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Zusammenfassung

        

          
Studienziel: Bei Kindern mit Hüftschmerzen denken wir nach dem Ausschluss einer infektiösen Ursache an erster Stelle an einen Morbus Perthes [1]
          [2]
          [3]
          [4]. Mit einer Prävalenz von 40 auf 1 000 000 Einwohner [5] kann es sich dabei auch um eine Krankheit aus dem Formenkreis der epiphysären Dysplasien handeln. Wichtige differentialdiagnostische Aspekte sollen dargestellt und Behandlungsmöglichkeiten aufgezeigt werden. Methode: Anhand der typischen radiologischen Merkmale wird die Differenzierung an Patientenbeispielen aufgezeigt. Die aus orthopädischer Sicht bestehenden Behandlungsmöglichkeiten zur Verbesserung der Schmerzsituation sowie der Beweglichkeit werden vorgestellt und Hinweise zur Prognose gegeben. Ergebnis: Die epiphysären Dysplasien werden innerhalb der Skelettdysplasien den Osteochondrodysplasien zugeordnet. Gemeinsames Merkmal dieser Heredopathien ist die Kleinwüchsigkeit [6] aufgrund von Skelettdysplasien verschiedener Lokalisationen. Der multiplen epiphysären Dysplasie liegt eine Störung der enchondralen Ossifikation vor allem der Femurkopfepiphyse zugrunde, sie wird je nach Schwere der Ausprägung in die Form nach Fairbank [7], die mildere Form nach Ribbing [8] und eine lokalisierte milde Form nach Meyer [9] eingeteilt. Wie wir an unseren Patienten gesehen haben, zeigen sich radiologisch ähnliche Veränderungen bei der epiphysären Dysplasie und dem M. Perthes sowie bei anderen Systemerkrankungen wie der Mucopolysaccharidose und der Pseudoachondroplasie. Schlussfolgerungen: Typische radiologische Befunde erlauben eine Abgrenzung des M. Perthes zu den verschiedenen Formen der epiphysären Dysplasie. Andere differentialdiagnostische Aspekte zu bestimmten Systemerkrankungen sind dabei ebenfalls unerlässlich, um eine adäquate Behandlung durchzuführen und die Prognose abschätzen zu können.


      
        
Abstract

        

          
Aim: Children complaining of hip pain most likely suffer from Perthes' disease. Similar morphological changes are seen in the hereditary diseases of the epiphyseal dysplasias which have a prevalence of about 40 of 100 000 inhabitants. We now show the differentiation between bilateral Perthes' disease, epiphyseal dysplasia and skeletal disorders like mucopolysaccharidosis and pseudoachondroplasia. Method: We describe the diseases of multiple epiphyseal dysplasia and spondyloepiphyseal dysplasia on the basis of two case reports. Furthermore, we discuss differential diagnostic aspects, therapeutic options and prognosis. Results: Epiphyseal dysplasias are classified as osteochondral dysplasia. The characteristic feature of these heredopathies is short statue due to skeletal dysplasias at various sites. Multiple epiphyseal dysplasia is caused by an abnormality of enchondral ossification. A distinction is made between the severe Fairbank form, the milder Ribbing form and a mild but rather localised Meyer form. In addition to the femoral head, the spinal bodies can also be affected by the same enchondral ossification disorders and this is defined as spondyloepiphyseal dysplasia. Conclusion: The diagnosis of a Perthes' disease can be made from an X-ray of the hip, showing either an advanced necrosis of the femoral head or early signs of it. Typical radiological findings allow the differentiation to other skeletal dysplasias like epiphyseal dysplasia and metabolic disorders.


      

Schlüsselwörter

Epiphysäre Dysplasie - bilateraler M. Perthes - spondyloepiphysäre Dysplasie - kindlicher Hüftschmerz - Mucopolysaccharidose




Key words

Epiphyseal dysplasia - bilateral Perthes' disease - spondyloepiphyseal dysplasia - hip pain in children - mucopolysaccharidosis






Literatur


	
[bookmark: R102-1]1 
              Perthes G C. 
              Über die Arthrosis deformans juvenilis. 
              Deutsch Z Chir. 
              1910; 
              107 
              111-115 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-2]2 
              Calvé J. 
              Sur une forme particuliére de coxalgie greffeé. Sur les déformations caracteristiques de l'extremité suoeriéure du fémur. 
              Rev Chir. 
              1910; 
              42 
              54-57 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-3]3 
              Legg A T. 
              An obscure affection of the hip joint. 
              Boston Med Surg J. 
              1910; 
              162 
              202-204 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-4]4 
              Purry N A. 
              The incidence of Perthes disease in three population groups in the eastern cape region of South Africa. 
              J Bone Joint Surg [Am]. 
              1982; 
              64 
              286-288 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-5]5 
              Andersen P E, Schantz K, Bollerslev J, Justesen P. 
              Bilateral femoral head dysplasia and osteochondritis. Multiple epiphyseal dysplasia tarda and bilateral Legg-Perthes disease. 
              Acta Radiol. 
              1988; 
              29 
              705-709 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-6]6 
              Wynne-Davies R, Hall C. 
              Two clinical variants of spondyloepiphyseal dysplasia congenita. 
              J Bone Joint Surg. 
              [Br]1982; 
              64 
              435-441 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-7]7 
              Fairbank H AT. 
              Generalized diseases of the skeleton. 
              Proc R Soc Med. 
              1935; 
              28 
              611-623 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-8]8 
              Ribbing S. 
              Studien über hereditäre multiple Epiphysenstörungen. 
              Acta Radiol. 
              1951; 
              36 
              397-404 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-9]9 
              Meyer J. 
              Dysplasia epiphysealis capitis femoris: a clinical-radiological syndrome and ist relationship to Legg-Calvè-Perthes disease. 
              Acta Orthop Scand. 
              1964; 
              34 
              183-197 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-10]10 Hefti F. Kinderorthopädie in der Praxis. Springer, Berlin, Heidelberg, New York 1998 



Google Scholar





	
[bookmark: R102-11]11 
              Svensson O, Aaro S. 
              Cervical instability in skeletal dysplasia. Report of 6 surgically fused cases. 
              Acta Orthop Scand. 
              1988; 
              59 
              66-70 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-12]12 
              Briggs M D, Chapman K L. 
              Pseudoachondroplasia and multiple epiphyseal dysplasia: mutation review, molecular interactions, and genotype to phenotype correlations. 
              Hum Mutat. 
              2002; 
              19 
              465-478 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-13]13 
              Eyre S, Roby P, Wolstencroft K, Spreckley K. et al .
              Identification of a locus for a form of spondyloepiphyseal dysplasia on chromosome 15q26.1: exclusion of aggrecan as a candidate gene. 
              J Med Genet. 
              2002; 
              39 
              634-638 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-14]14 
              Stöss H, Pesch H-J, Pontz B, Otten A, Spranger J. 
              Wolcott-Rallison-Syndrome: Diabetes mellitus and Spondyloepiphyseal Dysplasia. 
              Eur J Ped. 
              1982; 
              138 
              120-129 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-15]15 
              Cole W G. 
              Etiology and pathogenesis of heritable connective tissue diseases. 
              J Pediatr Orthop. 
              1993; 
              13 
              392-403 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-16]16 
              Maroteaux P, Lamy J, Bernard J. 
              La dysplasie spondyloepiphysaire tardive. 
              Présse Méd. 
              1957; 
              65 
              1205 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-17]17 
              Maroteaux P, Lamy M. 
              Les formes Pseudo-Achondroplastiques des Dysplasies spondyloepiphysaires. 
              Presse Méd. 
              1959; 
              67 
              383-388 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-18]18 
              Pathare A V, Kothari M A, Chikhalikar A A. et al .
              Spondylo-epiphyseal Dysplacea Tarda. 
              J Postgrad Med. 
              1991; 
              37 
              105-108 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-19]19 
              MacDassi J J, Kozlowski K, Posen S. 
              Spondylo-Epiphyseal Dysplasia with Ocular Changes. 
              Pediat Radiol. 
              1978; 
              7 
              220-228 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-20]20 
              Gupta R, Mangal N, Acharya U, Miglani N. 
              Spondylo-epiphyseal Dysplasia tarda with progressive arthropathy. 
              J Indian Med Assoc. 
              1994; 
              92 
              340-341 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-21]21 
              Byrne P A. 
              Spondylo-epiphyseal Dysplasia Tarda with progressive arthropathy mimicking Juvenile Chronic Arthritis. 
              Br J Rheumatol. 
              1998; 
              37 
              233-236 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-22]22 
              Kenéz J, Farkas J. 
              Über die pseudoachondroplastische Form der spondylo-epiphysären Dysplasie. 
              Röfo. 
              1970; 
              113 
              589-596 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-23]23 
              Morquio L. 
              Sur une forme de dystrophie osseuse familiale. 
              Bull Soc Pediat. 
              1929; 
              27 
              145 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-24]24 
              Luthardt T, Reinwein H, Schönenberg H, Spranger J, Wiedemann H R. 
              Dysplasia spondyloepiphysaria congenita. 
              Klin Pädiat. 
              1975; 
              187 
              538-545 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-25]25 
              Brailsford J F. 
              Chondro-osteodystrophy. Roentgenographic and clinical features of a child with dislocation of vertebrae. 
              Am J Surg. 
              1929; 
              7 
              404-409 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-26]26 
              Pedrini-Mille A, Maynard J A, Pedrini V A. 
              Pseudoachondroplasia: biochemical and histochemical studies of cartilage. 
              J Bone Joint Surg [Am]. 
              1984; 
              66 
              1408-1414 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-27]27 
              Ehrich J H, Offner G, Schirg E. et al .
              Association of spondylo-epiphyseal dysplasia with nephrotic syndrome. 
              Pediatr Nephrol. 
              1990; 
              4 
              117-121 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-28]28 
              Fisher R L. 
              An epidemiological study of Legg-Perthes disease. 
              J Bone Joint Surg [Am]. 
              1972; 
              54 
              769-774 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-29]29 
              Crossan J F, Wynne-Davies R, Fulford G E. 
              Bilateral failure of the capital femoral epiphysis. Bilateral Perhes disease, multiple epiphyseal dysplasia, pseudoachondroplasia, and spondyloepiphyseal dysplasia congenita and tarda. 
              J Pediat Orthop. 
              1983; 
              3 
              297-303 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R102-30]30 
              Raimann A, de la Fuente M. 
              Dysplasia capitis femoris und ihre Beziehung zur Hüftkopfnekrose (Morbus Perthes). 
              Z Orthop. 
              1994; 
              132 
              140-156 
            





PubMedGoogle Scholar









[bookmark: SIG1]Dr. med. Gregor Kohler



Kantonspital Frauenfeld




Pfaffenholzstr. 4




8501 Frauenfeld




Schweiz




Phone: +41-52-5 23-79 52




Fax: +41-71-4 94-28 69




Email: gregor.kohler@stgag.ch
























  >
  
  

    
  

  
    
      
        

      

    

    
      
        
        


      

    

  


  

  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  




  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  



  







    
    


















  






      

      

  
    Top of Page
  

  
    
      ©  Georg Thieme Verlag KG | 
      
      
        Imprint |
        Privacy policy statement |
      
      Smartphone Version
      

      
        Your Current IP Address: 34.205.172.146
      

    

    

  




      


  
    
  
  
  
    
    
      
        
        
        
        
      
      
      
      
    
  
  




    

    






    

    
      
        
      
    

    
    


    
      
      
      
    

  