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regenerative Prozesse 
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Die Arbeit beschreibt Prozesse, die innerhalb der fibro-ossären Läsionen als nicht tu¬ 
morös angesehen werden müssen. Es handelt sich dabei um Wachstumsstörung (fibröser 
Corticalisdefekt), um Dysplasie (fibröse Dysplasie) und um einige spezielle regenerativ¬ 
reparative Prozesse (ossäres Keloid, periapikale zementale Dysplasie, Periostitis ossifi¬ 
cans Garre und M. Paget des Knochens). Die Besonderheiten dieser Läsionen und neue 
Aspekte werden diskutiert. 

1. Einleitung 

Innerhalb der Gruppe der fibro-osteo-
zementalen Läsionen verbergen sich 
einige nichttumoröse Erkrankungen, die 
radiologisch häufig eine unscharfe Be¬ 
grenzung aufweisen und von den klassi¬ 
schen Formen der Osteomyelitis abge¬ 
grenzt werden können. Diese Entitäten 
fassen wir unter die Überbegriffe Wachs¬ 
tumsstörung (fibröser Corticalisdefekt) -
Dysplasie (fibröse Dysplasie) - repara-
tiv/regenerative Prozesse (ossäres Ke¬ 
loid und M. Paget, periapikale zementa¬ 
le «Dysplasie», Periostitis ossificans 
Garre) zusammen*. 
Im folgenden sollen diese Entitäten un¬ 
ter klinisch-radiologischen und morpho¬ 
logischen Gesichtspunkten einander ge¬ 
genübergestellt werden. 

* Literatur bei Afakek(1983). 

2. Wachstumsstörung: fibröser 
Corticalisdefekt 

Terminologisch wird der fibröse Corti¬ 
calisdefekt auch «metaphysär-fibröser 
Defekt» oder «nichtossifizierendes Fi¬ 
brom« genannt. Letzterer Terminus hat 
in der Literatur Verwirrung gestiftet, da 
die Erstbeschreiber {Jaffe und Lichten¬ 
stein, 1942) die Läsion unter die echten, 
benignen Geschwülste gerechnet haben. 
Die nahezu ausschliesslich bei Kindern 
und Jugendlichen auftretende Läsion 
der langen Röhrenknochen der unteren 
Gliedmassen wird meist zufällig röntge¬ 
nologisch entdeckt (Cunningham und 
Ackerman, 1956). Aufgrund einer Sam¬ 
melstatistik dieser Läsionen mit insge¬ 
samt 160 Fällen (Makek, 1983) ergibt 
sich im Hinblick auf die Lokalisation 
eine Bevorzugung der Metaphysen der 
langen Röhrenknochen. Das zweite Le¬ 
bensdezennium ist am häufigsten betrof-
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fen. Die Geschlechtsverteilung ist weit¬ 
gehend ausgeglichen. Sofern die Lokali¬ 
sation typisch ist, ist das Röntgenbild 
pathognomonisch: Es handelt sich dabei 
meistens um einen subkortikal gelege¬ 
nen, solitären oder polyzystischen, bis 

Abb. 1 Fibröser Corticalisdefekt («nichtossi-
fizierendes Fibrom») der distalen Tibiameta-
physe mit typischem, exzentrischem «Zysten¬ 
konglomerat». 

5 cm im Durchmesser messenden Herd 
mit schmalen Sklerosebahnen am Rand. 
Die Compacta ist manchmal verdünnt 
(Abb. 1), das Periost zeigt keine Reak¬ 
tion. In der klassischen histologischen 
Beschreibung wird zwischen einer fibrö¬ 
sen und einer Xanthomatosen Form un¬ 
terschieden, die gelegentlich auch kom¬ 
biniert vorkommen (Uehlinger, 1957). 
Meistens aber findet man eine Mischung 
aus kollagenen Fasern, mehrkernigen 
Riesenzellen und Xanthomzellen 
(Abb. 2). Die aufgrund lichtmikroskopi¬ 
scher Befunde vermutete Histogenese 
aus Fibroblasten konnte später durch hi-
stochemische und elektronenoptische 
Methoden erhärtet werden (Steiner, 
1975; Linares u.a., 1978). 

Kommentar: 
Dass es sich zweifelsohne um eine 
Wachstumsstörung handelt, geht aus 
Untersuchungen Caffeys (1955) hervor, 
der als radiologische Zufallsbefunde bei 
50% männlichen und 25% weiblichen Ju¬ 
gendlichen derartige Corticalisdefekte 
entdeckte. Darüber hinaus konnte Caf¬ 
fey (1955) nachweisen, dass diese Defek¬ 
te nach Wachstumsabschluss spontan 
ausheilen. Die Tatsache, dass sich diese 
Defekte meist auf metaphysäre Regio-

Abb. 2 Fibröser Corticalisdefekt. - Histologisches Bild bestehend aus Bündeln von Spindelzel¬ 
len, Nestern von Schaumzellen (X) und eingestreuten Riesenzellen (Pfeile) (HE, lOOx). (Aus 
Makek, 1983.) 
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nen beschränken, legte den Schluss 
nahe, dass sie sich im Rahmen der nor¬ 
malen Transformation des wachsenden 
Knochens in den Umbauzonen am 
Übergang von Metaphyse in die Epiphy¬ 
se bilden. Obwohl der Condylus mandi-
bulae keine eigentliche Metaphyse be¬ 
sitzt, finden sich im Unterkiefer fibröse 
Corticalisdefekte ausschliesslich im Be¬ 
reich des aufsteigenden Astes (Abb. 3), 
der in der Wachstumsphase starken Um¬ 
bauprozessen unterliegt. Die Diagnose 
kann bei typischen Lokalisationen ra¬ 
diologisch gestellt werden, bei der selte¬ 
nen Lokalisation im Unterkiefer ist je¬ 
doch eine histologische Bestätigung er¬ 
forderlich; radiologisch ist eine odonto¬ 
gene Keratozyste abzugrenzen. Thera¬ 
peutisch ist nur bei Gefahr einer Spon¬ 
tanfraktur einzugreifen. Histologisch 
müssen alle riesenzellhaltigen Verände¬ 
rungen, wie beispielsweise das reparati¬ 
ve Riesenzellgranulom, ein Hyperpara¬ 
thyreoidismus oder Cherubismus in Be¬ 
tracht gezogen werden. 

Abb. 3 Typische subkortikal gelegene, poly¬ 
zyklische Transformation des Knochens bei 
fibrösem Corticalisdefekt des Processus con-
dylaris mandibulae. (Aus Makek, 1983.) 

3. Dysplasie: fibröse Dysplasie 

Bei der fibrösen Dysplasie handelt es 
sich um eine umschriebene Fehldifferen¬ 
zierung des knochenbildenden Mesen¬ 
chyms in ein isomorphes, spindelzelliges 
Stroma mit schlankgliedrigen, bizarr ge¬ 
formten Bälkchen aus metaplastischem 
Faserknochen ( Uehlinger, 1940; Lichten¬ 
stein und Jaffe, 1942). Die Spindelzellen 
sind vielfach in Bündeln oder Büscheln 
zusammengelagert, die sich gegenseitig 
durchflechten. Mitosen werden so gut 
wie nie gefunden. 
Die Faserknochenbälkchen sind 
schlank, gebogen oder abgewinkelt, lie¬ 
gen in annähernd regelmässigen Abstän¬ 
den voneinander und bilden häufig ha¬ 
ken- und hufeisen-, gelegentlich auch 
ringförmige Strukturen (Abb. 4). Der Er¬ 
satz der regulären Spongiosa und Com-
pacta durch dieses nicht auf Zug und 
Druck abgestimmte Faserknochengitter 
und die Verschmälerung der Corticalis 
durch endostalen Knochenabbau haben 
eine statische Insuffizienz des Knochens 
mit entsprechenden Belastungs- und 
Frakturdeformitäten zur Folge. 

Bei der fibrösen Dysplasie liegt die 
Grundläsion offensichtlich in den 
Osteoblasten bzw. in ihrer Unfähigkeit, 
über das Stadium des unreifen Faserkno¬ 
chens hinaus zu differenzieren. Als wich¬ 
tiges differentialdiagnostisches Krite¬ 
rium ergibt sich aus dieser Beobachtung, 
dass bei einer echten fibrösen Dysplasie 
nur und ausschliesslich Faserknochen 
gefunden werden darf. 

Im unreifen Faserknochen sind die kolla¬ 
genen Fasern im Osteoid völlig zufällig 
und regellos angeordnet (Frost, 1966) 
und bewirken dadurch ein vollständiges 
Fehlen der lamellären Organisation, wie 
man es beim reifen Knochen findet. 
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Abb. 4 Fibröse Dysplasie. - Spindelzelliges Mesenchym mit charakteristischen metaplasti¬ 
schen Verknöcherungen (HE, 63 x), die in der Literatur als «chinesische Schriftzeichen» apo¬ 
strophiert werden. 

Bevorzugter Sitz sind die Metaphysen 
und Diaphysen der langen Röhrenkno¬ 
chen, des Schulter- und Beckengürtels 
und das kraniofaziale Skelett. Die Herd¬ 
verteilung neigt zur Halbseitigkeit. Ab¬ 
hängig von der Zahl der Skelettherde 
wird die monostische von der polyosti-
schen fibrösen Dysplasie unterschieden. 
Bei beiden Formen fallen die ersten kli¬ 
nischen Erscheinungen in das erste De¬ 
zennium und machen sich durch Glieder¬ 
schmerzen, Deformitäten und Spontan¬ 
frakturen bemerkbar. 
Als Sonderform der polyostischen fibrö¬ 
sen Dysplasie wird das McCune-Al¬ 
bright-Syndrom angesehen, das mit 
meist gleichseitigen flächenhaften Pig¬ 
mentierungen und Pubertas praecox ein¬ 
hergeht; dieses Syndrom wird mit Aus¬ 
nahmen nur beim weiblichen Geschlecht 
beobachtet. 
Die monostische fibröse Dysplasie ist 
klinisch weder als Frühform noch als 
Vorläufer der polyostischen anzusehen; 
beide Formen sind daher als eigenstän¬ 
dige Krankheitsbilder zu bewerten (Gib¬ 
son und Middlemiss, 1971; Schlumberger, 
1946; Hall und Warrick, 1972). 

Die fibröse Dysplasie des kranio-maxil-
lo-fazialen Skelettes ist im allgemeinen 
eine monostische Läsion, wohingegen 
bei der polyostischen Form 40-50% der 
Patienten ebenfalls einen Befall der 
Schädelbasis oder des Gesichtsskeletts 
aufweisen (Harris u.a., 1962). Die mei¬ 
sten Patienten mit solitären Läsionen 
sind bei der Diagnosestellung jünger als 
20 Jahre, und nach einigen Autoren ist 
das weibliche Geschlecht im Verhältnis 
2:1 bevorzugt (Dehner, 1973; Eversole 
u.a., 1972). 
Charakteristische röntgenologische Be¬ 
funde bei der fibrösen Dysplasie des 
Kiefers sind das Fehlen einer umschrie¬ 
benen Läsion und das Fehlen der Lami¬ 
na dura. Die äusseren Ränder gehen 
häufig fast nahtlos in das umgebende 
normale Knochengewebe über, mit einer 
Übergangszone, die ein oder mehrere 
Zentimeter dick sein kann ( Waldron und 
Giansanti, 1973). 
Röntgenologisch zeigt sich in «typi¬ 
schen» Fällen ein homogenes Bild 
mit sogenannter «Milchglasstruktur» 
(Abb. 5); manchmal findet man gemisch¬ 
te Läsionen mit teilweise strahlendich-
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ten, teilweise strahlendurchlässigen oder 
auch mit zystischen Arealen (Abb. 6). 
Im Gegensatz zur monostischen fibrösen 
Dysplasie kann die polyostische fibröse 
Dysplasie mit Sicherheit aus dem Rönt¬ 
genbild diagnostiziert werden. Die hir¬ 
tenstabartige Verkrümmung des Femurs 
ist pathognomonisch. 

Abb. 5 Fibröse Dysplasie des Oberkiefers. -
Das laterale konventionelle Tomogramm 
zeigt die «typische» homogene, «milchglas¬ 
artige» Verschattung des Oberkiefers. (Aus 
Makek, 1983.) 

Die Röntgendiagnose der monostischen 
fibrösen Dysplasie bedarf der Sicherung 
durch eine Biopsie. 
Wegen der sarkomatösen Entartungs¬ 
möglichkeit dysplastischer Areale ist 
eine lebenslange Überwachung indiziert. 
Erste Berichte über zwei Fälle von sarko-
matöser Entartung einer fibrösen Dys¬ 
plasie veröffentlichten Coley und Stwart 
(1945). Schwartz und Alpert (1964) fan¬ 
den in ihren Zusammenstellungen schon 
28 Fälle; 1972 veröffentlichten Huvos 
u.a. zwölf Fälle. Bei einer Minderzahl 
von sarkomatös entarteten Fällen könn¬ 
ten frühere Bestrahlungen die Entartung 
induziert haben. Schwartz u. a. (1964) er¬ 
rechnen die Häufigkeit der sarkomatö¬ 
sen Entartung einer fibrösen Dysplasie 
auf ein halbes Prozent (was viermal sel¬ 
tener ist als die sarkomatöse Entartung 
einer Osteitis deformans Paget). 

Kommentar: 
Bei der Durchsicht der Literatur fällt im¬ 
mer wieder die grosse Häufigkeit der 
Diagnose «fibröse Dysplasie» auf und 
die Tatsache, dass diese Diagnose auch 
bei älteren Patienten gestellt wird. Offen¬ 
sichtlich existieren bei der fibrösen Dys¬ 
plasie Eigenschaften, die diese mit ande¬ 
ren fibro-ossären Läsionen gemeinsam 
hat; diese Pseudocharakteristika lassen 
sich folgendermassen umreissen: 

Abb. 6 Fibröse Dysplasie des linken Unterkiefers bei einer 30jährigen Patientin; die Verände¬ 
rung existiert seit 18 Jahren. Der Unterkiefer ist aufgetrieben und zeigt auch in diesem Alter eine 
milchglasartige Verschattung mit sporadischen zystoiden Auflockerungen. (Aus Makek, 1983.) 
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1. radiologische Pseudocharakteristika: 
a) teilweise oder völlige Unschärfe der 
Randzonen 
b) milchglasartige oder «fingerab¬ 
druckähnliche» Knochenstruktur 
2. klinische Pseudocharakteristika: 
beim Schneiden der Läsion entsteht der 
Eindruck, als durchschnitte man feuch¬ 
ten Sand, ein bekanntes Merkmal für 
spärlich verknöchertes Gewebe 
3. histopathologische Pseudocharakteri¬ 
stika: 
Vorhandensein von osteogenem Mesen¬ 
chym und seinem Hauptprodukt, dem 
Faserknochen 

Mit anderen Worten: Das radiologische 
Zeichen einer «Milchglasstruktur» weist 
lediglich darauf hin, dass die Spongiosa 
in der betroffenen Region durch osteo¬ 
genes Mesenchym ersetzt wurde, welches 
regelmässig verteilte Trabekel neugebil¬ 
deten, spärlich mineralisierten Faserkno¬ 
chens produziert bei gleichzeitigem 
Kollagenreichtum. Derartige radiologi¬ 
sche Eigenschaften kommen in einer 
Vielzahl von pathologischen und physio¬ 
logischen Prozessen vor: Bekannteste 
Beispiele sind Knochenheilung, repara¬ 
tive Prozesse und Entzündung, wie auch 
bestimmte Tumoren mit schwacher 
Mineralisationsleistung. Das häufig als 
charakteristisch für eine fibröse Dyspla¬ 
sie angesehene radiologische Bild des 
«Fingerabdrucks» hat nur Aussagekraft 
als Kontaktaufnahme, zum Beispiel als 
Zahnröntgenbild. Die besondere, Fin¬ 
gerleisten täuschend ähnliche Zeichnung 
ist durch hypertrophisch-grobe, konzen¬ 
trische, parallel oder auch elliptisch an¬ 
geordnete Trabekel bedingt. Bilder die¬ 
ser Art sind nicht für die fibröse Dyspla¬ 
sie, sondern für das ossäre Keloid (siehe 
unten) pathognomonisch. Was das histo¬ 
pathologische Bild betrifft, so muss ge¬ 
fordert werden, dass allein der unreife 

Faserknochen als charakteristisches Pro¬ 
dukt des Stromas bei der fibrösen Dys¬ 
plasie betrachtet wird. Jede andere 
Mineralisationsform (lamellärer Kno¬ 
chen, sogenannte Zementikel in ver¬ 
schiedenen Formationen) schliesst eine 
fibröse Dysplasie aus. Als Ausnahme 
muss hervorgehoben werden, dass als 
Folge einer intra- oder periläsionären 
Makro- oder Mikrofraktur im Rahmen 
einer Kallusbildung lamellärer Knochen 
auf dem Boden reparativer chondroge¬ 
netischer Ossifikationszentren auftreten 
kann. Von entscheidender diagnosti¬ 
scher Bedeutung ist das faserknochenbil¬ 
dende osteogene Mesenchym, das das 
gesamte Bild beherrscht: Der ortsständi¬ 
ge Knochen ist ersetzt durch ein dichtes, 
osteogenes Bindegewebe sich geflechtar¬ 
tig durchdringender kollagener Bündel. 
Die Verlaufsrichtung der Faserbündel ist 
dabei bestimmend für die Ausrichtung 
und Form der neugebildeten Faserkno-
chenbälkchen (Abb. 7). Es ist daher ver¬ 
ständlich, dass diese Trabekel in der 
Literatur mit chinesischen Schriftzeichen 
verglichen werden. 

4. Reparativ-regenerative Prozesse 

Keine Diskussion über die kontroversen 
fibro-ossären Läsionen des Knochens 
kann vollständig sein, wenn man nicht 
das Phänomen der reaktiven Knochen¬ 
neubildung näher betrachtet. 
Wie am Beispiel einer Fraktur sichtbar 
wird, besitzt das osteogene Mesenchym 
die einzigartige Fähigkeit zur völligen 
morphologischen und funktionellen Re¬ 
stitution ohne «Narbenbildung». Die 
allgemeine Pathologie lehrt, dass eine 
Krankheit entweder zum Untergang des 
Gesamtorganismus oder zur vollständi¬ 
gen Regeneration (restitutio ad inte¬ 
grum) führen kann; darüber hinaus exi-
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Abb. 7 Fibröse Dysplasie. - Histologisches Bild mit gebündeltem, spindelzelligem, osteoge¬ 
nem Mesenchym und diskreter Faserknochenbildung in Form des Buchstabens «J» (HE, 
160x). (Aus Makek. 1983.) 

stiert als möglicher Endzustand des Hei¬ 
lungsvorganges auch die Reparation, 
d.h. Ersatz des geschädigten Originalge¬ 
webes durch Bindegewebe. Die erstaun¬ 
liche Regenerationsfähigkeit lädierten 
Knochengewebes liess bislang einem 
charakteristischen reparativen Endzu¬ 
stand weniger Beachtung zukommen. 
Die Ursachen dafür mögen in dem stereo¬ 
typen Reaktionsverhalten des Knochens 
begründet sein: Seine Antwort auf che¬ 
mische, bakterielle und andere Noxen 
führt zunächst immer zu einer Mobilisa¬ 
tion des Markgewebes mit der Folge von 
Knochenschwund und Knochenneubil¬ 
dung. 
Morphologische Veränderungen zeigen 
einen bestimmten, meist zyklischen 
Ablauf in ihrer Entwicklung und bein¬ 
halten eine relative Stabilität des Prozes¬ 
ses. Da die Funktion die Form beein¬ 
flusst, produziert die Form auch eine 
Funktion, stabilisiert diese und ist gene¬ 
tisch verankert. Eine Demarkationslinie 
zwischen Morphologie und Physiologie 
kann nur artefiziell sein. Die Regenera¬ 
tion ist ein Prozess zur Wiederherstel¬ 
lung zerstörter Gewebe oder Organe und 

ist einer der wichtigsten Faktoren in der 
Evolution der Organismen zur Anpas¬ 
sung. Daraus folgt, dass Regeneration 
als ein formproduzierender und formbe¬ 
stimmender Prozess das breite allge¬ 
meingültige biologische Prinzip der 
Selbstregulation und Strukturbestim¬ 
mung widerspiegelt und als ein sekundä¬ 
res postnatales Wachstum angesehen 
werden kann. Das signifikanteste mor¬ 
phologische Zeichen der Regeneration 
stellt die direkte und indirekte Zelltei¬ 
lung (Amitose und Mitose) dar. Der nor¬ 
male Ablauf der Regeneration ist aber 
nicht nur mit einem Anstieg der Zellzahl 
vergesellschaftet, sondern auch mit 
strukturellen und räumlichen Eigen¬ 
schaften, die für die verschiedenen Ge¬ 
webe und Organe charakteristisch sind. 
Das Problem der Regeneration umfasst 
also nicht nur die Wiederherstellung der 
Substanz an sich, sondern auch die 
Wiederherstellung der Funktion dieser 
Substanz. Der wichtigste Faktor hierbei 
ist die Zelldifferenzierung, die hereditär 
verankert ist. Wenn sich atypische Struk¬ 
turen im Verlauf der Regeneration ent¬ 
wickeln, haben wir den speziellen Fall 
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von inkompletter Regeneration, d.h. Re¬ 
paration vor uns, wobei das Ersatzgewe¬ 
be - hauptsächlich Bindegewebe - mor¬ 
phologisch und funktionell minderwer¬ 
tig ist. 
Darüber hinaus ist das Problem der Re¬ 
generation eng verbunden mit dem des 
Tumorwachstums in einem qualitativ 
speziellen Sinn der Formproduktion. 
Ein wichtiger Faktor bei gewissen Re¬ 
generationsformen ist eine überschies¬ 
sende Gewebsneubildung, die unter Um¬ 
ständen nur temporär auftritt, wie beim 
Frakturkallus. Eine exzessive Regenera¬ 
tion kann jedoch auch bestehen bleiben 
unter dem Aspekt eines tumorartigen 
Gebildes, etwa einem Narbenneurom 
oder einem Hautkeloid. 

4.1 Ossäres Keloid und M. Paget 

Das ossäre Keloid (Makek, 1983) ist ein 
reaktiv-reparativer Prozess, der gewöhn¬ 
lich rein zufällig radiologisch entdeckt 
wird. Ossäre Keloide treten in jedem Al¬ 
ter bei beiden Geschlechtern auf. Die 

häufigste Lokalisation ist der Oberkie¬ 
fer, die Nasennebenhöhlenumgebung 
und der Unterkiefer. Im Kieferbereich 
imponiert es als indolente, harte Schwel¬ 
lung mit Verdrängung von Zähnen oder 
Dislokation der Prothese (Abb. 8). Sub¬ 
jektive Befunde können je nach Lokali¬ 
sation Kopfschmerzen und behinderte 
Nasenatmung sein. Die bedeckenden 
Schleimhäute sind immer intakt. Sensibi¬ 
litätsstörungen treten nicht auf. 
Die röntgenologischen Befunde sind von 
der Lokalisation abhängig. In den Na¬ 
sennebenhöhlen manifestiert sich die Lä¬ 
sion häufig als tumorartige, homogene 
Verschattung mit Ausdehnung in das 
Nebenhöhlenkavum; es besteht das Bild 
eines scharf begrenzten Tumors (Abb. 9). 
Wenn die Läsion im Kieferknochen lo¬ 
kalisiert ist, findet man eine unscharfbe¬ 
grenzte Strukturverdichtung, die sich aus 
mehr oder weniger zirkulär angeordne¬ 
ten Knochenbälkchen zusammensetzt 
(Abb. 10) und radiologisch das Bild 
eines Fingerabdrucks imitiert (Abb. 11); 

Abb. 8 Ossäres Keloid. - Harte, schmerzlose 
Schwellung des linken Oberkiefers mit Ver¬ 
drängung der Prämolaren und Molaren nach 
palatinal. (Aus Makek, 1983.) 

Abb. 9 Ossäres Keloid. - Obturation der 
ganzen rechten Nasenhöhle, des rechten und 
linken Sinus frontalis und teilweise des rech¬ 
ten Sinus maxillaris durch den klassischen 
homogenen* knochendichten Prozess. (Aus 
Makek, 1983.) 
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auch sandkornartige Knochenstrukturen 
kommen vor, die wie Orangenhaut aus¬ 
sehen (Abb. 12). Die Lamina dura wird 
meist vollständig ausgelöscht. Die insge¬ 
samt «milchglasartige» Knochenstruk¬ 
tur auf gewissen Röntgenprojektionen 
ähnelt derjenigen bei der fibrösen Dys¬ 
plasie und kann, wenn der Prozess bei 
Jugendlichen auftritt, zu Fehlinterpreta¬ 
tionen führen. Die fehlende Kortikalisie-
rung sowie die grobstrukturierten, plum¬ 
pen Knochenbälkchen zeigen den Zu¬ 

stand einer sogenannten «atrophischen 
Hypertrophie» und lassen beim älteren 
Patienten auch an einen M. Paget den¬ 
ken. 
Histologisch liegt ein überstürzter Um¬ 
bau des Knochens vor. Der überschüssi¬ 
ge, ausgereifte, durchweg lamellär ge¬ 
baute Knochen zeigt keine sinnvolle 
funktionelle Architektur, sondern ledig¬ 
lich eine «passiv» entstandene Anord¬ 
nung der Knochenbälkchen (Abb. 13). 
Die Knochenbälkchen, die durch kräfti-

Abb. 10 Ossäres Keloid. - Die Unterkiefer-
Aufbissaufnahme zeigt eine diffuse Auftrei¬ 
bung mit hypertrophischen Spongiosabälk-
chen («Orangenhaut»). (Aus Makek, 1983.) 

Abb. 11 Ossäres Keloid. - Das Zahnrönt¬ 
genbild zeigt Veränderungen im Sinne einer 
sandkornartigen Verdichtung der Knochen¬ 
struktur, die sich aus zirkulär angeordneten 
Knochenbälkchen zusammensetzt. Sowohl 
die interdentale Corticalis als auch die Lami¬ 
na dura sind nicht mehr vorhanden; dagegen 
ist der Periodontalsaum deutlich sichtbar. 
(Aus Makek, 1983.) 

Abb. 12 Ossäres Keloid. - Zahnröntgenauf¬ 
nahme aus der Läsion, die die gleichmässig 
angeordnete sandkornartige Knochenstruk¬ 
tur wiedergibt; die Lamina dura ist nur noch 
abschnittsweise erkennbar. Die alveoläre 
Corticalis fehlt vollständig. (Aus Makek, 
1983.) 

Abb. 13 Ossäres Keloid. - Das histologische 
Übersichtsbild zeigt das völlige Fehlen der 
Corticalis und die eigenartige, komprimiert 
wirkende, knorrige Spongiosa (HE, 5x). (Aus 
Makek, 1983.) 
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ge, wellige Kittlinien voneinander ge¬ 
trennt sind, sehen Mosaikstrukturen 
ähnlich. Die hypertrophischen, ausge¬ 
sprochen lamellär gebauten Knochen-
bälkchen bilden eigenartige bogen- und 
gitterförmige, parallel verlaufende 
Spongiosafiguren (Abb. 14). An mehre¬ 
ren Stellen ist der Prozess sehr aktiv, ins¬ 
besondere dort, wo Faserknochen in La¬ 
mellenknochen transformiert wird. Die 
zartwandigen Gefässe sind ausgeweitet; 
nicht selten findet man lockere, vorwie¬ 
gend perivaskulär liegende, lymphoplas-
mazelluläre entzündliche Infiltrate. 
Identische radiologische und histopatho¬ 
logische Bilder haben Lautenbach und 
Dockhorn (1968) als Sonderform der fi-

Abb. 14 Ossäres Keloid. - Völliges Fehlen 
einer Corticalis; subperiostale lamellare 
Grenzschicht zeigt die gleiche Dicke und den 
gleichen Aufbau wie die bogenförmig über¬ 
einandergeschichteten, die Spongiosa erset¬ 
zenden Knochenbälkchen (HE, 100x). (Aus 
Makek, 1983.) 

brösen Dysplasie im Kieferbereich be¬ 
schrieben. Differentialdiagnostisch muss 
das ossäre Keloid von der fibrösen Dys¬ 
plasie, dem zweiten Stadium des M. Pa¬ 
get und einem zentralen, gut differen¬ 
zierten, sklerosierenden osteogenen Sar¬ 
kom abgegrenzt werden. Wie bereits er¬ 
wähnt, sind die Knochenbälkchen bei 
der fibrösen Dysplasie im Unterschied 
zum ossären Keloid zart und wenig ver¬ 
kalkt. Die Unterschiede werden deutlich, 
wenn die Präparate bei gleicher Vergrös¬ 
serung auf Papier projiziert und die un¬ 
terschiedlichen Knochenbälkchen mit 
Tusche nachgezeichnet werden (Abb. 
15a und b). Auf diese Weise erklärt sich 
auch das radiologische Bild: Die plum¬ 
pen Trabekel des ossären Keloids imitie¬ 
ren einen Fingerabdruck (Abb. 16a und 
b), die zarten, regelmässig verteilten, bei 
der fibrösen Dysplasie ergeben ein 
milchglasartiges Aussehen. Gegenüber 
dem M. Paget, der eine Alterserkran¬ 
kung darstellt, tritt das ossäre Keloid in 
allen Altersgruppen auf. Histopatholo¬ 
gisch muss es vor allem vom zweiten Sta¬ 
dium des M. Paget abgegrenzt werden, 
das aber im Unterschied zum ossären 
Keloid grosse Osteoklasten, eine reiche 
Vaskularisierung des Stromas und deut¬ 
liche Mosaikstrukturen zeigt. 
Ein zentrales, gut differenziertes osteo¬ 
genes Sarkom unterscheidet sich vom os¬ 
sären Keloid durch vereinzelt vorhande¬ 
ne atypische Osteoblasten und Infiltra¬ 
tion des osteoidbildenden Stromas im 
Bereich derperiodontalen Weichteile. 

Kommentar: 
Das ossäre Keloid ist als progredienter, 
atypischer, reparativ-regenerativer Vor¬ 
gang anzusehen, bei dem das aktivierte 
osteogene Mesenchym sich in einem per¬ 
manenten Reizzustand befindet; auslö¬ 
send können Noxen aller Art, wie Trau¬ 
men, virale oder bakterielle Affektionen 
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oder deren Toxine und anderes sein. Die 
spezielle Reaktionsweise des osteogenen 
Mesenchyms führt dann, in Analogie 
zum kutanen Keloid, zu einer Leberzir¬ 
rhose oder einer chronischen Glomeru-
lonephritits schleichend zu einem exzes¬ 
siven, aber morphologisch-funktionell 
minderwertigen Reparationsprodukt. 
Dabei ist die Fähigkeit der Osteoblasten 
zur Ausbildung reifer lamellärer Kno-
chenbälkchen im Unterschied zur fibrö-

fibrösen Dysplasie eine definitive Be¬ 
handlung gewöhnlich erst nach Ab¬ 
schluss des Knochenwachstums erfolgt. 
Wie bereits erwähnt, muss unter den re¬ 
parativ-regenerativen Prozessen speziell 
der M. Paget vom ossären Keloid abge¬ 
grenzt werden. Für dieses Krankheits¬ 
bild ergaben sich in letzter Zeit neue ätio¬ 
logische Gesichtspunkte, die, wie schon 
Paget (1877) vermutete, auf eine ent¬ 
zündliche Genese schliessen lassen. So 

sen Dysplasie erhalten geblieben. Die 
Therapie des ossären Keloids besteht in 
der sofortigen Abtragung unter funktio¬ 
neilen Gesichtspunkten, während bei der 

berichtet Rebel (1974) vom Vorhanden¬ 
sein charakteristischer Kerneinschlüsse 
in den Osteoklasten bei vier Patienten 
mit M. Paget. Diese Beobachtung wurde 

b) 
Abb. 15a, b Präparate eines typischen ossären Keloids (a) und einer fibrösen Dysplasie (b), bei 
gleicher Vergrösserung (40x), auf Papier projiziert. Die mit Tusche nachgezeichneten Kno-
chenbälkchen beim ossären Keloid (a) sind plump-hypertroph und unterscheiden sich unver¬ 
wechselbar von den regelmässig verteilten, zarten Faserknochenbälkchen bei der fibrösen Dys¬ 
plasie (b). 

Abb. 16a, b Vergleich eines Fingerabdrucks (a) mit dem Röntgenbild eines ossären Keloids: 
Die knorrigen, bogenförmig parallel verlaufenden Spongiosabälkchen lassen zwanglos die 
Assoziation von Fingerleisten aufkommen (b). (Aus Makek, 1983.) 
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von weiteren Untersuchern (Mills und 
Singer, 1976; Mills u.a., 1979), die eben¬ 
falls jene ultrastrukturellen Merkmale 
beim M. Paget vorfanden, bestätigt; die 
Autoren deuteten sie als Zeichen einer 
möglichen viralen Genese im Sinne von 
«slow virus infection of bone» und ver¬ 
glichen sie mit einer «subakuten sklero-
sierenden Panencephalitis (SSPE)» oder 
einer Creutzfeld-Jacob-Erkrankung. Die 
Einschlüsse wiesen eine grosse Ähnlich¬ 
keit mit den viralen Nukleokapsiden in 
den Hirnzellen von Patienten mit SSPE 
auf. Die beschriebenen Kerneinschlüsse 
wurden nur in Osteoklasten, nicht je¬ 
doch in Osteoblasten und Osteozyten ge¬ 
funden, ebensowenig wie in Osteokla¬ 
sten bei anderen Knochenerkrankungen 
oder in normalem Knochen. Jüngst 
(Mills u.a., 1979) gelang in Langzeitver¬ 
suchen die Zellkultur von Gewebe, die 
aus mit M. Paget befallenen Arealen ge¬ 
wonnen worden war; wiederum fanden 
sich in einigen der kultivierten Zellen die 
beschriebenen charakteristischen Kern¬ 
einschlüsse. Aufgrund der obigen Befun¬ 
de verdichtet sich der Verdacht, dass eine 
virale Genese bei der Entstehung der für 
den M. Paget typischen mosaikartigen 
Strukturen, der Aufblätterung der Corti-
calis, der «hypertrophischen Atrophie» 
sowie des überstürzten ossären Umbaus 
verantwortlich sein könnte. 

4.2 Periapikale zementale «Dysplasie» 

Periapikale zementale Dysplasien wer¬ 
den meist als Zufallsbefund im Röntgen¬ 
bild entdeckt. Klinische Symptome sind 
äusserst selten. Der Vitalitätstest der be¬ 
fallenen Zähne ist immer positiv und 
dient als entscheidendes Erkennungs¬ 
merkmal gegenüber apikalen zystischen 
und entzündlichen Prozessen. Die Lä¬ 
sion kommt am häufigsten bei Frauen 
im mittleren Alter, vorwiegend in der 
Unterkieferfront, vor. Zegarelli u.a. 

(1961) und Stafne (1934) berichten von 
zwei bis drei diagnostizierten Läsionen 
pro tausend Patienten. Thoma (1937) un¬ 
terscheidet drei typische Entwicklungs¬ 
stadien und Zementome: a) osteolyti¬ 
sches Stadium; b) zementoblastisches 
Stadium; c) reifes, inaktives Stadium. 
Im osteolytischen Stadium wird Kno¬ 
chen von Fibroblasten und kollagenen 
Fasern ersetzt; röntgenologisch finden 
sich kreisrunde, apikale Aufhellungen. 
Beim zementoblastischen Stadium fin¬ 
den sich röntgenologisch gleichzeitig 
Aufhellung und Verschattung (Abb. 17a) 
in der Nähe der Wurzelspitzen. In einer 
späteren Phase des zweiten Stadiums 
schliessen sich einzelne radioopake In¬ 
seln zentral zusammen. Die Ausdehnung 
der radiologischen Aufhellung nimmt 
nach Erreichen dieses Stadiums nicht 
mehr zu. Kalzifizierendes Gewebe findet 
sich zumeist zunächst im Zentrum (Ze¬ 
garelli u.a., 1961), seltener an der Peri¬ 
pherie (Fontaine, 1955). Es kommt zur 
Bildung von runden «Zementikeln», die 
an Grösse zunehmen und zu soliden Ze¬ 
mentmassen verschmelzen (Abb. 17b). 
Das reife, inaktive Stadium ist radiolo¬ 
gisch durch tropfenförmige, kompakte 
radioopake Massen, die von einem 
transluzenten Rand umgeben sind, cha¬ 
rakterisiert. Dementsprechend sind hi¬ 
stologisch fast azelluläre zementähnliche 
Massen nachweisbar, welche durch dik-
ke, zackige Zementlinien charakterisiert 
sind. 
In allen Stadien können diskrete ent¬ 
zündliche Infiltrate im zement- und kno¬ 
chenbildenden Mesenchym gefunden 
werden. 

Kommentar: 
In der WHO-Klassifikation (Pindborg 
und Kramer, 1971) werden unter dem 
Überbegriff «Zementom» die periapika¬ 
le zementale Dysplasie (Synonym: peri-



Schweiz. Mschr. Zahnmed. 95, Nr. 9/1985 759 

apikale fibröse Dysplasie) mit drei ande¬ 
ren zementalen Prozessen, dem beni¬ 
gnen Zementoblastom, dem zementifi-
zierenden Fibrom und dem gigantifor-
men Zementom, aufgeführt. Die Be¬ 
zeichnung «Zementom» weist diese Enti¬ 
täten eindeutig als Tumoren aus. Als 
Contradictio in adjecto muss dabei der 
Begriff «Dysplasie» aufgefasst werden, 
da Dysplasie weder biologisch noch ter¬ 
minologisch mit Neoplasie gleichgesetzt 
werden kann. 
Läsionen wie die periapikale zementale 
«Dysplasie», die erst im späteren Le¬ 
bensalter, vorwiegend bei Frauen, auf¬ 
tritt und einen selbstlimitierenden Pro¬ 
zess darstellt, können unserer Meinung 
nach weder unter die Dysplasien noch 
unter die Tumoren eingereiht werden. 
Für einen reparativ-regenerativen Vor¬ 
gang spricht vielmehr, dass wir morpho¬ 
logisch wiederholt diskrete entzündliche 
Infiltrate in zement- und osteoidbilden¬ 
dem aktiviertem Stroma vorgefunden 
haben. Da sich der Begriff periapikale 
zementale «Dysplasie» eingebürgert hat, 

dürfte eine nochmalige Änderung dieses 
unglücklich gewählten Terminus eher 
Verwirrung als Klärung verursachen. 
Offensichtlich bedarf dagegen die Zu¬ 
sammensetzung der Gruppe «Zemento-
me» der WHO-Klassifikation einer Än¬ 
derung, da einzig das benigne Zemento¬ 
blastom als reine zementoblastäre Neo¬ 
plasie es verdient, als Tumor aufgeführt 
zu werden. Diese und andere in den 
zahntragenden Kieferabschnitten vor¬ 
kommenden Tumoren mit Zementobla-
stenbeteiligung sollen ausführlich im 
nächsten Beitrag behandelt werden. 

4.3 Periostitis ossificans Garre 

Es handelt sich um einen reaktiven Pro¬ 
zess mit massiver, subperiostaler Kno¬ 
chenneubildung, der relativ selten im 
Kieferbereich anzutreffen ist. Aus¬ 
schliesslich der Unterkiefer wird befal¬ 
len. Meist handelt es sich um Kinder und 
Jugendliche. Temperaturen treten selten 
auf. Hauptsymptom ist eine Schwellung 
des Unterkiefers, die druckschmerzhaft 
sein kann. Die Ätiologie wird in odonto-

b) 
Abb. 17a, b Periapikale zementale Dysplasie (48jährige Frau): a) Unterkieferfront mit multi¬ 
plen Läsionen in verschiedenen Entwicklungsstadien, b) Histologisches Schnittbild (Stadium 
B) mit lockerem Stroma und plumpen, zum Teil geschichteten Mineralisationsprodukten (HE, 
160x). (Aus Makek, 1983.) 
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gener Infektion (Karies, Pulpitis), im 
Trauma u.a. gesehen; nicht immer ist 
eine Ursache feststellbar. Auf konventio¬ 
nellen Röntgenbildern ist aufgrund der 
meist homogenen Verschattung ähnlich 
der Milchglasstruktur bei der fibrösen 
Dysplasie (Abb. 18) eine Verwechslung 

Abb. 18 Periostitis ossificans. - Das Rönt¬ 
gen-Übersichtsbild (OPG) zeigt lediglich eine 
mehr oder weniger homogene, milchglasarti¬ 
ge Verschattung; präangulär ist die subperio¬ 
stale Knochenneubildung erkennbar. (Aus 
Makek. 1983.) 

mit dieser und anderen fibro-ossären Lä¬ 
sionen möglich. Gezielte Tomographie, 
Computertomographie und unter Um¬ 
ständen Xeroradiogramm können eine 
bessere diagnostische Ausbeute liefern, 
so dass innerhalb der neugebildeten sub¬ 
periostalen Knochenmassen häufig 
Osteolysen, bedingt durch Abszesse, ge¬ 
sehen werden können (Abb. 19a und b). 
Histologisch findet man senkrecht zur 
Corticalisoberfläche verlaufende, säu¬ 
lenartig angeordnete Faserknochenbälk-
chen (Abb. 20a); das Stroma ist locker 
und enthält diffus verteilte Infiltrate aus 
Lymphozyten und Plasmazellen (Abb. 
20b). Gelegentlich findet man Mikro¬ 
abszesse, die konfluieren können. 

Kommentar: 
Bei der Periostitis ossificans Garre han¬ 
delt es sich um einen reparativ-regenera¬ 
tiven Prozess, der sich zwischen Cortex 
und Periost abspielt, wobei der ortsstän¬ 
dige Unterkieferknochen unbeteiligt 
bleibt. Die histopathologische Diagnose 
ist ohne Kenntnis der klinisch-radiologi¬ 
schen Merkmale selten zu stellen. 

Abb. 19a, b Das Xeroradiogramm (a) und CT (b) zeigen eine deutliche extraossäre, subperio¬ 
stale Kortikalisierung; die Osteolysezonen innerhalb der überschiessend gebildeten Knochen¬ 
masse sind durch Abszedierung bedingt (b). (Aus Makek, 1983.) 
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a) 

b) 

Abb. 20a, b Periostitis ossificans. - Das Über¬ 
sichtsbild (a) (HE, 70x) zeigt senkrecht zur in¬ 
takten mandibulären Corticalisoberfläche ver¬ 
laufende neugebildete Faserknochenbälkchen; 
bei stärkerer Vergrösserung (b) eines Quer¬ 
schnitts dieser Faserknochenbälkchen erkennt 
man ein lockeres Stroma mit diskreten entzünd¬ 
lichen Infiltraten (HE 320x). 

Resume 

Nouvelles conceptions du diagnostic differen-
tiel des affections fibro-osseuses des os de la 
face et des maxillaires: anomalies de develop-
pement, dysplasies et neoformations regenera¬ 
trices et reparatrices 

Dans cette etude sont decrites certaines at-
teintes du tissu fibreux non associees aux tu-
meurs, en l’occurrence des anomalies de deve-
loppement, telles la dysplasie fibreuse des mä-
choires et des neoformations specifiques du 
processus de regeneration comme la cheloide 
osteale, la dysplasie fibreuse periapicale, la 
periostite ossifiante de Garre ainsi que la ma-
ladie de Paget. Les caracteristiques de ces af¬ 
fections et quelques nouveaux aspects sont 
discutes. L.J.B. 

Summary 

New aspects conducive to a proper classifica¬ 
tion of the fibro-osseous disorders affecting the 

facial bone and jaws: Growth disturbances, 
processes of repair and regeneration 

The study presents a description of distinct 
fibro-osseous disorders which are not asso¬ 
ciated with tumour formations; they relate to 
developmental cortical bone defects, fibrous 
dysplasias and certain specific processes of 
tissue repair and regeneration such as osteal 
keloid, periapical cemental dysplasia, Garre’s 
ossifying periostitis and Paget’s disease. The 
characteristics of these disorders and some 
new aspects are discussed. L.J.B. 
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