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Alimentarer Skorbut als Ursache muskuloskelettaler Schmerzen bei einem 3-jdhrigen

Jungen

Skorbut ist eine bei Menschen, Affen und
Meerschweinchen auftretende Vitamin-
mangelkrankheit, die bei anhaltendem
Fehlen von Vitamin Cin der Nahrung bei
Menschen nach 2-4 Monaten auftritt. Es
ist eine relativ seltene padiatrische Erkran-
kung. In der Regel geht die Erkrankung mit
muskuloskelettalen Schmerzen bis zur Geh-
verweigerung einher, sodass sie insbeson-
dere bei Kindern mit dieser Symptomatik
und selektivem Essverhalten auch als Dif-
ferenzialdiagnose in Betracht gezogen wer-
den sollte. Wir berichten tiber einen Fall, bei
dem erst nach mehrwochigem Aufenthalt
mit mannigfaltigen Differenzialdiagnosen
die korrekte Diagnose gestellt wurde.

Fallbericht

Ein 3-jdhriger Junge fallt mit zunehmen-
der Laufverweigerung seit 2 Monaten auf.
Zunachst begannen die Beschwerden mit
Beinschmerzen, weswegen bereits wieder-
holt ambulante Vorstellungen beim Kinder-
arzt und Orthopdden ohne wegweisen-
de Befunde erfolgt waren. Vorbestehend
ist ein Autismus, der die klinische Unter-
suchung erheblich erschwerte. Wahrend
eines ersten 5-tdgigen, stationdren Auf-
enthaltes 2 Wochen zuvor waren insbe-
sondere neurologische Erkrankungen als
Ursache der Gangstérung ausgeschlossen
worden (MRT Schadel, MRT Spinalkanal,
SSEP, NLG, Liquoruntersuchung sémtlich
unauffallig). In der Labordiagnostik hatten
sich auRer einer mikrozytdren Andmie (Hb
10,5 g/dl, MCV 67 fl) keine pathologischen
Werte gezeigt (Normwerte flir Natrium, Ka-
lium, Kalzium, AP, Harnséure, LDH, IgG, IgA,
IgM, Kreatinin, CRP, ANA negativ).

2 Wochen spdter kommt es zur erneuten
stationaren Aufnahme bei jetzt kompletter
Laufverweigerung und offensichtlich starken
Schmerzzustdnden. Wegen des Autismus
kann sich der Patient selbst nicht duBern.

Klinik

3 Jahre und 7 Monate alter Junge in stabi-
lem Allgemeinzustand und eutrophem Er-
ndhrungszustand, schmerzgeplagt auf der

Seite liegend, Beine in Flexion. Vollstdndi-
ge Extension in Hiifte und Knie nicht mog-

»Abb.1 RO Knie a. p. Zunachst als soge-
nannte Corner Signs gedeutete Verdnde-
rungen der Metaphysen, aber schon mit
Zeichen eines Skorbut: bleistiftdiinne bis
fehlende Kortikalis, Trimmerfeldzone,
Fraenkel-Linie und Wimberger-Ringzei-
chen.

lich bei Wehrigkeit des Patienten, keine R6-
tung oder Schwellung der Gelenke. Stehen
aktuell nicht méglich. Unauffalligerinterner
Befund, keine LymphknotenvergréRerung,
keine Hepatosplenomegalie, papuldses Ex-
anthem an den Unterarmen. Hyperreflexie
des PSR, Temperatur 36,7 °C, Gewicht 17 kg
(P69), Lange 101 cm (P48).

Diagnostik

Nach unauffalliger Rontgendiagnostik des
Beckens und der Hiiftgelenke sowie unauf-
félligen Sonografien von Hiift- und Knie-
gelenken erfolgt eine MRT-Diagnostik der
Oberschenkel mit periostaler Verdickung
der distalen Femurmetaphyse beidseits
mit umgebender Weichteilschwellung; im
konventionellen Rontgen findet sich an den
Kniegelenken eine Kontinuitdtsunterbre-
chung von bis zu 3 mm Weite an den dis-
talen metaphyséren Endplatten. Ein rele-
vantes Trauma hatten die Eltern nicht an-
gegeben. Daim Rahmen der Réntgen- und
MRT-Untersuchungen der Beine Periost-
abhebungen auffallen, die radiologisch als
»Corner Signs“ gewertet wurden, kommt
der Verdacht auf eine Kindesmisshandlung
auf (»Abb. 1). Aus diesem Grund erfolgt ein
erweitertes Skelettscreening, bei dem sich
diffuse Aufhellungen unterschiedlichster Lo-
kalisation (»Abb. 2) feststellen lassen. Initi-
al und im Verlauf sehen wir zundchst keine

»Abb.2 R0 Knie seitlich. Zunachst als
sogenannte Corner Signs gedeutete Ver-
dnderungen der Metaphysen, aber schon
mit Zeichen eines Skorbut: sogenannte
Pelkan Spurs.

»Abb.3 MRT STIR coronar Oberschenkel
bds.: rechts subperiostales Himatom
und Einblutung in umgebende Musku-
latur.

Kallusbildung. Der Patient scheint jedoch bei
den oben beschriebenen Befunden anhal-
tend schmerzgeplagt. Auch unter Analge-
sie und fortwdhrender Physiotherapie (und
zwischenzeitlichem Versuch der Ruhigstel-
lung) bessert sich das Gangbild nicht.

Die erweiterte Diagnostik im Hinblick einer
Systemerkrankung zeigt keine wegwei-
senden Befunde (Blutausstrich, Abdomen-
Sonografie, Knochenmarkspunktion, Echo-
kardiografie). Die Andmie nimmt trotz
Eisensubstitution noch zu, eine Hb-Elektro-
phorese ist unauffallig. Die MRT-Diagnostik
der Oberschenkel lieR auch an eine Chroni-
sche Nichtbakterielle Osteomyelitis denken
(» Abb. 3). Im Verlauf kommt es zu Zahn-
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»Abb.4 Haut Unterarm mit Petechien

am Haarfollikel.

»Abb.5 VergroRerter Ausschnitt der
Hautveranderungen.
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> Abb. 6 Radiologische Zeichen eines
Skorbut: Fraenkel-Linie =dichte Zone der
provisorischen Verkalkung; Trimmer-
feld-Zone =durchsichtiges metaphysares
Band unter der Fraenkel-Linie; Wimber-
ger-Ringzeichen =zirkuldrer, undurch-
sichtiger radiologischer Schatten, der

die epiphysaren Verknocherungszentren
umgibt und von Blutungen herriihren
kann; Pelkan Spurs =Zone der provisori-
schen Verkalkung, die Giber die Rander
der Metaphyse hinausreicht, was zu einer
periostalen Anhebung und Randspornbil-
dung fiihrt. Diese knéchernen Vorspriinge
treten an den Metaphysenrandern auf und
erstrecken sich im rechten Winkel von der
Schaftachse weg. Reprinted (translated in
German) from | Clin Orthop Trauma 2015;
6(2): 101-107. Agarwal A, Shaharyar A,
Kumar A et al. Scurvy in pediatric age
group - a disease often forgotten? — with
permission from Elsevier. [rerif]
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»Abb.7 Synopsis der Symptome, Diagnostik und jeweiligen Differenzialdiagnosen.

fleischbluten bei leichter Gingivitis. Das
Exanthem imponiert wie Petechien an den
Haarfollikeln (» Abb. 4, » Abb. 5). Gerin-
nungsuntersuchungen bleiben unauffallig.

Im Rahmen einer klinikinternen Bespre-
chung wird das sehr selektive Essverhalten
(nur Keksbrei) nochmals berichtet, weswe-
gen dann im Zusammenschau der Befun-
de an Skorbut gedacht wird; es findet sich
ein Vitamin-C-Spiegel von<0,1 mg/l (Norm
5-15mg/l). Dazu passten auch die radio-
logischen Verdanderungen (> Abb. 6). Eine
Synopsis der Symptomatik und Diagnostik
findet sich in » Abb. 7; die relevanten La-
borparameter auBer dem Vitamin-C-Spie-
gel sind in » Tab. 1 zusammengefasst.

Nach Erhalt des Vitamin-C-Spiegels be-
ginnen wir eine Vitamin-C-Substituti-
on (100 mg taglich p.o.). 2 Wochen nach
dem stationdren Aufenthalt krabbelt der
Junge wieder und kann wenige Schritte
gehen. Schmerzen bestehen keine mehr.
In einer telefonischen Riicksprache mit sei-
ner Mutter erfahren wir, dass bereits eine
Woche nach der Entlassung das Laufen wie-
der moglich war. 2 Monate nach Substitu-
tionsbeginn kann der Junge wieder rennen
und toben.

Pathogenese und Klinik des
Skorbut

Skorbut beschreibt die klinische Manifesta-
tion eines Ascorbinsdure(Vitamin C)-Man-
gels. Aufgrund seiner Seltenheit in den In-
dustrienationen wird er hdufig, wie auchin
diesem Fall, entweder erst spat in die diffe-
renzialdiagnostischen Uberlegungen einge-
schlossen oder auch tibersehen [T, 2].

Ascorbinsdure spielt eine relevante Rolle in
verschiedenartigen biochemischen Prozes-
sen. Ein Mangel fiihrt so zu einem bunten
Bild klinischer Manifestationen. Die meis-
ten Tiere (bis auf Primaten, Meerschwein-
chen und wenige Vogelarten) konnen As-
corbinsaure synthetisieren. Der Mensch ist
auf eine externe Zufuhrangewiesen. Zu Le-
bensmitteln mit einem besonders hohen
Vitamin-C-Gehalt zahlen Johannisbeeren,
Erdbeeren und Zitrusfriichte.

Bei Interaktionen mit Radikalen wird As-
corbinsdure zu Monodehydroascorbinséu-
re und kann tiber Disproportionierung wie-
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»Tab.1 Relevante Laborbefunde.

Parameter
Norm

Hamoglobin (g/dl) 9,2 -
10,8-12,8

Leukozyten (/nl) 15,7+

5-12
Thrombozyten (/nl) 660+
202-403

MCH (pg) 21 -
23-31

MCV (fl) 67 -
73-101

Retikulozyten (%) 3,1+
0,6-1,6

Ferritin (ug/l) 44
6-60

Transferrin (g/l)

1,9-3

Transferrinsattigung (%)

16-45

TSH (mUJl) 3,5
0,7-6

CK (U/L) 46
0-149

Kreatinin (mg/dl) 0,25
0-0,72

LDH (U/l)

0-345

Haptoglobin (g/I)

0,3-2

CrP (mg/L) 7.4+
0-3

25-0OH-Vitamin D3 (mmol/l)

19-139

Folsdure (ug/l)

3,6-26,8

Vitamin B12 (ng/l)

197-771

Aufnahmebefund

Zwischenbefund
01.06.2022

7=

9,8

610+

22 -

69 -

3,4+

112+

2,66

285

13,5+

65

384

Befunde auRerhalb des Referenzwertes sind mit+oder - gekennzeichnet.

der zu L-Ascorbinsaure umgewandelt wer-
den. Dies macht es (neben Tocopherol/
Vitamin E) zu einem der wichtigsten Radi-
kalfanger des menschlichen Organismus.

Ascorbinsdure ist an zahlreichen Hy-
droxylierungsreaktionen beteiligt. Diese
spielen in der Synthese von Katecholami-
nen, Steroiden und Kollagen eine entschei-
dende Rolle. Die Verteilung ist im Gesamt-
organismus unterschiedlich mit héchsten
Konzentrationen in der Nebenniere, der
Hypophyse und den Leukozyten. Sie spielt

zudem (iber vielfdltige Mechanismen eine
wichtige Rolle im angeborenen und erwor-
benen Immunsystem (u.a Unterstlitzung
der epithealen Barrrierefunktion, Phagozy-
tose, B- und T-Zelldifferenzierung) [3].

Uber aktive Transportersysteme (Gluko-
se- und Natriumtransporter) erfolgt eine
nahezu vollstdndige Absorption, die Aus-
scheidung erfolgt renal teilweise unveran-
dert teilweise als Metaboliten (u. a. Dehy-
droxyascorbinsdure, Oxalsdure).

@ Schattauer

Zwischenbefund Entlassbefund

09.06.2022

6,3 - 6,4 -

13,6+ 9,7

643 + 1215+

22 - 25 -

71 - 83 -
6,8+

74 63

3,1

15,5+ 11,3+

Die klinische Manifestation eines Mangels
tritt nach 1-3 Monaten auf. Besonders
gefdhrdete Patientengruppen fiir eine Min-
derversorgung sind Kinder mit Autismus,
neurologischen, psychiatrischen oder gas-
troenterologischen Vorerkrankungen [4].
Mit klinischen Symptomen ist ab einem Se-
rumspiegel von<2 mg/l zu rechnen.

Die Schlisselfunktion fiir einen GroRteil der
klinischen Manifestationen ist die Kollagen-
synthese. Durch die Fehlsynthese betroffe-
nes Kollagen IV kommt u. a. in BlutgefdRen,
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der Haut und Schleimhauten vor. Dies fiihrt
zu hamorrhagischen Hautdefekten und teil-
weise palpabler Purpura v. a. der unteren
Extremitat. Dies kann als systemische Vas-
kulitis fehlinterpretiert werden. Es handelt
sich hierbei um eine Purpura an den Haar-
follikeln mit perifollikuldarer Himorrhagie,
eines der spezifischsten Skorbut-Sympto-
me. Eine Gingivitis mit Himorrhagien der
Schleimhdute kommt bei 57 % der betrof-
fenen Kinder vor [2].

Haufigster klinischer Vorstellungsgrund
sind Schmerzen der unteren Extremitat
und Laufverweigerung (in ca. 70% als fiih-
rendes Symptom). Die Schmerzsymptoma-
tikist hdufig sehr stark ausgepréagt und kor-
reliert nicht mit den milden radiologischen
Befunden [5].

Schmerzursache sind Hamorrhagien, so-
wohl muskuldr als auch periostal. Radio-
logisches Zeichen dieser Veranderungen
kann eine epiphysale Transparenzerho-
hung (Triimmerfeldzone) sein. Diese kann
als stattgehabte Fraktur fehlgedeutet wer-
den. Zudem kénnen radiologische Hinwei-
se fiir eine Osteopenie oder Osteonekrosen
gesehen werden (> Abb. 6).

Sehr haufig (bei 59 % der Patienten) tritt
eine Eisenmangelandmie auf [2]. Diese ist
zum einen durch eine begleitende Minder-
versorgung bedingt aber auch zu einem
groRBen Teil durch eine reduzierte Eisen-
resorption bei ausbleibender antioxidati-
ver Vitamin-C-Wirkung.

Die markanten klinischen Manifestationen
lassen sich mnemonisch anhand der 4 ,Hs*
zusammenfassen:

= Hamorrhagie,

= Hyperkeratose,

= Hypochondrose,

= Hamatologische Auffdlligkeiten.

Beziiglich der Therapie gibt es keine klaren
Literaturempfehlungen. In den meisten
beschriebenen Fillen erfolgte initial eine
orale Therapie (nur 13 % i.v-Therapie), die
Behandlungsdauer betrdgt zwischen 2 Wo-
chen und 7 Monaten. Beziiglich der Dosie-
rung finden sich in der Literatur kurze hoch-
dosierte (1000 mg/d) oder niedriger do-
sierte (100-200 mg/d) langer andauernde
Therapiestrategien. In 76 % der beschriebe-
nen Fdlle tritt nach wenigen Behandlungs-

tagen bereits eine deutliche Besserung und
nach 1-11 Monaten eine komplette Erho-
lung auf.

FAZIT

Skorbut tritt noch immer auch in
westlichen Landern auf und ist kein
medizinhistorisches Phdnomen;

auf Vasco da Gamas erster Indi-
enfahrt 1497-1499 starben 100

von 160 Seeleuten an Skorbut. Ein
buntes klinisches Bild und mangelnde
Kenntnis vieler Behandler verzdgern
heutzutage haufig deutlich die Diag-
nosestellung und Therapieeinleitung.
Besonders gefdhrdete Patientengrup-
pen sind Kinder mit Autismus oder
neurologischen Erkrankungen. Haufig
geht Skorbut mit einer Laufverweige-
rung als fithrendes Symptom einher.
Praventiv ist die Aufklarung der Eltern
Giber die Notwendigkeit einer ausge-
wogenen Erndhrung insbesondere
bei der gefahrdeten Patientengruppe
z.B. im Rahmen der Kindervorsor-
geuntersuchungen (U4-U9) als
effektives Werkzeug zur Bekampfung
von Fehl- und Mangelerndhrung
anzusehen.
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