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130 5 Apparative Diagnostik

- Kristallarthrose: MTP1-Arthrose bei Mannern iiber 40 J. und gerade Stel-
lung: immer V.a. Gicht! Gelenkspaltverschmalerung, subchondrale Skle-
rosen, Ger6llzysten, Osteophyten

- Kristallarthritis: insbes. MTP 1: gleichméflige Gelenkspaltverschmalerung,
Erosionen meist zentral, ggf. auch marginal

- Kiistallarthropathie: insbes. MTP 1: Mischung von Arthrose und Arthri-
tiszeichen, oft zentrale Erosionen, Abrasionen und gleichmiflige oder ex-
zentrische Gelenkspaltverschmilerungen, Periostreaktionen, Sklerosen,
Osteophyten

e CPPD/Pseudogicht (wichtige DD zur RA!, bei seronegativer anerosiver RA
immer wieder ausschlieflen!): zarte, strichfésrmige Verkalkungen im Kapsel-
apparat der MTP, kriftige abrasive Arthrose der TMT

o Kohler-II-Krankheit der MT-Kopfchen meist D IIT und D IT (Epiphysennek-
rose oder seit neuestem eingeordnet als subchondrale Frakturierung): kleine
bis erhebliche Konturdefekte der Képfchenkuppel, im Verlauf evtl. mit gro-
ben sekundéren degenerativen Anbauten

5.3 Schnittbildverfahren

Corinna Schorn

Schnittbildverfahren bieten im Gegensatz zur Projektionsradiografie den grofien

Vorteil einer tiberlagerungsfreien Darstellung:

e die CT auf der Basis von Rontgenstrahlen, weswegen viele aus der Skelettra-
diologie bekannte diagnostische Kriterien mit denen der Rontgenbildanalyse
iibereinstimmen (Demineralisation, Sklerose, Erosionen, Osteolysen usw.),

e die MRT aufgrund von Protonenspins, was eine Weichgewebsdarstellung er-
gibt und was bedeutet, dass Aussagen {iber die Knochenqualitdt sensu stricto
nicht oder nur indirekt méglich sind (z.B. neoplastische oder inflammatori-
sche KM-Infiltration fithrt nicht immer zu Osteolysen, MR-Erosionen sind
nicht immer auch knécherne Defekte).

Besonderheit und Fallstrick aller Schnittbildverfahren sind die Teilvolumeneffek-

te: Liegen zwei unterschiedliche Strukturen in einem Pixel, so wird die im Bild

erhaltene Graustufe eine Mischung der beiden Strukturen darstellen; z.B. erschei-
nen schridg durch den Schichtstapel verlaufende Strukturen unscharf und kon-
trastabgeschwiécht, was von echten Konturunscharfen abgegrenzt werden muss;
niedrigere Schichtdicken und die zweite Ebene bzw. Beachtung des Verlaufs in
den aufeinanderfolgenden Schichten konnen den Sachverhalt klaren (z.B. Gelenk-
konturen); Strukturen kleiner als die Ortsauflosung verlieren an Kontrast und

Schirfe (z.B. fibrotische Lungenstrukturen wirken in dicken Schichten milchglas-

artig, weswegen diese Fragestellung ein HRCT erfordert).

5.3.1 Computertomografie

Die CT des Skelettsystems ist wegen ihrer Strahlenbelastung und ihrer unterlege-
nen Weichteildarstellung Ausnahmen vorbehalten. In Einzelfillen werden vor
operativen Mafinahmen knocherne Darstellungen erforderlich, etwa am Sprung-
gelenk oder an der WS. Ind. sind Abgrenzung eines sklerotischen oder osteolyti-
schen neoplastischen Skelettbefalls, in der DD der rheumatischen Erkrankungen
z.B. bei der Erdheim-Chester-Krankheit oder beim SAPHO-Syndrom (» Kap.
8.6).
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5.3.2 Sakroiliakale CT

Indikation  Sensitive und spezifische Methode, etwas spiter im Krankheitsver-
lauf positiv als das MRT, heutzutage jedoch grundsitzlich vom MRT abgelost.
Ausnahmen: bei élteren Pat. bei V.a. lange bestehende und iibersehene SpA oder
bei DD einer Insuffizienzfraktur. Bei ausgeprigten Sklerosen: immer bessere Dar-
stellung der Gelenkkonturen und damit Beurteilbarkeit als in der MRT, trotzdem
nur als Ausnahme vertretbar.

Aufnahmetechnik  Darstellung LWK 5 bis unterer Gelenkpol, parakoronare mul-
tiplanare Rekonstruktion (MPR).

Befundung

e Segmentierung, Varianten: Hemisakralisationen oder -lumbalisationen der
Ubergangswirbel, breite Querfortsitze des letzten Lumbalwirbels, wenn sie
pathologische Kontaktstellen zur Massa lateralis des Os sacrum bilden

¢ Diffuse Demineralisation: rheumatische Erkrankungen und Steroidtherapien

e Gelenkspalt und -konturen:

! Cave: Gelenkspalt und retroartikuliren Raum unterscheiden! Die dia-
gnostischen Kriterien betreffen den Gelenkspalt selbst! Retroartikuldrer
Raum kann in parakoronaren Schichten aufgrund der C-Form der Ge-
lenkfliche in der Mitte zwischen zwei Gelenkabschnitten liegen, die Kon-
turen des retroartikuldren Raums sind immer bizarr und evtl. asymme-
trisch (» Abb.5.5).

- Glatte Konturen: keine Arthritis

- Vakuumphinomen: keine Arthritis, Gelenklockerung

- Erosionen: muldenformige Gelenkflichendefekte: Arthritis (> Kap. 8.2);
DD selten: Hyperparathyreoidismus (> Kap. 12.2.2); diskret und verein-
zelt ggf. bei schweren Arthrosen méglich

- Gelenkspaltverschmilerung: Arthrose, evtl. auch postarthritisch

- Gelenkspaltaufweitung mit glatten Konturen: Lockerung

- Pseudoaufweitung des Gelenkspalts mit perlschnurartigen Erosionen: Ar-
thritis, selten Hyperparathyreoidismus (» Kap. 12.2.2)

- Knochenknospen: kleinbuckelige Anbauten auf der Gelenkfliche; Beginn
der Ankylose: Arthritis (> Kap. 8.2)

- Ankylose: Durchbauung der Gelenke bei Arthritis; selten posttraumatisch
(Majortrauma); Abgrenzung von nur kapsuldren Ankylosen am Rand des
Gelenkspalts (Hyperostose)!

e Osteophyten am Gelenkrand: Arthrose

o Kapsulire Ossifikationen oder Ankylosen: Hyperostosezeichen (DISH, » Kap.
11.5.1)

o Sklerose:

! Cave: augenfilliges, aber triigerisches Kriterium. Wie im konventionellen
R&. ist nicht die Intensitit einer Sklerose, sondern v.a. die Randbegrenzung,
auflerdem die Ausdehnung, die Form und die Lokalisation diagnostisch.
Die Randbegrenzung bezeichnet den Ubergang vom gesunden zum pa-
thologisch verdnderten Knochen und dieser kann abrupt (von einem Pixel
zum nichsten = scharf; meist degenerativ!) oder flieflend (iiber mind.
mehrere Millimeter = unscharf; Osteitis, z.B. Sakroiliitis) sein.

Typische Befunde
o Sakroiliitis bei SpA: diffuse Demineralisation gelenkfern, intraartikuldre Ero-
sionen iliakal — sakral (Cave: Retroartikulirraum und dessen benachbarte
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Schicht abgrenzen), Knochenknospen, Teilankylose, Ankylose, unscharfe Ge-
lenkkonturen mit Auflésung der subchondralen Grenzlamelle, periartikuldre

osteitische (d.h. unscharf begrenzte!) Sklerose (» Abb.5.5).

e Hyperostosis triangularis Ossis Ilii (HTT) = Iliitis condensans (Uberlastungs-
phinomen, wichtigste DD der SI-Arthritis, hiufig auch im recht jungen Kol-

Gelenk-
abschnitte
und retro-
artikulérer
Raum

parakoronare Schicht
parallel zur SWK-2-Achse

HTI

Glatte Gelenkkonturen
Vakuumphanomen,
scharf begrenzte Sklerose
ventrokaudal. Dreieckform
nur streng koronar
ersichtlich

HTI

Gering intensive
Odemséume

um eine Sklerose
oder dreieckig am
Gelenkrand
Maskierung der
Gelenkkontur

HTI

Scharf begrenzte
Sklerose ventrokaudal,
dreieckig (streng
koronar)

Maskierung der
Gelenkkontur

| S—

0

CT
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MRT STIR
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Abb.5.5 CT und MRT: DD der Sakroiliitis. Schichtfihrung. Auf einigen parakoronaren
Schichten kann retroartikularer Raum zwischen Gelenkabschnitten abgebildet sein.
Blau: Sklerosen. MRT: Hilfslinien zur Bestimmung der Ausdehnung eines Knochen-
markédem-Signals in vier Quadranten pro Gelenk. SWK = Sakralwirbelkérper, HTI =
Hyperostosis triangularis ilii [P482-1]
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lektiv, F > M; postpartal fiir einige Jahre; oft idiopathisch, oft nicht asympto-

matisch, manchmal sehr schmerzhaft und mit klinischen Befunden korrelier-
bar; innerhalb von mehreren Jahren riickbildungsfihig): scharf begrenzte, ko-
ronar betrachtet anndhernd dreieckférmige Sklerose am unteren Gelenkpol;

gelenkiibergreifend iliakal — sakral; glatte Gelenkkonturen; evtl. intraartikuld-
res Vakuumphinomen oder Gelenkspaltverbreiterung. Sehr unterschiedliche
Ausdehnung des Befunds, manchmal sehr intensiv, evtl. vergesellschaftet mit
Osteochondrose der Symphyse und Lockerungszeichen auch dort (> Abb.5.5).

e Hyperostose-Syndrom: kapsuldre Anbauten und Ankylose unter Aussparung
der zentralen Gelenkflachenabschnitte, die harmonisch, glatt und scharf dar-
gestellt sind (> Abb.5.5).

o Arthrose: subchondrale, bandférmig schmale, scharf begrenzte Skleroselinie;
Osteophyten, Gerdllzysten, ggf. Vakuumphéinomen intraartikuldr oder in Ge-
rollzysten.

o Bakterielle Sakroiliitis (» Kap. 15.10): oft unilateral oder wenigstens deutlich
asymmetrisch. Phasenhaft: zuerst Erosionen mit einem wesentlich dynami-
scheren Verlauf, erst spiter evtl. Sklerosen. Fliissigkeitsstrafien um den
M. Iliacus, ins Foramen gluteale, retroartikular.

o Insuffizienzfrakturen: unscharf begrenzte, fleckig bis serpinginése, paraarti-
kuldre (mit Abstand zur Gelenkkontur) meist sakrale Sklerose; erkennbare
Frakturspalten nicht immer assoziiert und wenn, dann oft nicht durchgingig.

e Hyperparathyreoidismus (» Kap. 12.2.2): oft diffuse Demineralisation, verwa-
schene Spongiosastruktur, subperiostale Resorptionen intraartikular (wie
Erosionen) und extraartikulir.

5.3.3 Thorax-CT, HRCT bei rheumatischen Erkrankungen

Indikation V.a. pulmonale Manifestation einer rheumatischen Erkrankung und
deren DD, CO-Diffusionseinschrinkung, Dyspnoe, Husten. Zur besseren diffe-
renzialdiagnostischen klinischen Einordnung des Zeitraums der Crescendophase,
Fieber, Auswurf, MTX-Einnahme erfragen. Der Rontgenauftrag sollte Folgendes
beinhalten: die Grunderkrankung, die Erkrankungsdauer, die Medikation (insbes.
MTX, Leflunomid usw., bei MTX die Therapiedauer), evtl. Raucherstatus und die
aktuelle Klinik, (z.B. RA, ED vor 20 J., MTX seit 19]., 20 PY, trockener Husten und
Dyspnoe schleichend seit 1 Jahr; Restriktion: Frage Rheumalunge).

Aufnahmetechnik
o Bei Frage fokaler Befunde (Abklirung Rundherd usw.): Standard-Spiral-CT.
o Bei Frage diffuser interstitieller Befunde: HRCT: d.h., diinne Schichtdicken

(< 1 mm) und harter Faltungskern.

! Cave: Nennschichtdicken von 1 mm mit einem Pitch von iiber 1 ergeben
hohere effektive Schichtdicken und damit keine wirkliche HRCT (Faust-
regel beim Einzeilen-CT: Schichtdicke x Pitch = effektive Schichtdicke,
ergo 1,5 mm-Schichten mit einem Pitch von 2 = > keine HRCT, auch in
Nachberechnungen nicht! Mehrzeiler kann beliebige Schichtdicken nach-
berechnen).

- Sinn der HRCT: Teilvolumeneffekte minimieren und damit milchglasarti-
ge Triibungen von interstitiellen Linienschatten unterscheidbarer ma-
chen. Koronare MPR. Bei Mehrzeilen-CT-Geriéten: evtl. HRCT nachtrég-
lich aus dem gleichen Datensatz einer Routine-CT errechnen.

e Bei Frage Obstruktion: zusitzliche exspiratorische CT Goldstandard zum

Nachweis/Ausschluss von Airtrapping, verdoppelt jedoch die Strahlenbelas-

133




134 5

Apparative Diagnostik

tung, daher nur im Ausnahmefall vertretbar. Ausgeprigte Airtrapping-Zei-
chen konnen evtl. im Routine-CT bzw. HRCT gesehen werden.

Befundung

e Pleuraerguss

e Konsolidierungen (Infiltrate mit einer Dichte wie Gefifle)
¢ Raumforderungen, Rundherde

o Interstitielle Zeichen:

- Retikulationen: interlobuldre und intralobuldre Septen und Parenchym-
strange, Traktionsbronchiektasen und -Bronchiolektasien, Schrumpfungs-
zeichen

- Honigwaben (kleinzystische subpleurale Verdnderungen, angeordnet in
einer oder mehreren Reihen subpleural)

- Milchglasverschattungen: Infiltrate von geringerer Dichte als Gefife, in
der Rheumatologie oft schwach getriibt; unscharf begrenzte Zonen (nie-
mals verwackelte Schichten heranziehen! Retrokardiale Pulsationen be-
achten)

- Zysten: (luftgefiillte extraanatomische Hohlraume), Bullae (v.a. oft apikal,
subpleural)

- Knétchen, Mikroknétchen: zentrilobuldre, lymphatische oder Zufallsan-
ordnung

- Uberblihung (Dichte < ~900 HE, Messung mit an das Areal angepasster,
moglichst grofier ROI [Region of Interest] unter Aussparung grofierer
Gefifle. Zum Vergleich: normales Parenchym ca. -800 bis -840 HE bei
durchschnittlicher Inspiration; niemals verwackelte Schichten heranzie-
hen!): Airtrapping (geografische Begrenzung, sekundire Lobuli[-Cluster])

Mediastinalschatten/Hili: pathologische Lymphknoten, Raumforderungen,

luftgefiillter Osophagus, Gefife; insbes. Verbreiterung der zentralen Pulmo-

nalgefifle als Hinweis auf Hochdruck im kleinen Kreislauf: Verbreiterung der

zentralen Pulmonalarterien, Kalibersprung (» Abb. 9.1)

Skelettsystem

Oberbauchorgane

Zwischenanalyse interstitieller Zeichen mit Einordnung zu Befundmustern

Mit Berticksichtigung von Vorhandensein, Mischung, Abwesenheit und An-
ordnung (apikokaudal und in der transversalen Schicht [zentral < = > peri-
pher]) gelingt die Zuordnung zu Befundmustern der interstitiellen Pneumo-
nitis (IP), die zwar fiir sich gesehen nicht spezifisch fir rheumatische Erkran-
kungen sind, jedoch diagnostisch, therapeutisch und prognostisch Bedeutung
haben.

UIP-Muster (Usual Interstitial Pneumonia): ausschlief$lich dorsobasale Reti-
kulationen und typischerweise, aber nicht immer frithzeitig Honigwaben im
Randwinkel. Aussparung apikal, zentral. Bei RA (> Kap. 7.1), systemischer
Sklerose (» Kap. 9.4), MCTD (» Kap. 9.6), SLE (» Kap. 9.2). Keine therapeuti-
schen Moglichkeiten (> Abb. 9.3).

NSIP-Muster (Non-Specific Interstitial Pneumonia): interindividuell vielfalti-
ges Bild dorsobasaler Retikulationen und/oder Milchglasphinomen in belie-
biger Mischung; oft frithzeitig Traktionsbronchiektasie, typisch und ca. in

50 % mit schmalem Streifen einer subpleuralen Aussparung: bei RA (> Kap.
7.1), systemischer Sklerose (> Kap. 9.4), MCTD (» Kap. 9.6), SLE (» Kap. 9.2),
Antisynthetase-Syndrom, MTX. Therapeutisch aussichtsreich bei Milchglas,
das als Aktivititszeichen gilt, insbes. wenn es auflerhalb der Fibrosezonen
vorliegt (> Abb. 9.3).
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e OP-Muster (Organizing Pneumonia): grobe Flecken von Milchglasarealen,
evtl. Infiltrate peripher und peribronchovaskuldr, im Heilungsstadium Atoll-
zeichen (ringférmige Narbenstringe), evtl. migratorisch. DD bakterielle
Pneumonie. Bei rheumatischen Erkrankungen und oft medikamentds verur-
sacht durch ein weites Spektrum u.a. von Antirheumatika.

o LIP-Muster (Lymphoid Interstitial Pneumonia): ahnlich NSIP mit (luftgefiill-
ten) Zysten, evtl. geringe Areale von Airtrapping

e DAD-/AIP-Muster (Diffuse Alveolar Damage/Acute Interstitial Pneumonia):
alveolire Infiltrate, Milchglas dorsobasal, nachfolgend narbige Fibrose. Inten-
sivpflichtiges Krankheitsbild (in der Rheumatologie selten, evtl. MTX).

e Follikuldre Bronchiolitis: flaue Milchglasknétchen um die Wande der mittle-
ren Bronchien. Airtrapping: RA (> Kap. 7.1), SLE (» Kap. 9.2), Sjogren-Syn-
drom (» Kap. 9.7), Vorstadium der LIP.

o Konstriktive Bronchiolitis: Airtrapping: evtl. RA, postinfektios.

e RB-ILD (respiratorische Bronchiolitis mit interstitieller Lungenerkrankung):
Bronchiolitis mit klinischen Symptomen. Raucherassoziierte Erkrankung.

e DIP-Muster (Desquamative Interstitial Pneumonia): RB-ILD + Fibrosierun-
gen/Milchglas, evtl: Emphysemmuster + Retikulation + Milchglas: raucheras-
soziierte Erkrankung.

o Chronisches Hypersensitivitdts-Pneumonitis-Muster (exogen-allergische Al-
veolitis) (Achtung: chron. und subakutes Muster [zentrilobulare Milchglas-
knotchen] unterscheiden sich!): Retikulationen und nennenswert Airtrapping
mit Mittelfeldbetonung; mit zentraler Betonung: MTX-Pneumopathie.

e Pulmonaler Embolismus: Mosaikperfusion, PAH; im CE-Spiral-CT: Perfu-
sionsaussparungen der Arterien: SLE (> Kap. 9.2), Antiphospholipid-Syn-
drom (> Kap. 9.3).

Typische Befunde
e RA (»Kap.7.1):

- Pleuraerguss: klinisch relevant bei ~ 1 %o

- Rheumaknoten: oligofokal oder multipel, mm-3 c¢m, rund/oval, peri-
pher(!), evtl. subpleural multipel kleinstknotig; Mittel- und Unterfeld
(Lunge); in normalem Parenchym, wenn nicht kaverniert; bei grofien
Knoten dickwandig kaverniert und dann zarte Umgebungsreaktion mog-
lich; aus dem R&/CT diagnostizierbar bei RF+ RA und Zutreffen aller
morphologischen Kriterien, sonst Abkldrung erforderlich. Vorgehen soli-
tirer Rundherd bei RA: < 0,8 cm Verlaufskontrolle, > 0,8-1 cm je nach
Risikofaktoren, Verlaufskontrolle oder Histologie, > 1 c¢m: Histologie, ge-
mif Leitlinien der Gesellschaft fiir Pulmonologie

- Rheumalunge = Fibrose (bis 5 %): UIP-Muster (keine Therapieoption),
meist NSIP-Muster (therapeutische Option bei Milchglasarealen), seltener
LIP, OP (Cave: oft medikamentenassoziiert). Zeichen der sekundiren
PAH (spit). Klinisch langsam, unmerkliche Verschlechterung iiber viele
Monate. DD MTX-Pneumopathie: klinisch Verschlechterung iiber wenige
Wochen; DD atypische Infektion: klinisch Verschlechterung tiber mehre-
re Tage (anamnestisch nicht Dauer der Symptome, sondern Zeitraum des
Crescendo erfragen!). Bei sicherer Rheumalunge MTX nicht unbedingt
kontraindiziert

- MTX-Pneumopathie (80 + 80 Mon. nach Therapiebeginn, 2/100 Pat.-Jah-
re): meist chron. Hypersensitivititsmuster, dann im Setting RA + MTX
recht spezifisch; evtl. NSIP-Muster, dann DD Rheumalunge bildgebend
nicht méglich (anamnestisch bei MTX-Pneumopathie: Verschlechte-
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rungsdynamik iiber einige Wo., Rheumalunge tiber viele Mon., Infekt
iiber mehrere Tage). MTX unbedingt absetzen, absolut kontraindiziert,
Leflunomid ebenso. Meist nach Absetzen gute Prognose. In Einzelfillen
leider Progredienz auch unter anderen Antirheumatika, namentlich TNF-
a-Blockern. Ferner DAD/AIP-Muster, dann sehr ernst

- Luftwegserkrankungen: unklare Préavalenz, haufiger seit konsequenter Im-
munmodulation, also evtl. auch durch chron. Infekte verursacht: grofle
Bronchien: Wandverdickung, leichte Bronchiektasien: mittlere/kleine
Bronchien: Airtrapping, dann erhebliche Luftnot trotz fast normalem ins-
piratorischem CT, demaskiert im exspiratorischen CT. Ferner selten: folli-
kulidres Bronchiolitismuster: echte rheumatische Erkrankung, Vorldufer
der LIP

Systemische Sklerose (> Kap. 9.4):

- UIP-Muster: keine therapeutische Option

- NSIP-Muster (hdufig): bei Milchglas therapeutische Option

- PH (primir durch die sklerosierende Vaskulopathie): normales Paren-
chym, Verbreiterung der zentralen Pulmonalarterien (diskreter Befund!).
Prognose sehr ernst

SLE (> Kap. 9.2):

- Polyserositis

- Alle IP-Muster, evtl. atypisch verteilte Alveolitis

- Pulmonale Hamorrhagie

- Pulmonaler Embolismus insbes. bei assoziiertem Antiphospholipid-Syn-
drom (» Kap. 9.3)

Antisynthetase-Syndrom

- UIP-Muster und NSIP-Muster mit grob fibrosierendem Aspekt. Bei
Milchglas therapeutische Option

Overlap-Syndrome zeigen die Einzelzeichen der zugrunde liegenden Erkran-

kungen

DD interkurrente Pneumonie, Lungenddem z.B. bei renaler Uberwisserung

oder kardial

Emphysem: Uberbliahung, Airtrapping, Bullae. Zentrilobulire, subpleurale

und panlobuldre Parenchymzerstorung: raucherassoziiert

Sarkoidose: lymphatisch verteilte Mikronoduli, Retikulationen im Ober- und

Mittelfeld, hilire und mediastinale Lymphadenopathie mit Aussparung des

Herzrands; selten, aber typisch: Eierschalenhili

Langerhans-Zell-Histiozytose: Kleeblattzysten und Knétchen im Oberfeld:

raucherassoziierte Erkrankung

Atypische Infekte: CMV (Milchglas, Konsolidierung), Preumocystis jirovecii

(diffuses Milchglasmuster mit subpleuraler Aussparung, spéter Zysten, Reti-

kulationen), atypische und typische Mykobakteriosen (Nodi und Kavernen,

peribronchiale Infiltrate, Oberfeldbetonung), Pilze (Infiltrate, Raumforderun-

gen)

5.3.4 CT sternoklavikular

Indikation V.a. SAPHO-Syndrom, wenn Ro. negativ oder inkonklusiv; wegen
krankheitsspezifischem Charakteristikum der Sklerose und pathologischen
Weichteilossifikation einfacher zu interpretieren als die MRT! Nicht bei habituel-
ler Subluxation: klinische Diagnose! Bildgebung ist typischerweise nicht in Provo-
kationsstellung, sodass Ergebnis inkonklusiv.
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Aufnahmetechnik  Feinschichtuntersuchung von 2 cm oberhalb des Jugulum bis
sternokostaler Ansatz der 3. Rippe. Koronare MPR.

Befundung

Sklerose:

- Osteitische Sklerose: flichenhaft unscharf begrenzt in medialem Klaviku-
laende, Manubrium, manubriosternal, in den (ehemals) knorpeligen Rip-
penanteilen - SAPHO-Syndrom (im Gegensatz zur harmonischen peri-
pheren Ossifikation von physiologischen Rippenknorpelanteilen)

- Degenerative Sklerose: schmal bandférmig am Unterpol des medialen
Klavikulaendes, mit Osteophytarthrose

- Umschriebene, dreieckig schmale Sklerose mit geringem Abstand zum
medialen Klavikulaende am Unterpol: Epiphysennekrose — Friedrich-Syn-
drom

- Ausschliefllich der ganzen Klavikula: Osteitis condensans (selten)

Erosionen des Sternoklavikulargelenks - SAPHO-Syndrom; Arthritis: nicht

ungewohnlich bei SpA und Psoriasisarthritis

Manubriosternale leichte Sklerose, Erosionen, ggf. Schwellung, Ankylose —

SpA

Enthesitische Proliferationen sternal, klavikuldr — Psoriasisarthritis oder

SAPHO-Syndrom

Weichteilschwellung

- Gelenkbezogen: Arthritis, Arthrose, SAPHO-Syndrom

- An der Synchondrosis manubriosternalis: SpA, SAPHO-Syndrom

- Um kostosternale Verbindungen, Enthesitis: SAPHO-Syndrom

! Cave: DD: NPL, bakterielle Infektion

Pathologische Bandossifikationen in der Umgebung - SAPHO-Syndrom

Typische Befunde

SAPHO-Syndrom (> Kap. 8.6):

- Osteitische Sklerose (unscharf, breitflichig, in den knorpeligen Rippenan-
teilen nicht nur randstindig, sondern zentral betont), sternoklavikular

- Enthesitische Proliferationen: kleinstbogige, evtl. unscharfe, knocherne
Appositionen manubrial nach intrathorakal > extrathorakal

- Pathologische Weichteilossifkation von Biandern sternoklavikulir, sterno-
kostal

- Ggf. mit sternoklavikuldrer erosiver Arthritis

Arthritis bei anderen rheumatischen Erkrankungen (SpA » Kap. 8.2, Psoria-

sisarthritis > Kap. 8.4)

- Leichte Erosionen sternoklavikular

- Eher Demineralisation

Synchondritis manubriosternalis (SpA)

- Manubriosternale osteitische Sklerose: unscharf begrenzt; eher breit, aber
nicht so breit wie bei SAPHO-Syndrom

- Manubriosternale Erosionen

- Begleitende fokale Weichteilschwellung

- Spéater manubriosternale ankylosesternoklavikuldre Arthrose (haufig,
meist klinisch unbedeutend, manchmal sekundir bei sternoklavikuldrer
habitueller Subluxation, dann schmerzhaft).

- bandférmige zarte Sklerose klavikulir, Osteophyten, ggf. Gerollzysten

Sternoklavikulire habituelle Subluxation (nicht selten, F > M, eher héheres

Lebensalter): bildgebend nicht charakteristisch, ggf. Sekundararthrose, klini-

sche Diagnose
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5.3.5 Magnetresonanztomografie (MRT)

Die MRT bietet eine iiberragende Weichteildarstellung und dariiber hinaus die
Maoglichkeit, frithe Inflammation in einer Phase vor struktureller Knochenzersto-
rung nachzuweisen. Die Untersuchungen miissen auf die Fragestellung genau zu-
geschnitten werden. Degenerative Erkrankungen, verschiedene entziindliche Er-
krankungen und Traumafolgen erfordern jeweils sehr unterschiedliche Untersu-
chungsprotokolle, weswegen die Fragestellungen fiir den Radiologen entspre-
chend aufschlussreich verfasst werden miissen (z.B. undifferenzierte Arthritis bei
4 Mon., Anti-CCP- und RF-negativ; oder ankylosierende Spondylitis, Aktivitit?).
Auflerdem sind die Untersuchungsprotokolle an die unterschiedlichen Gerite
und Gewohnbheiten der Befunder angepasst, sodass hier nur ein Hinweis auf die
Besonderheiten in der Rheumatologie gegeben werden kann. Die Arztekammer
hat Mindestanforderungen herausgegeben, die einzuhalten sind. Die KM-Gabe ist
in der Rheumatologie in der Beurteilung meist sehr hilfreich. Kontraindikationen
sind zu beachten, fiir rheumatologische Fragestellungen besteht meist keine vitale
Ind., daher GFR > 60 ml/min einhalten; fiir zerebrale Gadoliniumablagerungen ist
bisher kein Krankheitswert nachgewiesen, vorsichthalber konnen makrozyklische
Prdparate eingesetzt werden, fiir die diese NW nicht beschrieben ist.

5.3.6 MRT der SI-Gelenke

Die MRT der SI-Gelenke dient in erster Linie zur Erstdiagnose einer rheumati-
schen Sakroiliitis und deren MR-tomografischer Nachweis wurde zusammen mit
dem radiologischen Nachweis (nach modifizierter New-York-Klassifikation) als
Hauptkriterium zur Diagnose einer axialen Spondarthropathie nach ASAS 2009
im sog. bildgebenden Arm definiert. Urspriinglich erhoffte man eine reine Friih-
diagnose der Erkrankung, d.h. man erwartete im zeitlichen Verlauf die Ausbil-
dung einer typischen AS mit allen klinischen und radiologischen Kriterien. Das
hat sich allerdings nicht grundsitzlich bewahrheitet. Ein Teil der Pat. mit MR-to-
mografischer Sakroiliitis schreitet auch in lingeren Zeitrdumen nicht zum kli-
nisch-radiologischen Bild einer AS fort. Ganz aktuell bestehen dariiber hinaus
erste Hinweise auf eine Uberdiagnose durch die MRT der SI-Gelenke. Eine Ursa-
che konnte sein, dass fiir die Definition des positiven MRT von der ASAS aus-
schlieflich das KM-Odem-Signaldquivalent als Kriterium festgelegt wurde, das
freilich unspezifisch ist. Es ist lingst bewiesen, dass das Heranziehen sdmtlicher
bekannter bildmorphologischer Kriterien eine bessere diagnostische Genauigkeit
ergibt.

Die DD einer Sakroiliitis umfasst v.a. und mit allen bildgebenden Verfahren:

e HTI (Hyperostosis triangularis ossis ilii = Osteitis condensans), im jungen
und mittleren Erwachsenenalter sehr hiufig; F > M; nichtentziindlicher Uber-
lastungsschaden, der manchmal durchaus heftig symptomatisch sein kann

o Bakterielle Sakroiliitis (> Kap. 15.10)

e Im hoheren Lebensalter Insuffizienzfrakturen des Os sacrum

e Hyperostose-Syndrom (DISH, » Kap. 11.5.1)

Indikation Entziindlicher Riickenschmerz, V.a. Sakroiliitis bei inkonklusivem
Rontgenbild (°0, °1 oder °2 unilateral nach mod. New York Klassifikation), also
unbedingt vorher rontgen!

Aufnahmetechnik Parakoronare (parallel zur Langsachse d. SWK II) oder koro-
nare und paratransversale (senkrecht zur Liangsachse des SWK II) oder transver-
sale Schichtebenen, mind. eine davon STIR (Short Tau Inversion Recovery) und
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Sydney-Klassifikationskriterien fiir das APS (2004/2006)

Klinisch:

e Thrombosen: > 1 arterielle oder vendse Thrombose ohne andere Ursache

o Schwangerschaftskomplikationen
- Sonst ungeklarter Tod eines normal entwickelten Feten ab der 10. SSW
- Eine oder mehr Frithgeburten vor der 34. SSW aufgrund einer

Eklampsie, Priaeklampsie oder Plazentainsuffizienz
- 3 oder mehr Aborte vor der 10. SSW ohne chromosomale, anatomische
oder hormonelle Ursachen

Serologisch:

e Mittelhohe (> 40 IE/ml) bzw. hohe (> 99. Perzentile des Labortests) Titer
von IgG- oder IgM-Anti-Kardiolipin-AK.

e IgG- oder IgM-AK gegen beta2-Glykoprotein-1 (> 99. Perzentile des
Labortests).

e Positiver Lupus-Antikoagulans-Test nach internationalen Richtlinien.

e Ein serologischer Test wird erst positiv gewertet, wenn er mind. 2 x im
Abstand von mind. 3 Mon. eindeutig positiv war.

e Mehrals 5 J. vor einem klinischen Ereignis durchgefiihrte Testergebnisse
werden nicht berticksichtigt.

Diagnose eines APS bei mind. einem klinischen und einem serologischen Kri-

terium.

Empfehlungen zur Primérprophylaxe bei Pat. mit positiven Anti-Phospholipid-

e Primirprophylaxe (positive Anti-Phospholipid-AK, keine thrombembolische
Komplikationen) nur bei SLE mit Low Dose ASS (LDA), sonst keine Thera-
pie. Ausnahme bei Schwangerschaft und eindeutigen aPL oder auch bei Trip-
le-Positivitit (siehe oben Diagnose/Labor)

o Sekundirprophylaxe (eindeutige Anti-Phospholipid-AK und thrombemboli-
sche Komplikationen) mittels oraler Antikoagulation (INR-Zielwert 2,0-3,0),
in bestimmten Fallen auch in Kombination mit LDA, in ausgesuchten Fillen
auch nur mit LDA

e Abortprophylaxe mit LDA (bereits vor Konzeption) und zusitzlich Heparin
(LMWH) bei eingetretener Schwangerschaft

9.4 Systemische Sklerose (SSc)

Multisystemerkrankung mit Verdickung und Verhirtung der Haut und auch
Fibrosierung der innerer Organe.
Klassifikation der systemischen Sklerodermien:
e Limitiert-kutane systemische Sklerose (1cSSc): akraler Befall, geringe Beteili-
gung innerer Organe, z.B. CREST-Syndrom
o Diffus-kutane systemische Sklerose (dcSSc): Beginn zentral oder proximal,
ausgeprégte innere Organbeteiligung und rasche Progression, meist Scl70+
e Pseudosklerodermien
- Morphea
- Eosinophile Fasziitis
- Chemisch induzierte Formen (PVC, Bleomycin, Silikon)
- Graft-versus-Host Disease
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Atiologie

o Genetische Pridisposition

Toxische oder immunologische Schidigung des Gefidflendothels
Gestortes zelluldres Immunsystem?

Erhohte humorale Immunaktivit4t?

Gesteigerter Kollagenstoffwechsel: Defekt in der Kollagensynthese?

Epidemiologie

o  Weltweit ohne Bevorzugung einer Rasse
e F:M=4:1

e Hauptmanifestationsalter: 30.-50. L].

Klinik und Befund
Hiufig:
e Allgemeinsymptome: Miidigkeit, Abgeschlagenheit (sog. Kollagenoseschlapp-
heit), Animie
e Raynaud-Syndrom (» Kap. 6.32): Frith- und Erstsymptom, oft Jahre vor dem
»eigentlichen® Krankheitsbeginn
e Hautverinderungen:
- Sklerodaktylie: Wurstfinger am Anfang, dann ,,Madonnenfinger® mit
Kontrakturen, Zuspitzung und Nekrosen der Fingerkuppen
- ,Engerwerden® der Haut: Atrophie und zunehmende Fibrosierung, Haut-
falten schlecht abhebbar. Hyper- und Hypopigmentierungen
- Gesichtsverdnderungen: , Tabaksbeutelmund®, Mikrostomie, maskenhaf-
ter Gesichtsausdruck (Fotos von frither mitbringen lassen!), Verkiirzung
des Zungenbindchens
- Subkutane Verkalkungen: stippchenformige, teilweise durch die atro-
phierte Haut hindurchschimmernde Kalkspritzer
e Arthralgien, Myalgien, selten Arthritis: Handschwellung ist fast immer Zei-
chen der 6dematosen Hautbeteiligung und nicht Zeichen einer Synovitis
o Osophagussymptome: Globus, Dysphagie, Retrosternalschmerz, Refluxsym-
ptomatik.

D Schluckstérungen sind hiufig erste Zeichen einer Sklerodermie (» Abb.9.5)!

e Pulmonale Symptome: Dyspnoe, trockener Husten, pleuritischer Thorax-
schmerz

e Kardiale Symptome: Dyspnoe, Herzpalpitationen, Angina pectoris

Selten:

e Gastrointestinale Symptome: Vollegefiihl, Ubelkeit, Krampfe, Malabsorp-
tionszeichen

e Renale Symptome: Hiamaturie, Proteinurie, Niereninfarkte, arterielle Hyper-
tonie, Insuffizienzzeichen

e Sicca-Symptomatik: Keratokonjunktivitis sicca, Xerostomie

e Hypothyreose: Miidigkeit, Adynamie, Uberlappung mit Kollagenoseschlappheit

Diagnose

EULAR/ACR-Klassifikationskriterien der systemischen Sklerose: » Tab.9.2. Bei
einem Score > 9 betrégt die Sensitivitit 91 % und die Spezifitit 92 % fiir Skleroder-
mie. Bei Vorhandensein einer Sklerodaktylie und Fingerfibrose distal der MCP-
Reihe kann die Diagnose bereits gestellt werden.
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Tab.9.2 Klassifikationskriterien der systemischen Sklerose (EULAR/ACR 2013)
[F779-006]

Kriterien Punkte

symmetrische Sklerodermie der Finger proximal der MCP

Hautverdickung Finger (geschwollene Finger)

Hautverdickung Finger (ganzer Finger distal MCP betroffen)

Lasion Fingerkuppe (digitales Ulkus)

Lasion Fingerkuppe (Rattenbissnekrose)

Teleangiektasie

abnorme Kapillarmikroskopie

Lungenbeteiligung (pulmonal-arterielle Hypertonie)

Lungenbeteiligung (interstitielle Lungenerkrankung)

Raynaud-Syndrom

Wl w | NININ N W NN

sklerodermieassoziierte AK (Zentromer, Scl-70, RNA-Polymerase i)

Diese Kriterien sind nicht anwendbar bei (sog. Pseudosklerodermien):
Pat. mit Hautverdickung, die Finger aussparend
Nephrogener Sklerose

Generalisierter Morphea

Eosinophiler Fasziitis

Graft-versus-Host Disease

Diabetischer Cheiroarthropathie

Diabetisches Skler6dem

Skleromyxédem

Erythromyalgie

Porphyrie

Lichen sclerosus

Anamnese: siche klinische Befunde der SSc.

Klinische Befunde der systemischen Sklerose

Raynaud-Syndrom 95 %
Sklerodermie (proximal und peripher) 90 %
Lungenfibrose 60 %
Osophagusmotilititsstérungen 50 %

Myokardfibrose, Perikarditis 40 %

Nierenbeteiligung 35 %

Arthralgien, Arthritis 25 %

Myalgien, Myositis 20 %

Arterielle Hypertonie 20 %

Diinn- und 15 %
Dickdarmbeteiligung



9.4 Systemische Sklerose (SSc) 291

Labor:
e Entziindungsparameter: BSG 1 und CRP 1, Andmie, Hypergammaglobulin-
amie (> Kap. 4.2.1)
e Erhohung von GOT, GPT, AP bei Leberbeteiligung
e Verinderung von Krea, Harnstoff, Harnsiure, Urinstatus mit Sediment, 24-h-
Sammelurin auf Krea-Clearance und Eiweif3 bei Nierenbeteiligung (> Kap. 4.7.2)
e NT-proBNP erhoht bei pulmonal-arterieller Hypertonie
e T3, T4, TSH basal verdndert bei Hypothyreose
e ANA mit unterschiedlichem Muster: in > 90 % positiv
- Zentromer-AK: CREST-Syndrom (limitiert-kutane SSc) in ca. 30 % der
SSc-Pat. positiv. Charakteristisches Fluoreszenzmuster mit Anfirbung der
Chromosomenkreuzungen in ruhenden HEp2-Zellen bzw. der Chromo-
somenanordnung in der Aquatorialplatte bei Zellteilung der HEp2-Zellen
(> Kap. 4.4.2)
- Scl70-AK in ca. 30 % positiv: diffus-kutane Form der SSc, homogen und
nukleoldres Muster (> Kap. 4.4.3)
e Weitere AK mit nukleoldrem Muster: gegen Pm-Scl, Fibrillarin, NOR, RNA-
Polymerase 3 (ca. 30 % der SSc Fille) (> Kap. 4.4.3)
- zur DD (Uberlappungssyndrom): U1-RNP, SS-A/Ro, SS-B/La, Jo-1
R6. Hinde und Fiifle: Akroosteolysen, subkutane Verkalkungen (Thiebierge-
Weissenbach-Syndrom), Weichteilkalzifikationen periartikuldr, die meist schon
Kklinisch sichtbar sind. Ind. zur DD und Frage der Osteomyelitis.
R6. Thorax, HRCT: pulmonal-arterielle Hypertonie (» Abb.9.2), Lungenfibrose
(» Abb.9.3, » Abb.9.4), Infiltrate, Zeichen der interstitiellen Lungenerkrankung
(ILD).

Abb.9.2 HRCT der Lunge: Sklerodermie mit Zeichen der pulmonal-arteriellen Hyper-
tonie [P482]

Sono

e Abdomen: Hepatomegalie, Splenomegalie

o Pleura: Pleuraerguss, basale Lungenfibrose

Arthrosono: Artikulosynovitis, Tenosynovitis zur DD der 6demat6sen Hautver-
anderung (> Kap. 5.5).
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" NSIP-Muster: Sl

% irregulare Retikulation
. Traktionsbronchiektasie, -
"{'&Milchglaszonen

a

Abb.9.4 HRCT: Sklerodermie mit Zeichen der Fibrosierung mit NSIP-Muster (CS) [P482]

Echo: Perikarditis, Myokardfibrose, diastolische Dysfunktion und Rechtsherzbe-
lastung, pulmonal-arterielle Hypertonie (PAH), Klappensklerose mit Vitium.
EKG, Spitpotenziale, 24-h-LZ-EKG:
Herzrhythmusstérungen.
Osophagusmanometrie, -pH-Metrie,
Ro.-Breischluck: Motilititsstorung,
Reflux, Spasmus, Osophagusstarre und
Dilatation (» Abb.9.5).

Lungenfunktionsuntersuchung: Rest-
riktion, CO-Diffusionskapazitit einge-

schrankt.
Kapillarmikroskopie: ' verzogerte
e Stadium I (> Abb.9.6): Kapillardys- ' Kardiapassage

ohne ]

trophie mit Aneurysmen der {
P A Raumforderung ¥

Schlingenscheitel. Kurze, u-formig
geoftnete Schlingen und Stase der
befallenen Kapillaren

e Stadium IT (> Abb.9.7): Megakapil-
laren mit unformigem Aussehen,
Stase und granuldre Blutstrémung.  apb 9.5 R -Breischluck bei Skleroder-
Perlmuttartiger Hintergrund (Wat-  mie: Gsophagusstarre und Dilatation
teschleier) [P482]
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e Stadium III (> Abb.9.8): Hautsklerose mit stark verminderter Kapillardichte,
Megakapillaren mit Zunahme der Unférmigkeit und regressiv verdnderten
Kapillaren. Pigmentdepots im Hintergrund

o Stadium IV (> Abb.9.9): Rarefizierung der Megakapillaren und der regressiv
verdnderten Kapillaren, ausgedehnte gefififreie Zonen. Perlmuttartiger, sehr
blasser Hintergrund mit Pigmentdepots

Abb.9.8 Kapillarmikroskopie bei Sklerodermie Il [M113]
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Abb.9.9 Kapillarmikroskopie bei Sklerodermie IV [M113]

Hautkonsil: zur DD der Sklerodermie, ggf. Hautbiopsie.
Neurokonsil (EMG): Myopathie.

Differenzialdiagnose

e Andere Kollagenosen: SLE (> Kap. 9.2), Dermato-/Polymyositis (> Kap. 9.5),
Sjogren-Syndrom (» Kap. 9.7)

Disseminierte zirkumskripte Sklerodermien
Mischkollagenose (> Kap. 9.6)

CREST-Syndrom (siehe unten: Sonderformen)
Eosinophile Fasziitis

Pseudosklerodermien (siehe unten: Sonderformen)
Sarkoidose: insbes. zur DD einer Lungenfibrose
Amyloidose (» Kap. 12.2.5)

Acrodermatitis chronica atrophicans (» Kap. 15.3)
Porphyria cutanea tarda

Therapie
KG, Ergo: (> Kap. 18.2, b Kap. 18.7) Dosierte Gelenk- und Weichteilmobilisation,
Kontrakturprophylaxe, manuelle Lymphdrainage, Bindegewebsmassage. Haus-
haltstraining, insbes. Vermeiden von kaltem Wasser.
Physik. Ther.: (> Kap. 18.5, » Kap. 18.3) CO,-, Schwefel-, Radon-, Stangerbad. In-
terferenzstrom, stabile Galvanisation, Kurzwellendurchflutung, Infrarotkabine.
Paraffinbidder der Hinde.
Medik. Ther.:
e Therapie der Grunderkrankung: Ein gesichertes Therapiekonzept gibt es nicht!
- GK (rKap. 16.3): Ind. nur bei 6dematdser Schwellung, kardialer, pulmo-
naler und/oder renaler Beteiligung mit Prednisolon 20-50 mg/d
- Basistherapeutika (> Kap. 16.4): Azathioprin 100-150 mg tagl.; MTX 15-
25 mg/Wo.; Mycophenolatmofetil oder Cyclophosphamid bei aktiver
Lungenbeteiligung, insbes. Fibrosierung im HRCT mit sog. NSIP-Muster.
Kleinere Studien mit Tocilizumab 162 mg/Wo. s.c. und Rituximab mit
Besserung von Haut-Score und interstitieller Lungenbeteiligung
o Therapie des Raynaud-Syndroms (> Kap. 6.32):
- Durchblutungsférdernde Externa
- Systemisch Kalziumantagonisten (Nifedipin) 3 x 5 mg/d oder Umstellung
einer RR-Medikation auf hochdosierte Kalziumantagonisten mit z.B. Ver-
apamil 2 x 120 mg ret./d
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- Absetzen einer Betablocker-Medikation

- Phosphodiesterasehemmer wie Sildenafil 3 x 20 mg/d

Therapie der Hautulzera und Rattenbissnekrosen:

- Prostazyklin- oder Prostaglandininfusionen unter entsprechendem Moni-
toring

- Bosentan unter Beachtung der KI

- Bei Superinfektion Antibiotika

- Wundbehandlung mit 4-prozentiger Lidocainlosung

- Phosphodiesterase-III-Hemmer mit antithrombotischen und vasodilatati-
ven Eigenschaften wie Cilostazol 2 x 100 mg/d

Therapieversuche der Kalzinose (sehr schwierig, fehlende Evidenz):

- Bisphosphonate

- Colchicum

- Thiosulfatinjektionen

- Extrakorporale Stof3wellen

Therapie der Darmmotilitatsstorung:

- Domperidon

- Cisaprid 3 x 10 mg/d

Therapie der Refluxerkrankung:

- Antazida

- H,-Blocker

- Protonenpumpenhemmer bis 2 x/d

- 5-HT\a-Rezeptorantagonist Buspiron 20 mg/d

Therapie des Osophagusspasmus:

- Nitroglycerinspray

- Nifedipin 10 mg (Kapsel zerbeiflen und schlucken) bedarfsorientiert

- Autologe Stammzelltransplantation (ASCT): eine der effektivsten Thera-
pien derzeit in der Behandlung der Sklerodermie (Verbesserung der Lun-
genfunktion und HRCT), jedoch sehr nebenwirkungsreich

Prognose

Aufgrund fehlender Aktivitits- und Verlaufsparameter ist der Therapieerfolg
sowie der Verlauf der Erkrankung nicht vorhersehbar.

Bei Herz-, Nieren- und Lungenbeteiligung betrigt die 5-Jahres-Uberlebensra-
te 35-70 %.

Bei Nierenbeteiligung Gefahr einer hypertensiven Krise.

Vielversprechende Ergebnisse tiber eine Stabilisierung der Lungenfibrose
unter Mycophenolatmofetil und Tocilizumab (IL-6 spielt nachweislich eine
Rolle bei der Lungenfibrose).

Sonderformen
CREST-Syndrom

Limitierte Verlaufsform der SSc mit der Symptomkonstellation Kalzinose (C),
Raynaud-Syndrom (R), Osophagus-Motilititsstérung (E), Sklerodaktylie (S) und
Teleangiektasie (T).

Epidemiologie

Erstmanifestation: 50. L]J.
F:M=8:1
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Klinik und Befund

e Kalzinose: weiflliche, kutane Knoten an Fingerspitzen und druckbelasteten
Stellen

e Raynaud-Syndrom: sehr ausgeprégt als Frithsymptom

o Osophagusmotilititsstérung: sehr hiufig nachweisbar

e Sklerodaktylie: Fingerkuppennekrosen, Hand- und Gesichtsbefall. Ausspa-
rung von Ellenbogen und Stamm

e Teleangiektasie: am gesamten Korper und Schleimhduten

e Wichtigster Prognosefaktor: Entwicklung einer PAH (ohne ILD wie bei der
diffus-kutanen SSc) in ca. 10-15 % der Pat.

Diagnose

e Anamnese: siehe klinische Befunde des CREST-Syndroms (limitiert-kutane
SSc).

Klinische Befunde des CREST-Syndroms

Raynaud-Syndrom 100 %
Sklerodermie (Gesicht und peripher) 100 %
Sklerodaktylie 100 %
Rattenbissnekrosen 60 %
Osophagusmotilititsstérungen 60 %

Akroosteolysen, Kalzinose 50 %

Teleangiektasien 50 %

Lungenfibrose 20 %

Nieren-5 %

beteiligung

Herz- 5%

beteiligung

e Labor: Anti-Zentromer-AK auf HEp2-Zellen in > 90 % positiv (hochcharak-
teristisch). Entziindungsparameter wie SSc.

o Kapillarmikroskopie: Megakapillaren mit unférmigen Schlingen und granu-
lirer Stromung wie bei Sklerodermie. Gefifiektasien und perlmuttartiger
Schleier (» Abb.9.10).

e Organdiagnostik und Therapie: wie SSc.

Abb.9.10 Kapillarmikroskopie bei CREST-Syndrom [M113]
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Prognose

o Deutlich giinstiger als bei diffus-kutanen SSc.

e Assoziation des CREST-Syndroms mit primar bilidrer Zirrhose.

e Hautverkalkungen kénnen auch bei anderen Kollagenosen (Dermatomyosi-
tis) vorkommen.

Eosinophile Fasziitis (Syn.: Shulman-Syndrom)
Sonderform der Sklerodermie mit dominierender Beteiligung der Muskelfaszien
und fehlender Organbeteiligung.

Klinik und Befund

e Allgemeinsymptome: Fieber, Abgeschlagenheit, Gewichtsverlust, Lymphome

o Arthralgien, Myalgien: myalgiformer Druckschmerz an oberer und unterer
Extremitit mit progredienter Bewegungseinschrinkung der Hinde und Fiif3e

e Karpaltunnelsyndrom, Flexionskontraktur der Hande

e Kein Raynaud-Syndrom, kein Hinweis fiir Beteiligung innerer Organe

Diagnose

e Anamnese: myalgiformer Druckschmerz bei SSc sollte daran denken lassen.

e Labor: eosinophilie, polyklonale y-Globulin-Erh6hung, zirkulierende Im-
munkomplexe. ANA und RF negativ.

o Haut-Muskel-Biopsie: Rundzellinfiltrate, Fibrose, Eosinophilie. Die Haut-
Muskel-Biopsie muf3 zur Diagnosesicherung Faszienanteile enthalten!

e Neoplasiesuche: Ro.-Thorax, Abdomen-Sono, KM-Biopsie, Gastroskopie,
Koloskopie. Koinzidenz mit malignen Tumoren méglich! Bei Eosinophilie
immer an Tumor denken!

Therapie
e Zuriickhaltend, da Spontanremissionen vorkommen!
e GK (»Kap. 16.3): Prednisolon 20-50 mg/ fithren zur raschen Besserung

Pseudosklerodermien

Sklerodermieartige Krankheitsbilder, die durch verschiedene Chemikalien verur-

sacht werden:

e Polyvinylchlorid-Erkrankung: Polyvinylchloriddimpfe am Arbeitsplatz. Zu-
sammenarbeit mit Arbeitsmediziner

e Toxisches Speisedlsyndrom: Verunreinigung von Rapsol (Stidspanien 1981)

¢ Eosinophilie-Myalgie-Syndrom: Verunreinigung in der Herstellung von L-
Tryptophan

o Silikonarthropathie: Silikon- oder Paraffininstillation von Mammaplastiken.
Latenzzeit sehr unterschiedlich (bis zu 20 J.)
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Therapie

Ther. der Arthropathie/Myopathie:

e KaG, Ergo: (> Kap. 18) funktionelle Bewegungsther., PNF-Techniken, Weich-
teiltechniken, Gangschule, Riickenschule, Trainingsther., Haushaltstraining,
Massagen

o Psychosomatik: autogenes Training, progressive Muskelrelaxation nach Ja-
cobson, Krankheitsbewiltigung

o Physik. Ther.: Akutstadium = Kryo-Applikationen, chron. Stadium = milde
Wirme

e Medik. Ther.: NSAR nur bedarfsorientiert. ,,Basisther.“ sind Virostatika, An-
tibiotika, Antimykotika. 7S-Immunglobuline

Bei jeder reaktiven Arthritis ist an eine HIV-Infektion zu denken!
InfektiGse, parainfektiose und autoimmune Phianomene tiberlagern sich
bei der AIDS-Arthritis immer, sodass oft eine genaue Zuordnung nicht
getroffen werden kann!

Unter antiretroviraler Ther. kann es zu schwerer Myopathie mit Mus-
kelschmerzen und Muskelsteifigkeit kommen!

15.10 Bakterielle Spondylitis und Sakroiliitis

Klaus M. Peters und Thomas Bitsch

Osteomyelitis eines Wirbelkdrpers bzw. Sakroiliitis durch unspezifische oder spe-
zifische Erreger.
o Spondylodiszitis: Entziindung der Bandscheibe und der benachbarten

Grund- und Deckplatten
o Spondylitis migrans: subligamentire Ausbreitung der Infektion ohne Abs-
zessbildung

Atiologie

In 50 % der Fille gehen der Spondylodiszitis wirbelkérperferne bakterielle Infekte

voraus, v.a. im Bereich des Bauchraums, Beckens und Urogenitaltrakts (septische

Aborte, postpartale Infektionen, Pyelonephritiden usw.). Der hidufigste Erreger

der unspezifischen Spondylodiszitis ist Staphylococcus aureus (30-40 %), gefolgt

von Streptokokken, Salmonellen und E. coli. Spezifische Infektionen werden in der

Regel durch Mycobacterium tuberculosis verursacht. Eine luetische Spondylodiszitis

stellt eine Raritét dar.

o Staphylococcus aureus, Streptokokkus viridans. Salmonellen, Enterokokken, Pseu-
domonas, Brucellen

e Endogen: himatogen

e Exogen: Nukleotomie, Diskografie, Chemonukleolyse

e Tuberkulos

Das bevorzugte Alter liegt zwischen 50 und 60 Jahren. In 10 % der Fille sind die

Pat. jiinger als 30 Jahre.

Morphologisch unterscheidet sich das Bild einer unspezifischen Spondylodiszitis

nicht von dem einer unspezifischen Osteomyelitis im Bereich der langen R6hren-

knochen. Dennoch bestehen folgende behandlungsrelevante Unterschiede zwi-

schen Osteomyelitis und Spondylodiszitis:



496 15 Infektiose Arthritis und Spondylitis

o Keine chron. Verldufe bei der unspezifischen Spondylodiszitis

e Endogene Form der Spondylodiszitis durch himatogene Keimaussaat domi-
nierend

o Hoherer Anteil tuberkuldser Infektionen bei der Spondylodiszitis

e Hiufiger Notfallsituationen bei der Spondylodiszitis durch neurologische
Komplikationen

Klinik und Befund

e Rund zwei Drittel aller Spondylodiszitiden sind in der LWS und der unteren
BWS lokalisiert.

e Die HWS ist in weniger als 5 % betroffen.

e 1In 10 % der Fille sind mehrere, in der Regel benachbarte Bewegungssegmente
gleichzeitig befallen (Mehretagen-Spondylodiszitis).

Der Grofiteil der Pat. weist gerade im Friihstadium eine sehr uncharakteristische

klinische Symptomatik auf. Im Vordergrund stehen belastungsabhéngige Riicken-

schmerzen. Im Gegensatz zu degenerativen WS-Erkrankungen treten Schmerzen

auch nachts und in Ruhe auf. Weitere Symptome sind subfebrile bis febrile Tem-

peraturen, Miidigkeit und Gewichtsverlust.

o Lokalisierter Wirbelsdulenschmerz: Spontan-, Druck- und Stauchungs-
schmerz

o SIG-Provokationstest positiv

o Sakroiliitiszeichen: Lumboischialgien, oft Gesaf3-Hiift-Schmerzen unter-

schiedlicher Schmerzintensitét. Diskrete Symptome bei subakutem Verlauf,

unertrigliche immobilisierende Schmerzen bei akutem Verlauf

Schmerzprovokation durch korperliche Belastung

Schonhaltung, Steithaltung der WS

Dumpfer Nachtschmerz

Pseudo-Gower-Zeichen positiv: Pat. kann sich nach Vorniiberneigen nur mit

Miihe und Abstiitzen mit den Hédnden auf den Oberschenkeln wieder auf-

richten

o Akute Form: schweres Krankheitsgefiihl mit septischen Temperaturen

e Chron. Form: Miidigkeit, Gewichtsverlust und subfebrile Temperaturen

o Neurologische Ausfille und Miktionsstorungen bei schleichend-progredien-
ter Verlaufsform in 30-40 %: giirtel- oder halbgiirtelfsrmige Schmerzen bei
Befall der BWS, positives Laségue-Zeichen oder positives Femoralisdeh-
nungszeichen bei LWS-Befall

In 13-26 % der Fille ist der Verlauf der Spondylodiszitis nicht schleichend progre-

dient, sondern hochakut mit septischem Krankheitsgeschehen:

e Schiittelfrost

e Steiler Temperaturanstieg

e Rasch progrediente Lihmungserscheinungen bis zur Ausbildung einer in-
kompletten oder kompletten Para- oder Tetraplegie

D Die septische Form der Spondylodiszitis stellt eine Notfallsituation dar!

Bei intraspinaler Abszessbildung kann es neben direkten druckbedingten neuro-
logischen Ausfallserscheinungen auch zu einer meningitischen Reizung kommen.
Moglich sind ebenfalls Symptome vonseiten benachbarter Organe wie Schlucksto-
rungen bei retropharyngealem Abszess oder die Entwicklung eines paralytischen
Ileus bei retroperitonealer Abszedierung.
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Diagnose

Aufgrund der Hiufigkeit des zentralen Symptomes Riickenschmerz und des
schleichenden Verlaufes wird die Spondylodiszitis haufig erst verspitet, d.h. 3-6
Monate nach Auftreten der ersten Symptome diagnostiziert. Da das Ausmaf} der
WK-Destruktion und das damit verbundene Risiko der neurologischen Ausfalls-
erscheinungen abhéngig von der Zeit ist, die bis zur Diagnosestellung bzw. zum
Therapiebeginn verstreicht, sollte bei der Abklarung jedes Riickenschmerzes be-
reits frithzeitig eine Spondylodiszitis in die differenzialdiagnostischen Uberlegun-
gen mit einbezogen werden.

Anamnese

e Vorausgegangener bakterieller Infekt: jede pyogene Erkrankung kann Pri-
marherd sein.

e Vorausgegangene therapeutische Eingriffe: Grenzstrangblockade, Peridural-
andsthesie, Lumbalpunktion.

e Pridisposition: Diabetes mellitus, Autoimmunerkrankungen, Alkoholismus,
Erkrankungen des Beckens, Bauchraums und Urogenitaltrakts.

e Tuberkuloseanamnese.

Labor

e BSG- und CRP-Erhéhung, Leukozytose
! Blutkulturen mehrmals abnehmen!

e Eine tuberkulose Spondylitis weist keine laborchemischen Charakteristika
auf. Die entziindliche Aktivitdt ist in der Regel nur geringgradig: maf3ig er-
hohte BSG, nur selten Leukozytose, dafiir haufiger Lymphozytose. Spezifische
Marker zur Unterscheidung einer spezifischen von einer unspezifischen In-
fektion existieren bisher nicht. Neopterin scheint ein hilfreicher Marker fiir
tuberkuldse Knocheninfektionen zu sein und insbes. fir Monitoring einer
Tuberkulostatikather. Persistierend erhohte Neopterin-Spiegel wihrend der
Ther. konnen ein Hinweis fiir eine Resistenz der Mykobakterien (z.B. Myco-
bacterium avium intracellulare) sein (> Tab. 15.3).

Tab. 15.3 Sensitivitdt und diagnostische Spezifitat von Entziindungsparame-
tern bei Spondylodiszitis?

Laborparameter Sensitivitat (%) Diagnostische Spezifitat (%)
BSG 83 43
CRP 75 71
PMN-Elastase 67 81
Neopterin 75 78
Leukozytenzahl 18 90

a Nach Eysel und Peters 1997

e Quantiferon-Test (> Kap. 4.3)
e Sputum, Magensaft, Urin auf siurefeste Staibchen. Mikroskopie und Kultur

Bildgebung
e R0.-WS: reaktionslose Diskushéhenabnahme + Spondyloretrolisthesis + vor-
dere Wirbelkantenerosion. Unscharfe Abschlussplatten, Wirbelkantenab-

497
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schmelzung mit anguldrer Kyphose und verinderter Wirbelkérperform

(= Gibbus). Sequester sprechen fiir Tbc!

- Reparationszeichen: Glattung und Scharfkonturierung der Defekte, peri-
fokale Spongiosasklerose, Reparationsosteophyten, knocherne Wirbelver-
blockung.

e R&.-Beckeniibersicht: erste pathologische Veranderungen nach 2-3 Wo.

- Destruktive Verdnderungen an Gelenkkonturen und subchondral: un-
scharfe Spongiosastruktur, Gelenkspaltverschmalerung, Erosionen

- Reparationsphase und Stabilisierungsphase: subchondrale Spongiosaskle-
rose

- Narbenstadium: partielle oder totale knocherne Ankylose. Verknoche-
rung der vorderen Gelenkkapsel an oberer Umschlagstelle = Sternzeichen

e CT WS: Schichtuntersuchung seitlich dient zur genauen ,,quantitativen® Be-
urteilung der Infektion (weitere entziindliche Erosionen kénnen noch sicht-
bar werden!): unscharf begrenzte Abschlussplatten und Konturdefekte mit/
ohne Sequester und Osteolysen. Schichtuntersuchung mit Nachweis von Se-
questern macht spezifische Spondylitis wahrscheinlicher als unspezifisch-bak-
terielle Infektion.

e CT ISG: Schichtuntersuchung zum Sequesternachweis sehr wichtig. Seques-
ter und atypische Weichteilzeichen (kriimelige, pastenformige Kalkschatten)

im kleinen Becken (Abszess) sprechen fiir spezifische Sakroiliitis.

Radiologische Zeichen einer Spondylodiszitis

(> Tab. 15.4)

e Erosionen der beteiligten Grund- und Deckplatten

e Reaktionslose Erniedrigung des Zwischenwirbelraums

e Zunehmende keilférmige Deformitit des/der betroffenen WK (angulare
Kyphose) (> Abb. 15.2)

e Verbreiteter Weichteilschatten (z.B. verbreiterter Psoasschatten bei der
LWS-Aufnahme a.p.) aufgrund einer paraspinalen Abszessbildung.

e Als Reparationszeichen gelten eine zunehmende Glattung und Scharfkon-
turierung der Defekte, eine perifokale Spongiosasklerose sowie die Ausbil-
dung von Reparationsosteophyten bis zur Verblockung der betroffenen

Tab. 15.4 Radiologische Stadien der Spondylodiszitis?

Stadium | radiologisch darstellbare Erniedrigung des Zwischenwirbelraums als
Folge der Entztindung der Bandscheibe

Stadium Il Erosionen der angrenzenden WK-Deck- und -Grundplatten bei fort-
schreitender Entztindung (» Abb. 15.3, » Abb. 15.4)

Stadium Ill | Entwicklung einer kyphotischen, z.T. auch skoliotischen Deformierung
der WS aufgrund fortschreitender entzindlicher Veranderungen

Stadium IV | knécherne Fusion des entziindeten Wirbelsaulenbereichs infolge re-
aktiver Knochenanbauten

a Nach Eysel und Peters 1997

e Szinti.: Methode der Wahl zum Frithnachweis einer Infektion (3-Phasen-
Szinti) mit Sensitivitdt von 90 % und Spezifitit von 78 %. Eine sichere DD zu
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Abschluss-
platten-
Erosionen

-

a‘!ﬁ

Abb.15.3 Roéntgenzeichen einer Spondy-

Abb.15.2 Réntgen: fortgeschrittene litis [P482]

Spondylodiszitis LWK 1 und 2 [P483]

tumorbedingten oder aktiven dege- Osteitiszone im | Pravertebraler
nerativen Verdnderungen der WS oesaliat ) Abszes?,l
ist allerdings nicht moglich. Die \ MESY \ J
Ind. beschrinkt sich im Wesentli- ‘e ,] | 4
chen auf die Suche weiterer osteo- Ll

myelitischer Herde innerhalb und
auflerhalb der WS (z.B. Mehreta-
genspondylodiszitis, multifokale
Osteomyelitis).

e CT, MRT: zur DD. Ausmaf der
WK-Destruktion. Abszedierung,
paravertebrale Weichteile. Einen-
gung des Spinalkanals. CT-gesteu-
erte Feinnadelpunktion als wichti-
ger Platz in der Diagnostik (Keim-
nachweis!). Sensitivitit der MRT
96 % und Spezifitit 92 %.

e WK-, SIG-Punktion: in LA unter Abb. 15.4 MRT einer Spondylitis [P482]
BV-Kontrolle (ggf. CT-gesteuert). a) STIR (Short Tau Inversion Recovery)
Aspirationsfliissigkeit und Biopsie b) T1
zur Histologie und Bakteriologie (in
nur 50 % der Fille Erregernachweis). Stanz-Biopsien aus WK sind bei tuber-
kuléser Spondylitis in 80 % der Falle positiv!

Differenzialdiagnose

o Degenerative WS-Erkrankungen (> Kap. 11)
Wirbelsidulentumoren

Spondylitis ankylosans und andere Spondyloarthritiden (» Kap. 8)
Scheuermann-Krankheit (> Kap. 5.2.3)

Destruktive Spondylarthropathie z.B. bei Himodialysepat.
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e Spondylosclerosis hemispherica: supradiskale, im vorderen und mittleren
WK-Drittel gelegene, obligatorisch kuppel- oder helmférmige konvexe WK-
Verdichtung. In 80 % der Falle mit umschriebener Ossifikation des vorderen
Langsbands assoziiert

Therapie

Konservative Therapie

Konservative Ther. erfolgt v.a. in frithen Stadien ohne gréflere knocherne Dest-

ruktionen und ohne das Vorliegen neurologischer Ausfille. Grundprinzip ist Ru-

higstellung des betroffenen Wirbelsdulenabschnitts sowie eine meist mehrmonati-
ge Antibiotikather.

o Indikation zur konservativen Ther.: frisches Stadium ohne gréflere Destruk-
tionen. Keine neurologischen Ausfille.

e Allgemeine Mafinahmen: Immobilisation bis zu 6 Wo. Dauer nach Ausmafd
der knéchernen Destruktion. Bei HWS-Befall, oberer und mittlerer BWS
auch mit ausgedehnteren WK-Defekten Mobilisation mit Orthese méglich.
Bei BSG- und CRP-Riickgang (1 x/Wo. Kontrolle) und deutlicher Schmerzre-
duktion Anlage eines Korsetts und vorsichtige Mobilisation. Bei Spondylodis-
zitis im thorakolumbalen Ubergang oder im Bereich der mittleren LWS soll-
ten Pat. mit grofleren Defekten bis zum radiologischen Nachweis einer begin-
nenden knéchernen Durchbauung, d.h. in der Regel mind. 6 Wo., liegend be-
handelt werden.

e Medik. Ther.: Behandlungsbeginn in der Regel parenteral, mdoglichst nach
Erreger- und Resistenzaustestung. Umstellung auf orale Ther. nach 1-2 Wo.
Behandlungsdauer bis zur Normalisierung der Entzindungsparameter, meist
1-2 Mon.

- Bei Tbc: 4-Fach-Kombinationsther. (INH + RMP + PZA + SM) fiir
2 Mon.; INH + RMP fiir 4 Mon. (» Tab.15.2)

- Bei unspezifischer Spondylitis: parenterale Antibiose mit Piperacillin/Ta-
zobactam i.v. (3 x 2,5 g) als Initialther., anschlieend nach Antibiogramm
fiir mind. 4-6 Wo. Nachbehandlung p.o fiir mehrere Wo. je nach Ausmafd
der Infektion.

e Orthopidietechnik: Korsettversorgung je nach Ausmafd der Infektion bis zu
2 Jahren. Bei Anstieg der BSG erneute Ruhigstellung im Korsett.

9 Die Orthese sollte die WS reklinieren, um die Kraftiibertragung iiber die
Wirbelbogengelenke zu leiten und damit die ventralen, von der Entziindung
bevorzugt betroffenen WS-Abschnitte zu entlasten!

e Ré.-Kontrolle alle 6 Mon.: knécherne Durchbauung an HWS 3-6 Mon.,
BWS 6 Mon. und LWS ca. 7 Mon. Fusionsrate bei konservativer Ther. 50-
80 %.

Operative Therapie

¢ Indikation zur operativen Ther.: septische Temperaturen iiber 14 Tage trotz
Antibiose. Schwere WK-Destruktion. Neurologische Ausfélle. Abszedierung.
Heftige Schmerzsymptomatik.

e OP: ventrodorsale OP, Herdausraumung und Spondylodese mit autologem,
moglichst bikortikalem Beckenkammspann. Somit Vermeidung von Defor-
mitdten und deutlich verkiirzte Immobilisation.
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D e Bei persistierenden Riickenschmerzen immer an Spondylitis denken!
o Die bakterielle Sakroiliitis zeichnet sich durch tiefgreifendere Zersto-
rungen gegeniiber der entziindlich-rheumatischen Sakroiliitis aus!
o Bei schleichender Sakroiliitis kénnen Zeichen der Reparation und An-
kylose im Vordergrund stehen: DD Spondylitis ankylosans!

15.11 Osteomyelitis

Klaus M. Peters

Osteomyelitis: Infektion von Knochen und Knochenmark durch Bakterien, Pilze
oder Viren. Die Erkrankung ist eng an die Abwehrlage des Organismus und die
Vaskularisation des Knochengewebes gekoppelt.

Unterschiede:

e Himatogene (endogene) Osteomyelitis, bevorzugt im Kindesalter auftretend.
e Posttraumatische (exogene) Osteomyelitis.

o Osteomyelitis bei peripherer arterieller Verschlusskrankheit (pAVK).

Akute Formen sind von chron. Formen (Knocheninfektion linger als 6 Wo.) zu
unterscheiden.

Atiologie

Die hamatogene Osteomyelitis stellt die septische Metastase eines infektiésen

Herds an anderer Stelle des Organismus dar:

e Bei Sduglingen: Nabelschnurinfektionen, eitrige Pyrodermien, Pemphigus,
odontogene Entziindungen.

o BeiJugendlichen und Erwachsenen: Furunkulose, Angina tonsillaris, Otitis
media, Pneumonien, Mastitis, groflere Abszesse, Thrombophlebitiden, Pylo-
nephritiden sowie selten Bisse von Haustieren und Insektenstiche.

o Auch eine infizierte Totalendoprothese kann Ausgangsquelle fiir eine septi-
sche Streuung sein.

Die posttraumatische Osteomyelitis ist charakterisiert durch die Inokulation von

Umgebungsbakterien in den periostalen bzw. endostalen Bereich durch chirurgi-

sche Verfahren bzw. offene Frakturen (fortgeleitete Osteomyelitis). Besondere

Bedeutung haben iatrogen eingebrachte Biomaterialien bzw. Osteosynthesemate-

rialien!

Die Osteomyelitis bei pAVK findet sich typischerweise an der unteren Extremitit.

Der diabetische Fufd entsteht als kombinierte Folge einer Neuropathie, Mikroan-

giopathie und einer pAVK. Initial besteht in der Regel ein Hautulkus. Bei allge-

mein schlechter Abwehrlage bzw. schlechter Perfusion breiten sich Erreger zu-
nichst im Weichteilgewebe aus und befallen schliefSlich auch den Knochen.

Der hiufigste Erreger bei der Osteomyelitis ist Staphylococcus aureus. In Abhéngig-

keit vom Patientenalter, Begleiterkrankungen und Immunstatus kénnen andere

Erreger dominieren:

e Streptokokken der Gruppe B bei Neugeborenen

o Haemophilus influenzae bei Kindern

e Anaerobier bei Diabetikern

o Salmonellen bei vorbestehenden Hamoglobinopathien

D Staphylococcus epidermidis spielt eine fithrende Rolle bei Infektionen im Zu-
sammenhang mit Biomaterialien. Mischinfektion in bis zu 75 %!
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