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Zusammenfassung

Einleitung: Patientinnen mit spastischer Zerebralparese entwickeln durch das
Ungleichgewicht ihrer Muskelkrafte im Laufe |hres Wachstums haufig eine
Dezentrierung bzw. Dislokation der Hufte. In Abhangigkeit vom Alter des Kindes ,
des Aktivitatslevels und den Begleitpathologien wird die Dezentrierung der Hufte
mit unterschiedlichen TherapiemalRnahmen behandelt. Mdgliche Behandlungen
sind Botulinumtoxin, Weichteileingriffe, eine knocherne Huftrekonstruktion, die
Huftkopfresektion oder auch eine Huft-Totalendoprothese. Ziel dieser
retrospektiven Studie war es, die Effizienz der durchgefihrten Therapie in
Abhangigkeit vom Therapiezeitpunkt, dem Alter und dem Spastizitatsniveau

(ermittelt Gber das GMFCS - Level) radiologisch zu analysieren.

Methode: Inkludiert in die Studie wurden alle Patientinnen, die zwischen 2004 und
2014 in der klinischen Abteilung flur Kinderorthopadie des LKH Graz wegen einer
Huftdezentrierung bei  spastischer Zerebralparese behandelt  wurden.
Einschlusskriterien waren ein maximales Alter von 18 Jahren sowie das Vorliegen
von mindestens zwei Beckenubersichtsrontgenbildern.

Die Auswertung der Rontgenbilder erfolgte mittels validierten radiologischen
Parametern (Acetabulumswinkel nach Hilgenreiner, dem Centrum-Ecken-Winkel
nach Wiberg, dem Centrum-Collum-Diaphysen-Winkel und dem Migrationsindex

nach Reimers) Uber den zeitlichen Verlauf.

Ergebnisse: Das Kollektiv umfasste 179 Patientlnnen (110 mannlich, 69 weiblich)
bei denen im Verlauf eine Dezentrierung der Hifte beobachtet wurde. 128
Patientinnen erhielten eine operative Therapie, wahrend 51 Patientinnen nicht
operiert wurden und somit die Natural History Group bildeten.

Der Vergleich der Migrationsindexhdohe zeigte einen deutlichen Zusammenhang
mit der HOohe des GMFCS-Levels. Des Weiteren zeigt sich, dass operative
Eingriffe hauptsachlich bei GMFCS I11-V durchgefluhrt wurden, bei GMFCS | sowie
bei einem Migrationsindex <25% erfolgte hingegen prozentual am seltensten eine
operative Therapie. Wir erhielten zudem ein signifikantes Ergebnis (p=0,026)
daflr, dass sich der Migrationsindex in der Therapiegruppe im Vergleich zur

Natural History Group nach der operativen Therapie verringerte.
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Schlussfolgerung: Die operative Therapie zur Verbesserung der Huftsituation ist
eine adaquate Behandlungsmethode fur Kinder und Jugendliche mit spastischer
Zerebralparese. Im Vergleich mit der Natural History Group zeigte sich hier ein
deutlicher Vorteil fir die Therapiegruppe. Zur sinnvollen Therapieentscheidung
konnen die von uns belegten Zusammenhange zwischen dem GMFCS-Level und
dem Migrationsindex, sowie zwischen dem Migrationsindex und der Art der
Therapie beitragen. Somit lasst sich schlussfolgern, dass je hoher das GMFCS-
Level ist, desto aggressiver sollte die notwendige Therapie gewahlt werden um

eine stabile Huftsituation schaffen zu konnen.
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Abstract

Background: Dislocation of the hip in children with Cerebral Palsy (CP) is a
serious and common problem. Therapy is required in case of progressive increase
of the Reimer’s index or severe pain. Due to age, activity - level of the child, level
of hip dislocation and further pathologies different therapies are available. There
are Botulinumtoxin treatment, soft-tissue lengthening, hip reconstruction but also
resection of the femoral head. Therapy was performed depending on age, level of
dislocation, level of activity (GMFCS) and further pathologies. The purpose of this
retrospective study was to analyse the radiological efficacy of the performed

therapies.

Method: Patients with spastic cerebral palsy, who underwent treatment at the
Department of Pediatric Orthopedics at the Medical University of Graz between
2004 — 2014 were included in this study. Inclusion criteria were a maximum of 18
years and the presence of at least two pelvis x-rays. For the evaluation of the
radiological data validated parameters (AC-angle, CE-angle, head-shaft angle and

Reimer’s index) were used.

Results: 179 patients (110 male, 69 female) met the inclusion criteria. 112
developed an increase of Reimer's index over time. 128 patients underwent
surgical treatment while 51 patients had no surgery (= natural history group).

The data demonstrated a close relation between the GMFCS level and Reimer’'s
index. Furthermore it showed that in most cases surgical treatment took place in
GMFCS level llI-V, while surgical interventions in patients with GMFCS level | or
with a low Reimer’s index of less than 25% were rare. In comparison with the
Natural History group, the Reimer’s index reduced significantly (p=0.026) in the
group that underwent surgery.

Conclusion: To stabilize the hip, surgical intervention is an adequate treatment
for growing patients with cerebral palsy. In comparison to the natural history group,
the surgery group showed a significant improvement in Reimer’s index after

surgery. The results indicate a close relation between the GMFCS-level and the




Reimer’s index as well as between the Reimer’s index and the surgical treatment.
Moreover, higher GMFCS levels require rather surgical treatment to create a

centred hip joint.
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et altri
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1. Einleitung

Bei der infantilen Zerebralparese handelt es sich eher um einen Symptomkomplex
als um eine spezifische Erkrankung. Dieser resultiert aus einer nicht progredienten
Lasion des sich entwickelnden Zentralnervensystems (ZNS). Der Ausdruck
.Zerebralparese” beschreibt demnach eine Reihe von Symptomen der
Korperhaltung und der motorischen Beeintrachtigung. Charakteristische Zeichen
der ZNS-Lasion sind Spastizitat, Muskelschwache, Ataxie und Rigiditat. Die infantile
Zerebralparese betrifft 2 bis 2,5 von 1000 Kindern (1,2).

11. Infantile Zerebralparese

Definition :

Zum ersten Mal beschrieben wurde die infantile Zerebralparese von dem
englischen Arzt William John Little (1810-1894). Als einer der Ersten verknipfte
Little die Orthopadie und die Neurologie miteinander und wurde somit zum Vorreiter
auf dem Gebiet der spastischen Zerebralparese und auch zu ihrem Namensgeber
(Little’s Disease)(3,4).

Bei der infantilen Zerebralparese handelt es sich um ein vielgestaltiges
Krankheitsbild, dem eine nicht progrediente Lasion des in Entwicklung befindlichen
Zentralnervensystems (ZNS) zugrunde liegt. Obwohl es sich um eine permanente
Erkrankung handelt, ist das aul’ere Erscheinungsbild, vor allem durch motorische
Entwicklung, Wachstumsprozesse und durch Reifung des Nervensystems, Uber die
Jahre hinweg veranderlich (4).

Dieses kann, je nach Schweregrad und Lokalisation der L&sion, sehr
unterschiedliche Ausmalie annehmen. Daher ist die Diagnose der Zerebralparese
nicht durch Labordiagnostik oder Bildgebung definiert, sondern ergibt sich aus dem
Gesamtbild der zusammenspielenden Faktoren. Spezifische Zeichen der
Zerebralparese sind eine gestorte Motorik und ein veranderter Muskeltonus, der
sich klinisch durch Spastizitat, Ataxie und/oder Dyskinesie &aulert. Zahleiche
assoziierte Schadigungen erstrecken sich von mentalen und kognitiven

Beeintrachtigungen (52%) uber Seh- (28%) und Horstorungen (12%) bis hin zu




zerebralen Anféllen (Epilepsie 45%), wobei Kinder mit einer spastischen
Tetraparese oft starker beeintrachtigt sind, als solche mit einer Hemiparese (1,4-6).
Die ursachliche Lasion der Zerebralparese entsteht pra-, peri- oder postnatal unter
anderem durch schwere Hypoxie, Gefalverschlisse oder durch miutterliche
Infektionen. In vielen Fallen kann der Grund der Erkrankung jedoch nicht mehr
genau erortert werden. Im Verlauf dieses Kapitels wird auf weitere mdgliche

Ursachen eingegangen. (1)

Pravalenz:

Da die Zerebralparese im Normalfall nicht direkt nach der Geburt diagnostiziert
werden kann, sondern einige Monate bis Jahre zwischen der Entstehung der ZNS-
Lasion und der Diagnosesicherung liegen konnen, erweist es sich nicht als sinnvoll
eine Inzidenz fur die Erkrankung anzugeben.

Die Pravalenz betragt laut internationalen Schatzungen 2 bis 2,5 pro 1000
Lebendgeburten, wobei sich das Risiko bei geringerem Geburtsgewicht deutlich
erhoht. So betragt sie bei einem Geburtsgewicht von <1500g etwa 40 bis 80 pro
1000 Lebendgeburten. Damit ist die spastische Zerebralparese der haufigste Grund
fur spastische Bewegungsstorungen im Kindesalter.

Von der Zerebralparese abzugrenzen sind alle spinalen, genetischen,

progredienten oder tumorassoziierten Erkrankungen (1,5,7).

1.1.1. Atiologie

Die Ursachen, die zu dem Symptomkomplex der infantilen Zerebralparese fuhren,
sind vielfaltig und nicht immer klar zu definieren. Ein besonderes Risiko besteht fir
Neugeborene mit einem sehr geringen Geburtsgewicht und fur Frihgeburten (4).

Generell kann man zwischen pranatalen, perinatalen und postnatalen Ursachen
eine Differenzierung vornehmen. Eine entscheidende Rolle bei der Differenzierung
spielen charakteristische Befunde der Bildgebung per Sonografie oder
Magnetresonanztomografie (MRT), die helfen kénnen die Atiologie zu verstehen.
Die Form der Lasionen, und damit auch das entsprechende Erscheinungsbild der
Krankheit, hangen immer mit dem Reifegrad des in Entwicklung befindlichen

Gehirns zusammen (7,8).




Indikatoren, die typischerweise auf eine Hypoxamie hinweisen, wie ein geringer
APGAR-Score oder eine starke metabolische Azidose, stehen in Verbindung mit
der Entwicklung einer Zerebralparese. So steigt das Risiko flr eine Zerebralparese
bei einem geringen APGAR-Score von 0 - 3 Punkten, 5 Minuten nach der Geburt
um ein Vielfaches an.

Ein nicht beeinflussbarer Faktor ist das Risiko, das von einer
Mehrlingsschwangerschaft ausgenht. Die Assoziation von
Mehrlingsschwangerschaften mit geringerem intrauterinem Wachstum und

vermehrter Fruhgeburtlichkeit kann das erhohte Risiko jedoch nicht allein erklaren

(9).

1.1.1.1. Pranatal

Je nach Literatur betragt das Risiko fur eine pranatale Ursache ungefahr 50 bis
75% und ist damit hoher einzustufen als ebensolches fur peri- oder postnatale
Ursachen (7,9). Ein nicht zu unterschatzender Faktor sind hierbei vor allem
maternale Infektionen, die Uberwiegend im ersten und zweiten Trimenon der
Schwangerschaft auf das ungeborene Kind Ubertragen werden kdnnen. Dazu
zahlen unter anderem Infektionen wie Roteln, Cytomegalievirus (CMV) und
Toxoplasmose (9).

Eine weitere Gefahr geht zudem von einem Infarktgeschehen im Gehirn aus,
welches unter anderem durch  Oligohydramnion, Praeklampsie und
Chorioamnionitis begunstigt wird. Folglich kommt es zu einer hypoxischen
Ischamie, die eine periventrikulare Leukomalazie (PVL) zur Folge haben kann. Die
Gefahr, daraus eine Zerebralparese zu entwickeln, ist flr die Betroffenen stark
erhoht (4,6).

Im Nachhinein Iasst sich jedoch oft nicht mehr der genaue Zeitpunkt oder der Grund
der Schadigung feststellen. Weitere, nicht zu vernachlassigende Ursachen flr die
mogliche Entstehung einer Zerebralparese sind angeborene Beeintrachtigungen
wie Malformationen des kindlichen Gehirns, schwere Stoffwechselerkrankungen

oder seltene genetische Defekte (9,10).




1.1.1.2. Perinatal

Das perinatale Risiko fur die Entstehung einer Zerebralparese durch eine Asphyxie
betragt laut Literaturangaben 6 bis 8%.

Dazu kann es kommen, wenn die Sauerstoffversorgung des Kindes wahrend des
Geburtsvorganges nicht dauerhaft gewahrleistet ist. Daflr gibt es mehrere
Erklarungen, unter anderem kommen eine Plazentainsuffizienz, eine verfrihte
Plazenta-Ablosung oder eine Nabelschnurvorfall in Frage. Ein prolongierter
Geburtsvorgang kann unter anderem durch eine Steilllage des Kindes oder eine
Schulterdystokie verursacht werden, diese werden daher ebenfalls zu den
Risikofaktoren fur die Entwicklung einer Zerebralparese gerechnet.

Ein Sauerstoffmangel manifestiert sich als starke metabolische Azidose und kann
anhand von niedrigen pH-Werten (<7,0) bei der Mikroblutuntersuchung (MBU) oder
im Blut der Nabelvene festgestellt werden.

Da Little, als er die Zerebralparese beschrieb, eine Assoziation mit einem
Geburtstrauma annahm, wurde die Asphyxie unter der Geburt jahrzehntelang als
Hauptursache flr die Zerebralparese angesehen. Dadurch kam es zu vermehrter
Uberwachung des Fetus sowie zur schnelleren Intervention durch eine Sectio. Doch
trotz dieser Vorkehrungen, blieb die Pravalenz der Zerebralparese konstant, was
darauf schlieRen lasst, dass die Mehrheit der Falle nicht durch geburtshilfliche
Komplikationen oder Asphyxie verursacht werden (4,9).

Des Weiteren sind auch mutterliche Infektionen wahrend der Geburt nicht zu
vernachlassigen. Die TORCH-Infektionen stellen dabei nachweislich ein hohes
Risiko dar. Dabei handelt es sich um verschiedene Infektionskrankheiten wie
Toxoplasmose, Roételn, Cytomegalievirus, Herpes Simplex Virus und andere wie

Coxsackieviren und HIV (11).

1.1.1.3. Postnatal

Postnatal kénnen entziindliche Geschehen wie z.B. eine Neugeborenen-Meningitis
oder -Enzephalitis zu der Entwicklung einer Lasion im ZNS flhren. Neonatale
Infektionen stellen vor allem in Entwicklungslandern ein ernstzunehmendes

Problem dar. Gleichermallen konnen traumatische Ursachen, wie ein
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unfallbedingtes Schadel-Hirn-Trauma (SHT), ursachlich mit der Krankheit in
Verbindung gebracht werden. Ferner lassen sich vaskulare Geschehnisse, ein
Kernikterus oder eine Rhesusinkompatibilitat mit der Zerebralparese assoziieren
(5,7).

1.1.2. Pathogenese

Die Zerebralparese findet, wie bereits erwahnt, ihren Ursprung in einer Lasion des
sich entwickelndes kindlichen Gehirns. Dabei handelt es sich um ein nicht-
progredientes Geschehen im Motorcortex, auf dessen Basis es zu Bewegungs- und
Haltungsstorungen kommen kann. Wie beschreiben, ist die Schadigung des
Gehirns zwar permanent, der Symptomkomplex der Erkrankung ist jedoch infolge
von Wachstum und Entwicklung der Kinder noch veranderlich. Die oben
angefuhrten Risikofaktoren konnen z.B. in Ischamien und folglich in Zellnekrosen
sowie dementsprechenden Hirnstammschadigungen resultieren. Da einige
Hirnregionen anfalliger fir Hypoxien oder Infektionen sind als andere, kommt es an
diesen Lokalisationen haufiger zu Schadigungen. Es gibt jedoch nicht nur
gefahrdete Lokalisationen, sondern auch gewisse Zeitpunkte wahrend der
Schwangerschaft, zu denen das kindliche Gehirn eine hohe Vulnerabilitat aufweist.
Beispielsweise besteht zwischen der 38. und der 40. SSW eine erhdhte Gefahrdung
der Basalganglien und damit fur die Ausbildung einer dystonen Zerebralparese (12).
Durch die angesprochenen Lasionen kommt es zu einer schweren Beeintrachtigung
der Funktionen des motorischen Systems. Zum besseren Verstandnis werden im

folgenden Teil die neuroanatomischen Gegebenheiten erlautert.

Motorisches System:

Der Teil der GroBhirnrinde, der mafRgeblich fir die Willkiirmotorik verantwortlich ist,
nennt sich Motorcortex. Uber das erste, zentrale Motoneuron gelangen die Impulse
zum zweiten, dem peripheren Motoneuron im Vorderhorn der Rickenmarkes.

Die Efferenzen des motorischen Systems werden von der Pyramidenbahn,
eigentlich dem Tractus corticospinalis, gebildet. lhren Namen verdankt die
Pyramidenbahn ihrem Verlauf durch die Medulla oblongata, in der sie sich zu
makroskopischen Vorwolbungen, den Pyramiden, hervortut. Direkt danach kreuzen




70 bis 90% des Tr. corticospinalis auf die kontralaterale Seite und ziehen als Tr.
corticospinalis lateralis im Ruckenmark zu den o- und y-Motoneuronen des
Vorderhornes. Das a-Motoneuron innerviert die quergestreifte Muskulatur und bildet
mit allen von ihm innervierten Muskelfasern eine motorische Einheit, wahrend das
y-Motoneuron fur die Aktivierung der Muskelspindel zustandig ist. Von dem

pyramidalen System werden vor allem die distalen Abschnitte der kontralateralen

Extremitaten versorgt.

Motar area of
corlez

(remieulate flbers

Decnssation of pryramids

- e il rior cerelrospinal faseiculis

Lateral cerebrospingd fasciculis

;,{' = am ARberior sere rooks

Abbildung 1 Pyramidenbahn (13)




Des Weiteren gibt es wichtige motorische Verbindungen, die nicht mit der
Pyramidenbahn verlaufen. Solche werden extrapyramidale Bahnen genannt und
entspringen aus dem Hirnstamm. Sie Ubernehmen die motorische Versorgung der

proximalen Extremitaten und des Rumpfes.

Brain Inner capsule
Subthalamic Thalamus
nucleus Futamen

Substantia nigra Globus pallidus

- - Mucleus ruber
-! #=——— Substantia nigra

= ——Nucleus dentatus

———_Formatio reticularis
1,.9'#? Tractus rubro-
Lower olivaris
il > olive

L. Tractus reticulospinalis

Peduncle

Spinal cord

Abbildung 2 Extrapyrimidales System (14)

Die Annahme, dass das pyramidale System fir die Willkirbewegungen zustandig
ist, wahrend das extrapyramidale System nur die grobere Haltemotorik Gbernimmt,
ist inzwischen obsolet. Man weild heute, dass beide Systeme eng miteinander in
Verbindung stehen und die extrapyramidale Motorik die Grundlage flr das
Funktionieren der Pyramidenbahn bildet.

Bei der spastischen Zerebralparese, kommt es durch eine durch eine Lasion des
absteigenden, sogenannten ersten Motoneurons zu einer zentralen Lahmung, die
mit einer Tonussteigerung einhergeht. Durch einen Verlust der inhibitorischen
Leistung an den unteren a- und y- Motoneuronen kommt es zu spastischen

Bewegungsformen. Eine Theorie besagt, dass durch die Ausbildung neuer




synaptischer Verbindungen mit den Muskelspindeln eine erhdhte Empfindlichkeit
auf muskulare Dehnungsreize zustande kommt. Dadurch kdénnen auch die
gesteigerten Eigenreflexe erklart werden. Durch den Verlust der Kontrollfunktion der
Pyramidenbahn kommt es zudem zum Wiederauftreten von Primitivreflexen, die
zuvor pyramidal unterdrickt wurden (12,15,16).

Bei Schaden der extrapyramidalen Bahnen kommt es zu dystonen

Bewegungsstorungen (12).

1.1.3. Klassifikation

Da die Zerebralparese ein sehr vielgestaltiges Krankheitsbild darstellt, ist es umso
wichtiger, eine sinnvolle Klassifikation der unterschiedlichen Subtypen
vorzunehmen. Laut der Surveillance of Cerebral Palsy in Europe (SCPE) wird die
Zerebralparese nach Haltungs- und Bewegungsmustern und deren Ausdehnung
klassifiziert. Hinzu kommen der Schweregrad der motorischen Beeintrachtigung der
oberen sowie der unteren Extremitat, die kognitive Beeintrachtigung und die
Klassifikation nach bildgebenden Befunden. (Spastische Hemiparese 20 - 30%,

spastische Tetraparese 10 - 15%, spastische Diparese 30 - 40%).

1.1.3.1. Topografisch

Klassifikation nach Lokalisation der spastischen Lahmung:

e Spastische Hemiparese: unilateral - Lahmung einer Koérperhalfte (z.B.:
linker Arm und linkes Bein) (20-30%)

e Spastische Tetraparese (Quadriplegia): generalisierte Lahmung aller
Extremitaten (10-15%)

e Spastische Diparese: beinbetonte Tetraparese (30-40%)

e Spastische seitenbetonte Tetraparese

e Spastische Triparese: spastische Parese von 3 Extremitaten (z.B.: beide
Beine und der linker Arm)

e Spastische Monoparese: Nur eine Extremitat ist betroffen, meist ein Bein

(Eine Triparese und eine Monoparese sind vergleichsweiser eher selten.)




Zur Veranschaulichung der Lokalisationen :

Hemiplegia Diplegia Quadraplegia

Abbildung 3 Topografische Klassifikation der Parese nach Lokalisation (17)

1.1.3.2. Neurologisch

Die Einteilung erfolgt nach dem veranderten Muskeltonus und den damit im

Zusammenhang stehenden Bewegungsstorungen:

Spastische Zerebralparese (70 - 75%): Es kann eine Unterteilung in
bilaterale (haufigere) oder unilaterale Manifestation vorgenommen werden.

Es handelt sich bei der spastischen Zerebralparese um eine starke
muskulare Hypertonie, die mit abnormen Haltungs- und Bewegungsmustern
einhergeht. Es liegen zudem eine Hyperreflexie, sowie positive
Pyramidenbahnzeichen (z.B. ein positiver Babinski-Reflex) vor. Durch den
gesteigerten Muskeltonus kommt es zu einem muskularen Ungleichgewicht
zwischen Agonisten und Antagonisten und somit im Verlauf zu

Gelenkfehlstellungen und Muskelkontrakturen.




e Dyskinetische Zerebralparese (10 - 15%):
Im Vordergrund stehen ein wechselnder Muskeltonus, sowie unwillkurliche
und unkontrollierte Bewegungen bei persistierenden Primitivreflexen (z.B.:
Moro-Reflex). Die dyskinetischen Paresen werden — je nach
Bewegungsmustern - weiter unterteilt in dystone und choreoathetoide

Formen.

e Ataktische Zerebralparese (4%):
Dabei handelt es sich um eine Stérung der muskularen Koordination, die in

Uberschief3enden, abnormen Bewegungsmustern resultiert.

e Es sind zudem auch Mischformen oder hypotone Formen der

Zerebralparese moglich (8,9).

1.1.3.3. Funktionell

Die funktionelle Klassifikation zielt darauf ab, den Schweregrad der motorischen
Beeintrachtigung zu definieren. Durch die getrennte Beurteilung der CP-Subtypen
und des motorischen Schweregrades wird ein genaueres Verstandnis des
Krankheitsbildes ermoglicht (18).

Zur sinnvollen Einschatzung kann das Gross Motor Function Classification System
(GMFCS) herangezogen werden. Dabei handelt es sich um ein gut validiertes und
standardisiertes Klassifizierungssystem zur Beurteilung der Beeintrachtigungen der
unteren Extremitat. Dieses wurde, unter Berucksichtigung der kindlichen
Entwicklung, eigens fur das Krankheitsbild der Zerebralparese entworfen und

beruht auf einem 5-stufigen Einteilungsprinzip (5,8).

10



e GMFCSI:
Freies Gehen und Treppensteigen, Beeintrachtigungen in Geschwindigkeit,
Balance und Koordination

e GMFCSII:
Freies Gehen, Treppensteigen mit Festhalten, Beeintrachtigungen auf
unebenem Grund

e GMFCSIII:
Gehen mit Hilfsmitteln, Rollstuhl fur langere Strecken

e GMFCSIV:
Mobilitat vorwiegend Uber Rollstuhl

e GMFCSV:

Keine selbststandige Mobilitat

A

Abbildung 4 Grafische Darstellung der GMFCS-Stufen (19)

Da ein enger Zusammenhang zwischen dem GMFCS Level und der Entwicklung
einer Huftdezentrierung besteht, werden die Screenings der Hifte je nach
Schwergrad angesetzt (20).

Zudem stellt das System einen guten prognostischen Faktor bezlglich der
motorischen  Entwicklung dar, weshalb der GMFCS-Wert haufig zu
Therapieentscheidungen herangezogen wird. Laut einer Studie von Shore et al.
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besteht sogar ein direkter Zusammenhang zwischen dem Outcome der
Patientinnen nach einer praventiven Huftoperation und der dem GMFCS Level.
Daher wird das GMFCS im Kapitel Methoden in die Auswertung unserer klinischen

Daten miteinbezogen (21,22).

Zur Beurteilung der oberen Extremitat kann das Manual Ability Classification
System (MACS) zu Rate gezogen werden. Wie das GMFCS besteht auch MACS
aus funf Stufen und behandelt die Fahigkeiten des Kindes im Umgang mit
Gegenstanden des Alltags.

Eine weitere Abgrenzung kann durch die Untersuchung der kognitiven
Einschrankungen vorgenommen werden. Eventuelle Befunde einer Bildgebung des

kindlichen Gehirns werden auch in die Klassifikation laut SCPE miteinbezogen (8).

1.1.4. Diagnostik

Die Diagnose der Zerebralparese wird vorwiegend klinisch gestellt. Bis die genaue
Diagnose feststeht, kdnnen einige Monate vergehen, da nicht nur eine Reihe von
Untersuchungen durchgefihrt, sondern auch die Stufen der motorischen
Kindesentwicklung berucksichtig werden mussen. Haufig kann die Diagnose daher
unmittelbar postpartal noch nicht gestellt werden.

Eine genaue Diagnostik der Zerebralparese beinhaltet eine ausflihrliche Anamnese
der oben genannten Risikofaktoren (siehe Atiologie), sowie eine neurologische
Untersuchung und die Bildgebung per Sonografie oder MRT.

Die Anamnese befasst sich mit potentiell schadigenden Ereignissen wahrend der
Schwangerschaft und  Geburt, sowie postnatalen Meilensteinen der
Kindesentwicklung. Wichtige Anhaltspunkte fir die normale Entwicklung sind
beispielsweise die Kopfkontrolle im Alter von 3 bis 4 Monaten, Sitzen ab 9 Monaten
und Gehen zwischen dem 12. Und 18. Monat. Bei Friihgeburten missen diese
Zeitangaben angepasst werden, da die Meilensteine entsprechend spater erreicht
werden (23).

Die Zerebralparese ist keine progressive Erkrankung, weshalb schon erreichte
Entwicklungsstufen nicht mehr verloren gehen. Jede Progression weist darauf hin,

dass es sich nicht um einen Zerebralparese handeln kann (4).
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Da sich die Zerebralparese in vielen Fallen nicht direkt nach der Geburt abzeichnet,
sondern es oft erst im Laufe der ersten Monate zu klinischen Anzeichen kommt, ist
eine frihzeitige Diagnostik erschwert. Diese ware jedoch wichtig flr den
schnellstmdglichen Beginn einer adaquaten Férderung (1).

Prechtl et al. haben in ihren Untersuchungen herausgefunden, dass die fetale
Spontanmotorik, die per Sonografie beurteilt werden kann, einen Aufschluss auf die
Laut Prechtls Theorie ist die
(GM) genannt,

Indikator fur eine Schadigung des ZNS und kann somit als pradiktiver Faktor fur die

spatere motorische Entwicklung geben kann.
frihkindliche Spontanmotorik, auch General Movements ein
Entwicklung einer Zerebralparese angesehen werden. Daher kann durch die

General Movements ggf. eine frGhere Vorhersage getroffen werden als durch die

kindlichen Reflexe (24,25).

Normal general movements

Abnormal general movements

Prenatal and
preterm age

Term age
until 8 weeks’
postterm age

610 20 weeks’

postterm age

Gross movements, involving whole body. They may last from a few
seconds to several minutes or longer, Variable sequence ofarm, leg,
neck, and trunk movements. Wax and wane in intensity, force, and
speed, and have a gradual beginning and end. Majority of sequences of
extension and flexion movements of arms and legs are complex, with
superimposed rotations and often slight changes in the direction of the
movement. These added components make the movements fluent and
elegant and create the impression of complexity and variability '8 19-21

Writhing movements'* ' 21 are characterized by small-to-moderate
amplitude and by slow to moderate speed. Fast and large extension
movements may occasionally break through, particularly in the arms.
Typically, such movements are elliptical in form; this component
creates the impression of a writhing quality of movement.

Fidgety movements' ' ! are circular movements of small
amplitude and moderate speed and variable acceleration of

neck, trunk, and limbs in all directions. They are continualin

the awake infant, except during focused attention. They may be
concurrent with other gross movements, such as kicking, wiggling-
oscillating'? and swiping of the arms'? or pleasure bursts.'*-!
Fidgety movements may be seen as early as 6 weeks postterm but
usually occur around 9 weeks and are then present until 15 to about
20 weeks. This age range holds true for term as well as for preterm
infants after correcting the age. Initially, they occur as isolated
events (score: +); they gradually increase in frequency

(score: ++) and then decrease once again (score: +).%!

Poor repertoire of general movements:

the sequence of the successive movement
components is monotonous and the movements
of the different body parts do not occur in the
complex way as seen in normal GMs,17-19:21

Cramped-synchronized general movements:
these appear rigid and lack normal smooth and
fluent character; all limb and trunk muscles
contract and relax almost simultaneously. ' 1% 21

Chaotic general movements:

movements of all limbs are of large amplitude
and occur in a chaotic order with no fluency
nor smoothness. They consistently appear to be
abrupt.19-21.26

Absent fidgety movements:

fidgety movements are never observed from
ages 6 to 20 weeks postterm. Other movements
can, however, be commonly observed. ' %!

Abnormal fidgety movements:

look like normal fidgety movements except
that their amplitude, speed, and jerkiness are
moderately or greatly exaggerated,'®-2!

Abbildung 5 General Movements (25)
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Weiterhin zahlen die Untersuchungen der Entwicklung von Muskeltonus,
Bewegungen und Reflexen des Sauglings zur Frihdiagnostik. Verstarke
Muskeleigenereflexe koénnen Ausdruck einer spastischen Parese sein. Eine
Asymmetrie der Reflexe kann auf eine asymmetrische Verteilung der Neurologie
hinweisen, wie beispielsweise eine Hemiparese. Zudem sollten bei normal
entwickelten Kindern die Primitivreflexe, wie z.B. der Moro-Reflex, nach 6 Monaten
nicht mehr auslésbar sein (4,23).

Eine besondere Beachtung wird aullerdem der Haltung und dem
Gleichgewichtssinn, dem Muskeltonus, Achsenfehlstellungen sowie Kontrakturen
geschenkt. Es erfolgt eine Untersuchung der Becken- und Beinausrichtung und der
Wirbelsaule, sowie eine Beurteilung des Ganges und des Sitzes. Dem klinischen
Befund entsprechend werden die Schwere der Zerebralparese und die Verteilung
der motorischen Beeintrachtigung definiert (1,12).

Ergdnzend erfolgt eine klinische Uberpriifung von zusatzlichen Stérungen wie
Epilepsie, Hor- und Sehschaden sowie kognitiven Beeintrachtigungen. Zu den
weiteren Schritten gehort, je nach Vorbefunden, die Untersuchung von
Stoffwechselstorungen, eine umfangreiche Gerinnungsdiagnostik sowie eine
Chromosomenanalyse.

Als nachster Schritt kann eine zerebrale Bildgebung per Sonografie (im ersten
Lebensjahr) oder MRT erfolgen um ggf. charakteristische Befunde darzustellen und
somit auf eine mogliche Ursache hinzuweisen. In 90% der Falle kann eine zerebrale
Lasion gefunden werden und so, zusammen mit den klinischen Befunden, die
Diagnose ,Infantile Zerebralparese® gestellt werden.

Eine Untersuchung mittels Computertomografie (CT) wird wegen der hohen

Strahlenbelastung bei Kindern eher vermieden (5,26).
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1.1.5. Neurogene Hiuftluxation

Ein haufiger Grund fur eine neuroorthopadische Behandlung bei der infantilen
Zerebralparese ist die neurogene Huftdezentrierung. Kinder mit Zerebralparese
haben zum Zeitpunkt der Geburt noch keine pathologisch veranderte Hufte. Die
Dezentrierung der Hufte entwickelt sich erst im Laufe der Zeit. Ohne Therapie
kommt es zu einem klassischen Verlauf der Huftdezentrierung, der hier beschrieben
werden soll. Typisch hierbei sind vor allem die Manifestation einer Coxa Valga,
sowie die vermehrte Antetorsion des Femur. Bei der normalen Entwicklung der
Hufte bildet sich der Antetorsionswinkel von 40° bei der Geburt auf ungefahr 14°
beim Erwachsenen zurick. Auch der Centrum-Collum-Diaphysen-Winkel, der sich
von 145° bei Sauglingen auf 125° beim Erwachsenen verringert, sowie der
Acetabulumswinkel (AC-Winkel) mit 35° beim Saugling und <10° beim
Erwachsenen sind bei der dezentrierten Hufte gemal der jeweiligen

Entwicklungsstufe zu grof3 (1).

Die Inzidenz fir die neurogene Huftdezentrierung ist flr die spastische, die dystone
sowie eine gemischte Forme gleich zu bewerten, wobei die ataktische Form als
Einzige nicht mit der Huftluxation assoziiert ist. Das Risiko fur eine Luxation der
Hufte der betroffenen Kinder liegt laut Soo et al. bei 35 %. Dabei haben gehfahige
Patientinnen ein geringeres Risiko eine Huftdezentrierung zu entwickeln, als
Patientinnen mit einem héheren GMFCS Level. Bei einem GMFCS Level V ist wird
das Dezentrierungsrisiko bereits mit >60% angegeben.

Wenn keine Therapie erfolgt, kann es von einer symptomlosen Subluxation zu einer
schmerzhaften Dislokation der Hifte kommen. Das Durchschnittsalter, bei dem es

zu einer Huiftluxation oder -subluxation kommt, liegt bei 7 Jahren (27,28).
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1.1.5.1. Funktionelle Veranderung durch spastische
Muskelaktivitat

Die Dislokation der Hufte wird ursachlich durch ein Ungleichgewicht der
Muskelgruppen bedingt. Hierbei steht die Spastik der Adduktoren und Flexoren der

einer Schwache der Abduktoren und Extensoren gegenuber (29).

Zur Veranschaulichung:

M. iliacus

Abbildung 6 Flexoren der Hiifte: M. iliopsoas (30)
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M. adductor longus

M. gracilis

Abbildung 7 Adduktoren der Hiifte (30)

Bei spastischen Bewegungsstérungen kann die Funktion der Huftrotation durch
eine Tonuserhdhung der betroffenen Muskeln beeintrachtigt werden. Vor allem bei
stehenden und gehenden Tatigkeiten kommt es zu einem Tonusanstieg der
Muskeln, die fur die Innenrotation der Hufte verantwortlichen sind. Das fuhrt
zunachst zu einer verstarkten Einwartsdrehung der Oberschenkel, wobei
gleichzeitig eine starke Adduktion erfolgt. Dadurch kommt es zu einem
Gegeneinandersto’en der Knie, welches eine wesentliche Erschwerung beim
Vorsetzen der Beine mit sich bringt. Die folglich verminderte Rotation des
Huftgelenkes muss durch ausgleichende Bewegungen der Wirbelsdule kompensiert

werden. Um die Entwicklung kndcherner Deformitaten abzuwenden, sollte eine
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Therapie der Kontrakturen angewandt werden. Hierbei kommen zunachst eine
Senkung des Tonus oder eine Verlangerung der Adduktoren zum Einsatz.

Eine weitere Operationsindikation stellt eine starke Kontraktur der Adduktoren dar,
da diese zu dem typischen Bild des Scherenganges fuhrt. Dabei handelt es sich um
einen kleinschrittigen Gang, bei dem es, durch die Rotation des Korpers um das
Standbein, zum Uberkreuzen der Beine kommt. Zudem fiihrt die starke Adduktion
zu einer erschwerten Pflege des Intimbereiches. Es sollte jedoch eine zu starke
Korrektur der Adduktoren vermieden werden, da diese zu einer verstarkten
Abduktion und AulRenrotation im Huftgelenk fuhrt, was eine Instabilitat des Ganges
zu Folge haben kann.

Nicht nur bei den Adduktoren, sondern auch bei den Flexoren der Hufte sind
Kontrakturen eine haufige Folge der Spastik. Laut Literatur ist dabei vor allem die
an der Spina iliaca anterior superior ansetzende Muskulatur verklrzt. Therapeutisch
kann der Flexionskontraktur mit Botox oder einer Verlagerung der Spina iliaca
anterior superior nach dorsal entgegengewirkt werden. Eine Verlangerung des M.
iliopsoas hingegen sollte nur kontrolliert erfolgen um eine Insuffizienz zu vermeiden
(31).

In den meisten Fallen werden die Kontrakturen der Flexoren, Adduktoren und
Innenrotatoren der Hifte in Kombination beobachtet. Das sich durch deren
Zusammenspiel ergebende charakteristische Gangbild wird als Kauergang
bezeichnet. Zur Planung eines Operativen Eingriffes erweist sich eine Ganganalyse
als hilfreich um die Auswirkungen der Kontrakturen individuell Uberprufen zu
kénnen (23,32).

1.1.5.2. Pathoanatomie

Die Dezentrierung der Hufte wird laut Miller et al. im wesentlich von zwei Faktoren
bestimmt. Zum einen handelt es sich dabei um die hohen Krafte, die durch den
muskularen Hypertonus auf das kindliche Huftgelenk wirken. Diese kénnen bis zu
Sechs mal héher sein, als bei Kindern mit einem normalen Muskeltonus. Hierbei
spielen vor allem die Kontrakturen der Adduktoren eine entscheidende Rolle. Zum
anderen wird die Dezentrierung durch die Richtung des Vektors der Gesamtkraft
malfdgeblich beeinflusst. Die haufigste Art der Hiftluxation bei Zerebralparese ist mit

knapp 99% die posterior-superiore Luxation. In diesem Fall nach zeigt der Vektor
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lateral, superior und posterior. Durch den veranderten Druck des Femurkopfes nach
posterolateral und superior kommt es folglich zu einer Abflachung des oberen
Acetabulumrandes und des Labrum acetabuli. Der verminderte Druck, der nun auf
dem medialen Rand des Acetabulums lastet, fuhrt zu einer lateralen Ausweitung
der Y-Fuge und im weiteren Verlauf zur Abflachung des Acetabulums. Die
Verschiebung nach lateral hat zudem zu eine verminderte Belastung des lateralen
Femurkopfes zur Folge, wodurch sich einen Osteoporose entwickelt. Durch den
zusatzlichen Druck der Rectussehne kommt es folglich zu einer Deformierung des
Femurkopfes. Diese Veranderungen zeigen sich im Rdntgenbild durch einen
erweiterten Acetabulumswinkel (AC-Winkel), der bei der normal entwickelten Hufte

bei der Geburt ca. 35° und beim 15-Jahrigen <10° betragen sollte.

Abbildung 8 Pathoanatomie der Hiiftluxation (33)

Diese anatomischen Veranderungen bedingen nicht nur Probleme der
eigenstandigen Mobilitat und Pflege, sondern flihren in 65% zudem zu Schmerzen
und dadurch zu Einschrankungen der Lebensqualitat der Patientinnen (28,34)

Laut Literatur zeigt sich zudem bei Kindern mit CP eine signifikante Vergrélierung

des Centrum-Collum-Diaphysen-Winkles im Vergleich zu Kindern ohne eine
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Entwicklungsstorung, wobei der Winkel bei subluxierten Huften eine besonders
starke VergroRerung aufweist. Die VergroRerung kommt als Folge der Lateralisation
des Huftkopfes zustande und fuhrt somit zur Entstehung einer Coxa valga. Der
CCD-Winkel sollte bei normaler Entwicklung beim Kleinkind bei 140° und beim
Erwachsenen bei 125° liegen. Zusatzlich wirkt sich die Subuxation auf die
Anteversion des Femur aus, die sich normalerweise im Laufe der Jahre
zuruckbildet. Durch die veranderte Kraftewirkungen an der Hufte bleibt die

Anteversion jedoch bei Kindern mit Zerebralparese bestehen (35,36).

Die haufigste Ursache der Dezentrierung ist, wie bereits beschrieben, die
Uberaktivitat des M. Adductor longus sowie des M. gracilis. Doch auch die Flexoren
der Hiufte, sowie die ischiocrurale Muskulatur fihren zu muskularen Imbalancen und
knodchernen Deformitaten (27,33).

Zudem sollte eine beginnende Dezentrierung als Folge von falscher Lagerung in
Betracht gezogen werden. Patientinnen mit schweren Formen der Zerebralparese
liegen bzw. sitzen oft Uber lange Zeitrdume in der gleichen Position und tGben somit
ungunstige Drucke auf das Huftgelenk aus. Bei den Patientlnnen kommt teilweise
schon bei geringen Subluxationen zu starken Schmerzen, einer Synovialitis, sowie
zu einem Erguss. Patientlnnen mit leichteren zerebralen
Bewegungseinschrankungen leiden dahingegen seltener an einer Luxation des
Huftgelenkes (31).

In der klinischen Untersuchung zeigen sich die Subluxation bzw. Dislokation durch
einen verringerten Bewegungsumfang. Es werden aulierdem Einschrankungen der
Abduktion (<30°) und Flexion, sowie in der Aulienrotation sichtbar, wohingegen der
Umfang der Innenrotation vergroRert ist (36).

Frihe Stadien der Subluxation sind jedoch vorwiegend symptomlos. Erst im Verlauf
kommt es durch die Veranderungen der Hifte zu Synovialitis und dadurch zu
schmerzhaften Episoden. Starke Schmerzen sind vor allem dann zu erwarten, wenn
es durch starke Spastiken zur verstarkten Lateralisierung kommt. In den meisten

Fallen liegt zu diesem Zeitpunkt bereits eine Subluxation von 60 bis 80% vor (33).

Ein weiterer Hinweis auf eine Dislokation der Hufte stellt der Migrationsindex nach

Reimers dar, der sich im a.p. Beckenulbersichtsrontgen beurteilen lasst. Es handelt
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sich dabei um den prozentualen Anteil des Huftkopfes, der lateral der Aulienkante

des Acetabulums liegt (18,36).

Die Prozentzahlen des Migrationsindexes sind folgend definiert:
e 0-10%: Normal
e 10-30%: leichte Subluxation, Progression unsicher
e 30-60%: malige Subluxation, Progression wahrscheinlich
e 60-90%: schwere Subluxation, Progression sicher

e >90%: Dislokation (37)

Zur Veranschaulichung der Berechnung des Migrationsindexes:

il
Mi=—=+100%

| Il'il

L

Abbildung 9 Reimers Migrationsindex (1)
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Der Reimers Migrationsindex ist ein sicheres Messinstrument fur die pra- und
postoperative Uberwachung (38). Laut Boldingh et al. hangt der Migrationsindex
zudem auch eng mit der Entstehung von Deformitaten des Femurkopfes
zusammen. Diese beiden Faktoren werden weiterhin mit der Entwicklung von

Schmerzen im Bereich des Huftgelenks in Verbindung gebracht (39,38).

1.1.6. Therapie

Da es keine Moglichkeit gibt, die der Zerebralparese zugrunde liegende Lasion des
ZNS zu therapieren, beschranken sich die Moéglichkeiten auf die Behandlung der
motorischen Stérungen. Diese erfolgt durch die Kombination verschiedener
Therapieverfahren sowohl konservativer (z.B. Senkung des Muskeltonus,
Physiotherapie, Orthesenversorgung, alles auch in Kombination) als auch
operativer Art (weichteilige und knécherne Eingriffe).

Da die klinische Auspragung der Zerebralparese sehr unterschiedlich sein kann,
gibt es viele verschiedene Therapieansatze. Die Spanne der Auspragungen fuhrt
von Kindern mit einem sehr milden Krankheitsbild, zu solchen, die an einer
schweren Form mit zahlreichen Fehlbildungen des muskuloskelettalen Systems
leiden. Die haufigsten Fehlstellungen bei Patientinnen mit Zerebralparese sind der
Spitzful® und die neurogene Huftdezentrierung, auf die in dieser Studie besonders
eingegangen werden soll. Die Therapieoptionen werden nach Alter,
Entwicklungstand und Auspragung, z.B. anhand von GMFCS Level, gewahlt (26).
Dabei sollten mdgliche Vor- und Nachteile fir die Patientinnen im interdisziplinaren
Team, bestehend aus Orthopaden, Padiatern, Neurologen und Physiotherapeuten
gegeneinander abgewogen werden, um bei den Patientinnen eine signifikante
Verbesserung zu erzielen. Die Therapieziele beinhalten vor allem eine
Tonusreduktion, eine  VergroBerung des Bewegungsumfanges, eine
Schmerzreduktion und dadurch eine allgemeine Verbesserung der Mobilitat und vor
allem der Lebensqualitdt. Um den Patientinnen grof3ere Operationen zu ersparen,
wurde bei beschwerdefreien Patientinnen lange Zeit keine operative Therapie
durchgefuhrt. Es zeigte sich jedoch, dass Subluxationen Uber eine grolie
Zeitspanne hinweg schmerzlos verlaufen. Bei den nicht operierten Patientinnen
kam es in weiterer Folge erst ab einer Subluxation von 60 bis 80% zu Beschwerden
(33,40)
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Bei der Therapieplanung sollte zudem Augenmerk darauf gelegt werden, dass die
Patientlnnen auch im Erwachsenenalter moglichst wenige Probleme mit Schmerzen
und Deformitaten der Gelenke bekommen. Die Kindheit ist somit ein sehr wichtiger

Zeitpunkt fur Interventionen (31,36).

1.1.6.1. Konservativ

Bevor operative Verfahren in Betracht gezogen werden, wird versucht, durch
weniger invasive Methoden eine Verbesserung der individuellen Situation zu
erreichen.

In vielen Fallen wird zunachst eine Physiotherapie angewandt um den
Bewegungsumfang des Kindes beizubehalten und Kontrakturen zu verhindern. Die
Physiotherapie kann allein, in Kombination mit oraler Medikation oder zur
Rehabilitation nach einem operativen Vorgehen ausgeubt werden.

Zudem konnen verschiedene orthopadische Hilfsmittel wie eine Sitzschale oder ein
Rollator eingesetzt werden, um eine Stabilisierung zu fordern und den Alltag des
Kindes zu erleichtern. Gehfahige Kinder kdénnen auch mit unterschiedlichen
Orthesen versorgt werden. Eine Schonung des Huftgelenkes ist nicht zu empfehlen,

schmerzhafte Positionen sollten jedoch vermieden werden (31,36).

Abbildung 10 Rollator (41)
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Abbildung 11 Individuell verstellbarer Stehstinder (1)

Um die Spastizitat bzw. den Tonus der Muskeln zu mindern, kann in einigen Fallen
zudem eine orale pharmakologische Therapie zum Einsatz kommen. Das Prinzip
dieser Medikamente beruht darin, die exzitatorischen Neurotransmitter zu hemmen
und somit zu einer Tonusreduktion zu fihren.

Haufig verwendete Medikamente sind:

e Baclofen: ein zentrales Muskelrelaxans, das oral oder intrathekal verbreicht
werden kann

e Diazepam: ein langwirksames Benzodiazepin, das zentral muskelralxierend
wirkt.

e Dantrolen: ein peripheres Muskelrelaxans (42,43)
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Baclofen kann bei generalisierter, schwerwiegender Spastizitdt nicht nur oral
sondern auch durch eine intrathekale Pumpe in den Subarachnoidalraum
verabreicht werden. Zum Erreichen des gewlnschten Therapieerfolges missen
sehr hohe orale Dosen eingenommen werden da nur ein geringer Teil des
Baclofens das ZNS erreicht. Durch die direkte Gabe in den Subarachnoidalraum
mittels Katheter kann somit eine Reduzierung der Dosis erreicht werden. Ein Vorteil
der intrathekalen Gabe liegt in den reduzierten unerwinschten Wirkungen, wie
Sedierung und Schwindel, die bei der oralen Gabe haufig therapielimitierend sind.
(42,44,45).

Der Katheter der Baclofenpumpe wird den Patientinnen auf Hohe der unteren
thorakalen Wirbel implantiert. Die Pumpe selbst kann je nach Batterielaufzeit/Dosis

bis zu 7 Jahre genutzt werden, muss aber regelmalig percutan geflillt werde.

Eine weitere Methode zur Verminderung der Spastizitat ist die Blockade der
neuronalen Ubertragungsleitung in dem betroffenen Gebiet durch den Einsatz von
Botulinumtoxin A (Botox). Diese Blockade entsteht dadurch, dass der
Neurotransmitter Acetylcholin nicht mehr in den synaptischen Spalt abgegeben
werden kann. Durch die intramuskulare Injektion von Botulinumtoxin A kommt es zu
einer temporaren Denervation und folglich zur Schwachung von uberreaktiven
Muskelgruppen. Deren Antaogonisten konnen durch Physiotherapie nach der
Injektion verstarkt trainiert werden um ein Gleichgewicht zwischen Agonisten und
Antagonisten herzustellen, wovon auch noch nach Abklingen des Botulinumtoxins,

nach 3 bis 6 Monaten, profitiert werden kann (42,44).

Abbildung 12 Wirkweise von Botulinumtoxin (46)
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Der Einsatz von Botulinumtoxin A erweist sich vor allem an der unteren Extremitat
als sinnvoll. Zum einen, um bei gehfahigen Patientinnen den Gang zu verbessern
und zum anderen, um ein zentriertes Huftgelenk bei nicht gehfahigen Patientinnen

zu erhalten und zu schitzen (8).

1.1.6.2. Chirurgisch

Sollte es durch die konservativen Methoden nicht zu einer Verbesserung der
Situation kommen, kénnen chirurgische Interventionen eingeleitet werden. Vor den
Eingriffen wird eine Ganganalyse durchgefuhrt, bei der das Kind barful® und
bestenfalls nur mit Unterwasche bekleidet durch den Untersuchungsraum geht. Die
Daten Uber die Bewegungsablaufe (Kinematik) und die Krafte (Kinetik), die dabei
gesammelt werden, kénnen zu der optimalen Operationsplanung mafRgeblich
beitragen. Sie kdnnen auch nach einer Operation zur Evaluierung des OP Erfolgs
herangezogen werden und dienen somit der Qualitatssicherung. Typisch fur einen
verstarkten Tonus der Adduktoren ist beispielsweise ein Uberkreuzender Gang, der
sogenannte Scherengang (23).

Durch unterschiedliche Techniken, von Eingriffen an Sehnen, Faszien und Muskeln
(,weichteilig”), bis hin zu Umstellungsosteotomien, kann es zu einer deutlichen
Verbesserung der Mechanik kommen. Trotz Verbesserungen in den
Bewegungsablaufen, wird durch eine Operation kein ,normaler‘ Gang erreicht, da
die Spastizitat dadurch nicht beeinflusst wird (36).

Eine weitere chirurgische Behandlungsoption ist die selektive dorsale Rhizotomie,
bei der die motorischen Anteile der betroffenen Nervenwurzeln von L2-S2
durchtrennt werden. Diese Methode ist demnach nur fir die Behandlung der
unteren Extremitat sinnvoll und findet vor allem bei gehfahigen Patientinnen mit
spastischer Diparese Anwendung. Neben einer Verminderung der Spastik und einer
Vergrollerung des Bewegungsumfanges der Hufte, schafft dieses Verfahren eine
Muskelschwache der unteren Extremitat, der mit Physiotherapie entgegengewirkt
werden sollte (17,42).

Bei einem Versagen aller genannten Therapieformen kann die Resektion des
Femurkopfes zur Anwendung kommen. Diese Option sollte jedoch nur fir

schwerstbetroffene Patientinnen, die nicht gehfahig sind, gewahlt werden, da es
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sich bei dieser Therapie um eine sogenannte ,salvage procedure handelt. Die
Femurkopfresektion fuhrt das Risiko einer Instabilitat der Hufte mit sich. Zudem
kann es dadurch zu schmerzhaften Versteifungen des Gelenkes kommen (31).

Da es bei vielen Kindern schon im friihen Alter zu einer Huftdezentrierung kommt,
hat es sich als sinnvoll erwiesen frihzeitig rekonstruktive MalRnahmen zu ergreifen.
Bei frihem Erkennen der Dezentrierung und jungem Alter kommen hier vor allem
Weichteilige MaRnahmen in Frage (Verlangerung von lliopsoas, Adduktoren und

Rektus) um eventuell eine knécherne Rekonstruktion vermeiden zu kénnen (36).
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1.1.6.2.1. Weichteiloperation

Um eine Dislokation zu verhindern, kann in frihem Patientinnenalter eine
Weichteiloperation durchgefuhrt werden. Eine Indikation daflr besteht bei einer
Subluxation mit einem Migrationsindex nach Reimers von <30% oder bei
Kontrakturen der Flexoren und Abduktoren. Bei dem Eingriff werden die Adduktoren
und der M. iliopsoas geldst oder verlangert um ein muskulares Gleichgewicht
zwischen Agonisten und Antagonisten herzustellen und eine Zentrierung des

Huftgelenks anzustreben.

Abbildung 13 Weichteilige Korrektur der Adduktoren (23)
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Abbildung 14 Operative Korrektur der Ischiocruralen Muskulatur (23)

Dabei sollte darauf geachtet werden, dass es nicht zu einer Uberkorrektur kommit,
sondern die Stabilitdt der betroffenen Muskeln gewahrt wird. Die Operation sollte
bestenfalls vor dem Beginn des sechsten Lebensjahres durchgefihrt werden.
Alleinige Weichteiloperationen zu einem spateren Zeitpunkt sind haufig nicht mehr
erfolgreich (1,36).

Auf eine Operation des M. Adductor brevis, sowie des M. obturatorius sollte
allerdings verzichtet werden, da die Stabilitdt der Hufte andernfalls nicht mehr

ausreichend gewabhrleistet werden kann (31).
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1.1.6.2.2. Umstellungsosteotomie

Bei Vorliegen einer Luxation von >30% Reimers Migrationsindex erzielt eine
Weichteiloperation allein nicht den gewlnschten Erfolg. In diesem Fall wird eine
operative Osteotomie des Femur durchgefuhrt. Ein haufig eingesetztes
Operationsverfahren ist hierbei die Derotations-Varisationsosteotomie (DVO) am
proximalen Femur. Gemeinsam mit der Umstellung muss auch eine
Weichteiloperation erfolgen, um ein Kraftegleichgewicht in der Huifte zu
herzustellen. Ziel ist es, durch die Enthahme eines Knochenkeils, eine Verringerung
des Centrum-Collum-Diaphysenwinkels (CCD-Winkel) auf 90 bis 100° zu erreichen.
Durch die Derotation des proximales Femurs soll aulerdem die Antetorsion des
Femur vermindert werden. Des Weiteren soll eine Vergroferung des Centrum-
Ecken-Winkels nach Wiberg (CE-Winkel) zwischen Huftkopfmitte und oberen
Pfannendachrand stattfinden, um wieder eine ausreichende Uberdachung des
Huftkopfes zu gewahrleisten. Bei einer sehr schwachen Uberdachung (sehr steiles
Pfannendach) und starker Instabilitat der betroffenen Hlfte, muss haufig zusatzlich
eine Umstellungsosteotomie des Beckens vorgenommen werden, da eine alleinige
Derotations-Varisationsosteotmie moglicherweise nicht ausreichend ist.

Da es sich bei einer Umstellungsosteotomie um einen grofden operativen Eingriff
handelt, ist auch haufig mit Komplikationen, wie beispielsweise postoperativen
Frakturen oder Wundinfektionen, zu rechnen. Nach dem Eingriff sind eine
langwierige und pflegeintensive Betreuung, sowie eine allmahliche Mobilisierung

notwendig (36).
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Abbildung 15 Umstellungsosteotomien des Beckens (47)

1.1.7. Screeningprogramme

Da bei allen Patientinnen mit infantiler Zerebralparese das Risiko einer
Huftdezentrierung besteht, wurden sowohl in Schweden (CPUP) als auch in
Australien  (Consensus  statement of hip surveillance) umfassende
Screeningprogramme  entwickelt um eine fuhrzeitige  Erkennung von
therapiebedurftigen Huften gewahrleisten zu kdnnen. Beide Programme verfolgen
den Ansatz durch zeitnahes Eingreifen schmerzhafte Dezentrierungen zu

verhindern und die Lebensqualitat der Betroffenen bestmdglich zu wahren (20).

Australische Wissenschaftlerinnen gehen davon aus, dass eine Huftdislokation
durch friihzeitige Interventionen verhindert werden kann. Demnach sollte jedes Kind
in das Screeningprogramm eingeschlossen werden, sobald die Diagnose der
Zerebralparese gestellt wurde. Wichtige prognostische Faktoren sind dabei das

Alter der Patientinnen, das GMFCS-Level, die klinische Untersuchung und der
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Migrationsindex. Dabei wird nicht nur auf den einzelnem MI geachtet, sondern es
wird ein besonderes Augenmerk auf die Veranderungen des MI im Verlauf gelegt.
Da ein enger Zusammenhang zwischen der Huftdezentrierung der Hohe des
GMFCS-Levels besteht, wird die Haufigkeit der vorgesehenen
Beckenubersichtsrontgen an das GMFCS-Level angepasst. Bei GMFCS | wird
zunachst ein Rontgenbild zu Beginn des Screenings gemacht, nachfolgend wird alle
zwei Jahre eine klinische Untersuchung empfohlen, bei Beschwerdefreiheit kann
jedoch auf weitere Rontgenbilder verzichtet werden. Bei GMFCS |l werden jahrliche
radiologische Kontrollen angesetzt, bis es zu einer Stabilisierung des Ml kommt. Bei
Patientinnen mit GMFCS Il - V sollen hingegen halbjahrliche Rontgenbilder
angefertigt werden um den Verlauf des MI kontrollieren zu kénnen. Bei jeder
Untersuchung soll zudem eine erneute Uberpriifung des GMFCS-Levels stattfinden
um eine Fehlbehandlung zu vermeiden. Durch diese Screenings soll eine
Identifikation eines instabilen oder hohen MI erfolgen und eine frihe Intervention
angestrebt werde (48). Bei einem MI ab 40% wird zunachst eine vorbeugende,
weichteilige Operation in Betracht gezogen, wahrend bei einem MI Uber 50% eine
knodcherne Rekonstruktion durchgefuhrt wird (37).

Auch das schwedische Screeningprogramm orientiert sich an dem GMFCS-Level,
dem MI und dem Alter der Patientinnen (49). Da die kérperliche Untersuchung mit
Erhebung des Bewegungsumfanges keine ausreichende Aussagekraft flr die
Entwicklung einer Dislokation liefern kann, wird auch hier der Migrationsindex
herangezogen. Die Entwicklung der Hlfte hangt neben dem GMFCS-Level eng mit
dem jeweiligen Subtyp zusammen. Eine Dezentrierung ist bei einer Diparese und
Tetraparese wesentlich haufiger zu erwarten als bei einer Hemiparese. Da die
Klassifikation der Subtypen jedoch haufig erst nach dem vierten Lebensjahr
getroffen werden kann, orientieren sich auch die schwedischen Arztlnnen am
GMFCS-Level.

Das Screening gestaltet sich hierbei folgendermalien, dass bei GMFCS | zunachst
kein Rontgenbild angefertigt wird, bei GMFCS |l erfolgt die radiologische Kontrolle
im Alter von zwei und sechs Jahren, bei GMFCS IlI-V werden bis zum achten
Lebensjahr jahrliche Beckenubersichtsrontgen angefertigt (50,51). Zu einer
vorbeugenden Operation der Hufte wird in diesem Programm bereits am einem Mi
von mehr als 33% geraten (52). Durch eine solche umfassende Uberwachung der

Hufte konnte bereits eine Reduktion des Huftdislokation beobachtet werden (53).
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1.2. Ziel der Studie

Das Ziel dieser Arbeit war es herauszufinden, wann und in welchem Ausmal die
Hufte bei Patientlnnen mit spastischer CP zu dezentrieren beginnt, bzw. dezentriert.
Die erhobenen Daten und deren Auswertung sollen dazu beitragen auszusagen,
wann Screenings am sinnvollsten sind um den Patientinnen den bestmdoglichen

Therapiezeitpunkt anbieten zu kdnnen.

Wie bereits erwahnt, besteht eine groRe Herausforderung bei der Verhinderung
bzw. Behandlung von neurogenen Huftdezentrierungen. Um eine mdglichst
frlhzeitige = Therapie zu ermoglichen, ist es wichtig umfassende
Screeningprogramme durchzuflihren. Je rascher die Dezentrierung erkannt wird,
desto frGher kann mit wenig invasiven Methoden wie z.B. der Injektion von
Botulinumtoxin A oder mit weichteiligen Operationen begonnen werden um ein
weiteres Fortschreiten zu verhindern und den Verlauf positiv beeinflussen. Es hat
sich jedoch gezeigt, dass konservative MalRnahmen, ebenso wie Weichteileingriffe,

die wachsende Dezentrierung haufig nicht aufhalten kdnnen (28).

Da es keinen allgemeingultigen Therapiealgorithmus zur Behandlung einer
neurogenen Huftluxation bei Kindern mit spastischer Zerebralparese gibt, ist das
Ziel dieser Studie, die durchgeflhrten Therapien anhand von radiologischen
Parametern zu re-evaluieren und einen bestmoglichen Behandlungsalgorithmus in
Abhangigkeit von Schweregrad und GMFCS Level der betroffenen Patientinnen zu
definieren.

Die untersuchten Patientinnen lassen sich dabei in zwei Gruppen unterteilen. In der
ersten Gruppe wurden die Huften untersucht, an denen eine Therapie
vorgenommen wurde. Bei der zweiten Gruppe handelt es sich um die Natural
History Group, bei deren Patientinnen keine operative Therapie durchgefuhrt

wurde.

Uberprift wurde, ob es einen signifikanten Unterschied zwischen jenen Hiften gab,
an denen eine Operation durchgefihrt wurde, und solchen, die nicht operiert

worden waren. Zur Uberpriifung wurde folgende Hypothese generiert:
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H1: Es wird angenommen, dass sich der Migrationsindex zwischen Zeitpunkt 1
(erstes Rontgenbild) und Zeitpunkt 2 (letztes Rontgenbild) bei Patientinnen mit
operativem Eingriff weniger vergroRert hat, als bei Patientinnen, die sich keiner

Operation unterziehen (Natural History Group).
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2. Material und Methoden

2.1. Studiendesign

In diese Studie wurden alle Patientinnen inkludiert, die an der Abteilung flr
Kinderorthopadie der Medizinischen Universitat Graz zwischen 2004 und 2014
aufgrund von Zerebralparese behandelt wurden.

Fir die Datenerhebung wurde das Dokumentationssystem MEDOCS verwendet. Es
handelt sich dabei um ein SAP basiertes System, das an der gesamten
Universitatsklinik Graz fur die administrative Patientenverwaltung, Kostenkalkulation
sowie Speicherung und Verwaltung von Patientendaten verwendet wird.
Patientenbezogene  stationare und  ambulante Daten, aber auch
Operationsbezogene Daten wurden aus MEDOCS entnommen.

Mit Hilfe der Daten der entsprechenden Kinder wurden die erfolgten
Beckenulbersichtsrontgen mittels PACS (Picture archiving and communication

system) herausgesucht, vermessen und beurteilt.

Statistik:

Eine deskriptive explorative Datenanalyse wurde durchgeflhrt. Es erfolgte die
statistische Bestimmung von Mittelwert, Median, Standardabweichung, Minimum
und Maximum aller Werte, sowie nach Geschlecht aufgeteilt. Die sich daraus
ergebenen Werte wurden mit den erfolgten Therapien in Zusammenhang gesetzt
um folglich einen Aufschluss auf den jeweiligen Therapieerfolg geben zu kdnnen.
Radiologische Daten wurden retrospektiv erhoben. Da die erhobenen Daten keine
Normalverteilung aufwiesen (Shapiro-Wilk-Test), fand der Mann-Whitney-U Test
Anwendung. Zur Berechnung der Korrelationen zwischen den radiologischen

Parametern wurde der Spearman-Test angewandt.

2.2. Patientinnen

Die Studie wurde von der Ethikkommission der Medizinischen Universitat Graz

gepruft und genehmigt (Ethikkommissionsnummer 27-273 ex 14/15). Da es sich um
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eine retrospektive Auswertung radiologischer Daten handelt, war die Einwilligung

der Studienteilnehmerlnnen nicht notwendig.

2.2.1. Kiriterien fur die Studienteilnahme

Eingeschlossen wurden alle Patientlnnen, die an der Abteilung fur Kinderorthopadie
der Medizinischen Universitat Graz von 2004 bis 2014 auf Grund einer spastischen
Zerebralparese behandelt wurden. Dabei wurden alle Kinder in die Suche
eingeschlossen, die stationar oder ambulant im oben genannten Zeitraum
behandelt wurden.

Die primare Erfassung der Daten erfolgte durch Mitarbeiterlnnen der Medizinischen

Universitat Graz, die folgende Daten in einer Exceltabelle zusammenfassten:

e Patientennummer

e Name

e Geburtsdatum

e Geschlecht

e Diagnose nach ICD-10
e Freitextdiagnose

e Datum bei Erstdiagnose

Die Zielgruppe setzt sich aus Patientinnen mit der Grunderkrankung der infantilen
Zerebralparese zusammen, die als Folge der Krankheit mit einer (beginnenden)
Dislokation der Huften assoziiert ist. Von allen Patientinnen war gefordert, dass
mindestens ein Beckenlbersichtsrontgen vorlag, da sich die Studie an der
Auswertung der dieser Rodntgenbilder orientiert. Andernfalls wurden die
Patientinnen im Folgenden ausgeschlossen.

Da wir zudem davon ausgehen konnen, dass sich nach Wachstumsabschluss die
Huftdezentrierung nur noch wenig oder auch gar nicht mehr verandern und auch die
Spasitzitat abnimmt, wurden alle Patientinnen, deren Alter bei Erstdiagnose >18

Jahre betrug aus der Studie ausgeschlossen (vgl. Tab.1).
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Kriterien Anzahl (n)

Einschluss Zeitraum (2004-14)

Kinderklinik des LKH

ICD-10 Diagnose: CP, Luxation, Parese 661
Ausschluss Luxation/Parese ohne CP als Grunderkrankung 146

>1 Beckenlibersichtsrontgen 314

Alter bei Erstdiagnose >18 Jahre 22
Total 179

Tabelle 1: Ein-/Ausschlusskriterien

2.2.2. Datenerhebung

Folgende Daten wurden mittels der in MEDOCS befindlichen Ambulanzkarten

erhoben:

e Anzahl des Besuches

e Datum/ Anzahl der BeckenUbersichtsrontgen
e Diagnose laut Ambulanzkarte

e GMFCS-Level

¢ Betroffene Seite

e Durchgefuhrte Therapie

e Alter bei Erstdiagnose

e Alter bei Therapie

Die Beurteilung der GMFCS - Level erfolgte anhand der Dokumentation in der
Ambulanzkarte. Aus ihr erfolgte auch die Unterteilungen in Diplegie, Hemiplegie
oder Tetraplegie.

Auch die durchgefiihrte Therapie wurde aus der Ambulanzkarte entnommen. Die
Therapie untergliederte sich in konservativ oder operativ. Zur konservativen

Therapie werden neben Physiotherapie und oraler Medikation zur Tonussenkung
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auch die Versorgung mit orthopadischen Hilfsmitteln sowie die Injektion von Botox
gezahlt. Zur operativen Therapie gehoren weichteilige Eingriffe der Muskeln und
Sehen, Umstellungsosteotomien an Becken und Femur, sowie bei
Therapieversagen die Resektion des Huftkopfes oder der Einsatz einer HUft-
Totalendoprothese. In vielen Fallen wurden mehrere Optionen miteinander
kombiniert. Welche Art der Behandlung gewahlt wurde, entschied sich anhand von
Faktoren wie dem Alter des Kindes und dem Luxationsgrad der Hufte.

Um den Verlauf der Behandlung nachvollziehen zu koénnen, werden die

Rontgenbilder in zeitlichen Bezug zum erfolgten Eingriff gesetzt

2.2.3. Radiologische Beurteilung

Um die bereits ermittelten Daten mit der jeweiligen Anatomie der Huften in
Zusammenhang zu bringen, wurden im weiteren Verlauf samtliche
Beckenubersichtsrontgenbilder der Patientinnen mit dem PACS (Picture archiving

and communication system) beurteilt. Inkomplette Datensatze wurden gestrichen

Aus den Rodntgenbildern wurden folgende Werte jeweils fur die rechte und linke

Seite gemessen:

e CCD Winkel [*]
e AC Winkel []
e CE Winkel []

¢ Reimers Migrationsindex [%]

Die anatomischen Verhaltnisse der Hufte werden anhand der genannten Winkel
beschrieben. Fir die Verhaltnisse des proximalen Femur wird dabei der Centrum-
Collum-Diaphysenwinkel (CCD-Winkel) verwendet, die Huftpfanne hingegen wird
durch den AC-Winkel definiert. Die Beziehung zwischen Huftkopf- und Pfanne wird

durch die Messung des CE-Winkels sowie des Migrationsindexes festgelegt.

Der Centrum-Collum-Diaphysenwinkel bezeichnet den Winkel zwischen dem

Schenkelhals und dem Schaft des proximalen Femur. Der Winkel betragt bei
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Kindern durchschnittlich 140°, er flacht sich jedoch im Alter weiter auf Werte um
125° ab. Der CCD-Winkel lasst in der radiologischen Darstellung eine die
Unterscheidung zwischen einer Coxa valga (>140°) und einer Coxa vara (< 120°)
treffen. Wie im Kapitel Neurogene Huftluxation bereits beschrieben, stellt sich bei
der Zerebralparese haufig eine Coxa valga ein. Die Tonuserhohung der Adduktoren
bei einer Zerebralparese fuhrt zu einer starken Krafteinwirkung auf das proximale

Femurende, woraus im Verlauf eine Coxa valga resultiert (47).

Als MaR zu Beurteilung der Uberdachung des Femurkopfes, wird der
Acetabulumswinkel (AC-Winkel) herangezogen. Um den AC-Winkel beurteilen zu
kénnen, wird zunachst eine Horizontale durch die beiden Y-Fugen der Hufte gelegt,
die sogenannte Hilgenreiner-Linie. Eine weitere Linie wird zwischen Y-Fuge und
Pfannendacherker gezogen. Der sich daraus ergebende Zwischenwinkel ist der AC-
bzw. Pfannendachwinkel nach Hilgenreiner. Dieser sollte, wie im Kapitel
Pathoanatomie bereits beschrieben, beim Saugling bei etwa 35° liegen und sich im
Verlauf des Lebens auf <10° reduzieren. Ist der AC-Winkel zu grof3, flhrt dies zu
einer unzureichenden Uberdachung des Hiftkopfes und beglinstigt somit die
Dezentrierung der Hufte (54,55).

Ein weiteres Beurteilungskriterium der Dezentrierung ist der Centrum-Ecken-Winkel
nach Wiberg (CE-Winkel), der die Lage des Huftkopfes in der Gelenkspfanne
angibt. Er bildet sich zwischen zwei Geraden, die beide von der Huftkopfmitte
ausgehen. Dabei zieht die eine Gerade zum aulReren Pfannendachrand, wahrend
sich die andere Gerade an der Langsachse des Korpers orientiert. Bis zum 8.
Lebensjahr sollte der Winkel um die 25° betragen - wahrend der Pubertat kann er
sich auf >30° vergroRBern. Werte unter 20° kdnnen als pathologisch angesehen
werden. (54)
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Abbildung 16 Beurteilung der Rontgenbilder (26)

Zur Erfassung der Lateralisation und Luxation des Huftkopfes wurde zudem der
Migrationsindex nach Reimers bestimmt (1). Wie im Kapitel Pathoanatomie bereits
beschrieben, gibt der MI den prozentualen Anteil des Huftkopfes an, der auRerhalb
der Pfanne liegt. Dabei wird zunachst eine Vertikale durch den Pfannendacherker
gelegt, nachfolgend werden sowohl an der lateralen, als auch an der medialen
Begrenzung des Huftkopfes zwei weitere vertikale Linien gezogen. Nun werden der
lateral des Pfannendach liegende Abstand des Huftkopfes (a) und der medial des
Huftkopfes liegende Abstand (b) vermessen.

So ergibt sich die Formel: Ml=a/b x 100%. (1)
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2.3. Datenschutz

Alle  Patientinnen wurden mit einer fortlaufenden Nummer codiert
(pseudonymisiert). Die auszuwertenden Daten wurden mit diesem Code versehen
in einer Microsoft© Excel- Tabelle oder in einer SPSS- Datenbank auf einem PC mit
Zugriffsbeschrankungen an der Abteilung fur Kinderorthopadie der Medizinischen
Universitat Graz gespeichert und anschlie3end ausgewertet.

Lediglich der Autor sowie autorisierte Personen hatten Zugriff auf die Originaldaten.

2.4. Statistische Auswertung

Die Datenerfassung, die deskriptive statistische Auswertung und die graphische
Darstellung erfolgten mittels Microsoft® Excel 2010 und IBM® SPSS® Statistics
22.0.0.0. Die statistische Auswertung erfolgte mittels deskriptiv-explorativer
Datenanalyse. Es erfolgte eine Analyse der Haufigkeiten fur die angegeben
Schweregrade (GMFCS) sowie ein Vergleich der radiologischen Parameter zum
Anfangs- als auch zum Endzeitpunkt. Nun wurde herausgefiltert welche der
Patientinnen sich einer operativen Therapie unterzogen (Therapiegruppe) hatten
und bei welchen Patientinnen ohne Operation auskamen (Natural History Group).

Fur die statistischen Auswertungen wird als Signifikanzniveau ein a von 5 %
gewahlt. Es erfolgt ein Test auf Normalverteilung (Shapiro-Wilk-Test) der
erhobenen Werte. Da keine Normalverteilung der Daten vorliegt, wird der Mann-
Whitney-U Test angewandt. Um die Korrelationen der radiologischen Parameter

darzustellen, wird der Spearman-Test herangezogen.
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3. Ergebnisse — Resultate

Im folgenden Kapitel werden die Ergebnisse der aus den Rontgenbildern sowie aus
den Ambulanzkarten erhobenen Daten detailliert erlautert.

3.1. Patientlnnen

Die 179 Patientlnnen teilten sich in 110 Buben (61,5%) und 69 Madchen (38,5%)

auf.

Geschlechterverteilung der Patientinnen

1204

1004

80

B0

Haufigkeit

40+

207

mannlich weiblich

Geschlecht

Abbildung 17 Geschlechterverteilung der PatientInnen

Das Alter der Patientinnen zum Zeitpunkt inrer Erstdiagnose lag bei knapp 8 Jahren
(SD 4,5) ( Min. 1, Max. 18, Range 17).
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Alter Erstdiagnose Alter Ende
Héaufigkeiten (n=179) (n=179)
Mittelwert 7,72 12,6
Median 7,0 13,0
Standardabweichung 4.5 5,0
Minimum 1 2
Maximum 18 24

Tabelle 2 Alter zu Beginn und Ende

Das mittlere Alter des letzten BeckenUbersichtsrontgens (hier: Ende) lag bei 12,6

Jahren (SD 5), bei einem Mindestalter von 2 Jahren und einem maximalen Alter von

24 Jahren ( Range 22 Jahre ). Das mittlere Follow-up der Patientinnen betragt 4,7
Jahre (Min. 0,25 Jahre und Max. 11,3 Jahre).

Bei der Klassifikation der Schweregrade nach GMFCS-Level zeigte sich, dass alle

Schweregrade von | bis V in dem Patientinnenkollekiv vertreten waren. Die

Subtypen sind mit annahernd gleichen Verteilungen bei Patientinnen mit Di- und

Tetraparese (83 und 82), sowie einer geringeren Anzahl mit einer Hemiparese (14)

vertreten (vgl. Tab. 3).

Demographie der Natural History Therapiegruppe >
Patientlnnen Group (n=51) (n=128) (n=179)
N (%) N (%) N (%)
Mannlich 32 (62,7) 78 (60,9) 110 (61,5)
Weiblich 19 (37,3) 50 (39,1) 69 (38,5)
GMEFCS Level
| 8 (15,7) 4(3,1) 12 (6,7)
I 7 (13,7) 15 (11,7) 22 (12,3)
1l 13 (25,5) 32 (25) 45 (25,1)
\Y, 9 (17,6) 50 (39,1) 59 (33)
Vv 14 (27,5) 27 (21,1) 41 (22,9)
Hemiparese 10 (19,6) 4 (3,1) 14 (7,8)
Diplegie 20 (39,2) 63 (49,2) 83 (46,4)
Tetraparese 21 (41,2) 61 (47,7) 82 (45,8)

Tabelle 3 Demographie der PatientInnen
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3.2. Radiologische Parameter

Bei den Patientinnen wurden durchschnittlich vier Rontgenbilder (SD 2,5; Range
13) gemacht, wobei das Minimum bei zwei Bildern liegt und maximal 15

Beckenubersichtsrontgenbilder angefertigt wurden.

Von 179 Patientinnen zeigte sich im Verlauf bei 122 ein erhéhter Migrationsindex
als Zeichen einer (beginnenden) Dislokation der Hufte. Dabei wurden die
Studienteilnehmerinnen je nach Migrationsindex in funf Gruppen unterteilt. Bei 25
Personen (20%) betrug der Ml mehr als 25% an einer Hifte, bei weiteren 25
Personen (20%) waren beide Seiten mit einem Ml von mehr als 25% betroffen.

Eine Dislokation der Huften mit einem MI Uber 40% (24,6%) zeigte sich bei 30
(16,4%) Personen an nur einer Hufte und bei 20 Personen an beiden Huften. Die
letzte Gruppe beinhaltet 22 Patientinnen (18%) bei denen beide Seiten
unterschiedlich stark betroffen sind, wobei die Hulfte an einer Seite bei einem M
uber 25% liegt und auf der anderen Seite bereits bei einem MI Gber 40% (vgl. Abb.
9). Die Werte des MI zeigten zudem keinen signifikanter Unterschied (p=0,62) fur

die Haufigkeit zwischen Buben und Madchen.

Im nachsten Schritt wurden die Patientinnen in Altersgruppen aufgeteilt um zu
Uberprufen, ob ein Unterschied zwischen dem MI im jeweiligen Alter besteht (vgl.
Tab. 4). Im Vergleich zeigt sich fur die GréRe der Gruppen ,1-3 Jahre®, ,4-7 Jahre®
und ,8-13 Jahre® kein signifikanter Unterschied. In diesen Gruppen gibt es keine
Tendenz zu einer bestimmten Migrationsindexhdhe in einem bestimmten Alter. Es
stellt sich hingegen ein signifikanter Unterschied (p=0,03) fur die Grole der Gruppe
,14-18 Jahre“ im Vergleich zu den anderen drei Gruppen dar. Daher zeigt sich,
dass der Migrationsindex bei unseren Patientinnen in hoherem Alter

durchschnittlich héhere Werte aufweist als bei den jiungeren Patientinnen.
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Altersgruppen
1-3 4-7 8-13 14-18
Jahre Jahre Jahre Jahre >

Beide Huften <25% 21 24 27 11 83
25,3% 28,9% 32,5% 13,3% 100,0%
eine Hufte >25% 5 11 12 5 33
15,2% 33,3% 36,4% 15,2% 100,0%
Beide Huften >25% 4 6 2 2 14
28,6% 42,9% 14,3% 14,3% 100,0%
eine Huifte >40% 4 7 13 4 28
14,3% 25,0% 46,4% 14,3% 100,0%
beide Hiften >40% 1 4 2 1 8
12,5% 50,0% 25,0% 12,5% 100,0%
eine Hufte >25% und 4 3 4 2 13
eine Hifte >40% 30,8% 23,1% 30,8% 15,4% 100,0%
> 39 55 60 25 179
21,8% 30,7% 33,5% 14,0% 100,0%

Tabelle 4 MI in 4 Altersgruppen

Zur Veranschaulichung:

Balkendiagramm

304

404

30+

Anzahl

204

104

Beide eine Hifte

Hiften >25%
<25%

MI >25%/ >40% : Zeitpunkt des letzen
Rintgenbildes

Beide eine Hifte

Hiften =4 0%
=25%

Abbildung 18 MI in vier Altersgruppen

beide eine Hifte
Hiften »>25% ueine
=4 0% Hiifte >40%

Altersgruppen

W 1-3jahre
@ 4-7 Jahre
[18-13 Jahre
W 14-18 Jahre
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Im Folgenden erfolgt der Vergleich zwischen dem Grad des Ml und dem GMFCS-
Level. Hierbei wird deutlich, dass die Huften, die von einem MI Uber 40% betroffen

sind, Huften von Patientinnen mit einem GMFCS-Level IlI-V sind.

Migrationsindex GMFCS
I I [ \Y v > (n=179)

Beide Hiften <25% 9 15 22 24 13 83
eine Hifte >25% 2 5 10 8 8 33
Beide Hiften >25% 0 0 4 6 4 14
eine Hifte >40% 1 2 4 14 7 28
beide Huften >40% 0 0 2 2 4 8
eine Hufte >25% und

eine Hifte >40% 0 0 3 5 5 13
> (n=179) 12 22 45 59 41 179

Tabelle 5 Kreuztabelle MI (kategorisiert) * GMFCS-Level

Die Ml Werte von allen Patientinnen vom Studienstart wurden mit den MI Werten zu
Studienende verglichen. Dabei zeigt sich eine deutliche Verbesserung der Huften
auf einen MI von <25% bei beiden Huften bei 35 Patientinnen.

Die Werte der Gruppe ,eine Hufte >25%"“ bleiben mit 33 Patientinnen zum Start-
und 35 zum Endzeitpunkt annahernd gleich. Die Patientinnenzahl fur sowohl die
Gruppe ,beide Huften >25%"“ als auch flir die Gruppe ,eine Hifte >25% und eine
Hufte >40%"“ haben sich wahrend der Zeitspanne halbiert. In die Gruppe ,eine Hifte
>40%"“ zahlen nun nicht mehr 28, sondern nur noch 8 Patientinnen hinein. Die
Anzahl der Patientinnen, bei denen beide Huften mit >40% betroffen sind, hat sich
um drei Patientlnnen verringert. Diese Werte zeigen eine durchschnittliche

Verbesserung des M| zwischen Anfangs- und Endzeitpunkt.
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Start Ende
Migrationsindex (n=179) (n=179)

N (%) N (%)
Beide Hiiften <25% 83 (46,4) 118 (65,9)
Eine Hiifte >25% 33 (18,4) 35 (19,6)
Beide Hiften >25% 14 (7,8) 7 (3,9)
Eine Hiifte >40% 28 (15,6) 8 (4,5)
Beide Hiften >40% 8 (4,5) 5(2,8)
Eine Hifte >25% & eine | 13 (7,3) 6 (3,4)
Hifte >40%

Tabelle 6 Hiaufigkeiten des MI (kategorisiert)

Diese Ergebnisse werden nun zum besseren Vergleich in die Therapiegruppe und

die Natural History Group aufgeteilt. Dabei lasst sich erkennen, dass in der Natural

History Group kaum Veranderungen aufgetreten sind, in der Therapiegruppe haben

sich jedoch alle Gruppen verbessert (vgl. Tab 7).

Natural Natural Therapiegruppe Therapiegruppe

History History Group | Start Ende
Migrationsindex Group Start Ende (n=128) (n=128)

(n=51) (n=51) N (%) N (%)

N (%) N (%)
Beiden Hiiften <25% 36 (70,6) 35 (68,6) 47 (36,7) 83 (64,8)
Eine Hifte >25% 5(9,8) 8 (15,7) 28 (21,9) 27 (21,1)
Beide Hiften >25% 35,9 3(5,9) 11 (8,6) 4 (3,1)
Eine Hifte >40% 5(9,8) 1(2) 23 (18) 7 (5,5)
Beide Huften >40% 0 2(3,9) 8 (6,3) 3(2,3)
Eine Hifte >25% & eine | 2 (3,9) 23,9 11 (8,6) 4 (3,1)

Hufte >40%

Tabelle 7 Hiufigkeiten des MI (kategorisiert) in Therapiegruppen
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Des Weiteren wurde der MI mit den Subtypen der CP in Verbindung gesetzt (vgl.

Abb. 17). Dabei zeigt sich, dass Kinder mit einer Hemiparese nicht von einer

starken Dezentrierung ( Ml >40%) betroffen waren.

Balkendiagramm

B0

40

304

Anzahl

207

104

.IH_IH-II_I B[]

Es erfolgte die Ermittlung der

Beide eine Hifte Beide eine Hiifte beide eine Hifte
Hiiften =25% Hilften =405 Hiften =25% u eine
<Z25% =25% =>4 0% Hifte =40%

MI >25%/ >40% Zeitpunkt 2

Abbildung 19 MI Abh. der CP Subtypen

durchschnittlichen Werte aller

Ambu.Diagn.

B Diparese
B Hemiparese
OTetraparese

erhobenen

radiologischen Parameter jeweils fir die rechte als auch die linke Hufte. Die Werte

wurden zum Zeitpunkt der Erstdiagnose, sowie zum Zeitpunkt des jeweilig letzten

erfolgten Rontgenbildes berechnet (vgl. Tab. 8).
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Zeitpunkt 1 Zeitpunkt 2
Radiologische (erstes Rontgenbild)  (letztes Rontgenbild)
Parameter M (SD) M (SD)

Rechte Hiifte (n=179)

AC [°] 19,4 (7,67) 17,1 (6,9)
CE[] 35,1(14,1) 43,9 (11,9)
CCD [°] 151,3 (13) 143,7 (13,9)
MI [%] 23,85 (21,5) 17,25 (18,4)

Linke Hifte (n=179)

AC [°] 20,6 (7,6) 18,5 (7,1)
CE[] 31,1 (14,5) 41,1 (11,5)
CCD [] 148,6 (14,5) 142,9 (13,6)
MI [%] 21,6 (23,7) 16,5 (20,4)

Tabelle 8 Radiologische Parameter

3.3. Therapie

Bei insgesamt 128 Patientinnen (71,5%) wurde eine Therapie in Form von Botox,
einer Weichteiloperation, einer Osteotomie oder einer Resektion des Hiuftkopfes
bzw. eine HuUft-Totalendoprothese vorgenommen. Bei den verbleibenden 51
Patientinnen (28,5%), die im folgenden als Natural History Group bezeichnet

werden, erfolgte keine operative Therapie (vgl. Tab. 9).

Therapie erfolgt Keine Therapie erfolgt 2 (%)
(%) (Natural History Group) (%)
128 (71,5) 51 (28,5) 179 (100)

Tabelle 9 Therapie erfolgt ja/nein

Die Therapieformen sind in Tabelle 10 vereinfacht dargestellt. Es erhielten 31
Kinder einmal oder mehrmalig Injektionen mit Botox um die Spastik zu verringern.
Ein Weichteileingriff alleine oder ggf. nach einer Vorbehandlung mit Botox erfolgte
bei 23 Patientlnnen. Eine Umstellungsosteotomie erfolgte bei 66 Kindern, in vielen
Fallen nach vorherigen Therapien mittels Botoxinjektionen. Bei acht Kindern wurde
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eine Resektion des Huftkopfes vorgenommen. In einem einzigen Fall wurde eine

Totalendoprothese der Hufte eingesetzt.

Anzahl der Patientinnen Mittleres Alter zu Therapie
Art der Therapie unter Therapie (%) (n=128) M (SD)
Botox 31(24,2) 8,7 (6,4)
Weichteileingriff 23 (18) 7,5 (5,1)
Umstellungsosteotomie 66 (51,6) 10,5 (4,7)
Huftkopfresektion/HuUft-TEP | 8 (6,3) 11,9 (3,4)

Tabelle 10 Art der Therapie

Das durchschnittliche Alter zum Zeitpunkt der Therapie liegt flir eine Behandlung
knapp 9 Jahren (SD 6,4).
Weichteiloperation liegt bei 7,5 Jahren (SD 5,1), wahrend eine Osteotomie im Mittel
erst drei Jahre spater durchgefuhrt wurde (M 10,5, SD 4,7). Eine Resektion des

Huftkopfes oder der Einsatz einer Totalendoprothese der Hufte wurde erst in der

mittels Botox bei Das mittlere Alter fir die

Adoleszenz, bei durchschnittlichem Alter von 12 Jahren (SD 3,4) vorgenommen.

Im Folgenden ist dargestellt bei welchem GMFCS Level welche Therapieform
gewahlt wurde. Dabei zeigt sich, dass reine Weichteileingriffe und Osteotomien vor
allem bei GMFCS -V durchgefuhrt wurden, wahrend eine Huftkopfresektion
hauptsachlich bei GMFCS V erfolgte. Zudem wird deutlich, dass bei GMFCS |

prozentual am seltensten eine operative Therapie erfolgte (vgl. Tab. 11).

GMFCS (%)

Art der Therapie I Il [ \Y% V >
Keine Therapie 8 (67) 7 (32) 13 (29) 9(15)| 14 (34)| 51
Botox 1(8) 9 (41) 10 (22)| 10 (17) 1(2) 31
Weichteileingriff 1(8) 0 8 (18) 9 (15) 5(12)] 23
Osteotomie 2(17) 6 (27) 13 (30)| 30(50)| 15(37)| 66
Huftkopfresektion/ HUft- 0 0 12) 12) 6 (15) 8
TEP

> (n=179) 12 22 45 59 41| 179

Tabelle 11 Kreuztabelle Therapieart/GMFCS
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Im nachsten Schritt wird dargestellt, bei welchem Grad des Migrationsindexes
welche Art der Therapie herangezogen wurde. Es zeigt sich, dass am seltensten
eine Therapie bei einem M| von <25% stattgefunden hatte. Jedoch sieht man im
Gegenteil dazu auch, dass bei 19 Patientinnen, bei denen die Huften bei unter 25%
lagen, eine Osteotomie und bei drei Patientinnen eine Huftkopfresektion
durchgefuhrt wurde. Eine ahnliche Anzahl an Osteotomien und Huftkopfresektionen
erfolgte ansonsten noch bei einem MI von >40%. Zudem zeigte sich, dass der
alleinige Gebrauch von Botox fast nur in den Fallen auftrat, in denen der Ml
entweder bei beiden unter 25% lagen oder nur eine Hufte mit mehr als 25%

betroffen war (vgl. Tab. 12).

Migrationsindex
Eine

Beide Eine Beide Eine Beide | >25%,

Huften Hufte Huften Hufte | Hoften | eine >
Art der Therapie <25% >25% >25% >40% | >40% | >40%
Keine Therapie 36 5 3 5 0 2 51
Botox 16 12 2 0 0 1 31
Weichteileingriff 9 3 4 2 2 3| 23
Osteotomie 19 11 5 18 6 7 66
Huftkopfresektion/
HUft-TEP 3 2 0 3 0 0 8
> (n=179) 83 33 14 28 8 13| 179

Tabelle 12 Kreuztabelle Therapieart/Migrationsindex

Zuletzt wurden die bereits bekannten Altersgruppen in Beziehung mit den
Therapieformen gesetzt. Dabei wir deutlich, dass Botox und Weichteileingriffe vor
allem bis zum siebten Lebensjahr durchgefuhrt wurden wahrend Osteotomien
hautsachlich zwischen dem vierten und dreizehnten Lebensjahr erfolgt sind. Zu
einem noch spateren Zeitpunkt wurden die Huftkopfresektionen durchgefuhrt (vgl.

Tab. 13).
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Altersgruppen
Art der Therapie 1-3 Jahre | 4-7 Jahre | 8-13 Jahre | 14-18 Jahre >
Keine Therapie 7 13 19 12 51
Botox 13 12 6 0 31
Weichteileingriff 12 5 5 1 23
Osteotomie 7 25 25 9 66
Kopf-
Halsresektion /HUftTEP 0 0 0 3 8
> (n=179) 39 55 60 25 179

Tabelle 13 Kreuztabelle Therapieart/Altersgruppen

3.4. Hypothese 1

H1: Es wird angenommen, dass sich der Migrationsindex zwischen Zeitpunkt 1
(erstes Rontgenbild) und Zeitpunkt 2 (letztes Rontgenbild) bei Patientinnen mit
operativem Eingriff weniger vergroRert hat, als bei Patientinnen, die sich keiner

Operation unterziehen.

Zur Prufung dieser Hypothese wurde zunachst die Differenz der Werte fur den
Migrationsindex recht und links berechnet. Das Ergebnis fur die Differenz des
Anfangswertes minus des Endwertes sollte im positiven Bereich liegen, wenn wir
davon ausgehen, dass der Endwert kleiner ist als der Anfangswert. Sollte der Ml am
Ende grofder sein als zu Beginn, so erwarten wir ein negatives Ergebnis.

Da keine Normalverteilung vorliegt wurden nun die Mediane, sowie Minimum und
Maximum je fur die Natural History Group, als auch fir die Gruppe, bei der eine

Operation erfolgte, ermittelt (vgl. Tab. 14)

Differenz Migrationsindex Natural History Group (n=51) Therapiegruppe (n=128)
(MI Start-MI Ende) MD (Min., Max.) MD (Min., Max.)

Diff. Ml rechts 0 (Min. -90; Max. 39) 4 (Min. -89, Max. 83)
Diff. Ml links 0 (Min. -49; Max. 81) 1 (Min -100, Max. 100)

Tabelle 14 Differenz Migrationsindex
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Der Mann-Whitney-U-Test liefert ein signifikantes Ergebnis (p=0,026) dafur, dass
ein Unterschied zwischen der Differenz des MI zwischen Therapiegruppe und
Natural History Group vorliegt. Die Priufung der Mediane zeigt ein hdheres Ergebnis
fur den Wert mit Therapie als fur den Wert ohne Therapie. Dies spricht dafur, dass
sich der MI in der Therapiegruppe zwischen Zeitpunkt 1 und Zeitpunkt 2 im

Durchschnitt verringert hat.
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4. Diskussion

Bei Kindern und jungen Erwachsenen mit Zerebralparese ist die Dezentrierung oder
Luxation der Hufte eine haufige Folge des muskularen Ungleichgewichts. In vielen
Fallen kommt es dabei zu starken Schmerzen, die zu schwerwiegenden
Einschrankungen in vielen Bereichen des taglichen Lebens flhren kdnnen.
Beispiele hierflr sind die Sitz-, Lagerungs- und Transferfahigkeit (28).

In dieser Studie wurden die Zusammenhange zwischen GMFCS-Level, Alter,
Migrationsindex und Therapie untersucht um einen Aufschluss daruber zu liefern,
zu welchem Zeitpunkt welche Art der Therapie am sinnvollsten fir die Patientinnen

ist.

Die Erstdiagnose einer Huftdezentrierung war in dieser Studie in den Altersgruppen
von 1 bis 18 Jahren zu finden. Alle Schweregrade von GMFCS | bis V, sowie die
drei Subtypen der Hemiparese, Diparese und Tetraparese waren in dem
Patientinnengut vertreten. Mit einer Anzahl von 179 Studienteilnehmerinnen, davon
51 in der Natural History Group und 128 in der Therapiegruppe, umfasst die Studie
ein aussagenkraftiges Patientlnnenkollektiv.

Um den Parameter der Dezentrierung bzw. Zentrierung der Hufte zu erheben,
wurden die insgesamt 757 Rontgenbilder der Patientlnnen nach den oben
beschriebenen radiologischen Parametern (AC, CE, CCD, MI) ausgemessen und
mit dem Zeitpunkt sowie der Art der Therapie in Verbindung gesetzt.

Der Beobachtungszeitraum unserer Studie liegt mit einer Differenz vom Alter bei
Erstdiagnose und Alter beim letzten Rontgenbild bei einem durchschnittlichen Wert

von knapp 5 Jahren.

Die untersuchte Gruppe wies eine Heterogenitat auf, da die Patientinnen einerseits
unterschiedliche Schweregrade der Erkrankung (GMFCS [-V) und andererseits die
Subtypen Tetra-, Di- und Hemiparese vorwiesen. Zudem wurden in dieser Studie
Patientinnen mit vier unterschiedlichen Therapieformen eingeschlossen.

Da es sich um eine retrospektive Studie handelt, erfolgte die Information zur
Diagnose der Patientinnen Uuber die bereits bestehende Dokumentation im

MEDOCS. Dadurch konnten wir uns nur an den bestehenden Réntgenbildern und
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der bestehenden Dokumentation orientieren. Einschrankend ist weiter zu sagen,
dass viele Patientinnen unregelmaRig in die Ambulanz kamen und teilweise auch
erst dann, wenn die Huften bereits schmerzten. Zudem wurden die
Beckenulbersichtsrontgen nicht bei jedem Kind in regelmaRigen Abstanden

aufgenommen.

In dieser Studie wurde vor allem der Migrationsindex nach Reimers als
prognostischer Faktor fir eine Dislokation herangezogen, da die Messung leicht
durchzufuhren ist und kaum von der Rotation des Femurkopfes beeinflusst wird
(56). In der Literatur ist man sich einig, dass der Ml ein sinnvoller Parameter fur die
Beobachtung der Huftzentrierung ist. Erganzend zum MI kann der AC-Winkel
herangezogen werden um Uber den Therapieweg zu entscheiden. Im Gegensatz
zum Ml fallt es jedoch wesentlich schwerer die Orientierungspunkte zur
Bestimmung des AC-Winkels zu identifizieren (56). Dadurch kann es bei den
Messungen zu Abweichungen kommen. Eine weitere Limitation der Auswertung
ergab sich durch die Durchfihrung der Roéntgenaufnahmen. Teilweise waren die
Bilder schwer zu verwerten. In der Literatur wurde dieses Problem bereits diskutiert
und ein Schema fur die optimal Aufnahme des BeckenuUbersichtsrontgens bei

Kindern mit Zerebralparese erstellt (57).

Pelvis
horizontal

Neutral |
adduction/
abduction

Patellae facing
upwards

- b——=<0

Incorrect - lordotic lumbar spine

Correct - flat
Fig. |

Diagram showing standardised positioning fpr AP pelvic
radiographs for children with cerebral palsy. Figure la
With the pelvis horizontal, the legs should be positioned
almost parallel to each other (neutral abductionfadduction)
with the patellae facing upwards. Figure 1b — The pelvis
should be flat and level. If there is a lixed flexion deformity
giving a lordosis, the legs should be raised until the Tumbar
spine flattens.

Abbildung 20 Korrekte Durchfiihrung des Beckeniibersichtsrontgens (57)
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Die Auswertungen aller radiologischer Parameter der Beckenubersichtsrontgen
wurden von einer Person durchgefuhrt, mogliche Unstimmigkeiten in der

Interraterreliabilitat entfallen hierdurch (58,59).

Die in dieser Studie angeschnittene Frage nach dem bestmodglichen
Therapiezeitpunkt ist zwar nicht neu (37,55,60), jedoch bestehen derzeit noch keine
festgelegten  Leitlinien fur die Therapie der Huftdezentrierung. Die
Therapiemoglichkeiten sind, wie in der Einleitung beschrieben, sehr vielfaltig,
wodurch die Entscheidungsfindung fiir die behandelnden Arzte grundlegend
erschwert ist. Im Folgenden werden die von uns durch gezielte Vergleiche

entstandenen Ergebnisse besprochen und diskutiert.

Alter und Dezentrierung:

Um die Frage zu beantworten in welchem Alter praventive TherapiemalRnahmen
durchgefuhrt werden sollen, stellt sich zunachst die Frage, ab welchem Alter die
kindliche Hufte zu dezentrieren beginnt.

In ihrer Analyse setzen sich Wynter et al. mit eben dieser Frage auseinander. Dabei
zeigte sich, dass eine Dezentrierung der Hufte schon innerhalb der ersten beiden
Lebensjahre stattfinden kann. Nach der Pubertat erfolgt typischerweise ein zweiter
Schub, in dem die Dezentrierung stark voranschreiten kann (20). Auch in anderen
Studien werden Dislokationen bereits in frihem Alter beschrieben. Laut Hagglund et
al. besteht das grofdte Risiko fur die hierbei zwischen dem zweiten bis flnften
Lebensjahr, wobei 15 bis 20% der Kinder betroffen sind (61). Auch in unserer
Studie bestatigt sich, dass bereits schwerwiegende Dezentrierungen vor dem
vierten Lebensjahr stattfinden koénnen. Dabei sind vor allem Patientinnen mit
GMFCS-Level 1lI-V sowie mit Di- und Tetraparese betroffen. Insgesamt zeigen sich
jedoch ahnliche Haufigkeiten der Dezentrierungsgrade flr die Altersgruppen ,1-3
Jahre, ,4-7Jahre“ und ,8-13 Jahre®. Es zeigt sich jedoch, dass bei unseren
Patientinnen die 14- bis 18-jahrigen durchschnittlich die hoéchsten MI Werte

aufwiesen (vgl. Tab. 4).

GMFCS und Dezentrierung:
Gemal Literatur besteht eine starke Korrelation zwischen der Hohe des GMFCS-

Levels und dem Risiko fir eine Dislokation der Huften (51,56,62). Diese bereits
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bekannte Korrelation zeigt sich auch bei unserem Kollektiv. Im Vergleich von
GMFCS-Level mit Dezentrierungsgrad lasst sich erkennen, dass bei unseren
Patientinnen hohe MI-Werte (>40%) am haufigsten bei GMFCS Il bis V
vorkommen (vgl. Tab. 5). Dieser Zusammengang konnte mittels Spearman-Test
eindeutig nachgewiesen werden (mit p<0,001).

Aufgrund dieser bekannten Korrelation sprechen sich Hagglund et al. fur
regelmalige Screenings mittels Beckenlbersichtsrontgen der Patientinnen mit
GMFCS Level llI-V aus. Mit unseren Daten kdnnen wir die Notwendigkeit dieser
Screenings nur bestatigen.

Bei GMFCS |I, sollen - laut Literatur - nur im zweiten und im sechsten Lebensjahr
radiologische Screenings erfolgen, bei GMFCS | kann bei Symptomfreiheit

vollstandig auf Beckenlbersichtsrontgen verzichtet werden (52).

Subtyp und Dezentrierung:

Zur Erstellung eines sinnvollen Therapiealgorithmus ist es wichtig nachzuvollziehen
bei welchem Subtyp der Zerebralparese die haufigsten Dislokationen auftreten. Im
Vergleich von Tetra-, Di- und Hemiparese zeigt sich, dass es bei den von uns
untersuchten Kindern deutliche Unterschiede gibt. Kinder mit Tetra- und Diparese
weisen haufig starke Dezentrierungen auf. Im Gegensatz dazu zeigten sich bei
unseren Patientinnen mit Hemiparese keine MI-Werte Uber 40%. Sollte es bei einer
Hemiparese jedoch zu einem erhdohten Ml kommen, mussen sich die betroffenen
Patientinnen ebenfalls einer Therapie zur Re-zentrierung unterziehen Diese
Ergebnisse sind bereits in anderen Studien belegt und publiziert worden und

kénnen durch unsere Ergebnisse weiterhin bestatigt werden (50,53,61).

Migrationsindex und Therapie:

Der von uns angefuhrte Vergleich ,Art der Therapie®* mit ,Hoéhe des
Migrationsindexes® ergab, dass bei den Patientinnen mit einem geringen MI von
<25% erwartungsgemall eine Therapie nur selten durchgefihrt wurde. Die
Untersuchung zeigt weiterhin, dass die Injektion von Botox am haufigsten bei
Huften mit einem geringen MI stattfand: Dabei waren entweder beide Huften mit
weniger als 25% oder nur eine Hufte mit Gber 25% betroffen. In der Literatur wurde
gezeigt, dass durch den Gebrauch von Botoxinjektionen keine signifikante

Verringerung der Anzahl von nachfolgenden Osteotomien erreicht werden kann
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(63,64). In unserer Studie zeigt sich, dass von den 66 Patientlnnen, die sich einer
Osteotomie unterziehen mussten, 18 vorher mit Botox vorbehandelt wurden. Von
den mit Botox vorbehandelten Patientinnen betrug das durchschnittliche Alter zum
Therapiezeitpunkt 8,5 Jahre ( SD 3,3; Min. 3 Jahre, Max. 14 Jahre, Range 11
Jahre). 12 (66,7%) von ihnen wiesen GMFCS-Level IV auf, jeweils zwei
Patientinnen hatten GMFCS I, 1ll und V. Zudem wurden 10 Patientlnnen mit einer
Tetraparese, 7 mit einer Diparese und ein Kind mit einer Hemiparese mit Botox
vorbehandelt. 31 Patientinnen, von denen 80% Diparetiker waren, wurden
ausschlieRBlich mit Botox behandelt, ohne dass eine weitere operative
TherapiemalRnahme folgte. Dabei waren die GMFCS-Level II-IV zu gleichen Teilen
vertreten, wahrend GMFCS | nur einmal und GMFCS V uberhaupt nicht vorkam.

Auch weichteilige Eingriffe wurden bei unserem Kollektiv haufiger bei geringen M-
Werten durchgefuhrt. Diese Ergebnisse decken sich mit den Therapieempfehlungen
von Chan und Miller, die fur Kinder unter acht Jahren und einem MI zwischen 30%
und 60% eine Verlangerung der Adduktoren und Flexoren vorschlagen (55).

In der Literatur besteht demnach derzeit die Meinung, dass eine frihzeitige
Operation der Huftmuskeln einen fortschreitenden Huftdezentrierung vorbeugen
kann. Demnach ist es sinnvoll ist, so frih wie mdglich einen weichteiligen Eingriff
durchzufihren. Der Schwellenwert des MI, der eine operative Therapie indiziert, ist
dabei bisher nicht einheitlich fixiert. Viele Autoren sprechen sich fur eine praventive
weichteilige Operation bei einem MI von 40% aus (38,52,56,57). Auch in unserem
Patientinnenkollektiv zeigte sich, dass eine praventive Weichteiloperation vor allem
bei einem MI unter 40% durchgeflihrt wurde. Das durchschnittliche Alter der
Patientlnnen, die mit einer Weichteiloperation behandelt wurden lag bei 6,4 Jahren
(SD 4,8, Min. 1 Jahr, Max. 19 Jahre, Range 18 Jahre). 24 von ihnen wiesen eine
Tetraparese auf, wahrend 18 von einer Diparese betroffen waren. Die vertretenen
GMFCS-Level waren nach folgender Haufigkeit vertreten: Grad IV (42,9%), llI
(28,6%), V (21,4%) und 1l (7,1%). Die Huften mit einem MI Gber 40% bei einer oder
bei beiden Hlften wurden bei unseren Patientinnen grofdtenteils mittels Osteotomie
behandelt (vgl. Tab. 12).
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GMFCS und Therapie:

Wie bereits besprochen besteht nicht nur ein enger Zusammenhang zwischen dem

GMFCS-Level und der Hohe des MI, sondern auch zwischen der Héhe des MI und
der Art der gewahlten Therapie (55-57). Bei unseren Patientinnen zeigt sich, dass
reine Weichteileingriffe sowie Umstellungsosteotomien hauptsachlich bei GMFCS-
Level I1I-V durchgefuhrt wurden. Huftkopfresektionen, die normalerweise als Ultima
Ratio im Sinne einer ,Salvage Procedure angewendet werden, erfolgten
hauptsachlich bei GMFCS V.

Im Gegensatz dazu zeigte sich, dass bei GMFCS | nahezu keine operative
Therapie erfolgte. Je hoher das GMFCS-Level, desto aggressiver erfolgt die nétige
Therapieform. Diese Ergebnisse decken sich mit bereits bestehenden Ergebnissen
aus der Literatur (48,50,52) und bestatigen auch, warum sich die beschriebenen
Screeningprogramme nach dem GMFCS-Level richten.

Laut Shore et al. besteht auRerdem ein direkter Zusammenhang zwischen dem
Ergebnis einer Operation und dem GMFCS Level. Hierbei zeigt sich, dass bei
gehfahigen Patientinnen bessere Resultate erzielt werden koénnen, als bei
Patientinnen mit einem GMFCS Level von IV bis V (21).

Alter und Therapieform :

Des Weiteren wurden die Daten der Altersgruppen mit der Art der Therapie
verglichen. Dabei zeigt sich, dass bei unseren Patientinnen Therapien in Form von
Botoxinjektionen und Weichteileingriffen hauptsachlich bis zum siebten Lebensjahr
durchgefuhrt wurden. Osteotomien wurden bei unseren Patientinnen vorwiegend
zwischen dem vierten und dem dreizehnten Lebensjahr durchgefihrt.
Huftkopfresektionen wurden bei unserem Kollektiv zwischen dem achten und dem
achtzehnten Lebensjahr durchgeflihrt.

Diese Erkenntnisse decken sich mit der in der Literatur vorherrschenden
Empfehlung in jungem Alter praventive weichteilige Eingriffe durchzufihren um
notigen Osteotomien mdglicherweise vorbeugen zu konnen. In einem Vergleich
zwischen einer schwedischen mit einer norwegischen Studiengruppe zeigt sich,
dass ein frihzeitiges Erkennen und Behandeln der Hiftsituation, wie es in
Schweden durchgefiihrt wurde, eine Vielzahl weiterer Eingriffe verhindern kann

(50,52,61,60). Da aufwendige Umstellungsosteotomien laut Dobson et al. zu
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schweren Komplikationen bis hin zu einer erhdhten Sterberate fuhren konnen,
erscheint ein vorbeugendes Vorgehen sinnvoll (57).

Aus der Literatur geht hervor, dass je geringer der praoperative M| vor einer
knécherne Operation ist, desto besser sind die Langzeitergebnisse (65). Eine friihe
Osteotomie erweist sich somit als prognostisch sinnvoll fur die Hufte um spatere
Dislokationen und degenerative Veranderungen zu vermeiden. Laut Khalife et al.
kommt es nach einem Eingriff in frihem Alter, bestenfalls vor dem neunten
Lebensjahr, seltener zu einer Reluxation der Hufte (66). Auch Noonan et al.
schliefen sich der Meinung an, dass das Alter einen positiven Effekt auf die

Resultate der Operationen hat (67).

Hypothese 1:
Um vorbeugende MalRnahmen sinnvoll koordinieren zu kdnnen, ist es wichtig die

Entwicklung der Natural History Group weiter zu erforschen. Dies soll verhindern,
dass die Kinder sich Operationen unterziehen, die nicht notwendiger Weise
stattfinden mussten (56). Das hier untersuchte Patientinnenkollektiv Iasst sich in
eine Natural History Group von 51 Patientlnnen und eine Therapiegruppe von 128
Patientinnen unterteilen.

Die zu untersuchende Hypothese, die besagt, dass sich eine signifikante
Verbesserung des Ml in der Therapiegruppe im Vergleich zu Natural History Group
ergibt, konnte eindeutig belegt werden. Patientinnen, die sich einer operativen
Therapie unterzogen, hatten am Ende der Behandlung im Schnitt einen Vorteil far
ihre Huftsituation daraus gezogen. Unsere Ergebnisse kénnen somit bereits

publizierte Daten positiv unterstitzen (53,56,68).

4.1. Conclusio

Eine fortschreitende Dezentrierung der Hufte bei Kindern mit infantiler
Zerebralparese ist ein haufiges Problem. Unsere Daten belegen die in der Literatur
vorherrschende Meinung, dass operative Eingriffe zur Verbesserung der
Huftsituation unverzichtbar sind. Im Vergleich mit der Natural History Group zeigte
sich hier ein deutlicher Vorteil fur die Therapiegruppe.

Weiterhin belegen unsere Ergebnisse die bereits bekannte Korrelation zwischen
dem GMFCS-Level und der Hohe des Migrationsindexes. Je hoher das GMFCS-
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Level ist, desto aggressiver musste die notwendige Therapie gewahlt werden um
eine stabile Huftsituation zu schaffen.

Allein die klinische Untersuchung ist nicht ausreichend um die Dezentrierung der
Hufte darzustellen. Es ist sinnvoll, je nach GMFCS-Level, in regelmaligen
Abstanden Beckenubersichtsrontgen anzufertigen um die Huftsituation mittels MI-
Messungen Uberwachen zu konnen. Bereits vorliegende Screeningprotokolle geben
hierzu Auskunft Gber den Zeitpunkt (CPUP, Melbourne) (20,48,50).

Nur so kann ein zeitnahes Eingreifen garantiert und den Kindern die zu diesem
Zeitpunkt bestmdgliche Therapie angeboten werden. Diese Studie soll zur weiteren
Forschung anregen um einen allgemeingultigen Algorithmus zur Behandlung von
neurogenen Huftluxationen bei Kindern mit spastischer Zerebralparese zu
generieren und als Grundlage fir neue wissenschaftliche Fragestellungen zu

diesem Thema dienen.
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