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= wichtige Abgrenzung zur juvenilen ™

Krankheitsbilder in der Kinder-Rheumatologie
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Chronisch nicht-bakterielle Osteomyelitis (CNBO)

» synonym: CRMO (chronisch-rezidivierende multifokale
Osteomyelitis), Brodie-Abszess, Tietze-Syndrom

Atiologisch und pathogenetisch bisher nicht geklérte
chronisch-entziindliche Erkrankung von

- Knochen (Osteitis) ., .
- Knochenmark (Osteomyelitis) || = Rheuma des Knochens
- evil. Gelenke

- evtl. Haut und Weichteile

* V.a. autoinflammatorisches Geschehen
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CNBO - Histologie
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CNBO - Knochenzellen
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CNBO - Knochenhomoostase

Panogens
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CNBO - Immundysregulation (Autoinflammation)
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CNBO - Epidemiologie

* Inzidenz 0,4 : 100.000 '
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* v.a. 6. - 15. Lebensjahr
(Median 10 Jahre) !
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Figure 1 Age distrbuton of 148 patients newly diagnosed with nonbacterial
osteitis.

« evtl. familidres Auftreten
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CNBO - Klinik

lokalisierte Knochenschmerzen (90%) oder Gelenk-
schmerzen (65%)

-in Ruhe

- verstarkt bei korperlicher Belastung

lokalisierte Schwellung,
in der Regel keine Rotung
evtl. Uberwarmung

lokalisierter Druckschmerz

» eher kein Fieber

« in der Regel guter Allgemeinzustand
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CNBO - Lokalisation

. typische Stellen Mandible 2%. Temporomandibular joint 3%
(Metaphysen, epiphysen-  ciov 265 , s s 3%
nah):

1. Wirbelsaule (8-30%)  Humers 3%
2. Clavicula (5-25%)
3. Calcaneus (10-19%)
4. Femur (11-17%)

5. Tibia (9-15%)

Hip 9%

Knee 9%

Calcaneus 19% Ankle 33%

Girschick HJ et al., Ann Rheum Dis 2005:64:279-85
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CNBO - Lokalisation

« unifokal (20-30%) vs. multifokal (70-80%)

® MRI (N=426 patients)
120 O Scintigraphy (N=318 patients)
0 Xrays (N=302 patients)
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CNBO - assoziierte Klinik

« Synovialitis / Arthritis
* Akne

» palmoplantare Pustulosis (PPP) in 20-30%
evtl. generalisierte Pustulosis

* Hyperostose, fokal in 20%
= SAPHO-Syndrom

» Psoriasis in 3-5%
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CNBO - assoziierte Autoimmunerkrankungen
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CNBO - Labor

* meist normal !

« evtl. BSG-Beschleunigung, leichte CRP-Erh6hung
* normales Blutbild (evtl. Thrombozytose)

* normale Alkalische Phosphatase (AP)

* ANA negativ, Rheumafaktoren negativ

« evil. HLA-B27 positiv

CCNBO Elterninfotag 2018

CNBO - MRT

» nach 3-5 Tagen auffallig

* Knochenédem

* Oste(omyel)itis

+ Osteolyse

» Hyperostose (Randsklerose)
* Knochen-Deformitéat

» Osteoporose

« selten Fraktur (am ehesten Wirbelkdrper)
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CNBO - Diagnostischer Algorithmus
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CNBO-Score
Parameter Anzahl Punkte
Normwertiges Blutbild 13
Symmetrische Lasionen

Lasionen mit Randsklerose

Normale Korpertemperatur

Herd(e) vertebral, klavikuldr oder sternal
Radiologisch gesicherte Herde >2

CRP=1mg/dl

Gesamt

Tab.2 Scoreanwendung

Scorewert 0-28 29-38° 239

1 Lasion Biopsie Biopsie NBO
Kultur Kultur

2 oder mehr Lasionen Klinisches Monitoring

CNBO Elterninfotag 2018 Jansson AF, Monatsschr Kinderheilkd 2009;157:664-9

CNBO - Differentialdiagnosen

> infektiologisch-immunologisch: » Tumor:
« bakterielle Osteomyelitis * maligne Tumore
- (sub)akut bakteriell - Osteosarkom, Ewing-Sarkom
- chronisch (Tuberkulose, Bartonellose, - Rhabdomyosarkom, Neuroblastom
Q-Fieber) - Langerhans-Zell-Histiozytose
- Leuké@mie (V.a. ALL)
- juvenile idiopathische Arthritis - Lymphom
JIA) .
- Enthesitis-assoziierte Arthritis benigne Knochentumoren
EAA - Osteoidosteom, Osteoblastom
( ). . . - fibrose Dysplasie, aneurysmatische
- Psoriasis-Arthritis (PsA) Knochenzyste
+ SAPHO-Syndrom (Synovialitis, Akne, = i,
Pustulosis, Hyperostose, Osteitis) » Sonstige:
- Bone bruise, Fraktur
« seltene monogenetische - Osteonekrose )
inflammatorische Osteopathien - Hypophosphatasie
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CNBO - Therapie
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lokale Kiihlung, evtl. auch Warme

Krankengymnastik zur Vermeidung von Kontrakturen

+ ggfls. Hilfsmittelanfertigung

- Schuheinlagen zur Stiitzung der Sprunggelenke
- Korsett zur Stlitzung bei WK-Lasion

* Supplementierung mit Vitamin D
» antientziindliche Erndhrung
» psychosoziale Betreuung

+ antiphlogistische +/- immunsuppressive Medikamente
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CNBO - Therapie-(Empfehlung der GKJR)

| Erstdiagnose CNO

)

1. NSAR

Ibuprofen, 0.a.)

N

2. evtl. Systemische Steroide

(
max. 4 Wochen

l * \ A4

3a. + csDMARD Bb-+ TNF-Inhibitor [3c| + Bisphosphonate

(Sulfasalazin, (
Methotrexat)

Die hier genannte Reihenfoige der Therapie-Optionen csDMARD, TNF-Innibitor, Pamidronat
ist nicht als fir die im Kiinischen Alltag

Zu verstehen.
Eine beliebige Kombination der Substanzkiassen oder der cSDMARDS ist moglich

CNBO Elteminfotag 2018 Schwarz T et al., Arthritis + Rheuma 2018;38:282-8

CNBO - Therapieansprechen
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CNBO - Verlauf

« evtl. uniphasisch tiber Wo — Mo (Median 21 Monate)
- selten <6 Monate (=akute nicht-bakterielle Osteomyelitis
[NBO])
- meist >6 Monate (=chronische nicht-bakterielle Osteomyelitis
[CNBO])

* meist rezidivierend (gleiche vs. wechselnde Lokalisation)
iber Mo - Jahre (bis zu 20 Jahre)

« in der Regel selbstlimitierend, meist Ausheilung bis zur
Pubertat

« Krankheitsbeginn im héheren Lebensalter und Assoziation
mit Pustulosis prognostisch ungtinstig

« selten Destruktion und/oder Frakturen, sehr selten Skoliosen,
Myelonkompression bei Wirbelkdrper-Befall
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CNBO - Zusammenfassung

*  seltene chronisch-entziindliche Erkrankung von Knochen,
evtl. auch Gelenke und Haut bisher ungeklarter Atiologie

» Knochenschmerzen oder -schwellungen, v.a. im Bereich von
Clavicula, Sternum, Wirbelkérper, Becken und Unterkiefer
sollen an eine CNBO denken lassen

» Diagnosesicherung durch MRT, gdfls. ist eine Knochen-
biopsie notwendig

* NSAR sind als initiale Standardtherapie anzusehen; bei nicht
ausreichendem Ansprechen kommen Basismedikamente
(Sulfasalazin und Methotrexat), TNF-Blocker (v.a. Adalimumab)
und Biphosphonate zum Einsatz

» die Prognose ist insgesamt giinstig — die meisten Patienten
erreichen bis zur Pubertat eine anhaltende klinische Remission
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