Blickdiagnose

Rachitis — Die Bildgebung als Wegweiser

Ein flinfjahriger deutscher Junge war als ehemali-
ges Friihgeborenes im Sduglingsalter mehrfach an
einer Duodenalstenose operiert worden, wobei Teile
des Darms reseziert und ein gastrojejunaler Bypass
angelegt wurde. Das Kind gedieh schlecht, blieb
kleinwiichsig und litt an muskularer Hypotonie.

Das diagnostische Handréntgen im Alter von knapp
zwei Jahren (nicht gezeigt) wies bereits eine Wachs-
tumsretardierung auf, war aber ansonsten zu-
nachst unaufféllig. Die erneute Rontgenkontrolle
der rechten Hand im Alter von dreieinhalb Jahren
(Abbildung 1) demonstrierte nun erstmalig eine
aufféllige Untermineralisation, insbesondere an
den Metakarpalia. Zudem war eine diskrete, aber
symptomatische Wulstfraktur an der Radialseite
der distalen Radiusmetaphyse erkennbar. Ein Sturz-
ereignis kénnte vorgelegen haben.

Im Alter von fast fiinf Jahren schlieBlich zeigt das
aktuelle Handrontgen (Abbildung 2) praktisch alle
klassischen radiologischen Zeichen einer manifes-
ten Rachitis am Knochen: becherférmig verbrei-
terte Radiusmetaphyse mit deutlicher Unscharfe
der Radiusepiphysenfuge und Unkenntlichkeit des
distalen Radiusepiphysenknochenkerns, Tunnelie-
rung der Kortices (vor allem distaler Radius), des
weiteren Periostreaktionen an den Grundphalan-
gen und deutliche Ausdiinnung der Kortices an
den Mittelphalangen. Die strdhnige Sklerose in der
distalen Radiusmetaphyse ist zum einen Folge der
stattgehabten Wulstfraktur (pathologische Minera-
lisation), zum anderen der zwischenzeitlich einge-
leiteten Vitamin-D3- und Kalzium-Substitution [1].

Alle genannten Rontgenpathomorphologika sind
Folge eines in diesem Fall exzessiv gesteigerten
sekundiren Hyperparathyreoidismus (> 300 pg/ml
- Norm: 15 bis 65) bei gleichzeitiger Hypokalzimie
(albuminkorrigiert ca. 1,6 mmol/l - Norm: 2,2 bis
2,7) und einer um das ca. zehnfach erhdhten al-
kalischen Phosphatase. Ursache ist ein erheblicher
Vitamin-D3-Mangel (stark erniedrigtes 25-OH-D,
stets < 5 ng/ml - Norm: 20 bis 70), wahrscheinlich
in Kombination mit einer intestinalen Kalziummal-
absorption [2]. Der extreme Hyperparathyreoidis-
mus fiihrt einerseits zur Osteoklasie (SpleiBung der
Kortikalis), andererseits zur Hyperosteoidose (Ab-
lagerung untermineralisierten Osteoids). Letzteres
wiederum besitzt eine hohe Attraktion gegeniiber
Kalzium, bindet also in hohem MaBe Serumkalzi-
um und unterhilt so ebenfalls die Hypokalzdmie.

Trotz intensiver Ursachenforschung konnte bislang
noch keine endokrine Ursache des Vitamin-D3-Man-
gels gefunden werden. Zwar kdme eine intestinale

Abbildung 1: Im Alter von dreieinhalb Jahren fiel eine
diskrete, aber symptomatische Wulstfraktur an der
distalen Radiusmetaphyse auf (Pfeil). Aufféllig ist die
deutliche Demineralisation der Metakarpalia (*).

Malabsorption infolge der oben genannten opera-
tiven MaBnahmen in Betracht, dies wiirde aber die
Schwere und Konstanz der Kalzihomdostasestdrung
nicht hinreichend erkldren. Mittlerweile wird daher
von einem Vitamin-D3-Rezeptor-Defekt ausgegan-
gen, dessen ldentifizierung aber noch Gegenstand
weiterer intensiver molekulargenetischer Untersu-
chungen ist [3]. Dies wiirde auch erkliren, weshalb
trotz friihzeitig (im Alter von dreieinhalb Jahren)
eingeleiteter Vitamin-D3- (aktuell Vigantoletten
1.000 IE/d und 1-Alphacalcidol-Tropfen 1,5 pg/d)
und Kalzium-Substitution (80 mL Calciumglukonat
10 Prozent pro Tag) der hypermetabole Knochen-
stoffwechsel bislang nicht befriedigend normalisiert
werden konnte.

Als radiologische Differenzialdiagnosen kommen in
Betracht: Skorbut (Vitamin-C-Mangel: Bechermeta-
physen), Pseudohypoparathyreoidismus (PTH-Rezep-
tordefekt an den Knochenzellen) und die Osteochon-
drodysplasien (angeborene Ossifikationsstérungen).
Dariiber hinaus gibt es eine Vielzahl diverser Rachi-
tistypen (zum Beispiel Vitamin-D-resistente Form,
hypophosphatimische Formen, syndromale Typen),
die sich aber alle hinsichtlich ihrer Skelettdysmorphie
und Kalksalzminderung (Osteomalazie) dhneln [4].

Das Literaturverzeichnis kann im Internet
unter www.bayerisches-aerzteblatt.de
(Aktuelles Heft) abgerufen werden.

Abbildung 2: Im Alter von fast fiinf Jahren nunmehr
deutliche Réntgenzeichen einer Rachitis: subperi-
ostale Resorptionen (Doppelpfeil), Becherform der
Radiusmetaphyse mit deutlicher epimetaphysérer Un-
schérfe (Oval), intrakortikale Tunnelierung (SpleiBung;
Pfeil) und stréhnige Sklerose (Remineralisation unter
laufender Substitution und Wulstfrakturheilung [*]).
Aufféllig ist die allgemeine fleckig-stréhnige
Mineralisationszunahme.
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