BLICKDIAGNOSE

Exophthalmus, Bauch-, Knochen-
und Kopfschmerzen

Welche Organe
sind hier betroffen?

Ein 50-jahriger Patienten wird wegen Kno-
chenschmerzen beider Oberschenkel und
Kniegelenke, Kopfschmerzen, abdominellen
Schmerzen und einem bilateralen Exophthal-
mus stationar aufgenommen.

— Die Rontgenaufnahme beider Kniegelenke mit pro-
ximalen Oberschenkeln beidseits zeigte eine bilaterale
symmetrische Sklerose der Femurdiaphysen (Abb. 1). Auf-
grund der abdominellen Schmerzen wurde eine Compu-
tertomografie des Thorax, Abdomens und Beckens durch-
gefuhrt, welche eine ausgedehnte Raumforderung des
Mediastinums und des Retroperitoneums aufwies. Die
anschlieBende Punktion der retroperitonealen Raum-
forderung konnte histologisch eine Erdheim-Chester-
Erkrankung bestatigen.

Die Lipogranulomatosis als Erdheim-Chester-Erkran-
kung ist eine seltene Form der Langerzellhistiozytose,
welche mit einer Proliferation von cholesterinhaltigen
Histiozyten verbunden ist. Die Atiologie ist bis heute un-
geklart. Diese Erkrankung betrifft vor allem Patienten ab
dem 40. Lebensjahr. Die klinischen Symptome weisen ein
breites Spektrum, von asymptomatischen Patienten bis
zu einer Multiorganmanifestation mit entsprechender
Funktionseinschrankung der betroffenen Organe, auf.

Charakteristisch fur die Erdheim-Chester-Erkrankung
sind Knochenschmerzen, welche durch eine milde, aber
permanente Schmerzsymptomatik in der Knieregion ge-
kennzeichnet sind. Rontgenologisch fassbare Stigmata
sind eine bilateral symmetrische Sklerose der langen Réh-
renknochen der unteren Extremitat unter Aussparung des
Achsenskelettes. In einigen Féllen weisen diese Patienten
auch einen Befall des Hand- und FuB3skelettes auf.

Neben der ossdren Manifestation sollte auch ei-
ne extraossdre Beteiligung der Erdheim-Chester-
Erkrankung bei allen Patienten evaluiert werden.
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Abb. 1 Rontgenbilder der Knie und der Femora beidseits mit Nach-
weis einer bilateralen symmetrischen Sklerose (Pfeile).

Hierbei sollten folgende Organsysteme untersucht werden: (I)
Hypothalamische-hypophysare Achse, (ll) Lunge (Ausschluss Lun-
genfibrose), (lll) Herz (Ausschluss einer myokardialen oder perikar-
dialen Beteiligung), (IV) Leber, (V) Niere, (VI) Milz, (V) Retroperitoneum
(Ausschluss einer retroperitonealen Fibrose) und (VIIl) Auge (Ausschluss
eines ophthalmologischen Befalls).
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