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Im Krankengut einer Kieferstation sind immer wieder Fille von un-
scharf begrenzten Verdickungen und Vergrolerungen der Kieferknochen
71 beobachten, die meist in jugendlichem Alter beginnen, in lungsamem
jahrelangem Wachstum zu betrichtlichen Knochenauftreibungen fithren,
aber auch lange Zeit und vielleicht sogar dauernd stationdr bleiben
kénnen. Die Diagnose dieser Fille war immer eine etwas unsichere.
Wenn ein einzelner Knochen befallen war, so wurde entweder von einem
Osteom. oder einer Ostitis deformans Pagel gesprochen. Waren bei
cinemt Kranken an mehreren Kieferknochen oder auch an Knochen des
Gesichts- und Hirnschéclels derartige, einander sehr ihnliche Knochen-
vergroferungen vorhanden, so wurde die Erkrankung entweder wieder
in die Ostitis deformans { Puget) oder in die Leontiasis ossea ( [irchow)
cingereiht. Ganz unbestimmt war meist der histologische Befund, der
buld als echte Geschwulst (Osteofibrom), bald als ,.Osteodvstrophie
gedeutet wurde.

Da die Diagnosenstetlung und daber auch die Indikation zur Behand-
Junyg in jedem neuen Fall eine unsichere blieb, sowohl die Annahme eines
Osteoms, wie die einer Ostitis deformans Puget jedesmal von neuem
unwahrscheinlich schien, wurden eine Reihe eindeutiger Fille Iklinisch
und histologisch genau untersucht, um vor allem ein klares Bild fiber die
Morphologie der Jrkrankung zu erlangen, zumal die bisher vorliegenden
bistologischen Befunde oft recht diirftig sind und zu einer Klassifizierung
der Erkrankung nicht ausreichen.

Bald stelite sich heraus, dafl es sich um eine Krankheit fiir sich
handelt und daB die solitiren Vergréferungen einzelner Kiefer- oder
Schidelknochen histologisch die gleichen Bilder zeigen, wie die Falle
mit mehreren Herden in verschiedenen Knochen desselben Kranken und
daB auch der klinische Verlautf der Erkrankung in beiden Gruppen ganz
ahnlich ist. Mit Ricksicht auf Angaben des Schrifttums sei hervor-
gehoben, dall in allen Fallen der eigenen Beobachtung der pathologisch
veranderte und vergrollerte Knochen immer im wesentlichen porés, am
Durchschnitt bimsteinartig war, Es lag demnach — wenn man so sagen
darf — eine spongitse Form der Frkrankung vor, wihrend im Schrifttum
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oftmals auch Fille vollkommener Xburnisierung der pathologischen
Knochenvergréfierungen beschrieben sind. Es mul aber offen gelassen
werden, ob die eburnisierten Formen tatsdchlich in das vorliegende Krank-
heitsbild gehoren oder ob es sich um eine besondere Verinderung handelt.
Sowohl im klinischen Sprachgebrauch als auch von seiten pathologischer
Anatomen wird fiir das vorliegende Krankheitsbild nicht so selten die
Bezeichnung ,,Leontiasis ossea™ Firchow verwendet. Leontiasis ossea ist
aber ein Sammelname, eigentlich
eine Symptombezeichnung. unter
der sich recht verschiedenartige
Irkrankungen  verbergen.  Das
lowenhauptartize  Aussehen  des
Schidels, das Firchowe zu dieser
Namengebung veranlafite, besteht
in seiner ausgepriigten Form  bei
der Ostitin deformans Paget, der
zweifellos viele, vor allem unter
den alten als Leontiasiz ossea be-
zeichneten Schidel angehdren. Die
Verbreiterung  der Glabella,  die
symmetrische  Auftreibung  und
Verdickung  der  Jochbeine und
Oberkiefer ist Jdas Ausschlaygeben-
de fir das Zustandekommen des
Lowenhanptes. Fiar einseitige Er-
krankungen — und zumeist handelr

Abbo b, ¥atl b, Lichtbild vor der Operation. . . - - .
Verdrangnng des rechten Anges niach oben. ex sich bei dem \’()l'll(‘g(’hd(’ll Krank-

heitsbild darum — eines Qberkiefers
oder Unterkiefers, fitr letzteren auch dann, wenn er in sciner Ginze
befallen ist, oder fitr einen Herd im Schideldach aber erscheint die
Bezeichnung Leontiasis ossea nicht sinnvoll. Es wiirde wohl niemanden
einfallen, etwa die \«V(’i(‘fht(‘i].i:('-h\\‘e“unlg,‘ bel einer Periostitis des Ober-
oder Unterkiefers, die ein dhnliches Aussehen hervorruft wie die vor-
liegende Erkrankung, auch nur symptomatisch als Leontiasis zn be-
nennen. Aus dieser Erwigung habe ich den Namen Leontiasis osseca,
den ich zunichst fiir unsere Krkrankung in Betracht zog, fallen gelassen
und habe die allgemeine Bezeichnung Hyperostosen gewihlt 1.
Eigene Fille.
Fall 1. Hyperostose (.. Leontiusis ossen™ ) des rechten Oberkiefers. J. (i., 13 Jahre
alter Knabe. Krankengeschichte Nr. 6967 (Abb. 1), Familienanamnese o, B.
Vor ungefihr 6 Jahren trat am rechten Oberkiefer unterhalb des rechten Auges
eine Schwellung auf, die bis November 1929 nur wenig grofer wurde, Damals bekam

U Herrn Prof. Dr. L. Haslhofer, dem chemaligen Vorstand des pathologisch-
anatomischen Institutes im Krankenhaus der Stadt Wien, bin ich fiir seine
Unterstittzung bei der Durchfilhrung dieser Arbeit zu Dank verpflichtet.
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das Kind Scharlach, darauffolgend Nierenentziindung, Schafblattern und Nasen-
diphtherie. Es befand sich vom November 1029 bis Mai 1930 im Kinderspital,
wurde dort réntgenisiert und der Mutter gesagt, es sel im Oherkiefer eine harmlose
Knochengesehwulst, die man in spateren Jahren entfernen kénnte. Nach den
iberstandenen Kinderkrankheiten wurde die (ieschwulst merklich gréBer. ohne daf3
das Kind jemals Schmerzen hatte. Celegentlich einer Untersuchung iin Juli 1931

ﬂ’s. 3 &

Abb. 20 Tall 1. Post. ant. Rintgenanfnahme des Oberkiefers vor der Operation
{gegen Abh, 1 seitenverkehrt),

an der Kieferstation wurde die Operation empfohlen. Die Geschwulst war in den
zwel Jetzten Jahren nicht wesentlich gewachsen.,

Mit 7 Jahren hatte das Kind Fraisen. die seit 1929 nicht mehr auftraten, mit
2 Jahren Masern.

Statns. Dem Alter entsprechend entwickelter Junge von gesundem Aussehen.
Ty, - - - . N
Es stehen samtliche Zabne von 1—7 in normaler Okklusion.

Intern o..B., Angenbefund: Fundus und Visus normal (geringe Myopie). Wasser-
mann negativ. 1. 8. 33.

Tor o [V TR > v W N c i :

Aufere Unfersuchung. Rechte Wange unter dem Auge durch rine kugelige
Vorwdibung betrachtlich, hauptsachlich nach vorne, aufgetrichen. Die rechte Lid-
spalte erscheint durch das hinaufgedriickte Untevlid etwas enver. Die rechic
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Nasolahialfalte verstrichen, dic Nasenspitze etwas nach links verschoben, ebenso
der linke Mundwinkel etwas nach oben. Beim Lacheln ist die Verziehung des
Mundes nach links sehr deutlich. Der Tumor fiihlt sich iberall knochenhart an.
Dic Weichteile sind dariiber gut
verschieblich, duBerlich nirgends,
auch nicht der Farbe nach, ver-
andert; keine Druckempfindlich.
keit.

Mundhohle. Dic rechte Gau-
menhilfte wesentlich breiter als
die linke (in der Gegend des for.
pal. links 17 mm, rechts 20 mm)
und besonders im vorderen Drittel
stark abgeflacht. Der Tumor er-
streckt sich von der Gegend des
2] bis zum 7). ist itberall gleich-
mifig knochenhart und glatt,
die Schleimhaut dariber gut ver-
schieblich, unveriandert; nirgends
bestcht  Druckempfindlichkeit.
Leere Alvenle 2.

Lymphknoten submandibular
rechts und links gleich tastbur,
nicht vergroBert.  (Thriges Skelot
o. B.

Rintgenbefund (1. 8.33) (Abb.
2). Der ganze rechte Oberkiefer
von der lateralen Nasenwand bis
zum Jochbein und vom Alveolar-
kamm bis zum Orbitalboden von
einemi Knochenschatten  einge-
nonunen, der rundlich hegrenzt
ist (vor allem nach hinten und
vorne).  Die  Kieferhohle voll-
kommen  verschwunden. Der
Knochenschatten von  mittlerer
Dichte. Fine schmale periphere
Zone ctwas dichter als die zen-
trale Hauptimasse, keiue deutiiche
Struktur erkennbar. Dic rechte
Nasenhohle nur von unten her
eingeengt. Samtliche Zihne cr-
halten, in normaler Lage, der H

noch nicht durchbrochen, am 6

Abb. 34 und 3b. Fall 1, Lichtbild des resezierten keine sichtbare \\'\{rzclﬁillung.

Oberkiefers, Engelige Vorwdlbung in der Fossa  periapikale Herde, Die iibrigen

canina, am Tuber waxillae und am Gaumnen. Knochen des Schiadels und Ge-

sichtes o. B.

2. 8. Totale Oberkieferresektion rechts auf Grund der Annahme eines Osteoms.

10. 8. Nihte entfernt. Heilung p. p. 214. 8. Xosmetischer Effekt des cingesetzten

Resektionsklofes im allgemeinen gut. 2.4.36. Wundgebiet o. B. Driisen un-
verandert.

Nachuntersuchung im Marz 1938, Keinerlei Anzeichen eines Rezidivs. Resek-

tionshohle o. B. Auch am tibrigen Skelet keine Zeichen einer Knochenveranderung.
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Paticnt kann mit der Resektionsprothese gut umgehen. Die Entstellung ist gering,
die Sprache normal. Réntgeunkontrolle ergibt keine auf pathologischen Knochen
verdachtige Stelle. Das rechte Auge nicht herabgesunken (durch die Prothese ge-
stiitzt), keine Doppelbilder.

Operationspriparat (Abb. 3a und b). Rechter Oberkiefer mit hartem Gaumen
und Alveolarfortsatz. Die Fossa canina konvex vorgetrieben, der untere Orbital-

Tuber max.
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Abb. 4, Horizontalzehinitt dureh den erkrankten Oberkiefer von Fall 1 und durch einen

uormalen Obeckiefer in mittlerer Hahe. Grenze des erkrankten Oberkiefers.

— e — — {irenze des normalen Oberkicfers, — - ——.—. — Grenze der vevengten Kicfer-

hohle und der normalen Nieferhahte. ... Grenze zwisclicn Luneldrem (rotem) urd
pritnirivein (blauem) Knochen im erkrankten Oberkiefer,

rand durch die Auftreibung des Knochens ganz abgerundet. Der untere Nasenganyg
normal konfiguriert.

Die Platte des harten Gaumens ist verdickt. aus krankhaft umgebautem Knochen
aufgebaut, in der Gegend des 2. Molaren aber wieder von normaler Struktur. Die
Highmorshohle fehlt vollstindig, da der Oberkieferknochen in seiner Gianze in eine
Knochenmasse von ganz dichter Struktur umgewandelt ist. Das Jochbein erscheint
unverindert. Der erkrankte Oberkiefer erscheint mit freiem Auge dicht spongios
gebant, bimssteinartig, nahezu homogen. Die Festigkeit des krankhaft veranderten
Knochens ist herabgesetzt, er ist leicht zu sigen. Die Zahne stehen vollkommen fest
im Kiefer, ihre Kronen ragen nur wenig hervor, zwischen den Zihnen mehrfach
Liicken.
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Mikroskopische Bejumle. Eintsprechend den beim Zersigen des Oberkicfers
beobachteten Veranderungen fallt hei der Betrachtung der histologischen Schnitte
schon mit freiem Auge anf, dafl der fast zur Gianze erkrankte Oberkiefer einem ge-
sunden Vergleichsstick gegeniitber betriichtlich an Gré8e zugenommen hat und zwar
vor allem an scinen freien Oberflichen, an der Iossa canina., am Tuber und an
der Gaumenplatte, die alle drei stark vorgewslbt sind. Die Massenzunahme gegen
die Nascnhohle ist geringer. An jenen Stellen dagegen, wo der Oberkiefer an Nach-
barknochen stoft, besteht nur cine geringe VergroBerung; so vorne lateral gegen
das Jachbein, hinten oben gegen den Processus orbitalis, hinten unten gegen den

Abb.s. Fall 1o Cbersiechtsbild, Annihernd ein Viertel der Fliche des horizoutal dweh-
sehnittenen Oberkiefers. Reelits das normale Jochbein, Links vom Jochbein, dureh die
Sutura zygomatico-maxillaris getrennt, der verinderte Oberkieferknochen mit einer Rand-
zone s rotem Knoehen an der Facies infratemporalis, in geringerer Dicke auch entlang
der Suturn zyvgomatico-maxillaris, Ein IFortsatz der roten Randschichte zieht auel gegen
div Mirte des im itbrigen aus feinbalkigem blanem Knochen aufgebauten Oberkicfers.
entsprechemd der in anderer Schuitthobe verlanfenden Sutura intermaxillaris. Zentrai
der feinbalkige blaue (primitive) Knoehen, Simal,

Processus palatinus des (faumenbeines und vorne medial am Processus frontalis
maxillae (Abb. 41,

Die Nachbarknochen haben im Ubersichtshild eine normale Struktur aus Corti-
calis und Spongiosa (Abb. 5). Nur an einigen Stellen sind in ihnen Markraume
nahe an der Naht zum Oberkiefer zu sehen. die sehr lockeres Fasermark enthalten
und an ihrer Begrenzung lebhaften An- und Abbau aufweisen (Abb. 13).  Die
krankhafte Verdnderung der Knochenstruktur beschrinkt sick sichtlich im wesentlichen
auf den Oberkiefer wnd macht an den Ndhten, die ihn mit den normalen Nachhar-
knochen verbinden, Halt (Abb.35), nimmt demnach ihren Ausgang von einem
einzeinen Knochen uud beschrankt sich Jange oder itherhaupt auf ihn allein.

Im Erkrankungsbereich ist der urspriingliche Knochen fast vollkommen ge-
schwunden, nur an einzelnen Stellen sind noch Reste von ihm vorhanden. so in
der Spitze des Processus frontalis und im Alveolarfartsatz. Die (irenze zwischen

verinderten und normalem Knochen im Oberkiefer ist im Ubersichtshild nicht
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scharf, wie dies ja auch an den Réntgenbildern zu ersehen ist und bei operativen
Singriffen bemerkt wird.

An die Zihne reicht der pathologische Knochen nur an einigen Stellen heran,
ohne den Periodontalspalt zu verindern.

Die Kieferhihle ist durch den krankhaft neugebildeten Knochen bis auf einen
T-formigen Spalt mit dem einen Schenkel an der nasalen Oberfliche, mit dem
zweiten von dort frontal bis in die Mitte des Oberkicfers reichend, eingeengt
(Abb. 4 und 14). Nur gegen den Processus frontalis zu, der ja auch zum Teil

Ahb, 6. Teilbild der Abb. 3, Fall 1. Bereich der Sotura zygomatico-muaxillaris und der
Facies infratemporalis. Rechts die normale innere Compacta des Jochbeinx, Links der
pathologisehe Oberkieferknoctien; oben der rote, unten der blane Knochen, 2omal.

normal ist. ist ihr vorderer Recessus teilweise erhalten. Dieser reicht medial bis
gegen den Tranennasenkanal.

Der Nervus frontalis sowie mehrere kleinere Nerven ziehen mitten durch den
pathologischen Knochen, von normalem Bindegewebe umgeben, so dal} ein Kom-
pression nicht zu bestehen scheint,

Der pathologische Knochen hestelit durchwegs aus einem dichten Netzwerk
mittelfeiner Bilkchen, das im Ubersichtsbild keinerlei trajektorielle Anordnung
erkennen, jedoch fast iiberall eine periphere Schichte von einer zentralen unterscheiden
1aB8t. Die periphere ist rot gefirbt, hat dickere Bilkchen, wihrend die zentrale
blau bis blaurot und viel feinbalkiger ist (Abb.5 und 6). In der peripheren
Schicht ist noch eine gewisse Anordnung in dem Sinne zun erkennen, daB ihre ober-
flichliche Lage parallel zur freien Oberflache liegt, die Gibrigen mehr senkrecht zu
dieser oder ohne deutliche Richtung. Wir wollen den peripheren Knochen kurz
den ,,roten” Knochen nennen, den zentralen Anteil den ,,blauen’ Knochen ent-
sprechend dem Verhalten bei der Firbung mit Himalaun-Losin.



630 Richard Trauner:

Der blaue Knochen ist ganz wirr, netzférmig angeordnet; hdchstens in der
harten Gaumenplatte ist er ctwas grobbalkiger und andeutungsweise gerichtet.

Die Schichte des peripheren roten Knochens wechselt hinsichtlich ihrer Dicke an
verscehiedenen Oberflachen (Abb. 4) und ist immer dort am dicksten, wo der Ober-
kiefer am lebhaftesten wiichst, also an seinen freien Flichen, der Fossa canina, am
Tuber und an der Gaumenplatte, diinner gegen die Nase und an den Nahten zu
den Nachbarknochen. Aber auch die Schleimhautoberfliche der Kicferhohle,
sowie die grofleren Nervkanile sind von einer dinnen Schichte roten Knochens
umgeben,

Schliefilich sind mit freiem Auge noch Stellen im pathologischen Oberkiefer
zu sehen, die gar keine oder nur spirliche Knochenstruktur aufweisen: binde-
gewebige bz, fibromartige Herde (AbL. 12). So vor allem ein gréfierer im Tuber
maxillae, der nahe an der Grenze zum Gaumenbein vom Orbitalrand bis zum
Weisheitszahn reicht. Ein zweiter kleinerer ist im Zentrum der harten Gaumen-
platte gelegen.

Anden bereits oben erwahnten normalen Stellen im Oberkiefer, alzo im Processus
frontalis und im Alveolarfortsatz hinten beim Weisheitszahn, besteht der Knochen
cbenfalls ans Haversischen Lamellensystemen.  Im Processus frontalis ist der
Knochen kompakt it spiartichen Haversischen Kanillen ohne jedes Fettmark.
wihrend er im Alveolarfortsatz spongiss ist. schmale Bilkchen und weite Mark-
riume mit Fett- bzw. zelligem Mark besitzt und nur an der freien Oberfliche und
an der Zahnalveole eine diinne Corticalis aufweist. Im Alveolarfortsatz finden sich
Lis zur Grenze des Erkrankungsherdes nur geringe physiologische Umbauvorginge.

Um die Besonderheit (krankhafte Abartung) der Struktur des pathologischen
Knochens deutlich hervorzuheben, sei eine kurze Schilderung der Struktur jeoner
Knochenteile voransgeschickt, die noch als normal anzuschen sind, bzw. nur geringe
reaktive Verinderungen darbieten.

Die normalen Nachbarknochen.

Die Nachbarknochen, das Jochbein und das GGaumenhein, sind aus normalen
Harersischen Systemen mit Schaltlamellen zusammengesetzt, der Knochen rot
gefirbt. Das Jochbein besteht aus einer Corticalis gegen die freie Gesichtsfliche 2y,
einem groBen Markraum und einer zweiten Corticalis gegen die Naht zum Oberkiefer
(Abbh. 5 und 15). Diese groBlen Markriume enthalten Fett- und zelliges Mark,
nur in der Grenzceorticalis gegen die Naht finden sich sowohl im Jochbein, wie
im Caumenbein einige kleine bis mitteleroBe Markraume, die lockeres Fasermark
enthalten (s. 8. 641, Abb. 15} und etwas regerer Umbau.

Im ganzen sind diese Vorginge aber nicht ausgedehnt. Dieser stirkere Umban
ist durch die Ndhe des sich ausdehnenden Erkrankungsherdes hedingt und it die
normalen Nachbarknochen mit dem Wachstum des krankhaft verinderten Ober-
kiefers schritthalten, wobei aber dieser Umbau sich in durchaus normalen Formen
bewegt.

Diese Vorginge weisen auf cine Verschiehung des Jochbeines gesichtswirts
und des Processus palatinus des Gaumenbeines nach hinten hin, wobei die Ver-
schiebung des Jochbeins ausgiebiger erfolgt. als am Gaumenbein.

Der rote Knochen.

Wenn wir nun das engere Erkrankuungsgebiet betrachten. so ist vorwegzunehmen,
daB die Schichte des roten Knochens dort um so breiter ist, wo die stirkste Uber-
schreitung der urspringlichen Oberflache des Kiefers erfolgt ist. Am breitesten
ist der rote Knochen demnach an der Fosse canina, am hurten Gaumen und am
vorderen Teil des Tuber, wo er gegen die Fossa infratemporalis sieht, schmiler gegen
die Nihte. Unter der Kieferhohlenschleimhaut ist die Zone des roten Knochens
desto dicker, je weiter der Spalt der Hohle noch ist. Aber auch an der Grenze der
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Teile des Oberkiefers, die noch aus normalem Knochen bestehen. liegt zwischen
diesemy und dem blauen Knochen eine malig breite Schicht roten Knochens, in
der Einschliisse der alten Tela ossea zu sehen sind, ein Zeichen, dafl der vorher hier
gelegene normale Knochen ebenso umgebaut wird, wie der frisch apponierte perio-
stale Knochen an der Oberfliche. Das cinzelne Bilkchen des roten Knochens
gleicht im wesentlichen einem normalen Knochenbilkchen. Es farbt sich, wie
divses, mit Hamalaun-JZosin rot, nur im Zentrum etwas mehr violett. Es ist ehenso
zellarm und mit etwas weniger regelmifig verteilten, plumperen Knochenkérperchen.

Der rote Knochen ist im ganzen durchaus lamellir, es sind aber keine oder nur
ganz ausnahmsweise Haversische Systeme vorbanden. Vielmehr besteht der rote

Abb. 7. Fall 1. Aus dem roten Wnoehen an der Facies infratemporalis.  Zusaaumen-
hitngendes Billkehenwerk mit wechselnd dichtem Fasermirk und lebhaftem An- und Abban
an der Oberfliche, Die Balken liegen wirr in allen Richtungen des Rawmes. Sumal.

Knochen durchwegs aus mittelstarken, im Vergleich zum normalen Knochen
etwas schmileren, zum blauen Knochen breiteren Balken, die iiberall gleichmiBig,
ohne jede trajektorielle Anordnung, mit etwas ebenso breiten fibrosen Markriumen
abwechseln. Es findet sich aber kein normaler Aufbau in Compakta und Spongiosa,
der Knochen ist itherall gleichmiaBig spongios (Abb. 7). An manchen Stellen,
7. B. gegen die Fossa infratemporalis sind die Balken vielfach senkrecht zur freien
periostalen Oberfliche gerichtet. Die Balkchen sind dem in ihnen vorgehenden
lebhaften Umbau entsprechend aus einer gréBeren Anzahl unregelmiBig zusammen-
gesetzter Stiickchen, einer Art Breccie, aufgebaut (Abbh.7 und 8) und an ihren
Oberflichen sind an zahlreichen Stellen titige Osteoclasten und Osteoblasten
zu sehen. Die Osteoclasten sind vor allem an der Grenze zum Periost und zum
blauen Knochen sehr reichlich vorhanden, aber auch in der ganzen Dicke des roten
Knochens. Sie liegen meist in einer ganzen Reihe ringsum oder zumindest in einem
groBBen Teil des Umianges eines Markraumes (Abb. 9), wihrend sie bei der Ostitis
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deformans (Paget), wenn auch im allgemeinen zahlreicher and gréBer, mehr ver-
einzelt zu sehen sind. Ebenso liegen die Osteoblasten auch auf groBe Strecken hin
und bilden an den Oberflichen und Binnenrdumen konzentrische Knochenlamellen
(Abh. 7 und 9). Dies ist gleichfalls ein wichtiges Unterscheidungsmerkmal gegen-
dber der Ostitis deformans, bei der gewohnlich nur an kurzen Strecken an-
und abgebaut wird, wobei An. und Abbhau hiufig dicht nebeneinander in ein- und
demselben Markraum vor sich gehen.

Zwischen den Knochenbalken findet sich iiberall und ausschlieSlich ein fibréses
Mark aus spindeligen und lingsovalen Zellen mit feinfaseriger Zwischensubstanz,

Abboxo Fall 1. Teilbild aus einem hesonders breiten Bildkehen des roten Knochens nahe
am norinalen Knochen des Oberkiefers. Links unten ein frischoer Resorptionsriaun.  $hnal,

die Fasern in wirrer Anovdnung (Abb. 9). Fettzellen feblen fast vollkommen.
myelogene Zellen sind anffaliend selten. Die spindeligen Zellen sind iiberall sehr
gleichférmig. nie findet sich eine Polymorphie der Zellen, selten Mitosen. Wo die
Zellen dichter liegen, ist eine bandelige Struktur vorhanden, die, je dichter das
Fasermark, um so ausgepragter ist. Das Fasermark enthalt viel weniger GefiBe,
wie das normale Fettmark, geschweige denn, wie das oft ungeheuer gefaB3reiche
Pagetmark. Kine gewisse Gefillarmut kann aber auch durch den Kollaps der
Capillaren vorgetauscht sein. Gefafle mit muskuléser Wand sind nur in den geéBeren
GefaBBkanalen vorhanden,

Im roten Knochen wechseln hiufig Stellen mit dichterem und lockerem Faser-
mark, anscheinend in regelloser Verteilung. manchmal selbst in ein und demselben
Markraum (Abb. 9). Im allgemeinen gewinnt man aber den Eindruck, daB das
dichtere Fasermark in den Markraumen vorherrscht, an deren Begrenzungsflichen
Anbau erfolgt, wihrend die mit lockerem Fasermark erfilllten Markraume apla-
stische oder lacuniir angenagte Oberflichen besitzen. Das lockere, mit netzférmig,
nicht biindelig angeordneten Fasern ausgestattete Mark ist 6dematds. Liegen in
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einem odematdsen Markraum an cinem Stitck der Knochenoberfliche noch Osteo-
blastensiume, so ist das Mark an diesen Stellen dichter.

Der rote Knochen, der zwischen dem alten normalen und dem spiter gebildeten
blauen Knochen liegt, scheint in diesem Falle nur ein Chergangsstadium zu sein,
ja, er kann dort, wo kein normaler periostaler Knochen vorhanden ist. sogar fehlen.
Ar dahnelt dem normalen Knochen in Farbe und lamellirem Aufbau zum Unter-
schied vom blauen vollkommen, wohingegen aber sein Aufhan im groflen durchaus
von diesem verschieden ist und er auch uberall Fasermark enthalt.

Der bluve Knochen.
Der blaue Knochen, der die Hauptmasse und das Zentrum des Erkrankungs-
herdes darstellt (Abb. 4, 5 und 6) ist von dem beschrichenen roten Knochen

. T '.'.-T’ .,I;.

Abbo 9. Fall 1. Lockeres und dichtes Fasermark des roten Knochens, im lockeren
Fasermark Abbau, him dichten Anban. 9omal,

vollkommen verschieden.  LEr besitzt wesentlich schmilere. ganz unregelmifBig
begrenzte und nach Art des embryonalen Knochens gebaute, primitive Bilkehen,
Jdie meist sehr dicht in einem Fasermark liegen (Abb. 10). Die Bialkchen sind kurz,
vielfach astelig verbunden und ohne funktionelle Anordnung. Nur in der harten
Gaumenplatte sind sie manchmal etwas breiter und linger. verlaufen auch strecken-
weise zueinander parallel und zur Oberfliche des Gaumens bald parallel, bald
senkrecht. Dies darfte damit zusammenhingen, daf3 der blane Knochen hier das
schmale Zentrum einer ditnnen Knochenplatte darstellt und zur funktionellen
Versteifung derselben bis zu einem gewissen Grade herangezogen wird, wihrend
er sonst im Zentrum des Oberkiefers den Raum der Kieferhithle einnimint und
fur die statische und mechanische Funktion des Knochens von geringer Bedeutung
erscheint.

Die Knochenkérperchen des blauen Knochens sind nngleich grol, meist grifler,
plumper. rundlicher und zahlreicher wie im lamellaren Knechen und vielfach von
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hellblauen Héfen umigeben, die dort, wo die Zellen nahe aneinander liegen, zusammen-
flichen. An manchen Stellen reiht sich Knochenzelle an Knochenzelle, nur durch
cin schmales Netz von Grundsubstanz getrennt. Die Markraume, oder besser gesagt,
die zwischen den primitiven Bilkchen des blauen Knochens legenden Fasermark-
streifen, sind um einiges oder bis zum etwa Dreifachen breiter als die Béilkchen selhst;
letztere wieder erreichen nur ungefihr ein Drittel oder die Hilfte der Dicke der
Bilkchen im roten Knochen, Scheint auch der blaue Knochen im aligemeinen durch-
wegs gleichmilig gebaut, so ergibt doch der Vergleich verschiedener Ausschnitte
daraus manche Unterschiede in Grofle, Form. Zahl und Anordnung der Balkchen.
In einzelnen Feldern iberwicgen ganz kurze, splitterartige Bilkchen mit stark

Abb, 100 Falt 1. Blauer Knochen, Etwas liingere, netzartig zusammenhiingende Bilkehen
(vigh, Text). 90mal.

gekerbten Oberflichen. in anderen wieder sind die Bilkchen in gréfBever Zahl,
langgestreckt, geschwungen, mit weicheren Konturen. Es gibt auch seltener Uber-
ginge zu Strukturen, die in ihrer Anordnung und Dimension schon sehr dem roten
Knochen dhneln, nur sind sie eben aus primitivem und nicht lamellarem Knochen
aufgebaut.  Die Farbe derartiger Balkeben ist dann auch nicht tiefblau. sondern
mehr violett. die Knochenkérperchen sind weniger zahlreich. Auch die Markzellen
an den Balkenoberflachen Begen mehr in Reihen, die an unregelmiBige Osteoblaten-
belige erinnern und lagern schmale Siume kalklosen Knochens ab, ein Befund.
der in der Regel sonst nur im roten Knochen zu erheben ist. Dieser violette Knochen
steht aber alles in allem dem blauen Knochen viel niher als dem roten, vor allem
durch das Fehlen jeder lamellaren Struktur. Wo er auftritt, ist das Fasermark
entschieden zellitmer, faserreicher und ausgereifter als in denTeilen, wo der Knochen
tiefblau erscheint.

An Stellen. wo das Fasermark im roten Knochen zellreicher ist als sonst oder
wo sich dichte Fasermarkstringe aus dem blauen in den roten Knochen vorschieben,
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sicht man des ofteren in den Markraumen ohne jede Verbindung mit dem be-
grenzenden voten Knochen kleine Balken und Inseln von blauem Knochen, die meist
tiefblau gefirbt sind und durch ihre konzentrische Schichtung wie Kalkkonkremente
aussehen. Ihre Oberflachen sind aplastisch oder es findet nur sparlicher Anbau
statt.

Im blauen Knochen finden sich keine kontinuierlichen hohen Osteoblasten-
siume wie im roten, sondern den Knochenbalken liegen nur dieselben spindeligen
Zellen, in unregelmaBigen Reihen an, aus denen das gesamte Fasermark besteht.
Innechalb des Fasermarkes erfolgt so eine desmale Knochenbildung unter Ein-
schluB der Bindegewebsfasern. Das Wachstum des Knochens ist nicht osteoblastisch,

Abb, 11, Fall1l, Drimitive Knochenbildung, Dichtes zellreiches Fusermark. 90mal,

sondern er entsteht auf bindegewebiger Grundlage, d. h. es erfolgt zwischen den
jeweils der Balkchenoberfliche anliegenden Bindegewebszellen eine  [nfiltration
mit Kittsubstanz und diese verkalkt (Abh. 11}, Nur in den Bereichen. deren Aufbau
im allgemeinen schon mehr dem roten Knochen ahnelt, finden sich an den Ober-
flichen der sonst primitiv gebauten blauen Bilkchen kalkfreie Anlagerungssiume
innerhalh deutlicher Osteoblastenreihen,

Dic¢ Infiltration der Kittsubstanz am Rande der Batken des blauen Knochens
ist keinesaweys reichlich, so daB im blauen Knochen vermutlich kein lebhafter
Anbau besteht, jedenfalls ein viel geringerer als im roten. Die geringe Dicke der
Bilkchen ist nur so erklirlich. dafl entweder sehr langsam angebaut wird oder erst
seit kuwrzem. der blaue Knochen also jung ist oder daB An- und Abbau stindig
gleichen Schritt halten. Am wahrscheinlichsten ist es aber, dafl der Anbau wegen der
hesouders dichten Lage der Balkchen sehr langsam vor sich geht und haufig bald
itberhaupt zum Stillstand kommt. Sonst miste ja bald eine Verschmelzung aller
Bilkchen untereinander eintreten. eine Eburnisierung. was aber nicht im Charakter
dieser Verinderung liegt.
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Osteoclasten sind im hlauen Knochen nicht sehr sclten, aber viel spérlicher
als im roten. Sie sind ganz unregelmiBig verteilt und liegen meist einzeln; in allen
Teilen des blauen Knochens sind sie aber gleich hiaufig. Niemals sind an den Bilk-
chen lingere lacunire begrenzte Strecken zu sehen. Auffallend ist dic Armut des
blaven Knochens an Halte- und Kittlinien.

Das Fasermark im blauen Knochen bietet iiberall das gleiche Bild eines zell-
reichen, zum Teil biindeligen Bindegewehes (Abb. 11). Ein Wechsel von dichten
und ddematdsen Teilen ist nicht zu bemerken, das Mark ist durchwegs dicht, dabei
umso zellreicher, je primitiver der Knochen, dagegen faserreicher. also ausgereifter,
wenn der Knochen weniger primitiv gebaut ist. In solchen ausgerciften Teilen
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ALb, 120 Fall 1. Fibromihinlicher Fasermarkherd an dep Grenze zwischen rotem und
blatens Knochen im Tuber maxillae. 90mal,
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ist es e und da auch ctwas lockerer, ohne dall mit dieser Lockerung, so wie im
roten Knochen ein reichiicherer osteoclastischer Abbau einherginge. Ja an der
(irenze vom roten und blauen Knochen ist das Mark in ein und demsclben Mark-
rawm gegen den hlauen Knochen zu zellreich, gegen den roten édematds. mit Osteo-
clasten an den Knochenbalken (Abb. 13). GefiBle sind im Fasermark des blauen
Knochens vielleicht noch seltener wie im roten.

Die fibrosen Herde.

Den in der makroskopischen Beschreibung erwahnten fibrésen Herden ist ge-
meinsam, daB sie an der Grenze zwischen rotem und blanem Xnochen oder nahe
an dieser Grenze im blauen Knochen liegen. Der grofle Herd des Tuber maxillae
enthilt eine Blutung. die durch Resorption beseitigt wird und von narbiger Um-
wandlung des Bindegewebes und Knochenanbau gefolgt ist.

Obh gelegentlich der Blutung und der an sie sich anschlieBenden Vorgange im
Bindegewebe vorhandener Knochen abgebaut wurde oder ob die Blntung in einem
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schon vorher fibrosen Bezirk entstanden war, ist nicht zu eutscheiden. Kleinere
frische Blutungen liegen an mehreren Stellen in sehr zellreichen, biindeligen Teilen
des Fasermarks, entweder in breiteren Fasermarkriumen oder in kleinen faserigen
Herden. Der erwihnte fibrose Herd in der Gaumenplatte gleicht einem zcllreichen
Fibrom, dessen Faserbiindel in das dichte Mark des umgebenden blaven Knochens
ausstrahlten (s. Abb. 12). Nirgends finden sich in den fibrésen Herden odemardse
Stellen, wie im Fasermark des roten Knochens.

Die Grenze von rotem und blauem R nochen.

Die Balken des roten Knochens werden gegen den blawen zu meist schmiler
und die dem blauen zugewandten Oberflachen sind durchwegs Jaucundr hegrenzt

-,

N eI O

ALD. 13, Full 1. Grenzeebict zwischen rotem und bluuem Knochen,  #@pirliche Ver
hindungen zwischen beiden Knochenarten., Abbuu am roten Knochiei, Nenbildung von
blauem Knochen frei im Fusermark. 9ual,

(Abb. 13). Die sonst vorhandenen kontinuierlichen Osteoblastenreihen verschwinden
vollkommen oder sind nur an kurzen Strecken vorhanden und hahen erst ganz wenig
kalklosen Wnochen angelagert. Dagegen baufen sich die Osteoclasten in einem Aus-
maBe. wiv es im Erkrankungsbereich sonst nirgends zu beohachten ist. An den
gegeniiberliegenden blauen Balkchen finden sich nur ganz sclten Osteoclasten,
meist aber deutliche Zeiehen von Anbau. AuBerdem sind im Grenzgebiet imblauen
Knochen schmilere Balkenstiicke von votern Knochen wmit vielen feinen Halte-
und Kittlinien. die also schon haufig umgebaut worden sind, eingeschlossen. Dies
heweist, dafl der vote Knochen dem blauen weicht. sowie der normale Knochen
dem roten und daB der blaue Knochen in Zunahme und im Vordringen hegriffen ist.
An Stellen, wo dies nicht mehr méglich ist. z. B. dort wo die Winde der vollstandiy
zusammengedrickten Kieferhshle aneinanderstoRen, ist keine Zone roten Knochens
mehr vorhanden und es reicht der blaue Knochen bis unmittelbar an die Selileim-
haut (Abb. 14 rechts). Die oben beschriebenen Einschliisse von rotem Knochen

Virchows Archiv, B, 303, 42
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im blauen sind aber nicht, wie es bei einem normalen, im Umbau hegriffenen Kxochen
der Fall ist — und ahnlich auch bei den Einschliissen von normalem Knochen
im roten — ringsum von blauem Knochen umgeben, der iiberall an sie angebaut
wurde, sondern nur an einzelnen kurzen Strecken sind kleine Stiicke blauen Knochens
unmittelbar angebaut. Dies kommt daher, da8 der blaue Knochen nur zum geringen
Teil an Balken des weichenden roten Knochens angebaut wird, zmn grofleren
Teil wird der rote Knochen zuerst vom fibrésen Mark vollstindig abgebaut, bevor
der blaue Knochen frei im Mark an seiner Stelle gebildet wird (Abb. 13). Daher
finden wir meist nur sparliche Verbindungen zwischen roten und blauen Balken
{Abb. 13), oft liegt an der Grenze sogar eine breite Zone von Fasermark zwischen
heiden Knochenarten, Das Fasermark ist an der Grenze gegen den blauen Knochen
zu immer zellreich und dicht, gegen den roten Knochen, wo Osteoblasten im selhen
Markraum liegen, lockerer (Abb. 13).

Wibrend die Verbindungen zwischen rotem imd blauem Knochen fast iiberall,
gegen die freien Oberflichen ehenso wie gegen die Nihte zu, recht spirlich sind,
sind nur in der harten Gawmenplatte reichlicher. Hier verbindet sich eigentlich
jeder blane Balken mit cinem roten. Am harten Gaumen sind auch, wic schon
eewihnt, die hlauen Balken breiter, linger und fiedrig angeordnet. Es liegt dic
Annahme nahe, dall sie mit den voten Knochenbalken auch deswegen inniger ver-
hunden sind, weil sic in der diinnen: Gawmenplatte bis zu cinem gewissen Grade
in den funktionellen Aafban mit einbezogen werden.

Die Mushreifung der Verinderung im Oberkiefer.

) Grenze des roten Knochens und der amrerduderten Gebicte des Oberlicfers.
Ohwohl der Oberkiefer fast zuv Ginze von der Erkrankung ergriffen ist, so sind
doch noch in dem kompakten Processus frontalis und dem weitmaschiy spongicsen
Alveolarfortsatz der Molaren Reste des normalen Knochens und der Begina der
krankhaften Abartung zu beobachten., An beiden Stellen ist die Grenze unscharf,
ein Befund, der die Angaben des Schrifttums, die Erfabrungen an Rontgenbildern
und bei Operationen ither die schwicrige Abgrenzung des gesunden vom Kranken
Kunochen bestittigt.  Im Grenzgebiet beginnt die Veranderung damit, dafl in den
Kkleinen Markriwmen ein zaniichst spéarvliches, lockeres Fasermarvk auftritt. Das
erste Zeichen der Beteiligung des Knochens selbst ist osteoclastischer Abbau (Abb. 8
finks unten). Durch dieses Fasermark erfolgt der Abbau zunichst nicht schv reich-
lich, die Osteoclasten verschwinden bald wieder. An den lacuniren Begrenzungs-
fliichen dieser GefiaBkanile wird unter zunichst noch nicht sehr hohen Osteoblasten-
siimnen apponiert. dann gleich wieder abgebaut und so fort, alse Vorginge, die
ihrer Qualitit nach als normaler Umban zu bezeichnen wiren. Das Kreankhafte
ist aber dabei das unentwegte Fortschreiten dieses Umbaues und dic Austallung
des durch den Abban freigewordenen Raumes mit Bindegewebe hzw. FPasermark.
Auch der neuapponierte Knochen erscheint im einzelnen Bilkchen durchaus normal,
wenn er auch bereits zum roten Knochen gehort. Erst in der Anderung des Gresamt-
anfbaues gegeniiber dem unverinderten Proeessus frontalis erkennt man den roten
Knochen deatlich. Da bei diesem mehrmals weehselnden An- und Abbau doch der
Abbau iiberwiegt. werden die Markraume immer weiter, der Knochen mehr spongiés.
Das Fasermark wird imnier reichlicher, die GefaBle immer enger, bis sie oft kaum
mehr sichtbar sind. Dabei ist dieses Fascrmark zunichst iherall locker, ddematds.
hat spindelige Zellen und spirliche zarte Fasern. Ndher gegen den Erkrankungsherd
zu werden An- und Abbau lebhafter, bis wir das typische Bild des roten Knochens
vor uns hahen mit dem Wechsel von dichtem Fasermark mit kriftigen Osteoblasten-
reihen und lockerem Fasermark mit gehduften Osteoclasten und Resten des normalen
Knochens als zentrale Einschliisse im roten Knochen. Nach einer nicht selir breiten
Schicht des letzteren folgt schon der blaue, aber auch im roten Knochen entstehen
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dort, wo sein Fasermark schr dicht ist, hereits zentral Inseln von blauem Knochen,
die dic roten Balken manchmal durch Entgegenwachsen berihren, aber nicht
an sie angebaut werden.

Im Alveolarfortsatz beginnt die Erkrankung mit einem Saum von lockerem
Fasermark an jenem Rande der Markraume, der gegen den zentralen Veranderungs-
hereich gerichtet ist.

Wenn in diesem Fall bereits ein weit vorgeschrittenes ¥Erkrankungsstadium
im Oberkiefer vorliegt, so kann doch auf Grund der eben dargelegten Befunde
angenommen werden, dafl die Verdnderunyg zentral im Knochen begornen kit und nach
der Peripherie 2 fortschreitet, wo noch die letzten Reste der Tela ossea stehen.
Auch dringt das Fasermark gegen den normalen Knochen vor, der zur Giénze in
ruten Knochen umgebaut und schiielich vom blanen ersetzt wird. Es besteht der
Findruck, daB hald ohne Uberschreiten der Nahtgrenzen der ganze Oberkiefer
ergriffen witrde und dafl dabet der kompakte schmele Processus frontalis am
spittesten in die Verinderung einbezogen wird.

b) Der periostal ungebaute. Knochen an den freien Knochenoberflichen. Wie schon
in der fritheren Beschreibung hemerkt wurde, st an allen freien Knochenober-
flichen eine mehr oder minder breite Schichte perivstalen Knochens zu sehen,
der die VergroBerung des Oberkicfers vollzieht. Diese Schichte ist um so breiter.
jo mchr sich der Oberkiefer an einer Stelle vergrofiert hat, am breitesten demnach
an der Fossa canina. am harten Gaomen und am vorderen Anteil des Tuber maxillae,
der gegen die Fossa infratemporalis sicht. An allen diesen Teilen findet sich eine
Anzahl zur Oberfliche paralleler TLamellen normalen Kuoochens, deren duflerste
iber einem kalklosen Anlagerungssanum einen Belag von nicht sehr hohen Osteo-
blasten trigt (Abb. 6). Die Faserschichte des Periostes Ist maBig breit undd derb-
faserig, das Cambinm verdickt, seiner Aktivitit entsprechend zelleeich. Der Anban
vollzicht <ich hier ohne Stillstinde, d. h. ¢s sind keine appositionellen blanen Halte-
linien zu sehen, nur an der Fossa eanina findet sich cine einzige in grofever Ticfe.
Dies heweist, dal das periostale Wachstum des pathologisehen Oberkicfors nicht
nur betrichtlich, sondern anech im allgemeinen pausenios vor sich gegangen ist.
In anderen Fillen dieser Erkrankung kommen jedoch langdanernde  Stillstinde
dieger Wachstumsvorgiinge vore An der periostalen Oberfliche senken sich in ge-
wissen Abstanden, wie das het einer raschen Knochenapposttion gewdhnlich ist,
Getallsprossen in den lawmelliven Knochen ein, die bereits in unmittetbarver Ver-
bindung mit dem fibrosen Mark des roten Knochens stehen. Dadareh hekomant die
Oberfliche des Knochens eitie feinhoekerige Beschaffenheit. An cinzelnen Stetlen
dvingen auch groflere GefaBkandle in dic Tiefe, deren Wand sich verlangern mub,
um mit dem periostalen Wachstum Schritt zu balten, wobel ficherformige, gegen
dic Oherflache immer weiter auscinandertiegende feine blaue Haltelinien zur Aus-
bildung kommen. Diese GefaBkanile serfallen merkwiirdigerweise nicht so bhald
dem Umbau durch den peripher fortschreitenden Firkrankungsherd, wic der sic
umgebende periostale Knochen, Denn dieser wird sehr bald von endostal von
einem lockeren Fasermark, das in ihm senkrecht zur Oberfliche kontinuierliche
Resorptionsraume bildet. in mehrmaligem Wechsel von Ab- und Anban umgebaut.
so dal} von ihm bald nar mehr vine dinne. znr Oberfliche paraliele Corticalis vor-
handen ist. Hearersische Lamelensysteme oder normales Fettmark sind hier nirgends
vorhanden. Zentral von dieser Corticalis ist sofort das volle Bild des roten Knochens
vorhanden mit lebhaftem Abbau und Anbau (Abb. 6). Dabei sind die jeweils noch
nicht abgebauten Reste des periostalen Knochens dureh die zur Oberfliche parallele
Verlaufsrichtung ihrer Lamellen leicht als Einschlitsse im roten Knochen zu er-
kennen, Diese Einschlilsse werden zentral immer kleiner, his sie in der Niahe des
hlauen Knochens ginzlich verschwunden sind.

Der periostale Anbau nimmt iberall gegen die normalen Nachbarknochen zu ab,
also gegen das Jochbein (Abb. 4 und #) und das Caumenbein, ehenso auch
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gegen die Reste des normalen Oberkiefers am Processus frontalis und am Alveolar-
fortsatz. Dahei wird jedoch an dicsen normalen Knochenteilen cbenfalls in der
Fortsetzung des periostalen Anbaus am pathologischen Knochen eine Strecke weit
angehaut, wenn ihre Oberfliche in derselben Linie wie der Erkrankungsbereich liegt.

¢) Dus periostale Wachstum unier der Kieferhohlenschleimhaut, die Verdrdngung
der Kieferhohle, Wie schon bei der fritheren Beschreihung erwihnt, ist die Kiefer-
hihle bis auf den noch annihernd erhaltenen Recessus anterior im Processus frontalis
zu vinem engen T-férmigen Spalt verengt (Abb. I4). Der eine Schenkel des Spaltes

Abb, 14, Fall 1. Kowprimierte Kieferhishie. an deren einer Seite der blune Knochien sehon

manz wahie an die Schleimbant vorgedrungen ist crechis). Dic oberste Lage Knochen-

Bittkehen besteht zinm Teil noch aus Resten des roten Kooehens, Stillstand des periostalen
Knochenanbaus. SOmal

verlauft entlang der nasalen freien Oberfliche, der andere zieht von dieser senkrecht
in den Oberkicfer. An der Stelle der Kieferhohle liegt die Hauptmasse des blauen
Knochens. Diese Massenzunahme des pathologischen RKnochens nach innen ist
dleich wice die nach aulen durch periostales Wachstum an der Wand der Kieferhohle
zustande gekommen. wobei der periostal gebildete Knochen wieder in roten Knochen
umgebaut und dieser von blauem ersetzt wurde. Dementsprechend liegt an jenen
Stellen, wo der Kieferhshlenspalt noch nicht so verengt ist, daB sich die Schleim-
hautblitter berithren, unter der Schleimhaut eine zienlich breite Zone periostalen
Knochens, die in dauerndem Anbau begriffen ist. Am frontalen Kieferhéhlenspalt.
der auf beiden Seiten von pathologischem Inochen begrenzt ist, ist dies anf beiden
Seiten der Fall und der Anbau geht ohne Stillstand kontinuierlich vor sich. Am
sagittalen Kieferhohlenspalt ist er natirlich nur auf der lateralen. dem krankbaft
verinderten OQberkicfer zugewendeten Seite vorhanden und geht meistens unter
Bildung Dlauer Haltelinien in groBeren Abstinden, also mit Stillstanden einher.
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Sobald sich die Schleimhautblitter der verengten Kieferhohle berithren, ist keine
Moglichkeit einer weiteren Massenzunahme des pathologischen Knochens mehr
gegehen. Hiermit hért auch der periostale Anbau an den Schleimhautgrenzen auf
und mit ihm verschwindet der rote Knochen grolitenteils und der blaue reicht
viclfach bis an die Mucosa (Abb. 14 rechts). Es besteht nur insofern ein gewisser
Unterschied an beiden Seiten, als auf der konvexen, wo die gréfiere Knochenmasse
liegt (Abb. 14 links), noch ein allerdings sehr geringer Anbau mit einem dannen
Balken roten Knochens vorhanden ist, auf der konkaven dagegen sogar ein spérlicher
Abban vorhanden ist und mehr einzelne, vielfach unterbrochene Bilkchen roten
Knochens licgen. Diese zeigen keinen so lebhaften Umbau mehr, wie er sonst

Abb, 15 Fall L. Fasermarklierd in der inneren, normal gebauten Corticalis des Joclibpins.
Links von der Nalht der pathologiselie Oberkicfer. Ftwa 23mal,

i roten Knochen zu bemerken ist, sondern nur vicle blaue Halte- und Kittlhinien.
also Zeichen ecines frither erfolgten Umbaues.

d) Die Nihte. Schon bel der makroskopischen Beschreibung wurde darauf
hingewiesen, dall der Erkrankungsherd den Oberkicfer fast zur Ganze ergriffen
hat und tiberall bis an die Nihte zu den benachbarten Knochen reicht. Die Nihte
sowohl gegen das Jochbein wie gegen das Nasenbein sind miBig breit, meist deutlich
dreigeschichtet mit einer lingsgefaserten, gefaBreichen, zentralen Zone und zwel
seitlichen gefafireichen an den Knochengrenzen. Das Nahthindegewebe unter-
scheidet sich von dem oft unmittelbar anschlieenden Fasermark des roten Knochens
vor allem durch seine funktionelle Struktur und Schichtung. An manchen Stellen
strahlen GefiBle von der Naht unmittelbar in das Fasermark ein. Das Naht-
bindegewebe bildet dort, wo es anbaut, einen bliulichen Haftknochen. Besonders
deutlich am Jochbein, weniger am Processus palatinus des GGaumenbeines und nur
angedentet am Processus orbitalis desselben sind die Nahtflichen der normalen
Nachharknochen gréftenteils lacunir begrenzt (Abb. 6 und 15). Stellenweise
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finden sich noch titige Osteoclasten, haufiger eine blaue lacunire Grenzscheide,
also ein Zeichen, daBl der Abbau bereits wieder stillsteht. Der blaue Haftknochen
ist jedoch auf der Seite der normalen Knochen oft bereits ganz ahgebaut. Tobenso
allgemein, wie dieser Abbau auf der Seite der normalen Knochen, ist der Anbau
auf der Scite des krankhaft verinderten Oberkiefers, wo ein hlauer Haftknochen
mit mchreren, ziemlich nahe aneinanderlicgenden blauen Haltelinien gebildet wurde
und an der letzten Haltelinie entweder Stillstand oder ein kalkloser Anlagerungs-
sawm und Osteoblasten bestehen (Abb. 13). Dieser Nahtknochen bildet jedoch
meist keine fortlaufende Corticalis, sondern ist an mehreren Stellen unterbrochen,
an denen der rote Knochen und seine Markraume bis an die Naht rveichen. Dieser
Nahtknochen wird nimlich in der Richtung gegen die Naht durch roten Knochen
in typischer Weise umgebaut (Abb. 15) und anf diesen, der hier nur 1—2 Lagen von
Bilkchen aufweist, folgt gleich der blaue Knochen (Abb, 15). Es ist also ganz deut-
lich. dafi als Folge der VergroBeruny des Erkrankungshevdes eine Verschiebung
der Nihte gegen die novmalen Knochen vor sich geht. Auf der gegeniiberliegenden
Seite der Grenzeorticalis der Nachbarknochen geht Anbau vor sich. um die Corti-
calis gleich breit zu crhalten. Diese Verschiehung der Nihte und der normalen
Nachbarkoochen ist um so ausgichiger, je stirker das Wachstum des Jrkrankungs-
herdes ist, am Jochbein deninach am stirksten, am Processus orbitalis des Gaumen-
heines am geringsten. Der Anbau an der Nahtoberfliche des Oberkiefers st jedoch
chenso wie der Abbaw am Jochbein, nicht annihernd so lebhatt und gleichmiBig
wie der Anbau an den freien Oberflichen des Oberkiefers (Abb. 6).

e) Nerrkandle. An den Schnitten dieses Falles st der Nervus infraorvbitalis
von seinem  Lintritt bis zn scinem Austritt aus dem cerkrankten Oberkiefer zu
verfoleen, sowic eine Reihe von kleineren Nerven mitten im Knochen. T allge-
meinen werden die Nervkanilde, wie alle freien Obertliichen im Gebiete der Er-
krankung mit ciner Schichte von rotem Knochen umgeben, die jedoch in der Umi-
gebing des Nervas infraorbitalis schr ditnn ist und an den kleinsten Nervkanilen
auch fehlen kann. Dabei sind An- und Abbau an den Kanalwinden recht spirlich.
Nirgends erfolgt cine Kompression des Nerven, was auch daraus zu ersehen ist,
dafl zwischen Nerv und knOcherner Kanalwand immer noch eine Zone lockeren
Bindegewebes und Fettgewebes liegt. Im vorlicgenden Fall bestanden auch keine
Nervensehmerzen wie in manchen Iillen des Sehrifttums. Im Canalis infraorbitalis
erfolgt an der lateralen Wand Knochenanbau, an der mesialen Knochenabbau,
es erfolet demnach eine Wanderung des Kanales nach merdial,

J) Die Zikme fm Erkrankungsbereich. Wie bereits eingangs erwahnt, waren

die Ziahne vollkommen fest und auch nicht gegen den Unterkiefer vorgewandert,
ihre Alveolen noch normal und duvehwegs von einer Schichte roten Knochens
umgchen, nur an einem einzigen Zahn, dem 2. Pramolaren, reichte der blaue Knochen
ortlich bis an die Alveole heran. An dieser ist nicht, wie gewohnlich, cine durch-
laufende Alvealencompacta vorhanden, sondern dic einzelnen Balkchen des hlauen
Knochens wolben sich, vielfach unterbrochen, gegen das Periodont vor. Dieses
und die Zihne zeigen keinerlei Verinderungen. Auch aus dem Schrifttum and
anderen Fillen eigenee Beobachtung wissen wir, dall die Zihne fast immer fest
bleiben, nicht resorbiert werden, dafl sie dem Fortschreiten der Erkrankung einen
Widerstund entgegensctzen und ihe Periodontalspalt ebensowenig verengt wird,
wic die Kanile der Nerven.

Pas Fasermark in den Nachbarknoechen (Jochbein und Gaumenbein).

In den anscheinend freien Nachbarknochen finden sich nahe der Naht zum
erkrankten Oberkiefer Markraume, die Fasermark enthalten. Und nur dort zeigen
divse Knochen reichlicheren Umbau: wo Fasermark vorhanden ist. sehen wir meist
eine lacunire Begrenzung des Knochens oder Reithen von zum Teil recht hohen
Osteoblasten, die Knochen anbauen (Abb. 15). Dieser Anbau ist wohl als Ausgleich
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fiir den Abbau an der Nahtfliche aufzufassen. Das Fasermark ist schr locker,
ahnlich wie in den Teilen des Oherkiefers, wo die Erkrankuug eben erst beginnt,
enthilt spindelige Zellen und spérliche feine kollagene Fasern, welche manchmal
biindelig, meist aber mehr sternformig angeordnet sind. s ist arm an Gefifen.
Bemerkt sei noch, daB trotz des stellenweise recht regen Umbaues die Tela ossea
des Jochbeiney ihren normalen trajektoriellen Aufbau und die Harersischen Lamellen-
systeme Deibehdlt und nicht der Anderung der Gesamtstruktur umterworfen ist,
die dem roten Knochen seine Eigenart gibt (Abb. 15).

Alles in allem sind die Fasermarkgebiete und Umbaustellen im Jochbein aber
ortlich beschrinkt. Dasselbe ist im Processus palatinus des Gaumenbeines der Fall,
wihrend die Markriume des Processus orbitalis vollkommen frei von fibrasem
Mark sind. Hinsichtlich dieses Fasermarkes bleibt es aber nicht sicher ent.
schieden, ob es ersten Erkrankungsverinderungen entspricht, oder ob es nur
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ADh, 16, Fall 2. Wointgenbild vor der Operation (0= parietale).

als Reaktion der Nachbarschaft auf die Verinderungen im Oberkiefer aufzu-
fassen ist.  Mit Sicherheit kann allerdings nur dann von einem Y:'I>t'rf_ry'(‘if«>n e
sprochen werden, wenn zumindest der rote Knochen in cinwandfreier Form vor-
handen ist. Dafl die Krkrankong nusnahmsweise auch mehrere benachbarte Knochen
ergreifen kann, dabei also vermutlich die Naht iberschreitet. ist in dem Fall 3
wahrscheintich, wo Stirnbein, Nasenbein und Scheitelbein ergriffen sind. s ist
jedoch anchy in der Mehrzahl der Talle des Schrifttums festgehalten, daB8 die Er-
krankung sich anf einen Knochen beschrinkt. die Nihte also zumindest fiir lanae
Zeit ein Hindernis fir die weiteve Ausbreitung darstellen.,

Fall 2. T,
IKlinik). [y pe

, 253 Jahre alter Mann (Krunkengeschichte der . Chirurgischen
ostose {,,Osteom™) des linken Schettelbeines. 23. 8,28 11. 32,

Anemne Angeblich immer gesund. Seit ungefihr 2--3 Jahren besteht cine
schmerzlose Verdickung der linken Schadelhilfte, die seit einem hatben Jahr an
GriBe betrachtlich zugenommen hat. Seit 4 Wochen zeitweize Anfille von Zittern
und Kopfschmerzen.

Rintyenbefund (Abb. 18). Am linken Scheitelbein eine dem Seheitel breit aut-
sitzende, kleinhandtellergrofe. rundliche Knochenvorwolbung, die auf beiden Seiten
ohne scharfe Grenze in den normalen Knochen tibergeht. Ncharfe Grenze gegen
die Weichteile, Die Knochenzeichnung im Bereich der Auftreibung ohne jede normale
Struktur, im allgzemeinen deutlich aufgehelit. AuBlen eine schmale Zone dichteren
Knochens, die auf der grofiten Hohe der Vorwdlbung fehlt, lateral breiter wird
und in dic Tub. ext. des normalen Knochens tibergeht. Auch innen eine schmale
dichtere Zone, die aber nicht deutlich abzugrenzen ist. An der [nnentliche des
Parietale eine zweite kleinere Vorwélbung, die weiter lateral liegt, wie die auflere.
Der grofite Teil der Knochenverdickung von nnregelmiBig flockigen Aufhellungen
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und Schatten eingenommen.  Uhriger Schidel o. B, Unter der Annahme eines
,Osteoma cranii”® wird das erkrankte Knochenstiick in Handtellergrofle entfernt.
Deckung des Defektes durch cinen freien Fascienlappen aus dem linken Ober-
schenkel.

Abb. 17, ¥all 2. Ubersichtsbild, Links unten der nurmale Knochen, links oben der
primitive Knochen in der duBeren, rechts unten in der inneren Vorwdlbung, In den
ribrisen Herden sparliche Knochenbildung., 4mal.

Postoperativ epileptische Anfille, Decubitus, subeutane Liquoransammbungen.
Parese des linken Armes und rechten Beines, die bald wieder verschwanden. Heilung
per granulationem.
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Am 28, 11. 32 wird Patient cntlassen. Parcsen weitgehend gebessert. Uber dem
Defekt am Schideldach eine maBige, weiche, pulsierende Vorwslbung. Allgemein-
zustand befriedigend. 1934: kein Rezidiv am Schidel. Trophische Geschwiire an
den Zehen des rechtes FuBes (bei Peroncuslihmung).

Makrobefund (Abb. 17). In den héchsten Kuppen der dufleren und inneren
Vorwdlbungen finden sich Herde eines dichten, feinbalkigen Knochens, in deren
Bereich die normale Tab. ext. und int. vollstindig fehlt. Zwischen diesen dichteren
I{nochenherden liegen Bezirke, in denen gleichartiger Knochen ganz unregelmalig
mit Bindegewebigen Feldern abwechselt, die zum Teil eine spirliche, zum Teil

Abh. 18, Fall 2. Teilbild aus dem perikranialen Buckel. Grenzgebiet mit wechseind

dichter Knochenstraktur., Rechts breite Fasermarkeivune mit Jockerem Fasermark, rubiges

Bild, links dicliteres Fasermark, lebhafterer Anbau (gegenitber Abb. 20 scitenverkehrt)
1imal.

gar keine Knochenzeichnung aufweisen. Uber diese mehr bindegewebigen Teile
erstreckt sich eine neue schmale kompakte Tah. ext. und int.. die gegen das Knochen-
innerc unregehmiBig zackig begrenzt ist. Vor allem auf der Tab. ext. ist dies auf
eine lange Strecke bin deatlich zu sehen. Die Diploe ist im ganzen Bereiche des
pathologischen Knochens verschwunden,

MMikroskopische Befunde. In diesem Falle ist die Zone des roten IKnochens
kaum vorhanden, denn der primitive blaue Knochen reicht tiberall fast bis an den
normalen Knochen der Diploe und Tabulae, an den beiden gréliten Vorwolbungen
sogar bis ans Pertost (Abb. 17). Es findet sich an der Grenze zwischen primitivem
und normalem Knochen nur eine schmale Zone roten lamellaren Knochens, die dem
roten Knochen im Falle 1 entspricht, an lacunire Kittlinien der alten Tela ossea
angebaut ist. Kin bis zwei Knochenbalken weiter zentral liegt bereits der prim.
hlaue Knochen. Grundsitzlich sind jedoch die Verhiltnisse ganz die gleichen,
wie im Fall 1, nur ist die Entwicklung des roten Knochens auf einen ganz schmalen
Fasermarkstreifen beschrinkt. An- und Abbau in dieser Zone sind auch sparlicher
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als im Falle 1, die wechselnde Dichte des Fasermarks — je nachdem in den Mark-
riumen An- oder Abban erfolgt —- ist deutlich, aber nicht so ausgeprivgt wie im
TFalle 1 (Abb. 20). Ain chesten kann man noch von einer Zone lamelliven roten
Knochens dort sprechen, wo der Erkrankungsherd an die neuwe, weit abgelegene
Tabula externa grenzt (Abb. 18). Auch hier ist der rote Knochen zwar lamellar,
aber nicht aus Haversischen Systemen aufgebaut, sondern besteht mehr aus netz-
formig untereinander in Verbindung stehenden Knochenbalken mit breiten Mark-
riumen, die durchwegs Tascrmark enthalten. Der Umbau ist derzeit nicht sehr
reichlich, die Knochenbalken enthalten viele blune Halte- und Kittlinien, also
Zeichen eines fritheren Umbaues. Diese Zone des roten Knochens ist unmittelbar
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Abb, 1w Fall 20 Primitiver Knochen mit ziemlich breiten nnd dicht liegenden Biadkehen.

violett gefarbt, ans der inneren Vorwalbung., Lebhafte Knorhenneubildung, Einstrahlen
der Bindegewebsfasern in den primitiven Knochen., 9omal.

in Resorptionsriumen der Tabula externa angebaut und verstirkt diesethe in
funktioneer Hinsicht. Gegen die frithere Diploe zu schlicBen jedoch gleich primi-
tiver blauer Knochen und faserige Bezirke an.

Der primitive Knochen nimmt fast den ganzen Bereich des Erkrankungsherdes
ein, sowcit nicht fibréses Gewebe vorhanden ist. Groltenteils ist er jedoch nicht
blau. sondern rétlich-violett, nur manchmal blaulich gefiarbt, so daf er sich von dem
lamelliren Knochen nicht so sehr durch die Farbe, sondern, was wesentlicher ist.
durch die Struktur unterscheidet. Ev ist wieder genau geflechtartig wie im Falle 1.
aus vielen schmalen, wirr angeordneten Knochenbalken aufgebaut, die frei im
Jindegewebe entstehen (Abb. 19) und zahlreiche unregelmiBig verteilte Knochen-
karperchen einschlieflen. Zwischen den Knochenbalken liegt das pathologische.
zellreiche Fasermark (Abb. 19). An verschiedenen Stelien treten aber Unterschiede
hervor. In den Herden, die die inneren und duBeren Vorwilbungen cinnchmen,
ist der Knochen sehr dicht mit schmalen Markriumen, die an Masse gegenither
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den Knochenbalken cher zuriicktreten (Abb. 19). Die zentralen Teile der Knochen-
bilkohen sind dabei oft mehr blaulich, die peripheren rot gefarbt, wobei zwischen
beiden eine lacunire Kittlinie im zentralen Anteil vorhanden ist. Diese Knoehen-
balkchen wurden also schon einmal umgebaut. Ebensooft aber gehen beide Balkchen-
anteile ohne scharfe (renze ineinander iber. Viele Balkchen zeigen auch keinen
Unterschied zwischen peripherem und zentralem Teil, sondern bestehen durchwegs
aus rotlichem aber doch primitivem Knochen, der sichtlich in einem Zug aufgebaut
und verhiltnismiBig jung ist, wobel anch reichlich Bindegewebsfasern in die Balk-
chen eingebaut werden. Dieses Bild dhnelt ungemein den von Gegenbruer alsWurzel-
stock beschriehenen Bildern des embryonalen Bindegewebsknochens, mit dem
der primitive Knochen der vorliegenden Erkrankung die grofite Ahnlichkeit hat.

ke
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Abb. 20, Fall 2. Resorptionsranm in Resten des roten Knochens an der Grenze gegen vinen
grofen fibrisen Yerd. 90mal.

Gegeniiber dem Anbau tritt der Abbau in diesen jingsten Teilen des Herdes
zuriick, wodurch eine imamer stirkere Verdichtung eintritt. In diesem Gebiet ist
dag Fasermark ausgesprochen zellreich und faserarm, so dafl die Sharpeyschen
Fasern besonders deuntlich hervortreten (Abb. 19).

Im Gegensatz zu diesen Herden in den Vorwélbungen mit ibrem jungen, lebhaft
im Wachstum begriffenen primitiven Knochen stehen altere, die sich in den binde-
gewebigen Bezirken befinden. Die Knochenbalken sind hicr ebenso primitiv mit
unregelmaBigen Knochenkorperchen, die Farbe des Knochens ist jedoch viel starker
blau und er enthalt anch mehr Kitt- und Haltelinien (Abb. 18 rechts). Der Grofiteil
dieser Balken schlieBt auch mit blauen appositionellen und lacundren Grenzscheiden
ab, an die nur in den Teilen, die den vorher beschriebenen dichten Knochenherden
nither gelegen sind und in denen noch der Knochen iiber das Bindegewebe an Masse
iiberwiegt, Saume eines jiingeren votlichen Xnochens angebaut werden.

In der Hauptsache aber — und zwar desto deutlicher, je sparlicher die Knochen-
balken im fibrosen (ewebe gind — erfolgt an diesem primitiven Knochen derzeit
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kein nennenswerter Anbau und nur ganz spirlicher Abbau. Wo Abbau vor sich geht.
erfolgt er nicht durch verstreute Osteoclasten in groflen Abstinden, sondern es
entsteht in einem Knochenbalken ein kleiner Resorptionsraum, der den Balken
nach allen Seiten aushéhlt (Abb. 20). Der primitive Knochen ist hier iiberall dlter
und starker verkalkt als in den beiden Vorwélbungen. Entsprechend diesen deut-
lichen Unterschieden in den Knochenbalken ist auch das Fasermark in den Vor-
wolbungen, wo der Knochen jung, dicht und lebhaft im Anbau begriffen, zellreich und
faserarm (Abb. 1% links), wo er dagegen dlter, stationir und wenig dicht ist, zellarm
und faserreich (Abh. 18 rechts). Diese letzteren Gebiete gehen in die rein fibrésen
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Abb, 210 Ieall 20 Grenze zwischen rein fibrdsem Bezirk und Fazermark., 90mal.

Bezirke iiber (Abb. 21), in denen iberhaupt keine oder nur vereinzelte Knochenbalken
zu schen sind. Man kann daher annehmen, dafl in den Vorwsibungen die jiingsten
und wachsenden Teile Negen, wiahrend die ganz oder zum Teil fibrésen Bezirke
mehr ein stationdres Stadium darstellen, in dem das Fasermark ausgereift ist.
der Knochenanbau nachgelassen hat, ja, dafB§ vielleicht sogar primitiver Knochen
vor einiger Zeit abgebaut und nicht mehr erneuert worden ist. So ist es auch er-
klirbar, daBl iber diesen stationdren Teilen, trotzdem das Schideldach dort ebenso
verdickt geblieben ist, eine nene Tabula externa gebildet wurde, die auch bestehen
blieb, withrend dies itber dem jungen, lebhaft wachsenden Knochen in den beiden
Vorwolbungen nicht moéglich war. Der allerjungste, in lebhaftestem Wachstum
begriffene Teil des primitiven Knochens liegt in der inneren Vorwolbung. Dadurch
mag es auch gekommen sein, daB bei dem Kranken vor verhilinismaBig kurzer Zeit
Zeichen lokaler Hirnschiadignng aufgetreten sind.

Die in diesem Fall reichlichen fibrisen Bezirke bestehen durchweys aus dem schon
frither erwahnten zellarmen Fasermark. das stets eine deutlich biindelige Struktur.
iahnlich einem harten Fibrom, aufweist. Es geht kontinuierlich in das Fasermark
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jener Teile tber, die spirliche oder eine groBere Menge Wnochenbalken enthalten,
sowic auch in das der dichten Knochenherde, wo es aber zellreicher und faserdrmer
wird. In den fibrdsen Bezirken dieses Falles sehen wir nirgends, wie im Fall 1,
Anzeichen frischer oder alter Blutungen. Die Knochenbalken an der Grenze groflerer
fibroser Herde zeigen keinerlei auffalligen Anbau oder Abbau. Es besteht kein An-
haltspunkt dafir, daBl sich diese Herde derzeit vergroBern oder verkleinern. Es
handelt sich mit gréBter Wahrscheinlichkeit um stark ausgereifte Teile des Faser-
marks mit wenig Neigung zur Knochenbildung.

Praktisch mag es von Nutzen sein, zu wissen, dafl ausgedehnte fibrose Bezirke,
die auf dem Rontgenbilde als Aufhellungen erscheinen, ausgereiften und stationdren
(lebicten entsprechen, was fiir die Prognose des Falles von Wichtigkeit sein kann.

Au der Grenze von primitivem und lamellirem Knochen ist es deutlich, dafl
der lamellive dem primitiven weichen mul.

Der Beginn der lrkrankung am Rande des normalen Schideldaches vollzieht
sich im wesentlichen in derselben Weise, wic im Falle 1. Der Umbau des normalen
Knochens ist auch derzeit nicht so lebhaft, wie im Fall 1. was wohl damit zusammen-
hangt, dafl hier iiherall ausgereifte, mehr fibrése Teile an die alte Tela ossea grenzen
und die jungen dichten Teile an die freien Kuochenoberflichen, Der Umbau an der
Grenze zum normalen Knochen war friher jedoch lebhafter, well die daselbst
hefindlichen Knochenbalken eine Anzahl von blauen Halte- und Kittlinien anfweisen.
s ist durchaus moglich, daB sie aus einer Zeit stammen, in der der Herd dort noch
nivht so weit vorgeschritten war. Wo er an die normale Diploe stéfit, ist die Diploe
ein betrdachtliches Stiick weit ins Normale verdichtet, dabel enthilt sie aber nur
Fettmark und zelliges, kein Fasermark. Die Knochenbalken sind breiter und
hesitzen Zeichen eines reichlicheren Umbaues, auch Osteoblasten und kalkfreie
Sanme sind haufiger. Diese Verdichtung der Diploe findet sich durchwegs i
Grenzgebict gegen das verinderte Schadeldach, sie diwfte also eine Reaktion auf
den sich nihernden Herd sein. Die Tabula externa und interna sind an der Grenze
znm Herd durch periostalen Anbau verbreitert und werden vom Zentrum gegen dic
Oberflichen zu, zunichst von der normalen Diploe, dann vom Herd verschméilert.
indem Rusorptionsraume und typischer Umbau anftreten. Wo die fibrésen Teile
des Herdes an die neugebildete Tabula externa grenzen. besteht die duflere Hilfte
der Tabula externa aus noemalem umgebautem Achatknochen, die innere besitzt
einen dem roten Knochen sehr dhnlichen Aufbau aus breiten Balken lamellaren
KXnochens.

Wenn ex auch im vorliegenden Stadium nicht sicher zu beurteilen ist. inwieweit
dic neue Tabula externa nur umgebaut wird und wieweit sie dem Erkrankungsherd
weichen muf, so besteht doch kein Zweifel, dal frither stindig periostaler Knochen
an die Tabula externa angebant, zentral abgebant warde, wodureh die Wanderung
der Tabula periostwiirts zustande gekommen ist. Ob dieselbe dabel immer eine
hestimmte Zone mit normalem Bau besall oder, wie gleich daneben in der groliten
Vorwolbung, zeitweise vollkomumen zerstért wurde, 140t sich nicht sagen.

An der perikranialen Oberfliche, wo das Periost bei der Operation vollstandig
abgerissen wurde, sind ortlich Anbauvorginge in Form ganz schmaler kalkfreier
Siaume nachweisbar. Auch frither war der Anbau nicht sehre lebhaft, da die periostal
apponierten Knochenlamellen blane Haltelinien in recht engen Abstanden enthalten.
Derzeit erfolgt also nur geringes Wandern der Tabula externa periostwarts. Die-
selben Verhdltnisse liegen an der Tabula interna vor, wo diese an fibrése Teile des
Krkrankungsherides grenzt, nur ist die neue Tabula interna noch nicht soweit
dural verschoben, wie die neue externa nach auflen.

Ein giinzlich anderes Bild ergibt sich an den beiden Vorwolbungen, an denen
dichte junge, wachsende pathologische Knochen bis an das Periost reicht. Es sind
dort nur ganz kleine Stiicke periostalen, zur Oberfliche paraliclen Knochens vor-
handen. Roter Knochen fehlt auf der héchsten Hohe der inneren Vorwslbhung
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vollstindig, an ihren seitlichen Teilen und an ihrer duBeren Vorwdlbung besteht
er in schmaler, unterbrochener Schichte, Die kleinen Reste periostal angebauten
Knochens besitzen Haltelinien in kleinen Abstinden, schlieBen jedoch nicht mit
einer Haltelinie, sondern mit ciner Lamelle frisch apponierten Knochens ab. An
manchen Stellen, wo der primitive Knochen bis an die Periostoberfliche reicht.
wird an dieser schon primitiver Knochen angebaut. Das periostale Wachstum
hat mit dem lebbaft andringenden pathologischen Knochen nicht Schritt gehalten.
s0 daB fast der gesamte, periostal angebaute Knochen dureh blauen Knochen ersetzt
wurde. In den seitlichen Abdachungen der beiden Vorwélbungen sicht man wieder
eine schmale Zone periostal appo-
nierten  Knochens mit  blauen
Haltelinien und zwar divergicren
diese in der Richtung gegen die
Kuppe der Vorwodlbung.,  Der
periostale Anhau nahm also gegen
dieselbe zu, trotzdem von ihm an
derselben nichts mehr zu schen
ist, da durch den andringenden
blanen Knochen aller periostale
Knochen ersetzt wurde. Wo noch
Reste davon vorhanden sind, ist
der  primitive  Koochen  diveke,
ohne cine Zwischenschicht roten
Knochens angebaut und die Jacu-
naren Kitthinien liegen im peri-
ostalen Knochen. Die Verbindung
betder Knochenarten st hier cine
kontinuiertiche,  Dics  ist des-
wegen bemerkenswert, weil der
blane Knochen sonst nur spirliche
Verbindungen mit  dem roten
aufweist. Diese innige Verbinduny
an der periostalen Oberfliche ist
wohl darauf zuriickzufithren, dafl
der periostale Knochen vom Mark
Abbo22o Fall 3. Lichthbild. des primitiven abgebaut worden
ist, wihrend sonst zuerst eine
Schichte voten Knochens gebildet wird, Bs ist aoch bemerkenswert. dall die
oberflichlichsten Balken des blauen Knochens anuithernd parallel zur Ober-
fliche verlaufen, somit cine gewisse funktionelle Struktur aufweisen und daf
hier der Knoehen etwax dichter. die Balken breiter, die Markranme sehmiler sind.
Dies ist an der duralen Obertliche deutlicher wie an der perikraniellen, was wieder
heweist, dall der starkere endokranielle Druck den blauen Knochen wenigstens
in den oberflachlichen Schichten beeinflufit. 23 Balken tiefer besitzt der primitive
Knochen wieder seine gewohnliche wirve, netzartige Anordnung. Nivgends jedoch
durchbricht der pathologische Knochen das Periost. auch dort nicht, wo er ganz
an die periostale Oberfliche gelangt.

Kinschliisse des periostalen Knochens sind im blauen Knochen. wo dicser un-
mittelbar an ihn anschlieBt und ihn verdriingt. nirgends zu schen, wihrend solche
ja im roten Knochen des Falles 1 immer reichlich auf langere Strecken zu sehen war.
Der blaue Knochen baut also diesen periostalen Knochen vollstandig al, bevor
er an scine Stelle tritt, wie er ja auch iiberall den roten lamelliven Knochen zum
groften Teil abbaut. bevor er ihn ersetzt.
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Fall 2. F.7T., 59 Jahre alte Frau. Krankengeschichte Nr. 7281, Hyperostosen
{, Leonliasis ossen™ ) des Oberkiefers, beider Nasenbeine, beider Stirn- und Scheitel-
beine. (rechts mehr wie Unks) (AbbL. 22).

Anamnese. Als Kind Fraisen, Masern. Vom 6.-—18. Lebensjahr ., Skrophulose®
mit zahlreichen Eiterherden an den Extremititen, die mehrfach incidiert wurden.
Im 26. Jahr Operation wegen Nasenpolypen. Menarche mit 18 Jahren, 2 Tage,
oft monatelang Amenorrhoe. Letzte Regel mit 44 Jahren. Ein Partus, kein Abortus.
Alk., Nik., Ven., ncg.

Vor 3 Jahren (28.2.31) Entfernung von 5 Lipomen am rechten Unterarm.
Seit Jahrzehnten bestehen die michtigen Kuochenverdickungen am Kopf, die

Abb. 230 Fall 30 Rontgenbild des pathologizehien Unterkicfers (rechts Unterkiefer nur
zim Teil auf dem Bild, segen Abb. 22 zeitenverkehrty.

jedoch nie Beschwerden verursachten. Patientin gibt an, ..cinc harte Nase™ scit
ihrer Gebmrt zu haben. Die Vorwslbung an der Nasenwurzel ist seither angeblich
nicht groBer geworden. Die Augiipfel sollen seit den im ersten Lebensjahr Gher-
standenen Fraisen stark herausgetreten sein. Die anderen Knochengeschwiilste
haben sich nach dem 16, Lebensjabr entwickelt. Zunidchst hemerkte die Paticntin
eine Vorwolbung iber dem rechten Seheitelbein, die angeblich bis vor 3 Jahren
langsam, aber stindig gewachsen ist. Tm 23. Lebensjahr wurde ein erbsengrofler.
harter Knoten am rechten Unterkiefer bemerkbar. der immer grofer wurde und
auch gegenwirtig noch wichst, Seit 5 Jahren entwickelten sich zahlreiche weiche
Knoten an Armen und Beinen.

Status praesens (12,4, 34). Am Hals keine Drilsen tastbar. Thorax: annihernd
svmmetrisch, Andeutung von Trichterbrust.  Maige Fettsucht., Extremititen:
zahlreiche Narben nach Incisionen und Lipomentiernung. An den oberen Ex-
tremitiiten, besonders am rechten Arm zahlreiche erbsen- his walnufigrole, weiche,
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unter der normalen Haut gelegene, auf der Unterlage verschiebliche, nicht druck-
schmerzhafte Knoten. Extremititenknochen o. B. Der Schadel ist asymmetrisch,
Uber dem rechten Scheitelbein eine diffuse, his zur Pfeilnahtlinie reichende, gut,
kindsfaustgroBe, knochenbarte, weder druck- noch klopfemptindliche Gesehwulst.
Cine ebensolche Vorwolbung findet sich an der Glabella. Der rechte Bulbus ist
etwas nach auBen und scitlich gedriingt. Die vechte Mandibula ist vom Kiefer-
gelenk bis zur Gegend 5] bedeutend verdickt, knochenhart, die linke Seite ebenfalls,
etwas weniger vergréfert. Dic Anftreibung reicht rechts auch temporalwarts

Abb. 24, Fall 3. Rontzenbild des Schidels.

hinan! und verdrangt das Ohrlappehen. Die Nasenwurzel ist verbreitert, knochen-
hart. Pupillen o. B. Beweglichkeit des Auges nicht eingeschrankt. {2 3 schr locker,
53 3 2 [} Patientin trigt keine Prothese.

Befund des (Iwnu,_w.hm;, Institutes der Universitit Wien, Nr. 376:39. Serum:
Calcium 11,8 mg-%, Phosphor 4.1 mg-°. Harn: Caleium 84 mg in der Tagesmenge
(1400 g). Phosphor 538 mg in der Tagesmenge (1400 g) (normale Befunde).

Rimtgenbejund (17. 4. 34) (Abb. 23 und 24). Der Schadel durch starke Ver.
inderung der Schidelkapsel und des Gesichtsschildels stark deformiert undd
asvmmetrisch. Die Veranderungen der Schidelkapsel betreffen am starksten das
Stirnbein und die vorderen und mittleren Schadelanteile. Das Stienbein michtig
verdickt, nach vorn weit ausiadend und in seiner Struktur am schwersten verindert.
Stark verdichtete hyperostotische Knochenpartien wechseln mit aucfgehellten
Knochenabschnitten, so dal der Knochen einen fleckig getiipfelten Eindruck
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erweckt. Auch die vorderen Abschnitte der beiden Scheitelbeine in die Verinderung
mit einbezogen, wihrend die hinteren Abschnitte des Scheitelbeines und das Hinter-
hauptbein keine Verinderungen aufweisen. Die Nehenhshlen der Nase zuin groBen
Teil knochern ausgefiillt. Der Unterkiefer, vor allem rechts in der Gegend des
Kieferwinkels michtig hyperostotisch, von gleicher Struktur, wie das Stirnbein.
Auchderrechte aufsteigende Kiefer-
ast gleichartig verandert, der linke
horizontale und aufsteigende Unter-
kicferast ahnlich, jedoch viel
schwicher ergriffen.  Die normale
Compacta des Unterkiefers und die
Tahula externa und interna deg
Schideldaches sind  imn Bereich
der Veranderung vollkommen ge-
schwunden. Bei einer Probeexcision
aus dem horizontalen Ast des rech-
ten Unterkiefers am Angulus laft
sich die Haut mit dem Subcutan-
gewebe leicht vom Knochen tren-
nen. Mit dem MeiBlel wird der
untere  Pol der Knochenverdik-
kung, der ziemlich hart ist. in
3 em Ausdehnung abgetragen. Die
Schnittflache  des  feinspongitsen
Knochens blutet stark. Die Spon-
riosamassen sind sehr weich, mit
der Injektionsnadel ohne nennens-
werten Widerstand zu durchdrin-
gen.

Mikroskopische  Befunde.  Bei
Betrachtung  des  Schnittes it
freiem Auge  ist eine  deutliche
periphere Schicht aus grobbalkigem
und rot gefirbtem Knochen nar
an einigen Stellen zu schen. An
stelle der vollstindig geschwunde-
nen normalen Tela ossea liegt ein
Knochengewebe aus vielen meist
n}n’ sclmmlc_n Bilkchen mnel.‘h:llh Abb. 25, Fall 3. Ubersicht~bilil der Probecxeision
eines  zellreichen, nur peripher o qom Urerkieter, Meint fiedrige Anordnnng
etwas  zellirmeren  Fasermarkes  derschuulen Knorhenbalken. Faserniark zentral
(Abb. 25).  Dieses iiberwiegt iibher Hnks sehr dicht und zellveich. nur peripher
den Kunochen. Die Knochenbal- etwas lockerer. dmal.
ken sind stets auffaliend schmal,
zum Unterschied von den meisten anderen Fillen in ihrem Verlaufe ziemlich gerade
und vielfach, annihernd parallel zur Knochenoberfliche gerichtet. Dabei sind sie
auch zueinander parallel und oft auf langere Strecken im Schnitt in dieser Anordnung
vorhanden. Die iiberwiegende Anzahl der Knochenbalken ist zeutral sehr primitiv,
blau, mit viclen Knochenkérperchen. Ringsum an der Balkchenoberfliche liegt
jedoch eine, von dem blauen primitiven Zentrum scharf abstechende zellarme.
rotliche kalkarme Zone (Abb. 26). Bemerkenswert ist noch die Tatsache, dalBl der
kalkarme Saum weniger Zellen enthilt, wie die axiale Partie. Diesern Saum liegt
fast iiberall cine unregelmaBige Reihe von recht flachen Osteoblasten an und es
ist sehr deutlich, wie zwischen ihnen die Fibrillen des Bindegewebes in den frisch

Virchows Archiv, Bd, 303, 43
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angelegten Knochen einstrahlen. Am Rande der Balken wird das Fasermark oft
deutlich zellreicher. In den Knochenbalken sieht man nur selten Zeichen cines
stattgehabten Umbaues, wenig Halte- oder Kittlinien. Eine lacunive Begrenzung
der Balkchen findet sich ausschlicBlich an der peripheren Oberflache bei stellen-
weise noch reichlich vorhandenen Osteoclasten. Durch die Geriungfigigkeit des
Umbaues erscheint es hier besonders deutlich. dal der blaue Knochen eine recht
stabile Bildung ist. Der Anbau ist offenbar auch trige. ebenso wie die Verkalkung
der Anlagernngssiume, sonst miilten die schr schmalen Balken schon breiter sein
und der Knochen im ganzen von hiirterer Konsistenz, zumal die VergroBerung des
Kiefers schon lange hesteht.

Abb. 260 Falt 3. Subperivstales Randgebiet, mit schmalbalkigen, primitivem Knochen.
Nohmale, zueinander parallele Knochenbalken., die den graoBten Teil des Pripurates
einpchmen. 9mal,

Die Hauptmagse des Knochens, der zart und feinhalkig ist, entspricht dem blauen
Knochen im Falle 1, weist aber zum Unterschied von diesem folgende Merkmale auf:

1. Die Bilkchen laufen gerade. nicht wirr und haben nur wenig Verbindungen
untereinander.

2. Sie bestchen nicht in der ganzen Dicke aus blauem primitivem Knochen.
Sie haben verhiltnismafBlig breite, rote, kalkarme Saume.

4. Der Umban ist geringfiigiy.

5. Die Bilkchen liegen viel sparlicher und in weiteren Abstinden voneinander.

Auf einer Strecke reicht dieser feinbalkige Knochen bis an die Oberfliche des
Kicfers (Abb. 26), sonst aber finden wir eine verhidltnismiBig schmale periphere
Zone aus grobbalkigem Knochen (Abb. 27), der zwar nicht durch seine Struktur,
wohl aber durch seine Lage und die breiteren Balken ein Gegenstiick zum roten
Knochen im Falle T darstellt. Diese groberen Balken héngen netzartig miteinander
zusammen.
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Die Unterschiede gegeniiber dem Tall 1 sind aber folgende:

1. Eine periostale, parallel zur Oberfliche angchbaute Knochenschicht fehlt
vollkommen. Abwechselnd reichen Fasermark und Knochenhalken an das Periost
{Abb. 27), unter dem aber nie Anbau, 6fters sogar Abbau zu schen ist. Die Be-
grenzung der Balken ist hier durchwegs lacunir, ein Zeichen, dall die Vergrofierung
des Kiefers sogar im Rickgang begriffen ist.

2. Der Autbau des grobbalkigen Knochens unterscheidet sich von dem roten
Knochen im Falle 1 dadurch wesentlich, dall in der Achse seiner Balken hiufig
ein primitiver, zellreicher, dunkler blaver Knochen vorhanden ist, wahcend peripher

e
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Fall 3. Subperiostales Randgebict mit breitbalkizem Knochen iiherwicgemd
primitiver Bauart. Die Markriume gegen das Periost zu offen. Links cin Balken mit
zellreicherem blaucwms Knochen zentral, und zelliirmerem rotlichemn Knochen peripher.

90hmal,

hreite Zonen eines roten oder viel heller blauen, zellarmen Knochens legen. die
vielach einen schmalen. kalkfreien Anlagerungssaum besitzen (Abb. 27 links). 1n
den axialen Teilen der groben Balken sind, im (Gegensatz zu den friher beschrie-
benen feinen Balken der zentralen Teile der Erkrankung, nicht selten Halte- und
Kittlinien, somit Zeichen stattgehabten Umbaues zu sehen.

Man kann in diesem Falle nur von einer grobbalkigen Rindenschicht, aber nicht
von cinem ausgesprochenen roten Knochen reden. Das Fascrmark ist etwas gefal3-
reicher wie im Falle 1. Im feinbalkigen Knochen wechselt die Dichite des Fasermarks,
das im allgemeinen dichter ist wie in den peripheren Teilen, manchmal sogar sehr
zellveich (Abb. 23). In faserreichen. ausgerciften Marksgebieten sind die Knochen-
hilkchen sparlicher (Abb. 25). Nahe unter dem Periost ist das Fasermark strecken-
weise ausgesprochen ddematés, wobei das Odem nicht auf bestimmte abgeschlossene
2aume heschrankt ist. Es ist hier auch nicht mit Abbau verbunden. wie im roten
Knochen des Falles 1, in demn auch nur kleinere Gebiete ddematds waren.

43+
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Das Periost ist am vorliegenden Priparat unversehrt erhalten. Die Cambium-
schicht ist etwas zellreicher und breiter wie normal und geht kontinuierlich in das
Fasermark tiber. Die Faserschicht des Periostes ist scharf abgegrenzt, das Faser-
mark des Erkrankungsbereiches itberschreitet sie ebensowenig, wie in anderen
Fallen,

Fall 4. M. A., 33 Jahre alter Mann (Krankengeschichte Nr. (634) (Abb. 28).
Hyperostose [, Leontiasts ossea™ ) des linken Oberkiefers.

Anamnese.  Gelegentlich einer Zahnbehandlung wurde der Mann von seinem
Zahnarzt aufmerksam gemacht, daB im linken Oberkiefer eine Vorwdlbung bestehe.
Trotzdem diese im Laufe der Zeit zu-
nahm, verursachte sie keine Beschwerden
und der Mamn kam nur auf den Rat
seines Zahuarztes in klinische Behand-
Iung. Die Knochenvergroerung besteht
jedenfalls schon seit Jahren.

Status praesens. Im linken Oberkicfer
cine fast eigrofie, knochenharte, hockerige
Vorwolbung von |3 bis zum Tuber, von
normaler verschieblicher Schleimhaut be-
deckt. Die Vorwidlbung hauptsichlich am
Caumen. am Alveolarfortsatz und buccal
in der Fossa canina zu sehen.  Weine
Druckempfindlichleit.

Zahntornel:

TES 32102

S 5432112341
Wa. R negativ.

Rontgenbefund.  Im Bereich des lin-
ken Oberkiefers ein gleichmiBig dichter
Knochenschatten vom Alveolarkamm bis
in die mittlere Héhe des Oberkiefers und
von der lateralen Nasenwand bis in den
Tuber maxillae, der die untere Hilfte der
Kiefcrhshle einnimmt. lhre ohere Hiilfre
und der Orbitatboden unverindert. An-

Abb. 23, Fall 4. Lichthild des vergriger-  dere Gesichtsknochen o. B, ebenso dax
ten Oberkicfer-Alveolarfortsatzes vor der iibrige Skelet.
Operation, 20. 7. 33: Totale halbscitize  Ober-

kieferresektion, 28, 7. 33: Heilung p. p.
Angust 1933 Kinsetzen einer Oberkicferresektionsprothese, Mai 1938: Kein Zeichen
eines Rezidivs. Patient leidet an einer Tuberkulose der Lungen und des Laryux.
Operationsprdparal.  Resezierter linker Oberkiefer mit demn Eckzahn und einer
0.6:1 em groBlen epithelisierten Grube, entsprechend dem friither extrahicrten
2. Molaren. Sonst keine Zahne, Der Alveolarfortsatz, die Fossa canina bis hinant
zum Jochbein, sowie der harte Gaumen stark verdickt bzw. verhreitert. Das Tuber
max. wolbt sich besonders deutlich vor. Die grofite Breite der Verdickung etwa 3em.
Am frontalen Durchschnitt erweist sich der Oberkiefer aus gleichformig feinporigem.
bimssteinartigem Knochen aufgebaut, der sich von der vorgewslbten Fossa canina
bis zur lateralen Nasenwand und vom Alvceolarfortsatz bis zium Boden der Kiefer-
hohle erstreckt. Die Héhle selbst ist evhalten. rundlich, jedoch der Boden 3 em
oberhall des zahnlosen Alveolarkammes, so dall zweifellos vine Verkleinerung der
Hsohle von unten her erfolgt ist. Unverinderter Knochen findet sich an der Grenze
der Kieferhohle gegen das Jochbein und gegen die laterale Nasenwand.
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Mikroskopiche Befunde. Dic Erkrankung betrifft den ganzen linken Oberkiefer
mit Ausnahme der Gegend des |}, des Processus frontalis und des Processus zygo-
maticus. Zwischen diesen beiden Fortsatzen ist auch der kraniale Teil der Kiefer-
héhle noch erhalten, wihrend sie caudal vollstandig verdrangt ist. Am stérksten
vorgewdlbt und vergréBert sind der hintere Teil des hier zahnlosen Alveolarfort-
satzes (Abb. 28) und das Tuber maxillae, jedoch auch der Gaumen und die Fossa
canina sind verdickt.

Samtliche in den Schnitten vorhandene Nachbarknochen, das Gaumen-, Joch-
und Trinenbein zeigen keinerlei krankhafte Verinderungen. Die Erkrankung
itherschreitet also auch in diesem Falle die Nahte nicht. Nerv- und Gefilkanale

ADLL. 29, Icall 4. Grenzeebiet zwischen (lomellirem) rotem nnd Kleinstiwekigem blauemn
Knochen. Ruhiges Bild an der Grenze zwischen beiden Kunochenarten, 30mal

sind in keiner Weise verengt. Processus frontalis und Processus zygomaticus des
Oberkiefers bestehen aus normaler Compacta mit unveranderten Markriumen,
An den Wurzeln der beiden Processus beginnen die krankhaften Verdnderungen,
wie auch an mchreren Stellen unter der Kieferhéhle und unter dem Gaamen einzelne
Markriume noch normales Fettmark enthalten. Der pathologische Knochen besteht.
in dicsenn Fall wieder aus cinem lamelliren, peripher gelegenen und einem primi-
tiven, zentral gelegenen Anteil (Abb. 29), wobei jedoch der Jetztere nur in verhaltnis-
miBig kleiner Menge und nur im vorderen Teil des Oberkieferkérpers ganz zentral
vorhanden ist. Der rote Knochen nimmt den gréliten Teil des Oberkiefers ein,
ist. von deutlich lamcllirer Struktur, 18t jedoch keine funktionelle Anordnung
erkennen. Die Balken bestehen aber nicht aus langen Lamellenzogen. schlielen
auch keine richtigen Markriume ein. sondern die isoliert liegenden Balkchen gleichen
Bruehstiicken lamelliren Knochens (Abb. 29 links). An- und Abbau an der Ober-
fliche der Balken ist im allgemeinen recht haufig, aber ohne deutliche Verteilung.
Ofters findet man in den Bilkchen gruppenweise sehr enge Folkmannsche Kandle
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mit Kinbiegen der Lamellen und groBe Cebiete, wo die Balken in ihrem Innern
ganz ohne jeglichem Umbau und ohne blaue (renzscheiden sind. Nur an ihren
Oberflichen erfolgt durch Osteoblastenreihen Anbau.

Knapp unter dem nach oben verlagerten Boden der Kieferhohle ist an ihrem
vorderen Anteil eine schmale Zone von etwa 3 Balken Breite, in der sich bereits
das typische fibrése Mark findet, die Balken schméler, dabei gleichformig breit.
zahlreicher, dichter, durchaus netzférmig angeordnet und meist von dicken blauen
Grenzscheiden durchzogen sind (Abb. 30). Neuer roter lamellarer Knochen wird hier
nur verhiltnismiBig spaclich angebaut, Abbau fehit fast vollkommen. Das fibrose
Mark ist weniger zellreich wie im Gbrigen JErkrankungsbereich und enthilt vor allem

Abb. 30,0 Fall §. Grenzgebicet gegen den normalen Knoclien an der Kieferhohlenwand
mit Fettmarkribunen, 30mal,

Inseln von Fettmark (Abh. 30y, Die Balkchen sind von spirlichen diinnen, aber
auch tiefblaven Haltelinien durchzogen. Diese Zone des roten Knochens befindet
sich in einem (iebicte nahe an den normalen Teilen des Oberkiefers und es durfte
dic Erkrankung hier noch nicht soweit vorgeschritten sein. Hier ist auch keine
nennenswerte periostale Apposition an der benachbarten Kieferhéhle zu sehen
(Abb. 30). Weiter hinten, wo diese deutlich sind, fehlt das rubige Bild, der periostal
angebaute Knochen wird lebhaft in den roten Knochen umgebaut. Solche Ver-
schiedenheiten im roten Knochen. die {ibrigens in mehreren Fillen zu heobachten
waren, sind sicherlich vom Stadium der Erkrankung in den betreffenden Gebieten
abbangig. Die Grenze zwischen diesen Teilen des roten Knochens mit dem ruhigen
Bild und dem ibrigen ist vielfach durch cine schmale fibrése Zone gegeben. Wo
sich beide Knochenarten berithren, ist kein deutliches Weichen des einen oder des
anderen, kein nennenswerter Abbau zu sehen. Im roten Knochen wechseln immer
Stellen, die zellreiches Fasermark und verhdltnismaBig dicht liegende Knochen-
balken besitzen, mit anderen Gebieten, in denen faserreiches Mark mit sparlichen
Knochenbalken vorhanden ist.
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Das fibrose Mark des roten Knochens ist, wie im Falle 1, in Markriumen mit
starkem Abbau locker, in Markraumen mit reichlichem Anbau dichter. Der primitive
blaue Knochen findet sich in diesem Fall, wie schon erwdhnt, nur in geringem
Ausmal und zwar im Zentrum des vorderen Anteiles des Oberkiefers. Der primitive
Knochen ist hier tiefblau, bildet nirgends lingere oder zusammenhingende Knochen-
balken, sondern mitten im fibrésen Mark entstehen viele kleine, unregelmifBig
geformte Bilkchen (Abb. 28). Das Mark ist, wie immer im blauen Knochen, dicht
und zellreich. Die Grenze zwischen primitivem und lamellirem Knochen verliuft
im allgemeinen zur Oberflache parallel, jedoch unregelmiBig und die Balken der
beiden Knochenarten gehen sehr wenig Verbindungen ein (Abb. 29). Wo sich beide
Knochenarten beriihren, scheinen sie mehr ancinander zu stollen, als dafl der primi-
tive Knochen an lacunire Grenzen des lamelliren angebaut wird. Im groien und
ganzen scheint der rote Knochen nicht so auffallig dem blaunen zu weichen, wie
im Fall 1. Der letztere fillt wicder den zentralen, frither von der Kieferhihle
vingenommenen Teil des Oberkiefers aus und bictet ein sehr stabiles Bild.

An den freien Knochenoberflichen erfolgt wieder periostaler Anbau und zwar
um so stirker, je intensiver die Veranderungen in den betreffenden Oberkicfer-
teilen sind und je mehr der Knochen vorgewslbt ist : also ani deutlichsten am Alveolar-
fortsatz, am Tuber maxillae, am Gaumen und im unteren Anteil der Fossa canina.
Kranial nimmt der periostale Anbau mehr und mehr ab, his er an den normal
gebauten Processus frontalis und zygomaticus und an der lateralen Nasenwand
itherhaupt anthort.

Wie bercits frither erwahnt, ist der Xnochen im Processus frontalis, Processis
zygomaticus und am harten Gaamen in der Umgebung des Foramen palatinale,
sowie die laterale Nasenwand normal. An den letzteren beiden Stellen ist der
I nochen zwar schon zum Teil umgebaut, enthidlt aber noch Inzeln von Fetumark.
die zweifellos im Schwinden hegriffen sind und zwar durch konzentrische Ver-
kleinerung dieser Markrinme. Bei dieser Verkleinerung apponicert das Endost
einen typischen. schr veifen lamellaren Knochen, der spiiter an den entgegengesetzten
Oberflichen in roten Knochen umgebaut wird. Es spielen sich in diesen Mark-
raumen grundsitzlich die gleichen Vorgiinge al, wic an den periostalen Ober-
flichen und in den cntsprechenden (iebicten des Oberkicfers im Icall I,

Der erhaltene Jekzahn stand in normaler Okklusion zu seinem Gegeniiber. doch
auf seiner palatinalen Seite war der Oberkiefer méchtig vergrofert und weiter
distal war der zahnlose Alveolarfortsatz stark nach abwirts vorgewdtht.  Die
Struktur des Zahnes und die Zahntasche sind unverindert, ebenso das Periodontium,
obwohl die Alveole des Zahnes palatinal und tiber dem Apex von pathalogischem
rotem Knochen gebildet wird.

An mehreren Stellen, und zwar besonders deutlich an der Wurzel dex Processus
frontalis, wo der Canalis infraorbitalis schon in weitgehend verandertem Knochen
mit lebhaften Umbau liegt. ist festzustellen, daB die Nerven- und Gefilkangle.
wie auch in den iibrigen Fillen, nicht verengt werden.

Fall 5. A.S., 26 Jahre alte Frau (Krankengeschichte Nr. S980).  Hypervstose
{ssLeontinsts ossen™) des rechten Oberkiefers.

Anaranese. Vor 4 Jahren bemerkte Patientin im Vestibulum iber den Apices
der Molaren eine fingerkuppengrofBle Geschwulst, die hart war. so dafl Patientin
meinte, daB sich eine Zahnschwellung verhirtet habe. Die Schwelling vergroBerte
sich allmahlich. ohne die in ihrem Bereich stehenden Zihne zu lockern. Tm April
lieB sich Patientin diese Zahne zichen, weil sie schlecht waren (keine Schmerzen).
Nach der Extraktion beschleunigte sich das Wachstum, so dal die Patientin in
Juli ¢in Krankenhaus aufsuchte, wo eine Probeexcision gemacht wurde. Patientin
hatte nic Schmerzen.
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Status praes. AuBerlich Schwellung in der Fossa canina und unter dem Jochbein.
Enoral eine kleinapfelgroie Schwellung des rechten Alveolarfortsatzes vom Tuber
bis 3], an einer Stelle fast bis zur Mitte des (Gaumens reichend, der Alveolarfortsatz
dadurch der Breite, Hohe und Lange nach vergrofert. Die Schwellung knochenhart,
die Schieimhaut dariiber unverandert, etwas hypisthetisch.

Zahnformel: 8 |
4321112345

Réntgenbefund (Abb. 31). Im Bereiche des rechten Oberkicfers ein lingsovaler,

rundlich begrenzter Knochenschatten, der nach unten mit dem in ihm stehenden 3|

Abb. 31, Fall 5. Rintgenbild des erkrankten Oberkiefers vor der Operalion.

bis an den Angulus internus des Unterkiefers, nach oben bis 1 Querfinger unter den
Orbitalboden reicht und die Kicferhohlengegend bis auf deren mediale und oberste
Anteile einnimmt, ebenso den ganzen Tuber maxillae. Die Nasenhohle nicht verengt.
Die Struktur des Rnochenschattens vollkonimen gleichmaBig dicht. Da es sich
um eine sehr dicke durchleuchtete Knochenschicht handelt, kaun der Knochen
trotzdem spongits, ja sogar weniger dicht sein, wie ein normaler Knochen.

29. 9. 36 Operntion.  Abtragung der kosmetisch und beim Kauakt storenden
Teile der Hyperostose in lokaler Anidsthesie. Der Knochen bimssteinartig, dicht-
spongids, gleichmiBig weich, nicht blutreich. Eine Compacta besteht nirgends.
hochstens an manchen Stellen eine ganz ditnne Knochenlamelle unter dem Periost.
Nirgends fibrose Stellen. Der fibrige pathologische Oberkieferknochen bleibt.
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Mikroskopische Befunde. Da nur die kosmetisch und funktionell stérenden
Teile des Oberkiefers entfernt wurden und zwar der michtig vorgetriehene Processus
alveolaris in der Gegend der Molaren und das buccal aufgetriebene Tuber maxillae
mit dem weit iiber die Kauehene vorstehenden 8], so enthilt das Operationsmaterial
keinen normalen Knochen.

Im Erkrankungsherd findet sich in diesem Fall nur lamellarer roter Knochen.
Die Knochenbalken, die durchwegs viel linger als breit sind, liegen in grofler Aus-
dehnung annihernd parallel zur periostalen Oberflaiche (Abb. 32). Alle Balken
tragen auf der periostwirts gerichteten Obcerfliche einen kalklosen Anlagerungssaum

Ahbb, 32, Fall 5. Auffallend parallele Anvrdnung der Bilkchen des roten Knochens (reciite
Halfre des Bildes). Tagerschichte des Periostes normal, 3omal.

und Osteoblasten, withrend herdwirts lacuniver Abbau erfolgt (Abb. 33). Zwischen
den Balken liegt durchwegs Fasermark. Diese Knochenbalken schlicBen eine auf-
allend groBle Anzahl regelmiBig verteilter Polkmannscher Gefalkanile ein (Abb. 33).

Dieser Anbau an der periostalen Oberfliche entspricht dem klinixchen Befund
des Fortschreitens der Erkrankung in der letzten Zeit. Was jedoch diesen Fall
von den meisten {ibrigen unterscheidet, ist der Unmistand, dall die parallel zur Ober-
flache angebauten Knochenbalken ebenso pavallel liegen bleiben, sich nur als ganze
durch Anbau periostwiirts und Ahbau zentral gegen die freie Oberfliche zu bewegen.
Demgegeniiber werden sonst in den tGbrigen Fillen die parallel zur Oberflache
angebauten periostalen Knochenbalken zwar auch umgebaut, aber vollkommen wirr
in allen Richtungen des Raumes, so daB die Balken des roten Knochens netz-
férmig in allen Richtungen licgen.

Das Fasermark ist, abgesehen von der Grenze gegen die wenigen Fettmark-
riume, gleichmifBig dicht, zellreich, nirgends sind ausgereifte, zellarme, faserreiche
{iebiete vorhanden. In den normalen Markriumen oder dort, wo die lrkrankung
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eben erst beginnt, sowie im vollentwickelten Fasermark sind zahlreiche dinnwandige
Gefale, wihrend muskulire CGefaBe fast ganz fehlen.

Die Alveole des auf den Schnitten erhaltenen Zahnes, des 8|, ist durchwegs
von demselben roten Knochen mit den vielen Folkmannschen Kanilen begrenzt:
es besteht nur insofern ein Unterschied, als der Alveolarknochen dort, wo er an
normale Fettmarkraume grenzt, viel breitbalkiger ist. Ir wird auch vom Faser-
mark in der typischen Weise wmgebaut. An der periodontalen Oberfliche herrscht
zeitweise Anbau oder geringer Abbau, im groflen und ganzen aber bleibt der Peri-
odontalspalt sichtlich in normaler Breite und Form erhalten.

¥
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Abb. 330 Fall 50 Anbant an der periostalwitrts gerichteten Seite der Bilkehen des roten
W nochens (oben), Abbhau herdwirts (unten): Parallelverschiebung der Kuochenbalken
perinstwitrts, $0mal.

Falt 5. B. M., 35 Jahre alte Frau (Krankengeschichte Nr. 7466). Hyperostose
(. Leontiusis ossen’ ) des Unterkicfers.

Anamunese. Seit dem Jahre 1919 bemerkte Patientin am Unterkiefer rechts
in der Gegend der Pramolaren buceal eine harte Anschwellung von BohnengroBe,
die vollkommen schmerzlos war und sich durch Jahre hindurch nicht vergréferte.
Im Scptember 1933 hatte Patientin Zahnschmerzen im rechten Unterkiefer und
es trat cine groflere akute weiche Schwellung auf. Patientin suchte einen Arzt auf.
der ihr 2 Zahne zog. Da aber die Schwellung nicht zuriickging, nahm der Arat
eine Incision von aufBlen vor, bei der aber kein Eiter abfloB. Kurze Zeit spiter
bildete sich eine kleine Vorwélbung unterhalb des Kinns, die durchbrach und
eiterte.  Jedoch verheilte die Wunde nicht, sonder wurde grofler und es kamen
kleine Knochensplitter heraus. Voritbergehend schlof sich die Fistel, seit 3 Wochen
eiterte es aus der Wunde stindig und sie vergréBerte sich vollkommen schmerzlos.

Staius. Im Bereiche des rechten Unterkiefers eine ungefahr eigrole Schwellung
von knochenharter Konsistenz, die von 3] his 7] reicht und sich im Munde lingual
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und buccal gleich stark vorwdlbt. Der 7] ist stark nach lingual gekippt. Die Ober-
flache der Schwellung ist lingual glatt, buccal leicht uneben, an der Kuppe sind
Tinpressionen von den buccalen Héckern der oberen Zihne. Die Schleimhaut
unverindert. AuBerlich scheint die rechte Wange lateral vom rechten Mundwinkel
an ctwas voller als links. In der Submentalgegend unter 2] bis 3] in einem Durch-
messer von 11/, em die Haut exulceriert, an den Randern livid verfirbt, in der Mitte
von eitrigen Krusten bedeckt und fest mit dem Knochen verwachsen.

Rintgenbefund. I horizontalen Kicferast von 2] bis 7] ist die Knochenstruktur
hochgradig verdindert, es fehlen die normalen Spongiosardume, der Knochen hat
ein verwaschenes Aussehen. Am unteren Rand, etwa in der Primolarengegend ist
eine kreisrunde Aufhellung zu sehen, die auch die untere Begrenzung des Horizontal-
astes unterbricht. Diese Stelle diirfte der auBleren Fistel entsprechen.

1.6. 34 Operation. s wird von der buecalen und lingualen Seite her der Alveolar-
fortsatz bzw. der Unterkieferkorper modelliert. Dann entsprechend der duBeren
Hautfistel Incision. Is fithrt cine linsengroBe Offnung in einen bohnengroBen.
glattwandigen Hohlraum, der tiberall kndcherne Wiande hat. Genaue Excochleation
ieses Raumes. Naht der Haut.,

20. 6. 34: Abgangsstatus. Mundwunde p. p. geheilt. 20 em rechts vom Kinn
eine ungefahr schillinggrole granulierende Iliche. die sezenicrt. Salbenfleck.

10. 12.38: Der pathologische Knochen ist nicht gewachsen. die Entziindung
ausgeheilt. Volles Wohlhefinden.,

Makroskopischer Befund. An den 13 kleinen Knochenstiicken ist gegeniiber
dem Fall 1 auffallend, daB der Knochen nirgends so feinbalkig und strahlendurch.
lfssig 1st. wie der blaue Knochen in dem genannten Fall, obwohl er durchans spongios
ans cinetn Netz feiner Balken aunfgebaut ist.

Mikvoskopische Befunde. Mikroskopisch steht der gesamte Knochen aller ent-
fernten Stiicke aus rotem (lamellaren) Knochen, nur in 3 Stiicken sind kleine Inscln
von primitivem blanen Knochen vorhanden und zwar immer an dem der periostalen
Oherfliche entgegengesctzten Rand. Dies berechtigt zu der Annahme, dall das
Zentrum des pathologisch verdnderten Unterkiefers wie in den ithrigen Fillen
aus primitivem blauen Knochen besteht. Teile der alten normalen Tela ossca zind
nirgends vorhanden.

An den periostalen Oberflachen fehlen in allen Priaparaten Zeichen von An-
und Abbau oder sind nur in ganz geringem Ausmale zu bemerken. Iis hesteht
also derzeit kein nennenswertes periostales Wachstum, ja stellenweise sogar eine
geringe Verkleinerung, Dies steht mit der klinischen Angabe des stationidren Ver-
haltens in Ubereinstimmung.  Einschlisse des periostalen Knochens in der Tiefe
des roten Knochens sind aber der Ausdruck einstiger reichlicher periostaler Knochen-
hildung. Diese Vorginge spielten sich jedoch an verschiedenen Stellen in wechseln-
dem Grade ab, ebenso wie der ,,rote” Knochen selbst mannigfaltig gebant ist. In
einem Teil der Priparate besteht er wie im Fall 1 aus einem wirr angeordneten
Netzwerk mittelbreiter Balken mit ebenso breiten und unregelmaBigen Faser-
markriumen. Auch die oberflachlichste Knochenschichte hesteht dann aus rotem
Knochen bis auf einzelne Reste periostalen Knochens, sei es, daf sie bis ans Perinst
unverandert spongiés ist oder eine schmale Corticalis bildet. Eine solche ist an
einigen Stellen so dentlich ausgehildet, daB sie auf den ersten Blick wie eine normale
Compakta aussicht. Sie besteht jedoch nicht aus vollstindigen Lamellensystemen,
sondern auns einer Breccie lumellirer Bruchstiicke. Nur da und dort sind kleine
Folkmannsche Gefalkanile ausgespart. Solche finden sich in diesem Fall iiberall
dort, wo die Balken des ..roten Knochens breiter sind. als wie dies sonst bel dieser
Knochenart ablich ist. Endostal ist die pathologische Corticalis meist lacunir
begrenzt oder es ist an eine lacunire Kittlinie bereits wieder eine schmale Zone
lamelliren Knochens angebaut. In der Corticalis selbst findet man Einschliisse
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periostal apponierten Knochens. Es handelt sich also hier im wesentlichen um
einen pathologischen roten Knochen und die Ausbildung einer Corticalis in diesem
Fall hingt wohl mit dem Bediirfnis nach einer funktionellen Verstirkung der ober-
flachlichen Knochenschicht zusammen. Dal eine solche ausgebildet werden konnte,
war bei dem stationdren Verhalten der Erkrankung in diesem Fall leichter méglich,
als in cinem Fall mit lebhaftem Wachstum. Die Umbauvorginge im roten Knochen
sind im allgemeinen auch wesentlich geringer als im Fall L. Der derzeitige Tmbau
nimmt auch gegen das Knocheninnere deutlich ab und fehls am zentralen Schnitt-
rand manchmal vollkommen, gegen den auch die Knochenbalken schmailer, die
Marckriume breiter, das fibrose Mark faserrcicher und zellarmer werden.

Haufig tragt der rote Knochen die Zeichen eines fritheren reichlichen Umbanes,
indem die Knochenbalken an den Grenzen threr vielen kleinen Teilstiicke eine mehr
minder grofe Anzahl von bald diimneren, bald dickeren blauen Haltelinien auf-
weisen, wodurch an einigen Stellen eine Art Mosaikstruktur entsteht. Die blauen
Halte- und Kittlinien bedeuten hier, dall der rote Knochen im Laufe der Zeit
mehrfach umgebaut wurde, aber mit vielen Stillstinden, wihrend er im Fall 1
ohne jeden Stillstand angebaut, gleich auch wieder umgebaut und schlieBlich
abgebaut wird und dem primitiven blauen Knochen Platz macht. Dies driickt
sich auch im versehiedenen Verhalten der Erkrankung in beiden Fallen aus: i
Falle 1 das rasche Wachstum, im Fall 4 der langsame Verlauf. Hiufig ist an diese
viclfach uvmgehauten Balken ringsune cine schmale Zone lamellaren roten Knochens
angebaut. sie sind von diesem gleichsam umscheidet oder sie schlieBen auch am
Rande mit blaven Grenzscheiden ab.

An anderen Stellen des yoten Knochens sicht man nur wenig oder keine hlauen
Halte- und Kittlinien und ctwas lebhafteren Umnbau.

Ein anderes und begonders ausdrucksvolles Bild bictet der lamellare rote Knochen
dort, wo seine Balken gleich wice im Fall 5 anf lange Strecken in mehreren Reihen
zucinander und znr Oberfliche parallel verlaufen. Der Knochen ist hier ebenso rein
lametliir wic sonst, verhildtnismifBig dicht, vor allem nahe der Periostoberfliche.
Die Balken enthalten gar keine Halte- oder Kittlinien und alle Lamclen sind zur
Oberfliche parallel. Dagegen besteht ein miBig starker. zentral abnehmender
Umbau, wobel an allen Balken an ilirer periostwirts gevichteten Oberfliche an-
gehaut, an der gegentiberliegenden abgebaut wird. Die Balken verschieben sich
dadurch nach auffen wnd werden dabei auch stindig erncut und umgebant. Das
Wanderu der parallelen Knochenbalken vollzieht sich aber gewifi nicht rasch.
der Umbau ist keineswegs lebhaft. Diese pavallel-balkigen Teile sind wahracheinlich
auch jiinger als die, dic wie eine Breccie gebaut sind.

Das Fasermarl iin roten Knochen wechselt in diesem Fall ebenso in sciner
Beschaffenheit, wie der Knochen sclbst. Wo der Umbau etwas rveichlicher ist,
ist es verhaltnismaBig zellreicher und faserirmer, wenn auch niemals so zellveich.
wie im Tall 1. s finden sich Stellen mit stationarem Verhalten der spiarlichen
Knochenbalken, in denen das Fasermark locker, ddematés. in der Mitte der Mark-
riume sogar des ofteres durch kleine Mengen Fettmark ersetzt ist. Da in diesen
(lebieten keine alte Tela ossea vorhanden ist, kann das Fettmark wohl nur durch
spatere Umwandlung des Fasermarkes entstanden sein, ein Vorgang, der bei der
Pagyeischen Ostitis deformans viel hiufiger als Zeichen der Ausheibing beobachtet
wird.

DaB der pathologische Knochen in diesem Fall, in so grolem Ausmafl lamellar.
also rot ist, hingt wohl auch mit der Reife des zugehérigen Fasermarkes und dem
langsamen und langdavernden Verlauf der Erkrankung zusammen. Der lamellire
rote Knochen ist in dicsem Fall auch stabiler als im Fall 1, wo er, kanm gebildet.
schon wieder umgebaus wird und dem blauen weicht. Der rote Kuoochen ist also
nicht immer nur ein Ubergangsstadium, seine Ausbildung und Bestand ist von
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Fall zu Fall verschieden. Es kann vorkommen, dafl eine breite Schicht roten
Knochens gebildet wird, diese aber gleich wieder dem andriingenden primitiven
blauen Knochen weichen muf}, andere Fille jedoch erwecken den Eindruck, daf
mit der Bildung des roten Knochens die Erkrankung ihren vorlaufigen Abschlufl
gefunden hat.

Vom primitiven blauen Knochen sind im vorliegenden Fall, wie schon erwihnt,
nur kleine Stiicke an den zentralen Rindern zu sehen. Er unterscheidet sich wieder
durch die Struktur vom roten Knochen sehr scharf. Seine Balken sind deutlich
schmiler, etwa ein Viertel der Balken des roten. Sie sind wieder netzartig an-
geordnet, die Markriume betrichtlich breiter wie die Balken. Diese schmalen
primitiven Balken zeigen keinerlei Umbau. Sie enthalten wieder viele unregehnaBige
Knochenkorperchen, sind jedoch nie so zellveich wie im Fall 1. Bald bestehen diese
diiznnen Balken auch nur aus einem violett gefarbten, zellreichen primitiven Knochen
ohne An- und Abbau, bald sind ringsum recht breite, unverkalkte Sinme gelegen
und an diesen die Markzellen nach Art von Osteoblasten gehiuft.

lintsprechend den im allgemeinen ruhigen Verhiltnissen dieses Falles ist das
Fasermark im blauen Knochen keineswegs dieht und zellreich wie im Fall 1, sondern
locker, zell- und faserarm, stellenweise ddematés und sogar mit Fettmark untermischt
und verhiltnismiaBig reich an capillaren Gefafien. Ja, es ist hier auffallend zell-
drmer wie im henachbarten roten Knochen gerade umgekehrt wie im Fall t.

All diese Iirscheinungen sind gut mit dem stationdren Zustand dieses Falles
in Einklang zu bringen. Auch aus den allerdings nur kleinen Teiien des mitent-
fernten blanen Knochens ist zu entnehmen, daBl im Zentrum keine lebhafte, ja
sogar cher cine gehemmte Knochenbildung erfolgt. Die Grenze zwischen blanem
(primitivem) und rotem (lamelireny) Knochen ist immer eine lacunare Kittlinie
im lamelliven Knochen, Der lamellire Knochenbalken ist dabei breit und lang
und zur periostalen Oberfliiche annihernd parallel mit vielen hlanen Halte- und
Kittlinien. An dicsen sind zentral 2-—3 Lamellen eines primitiveren aber doch
roten, nicht zellreichen Knochens apponiert, von dem wicder die schinalen Balken
des primitiven Knochens senkrecht abzweigen und sich weiterhin unvegelmaBig
veristeln, Durch dicse Anordnung ist der blaue Knochen wie in eciner Kapsel
des roten cingebaut. Rein fibrose Bezivke sind in diesem Fall nicht vorbanden.
doch sind jene avsgereiften, faserreichen, knochenarmen Qebiete wohl der Beginn
cines porotischen Stadinms.

Fell 7. M. St., 48 Jahre alte Frau (Krankengeschichte Nv. 9415).  Hoyperostose
{wLeontiasts ossea’' ) des Unterkiefers.

Animmese. Seit Jahren bemerkt die Patientin eine Vorwdlbung am rechten
Iinterkieferwinkel, die wahrscheinlich schon langer hestand und sehr langsam
groBler wurde. In der letzten Zeit gegen das Ohr ausstrahlende Schmerzen, sonst
keine Beschwerden. Die Zihne im rechten Unterkiefer gréBtenteils schon frither
gezogen.

Zahnformel: |
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Am rechten Unterkiefer vor dem Angulus eine nach auBlen und etwas nach
unten ither die normale Unterkieferkontur vorragende nufigrofe, knochenharte
Vorwolbung. Die Weichteile dariiber vollkommen normal. Die Punktion der Knochen
vorwdlbung ergibt keine Flisssigkeit, nach einer festen Knochenschale kommt man
in weicheren Knochen.  Alveolarfortsitze im Munde o. B.

Rintgenologisch (Abb. 34). Knapp vor dem Angulus mandibulae eine iiber nuB-
grolle, maBig scharf begrenzte, wenig dichte Aufhellung mit wechselnd hellen und
dunkien Stellen, die tiber den Unterkieferrand vorragt. Tm horizontalen Unterkiefer-
ast an mehreren Stellen erbsen- bis bohnengroBe unregelmifliy begrenzte Auf-
hellungen.




866 Richard Trauner:

21. 4. 37 Operation. Freilegen der buccalen Fliche des Unterkiefers vom Vesti-
bulum oris aus. Wegmeilicln des vorspringenden Knochentumors.

10.12.38: Nach Angabe des Mannes hat die Patientin wegen unheilbarer
Erkrankung ihres einzigen Kindes Selbstmord begangen. Der pathologisch ver-
inderte Unterkicfer habe sich nicht mehr vergroBert.

Mikroskopische Befunde. Nur an der zentralen Abtragungsstelle ist cin kleines
Stiick der normalen kompakten Tela ossea erhalten. Wo der normale Knochen
an Markriume grenzt, die zwar bereits dem Erkrankungsherd zugehéren, aber eine
breitere fibrose Zoune darstellen, zeigt seine Oberfliche ein ruhiges Bild, wo er jedoch
an den typischen pathologischen Knochen grenzt, wird er von dessen Fasermark
in der gewohnten Weise umgebant. Als Ergebnis des wechselnden Umbaues kommt

Abb, 4. Fall 70 Riontgenbibd des erkrankren Unterkicfers, Rundlich vorspringende
[Iyperostose vor dem Angulus mandibulae.

es einerseits wieder zum volligen Schwund der alten Tela ossea, andererseirs ist
auch der lamellire rote Knochen in diesem Fall nur mehr in ganz schmaler Zone
vorhanden und bereits cin sehr primitiver Knochen an scine Stelle getreten. Viel-
fach reicht der primitive Knochen bereits bis an die periostale Oberfliche. Es ist
fiir diesen Fall kennzetichnend, dafl nur unter der Oberfliche eine mehr oder minder
schmale, lockere Spongiosa gelegen ist, wahrend das Zentrum vom typischen, hier
sehr dichten Fasermark eingenommen ist. An einer Stelle ist jedoch auch diese
(renzspongiosa unterbrochen. Der Knochen ist. abgesehen von dem oben be-
schriebenen Rest von alter Tela ossea, zentral durchwegs primitiv, auf hinde-
gewebjger Grundlage gebildet.

Die grofite Masse dieses primitiven Knochens besteht aus schmalen, manchmal
langen und verzweigten, aber oft auch ganz kurzen Knochenbalken, die im Zentrum
aus einem sehr zellreichen, blaugefarbten Knochen bestehen, der am Raude in einen
ebenfalls kalkhaltigen Taserknochen iibergeht. IDieser erscheint weniger primitiv.
rotviolett gefirbt und zellirmer (Abb. 35). Vielfach tragen die Bilkchen einen
kalklosen Anlagerungssaum. Ortlich finden sich Balkechen, die die ersten Entwick-
lungsstufen der zentralen primitiven Teile der Balken auf faseriger Grundlage
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zeigen. An- und Abbaunvorginge beeinflussen das Bild in seinem jetzigen Zustand
aber in keinem nennenswerten Ausmaf. Auch Anzeichen eines fritheren Umbaues
fechlen in diesen schmalen primitiven Balken vollkommen.

Niher gegen die Oberfliche zu liegen stellenweise Knochenbalken, die meist
viel breiter, manchmal aber auch schmiler sind wie die @brigen nnd reichlich Halte-
und Kittlinien in allen Richtungen enthalten. Sie gehoren dabei aber sicher zum
blauen Knochen und sind auch im Zentrom blau, prinmitiv, peripher roter, doch
auch faserig; nur ausnahmsweise sind geringe lamellire Schichtungen entwickelt.
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Abb. 35, Fall 7. Zentral stark blau gefirbte und zellreiche verzweizte Bialkchen des
primitiven Knochens, peripher zelliivmer, riotlich. 90mal,

Auch an diesen Kunochenbalken erfolgt derzeit kein Umbau. An der freien Ober-
fliche des Kiefers liegt ein vielfach unterbrochener, schmaler Knochenbalken aus
schr primitivem Knochen, der oft sogar lacunar begrenzt ist. Dieser Umstand ent-
spricht auch dem klinischen Stillstand der Frkrankung. Sowie im Fall 10, der
auch sgeit langem nicht mehr vorgeschritten war, fehlt nicht nur die Zone des peri-
ostalen Knochens, sondern auch die des roten Knochens nahezu vollstindig und der
primitive blaue Knochen reicht his an die Oberfliche, wobel er ein ruhiges, statio-
nares Bild aufweist.

Das Fasermark ist in diesem Fall ausgesprochen hundelig gebaut, ganz nach Art
eines Fibroms. Is dhnelt dieser Fall einem zentralen Fibrom des Unterkiefers in
mancher Hinsicht. Ir unterscheidet sich von einem solchen aber durch die aus-
giebige Knochenbildung und durch das Fehlen jeder scharfen Begrenzung.

Fall 3. L.W., 57 Jahre alte Frau (Krankengeschichte Nr. 1458). Hyperostose
(o, Leontiesis ossew™) des Unter- und Oberkiefers und des Schidelduches (Abb. 36a
und b).

Seit etwa 20 Jahren besteht eine machtige VergroBerung des Unterkiefers.
In den letzten Jahren machte die VergroBerung keine Fortschritte, nie Beschwerden.
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Da Patientin sich mit der Entstellung abgefunden hat, ist sie auch jeder operativen
Behandlung abgeneigt.

Dic hinteren Zahne im Unterkiefer wurden in der Jugend gezogen. die vorderen
wurden locker und fielen aus, der letzte vor 10 Jahren. Beilen konnte Patientin
nmit den Zihnen schlecht. Im Oberkiefer wurden alle Zahne bereits in der Jugend
gezogen. Seit 1Y/, Jahren besteht eine eitrige Sekretion am Alveolarkamm in der
Gegend 54 3], ohne daf je eine akute Schwellung oder stirkere Schinerzen hestanden
hatten. Dic Wurzel in der Gegend [34 verursachte niemals Beschwerden. Vor
4 Wochen trat lcichtes Fieber und rechts einc geringe Schwellung auf. In den
letzten 10 Jahren Rontgenbestrahlung des Unterkiefers, der stationir blieb.

ey
a b
Abb.36a nnd b, ¥all §. Lichtbilder vor der Operation.

Stalns pracsens (Oktober 1937). Michtige VergroBerung des Unterkiefers aunf
hewden Seiten bis iiber den Angulus mandibulae, wobei allerdings in der Mitte
die Verinderung am stirksten ist. Die VergroSerung reicht vom Alvenlarkamm
bis zum Unterkieferrand. Der Kicfer ist gleichmiffiy machtig verbreitert, die
Schleimhbaut nicht verdickt und auler einer leichten Vermehrung der submukisen
Gefille nicht verdndert. Die aufsteigenden Aste sind weniger vergréBert. Der
Knochen ist beim Abtasten mit der spitzen Sonde abnorm weich. -

Links Gegend [3% Radix relicta. Rechts am Alveolarkamm in der Gegend T3]
eine Fistel, aus der sich diinnflissiger Eiter entleert. Tine Sonde reicht etwa 2 ¢
tief in den IKnochen. Eine Radix relicta ist hier nicht zu schen.

Zahnformel: — | -

— |r.—

Rimtgenologisch ist der ganze vergroBerte Unterkiefer in der Struktur schwer
verandert (Abb. 37). Reste der Compacta nur in den aufsteigenden Asten. Im
ganzen Kiefer wechseln unvegelmiBig konturierte Aufhellungen mit ebensolchen
Schatten. die bis in die anfsteigenden Aste reichen. aber dort seltener sind, Am
Boden der Fistel cine unregelmaBig begrenzte haselnufgrofie Authellung. Diffuse
fleckige Aufhellungen und Schatten in den unteren Teilen beider Oberkiefer.

I Os parietale links nahe an der Mittellinie eine allmahlich iiher das Knochen-
niveau vorragende, pathologisch verinderte Knochenzone von der Gréfle eines
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sehr grofien Geldstiickes, Der Knochen ist hier in typischer Weise fleckig anfgehellt,
die nach aufen vorgeschobene Tabula externa verschmilert und unregeliniBig.
Das itbrige Skelet bei genauer Rontgenuntersuchung o. B. Im Os. sacrum eine ge-
ringe Verwischung der Struktur, keine Zunahme des Volumens.

Excision eines kleinen Knochenstiickes mit einer kleinen Radix relicta Gegend [37.
Der Knochen ist Llutreich und so weich, daB er mit dem Messer geschnitten werden
kann. Rechts tiber der Fistel Entfernung eines kleinen Stiickes Knochen mit ent-
ziindeten Weichteilen., Auskratzen der mit Granulationen erfiillten Hohle. Streifen.

Nach 2 Monaten geringe Sekretion rechts.

Abh. 37, Fall 8. Rontgenbilit des erkrankten Unterkiefers.

22.12. 37: Recbts kleinfingerkuppengrofier Defekt am Alveolatkamm, aher
keiue eitrige Sekretion mehr.

6. 8. 38: Seit einigen Wochen starkere Eitersekretion uud seit einigen Tagen
abends Temperaturen ither 38" und zeitweise starke Schmerzen.

Statns localis. Im Alveolarkamm des rechten Unterkiefers der alte kleine
trichterformige, tief in den Knochen fithrende Defekt. aus dem sich standig diinn-
flisssiger Eiter entleert. MiBige perimandibulire Weichteilschwellung. Spontan-
fraktur des Unterkiefers in der Gegend I 3] ohne Dislokation der Fragmente.

6. 8.: Wegen der starken Schmerzen Incision lingual von der alten Fistel.

7. 8.: In der Gtegend 7] am Alveolarkamm eine bliuliche Schwellung mit einer
zentrilen Perforation, aus der Eiter flief3t.

Rintgenbild vom 29.7.38 zeigt unter den typischen fleckigen Schatten und
Authellungen in der Gegend 8——3] im unteren Teil des Unterkiefers eine taubenei-
grofle, fast homogene, unscharf bhegrenzte Aufhellung.

17.9.: In den letzten Tagen bedeutende Temperaturerhébungen und Eiter-
absonderunger. Temperatur bis 39°.

Yirchows Archiv. Bd. 303, 44
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3. 10. 38: Breite Offnung der Hohle im Knochen und zwar durch ein zweimark-
stitckgroBes Fenster buccal von 11} und ein kleines am Alveolarkamm Gegend 57).
Tigliche Spiillung. Streifen.

28. 11.: Secit der breiten Erdffnung der Knochenhdhle Temperatur normal,
keine Schmerzen, aber noch starker EiterahfluG.

19. 12. 38: Sckretion viel geringer, Besserung.

Mikroskopische DBefunde (aus 2 Probeexcisionen aus dem Alveolarfortsatz
Gegend T3] und [373).

In dem linken Stiick ist eine kleine Wurzel, in dem rechten Stiick jene Fistel-
offnung enthalten. dic in den Entziindungsherd im pathologischen Knochen fithrte.

An Stelle der normalen Tela ossea ist der gesamte Knochen von dem typischen
Fasergewebe eingenommen, das in diesem ¥all nur recht spirliche Knochenbilkchen
einschiiefit. Jos ist wiederum, besonders in der Nithe der Radix relicta eine deutliche,
wenn auch schr schmale periphere Zone von lamellirem (rotem) und eine zentrale
breite von primitivem, blaucm Knochen zu nnterscheiden: eine Zone periostal
angehauten, zur Oberfliche parallelen Knochens fehlt.  An einigen Stellen liegt
der rote Knochen, wie immer, netzartig angeordnet ist. als periphere, dichtere
Zone unter dem Periost, an manchen Stellen reicht jedoch die Zone des primitiven
Kunoechens bis an dasselhe und es ist iiherhaupt keine scharfe Grenze zwischen
Periost und Fasermark des Knochens, ja zwischen Knochen und Submucosa zu
erkennen.  Auftallend ist. dafi in der schmalen Zone des roten Knochens ein leb-
hafter Umbau vor sich geht, wobei der Abban iberwiegt. T primitiven Knochen
ist dagegen keine Spur von Abbau zu erkennen. An der Grenze zwischen betden
Zonen wird der vote Knochen abgebaut, der blane bildet sich zentral im Binde-
gewebe neu und zwar durchweus ohne Anlehnung an den roten Knochen.  Eine
kleine Strecke weiter zentral liegen viele kleine Tritnnimer des roten Knochens
neben ehenso kleinen Inseln primitiven Knochens und noch weiter zentral ist nur
mehr primitiver Knachen vorhanden. Der rote Kunnchen ist in sciner Struktur
tyvpisch Jamellar, doch von unregelmiBiger, wirrer Anordnung der Balken. Der
blane Knochen ist wie immer primitiv, in diesem Falle jedoch meist nicht sehr
zellreich. Die Balkehen werden nach aufien durch eine starke blaue Grenzscheide
abgeschlossen, niemals durch eine Schicht kalklosen Knochens.

Der vollstandige Stillstand der Umbauvorginge an den Balken des primitiven
Knorhens steht hier besonders deatlich im Gegensatz zum Abban im lameiliren
Knochen, Die Balken des primitiven Koochens sind an jenen Stellen, wo die Zone
des roten fehit, in den AuBeren, peripheren Teilen des Praparates zackig und un-
regelmillig begrenzt, dabei von mittlerer Breite, zentral und in der Hauptmasse
aber schmal. klein. fragmentarisch und an vielen Stellen rundlich, wie kleine Kngeln.
Diese kleinen Kugeln enthalten manchmal iiberhaupt keine Zellen, sind also als eine
rudimentire Knochenbildung zu bezeichnen. Lacunidre Kittlinien und Haltelinien
sind weder im lamellaren, noch im primitiven Knochen zu sehen. Der lamellire
(rote) Knochen wird ohne Stillstinde auf- und wieder abgebaut, der primitive in
einem aufgebaut und schlieflich als Stillstand des Aufbaues von dicken blauen
(irenzscheiden umgeben,

Das Mark ist vollkommen faserig, wie in allen anderen Fiillen, im allgemeinen
nicht sehr zellreich, aber auch nirgends besonders faserreich, stellenweise aus-
gesprochen ddematds und zwar nicht in der Zone des roten, sondern zentral in
Cregenden mit sparlichem blauen Balken. Fettmark fehlt vollstindig.

In der Umgebung der erhaltenen Zahnwurzel, wie auch im Bereiche der Fistel
und in der Tiefe des Priparates sieht man reichliche Leukocytenansammlungen.
Die Radix relicta selbst ist unverindert. es fehlt jedoch eine eigentliche knécherne
Alveole. Die Zahnwurzel wird von spirlichen Knochenbalken umgeben, die. wie
der iibrige Knochen. aus kleinen Fragmenten eines primitiven Knochens, unter-
mischt mit Resten roten Knochens besteht.
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An wenigen Stellen, an denen eine dentliche Zone roten Knochens an die peri-
ostale Oberfliche reicht, erfolgt an dieser kein nennenswerter Anbau und gar kein
Abbau.

Fall 9. 59 Jahre alter Mann (Patient von Dr. 7., Linz). Hyperostosen (,,Leon-
tiasiz ossen®") des linken Stirnbeines, beider Oberkiefer und des linken Underkiefers.
Im Alter von 37 Jahren erhielt der Patient einen Gewchrkolbenschlag anf die
Nase. Im Jahre 1924 wurden wegen einer beiderseitigen Dakryocystitis beide
Tranensidcke entfernt. Der Operateur stellte damals bei Sondierung einen sehr

AUb. 33, Fall 9. Teilbild aus dem roten Knochen mit Ausbildung einer Art Mosaikstruktur,
devzeit ruhiges Bild., 90mial.

engen Ductus nasolacrymaliy fest. Zwel Jahre spiter (1926) bemerkte Patient
geringe Auftreibungen an beiden Oberkiefern. die ihim jedoch keine Beschwerden
machten. in den nachsten Jahren aber an GroBe zunahmen und bis vor 3 Jahren
stationdr geblicben sind. In diesem Zustand kam Patient vor 17, Jahren wegen
Biehinderter Nasenatmung zur rhinologischen Untersuchung.

Bei der Aufuahme bestanden knollige Verdickungen der linken Stirngegend,
heider Kieferhohlengegenden und des linken Unterkiefers. Rhinoskopisch der
Nasenboden vorgewolbt, die Nasenseitenwand mit den Muscheln gegen das Septum
zu verlagert. Das Lumen fir eine Sonde undurchgingig. Die rechte Choane
vollkommen verschlossen. Dic Nasenschleimbaut entziindlich verdickt, leicht
hlutend.

Rintgenologisch besteht eine symmetrische gleichmiBige Verdickung beider
Oberkiefer, der Nasenbeine, der Trinen- und der Siebbeine, sowie des Keilbein-
korpers. Eine Seitenaufnahme zeigt deutlich den plombenartigen Verschluf der
Kieferhohle und eine Verdickung des linken Unterkiefers.

14
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Vor 6 Monaten teilweise Rescktion des rechten Oberkiefers. Der ,,Tumor
bei der Operation hart und in der Tiefe leicht blutend.

20.12. 38: Weitere Angaben iber den Patienten sind nicht zu erhalten.

Mikroskopische Befunde des Falles. Zahlreiche kleine, operativ gewonnene
Knochenstitckehen, die durchwegs von einer freien periostalen Oberflache des
Oberkicfers stammen. Kine topographische Orientierung dieser Stiicke ist nicht
méglich. An keinem Stiick Nasen- oder Kieferhghlenschleinhaut vorhanden. Das
histologische Bild ist fast Giberall das gleiche. Der Knochen ist ausnahmslos von
einem filrosen Mark erfiillt, normale Fettmarkraume fehlen vollstindig. An einigen
kleinen Stiickehen ist die Knochenstruktur jedoch noch annahernd normal, kompakt
aus Haversischen Lamellensystemen aufgebaut und in den von lockerem Fasermark
ausgefillten Mavkriumen zeigen sich die ersten Osteoclasten, dancbhen wieder
Osteoblastenraume, die an lacunire XKnochenoberflichen anbauen, also dasselbe
Bild, wie im Fall 1 im Processus frontalis des Oberkicfers an der Grenze zwischen
normalem und pathologischem Knochen. An der freien Knochenoberfliche st
an diesen Stellen kein nennenswerter Anban zu schen, In der Mehrzahl der Knochen-
stiicke ist jedoch unter der freien Knochenoberfliche cine Schichte zur Oberfliche
paraliclen periostal angebauten Knochens gelegen,

Der groBte Teil der Priparate wird jedoch von einem lamelliren Knochen vom
Typus des roten Knochens cingenommen, der, wie immer, an die Schichte periostalen
Knochiens angebaut st und diesen umbauate. In den peripheren Teilen des voten
IKnochens ist der Uinbau lebhaft, zentral wird er immer geringer und fehlt in groBen
Gebicten sogar vollkommen, die Balken sehliefien mit blauen Grenzscheiden ah.
Die Knocheubalken selbst zeigen jedoch durchwegs die Zeichen cines stattgehabten
Jebhaften Umbaues, der in manchen Teilen der Mosaikstruktur beim Paget ihnelt.
Dabei jedoch geringer derzeitiger Umbau (Abb. 38). Primitiver blauer Knochen ist,
da alle Knochenstiicke von der Oberfliche stammen, nur an einigen Stellen vor-
handen.

Das Fagermark ist durchwegs arm an Zellen und nur maBig reich an Fasern,
im Zentrum vieler Markriume 6dematds. Is erreicht nicht jene bhitndelige Dichte
und Struktur, wie im blauen Knochen der meisten anderen Fille. VerbiltnismiiBie
hiufig sind die myelogene Zellen in den Markrauinen, nie jedoch ist Fetumark
vorhanden.

Fall 10. Patient G., etwa 30jihrigec Mann (Fall von Dr. Tr.). Hyperostose
(s, Leontinsis ossea™) des Linken Oberkiefers.

Gelegentlich einer Zahnbehandlung wurde bemerkt. dall der Oherkicferknochen
hueeal von den rechten Molaren etwas vorgewdilht und verdickt war. Die Zihue
des rechten Oberkiefers in Okklusion, dabei aber die Kronen stark im Kiefer liegend,
BiB nicht gesperrt. Auch links VergréBerung des Alveolarfortsatzes, jedoch geringer
als rechts.

12.11. 34: Drobeexcision buccal von 3| mit einem Stick Schleimhaut. Ge-
sonderte Entfernung der mesiobucealen Wurzel des 6], der tot ist. 19.11.33:
Heilung p. p.

Riontgenbefund. Kieferhshle sehr hoch stehend, zwischen ihr und den Wuarzeln
von 5 4 3] eine breite Knochenschichte, die auBerst dicht, spongiés und aus ganz
feinen netzformig angeordneten Bilkchen zusammengesetzt ist. Nur am Alveolar-
kamm zwischen den Zihnen eine normale Spongiosa mit weiteren Markriumen und
etwas breiteren Bilkchen. Der verdnderte Knochen ist nirgends scharf abzugrenzen.

An den Zihnen teilweise eine scharfe, feine Alveolarcompacte zu sehen, an
anderen Stellen reicht der pathologische Knochen bis an die Wurzeln heran.

Mikroskopische Befunde. An den Schnitten fillt schon makroskopisch auf,
daB jede Knochencompacta und jeder rote Knochen fehlen. Die mit excidierte
Mucosa ist vollkommmen normal, ebenso die Faserschichte des Periostes, wihrend das
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Cambium im Bercich des Erkrankungsherdes verbreitert und zellreicher ist und
ganz ohne Grenze in das Fasermark {ibergeht. An der periostalen Oberflache
crfolgt kein Wachstum des pathologischen Knochens, an einzeloen Stellen besteht
sogar eine lacunire Grenzscheide. Der primitive Knochen reicht bis an die peri-
ostale Oberfliiche heran, an der vielfach Fasermarkriume offen stehen und ins Cam-
bium iibergehen. Die alte Tela ossea des Oberkiefers fehlt vollkommen und nur
an einzelnen Stellen sind nahe der Oberfliche Bruchstiicke von Balken eines roten
Jamellaren Knochens erhalten, von denen kaum zu entscheiden ist, ob sie’ Resten
eines periostal angehauten oder cines roten Knochens entsprechen, da sie nur aus

Abb. 34, all 10, Rechts primitiver zellrelcher Xnochen, Links Reste eines hmmcelliren
Knochens und konzentrische Kugeln blauen Knoehens (abortive Wnochenbildung), ol

kurzen Bilkehen mit vielen blanen Halte- und Kittlinien bestehen und meist ringsum
von ciner blauen (renzscheide umgeben sind.

s besteht somit fast das gesamte Praparat aus blauem Kunochen mit wirvren,
netzformigen, bald etwas breiteren, bald schmalen Balken. Nur die obertlach-
lichsten Teilen unterscheiden sich insofern von den tieferen. als sie dfters etwas
breiter sind, hiaufiger blaue Halte- und Kittlinien enthalten und derzeit einen sehr
spirlichen Tmbau aufweisen. Im ganzen iibrigen Praparat fehlen Halte- und Kitt-
linien, die Knochenbalken bestehen oft aus einem bLreiten zentralen, blauen Anteil
und aus einem peripheren roten, zwischen denen eine facanire Kittlinie im blauen
Anteil zu sehen ist. Es wurde also cinmal an diesem abgebaut und frischer Knochen
angebaut. Der derzeitige Umbau im primitiven Knochen ist im ganzen spirlich
(Abb. 39).

Das Fasermark ist nur in den tieferen Anteilen biindelig angeordnet, enthilt
recht spirliche GefaBe.

Bemerkenswert ist eine Gegeniiberstellung des vorliegenden Falles mit dem
Fall 6 insolern, als beide klinisch stationir waren, im Fall 6 eine breite Schichte
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roten Knochens und wenig hlauer, im vorliegenden Fall gar kein roter und viel
blauer Knochen vorhanden ist.

Auch die in fritheren Fallen heobachteten kleinen, konzentrisch gebauten Kugeln
hlauven Knochens finden sich zum Teil frei im Fasermark, zum Teil von anderen
Knochenhalken eingeschlossen (Abb. 39) und zwar ausschlieBlich in den ober-
flichlichen Teilen des Oberkicfers. Die Alveole der Wurzelspitae ist vollkommen
normal, ehenso das Periodont und das Dentin. In der Alveolenwand sind blaue
Halte- und Kittlinien, cbenso miBiger Abbau gegen den Zahn zu bemerkbar.
Die AuBenfliche der Alveole ist durch die Erkrankung nicht ergriffen.

Folgende weitere Fille dieser Erkrankung haben wir nur klinisch beobachtet.
ohne eigene histologische Untersuchungen anstellen zu kénnen und erwithnen sie
daher nur kurz.

Fall 11. Hyperostose beider Oberkiefer, des Unlerkiefers, beider Stirnbeine und
des linken Scheitelbeines.

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

Fall 12, Hyperostose des linken Oberkiefers.

Patient P. R., 31 Jahre (Krankengeschichte Nr. 7306) (seit dem 7. Jahre).

Fall 13, Hyperostosis mamdilulae.

Patient M. K., 36 Jahre (Krankengeschichte Nr.3741) (mit etwa 30 Jahren
bemerkt).

Fall 14, Hyperostose des Unierkiefers.

Patient Sch. J., etwa 30 Jahre alt (Krankengeschichte Nre. 1458) (seit Jahren
bestehend).

Feldl 15, Hyperostose des Obsrkivfers.

Patient Z. M. (der 1. chrirorgischen Abteilung), 20 Jahre alt (scit einem Jahr
bemerkt).

Zwei weitere Fille kamen withrend der Niederschrift dieser Arbeit in unsere
Behandlung:

Fall 16, Hyperostose des Oberkiefers.

Patient K. F., 38 Jahre alt (seit einem Jahr bemerkt).

Fall I7. Hyperostose des Oberkiefers.

Patient N., 50 Jahre alt (seit Jahrzehnten bestehend).

Zusammenfassung der histologischen Befunde von simtlichen Fillen.

Die beschriebene Erkrankung ist eine ortliche, die einen oder auch
mehrere Knochen ergreift, aber die Nihte gegen die Nachbarknochen im
allgemeinen nicht zu iberschreiten pflegt (Abb. 5). Zumeist ist ein grofer
Teil des Knochens von der Erkrankung ergriffen und zwar sichtlich
vom Zentrum her, da in den Randgebieten noch mehrfach Teile normaler
Tela ossea vorhanden waren. Die Grenze der Erkrankung gegen die
normalen Teile ist nicht scharf. Stets ist mit der Erkrankung eine Volum-
zunahme des Knochens verbunden, die durch periostalen Knochenanbau
erfolgt (Abb. 6). Einmal von der Erkrankung ergriffene Knochenteile
scheinen davon nicht wieder frei zu werden.

Das normale Fettmark und das zellige Mark verschwinden vollkommen.
die Markraume zwischen den Knochenbalken werden von einem Faser-
mark eingenommen, das aus einem mehr oder minder reifen Bindegewehe
mit spindeligen lingsovalen Zellen besteht, die keine Polymorphie und
nur selten Mitosen aufweisen (Abb. 8 und 12). Das Fasermark ist bald
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mehr zellig, bald mehr faserreich (Abb. 9), stellenweise auch 6dematds,
an den dichtesten Stellen im Zentrum der Erkrankung biindelig an-
geordnet, dhnlich einem Fibrom (Abb. 12). Es geht in die meist ver-
breiterte Cambinmschicht des Periostes liber, iiberschreitet doch nie die
Faserschichte des Periostes. Inseln von Fettmark sind nur an der Grenze
zu normalen Teilen zu finden,

Von diesem pathologischen Fasermark wird die alte normale Tela
ossea restlos abgebaut und an ihrer Stelle ein neuer, pathologischer
Knochen aufgebaut, bei dem man zweierlei Arten unterscheiden kann:
Einen bei Himalaun-Eosinfirbung rot erscheinenden lamelliren (,,roten*)
Knochen, der stets an der Peripherie liegt und einen bet dieser Farbung
mehr |, blauen™, primitiven Knochen, der immer im Zentrum der Er-
krankung zu finden ist (Abb. 5 und 6) und nur dort, wo ein peri-
ostaler Knochenanbau fehlt, bis an die Oberfliche, Periost oder Schileim-
haut der Kiefer- und Nasenhohle reicht.

Hin und wieder sind die zentralen Teile mehr oder weniger aus-
gedehnt fibros (Abb. 17), mit spirlicher oder vollstindig fehlender
Knochenbildung.

Der lamelldre (,rote” ) Anochen.

Dieser liegt in den Randgebieten an der Grenze gegen die normalen
Knochenteile und unter dem Periost, von dem er bei Volumzunahme des
erkrankten Knochens durch eine Schicht periostalangebauten, parallel
zur Oberfliiche gelegenen lamelliren Knochens getrennt ist.

Dieser periostale Knochen wird durchwegs endostal” durch das
Fasermark des roten Knochens ab- bzw. in diese Knochenart umgebaut.
Dieser Umbau kann auf zweierlel Art erfolgen: 1. Es wird der periostale
Knochen von endostal an kurzen Strecken abgebaut, dann knapp darauf
wieder neuer lamellirer Knochen an die lacuniren Grenzen angebaut,
¢in Vorgang. der sich mehrmals hintereinander wiederholt. Dabet ver-
laufen dann die Lamellen des Knochens nicht mehr parallel zur Ober-
fliche, sondern in verschiedenen Richtungen je nach der Ausdehnung
des vorhergegangenen Abbaues (Abb. 7). In den nenangelagerten Schich-
ten liegen dann noch oft kleine Einschlitsse des periostalen Knochens,
die als solche an den zur Oberfliche parallelen Lamellen erkennbar sind.
Auf diese Weise entsteht ein Knochen, der zwar durchans lamellir ge-
baut ist, aber nicht mehr den funktionellen Aufbaun einer normalen
Tela ossea besitzt, auch nicht mehr kompakt ist, sondern spongids mit
netzartig verbundenen Balken. Zwischen den Balken liegen etwa gleich-
breite oder breitere Markrdume, die durchwegs fibréses Mark enthalten,
das gegeniiber den zentralen Anteilen (im primitiven blauen Knochen)
verhaltnismiBig locker ist (Abb. 6). An den Oberflichen der Knochen-
balken liegen oft Osteoclasten, an anderen Stellen wieder Reihen von
Osteoblasten, die an die lacunidren Grenzlinien neuen Knochen anbauen.
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Auffallend ist der Unterschied in der Dichte des Fasermarks je nachdem,
ob Osteoclasten oder Osteoblasten titig sind. In Markriumenmit Abban
st das Fasermark lockerer, in solchen mit Anbau dichter (Abb. 9).

2. Bei der zweiten selteneren Art des Umbaues des periostalen Knochens
"besteht keine einfache Aufschichtung periostalen Knochens tber einem
netzartigen ,,roten’" Knochen, sondern die urspriingliche Compacta ist
durch eine Anzahl zueinander und zur Oberfliche paralleler, jeweils
durch Markriume getrennter Balken iiberschichtet bzw. ersetzt. Nun
werden diese durchwegs auf der herdwirts gerichteten Seite abgebaut,
wihrend an der zur Oberfliche gewendeten Anbau erfolgt (Abb. 32 und
33). Auf diese Weise verschieben sich alle Knochenbalken allmihlich
oberflichenwirts, der periostal angebaute Knochen wird durch neuven
lamelliren Knochen ersetzt, der ihm aber gleicht. In der Mchrzabl der
Fille, etwa 21, ist der rote Knochen nur so lange vorhanden, als er ur-
spriinglichen oder periostalen Knochen umbaut. Dort, wo kein Fort-
schreiten der Erkrankung mehr erfolgt oder erfolgen kann (z. B. wo die
Schleimhautblitter der vollstindiz verengten Kieferhohle aneinander
stollen (Abb. 14 rechts), verschwindet er. Demgemall sieht man in diesen
Fillen nur eine Zone roten Kunochens mit lebhaftem Umbau (Abb. 9),
die dann wicder gleich dem primitiven blauen Knoehen Platz macht
(Abb. 13) oder es ist iiberhaupt kein roter Knochen mehr vorhanden
(Abh. I4). In anderen Fillen. etwa 1, ist die Zone des roten Knochens
jedoch viel breiter,
hinein. Dahei spielen sich in den peripheren Schichten des roten Knochens,
wo er alten oder periostalen Knochen umbaut, sehr lebhafte An- und
Abbauvorgiinge ab, weiter gegen die zentralen Teile hin wird das Bild
aber rubiger. An den Knochenbalken wird der Umbau desto sparlicher.
je weiter zentral sie liegen und in der Tiefe fehlt er ofters sogar voll-
kommen und die Knochenbalken schlielen mit einer blauen Grenz-
scheide ab. Die Balken dieses in Ruhe befindlichen roten Knochens
sind an sich schon schmiler und nehmen noch weiter an Dicke ab. je
mehr zentral sie liegen. Besonders spiarlich, oft auch schmal und kurz
sind sie aber dann, wenn sie in ausgesprochen fibrisen Bezirken des
Erkrankungsherdes liegen. Innerhalb der einzelnen Bilkchen sicht man
haufig, als Zeichen eines stattgehabten wechselvollen Umbaues, viele
kleine Bruchstiicke an lacundren Grenzscheiden aneinanderstofien
(Abb. 8 und 38). In einigen wenigen Fillen weisen die Balken da
und dort auch dicke Kitt- und Haltelinien auf, der einstige Umbau ist
also in Schiiben erfolgt und es ergibt sich so ein Bild, das eine gewisse
Ahnlichkeit mit den Mosaikstrukturen der Ostitis deformans Pagef besitzt
(Abb. 38). In den mehr zentralen Teilen des roten Knochens éndert
sich dessen Anssehen auch nach der Art des in seinen Markraumen be-
findlichen fibrosen Markes. Ist dieses locker, dann ist die Knochen-
bildung verhiltnismiBig reichlich und ausgesprochen lamellir, es erfolgt

reicht weit bis ins Innere des Erkrankungsherdes
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Umbau, wenn auch nicht ausgiebig. Ist das Fasermark ausgereift, also
dicht, zellarm und faserreich, dann ist die Knochenbildung spéirlich
(Abb. 18), oft sogar schr gering, ein Umbau fehlt fast vollstindig. Ein
dichtes, dabei zellreiches und faserarmes Fasermark ist im roten Knochen
zum Unterschied vom blauen meist nicht zu finden. Setzt man das
Verhalten des Markes und dic Art des gebildeten Knochens in Beziehung,
so ergibt sich, daf} ein dichtes, zellreiches Fasermark primitiven, blauen
Knochen bildet, ein lockeres lamelliren, roten Knochen und im aus-
gerciften zellarmen, faserreichen beide Knochenarten, doch in geringerer
Menge, entstehen konnen.

In etwa zwei Drittel der Fille besteht der Eindruck, daB der rote
Knochen iiberhaupt nur ein Ubergangsstadium ist, in anderen {ein Drittel)
aber kommt er auch als stabile dauerhatte Bildung vor. Letzteres scheint
dort der Fall z2u sein, wo das Fasermark nicht die Dichte und den Zell-
reichtum erlangt, wie sie fiir den primitiven Knochen kennzeichnend sind.

Der primitive (| blawe” ) Knochen.

Das Zentrum und, bei vielen Fallen, dic Hauptmasse des krankhaft
verinderten Knochens wird von einem nicht lamellir, sondern primitiv
gebauten Bindegewebsknochen eingenommen. Dieser erscheint bei der
Firbung mit Himalaun-Eosin blau oder violett. Es besitzt keine funktio-
nelle Struktur, die Bilkchen verlaufen meist wirr in allen Richtungen
des Baumes und stehen, wenn die Knochenbildung eine nicht zu sparliche
ist, netzformig miteinander in Verbindung (Abb. 10). Die Bilkchen des
primitiven blaven Knochens sind immer deutlich schmider, als die des
famelliren roten Knochens und die zwischen ithnen liegenden Markriume
sind breiter (Abb. 19). Wo die Bilkchen des blanen Knochens doch
ivgendwie zur Verstirkung der Struktur gebraucht werden — ex kommt
das zuweilen am harten Gaumen oder in den oherflichlichen Teilen des
Unterkiefers vor — verlaufen sie streckenweise parallel oder senkrecht
zur Knochenoberfliche, erscheinen also funktiouell cerichtet und sind
auch manchmal breiter. Zentral im Knochen, z. B. im Oberkicfer an der
Stelle der einstigen Kieferhohle, erscheinen sie funktionell bedeutungslos
{(Abb. 10).

Die Verkalkung des primitiven Knochens erfolgt meist raseh und
vollstindig (Abb. 10 und 11). Die Knochenbalken enthalten stets un-
regelmdllig verteilte, meist zahlreiche Knochenkirperchen, die groéBer
und plumper als im roten Knochen sind. An manchen Stellen finden sich
mitten im Fasermark auch kleine konzentrische, kugelige, stark blau-
gefirbte, zellaxme bzw. zellfreie Gebilde, die wohl einer abortiven Knochen-
bildung entsprechen (Abb. 39). Sie kommen besonders im faserrcichen
aber zellarmen ausgereiften Fasermark vor. In den reiferen Teilen des
Fasermarks ist auch der blaue Knochen meist etwas weniger primitiv,
nicht so zellreich und violett, nicht rein blau gefirbt; die Massenzunahme
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erfolgt durch an den Bilkchenoberflichen liegende osteoblastenartig
gereihte Bindegewebszellen (Abb. 35). Auf diese Weise kommt eine Uber-
gangsform zwischen lamellirem rotem und primitivem blauen Knochen
zustande.

Der Umbau im blauen Knochen ist im allgemeinen deutlich geringer,
wie im roten (Abb. 10). Im wesentlichen ist der blaue eine stabile Bildung,
er bleibt in jenen Teilen des Knochens, die er einmal eingenommen hat,
bestehen, wihrend der rote in etwa zwei Drittel der Fille dem blauen
weicht. Innerhalb des primitiven Knochens ist jedoch die Menge des An-
und Abbaues nicht dberall und in allen Fallen gleich groff. Vor allem
im zellarmen, faserreichen Fasermark ist der Umbau ausgesprochen spir-
lich., Wo das Fasermark zellreich und dicht ist, ist der Umbau reichlicher
(Abb. 11).

Die fibrisen Herde.

Schon bei makroskopischer Betrachtung fallen in mehreren Fillen
weillliche, unregelmilig begrenzte Bindegewcbsherde auf, die in einem
Fall an der Grenze von blauem und rotem Knochen lagen, sonst aber
weiter zentral, nie an der Oberflache (Abb. 17). Makroskopisch erweisen
sich diese Herde als ansgedehnte fibrose Bezirke, in denen nur sparliche
ofder gar keine Knochenbildung vorhanden ist. Das fibrése Gewebe ist
dabei immer deatlich ausgereift, faserreich und zellurm, stellenweise
atech ddematds. In seiner biindeligen Anordnung gleicht es einem harten
Fibrom (Abb. 12). Es setzt sich ohne Ubergang in das Fasermark der
angrenzenden knochenhaltigen Abschnitte fort. Daraus folgt, dafl es
sich nur um Stellen handelt, in denen die Knochenbildung aus nicht
niher erkennbaren Grimden ausgeblieben oder in denen nach dent Abbau
der Knochenbilkehen keine neue Knochenbildung erfolgt ist.

Die Grenze des roten wnd ,,blanen Knochens.

Der rote Knochen, der meist als voritbergehende Bildung an Stelle
des normalen und periostal angebauten Knochens mehr und mehr dem
blauen Knochen weicht, zeigt an der Grenze gegen den blauen in ver-
stirktem MaBe Abbaun (Abb. 13). An den gegeniiberliegenden Balken
des blanen Knochens erfolgt dagegen meist deutlicher Anbau. Auberdem
sind im Grenzgebiet innerhalb des blauen Knochens schmilere Balken-
stiicke von rotem eingeschlossen. Diese Einschliisse sind aber nicht
ringsum von neuem Knochen umgeben, sondern nur an einzelnen Strecken
ist der blaue Knochen unmittelbar an lacundre Grenzlinien im roten
Knochen angebaut. Im allgemeinen wird ja der rote Knochen zuerst
vom fibrosen Mark vollstindig abgebaut, bevor der blaue frei im Mark
an seiner Stelle gebildet wird. Infolgedessen finden wir meist nur spir-
liche Verbindungen zwischen roten und blanen Balken. in manchen Fillen
liegt an der Grenze zwischen beiden Knochenarten eine breite Zone
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Fasermark. In jenen Fillen (etwa ein Drittel), bei denen eine breite Zone
roten Knochens dauernd vorhanden ist und ein ruhigeres Bild zeigt,
ist an der Grenze zum blauen der Abbau an den roten Bilkchen viel
sparlicher, ebenso auch die Neubildung des blauen Knochens. Es scheinen
dann beide Knochenarten annihernd stabil nebeneinander zn bestehen.
Die Verbindungen der Balken beider Knochenarten sind aber gering.
Ios sind in diesen Fillen die blauen Bilkchen auch besonders klein, kurz
und sehr primitiv mit dullerst spéirlichem Umbau (Abb. 29).

Die dusbreitung der Erkrankung im Knochen.

@) Grenze des roten Knochens wnd wnverinderter Knochenanteile. An
den Grenzen der normalen Telu ossea ist das erste Zeichen der krank-
haften Abidnderung das Auftreten eines zunichst spirlichen Fasermarks
(Abb. S und 25), durch das der Knochen abgebaut wird. Der Ahbbau
ist zunachst nicht sehr zahlreich, die Osteoclasten verschwinden bald
wieder und an den lacuniren Begrenzungsflichen der Knochenbalken
wird wieder angebaut, dann gleich weiter abgebaut und so fort, also
Vorgiinge, die ihrer Qualitit nach als normaler Umbau zu bezeichnen
wiren. Das Krankhafte dullert sich aber in dem unentwegten Fort-
schreiten dieses Umbaues und in der Austillung des durch den Umbau
frei gewordenen Raumes mit Bindegewebe, bzw. Fasermark. Auch der
new apponierte Knochen erscheint im  einzelnen Béalkchen durchaus
normal, wenn er auch bereits zum roten Knochen gehort. Im Gesamt-
aufbau tritt aber bereits ein deutlicher Unterschied gegeniiber dem
unverinderten Knochen hervor.

Da bei diesem wechselnden An- und Abbau aber doch der Abban
iiberwiegt, werden die Markraume immer weiter, ein urspringlich kom-
pakter Knochen wird spongits. Das Faszermark wird immer reichlicher,
die Gefille immer enger, bis sie oft kaum mehr sichtbar sind. Dabel ist
das Fasermark zunichst iiberall locker, 6dematds, hat spindelige Zellen
und spirliche zarte Fasern (Abb. 8).

b) Das periostale Wachstum des puthologischen Knochens an den freien
Kunochenoberflidchen und gegen die Kieferhéhle. Die Vergréflerung des
befallenen Knochens erfolgt durch periostalen Anban und dieser an sich
normale Knochen wird spiter in den roten Kunochen umgebaut. Je
nachdem, ob die periostale Apposition reichlich ist oder gering. ent-
stehen knapp unter dem verbreiterten und zellreichen Cambium breitere
oder schmadlere Zonen von zur Oberfliche parallelen Aufschichtungen.
War die Apposition schnell vor sich gegangen. fehlen blaue Haltelinien
(Abb. 6), war sie langsam und in Schiiben erfolgt, sieht man diese mehr
oder minder reichlich. Bei allen jugendlichen Kranken unserer Unter-
suchungsreihe war das periostale Wachstum des Herdes besonders deutlich
zu heobachten, wihrend es bei einigen Erwachsenen geringer war, bei
manchen (Fall 3 und 8) sogar zur Zeit vollkommen fehite (Abb. 23).
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Der erkrankte Knochen wachst vor allem in der Richtung der geringeren
Widerstinde z. B. gegen die Kieferhéhle zu. solange, bis sich ihre Schleim-
hautblitter berithren (Abb. 14), er wichst an den freien Knochenober-
flichen mehr als an den Nihten (Abb. 5 und 6). In unseren Fillen
tiberschritt die Erkrankung die Ndhte im allgemeinen nicht (Abb.5).

Fehlt ein periostales Wachstum des erkrankten Oberkiefers und eine
Zone periostalen Knochens, dann liegt in einigen Fillen eine Zone roten
Knochens unter der Oberfliche, in anderen reicht der blaue Knochen
bis an diese heran (Abb. 25). Dann ist auch die periphere Knochenschichte
schwach und vielfach unterbrochen.

c) Die Verdnderungen in den normalen Nachbarknochen. Wo eine
freie Oberfliche eines Nachbarknochens in der Fortsetzung der freien
Fliche des erkrankten Oberkiefers lag, hiclt sie mit deren Wachstum
durch periostalen Knochenanbau Schritt.  Dabel mull aber hervor-
gehoben werden, dal sich die Knochenapposition am Oberkicfer immer
schon gegen den normalen Nachbarknochen zu verringerte. Lag der
normale Knochen dem erkrankten Oberkiefer auf, wie z. B. das Jochbein
iber dem Processus zyvgomaticus maxillae, so wurde dieser als ganzer
mit dem Wachstum des Oberkiefers etwas nach aullen verschoben,
doch nur in geringem Grade. Diese Verinderungen der normalen Nachbar-
knochen in Form und Lage erfordern cinen Umbau ihrer Tela ossea,
indem an ilmen in der Richtung der Verschiebung oder VergréBerung
neuer periostaler Kuochen angebuut, an den gegeniiberliegenden Seiten
abgebaut wird, Dabel bleibt aber die Architektur des normalen Knochens
erhalten, z. B. der Aufbau des Jochbeins mit seinem zentralen grofien
Markraum,

Die Ziihne.

[Ebenso wie die normalen Nachbarknochen bietet auch der Gegenbild
der gegeniiberliegenden Zihne dem Fortschreiten bzw, der Vergriollerung
des Krkrankungsherdes einen gewissen Widerstand, der sich dahin ans-
wirkt, dafl die Zahne im erkrankten Kiefer in ihrer normalen Lage bleiben
wenn der Alveolarfortsatz auch auf beide Seiten vergroflert wird. Die
Zihne selbst, Dentin und Zement, ebenso der Periodontalran werden
niemals verindert. Die Alveolenwand wird langsam umgebaut, jedoch
meist nur in roten, nicht in blauen Knochen. Es bleibt dann die Festigkeit
der Zihne erhalten.

Die Nervkandle.

Eine Kompression der Nerven durch den in der Nidhe in lebhaftem
Wachstum begriffenen Knochen trat weder in kleineren noch in gréfBeren
Nervkanilen ein. Wenn auch die Wand der Nervkanile aus blauem
oder rotem Knochen bestand, das die Nerven umgebende Bindegewebe
wurde nie verschmilert.



Uber Hyperostosen der Kicfer- und Schidelknochen. 681

Zusammenfassung der klinisehen Befunde.

Bei dem Versuch, das Gemseinsame der beschriebenen Fille heraus-
zu hebeny und das klinische Bild der Erkrankung zu umreifien, ergeben
sich folgende kennzeichnende Merkmale: ,

1. Es liegt cine Knochenerkrankung vor, die zu einer Fermehrung der
Knochensubstanz fithrt, zu meist starken tumorartigen Vorwolbungen, die
aber nicht wie Exostosen dem Knochen aufsitzen, sondern die Erkrankung
ergreift den Knochen als diffuse Hyperostose.

2. Der erkrankte Knochen ist von dem gesunden réutgenologisch und
Klinisch nicht scharf abgegremzt. Die Konsistenz des hyperostotischen
Knochens ist meist ausgesprochen weich, das Messer vermag ihn oft zu
durchschneiden, manchmal vermay ihn die Injektionsnadel zu durch-
dringen. Nur die oberflichlichsten Lagen unter dem Periost sind meist
hiarter. Am  Querschnitt macht der erkrankte Knochen einen bims-
steinartigen Eindruck, d.h. er ist fein pords. Oft finden sich in den
Knochen eingestreuie rein tibrise Herde. Im Réntgendild ist die normale
Struktur im  Frkrankungsbereich verloren gegangen. Aufnahmen von
dicken Ncbichten (z. B. Oberkiefer p. a.) zeigen nur eine dichte. strukbur-
lose Knochenmasse (Abb. 31). Wird jedoch eine verhiltnismiflig dinnere
Schicht durchlenchtet, wie bei den seitlichen Aufnahmen des Unterkiefers
(Abb. 37) und den Tangentialaufnahmen des Schiideldaches (Abb. 16
und 24y, so zeigt der erkrankte Knochen eine fleckige Zeichnung. derart,
a3 unregelmibiige klumpige Knochenschatten mit aufgehellten Bezirken
abwechseln. Der erkrankte Knochen ist im allgemeinen fur die Strahlen
duarchlissiger wie der normale, nur die Dicke der oft Gbereinander proji-
zierten Schichten Jift thn zuweilen dichter erscheinen. Auwch in Rontgen-
bildern ist zu erkennen, wie der erkrankte Knochen ohne scharfe Grenze
in den normal gebauten Knochen iibergeht und daf} iiber den weicheren
zentralen Knochenpartien eine meist schmale Zone dichteren Knochens
unter dem Periost liegt (Abb. 16). Auf Zahnfilmen, vor allem im Ober-
kiefer erkennt man gut den feinspongidsen. bimssteinartigen Charakter
des pathologischen Knochens und die Verdringung der Kieferhéhle.

3. In der Mehrzahl der Fille ist ein einzelner Knochen erkrankt (Abb. 1
und 28). In den von mir histologiseh untersuchten Fillen war 4mal
nur der Oberkiefer, 2mal der Unterkiefer, Imal das Scheitelbein be-
troffen, bei den nur klinisch untersuchten Fillen 4mal der Oberkiefer
und 2mal der Unterkiefer.

4. Bel 4 Fillen, von denen 3 von mir histologisch untersucht wurden,
waren mehrere Herde in verschiedenen Knochen (am Schidel und in
den Kiefern) vorhanden (Abb. 24).

5. Die Erkrankung ergreift die Knochen der Schidelkapsel und des
(Gesichts, nie das ibrige Skelet. Auch in den 4 Fillen mit mehreren
Herden (Fall 3, 8, 9 und 11) waren nur, wie in den anderen Fillen, die
Knochen ergriffen, die in threr embryonalen Entwicklung zur CGinze oder
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zum Teil auf bindegewebiger Grundlage gebildel werden. Nur imm Fall 3
ist ein Ubergreifen auf die Schadelbasis festzustellen. Diese Beschrankung
auf fibrds ossifizierten Knochen ist in Anbetracht des histologischen
Befundes von reichlichem fibromahnlichen Bindegewebe, in dem neuer
primitiver Bindegewebsknochen gebildet wird, bemerkenswert. Auch im
Schrifttum war kein sicherer Fall auffindbar, bei dem ein rein enchondral
ossifizierter Knochen befallen war.

6. In der Regel ist der erkrankte Knochen in weitem Ausmale er-
griffen, wobei die Erkrankung die Naht zu den Nuchbarknochen meist nicht
zu tiberschreiten pflegt (Abb. 2 und 31) (Fall I und 4). Eine Auspahme
stellt jedoch Fall 3 dar, wo mehrere Knochen, Unterkiefer, os parietale,
Nasenbein, Stirnbeine, ergriffen sind, und nach der kiinischen und
rontgenologischen Untersuchuny die Erkrankung an den Nihten zwischen
Stirn- und Secheitelhein, bzw. Stirn- und Nasenbein nicht Halt macht
(ADbb. 24).

7. Die von mir histologisch untersuchten Fille mit mehreren Herden
crgaben trotz gewissen Abweichungen einen im allgemeinen  gleich-
artigen mikroskopischen Befund wie die iibrigen Fille, der es ermoglichte,
auch sie in dasselbe Krankheitsbild einzurethen.

8. Die Erkrankung hat in allen Fillen nur den Knochen betroffen,
die nmgebenden Weichteile waren normal. Ein infiltrierendes Wachstum
war nie festsrellbar.

9. Minner und Frauen sind etwa gleich hiufiy betroffen (9:8). Der
Beginn der FErkrankung liegt meist in der Jugend. In unseren Fillen
wirde sie 3mal sicher schon im 1. oder 2. Jahrzehnt bemerkt, bei den
tibrigen Fillen spitestens im 3. ausnahmsweise im 4. Jahrzehnt. durch-
schnittlich mit 20 Jahren.

10. Die Erkrankung schreitet ungemein langsam fort, entwickelt sich
im Verlauf einiger Jahre und kann Jahrzehate stationir bleiben.

11. Wenn keine operative Behandlung einsetzt, scheint die Er-
krankung das ganze Leben anzuhalten. Einen spontanen Rickgang
haben wir nicht beobachtet.

12. Bei einem Fall mit mehreren Herden (Fall 3) wuarde eine Unter-
suchung des Grundumsatzes und des Caleinmstoffwechsels vorgenommen.
Beide waren normal. Bei den Fillen mit einzelnen Herden wurde davon
von vorneherein abgesehen. Es war in keinem Fall irgendein Zeichen
einer Yrkrankung des Stoffwechsels oder der inneren Sekretion zu finden.
Eine Erblichkeit war in keinem der Falle festzustellen. Eine Patientin
(Fall 3) hatte multiple Lipome.

13. In den meisten Fallen wurde die Wassermann-Probe gemacht.
Sie war ummer negativ. Akut entziindliche Erscheinungen fehlten In
2 Fallen (Fall 6 und 8) hatten wir subakute unspezifische Entziindungs-
herde in einem seit Jahrzehnten erkrankten Unterkiefer zu behandeln.
Sie gingen von gangrinosen Zihuen aus. In beiden Fillen bestand der



Uher Hyporostosen der Kiefer- und Schidelknochen. 633

Entziindungszustand lingere Zeit nach der Entfernung der Zahne weiter,
was i normalen Kieferknochen nicht der Fall zu sein pflegt. Es handelte
sich um kleinere Granulationsherde mit Fisteln und malliger eitriger
Sekretion. Nach der operativen Entfernung der Granulationen heilte
die Fistel in dem einen Fall aus. In dem zweiten Fall entwickelte sich,
nachdem die Entziindung durch lange Zeit in geringem Umfang und mit
leichten Erscheinungen bestand, eine ausgedehnte chronische Osteomye-
litis it Spontanfraktur, die heute noch nicht ausgeheilt ist (Fall 8,
Abb. 38). Dies scheint bei unserer Erkrankung eine grofle Gefahr zu
sein, die es notwendig macht, dafl die Patienten sehr auf den Zustand
ihrer Ziahne achten sollten. Dem pathologischen Fasermark mit seinen
sparlichen Gefiflen scheinen die Abwehrméglichkeiten des normalen
Markes zum Teil zu fehlen.

Wie in einigen Fillen des Schrifttums wurde aunch in einem der unseri-
gen angegeben, dafl die Erkrankung einige Zeit nach einem Trauma in
Krseheinung getreten war. Doch ist dies sicherlich nur ein zeitliches
Zusammentreffen. Andere exogene Ursuchen waren in keinem der Kille
zu finden.

15. Die klinischen Syvmptome und Beschwerden der Erkrankunyg
waren:

a) Tu allen bis auf einen Fall starke tumorartige Vergroferungen der
befallenen Knochen und eine dadurch bedingte Jntstellung. sobald die
Vergrilerung auch von auflen bemerkbar wurde (10 Fille),

b) bei Vergriflerungen des Alveolarfortsatzes im Munde (Abb. 28) eine
Storung der Kaufunktion (Fall 4,5, 6, 8, 13, 14). In einem Fall (10) war
die Vergroflerung des Alveolarfortsatzes o gering, dafl der Patient nie
Beschwerden hatte und lediglich die Probeexcision die Art der Ir-
krankung aufdeckte. Esx ist bemerkenswert, dafl die Zihne im Gebiet
des erkrankten RKnochens vollkommen fest und meist, wenn sie Anta-
gonisten haben, auch in ihrer normalen Lage bleihen, selbst wenn ringsum
der Knochen des Alveolarfortsatzes stark vergréfiert ist. Sobald jedoch
die Gegenzihne fehlen, wichst der pathologische Knochen allein oder
mit seinen Zibhnen in den Mund vor, meist so weit, daf er den Gtegenkiefer
trifft (Abb. 30). Der Gegenbif} der Unterkieferzithne verhindert also meist,
dall der erkrankte Knochen bei seinem Wachstum einen in ihm stehenden
Zahn aus seiner Lage bringt. Dies ist jenem Symptom an die Seite zu
stellen, dafl die Erkrankung die Nihte zu den Nachbarknochen nicht zu
iiberschreiten pflegt und der erkrankte Knochen iiberhaupt mehr nach der
lichtung des geringeren Widerstandes wichst, z. B, amn Oberkiefer in den
lawm der Kieferhéhle, diese verdringend, dann nach vorne in die Fossa
canina oder am Alveolarfortsatz in den Mund, nicht aber hinten gegen das
(Gaumenbein und das Pterygoid oder lateral gegen das Jochbein (Abb. 4).
Kompakte Fortsitze der Knochen erkranken meist am spétesten.
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Beim Befallensein des Unterkiefers sind die Gelenkfortsiatze immer
am wenigsten betroffen, der Kiefer frei heweglich (s. Abb. 23).

¢) In einigen Fillen waren Beschwerden, die durch eine Verdringung
von Nachbarorganen durch den vergréBerten Knochen bedingt sind,
vorhanden:

1. Eine Verdringung des Bulbus bei den Fillen 1 (Abb. 1), 3 und 15,
in geringem MaBe bei Fall 5. Eine Stérung des Sehvermigens war jedoch
nic eingetreten.

2. Reizerscheinungen der Gehirnrinde bei einer isolierten Erkrankunyg
des Os parietale (Fall 2). Dabei fand sich gegen das Schiidelinnere eine
umschriebene Vorwélbung (Abb. 16). Die vier anderen Fille, die Herde
im Schideldach aufwiesen, hutten keine derartigen Beschwerden.

3. Bri 3 Fillen war die Nasenatmung behindert (Fall 9, 11 und 12).
In dem Schrifttum ist dies 6fters angegeben, ebenso Entziindungen dex
Trinensackes (Fall 9 und 1),

4. Schmerzen in jenen Nerven, die durch die erkrankten Teile der
Knochen fithren. wie gie fiie die eburnisierte Form der |, Leontiasis osseat’
in dem Schrifttum oft beschrieben wurden, wurden in unseren Ifallen fasg
nie angegeben. Dementsprechend zeigte sich auch bei der histologischen
Untersuchung inmmer, dafl der erkrankte Knochen die Neveen in ihren
Kawdlen nicht komprimierte.

5. Kiner der Fille (Fall 3), der seit Jahrzehnten mehrere Herde auf-
wies, war, abgeschen von der Entstellung. beschwerdefrei. Ebenso die
Mehrzahl der solitiren Falle. In groflen ganzen kann gesagt werden,
dafl die Baschwerden der Kranken im Vergleich zu den oft machtigen
tumorartigen Vergréfierungen der Knochen verhiltnismillig gering sind.
Ein Uberblick iiber unsere Fille nach Ausbreitung und Dauver der Er-
krankung, ergibt, daBl sic in einem Fall von ihrem Triger iiberhaupt
nicht bemerkt wurde. Hier war lediglich der Alveolarfortsatz in den
hinteren Anteilen des rechten Oberkiefers vergréflert (Fall 10). Derartige
Fille konnten 6fters itbersehen werden. In Fall 1 (13a, Knabe) bestand
die Erkrankung schon einige Jahre und war sichtlich weit fortgeschritten.
In 4 Fillen, den ausgebreitesten, besteht die Erkrankung seit Jahr-
zehnten ist und auch schon seit vielen Jahren stationdr.

Die iibrigen TFille halten beziiglich der Dauer der Erkrankung die
Mitte. Bei sicher schon jahrelangem Bestand kamen die Kranken erst
in unsere Behandlung, als die VergroBerung der Knochen auffallend
wurde. Bei einigen Fiillen war ein geringes Wachstum der Vorwdlbungen
in den letzten Zeiten heobachtet worden, bei den meisten nicht.

Die Behandlung der Erkrankung.
Wenn wir den EinfluB der vorgenommenen Behandlung betrachten,
so ist folgendes festzustellen: Eine Kranke (Fall 8, Abb. 36), die seit
20 Jahren eine michtige VergroBerung des Unterkiefers aufweist, gibt
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nach Rontgenbestrahlungen einen Stillstand an, ein sicherer Riickgang
war auf diese Behandlung hin nicht zu verzeichnen. Eg ist wahrschein-
licher, daf3 der Stillstand nur der Ausdruck eines zeitweiligen Stationdr-
bleibens ist. In 3 Fallen von solitiren Herden wurde der gesamte er-
krankte Knochen operativ entfernt, 2mal mit einer Resektion des Ober-
kiefers (Fall 1. Abb. I und Fall 4, Abb. 28), einmal durch eine Entfernung
des erkrankten Teiles des Os parietale annihernd im Gesunden. Bei
diesen 3 Fallen trat bis heute, nach 6—7 Jahren, kein Rezidiv auf.

Die Patienten mit den Oberkieferresektionen tragen Resektions-
prothesen. Die Patienten sind wohl in gewissemn Sinne dauernd ver-
stitmmelt, leben aber vollkommen beschwerdefrei. Die Entstellung durch
den dufleren Hautschnitt ist gering. Fall 2, dem ein Stiick des Os parie-
tale entfernt wurde, verlor die leichten Anfille, derentwegen er operiert
wurde. Er mulite allerdings das Spital einige Jahre nachher wegen
Peronaeuslihmung und andauernder trophischer Stérungen in den Fiflen
aufsuchen. Eine Begeitigung von Schidelherden scheint uns daher nur
bei strengster Indikationsstellung gerechtfertigt. Bei 6 Fillen wurde
iiberhaupt keine Operation gemacht und zwar bei den drei ausgedehnte.
sten Fallen, darunter dreien mit multiplen Herden (Fall3, Abb. 22,
Fall 8 und 9). Diese Patientinnen wollten von einer Operation nichts
wissen. Die Erkrankung besteht bei ihnen jahrzehntelang, zwei von thnen
haben keine Beschwerden. Mit der Entstellung haben sie sich soweit
abgefunden. Sie lehnten auch eine kosmetische Verkleinerung der Vor-
wolbungen ah. Der 4. nicht operierte Fall ist derjenige, bei dem nur eine
Probeexcision aus einem leicht vergréflerten Alveolarfortsatz gemacht
wurde, also der leichteste (Fall 10). Zwel weitere stehen seit kurzem
in Beobachtung.

Bei 8 Fillen wurden nur die stark vorspringenden und entstellenden.
oder im Munde stérenden Teile der erkrankten Knochen abgetragen,
weil uns, bei einer Erkrankung, die nur eine kosmetische Entstelling.
sonst aber keine Beschwerden verursachte, eine verstiimmelnde Operation
nicht angebracht schien. In & Fillen war der Unterkiefer ergriffen, in
dem eine Kontinuititsresektion ein schwerwiegenderer Eingriff ist, wie
im Oberkiefer, den man sich daher noch mehr iberlegen muB.

Wenn man den duBerst langsamen Verlauf und das hiufige Stationdr-
bleiben der Erkrankuny beriicksichtigt. ist zu erwarten. dal sich nach einer
nur partiellen Entfernung der erkrankten Knochen eine neuerliche
Entstellung oder andere Beschwerden, wenn tberhaupt, erst nach langer
Zeit einstellen und dann wieder durch kleinere Eingriffe behoben werden
kénnen. Natiirlich ist es moglich, daf sich die Erkrankung inzwischen
auf groflere Teile der Knochen ausdehnt, so dafl vielleicht spiter eine
radikale Entfernung zu einer ausgedehnten Operation fithren wiwde,
im Oberkiefer zur Entfernung des Orbitalbodens, vielleicht sogar zu einer
Kontinuititsresektion. Bei der Gutartigkeit der Erkrankung wird aber

Virchows Archiv. Bd. 303. 45
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cine Radikaloperation doch im allgemeinen zu vermeiden sein. Axhausen
hat auch in dhnlichen, als Ostitis deformans Paget angesprochenen Fillen,
die kosmetische bzw. funktionelle Korrektur als Methode der Wahl an-
gegeben. Eshat natiirlich auch etwas fiir sich, zu einer Zeit, wo noch keine
schwer verstimmelten Eingriffe nétig sind, die radikale Entfernung alles
Erkrankten vorzunehmen. Dies auch dann, wenn dem Patienten eine
miBige Verstimmelung aus psychischen Griinden lieber wire, als das
daunernde Bestehenbleiben der Erkrankung, zelbst wenn die Beschwerden
gering sind. Schwieriger liegt die Sache, wenn durch die VergroBerung
des Knochens erhebliche Stérungen hervorgerufen werden, z. B. eine
starke Verdringung des Bulbus oder schwere Hirnrindensymptome.
Dann mull man sich zu einem Eingriff entschliefen.

Die Nachkontrolle der Fille mit von uns vorgenommenen partiellen
Resektionen ergab in einem Zeitraum von 3—35 Jahren nach der Operation
kein nennenswertes oder stérendes neues Wachstum des pathologischen
Knochens.

Hiufiger mufl die Behinderung der Nasenatmung operativ behoben
werden.

Im allgemeinen schlieflen wir uns der Ansieht Axhcusens und Kien-
bicks an, mit verstiimmelnden Operationen zuriickhaltend zu sein und
in der Mehrzahl der Fille nur die kosmetisch ader funktionell storenden
Knochenverdickungen abzutragen.

Bespreehung.

Die Beschretbungen der Erkrankung, von der ich im vorhergehenden
eine Rethe von Fillen in ihrer klinischen und histologischen Eigenart
mitgeteilt habe, reichen bisins 17. Jahrhundert zuriick (Jonas, Malpighi).
Virchow prigte den Namen Leontiasisx ossea, weil Kranke mit multiplen
Hyperostosen ein monstréses, lowenidhnliches Aussehen darbieten und
ein Vergleich dieser Erkrankung des Knochens mit der Elephantiasis
der Weichteile nabelag. Dabel hat Virchow allerdings, was von allen
spateren Autoren abgelehnt wird, an der Hand eines Falles dem Erysipel
eine ursdchliche Bedeutung zugesprochen. Virchow hob auch die Be-
schrinkung auf Gesicht und Schideldach, den Beginn in jungen Jaliren
und die Unterscheidung von zweierlei Formen hervor: einer eburnisierten
und einer spongidsen. Schon Paget trennte die Erkrankung von der
Ostitis deformans ab.

Zusammenfassende Bearbeitungen es Gegenstandes Jiegen von
Bassoe, Bardenheuwer und Lossen, Bockenheimer. C'.O. Weber, Bruhn,
M. B. Schmidt, Knaggs, Monts, Buwmmgarten. Sternberg, Perthes-Borchers
u.a. vor. Histologische Befunde sind in folgenden Fillen beigefiigt:
dem Fall von Bickersteth (bei Knaggs), dem peruanischen Schidel bei
Knaggs. eigenen Fillen von Knaggs. Jadelot, Horsley, De Dentu, Bussoe,
Bockenheimer, Burdenheuer und Lossen. Ilg bzw. Wenzel Gruber, Penu,
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Nawwerck, Frangenheim, Vischer, Hutter, Kahler (Erdheim ), Griinwald,
Koch, Poisson, Wanke, Dechaume, Koblin, Azhausen, Kienbick, Marz,
Amersbach, Massari und Boguien, Monti (Fall Gaddi), Furredi, Schwarz,
W. Meyer, Uyeno, Montgomery. Sie beschrinken sich jedoch fast immer
auf ganz kurze Angaben. Die genauesten histologischen Untersuchungen
sind von Marz, Nouwerck und Monti.

So zahlreich zwar dic Mitteilungen von Erkrankungsbildern sind,
die als ,Leontiasis ossea’ bheschrieben oder ihr zugerechnet werden,
s0 schwierig ist es, namentlich auch bei so manchem der berithmten
alten Schidel, sie eindeutig zu bestimmen. KEine nicht geringe Reihe
von Fillen lifit sich heute unschwer als zur Ostitis deformans Paget
gehoriy erkennen, andere wird man kaum als einschligig anerkennen
diirfen. In e¢inem Grofiteil des Schrifttums ist auch dic damals noch
herrschende Unklarheit {iber die Krankheitsbilder, die unter dem Sammel-
begriff ,,Ostitis fibrosa* zusammengefalit wurden, einer Abgrenzung der
¥ille hinderlich gewesen.

Ich bin mir bewufit, dall die folgenden Ausfiihrungen, soweit sie sich
auf das Schrifttum stitzen, diesen Schwicrigkeiten nicht entgehen
konnen und dall leicht der eine oder andere Fall, der in dic Erérterung
cinbezogen ist, sich einmal als etwas anderes offenbaren wird, wenn er
i*in(‘r nenerlichen Bearbeitung unterzogen wiirde.

%5 wiire an sich fir die 1‘01demxm einer Klirung in der so schwierigen
Frage der ,,Leontiasis ossea™ zweckmilbiger, \*01lauhg auf Diskussionen
iiber alte Fille, die nicht einwandfrei bestimmbar sind, iiberhaupt zu
verzichten und sich erst daun wieder an einen Versuch der Einordnung
fritherer Beobachtungen heranzuwagen, wenn geniigend und ausreichend
untersuchtes Material zur Verfiigung steht, bei dessen Bearbeitung bereits
auf viele Fragen Riicksicht genommen ist, die im Laufe der Zeit auf-
getaucht sind. Der Weyg, wenigstens die wichtigsten bisherigen Be-
obachtungen einer cinheitlichen Nachpriifung zu unterzichen, mufl wohl
aus #dulieren (iriinden fallen gelassen werden.

Aus verschiedenen Lrwigungen habe ich den Namen ,,Leontm\u
ossea”™, den anch ich :num(,h\t in Betracht zog, fiir unsere Erkrankung
fallen gelassen. Der Name , Hyperostosen der Schidel- und Kiefer-
knochen”, der wuch gebriuchlich ist, ist ein ganz allgemeiner. Von
O=teofibromen wollen wir nicht gprechen, solange es nicht entschieden ist,
ob die Erkrankung zu den echten Geschwiilsten gerechnet werden kann
und die Bezeichnung ,,Osteofibrose™, an die ich gedacht habe, klingt
dem Namen Ostitis fibrosa zu ahnlich.

TUm aber doch wenigstens fiir die Fille, die den Gegenstund der vor-
legenden Arbeit bilden, eine méglichst scharfe Abgrenzung zu erreichen,
erscheint eine entsprechende Bericksichtigung des Schrifttumms geboten.
Es ist notig, folgende Bestimmungen durchzufithren und Fragen zu be-
antworten:

+5*



688 Richard Trauner:

1. Aus welchen Griinden kann die beschriebene Erkrankung als
selbstindiges Krankheitsbild angesehen werden ?

2. Gibt es verschiedene Formen der Erkrankung?

3. Die Unterscheidung gegeniiber der Ostitis deformans Paget.

4. Die Unterscheidung von anderen Erkrankungen der Schiidel- und
Kieferknochen.

5. Die pathologisch-anatomische Deutung der Erkrankung.

Der klinische Verlauf mit den charakteristischen Merkmalen des
frithen Beginnes, der allmihlichen juhrelangen Entwicklung ist in allen
Literaturangaben ganz gleich beschrieben. Auch scheint die Krankheit
nie an und fiir sich, sondern nur sekundir durch behinderte Nahrungs-
aufnahme oder dergleichen zu Stornngen des Allgemeinbefindens gefithrt
zu haben. Ein sehr groller Unterschied ist jedoch in der Ausdehnung
des Erkrankungsherdes und der Schwere der durch ihn lokal bedingten
Beschwerden zu finden. Es gibt mafige, bald stationiire Auftreibungen
einzelner Knochen (wie in einigen unserer Fallen), die iiberhaupt nie
Beschwerden machen und auf der anderen Seite wieder monstrose Ver-
groflerungen des ganzen Schidels und Gesichtes mit Erblindung, Hirn-
symptomen usw. Dabei fillt wohl auf, dafl die alten Falle der Literatur,
bei denen von einer elfenbeinharten Konsistenz des Knochens gesprochen
wird, ungleich viel stirkere Beschwerden hatten, wihrend z. B. bei
unserem Falle 3 solche trotz der argen Entstellung fehlen. Nun mag
es sich da um zweicrlei Krankheiten oder um zweierlei Verlauf einer Er-
krankung handeln. Die Beschwerden, abgesehen von der Entstellung,
sind durchwegs durch den Druck auf Nachbarcrgane, bzw. durch die
Raumbeengung in den Gesichts- und Schiadelhohlen bedingt. Das
haufigste sind dabei die Verlegung der Nasenatmung und eine méiBige
Verdringung des Bulbus (Abb. 1), beides Symptome, die auch bei noch
nicht sehr ausgerlehnten Fillen auftreten konnen. Auch eine Stérung
des Trinenabflusses wird ofters als Frihsymptom angegeben.

Hyperostosen des Schideldaches machen nach den Angaben des
Schrifttums manchmal, wie in unserem Fall 2, Hirnrindensymptome,
doch keineswegs sehr hdufig und, wie in diesem Fall, im Beginn der
Iirkrankung. Wahrscheinlich treten sie bei sehnellem Wachstum circum-
seript nach innen vorragender Knochenauswiichse auf. Auch Kopf-
schmerzen gehdren nicht zur Regel, kommen jedoch in einer Reihe von
Fillen vor, ebenso auch Schmerzen in den vergréBerten Unterkiefern,
weniger im Oberkiefer. Sie scheinen bei den Fillen mit Eburnisierung
des Knochens stirker zu sein. Starke VergréBerungen der Alveolar-
fortsitze der Kiefer fithrten zur Behinderung der Nahrungsaufnahme
und zu Stérungen der Sprache.

Bei jenen Fillen aber, wo die Krankheit zu ungeheueren multiplen
Vergriflerungen der Oberkiefer- und Schddelknochen vorgeschritten war,
hatte die Verdringung der Augen 6fters, etwa 8mal, bis zur Erblindung
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gefiithrt, sei es durch Druck auf den Nervus opticus, sei es dadurch,
daB das weit nach auflen verdringte Auge einem Trauma oder einer
Keratitis zum Opfer fiel.

In den spiteren Lebensjahren der Patienten stellten sich o6fters
schwere Himsymptonie ein, sehr starke Kopfschmerzen in etwa 9 Fallen,
3mal Krampfanfille, 5mal psychotische Erscheinungen und einigemale
ein plétziicher Tod in einem Koma oder apoplektiformem Anfall. Mchr-
mals wird von Taubheit und vom Fehlen der Geschmacks- und Geruchs-
empfindung berichtet. Mehrmals haben sich, wie in zwei von unseren
Fillen, subakute Eiterungsprozesse, wohl von den Zihnen ausgehend,
im crkrankten Knochen durch lingere Zeit eingenistet. Sie fiihrten
jedoch nur in 2 Fillen des Schrifttums zu einer Osteomyelitis, wie bei
unseremn Fall 8 (Abb. 36). Nebenhohleneiterungen sind kaum beobachtet.
Fast auszuschlieBen ist es, dafl die Zahne 6fters durch die Erkrankung
zugrunde gehen (wie Anaggs behauptet) oder dafl die Erkrankung von
einer entziindlichen Affektion der Nase oder der Zihne ansgehe. Wenn
der Alveolarfortsatz der Kiefer ergriffen ist, entsteht manchmal ein
offener BiB, es ist jedoch 6fters bemerkt worden, dall die Olkklusion
der Zihue, wie auch in unseren Fillen, nicht gestort wird. Ob alle bei
den cben gebrachten zahlenmiiBligen Angaben verwerteten alten Fille
unserer Erkrankung angehoren, ist aus den angefiihrten Griinden fraglich.

1. dus welchen Griinden lann die Erkrankung als selbstindiges Leiden
angesehen werden !

Wie Koch, Bockenheimer., Montt w. a. mit Recht betonen, ist der
Name ,,Leontiasis ossea™ deswegen nicht glicklich, weil er lediglich ein
duleres Merkmal bezeichnet, das bel verschiedenen Krankheiten vor-
kommt. Manche Autoren lassen ein- oder zwei eigene Krankheitsbilder
der Leontiasis ossea gelten (Monti, Knaggs u. a.), andere identifizieren
sie vollkommen mit der Ostitis deformans Paget (Kock, Bockenheimer ).
Nuwweick, Hufter, Monti u. a. neigen zur Annahme einer luischen CGencse
der Xrkrankung.

Der klinische Befund einer solitiren ,.Hyperostose™ des Kiefers
kann 1. der Ostitis deformans Paget, 2. einer Exostose oder einem
Osteom, 3. anderen, am Alveolarfortsatz vorkommenden Hyperostosen,
1. einem Osteochondrom, 5. einem Osteosarkom, 6. einem zentralen
Fibrom, schlie8lich 7. auch einer chronischen Osteomyelitis entsprechen.
Am Hirnschidel ist aullerdem noch die Differentialdiagnose gegeniiber
den Knochenverinderungen bei Meningeomen und bei der luischen
Periostitis zu erwdgen.

Es wird vor allem der klinische Krankheitsverlauf, die Lokalisation
an bestimmten Knochen und das histologische Bild eine Unterscheidung
ermdglichen kénnen.

Das erste und wichtige Kennzeichen ist zunichst der klinische Krank-
heitsverlauf, denn es ist gewill kein Zufall, wenn eine Erkrankung in
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einer groflen Anzahl von Fillen dieselbe Art der Entwicklung nimms
und zudem bestimmte Ortlichkeiten befillt.

@) Der Beginn in der Jugend. Bardenheuer und Lossen haben bei
einer Zusammenstellung von 17 Fillen den Beginn des Leidens dmal unter
10 Jahren, 1lmal zwischen 10 und 20 und nur einmal iiber 40 Jahren,
Brukn unter 32 Fallen 24mal vor dem 20. Jahr, Smal zwischen 20 und
40 gefunden. Hutfer berechnet in 9 Fallen einen Durchschnitt wvon
17 Jahren als Anfang der Erkrankung, Furredi in 14 Fillen einen solchen
von 25 Jahren. In 9 unserer eigenen Fille ist der Mittelwert 20 Jahre
und die gleiche Zahl haben wir bei der Gesamtbetrachtung von 76 Fillen
aus dem Schrifttum gefunden, in denen eine Angabe iiber den Beginn
der Erkrankung vorliegt. Fast alle Autoren heben diesen frithen Beginn
hervor, so daf er als besonderes Merkmal der Erkrankung gelten kann.
In unseren eigenen Fillen haben wir nur 2mal, in den 76 Fillen der
Literatur nur 6mal den Krankheitsbeginn zwischen 30 und 45 Jahren
gefunden, nie spiter. Wenn man bedenkt, daf die Hyperostosen erst
dann bemerkbar werden, wenn sie schon eine erhebliche GroBe anfweisen,
bei ihrem langsamen Wachstum, also erst spit, so kann der tatsichliche
Beginn der Erkrankung noch in frithere Zeit verlegt werden. Er ist
demnach 1. ein Hauptunterscheidungsmerkmal gegen die Ostitis de-
formans Paget, die in der Regel in spiaterem Alter beginnt und lafit
2. an eine anlagemiBige Bedingung denken.

b) Die Lokalisution an den Knochen des Gesichles und des Schaiel-
daches. Wenn auch die alten Schidel zumeist als Einzelstiicke zu werten
sind und keine Angaben iiber das Verhalten des iibrigen Skeletes vorliegen,
finden wir bei fast allen Fiallen, die lebend beobachtet wurden, den
ansdriicklichen Hinweis, daf3 die {ibrigen Knochen normal erscheinen.
Da die Hyperostosen sehr ins Auge fallen, ist dieser Angabe auch Ver-
trauen zu schenken, wenn auch geringe Befunde im Knocheninneren
nur durch eine genaue Rontgenuntersuchung entdeckt werden kénnen.
Von einer Reihe von neueren Autoren wurde eine solche bei ihren Fillen
durchgefiihrt, ohne daf} irgend eine krankhafte Verdnderung an anderen
Knochen gefunden wurde ( Keenbick, Marzx, Rupp, Massari und Bogulen,
Knaggs, Nawwerck, Bardenheuer). Unsere eigenen Falle sind alle klinisch
genau untersucht, zum Teil auch vollstandig durchleuchtet und es wurde
niemals eine Verdickung an anderen Knochen gefunden. Aunch im Sechrift-
tum ist kein sicher bewiesener Fall der Erkrankung an den Extremititen
beschrieben. Bel einer Durchsicht des Materials der 1. und II. Chirur-
gischen Klinik Wien und des Pathologischen Universitits-Institutes Wien
fand ich keinen Fall an den Rohrenknochen, der dieser Erkrankung
entsprechen konnte.

Nicht so leicht ist es, nach den Angaben des Schrifttumns zu entscheiden,
ob die Schidelbasis immer frei war. Fir eine grofle Anzahl von Fillen
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ist dies wohl bewiesen und auch deren Abbildungen lassen keine Hyper-
ostosen an der Basis entdecken.

Bardenheuer macht folgende Zusammenstellung einer Reihe von
Fillen: Immer war der Oberkiefer beteiligt, 10mal der Unterkiefer,
dessén Gelenkfortsatz jedoch immer normal war, ebenso war seine
Beweglichkeit nicht eingeschrankt. Smal wuaren das Stirnbein und das
Jochbein, 5mal die Schuppe des Schlafenbeines und das Scheitelbein,
3mal das Keilbein, 2mal das Zungenbein, 2mal das Hinterhauptsbein,
aber nur in seinen vorderen Anteilen ergriffen. Die Schidelbasis sei
immer frei gewesen.

Wenn dies auch kein vollstindiges Bild gibt, da die kleineren Knochen
um die Nase 6fters beteiligt sind und sich die Erkrankung von der Schuppe
des Schlafenbeines, den Fligeln des Keilbeines basiswirts und von den
vorderen Teilen des Occipitale nach seinen hinteren ausdehnen kann,
so kann man doch sagen, dafl es sich im wesentlichen um eine Erkrankung
der Knochen des Schideldaches und des Gesichtes, also jener Knochen
handelt, die in ihrer embryonalen Entwicklung ganz oder zum Teil auf
bindegewebiger Grundlage ossifiziert werden. Hervorgehoben sei, daf}
das Qccipitale gerade in seinen vorderen Anteilen zum Unterschied von
den hinteren basalen diesen Entwicklungsgang nimmt.

Die Beschrankung auf dic Belegknochen von Schidel und Gesicht
ist 1. sicher ein wesentliches Keunzeichen der Erkrankung, 2. wirft sie
auf das Wesen der Erkrankung ein Licht, da sich (bei den nicht eburni-
sierten Killen) histologisch als Hauptbetund ein fibrdses Gewebe nach-
weisen lafit, das einen primitiven Bindegewebsknochen bildet.

2. Gibt ¢s verschiedene Formen der Erkrankung?

Ganz abgesehen von der Unterscheldung von anderen Krankheiten,
vor allem der Ostitis deformans Paget, haben sich einige Autoren mit der
Frage beschaftigt. ob die solitiren und multiplen Hyperostosen nicht
etwas Verschiedenes seien (Hulter u. a.) und ob nicht die Falle mit Eburni-
sierung, von denen mit abnorm weichem. spongigsem Kuochen zu trennen
sind.

Die erste Frage scheint uns leicht zu entscheiden. Wir haben bei
allen solitiren Fallen denselben histologischen Befund gefunden, wie bei
denen mit mehrfachen Herden und auch im Schrifttum scheint der
mikroskopische Befund bei der spongicsen Form in allen Fallen derselbe
zu sein, sel es bei Erkrankung eines oder mehrerer Xnochen. Auch der
klinische Befund und Verlauf ist durchaus derselbe, abgesehen von der
grolleren Ausdehnung.

Viel schwieriger ist die zweite Frage zu beantworten : Jedenfalls kann
" man im makroskopisch-anatomischen Bild zweierlei Arten von ,,Leon-
tiasis** unterscheiden: solche mit elfenbeinharter Konsistenz und solche
mit abnorm weichem spongitsem Knochen. Knagygs, der der Trennung
beider Formen eine ausfithrliche Arbeit gewidmet hat, hat die vorhandenen
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Schidel und die ihm bekannten lebenden Fille in diesem Sinne gruppiert.
Virchow kannte schon beide Abarten, ebenso M. B. Schmidt und neuer-
lich hat Monti die elfenbeinharte Form durch Untersuchung von
Schliffen macerierter Schiddel auch histologisch umgrenzt.

Gemeinsam ist beiden Formen sicher folgendes: 1. die Lokalisation
auf Schadel und Gesicht, 2. der Beginn in der Jugend, also die eigentlich
wesentlichen Kennzeichen der Krankheit im klinischen Bilde, die sie von
anderen Krankheiten unterscheiden. Ohne sichere histologische Unter-
suchungen vermdgen wir uns aber nicht mit absoluter Bestimmtheit,
wie Knaggs, fiir eine vollstandige Trennung beider Arten zu entschlieflen,
da wir auch von anderen Knochenerkranknngen wissen, dafl ein Ausgang
in Sklerosierung ebenso méglich ist, wie der in Osteoporose. Die Zu-
gchorigkeit der eburnisierten Formen lassen wir aber mangels ent-
sprechender eindeutiger Beobachtungen nur mit Vorbehalt gelten, denn
an sich ist die eburnisierte IForm veil seltener und bis jetzt nur in den
schweren Fillen mit multiplen Herden und am Lebenden mit Sicherheit
itberhaupt nur ein paarmal beschrieben worden. (Fall Fourcade, Fall
Bickersteth- Murchison, Tall Nawweerck, Tall Lediard und 2 Fille von
Fischer, die auf den Schiidel beschrinkt waren.) Da sich darunter auch
einige alte Schadel befinden, gelten die frither genannten Kinschrin-
Jungen. Demgegeniiber ist die spongitse Form hédufiger und meist
solitir, selten multipel an mehreren Knochen aufgetreten. Die Beschwer-
den der Patienten sind bei den marmorharten Hyperostosen meixt auch
viol stirker gewesen. Es diirften die Nervenkanile eher verengt worden
sein, daher waren dic Schmerzen irger und auch Gber Beeintrichtigungen
der Augen und des Gehirns wird mehr berichtet. Knaggs vermerkt einen
ausgesprochenen Unterschied nicht nur in der Konsistenz des Knochens,
sondern auch in dem makroskopisch-anatomischen Aussehen. Die
Marmorschidel sollen sich, wie im Falle Fourcade und Bickersteth-Murchi-
son dadurch auszeichnen, dal neben den diffusen Hyperostosen der
Knochen einige michtige und viele kleine exostosenartige Aunswiichse
bestchen. Demgemill behauptet Knaggs, daBl es sich bei dieser Form
primir nur um periostale Neubildungen handelt und der Knochen nur
sekundér sklerosicre. Demgegeniiber stehen aber andere Marmorschadel
(Gaddi und der Unterkiefer in Montis Fall) mit besonders glatter, gleich-
miBiger VergréBerung aller Knochen ohne Exostosen. Andere Fille
wieder (der peruanische Schidel, der Fall von WMalpighi. von Nawwerck
und der Schidel von Monti) halten die Mitte. AuBerdem zihlt Knaggs
die Fille von Howship und Askley Cooper hinzu, die M. B. Schmidt
wohl mit Recht zu den beiderseitigen, elfenbeinharten Exostosen der
Oberkiefer zihlt. Vollends scheint es eine gewagte Annahme bei der
eburnisierten ¥orm von einer knochenbildenden Periostitis zu sprechen,
die von einem Knochen auf den anderen fortkrieche. gar vom Unterkiefer
auf das Zungenbein iiberspringe. Kine Entscheidung iiber die Frage
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der Marmorschidel diirften nur histologische Untersuchungen ermég-
lichen. Solche sind aber bisher sparlich und so widersprechend, daf} eine
Beantwortung der Frage nicht moglich erscheint. Es liegt nur eine einzige
Untersuchung an nach der Obduktion in Formalin fixiertem, entkalktem
und gefarbtem Knochen von Nauwerck vor, der iibrigens bei seinem Fall
eine luische Genese vermutet. Histologisch fand er durchwegs lamellir
gebauten dichten Knochen mit zahblreichen sehr engen GefaBikanilen und
nur stellenweise streifenformigen Liicken mit diinnen weiten Gefalflen.
Meist war das vorhandene Mark faserig, mit eher spirlichen Binde-
gewebszellen.

Monti hat in jiingster Zeit eine Reihe von Schliffen eines ausge-
grabenen Schidels untersucht, bei dem machtige eburnisierte Hyperosto-
sen des Unterkiefers, beider Oberkiefer, Stirnbeine und Jochbeine be-
standen, doch sind seine Befunde auch nicht eindeutig.

Die eingehendste histologische Untersuchunyg eines Falles unserer
Erkrankung haben wir von Mara.

Es kann nach dem klinischen und histologischen Bild fiir uns keine
Frage sein. dufl Marx einen Fall untersucht hat, der den unserigen sehr
nahe steht und zu derselben Erkrankung gehort. Der grofite Teil des
pathologischen Knochens war sichtlich von demselben schmalbalkigen,
yeflechtartigen blauen, primitiven Knochen eingenommen, der aus einem
dichten fibrosen Mark entstanden war. Ebenso wie wir fand Mara auch
breitere Stellen reiferen fibrésen Gewebes mit sparlichen Knochen-
balken und geringem Knochenumbau.

3. Die Unterscheidung gegeniiber der Oslitis deformans Pagel.

So zahlreich auch die Erérterungen tiber die Verschiedenheit oder
Zusammengehdorigkeit ( Bockenheimer) der beiden Erkrankungen im
Schrifttum sind, so ist doch hinsichtlich der geduBerten Meinungen
grofite Zuriickhaltung geboten. Einmal schon deshalb, weil ein grofler
Teil der Arbeiten zu diesem Gegenstand in eine Zeit fillt, in der die
Ostitis deformans von anderen Erkrankungen des Skelets noch nicht
hinreichend abgegrenzt, bzw. die Abgrenzung noch nicht allgemein
anerkannt war. s sei nur daran erinnert. daBl noch vor wenig mehr als
10 Jahren Pagetsche und Recklinghausensche Krankheit als 2 Erschei-
nungsformen ein und derselben Erkrankung betrachtet wurden. Und
selbst Eigenheiten des histologischen Bildes, die wir heute als mafigebend
fiir die Auseinanderhaltung gegeniiber anderen Knochenerkrankungen
ansehen, wie dic typischen Mosaikstrukturen des ,,Paget”, blieben die
lingste Zeit unbeachtet oder unverwertet. Waren die Mosaikstrukturen
zwar schon von Paget selbst und einzelnen seiner Zeitgenossen als Be-
sonderheit erkannt und auch bereits abgebildet, so erlangten sie erst durch
die Arbeiten Schmorls ihre Bedentung fir die Erkennung der Ostitis
deformans. Zu Zeiten Pagets, ,als die pathologische Knochenhistologie
noch in den Kinderschuhen steckte, war dem Forscher die Sprache
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atch noch nicht gegeben, die von ihm sehr wohl wahrgenommenen
Unterschiede in Worte zu kleiden® (Erdheim ) und es waren nur ,,Bilder
ohne Worte, denen eine Beschreibung im Text oder eine Figuren-
erklirung fehlten®.

Eine weitere Schwierigkeit bei der Differentialdiagnose zwischen
Paget und unserer Erkrankung liegt in einem GroBteil der Fille aus dem
Schrifttum darin, dall sie aus den eben angefithrten Griinden heute
vielfach nicht mehr morphologisch genau bestimmbar sind. Meist sind
es macericrte Schiidel mit mehr oder weniger ausgedehnten Hyperostosen.
die gerne als Leontiasis ossea bezeichnet werden. Nun ist aber, wie bereits
erwahnt, die Leontiasis keine Krankheitseinheit und damit die Zuteilung -
der so benannten Falle um ein weiteres erschwert. s wiire eine lohnende
Arbeit und konnte gewifl zur Identifizierung mancher der beréihmten
alten Schiidel wesentlich beitragen, wenn man sich entschlieflen wiirde,
entsprechende Stiicke davon nach dem Anschliffverfahren von MWoritz
Weber auf die feinere Struktur des Knochens zu untersuchen. Da dieses
Verfahren hesonders fiir die Untersuchung fossiler und prihistorischer
Knochen ausgearbeitet ist, eignet es sich hervorragend fir Griber-
schidel und macerierte Stiicke. Bei nicht zu sparsamer Entnahme des
Materials konnte mit diesem Verfahren, das ja auch GroBanschliffe
gestattet, der Aufbau auch der dicksten Schidel in seiner Gesamtheit
untersucht werden. Auch fiir derartige Untersuchungen mufl die alte
Forderuny Pommers gelten, méglichst viele Gebiete an Ubersichts-
schnitten der Betrachtung zu unterziehen, unsere jetzigen technischen
Moglichkeiten auszuniitzen und nicht am kleinen Ausschnitt hingen zu
bleiben, der es nur zu oft auch dem Erfahrenen kaum gestattet, sichere
Entscheidungen zu treffen.

Jegliches Krankhcitsgeschehen am Knochen ist durch Knochen-
schwund und Knochenneubildung beherrscht. es wechselt nur das zeit-
liche und ortliche Ausmafl und die Stirke der Verinderungen. TErst
die Uberschau iiber groBere Gebiete und die daraus gewonnene Erkenntnis
ither die Verteilung dieser Vorginge und die Abanderung des Aufhaues
im Gesamten lifit in vielen Fillen eine sichere Beurteilung zu.

Ergibe sich aus derartigen Untersuchungen die Tatsache, daB manche
der monstrosen, leontiastischen Schiadel mit ihren sich nahezu auf das
ganze Gesichtsskelet erstreckenden Verdnderungen unserem Krankheits-
bilde angehdren, so kénnte dies als Gegenstiick zu anderen Erkrankungen,
z. B. der Knochenlues angesehen werden, die wir heute auch nicht mehr
in der Stirke und Haufigkeit sehen wie ehedem.

Bis zur Erbringung dieser Beweise mul} sich die differentialdiagno-
stische Erorterung aber auf das beschrinken, was die morphologischen
Bilder unserer Beobachtungen von dem nunmehr scharf unmrissenen Bild
der Ostitis deformans trennen 1aft und auf die Unterschiede im klinischen
Verlauf. In der Lokalisation und in der dufleren Form der erkrankten
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Knochen besteht zuweilen allerdings cine groBe Ahnlichkeit (3. B. Schmidt).
Wesentliche Unterschiede ergeben sich aber hinsichtlich des zeitlichen
Auftretens. Unsere Erkrankung macht sich in der Mehrzahl der Fille
bereits im ausgesprochen jugendlichen Alter bemerkbar, wéhrend fiir
die Ostitis deformans Paget das Auftreten im 2. und 3. Lehensjahrzehnt
eine Ausnahme darstellt, die Erkrankung in der Regel erst nach dem
40, Jahr zur Beobachtung gelangt.

Es sei in diesem Zusammenhang eine Bemerkung iiber den Ilgschen Schidel
angehracht. Er wird immer genannt, so oft von Leontiasis ossea die Rede ist,
wird aber nicht der Ostitis deformans zugevechnet. Eine heutigen Anspriichen
geniigende histologische Untersuchung ist noch nicht durchgefithrt. Das Alter,
27 Jahre, ist zwar beim Paget selten, doch schlieBt es diese Frkrankung nicht aus,
ziahlte doch Pagets Fall 7 auch crst 28 Jahre und sind eine Reihe sicherer Ostitis
deformans-Fille aus dem 2. und 3. Jahrzehot bekanot (Schwarz, Looser u. a.).
Es ist jedoch zu beachten. daB im Laufe der Krkrankung eine Verkriunmung der
Unterschenkel und eine Skoliose auftraten, Krscheinungen, dic viel eher in das
Krankheitsbild der Ostitis deformans passen, als in die unserige. Es soll selbst-
verstindlich mit dieser kurzen Bemerkung kein abschlieBendes Urteil ber den
Ilyschen Schidel oder irgendeinen dhnlichen alten Fall gefallt werden — dies ist
ohne perstnliche Kenutnis des Stiickes und entsprechende histologische Unter-
suchung nicht gut moglich —, aber es soll nur damit gesagt werden, daB oft wenig
beachtete Vermerke in der Vorgeschichte geeignet sind, diberlieferte Deutungen
in etwas anderemi Lichte crscheinen zu lassen. Zugleich soll aber auch an diesem
Beispiel dargetan werden, wieviel an Aufklirungen eine neuerliche Untersuchung
der besagten alten Schidel noch geben konnte.

Bis zu einem gewissen Grade kann als Unterscheidungsmerkmal
zwischen unserer Erkrankung nnd der Ostitis deformans die Ortlichkeit
thres Auftretens herangezogen werden. Kann von der Ostitis deformans
jeder Knochen befallen werden, so sind es andererseits anscheinend aus-
schlieBlich die auf bindegewebiger Grundlage ossifizierten Knochen, die
den Sitz unserer Erkrankung bilden. Ferner bestehen bei dieser. vor
allem am Schiadeldach, cirecumseripte. tumorartige, oft maéchtige Ver-
groflerungen der Knochen, wihrend beim Paget die Calvaria diffus und
meist gleichmilig ergriffen ist. Das ausschlielliche Befallensein der
Kieferknochen, wie es bei einem Grofiteil unserer Fille zu verzeichnen ist,
ist beim Paget wohl selten.

Eine Erwihnung miissen die von drhousen 1934 als  Kieferpaget™ beschrie-
benen ille finden. dwxhausen bezeichnet diese Erkrankung als nicht so selten.
da cr in 6 Jahren 9 Fille beobachten konnte. dxhausen vertritt die Ansicht, dal
ein Teil der als ,,Leontiasis ossea™ bekannten Frkrankungen der Ostitis deformans
angehért. 3 von scinen 9 Fillen beschreibt er naher. Der erste war ein 62jahriger
Mann, der seit kurzem eine Vergroflerung beider Obevkiefer. auch der Alveolar-
fortsatze bemerkte, aullerdem eine gleichmaBige VergréBerung des Schiadels. Uber
die Gbrigen Knochen ist nichts angegeben. Es wurden nur die oberflichlichen.
kosmetisch stérenden Teile des Oberkiefers entfernt. Der zweite Fall war eine
4ljahrige Frau. die seit dem 29. Lebensjahr eine Hyperostose des linken Ober-
kicfers, vor allem des Alveolarfortsatzes, aber auch bis zum Jochbein besall, das
Antrum war von einem Knochenschatten eingenommen. Ebenfalls Entfernung
der duleren storenden Teile des Oberkiefers. Der dritte Fall war auf den Unter-
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kiefer beschrinkt. I3 bestand scit der Kindheit eine Avftreibung dieses Knochens
im linken Horizontalast, zugleich eine Verdriangung der Zahne um eine Zahnbreite
nach rechts und ein offener BiB. Der Knochenschatten war ungleichma8ig dicht
ohne jede Struktur, gegen den Processus condyloideus schien er ziemlich gut,
gegen vorne unscharf begrenzt. Es wurde unter der Diagnose Osteom cine Unter-
kieferresektion mit nachfolgender Knochenplastik vorgenommen. Bei der Opera-
tion fand sich jedoch auch hinten keine scharfe Grenze gegen den gesunden Knochen,
Der histologische Befund sprach gegen ein Osteom.

In den beiden letzteren Fillen konnte unserer Ansicht nach der
frihe Beginn des Leidens gegen Ostitis deformans sprechen, sie unter-
scheiden sich klinisch nicht von unseren Fillen. Der erste ist nach dem
klinischen Verlauf wohl sicher ein Paget. Die iibrigen 6 Fille waren nur
im Oberkiefer lokalisiert.

Der histologische Befund eines kleinen, vom Oberkiefer entnommenen
Ntiickes des ersten Falles lautet bei dxhausen:

Kin dichtes Netz geflechtartig angeordneten Knochens, in den Maschen filiroses
Mark mit zahlreichen, wandstindig dem Knochen anliegenden Osteoclasten, an
anderer Stelle dichtgedringte Osteoblasten. Innerhalb des stets fibrosen Markes
finden sich vielfach Verkalkungen, zum Teil ohne Kernfarbung. Von deni alten
lamellaren Knochen ist, trotzdem das Stiwck tief in den urspringlichen Knochea
cingreift, nichts mehr im Praparat sichthar. Es ist offenbar der gesunde alte Kiefer-
knochen an dieser Stelle durch das Netzwerk neugebildeten Knochens vollkommen
ersetzt worden.

Den histologischen Befund der beiden underen Fille beschreibt
Axhausen nicht niher, er gibt nur 2 Abbildungen und sagt, er sei, ebenso
wie im ersten Fall, fiir Ostitis deformans kennzeichnend gewesen. Aux-
hausen erwihnt bel diesen beiden Fillen nichts von Mosaikstrukturen,
wohl aber, daBl der ganze alte lamellire Knochen durch einen primitiven
Bindegewehsknochen ersetzt ist, ein Befund, der hei der Ostitis deformans
doch recht ungewéhnlich ist.

Eine viel sicherere Abgrenzung der beiden Erkrankungen als auf Grund
der klinischen Erscheinungen erméglicht die histologische Untersuchung.
allerdings nur unter der Voraussetzung, dafl das Untersuchungsmaterial
nicht zu karg bemessen ist.

Da bei unserer Erkrankung erfahrungsgemdall erst verhiltnismifig
alte Fille zur Untersuchung gelangen — Anfangsstadien sind bisher nicht
bekannt geworden — so kann iiber die Unterscheidung von den Friih-
verinderungen der Ostitis deformans, die gewil manche Schwierigkeiten
in der Erkennung bereiten konnen, nichts ausgesagt werden. Um so
mehr diirften aber die Bilder des vollentwickelten Paget einen Vergleich
gestatten, zumal die Falle unserer Beobachtungen ja auch schon zumeist
mehrere Jahre erkrankt waren.

Als wichtigstes Unterscheidungsmerkmal baw. Kennzeichen der Ostitis
deformans missen die eigenartigen Mosaikstrukturen angesehen werden,
die in ihrer Ansbildung so typisch sind, dafl mit Recht von einem ,, Paget-
Knochen' gesprochen werden kann. Ein solcher besteht aus kleinen,
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unregelméaBigen Knochenfeldern, die durch regellos verlaufende, kurze,
zackige, meist dicke Abbaukittlinien umgrenzt werden, wobei deren auf-
fallige Farbung mit Himatoxylin und Gallein hervorzuheben ist. Es
baut sich dieses Knochengewebe, kérperlich gedacht, somit aus unregel-
malig geformten, mosaikartig aneinandergelagerten Bruchstiicken zu-
meist lamelliren Knochens auf, die an groBen Teilen ihrer Begrenzungen
mit den gebuchteten Abbaukittflichen aneinanderstoBen. Das Zustande-
kommen dieser Mosaikstrukturen erklirt sich durch dicht nebeneinander
vor sich gehende An- und Abbauvorginge, die jeweils nur an kurzen
Strecken der entsprechenden Oberflichen und Binnenriume einsetzen.
Zu beachten ist, daBl bei diesem Umbau keine vollstindigen Haversischen
Systeme gebildet werden, sondern nur Teilstiicke solcher. Das Geftige
des Puget-Knochens gleicht einer Breccie, die aber von der aus zahlreichen
Schaltlamellen aufgebauten Breccie des normalen Knochens verschieden
ist. Erdheim bezeichnet sie als die pathologische Variante der Ebnerschen
Breccie. Bei anderen mit Umbau einhergehenden Knochenerkrankungen
werden zwar auch Mosaikstrukturen gebildet, aber nicht in dem Umfang
und fast nie in der Art, wie bei der Ostitis deformans (Schmorl). Sie
finden sich im Gegensatz zu ihrer allgemeinen Verbreitung im Paget-
Knochen sonst nur értlich und in wenigen Knochenbilkchen und unter-
scheiden sich selbst dann noch durch eine groflere RegelmiaBigkeit des
Aufbaues (Schmorl).

Diesc fiir Ostitis deformans kennzeichnende Art der Mosaikstrukturen
fehlt nun bei unscrer Erkrankung vollkommen. Gelegentlich kommen
wohl Mosaikstrukturen anderer Art (,,geordnete” Mosaikstrukturen,
Schinorl) innerhalb des roten Knochens zur Beobachtung (Abb. 42 und
43), kdonnen aber kaum zu einer Verwechslung mit Ostitis deformans
Anlafl geben.

Der kennzeichnende Paget-Knochen ist weiterhin ein  lamellarer
Knochen, wihrend die Hauptmasse des pathologischen Knochens in
unseren Fillen der primitive Bindegewebsknochen ist. Der lamellire,
,rote” Knochen, der niemals das Bild der Ostitis deformans bietet,
ist zudem mnach unseren Untersuchungen meist eine voriibergehende
Bildunyg, dic in entsprechend vorgeschrittenen Fillen nahezu oder sogar
ganz fehlen kann.

Im Gesamtaufbau des Knochens bei der Ostitis deformans ist fast
immer eine deutliche funktionelle Struktur zu erkennen, nach der man
bei unserer Erkrankung wohl vergeblich suchen wird.

Weitere bemerkenswerte Unterschiede bietet das Markgewebe. Bei
beiden Erkrankungen findet sich allerdings Fagsermark, es steht aber
bei der Ostitis deformans in unverkennbarer Beziehung zum Umbau
des Knochens. Sobald dieser durch einige Zeit stille steht, verschwindet
auch wieder das Fasermark, es erfolgt eine ,,Riickeroberung™ der Faser-
markrawme durch das Fettmark., Dies ist besonders an abheilenden

»
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Puaget-Fillen wabrzunehmen, in denen die zackigen Oberflichen der
Markrdume durch nunmehr wieder grofiere Strecken des Umfanges um-
fassende Lamellen geglittet werden.

Ganz anders ist das Verhalten des Markes bei unserer Erkrankung.
Bei volligem, und soweit iiberhaupt zu beurteilen, auch langanhaltendem
Aussetzen des Umbaues, bleibt das Fasermark unverindert erhalten
und zwar im ganzen Bereich der Krkrankung. AuBerdem ist das Faser-
mark innerhalb des | blaven™ Knochens, also im eigentlichen Erkrankungs-
bereich von solcher Struktur und Dichte, dafl der Gedanke an ein ge-
schwulstartiges Gewebe, an ein Fibrom durchaus naheliegt, wobei dann
die Bezeichnuog , Mark™ hiefiir nur im iibertragenen Sinne Geltung hitte.
Verschiedenheiten innerhalb des Fasermarkes kommen praktisch nur
im ,roten’* Knochen zur Beobachtung, doch kinmen diese hier aufler
Betracht bleiben.

SchlieBllich seien noch die grofien Fasergewebsherde bei unserer
Erkrankunyg angefiithrt, die kein Gegenstiick in der Ostitis deformans
haben.

Mit dieser Darlegung ist das wichtigste Gber die Unterscheidungs-
moglichkeiten gegenither der Ostitis doformans Paget gesagt. Wenn sich
auch noch mancherlei an Feinheiten anfithren liefle, so diirften die anf-
gezeigten Unterschiede doch cine Verwechstung der beiden Erkrankungen
vermeiden lassen. Art wnd Verteilung des Fasergewebes, Verschieden-
heiten im Umbau des Knochens und der dadurch bewirkten Strukturen,
schlieBlich die eigenartige Verteilung und der Bestand des pathologischen
Knochens (roter” und ,blawer” Knochen) bei wunserer Frkrankung
scheinen ausschlaggebend.

4. Die Unterscheidung von anderen Erkrankungen der Kiefer- und
Schidelknochen.

In den Bereich der differentinldiagnostischen Erwigungen sind
weiterhin folgende Erkrankungen zu ziehen: a) Osteome. b) anderve,
noch nicht ndher bestimmte Hyperostosen der Alveolarforrsitze, c¢)
zentrale Fibrome der Kiefer, d) Osteochondrome, ¢) Osteosarkome,
f) die chronische, trockene Osteomyelitis (des Unterkiefers).

Zu a) Als wesentliches lrkennungsmerkmal der als Osteome geltenden
Bildungen ist ihre scharfe Abgrenzung gegen den wmgebenden Knochen
und der Aufbau nur aws lamellirem, kompaktem oder spongidsem
Knochen zu bezeichnen. Die Markriume enthalten normales Fettmark
nit Beimengung von myelogenen Zellen. Osteome konnen wohl auch
zuweilen Verdrangungen des Augapfels hervorrufen und die scharfe
Begrenzung kann nicht auf jedem Réntgenbild erkennbar sein. In frag-
lichen Fillen wird anch der Operationshefund, der beim Osteom einen
viel hirteren Knochen ergibt, zu verwerten sein. Die Frage des Osteoms
ist eine schwierige und ungeklirte. Es ist numstritten, ob es neben den
Exostosen itberhaupt zentral im Knochen gelegene echte Osteome gibt
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(M. B. Schmidt, Erdheim). Die bisher genau untersuchten Osteome an
den Kiefern und am Schidel lagen jedenfalls an der Knochenoberfliche
und saBlen dieser gestielt oder breitbasig auf. Dadurch unterscheiden
sie sich schon klinisch von den Hyperostosen bei unserer Erkrankung,
die zentral im Knochen beginnen und mehr minder grofle Teile desselben
ergreifen. _ .

Fiir die Osteome, die von der Kieferhshlenwand ausgehen, und die,
da sie gestielt der Knochenoberfliche aufsitzen, wohl besser als Exostosen
bezeichnet wirden, gelten als Kennzeichen gleichfalls die scharfe Ab-
grenzung und die Dichte und Hérte des Knochens.- Auch das oft ganz
svmmetrische Auftreten der Osteome kann die Entscheidung erleichtern.

Symmetrische Knochenvorspringe am Kieferwinkel aulen und an
der Innenseite des unteren Alveolarfortsatzes sowie der Torus palatinus,
die angeboren und auch vererbt vorkommen, diirften kaum differential-
diagnostische Schwierigkeiten bereiten.

Zu b) Manche umschriebenen oder ausgebreiteten Vergroerungen der
Alveolarfortsitze ergeben bei der Réntgendurchleuchtung Bilder, die
zweifellos Ahnlichkeit mit den von uns beschriebenen Kieferhyperostosen
haben. Doch sind derartige Fille bisher noch nieht mit solcher Genauig-
keit untersucht, dal eine sichere Deutung und Abgrenzung von unserer
Erkrankung maglich ist.  Untersuchungen hieritber sind von unserer
Seite im Gange.

Die diffuse Fibromatose der Gingiva, bei der machtige Bindegewebs-
wucherungen nur in der nnverschieblichen Gingiva propria anftreten,
ixt von unserer Krkrankung, bei der die Schleimhaut unverindert bleibt,
leicht zu trennen.

Die von Koblin 1932 als Fibrome und Osteofibrome der Kiefer be-
schriebenen Fille sind mangels entsprechender histologischer Befunde
nicht einwandfrei deutbar. Einer der Fille ist eine typische Fibromatose
der Gingiva, zwel wahrscheinlich Fille unserer Iirkrankung.

. Zuw ¢) Die tief im Kieferkorper licgenden zentralen Fibronme, in denen
zuweilen eine spirliche Knochenbildung auftritt, bestehen im {brigen
aux einem gleichméBigen dichten fasciculiren Bindegewebe.

Krogins hilt sie fir fibrdse Stadien von Riesenzelltumoren, was in
dieser Verallgemeinerang wohl kaum zutriftt (Miller). Der Sitz der
zentralen Fibrome ist meist der seitliche Unterkiefer, selten der Ober-
kiefer. Entsprechend dem expansiven Wachstum dieser Bildungen ist
der Kiefer oft aut eine cliinne Corticalis reduziert. Die Abgrenzung gegen
die Umgebung ist scharf, der Rontgenbetund gleicht dem einer Cyvste,
bei der Operation lassen sie sich leicht aus dem umgebenden Knochen
ausschilen. Differentialdiagnostisch wire auch das Auftreten meist
zwischen 30 und 40 Jahren und ein schnelleres Wachstum gegeniiber
unseren Hyperostosen von Bedeutung. Sie enthalten oft mehr minder
reichlich kleine Kalkkonkremente znweilen auch kleine Knochenhillkehen
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(ossifizierende Fibrome), nie aber Knochengewebe in solcher Menge und
Dichte wie unsere Erkrankung. [inmerhin kann eine Probeexcision aus
einem zentralen Fibrom einem Ausschnitt ans einem fibrésen Herd bei
einem Fall unserer Erkrankung &hneln.

Zu d) Osteochondrome, die zwar ein dhnliches klinisches Bild dar-
bieten kdnnen und auch im Oberkiefer vorkommen, sind an kein be-
stimintes Lebensalter gebunden, wachsen vor allem ziemlich rasch und
besitzen gegen den umgebenden Knochen als expansiv wachsende Ge-
schwiilste eine scharfe Abgrenzung.

Zu e) Osteosarkome bieten wohl nur voriibergehend ein #dhnliches
Bild.

Zu f) Im Hinblick auf das Auftreten in jugendlichem Alter kommt
der chronischen trockenen Osteomyelitis (Garré), die vor allem im Unter-
kiefer vorkommt, differentialdiagnostische Bedeutung zu (dzxhausen).
Das Aussehen der Kranken kann zum Verwechseln dhnlich sein, doch
ergeben sich in der Vorgeschichte immer Hinweise auf akut-entziindliche
Schitbe und Weichteilschwellungen.  Aulerdem heilt diese Form der
Osteomyelitis gewdhnlich in 1—2 Jahre volilkommen und unter Riick-
bildung der Vergrélicrung der Knochen ab. Roéntgenologisch besteht
cin gewisser Unterschied: groBere Aufhellungen (fibrése Bezirke) fehlen
bei der chronischen Osteomyelitis, wir sehen nur eine fleckize Verinderung
der Knochenstruktur und eine oft sehr reichliche periostale Knochen-
neubildung, wobei die Grenze der alten Corticalis meist noch in einer
ticferen Schichte zu erkennen ist.

Eine Verwechslung aller genannten Krankheitsbilder a) b) ¢) d) e) f)
mit unserer Krkrankung ist nur klinisch mdaglich, histologiseh ergeben
sie alle vollkommen andere Befunde. Nur das zentrale Fibrom dhnelt
einem fibrésen Herd in einer Hyperostose, so dafl bei einer kleinen Probe-
excision ein Zweifel mdaglich wire. Die scharfe Grenze gegen den um-
gebenden Knochen, der durch das expansive Wachstum des Fibroms
verdriingt wird, das Fehlen ausgiebiger Knochenbildung in allen Teilen
der Geschwulst gibt eine klare Unterscheidung.

Die Riesenzelltumoren, die Recklinghausemsche Krankheit und das
Adamantinom koénnen in keiner Weise mit unserer Erkrankung ver-
wechselt werden, héchstens kinnte einmal ein fibréses Spitstadium eines
Riesenzelltumors, falls es in ihm ausnahmsweise zu nennenswerter
Knochenbildung gekommen ist, manchen Bildern bei unserer Erkran-
kung dhneln. Kleine Probeexcisionen kénnen auch hier zu Irrtiimern
in der Diagnose fiithren.

Schiadelhyperostosen bei Meningeomen kommen wohl nur ber der
bésartigen Form dieser Geschwiilste vor. Sie wachsen auch viel rascher,
wie die Hyperostosen bei uunserer Erkrankung. Die neugebildeten
Knochenbalken liegen auffallend radidar zur Knochenoberfliche und haben
groBe Ahnlichkeit mit dem Bild des strahligen osteogenen Sarkoms.
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Ebensowenig wie mit den Hyperostosen bei Meningeomen kann man
wohl die Knochenverdanderungen bei der luischen Periostitis des Schadel-
daches mit unseren Hyperostosen verwechseln, sind meist mit anderen
luischen Symptome, wie Verinderungen an anderen Knochen, vor
allem den langen Rdohrenknochen oder benachbarten gummésen Pro-
zessen vergesellschaftet und kommen tberdies nur mehr selten zur
Beobachtung.

3. Die pathologisch-omatomische Deutung des Krankheitsbildes.

Die ausfiihrliche morphologische Darstellung der vorhin beschriebenen
Hyperostosen der Kiefer- und Schidelknochen, insbesondere des Falles 1,
vermochte zwar weitgehenden Einblick in den Aufbau, in das Verhalten
der Grenzgebiete, in den Massenzuwachs, den inneren Umbau dieser
eigenartigen Bildungen zu geben, cine endgiiltize Einreihung in eine
bestimmte Krankheitsgruppe LiB3t sich aber meines Erachtens noch nicht
vornehmen. Selbst bei dem Versuch, auf dem Wege der Ausschlieflung
eine Einreihung zu vollziehen, bleiben immer noch mehrere Méglichkeiten,
von denen aber keine unumstofllich bewiesen ist. In Frage kommen:
Entziindungen, Geschwulstbildungen, Fehlbildungen. Es ist auch heute
noch die Ansicht M. B. Schmidts in Geltuny, dafl sich der vorliegenden
Erkrankung weder unter den Geschwiilsten noch unter den gewdéhnlichen
Entztindungen eine feste Stellung anweisen Ia8t.

Abgesehen davon, dafl auch die klinische Entwicklung der Erkrankung
keine Anhaltspunkte fiir einen entziindlichen Vorgang bietet. ergeben
sich auch bei der histologischen Untersuchung keine Anzeichen fiir cinen
solchen.  Ausnahmsweise vorhandene entziindliche Infiltrate bekunden
sich als rein drtliche Ereignisse, die nebenher gehen und mit der Er-
krankung als solcher nichts zu tun baben. Mangels einer nachweisbaren
Entziindung als Ursache der Erkrankung mufl auch eine Deutung der
Verdnderungen als entzindliche, geschwulstartige Hyperplasie auller
Betracht bleiben.

Verlockender dagegen wire schon die Annahme, dafl ex xich um eine
geschwulstmiBige Bildung handelt. Zugegeben, dal} die genaue Grenz-
ziehung, wo das geschwulstmiflige Wachstum beginnt, bzw. was noch
als andersartiger Neubildungsvorgang anzuerkennen ist, heute vielleicht
schwieriger ist, als ehedem, so kann den vorliegenden Hyperostosen die
Eigenschaft der Autonomie nicht aberkannt werden, wenigstens in dem
Ntadium, in dem sie zur Untersuchung gelangen. Ein Anfangsstadium
hat noch niemand gesehen. Legen wir die Definition Firchows iiber das
Osteom zugrunde, die verlangt, dafi die Entwicklung derartiger Ge-
schwillste regelmilBig zur Knochenneubildung tendierr, daB sich diese
Knochenneubildung als die eigentliche Akme in der Entwicklung darstellt
und nicht als ein bloBer Zufall, der eintreten kann, aber nicht einzutreten
braucht, dal also die ganze Entwicklung von vorneherein auf die Bildung
von Knochensubstanz angelegt ist, so wiren von unseren Hvperostosen
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wesentliche Voraussetzungen fiir ihre Einreihung unter die Knochen-
geschwiilste im engeren Sinne erfiillt. Allerdings mufl hetont werden,
daBl in unseren Hyperostosen auch dem Bindegewebe ein nicht weniger
bedeutender Anteil zukommt, der es nahelegen wiirde, von einer Art
Fibroosteomen zu sprechen. Namentlich die auffillige Gleichmi8igkeit
und der Reifegrad des Bindegewebes innerhalb des sog. blauen Knochens
lenken die Aufmerksamkeit auf das Bindegewebe, die durch den Befund
gleichartiger knochenfreier Gebilde noch erhoht wird. Fiir eine derartige
Auffassung haben sich Uyeno (1909) und in jiingster Zeit Phemister und
Grimson, sowie K. H. Thomua ansgesprochen, denen zweifellos diesclbe
Erkrankung vorgelegen hat.

Auch die nach allen Richtungen erfolgende Massenzunahme der von
einem zentralen Ursprung sich entwickelnden Herde erfolgt nach Art
einer gutartigen Gesehwulst. Der periostale Zuwachs geht im sog. ,,roten’
Knochen auf, der selbst wieder als zeitlich und ortlich beschriankte
Bildung aufzufassen ist.

Ein gelegentliches Uberschreiten der Nahtgrenzen zu den Nachbar-
knochen, das an sich mit der Auffassung einer gutartiven Geschwulst-
bildung nicht vereinbar wire, konnte in Abhingigkeit vom jeweiligen
Frhaltungszustand der Nihte gebracht werden. Uber den Zustand der
Niihte liegen bis jotzt aber keine besonderen Angaben vor. Ein scheinbares
Uberschreiten der Nahtgrenzen und damit eine Beteiligung mehrerer
aneinanderstoflender Knochen kénnte auch durch multizentrische Herd-
entstehung  bewirkt werden.  Legt man das Schwergewicht auf den
fibromatosen Gewebsauteil, so wire in der Beteiligung mehrerer Knochen
ein Gegenstiick zur multiplen Fibrombildung gegeben, wobei allerdings
und wohl durch die Eigenart der Knochenbildung bedingr, die Girenzen
der Herde mit der Zeit verflicBen. Von den gutartigen Geschwilsten
mit Knochenbildung. den Osteomen, Osteochondromen und ossifizieren-
den Fibromen unterscheidet sich unsere Krankheit dadurch, daB sie von
dem umgebenden normalen Knochen nicht scharf abgegrenzt ist.

In einem fritheren Abschnitt sind die Griinde dargelegt, die uns
hinsichtlich einer Gleichsetzung unserer Fille mit verschiedenen als
Leontiasis ossea beschriebenen Krankheitsbildern Zuriickhaltung auf-
erlegen. Die Vorbehalte sind hauptsichlich wegen des Fehlens klarer
und eindeutiger histologischer Befunde eingelegt, aber auch deshalb,
weil unsere eigenen und viele Beobachtungen des Schrifttums zu sehr
den Charakter einer verhiltnismifig eng nmgrenzten Erkrankung haben
und nicht die gewaltige Ausdehnung und Verbreitung, wie sie die als
Leontiasis ossea bezeichneten Schadel besitzen. . B. SchAmidt hat die
Schwierigkeit der Grenzziehunyg zwischen den Féllen, in denen nur ein
oder wenige Schidelknochen betroffen waren, und ganz ausgedehnteren
schon betont. AuBerdem besteht die Moglichkeit, dall die eburnisierten
Fille von Leontiasis ossea einém von den spongitisen Hyperostosen (also
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unserer Erkrankung) zu trennenden Krankheitsbild angehéren. Aber
auch dann, wenn tatsichlich eine Krankheitseinheit vorliegen wiirde
und es blofl Zufall wire, dafl uns heute nicht mehr die ganz krassen Fille
begegnen, so wire es kein ausreichender Grund, die Deutung als Ge-
schwulst abzulehnen. Es lassen sich mithin eine Reihe von Merkmalen
der Erkrankung anfithren, die ihre Zuordnung zu den Geschwiilsten nicht
ausschlieBen wiirden, doch sind sie weder einzeln noch insgesamt beweis-
kriftig genug, dall wir nicht noch nach anderen Erklirungsméglichkeiten
Umschau halten miifiten.

Bine Eigenheit der vorliegenden Hyperostosen, die auch fir die Auf.
fassung als Geschwulstbildungen verwertbar wire, soferne wir dem
Mutterboden bestimmte Einflisse auf die Formbesonderheiten einer
Gieschwulst zuerkennen, ist ihr ausschlieBliches Vorkommen in den
Belegknochen des Schidels. Bei knorpelig vorgebildeten Knochen sind
gleichartige Erkrankungen bisher noch nie beobachtet worden. Diese
topographische Eigenheit 1a3t aber auch an eine anlagemadige IFehlbildung
denken, woflir auch der fast regelmafig in jugendlichem Alter liegende
Krankheitsbeginn verwertbar wére.

Uber die Feststellung, daB ein besonderes Krankheitshild vorliegt,
tlas die Kiefer- und Schidelknochen zumeist schon im 2. und 3. Lebens-
jahrzehnt ergriffen hat, kommt man demnach nicht hinaus. Spricht auch
vieles fitr eine geschwulstmiaBige Bildung, so méchte ich doch bis zur
Erbringung sicherer Beweise hiefiir nur von Hyperostosen sprechen. Die
Benennung als Fibroosteome oder Osteofibrome wiirde die vorbehaltlose
Anerkennung als Geschwulstbildungen bedeunten. Merkwirdig ist «ie
Tatsache, dafl wir an der Knochenoberfliche kartilaginire und fibrose
Exostosen kennen, zentral im Knochen Osteochondrome und unserc
Erkrankung, bei der die Knochenbildung von einem fibromatasen Gewebe
ausgeht, dafl aber die Existenz von zentralen Osteomen, die nur aus
normalem lamellirem Knochen bestehen, umstritten ist. Dabei ist es
wieder bemerkenswert, dafi unsere Erkrankung ausschlieBlich an den
Beleghknochen vorkommt. Eine Benennung als Osteofibrosis scheint mir
deswegen nicht giinstig. weil eine nosologische Einheit, ein hinreichend
umgrenzbares Krankheitsbild nicht der Gefahr ausgesetzt werden soll,
durch ungenaue Verwenduny ahnlich klingender Bezeichnungen in dem
Sammelbegriff Ostitis fibrosa unterzugehen und die schon erheblich fort-
geschriftene Abgrenzung der unter diesem Namen zusammengeworfenen
Krankheitsbilder neverdings zu verwischen.
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