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ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund Die Chronische Nicht Bakterielle Osteomyelitis
(CNO) ist eine chronisch-entziindliche Skeletterkrankung ins-
besondere des Kindes- und Jugendalters, die hdufig erst ver-
z6gert diagnostiziert wird. Mit Hilfe der Ganzkorper-MRT ist
eine friihzeitige Diagnose dieser Erkrankung in vielen Féllen
maoglich. Da die Kinder und Jugendlichen initial hdufig mit un-
spezifischen Beschwerden im ambulanten Bereich zur radiolo-
gischen Diagnostik kommen, sollte jede/r Radiolog/in grund-
legende Kenntnisse zu diesem komplexen Krankheitsbild
besitzen.

Methode In dieser Ubersichtsarbeit werden die Grundlagen
und aktuellen Erkenntnisse zur Erkrankung diskutiert. Auch
ungewdhnliche Verldufe werden vorgestellt.

Ergebnisse und Schlussfolgerungen Unter Kenntnis der
réntgenologischen und MR-tomographischen Charakteristika

der meist multifokalen Knochenherde ist die Diagnose einer

CNO in vielen Féllen zuverldssig moglich. Dabei spielt insbe-

sondere der frithzeitige Einsatz der Ganzk&rper-MRT eine

wichtige Rolle. Dadurch kénnen Therapieverzégerungen und

sich daraus ergebende Komplikationen vermindert und die

Anzahl unnétiger Biopsien zur Diagnosefindung reduziert

werden.

Kernaussagen:

= Die CNO ist eine chronisch entziindliche Skeletterkran-
kung vor allem von Kindern und Jugendlichen, deren
Haufigkeit lange Zeit unterschatzt wurde.

= Fir die Diagnostik sind die Lokalisation der Herde v. a. in
Metaphysen und metaphysen-dquivalenten Regionen
sowie das Verteilungsmuster der klinisch oft okkulten
Lasionen ausschlaggebend.

= Die Ganzkorper-MRT spielt eine wichtige Rolle im diagnos-
tischen Ablauf, da sie das charakteristische Verteilungs-
muster der Lasionen aufzeigt und zur Diagnosesicherung
beitragt.

= Durch eine differenzierte radiologische Diagnostik kann
die Anzahl an Biopsien verringert werden und kénnen
Langzeitfolgen der Erkrankung durch eine friihzeitige
Diagnose und Therapieeinleitung reduziert werden.

ABSTRACT

Background Chronic non-bacterial osteomyelitis (CNO) is a
chronic inflammatory skeletal disease that affects particularly
children and adolescents and is often diagnosed with a delay.
With whole-body MRI, early diagnosis of this disease is possible
in many cases. Since children and adolescents frequently pres-
ent with non-specific complaints for outpatient radiological
diagnosis, every radiologist should have basic knowledge of
this complex clinical picture.

Materials In this review the basics and current findings re-
garding the disease are discussed. Unusual courses are also
presented.

Results and Conclusion With knowledge of the radiographic
and MR tomographic characteristics of the mostly multifocal
bone lesions, the diagnosis of CNO can be reliably made in
many cases. In particular, the early use of whole-body MRI
plays an important role. Thus, therapeutic delays and result-
ing complications and the number of unnecessary biopsies
for diagnosis can be reduced.
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Einleitung

Die Chronische Nicht Bakterielle Osteomyelitis (CNO) bezeichnet
eine aseptische Knochenentziindung, die bevorzugt bei Kindern
und Jugendlichen auftritt und durch autoinflammatorische
Mechanismen ausgeldst wird [1]. Die Beschwerden sind haufig
unspezifisch und die Latenz zwischen Beschwerdebeginn und Di-
agnosestellung wird in gréReren Studien mit bis zu 12 Monaten
und langer angegeben [2-4]. Die Radiologie ist eine der ersten
Anlaufstellen, wenn es um die Abklarung unklarer muskuloskelet-
taler Beschwerden geht. In der Diagnostik der CNO fallt der Bild-
gebung eine Schliisselrolle zu, da bei charakteristischen Befunden
friihzeitig an das Vorliegen einer CNO gedacht werden sollte und
damit eine wichtige Weichenstellung fiir die weitere Diagnostik
und Therapie der Patientinnen und Patienten erfolgen kann. Da
die betroffenen Kinder und Jugendlichen primar haufig in ambu-
lanten und nicht kinderradiologisch spezialisierten Bereichen
gesehen werden, sind Kenntnisse (iber diese Erkrankung fiir jede
Radiologin/jeden Radiologen von groRer Bedeutung. Die letzten
Jahre haben gezeigt, dass die CNO weitaus haufiger vorkommt
als urspriinglich angenommen, teilweise werden Haufigkeiten be-
schrieben, die im Bereich der infektiosen hdmatogenen Osteomy-
elitis liegen [5]. Dies ist nicht zuletzt auch ein Verdienst der Radio-
logie, da durch den zunehmenden Einsatz der Ganzkérper-MRT
spezifische Verteilungsmuster der CNO aufgezeigt werden kon-
nen, die eine eindeutige und frithzeitige Diagnose zulassen [6, 7].

In der folgenden Ubersichtsarbeit werden die bildmorphologi-
schen Merkmale der CNO naher erldutert und die aktuellen Ent-
wicklungen in der Diagnostik dargelegt. Dabei werden auch unge-
wohnliche Verlaufe und wichtige Differenzialdiagnosen gezeigt,
sowie der Stellenwert der histologischen Diagnosesicherung dis-
kutiert. Das Ziel ist es, dem Leser/der Leserin zu verdeutlichen,
dass diese Erkrankung in der differenzialdiagnostischen Abklérung
unklarer Knochenverdnderungen bei Kindern und Jugendlichen
regelhaft mit in Betracht gezogen werden muss, um unnétige
Therapieverzogerungen oder invasive diagnostische Eingriffe und
sich daraus ableitende Komplikationen zu vermeiden.

Grundlagen

Definition
Die CNO ist keine neue Erkrankung, es gibt sie wahrscheinlich
schon genauso lange wie es infektiose Knochenerkrankungen
gibt. Zumindest lassen radiologische, klinische und auch histopa-
thologische Beschreibungen der Plasmazellenosteomyelitis oder
der chronisch sklerosierenden Osteomyelitis Garré an Verlaufsfor-
men einer nicht bakteriellen Osteomyelitis denken [8]. Auch der
Begriff der diffusen sklerosierenden Osteomyelitis der Mandibula
bezeichnet eine nicht bakterielle Osteomyelitis in einer charakte-
ristischen Lokalisation der CNO. GroBe klinisch-radiologische
Uberschneidungen gibt es mit der infantilen kortikalen Hyperos-
tose, der sogenannten Caffey-Silverman-Erkrankung [9, 10].

Die Erstbeschreibung einer CNO wird dem schweizer Padiater
und Radiologen Andres Giedion zugeschrieben, der 1972 tber
eine subakute chronische symmetrische Osteomyelitis bei vier

Kindern berichtete [11]. Der bei Diagnosestellung meist bereits
chronische Verlauf, die Multifokalitdt und die Rezidivneigung der
Erkrankung fihrten 1978 zur Krankheitsbezeichnung der Chro-
nisch Rekurrierenden Multifokalen Osteomyeltis (CRMO) durch
Probst, eine Bezeichnung, die auch heute noch gdngig verwendet
wird [12].

Da die Erkrankung auch unifokal und einseitig auftreten kann,
wurde der Begriff der CRMO in den letzten Jahren durch die allge-
meinere Bezeichnung CNO abgel6st [13]. Ebenfalls Verwendung
findet aktuell der Begriff NBO (Nicht Bakterielle Osteitis) [14].
Aufgrund der sehr variablen klinischen und bildmorphologischen
Befunde ist die Diagnose einer CNO hinsichtlich der Abgrenzung
zu anderen entziindlichen und tumordsen Skeletterkrankungen
eine Ausschlussdiagnose.

Atiologie und Pathogenese

Die CNO ist eine sterile Knochenentziindung, die durch autoin-
flammatorische Mechanismen ausgel&st wird. Pathophysiolo-
gisch geht man von einer Imbalance zwischen pro- und anti-
inflammatorischen Zytokinen aus. Die erhohten Spiegel an pro-
inflammatorischen Zytokinen wie IL1, IL6 und TNF a fiihren zu
einer Osteoklastenaktivierung und einer dadurch induzierten
Knochenresorption [15, 16]. Ahnliche Knochenverdnderungen
werden auch bei seltenen monogenetischen autoinflammatori-
schen Erkrankungen wie dem Majeed-Syndrom oder einem ange-
borenen IL1-Rezeptor Antagonisten Defizit (DIRA) gefunden [17,
18]. Dies und die Beobachtung, dass bei vielen Patientinnen und
Patienten chronisch entziindliche Erkrankungen verschiedener
Organsysteme in bis zu 50 % bei Verwandten ersten oder zweiten
Grades vorliegen, legt eine genetische Ursache der CNO nahe
[13].

Epidemiologie und Klinik

Die CNO ist eine vorwiegende Erkrankung im Kindes- und Jugend-
alter. Das mittlere Erkrankungsalter wird mit 10 Jahren angege-
ben und Médchen sind etwa doppelt so hdufig betroffen wie
Jungen [2, 19]. Die fiir Deutschland 2011 erhobene Inzidenz von
0,4 pro 100000 Kinder pro Jahr ist aktuell sicherlich deutlich hther
[20]. Dies liegt unter anderem auch an den Fortschritten der bild-
gebenden Diagnostik und dem zunehmenden Einsatz der Ganz-
korper-MRT.

Klinisch prasentieren sich die Patientinnen und Patienten meist
mit Knochen- oder Gelenkschmerzen, die haufig auch nachts
auftreten. Der Allgemeinzustand ist in der Regel gut, Fieber oder
B-Symptome sind selten [21].

Auch die Laborverdanderungen sind unspezifisch. Leichte Ent-
ziindungszeichen wie eine erhohte BSG, leichte Leukozytose oder
geringe CRP-Erhéhung kdnnen als einzige Veranderung vorliegen,
korrelieren jedoch nicht mit der Krankheitsaktivitdit und dem
KrankheitsausmaR. In bis zu 20 % der Félle werden assoziierte
chronisch-entziindliche Erkrankungen des Darms, der Haut oder
Erkrankungen aus dem rheumatischen Formenkreis beobachtet
[2, 4].

In seltenen Féllen kann die CNO auch im Erwachsenenalter
auftreten. Verglichen mit Jugendlichen und Kindern werden bei
Erwachsenen haufiger mukokutane Begleiterkrankungen be-
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schrieben [2]. Auch das SAPHO-Syndrom (Synovitis, Akne, Pustu-
losis, Hyperostosis, Osteitis) gehort im weitesten Sinne in diese Er-
krankungsgruppe und wird von einigen Autoren auch als adulte
Form der CNO angesehen [22].

Therapie und Verlauf

Die Therapie der CNO beruht im Wesentlichen auf einer anti-in-
flammatorischen Medikation, um die Entziindungsreaktion zu
hemmen, die klinischen Beschwerden der Patienten zu lindern
und Komplikationen vorzubeugen. Mittel der ersten Wahl stellen
nicht steroidale Antiphlogistika dar, wobei Naproxen die am hdu-
figsten verschriebene Substanz bei Kindern ist, die in iber 50 %
der Falle zu einer klinischen und auch bildmorphologischen Ver-
besserung fiihrt [23, 24]. In schweren Fallen konnen zusétzlich
Glucocorticoide kurzzeitig eingesetzt werden. Bei Persistieren
der klinischen Beschwerden oder Befundverschlechterung wer-
den verschiedene second-line-Therapeutika wie Sulfasalazin, Me-
thotrexat, TNF o Blocker oder Bisphosphonate eingesetzt [4, 21].
Letzteren wird vor allem eine hohe therapeutische Wirksamkeit
bei der Behandlung von Wirbelkorperldsionen zugeschrieben
[25].

Bildgebende Diagnostik

Bei chronischen oder rezidivierenden Knochenschmerzen wird
nach sorgfiltiger Anamnese und einer laborchemischen Basisdi-
agnostik im ndchsten Schritt haufig eine lokalisierte/auf den Be-
schwerdefokus zentrierte Bildgebung durchgefiihrt. Die bildge-
bende Diagnose einer CNO basiert auf der Kombination typischer
Knochenveranderungen in charakteristischen Lokalisationen, die
an mehreren Stellen des Skelettsystems gefunden werden kon-
nen. Viele dieser zusatzlich zur Hauptlasion gefundenen Herde
sind klinisch asymptomatisch, sodass eine Ganzkérper-Diagnostik
aufgrund der unifokalen klinischen Beschwerden zunachst haufig
nicht in Betracht gezogen wird und es dadurch zu Diagnose- und
Therapieverzogerungen kommt [3, 19]. Fiir den diagnostischen
Ablauf entscheidend ist also zum einen bei charakteristischen Lo-
kalverdnderungen an die mogliche Diagnose einer CNO zu denken
und im ndchsten Schritt eine Ganzkdrper-MRT einzuleiten, um die
Diagnose bildgebend zu sichern (> Abb. 1).

Technik der Ganzk6rper-MRT [26]

Die Ganzkorper-MRT stellt einen wesentlichen diagnostischen Bau-
stein bei der Diagnosestellung einer CNO dar [27]. Zur Erfassung
der kndchernen Lasionen sind vor allem koronare STIR-Sequenzen
erforderlich. Aufgrund der prognostischen Bedeutung von Wirbel-
korperldsionen sollte das Untersuchungsprotokoll in jedem Fall
auch eine STIR-Sequenz der gesamten Wirbelsdule in sagittaler
Schichtfiihrung beinhalten [28, 29]. Zusétzliche T1-gewichtete Se-
quenzen konnen bei der Beurteilung von Knochenmarkveranderun-
gen hilfreich sein, etwa wenn es um die Differenzierung zwischen
hdmatopoetischem Knochenmark und einer echten CNO-L&sion
geht [30]. Allerdings wird dadurch die Untersuchungszeit deutlich
verldngert. Eine Kontrastmittelgabe ist in der Regel nicht erforder-
lich [31]. Zum Stellenwert der Diffusionsbildgebung bei CNO gibt

» Abb.1 a-h 10 Jahre altes Mddchen mit Riickenschmerzen seit
mehreren Wochen. Akute Vorstellung wegen neu aufgetretenen
Schmerzen beim Atmen nach dem Sport. Anamnestisch Schmerzen
in beiden Sprunggelenken seit Monaten. MRT der Wirbelsdule mit
frischer Wirbelkorperfraktur BWK 7 (a). Aufgrund der Anamnese
und der WK-Fraktur Anfertigung einer GK-MRT mit weiteren Her-
den im linken proximalen Femur in Angrenzung an die Trochanter-
apophyse (= b), im rechten Os pubis in Angrenzung an die Sym-
physe (= c), in beiden distalen Fibulametaphysen (= d, ) und in
der rechten medialen Klavikula (— f). Aufgrund des radiologischen
Verteilungsmusters Diagnose einer CNO und Beginn einer antiph-
logistischen Therapie. Das Kontroll-MRT 4 Monate spater zeigt eine
komplette Riickbildung des Knochenmarkédems in Wirbelkdrper
(g) und Femur (h), Patientin inzwischen beschwerdefrei.

es bisher keine aussagekriftigen Daten, die eine Uberlegenheit
oder einen diagnostischen Zugewinn der Diffusionsbildgebung bei
dieser Fragestellung bestdtigen kénnen [32].

Kritisch ist die Darstellung und Beurteilbarkeit der kleinen kno-
chernen Strukturen von Handen und FiiBen. Die Hande kénnen
alternativ zur Lagerung neben dem Kérper auch auf dem Bauch
oder unter dem GesaR gelagert werden [32]. Wesentlich hdufiger
als im Handskelett finden sich CNO-Lasionen in den FuRBknochen,
vor allem in Calcaneus und Talus [33]. Hier ist eine Abgrenzung zu
den physiologisch im jugendlichen FuBskelett auftretenden Kno-
chenmarkveranderungen haufig schwierig [34].

Charakteristische Lokalisationen der CNO-Herde

Fiir die differenzialdiagnostische Einordnung von benignen und
malignen Knochenverdanderungen im Kindesalter spielt die Lokali-
sation der Verdanderung im Skelettsystem eine wichtige Rolle. Die
meisten entzlindlichen und tumorésen Erkrankungen sind in der
stoffwechselaktivsten Zone des Knochens, der Metaphyse, lokali-
siert. Hier findet das primédre Knochenwachstum statt und dieser
Bereich des Knochens ist durch ein reiches arterielles und vendses
GefdRnetz gekennzeichnet. Auch die sogenannten metaphysen-
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» Abb. 2 Typischer Rontgenbefund bei CNO der distalen Tibiame-
taphyse. Langlich-oval angeordnete Osteolysen mit randstandiger
Sklerose.

» Abb. 3 Pseudoerweiterung der Epiphysenfuge der proximalen
Tibia bei CNO-Befall. Deutlich vermehrte Sklerosierung der Meta-
physe in Angrenzung an den Defekt (=).

dquivalenten Lokalisationen gehoren zu den stoffwechselaktiven
Arealen des Knochens, in denen gehduft Entziindungen auftreten.
Zu den metaphysen-dquivalenten Regionen werden Areale ge-
zahlt, die in Nachbarschaft zu Knorpelgewebe wie Apophysenfu-
gen oder Synchondrosen liegen [35]. Auch die CNO-Herde treten
bevorzugt in Metaphysen und metaphysen-dquivalenten Regio-
nen auf. Damit entspricht das Verteilungsmuster dem der bakte-
riellen Osteomyelitis, die dadurch in vielen Fallen zur Hauptdiffe-
renzialdiagnose wird.

Betrachtet man das Verteilungsmuster von CNO-Herden noch
etwas genauer, ergibt sich folgendes Bild [6, 7, 28]:

Die haufigsten Lokalisationen sind:
= Metaphysen und metaphysen-aquivalente Regionen langer

Roéhrenknochen mit Bevorzugung der unteren Extremitaten,

» Abb.4 a, b Bioptisch gesicherte CNO bei einem Patienten mit
chronischen Beinschmerzen seit Wochen. Auftreibung der distalen
Femurdiaphyse mit periostaler Knochenneubildung, Sklerosierung
und Osteolysen. Einfache lamelldre Periostreaktion in Hohe der
Lasion (=).

= metaphysen-dquivalente Regionen des Beckenskeletts (in
Angrenzung an ISG-Fuge, Y-Fuge, Symphyse),
= Wirbelsdule mit Bevorzugung der BWS.

Weitere typische Lokalisationen mit je nach Studie unterschiedli-
cher Haufigkeit sind

= mediale Clavikula,

= Mandibula,

= Sternum, Rippen,

= FuB- und Handskelett.

Die unterschiedlichen Haufigkeiten einzelner Lokalisationen sind
eventuell auch Ausdruck unterschiedlicher Verlaufsformen der
Erkrankung. Es gibt hierzu Unterscheidungen zwischen bilateral-
symmetrischen Befallsmustern, Erkrankungen mit multiplen, vor-
wiegend peripher lokalisierten Herden und solche mit wenigen
Herden und Beteiligung von Clavikula- und/oder Wirbelsdule [36].
Fiir die Routinediagnostik spielen diese Unterscheidungen unserer
Erfahrung nach jedoch keine wesentliche Rolle.

CNO-Herde in Rontgenbild und MRT

Die Rontgenuntersuchung einer klinisch auffélligen Region ist in
vielen Fdllen der erste diagnostische Schritt. Sie dient der ersten
Orientierung tber eine mogliche zugrundeliegende Erkrankung.
Benigne und maligne Tumore kdnnen anhand der R6ntgenmor-
phologie (Wachstums-/Destruktionsmuster, Periostreaktion) und
der Lokalisation in vielen Fallen bereits relativ zuverldssig einge-
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» Abb.5 a-c CNO der 7. Rippe links. Bereits im Rontgenbild erkennbare Auftreibung des Knochens (—a). Ausgepragte Weichteilreaktion um die
aufgetriebene Rippe (*) in den angrenzenden Zwischenrippenrdaumen (—b). Im Ganzkdrper-MRT weitere Lasion in der distalen Radiusmetaphyse
mit groRer Osteolyse und periostaler Knochenneubildung im Réntgenbild (c). Zur differenzialdiagnostischen Abgrenzung einer LCH erfolgte die

Biopsie mit Diagnose einer CNO.

» Abb.6 CNO-Herd in der distalen Fibulametaphyse. Das den Herd
umgebende Knochenmarkédem dehnt sich bis in die Fibulaepiphy-
se aus.

ordnet werden. Je nach Kérperregion und Beschwerdedauer be-
sitzt die Rontgendiagnostik unterschiedliche Sensitivitdten in der
Detektion von kndchernen Veranderungen. Wir beobachten im-
mer wieder Falle, bei denen initial eine MRT durchgefihrt wird

und keine Rontgenuntersuchung vorliegt. Bei einem unauffalligen
MRT-Befund kann eine knécherne Pathologie mit hoher Wahr-
scheinlichkeit ausgeschlossen werden, im Falle eines auffalligen
Befundes hat die erganzende Réntgenaufnahme jedoch weiterhin
einen hohen Stellenwert in der differenzialdiagnostischen Beurtei-
lung.

CNO im peripheren Skelett

Im Rahmen der inflammatorisch induzierten Osteoklastenaktivie-
rung kommt es zu fugennahen osteolytischen Verdnderungen, die
ldnglich oder sdulenartig angeordnet sind. Zum Diagnosezeit-
punkt werden die Osteolysen meist bereits von einem sklero-
tischen Randsaum umgeben (> Abb. 2). Die fugennahe Knochen-
resorption fiihrt zum Bild der ,Pseudoerweiterung® der
Epiphysenfuge [7] (» Abb. 3). Im chronischen Stadium tiberwie-
gen die sklerotischen und hyperostotischen Veranderungen, der
Knochen wird zunehmend aufgetrieben und die Verdnderungen
dehnen sich in die Diaphyse aus [37] (> Abb. 4).

Je nach Krankheitsaktivitdt und Ausdehnung sind auch Periost-
und Weichteilreaktionen mdglich. Dies tritt vor allem beim Befall
von Knochen mit geringem Durchmesser auf [38] (» Abb.5). Be-
ziiglich der Diagnosestellung kann man festhalten, dass die Indi-
kation zur Biopsie vom AusmaR der kndchernen Verdnderungen
abhéngig ist. Je ausgeprdgter die knéchernen Verdanderungen
sind, desto eher wird man eine Biopsie durchfiihren.

Die MRT ist vor allem zur Detektion klinisch oder radiologisch
inapparenter Lasionen hilfreich. Man findet in den typischen fu-
gennahen Lokalisationen Knochenmarkddem-aquivalente Veran-
derungen, die bei fortgeschritteneren Krankheitsverlaufen auch
in osteolytische Lasionen ibergehen. Neben den typischen Lokali-
sationen in den Metaphysen rund um das Knie- oder Sprungge-
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» Abb.7 a-c Typische Beckenherde bei CNO. Die Herde finden sich in den metaphysen-dquivalenten Regionen um Knorpelstrukturen. Gezeigt
werden typische Lokalisationen um die Y-Fuge (= a), in Angrenzung an die Symphyse (= b) und in Angrenzung an die ISG-Fuge (= c).

lenk sind Lasionen um Apophysen und Synchondrosen ein sehr
spezifischer Hinweis auf das Vorliegen einer CNO (» Abb. 1b). Bei
Herdbefunden in der Metaphyse kann das Knochenmarkédem
auch auf die Epiphyse tibergreifen [6, 36] (> Abb. 6). Rein epiphy-
sare Lasionen sind selten und nicht typisch fiir die CNO [32].

CNO im Beckenskelett

Das Beckenskelett ist neben der unteren Extremitat und der Wir-
belsdule die am haufigsten betroffene Region bei einer CNO [28,
29, 33]. Die Rontgendiagnostik spielt bei Beckenldsionen eher
eine untergeordnete Rolle, da die meisten Beckenldsionen klinisch
hdufig wenig symptomatisch sind und erst im Rahmen der Aus-
breitungsdiagnostik mittels Ganzkdrper-MRT diagnostiziert wer-
den [7]. Die typische Konstellation MRT-positiver Beckenbefunde
in charakteristischer Lokalisation bei fehlender Klinik ist somit vor
allem fiir die Bestdtigung der Verdachtsdiagnose CNO entschei-
dend. Zu den typischen Lokalisationen zdhlen die metaphysen-
dquivalenten Regionen um Knorpelstrukturen wie I1SG-Fuge,
Y-Fuge oder Symphyse [7] (> Abb. 7).

CNO der Wirbelsdule

Entziindliche Veranderungen an den Wirbelkérpern werden bei
der CNO ebenfalls hdufig beobachtet. In der Literatur wird von ei-
ner Mitbeteiligung in bis zu 30 % der Félle berichtet, am haufigsten
betroffen ist die BWS gefolgt von der LWS [7, 33, 36]. Nicht selten
ist die Wirbelsdule die primar symptomatische Region und es
kann bei der initialen Diagnostik bereits eine pathologische Wir-
belkorperfraktur vorliegen [39]. Wirbelkorperfrakturen stellen ne-
ben Wachstumsstérungen und Achsfehlstellungen an den Roh-
renknochen die Hauptkomplikation der CNO dar. Daher ist die
friihzeitige Diagnose eines Wirbelkérperbefalls im Rahmen der
Erstdiagnostik wichtig, um einer Fraktur durch friihzeitige Thera-
pie vorzubeugen [7, 33, 40]. In der MRT sind Friihzeichen grund-
und deckplattennahe Odem-iquivalente Verinderungen im Wir-
belkérper, in fortgeschrittenen Stadien kann das Odem auch in
den Wirbelbogen reichen (> Abb. 8). Aus der Bedeutung der Wir-

» Abb.8 Mehrere Herde der BWS bei einem Patienten mit CNO.
Typische bandférmige, grund- und deckplattennahe Knochen-
markédemzonen im GK-MRT.

belkdrperverdnderungen fiir Diagnose und Therapie leitet sich
auch die Notwendigkeit ab, die gesamte Wirbelsdule in der Ganz-
korper-MRT in sagittaler Schichtfiihrung darzustellen [7].

CNO der Clavikula

Das mediale Clavikulaende ist ebenfalls eine klassische Lokalisati-
on der CNO und nicht selten die Erstmanifestation der Erkran-
kung. Die Patienten stellen sich meist mit einer mehr oder weni-
ger schmerzhaften, in der Regel einseitigen Schwellung tber der
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» Abb.9 a-c Linksseitiger Klavikulabefall bei CNO. Die Réntgenaufnahme zeigt eine Auftreibung der linken medialen Klavikula (— a). Die CT der
Klavikula zeigt das typische Mischbild aus sklerotischen und osteolytischen Veranderungen, sowie die knécherne Auftreibung und Knochenneu-
bildung (— b). Die MRT-Untersuchung zeigt zudem ausgepragte entziindliche Weichteilveranderungen (= c).

» Abb. 10 a-d Ungewdhnliche abszessartige Formation in der Epiphysenfuge der rechten proximalen Tibia bei einem 14 Jahre alten mannlichen
Patienten mit Knieschmerzen seit Wochen. Im Rontgenbild Pseudoerweiterung der Epiphysenfuge (— a). Randstandig Kontrastmittel-anreichern-
de Flissigkeitsansammlung in der Epiphysenfuge (= b) sowie ausgepréagtes Knochenmarkédem (c). Die Lasion wird kirettiert, es entleert sich nur
steriles Sekret. Anamnestisch besteht bei dem Patienten seit Monaten eine schwere Akne vulgaris. Die GK-MRT zeigt typische Zusatzbefunde einer
CNO unter anderem um die rechte Trochanterapophyse (d).

Steinborn M et al. Die Chronische Nicht... Fortschr Rontgenstr 2024; 196: 243-253 | © 2023. Thieme. All rights reserved. 249

This document was downloaded for personal use only. Unauthorized distribution is strictly prohibited.



# Thieme

» Abb.11 a, b Bioptisch gesicherte Langerhans-Zell-Histiozytose
bei einem 5 Jahre alten Mddchen mit Riickenschmerzen seit meh-
reren Wochen. Hohenminderung und Knochenmarkodem des LWK
2 im sagittalen STIR-Bild (a). Die GK-MRT zeigt einen weiteren Herd
im rechten Os ilium, bestehend aus einer zentralen Lasion mit um-
gebendem Knochenmarkédem.

medialen Clavikula vor. Im Réntgenbild sieht man eine Auftrei-
bung des Knochens mit Sklerosierungen und umschriebenen Os-
teolysen. Besser sieht man die knéchernen Veranderungen im CT,
auch eine Periostreaktion ist im fortgeschrittenen Stadium mdog-
lich [33] (» Abb.9). Die MRT zeigt neben der Formveranderung
des Knochens ein vermehrtes Knochenmarkédem und eine 6de-
matdse Weichteil-Reaktion [7].

Differentialdiagnosen

Die CNO ist eine Ausschlussdiagnose. Dies bedeutet insbesondere
in den Féllen, in denen auf eine Biopsie verzichtet und die Diagno-
se allein anhand der Bildgebung gestellt wird, dass die potenziel-
len Differenzialdiagnosen ausgeschlossen werden miissen. Zu den
haufigsten Differenzialdiagnosen zdhlen die infektiose Osteomy-
elitis inklusive der Tuberkulose, die Langerhans-Zell-Histiozytose
sowie benigne und maligne Knochentumore inklusive Leukdmie
und Lymphom [37]. Allgemein kann man festhalten, dass infektio-
se Osteomyelitiden und Knochentumore haufiger unifokal auftre-
ten [41]. Die Lokalisation im Knochen ist kein zuverldssiges Unter-
scheidungskriterium, da sowohl bakterielle Entziindungen als
auch viele Tumorerkrankungen bevorzugt in den Metaphysen zu
finden sind. Wahrend subperiostale Abszesse, Weichteilabszesse
und Fistelbildungen stark fir eine infektiose Osteomyelitis spre-
chen, kann eine intraossdre Abszedierung auch bei einer CNO auf-
treten, wobei die typische Mehrschichtung eines Brodie-Abszes-
ses fehlt [42] (» Abb.10). Aggressive Periostreaktionen und
Weichteiltumore sind klare Hinweise auf maligne Tumorerkran-
kungen, andererseits kdnnen Lymphome oder leukdmische Kno-
cheninfiltrate auch primdr auf den Markraum begrenzt bleiben
und einen entziindlichen Prozess vortduschen [43].

Die wichtigste und bildmorphologisch schwierigste Differenzi-
aldiagnose der CNO ist die LCH. Bei dieser Erkrankung kommt es

» Abb. 12 a, b Bioptisch gesicherte CNO der linken distalen Fibula.
Das initiale Bild zeigt eine ausgepragte Auftreibung des Fibula-
schaftes mit periostaler Knochenneubildung Osteolysen und Mar-
kraumsklerosen (a). Die Kontrollaufnahme 6 Jahre spater zeigt eine
komplette Riickbildung der Veranderungen und Remodellierung
des Knochens (b).

in verschiedenen Organsystemen zu einer atypischen Proliferation
dendritischer Zellen. Bei isoliertem Knochenbefall kann eine diffe-
renzialdiagnostische Abgrenzung zur CNO schwierig werden. So
ist etwa der Vertebra plana bei Wirbelkorperbefall eine typische
ossare Manifestation der LCH, die rein bildmorphologisch nicht
von der CNO zu unterscheiden ist [33] (> Abb. 11). Unterschei-
dungsmerkmale sind hingegen die bevorzugte diaphysére Lokali-
sation der LCH-Herde an den langen Réhrenknochen und der hau-
fige Befall der Schadelkalotte, der fiir die CNO sehr ungewdhnlich
ist. Fiir die CNO sprechen metaphysdre Lokalisation und Multifo-
kalitat [44].

Verlaufskontrollen

Nach Diagnosestellung und Therapieeinleitung sind Kontrollun-
tersuchungen notwendig, um das Ansprechen der Therapie zu be-
statigen. Dies ist insbesondere bei nicht bioptisch gesicherten Fal-
len wichtig, um bei fehlendem Ansprechen die Diagnose
nochmals zu Giberdenken. Neben der Bildgebung spricht die Bes-
serung der Symptomatik unter Therapie fiir die Korrektheit der Di-
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» Abb. 13 a-c Ungewdhnlicher Fall einer CNO mit primdr symptomatischem Befall der Patella. Die Ausgangsuntersuchung zeigt ein ausgepragtes
Knochenmarkodem der Patella und Weichteilodem préapatellar und im Hoffa-Fettkorper (a). Im CT-Mischbild aus osteolytischen Veranderungen
und Sklerosierungen (b). Die GK-MRT (nicht abgebildet) zeigt zusatzliche charakteristische Herde in Becken und Metaphysen der unteren Extre-
mitaten. Unter Therapie mit Naproxen komplette Riickbildung der Verdnderungen im Kontroll-MRT nach 4 Monaten (c).

agnose, sodass das Intervall zur Kontrollbildgebung von der klini-
schen Symptomatik mitbestimmt werden sollte. Im Allgemeinen
fihren wir die erste MRT-Kontrolle 6 Wochen nach Therapiebe-
ginn durch. Im weiteren Verlauf sind dann meist Kontrollintervalle
von 3-6 Monaten ausreichend. Auch nach Absetzen der medika-
mentdsen Therapie sind radiologische Verlaufskontrollen wichtig,
um ein Wiederaufflammen der Erkrankung friihzeitig zu erfassen
[45]. Gerade bei radiologisch ausgeprdgten Knochenverdanderun-
gen mit Hyperostose und Deformierung kann die Riickbildung der
knochernen Veranderungen unter Therapie Monate bis Jahre dau-
ern (> Abb. 12) [31]. Eine Wirbelkorperfraktur ist, wie bereits
erwahnt, irreversibel.

Zusammenfassung und Ausblick

Die CNO ist eine haufige, chronisch entziindliche Skeletterkran-
kung im Kindes- und Jugendalter, die durch eine iiberschieRende
inflammatorische Reaktion verursacht wird. Die Kenntnis der bild-
morphologischen Merkmale hat in den letzten Jahren dazu ge-
fihrt, dass die Diagnose in vielen Féllen anhand bildmorphologi-
scher Besonderheiten gestellt wird und die Anzahl der Biopsien
dadurch deutlich verringert werden kann. Entscheidend dazu bei-
getragen hat der zunehmende Einsatz der Ganzkérper-MRT, da
hier die Multifokalitat in charakteristischen und klinisch haufig
asymptomatischen Lokalisationen aufgezeigt werden kann. Ver-
schiedentlich wurde daher auch versucht, Scores zu etablieren,
um die Diagnosestellung zu standardisieren. Dabei gibt es bisher
vor allem klinische Scores, in die radiologische Kriterien einflie-
Ren. In einer Arbeit von Jansson und Mitarb. gehen die radiologi-
schen Kriterien >1 Ldsion, Vorhandensein symmetrischer Kno-
chenherde, Vorliegen von Lasionen mit randstandiger Sklerose
und Lokalisation in Sternum, Clavikula oder Wirbelsdule in einen
Diagnosescore ein [14]. In einer Arbeit von Roderick und Mitarb.

werden die sogenannten ,Bristol diagnostic Criteria“ zur Diagno-
sestellung einer CNO vorgeschlagen. Auch hier spielen die radio-
logischen Kriterien Multifokalitdt und osteolytische Ldsionen mit
Sklerosierung und Knochenneubildung eine groBe Rolle [46].
Rein radiologische Klassifikationen wurden bisher nur zur Beurtei-
lung des KrankheitsausmaRes und der Krankheitsaktivitdt be-
schrieben. Der von Arnoldi und Mitarb. beschriebene RINBO-Score
(Radiological Index for NBO) basiert auf Ganzkorper-MRT-Unter-
suchungen und beriicksichtigt die Kriterien Anzahl und GroRe
der Lasionen, extramedulldre Verdnderungen wie Periost- oder
Weichteilreaktion und Wirbelsdulenbeteiligung [29]. Da die Diag-
nose auf der Kombination klinischer, laborchemischer und radio-
logischer Parameter beruht, ist ein rein radiologischer Score zur
Diagnosestellung bisher nicht beschrieben. Dennoch gibt es klare
bildgebende Hinweise auf das Vorliegen einer CNO. Der entschei-
dende Schritt zur radiologischen Diagnosestellung ist die friihzei-
tige Durchfiihrung einer Ganzkdrper-MRT, um klinisch inapparen-
te aber fir die Erkrankung charakteristische Lisionen zu
diagnostizieren. Prinzipiell sollte man bei jeder unklaren knécher-
nen Ldsion, die aufgrund der Klinik und der Réntgenmorphologie
nicht eindeutig fir eine bakterielle Osteomyelitis oder eine Tu-
morerkrankung spricht, groRziigig eine Ganzk&rper-MRT indizie-
ren (> Abb. 13). Dadurch kann eine unnétige Verzogerung der Di-
agnosestellung vermieden werden, die insbesondere bei Befall
der Wirbelsdule zu irreversiblen Folgeschdden fiihren kann. Eine
Biopsie sollte insbesondere bei unifokalen Lasionen, Herden mit
fortgeschrittenem Knochenumbau, Lasionen in atypischen Lokali-
sationen (z. B. diaphysdre Lage) und bei fehlendem Therapiean-
sprechen erfolgen [46].
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