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Wird mit Hilfe der RSntgenstrahlen am Lebenden festgestellt, d~B 
das inhere Geriistwerk der Knoehen zu eincr mehr oder weniger kompak- 
ten Fiillmasse verdichtet ist, so sieht sich der Arzt m allgemeinen vor keine 
st~lwierigen differentialdiagnostischen Erwiigungen gestellt. L/iBt sieh 
eine knoc~enbildende Carcinose aussehlieBen, was hs schon dureh den 
falnili'~ren Befall und das jugendliehe Alter des Patienten mSglich ist, 
und ]iegen keine Anhaltspunkte fiir eine entspreehende berufli(~e SchSdi- 
T m g  (z. B. bei Kryolitharbeitern) vet, so wird eehte Marmorknoehen- 
krankheit angenommen und zwar aueh dann, wenn die klinischen Haupt.- 
zeichen wie Knoehenbriiehigkeit, AnS, mie oder Hirnnervensymptome 
vermiBt werden. Der Pathologe k6nnte einwenden, dab such die ganz 
andersartige, mit Blutkrankheiten einhergehende Osteomyelosklerose 
in Betraeh~ gezogen werden muB. Tatsgehlich ist aber die dabei  auf- 

r fr tretende diffuse schleierartige ~,ersehattun~ des Skelets w'~hrend des 
Lebens noeh nie erkannt worden, nnd offenbar ist aus teehnischen 
Griinden - -  das entstehende R6xltgenbild gleicht geringen Graden yon 
Unterbeliehtung - -  rni~ der Erkennung aueh in Znkunft pr~tkt, isoh nieht 
zu reehnen. 

.~indet, dot Kliniker also eine allgemeine Osteosklerose,, die niehV 
toxisch oder krebsig ist, so wird er bei dem heutigen Stand der Kennt-  
nisse zur Diagnose eehter Albers-Sch6nbergseher i~Iarmorknochen gen6tigt 
sein. Das wiirde aber grundlegend anders, sobald siehere Kenntnisse 
iiber andere Formen diffuser Skeletverdieht;ung vorls Oewisse 
Itinweise darauf bieten die familii~ren Erkrankungen, deren rSntgeno- 
logisehe Erseheinung von [Iarnapp und yon Lauterburg besehrieben 
wurde. Abet' erst entsprecdaende anatomisehe Befunde werden die Ab- 
grenzung selbstS, ndiger Formen mit der n6tigen Sieherheit erm6glic2mn. 
Jan folgenden sell eine entspreehende eigene Beobaehtung mitgeteilt 
werden, deren anatomisehes Bikl zu deln der Marmorknoehen keine ]3e- 
ziehung hat, und dessen Kenntnis ~mch dem Kliniker wegen des ganz 
andersartigen gutartigen Verlaufs yon Weft s{in wird. 
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Der 61ji~hrige Tisehler, dessen Skeletbesehaffenheit hier beschrieben 
wird, war an einer kliniseh erkannten Lenk/imie verstorben, welehe 
wegen der eigentiimliehen Kombination mit retieulumzelliger System- 
erkrankung bereits Oegenstand einer friiheren ~iitteilung war (Apigz, 
1939). Deft  linden sieh die wesentliehen klinisehen Daten yon denen 
hier nur erwghnt sei, dab in tier Anamnese keine Zeiehen yon Knoehen- 
briiehen oder Besehwerden yon seiten des Skelets angegeben sind, sowie, 
dab seit dem Kriege eine rechtsseitige SehwerhSrigkeit bestehen sell, die 
sieh in den beiden letzten Lebenswoehen versehlimmert hat. 3 Tage 
vor dem Tode wurde eine RSntgenaufnahme des Thorax angefertigt. 
Die Rippen zeigten fleekfSrmige, hellere Bezirke, so dab man an Knoehen- 
metastasen eines malignen Tumors daehte. Erst die Sektion ergab, 
wie vorweggenommen ski, dab die mlr seheinbar aufgehellten J3ezirke 
in Wirkliehkeit yon normaler Diehte waren, nnd dagegen der fibrige, sis 
normal angesprochene Knoehen viel zu dieht. 

Der makroskopisehe Sektionsbefund (S. 623/38, Path. Inst. Univ. 
Berlin) ergab eine tells fleekige, t eils verwasehene Sklerose aller unter- 
suehten Knoehen (Wirbelsgule, Femur, Humerus, Rippen, Sternum, 
Seh/Ldel). Meist waren die verdiehteten Partien direkt yon eompaet~t- 
a.rtiger ]3esehaffenheit, d~tbei die itul~ere Gestalt der Knoehen stets nor- 
m~l, die Compacts selbst nieht naehweisbar verdiekt und das Skelet 
wohlproportioniert. Die freien Markrgume wurden yon dem [euk/imi- 
sehen Mark eingenommen. Eine siehere makroskopisehe Diagnose lieg 
sich bei der ungewShnliehen Skelet.besehaffenheit nieht stellen. OrolJe 
Teile des Knochengeriistes x~mr(len d~her in Sggeseheiben rSntgenologiseh 
und in f_~bersiehtsschnitten histologiseh untersueht. [eh gehe zuns 
auf (lie Knoehenarehitektur ein, soweit sie fiir das freie Auge oder die 
Lupe erkennbar ist, und bespreehe ansehliel3end (tie mikroskopisehen 
Bauverh/tltnisse. 

Im  RSntgenbild des oberen Femurendes (Abb. la)  ist der spongiSse 
l<noehen hoehgradig verdiehtet, so dab besonders nnterhalb des Gelenk- 
knorpels dig feinere Struktur fast ganz/ibersehattet  wird. In den iibrigen 
Bezirken ist aber der normale trajektorielle Verlauf der Knoehenball~en 
noeh deutli,;h erkennbar. Einzelue hellere Bezirke sind nur verwas('ahen 
gegen die dunkleren abgegrenzt. Im  {_}bersiehtssehnitt des Sehenkel- 
kopfes (Abb. l b) wird innerhalb der stSrksten Sklerose der }farkraum 
fast vdllig dutch plumpe und miteinander verschmelzende, meist dent- 
lieh parallel geordnete Balkenziige erfiillt. We dieselben auseinander- 
riieken lind einen grdfleren Zwisehenraum freigeben, erkennt man eine 
strukturelle Eigentiimliehkeit: An 8telle der einfachen Knoehenziige 
normaler Spongiosa sieht man ein System verdoppelter Linien, wele.he 
offenbar infolge einer zentr~tlen .Kanalisierung der ]3alken e ntstehen. 
DiG H6hlung des spongi6sen Knoehens wird deft  besonders delttlieh, 
we die Spongiosa der proximalen 2v[etaphyse in den Sehaft fibergeht 
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(Abb. 2). Hier sieht man sehon im R6nt.genbild der Sggeseheibe (a), dal~ 
vide Knoehenziige mit  einer zarten medianen Aufhellung versehen sind. 
Soweit ihr Verlauf mit  der Strahlenriehtung zustmmmnfi~llt, projizieren 
sie sieh als kleine, dunkle Kreise. Beide Strukt, urbilder finde~ man  im 
l~bersichtssehnitt leieht wieder (b). Die Compaeta behS, lt dabei den ge- 
w6hnliehen 13~m. 

=kbb. 1. a Rbn t .gcnb ih l  f:im.'e S iJgescht ' ibc  a u s  , l em p r o x i m a l e n  l i n k c n  l , ' e m u r c n d c  (natAir l iche  
Gr6B,:) .  b t H s t o h , g i s ( : h e r  { 2 b c r s i e h t s s e h n i t t  descn~sprcchcndenSchenkelkol)fes(~'a)~Gieso~q 

V e r g r .  I : 1,5). 

Weniger vergndert war (lie distale Fenmrepiphyse. hn R6ntgenbild 
und histologiseh fand man lediglieh iu unscharf begrenzten Bezirken eine 
Vergr6berung und zum Tell aueh zentrale K~malisierung yon normal an- 
geordnetem spongi6sen Knoehen. 

I m  Humeruskopf (Abb. 3a) ist~ die Sklerose in den knorpelnahen 
Teilen am st&rksten, sonst abet geringer als im Femurkopf. Der ~ber -  
sieht, ssehnit~ (3b) l'ggt abet aueh in diesen wenig verdiehteten Bezirken 
einen fabst voltst&ndigen Unlbau der Spongiosa erkmmen, die wie aus 
einem zierliehen Spitzenwerk doppelter Linienziige gewirkt ist. Die eigen- 
ttimliehe St~ruktm'anoma.lie der Spongiosa. greift also tiber die eigenglieh 
verdiehteten Bezirke hinaus. 

Alia Wirbelk6rper (A_bb. 4) sind mehr oder weniger stark verSmdert, 
die Sklerose da.bei im ]~6nt.genbild und aueh f/it das freie Auge fleokiger 
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.\Ill). '2. F c l l t l l r h c h a f t  llnl "~[iclgal l~ zlll' i ) rox i lua lcn  llle~iLl)lly.~[lI '~I1 SIII)IlgjIISLI.  ]~Cl 7" dt'llI- 
liC}ll~ ZCII~'I'IllC I~.;I, l l i l l [SiCl' / lI l~ d c r  ~l)t l l l l~it ls lLl) lt lkl ' l l ,  IVJi ~C./: ([it? Olll..~4[l'~'(~/.:}ll?Ildt'll k r e i ~ , f 6 r n l i g c l l  
Qucrsr  a P,6nt .~enbild t i t t e r  SS.geschcibc ,  1 : 2,2 vo rg ' r6ge r t ,  b I '~b*:rs lchts~chni l t  

(le~, g h ' i c h c n  OI ) j ck t e s  (ca~l (.~ieso)~, Vcr~r .  1 : 1,5). 

_kbb. 3. P r o x i m a l e  l [umer~ t se l l iphysc .  ~ R6nt.gettbihL t i l l e r  Sii.~escimib~_ ~, n~Ltm'liche (;vl;k/o. 
b l~het~icht, s s c h n i t t  des  g l e i c lwn  Objektc,~.  Dettt, l k ' h e r  t u b u l t i r e r  I~.;m a m q l  d~.t" 

nich~Mdcr~,~iertcn Tei le  (z'ot~ (.;'ir Vote r .  1 : 1,5L 
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und sehgrfer begrenzt, als in den Extremitgtenknoehen. Die Herde 
lehnen sich meist ~n die knOehernen Schlugplatten an, ghnlich wie ja auch 
im Femur und Humerus in den knorpelnahen Teilen die Sklerose am 
stgrksten ist. Histologiseh (Abb. 4b) ist in den eigentliehen Herden der 
Markraum bis auf geringe Liieken ausgemauert. Daneben ze i~  sieh nun 
abet auch eine Vergnderung an der normM angeordneten Spongiosa 

a b 
~,bb. 4. a ~ 0 n t g e n b i h l  e incr  mcdi(m-s~lgqt ta len Sf igcscheibe  de r  he iden  ~mtersLen 
B r u s t -  und  obcr~t.cn Imn( lenwirbe l .  (NaLi i r l iehc  Cll'0Bt!.) b Die be iden  nnte.ren ~,Virbel 

des  I{6ntg 'enbi ldes  im l[}berbi( :htss ,dmit t  (.('rztt Gicson, Vergr .  1 : 2,2). 

zwischen den Herden. Die Knochenzfgc sind bier oft nur in einem 
Tell ihrcs Verlaufes plump verdickt, so als hittte eine ungesehickte I.{and 
ihren Verlauf nachzuzeichnen vcrsucht und dabei streckenweise zuviel 
Na.chdruek angewendet. Aueh wenn man die Grenze der dichten Knoehen- 
herde betraehtet, wird deutlich, dab sieh die Anordnung der Spongiosa 
dorthinein direkt fortset.zt, nut eben unter ungeheurer Vergr6berung. 
In den Wirbehl finder man aueh solide, a.lso nieht ausgeh6hlt.e ICmoehen- 
bMken, weil offenbar das Auftreten der Liehtung an ein gewisses 3'Ia13 
vcm Verdichtmlg gebm~den ist. 

Auch in den gippen (Abb. 5) ist die Sklerose vorwiegend fleckig, wobei 
die normalen Bezirke als hellere Ausspanmgen erseheinen, wie eingangs- 
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sehon erwS.hnt wurde. Histologiseh ist neben unregelm/igiger Verdiekung 
der spongiSsen Balken eine Verbreitemmg und Aufsplitterung der ginden- 
sehicht zu bemerken. D~Ls Sternum ist st~rk sklerosiert, mit Aush6hhmg 
der sehr breiten Balken. Am SehSAel ist yon der Diploe infolge Sklero- 
sierung fast niehts erhalten. Das Sehgdeldaeh sggt sieh dMmr nut sehwer 
dutch, obwohl es nieht verdiekt ist. Wegen der Angaben tiber Schwer- 
h6rigkeit ~alr(te (ira Laboratortum der tla.l.s-Xasen-Ohrenktinik der 
Univ. Berlin) ein Fel~enbein in Serienschnitten untersueht. Die Knoehen- 
st.ruktur war durehaus normal und kein Befund zu erheben, welehe," 

.kbb. 5. R i ; n t ~ e n b i h l  v o ~  :I r t i I )pen,  n a h e  d o t  I~_ lmrpe lknochengrenze .  D ie  hcl len Bez i rke  
e l l ts lu 'echel l  dOlll no rn l a l cn ,  tliclllC s k i c e o s i e r t e n  [~.llll~?]lell (llaLih'licil(.' Gr6lae). 

die Se.hwerh6rigkeit mit der Skeleterkrankmlg in Beziehung bringen 
wiirde, 

Die m~kroskopiseh ~mffgllige Sklerosc erse.hcint also nut aIs Tell 
eines eigenartigen Umbaues, der auch in r6m,genologisch nicht verdieh- 
teten Teilen naehgewiesen werden kaml. An Stelle der normalen Spongiosa 
finder sich ein Geriist aus hohlen Bildungen, deren r/iumliehe Gestalt 
a.llein aus Schnitt- und R/~ntgenbild nieht eindeut.ig zu best.immen ist. 
W~s in der zweidimensionalen ])arstelh.mg als doppelter Linienzug er- 
seheint., kann ent.weder zylindrischen R6hren oder abet Doppelplatten 
entspreehen, (tie einen Hohlraum zwisehen sieh sehliellen. DaB iiberhaupt 
r6hrenartige Bihhmgen in dent pathologischen Knochen vorkommen, 
ist ~ms dem Befund kreisf6rmiger Quersehnitte (Abb. 2a) zu entnehmen. 
Es fragt sich abet, ob diese das aussehlief~liche Bauelement sind. Hier 
hilft ant besten die IJntersuehung maeerierter Kno(.hentoile (Abb. 6) 
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weiter, an denen man mit der binok~flaren Lupe (tie r/iumliehen Ver- 
hgltnisse mit aller wtinsehenswert.en Deut.liehkeil; erkennt. 

Die normale Spongiosa. bang sieb beka.nntlieh ans Balken und P la t ten  
auf, die nieht et.wa als trennbare Banbestandteile zusammengefggt sind, 
sondern auf die mannigfachste Art ineinander iibergehen. Man kann 
auch die Balken als das Gerippe stark durchl6eherter Platten ansehen, 
und umgekebrt  die Pla.tten als verbreiterte nnd zusammenfliel3ende 
Balken. Ffir dies eigent.iimliehe Schwanken zwisehen mehr line~r und 

Abb. 6. 3[acer~tionspr/tl~arat einer Sa.gescht'ibe aus dora linkcn FemurhMs.  Dout l iche  
Aush6blnng sowohl der  cruet- wie tier l i tngsgctroffencu l (nochenba lken  (Verge. 1 : 4 ) .  

mehr Ilgcbig erstreckten gaumgebiMen bietet die Sprache keinen passen- 
den Ausdruek. Ganz die gleiche Struktur wiederholt sich nun auoh im 
sklerosierten Knoehen, mlr auf zweifaehe Art abgewande]t. Einmal  
ist das Geriist gew~dtig verdiokt, wenn es im iibrigen aueh (:lie trabemd/i,r- 
]amellgre Banweise wiederholt. We allerdings die Verdicknng die h6ehstcn 
Grade erreieht, versebmelzen bonachbarte Knoehenziige auf vielfaehe 
Art., so dab die friihere Anordnung itberdeekt wird und nicht mehr 
zn erkennen ist. Die zweite und sehr auffgllige J~'ornlbesonderheit ist 
(lie zentrMe Kanalisierung dieses ganzen vergr6berten Geriistwerkes, 
welehe aue~h in den dichtesten Teilen nod~ nachzuweisen ist. Die Hohl- 
rgmne haben dabei annghernd jene Dimension und [age, welehe Jm niehr. 
verbildeten Nmoohen die normale 8pongiosa selbst, besitzt. 

Weil man also clas ansgeh6hlte R6hrehen gewissermaBen Ms das 
einfaehste Ba,uelement dieses umgebauten Knoehens bel~ra.ehten kann,  
m6ehte ieh (lie vorliegende Knoehenvergnderung als htb~diire Skle'ro,se 
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bezeidmon. Ni&t  etw~ der M~rkra.um, sondern die, H6hhmg in der 
Bglkchenachse stellt dabei die Lichtung dot Tubuli dar. Ein ~msehau- 
[iehes Bild der tubulgre.n Herde erhglt man, wenn man sic sieh als C4ufl- 
/orm um eine etwa normalo 8pongios~rchitektur vorstcllt, wobei die 
Stelle der letzteren da.nn yon einem ebe..nso verzweig-ten Hohlraum- 
system eingenommen wiirde. 

W~.,gen des organisch-regelm'a.lligen Be~ues der vm'gnderten Spongios,~ 
wird man an die mikroskopisehe Untersuehung sehon mit der Erwartung 

A b b .  7. t I i s o l o g i s c h e s  Ittihl ~t~ts d c r  Spon,,,,iosa dos  lir~kerl Scher tkclha . lses .  J~ei gt t y p i s c h c r  
T u b u l u 8  m i t  g l a t t e r  I n n e m w m d :  bei b v c r d d n n t e  u n d  i n n e u  g c b u c h t c t . e  ~A'and eineu Tltblll~t~ 

in fo lgc  s e k u m t g r e r  t / c s m ' p t i o n  ( t[ ' ;_tmatl~xylin-Eosin,  V e r g r .  1 : 20). 

herangehen, lamell'gren Knochen vot'zufinden. Das ist auch der ~Fall, 
und zwar ha~t sieh trotz Untersuehung ausgedehnter Skel~;tteile nirge.nds 
met~pl~stische Knochenbildung und auch nichts yon ~:[osa.ikstrukturen 
naohweisen lassen. 

Balken und Pl~tt, t e n d e r  not'n~.~tlen 8pongiosa bestehen bek~mntlich 
~ms zent.ral gelcgenen Osteonfragmenten (Breceien), (tie nach dcm 3:[at'k- 
r~mm zu von fla.ehen, parailelen Lamellenzfigen bedeckt m~d geglgttet 
werden. Die R6hrcben des p~tthologiscben Knoehens htssen yon Breccien 
nirgends etw~s erkennen. \Tieh~mhr sieht m~n mlr einen 3[antel aus 
sch6n konzentrischen oder aueh auskeilenden Lamellenzi~gen. Dieselben 
tibertreffen (tie entsprechenden Lagen norm~ler Spongiosa um ein Viel- 
laches an Mgcht, igkeit, und lassen sich nur mit den inneren Generallamcllen 
kompakten Knochens vergleiehen (Abb. 7). Gliederung in Osteone liegt 



224 K. Apitz: 

ihnen ebensowenig wie diesen zugrunde. Aueh halt en sieh die Lamellen- 
lagen der RShrehenwandung keineswegs an eine ann/~hernd zytindrisehe 
Gestalt, sondern iiberziehen in oft vielfaeher Windung die kompliziert 
gebauten Oberfl/tehen. 3Jan kann also aueh nieht etwa yon pa~hologischen 
tliesenosteonen sprechen. 

:Die 5,uBere Begrenzung der Tubuli ist immer glatt, meist mit deut- 
licher Haltelinie. Ebenso ist urspriinglieh auch (tie Innenwand gl~tt, 

At)l). 8. Sekund/~re  o s t e o k l a . s t i s e h c  E r w e i t e m m g  cirrus Tllbulu.% Zwis~:heu a und. b d ie  
urspr i ingl i~,he,  g l a t t e  l n n e n f l i i o h e  no(:h e r h a l t c n ,  zwi~( 'hcn b u n d  (' Z e i c h c n  a u s g i ~ ' b i g e r  
] a c u n i i r e r  R c s - r l ) t i o n .  D ie  U n t o r b r c c h u n ~  dot' Lame]lcnzii tCe bei b br dcu t l i~ 'h  

( l [ i i m a t o x y l i n - l s  V e r g r .  1 : 4 8 ) .  

wie noch ein groller Teil derselben, nahezu (lie Hglfte, erkennen Igl3t. 
Innerhalb der Wand soleher Ig6hrehen ist niehts yon eingemauerten 
laeungren Haltelinien naehzuweisen. Daraus darf man sehliegen, (tag 
(lie r6hrenf6rmige Clestalt nieht dureh spgtere Aush6hlung zuerst, solider 
Gebilde verursaeht sein kann, sondern gleieh in dieser Form angelegt 
worden ist. Das R6hreheninnere war hie yon Knochen erftillt. 

Allerdings kann sieh seku~diir an de r Innenwand der R6hrehen laeun~rer 
Abbau einstellen. Dann ist die Innenwand nieht mehr glatt, sondern 
yon einer typiseh gebuehteten gesorptionslinie eingenommen. We ein 
R6hrehen nut zum Tell diese zusStzliehe Aush6hlung zeigt, ist ihr sekun- 
di~rer Charakter besonders deutlieh (Abb. 8). Hier sieht man einen 
innen glatten Tubulus (zwisehen a und b), der in einenl (zwisehen b und e 
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gelegenen) Tell die Folgen der osteoklastisehen Arma~mg zei~:  gebueh- 
tete Verdiinnung der Wand und Unterbreehung der Ltunellenziige. Es 
ist nieht unm6glieh, daf3 die oft. erhebliehe Osteoklasie (s. auch Abb. 7 b) 
dureh die leukg.misehe Markinfiltration bedingec ist. Wichtig ist jedenfalls, 
dab nieht diese sekund/~re Aush6hhmg an sich sebon hohler Gebihte, 
sondern eine fehlerhafte, n/~mlich r6hrenf6rmige Anlage der Spongiosa 
ihre pathologisehe Gestalt bedingt. Zeiehen frisehen Knochenanbaues 
haben sieh iibrigens nirgends gehmden. 

Es liegt also eine fleekige oder mehr diffus verteilte Fehlgestaltung 
der Spongiosa vor, die aus reifem lamellii.rem Knochen besteht und a.n- 
statt  yon Trabekeln aus H_ohlgebilden aufgebaut: wird. Die tubul/~ren I3~e- 
biete sind zum Tell erheblieh verdiehtet, so dab d ann eine compactaartige 
Beschaffenheit der Spongiosa zustandekommt. Eine Rfiekwirkung auf 
die Blutbildung ist trotzdem nicht zn erwarten, well dem myeloischen 
Gewebe im restlichen ~'[ark zweifellos genfigend Raum verblieben ist. 
Als Bezeiehnung fiir den eigentiimltehen, sklerosierenden Umbau wird 
der Ausdruek ,,tubuli~re Sklerose" vorgeschlagen. 

Um das Leiden, welches im Schrifttum noch nied~t besehrieben ist, 
riehtig einzuordnen, ist seine Beziehung zu einer Reihe versehiedener 
Skeleterkrankungen zu erwggen. Gegen Pagetsehe Xrankheit  sprieht 
die v6tlige Abwesenheit yon Mosaikstrukturen und ])eformierungen. 
An Stelle eines gesteigerten UInbaues sieht man vielmehr bn'oI3ziigige La- 
mellenstrukturen, die wie aus einem Gul3 entst~mden sind. Eine v. Reckling- 
hauaen.sehe Krankheit  k6nnte wegen des auedl deft beobachteten r6hren- 
fSrmigen Knoehenumbaues in Betmeht gezogen werden. Nun bilden 
sieh aber, wie z. B. affs der klaren Besehreibung Th.gers bervorgeht, (tie 
hohlen Knoehenbitlkehen der Ostitis fibrosa dadurch, (lag das BiLIkehen- 
innere dureh fibrSses Mark ersetzt, wird. Bei der tubul{iren Sklerose ist 
die t t6hhmg dagegen kein sekundares Produkt., sondern anlagemSgig be- 
dingt. Eine O.steamyelosklerose w/irde zum Einbau nmtaplastisehen 
Knoehens zwisehen (tie an sieh normale Spongiosa fiihren, also zu einem 
ganz anderen Bilde, Ms es hier vorliegt. Aueh eine Beziehung zur gleieh- 
zeitig vorhandenen Leukiimie ist nieht denkbar. Zwar kennt man verschie- 
denartige Skeletveriinderungen bei Leukiimie (Apitz, 1938), jedoeh keine 
diffusen Sklerosierungen. Und selbst, wenn der besehriebene Fall in dieser 
ttinsicht eine Ausnahme bilden sollte, so miigte man doch einen reaktiven 
Charakter der Knoehenbildung erwarten, und nicht eine Skeletvergnde- 
rung, die zweifellos weitaus itlter is~, als die leukgmisehen Gewebsx~uehe- 
rungen. 

>Ian muB annehmen, ,lab ein derartiger, vollstii, ndiger Umbau des Kno- 
ehens, weleher keine Zeichen des Fortsehreitens zeigt, ebenso alt ist, wie 
der jeweils befallene Knochen, d. h. Jahrzehnte. Damit riiekt die tnbu- 
lgre Sklerose in das Gebiet der Fehlentwiekhmgen des Knoehengeriist.es, 
die mit Vermehrung der Knochensubstanz einhergehen, das sind die Osteo- 
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poikilie und die Marmorknoehenkrankheit.  Bekanntlieh entwiekeln sieh 
bei Osteopoikilie multiple, fleekige und ,g~ umsehriebene , ,Compaetaherde" 
in der Spongiosa. Sic bestehen ebenso wie die Sklerosen unseres Falles 
aus reifem lamellitren Knoehen (Schmorl, Briicke). Ieh hatte Gelegenheit, 
einen sog. Compaetaherd des Oberse, henkels, der be ide r  Sekt.ion zufgllig 
gefunden ~atrde, zu untersuehen und fand bier keine Andeutung tubul/i, rer 
Smaktur  (Abb. 9). I)a m,n diese einzelnen Horde den multipten Ver- 
diehtungen der Osteopoikilie im Aufbau v611ig gleichen und aueh in den 

A b b .  9. II is t ,  o l o g i s c h e s  B ih l  e incs  C o m i ~ a c t a h c r d e s  d e s  S c h c n k c l h a l s c s .  D e u t l i c h c  L a m e l h , ' n -  
s t t~uktur  t l c s K u o c h c n s ,  j e d o c h  k c i n  t u b u l f r e r  ; k u [ b a u  ( t [ / i m a t o x y l i n - E o s i n ,  V e r g r .  1 : 30). 

Abbildungen Schmorls und Briickes kein tubulitrer Ban zu erkmmen ist, 
ergibt sich ifieraus ein wichtiger Unterschied gegeaiiber dem hier mlter- 
suchten Fall. Beide Skele~erkrankungen haben also gemeinsam eine 
nngleiehmgl3ige Verdichtung der Spongiosa dureh Yermehrung reifm~ 
lamellgren Knoehens, untersoheiden sigh jedoeh dureh (tie zum Toil 
aueh diffuse Ausbreitung und den tubul's Umb~m, Zfige, welehe dec 
Osteopoikilie niche zukommen. 

Wghrend also eine recht enge Verwandtseha.ft rail der Osteopoikilie 
nieht yon der Hand zu weisen ist, hat die tubul/ire Sklerose mit  eehten 
Marmorknoehen niehts zu fun. Als Merkmal der Eohtheit sehe ieh dabei 
jene Zeiehen an, welehe M. B. Schmidt yon der zugrunde liegenden Bil- 
dungsst6rung abgeleitet hat, (Ins sind u. a. die Reste verkalkter Knorpel- 
grundsubstanz im 5Iarmorknoehen mid die bekannte keulenfOrmige 
Gestalt der l~6hrenknoehen. Wghrend die anatomiseh gesieherten ])'tile 
Albers-Sch6nbergseher Krankheit  ebenso wie diejenigen mit den klassi- 
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sehen kl inisehen S y m p t o m e n  ohne weiteres yon der tubul/~ren Sklerose 
abzut rennen sind, t r i f~  das n ieht  zu ffir solehe ~'~lle, bei welehen die 
r6ntgenologisehe J~eststelhm b einer Knoehenverd ieh tung  beinahe der  
einzige Anha l t spunk t  fiir die Diagnose w~r. Harnapp ha t  an der~r t igen,  
intoner zufiillig en tdeekfen  Beobaehtungen  aus dem Sehr i f t tum 5 Fami l i en  
und 3 Einzelpersonen zusammenges te l l t  mid  aN ,,f~mili/~re, gutart . ige 
.Form der  diffusen Osteo~klerose" bezeiehnet.  Die f iberwiegende ~ e h r -  
heir derselben kann  al lerdings aueh bei sehr kr i t i seher  E ins te lhmg doch 
der  Marmorknoehenkrankhe i t  zugereehnet  werden, wenn z. Teil aneh nur  
aus W~hrseheinl iehkei tsgr  tinden. 

So hat, in der Beobaehtung yon Zctleski (Vater und Tochter) der V~ter eine 
Fraktur durehgemaeht und eir~ typisehes R6ntgenbild. Pities Einzelfall 4 is~ histo- 
logisch gesiehert, yon der Familie (Mut.ter und 3 Kinder) des gleichert Autors hat 
die Mutter einen Knoehenbruch erlitten, ein Kind ist, an/imisch, besonders sind aber 
die R6ntgenbilder sehr typiseh und far dim Engwicklung des Leidens besonders auf- 
sehlngreieh. Der Fall 4 yon Aflma.t,n wird yon M. B. Sdt'midt mit Wahrseheinliehkeit 
zu den eehten Marmorknc~'hen gereehne~. Aueh bei Ghorm.leys Fitllen wfirde 
das l/6ntgenbild der Wirbel in diesem Sinne zu verwerten sein. - -  Die OriginM- 
arbeit yon De Fb~e Licht war mir leider nieht zug~i.nglieh. 

Von den yon Harnapp aufgeff ihrten Fal len  bleiben dann  2 F~mfilien, 
n~imlieh seine eigene Beobacht.ung und diejenige Lauterburgs, welche die 
Bezeiehnung als famili'~re, gut~r t ige  Osteoslderose tatsSehlieh verd ienen  
,,nd auf Grund  ganz bes t immter  Merkmale  yon eehten 3{a.rmorknoehetl 
abge t rennt  werden k6nnen ~. Wegen der ~'rage ihrer  Verwandtsehaft .  mit, 
tubulSrer  Sklerose sollen die beiden Knoehenle iden  nigher besproehen 
werden. Lauterb'urg besehreibt  eine ausgedehnte  Osteosklerose, bei weleher  
die grebe Ges ta l t  der  Pha langen  und des SehSdels eigentfimlieh v e r a n d e r t  
war und keine Zeiehen erh6hter  Knoehenbr t ieh igkei t  oder yon An/~mie 
bestanden.  Aus  der  Sehi ldernng des g6n tgenbefundes  en tnehme ieh:  
,,Die Verdiehtung des Knoehens  beruht  auf einer Vergr6berung der  
Spongiosa.balken, welehe zum Teil zu versehmelzen s e h e i n e n . . .  Das 
.Beeken zeigt dieselbe grebe,  aber  diehte  St.ruktltr. Die normale  S t ruk tu r -  
form meist  erhal ten,  infolge der  Verdiekung dot  Spongiosabalken stellen- 
weise iiberm/iA]ig deat l ieh siehgbar.  Nut  we die Verdiehtung sehr s t a rk  
wird, versehwindet  die S t r u k t u r  dureh Versehmelzung der  einzelnen 
Knoehenbalken .  Ebenso verh/t l t  sieh der Sehenkelkopf  . . .  3 ' [etaphysen 
an Tibia  und  F e m u r  mit  nl/tgig diehter ,  grober  Spongiosa. UImL ltnd 
Radius  ebenso."  Eine solehe verd ieh te te  und  vergr6ber te ,  zum Teil 
sogar iiberm/if]ig deutl iche Spongiosas t ruk tu r  s teh t  in sehroffem Gegen- 
satz znr homogenen S~rukturlosigkei t  eehten 3I~rmorknoehens,  der  
h6ehstens dureh die bekann ten  helleren QuerbS, nder  unterbroet len  wird.  

t Wahrseheinlieh geh6rt hierher aueh die yon Liebenam besehriebene Osteo- 
slderose, deren NiBbildungseharakter dureh die VergeseUschaftung mit GliedmaBen- 
enddefekten betong wird; der Fall bleibt jedoeh im folgenden unberficksichtigt, 
well die Angaben fiber die feinere Natur der Knochenverdiehtung zu allgemein 
geh~lten sind. 

15" 
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-~hnliches gilt f~r Harna'yps F~tlle. Nicht nur die typischen klinischen 
Zeichen, sondern auch das eharakteristische P~6ntgenbild der Alber~- 
~ch#nbergsehen Krankheit  wird hier vermiBt. Auch innerhalb des sklero- 
sierten Kmoehens udrd wiederum eine vergr6ber~e Struktur der Spon~osa  
erkennbar, zum Teil naturgemgft tibersehattet dutch den hohen Grad 
yon Sklerose. Trotz des teilweise sehr jugendliehen Alters der Befallenen 
fehlt die charakterist.isehe keulenf6rmige Auftreibung der Extremitgten-  
knochen. Sehlieglioh sieht man aueh nirgends des seJm.rf begrenzte 
Nebeneinander strahlendurehls glteren, noeh normalen Knochens 
neben den sklerosierten Partien, wie as besonders an den Bildarn Pi.ries, 
aber aueh bei anderen ver6ffentliehten Po6ntgenbildern so sah6n zu er- 
kennen ist. J~hnlieh wie bei Laulerburg handelt es sieh bei Har~zapps 
F/illen offenbar um eine Vermehrung des normalen h~mellgren Knochens, 
was j~t auch aus der Untersuehung einer Probeexaision hervorgeht. 

])as Gemeinsame der beiden eben besproehenen Beobaehtungen 
mit dem hier mitgeteilten Fall ist die verd.ichtete und vergrbberte Spon.giosa- 
st','.uktur, im Gege.nsatz zur SJntwict'lung einer rSnlgenologi.sch homogenen 
Fiillmasse bei echten Marmor]cnochen, /erner des Fehlen erl~6hter Knoche,n. 
briichigkeit, der Ana:.mie und vc.~ Hirnnervensymptomen. .Diesa l:~berain- 
stimmungen bereehtigen dazu eine seharfe Grenzlinie gegentiber Albers- 
Schdnbergseher Krankheit  z~i ziehen mid derartige Fglle unter dem Namen 
der g ulartigen Osleost-lero.se zusammenzufassen. 

Es lgf~t sieh vorlglffig noeh nicht sagen, wieweit (lie ..-~hntiehkait soleher 
Fgllc geht. An den R6ntgenbildern der wm Ha.rna'pp beseh,'iabenen 
Fglle, in welche mir freundliehst Einbliek gewghrt wurde, sind tubulSre 
Strukturen nieht zu erkennen; ob solehe allerdings, aueh im Fa.lle des 
Vorhandenseins, iiberha~pt zur Abbildung kgmen, ist ungewiB. Es wird 
wiehtig sein zu klgren, ob ebenso wie diejenigen Harnapps ~md La.tder- 
burgs der bier mitgeteilte Fall famili&ren Charakter hat;  antsprechende 
NaehforscImngen sind beabsiehtigt. 

Selbst wenn die hier als ~l tart ige Osteosklerose zusammengefagten 
F'gl}a sich nieht in allen Einzelheiten gleiehen, so reehtfertigt sieh die Auf- 
stelhmg einer solchen Gruppe doeh sehon jetzt analamisch wegen der 
besonderen Art yon Knoehenvermehrung und klinisch wegen der yon 
anderen Osteosklerosen so versehiedenen gutartigen Prognose. Vielleieht 
kann gerade im gegenwgrtigen Zeitpunkt die Kenntnis dieses Krankheits-  
brides der Klinik yon Nutzen sein. An sieh wird zwar die gut~rtige 
Osteosklerose ebensowenig wie die meist s~nptomlose Osteopoikilie 
ihren Tritger wegen Besehwerden yon seiten der Knoohen oder des Blutes 
zum Arz~ ffihren. Die damit behafteten ,~Ienschen i~leiben gewissermaBen 
in der BevSlkerung verborgen und wurden bishar nut  mffgllig entdeekt.  
])as wird abet in dem Augenblick anders, we ganze Bev61kerungen syste- 
matiseh mit  RSntgenstrahlen untersucht werden. Wie sehon die ersten 
Erfahrungen in Mecklenburg gezeigt haben, st613t man dabei notwendig 
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auf derartige Fglle. Es wird dann  n6tig sein, die verderbliche und  erb- 
biologisdl zu bek/tmpfende Marmorknoehenkrankhei t  zu unterseheiden 
von gutar t iger  Osteosklerose, welche, ebenso wie die Osteopoikilie, nur  
als eine harmlose S p i e l a r t  der Skeletge.sO.dtung ~mfzufl~ssen ist. 

Zusammenfassung.  

Eine bisher nicht bekannte  Form allgenminer Knochensklcrose wird 
beschrieben, welchc wcgen des r6hrchenf6rmigca Umbaues  der Spongiosa 
als tubul~re 8klcrose bezeichnet wird. I)iese Erkrankung  stellt den ersten 
pathologisch-anatomisch bckanntgewordenen Typ einer Gruppe gut- 
artiger Knoehenskleroscn d~r, die yon echt.en Ma, 'nmrknochen seharf 
zu sondern sind und, ebenso wie die Ost.eopoikilie, kliniseh harmlose 
SpielaI'ten der Skeletgestaltung bedeuttm. 
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