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UBER EINEN FALL VON TRAUMATISCH
ENTSTANDENER ENCHONDROMATOSIS MULTIPLEX
MIT MALIGNER DEGENERATION

Ivan Krepsz

(Eingegangen am 23. Sept. 1952.)

Die Mitteilung unseres Falles multipler Enchondromatose, die der Gruppe
der dyschondroplasischen KnochenVerdnderungen angehdrt, erfolgt aus dem
Grunde, dass ihre Entstehung durch ein einmaliges, schweres Trauma veranlasst
wurde und die beobachteten Ver&dnderungen sich an den traumatisch ladierten
Rohrenknochen, Rippen und der Schadelbasis entwickelt hatten, unterwelchen die
eine maligne entartet ist. Diese Enchondromatose setzt sich aus Knochenverénde-
rungen zusammen, welche bezuglich Form und Struktur verschiedenen dyspla-
sischen Knorpelldsionen entsprechen, sie liefert hiemit einen Beitrag zur Be-
kréftigung jener sich immer mehr Geltung verschaffenden Tendenz,nach welcher
die bisher als separate Krankheitsform angesprochene Enchondromatose, das soli-
tdre Enchondrom, die Osteochondromatose, die Olliersche Krankheit, die multiple
kartilagindre Exostose lediglich unterschiedliche Manifestationsformen einer
und derselben nosologischen Gruppe, uzw. der Dyschondroplasie bilden; schliess-
lich steuern wir zur Ergdnzung des klinischen und réntgendiagnostischen
Bildes dieser seltenen Knochenerkrankung bei.

A. A, Landwirt, 62 Jahre alt. Familienanamnese bedeutungslos, die persdnlichen Ante-
zedenzien weisen das weiter unten bekanntzumachende Trauma auf. Vor seiner Aufnahme
hatte er einen Monat hindurch an starken Kopfschmerzen und Erbrechen gelitten, die Kopf-
schmerzen empfand er im ganzen Schddel. Nach einigen Monaten traten die Kopfschmerzen
erneut — diesmal in der rechten Schédelhdlfte — auf, sowie auch das Erbrechen ; ein krampf-
artiges Kopfweh steigerte sich bis zur Unertraglichkeit, es strahlte in das Gesicht, vorzugsweise
in das Stirngebiet und den Augapfel aus. Seit drei Monaten Doppelsehen, der Patient hdlt das
rechte Auge geschlossen ; starke Abnahme, Appetitmangel.

Mittelméssig entwickelter, magerer Patient. Haut und sichtbare Schleimhéute blass,
Brust- und Bauchorgane ohne pathologische Verdnderungen. Blutdruck 160/110 Mm Hg.Sehr
haufige Brechneigung. Patient kann die feste Nahrung kaum zerkauen, bzw. verschlucken. Der
Schédel ist normal konfiguriert, die rechte frontoparietale Region ist klopfempfindlich. Vermin-
dertes Sehvermdgen, Gesichtsfelder normal. Die rechte Pupille ist etwas weiter, reagiert trédger
auf Licht, als die linke. Das rechte Augenlid wird geschlossen gehalten, Patient vermag es nicht
zu 6ffnen, beim 6ffnungsversuch lassen sich feine Zuckungen am Augenlid beobachten, besonders
an der ausseren Hélfte des Orbicularis. Der Augapfel ist unbeweglich, druckempfindlich (Augen-
arztliche Diagnose : rechtsseitige Abduzenslahmung). Augenspiegelbefund : Fundi hyper-
tonici. Es besteht Hypaesthesie auf dem Gebiete aller drei rechten Trigeminuséste, sehr heftiger
Druckschmerz am rechten Supraorbitalpunkt. Kornealreflexe beiderseits gleich. Unversehrtes
Trommelfell. Die hohen und tiefen Stimmgabeln werden kiirzere Zeit gehort. Bei der Intonation
bleibt der linke Gaumensegel etwas zuriick. Normaler Kehlkopf, frei bewegliche Stimmbéander.
Die Vestibularreaktion weist auf einen Druck auf den Frontoparietallappen hin. Bei Offnung
des Mundes weicht der Unterkiefer nach rechts aus. Die gestreckte Zunge weicht nach rechts
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aus, sie ist rechts atrophisch und entbehrt des Geschmackssinnes. Geruchssinn rechts schwécher,
als links. Der rechte Achillessehnenreflex ist nicht ausldsbar, im tbrigen keine Reflexstérung.
Die ganze linke Kdrperhélfte ist leicht hypaesthetisch, bzw. hypalgisch. In der Rombergstellung
ist ein leichtes Torkeln zu beobachten, Patient hat die Empfindung, alsobihn etwasnach rechts
z0ge. Beim Gange mit geschlossenen Augen wankt er nach rechts. Vegetative Funktionen nor-
mal, keine Aphasie, keine Apraxie. Normale Psyche. Der Liquor ist wasserklar, sein Druck
positiv. Pandy, Nonne-Appelt : leichte Opaleszenz. Zellzahl 4/3. Wa- und Nebenreaktionen im
Blute, so wie im Liquor negativ. Senkungsgeschw. : 8 Mm/1 b. Fraktioniertes Probefrihstick :
Hypaziditdt hoheren Grades. Blut-Ca-Spiegel : 11 mg%. Quantitatives und qualitatives Blut-
bild normal.

Die Ergebnisse der opthalmologischen, neurologischen und oto-rhiné-
laryngologischen Untersuchungen legen einen ausgedehnten, sich in geringerem
oder htherem Grade auf alle austretendenHirnnerven erstreckenden destruieren-
den Prozess an der Schédelbasis nahe, welcher wahrscheinlich einer bdsartigen
Geschwulst zuzuschreiben ist, ohne jedoch, dass wir eine Diagnose zu stellen
vermochten. Insgesamt l&dsst sich nur soviel feststellen, dass kein Sellatumor den
Ausgangspunkt des Prozesses bilden kann, nachdem die Gesichtsfelder unver-
sehrt sind und die Zerstérung die Organe der Schdadelbasis betrifft.

Bei der Untersuchung des Patienten fallt es auf, dass sich der linke Unter-
arm nach innen krimmt und der Processus styloideus der Ulna sich stark her-
vorwdlbt, das Handgelenk befindet sich in ulno-dorsaler Bajonettstellung.
In der Region des rechten Daumens und des Il. rechten Metacarpusképfchens
tastet man je ein unregelmé&ssig gestaltetes, knochenhartes, unbewegliches und
indolentes Gewdchs von der Grdsse einer grinen Nuss. Der rechte Oberarm ist
krumm, etwa 10 cm kurzer als der linke, seine Muskulatur ist atrophisch ; der
rechte Zeigefinger fehlt. Die lUbrigen Gliedmassen weisen nichts pathologisches
auf, ihre Gelenke sind frei. Aus der persdnlichen Anamnese stellt es sich heraus,
dass der Patient im Alter von 14 Jahren zwischen Baumstdmme gefallen war
und schwere Quetschungen hauptsdchlich am Thorax und der rechten Hand
erlitten hatte. Er erlitt Frakturen des rechten Oberarms, des rechten Hand-
gelenks und Zeigefingers, desgleichen des linken Handgelenks und Daumens.
Der rechte Zeigefinger ist infolge der Fraktur abgestorben und er wurde exarti-
kuliert. Seit dem Unfdlle ist die Entwicklung des rechten Oberarms im Ver-
gleiche zu dem linken stark zurlickgeblieben und kurz nach Heilung der Frak-
turen setzte in der Gegend des Kdépfchens der Ulna im rechten Handgelenk,
fernerin jener des1l. rechten Metacarpuskdpfchens das Wachstum eines knochen-
arten, indolenten Hockers ein. Patient hat sich alsbald soweit erholt, dass
er arbeiten konnte. Die Hdcker zeigten bis zum 21. Lebensjahr ein langsames
W achstum, dann trat ein Stillstand des Wachstums ein, welches seither ruht.
In der Familie gibt es keine analogen Glieddeformitéten.

Bei der Rontgenuntersuchung fand man Lunge, Herz und grosse Gefésse
dem Alter entsprechend. Freie Passage der Speiserdhre. Der Magen ist hypo-
tonisch ohne sonstigen pathologischen Befund. Derbe Duodenalfalten, Stauungs-
duodenum. Passage der Konstrastmahlzeit normal.
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Fig. 1. Rontgenaufnahme des kndéchernen Thorax.
Fig. 2. Rontgenaufnahme des rechten Oberarms.
Fig. 3. Rontgenaufnahme der Handwurzel und der Mittelhandknochen.
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Aufnahmen der knéchernen Thoraxwand zeigen die Sternalenden der rech-
ten Il. und IV. und der linken 1I1.,VV.,VI. und VII. Rippe von verdinnter Corti-
calis umgeben und bis etwa zur Grosse einer griinen Nuss aufgeblasen, an Stelle
der Struktur eine buntgefleckte Zeichnung =zufolge von Kalkablagerungen
aufweisend (Fig. 1.). Auf Rontgenaufnahmen des rechten Oberarms ist der Hu-
merus betrdchtlich kirzer, gekrimmt, sein proximales Ende ist fast bis zur
doppelten des urspringlichen Umfanges angewachsen, er ist im ganzen plump
keulenformig (chondrodystrophischen Stérungen &hnelnd), seine nirgends unter-
brochene Corticalis ist recht dinn. Innerhalb der Aufblasungen ist eine netz-
artig gesprenkelte, kalkgetlipfelte Zeichnung sichtbar. An der Aussenseite
der distalen Diaphysenhdlfte wdlbt sich die Kortikalsubstanz in einem Gebiete
von Pflaumenkerngrdsse hervor, unter ihr ist die Struktur dichter sklerés (Os-
teom? Kartilagindre Exostose der Corticalis?). (Fig. 2.) Der Radius ist rudi-
mentédr entwickelt, kiirzer und in Richtung der ulna subluxiert, seine papier-
dinne Corticalis umschliesst die fast bis doppelten Umfang aufgeblasene Epi-
physe und Metaphyse, in deren wabig gezeichnetem, pordsem Innern einige
winzige Kalktupfelchen vorhanden sind. Die Ulna ist von normaler Lénge,
tber die Speiche hinausgewachsen und in ulno-dorsaler Richtung luxiért (Fig. 3.).
Der rechte Zeigefinger fehlt. Die um Diaphyse und Koépfchen der Ossa metacar-
palia Il., I1l. und V. herum papierdinne Corticalis umgibt kontinuierlich den
bis zu einem mehrfachen des Normaldurchmessers aufgeblasenen porésen Kno-
chen, die Stelle von der Struktur desselben wird durch eine wabige, verwaschene
und infolge Kalkablagerungen getupfelte Zeichnung vertreten. Das schnabel-
artig hervorgewdlbte Gewé&chs der Grundphalange des Ill. Fingers zeigt ein
eigenartiges, seifenblasen&dhnliches Aussehen ; (das Bild I&sst die Schlussfolge-
rung zu, dass eine Enchondrose auf dem Boden der sekundéaren, deformierend-
arthritischen Stérung gleichfalls entstanden ist) (Fig. 4.). Analoge Stdrungen
sind gleichfalls am 1. linken Metacarpus und der entsprechenden Grund- und-
Nagelphalange zu verzeichnen (Fig. 5.). Auf der Sch&delaufnahme ist der Tir-
kensattel und seine Gegend vollends zerstort, die Gefdsszeichnung — besonders
in der parietalen Region — und das Diploenetz sind sehr ausgesprochen.
(Sekundédres osteogenes Sarkom?) Einige metallene Fremdk6rper von
Linsen- bis Erbsengrdsse projizieren ihren Schatten auf den Schédel (Patient
erlitt im Alter von 15 Jahren einen Schuss aus einem Jagdgewehr mit
Schrotladung und einige Schrotkérnchen blieben unter der Sché&delhaut stecken)
(Fig. 6.).

Der Patient wurde von seinen Angehdrigen in schwerem Zustand ante
exitum nach Hause gebracht.

Die pathologisch-histologische Untersuchung der Geschwulst zeigte teils
lamelldr gebauten Knochen, teils in unregelméssigen Gebieten angeordnetes
Knorpelgewebe mit kleineren und grésseren Knorpelzellengruppen von ab-
wechslungsreicher Gestalt.
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Fig. 4. Rontgenaufnahme des Il., II11., 1V. Mittelhandknochens.

Fig. 5. Rontgenaufnahme des linken I. Mittelhandknochens und der entsprechenden Grund-
und Nagelphalangc.

Fig. 6. Rontgenaufnahme des Schéadels.
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Die rontgenologischen Symptome weisen auf eine zur Gruppe der Dyschon-
droplasien gehdrige systematisierte multiple Enchondromatose. Die histolo-
gische Untersuchung bestdtigte unsere Diagnose. Es ist unseres Erachtens
kennzeichnend, dass die Stérungen im jugendlichen Alter einsetzen (bei unserem
Fall mit 15 Jahren), sich langsam entwickeln (6 Jahre lang), lange stationdar
bleiben (40 Jahre), die langen Rohrenknochen und die Rippen vorzugsweise
betreffen ; die Knochenenden sind deformiert, aufgeblasen, sie zeigen eine
schaumig verwaschene und zufolge der im Knorpelgewebe inselartig abgelager-
ten Kalkdepots getiipfelte Zeichnung ; die Corticalis umschliesst letztere —
wenn auch mancherorts papierdinn — doch Uberall ununterbrochen. Die St6-
rung der Ossifikation und das Zuriuckbleiben im Wachstum, wie in unserem
Falle beim Radius und dem Humerus, kénnen als seltene Erscheinungen gel-
ten ; dies kommt viel eher bei der multiplen kartilagindren Exostose vor und
kann als Beweis der Verwandschaft beider Erkrankungen aufgefasst werden.
Knorpelwucherungen kommen, obzwar selten, auch in den Synchondrosen
der Schédelbasis vor. Offenkundig war auch in unserem Falle in einer, oder
in mehreren Synchondrosen der Schddelbasis eine Enchondrose vorhanden,
die zu keiner, oder zu spérlichen Beschwerden Anlass gab. Diese Enchondrose
erlitt eine maligne Entartung und die neurologischen Symptome, die infolge
von extensiven Lasionen der Nerven der Schadelbasis zustandekamen, bildeten
den Anlass, welcher den Patienten dazu bestimmte, unsere Klinik aufzusuchen.
Die klinische Symptomatologie der sarkoinatésen Degeneration bestand im
plétzlichen Wachstum (kurze Anamnese) und den Stérungen, die im Gefolge
der Lédsion der an der Schadelbasis austretenden Nerven auftraten. Am Rdntgen-
bild kennzeichnet sich der Prozess durch die zerstdrte Knochensubstanz und die
infiltrative Ausbreitung. Auffallenderweise lokalisieren sich die Ver&dnderungen
ausnahmslos an jenen Knochen, oder Gliedmassabschnitten, die seinerzeit ein
schweres Trauma mitgemacht hatten ; das Trauma kann in diesem Falle als
die auslésende Ursache aufgefasst werden. In der Literatur findet man hin und
wieder Mitteilungen Uber Fé&lle, in welchen chondromatdése Wucherungen mit
Traumen in Zusammenhang gebracht werden kdnnen. Beim jugendlichen
Patienten von Kierulf [7], der an Ollierscher Krankheit litt, bildete das Enchon-
drom am verletzten Zeigefinger und dem Daumen lediglich eine Teilerscheinung
der auf die ganze linke Kdrperhdlfte sich erstreckenden Enchondromatose.
In dem Falle von Willemin [15] wurde die Chondromatose des Kniegelenks
mit einer vor 28 Jahren erlittenen Luxation in Zusammenhang gebracht und
das Trauma soll das ausldsende Moment dargestellt haben.

Es ist fur die durch Knorpelwucherungen verursachten Knochenstérungen
charakteristisch, dass sie im jungen Alter beginnen, beschwerdefrei und chronisch
sind, des ferneren, dass sie sich klinisch als gutartig erweisen ; ihr Verlauf ist
&dusserst langsam (5, 14), es haftet ihnen nichtsdestoweniger die Potenz der
sarkomatdésen Degeneration an. Im Schrifttum der letzteren Jahre gelangten



UBER EINEN FALL VON TRAUMATISCH ENTSTANDENER ENCHONDROMATOSIS MULTIPLEX 293

immer mehr Publikationen zur Mitteilung, welche entweder Zeugnis von einer
malignen (sarkomatdsen) Entartungsfédhigkeit in Bezug auf klinisch als gutartig
bekannte Knochengeschwilste ablegen, namentlich betreffs verschiedenartiger
Formen von Chondromen (2, 8, 12, 14), oder aber die erfolgte Degeneration
bekanntgeben. Ghormley und Mitarbeiter [5] behandeln in ihrer Mitteilung
40 Félle von Beckenknochen-Osteochondrom, bzw. Beckengelenkschondroma-
tose, unter welchen sich 4 wahrend des Krankheitsverlaufs und 16 zur Zeit
der Operation histologisch als bdsartig erwiesen hatten. Von Geschickter und
Copeland [4] werden diese Formen maligner Entartung als »sekundé&res osteogenes
Sarkom« bezeichnet, nicht aber die Knochenmetastasen der osteogenen Sar-
kome. Die Tatsache der malignen Degeneration wird trotz des gutartigen his-
tologischen Bildes durch den fatalen klinischen Verlauf bewiesen. Aus den
Fallen der Literatur geht es hervor, dass die Anfangserscheinungen der malignen
Entartung auf dem Rd&ntgenbilde aus der destruierten Knochensubstanz, dem
invasiven Wachstum und dem Durchbruch der Corticalis abgeleitet werden,
nachdem die pathologisch-histologische Untersuchung entweder fehlt, oder die
Durchfuhrung derselben unmaglich war.

Eine einheitliche klinische Klassifizierung der dysplasischen Knorpel-
wucherungen ist bislang noch nicht gelungen, da die Knochenverdnderungen,
welche in dieses Kapitel einzuordnen wéren, fir sich allein auf verschiedene Er-
krankungen kennzeichnend sind; treten sie aber mehrfach auf, so wird hier-
durch die Umgrenzung der einzelnen Krankheitsformen unbestimmt. Jene
rigide Klassifikationsweise, die zwischen den unterschiedlichen Krankheits-
formen je nach Lokalisation, Anzahl und der im Knochen eingenommenen Stelle
eine Unterscheidung zu treffen sucht, ist gleichermassen einem Misserfolg ge-
weiht, umsomehr, als man z. B. bei langsam und im Laufe langer Jahre sich
entwickelnden Geschwilsten das ganze Skelett systematisch durchzumustern
gendtigt wére, um sich vom solitdren Auftreten immer und immer wieder (und
auch in diesem Falle nur makroskopisch) zu uberzeugen. Es hat sich bei der
Ollierschen Krankheit erwiesen, dass sich im Laufe der Zeit Alterationen des
Skeletts auch kontralateral einstellen kdnnen. Zu diesem Fiasco trdgt noch
der Umstand bei, dass die Atiologie bei all diesen Krankheitsformen unbekannt
ist, obwohl man Versuche zu dem Zwecke unternommen hatte, den Beweis
zu erbringen, dass die Dyschondroplasien neurotrophische Erkrankungen dar-
stellten (1) und erblich Ubertragbar waren (9). Auch die Behauptung Logrdscinos,
gemadss welcher sdmtliche Dyschondroplasien hereditdren und kongenitalen
Stérungen der Osteogenese zuzuschreiben wéren, entbehrt einer unbestreitbaren
Beweisfihrung. Es gibt eine einzige unter ihnen, die multiple kartilagindre Exos-
tose, welche hdufig ein familidres Vorkommen aufweist. Die Zugehorigkeit
der unter mannigfaltigen Benennungen geldufigen Formen der Knorpelwuche-
rungen zur grossen Familie der Dyschondroplasien (2, 6, 7) als deren verschieden-
artige Erscheinungsformen erhdlt auch durch unseren Fall eine Unterstiitzung
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in dem Sinne, dass die Knochenverdnderungen an und fir sich betrachtet mit
einem benignen Riesenzellentumor, mit atypischen Formen der kartilaginéren
Exostose, mit solitirem Enchondrom, oligotoper Osteochondromatose (14)
und mit Chondrodystrophie verwechselbar sind. Bei dem Falle von Kierulf (7)
hédtte man die Stérungen separat entweder als fur ein multiples Enchondrom,
oder fur eine typische, oder atypische kartilagindre Exostose charakteristisch
bezeichnen kénnen. Die Zusammengehdrigkeit dieser Krankheitsformen kdnnte
eine zusatzliche Bekraftigung auch durch die Tatsache erhalten, dass dieselben
histologisch betrachtet insgesamt geschwulstartige hyperplasische Systemer-
krankungen darstellen (3) und ihnen samtlich die F&higkeit zur sarkomatdsen
Entartung innewohnt. Es ist eben die letztgenannte Mdglichkeit, welche diesen
Erkrankungen ihre gewaltige praktisch-klinische und prognostische Bedeutung
verleiht und die Frage der Notwendigkeit des mdglich radikalsten Eingriffs
aufwirft. Wir sind Uberzeugt, dass, — falls wir das histologische und radiolo-
gische Bild s&mtlicher dem klinischen Verlaufe nach gutartiger Knochentu-
moren durch einen ldngeren Zeitraum mit Aufmerksamkeit zu verfolgen im-
stande wdren — die Zahl der sarkomatos entarteten Félle bedeutend anwachsen
wirde.

W ir nehmen hiemit Anlass, dem Vorstand der Klinik fir Neurochirurgie
unseren Dank fiir die liebenswiirdige Uberlassung der Befunde ihrer Fachunter-
suchungen auszusprechen.

Zusammenfassung

A. Beieinem Patienten von 62 Jahren, der an multipler Enchondrose litt, trat eine maligne
Entartung einer, oder mehrerer Enchondrosen der Schadelbasis ein mit infiltrativem Wachstum
und radiologisch feststellbarer Destruktion der Knochensubstanz.

B. Diese Gebilde traten am Orte einer im Alter von 15 Jahren erlittenen Verletzung
auf und zeigten eine 6 Jahre dauernde langsame Entwicklung, welcher ein 40 Jahre wahrender
Stillstand nachfolgte.
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MHOXECTBEHHbI 3HXOHAPOMATO3 BO3HUKLWWUNA N MAJIUTHN3NPOBAH-
HblA BCMEACTBWE TPABMbI

N. Kpene
Peswome

a) Y 62-X neTHero 60/bHOr0 CTPajaloLero B MHOXeCTBEHHOM 3HXOHAPOMAaTO03e 0AUH UK
HECKO/bKO M3 3HXOHAPO30B OCHOBaHMWS uepena MajUrHU3UPOBaNUCh, HAYaIM UHPUILTPATUBHO
pacT¥ ¥ paspylinMIn KOCTHOE BeLecTBO, KaK 6bl/0 YCTAHOB/IEHO PEHTIEHOBCKUM UcciefoBa-
HUeM.

6) O6pa3oBaHMsi BO3HWK/M Ha MeCTe paHeHUsi COCTOsIBLUErocs B Bo3pacTe 15-Tu neT

LLlecTb neT nogpsj o6pasoBaHMsl Mef/ieHHO POC/iu, a 3aTeM B MPofos/dKeHUU 40 NeT He U3MeHs-
NUCh.
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