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Es ist bekannt, da$ die Pagetsche Erkrankung (Ostitis deformans) des 
Sch~dels zu neurologischen StSrungen ~iihren kann (Glae/3ner, Gregg, 
Gro[3, Gri~nthal, John und Strasser, Kalnin, Kau/mann, List, Nonne, 
Schoen, Taterka, Wyllie u.a . ) .  Dagegen ist yon psychischen St5rungen 
im Verlaufe dieser Schi~delknochenerkrankung in der Literatnr nur selten 
berichtet worden. Xltere Beobachter, vor allem Paget selbst, vertraten 
die 1V~einung, dal~ auch in den fortgeschrittenen Fi~llen yon Ostitis defor- 
mans des Schadels ,,the mind unaffected" bleibe; wohl aber liegen aus 
jfingerer Zeit eine Reihe gegenteiliger Beobachtungen vor. 

Lauren H. Smith hat 2 F~Llle mitgeteilt, yon denen der erste auch yore 
Autor selbst als nicht beweisend angesehen wird fiir den Zusammenhang 
zwischen Sch~delknochenerkrankung und psychischen StSrungen. Die 
Pagetsche Krankheit ist hier bei einer 80j~hrigen Patientin zwar rSnt- 
genologisch und autoptisch gesichert, doch sind die ersten psychischen 
StSrungen offenbar bereits im 31. Lebensjahr im Anschlu$ an einen 
Typhus ausgebrochen. Der Verlauf ist fiberdies durch arteriosklerotische 
und senile Zfige kompliziert. 

Der 2. Fall betrifft eine 60j~hrige Patientin mi$ sieherer Ostitis 
deformans (des Sehs und Beckens); der knapp gehaltene psychische 
Befund beschri~nkt sich auf folgende Feststellungen: Leichte aphasische 

1 In dieser Arbeit wird eine Unterscheidung der Ostitis deformans (Paget) 
gegentiber der Ostitis fibrosa (Recklinghausen) nicht angestrebt, zumal yon patho- 
logisch-anatomischer Seite bisher noch keine Einheitlichkelt in dieser Frage erzielt 
wurde. W~hrend Christeller u. a. die Osti~is deformans (Paget) nur ffir eine besondere 
Unterform der Ostitis fibrosa hMten, wird yon anderer Seite (s. L. Pick) eine 
scharfe Trennung zwischen beiden Krankheiten gefordert. Eine solche ist aber 
zumal den F/~llen der /~lteren Literatur gegeniiber wegen der h/~ufig knappen Be- 
sehreibung und wegen des Fehlens an~tomischer und r5ntgenologischer Befunde 
gar nicht durchzufiihren. 
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Symptome, Desorientierung, MerkstSrung mit Konfabulationen, emotio- 
nelle Inkontinenz, optische und akustische I-Ialluzinationen, Verfolgungs- 
ideen. Aus dem kSrperlichen Befund ist eine betrgchtliche Sklerose der 
Retinagef~Be bemerkenswert. Die Psychose, welche der Gruppe der 
Arteriosclerosis cerebri zugez~hlt wird, klang naeh wenigen Wochen ab. 
Ein Zusammenhang zwischen Psychose und Knochenerkrankung wird 
in diesem 2. Falle auf dem Umwege iiber die Arteri0sklerose angenommen, 
so zwar, da[t die Ostititis deformans des Schgdels als bodenbereitend 
angesehen wird ffir die cerebrale Arteriosklerose, welche ihrerseits fiir 
die Entstehung der Psychose in Anspruch genommen wird. 

M. Ralph Kau]man macht mit 4 F~llen bekannt. Im 1. Fall ent- 
wickelte sich bei einer 65j~hrigen Frau mit Ostitis deformans yon Sch~del, 
Femur und Tibia eine vom Autor als senile Psychose gekennzeichnete 
Erkrankung, die, mit Ohnmachts- und Schwindelanf~llen einhergehend, 
durch Selbstvernachl~ssigung, Verarmungsideen, Ged~tchtnissehwgche, 
Umst~ndlichkeit und zeitweiser Verwirrtheit gekennzeichnet wird. Die 
Kranke stellte trotz erheblicher Verbiegung und Exostosen des rechten 
Beines jede Deformierung in Abrede, und wollte ihre ttinf~lligkeit ledig- 
lieh als Zeichen des allgemeinen Kr~fteverfalles aufgefal~t wissen. Die 
Kranke war iibrigens herzleidend; es bestand auch Hypertension. 

Fall 2 berichtet yon einem 52j~hrigen ~anne mit rSntgenologisch 
best~tigter Ostitis deformans des Sch~dels; die Erkrankung hatte bereits 
4 Jahre vor der Klinikanfnahme mit Kopfschmerzen und fliiehtigen 
L~hmungen der rechten Finger eingesetzt. Die Sprache wurde ,,un- 
deutlich, so dad er sieh nicht verstgndlich machen konnte", die Schrift 
wurde unleserlich, das Gedgchtnis liel~ naeh. Der Mann fiel dadurch 
auf, da~ er auf der Strafe Schnitzel und Metallstficke auflas. Dieser 
Kranke wird im weiteren Verlaufe als erregt und nicht kontaktfghig 
geschildert; anscheinend haben Zeiten einer erhShten t~eizbarkeit und 
Unruhe mit ruhi'geren Intervallen abgewechselt. Auch ist yon ,,stereo- 
typen Bewegungen" und einer ,,Verschlechterung der intellektuellen 
Funktionen" die Rede. Die Erkrankung wird als Psychose bei organi- 
seher Erkrankung des Zentralnervensystems bezeichnet. Abgesehen yon 
einem negativen Blntwassermann wurden serologische oder anatomische 
Befunde nicht erhoben. 

Fall 3 betrifft eine 53j~hrige Frau: Menopause seit 4~ Jahren. Seit 
9 Jahren schwierig im Umgang, verd~chtigte ihre Umgebung des Betrugs. 
Allm~hliche Entwicklung eines Wahnsystems unter Vorherrschen yon 
Eifersuchtsideen, die schlie~lich zu einem blutigen Anschlag gegen den 
Ehemann fiihrten. Rain halbseitige Lokalisierung der Ostitis deformans: 
Linker Femur, linke Fibula und Tibia, linke Seite des Beckens und des 
Schgdels. Uber den weiteren Verlauf des im fibrigen gut durchnnter- 
suchten Falles (Liquorresultate [negativ], quantitativ-chemische Blur- 
bestimmungen usw.) wird wenig mitgeteilt. Der letzte tier Kau]ma~schen 
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Fdille endlich darf wohl ohne Bedenken als nicht hierhergehSrig aus- 
geschieden werden; er berichtet yon psyehischen StSrungen bei einem 

- -  sps sogar operativ angegangenen - -  ttirntumor, bei dem der an- 
f/~ngliehe l~Sntgenbefund den Verdacht auf 0stitis deformans des Sch~del- 
daches ergeben haste (sp/s als fragliche Tumormet~stasen gedeutet). 

In der Zusammenfassung beschr/~nkt sich Kau]man auf Epikrise 
der einzelnen Befunde. Er betont, daf~ in der Ascendenz aller 4 Patienten 
Sehlaganf/~lle oder andere Zeichen cerebraler Gef/~l]stSrungen vorge- 
kommen seien, und fordert spekulativ einen gemeinsamen F~ktor, der 
bei der Elterngeneration das Gef/s bei den Nachkommen das 
Knochensystem sch~tdigen kSnne. Bei dem gleichen Autor tinden sieh 
iibrigens bereits die Beobaehtungen yon A. Marie, Moynan und Fitz 
referiert. 

Moynan 1 teilt einen ~'all yon Paget mit, der vergesellschaftet mit 
arteriosklerotischen Zeiehen (auch der Augenhintergrundgef/~f~e), Apathie 
und ,,Naehlassen der intellektuellen F/~higkeiten" aufwies. Wichtig er- 
scheint uns, dab sich bei der Sektion neben einer allgemeinen Arterio- 
sklerose aueh eine ,,Kompression des Gehirns" land. 

Der l~all yon A. Marie 1 hatte neben innersekretorisehen StSrungen 
(Diabetes insipidus) und einer im R~ntgenbild arrodierten Sella turcica 
(woraus eine hypophys/s Theorie der Ostitis deformans abgeleitet wird) 
auch epileptische Anf~lle. Der psychisehe Befund verzeichnet puranoide 
Ideen, das Zustandsbild wird als ,,delirante hypomanique" bezeiehnet. 

Der Fall yon _Fitz ~ sehlieftlich, der dutch Arthritis rheumatica, 
Arteriendegeneration und chronischen Klappenfehler kompliziert ist, 
und endlieh eine ,,leichte Melaneho]ie mit Sinnest/s bot, 
mul~ ob seiner zahlreiehen pathogenetischen Faktoren und der sich daraus 
ergebenden Mehrdeutigkeiten ausgeschieden werden. 

Die ffir den Zusammenhang zwischen Ostitis deformans Paget und 
Psychose schlfissigste und hinsiehtlich des psychischen Befundes aus- 
ffihr]ichste Arbeit hat van Eeden publiziert. Er  beschreibt bei einer 
58j/~hrigen Arbeiterin einen Fall yon isoliertem Seh/~delpaget ,,mit 
Stirnhirnerseheinungen und Korsakowschem Symptomenkomplex", der 
fiber mehrere Jahre beobachtet wurde. Die Erkrankung begann mit 
Schwindelanf~llen und Abna'hme des SehvermSgens; sp/~ter setzten 
neben Stirnkopfsehmerzen neurologische Symptome ein: Propulsion 
beim Gehen, GleiehgewichtsstSrungen im Sinne der Asynergie, Sehwer- 
hSrigkeit (wahrscheinlich Otosklerose) und herabgesetzte Labyrinth- 
erregb~rkeit links, vorfibergehend Neuritis optica mit Andeutung yon 
Stauungspapille. Dabei bestand ziemlich gleichbleibend folgender 
psyehiseher Befund: Grundstimmung leicht euphorisch, auff~llender 
M~ngel an Spontaneit/~t, betr/~chtliche Ged/s und Merkf/~higkeits- 

1 Zit. nach Kau]man. 
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stSrung mit  wechselnder zeitlicher OrientierungsstSrung. Keine eigent- 
lichen Intelligenzdefekte. ErhShte Suggestibilitgt ohne Neigung zu 
Konfabulationen. Verminderte ,,aktive Aufmerksgmkeitsspannung und 
Einste]lung", daraus resultierend wechselvolle Fehler beim Schreiben 
und Lesen. Gelegentlich geringfiigige Erschwerung der Wortfindung in 
der Konversation. 

Gegen die Annahme einer arteriosklerotischen GeistesstSrung fiihrt 
der Autor ins Feld ,,das Erhaltenbleiben der eigentlichen intellektuellen 
Funktionen beim Vorliegen einer schweren Merkf~higkeits- und Geds 
nisstSrung, die mangelhafte Progression des Krankheitsbildes trotz 
mehrj~hriger Beobachtung, das Fehlen arteriosklerotiseher Vers 
rungen am Herzen und am peripheren Gefgl~system". Van Eeden kommt  
an Hand  einer eingehenden Analyse der neurologischen (Stirnkopf- 
schmerz, GleiehgewiehtsstSrungen usw.) und der psychischen Symptome 
(vor ullem Aspontaneitat ,  Gleichgfiltigkeit, Euphoric) und der allgemeinen 
Drucksymptome (Kopfschmerzen, Schwindelanfglle, zeitweise Stauungs- 
papille) zur Diagnose einer Raumbesehrankung in der vorderen Sch~del- 
grube 1. Gewisserma6en der Rest  der beobachteten psychischen Sym- 
ptome (StSrungen des Geds der ~erki~higkeit ,  der Orientierung 
und Aufmerksamkeit  bei erhShter Suggestibilitat) wird dann Ms Korsa- 
/cowseher Symptomenkomplex (s. Titel der Arbeit) zur Erggnzung der 
Diagnose zusammengefa6t.  

Zwei yon John und Strasser mitgeteilte Fglle yon Ostitis deformans ver- 
liefen unter schweren Zeiehen einer intrakraniellen Drucksteigerung 
und neurologischen Symptomen (Nystagmus, Mundfacialisdifferenz, 
Ataxie, Gangst6rung usw.). Der erste war fiberdies durch seine Zer- 
streutheit und VergeI~lichkeit aufgefallcn; auch hat te  er ,,oft ganz un- 
zusammenh~ngend gesproehen, sei oft lunge Zeit starr vor sich hin- 
bliekend dagesessen" und hat te  sich durch falsche Berechnungen finanziell 
schwer geschgdigt. 

Unter  den 5 Pagetfallen yon Campbell werden 3 (Fall 1, 3 und 4) 
- -  allerdings ohne n~here Beschreibung - -  als dement bezeichnet. Bei 
Fall 4, der mit  epileptiformen Anfgllen verlief, fund sich bei der Sektion 
aueh ein Hydrocephalus internus. 

Endlich ls sich noeh der Hinweis yon P. Marie und Leri im Ab- 
schnitt fiber die Ostitis deformans Paget  in Lewandows/~ys Handbuch 

1 Die Diagnose wird weiter dureh ein etwas entlegenes Symptom gestiitzt: Das 
Auftreten eines seitendifferenten muskulgren Widerstandes bei passiven Bewe- 
gungen in den gro6en Gelenken (Ellbogen-, Knie- und Hiiftgelenk); der Autor 
nimmt eine Arbeit P6tzls in Ansprueh, in der dieses ,,st~ndige Einschiel~en der 
Kontraktionswelle bei Beugestellung des Obersehenkels ~ in einem Fall von Tumor 
eerebri als Stirnhirnsymptom gedeutet wurde. Einzelheiten fiber diese breiten 
Ausffihrungen miissen im Original naehgelesen werden, van Eeden: Jb. Psyehiatr. 
46 (1929), 64, 65. -- P6tzl: Wien. reed. Wschr. 1924, Nr 5 u. 8. 
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1913 anfiihren, da/3 n/~mlich yon Lunn  und Chau]fard 1 bei dieser Er-  

k rankung  , ,GeistesstSrungen und seniler W a h n s i n n "  beobach te t  worden 
seien. 

Der  Fal l  yon Orth 2, der starke Kompress ionserscheinungen am Zentral-  
organ aufwies, bot  Z~ge der ,,senilen Demenz" .  Hinweise auf  psychische 
Ver/s tier Page tk ranken  l inden sich aueh sonst vereinzel t  in 
der L i t e ra tu r  (R. G. Harm, Wrany  3, H.  Cohn u. a.). 

Bei  dieser sp/~rlichen K a s u i s t i k  fiber Sch/~delpaget mi t  psychisehen 

StSrungen erschein~ die Mit tei lung yon 2 wei teren F/s gereeht-  
fert igt .  

Die ob jek t ive  Anamnese  des 1. Fal les  ist  so charakter is t i sch  fiir 
die En twick lung  einer Pagetschen Krankhe i t ,  da6 sich daraus  schon 
allein die Diagnose  mi~ einiger Wahrsche in l iehke i t  stellen l~$t. Sie 
soll deshalb ausffihrl ich mitge~eil t  werden.  

1. Beobachtung. M.E., 56 Jahre, Architekt. Angaben der Frau: E. soll eine 
Zangengeburt gewesen sein; er hat sich normal entwickelt, ob er yon der Mutter 
selbst gestillt wurde, ist nicht bekannt. Er ist auf dem Land aufgewachsen und hat zur 
rechten Zeit Laufen und Sprechen gelernt. Gymnasium und technische ttochschule 
rechtzeitig, mit gutem Erfolg absolviert. Beruflieh gut vorwartsgekommen, fiberall 
beliebt. Seit 11 Jahren in leitender Stellung. E. hat aktiv beim Milit/~r gedient. 
Er war als Offizier yon der Mobilmachung bis Kriegsende im Feld. 1915 Luxation 
der rechten Sehulter ohne besonderen Anla$. W~hrend der zweiten Kriegsh~lfte 
maehte er die Beobachtung, da$ er sehlechter wie frfiher im Sattel sa$, ,,weft er 
die Beine nieht mehr auseinander braehte". Kurz naeh dem Kriege bei gelindem Fall 
auf die vorgestreckten H~nde schwerer reehtsseitiger Oberarmbrueh, der bis zur 
vslligen Konsolidierung 3/4 Jahre beanspruchte. 1920 Beschwerden beim Gehen. 
Er meinte, das linke Bein sei kfirzer geworden. Deshalb zur Beobachtung in eine 
orthop/~dische Klinik. Das dortige Krankenblatt yon 1920 lautet auf: Alte Raehitis 
und Muskelh/~rten. RSntgenaufnahmen sind offenbar nicht angefertigt worden. 
Auf Massage, die auehinden n~chsten 2 Jahren zu Hause fortgeftihrtwurde, trat in 
der Tat objektiv eine bedentende ]~esserung ein. In den folgenden Jahren aber 
immer wieder Besehwerden beim Gehen. 

Seit etwa 5 Jahren wird E. zusehends ,,kleiner", und zwar in erheblichem Mal~e 
(nach Sehgtzung der Frau ,,fast eine Kopfl/~nge"). Dabei sei abet der Kop/selbst 
j~hrlich um eine ganze Itutnummer gr6[3er geworden, so da$ der Kopfumfang in 
dieser Zeit yon 56 auf 60 (61) stieg. Auch die K6rperhaltung sei ,,ganz sehief" 
geworden. Die rechte Sehulter ,,stand weiter zurfiek" als die linke, das Ges/~13 sei 
,,krumm" geworden. 

Die psychischen Auff/~lligkeiten begannen vor 2--3 Jahren. Das erste Ver- 
sagen wurde bemerkt bei den Proben zu einer privaten Opernaufffihrung (E. sol] 
friiher im Nebenberufe ein sehr gesehulter und begabter Solist [Bariton] gewesen 
sein). Er fal~te bei diesen Proben nieht mehr richtig auf, kam mit seinen Eins/~tzen 
zu sp/~t, war viel zu langsam und gleiehgi~ltig. Auch reagierte er auf Vorhalt seiner 
Fehler mit solcher Indolenz, dal3 die ffir ihn bestimmte Rolle anderweitig besetzt 
werden muBte. 

1 :Die Arbeiten dieser beiden Autoren sind mir im Original leider nicht zug/~ng- 
lich gewesen, um so weniger, als auch das Literaturverzeichnis yon P. Marie und 
Leri eine n/~here Ortsbestimmung der Arbeit Chau//ards vermissen 1/~13t. 

2 Zit. nach Schuster. 
a Zit. naeh Schoen. 
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Seit dieser Zeit sctmeller Verfall seiner ,,friiheren Pers6nhchkeit". Ehedem 
sin beliebter und humorvoller Gesellschafter und Gelegenheitsdiehter, wurde er 
jetzt  vSllig einsiedlerisch, war ohne jeden Schwung, kiimmerte sich um nichts mehr. 
Er  wurde ,,vergefilich"; mit komplizierten Gegenst/s (z. B. Gasbadeofen) kam 
er nieht mehr zurecht, bIie sei er jetzt  ,,mit seinen Gedanken zur Stelle". Zu Hause 
starts er oft stundenlang zum ~enster hinaus, ohne sich zu regen. Zur Morgen- 
toilette brauehe er 11/2 Stunden ,,vor lauter Denkpausen". Um h~usliehe Angelegen- 
heiten bemtihe er sich heute tiberhaupt nieht mehr, w~hrend er friiher ,,die 
Ftirsorge selber" gewesen sei. , ,Er kommt jetzt  einfach nicht mehr mit" ,  er sei 
durch seine allgemeine Verlangsamung und seine Ged~ehtnisschw~ehe ,,unmSglich 
geworden' '. 

Die psyehischen Symptoms stehen heute so sehr im Vordergrund, dab um ihret- 
willen die Aufnahme in die Klinik erfolgt, nieht aber wegen der kSrperliehen 
Krankheitszeiehen, denen die Familie geringere Bedeutung beimiBt. Es werden nut 
,,Schwindelanf~lle" geklagt, die bisher nur dreimal auftraten. Der Kranke werde 
dabei fiir Augenblicke sehr blal~, falls mit  dem Kopf vorniiber, bekomme fiir sin 
paar Sekunden ,,stiere Augen", erhole sieh dann sehnell, ohne dab dabei jemals 
Kr/~mpfe, Verletzungen oder Urinabgang vorgekommen ~v/tren. Diese Anf/ille 
traten jeweils nach besonderen Anl/issen, einmal nach k6rperlieher Uberanstrengung, 
die beiden anderen Male nach psychischen Alterationen auf. Bemerkenswert ist, 
da$ Patient noeh vor 3 Jahren sine mehrt~gige Gebirgstour unternahm, bei der 
er groBe Steigungen und Tagesm~rsehe yon 7--9  Stunden bew~Itigte. Xein Alkohol- 
miBbraueh, keine Geschleehtskrankheiten. 

K6rperlicher Be]und. 56j~hriger Mann in ausreichendem Kr~fte- und Ern~hrungs- 
zustand. Gesunde, ffische Gesichtsfarbe. Auff/~llige K6rperhaltung: Vorntiber- 
gebeugt, runder Rticken, der Kopf h~ngt der Schwere naeh vorniiber. I)er ganze 
KOrper erscheint wit  zusammengesunken, so dab die Breiten- und Tiefendurch- 
messer der Brust- und Bauchh6hle auffallend groB erseheinen im Verh~ltnis zur 
Gesamtl~nge des Rumples. Der Gang ist auff/~llig kleinsehrittig und unsicher, 
unter Schiefhaltung des ]~eckens nach rechts. 

Der Schiidel ist eigentiimlich konfiguriert, vergrSl~ert, besonders in den Sch]/~fen- 
gegenden seitlich ausladend. GrSBter Umfang 62 cm. Ungef~hr iiber der Mitts 
des Stirnbeins, nahe am Haaransatz ist sin deutlicher hatter HScker zu fiihlen. Es 
besteht kein lokalisierter Druek- oder Klopfschmerz. 

Inspektion und Palpation des tibrigen Skeletsystems: Schlfisselbeine, Sehulter- 
blotter und Sehultergelenke zeigen niehts grob Pathologisehes. Der rechte Humerus 
ist schwer ver~tndert; er bildet einen lateralkonvexen Bogen. Der ]inkeArm erseheint 
/~uBerlich unauffS011ig. Bei n/~herem Beifihlen zeigen sieh aber beide Oberar~nknochen 
verdiekt und aufgetrieben. Die Dorsalfl/tche des 2. Metakarpale der linken Hand 
ist in ganzer L~nge tiberbeinartig vorgewSlbt. An den Unterarmknoehen ist kein 
pathologiseher Befund zu palpieren. 

Die Wirbelsdiule erseheint zusammengesunken; Rumpfbewegungen sind in allen 
Ebenen nur in ganz geringem AnsmaBe mOglieh; kein lokalisierter Xlopf- oder 
Stauehungsschmerz. Das Becken sieht wie verbreitert  aus; Beckenschiefstand, 
links hSher als reehts. Beweglichkeit in den Hi~/tgelenken: Beugung und Streekung 
in Riiekenlage beiderseits gut, dagegen sind aktive wie passive Abduktionsbewe- 
gungen nur minimal m6ghch. Rotation ist links, anseheinend dureh knSchernen 
Widerstand, fast vollkommen unm6glich, rechts eine Spur besser. Ober-, Unter- 
schenkel- und Fu/3knoehen erseheinen nicht pathologisch ver/~ndert. Aktive und 
passive Bewegungen in den Xnie- und FuBgelenken sind in vollem Umfange aus- 
fiihrbar. Das Aufsitzen aus tier Rtiekenlage gelingt nut  mit  Unterstiitzung der 
Arms, und selbst dann nur miihsam und unvollkommen (etwa 600 yon der Unter- 
lags), wobei die Beine nach Art  des Kernigsehen Phgnomens eingezogen werden. 
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Rb'ntgenbe]unde des Skeletsystems. Die (Tbersichtsaufnahmen des Sch~dels, der 
beiden Oberarme und  des Beckens ]~ssen eigenartige Knochenver~nderungen er- 
kennen:  :Die Knochen sind fast  fiberall p lump aufgetrieben. Die Knochens t ruk tur  
ist  in ihrer urspriinglichen B~lkchenform kaum noch zu erkennen. W~hrend am 
Sch~del vorwiegend fleckige, unregelm~l~ige Aufhellungen und  Verdichtungen vor- 
hem'sehen (Abb. 1 u. 2) fiberwiegen am Becken und  an den Oberarmen (Abb. 3 u. 4) 
betr~ch~liche unregelmi~ige, streifige Verdichtungen der Knochenst ruktur .  Die 

A.bb, 1. 

MarkkanMe der Humeri  sind kaum noch erkennb~r.  Am Sch~del weist die T~bula 
in terna gr51~tenteils scharfe Grenzen auf, im Gegensatz zur Tabula  externa,  so dal~ 
die Erkrankung  vorwiegend letztere betrifft. Die Ver/~nderungen scheinen auf das 
Schgdeldach beschr/~nkt zu sein; an der  Sch/~delbasis und am Gesichtssch/~del keine 
sicheren Knochenver/~nderungen. 

Die Spalten der Hfiftgelenke sind s tark versehm/~lert, so dab es aussieht, als 
steekten die SehenkelkOpfe tiefer in den Pfannen  als sonst (Abb. 5). Die Sehenkel- 
hglse sind im Sinne der Coxa vara  verbogen. W/ihrend die proximalen Absehni t te  
beider Oberschenkel aufget~rieben lind ver/indert  sind, bestehen an deren distalen 
Abschni t ten  lind an  den Kniegelenken keine krankhaf ten  Ver/~nderungen. Die 
st/~l'kere Deformierung des reehten Oberarms diirfte durch alte, festverheilte Briiche 
bedingt  sein, ebenso die Deformierung des rechten Sehulterblattes.  
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Rgntgendiagnose. Typische Ostitis deformans (Paget) im Bereich des Sch~dels, 
beider Oberarme, des Beekens und der proximalen Abschnitte beider Oberschenkel. 

Die internistische UT~tersuchung (I. med. Klinik) ergab: Herz und GefgBsystem 
weisen keinerlei pathologisehe Vergnderungen auf, sicher keine periphere Arterio- 
sklerose. BlutdrucknaehRR. 130/85 mmttg.  Nfiehterne Grundumsatzbestimmung. 
102%, Kaliumspiegel im Blur 19,41 mg-%, Calciumspiegel im Blut 10,04 rag-%, 
Blutbild: ohne Besonderheiten. 

Die ohren~rztliche Untersuchung ergab eine sehr starke Beeintr~chtigung der 
HSrfghigkeit der oberen Tongrenze beiderseits. Der Vestibularapparat reagierte 
normal. 

Neurologiseher Be/und. Von seiten der Hirnnerven lassen sieh, abgesehen von 
nystagmi/ormen Zuc/sungen in den Endstellungen, keine pathologisehen Befunde 

Abb. 2. 

erheben. Keine Facialisdifferenz. Geruch und Geschmack vollkommen intakt. Lid- 
spalten gleiehweit, Pupillen gut gerundet, keine Anisokorie, die ]~eaktionen auf 
Licht und Nahsehen sind beiderseits prompt und ausgiebig. Die Zunge kommt 
gerade, die Gaumensegel werden gleiehm~l~ig gehoben. 

Der Tonus an allen Extremitgten erscheint vielleicht eine Spur herabgesetzt, 
doch ist die grobe Kraft in allen Muskelgruppen gut erhalten. Keine Ataxie, kein 
Romberg, sichere Ausffihrung der Zeigeversuche, keine ausgesprochene Adiadoeho- 
kinese, doch deutliehe Behinderung und Sehwerfalligkeit bei allen feineren Lei- 
stungen. Die Sensibilitgt ist ungestfrt. 

Lumbalpunktion. 280 mm Druvk im Liegen, 2/3 Zellen in 1 cmm, ~onne positiv, 
2Is promille Gesamteiweifi, Wa.R. negativ bis 1,0, Sachs-Georgi-I~eaktion negativ 
bei 0,3. ,,Normale" Kolloidkurven. Luesreaktionen aueh im ]31utserum negativ. 

Psychischer Be/und. Die Exploration ist durch eine erhebliche SehwerhSrigkeit 
sehr erschwert. W~hrend der Unterhaltung wirkt Patient auffgllig gleichgtiltig 
und unbeteiligt; er dreht dem Untersucher den Rficken zu, spielt mit einem Klingel- 
zug fiber seinem Bett, ist am Gang der Unterhaltung uninteressiert. Inwieweit eine 
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AuffassungsstSrung vorliegt oder inwieweit eine solehe dureh die SchwerhSrigkeit 
vorgetauscht wird, lal~t sieh schwer entseheiden. Geds sicherlich grob gestSrt; 
massive Lficken f fir die letzten 10--15 Jahre;  diese Ausf~lle werden ohne eigentliche 
Konfabulationen mit  widersprechenden Angaben fiberdeckt. Die lVIerkfahigkeit 
ist beeintrachtigt, experimentell aber sieher nicht so stark, als man naeh dem all- 
gemeinen Eindruck eigentlieh erwarten m6chte. E. merkt Testworte und Zahlen 
immerhin 2--3  Min., er beh~tt yon 3 Aufgaben 2 fiber mehrere ~ inu ten  und wei~ 
noeh naeh Stunden, da~ es 3 Aufgaben gewesen sind. Die Urteilsprfifung ergibt 
ziemlich dfirftige Resultate. Aueh die allgemeinen Kenntnisse erweisen sieh bei 

eingehender Prfifung als recht gering. 
Auff~llig ist besonders, dal3 E. fiber 
allgemeine Fragen aus seinem Faeh- 
gebiet (z. B. Kuppel- und Brficken- 
bau) nur sehr geringe Kenntnisse hat. 
Ehffaehe l%echenleistungen (Multipli- 
ka~ionen mit  kleinen Zahlen) werden 
gut ausgeffihrt, wahrend Subtrak- 
tionsaufgaben und Rechnungen mit  
groBen Zahlen sehr viel Sehwierig- 
keiten bereiten. 

In der Unterhaltung fallen ge- 
]egentlieh gewisse Wortfindungs- 
schwierigkeiten auf, die aber sehr 
selten und mit  experimentellen 1V~e- 
thoden nicht fal3bar sind. Auch 
apraktisehe und agnostische StS- 
rungen sind nicht naehzuweisen. E. 
sprieht auffallend ,,n~selnd", und 
langsam, aber ohne eigentliehe neu- 
rologisehe StSrungen. Lese- und 
SchreibstSrungen bestehen nicht, 
doch fallt bei all diesen Leistungen 
eine betr~chtlieheVerlangsamung auf. 

Im weiteren Verlauf der ]3eob- 
achtung maehen sich deut]iche Unter- 

Abb. 3. schiede in den jeweiligen Leistungen 
bemerkbar. Es besteht zeitweise eine 

deutliehe BewuStseinstrfibung, yon deren Intensit~t die Ergebnisse der einzelnen 
experimentellen Untersuehungen abh~ngen. 

Uber all diese psychischen Auff~lligkeiten dominiert aber aueh w~hrend der 
weiteren Beobachtung die teilweise geradezu groteskeAspontaneitat. E. unternimmt 
yon sich aus fiberhaupt nichts; er mu8 aueh zu selbstverst~ndlichen Handlungen 
wiederholt und mit  Naehdruck aufgefordert werden. Als Untersueher wahrend der 
Prfifung der Achillesreflexe im Knien plStzlieh abgerufen wurde, und erst naeh 
etwa 50 Min. wieder zurfiekkehrte, fand er den Kranken noch immer ohne jecles 
Zeichen einer Mil3billigung auf dem Bettrande knien, obwohl er yon Ref. bei Ver- 
lassen des Zimmers wiederholt aufgefordert worden war, sich niederzulegen. Er  
lag die meiste Zeit ohne jede Besch~ftigung zu Bert;  er war kaum zum l%adioh6ren 
zu bewegen, wenn aber, dann nahm er den ttSrer 24 Stunden lang nicht wieder ab 
und behielt ihn auch bei Verriehtung seiner t~glichen Bedfirfnisse auf. E. hat  
w~hrend der ganzen Beobachtung in der Klinik nicht einmal die Umhfillung eines 
mitgebraelqten Buches gel6st. Es ist bezeiehnend, dab er sich auch kein einziges 
Mal nach dem Ergebnis der Untersuehung oder dem Zeitpunk~ seiner Entlassung 
erkundigte. 
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Eine st~rkere Be~mBtseinstrfibung konnte  wahrend des Aufenthal tes  in der  
Ktinik n ieh t  beobaehte t  werden, Aueh  war t rotz  der oft  deutl iehen Benommenhei t  
die 5rtliehe Orientierung immer erhalten,  die zeitliche dagegen zuweilen unsicher. 
Sehwinde]anf~lle t r a t en  hier n icht  in Erscheinung,  wohl aber ein ganz kurzdauernder  
abseneeghnlicher Zustand,  bei dem E. mi t  dem Oberk6rper f~r einige Sekunden 

vorniiberfiel, sich dann  aber sofort wieder anf- 
riehtete,  ohne yon dem Vorkommnis f iberhaupt  
etwas bemerkt  zu haben.  

Abb. 4. Abb. 5. 

Das gesamte psychische Verhal ten entsprach am moisten dem eines Hirndruck- 
l~ranken, allerdings mi t  dem beinahe herdsymptomfSrmigen Uberwiegen einer 
enormen Aspontaneit~t .  

2. Beobachtung. Xaver  B., ein 66j~hriger Mfiller, wird der Klinik yon der 
in ternen Abtei lung eines Krankenhauses  wegen ,,geistiger StSrungen und  Unruhe"  
zuverlegt. 

Nach Angaben der Angeh5rigen ist X . B .  niemals ernstlieh krank  gewesen. 
Ers t  seit etwa 1 J a h r  klagte er fiber Kop]schmerzen, seit einigen Monaten fiel eine 
st~ndig zunehmende ,, Verwirrung in seinem Geisteszustand" auf, E r  konnte  Gegen- 
st~nde nieht  mehr  benennen und  geriet in Erregung, wenn er sich seiner Umgebung 
nicht  verst~ndlieh maehen kon~te.  In  den le tzten Tagen vor der Einlieferung liel~ 
er auch Stuhl  und  Urin  u n ~ r  sich. 

KSrperlicher Be]und. 65j~hriger Pa t i en t  in schlechtem Allgemeinzustand, sehr 
hinfallig, kann  sich ohne fremde Hilfe im Ber t  n icht  aufriehten. Die kSrperliehe 
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Untersuohung ist durch stgndige7negativistisehe Abwehr des P~tienten sehr er- 
schwert. Im einzelnen: ]3ronchitis fiber beiden Lungen. Herz nicht vergrSl]ert, 
reine TSne, rhythmisehe Aktion. Die peripheren Get,Be sind deutlich verhgrtet, ~ R .  
140/75 mm Hg (in der einweisenden medizinischen Klinik wurde ein Blutdruck 
yon 170/110 mm Hg notiert). Luesreaktionen im ]31ut negativ, Urin chemiseh und 
mikroskopiseh ohne ]3esonderheiten. Neurologiseh: Nystagmus in den seitlichen 
Endstellungen. Sonst keine StSrungen yon seiten der Hirnnerven, soweit Unter- 
suchung mSglich. Augenbewegungen, Pupillenreaktion auf Licht (Konvergenz nicht 
zu priifen), Augenhintergrund, Faeialis intakt. Muskeltonus nieht nachweisbar vet- 
gndert. Hautreflexe beiderseits positiv. Periost- und Sehnenreflexe an Armen und 
Beinen rechts eine Spur lebhafter. FuSklonus rechts. Keine Pyramidenzeiehen. 

Abb. 6. 

Psychischer Be]und. B. bietet im wesentliehen ein delirantes Zustandsbild. Er  
bewegt dauernd die Hgnde wie tastend in der Luft, ,,zieht Fgden", er ist erheblioh 
suggestibel, versucht suggerierte Gegenstgnde mit  den I-Ignden festzuhalten und 
an den Mund zu ffihren. Zerrt unruhig an der Bettdeeke. 0rtl ich und zeitlieh v~llig 
desorientiert, deutliche ]3ewu~tseinstrfibung. Vorgesprochene Worte werden riehtig 
nachgesprochen, vorgehaltene Gegenstgnde werden meist fMseh benannt; eine ein- 
gehendere Aphasiepriifnng ist nicht mSglieh, doch sind sensorisch-aphasische 
StSrungen ziemlich sicher auszuschlieBen; alle Anfforderungen (Zungezeigen, 
Handgeben) werden riehtig befolgt. Jeweils gegen Abend nehmen die deliranten 
Ziige zu, ]3. wird dann motorisch unruhiger. 

]3. starb wenige Tage naeh der Aufnahme unter Zunahme der Bewul]tseins- 
triibung und bei unvergndertem neurologisehen ]3efund an Sehluekpneumonie und 
Kreislaufschwgehe. Eine RSntgenaufnahme des Sehgdels war bei dem schlechten 
Allgemeinzustand nicht mehr ausfiihrbar. Die klinisehe Diagnose lautete: Arterio- 
sclerosis cerebri (?). 
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Die Schiidelsektion 1 ergab: Schgdelknochen ganz auBerordentlich welch, sehr 
blutreich, auf dem Quersctmitt breit, an den meisten Stellen sehneidbar. An der 
Innenseit~ der Sehgdelkalotte einige flache VorwSlbungen. Im Langssinus nur 
wenig abziehbare Thromben. Die weichen ttgute sind in der Nghe der Mantel- 
kante etwas milchig getriib~. Reichliehe Mengen gul~eren Liquors. Naeh Heraus- 
nahme des Gehirns erkennt man, dab die Schgdelbasis schwer deformiert ist. Die 
HShle des KeilbeinkSrpers ist nivelliert, auf beiden Seiten des Foramen magnum 
treten in der hinteren Schgdelgrube zwei mgchtige Wiilste hervor, durch die das 
ganze Gebiet der hinteren Schgdelgrube zusammengedrfickt wird. Dementspreehend 
erseheint auch das Kleinhirn auffgllig abgeflacht, ebenso Medulla oblongata und 
BrOoke (Abb. 6). An den basalen GefgI~en linden sich nut ganz unbedeutende 
arteriosklerotisehe Ver~nderungen. Bei der Herausnahme des Rfickenmarks f~llt 
auf, dal~ auch die Wirbelknoehen etwas weicher sind als normal. I-loehgradiger 
Hydrocephalus der Seitenventrikel und des 3. Ventrikels; im Aqu~dukt und im 
4. Ventrikel annghernd normale Verhgltnisse. 

Diagnose: Ostitis deformans (Paget) mit Deformierungserscheinungen an Klein- 
hirn, Briicke und Medulla oblongata. Hochgradiger Hydrocephalus 2. 

Wie  sich bei  e inem vergle iehenden Uberb l i ck  fiber die L i t e r a t u r  u n d  
unsere eigenen Beobach tungen  ergibt ,  s ind also die psyehisehen  StSrungen,  
die im Verlaufe von  Pagetschen E r k r a n k u n g e n  des Seh~tdels beschr ieben 
wurden,  r ech t  versehiedenar t ig .  

Man gewinnt  den E indruck ,  dal~ es sich bei  einigen Be0bach tungen  
u m  ein zufAlliges Zusamment re f f en  yon  endogenen Psyehosen  u n d  
Seh~Ldelknoehenerkrankung hande l t .  Dah in  mSchte  ich vor  a l lem die 
melanchol i sehen und  pa rano iden  Zus tandsb i lde r  reehnen,  die beschr ieben 
wurden,  soweit  die oft  zu k n a p p e n  und  - -  besonders  in der  ausl~Lndisehen 
L i t e r a t u r  - -  wenig pr~zis ier ten  psychischen  Befunde f ibe rhaup t  i rgend-  
welche Schlfisse ermSglichen.  

E ine  Anzah l  yon  F~l len  ( insbesondere Fa l l  2 von Smith, F a l l  1 yon  
Kau/man, d ie  F~l le  von  Moynan, san Eeden, yon  Joh~ und  Strasser und  
y o n  Cohn) ]gBt abe r  doch eine gewisse ~3bereinst immung im psychisehen  
]3ilde e rkennen;  es hande l t  sich bei  all  diesen Beobaeh tungen  u m  den 
T y p u s  der  organischen Hi rne rk rankung .  

W e n n  m a n  f ibe rhaup t  eine Kausa lbez iehung  setzen will  zwisehen 
der  Sch~de lknochenerkrankung  und  Psychosen,  d a n n  wird  m a n  sich vor-  
l~ufig auf  die F~l le  m i t  organischen Zus t andsb i lde rn  stf i tzen miissen. 
Keinesfa l l s  aber  kSnnen  in einer de ra r t igen  B e t r a c h t u n g  solche Beob- 
ach tungen  P la t z  l inden,  in denen  die psychisehen  StSrungen der  Skelet-  
e r k r ankung  zei t l ich vorausgegangen  sind (wie z . B .  in  Fa l l  1 yon  Lauren 
It .  Smith). 

Die Zuordnung  yon  psychischen  StSrungen zur  Pagetsehen E r k r a n k u n g  
des Seh~dels is t  j a  sehon deswegen sehr sehwierig, weft wir  es hier  immer  
mi t  K r a n k e n  in hSherem Lebensa l t e r  zu t u n  haben ;  m a n  kSnnte  also 

1 Die Mitteilung des anatomischen Befundes verdanke ich Herrn Prof. 
Dr. H. Spatz, dem ieh auch an dieser Stelle aufriehtig danken mSehte. 

2 Die histologischen Befunde dieses Falles sind yon Gri~nthal publiziert worden. 
Z. :Neur. 136, 675. 
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einwenden, dal~ es sich bei den vorliegenden Beobachtungen um arterio- 
sklerotische oder senile Seelenst6rungen handelt, die neben oder unab- 
hs yon der Schgdelerkrankung aufgetreten sind. 

Die Mehrzahl der Autoren hat die Psyehosen im Gefolge der Ostitis 
deformans PagetderArterioselerosis cerebri zugeschrieben. N u r v a n E e d e n  
hat bisher eine differentialdiagnostische Abgrenzung gegenfiber der 
cerebralen Arteriosklerose versucht. Far  die meisten F~lle der Literatur 
wird das wegen der Kfirze der Befunde kaum mSglieh sein. Aueh bei 
unseren eigenen Beobachtungen begegnet die Differentialdiagnose nieht 
unerhebliehen Schwierigkeiten. 

Man kSnnte die psychisahen St6rungen des 2. Falles lediglich als 
agonale Erscheinung deuten, wfirde die objektive Anamnese nieht auf 
ein schon mindestens 1 Jahr  bestehendes hirnpathologisches Geschehen 
hinweisen und warden nicht die anatomisehen Befunde dartun, da~ die 
Seh~delknochenerkrankung zu einer erheblichen Kompression des Zen- 
tralorgans gefahrt hatte. Dagegen w~re nach dem psychischen Zustands: 
bild allein eine Abgrenzung gegenfiber einer cerebralen Arteriosklerose 
kaum m5glich gewesen; erst die Sektion hat hier entsehieden. Viel 
schwieriger erscheint die Differentialdiagnose bei unserer 1. Beobachtung. 
Doch sprieht das relativ frfihe Einsetzen, das ungewShnlich sehnelle Fort- 
sehreiten des psychischen Verfalls, und das (allerdings nicht beweisende) 
Fehlen peripherer Gef~Bver~tnderungen gegen eine arteriosklerotisehe 
GeistesstSrung. Wichtiger erscheint mir der Gesamteindruck des 
Kranken, der durchaus nicht dem gewShnlichen Bilde des fortgesehrit- 
tenen Gehirnarteriosklerotikers entspricht und insbesondere das Aus- 
bleiben der abliehen subjektiven Besehwerden. Endlieh aber darfte man 
bei einer fortgeschrittenen Hirngef~6erkrankung wohl t terdsymptome, 
besonders aueh eine emotionelle Inkontinenz, erwarten. 

Ich m6ehte naeh alldem nicht meinen, da6 man sieh mit der Annahme 
einer Sklerose der Hirngefgfte - -wenigs tens  in unseren Beobachtungen - -  
begnagen dart. 

Immerhin verdient die ,,arteriosklerotisehe Theor ie"  der ,,Paget- 
psychosen" schon deswegen bes0ndere Beaehtung, weil die hs Kom- 
bination yon Ostitis deformans Paget und Arteriosklerose ja auch in der 
allgemeinen Pagetliteratur (ohne Beracksiehtigung der ,,psyehiatrischen" 
F~lle), immer wieder betont wird 1. P .  M a r i e  und Ler i  haben sie bei 
mehr als der Hs aller Ostitis deformans-F~tlle gefunden. Diese Fest- 
stellung kann aber meines Erachtens nieht allzuviel besagen, denn die 
Zahl derjenigen F~lle von ostitis deformans diirfte noeh reeht klein 
sein, bei denen die Arteriosklerose auch autoptiseh sichergestellt ist. 
Man muB die Frage offenlassen, ob sich bei einem - -  zum Vergleich 

1 Neuerdings haben Bascourret u. Decourt auch den ,,vaso~notorischen St6rungen" 
im Verlauf der Ostitis deformans Paget (Hyperthermie, Hyperhidrosis, Pigmentation 
usw.) eine interessante Studie gewidmet. 
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geeigneten - -  grS~eren Material fiber Ostitis deformans andere Zahlen 
fiber die H~ufigkeit und Schwere arteriosklerotischer Ver~nderungen 
ergeben als bei skeletgesunden Menschen des gleichen Lebensalters. 

~brigens ist die Beziehung der Arteriosklerose zur Pagetschen Krank- 
heit meines Erachtens keine durchaus eindeutige. Man hat auf Grund 
der Befunde meist einen einseitigen Kausalzusammenhang unterstellt: 
Der Knochertprozel~ wurde als eine Folge der arteriellen StSrungen an- 
gesehen .  Diese Annahme begegnet gewissen Schwierigkeiten schon im 
Hinblick auf die oft eigentfimliehe Lokalisation der Knoehenerkrankung ; 
z. B. mfil~te bei F~llen yon Ostitis deformans die auf eine KSrperhiil/te 
beschr~nkt waren (und zwar dann auch nur Erkrankung einer Sch~del- 
und Beckenseite) auch die Arteriosklerose primer rein halbseitig auf- 
getreten sein. Sichere Befunde dariiber liegen aber - -  soweit ich sehe - -  
nicht vor. Die MSglichkeit einer Umkehr des Kausalzusammenhanges 
zwisehen Arteriosklerose und Ostitis deformans seheint man bisher kaum 
(Lauren H. Smith, Fall 2) erwogen zu haben. Es kSnnte aber meines 
Erachtens sehr wohl so sein, da~ die arteriellen Vers gar nicht 
Ausdruck einer ,,genuinen" Arteriosklerose 1), sondern sekund~rer Art 
sind: Vielleicht ffihrt aueh die Pagetsche Krankheit zu sog. Virchowsehen 
,,Kalkmetastasen", also gewissermaBen zu einem ,,Ubertreten des Kalkes" 
aus dem Knochen in die naehbarlichen Gef~Be, ein Vorgang, der yon 
manchen Knoehentumoren bekannt ist. 

!ch glaube, dal~ auf diese Weise auch solche F~lle leichter zu erkl~ren 
w/~ren, bei denen Knochenerkrankung und Arteriosklerose lediglieh 
eine einzelne Extremit~t betrafen, wie z .B.  in der Beobachtung yon 
Giitschow und Walter; bier war nur eine Tibia und die Arteria tibialis 
posterior der gleichen Seite erkrankt, W~hrend am knochengesunden 
anderen Bein aueh keine Arterienvers nachweisbar waren 2- 

Auf den RSntgenbildern des Pagetschs wfirden Arterienver- 
~nderungen in der Tiefe wohl fiberhaupt dutch den massiven Knochen- 
prozel~ fiberdeckt werden oder gar nieht darzustellen sein. Immerhin 
aber sollte eine solche Wechselbeziehung zwischen Knochenerkrankung 
und Gefs im Rahmen der Gesamtffage nieht unerSrtert bleiben. 

Man ist meines Erachtens auf die vasculs Theorie auch nieht - -  
wie Lcturen H. Smith das getan hat - -  als Zwisehenglied in der Kausal- 
reihe Seh~delknoehenerkrankung-Psychose angewiesen. Denn es liegen 
zahlreiche Befunde vor, die auf einen direkten Zusammenhang zwischen 

r 

1 Auch scheint man, soweit es sieh um klinische Mitteilungen handelt, nicht 
immer strenge zwischen Arteriosklero~e und Hypertension untersehieden zu haben. 

Leider eignen sich hier vorgesehene RSntgenaufnahmen eines Falles yon 
Pagetscher Erkr~nkung des Beckens -- ich verdanke sie der Liebenswfirdigkeit yon 
Herrn Priv.-Doz. Dr. Fritz JLange (I. reed. Klinik) --, au~ denen die Sklerose der 
Beckengef~e sehr deutlieh dargestellt ist, aus technischen Grfinden nicht zur 
Wiedergabe. 
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Ostitis deformans Paget des Seh~dels und psychisehen StSrungen hin- 
weisen. 

Bekanntlich erleidet der Sch~del bei Ostitis deformans Paget  sehr 
schwere Ver~nderungen, insbesondere erfs die Sch~delbasis durch 
,,Einstfilpung", Kypertrophie und :Deformation der Umrahmung des 
t t interhauptsloches charakteristisehe Umwandlungen, die sehon P. Marie 
und Leri als Convexobasie eingehend beschrieben haben. Aueh maehten 
diese Autoren bereits auf die Gestaltung des Symptomenbildes dureh 
die Lokalisation der Knoehendeformationea an der Schs und die 
Kompression des Zentralorganes, der t t i rnnerven und G e f ~ e  aufmerksam. 
Mit der gleiehen Frage haben sieh dann Schiiller, Grofi u .a .  befa~t. 
Der letzgenannte Autor hat  die neurologischen StSrungen bei 2 Fs 
yon Paget  als Ausdruck einer dureh den Knochenprozel~ bedingtea 
Drucksteigerung im Schs betrachtet.  Vorher schon hat  Sehi~ller 
an Hand  der Gestaltver~nderungen der Seh~tdelbasis die klinischen 
Folgeerseheinungen des Seh~delpaget abgeleitet als 1. StSrungen yon 
seiten der in der hinteren Sch~delgrube austretenden Hirnnerven und 
tier obersten Spinalnerven, 2. als Symptome eines raumbesehr~nkenden 
Prozesses der hinteren Seh~delgrube, 3. als Symptome einer Kom- 
pression der Medulla oblongata. Aueh Tater]ca h a t -  bei einem Fall yon 
Ostitis f i b r o s a -  auf die Raumbeengung im Seh~delinnern hingewiesen. 

In  letzter Zeit hat  dann Nonne, allerdings ohne besonderen ttinweis 
auf I~aumbeengung und Hirndrucksteigerung, zusammenfassend fiber 
die neurologische Symptomat ik  bei Ostitis fibrosa berichtet. 

We]ehe Bedeutung der Hirndrucksteigerung bei Seh~delpaget zu- 
kommt,  beleuchtet am besten die Arbeit yon John und Strasser. Die 
beiden F~lle dieser Autoren verliefen neben leichten neurologischen und 
psychisehen StSrungen unter Zeichen einer sehweren allgemeinen Hirn- 
drucksteigerung (Kopfschmerzen, gu~artiges Erbreehen usw.), die aueh 
zum Ausgangspunkt der Therapie genommen wurden. Durch Herab-  
setzung des intrakraniellen Druckes mit  einer Serie yon intravenSsen 
Traubenzuekerinjektionen versehwanden alle subjektiven und objek- 
riven StSrungen (yon seiten der Hirndrucksteigerung), so dab beide - -  
vorher sehwerkranke - -  Patienten wieder berufsf~hig wurden. 

Auch der Fall yon Schoen bot deutliche Zeichen der Hirndruek- 
steigerung. Die doppelseitige Stauungspapille, die bier bestand, und die 
aueh in anderen Fs der Li teratur  (Kalnin u. a.) erw~hnt wird, sprieht 
daffir, dab die Hirndruckerscheinungea recht ausgepr~gt sein kSnnen. 
Auch dort, wo man offenbar die M5glichkeit der t t irnkompression bei 
Seh~delpaget nicht erwogen hat  - -  Schuster hat  in seiner Beobaehtung 
wegen des neurologischen Befundes das gleichzeitige Bestehen einer 
multiplen Sklerose angenommen - -  lassen sieh die StSrungen yon seiten 
des Nervensystems meist zwangslos auf eine Hirndrueksteigerung beziehen. 
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Zuletzt hat  Griinthal an Hand  von 2 F/~llen 1 auf die Gestaltsver~nde- 
rungen des Pagetseh~idels und deren Einwirkungen auf das Zentral- 
organ aufmerksam gemacht. Diese Arbeit verdient deswegen besonderes 
Interesse, weil dieser Autor Ms erster eingehende Hirnbe/unde - -  es lag 
bis jetzt  nur eine kurze Beschreibung des makroskopischen Befundes 
von Koch ~ vor - -  bei Ostitis deformans Paget  des Schadels erhoben 
hat. Griinthal land das linke Seheitelgebiet abgeflaeht, insbesondere 
aber Kleinhirnhemispharen und Briicke plattgedriickt. (In den am 
st/~rksten gequetschten Teilen war das Kleinhirn etwa aui die H~lfte der 
Normalh6he flach zusammengedriiekt.) I m  Gegensatz zu diesen schweren 
makroskopischen Veriinderungen fanden sich nur geringfiigige histo- 
logisch naehweisbare Gewebszerst6rungen - -  und zwar vorwiegend ein 
elektiver Ausfall der Purkinje.ZeUen a 

Als wichtig fiir unsere Betrachtungen darf noch hervorgehoben 
werden, dab Ca'iinthal in seiner 1. Beobaehtung die Gefi~Be der Basis 
,,ira wesentlichen zar t"  land;  es war also ebensowenig wie in unserem 
2. Falle eine nennenswerte Arteriosklerose der Hirngefi~Be vorhanden. 
Dagegen bestand aueh hier, wie in unserer 2. Beobachtung eine erhebliche 
Erweiterung des 2. und 3. Ventrikels. 

W/~hrend so die Kompressionserscheinungen am Gehirn dureh die 
Formver/~nderungen des Sehitdels schon ffiihzeitig beachtet  und fiir 
die neurologische Symptomat ik  der Ostitis deformans vielfaeh aus- 
gewertet wurden, ist ihre Bedeutung yon psychiatrischer Seite bisher 
zu wenig betont  worden. Moynan  hat  wohl bereits die Kompression des 
Gehirns im Sektionsprotokoll erw/~hnt, sie offenbar aber nieht in Beziehung 
gesetzt zu den psyehisehen St6rungen, die sein Fall geboten hatte.  Soviel 
ich sehe hat  van Eeden bisher als einziger Autor die Symptome der Kom- 
pression und Raumbesehr/~nknng irn Sch~delinnern zur Erkl~rung der 
psychischen StSrnngen in Betraeht  gezogen. Unsere eigenen Beob- 
achtungen machen es aber doch reeht wahrseheinlieh, dab die psyehischen 
StSrungen bei Sch/~delpaget Symptome einer allgemeinen Hirndruck- 
steigerung sind, also ,,direkte Folgen" der Knoehendeformierungen. 

Es wurde eingangs erwi~hnt, dab das psychisehe Zustandsbild unseres 
1. Falles in wesentlichen Ziigen iibereinstimmt mit  den Psychosen, wie 
man sie im Verlaufe yon raumbeengenden Prozessen im Seh~delinnern 
aueh sonst zu sehen gewohnt ist. Diese Auffassung des psyehisehen 
Befundes als Ausdruck einer Hirndrucksteigerung wird weiter gesttitzt 
dutch das , ,Kompressionssyndrom" im Liquor: Drucksteigerung au~ 
280ram, Vermehrung  der GesamteiweiBmenge bei sonst negativem 
Liquorbefund. Aueh Schoen und Kalnin  fanden den Liquordruck bei 

1 Der 2. Fall (Gri~nthal, S. 675) ist identisch mit unserer 2. Beobachtung. 
e Zit. nach Frangenheim u. Gri~nthal. 
3 ttinsichtlich der Einzelheiten muB auf die Originalarbeit Gri~nthals verwiesen 

werden. 
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Sch~delpaget erh6ht. Solche Einzelbefunde bediirfen selbstverst~ndlieh 
erst der Nachpriifung. Doch gewinnen sie an Bedeutung, wenn man sie 
mit  den als Hirndruck aufzufassenden neurologischen und anatomischen 
Befunden der obengenannten Autoren vergleicht, und  nicht zuletzt mit  
den autoptisch erwiesenen Vergnderungen des Gehirns in unserer 2. Beob- 
achtung 1. Dabei verdient nicht nur die direkte Kompression von Klein- 
hirn, Drficke und Medulla Beachtung, Sondern besonders auch der hoch- 
gradige Hydrocephalus, auf dessen Vorkommen und Entstehungsweise 
bei Sch/s besonders Schiiller sehon aufmerksam gemaeht hat. 

Die Entstehung und Bedeutung vermehrter  Liquorproduktion und 
Hydrocephalusbildung im Zusammenhang mit  hirndrucksteigernden 
Prozessen ist ja noch recht unklar. Sicher ist, dab es sich keinesfalls 
immer nm einen Stauungshydroeephalus handelt (Reichardt). Aueh 
eine Verlegung des Aqu/~dukts wird nicht nur h/s vermil~t, sondern 
zuweilen ist der Aqugdukt, wie in geringem Grade auch in unserem 
2. Falle, an der Erweiterung selber beteiligt. Vielleicht spielen beim 
Zustandekommen des Hydrocephalus in manchen F/~llen Verschliisse 
des Foramen Magendii und VerlStungen im Subarachnoidah'aum mit  
Behinderung der AbfluSwege des Liquors eine Rolle (Reichc~rdt). 

Viel]eicht aber ist, wie Reichardt (der einen Teil der F/~lle yon Hydro- 
cephalusbildung bei Hirndruck als Folge einer sog. biologischen Hirn- 
reaktion auffal~t) meint, 'die Hirndruckvermehrung dutch Hydrocephalus 
und Liquorbildung das kleinere l~bel gegenfiber einer Sch/~digung, 
welche durch die Liquorproduktion vermieden werden soll. Bier  warren 
noch Probleme der LSsung~ 

Die Annahme yon Raumbeengung, Hirndrucksteigerung 2 und Hydro- 
cephalus als Ursaehe der psychischen St6rungen bei der Pagetschen 
Sch/~delknochenerkrankung vermag auch besse r  a]s andere Theorien 
die grol~e Seltenheit und das h/~ufig sehr sp/~te Einsetzen der Psychosen 
bei Ostitis deformans Paget  erkl/~ren. Denn es erscheint selbstver- 
st/~ndlich, dal] so hochgradige Hirndruekver~nderungen im Sch/s erst 
in welt fortgesehrittenen Stadien der Knochenerkrankung en t s t ehen  
k6nnen, Stadien, die vielleicht viele der an sich schon bei Beginn der 
Knochenkrankheit  bejahrten Kranken gar nicht mehr erleben; denn bei 
dem sehr langsamen Fortschreiten des Knoehenprozesses und der grol~en 
Kompressibilit/~t des Gehirns ist w0hl fiber sehr lange Zeit eine Anpassung 
des Zentralorgans an die ver/~nderten Druckverh/~ltnisse ohne klinische 
Zeichen eines manifesten t t irndrucks m6glieh. Fiir das Zustandekommen 

1 DaB in unseren beiden Beobachtungen aul3er dem Nystagmus kein krank- 
halter neurologischer Befund zu erheben war, braucht nicht gegen die Annahme einer 
Hirndrucksteigerung zu sprechen. Es ist aus der Tumordiagnostik bekannt, da$ 
die Allgemeinsymptome des Hirndrucks den Lokalsymptomen geraume Zeit voraus- 
gehen k6nnen. 

2 In der ~qomenkta~ur Reichardts ist hier ein chronischer allgemeiner Hirndruck 
gemeint, der sich aus einem prim/~r lokalen Hirndruck entwickelt hat. 
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einer Hirndrucksteigerung mfissen immer mehrere Faktoren voraus- 
gesetz~ werden. Mit ,einer  rein mechanischen Seh/~digung des Nerven- 
gewebes (Hauptmann)als Ursache der Hirndrucksymptome kommt  man 
nicht aus. Naeh Reichaxdt ist vor allem das  Verh/~ltnis (oder evtl. kon- 
stitutionelle Miftverh/iltnis) Ton Sch/s zu  Hirnvolumen (ein- 
schliel~lich Flfissigkeitsmenge im Sch/~delinnern) bei der Entstehung des 
Hirndrueks zu berficksiehtigen. Daneben ist offenbar die individuelle 
Reaktionsf/ihigkeit des Hirns auf die Raumbeengung yon Wiehtigkeit; 
und schlieBlich ist auch das ~Alter der Kranken von Bedeutung. Man 
wird sich daran erinnern mfissen, daft im Rfiekbildungs- und Greisenalter, 
in dem sich die meisten Pagetkranken befinden, das mensehliche Gehirn 
eine Neigung zur Verk]einerung, zum Turgornachlal~, zur Abgabe von 
Gewebswasser hat  (Reichardt). Damit  wird das Verh/~ltnis yon Hirn- 
volumen zum Sch/idelinnenraum ein besseres, die Bereitsehaft zu Hirn- 
druckerscheinungen im Alter geringer. Unter  Beriicksiehtigung a l l  
dieser :Momente kann es nieh't wundernehmen, daft die Hirndruck- 
steigerung bei unseren Pagetkranken kein konstantes Vorkommnis ist. 

Trotz aller theoretischen Feststellungen i s t  der Zusammenhang 
zwischen dem Hirndruck u n d  seinen psyehischen Begleiterseheinungen 
~ber noeh reeht unklar. ~r .hat psychische StSrungen als Ausdruek 
einer intrakraniellen DruckerhShung vielfaeh besehrieben und allgemein 
anerkannt.  Doeh ist eine solche Erkl/~rung nur eine sehr allgemeine. 
Kehrer betont  mit  Recht, da~ man fiber den Anteil der einzelnen Faktoren 
(Austrocknung, Ern/~hrungsstSrungen infolge Gef~l~verlegung, Hydro- 
cephalus, ()dem, Druekatrophie, diffuse tIirnschwellung) am Zustande- 
kommen der psyehisehen StSrungen noch recht wenig wisse. 

So bedeutsam die Raumbeengung, Kompression und tt irndruek- 
�9 steigerung als Ursache der psychisehen StSrungen im Gefolge der Ostitis 
deformans Paget  sein kann, so wenig erseheint es ang~ngig Einzelheiten 
der psychischen Befunde lokaldiagnostisch auszuwerten. Van Eedvn hat  
in seiner Beobaehtung die Aspontaneits als Stirnhirnsymptom auf- 
gefaftt u n d  eine Raumbesehr/~nkung in der vorderen Sch/idelgrube 
diagnostiziert. Gerade dieser Sehs ist aber, wie aus der Paget- 
l i teratur hervorgeht , am wenigsten yon den Kompressionserseheinungen 
betroffen. Viel  eher kSnnte sehon, da die lokale Druckwirkung bei 
Ostitis deformans Paget am st/~rksten in der hinteren Sch/~delgrube 
angreift, ein ehronischer ,,contrecoup" die Grundlage zu Stirnhirn- 
symptomen abgeben, ein Mechanismus, den Kehrer bei Neubildungen 
im Klein- oder t t interhirn besehreibt. Mehr noeh scheinen aber jene 
Autoren recht zu haben, die so allgemeine Symptome wie die Aspon- 
taneit/~t i iberhaupt nieht als Herdsymptom: auffassen, sondern den All- 
gemeinsymptomen der Hirndruekkranken zureehnen. Man daft  meines 
Erachtens die Bedeutung einer so allgemeinen Erkl/irung, wie sie der 
g i rndruek  fiir die psyehischen St6rungen darstellt ,  also aueh nicht 
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fiberschittzen. Es soll auch nicht behauptet werden, dab bei der Genese 
der Psyehosen im Gefolge der Ostitis deformans Paget des Sch~dels nicht 
aueh noeh andere ursitchliche Momente eine Rolle spielen k6nnten. Bei 
der h~ufigen Koppelung yon Ostitis deformans und Arteriosklerose ist 
aueh fiir unsere Fragestellung den vascul~ren St6rungen stets ein beson- 
deres Augenmerk zuzuwenden. Immerhin erscheint es - -  soweit solehen 
Einzelbefunden eine Bedeutung zukommt - -  bemerkenswert, dab gerade 
die F~lle, die zur Sektion gekommen sind (Fall 1 yon Griinthal und 
unsere 2. Beobaehtung) keine nennenswerte cerebrale Arteriosklerose 
aufwiesen, obwohl in unserem 2. Fall das psyehisehe Zustandsbild dafiir 
zu sprechen schien und aueh eine ausgepri~gte periphere Arteriosklerose 
bestand. 

Man mu$ bei einer Erkrankung, die wie die Ostitis deformans Paget 
nahe Beziehungen zu St6rungen des innersekretorisehen Systems hat, 
natfirlich auch daran denken, dad Dysfunktionen des Stoffwechsels 
bei der Entstehung psychischer Anomalien eine Rolle spielen k6nnten. 
Doeh sind hier noch alle Befunde vereinzelt, mehrdeutig und wider- 
sprochen, so da$ offenbar noch nicht einmal eine Einigung in der Frage 
erzielt wurde, ob die yon Askanazy,  v. Kutscha, Meyer,  Schmorl 1, 
Zondek u. a. bei Ostitis deformans, bzw. fibrosa besehriebenen Befunde 
an der Sehilddriise bzw. den Epithelk6rperchen als primi~re St6rungen 
oder nur als sekund~re kompensatorische Hyperplasien (Erdheim) auf- 
zufassen sind. Mandl und Eggers 2 therapeutische Erfolge bei der Ostitis 
deformans Paget dureh Exstirpation dieser Struma parathyreoidea 
spreehen mehr im Sinne einer prim(iren Epithelk6rperchenst6rung. 

Kau/mann wiederum halt bei der Pagetschen Erkrankung alle glanduli~ren 
Theorien schon deswegen fiir hinfi~llig, well h~ufig nur einzelne Teile des Skeletes 
befallen wiirden. Es ergibt sich auch aus den Untersuchungen fiber den Kalkstoff- 
weehsel, wie sie z. ]3. Lasch in jfingster Zeit bei Ostitis deformans angestellt hat, 
noeh kein klares Bild. Immerhin h~ufen sich die kasuistischen Mitteilungen (s. 
unter anderem bei Schoen) fiber die Beziehungen der Ostitis deformans zu inner- 
sekretorischen St6rungen. 

Solange der Streit der Meinungen um die innersekretorische J~tiologie 
der Ostitis deformans im allgemeinen noch nicht entschieden ist, werden 
wir davon auch keine brauehbaren Gesichtspunkte erwarten diirfen 
fiir die spezielle Frage nach dem Zusammenhang zwischen den psycho- 
tischen St6rungen und der Skeleterkrankung. Es w/~re aber immerhin 
denkbar, dal~ eine fortschreitende Stoffwechselforschung auch diese 
Frage in ein neues Licht rfickt 3. Es w~tre m6glieh, dab beide, die psychi- 
schen St6rungen und die Knochenerkrankung wenigstens zum Teil auf 

1 Zit. nach Frangenheim u .Caan. 
Zit. nach Wohlwill. 

3 Auch wenn man diese Probleme weiter verfolgt wird man bislang fiber ein- 
zelne Fragestellungen nieht hinausgel~ngen, wie sie bereits Gundert ffir den Zu- 
sammenhang zwischen Osteomalacie und Psychose aufgewoffen hat. 
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eine gemeinsame inkretorische Dysfunk t ion  (z. B. Epi thelkSrperchen-  
insuffizienz 1) bezogen werden mii~ten.  Vorl~ufig aber  darf m a n  sich 
wohl der Meinung Reichardts u n d  Wuths anschliel3en, dab ns Mle 
Krankhe i t en  der Drfisen ini t  innerer  Sekretion zwar zu GeistesstSrungen 
fiihren kSnnten,  dal3 solche endokr in  bedingten  Psychosen aber keines- 
wegs hgufig seien; ihre praktische Bedeutung  ffir die Psychiatr ie  ist 
bisher minimal .  

Auf der anderen  Seite bedfirfen auch unsere eigenen Befunde und  
A n n a h m e n  der Bestat igung.  Ich  bin  aber auf Grund  der bisherigen 
Beobach tungen  der Meinung, dal3 der durch zahlreiche klinische und  
anatolnische Tatsachen gestfitzten A n n a h m e  - -  es seien Kohapression 
des Gehirns, Hi rndrucks te igerung und  t iydrocephMusbi ldung die Ur- 
sachen der psychotischen Ersche inungen  bei Sch~delpaget - -  eine grSBere 
Bedeutung  u n d  Wahrscheini ichkei t  zukommt  Ms den vorwiegend hypo- 
thet ischen Erkli~rungen, wie sie vorl~Lufig aus der a l lgemeinen Xtiologie 
u n d  Pathogenese der Ostitis deformans Paget  gewonnen werden k6nnen.  
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