem Fall (10) war 
(lie Vergr6gerung des A lveolarfortsatzes so gering, (lab) tier Patient hie 
Beschwerden hat*e my[ lediglieh die Probeexeision die Art der Er- 
krankung attf,le(!kte. Es ist bemerkenswert,  dat} die Zithne im (.;ebieV 
des erkrankeen Knoehens vollkommen fesr und. racist, wenn sic A.nta,- 
gonisten haben, aneh in ihrer normalen Imge bleiben, selbst wenn ringsum 
(!er Knoehen des Alveolarfortsatzes s tark vergr6Bert ist. Sobal4 jedoeh 
die Gegenzghne fehlen, wiiehst tier pathoh)gisehe Knoehen allein oder 
mit seinen Zithnen in den Mm~,[ vor, racist so welt, dab er den gegenkiefer 
trifft (Abb. 31)). Der Gegenbil3 der Unterkieferzithne verhindert  also meist, 
,I.a.B der erkrankte Knoehen bei ~einem. Waehs tum einen in ibm stehenden 
ZMm ~tlts seiner Lage bringt. Dies is~, jenem Symptom an die Seite zu 
stellen, dab die Erkrankung  die N/ihte zu den Xaehbarknoehen nieht zu 
iibersehreiten t)fleg~ und der erkrankte  Knoehen iiberhaupt mehr naeh der 
1-1iehtung des geringeren WJderstandes w/h:hst, z. B. am Oberkiefer in den 
Raum der Kieferh6hle, diese verdrSmgend, dann naeh vorne in (lie Fossa 
eanina oder am Alveolarfortsatz in den Mund, nieht abet  hinten gegen alas 
(}aumenbein und das Pterygoid oder lateral gegen das Joeilbein (Abb. 4). 
Kompakte  Fortsittze der K_noehen erl~anken meist am sp~itesten. 
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Beim Befallen.sein des Unterkiefers sind die Gelen~ortsgtze immer 
am wenigsten betroffen, der Kiefer frei beweglieh (s. Abb. 23). 

c) In einigen Fitllen waren JBeschwerden, die dureh eine t ' erdrangu,  ng 
yon Naz, htmror'gane~, dutch den vergr6Berten Knoehen bedingt sind, 
vorh~mden : 

1. Eine Veldr/i.ngung des Bulbus bei den Fiillen 1 (Abb. 1), 3 nnd 15, 
in geringem MalFe bei Fall 5. Eine St6rung des ,Sehverm6gens war jedoch 
hie eingetreten. 

2. geizerscheinungen der Gehirnrinde bei einer isolierten Erkrankung 
des Os parietale (Fall 2). ])abel land sieh gegen das Seh/idelinnere eine 
mnsehriebene VorwSlbung (Abb. l~J). Die vier anderen Fitlle, die Herde 
irn Sch/ideh|ach atffwiesen, batten keine derartigen Bese.hwerden. 

3. Bpi :l Fiillen war (lie Na.senatmung behindert (Fall 9, 11 un(l 12). 
[n dem S(.hrifttunl ist dies iSft.ers angegeben, ebenso Entztindungen des 
Trimensackes (Fall 9 lind l l). 

4. Sdmlerzen in [jOlle[l Nerven, die dureh die erkrankten Teile din" 
Kno('hen fiihren, wie sie fiir die eburnisierte Form dot ,,l,eontiasis ossea" 
in dem S(.hrifttum off beschrieben wurden, wurden in Imseren lOgllen fasl~ 
ni~: angegeben..1)ementsprevhend zei.gte sich auc'h bei ([._,r histologist'hen 
Untersuc'hm~g immer, dr de'," et/~'l'gz*Jde Kl~oa/7,,lt (tie Xr'T'Ur III, ihre~'~ 
Ka~ugle~ ,/ch/ kow])Hr, , ie , t , , .  

5. liiner iler l"iille (Fall "3), der seit ,lahrzehnten mehrere Herde alff- 
wies, war, abgesehen yon der Entstethmg, beschwerdefrei, l'ben,-o die 
Mehrzahl der solitgren l:Mle. In groflen ganzen kann gesagt werdml, 
dab die ]~:'.sehu.erdcn der Kranken im Vergleieh zu (len oft mgchtigen 
tumorartigen VergriSfFemmgen der Knoehen verh/iltnismitBig gering .sind. 
Ein l[;berbli(.k fiber unsere Fittlo n~tch Ausbreitung und ])auer der Er- 
krankung, ergibt, daf3 sic in einem laall yon ihrem Tritger iiberhaupf 
nieht bemerkt wurde. Hier war lediglich der Atveolarfortsatz in den 
hinteren Anteilen des rechten Oberkiefers vergr613ert (Fall 10). J)erartige 
Fiille k6nnten 6ft.ers iibersehen wer, len. In Fall 1 (13a, Knabe) bestand 
(lie ErkraMcung sehon einige aahre und w~r sichtlieh weir fortgesehritten. 
In 4 FMIen den ausgebreitesten, besteht die Erkrankung sei/: Jahr- 
zehnten ist und auch sehon sell, vielen Jahren stationiir. 

Die iibrigen ],'/tile halten beztiglieh der Dauer der Erkrankung die 
3Iitte. Bei sieher schon jM~relangem Bestand. kamen die Kranken erst 
in unsere Behandlung, als die VergrSflerung der Knoehen auffallend 
wurde. Bei einigen FiiAIen war ein geringes Waehstum der Vorw61bungen 
in den letzten Zeiten beobaehtet worden, bei den meisten nieht. 

Die Behandhtng der Erkra~kung. 
Wenn wir den EinfluB der vorgenommenen Behandhmg betraehten, 

so ist folgendes festzustellen: Eine Kranke (FallS, Abb. 36), die seit 
20.Jahren eine m/tehtige Vergr6Berung des Unterkiefers aufweist, gibt 
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nach R6ntgenbestrakhmgen einen Stillstand ~n, ein sicherer Riickgang 
war auf diese Behandhmg hin nicht zu verzeichnen. Es ist wahrsehein- 
lieher, dab der Stillstand nur der Ausdruek eines zeitweiligen Stationgr- 
bleibens ist.. In 3 Fgllen yon solit/tren Herden walrde der gesamte er- 
krankte Knoehen operativ entfernt, 2real mi~ einer Resektion des Ober- 
kiefers (F~I1 1. Abb. 1 und F~II 4, Abb. 28), einmal dureh eine Entfernung 
des erkrankeen Teiles ties Os parietale annghernd irn Gesunden. Bei 
diesen 3 Fgllen trat bis heuie, naeh 6--7 gahren, kern gezidiv ~uf. 

Die Patienten mit den Oberkieferresekt.ionen tragen Resektions- 
prothesen. Die Patienten sind wohl in gewissem Sinne dauernd ver- 
stfimmelt, leben abet vollkommen besehwerdefrei. Die Entstellung dureh 
den/iuBeren Hautsehnit.t ist gering. Fall 2, dem ein Stiiek des Os parie- 
t~tle entfernt wurde, verlor die leiehten Anfglle, derentwegen er operiert 
wurde. Er mu8te allerdings das Spital einige Jahre naehher wegen 
Peronaeusliihmung und and~uernder trophiseher St6rungen in den l~'fil3en 
a.ufsnehen. Fine Beseitigung yon Sehitdelherden seheint uns daher nur 
bei strengster IndikationssteJhmg gereehtfertigt. Bei 6 .F/illen wurde 
iiberhaupt keine Operation gemaeht und zwar bei den drei au.-:gedehnte- 
sten Fgllen, darunter dreien mit multiplen }ierden (Fair a, Abb. 22, 
.Fall 8 und 9). Diese Patientinnen wollten yon einer Operation niehts 
wissen. Die Erkrankung besteht bei ihnen jahrzehntelang, zwei yon ihnen 
haben keine Besehwerden. Mi~ der 1,]ntstellung haben sit sieh soweit 
abgeftmden. Sic lehnten aueh eine kosmetisehe Verkleinerung der Vet. 
w6ibungen ah. Der 4. nicht operierte Fall ist derjeuige, bei dem nut eiue 
Probeexeision aus einem leieht vergr613erten Alveolarfortsatz gemaeht 
xvurde, also der lei~-hieste (Fall 10). Zwei weitere stehen seit kurzem 
in ]~eobaehtung. 

Bei ,q gSllen wurden nur die stark vorspringenden und entstellenden. 
otter irn Munde st6renden Teile tier erkrankten Knochen abgetragen, 
well uns, bei einer Erkrankung, die mlr eine kosmetiseh.e Entst.elhmg. 
sonst abet keine Besehwerden verursachte, eine verstiimmelnde Operation 
nieht, angebraeht sehien. In 4 Fgllen war der Unterkiefer ergriffen, in 
dem eine Kontinuitgtsresektion ein sehwerwiegenderer Eingriff ist, wie 
im Oberkiefer, den man sieh daher noeh mehr iiberlegen mul3. 

Wenn man den iiugerst langs~unen Verhmf und das hgufige Stat.iongr- 
bleiben der Erkrankmrg berfieksiehtigt, ist zu erwarten. (tag sieh naeh einer 
nur partiellen Entfermmg der erkrankten Knoehen eine neuerliehe 
Entstellung oder andere Besehwerd.en, wenn fiberhaupt, erst na.eh langer 
Zeit einstellen und dann wieder dureh kleinere Eingriffe behoben werden 
k6nnen. Na.t~rlieh ist es m6glieh, dag sieh die Erkrankung inzwisehen 
auf gr613ere Teile der Knoehen ausdehnt, so dal3 vielleiehl: spgter eine 
radikMe Entfernung zu einer ausgedehnten Operation fiihren wfirde, 
im Oberkiefer zur Entfernung des Orbitalbodens, viel[eieht sogar zu einer 
Kontinuit/ttsresektion. Bei tier' Outa.rlfigkeit der Erkrankung wird abet 

Virctmws Ardf iv .  Bd. 30:L 4,'5 
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eine Radikaloperation doch im allgemeinen zu vermeiden sein. A xha~et~ 
h~t a(leh in/thnlichen, als Ostitis deformans Paget angesprochenen F'Xllen, 
die ko~mctische bzw. funktionelle Korrektur als Methode der Wahl an-  
g e g e b e n .  Es hat n~tiirlich aueh etwas fiir sich, zu eincr Zeit, we noch keine 
schwer verstiimmelten Eingriffe n6tig sind, die radikale Entfernung alles 
Erkr~nkten vorzunehmen. Dies auch dann, wenn dem Patienten eine 
m~tBige Verstiimmelung aus psyehischen Griinden ]ieber witre, als das 
dauernde :Bestehenbleiben der Erkrankung, selbst wenn die Beschwerden 
gering sind. Schwicriger ]iegt die Saehe, wenn dureh die Vergraf3erung 
des Knochens erhebliehe St6run~en hervorgerufen werden, z. II. eine 
starke Verdr/ingung de.~ P, ulbus oder sehwere Hirnrindensymptome. 
])ann nmB man sieh zu einem Eingriff entsehlieiJen. 

Die Nachkontrolle der Fi~lle mit yon uns vorgenommenen partiellen 
Resektionen ergab in einem Zeitxaum yon 3--5 J ahren nach der Operation 
kein nennenswertes oder st6rendes neues VVa(:hstunl des p~thologisehen 
Knoehens. 

Hitufiger ntuf~ (tie l~;ehindermlg der Nasenatnmng operativ behoben 
werden. 

Im allgemeinen schliel~en wit uns der Ansieht A.rha,sens und Kien- 
bgeks an, mit verstiimnmlnden Operationen zuriiekhaltend zu sein mid 
in tier Mehrzah| der F;tlle nut (tie kosmetisch oder funktionell stOremten 
Knoehenverdiekungen abzutragen. 

Bespreehun~. 

Die ~esehreibungen der Er]~rankung, yon der ieh im vorhergehenden 
eine l~eihe yon F~llen in ihrer klinisehen and histologischen Eigenart 
mitgeteilt babe, reichcn bis ins 17. JMlrhundert zuriick (Jona& Malpighi). 
Virchow pr~tgte den Namen Leonti~sis ossea, well l(ranke mit multiplen 
Hyperostosen ein monstr6ses, 16weniihn]iches Aussehen darbieton und 
ein Vergleieh dieser Erkrankung des Kno('hens mit der Elephantiasis 
der Weiehteile nahelag J)abei hay Virchow allerdings, was yon allen 
spateren Autorcn abgelehnt wird, an der ttan(I eines Falles dem Erysipel 
eine urs'itchliche Bedeutnng zugesproehen, l.Zircltow hob auch die Be- 
sehr/inkung attf Gesieht and Seiliideldach, den .Beginn in jungen Ja.hren 
und (tie Unferseheidung yon zweierlei Formen hervor: einer eburnisierten 
nnd einer spongi6sen. Sehon Paget tr~mnte die Erkrankung ~'on dec 
Ostitis deformans ab. 

Zusammenfassende Bearbeitungen des Gegenstandes liegen yon 
Bas,~'oe, Bardenheuer und Lo,~',sen., Bockenheimer, 6'. O. Weber, Bruhn. 
M. B. Schmidt, K~agg.v, Monti, Baumgarten. Sternberg, Perthes-Borchers 
u.a.  vet. Histologische Behmde sind in folgenden F'3.11en beigefiig~: 
dem Fall yon Bickersteth (bei K.naggs), dem i)eruanisehen Sehfidel bei 
Knaggs, eigenen Fallen yon Kn~aggs, Jodelo/, Hor,,'le.q. De Denl~., .Bassoe, 
Bocke,~heimer, Bardenheuer und Lessen. IIg bzw. lt'enzel Grtlber, Peat~, 
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Naturerck, Fran.genheim, Vischer, Hurter, }{ahler (Erdheim), Griinwabt,. 
Koch, Poisson, Wan]ce, Dechaume, Koblin, AxhaTzsen, Kienb6ck, Marx, 
Ame.rsbav.t~, .llassari und Boff~tien, Monti (Fall G~uldi), Furredi, Schwarz, 
W. Meyer, Uyeno, Monlgomery. Sie beschr'~nken sich jedoch f~st immcr 
auf ganz km'zc Ang,~ben. Die genuucs~en histologischen Untersuchungen 
sind "con Marx, ,Yauwerck trod Monti. 

So zahh'cich zwar die Mitteihmgen yon Erlcrankungsbildern sind, 
die a]s ,,Lcontiasis ossea" beschrieben oder ihr zugercchnet werdcn, 
so schwierig ist es, n~mmntlich auch bei so ma.nchem der beriihmten 
alten Seh~idel, sie eindeutig zu bestimmen. Einc nieht geringe Reihe 
voJl FgIlcn 1513t sich heute unschwer als zur Ostitis deformans Paget 
geh6rig erkenncn, ~mdere wird man kaum als cinschlSgig anerkennen 
diirfen. In einem GroBteil des Schrifttums ist auch (lie d~mal.s noch 
herrschende Unklarlmit iiber die Kr~mkheitsbilder, die unter dem Sammel- 
begriff ,,Ostitis fibrosa" zusammengefagt wur(len, einer Abgrenzung der 
Falle hinderlieh gewcsen. 

ich bin mir t)e~a~g~, dab die folgenden Ausfiitmmgen, soweit sic sieh 
auf das Schriftttml stiitzen, diesen Schwierigkeiten nicht entgehen 
k6nnen mid dab [eicht der eine oder andere Fall, der in die Er6rtcrung 
~inbezogen ist, sieh einmal aIs etwa.s anderes offenbaren wird, wenn er 
einer neuerlic.hen Bearbeitung unterzogen wiirde. 

Es w/ire an sich fiir (lie ]~'6rderung einer Kl5rung in der so schwierigen 
Frage der ,,LeonUasis ossea" zwcckmiiJ3igcr, vorlgufig auf Diskussionen 
iiber alte Frill(;, die niche einwandfrei bestimmbar sin([, fiberh~mpt zu 
verzichten und sich erst dann wieder an einen Versuoh der Einordnung 
friiherer Beobaeht, ungen heranzuwagen, wenn geniigend und a.usrei~,h~nd 
mltersuehtos M;~terial zur Verffigung steht, bei dessen Bearbeitung bereits 
auf vMe Fragen P~iicksicht genommen isr, (lie im Laufe (let Zeit auf- 
getaucht, sind. l)er Weg, wenigstens die wichtigsfen bisherigeu ]]e- 
[)baehtungen einer ~,intteitliehen Naehpriifmlg zu unterziehen, nml3 wohl 
a lls iiugeren (Irfinden fallen gel:~ssen werden. 

" "  r - .\us verschiedcncn Erwagungen babe ieh den Namen ,,Leontiasis 
,)ssea:', den auch ieh zmlgchst in J3efracht zog, fiir m~sere Nrkra.nkung 
fallen gelassvn. I)er Name ,,Hyperostosen der Sch/idel- mid Kiefer- 
knoehmV:, der tmeh gebrSuehlich ist, ist ein gtmz allgemeiner. Von 
()steofibromen wo|Ien wir nietlt st)rechen, sol,rage es nicht entschicden ist, 
ob die Erkrankung zu den e('hten Gesehwiilsten gereehnet wcrden kann 
und die ]3ezeiehmmg ,,Osteofibrose"', an (tie ich gedacht babe, klingt 
Item Namen Ostitis fibrosa, zu ii.hnlich. 

Um ~tber doch wenigstens fiir die Fifile, die den Gegenst~md der vor- 
liegend(n~ Acbeit bilden, eine m6gliehst scharfe Abgrenzung zu erreiehen, 
erseheint eine entspreehende Berficksichtigung des Sehrifttums geboten. 
Es ist n6tJg, folgende Bestimmtmgcn durchzufiihren und J?ragen zu be- 
~lltworU?n : 

45* 
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1. Aus welchen Grtinden kann die beschriebene Erkranknang als 
selbst/i, ndiges Krankheitsbild angesehen werden .~ 

2. Gibt es versehiedene Formen der Erkrankung ? 
3. Die Unterseheidung gegeniiber der Ostitis deformans Peglet. 
4. Die Unterscheidung yon anderen Erkrankungen der Seh/idel- und 

Kieferknoehen. 
5. Die pathologisch-anatornisehe Deutung der Erkrankung.  
Der klinische Verht.u.[ mit den eharakteristisehen 3Ierkmalen des 

friihen Beginnes, der alhn~thliehen jahrelangen Entwiekhmg ist in allen 
Literaturangaben ganz gleieh besehrieben. Aueh scheint die Krankhei t  
nie an und fiir sich, sondern mu" sekundiir durch behinderte Nahrungs- 
aufnahme oder dcrgleiehen zu StOrmlgen des Allgemeinbefindens gefiihrt 
zu haben. ]gin schr groBer Untersehied ist jedoeh in der Ausdehnung 
des I~:rkr~mkungsherdes und dcr Sehwere der dureh ihn lokat bedingten 
Beschwerden zu finden. Es gibt maBige, bald stationiire Auftreibungen 
einzelner Knoehen (wie in einigen m~serer F/tllen), die iiberh~mpt hie 
]~:schwerden machen und amf der anderen Seite wieder monstr6se \ 'er-  
grSBerungen des g~mzen Sch/i([els und Gesichres mit  l~:rblindung, Hirn- 
symptomen usw. Dabei f/illt wold auf, dab (tie alten F~lle der Literatur,  
bei denen y o n  einer elfenbeinharten Konsistenz des Knoehens gespro('hen 
wird, tmgleich viel stiirkere I>esehwerdm batten, wiihrend z .B .  bei 
unserem Falle 3 solche trotz dcr argen Entstelhmg fehlen. Nun mag 
es sictt da um zweierlei Krankhciten oder um zueierlei Verhmf einer Er- 
kranktmg handeln. Die J3,esehwerden, abgesehen gon der Entstelhmg, 
sind ditrehwegs dureh den Druek auf Naehbarorgane, bzw. dutch die 
Raumbeengung in den Gesichts- ~md S('.h~tdelh6hlen bedingt. ])as 
hgufigste sind da.bei (tie Verlegung der Nasenaimung un([ eine ,nggJige 
Verdrangung des Bulbus (Abb. 1), beides Symptome, die aueh bei noeh 
nicht sehr ausgedehnten Fiillen auftreten k6nnen. Auoh eine St6rung 
des Tr/h~enabflusses wird 5fters als Fri ihsymptom angegeben. 

Hyperostosen des SchSdeldaches maehcn nach den Angaben des 
Schrifttums ma.nehmal, wie in unserem Fall 2, I-[irnrindensymI)tome, 
doch keineswegs sehr h'aufig und, wie in diesem Fall, im Beginn der 
Iflrkrankung. Wahrseheinlieh treten sic bei schnellem Waehstum eireum- 
script naeh innen vorragender Knoehenattswtiehse auf. Aueh Kopf- 
schmerzen gehSrcn nieht mtr Regel, kommen jedoch in einer Reihe wm 
FStlen vor, ebenso attch Sehmerzen in den ver~'Ol3erten Unterkiefern, 
weniger im Oberkiefer. Sic scheinen bei den te&llen mit Eburnisierung 
des Knoehens stgrker zu sein. Starke VergrOBerungen der Alx,eolar- 
fortsgtze der Kiefer fiihrten zur 7Behinderung der Nahnmgsaufnahme 
und zu Ntorun=en der Spraehe. 

Bei jenen :FSAlen abet, wo die Krankhei t  zu ungeheueren multiplen 
Vergr6f~erungen der Oberkiefer- trod Sehgdelknoehen vorgeschritten war, 
hat te die ~ r d r g n g t m g  der Augen 6fters, etwa 8real, his zur Erblindung 
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geffihrt, sei es durch Druck a.uf den Ncrvus opticus, sei es dadurch, 
dag das weit nach aul3en verdr/~ngte Auge einem Trauma oder einer 
Keratitis zum Opfer fieI. 

In den spgteren Lebensjahren der Patienten stcllten sich 6fters 
sehwere Hirnsymptome ein, sehr starke Kopfschmerzen in etwa 9 Fgllen, 
3real I(rampfanfglle, 5real psychotis<',he Erscheimmgen und einigemale 
ein pl6tzlicher Tod in einem Komt~ oder apoplektiformem Anfall. Mehr- 
ma]s wird yon Taubheit und yore Fehlcn der Gesehmaeks- und Geruehs- 
empfindung beriehtet. Mehrmals haben sich, ~-ie in zwci yon unseren 
Fiillen, subakute Eiterungsprozesse, wohl yon den Zithnen ausgeheml, 
im crkranktcn Knochen dureh  lhngcre Zcit eingenistet. Sie fiihrten 
j,~,h,ch nur in 2 F~Uen des Sehrifttums zu einer Ostcomyelitis, wie bei 
unserem Fa.ll 8 (Abb. 36). NebenhBhleneiterungen sind k~u.ml beobachtet. 
Fast auszusehlieBen ist es, dab die Z/ihne 6fters durch die Erkxanlr 
zugrumle gehen (wie Knaggs behauptet) oder da[:I die Erkrankung yon 
einer entziindliehen Affek-tion der Nase oder der Zi~hne ausgehe. Wemt 
der AlveolaHortsatz der Kiefer ergriffen isl, entsteht manehmal ein 
offeuer Big, es is[ jedoeh 6fters bemerkt worden, da[~ die Okklusiou 
der Z/ihne, wie auch in unseren Fii.llen, nicht gest6rt wird. Ob alle bei 
d,~n eben gebraehten za.hlenm/s .4mgaben. verwerteten alten FSlle 
unserer Erkrankung a.ngeh6ren, ist aus den angefiihrten Gr/inden fraglieh. 

I. Aus -u'elche~ Griinden lcann die Erkrankung al.s selbstiindige.s Leiden 
a~ge.sehen we~vten ! 

Wie Koch, ]3ocl,:enheimer, :llonli u.a.. mit Reeht betonen, i~t der 
N~mle ,,Leontiasis osse~" deswegen nicht gltieklich, well er lediglich eiu 
ihfl.~eres Merkmal bezeiehnet, das bei versehiedenen ]�9 vor- 
kommt. Manche Autoren lassen ein- oder zwei eigene Krankheitsbilder 
der Leontiasis ossea gelten (Monti, Knaggs u. a.), andere identifizieren 
sic vollkommen mit der Ostitis deformans Puget (Koch, Bockenheimer). 
.V,zuwerck, Hulter, ~']lonti u. a. neigen zur Atmahme einer luisehen Genese 
der Erkrankung. 

Der klinis~qle Befund einer solit/iren ,,Hyperostose" des Kiefers 
kann 1. der Ostitis deformans Paget, 2. einer Exostose oder einem 
Osteom, 3. anderen, am Alveola.rfortsatz vorkommenden Hyperostosen, 
4. cinem Os*eochondrom, 5. cinem Osteosarkom, 6. eincm zentralen 
Fibrom, sehlieBlieh 7. aueh einer ehronisehen Osteomyelitis entspreehen. 
Am Hirnschiidel ist auBerdem noch die Differentialdiagnose gegcntiher 
den Knoehenveritnderungen bei Meningeomen und bei der hfischen 
Periostitis zu erw/igen 

Es wird vor allem der klinisehe Kranktmitsverlauf, die Lokalisation 
an bestimmten Knochen und das histologische Bild eine Untersehcidung 
erm6glichen kSnnen. 

Das erste und wiehtige Kennzeiehen ist zuns der klinische Krank- 
heitsverlauf, denn es ist gewiB kein Zufall, wenn eine Erkrankung in 
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einer grol~en Amzahl yon Fgllen dieselbe Art der Entwieklung nimmt 
und zudem bestimmte (irtlichkeiten befgllt. 

a) Der Beginn in der Jugend. Bardenh.euer und Lessen h,~ben bei 
einer Zusammenste]lung yon 17 Fiillen den Beginn des Leidens 5real unter 
10 .Jahren, lhna l  zwisehen 10 und 20 und nur einmal fiber 40 Jahren, 
Bruhn unter 32 Fgllen 24real vet dem 20. dahr, Smal zwischen 20 und 
40 gefunden. Hutler bereehnet in 9 Fgllen einen Durchsehnitt  yon 
17 JMu'en als Anfang der Erkrankung, Furredi in 14 F~llen einen solehen 
yon 25 Jahren. In 9 unserer eigenen F/ille i~t der Mittehvert 20 Jahre 
und die gleiche Zahl haben wir bei der Gesamtbetrachtung yon 76 F~tllen 
aus dem Schrifttum gefunden, in denen eine 2\ngabe fiber den ~Beginn 
der Erkrankung vorliegt. Fast alle Autoren heben diesen frfihen :Beginn 
hervor, so dab er als besonderes Merkmal der Erk_rankqmg gelten kann. 
In unseren eigenen F/i.llen haben wit mlr 2real, in den 76 Yallen der 
Literatur nur 6ram den Krankheitsbeghm zwisehen 30 und 45 Jahren 
geflmden, hie spiller. Wenn man bedenkt, dab (lie Hyperostosen erst 
dann bemerkbar werden, wenn sie sehon eine erhebliehe Gr6Be aufweisen, 
bei ihrem hmgsamen Waehstum, also erst split, so kann tier tatsgehliehe 
Beginn der J~:rkrankung noeh in frfihere Zei~: verle..gt werden. Er ist 
demnaeh 1. ein Hauptunterseheidungsmerkmal gegen die Ostitis de- 
formans Paget, die in tier t~egel in sp~iterem Alter beginnt und l~il3t 
"2. an eine anlagem/il3ige Bedingung denken. 

b) Die Lokalisution an den K noehen des Oesichle.s u nd des Schadel- 
dache.s'. Wenn aueh die alten Seh/tdel zumeist: als Einzelstfieke zu werten 
sind und keine Angaben fiber das Verhalten des {ibrigen Skeletes vorliegen, 
finden wit bei fast allen FSllen, die lebend beobaehtet wurden, den 
ausdrfiekliehen Itinweis, dab die iibrigen Kmoehen normal erseheinen. 
Da (tie Hyperostosen sehr ins Auge fallen, ist dieser Angabe aueh Ver- 
~rauen zu schenken, wenn aueh geringe Befunde im Knoeheninneren 
nut dureh eine genaue R6ntgenuntersuelmng entdeekt werden k6nnen. 
Von einer Reihe yon neueren Autoren wurde eine solehe bei ihren F/illen 
durehgeffihrt, ohne dab irgend eine k r a ~ h a f t e  Vergnderung an anderen 
Knoehen geflmden wttrde (Kienb6ck, Marx, R'~,p~p, Ma..~sari und Boguien, 
_gnaggs. Nauwerck, Bardenheuer). Unsere eigenen Fglle sind aUe kliniseh 
genau untersueht, zum Tell aueh vollstgndig durehleuehtet und es x~mrde 
niemals eine Verdiel~mg an anderen IgJmehen geflmden. Aueh im Sehrif> 
turn ist kein sieher bewiesener Fall der Erkrankmng an den Jgxtremitgten 
besehrieben. Bei einer ])urehsiehe des Materials der I. und II .  Chirur- 
gisehen Klinik Wien und des Pathologisehen Universit'~ts-Institutes Wien 
fand ieh keinen ]?all an den R6hrenkmoehen, der dieser Erkxankung 
en~spreehen k6nnte. 

Nieht so leieht ist es, naeh den ,4mgaben des Sehrifttmns zu entseheiden, 
ob die Seh/tdelbasis immer frei war. Far  eine grebe Anzahl yon F/illen 
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isr dies wohl bewiesen und auch deren Abbildm~gen l~ssen keine Hyper- 
ostosen an der Basis entdecken. 

Bardenheuer maeht folgende Zusammenstelhmg einer Reihe wm 
J~'itllen: Immer war der Oberkiefer beteiligt, 10real der Unterkiefer, 
dessen Gelenkfortsatz jedoch immer normal w,~r, ebenso war seine 
Beweglichkeit nicht eingeschrgnkt. 8mal waren das Stirnbein und das 
Jochbein, 5real die Sehuppe des Sehl/~fenbeinen und das Seheitelbein, 
3mal das Keilbcin, 2real das Zungenbein, 2real dan Hinterhauptnbein, 
a.ber mlr in seinen vorderen Anteilen ergriffcn. Die Schgdetbasis sei 
immer fl'ei gewesen. 

Wenn dies aueh kein voltstgndiges Bild gibt, da die kleineren Knoehen 
um die N~se 6fters beteiligt sind lind sieh die Erkrankmng yon der Schuppe 
den Schl{tfenbeines, den Fitigeln ties Keilbeines basinw'Xrts und yon den 
vorderen Teilen des Occipitale nach seinen hinteren ausdehnen k~mn, 
so kann man doeh sagen, d~g es sieh im wesentliehen um eine Erkr&nkung 
der Knoehen des Seh~tdeldaehes und des Gesiehtes, also jener Knochen 
handelt,, die in ihrer embryonalen Enl.wiekhmg ganz oder zum Tell auf 
bindegewebiger (]rundlage ossifiziert werden. Hervorgehoben sei, dal] 
dan Oeeipitale gerade in seinen vorderen Anteilen zum Untersehied yon 
den hinteren basalen diesen Entwieklm~gsgang nimmt. 

l)ie Beschr~nkung auf die Belegknoehen yon SehSAel und Oesieht 
i.-:t. 1. sieher ein wesentliehes Kennzeiehen der Erkr&nkung, 2. wirft sie 
auf das Wesen der Erkra.nkung ein Licht, da. sieh (bei den nieht ebttrni- 
nierten F~iAlen) histologisch ~la H~mptbefund ein fibrSses Gewebe nach- 
wei~m lggt, da.n einen primitiven Bindegewebsknoehen bildet. 

2. Gibt e.~ verschiedene Formen der Erkrankung ? 
Ganz abgesehen yon der Unterscheidung yon anderen Kr&nkheiten, 

vor allem tier Ostitis deformans Paget, haben sieh einige .amtoren mit dec 
Fringe beschMtigt; ob die solitaren und multiplen Hyperostosen nict~t 
el;was Vernehiedenes seien (Hurter u.. a.) und ob nicht die F~ille mit Eburni- 
sierung, Yon (lenen mit abnorm weiehem, spongiOsem Knoehen zu trennen 
sind. 

Die ernte Frage seheint unn leieht zu entseheiden. Wit haben bei 
allen solit~iren FS, lten denselben histologinehen Beflmd gefunden, wie hei 
denen mit mehrf,~ehen Herden und ~meh im Sehrifttum seheint der 
mikroskopinehe Befuald bei der spongiSsen Form fit allen l~'hllen derselbe 
zu sein, sei es bei Erkrankm~g eines oder mehrerer Knoehen. Aueh der 
klinisehe Befund und Verlauf ist durehans derselbe, abgesehen yon der 
gn'6Beren Ausdehnung. 

Viel sehwieriger ist die zweit.e Frage zu beantworten : Jedenfalls k~mn 
man im makroskopiseh-anatomisehen Bild zweierlei Arten ",-on ,,Leon- 
tiasis" unterseheiden: solehe mit elfenbeinharter Konsistenz und solehe 
nfit abnorm weiehem spongi6sem Knoehen. Knaggs, der der Trenntmg 
beider Formen eine a.usfiihrliehe Arbeit ge~vidmet hat, hat die vorhandenen 
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Seh~del und die ihm bekannten lebenden FS~lle in diesem Sinne gruppiert. 
V i~:chaw k~nnte schon beide Abarten, ebenso M. B. Schmidt und neuer- 
lieh hat Monti die elfenbeinharte Form durch Untersuehung yon 
Schliffen macerierter Schgdel auch histologisch umgrenzt. 

Gemeinsam ist beiden Formen sicher folgendes: 1. dic Lokalisation 
auf Seh/idel und Gesicht, 2. der Beginn in der Jugend, also die eigentlich 
xvesentlichen Kennzeichen der Krankheit im klinischen Bilde, die sic yon 
anderen Krankheiten unterscheiden. Ohne sichere histologische Unter- 
suchungen vermSgen ~rir uns abet nic.ht mit absoluter Bestimmtheit, 
wie Knaggs, f/ir eine vollstSm(tige Trennung beider Arten zu entschliegen, 
da wir aueh yon anderen Knoehenerkrankungen wissen, dab ein Ausgang 
in Sklerosierung ebenso m6glieh ist, wie der in Osteoporose. Die Zu- 
gch6rigkeit der eburnisierten ~'ormen lassen x~ir aber mangels ent- 
spreehender eindeutiger Beobachtungen nur mit Vorbehalt gelten, denn 
an sich ist (lie eburnisierte Form veil seltener und bis jetzt nur in den 
sehweren Fgllen mit multiplen t-[erden und am Lebenden mit SieherheiV 
iiberhaupt nur ein paarmal besehrieben wordcn. (Fall Fourcade, Fall 
Bickersteth.Murchison, Fall Nawwerclc, l~'all Lediard und 2 FSlle won 
Fi,~'cher, (lie auf den SchS.del besehr/tnkt waren.) D~ sich darunter auoh 
einige alte 8ehSdel befinden, gelten die friiher genamlten EinsehrSn- 
kungen. Demgegeniiber ist die spongi6se Form h/iufiger und racist 
solititr, selten multipel an mehreren Knoehen mffgetreten. 1lie Besehwer- 
den der Pat:lenten sind bei den ma.rmorharten Hyperostosen racist aueh 
viel st/trker gewesen. Es d/irften (lie Nervenka.ngle eher verengt: worden 
sein, daher waren die 8ehmerzen 5rger und aueh fiber Beeint.rS, ehtigungen 
,let Augen und des Gehirns wird mehr beriehtet. Knagg.s vermerkt einen 
ausgesproehenen Unterschied nicht nut in tier Konsistenz des Knoehens, 
sondern aueh in dem makroskopi,*eh-anatomisehen Aussehen. Die 
Marmorsehgdel sollen sieh, wie im Falle Fourcade und Bickerstelh-Murchi- 
,~'on dadureb auszeiehnen, dab neben den diffusen Hyperostosen der 
Knoehen einige ms und viele kleine exostosenartige Auswiichse 
bestehen. I)emgemiig behauptet Knaggs, dal3 es sich bei dieser Form 
primS, r nur um periostale Neubildungen handelt und der Knoehen nur 
sekundgr sklerosiere. Demgegeniiber stehen abet andere Marmorseh/idel 
(Gaddi und der Unterkiefer in Montis Fall) mit besonders glatter, gleieh- 
m/il3iger Vergr6gerung aller Knoehen ohne Exostosen. Andere Fglle 
wieder (der peruanisehe Sehgdel, der Fall x~on Malpiffhi. yon Nauwerca: 
und der Seh/4del yon Mcmti) halten die Mitte. Augerdem z/Ullt K~egtgs 
die F/~lle ~-on Howship und Asldey Cooper hinzu, (lie M. B. Schmidt 
wohl mit Reeht zu den beiderseitigen, elfenbeinharten Exostosen der 
Oberkiefer z/thlt. Vollends seheint es eine gewa~e Annahme bei der 
eburnisierten Form ,con einer knoehenbitdenden Periostitis zn spreehen, 
die ~'on einem Knoehen auf den anderen fortkrieehe, gar yore Unterkiefer 
auf das Zungenbein fiberspringe. Eine Entseheidung iiber die Frage 
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der Marmorsch~del diirften nur histologische Untersuehungen erm6g- 
lichen. Solche sind ~ber bisher spgrlieh und so widersprechend, dab eine 
Bcantwortung der Fragc nicht m6glich erscheint. Es liegt nur eine einzige 
Untersuchung an n~eh der Obduktion in Formalin fixiertem, entkalktem 
und gefi~rbtcm Knochen yon Nauwerck vor, der tibrigens bei seinem Fall 
eine luische Genese vermutet. Histologisch f~nd er durehwegs lamell/tr 
gebauten dichten Knochen mit zahlreichen sehr engen (~efgBkanglen und 
nur stellcnweise streifenf6rmigen Lficken mit diinnen weiten Gefgl3en. 
Meist war das vorhandene Mark fi~serig, mit eher spgrliehen ]3inde- 
gewebazellen. 

"]'[onli ha.t in jiingster Zeit eine Reihe yon Schliffen eines ausgc- 
grabencn Seh/~dels mltersucht, bei dem mSchtige eburniaierte Hyperosto- 
sen des Unterkiefers, beider Oberkiefcr, Stirnbeinc und Jochbeine be- 
standen, doeh sind seine Befunde auch nicht eindeutig. 

Die eingehendste histologisehe Untersuehung eines Fa.lles unserer 
Erkrankung haben wir wm Marx. 

Es kann nach dem klinischen und histologisehen Bild fiir uns keine 
Frage sein, daB Marx einen Fall untersueht hat, der den unserigen sehr 
nahe steht und zu derselben Erkrankung gehSrt, l)er gr6gte Tell des 
pathologisehen Knochens wa.r siehtlich yon demselben sehmalbalkigen, 
gefh, ehtartigen blauen, primitiven Knoehen eingenommen, der aus einem 
diehteu fibr6sen ,'~[ark entstanden war. _~2benso wie wir fand Marx auch 
breitere Stellen reiferen fibr6sen Gewebes nfit sp/i.rlichen Knoehen- 
balken und geringem Knoehenu~nba, u. 

3. Die Un!er.scheidung gegeniiber der O.~'titis de[~)rm(tws Paget. 
S{~ za.hlreieh ,~ueh die Er6rterungen fiber die Verschiedenheit oder 

Zusammengeh6rigkeit (Bockenheimer) der beiden Erkrankungen im 
Sehrifttum sind, so ist doeh hinsiehtlieh der ge/mgerten Meinungen 
grSBte ZurSekhaltung geboten. Einmal sehon deshalb, weil ein groger 
Tell der Arbeiten zu diesem Gegenstand in eine Zeit fgllt, in der die 
Ostitis deformans yon ~mderen Erkrankungen des Skelets noeh nieht 
hinreichend abgegrenzt, bzw. die Abgrenzung noeh nicht allgemein 
;merkannt war. Es sei nut daran erinnert, dab noch vor wenig mehr als 
10 Jahren Pagelsehe und Reckli.nqha.usensehe Krankheit als 2 Erschei- 
nungsfornlen ein und derselben Erkrankung betraehtet wurden. Und 
selbst Eigenheiten des histologisehen Bildes, die wit heute als maBgebend 
fiir die AuseinanderhaJtung gegeniiber anderen Knoehenerkrankungen 
ansehen, wie die typisehen }Iosaikstrukturen des ,,Paget.", blieben die 
Igngste Zeit unbeachtet oder unverwertet. Waren die Mo,saikst, rulmiren 
zwar sehon yon P{~get selbst, und einzelnen seiner Zeitgenossen als Be- 
sonderheit erkannt und aueh bereits abgebihlet, so erlangten sie erst dureh 
die ,krbeiten Schmorls ihre Bedeutung fiir die Erkennung der Ostitis 
deform~ms. Zu Zeiten Paget.s, ,,als die pathologisehe Knoehenhistologie 
noeh in den Kindersehuhen steekte, war dem Forseher die Spraehe 
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aueh noch nicht gegeben, die yon ihm sehr wohl wahrgenommenen 
Unterschiede in Worte zu kleiden" (Erdhei.m) und es waren nur ,,Bilder 
ohne Worte, denen eine Besehreibung im Text oder eine Figuren- 
erklSrung fel~lten". 

Eine weitere Schwierigkeit bei der Differentialdiagnose zwisehen 
Paget und unserer Erkrankung liegt in einem GroBteil der F'&lle aus dem 
Schrifttmn darin, dab sie ares den eben angefiihrten Grfinden heute 
vielfaeh nicht mehr morphologiseh genau bestimmbar sind. Meist sind 
es maeerierte Seh/idel mit mehr oder weniger ausgedehnten Hyperostosen. 
die gerne als Leontiasis ossea bezeiehnet werden. Nun ist aber, wie bereits 
erwiihnt, die Leontiasis keine Krankheitseinimit und damit die Zuteilung 
der so benannten F/~lle van ein weiteres ersehwert. 1~]~ ware eine lohnende 
Arbeit m~d kSnnte gewiB zur Identifizierung nmneher der bertihmten 
Mten SehSdel wesentlich beitragen wenn man sieh entsehlieBen wtirde. 
entspreehende Stiieke davon naeh dem Ansehliffverfahren yon 3[orilz 
Weber aaf die feinere Struktar des Knoehens zu mltersuehen. D~ dieses 
Verfahren besonders fiir die Untersuehung fossiler und i~riihistoriseher 
Knoehen ausgearbeitet ist, eignet es sieh hervorra.gend fiir Oriiber- 
sehiidel und maeerierte St/ieke. Bei nieht zu sparsamer ~:ntnahme des 
M~terials k6nnte mit diesem Verfahren, d~s ja aueh Orol~ansehliffe 
gestattet, der Aufbau auch der dieksten SehSdel in seiner (r 
untersueht werden. Aueh fiir derartige Untersuehungen mtt{~ <lie alte 
Forderung Pommers gelten, m6gliehst viele Gebiete an L~bersiehts - 
sehnitten der Betraehtung zu unterziehen, unsere jetzigen teehnisehen 
M6gliehkeiten auszun6tzen mid nieht am kleinen Aussehnitt hgngen ztl 
bleiben, der es nut zu oft aueh dem Erfahrenen kaum gestattet, siehere 
Entseheidungen zu treffen. 

Jegliehes Krankheitsgesehehen am Knoehen ist dutch Knoehen- 
sehwutld ltntt, Knoehenneubildung beherrseht, es weehselt nut alas zeit- 
liehe und 6rtliehe Ausmag und die St/irke der Ver'anderungen. Erst 
die l~bersehau iiber gr6gere Gebiete nnd die daraus gewotmene Erkemltnis 
fiber die Verteihmg dieser Vorg/inge und die Ab/indemmg des Aufhaues 
im Gesamten l&13t in vielen F/illen eine siehere Beurteilung zlt. 

Ergi~be sieh aus derartigen Untersuehungen (lie Tatsaehe, daf3 manehe 
der monstr6sen, leontiastisehen Seh.gdel mit ihren sieh nahezu atff das 
ganze Gesiehtsskelet erstreekenden Vergnderungen unserem K_rankheits- 
bilde angehSren, so k6nnte dies als (~genstiiek zu anderen Erkrankumgen. 
z. B. der Knoehenhms angesehen werden, die wit heute aueh nieht mehr 
in der Stgrke und HS~ufigkeit sehen wie ehedem. 

Bis zttr Erbringung dieser Beweise mug sieh die differenti~ldiagn0. 
stisehe Er6rterung abet auf das besehr'Xnken, was die morphologisehen 
Bihter unserer Beobaehtungen yon dem numnehr seharf umrissenen Bild 
der Ostitis deformans trennen l'a.gt und auf die Untersehiede im klinisehen 
Verla.uf. In der Lokalisation und in der 'au{leren Form der erkxankteu 
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K n o c h e n  be s t eh t  zuwei len  a l lerd ings  eine gro  Be:-~hnliehkeit (M. B. Schmidt). 
Wesen~l iche  U n t e r s c h i e d e  e rgeben  sieh abe r  h ins ieh t l i ch  des  ze i t l ichen  
Auf t r e t ens .  Unse re  E r k r a n k u n g  ma.cht sieh ill der  M e h r z a h l  der  Fii, lle 
bere i ts  im  ausgesp rochen  jugend l i chen  A l t e r  b e m e r k b a r ,  w g h r e n d  fiir  
die Ost i t i s  de fo rmans  Paget das  A u f t r e t e n  im 2. u n d  3. L e b e n s j a h r z e h n t  
eine A u s n a h n l e  dars te l l t ,  die E r k r a n k u n g  in der  Rege l  e rs t  m~(:h dent  
40. J M l r  zur  Beob '~eh t lmg ge langt .  

Es se[ in diesem Zus~m~menhang eine Bemerkung iiber den llgs,:hen Seh'hdel 
angebraeht. Er wird immer genannt, so oft yon Leontiasis ,~ssea die t/ede ist, 
wird aber niebt der Ostitis defomnans zugereehnet. Nine heutigen Anspriiehen 
gentigende histologische Untersuehung ist noeh nieht durehgefiihrt. Das Alter, 
27 Jahre, ist zwar beim Paget selten, doeh sehliel3t es diese Erkrankung nicht au.a, 
zi~hlte doeh Pagers Fall 7 auc.h crst 28 Jahre und sind eine Reihe sicherer Ostitis 
deformans.FS.11e aus dem 2. und 3. Jahrzehnt bekannt (Seht,'~.trz, Looser u.a.).  
t~:s i.~t jedoeh zu beachten, dal3 im LaMe der Erkrankung eine Verkriimmung der 
UnLersehenkel und eine Skoliose auftraten, l':rseheinungen, die viel eher in das 
Krankheitsbild der Ostitis deformans pa.~sen, als in die unserige. Es soil selbst- 
verst;~nd|ieh mit dieser kurzen Bemerkung kein absehliel3endes Urteil tiber den 
Ilgschen Sehftdel cMer irgendeinea ~hnliehen a.lten }'all gefiiIlt werdeu - -  dies ist 
ohne pers6nliehe Kenntnis des Stiiekes und entsprechende histologLsehe Unter- 
suehung nieht gut rnbglich ---, aber es soil nur damit gesagt werden, dab oft wenig 
beaehtete Vermerke itt der Vorgesehiehte geeignel; sind, iiberlieferte ])eutungen 
in etwas anderem ],iehte el~eheinen zu lassen. Zugleieh soll aber au('b an diesem 
Beispiel dargetan werden, wieviel an Aufkl~ruugen eine neuerliehe Untersuehung 
der besagten alten Seh;idel nocb geben kSnnte. 

iBis zu  e inem gewissen Grade  k a n n  als U n t e r s e h e i d u n g s m e r k m a l  
zwisehen unse re r  .E rk rankung  m M  der  Ost i t i s  d e f o r m a n s  die 0 r t l i e h k e i t  
ihres A u f t r e t e n s  he r~ngezogen  werden .  K a n n  yon  der  Ost i t i s  d e f o r m a n s  
j eder  K n o e h e n  befal len werden ,  so s ind  es ande re r se i t s  a n s e h e i n e n d  aus- 
sehlieBlieh die aa f  b indegeweb ige r  G r l m d l a g e  oss i f iz ier ten K n o e h e n ,  (tie 
den  Si tz  unsere r  E r ! ~ a n k u n g  bi lden.  F e r n e r  bes tehen  bei dieser,  vo r  
a.llem atn Seh/ tdeldaeh,  e i reunlser ip te ,  t m n o r a r t i g e ,  oft  mii~ehtige Ver-  
gr6Beramgetl  der  K n o e h e n ,  w/ ihrend  beinl  Page t  ,lie CMvar ia  diffu.~ u n d  
meis t  gleiehmSl3ig e rgr i f fen  ist. Das  aussehliel31iehe Befa l lense in  der  
K i e f e r k n o c h e n ,  wie es bei e i nem (h'oI]teil  unsere r  ]~fille zu ve rze i ehnen  ist, 
ist beim P a g e t  wohl  sel ten.  

Nine ErwS, hnung miissen die von .4xhauseta 1934 als ,,Kieferpaget" besehrie- 
benen l,'~.lle linden. Axhausen bezeiehnet diese Erkrankung Ms nicht so selten. 
da er in 6 Jahren 9 FS, lle beobaehten konnte. Aa'housen vertritt  die Ansieht, (tab 
(.in Tell der als ,,Leontiasis ossea'" bekannten Nrkrankuugen der Ostitis deform~ms 
.mgeh6rt. 3 yon seinen 9 Fs besehreibt er nSher. Der erate war ein 62jS, hriger 
Mann, der seit kurzem eine Verg'rNlerung beider Oberkiefer. aueh der Alveolar- 
fortsfitze bemerkte, auf~erdem eine gleiehmS./3ige Vergr613m'ung des Sehg~dels. L'ber 
die fibrigen Knoehen ist niehts angegeben. Es wurden nur die ohel'fli~ehliehen. 
koslnetiseh st6renden Teile des Oberkiefers entfernt. Der zweite Fall war eine 
41jiihrige :Frau. die seit dem 29. Lebensjahr eine Hyperostose des linken Ober- 
kiefel-s, vor allem des Alveohu'fortsatzes. abet aueh bis zum Joehbein besal3, das 
Antrum war yon eiuem Knoehensehatten eingenommen. Ebenfalls Entfernung 
der i~ugeren stbrenden Teile des Oberkiefers. Der dritte Fall war auf den Unter- 
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kiefer beschr~nkt. Es bestand scit der Kindhcit eine Auftreibung dieses Knoehens 
im linken Horizontalast, zugleich eine Verdr~ngung der Z~ihne um eine Zahnbreitc 
naeh reehts und ein oftener Bill Der ]'~noehenschatten war nngleichm~13ig dieht 
olme jede Struktur, gegen den Processus eondyloideus sehien er ziemlieh gut, 
gegen vorne unseharf begrenzt. Es wurde unter der Diagnose Ostt~)m eine Untcr- 
kieferresektion mit n~ehfo]gender Knochenplastik vorgenommen. Bei der Opera- 
tion land sich jedoch such hinten keine seharfe Grenze gegen den gesunden Knoehen. 
Der histo[ogi.uehe Befun(l sprach gegen ein Osteom. 

In  den beiden Ictzteren F/ti l th k6nnte  unserer Ansicht  n a c h  der 
friihe P~eginn des Leidens gegcn Ostitis deform(ms sprechen, sic un te r -  
scheiden sieh kliniseh nieht  yon unseren ],~/iAlen. Der erste is( nach  dem 
klinisehen Verlauf wohl sicher ein Paget. ])ie iibrigen 6 F/ille waren  nur  
im Oberkiefer lokMisicrt. 

Der histologische Befund eines kleinen, vom Oberkiefer e n t n o m m e n e n  
Htiickes des ersten Falles laut.et bei Axhau,sen: 

Ein diehtes Netz gefle(,htartig angeordneten Knoehens, in den Masehen fil,r6ses 
Mark mit zahlreiehen, wandstitndig dem ]s anliegenden Osteo(:latsten, an 
~tn(terer Stelle diehtgedriingte Osteohlasten. Inn(!rh~lb des stets fibr0sen 51arkes 
fin(ten sich vielfach Vcrkalkungen. zum Tell ohne Kernf~irbung. V(m dem alten 
lamell/i.ren Knoehen ist, trotzdem das Stii~.k tief in den urspriinglichen l(-noehen 
eingr('ift, niehts mehr im ])rS.parat siehtb~u'. ],:s is( offenl)ar der gesunde site Kiefer- 
knoehen ~tn dieser Stelle dur(.h das Netzwerk neugel)ildeten Knoehens vollkommt~n 
t.' r S ( ? t z t  ~,Vol 'd  e l l .  

Den histologischen t~efund der beiden ~m(leren F~tlle be~ehreibt 
,4 xhause'r~, nicht n/iher, er gibt nur  2 Abbit(tungen und  sag~:, er sei, ebcnso 
wie im ersten FMI, fiir Ostitis deformans kennzeichnend gewesen. Ax-  
h~tu, se~t erwiiAmt bei (liesen beiden F/(lien nicht.s yon Mosaiks t rukturen,  
wohl aber, dal] der ganze alte Ii~mell/tre Knoehen dureh einen pr imi t iven  
Bindegewebsknoehen ersetzt is(, ein Befund, der bei der Ostit.is deform~ms 
doeh reeht ungew6hnlieh is(. 

Eine viel sieherere Abgrenzung (let' beiden E r k r a n k u n g e n  a]s auf Grun([ 
der klinischen Erseheinungen erm6glieh~ (lie histologisehe Unte rsuehung .  
a/lerdings nur  unter  der Vorausse~zung, dab das Untersu('hungsmateria[ 
nieht zu ka.rg bemessen ist. 

Da bei unserer Erkr~mkung erfahrungsgem/ig erst ~-erh~Itnisin&Big 
Mte Fiille zur Unte rsuehung  gelangen - -  Anfangsstadien sind bisher nieht  
bek~mnt geworden - -  so kann  iiber (lie Unters(:heidung ~-on den ~'rfih- 
ver 'anderungen der Ostitis deformans, (lie gewiIl manehe Sehwierigkeiten 

O in der Erkennung  bereiten k6nnen,  niehts ausgesagt werden. U m  so 
mehr diirften abet  (tie BiMer des vollentwiekelten Paget einen Vergleieh 
gestat ten,  zumal die F/ille unserer  Beobaeht.ungen ja such sehon zumeis t  
mehrere Jahre  erkrankt  waren. 

AIs wiehtigstes Unterseheidungsmerkmal  bzw. Kennzeiehen der Ostitis 
deformans miissen die eigenartigen Mosaikst rukturen angesehen werden,  
die in ihrer Ausbi ldung so typiseh sind, dab mit  Reeht  yon einem ,,P(zget- 
Knoehen"  gesproehen werden kann.  Ein soleher besteht aus kle inen,  
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unregelm~Bigen Knoehenfeld.ern, die dureh regellos vertaufende, k-urze, 
zackige, meist dicke AbbzutkJttlinien umgrenzt werden, wobei deren auf- 
f'gllige Fgrbung mit H/imatoxylin und Gallein hervorzuheben ist. Es 
baut sieh dieses Knochengewebe, kSrperlich gedaeht, somit aus unregel- 
mgBig geformten, mosaikartig aneinandergelagerten Bruehst(ieken zu- 
meist lamellgren Knoehens auf, die an groBen Teilen ihrer Begrenzttngen 
mit den gebuchtetml AbbaukittflS.ehen aneinanderstoI~en. ])as Zustande- 
konlmen dieser Mosailc~trukt, uren erklgrt sieh dutch dieht nebeneinander 
vor sieh gehende An- und Abbauvorggnge, die jeweils nur ~m ktu'zen 
,Streeken der entspredmnden Oberfl/tehen und Binnenrgume einsetzen. 
Zu beaehten i.~t, dab bet diesem Umbau keine vollst, gndigen Ha.versisehen 
Systeme gebildet werden, sondern nut 7Ceilstiieke soleher. Das Geftige 
des P,flet-Knochens gleieht einer greeeie, die abet yon der aus zahh'eiehen 
Schaltlamellen aufgebauten Breeeie des normalen Knoehens versehieden 
ist. Erdhei,m bezeiehnet siea]s die pathologisehe Variante der l':b~,ersehert 
Breeeie. Bet anderen mit Umbau einhergehenden KnoehenerM-anMmgen 
werden zwar atteh Mosaikstmlktnren gebildet, aber nie.ht ira dem Umfang 
und fast. nie in der Ar~, wie bet der Ostitis deformans (Schlnorl). Sic 
finden sieh im Geoe~g ,satz- zu ihrer allgemeinen~ Verbreitung im Paget- 
Knoehen sonst nltr 6rtlieh und in wenigen Knoehenb/ilkehen und unter- 
scheiden sich selbst dann nooh dureh eine gr6ftere tlegelmM~igkeit des 
Aufbaues (Schmorl). 

l)iese fiir Ostitis defornlan~ kennzeichnende Art der Mosailcstrukturen 
fehlt nun bei unserer Erkrankung vollkommen. Gelegentlieh kommen 
wohl Mosaikstruk-turen anderer Ar~ (,,geordnete" 3Iosaikstrukturen, 
Schmo.rl) innerhalb des roten Knoehens zur Beobaehtung (Abb. 42 und 
43), k/Snnen aber kaum ztt ether Verweehslung nlit Ostitis deformans 
Anla[3 geben. 

Dec kelmzeiehnende Pctgel-Knoehen ist weiterttin ein lamellgrer 
Knoehen, wghrend (lie Hauptnmsse des pathologisehen Knoehens in 
unseren Fgllen tier primitive Bindegewebsknoehen ist. Der lamell/tre, 
,,rote:' Knoehen, der niemals das Biht der Ostitis deformans bietet. 
ist zudem naeh unseren Untersuehungen meist eine vortibergehende 
gildung, die it] entspreehend vorgesehrittenen F/illen p, ahezu oder sogar 
ganz fehlen kann. 

Im Gesarntaufbau des Knoehens bet der Ostitis deformans ist fast: 
immer eine deutliehe flmktionelle Struktur zu erkennen, naeh tier man 
bet unserer Erkrankung wohl vergeblieh suehen wird. 

Weitere bemerkenswerte Unterschiede bietet das 3[arkgewebe. Bet 
beiden Erkrankm~gen finder sieh alJerdings Fasermark, es steht aber 
bet der Ostitis deformans in unverkennbarer Beziehung zum Umbau 
des Knoehens. Sobald dieser dutch einige Zeit stitle stehh versehwindet 
aueh witder das Easermark., es erfolg-t eine ,,Rttekeroberung" der t?aser- 
markr'gume dutch das Fettmark. Dies ist besonders an abheilenden 
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Paget.Fgllen wahrzunehmen, in denen die zackigen Oberfl/s der 
MarkrS, ume dureh nunmehr wieder gr6Bere Streeken des Umfa.nges um- 
fassende Lamellen gegl~ttet werden. 

Ganz ~nders ist d,us Verhalten des Markes bei unserer Erkrankung.  
Bei v611igem, und soweit  iibertmup~ zu beurtcilen, auch hmganhal tendem 
Aussctzen des Umbaues, bleibt das Fascrmark unvergndert erhalten 
und zwar im ganzen Bereieh der Erkrankung. AuBerdem ist da s  ~Faser- 
mark innerhalb des ,,blauon" Knochcns, also im eigentlichen Erkrankmqgs- 
bereich yon solcher St ruMur und. Dichte, dab der Gedanke ~m oin ge- 
sehwulstartiges Gewebe, an ein Fibrom durchaus nahelieger, wobei da.nn 
die Bezeiehnuug ,,),[a.rk" hiefiir nut im iibertragenen Sinne Geltung hgtte. 
Versehiedenheiten innerhalb des Fasermarkes kommen prakt.iseh nur 
im ,,roten" Knovhen zur Beobac|,t.ung, dor.h kiinnen diese hier aul3er 
Betrac, ht bleiben. 

SchlieBlich ,seien noch die groBcn l~asergewebsh(,rde bei un~erer 
Erkra.nkung a.ngt'fiihrt, (lie kein (]e~enstii~.k in der Osiitis deformans 
h a ben. 

Mit dieser ])arlegung is1: das wiehtigste iiber die Unterscheidungs- 
n~6gliehkeiten gegeniiht'r der ()stil.is dofommms Paget ge~a.gt. ~vVellll sioh 
aueh noch mancherlei an Feinheiten anfiihren helle, so diirften (lie auf- 
gezeigten Unterschiede doch eine Verwe.chslung der t:eiden Erka'm3knngen 
vermekhm lasscn. Art m~[ Verteilung des .Faserge~vebes, Versehieden- 
heiten im Umbau des Kmmhens und der dadur,:h bewirkten St:rukturen, 
sehliel31ich die eigelmrtia'e Verteihmg uml der ]:lestand des pathologi~ehen 
Knochens (,,roter'" und ,,blaster" Knochen) bei m~serer Erkrankmag 
scheinen ausschla..~gebend. 

4. Die UnterscheMung ron aTu~ercn Er~'ra~kungr~u der Kie/er- u.~d 
A'ch iizlelt:noch en. 

In den Bereieh der different iahliagnostisehen J?rwfigm~gen sind 
wciterhin folgende Erkra, nkungen zu ziehen: n) Osteome. b) andere, 
noch nieht nfiher bestimmte t lyperostosen tler Alvealarforrsii.tze, e) 
zentrale Fibrome der Kiefer, d) Osteochondromc, e) Osteosarkome, 
f) die ehronisc.he, trockene Osteomyelitis (des Unterkiefers). 

Zu a) AIs wesen~liehes Erkenmmgsmerkma,1 der als Osteome geltenden 
]~ihhmgen ist ihre seharfe Abgrenzung gegen den mngebenden Knoehen 
und der Aufbau nnr a, us lanlellfirem, kompaktem oder spongi6sem 
Knochen zu bezeiehnen. ])ie Markr/imne enthalten normales Fe t tmark  
mit Beimengung yon myelogenen Zellen. Osteome kSnnen wohl aueh 
zuweilen Verdr~ingungen des Augapfels herwwr~tfen und die scharfe 
Begrenzm~g kann ni,'ht auf je(lem R6ntgenbild erkennba, r sein. In frag- 
lichen Ffllen wird aueh tier Operationsbefund, der beim Ostemn einen 
viel hSrteren Knoehen ergibt., zu verwerten sein. Die Frage des Osteom.s 
ist eine sehwierige und ungeklS.rte. Es ist umstritten, ob es neben den 
Exostosen iiberhaupt zentral im Knochen gelegene eehte Osteome gibt 
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(M. B. Schmidt, Erdheim). Die bisher genau untersuehten Osteome an 
den Kiefern und am Seht~del lagen jedenfalls an der KnoehenoberflS, ehe 
und sagen dieser gestielt oder breitbasig auf. 1)adureh unterseheiden 
sic sieh sehon kliniseh yon den Hyperostosen bei unserer Erl~ankung, 
die zentral im Knoehen beginnen und mehr minder groBe Teile desselben 
ergreifen. 

Fiir die Osteome, die yon der Kieferh6hlenwand ausgehen, und die, 
da, sie gestielt der Knoehenoberfl~tehe aufsitzen, wohl besser als Exostosen 
bezeiehnet wiirden, gelten als Kennzeiehen gleiehfalls die seharfe, Ab- 
grenzung und die Dichte und Hgrte des Knoehens.' Aueh das oft g~tnz 
svmmetrisehe Auffreten der Osteome kann die Entseheidung erleiehtern. 

Svmmetrisehe Knoehenvorspriinge am KieferwinkeI ~mgen und an 
der Innenseite des unteren Alveola.rfortsatzes sowie der Torus palatinus, 
die angeboren und auch vererbt vorkomnlen, diirften kaunl differential- 
diagnostisehe Sehwierigkeiten bereiten. 

Zu b) Manehe umschriebenen oder ausgebreitetea Vergr6gerungen der 
Alveolarforts~tze ergeben bei der It,6ntgendurehleuchtung P, ilder, die 
zweifellos ]~hnlichkeit mit den yon uns besehriebenen Kieferhyperostosen 
haben. Doeh sind derartige Falle bisher noeh nieh~c mit soleher Gena.uig- 
keit. untersueht, dab eine siehere l)eutung und Abgrenzm~g yon unserer 
.Erkrankm~g m6glieh ist. Untersuchungen hieriiher sind yon mlserer 
Seite illl Gange. 

Die diffuse ~.'ibromato,se der Gingiv~L bei der m/ichtige Bindegewebs- 
wu('herungen mlr in tier unversehieblichen Gingi~ propl'ia auftreten, 
ist yon unserer Erkrankung, bei der die S.'ehleimhaut. unvergndert bleibt, 
leieht zu trennen. 

Die wm Koblin 1932 als Fibrome und Osteofibrome der Kiefer be- 
schriebenen Fglle sind mangels entspreehender histologiseher Befunde 
nieht einwandfrei deutbar. Einer der Fatte ist eine typisehe Fibromatose 
der Clingiva,, zwei wahrseheinlieh FMle unserer .Erkra.nkung. 

�9 Zu e) Die fief im Kieferk6rper liegenden zentralen Fibrome, in denen 
zuwei[en eine spii.rliehe Knoehenbildung auftritt, bestehen im iibrige~l 
aus einem gleichmggiffen dieht.en faseicttlgren Bindegewebe. 

Krogbea h,ilt sie fth' fibr6se Stadien yon Riesenzelltumoren, was irt 
dieser Verallgemeinerung wohl kamn zutrifft (Miille,'). I)er Sifz der 
zent:ra/en Fibrome ist meist der seitliche Unterkiefer, .-'elten der Ober- 
kiefer. Entspreehend dem expansiven Waehstum dieser Bildungen ist. 
der Kiefer oft ~uff eine dimne Corticalis reduziert;. Die Abgrenzung gegen 
die 17mgebung ist seharf, der R6ntgenbefund gleieh~ dem einer Cy,_~te, 
bei der ()peration lassen sie sich leieht aus dem umgebenden Knochen 
attssehitlen. Differentialdiagnostiseh w~.re aueh das Auftreten meist 
zwisehen 30 m~d 40 ,Iahren mM ein sohnelleres Wachstum gegen(iber 
unseren tlyperostosen yon ]3edeutung. Sie enthalten off mehr minder 
reiehlieh kleine Kalkkonkremente zuweilen auch kleine Knoehenb/tlkehen 



700 Richard Trauuer: 

(ossifizierende Fibrome), nie aber Knochengewebe in solcher Menge und 
Dichte wie unsere Erkrankung. [mnlerhin kann eine Probcexcision aus 
einem zentrMen Fibrom einem Ausschnitt aus eincm fibrSsen Herd bei 
cinem Fall unserer Erkrankung /ihneln. 

Zu d) Ostcochondrome, die zwar ein Khnliches klinisehes Bild dar- 
bieten kSnnen und auch im Oberkiefer vorkommen, sind an kein be- 
stilmntes LebensMter gebunden, wachsen vor allem ziendich n~sch und 
besitzen gegen den umgebenden Knochen als exp~msiv wachsende Ge- 
schwfilste eine scharfe Abgrenzung. 

Zu e) Osteo~arkonm bieten wohl nur voriibergehend ein 5hnliehes 
Bild. 

Ztt f) Inl Hinbliek auf (las Auftret.en in jugendliehem Alter kommt 
der ehronischen trockenen Osteonlyelitis (Garrd), die vor allem im Unter- 
kiefer vorkolnmt, differentialdiagnostische Bedeutung zu (Axhauaen). 
Das Aussehen der Kranken kann zum Verwechseln 'ahnlieh sein, doch 
ergeben sieh in ([er Vorgesehiehte immer Hinweise auf alcut-entzfindliche 
8ehiibe und Weiehteilsehwellungen. Aul~erdem heilt diese Form der 
Osteomyelitis gew6hnlieh in 1--2 Jahre vol}kommen un(l unter Igiiek- 
bihhmg der \'*ergr61Jerung der Knochen ab. R6ntgenologisch besteht 
tin gewisser Un~ersehied: gr6gere Aufhelhmgen (fibr/3se Bezirke) fehlen 
bei der ehronisehen Osteomyelitis, wir .sehen nut eine fleekige Ver'&n(lemmg 
der Knoehenstmlktur und. eine oft sehr reiehliche periostale Knoehen- 
neubihhmg, wobei die Grenze der al~en Cortiealis racist noeh in einer 
tiefe.ren 8ehichte zu erkennen ist. 

Eine Verweehshmg aller gcnannten Krankheitsbihter a) b) e) d) e) f) 
mit unserer Erkrankung ist nur kliniseh mSglieh, histologiseh ergeben 
sic alle vollkommen andere Beflmde. Nut das zentrale Fibrom ghnelt 
einem fibr6sen Herd in einer I{3"perost()se, so (la13 bei einer kleinen Probe- 
excision ein Zweifel m6glieh wgre. Die seharfe Grenze gegen den um- 
gebenden Knoehen, der dureh das expansive Waehstum des Fibroms 
verdriingt wird, (las Feh]en ~msgiebiger Knochenbildung in allen Teilen 
(ler Geschwulst gibt eine kl~tre Unterseheidung. 

Die giesenzelltumoren, die Recklinffhau,sensehe 1~rankheit und das 
Adamantinom k6nnen in keiner Weisc mit nnserer Erkranklmg ver- 
weehselt wcrden, hSchstens k6nnte einmal ein fibr6ses Sp'M-stadimn eines 
Riesenzelltumors, falls es in ibm ausnahmsweise zu nennenswerter 
Knoehenbildung gekommen ist, manehen Bildcrn bei unserer Erkran- 
kung ghneln. Kleine Probeexcisionen kSnnen auch bier zu Irrtiinlern 
in der Diagnose fiihren. 

Seh'gdelhyperostosen bei Meningeomen kommen wohl nur bei der 
b6sartigen Form dieser Geschwiilste vor. Sic wachsen auch viel raseher, 
wie die Hyperostosen bei unserer Erkrankung. Die neugebihieten 
KnochenbMken liegen auffallcnd radi/~r zur Knoehenoberfl'gche und haben 
groBe :~_hnliehkeit mit dem Bild des strahligen osteogenen S~rkoms. 
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Ebensowenig wie mit  den Hyperostosen bet Meningeomen kann man 
wohl die Knoehenvergnderungea bet der [uischen Periostitis des Schgdel- 
daches mit unseren Hyperoetosen verwechseln, sind meist, mit anderen 
luisetmn Symptome, wie Vergnderungen an anderen Knochen, vor 
allem den langen R6hrenknochen oder benachbarten gumm6sen Pro- 
zessen vergesellschMtet und kommen iiberdies nur mehr selten zur 
Beobachtmag. 

5. Die patholoflisch.anatomische Deutung des Kran~:heitsbiIdes. 
Die ausfiihrliche morphologische Darstelhmg der vorhin besehriebenen 

Hyperostosen der Kiefer- und Seh~klelknoehen, insbesondere des Falles 1, 
vermoehte zwar weitgehenden Einbliek in den Aufbau, in das Verhalten 
der Grenzgebiete, in den Massenzuw~ehs, den inneren Umbau dieser 
eigem~rtigen Bihtungen zu geben, eine endg(iltige Einreilmng in eine 
bestimmte Krankheitsgruppe [/i[]t sieh aber metrics Erachtens nach nicht 
vornehmen. Selb,~t be[ dem Versueh, a.uf dem Wege der AussehlieBung 
eine l~]inreihung zu vollziehen, bteiben immer noeh mehrere MSglichkeiten, 
yon denen abet keine unumstOl]lich bewiesen ist. In Frage konmlen: 
Fnizimdungen, (leschwulstbihhmgen, Fehlbihhmgen. Es ist au(,.h heute 
noch die Ansieht M. B. s in Geltung, dag sieh der vorliegenden 
Erkr~mkung weder unter den Gesehwfilsteu noeh unter den gew6hnliehen 
Fntziindungen eine feste Stelhmg anweisen l~i[~l~. 

Abgesehen davon, dab auch (lie kliuische EntwiokJung der Erkra.nkung 
keine Anhalt,spunkte fiir einen entz/mdliehen Vorgang bie~et, ergeben 
sieh a.ueh bet der histoh)gischen Untersuchung keine :~lzeiehen fiir einen 
soh:hen. Ausnahmsweise vorhan,iene entztindliehe Infiltrate bekunden 
si~.h als rein 6rt.l[che Ereignisse, (tie nebenher gehen und mit der Er- 
krankung a.ts soleher niehts zu tun haben. Mangels ether nachweisbaren 
Enl;ziindung als Urs~ehe tier Erkrankung rout3 aueh eine l)eutung der 
Vergnderungen als entz(indlic'he, gesehwulstartige Hyperplasie a.uBer 
I~t  raeht bleiben. 

Verlo~'kender dagegen wgre sehon die Annahme, dal] es sieh unt eine 
gesehwulstmi~l.~ige Bildung handelt. Zugegeben, dab die genaue Grenz- 
ziehung, wo das gesehwulstmgl3ige Wachstmn beginnt, bzw. was noch 
als a.ndersarti,mr Neubildungsvorgang anzuerkennen ist, heute vielh'ieh~ 
schwieriger ist, als ehedem, s) kann den vorliegenden Hyperostosen die 
gigensehaft der Autonomie nieht aberkannt  werden, wenigstens in dem 
Stadium, in dem sit zur Untersuehung gelangen. Ein Anfangsstadium 
hat rm(.h niemand gesehen. Legen wit die Definition Virchows tiber das 
Osteom zugrunde, (lie verlangt, dab (lit.' Entwiekhmg derartiger Ge- 
sehwiilste regelmiil]ig zur Knoehenneubildung tendierr, dab sieh diese 
Knoehenneubildung als die eigentliehe Akme in der Entwiekhmg da.rstellt 
und nieht als ein bloger Zufall, der eintreten kann, aber nieht einzut.reten 
braueht, (].a.ll also d.ie ganze Entwickhmg yon vorneherein auf (tie Bilthmg 
yon Knochensubstanz a.ngelegt ist, so w/iren yon unseren Hyperostosen 

Virch,.,ws 3.rchiv. Bd. :~03. 4 6  
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wesentliche Voraussetzungen ffir ihre Einreihung unter die Knochen- 
gesehwiilste im engeren Sinne erffillt. Allerdings mug betont werden, 
(lag in unseren Hyperostosen aueh dem Bindegewebe ein nieht wenigcr 
bedeutender Anteil zukommt, (let es nahelegen wiirde, yon einer Art, 
Fibroosteomen zu spreehen. Namentlieh die auff/~l]ige Gleiehm~tgigkeit 
und der Reifegr,~d des Bindegewebes innerhalb des sog. blauen Knoehens 
lenken die Aufmerksamkeit auf das Bindegewebe , (lie dureh den ~Befund 
gleiehartiger knoehenfreier Gebi]de noeh erh6ht wird. Fiir eine derartige 
Auffassung haben sich Uyeno (1909) und in jiingster Zeit Phonister und 
Grim+'o'n, sowie K . H .  Thomr ausgesproehen, denen zweifellos dieselbe 
iErkrankung vorgclegen hat. 

Aueh die naeh allen Riehtungen erfolgende 5'[assel~zuna.hme tier yon 
einem zentralen Urspmmg sieh entu'iekelnden IIerde erfolgt, nach Art 
einer gutart.igen Geschwulst. Der periostt~le Zuwaehs geht im �9 ,,roten" 
Knochen a.uf, der selbst, wieder als zeitlich und 6rtlieh beschr~inkte 
Bihhmg aufzufassen ist. 

12, bersehrelten der Xahtgrenzen zu den Naehbar- Ein gelegentliches '~ 
knochen, (las an sich mit der Auffasstmg einer gnLartig(,n (lesehwulst- 
bihhmg nieht vereinbav witre, k6nnte in Abhitngigkeir vom jeweiligen 
Erh~ltungszu..-:tand der N/ihte gebracht werden, limber den Zust.and der 
Ni~hte licgen bis jetzt aher keine besonderen Angaben vor. ]",in seheinbares 
(~berschrciten der Xahtgrenzen m~d damit eine t~eteiligung mehrerer 
aneinandcrstoI3ender Knochen k6nnte auch dutch nmttizentrisehe Herd- 
entslehung bewirkt werden. Legt man das Sehwergewieht. ~mf den 
fibromat6sen (Jewebsanteil, so ware in der Beteiligung mehrerer Knoehen 
ein (iegenstiick zur multiplen Fibrombildung gegeben, wobei allerdings 
mM wohl dutch die Eigenart dor Knoehenbildung bedingr, die Grenzen 
(ler Herde mit der Zeit ~'erfliegen. Von ([en gut~rtig('n Oeschwiilsten 
mit Knoch('nbildung. (len Osteomen, Osteochon(tromen und ossifizieren- 
den Fibr~mten unt.erseheidet sieh unsere Krankheit d~durch, dab sie yon 
dent umgebenden novmalen Knochen nicht seharf abgegrenzt ist. 

In einem friiheren Abschnitt 6ind die (}r/inde da.rgelegt, die m~s 
hinsiehtlieh einer Gleichsetzung unserer F/tile mit verschie,tenen als 
Leontiasis ossea besehriebenen Krankheitsbihlern Zuriiekha.llung auf- 
erle~en. Die Vorbeha.lte sind hauptsiichlich we,~en des ]!'ehlens klarer 
und eindeutiger histologisehcr Befunde eingelegt, abet auch deshalb, 
weil unsere eigenen rind viele Beobacht.ungen des 8ehrift~tmns zu sehr 
den Charakter einer verhfiltnism/tgig eng umgrenzten grknmkung haben 
und nieht (tie gewaltige Ausdehnung und Verbreitung, wie sie die als 
Leontiasis ossea bezeiehneten Sehgde] besitzen. M. B. Schmidl hat die 
Schwierigkcit der Orenzziehung zwisehen den F-~llen, in denen nur ein 
oder wenige Seh/tdelknochen betroffen waren, und ganz ausge(tehnteren 
schon betonl. AuSerdem bes~eht. (tie MUglichkeit, dal3 (tie eburnisierten 
F/file yon Leontiasis ossea einem yon den spongi6sen Hyperostosen (also 
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unserer Erkrankung)  zu trennenden Krankheitsbild angeh6ren. Aber 
auch dann, wenn tatsgch]ich eine Krankhcitseinhei t  vorliegen wiirde 
und es bloB Zufall were, dab uns heute nicht  mchr  die ganz krassen :Fglle 
begcgnen, so wgre es kein ausreiehender Gmmd, die Deutung als Ge- 
schwulst abzulehnen. Es lassen sich mithin eine Rcihe yon MerMnalen 
der Erkrankung  anfiihren, die ihre Zuordmmg zu den Geschwiilsten nich~ 
ausschliel3en wfirdcn, doch sind sie weder einzeln nod1 insge~qmt beweis- 
kr/iftig genug, da3 wir nicht noeh naeh anderen Erkl/irungsm6g]iehkeiten 
Umschau halten miiBten. 

Eine Eigenheit der vorliegenden I typerostosen,  die auch fiir die Auf- 
fassung als Gesehwulstbildungen verwertbar w g r e ,  soferne wit  dem 
Mutterboden bestimmte Einfliisse ~mf die Formbesonderheiten einer 
(leschwulst zuerkennen, ist ihr ausschlieflliehes Vorkommen in den 
Belegknochen des Seh~Mels. Bei knorpelig vorgebihleten iKnochen sin([ 
gleiehartigc Erkrankungen bisher noch hie beobachtet  worden. Diese 
topographische Eigenheit lgBt aber auch an cine anlagem/tBige Fehlbihhmg 
denken, wofiir auch der fast regelmgf3ig in jugendlichem Alter liegende 
Krankheitsbeginn verwertbar  w/i.re. 

l-?ber die Feststelhmg, (lab ein besonderes Krankheitsbild vorliegt, 
das ilie Kiefer- und Sch'hdelknoehen zumeist schoi1 JI:n 2. und 3. Lebens- 
jahrzehnt  ergriffen bat, kommt  man demnach nicht hinau.s. Spricht ~meh 
vieles fiir eine geschwulstm/il3ige Bildung, so m6ehte ieh doeh bis zur 
E,'bringung sicherer Beweise hief6r nur yon Hyperostosen spreehen. Die 
Benemmng a.ls Fibroosteome oder Osteofibrome wiirde (tie vorbehalth)se 
Anerkennung als (lesehwulstbihhmgen be(teuten. 3[erkw/irdig ist (Lie 
Tatsache, (tab wit an der Knochenoberfliiche kartilagin{ire un([ fibr6se 
Exostosen kennen, zentral iln [~lTtochp_ll Osteoehondronle 1 U l d  t t l l S C l ' ( ,  ~ 

Erkrankung,  bei der die Knoehenbildung yon einem fibromat6sen (lewebe 
ausgeht, dab abet die ]~]xistenz yon zentralen Osteomen, die nur aus 
normalem lanmllgrem Knoehen bestehen, umstri t ten ist. Dabei ist es 
wieder bemerkenswert, dal3 unsere ]~_Mo'ankung aussehlieBlieh an (ten 
Belegknochen v,)rkommt. Eine Benennung als Osteofibrosis seheint mir 
leswegen nieht ~,riin.~ti~,. .,. weil eine nosologisehe Einheit.. ein him'cichend 

mngrenzbares Krankheitsbild nicht (let' Oefahr ausgesetzt werden sr 
durch ungenaue Verwen(hmg ghnlieh klingender Bezeiehnungen in dem 
Sammelbegriff Ostitis fibrosa unterzugehen und die sehon erheblich fort- 
gesehrittene Abgrenzung tier unter  diesem Namen zusammengeworfenen 
Krankheitsbihter  neuerdings zu verwisehen. 

Schrifttum. 
A,qri~u.s, ,Iomts: (bei Bar&.:nheuer). --- Axhau,',.n, U.." 5Iisch' Beitr. 19,10, 932 
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