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Die fibr5se Knochendysplasie wurde erst vor relativ kurzer Zeit als 
selbst/~ndiges Krankheitsbild erkannt. Das Wesen der Erkrankung be- 
steht in einer fehlerhaften Differenzierung des Knoehenmarkes. Es 
kommt zur Entwicklung yon Bindegewebe an Stelle yon Knochenmark 
und yon Knochensubstanz. Die Krankheit wird meist in der Kindheit 
manifest und kommt im !Nachpubertiitsalter in der Regel zum Stillstand. 
Die fibrSse Knochendysplasie ist zum Unterschied yon der Reckling- 
hausen'schen Krankheit eine 5rtlich begrenzte Knochenerkrankung. 
Mineralstoffwechselst6rungen oder EpithelkSrperchenveri~nderungen 
sind nicht vorhanden. Wenn die fibr5se Knoehendysplasie bei weiblichen 
Individuen auftritt, dann sind die Knochenver/~nderungen gelegentlich 
mit sexueller Frfihreife und mit eJgenartigen hellbraunen Pigmentflecken 
an der Haut  verbunden (Albrigth-Syndrom). Wegen der Kombination 
yon Knochenmetaplasie, Friihreife und abnormer Pigmentation h~lt 
man eine zentrale neuro-hormonale St5rung, die wahrscheinlich schon 
im frfihen Embryonalleben einsetzt, ffir die Ursache der Erkrankung. 

Uber das Vorkommen yon neurologischen StSrungen bei fibrSser 
Knochendysplasie liegen bisher nur wenige Beobaehtungen vor, ins- 
besondere wurde - -  soweit wir die Literatur iibersehen - -  eine Be- 
ziehung dieser Erkrankung zur Syringomyelie noch nicht festgestellt. 
Im fblgenden soll zuni~chst ein Fall yon sehwerer fibrSser Dysplasie mit 
ausgepr/~gter neurologischer Symptomatik ira Sinne einer Syringomyelie 
beschrieben werden, ttierauf wollen wir die an 5 weiteren Patienten 
erhobenen neurologiseh-psychiatrischen Befunde kurz mitteilen. 

Fall 1. Der 63j~hrige Pat. M. F., burgenl~indischer tterkunft, wurde wegen einer 
paranoid-halluzinatorischen Psychose in die 1NiederSsterreichische Landes-Hefl- und 
Pfiegeanstalt Gugging eingewiesen. Bei tier Durchuntersuchung in der Hell- und 
Pflegeanstalt und w~hrend eines station~iren Aufenthaltes an tier X. 1Viedizinischen 
Klinik der Universit~it Wien wurden folgende Befunde erhoben: 

Arch. Psychiat. ~ervenkr., Bd. 198 l 



2 L. N~tVRATIL, P. MI~K• und II. JESSERE~: 

Konsti tution und ~iullere l~rseheinung (siehe Abb. 1 u. 2). KSrpergrSge 137,4 cm; 
K6rpergrSGe beira Stehen auf dera li. Bein 147,4 era; Gewicht 42,5 kg;  Sp~nn- 
weite 156,0 era; Kol0fumfang 593 rata (MakrokephMie); Kopfl/~nge 196 ram (sehr 
lang); Kopfbreite 170 rata (sehr breit); OhrhShe 134 rrara (sehr hoch); L B J  86,7 
(HyperbrachycephMie) ; LOHJ 68,3 (HypsicephMie) ; BOI~IJ 78,8 (Tapeinoce]?halie). 

Es handett sich ura eine nahezu zwergenhafte Gestalt. Der Kleinwuchs des Pat. 
ist jedoch zura Tell (lurch eine Verkiirzung des re. Beines, dessert Oberschenkel- 
knochen im oberen Drigtel eine naeh lateral konvexe Krtiraraung aufweist, und 

Abb. 1.63 j~ihriger Patient M. F. mib fibrSser Knochendysplasle; typische Verkriimmung des rechten 
0berschenkels mit entspl'echender Beinverktirzung und Beckensehiefstand; Pigmentflecke in der 
re6hten Glutaealgegend sowie an der medialen und dorsMen Seite des Unterschenkels; auffallende 
L~nge der Arme; Cyanose der Hgnde; Krallen- nnd Affenhandsteltung links; A~rophie der ~Im. 

interosseI links 

durch eine korapensatorische Sko]iose der LendenwirbelsAule bedingt. Beim Stehen 
auf dera gesunden Bein richter sich der KSrper des Pat.  ura 10 em hSher auf. 
Die Arrae sind ira Verh~ltnis zur KSrpergr6Ge als sehr lang zu bezeiehnen, Alle 
Kopfmage des Pat.  sind sehr groin, wobei das Wachstura des SchAdels in die Breite 
]edoeh vorherrscht, was in den Indices deut]ich zura Ausdruek koramt. Mehr noch 
als durch d ie~  MaBe ist der Kolof des Pat.  atlerdings dureh seine eigentiiraliche 
Form gekennzeichnet,, Die Vergrbgerung des Gehirnteiles des Kopfes J st n~ralieh 
keine gteichra~gige, sondern sic isg dureh massive Vorwblbungen ira Bereieh der 
Tubera parietalia und frontMia besonders akzentuiert. Es bcsteht eine deutliche 
Asyrametrie: Die leieht geneigte Stirn t r i t t  re. etwas zuriick, und die VorwSlbung 
fiber dcm Tuber parietale dextrum ist~ am st~rksten ausgebildet. Zwischen den 
beiden SehcitelhSckern, im Bereieh der Pfeitnaht, ist das Schadeldach gruben- 
f6rmig vertieft. Die Vorwblbungen fiber den Sth~hbckern sind wesentlieh geringer 
als jene iiber den Seheiteth6ekern. Da~ Hinterhaupt erscheint abgeflacht. Ab- 
gesehen yon einera geringen Igxophthalraus und einer leiehten Sehr/~gstellung der 
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Lid~chsen im Sinne des Hypertdorismus finden sich ~m Gesiehtsteil des Kopfes 
keine Anomalien. 

Die re. Hand zeigf eine Deviation der Finger nach ulnar, insbesondere ist der 
Kleinfinger im Miftelgdenk nach ulnar abgekniekt. Die Zehen des re. FuBes weichen 
nach fibular ab. Diese Ver~nderungen sind an der li. KSrperh~lfte nicht vorhanden. 
Die Vergnderungen an der li. Hand werden im t~ahmen des neurologisehen Be- 
fundes besprochen. Die Hgnde und FfiBe des Pat. sind blaurot verfgrbf und ffihlen 
sich kfihl an. Bis handtdlergroBe, landkarten~rtig begrenzte, konfluierende Pigment- 
flecke yon hellbrauner Farbe finden sich ~ber der re. GesgBhglfte und stehen d~mit 
in enger lokaler Beziehung zu den Knochen- 
vergnderungen der re. Hi~ftgegend, die noch 
genauer beschrieben werden sollen. Eben- 
solche Pigmentflecke, jedoch von einem noeh 
zarteren hellbraunen Farbton, zeigf die 
Innenseite des re. Unterschenkels. Am ulnaren 
Rand des li. Unterarmes fgllt eine iiber dessen 
gauze Lgnge sieh hinziehende, etw~ 3 em 
breite tIypertriohose ~uf. Die Genitalbehaa- 
rung ist normal, die Achsdbehaarung sp~r- 
lieh. I)as Genitale selbs~ ist unauffgllig. 

Intern besteht aul~er einer labilen I-Iyper- 
tonie yon 210/90 mm Hg, die sich dureh 
Bettruhe und 8erp~sil leieht beseitigen lie~, 
drier supraventrikulgren Extrasystolie ~nd 
einer auf 35/60 mm nach WEST~RGRE~ be- 
schleunigten Blu~senkung keine Abnormitgt. 
Ca und P im Serum sind mit 9,5 bzw. 
2,5 mg-~ normal, ebenso die Kalkausschei- 
dung im Ham,  wghrend sich die alkalische 

Phosphataseaktivifgt im Serum um 25 King- Abb. 2. Kept  des Patienten M. F.; m~ch- 
Armstrong-Einheiten bewegt~, tige VorwUlbung des Gehirnteiles des 

RSntgenologisch (Abb. 3--6) zeigen sich Kopfes durch Knochenverdickung; Asym- 
an zahh'eichen Knoehen erhebliche Struktur- metrie infolge st~rkeren Betroffenseins 

der rechten 8eite 
vergnderungen. Die Kompaeta der betroffenen 
RShrenknochen ist be~r~chtlich verdiinnt, der Markraum erseheint gekammert und 
durch Leisten unterteilt. Die Knochen sind stellenweise mehr oder weniger auf- 
getrieben und verkriimmt. Besonders hochgradig verkriimmt ist der re. Ober- 
schenkelknoehen, der ttirtenst~bform aufweist. Das Beeken erscheint durch Defor- 
marion stark asymmetriseh. Die 8chgdelknochen sind hochgradig verdickt. Auch 
hier erscheint der Knochen durch zah]reiche Leisten gekammert. Fast  der gesamte 
Gehirnschgdel ist yon der Strukfurvergnderung betroffen und zeigt durch un- 
gleichmgl]ige Verdickung der plaften Knochen eine erhebliche, asymmetrische 
Deformation. 

Es handelt sieh somit um eine fibrSse Knochendysplasie ( J A r ~ - L ~ c ~ s r  
von der vorwiegend die re. KSrperhglfte befallen ist. Die Knochenvergnderungen 
finden sieh jedoch nicht streng h~lbseifig, auch ]i. sind Strukturvergnderungen 
der gleichen Kr~nkhei~ nachweisbar. 

PsychischerBefund. Der Pat. is~ hochgradig schwerhSrig; auBerdem besteht 
ein angeborener Schwachsinn mitt]eren Grades. Der Gedankengang ist formal ge- 
ordnet, das Bewul]tsein klar, die Stimmung gngstlich-depressiv. Den Anguben des 
Pat. ist zu entnehnmn, da~ er sich seit lgngerer Zeit yon mehreren Mensche~ aus 
seiner Umgebung verfo]gt fiihle und den Eindruck habe, da~ ibm diese nach dem 

1" 
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Leben trachten. Er habe besehimpfende und bedrohende Stimmen gehSx'~ und das 
Verhalten yon Nachbarn und AngehSrigen sei ibm verd~chtig vorgekommen. 
SchlieBlich babe er bei der Gendarmerie Zuflueht gesueht. 

Im Verlaufe einer einj~hrigen Anstaltsbeobachtung zeigte der Pat. weiterhin 
das Bild einer puranoid-h~lluzinatorischen Psychose mit  itngst]icb-depressiven 

Ziigen. Die Behandlung mit  Serpasil 
und Largactil fiihrte zu einer gewissen 
Beruhigung, jedoeh nicht zum dau- 
ernden Verschwinden der Halluzina- 
tionen. Der Pat. bcffirehtet immer 
noch, dab ibm der Kopf abgehackt, 
das Glied abgesehnitten, oder dab er 
erschossen werde. 

Neurologischer Befund. Die Unter- 
suebung stSBt zum TeJl durch erheb- 
liehe Scbwerh6rigkeit und zum Tell 
durch die psychischen Ver~inderungen 
auf Schwierigkeiten, wodureh der Be- 
fund nicht ganz vollst~ndig erhebbar 
ist. 

Normaler Pupillenbefund, normale 
Augenbeweg]ichkeit. Abgesehen yon 
der Sehwerh6rigkeit und den Aus- 
f~llen im Bereiehe des 11. Hirnnerven 
re., sind Hirnnervenausfiille nicht ab- 
grcnzb~r. Der re. M. sternoeleido- 
mastoideus ist im Vergleich zu li. er- 
heblieh atrophisch, nicht aber der 
craniale Trapcziusr~nd. Die Kopf- 
bewegungen, einschlieBlieh der Kopf- 
drehungen, sind frei. 

Obere Gliedma[3en. Rechts besteht 
m~Bige Atrophic des M. interosseus I. 
Links ist die gesamte ldeine Hand- 

I muskulatur erheblich atrophisch. Der 

i I M. biceps braehii ist gering ~trophisch. 
Fascieulieren der Muskulatur ist nicht 
zu sehen. Die li. Hand befindet sich in 
Krallen- und Affenbandstellung. Die 
Krallenhand betrifft vor allem den 

Abb. 3. Lokalisation der Knoehenver/~nderungen 2. und 5. Finger. I-Iochgradige Cyanose 
ira Falle lvL F.; auffallende Bevorzugung der beider Ithnde. Reehts ist der Ulnaris- 
reehten Seite; links weisen nur der Gehirnseh~del, test positiv, sonst freie aktive Beweg- 
die 1., 10. und 11. l~,ippe, der Querfortsa~z des 
5. Lendenwirbels sowie das Xreuzbein (in einem lichkeit in allen Gelenken. Links: 

klei~len Areal) Veriinderungen auf krgftiger, guter FaustschluB. Das 
Gegeniiberstellen des Daumens und 

das Spreizen und SchlieBen der Finger ist aktiv nicht m6glich. Sons~ freie aktive 
Beweglichkeit in allen Gelenken. Der Spannungszustand beider Arme ist normal. 
Die Sehnen- und Periostreflexe sind beiderseits auslSsbar und weisen nur geringe 
Seitendifferenz auf. Der RPI~ erscheint re. etwas sehw~icher als li., der BSI~ ist 
beiderseits sehr schwach auslSsbar, der TSR ist re. eine Spur schw~cher als li. aus- 
]Ssbar. Knips- und Tr5mnerseher Reflex beiderseits positiv, li. deutlicher als re. 
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Das Ergebnis der Priifung der GefiihlsstSrung ist nur fraglich verwertbar. 
Einigermal]en konstan~ wird eine Stbrung des Haut~gefiihls an der li. Hand an- 
gegeben, und -r besteh~ ttyp~s~hesie an der StreckseRe des ]i. Unterarmes. 
Im gleichen Bereiche und vie]leicht etwas welter nach cranial reichend als die 
StSrung der Oberfl~chensensibilitiit diirfte Thermhyp~sthesie bestehen. 

Untere Gliedma/3en. Keine umschriebene Muskelverschm~chtigung. Es ist kein 
Fasciculieren der Muskulatur zu sehen. Beide Fiil~e und die Gegend der Knie- 
scheiben sind hochgradig cyanotisch verfiirbt. Rechts besteht im Bereiche des 

Abb. 4. RSntgenaufnahme des Beckens im Falle 3I. F. ; Hirtenstabform des rechten 
Oberschenkelknochens; Halbseitigkeit des Prozesses 

Knie- und Hiiftgelenkes eine erhebliche Behinderung der aktiven Beweglichkeit als 
Folge der Vergnderungen des Oberschenkelknochens. Sonst freie aktive Beweglich- 
keit aller Gelenke beiderseits. Beiderseits normaler Spannungszustand. PSR ist li. 
deutlich lebhafter als re. ASR seitengleich normal auslSsbar. Rossolimo re., sonst 
keine pathologischen Reflexe. Keine verwer~baren Ausfglle der Sensibilit~tt. Erheb- 
liche Gangst5rung durch die Vergnderungen der Knochen. 

Pneumoencephalographie (Abb. 6). Durch die erheblichen Strukturvergnderungen 
der Schiidelkapsel ist die Luft zum Teil schlecht sichtbar. Soweit erkennbar, sind 
beide Seitenventrikel ]ufthaltig. Sie befinden sich in normaler Lage, sind etwas 
plump und wei~er als normal. Soweit die Liquorrgume fiber der Konvexitgt  dar- 
gestellt sind, erscheinen sie etwas weiter als normal. Normale Darstellung der 
basalen Zisternen. 

Zusammenfassung: M~13ige Zeichen eines atrophischen Prozesses. Der SVI kann 
infolge der Knochenvergnderungen des Schiidels nicht bestimmt werden. 

Augenbefund i Flache Orbita mit senilem Schwund des 0rbitalfettes. Myopischer 
Exophthalmus. Leichte Ptosis und beginnende ]~lepharophimosis. 0rthophorie. 
Beweglichkeit~ tier ]~ulbi frei. Beginnendes Pterygium re. nasal. Geringe chronische 

1 Wit  sind dafiir t terrn Doz. Dr. E. PURTSC~ER ZU Dank verpflichtet. 
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Conjunctivitis. Sonst vorderer Bulbusabschnitt normal. Fundi: Myopia gravis o. u. 
mit  Verflfissigung des GlaskSrpers und groben flottierenden GlaskSrpertriibungen. 

Papillen mit  ausgedehnter 
circumpapill~rer Atrophie 
der Chorioidea und zentralen 
Dehnungsatrophien (Myopic 
von etwa 18 Dioptrien). 

Aullenanamnese. Die 
Verwandten des Pat. geben 
an, dab sieh sein Aussehen 
und sein kSrperlicher Zu- 
stand seitmehr als 30 Jahren 
nicht ver~ndert babe. Die 
Beinverkfirzung sei yon den 
FamilienangehSrigen auf 
einen Sturz yon der Schau- 
ke] im Alter yon 12 Jahren 
zurfickgeffihrt worden. Der 
Pat. habe nit  fiber Kopf- 
schmerzen oder Schmerzen 
it1 d6n Armen geklagt. Die 
SchwerhSrigkeit und die 
Schw~che im li. Arm seien 
ebenfalls seit vielen Jahren 
vorhanden. Der Pat.  sei das 
7. Kind unter 10 Geschwi- 
stern. Geb~ralter der Mutter 
32 Jahre. In  der Familie 
seien keine /~hnlichen Er- 
krankungen und auch keine 
Nervenleiden vorgekom- 
men. An Angstzust~nden 
leide tier Pat. seit einigen 
Jahren. Zu den auff~lligen 
psyehischen Ver~nderungen 
sei es jedoch erst vor etwa 
1/~ Jahr  gekommen. Kein 
Alkoholmii]brauch in der 
Anamnese, keine epilep- 
tischen Anfi~lle. 

Abb. 5. Oberschenkel- und Unterschenkelknochen des Patienten 
M. F.; hochgradige Deformierung rechts, links keine 

Sbrukturver~nderungen 

Diskuss ion  der Be funde  

I n  de r  L i t e r a u r  f inden  

sich e inige F~lle ,  die  

e ine  K o m b i n a t i o n  y o n  

f ibrSser  K n o c h e n d y s -  
plasie  m i t  a n g e b o r e n e m  

S c k w a c h s i n n  ze ig ten .  

So b e r i c h t e t e n  J ~ v I s  

u. So~EI~  f iber  e inen  
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5 jghrigen Knaben mit polyostotiseher fibrSser Dysplasie, Pigmentflecken, 
Idiotic, Quadruplegie und epileptisehen Anti, lien. Die beiden Autoren 
nahmen in diesem Falle, der auch pathologisch-anatomisch untersueht 
werden konnte, eine gleichzeitige Fehldifferenzierung yon Geweben im 
Zentralnervensystem, im Knoehensystem und in der Haut  /~hnlieh jene 
bei Neurofibromatose oder tuberSser Sklerose an. Auch ein yon ALm~IC~IT 
besehriebener Fall wies angeborenen Schwachsinn anf (Ri;,TT). Anderer 

Abb. 6. Pneumoencephalogramm des PatientenM. F. ;m~gige Zeichen eines atrophischen Prozesses; 
hochgradige Strukturver~nderungen der Sch~delknochen im Sinne einer fibr6sen Knochendysplase 

(JAFFE-LICHTE~STEIN) 

Autoren (z. B. BEHI~END) berichteten dagegen yon einer iiberdurchsehnitt- 
lichen bis hervorragenden Intelligenz ihrer Kranken. Fiir den Psyehiater 
ist die Kombination yon Schwaehsinn und fibrSser Knochendysplasie 
insofern interessant, als es sieh hierbei naeh Ansicht der meisten Autoren 
um eine ffiihembryonal entstandene Erkrankung nichterblieher Art 
handeln diirfte. Uber die H//ufigkeit des Zusammentreffens der beiden 
StSrungen ist vorl//ufig noch nichts bekannt. 

Dureh Sklerosierung und Verdiekung der Sch//delbasis kann es bei 
fibr6ser Dysplasie zur Einengung der Nervenkanale kommen. Nan hat 
Geruehs- und Geschmacksst6rungen sowie Sehst6rungen infolge Druek- 
atrophic der Nn. optiei festgestellt. Sehwerh6rigkeit wurde bei fibrSser 
Knoehendysplasie, soweit wit die Literatur fiberblicken, noeh nieht be- 
schrieben. Jene ist eine h/~ufige Begleiterseheinung der Ostitis deformans 
Paget und wird bei dieser Erkrankung auf Knoehenvergnderungen im 
Bereich des Innen- und Mittelohres zuriickgeffihrt. Die Ver/~nderungen 
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an der Sch~delbasis kSnnen auck zu Hirndruekerscheinungen mit  Kopf-  
schmerzen und psychischen StSrungen fiihren (WINDIZOLZ). Der vor- 
]iegende Fail zeigt, dab ausgedehnte Ver/~nderungen der Sck/idelknocken 
in Kombinat ion  mit  Schwerh6rigkeit und  Psychose eine/ iuGere~hnlich-  
keit des Bildes der fibr6sen Dysplasie mi t  jencm der Ostitis deformans 
Paget  zur l~o]ge haben kann  (, ,Pseudo-Paget").  

Encephalograpkisck wurde festgestellt, dal3 bei unscrem Pat ienten  
ein hirnatrophischer Prozeg vorliegt. DaB es sick um eine hirnorganisch 
fundicrte Psychose handelt,  ba t ten  wit  schon auf  Grund des psycho- 
patkologischen Brides angenommen.  Dieses glieh weitgehend dem einer 
ckroniseken Alkoholhalluzinose. Alkoholabusus (aueh in Form yon 
, ,Haus t runk")  wurde jedoch yon  den AngehSrigen des Pa t ien ten  ent- 
schieden negiert. Augerdem feh]en die somatischen Zeichen des chro- 
niseken Alkoholismus. Auch das Vorliegen yon  Syphilis konnte  aus- 
geschlossen werden. Ob der kirnatropkiseke ProzeB in irgendeinem 
Zusammenhang mit  der Knockenerkrankung  stekt, 1/~Gt sick allerdings 
nickt  sagen. Als weiterer /itiologischer Fak to r  ftir die Ents tehung der 
paranoid-kalluzinatorischen Psychose mug vielleieht die SekwerhSrig- 
keit des Pat ienten  mit  in Bet raekt  gezogen werden. Aber  auck sein 
Minderwertigkeitsgefiikl auf  Grund der geistigen Zuriickgebliebenkeit 
und k6rperlichen MiBgestalt soll als psychogener Fak to r  nicht  iiber- 
seken werden. AnkMtspunkte  ffir heredit/~re Einfliisse waren nickt  
vorhanden.  

Das Studium der bei Ostitis deformans Paget besehriebenen Geistesst6rungen 
fiihrte zu der Auffassung, dag diese wohl in der l%egel erst lange Zeit nach dem 
Beginn der Knoehenerkrankung auftreten, dag sie jedoch sowohl phi~nomenologisch 
als aueh ~tiologisch nicht einheitlich sind (SeI~RIJVEI~, STEMMERMANN, WlglGIClT 
U. a.). Neben manischen, depressiven und paranoiden Bildern wurden ausgespro- 
ehen hirnorganisehe StSrungen wie das Korsakowsehe Syndrom und epileptische 
Anf/~lle beobaehtet. Diese wurden oft auf eine Schgdigung des Gehirns dutch die 
pathologischen Knoehenver~nderungen zuriickgefiihrt. Aueh durch die fibrSse 
Dysplasie wird die Konfiguration des Gehirnseh~dels oft stark beeintrhchtigt. 
Zwisehen den Vergnderungen der Sch~clelknoehen bei fibr6ser Dyspl~sie und jenen 
bei M. Paget besteht Mlerdings im ttinbliek ~uf eine mSgliche L~sion des Gehirns 
ein wesentlicher Unterschied. Im ]~riihstadium der Ostitis deformans Paget ist der 
Knoehen abnorm welch. Es kann durch das Gewieht des Sch~dels die Wirbels~ule 
in die Sch~delbgsis hineingedriickt werden und es entsteht die sogenannte basflare 
Impression, die man fast bei jedem Vollbild eines Schgdel-Paget finder, ttgufig 
bleibt die basflare Impression klinisch folgenlos, oft fiihrt sie aber zu Lgsionen der 
basMen Hirnanteile, wobei die frontopontocerebe]lare Bahn am empfindlichste, 
und am hi~ufigsten betroffen ist (MIFKA). In diesen l~Mlen k6nnen aueh psychisehe 
Symptome zu finden sein, hgufig frontMe Sympgomatik, ab und zu ein Kors~kow. 
Einen ~hnlichen Vorgang gibt es bei der fibrSsen Dysplasie nicht. Es kommt wohl 
ein produktives, iiberschiegendes Knoehenwachstum an der Seh~delbasis vor, aber 
es tritt in der Regel keine Platybasie auf. Man wird daher Psyehosen bei fibr6ser 
Knoehendyspl~sie in der lZegel nieht auf eine SehAdigung des Gehirns durch 
Knochenvergnderungen zuriickfiihren kSnnen. 
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Bei Ostitis deformans Paget sind Kompressionserseheinungen des 
l%fiekenmarks keine grebe Seltenheit. BIANc~I n. GO~DI~I konnten 1954= 
melar als 50 F/~]le Yon l~fiekenmarkskompression bei ~ .  Paget ans der 
Literatur zusammenstellen. Dureh hyperosgotisehe Wirbelmassen kommt 
es zu einer allm/~hliehen Einengung des WirbelkanMs, meist in der Brust- 
gegend, und zu langsam zunehmenden L/ihmungen. Radieulgre Sym- 
ptome sind dabei selten vorhanden. Bei fibrSser Knoehendysplasie ist 
dagegen die Wirbels/iule nur ausnahmsweise betroffen. L~DOux-LEBA~D 
u. SOULQUIN fanden 7 Fglle in der gesamten Literatur nnd ffigten diesen 
2 eigene Beobaehtungen hinzu. Diese Autoren sind der Meinung, daft in 
nieht mehr als etwas fiber 30/0 der F/ille eine Lokalisation yon Knoehen- 
ver/inderungen in der Wirbels/iule erfolgt. Noeh seltener ffihren diese 
Ver/~nderungen jedoeh zu Kompressionserseheinnngen des Rfiekenmarks. 

Die neurologischen Ver/~nderungen bei dem yon uns beobaehteten 
Patienten bestehen in hoehgradigen Ausfgllen im Bereieh des peripheren 
Neurons am linken, in geringgradigen am reehten Arm. Beiderseits sind 
Pyramidenzeiehen vorhanden, and auf der Seite der st//rkeren peripheren 
Ausf/~lle sind die I%eflexe ]ebhafter. An den Beinen linden sieh geringe 
spastisehe Zeiehen und an allen 4 GliedmaBen sind erhebliehe vegetative 
St6rungen zu sehen. Die Wirbels/~ule zeigt in den entsprechenden Ab- 
sehnitten rSntgenologiseh keinerlei pathologisehe Ver/inderungen. Naeh 
dem klinisehen Bild and dem Verlauf seheint uns dal~er (trotz fehlendem 
Naehweis einer Dissoziation der Sensibilit/~tsstSrung, der bei unserem 
Patienten kanm eindeutig erbraeht werden kann) die Annahme gereeht- 
fertigt, dag es siGh nm eine Syringomyelie des Halsmarkes handelt. 
Aueh die besehriebenen Fingerverkrfimmungen, die Uber]gnge der Arme 
des Patienten sowie die Hypertriehose im Bereieh des linken Unter- 
armes, konstitutionelle Stigmen, die bei Kranken mit Syringomye]ie 
nieht sel%en gefunden werden (Bo])ECHTEL, B~AI~), spree,hen ffir diese 
Diagnose. Abgesehen yon der SehwerhSrigkeit besteht an sieheren Hirn- 
nervenausfgllen bei unserem Patienten noeh eine Accessorinslgsion rechts. 
Es k6nnte sigh dabei sowohl um eine Sehgdi~mg des Nerven dutch eine 
Syringobulbie als aueh mn eine Kompression des Nervenstammes durch 
vermehrtes Knoehenwachstum im Bereiehe der hinteren Schgde]grube 
handeln. 

Unter den weiteren yon uns neurologiseh-psyehiatrisch untersuehten 
Fgllen yon fibrSser Knoehendysplasie erseheint uns folgende Beob- 
aehtung am meisten bemerkenswert. 

Fall ~. F. A., 52 Jahre. Diese Frau, die heute das Vollbild einer vorwiegend 
rechtsseitigen fibrSsen Knoehendysplasie bietet, berichtet, dab ihr Leiden im 
4. Lebensjahr (1909) eingesetzt habe. Damals habe sie, als sie naeh Masern das 
Bert verlieg, die ersten Schmerzen in der re. I-Iiifte und im re. Bein verspiirt, die 
spgter a]s dutch Knochenvergnderungen bedingt erkannt wurden. Unter der 
Annahme einer ,,Coxitis" wurde im Jahre 1912 die erste orthopgdische Operation 
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durchgefiihrt, der t916 eine zweite fotgte. Das gleiche war 1924 (nach ihrer ersten 
Gravidit~t) der Falt ;  darnels wurde Yon einer ,,ostit.is fibrosa Recklinghausen '~ 
(der klassischen Fehtdiagnose bei fibrSser Knoehendys]plasie) ges]proehen. In  den 
folgenden gahren traten immer neue Knochenveriinderungen hinzu. Es wurdr 
versueht, des Leiden durch RSntgenbes~rahlungen zum Stillstand zu bringen, was 
abet lediglich eine l~ngerdauernde Amenorrhoe zur Folge hatte. Gleichwohl maehte 
die Pa~. 4 Gravidit~ten (lurch, wobei allerdings nur ein (dureh Kaisersehnitt en%- 
bundenes) Kind am Leben blieb. Eine Puber~as ]praeeox und Pig~nentanomalien 
bestanden bei ihr nicht. 

Die riehtige Diagnose wurde zum ersten Mal 1949 gestellt, und dabei wurde 
vermerkt, dab des Leiden bei der Pat. entgegen der iibtichen Regel auch noch naeh 
der Skeletreife fortsehritt. Derzeit sind bei ihr fibrSs-dys]plastische Herde im Sch~idel, 
an mehrereu Rip]pen, im Becken, in beiden Femora, in beiden Untersehenke]n und 
Fiigen, im re. Kumerus, im re. Radius sowie an einzelnen MitteLhandknoehen re. 
rSntgenologisch nachzuweisen. Der Blur- und Karnehemismus ist ebenso wie die 
Blutsenkung normal. 

PsyJiisch und neurologisch wurde bei der Pat.  ein normaler Befund erhoben. 
Konstitutionell fielen ein I-IaUux valgus sowie ein Abweiehen s~mtlieher anderer 
Zehen naeh fibular beiderseits auf. 

Familienanamnese. Die Mutter der Put. l i t t  an einer klassi~chen Syringomyelie 1. 
Folgende Angaben aus ihrer Krankengesehiehte erscheinen uns bemerkenswert: 
Konstitutionelh Genu varum und Ha]]ux valgus beiderseits; fetflende Aehsel- 
h6hlenbehaarung; s]p&rliche Sehambehaarung. RSn~genologiseh waren der I I .  und 
I I I .  BWK voneinander nicht zu differenzieren, wobei nicht entsehieden werden 
konnte, ob es sich um ein altes Trauma, eine alte Entziindung oder eine Mi~bfldung 
handel~e. D~s erste Kind dieser Frau ist im Alter yon 10 Monaten an Fraisen 
gestorben, ein zweites mit  Klumpfu~ zur Welt gekommen und im Alter yon 3 Wo- 
ehen gestorben. Des dri~te nnd letzte Kind lebt, hat  ,,Caries" eines Beines. (Es han- 
del~ sieh am unsere Pat.  mit  fibrSser Knochendysplasie.) 

Fall  8. H. Marie, 67 gata'e. Hier handelt es sieh um eine nur wenig ausgedehnte, 
gleichwohl aber histologisch mehrfaeh verifizierte fibr5se I.~mehendys]plasie im 
Bereiehe des Sch~delskeletes, die immer wieder kieferehirurgische Probleme auf- 
wirft. 

Familienanamnese. Bruder der Mutter geisteskrank. Die Pat.  ist des letzt- 
geborene yon 4 Kindern. Gebaralter der Mutter 43 Jahre. Alle drei vorhergehenden 
Kinder klein gestorben. Des dritte Kind starb sehou im Alter yon 3 Monaten an 
Fraisen. 

Psy~hisc~. In~elligenz normal. I{oohgradig infantil, sensitiv. Immer ,,leieht 
angerfihrt", leicht gekrankt gewesen. Zweimal w~re es ,,beinahe zu einer Ehe- 
schlieSung gekommen". Seit dem Tode der Eltern allein. Kabe unter der Einsam- 
keit gelitten. Gesiehtsentstellung (durch Knochendysplasie) seit der friihen Kind- 
heir. Deshalb stets Minderwertigkeitsgefiihle. Vielleicht habe sie aueh deshalb nicht 
geheiratet. 

Di~gnosen aus den bisherigen Krankengeschichten: Chronische En~roeoli t is  
Gallenkoliken, allergisches Ekzem, funktionelle GangstSrung, Krebsf~rcht. 

Konstitutionell. Auffallend kleine H~nde und FiiBe. Pes eavus, re. mehr als li., 
Angedeutete Syndaktylie. 

Menarche. 15 Jahre. Im Alter yon 30 Jahren eine mehrere Monate dauernde 
Amenorrhoe. Menopause: 48 Jahre. Keine Graviditaten. 

1 F i~  die IJ~berlassung der Krankengesehichte, Journ. Nr. 17712/74, sin4 wir 
t ter rn  Professor Dr. H. HOFF, dem Vorstande der Psyehiatriseh-Neurotogisehen 
Klinik der Universit~t Wien, zu Dank ver]pfiiehtet. 
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2~eurologi~.ch. Reehter BSR deutlieh lebhafter als Ii. I~eehter PSt~ spurweise 
lebhafter als li. Babinskineigung re. Die re. Hand sei seit der friihetl Kindheit 
sehwgeher als die li. Keine Sensibilitgtsst6rung. 

t0all 4. g. Franz, 29 gahre. I-Iier handelt es sieh um eine - -  zumindest vorlgufig - -  
streng unilaterale (reehtsseitige) fibr6se Knoehendysplasie mit ausgedehnten 
Vergnderungen in der re. Darmbeinsehaufel, im re. Femur und in der re. Tibia. 
l~emerkenswert war die ungew6hnlieh spgte Minische Manifestation des Leidens im 
Alter um 20 Jahre sowie seine eindeutige Progredienz im Erwaehsenenalter. 

~'amilienanamnese. Pat. ist erstgeborenes Kind. Gebgralter der Mutter 19 Jahre. 
Naeh dem Pat. gebar die Mutter noeh Zwillinge (Pgrehen), welehe nur 8--14 Tage 
am Leben blieben. 

Payehisch. Intelligenz unterdurchschnittlieh. Nerv6s, leieht gereizt, jghzornig, 
eigensinnig, empfindsam, weiehes Gemiit. Infantil. Nit 21 Jahren zum erstenmal 
geheiratet, zwei Jahre spgter geschieden. Jetzt wieder verheiratet. 

Seit einigen Monaten, besonders bei Anfregungen pl6tzliches Auftreten yon 
roten ~'leeken perioral mit deutlieher Hitzeempfindung. tIabe dabei das Gefiihl, 
dab ihm die Leute anf der Stral3e deshalb nachschauen wiirden. 

Konstitutionell. Kopfumfang klein. HyperbraehykephMie. Mit 14 Jahren 
strumektomiert, l)ie Struma babe Atemst6rungen verursaeht. 

Neurologiseh. Lebhafte Sehnenreflexe, sonst o.B. 
Fall 5. G. Hedwig, 12 Jahre. (I)ie Untersuehung dieses FMles verdanken wir 

tterrn Doz. I)r. W. Swo~oga, Univ.-Kinderklinik Wien.) Es handelt sieh um eine 
polyostotisehe fibr6se I)ysplasie mit beiderseitiger hirtenstabf6rmiger Verkriim- 
mung der Obersehenkelknoehen ohne Pigmentfleeke und ohne Pubertas praeeox. 
Zweites yon 7 Kindern. Geb~ralter der Mutter: 21 Jahre. Schwangersehafts- 
verlauf normal. 

Psychisch. Intelligenz etwas unterdurehsehnittlieh, sonst unauff~llig. 
Konstitutionell ohne Besonderheiten. 
Neurologisch. Mittelsehl~giger horizontaler Nystagmus mit rotatoriseher Kom- 

ponente bei seitlieher Endstellung der Bulbi. Sehnenreflexe an der li. o.E. und u. E. 
spurweise lebhafter als re. Sonst o.B. 

l~all 6. K. Herbert, 29 Jahre.Typisehe fibrSse Knoehendysplasie mit mi~ehtigen 
Ver/~nderungen im 13ereiehe des SeMdels sowie an zahlreiehen anderen Knoehen 
beider (!) K6rperh~lften. Beginn nieht sieher eruierbar, wahrseheinlieh abet sehon 
in der Kindheit. Seit der Skeletmaturit/~t anseheinend keine Progression. 

-Familienanamnese. Grogmutter ms. hatte ein Anfallsleiden. Bei der Mutter wurde 
ein frontales Meningeom operiert, seither leidet sie an epileptisehen Anf~llen. Pat. 
ist das erstgeborene yon 2 Kindern. Geb~ralter der Mutter 25 Jahre. 

Psychisch. ~berdurehsehnittliehe tntelligenz (I-Ioehsehulbesueh). Kopf seit 
frtther Kindheit info]ge 9athologischen Knoehenwaehstums vergr61]er~ und stark 
deformiert. Sehwere Minderwertigkeitskomplexe, starke Verdr/~ngungstendenz. DaB 
er keine Frau finde, damit habe er sieh abgefunden. Er verhalte sieh seiner Umge- 
bung gegeniiber ,,sehr reserviert". Steht im Berufsleben. Erseheint ieidlieh angepal3t. 

Konstitutionell sonst keine t~esonderheiten, neurologisch o.B. 

Uberlegungen zur Pathogenese und ~tiologie der iibr~isen 
Knochendysplasie 

Die meis ten  Autoren  nehmen  heute  an, d~13 sich die fibr6se Knochei~- 
dysplasie au f  Grnnd  einer f r f ihembryonalen St6rung entwickelt  n n d  ein 
nieht-erbliehes Leiden darstell t .  Fi i r  die f r i ihembryonale  Genese der 
E r k r a n k u n g  sprieht n. ~. das Anf t re ten  beglei tender Migbi ldnngen wie 
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I)oppelbildungen der Nieren, Anomalien der Wirbelsegmentation, Isth- 
musstenose der Aorta und arteriovenSser Aneurysmen (HA~RIGA~). Die 
Ansiekt, dab das Leiden nicht chromosomal bedingt sei, stfitzt sich auf 
zwei Tatsaeken, n~mlich auf die in der Rege] fehlende heredit/ire Be- 
lastung und auf die vorwiegend kalbseitige Lokalisation der ttaut- und 
Knoehenveri~nderungen. 

Es ist seit langem bekanntl dab zahlreiche Fehlbfldungen, die nur 
eine K6rperhs betreffen, niekt-erblieher ~qatur sind (FIscHER). Diese 
l~egel gilt aber nieht fiir alle halbseitig auftretenden Fehlbildungen. So 
bringt LE~z zwei Beispiele yon streng seitengebundenem famili~ren Vor- 
kommen asymmetriseher Anomalien (Heterockromie der Iris und Ham- 
merzehe). 

Wenn aueh unter den Verwandten yon Patienten mit fibrSser Dys- 
plasie meist keine weiteren Erkrankungsfglle gefunden werden, so wurden 
d0ck einige Beobaehtungen mitgeteilt, welche die Annahme eines Erb- 
faktors nahelegen. Besonders eindrucksvoll erseheint in dieser Hinsieht 
der Fall yon HIBBS u. I%~SH. Es handelt sick um eine Frau, die das yell 
ausgeprggte Albright-Syndi~om zeigte: polyostotisehe fibrSse Dysplasie, 
Pigmentfleeke und Pubertas praecox (Menarehe im 6. Lebensmonat). 
Ein Zwillingsbruder der Patientin starb als Kind. Sic gebar eine Toehter, 
bei welcher r~Sntgenologiseh und durch Biopsie fibr5se Knoehendysplasie 
nachgewiesen wurde. Pubertas praeeox und Pigmentfleeke waren bei 
dem Mgdehen nickt vorkanden. Die Autoren /i.uBern die Ansickt, dab 
den Knoehenvergnderungen ein keredit/irer Faktor zugrunde liegen 
kSnnte, wghl'end die iibrigen St5rungen eher exogener Natur sein mSgen. 
In einem yon ALB~IG~T besokriebenen Falle dagegen gebar die Patientin 
Zwillinge, yon denen einer Pigmentfleeke aufwies. Mo~mIG u. SOH~EIB~ 
sprechen yon einer erblicken Belastung yon Seiten der Mutter, wobei 
aueh sic die Hereditgt der Knockenvergnderungen hervorheben. Auf 
Grund dieser Beobacktungen diirfte ein erblieher Faktor beim Zustande- 
kommen der fibrSsen Knoehendysplasie zumindest nicht ganz ~uszu- 
seMieBen sein. 

Bemerkenswert erseheint uns die Annakme einer Vererbung dutch 
die Mutter. Aueh bei unseren Fgllen ist eine erbliehe Belastung mit ver- 
sekiedenen Anomalien mfitterlieherseits auffgllig. Welter hat es den An- 
sehein, als ob Zwillingsgeburten in Familien, in denen fibrSse Dysplasie 
vorkommt, gehguft auftreten (siehe die oben zitierten Beobachtungen 
sowie den eigenen Fall 4!). Auf die yon uns beobaehtete hoke Kinder- 
sterbliehkeit sei hingewiesen. Eine Neignng zu epi]eptischen Anfg]len 
(,,Fraisen") seheint h~ufig zu sein. Sch]ieglieh mSehten wir die Ver- 
mutung aussprechen, dab das Auftreten der fibrSsen Knochendysplasie 
gknlieh wie zahlreiehe andere kongenitale MiBbildungen in Korre]ation 
mit dem Alter der Mutter stehen kSnnte. Es w~re wfinschenswert, dab 
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bei weiteren Publikationen fiber diese Krankheit die Geburtennummer 
des Patienten und das Geb//ralter der Mutter angegeben werden. Es hat 
den Ansehein, als ob bei den Mfittern dieser Kranken eine Neigung zu 
hormonaler Insuffizienz bestehen wiirde, die sieh besonders im Pr/~- 
klimM~terium, aber aueh im jugendliehen Alter, bei noeh nieht vor- 
handener Vollreife auf die Entwieklung der Leibesfrueht ungfinstig aus- 
wirken k6nnte. 

Das vorwiegend halbseitige Auftreten der Knoehenvergnderungen bei 
fibrSser Dysplasie hat aber aueh zu pathogenetischen lJberlegungen 
Anlal~ gegeben. So hat ALB~mI~W an eine Beziehung zu den Nerven- 
wurzeln oder Myotomen gedaeht. Auf Grund unserer Beobaektungen 
fiber das Zusammentreffen yon fibrSser Knoehendysplasie und Syringo- 
myelie ersekeint nun die Annahme eines pathogenetisehen Zusammen- 
hanges der beiden St6rungen im t~ahmen des Status dysraphicus (B~-  
NER) guBerst naheliegend. Die Ahnliehkeiten in der LokMisation der 
Ver//nderungen bei fibr6ser Dysplasie und Syringomyelie sind auffallend : 
das st/irkere Betroffensein einer Seite (strenge NMbseitigkeit ist auch bei 
fibr6ser Dysplasie in der I~egel nieht vorhanden); der segmentale und 
monomele Charakter der StSrungen; aber aueh die Tatsaehe, da6 die 
Vergnderungen meist das Ausbreitungsgebiet mehrerer l~fickenmarks- 
segmente betreffen. 

W/~hrend jedoch der Krankheitsproze6 der Syringomyelie erst relativ 
spgt zu Erseheinungen ffihrt, mfil?te der mangelhafte Sehlug des primi- 
riven NeurMrohres bei der fibrSsen Dysplasie sehon w~hrend der embryo- 
nalen Entwieklung auf Haut und Knoehensystem einen Einflul~ aus- 
iiben. Aueh die Tatsache, da[3 die Syringomye]ie die oberen, die fibrSse 
Dysplasie dagegen die unteren Gliedmagen bevorzugt, rfickt diese Er- 
krankung mehr in die Nghe der ~yelodysplasie (Fucgs), einer ebenfalls 
dysraphisehen, aber sehon in einem fl:fihen Entwicklungsstadium zur 
Auswirkung kommenden StSrung. (Siehe Fall 2: angeborener KlumpfuB 
bei Geschwister yon Patienten mit fibr6ser Dysplasie !) 

Eine weitere Analogie, welehe, wie wir glauben, den Vergleieh zwisehen 
Syringomyelie und fibrSser Dysplasie rechtfertigt, liegt in dem Auftreten 
yon Pigmentfleeken bei beiden Erkrankungen. Diese finden sieh bei der 
fibr6sen Dysplasie oft fiber den Knochenver/~nderungen und weisen in 
ihrer LokMisation ebenfMls einen segmentalen Charakter auf. Es er- 
seheint interessant, dag aueh bei Syringomyelie Pigmentfleeke yon seg- 
mentMer Verteilung nieht selten gefunden werden (BRAI~). 

Aber noeh eine andere AhMiehkeit beider Krankheitsprozesse ist auf- 
f/~llig. So nennt BIELSCHOWSKY die Syringomyelie eine Krankheit mit 
blastomat6sem Einschlag. Nach der Vorstellung zahlreieher Autoren 
liegt ihr eine tumorSse ~Vucherung primitiver Stfitzzellen, der so- 
genannten Spongioblasten als Vorstufe der Gliaelemente zngrunde. Diese 
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Gliose bzw. Spongioblastose zerfAllt spAter zentral, und es bilden sick 
HoMrAume, die sick auf Kosten der Umgebung ausdeknen, indem sie 
das umliegende l~fickenmarksgewebc mit in sick einbeziehen (BoDECH- 
TEl.). Die lange Latenz der Erkrankung wird mit einem anfAnglieh pas- 
siren Verhalten der Spongioblasten und das Fortschreiten des Prozesses 
mit eincr gewissen spAteren blastomatSsen Tendenz derselben erklArt. 
Bei der fibrSsen Knochendysplasie wiederum handelt es sick um eine 
fehlerhafte Differenzierung des Knochenmarkes bzw. des osteoblastischen 
Germinativgewebes. An Stelle yon Knoekensubstanz entwickelt sick an 
bestimmten Stellen Bindegewebe, das zum Teil zystisck zerfAllt. SowoM 
bei dem sick im ~iickenmark abspielenden ProzeB der Syringomyelie 
als auch bei dem Vorgang im Skeletsystem bei fibrSser Dysplasie finden 
sick somit die Erscheinungen einer Migbildung mit denen eines Tumors 
vereinigt, und man kann bei beiden Erkrankungen yon kamartom- 
Aknliehen Bildungen spreehen. 

Untersuchungen yon INGALl.S U. a. an 421 Fallen yon Spina bifida 
ergaben, dab deren HAufigkeit mit steigender Geburtennummer zu- 
nimmt. Dieser Befund stellt ein Bindeglied zwisehen unseren beiden 
Annahmen, dab beim Zustandekommen der fibr6sen Dysplasie das GebAr- 
alter der Mutter nnd eine dysrapkisehe St6rung des Fetus eine Rolle 
spielen kSnnten, dar. 

Neben der Lokalisation der KnoehenverAnderungen und dem Auf- 
treten der ebenfalls segmental angeordneten Pigmentfleeke wurde die 
Pubertas praeeox, das dxitte Symptom in der yon ~JJBRIGtIT angegebenen 
Trias, zmn Ausgangspunkt yon Uberlegungen fiber die Patkogenese der 
Erkrankung gewAhlt. Pubertas praeeox wird in Kombination mit fibr6ser 
Knoehendysplasie praktiseh nur bei MAdcken beobaektet. Jene ist durch 
ein besonders frfihes Auftreten gekennzeietmet. Bei Knaben wurden da. 
gegen gelegentliek Erseheinungen eines I-Iypogenitalismus festgestellt, 
wie kMne Testes, feklende Terminalbehaarung, verzSgerter oder aus- 
bleibender Stimmbruek. Auek Gyn//komastie sclaeint bei MAnnern mit 
fibr6ser Dysplasie nickt selten zu sein. Die Genese dieser nnterschied- 
lichen Befunde karrt  nook einer ErklArung. Die Pubertas praeeox im 
Rakmen der fibr6sen Knockendysplasie wird yon den meisten Autoren 
auf eine zentrM-nerv6se bzw. neuro-kormonale StSrung zurfickgeffihrt. 

Vom pathologisck-anatomischen Standpunkt aus werden innerhalb 
der kypotkalamiseken 1%rmen der Pubertas praeeox folgende Gruppen 
untersehieden (LA~GE-COSACX) : 

i. MiBbildungstumoren des Tuber cinereum; 2. t teterogene Gruppe: 
a) I-Iydroeephalus des 3. Ventrikels, b) unekarakteristiseke VerAnde- 
rungen am Tuber cinereum. 

Es ersckeint interessantl dab SOg~IKOVA bei 15 Patienten mit Syringo- 
myelie mit Hilfe der Lufteneephalographie in jedem Falle einen mehr 
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oder weniger ausgepr/igten Hydrocephalus internus feststellen konnte, 
EineAbh~ingigkeit der Ventrikelerweiterung yon der S chwere des Riieken- 
marksprozesses bestand dabei nieht. St6rungen der Sexualentwieklung 
im Rahmen des Status dysraphicus wurden, soweit uns bekannt ist, 
bis jetzt allerdings nieht beschrieben. Die MSglichkeit eines derartigen 
Zusammenhanges wgre aber immerhin in Betraeht zu ziehen. 

Zusammenfassung 

Es wird ein 63jghriger Patient mit ausgedehnter fibrSser Knochen- 
dysplasie (JAFF]~-LIcIITENSTEIN) und Pigmentflecken beschrieben. Be- 
tri/chtliche Knochenver~nderungen im Bereiche des Gehirnsch~dels, 
Schwerh6rigkeit and das Auftreten einer paranoid-halluzinatorischen 
Psychose fiihrten zu einer Ahnlichkeit des Erscheinungsbildes mit jenem 
bei Ostitis deformans Paget (,,Pseudo-Paget"). Aul3erdem zeigte der 
Patient erhebliehe neurologisehe Ausfallserseheinungen im Sinne einer 
Syringomyelie. 

Hierauf werden die neurologiseh-psyehiatrischen Untersuchungsergeb- 
nisse, die an 5 weiteren Patienten mit fibr6ser Knoehendysplasie ge- 
wonnen ~mrden, mitgeteilt. In  einem Falle konnte bei der Mutter einer 
Patientin eine Syringomyelie festgestellt werden. 

Das Zusammentreffen yon fibr6ser Knoehendysplasie and Syringo- 
myelie gab Anlag zu pathogenetisehen TJberlegungen. Es erseheint mSg- 
tieh, dab die Lokalisation der Knoehenvergnderungen, die Pigmentfleeke 
and die sexuelle Fr/ihreife des Albrigth-Syndroms auf Grand einer 
StSrung im SehlieBungsmechanismus des primitiven Neuralrohres (Status 
dysraphieus Bremer @ Hydrocephalus internns) zustandekommen. Es 
wird aueh auf eine gewisse Analogie des pathologiseh-anatomisehen 
]3efundes bei Syringomyelie and fibr6ser Knochendysplasie hingewiesen : 
In  beiden F//llen handelt es sick um hamartomghnliehe Erscheinungen 
( =  Nigbildung @ Tumor). Ein Mitwirken erblieher Faktoren kann so- 
wohl beim Zustandekommen der dysraphisehen Entwieklungsst6rungen 
Ms aueh bei der Entstehung der Knoehenmetaplasie nieh~ ausgeschlossen 
werden. Daneben wird eine hormonale Insuffizienz bzw. ein hohes Gebgr- 
alter der Mutter als gtiologiseher Faktor in Betraeht gezogen. 
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