Skoliose

Nach einer Einfiihrung in die Ursa-
chen und Diagnose verschiedener
Formen neuromuskulérer Skoliosen
werden sowohl verschiedene ope-
rative als auch konservative Wege
der Behandlung mit ihren jeweili-
gen Indikationen sowie den Vor- und
Nachteilen aufgezeigt. AbschlieRend
stellt der Autor seine Klassifikation
der Sitzfahigkeit mit einer Unter-
scheidung in aktive und passive
Sitzfahigkeit vor, da fiir den Patient
im Alltag eine optimale Sitzposition
von grofRer Bedeutung ist.

After giving an introduction into
the origins and diagnosis of diffe-
rent types of neuromuscular scolio-
ses, different operative as well as
conservative ways of treatment are
described with their respective indi-
cations and their advantages and
disadvantages. Finally, the author
presents his classification of the sit-
ting ability while making a distinc-
tion between the active and the pas-
sive sitting ability, as for the patients’
daily routine an optimal sitting po-
sition is of great importance.
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Behandlungsprinzipien
neuromuskularer Skoliosen

Konservativ versus operativ

Principles for the Treatment of Neuromuscular Scolioses — Conservative

versus operative

Ursachen und Klinik
neuromuskularer
Skoliosen

Bei den meisten neuromotori-

schen Erkrankungen fiihrt eine dau-
erhafte Imbalance der rumpfstabili-

formig, ohne charakteristische Ge-
genkrimmungen, und sie weisen
einen Beckenschiefstand und eine
assoziierte Kyphose auf. Der Schwe-
regrad ist abhdngig vom Verlauf der
neuromotorischen Erkrankung.
Klinisch werden Sitzfahigkeit und
Pflege durch die Krankheit erschwert;

e ™

o

Spastik

Atiologie neuromuskulirer Skoliosen:
Imbalance der Muskelkrafte und Lahmung

Muskelschwache

Abb. 1 Unbalancierte Muskelkrdifte durch Schwiche und Tonuserhohung sind die Ursa-

chen neuromuskuldrer Skoliosen.

sierenden Muskulatur zur Entwick-
lung einer Skoliose: spastische, hy-
potone und dystone Tetraparese-
Formen der Cerebralparesen, spino-
cerebelldre degenerative Erkrankun-
gen, Syringomyelie, spinale Trau-
mata und Tumoren, Poliomyelitis,
spinale Muskelatrophien, Arthro-
gryposen, Muskeldystrophien, Myo-
tonien und kongenitale Muskeler-
krankungen (Abb. 1).

Neurogene und muskuldre Sko-
liosen entwickeln sich meist im
Frithstadium der Grunderkrankung;
eine rasche Progredienz wadhrend
des Wachstumsalters und héaufig
eine weitere Zunahme nach Wachs-
tumsabschluss sind zu beobachten.
Im Gegensatz zu idiopathischen Sko-
liosen sind sie meist grofdbogig, C-

ab der Pubertdt erfolgt meist eine
strukturelle Fixierung mit folgen-
den chronischen Schmerzzustan-
den. Hochgradige Skoliosen fiihren
zu kardiopulmonalen Komplikatio-
nen (Abb. 2).

Diagnostik neuromus-
kularer Skoliosen

Ein regelmafliges Screening der
Wirbelsdule ist bei allen neuromo-
torischen Erkrankungen notwen-
dig. Die zugrunde liegende System-
erkrankung erfordert eine Evaluie-
rung des gesamten Bewegungssys-
tems. Die Diagnose muss hinter-
fragt werden, um den natirlichen
Verlauf und die Prognose der Be-
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Klinik
bei neuromuskularen Skoliosen

>

Abb. 2 Das klinische Bild neuromuskuldrer Skoliosen verdndert sich durch den typischen

progredienten Verlauf.

hinderung im Hinblick auf das Ver-
besserungspotenzial der Lebensqua-
litdt beurteilen zu kénnen. Eine Be-
urteilung des sensomotorischen,
mentalen, pulmonalen und des Fr-
nahrungs-Status, der Familiensitua-
tion sowie des psychosozialen Um-
felds ist zudem erforderlich. Die
Wirbelsdaule muss stehend, sitzend,
liegend und, wenn moglich, beim
Gehen untersucht werden. Dabei
sind der Schweregrad, die Balancie-
rung, die sagittale Einstellung, die
Stellung des Beckens und die Be-
weglichkeit der Hiiftgelenke zu be-
urteilen. Die Bildgebung umfasst
Rontgenaufnahmen der gesamten
Wirbelsaule in zwei Ebenen, wobei
im antero-posterioren Strahlengang
das Becken mit dargestellt werden
soll. Differenzialdiagnostisch miissen
insbesondere kongenitale Fehlbil-
dungs- und rein statische Skoliosen,
zum Beispiel bei Kontrakturen im
Beckenbereich und bei Beinldngen-
differenz, berticksichtigt werden.

Grundprinzipien der
Therapie

Fiir das Procedere sind die Kennt-
nis des natiirlichen Verlaufs, die
Effektivitdt der Therapieoptionen
und die Prognose der Behinderung
im Hinblick auf das Verbesserungs-
potenzial der Lebensqualitdt ent-
scheidend. Aufgrund des komplexen
Langzeit-Managements mit teils
nicht unumstrittenen Behandlungs-
methoden ist ein systemischer Zu-
gang erforderlich.
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Die Entwicklung der neurogenen
Skoliose erfordert eine regelméfiige
Beobachtung.

Orthopadisch-chirur-
gische Behandlung

Eine orthesen- und weitgehend
hilfsmittelfreie, stabile und auf-
recht sitzende Korperhaltung ist
bei Vorliegen einer neuromusku-
laren Skoliose nur nach einer ope-
rativen Stabilisierung der Wirbel-
sdule erreichbar.

Bei der Spondylodese werden die
einzelnen fehlgestellten Wirbelkor-
per mittels metallischer Spezialim-
plantate rdumlich korrigiert und
miteinander verbunden. Nachteile
sind die operative Belastung fir
den Patienten, der hohe chirurgische

Abb. 3 Die orthopddisch-chirurgische Sta-
bilisierung ist die einzige Mdglichkeit, eine
hilfsmittelfreie Aufrichtung zu erzielen.

und intensivmedizinische Aufwand,
die Gefahr von Briichen oder Versa-
gen des Implantats sowie die Stei-
figkeit und verminderte Beweglich-
keit des Rumpfes mit moglichen
Funktionsverlusten fiir den Patien-
ten im Alltag.

Die Progredienz einer neuroge-
nen Wirbelsdulendeformitdt kann
nur durch eine operative Stabilisie-
rung aufgehalten werden. Bei neu-
rogenen Skoliosen besteht die In-
dikation zur Operation ab einer
Krimmung von etwa 50 Grad mit
dem Ziel, die Sitzfahigkeit und das
Lungenvolumen zu erhalten. Bei
Muskelerkrankungen ist die Indika-
tion bereits ab 30 Grad und friih-
zeitig zu stellen, da das Risiko mit
progredienter Kardiomyopathie
und reduzierter Lungenfunktion
steigt.

Operationstechnisch sind meist
langstreckige Versteifungen bis zur
kaudalen LWS oder dem Sakrum
notwendig. Bei Querschnittldsio-
nen wird die Versteifung des Be-
ckens zwecks Selbstkatheterisierung
vermieden. Hiiftstreckkontrakturen
miissen vor einer Spondylodese kor-
rigiert werden. Bei fehlender Kopf-
kontrolle, schweren cerebralen An-
fdllen, hochgradiger Dystonie, Os-
teopenie und Kardiopulmonalen
Problemen besteht meist keine
Operationsindikation.

Rezente Studienergebnisse zeigen
einerseits eine deutlich erh6hte pe-
rioperative Komplikationsrate, an-
dererseits eine signifikante subjekti-
ve und objektive Verbesserung der
Lebensqualitdt durch eine stabile
Sitzposition, gesteigertes Selbstbe-
wusstsein der Patienten und ein Er-
halten der Lungenfunktion (Abb. 3).

Konservative Behandlung

Bei der konservativen Behand-
lung neuromuskuldrer Skoliosen
muss zundchst zwischen der mobi-
litatsfordernden Bewegungsthera-
pie und einer stabilisierenden Ver-
sorgung fiir den Alltag unterschie-
den werden. Beiden wird eine pro-
phylaktische und therapeutische
Wirkung gegen das Auftreten se-
kundirer Muskelskelettverdanderun-
gen und der Entstehung von Schmer-
zen zugeschrieben.

Bei der stabilisierenden orthopé-
die-technischen Versorgung muss
grundsdtzlich zwischen der Zielset-
zung — Korrektur oder Stitzfunk-
tion - differenziert werden.
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Korsette
bei neuromuskularen Skoliosen

Stoff-Mieder Soft-Body- Doppelschalen-
Jackett Korsett
Stabilitat -
= Mobilitat

Abb. 4 Das von Grunderkrankung, Verlauf und Alltagsfunktionen abhdngige Therapie-
ziel entscheidet, ob korrigierende oder rumpfstabilisierende Korsette eingesetzt werden.

Die dreidimensionale Korrektur
einer neuromuskuldren Skoliose
kann nur mit einem Korsett er-
reicht werden, das eine Pelottie-
rung in allen drei Ebenen aufweist.
Eine Stiitzfunktion ist auch mittels
einfacherer Korsette, verschiedener
Sitzschalen und Rollstuhladaptie-
rungen erzielbar. Der Einsatz korri-
gierender Korsette ist bei neuro-
muskuldren Skoliosen nicht unum-
stritten und aufgrund hédufiger Kom-
plikationen wie Hautldsionen, Ein-
schrankungen der Atemfunktion
und Alltagsbeweglichkeit proble-
matisch. Die Versorgung ist mog-
lich, so lange die Wirbelsdule flexi-
bel genug ist und erfolgt nach Gips-
abdruck in Uberkorrekturstellung
am besten in einem Doppelscha-
lenkorsett mit Spezialpolsterung.

Eine Abnahme der Progredienz
und Verzogerung operativer Ein-
griffe ist bei einigen Patienten mog-
lich. Das vordringliche Therapieziel
einer Stabilisierung des Rumpfes fiir
eine aufrechte Sitz- oder Stehposi-
tion kann auch mittels stiitzender
(nicht-korrigierender) Orthesen oder
Sitzadaptierungen erreicht werden.
Dadurch ist meist auch eine Ver-
besserung der Kopfkontrolle und
der sensorischen Entwicklung mog-
lich (Abb. 4). Bei ausreichend guter
Riickenstrecker-Restaktivitdt kann
eine sichere und aufrechtsitzende
Korperposition auch mittels eines
kurzen, lediglich lumbal stiitzen-
den Korsetts erreichbar sein. Ein
guter Parameter fiir die Beurteilung
der Qualitiat und Effizienz einer sta-
bilisierenden Korsettversorgung ist
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die Verbesserung der Handfunktion.
Die Ziele einer orthopédischen Roll-

ne druckstellen- und schmerzfreie
Fiihrung des Korpers beziehungs-
weise eine verbesserte Atmung,
eine Mobilisierung der Wirbelsdule
durch Dehnung der dynamisch ver-
kiirzten Muskulatur, oder die Len-
kung des Wachstums ermoglichen.
Auflerdem wird mit diesen Hilfs-
mitteln die passive Mobilitit und
die Pflege erleichtert.

Zur Evaluierung von Funktions-
verbesserungen durch eine stabili-
sierende, nicht-korrigierende Kor-
settversorgung eignet sich die Goal
Attainment Scale, bei der das Errei-
chen eines individuellen Therapie-
zieles gemessen wird. Dadurch, dass
das funktionelle Ziel mit dem Patien-
ten und seinem Betreuer festgelegt
wird, ist es moglich, ein subjektives
Ergebnis objektiv zu erfassen. Eine
begleitende oder regelméfiig block-
weise durchgefiihrte Physiotherapie
hat die Aufgabe, die Wirbelsédule zu
mobilisieren, die Muskulatur zu deh-

Abb. 5 Uberblick iiber die Klassifikation der Sitzfihigkeit und orthopidie-technische
Versorgungsmaglickeiten bei neuromuskuldren Skoliosen a) Aktives Sitzen: 1) Freies Sitzen;
2) Sitzen mit WS-Fehlhaltung, geformte Sitzpolster; 3) Sitzen mit WS-Fehlform, Korsett.
b) Passives Sitzen: 1) Sitzen mit leichter WS-Instabilitit, Beckenstabilisierung; 2) Sitzen
mit schwerer WS-Instabilitit, Becken- und Rumpfstabilisierung; 3) Sitzen mit schwerer
WS-Instabilitit und WS-Fehlform, grofflichige Druckverteilung.

stuhlversorgung sind dariiber hin-
aus die Verbesserung des Sitzkom-
forts und das Erlangen einer selbst-
stdindigen Mobilitdt im Alltag.
Lagerungs- und Positionierungs-
hilfen wie Sitzschalen und Ganz-
korperlagerungsorthesen sollen ei-

nen und zu kréftigen und die Kor-
perauftrichtung zu aktivieren. Zu-
dem dient sie zur Anbahnung von
Bewegungsiibergdngen und zum
Coaching des Patienten. Als Adju-
vans konservativer Mafinahmen ste-
hen medikamentose Therapien zur
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A1 FREIES SITZEN

Eine aktive Anderung der Sitzposition ist den duReren
Bedingungen addquat; zwischen vorderer, mittlerer und
hinterer Sitzposition wird aktiv gewechselt. Eine Fehl-
haltung ist auch bei ldingerem Sitzen noch aktiv gut
korrigierbar.

— Standardstuhl, Standardrollstuhl
Empfehlung:

— feste Sitz- und Riickenflache,

— dorsale Beckenkammstiitze,

— Armauflagen,

— Fulstiitze.

A2 Freies Sitzen
mit FEHLHALTUNG
der Wirbelsaule

Die skoliotische oder kyphotische Fehlhaltung ist aktiv
selbststandig korrigierbar; es besteht eine gute neuro-
muskulare Koordination bei leichter muskularer Insuffi-
zienz, Uberlastung oder beginnender progredienter
Muskelerkrankung. Langeres Sitzen fiihrt tber eine aus-
gepragte Fehlhaltung zu einer Beeintrachtigung der sen-
sorischen und/oder oberen Extremitaten-Funktionen.

— Feste anatomisch geformte Sitz- und
Ruckenflache,

— Positiver Sitzwinkel >90 Grad zur Akti-
vierung der Riickenstrecker,

— dorsale Beckenkammstiitze,

- Armauflagen,

— FuBstiitze.

A3 Freies Sitzen mit
FEHLFORM des Rumpfes
oder der Wirbelsaule
ohne die Moglichkeit
einer passiven thera-
peutischen oder aktiven
Korrektur durch die
Ruickenstrecker

Ursachlich besteht entweder eine strukturelle Deformitat
der Wirbelsaule im Rahmen einer meist idiopathischen,

— Feste anatomisch geformte Sitzflache
sowie korrigierende (oder rumpfsta-

kongenitalen oder neuromuskuldren Skoliose oder
Kyphose oder eine hochgradige flexible Fehlhaltung
durch eine ausgepragte Muskelschwache im Rahmen
einer spinalen Muskelatrophie oder progredienten

Mukeldystrophie.

Eine neuromotorische Stérung mit asymmetrischem
Tonus und pathologischem Reflexmuster der Rumpf-
Becken-Muskulatur wurde ausgeschlossen. Die aktive
Sitzfahigkeit ist entweder durch die Aktivitat der Becken-
Bein-Muskulatur oder durch eine ausreichend kraftige

Schultergurtelmuskulatur gewahrleistet.

bilisierende) Korsettversorgung,
— Armauflagen
— FuBstutze.

Haufig Indikation fiir eine
WS-stabilisierende OP!

P1 Sitzen mit LEICHTER
WS-INSTABILITAT bei
neuromotorischer Dys-
koordination der Rumpf-
muskulatur mit guter Ru-
ckenstrecker-Restfunktion

Haufig bei bilateralen spastischen und
dystonen Zerebralparesen. Wird bei der
Untersuchung des Patienten das Becken
stabilisiert, ermdglicht die Restaktivitat
der Riickenstrecker eine gute Aufrichtung
des Rumpfes, auch fiir langere Sitzphasen.

— Feste anatomisch geformte Sitzfliche mit Beckenfi-
xierung, je nach Tonus positiver oder negativer Sitzwin-
kel, Spina-Riickhaltesystem, Sitzbeinstufe, Kippbares
Zimmer- und StraRen-Untergestell, Therapietisch/Grif-
fe/Stange, Armauflagen, FuBstiitze und FuRfiihrungen.

P2 Sitzen mit SCHWE-
RER WS-INSTABILITAT
bei einer neuromotori-
schen Dyskoordination
der Rumpfmuskulatur mit
unzureichender Riicken-
strecker-Restfunktion

Meist bei bilateralen schweren hypoton-
spastischen Zerebralparesen.

Keine schweren strukturellen muskuldren
und Skelettveranderungen.

Aufgrund der WS-Instabilitat haufig
sekundare hochgradige Defizite der
Kopf-, Mund- und Handmotorik sowie
der -sensorik und -koordination.

Wird bei der Untersuchung des Patienten
das Becken stabilisiert, ermoglicht die
Restaktivitat der Ruckenstrecker keine
ausreichende Aufrichtung des Rumpfes.

— Feste anatomisch geformte Sitzfliche mit Becken-
und Rumpffixierung (Leichtbau-Sitzschale),

— je nach Tonus positiver oder negativer Sitzwinkel,
— Thoraxpelotten,

— Klavikulastuitzen/Schultergurte,

— Nacken-/Kopfstiitze,

— Spina-Rickhaltesystem,

— Sitzbeinstufe,

— kippbares Zimmer- und StraBen-Untergestell,

— Therapietisch/Griffe/Stange,

- Armauflagen,

— FuBstitze und FuRfiihrungen.

Zusatzliches Korsett erwéagen.

OP-Indikation fiir WS-OP oder
Mehretagen-WT-OP erwagen.

P3 Sitzen mit SCHWE-
RER WS-FEHLFORM bei
einer fixierten spastisch-
rigiden oder kontrakten
(Becken-)/Wirbelsaulen-
Thorax-Deformitat.

Meist spate oder sehr schwere Formen
cerebraler und spinaler Bewegungs-
storungen und von Muskelerkrankungen.
Ausgepragte asymmetrische Kontrakturen,
WS-Deformitaten, Hiftluxationen.
Aufgrund der Muskeldysfunktion sind
Kompensationsbewegungen nicht
moglich.

Hochgradige Gefahr fir Druckstellen,
besonders im Bereich des tiefer stehen-
den Sitzbeines, Trochanters, Rippenbo-
gens und der Axilla. Auerdem besteht
eine hochgradige Gefahr fiir eine Lun-
genfunktionsstérung und eine Einschran-
kung innerer Organfunktionen.

— Anatomisch geformte Sitzschale nach Vakuum- oder
Gipsabdruck sowie breitflachige und gleichmaRige
Druckverteilung, Geleinlagen/Spezialpolsterung,

— positiver/negativer Sitzwinkel,

— Thoraxpelotten,

— Klavikulastuitzen/Schultergurte,

— Nacken-/Kopfstiitze,

— Spina-Rickhaltesystem,

— Sitzbeinstufe,

— kippbares Zimmer- und StraBen-Untergestell,

— Therapietisch/Griffe/Stange,

— Armauflagen,

— FulBstitze und FuRfiihrungen.

WS-/Hiift-OP-Indikation erwéagen.

Tab. 1 u. 2 Klassifikation der Sitzfdhigkeit mit entsprechender Versorgungsempfehlung bei neuromuskuldren Skoliosen.
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jektion von Botulinumtoxin erleich-
tert durch eine Reduktion der lokalen
Spastik die Hilfsmittelversorgung,
verbessert die aufrechte Positionie-
rung oder ermoglicht die schmerz-
freie Lagerung. Eine intrathekale Ba-
clofengabe mittels einer implantier-
ten Pumpe fiihrt zu einer zentralen
Reduktion der Spastik im gewdhl-
ten Korperbereich, die zeitlich ge-
steuert werden kann. Verlauf und
Schwere der Grunderkrankung, Er-
folg und Grenzen der konservativen
und operativen Behandlungsmog-
lichkeiten sowie die Qualitat der
Versorgung und Pflege bestimmen
die Langzeitprognose neuromus-
kuldrer Skoliosen.

Die Klassifikation
der Sitzfahigkeit

Patienten mit neuromuskuldren
Skoliosen sind hédufig nicht oder
nur sehr eingeschrankt steh- und
gehfdhig. Fir ihre Alltagsbewalti-
gung hat daher eine optimale Sitz-
position eine grofle Bedeutung.

Die Indikationsstellung zum best-
moglichen Sitzversorgungssystem,
Korsett oder operativen Vorgehen
gehort zu den grofiten Herausforde-
rungen - auch fiir erfahrene Spezia-
listen- und Therapieteams. Die Lite-
ratur mit aussagekriftigen Studien
zu diesem Thema ist iberschaubar.
Bei neuromotorischen Erkrankun-
gen verursacht die dauerhafte Mus-
kelschwache, Muskelimbalance und
die Koordinationsstorung der rumpf-
stabilisierenden Muskulatur eine
funktionelle Fehlhaltung und eine
progrediente strukturelle Fehlstel-
lung der Wirbelsaule, des Brustkorbs
und des Beckens. Die korrekte Stabi-
lisierung der Fehlhaltung oder Kor-
rektur beziehungsweise Bettung der
Fehlform konnen einen wesentli-
chen Beitrag zur Verbesserung der
Lebensqualitét leisten. In den Ta-
bellen 1 und 2 sowie in der Abbil-
dung 5 soll die Weiterentwicklung
der seit 2000 publizierten Eintei-
lung der Sitzfahigkeit und Versor-
gungsoptionen des Autors darge-
stellt werden.

Eine aktive Sitzfahigkeit liegt vor,
wenn die Sitzposition laufend durch
aktive Steuerung der Rumpf-Becken-
Motorik unbewusst oder ersatzweise
durch Heben des Rumpfes mittels
ausreichender Muskelkraft der obe-
ren Extremitdten verdndert und den
Umweltbedingungen angepasst wer-
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den kann. Der Patient oder die Pati-
entin kénnen dann aktiv sitzen.
Eine passive Sitzfahigkeit liegt vor,
wenn aufgrund einer neuromotori-
schen Bewegungsstorung oder we-
gen schwerer Kontrakturen keine Fi-
higkeit zur aktiven Positionierung
des Beckens besteht. Rumpf-Becken-
Beinbewegungen konnen nicht be-
wusst gesteuert werden; der Patient
wiirde ohne Hilfsmittel allmdhlich
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