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Osteofibrosis deformans juvenilis. 
(Polyostotische fibriise Dysplasie Jaffe-Lichtenstein.) 

Von 
E. Uehlingcr. 

Mit 19 Abbildungen im Text (28 Einzelbildern). 

(Eingega'1agen am 22. Jan'~(lr 1940.) 

]m Jahre 1938 hat Lichtenstein, ~uf Anregung yon J~l/[e, erstmals 
F~lle einer bis anhin unbekanntcn, seIbsts Skeleterkrankung 

beschrieben, nach ihrem besonderen Erschcinungsbild ~% m~ch ihrer 
besondcren _~tiologie als polyostotische [ibfSse Dysplasie (Polyostotic 
fibrous dysplasia) bczeichnet und folgende Definition gegcben: Es 
handclt sich um eine meisb einseitig besehrs Fehlentwicklung des 
Skeletes, mehrcre oder viele Knoehen umfassend. Die M~rkr/tunlc der 
erkrankten Knoche~: sind mit einem derben, grauweiBen, fibrSsen Gcwebe 
gefiillt. Der Zustand beruht auf einer Fehldifferenzierung des knochcn- 
bitdenden Mesenchyms. Die Krankheit  beghmt in der Kindheit und 
verlSuft protrahiert in SchSben. Die klinische:l Erscheimmgen bcstehen 
in Gliederschmerzen, Defornlit/~ten und Spont~mfrakturen. Eine gute 
Vorstelhmg yon Form uad Lokalisation (ler Skeletver/tr, derungen geben 
die Syno~tyme: Osteodystroi)hi~ (Osteitis) Iibrosa unilatcratis (Borak 
und Doll, Goldha,mer), halbseitige Recklinghausensche Knochenla'tmk- 
heir), Ostitis fibrosa dissemim~tt~ (Albright, Butler, Hampton, Smith), 
polyostischc Ostitis fibrosa, Osteitis f ibro~ mit multiplen Foci (TurnbuU), 
Cystofibromt~tose des Skelctcs (Kienbdck), Ostitis fibrosa mit Knori)el- 
bildung. Gutc RSntgenbilder vcrmitteln die Arbeiten yon Berg'mann, 
.Freu,nd-Me//ert, Lichte~stei,t, :Ileyer-Borstel und WiIlich. Die patho- 
logisch-amatomische Untersuchung einer g~mzen Gliedmas~e init aus- 
gezcichneten Abbildungcn vcrdanken wit TeI/ord. 

Im deutschcn Schrifttunl linden sich nur vereinzelte Beobachtungen 
yon polyostotischer fibrSser Dysplasie, ohne dab diesen F/i, llen cinc 
Sonderstelhmg zuerkalmt worden ws (T0,belle i--4),  die untcr der 
Bezeichmmg Ostitis fibrosa localisata, Osteodystrophia unilaten~lis oder 
multiple Cystofibromatose des Skelctes ver6ffcntlicht worden sind. Im 
Handbuch yon Henke-Lubarsch-RSs,sle ist das Krankheitsbiid nicht 
erws 

Auf Grund einer eigenen Beobachtung, bei der erstmals eine voll- 
stgndige Sektion und, ill Erfiillung der Forderungen yon Looser und 
Sehmorl, eine makroskopische und histologische Untersuchung des 
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g e s a m t e n  Ske le tes  wie des e n d o k r i n e n  S y s t e m s  du rchge f f ih r t  w e r d e n  
konn t e ,  soll  die S e l b s t g n d i g k e i t  de r  po lyos to~ ischen  f ibr6sen  D y s p l a s i e  

gcpr i f f t  u n d  e ine  k la re  d i f f e r e n t i M d i a ~ m s t i s c h e  A b g r e n z u n g  g e g e m i b e r  
den  f ibr igen S k c l e t e r k r a n k u n g e n  m i t  Mark f ib rose  gegeben  wet 'den .  

Vargeacaichle. Hans W., geb. 1871, gest. im Alter yon 67 Jahren am 4,. 8.38. 
Mit 11, 12 und 20 Jahren drei Spo~tan/rakturen des rechten 2"em'u,rs an gleieher 
Stelle, die untcr hirtenstabartiger Verkrftmmu~uj .und V e r k ~ u n q  des Femurs um 
1.5 cm ausheilen. Trotz der Verunst~tltung des rechten Beines ist H. W. spater roll .  
kommcn leistungsfShig und kann seincn Beruf als Schuster ausiiben. Zn Beginn 
seines 67. Lebensjahres, 8 ),[onate vor dem Tode, erkrankt er unter den Erschei- 
nungcn einer di//u.~en Bauch/elltuberkulo,~e, die am 22. 4.38 zur Einweisung in die 
chirurgisehe Abt. der KrankenanstMt Neumtinster ffihrt (Chefarzt Dr. Th. Tobl,rl). 
Eintrittsbe/u~ul: Schilddriise nicht vergr6fiert, keine Epithelk6rperchcngesehwiilste. 
Brustkorb tief, faBfOrmig, ~tarr. Herz etwas nach links verbreiu~.rt, Aktion regel- 
mSflig, 108. TSne rein, leisc. Bd. 120/70. Lungenemphysem und Stauungskatarrh 
mit einigen nicht klingenden, feuehten Rg. Bauehdeeken vorgetrieben, gesp~mnt. 
nieht druckempfindlieh. Zwcrehfellhochstand. Leber vergr68ert. Milz nieht zu 
ftihlen. Entlang dem untercn Leberrand Strang ~us groSen hartcn Kin)ten. Refh'xe 
normM. Skrotal. und Kn6ehel6deme. Temp. 37.6 ~ Urhl: E Spuren, Z ne,2., Uro. 
hilin nnd Urobilin, Nen IreS., im Sediment Lc., Ep., granulierte und hvaline Zylinder, 
Oxalate. BSR. 42/til/69 mm nach 1, 2 und 24 Stunden. Bluthef~md: Rote  Bk. 
326001)0, mit Makro- und Anisocytose, Hb. 55%, F. I. 0.88, weil3e Bk. 4600, davon 
12% neutro, stabk., 61.5% neutro, segm., 8% 3Iono., 17% Lympho., 1,5% Plasma- 
zellen. Serunu'Mcium, 9,1 m~d 10,2 rag-% (3. und 31. Mai). Anorganisehe Serum,- 
'pho,sphale 3.3 rag-% (3. Mai) 1.:, Bhttharnstoff 44 rag-% (7. Ouli), Bluteholesterin 
,'~0 rag-% (5. Juli), Alkalireserve 48,1 und 51,9 rag-% (l 1. und 31. MM). Pla.~'maphos- 
phatase nieht erh6ht (I4. Mai). Verlauf: Andaucrnd Fieber urn 380 mit  Tages- 
schwankungen yon 1 ~ Zunehmende Zirkulationsinsuffizienz. fortschreitendc Ge- 
wichtsabnahme. Tod am 4,. S. 3~. Klinische Diagnose: Peritoaitis tubercuIosa. 
Makrocytg~re hypoehrome An~mie. Insuffieientia eordis. Status tlaeh Entfernung 
yon zwe[ Myx(m~en am rechten Ober- und Untersehenkel. Osteodystrophia fibrosa 
generalisat~ t/eektinghausen ? 

Sektionsbe/und (S.-N. 953:38). Hdmatogene Tuberkalose mit miliarer tuber- 
kuhSser Aussaat in Lungen, Leber, Milz und Knocheninark. Grol3knotige khsige 
Bauchfell- und Netztuberkulose. I,:/tsige Tuberkulose der traeheobronchialen, 
panereaticoduodenalen und portalen Lymphknoten. Dilatatio cordis. Braune 
Atrophie und Verfettung des Myokards. i{ydroperikard. Hydrothorax duplex. 
Skrotal- und BeinSdeme. Fettcirrhose der Leber. Entztindliehe Schwellung und 
H/imosiderose der Milz. SekundSre AnSmie. Harnsand. Alterslii• der 
Epithelk6rperehen. Kachexie. Pol.qostotische /ibr6se Dysplwsie. Narben am rechten 
Ober- und Unterschenkel. 

Aus dent SektionsprotokolI sei nur der Befund an den endokrinen Driisen und 
am Skeletsystem wiedergegeben: Hypophyse: Von normaler Gr613e, im Vorder- 
lappen regehn/tl3ige Verteilung der ehromophoben und ehromophilen Zellen. t t inter-  
lappen o .B.  Nchilddriisenlappen mcssen je S : 4 , : 3  cm, bestehen histologisch aus 
einem grolJfollikul/tren, kolloidreichen Driisengewebe. Von den Epithell~'6rperchen 
werden nach 15ngerem Suchen drei normal grol3e gefunden, die stark yon Fett-  
gewcbe durchwuchert sind und fast ausschliefllich aus glykogenhMtigen tIaupt-  
zellen bestehen. Pank,reas, Nebennieren, Hode'n und N~benhoden o .g .  

i Herrn Chefarz~ Dr. Tvbler bin ich ftir die 12berlassung der Kranken- 
geschichte, Herrn Dr. Rohrer ffir die l~berlassung der klinisehen R6ntgenbilder 
zu Dank verpfliehtet. 
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Die klinischen, rSntgcnologischen und pathologisch-anatomischen Befunde des 
Bewegung._*apparates sind folgende: 

1. Klinisch.er B@~nd. Bei der Spitalaufnahme, 4 Nanate vor dem T(K1, finder 
sieh in der reehtsseitigen Obers(thenkelmuskulatur eine kindskopfgroBe und in der 
Wadenmuskulatur eine gut faustgrofle, grebknot.ige, prall elastis~,he, knoehen- 
unabhfmgige, nicht druckempfindliche Geschwulst. Beide Tumoren werden am 
30.5. in Lok~lan/~sthcsie ausgeschiilt. Es handelt sieh um zwei 18:1:3:7 und 
7 : 7 : 7 em messende, aus mehreren Lappen zusammengesetzte, zentral eystisch 
erweiehte, zclla.rme, ausgesproehen gutartige Fibromyxome (31t3. Nr. 7287/3S, 
Abb. [). Am Skeletsystcm k6nnen 5.uflertieh mit Ausnahme des um 15 em ver- 
kiirzten reehten Obersehenkels keine Verunstaltungen, insbesondere auch keine 
Verkriimmungcn der Sehienbeine, festgestellt werden. ]3ewegliehkeit im rechten 

A b h .  1. l [ a r t s  ~.V., 67j . ,  P o b ' o s t o t i s c h e  f ib r i i se  D,~'sl)l;~sie. I )aros~,ales  ( : y s t i s c h e s  Fi i~rom3-x, )m 
v o n l  r e c h t e n  Obcrm:he r lkc l .  

Hiiftgelenk mit Ansnahme ch, r Abdukti(m re(,ht gut. Beweglichkeit der iibrigen 
C,~lenke normal. Das Schitdeldaeh (.rgibt lauteu, klaren Klopfschall. 

2. RgntgeT~ologi,~che B@~.de.  Die Ver~'~ndcrungen sind sehr eharakteristisch. Sie 
betr~,//en n'ur tilden 5reil der Kn.ochen. In takt  ,~iml IVirbel,~i~de, Rippe~,  Ha~d-  un,I 
F'~Lflkncchen. de~" ffes(rmte Sch&lel 'mit A m ~ a h m e  ei~l~r /r(irjlichen Sklero.~e {let Fel,~e~_- 
beinc. Erkral~kt .sind in erster L in ie  (tie la~gen Ri~h.renk~ochen und  (tie :uqeordnete~b 
I(Iterale'n _4bsch~:tte de,~ Schuller- ~.wt Becke.nffiirte, ls. I:erdnderwngen /i~zde~ .~ich i~ 
alle~t ~'ie," Extre'mitf ten. ~.'ie si'~td a,sy~n.metrisch, rechts u,esenllich ,~ch~ce'rer att.xflebihlet 
al.s l i~ks,  proxim(d :~Nrker als r ,sou,ohl i~ bezu.q a~/ das gesa~te Skelet al.,_' a uch 
iu bezuq a~/  (lie einzelnen R6hronbm),:he~L E)2iphysen .u'nd GeIenl'e. bi.s a u/ wenige 
A.~.s'n(~hmcv., i ntakt (Abb. 18 T.vpus d). 

An Scupulr und Clavic~dae: sind die schultergetenknahen Abs~.-hnitte am st./irk- 
s[en verS.ndert., verdiekt und zeigen elm; grob- und wcitmaschige Stxmgiost~st.ruktur. 
Die rechte Clavicula ist in dcr akromialen H~lfte unter gleiehzeitigcr Vemehm'5.1erung 
und kelehartigem Auseinanderweichen der Corticalis plump keulenfOrmig auf- 
getrieben. Im Bereich der Ansehwelhmg typisches Seifenblasenbild mit unregel- 
m/tBiger Kammerung. ](ammersepten 1--2 mm breit. Sternales Cla~qeulaende 
intakt. Im verdiekten akromialen Ende dcr linken Clavieula mehrere kirseh- 
groge, rundtiche Aufhellungen mit ringf(irmiger Randsklerose. Die gleichen 
Ver~nderungen yon grobfleekiger Osteolyse, verbunden mit streifiger Sklerose, 
welche yon Kienbdck als /ibrocysti,scher (:mba~t bezeiehnet werden, zeigen bcide 
Scapulae, besnnders die 8pinae und die angrenzendeu supra- und infraspinalen 

Virch,.,w.- Arehiv.  tt, d. :/I)6. 17 
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Bla t tahschni t te ,  die Proc. eoracoidei, die Gelenkpfannen und rechtersei ts  der 
ganze laterale Blat t rand.  Beide Httmeri mind stark ausgeweitet, der reehte  stttrker 
als der linke. Sehaft des reehten Humerus leieht nach aul3en gebogen mit  
einer maximalen Seheitelh6he yon 21'a era. Linker Humerus gerade. Sehaftdieke 
rechts 4 era, links 3 cm. Die Ausweitung ist an der proximalen Metaphyse  am 
stgrksten mit allmtthlieher Verjiingung gegen die distale Epiphyse. Compac t s  
hoehgradig exzentriseh versehmttlert, kaum 2 mm dick, streekenweise in d e r  Ltmgs- 
r iehtung lameltgr aufgesplittert,  nirgends vollstiindig unterbroehen. AuBenkon- 
turen glatt .  Markraum dureh einzelne Knoehenleisten gekammert .  Ep iphysen  

Abb. 2. ILms ~.V., 61j., l'olyost, otAsche *:ibvO~e Dyspbtsic. Hccht, cr Femur nnr F,er 
.knfn;Hlme vlmt 2EJ. 4. 38 !Dr. Rghrer, Krankemmst~alt Neumi~n~ter. Zflrich). l-Ih'tenstab- 
at ' tJ ' . '~ u  r l'ee:hLelg. -h~ernurs. Fi|Jrocystisr ['vab;~.u tier prl/x. -~'el:nurh~;dfte 
und dec rc,.hten Beckenh/ilfte, Impression (let reehten l-ItLftgelenkpfanrke. Linke Beeken- 

h:ilfte voll~tfindig iatakt. 

normal  mit  Ausnahme einer unregelmgtSig fleckigen Osteosklerose reehts proximM. 
( ;elenkkonturen glatt,  Gelenkspalten nieht  versehmttlert. Von den beiden Vorder- 
armknochen rechts ist nur  der 1Radiussehaft erkrankt ,  gleiehm/i/Sig verbre i ter t ,  
i iberspannt  in bogenartiger Verkri immung die gerade L'lna. Compaet.a auf  lance 
Streeken vollkommen spong~osiert, ohne seharfe Grenze in (tie auBerordentl ieh 
engmasehige, nieht  sehr kalkdiehte, zentrale 8pongiosa fibergehend. Epiphysen  
beiderseits normal. 

Wesen~lieh schwerer als die Ver:gnderungen des 8chultergiirtets und der  oberen 
Gliedmal]en sind die Prozesse am Beekengiirtel und den unteren GliedmaBen. Die 
reehte ]deckenhiil/te isf unter  dem Druek des Femurkopfes eingedriickt, der  J3ecken- 
eingang verengt ,  yon unregelmgl~ig asymmetriseh dreieekiger Je'orm (Abb. 2). 
Symphyse naeh links verdrgmgt. Jbistantia erista~rum 27,5 era, Dis tant ia  spin,~rum 
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24 era, Distanz zwisehen de.n Tubera ischii 9,5 era. Beckeneingang: Querdureh- 
messer 11,5 cm, gerader Durehtfie~ser 8 era. 1. schrgger I)urchmesser 10,5 cm, 
2. schrgger .Durehmesser 12,5 cm. Linksseitige Beckenlulochen und Kreuzbein 
intakt .  Die rechtsscitigcn ]3eekenknoehen sind teilweise verbrei ter t ,  zeigen glatte 
Augenkonturen und einen fibroeystischen Spongiosaumbau, eine gleichmhllige, 
herdf6rmige, MveolS, re Osteolyse und eine fleekig-streifige Osteosklerose rail, 
besondeI~ s tarker  Verdichtung des ganzen Pfannenbodens. Die rundlichen Wa.ben 
sind t/z , 1 und 2 em breit. Linke I-tiiftpfanne dureh Randleisten vertieft .  

Im linken _~'em,ur auf Troehanterh6he zwei rbomboide Ringsklerosen mit  zen- 
traler  Aufhellung, iiber der distalen Metaphyse media[ eine periestale Knoehen- 
sehale. Besonders eh~u'akteristiseh und  fSr die polyostotische fibrSse Dysplasie 
pathognomonisch ist die tdrte~tstabr~rtige V,~rkriJ:m,m,u.ng des recl~te'n Femurs (Abb, 2 
und 6). Das ga~tze proxi'male Fem~rdrittel ist kolbig aufgetriellen und spitzwinklig 
umgebogen. Der ~ehenkelhals verliiuft, schrSg nach hinten unten. Der Troehanter  
major  bildet den Bogenscheite[ und stiitzt, sich auf die Darmbeinseh~ufel ab. Proxi- 
male SehafthS.lfte und Sehenkelhals bilden einen naeh unten offenen Winkel yon 
etwa 80 ~ Beide Metaphysen, die proximale starker  al.~ die distale, verbrei ter t .  
Maxima.le Schaftbreite reehts 5.5 era, links 3 era. Markh6hle ausgeweitet, C\-nn- 
t)i~eta auf der  konvexen ,Seite der spitzbogigen Verkr ihnnnmg hoehgradig ver- 
sehmtt ert,  kaum 1 mm breit, aber nirgends vollsttindig unterbr,.when, ent lang der  
iuneren Kontur  s tark verdiekt,  gelegentlieh zweischiehtig. (lanzer Femurbogen 
dureh radi/ire Compaetaleisten, die wm der inneren zur :-'ml3eren Kontur  ziehen. 
verstis wodurch im .[15ntg, nbiht eine gewi~-se Kammerung der proximalen 
.\[etaphyse zustande kommt, l ) is taler  5larkramn teilweisr mit  flqnporiger Spon- 
giosa ausgefiillt. Sehenkelkopf walzelff6rmi~ zusamnmnc,edriickt, Spongios~ 
fleekig slderosiert, mit  subehondralen (ier611eysten (Abb. 6). Patellae intakt .  
ff'ibiae schlank, gerade (Abb. 3). Maximale Compactadit.ke 7 ram. In der reehten 
proximalen Tibiametaphyse l-lingsklerose yon 3 em Durehmesser. l~:'hle ~'ibulae 
sind in der proximalen Hglfte kolbig vcrdiekt,  S-f0rmig spiralig verkrfimmt, reehts 
wesentlich st~trker als links, so dalJ im a.-p. Bild des reehten Untersehenkels der 
Bogenseheite[ h in ter  die Tibia zu li~,gen kommt. Maximale Sehaftdieke 25 ram. 
I)ureh (tie Verkriimmung erfi~hren beide Fibulae eine Verlgngerung; die reehte 
miBt 40.9 em und ist. nm 2,tl em 19.nger als die Tibia. Cortiealis in der proximalen 
Hitlfte vollsthndig spongiosiert, biklet mit  der feinporigen 5h~rkspol~giosa ein ein- 
heitliches Gefleeht. Im Gegensatz zur normalen Slamgiosa mit  polygonaler Felde- 
rung und Anordnung der I~mehenbS.lkehen in den Druek- und Zuglinien ist diese 
pathologisehe Spongiosa viel engmasehiger und rundln)rig (Abt). 5e). In der distalen 
l:'ibulah/ilfte Seheidung in Markraum und Compaeta. Epiphysen yon Tibia und 
Fitmh~ und alle Yul3knoehen intakt .  

3. Makroskopische Be/u~Me. Die maeerierten Knoehen bringen eine gute rtium- 
liehe Erganzung zu den RiSntgenbihlern'und ieh verweise auf die Abb.  3 b, 5. 
Sie besttttigen dim schweren VerSmderungen der Tela easea, die 5ehaftausweil, ung 
und Verbiegung der ]angen P, Shrenknoehen mit starker Versehmi~lernng der Com- 
paeta  yon innen heraus, Auftreibung und Spongiosasehwund in den plat, ten Knoehen 
bis auf wenige sehnurdieke Leisten. Die Km)ehenoberflS.ehe ist, mit  Ausnahme der 
Sehnenans/ttze an den plat ten Knoehen (Urista iliaea, spina scapulae), glatt .  Ent-  
gegen den R6ntgenbiJdern besteht  aber weder in der lateraleu H~Ifte dec kolbig 
verdiekten reehten Clavieula noeh in dea i)roximalen Halften beider Humeri  und 
des reehten l?emurs eine eehte Kanmmrung tier Markrtiume, sondern die rSntgeno- 
logiseh festgestellte Septierung wird vorgettius~.ht dureh breite Knoehenleisten, die 
der Compaetainnenfl/tehe angelagert sind und diese versts in  geringem Mal~e 
finden sieh solche endostale Compaetaleisten in spiraliger Anordnung in beiden 
I-Iumerusseh/iften. Die MarkhShle der proximalen Femnrhiilfte reehts wird dureh 

17" 
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segment/ir angeordnete schmale Knochenpla t ten  in K:mm~ern aufgeteilt  und die 
Kammeru  selbst wicder dl,rch ringf6rmige endost~le Knocbenleisten eiagccngz. 
Als t~*berreste der Spontanfrakturen mit  periostaler Callusbildung l inden sich 

it b 

At)l). 3. ][ans \\:., ~i7j.. ]~olyost.(,tinchc ~il)rSse /)y.sphl, sie, Til)ia ~ d  Ftb~lla, spiralige 
Verkrummung del' Fibula, kotbige Vcr,lickung 4ei' pro~. 2/3, moosart.igo Os~eophyten. 

a R/inrgeni)iht. b Maeerar[,)nspr.5.i)arat. 

wulstige subperiostale Compactavcrdickungen. Ill der Fill/masse der ausgeweiteten 
Schaftmarkr/ tume ist h~tufig eine engmaschige, bimssteinurtige Spongiosa aus- 
differenziert,  in den belasteten Knoehen der unteren Extremit'Atell wesentlich 
st.irker als in den oberen Extremit~ten,  und ia den dista~len R6hrenknochen wieder- 
mn wesentlich s~iirker a.!s in de~: proxin:alen und weit~ls ~m grol3artigsten fi: den 
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Fibulae. Die zierliche Struktur dieser Faserknochenspongiosa zeigt hesonders Mar 
ein Vergleich der Lupenaufnahmen yon neugebildeter tmd alt, er Spongiosa (Abb. 4). 
Letztere besteht aus ziemlich breiten Knochenblgttchen, die in den Druek- und 
Zugtinien angeordnet sind und ein ziemlieh weitmasehiges, rhnraboides Waben- 
system bilden. Die ncugebildete Spongiosa zeigt ausgesproehene Sehwammstzruktur 
und besteht aus sehmalen Knoehenspangen, gebogenen Knochenpl/tttchen, die 

a b 

!. 

t~ 
Abb .  4. l b l n s  XV.. 67j. ,  Po lyos l ; o t i s ehc  fibr6.~e Dysphts ie .  a N , ) rma le  S l m n g i o s a  au~ l a m e l -  
liii'eltl [Qnol.llcn illli~ dt ' r  I)l'OK. Fen l l l l ' Ine ta l Jhyse  l inks .  Verge.  6,5 : 1. 1) R1Lndlr)orige. nlm= 
~ e b i h l c l c  b'asei'krl(~chensIIongit~s~t fills eiil(?ln I4rankhci t sherd_  dos ]inkcl). TTo(']rlailtt'.l'S. 

Vergv. 6,6 : 1. c l~ . i in tgen l~ ih laussehn i t t  r (m r. T i l d a  un(1 F i l ) u l a  (Oriwinalgr61le). 

zu einem aut]erordentlieh zierliehen Netzwerk mit runden Poren zusammengefiigt 
sind. Die neue Spongiosa zeigt iiherall den gleiehen B*~u, gleiehgiilt.ig welehem 
Knochen und welehem Ort sie entstammt..Irgendwelche Anordnung der Knoehen- 
b&lkehen im 8inne von Zug- und Druek]inien l/iklt sieh nieht feststellen. 

Die Sektion bringt im weiteren eine Best/itigung tier Unversehrtheit des ganzen 
Sehii.dels, der linken Beekenhiilft.e, der ganzen Wirbelsgule, der Rippen , der meisten 
Epiphysen der langen I/6hrenknoehen und der Gelenke (his auf das reehte Haft-  
gelenk). Von den platten 1,2nochen sind Clavieuh~e, Scapulae, Sternum, ]inkes 
Ileum, linkes Os pubis und linkes Os ischii erkrankt. Die Markriiume sind mit 
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einem derhelastischen, grauweiflen, speekig-transparenten, fibr6sen Gewebe aus- 
gefiillt, in das ~p/Lrliehe hgmmsiderotische Markinseln eingestreut sind. Die Knoehen- 
liicken im akronfialen Endc der linken Clavicula entspreehen scharf begrenzten 
I(noten aus fibr6sem Mark. Brustbein gew61bt, auf Schnitt  bilden Cortiealis und 

Spongiosa eine 3 mm breite M:~mtelschicht, 
dic eine I cm dicke, harte Bindcgewebs- 
platte einschliel3t, welche nur durch die 
knorpeligen Epiphysenfugcn scgmcntiert  
wird. 

Die Befunde an Humerus und :Femur 
sind sehr iihnlich. Der Schaft des reehtcn 
Humerus ist in den proximalen zwei 
Dritteln wiederum mit einem porzellan- 
weii3cn, strMfaserigen Bindegewebe aus- 
geffillt, das im distalen Schaftdrittcl dureh 
weichc, rostbraune, h~mosiderotisehe 
Markinseln abgel6st wird. Die proximale 
Epiphyse cnth/ilt Fett-  und fibrOses Mark, 
die distalc Fcttmark (Abb. 5). ]m rechten 
Femur sind der ganze Ha]s und (tie pro- 
ximalen zwei DritteI des Schaftes chert- 
fails mit hartem, solidem, grauweiSem. 
fibr6sem Gewebe ausgefiiltt, das sich im 
distalen Drittel in zwei Slargmge aufl6st. 
welche der verdiinnten Compaet~ ange- 
lagert sind, wS.hrend de,' zentrate Mark- 
raum mit weichem, rostbraunem Mark 
ausgcfiillt ist. In beidcn Epiphysen w)r- 
wicgend Fct tmark (Abb. 6). Der linke 
Femur zcigl: keinc wescntliche D(fformio- 
rung. Der 8chaft ist 3 em })c~it, die Com- 
p~cta 1 cm dick. Auf Schnitt zeigt der 
'[ 'rochanter ]'~insprengungen aus ro.~t- 
braunem 3lark; au{ H6he des Trocha.ntcr 
minor linden sich in der metaphysg,'c,t 
Spongiosa zwci glattwandige, scharf be- 
grenzto, 3t/, : It.; a und 2 : "t cm messendo 
Knoehcnkavcrnen, dic wi(,derum mit dem 
harten, fihr6sen Gewebc ausgeffi]lt sind 
(Abb. 7). In den proximalen Fibula- 
abschnitten is1: cine Trennung in Spon- 
giosa und Compacta nieh~ mehr zu er- 

Abb. 5. I-[ans ~V.. 67L, I)olyostot, isehe fi- kennen; der ganze I(n~)chen(tuerschnitt 
brSse Dysl,lasie. Lfingss(.lmitt d m.h den wird glcichmSl3ig yon hartem, fascrigem 
l['f~'fIh(L'l'l }]. l . l l l l(!l ' l lg,  Zkltswcitlltlb~ dOS S 'hgf- - 
tes. Seha[tmarkfibr~se. ['mlmuherde iu Bindegewebe Citlgl!'rlOllllllCrl ill das eine 
der prox. Epiph.vse. l)istMe l,:Ifiphyse engmasehige Spongiosa eingelagerg ist, 

int,.kt. 3[averiertes l)rfllmVltt, welehe auf Sehnitt  kamn siehtbar isle, 
aber beim 8chneiden knirschl;. Die Sehnitt- 

fl/i, ehe dieses fihr6sen Zentralnmrkes untersehcidet sich in niehts yon der Sehnitt- 
flhche r parostMen Gesehwiilste am reehten Ober- und Untersehenkel. 

m,/ a'einr.m der Schnitte church die erkrankten Knochen /i~ulen aich Cy.sten crier 
brau-ne 5l' a,,mren. 

4. Histologischer Be/und. Hu~Teru.sscha/t (Abb. 8): Compacta cxzenl~risch ver- 
schmfi.lert. :a~ul~cl-e ](t)llt.llr glatt, innere Compaetaschicht streekenweise infolge 
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s t a rke r  A u s w e i t u n g  der  Haversschen Kan~le  sI)ongiosiert  u n d  auf  schmale  K n o e h e n -  
spangen  red~zier t .  Der  zentr,~le M a r k r a u m  wird yon  e inem langfaser igen,  voll- 

a h 
A.bb. 8. F[ans ~,V.. 67j., I~olyostotisehe fil)r6,~e I)ysplasie. L}hlgsschlXitt 4nrc'h den hirten- 
st~bartig verkrt).mmtcri rechten Fruit)Air'. ,~. R6ntge~al)ild. b Feuchlpr~ipar~tt, ausgedetLtlte 
M~trkfibrose ilI den prox. 213. fibcrgrcifend auf die pr,~x. ~piphync. Braune Rostn~ark- 

inseln im Trochanter  uad ira ([L~taleu Schttftdrittel. 
4 

k o m m e n  ausgere i f t en  Biudegewebe  mi t  ganz  k le inen ,  sp inde l f6 rmigen ,  dunk l en  
K e r n e n  u n d  k le inen  ln se ln  aus  F e t t m a r k  ausgefi i l l t .  Die kol lagenen F a s e r n  s ind  
teils ne tz f6 rmig ,  tells biiodelig a n g c o r d n e t  u n d  du rch f l ech ten  sieh in alien R i c h t u n g e n .  
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An vielen Stellen sind die Fasern zu breiten, hyalinen B~ndern zusam menge.sehlos~n. 
Die spindeligen Bindegewebskerne slnd bald etwas diehter,  bMd etwas loekerer 
aageordnet .  Jugendliche Bindegewebszetlen, Jugendformen wm Kernen und 
Mitosen fehlen vollstitndig, zkn zahlreiehen Stellen geht das fibrill~tre Bindegewebe 
in ein mehr  looker gebautes, myxomat6ses Bindegewebe fiber, in welehem die Zellen 
sternf6rnfig werden und dutch  sehlanke, zipflige Protoplasmaausl/iufer unter- 
einander in retikulgrer Verbindung stehen. Sie bilden dadureh ein Ieinmasehiges 
Netzwerk, dessen t lgume dureh sehwaeh eosinophile, homogene 5Iassen ausgefiitlt 

sind. Gelegentlieh sind in das 
Bindegewebe kurze, rundl iehe 
Faserknochenb/tlkchen mi~ grob- 
kSrniger VerkMkung ~ulsdifferen. 
ziert, die abet  nirgends zu zr613e- 
ren Sp6ngiosa.gefleehten zusam- 
mengesehlossen sind. l m  Binde- 
gewebe nut  spitrlich {]'bergangs- 
gefr~ge und Capilb~ren. Nirgends 
entzfindliehe Infi l t rate .  Ign~lang 
den alten C.ompactar(~ten, welehe 
durehwegs glatte l<outuren auf- 
weisen, nirgends Osteoelasten, 
nirgends Osteoiflasten, keiae 
osteoiden S/~ume. Proxb,utle 
H~tmer~tsepiphyse rechts. ]n der  
subehrondalen Spongiosa f inden 
sieh zahlreiehe Umbauphi tze ,  ge- 
keanzeichnet  dureh einen Ersa tz  
des lymphoiden und Fet tmarkes  
dureh ein zellreiches Faserm~L,'k. 
An zahlreichen btellen find~,n siell 
Gruppen oder Ket.ten vielkerniger 
Osteoclasten, (lit die Knoehen-  
bitlkchen auf ziemlieh breite 
Fronten oft yon beiden Seiten 

Abb. 7. t ians \V.. 67j., Polyostotqsehe fibriise :I)ys- annagen, tiefe, buehtige Defekte 
plasie. Lan~s.s,'hnitt, durell den linken l~'emm '. Zwei sehaffen und sehliel31ieh yell. 
mt.taI)hysiire Krankheitsherde Init, Faserknochen 

lltl(It Randsklerose. st~ndig dur(.llbreehen. Eine Aus- 
kehlung der SpongiosabMkehen 

wie bei der  Osteodystrophia fibro.~ generalisata findet niehg s ta t t ,  sondern viel- 
mehr eine Aufl6sung in kleine Fragmente.  Diese Teilstfieke werden teilweise dnr~h 
Faserknochen zu neuen Spongiosaformationen versehmolzen, welehe gegeniiber 
der alten, lamell~ren Spongiosa dutch ihre viol plumpere Form und zaekig ~'er- 
laufende Kit t l inien gekennzeiehnet sind. Es ent.stehen sehliel~lieh ~Iosaikknoehen, 
eingebettet  in ruhendes fibr6ses Nark,  die yon Payel-Knochen histologiseh niehr 
zu unterseheiden sind (Abb. 9--11). :Die Umbaupt/ttze gehen zie,nlieh unvermi t te l t  
in die alte, noeh intakte  Humeruskopfspongiosa iil)er. Die neuen .Knoehenb/~Ikehen 
sind unmi t te lbar  an die alton angesehlessen und bilden zusammen ein einheit- 
tiehes Knoehengit ter .  Gegen den Sehaftmarkraum. auf der Hfhe  des Collum 
ehirurgieum, sehlieflen sieh lamellftre und Faserknoehenbi~lkehen zu einer ziemlieh 
breiten Absehluf3platte zusa.mmen. Gelenkknorpel intakt.  

[m .~'~eml~r,scha/t finden sieh gleiehe Verhgltniss*e wie im Humerussehaft., nur  [st 
in den zent.ralen fibr6sen Markzylinder reiehlich Faserknoehen ausdifferenziert.  I m  
Troehanter  zahlreiehe Umbaupl'atze, wit  in der Humeruskepfspongiosa reehts, mig 
AuflOsung der Knoehenbalkehen in Fragmente.  Neubildung yon Faserknoehen und 
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Verschmelzung zu Mosaikknochen. Dureh den osteoklast~rcn Knochenabhau 
wird sogar die 5,ugere Gener~fllamellc streckenweise unterbrochen, lm Sehenkel- 
kopf ausgesprochene Arthronosis deformans mit abgeschliffenem Knorpel, lamel- 
1/~rer Aufsplitterung der Grundsubstanz, Tiefenvaseul~risation, Einbruch wm 
Knorpelinseln in die subehondrale Spongios~ und Verdichtung derselben mit 
Bitdung einer breiten Absehlul3platte. 

Xbb. S. I-Ltn~ \V.. t;Tj., P,,I.vostotische fibrbsc Dysplasic. Qucrsehnitt dutch den linkcn 
J.[lltll(qql~,. l-:xzcntrisr162 Cotnpactaat;rophie, partielle ~pollgioMel'Ull~ d,:r illllcroll COlxXpiit'[tl.- 

~chicht;eta, zent_ralo M.arkfibrose. Vergr. :~: 1. 

Die braunen Markinseln in der distalen Femurmetaphyse bestehen aus einem 
Netz yon Reticuhnnzellen, vermischt mit Fibrinf~sern und zahh'eichen freien, 
~fffenbar yore t~eticulum abstammcnden Plasmazttllen mit exzentrisehen F,,~d- 
speichenkernen. Zahlreiche Reticulumzellen enthalten grohk6rniges H/kmosiderin 
(Abb. 12). 

FibMa. Quersclmitt gleichms vergr613ert, Corticalis ausgeweite.t, bis ~lff 
3 mm verschmhlert und yon innen her durch gewaltige Erweiterung der H~tcers- 
schen Kan/kle unter Bildung runder Markr/~ume his hart an die 5ul~ero Gener,tl- 
)amelle sp,Jngiosiert (Abb. 13/16). Das urspr~ingliche Compact~gebiet ist nur noch 
an den Fragmenten der viclfach unterbrochemm inncren General]amel]e zu erkennen. 
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A bb. 9. }Ians ~,V., 67j. Poly,,stotische fibrl)sc Dysph~Me. l.'mbauplatz in der prox. ][umcrus- 
c p i p h y s e  r ( , ch t s .  Ost.eoklast/ i i~?r A h b a u  d e r  a l t e l l  SpOllgiO,~il,, .~.tlIN/ll V',II I~'0~Sel'knoc~lcn, 

5 [ o s a i k s t r u k t m ' c n .  M a r k f l b r o s e .  V c r g r .  9t) : 1. 

A b b .  10. I - Ians  V,'., 67j. P o l y o s t o t i s c h e  fibr6,~e D y s p l a s i e .  F r i s c h e s  U m b a n g e b i e t  hn  r e c h t e n  
Trochax~te r ,  ost.eokla,st '5,rer Abba~l  d e r  T r o c h a n t c r s p o n g i . J s a .  ~ [ a r k f i b r o s e .  Y e ~ r .  180 : 1. 
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A b h .  l l ,  I [ans  ~,V., 67j .  l 'olyostotische fibrSse l)ysplasie. Umbaugel)icl~ in der l )rox.  
l tumerusepiphyse rechts. P~tgetoide 5l:osaikstrukturcn. 5Iurkfibro,~e. Vcrgr. 15 : 1. 

_kbb. 12. ILms \V., 67j. Polyostotischc fibr6se Dysl)ht.~ie. Restmarkinset alls dcm rechtcn 
Femur. lt.cticulumztqlnetz. Zahlreiche :[m.'ie, plasmacelhlliire Reticulumzellen, Fibrinnetz. 

Speicherh,'~moshlerose. Vergr. 350 : 1. 

Ke ine  pe r ios ta le  I (noehenneub i ldung .  Der  l amel lg re  Knoehen  ist  auf die urspr fmg-  
l ichen Compae t ageb i e t e  besehr i inkt .  Der  gesamte  ausgewei t e t e  3 i a r k r a u m  und die 
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in der Cortiealis neugeschaffcnen Markh6hlen sind wiederum mit einem zellarmen, 
spindelzelligen, grobfaserigen, reifen Bindegewebe ausgefiillt, in das z,~hlreiehe 
schlanke, eigenartig S- und U-fbrmig gesehlungene Faserknoehenb/tlkehen aus- 
gesehieden sind, die ein rundporiges offene~ Git ter  bilden, das mit  der spongiosierten 
Corticalis in gesehlossener Verbindung st.eht und dem (tie rundporige, b im~te in -  
artige Spongios~ in den Maceratioz~pritparaten cntsprieht  (Abb. 4). Die neu- 
gebildeten Knochenb/tlkchen f/i, rben sich im I4/tmalaun-l'~osinsehnitt in den fimeren 

Abt,. I:;. Ifans ~.V., 67j. Poly,~stotische fibrfise ])ysplasie. (,)ucrs(.hnitt dureh die linke 
Fibula. :kusweitung und vollstiindige Sptmgiosiemmg der (_',mli, acta. 3[arkfibrose mir~ 

:kustlil:[erenzierung eines Fa.~erknochengertistes. Vcrgr. 3 : I. 

Sehichten k6rnig dunkelblau, in dell Rtmdabschni t ten  r6tlich, sind also im Innern  
offenbar kalkreicher.  Konturen  glatt .  Keine osteoiden S~imne, keine Osteoblasten. 

Clct vicukt. Corticalis nu t  wenig versehm~lert,  wird auf der innenseite arkaden- 
ari.ig yon lamell/iren Spongiosabi~lkehen iiberbriiekt. Die cortiealen Markr/tume 
sind mit  Lymphoid-  und Fe t tmark  gefiillt. Cortiealis und angelagerte Knochen-  
b/ilkehen bilden eine gesehlossene Hiille um die fast vollkommen spongiosafreie 
zelltrale Markh6hle, die mit  reifem, faserigem Bindegewebe, einzelnen F~serknochen- 
b/tlkehen und kleinen h/imosiderotisehen ~Iarkinseln ausgefiillc ist. Ganz den 
gleichen Befund kann man im Slernzt, m erheI~en, wo (lurch Cortiealis und angelagerte 
Spongiosa eine ) iantelsehieht  gebildet wird, welehe das restliche Lymphoidmark  



Osteofibrosis deformans juvenilis. 269 

A b b .  1. t .  K~)ns XV.. 67j.  P o l y , ) s t o t i s c h c  ~ihr6.~c 1 )ysp las ie .  Aus.~[.hnitt. flus . \ b b .  13 
Slmn~, ' ios icr tc  (. 'oillpact~l ilt~e l,'illllJa. ~ [ a r k f i b r o s c .  ~,r~'lgr. ill : l .  

,kbb.  15. ~-L~ns \V. ,  87j. }h~ lyos to t i s che  f ib r6~e  D y z p l a s i e .  A u s s c l m i t t  a u s  , \ b b .  1:~,. } [ o c h -  
~ r a d i g e  e ~ z e n t r i s c t m  :~tI'oI)hit~ ~ie~' ColXlpt~c~.t~., M a r k f i b r o s e  r a i l  F a ~ e r k ~ o ( ' h e n .  V c r g r .  29 : 1. 
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1) 
.kbb.  16. ]E{ans \V.. 67j. P o l $ ' o s t o t i s e h e  f ib rbse  DysplaMc.  l , ' ibula~iuerschnit ,  I;, -~[arkf ibrose 

I n i t  n e u g e b i l d e t e m  F a s e r k a u e h e n .  a Vei~r .  I4 : 1. b Vurgr.  30 : 1. 

seharf y o n  der zentralcn Markfibrose trennt. Zwischen Corptls und Manu/)r{um 
stx.rni ist noeh eine Knorpellamelle erhalten mit stark anfgefaserter, yon Spalten 
und Gerbllcysten durehsetzter Grundsubstanz (At)b. 17). 

Die iibrigen Knochensehnitte bringen keine neuen ]~efunde. 
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Der histologisehe Befund ist sehr deutlich v,ersehieden yon der Mark- 
fibrose mit  Mosaikknoehen bei der Ostitis deformans Paget und der 
Markfibrose mit  Dissektion der I~loehenbglkehen bei der Osgeodystrophia 
fibrosa generalis~ta Recklinghausen und wird best immt 

1. dutch die exzentrische Atrophie der Compacta and 
2. dutch die grol3artige , knochenunabhiingige, zentrale 21larkfibrose. 
Bet  zentrale Markzylinder besteht aus einem sehr zellarmen, breit- 

faserigen, reifen Bhldegewebe, dessen Fibrillen gelegentlich zu hyalinen 
Balken verschmelzen. In  
dieses Grundgewebe sind, 
besonders in Fibula und 
Radius, zahlreiehe schmale 
Faserknochenb&lkchen aus- 
differenziert, die im Innern 
stgrkere Verkalkung auf- 
weisen als in den Randab- 
sehnitten. Die B'~lkehen 
zeigen einen e~genartig ge- 
schwungenen Verlauf, bilden 
auf Sehnitt ein offenes Git- 
ter aus S- und U-Formen 
und stehen in gesehlossener 
Verbindung mit  dem spon- 
giosierten Compaetarest.  
Aueh die ausgeweiteten 
Itaversschen Kangle sind 

A b b .  17. t [ u u s  -W., 67L P o l y o s t o t i s c h e  s  D ~ s  - 
mit  fibrSsem Mark gefiillt, p l a s i e .  S t e l l m m s e h n i t t .  L i n k s  C o r t i c a l i s r e s t e  m i t  

l~%erall finden sich were, L y m p h o i d m a r k  a n d  :~_bschlul31amclle g c g e u  d e n  zen -  
~ rMen  3 { a r k J ' a u m ,  m i t  f i b r O s c m  M a r k .  V e r g r .  ~9 : 1. 

zartwandige Blutgefgl]e. 
Entziindliche Infi l trate und periostale Prozesse fehlen voltst&ndig. Durch 
eine Abschlul31amelle, entsprechend der ursprfinglichen Epiphysenfuge, 
ist tier zentrale Markzylinder hgufig ziemlich scharf yon der epiphysgren 
Spongiosa geschieden. Nur gelegentlieh durehbrechen nach Schlul3 der 
Epiphysenfuge einzeine fibr6se Faserziige such diese Scheidewaud und 
erzwingen durch Mobilisation yon Osteoclasten einen iiberstiirzten Umbau 
der epiphys&ren Spongiosa mit  Bildung eines Paget-~hnSchen Mosaik- 
knochens. Die sp/~rlichen rostbraunen Markinseln bestehen fast aus- 
sehliel31ich aus gebundenen and freien (plasmacellulS, ren) Retieulum- 
zellen. Die Braunf/~rbung beruht auf einer H~mosiderose der gebundenen 
Reticutumzetlen. Makroskopisch und histologisch werden Cysten mad 
l~iesenzellgeschwtilste vollst/~ndig vermigt. Eine Ausdifferenzierung yon 
Knorpel konnte nirgends nachge~desen werden. 

Beginn der Krankheit  in der Jugend, schubweiser Verlauf mit  
Stillstand im Adoleszentenalter, wiederholte Femurspontanfrakturen,  
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Lokalisation, Form und I-I.istologie der Skeletbefunde, der normMe Blut- 
chemismus, das Fehlen eines Epithelk6rperchenadenoms stimmen so voll- 
kommen mit den Anfordertmgen yon Lichtenstein und Ja//e fiberein, 
dab an der Diagnose polyostotische [ibr6se Dysplasie kein Zweifel m6glich 
erscheint. Es handelt sich Mlerdings um einen Fall von einer Ausdehnung 
der Skeletprozesse, wie er bis heute noch hie besehrieben worden ist 
und erstmals sind als seltene Nebenerscheinung, die aber offenbar mit 
der -~_tiologie und der Pathogenese der Krankheit  in engster Beziehung 
steht, parostale Fibronlyxome in der am st/irksten ver/inderten Glied- 
maBe beschrieben worden. Alle klinisehen und pathologiseh-anatomisehen 
Befunde lassea ferner keine Uliklarheit darfiber, dab es sieh bei der 
polyostotisehen fibr6sen Dysplasie um eine selbst'Xndige Skeleterkran- 
kung handelt. 

Die klinische Diagnose sehwankte zwischen Osteody..st.rophia ill)rosa 
generalisata I~ecklinghau.sen und Ostitis deformar, s Paget mit sarkoma- 
t6ser Entartung. Die Recklinghau~se~sehe Knoeher~erkrankung ers,:.hien 
auf Grund der ausgedehnten Cystofibromatose des Skeletes wahr- 
seheiMieher, trotzdem keilm generalisierte Skeleterkrankung vorlag, der 
Blutchemismus normal war und ein Epithelk6rperehenadenom nieht 
naehgewiesen werden konnte. Die polyostotisehe Besehr~inkung der 
Skeletveriinderungen liel] aueh an Ostitis deformans Paget denken, doeh 
spraehen (lie r6ntgenologisehen Ver/inderungen an den einzelnen Knoeben, 

7' ) vor allem abet die Verteilung der ~keletprczesse, die Erkrankung der 
Fibulae mit hoehgradiger Deformierung und das Intaktbleiben yon 
Seh/~del und Wirbelss gegeu diese Diagnose. 

Im NaeMolgenden sollen nun, unter Berfieksiehtigung der Literatur- 
erfahrungen, die Verteilung, Morphologie und Entwieklungsgesehichte 
der Skeletprozesse gesch]ldert werden und im Ansehlul3 daran die klini- 
sehe Symptomatologie und differentialdiagnostische Abgrenzung gegen- 
fiber Ostitis deformans Paget, Ostitis fibrosa generaii~t~ Reckling- 
hausen und solit/iren Knoeheneysten dargestellt werdea. 

Im Sehrifttum sind zahlreiehe :Beobaehtungen yon polyostotiseher 
Iibr6ser Dysplasie niedergelegt, die, wie ~ r  sehou eingangs erws 
haben, gr6gtenteils unter anderen Diagnosen ver6ffentlieht worden 
sind. Sie sind in Tabelle 1- 4 naeh .4Jter, Geschleeht, Verteilung der 
Krankheitsherde zusammengestellt, soweit die rein literarisehe Beur- 
teilung der Beobaehtungen naehtraglieh eine zuverl~ssige Umteihmg 
erm6gliehte. Von diesen F~llen sind die Beobaehtungen Mikulicz 4 (21), 
Meyerding (68), Moll (74, 75), Berg~ann (113), Priesel und Wagner (130), 
:lleyer-Borstel 9 (168), yon Haslho[er in seiner Sammelstatistik 1934 im 
Handbueh yon Henke-Lubarsch-Rdssle noeh der Recklinqhau~ensehen 
Knoehenkrankheit  zugez/ihlt worden. 

Fiir die Erforsehung und Diagmose der Knoehenerkrankungen mit 
Markfibrose ist eine klinisehe und pathologiseh-al.atomisehe Skelet- 
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gesamtuntersuchung unerl/~Blieh. Jede monostisehe oder polyostische 
Skeleterkrankung hat ihre bestimmten Lieblingslokalisationen, sowoh[ 
in bezug au] das GesamtskeIet als auch in bezug au] den einzelnen Knochen 
(Epiphyse, Metaphyse, Diaphyse, corticM, zentrM). Die Gesetzmaflig- 
keiten in der Lokalisation sind auch fiir die Diagnose, insbesondere fiir 
die r6ntgenologische Diagnose, der polyostotischen fibr6sen Dysplasie 
entscheidend. Die wesentlichsten Ergebnisse lassen sich folgendermaBen 
zusammenfassen: 

1. Die polyostotische fibr6se Dysplasie ist eine monostische, oligostische 
oder polyostische, abet nie eine ffeneralisierte Skeleterkrankung. 

2. Bevarzugt sind die langen R6hrenknochen und die zugehb'ri!len 
lateralen Abschnitte des Schulter. und Beckengiirtels. Bci vielen Krankheits-  
herden sind h/~ufig auch die Sch/idelbasisknochen mit. ergrfffen. Selten 
firtden sich Ver/i, nderungen an Rippen, Mittelhand- und Mittelful]- 
knochen und Phalangen. Zu den Besonderheiten geh6rt das Freibteiben 
der Hand- und FuBwurzetknochen und der Wirbelsiiule. Selbst bei aus- 
gedehnter fibrocystischer Erkrankung des Beckens bleibt das Sacrum 

Tabelle 1. Monostisehe und diost ische Ty 
intakt. 

F a l l  
S t ,  A l l t o r  

Bergmann 9 

Berg'mann 16 

Meyer-Borste,1 7 

KienbSck Abb. 9 

Freund-Me//er~ 21 
i 

Fre~nd -~ie//ert . 22 

3 

3 
? 

3 

i 

d 

9 17 

0 20 

6 34 

8 30 

0 12 

12 21 

L o k a l i s a t i o n  

Femur 

Femur bds. 
(Hirtenstab) / 
Femur(prog.[ 
Cyste im RB) 
Femur prox. 
1/~ (Hirten- 

stab) 

~ i s t o l o g i e  

Femur prox. 
z/z (Hirten- 

stab) 

Femur 

Markfibrose 
mit Faser- 

knochenund 
Osteoid 

fibr.Gewebe 

) e n .  

i �84 

P 

Femm 11,6 3,8 

Z~hne und Zahnent~icklung sind nicht gest6rt. Nur bei Erkrankung 
der Kieferknochen kSnnen die Z~hne sekund~r in Mit|eidenschaft gezogen 
werden, Goldhamer beobachtete infolge spindeliger Auftreibung des 
Unterkieferastes ein Umkippen und Luxieren derselben. 

3. Die polyostotische fibr6se Dysplasie ist ein ausgesprochenes 
metadiaphys/~res 8keletleiden. Epiphysen und Gelenke intakt. In  
seltenen Fallen kann, nach SehluB der knorpeligen Epiphysenfuge, 

Virchows  Arclfiv. Bd. 306. 18 
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Tabelle 2. Ol igos t i sehe ,  

I ~ W K r a a k -  A l t e r  z u r  Ze i t  

A u t o r  ~ ) ~ beg ' inn 
-- '~ ~2~ he t t s -  d e r  L o k a l i s a t i o n  

Unt.ersuchung 

v. M ikulicz 
Burchard 
Witlich 

Gerulanos 

Meyer-Borslel 

Tel/ord 

T urnbull 

Li~vre.Roux 
Freund-Me]]ert 

Freund-Me/]ert 
L ichtenstein 

Lichtenste in 

Lichtenstein 

3 

3 9 

? 

2 

5 

24 

251 

3 ? 

4 ~7 

Ii/4 

14 

10 

__~ 

4 

O D  

12 25 

14 ] 34 

16 1S 

2O 20 
S 23 

4 2"2 
8 19, 29 

I0 

Kind- 
heir 

20 

47 

Femur, Tibia 
Femur re., Tibia re. 

li. BeckenhRlfte, li. Femur 
(Hirtenstab), li. Tibia, li. 

FibulakSpfchen 
re. Femur (Hirtenstab), 

re. Sitzbein 

Femur prox., re. Darmbein- 
~chaufel und Pfam~endach 

li. Femur (Hirtenstab), li. 
Tibia 

Femur re., Tibia re. 

Femur re., Os ileum li. 
Humerus, Radius, Metacar- 

pus I, Phalange I 
Femur, Tibia 

Femur re. (Cexa vara), Tibia 
prox. bds., 7. und 9. Rippc 

bds. 
Femur li., Tibia li., 

Os ileum li. 
Femur, Tibia 

auch die Epiphysenspongiosa durch ein~acherndes fibrSses Mark zum 
U m b a u  gezwungen werden. Sekunds Sp~tveri~nderungen im Sinne 
einer Arthronosis deformans finden sich besonders im Hfiftgelenk. 

4. Die Erk rankung  der langen RShrenknochen ffihrt zur Auswei tung 
und  Verbiegung des gesamten Schaftes und einer exzentrischen Atrophie  
der Compacta.  Die pla t ten Knochen des Schulter- und Beckengiirtels 
zeigen einen fibrocystischen Umbau,  die Sch~iAelbasisknochen eine inten- 
sive Sklerose (Bergmann, Borak-Doll, Goldhamer-Salzer, TurnbuU Fall 8), 
setten Cysten (Garlock Fall  3), die Sch~deldachknochen eine Verdickung 
der Tabula  e x t e r n a . . ~ m  h~ufigsten finden sich Ver~.nderungen in der 
Occipitalschuppe; diese fiberschreiten die Mittellinie auch in sonst aus- 
gesprochen unilateralen Erkrankungsf~tllen. 

5. Die Verdnderungen nehmen yon proximal nach distal an Ausdehnung 
ab, sowohl i~ bezu9 au] das erkrankte Glied als auch in bezug au] den er- 
krankten Skeletteil, und sind immer asymmetr isch ausgebildet. Halb-  
sei tenformen scheinen die linke Seite zu bevorzugen. 

6. Besonders charakteristisch fiir die polyostotische fibrSse Dysplasie 
ist die Kollektivit~it der erkrankten Knochen, indem meist eine geschlossene 
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v o r w i e g e n d  m o n o m e l e  F o r m e n .  
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SemHn o SeruJn  - 
l I i s t o t o g i e  S p o n t a n f r a k t ~ l r e n  C a l c i l l m  I P h o s p h o r  P h o s p h a t a s e  

in  mg-% in  mg-% 

typiseh 

typisch, mi t  Aus- 
diff. v. verkalkten 
und unverka lk ten  

Knorpelinseln 
typisch 

typlseh 
~- Knorpel  

_ m  

k _  

typisch 

typisch, kleine 
Knorpelinseln 

typiseh  

F e m u r  

Femurinfrakt ion 

Femur,  Pseudarthro-  
senbildung 

Femur  

Femur  

Humerus  8, 20 und 
23j. Radius 

M 

normal 

9,9 

normal 

10,7 

9,2 

1/4 

d 

3,5 0,248 mg 
naeh Kay 

3,4 5,4 B.E. 

3,2 --- 
EK. nicht  gefunden 

10,4 
10,9 
10,0 

3,4 
3,9 
2,7 

17,1 B.E. 
12,4 B.E. 

4,1 B.E. 

K e t t e  y o n  K n o c h e n  K r a n k h e i t s h e r d e  au fwe i s t .  Kienb~ck s p r i c h t  y o n  
e i n e m  Strahlen. oder Achsentypus. A m  h ~ u f i g s t e n  s i n d  f o l g e n d e  K o m b i -  

n a t i o n e n :  h a l b e r  S c h u l t e r g i i r t e l  m i t  B e v o r z u g u n g  d e r  s c h u l t e r g e l e n k -  
n a h e n  A b s c h n i t t e ,  H u m e r u s ,  R a d i u s ,  M e t a c a r p u s  I o d e r  h a l b e r  B e c k e n -  

g i i r t e l  o h n e  S a c r u m ,  F e m u r ,  T i b i a ,  M e t a t a r s u s  I .  D iese  V e r t e i l u n g  de r  
K r a n k h e i t s h e r d e  e r i n n e r r  s t a r k  a n  die  M e l o r r h e o s t o s e ,  d o c h  umfa[~t  d ie  

V e r s  be i  de r  p o l y o s t o t i s c h e n  f i b r 6 s e n  D y s p l a s i e  d e n  g e s a m t e n  

S c h a f t q u e r s c h n i t t .  V o n  H a n d -  u n d  F u B k n o c h e n  s ind  i n s b e s o n d e r e  die  
M i t t e l h a n d -  u n d  M i t t e l f u 2 k n o c h e n  u n d  die G r u n d p h a l a n g e a  des  e r s t e n  

S t r a h l e s  v e r ~ n d e r t .  

7. D i e  H s  m i t  d e r  die e i n z e l n e n  K n o c h e n  e r k r a n k e n ,  i s t  
f o l g e n d e  : 

Femur  . . . . . . .  36mal 
Tibia . . . . . . . .  24 ,, 
Beckenknoehen . . . 15 ,, 
Humerus  . . . . . .  12 ,, 
Fibula . . . . . . .  10 ,, 
Metatarsal ia  . . . .  10 ,, 

Radius . . . . . . .  9real 
Metacarpalia . . . .  8 ,, 
Zehenphalangen . . . 8 ,, 
F i n g e r p h a l a n g e n . . .  6 ,, 
Schhdelbasis . . . .  6 ,, 

18" 
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Tabelle3. Po lyos t i sche ,  v o r w i e g e n d  

Autor 

Moll 

TurnbulI 

TurnbuU 

Borak,- Doll 

Goldhamer. 
Sa~zer 

Freund-Me/#rt 19 

Freund.Me]/ert 20 

Freund.Me/#rt 23 

Albright, Butler, 
Hampton, 
Smith 

L ichtenstein 

Mo~utar, Ducro- 
guet, Leqer, 
Laurence 

A l t e r  i m  [ 
~ K r a n k -  I 

~ h e i t s -  
b e g i n n  

o 1(.I 

6 

I 

l l - -12 

/2 

5 

7 

Alter zur Zeit 
tier 

Uutcrsuchung 
L o k a U s a t i o n  

59 

27 

12 

10 
Pub. praecox, 
Hypertropkie 

d. Warzenhofes. 
keh~ EK.-Tumor 

op. gefunden 
( Mandl) 

9 
Pub. praeeox 

Nackennaevus 

? 

13 

23, Pub. praecox 
m. Pigmentation 

u. endokriaer 
Dysfuuktion 

22 

Pubertas prae- 
cox, Pigmenta- 

tion. 

Re. Humerus, Radius bds. 
Ulna bds., Beckensehaufeln 

bds. 
re. Humerus, re. Radius, 
Becken, Acetabulum, Os 

ischii li. 
Femur bds., Humerus li., 
Radius li., Metacarpus III/II ,  
Phalangen III/II ,  Osteom 
der Parietooccipitalgegend 
Krankheitsherde alle li.: 
Femur (Hirtenstab), Tibia, 
Fibula, alle Grundphalangen 
d. Zehen, Metatars. [, II und 
V, Humerus, Ulna, Radius, l 
einzelue Phalangen und Meta- I 
carp., Beeken, Hinterhaupts- [ 

bein (Sklerose) 
li. Femur, li. Tibia, li. Fibula. 
Metatarsalia I--V, Grund- 
phalangen. Metaearp. I--V, 
Grundphalangen, Os pubis, 
Schulterblatt, Seh~delkno- 
chen (Os occipit., temp., 
sphen., ethmoid., zyg, omat.) 
Femur, Tibia (cortieale Cy- 

sten), Humerus 
Tibia, Dia- und 5Ietaphyse 

bds., Fibula bds. 

ausschl, links: Femur (Hir- 
tenstab), Tibia. Metatarsus 
I. Phalange I, Humerus 
Radius (S-Form), Metacar- 

pus I, Phalangen I 

r. Beckenh/~lfte, r. Femur, 
r.Tibia u. Fibula, r. Humerus 

rechte Ulna, 2 Rippcn, 
Sch/~del 

Femur re. (H]rtenstab), Tibia 
Os pubis und ischii bds., 
8. BW., 7./8. Rippe, Os 

oecip., Os pariet. 

5. Os pubis, li. Os ileum, 5. 
Femur, li. Tibia u. Fibula, 
li. Scapula, li. 9.--12. Rippe 

Erk rankungsherde  sind vereinzelt  beschrieben worden in :  Rippen,  
Schul terb l~t tern ,  Elle, Brustbein,  Schliisselbein, Unterkiefer ,  Talus,  
Calcaneus trod Wirbel. 
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u n i l a t e r a l e - b i m e l e  T y p e n  ( H a l b s e i t e n t v p e n ) .  

2 ~  II 

Serum- Serum- ] 
ttistoiogie Spontanfrakturen Calcium Phosphor { Phosphatasc 

in rag-% in rag-% } 

- -  Humerus, zweimal - -  - -  
Ulna 

typiseh 

typiseh 

typisch 

F e m u r ,  ] - I l lmerus  

Femur, 6, 8, 9j. 

typiseh 

typisch 

Femur 5 und 9j. 

9,S 

10,4 

19,8 

11,38 
l ' )  9 

--- normal 

Tibia Fibula mit normal 
Pseudarthrose 

Femur 6j. 11,1 

Femur (7 •  
Humerus 

Femur 

Femur 

9,4 
10,4 

10,0 
9,8 

11,0 

3,0 

3,5 

5,0 ! --- 

llorma} 

3,9 

2,4 
3,4 

2,0 
9 9  

] 
: 0,363 mg 

naeh Kay 

0 912 mg 
nach Kay 

32,5 B.E. 

3,9 B.E.  
6,8 B.E. 

18,1 B.E. 
9o 6 B.E. 

16,1 B.E. 

S. N a c h  Zah l  und  L o k a l i s a t i o n  lassen sieh fo lgende  T y p e n  u n t e r -  
sche iden  (Abb.  1S): 
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Tabelle 4. P o l y o s t i s c h -  

A l t e r  i m  i j A l t e r  z u r  Ze i t  :K:rank- i d e r  L o k a l | s a t i o n  
A u t o r  h e i r s -  U u t e r s u c h u n g  

b e g i n n  

Femur bds., Tibia, Radius v. Mikulicz 

Bergmann 

.Brad/ield 1 

Priesel und 
WagT~er "~ 

Garlock 

Uehlinger 

4 ? ? 
Kind- 

heit 
7 ? s 

i 

! i 
1 c~ l l  

3 ~ Kind- 
heir 

11 

? 

21 

13 

~7 

67 

Femur bds. (Hirtenstab) li., 
Tibia bds. Calcaneus li., Ta- 
lus li., }Ietatamus IV li., 
GrundphMaax II  li., Hume- 
rus li., Metacarpus IV/V re., 
Os ischii re . ,Scapula  bds. 

(Gelenkgebiet) 
Femur bds., Fibula bds., 
Tibia bds., Becken, Hume- 

rus bds., Wirbels~ute 
Sch~idel 

re. Femur (Coxa vara), Tibia 
bds., re. Fibula, re. Os ileum, 
re. Humerus (Seh~del intakt) 
li. Femur, li. Humerus, rc. 
Becken, 2 li. Rippen, Os 

occipitale 
Femur bds., Fibula bds. Ra- 
dius re., Becken, Scapula 
bds., Brustbein, Tibia . 

a) diffuser monost ischer  und diost ischer  Typus ,  
b) monomelcr  Typus  (Achsentypus) ,  
c) bimeler  urdlat~raler  Typus  (Halbse i ten typus) ,  
d) polyost ischer  b i l a te ra le r  Typus .  
I n  den Tabel len  1 t s ind 35 Beobach tungen  des Sch r i f t t ums  nach 

dieser  Klass i f ika t ion  zusammengesteUt .  A m  h~ufigsten sind die Achsen-  
oder  H a l b s e i t e n t y p e n  mi t  einer Bete i l igung yon 2---5 Knochen ,  w~hrend  
monost i sche  und diost ische Fo rmen  l ind E r k r a n k u n g e n  aller ~der Gl ieder  
sel ten sind. Mit zunehmender  Unte r suchung  des Gesamtskele tes  d f i r f ten  
nat f i r l ich  die vielknochigen F o r m e n  immer  h~ufiger werden.  E r k r a n -  
kung  nur  eines einzelnen Knochens  f inder  sich in der  Zusammens t e l l ung  
6real, E rk r~nkung  yon 2 Knochen  9mal.  Alle diese Zahlen e n t s p r e c h e n  
M.inimalzahlen. 

Beim Achsen typus  ist  die un te re  E x t r e m i t a t  wesent.lich h~i.ufiger 
e r k r a n k t  als die obere. Wei taus  an  ers te r  Stelle s teh t  die K o m b i n a t i o n  
yon  Femur -T ib i a .  Der Rad ius  e r k r a n k t  wesent l ich hs als die Ulna ,  
die  Tib ia  wesentl ich h/~ufiger als die F ibu la .  Ausnahmswcise  s ind  n icht  

1 Typischer Fali: Erkrankungsalter, Stiltstand mit 18 Jahren, Femurspontan- 
Irakturen, norma|er Blutchemismus, Histologie. 

2 Typischer Fall: Erkranknngsalter, keine Progredienz, Femurspontanfrakturen. 
normaler Blutchemismus, ty-pischer R6ntgenbefund, kein EpithelkSrperchen- 
adenom. 
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~rlltll- 
osphor  PhosPhar,  ase  
mg-% 

orlnal 

4,8 

3.2 4 B.E. 
(3,4) (5,7 B.E.) 

3,3 normal 

tern die symmetri-  
Fall Freund-Me]fert 

en die Abbildungcn 
ers charakteristisch 

:Die ausgeweiteten 
tstischen, porzellan- 
rkom erinnert, hart  
in die Epiphysen- 

mit ten auf die sub- 
restliche Markraum 
eingenommen wird. 
:ereiftem, mittelzell- 
degewebe, in das in 
sch schlanke Faser- 
~rner aUe ~bergs 
lgewebe. Der F a ~ r -  
m macerierten Pr~- 
Die Schaftcompacta 
periostale Knochen- 
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neubildung finden sich keine. Entzfindliche Infiltrate, Riesenzell- 
geschwiilste, Cysten habe ich auf zahlreiehen Schnitten nie nachweisen 
k6nnen, ebensowenig einen Umbau des Faserknochens in lamell~ren 
Knochen. 

In der Entstehungsgeschichte dieser eigenartigen Skeleterkrankung 
sind zu unterscheiden die morphologische und die zeitliche Entwicklwruj. 

a b c d 
k b b .  18. Os~eof ib ros i s  d e f o r m a n s  j u v e n i l i s ,  a D i f f u s  m o n o s t i s c h e r  T y p u s .  b M o n o m c l e r  

T y p u s .  e U n i l a t e r a l e r  T y p u s .  d B i l a t e r a l e r  T y p u s .  

Nach den klinischen Beobachtungen Bergmanns, JBrad]ields und nach 
den pathologisch-anatomischen Befunden daft man sich fiber die morpho- 
lo~sche Entwicklung der polyostotischen fibr6sen Dysplasie folgende 
Vorstellungen_machen. Zu unterscheiden sind Prozesse I. Ordnung und 
Prozesse II.  Ordnung oder unspezi]ische SekundAirerscheinungen. Bei den 
Prozessen I. Ordnung sind wicderum zu trennen Friih- und Sp~tver- 
~nderungen. 

Die Krankheit beginnt mit einem Ersatz des Scha/tmarkes dutch/ibr6ses 
Mark. Ob die Bildung der zentralen Markfibrose nur in der proximalen 
Metaphyse der langen R6hrenknochen oder gleichzeitig an verschiedenen 
Schaft.stellen erfolgt, ist unsicher, wahrscheinlicher ist das erstere, da 
auch in Sp~tf/illen die h/imosiderotischen Markreste vorwiegend auf die 
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distale Metaphyse beschriinkt sind (s. S. 262) und die Prozesse in der 
proximalen Metaphyse immer viel grol~artiger entwiekelt sind als in der 
distalen. Das fibrSse Markgewebe dringt dann yon innen in die Havers- 
schen Kan~le der Compact~ vor und f fh r t  zu einer myelogenen exzentri- 
schen Compactaspongiosierung und streckenweise zu einer AuflSsung 
derselben bis an die ~ul]ere Generallamelle. Gleichzeitig erfolgt eine 
Schaftausweitung, sei es, indem die verdfinnte Compacta in den statisch 
belasteten Knochen unter dem :Druck des KSrpergewichtes einfach aus- 
einandergebogen wird, wahrscheinlicher noch, weft die dfinnen Com- 
pactalamellen unter dem Binnendruck des wuchernden fibrSsen Mark, 
zylinders auseinandergetrieben werden. Ffir diesen Mechanismus spricht 
insbesondere die Ausweitung dec Humerusschs und da{] die Erkran-  
kung nie zu einer Verkfirzung, sondern gelegentlich sogar zu einer Ver- 
l~ngerung der RShrenknochen ffihrt. Auch wird in allen histologischen 
Befunden iibereinstimmend angegeben, dal~ eine periostale Knoehen- 
neubildung nicht nachzuweisen sei. Es besteht also offenbar k e ~ e  Ver- 
lagerung der Compacta nach aul3en durch periostale Apposition von 
neuem Knochen und Resorption yon innen. Von der exzentrischen 
CompactazerstSrung bleiben nur wenige Leisten, entspreehend den 
mechanisehen Anforderungen an den Knochen, verschont. Der ganze 
Proze{3 fiihrt zu einer gewaltigen Auftreibung der Knochen, zur hirten- 
stabartigen Verkriimmung der Femora, zur keulenfSrmigen Anschwellung 
der Fibulae, wie sie besonders eindriicklich auch in den RSntgenbi]dern 
zum Ausdruek kommt.  In  den flachen Knochen dfirfte der ProzeB eben- 
falls durch eine zellarme Mar-ldibrose mit Resorption und Umbau der 
Spongiosa im Sinne der sklerotischen Atrophie und exzentrischen Ver- 
lagerung der Corticalis eingeleitet werden. Als Sp/~tproze~, wohl haupt-  
s/tchlich als Auswirkung eines Belastungsreizes, ist die Ausdifferen- 
zierung yon Faserknochengittern im zentralen Markzylinder anzusprechen, 
die als Folge der ~Sl]eren statisehen und dynamischen Anforderungen 
an die RShrenknochen der unteren Extremit~ten in Femur, Tibia und 
Fibula viel ausgedehnter ist als in den weniger belasteten Oberarm- 
knochen. Wesentlich seltener ist die Ausdifferenzierung yon Knorpel- 
inseln mit  verkalkter oder unverkalkter Grundsubstanz und von grol]- 
zelligem Knorpel mit  Reduktion der Grundsubstanz auf ein Gitter. 
Diese Knorpelinseln bilden sich direkt aus dem Bindegewebe, indem die 
kollagenen Fibrfllen dureh hyaline Massen maskiert werden (Gerulanos- 
Diirck Fall 3, Tel]ord, Lichtenstein Fall 3). Eine Ossifikation der Knorpel- 
inseln naeh dem Vorgang der enchondralen Ossifikation ist bis heute nie 
beobachtet worden, erscheint aber durehaus m6glich und kSnnte ebenfalls 
zur Erkl/trung der zunehmenden Kalkdichtigkeit der Knochen un Sp/~t- 
stadium dienen. 

Die Ausdifferenzierung yon Knoehen im fibr5sen Mark ist aueh 
r6ntgenologisch ~ h r  gut zu verfolgen. So zeigen im Fall Brad]ield die 
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frfihen R6ntgenbilder einen gro0kammerigen cystischen Umbau der 
langcn RShrenkri'ochen, die Sp&trSntgenbilder eine kleinfleckige Osteo- 
slderose. Ein weiterer SpAtprozefl ist der Umbau der epiphys'&ren Spon- 
giosa, wobei in der Regel die lameU~re Spongiosa durch Mosaikknochen 
ersetzt wird. Die H~tmosiderose und Fibrinausscheidung in den Mark- 
inseln ist auf Knoehenmarksblutungen zuriickzufiihren. Die Erscheinung 
ist theoretisch auBerordentlich wichtig, indem sie zeigt, dab eine Knochen. 
marksblutung, selbst bei vorgeschrittener ~r niemals imstande 
is~, auch unter den besonderen Bedingungen des in einer Knochenschale 
eingeschlossenen Blutergusses (Looser) ein resorptives Granulom im 
Sinne einer gutartigen Riesenzellgeschwulst zu erzeugen. Besonders 
instruktiv ist in dieser Beziehung der Fall Brad/ield. In einer Probe- 
excision aus dem Humerus fanden sich zahlreiche blutgefiillte Cysten 
mit vereinzelten Riesenzellen, aber keine Riesenzellgeschwiilste (Elmsly). 

Als Prozesse II. Ordnung sind die Spontanfrakturen und Belastungs, 
de/armitiiten zu werten. Besonders charakteristisch sind Spontanfrak- 
turen und Verbiegungen der Oberschenkelknochen, die zun~chst eine 
Coxa vara-Stellung, sp~,ter die hirtcnstab/ihnliche Umformung zur Folge 
haben. Die Spontanffakturen, oft mehrere in der Zahl, heilen im wesent- 
lichen rasch und ohne Callusbildung. Die rein statischen Formver- 
ii, nderungen beschrs sich auf bogenfSrmige Verbiegungen oder mehr 
spiralJge Torsionen (Fibula) und halten sich in ms Grenzen. Am 
Becken ffihrt der Druck des Femurkopfes bei einseitiger Erkrankung 
zur asymmetrischen Kartenherzform des Beckeneinganges (Goldhamer, 
U ehl i nger ) . 

Einzelne R6hrenknochen zeigen gleichzeitig eine ausgesprochene Ver- 
1/i, ngerung, wie wit sie in unserem Falle in beiden Fibulae feststeUen 
konnten, mit  einer L&ngendifferenz gegenfiber den Tibiae yon ~-2 cm. 
Willich konnte in seiner Beobachtung 19 eine Tibiaverl~ingerung yon 
5 cm feststellen, Yreund-Me][ert in Fall 24 eine Oberarmverl'&ngerung 
yon 3 Zoll. 

Noch nie ist auf dem Boden der polyostotischen fibrSsen Dysplasie 
eine sarkomatSse Entar tung beobachtet worden. 

Die ~itliche Entwicklung der Krankheit  geht klar aus der interessanten 
Beobachtung Bergmanns hervor, der seinen Fall als l~bergangsform yon 
der monostischen Ostitis fibrosa Iocalisata unter dem Bride der solit~ren 
Trochantercyste zur Ostitis fibrosa generalisata verSffentlicht hat. 
Beschr~nkung der Knochenver~nderungen auf einzelne Skeletabschnitte, 
Form der Ver~nderungen, histologisches Strukturbild und die klinischen 
Angaben stimmen aber so vollstandig mit den Symptomen der polyo- 
stotischen fibrSsen Dysplasie iiberein, daI3 diese Diastase gesichert 
erscheint (Abb. 19). 

8jihriges Miidchen. Linkssei~ige path. OberschenkeIfraktur infolge mehr- 
kammeriger Cyste im proximalen Yemurdrittel. Mit 11 Jahren Excochleation des 
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oberen Femurseha[tes. Implantation yon zwei Tibiaspiiuen. Heilung unter hirten- 
stab/ihnlicher Verkriimmung. Nach einer I~tenzzeit yon 9 Jahren zweiter Schub, 
der im Verlaufe yon lt/2 Jahren zur Spongiosierung der gesamten Schaftcompacta 
bis an die distale Epiphyse und zum Umbau der Kopfspongiosa fiihrt. Gleichzeitig 
treten neue Krankheitsherde auf im anderen Femur, in beiden Tibiae, im tlnken 
Humerus, in den Gelenkpfannen beider Schul~rbl/i, tter, im Calcaneus, Talus, 
Metatarsale IV, Grundphalanx I I  links, Metacarpale IV und V rechts, Metacarpale I 
links, Grundphalanx IV links. 
Schs Wirbelsgulo und Schl~ssel- 
bein sind auch nach dem zweiten 

�9 Schub noch unver~ndert. 

Zu unterscheiden  sind die 
aziale Ausbreitun 9 ira e rk rank-  
ten Knocheu  und  das  Au/treten 
neuer Herde in wei teren Kno-  
chen, wobei meis t  eine typische  
Reihenfolge innegehat ten wird.  
Der ~Iteste und erste Herd  l iegt 
in der  p rox ima len  Metaphyse .  
Die unteren  Extremit /~ten wer- 
den  vor den oberen ergriffen. 
Sehr gut  ist die P~-ogredienz 
der  Prozesse, insbesondere  der 
~ b e r g a n g  der monost ischen in 
die diost ische Erk rankung ,  in 
]!'all 8 yon Meyer-Barstel zu 
verfolgen. 

12j/~hriges M~dchen. R6ntgeno- 
logisch taubeneigroBe Cysto im 
rechten Femur. Nach 8 Jahren 
Cyste auf das Doppelte ang~wach- 
sen. Im folgenden Jahr Ausdehnung 
der Herde yon der Trochantergegend 
bis in Femurmittc, neue Horde in 
der rechten Beckensehaufel. Mit 

f 

11 J a h r e  22 J a h r e  
.&bb. 19. Polyos to t i sche  fibrSse I)ysp]asi,:, 
Fall  Bergmann. :krch. klin. Chir. 1~6, 141. 

25 Jahren ist der gesamto Femur yore Kopf bis zu den Kondylen im R6ntgenbild mit 
Cysten durchsetzt, ebenso die rechte Darmbeinschaufel bis an die Art. sacro-iliaca. 

Die K r a n k h e i t  beginnt  in der  Jugend,  am h/~ufigsten zwischen 5 und 
15 Jahren ,  uur  ausnahmsweise  nach dem 15. Lebens jahr  (Turnbull Fa l l  7, 
Beginn mi t  26 Jahren) .  M.ittleres E rk rankungsa l t e r  10 Jahre .  Das For t -  
schrei ten erfolgt  'schubweise,  wi rd  yon jahre langen I~uhestadien unter -  
brochen,  bis im Adoleszentenal te r  zwisehen 20 und 25 J a h r e n  ein spon- 
t ane r  S t i l l s tand  der  Pr ims erreieht  ~ i rd ,  h a  Fa l l  Brad/ielcl mit  
18 Jahren ,  im Fa l l  Bergmann mit  211/'.o Jalu 'en,  in unserem Fa l l  nfit 
20 J,~hren. Das weitere Unver / inder tb le iben  der  Skeletprozesse konn ten  
wir bei unserem eigenen Fa l l  bis au das  Lebensende,  d. h. fiber eine Zeit- 
spanne  yon 47 J ah ren  beobachten ,  Tel/ord in seinem Fa l l  seit  dem 
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14. Lebensjahr fiber 2()Jahre, und Willich.in seiner Beobachtung 14 
ebenfalls seit dem 14. Lebensjahr fiber 36 Jahre. 

Trotz Fortschreitens der Knochenprozesse ffihrt die Krankhei t  im 
allgemeinen zu keinen wesentlichen Funktionsst~rungen der Gelenke 
(Turnbull), da die Epiphysen fiberhaupt nicht oder nur sp/tt und nur 
teilweise in den Krankheitsprozel] mit einbezogen werden. Die Krank- 
heir und die Schfibe werden in der Regel dutch Spontan/rakturen ein- 
gelei~t, besonders Oberschenkelfrakturen im Trochantergebiet, die 
zun/ichst zu einer Coxa vara und schliel]lich zu einer hirtenstabartigen 
Verkriimmung des Femurs f/ihren, welche ffir die polyostotische fibrfse 
Dysplasie besonders charakteristisch ist. :Die direkten Folgeerschei- 
nungen sind Verkfirzung und Innenrotation des erkrankten Beines, 
Hemmung der Abduktion lind Schmerzen im Hfiftgelenk. In der Vor- 
geschichte unseres Falles sind z. B. drei Spontanfrakturen des Femurs 
an gteicher StelIe im .AAter yon i i ,  12 und 20 Jahren vermerkt.  Die 
Frakturen kommen rasch und ohne wesentliche Callusbildung zur Aug- 
heilung. Bei einer Gesamtzahl yon 35 F'~llen linden sich 16real Spoutan- 
frakturen des Femurs, von denen eine in Pseudarthrose fibergdng (Meyer- 
Borstel Fall 8). 2qur 3mal sind Spontanfrakturen des Humerus erw/ihnt 
(Turnbull Fall 8, ~'Violl Fall 1, Yreund.Me//ert Fall. 24), ein einziges Mal 
eine Spontanfraktur der Ulna (Moll Fall 1), des Radius (Freund-Me//ert 
Fall 24), der Tibia und Fibula (Freund-Me[/ert Fall 20). Die nicht durch 
Spontanfrakturen bextingten Knochendeformit&ten halten sich fast 
durchwegs in beseheidenen Grenzen, so dab sie ~uBerlich nicht siehtbar 
sind. Die geschwulstartige Auftreibung des lateralen Endes der rechten 
Clavicula bildet eine Ausnahme. 

Die Untersuchung der inneren Org~ne e r~bt  einen normalen Befund, 
insbesondere auch an den innersekretorischen Drfisen, soweit sie einer 
direkt, en oder funktionellen Untersuehung zug&nglich sind. Epithelkfrper. 
chenadenome werden nicht gefunden, weder bei der Palpation noch boi 
einer operativen Freilegung des Halsgebietes. Dies ist sowohl durch 
unseren Sektionsbefund wie durch zahlreiche Operationsversuche be- 
st/~ti~, die zur Entfernung eines Epithelk5rperchenadenoms vorgenommen 
~xtrden alff Grund der Fehldiagnose Osteodystrophia fibrosa generali- 
sata (Fall Borak-DoU, yon Mandl kein EpithelkSrperchenadenom 
gefunden; Fall 22 Freund-Me//ert, alle vier EpithelkSrperchen normal; 
Fall 23 Freu~ut-MeHert , zwei normale Epithelk5rperchen entfernt;  Fall 3 
Garlock, 2mal vergeblich operativ nach einem EpithelkSrperchenadenom 
gesucht; Fall 1 Lichtenstein, kein Epithelk5rperchenadenom gefunden; 
Fall Priesel.Wagner durch Gold ein normales Epithelkfrperchen ent- 
fernt; Fall 8 Turn.bull, bei der Operation drei normale Epithelkfrperchen 
gefunden). Auch in den mit Pubertas praecox vergesellschafteten F~llen 
sind bis heute Ver/mderungen an den endokrinen Organen nicht nach- 
gewiesen worden {Albright und Mitarbeiter). 
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Eine Schs der Blutbildung ist trotz der ausgedehnten Mark- 
fibrose nicht zu erwarten, da diese die eigentliehen Blutbildungsst~tten 
(Wirbels~ule) verschont. Die makroplane An~mie unseres Falles diirfte 
mit der hs Tuberkulose und einer tuberkulotoxischen Leber- 
sch~digung in Beziehung stehen. 

Die chemische Untersuchung des Blutes in bezug auf Calcium und 
Phosphor e r~bt  fast durchwegs normale Verh~ltnisse. In den zahlreichen 
Calciumbestimmungen liegen die Werte um 10 rag-% und zeigen nut 
geringe Schwankungen nach unten wie nach oben (9,2 rag-% Fall 26 
Freund.Mel]ert, 12,2 rag-% Fail Goldhamer.Salzer). Nur Borak und Doll 
geben bei eh~em 6js M'~dchen mit halbseitiger polyostotischer 
fibrSser Dysplasie und Pubertas praecox einen stark erh6hten Calcium- 
wert yon 19,8 mg-% an. Es w~re denkbar, dai~ diese Hypercalcin/~mie 
mit der groBen Zahl der Krankheitsherde in einer Wachstumsperiode 
in Zusammenhang steht, doch liegen die Verhs offenbar nicht 
so einfach, da Priesel,und Wagner in ihrem Fall 1 bei einem 13js 
Knaben mit ebenfalls zahlreiehen Skeletherden einen normalen Kaik- 
spiegel ira Blut feststellen konnten. Kalksto/~wech.~elunters**chungen sind 
selten durchgefiihrt worden, Turnbull stellt in seinem Fall S e i n e  urn 
das zweifaehe erhShte Kalkausscheidung in Urin und Faeces fest, ebenso 
Borak-Doll und Goldhamer. Garlock ermittelte in seiner Beobachtung 3 bei 
einer 47j/~hrigen Frau eine negative Calciumbilanz. Diese Angabe daft 
nicht iibersch~tzt werden, es sbld an dem Untersuchungsresultat mit 
Ja]/e berechtigte Zweifel mSglich, da es sich um einen vollst~ndig stabili- 
sierten Krankheitszustand gehandelt hat und irgendwelche Knochen- 
umbauprozesse in diesem Zeitpunkt kaum stattgefunden haben diirften. 
Es ist Ja]/e jedenfalls darin recht zu geben, dai] wesentliche St6rungen 
des Calciumstoffwechsels nieht zu erwarten sind, da es sich bei der 
polyostotisehen fibrSsen Dysplasie um eine lokalisierte Skeleterkrankung 
mit aui]erordentlich langsamem Verlauf handelt. Insbesondere diirfte 
der Caleiumstoffwechsel nach AbschluB der Entwicklungsperiode voll- 
sts normalisiert sein. 

Die Serumphosphate sind normal. Die Werte schwanken zwischen 
2 und 5 rag- % (Fall Goldhamer-Salzer, Fall 2 Lichtenstein). Am haufigsten 
liegen die Werte zwischen 3,0--3,8 mg-%. 

Plas~naphosphatase. Die Phosphatase ist ein Enzym, das den an- 
organischen Phosphor aus organischen Phosphorverbindungen abspaltet 
und eine spezifisc~m t~olle bei der Ablagerung und Erhaltung des Calcium 
und Phosphor in den Geweben spielt (Haslho/er). Nach den Unter- 
suchungen yon Bodansky und Ja]/e fiihrt im allgemeinen die reine 
KnochenzerstSrung nieht zu einer ErhShung der Phosphatase, dagegen 
zeigen Skeleterkrankungen mit starker Knochen- oder Osteoidneu- 
bildung starke ErhShung der Phosphatasewerte. Der Mittelwe1~ fiir 
Erwachsene betr~igt 2,6 Bodansky-Einheitel~ und schwankt zwischen 
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1,6 und 4 Einheiten auf 100 ccm Serum. Bei Kindern z~ischen 1 und 
15 Jahren betrfigt der ~MAttelwert 7,5 Einheiten, die Grenzwerte betragen 
3,5--15 Einheiten. Mit zunehmendem Alter nimmt die Phosphatase ab. 
TurnbulI gibt den Gehalt an Phosphatase in Phosphormilligramm an, 
die nach dem Verfahren yon Kay in Form eines anorganischen Phosphates 
aus einer LSsung yon Natrium-fl-Glykophosphat bei 380 bei einem p~ 
yon 7,6 bei Zusatz yon 1 ccm Plasma in 48 Stunden befreit werden. Der 
Normalwert betrs 0,15 rag. Die Plasmaphosphatase ist in der Ent- 
wicklungszeit der polyostotischen fibr6sen Dysplasie im allgemeinen 
normal oder leicht erh6ht, im Ruhestadium nach dem 20. Lebensjahr 
normalisiert, wie wir in unserer eigenen Beobachtung bests kSnnen. 
Im Entwicklungsalter liegen die Werte zwischen 4 und 5,4 Bodansky- 
Einheiten oder 0,248--0,363mg Phosphor nach Kay. Garlock und Lichten- 
stein fanden im Entwicldungsstadium Werte yon 17, 18 und 22 Bodansky. 
Einheiten, Freund-Me]fert im Fall 21 32,5 Bodansky.Einheiten. Nur 
selten werden sehr stark erh6hte Phosphatasewerte yon 47 Bodansky- 
Einheiten (Jar/e)oder 0,912rag Phosphor (Turnbull Fall 8) erreicht. 
Dieser letzte Wert ~'urde bei einem 12j~thrigen, in der zweiten Streckungs- 
periode stehenden Knaben gefunden mit zahlreichen Krankheitsherden 
und Spontanfrakturen von Humerus und Femur, so dai~ sich aus dem 
Zustaadsbild die 6fache ErhShung des Phosphatasewertes ohne weiteres 
verstehen l~Bt.. 

Das weibliche Geschlecht erkrankt doppelt so h~ufig wie das miinn- 
]iehe. Das Verh~ltnis in unseren 29 F~llen betrs 20:9 .  Die gleiche 
Geschlechtsverteilung zeigt auch die Ostitis fibrosa generalisata. Die 
Griinde hierfiir sind vollkommen unklar. 

Eine gewisse SondersteUung nehmen die Halbseiten]ormen der poly- 
ostotischen/ibr6sen Dyspla~ie ein, die mit Pubertas praecox und Pigment- 
flecken vergesellschaftet sind und auf das weibliche GescMecht be- 
schr~nkt erscheinen. Sie sind bis heute als Osteodystrophia fibrosa uni- 
lateralis verSffentlicht worden, gehSren aber zweifellos zum Formenkreis 
der polyostotischen fibrSsea Dysplasie und sind niemats Abortivformen 
der Recklinghausenschen Krankheit. EinschlS, gige Beobachtungen yon 
Borak-Doll, Goldhamer.Sal~r, Albright-B~tler-Hampton-Smith u .a .  sind 
1939 yon Mondor-Ducroquet-Leger.Laurence unter Hinzuffigung einer 
eigenen Beobachtung zusammengestellt worden, wobei nicht ohne wei- 
teres alle angeffihrten F~lle der polyostotischen fibrSsen Dysplasie zu- 
gerechnet werden diirften. 

Die oft recht groBen, landkartenartig begrenzten Pigment/lecken 
bevorzugen die Lendengegend und die unteren Extremiti~ten. Zwischen 
Verteilung der Pigmentflecken und Verteilung der Skeletherde besteht 
weder eine topographische noch eine innervatorische L~oereinstimmung. 
Die Pigmentflecken sind schon bei der Geburt vorhanden oder entwickeln 
sich in den ersten zwei Lebensjahren. Histologisch finder sich eine reich- 
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liche Pi~ozne~lteinlagerung sowohl im S t r a tum basale  wie in den Chroma-  
tophoren  des Coriums, dagegen feh]en Naevuszel lnes ter  (A/br/yht und  
Mitarbe i te r ,  ~IacCune und Bruch, Mondor und  Mitarbei ter ) .  Die Puber~s 
praecox ff ihrt  zu vorzei t igem Auf t re ten  der Menses, in der  Regel vor  dem 
7. Lebens j ah r  und  vorzeit~ger A u s b i | d u n g  der  sekUnd~ren Geschlechts-  
merkmale .  Nur  in 9 F~llen sind such  beim mi~nnlichen Geschlecht  
P igment f lecken  beobach te t  worden,  e inmal  ve rbunden  mi t  Gynii~o-  
mast ie  (Albright, de ScoviUe und  Sulkowitch) aber  nie mi t  P u b e r t a s  
praecox.  Vorzei t iges Auf t re ten  yon Knochenke rnen  (Goldhamer) und  
vorzei t iger  EpiphysenschluB,  wie das  yon Mondor und Mi ta rbe i t e rn  
geschi lder t  wird,  stellen einen Ausnahmebefund  dar .  

Aus dieser Gruppe  sei der  fiber mehrere  J a h r e  beobach te te  Fa l l  
Goldhamer kurz  wiedergegeben:  

9jahriges M/idchen. Seit dem 2. Lebensjahre menstruiert, Sp~)ntanfraktur des 
linken Femurs mit 5 und 9 Jahren. Beginn der Knochenver~nderungen im Sch~.del- 
skelet links und im linken Trochanter. Mit 9 Jahren L~ngenfiberschul~ yon 231/2 cm. 
Verkiirzung des linken Oberschenkels um 31/~ cm, roll  entwickelte sekund~re Ge- 
schleehtsmerkmale. ~Naevus pigraentosus im .Nacken. R6ntgenologisch diffuse 
Sklerose der linken Schii~lelbasis bei intaktem Irmenohr (Sklerose des Os temporale, 
Proc. mastoideus, Os sphenoidale, Os ethmoidale mit Einengung der Nebenh0hlen, 
Os zygomaticum) der Lamina ext. des linken Sch~tdeldaches und der spinde~ffrmig 
aufgetriebenen linken Unterkieferh~l[te mit Verdr~ngung und Umkippen der ZAhne, 
des linken Proc. coracoideus der linken Scapula. Fibrocystiseher Umbau der linken 
Beckenh~.lfte, des Troehantergebietes, des linken Femurs, der linken Tibia und 
Fibula. Verbreiterung, Compactaaufl6sung und l~ngsstr~hn]ger Umbau der Spon- 
giosa, aller Metacarpalia und Metatarsalia mit Ausnahme yon zweien, und aller 
Finger- und Zehenphalangen, wobei die Ver~nderungen vom 5.--1. Strahl und yon 
proximal nach distal an Intensitgt abnehmen. Die Knochenkerne entsprechen 
einem Alter yon 15 Jahren. Alle Skeletveranderungen mit Ausnahme des Os 
oceipitale unilateral. Innere Organe, Schilddriise o.B. Kein EKT nachzuweisen. 
Blut-Ca. 11,38 mg-% und 12,2 mg-%. P 5 rag-%. Die Erkrankung wird yon Go/d- 
hamer auf Grund der R6ntgenbilder und der Probeexcision als unilater~le Osteo- 
dystrophia fibrosa Reeklinghausen angesprochen. Zur ErklErung des eigermrtigen 
Symptomenkomplexes aus unilateraler Slderose und fibrocystischem Umbau der 
l~Tmochen, innersekretorischen St6rungen, Pigmentanomalien der Haut, muB Gold. 
hamer zu sehr gezwungen erscheinenden, komplizierten Thesen seine Zuflucht 
nehmen; er ftihrt die Symptome auf eine Interferenz yon drei gleichzeitig wirkenden 
Noxen zuriick. Pubertas praecox und fibrocystischer Knochenumbau werden als 
Folgeerscheinungen einer endokrinen Dysfunktion gedeu~t, dazu kommt noeh ein 
unbekannter Faktor, der fiir die Knochensklerose und ein solcher, der ftir die Uni- 
lateralit~t des Prozesses veraa~twortlich ist. 

Die ,il'tiologie der polyosto t i schen fibr6sen Dysplas ie  is t  n i ch t  gekl~rt .  
Fr t iher  B e ~ n n ,  the rapeu t i sche  Unbeeinf luBbarkei t  und Feh len  i rgend-  
welcher entz i indl icher  Erscheinungen i m  kl inischen und im Schn i t tb i ld  
weisen e indeut ig  darauf  hin, dab  die KnochenverAnderungen  auf  e inen 
AnIage]ehler zurfickzuffihren sind. Die e rk r a nk t e n  Knochen  sind normal  
lang, oder  sogar  verli~ngert, die Compac t s  an  den SteUen, wo ihre ur-  
spri ingliche Bre i te  an den Res ten  der inneren General lamet le  noeh zu 
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erkennen ist, nicht verschm/ilert, so dafl eine StSrung der enchondralen 
oder periostalen Ossffikation als Ursache der polyostotischen fibr6sen 
Dysplasie wohl ausgesehlossen werdon kann. Freund-Me/]ert, Ga.rlock, 
Jaf/e und Lichten~tein bringen deshalb die Markfibrose mit einer St6rung 
des Umbaues der prim/iren in die sekund/ire Spongiosa in Beziehung. 
Garlock spricht yon einer angeborenen St6rung der Funktion des knochen- 
bildenden Mesenchyms, welche in einem Ersatz der Compacta und Spon- 
giosa durch fibr6ses Mark und metaplastischen Faserknochen liege. Ab- 
gesehen davon, d~2 mit dieser Erklgrung nicht viel gewonnen ist, ist 
sie zudem noch falsch, da die Epiphysenspongiosa in der Regel normal 
ist oder nur ausn~hmsweise und sehr sp/it in dell Umbauprozel] mit ein- 
bezogen wird. Das Beeondere sowohl des makroskopischen wie des mikro- 
skopi~chen Be/uncles bei cler .polyo.stotischen /ibrgsen Dysplasie i~t die 
gewaltige zentrale Mark[ibro~e in den Diaphysen der langen Rdhrenknochen. 
Sie ist mehr oder weniffer unabhiingig yon der A u,sbreitunq der Tela ossea, 
im Gegensatz zu allen fibrigen Skeleterkrankungen mit :'vIarkfibrose. 
Sowohl bei der Osteodystrophi~ fibrosa generalisata I~cklinghausen 
'wie bei der Ostitis deformans Paget und der Osteomalacie ist die Mark- 
fibrose streng an die Ausbreitung der Tela ossea gebunden. Das lockere 
fibrSse Mark bildet Hfillen um die Knoehenb~lkchen, dringt unter Auf- 
16sung der Knochensubstanz in dieselben ein, kehlt sie aus oder schlieBt 
inself6rmig ganze Balkengruppen ein. Immer aber bleibt die M~rk- 
fibrose in ihrer Ausdehnung auf die ursprfinglichen Compacta- und 
Spon~osagebiete beschrttnkt uad dot zentrale Markraum wird nicht 
in die Markfibrose mit einbezogen. Die Unabh/~ngigkeit der Fibrose vom 
eigentlichen Knochengowebe zeig-t sich ferner in der Tatsache, dal3 sowohl 
knorpelig wie bindegewebig vorgebildete Knochen (Claviculae, Sch/idel- 
dach) in den Krankheitsprozel] mit einbezogen werden und da]3 sich voll- 
sts knoehenunabh/i.ngig, parostal Fibrome envwickeln k6nnen wie 
in unserer Beobachtung. 

Eine besondere Analyse verlangen die Ha[bseitenformen (Tabelle 3). 
Goldhamer bezieht diese auf eine einseitige Sklerotomseh/idigamg vor 
Vereinigung der Seitenteile und Freund denkt, in Berficksichti~mg 
der Versuche Bentzons, an eine Anomalie des sympathischen Nerven- 
systems. Es ist ganz klar, dal~ den Achsen- und Halbseitentypen ein 
fibergeordneter .aAfiagefehler zugrunde liegen mu0, fiber dessen genauere 
Beschaffenheit wit uns abet zur Zeit in Ermangelung eines gr613eren 
Sektionsmaterials noch keineswegs bestimmt ~ul3ern k6nnen. Zudem 
muB jeder Versuch einer Deutung der Pathogenese alle Typen dcr 
polyostotischen fibr6sen Dysplasie, die monostischen wie die polyosti- 
schen, berfieksiehtigen. Veto Standpunkt der neueren Entwicklungs- 
gesehichte scheint es mir nicht ausgeschlossen, dab die eigenartige halb- 
seitige Verteilung der Skeletherde vielleicbt mit einer St6rung der Induk- 
toren in Beziehung steht. 
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I m  Ansehlul3 an die Ver6ffentlietlung eines tIalbseitenfMles vergleicht 
Freund seine Beobachtung mit  der Olliersehen WachstumsstSrung.  Dieser 
Vergleich hat  zweifellos etwas Bestechendes, besonders wean ma n  
ber i icks icht i~ ,  dab wir auch bei der Skeletehondromatose eine gleitende 
Reihe veto solit/ircn Enchondrom bis zur ausgedehnten Skeletchondroma- 
rose aufstellen kSnnen. Zwischen diesen beiden Ext remen  f inden sich 
dic systema~isierten Enchondrornatosen der Metacarpalia,  Metatarsal ia  
und  Phalangen,  der langen RShrenknochen (z. B. Fall  Speiser) und  die 
halbseitige Olliersche Dyschondroplasie.  Der Unterschied wiirde nur  
darin liegen, dab wir bei der polyostotisehen fibrSsen Dysplasie eine 
Fehldifferenzierung des Markgewebes in fibrill~res Bindegewebe, bei der 
Skeletehondromatose eine solehe in Knorpelgewebe h&tten. Bei beiden 
Krankhe i t en  ~drd die Teh~ ossea erst sekunds in Mitleidensehaft gezogen. 
Diese AnMogien sind verftihrerisch, aber doeh falseh, da die Skelct- 
choi{dromat, ose mit  dem enchondra!en und periostalen Knochenwaehs tum 

q, �9 in engster Beziehung steht (,_pe~ser), w~%hrend bei der polyostotischen 
fibr6sen Dysplasie gerade ein solcher Zusammenhang  sie h nicht  nach- 
wcisen lfillt. 

iDer w)llkonlnmn normale Befund an den innersckrctori~chen Orgam:n in unsercr 
~,igcnen BeoSachtung, der vielfac:h an~:h operativ bestatigtc Befund normMer ]::pi- 
thelk/iri~ereIten, der normale Kalkstoffwechsel wie (lie nic generatisiert.t~ Verteihmg 
der Skelethcrde. scheinen dar~mf hinzuweisen, dal3 emlotcrine ,5'li~ru~ffr;r~ als Ursache 
der polyostotiachcn fibr~sen l)ysplasie nieht in Frage kern,hen. Dazu kommt nuch. 
dal3 ]?uhertas praecox und Pigmentfleekt.n fast aussehliet31ieh bei weihlichen Kran- 
ken beobachtet werden, also als fakult:~tive, den Knochenprozessen gleiehgeordnete. 
abet nieht iibergeordm~te Symptome zu bewerten sind. Nine Verhindung zwisehen 
den drei Symptomengruptlen er.s(.heint zun/i.r schwierig. Jedenfalls ~ehSren 
Pigmentfleekon und Pubertas praecox auf (~rund fast ghd~,hzcitiger Manifesta- 
tionspcrioden eng zusammen und l/iBt insbesondere die Pubertas prat~t.ox an eine 
zeitlich hogrenzte iJrberfunktion der Ncbennierenrinde denken. J,ldq,s,~oh'~, Uehli~ujer 
und M~rgr~t haben seinerzeit nachgewie.~en, dab es durch Auftropfen yon Cortico- 
steron (Reieh,~tein) auf Zitzen yon Meerschweinehen gelingt, eine I.'ergrdfier~Lng .u.~l 
H!lperpi!pnentieru~tg dieser Zitzen zu erreichen. Die VergrN3erung beruht zum Teil 
auf einer Epithe!wuchcrung zum Tell auf der Ausdifferenzit'rung des Brustdriisen- 
k,'SrFers. ])iese Erfahrungen legen den (ledanken nahe, dab Puberta~s praecox und 
Hyperpignmntierung Folgeerscheinungen einer l~*berfunktion der Nebennierenrinde 
sind oder mit einer prim/iren oder sekund~t ren Hyperfotlikulin'Smie inBeziehung stehen. 
Albrig]lt und Mitarbeiter konnten in einer i hrer Beobaehtungen eine ~;faeh gesteigerte 
Follikulinausscheidung im Urin nachweisen, doch scheint mir das tatsitehliehe 
Bestehen einer HyperfoUikulin~imie damit noeh nieht gesichert zu sein, da das 
Follikulin im Urin offenbar mit dem Allen-Doisy-Test bestimmt wurde, weleher 
sowohl auf Corticosteron wie auf Foltikulin ansprechen dtirfte. Wir k6nnen nut 
sagen, dab durch (tie Untersuehung yon Albrighl und Mitarbeitern bei den weiblichen 
Fiillen von polyostotischer fibr6ser Dyspla.~ie eine temperate endokrine St6rung, 
vielleicht einc Hyperfoltikulin/~mie ocler (::berfunktion dcr Nebeanierenrinde, 
wahrscheiniieh gemacht ist. Es stellt sich aber welter noeh die Frage, ob nieht aueh 
die ossaZe~ Pro~sse mit der hormom~len StSrung in Beziehung gebracht werden 
k6nnen. [eh habe bei Besprechung der Histogenese der binochenprozesse darauf 
hingewiesen, dab es sich um eine weitgehend knochenunabhSngige, offenbar veto 
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Knochenmark ausgehende, also primgr myelogene Fibrose handelt. Nun habeu 
Arnokl, Hamperl, Holtz, Junk~nann und Marx in Experimenten an Humten einwand- 
frei mit Follikulin Knochenmarksprozesse im Sinne einer Reizwirkung auf die neutro- 
philen Formen und Sch/idigung dcr Normoblasten und 5Iegakaryocyten auslSsen 
k6nncn. Wir besitzen somit im Follikulin einen Stoff, der Reaktionen sowohl im 
Knochenmark wio an den primi~ren und sekundi~ren Geschlechtsorganen, wie in der 
Epidermis ausl~t, also an allen drei Organsystemen, die bei der polyostotischen 
fibr6scn Dysplazie in 5'Iitleidenschaft gezogen werden k6nnen. Damir gewinnt die 
Vomtellung, dab wir in dieser Kranl'-daeit vieIleicht die Auswirkung ciner Ncbcnnic- 
renrindenst6rung odcr tines oestrogcnen Wirkstoffes zu suchea h~tten, an Wahr- 
scheinlichkeit. Das vorwiegcnde Befallensein des weiblichen Geschlcchts wfirde 
damit ebenfahls erkl/i, rt sein. Schwierigkeiten bereitet nur noch die nicht-generali- 
sierte Ausbreitung der Skelctprozesse, doch bleibt auch die Skeletxanthomatose trotz 
�9 llgomeiner StoffwechselstSrung hcrdf6rmig beschritnkt. 

5[ult auch die "~.tiologie der Osteofibrosis deformans juvenilis vor- 
15ufig noch a[s ungcklS~rt bezeichnet werden, so erscheint eine tem- 
por~re hormonale, insbesondere Nebennierenrindenst6rung, s 
nicht ausgesehlossen. Fiir heredit/~ren Ursprung der Krankheit licgen 
keine entsprechenden Beob~chtungen vor. 

The,rapeutisch 1/tl3t sieh die polyostotische fibriise Dysplasie nicht 
beeinflusscn. Auskratzungen der Markh6hle haben sich in jedem Fall 
als erfolglos erwiesen und ebensowenig konnte dureh RSntgenbestrah- 
lungen ein Stillstand der Markfibrose erzwungen werden (Lichte'nstein 
Fall l, Meyer.Borstel ~'all 8). Ein Erfolg der R6ntgenbestrahlung ist 
nach dem histologischen Bcfund auch nicht zu erwartell, de, das Knoehen- 
mark yon vornherein zellarm, fibr6s ist und nur cine geringe Ossifikations- 
tcndenz besitzt. Die Exstirpation yon normalen Epithelk6rperchen i~t 
bei der polyostoti~chen ]ibrgsen Dysplazie volIkommen ungerecht]ertigt 
( T~,rnbull). 

Die ProgT~ose ist fiir die Krankheit nicht schlecht, fiir d~s Leben gut, 
da mit AbschluB des Adoleszcntenalters ein spont~ner Stillstand eintritt. 

Lichtensteir~ und Ja//e haben fiir dieses neue Krankheitsbild den 
~'amen polyostotische fibr6se J0ysplasie gewtihlt. Diese Bezeichnung 
gef/tllt mir insofern nieht, als sie das -k]inische Bild zu wenig bertick- 
sichtigt und aueh die monostischen :Formen nicht umfal3t. Ich m6chte 
daher, zum Tell in Anlehnung an die :Namengebung yon '3likulicz, die 
Bezeichnung Osteo]ibrosis de/orn~an~ ]uvenilis vorschlagen. 

Di]]erentialdiagnostisch ist die Abgrenzung gegen Ostitis deformans 
Paget und Ostitis fibrosa generalisata Recklinghausen yon wesentlichcr 
Bedeutung, in Frfihstadien die Unterscheidung yon soliti~ren Knoehen- 
cysten kaum mSglich. Die wichtigsten differentialdiag~nostisehen Kri- 
terien sind in Tabelle 5 zus,~mmenges~eilt. Ausschlaggebend fiir die 
Diagnose sind RSntgenbild und Probeexcision. 

Die R6ntgendiagno,se hat folgende Punkte besonders zu berticksichtigen : 
1. Die Lokalisationsgesetze: Achsentypen, hie gencralisierte Skelet- 

erkrankung. 
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2. Die Abnahme der Veriinderungen yon proximal nach distal, 
sowohl in bezug auf (las Skeletsysr wie in bezug auf die einzelnen 
Knoehen, das h~ufige Freibleiben der Epiphysen. 

3. Die Kombination yon fibrocystischem Umbau an den platten 
Knochen (Becken, Schultergiirtel) und cystisch-schaliger Expansion 
(Kienb6ck) der langen R6hrenknochen. An Stelle der Compactaver- 
diiimung und zen~ralen Auftreibung der Knochen finder man gelegentlich 
auch eine feinporige Spongiosierung der Compacta und Ausfiillung des 
zontralen Markraumes mit neuer Spongiosa. An den Schiidelknochen 
herrscht die Osteosklerose vor, verbunden mit einer Verdickung des 
gesamten Knoehens. Kleine Erkrankungsherde der Metaphysen und der 
kurzen platten I~nochen bedingen nur eine Ringsklerose. 

4. Deformierungen, Spontanffakturen des Schenkelhalses. Besonders 
charakteristisch fiir die polyostotische fibr6se Dysplasie ist der starke 
Umbau der proximalen Femurzweidrittel (Elmsly). Erlcichtert wird 
die Diagnose, wenn R6ntgenserienbilder zur Verfiigung stehen. In 
Sps kann der fibrocystische Umbau und die Knochenatrophie 
infolge Ausdifferenzierung yon fibr6sem Faserknochen im gesamten 
Markzylinder dutch eine feinfleckige Sklerose abgel6st werden (Brad/ield). 
Friihstadien dfirften yon solit~ren Knochencysten nur durch die th'obe- 
excision, vielleicht auch dutch die Osteographie nach Borak-Goldschmid, 
abzugrenzen sein. Die Unterscheidung yon einer beginnenden Ostitis 
fibrosa generalisata kann jedenfalls sehr schwierig sein, wie der bekannte 
Fall Haberer zeigt (Beginn mit 3 Jahren, Femurspontanfrakturen mit 
5 und 8 Jahren). 

AuBerordentlich charakteristische :Befunde liefert die P robeexcision 
aus den Schd]ten der langen R6hrenknochen. Im allgemeinen ist bis 
anhin, ohne Beriicksichtigung der Besonderheiten des Strukturbildes, 
immer eine ,,Ostitis fibrosa" diagaostiziert worden. Eine Differential- 
diagnose ist aber sehr wohl m6glich, besonders wenn man Bau, Form und 
Anordnung der Knochenbi~lkchen berticksichtigt. Fast in allen ,4xbeiten, 
auch aus dem deutschen Schrffttum, in denen Aufnahmen der Probe- 
excisionen photographisch wiedergegeben sind, 1s sich nachtr~glich 
ohne weiteres die Diagnose auf polyost.otische fibr6se Dysplasie steHen. 
Von wesentlicher Bedeutung sind folgende Punkte: Compacta stark 
verschm~lert, exzentriseh atrophisch. Spongiosa ohne Mosaikstrukturen 
und ohne Dissektion der Knochenb~lkchen. Markfibrose au~erordentlich 
zellarm, breit/aserig (im Gegensatz zur feinfibrill~ren, zellreichen Fibrose 
bei Recklinghau~en und Paget). Im Fasermark metaplastische Aus- 
differenzierung yon Faserknochen, der sekundgr mit der spongiosierten 
Compacta in Verbindung tritt. Markfibrose vollkommen unabh~ngig 
yon clef Tela ossea. 

Die Fehldiagnosen auf Grund der Probeexcision beruhen in erster 
Linie auf ciner einseitigen Beurteilung des Knochenmarkes, auf einer 
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Uberschgtzung der Bedeutung der Markfibrose und einer Nichtachtung 
der Formvergnderungen der Tela ossea. Die ~Iarkfibrose ist aul~er- 
ordentllch vieldeutig und ganz unspezifisch. Die Reaktionsm6glichkeit 
des knochenbildenden Mesenchyms beschrgmkt sich auf die Bildung yon 
fibr6sem Mark, yon Knorpel, yon Faser- und lamells Knochen, 
wobei die Ausdifferenzierung yon Knochensubstanz weitgehend durch 
mechanische Anforderungen bestimmt wird. Dazu kommt, dab bei jeder 
Knochenerkrankung im Anschluf~ an die statische und dynamische 
Funktion alien Skeleterscheinungen gemeinsame Sekund~irprozesse aus- 
gel6st werden, die oft das Kr~nkheitsbild beherrschen, z. B. Frakturen,  
Belastungsdeformitgten, Knochenmarksblutungen, und dab alle diese 
Sekundgrprozesse relativ einheitliche Reaktionen bedingen, wie die 
Bildung von Callus, Markfibrose, resorptivem Granulationsgewebe, 
ungeachtet der Atiologie und Morphologie der Grundprozesse. Die Dia- 
gnose Ostitis fibrosa ist daher ungeniigend und unklar, da sie, wie Schupp 
mit Recht vermerkt, bald als Gesamtbegriff, bald nur im Sinne patho- 
logisch-anatomischer Vers bald lediglich als Ausdruck der 
Markfibrose gebraucht wird. Die ~'[arkfibrose darf hie entscheidend fiir 
die histologische Diagnose eines Skeletprozesses sein, da es sich lcdiglich 
um eine funktionelle Ausdifferenzierung handelt; fiberall d~, we der 
Knochen statisch-dynamisch minderwertig ist, entwickelt sich One 
Markfibrose mid in allen diesen F~illen ist deshalb die Ausbreitung des 
fibr6sen 3[arkes mehr oder weniger streng an die Ausbreitung der Tela 
ossea gebunden. 

Die Selbstgndigkeit der polyostotischen fibrSsen Dysplasie ~drd 
schon im Jahre 1926 yon Ja//e in seinem Sammelreferat fiber die Osteo- 
dystrophia fibrosa generalisata RecMinghausen vecmutet. 1934 bemerkt 
El~vsly bei der histologischen Beurteilung der Probeexcision aus dem 
Humerus des F~files Brad/ield, dab doch vielleicht ein neues Krankheits- 
bild vorliegen kSnne, insbesondere wegen dem Fehlen gro6er Cysten, 
dem Fehlen yon Riesenzellgeschwiilsten, yon Epithelk6rperchenadenomea 
und yon H)-perealein/i, mie. 1936 versuchen Freund und MeHdrt erstmals 
eine weitere Aufteilung der Ostitis fibrosa localisat~, ohne jedoch die 
polyostotische fibr6se Dyspl~ie als eigene Skeleterkrankung anzu- 
erkennen. Sie unterscheiden im Beobachtungsmaterial des staatlichen 
Krankenhauses Jow~ folgende Gruppen: 

a) Cystische und solide, lokalisierte Formen yon Ostitis fibrosa 
(18 Fs 

b) Multiple, abet trotzdem lokalisierte Formen (2 F'~lle), 
c) Diffus monostische Formen (2 [glle), 
d) Osteodystrophia unilateralis (3 Fglle). 
Es besteht nach Freu'nd und Me/]ert also eine geschlossene Reihe veto 

umschriebenen monostischen zum diffus monostischen Typus und y o n  
diesem zum polyostischen Typus. Dagegen ist die unilaterale Osteo- 

Virchows Arehiv ,  Bd. 306. 19a 
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dystrophie streng yon der Recklinghausenschen Skeleterkrankung zu 
trennen. Erst im Jahre 1938 wird die vollst~ndige Selbst~ndigkeit ffir 
die polyostotische fibrSse Dysplasie yon Lichtenstein und Jat/e gefordert. 

In der heutigen (~bergangszeit werden fiir die Eingliederung der 
polyostotischen fibrSsen I)ysplasie in die Skeleterkrankungen drei ver- 
schiedene Ansiehten vertreten: 

I. Die volle Selbetdndigkeit der polyos~otischen ]ibr6sen Dysplasie als 
eine Entwicklungsst6rung des Skeletes, wie sie yon Ja/fe, Lichter~tein und 
Garlock gefordert wird. 

2. Die Zuteilung der polyostotischen /ibr6sen Dysplasie zu den solitCiren 
Knochencysten unter schar/er Abgrenzung yon der Ostitis fibrosa generali- 
sara Recldinghausen. Diese Auffassung spiegelt sich in der Einteilung 
yon Freund und Me/left ~ieder, wie sie oben kurz angegeben wurde, 
und geht zurfick auf Kienb6ck, der die Cysten zusammen mi~ den gut- 
artigen Riesenzellgeschwfilsten des Skeletes unter deal Titel der Knochen- 
cystofibromatose zusammenfai]t. Kienb&k gliedert in sofit~re und mul- 
tiple Cystofibrome und unterteilt die letzteren, je nach Zahl und Lokali- 
sation der Herde, in monomele, halbseitige und generalisierte Formen. 
Dieser Auff~ssung schliei~en sich auch Li~vre und Turnbull an. .Li~vre 
beobachtete selbst bei einem 20jghrigen Ms mit Spontanfraktur 
des Femurs rSntgenolo~sch einea fibrocystischen Umbau des Trochanter- 
gebietes und der gleichseitigen Beckenschaufel. Er verlang~ eine scharfe 
Abgrenzung dieser polyostischen Formen v o n d e r  Recklinghausenschen 
Skeleterkrankung. 

3. Die Deutung der polyostischen fibrSsen Dysplasie als Abortivtorm 
der Osteodystrophia ]ibrosa generalisata Recl~linffha~sen. Diese Auf- 
fassung wird in erster Linie dutch Bergmann, Boralc, Goldhamer, Meyer- 
Borstel und Willich vertreten. Auf Grund eines grol3en Beobachtungs- 
materials hat te  Bergmann in seiner ersten Publikation fiber Os~itis 
fibrosa und ihre Ausgiinge aus dem Jahre 1925 den Schlul~ gezogen, dab 
der Beweis fiir einen Ubergang der lokalisierten, kindlichen Ostitis fibrosa 
cystica in" die generalisierte Form des Erwachsenen noch ausstehe, dal3 
iiber die Natur  der Leiden yon einer einheitlichen Auffassung noch keine 
Rede sein kSnne und d~I] dar/iber aueh alle Namens~inderungen nieht 
hinwegts kSnnten. In einer zweiten Arbeit, 1 Jahr  spfi, ter, hatte 
dann Bergmann Gelegenheit, die weitere En.twickhmg seiner Beob- 
achtung 7 zu verSffentlichen, mit t?bergang des monostischen in den 
polyostischen Typus der fibrSsen Dysplasie, die wir wegen ihrer ~u n d -  
si~tzlichen Bedeutung ausfiihrlich auf S. 282 wiedergegeben haben. Diese 
Erfahrung zwang Bergmann zu einer'~mderung seines ersten Standpunktes, 
u n d e r  deutete seine Beobachtung als eine (~bergangsform yon der Iokali- 
s ier ten zur generalisierten Ostitis fibrosa. ,,Alle klinisehen Bedenken 
einer Vereinheitlichung beider Krankheitsbilder mfissen zuriicktreten 
gegenfiber den patholo~sch-anatomischen Befunden, da diese die gleichen 
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sind, so dab kein Anlafl vorliegt, beide Krankheiten zu trennen".  Aueh 
Meyer-gorstel hat strenge Unterschiede in ~tiologischer, kliniseher und 
therapeutiseher Hinsicht Zwischen lokalisierten und generalisierten 
Formen nicht gesehen. ,,Wir mSchten deshalb eine scharfe Trenmmg 
der Formen nicht anerkennen". 

Die gr61lten Schwierigkeiten bietet offenbar die Abgrenzung de r  
polyostotischen fibr6sen Dysplasie gegen die solits Knochencyste und 
gegen die Ostitis fibrosa generalisata. Besonders interessant sind in dieser 
Beziehung die Ausfiihrungen yon Borak im A_nschluB an die Analyse 
einer Halbseitenform, verbunden mit endokrinen St.Srungen (Pubertas 
praecox und Virilismus). Da weder klinisch noch operativ bei der 
10j/~,hrigen Erkrankten ein Epithelk6rperehenadenom nachgewiesen 
werden kormte, rechtfertigt Borak dieses fiir die Ostitis fibrosa generali- 
sata ReckSnghausen ungewShnliche Ph/inomen damit, dab eben Epithet- 
kSrperchenadenome im Sinne yon Erdheim nicht Ursache, sondern 
sekund'~re Anpassungserscheinung an den gest6rten Kalkstoffwechsel 
seien, welche eine Steigerung und Stabilisierung der Skeletprozesse 
bedinge (pathoplastischer Faktor). Borak sucht diese These zu stiitzcn, 
indem er die H'~ufigkeit der Epithelk6rperchenaAenome bei der Osteo- 
dystrophia fibrosa generaLisata in verschiedenen Altersstufen zusammen- 
stellt. Aus dieser Zusammenstellung geht hervor, dab zwischen 8 und. 
13 Jahren in 4 F/~llen nur einmal, nach dem 13. Lebensjahr aber fast 
regelm/~Big ein EpithelkSrperchenadenom gefunden wurde, d .h .  dab 
die Wahrscheinlichkeit, ein solches zu linden, mit dem .4Ater steigt. DaB 
diese Ausfiihrungen Boraks falsch sind, braucht nicht weiter betont zu 
werden. Sie gehen zuriick auf eine fehlerhafte Auffassung der polyostoti- 
schen fibrSsen Dysplasie und ihre grunds/ttztiche Einreihung in die Gruppe 
der hyperparathyreotischen Skeleterkrankungen. 

Schon vor Aufstellung des Krankheitsbildes der polyostotischen 
fibr6sen Dysplasie wehrt sich Schupp mit guten Grfinden gegen eine 
Vereinheitlichung der Begriffe yon Ostitis fibrosa localisata und generali- 
sata. ,,Es ist nicht einzusehen, warum diese klinisch leiehte Erkrankung, 
wie die Ostitis fibrosa localisata, die auch makroskopisch wegen ihrer 
6rtliehen Be~enzthei t  gut abzugrenzen ist, wegen der histologischen 
~]~hnlichkeit bzw. Gleichartigkeit der Cysten mat dem so schweren Krank- 
heitsbild der Ostitis fibrosa generalisata zusammengebracht werden soil: 
Fiir die :4amahme, dab die Ostitis fibrosa localisata eine mfldere oder 
Friihform der Ostitis fibrosa generalisata Recklinghausen sei, liegt kein 
AnlaB vor. Es ist bis jetzt kaum ein Fortschreiten einer lokalisierten 
Form zu einer generalisierten Systemerkrankung beobachtet worden:'. 
Zur Erkliirung des Falles Bergmann bestehen naeh Schutrp zwei M6glich- 
keiten : 

a) Kollision einer Ostitis fibrosa Iocalisata mat einer Ostitis fibrosa 
generalisata. 
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b) Ostitis fibrosa generalisata mit weitgehender 8pontanremission, 
die dem stations Intervall entspricht. 

Diese beiden Auslegungen werden von Marx und sp~,ter yon HasI- 
ho]er in seiner Bearbeitung im Handbuch yon Henke-Lubarsch-Rgssle 
iibernommen. Eine scharfe Ab~enzung dieser Formen yon der .Reck. 
linghausenschen Erkrankung wagt Haslho]er aber nicht durchzuffihren, 
wie insbesondere die Aufnahme der Fs yon Bergmann, Meyer.Borstel, 
Meyerding, Mikulicz, Moll, Priesel-Wagner in seine Sammelstatistik 
beweist. 

Die solit~re Knocheneyste hat mit der polyostotischen fibrSsen 
Dysplasie gTunds~tzlich nichts zu tun. Es is~ ohne weiteres zuzugeben, 
dab Friihformen der fibr6sen Dysplasie, besonders wenn sie raonostisch 
auftreten, rSntgenologisch yon der solit~ren Knochencyste nicht zu 
unterscheiden sind. Beide Krankheiten zeigeu das Bild der cystisch- 
schaligen Expansion (Kienb6ck). Von der solits Knochencyste untero 
scheidet sich aber die polyostotische fibrSse Dysplasie dadurch, dal3 der 
Markraum mit einem soliden, f ibr6~n Gewebe ausgeffillt ist, dab es sich 
histologisch um ein ganz anderes fibrSses Gewebe handelt als bei der 
Knochencyste, dab der Prozel3 innerhalb des Schaftraumes eine axiale 
Progredienz aufweist und im Laufe der Zeit schliel~lich zu einem Umbau 
der gesamten Diaphyse fiihrt. Nach Spontanfraktur "l~nn eine Knochen- 
cyste ausheilen, die polyostotische fibrSse Dysplasie nie. Viel eher sind 
die zentralen Knochenfibrome, wie Garlock betont, als Grundformen der 
polyostotischen fibr6sen Dyspla,~ie anzusprechen; es hat  z. B. Diirck im 
:Fall Gerulanos 3 infolge der weitgehenden Ausdifferenzierung yon ver- 
kalktem und unverkalktem Knorpet im zentr~len fibr6seu Markzyl~nder 
die Diagnose auf ein myxomatSses Chondrofibrom gestellt. In diesem 
Sinne witren auch die zentralen Kieferfibrome (Phemister) den monosti- 
schen Typen der fibr6sen Dysplasie zuzurechnen. Ffir enge Beziehungen 
zu den solit~ren zentralen Knochenfibromen spricht ferner die Aus- 
bi]dung parostaler Fibromyxome am rechten Unter- und Obersehenkel 
in unserer eigenen Beobachtung. 

Eine Verwechslung oder eine Gleichste]lung der polyostotischen 
fibrSsen Dysplasie mit der Ostitis deformans Paget scheint mir kliniseh 
und pathologisch-anatomisch ausgeschlossen. In der Vielseitigkeit ihrer 
Lokalisation hat die polyostotische fibr6se Dysplasie zweifellos eine 
gewisse "~hnliehkeit mit dem Morbus Paget, doch genfi~ diese :~L~nnig- 
faltigkeit in der Lokalisation und in der Lokalisationskombination keines- 
wegs, um diese beiden Krankheitsbilder einander gleichzuschalten. 
Die Schema in Abb. 18 zeigen ohne weiteres, d~B bei der polyostotischen 
fibr6sen Dysplasie gera~te diejenigen Knochengruppen erkrankt sind, 
die bei Morbus Paget oft verschont bleiben, ~ie z.B. Fibula, Radius und 
dab diejenigen Knochen intakt bleiben, die bei Paget am hs 
erkrankt sind, insbesondere die Wirbe]s'~ule. Der Umbau des Knochens 
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fiihrt bei Paget zu einer Einengung, bei der fibrSsen Dysplasie zu einer 
Ausweitung der zentralen )Iarkh6hle. 

Nach den klinischen Beobachtungen yon JaHe, L ichtenstein und 
Garlock und nach unseren eigenen pathologisch-anatomischen Unter- 
suchungen mul~ die polyostotische fibr6se Dysplasie als selbsti~ndige 
Skeleterkrankung anerkannt werden. Sie kann weder der Reckling- 
hausenschen Skeleterkrankung noch der 0stitis deformans Paget noch 
den solits Knochencysten und gutartigen Riesenzellgeschwiilsten des 
Skeletes zugeordnet werden. 

Im Rahmen der ChristeUerschen Einteilung w~re die polyostotische 
fibr6se Dysplasie dem Formenkreis der umbauenden malacischen Er- 
krankungen zuzurechnen, so dal3 wir zu unterscheiden h~tten zwischen 

a) Osteodystrophia fibrosa generalisata Recklinghausen, 
b) Ostitis deformans Paget, 
c) Polyostotischer fibr6ser Dysplasie (Osteofibrosis def. juvenilis). 
Mit der Ausscheidung der fibrSsen Dysplasie aus der Krankheits- 

gruppe der Ostitis fibrosa ist eine weitere Kls der Skeleterkran- 
kungen mit Markfibrose erreicht, welche mit der Trennung der Rec]~ling- 
hausenschen und Pagetschen Knochenerkrankung eingesetzt hat. Es 
hat sich in dieser Beziehung die analytische Betrachtung erfolgreicher 
erwiesen als die Verschmelzung der Skeleterkrankungen mit Markfibrose 
zur Ostitis fibrosa, wie sie zum letztenmal und am konsequentesten von 
Christeller durchgefiihrt worden ist. 

Zusammenfassung. 
1. Die polyostotische fibr5se Dysplasie ist eine fehlerhafte Skelet- 

en~wicklung, welche mehrere oder viele, oft strahlenartig aneinander 
gereihte Knochen umfal~t und vorherrschend einseitig oder eingliedrig 
zur Entwick]ung kommt. Der Proze8 besteht in einer diaphys~tren Mark- 
fibrose, besonders der langen RShrenknochen, welche von innen heraus 
zu einer Spongiosierung, Verschm~lerung, Verbiegung und Auseinander- 
dri~ngung der Compacta fiihrt. Die Epiphysen bleiben intakt oder werden 
erst spgt in den Krankheitsprozel3 nfit einbezogen. Die Krankheit  beruht 
auf einer fehlerhaften Differenzierung des Knochenmarkes in fibrSses 
Mark und Faserknochen" Die normale lamellgce Tela ossea wird sekundiir 
in Mitleidenschaft gezogen. Dutch Schwitchung derselben kommt es 
zu statischen Belastungsdeformit~ten und Spontanfrakturen. Die Krank- 
heit beginnt in der Kindheit, verl~uft prot.rahiert in Schiiben und kommt 
im Nachpuberts zum spontanen Stillstand. Calcium- und Phosphor- 
werte im Serum sind normal, die Phosphatase normal oder ]eicht erhSht. 
Keine urs~chliche MineralstoffwechselstSrung. EpithelkSrperchen intakt. 
Maligne Entart.ung wird nie beobachtet. 

2. Die polyostotische fibrSse Dysplasie ist immer lokalisiert, monostisch, 
oligostisch oder polyostisch, aber nie generalisiert. Die erkrankten 
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Knoehen liegen gewShntich in einer geschlossenen Reihe (Aehsen- oder 
Strahlentypus). Bevorzugt sind die langen R6hrenknoehea und. die 
zugeordneten Abnchnitte des Schulter-und Beekengtirtels. Am h~ufigsten 
erkr~nken Becken, Femur mid Tibia. Besonders charakterintinch ist die 
hirtenstabartige Verkriimmung des Femurs. Die Wirbelss bleibt 
intakt. 

Nach der Lokalisation und Zahl der erkrankten Knoehen sind folgende 
Untergruppen zu unterscheiden: 

a) diffus monostischer Typus, 
b) monomeler Typus, 
c) unilateraier Typun, 
d) bilateraler Typus. 
3. RSntgenoIogisch sind die Ver~tnderungen charakterisiert dutch 

starke Ausweitung, Verbie~mg und Verschm~lerung der Compacta der 
langen RShrenknochen, gelegentlich auch dutch Ausdifferenzierung eines 
engmaschigen Spon~osanetzes im zentralen Markraum und dutch einen 
fibroeystischen Umbau der platten Knochen. Als Sekund~rver~,nderungen 
finden sich st~tische Verbiegungen und Spontanfrakturen, h~sbesondere 
des Schenkelhalses und des Trochantergebietes. 

4. Histologisch ist die polyostotische fibr6se Dysplasie charakterisiert 
dureh Ausdifferenzierung eines zellarmen, reifen, breitfa~erigen Binde- 
gewebes im diaphys~ren Markraum der langen RShrenknoehen und in 
den zentralen Markraumgebieten der platten Knoehen. Besonders in delt 
belasteten Knochen kommt es im Bindegewebe zur Ausdifferenzierung 
yon Faserknochen, selten yon Knorpel- und Schleimgewebe. Die Schaft- 
compacta der langen R6hrenknochen wird dutch die zentrale Markfibrose 
exzentrisch spongiosiert oder bin auf die ~uBere Generallamelle voll- 
st~,ndig abgebaul~, die metaphys/ire trod nclten die epiphys~re Spongios~ 
werden angegriffen und in Mosaikknoehen umgebaut. Entziindliehe 
Erscheinungen fehlen. Nie wesentliche periostale Reaktionen, nie ~ol3e 
Cysten, nie Riesenzellgeschwtilste. 

5. Die "a.tiologie ist ungekls In Frage kommt eine auf die Wachs- 
tumsperiode beschr~nkte ]~berfunktion der Nebennierenrinde oder 
Hyperfollikulingmie. 

6. Als Bezeiehnung wird vorgeschlagea: Osteofibrosis deformanz 
juvenilis. 

7. Ausfiihrliche Beschreibung eines FaUes von polyostotischer 
fibr6ser Dysplasie mit Erkrankung after vier Gliedmal~en, des Schulter- 
und Beckengfirtels. Beginn im 11. Lebensjahr mit Spontanfraktur des 
rechten Femurs, Stillntand mit 20 Jahren. Der Fall ist aungezeichneg 
durch die gleiehzeitige Entwicklung parostaler, knochenunabhitn~ger, 
cystincher Fibromyxome am rechten Ober- und Unterschenkel, denen 
0ffenbar die gleiche fi_tiotogie zugrunde lie~ wie der Knochenmarksfibrose, 
und d~lurch, dal3 zum erstenmal eine vollnt~ndige ma.kroskopische 
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u n d  h i s t o l o g i s c h e  U n t e r s u c h u n g  d e s  g~nze1~ S k e l e t e s  mad  d e s  e n d o k r i n e n  

S y ~ e m s ,  i n s b e s o n d e r e  d e r  E p i t h e l k S r p e r c h e n ,  d u r c h g e f t i h r t  w e r d e n  

k o n n t e .  
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