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Seitdem Rowland 1938 in seiner Arbeit uber den Morbus 
Schuller-Christian die erste Erklarung der Pathophysiologie 
dieser Erkrankung, die lange vorher von Hchuller & Christian. 
beschrieben wurde, gegeben hatte, sind mit jedem Jahre  mehr 
derartige Falle veroffentlicht worden. Rowland hatte 2 Falle 
selbst beobachtet und dazu 14 in der Literatur gefunden. Spater 
sammelten Chiari 29 und Henschen 57 Falle. Der letztere teilt 
sie klinisch und pathologisch in 8 Gruppen ein. Natali fuhrt 
1934 66, Sundelius 1935 63 und Dnuksys im Dezember 1935 124 
Falle an. 

Versucht man die in der Literatur bisher beschriebenen Falle 
zu sammeln so stosst man auf grosse Schwierigkeiten. Ein und 
derselbe Fall wird nicht selten von mehreren Verfassern zu ver- 
schiedenen Zeiten beschrieben, und die Nomenlrlatur ist nicht 
einheitlich. 

Zahlreiche Namen wurden fur die Erkrankung vorgeschlagen : Hands 
Krankheit, Christians Syndrom. Schullers Krankheit, Morbus Schuller- 
Christian, Hand-Schuller-Christian, Xanthomatosis generalisata, Xantho- 
matose vom Typus Schuller-Christian, Lipoidgranulomatose, Lipoidhisto- 
cytose, Lipoidose, Lipoidosis cholesterinica granulomatosa Schuller-Chri- 
stian, Reticuloendoiheliose, Landkartenschadel, la Dysostose hypophy- 
saire, Xanthomatose craniohypophysaire, etc. 

Ein Urteil iiber die wirkliche Anzahl der bisher bekannten 
lpiille ist deshalb nur  sehr schwer zu gewinnen. Der Verfasser 
liat jedoch eine Zusammenstellung zu machen versucht, bei der 
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allerdings auch atypische Falle von Schuller-Christian mitge- 
nommen wurden, z.B. also auch solche, die nur eines der drei 
Symptome aufwiesen. Hierbei wurden in  der Literatur bis zum 
Herbst 1938 ca. 220 Falle gefunden. Eine exakte Zahlenangabe 
scheint nach dem eben gesagten nicht moglich zu sein, beson- 
ders da ein Teil der Literatur nicht zuganglich war. 

Da  viele der vorhandenen Literaturverzeichnisse luckenhaft 
sind, habe ich eine Vervollstandigung versucht und am Schlusse 
dieser Arbeit die beschriebenen Falle zusammengestellt. Dabei 
wurde im Hinblick auf die Kasuistik nur  eine Arbeit fur jeden 
in der Literatur beschriebenen Fall angegeben. Haben also meh- 
rere Verfasser denselben Fall unter verschiedenen Gesichtspunk- 
ten behandelt, so wird nur  die wichtigste oder erste Mitteilung 
angefuhrt. Auf weitere Arbeiten von besonderem Interesse wird 
im Text hingewiesen. Leider gelang es jedoch auch hier nicht, 
die gesamte Literatur ausfindig zu machen. 

Aus der wohl studierten Geschichte der Erkrankung (Henschen, Chiari, 
u. a.) sol1 nur Frasers Bemerkung angegeben werden, dass T. Schmith 
als erster einen Fall. der vermutlich zu dieser Krankheitsform gehiirt, 
mitgeteilt hat. Nach Fraser beschrieb Schrnith 1865 in der ,Transaction 
of the Pathological Society of London<< ein 41h jahriges Miidchen, das 
ihn wegen einer fluktuierenden und pulsierenden Anschwellung im Nacken 
aufgesucht hatte. Wegen der Pulsation wagte er nicht zu incidieren. All- 
iniihlich entstanden mehrere Knochendefekte des Schkdels. EB ltam zum 
Exitus, und Schmith fand bei der Sektion u. a. einen Herd a m  ICopf, 
den er als ,a dried-up abscess< erklart. Schrnitli’s Beschreibung des Falles 
ist unvollstandig. 

Der Morbus Schuller-Christian ist eine Xanthomatose und, 
wie bekannt, durch die Trias : Schadeldefekte, Esophthalmus 
und Diabetes insipidus gekennzeichnet. Nicht selten sind jedoch 
nur ein oder zwei dieser Symptome vorhanden. Haufig sind 
ausserdem durch Xanthomablagerungen hervorgerufene Defekte 
der langen Rohrenknochen, ein etwas verlangsamtes Wachstum, 
Bahnausfall und zuweilen auch verschiedeiiartige santhomatose 
Hautaffektionen. Der Cholesterolwert des Blutserums ist nieist 
erhoht. Pathologisch anatomisch findet man im Skelett und 
manchmal in gewissen Organen granulomatoses Gewebe und 
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cholesterolhaltige Schaumeellen. Die ICrankheit verlauft lang- 
Sam und zeigt gewohnlich Exacerbationen und Remissionen. I n  
der Regel werden jiingere Individuen betroffen, aber sie ist so- 
wohl bei 2- wie 70-jahrigen beschrieben worden. 

Obwohl die Knochenxanthomatosen und der Morbus Schiil- 
ler-Christian mit seinen mehr oder weniger atypischen Formen 
nicht mehr zu den grossten Seltenheiten gehoren, ist die Krank- 
lieit doch in vieler Hinsicht noch unaufgeklart. Hiervon zeugen 
die eahlreichen widersprechenden Ansichten der Literatur, be- 
sonders iiber die Pathogenese. Deshalb scheint es auch berech- 
tigt, die Kasuistik durch einen weiteren Fall zu vermehren, be- 
sonders da dieser in vieler Hinsicht eigenartig ist. 

Es handelt sich um einen 16-jlhrigen schwedischen Knaben. Keine 
erhlichen Erlirnnkungen in der Familie, Geschwister gesund. Der Knabe 
war sonst gesund, aber hatte seit seinem 6. Jahre wiederholte Knochen- 
hriiche gehabt, die alle nach der Beschreibung wahrscheinlich Spontan- 
fralituren waren. E r  war deshalb verschiedentlich in  der hiesigen Klinili 
und wurde zum ersten Ma1 im Jahre 1927 wegen einer rechtsseitigen 
subtrochantiiren Querfraktur aufgenommen, die er sich bei einem Fall 
von einem Stein zugezogen hatte. Wurde nach einigen Monaten mit in 
gnter Stellung konsolidierter Fraktur  entlassen. Den nachsten Knochen- 
brnch bekam er lY32, als er einen Ball wegstossen wollte. Es handelte 
sich rim eine subtrochantlre Querfraktur, jetzt des linken Femur. 2 
Monate spliter war der Knochen geheilt, und der Knabe verliess das 
Krankenhaus, kehrte aber schon im Februar 1933 mit einer Refraktur 
zuriicli, die er sich einen Ifonat vorher zugezogen hatte, als er auf dem 
Eise hingefallen war. Riintgenologisch fand sich eine stark ausgesprochene 
Coxa valga und eine neue Fraktur  an der Stelle der alten. Exakte Re- 
position, Gipsverband. Die Fragmente verschoben sich jedoch im Gips, 
und es konnte spater keine ideale Lage erhalten werden. Im April liess 
man den Patienten im Gehstuhl herumgehen, aber schon nach 14 Tagen 
bekam er ohne besonderen Anlass, als er auf war  und ging, eine erneute 
subtrochantare Fraktur ,  dieses Ma1 auf den rechten Seite. Auszug aus 
dem Rontgenbefund am 18.5.1955: ,Jetzt zeigt sich eine ziemlich symme- 
trisch gelegene Fraktur  des rechten Femur. Ausserdem mehrere Iiings- 
ovale Aufhellungen in der Spongiosa wie bei Ostitis fibrosa. Aufnahmen 
verschiedener Teile des Skelettes zeigen zahlreiche, verstreute, blasen- 
fiirmige Verdunnungen von f u r  eine Ostitis fibrosa generalisata recht 
typischem Aussehencc. Calcium im Blut : 10,5 mg yo. Am 2.6. (ca. 2 Monate 
p. frakt.) fand man eine betriichtliche Vermehrung des Callus. Auch die 
Verdiinnung der Spongiosa um die Fraktur  herum hatte durch endostalen 
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Callus abgenommen. Auf Wunsch der Eltern murde der Pat. am 29.7.1933 
entlassen, aber eine baldige Wiedereinlieferung zwecks eventueller Opera- 
tion angeraten. (Verdacht auf Parathyreoideaadenom). 

Seit der letzten Fraktur  hatte nun der Patient zunehmende Beschwer- 
den beim Gehen, teils wegen der zunehmenden Fehlstellnng und teils 
wegen der Verkurzung des linken Beines. Die Beine seien Briiftig gewe- 
sen, und es sind auch keine neuen Frakturen aufgetreten. Keine Kopf- 
Arm- oder Beinschmerzen. Kein zeitweise vermehrter Durst, keine Augen- 

Abh. 1. 

symptome. Kein abnormer Zahnausfall. Der Pat. ha t  grosse Pigment- 
flecke an dem Kiirper, weiss aber nicht wielange sie schon vorhanden 
sind und hat  keine Beschwerden clavon. - Wegen zunehinender Geh- 
beschwerden suchte er die Poliklinik der Kruppelanstalt in Hiilsingborg 
im September 19.36 auf, und man riet zu einem Klinikaufenthalt. 

Bei der hufnahme im November 1936 zeigte sich folgendes Bild : Etwas 
untersetzter, schwiichlicher Knahe. Marlzmte Dystrophie der Genitalien. 
Der Patient ist fast 16 Jahre alt, ha t  aber keine Scham- oder Achselbe- 
haarung. Etwas vermehrter Fettansatz am Bauch. Auf der Hals-, Achsel-, 
Brust-, Bauch-, Ober- und Unterarmhaut unregelmgssig verteilte, bis dop- 
pelt handflachengrosse, teilweise konfluierende, hellbraune Pigmentfleclre, 
die gegen die ubrige, recht trockene und blasse Haut scharf abgegrenzt 
sind, ihr Nveau jedoch nicht iiberragen (siehe Fig. 1). An den Beinen 
keine derartigen Flecke. Breites, grobes Gesicht. Keine sichere Defor- 
mierung des Gesichtsskelettes. Leichter Epicanthus. Kein Esophthalmus. 
Skleren ohne Befund. Pupillen ohne Befund und mit normaler Realrtion. 
Graefe, Stellwag und Miibius negativ. - Haar  und Schldelkalotte ohne 
Befund. Thyreoidea ungefahr normalgross und von normaler Konsistenz. 
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Am Hals kein pathologischer Palpationsbefund. Herz und Lunge physika- 
lisch ohne Befund. Blutdruck 13OJSO. Bauch: Leber und Milz nicht pal- 
pabel. Rachen : Einige lrariose Unterkiefsrzahne, im iibrigen kein Be- 
fund. Keine losen Zahne. Driisen : Mandelgrosse Driise hinter dem linken 
Kieferwinkel. Keine vergrosserten Inguinal- oder Achseldriisen. Lebhafte 
Reflexe. 

Hkelett : 

Thorax : Leichte Harrison'sche Furche und angedeutete Trichterbrust. 
Kein abnormer Palpationsbefund. 

Arme: ohne Befund. Hande kurz und mit etwas plumpen, nicht ab- 
norm weichen Fingern. Keine Trommelschlagelform. 

Der Riicken zeigt eine massige linkskonvexe statische Skoliose, sonst 
0. B. 

Beine: Starker Watschelgang. Die Beine sind so stark adduziert, dass 
der Pat. sie nur schwer aneinander vorbel fiihren kann. Trendelenburg- 
'sches Phanomen auf beiden Seiten positiv. Starke Deformierung beider 
Trochanterregionen (Fig. 2 u. 3) mit betrachtlicher Verschiebung nach 

Abb. 2. Abb.  3. 

oben, besonders links. Das linke Schenkelbein ist 5?Ll cm kiirzer als das 
rechte. Geringe Dluskelatrophie und Herabsetzung der groben Kraft. 
Flexion und Abduktion sind eingeschrankt, die iibrigen Bewegungen auf- 
gehoben. Eine Beschreibung der Rontgenbilder folgt auf Seite 81. 
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Wegen der starken Behinderung des Ganges wird dem Patienten eine 
Operation vorgeschlagen. 

18.11.1936 : Subtrochant&re Keilosteotomie des rechten Femur. Resek- 
tion eines G-7 cm langen Keiles aus dem bogenfiirmig deformierten, auf- 
getriebenen subtrochantaren Gebiet. Osteosynthese mit rostfreiem Draht. 
Das Priiparat bestand aus dem subtrochantaren, stark aufgetriebenen 
Gebiet des Femur und bildete einen keilformigen Cylinder, dessen grosste 
Liinge 6 7  cm betrug, wiihrend die kiirzeste nur 4,5-5 em war. Der 
Cylinder wurde der Lange nach zersagt. Dabei zeigte sich, dass die nor- 
male Knochenstruktur vollstlndig verschwunden war. Der ganze Kno- 
chen bestand aus einer kompakten Masse ohne deutliche Differenzierung 
in Cortikalis und Spongiosa. Auf der Schnittflache konnten lrleinere 
fibriise Gebiete, in denen der Knochen weicher als normal zu sein schien, 
von - auf der medialen Seite - mehr sklerotischen, harten, unscharf 
begrenzten unterschieden werden. hfakroskopisch war kelne sichere E'rak- 
turlinie zu sehen, ein Rontgenogram deckte jedoch eine ziemlich gut be- 
grenzte, verdiinnte Zone auf, die quer durch das Prliparat verlief. Die 
eine Halfte wurde zur Untersuchung in das Pathologische Institut ge- 
schickt. Mikroskopische Untersuchung : (Professor A. Lindau) >>Das ein- 
gesandte Przeparat wurde nach Entkalkung untersucht und zeigt ein be- 
sonderes und eigentiimliches Bild. Das Knochengewebe ist viillig regellos 
angeordnet mit plexiform verlaufenden, diinnen Knochenlamellen, die so- 
wohl lakunare Resorbtion wie auch Neubildungsprozesse aufweisen. Nor- 
males Fettmark fehlt vollkommen. Statt dessen findet man ein stark 
fibriises Mark mit kraftigen kollagenen Fasern, die nicht selten recht- 
winklig aus dem Knochengewebe auszustrahlen scheinen. Osteoides Ge- 
webe wurde nicht gefunden, und das Bild gleicht nicht genau dem bei 
Ostitis fibrosa. Kine genauere Diagnose ist nicht miiglich, aber ein Kallus 
eines schon vorher verlndert gewesenen, niinderwertigen Knochens ist 
anzunehmen. Sind vielleicht Zeichen f u r  ein Parathyreoideaadenom vor- 
handen? Wie hoch ist der Kalkwert des Blutes? Kann es sich um eine 
D- oder C-Avitaminose handeln?cc 

Auf diese Befunde hin entschloss ich mich zu einer grundlichen Unter- 
suchung des Falles. Das ganze Skelett wurde gerontgent, und Calcium im 
Blutserum bestimmt, das 11,2 mg 7 betrug. Balkuntersuchungen des 
Urins wurden 5-ma1 zu verschiedenen Zeiten innerhalb von 3 Wochen 
xusgefuhrt. Als Vergleich diente hierbei ein Kontrollpatient gleichen Al- 
ters und Gewichts. Beide bekamen gleiche DiXt in gleicher Quantitat. 
Die Resultate zeigten im Vergleich zu dem Kontrollpatienten eher niedrige 
Werte. Die zeitweise gemessenen Urinmengen betrugen immer um 8% 
1000 ccm in 24 Stunden, und das spezifische Gewicht variierte innerhalb 
der normalen Grenzen. Die wiederholt ausgefiihrten Bence-Jones-Proben 
waren negativ. Verschiedentlich gepriifte Pirquets negativ. Dagegen er- 
hiihter Grundumsatz von + 42 70 und einen hlonat spater + 30 70. 
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Rote Blutkiirperchen 4 400 000. Hb : 90 70. Weisse Blutkiirperchen 5800. 
Senlrung normal. Wassermann negativ. 

Differentialzlhlung der weissen Blutkiirperchen : Neutrophile 52 %, 
Eosinophile 10 To, Basophile 0 To, Monocyten 5 %, Lymphocyten 33 70. 
Wiederholte Untersuchungen zeigten auch spiiter eine Eosinophilie von 
ca. 10 %. 

Faeces von normaler Konsistenz und Farbe. 
Am 13.4.1937 schien der Knochen klinisch und riintgenologisch lionso- 

lidiert zu sein, und der Patient stand mit einem Gehgips auf. 
Um die cysteniihnlichen Verdiinnungen zu untersnchen, wurde die linke 

Radiusdiaphyse auf gemeisselt. Dnbei kam man in ein haselnussgrosses 
Loch, das anscheinend normales Knochenmark enthielt. Ziemlich reich- 
liche Blutung. Die Hohlung wurde sorgfiiltig ausgeschabt, und das her- 
ausgemeisselte Corticalisstiick samt dem ausgeschabten Inhalt mikro- 
skopisch untersucht (siehe Seite 77) .  Gleichzeitig wurde die Probe- 
excision aus einem Pigmentfleck mit angrenzender normaler Haut  ge- 
macht. Mikioskopisch: ,In cler Subcutis nur in einzelnen Zellen sehr 
wenig melanotisches Pigment. Im Stratum germinativum der Epidermis 
dagegen ist ungewijhnlich vie1 Pigment vorhanden. Fettfiirbung negativcc. 
(A. Lindau). 

Der Pat. wurde am 24.5.1937 (lh Jnhr  p. O D . )  mit geringer Verkiirzung 
und guter Knochenstellung entlassen. Keine subjektiven Beschwerden, geht 
ohne Stock, was er vorher nicht lronnte. Wird zur Kontrolle nach 2 Mo- 
naten wiederbestellt. 

Bei der Vorstellung am 3.8.1937 gab der Pat. an, er fiihle sich vollig 
gesund und habe weniger Gehbeschverden als vorher. Objektiv war die 
Stellung und Beweglichlieit in der Hiifte wie bei der Entlassung. Der 
Knochen fiihlte sich kriiftig an. Am Skelett im iibrigen keine Besonder- 
heiten. Kein Exophthalmus oder Diabetes insipidus. Nervenstatus ohne 
Besonderheiten. 11.8. Rtjntgendiagram des Schiidels (Scholander) : >>Fast 
elfenbeindichte Striiktur der Knochen der mittleren SchHdelgrube, be- 
sonders des Sphenoicls, aber auch der umgebenden Knochen. Vor allem 
das Stirnbein und die Squama temporalis zeigen einen erhiihten Kalk- 
geh:ilt in Form etwas wolkiger Schatten, die peripher abnehmen. Die 
Processus clinoidei sind ebenfalls sehr lralkreich (fast eburnisiert) . 

Die Sella ist lrleiner als normal; Liinge 0,7 cm, Tiefe 0,7 cm. 
100 mma, also eine Verminderung der Sellagriisse. 
Die Untersuchung zeigt die vorher erwiihnte Hyperostose. Es handelt 

Serien von Knllrbestimmungen im Urin ergaben Werte von ca. 45-63 

Calcium im Serum 11,3 mg %. 
Nieren : riintgenologisch keine Konkremente. 
Wegen der eigentunilichen Skelettveriinderungen und des vielleicht 

sich wahrscheinlich um eine Osteitis deformans (Paget) <. 

mg/Tag. 
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etwas hohen Blutkalkwertes entschloss man sich zu einer explorativen 
E'reilegung der Parathyreoideae. 

Operation am 18.8.1937 (Bergendahl) : An der Stelle fur  die linke un- 
tere Parathyreoidea fand sich eine Druse, die sich durch ihre Griisse 
und helle Farbe von den ubrigen freigelegten Parathyreoideadrusen und 
von der Thyreoidea unterschied. Diese Ijriise wurde exstirpiert. Sie wog 
0,59 g und xar  1,5 X 0,8 X 0,7 em gross. Die spiiter vorgenommene mi- 
lrroslropische Untersuchung von Serienschnitten zeigte, >)dass das Gebilde 
zum griissten Teil aus aberrantem Thymusgewebe von normalem Aussehen 
bestand, in  dem sich eine 3 X 3 X 2 nun grosse, gut begrenzte Para- 
thyreoideadriise befandcc (Alf Sjovall). 

Die 2 Stunden vor und nach der Operation, und in den ersten dar- 
nuffolgenden Tagen ausgefiihrten Serumlialltuntersuchungen ergaben 
Werte zwischen 11,3 urid 11,5 mg 5%. 

Der Patient wurde am 27.8. mit cler Snweisung entlassen, sich nach 
2 Monaten zur Kontrolle wieder vorzustellen. 

Um vielleicht durch die pathologisch-anatoinische Untersuchung noch 
meitere Hinweise zu gewinnen, wurde auch die andere Halfte des aus 
dem Femur resezierten Keiles und die ,Radiuscystecc histologisch unter- 
sucht. 13.9. Milc?'o.sl~.ol,isciie Urztersucliung (Professor A. Lindau) : ,Das 
neue Priiparat zeigt ein wesentlich lebhafteres und anschaulicheres Bild 
als das  vorige. Man sieht eine Veranderung und starlien Umbau des Kno- 
chengewebes mit ganz dunnen Knochenlamellen in auffallend regellosem 
Verlauf und hluf ig  Zeichen lalruniirer Resorbtion. Die Markriiume wer- 
den durch ein zelireiches, fibrijses, nicht sicher entzundetes Gewebe aus- 
gefullt. Keine Riesenzellen. Dagegen findet man in vielen Markriiumen 
typische Xanthomzellen mit schaumigem Protoplasma und kleinen Ker- 
nen, die zentral und um ein lrleines Gefiss herum liegen. Die Fettfarbung 
ergibt hier ein stark Ijositives Resultat, und einige Markriiume sind zum 
grossen Teil mit lipoidhaltigen Zellen nngefiill t. Blutungen und braunes 
Pigment waren nicht zu finden, und das Priiparat zeigt kein typisches 
Bild einer Ostitis fibrosa. Die Zahl der Xanthomzellen mechselt nicht 
unbetriichtlich in den verschiedenen Schnitten. 

Radiusdiaphyse: Der Knochen hier ist wesentlich besser intakt a ls  
der des Femur und mirkt kompakt. Die FettfBrbung zeigt jedoch, dass 
auch hier einige Xarkriiume mit Xanthomzellen angefullt sind. 

Es handelt sich offenbar um eine cler sog. Lipoidosen mit Lokalisation 
im Knochensystem, am ehesten um einen Rlorbus Christian-Schuller, bei 
dem die Komponenten des pathologisch-anatomischen Bildes, wie bekannt, 
stark wechselnd sein Ironnencc. 

Bei der Kontrolluntersuchung am 26.10.1937 gab der Patient an, er 
ginge wieder schlechter, hinke stiirker und musse wiecler einen Stock 
haben. Im ubrigen hatte er sich gesund gefuhlt. Keine Kopfschmerzen, 
kein abnormer Durst. 



78 GUSTAF-ADOLF LANDOFF 

Man fand jetzt, dass der Patient etwa einen Zentimeter kurzer ge- 
worden war, aniimischer aussah, aber nicht a n  Gewicht abgenommen 
hatte. Der Allgemeinstatus im ganzen wie vorher. Leber und Milz waren 
nicht palpabel. Gesicht und Gehijr ohne Befund. Augenhintergrund 
normal. 

Der Varusknick des rechten Femur, ebenso wie die Winkelstellung der 
beiden Fragmente der Osteotomie hatten sich verstarkt, und das  Bein 
stand nun in einer Adduktion von ca. 20°. Der Knochen fuhlte sich kriif- 
tig an, und der Patient hatte a n  der Osteotomiestelle keinen Stoss- oder 
Knickungsschmerz. Das linke Bein und die Hufte haben sich seit den) 
vorigen Ma1 nicht veriindert. Trendelenburg auf beiden Seiten mehr aus- 
gesprochen als vorher. Sehnenscheiden und Muskelansatze ohne Befund. 
Zahlreiche klinische Untersuchungen murden ausgefiihrt : Calcium im 
Bliitserum war zwischen 11,3 und 11,5 mg%. Das Blutcholesterol zwischen 
186 und 228 mg% (Methode Hoppe-Seyler-Authenrieth) . Abgesehen von 
einer Eosinophilie von 9-10 % ist das Blutbild normal gewesen. Senkungs- 
reaktion nicht uber 5 mm pro Stunde. Blutungszeit normal, Koagulations- 
zeit etwas verkurzt. Probe nach Hess negativ. Bence Jones-Eiweisskorper 
iind Urinmengen ohne Befund. Die Temperatur war in der Regel etwns 
subnormal. 

Man entschloss sich nun zu einer Rontgenbehandlung der erkrankten 
Slrelettabschnitte und begann mit den Femora. Gleichzeitig wurden auch 
mit Zwischenriiumen von einigen Tagen Bestimmungen des Totalchole- 
sterols im Serum ausgefuhrt. Am Tage der Rontgenbehandlung fand man 
186 mg%, 4 Tage danach 223,5 mg% und nach weiteren 6 Tagen 194 mg%. 
Nach einer Pause von einer Woche wurden die Arme rontgenbestrahlt, und 
5 Tage danach fand man einen Cholesterolwert von 228 mg%. Wiihrencl 
dieser ganzen Behandlungsperiode erhielt der Patient Kalk- und Eisen- 
priiparate. Dabei hielten sich das Haemoglobin und die roten Blutkor- 
perchen fast konstant. 

Urn die Art der enostosenahnlichen Veriinderungen des Skelettes (siehe 
Rontgenbefund Seite 84) zu untersuchen, wurde am 10.11.1937 ein derarti- 
ges Rnochenstiick mit angrenzender Spongiosa aus  dem Metatarsalknochen 
des rechten grossen Zehes herausgemeisselt. Das Praparat zeigte makro- 
slropisck ein gut begrenztes, grobmaschiges, fast nussgrosses, sklerotisches 
Gebiet, das von einer augenscheinlich normalen, feinmaschigen Spongiosa 
uingeben war. 

Mikroskopisch Hhnelte das Praparat den fruheren aus dem Femur und 
Radius. Somit war die >>Hyperostosecc aus groben, unregelmassigen Kno- 
chenbiilkchen aufgebaut mit Zeichen f u r  Resorbtion und Neubildung. Sie 
grenzte direkt an die normale Corticalis. In  den a n  die Corticalis grenzen- 
den Gebieten waren die Knochenbiilkchen grober und plumper als i n  den 
mehr zentralen. in denen sie grazieler und seltener auftraten. In  der 
Spongiosa innen wurden sie durch ziemlich dunne Randbalken. die an 

. 
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einigen Stellen durch fibriises Gewebe durchbrochen waren, gegen einen 
Hohlraum abgegrenzt, der gewiihnliches Fettmark enthielt. Zwischen den 
Knochenbalkchen des hyperostotischen Gebietes fand man sehr viel, a n  
einigen Stellen zellreiches, a n  anderen zellarmes, fibriises, nicht gut ver- 
sorgtes Gewebe. Deutliche Degenerationsphanomene in einigen der zen- 
traler gelegenen Marlrraume. An einigen Stellen waren auch rechtwinltlig 
von dem Knochengewebe ausgehende kollagene Fasern zu beobachten. Nur 
an m-enigen Stellen perivaz!rullre, einzeln oder in lrleineren Gruppen an- 
geordnete, kleine schaumige Zellen. Die Fettfarbung zeigte vereinzelte, 
diffus vorkommende kleinere Gruppen perivaskular angeordneter lipoicl- 
haltiger Zellen. 

Um die Untersuchung zu vervollstandigen wurde am 30.10.1937 eine 
chemische Analyse des resezierten Knochenkeiles aus dem Femur aus- 
gefiihrt (Dr. Greta Hammarsten). 

Der in Formalin gehiirtete Knochen wurde entwiissert und getrocknet. 
Pulverisierung des griisstenteils sehr harten Knochens. Dabei erhielt man 
23,l g trockene Substanz. Extraktion mit Aether und Alkohol, und F5llung 
des freien Cholesterols mit Digitonin. Das Filtrat wurde mit Natrium- 
alcoholat verseift, in Aether und Alkohol gelost, wobei die FBllung mit 
Digitonin zustandekam. 

Resultate: Freies Cholesterol, berechnet auf feuchten Knochen 0,066 % 
,, getrockneten ,, 0,128 To 

Cholesterolester, ,, feuchten ,, 0,015 % 
,, getrockneten ,, 0,029 70. 

Zusammenfassuny! der rontgenologischen Befunde. 

I. Die Rontgenaufnahme vom 15.2.1933 zeigt eine plumpe Auftreibung 
der Collum- und Metaphysenregion des linken Femur, deren maximale 
Anschwellungen kurz unterhalb der Trochanteren liegen. Hier findet sich 
eine Querfraktur, bei der das proximale Fragment in einem Winkel von 
900 zu dem distalen steht. Am 29.4.1933 ist ca. 1,5 cm unterhalb der 
frischen Frakturlinie eine andere, ziemlich deutlich markierte, etwas 
schief verlaufende, 2 mm breite verdiinnte Zone festzustellen, die sich 
qiier durch den ganzen Knochen erstreckt (Residuum nach vorhergehende 
Fraktur?) . Die Knochenstruktur des proximalen Teiles des distalen Fe- 
murfragments ist etwas verwischt und wolkig. Die Breite der Corticalis 
scheint reduziert zu sein, insbesondere um die Frakturlinien. Die Grenze 
zwischen der Corticalis und Spongiosa ist etwas unscharf und wellig. 
Lateral von dem Frakturgebiet eine gut 3 mm dicke periostale Auflage- 
rung. Unterhalb dieses Gebietes findet man in der Diaphyse eine l a n e  
liche, ca. 1&11 cm lange, etwas spindelformig zugespitzte. gut abge- 
grenzte Spongiosaverdunnung. 

Das Rontgenbild vom 25.5.1933 zeigt viillig analoge Verhgltnisse des 
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rechten Schenkelbeines. Somit war eine plumpe Knochenauftreibung des 
proximalen Drittels des Femur zu beobachten, eine homogene, etwas 
undeutliche Knochenstruktur, eine weniger als auf der anderen Seite 
destruierte Corticalis und eine Coxa valga-Stellung. SubtrochantSir findet 
sich eine Querfraktur, deren Fragmente in guter Stellung sind. 

Die Rontgenaufnahmen voni 25.9.1936 zeigen im grossen ganzen Hhn- 
liche Bilder, abgesehen davon, dass die proximalea Teile beider Schenkel- 

Abb. 6. 

knochen jetzt stiirker deformiert sind. Das Caput hat auf beiden Seiten 
einen etwas herabgesetzten Kalkgehalt, sieht aber im iibrigen normal aus. 
Rechts bilden Collum und Netaphysenregion einen sektorfiirmigen Rogen 
von 900. Links findet sich eine starke Coxa vara. Die Collum- und Meta- 
physenregionen sind plump und deformiert. I n  diesen Gebieten ist die 
normale Knochenstruktur verschwunden, und es findet sich eine homogene, 
lralkdichte oder etwas wolkige Struktur. Auf der rechten Seite, medial 
ein stark sklerotischer 1,s em breiter Bogen, der vom Collum an der 
Diaphyse abwarts verlliuft und in die hier normale Corticalis iibergeht. 
Medial von dieser slilerotischen Brucke findet sich eine 3 4  mm dicke 
periostale Auflagerunp. Zentral geht die Knochenbriicke ziernlich unscharf 
in  das  innerhalb liegende Gewebe iiber. Auf der Lateralseite der sub- 
trochantgren Region ist die I<noclienzeiclinung wolliig und kalltarm (siehe 

Acta orthopaedica, Vol. XI, 1-2. 6 
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Fig. 4). Diese Veriinderungen fehlen auf der linken Seite (Fig. 5). Rechts 
ist am Ubergang zur Diaphyse als Rest einer fruheren Fraktur  ein 
halbmondformiges, recht gut begrenztes kalkloses Gebiet vorhanden, das 
quer durch den Knochen geht (siehe Figur 4). Die a n  dieses Gebiet gren- 

Abb.  Y. Abb.  8. 

zenden Knochenfliichen sind etwas sklerotisch. Auf einem anderen Bild 
sieht man oderhalb dieser kalkarmen Zone ein phnliches 1-2 mm breites 
kalkloses Rand, das den Knochen durchsetxt. 

Die Fernurdiaphysen beider Seiten weisen liingliche, cystenahnliche 
Verdiinnungen auf, die von queren, etwas kalkhaltigeren Streifen von glei- 
cher Dichte wie die Corticalis getrennt werden. An mehreren Stellen sind 
lange Strecken der Corticalis stark verdunnt und wie von innen arrodiert, 
zuweilen unregelrnassig verdickt. Der rnittlere Teil der linken Femur- 
diaphyse ist sklerotisch und nicht in Mark und Rinde differenziert. Der 
Knochen ist hier leicht spindelformig aufgetrieben. 
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Am 14.4. zeigt die Untersuchung der Resektionsstelle des rechten Fe- 
mur gute Lage und guten periostalen Kallus mit fast etwas erhiihtem 
Kal lrgehalt . 

Am 6.7. (also 8 SIonate nach der Resektion) findet man, dass der Win- 
kel zwischen den Fragmenten spitzer geworden ist ; ausserdem eine Kalk- 

-4 b b. 9. 

abnahme lateral in der Resektionsstelle. Am 26.10.1937 hat sich die Fehl- 
stellung so verstiirkt, dass eine Coxa vara entstanclen ist. Zunahme der 
Entkalkung des oheren Fragmentes und Slrlerose der Osteotomiefliiche des 
unteren (siehe Fig. 6).  Ziemlich reichlicher periostaler Kallus. Die cgsten- 
iihnlichen Verdunnungen treten deutlicher hervor als vorher. An der lin- 
Ben Diaphysengrenze war jetzt eine 1 mm breite, quere kalkarme Zone 
festzustellen. 

Beclcen : Recht starlre Kalkatrophie beiclrr a l a e  ossis ilii, wabige 
Stru1;tur und einige bohnengrosse Aufhellungen. 

6* 
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Beide Tibiae und Fibulae weisen an mehreren Stellen cystenahnliche 
Aufhellungen und eine verdiinnte, von innen arrodierte Corticalis auf. 
Hier und dort sklerotische, ziemlich kompakte Streifen und bis nuss- 
grosse, runde, von der Corticalis ausgehende enostosenahnliche Gebilde 
(siehe Fig. 7) .  Der Knochen ist a n  diesen Stellen leicht spindelformig 
verdickt. Bei der Untersuchung am 1.11.1937 ist der Kontrast zwischen 
den osteoporotischen und hyperostotischen Gebieten noch etwas starker. 

Fusskelett : Plumpe Metatarsal- und Metacarpalknochen. Mehr oder 
weniger ausgebreitete, rundliche Hyperostosen des rechten Metatarsale I ,  
I1 und I11 und des linken I1 und 111. Ausgesprochene Kalkatrophie der 
Mittel- und Endphalangen. 

Humerus .- Auch hier ist der Knochen leicht spindelfiirmig verdickt. 
Cysteniihnliche Aufhellungen mit reduzierter Corticalis, oft getrennt durch 
kalkhaltige quere Streifen und mit mehreren enostoseniihnlichen Gebil- 
den, die breit a n  die Corticalis angeheftet und im Zentrum etwas wolkig 
und weniger kalkhaltig sind. 

Im linken Collum scapulae eine nussgrosse, unregelmassige Aufhellung. 
I m  linken Radius ebenfalls ,Cysten< und quere Streifen (Fig. 8). 

Handskelett: Etwas plumpe Metacarpalknochen und Phalangen. Das 
Metacarpale I ,  I1 und I11 der linken Hand und das  I1 der rechten weisen 
bohnengrosse, gut begrenzte sklerotische Gebiete auf. Massige Kalkatro- 
phie d r Phalangen (Fig. 9). 

Sclmdel: Der Knochen des linken Ossis parietale zeigt einige gut be- 
grenztc, erbsen- bis fas t  bohnengrosse Aufhellungen. Die Basis cranii ist 
stark byperostotisch. Die Sella kleiner als normal, ohne deutliche De- 
struktion der Umgebung. Eine Rdntgenaufnahme nach einem 3/a Jahr liisst 
keine augenfalligeren Veranderungen finden, ausser einem neuen, bohnen- 
grosseh Defekt des 0s  occipitale. 

Oesichtsschtidel: Diffuse Entkalkung des linken Ramus niandibulae 
unter $en Praemolaren. Im iibrigen kein sicherer Befund. 

Wiibelsaiule und Schlusselbeine ohne riintgenologische Veranderungen. 

e.. 

DISKUSSION 

qas Hauptinteresse richtet sich bei diesem Fall auf die 
Skelbttveranderungen, insbesondere die des oberen Drittels der 
Schc!nkelknochen, die sich lrlinisch durch wiederholte subrochan- 
tare Spontanfrakturen mit spateren Deformierungen ausserten. 
Derartige Frakturen sind beim Schuller-Christian keineswegs 
selten und wurden u. a. in den Fallen von Kienbkk  u. Me- 



BEITRAG ZUR XANTHOMATOSE DER KNOCHEN 85 

zvorachl), KienbBk u. Schnek und weiterhin von Shelling u. 
Voshell, Heine, Lichty und Ciglzolini beschrieben. Bei dem Fall 
hier scheinen die Knochenveranderungen friih aufgetreten 
zu sein, - die erste Fraktur  1927, mit 6 Jahren - obwohl sie, 
entsprechend dem periodischen Charakter der Erkrankung, so- 
wohl in ihrer Intensitat wie Ausbreitung wechselnd sein kon- 
nen. Wahrend der Jahre 1933-1936 scheint der Prozess, ab- 
gesehen von einer gewissen Tendenz zu Biegungsdeformitaten, 
klinisch und rontgenologisch ziemlich stationar gewesen zu sein. 
In  der letzten Zeit - seit Sommer 1937 - ist er wieder aktiv 
geworden, und wir finden Zeichen einer Exazerbation in Form 
von verstarkten Biegungsdeformitaten und einer allgemeinen 
erhohten Kalkatrophie, zu der sich noch eine fehlende oder 
herabgesetzte endostale Knochenbildung der Osteotomiestelle ge- 
sellt. Starke Biegungsdeformitaten finden sich rontgenologisch 
in beiden Femora, und zwar sowohl in den iIIetaphysen wie in 
den proximalen Teilen der Diaphysen. Als Resultat hiervon 
fanden wir auf der einen Seite eine ausgesprochene Coxa vara, 
auf der anderen dagegen eine bogenformige Deformitat. Zusam- 
men mit dem Gesamtbild deuten die Veranderungen auf eine 
Ostitis fibrosa generalisata, die auch im Anfang am wahrschein- 
lichsten zu sein schien. Derartige Veranderungen wurden aber 
auch von mehreren Verfassern beim Morbus Schuller-Christian 
konstatiert. (z.B. Xnapper u. Parisel, Shelling u. Voshell und 
Rienbock). 

Die proximalen Teile der beiden Schenkelbeine zeigen plum- 
pe, endostale und periostale Auftreibungen. Auch der darunter- 
liegende Abschnitt der Femurdiaphyse weist eine spindelf8r- 
mige Anschwellung auf. Auf diese ist schon fruher von Hen- 
schen, Heine, Sundelius und Wat jen  hingewiesen worden. Die 
normale Knochenstruktur ist im oberen Drittel des Femurs, 
nbgesehen vom Caput, vollig verschwunden und s ta t t  dessen 
findet man sklerosierende und hyperostotische Gebiete neben 
sehr lmlkarmen. Die Grenze zwischen der Kompakta und Spon- 

I )  Alphabetisches Register der Autoren findet sich jm Schluss der 
Arbeit. 



86 GUSTAV-ADOLF LANDOFF 

giosa ist verwischt. &4usserdem zeigt das Rontgenbild rechts 
zwei und links eine quer durch den Ihochen verlaufende ent- 
kalkte, fast strukturlose unregelmassige Zone, die mit aller 
Wahi~sclieinlichkeit als Residuum nach einer Fraktur, die im- 
mer noch nicht vollkommen geheilt ist, angesehen werden kann. 
Eine weitere Stutze dieser Annahme ergibt sich aus der histo- 
logischen Untersuchung, uber die im Zusammenhang mit der 
Mikroskopie dieses Falles weiteres angegeben werden soll. Heine 
und Kienbock & Xchnek haben Faille von Schuller-Christian 
beschrieben, bei denen die Heilungstendenz stark herabgesetzt 
war, so dass sogar eine Amputation vorgenommen werden 
musste. Fernerhin findet man bei einem eingehenden Studium 
der Rontgenbilder des Falles von Xnapper & Parisel fast iden- 
tische Bilder wie hier. Auch bei deren Fall waren ahnliche kalk- 
lose Zonen vorhanden, die hochstwahrscheinlich Fralrturreste 
darstellen. 

Die sklerotischen und hyperostotischen Bildungen der Fe- 
murmetaphysen konnen, soweit sie an den Kurvaturen lokali- 
siert sind, vielleicht als mechanisch bedingte, kompensatorische 
Vorgange erklart werden. Hierfur spricht wohl der Umstand, 
dass die sklerotische Zone rechts wie ein Strebepfeiler an der 
Medialseite des Collum und der Metaphyse entlang lauft und 
spater in die auf dieser Seite verdickte Corticalis ubergeht, wah- 
rend der Knochen auf der Lateralseite stark destruiert und ver- 
dunnt ist und von innen her zerstort scheint. Links fehlt dieser 
Strebebogen, aber hier ist auch, wie vorher erwahnt, die De- 
formitiit andersartig (Coxa vara) und damit die Belastung 
eine andere. Eine zweite, vielleicht wahrscheinlichere Erklarung 
dieser Sklerosen und Hyperostosen ware, dass man es hier mit 
einer Art Heilungsprozess zu tun hat. Dafiir spricht auch das 
Vorhandensein begrenzter hyperostotischer Gebiete an mehreren 
anderen Stellen des Skelettes, die keiner direkten mechanischen 
Belastung ausgesetzt sind, z.B. an den Metacarpalknochen. Sol- 
che Bildungen wurden mehrfach beschrieben und im allgemeinen 
als eine Art Heilung aufgefasst. (Chester, Chiari, Heine, Hiifer, 
Cigon, 8chlauch u. Donalies, ,Shelling u. Voshell) .  

Wenden wir uns nun zu den Femurdiaphysen, so finden wir 
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hier begrenzte Hyperostosen in Form runder oder ovaler endo- 
stosenahnlicher Gebilde, die von der Corticalis ausgehen, teil- 
weise auch bandformiger Bildungen, die meist quer durch den 
Ihochen als homogene oder wolkige Masse verlaufen ohne jeg- 
liche Differenzierung des Knochens in Corticalis und Spongiosa. 
An diesen Stellen ist auch meist eine leicht spindelformige Auf- 
treibung des Knochens vorhanden. Zwischen diesen sklerotischen 
Gebieten finden wir cystenahnliche, langliche, proximal und 
distal mehr oder weniger gut begrenzte Aufhellungen des Iino- 
chens. Ihre aussere Grenze besteht meist aus einer unregelmas- 
sigen, von innen verschieden stark arrodierten Corticalis, und 
man findet deshalb oft als Rand eine nnregelmassige feinwellige 
Linie. Ahnliche Bilder sind auch bei der Tibia, Fibula und dem 
Humerus beider Seiten und an der linken Ulna und Radius zu 
beobachten. Die Femur-, Tibia- und Fibulakondylen zeigen meh- 
rere schmale, quere, kalkhaltigere, den Epiphysen parallel lau- 
fende Zonen, die auf ein unregelmassiges Wachstum und even- 
tuelle Storungen der Kalkresorbtion deuten (Gottesleben (1) ). 
Im ubrigen ist eine gewisse Kalkatrophie vorhanden. 

Besonders interessant sind die hyperostotischen Veranderun- 
gen der Netatarsal- und Metacarpalknochen in Form endosto- 
senahnlicher Gebilde, die zu einer etwas plumpen Auftreibung 
dieser Knochen und auch der Phalangen fuhren. Rontgenolo- 
gisch sind keine cystenahnlichen Aufhellungen festzustellen ; 
dagegen aber eine starke, diffuse, generelle Entkalkung, beson- 
ders der End- und Mittelphalangen. Aus der Literatur sind mir 
bisher nur 2 Faille von Schuller-Christian bekannt, in denen 
Veranderungen der Phalangen vorhanden waren (Shelling u. 
Voshell) . Diese beiden Falle haben uberhaupt grosse Ahnlich- 
keit mit meinem, und auch bei ihnen fanden sich Auftreibungen 
der Corticalis. Snapper u. Parisel weisen im Anschluss an ein 
Rontgenogram ebenfalls auf derartige Verauderungen hin. Fer- 
nerhin beschreiben Bogaert, Epstein u. Scherer (2) decalzinierte 
Gebiete des Tarsus. Die Verff. halten jedoch ihren Fall nicht 
fur einen Schiiller-Christian, da der Cholesterol-Cholesterol- 
esterquotient von 41,6 :1, abweichencl von dem beim Schuller- 
Christian von 1:5 war. 
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Aus einer spateren Untersuchung des Falles scheint hervor- 
zugehen, dass eine Progression der Krankheitsprozesse vorhan- 
den ist, die sich rontgenologisch in einer diffusen Entkalkung 
grosser Teile des Skelettes, auch der hyperostotischen Gebiete, 
manifestiert. Gleichzeitig markieren sich die persistierenden 
Frakturlinien und die mangelhafte Konsolidierung der 10 Mo- 
nate alten Osteotomiestelle des Femur deutlicher. Eine kalk- 
haltige endostale Kallusbildung kann dort rontgenologisch nicht 
nachgewiesen werden, und der schon vorhandene periostale 
Kallus scheint in seiner Ausbreitung und Sattigung eher ge- 
ringer geworden LU sein. Als Folge davon ist es jetzt zu einer 
verstarkten Winkelstellung zwischen den beiden Fragmenten 
gekommen. I n  der Literatur werden 2 ma1 unter 11 Fallen mit 
Spontanfrakturen schlechte Heilungstendenzen beschrieben (Hei- 
ne, Kienbock (e- Schnek). Bei Heine’s Fall musste deshalb sogar 
eine Amputation vorgenommen werden. 

Die Rontgenuntersuchung des Schadels am 17.2. zeigte im 
0 s  parietale einige recht gut begrenzte, nicht ganz bohnengrosse 
Aufhellungen, wahrend die Basis cranii, besonders in der mittle- 
pen Schadelgrube, einen erhohten Kalkgehalt aufwies, der bei 
der Untersuchung am 11.8. als fast elfenbeindicht bezeichnet 
wurde. Ausserdem zeigte auch das Stirnbein und die Squama 
temporalis erhohten Kalkreichtum in Form wolkiger Schatten. 
Bei eingehender Betrachtung dieser Platten (18/11) findet man 
noch 2 nicht so deutliche, atrophische, etwas mehr als erbsengrosse 
Schatten an der Stelle, die am 17.2. erwahnt wurde. Bemerkens- 
wert ist auch die Verkleinerung der Sella turcica. Eine Ront- 
genuntersuchung des Schadels nach weiteren 3 Monaten zeigt 
keine neuen Veranderungen ausser einem atrophischen Fleck im 
0s occipitale. Die Schadelkalotte weist also mehrere Verdunnun- 
gen auf, wie sie nicht selten beim Schuller-Christian vorhanden 
sind. Grossere Zerstorungen fehlen, und auch die Intensitat der 
Entkalkungen ist weniger stark als sonst bei dieser Erkrankung. 
Einige Herde sind wahrend des Verlaufes verschwunden, andere 
entstanden. Derartige Verhaltnisse werden bei dieser Erkran- 
kung haufig festgestellt (Sosman u. a.). 

Ein etwas seltenerer Befund ist die ausgesprochene Hyper- 
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ostose d w  mittleren Schadelgrube. Dieses Bild erinnert zwar 
an eine Ostitis deformans Paget, ist aber auch beim Morbus 
Schuller-Christian beschrieben worden, obwohl hier die Veran- 
derungen meist destruktiver Natur sind uncl eine Erweiterung 
der Sella hervorrufen. I n  den Fallen von &ehiille?-, Moreau und 
Herman ist immerhin eine offenbare Verkleinerung der Sella 
festgestellt worden. 

Am ubrigen Skelett findet sich ein kleinerer Herd in der 
Mandibnla und in der linken Skapula. Auch das Becken zeigt 
eine starke Osteoporose, aber lieine auffalligeren Defekte. 

Elinisch und riintgenologisch sind also ausgedehnte Skelett- 
veranderungen nachgewiesen worden : 

1. Diffuse, aber auch begrenztere und cystenahnliche atrophi- 
sche Gebiete neben hypertrophischen, diffusen uiid begrenzten 
Partien, nicht selten in Form quer durch den ICnochen verlau- 
fender Streifen und enostosenahnlicher Bildungen, die mit der 
Corticalis in Verbindung stehen. Diese >>Enostosencc weisen 
manchmal eine zentrale Verdunnung auf. 

2. Diese atropischen Gebiete scheinen sich durch Arrosion 
von innen nach aussen auf Iiosten der Corticalis, die fast vollig 
destruiert wird, auszubreiten. Dadurch kommt es zu 

3. Xpontanfrakturen, die hier durch mangelhaften endostalen 
Knochenkallus gelrennzeichnet sincl, wahrend der periostale 
recht kraftig erscheint. Dieser war indessen nicht ausreichend, 
um dem Knochen die notige Widerstandskraft zu verleihen. 

I m  Zusammenhang mit den Exazerbationen des Prozesses wah- 
rend der letzten Monate sind die kallrlosen Zonen markanter 
geworden uiid scheinen sich auch auszubreiten. I m  Hinblick hier- 
auf durfte jegliches aktive Vorgehen in Form von Osteotomien 
in Zukunft kontraindiziert sein. 

4. Die hyperostotischen Gebiete sind wahrscheinlich als ein 
Heilungsprozess anzusehen. I m  Anschluss an die hyperastoti- 
schen Gebiete ist haufig auch eine geringe spindelformige Auf- 
treibung des Knochens zu sehen. 

5. Nur in  2 Fallen von Schuller-Christian sind schon fruher 
Veranderungen der Phalangen, Metacarpal- und Metatarsalkno- 
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chen in Form enostosenahnlicher Bildungen und eine generelle 
Kalkatrophie der End- und Mittelphalangen beschrieben worden. 

6. Ausser Defekten der Kalotte, eine starke Sklerosierung 
der Schadelbasis und eine abnorm kleine Sella turcica. 

HISTOLOGIE 

Bei der ersten mikroskopischen Untersuchung zeigte sich ein 
recht sonderbares Bild mit regellos aufgebautem Knochen, plexi- 
form verlaufenden diinnen Knochenlamellen und sowohl Re- 
sorbtions- wie Neubildungsprozessen. Normales Fettmark fehlte 
vollstandig und statt dessen fand man fibroses Gewebe und 
kollagene Fasern, die nicht selten rechtwinklig von dem Kno- 
chengewebe ausgehen. Kein osteoides Gewebe. Das Bild ent- 
spricht nicht ganz dem einer Ostitis fibrosa. Eine genauere Dia- 
gnose konnte nicht gestellt werden, aber ein Kallus eines schon 
vorher minderwertigen Gewebes erschien nicht ausgeschlossen. 

Bei einer spateren Untersuchung anderer Teile des Prapara- 
tes war ein sehr andersartiges Bild zu finden. Hier zeigte der 
Knochen einen ausgesprochenen Umbau in Form regellos ver- 
laufender Knochenlamellen, haufig mit Zeichen lakunarer Re- 
sorbtion. Die Markraume waren stark erweitert, das normale 
Fettmark verschwunden und statt dessen ein zellreiches, fibro- 
ses und gefassreiches Gewebe vorhanden. (Fig. 10). 

Versucht man diese Bilder zu analysieren, so findet sich ein 
von zentral in die mehr peripher gelegene Kompakta hineinwach- 
sendes fibroses Gewebe, das sich in den randstandigen Mark- 
raumen ausbreitet und dadurch den kompakten Knochen de- 
struiert. (Fig. ll). Nirgends deiitliche Zeichen einer Entzun- 
dung. I n  diesen fibrosen Gebieten finden sich, meist a n  einem 
kleimeren Gefass angesammelt, grosse, helle, typische Xanthom- 
zellen mit schaumigem Protoplasma und kleinen Kernen. Diese 
Zellen sind perivaskular angeordnet, vereinzelt oder zu mehre- 
ren zusammen, die Gefasse oft wie ein dicker Mantel umgebend. 
(Fig. 10,12,14). Das Gefassendothel scheint intakt. Die Schaum- 
zellen bilden zuweilen Konglomerate, bei denen die Grenzen 
zwischen den einzelnen Zellen manchmal unscharf sind. An 
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Abb. 10. 
Grosse, erweiterte hlarkraiume. Stark verdiinnte Knochenbiiilkchen. 
Perivaskular grosse, helle, wabige Zellen in den] fibriisen Gewebe. 

Iiei Howship’sche Lakune. 

mehreren Stellen des fibrosen Gewebes fehlen derartige Zell- 
ansammlungen urn die Gefiisse, Abgesehen von vereiiizelten 
Osteoklast-Riesenzellen iii einer Howxhip’schen Lakune sind 
Beine Riesenzellen vorhaiideii ; keiiie Blutungen ocler Pigment- 
anhaufungen. Bei der Fettfarbung (Scharlachrot) zeigt sich, dass 
die Schaumzellen zahlreiche kleine, gut farbhare Lipoidtropfen 
enthalten. Danebeii vereinzelt geriiigere Lipoideinlagerungen in 
einzelnen fibrosen Zellen. An keiner Gtelle war eine Lipoidein- 
lagerling im Eiiclothel der von den stark lipoidhaltigen Zellen 

Rbb.  11. 
Von erweiterten illarkriiunien durchsetzte Kompakta mit miissiger 
Fibrose und Wabigen Zellen. Hyperostotisches Gebit aus  dem femur. 
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Abb. 12. 
Fettfarbung. (Scharlachrot) Grosse mit Lipoid beladene Zellen. 
Bei ,a< extrazelluliir gelegene, Fettgefarbte Kornchen. Beachte 

die Striike der Lipoideinlagerungen. 

umgebenen Gefassen zu finden. Manchmal ist die Zahl der Li- 
poidzellen so gross, dass diese das Bild vollstandig beherrschen. 
(Fig. 12, 13). Zuweilen findet man perivaskular einzelne, oder 
einreihige Mantel, ohne dass im ubrigen umgebenden Gewebe 
Lipoidzellen vorhaiiden sind. (Fig, 14). Die lipoiden Einlagerun- 
gen wechseln ziemlich stark in den verschiedenen Teilen des 
Praparates. So sind sie in den fibrosen Raumen des kompakten 
Knochens weniger reichlich, auch nicht im Verhaltnis zu den 
Gefassen, und werden immer zahlreicher und intensiver je mehr 
man in das Zentrum des ICnochens gelangt. 

S b b .  IS. 
Stark gesiittigte Lipoidzellen. 
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Abb. 14. 
Einzelne Lipoidzellen, ein Gefiiss mantelfiirmig umgebend. 

Ausser diesen intrazellularen Lipoideinlagerungen sind hier 
und dort neben destruierten Scliaumzellen oder auch allein 
lrleiiie Aiisammlungen extrazellularer, feiner lipoidhaltiger Tro- 
pfen zu finden. (Fig. 12) .  ICeine Cholesterolkristalle oder Zei- 
chen ihres Vorlionirnens sind vorhanden. 

Pruparat 2: (Fig. 15) Schnitt am cleiii Gebiet der alten Frali- 
tur. Die Veranderungen entsprechen denen, die bei der ersten 
Untersuchung gefunden wurden. Soniit ist regellos angeordne. 
ter, veranderter, teilweise junger, iiberwiegend kompakter Kno- 
chen, der hier untl dort erweiterte &Ilarki%uine mit fibriiseni, 

Abb.  15. 
Sprungartieer Def&t mit Iinorprl und osteoidem, aus dein Periost 

einstrahlendem Grwebe. Beachte das geringe Torliominen von GefBssen. 
Wabiwr Zellen fehlen rollsttindig. 
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ziemlich wenig vaskularisiertem Gewebe enthalt, mit Zeichen 
lakunarer Resorbtion und Neubildung zu finden. Nur vereinzelt 
sind ziemlich geringe perivaskulare Ansammlungen wabiger 
Zellen zu beobachten. Auf der einen Seite des Praparates ist 
ein tfbergang in spongioseren Ihochen vorhanden mit parallel 
verlaufenden, durch langliche fibrose Markraume getrennten, 
feinen Ihochenbalkchen. Ungefahr durch die Mitte dieses Pra- 
parates geht eine quere, etwas unregelmassige 1-2 mm breite 
Zone (Fig. 15),  die aus Knorpel uncl osteoidem Gewebe mit haupt- 
sachlich parallelen, senkrecht zur Langsrichtung des Knochens 
verlaufenden kalklosen Fasern besteht. I n  diesem Gebiet finden 
sich einige quere, grosse, sprungahnliche Defekte (Artefakte) . 
Dieses Gebiet zeigt eine ausserst geringe Vaskularisierung. Auf 
der einen Seite wird diese Zone von ziemlich jungem Knochen be- 
grenzt, und auch dessen Grenzschicht ist schlecht vaskularisiert. 
Auf der anderen Seite finden wir niehrere erweiterte Markraume 
niit geringem fibrosen Gewebe ohne Schaumzellen. Hochstwahr- 
scheinlich haben wir hier eine der kalklosen Zonen, die ront- 
genologisch festgestellt und als Residuum nach einer Fraktur 
angesehen wurden. 

Prapnrat 3: Stuck aus Clem rechten Metatarsale I. 
Auch hier entsprechende Bilder. Der Knochen erscheint je- 

doch sklerotischer und ist peripher aus  groben Ihochenbalken 
und zentral aus grazileren aufgebaut. Fibroses Mark und im Zen- 
trum der hyperostotischen Bildung ein zellarmeres Gewebe mit 
Degenerationszeichen. Nur  an wenigen Stellen sind perivasku- 
lar gelegene, kleinere Gruppen wabiger Zellen zu finden. Das 
Bild ist also mit dem aus dem sklerotischen Gebiet des Femur 
identisch. Siehe im ubrigen Seite 78. 

Polarisation: Bei der Untersuchung des Femurpraparates 
im Polarisationsmikroskop zeigte sich, dass die Schaumzellen 
doppeltbrechendes Fet t  enthielten. Bei der Fettschmelzung 
durch Anwarmung des Praparates konnte man im polarisierten 
Licht schone typische >>ICreuzecc beobachten, die davon zeugen, 
dass die Lipoideinlagerung~n Cholesterol enthalten. 

Histologisch zeigt der Fall also ein an Schuller-Christian 
erinnerndes Bild, wie es von vielen Seiten beschrieben worden 
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ist, mit Fibrosen uiid wabigen Zellen, dereii Lipoideinlagerun- 
gen (lurch Fettfarbungen kenntlich gemacht werden konnen. 
Einige Besonderheiten dieses Falles sollen jedoch hervorgehoben 
werden. Zunachst die ausserordeiitlicli ungleichmassige Vertei- 
lung der Schaumzellen in den fibrosen Gebieten, sowohl inner- 
halb desselben Schnittes wie in den einzelnen Teilen des Pra- 
parates und auch der verschiedenen Skelettzonen. Eine derar- 
tige ungleiche Verteilung hoben 2.B. Natali, Chiari, Shelling uiid 
Voshell hervor. Hierauf stutzte sich auch die praliminare Er- 
klarung einer nicht typischen Ostitis fibrosa, aber doch am 
ehesten einer den dysplastisclien IinoclienerkranBungen naheste- 
lien deii Kimi klieit . 

Bei mehreren Fallen der Literatnr war das mikroskopische Bild so 
irrefuhrend, dass sie ohne weiteres fiir eine Ostitis fibrosa gehalten wur- 
den (Schlauck u. Donalies, Shel l ing u. Voshell und Srhriider). I n  diesen 
Fallen hat man jedoch Riesenzellen und auch Blutpigment gefunden. Bei 
einigen anderen Fallen wurden die Bilder als Myelome gedeutet bevor 
ihre wahre Natur erkannt werden konnte (Anspach, Berkenheisser, Fra- 
ser, Globig und Heirce). Von einem Lymphogranulom-ahnlichen Bild spre- 
chen auch Heine. Fraser und Letterer.  

Fernerhin ist zu beachten, dass die wabigen Zellen bei die- 
sem Fall fas t  ausnahmslos perivaskular angeordnet sind. Dieser 
Befund ist von verscliiedenen Seiten hervorgehoben worden 
(Chial-i, Fraser, IIeine, Henschen, ICyrklund, Natnli, Rowland 
u. a.). Obwohl massive Lipoidablagerungen urn die Gefasse, so- 
wohl intra- wie auch etwas weniger extrazellular vorhanden 
sind, ist nienials Lipoid im Gefassendotliel dieses gefassreichen 
Gewebes zu fiiiden. 

Die Gewebsfibrose ist bei dieseni Fall nur gering und gibt 
kaum Anlass, von Granulomen zu sprechen. An vieleii Stellen 
besonders in  dem kompakteren ICnochen sind jedoch, wie ev- 
wahnt, die Havers’schen Iianale mit fibrosem Gewebe ohne jeg- 
liche wabigen Zellen ausgefullt. An diesen Stellen findeii sich 
auch Zeichen lakunarer Resorbtion, und dies dentet somit auf 
einen aktiven Prozess. Die Gemebsfibrose, die von vielen Seiten 
als  sehr charakteristisch, vorherrschend und als eine Form der 
Heilung betrachtet wircl, ist hier nur massig ausgebildet. S ta t t  
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dessen finden wir stark sklerosierte Gebiete, die den Eindruck 
ausgeheilter oder durch Heilung gefestigter Herde machen. Che- 
ster und Chiari haben ahnliche Hyperostosen eingehend beschrie- 
ben. Nach dem ersteren sollen sie eine Form von Heilung dar- 
stellen, die jedoch keineswegs als stationar zu betrachten sei. 
Der pathologische Prozess hier ware reversibel, so dass z.B. eine 
derartige Hyperostose bei Exacerbation der Krankheit wieder vol- 
lig umgebaut und von neuem eine Ablagerungsstelle fur Cho- 
lesterol werden kann. Hiermit kommt man auf die umstrittene 
Frage, ob die Granulombildungen oder die Lipoidosen als die 
primaren pathologischen Prozesse anzusehen sind. Der Fall hier 
ist ebensowenig wie die fruher beschriebenen geeignet, zwischen 
diesen beiden Moglichkeiten entscheiden zu lassen. Die Theorie 
der Ausheilung scheint jedoch eher gestutzt werden zu konnen. 
Ausser Chester, der in zwei Fallen kalklose, strukturlose Gebiete 
in den langen Rohrenknochen fand, hat Wassilijeff (zit. 80s- 
man)  ebenfalls ausgebreitete osteosklerotische Veranderungen 
beobachtet. Ahnliche hyperostotische Bildungen wurden auch 
von Chiari, Gigon, Heine, Henschen, Hofer, Shelling u. Voshell 
und Schlauch u. Donalies beschrieben. In  diesen Fallen waren 
die sklerotischen Gebiete durch eine herabgesetzte Vitalitat ge- 
kennzeichnet. So beobachtete man an  mehreren Stellen ein ziem- 
lich kern- und zellarmes Gewebe und eine Andeutung zur De- 
generation. Fibrosen und Lipoideinlagerungen waren in diesen 
Gebieten sehr gering oder fehlten vollstandig. Nichts scheint 
jedoch gegen eine Art  Heilungsprozess zu sprechen. Dieser ver- 
lauft offenbar, auch nach den Rontgenbildern, ausserordentlich 
langsam. Vergleicht man die Aufnahnien von 1933 mit denen 
von 1937, so sieht man, dass die sklerotischen Gebiete im Laufe 
von ca. 4 Jahren kaum eine Anderung erfahren haben. F u r  diese 
herabgesetzte Vitalitat spricht auch ein anderer eigentumlicher 
Befund bei diesem Fall, namlich die reaktionslose Zone 
des Femur, die schon 4 Jahre  vorher rontgenologisch vorhanden 
war. Wie oben hervorgehoben wurde, bildet sie wahrscheinlich 
den Rest einer frukeren Fraktur. Der Pat. hatte indessen mehr- 
fache Frakturen erlitten, und dementsprechend finden wir ront- 
genologisch mehrere ahnliche, wenn auch nicht ebenso deutliche 
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parallele, verdiinnte Zoneii auf der rechten \vie linken Seite. 
Auffallend ist auch die Richtung der Zellen dieser Zone, 
da sie senkrecht zur Langsrichtung des Knochens ist und 
es fas t  scheint, als ob die Zellen aus der subperiostalen Schicht 
herein in das Frakiurgebiet gewachsen seien. Das Endost zeigt 
in diesen Gebieten jedoch keiiie Tendenz zur Uberbruckung und 
Knochenbildung, nicht einmal 4 Jalire iiach der letzten Fraktur. 
Auf der einen Seite dieser Zone zeigt der Knochen jedoch einige 
Zeichen eines fibrosen Wachstuins uncl einer Knochenresorbtion. 
Diese kalklose Zone stellt vielleicht eine Looser’sche Umbauzone 
auf Grund einer Fraktur  oder eine Art Pseudarthrose dar, de- 
ren naliere Ursache in der herabgesetzten endostolen Knochen- 
bildung und in der herabgesetzten Vitalitat des Ihochens zu 
suclien ist. Als Gegensatz hierzn sol1 der Fall I1 von Hensclcen 
erwshnt werden, bei dem wie bei der Ostitis fibrosa in den 
Frakturlinien ein erliohter Kalkgehalt vorhanden war. 

Der Fall wies auch ein ini Verhaltnis zu den intrazellularen 
selir geringes TTorBommen extrazellnliirer Lipoidtropfen auf. 
Bogaert et al. saheii hei ihrem Fall roil >>Lipoidoscc andere T’er- 
haltnisse als beim Schiiller-Christian. Das estrazellulare Lipoid 
herrschte vor, und veranlasste die T’erff. ihren Fall nicht zu der 
erwahnten Gruppe zn rechnen. - Bei dein Fall fanden sich keine 
Cholesterolkristalle, wodurch auch das Felilen der Riesenzellen 
erblarlich wird (Erntali). Ein Befund, der im ubrigeii nicht 
selten bei dieser Erkrankung ist. 

Auch auf die vorhandeneii Osteoporosen muss kurz einge- 
gangen werden. An gewisseii Stellen ist die Diskrepane zwisclien 
der Kalkatrophie des Knochens und andererseits der lipoiclen 
Einlagerungen und der niassigeii Fibrose recht auffallend. Diese 
Osteoporose kann wok1 lmum als Inaktivitatsosteoporose aufge- 
fasst werden, wie es eiiiige T‘erfasser annehmen (siehe Ilen- 
schen) . Hiergegen spricht z.B. die uiiregelmassige Verteilung 
der Osteoporosen. Das Bild durfte Baum als Resultat der recht 
geringen fibrosen Infiltration mit ihrer ebenfalls geringen la- 
kunaren Resorbtion gedeutet werden. Denkbar ware eine Kom- 
bination dieser RIoniente mit eiiier Ernahrungsstorung des Kno- 
chens in Ubereinstirkiniuiig mit Ponamer ( 3 ) .  

Acta orthopaedica, Vol. XI, 1-2. 7 
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ZUSAMMENFASSUNG 

1. Sehr ungleichmassige Verteilung der hauptsachlich periva- 
skular vorhandenen Schaumzelleinlagerungen neben einer 
massigen Fibrose, ohne Zeichen fur eine Entziindung und 
ohne Cholesterolkristalle und Riesenzellen. 

2. Ein daneben vorhandener, unregelmassiger Knochenumbau 
mit Destruktions- und Neubildungsbildern. 

3. Nebeneinander iiusserst sklerotische, fast lipoidfreie Gebiete 
und osteoporotische lipoidreichere. 

4. Die sklerotischen Gebiete sind wahrscheinlich als Eesultat 
eines langsam verlaufenden Heilungsprozesses anzusehen und 
zeigen im ubrigen haufig eine betrachtlich herabgesetzte Vi- 
talitat. 

5 .  Eine durch das Praparat verlaufende knorpelige und osteoide 
Zone, die wahrscheinlich den Rest einer alten Fraktur dar- 
stellt. 

tfrBRIGE KLINISCHE BEFUNDE 

Neben den Skelettveranderungen wird der Fall durch endo- 
Icrine Xtorungen beherrscht. Somit fanden wir bei dem Patienten 
eine ausgesprochene Genitaldystrophie und vielleicht auch ein 
etwas verlangsamtes Wachstum - der Pat. war 5 cm kiirzer 
als der Normallange entsprache. Sein Gesamthabitus macht im  
iibrigen einen stark endokrinen Eindruck. Das grobe, breite 
Gesicht und die trockene, blasse Haut fiihren den Gedanken 
zunachst auf eine Unterfunktion der Thyreoidea. Bei zwei eu 
verschiedenen Zeiten vorgenommenen Untersuchungen war der 
Grundumsatz erhoht, mit + 42 resp. + 30 %. Zu bemerken ist 
allerdings, dass der erste Wert nicht ganz zuverlassig ist, da 
der Pat. einen Hiiftgips trug, der indessen bei der Berechnung 
beriicksichtigt wurde.l) Zu bezweifeln ist jedenfalls nicht, dass 
der Grundumsatz erhoht war. Bei der explorativen Freilegung 
der Parathyreoideae gewann man aber nicht den Eindruck, dass 
die Thyreoideae irgendwie pathologisch verandert seien. Die 

I) Bei einer spateren Untersuchung im Herbst 1938 ergaben sich Werte 
von + 30 und f 26. 
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wenigen Fiille von Schiiller-Christian, deren Grundunisatz unter- 
sucht wurde, hatten Werte innerhalb der normalen Grenzen 
gezeigt, abgesehen von dem voii Frinmn Dahl und Foi-sberg be- 
schriebenen mit einer Erhohung von + 92 %. Hier darf viel- 
leieht claran erinnert werden, dass eher ein gewisser Antagonis- 
IIIUS zwischen der Thyreoideafunktion und dem Cholesterolstoff- 
wechsel oder jedeiifalls dem Cholesterolapiegel im Blut vorhaa- 
den zu sein scheint (Boyd  (e- Connel ( 4 ) )  Hurxthal ( 5 ) ) .  

Fur eine Storung des k~aZl;stoffzoechstls fanden sich keine 
Anhaltspunkte. Der Calciumgehalt des Blutserums lag etwas 
oberhalb des normalen. Bei dern mit dem Harn  ausgeschiedenen 
Kalk fand man Werte a n  der unteren Grenze des normalen. 
Eine explorative Freilegung der Parathyreoideae ergab keineii 
besonderen Befuncl. Man fand nur  eine, fur den Fall im iibrigen 
unwesentliche Anomalie. An cler Stelle fur  die linke, untere 
Parathyreoidea lag ein kleines, druseniihnliches Organ, das mi- 
kroskopisch eine aberrante Thymus mit normalem Parathyreoi- 
deagewebe war. Sowohl die aberrante Thymusdriise wie die Pa- 
rathyreoidea boten histologisch normale Bilder ohne Xanthom- 
zellen oder fibrosem Granulorngewebe. Kalkbestinimungen im 
Blutserum wurden 2 Stunden vor und nach der Exstirpation 
und in den darauf folgenden Tagen ausgefuhrt. Dabei konnten 
keinerlei abnorme Variationen festgestellt werden. Es sol1 er- 
wahnt werden, dass bei mehreren Fallen von Schuller-Christian 
Thymusveranderungen gefunden wurden, entweder in  Form 
einer zu fruhen Atrophie (Nutali) oder in einer Atrophie, die 
mit Lipoidablagerungen und granulomatosen Geweben vereint 
ist (Letterer, Lorenz, Merrit u. Pnige und TViitje.iz). 

Um SO auffallender ist die verkleinerte Sella, die auf eine 
Hypoplasie der Hypophyse schliessen lasst. Wie oben erwahnt, 
sind Hypophysenveranderungen, wenn auch in anderer Form, 
haufig beim Schiiller-Christian. Die verkleinerte Sella bildet je- 
doch keinen einzigartigen Befund und wurde in dem ersten Fall  
von XclLiiller und in  dem von Moreail, ebenso wie in den Lipoid- 
xanthomatosen von Bognert, Xcherer und Epstein ( 2 )  festge- 
stellt. Hochstwahrscheinlich haben wir auch in der verkleinerten 
Hypophyse die Ursache fur  die Genitalhypoplasie des Patienten 
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und seiner eventuellen Wachstumshemmung zu suchen (Hen- 
s c h n ,  Cipolini, Natali  u. a.). Die taglich ausgeschiedenen 
Harnmengen wurden zeitweise kontrolliert, aber keine Zeichen 
fur einen Diabetes insipidus gefunden. Somit fehlt wie der 
Exophthalmus auch dieses Symptom der bekannten Trias. 

Von einigem Interesse sind auch die grossen, ausgebreiteten 
braunlichen Pigmentflecke auf den Armen, am Hals  und Rumpf. 
Die histologische Untersuchung hatte gezeigt, dass diese durch 
Pigmentansammluiigen im Stratum germinativum bedingt wa- 
Pen. Die Fettfarbung fie1 negativ aus, und es war also kein 
Cholesterol vorhanden. Hand beschreibt einen Fall mit bronce- 
farbener Haut, sonst sind aber keine Hautpigmentierungen wie 
diese hier beim Schiiller-Christian heschrieben, obwohl man 
haufig sehr wechselvolle Bilder einer die Erkrankung begleiten- 
den Hautxanthomatose gefunden hat. Derartige Flecke kommen 
jedoch oft bei einer anderen Lipoidose, dem Morbus Gaucher, 
vor,' bei dem die histologischen Befunde jedoch sehr verschieden- 
artig werden. 

Im  Laufe von 8 Monaten wiederholt ausgefuhrte Untersu- 
chungen des Blutbildes ergaben konstant eine leichte Eosinophi- 
lie von ca. 10 "/o und zuweilen eine geringe Erhohung der Mono- 
cytenzahl. Nach Durchsicht der meisten in der Literatur be- 
schriebenen Falle fand der Verf. bei insgesamt 12 Angaben uber 
das Blutbild. Davon zeigen 4 eine geringe Vermehrung der 
eosinophilen Leukocyten (Henschen, Hofer, Sundelius, Taren- 
telli). Im Zusammenhang hiermit sol1 auch der von vielen Ver- 
fassern hervorgehobene interessante Befund von Ansammlungen 
eosinophiler Zellen in  den granulomatosen Herden erwahnt wer- 
den (2.B. von Chiari, Fraser, Heine, Henschen, Hofer, Natali, 
Bosman, Sundelius, Worthis,  Wolf und Dyke und Watjen) .  Es  
scheint somit eine gewisse Ahnlichkeit mit den malignen Lym- 
phogranulomatosen vorhanden zu sein. Versuche, die Ansamm- 
lungen der eosinophilen Elemente in den xanthomatosen Herden 
des Schuller-Christian zu erklaren, wurden von keinem der ge- 
nannten Verfasser unternommen. Ein Analogieschluss zu den 
ublichen Theorien uber die Beziehungen zwischen gewebsfrem- 
den Substanzen und der eosinophilen Gewebsreaktion liegt auss- 
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erst nahe. Vielleicht stellen das Cholesterol un3 seine Ester mie 
sie beim Schullei~-Christian vorhanden sind, eine fur deli Kiirper 
artfremde Nodifikation des Cholesterols dar, dereii feinere che- 
mische Struktur tins noch verbogen ist. Die Ursache hierfur 
konnte wohl am ehesten in einer abiiormen Resorbtion und Syn- 
these der exogen zugefuhrten Sterine liegen, oder auch in einer 
Storung des intermediaren Cholesterolstoffwechsels, vielleiclit 
in Form einer pathologischen intrazellularen Uniwandlung des 
Cholesterols, die auch weiterhin gut mit der Theorie uber clie 
primairen Gewebsveranderungen und sekundaren Cholesterolab- 
lagerungen beiin Schuller-Christian zu vereinen ware. Fur der- 
artige bioclieniische Storungen spricht ebenfalls clie Verschie- 
bung des Quotienten zwischen cleni freien und gebundenen Cho- 
lesterol bei dieser Erkrankung, bei cler wir in den xanthoniatosen 
Herden ein Trerhaltnis von 1 :5, stat t  wie normalerweise von 1 :2 
ungefahr finden. Eine weitere Stutze diesel. Annahme bildet die 
extrazellulare Cholesterinose von Kerl-Urbach, bei der man in  
den Geweben nur extrazellulare Cholesterolablagerungen mit 
eiiieni Quotienten von 3,1:1 gefunden hat. Bei dieser Erkranlrung 
ist zwar eine Leberaffektion vorhanden, die aber nach Urbaclz 
(6)  das Verhaltnis des freien und gebundenen Cholesterols in 
den cutanen Depots niclit erlilaren kann, da die Krankheit, die 
mit einer leichten Cholesterinaemie verlief, im Blutserum einen 
Cholesterolquotienten von 1 :2,1 hatte, was nicht in Ubereinstim- 
mung mit den Resultaten der Untersuchungeii von Tnnnhuu- 
ser ( 7 ) ,  Schaber (‘7) u. a. steht. Diese Verff. haben namlich ge- 
zeigt, dass man im Serum bei Leberschaden einen umgekehrten 
Cholesterol-Cholesterolesterquotienten findet. Von einigen Ver- 
fassern, wie Abrikosoff CE- Herxenberg und Nntali  wird die Ur- 
sache fur den Scliiiller-Christian in einem ,konstitutionellen 
Zellschadencc gesucht, resp. in einer >)primairen Dekoiistitution 
der Zellencc mit folgender Storung des Cholesterolstoffwechsels 
der Zellen (Nutali  (8) ) . 

Von besonderem Interesse ist der Cholesterolspiegel des Blu- 
tes der u.U. ausschlaggebend fur die klinische Diagnose werden 
kann. Die Bedeutung einer Eestimmung des Verhaltnisses zwi- 
schen dem freien und gebundenen Cholesterol im Serum ( =  der 
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Cholesterol-Cholesterolesterquotient) wurde oben hervorgehoben. 
Eine derartige Untersuchung konnte leider hier aus ausseren 
Griinden nicht durchgefuhrt werden, und in der Literatur sind 
nur bei einigen, wenigen Fallen solche Bestimmungen ausgefiihrt 
worden. Hierdurch hatten wir aber vielleicht die beste Moglich- 
keit zur Entscheidung, ob es sich um eine primare Cholesterol- 
stoffwechselerkrankung handelt oder nicht. Die uns zur Ver- 
fugung stehenden chemischen Untersuchungsmethoden sind je- 
doch leider technisch sehr umstandlich und auch nicht ganz 
exakt. Die Untersuchungen der Cholesterolesterfraktion des 
Blutes ergaben bei Epstein & Lorenx, &'napper & Parisel und 
Worthis,  Wolf  & Dyke eine Erhohung, bei Bahl und Rietschel 
jedoch eher eine Erniedrigung. Diese wenigen Falle scheinen 
also noch keinen Schluss zu erlauben. 

Das Gesamtcholesterol im Serum wurde bei diesen Fall nach 
der Methode von Ffoppe-Reyler-Authenrieth bestimmt. Ausge- 
fiihrt wurden mehrere Untersuchungen, deren niedrigster Wert 
186 mg% betrug, eine geringe Erhohung des Gesamtcholesterols 
also, da die obere Grenze mit 170 mg% angegeben wird. 

In  der Literatur uber den Schuller-Christian ist bei 66 Fallen 
das Gesamtcholesterol im Blutserum untersucht worden. In  35 
Fallen davon, also in gut 50 %, waren wenigstens zeitweise er- 
hohte Werte zu finden. Die Variationen sind jedoch betrachtlich, 
und ich fand als hochste Werte die von Gigon mit 936-1188 
mg%, Caunyts 1061 mg% und Rundelius mit 1012 mg%, als 
niedrigste hingegen 100 mg% (Tarentell i)  und 110 mg% 
( Wiit jen) . 

Zu beachten ist allerdings, dass in den einzelnen Fallen sehr 
verschiedene Methoden benutzt wurden, die Werte deshalb nicht 
absolut vergleichbar sind, und auch die obere Normalgrenze va- 
riiert (siehe G. TeZium (9 ) ) .  Leider ist ausserdem bei vielen 
dieser Falle nicht angegeben, welche Methode fur die Unter- 
suchung benutzt wnrde. 

Die Cholesterolwerte des Blutserums wurden wahrend einer 
Rontgenbehandlung der langen Rohrenknochen verfolgt. 3 Tage 
nach Beginn einer Bestrahlung des Femur und Unterschenkels 
sah man eine deutliche Erhohung des Gesamtcholesterols von 
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186 mg”/., das am Tage vor Beginn der Behandlung registriert 
wurde. Nach einigen Tagen stieg das Cholesterol auf 223 mg%. 
Nach einer weiteren Woche war eine Senkung zu beobachten, 
da der Wert nun 194 mg% betrug. Einige Tage nach Beginn 
der Bestrahlung der oberen Extremitaten war eine erneute 
Steigerung bis zu 228 mg% festzustellen. Auch wenn diese Be- 
funde mit einiger Reserve aufzunehmen sind, ha t  man wohl An- 
lass die S teigerung des Gesamtcholesterols im Blutserum als  
Folge der Rontgenbehandlung anzusehen. Dieses Phanomen 
wurde auch von Sosmait beobachtet und ist offenbar durch eine 
Destruktion der lipoidhaltigen Zellen durch die Rontgenstrah- 
len bedingt, bei der das Cholesterol frei und ins Blut resorbiert 
wird. Diese Verhaltnisse deuten auf einen unmittelbaren Effekt 
der Rontgenbehandlung (vgl. Sosman). 

Die Zahl der roten Blutkorperchen und das Hamoglobin, die 
bei diesem Fall vorher normal w-aren, zeigten in den letzten 
Monaten eine Tendenz zur Abnahme. Wahrscheinlich hangt dies 
mit der in letzter Zeit zunehmenden Progression der Krankheit 
zusammen. Man hat  auch nicht selten in aktiveren Stadien die- 
ser Erkrankung sekundare Anaemien, sogar manchmal schwerer 
Art, gesehen. Die IJrsache hierfiir suchte man in der zunehmen- 
den Destruktion des Skelettes und der Umwandlung des Kno- 
chenmarks. 

Hervorgehoben werden soll, dass die Senkungsgeschwindig- 
keit der roten Blutkorperchen imrner innerhalb der normalen 
Grenzen gewesen ist. 

Die Temperaturkurve des Patienten zeigte standig subnor- 
male Werte. Nicht einmal nach der Keilresektion des Femur 
kam es zu einer Temperatursteigerung. Die Kurve zeigte auch 
keine periodischen Schwankungen im Gegensatz zu Erkrankun- 
gen, die mit Granulombildungen verlaufen, z.B. Lymphogranu- 
lomatosen, die im iibrigen nicht so selten wie friiher angenom- 
men wurde, das Skelettsystem befallen (2.B. E l .  Friedrich (10)) 
C. Sternberg (11)) K.  Livingstone (12), Reisner & Brada (13). 
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CHEMISCHE UND PHYSIOPATHOLOGISCHE 
GESICHTSPUNICTE 

Auch wenn der Fal l  von dem klassischen Bild des Morbus 
Schiiller-Christian etwas abweicht, kann er sehr wohl klinisch 
und histologisch zu dieser Krankheitsgruppe gerechnet werden. 
Umso iiberraschender erscheint das  Resultat der quantitativen 
chemischeri Aualyse des veranderten Femurgewebes. Bei der 
Untersuchung des Resektionspraparates fand man freies Chole- 
sterol 0,128 % und Cholesterolester nur  0,029 %, berechnet auf 
trockene Substacz. 

Diese Nengen erscheiiien zwar etwas niedrig im Vergleich 
mit den von z.B. Epsteilz, Nafali, Cozcee Mayee und IZleinman 
angegebenen, aiiffallend ist aber der Clkolesterol-Cholesteroleste,-- 
quotient von 0,128/0,029 = 4,J:l. Dieser betragt namlich nor- 
malermeise etwa 1/2, und war bei den meisten untersuchten 
Schuller-Christian-Fallen 1/4-1/5, oder jedenfalls weniger als 
1. So gibt Epstein ( C h i d )  ein Verhaltnis von 1/4,75 an, An- 
ders 1/4, Kleinrnan (Igenthi)  1/5, Natali 1/3,92, Cowee & Magee 
1/4,2, Fassreiner 1/5 und Bpstein & Lorenc 1/10. 

Abweichende Werte wurden jedoch ebenfalls gefunden : 
Grif f i th  11,02/16,04, Dietrich 1/1,48, Lettei’er 1/1,8 und Kraus 
& Bnh- t  1/0,8. Dabei ist allerdings zu bemerken, dass Griffith’s 
Fall einen Icterus hatte und man bei dem Fall von Diethch 
xanthomatose Infiltrationen im Leberhilus nachweisen konnte. 

Einen Quotienten von nicht weniger als 41,6/1 hat  der von 
Bogaert, Scherer & Epstein unter dem Titel >>Une Forme cbrB 
brale de la  Cholest6rinose g6n6raliske<< beschriebene Fall. 

Bei den generellen Xanthomatosen ha t  man ebenso wie beim 
Schiiller-Christian einen Cholesterol-Cholesterolesterquotienten 
von 1/4-1/5 festgestellt. Die einzige Erkrankung, ausser dem 
von Bogaert, Epstein & LorenZ1) angegebenen Fallen, die meines 
Wissens eine ebensolche Umkehrung des Quotienten aufweist, 
ist die extrazellulare, cutane Cholesterinose von Kerl-Urbach. 

I )  Wahrend diese Arbeit geschriehen wurde, ist von Epsteilz & Lorenx 
(Klin. Wschr. 16, S. 1320) ein ahnlicher Fall mit einem Quotienten von 
81,3 :1 veroffentlicht worden. 
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Diese ICrankheit, die niit eineni Xlztumor verlauft, ist vor allem 
durch ein vollstandiges Fehlen wabiger Zellen gekennzeichnet. 
Das iibermiegend gebundene Cholesterol fiiidet sich frei liegend 
irn Gemebe, vor allem urn die Gefasse (a. UirBnclL ( 6 ) ,  ATutaZi (S), 
nnd der Quotient betriigt 3,1/1 oder 1,5/1. Das Blut zeigte eine 
leichte Hypocholesterolaernie, irn iibrigen aber nomiale Ver- 
haltniase. 

N a t n h  hat  versucht, diesen Unterschied zwischm dem Schiiller-Chri- 
stian und den extrazelluliiren Cholesterinosen auf einen Leberschaden bei 
cler letzteren zuriickzufiihren. Fernerhin srhreiht er dem mesenchymalen 
Gewebe beirn Schiiller-Christian eine prospektive Tendenz zu, neben einem 
Verrniigen das Verhiilrnis zwischen dem freien und gebnndenen Cholesterol 
lokal zii reglieren. Yach dieser Theorie sollen also die Xanthomzellen in 
gewisser Wpise aktiv heim Cholcsterolstoffwechsel heteiligt sein. Dieses 
Reaktionsvermogen sol1 auch bei den essentiellen Santhomatosen vorhan- 
den sein, und der Hauptunterschied zwischrn diesen und den1 Schiiller- 
Christian in cler Lokalisation hestehen. 

Wie gesagt, wird allgernein angenommen, dass die Leher eine grosse 
Rolle fur  den Cholesterolstoffwechsel spielt. So sol1 z. B. die Veresterung 
in diesem Organvor sich gehen (Tannhhuser (79, Biirger (14), Rneder (15). 
Derselbe Verf. nimnit im iihrigen an,  dass die Ursache zii den Xan- 
thornatosen nnd dem Xorbus Schiiller-Christian einer Schiidigung der 
Cholesterolausscheidiing durch den Darm b e x h t .  Bei Fallen von Leber- 
insuffiziens sind sowohl Blinisch wie experimentell Verschiebongen des 
Cholesterol-Cholesterolrgterquotienten festgestellt worden. Bei schwereren 
Formen von Leberinsiiffieienx sind 11. a. erniedriqte Cholesterolw~rte im 
Blut, besonders der Ester PEstersturzq nachgewiesen worden, und gleich- 
zeitig hat man eine relative und absolute Vermehrung des freien Chole- 
sterols im Bliitserum und den Geweben gefunden (z. B. Stroebe (X), 
A .  diijassnikoto (17). 

Wenn wir die bisher bekannten Fiille, die chemisch und pathologisch 
vollstandig untersucht wurden, im Hinhlick hierauf anaI3sieren, so fin- 
den wir unter diesen 10 (Bpstezn-Cliiari, Andcrs, KZeiizinan-IReiit~ii, Natali, 
Cowee-diagee, Fassreiner, Epstein-Lorenx, Gri f f i t h ,  Letterer und Dietrich),  
dass nur die Falle von Epsteiiz-Chiari, Igentlai und Fassreiner Andeutun- 
gen einer xanthomatiisen Infiltration der Leher zeigten, soweit aber RUS 

der Beschreibung hervorgelit, war Beine Leherinsiiffizienz vorhanden. 
Eine Ausnahme stellt der Fall von G r i f f i f h  dar, dessen Quotient aber 
aiich rnit 11,02/16,04 abweichend war. 

Auch in den iibrigen, oben genannten FSillen mit  einem an- 
deren Quotienten als sonst beirn Schiiller-Christian (Let twer,  
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Dietrich und Bogaert-Xcherer-Epsteha) fanden sich ebensowenig 
wie bei meinem sichere Zeichen fur  eine Leberinsuffiziensl) , die 
die Werte hatten erklaren konnen. Vergleichen wir auch die 
Falle, deren Cholesterol-Cholesterolesterquotient im Blutserum 
untersucht wurde, so finden wir keine einheitlichen Angaben. 
Bahls gibt fur  das Serum ein Verhaltnis des freien Cholesterols 
zu seinen Estern von 70:103 an, Rcitschel als 80230, Kraus & 
Bahrt als 94:165, Xnapper & Purisel 20230 und Worthis & Wolf 
als 59 :152. Normalerweise sol1 der Quotient 40-80 :60--120 be- 
tragen. Hieraus geht hervor, dass nur die beiden letzten der 
5 Falle einen vom normalen abweichenden Quotienten aufwie- 
sen. Bei keinem Fall, ausser vielleicht dem von ICruus & Bahrt 
mit einem Verhaltnis von gebundenem zu freiem Cholesterol im 
Gewebe von 0,s :1, waren sichere Zeichen einer Leberinsuffizienz 
vorhanden. Im  Ganzen ist aus diesen Fallen kein sicherer Schluss 
zu ziehen. 

Eine Funktionsprobe der Leber und eine eingehendere Ana- 
lyse des Verhaltnisses zwischen dem freien und gebundenen 
Cholesterol im Serum ist natiirlich von grossem Interesse bei 
meinem Fall, und ich hoffe, die Resultate dariiber spater mit- 
teilen zu k6nnen.l) 

Von anderer Seite (Schaaf &Werner (18), Bogaert, Scherer & Ep- 
stein (2) u. a.) hat  man diese Verschiebung der Beziehung zwischen dem 
freien und gebundenen Cholesterol auf eine pathologische Veranderung der 
verschiedenen Neutralfett- und Lipoidfraktionen zuruckzufuhren versucht. 
Dabei stutzte man sich auf Spranger's Theorie uber die Emulgatoren des 
Plasmas. Nach dieser Theorie wird den Neutralfetten und Lipoiden eine 
entscheidende Bedeutung f u r  die LGslichkeit des Cholesterols im Or- 
ganismus und fur  dessen Aufnahme und Ablagerung in den wabigen Zel- 
len zugesprochen. 

Auch andere Organe scheinen eine Rolle fur den gesamten 
Cholesterolstoffwechsel zu spielen, z.B. die Thyreoidea. Fur mei- 
nen Fall ist dieses von einigem Interesse, weil der Grundumsatz 
erhoht war. L. Hurxthal ( 5 ) )  h. M .  Boyd t F. Con.nell (4) u. a. 
haben gezeigt, dass sich das Cholesterol im Blutserum umgekehrt 

Eine am 25.8.1938 vorgenommene Leberfunktionsprobe zeigte bei 
meinem Patienten normale Verhaltnisse. 
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verhalt wie die Thyreoideafunktion. Bei Hyperthyreoidismus 
weist das Blutplasma erniedrigte Cholesterolwerte auf. Bei FBI- 
len von Hypothyreoidismus scheint dagegen der Blutcholesterol- 
spiegel unbeeinflusst zu bleiben. Diese Relation zwischen der 
Thyreoideafunktion und dem Cholesterol im Serum ist jedoch 
umstritten und wird von vielen Seiten verneint. Bei meinem 
Patienten fand sich aber ein erhohter Grundurnsatz, und man 
lronnte entsprechend der oben genannten Theorie annehmen, dass 
das Gesamtcholesterol im Serum herabgesetzt ist, und dadurch 
die relativ niedrigen Blutcholesterolwerte erklarlich wiirden. 
Der Verf. konnte in  der Literatur nur  einen Fall von Schuller- 
Christian ausfindig machen, bei dem der Grundumsatz erhoht 
war, namlich + 92 %. Der Blutcholesterolspiegel dabei war 
relativ niedrig, 207 mg%. 

Uber die Regulierung des Cholesterolspiegels im Blut gibt 
es mehrere Theorien, von denen jedoch keine wirklich be- 
friedigend erscheint. Nach Xchaaf sol1 die Leber das regulierende 
Organ darstellen, aber einem zentralen Zentrum im Hypo- 
thalamusgebiet unterstehen. Vemar  de  Bdle,  Froelich & X u l l -  
man (cit. Bogaert et al.) nehmen Storungen der Nebennieren- 
rindenfunktion als  Ursache des gestorten Cholesterolstoff- 
wechsels an. Bei der Sektion von Schuller-Christianfallen wur- 
den verschiedentlich Befunde an den Nebennieren oder deren 
Umgebung erhoben. Diese waren jedoch so wenig einheitlich, 
dass man nicht auf eiiien ursachlichen Zusammenhang schlies- 
sen kann. Die Veranderungen bestanden entweder in einer ein- 
fachen Hypoplasie der Druse oder in mehr oder weniger diffusen 
oder zirkumskripten Lipoidablagerungen, die in eiiiigen Fallen 
mit einer Fibrose verbunden waren (Hoclistetter 11. Veit, Her- 
zenberg, W~t je i z ,  Weidman & Freewmn, Nothen, Natali und Row- 
land). Offenbar sind diese Veranderungen jedoch sekundarer 
Natur. Auch die Ovarien scheinen eine Rolle fur  den Cholesterol- 
spiegel im Serum zu spielen. So ist mehrfach gezeigt worden, 
dass; die Blutlipoide und auch das Cholesterol bei der Graviditat 
und im Postklimakterium vermehrt sind (P .  Teliuna (9 ) ,  Kauf- 
inan & Muhlbock (19).  

Aus alledem eben angefuhrten geht hervor, dass wir es hier 
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mit sehr komplizierten Verhaltnissen zu tun  haben, fur die of- 
fenbar auch das endokrine System eine nicht unbeachtliche Eolle 
zu spielen scheint. 

Folgendes geht hingegen wohl sicher daraus hervor : die 
Knochenxanthomatosen oder der Morbus Schuller-Christian, die 
rein klinisch sehr verschiedenartig auftreten konnen, bilden hi.- 
stochemisch und wahi*scheinlich nuch physiopathologisch lceine 
einheitliche Krankheit ,  sondern sind als Krankheitsgruppe an- 
zusehen, die sich aus wenigstens zwei verschiedenen Varianten 
zusammensetzt. Klinisch konnen sich die Falle sehr einheitlich 
darstellen, und erst die histochemische Analyse zeigt den Un- 
terschied. Bei der einen Gruppe des sogenannten Morbus Schul- 
ler-Christian betragt der Cholesterol-Cholesterolesterquotient 
weniger als 1, meist 1/4--1/5, bei der anderen dagegen aber 
mehr als 1. 

Einen den1 Meinigen vollig analogen Fall konnte ich in der 
Literatur nicht finden. Mit dem von Bogaert, Sche+er & Ep- 
stein ( 2 )  beschriebenen scheint er jedoch gewisse Beriihrungs- 
punkte zu haben. Die Verff. halten ihren Fall allerdings nicht 
fur  einen Morbus Schuller-Christian, sondern fur  eine andere 
Form der Cholesterinosen. 

Es handelte sich um einen 23-jahrigen Mann, der mit 17 Jahren anfing 
ataktisch zu werden. Mit 23 Jahren hatte er einen doppelseitigen Katarakt, 
mit 35 Jahren Schwellung der Tuberositas tibiae und xanthomatijse In- 
filtrate um mehrere Sehnen. Gleichzeitig entwickelte sich eine progressive, 
amyotrophische Parese der Arme und Beine, pseudobulbiire Symptome 
und Debilitas. Allmiihliche Entwicklung cgstendhnZicher decdcinierter 
Gebiete im linken Femur, Tibia, Fibula und Tarsus. Ausserdem starke 
Veriinderung der Katotte,  die eine Granitstrrtktur zu haben schien. Die 
SeZZa, war abnorm klein. Im ubrigen hatte der Pat. Xanthelasmen, die 
Haut sei trocken und weiss gewesen und der Gesamthabitus habe einen 
endokrinen Eindruck gemacht. Unter anderem fand man einen Hypo- 
genitaliarnus und ein verlangsamtes Wachstum. Kein Exophthalmus oder 
Diabetes insipidus. Normales Blutbild. Blutcholesterol 160-184 mg%. 
Calcium im Serum 10,2 mg%. 

Wegen der Progredienz der bulbiiren Symptome kam der Pat. ad 
exitum. 
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Pathologisch anatomisch fand man unter anderern perivaskuliire De- 
pots wabiger Zellen in  den Sehnenscheiden. Die mikroskopischen Bilder 
des Femur iihnelten denen meines Falles. Die Priiparate der Sehnen zeig- 
ten eine bunte hlischung von intra- und extrazelluliiren Ablagerungen in  
Form von Kristallen oder lipoidimbibierten Gebieten. Hier fanden sich 
Riesenzellen, hyalines Bindegewebe und Degenerationszeichen. Keine ent- 
zundlichen Prozesse. Lymphdrusen, innere Organe und Hypophyse ohne 
Befund. Bei der Polarisation waren doppeltbrechende Substanzen nach- 
zuweisen. Die chemische Analyse der sehnigen Santhomknoten ergab ein 
Verliiiltnis cwischen dem freien Cholesterol und seinen Estern van 41,6:1. 

Die Verff. sind der Ansicht, u. a. wegeii des Cholesterol-Chol- 
esterolesterquotieiiten und des fehlenden Granulationsgewebes, 
dass es sich hier iiicht um einen Prozess wie beim Schuller- 
Christian handelt, sondern urn eine andere Form der Lipoidosen, 
urn einen Typus niit extrazellularer Cholesterolinibibition nnd 
Prazipitierung ins Gewebe, vielleicht auf Grund eines gestorten 
Cholesterolstoffweclisels. Ebenso wie einige andere Verfasser 
lialten sie es im ubrigen fur  zweifelhaft, ob der Morbus Schuller- 
Chriqtian eine einheitliclie Erkrankung ist, oder ob er nur  eine 
besondere Lokalisationsform der geiierellen Santhomatosen, ent- 
sprechend Henscherb, darstellt. Dabei sol1 erw5hnt merden, dass 
ein Vetter des Pat .  ahnliche, meiiii auch nicht so ausgesprochene 
Symptome aufwies. Dieser Fall konnte jedocli voii den ’i’erff. 
iiiclit genauer untersucht werden. 

Unter den in der Literatur als Schuller-Christian beschriebe- 
rieii Fallen sind eiuige, die kliiiisch alinlich wie iiieiiier sinrl. 
Vor allem gilt dies fiir den Fall ron Slielling B T’osliell 1935. 

Hierbei handelte es sich um einen 14-jghrigen Knaben mit einer Er- 
Branliung der Iinochen, die zuniichst riintgenologisch und histologisch fiir 
eine Ostitis fibrosa genwalisata Recklinghausen gehalten wnrde. Mit 12 
Jahren fie1 der Patient aus 2 Meter Hiihe und verletzte sich die linke 
Hiifte. Einige Zeit danach fing er a n  zu hinken. Riintgenologisch fand 
sich eine Collumfraktur mit einer Co la  vara-Stellung. &4usserdem aber 
im linlien Femur und Becken, beiden Oherarmen, Radius und Ulna und 
der Phalangen der Firzger m d  Zehen cysteniilknliclte Aufliellungen und 
daneben auch slclerotische Part kn.  Dagegen aber keine Sch6delveriincle- 
rungen. Der Pat. machte einen schlecht entmickelten Eindrucli. Kein 
Exophthalmus oder Diabetes insipidus. Blut- und Harnkalk normal. Nor- 
males Blutbild. Der Blutcholesterolspiegel betrug hingegen 221 mg%. 
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Es wurde zunachst eine Probeexcision aus dem Radius gemacht. Die 
pathologisch anatomische Untersuchung zeigte i n  der Hauptsache fibroses 
Gewebe mit Spikulagebilden, osteoiden Saumen und einzelnen Riesen- 
zellen. An einigen Stellen zeigte das Praparat ganz vereinzelte blasse 
Reticulumzellen. Wahrscheinlichkeitsdiagnose : Ostitis fibrosa. Allmahlich 
kam man auf den Verdacht einer Lipoidgranulomatose. Erneute Probe- 
excision und Fettfarbung. Jetzt fand man auf allen Schnitten Gebiete mit 
dichten Knochenbiilkchen, die geringe Zeichen lakunarer Resorbtion zeig- 
ten. Osteoides Gewebe war nun nicht mehr nachzuweisen, dagegen aber 
osteoporotische Gebiete mit fibrosem Gewebe und Netzen perivaskuliir 
liegender wabiger Zellen in dem gefassreichen Gewebe. Dieser Fall ist 
also dem Meinigen sowohl rontgenologisch wie histologisch sehr Bhnlich 
und man muss wohl annehmen durfen, dass beide der gleichen Gruppe 
der Xanthomatosen angehKren. Eine chemische Analyse ist leider nicht 
vorhnnden. 

Ein eweiter Fall, der klinisch und rontgenologische Ahnlich- 
keiten aufweist, ist der von RienbocE B Xchnek. 

Hier handelte es sich um eine kriiftige, 20-jiihrige Frau  mit leichter 
Struma, die eine Spontanfraktur des Collum chirurgicum erlitt. Die Frak- 
tur  heilte langsam. Im Humerus fand man eine zentrale, diffuse, cystische 
Verdunnung, die sich uber die ganze Diaphyse erstreckte. Es wurde eine 
Ostitis fibrosa angenommen. 51/2 Jahre nach der Fraktur  kam es zu einer 
Refralrturierung, die mit einer Art Pseudarthrosenbildung heilte, die mit 
einem dunnen peripheren Kallus umgehen war. Im ubrigen wies die Pat. 
cysteniihnliche Defekte in  beiden Femora auf. Keine Veranderungen der 
Schiidelkalotte, kein Exophthalmus oder Diabetes insipidus. Cholesterol 
im Serum 140 mg%. Operation wegen Verdachts auf Parathyreoideaadenom. 
Negatives Resultat. 

Der Fall von Xnapper & Paiisel ist ahnlich. 

10-jiihriges, etwas zuruckgebliebenes Madchen, das mit 7 Jahren eine 
Femurfraktur erlitten hatte. I n  den 2 darauffolgenden Jahren 5 spontane 
Schenkemeinbruche. Rontgenologisch fanden sich ausgedehnte cystenahn- 
liche, osteoporotische Gebiete in  den langen RGhrenknochen. Keine Schii- 
cleldefekte, kein Exophthalmus, kein Diabetes insipidus. Cholesterol im 
Serum 322 mg%. Calcium im Serum 12,6 mg%. Normales Blutbild, nor- 
maler Grundumsatz. Man nahm zunachst eine Ostitis fibrosa Reckling- 
hausen an. Zweimal zu verschiedenen Zeiten Freilegung der Para- 
thyreoidene, aber mit negativem Resultat. Eine Probeexcision klarte den 
Fall nuf. Dabei fand sich in einem Gewebe, das  im Ganzen stark a n  eine 
Ostitis fibrosa erinnerte, sowohl intra- wie extrazellular doppeltbrechen- 
des Fett. 
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Es sol1 hervorgehoben werden, dass in mehreren Metacarpalknochen 
cystische Verdunnungen und etwas plumpe Auftreibungen zu finden wa- 
ren. Betrachtet man die iibrigen RBntgenbilder dieses Falles eingehender, 
so findet man im linken Femur, kurz unterhalb des Trochanter minor 
zwei parallele, etwas unregelmassige, kalkarme Linien (Reste nach Frak- 
turen?), die etwa */Q der Lateralseite des Knochens durchsetzen, wahrend 
medial ein bogenfBrmiges, sklerotisches Gebiet vorhanden ist. Ein Bild, 
das also absolut identisch mit dem meines Falles ist. - Der Fall ging 
allmahlich in ein nicht aktives Stadium uber, und das  Blutcholesterol 
sank bis auf 181 mg%, davon waren 39 mg% freies Cholesterol. Durch 
eine Belastungsprobe nach Biirger konnte keine sichere StBrung im Chol- 
esterolstoffwechsel nachgewiesen werden. 

Die Falle, bei tlenen eine chemische Analyse des Gewebes 
einen Cholesterol-Cholesterolesterquotienten ergab, der von dern 
beim Schuller-Christian ublichen (siehe S. 104) abwich, zeigen 
innerhalb des Rahniens dieser Erkrankung erhebliche klinische 
und rontgenologische Variationen. Auffallendere einheitliche 
Zuge, die eine Aussortierung dieser Falle aus der grossen Krank- 
heitsgruppe, die unter dem Namen Schuller-Christian zusam- 
mengefasst wird, berechtigt erscheinen liessen, konnten nicht 
festgestellt werden. 

DIFFERENTIALDIAGNOSE 

Zum Schluss noch einiges uber die Differentialdiagnose beim 
Morbus Schuller-Christian, besonders im Hinblick auf die Ver- 
anderungen des Skelettes bei diesem Fall. 

Ebenso wie viele andere Falle von Schuller-Christian berei- 
tete auch dieser grosse Schwierigkeiten in der Differential- 
diagnose gegeniiber der Ostit is  fibrosa genernlisata Reckling- 
husen. Der Verdacht auf diese Erkrankung war sehr gross. 
Unter anderem sprach das Aussehen der multiplen Skelettver- 
anderungen dafur. Sogar die Schadelhyperostose und die wolki- 
gen Flecke in der Kalotte stutaten diese Annahme (2.B. Kien- 
bock & Marlcowits (20), da  wir beim Schuller-Christian meist 
grosse, helle, klare Verdiinnungen in der Kalotte finden. Auch 
die kleinen, cystischen Aufhellungen und die distal zunehmende 
Atrophie der Phalangen sind, wenn auch nicht sehr haufig, in 
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einigen mittelschweren und schweren Fallen von Ostitis fibrosa 
beschrieben worden. Allerdings zeigen sie sich dann in der Regel 
in Form der fast fur  pathognomonisch gehaltenen weichen Trom- 
melschlagelfinger (Ask-Upmark (21), Geoffrey, Keynes & Taylor 
( 2 2 )  u. a.). Falle von Ostitis fibrosa mit Sklerosen, die auch 
dort als eine Form der Heilung angesehen werden, sind eben- 
falls beobachtet worden. Sogar enostosenahnliche Bildungen 
wurden festgestellt (Kienbock (23) ) . Die Rontgenbilder beim 
Schuller-Christian waren haufig denen bei der Ostitis fibrosa 
so ahnlich dass man bei der Diagnose Recklinghausen blieb, oder 
ihn wenigstens nicht ausschloss. Weitere Untersuchungen, Pro- 
beexcisionen, liessen erst die wirkliche Iirankheit erkennen. Fol- 
gende Beispiele konnen angefiihrt werden Snapper & Parisel, 
Kienbbck & Metcorach, Shelling ti Voshell ,  Sundelius I und 
Henschen I I .  

Mein Fall weicht jecloch z. T. auch rontgenologisch von der 
Ostitis fibrosa ab. So ist ausserhalb der Frakturgebiete noch 
eine periostale Reaktion vorhanden, und dieses findet man nie- 
mals bei der Ostitis fibrosa (Garland (24) , Lotsch (25), Schmorl 
(26) und KienbGck ( 2 3 )  ) . Fernerhin hat der Recklinghausen kei- 
ne Knochenauftreibungen ausserhalb der Cysten (Garland (24), 
Lotsch (25) u. a.), wahrend wir hier welche finden, z.B. in den 
oberen Femurmetaphysen. Plei der Ostitis fibrosa sind auch keine 
persistierenden >>Frakturlinien(< oder Loosers Umbauzonen vor- 
handen, da sie ja eine gute Heilungstendenz aufweist (Xchmorl 
(26) , Kienbock ( 2 3 ) ,  Hzrnter (27).  Eine Ausnahme hiervon bildet 
allerdings Iiienbock S: Markowits ( 2 0 )  Fall von Ostitis fibrosa, 
bei dem einige Hemmungen der Ossifikation beobachtet wurden. 
Der Fall weist im ubrigen so starke Ahnlichkeit mit meinem auf, 
class man fast etwas daran zweifeln kann, ob es sich nicht viel- 
leicht iiberhaupt um eine Iinochenxanthomatose gehandelt hat. 
Im  Gegensatz zum Schiiller-Christian wird das Splanchnokra- 
nium sehr selten bei der Ostitis fibrosa affiziert. 

Klinisch Rind auch einige Ahnlichkeiten mit der Ostitis 
fibrosa vorhanden. So sind Falle dieser Erkrankung beschrieben 
worden, bei denen das Wachstum verlangsamt, endokrine 
Storungen und sogar iihnliche abnorme Pigmentierungen vor- 
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handen waren wie bei meinem Patienteu. Bergstrand (28) ver- 
offentlichte in der Acta med. Scand. Vol. 74 einen Fall von 
Ostitis fibrosa einer 55-56-jahrigeu Frau rnit pluriglandularer 
Insuffizienz und grossen Hautpigmentierungen, die wahrschein- 
lich auf Nebeunierenverauderungen beruhten. Im ubrigen fand 
man 2 grosse Parathyreoideaadenome. 

Das Alter und der Verlauf stimmen rnit einem Recklinghau- 
sen gut uberein. Fehlen tun dagegen Skelettschmerzen, Kachexie 
und eine Muskelatonie. Diese Symptome sind jedoch nicht 
obligat bei der Ostitis fibrosa (Mamdl (29) ) .  Bei meinem Fal l  
fehlte sowohl der in 44 % aller Schuller-Christianfalle vorhan- 
dene Exophthalmus wie die in 58 % vorkommende Polyurie 
( D a u k s y s )  . Wie gesagt fehlt aber die Polyurie bei der Xanthoma- 
tose unter Umstanden, und kanu beim Recklinghausen, wenn 
auch nicht so ausgepragt, vorhanden sein. Letzteres wird auf 
eine Kallrretention, evtl. Parathormonwirkung zuriickgefuhrt 
( B o y d  (30))  Ask-Upmark (21)) Bergstrand (28) ). Eine rontgeno- 
logische Untersuchung der Nieren wegen Verdachts auf Iialk- 
ablagerungen ergab keinen Befund. 

Gegen einen Recklinghausen sprechen die Resultate der La- 
boratoriumsuntersuchungen. Die Kalkwerte im Blutserum 
schwankten zwischen 11,2 und 11,6, lagen also etwas hoch, deu- 
teten aber nicht auf eine gestorte Kalkbalans. Von rnehreren 
Seiten wird hervorgehoben, z.B. Gold & W i l d e r  (31) (eit. Snap-  
per h Roeme), Ask-Upmark (21) und Hunter  (27), dass derar- 
tige Werte wohl mit einer Ostitis fibrosa zu vereinen waren. An- 
dererseits betragen die Kalkwerte im Serum bei Fra.ser’s Fall I1 
eines Schuller-Christian 11,6, bei Rietschel’s 12,1 und bei Teper- 
son’s 17 mg%. Nach M m d l  ist das konstanteste Symptom beim 
Recklinghausen die erhohte Kalkausscheidung rnit dem Urin. 
Ein Vorkommen, das fur  sehr characteristisch gehalten wird. 
Uber die Kalkexkretion mit den Faeces sind nu r  wenige Unter- 
suchungeu und Angaben vorhanden. Nach Geoffrey, Keynes und 
Taylor  (22) scheint sie jedoch beim Recklinghausen normal zu 
sein. Die Kalkausscheidung mit dem Urin war in diesem Fall 
gering, 45-63 mg pro die. Vou Mandl und Jores (32) wird 
die obere Grenze des Normalen rnit 200 angegeben. Der 

Acta orthopaedica, Vol. XI, 1-2. 8 
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vorhandene Wert spricht also sicher gegen einen Reckling- 
hausen. 

Trotz dessen wurde eine explorative Freilegung der Para- 
thyreoidea vorgenommen, und zwar insbesondere im Hinblick 
auf den periodischen Wechsel von Progression und Regression 
bei der Ostitis fibrosa, der moglicherweise die normale Kalkaus- 
scheidung erklaren konnte. An der Stelle fur die linke untere 
Parathyreoidea fand man eine abgegrenzte vergrosserte Driise. 
Diese bestand aus einer kleinen aberranten Thymus mit norma- 
ler Parathyreoidea im Zentrum. Hatte man dieses Gewebe und 
vorher weitere Knochenpraparate nach Fettfarbung nicht histo- 
logisch untersucht, so ware man wahrscheinlich bei der Diagnose 
Recklinghausen geblieben. 

Die Bedeutung der mikroskopischen Untersuchung geht nur 
zu deutlich aus diesem Fall hervor. Ohne Fettfarbung kann das 
histologische Bild haufig nichtssagend bleiben, oder sogar irre- 
fuhrend werden. Dieses bezeugen zahlreiche Falle von Schuller- 
Christian, bei denen die verschiedenen histologischen Bilder 
Anlass zu unterschiedlichen Erklarungen gaben, wie Ostitis 
fibrosu (Schlauch u. Donalies, Shelling u. Voshell, Schroder), 
Myelom (Snapper u. Parisel, Anspacla, Berkenheisser, Fraser, 
Globig, Xchultx u. Wermbten u. Puhl), Lynaphogrunzclom (Heine, 
Fraser IV,  Letterer, Niemann-Pick, Hergenberg) und XwLom 
(Fruser, K r k l u n d ,  Bahls, Dietrich).  

Die differentialdiagnostischen Schwierigkeiten sind leicht 
verstandlich, da in dem histologischen Bild der Ostitis fibrosa 
sowohl Riesenzellen wie Blutungen, Zysten und Pigmentan- 
haufungen fehlen konnen, und nur eine diffuse oder zirkum- 
skripte Fibrose mit Zeichen einer Resorbtion und Apposition 
ohne Entzundung vorhanden zu sein braucht. Auch trotz einer 
Fettfarbung konnen Schwierigkeiten auftreten, da wie der Fall 
gezeigt hat, Lipoidablagerungen an einigen Stellen fehlen und 
nur ein mehr oder weniger granulomlhnliches, fibroses Gewebe 
zu finden ist., 

Aus dem oben gesagten geht deutlich hervor, dass wir uns 
bei den Fallen mit unbestimmteren, multiplen Skelettaffektio- 
nen nicht mit einer sorgfaltigen klinischen und rontgenologi- 
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schen Untersuchung begnugen diirfen, sondern dass auch eine 
Probeexcision zur pathologisch anatomischen Untersuchung aus- 
gefuhrt werden muss. Bei zweifelhaften Fiillen sollen moglichst 
mehrere Probeexcisionen a m  verschiedenen Stellen des Skelet- 
tes gemacht werden, uncl die Untersuchung auch an Fett-ge- 
fiirbten Praparaten geschehen. 

&lit einer O s t i t i s  cleformans Payet fanden sich gewisse Ahn- 
lichkeiten. Dies gilt vor allem fur  das rontgenologische Bild des 
Schadels mit den wolkigen Schatten und der basalen Hyper- 
ostose. Die kleineu rundlichen Defekte in der Kalotte zeigen 
auch einige dhnlichkeit mit der von Schullev 1929 beschriebenen 
Osteoporosis cii-ctimscripta, die nach Meyer-Borstel (33),  TYeiss 
(34) u. a. nicht selten mit einem Paget kombiniert zu sein 
scheint. Sogar die Ostitis deformans kann verstreute osteoskle- 
rotische und osteoporotische Herde in1 Slrelett aufweisen (Gar- 
licnd (24) , Schmor.1 (7)  ). Fernerhin konnen bei dieser Erkran- 
kung starke periostale Reaktionen und auch Querfraktureu 
(Michaelis (35 )  ) auftreten, die zuweilen mit einem estensiven 
nicht verkalkenden Kallus heilen (Garland (24),  Kay et al.) . 
Cystenahnliche Atrophien (Lotsch ( 2 5 ) ,  M~cJmelis ( 3 5 ) ,  Rn- 
stinn (36),  Kienbock (23) ) ebenso wie Loosers Umbauzonen, die 
von Schmorl als Spontanfissuren erklart werden, siWl beschrie- 
ben worden. Der Fall hier scheint jedoch ganz anders geartet zu 
sein. Unter anderem fehlen die fur einen Paget so characteristi- 
schen Hyperostosen, die >>Aufblatterungcc der Corticalis 
(Schmorl (37) ) und die histologisch pathognomonischen Mosaik- 
strukturen (Looser ( 3 q ,  Tionjetmy (39),  Schmorl (37) und 
Michaelis (35) ) , Differentialdiagnostisch am wichtigsten scheint 
jedoch das Alter des Patienten zu sein. Nach Schrnorl’s Er- 
fahrungen an  190 Fallen von Paget existiert diese Erkrankung 
nur  in einem Alter von uber 40 Jahren. Dasselbe fanden auch 
Kienbock und andere. Alle Falle der Literatur, bei denen jun- 
gere Individuen betroffen sein sollten (z.B. Chon - zit. Kay 
et al. (40)), sind nach Schmorl kein Paget, sondern eine andere 
Erkrankung, meist eine Ostitis fibrosa Recklinghausen. 

Rei einigen anderen Fallen kann es zu gewissen differential- 
diagnostischen Schwierigkeiten gegeniiber zwei weiteren Li- 

8* 



116 GUSTAF--4DOLF LANDOFF 

poidosen kommen, namlich gegeniiber einem Niemann-Pick und 
insbesondere einem Gaucher. Beide konnen mit multiplen Ske- 
lettveranderungen einhergehen, und der Gaucher hat z.B. nach 
Copper-Epstein (41) in 5.0 %, nach Uloem, Groen und Postma (42) 
in 45-75 % der Falle mehr oder weniger ansgebreitete Haut- 
pigmentierungen. Ein Niemann-Pick ist hier auszuschliessen, da 
er in den allerersten Lebensjahren auftritt, fourdoyanten Ver- 
lauf hat und innerhalb von 2 Jahren zum Exitus fiihrt, ausser- 
dem das gesamte lymphatische System befallt. 

Der mehr chronisch verlaufenden Morbus Gaucher hat einige 
Characteristica, die in diesem Falle fehlen. So zeigt er selten so 
ausgebreitete Skelettveranderungen, obwohl cystische Bilder be- 
schrieben wurden (Eisenheimer & W o l f  (43) , Karschner (44) ). 
Recht typisch fiir diese Knochenveranderungen, die in der Regel 
erst spat auftreten, ist die flaschenformige Auftreibung der un- 
teren Femurdiaphyse (Copper u. Epstein (41)) Bloem et al. (42)) 
und die Destruktion und konische Zuspitzung des Caput f emoris 
(Bloem).  Characteristisch fiir einen Gaucher sind auch die 
friiher oder spater zustandekommenden Leber-, Milz- und Lymph- 
driisenanschwellungen. Bei dem Fall hier haben wir jedoch trotz 
der mindestens 10-jahrigen Dauer der Erkrankung keinerlei Zei- 
chen fur das Vorhandensein derartiger Pozesse. Andere zwar 
nicht immer obligate Symptome sind Knochenschmerzen, hypo- 
chrome Anaemie, Leukopenie und hamorrhagische Diathese 
(Enxer zit. Copper-Epstein) . Dazu kommt eine besondere 
Disposition der jiidischen Rasse. Alles dieses fehlt hier, und die 
Erkrankung ist auch histologisch auszuschliessen. 

Beiden diesen Krankheiten stehen die skelettalen Formen 
der Lymphogranulomatose nahe. Diese sind sehr selten und 
manifestieren sich nicht oft klinisch (Friedrich (10)). Es sind 
jedoch Falle beschrieben worden mit fleckigen Sklerosierungen 
und Arrosionen der Kalotte, des Beckens, der Rippen und selte- 
ner der langen Rohrenknochen (Friedrich ( lo ) ,  Livingstone 
(12) , Kurschrzer (44) , Geschickter & Copelartd (45) ) , ebenso wie 
mit sogar multiplen Spontanfrakturen, z.B. Beitske, Chawitx, 
Preisel d Winhwccl'bauer (zit. Friedrich (10) ) . Die rontgenologi- 
schen Befunde sind sehr uncharakteristisch und teilweise um- 
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stritten. Derartige Falle ohne Driisenaffektionen siiid ebenfalls 
beschriebeii worden. Da die Knochenherde bei der Hodgkinschen 
Krankheit nach dskanasie d Schnaorl (Friedrich (10) ) histolo- 
gisch ganz uncharakteristisch sein konnen und sich nur a ls  
fibrose Herde zeigen, deren wahre Natur erst dnrch die typi- 
schen Bilder der Lympdrusen erkannt werden kann, sollen diese 
Verhaltnisse hervorgehobeii werden, besonders da  Schiiller-Chri- 
stian-Falle beschrieben sind, bei denen die Diagnose Lympho- 
granulomatose nur schwer ausgeschlossen werden konnte 
(Heine, Fraser, Xchultx, Wembter uncl Puhl ) .  I n  diesem Zu- 
sammenhang sol1 auch auf die Gewebseosinophilie und die Ver- 
mehrung der im Blut zirkulierenden eosinophilen Zellen hinge- 
wiesen werden, die gewohiilich zu dem Bild der Lymphogranulo- 
matose gehort und gleichfalls bei mehreren Fallen von Schiiller- 
Christian festgestellt wurde. Der Verlauf, das Fehlen der Lymph- 
driisen- und Milzschwellungen, wie Fieberperioden, Abmagerung 
und Herabsetzung cler allgemeinen &aft erlauben uns schon 
klinisch, diese Erkrankung auszuschliessen. 

Zu erwahnen ist noch, dass sich innerhalb der grossen Grup- 
pe der Retikuloendotheliosen und Retikuloendotheliomen meh- 
rere andere Kraiikheiten finden, die manchmal ahnliche mul- 
tiple Skelettveranderungen zeigen, so z.B. das Lymphosarkom 
und die Letterer Xive’s disease. Ebenso einige Anaemien (z.B. 
Jukschs) und Leukaemien (Karschner) und Tumormetastasen, 
besonders bei Proslatacarzinom, Hypernephrom und Thyreoidea- 
geschwiilsten uncl Hamangiom. Fur dieseii Fal l  hier scheinen 
diese keine Bedeutung zu haben. 

Eine andere Erkrankung, die liingegen etwas eingehender 
behandelt werden muss, ist das Multiple M y e l o m .  Eiiiige Schiil- 
ler-Christian-Faille der Literatur sind klinisch und auch histolo. 
gisch zunachst a ls  Myelom gedeutet worden, z.B. Snapper d 
Parisel, Heine und Berkenheisser. I n  Heine’s Fall waren sogar 
einmal Renee Jones’sche Eiweisskorper zu finden. Dasselbe 
zeigte der Fall von Cilmore. Die Skelettveranderungen sind 
rontgenologisch als gut begrenzte, rundliche, zentrale Aufhellun- 
gen gekennzeichnet, die uber das ganze Skelett verstreut liegen 
ohne Veranderungen des dazwischenliegenden Knochens ( Ge- 
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schickter-Copeland (45) ) . Sie usurieren haufig die Kompakta, 
und dadurch kann es zu Spontanfrakturen kommen. Die Kno- 
chen des Kraniums und Gesichtsschadels sollen Praedilektions- 
stellen sein (Houdard d Mouchet (46) ) . Bei dem Fall hier waren 
die Skelettveranderungen nzehr diffus und unregelmassig ver- 
teilt und meist schlecht abgegrenzt. Negativer Ausfall der Bence 
Jones Probe ist beim Myelom in ca. 35 "/o vorhanden, und eine 
Hypercalcaemie wurde ebenfalls beschrieben ( Ask-Upmark (21), 
Jores (32) ) . Hierdurch wird naturlich die Differentialdiagnose, 
besonders gegenuber einem Recklinghausen, erschwert. Ferner- 
hin findet sich beim Myelom eine starke Beschleunigung der Sen- 
kungsreaktion der roten Blutkorperchen (Ah.Zbsrg (47) ). Kli- 
nisch charakteristisch sind die Knochenschmerzen. Nephritiden 
oder Nephrosen kommen in ca. 60 o/o  vor. Die Erkrankung be- 
trifft fast nur altere Iidividuen und hat einen schnellen, letalen 
Verlauf, der in y2-3 Jahren zum Exitus fuhrt. 

Einige Worte sollen auch uber die Chondrodysplasien (OZ- 
l ier) und die multiplen Enchondrome gesagt werden. In  schwe- 
pen Fallen kann die Ollier'sche Erkrankung auch die Diaphysen 
der langen Rohrenknochen befallen (Hunter d Wiles (48)) und 
zuweilen endokrine Storungen zeigen, z.B. Plotow's Fall I11 
(Plotow (49)). Die Erkrankung darf jedoch wegen ihrer A n  
dersartigkeit im Ganzen ausgeschlossen werden, auch obwohl 
in den Diaphysen unregelmassige, rontgenologische Aufhellun- 
gen, Spontanfrakturen und haufig eine Auftreibung und unre- 
gelmassige Zeichnung der Metaphysen vorhanden sein konnen. 
So sol1 an die typische, federahnliche Knochenzeichnung mit 
ihrer bestimmten Relation zu den Epiphysen, die man immer 
finden kann, erinnert werden (Hunter & Wiles (48)) Johalzson 
(50)) Bentzon (51)) Liltdstrom (52) u.a.). Fernerhin haben wir 
dort eine mehr oder weniger ausgesprochene Halbseitigkeit mit 
folgender Verkiirzung des Knochens, die haufigen Chondrome 
der Phalangen und keine Schadeldefekte. Dazu kommt, dass 
sich die Erkrankung in einem fruheren Alter als hier manife- 
stiert, nach Burchard (zit. Flotow) spatestens mit 5 Jahren. 
Ob die Ollier'sche Erkrankung als eine Krankheit sui generis 
anzusehen ist, oder zu den Chondromatosen gerechnet werden 
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muss, ist noch nicht entschieden, und die Nomenklatur ist des- 
halb sehr verschieden. Als Vergleich zu meinem kann z.B. ein 
von Fernbach (53 I als >>Enchondromatosecc beschriebener Fall 
angefuhrt werden. 

Es handelte sich um ein lZ%-jiihriges Madchen mit multiplen Slielett- 
veranderungen von zystenahnlichem Typus, die auch im Kranium lokali- 
siert waren. Das Wachstum des Miidschens war stark retardiert, ausser- 
dem eine Tbc. vorhanden. Die Differentialdiagnose gegeniiber einer Ostitis 
fibrosa bot hier die grosste Schwierigkeit, aber wie immer in  derartigen 
Fallen gab der histolngische Nachweis von Knorpel die Antwort. Canigalzi 
berichtet ebenfalls iiber einen ahnlichen Fall. 

Kurz erwahnt werden sollen auch die Skelettveranderungen 
bei Coeliaci oder Geee-Thaysens nicht tropischer Sprue. Hier- 
bei konnen wir ebenso wie bei meinem Fall einen Infantilismus, 
Wachstumshemmung und Spontafrakturen finden, die ofters 
eine schlechte Heilungstendenz, Biegungsdeformitaten, herdfor- 
mige und diffuse Entkalkungen, ausgedehnte Pigmentierungen 
und in 50 % der Falle einen erhohten Grundumsatz, in 70 % 
eine Anaemie zeigen (Moore, Farre1 & GernzLghty (54) ) . Wegen 
mehrerer anderer Charakteristika kann jedoch diese Erkrankung 
hie ausgeschlossen werden. Sie geht namlich immer, wenigstens 
in einer Periode, mit einer Steatorrhoe einher. Fernerhin ver- 
lauft sie mit einer Hypocalcaemie und Hypoglykaemie (Gee- 
Thapen zit. Moore) ,  haufig mit Colondilatation, in 70 % mit 
einer Glossitis mit Papillenatrophie, opaker Linse und Tetanie- 
bereitschaft (Moore et al.). 

Naturlich muss man auch bei einem Fall wie diesem hier 
an  die Lues mit ihren zahlreichen und wechselvollen Bildern 
denken. Die negative Wassermann’sche Reaktion, wie die histo- 
logischen Bilder lassen sie jedoch ausschliessen. Eine Ostitis 
tuberculosa multiplex cystica Jungling durfte wohl ohne wei- 
teres im Hinblick auf das Fehlen sowohl klinischer wie histo- 
logischer Zeichen fur eine Entzundung auszuschliessen sein. 

Der hier referierte Fall bildet ein anschauliches Beispiel fur 
die differentialdiagnostischen Schwierigkeiten, die durch einen 
atypischen Fall von multiplen Skeletterkrankungen entstehen 
konnen, wenn wir sowohl klinisch wie rontgenologisch nur  
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schwer Anhaltspunkte fiir unser Forschen finden konnen, und 
sogar das histologische Bild nicht leicht zu deuten ist. In der- 
artigen Fallen konnen einzelne Zeichen wertvolle Hinweise ge- 
ben, wie z.B. hier. Die Schadeldefekte zusammen mit dem endo- 
krinen Aussehen und der etwas verlangsamten Entwicklung und 
das Fehlen von Knochenschmerzen brachten somit den Verf. auf 
den Gedanken einer Lipoidgranlomatose. Dieses wurde spatey 
histologisch und chemisch verifiziert. Es scheint sich jedoch bei 
meinem Fall nicht um einen genuinen Schuller-Christian zu 
handeln, sondern urn eine Variante innerhalb der grossen Grup- 
pe der Knochensanthomatosen. 

NACHTRAG 

Eine Nachuntersuchung im August 1938 zeigte, dass sich der 
Zustand etwas gebessert hatte. Es war dem Patienten gut ge- 
gangen, er hatte keine Schmerzen und glaubte, wieder besser 
gehen zu konnen. Kein abnormer Durst, keine Kopfschmerzen 
oder Augensymptome. Klinisch hatte sich die Stellung des Kno- 
chens seit der Entlassung nicht geandert. E r  war kraftig und 
ohne Zeichen einer Pseudarthrose. Obwohl die verdunnte Zone 
an der Osteotomiestelle, wenn auch nicht so deutlich wie vorher, 
noch vorhanden war, hatte die Deformierung rontgenologisch 
nicht zugenommen. Die Rontgenbilder des ubrigen Skelettes 
zeigen keine neuen Veranderungen. Normales Blutbild, 5 % 
eosinophile Elemente. Blutcalcium 10,2 mg %. Blutzucker 0,07. 
Bilirubin im Serum : 0,25/200 000, keine Direktreaktion. Galak- 
toseprobe normal. Urinbefund normal. S.R.: 6 mm. Wa. R. ne- 
gativ. Grundumsatz: a i- 30 %, b -I- 26 %. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Verfasser gibt eine Beschreibung und eingehende Analyse 
einer Knochenxanthomatose bei einem 16jahrigen jungen Mann. 
Der Fall schien klinisch, rontgenologisch und histologisch mit 
einem Morbus Schuller-Christian gut ubereinzustimmen, die 
chemische Untersuchung eines Resektionspraparats vom Femur 
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zeigte aber einen von Schuller-Christiau abweicheiiden Cholesterol- 
Cholesterolester-Quotienten ; der hier gefundene war nahmlich 
4,1:1 gegenuber ungefahr 1 :5. Aus diesem Anlass wird die Einheit 
des Krankheitsbegriffes Schuller-Christian in Frage gestellt. I m  
ubrigen fanden sich in diesem Falle mehrere, mehr als 6 Jahre 
hindurch persistierende Frakturlinien und Zeichen einer schlech- 
ten endostalen Enochenheilung. Das histologische Bild zeigte 
eine besonders ungleichmassige Verteiluiig von Xanthomeinlage- 
rungen und eine Sklerose. Beachtenswert ist auch der starke 
endokrine Einschlag sowie die Wirkung einer Rontgenbehand- 
lung auf das Totalcholesterol im Blute. Die Differentialdiagnosti- 
schen Schwierigkeiten werden eingehend behandelt. 

L’auteur d6crit e t  analyse d’une mani2.re tr2s minutieuse une 
xanthomatose osseixse chez un jeune homme de 16 am. Au point 
de vue clinique, radiologique et histologiqne, ce cas semble bien 
concorder avec la maladie de Schuller Cristian, mais un examen 
chimique d’une preparation effectuke sur l a  base d’une rksection 
pratiquke dans le f6mur montra que le quotient de cholestkine 
differait de celui indiqu6 par Schuller Cristian et qu’il 6tait ici 
de 4,l A 1 contre environ 1 5. A cette occasion on peut donc 
se demander s’il y a concordance avec le principe de la  maladie 
Schiiller Cristian. Par ailleurs, on trouva dans ce cas plusieurs 
lignes de fracture qui persistBrent pendant plus de 6 any, de 
meme que des signes d’une mauvaise gubrison osseuse endostale. 
Le tableau histologique manifesta une dispersion tr&s in6gale 
de xanthomes et de sclbose. I1 convient de relever egalement l a  
forte enflure endocrine ainsi que les effets du traitement radio- 
logique stir la chol6sterine totale dans le sang. Les difficult& 
du diagnostic diffbrentiel sont Cgalement 6tudi6es. 

SUMMARY 

Description is given of a case of xanthomatosis of bones in 
a young man, aged 16, and it is analyzed thoroughly. Clinically, 
roentgenologically and histologically this case appears to  corres- 
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pond very well to the Schuller Cristiaii disease, but chemical 
analysis of a specimen resected from the femur showed a chole- 
sterol-cholesterol ester quotient deviating from the Schuller 
Cristian quotient, being here 4.15 as against about 1:5. In this 
connection, a question is raised about the unity of the morbid 
condition designated as the Schuller Cristian disease. 

In addition the patient several fracturelines that had 
persisted for more than 6 years and signs of poor endoteal 
healing of bone. The histological picture showed a particularly 
irregular distribution of xanthomata and sclerosis. Further the 
endocrine features of the case are pointed out, besides the effect 
of X-ray treatment on the total cholesterol content of the blood. 
The differential-diagnostic difficulties are discussed in detail. 
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