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Wit bezeichnen als Hypero.stose die Vermehrung des Knoehengewebe~ 
fiber das normale 3lab hinaus, als Osteosklerose die auBergewShnliche 
tI/trte der /(nochensubstauz. Hyperostose ist ein qt~antitativer, Osteo- 
skIerose ein qualita.tiver Be,drift. Die endostale Hyperostose oder End-  
ostose ist bedingt dutch Zmlahme cter hTela ossea aus~ehliel31ich auf 
Kosteu des Knochemnarkcs m~ter vollstiindiger \Vahrm~g dt, r /iuBeren 
Gestalt. Sic ~-ird kliniseh und rSntgenologiseh hiiufig dcr 0steosklerose 
gleiehgesetzt. ])ie 1)eriostMe I-Iyperostos,, oder Periostose ent.,:teht dureh 
Anlagemmg neuer Knoehenschiehten- an die Knochenrinde. Der neu- 
gebildete Knoehen karat mit der alten Cortiealis zu einer einheit- 
lichen Sehale verschmelzen u n d  der 3I~u'kraum dureh exzeutrischen 
Abbau der letzteren ausgeweitet werden. ])as _Ergebnis ist eine Volumen- 
zunMlme des Kuoehens und des Knochenmarks. Die G,>samthyperosto,se, 
stcllt die VerbhMung you periostaler und endostaler Hyp(,rostose dar. 
Auch sie fiihrt zu einer Vohmu,nzunahme des Knochens, oft auch des 
Knoehemnarks. Wit haben demnaeh morphologisoh ztt unterseheiden: 

I. endostale Hyperostosc oder Endostose, 
2. I)eriostMe Hyperostose oder Pcriostose, 
:~. endostale und periostMe t-Iyperostose oder Gcsamthyperostose. 
Der endostalen Sklerose kommt naturgemitl3 auf Grund der ~ o g e n  

- ' ~ 4  " Mannigfaltigkeit der Spongm.aarc.hltektmen ein wesentlieh ~'513erer 
) 'ormenreiehtum zu als tier Periostose. Wir linden einfache Verst'arkung 
des vorbestehenden Spongiosageriistes, Verminderung der Zahl und 
Verdiekung der restlichen Knochenbtilkchen, tubulitre 8klerose (Ap i t z ) ,  
knotige und streifige Endost.ose (Osteopoikilie), Tota.lsklerose. Eh~e 
weitere Oliederung der I-I)~)erostosen ergibt sieh aus der Ausbreitung 
der Prozesue in bezug auf das Skeletsystem und den einzelnen Kamchen 
(generalisierte, s3~tematisierte, polyostische, monostisehe, epi-, meta- 
und dia.physgre Hyperostose), aus der chemischen Zusammensetzung 
und der feingewebliehen Stmktur  des neugebildeten Knoehens (Faser- 
knochen, lamelliirer Knochcn, Osteonen-, Mosaik-, Aehatstrukturcn). 
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3I. B. S,.'hmi,ll hat im Handhueh yon He nke-Lubarsch-R,J.,_'.sle die ](l~or 
prozesse mit. Vermehrung der Knochensubst~mz in Hypertrophie ulM Osteoskierose 
gegliedert. ,,I{yl)ertrophie bedeutet Vevmehrung de~ funktion~fi~higen Gewehes... 
Am Skelet. maeht sic|t die eehte um[ reine Arbeitshypertrophie gew6hnlieh niehb 
in einer Vergr613erung dev fiul~eren Form. sondern in einer VevS.l~.dt.rung der inneren 
Arehitektur geltend." Die auBerlich sichtbaren [(nochenveixli~.kungen, die Hyper- 
ostosen, bei denen die ~'ot'nlellrun~ de." Knochensubstanz auf entzfindiiche \'or- 
gtinge oder andere l_'rsaehen zuriickgeht, fallen naeh M. B. Schmidl zunih:hst nieht 
unter den tlegriff Hypertrophie, d,t der neugehildete i(noehen entweder unvoll- 
kommen, funktionell minderwertig oder in seiner Arehitektur nicht auf die ntec.hani- 
sehen Aufgahen abgestimmt, ist. In manehen diesev Y/tile kann aher der neugebildete 
Knochcn erhalten bleihen bzw. cinch Umlnm nach funktiouellelt Prinzipieu er- 
fahren und der ,,hrxlensti~ndigen Struktur "~ einverleibt werden. M. B. Sehm.idt 
1,ezeiehnet diese Hyperosto.~en al~ .s'el,'muldre tlype,'trophie~. Den Knoehenhyper. 
trophien werden die Osteoskleroscn vegeniiberge,~tellt, we[the ,.in einer Vermehrmlg 
des Knoehengewel,es mig Verdi~.htung der urspriingliehen Struktur und ]':inengmlg 
der MarkrMune" bestehen, l)iese Einteilung ist meines liraehteIls nicht. ~anz 
gliiektich, da ihr z~cei verschi~dene Gliederunqsp~'i~zipie~ zugrtmde liegon, ein funk- 
tionelles und ein rein morphologisehes. So ist 3[. B. Schmidt gezwungen, unter dem 
]~;egriff dev l-typertrophie Erscheimmgen wie die ttyperostosis frontalis abzuhandeln, 
w,) von einer funktionellen Ausl6sung wold nieht gesproehen werden kann. Anderer- 
seits wird aher die Fluorskk,rc~.~ den ()steosklemsen zugereehnet, obgleieh neben 
dcr endostMen Sklerosc eine starke Iwri(~stale Knochenneubildung besteht, und 
das Schlugbiht einer sekund/trer~, I-[ypertroi)hic entsprieht. Aus diesem Grunde 
seheing mir (tie rein morphologische Gliederung dieser Vorgtinge klarer zu spin. 

Grundsii~tzlieh bed,utm~gsvoll  in den Ansfiihrung(,n yon 3[. B. Schmidt 
ist die Trcmc~nfl ir~ prim(ire. 1~tholoflisehe ,b'truktureu und ,sek~nd(ire. 
/unktionell r leordm:te, Emgstrukturc~7. Wohl b~.i jeder in gr6Beren Zeit- 
raumen sich abspielenden .Knocht 'nkrankheit  ist mit  diesem z~c,~izeitifle~ 
(~e,schehe)~, zu I'('t.htlt'll lllld ist bis dahin der Baugeschiehte bzw. der 
B~u~phase bei Erhe, btmg der t~ofun(te oft. ni(:ht ~ 'nf igeud Rc(:hmmg 
getrageu worden. 

Zum ~'ormenkrd.s' der tIppcro.sfoso*~ gehOren: 
a) Ostitis deformans Paget, 
5) die I-Iyperostosis generali.sata mit  Paehydermie.  

Die Priifimg der Vorgesehiehte, des klinisehen Verlaufs, des makro- 
skopisehen und  histologisehen Sektionsbefundes einergen~,raIisiertenHyt~er- 
osto~'e bei einem hn  55. Lebensjahre  ~-erstorbenen 3[anne, u-ie der Ver- 
gleich nlig Beobachtungen yon Marie-Ba~nbergerseher Osteoarthropathie  
ohne int.rathorakale Grundkrankhe i t  haben  mieh zur l~'berzeugung ge- 
f~ihi'g, dab ein selbstgndiges Krankhe i t sb i ld  vorliegt. Dieses ist sowohl 
yon der Ostitis deformans Paget wie yon der Ostdoavthropaghie hyper-  
t rophiante  pueumique  3farie-Bamberffer Mar und  scharf abzugrenzen.  

B., Julius, geb. 1S85, gest. 14. 111.40 im Alter wm 55 Jahven, S.-Nr. 1146/40. 
Familiemrorge,~chicMe,. Valet ~n unbek~nnter Krankheit gestorben. 3[utter 

7t J~hre air, gallensteinteidend. Von 11 (;~,.~ehwistevn 7 im Alter yon 1--4 .lahren 
gestorben. Keine Skeleterkrankungen in der Familie. Per.s;i~diehe Vorffeschichte: 
Als Sehulkn~be gutes C, eh6r und normt~le Bewegungsorgane. Mit~ 20 J~hren wegen 
3[inderwuehs milititrdienstuntauglich, soll m~ehtr/iglieh noch I0 em gewaehsen sein. 
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1926. mit  41 Jahren .  im Anschlug an eine Fugver le tzung Osteomvelitis der Nagel- 
phalanx der  l inken iKleinzehe. 

5ii t  40 Je~hre*a setzen die erste.~ auS/e~'tiven Er.schein~.ngen de; ge~zeralisierten 
S]celeterkra~k~o~,f! ein; Gehbesehwerden auf unebenem Boden, vorzeitige Ermi idung  
bet der Arbeit .  ohne abet  Arbeitsunfiihigkeit  sis L~ndwir t  zu bedingen. Die LTnter- 
suehung im Krankenh~us Uzna.eh (Chefarzt Dro 24sealer) vom 9, 8, his 19. 10. 26 
ergibt vorgesehrit tene SehwerhSrigkeit. normate  innere Organe und  eine generali- 
sie~'te. Skeleterkrankung, die als Oslitis de/orraa~ Paget angesp,'ochen wird. Zur  
Vornahme ether eingehenden klinischen Untersuehung mid Probeexcision in der  
linken Tibia t r i t t  B. yore 24. 4 .28  bis t 7 . 9 . 2 8  in das Kangonsspital Win te r thur  iiber. 

Die yon Prof. Looser am 21 .3 .28  durehgefi ihr te  Untersuehung der .Beweguugs- 
organs set in ex~enso angeffihrt, erg/~nzt du tch  Angaben ~us dem I ( rankenhaus  
Uznach:  Pykniker  yon mitt lerer  Gr613e, krit.ftig, 75.5 kg sehwer, maeht aber wegen 
seiner Langgliedrigkeit den Eindrnek von groB. (]esamtl:ange 169 era. Unferlgnge 
93 era. Kopflitnge 22 era. K6rperlgnge 7~,"~--7a/4 Kopfls Obersehenkel schlank, 
Un.terachent'e[ breit ,  phunp, s/iulenfSrmig. / (e ine  Einsehntirung im Kn6ehelgebiet. 
Vorderm'me plump, verdiekt,  spitz allslaufend. Trommelsehle~e|finger, ausge- 

sproehene Uhrgtasnggel. reehts links 

Oberarmumfang handbrei t  oberhalb Ellbogen . . . 29 cm 29 em 
Vorderarmumfang handbre i t  nnterhMb Etlbogen . . 28,5 cm 28,5 em 
Gr6gter  Untersehenkehunfang . . . . . . . . . .  't9 em 40 em 
KnSchelmnfang . . . . . . . . . . . . . . . .  30 em 30 em 

lieiua Verbiegt~nqen. der Gliedmafien. Ober- nnd  Untersehenkel,  Oberarme 
vollkommen gerade, nur die Vorderarme zeigen teichte Verkri immung mit dorsaler 
Konvexitgt .  Thorax breit, tier, kastenf6rmig, s ta r t ,  auf das Beeken hinabgesunken. 
Der Abstand yore t~eekenkamm be t r / tg t -noch  21/2em. Epigastriseher Winkel 
gr613er a.ls ein reehter.  (leringer Sehul terhoehstand links. Leiehte Totalskoliose 
der Wirbelsgule naeh links. Untere Brust-  und  Lendenwirbels/~ule flaeh. Andeu~ung 
eines runden  Rfickens im Gebiet der oberen Brastwirbelsgule. 

Sch&lel rundtieh, nieht  auffgllig verdiekt ,  kein abnormer  Klopfsehall. Alle 
t~Estbaren R~mp/.  vnd Gliederknochen aind verdiekt. Die Sehliisselbeine sind 21/~ em 
breit, springen wulstig vor. ohne ~bnorm gekr t immt zu sein. DiG Oberarmknoehen 
haben oberhalb dem Ellbogenge]enk dorsoventral  eine t t a r tb re i t e  yon 7t/~ cm. der  
Radius oberhalb dem Hatldgelenk yon 4t/~ era. ~i i t te lhandknochen and  Phalangen 
sind uusgesproehen verdiekt.  Grand-  und 5Ii t telphalangen 1.8 em breit ,  Die Har t -  
breite der  Obersehenkelknoehen betrggt  oberhalb dem Kniegelenk 9 cm. Die 
starke Verdiekung beider Unterschenkel,  die bet einfaeher iBetraehnmg du tch  ein 
ehronisehes UntersehenkelOdmn mi t  n~ssendem Ekzem bedingt erseheint, be ruh t  
fast ~ussehlieBlieh auf emer ganz nngewShnliehen Massenzunahme yon Tibia  und  
Fibula. Vordere Tibiakanten stumpf,  abgerundet .  Fui]rficken plump. 

Die Prfifung der  Gele~ke ergibt  eine Versteifung der  unteren Brus~- und Lenden- 
wirbelsgule. Beim Btieken bleibt  die Wirbelsgute in den lmt~ren Absehni t t en  
gerade, ~ i t l i ehe  Bewegungen und  Seitw~rtsbewegungen des Kopfes s ind s ta rk  
eingesehr&nkt, Drehung and  Nicken des Kopfes ziemlieh fret. Thoraxexkursions- 
breite: 86 88.5 era. Die Elevation der  Oberarme im Schultergelenk ist um 20--100 
~ermindert ,  J~eugung and  Streekung im Ellbogengelenk leieht eingesehr/inkt. Die 
Exlmrsionsbreite betrggt 160--170 ~ Die Obersehenkel lassen sieh im Hiiftgelenk 
nut  bis zum ~ yon 90" beugen. Streekung im Kniegelenk vollst~indig, B e u ~ n g  
his zn 500 m6glieh. Hand- nnd  Fingerbewegungen normal.  ,Mle Bewegungen 
erfolgen langsam, bedaehtig, e~was sehwerf'Xllig. Gang unbeholfen, steif, naeh  
beiden Seiten wa ekelnd. 

MuslcMat,,x am ganzen K6rper  mgBig entwiekel~, bildet fiber den s ta rk  ver- 
diekten I (noehen eine verhiiltnism~iBig dfinne, ziemlieh straff gespannte Sehicht.  
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Ohrlgppehen, Nase, sekuu,d/ire ( ;esehleehtsbehaarung normal.  Tnnsilten zer- 
kliiftet. Zunge mittelgrog, feueht,  sauber. Sehwere AlveolarpyorrhTe. 3[itllige 
Strmm~ diffus~. Herz in normalen Grenzen. Aktiou regelm&13ig 80:85, keinc 
Ger'&usetm. Imngen und  J3auehorgane intakt .  

Nerven,~y.~tem. Sensibilitiit mi t  Ausnahme dee Untersehenkel,  we infolge de,- 
schweren nS,usenden Ekzems eine Pri ifung nieht  durehgefiihrt  werden kann,  intakt .  
Die willkfirlicheu Bewegungen kOnnen, soweit es die Skeletver/inderungen zulaasen, 
ohne  3liihe ausge.f~ihrt werden. Pupi l lenreakt ion auf L. und  C. normal.  P S R  
tebhaft,  kein Klonns. Uhrige Selmen- und Periostreflexe normal.  Ausgesprochene 
,S'&werbSrfgkeit. Beide GehTrgiinge zu Beginn des knOehernen Anteils auf einen 
sehmalen 8pal t  eingeengt. R.eehtes Trommelfetl nieht,  veto l inken nur  eiu kleiner 
"I'eil zu sehen, der verdiekt  erseheint. Obere Tongrenze bds. unter  C s. Die auf 
.den Seheitel aufgesetzte St immgabel  a l wird nicht  gehbrt, l~,inne fiir a 1 bds. minus 
12 Sek, (27.9.38). Augen: Kata rak t  bds. GlaakSrperehentriibungen. Im Fundus bds. 

abgelaufene Chorioretinit is  dissemim~ta. Keine Stammgserselleinungen (22. 9. 38). 
Temp. 31L8. Urin (mehrfaeh gepriift): E neg., Z neg. Wa.R. neg. Chemische 
Bl~tu~tersuehunil: Bluteah.'ium 10,9 rag-% am 28.9 .36 ,  l l  rag-% am 10. 9 .38 :  
anorg~misehe Serumphosphate :  3,1 rag-% am 1. I. 37; Ilest-_N im Blut 30,1 rag-% 
a m  10.9 .38 .  

Blutbe/u tug: 
i i 4 

lib. ! XVeilac Neutro. lens. I Base. i 3lone. i Jay. ]DatAlll| l~lutk. Blutk. t 1 

9. S. 26 
24 .4 .28  

44:72000 - -  5riO0 
42160(~0 7fi 6200 

73.5 2,0 0,5 4,5 19,5 
74,0 0,7 tJ.O 7,3 i 18,0 

Am 27 .4 .28  wird aus dee linken 5l'ib{a ein 13 cm langer Span entnolmnen 
�9 (Prof. Loor Die tieferen Sehiehten des Unterhautzellgewebes sind derb fibr6s 
trod mit  dem Periost  ziemlieh fest verbaeken. Das Tibiamark ist weieh, zerflieBlich, 
keimfrei. Die Operationswunde sehlieBt sieh nur  sehr langsam, die Wundrgnder  
~veichen immer  wieder auseinander,  es stogen sieh mehrmals nekrofisehe Stiieke 
ab.  Vnllstgmdiger WundsehluB erst  naeh 5 3Ionaten. 

Veda@ 4, Jah, 'e  spitter, am 20.3.  32, im Alter yon 47 Jahren ,  brieht~ sieh B. 
bei einem l{aufhandel das reehte Sehlfisselbein. Die ~ 'raktur heil t  in 2 Monarch 
un te r  geringer Versehlebung der Yragmente. Der Zustand dee Skeleterkrankung 
hat  sieh in der Zwisehenzeit n ieht  wesentlieh ver/tndert.  

Im aahre  t935 t re ten  erstmals tiber den Tib iakanten  his 5 em im Durehmesser  
haltende,  trophisehe Hautgesehwiire auf, die sieh nnr  sehr l a n g ~ m  im Verlauf 
yon 4 3[onaten wieder sehliegen. Am 24 .8 .36  t r i t t  g .  zum letztenmM in das 
Krankenhans  Uzttaeh ein und bleibt  def t  1080 Tage bis zu seinem Tode am 14.10.40. 
1936 kann B. miihsam noeh mi t  Stbeken herumgehen.  In  der  golge entwiekeln 
sich ausgedetmte trophisehe Hautgesehwfire iiber Kreuzbein, I/ollhiigel, Knie- 
gelenken und  Fersen, die nie mehr  zum VersehluB gebraeht werden kbnnen. An- 
dauernd ziel~ende Kreuz-, Bauch- und  I~einsehmerzen, Miktionsbesch~erd.en, (tie 
auf  eine Konipression der unteren thorakalen und  lumbalen I / i iekenmarkssegmente 
sehliegen lassen. Die leicht vorgebeugte Haltung, zunehmende Versteifung mit  
runder  Buekelbitdung, die langen tl~ngenden Arme, die bis an (tie Grenze yon 
mit t lerem und. unterem Obersehenkeldrit tet  reiehen, der Kugetbaueh. die einge- 
dri iekteu FuBgewSlbe und die starke Venenzeiehnnng an Vorderarmen und Unter- 
,s,-henkein br ingen augerlieh eine weitgehende ]~lmliehkeit mi t  KOrperform und  
Hal tung bei einer vorgesehri t tenen polyostisehen Ostitis deformans Paget (Siehe 
z. B. Abb. 1 ttadho/er, Handbueh  Henlce-Lubarsch.R6.ssle Bd. IX;3, S. 5'54.) I m  
April  1936 entwickeln sieh Beinkontrakturen,  die sieh immer mehr  versteifen. 
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Aus (|el~ 8acralgeschwfiren stol]cn sieh. TciIe des Schwanzbeincs ab. l~s besteht 
Inkontinenz und Infektion der I-Iarnwcge. Eine am 16. 9. 38 durchgefiihrte 
(lesamtuntersuehung crgibt, dal] (tie Skeleterkrankung seit 10 Jahren, d. h. seit 
1928, nut  unbedeutende ]~ortschritte gemacht hat, die sich auf cine Zunahme 
periostaler Knochcnauflagerungen an deu Stammknocheu, insbcsonderc am Becken 
und inl WirbclkanM, bcschrgnken. Einc wciterc Dickenzmmhme der Knochex) 
der Gliednmt]en ist nicht nachzuwciscn. 17,. nimmt cine Zwangslage in halbsiezcnder 
Stelhmg mit  ~ngezogenen Beinen tin. Es gelingt imr mi t  gr6Bter 3[iihe, die :Brine 
zu streeken und eine geringe Abduktion zu erzwingen, dagegen sind die Arm-  
hewegungen v61lig frei. 

Scnsibilit~it im Gebiet yon Kopf und Rumpf normal, an den Beinen infolge 
einer sehweren chronisehcn Dermatit is stark gest6rt. Gutes Lagegeffihl. PSR 
und _kS[l, bds. sehwaeh ausl6sbar. Sp(mtanbabinski. Bauehdeekcm'eflcxc fehlen. 

in  den letztcn 3[onaten Miktionsst6rungen und Inkontinenz, Hautabscesse 
und erysipelartige Entziindungen an beiden Untersehenkeln. Die ges~m~ten Ges~iB- 
weichteile verwandel,t sieh in schwa,'ze, nekrotische Massen. Terminal ent- 
wickelt sich yon den zahh'eiehen Hautgeschwfiren aus eine Sepsis mit wiederholtmx 
Schiittelfr6sten. der B. am 14. 10. 40 erlicgt. Ge.samtkrankheitMa~ter 15 Jahre. 

.Klinia('he Diagnoxe. Polvostisehe. Ost.itis deformans Prlget mit Kompressiorl 
des l~fiekenmarks. Deeubital~zesehwiire. Termimde Sepsis. 

Seldion, bejuml (S.-Nr. 1146/40). Generali.,ierte HYl>e,'oatose ntit awggedeh.nter 
Osleophylenbildu~g. O*teosklerose der Fd,~enbeD~e (Otoskleros~.). Sp*mstose tier Wirbel- 
~6rpe,', de," Artic~datio saero-iliaca und )'uflw~rzelkn~:ho~. Verkngcherung der 
IVirbe~siiv, lenb&zder, der Membramz interossea ztcischen Tibia ~lnd FibMa. Ei n- 
e,~gu~tft des lVirbel]c,tnals mit Kompre.vsion des .Riicke~ marks ~uvl de," splnalcn Nerve'n- 
,cu.7=eb~ dutch lVirbelosleol~hyten. Spastische Kontrakl~er mvt lipomatS.~e Atrophic 
,let u ntere~. Extree~itdtenmuskulat~o'. A u.r Dec~bitM.qeschwiire ~*ber .mitllere~7~ 
Ra&e~, Kreu:bei,~ ,ml  Fer,,:en. Chroniseh entzthutiiehe Untersehcnkel6deme mit  
hyperkeratotischer Dermatitis. Dilatatio era'dis. Lungen6dem. Stauungsorgane. 
Entziindliche Milzschwelhmg. Arteriosklerotisehc Niecennarben. Prostatitis inter- 
stitialis ehroniea. Cystitis chroniea. Cehirnatrophie. Strums nodosa microfolli- 
cuta,.is, l'ermehrung der bm~ophileT~ Zellen im Hypophysenvorderlappen. 

Aus dem Sel'tio,~.~l)r,)tokoll seien nur -a~ul~eres, Xieren, endokrine O~gane und 
Skeletsystem wiedergegeben : 

Leiehe eines eher kk'inen 3[annes, hoehgradige Kontraktur  beider Beine. Br ide  
Unterschenkel ganz tml3erm'dentlieh stark sgulenartig verdiekt, fast so (lick wie die 
Oberschenkel, lassen jede 3I(• "r Ful3gewOlbe eingedriiekt, fiber 
dem Fugriiekea kissenartiges Weiehteil6dem. Die Verdiekung der.Untersehenkel 
beruht in der proximalen ttiilfte vorwiegend auf der Zunahme der Knochenmasse. 
in den distalen Abschnitten tells auf Zunahme dcr Knoehenmasse, teils auf Weich- 
teilCxlem. Haut  fiber der unteren Unterschenkelhidfte Iederhart, dutch Auflagerung 
dicker Hormkrusten und zahlreiche n/issende Rinse engmaschig gefeldert, ghnlieh 
einem Krokodill)anzer. Vorderarme plump, sehwer, I-Ignde pratzenartig, mit  aus- 
geprggter Venenzeiehmmg. 

(.~ber beiden Fersen, fiber dem Kreuzbein und der Brustwirbels/iule ausgedehnte. 
tiefgreifende Deeubitalgesehwiire. 

Schiidel.r Gehirn klein, hat  in der Schitdelh6hle reiehlich Raum. 
Brust- vnd Bauch,~ektion. Baueh- und BrustmuskuIatur mittelkrMtig. Obcr- 

und Untm~ehenkehnuskulatur blaBrot, fa.~t vollstgndig dutch Fettgewehe ersetzt_ 
()bemrmmusktdatur im Verhiiltnis zur Beinmuskulatur kr/iftig. Xiereu inessen 
11 : 6:2~/'~ e m u n d  13~/~: 7:4 era. wiegen zusammen 230 g. Glomeruli im ~llgemeinert 
gut entwickelt, blutreieh, ausnahmsweise in kleinen Gruppen hyalin vm'6det. Int.im~ 
.'ter zugeordneten Arteriolen verdiekt und verfettet. Nirgcnds Kalk~blagerungen. 
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IIypoplz.q.~'e you nonmfler GrOlle. In den R~md~bselmittel~ dt:s VL. v~sinophile 
Follikel und gesehlossene ba.sophile Zellgruppen. In der Zwisdmnzour vorwiegend 
eosinophile Zellen, locker vermiseht mit Hauptzelhm. In der l,:ernz~me ,ine gr613ere. 
nieht gauz scharf abgetrenute (~ruppe b~sophiler FollikeI. Gegcn d,m HL. An- 
,'eicherung yon K~n,ptzellen ohne infiltratives Vordringeu in denselhem Ill3. o.B. 
Schil&b~Zae.nlapper~ messen 71/., : at/;: 31.,'= cm uud 5 : 3:2 ,:m, enthalten za hlreiche his 
w~lnul]grolh,, kleinfollikulgre Knoten mit V(,rbreit.erung des hyalincn Zwischen- 
gewebes. Epighclkgrl~erchen yon normMer Cr611e. I-[auptzellstl'~inge (lurch Fett- 
gewebe miLllig aufgelockert. Xebsnnieren: flecldge Fettverarmung (let' Rindenschieht. 
Hoden: Spermiogenesc gut, ]3asalmemlmm teihveise verst~irkt, Zwis,.henzclhm 
nicht vermehrt. 

Die rSntgenologi,schen z~ntl t~tthologisch-a'natom i.s'chen Sketetbe /unde sollen 
gemeinsam wiedergogebon werden. Die R6ntgenbilder geben eino klaro 
Einsieht in die Spongiosastrukturen und eine l~'bersieht tiber die Aus- 
dehnung der 8keleterkrankung, (hr Hand- und Sehtidelbasisknoehen aus 
5ug~;ron Grihlden nicht in die pat hologisch-anatomisehe Untersuchung 
~inbezogen werden kmmten. 

1. R&~tgenbelunde*. Zur Verffigung stehen RSntgenbildcr aus dem 
Beginn d~;r 7Krankheit im Jahre 1926, als 7B. im Alter yon 4I Jah,'en 
stand, zahlreiehe Aufnahmen aus dem Jahre 1928 (Kantonsspital Winter- 
thur, Prof. Looser), Kontrollbilder aus den Jahren 1.q3S:a9 (Krankm> 
haus L*znach) und der Sektionspr/tpar~te aus dem Jahre 1940 (Ka,":ms- 
spiral Ztirich, Prof. &l~inz). Die I{Sntgenbefimde aus den Jahren 1926/28 
und 193S/:10 lassen sich fast /iberall zur Deckung bringml. Ein wesent- 
licher Fortsohritt der Kran-ldlek hat  in dicser Zeitspanne yon I0 Jahreu 
nieht stattgefundcn, weder in bezug auf die Ausbreitung im (4esamtskelet 
uoch in bezug anf die einzelnen t~mchcn. Schon im Jahre 1926 ist das 
ganzo SkeIet ergriffen, sind die Extremitgtenknoehen stark verdickt 
und die Spongiosa umgebaut. Spgter kommen nur noeh geringe periostale 
Knoehenappositioneu am Stammskelet hinzu, die wold fiir don Verlauf 
der Krankheit infolge Vermauemmg des Wirbelkanals entseheidend 
wcrdeu, abet dent Orundprozcl] nichts grundsiitzlieh Xrues hinzufiigen. 
Die, ]3esehr~ibung der I~6ntgenbefunde stiitzt sieh daher in erster Linio 
~tuf dio Aufnahmen aus dem Jahro 1928 (Kautonsspital Winterthur). 
Friihere und sp~ttorc Bildcr ,~rden nur insofern beriieksiehtigt, als neuo 
Befunde zu vcrzeiehnen shld. 

Fiir die ganzo Beurteilung der Entwiekhmg des Skeletprozesses ist 
das am 5 .3 .26  wegcn einer Osteomyelitis der Nagelphalanx \r auf- 
genommefm R6ntgmlbild des linken Ful~es entseheidend. Auger einer 
verwaschencn Spongiosa.struktur mit seitliehe,: Usur der Nagelphalanx 
der Kleinzehe und einer reehtwinkligen Flexion der Xagelphalanx 
der dritton Zeho ist das Strukturbild vollkommen normal (Abb. 20a). 

1 Fiir die l~berlassung der I{Sntgenbilder umt der Krankengesehichte bin ich 
Kerrn Privatdoz. Dr. Schiirch, Chefarzt dee chirurg. Abt., Kanton~pitaI Winter- 
thur, und Herrn Dr. SchSne~tberge.r, Chefarzt des Krankenhaus~s Uznach. zu beson- 
derem Dank verpfliehtet.. 
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Z w e i  J a h r e  spi t tcr ,  in eimTr A u f n a h m e  v o m  1 4 . 3 . 2 8 ,  ist das  Ful3sk(,let 

v o l l s t g n d i g  u m g e b a u t  u n d  der  n e u e  Z u s t a n d  e r re i ch t  (Abb.  20t)). 

,.S'cb/id,:l (a.-p. und seitli('he Aufnahm(.n vom 3. S. 2li (.Krankenhaus l_'znach) 
trod seitliche =\ufnahme vom 14. 3. 28 (l(ant~ms.spital \Vinterthlu'). AI)b. 1. Form 

~\bl). 1. .Julius B., 43 .lahre. (;cuertdisierte llypcrosto~e. ,'5.'eitliche S,:h/i,lclaufmthm(- 
wml 1,1.3. 2S (Privatdoz. Dr..Scl, iirch. Chit..~_bt. l~_antonsspital "Winterthur). Voll.~tiialdige 
Sklerose des Felsenbeine.~. Strliltnig-fleekig'e IIyperost.ose deb Unterkiel',.r,. Tfu'kensattel 

lli(..ht allsge'o,oitol;. Nebenh/Jhlon intal:t. 

normM. Frontooeeipitaler l_)urchme.~er 22,3 era. Sehii.deldachknochen f~tst voll- 
stSndig kompakt, 8 - 1 a  mm di(.k. I(eine Gliederung in T~l)nla interna und ext.erna. 
(lJeichmSl3ige kleinrundl)orige Feinstruktur mit  Verdichtung nach innen. Stufen- 
hi[dung der Schiidelbasis normal. Tiirkensattcl 13:II  ram, Sattel!ehne plump. 
Schwerste Sklerose der Felsenbeine. Vollst~tndige Vermauerung der pnenmatischen 
1-[Ohlen des Warzenfortsatzes. StirnhShlc und Keilbeinh6hle mittelweit. Pro,:. 
Mveolaris des O|)rrki(,fers nieht sicher 1)eurteilbar. Unterkiefer verdiekt, t)rei~- 
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.~bb. 2, .Ill[illS 13., 43 Jahre .  (;cncrniisit~rte tlyper,~st,~se, n.-t).--~.ufnuhliic t[t'l' Lr-tldcn- 
wirl)elsiiule w.,m ].t. 3. 28 (Privatctoz. Dr. Nck/irch. Chiv. Abt .  1:~nul;onsspital ~,Vinterthur). 

Vert ikale striitnlig'e Sklerose d~'r V','irl.'lk6rpor. 

.kbb. 3. .lltlitlS IL, 55 J&hre. Genertllisierte .Hy'peros{,~se .~'r,)ntal~clm_itt dtlrt:h cinch. 
Lendenwirbelkgirper  mi t  sklerol i .~her  Slmngiusaatrophie .  
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~tv/ihnig sklero,sim't. Ziihm,, sowcit vorhauden, gut entwickelt. Am Unterkiefer 
w)llst/tndiger Vertust din" Backt, nzithne. Kontrotlbilde,. 111. I1 uud 14= ,lahre Jlac.h 
,let ct~teq Aufnahme cvgcbcn cinch unveriindm'ten Zu*tand, nm' clio Kiefer sind 
in der Zwischm~zeit zahnlos geworden. 

.Lelulc,~cirt)elsOule ('t.-p. und seitli~d~e Aufimhme yore l~t. 3.28). _\bh. 2/3. Wirhel 
normal geformt. Breite Zwisehe,lseheihen. Umbau der feinp~u'igen 8pou~iosa h~ 
wenige, axial verlauf(,nde, his 3 mm dicke Sl)ongiosahSlkchei~. V~_.r(lichtung de.~ 
.qpongiosageriistt.s entlang den Zwischen~eheihen. Geringe l/ando.~tcophyt:en. 

A h b .  1. .htl iu~ B.,  I ; I  ,h lhrc .  (h.I_,ct'uJiMt.l'l~' ltyl~t,l'q~Mu~t'. ;i.-h.-.~llfllal~!llit, des  I~ocken,a 
y o r e  11. 3. 9.8 ~ P v i v a r d o z .  ] ) I ' .  Schi~,reh, C h i c . . \ b t .  l ( a l l t~mssp i tM ~Vintcv thut ' l .  ()steol)hytose 
dee  13eeken-~(.hamh.hL 8klt'l'oli-}cll(; Sp~/ng'[osillltl'~Jth]liP. 1)[r ,'r flog'on iI1 (11.,11 

Zu',.'- m M  l)ml~.klhlh 'n.  

12 Jahre spSter, am 7. S. 39. sind die Zwischen~eheihen hoehg,'adig w:rschmiilert, 
toils verschwunden, uud die Wirhelkiirper dutch Vel'kn6eherung des vorderen und 
hinteren IAingsbandes zu einem einheitlichen starren J31ock verschmolzen. Ver- 
kn6eherte L/ingsb/inder undvertikale Sl• dec Wi rljelk6rtx.r zeiehnen sich 
im R6ntgeubild als einheitliehes, in eranio-caudaler Riehtung verlaufendes Strghnen- 
bihl ab. Rippe~z dureh Verkn6eherung der eost.overtel~rMen Gele,lkkapseln start  
mi~ dec Wirbels/tule verbunden, 1,S mn b,:eit, Corticalis his 3 mm dick. mil~ glatten 
aulh'ren und fimeren ](o,~tureu. Spongio~ str/ihnig-streifig umgel)aut. ,gchliis.~ei- 
bei~ sehr plump, Oberfl/iehc ghttt. CortieMis bis 1 cm dick. ,S'chulte,.l)latt, besonders 
im (i~elenkpfannengehiet, verdickt, Spongiosastruktur grobstrghnig mit Verdichtuna 
im Cebiet der Sehultergelenkspfanne. D~*s Thoraxr6ntq~ubilg yore 27. 6.26 und 
yore 10. 3.37 zeigt ~mBerordentlieh dif~ko, plumpe Rippen und entsprechen&. 
\ 'ersehmitlerung der ZwischenripI~enrii.ume. 

Bee.lce~ (Aufnahme yore 13.9. :1~ und 14.3.2S}. Abb. 4"5. Gesamtform normal. 
keine Deformitiiten. Kreuzhein mit vorgesehrittener sklerotiseher Atrophic. J3reite 
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Spongiosabalkma entspringen in l$iischt, hl ~-on dt, r kranialen nn.l eaudalen I':ekt- 
der Pars  latcralis, teilen sieh f/ichcrf6rrnig auf und kreuzcn sich in der _\Iittellinie 
spitzwinklig mi t  den Spongiosaballct, n der  (legenseite. Foramina intervertcbralia 
cingeengt. Ent lang  dcm ]~,eckenkamm wenige Osteophyten. [)it, ganzc Becken- 
seh~ufe 1. s~:heint i~. eil~ System yon Zug- und  Drueklinien atffgelSst. In  fl~ehen 
Bogen und f~ehcrf6rmig sich aufl6sendcn Bii~eheln durehkr~uzetl die wenigeT~ 
schnurdioken Spongiosazfigc die Beckenschaufel, verlaufen tells parallel dem 
Sehaufelk;~mm und den Nonturen  der Schambcine, iiberkreuzen sieh gegen don 

:kbb. 5. Julius B., 55 Jahre. Gem;m~lisierte ll_ypcrostose, lloch~rad~e Oste~,DhS't:,~e des 
I/eckcns mit i_'berh6hung der l>fannenr~inder des ]tikft',.'clcnks. 

P~amlenboden und verschmelzen tiber dem ]?enmrkopf zn ciner fast komp~kten 
KnochensehMe. tIiift~ck,nkspalt gl'ttt,  norma.1 breit.  9 Jahre  spSter, am (i. 3.37. 
l~;efund unverSndert .  

Obere Glialmafie~ (Xufnahnle vom 15.3.2S).  Abb. 6 7. H,mer~ls vollkommen 
gert~dc, 37,5 cm l~ng. in der pvoximalen Mct~physe und Schaftmit te  4,7 era, in 
der distalen 3retaphyse 5 em breit, bikh, t cinch dieken, fast drchrunden Stab. 
Augcnkonturcn flachwcliig, glatt. C~m~pact~, in der  proximalcn H/ilfte l - - t , 5  cm 
dick, ziemlieh gcschlossen, gt,gen dic dlstale Metaphyse sich in Lamellen auf- 
bli~tternd und  in eine dca ganzen Knochenquerschni t t  einnehmende, strfdmig- 
fleckige Sklerosc fibergehcad, lnnerha lb  der 3Iaschcn feinwabige Spongiosazeich- 
mmg. I m  Humeruskopf und in cb,r distalcn Epiphyse grol~feldrige, breitb 'dkige 
Sklerose. Konturen  der C, elenkk6rper regelrceht, glatt .  Ub~a, vorwiegendproximM. 
R~uti,~ts, vorwiegend distal, auBcrordentlieh s tark  bis auf Femursehaftdicke ver- 
brei ter t  (Abb. 8). Distale Ulnagelcnkflar gegeniiber dcr radialen um 6 mm ver- 
kii~v.t. Ulna 26,7 cm lang, proximal 3.9 em dick. Radius 25,5 cm lang, distal 
3,2 em dick. Am 14.3.38.  10 Jahre  sp/iter, sind die L~ingen unverSndert ,  dagegen 
h~t die Ulna  in der Breite proximal auf 4.5 era, dcr P, aditls distal  auf 4,0 cm 
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Ahb. i~. Abb. 7. 
:kbb. 6. filtlhts [I., 43 Jaht'e. General is ier te  II:yper~*srose. A u f u a h m e  des reehten Sehul ter -  
.gelenks und  OI)erarmknot, hen~ yore 15. 3. 28 (Prix-~ttdoz. lJr. ,5"eh'iirch, ( 'hir.  Abt .  ] , :antons- 
splta.l V~"interthur). l].ochgrt/tliKo Ver~Uckun~ des I [um~russehMtes .  ~klerotisc 'he _ktrol)hic 

der  SchultergelenkslU'anne.  l{'_oml)akte Cortiealisverdiekunl~" des ~ehlti~selbeins. 
Abb. 7. Ju l iu s  B., .55 Jahre .  Genera l isi~rte t [yperos tosc .  F r o n t a l s e h n i t t  du tch  den l inken  
l[ill,lerlLs. Vel 'brei tcruug r ,~.ollaftes tni t  Att,sweituol,r ties .~Iarkraull~,es. Lamelh~re Auf- 
spaltung" tier {:orticttlis gegen die d is ta lo  Epiphyse .  8k le ro t i sehc  _-ktrophie tier .lr, pil)hysen- 

z u g e n o m m e n .  D i e  C o m p a e t a  b e i d e r  V o r d e r a r m k n o e h e n  i s t  v e r d i e k t ,  f e in l ame l l t~ r  
~ m f g e s p l i t t e r t ,  o h n e  schalffe G r e n z e  i n  d i e  f e i n p o r i g e  3 [ a r k r a u m s p o n g i o s a  f iber-  
g e h e n d .  G e g e n  d i e  E p i p h y s e n  d i f f e r e n z i e r e n  s i e h  ~us d e r  s c h w a m m i g e n  S e h a f t .  
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A bb. 9. 

A.bb. 8. J u l i u s l L ,  t 3 , I a h r c .  Gonerulis ier te  Irvpe.ost~osc. 
~r Ill( ~ V(HII ] ~. :~. "~ I Pr iva td  oz.Dr.,S'chgrch, 
~'hh'. ~kl)t. den l(u,nlon~spital~ "Wintcrthurl .  ~tr~ihnige 

l lyperoa to~c  ~,-Oll l{adills lllll[ kTlllil, 

_~.bl). 9. Ju l ius  B., 43 , lahrc.  Gencral is ier te  I [yperos tosc .  
I~cchr:e ] [and .  ~ .u fnahmc yore l~ . : / . ~S  ~Prlvatdoz.  1)r. 
Schi;~rch, Chit.  Xbt .  des Kanton~_spitals ~Vinterthur) .  
l [ ype ros to se  mi t  Schaf tvc rd ickmJg  al ler  Pha l angen  und  

_~[t't;marpalia. Sklcrosc tier I Iandwm'zc lknochen .  

Abb. 8. 

s p o n g i o s a  e i n z e t n e  . s c lmurd ickc  K n o t . h e n b i t l k c h e n ,  d i c  u n t e r  k o n v c r g i e r e n d e m  Vcr-  
l a u f  s i c h  s u b c h o n d r a l  zu e i n e r  A b s e h l u l 3 p l a t t e  schl iel~en.  G e r i n g e  lamellS, re p e r i -  
o s t a l e  K n o c h e m m f l a g e r u n g e n .  D e r  R S n t g e n b e f u n d  d e r  H a n d  (Abb .  9) b l e i b t  in  
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vecschiedvnvn Bildvrn w,m 14.3.28 und  15.5 .37  mweritmh.rt .  Handwurzel-  
knocht.n normal gvformt, mit s tark verdiehteter,  fci,tl~)rigor >'Spongiosastruktur. 
31ittelha,tdkno(.hen. C, rund- mtd MittelphMangen alle infolge Verdiekmlg des 

Sehaftes auf ]'~piph.vsenbreite walzen- 
f6rmig, plumt). In  Sehaftmit te  fast voll- 
stgndigc Slderose, die sieh gogen die 
Knoehenenden zunfiehst in sehbmke, 
dann  dicke Knochenbklk(:hen aufl6st. 
Die stii.,.kste Verbrei terung zeigen die 
1.--3. Mittelhandknoeh(:n. Endpha lan-  
gen fast normal. Gelenkkonturen intakt .  
Die h~noehenmal:Je clocken sich links 
und revhts lind botro..~pN: 

5[etae~t'pus J_ 4-,2 1,it cm 
1[ fL71.6em 

111 ~i,7 l,~i em 
1V .5.7 1.3 em 
\- D,t l ,a  e,n 

(;cundphal~mge I I [  4,.5 l , l  em 
MittelphLflange ] [[ 2.9'1,0 cm 
NagelphaDmge I1[ t ,7 0,7 cm 

Die 'u.~ter<'*~Glie,tmafie,i z,,igen grund-  
siit zlieh don glciehen t lef l ind (Anfnahme 
VCIIII 14. 3. "OS). ]7(!11t1I#" (A|)]).  j[(.'l) 5 ") Clli 
lang, gpr;ul(,, fast auf das zwvifache vor- 
,.ti~'lct, ill tier pl'(lXilila[('ll 3[t'taphvst~ lllld 
in dot  Diaphyse 7,5 era. in dot' distalen 
M-otaphyse 9,3 enl brt.it. I)(.i' Schaft ist, 
ht,st)ll(lt2rs nl(.diitliw/i.i 'ts, s t a r k  v c r b r e i -  
tort,  der Hails in seiner .ua,izen Breite iu 
, l t 'n SehMt aufgenonmten, s~) da, B der 
Suhonke]kop[ als J~andh6ckt.r th:r kra- 
nial-medialon Eeke des S,:haftes kt~pIlen- 
f6rmig a ufsitzt. Konturen  {lachwellig, 
glatt .  Dot  ganzo Seha[t ist, streifi~- 
fleeMg sklerotiseh, die Compaeta gegen 
die distale 3[etaphyse vallkonmlen auf- 
geblfitt, ert.  Auc'h in d.vr proxinialert 
Hiilfte liiBt sieh eine rundporige Aut'- 

Abb. ]tl. anlius ll.. 4:} .lahre. (;encralisievte loekerung crkennen. In Schaftlnitt(, ha t  
[Typerostose..k.-p.-A.lifnahlne 1,eider lCnie- die 1,7.noehenzum~hmo im l l6ntgenbi ld  zu 
i.,elenke'l'oml I.:1 2S(Privatdt,z l)r. SeD#reli, einer solehen Verdiehtung gefiihrt, dab 
].7_antonsspita I "WinCcrthur). Iloehl.n'a dige 
.qt'haftverdickmig yon l~'oltllll ' nnd Tibia. raatl den ].]illdrli(.k elrler ~'~Iarkratllll- 

Strfihnige Sklm,ose der epiph.r;Sren vermauerung hat ;  gegen clio Epiphyson 
Spongiosa in vt.rtikalen Trabekeln. differenziercn sicii aus dem dichten 

Spongiosagefleeht bindfildendielr Spon- 
giosabalken, die gegen die dist:tle Metaphyso *abakl)outolartig zusammengerafft  
erseheinen und  subehondral  zu einer Abschhlltpla.tte verschmelzen. Kopf, Schenkel- 
hals und Troehanter  major  zeigen ebenfalls (,in in den Drnck- und Zuglinien an-  
g e o r d n e t e s ,  auf wonige dicke Spongio,,~d)alken vermindertes Spongiosageftige. Die 
Knochenspangon strahh,n yore Sehenkelkopf fiteherfOrmig in TrochantergeMet 
mid proximMo 3[etaphyso aus. Keine Spontanfrakturen.  9 ,)'ahre sp/iter, in einer 
Aufnatnno yore Ii. 3.37. Befund unver i tndert .  
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�9 ~ " ]  �9 Unterschenlcelknochen (Aufnahme vom 14. 3 .28  a n d  13. 9. 36). Ih)ta 42 em 
lang, im a.q). Bild proximal 7 cm, distal  5 em breit  (Abb. 11). Compacta st~rk 
verbreitert ,  in dcr Achse aufgebl~ttert ,  besonders gegen das Lig. interosseum. 

zkbb. 11. Julius 1L. 41 Jahre. (h'neralisierte Hyperos~ose. Sei~liehe Aufnahme ties Fll!3es 
~,-oln 13.9. 26 (Dr. Sclt6'nenber~.ler. kantonale Krankenanstalt I2znaeh). Bh)ekbildung tier 
Fut3x~au'zelknochen mit sklerotisehee Npon~iosaatrophie. Die wenigen, Plumpen 1,2noehcn- 

balken fotgen stt'vng den Zug- nnd Dmteklinien. 

AuBenkonturen:  glatt. Im SchaftmitteLsttick Verdichtung mi t  Versehlut3 des 
~Iarkraumes, gegen die Metaphysen Aufl6sung in bindfadendicke Knochenzfige, 
die leieht gebogen und  spirMig gegen die Gelenkflhchen konvergieren. Fibula eben- 
falls hochgradig verdickt, kfirzer als die Tibia. 39,5 em lang. :Fibula und Tibia 

Yirehows Archly. Bd. 2t~ 27 



4 [0  E. Uehlinger: 

sind dutch das verkn6cherte Lig. interosseum his auf den proximalen Drittel mit- 
einander versehmolzen. Breite periostale Knoehenauflagerungen. 

Furl (Aufnahme yore 14.3.2S, (Abb. 20b/e). FuIlwurzeiknoehen teilweise zu 
einem Block versehmolzen. (lelenkspalt dcr Artienlatio talo-navieulare versehmiiler~. 
die ArtieulatAones talo-metatarseae dutch sehlanke und breite Knochenspangen iil)er- 
briiekt und der Gelenkspalt steilenweise versehlossen. AIIe Mittelflfl3knoehen stark 
verbreitert, die medialen s~iirker als die lateralen. Stgrkste Calnpaetaverdiekung 
im Metat~t.rsus I mit l~ngsl,~mell/irer Aufsplitterung. Phalangen. wie an den Hgnden, 
besonders in Sehaftmitte verbreitert. Grund- und Mittelphalangen verdiekt, ihre 
(",ompaett~ lamellttr aufgeloekcrt. Endphalangen unver~ndert. Interphalangeal- 
gelenke dutch feine Knoehensp~mgt'n iil)erl)riickt. Metatarso-Phalangealgelenke frei. 
AIM kurzert ROhrenknoehen zeigen eine feinstrShnige Knoehenstruktur, aus tier 
sieh gegen die distalen (';ele,lkt, nden wcnige plumt)e Balken ausdifferenzieren. 
Im Kontrollbild des Sektionspr/iparates 12 Jahre sp/iter ist die Bloekbildung tler 
Fugknochert wesenglieh fl)rtgesehritten, verbunden mit einer hoehgradigen skleroti- 
sehell Spongiosaatrophie. C, aleaneus, FuBwurzel- und _MittelfuBknoehen sind zu 
einer einheitlicheu Masse versehmolzen, die bindfadendieken, doppelkonturierten 
Spongiosaziige atff wenige Leisten vermindert, welehe von Caleaneus und Talus 
ihren Ausgang nehmen, den Zug- und Drueklinien folgen, fi~eherf6rmig gegen den 
Mitixqfull au~trahlen unter spitzwinkliger IJberkreuzung in den proximal(,n Enden 
der Metatarsalia (Abb. 20e). Die Mafle der Metatarsalia sind [olgendt,: 

14. 3 . 2 8  14. 10.4O 
Metatat,'sus I 5,13;2,1 cm 2,1 em 

I [  (i,0/1,3 em 1,0 em 
l l i  tL5:1,3 cm 1,3 em 
[V (,2 em 1,2 em 
V 1.1 em 1.1 em 

2. Makroskopischer Skelelbe/'und. GriiBe, Form lllld Strukt.urverh~lt-  
nisse sind in den RSntgenbefunden  ausfiihrlieh dargelegt, so dais bei der 
makroskopischen Beschreibung der Skeletver/ inderungen nur  Bcsondcr- 
hei ten und  Veritnderungen, welche in den I tSntgenbi ldern  nicht  zur  
Darstel lung gekommen sind, beriicksichtigt werden sollen. E inen  gu ten  
Einbl ick  in  die Knochen,~rchitektur geb(m die macerier ten Pr~para te ,  
eine Yorstel lung yon der Vohmlenzulmhme (lie BrcitenmaBc der RShren- 
knochen und  die Gesamtansieht  des Skelets (Abb. 12). In  der Tabel le  1 
sind die wiciltigsten 3[aBe des Falles Hagner  1 (Arnold), der e igenen 
Beobachtung  und  eines gleich langen, normalen Ind iv iduums  zusammen-  
gestellt. 

Sch&'del. Form, Gr6Be, GestMtung der Basisfl/iche und dcr Sella turciea normal. 
SehgAeldach symmetrisch, ovaliir. Xhtlte deutlieh. Aulle,ffl~che glatt, Innenfl~ehe 
inl Gebiet der Stirnbeinsehuppen flachwulstig verdiekt. (;ef/iBfurehen mitteltief. 
Knochen sehr sehwer. Tabula int. und ext. gleiehm~iBig auf 3 mm verbreitert, 
Diploe iiberall noeh als sehmales, gramdolettes Band erkennbar. Nirgends voll- 
st/indige Vermauerung der Zwisehenschieht. Stirnbeinsehuppe 13 nun, Seheitel- 
heine 8 ram, Hinterhauptsehuppe 7 mm breit. Kiefer s. RSntgenbefund. Voll- 
st~ndige Zahnlosigkeit. 

Bmstkorb symmetriseh, starr, im H~-)rizontalschnitt fast viereckig. Epigastri- 
seher Winkel grSIter als ein reehter. Brustbein 18,5 em ltulg. Die Brustwirbel~5~de 
bildet einen breiten, flachen, runden Buekel mit Seheitel im Gebiet der mittleren 
BrtLstwirbel. Keine Seitenabweiehungen. Wirbel yon normaler Gr6Be und Form. 
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Zwischensehcil)en verschnlS.lort, vor l l  
und seitl ieh v . rque l lead.  Cort ioal is 
der ~'irbelk6rper geloekert, und allf 
einige schnm'dicke, in der Achse ver- 
laufende K noehenbal.km~ verminder~.. 
Vorder- und Seitenfltiehen dot Hals- 
und oheren lh'ustwh'belkSrpvr sind 
yon ,.,uior teils mehr bandartigen, 
toils nmhr strShnigen Knochennlas,se 
iibergos,sen, w~+tche die vorque|tendeil 
Zwischenwirbvlscheiben in Form st+g+ 
mentkr angeordneter Wiilste iiber- 
briiekt und t|ett eranialen Wirbel- 
~ii.lllcn~d~.~ehnitt: in einen starren, 
leieht nach h inten gebogcncn Stab 
vcrwandelt. Randh;isten dee Lenden- 
wirbel durch Kuochenwiilste und 
seitliche Klammern verstSrkt. An 
den Wirbetquerfortsgtzvn, besonders 
entbmg ihrmn untercn Rande, zahl- 
leiehe kegelf6rmigc und dornenartige 
Osteophytcn. Lig. Ih~xTnn, Lig. inter- 
spinale und streckcnweise aueh Lig. 
supraspinale verknOchert (Jbb. 13), 
Foramin,~ intervertebralia muI Wir- 
belkanal durch flgehenha.fte, bilns- 
.~t.eiaartige Oste.ophyten ungleich- 
m~iBig, stellenweisc his auf die Hiilfte 
t ier normalcn Querschnittsl iehtung. 
VOl'lllallCl't.. ])ii. ~ st/.irksten osfoolih,y- 
tim.it )luflagerungen linden sieh im 
Ert 'uz- mid. gcndenwir lmlahschni t t .  
.kilt" 8c[IIlitt "~VirlJe[k6rperspongiosa 
, ' l ' se tg t  dtlrt. 'h wenige drehruade, oft 
kegelf61'mige, 2 --3 l l l l l l  dieke, in dt,r 
Aehse vor lau[ende, bahl etwas itk'h- 
te.,r, bald wt, it.ef <~usoinaiKiersfchondo, 
<lie heiden Sehhll]tllg~ttt, n nl i te i l lan- 
tier verhindt:nde Pfi, i lor (Abh. 3). 
Qlli?rv(q'b[ltfhlllgt'n ittlf/dt'16st. In dell 
3[a.rkriiun~,;n rotes :%lark. Zwisehen. 
scheiben ZtlS,%ln mengepreBt, stark vt, i'- 
<chnlfih,rt, gelb verfgrbt, br6ckelig, 
wm Spaltvn zersehliauen. 5. Lendcn- 
wirbel durch .Knoehenteisten fesf~ lnit 
dem Kreuzbein vcrbunden. 

Bevken- (]esi:LnRforrn erhalten, 
Alle Beekenklmchen stlu'k ver, liekt, .~_bb. P2. JIll{llS B., 55 J~thre. Getml'alisl.erte 

ttyperostose mit bes,ind.er~ ausgelarSgter 
plump (Xbb. 5). Beekensehau%hl in Yerdiekung dvr langen B.,ihrenknoehcn. 
nm'maler Stetlung. Pfannenboden 
nieht eingcdriickt. Beekeneingang kartenherzfOrmig. Ll3ecken.~chaufelimlenflTiche 
glatf0, Auftenfl/iche yon dicken, moosartigen, por6sen Osteophyten i.iherwuehert. 
Entlang den Beekenkgmmen mehvere Reihen gez'ghnter Osteophyten. Htiftpfanne 
dutch zackige ]tandwiilste, die dell naeh aullen aufgeworfenen kusliiufern der 

27* 
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per ios ta len  O s t e o p h y t e n  en t sp reehen ,  ver t ie f t ,  l ;oasa aee ta lml i  du t ch  Knor txq -  
s e h w u n d  ausgewei te t .  S e h a m b e i n e  s t a r k  ve rd iek t ,  rauh .  F o r a m e n  o b t u r a t u m  d u t c h  
mgeht ige ,  ( lornenar t ige  u n d  h a k e n f S r m i g  g e k r h m m t e  Exos to sen  wei tgehend  ein- 
geengt .  Beekensehaufe l  im Oebiet  de r  P f a n n e  bis  5 em dick,  im Gebiet  der  Sehaufe l  

T a b e l l e  1. 

I F a l l  F a l l  :~ Sk(:letl~nge "~'oI1 i Arnold C'ehli~ger , ,N'oz'mal 

K6rI)erl imge . . . . . . . . . . . . . . . . .  i 167.5 169 
spii, ter  160 

l(umpfl '~ngc ( J u g u l u m  s t e r n i - - S y m p h y s e )  . . . 

A r m s p a n n w e i t e  . . . . . . . . . . . . . . .  
ArmlSnge  . . . . . . . . . . . . . . . . . .  
Beinliingc: T r o e h a u t e r - - F u l l s o h l e  . . . . . . .  
.Sch/iAelu m fa.ng . . . . . . . . . . . . . . . .  
Schgdel  : Glabel la-Oeeipi ta le  . . . . . . . . . .  18,0 

b i t empora l e r  D u r c h m e s s e r  . . . . . . . . .  15,2 
H u m e r u s :  L i i n g e . .  . . . . . . . . . . . . .  33,0 

D i a p h y s e n d i e k e  . . . . . . . . . . . . . .  3,1 
D i a p h y s e n u m f a n g  . . . . . . . . . . . . .  i 9,3 

Rad ius :  Lhngc  . . . . . . . . . . . . . . . .  23,8 
distMe M e t a p h y s e n b r e i t e  . . . . . . . . . .  
d i s ta le r  M e t a p h y s c n u m f a n g  . . . . . . . . .  

U lna :  Lange  . . . . . . . . . . . . . . . . .  
p rox ima le  Met~q)hysenbrei te  . . . . . . . .  
p rox ima te r  M e t a p h y s e n u m f } m g  . . . . . . .  

Handlgnge,  . . . . . . . . . . . . .  " . . . . .  
Metaearpal i~  u n d  P h a l a n g e n  . . . . . . . . .  

44.5 
(Kypho,se) 

19,S 
80 
90 
53,5 
18,0 
15,3 
36.7 

5.0 
I6.5 
2~kO 

F e m u r :  L g n g e  . . . . . . . . . . . . . . . .  
l ) i aphysend ieke  . . . . . . . . . . . . . .  
D i a p h y s e n u m f a n g  . . . . . . . . . . . . .  

T ib ia :  L h n g c  . . . . . . . . . . . . . . . .  
D i aphysend i cke  . . . . . . . . . . . . . .  3,ti/4 1 

F ibula :  L~nge  . . . . . . . . . . . . . . . .  38,0 
] ) i aphysend icke  . . . . . . . . . . . . . .  ; 2,5.3 0 

Sohlenli inge des  Fulk.s . . . . . . . . . . . .  '2"2 
Beeken :  (.h'61~t.e ] ' :n t fevnung zwisehen  den  Cr is tae  

il iaeae . . . . . . . . . . . . . . . . .  
(h '6Bte E n t f e r n u n g  zwisehen  den  Sp inae  iliacae ' 

an t .  s up  . . . . . . . . . . . . . . . . .  
GrS~te  E n t f e r m m g  zwischen den  T u b e r s  ischii . 

]~eekeneingang:  Q u c r d u r c h m e s s e r  . . . . . . .  i 12,3 
ge rader  D u r c h m e s s e r  . . . . . . . . . . . . .  ] 1,6 
1. s ch rgger  D u r c h m c s s e r  . . . . . . . . . . .  
2. s ch rgger  Tgurehmes.~er ' 
C o n j u g a t a  vera  . . . . . . . . . . . . . .  i 9 , l  

5,0 3,8 
12.5 

26.4 2(;,7 
4,3 4,3 

14.0 : 
19.5 

s .  ROntgea-i  
be f u n d  

43JD 51,5 
3,6 ~i.7'8.0 

1 1 , 5  22.(~ 
35,8 41.7 

|;.5 
3&[) 

1.3:.23 

27,5 

24.o 
13,0  

i 8,8 
11.4 
11 ,(I 
9.D 
9,5 

180 
t 
' 59 

76,5 
89,t} 
54 

: 18.0 
16 ,0  
34,0 

2,8 
8,ti 

25,3 
1,8./1,4 

Go  
27,5 

1 9;'1,4~ 
6J) 

203 

50,0 
3.2 

10.5 
: 38,5 
: 3,4,2,8 

38.0 
1,5 

30.D 

2.i,5 

14,0 
11,5 
12,5 
13,n 
] 2 . 0  

2,5 em diek.  Beekenspong iosa  auf  S c h n i t t  wc i tmasch ig ,  grol)balkig.  In  den .~[ark- 
rgmmen feuehtes ,  rotes  M~rk.  M~Be siehe Tabel le  1. 

Rippen auBcrordent l ich  p l u m p ,  g la t t ,  1,8 cm brei t .  Z w i s c h e n r i p p e n r ~ u m e  au f  
s chma lc  Spaltr~iume von  1;~--1 cm e ingeengt .  K a p s e l n  de r  Cos tover tcbra lge lenke  
te l ls  gleichmgfl ig,  tei ls  i n  f i icherf6rmig a u s e i n a n d e r ~ c i c h e n d e n ,  s c h n u r d i c k e n  
S t r g n g e n  ve rkn6che r t ,  so dab  die R i p p e n  in I n s p i r a t i o n s s t e l l u n g  fest m i t  W i r b e b  
k 6 r l ~ r n  u n d  -bogen v e r b u n d e n  s i nd  (Abb. 13). 
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tlJ'u.s'lbe.i~ 18,5 r lang, 3lamlbrium 5 era. Corpus 13 cm lan~. _XIitth'rt, I'~i,.kt. 
P/., cm. 3.1annl~rium d.reieckig, wohei die Basis wm der lncisura jugulacis gobild~,t 
wird. Auf der Innenseite Cortiealis fheekig aufgel6st und die breitstr~ihnige Np, m- 
giosa freige[egt. S,:hnlterbbitter verdickt, besonders Spina .-_'capulae. Pfarmenhodcn 
~,mtzdem in tier .Ft~rm wohterhaIten, l']nthmg dtem 3[arg~ lateralis z~t<~kigt,. 
auf der Spimt seapula.e und in der Fosse* supraspinata fliichenhafte, m~osarti~. 
O.~t,,ophyten. Muskelrinnen auf der Blattinnenacite vertieft. Beid,, ,q',:hlii.e.~,lb~.i~, 

.kbb.  1 2 . . h l H u s  1~;.. 55 . lahl 'c .  ~ient, rMis ie r t t '  t [ y p c r ~ a t o s e ,  l~lo(.khil,tu:J~ dt.r a, Virbt ' lsi iul~ 
,hlr , ,h Vcrkrdicht 'run~ ties Lift.  su ln ' a s l , i na l e ,  des  L i ~ ' . i n t r a s p i n a l e  nrld ,I,:r Li',.'.fl~tv~,. 

V()l'klli}('l'tl.*l'll|lg ib.l' ( . ' ; )Mo-glrr tcbralgole~lkt . .  

.-:ehr stark verdickt, bilden iutf Qucrschnlttet~ rundliche, glat, te StSl~e wm 2.6: 1,9]cm. 
(:orticMis his 9 mm breit, lnfolge di~.ser gewMtigeu Verdiekunv i.~t die lucisura 
clavieulae des 5[a.nubriunl sterni zu klein, was zwischen dem Brustbein und den 
sternalen Emten d(,r SchIiisselb~:ine eine 1 cm hohe Stufenbilduna zur Folge ha.t. 

Ober,~,'mknorh~t 36,5 cm lang. plump, s(..hwer, in Seha[tmitte h,icht, nach "~'~)rn 
~elmgen (Abb. 7). Der Sc~mft bihlet auf Querschnitt t,i~en fi;mfeeki~en Stab. 
dem proximal der Gelenkkopf seitlich aufsitzt und der sieh geg~,n die distah, Epiphyse 
sehaufelartig vel'breitert llnt{?r gleiehzeitiger Verminderung des dorsoventralen 
Durehmessers. Proximale Metaphyse 4,3 era, Diaphyse 4,7 era, distalc Metaphyse 
~L2em breit. Cortiealis haumrindenartig rauh. (4egen die distale Metaphys~, 
modeilieren sich, entspreehc.nd den Sehnenans/itzen, breite, spirali~ w,rlaufende 
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]x:nochenwiilste heraus, die sieh an der Humerushinterflhehe spitzwinklig ~ber- 
kreuzen. Zwisehen den Leisten tiefe ~Iuskelrinneu. Tubereulum majus und minns 
iiberhOht, knorrig, rauh. Im Knorpeliiherzug des Humerusk,)pfcs einigc flaehe 
Usuren. Distaler Epiphysenknorpel glatt. Gelenkfl~iehen yon den Osteophyten 
wallartig nmsehlossen. Auf Sehnitt n immt die Compaeta distalwSrts gteichmiil3ig 
an JOicke zu, ist proximal 5 ram, distal 10 mm dick, gegen den Markraum hin 
lamelliir aufgesplittert und geht tells umnittetbar, tells unter zunehmendem Sehwund 
der Tel,~ ossea, in durehbroehene Lamellen uud TrM~ekel iiber, welche in Form tines 
zierliehen Geriistwerkes x-or Mlem die distale 31etaphyse ausfiillen. Gegen die 
Epiphysen vereinigen sieh spongiosierte Compaeta und feintrabekul~ire ~[ark. 
.~pongios~ zu his 3 em dieken I(noehenleisten und -platten. die sich subehondral 
zu einer AbsehluBlamelle vereinigen nnd den epiphys~ren Raum in ein System 
his l em troller Kammern aufteilen. Sehaftmarkraum ausgeweitet, mit ge t tmark  
gefiillt. 

Nl)eiche und Elle bilden zwei eng aneinandergefiigte, entgegengesetzt geriehtet~:, 
runde Keile, wobei die Ulna distal, der Igadius proximal spitz ~msliiuft. Die proximale 
l~a.diushgdfte liegt lit einer flaehen, yon zackigen Randwiilsten begrenzten Rinne 
der Ulna. Uln~a 26,7 em lang, erreieht proximM eine maximale ]3reite yon 3,7 era. 
Rarli~ts 26,0 em lang, erreieht distal vine H6ehstbreite yon 3,8 era. Oberflg.ehe 
tells geglitttet, tells rauh, por6s. Auf der Faeies dor.~llis, entspreehend den ]?.xten- 
sorenan:.~ttzen, breite Knoehenleiste. Auf der Radlushinterflgtehe mehrere spiralig 
verlaufende, fl,~ehe l(noehenwiilste, dazwisehen Halbkangle fiir den )[useulus 
extensor pollicis brevis und abductor potlieis longus. Starke Ausweitung der proM- 
malen ulnaren Gelenkfli~ehen mit geringer P, andwulstbildung. 3[eniseus radii 
verknbehert, mit dem Kbpfehen versehmolzen. ]n Sehaftmitte Compaeta der 
Ulna auBerordentlieh stark verdiekt, wobei alter mM neugebihteter Knoehel, nieht 
mehr voneinander zu trennen sind. ]m Quersehnitt weehseln komlmkte mit rund- 
porig durehbroehenen ASsehnitten und bihlen mit  der kr/iftigen, den Narkraum 
fast vollst/iudig ausftillenden, diehten Spongiosa ein einheitliches St ruktnrgefiige. 
Ill den 5[arkr/iumen Fettmark,  in den Porch dee Cortiealis ~raurOtliehes 5lark. 

Oberschenkelk'nochen 51,5era lang proximale 3[etaphyse 7.3era. Diaphyse 
~;,7 em, distMe ?,{etaphyse 7,5 cm, Hals 4,!)em dick. Sehaft und. Sehenkelhals 
sind in einen oberarmdieken, distal keulenfSrmig ansehwellenden, geraden Stab 
yon dee St iirke eines t{inderfemurs verwandelt. Oberfl~iche dureh zahlreiehe, tells 
por6se, tells kamm- und leistenartige Osteophyten eiehenrindenartig rauh. Veto 
Schenkelhals entspringt eine st.ark veritstelte, korallenstoek~ihnliehe, hakenf6rmig,,. 
troehanterw/irts abgebogenc Exostose. (}elenkflitehon glatt. (;cringe periehondrale 
Randwulsgbildung. Auf Sehnitt Sehaftcompaeta l - - ix / ,  em diek, in dee Aehse 
aufgeblfi.ttert. Gesamter 5[arkraum mit  feintrabekuJ~h'er Spongiosa und J~'ettmark 
ausgefiillt. Sehenkelkopf, grc, Ber Troeh:mter und distale ]s mgiosa 
dureh wenige, his 3 mm dieke, in den Zug- und Drueldinien liegeude Knoehen- 
bg~lkehen und -platteu grob gekammert. 

Knie~sch.eibe plump, auf das Doppelte vt.rdiekt. Gelenkfliiehen ~latt, yon 
zaekigeu, iiberboMenden Osteophvten nmsehlossen. Tibi,t. und Fib~d(t, sehr stark 
verdiekt., trotz Volumenzunahme auffMlend leieht nnd in den distalen ~'/a durch 
die verkn6eherte 5Iembrana interossea breit  miteinander verwaehsen (Abb. 14). 
Vordere Tibiakante abgerundet. Compaetaul3enflS.ehe baumrindenartig rauh. porbs. 
Auf Sehnitt sind die gut 1 em dleke Tibiaeortiealis und die etwas sehm~lere }'ibula- 
eompaeta tells rundporig, tells l/i, ngslamelliir aufgeloekert, die guBere Grundlamelle 
aber meistens noeh als gesehlossenes Blatt  yon etwa 1 mm Dieke deutlich zu er- 
kennen. Die stgrkste Compaetaaufloekerung zeigen beide Untersehenkelknoehen 
im Gebiet der Crista interossea. Die spongiosierten Compaetaabsehnitte bilden 
mit der gut 5 mm dieken, verkn6eherten 3[embrana interossea ein strukturell ein- 
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heit liches Gefiige mit  durchgehenden Spongiosaztigen. Markritume mit feintr~be- 
kul/irer 8pongiosa geffillt, aus der sieh gegen (lie Epiphysen wi,Mer eine breit- 

balkige Spongiosa ausdifferenziert. Im 
Sehaftma.rkraum Fettmark, in der ge- 
loekerten Cortiealis graurStliches Mark.  

C(d(mzem~', Talws..F~fiwurzel- 'umt 
Mittd/ufikm)cke)t sind zu einem einheit- 
lichen Bioek mit eingedrtiektem Ful]ge- 
w/3lbe versehmolzen. Artieulatio talo- 
navieulare dutch eine Knoehenspange 
unvollkommen verschlossen, restlicher 
(.lelenkspalt verschm/ilert. Alle Inter-  
phahmgealgclenke kn@:hern vet'steift. 
Nut die Metatarsophalangealgelenke sind 
noeh bewegiich. Grund- nnd Mittelpha- 
hmgen plump, Endphalangen normal. 
Auf Sehnitt  Corticalis aIler Ful3knochen 
stark spongiosiert: Spongiosa~ ~mf ein 

Abb, 14. Julius B., 55 Jahre. Generalisiertc ~kbb. 15, Ju]hls B., 55 Jahre. GeneraHsiertc 
:[~[yFerosto~e. Frontatschnitt der Unter- tIyperostose. Blockbitdnng der F~tBwurzcl- 
schenkclknochen. VerknScberung tier Mere- und 3Httclfu~knochcn, S)mastose der Plm- 
brana interosse~. Fftl]ung des 3[arkraumes l~mgen. Yerdickung der MltvelfuBknochen. 

mit ~eitttmbekul~rer Spongiosa. 

weitmaschiges, trabekelarmes Geriist reduzierg. Alle ~Fuftknoetien auffallend leicht. 
In  den 3Iarkrgumen ausschlieBtieh Fe t tmark  (Abb. 15). 
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3. Mikroskopischer BeJund. Zur }%rfiigung s tehen Schni t tc  aus 
Sehiidetdach,  Schliisselbeinen, den langen RShrenknochen,  den  N e t a -  
carp~li~, die den E n d z u s t a n d  eines Krankhe i t s fa l l e s  "con aul3ergew6hn- 
licher Schwere wiedergeben.  Dazu  k o m m e n  noch yon  Prof.  Looser 
Schnitte der Probeexcision aus der  t inken Tib ia  im Jah re  1927, 1,3 Jahre 
ear dem Tode, mi t  ~ b e r g a n g s s t r u k t u r e n ,  die ffir die Rekons t ruk t ion  des 
Entwick lungsganges  der  I-Iuperostose yon  wesenf.licher Bedeu tung  sind. 

Abb. lfL Julius ]L, 55 J~hrc ,  Gcnera,lisiertc t lyperos tose .  Schli/sselbeinschnitt .  
xkuftagerung platgenf6t7nigcr Os teonen  auf  die a l te  Cortiealis. X-mgr. 180:1o 

Mikroskopische Unte r suchungen  der  Felsenbeine  aus 'guBeren Grt inden 
noeh n ieh t  abgesehlossen.  

S(:ht~deldach. Trennung yon Tabuta int. und ext. verwaschen, itMem einerseits 
die Haver,sehen Kaniile ausgeweitet und andererseits die Spongiosabalken der 
Diploe stark verbrei~ert sind. T~bul~ int. und ext. sind dureh sehichff6rmige Auf- 
lagerungen oberflgehenparalleler , dutch blaue Kittlinien deuttieh voneinander 
getrennter Knoehenl,~mellen verbreitert. Die inneren Lamellen sind etwas breiter 
und ungleiehm/~giger ale die ~iuBeren. In der Regel k6nnen 8--10 Tafeln gezghlt 
werden. Voll:mannsehe Krmh, le wechselnd welt. Diploe ,~usgesprochen grobba|kigo 
Die ~iarkrS, ume nehmen knapp 1/4 der Sehnittfl~ehe ein. Die Knoehenb/tlkehen 
en~halten als Grundelement konzentriseh gesehiehtete Osteonen, die dureh tafel- 
f6rmige SehMtosteonen zu Gefleehten verbunden sind. Z)ureh zus&tz!iehe, dem 
Grundgefiige sich glatt ansehmiegende L~mellen werden die M~rkfelder noeh 
weiter eingeengt. Es entsteht so ein Knoehen, der ~us vielen Einzelstiieken zu- 
s,~mmeiNesetzt, ist, wobei diese tells durch runcle, teits durch langgezogene, ge- 
schweifte Kittlinien miteinander verbunden sind, ~ber nirgends kleinfeIdrigen 
Mosaikstrukturen der Ostitis deformans Paget entspreehen. Die Markrgume en~- 
halten ein ziemlieh eapillarreiches Fettmark, in der Tabula int. gelegentlich aueh 
spindelzellreiehes Fasermerk mit vereinzelten Osteoklasten. 
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Clv,.'icTg:t. l)iv stark verdiekte, his 9 toni breite C')rticalis b,'.~tt.ht ~ms den 
1)eiden (lenerMlamellcn mu| einer Zwisehensehieht. Die iiuflere t;,mer;dlamelle 
setzt sich aus his 12, die innere aus his g der Oberfl/i.che parallel gelagerten Taf(,ln 
zasamnwn, die dm'eh hlaue l{ittlinien zu. breiten Schalen ver'bunden win'den. 
:-kulJere (4enerallamelh' dur('h perfori~rende (-lefggkaniile in regelm~13ige 8egm('nte 
unR'rteitt (Abb. 16). Die Zwisehensehicht besteht aus engpm'igen, k~-,nz(,ntr{seh 
gc~ehiehteten ()steonen und kut~zcn Schaltst, iieken. H~n~er.>'sehe Kanale racist rlmtl- 
lieh. s(.ttener vielhuehtiu, vereinzelt mit ,aohmalen. ~)st(,oiden S~ium{.n ausgekleidet. 

_kbb. 17. .lu[ius B., 13 .KtlH'e. Generalisierte IlYl)ero~to>e. Pr(,be~-chnitt aus der Tibia 
13 Jaht:e vm' (lem Todc. I~eginn(uld.e (3.~;~:eoI)hytenhildttz~g 4m'ch periostale .kusdirferen- 
aierlll lg l'~l![ii'trel' und ~;lllb~('ll[.iill('[' ]Zn,~chenlanmllcn. .kltswt-Jtllllg dot goZkm~tnnschen 
l,~aniih-. V.'eite Cal)ilhu's(:hlingen int .M~trk des Ostcophyten. a Neugebildeter Imriostaler 

I~noehen; 1) Alte Cortiealis. Vergr. 18:l. 

In den 5I;lrkriimm, n Io,.kcrcs, capitlarreiches Fasermark und wcnige junge Blut- 
zcllcn. Im zentralen )[arkraum Fet tmark.  

Tibi~t-~.cha/t. Rimte aus alter Compact,~ und periostak.n Osteophyten bi~ U/2 cm 
br,~it, dureh~vegs weitgehend spongiosiert, wobei Abschnitte mit auBerordentiieh 
weitmasehigem, schhmktrM)ekulii.rem Spongiosanetz im \Veehsel stehen mit etwas 
dichteren Absehnitten rail, mehr Knochensubstanz. Die diehtesten Abschnitte. 
liegen in der I{egel in der Zwischensehieht und entspreehen den aul3eren Absehnitten 
der alten Corticalis. Das Spongiosageflecht biklet ein durchaus einheitliches (4efiige. 
das flieBend in das st~ongiosiertc Lig. interosseum iibergcht. Grenze zwisehen 
urspriingliehem Knochen und 5[embran nieht mehr erkemlbar. Spongiosaliicken 
rtmdlich. Die sehltmken Trahekcl bestehen aussehlieBlieh aus gefii.t~freien Lame|lem 
die plumperen aus Harer.~schen Osteonen und Seh~ltlamellen, verbunden dureh 
langgezogene, of~ etwas gesehweiftc Kittl inien. Seltener werden die )[arkrgume 
durch siehelf6rmige Sehaltlamellen noeh ausgeglgttet. In  den corticalen 5[~rk- 
r~tumen mittele~pilh~rreiehes 1,'asermark, im zentralcn )Iarkraum Fett- und blut- 
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bildendes Mark. Tib&*ch'nitte aus dem .l,lh,'e 1927 (Abb. 17): An der verdickten 
Cort.iealis kann man eine 5,hi, ere, eher schm~de und loekere Sehicht. die dem peri- 
o.~talen Osteophyt entsprieht,  und eine innere brt, ite. fast noch gcschlossene Sehicht 
unterseheMen. Letztere stellt die ursprim~liche Compacta dar. -i.uBerv Grund- 
lamelle v~m zahlreiehen gefal3fiihrenden, ansgeweiteten I"olkm, nnschen Kang.len 
und grubigen Defekten unterln'ovhen. ]~twa in einem Abstand wm 2 - - - 3  mm ist 
im Osteophyt eine neue, ebenfalls ~'ielfaeh mlterbroehene, schlanke Grenzlamelle 
ausdiffm'cnziert, die zum Teil din'oh svhrf.ge und radiiire .KnoeherlbRIkchen mit. 
der ~ugt, ren Grundlamelle verbunden ist. Die Dichte dieses verbindenden Kn,~chen- 
~efleehts ist, sehr weehst,lnd, stret.kcnweise fchlen verl)indende Trahekel vollstSndig 

�9 kbl). 18. duliu,* 11., 4:1 .Iahre. Gencralisierte Iiyperost, ose. Prubt'schnitt airs tier Tibia, 
I::; .lahz'e roe dem 'Pode. .~.usweitun~ eines V~ll,~tnannsehen ],Tanulcs durr'h Osteoklasten- 

kettt,n. Vergr. 1 8 0  : 1.  

,,d.er erreieht.n die (7;renzlamelle nicht. Die alte Compacta ist aus Hwver.ssehen 
Osteonen. Sehaltstiieken, ~iugvrer tttld inne,'er Generalh, melle zusammengesetzt. 
AUe tdaver~schvn Kanitle. besondm's die der subendostalen und subperiostalcn 
8chielm.n. sind ausgeweitet, mit  einem 6demat6s erseheinenden Fett~ewebe mM 
zahlreiehen Capillaren od.er mit einem lockeren Fasermark ausgefiillt und mit 
sehmalen osteoiden S/imnen ausgekleidct. Die perforierenden KanMe sind ebenfalls 
vielbuebtig ausgeweitet, die Buchten selbsl; mit mehrkernigen 0steoklasten cuter 
mit Cal~illarsehlingen , die sich den halbrtmden Buchten in der Knoehenkontur 
umnittelbar anlegen, "msgefiillt (Abb. 1S). Der Oato,)phyt besteht vorwiegend aus 
.Faserknr~t.he,L der auch attf kurze Streeken mit kubischen Osteob]asten i.iberzogen 
ist. Dcr iiu3eren C, renzlamellc ist knochenw{i.rts ein sehmaler osteoider Saum 
angelagert. Die periostakm Markr/i.ame, d .h .  die R/i.ume zwisehen den ra.diar 
zur Grenzlamelle verlaufenden Verbindungssttieken, enthaltcn sehr feinfa~riges, 
aehsengerecht verlaufcndes, infiltratfreies, reticulgtres Bindegewebe und zahlreiche, 
,fit st~-nartig ausgeweitete Capillarschlingen. Trotz dem lebhaften Knochcn- 
mnban mid -anlmu sind sowohl Ost, eoklastengruppen in den ausgeweiteten Hat'ers- 
sehen mtd l 'olkmunnschen Kanglen wie 0steoblastenketten im neugebildeten 
lu'riosralen ()steophyt selt(.n. 
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F~,m-u.r. Befund hhnlich Tibia. Cortiealis {ast vollsthndig in eine ziemlh'h 
weitmasehige Spongiosa aufgei6st. ]n den 5ugersten, noch etwas ge,~chlossenceen 
8chiehten radi~re Knochenbi~lkchen dureh breitere, tangentiale ('renzlamellen 
gruppenweise verbunden. ])iese bruckenartigen Osteophsten werden segment~,r 
yon breiten. I)eeforieren(h'n l'oI~-m(~7~schen Kanglen unterbrochen. 7Die ausge- 
weiteten Hav~rsschcn Kan/ile sind zum Teil mit tinct stark luziden, carminroten 
Lamelle ausgeklcidet. 

Humer~.sscha[t. Unt.crsdmidung you altem por(~tis(:h(m~ und neugcbild.etem 
peeiostalen Knochen nieht mehr durehf/.ihrbar. Inhere und /iugeee Cortieali~ sehe 
locker. Die 31ittelsehicht, die dem 5.ul3eeen Teil dee alten Carticalis entspricht. 
etwms diehter. Die 5ugere Sehidlt besteht aus vielgestaltigen, knorrigen, mit 
kurzen Seiten.~pros~en versehenen, radigr ange(wdneten Balkr.n, die snbperiosta| 
gelegcntlieh dutch Querlamellen zu Arkadcn verbunden aind. Diese Tangential- 
balken werden durch zahlreiehe weite, perforh.rcnde Kaniile, in deren Grund 
dickwandige (le[ii.13e mit Mediaverkalkung liegen, immee wit~ter unterbroehen. 
Sic lmstehen aus konzentriseh geschiehteten Osteonen und kurzen und Igngeren 
Sehaltstiiekm~. Kittlinien iiberall sehr deutlieh, in dee diehteren .~[ittelsehichl~ 
sind die ausgeweiteten Harera.sehen Kan'ate auf Quersehnitt tells rund, teils lang- 

,, �9 . n geOgtenteils vietbuehtig. Die 5[arkrfi.ume gezogcn, teils 8-f6rmig ~,e~t.hlu gen, 
enthalten leettma.ek und ein sehr spindelzellarmes Fasermark, in das ganz locker 
junge BIutzellen eiagestrcut sind. Peri(*st nicht verdickt, nicht entzfindlieh in- 
filtriert. 

Hmnerua~'op/. Die subehondrate epiphysSre Spongio.~ besteht aus dicht gc- 
fSgten, stark eosinophilen Osteonen und 8chaltlamclh'n. Markriiumo, vielbuehtig, 
eapillarreich, spindelzellig, nicht entzSndlich infiltriert. Einzelne Marksprossen 
dringml in den Oelenkl~norpel ww. (]egcniilmr (lee metaphys~reri Spongiosa ist. 
die epiphysSre vorwiegend ~ms khqnen Teilsttick,:hen zusammengesetzt mit uneegel- 
miil3ig gezaekteu Kittlinien, so dab mau st ellenweise den Eindruek won eehten 
kh'infehlrigen M,*saikstrukturma hat. {i}hne seharfe Grenze geht dieser fast kom- 
p~ktx~ Knoehen in breite 'fe,'~bekel ftber, die sich aus ge6fieren, nmhr ta[elf6rmigen 
8ehaltstticken und gr6Beren Osteonerx mit langgezogenen Kittlinien zusammen- 
setzen. An meheeren Stellen inself6vmige Einsehl0s.~e oder heeite, bandartige 
Auflagerungen yon eosinophilem Faserknochen. 

Ulna (Abb. :22). Cortiealis ungefiihr his 13 mm dick. wechselnd stark spongio- 
alert. Weitmasehige Absehnitte mit schma.l-trabekulii.rem SpongiosagefSge weehseln 
mit diehteren Abs('hnitten. in denen die Knoelu,nsubstanz vorherrscht. Die ii, uBere 
(;rund.lamell, ~, ist durch schmale und bre[te I:ot~maT~nsehe l~2anSle immer wieder 
unterbrochen. Im Grunde der Volkma~srhcn Kanale diekwandige (;ef~i.Be mit 
verkalkter Membrana elastics. Markrgume vielfach mit osteoiden SiiutneIl aus- 
gekleidet. Nirgends Osteohlasten, nirgends Osteoklasten. Vorwiegend Fettmark. 

E'pikri~e. Bei einem in  bezug auf Skeleterkrankungen ass  unbe-  
la.steter Familie s t ammenden  Manne entwiekelt  sieh um das 40. Lebens- 
jahr  ohnc jeden gugern Aallal3, ohne Sehmerzen, eine generalisierte 
Skeleterk~'ankung, die in wenigen Jahren  zu s tarker  Verdiekung der 
Vorderarme und  Untersehenkel  u n d  zunehmender  SehwerhSrigkeit fii_hrt. 
Die enorme Verdiekung der RShrm~knoehen hat Einsehr/ tnkung der 
Bewegliehkeig, Unsieherhei t  im Gehen, rasehe Jgrmiidbarkeit, zur J~'olge. 
Die zweite Phase der Na'ankheit zwisohen 40 und  50 Jahren  ist du tch  
eine fort schreitende BgnderverkaaSeherung und  knSeherne Versteifung 
der kleinen In terver tebra l - ,  der Costovertebralgelenke und  zahlreiehvr 
FuBgelenke eharakterisiert ,  du tch  Zunahme der StammosteoI)hytose, 
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insbesondere der Knochenauflagerungen im Wfi'belkanal. Die WiJ*bel- 
s~tule versteift in flacher Totalkyphose, die Wirbelosteophyten beherrsehen 
dutch Kompression der spinalcn Nervemnlrzeln und des Rfiekenmarks 
mit Anf/illen yon Wurzelschmerzen, spastischer Paraplegie der Beine 
und sehwersten trophisehen St6rungen der Ges/iB- und Untersehenkel- 
ll~u~ das terminMe, fiber 4 Jahre  vollst/~ndiger Itilflosigkeit sieh er- 
streckende Krankheitsgesehehen. Das /tul3ere Erseheimmgsbild der vor- 
geschrittenen Kranldleit ist sehr typisch: leicht vorgebeu~e Haltung,  
runder, starrer I~iicken, hochgradige Schwellung der Vorderarme mit 
starker Venenzeiehnung, siiulen,~vtige Verdiekung der Unterschenket, 
Auftreibung der KnSehel, sueeuhmte SchwelIung der Unterschenkelhaut 
mit  panzerartiger Hyperkeratose, Trommelsehlegelfinger und -zehen, 
rissige, geriffelte L~rglaswSgel. Der Intellekt ist bis ztml Ende wohl 
erhalten. Irgendwelche Ersebeinungell einer hypophys/iren Stgrung 
k6nnen hie beobaehtet werden. Innere und endokxine Organe bis auf 
eine terminale r intakt. In  vorgeschrittenen Krank-  
heitsstadien sind Calcium- und Phosphorspiegel im Serum normal.  
Klinisch und pathologisch-anatomisch lie~ ein schar[ umschrieberu~s, 
selbstiindiges Krankheitsbild vet, gekennzeichnet dureh: 

1. Ix~nqgliedrigkeit, 
2. Hylx.~rostose, besonders der km'zen und langen R6hrenknochen 

und des Bcckens, 
3. Verlcn&herun9 der interossalen Membranen, der Wirbel.siiulenbander, 

tier kleinen Gelenke, 
4. Pachydermie, besonders der Vorderarme und Untersehenkel, ge- 

legent.lieh aueh der Seh~del- und Stirnhaut, 
5. Trommelschlegel/i'nger u nd -zehen, 
6. Uhrgla.sniigel. 
Dic gleiehe Skeleter~',~nkung i~t kliniseh erstmal~ yon lVriedreich 

und sp~ter yon Erb bei den Gebriidern Ha.qner beobachtet worden und 
hat  zu einer lebhaften Auseinandersetzung mit  Marie fiber die ZugehSrig- 
keit der generalisierten l-Iyperostose zur Ostdoarthropathie hypertrophi- 
ante pneumique (O.h.p.) oder Akromegalie Veranlassung gegeben. 

Die beiden Briider Hagner erkrankten mit 17 und 18 Jahren an raseh zunehmen- 
der Sehwelhmg tier Sprung-, Knie- und Handgelenke, sp/iter der Unterschenkel 
und Fiil]e. Nach 3j~hriger Entwieklungsdauer trat ein Stillstand der Wachstums- 
vorggnge ein, der beim Mteren I-[agner zwischen 40--50 dureh eine zweite Phase 
des Fortsehreitens und Bildung eines runden, steifen Buckels abgel6st wurde. 
I-[agner I starb mit 48 ,lahren unter den Erscheimmgen der ehronischen Bronchitis, 
ehroniseh indumtiven und frisehen Hcrdpneumonie. Sein Sektionsbefund hat 
1897 durch Arnold eine ausgezeiehnete und erseh6pfende Darstelhmg erfahren 
mit praehtvollen Zeiehnungen der Skeletver/~nderungen, die in ihrer Grol]artigkeit 
nut noeh yon der vorliegenden Beobachtung iibertroffen werden (Abb. 19). Die 
Sektion ergab eine gewaltige Diekenzunahme Mler tl.6hrenknochen, der Rippen 
und Schliisselbeine, moosartige osteophyt/ire Auflagerungcn der Beekenknoehen, 
Umbau und Verstii.rkung der Spongiosa, kn6eherne Synostose der Tarsometatarsal-, 
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&.r Cart)M- und Curpometaet~rpalRelenke ~,nd dec Interphatangt~algelenkt. der 
Fingt?r. der Symphysis ossilllll pubis, der Articulatio s:~ero-iliaca, ausgedehnt~. 
Vt.rknScherung dcr vorderen nnd seitliehen L/ingsb/i.nder der Wirl>t4c~ule und der 
Memhran,~ intero~e,~ zwisehen Tibia und Fitmla. Verdiekung der Weiehteile um 
die Prt~(.essus alveolares der Kiefcr, der Weiehteile dec Unte]~ehenkel und Fiil]e0 
verdickte Ohr- und Ta.rsalknorpel, plumpe Augenlider, Trommelsehlegelfingec und 
-zehen mit breiten, geriffelten Uhrglasnftgeln. 

Weitere pathologiseh-anatomische Untersuehungen iiber das seltene 
Krankheit,sbild liegen nicht vor, dagegen besteht ein ziemlieh ausge- 
dchntes klinisches Bcobachtungsgut yon ]arniliiiren trod spora,li,~'che~ 

A b b .  lC.). 1;'MI |l.;l~4ttt.r I .  I ' l e n c r M i s i c r t c  l l ? , l t e l ' uMt~ .e ,  l l e ~ : k c n ~ , t e t ,  i t hy tH-o ,  x , ' c lk l l ( ;ch( . r t lo~  
i l p t ' ' W [ l ' ~ e l s i t ' a i o n l i i n g s h  r, I,:r [AtlS d e r  .'~t.ht.qt v~m ./~-t+*dd." l / c i t r ,  l m t h . . \ m l t .  IO, 1 ( I S ! J I L l  

Hyperodo~sen. Einu vorziigtiche Darstelhmg dot ri'mtgenologisehvn Skeh.t- 
ver/tnderungen verdanken ~;ir _Freu~d. 

Die bis heute vorliegende Kasuist.ik erlaubt ,:ine gute pathologisch- 
anatomisehe und klinisehe Darstellung des Krankheitsbildes, wie sein '  
differ~mtiMdiagnostische Abgrenzung gegeniiber tmderen polyostischell 
Skelet.erkrankungen. Die Skelet~'ozesse sind charaktcrisiert din'oh: 

1. symmet.rische Erkrankung des gesamlen gkelet.s (Generalisation); 

'2. V+~rdickw~uJ aller RShre~knoch,m, besondors der langen Rbhren- 
knochen, Verdiekung dec kurzcl~ un(1 flachen Knochen (Becken, I~ippen. 
Schulterblatt, Sehliisselbein). ;klle Rumpf- und Gliederknoehen erfahren 
cine Volumenzunahme ohne LSngenzunahme. 

3. aussc'hliel3|ich endostale Hyperostose des Sch/ideklaches und dec 
Seh'~delbasis mit  Erlmltung einer normMen Sella tureica und norma.h,r 

-r '" 1 Nebenhoh en; 
4. vollst~ndigen Umbau der S*pongio.~a, :-kusbi~dung yon brt,it.en 

Spongiosaziigen in den Zug- und Drueklinien (sklerosierende Atvophie) : 
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5. Vcrschmelzung der periostalen Auflagerungen mit (let" aufgelockerten 
alton Cortiealis zu einem einheitliehen B~mgefiige, wobei die Obcrflgchen 
dureh 8ehnenans'gtzo und ~[uskelhatbkangle geformt werden: 

6. reichlich grol3felderigen, lamell'aren Osteonenknoehen, Fort- und 
wenig L~nphoidmark,  Fehlen Ideinfelderiger Mosaikstrukturen und yon 
fibrSsem 5[ark ; 

7. ausgedchnte Bd:n&rverkn6cherung an Wirbelsgule, Vorderarmeu 
und Unterschenkeln ; 

8. ausgedehnte kn6cherne Synosiose tier FuB- und HanduTlrzelgelenke, 
der Tarsometatarsal-, Carpometaearpal-, Interphalangealgelenke, der 
Schambeinsymphyse, der Artieutatio sacro-iliaea, der Costovertebral- 
gelmLke, nieht abcr der Metatarsophalangealgelenke bzw. der Meta- 
carpophalangealgelenke ; 

9. Fehlen yon Spontanfrakturen und J0eformit/iten. 
Die Teriostale Knochenanlagerung iibertri/ft an MaB alles, was bet 

der O.h.p. 3larie-Bamberger bekannt ist. Die langen Rbhrenknochen 
zeigen eine Scha/tverdicl~ung ate/ das Doppelte, ohne Verbiegung, ohne 
gleichzeitige Liingenzu,mhme (Arnold, Uehlinger). Die Knochen erscheinen 
~o1~ und schwer. Die Schgfte sind breiter als die Epiphysen, so dal3 
die Abbruchflgehen der verdickten Corticalis an den l~berggngen zur 
knorpeligen Gelenkfliiche als iiberbordende ,,Randwiilste" in Erscheinung 
tretcn, Oclenkflii.chen mehr odor weniger normal, selten unbedeutend 
verbreitert und usuriert. Die SctmftauBelffl/iehe ist baumrindemu'tig 
rauh, zeigt kammartige Leistenbildung entsprcchend den 8ehnen- und 
Bgnderansgtzen und halbrunde Kan'gle fiir knochemmhe Sehnen und 
Muskeln. Innerhalb der verdiekten Compaet~ lassen sieh oft noeh aus- 
gepr/igtere lineare Verdiehtmlgen in den Zng- und Drucklinien erkennen, 
die aus vollkommen kompaktem ](noehen bestehen, w/ihrend die Fiill- 
masse dazwisehen einem bimssteinartigen, porSsen Knoehen entspricht. 
Auf SehMtquersehnitten erkmmt nlan eine vollst/indige Versehmelzung 
der neugebildeten mit der alten Cortiealis zu einem einheitliehen Knoehen- 
mantel. Die alto Compaeta ist mehr odor weniger stark atrophiseh. In 
einzelnen R6hrenknoehen besteht lediglieh eine Ausweitung der Havers- 
sehen Kan'ale, in anderen eine weitgehende Spongiosierung bis zum 
vollstgndigen Knochensehwund. Die ausgeweiteten tlarerssehen Kan/ile 
sind auf Querschnitt rund, auf Lgngsschnitt oval, achsengereeht. Die 
Spongiosierung nimmt yon proximal naeh distal und yon im~en nach 
auBen zu, ist an den Unter.schenkelknoehen, wahrseheinlieh infolge 
Inaktivitiit und Stase (Phlegmasie Pommer), viol welter vorgeschritten 
als an den oberen Extremits und anl Oberschenkelknochen. Nur die 
~ugere Generallamelle bleibt in der gegel noch als unterbrochener 
Mantel erhalten. Auf Schaftquerschnitt ist die Spongiosierung der 
Compacta ungleich. Dichtere Gebiete in den Zug- und Drucklinien 
wechseln mit stgrker spon~osierten Absehnitten. Der Sehaftmarkraum 
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ist mit ciner feintrabekul/iren, schwammartigen Spongiosa ansgefiillt, 
die zusammcn mit der spongiosierten Compacta eine flmktionelle Einheit 
bildct. In den Vorderarmknochen ist die MarFdaShle streekenweise durch 
bimssteinartig verdiehtete Spongiosa mehr oder weniger voll,stitndig 
vermauert. In den Epiphysen reduziert sich die feinporige 3[arkra.um- 
spongiosa auf wenige, 2--3 mm dieke, in den Zug- und Drueklinicn 
angeordnete Knoehenbalken, die dureh eine subehondrale Querplatte 
miteinander verbunden sind, .so dab daraus eine grebe Kammerung der 
gelenknahen H'/tlfte dec Epiphysen hervorgeht. 

Die zentralen Markrfiume der langen g6hrenknoehen enthalten 
/!'ettmark, in der spongiosierten alten Compaeta graur6tliehes Mark 
(Arnold, Uehli'nger). Periost zart. Die kurzen RShrenknoehen zeigen 
~nmds/ttzlich die gleiehen Ver/inderungen wie die langen (Abb. 9). 

AuBerlieh weniger ausgesproehen sind die VerS, nderungen an den 
R~mp[Imochen und werden beherrseht dutch den Spongiosaumbau im 
Sinne der sklerotischen Spongiosaatrophie. Die Spongiosageflechte sitl(l 
dutch wenige bindfadeadieke, in den Zug- und Drueklinien angeordnete 
Trabekel ersetzt. Die Wirbel behalten in Friihf/illen vollkommen normale 
Form (Miiller, Benk'en, GrSnberg) und gute Trennung dureh mitteldicke 
Zwisehenseheiben. In vorgesehrittenen Stadien besteht eine mehr oder 
weniger ausgedehnte Versteifung in runder Totalk)'phose. :Die Zwisehen- 
seheiben sinken zusammen, die Seiten- und vorderen L~inasb/tnder ver- 
knbehern, grebe Abschnitte der Wirbels'Sule versehmelzen dureh Spangen 
zu fe.~ten Bl6eken (Arnold, Boga~rt, Freund, Uehlinger). Im gMehen 
Sinne wirkt sieh auch die Verkniieherung der Lig. flava, interspinalia 
und des Lig. supraspinale, aus, In unserer Beobaehtung bestehen Bioek- 
bikhmo'eu im Gebiet der Hals- und oberen Brustwirbels/iule einerseits, 
im Oebiet der unteren Brustwirbelsiiule andererseits. Arnold und Bogaert 
besehreiben au.-:gedehnte Versehmelzung der unteren Brust- und Lenden- 
wirbel. In wechselndem Grad erfolgt, gleiehzeitig eine Yernmuerung der 
Foramina intervertebralia und des Riiekenmarkkanals dureh flS.chen- 
hafte, moosartige Osteophyten mit sehwersten Kompressionsersehei- 
,nmgen an l{iiekenmark und spinalen Nervem~qlrzehl (Bogaert, Freund, 
Uehlinger). Die Wivbelspongiosa wird auf wenige, aehsengereeht ver- 
laufende Stiitzpfeiler reduziert. Alle queren Sieherungsstrukturen werden 
aufgel6st (Abb. 3 u. 13). 

Die plat.ten Rumpfknoehen sind stark verdiekt, R.ippen und Sehliissel- 
beine dureh sehalige Auflagerung glatter, kompakter Knochenlamellen, 
Beekenknoehen, Sehulterbls und Brustbein dureh moosartige, rauhe 
Osteophyten. Besonders eindriieklieh ist die auBergew6hnlieh srarke 
Verdiekung der Sehliisselbeine, die sogar ~uBerlieh in Erseheinung tritt 
(z. B. sehr deutlieh auf dem Aul]eNiehtbild in Beobachtung Mailer, :Fall 2). 
Mehrere Reihen kammartig gezaekter Osteophyten auf der Crista iliaea, 
knorrige, das Foramen obturatum umgrenzende Osteophyten und ~ber- 
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h6hung der Pfam~enr/inder dureh Osteophyten vc.rleihen dem ~Beeken 
das eharakteristisehe Gepr'iige (Abb. 4/5, Arnold, Freund). Hand- und 
Full~nu:zelknoehen sind ill der t~legel nieht vergr6i3ert, zeigen abet eben- 
falls einen Spongiosaumbau mit Verstgrkung der Knoehenziige in den 
Zug- und Drueklinien, wie er besonders in den RSntgenbildern klar zur 
Dt~rstellung kommt (Abb. 11 u. 20e). Freu~uI bc.schreibt Verdickung 
der Sesambeine. 

Die aul3erordentlic.h breiten pcriostah, n Knoehenauftagerungen und 
der innere Spongiosaumban haben k:eine statische Schwiichung oder aufler- 
rjewbhnliche Spr6digkeit ,ler Knoehenmasse zur Folge. Es entwiekehl 
sick bei der generalisierten Hyperostose weder De/ormitiiten noch besteht 
An[iilligkeit zu S.po~ta.~@'akturen. Beide Merkmale bilden wiehtige 
Unterscheidungszeiehen gegentiber der Ostitis deformans Paget. 

Ebenso typiseh ~-ie die gewaltigen periostalen Knoehenumbildungen 
an gumpf-  und Extremitgtenskelet is~ das seheinbare Unberiihrtbleibe~ 
des Schgd~ls mit Ausnahme der Kieferknoehen. Diese zeigen meist nut 
maBigc Verdiekung, besonders dc.r Proeessus alveolares, und str'hhnigen 
Spongiosaumbau. Die Sch/idel/'orm ist dagegen in keiner Weise ver- 
5ndert, die 5[odelliemmg der Sch/idelbasis normal, die Sells nieht aus- 
:4eweitet, die Knoellen des Sch~delgewSlbes und der Schiidelbasis nic.ht 
vcrdickt, ihre Konturen glatt. H[stologiseh finder sieh eine ausgespro- 
ehc.ne Versthrkung der Diploc. dureh Anla.gerung neuer Lamellen an das 
best,;hende Gt, riist. Die c.rstmals bei unserem Fall beobaehtete, pro- 
gressive Innenohrschwerhbrigkeit d(irfte zweifellos auf (tie der Diploe- 
sklerosierung gleichgeordnete ~,5~rmauerung des Innenohrraumes, Me sie 
sehon in den Sch~delr6ntgenbildcrn der Felsenbeine im Jahre 1928 
zum Ausdruek kommt, und die kn6cherne ~,'ersehmelzung ~ der Ceh6r- 
kn6c.helehen zuriiekzufiihren sein. Die Zahne sind an sieh intakt, in den 
iilteren F/illen eari6s, doc'h steht die Zahnc.aries mit der Grundkrankheit 
wahrsc.heinlieh nieht in umnittelbarem Zu.~ammenhang, eher die Ab- 
stoBung der Z~hlle. 

Bgndervcrknfcher~e~g. ZusStzlieh der VerknScherung der Wirbel- 
ss ist die Ossifikation der 3Iembrana interossea des Unter- 
sehenkels besonders eindrueksvoll. Tibia und Fibula. sind ztt 2/3 dutch 
eine bis 1/2 em dieke, weitmasehige Spongiosaplatte zu einem einheit- 
lichen Block versehmolzen (Abb. 14). Auf Querschnitten dutch dk. 
beiden Untersehenkelknochen sind die Gebiete um die Crisra interossca 
weitgehend spongiosiert und die erhaltengebliebenen Knoehenreste bilden 
mit dem spongiosierten, ossifizierten Lig. interosseum eine baulich- 
strukturelle Einheit. Den gleiehen Befund, nut  nicht so sehwer, 
zeigt Fall Hagner 1. Freund besehreibt eine partielle Ossifikation der 
3iembrana interossea antibrac.hii, zwisehen Tibia und Fibula und des 
Lig. patellae mit Yersehmelzung yon Sehimabein nnd Knieseheibc,. 
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Gelenke. Die grogen Gelcnke besitzen tibereinstimmend glatte Gelenk- 
flg.chcn. Die Eiuschrs der Gel~mkexkursionen, die initialen Geb- 
besehwerden und die Gehunsieherheit sind dutch die auf die Epiphysen- 
cortiealis ausgedehnte Osteophytose, die hart his an den Gelenkknorpel 
reicht und eine Vertiefung der C~etenkpfanncn und eine Verbreiterung 
dcr GelenkkSpfe zur Folge hat, bedingt. Es handelt sieh nieht um Rand- 
wiilste im Sinne einer Arthronosis deformans, sondern einfach um die 
Abbruchfl~che der periostalen Osteophyten auf Gelenkniveau. Es fehlen 
Knorpelusuren. Die pilzartige Umgestaltung des Sehenkelkopfes in 
Fail 2 (Miiller) stellt cincn Ausnahmcbefund dar. Der Krankheitsbeginn 
ist ferner gekcnnzeichnct durch Schwelhmg und Schmerzen der Knie~ 
gelenke, gelegentlich unter dem Bild des intcrmittierenden tlydrops. 
Es handelt sich um die Ersehcinungen einer niehteitrigen, unspezifisehen. 
chronischen Synovitis (Miiller, Fall 1). Histogenetiseh sind die Gelenk- 
ossifikationen der periostalen Knochemmubildung gleiehgeordnet. Sic 
betrcffen Menisken (Discus radii, Uehlinger) und Gelenkknorpel, ftihren 
zur kn6chernen Ankylose und sind auf bestimmte, vor~viegend kleim. 
Gelenke besehr~mkt. Wir finden iibereinstimmend sowohl bei FallHagner 1 
als auctl in unserer Beobaehtung, d.h. in Endstadien des Krankhcits- 
geschehens, im Becken eine Verkn6eherung der ventralen Abschnitte 
dcr Articulatio sacro-iliaca, der S)nnphysis ossium pubis, aller Costo- 
vertebralgelenke (vorwicgend der Lig. radiata), der Ful3wurzel- und Inter- 
phalangealgelenke. RSntgenbild und maceriertes Fug.~kelet unseres Failles 
zeigen eine einheitliche Bloekbildung z~Jschen Caleaneus, Talus, kleinen 
FuBwurzelknoehen und ~'[etatarsalia. Nut bn unteren Sprunggelenk ist 
der Gelenkspalt noeh angedeutet (Abb. 15). Im gSntgenbild kommt der 
damit verbundene, weitgehende Spongiosaumbau besonders deutlich zur 
Darstellung: vollstSndiger Sehwund der Spongic~sa und Bildung wcniger, 
durehgehender, doppeltkontm'ierter, breiter K~mchenziige, die fg~cher- 
f6rmig yon der Caleaneus-Apophyse in die Metatarsale ausstrahlen 
(Abb. 20c). Aueh die Interphalangealgelenke der Zehen sind vollst~ndig, 
teilwei.~e in Subluxationsstellung, kn6chern ankylosiert. Nur die ~[eta- 
tarsophalangealgclenke und das obere Sprunggelenk sind noeh wohl cr- 
halten. Fall Freund und Arnold (Hagner 1) zeigen geringe Versehmelzung 
einzelner Fug~atrzelknoehen unter sich und mit den Metatarsalia. Arnold 
land auBerdem an den H'~nden Blockbildung der Handx~alrzclknoehen 
und der Pbalangen. Die t{6ntgenbilder der Brtider Bredner, die MiiIler 
uutersuchen konnte, zeigen ebenfalls ehle kn6eherne Ankylose der 4. und 
3. Finger und der 3.--5. Zche. Die ossale .4mkylose der Hand- und Fug- 
knochen mit dem charakteristischen Freibleiben der Metaearpophalangeal- 
gelenke bzw. der MetatarsophMangealgetenke geh6rt mit zu den typischen 
Sp~terscheinungen der generalisierten Hyperostose. Sic demonstriert i ,  
~nnfiill.iger Wei,se, daft die Tendenz z,ur Verlcn6cheru~g o]/enbar anlagen- 
mii/3ig gena.u umschrieben ~n(l nicht au/ da~ Periost beschr/inkt ist, sonder.l~ 

Yirchows Archiv. :Bd. 308. 28 
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II~i~ 11 .L,ht~n (Dr. Sch~c~dJerger, ]r Uznacll).  Oste~miycli t isehe Z e r ~ t S r u ~  
,let -N'agell~halam< der  lillken Klc inzehe .  Ltb~'ige Zehenknoche~i ~.lllFIllr b v o m  14. 3. 28, 
m i t  43 dr (Priv~ttdoz, Dr.  Schi~rch, K~mt~msspita] ~2,'interthur~. K n o e h e m t m b a t t  in 
2 Jahren  ~'olizogcn. Bloekb~.ldung d.er l-'ul~w~trzel- ~]nd MittclfuBkaoct~em S c h a f t v e r d i c k u n ~  
de.r Mittelfu~lknoehen trod I~halan~en. c yore 14. 10. 40, ~ i t  55 J~threa. t t :oehgrad ige  
sk leros iereade  Spong iosaa t roph ie  m i t  R e d u k t i o n  der  Spong'ios~tbalken all[ die Z~.tg- und  

Druckli~[cn.  

auch Ba:nder und Gelenkknorpel um/a/~t. Die Yende~z i.~t aber keine all- 
9emeil~, sondern weitgeh~_nd topographisch determiniert (Spezifi~.t der 
Prozesse). 
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]Die klini,che Ver/olgung (los Krankheitsverlaufes der Brtider Hagner 
durch Erb und F'riedreich, die zahlreichen P~6ntgenbilder iiber eine Zeit- 
spanne yon 14 Jahren in unserer eigenen Beobaehtung, besondcrs aber 
aueh ein Vergleich des Probesehnittes aus der Tibia 13 Jahre vor dem 
Tode mit den Befunden bei der Sektion lassen ziemlieh klar die Ba~c- 
geschichte der generalisierten Osteophytose erkennen. Die Urn- und 
Ne~ule.st~dtun ff des Skelets vollzieht sich au[3erordentlich rasch, in Moptaten. 
ir~ wenigen Jahren. Zwei Vergleichsaufnahmen aus den Jahren 1926 
und 1928 seien als Belege wiedergegebcn (Abb. 20a u. b). Die erste Auf- 
nahmr yore 5 .3 .26,  die anlSl31ieh einer Nagelphalanx-Osteomyelitis din' 
linken Kleinzehe im Alter yon 40 Jahren ausgeftihrt worden war, zeigt 
vollst'/i, ndig normale Knochenformen und Spongiosastrukturer,. 2 Jahre 
sparer, axn 14. 3.28, ist der Skeletumbau sehon voll,-,'t/tndig abgesehlossen 
und zahlreiehe Gelenke sind kn6chern ankylosiert. Die letzte Aufnabme. 
nach einem Intervall  yon 12 Jahren, zeigt nur noch fortschreitende 
Lockerung der Cortiealis, abet keincn Mehranbau yon Knochen (Abb. 20@ 
Bei Hagner  1 hat te  sieh der Skeletumbau in 3 Jahren, in der Beoba.chtung 
yon Roy und Yutras in 4 dahren, bei dora yon 3Iiiller beobaehteten 
Brtidcrpaar in 4 5 Jahren, im Fa~ll JFreund in 7 Jahren vollzogcn. 
Unscre Vorstellungen beziiglieh Zeitdauer yon Skeletumbauten m/issen 
wohl auf Grund dieser Beobaehtmlgen ge~ndert werden. Ieh m6ehh- 
immerhin darauf hinweiscn, dab Fraenkel die Entwieklung einer seht" 
ausgedehnten Periostitis ossificans pneumique bei einem 32ji~hrgen 
Manne im Verlauf yon wenigen Monaten, bei einem 45jfihrigen 3tannt. 
sehon naeh 10wSehiger Oesamtkrankheitsdauer beobaehtet hat. 

Periostaler Knochenanbau, endosta.ler Spongio.saumbau und Au/locke- 
r~tng d~r Corticalis sctzcn gleichzeitig ein. Die erste Krankheitspcriode, 
die sich fiber 2--5  Jahrc erstreckt, dient insbesondere dent periostalm~ 
Knochenanbau und d(,nl endo.~talen Knochcnumbau. Sie wird ton de," 
Spongiosierung der alteTt CorticaIis und der Ossi/ikation yon Biindern und 
(lelenken iiberdauert. Diese Prozesse sehreiten sehubweise weiter fort 
mit Bosehh'unigm~g im h6hcren Alter. 

Der periostale Knochcnanbau erfolgt naeh zwei ver.schiedenen Typen. 
an SchlfLsselbeinen und Rippen durch Aufschiehtung neuer Lamellen 
mit glatter Oberfl/iche attf die alte Cort.icalis. Es lassen sieh bis 1i) duvch 
Kittlinien miteinander verbundene 3Iantellamellen ziihlen. An allen 
iibrigen Knochen vollzieht sieh die periostale I(noehenbildung durch Aus- 
diffcrenzierung eines spongi6sen Osteophyten. Der Tibiasehnitt aus dem 
Jahre  1927, 13 Jahre vor dem Tode, zeigt diesen Zustand in roller Ent-  
wickhmg. Scnkreeht zur Knoehenoberfl/i, ehe scheidet, das Periost. kiirzere 
und tgngere, gestreekte und mehr knorrige Knoehenbiiikehen aus, die 
auf der guBeren Generallamelle ful3en und die in einer gewissen Distanz 
yon dieser dutch neue Tangentiallamellen brfickenartig miteinander 
verbunden werden. Ob zuerst Faserknoehen gebildet wird und dieser 

28* 
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sekund/ir in lameilgren Knoehen umgebaut ~ird, ist unsieher. Jedmda.lls 
ist sehon in diesem 8clmitt der ,M~teil des Faserknochens au~erordentlieh 
gering, so dab man den Eindruck hat, als wiirde gleich yon Anfang au 
reiehlieh lamellgrer Knoehen gebildet. In einer zweiten Phas~ wird der 
Osteophyt verst./irkt, wobei [unktianelle Ei.n/Igisse ricat~nggeben, d sind. 
Die periostalen Knochenbglkchen werden durch Anbau neuer Lamellen- 
systeme verdickt und dureh achsengereehte Knoehenbglkehen zu Ge- 
flechten verbunden, der kammartige Primgrosteophyt in einen spongio- 
sierten Sekund'grosteophyten iibergefiihrt. Gleichzeitig weiten sich die 
Haversschcn Kan'gle und (lie Volkmannschen Kangle din" iiitcren Corticalis 
~ms. Die Auflockerung erfolgt in erster Linie dutch Osteoklasten, dio 
Lacunen ausm~gcn, vielleicht abcr such durch Capil[arschlingen, die 
unmittclbar der TehL osse~ anlicgen. Die runden Knochenlticken wcrden 
spgter durch sichclfSrmige Knochenlamcllen geglgttet und die Kan~ilo 
in runde Poren iibergefiihrt. Beide Vorggnge, Verst/~rkung des peri- 
ostalcn Osteophyten, fortschreitende rundporige Auflockerung der Corti- 
ca]is, bringen eine zunehmende Gteichschaltung der Strukturen des 
al6en und neucn Knochens, bis sie sich schlicl31ich baulich einander 
vollkommen angleichen, ein cinheitliches Geflecht bilden, wobei nur die 
achsengerechten K.ittlinierl der alten guBeren Grundlamelle die Grenze 
des urspriinglichen Knochens erkennen lassen. Es /indet ins Sinne yon 
M. B. Schmidt ,,ein vollstiindiger Einbau des Osteoph~en in die alte, 
bodenst&ulige Struktur" start (Abb. 22). 

Nach dem gleichen Prinzip, AuflSsung der Spongiosabglkchen, 
A~b~u und Einbau nouer Lameltensysteme, erfolgt woht such der Um- 
bau dcr met~t- und epiphysgrcn Spongiosa. Die breiten Trabekcl in den 
Epiphyscn sctzen sich aus zahlreichen, unregelmgBig geformten Osteonen 
trod Schaltstiicken zusammen, dic abet - -  im Gcgensatz zum Paget- 
Kamchen - -  dutch glattc Kittlinien mitcinander verbundml sind. Ostcoid 
und mit Eosin sich lcuchtend rot fgrbende Knochengrundsubstanz sind 
aul3erordcntli(:h selten. 3Ian finder sie gelcgentlich als schmalMindrige 
Auskleidung tier Haversschen Kangle, als Belag oder EinschluB der 
epiphys#ren Spongiosa, selten ats bandartige Auflagerung im Osteo- 
phyten. 

Verstgrkung des neuen Knochens, Lockerung der Corticalis und 
Spongiosaumbau sind ungleichmgl3ig. Die Verdichtung des Knoehen- 
gerfistes cfitspricht, wie die g6ntgenbilder zeigen, den Zug- und Druck- 
hnien. Die fortschreitende Porosierung ist etuf (tie niehtbeanspruchten 
Zwischengebiete beschrgnkt. Zug und Druck sind also yon maflgebendem 
Einflufl au/ die endgiiltige Gestaltu~ W des hype.rostotischen Knochens. :Die 
funktionelle ka'chitek~onik des endgfittigen Zustandes und der Aufbau 
aus hochwertigcn Osteonen crkli~ren die gute Tragfghigkeit des hylaer- 
ostotischen Skclets, das Fehlen yon Deformit/itcn und Spontanfrakturen. 
Die Frakturheilung ist nicht gestSrt (Uehlinger). 
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Die B/~nderverknSehenmg fiihrt, wie die histologisehe Untersuchung 
der ~embr~na iuterosse~ des Untersehenksls zeigt, ebenfalts zur Aus- 
differenzierung lamell~r aufgebauter Spongiosa, wohl im Sinne einer 
prosoplastisehen Metaplasie des f~seiMen Bindegewebes. Die kn6eherne 
~4mkylose dtirfte auf dem V~'ege enehondraler Ossifikation der Gelenk- 
knorpel und Ossifikation der Gelenkkapseln (z. B. Lig. radiata der Costo- 
vertebralgelenke) zustande kommen. Letztere besitzen sts Ossi- 
fikationstendenz als die Gelenkknorpel, 

Der Vergleieh der Baugesehiehte der generalisierten Huperostose und 
der Ost6oai-thropathie hypertrophiante pneumique ~garie-Bamberger ist 
nieht nur reizvoll, sondern bringt aueh die Mare Best/ttigmng des Mini- 
sehen Eindruekes, dab es sieh um zwei grunds'~tzlieh versehiedene 
Krankheitsbilder h~mdelt. Wie aus den Mitgeilungen Crumps und den 
Untersuehungen Toblers an einem Frtih- und einem Sps yon O.h.p. 
hervorgeht, erfol~ der Aufbau des Os~eol?hyten in Sehiiben. Knoehen- 
mantel wird auf Knoehenmantel gelegt, '~hnhch den Jahrringen ehles 
Baumes, so dal] die yon innen naeh augen aufeinanderfotgenden Sehiehten 
versehiedenen Altersstufen entsprechen. Die s Sehieht tiegt para- 
cortical, die jiingste subperiostal. Der Neuban ist immer mit einem 
Umbau der ~lteren Sehiehten verbunden. Die subperiostale Jungsehieht 
entsteht jeweils dutch Ausdifferenzierung radis Faserknoehen- 
b/~lkehen, die in der n/~ehsttieferen Zone dutch Tangentiallamellen zu 
Arkaden vereinig~ ~verden. Gleiehzeitig ~drd in den ~tltesten, unmittelbar 
an die alte Cortiealis ~ngrenzenden Sehiehten der Faserknoehen stiiek- 
weiss dutch lamellaren Knoohen ersetzt. Die radiaren Trabekel werden 
weitgehend abgebaut, die Tangentiallametlen verstiirkt und ihre Teil- 
stfieke zu einem mehr oder weniger gesehlossenen ~Iantel vereinigt. 
Zwisehen TangentiMosteophyt und alter Cortiealis entwiekelt sieh auf 
diese Weise wieder ein knoehenfreier Spaltraum, der r6ntgenologiseh 
als paracortieales, liehtes Band in Erseheinung tritt (Abb. 2t). 

Bei der generalisierten tIyperostose stellt der Osteophyt das Er- 
gebnis eines einmaligen Sehubes periost~ler Knoehenneubildung dar. Es 
werden keine wesenttiehen radi/~ren Zwisehenstrukturen aus Faser- 
knoehen gebildet, es finder kein Umbau des P~adi~rosteophyten in einem 
Tangentialosteophyten start. Die Ausdifferenzierung der periostalen 
Trabekel erfol~ yon Anfang an vorwiegend in lamell~ren Knoehen und 
im Sinne der endgtiltigen, rundporigen Spongiosa mit Verst~rkung in 
den Zug- und Drueklinien. Der Osteophyt versehmilzt mit der spongio- 
sierten alten Cortiealis zu einem strukturell einheittiehen Gefiige, im 
Gegensatz zur zunehmenden Seheidung yon Osteophyt und alter Corti- 
ealis dutch einen weiehteilgefiillten Spalt bei der O.h.p. Die periostale 
Knochenneubildung ist yon einem vollsts ~Umbau der gesamtell 
Spongiosa begleitet. Es liegt nieht eine Periostose, sondem eine Hyper- 
ostose vet (Abb. 22). 
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$Se!lnd bezeiehnet die generalisierte Hyperostose im Simte yon Crump nur als 
Untergrupw der Periostose und will gegenfiber der Ost6oarthropathie pneumitlue 
mlr graduelle, nieht abet prinzipielle Untersehiede anerkennen, da es aueh typisehe 
Fiillr yon 3[orie-Ban~bergerseher Krankhei t  ohne thorakales Grundleiden gehe. 

.kbl*.21. I].ermine G.. 56 dohre, t)~t6oarthrolmthie hypcrtrolJhiante pneumique. (8.-Nr. 
�9 ;;9 37.) Tibiaquerschnttt..kusgcsln'ochener Schi('htbau des Osteophyten, reahts [~atliikr- 
--t,'ophyt. links t'mbau in Tangeutialosteophyt. Scharfc Trenmm~ yon Osteophyt und 

alter Corticalis. Vergr. 7:1. 

'There is only the question as to whether a difference, in degree is an adequate  
reason for separate classification of a disease. We do not think so, . . . ,  we see 
only in the,ease reported here ~ sI~;eial group of generalised osteophytosis." JDieser 
.kuffa~nmlg kanu ieh mieh keineswegs anschliegen. Die genera]isierte Hyperostose 
stellt ein absolut klar umschriebenes, selbstiindiges, sieh in vollkommener (~esetz- 
mhgigkeit wiederholendes Krankheitsbild dar, das dureh keine Zwischenstufen 
mit den Periostosen verbunden ist. I_Tnklarheiten im Sehrifttum beruhen au[ 
ungeniigender Untx, rscheidung yon Periostose und tIyperostose, wobei die Gleich- 
stellung beider Krankheitsbilder Ausdruek einer ,,oberfl/iehliehen" Betn tchtung 
ist mit  aussehliel31ieher Bertieksiehtigung der periostalrn Knoehenauflagerungen, 
Trommelschlegelfinger und I_:hrgla,~n/igel, nicht dagegen des endostalen T,.'nt|)aues, 
der Besonderheiten der Baugesehiehte und des klinisehen Verlaufes. 
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Die auffallendste Erscheinung neben der ]Kyperostose ist die Pach/l- 
dermie au Vorderarmen, H~nden, Unte, rsolaenkela und Fallen. Sic tx~- 
dingt die initiale Schwellung der Hand- und Kniegelenke, die pratzen- 
artige Verdickung der H/inde, die Trommelschlegelfinger, die s~ulen- 
f6rmige u der Untersehenkel, die Schwdlung der Sprung- 
gelenke. Histolo~sch beruht die Weiehteilverdickung vorwiegend auf 
einer Vermehrnng des subepit.heliMen Bindegewebes und der Tatgdriisen. 

. \ b b .  ~  dltl iu8 B.,  55 J a h r e .  G c n e r n l i ~ i e r t c  D . y p e r u z t o s e .  Ulnascla ;~f tqucr~chni t . t .  
V o l l s t g n , l i g e r  E i n b a u  t i c 8 0 s t e o p h y t e n  in  d i e  s p o n g i o s i e r t e  Cortiealis. ' .  Vergq' .  a,a : 1. 

lm eigenen Fall h~tte in detl letzten Lebensmonaten eine 5demattise 
Durchtr/inkung yon Lederhaut und subcutanem Fettgewebe, verbunden 
mit einer ttyperkeratose, zu ausgedehntcr Rigbildung in der gesamten 
Uaterschmakelhaut gefiihrt, die der terminalen Infektion als Eintritts- 
pforte diente. Die Pachydermie ist einder Hyperostose ~itlich und 7xlth.o- 
genetisch gleichgeordneter Vorgang. 

Untcr tier Diagnose ,,Pachydermie plicatur~e avec pachyp&iostoses 
des extr6mit~s" hat Gold 1935 eine l~cihe yon Beobachtungen untcr Bei- 
fiigung eines eigenen ]?alles (Solente-Touraine-Gold) zusammcngestellt, 
die zusgtzlich der generalisierten ttyperostose der langen nnd kurzen 
RShrenknochen und dcr Weichteilverdickung der distalcn Glieder- 
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abschnittc, eine Cutis verticis gyrata aufweisen. Die Stirnhaut ist in 
breitc, 5Lig-fcttig sich anfiihlende und nicht verstreichbare Quer- und 

c r  "" Ls gelegt. Die Poren der "]al~drusen sind vermehrt und aus- 
geweitet. Die keloidartig verdickten Oberlider stehen in Prose und 
geben dem Gesicht, zusammen mit  den breiten Sth'nrunzeln, eincn 
crnst-schls Ausdruck. H'~ufig zeigt auch die bchaarte Kopfhaut  
eine Reihe sagittal verlaufender Falten, so (tag die Aufsicht des ge- 
schorenen Sch/idels einem frisch gepfliigten Kartoffelfeld nicht unahn- 
lich sieht. Kopfh~tare kr~ftig, oft. braun. Die mehr oder weniger schwere 
Periostose der langen und kurzen gShrenknochen unterschcidet sieh 
in niehts yon den Skeletveritnderungen bei Hyperostosis gem, ralisata 
ohne Cutis verticis gyrat~. Aueh im ~,;erlauf b~steht zwischen bciden 
Krankheitsbildern eine ~reitgehende -~[hnlichkeit, indcm sich die Fatltung 
der Stirn- und Sch~iAelhaut gleichzeitig mit  der Verdickung der Vorder- 
arme und Unterschenkel und der Periostose im Nachpubert/~tsalter, 
ohne ~uBeren Anh~ft, in wenigen Jabren  ent~vickelt. Das histologische 
Bild der Ckltis verticis gyrata ist charakterisiert durch eine Verdickung 
der Lederhaut,  sehr starke ~/ermehrung der Talgdrfisen, weniger der 
Ita~rfollikel, Epidermis eft intakt, selten geringe Akanthose und Pa.ra- 
ker~ttose. Die wechselnd reichlichen, chronisch-entziindlichen Infi l trate 
dfirften als Sekund/~rerscheinung gewertet werden. Auf Grund des 
iibereinstimmenden klinischen Verlaufes, des iibereinstimmenden rSnt- 
genologischen Skeletbefundes, des iihereinstimmenden histologisehen 
Weichteil(Haut)befundes ist es wohl gerechtfertigt, auch diesen Fall 
dcm Kr~mkheitsbild der generalisierten Hyperostose mit Pachydermie 
zuzurechnen, so d,~ft wir mit  zwei Erscheinungsformen (Phs 
solchen mit  und solchen ohne Curls vertieis gyn~ta, zu rechnen haben. 
Typische F~lle der ersteren haben Apert, Bussalai, Gr6~iberg, Labbd, Leva, 
Na.~.m.ann, Olivier, PaT~newitz, Ramond, Roy/'Yutrao, Sisson, Touraine- 
Solente-Gold, Tozernisr verSffentlicht. Fall Hagner 1 mit verdickten 
Ohr- und Tttrsalknorpeln und Fall Oehme 1 mit auffallend dicker Stirn- 
haut  kSnnen als L~bergangsformen bezeiehnet werden. Einsehl'~gige 
pathologisch-~matomische Skcletuntersuchungen liegen keine vor. Ich 
besehrs mich auf die kurze Wiedergabe yon 3 Beobachtungen. 

Fall GriiTtberg (1927}: 27j/i.tlriger .)[ann, 4 gesunde Gesehwister. Keine Skelet- 
erkrankungcn in der ]?amilie. Entwicklung Yon Hyperostose und Pachydermie 
w)m 16.--19. Altcrsjahr. Mit 27 Jahren ausgesprochene Cutls verticis gyrata, die 
mehrnmls als'Lepra angesprochen und verkannt wurde. (;eringe Bart- und Achsel- 
h6hlenbehaarung, normale Seh,ambehaarlmg. Trommelschlegelfinger und -zehen. 
Uhrglasn~gel. ttyperostose der langen und kurzen R6hrcnknochen und dcr 
Sohliis,~lbeine. Kopfskelet normal. (4ebif] gut. 

Fall Tourai~te-,Sblente-Gold (1935). 28j~,hriger 3[ann. Krankheitsbeginu im 
18. Jahre mit Verdickung der Hgnde und Fill]e, die iiber der Basis des 2.--5. Fingers 
eine Breite you 11 em erreichen. Trommelschlegelfinger, Uhrglasnr~gel, sehlanke 
Oberschenkel. plumpe Unterschenkel. Breite Faltung der Stirn- und der bchaarten 
Schhdelhaut, Schlitzaugen infolge Verdickung der Oberlider, Maskengesieht, sehl'~f- 
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riger Gesichtsausdruek. Danmenballen verdickt, mit Vertiefuag des normalen 
Faltenreliefs. PerioslT~se der langen und kurzen R6hrel~knochen, Verschmelzung 
des neugebildeten Knoehens mit der alten Corticalis. Konturcn teils wellig, teil.~ 
zaekig. Kein Spongiosaumbau (jedt,nfalls in den sehleehten _U~bildungen keim, 
,StrnkturSnderungen erkennhar), Seh/tdel- und Gesiehtsknoehen normal. Sella 
nieht ausgeweitet,. Keine ,Synostosen. Keine EinsehrSmkmag der Gelenkftmktionen, 
so dall Pal;. seinem geruf als gesehickter Met:haniker nachgehen kann. lnnere 
Organe normal. Blutzueker i04 tng-'?6. Serumealeium 9rag-~ I~rulMunlsatz 
- .  12%. Bestrahiung der Hypophyse ohne Effekt. Subjektiv besehwel'defrei. 

Fall Roy uml }',tdras (1938). 55j/ihriger ~[ann. 5Iit 15 Jahren Sehwelhmg der 
Hiinde und Ftige, mit 18 Jahren starke Verdiekung der 8tirnhaut mit Rm~zel- 
bildtmg (Cutis gyrata), mit 20t'~ dahren Verdiekung xmd Versteifung der Lider, 
mit :22 ,lahren Stillstand des Knouhen-, mit 25 Jahren des Lidwaehstmns. Seit 
dieser Zeit stationgrer Zustand. Die klinisehe Untersuehung mit 55 ,lahren ergibt 
breite StirnfMten, t,etrgehtliehe Vcrdiekung der Oberlider his auf 1.5 era, m/il3ige 
Verdiekung der Unterlider, symmetrisehe Verbreiterung aller Extremit/iten mit 
Zunahme der Verdi~-kung gegen die Peripherie, Trommelseh/egelfinger und -zehen. 
Uhrgtasnitgel. Blutealeium 1/),6 rag-%, Blutphosl)hor 2,0 rag-%, lt6ntgenologis(.h 
breite periostMe Auflagerungen an Schlfl,~lhein, t[umerus, Radius. Ulna, 3[eta- 
earpalia, J~'itlgerphalangen. l'u Fibula. Tibia, Patella, (]uneiforlne l, Talus. 
ZentrMkanal der ll6hrenknochen ausgeweitet, Cortiealis bald dieht, bald guf- 
gebliittert. Die Auflagerungen erreieh, m ztellenw,qse eine I)ieke wm 7--8 ram. 
I;elenke frei. Tiirkensattel nieht ausgeweitet. 

Das Krankhe i t sb i l d  der genera l is ier ten  Hyperos tose  ist ferner aus- 
gezeichnet  dutch die schlanke, l(t~gyliedrige KiJrper/orm. Sie bedingg di~. 
zu grotle Armspannwei te  im Verhti l tnis  zur K6rper -  mM RumPfl/ inge 
(s. Tabel le  1). [eh verweise aueh auf die ausgezeiehneten AuBenbi lder  
in den Arbei ten  yon Becken, Bdnard-Kovacs, ,tI'iiller und Stephan. Be- 
sonders  ~mffallig ist  der  C~egensatz der  sehl~nken Arme  und Obersehenkel  
zu den p ra tzena r f ig  verd iek ten  Yorde ra rmen  und s~uIenf6rmig verd iektml  
Untersehenkeln ,  den kugelig angesehwol lenen Kniegelenken mad den 
s t a rk  vorspr ingenden Knieseheiben.  Dif~ sek~ndiire (;eschlechtsbeh~tar~m~.! 
kann  un te ren twieke l t  sein (6'r~nberg, 3s 
3['iiller), mug dies abe t  nicht .  

Die general is ier te  Hyperos tose  ist eine K r a n k h e i t  des ,mam~liche~ 
Geschlechts. Yon den Formen  ohne Cut is ver t ic is  gyra t~  entfal len auf 
das  m'/tnnliche Gcsehleeht  16, auf das  weibliehe 2 Beobaehtungen.  
Reehne t  m a n  dazu noeh die 13 F'~Ile mi t  Cutis ver t ie is  g y r a t a  (s. S. 4321, 
so ergibt, sieh ein Gesehleehtsverh/ i l tnis  mSnnlieh : weiblieh yon 29:'2. 

I m  klinischen Verlet~] k6nnen drei Entwickl't~ngsphase~e mm,rsehieden 
werden : 

1. die I~itialphase der  t I ype ros to se  und Paehydernf ie  (Weiehtei l-  
ve rd i ekung  der  d is ta len  K 6 r t ~ r a b s e h n i t t e ,  ]~'altung der St irn-  und 
SehS.delhaut) ; 

2. d ie  Zwi,~chenlJha.se der  B~inder- und  Gelenkverka~Sehermag; 

3. die Schl~[3phase der  Druekersehe inungen  auf  R i i ekenmark  und 
spinale  Nervem~urzeln.  
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Dic Initialphase dauert 2- -7  Jahrc.  Sic beginnt in der l~egel im 
Pubertiitsalter zwischen 14 und 1S Jahren,  nur ausna.hmsweise spSter, 
mit  28 Jahren (Bogaert) oder erst mi t  40 Jahren (Uehlinger). Die ersten 
Symptome sind die intelmlittierende Schwellung der Hand- und FuIl- 
gelenke, h~ufig ~mch der Kniegelenke mit Neigung zu P~ezidiven im Fr/ih- 
jahr und Herbst.  In  dcr Folge verdicken Vorderarme nnd Unterscbenkcl, 
die Hs schwellcn pratzena.rtig an. Es entwickeln sich schwerste 
Trommelsvh[egelfingcr, die Untcrschenkel werden saulenartig dick, die 
Konturen der Sprunggelenke verstreichen, die N/~gel ~rachsen in die 
Breite und ~'Slben sieh nhrglasartig, Stirn- und Schs legen sieh 
in bveite F~tlten, die Lider verdicken und versteif(m in Ptose. Subjektiv 
besteht Spanmmgsgeffihl und Ungesehicklichkeit der Hiinde, Geh- 
schwierigkeit ,~uf unebencm Boden mit rascher Ermiidbarkcit. Di(~ 
Beine sind so schwer wie Blei (Freund). Gelegentlich klagen die Krankcn 
iiber rheumatoide Gelenkschmevzen (Oehme). 7Die Erscheinungen z~vingen 
oft zum Berufswe('hsel. Die RSntgenuntersuchung ergibt in diesem 
Zeitpunkt schon eine generalisierte Hyperostose ohne ~'esentliche Ein- 
sehrSnkun~ der Gelenksexkursionen. Die verdickten Knochen lassen 
sich an Vorderarmen und Unterschenkeln gut durchtasten, cbenso die 
Osteophyten ~uf Beckenk~mm und Kniescheibe. 

Nach einem Intervall  yon mehreren Jahren oder Jahrzehnten ver- 
knSchern in der zweiten Phase B/tnder und Gelenke. Es versteifen die 
Metacarpalgelenke, ~[etacarpophalangcal- und Interphalangealgelenke 
~m den H/~nden, die entsprechenden Gelenke an den Fiil3en. Auffallend 
sowohl in der eigenen Bcobachtung wie bei dem /~lteren Hagner ist das 
Freibleiben der Met~tarsoplmlangealgelenke bzw. der 5[etacarpophal- 
angealgelenke. Die Ossifikation dcr Costovertebr,~lgelenke f/Jhrt zur 
Thoraxstarre mit  Reduktiou der Exkursionsbreite, die Ossifikation de," 
Wirbels/tulenb/inder zur runden Kyphose.  

h i  der Schluflphase kommen insbesondere die Drncker.~chehmngen 
der Osteophyten innerhalb des Wirbelkanals auf da~s Riickenmark und 
~mf die spinalen Nerven~alrzeln zur Auswirkung. Sic haben Kontrak-  
turen der untt, ren Extremit/tten (Bo(daert, .Freund, Uehli~ger), seltener 
tier H~nde und Finger (Freund), hartn/tckigo Wurzelsehmerzen, reetale 
und vesicale Inkontinenz, r Hautgeschwfire an Ges'hl] und 
Beinen zur Folge. Letztere kSnnen zum Ausgangspunkt tSdlicher Blut- 
infektionen, werden. Die in meinem Fall schon frfihzcitig ein:~tzende 
InnenohrschwerhSrigkeit ist bis jc tzt  noch nie beobachtet worden. 

Die Untersuchung der inneren Organs e r~b t  vollkommen normale 
Verh~tltnisse, insbesondere fehlt cine intrathorakMe Grundkrankheit,  
wie sie fiir die Ost~oarthropathie hypertrophiante pneumique Marie. 
Bamberger charakteristisch ist. 

Die bis heute verSffentlichten F/~lle yon O.h.p. ohne intrathorakale 
Grundkrankhcit  (Becken, Bdnard-Kovacs, Stephan u.a . )  haben mit der 
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3tario-Bambergerschen Krankhe i t  weder iitiologisvh noch pathogeneti.sch 
irgendweh;he Beziehungen end  sind naeh ~'erlauf a n d  klinisehem Be- 
fund als Hyperostosen mit Paehydermie  zu bezeiehnen. 

Die zwei yon ]led'e~l. mitgeteilten Fii, lle stellen Friihformen dar. :In der ersten 
J3eobaehtung handelt es sieh um einen 19jithrigen, 169 cm langen und 69 kg sehweren 
~,[ann, (let seit 1/.,. Jahr ohne /tuBeren AnlaB eine starke VergrBl3erung der Vorder- 
,~vme, der FeB- und Kniegelenke beobachtet. Die Unter.~uehung ergibt knoehen- 
harte Sehwellung an he|den Unterarmen trod der l-I~inde, Trommelsehlegelfing(,r 
end Uhrglasnftgel, starke Verdickung der Ulltersehenkel. bes,mders im Bereieh 
der Kn6ehe], Trommelsehlegelzehen, Ergufl im Kniege[enk. R6ntge,mlogiseh 
pt.riostale Auflagerungen auf (h..rt Mittc[- mid (Irundphalangen tier Finger und 
Zehen, der Metaearpalia end Metatar,,~tlia. breite osteopho't~ire Auflagerungen auf 
Radius end Ulna mit rheumatischen Schmerzen in Armen und Beine.n und rezi- 
divierender Svhwetlung des linken .l(.niegelenks. Die Untersuehung des 25jiihrigr,n 
Mannes ergibt athletische l(enstitution, Trommelsehlegelfinger end -zehen, Uhr- 
glasnggel,in den ROntgenbildern reiehlich periostale Auflagerungen an den Vorder- 
armknochen und an dcr ]_"ibula. 

Bgna)'d end Kovacs be,)t)achteten die typisehen periostalen Knochenauflage- 
mmgen an den 1)i~tphysen dt'r langen und kurzen F,6hrenkm~chen und beginnendt. 
Verkn6eherung der Membramxe inter,)sseae antibraehii hei einem 25jghrigen Mann(., 
einzigem Kind gesunder ]*~,ltern. Die Krankheit hatte ohne /iu[:~er0n Anb~B mit 
einer starken I"inger- und Zehensehwellung mit lti .Jahren eingesetzt und sehlie[1livh 
zu gewaltiger Verdiekmlg yon H~m(l-, Knie- end Ful3gelenken gefflhrt. 31it 19 .Jahren. 
3 .JMIre naeh Krankheitsbeginn, Polvarthritis und nachfolgende Fndoearditis 
nlit {}l)ergang in Aorwninsuffizienz. "['i'hia um das Doppelte. Fibula um die HMfte 
verbreitert. MetapllysS.re Spcmgiosa noeh nieht umgebaut. Nehenbefunde: Triehter- 
brust, vorzeitige b'yuostose der Sehiidelnahte mit Ausnahme (ier Lambdanaht. 
lumbale Lordose. 

Stephan ,~h das Krankheitsbild bei (.ii,enl 35jikhrigen Mann, der in den ersten 
Lebensjalu'en eine R~tehitis dm-ehgemaqht hatte und wegen Versteifung der FuB- 
gelenke in ,'5_'pitz-KhtuenfuBstellung zur Vornahme der Aehillessehnen-Tenotomie 
in das Spital eingewiesen worden war. 1,~rankheitsheginn im 12. Lebensjahr mit 
Verdiekung der Fingerendglit<ter. Im 35. Lebensjahr starke Verdickung der Vorder- 
arme und Untersehenkel, l_qn.glasnSgel, Trommdsehlegelfinger und -zehen, (.'7ber- 
streekbarkeit der Nagelglieder. (;roBe Ohrliipp,:hen, grebe .'X'ase. Hatlt ~,'oll Stirn. 
Nase end Lidern auffallend dick mM grobporig, Kielbrust. [m PlOntgenbild typisehe 
diaphys/i.re, veils b/inderartige, tells mehr zackige, periostale Knochenauflagerungen 
der langen end kurzen ROhrenknoehen. Verdiekung der Sehlii~setbeine, besonders 
des reehten. Auftreibung der sternalen Rippenenden. Loekerung der metaphysii, ren 
Stxmgiosa. Keine Urundkrankheit. 

Vielleieht ist aueh die 18r () von Lombrcao beschriobene 31akr,~so,nie t)ei einem 
37j~ihrigen Mann diesen ]~eol)achtungen anzugliedern. 

Chemischr Blutuntersuch,t~ngen. Bilanzversuehe nfit Calcium sind bis 
heute keine durchgeftihrt worden. St6rungen im Ca.lcium-Phosphof 
verhgltnis  s ind nicht  zu erwartcn,  da ein vol lkommen reifer Knochen  
gebildet wird. Die his heute festgestellten Serum Ca- und P-D,'erte 
liegen innerha lb  normaler  Grenzen (Tabelle 2). 

Die Phosphatase ist Iris heut.e noch nie bes t immt  worden. Sic ist in 
der Knochenanbauper iode  wahrscheinlieh vermehrt ,  nach Erre iehung 
des s tat ion/iren gustandes  normal .  
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Tabclle 2. 
. k n o l ~ a u i s c h e  l~hosph 0.1 ~1 ~(: 

. k l t to r  i C a l e i u n t  im  S e m t m  
C a s e  in  m z - %  P in ruff-% 

B~:ckeu (Fall 1) . . . . . .  9,6 
Becker~ (Fall 2) . . . . . .  i 9,2 
Freund . . . . . . . . .  10,9---9,75 
Mankowsk!l.Heini.~m~nn-Czerny : 11,0 

(FAIl 1) . . . . . . . .  i 
Stephan . . . . . . . .  ; I1,5 
!:ehlinger . . . . . . . .  10.9 - l l ,0 

4,2 

2,9 --3,96 
3,3 

3,1 

l)ic morphologdsehe Blutuntersuehung ergibt normale VerhS.ltnisse. 
Es liegt eine Erkrankung der Tela ossea, aber nieht des Knoehenmarks 
vet. I m  SternoApunkta.t ist vorwiegend Fe t tmark  zu erwarten. 

Die A'tiologie hat his heute keine befriedigende Abkl/irung gefimden. 
Bei Fehlen einer intrathorakalen Grundkrankheit  und en tz~d l i cher  Er- 
scheinungen im neugebildeten periostalen Knoehen ist grunds/ttzlieh 
naeh anderen Zusammenhfingen zu suehen, als sie fiir die ossffizierende 
Periostitis bei der Marie.Bambergersehen Krankheit  verantwortlieh ge- 
macht werden miissen. I m  Hinblick auf den Beginn der Waehstums- 
vorg/inge im Puberts und die oft mangelhafte Ausbildung der 
sekundSren Gesehleehtsbehaarung ist mit  grol3er Eindringliehkeit naeh 
Ver/hMerungen der endokrinen Organe gefahndet worden (Miiller, Roy- 
}'utrax). Die Volumenzunahme der distMen Gliedmaflenabsehnitte und 
(lie dadureh bedingte oberflfi.ehliehe ]~hnliehkeit mit Akromegalie haben 
immer wieder zu Versuehen gef/ihrt, eine Hypophysendys-  oder -unter- 
funkt.ion f/it die Krankheitserscheimmgen verantwortlieh zu maehen 
(Arnold, Beckeu, Bgnard-Kovacs, Miiller). Alle klinisch-funktionellen 
Pr/ifimgen der endokvinen Organe, m[~ Einsehlul3 der Hypophyse,  haben 
abet bis heute weder eindeutige noeh konstante Abweiehungen "con der 
Norm ergeben. Fre.und erw/thnt ausdrfieklieh intakte endokrine Organe. 
Der Tfirkensattel wird fibereinstimmend yon allen Untersuehem als 
normal groB bezeichnet. Der Grundumsatz ist normal (Becken, Man- 
kow.sky.Heini.smann-Czerny) oder leieht erh6ht (Stephan). Becke.r~ fand 
in zwei Frfihf~llen Aufhebung des spezifisehen dynamisehen EiweiB- 
cffektes mid macht  d ie~  HVL-Ausfallserseheinung auch ffir die H?3)er- 
ostoso verantwortlieh. Bdnard-Kovac.s und Gr6nberg fanden im Zueker- 
belastungsversueh einen besehleuni~en Anstieg und Abfall des Blut- 
zuekerspiegels als Folge einer ungen/igenden Ausseh/ittung des kontra- 
insul/i.ren t IVL-tIormons,  Becken und GrSnberg verminderte bzw. fehlende 
Anspreehbarkeit  yon Blutzueker, Blutdruek und Puls auf Suprarenin. 
Zu diesen Befunden ist folgendes zu bemerken: 5fan mull sieh klar sein, 
dab der einmalige Nachweis der SgSnmg einer HVL-Teilfunktion nieht 
genfigt, um den hypophys~ren Ursprung der Hyperostose sieherzustellen. 
l)ie StSrung einer hypophys'gr kontrollierten Stoffweehselfunktion ist 



Hvperostosis generalisata mit Pachydermie. 4;17 

nie ein Beweis fiir gleichzeitige osteogene Hypophysenwirkung. Es ist 
ferner damit zu rechnen, dM:~ die St6mng einer Hypophysenteilfunktion 
der Skeleterkrankung gleichgeschMtet sein kann und ihr nicht unbcdingt 
tibergeordnet sein mul~. Gerade die Verschiedenheit im Ausfall funktio- 
neller Priifungen (Koh!e~rhydrat-Belastung, Adrenalinversuch, dynami- 
scher EiweiBeffekt) spreehen bei kritischer Wertung daftir, dM3 die in 
den einzelnen Fallen gefundenen Abweichungen etwas ZufMliges oder 
ffir das Krankheitsbild nicht Aussehlaggebendes darstellen. Wir sind 
daher ztlr Ze[t in keiner Weise bereehtigt, die generalisierto Hyper- 
ostose mit Pachydermie als Folge einer Hypophysendys- oder Vorder- 
lappemmterfunktion anzuspreehen. I-Iypophyse m~d ~[ittelhirn dtrrfen 
nicht dadureh in Migkredit gebraeht werden, dab sit f(ir jeden unge- 
klSrten Ka'ankheitsprozeB verantwortlich gemaeht werden sollen. 

Die zeitliehe Beschr/inkung der ossSxen und cutanen Wachstums- 
vorgi~nge auf die Pubert/its- und Naehpubert/ttsperiode macht an sich 
einen dauernden Umbau eines endokrinen Organs sehr unwahrseheinlich, 
was in den Sektionsbefunden seine BestS.tigung findet. Die Darstellung 
der endokrinen Organe ist allerdings bei Arnold sehr kurz gehalten. 
Die Hypophyse yon Hagner 1 war makroskopisch nieht vergrSget~. 
Eine mikroskopische Untersuchung ist wahrscheinlich nicht durchgeffihrt 
worden. Im Fall Selva 2 beschrcibt ,lores eine Vermehrung der cos. HVL- 
Zellen. Ich habe in meinem Fall tier Untersuchung der Driisen mit 
innerer Sekretion besondere Aufmerks~mkei~ gesehenkt. Weder makro- 
skopisch noeh mikroskopisch koante ein Befund erhoben werden, der 
mit Sieherheit fiir die Hyperostose h'Xtte verantwortlieh gemacht werden 
k5nnen. Ich land im HVL ziemlich reiehlich, tells diffus verstreut, tells 
in Gruppen zusammengelagert, basophile Zellen, deren Zahl mir ~ber 
den normalen Bcstand hinauszugehen schien. Die Bedeutung der Hypo- 
physenbefunde yon Jores and mir ist sehwer einzusch~tzen, t tandel t  
es sieh um prim/ire Verschiebungen im HVL-Zellbestand, um sekund/ire 
Angleiehungsvorg/inge oder um ei~aen Zufallsbefund ? 

Erstmals sind auch die EpithelkOrperchen bei generalisierter Hy-per- 
ostose in die Untersuchung mit einbezogon worden. Sie waren makro- 
skopisch und mikroskopisch volIkommen normal. 

Trotz aller Bemiihunge~ ist bis heute weder klinisch noch ~athologisch- 
anatomisch der eindeutige Beweis [iir den endokrinen Ursprung der ffenerali- 
sierten Hy.perostose erbracht. ])as schlieBt allerdings nicht aus, dal3 die 
mit dem Pubert/ttsalter eng verbundenen Wachstums- und Umbau- 
vorg/inge yon Skelet und Haul  dureh zeittieh begrenzte l~berfunktion 
eines endokrinen Organs gesteuert werden. 

Mle Untersuehungen iiber die generalisierte Hyperostose mit Paehy- 
dermie haben davon auszugehen, dal~ die Hyperostose /amiliiir und 
stx~radisch au[treten kann. Beide Formen zeigen in Symptomatologie 
und Ablauf voile l~33ereinstimmung. Die Zahl der sporadischen F/ille 
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betriigt /7, der famili/h'cn 14. Es  lii[3t sich eine gleitende R,>ihe yore Einzel- 
/all bi.s zur Erkranlc~tng de+" ganzen (ieneration a'@~tellen (Oehme, Man.  
ko','s]cy-Hehff,~mann-Czerny, Bogaert). DiG famili/ircn Beobachtungon 
seien kurz wiedergegeben: 

Oeh'me (1919) : Erkrankt ist die ganzc Generation yon 3 Briidern und 1 Schwester. 
Beginn rail Diekcnzunahme yon Hiinden und FiiBen im 14. Lebensjahr, TrommeL 
sehlegelfinger, UhrglasnSgel. Bemerkenswert ist bei einem der 3 Briider (tie 
,.sehiiehterne" Ausbildung der sekundiiren Gesehlechtsbehaarung und die starke 
Vcrdickung der Gesichts- und Lidhaut beim jiingcren Bruder. Stil]stand naeh 
7 jii, hriger Entwieklun~sdauer. 

Mankowsky.Heinis,~lnn-Czern!y (1934). Famili/ire Fri_ihforn| bei zwei Ge- 
s(:hwisteru, einem 15jghrigen Jiirlgling tm<l seiner 16jiihrigen Schwester. Eltcrn 
gesund. Die Krankheit, soil schon ia der Kindbeit begonnen hahen. St./trkere 
subjektive Erseheinungen zeigen sich beim Bruder abet erst, mit 15 Jahren, bei 
der Sehwester mit 12--13 Jahren. Der Bruder weist die typisehe langRlicdrigc 
Konstit, ntion auf mit, sehiiehterner sekuudS.rer Cleschlechtsl)ehaarung, leicht cr- 
h6htem l~,lutzueker yon 120 mg -~?', normalem (~rundumsatz. Bei dcr Sehwester 
~ienses mit 13 Jahren, Klinodaktylie des Kleinfingers. ROntgenologisch sind die 
]anzettiihnlichen Formen der Nagelphalangen info!ge Schwund der Proeessi ungui- 
culares und eine ausgesproehene .Begleitosteoporose auBergew6hnlich. 

.t:l~.l~tert (1928). Vott 4, Geschwistcrn zeigen 2 Brfider sehr vorgesehrittenc 
Krankheit,~tadien mit Kyphose, Spangenbildung und Kompressionserscheinungen. 
Ob die sponcb, lotisctlen VerS.nderungen bei den beiden Sehwestern sis Teilcrschei- 
hung einer generalisierten Hyperostose anzuspreehcn sind, liiBt sich aus den spitr- 
lichc.n Angahen iiher das Skelet nicht mit Sicherheit entseheiden. 

Fried+'eich-A rnold-Erb ( 1891 ). Erkrankt sind yon 6 Gesehwister,12 Briider (s.S.420). 
=l[iille+" (1930). Voll 4 Gesehwistern sind 2 Briider erkrankt. Die Eltern, tin 

im Weltkrieg 1914--18 gefallener Bruder, die Schwester und deren Kind zeigen keine 
Skeletveri~nderung,'n. Beginn im NachpubertM.salter, im 17. lind IS. Altersjahr, 
mit intermittierendem Hydrops der Kniegelenke. raseher Dickenzunahme der 
FiiBc und Vorderarme. Aufflackern der Clicderschwellung, n i m  Friihjahr un(l 
Herbst. Krankheitsstiltstand nach 4jhhriger lCntwieklungs<lauer mit 22 Jahren. 
RSntgenologisch zeigen alle langen und kurzen R6hrenknochen wechselnd starke, 
feinzackige, periostale Auflagerungen, die mSehtigsten yon 1 cm Dieke die Knie- 
scheibe. Trennung yon Cor'dealis und Osteophyt fast iiberall verschwunden. Boim 
51teren Brudcr tlarl(twiilst.e um die Hiiftpfanne, 1)eim jimgeren Bruder Ver6dun~ 
din" ]nterphal;.m~ealgchmkc des 3. trod 4. Fingers und der 3 . -5 .  Zehe. 

In  den Kreis der famili/iren F/tile geh6rt aueh die in teressantc  ]~e- 
obaeht.ung yon Leva, der die Hyperostosis generalisata mit  Paehydermie  
und  Cut is vertieis gyrata  bei zwei Vettern im 1. Grade yon 26 und  28 Jah ren  
beobaehtete.  Die 3Iiitter sind Sehwestern, die V/iter sind Vettern.  Die 
UrgroBmiitter vgter- und  m/itterlieherseits sind wiederum Sehwestern. 

Das 6rlalieh vol lkommen unabhgngige  Aufl re ten  der generalisierten 
Hyperostose im Deutsehen Reich, in der Sehweiz, in Frankreieh,  Sehweden, 
den U d S S g . ,  den USA. ,  in Kanada ,  das siikulare U'nveriindertbleiben des 
Krankhei tsbi ldes  (Fall yon Friedreich-Erb-Arnold 1868, unsere Beobaeh- 
tung  1941), das sporadksehe Auftreton wie das Befallensein ganzer Cvenera- 
t ionen in bis dahin  erbgesunden Famil ien,  der Beginn im Pubertgtsalt ,  er 
ohne jeden /iu6eren Anlal3, der dureh keine Behandiung  zu beein- 
flussende Verlauf, die Kons tanz  des Krankhei tsbi ldes ,  die geringe 
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Variabilit~t der Symptome, da.s ]?ehlen yon l~,'ber~an~sformen, das 
Fehlen endokriner und eerebraler Ver/~nderungen (Arnold, UehliTager), 
sprechen daffir, dab dem Ske]etumbau eine innere Anlage im Sinm. 
einer mese,~chymalen Mutation zu~unde  liegt. Es besteht symptomato- 
logiseh eine gewisse Verw~ndtsehaft zur 3Iyositis ossifieans progressiva. 
Ich verweise auf die gleichartige Verkn6eherung der Wirbeh~ulenb~tnder, 
die kn6eherne Ankylose der Intervertebral-,  Costovertebral- und Inter- 
phalangealgelenke, die Klinodaktylie des Kleinfingers, die sich atlsnahms- 
weise auch bei der generalisierten Hyperostose wieder finder (Man- 
kow~lz y. H einis manT~-Czern y ) . 

~berraschend groB ist die-5~hnliehkeit in der Ossifikation der Wirbel- 
sgulenb~nder. Man vergleiche nur Abb. 13 dieser Arbeit mit dem Wirlx'l- 
s~ulenbild einer Myositis ossificans in den Ergebnissen fiir Strahlen- 
forsehung J3d. 7, S. 201, Abb. 28. Bei beiden Kranhheiten i,st die extraossdre 
Ktwchenbildung nicht au] Periost und ]asciales Bindeg~:u:ebe beschriinkt, 
sondern eine vi~:l .~rn/assendere und betrifft auch die Gelenkkapseln, die 
interos+'alen Me mbranen, den Knort~eI zahIreichor klei'ner Gelenke, wie das 
ftir die meseneh~nalen )Iut~tionen charakteristiseh ist: ,,Die Einheit- 
lichkeit des Stiitzgewebes/hd3ert sieh ;tnch in der gesetzm/iBigen Korre- 
lation aller Stfitzgewebe. Wonn eine Stiitzge~veb~art betroffel~ wird. 
so werden die a ndern, graduell zw~w oft sehr versehieden, stets abt,r doeh 
mitbetroffen" (K. M. Bauer). De.r Unlerschied be.steht n ar darin, daft 
bei der 3[yositis ossi[icans pr(zjres.~'ica die Knochenneubildut~g corwiegend 
yam [ascialen Bindegewebe, bei der ge.neralisierte.n Hyl~rostose yore Perio,st 
und Endo~t a'wsgeht. 

Es stimmt ferner mit der allgemeinen Erfahrung iiberein, dab b~,i 
mesenehym~den Mutationen die AusgestaItunff der Knochenneubihhtny 
au/ ]unJctionelle Ein/liis~e abge~timmt u'mt dutch diese ,deord*~et wird 
(Baue'r-ldode). Nut  Zeitp~nkt und Te~ute.nz zur periostalen und et~dostaIen 
Knoch~tnneubildung sind durch die Genmutatio~ /estgelegt, die Form abet 
u'i'rd dutch die gestaltende Kra/t der FunK:tion, dutch die ~t~ttisch-dynami- 
schen An/orderutgden bestimmt. In diesem Zusammenhang sei noehmals 
ztuf die Reduktion der Spongiosabalken a.uf die Zug- und Drucklinien 
hingewiesen, wie sic besonders in den R6ntgenbildcrn des FuBes (Abb. 11, 
20c) mit auBergewShnlicher Klarheit zur Dt~rstellung kommt. 

Ober den Erbgang der Hyperostoso ist bis heute niehts bekannt. 
Die im Schrifttum niedergelegten, famili/i, ren Er~'ankungsfiille sind alle 
auf eine einzige Generation beschr/~nkt und die Nachkommen haben das 
Manifestationsalter noch nicht erroicht. 

Bei der genischen Anlage der Krankheit  ist eine Beeinflussung des 
Krankheitsverlaufes nicht m6glich und eine Behandlung unnStig, da 
die erste Phase nach 4--5j/ihriger Entwicklungszeit spontan zum Still- 
stand kommt. Bestrahlung und endokrine Ersatzbehandlung dfirften 
vollkommen nutzlos sein. 
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Die Prog~ws,~ ist ffir die L~benserwartung nicht schlecht. Die 
Knoehenverdickunge.n, Bs Geh, nkvcrsteifungen sind 
hinge Zeit mit voller Leistungs- und ArbeitsfShigkeit vereinb~r. Ins- 
besondcrc bleiben die geistigen ]~Lhigkeiterl dureh die Ka'ankheit un- 
beeinfluBt. Nur in wenigen Sp/~tfs entwickelt sich infolgc Druck 
~mf Rtiekenmark und spinale h~ervenwurzeln ein volles Siechtum. 

Die Namengebung ist nicht befriedigend. Die ungentigend scharfe 
Abgrenzung gegeniiber Akromeg~dic br in~  Unklarheiten mit sich. 
Miiller und Oehme sprechen yon einer finniliaren, akromegalie/~hnlichcn 
Erkrankung des Skelets, Arnold yon Akromegalie oder Paehyakrie als 
.-:elbst'~ndigem Krankheitsbild, ohne einen sicheren Entscheid zu fiillen, 
B4nard-Kovacs und Stelghan yon O.h.p. mit Ver/~nderungen des endo- 
krinen Systems, Becken volt O.h. ohne erkennbare. Grundkrankhoit, 
Freund yon idiopathischer genenflisicrter Hyperostose. Gr6nberg t r i t t  
erstmals entscheidend f/it die Selbst~ndigkeit des IQ'ankheitsbildes ein 
und schl/igt die Bezeichmmg Megalia (}Iyperplasi,~) ossium et cutis vor. 
Schi~z-Baensch-Friextl sprechen wm akromegaloider Osteose. Mit Gold 
scheint mir die Bezeichnung generalisierte Hyperostose mit Pachydermie 
die beste. Sic stellt die wiehtigsten S)nnptomo in den Vorder~und und 
schafft auch eine khtre Sonderung -con Akromegalio und O.h. 

Di//erentialdiagnostisch hat man sich zun~.chst zu entscheiden, ob 
ehac Endost.ose, Periostoso oder Hyperostose vorliegt (s. S. 396). Die 
klinische Diagnose der generalisierteu }tS~pcrostose stiitzt" sich ,~uf das 
typische Erkr~mkungstdter, deI~ la.ngglicdrigen Konstitutionstypus, die 
Erschoinungen der gener,~lisierten Knochenverdickung ohne %~crlSnge- 
rung, 's und -zehen, Uhrglasn/igel, intakte innere 
und endokrine Organe. Deformierungen und Spontanfrakturen gehSren 
nicht zum Ssmlptomenbild. Entscheidend ist der RSntgenbe/und. Typisch 
ftir die generalisierte tiypero.~tose ist die ungewShnlich st~u'ke Breiten- 
zunahme aller Rumpf- und Gliederknochen ohne gleichzeitige Ver- 
l~ngerung. Durch periosttde Knochenauflagerungcn sind besonders die 
langen und kurzen I~6hrenknochen nfit Ausm~hme der Nagelphal,~ngen 
verdickt. Die Osteophyten sind in Frtihstadien zackig, spormtrtig, oft 
zu K'~mmen a ntqnandergereiht (Stephan, ~]liiller), wi(~ das mi~ dem 
Probeschnitt aus dem Jahre 1927 unserer Beobachtung vollstgndig 
fibereinstimmt, der noch einen voilkommen offenen pcriostalen Knochen- 
mantel ergibt mit radi'~ren, zu Arkaden geschlossenen Spicu!ae. Erst 
in Sp/~tstadien verschmelzen die periostMen Auflagerungen zu aehsen- 
gereeht verh~ufenden Knochenlamellen, die mit der 15ngslamell/~r auf- 
gesplitterten, alten Corticalis eine untrennbare Einheit bilden. In den 
distalen Abschnitten der langen RShrenknochen gcht die Aufloekerung 
der Corticalis gelegentlich so welt, dull eine Dffferenzierung yon Rinde 
und Mar-kxtmm kaum mehr mSglich ist und der ganze Knochenquer- 
schnitt str~thnig-fleckig erscheint. UngewShnlich ist der yon 3[ankowsky- 



Hyperostosis generalkqata mit Pachydermie. 441 

Heinismann.C~rny beobacht(~te Schwund des Proc. un~icularis der 
Nagelphalanx. Schlfisselbeine und Rippen zeigen eine gleichms 
glatt bcgreazte, kompaktc Verdickung der Corticalis. Die tibrigen 
Rumpfknochen, Hand- und Ful3wurzelknochen wcisen eine m~Bige 
Dickenzunahme auf, begleitet yon einem voUsts Spongiosaumbau 
im Sinne einer sklerosierendea Atrophie, wobei die wenJgen plumpen 
Knochenb~lkchcn ausgesprochen in den Zug- und Drucklinien ange- 
ordnet sind. Gelenke in den FriJhstadien intakt, in den Sp~itstadien aus- 
gedehnte kn6cherne Ankylose der kleincn Ful~-, Hand- und Costovertebral- 
gelenke unter Verschmelzung der Spongiosabalken zu durchgehenden 
Triigern. Die Bdnderverkn6cherung ist auf Wirbelsii, ule und ~embranae 
interosseae der Vorderarm- und Unterschenkelknochen beschrs Sie 
nimmt mit dem Alter an Ausdehnung zu. 

In auffaIlendem Gegensatz zu den Befunden an Rumpf- und Glieder- 
knochen stchen die geringfiigigen Ver~nderungen an den Schs -]knochen. 
Die Kicferknochen erscheinen nur mii,13ig verdickt, strs 
cbenso die iibrigen Gesichtsknochen; Sch~tdcldach- und -basisknochen 
siad dagegcn nicht verdickt. Neberda6hlen und Sella sind vollkommen 
normal. In einzelncn Beobachtungen besteht eine Yerdichtung der 
Diploe, im vorliegenden Fall eine vollst~ndige Sklerose der Felsenbeine 
und des Wal-zenfortsatzes mit Vermauerung der pneumatischen H6hlen. 

In Di]/erentialdiagnose stchen die Ost~oarthropathie hypertrophiante 
Marie-Bamberger, Akromegalie, Ostitis deformans Paget, Sp~tstadien 
geaeralisierter Osteomyeli~is, generalisierte osteoplastische Knochen- 
karzinose. 

Eine Verwcchslung re_it Ostitis de/ormans Paget l~l~t sich, in Berfick- 
sichtigung des Erkrank-ungsalters, des RSntgen- und klinischen Befundes, 
leicht vermeiden. Die Generalisation und die absolute Symmetrie der 
hyperostotischcn Vorggnge, die Zunahme dcr Periostose gegen die Peri- 
pherie, insbesonderc die schwere Periostose der Grund- und Mittel- 
phalanx, die VerknScherung der B~ndcr, die ossale ~amkylose der ~and- 
und FuBwurzelgelenke und die Hautverdickungen gehSren nicht zum 
Krankheitsbild der Ostitis deformans Paget. ])as jugendiiche Er- 
krankungsalter (Kienb6clc), das fast unveriinderte Sch~tdelskelet, das 
Fehlen yon Deformierungen, das raschere Entwic~ungstempo bilden 
weitere Unterscheidungsmerkm~le. Histologisch l~,13t sich auf Grund der 
~[osaikstrukturen und entzfindlichen Markfibrosen eine Entscheidung 
leicht treffen. 

Die griindiichen Untersuchungen des Skelets yon Hagner 1 dutch 
Arnold haben diesen bewogen, die Diagnose O.h.p. Iiir seinen FaU ab- 
zulehnen. Eine Gegeniiberstellung der Symptomatologie yon generali- 
sierter Hs-perostose und O.h.p. ergibt ohne weiteres die Verschiedenheit 
beider Erkrankungen und l~13t einen differentialdiagnostischen Entscheid 
leicht fiillen (vgl. Tabelle 3). 

Virchows Archly, Bd. 308. 29 
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T a b e l l e  3. 

Alter im Krank- 
heitsbegirm . 

G e s c h l e c h t . . .  
Krankheits. 

erseheinungen 

Verlauf . . . .  
LokMisation . . 

Bii, nder . . . . 

Gelenke . . . .  

~ a u t  . . . . .  

Lider . . . . .  
Serum -Calcium. 
Serum -Phosphor 
"(tiologie . . . 

Path.-anat. . . 

Probeexcision 

R6ntgenbefund. 

G e n e r a l i s l e r t e  H y p e r o s t o s e  
m i t  P a e h y d e r m i e  

i Os t~oa r t  h r o p a t  hie h y p e r t r o p h i a n t e  
3larie-Bamberger 

i 
14~18 ,Iahre i Jedes _Mter. meist /~ltere Er- 

i waehsene 

Verdiekung der Vorderarme und [ Intrathorakale pleuropuhnonalc 
Untersehenkel, Trommel- ] oder s Grundkrank- 

schlegelfinger, Uhrglasuggel. I belt. Knochen. und Gelenk- 
Gelenksehwellung. Innere 
und endokrine Organe intakt 

Stiltstand naeh i - - 5  Jahren 
Gesamtes Skelet, besonders aber 

alte g6hrenknochen und 
Beeken (Generalisation). 
Starke Verdickung im Be- i 
reich der Diaphysen. Sellal 
turcica normal 

Ausgedehnte Bgnder. und Mere- 

schmerzen. Trommelsehlegel- 
finger, Uhrglasn~gel 

Progredient in Sehiiben 
Phalangen, MetaearpMia. 

i Diaphysen und distale Y[eta- 
I physen der Vorderarm- und 

Unterschenkelknoehen : 
Stammknoehen frei. Sella 

t t.ureiea normal 
[ .... 

branenverkn6cherung i 
Kn6cherne Ankylose der Inter- ! Entztmdliehe, unspezifische, 

phMangeal-, Hand- und FuS-I chronische Synov-itis. Keine 
wurzel-, Costovertebral- ! Ankylo~n 
gelenke 

Pachydermie an den Unte r - !Nur  Verdickung der Finger- 
schenkeln und Vorderarmen, ! und Zehenweiehteile 
manchmal aueh des behaar-: 
ten Kopfes und der Stirn 

Lid- und Ohrknorpelverdickung i Keine Knorpelverdickungcn 
Normal ' Normal 
Normal !Normal 
Mesenehymale Mutation. oft i Engziindliehe Periostitis. nieht 

familigr i familiitr 
Gesehlossener Anbau des peri- l Tremmnder WeiehteilspMt zwi- 

ostalen Osteophyten an alte I sehen Osteophyt und alter 
Cortiealis Cortiealis 

Einheitlicher spongi6ser Osteo- ! Geschichteter. Radigr- und 
phyt aus lamellgrem Knochen i Tangential-0steophyt mit  
mit Fettmark Fasermark und entzfmdlichen 

: infiltraten 
I-Iyperostose: Verdiekung derl Periostale Sehalenbildung, 

R6hrenknoehen. Einheitliche ! naeh distal zunehmeud. 
, Compaeta. Nagelphalangen ! NagelphMangen mitcrgriffem 

intakt. Breitbalkiger Spon-! Stammskelet intakt. Kein 
giosaumbau ~pon.msaumbau 

Aueh  die Z u t e i l u n g  der  generMis ie r ten  Hyperos tose  z u m  Akramegalie- 
syndrom m 6 c h t e  ich en t s ch i ed en  a b l e h n e n .  Die genera l is ier te  H y p e r o s t o s e  
h a t  n i ch t s  m i t  AkromegMie  zu t u n ,  es fehl t  die Verg r6Berung 'des  U n t e r -  
]defers, der  Zunge ,  es fehl t  der  c h o n d r o t r o p e  Ef fek t  m i t  W u c h e r u n g e n  
der  R i p p e n k n o r p e !  usw. Der  B e ~ i f f  der  akromegaloiden O.h. ist y o n  
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Marie im Wesentlichen auf Grund der Symptomatologie der Briider 
!~agner geschaffen worden. Es dfirfte sieh um ~inen aussterbenden 
Krankheitsbegriff handeln, da zweifeUos die Mehrzahl der im Sehrifttmn 
niedergelegten Beobachtungen yon akromegaloider O.h. ohne Grund- 
krankheit in die Gruppe der generalisierten tIyperostose mit Pachy- 
dermie einzuorduen ist. 

Zusammenfasstmg. 

1. Die Hyperostosen sind morphologisch in Endostose (,,Osteo- 
sklerose"), Periostose und Gesamthyperostose zu gliedern. 

2. Die generalisierte Hyperostose mit Paehydermie (clkro,megaloide 
Os~ose) ist ein schar/ umr,issenes K rankh.eit,~bild und gekennzeichnct 
,lurch : 

1. Langgliedi'igkeit ; 
2. Hyperostose, beson(lers der kurzcn und langen R6hrenknoehen 

und des Beckens; 
3. VerknScherung der interossalen Membranen, der Wirbels/~ulen- 

biinder, der kleineu Gelenke (Intervertebral-, Costovertebral-, Inter- 
phalangeal-, FuB- und Handwurzelgelenke); 

4. Pachydermie, besonders der Unterarme und Unterschenkel, gc- 
l~'gentlich auch der Sch~del- und Stirnhaut (Cutis verticis gyrata); 

5. Trommelschlegelfinger und -zehen, gelegentlich Verdickung der 
lad- und Ohrknorpel: 

6. UhrglasniLgel. 
Die Skeletprozcsse sind gekennzeichnet durch Anbau breiter peri- 

ostaIer Osteophyten, die mit dcr alten Corticalis zu einem einheitlichen 
Mantel verschmelzen, dutch m~,flige Sklerose der Sch~deldachknochen 
und Umbau der gesamten Spongiosa im Sinne der sklerotischen Atrophie. 
Alle Knochenver~inderungen sind in ihrer Architektur auf statisch- 
d3nl~misch~ Anforderungen abgestimmt. Die Krankheit beginnt, ohne 
~uJ]eren Anlal], im Pubert/i, tsalter und kommt nach 3--7 Jahren spontan 
zum Stitlstand. In der ersten Phase entx~ickeln sich Hyperostose und 
Paehydermie. In eiuer zweiten Phase, manchmal erst naeh einem mehr- 
j/~hrigen Intervall. verkn6ehern B/~nder und Gelenke. Das terminale 
Krankheitsgesehehen wird durch Druckerscheinungen der Wirbelosteo- 
phyten auf Rfickenmark und Nervenwurzeln bestimmt (Wurzelschmerzen, 
spastische :Kontrakturen der Glieder, trophische Hautgeschwiire). Serum- 
calcium, Serumphosphor, innere und endokrine Organe intakt. Das 
m/~nnliche Geschlecht ist wesentlich h~,ufiger befallen als das weibliche. 

3. Die generalisierte Hyperostose tritt tells fanfili~r, teils spora- 
diseh auf. 

4. ~_tiologisch liegt der generalisierten Hyperostose eine mesenchymale 
3Iutation zugrunde, die alle AbkSmmli~ge des Stfitzgewebes umfai]t 
und in der extraoss~ren Knoehenneubildung weitgehende "~hrLlichkeit 
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m i t  d c r  ~ Iyos i t i s  o s s i f i cans  p r o g r c s s i v a  a u f w e i s t .  U b e r  d e n  E r b g a n g  i s t  
b is  h e u t e  n i c h t s  b e k a n n t .  

5. D i e  g e n e r ~ l i s i e r t e  H y p e r o s t o s e  i s t  d u t c h  B a u g e s c h i c h t e  u n d  ]~'orm 
,~treng y o n  d e r  O s t ~ o a r t h r o p a t h i e  h y p e r t r o p h i a n t e  i~larie-Bamberger,  
de r  A k r o m e g a l i e  u n d  d e r  O s t i t i s  d e f o r m a n s  Paget zu t r e n n e n .  S ic  s t e l l t  

k e i n e  S t e i g c r u n g  de s  Mar ie .Bamberger schen  S y n d r o m s  dar .  

6. A u s f i i h r l i c h e  ) r i t t e i l u n g  d e r  K r a n k c n g e s c h i c h t c ,  des  S e k t i o n s -  u n d  
h i s t o l o g i s c h e n  B e f u n d e s  e ines  5 5 j / i h r i g e n  3 I a n n e s  m i t  g e n e r a l i s i e r t c r  

H y p e r o s t o s e ,  P a c h y d e r m i e  d c r  V o r d e r a r m c  u n d  U n t e r s c h e n k e l  u n d  
z u s ~ t z l i c h e r  O t os k l e r o s e .  
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