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Spinale Muskelatrophie
3 Subtypen

Typ | (acute Werdnig — Hoffman)

* schwere Auspragung, Auftreten innerhalb der ersten 6LM
¢ Tod durch Ateminsuffizienz innerhalb 18 LM

Typ Il (chronic Werdnig — Hoffman)

« Auftreten zwischen 6LM- 2J

* ev. Gehfahigkeit initial, spaterer Verlust

« erreichen 40. - 50. Lebensjahr

Typ Il (Kugelberg-Welander)

* Diagnose nach 2. LJ

* Gehfahigkeit initial, Verlust im 1-2. Jahrzehnt

Spinale Muskelatrophie

* autosomal rezessiv (Chromosom 5q)

¢ 1:20.000 Lebendgeburten

* Degeneration der Vorderhornzellen

* sekunddre Muskelschwache und -Atrophie
* normale Sensibilitat

Friedreich Ataxie
(hereditdre spinocerebelldre Ataxie)

= 1:50.000 Lebendgeburten
= autosomal rezessiv
= Genmutation auf Chromosom 9

spinozerebelldre Degeneration (dorsale und
ventrale zerebellare Bahnen, kortikospinale
Bahnen und Hinterhorn)

Spinale Muskelatrophie

Orthopadisches Management

= MaRnahmen zur Funktionsverbesserung (normale
Intelligenz) z.B.: aufrechtes Sitzen (soziale Interaktion,
Computernutzung u.a.m..)

= WS: Stabilisierung einer Skoliose (wie bei Duchenne)
= Hifte: ev. VDRO bei Typ Il und Subluxation
= Rollstuhl- und Sitzschalenversorgung

Friedreich Ataxie
(hereditdre spinocerebelldre Ataxie)

Nervenleitgeschwindigkeit
= reduziertes sensorisches Aktionspotential
= |eichte Reduktion der motorischen Nervenleitgeschwindigkeit

Klinik

= ataktischer Gang oder Hohlfu
zwischen 7. und 15. LJ

= Areflexie




Friedreich Ataxie
(hereditdre spinocerebelldre Ataxie)

»hatural history”

= graduelle Progression

= Rollstuhlpflichtigkeit in der 2. Lebensdekade
= Tod in der 4-5. Lebensdekade aufgrund einer

progressiven hypertrophen Kardiomyopathie,
Pneumonie oder Aspiration

orthopddisches Management
= Therapie der Skoliose (ahnlich idiopathische Skoliose)
= Therapie der FuRdeformitét (Cavovarus)
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Guillan-Barré Syndrom
(akute Polyradikulitis)

= aszendierende motorische Lihmung

= reicht von milden Ganganomalien bis zur akuten Paralyse mit
Ateminsuffizienz (30 — 40% beatmungspflichtig)

Klinik

= grippales Vorstadium

= Ausfall des unteren Motoneurons mit relativ erhaltener
Sensibilitat

= Aszension mit unterschiedlicher Auspragung innerhalb von
Stunden — Tagen

= reduzierte motorische und sensible Nervenleitgeschwindigkeit

Guillan-Barré Syndrom
(akute Polyradikulitis)

,hatural history”
= meist volle restitutio ad integrum

= 20% mit verbleibendem motorischen Defizit (OSG-
Dorsalflexion, Eversion des FuRes..)

orthopadisches Management

= Schienenversorgung zur Kontrakturprophylaxe oder
FallfuRtherapie

= selten Muskeltransfers

Poliomyelitis

Poliomyelitis

= Virusinfektion mit Befall der Vorderhornzellen
= rein motorischer Ausfall
= sekundare Muskelldhmung
= weltweit ca. 10 Mio. Menschen
mit sekunddren Muskelschwéchen
= Schluckimpfung

Poliomyelitis

Klinik

= ausschlieBlich motorisches Defizit
(unteres Motoneuron),
asymmetrische Verteilung

= Dreites Spektrum, abhangig vom
spinalen Befall

= typische Muster durch starkere
Betroffenheit von Muskeln mit
kleinerer versorgender
Nervenzellensdule (Segmente)




Poliomyelitis

Klinik
= typischer Ausfall (monosegmental): z.B: Tib. ant. mit FallfuR,
Tensor fasciae latae

= untypischerweise betroffen (polysegmental): z.B: Hamstrings

Querschnittslasion

* 70% traumatische Ursache (80% Manner)

« alternativ Tumor, Infekt, Ischdmie, Blutung, Infarkt

Poliomyelitis

orthopéadisches Management - ,get the child walking”

= Beseitigung von Kontrakturen
(Flexions—Abduktionskontraktur der Hufte,
Flexionskontraktur des Kniegelenkes,
SpitzfuR)

= Vorbeugung von Deformitaten
(motor. Ersatzoperation f. Tib. ant. — z.B:
Jones Transfer Cave: back kneeing!)

= Beinlangendifferenz kaum vorhersagbar
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Spina bifida

Querschnittslasion

Klassifikation nach Frankel, modifiziert durch ASIA

A) Komplette Verletzung: keine motorische oder sensible Funktion
unterhalb der Verletzungshéhe
B,

Erhaltene Sensi

: Restsensibilitét bis in die sakralen Segmente

C) Keine Gebrauchsmotorik: Restmotorik unterhalb der Verletzung, die
aber nicht den Gebrauch der Extremitéten erlaubt

D]

Gebrauchsmotorik: Restmotorik erlaubt den Gebrauch der Extremitaten
mit oder ohne Unterstitzung
E) Erholung: normale Motorik und Sensibilit4t. Pathologische Reflexe

kénnen persistieren

Spina bifida

Definition

= Neuralrohrfehlbildung nach kranial oder kaudal
unterschiedlicher Auspragung

= Lumbosakrale Region
in 75% der Falle




Spina bifida

Embryologie (21-28 Tag)

Slolw
OO®

Spina bifida

Atiologie = multifaktoriell
= Genetik

= Ernahrung (Folsaure)
= Antiepileptika

= andere???

Inzidenz <1-3/1000
= ein Kind mit MM 50/1000
= zwei Kinder mit MM 100/1000

Spina bifida

Embryologie / Atiologie
= Ausbleibender Neuralrohrschluss um die 4. (bis 6.)
Gestationswoche
von Recklinghausen, 1886
= Ruptur des geschlossenen Neuralrohres
Gardner, 1977 & Paget, 1968
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Meningocoele (6%)

= ausbleibender Wirbelbogenschluss
= meningeale Ausstiilpung

(dura mater + arachnoidea)

mit Rickenmarksflissigkeit

Meningocele

Spina bifida occulta

= ausbleibender Wirbelbogenschluss

Spina Bifida
Occulta

Myelomeningocoele (94%)

(Spina bifida aperta)

= ausbleibender Wirbelbogenschluss

= zystische Ausstiilpung der Meningen
mit (dysplastischem) Rickenmark
bzw. Nervenwurzeln

Myelomeningocele




Myelomeningocoele

Pranatale Diagnose
= Ultraschall
= Alphafetoprotein

= Normbefund - 4 bis 16 Wochen in der
Embryonalflussigkeit und mutterlichem Blut

Myelomeningocoele

Prognose
= Mortalitdt 10 — 15% bis ins 4. LJ

= normale Intelligenz bei 70% der
Uberlebenden

Myelomeningocoele

= die MM Ldsion wird von keiner Haut
bedeckt

= unbehandelt (Verschluss) innerhalb
von 24h post partum:

Infektion = haufigste
Todesursache (Meningitis)
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Myelomeningocoele

ZNS Fehlbildungen
= Arnold-Chiari Malformation

= Hydrosyringomyelie

= Hydromyelie

= tethered cord o} T

O ARNOLD-CHIARI

‘ HYDROMYELIA

TETHERED CORD

Myelomeningocoele

Querschnittsldhmung

= unterschiedliche Auspragung
= Muskelfunktion
= inkonsistente Korrelation

= Asymmetrie

Myelomeningocoele

Tethered Cord Syndrome

= progressive neurologische Verschlechterung

= Spastizitat, Schwache, Beeintrachtigte Sensibilitat
= gesteigerte Rate an HWIs

spinale Deformitdten, Schmerzen im Bereich der
MM Narbe

= Kopfschmerz

= asymmetrische Deformitdten
= Gangalteration (Ganganalyse)
= abnehmende Ausdauer




Myelomeningocoele

Tethered Cord Syndrome

= MRI = “they all have it”
(tiefes verdicktes Filum terminale)

Myelomeningocoele

Tethered Cord Syndrome

= prompte und “aggressive” Therapie mit
neurochirurgischem de-tethering
= technisch sehr schwierig

= kann im Verlust der motorischen
Funktion miinden

Myelomeningocoele

Tethered Cord Syndrome

= MRI = “they all have it”
(tiefes verdicktes Filum terminale)

= klinische Diagnose, haufiger durch
behandelnden Orthopéaden.

= sakrale und lumbale Niveaus haufiger;
wahrend der Perioden schnellen
Wachstums

= haufig undiagnostiziert und
untertherapiert
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Myelomeningocoele

= neurolog. Defizite meist seitendifferent aufgrund der
asymmetrischen Betroffenheit des RM

Myelomeningocoele

Klinik

= Kontrakturen bzw. Luxationen der Hiifte
= Kontrakturen des Kniegelenkes

= FuBfehlstellungen

= Skoliose

Myelomeningocoele

Typ | — Lasionen
= normale Funktion bis zum Level der schlaffen Léhmung,
fehlenden Sensibilitat und Reflexlosigkeit
= Muster der Ausfalle und Schwéache
abhangig vom RM-Befall und Niveau
Sharrard, 1964




Myelomeningocoele

Typ | — Lasionen
= vergleichsweise simples Muster

= vermutl. eher durch spinalen Schock perinatal als durch
Entwicklungsstérung
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Myelomeningocoele

Typ llc — Lasionen
= inkomplette Lasion

= spastische Paraplegie, aber inkompletter Verlust der
Willktraktivitadt und Sensibilitat

Stark, 1971

Myelomeningocoele

Typ lla — Ldsionen

= segmentale ,Lucke” in der Funktion mit Verlust der
motorischen, sensorischen und Reflexaktivitat.

= distal davon intakte, aber isolierte Segmente mit
Spastizitdt und Streckreflexen
Typ llb — Lasionen

= enge segmentale ,Liicke” in der Funktion, ahneln
Patienten mit RM-Durchtrennung

Stark, 1971

Myelomeningocoele

Besonderheiten
= initial normale und Typ I-Ldsionen kénnen spdter Spastizitat
entwickeln (nur hohes Niveau; bei intaktem Il. Motoneuron)

= gespaltenes RM bei Hemimyelomeningocoele mit
Halbseitenbetroffenheit (ev. spater neurolog.
Verschlechterung durch tethering)

= Sensibilitdtsverlust bei MMC folgt motorischem
Ublicherweise 1-2 Segmente spater

= gestorte Vasomotorkontrolle

Myelomeningocoele

Prozentuelle Verteilung der neurosegmentalen Muster bei 100
konsekutiven Neugeborenen mit MMC
(Untersuchung innerhalb von 24h postpartal)

— Normal 8%
— Typ I-Ldsion 28%
— Typ lla-Lasion  37%
— Typ llb-Ldsion  18%
— Typ llc-Lasion 9%
Stark, 1971
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Niveau Segmentdiagnostik entsprechend der Muskelkraftbestimmung

thorakal keine aktive Huftgelenksbeweglichkeit

L1 lliopsoas Grad 2 oder besser

L2 lliopsoas, Sartorius und Adduktoren Grad 3 oder besser

L3 Quadrizeps Grad 3 oder besser (zusétzl. zu L2 Kriterien)

L4 Mediale hamstrings oder Tib. ant. Grad 3 oder besser (zusatzl. zu L3
Kriterien)

LS Laterale hamstrings Grad 3 oder besser (zusatzl. zu L4 Kriterien plus eines
der folgenden drei: Gluteus medius Grad 2 oder besser, Peroneus tertius
Grad 4 oder besser, Tib. post. Grad 3 oder besser)

S1 Zusatzlich zu L5 zwei der folgenden drei Kriterien: Gastrocnemius/Soleus
Grad 2 oder besser, Gluteus medius Grad 3 oder besser, Gluteus maximus
Grad 2 oder besser)

S2 Zusétzlich zu den Kriterien von S1: Gastrocnemius/Soleus Grad 3 oder besser
und Gluteus medius und maximus Grad 4 oder besser

aus: Menelaus Orthopaedic Management of Spina Bifida Cystica, 1998, modifiziert aus Sharrard et al, 1964

Thorakales Niveau (unterhalb Th12)

= schlaffe Lihmung
= keine Muskelaktivitat im Bein
= nach der Geburt Bein

in AuRenrotationsstellung

Thorakales Niveau (unterhalb Th12)

= Vertikalisieren nur mit steifer hiiftiibergreifende
Gehorthese

= schwere thorakolumbale Kyphoskoliose =
Druckstellen aufgrund der Sitzunfahigkeit

= Behandlungsziel
= addquates Sitzen

Hohes lumbales Niveau (unter L1)

= schwache Hiftbeuger
(Sartorius, lliacus, Psoas)

= flexions-, AufSenrotations- und
Abduktionshaltung der Hiifte, die
in eine fixierte Abduktions-
kontraktur tibergehen kann

Hohes lumbales Niveau (unter L2)

= starke Hiftbeuger, mittelstarke Adduktoren
(Sartorius, lliacus, Psoas, Pectineus, Gracilis,
Adduktoren, Rectus femoris)

= flexions- und Adduktionsstellung der Hiifte

Hohe lumbale Niveaus (L1/L2)

= kénnen ggf. mit hoher Knie-Fuforthese und Kriicken
gehen (Schwingen durch den Gang)
= hohe Inzidenz einer Hiiftgelenksluxation
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Mittleres lumbales Niveau (unter L3) Tiefes lumbales Niveau (unter L4)

= normale Hiftbeuger, Adduktoren und Quadrizeps

* normale Hiftbeuger und Adduktoren = schwacher Semitendinosus und Semimembranosus
* leichte Kraftminderung des Quadrizeps = teilweise geringe gluteale Funktion
= Quadrizepsfunktion = funktioneller = ev. Tib. post. Teilfunktion
Meilenstein = fiihlbare Tib. ant. Funkt.
= herabgesetzte Funktion der medialen
Hamstrings

Hiiften in Flexion und Adduktion
Kniegelenke (hyper-) extendiert
keine Muskelaktivitdt im Bereich der FiifSe

Tiefes lumbales Niveau (unter L4) Tiefes lumbales Niveau (unter L5)

beim Neugeborenen

normale Hiftbeuger,
Adduktoren und Quadrizeps
= Hiiften in Flexion, Adduktion und AufSenrotation gute mediale Kniebeuger (keine

= Kniegelenke (hyper-) extendiert lateralen)
= FifSe in Dorsiflexion
und Inversion

starker Tibialis post.

zusatzlich (schwache) Tensor
fasciae latae, Gluteus medius und
minimus

ev. Kraft im Bereich der
Peronealmuskeln

Tiefes lumbales Niveau (unter L5) Sakrales Niveau (unter S1)

= zusatzlich zu 0.a. Muskelgruppen schwache bis mittlere
Kraft des Gluteus maximus, Bizeps femoris,
Gastrocnemius, Soleus, FDL

= Kraftentwicklung
des FHL und brevis

= gute Hiiftflexion
= gute Kniegelenksflexion
= schwache Hiiftabduktion

= Hakenfufistellung (schwache Extensoren, keine
Plantarflexion)
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Sakrales Niveau (unter S1) Sakrales Niveau (unter S1)

= gute mediale Hamstrings
= gute Hiiftabduktion
= schwache laterale

= Abflachung des FuRBlangsgewdlbes,
Hammerzehenstellung

= Gefahr der Entwicklung eines paralytischen konvexen
Hamstrings Pes planus aufgrund der starken Extensoren
= gute Fuf3hebung

= schwache Plantarflexoren

Sakrales Niveau (unter S2) Spinale Lasionen

o ) I ) Die fiinf Problemkreise
= einzige wesentliche Schwéache im Bereich der

intrinsischen FuBmuskulatur
= kann im Wachstum zu Krallenzehenstellung fiihren = ZNS: Arnod-Chiari, Tethered Cord, Hydrozephalus,
Shunt, Entwicklungsriickstand

urologische Infektionen, Inkontinenz

Anorektale Inkontinenz, Konstipation, Ulzerationen

= Haut — Druckstellen — Osteomyelitis — Amputation

orthopéadische Deformitaten/Gang

Mobilitat bei spinalen Lasionen

Asher and Olson, JBJS Am, 1983

Spinale Lasionen

‘ Multidisziplindrer Zugang X abhéngig vom RM-Befall und Niveau

X Quadrizepsfunktion, lliopsoasfunktion

= Neurochirurg + Neurologe + Urologe X Gelenkskontrakturen

= Kinderchirurg X Huiftdeformitat / Luxation?
= Plastischer Chirurg X FuBdeformitdten
= Neuropédiater, Sozialarbeiter, Psychologe, X Sitzbalance
Ergotherapeut, spez. Lehrer X Skoliose
= Orthopdde + Physiotherapeut X Alter
+ Orthopéadietechniker X Gewicht
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Orthopédietechnische Therapie

Therapiecheckliste bei spinalen Erkrankungen

= natiirlicher Verlauf? Erhalt von und Ermutigung zur Verwendung von Kriicken und
» realistische Ziele? Orthesen: (auch wenn die Kinder spater die Gehfahigkeit verlieren)

* Vorbeugung von Kontrakturen = verringerte Wahrscheinlichkeit an pathologischen Frakturen

= vorbeugende Funktionserhaltung = verringerte Rate an Druckstellen

= hoheres MaR an Unabhangigkeit, hohere Transferfahigkeit
= Korrektur flexibler Deformitaten

bei MMC mit hohen Lasionshéhen, nach Gehtraining im Vergleich zur frihen

= Ermoglichung unabhangigen Gehens Rollstuhlversorgung (Mazur JM et al., JBJS Am 1989)

= Schutz der sensibilitatsgestorten Extremitat

Orthopédietechnische Therapie
zervikale Lasionsh6he

Orthopddietechnische Therapie
thorakale Lasionshohe

= Stehorthese ca. 12 Lebensmonat

* bis C4 Zwerchfelllahmung (Voraussetzung: Kopf- und Nackenkontrolle)

= C5-Th1: Innervation des Armes und der Brust S . . .
= Vertikalisierung spater mit steifer
= MaRnahmen: hufttibergreifender Gehorthese (HKAFO)
v Kontrakturprophylaxe
v Rollstuhl mit E-Steuerung
v’ Spezialbett
v’ Sitzschale

v’ Bauchliege

Orthopédietechnische Therapie
thorakale Lasionshohe

Orthopédietechnische Therapie
thorakale Lasionshohe

= Stehorthese ca. 12 Lebensmonat
(Voraussetzung: Kopf- und Nackenkontrolle) = Langfristiges Behandlungsziel

= \ertikalisierung spater mit steifer - ausreichende Sitzfahigkeit
huftubergreifender Gehorthese (HKAFO) . .

- gute Sitzposition

= bzw. reziproke Gehorthese (RGO) ab
24 Lebensmonat

= (Voraussetzung: Sitzkontrolle ohne
Handunterstiitzung)

= Alternative: Parapodium
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Orthopédietechnische Therapie
hohes lumbales Niveau (L1-L2)

= schwache Huftbeuger

= Gehen ggf. mit hoher Knie-FuBorthese (KFO) und Kriicken
= Schwingen durch den Gang

= Gehende (blicherweise um die Pubertdt

Rollstuhl effizienter und schneller

Duffy et al, Dev Med, 1996
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Orthopédietechnische Therapie
mittleres lumbales Niveau (unter L3)

= stabile US-Gehorthesen (AFO)
zur Kompensation der Platarflektoren und Extensoren

= 80% behalten Gehfahigkeit im Alter

Orthopédietechnische Therapie
mittleres lumbales Niveau (unter L3)

= Quadrizepsfunktion = funktioneller Meilenstein

= Kriicken (Schwache Huftstrecker und Abduktoren)
= KAFO bei Valgusstress durch Rotationsfehler
(bis zur OP)

Orthopédietechnische Therapie
sakrales Niveau (unter S1)

= Abflachung des FuRlangsgewdlbes, Hammerzehenstellung )

= Gefahr der Entwicklung eines paralytischen konvexen Pes
planus aufgrund der starken Extensoren
- ggf. Knochel-FuRRorthesen

Orthopddietechnische Therapie
tiefes lumbales Niveau (unter L4)

= gute Huftflexion, Kniegelenksstreckung,
mediale Hamstrings, Kniegelenksflexion

= HakenfuRstellung v.a. bei L5
(schwache Extensoren, keine Plantarflexion)

Operative Therapie - prinzipielles

pathologisch ist nicht das Gangmuster, sondern die zu
Grunde liegende Erkrankung

Gangabnormalitaten
kénnen
Kompensationen der
zugrunde liegenden
Pathologie darstellen
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Operative Therapie - prinzipielles
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Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - WS

= WS — Stabilisierung und Korrektur

= Erreichen einer guten Sitzposition
fur hdhere Niveaus

Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - WS

= WS — Stabilisierung und Korrektur

= Erreichen einer guten Sitzposition
fr héhere Niveaus

Dynamisch hypermobile Hiifte und WS:
= LWS: Schmerzen, Instabilitat

= Auswirkungen einer WS-Fusion auf
den Gang

Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - WS

= WS — Stabilisierung und Korrektur

= Erreichen einer guten Sitzposition
flir hdhere Niveaus

= ggf. Vertebrektomie + instrumentierte
Fusion

Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - Hiifte

Inzidenz einer Hiiftgelenksluxation

thorakal [irs g u [ sakaal

THE NATURAL HISTORY OF HIP DEFORMITY IN MYELOMENINGOCELE
NIGEL S, BROUGHTON, MALCOLM B. MENELAUS, WILLIAM G. COLE, DAVID B. SHURTLEFF
From the Royal Children's Hospital, Melbourne, Austrafia

and the Children’s Hospital and Medicol Center, Seattle, USA

Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - Hiifte

= Wiederherstellung der Muskelbalance nicht mehr das
prinzipielle Ziel beim Managament der Hifte

= Hiftchirurgie darf nicht zu Steife fithren

= Weichteilkontrakturlosung der Hufte WICHTIG =
Gangasymmetrie (Ganganalyse)

= Hiftreposition nur in definierten Féllen

= nur marginaler funktioneller Gewinn nach Huftreposition

= Reluxation in 20%

= Huftsteife in 30%
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Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - Hiifte

= Erhalt der Beweglichkeit wichtiger als reponiertes Gelenk,
Kontrakturen therapieren

= Reposition bei bilateraler Luxation = Ausnahmeindikation
= Reposition bei

- tiefen lumbalen Lasionen

- Gehfahigkeit

- einseitiger Luxation

Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - FuR

= FuBkorrektur unter Erhaltung der Flexibilitat
= initial KlumpfulRtherapie nach Ponseti
= haufig spater pantalarer Release notwendig
(vor gehfdhigem Alter)
= Calcaneusosteotomien
Tarsektomie

Zusammenfassung

keine verfriihte Prognose bezuglich Gehfahigkeit
neurologische Diagnostik im 2-3 LJ

= |3 =funktioneller Meilenstein fir Gehfahigkeit

= frihe Therapie bei KlumpfuR

= frithe Kontrakturprophylaxe & Therapie

= Huft-OP in Abhédngigkeit von Niveau & Funktionalitat

= Forderung von Vertikalisierung & Gang (Orthetik) auch bei
erwartetem spateren Verlust der Gehfahigkeit (hoch lumbale
Lasionen)

Erhalt der Sitzfahigkeit fur hohe Lasionen

Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - Knie

= Korrektur des Kauerganges
= Korrektur der Kniegelenks-Flexionskontraktur
= Korrektur der US-Rotation

= anteriore Hemiepiphysiodese
= Extensionsosteotomie
= tibiale Derotation
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Operative Therapie bei spinalen
Erkrankungen - FuR

= Sehnentransfers
haufig erfolglos oder produzieren gegenteilige
Deformitat

= FuBarthrodesen
FuBsteife fihrt zu Druckzonen, Schmerzen, Infektionen,
Osteomyelitis, CharcotfiiRen, Amputationen
(Erwachsenenalter)
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