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Pagetoider Umbau des Knochens 
(,,Remaniement pagdtoide post-traumatique" yon LI~VRE) 
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Mit 15 Textabbfldungen 

(Eingegangen am 7. Juli 1956) 

W/~hrend ffir die grol~e Mehrzahl der F~lle yon Ostitis deformans 
Paget die ~tiologie noch immer ungekl~rt ist, wurden in letzter Zeit yon 
franzSsischen Autoren verschiedene symptomatische PAGET-Formen 
beschrieben, ffir die sie besondere s Faktoren geltend maehen. 
Im Gegensatz zum idiopathisehen lV[orbus paget bezeichnen sie diese 
symptomatischen Formen a]s ,,remaniement pag6toide". 

So berichten SER~E und MI~OUZE fiber pagetoide Knochenveri~n- 
derungen, die relativ h~ufig bei Patienten mit Gicht und Diabetes vor- 
kommen sollen. Wegen der H~ufigkeit dieses Zusammentreffens nehmen 
sie einen kausalen Zusammenhang zwischen diesen Stoffwechse]stSrungen 
und der ,,ostdose pagdtoide" an. 

Eine andere Gruppe bilden die posttraumatischen Formen, fiir die 
LI~V~E den ~amen  ,,remaniement pagdtoide posttraumatique" gepri~gt 
hat. Er  versteht unter dieser Bezeichnung einen ]okalisierten, pagetarti- 
gen Knochenumbau, der besonders h~ufig an der Tibia auftrit t  und zwar 
immer an der Stelle eines fffiher erlittenen mechanischen Traumas. 
Dieses besteht z. T. nut  in einer starken Kontusion des Knochens ohne 
nachweisbare Kontinuit~tstrennung, in selteneren Fs jedoch in einer 
Fraktur.  Nach Abheilung der prim/~ren Li~sion und einem freien Inter- 
vail yon monate- bis jahrelanger Dauer t r i t t  schlieBlieh eine Knoehen- 
erkrankung in Erseheinung, welehe klinisch und r5ntgenologisch durch- 
aus der klassisehen Ostitis deformans Paget entspricht: Bei der h/~ufig- 
sten Lokalisation an der Tibia entwickelt sich eine ]angsam zunehmende 
Anschwellung der vorderen Tibiakante, meist verbunden mit Schmerzen 
und Funktionsbehinderung, wpdureh die Patienten :zum Arzt  geffihrt 
werden. Im RSntgenbild finden sich in den Frfihstadien streng-]okali- 
sierte Vergnderungen: Verdiekung und Verbiegung des erkrankten 
Knochens mit Umbau der Knochenarehitektur wie beim klassischen 
Paget. In der 1V[ehrzah] der von LI~VRE beobachteten F~lle ist die Tibia 
betroffen, was durch die besonders exponierte Lage dieses Knochens 
versts ist. Doch kSnnen auch andere Skeletteile erkranken, wie 
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ein Beispiel yon , ,remaniement pag6toide" des Femurs zeigt, sowie das 
Vorkommen der Erkrankung am Beeken ,bei  Reitern, die h~ufige Stfirze 
erlitten". Bei den el~ten yon LI~vn~ verSffentliehten Fs waren die 
Ver/~nderungen im Anfang streng auf die yore Trauma betroffene Stelle 
besehr~nkt, breiteten sieh in der Folge allm~h]ieh auf die n~here Um- 
gebung aus, griffen jedoeh nur ganz ausnahmsweise auf benachbarte 
Knoehen fiber. Spgter fand LI~V~E abet bei mindestens 3 F/~llen, 
welche als umsehriebenes ,,remaniement pag6toide" begonnen hatten, 
mehr oder weniger zahlreiche Skeletpartien yon den Ver/~nderungen 
betroffen, die sieh klinisch keineswegs yon einem idiopathisehen Paget  
unterseheiden ]leiden. 

Es ste]It sich deshalb die Frage, ob das , remaniement  pag~toide post- 
t raumat ique"  wir]clieh ein besonderes Syndrom darstellt oder ob es sich bei 
den im Ansehlufi a~ ein T~uuma au/tretenden ,pagetoiden" Knochenver- 
gnderungen um einen lclassisehen Morbus Paget handelt, welcher zwar 
monostiseh beginnt, sich jedoch jederzeit zu einem polyostisehen weiter- 
entwiekeln kann. Leider fehlen in den Beispielen yon LIEVRE histolo- 
gische Knochenuntersuehungen, so dMt diese Frage nieht gekls scheint. 

Bei der Durehsieht des Schrifttums linden sich versehiedene ana]oge 
Beobachtungen, die yon den Autoren als , ,posttraumatischer Paget"  
aufgefagt wurden. Betroffen ist auch hier in den meisten F/~llen die 
Tibia, so in den Beispielen yon ChASTen, ~L]~RI, BI~NARD, OUDARD und 
LOOSEm Uber andere Lokalisationen berichten Hv~wI~z (Femur), 
SC~UL~ANN (Seh~del) und BROSER (polyostiseh). Histologische Unter- 
suchungen scheinen jedoeh nut  in den beiden LoosERsehen F/illen vor- 
genommen worden zu sein. 

In  der vorliegenden Arbeit soll desha]b fiber 3 Beobaehtungen 
berichtet werden, we]ehe kliniseh dem LI~VREsehen ,,remaniement 
pag6toide" entsprechen und in denen dutch histologisehe und z. T. aueh 
autoptische Untersuehungen diese Lfieke gesehlossen und der Naehweis 
erbracht werden konnte, dab das , remaniement  pag6toide" wohl kliniseh 
und r5ntgenologiseh das Bi]d der Ostitis deformans Paget weitgehend 
imitiert, sich histologiseh-anatomiseh aber wesentlieh yon der Ostitis 
deformans unterscheidet und sehr wahrschein]ieh eine chronisehe Form 
der SUDECKsehen Knoehenatrophie darstellt. 

Fall 1: Postlrakturelles remaniemen~ pagdtoide der linken Tibia 
B., Jakob, geb. 1875, gest. 14. 9. 52. SN. 578,/52 (St. Gallen). 
Famili/h-e und persSnliehe Vorgeschichte ohne Besonderheiten. Am 25.2.35, 

im Alter yon 60 Jahren, stiirzt B. und zieht sich eine Fraktur des linken Unter- 
schenkels zu. Sofortige Einweisung in die Chirurgische Klinik des Kantonsspitals 
St. Gallen (Chefarzt: Dr. J. OBE~HOLZER). ROntgenbefund: Unterschenkelfraktur 
links mit Tibiaschr~gfraktur im unteren Drittel und supramalleol~rer Fibulastiick- 
fraktur. Betrachtliche Verkfirzung und Achsenknickung im Sinne einer Antekur- 
ration. Knochenstruktur vo]lkommen normal: Compucta und Spongiosa kraftig 

Virchows Arch. Bd. 329 4:1 
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(Abb. 1 a). Behandlung: Drahtextension durch Caleaneus und zirkul/~rer ungepol- 
sterter Unterschenkelgips. l~ach 3 Wochen wegen ]eichter Antekurvation der Tibia 
erneute Reposition bei noch bewegliehen Bruchstfieken. Nach 7 Wochen Gehgips. 
Entlassung am 5.6. 35, naeh 14wfchigera Spitalaufenthalt, rait noeh ]eicht ein- 
gesehrankter Beweglichkeit im Kniegelenk. Auch die w~hrend der Spitalbehand- 
lung hergestellten Kontrollaufnahmen des linken Untersehenkels zeigen auBer der 
Frakturheilung und Callusbfldung keine Form- oder Strukturver~nderungen des 
Knochens. 

In den folgenden Jahren ist B. immer roll arbeitsf/~hig; er arbeitet den ganzen 
Tag stehend als Geometer. 1944 einzige kurzdauernde Arbeitsunf~higkeit wegen 
einer Distorsion des linken Kniegelenks. 

Ende 1 9 5 0 -  Friihjahr 1951 treten zunehraende Schraerzen Jm ]inken Unter- 
sehenkel auf und B. wird deshalb am 3.4.51 ins Krankenhaus Altst#itten (Chefarzt: 
Dr. A. HILDEBtCAND) eingewiesen. Befunde: Herz yon Lunge fiberlagert, Tfne leise, 
vereinzelte Extrasystolen. Puls 72, BD 185/80. Lungengrenzen tiefstehend, wenig 
versehieb]ich. Leises Aterager/~usch, keine I~ebenger~usehe. Prostata gut walnulL 
grol3, gut abgrenzbar. Lokalbefund: Linker Untersehenkel in Knie- und Waden- 
gegend gegeniiber rechts leicht verdickt. Alte Frakturstelle ira dist~len Drittel 
tastbar. Im Rfntgenbild ist die linke Tibia ira Vergleich zur rechten leicht verkiirzt 
und verdiekt und deut]ich antekurviert. Sie zeigt schwerste Strukturveranderungen 
(Abb. 1 b). Ira alten Frakturgebiet in der proximalen H/~lfte des distalen Drittels ist 
der Schaft unregelmhssig spindelf5rraig verdiekt. Die Corapacta ist betr~chtlieh 
verbreitert und geht nach innen allrais in eine kr~ftige Spongios~ fiber, welehe 
den ganzen Markraum ausffillt. Distalw~rts 1/~uft der Callus ohne scharfe Grenze 
in die Meta- und Epiphyse aus. Diese zeigen normale Form und Struktur. Gegen 
die proximalen 2/3 der Tibia dagegen setzt sich der Callus in einer seharfen, bogen- 
ffrmigen, konkaven Grenze ab. Dieses proxiraale Teilstfick zeigt eine leiehte Ver- 
dickung und Antekurvation des Schaftes und eine betriichtlich erhfhte Strahlen- 
durchl~ssigkeit yon Sehaft und Tibiakopf. Die Epiphyse weist eine norraale s 
Form auf; ihre Spongiosa dagegen ist auffallend weitmaschig und besteht aus 
groben, vorwiegend axial verlaufenden B~lkehen. Die Schaftkonturen sind leicht 
gewellt, stellenweise unseharf, und die Compacta ist, besonders auf der konvexen 
Vorderseite, in zahlreiehe breite Str~hnen aufgelfst. Diese verlaufen vorwiegend 
in der L~ngsrichtung des Schaftes. Gegen die Markhfhle zu stehen sie lockerer, 
und es koramt dort vielfaeh zu spitzbogenffrraigen ]~berkreuzungen und klein- 
eystisehen Aufhellungen. Auf der konkaven Seite sind die Str~hnen stellenweise 
zu dichten Biindela vereinigt, wodurch ein compaeta/~hnliches Bild entsteht. Die 
l~nke Fibula ist ira distalen Viertel durch einen kn5chernen Callus rait durehgehender 
Spongiosazeichnung verdiekt. Daneben stimraen Form und Knochenstruktur 
vollkommen rait der Gegenseite fiberein. In der Wadenmuskulatur liegen handbreit 
proximal der alten Fraktur 2 freie, etwa 2 era grol3e, knochendichte Platten rait 
deutlieher Spongiosazeichnung. Die A. poplitea und die A. tibialis posterior sind 
als ~einfleckige, kalkdichte B~nder zu erkennen. Die Lendenwirbelsgule zeigt eine 
Spondylosis deforraans m/~ssigen Grades mit Randwfilsten und Knochenspangen. 
In WirbelkOrpern, Kreuzbein, Becken und Sch~del nut leichte Osteoporose. Blut- 
untersuehungen: BSI~ 8/22 rata (5.4. 51), Calcium 10,4 rag-% (9. 4. 51), Phosphor 
3,4 rag-% (11.4. 51), alkalische Phosphatase 8,2 Bodanski-E. (ll .  4.51). 

Gesarathaft betrachtet lassen sich die Ver~nderungen der linken Tibia rait 
Schaftverdiekung und Antekurvation, laraell~rer Aufbl~tterung der Corapacta und 
hypertrophiseher Atrophie der Epiphysenspongios~ nicht yon einer klassischen 
Ostitis deformans Paget der porotiseh-strdihnigen Form unterscheiden (Abb. l b). 
Auch die scharfe, bogenfOrraige Grenze zwischen erkranktem und norraalera 
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Knoehen - -  in unserm Falle dem Callus ist typiseh ffir eine Teilerkrankung des 
Knoehens. Der Blutchemismus entspricht ebenfalls einer Ostitis deformans Page%. 
Unter der Behandlung mit Perandren, Ossopan, H6hensonne und Kurzwe]len deut- 
liche Besserung der subjektiven Besehwerden bei gleichbleibendera RSntgenbefund. 
Spitalentlassung am 22.5. 51. 

Wegen erneuter Zunahme der Besehwerden kommt B. am 9.7.52 wieder in 
Spitalbehandlung ins Krankenhaus Altstditten. Im I~Sntgenbild treten die hyper- 
trophische Atrophie der Spongiosa nnd die Aufblatterung der Corapacta noch 
sehgrfer hervor. Dagegen ]~i~t sich ein Fortsehreiten des Prozesses distalwgrts nich~ 
feststellen. Blutbefunde und fibrige Organbefunde sind gegenfiber dera letzten 
Spitat~ufenthalt unver~tndert: Phosphor 3,4= rag %, alkalisehe Phosphatase 
l l ,6 Bodanski-E., saure Phosphatase 3,0 E. (24.7.52). Auf Behandlung mit Luto- 
cyclin, Irgapyrin und Vi-D~ wiederum deutlieher Rfiekgang der Sehmerzen. Ent- 
lassung am 12. 8. 52. 

Am 13.9.52 wh'd B. mit Fieber und schwerster Dyspnoe zum ]etzten Mal 
ins Kran]~enhaus Altstiitten eingeliefert. [Iber beiden Lungen Giemen, Pfeifen 
und klingende RG; Dgmpfung fiber den basalen Lungenpartien. tterz: totale 
Arhythraie ,nit Tachykardie ura 100. Leber gestaut und druckempfindlieh; leichte 
Odeme. Trotz intensiver Therapie stirbt B. naeh wenigen Stunden unter den 
Zeiehen des tterz- nnd Kreislaufversagens. 

Die klinische Diagnose lautet: tterzinsuffizienz bei Bronehopneumonie. Trau- 
raatischer Morbus Paget des ]inken Untersehenkels. 

Die pathologiseh-anatomische Diagnose lautet. Allgemeine, besonders abdo- 
rainelle Adipositas. Allgemeine Arteriosklerose. Sehwere Medi~verkalkung der 
GliedmaBenarterien. 

M~Bige Gehirnatrophie mit Hydrocephalus internus. GehirnSdem. Status 
laeunaris der Stararaganglien. 

Dilatatio eordis. Schlaffes, trfibes Myokard. Traeheobronchitis rauco-puru- 
lenta. Lnngen5dem und -atelektasen. Interinsul~re Cirrhose und Verfettung der 
Leber. Cholelithiasis. Lipom~tose und Cirrhose des Pankreas. Milzschwellung 
und -hitraosiderose. Dilatierte Balkenblase. Struraa nodos~ eystica mi~ Kantschuk- 
hyalinknoten. Partielle Entfettung der 1k'ebennierenrinde. Hodenatrophie. Spondy- 
losis deformans der Lendenwirbels~u]e. MgBige Osteoporose. 

Status nach Tibia- und Fibulafraktur ]inks an der Grenze vom raittleren zura 
distalen Drittel. Xn5cherne Frakturkonsolidation. Posttraumatischer, pagetoider 
Umbau des proximalen Fra/ctur/ragmentes der Tibia. 

Auszug aus dem Se]ctionsproto]coll (SN. 578/52, St. Gallen): Leiehe eines 
76j~ihrigen, fiber mittelgrol~en Mannes yon krgftigem K5rperbau, in gutem EZ. 
Thorax breit, gew5lbt, ziemlieh starr. Abdomen etwas fiber Thoraxniveau vor- 
gew51bt. K5rper im ganzen wohlproportioniert, ohne st~rkere Deforrait~ten. 

Skelet: Der lin/ce Unterschenkel ist ira Vergleich zum rechten leieht antekur- 
viert, die Tibiakante etwas abgerundet. I-Iandbreit proximal des Malleolus tibialis 
zeigt die Tibia eine quer verl~ufende, kantige Auftreibung. Die ]inke Tibia ist gegen- 
fiber der reehten um wenige Millimeter verkfirzt. Sie zeigt im distalen Sehaftdrittel 
noch die t~este der alten Fraktur in Form einer unregelmgBigen spindeligen Auf- 
treibung. Die proxiraalen 2/3 der Tibia sind im ganzen leieht verdickt und ra~Big 
stark antekurviert. Die Knoehenoberflgche ist in diesem Gebiet baumrindenartig 
aufgerauht, im distalen Drittel dagegen normal glatt. Knorpelbelag yon Knie- und 
Fu~gelenk intakt. 

Der macerierte Knochen zeigt im Liingsschnitt folgendes Bild: Durch die alte 
Frakturlinie wird die Tibia in 2 voneinander v511ig verschiedene Absehnitte geteilt. 
W~ihrend das distale Fragment einen ganz norma]en Bau anfweist, zeigen die: 

41" 
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proximalen 2/3 hochgradige Strukturver~nderungen.  Der Tibiakopf zeigt eine ~us- 
gesprochene hypertrophische Atrophie der Spongiosa. Ihre Knochenbglkchen ver- 
l~ufen vorwiegend in ~xialer lgichtung und  sind n u t  durch wenige Querbglkchen 
miteinander  verbunden.  Die Schaftcompgcta ist wechselnd s tark porosiert und  

Abb. la--b.  Fal l  1. B. ,  Jakob,  77]dhrig. a Unterschenkelschaftfraktur Hnks. Auf~ahme 
yore 25.2. 1935 (I~antonsspital St. Gallen). b Remaniement pag~toide 4es proximalen 

Schaftfragments. Aufnahmen yore 29. 7. 1952 (Krankenhaus Rorschach) 

in axiale Lamellen ~ufgeblgttert,  wobei vor allem die Compact~mittelschicht 
betroffen ist. Stellenweise ist yon der urspriinglichen Compacta nu t  noch eine 1 mm 
dicke, fein gewellte, ~ul~ere Lamelle erh~lten. Am ~bergang  vom proximalen zum 
mit t leren Schaftdri t tel  ist die MarkhShle vollsti~ndig durch eine bimssteini~hnliche, 
guBerst feinmaschige Spongios~ vermauert ,  wghrend im mit t leren Dri t tel  eine weite 
M~rkhShle vorhanden ist, die nur  am Rande  yon einer sehr z~rten und  engmaschigen 
Spongios~ ausgekleidet wird. Dieser schwer ver~nderte Knochen reicht  bis zur 
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Frakturzone,  in welche er mi t  scharfer, konvexer Grenze gleiehsam zapfenf6rmig 
hineinragt.  Das Frakturgebie t  selbst weist eine verdickte, m~gig s tark  porosierte 
Compaeta auf, die gegen innen ohne deutliche Grenze in eine kr~iftige, mittelweit- 
masehige Spongiosa iibergeht, 
welehe die ganze Markh6hle 
ausfiillt. (Abb. 2 and  3a--c) .  

Histologischer Be/und : Die 
breiten und  iangen, weit aus- 
e inanderstehenden B&lkehen 
des Tibialcop/es bestehen aus 
lamellgremXnochen.  Sie zeigen 
gr613tenteils glatte Konturen  
mi t  abgerundeten Enden  und  
zahh'eiehe tiefe t IowsmPsehe  
Laennen, welche mi t  Osteo- 
clasten und  einem zellreichen 
fibr6sen Mark ausgefiillt sind. 
Osteoblastenheliige sind eher 
selten. In  den weiten Mark- 
riiumen liegt durchwegs Fet t -  
mark. 

Die lamell~ire Aufbl~t terung 
der Scha/tcoinpaeta ist dureh 
einen hoehgradigen Kmochen- 
abbau  zustande gekommem 
Dieser erfolgt in erster Linie 
in der Compaetamit telsehicht  
a n d  ist an  versehiedenen S tellen 
ungleieh weir fortgesehri t ten 
(Abb. 4). So ist  die Compaeta 
an einzelnen Stellen dureh 
starke Ausweitung der HAVERS- 
sehen Kan~le lediglieh in axialer 
I~iehtung spongiosiert. In  aus- 
gedehnten Gebieten ist die 
spongiosierte Compaeta noeh 
s tarker  rarefiziert. Dabei sind 
die ~uBeren und  inneren 
Generallamellen meistens noeh 
ziemlieh gut  erhalten, w~hrend 
die breite Zwisehensehieht bis 
auf wenige Reste ausgebaut  ist 
(Abb. 5). Die Tela ossea besteht  
gr6Btenteils aus breiten, l~ng- 
lichen Balken mi t  unregelm~gig 
gewellten und  abgerundeten 
Konturen  und  plumpen Ver- 
zweigungen. Es handel t  sieh 
dabei  fast  aussehlieBlieh um 
lamell~tren Knochen,  dessen 
Lamellensysteme vorwiegend in der L~ingsriehtung des Schaftes verlaufen und  
nur  selten durch zarte, bogenf6rmige Kit t l inien unterbroehen werden. Eigent- 
liehe Mosaikstrukturen l inden sieh nur  ganz ausnahmsweise and  nur  in eng 

Abb. 2. Fall 1, B., Jakob, 77jdhrig. J~emaniement 
pag6toide der linken Tibia. Macerationsprfiparat 
beider Tibiae: Rechts gebrochener Knochen 1nit 
l~6ehernem Schr/tgcallus im distalen Schaftab- 
schnitt : lamell~re Auflockernng der Compacta, hyper- 
trophisehe Atrophic der Xopfspongiosa and bims- 
steinartiger N[arkknochen im oroximalen Sehaft- 

absehnitt. - -  Links: normale reehte Tibia 
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umschr iebenen Bezirken. Ein  weiterer Unterschied gegentiber dem klassischen 
PA~ET-Bild bes teh t  in der Plumphei~ der Knochenb~lkchen und  ihrer aus- 

ET<_ "~ a ~ If. �9 ,~+~,  ". ; ~ "  ~ q ~ t ~  

b 

o 

Abb. 3a--c. Fall  1. B. ,  Jakob, 77]gihrig. Remaniement pag6toide tier linken Tibia: 
Querschnitt. b L~ingsschnitt: starker Ausbau tier Compacta, Knochenneubi14ung im 

Markraum. c Schaftabschnitt aus der normalen rechten Tibia, geringe Ausweitung tier 
H~vERssohen Kan~le. Schwarz = Knochensubstanz 

gesprochenen 0rientierung in der L•ngsrichtung des Knochens. Die Balkchen 
weisen zahlreiche tiefe HowsHIPsche Lacunen mit 0steoclasten auf, wahrend 
der Knochenanbau durch 0steoblasten gegeniiber dem Abbau stark zuriicktritt 
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Abb. 4. Fal l  1, B.,  Jakob, 77]~hrig. l~emaniement pag6toide der Hnken Tibia. Gezielter 
Compactaausbau im Sinne einer Spongiosierung. l/'Iarkiibrose and Hyper~imie. Vergr. 90 : 1 

Abb. 5. Fal l  1, Jg., Jakob, 77j(ihrig. l~emaniement pag6toide der linken Tibia. Ausweitung 
cler HAVERSSOherL l~arkr~tame dutch Osteoclasten. Vergr. 90:1 

(Abb. 6). Die Knochenb~lkehen werden yon fibrSsem M a r k  umschlossen,  we]ehes 
5dematSs aufgelockert  ist  und  zahlreiche weite Get,Be aufweist.  Es  enth~lt  
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lockere Ansammlungen yon Lymphoeyten und  vereinzelten gelapptkernigen 
Leukoeyten, sowie kleinere Blutungsherde. In  den weiten Zwischenr~iumen 
zwischen den einzelnen Biilkchen liegen ausgedehnte Bezirke yon Fet tmark.  

Die bimssteinartige Spongiosa am Ubergang vom oberon zum mit t leren Schaft- 
dri t tel  bes teht  aus zahllosen feinsten, hirschgeweihartig ver~stelten und  zackigen 
Knochenb~lkchen, die z. T. netzart ig miteinander  verbunden sind. Sie werden von 
ungeordnetem, unregelmal~ig kSrnig verkalktem Faserknochen gebfldet, welcher 
immer wieder kleine musche]fSrmige Anlagerungen yon kalkarmem, ]amelliirem 
Knoehen aufweist. Osteoclasten und Osteoblasten l inden sieh in grol3er Zah]. 

Abb. 6. ]Fall 1, B., Jakob, 77]ghrig. P~emaniement pag'6toide der linken Tibia. Geringer 
Knoehenneubau dutch Osteoblasten. Vergr. 180 : 1 

Zwischen den einzelnen BMkehen liegt ein gemischtes Fet t -  und  Fasermark. Auf 
der Tibiaoberfl#iche l inden sich nur  unbedeutende Auflagerungen yon neugebildetem, 
verkalktem Faserknochen. 

Die bogenfSrmige Grenze zwischen dem pathologisehen Knochen und  dem alten 
knSehernen Callus wird yon einer brei ten Zone 6dematSsen, blur- und  zellreiehen 
Markes gebfldet. An seinem distalen Rande liegt eine eigentliche Frontlinie yon 
Osteoclasten, welehe den Knoehen des Callusgebietes in zahlreichen Laeunen ab- 
bauen. Proximal dieser F ron t  bleiben nur  noch wenige feine isolierte Knochen- 
bi~lkchen bestehen, die yon zahlreichen Osteoclasten noeh weiter abgebaut  werden. 

Die weitporige Compacta und  die grobe Spongiosa des al ten Frakturgebietes 
zeigen iiberall lamellaren Knochen mit  axial angeordneten Lamellensystemen. 
Osteoclasten und  Osteoblasten fehlen und  s~mtliehe Markriiume enthal ten  Fet t -  
mark. Aueh in der distalen Epiphyse l~Bt sieh an  den sehlanken SpongiosabAlkchen 
kein Zeiehen eines iibermaBigen Ab- oder Umbaus  erkennen. 

Das iibrige Skelet weist i~uSerlieh, mi t  Ausnahme des knSchernen Callus der 
l inken Fibula, keine nennenswerten Abweichungen yon der Norm auf. An den 
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raaeerier~en Knochen (rechte Tibia, Fibulae, Wirbel, Sacrum, linker Femur, Rippen, 
Radius, Seh&delkalotte) finden sich die Zeiehen einer ra&l~igen, einfachen 08teopo- 
rose, die aueh ira histo]ogischen Bfld deutlich zu erkennen ist. Eine fiber den ge- 
wohnten R~hmen hinausgehende Fibroosteoelasie zeigt sieh an einer eng umschrie- 
benen Ste]le im proxiraalen Absehnitt des ]inken Fibulasehaftes, wo die Compaeta- 
innensehieht durch eine sehmale Zone yon zellreiehera Faserraark mit zahlreichen 
Osteoclasten abgebaut wird. Entspreehende kleinere Herde finden sich in der Ura- 
gebung einer gr613eren Spongiosaltieke im Troehanter major des ]inken Femur. 

Arteria poplitecc (links und rechts) : Die Intiraa zeigt nur schraale fibroe]astische 
Polster. In der verdickten Media, unmittelbar unter der Lamina elastics interna, 
werden die Faserzfige dureh grobe Kalksehollen und KalkbrOckel unterbrochen. 
Aueh die Fibrillen sind teilweise verkalkt. An manehen Stellen werden diese Kalk- 
raassen wieder dureh ein spindelzellreiehes GranulaLionsgewebe abgebaut. Die 
Adventiti~ ist durch fibritl&res Granulationsgewebe verst&rkt. Keine entzfind- 
lichen Infiltrate. 

Epithelk6rperchen: Das einzige, das in der grol~en Struraa gefunden werden 
konnte, ist stark dln-ch Fettgewebe aufge]oekert. Das Parenehyra ist nicht ver- 
mehrt und besteht nur aus kleinen Huuptzellen. 

Epikrise.  Bei einem 76j~ihrigen Mann treten 16 Jahre nach einer 
Unterschenkelsehaftfraktur links zunehmende Sehmerzen im allen Frak- 
turgebiet auf. Die R6ntgenuntersuehung deekt schwere Ver/inderungen 
der proximalen 2/3 der ]inken Tibia auf, distal dutch den allen Callus 
begrenzt: ]eichte Verdiekung und Antekurvation des Sehaftes mit 
lamells Aufbl~tterung der Compacta sowie hypertrophische Atrophie 
der Epiphysenspongiosa. Die blutchemisehen Untersuchungen zeigen 
eine starke Vermehrung der alkalischen Phosphatase bei normalen 
Calcium- und Phosphorwerten. Alle diese Befunde entspreehen durchaus 
dem Bild einer Ostitis deformans Paget. Sie bleiben w~hrend einer 
Beobaehtungszeit yon fas~ 11/2 Jahren, bis zum Ted des Patienten an 
Herzinsuffizienz, ann/~hernd konstant. 

Die pathologiseh-anatomisehen Untersuehungen zeigen, dab die Vet- 
s auf den einst frakturierten Knochen, und zwar ausseh]ieB- 
lieh auf das proximale Teilsttiek, beschr~nkt sind. Das Restskelet weist 
lediglich eine einfaehe Altersosteoporose auf. Den Knochenver~nde- 
rungen liegt eine relativ ungeordnete Osteoclasie zugrunde. Sie ftihrt zu 
einem progressiven Abbau der Compacta, vor ahem ihrer Mitte]sehieht, 
dureh ein gef/~13reiches, blutbildendes Mark, wodurch in den Lupen- 
strukturen ein paget~hnliehes Bild erzielt wird. Histologiseh zeigt sich 
aber, im Gegensatz zum klassischen Paget, ein starkes Uberwiegen des 
osteoelastisehen Abbaus, w~hrend der Anbau nur sehr diskret ist, so 
daI~ keine Mosaikstrukturen zustande kommen. 

Die Ursache dieses eng lokalisierten Knoehenumbaus scheint uns 
in den 6rtlichen statiseh-dynamisehen Verh~ltnissen zu ]iegen. Offenbar 
war die Fraktur seinerzeit in nieht ganz idealer Stellung kn6ehern geheilt. 
Dies ftihrte zu einer dauernden abnormen Beanspruehung des Knochens, 
wodureh wahrseheinlieh der UmbauprozeB ausgel6st wurde. Weshalb 



638 ERnsT g o e t h e :  

es dem Organismus jedoch in diesem Falle n icht  gelang, sich den neuen 

Verh~ltnissen anzupassen und ein neues Gleichgewicht  zu l inden, bleibt 

eine offene Frage.  Du tch  das Uberwiegen  des Knochenabbaus  war  

der Knochen  jedenfalls der funkt ionel len Beanspruchung immer  weniger 

gewachsen. Es entwickel te  sich so ein eigentl icher Circulus vitiosus, 

wodurch der Abbauproze[~ st~ndig weiter  gefSrdert  wurde und  nicht  

mehr  zur Ruhe  k o m m e n  konnte .  

Fall  2: Post~rakturelles remaniement  pag~toide im l inken Femurschaf t  
Sch., Franz, geb. 1920, gest. 9. 8.52. S~.1069/52 (Path. Institut der Univer- 

sitar Zfirich, Prof. I-I. v. MEYENBURG). 
Im Alter yon 15 Jahren, am 1.4. 35, stolpert Sch. zuhause bei der Arbeit und 

kann sich nach einem Sturz auf die linke Hfifte nicht mehr erheben. Einweisung 
in die Chirurgische Universitiitsldinilc Graz (Vorstand: Prof. F. SPATH). Diagnose: 
Quer/raktur des linlcen Oberschenkels auf H5he des Trochanter minor, mit starker 
Aehsenknickung des distalen Fragmentes naeh medial. Nach anfanglicher Exten- 
sion wird am 9. 4. eine LA~Esche Platte mit 4 Schrauben angelegt. Anschlie~end 
Beckengips ffir 3 Monate. Die abschliel]ende 1%Sntgenkontrolle nach der Gipsab- 
nahme zeigt einen ,, Querbruch in idealer Stellung mit Callusbildung. Die Fraktur- 
enden sind mit einer LA~schen Platte verbunden". Nachdem sich die zuerst noch 
stark eingeschrankte und schmerzhafte Beweglichkeit gebessert hat, wird Sch. am 
18.7.35 in ambulante Behandlung entlassen. (Die R5ntgenbilder aus dem Jahre 
1935 wurden leider seither vernichtet, doeh linden sich in den damaligen R5ntgen- 
befunden keine Angaben fiber irgendwelche Strukturveranderungen des Knoehens.) 

Am 10. 8. 48 (13 Jahre nach der Fraktur) kommt Sch. auf die Chirurgische 
Universitiitsklinik Zi~rich (Direktor: Prof. A. Bac~E~) ,  um sich die LA~Esche 
Platte entfernen zu lassen, da er seit einigen Monaten periodisch auftretende 
Schmerzen im linken Bein, vor allem beim Stehen, verspfire. Er sei aber noeh 
immer Ski gelaufen. Beim Spitaleintritt stellt man bei dem sonst durchaus gesunden 
Mann auBer der RTarbe an der Augtenseite des linken Oberschenkels eine Verkfirzung 
des linken Beines um 3 cm fest. Keine R5tung oder Schwellung. Am folgenden 
Tag wird die Platte operativ entfernt. Dabei zeigt sieh, da~ die Schrauben, vor 
allem die proximale, in den Knochen eingegraben sind, so dab zuerst die vorstehen- 
den Knochenteile abgetragen werden miissen. Nachher gelingt es etwas mfihsam, 
die Schrauben mit dem Schraubenzieher zu entfernen. Abgesehen yon einer ge- 
ringen Nachblutung am ersten Tag verliiuft die Heilung ohne Komplikationen. 
Vom 4. Tag an steht Sch. auf and kann am 18.8. beschwerdefrei entlassen werden. 

Die vor und nach Entfernung der Platte aufgenommenen RSntgenbilder (Abb. 7a) 
zeigen eine gerh~ge, unregelmaBige Verdickung des linken Femur im proximalen 
Schaftabschnitt, auf H5he der Ln~Eschen Platte. Anstelle der normalen Cortiealis- 
Spongiosazeichnung findet sich bier eine unscharf begrenzte, ovalare, 6:3,5 cm 
messende, wolkige, schattendiehtere Zone, welche keine Struktur erkennen lal~t und 
2 rundliehe, etwa kirschgrol~e zentrale Aufhellungen aufweist. Sie reicht lateral 
bis zur Knochenoberflaehe, wahrend sich auf der medialen Seite noch ein 1 em 
breiter Randsaum mit etwas verdichteter, aber deutlich gezeichneter Spongiosa vor- 
finder. Genau in der Mitte dieser sklerotischen Zone ist auf beiden RSntgenbildern 
eine Kerbe in Form eines schmalen, scharf begrenzten Aufhellungsbandes sichtbar. 
das yon der lateralen Knoehenoberflache 1~/~ cm tier in den Femurschaft hinein 
verlauft und die sklerotische Zone halbiert, wie wenn der Knochen mit dem Messer 
angeschnitten worden ware. Sie entspricht nieht einem Sehraubenkanal. Eine 
weitere, cystenahnliche, anni~hernd reehteckige Aufhellung yon 5:2~/~ em finder 



Pagetoider Umbau des Knochens 639 

sich im Femurschaft, 9 cm distal des Trochanter minor. Auch hier ist die normale 
Knoehenzeiehnung verwaschen, der Schaft an dieser Stelle aber nicht deform]err, 
die Compacta gegen die MarkhShle zu eher ]eieht verdiekt. Schenkelkopf und -hals 
zeigen im fibrigen eine normale, kr/~ftige Spongiosa, der Schaft eine breite Compaet~. 
Im zweiten RSntgenbild (nach Entfernung der Platte) sind an der lateralen Ober- 
fl~che 3 k]eine, reiskorngrol~e Knochensplitter sowie einige knapp hirsekorngrol3e, 
meta]ldiehte KSrner zu sehen. 

In der Folgezeit ist Seh. stets gesund und leistungsf/~hig. Die Beinverkiirzung 
wird dureh einen erhShten Absatz ausgeglichen und Sch. kann ohne Besehwerden 
m~Bige sportliehe Leistungen vollbringen. So unternimmt er be] bester Gesundheit 
am 20. 7.52 eine Bergtour anf den Fronalpstock (2128 m ii.M.). Auf dem Abstieg 
stfirzt er beim Bhmenpfliicken auf einer fast ebenen Alpwiese, versptirt sofort 
starke Sehmerzen im ]inken Obersehenkel und kann sieh nieht mehr erheben. Noeh 
am selben Tag Transport in die Chirurgische UniversitiitslclinilcZi~rieh. Die RSntgen- 
untersuchung zeigt eine Quer/ra]ctur des lin]cen Oberschenlcels auf tIShe des 
Troehanter minor, we]che in ihrer Lage genau mit dem sehon 1948 sichtbaren 
queren Aufhellungsband tibereinstimmt. Die fibrigen sklerotischen und eystisehen 
Ver/~nderungen sind gegenfiber dem Zustand yon 1948 unver~ndert (Abb. 7b). 
Behand]ung: KI~sc~E~-Drahtextension.  Am 9.8. 52 tr i t t  uus v611igem Wohl- 
befinden plStzlieh Atemnot und Oppressiousgeffihl hinter dem Sternum auf; eine 
halbe Stunde sparer stirbt Sch. unter dem Bild einer Lungenembolie. 

Die ]clinisehe Diagnose l~utet: Subtroehantere Femurfraktur links, l~efraktur 
be] vorbestehenden Ver~nderungen im Sinne einer ehronischen Osteomyelitis. 
Lungenembolie. 

Die pathologisch-anatomische Diagnose lautet:  Todesursache: Massive Lungen- 
embolie der linken Arteria pulmonalis be] Thrombose des Plexus prostatieus. Akute 
Dilatation der rechten Herzkammer. Cyanose der Organe. 

Be/und: Subtrochantere Querfraktur des linken Obersehenkels be] posttrau- 
matischem pagetoidem Umbau des Knochens. 

Hypostase beider Lungenunterlappen. Cysto-pyelitis catarrhalis. Partieller 
Status thymo-lymphatieus (persistierende Thymus, ttyperplasie des lymphatischen 
Raehenrings, Vermehrung der weil]ea Milzpulpa). Verkalkter tuberkulSser Prim/~r- 
komplex im rechten Lungenoberlappen. 

Auszug aus dem Selctionsprotolcoll (Nr. 1069/52, Zfirieh) : Mannliehe Leiehe yon 
175 era L/~nge und 66 kg Gewicht. Guter EZ, eher athletischer Habitus. Musku- 
l~tur kr~ftig. Skelet im ganzen ohne starke Asymmetrien. 

Das lin]ce Bein scheint etwas verktirzt. Die Muskulatur des linken Obersehen- 
kels ]st gegeniiber reehts deutlich atrophiseh. Umfang 15 em fiber der Patella: 
links 39,5 cm, rechts 48 em. Beinl~nge yon der Spina ilica ventra]is zum MMleolus 
medial]s: links 88 em, reehts 91 cm; vom obern Troehanterrand zum Malleo]us 
mediMis: ]inks 82 cm, rechts 86 cm. Der linke Obersehenke] zeigt ]In proxima]en 
Viertel falsehe Bewegliehkeit und man palpiert ein deutliehes Knirschen einige 
Zentimeter distal des Troeh~nter major. 

Der linlce Obersehenkel]cnoehen zeigt eine annahernd quer verlaufende Durch- 
trennung des Schaftes, 8 em distal der Spitze des Toehanter major. Im Bereiehe 
dieser Durchtrennung ]st die Knochenhaut yon Blur unterlaufen und an der 
lateralen Seite auf 2--3  em abgehoben. Auf der reed]Men Seite ist yore proxima]en 
Bruehende ein etwa 3:4 cm messendes Rindenstiick abgetrennt, das aber mit der 
Knochenhaut noch in Verbindung steht. Im iibrigen erseheint die AuBenfl~ehe 
des Knoehens glatt, ohne Auftreibungen. Die Bruchfl~tehe ]st yon einer diinnen, 
br~unliehroten, weiehen Schicht fiberzogen und erscheint fast glatt;  nur die R/inder 
sind rauh. 
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Auf dem Liingss(~geschnitt (Abb. 8) setzt sich yon der Bruchlinie her ein leicht 
Schriig verlaufender Kanal yon 2--3  mm Breite und 18 mm L~nge in das Knochen- 
mark des distalen Bruchfragmentes fort; er ist glattwandig und das umliegende 
Mark ist br~unliehgelb. Welter distal zeigt sich ein etwa trapezfSrmiger Herd, der 
die ganze Breite der Markh6hle einnimmt und in der L~nge 3 cm mil~t. Er  besteht 
aus einer grauen, weichen, gallertigen Masse mit  einer ziemlieh festen, 1 mm dieken 

Abb. 7 a u. b. Fall 2, Sch., Franz, 32]dhrig. l~emaniement pag6toide; aim proximalen Femur- 
schaftdrittel mit LoosERscher Umbauzone. Aufnahme yore 10. 8. 1948 (Chirurgische 
Universit~tsklinik Ziirich). b Remaniement pag6toide mit splitterfreier Spontanquerfraktur 
des Femurschaftes links. Aufnahme vom 2. 8. 1952 (Chirurgische Universit~tsklinik Ziirich) 

Kapsel. Im proximalen Bruchende finder sich ein weiterer rundlicher Herd mit 
einem Durchmesser yon etwa 2--3  era. Seine untere Grenze liegt 12 mm yon der 
Bruehlinie entfernt. Er besteht ebenfalls aus einer 4--7  mm breiten Kapsel yon 
sehr diehtem Knochengewebe und einem grauen Gallertkern. Er  s teht  in engster 
Verbindung mit  der zum Schenkelhals ziehenden Spongiosa, die sonst keine Be- 
sonderheiten aufweist. Die Compacta zeigt proximal des trapezf5rmigen Herdes eine 
gewisse Verbreiterung, welche sich bis zum Bruchspalt fortsetzt und besonders die 
laterale Seite betrifft. Im Bereich dieser Verdickung ist die Knochensubstanz yon 
sehr diehter, feinporOser Besehaffenheit. Proximal des Bruchspaltes setzt sie sich 
in die sehon besehriebene diehte Knochenmasse fort, welche den rundliehen Herd 
umschlieBt. Das Knochenmark ist - -  aul3erhalb der beschriebenen Herde - -  braun- 
lichgelb durchschimmernd. 
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Histologische Untersuchung: Die B~'uch/l~iche wird an beiden Fragmenten von 
einer SchichL eines spindelze]lreichen, straffaserigen Bindegewebes begrenzt, das 
zahlreiche weite Gef~Be enth~lt und yon ausgedehnten Blutungen durchsetzt ist. 
In  diesem Gewebe eingeschlossen finden sich auch einige kleine nekrotische Knochen- 
splitter. Auf der laterMen SeRe des Oberschenkels weist diese Bindegewebsplatte 
eine Dicke von mehreren 
Millimetern auf. Die dar- 
unter ]iegenden Knoehen- 
bglkchen zeigen grSgtent eils 
abgerundete Bruchenden 
und werden nur an wenigen 
Stellen durch Osteoelasten 
abgebaut. Gegen die me- 
diale Compacta zu ver- 
schmi~lert sich diese Binde- 
gewebsschicht zusehends 
und die Knochenb/tlkehen 
reichen sehlieglich bis an 
den Frakturspalt  heran. 
Ihre Enden sind hier meist 
zackig abgebroehen und 
werden an zahlreiehen 
Stellen dureh Osteoelasten 
abgebaut. Im distalen Frak- 
turfragment sind die B/ilk- 
chen bis auf eine gewisse [ 
Dist~nz yon der B r u c h - ~  ~_ 
spalte mit  einem wechselnd 
breiten Saum yon kalk- t ~ ' ~  a 
armem l%serknochen b e - ~  
deckt. Aueh zwischen den ~////'/~ 

b B~lkchen liegen zahlreiche ~ . v / / / / / A  
schmale, ganz unregelm~gig ~x~Nk~ c 
angeordnete Faserknochen- ~ ~ 
b~lkchen. ZentrM sind sie ] [ 
meist verka]kt, peripher 
nie; sie weisen zahlreiche 
Osteoblastens/iume auL 

Der ~einpor6se, dichte 
Knochen in der Frakturum- 
gebung besteht aus plumpen 
Knochenb~lken, die einen 
unregelm/~Bigen netzfSrmi- 
gen Verband mit  mehr oder 

Abb. 8. Fall 2, Sch., Franz, 32]dhrig. Skizzen aus 
einem pagetoidem Umbau des proximMen FemurschafL- 

fragmentes links. Schwarz = I;:nochensubstanz. 
a Trochanterregion. b Distales Frakturfragment. 

c Normaler Schaft 

weniger rundlichen Maschen bilden. Sie weisen Zeichen eines lebhaften Umbaus 
~uf mit  zahlreichen Osteoblastens~umen und in Lacunen gelegenen Osteoclasten. 
Es h~ndelt sich f~st ausschliel~lich um ]amell~ren Knoohen, doch finden sich nur 
selten ]~ngere, durchgehende Lame]lensysteme. Vielmehr sind die Balken aus zahl- 
reiohen kleineren Teilstiicken mit  immer wieder wechselnder Orientierung der 
Lamellen zusammengesetzt; die Kittlinien sind meist zart und bogenfSrmig lang- 
gezogen. K]assische Mosaikstrukturen mit  zaekigen, breiten Kittlinien finden sich 
nut an wenigen umschriebenen Stellen. l)berM1 liegt zwischen den Knochenbalken 
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Abb. 9. Fall  2, Sch., Franz, 32jdhrig. Pagetoider Umbau aus dem proximalen Femurschaft- 
fragment. Umbau abgesehlossen, plumpe um'egelmhfiig geformte Knochenb~lkehen. 

Markfibrose. Vergr. 35 mal 

Abb. 10. Fall  2. Sch., Franz, 32jghrig. Pagetoider Umbau aus dem proximalen Femm'sahaft- 
fragment. Plumpe l~nochenb~lkchen mit Mosaikstruktnren nnd nnregelm~i3igen Konturen 

mit I-IowsHiPschen Lacunen. Vergr. 75 real 

ein ms spindelzellreiches, ~ul3erst feinfaseriges Mark mi t  zahlreichen weiten, 
di innwandigen Gef~flen. Zwischen den Zellen scheint  eine homogene,  k a u m  f~rb- 
bare Masse zu ]iegen (Abb. 9 und  10). 
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Der beschriebene Knochen bildet fast die ganze Frakturumgebung und um- 
sehlie•t auch die im proximalen Fragment gelegene HShle. Einzig auf der medialen 
Seite des distalen Teilstiiekes finder sich eine normale Spongiosa mit sehlanken, 
glatten BMkehen, welehe l~ngliche, weite Maschen bilden und sich gegen den Rand 
des Knochens zu einer regelrechten Corticalis verdichten. Die Maschen sind mit 
Fettmark gefiillt. Distal schliel~t sich eine normal gebaute Sehaftcompacta an. 

Der g~llertige Herd im proximalen Frakturfragment besteht wie das umgebende 
Mark aus feinfaserigem Gewebe. Er enthMt im Innern vereinzelte schmale, sichel- 
f6rmige KnochenbMkchen, sowie ein etwa 2 mm grol~es, rundliches Feld aus straff- 
faserigem Bindegewebe mit zahlreichen Gefgl]en, in dessen Bereich groI~e Haufen 
phagocytierter H~mosiderinkSrnchen liegen. Der trapezf6rmige Herd im oberen 
Sch~ftbereich besteht aus dem gleichen feinfascrigen Gewebe, das hier sehr locker 
und yon vereinzelten Liicken durchsetzt ist. Bei SpeziMfgrbungen spricht die 
Grundsnbstanz stellenweise stark auf Mueicarmin an, und in dem makroskopiseh 
weil31ichgelben Zentrum finden sich gr6~ere Ansammlungen von Xanthomzellen. 

Epikrise. Ein 15jghriger Jtingling zieht sich bei einem Sturz eine 
Querfraktur des linken Oberschenkelschaftes auf HShe des Trochanter 
minor zu. Fixation durch eine LAs~sche Platte; normMer Heilungsver- 
lauf. 13 Jahre sparer wird die Platte entfernt, da seit einiger Zeit 
Schmerzen im linken Bein aufgetreten sind. Die RSntgenbilder zeigen 
in der Gegend der Mten Fraktur eine leichte Verdickung und starke 
StrukturstSrung des Knochens mit fleckiger Sklerose und einigen cysten- 
/ihnlichen Aufhellungen. In  der Mitre dieser Zone wh'd der Femursehaft 
durch einen querverlaufenden, weichteildichten Spalt nnvollstgndig 
unterbrochen. Wie die histologische Untersuchung naeh dem Tode zeigt, 
ist diese eigenartige schnittfSrmige Aufhellung im RSntgenbild offenbar 
mit der den FrakturspMt bedeckenden Bindegewebsplatte identisch. 
Diese kann ja unmSglich in den wenigen Tagen zwischen der zweiten 
Fraktur and dem Tod des Patienten entstanden sein und muff somit vor- 
bestanden haben. Es handelb sich dabei zweifellos um einen bindege- 
webigen Callus bei einer Dauerfraktur in einem pathologisch ver/~nderten 
Knochen, im Sinne einer Loos~Rschen Umbauzone. D~ dieser Umbau- 
zone nach der Plattenentfernung nieht die n6tige Beachtung geschenkt 
wird nnd eine lgnger dauernde Ruhigstellung unterbleibt, kommt es 
nieht zu einer definitiven Ausheilung, sondern es tritb 4 Jahre sp/~ter 
der fatale Restbruch auf, welcher fiber eine Frakturthrombose zur 
t6dlichen Lungenembolie ffihrb. 

Auch in diesem Falle liegt tin pathologischer Knochenumbau vor, 
der naeh einem mehrj~hrigen Intervall im AnschluB an eine erste Fraktur 
in Erscheinung tritt. Der Umbauprozel3 ist streng auf einen Knochen 
und aueh dort auf die Umgebung der frfiheren Fraktur begrenzt. Er 
erinnert makroskopiseh und histologiseh stark an die Ostitis deformans 
Paget; vor ~llem tritt  bier im Gegensatz zum Fall 1 die Knochenneu- 
bildung gegenfiber den Abbauvorg/~ngen starker hervor, wodureh das 
sklerotisehe Bild zustande kommt. Eigentliche MosMkstrukturen linden 
sich jedoeh nur ganz ausnahmsweise, so dal3 .ein klassischer Paget 
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ausgeschlossen werden kann.  Als auslSsendes Moment  des pathologischen 
Knochenumbaus  kommt  auch hier wieder eine abnorme mechanisehe 
Beanspruchung  in  Frage, wenn m a n  die besondere Lokalisat ion des Pro- 
zesses an der Stelle der ursprfinglichen F r a k t u r  berficksichtigt. M5g- 
licherweise spielt auch der dauernde FremdkSrperreiz durch die LANE- 
sche Pla t te  ffir die Umbauvorg/ inge eine zus~tzlieh unters t i i tzende Rolle. 
Da~ es sich bei dem umgebau ten  Knochen  offenbar u m  ein bio]ogisch 
minderwertiges Material  handel t ,  wird durch die dar in  sieh ausbfldende 
LoosE~sche Umbauzone  besonders deutl ich gezeigt. 

Fal l  3: Postfraktureller pagetoider Umbau  der l inken Tibia und Fibula  
F., John, geb. 1876. (Dieser Fall wurde yon HEI~IS im Jahre 1943 in der 

I)eutschen Zeitschrift fiir Chirurgie ausfiihrlicher beschrieben.) 
1931 Sturz vom Fahrrad; erstmals Fraktur des linken Unterschenkels. Behand- 

lung zuhause: 8 Wochen Gipsverband, keine R6ntgenaufnahmen. Genaue Lokali- 
sation der Fraktur nicht mehr bekannt. 

~eun Jahre sparer, am 25. 11.40, erneute Fraktur des linken Unterschenkels 
durch leichten Sturz. Wegen verz6gerter Konsolidation Einweisung in das Stiid- 
tische Kran~enhaus Rorschach (Chefarzt: Dr. M. RIChArD ~), wo eine schwere Form- 
und Strukturver~nderung der linken Unterschenkelknochen festgestellt wird 
(Abb. 11). 

Die distalen 2/3 der Tibia und die untere Fibulah~lfte sind verdickt and leicht 
antekurviert. Sie zeigen eine ausgesprochene Osteoporose mit wabig-str~hniger 
Aufl0ckerung des distalen Drittels. Der Ubergang gegen den proximalen intakten 
Knochen wird durch ausgedehnte homogene, kalkarme Umbaufelder gebildet. Die 
distalen Metaphysen beider Knochen sind durch grobstri~hnigen Knochen breit 
miteinander verwachsen. Die 2 Monate alte Fraktur etwas proximal der Schaft- 
mitte ist kaum mehr zu erkennen. - -  Die Fuitwurzelknochen links zeigen das Bfld 
einer feinfleckigen SvDEOzschen Atrophie. Im rechten Unterschenkel finden sich 
bei normaler Form und Knochenstruktur stellenweise an den Diaphysen der Tibia 
und Fibula homogene, 2--3 mm dicke periostale Knochenauflagerungen. Ubriges 
Skeletsystem normal. Blutuntersuchungen: Serum-Calcium und -Phosphate nor- 
real, Phosphatase leicht erhSht. Luesreaktionen negativ. 

Eine Probeexcision aus dem linken Tibiaschaft ergibt folgenden histologischen 
Be/und (Pathologisehes Institut St. Gallen, MB 384/41): Der Knochenspan zeigt 
eine vollkommene Auflockerung der Compacta in eine ziemlich grobe Spongiosa. 
~ur  die ~uBere Generallamelle ist noeh als mehr oder weniger geschlossenes Band 
erhalten. Die Compactareste bilden ein grobes Geflecht aus ziemlich plumpen, 
knorrigen B~lkchen yon wechselnder Breite. Die B~lkchen bestehen grS/]tenteils 
noch aus lamell~rem Knochen. Sie weisen zahlreiche Uberziige yon flaehkubischen 
Osteoblasten auf (Abb. 12). Andere Bi~lkehen sind streckenweise mit vielkernigen 
Osteoclasten iiberzogen, die sich halbrunde Lacunen der Knochensubstanz ausge- 
fressen haben (Abb. 13). Dadurch erhalten viele Knochenb~lkchen eine polycy- 
clisehe Kontur. Man beobachtet alle Uberg~nge yon Arrosion der B~lkchen bis zum 
vollstiindigen Schwund derselben. Typisehe Mosafl~strukturen sind nirgends lest- 
zustellen. Die dureh Ausbau der Compacta geschaffenen Markriiume sind mit einem 
sehr capfllarreichen, lockeren, fibrSsen Mark ausgefiillt, das stellenweise wie 5dematSs 
durehtr~tnkt erscheint. Die Capillaren sind vie]fach cavern6s erweitert und ]agern 
sieh gelegentlich unmittelbar an die KnochenbMkchen an. ])as Periost ist m~tl~ig 



Pagetoider Umbau des Knochens 645 

verdickt, s~ark v~scul~risiert, zeigt k~mmartige Auflagerungen yon kurzen Faser- 
knochenb~lkchen. 

Abb. 11. Fall 3, F., John, geb. 1876, 65]dhrig. P~getoider Umbau im distalen Frakturfr~g- 
merit -con Tibia un4 Fibula links. Grol3flgtchige kalkarme Umbaufelder. Aufnahmen yore 

6.3. 1941 (tKrankenhaus l:torschach) 

Sechs Wochen nach Spitalentlassung, am 25.4. 41, t r i t t  bei einem unbedeu- 
tenden Sturz ungefiihr an der Stelle der zweiten Fraktur wieder eine Unterschenlcel- 
]raktur auf. Erneute Spitalbehandlung. Zur Verhiitung weiterer Frakturen Ver- 
ordnung eines Schienenhiilsenapp~rates. 

Virchows Arch. Bd. 329 42 
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Abb. 12. Fall 3, F., John, geb. 1876, 65jdhxig. (M]~ 384/41). Pagetoider Umbau  im distalen 
Tibiafragme~lt. Lebhafter Knochenumban,  vor allem osteoblast~rer Anbau. Gef~2reiche 

Markfibrose. Vergr. 75mal 

Abb. 13. Fall 3, F., John, geb. 1876, 65jdhrig. (MB 384/41). l~emaniement pag6toide in] 
distalen Tibiafragment. Lebhafter Knochenumbau.  Links osteoclast~rer Abbau, i'echts 

osteoblast~rer Anbau, Vergr. 180 mal 

Tro tz  gewisser  Besonde rhe i t en  (Bete i l igung der  F ibu la ,  V e r w a c h s u n g  beider  
U n t e r s c h e n k e l k n o c h e n  - -  beides sel tene V o r k o m m n i s s e  bei  der  k lass i schen  Ost i t is  
de fo rmans )  u n d  d e m  u n c h a r a k t e r i s t i s c h e n  h i s to log ischen  Bfld wurde  der  Fa]l  y o n  
I-I~i~is dama] s  ~ls , , a typ ische  F o r m  der  Ost i t is  de fo rm~ns  P a g e t "  be t r ach t e t ,  wobei  
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freilich auch ,,die M6glichkeit einer vierten malacischen Erkrankung mit Knochen- 
umbau in Erw~gung gezogen" wurde. 

Ich habe diesen Patientenim Februar 1953 nachkontrolliert und folgenden Beiund 
erhoben: Seit dem Ietzten Spitalaufenthalt im Jahre 1941 tr~igt F. am linken Unter- 
schenkel einen Schienenhiilsenapparat. Der jetzt 77-jghrige Mann besorgt selb- 
stfindig seinen kleinen Landwirtschaftsbetrieb, arbeitet auf dem Felde nnd fghrt 
Rad ohne nennenswerte ]~eschwerden. W~hrend der letzten 12 Jahre sind keine 
neuen Frakturen mehr aufgetreten, auch keine Knochendeformitfiten an anderen 
K6rperstellen. 

Objektiv l~13t sich am linken Unterschenkel eine leiehte Kriimmung nach vorn 
und medial, sowie eine Verkiirzung um etwa 2 em nachweisen. Es besteht eine 
m~l?ige Varicosis beider Unterschenkel, dagegen weder eine Verfgrbung noch eine 
Uberw~rmung der Haut. Die Beweglichkeit im Knie- und Sprunggelenk ist nur 
unwesentlieh eingeschr~tnkt. Kein Spontan- oder Druckschmerz (Abb. 14). 

RSntgenuntersuchung (R6ntgeninstitut des Kantonsspitals St. Gallen, Chef- 
arzt: Dr. A. ScI~I1~5~): Im Verlauf der letzten 12 Jahre haben sich die Ver- 
/~nderungen proximalw~rts ausgedehnt und umfassen jetzt Tibia und Fibula in 
ihrer ganzen Liinge. Im Vergleich zu den friiheren Aufnahmen sind die Knochen 
jetzt ausgesproehen sklerotisch. Beide Knoehen, besonders ausgepr~gt die Fibula, 
sind im ganzen Schaftbereich gleichm~gig stark verdiekt und mi~Big nach vorn und 
medial verbogen. Die Konturen sind jetzt durchaus scharf und leicht gewellt. Die 
Compacta ist sehr breit und in l~tngs sowie spiralig ~r B~lkchen aufge- 
bli~ttert. Diese iiberkreuzen sich fiber der Markh6hle spitzbogenf6rmig, so dab dort 
vielfach grobwabige Bflder zustandekommen. Auf der Konkavit/it ~rerdiehten sich 
die B/ilkchen sehr stark, w~Lhrend sie auf der konvexen Seite auseinanderweichen. 
Im unteren Drittel sind beide Knochen stark sklerotiseh und offenbar in breiter 
Ausdehnung miteinander verwachsen. Die proximalen Epiphysen zeigen normale 
~ulgere Form, jedoch eine ausgesproehene sklerotische Atrophie der Spongiosa mit 
vorwiegend axial angeordneten B~lkchen. Die Gelenklinien sind normal (Abb. 15). 

Die benachbarten Knochen (Femur, Fugwurzelknoehen) weisen bei normaler 
Gestalt eine mi~Bige Porose auf, mit hypertrophischer Atrophie der Spongiosa. Auch 
das iibrige Skelet ist porotisch und zeigt zudem arthronotische und spondylotische 
Randwiilste, jedoch keine PAG~mverd~ehtigen Ver~nderungen. Die periostalen Auf- 
lagerungen der rechten Tibia und Fibula sind gegeniiber den alten R6ntgenbildern 
unver/indert. (Die Annahme HEI~IIS, es handle sich dabei um Anfangsstadien eines 
Morbus Paget, hat sich also nicht besti~tigt). Die grol3en Extremitiitenarterien 
sind als segmentierte Kalkbi~nder deutlich sichtbar. 

Blutuntersuchungen: Calcium 9,2mg-%, Phosphor 3,2mg-%, alkalische 
Phosphatase 10,8 Bodanski-E. (i0. 2.53). 

Epikrise. Ein 55j~hriger Mann bricht sich den linken Unterschenkel; 
9 Jahre sp/~ter, 6r erMdet  er bei einem leichten Sturz eine erneute 
Fraktur  desselben Unterschenkels. I m  I~6ntgenbild entdeckt man 
sehwere Form- u n d  S t ruk tu rve rgnderungen  der distalen Teile be ider  
] inken Unterschenkelknochen,  welche einer Ostitis deformans Paget  m i t  
ka lkarmen Umbaufe lde rn  entsprechen.  I-Iistologiseh l inden  sich im 
Probeexcisat  zahlreiche kleine Knochenb/ i lkehen,  die offenbar in leb- 
haf tem U m b a u  begriffen sind, e ingebet te t  in fribr6ses Mark. Klassische 
Mosaiks t rukturen  fehlen jedoch. 

12 Jahre  sp/iter haben  sieh die Ver/ inderungen auf die ganze Lgnge 
beider Knochen  ausgedehnL Aul3erdem ist die K n o e h e n s t r u k t u r  

42 a 
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bedeutend sklerotischer geworden. Klinisch und rSntgenologisch imponiert 
das Bild noch immer als Ostitis deformans Paget. Auffallend sind dabei 
einzig das Befallensein der Fibula und die ausgedehnte Synostose beider 
Untersehenkelknochen - -  beides seltene Vorkommnisse bei der klassi- 

schen Ostitis deformans. 
Leider ist zur Zeit eine histo- 
logische Nachkontrolle nicht 
mSglich. 

Abb. 14:. Fall 3, t~., John, geb. 1876, 77jdhrig. 
Page to ide r  K n o c h e n n m b a u  im distalen Frak tnr -  
f r a g m e n t  Yon Tibia und  Fibula  links. Weichteil- 

schwellung und starke venSse Stauung'. 
A n f n a h m e  v o m  Februar 1953 

Diskussion 
Unsere 3 F~lle entspre- 

ehen durchaus den Krite- 
rien, welche LI]~VtCE :[fir 
das ,,remaniement pag6toide 
post t raumat ique"  ~ufgestellt 
hat.  I m  Gegensatz zu 
LI]~VlCE, bei dessen Beispielen 
h~ufig nur eine Contusion 
mit  subperiostalem H~ma- 
tom vorliegt, ist in unsern 
Fgllen das initiale Trauma 
recht sehwer: Stets handelt 
es sich um eine Fraktur  
eines oder zweier langer 
RShrenknochen der untern 
Extremit~t.  

Im  Zeitpunkt des initialen 
Traumas ist der betre]/ende 
Knochen noch vollkommen 
normal (Fall 1 und 2), wie 
sieh aus den RSntgenbildern 
der beiden ersten Fs er- 
gibt. Fiir unser drittes Bei- 

spiel lgSt sich diese Annahme leider nicht durch gSntgenaufnahmen 
belegen, doch sprechen verschiedene Tatsachen sehr in diesem Sinne: 
Vor dem Trauma bestehen gar keine subjektiven und objektiven St6- 
rungen; das Trauma selbst ist genfigend krKftig, um einen gesunden 
Knoehen zu frakturieren; nach der Frakturheilung innert normaler 
Zeit besteht wieder ein freies Intervall  yon mehrj~hriger Dauer. 

Die ersten klinischen Erscheinungen des posttraumatischen Knochen- 
umbaues treten erst einige Jahre (9,12,16 Jahre) naeh dem initialen Unfall- 
ereignis ~uf und ffihren den Patienten schliel31ieh zum Arzt. Patient  1 
und 2 leiden unter Schmerzen, wi~hrend bei Pat ient  3 eine Fraktur  
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Abb. 15. Fall 3, F., John, geb. 1876, 77jghrig. t~emanienlent  pag6toide  yon Tibia  und  F ibula  
l inks,  axial-str~itmig'er U m b a u  des Gesamtscha f t e s  u n 4  Verb i egung  der T ib ia .  A u f n a h m e n  

yore F e b r u a r  1953 

- -  wahrscheinlich durch sehr kleine Gewalteinwirkung entstanden - -  
das erste fal~bare Symptom darstellt. Erst jetzt werden die Knochen- 
ver~nderungen entdeckt, die schon recht ausgedehnt, aber noch immer 
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auf das ursprfinglich traumatisierte Gebiet beschrgnkt sind. So ist im 
Fall 1 das proximale Frakturfragment,  im Fall 2 die unmittelbare Frak- 
turumgebung befallen, wghrend sich die Ver//nderung im Fall 3 auf die 
distalen Fragmente beider Knochen beschr/~nkt. 

Rgntgenologisch ]assen sich die Ver/~nderungen nicht yon einer 
klassischen Ostitis deformans Paget unterscheiden. Fail 1 entspricht 
vol]kommen dem str/ihnig-porotischen Typ einer monostischen Teiler- 
krankung mit scharfer konvexer Grenze gegen das gesunde Knochenge- 
biet. Auch im Fall 3 linden sich strghnig-polycystische Ver~inderungen, 
welehe durch kalkarme Umbaufelder eingeleitet werden. Ws der 
langen Beobachtungszeit fiber 12 Jahre 1/~Bt sich einerseits ein Fort- 
schreiten des Prozesses, andererseits eine deutliche Sklerosierung des 
pathologischen Knochens feststellen. Doch greifen die Ver//nderungen, 
wie dies LI~VRE ffir das remaniement paggtoide betont, nicht fiber die 
ursprfinglich frakturierten Knochen hinaus. Fall 2 zeigt im I~Sntgen- 
bild einen Umbau des Frakturgebietes in eine unscharf begrenzte, 
sehwammige Spongiosa, deren Deutung rSntgenologisch betr/~chtliche 
Schwierigkeiten bietet. 

Auch die blutchemischen Werte yon Fall 1 und 3 (Calcium und Phos- 
phate im Bereich der Norm, alkalische Phosphatase leicht vermehrt:  
8,2 bis 11,6 Bodanski-E) stimmen mit der Ostitis deformans fiberein, 
wie das yon I~II~Vt~E erw/ihnt wird. Dagegen konnten wit die yon ibm 
beschriebene lokale Uberw~rmung der t tau t  und die verst/~rkte arterielle 
Pulsation nicht nachweisen. An /~ugerlich sichtbaren Ver/~nderungen 
sind bei den beiden Tibiaf/~llen die Verdickung und Verkrfimmung des 
Knochens zu erw/~hnen. Im Fall 2 (Obersehenkel) dagegen ]assen sich 
die Ver/~nderungen wegen der versteckten ],age des Knochens und der 
sehr diskreten Deformierung nur im RSntgenbild erkennen. 

Ein Fortschreiten des Prozesses ist nur im Fall 3 bei einer Beobach- 
tungszeit yon 12 Jahren festzustellen. Die Ver//nderungen greifen jedoch 
nicht iiber die ursprfinglich erkrankten Knochen hinaus. Es kommt 
eher zu einer gewissen Stabilisierung des Prozesses in Form der deut- 
lichen Sklerosierung - -  Befunde, die auch yon L I ~ v ~  erw/~hnt werden. 
Bei Fall 1 und 2 ist w/ihrend einer Beobachtungszeit yon 12 Monaten 
bzw. 4 Jahren keine sichere Progredienz festzustellen. 

Das klinische Bild unserer F/~]le l//,13t sich also in jeder Beziehung als 
posttraumatischer monostischer (bzw. diostischer) Paget auffassen. Der 
histiologische Befund dagegen zeigt interessante Besonderheiten, die 
sich yon dem gewohnten Bild der Ostitis deformans wesentlieh unter- 
scheiden. Am deutlichsten lassen sieh die Untersehiede zwisehen dem 
remaniement pag6toide und der Ostitis deformans Paget anhand unseres 
ersten Falles zeigen: 
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Bei beiden Vorg~ngen wird die ursprfingliche Compact~ in einen 
spongiosa~hnlichen Knochen mit zah]reichen k]einen B/~lkchen um- 
gewandelt. Wghrend diese beim Paget ganz ungeordnet nebeneinander 
zu liegen scheinen, lassen sie beim pagetoiden Umbau deutlich eine 
funktionelle Anordnung erkennen, indem sie vorwiegend ]~ngliche 
Formen aufweisen und in axiMer Richtung verlaufen. Der grundlegende 
Unterschied ]iegt jedoeh im Aufbau des einzelnen Bi~lkchens. Das PAGET- 
B/ilkchen ist aus vie]en unregelms kleinen Fragmenten zusammen- 
gesetzt, welche durch zah]reiche zackige, breite Kittlinien miteinander 
verbunden sind, wodurch die klassischen MosMkstrukturen entstehen. 
Das Bglkehen des ,,remaniement pag~toide" dagegen besteht aus dureh- 
gehenden, meist axial orientierten Lamellen, die nut yon wenigen zarten, 
bogenfSrmigen Kittlinien unterbroehen werden. Offenbar handelt es sieh 
dabei um Reste der alten HavERssehen Osteone, die beim Abbau der 
Comloaeta versehont geblieben sind. Die PaaET-Bglkehen dagegen sind 
als Neubildungen zu betraehten, welehe die ehemMige Compaeta ersetzt 
haben. Die rSntgenologiseh nieht zu unterseheidenden Bilder der lamel- 
lgren Aufblgtterung der Compaeta kommen somit dureh zwei versehie- 
dene Meehanismen zustande. StiehwortmgBig lassen sieh diese Vorggnge 
wie folgt eharakterisieren: 

Ostitis deformans Paget: Knoehenabbau und Ersatz des abgebauten 
Knoehens dutch kranken Knoehen mit typiseher MosMkstruktur. 
Abbau- und Aufbauvorg//nge in buntem Wechsel nebeneinander. 

,,Remaniement loaggtoide": vorwiegend Knoehenabbau mit Zer- 
legung der Compaeta in einzelne Fragmente. Aufbauvorggnge fehlen 
fast vollstgndig, deshMb nur selten MosMkstrukturen. 

Die fJbereinstimmung mit der Ostitis de/ormans Paget ist also nut eine 
rSntgenologische, nicht aber eine histologische; sie kommt dadurch zu- 
stande, dab beim PAGET-Umbau der Knochen entsl0rechend den mecha- 
nisch-statischen Verhs besonders in den Zug- und Drucklinien 
wiederaufgebaut wird, wghrend das ,,remaniement pagdtoide" beim 
Knoehenabbau die Zug- und Druckstrukturen verschont. Das Ender- 
gebnis ist zwangsl/~ufig ffir die Makrostrukturen ein sehr//hnliches : eine 
klassische hypertrophische Atrophie. 

Im Knochenmarlc lassen sich keine eindeutigen Unterschiede erkennen. 
In beiden F/illen findet sich ein blutbildendes, hyper/imisches Mark, das 
stellenweise 6demat6s durchtr/~nkt ist und kleinere l~undzelleninfiltrate 
aufweist. Allerdings enth/ilt es bMm klassischen Paget bedeutend mehr 
Osteoblasten entlang den Knochenb/~lkchen, w/~hrend beim,,remaniement 
pag6toide" fast ausschlieB]ich Osteoclasten gefunden werden. 

Unser Fall 2 zeigt gewisse Abweichungen yore eben geschilderten 
Bild. Die Knochenb/ilkchen sind bedeutend plumper und breiter als jene 
des Tibiaschaftes Nr. l. Sie h//ngen meistens miteinander zusammen, 
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indem sie ein engmasehiges Netzwerk bilden. Funktionelle Makrostruk- 
turen sind nieht zu erkennen. Auch der mikroskopische Bau der B/~lkchen 
ist im ganzen etwas unregelm/H3iger. An der B/~lkchenoberflgche liegen 
zahlreiche Osteoclasten, aber auch Osteoblasten. Der Knochen steht 
also zweifellos in einem lebhaften Umbau,  was sich aueh an der reeht 
groi3en Zahl der Kittlinien/~uBert. Diese sind jedoeh meistens zart  und 
bogenfSrmig. Eigentliehe Mosaikstrukturen mit breiten, zaekigen Kit t-  
linien linden sich nur an wenigen umsehriebenen Ste]len. Es kann also 
aueh in diesem Beispiel nieht yon einem PAGETknochen gesprochen werden. 

Die Strukturversehiedenheiten zwischen dem ausgesproehen poro- 
tisehen Fall 1 und dem deutlich sklerotischen Fall 2 erkl/~ren sich in 
erster Linie dutch den grot~en Altersunterschied zwisehen den beiden 
Patienten. W/~hrend der noch jugendliche Patient  2 ein im iibrigen nor- 
males Skelet aufweist, zeigt sich beim 76j/~hrigen Patienten 1 eine gene- 
ralisierte Altersosteoporose. Deren Ursaehe ]iegt bekanntlich in einer 
verminderten T/~tigkeit der Osteoblasten. Dies kommt  auch beim 
pagetoiden Knochenumbau zum Ausdruck, indem im Fall 1 der Anbau 
neuen Knoehens mit dem iiberm/s Abbau bei weitem nieht mehr 
Schritt zu halten vermag. Beim Patienten 2 dagegen ist die Osteoblasten- 
t/~tigkeitnoehlebhaft undsomiteinraseher  Ersatz des ver]orengegangenen 
Knochens mSglieh. Eine weitere Ursache fiir das atypisehe Bild yon 
Fall 2 liegt offenbar darin, da$ der Proze$ noeh in roller Entwieklung 
steht und in keiner Weise zu einem endgfiltigen AbschluB gekommen ist, 
was sich auch an der mitten im pathologisehen Knochen gelegenen 
Umbauzone zeigt. 

Auch unser Beispiel 3 st immt im histologisehen Bild nicht vollst/~ndig 
mit Fall 1 iiberein. Das zur Untersuchung gelangte Knochenstfiek 
zeigt wohl eine in zahlreiche B/~lkehen aufgelSste Compacta. Die B/~lk- 
ehen bestehen aus lamell/~rem Knoehen. Neben der ]aeun/~ren Resorp- 
tion dutch Osteoclasten finder an ihnen abet aueh ein lebhafter Anbau 
dureh Osteoblasten start.  Entseheidend ist aber auch bier wieder das 
~ehlen typiseher Mosaikstrukturen, was uns bereehtigt, den Fall als 
, ,remaniement pagdtoide" und nicht als zur Ostitis deformans Paget  ge- 
hSrig zu betrachten. Leider war es nieht mSglieh, bei der letzten Kontrolle 
im Jahre 1953 eine erneute Probeexcision aus dem erkrankten Knochen 
vorzunehmen, obsehon sich dadurch eine Reihe interessanter Fragen 
h/~tten abkl/~ren lassen. Is t  das histologisehe Bild noeh immer gleieh wie 
vor 12 Jahren oder hat es sieh entsprechend dem RSntgenbild ver/~ndert ? 
Liegt vielleicht jetzt  aueh histologisch ein klassisches PAGET-Bild mit  
Mosaikstrukturen vor ? Handelt  es sich bei dem besonderen histologischen 
Aspekt unserer F/~lle mSglieherweise doch um Friihstadien einer Ostitis 
deformans Paget, die sieh bei ]/~ngerem Verlauf zu einem klassischen 
PAGET-BiId entwiekelt h~tten ? Zur endgiiltigen Beantwortung dieser 
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Fragen wird es notwendig sein, entspreehende F/~lle fiber Jahre hinaus 
kliniseh, r6ntgenologiseh, aber aueh histologiseh zu kontrollieren. 

Vorlgufig scheint jedoeh eine Abgrenzung des ,,remaniement pagdtoide 
poBt-traumatique" son der lclassischen Ostiti8 deformans Paget als besondere 
Krankheitseinheit gerechtfertigt. Charakterisiert ist dieses Syndrom 
einerseits dutch das besondere histologisehe Bild, andererseits dureh die 
Anamnese, welehe stets ein sehweres Trauma des betreffenden Knoehens 
aufweist. Wie schon LOOSE~ betonte, kann ein Trauma nur dann als 
auslSsende Ursaehe eines Xnoehenumbaus betraehtet  werden, wenn 
erstens dieser Umbauprozeg auf die Einwirkungsstelle des Traumas 
beschr/~nkt ist oder yon dieser aus sieh entwiekelt, und wenn zweitens 
nachgewiesen werden kann, dab die Erkrankung des Knoehens vor dem 
Unfall sicher nieht bestanden hat. Bei unseren ersten Fallen sind diese 
Bedingungen erffillt, im Fall 3 ebenfalls mit  groger Wahrseheinliehkeit 
zutreffend. Es darf also in allen 3 F/~llen ein Kausalzusammenhang zwi- 
sehen Trauma und nachfolgendem Knoehenumbau angenommen werden. 

Wenn nun aueh das Trauma als Ursaehe des ,,remaniement pag6toide" 
zu betraehten ist, so lassen sieh fiber die Pathogenese nur hypothetisehe 
Aussagen maehen. Knoehenfrakturen entspreehend unseren Fgllen oder gar 
Belastungen, wie sie LI~VRE anfiihrt, sind auBerordentlieh h/~ufig. Doch 
ffihren sie nur bei den wenigsten Individuen zu einem pagetoiden Kno- 
ehenumbau. Die ausl6sende Ursaehe des Umbans suehen wit bei unseren 
F/~llen am ehesten in einer abnormen Fragmentstellung bei der Fraktur-  
heilung. Sie ist zwar nieht ohne weiteres im RSntgenbild ersiehtlieh, 
wirkt sieh aber doeh damn aus, dab das Frakturgebiet  dauernd fiber- 
lastet bleibt und zu einer Spannungsspitze im Sinne K/~NTSCHERs wird. 
Dies ist besonders in den F/~llen 2 und 3 dureh R6ntgenkontrollen zu 
belegen. Ein weiteres wiehtiges Argument ffir die Bedeutung meehaniseh- 
statiseher Faktoren ist die Tatsaehe, dab in der fiberwiegenden Mehr- 
zahl der Fglle yon ,,remaniement paggtoide" die untere Extremitgt  
betroffen ist. 

Sehwieriger zn erkl/~ren sind allerdings die F/ille, bei welehen das 
initiale Trauma lediglieh in einer starken Kontusion des Knoehens 
besteht. Sie ffihren zur Annahme, dab offenbar aueh ein Zirkulations- 
faktor eine t~olle spielen dfirfte, wobei eine posttraumatisehe Hypergmie 
vor allem den Knoehenabbau f6rdert und eine sp/~tere Iseh/~mie znr 
Fixation des Zustandes im Sinne einer hyl0ertropisehen Atrolohie ffihrt. 
Die Bedeutung, die der posttraumatisehen Zirkulationsst6rung im 
,,remaniement pag6toide" zukommt,  zeigt sieh aueh eindrfieklieh in der 
ungew6hnlieh starken Vaseularisation des Knoehenmarkes in den Um- 
banbezirken. In  allen 3 Beobaehtungen ist das Knoehenmark yon nn- 
gemein zahlreiehen, s tark geffillten Gefggen durehzogen, die z. T. aus- 
gesproehen ausgeweitet erseheinen. Das Mark zeigt die eharakteristisehe 
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6dematSse Durchtri~nkung, wie sie auch bei der SvDECKschen Atrophie 
gefunden wird. Der Gef/~Btypus ist schwer zu klassifizieren. Es handelt 
sieh um Capillaren, Pr~eapillaren, abet zweifellos auch um postcapill/ire 
Venen. Man kSnnte in dieser Beziehung in der Beobachtung 1 mit 
ausschlieBlichem Befall des proximalen Fragmentes und in Beob- 
achtung 3 mit ausschlieBlichem Befall des distalen Fragmentes yon einer 
chronischen SuDECKschen Atrophie sprechen. Das Problem ist damit 
aber nicht erschSpft, wie die Beobachtung 2 zeigt, bei welcher der Um- 
bau nicht eine zirkulatorisehe Einheit, sondern beide Frakturfragmente 
in unmittelbarer Frakturumgebung betrifft. 

Welches nun auch die unmittelbare Ursache des Knochenumbaus sei, 
so entsteht durch den Umbau jedenfa]ls ein biologisch minderwertiger 
Knochen, welcher den an ihn gestellten Anforderungen immer weniger 
zu genfigen vermag. Der UmbauprozeB kann deshalb nicht zur Ruhe 
kommen und tr i t t  in eine chronische Phase ein. - -  Die Analogie zu 
anderen chronischen Krankheitsprozessen, welche sich yon einer primer 
gesetzten L/~sion aus schleichend weiterentwickeln (chronische Glome- 
rulonephritis oder Lebercirrhose), liegt auf der Hand.- -Besonders  sch6n 
kommt dieses MiBverh~iltnis zwischen mechanischer Beanspruchung und 
Widerstandsf~higkeit des umgebauten pagetoiden Knochens in unserem 
Fall 2 zum Ausdruck, in Form der sieh ausbildenden Looss~gschen 
Umbauzone, welche ja als Dauerfraktur in einem pathologischen Kno- 
chen zu betrachten ist. Bei geeigneten therapeutischen MaBnahmen, 
welche die mechanische Beanspruchung herabsetzen, kann schlieBlich 
ein Gleichgewichtszustand zwischen Anforderungen und Leistungsfi~hig- 
keit erreicht werden, wodurch der UmbauprozeB zu einem gewissen 
Stillstand kommen kann. Ein Beispiel daffir ist unser Fall 3, der mit dem 
Stfitzapparat fiber Jahre hinaus beschwerdefrei bleibt, wobei sich auch 
im RSntgenbild eine deutliche Konsolidation der erkrankten Knochen 
nachweisen li~Bt. 

Zusammenfassung 
Als ,,remaniement pag6toide posttraumatique" bezeichnet LI~VRE 

einen posttraumatischen Knochenumbau, welcher klinisch und r6ntge- 
nologisch vollkommen mit der idiopathischen klassischen Ostitis defor- 
roans Paget fibereinstimmt, aber auf den vom initialen Trauma betrof- 
fenen Knochen beschrankt bleibt. 

Drei einschl/~gige Beobachtungen, wo sich im AnschluB an eine Schaft- 
fraktur eines langen RShrenknochens pagetoide Strukturen entwickelt 
haben, werden eingehend beschrieben. Anatomisch finder man vor allem 
einen lebhaften gezielten Knochenabbau mit Aussparung der Zug- und 
Drucklinien, der zu einer lamell~ren Aufbliitterung der Compactamittel- 
schicht und einer hypertrophischen Atrophie der Spongiosa ffihrt. Das 
histologische Bild kann durch Aufbauvorg~nge und Dauerfrakturen 
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(LoosERsche  U m b a u z o n e n )  s t a rk  mod i f i z i e r t  werden .  Es  k o m m t  a b e r  

n i c h t  zur  E n t w i c k l u n g  t y p i s c h e r  M o s M k s t r u k t u r e n .  P a t h o g e n e t i s c h  

d i i r f te  de r  PAgET-/ ihnl iche  K n o c h e n u m b a u  m i t  m e c h a n i s c h e r  LTberbean- 

s p r u c h u n g  des F r a k t u r g e b i e t e s  u n d  p o s t t r a u m a t i s c h e n  Z i rku la t ions -  

s t S r u n g e n  in  B e z i e h u n g  s t e h e n  u n d  eine besonde re  F o r m  e iner  chroni-  

schen  ScDECxschen  A t r o p h i e  dars te] len .  
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