Morbus Perthes
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Kurzdefinition
» Epidemiologie
Haufigkeit: 1/1000-5000 o Tritt zwischen dem 3. und 12. Lebensjahr auf « Altersgip-
fel um das 5.-6. Lebensjahr e Doppelseitiger Befall in 10-20% e m:w=4:1.
» Athiologie/Pathophysiologie/Pathogenese
Aseptische Knochennekrose o Atiologie unklar « Diskutiert werden eine idiopathische
Osteonekrose, Durchblutungsstérung des Epiphysenkerns oder ein Knocheninfarkt
durch wiederholte Mikrotraumen e Anfangs epiphysdre Durchblutungsstérung e
Hierdurch Knochennekrose o Es folgt eine Wachstumsstérung des Hiiftkopfs mit Hy-
pertrophie des Epiphysenknorpels « Wéhrend des Fragmentationsstadiums Resorp-
tion der Knochennekrose o In der Metaphyse finden sich Knorpel enthaltende Zysten
oder Pseudozysten e Einbruch der Femurkopfgelenkfliche (subchondrale Fraktur)
iiber Nekrosezonen e Verlust der knochernen Abstiitzung durch den lateralen Pfei-
ler e Dadurch Lateralisierung und Subluxation des Femurkopfs e Bei rascher Sinte-
rung der Epiphyse entsteht eine Inkongruenz der Gelenkfldchen (,hinge abduction*
AnstoRen des lateralen Femurkopfteils am Pfannenerker bei Abduktion)  Im Repara-
tionsstadium Neuansielung von Knochenzellen und Wiederaufbau des Hiiftkopfs.
Stadieneinteilung nach Catterall orientiert sich am Ausmaf der Epiphysenverdnderun-
gen:
o Stadium 1: weniger als 25% der Epiphyse beteiligt « Kein subchondraler Kollaps
Keine Fragmentation des Hiiftkopfs
o Stadium 2: weniger als die Hilfte der Epiphyse betroffen « Mediales und laterales
Segment noch gut erhalten e Kleine zystische Verdanderungen in der Metaphyse
» Stadium 3: fast die gesamte Epiphyse betroffen « Epiphyse verdichtet mit ,Kopf-in-
Kopf“-Phdnomen o Schenkelhals verbreitert
o Stadium 4: gesamte Epiphyse betroffen « Femurkopf abgeflacht
Catterall ergdnzte diese Einteilung durch Risikozeichen (,,head at risk*“):
o laterale Femurkopfsubluxation
o horizontale Wachstumsfuge
» ausgedehnte metaphysdre Beteiligung
o Verkalkungen lateral der Epiphyse
o strahlentransparentes, V-formiges Segment im dufSeren Femurkopfanteil (Gage-
Zeichen)

)
S
2
g
(%]
)
S
S
O
S
o

Q

Zeichen der Bildgebung
» Rontgenaufnahme (Beckeniibersicht, Aufnahme nach Lauenstein)
Stadieneinteilung nach Waldenstrom:
o Initialstadium: Erweiterung des Gelenkspalts e Lateralisierung des Hiiftkopfs
» Kondensationsstadium: Verdichtung des Femurkopfs e Subchondrale Fraktur (su-
pero-antero-lateral) o Erweiterung des Gelenkspalts e Lateralisierung des Hiift-
kopfs
» Fragmentationsstadium: Fragmentation und Abflachung der Epiphyse « Metaphy-
sdre Zysten und Pseudozysten
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Abb. 142 Morbus Perthes rechts im Frag-
mentationsstadium. Rontgenaufnahme des
Beckens: 5-jdhringer Junge. Hochgradig
gesinterte Femurkopfepiphyse rechts (Cat-
terall IV). GroRe zystische Ldsionen in der
Metaphyse, Gelenkspalterweiterung und
beginnende Verkiirzung und Verbreiterung
des Schenkelhalses.

Regenerationsstadium: Reossifikation der Epiphyse o Vergroferung und Deformie-
rung des Hiiftkopfs e Verkiirzung, Verbreiterung des Schenkelhalses e Trochanter-
hochstand
Ausheilungsstadium: Physiologische oder pathologische Kongruenz oder asphari-
sche Inkongruenz (pilzférmige Coxa magna, Coxa vara mit Trochanterhochstand)
» Sono
Gelenkerguss » Abflachung der Epiphyse ¢ Epiphysenkontur unregelmdRig begrenzt
Manchmal Fragmentierung erkennbar.
» MRT
Darstellung der morphologischen Verdanderungen e Hiiftgelenkerguss ¢ Knorpelhy-
pertrophie e Subluxationsstellung des Femurkopfs  Coxa magna e Je nach Stadium
unterschiedliche Signalverdnderungen:
anfangs unauffallige Signalcharakteristik des Hiiftkopfs e Perfusionseinschrankung
in den KM-angehobenen Sequenzen
Fragmentationsstadium: vitale Fragmente mit Knochenmarkédem (T2w signal-
reich) und KM-Anreicherung e Avitale Fragmente sind signalarm/signallos (STIR,
T2w) ohne KM-Anreicherung « Metaphysare Beteiligung als rundliche, T2w signal-
reiche Lasionen erkennbar
Regenerationsstadium: Riickgang des Knochenmarkddems e Normalisierung der
Hiiftkopfperfusion « Coxa magna
» Knochenszintigraphie
Im Frithstadium verminderte Tracer-Aufnahme aufgrund der Minderperfusion ¢ Im
Spadtstadium vermehrte Aufnahme durch Revaskularisierung und Reparationsvor-
gdnge.
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Abb. 143 Morbus Perthes rechts im Frag-
mentationsstadium. MRT, STIR: Die medi-
alen und lateralen Hiiftkopffragmente zei-
gen ein Knochenmarkddem als Zeichen der
Vitalitat. Das zentrale, signallose Fragment
ist avital.

Abb. 144 Morbus Perthes im Regenera-
tionsstadium. MRT, T2w TSE-Sequenz. Beid-
seits vergroRerte, pilzformig deformierte
Hiftképfe, verkiirzte und verbreiterte
Schenkelhalse. Kein Gelenkerguss, normales
Signalverhalten der Femurkopfepiphysen
als Zeichen der Reparation.
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Klinik

» Typische Prisentation
Hinken aufgrund von Hiift-, Oberschenkel- oder Knieschmerzen  Bewegungsein-
schrankung (Innenrotation, Abduktion) e Adduktion e Kein Trauma in der Anamnese.

» Therapeutische Optionen
In bis zu 50% Spontanheilung ¢ Konservative Therapie: Entlastung, Orthesen (Tho-
mas-Schiene) o Chirurgische Therapie: intertrochantdre Varisationsosteotomie oder
Beckenosteotomie nach Salter/Tripel Osteotomie e Bei Spatbefunden mit nicht mehr
reponiblem Hiiftkopf Valgisations-Extensions-Osteotomie und Beckenosteotomie
nach Chiari.

» Verlauf und Prognose
Bessere Prognose bei jungen Kindern e Schlechter wenn Kind dlter als 8 Jahre ist o
Prognostisch ungiinstig sind auBerdem weibliches Geschlecht, Verkalkungen lateral
der Epiphyse, metaphysdre Aufhellungen und eine Beteiligung von mehr als 50% der
Epiphyse.

» Komplikationen
Beinldngendifferenz e Arthritis  Hiiftluxation (bei groem deformierten Hiiftkopf) o
Coxa magna e Coxa plana e Koxarthrose
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Differenzialdiagnose
Meyer-Dysplasie - beidseitig
- epiphysdre Dysplasie der Femurkopfe
- Prddilektionsalter 2.-5. Lebensjahr
- Beschwerdefreiheit
- MRT zeigt keine Perfusionsstérung oder Knochenmark-
veranderungen

Coxitis fugax - akut, selbstlimitierend (3 - 10 Tage)
- hdufig bei Jungen unter 4 Jahren
- Synovialitis und Gelenkerguss
- keine knéchernen Veranderungen

Jjuvenile - avaskuldre Nekrose bei bekannter Grunderkrankung
Osteonekrose (z.B. Sichelzellandmie, Thalassdmie, Koagulopathie)

septische Arthritis - akutes Krankheitsgefiihl, Hiifte flektiert, abduziert und
aufenrotiert
- Entziindungszeichen
- groRerer Gelenkerguss, Synovialitis
- Knochenmarkddem in der MRT

juvenile rheuma- - Fieber, positive ANA, Ausschlag, Atrophie der Oberschenkel-
toide Arthritis muskulatur
- Synovialitis
- beilang dauernder Erkrankung ischdmische Zeichen am Femurkopf
Epiphyseolysis - Dislokation der Femurkopfepiphyse nach kaudal
capitis femoris und posteromedial

- metadiaphysdres Knochenmarkédem

- Erweiterung und Distorsion der Wachstumsfuge
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Morbus Perthes

Typische Fehler

Erkennen der klinischen Frithzeichen wichtig, da das Rontgenbild der Symptomatik und
dem Krankheitsverlauf hinterherhinkt  Hiiftbeschwerden, die ldnger als 1 Woche anhal-
ten, sind auf eine Perthes-Erkrankung verddchtig  Bei unklaren Hiiftgelenkbeschwerden
Rontgenbild anfertigen und evtl. MRT durchfiihren.
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