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Wird mit Hilfe der Réntgenstrahlen am Lebenden festgestellt, daf
das innere Geriistwerk der Knochen zu einer mehr oder weniger kompak-
ten Fiillmasse verdichtet ist, so sieht sich der Arzt m allgemeinen vor keine
schwierigen differentialdiagnostischen Erwigungen gestellt. LiaBt sich
eine knochenbildende Carcinose ausschlielen, was hiufig schon durch den
familidgren Befall und das jugendliche Alter des Patienten moglich ist,
und liegen keine Anhaltspunkte fiir eine entsprechende berufliche Schidi-
gung (z. B. bei Kryolitharbeitern) vor, so wird echte Marmorknochen-
krankheit angenommen, und zwar auch dann, wenn die klinischen Haupt-
zeichen wie Knochenbriichigkeit, Anamie oder Hirnnervensymptome
vermifit werden. Der Pathologe konnte einwenden, daf} auch die ganz
andersartige, mit Blutkrankheiten einhergehende Osteomyelosklerose
in Betracht gezogen werden mull. Tatséchlich ist aber die dabei auf-
tretende diffuse schleierartige Verschattung des Skelets wihrend des
Lebens noch nie erkannt worden, und offenbar ist aus technischen
Grimden — das entstehende Rontgenbild gleicht geringen Graden von
Unterbelichtung — mit der Erkennung auch in Zukunft praktisch nicht
zu rechnen.

Findet der Kliniker also eine allgemeine Osteosklerose, die nicht
toxisch oder krebsig ist, so wird er bei dem heutigen Stand der Kennt-
uisse zur Diagnose echter Albers-Schonbergscher Marmorknochen gendtigt
sein. Das wiirde aber grundlegend anders, sobald sichere Kenntnisse
iiber andere Formen diftuser Skeletverdichtung vorligen. Gewisse
Hinweise darauf bieten die familiiren Erkrankungen, deren réntgeno-
logische Erscheinung von Harnapp und von Lauterburg beschrieben
wurde. Aber erst entsprechende anatomische Befunde werden die Ab-
grenzung selbstindiger Formen mit der notigen Sicherheit erméglichen.
Im folgenden soll cine entsprechende eigene Beobachtung mitgeteilt
werden, deren anatomisches Bild zu dem der Marmorknochen keine Be-
ziehung hat, und dessen Kenntnis auch dem Kliniker wegen des ganz
andersartigen, gutartigen Verlaufs von Wert sein wird.



Uber tubulare Sklerose des Skelets. 217

Der 6ljihrige Tischler, dessen Skeletbeschaffenheit hier beschrieben
wird, war an einer klinisch erkannten Leukimie verstorben, welche
wegen der eigentimlichen Kombination mit reticulumzelliger System-
erkrankung bereits Gegenstand einer fritheren Mitteilung war (4dpitz,
1939). Dort finden sich die wesentlichen klinischen Daten von denen
hier nur erwidhnt sei, dal} in der Anamnese keine Zeichen von Knochen-
briichen oder Beschwerden von seiten des Skelets angegeben sind, sowie,
dal seit dem Kriege eine rechtsseitige Schwerhorigkeit bestehen soll, die
sich in den beiden letzten Lebenswochen verschlimmert hat. 3 Tage
vor dem Tode wurde eine Rontgenaufnahme des Thorax angefertigt.
Die Rippen zeigten fleckfdrmige, hellere Bezirke, so dal man an Knochen-
metastasen eines malignen Tumors dachte. Erst die Sektion ergab,
wie vorweggenommen sei, dafl die nur scheinbar aufgehellten Bezirke
in Wirklichkeit von normaler Dichte waren, und dagegen der iibrige, als
normal angesprochene Knochen viel zu dicht.

Der makroskopische Sektionsbefund (8. 62338, Path. Inst. Univ.
Berlin) ergab eine teils fleckige, teils verwaschene Sklerose aller unter-
suchten Knochen (Wirbelsiule, Femur, Humerus, Rippen, Sternum,
Schidel). Meist waren die verdichteten Partien direkt von compacta-
artiger Bexchaffenheit, dabei die duBlere Gestalt der Knochen stets nor-
mal, die Compacta selbst nicht nachweisbar verdickt und das Skelet
wohlproportioniert. Die freien Markraume wurden von dem leukimi-
schen Mark eingenommen. Eine sichere makroskopische Diagnose liel
sich bei der ungewohnlichen Skeletbeschaffenheit nicht stellen. Grole
Teile des Knochengeriistes wurden daher in Sigescheiben rintgenologisch
und in Ubersichtsschnitten histologisch untersucht. Ich gehe zundchst
auf die Knochenarchitektur ein, soweit sie fir das freie Auge oder die
Lupe erkennbar ist, und bespreche anschlieflend die mikroskopischen
Bauverhaltnisse.

Im Réntgenbild des oberen IFemurendes (Abb. la) ist der spoungitse
Knochen hochgradig verdichtet, so dafl besonders unterhalb des Gelenk-
knorpels die feinere Struktur fast ganz tiberschattet wird. In den {ibrigen
Bezirken ist aber der normale trajektorielle Verluuf der Knochenbalken
noch deutlich erkennbar. Einzelne hellere Bezirke sind nur verwaschen
gegen die dunkleren abgegrenzt. Im Ubersichtsschnitt des Schenkel-
kopfes (Abb. 1b) wird innerhalb der stirksten Sklerose der Markraum
tast vollig durch plimpe und miteinander verschmelzende, meist deut-
lich parallel geordnete Balkenziige erfiillt. Wo dieselben auseinander-
riicken und einen gréBeren Zwischenraum freigeben, erkennt man eine
strukturelle Bigentimlichkeit: An Stelle der einfachen Knochenziige
normaler Spongiosa sieht man ein Svstem verdoppelter Linien, welche
offenbar infolge einer zentrulen Kanalisierung der Balken entstehen.
Die Hohlung des spongitsen Knochens wird dort besonders deutlich,
wo die Spongiosa der proximalen Metaphyse in den Schaft {ibergeht
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(Abb. 2). Hier sieht man schon im Réntgenbild der Sagescheibe (a), dafl
viele Knochenziige mit einer zarten medianen Aufhellung versehen sind.
Soweit ihr Verlauf mit der Strahlenrichtung zusammenfillt, projizieren
sie sich als kleine, dunkle Kreise. Beide Strukturbilder findet man im
Ubersichtsschnitt leicht wieder (b). Die Compacta behilt dabel den ge-
wohnlichen Bau.

b
Abb. 1. a ROntgenbild einer Sigescheibe aus dem proximalen linken Femurende (natiicliche

ichtssehnitt des entsprechenden Schenkelkoptes (van (Fieson,
Vergr. 1 : 1,3},

Grose). b Histologischier Ther

Weniger verindert war die distale Femurepiphyse. Im Réntgenbild
und histologisch fand man lediglich iu unscharf begrenzten Bezirken eine
Vergroberung und zum Teil auch zentrale Kanalisierung von normal an-
geordnetem spongitsen Knochen.

Im Humeruskopf (Abb. 3a) ist die Sklerose in den knorpelnahen
Teilen am stirksten, sonst aber geringer als im Femurkopf. Der Uber-
sichtsschnitt (3h) laBt aber auch in diesen wenig verdichteten Bezirken
einen fust vollstindigen Umbau der Spongiosa erkennen, die wie aus
einem zierlichen Spitzenwerk doppelter Linienziige gewirkt ist. Die eigen-
tiimliche Strukturanomalie der Spongiosa greift also liber die eigentlich
verdichteten Bezirke hinaus. '

Alle Wirbelkorper (Abb. 4) sind mehr oder weniger stark verdndert,
die Sklerose dabel im Rontgenbild und auch fiir das freie Auge fleckiger
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Abb, 2, Femursehaft am Ubergang zur proximalen metaphysaren Spongiosu. Ber r dent-

liche zentrale Kanalisicrung der Spongiosabalken, bei zx die entsprechenden kreistormigen

guersehnitte.  a Riotgenbild ciner Sigescheibe, 1 2.2 vergraBert, b hersichtssehnitt
des gleichen Objektes (van Gieson. Verge, 1 :1,5).

AbLb, 3. Proximale [Tumerusepiphyse. o Rontgeubild ciner Sigeschiecibe, naticliche Guile,
b Uhersiclhitsschnitt des gleichen Objektes. Deutlicher tubuliirer Ban aueh der
nichtsklerusicrten Teile fean Gieson. Vergr, 1 1L,a.
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und schirfer begrenzt als in den Extremitditenknochen. Die Herde
lehnen sich meist an die knéchernen SchluBplatten an, &hnlich wie ja auch
im Femur und Humerus in den knorpelnahen Teilen die Sklerose am
starksten ist. Histologisch (Abb. 4b) ist in den eigentlichen Herden der
Markraum bis auf geringe Liicken ausgemauert. Daneben zeigt sich nun
aber auch eine Verdnderung an der normal angeordneten Spongiosa

a b
Abb. 4. a Rontgenbild eciner median-sagittalen Sigescheibe der beiden untersten

Brust- und obersten Lendenwirbel, (Natiirliche Grofie.) b Die beiden unteren Wirbet
des Rontgenbildes im Ubersichtssehnitt (von Gieson, Vergr, 1 :2,2).

zwischen den Herden. Die Knochenzige sind hier oft nur in einem
Teil ihres Verlaufes plump verdickt, so als hitte eine ungeschickte Hand
ihren Verlauf nachzuzeichnen versucht und dabei streckenweise zuviel
Nachdruck angewendet. Auch wenn man die Grenze der dichten Knochen-
herde betrachtet, wird deutlich, dall sich die Anordnung der Spongiosa
dorthinein direkt fortsetzt, nur eben unter ungeheurer Vergroberung.
In den Wirbeln findet man auch solide, also nicht ausgehdhlte Knochen-
balken, weil offenbar das Auftreten der Lichtung an ein gewisses Maf
von Verdichtung gebunden ist.

Auch in den Rippen (Abb. 5) ist die Sklerose vorwiegend fleckig, wobei
die normalen Bezirke als hellere Aussparungen erscheinen, wie eingangs
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sehon erwihnt wurde. Histologisch ist neben unregelmifiger Verdickuny
der spongigsen Balken eine Verbreiterung und Aufsplitterung der Rinden-
schicht zu bemerken. Das Sternum ist stark sklerosiert, mit Aushohlung
der sehr breiten Balken. Am Schadel ist von der Diploe infolge Sklero-
sierung fast nichts erhalten. Das Schideldach sigt sich duher nur schwer
durch, obwohl es nicht verdickt ist. Weyen der Angaben iiber Schwer-
horigkeit wurde (im Laboratorium der Hals-Nasen-Ohrenklinik  der
Univ. Berlin) ein Felsenbein in Serienschnitten untersucht. Die Kuochen-
struktur war durchaus normal und kein Befund zu erheben, welcher

e

Abb. 5. Rantwenbild von 3 Rippen, nahe der Knorpelknochengrenze. Die hellen Bezirke
entsprechen dem normalen, nicht skicrosierten Knochen (matiivliche Groge).

die Schwerhiorigkeit mit dec Skeleterkrankung in Beziehung bringen
wiirde.

Die makroskopisch auffiallige Sklerose erscheint also nur als Teil
eines eigenartigzen Umbaues, der auch in réntgenologisch nicht verdich-
teten Teilen nachgewiesen werden kann. An Stelle der normalen Spongiosa
findet sich ein Geriist aus hohlen Bildungen, deren riwmliche Gestalt
allein aus Schnitt- und Rontgenbild nicht eindeutig zu bestimmen ist.
Was in der zweidimensionalen Darstellung als doppelter Linienzug er-
scheint, kann entweder zyvlindrischen Rohren oder aber Doppelplatten
entsprechen, die einen Hohlraum zwiscehen sich schlieen. Dafl tberhaupt
rohrenartige Bildungen in dem pathologischen Knochen vorkommen,
ist aus dem Befund kreisformiger Querschnitte (Abb. 2a) zu entnehmen.
Es fragt sich aber, ob diese das ausschlieBliche Bauelement sind. Hier
hilft am besten die Untersuchung macerierter Knochenteile (Abb. 6)
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weiter, an denen man mit der binokularen Lupe die rdumlichen Ver-
hiltnisse mit aller wiinschenswerten Deutlichkeit erkennt.

Die normale Spongiosa baut sich bekanntlich aus Balken und Platten
auf, die nicht etwa als trennbare Baubestandteile zusammengefiigt sind,
sondern auf die mannigfachste Art incinander {ibergehen. Man kann
auch die Balken als das Gerippe stark durchlécherter Platten ansehen,
und umgekehrt die Platten als verbreiterte und zusammenflieBende
Balken. Fiir dies eigentiimliche Schwanken zwischen mehr linear und

Abb. 6. Maocerationspritparat ciner Sigescheibe aus dem linken Femurhals, Deutliche
Aushéblung sowoh! der quer- wie der lingsgetroffencu Knochenbalken (Vergr. 1 4).

mehr flichig erstreckten Raumgebilden bietet die Sprache keinen passen-
den Ausdruck. Ganz die gleiche Struktur wiederholt sich nun auch im
sklerosierten Knochen, nur auf zweifache Art abgewandelt. Einmal
ist das Geriist gewaltig verdickt, wenn es im {ibrigen auch die trabecular-
lamellire Bauweise wiederholt. Wo allerdings die Verdickung die héchsten
Grade erreicht, verschmelzen benachbarte Knochenziige auf vieifache
Art, so daB3 die frihere Anordnung tberdeckt wird und nicht mehr
zu erkennen ist. Die zweite und sehr auffillige Formbesonderheit ist
die zentrale Kanalisierung dieses ganzen vergroberten Geriistwerkes,
welche auch in den dichtesten Teilen noch nachzuweisen ist. Die Hohl-
raume haben dabei anndhernd jene Dimension und Lage, welche im nicht
verbildeten Knochen die normale Spongiosa selbst besitzt.

Weil man also das ausgebGhlte Réhrchen gewissermaBen als das
einfachste Baueclement dieses umgebauten Knochens betrachten kann,
méchte ich die vorliegende Knochenverinderung als fubuldre Sklerose
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bezeichnen. Nicht etwa der Markraum, sondern die Hohlung in der
Balkchenachse stellt dabei die Lichtung der Tubuli dar. Ein anschau-
liches Bild der tubuliren Herde erhilt man, wenn man sic sich als Gug-
form um eine etwa normale Spongiosaarchitektur vorstellt, wobei die
Stelle der letzteren dann von einem ebenso verzweigten Hohlraum-
system eingenommen wiirde.

Wegen des organisch-regelmiBigen Baues der verdnderten Spongiosa
wird man an die mikroskopische Untersuchung schon mit der Erwartung

Abb, ¥, Hisclogisches Bild aus der Spongiosa dos linken Schenkelhalses. Bel « typischer
Tubulus mit glatter Inucnwand: bei d verddinpte und innen gebuchtete Wand eines Tubulus
infolge sekundiver Resorption (Hamatoxylin-FEosin, Vergre. 1@ 20).

herangehen, lamelliren Knochen vorzufinden. Das ist auch der Fall,
und zwar hat sich trotz Untersuchung ausgedehnter Skeletteile nirgends
metaplastische Knochenbildung und auch nichts von Mosaikstrukturen
nachweisen lassen.

Balken und Platten der normalen Spongiosa bestehen bekanntlich
aus zentral gelegenen Osteonfragmenten (Breccien), die nach dem Mark-
raum zu von flachen, parallelen Lamellenziigen bedeckt und geglittet
werden. Die Rohrchen des pathologischen IKnochens lassen von Breccien
nirgends etwas erkennen. Vielmehr sieht man nur einen Mantel aus
schdn konzentrischen oder auch auskeilenden Lanellenziigen. Dieselben
libertreffen die entsprechenden Lagen normaler Spongiosa um ein Viel-
faches an Michtigkeit und lassen sich nur mit den inneren Generallumellen
kompakten Knochens vergleichen (Abb. 7). Gliederung in Osteone liegt
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ihnen ebensowenig wie diesen zugrunde. Auch halten sich die Lamellen-
lagen der Réhrchenwandung keineswegs an eine anndhernd zylindrische
Gestalt, sondern iitberziehen in oft vielfacher Windung die kompliziert
gebauten Oberflichen. Man kann also auch nicht etwa von pathologischen
Riesenosteonen sprechen.

Die aullere Begrenzung der Tubuli ist immer glatt, meist it deut-
licher Haltelinie. Ebenso ist urspringlich auch die Innenwand glatt,

Abb. 8. Sekundire osteoklastische Krweiterung ecines Tubulus, Zwischen a und b die

ursprimngliche, glatte Innenfliiche noch erhalten, zwischen b und ¢ Zeichen ausgichiger

lacundrer Resorption. Die Unterbrechung der Lamoellenziige bei # besonders deutlich
(Iamatoxylin-KEosin, Vergr. 1 :48).

wie noch ein grofler Teil derselben, nahezu die Halfte, erkennen lifit.
Innerhalb der Wand solcher Roéhrchen ist nichts von eingemauerten
lacuniren HMaltelinien nachzuweisen. Daraus darf man schlieBen, dafl
die réhrenférmige Gestalt nicht durch spitere Aushshlung zuerst solider
Gebilde verursacht sein kann, sondern gleich in dieser Form angelegt
worden ist. Das Rohrcheninnere war nie von Knochen erfiillt.

Allerdings kann sich sekunddr an der Innenwand der Réhrchen lacunirer
Abbau einstellen. Dann ist die Innenwand nicht mehr glatt, sondern
von einer typisch gebuchteten Resorptionslinie eingenommen. Wo ein
Réhrchen nur zum Teil diese zusitzliche Aushéhlung zeigt, ist ihr sekun-
dédrer Charakter besonders deutlich (Abb. 8). Hier sieht man einen
innen glatten Tubulus (zwischen a und b), der in einem (zwischen b und ¢
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gelegenen) Teil die Folgen der osteoklastischen Annagung zeigt: gebuch-
tete Verdiinnung der Wand und Unterbrechung der Lamellenziige. Es
ist nicht unméglich, daB die oft erhebliche Osteoklasie (s. auch Abb. 7h)
durch die leukdmische Markinfiltration bedingt ist. Wichtig ist jedenfalls,
daB nicht diese sekundire Aushohlung an sich schon hohler Gebilde,
sondern eine fehlerhafte, namlich rohrenférmige Anlage der Spongiosa
ihre pathologische Gestalt bedingt. Zeichen frischen Knochenanbaues
haben sich iibrigens nirgends gefunden.

Es liegt also eine fleckige oder mehr diffus verteilte Fehlgestaltung
der Spongiosa vor, die aus reifem lamellirem Knochen besteht und an-
statt von Trabekeln aus Hohlgebilden aufgebaut wird. Die tubuldren CGe-
biete sind zum Teil erheblich verdichtet, so daB dann eine compactaartige
Beschaffenheit der Spongiosa zustandekommt. Eine Rickwirkung auf
die Bluthildung ist trotzdem nicht zu erwarten, weil dem myeloischen
Gewebe im restlichen Mark zweifellos genligend Raum verblieben ist.
Als Bezeichnung fiir den eigentiimlichen, sklerosierenden Umbau wird
der Ausdruck ,.tubulire Sklerose” vorgeschlagen.

Um das Leiden, welches im Schrifttum noch nicht beschrieben ist,
richtig einzuordnen, ist seine Bezichung zu einer Reihe verschiedener
Skeleterkrankungen zu erwigen. Gegen Pngetsche Krankheit spricht
die vollige Abwesenheit von Mosaikstrukturen und Deformierungen.
An Stelle eines gesteigerten Umbaues sieht man vielmehr groBziigige La-
mellenstrukturen, die wie aus einem Gull entstanden sind. Eine ». Reckling-
hausensche Krankheit kénnte wegen des auch dort beobachteten réhren-
formigen Knochenumbaues in Betracht gezogen werden. Nun bilden
sich aber, wie z. B. aus der klaren Beschreibung Thiiers hervorgeht, die
hohlen Knochenbilkchen der Ostitis fibrosa dadurch, dafl das Bilkchen-
innere durch fibrises Mark ersetzt wird. Bei der tubuldren Sklerose ist
die Hohlung dagegen kein sekundires Produkt, sondern anlagemifliy be-
dingt. Eine Osteomyeloskierose wirde zum Einbau metaplastischen
Knochens zwischen die an sich normale Spongiosa fithren, also zu einem
ganz anderen Bilde, als es hier vorliegt. Auch einc Beziehung zur gleich-
zeitig vorhandenen Leukdmie ist nicht denkbar. Zwar kennt man verschie-
denartige Skeletverdnderungen bei Leukimie (Apitz, 1938), jedoch keine
diffusen Sklerosierungen. Und selbst, wenn der beschriebene ¥all in dieser
Hinsicht eine Ausnahme bilden sollte, so miiite man doch einen reaktiven
Charakter der Knochenbildung erwarten, und nicht eine Skeletverinde-
rung, die zweifellos weitaus édlter ist, als die leukimischen Gewebswuche-
rungen,

Man mufl annehmen, daB ein derartiger, vollstindiger Umbau des Kno-
chens, welcher keine Zeichen des Fortschreitens zeigt, ebenso alt ist, wie
der jeweils befallene Knochen, d. h. Jahrzehnte. Damit riickt die tubu-
lire Sklerose in das Gebiet der Fehlentwicklungen des Knochengeriistes,
die mit Vermehrung der Knochensubstanz einhergehen, das sind die Osteo-

Virchows Archiv, Bd. 305. 15
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poikilie und die Marmorknochenkrankheit. Bekanntlich entwickeln sich
bei Osteopoikilie multiple, fleckige und gut umschriebene ,,Compactaherde
in der Spongiosa. Sie bestehen ebenso wie die Sklerosen unseres Falles
aus reifem lamelliren Knochen (Schmorl, Briicke ). Ich hatte Gelegenheit,
einen sog. Compactaherd des Oberschenkels, der bei der Sektion zufillig
gefunden wurde, zu untersuchen und fand hier keine Andeutung tubuldrer
Struktur (Abb. 9). Da nun diese einzelnen Herde den multiplen Ver-
dichtungen der Osteopoikilie im Aufbau véllig gleichen und auch in den

Abb. 9. Histologisches B3ild eines Compactaberdes des Schenkelhialses. Deutliche Lamellen-
struktur des Knochens, jedoeh kein tubnlirer Aufbaun (tlimatoxylin-Iosin, Vergr. 1 : 30).

Abbildungen Schmorls und Briickes kein tubulirer Ban zu erkennen ist,
ergibt sich hieraus ein wichtiger Unterschied gegeniiber dem hier unter-
suchten Fall. Beide Skeleterkrankungen haben also gemeinsam eine
ungleichmaBige Verdichtung der Spongiosa durch Vermehrung reifen
lamelliren Knochens, unterscheiden sich jedoch durch die zum Teil
auch diffuse Ausbreitung und den tubuliren Umbau, Ziige, welche der
Osteopoikilie nicht zukommen.

Wihrend also eine recht enge Verwandtschaft mit der Osteopoikilie
nicht von der Hand zu weisen ist, hat die tubuldre Sklerose mit echten
Marmorknochen nichts zu tun. Als Merkmal der Echtheit sehe ich dabei
jene Zeichen an, welche 3. B. Schmidt von der zugrunde liegenden Bil-
dungsstérung abgeleitet hat, das sind u. a. die Reste verkalkter Knorpel-
grundsubstanz im Marmorknochen und die bekannte keulenfSrmige
Gestalt der Rohrenknochen. Wiihrend die anatomisch gesicherten Fille
Albers-Schinbergscher Krankheit ebenso wie diejenigen mit den klassi-
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schen klinischen Symptomen ohne weiteres von der tubuliren Sklerose
abzutrennen sind, trifft das nicht zu fiir solche Fille, bei welchen die
réntgenologische Feststellung einer Knochenverdichtung beinahe der
cinzige Anhaltspunkt fiir die Diagnose war. Harnapp hat an derartigen,
immer zufillig entdeckten Beobachtungen aus dem Schrifttum 5 Familien
und 3 Einzelpersonen zusammengestellt und als ,.familidre, gutartige
Form der diffusen Osteosklerose’’ bezeichnet. Die iiberwiegende Mehr-
heit derselben kann allerdings auch bei sehr kritischer Einstellung doch
der Marmorknochenkrankheit zugerechnet werden, wenn z. Teil auch nur
aus Wahrscheinlichkeitsgriinden.

So hat in der Beobachtung von Zaleski (Vater und Tochter) der Vater eine
Fraktur durchgemacht und ein typisches Rontgenbild. Piries Einzelfall 4 ist histo-
logisch gesichert, von der Familie (Mutter und 3 Kinder) des gleichen Autors hat
die Mutter einen Knochenbruch erlitten, ein Kind ist animisch, besonders sind aber
die Rontgenbilder sehr typisch und fir die Entwicklung des Leidens begsonders auf-
schinBreich. Der Fall4 von 4dfgmann wird von M. B. Schmidt mit Wahrscheinlichkeit
zu den echten Marmorknochen gerechnet. Auch bel Ghormleys Fillen wiirde
das Rontgenbild der Wirbel in diesem Sinne zu verwerten sein. —- Die Original-
arbeit von De Fine Licht war mir leider nicht zugénglich.

Von den von Harnapp aufgefithrten Fillen bleiben dann 2 Familien,
niimlich seine eigene Beobachtung und diejenige Louferburgs, welche die
Bezeichnung als familidre, gutartige Osteosklerose tatsichlich verdienen
und auf Grund ganz bestimmter Merkmale von echten Marmorknochen
abgetrennt werden kénnen!. Wegen der Frage ihrer Verwandtschaft mit
tubuldrer Sklerose wollen die beiden Knochenleiden niher besprochen
werden. Lauterburg beschreibt eine ausgedehnte Osteosklerose, bei welcher
die grobe Gestalt der Phalangen und des Schidels eigentiimlich verindert
war und keine Zeichen erhéhter Knochenbriichigkeit oder von Anidmic
bestanden. Aus der Schilderung des Réntgenbefundes entnehme ich:
,,Die Verd'ichtu.ng des Knochens berubt auf einer Vergréberung der
Spongiosabalken, welche zum Teil zu verschmelzen scheinen... Das
Becken zeigt dieselbe grobe, aber dichte Struktur. Die normale Struktur-
form meist erhalten, infolge der Verdickung der Spongiosabalken stellen-
weise itbermiBig deuatlich sichtbar. Nur wo die Verdichtung sehr stark
wird, verschwindet die Struktur durch Verschmelzung der einzelnen
Knochenbalken. Ebenso verhalt sich der Schenkelkopf ... Metaphysen
an Tibia und Femur mit méBig dichter, grober Spongiosa. Ulna und
Radius ebenso.” Eine solche verdichtete und vergréberte, zum Teil
sogar tibermiBig deutliche Spongiosastruktur steht in schroffem Gegen-
satz zur homogenen Strukturlosigkeit echten Marmorknochens, der
hochstens durch die bekannten helleren Querbinder unterbrochen wird.

! Wahrscheinlich gehért hiecher auch die von Liebenam beschriebene Osteo-
sklerose, deren MiBbildungseharakter durch die Vergesellschaftung mit GliedmaBen-
enddefekten betont wird; der Fall bleibt jedoch im folgenden unberitcksichtigt,
weil die Angaben iber die feinere Natur der Knochenverdichtung zu allgemein
gehalten sind.

15*
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Ahnliches gilt fiir Harnapps Fille. Nicht nur die typischen klinischen
Zeichen, sondern auch das charakteristische Rontgenbild der .4lbers-
Schonbergschen Krankheit wird hier vermif3t. Auch innerhalb des sklero-
sierten Knochens wird wiederum eine vergréberte Struktur der Spongiosa
erkennbar, zum Teil naturgemall Gberschattet durch den hohen Grad
von Sklerose. Trotz des teilweise sehr jugendlichen Alters der Befallenen
fehlt die charakteristische keulenformige Auftreibung der Extremititen-
knochen. Schliefilich sieht man auch nirgends das scharf begrenzte
Nebeneinander strahlendurchlissigen, alteren, noch normalen Knochens
neben den sklerosierten Partien, wie es besonders an den Bildern Piries,
aber auch bei anderen verdffentlichten Réntgenbildern so schén zu er-
kennen ist. Ahnlich wie bel Luuferburg handelt es sich bei Harnapps
Fillen offenbar um eine Vermehrung des normalen lamellaren Knochens,
was ja auch aus der Untersuchung einer Probeexcision hervorgeht.

Das CGemeinsame der beiden eben besprochenen Beobachtungen
mit dem hier mitgeteilten Fall ist die verdichtete und vergréberte Spongiosa-
struktur, im Gegensatz zur Entwicklung einer rontgenologisch homogenen
Fiillmasse bet echten Marmorknochen, ferner das Fehlen erhéhter Knochen-
briichigkeit, der Animie und von Hirnnervensymptomen. Diese Uberecin-
stimmungen berechtigen dazu eine scharfe Grenzlinie gegeniiber A lbers-
Schinbergscher Krankheit zu ziehen und derartige Fille unter dem Namen
der gutartigen Osteosklerose zusammenzufassen.

Es lafBt sich vorlaufig noch nicht sagen, wieweit die Ahnlichkeit solcher
Falle geht. An den Réontgenbildern der von Harnapp beschricbenen
Falle, in welche mir freundlichst Einblick gewdhrt wurde, sind tubulire
Strukturen nicht zu erkennen; ob solche allerdings, auch im Falle des
Vorhandenscins, iberhaupt zur Abbildung kdmen, ist ungewifl. Xs wird
wichtig sein zu kldren, ob ebenso wie diejenigen Harnapps und Lauter-
burgs der hier mitgeteilte Fall familidren Charakter hat; entsprechende
Nachforschungen sind heabsichtigt.

Selbst wenn die hier als gutartige Osteosklerose zusammengefalfiten
Fille sich nicht in allen Einzelheiten gleichen, so rechtfertigt sich die Auf-
stellung einer solchen Gruppe doch schon jetzt anafomisch wegen der
besonderen Art von Knochenvermehrung und klinisch wegen der von
anderen Osteosklerosen so verschiedenen gutartigen Prognose. Vielleicht
kann gerade im gegenwirtigen Zeitpunkt die Kenntnis dieses Krankheits-
bildes der Klinik von Nutzen sein. An sich wird zwar die gutartige
Osteosklerose ebensowenig wie die meist symptomlose Osteopoikilie
ihren Trager wegen Beschwerden von seiten der Knochen oder des Blutes
zum Arzt fithren. Die damit behafteten Menschen oleiben gewissermalflen
in der Bevdlkerung verborgen und wurden bisher nur zufillig entdeckt.
Das wird aber in dem Augenblick anders, wo ganze Bevélkerungen syste-
matisch mit Réntgenstrahlen untersucht werden. Wie schon die ersten
Erfahrungen in Mecklenburg gezeigt haben, st6ft man dabei notwendig
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anf derartige Fille. Es wird dann nétig sein, die verderbliche und erb-
biologisch zu bekampfende Marmorknochenkrankheit zu unterscheiden
von gutartiger Osteosklerose, welche, ebenso wie die Osteopoikilie, nur
als eine harmlose Spielart der Skeletgesiultung aufzufassen ist.

Zusammenfassung.

Eine bisher nicht bekannte Form allgemeiner Knochensklerose wird
beschrieben, welche wegen des réhrchenformigen Umbanes der Spongiosa
als tubuldre Sklerose bezeichnet wird. Diese Erkrankung stellt den ersten
pathologisch-anatomisch bekanntgewordenen Typ einer Gruppe gut-
artiger Knochensklerosen dar, die von echten Marmorknochen scharf
zu sondern sind und, ebenso wie die Osteopoikilie, klinisch harmlose
Spielarten der Skeletgestaltung bedeuten.
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