
EIY FALL VON ALBERS-SCHONBERGSCHER 
KRANKHEIT (OSTEOPETROSIS) MIT 
BESONDERER ROCKSICHT AUF 
DIE MUNDVERHALTNISSE 
von 

Die in der Kindheit vorliominende und alle Knochen befdlende 
Kranliheit wurde zuerst iiii Jahre  1904 von ‘1lber.s-Schonbery be- 
schrieben und wird seit der Zeit rnit seinem Nanien henannt. D:i 
bei ihr  sehr hiiufig I(iiochenfr:ilituren vorliominen, wurde 1920 
ron  Lrrirrell & Wollgreii der Name ,,Osteosclerosis fragilis Sene- 
ralisata” vorgeschl:igen. Wegen der Zunahme der Kalciumkon- 
zentration in den Knochen gab ihr  Karschncr 1926 den Naiiien 
, , 0 s t e o 1) e t r o s i s ” . 

IILINISCI-IE SYRIPTOME 

Wenn auch diese Krankheit in1 Allgeiiieinen kongenital auftritt, 
liann sie sich doch wahrend der ersten ZeiE des postnatalen Lebens 
entwiclieln. J e  friiher sie beginnt, desto schwerer werden die Syiiip- 
tome. Man findet als Folge der osteohlastjschen Tiitigkeit Hyper- 
trophien in den endostalen Knochen-Formationen. Die Cortex 
nimmt an  Diclte Z L ~ ,  und die Spongiosa der Knochen verschwindet. 
Da dabci die Elastizitat der Knochen abnirnmt, erhoht sich die 
Rruchanfiilligkeit. Traumata, die fur  norinale Menschen vdlig be- 
langlos sind, verursacheii bei Osteopetrosiskrnnken 1inochenPr:ik- 
turen, die jedoeh nach cinem normalen Verlauf abheilen, Die 
Knochen zeigen eine allgenieine Sklerose. Die dichteste Sklerose 
koirimt in der knorpelig angelegten Schadelhasis vor. Weiter sieht 

12 - Acta odont. scand. Vol. 19 
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blick iiber die iiiedizinischeii Gesichtspunkte tier Kranltheit. Hier 
wird hesonders die grosse Rolle der Osteitis hetont. Diese Inflani- 
illation trifft hauptsiichlich den Oberkiefer. 

Toinan d? Kostltin betonen die Entstehuiig der Z:ihndeforinu- 
tionen und nehnien an, dass diese durch Platzniangel zu Stnnde 
Iioininen. Die Kronen sind wohlgefortnt aber die Wurzeln werden 
tleforniiert, \veil der harte Knochen ein Hinein\vnchsen nicht er- 
Iauht. Die Arheit von Tomnn d;- K o s t l h  enthiilt 24 Abbildungen 
und 14 Hinweise. 

Chairmont & Schinz (1924) viesen als erste nach, dass es sich 
liierbei uni eine Erhleitlen liandelt, das nach einfachen rezessiven 
Mendelschen Gesetzen vererbt wird. Die Grosseltern des einen 
Patienten w n  Decharime rind JZitarbPitern zeigt enge Klutver- 
wand t schn ft . 

Priniare Ursache der Sltlerose ist nach Weinmcznn (1955 1 die 
Ahnahtne der ~~steoltlastisclien Tatiglieit. Dabei kann der Knochen 
nicht resorbiert werden und die Zellen der verwandten Geweben 
hnben ihre Fahiglteit sich in Osteoblasten umzuwandeln nicht ein- 
gebiisst. Die eintretende Osteopetrosis der Knochen l i m n  entweder 
wegen Verlangsamung der Resorption oder als Folge einer be- 
schleunigten Apposition auftreten. Diese Disharnionie sieht nian 
besonders bei Verlangerung und Entwiclilung der enchondrnlen 
Knochen. Man findet bei Epiphysen und Diaphysen der Innsen 
Knochen der jungen Menschen unnatiirliche strukturelle Veran- 
tlerungen. Die lteulenf6rniige Veranderung der Metuphysen riihrt 
nicht von einer verniehrten Knochenbildung, soiidern yon einer 
Veriiiinderung der iiiodellierenden Resorption her. Nicht wegen 
der Verdichtung der endostalen Knochenbildung werden die Mark- 
rauiiie enger sondern wegen Mange1 an Knochenresorption, die 
nornialerweise den Durchinesser des Iinochenmarkrauiries erwei- 
tert. Wenn auch der sltlerotische Knochen an Voluinen zunimnit, 
so ist voni iiiechanischen Standpunltte aus seine Qualitat rninder- 
wertig. 

iiber die Ursachen der Neigung der Knochen zu Frakturen sind 



Die Muiidhohle 

I k i i t i  1Setr:icliten der hluntlhiihle stellt iti:iii  fest (Abh.  2 u n t l  3 ) .  

(k iss  die Zuhnbiigen in der Entwicklung weit zuriic1cgel)lielwti 
siiid. Man hot d e n  Eiiidriiclc, die Mundhiihle cines 3 -4 jiitirigcit 
liindes vor sich zii 1i:ibcii. Die Oberliieferbreite hci den letzltlii 
hlilchiuoluren lwtriigt 39 iiiiii, wiihrend die 17iiterkieferl~reitc hcli  
tlcn lclzlcii tlurchgebroclieiieii Ziihnen 44 inn1 ist. Uie olwre Z:ihii- 

t)ogi>iiliiiige ist 14 iiirii, die untcre 19 111111. Die beiden Kiel‘er l iahci i  

in tier Ol~l~l i is ioi isstel l~i i i~  iiur in der Gegeiid der 2. Milchmol:ireii 
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Kontaltt niitein:tnder. D:I hei einein noriii:il entwiclteltcn hlilch- 
z:thngebiss die Kieferhreite 45 111111 und die Iiieferliinge durcli- 
whnittlich 40 111111 betriigt (Jle!yer) ,  so ist bei der P:itientin einc 
enorme Kieferverkiirzung festzustellen. 

Am Gaumen sieht 11i:iii nuf beiden Seiten der Mittellinie j c  eiiie 
tiefe Furche wrlaufen : die Yereinigung der G:iunienfortsiitze mit 
tleiii Voiiier ist so m:ingelhnft, dass beinahe ein doppelseitigcr 
\frolfsrachen entstanden \viire. 

Shmtliche Alilchziihne sind durchgebrochen (Ah,. 4). An Stellc 
dcr iu i  4 .  Jnhr :iusgef:illenen Milchschncideziihnc hat die I’atienkin 
nur in1 Oberkiefer 2 mittlere Schneidezlhne helioinnien. Alle iibri- 
gen Milchziihne, die teilweise :inorin:il elitwickell sind, sind erlial- 
ten. A n  bleibenden Zahnen sieht m a n  3 noch tief in1 Kiefer liegen. 
hl:m Itann nnnehmen, dnss der erste medial gelegene Zaliii nil1 

rechten lJnterltiefer der bleibende Eckzahn ist. h i  [Jnterliiefer 
cieht 111n11 links und rcchts die ersten bleibenden RIolaren in hori- 
zontaler Stellung niit nnscheinend nicht fertig entwicltelten U‘ur- 
zeln unter deiii Znhnfleisch liegen. Sonst sind iin Unterltiefcr lteine 
Anlngen hleibender Zahne wrhanden.  Die ersten Molaren liegcn 
sozusagen ini Schatten der R:imi. Als Folge des Fehlens der Resorp- 
tion hat  die Margo anterior ihre urspriingliche kindliche Position 
Ireibehalten. So erscheint der Rainus sehr breit entwicltelt und d a s  
Corpus verltiirzt. IZei offenem Muiid ltnnn inan in1 Vestibulum des 
Oberkiefers den Processus coronoideus, der sehr lturz gebildet ist, 
fiihlen. Hinter den (;I6 sieht man auf beiden Seiten das Trigonuiii 
retromolare ebenfalls an der iiiedialen Flache des Rainus liegen. 

I)a in1 Unterltiefer bleibende Schneidezahne nicht nngelegt sind, 
ist die Alyeole in dieser Gegend als Ausdruclt der Funlitionsatro- 
phie fast viillig resorhiert. 

Beiin Betrachten der R~jntgenaufnahinen sieht man, dass auch 
iiii Oberkiefer Embryonen Inancher bleibender Zdine  angelegt 
aber nicht zur Reife gelangt sind. So sieht inan hinter den letzlen 
Milchmolaren beiderseits die Kronen der bleibenden Molaren in1 
Tuber liegen. Soweit iiinn :ius der Aufnahme entnehnlen kann, sind 
sie yon perverser Form und Stellung. Da die Schleiinhaut a111 Ober- 
kiefer hinter den Milchinolm-en gleich zum Arcus palatoglossus 
iibergeht, so niiissen die Kronen iiiindestens 2 cni hinter der 
Schleimhaut liegen. 

Obgleich nach den R~jntgen~iufnahmen nianche Ziihne wurzellos 
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sinti, siiid sic doch beini Iinuen funlttionstiichtig und ni:in lwnn 
Iceine Be~veglichlteit derselben feststellen. 

Hei lteinein Znhn niit Ausnahiiie von V I V l I V  sieht 1ii:in eirien 
Pu1penr:iu i n .  

Die h1ucos:i der Mundhiihle ist iiberall entziiiidungsfrei, i i i i t  

Ausnnhriie der Gegend I l l  I , n o  eiiie leichte Riitung vorhanden ist. 
Die Realttion dcr Ziihne :iuf f:ir:idisclieiu Stroin ist n u s  der fol- 

genden Tabelle ersichtlich : 

- - -  + 1- t 
IV I 1 :i 1’ \ - . ~. ~ -~ ~ 

v I\’ 111 3 3 111 I V  v 
+ + -  - - + - 

Kei den Eltern liegt eine \‘er~v:iiitllscli:iftsehc. ~ o r .  1)ie Abl)iltlung 
5 zeigt ilire ver~v.:indtschaftliclieti Heziehungen zuein:inder. In 
ihrer Sippe konnte, was dar I’orkoiiiiiien einer Rlariiior-Krnnl<lieit 
anbelangt, lieine Irntersuchung vorgenoiiiinen werden, d:i sie von 
der Gstlichcn Sc1iw:rrzn~eerltiirte stauiiiit. Aucli ilirer hlutter is1 
dariiber nicht\ heknnnt. 

sind auf Seite 156 angegeben. 
Die klinischen und riintgenolo~ischen Besonderheiten der  Zahne 

In der li’elvis-R~itliogr~ii)liie, die i in  4. Lehensj:ihr aufgenoiiiiiien 
wurde i A k h  7 ) ,  sieht iiian :in den oberen urid ausseren Enderi der 
beiden Ilei starlte IiIioclienltontlensatio~en, die an den oberen Tci- 
len in Lmiicllenforni angeordnet sind. I k r  Knochen zeigt lteine 
Expi i s ion .  J)ie Knoclienlcondensation l ta~in 1ii:in auch syniiiie- 
trisch an den Oberteilen der beiden Acetabula beobuchten. A n  bei- 
den Feinuren sielit man ;in dein uiitereii Teil tler Trochanter in:i.jor 

transversal verlaufeiide Frnkturlinien. Heide Caput feiiioris imd 
Trochanter iiiajor zeigen Skleroseii von gleichein Typus. Doppel- 
seitige Coxa vara, veriiiutlicli von Frakturen herriihrend. 

Bei der Pelvis-Aufnnhiiie, die 2 ,Talire sgiiter geuiacht wurde 
(Abb. 8 ) ,  ltnnn ui:in deutlicli wahrnehnien, dass die Knochenlton- 
densation zugenoiiiiiien hat. Ain oberen Drittel des linken Feiiiurs 
sieht nian, d:iss zur alten Frakturlinie einige neue hinzugekoininen 





Estraosseule \'erk:ilkungen hat  iiinn nirgcnds feststellen Iiiin- 

Eine durch einen h:ir~iilosen Fall eiitstnritlene Frnktur (1 959 ) 
nen. 

ist w i i  selhst ausgeheilt. 

D i e  Klut a i inlyse ergnl,: 

Haeinoglobin . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  
Fni-I)index . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  
I,cukozgten . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  
Seg m e  11 t ie  I' t e Neu t ro pli i 1 e . . . . . . . . . .  

Eosinophile  . . . . . . . . . .  

I~rytllrozgtell . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  

Lymp1ii)zyten . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  
~ l o n o z y t c l l  . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .  

3,870,000 
o/o 7 7  
0 3 7  
3,200 
0/0 * i 7  
o/ 0 1 
o/o 40 
o/o 2 

1111 peripheren Hut hat  man Iteine lieriihnltigen Erythrozyten 
f c s t s t el 1 en I( iin nen , d ah er lie g t ei n e Er y t h r o bl a s t o se nich I vor . 

Rei unserer Patientin, deren Knochen eine enornie Cnlciuniappo- 
sition zeigen, ist niich der  C:ilciu~~i-Phosphor-Stoffwechsel nnter- 
sucht worden. Dn im Urin tier Patientin der Sullcowieh-'~est negn- 
tiv :iusfiel, koiiiite yo11 einer Calcinurie abgesehen werdeii. I n i  Blut 
hetrIgt d a s  Cnlciuni 11,2 ing %, anorganisches Phosphat 6 nig %. 
Man sieht, d u s ~  der Calciuingehalt des Blutes, der noriiialerwcise 
9,5--10,5 ing% betrIgt, erheblich erhijht ist. Bei eiiier solclieii Zu- 
nahiiie, besonders des anorganischen Phosphates, ist es iiblich, 
d a s s  man estraoss6se Yerltalliungen findet. Jedoch ist dies hei un- 
4erer Patientin iiicht der Fall. \Venn imin beriicksichtigt, d a s s  &I% 

morganische Phosphat iin Seruiii 8 ing% betragt, ist diese Menge 
niehr als normal. Anorganische Phosphate veriiiehren sich zu die- 
ser Hijhe nu r  in dein prapuberalen Stadiuiii unter den1 Einfluss des 
W~chstuii ishorii iones.  Ihbe i  zeigt die Patientin bezuglich der Ali- 
t i  v i  t I t d e s U7:i ch s t u iii s h or 111 ones li ei n e r lei Sy in p t onie . D e r U iii- 
stand, dass die Menstruaticxien mit  13 Jahreii begonnen lint und 
seit dieser Zeit normal verlauft, bezeugt die Alitivitlt des gonado- 
tropen Horinones. U7ir versuchten iiii weiteren festzustellen, ob die 
Phosphate auf deiii Nierenwege eiiie Retension erfahren. Obwohl 
die Konzentration tier Tagesurinnienge 1,100 1111 (1,010) hetriigt, 
haben wir im Urin kein Eiweiss feststellen kiinnen. D:IS Sediment 
zeigt lteine 13esonderheiten. I in  Blut war keink Ansa in~ i~ lung  von 
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defortiiierte Wurzel, die sehr verlciirzt is1 und nusserdeiii eine iiii- 

gewiihnliche Ureite zeigt. 
1111 Wurzelteil sind die vorhaiidenen Gewebe giinzlicli durchciii- 

ander geiiiischl. Es gibt liier H:irtsubst:iiizen und M7eic1igeu che 
tiiit Schiiielz, Dentin untl Zemeiit in unnatiirlichei* Ausbilduiig. 
D:is G m z e  hat  iiiehr das Aussehen eiiies Odontoins :I I\ eines 
einzelnen Zahnes. 

Mitten i n  der iVurzel (Abb. 15) gibt es Hohlriiuiiic, die niit 
Schiiielz urid s lark degeneriertetii Bindegewehe ausgefiillt sintl. 

Ilas Eindegewehe ( Abb. 1 7 )  zeigt lceine leheiide Zellen, i i i m  

ltniin :her noch die Struktur erltennen. Man ha1 den Eindrucl,, 
class dns Kindegewebe (lurch Mniigel :in Verbindung init deiii tien 
Zahn uingebendeii Gewebc Inng\aiii abgestorben ist. Man erkennt 
Reste von Ululge 

Die Grenze zwischen Dentin und Sclimelz (Abb. 16) is1 anscliei- 
riend iiortiial gewesen. Die Oberfl5che des Schmelzes der  HohI- 
riiuiiie (Abb. 18) is1 yon einer stark gefiirbten Schicht bedeclit. 

Die\e Schiclit enlspriclit ~whrsche in l ich  der Sc1iiiiclzliutiliul:r. 
Man sieht liier keine Reste voii Ariielobl:isten, titi die Schirht hoino- 
gen ersclieint. 

1111 Schiiielz dieser Hohlriiume siehl man :in eiiiigen Stelleii h i -  
nahe noriiiale Scliiiielzprisiiieii (Abh. 18) iiiit gut nusgepriigten 
Prisnienscheideii. An :inderen Stellen besteheii die P r i s twn  ~ L I S  

zieiiilicli grohen Fibrillen (Abh. lY), die ununtcrbrochen in der 
Liingsriclilung der Prismen verlaufen. A n  :rnderen Stellen (AM). 
20) bestehen die Prismen :ills gut nusgebildeten Selttioncn, die 
nncheinander gereiht sind. 

Dus Aussehen des Schnielzes der Hohlrauiiie ist also selir ci, 7 [en- 
tuiiilich iind glht vielleicht eineii Hinweis auf das Entstehcn iind 
13ildung der Prismen. Leider steht u n s  nur  entknlktes Mnteri:il ziti’ 

Verfiigung. Trotzdeiii ist es offenb:ir, d n s s  der Schiiielz niclit n u r  
in seinein organischeii ‘Teil schlecht angelegt w a r ,  sonder (lass er 
auch schlecht iiiineralisiert gewesen ist. Hesunders beiiierlceiiswert 
is1 die fibrillare Struktur  in  Abhildung 19. 

Rings uiti die LVurzel sind Inseln von Schiiielz, Dentin utitl Ze- 
iiient vorhaiideti. Das letztere Gewebe dominiert aber (Abb. 21 1 .  

A n  einigen Stellen (Abb. 22) is1 es iiicht iiiiiglich die eirizelneii 
Gewebe voneinander zu trennen, falls inan nicht eine starlie Ver- 
griisserung vertvendet. 





Z L' S A 1\I h1 EN F A S SUNG 

EIN FALL VON ALBERS-SCHONBERG'SCHER KRANKHEIT (OSTEOPE- 
TKOSIS) MIT BESONDERER RUCKSICHT AUF DIE MUN DVERHACrNISSE 

Es handelt sich uni einen typischen Fall yon Osteopetrosis hei 
einer 18 jahrigen Patientin, bei der die Syiuptoiiie inn 4. 1,ebens- 
j d i r  aufgetreten sind. 

Die radiologische Untersuchung ergab eine niit deiii Alter 
zunehinende sehr st:irlte Kondensntion in sinitlichen Knochen, 
niit "K~rs te i i sch~~~elh i ldung" ,  schlagelformigen Verdickungen der 
lateralen Enden der Feinoren und mit uiehreren S~)oiitanfralitur- 
linien. 

Erhebliche Zunahiiie des IGilciunigehaltes des Elutes. Anor- 
3,:rnische Phosphatasen des Serums sind ehenfalls erhiiht. Trotz- 
dem lteine extraosseale \'erkalliung. Keiue NebeIinieren-Riiiden- 
insuffizienz. 

Die Kiefer sind in der Entwicklung zurucltgebliehen. Greisen- 
liaftes Aussehen. Siiintliche Milchzahne sind durchgebrochen. 
Die Kronen sind normal entwickelt. Die Wurzeln sind nicht \o r -  

angelegl, handen. \'on bleibenden Zahnen sind nu r  ~ 

unci nur  'A- ' ' sind durchgebrochen. Die uhrigen Ziihne liegen 

ini Kieferknochen eingekapselt. Die Mucosa der Mundhiihle 
ist entzundungsfrei. Schinelz, Dentin und P u l p  der Kronen 
sind histologisch normal entwickelt. Iiii Wurzelteil dagegen 
sind die vorhandenen Gewebe giinzlich durcheinander geniischt. 
Das G:tnze hat  iiiehr das Aussehen eines Odontoins, als eines 
Zahnes. Mitten in der Wurzel findet inan init degenerierteni 
Kindegewebe und Schriielz ausgef ullte Hohlrlunie. Der Schnielz 
ist teilweise norinal entwiclielt. Stellenweise aber bestehen die 
Prisiiien aus groben Fibrillen, die in der Liingsrichtung der Pris- 
men verlaufen. Rings uni die Wurzeln sind Inseln von Schinelz, 
Dentin und Zenient vorhanden. Der wurzellose Zahn ist an  seine 
Unigehung init sehr starlien Sharpey'schen Fasern befestigt. Dns 
untersuchte Stuck des Kieferknochens zeigt starlte iiinriiiorisierte 
Knochenbalckchen, wobei das Knochenmark fibrillsir unigewan- 
delt ist und vereinzelte Lyniphozyten, eosinophile Graiiulozyten 
und Plasiiiazellen aufweist. 

i631 I 1 G i  
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Y,es auteurs rapportent ici le cas tl’une patiente tle 18 :tiis aytn t  
prdsentb les yreiiiieres :itt:tques de l a  inaladie B 1’Bge de quatrr  
ans. 

1,’exnmen radiologicpie a 1iiontr6 uiie condensation t r h  inas- 
s k e  de tous les os, :rugmeritant avec I’Bge, ninsi qu’un ”cr8ne en 
hrosse”, u n  6paississemeiit en foriiie de iiiassue des extrPiiiitds 
1:itCrales tles fdniurs et plusieurs lignes de fractures spontanke5. 

Une  augiiieiitntion lidrtditaire du  taux de calcium dans le 
sang :t dtC mise en dvidence. Le taux de phosphntase inorganique 
du sPruin &tit aussi augnientC. II n’y ami t  cependant pas de 
cdcification extraosseuse. II n’existait pas non plus d’insuffisnnce 
cortico-surr@Ii:rle. 

Les iii:txillaires dtaient insuffisaiiiiiient dPveloppPs, donnant 
B la face un aspect senile. ’routes les dents de lait avaient fait 
leur druption, et leurs couronnes btaient normalenient d(.velop- 
pdes. Cependant les racines 6t:rient ahsentes. (2u:int aux dents 

31 i 1 iiient, et seules ~ nvaient fnit leur Pruption; les autres dents 

periii:tnentes Ptaierjt incluses. I,es iiiuqueuses ,ucc:rles ne prbsen- 
taient pas d’inflaiiiiiiation. I)u point de vue histologique, la pulpe, 
1:t dentine et  I’PinaiI coronaires Ctaient norin:iux, tandis (pie dans 
la rbgion r:rdiculuire les tissus dentaires Ptaient entihenlent in&- 

I:riigds, donnwnt I’aspect d’un  odontoiiie ylutOt clue celui d’une 
dent. Dans les racines, il se trouvait des cavitts reniplies de tissu 
conjonctif ddg@nPrd et d ’ h a i l .  L’Cmail avait en  partie une struc- 
ture  normale. Par endroits cependant les prismes paraissaient 
conipos4s tl’Cpaisses fihrilles tlispos6es ~)ur:illi.leinent &ins le sens 
de la longueur ties prisines. Autour des racines se trouvaient des 
ilots d’Cmail, de dentine et de cdlnent. Les dents sans racines 
Ctaient reliees aux tissus environnant par de trks (ipaisses fibres 
de Sharpey. Le fragment osseux dont 1’Ctude histologique a PtC. 
faite presentait des trab(icu1es osseuses a structure fortenlent 




