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Hiiftgelenk bei
neuromuskularen
Erkrankungen

Zusammenfassung

Voraussetzung fiir die normale Entwicklung und Funktion der Hiiftgelenke sind physiologische

neuromotorische und biomechanische Verhiltnisse. Bei neuromuskuldren Erkrankungen fiih-
ren Veranderungen der Muskelaktivitdt und statische Belastungen zu verschiedenen Krankheits-
bildern mit Hiiftgelenkinstabilitdt und Bewegungseinschrankung. Je nach Schwere der Grunder-
krankung, Zeitpunkt des Auftretens und Art der Vorbeugung und Behandlung treten in der Fol-
ge ,Behinderungen® durch Hiiftschmerzen, Subluxationen, Luxationen, Arthrosen, Stérungen des

Gangablaufs und der Gewichtsiibernahme, Schwierigkeiten bei der Sitz- und Lagerungsversorgung
oder Probleme bei der Korperpflege auf. Um die Hiiftgelenke langfristig schmerzfrei und belas-
tungsstabil erhalten zu konnen, ist es notwendig, mittels gezielt indizierter bewegungstherapeu-
tischer, medikamentéser oder chirurgischer Mafinahmen eine anhaltende Balancierung der Mus-
kelkrafte im Bereich der Gelenke zu erreichen und eine Dezentrierung mit allméhlicher Luxation

der Hiiftgelenke zu verhindern.

Schliisselworter
Neurogene Hiiftinstabilitét - Spastik - Botulinumtoxin - Mehretagenoperationen - Hiiftrekonstruk-
tion

The hip joint in neuromuscular disorders

Abstract

Physiologic motor and biomechanical parameters are prerequisites for normal hip development
and hip function. Disorders of muscle activity and lack of weight bearing due to neuromuscular
diseases may cause clinical symptoms such as an unstable hip or reduced range of motion. Dis-
ability and handicap because of pain, hip dislocation, osteoarthritis, gait disorders, or problems in
seating and positioning are dependent on the severity of the disease, the time of occurrence, and
the means of prevention and treatment. Preservation of pain-free and stable hip joints should be
gained by balancing muscular forces and by preventing progressive dislocation. Most important
is the exact indication of therapeutic options such as movement and standing therapy as well as
drugs and surgery.
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» Vertebragene Beckenver-
wringung

Anderungen der Funktion spiegeln
sich in Anderungen der Form des
Hiiftgelenkes wider

» Hirnfehlbildung

» Neuropathie

» Arthrogrypose

Die haufigsten Hiiftgelenkprobleme
treten bei Zerebralparesen auf
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Gangstorungen und Schmerzen durch Hiiftinstabilitdat und Spastik sowie Sitz- und Pfle-
geprobleme bei eingeschrankter Hiiftbeweglichkeit zihlen zu den haufigsten,,Behinde-
rungen” bei Kindern und Erwachsenen mit zerebralen Bewegungsstérungen und neu-
romuskuldren Erkrankungen. Das klinische Spektrum reicht von geringen Befunden bei
leichten, oft unerkannten Koordinationsstérungen oder Friihsymptomen progredienter
neuromotorischer Erkrankungen bis zu schweren Mehrfachbehinderungen. Der Leser
wird den natiirlichen Entwicklungsverlauf des Hiiftgelenkes haufiger neurogener Erkran-
kungen kennenlernen und beféhigt, Frithsymptome neuromuskularer Erkrankungen zu
erkennen sowie ein korrektes Hiiftscreening vorzunehmen. Er erhilt einen Uberblick iiber
das bewegungstherapeutische, medikamentdse und chirurgische Therapiespektrum so-
wie Hinweise fiir die richtige Indikationsstellung.

Krankheitsbilder, Atiologie und Pathogenese

Genetisch determinierte Faktoren und exogene biomechanische Einfliisse fithren zu einer norma-
len Entwicklung und Reifung des Hiiftgelenkes.

Stérungen des Bewegungsumfangs, eine Instabilitit des Hiiftgelenkes durch Bindegewebsverdn-
derungen und Muskelimbalancen durch eine erhéhte, z. B. spastische, oder verminderte, z. B. pare-
tische, Muskelaktivitdt und auch durch Kompensationsbewegungen bewirken je nach dem fiir ein
Krankheitsbild typischen pathologischen Bewegungsmuster bestimmte Funktionsstérungen und in
der Folge typische sekundére strukturelle Deformitéten. Des Weiteren kann eine b vertebragene
Beckenverwringung bei hochgradiger struktureller neuromuskuldrer Skoliose zur Entstehung ei-
ner sekundaren Hiiftluxation beitragen.

Anderungen der Funktion spiegeln sich in Anderungen der Form des Hiiftgelenkes wider. Die-
se pathomorphologischen Verdnderungen sind fiir alle Formen neuromuskuldrer Erkrankungen ty-
pisch:

Bei schwerer muskuldrer Hypotonie, beispielsweise im Rahmen von schweren kongenitalen Stoff-
wechselerkrankungen oder » Hirnfehlbildungen, entwickelt sich haufig eine frithe beidseitige Hiift-
luxation, bei leichten zerebralen Bewegungsstorungen entsteht aufgrund von leichten Muskelimba-
lancen eine Coxa antetorta.

Querschnittldsionen wie MMC (Myelomeningozele) verursachen je nach Lihmungsniveau einen
Ausfall bestimmter Muskelgruppen und Muskelimbalancen, die bei Uberwiegen der Beuger und Ab-
duktoren zu Froschdeformititen und einer vorderen Luxation fithren kénnen.

Bei hereditiren » Neuropathien, beispielsweise beim Charcot-Marie-Tooth-Typ, entwickelt sich
gelegentlich eine Subluxation aufgrund einer muskuldren Imbalance.

Bei » Arthrogryposen und kongenitalen Muskelerkrankungen bewirkt ein fast vollstandig feh-
lender Bewegungsumfang in Verbindung mit einer strukturellen Fibrose des Muskels hochgradige
Beugekontrakturen mit fortschreitender Gelenksteife und Luxationen.

Eine schwere progrediente Muskelschwiche, z. B. bei spinaler Muskelatrophie, fithrt meist zu ei-
ner progredienten Kontraktur der Hiiftbeuger und zur Luxation beider Hiiftgelenke.

Die hiufigsten Hiiftgelenkprobleme treten bei Zerebralparesen auf: Bei fast allen nicht gehfa-
higen (Tetraparese) und einigen gehfihigen Patienten (Diparese, Hemiparese) entwickelt sich eine
Instabilitat der Hiiftgelenke mit einer progredienten Dezentrierung. Der Schweregrad der Verdnde-
rungen ist abhéngig vom Alter, von der Lokalisation und vom Typ des sensomotorischen Funkti-
onsdefizits.

Die Voraussetzungen fiir eine physiologische Entwicklung des Hiiftgelenkes werden bei zere-
bralen Bewegungsstorungen auf mehreren Ebenen verdndert:
fehlende selektive Steuerung einzelner Muskeln
gestorte sensorische Afferenzen
verminderte Muskelkraft
gestorte Koordination
fehlende Balance zwischen antagonistisch arbeitenden Muskelgruppen
verminderte Einwirkung der Schwerkraft

AN SR SR

Das Hiiftgelenk eines Sauglings mit Zerebralparese ist im Vergleich zur Normalbevolkerung noch
nicht verdndert. Die typischen Alterationen der Hiifte im Sinne einer Coxa valga mit vermehrter An-



Abb. 1 A Vergleich der Krafteparallelogramme der Hiiftgelenke mit physiologischer Muskelaktivitét (links) und bei
Zerebralparesen (rechts)

tetorsion des Femurs manifestieren sich erst postnatal: Im Rahmen der normalen Entwicklung der
Hiifte verringert sich der Antetorsionswinkel des Femurs von 40° bei der Geburt auf 26° mit 4 Jah-
ren bis zu 14° bei Erwachsenen. Auch der Schenkelhals-Schaft-Winkel (CCD-Winkel) hat sein Ma-
ximum mit 145° bei Sduglingen und verringert sich dann kontinuierlich bis auf 125° bei Erwachse-
nen. Der Pfannendachwinkel reduziert sich von 25° bei Sduglingen auf unter 10° bei Erwachsenen.
Die treibende Kraft hierbei ist das Erlernen der Steh- und Gehféhigkeit bei einer normalen Muskel-
balance [7, 12].

Bei selbststandig Gehfihigen fithren die pathomorphologischen Verdnderungen in der Regel nicht
zu einer Dezentrierung des Hiiftgelenkes. Schwere Deformitéten sind selten und auf eine ausgepragte
Schwiche der Abduktoren zuriickzufithren [19].

Bei Nichtgehfihigen entwickelt sich eine unterschiedlich starke progrediente Dezentrierung des
Hiiftgelenkes. Eine Subluxation oder Luxation kénnen aufgrund von Problemen mit Gewichtsiiber-
nahme, Pflege und Schmerzen zu einer deutlichen Einschrankung der Lebensqualitit fithren.

Die Entwicklung der » neurogenen Hiiftluxation erfolgt in 3 Schritten. Ausgehend von einer
normalen Hiiftsituation bei der Geburt kommt es zuerst zur Entwicklung einer Coxa valga antetor-
ta, danach erfolgt eine allméhliche Dezentrierung des Hiiftkopfes bei unauffilliger Pfanne, schlief3-
lich walzt sich diese immer mehr aus, wird dysplastisch, und es bildet sich gelegentlich eine Sekun-
darpfanne. In Analogie zur ,,kongenitalen® Hiiftdysplasie wird der Terminus DDSH (,,developmen-
tal dysplasia of the spastic hip“) verwendet [25].

Bei der Hiifte des Kindes mit Zerebralparese kommt es aufgrund der verminderten Aktivitit der
Hiiftabduktoren und der fehlenden Gehfihigkeit zu einer Verminderung der Stimulation des Tro-
chanterwachstums. Das fithrt dazu, dass sich die Zugrichtung der Hiiftgelenkabduktoren und da-
durch auch die Richtung der Hiiftgelenkresultierenden senkrecht stellen. Die Epiphysenplatte des
Hiiftkopfes, die sich im rechten Winkel zur Belastung ausrichtet, wird waagrecht ausgebildet. Damit
beginnt die Entwicklung einer Coxa valga. Bei der senkrecht gestellten Kraft der Hiiftgelenkresultie-
renden verringert sich der Gelenk zentrierende horizontale Anteil gegen null, wodurch eine Luxati-
on begiinstigt wird (B Abb. 1).

Die Erhohung der Femurantetorsion ist auf eine verminderte Aktivitdt der Glutdaalmuskulatur zu-
rickzufithren. Sie korreliert haufiger als die Coxa valga mit einer Hiiftgelenkinstabilitat. Der » Pfan-
nendachwinkel ist anfangs normal, eine Erhohung ist bei der Tendenz zur Entwicklung einer Hiift-
gelenkluxation etwa ab dem 30. Lebensmonat festzustellen. Bereits ab dem 18. Lebensmonat findet
sich jedoch ein gegeniiber der Normalpopulation signifikant hoherer Migrationsindex [31].
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Bei der Mehrzahl der jugendlichen
und erwachsenen Zerebralparesepa-
tienten mit einer Hiiftluxation treten
Schmerzen auf

Die klinische Untersuchung des Huft-
gelenkes umfasst die Beurteilung der
Statomotorik der gesamten Muskel-
kette des Rumpfes und der unteren
Extremitaten

» Bildgebende Diagnostik

Die Grofe und Form des Pfan-
nenerkerdefekts geben wahrend der
Entwicklung qualitative Hinweise auf
die Instabilitat und die Prognose des
Huftgelenkes
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Abb. 2 < Bestimmung der Dezent-
rierung durch den Migrationsindex
(MI) nach Reimers

Vidal et al. [40] berechneten eine progrediente Subluxation von durchschnittlich 5,5% pro Jahr,
bei frei gehfdhigen Kindern von 4%, bei nicht gehfahigen von 7-9% pro Jahr.

Bei unbehandelten Kindern ist ab einem Migrationsindex von 50% mit einer Luxation zu rechnen
[28]. Eine solche ist bereits im Kleinkindalter moglich, der erste Luxationsgipfel liegt etwa im 7. Le-
bensjahr, ein zweiter im Alter von 14-17 Jahren nach der Pubertit.

Die Héufigkeit einer Hiiftluxation bei Zerebralparesen wird je nach Patientenauswahl zwischen
60% bei Tetraparesen [9] und 4% bei {iberwiegend Gehfihigen [38] angegeben. Bei der Mehrzahl
(80-90%) der Patienten mit Luxation handelt es sich um spastische Tetraparesen.

Laut Literatur [3, 4, 15, 29, 30] und eigenen Erfahrungen [16] treten bei der Mehrzahl der jugend-
lichen und erwachsenen Zerebralparesepatienten mit einer Hiiftluxation Schmerzen auf.

Diagnostik

Die klinische Untersuchung des Hiiftgelenkes umfasst die Beurteilung der Statomotorik der gesam-

ten Muskelkette des Rumpfes und der unteren Extremitaten:

1. Spontanmotorik, Kraft und selektive Steuerung der Muskulatur, Gewichtsiibernahme, 1-Bein-
Stand, Gangbild mit Linge der Stand- und Schwungphase

2. pathologische Muskelaktivitét (Spastik, Dystonie oder Ataxie), Ausloser, Dauer, Unterbrechung
und Schmerzen sowie funktionelle Beeintrachtigung

3. Differenzierung einer funktionellen und/oder anatomischen Becken-Rumpf-Asymmetrie: Bein-

langendifferenz, Windschlagdeformitit, Beckenverwringung, Skoliose, Lordose/Kyphose der

LWS (Lendenwirbelsaule)

passive Beweglichkeit (ROM, ,,range of motion®) der Hiift-, Knie- und Sprunggelenke

dynamische und strukturelle Verkiirzung der Muskulatur durch Muskelfunktionstests

Gelenkkontrakturen

knocherne Fehlstellungen, Rotationsfehler und Messung der Gesamtbeinachse

N B

Die > bildgebende Diagnostik umfasst eine Beurteilung der Statik mittels Nativrontgen. Fir die
orientierende Beurteilung der Hiiftgelenke ist eine Standardbeckeniibersichtsaufnahme ausreichend.
Besonders wihrend des Wachstums ist zur Beurteilung des Entwicklungsverlaufes der Hiifte der Ver-
gleich mit den Voraufnahmen erforderlich. Bei einem Untersuchungsintervall von 6 Monaten, stan-
dardisierter Methodik und Ausbildung und gleichen Beurteilern verfiigen die am héufigsten verwen-
deten Parameter, der Migrationsindex [MI oder MP (,,migration percentage®)] nach Reimers und
der Pfannendachindex (Al ,acetabular index®), iiber eine gute Aussagekraft fiir die klinische Pra-
xis ([23], @ Abb.2).

Die Grofle und Form des Pfannenerkerdefekts geben wihrend der Entwicklung qualitative Hin-
weise auf die Instabilitdt und die Prognose des Hiiftgelenkes. Eine Luxationsrinne zeigt die Richtung



der Instabilitdt an. » 3D-CT-Rekonstruktionen bieten durch raumliche Darstellung der Beziehung
zwischen Femurkopf und Becken und des Luxationskanals wertvolle Informationen fiir die exakte
Operationsplanung bei komplexen rekonstruktiven Eingriffen [4].

Das Kind mit Zerebralparese soll im Rahmen von regelmafligen Verlaufskontrollen beobachtet
werden, um einen giinstigen von einem ungiinstigen Entwicklungsverlauf des veranderten Hiiftge-
lenkes rechtzeitig unterscheiden und addquate Therapiemafinahmen einleiten zu kénnen. Die Kon-
trollfrequenz ist von der Schwere des motorischen Defizits abhingig. Dobson et al. [8] empfahlen
eine routinemaflige klinisch-radiologische Beobachtung des Hiiftgelenkes im Alter von 18 Mona-
ten und bei Kindern mit beidseitiger Zerebralparese anschliefiend alle 6-12 Monate. Wir empfehlen
im Alter bis 8 Jahre eine ambulante klinisch-radiologische Kontrolluntersuchung jéhrlich, bei Ver-
dacht auf eine progrediente Subluxation alle 6 Monate, nach dem 8. Lebensjahr alle 12 Monate bis
zum Wachstumsabschluss.

Therapie
Therapeutische Optionen

Bei allen neuromuskuldren Erkrankungen bilden die Verbesserung der Lebensqualitit des Patienten
und seiner Pflegepersonen sowie die > Prophylaxe von Sekundarschdden durch pathologische Be-
wegungsmuster, Wachstum und Lagerung das Ziel therapeutischer Uberlegungen. Der Facharzt fiir
Orthopédie ist Teil eines multiprofessionellen Teams, in dem interdisziplinare Zusammenarbeit zum
Wohl des Patienten funktionieren muss.

Jeder orthopadisch-chirurgische Behandlungsplan besteht immer in einer Integration konser-
vativer und chirurgischer Mafinahmen im Rahmen eines Gesamtbehandlungsprogrammes. Vor je-
dem Therapieschritt soll ein klar definiertes Therapieziel im gemeinsam betreuenden Team, beste-
hend aus dem Patienten mit seinen Eltern, Betreuer, Therapeut, Orthopéde und Kinderarzt/Neuro-
loge, bei Bedarf Orthopidietechniker, Orthopéadieschuhmacher, Lehrer, Psychologe, Sozialarbeiter
festgesetzt werden [20].

Da die neuromuskulédre Erkrankung meist nicht kausal behandelbar ist, sind auch die Behand-
lungsmoglichkeiten der statomotorischen Bewegungsstorung beschréinkt. Eine Forderung der senso-
motorischen und sozial-kognitiven Entwicklung sowie eine Verminderung der pathologischen Mus-
kelaktivitit, der Imbalance zwischen Agonisten/Antagonisten, von Kontrakturen und Hebelarmdys-
funktionen mit dem Ziel einer verbesserten Lebensqualitit kann jedoch mit Hilfe einer Kombinati-
on verschiedener Therapieverfahren erreicht werden.

Bei Stérungen durch Spastik ist eine Minderung des pathologischen Muskeltonus anzustreben, bei
Muskelschwiche oder Koordinationsstorungen konnen orthopédische Hilfsmittel Funktionsausfille
ausgleichen. Bei strukturellen Verdnderungen stehen die Verbesserung des Muskelgleichgewichtes
und die Wiederherstellung physiologischer Hebelverhiltnisse der gesamten Muskelkette im Mittel-
punkt therapeutischer Uberlegungen.

Behandlung des Hiiftgelenkes bei Zerebralparesen

Um die Hiiftgelenke langfristig schmerzfrei und belastungsstabil erhalten zu kénnen, ist es notwen-
dig, eine anhaltende Balancierung der Muskelkrifte um die Gelenke zu erreichen und eine Dezent-
rierung mit allméahlicher Luxation der Hiiften zu verhindern. Als » Prognosekriterien fiir die Ent-
wicklung des Hiiftgelenkes konnen gewertet werden:

== das Ausmafd der neurologischen Schadigung,

== die aktive und passive Beweglichkeit des Hiiftgelenkes,

== die Einwirkung der Schwerkraft auf das Hiiftgelenk und

== das Stadium der radiologischen Dezentrierung bei Beginn der Behandlung.

Bewegungs- und Stehtherapie

Sie nimmt einen wichtigen Stellenwert ein und kann durch eine Férderung der sensomotorischen
Entwicklung, Kraft und Koordination sowie Hemmung pathologischer Bewegungsmuster die mus-
kuldre Balance fiir das Hiiftgelenk verbessern.

CME
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Dehnen iiberaktiver und zur Verkiirzung neigender zweigelenkiger Muskeln (M. iliopsoas, M. rec-
tus femoris, ischiokrurale Muskulatur, M. gastrocnemius) hilft, Spastik zu reduzieren und rasche Ver-
kiirzungen z. B. wihrend Wachstums- oder Inaktivititsphasen zu verhindern.

» Isometrisches Krafttraining Lee etal. [17] beobachteten, dass > isometrisches Krafttraining einen nachhaltigen Effekt auf die
Muskulatur mit verbesserter Gehfihigkeit ausiibt.
Durch das Einiiben von Bewegungen kénnen Koordinationsfunktionen verbessert werden.

Bei Schwerstbehinderten stehen Kor- Bei Schwerstbehinderten stehen Korperpositionswechsel, Lagerung und das Erhalten einer pas-
perpositionswechsel, Lagerung und siven Gelenkbeweglichkeit im Vordergrund.

das Erhalten einer passiven Gelenkbe- Therapeutische Aufgabe ist auch die Férderung des Selbstvertrauens, der Motivation und sozialen
weglichkeit im Vordergrund Kommunikationsfahigkeit, z. B. Ausdruck durch Bewegung und Kérpersprache.

Die Therapie soll so frith wie moglich beginnen, da aufgrund einer teilweisen Plastizitit des Ge-
hirns Kompensationsmoglichkeiten der gestérten Motorik bestehen. Einen Uberblick iiber verschie-
dene neurophysiologische (z. B. Bobath, Vojta, Fay, Doman, Delacato, Kabat, Rood, Ayres, Affolter)
und pidagogische (z. B. Pet6) Therapiekonzepte gaben Bleck [1] und Stotz [34].

Physikalische MaBnahmen
Mafinahmen wie Massagen, Bader, Mobilisationen und manuelle Therapien konnen in Kombination
mit einer Bewegungstherapie aufgrund einer Reduktion des erhohten Muskeltonus kurméfiig und als
Kombinationstherapien eingesetzt (z. B. nach Lohse-Busch, Kozijavkin, Pfaffenroth) zu einer vorii-
» Verbesserung von Alltagsfunk- bergehenden, wenn ein Entwicklungsschritt unmittelbar bevorsteht auch dauerhaften, » Verbesse-
tionen rung von Alltagsfunktionen fiihren.

Orthesen und Behelfe

» Orthograde Belastung Sie unterstiitzen den sensomotorischen Entwicklungsprozess im Alltag, indem eine weitgehend » or-
thograde Belastung der Hiiftgelenke ohne pathologische Muskelaktivitit beim aktiven Gehen so-
wie beim passiven Stehen erreicht wird. Bei nicht gehféhigen Patienten helfen sie, Lagerungs- und
Positionierungsschiden zu verhindern. Pountney et al. [26] und Picciolini et al. [24] konnten zeigen,
dass die symmetrische Lagerung der Hiiftgelenke in der Pravention einer neurogenen Hiiftluxation
einen wichtigen Stellenwert einnimmt. Thom [39] und Strobl [35] wiesen dabei auf die richtige Sitz-
versorgung in Hiiftabduktion mit Beckenstabilisierung hin.

Medikamentose und operative Behandlung
Injektionen mit dem Neurotoxin Botulinumtoxin A konnen durch die voriibergehende Reduktion
von Spastik und Dystonie als adjuvantes Therapieverfahren helfen, bewegungstherapeutische, orthe-
tische, aber auch chirurgische Ziele leichter und zu einem giinstigeren Zeitpunkt zu erreichen. Die
» Botulinumtoxininjektion Verabreichung von i.m. » Botulinumtoxininjektionen stellt im Rahmen eines Gesamtbehandlungs-
konzeptes eine wertvolle Ergianzung der etablierten Moglichkeiten dar. Die Effizienz der Behandlung
wurde in zahlreichen z. T. placebokontrollierten Doppelblindstudien nachgewiesen. Die Wirksam-
keit einer Kombinationsbehandlung der progredienten Hiiftluxationen mit Injektionen und Weich-
teiloperationen wurde festgestellt [13].
» Mehretagenweichteiloperation Reicht eine konservative Behandlung nicht aus, kann eine orthopédisch-chirurgische » Mehreta-
genweichteiloperation in vielen, aber nicht in allen Fillen eine Hiiftluxation verhindern.

Die richtige Kombination aponeurotischer sowie muskel- und sehnenverldngernder Eingriffe,
meist an M. rectus femoris, M. iliopsoas, M. glutaeus medius, M. adductor longus und gracilis, M. se-
mimembranosus und semitendinosus, in einer Sitzung auf mehreren Etagen ermdoglicht eine anna-
hernd physiologische muskulédre Balance zwischen Agonisten und Antagonisten, um eine Zentrie-
rung des Hiiftkopfes in der Pfanne zu erreichen und statomotorische Funktionen wie Aufrichtung,

Die postoperative therapeutisch- Stehen und Gangbild zu verbessern. Die therapeutisch-orthetische Weiterbehandlung ist fiir den Er-
orthetische Weiterbehandlung ist fiir folg entscheidend. Cornell [7] berichtete, dass nach Weichteiloperationen bei einem Migrationsin-
den Erfolg entscheidend dex >40% Luxationen in 70% der Patienten auftreten, bei <40% nur in 17%. Manolikakis u. Zeiler

[18] und Senst u. Schottler [32] berichteten neben der Privention einer Hiftluxation tiber eine For-
derung der statomotorischen Entwicklung.

Die intrathekale Verabreichung von Baclofen via implantierter Pumpe mit Katheter ermoglicht
aufgrund der direkten Applikation im Spinalkanal eine deutliche Reduktion der systemisch verab-
reichten Gesamtdosis und somit der zentral dimpfenden Wirkung. Als Indikation gilt die therapie-
resistente schwere funktionell stérende oder schmerzhafte Spastik ohne ursichlich verantwortliche
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1. Balancierung der Muskelkrafte durch Tenotomie

von M. adductor longus und M. gracilis, z-férmige
Verlangerung der Rectus-femoris- und
Semitendinosussehnen, intramuskuldre

Verldngerung des M. iliopsoas- und des M.
semimembranosus, Kapsulotomie und Vorbereitung

fur die offene Repositon mit Spalten des Lig. transversum

2. Préparation des proximalen
Femurs, Verkiirzungs-und
Varisierungsosteotomie mit

Entfernung eines S9)
kortikospongiosen Keiles
3. Derotierung und Plattenosteosynthese,
Reposition des Femurkopfs, bogenformige
periazetabuldre Osteotomie K
4., Distalisierung des Azetabulums und Einschlagen des (B =)

adaptierten Keils, straffe Naht der Gelenkkapsel

Abb. 3 A Prinzipien der Rekonstruktion des Hiiftgelenkes bei neurogener Luxation

LEBEN MIT Schmerz oder fkt. Probleme LEBENS
durch Muskel-Skelett-
ICP ZIELE

Verdanderungen

Lagerung

Transfer-
stehen

Transfer-

gehen
Leichte TBI .
Gehen mit

Hilfen

Diparese

Freies
Gehen

aysbildung

0 10 12 15 20 Jahre

Abb. 4 A Behandlungsalgorithmus bei Zerebralparesen, BTX Botulinumtoxin, HTEP Hufttotalendoprothese, ICP in-
fantile Zerebralparese, OP Operation, PT Physiotherapie, TB/,,traumatic brain injury”, WT Weichteil

strukturelle muskuldre oder kndcherne Deformititen, beispielsweise eine beidseitige Hiiftstreckspas-
tik mit Sitz- und Pflegeproblemen. Ziele sind

== die Reduktion der Spastik,

== eine verbesserte Sitzfahigkeit,

== Transfergehfihigkeit,

Der Orthopéde 7 - 2009 ‘ 649



LEBEN MIT LEBENS-
MMC ZIELE
Thorakal/ Mobilitat &
vollstandige Selbststandigkeit
Paraplegie Gehfahigke mit dem
Rollstuhl
abschluss
Gehen mit
ausbildung Hilfen
Sakral/
i Freies
inkomplette
) Gehen
Paraplegie

10 15 20 Jahre

Abb. 5 A Behandlungsalgorithmus bei Myelodysplasien, MMC Myelomeningozele, OP Operation, PT Physiotherapie

LEBEN MIT LEBENS-
AMC ZIELE
Ausgepragte Mobilitat &
Kontrakturen Selbststandigkeit
Luxationen mit dem
Rollstuhl
UE & OE (ca. 25%)
Gehen mit
Hilfen (ca.
25%)
Geringe
Kontrakturen
Keine
Luxationen Freies
N Gehen (ca.
50%)
10 15 20 Jahre

Abb. 6 A Behandlungsalgorithmus bei Arthrogryposen, AMC Arthrogryposis multiplex congenita, OF Oberschenkel,
OP Operation, PT Physiotherapie, UE Unterschenkel, WT Weichteil

== Pflegeerleichterung oder
== Prophylaxe einer Hiiftluxation.

» Derotierende Femurosteotomie Die intertrochantdre oder suprakondylire » derotierende Femurosteotomie korrigiert als Zusatz-

verfahren zu Weichteiloperationen eine exzessive Femurantetorsion mit Hiiftinnenrotation und
hilft, bei gehfdhigen Patienten mit Zerebralparese ab dem Schulalter eine Gangstérung zu verbes-

650 | Der Orthopéde 7 - 2009



Abb. 7 A Progrediente Hiiftluxation und Zustand nach Hiiftrekonstruktion, liegend

sern. Langfristige Ergebnisse sind in Kombination mit Weichteiloperationen sehr gut [22]. Grofie
Vorteile bietet die Verwendung winkelstabiler Osteosynthesen mit friither vollbelastender Mobilisie-
rung der Patienten.

Wenn eine Hiifte trotz Weichteiloperation luxiert, kann durch eine kombinierte Knochen-Weich-
teil-Operation in fast allen Féllen eine schmerzfreie und stabile Hiifte erreicht werden. Die » kom-
plexe Rekonstruktion des Hiiftgelenkes mit Mehretagenweichteiloperationen, Femurosteotomie,
Beckenosteotomie mit Pfannendachplastik und evtl. offener Reposition ermdglicht gehfdhigen Pati-
enten mit Instabilitdt bei subluxiertem Hiiftgelenk eine Gangbildverbesserung durch Gelenkstabili-
tat oder Nichtgehfihigen mit Schmerzen bei luxiertem Hiiftgelenk das Erreichen einer schmerzfreien
Belastungsstabilitit fiir Transfers. Die peri- und postoperative Pflege und Therapie sind fiir das Ergeb-
nis entscheidend. Der Gesamtaufwand ist sehr grof3, die langfristigen Ergebnisse spezialisierter Zen-
tren sind sehr gut. Outcome-Studien zu komplexen hiiftrekonstruktiven Operationen zeigten eine
durchwegs gute Bewertung der radiologischen, funktionellen und auch subjektiven Parameter [3, 16,
30, 36]. Wichtig fiir eine erfolgreiche Operationsplanung ist die Berticksichtigung des psychosozialen
Umfelds des Patienten. Eine genaue Aufklarung iiber die zu erwartende psychische und zeitliche Be-
lastung fiir Patienten und Eltern oder Betreuer durch die postoperativ nétige intensivere pflegerische
Betreuung und die schrittweise und gelegentlich noch schmerzhafte Mobilisierung des Hiiftgelenkes
und Beins ist erforderlich. Einen Uberblick iiber das Behandlungsverfahren gibt @ Abb. 3.

Die » Hiiftkopfresektion ist eine palliative Operation bei schmerzhaften Hiiftluxationen geh-
unfihiger Jugendlicher und Erwachsener mit schweren arthrotischen Veranderungen des Femur-
kopfes, bei der eine stabile Hiifte nicht erreicht wird. Hauptkomplikation sind heterotope Ossifika-
tionen. Die Ergebnisse sind bei ausgedehnter Resektion des proximalen Femurs und Kappenplastik
zufrieden stellend [6, 14, 42].

Die Implantation einer » Hiifttotalendoprothese ist bei gehfihigen Patienten mit Zerebralpare-
se bei schmerzhaften, arthrotischen, auch (sub-)luxierten Hiiftgelenken indiziert. Die Komplikati-
onsrate ist bei muskularer Stabilitit nicht wesentlich erhoht [41].

Zusammenfassend zeigt @ Abb. 4 den Behandlungsalgorithmus bei Zerebralparesen.

Behandlung des Hiiftgelenkes bei Querschnittlasionen und Myelodysplasien

Bei der typischen langsam progredienten Hiiftbeuge- und Auflenrotationskontraktur verbessert ei-
ne Verldngerung der Hiiftbeuger und des Tractus iliotibialis, z. B. bei lumbaler MMC im Alter von
etwa 3 Jahren, die Aufrichtung des Beckens und erleichtert die Stehfihigkeit. Einer Froschdeformi-
tat der Beine kann damit vorgebeugt werden.

Hiiftluxationen sind in der Regel nicht schmerzhaft, das Gehen ist durch Kontrakturen und den
Ausfall von Muskelkraft funktionell mehr beeintréchtigt als durch beidseitig luxierte Hiiftgelenke [37].
Eine Indikation zur Hiiftreposition und -rekonstruktion, evtl. mit Muskeltransfer nach Sharrard oder
Mustard, besteht nur bei funktionell storender unilateraler Luxation, z. B. bei Beckenschiefstand und
sekundarer Skoliose (s. Behandlungsalgorithmus in @ Abb. 5).

» Komplexe Rekonstruktion

Der Gesamtaufwand bei komplexen
hiiftrekonstruktiven Operationen ist
sehr groB, die langfristigen Ergeb-
nisse spezialisierter Zentren sind sehr
gut

» Hiiftkopfresektion

» Hiifttotalendoprothese

Durch eine Verldngerung der Hiift-
beuger und des Tractus iliotibialis
kann einer Froschdeformitat der Bei-
ne vorgebeugt werden

Eine Hiiftreposition und -rekonstruk-

tion ist nur bei funktionell stérender
unilateraler Luxation indiziert
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Bei Muskelverkiirzungen und Gelenk-
kontrakturen sind friihe Weichteilope-
rationen zur Vertikalisierung mit Or-
thesen anzustreben

Das Erhalten der Kraft der Hiiftabduk-
toren und -flexoren ist fiir die Mobili-
tat bei Patienten mit Muskelschwache
entscheidend

Bei Duchenne-Muskeldystrophie wird
ein Krafttraining nicht empfohlen
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Behandlung des Hiiftgelenkes bei Arthrogryposen und kongenitalen Myopathien

Regelmafig vorliegende Muskelverkiirzungen und Gelenkkontrakturen verursachen mehr funkti-
onelle Probleme als Luxationen der Hiiftgelenke, frithe Weichteiloperationen zur Vertikalisierung
mit Orthesen sind anzustreben, um eine Verbesserung der Selbststindigkeit und Mobilitit zu er-
reichen.

Fiir gehfihige Kinder stellt eine moglichst vor dem 2. Lebensjahr durchgefiihrte offene Repositi-
on mit Femurumstellungsosteotomie und Pfannendachplastik ein erfolgreiches Verfahren zur Ver-
besserung der immer stark eingeschriankten Hiiftgelenkbeweglichkeit dar. Nach dem 2. Lebensjahr
sind Hiiftrekonstruktionen gelegentlich bei unilateralen, sehr selten bei beidseitigen Hiiftluxationen
indiziert (s. Behandlungsalgorithmus in @ Abb. 6).

Behandlung des Hiiftgelenkes bei schwerer progressiver Muskelschwache

Hiiftbeugekontrakturen treten als frithes Symptom und Hiiftinstabilitdten und -luxationen bei fort-
geschrittener Muskelatrophie in Spatstadien der Duchenne-Muskeldystrophie und spinalen Mus-
kelatrophie auf.

Das Erhalten der Kraft der Hiiftabduktoren und -flexoren ist fiir die Mobilitit z. B. bei Patienten
mit spinaler Muskelatrophie entscheidend [1], Physiotherapie und Unterwassertherapie werden emp-
fohlen. Gehen mit und ohne Orthesen stellt einen entscheidenden Faktor in der Pravention einer
Hiiftgelenkluxation dar.

Der mogliche Funktionsgewinn durch eine muskelverlangernde Weichteiloperation, selten durch
eine knocherne Hiiftoperation, ist gegen das Risiko einer Verschlechterung von Alltagsfunktionen
abzuwidgen. Generell wird die Beobachtung eines luxierten Hiiftgelenkes gegeniiber der operativen
Einstellung bevorzugt [5].

Bei Duchenne-Muskeldystrophie wird ein Krafttraining wegen des erhohten Muskelstoffwechsels
mit vermehrtem Abbau von Muskelgewebe nicht empfohlen. Die orthetische Stabilisierung eines in-
stabilen Hiiftgelenkes ist indiziert.

Fazit fiir die Praxis

Bei vielen neuromuskularen Erkrankungen des Kindes- und Erwachsenenalters treten fortschrei-
tende Veranderungen der Muskulatur und Storungen der Hiiftgelenkentwicklung auf - ein klinisch-
radiologisches Screening ist erforderlich.

Behandlungsprinzip ist eine Balancierung der Muskelkrafte, die um das Hiiftgelenk wirken. Pra-
ventiv sind regelmaBige Bewegung, Tonusregulation, konsequente Stehtherapie und Verhinde-
rung von Lagerungsschaden zu fordern.

Fiir die Behandlung pathologischer Veranderungen ist ein abgestuftes Vorgehen je nach Grunder-
krankung, Alter und Schmerzen notwendig. Es konnen zwar Algorithmen angegeben werden, die
definitive Entscheidung muss aber im Einzelfall individuell getroffen werden.

Die orthetischen und operativen Moglichkeiten einer Verbesserung der Lebensqualitat sollten im-
mer im Team mit den betreuenden Personen und behandelnden Arzten anderer Fachrichtungen
gegen das Risiko einer kurz- oder langerfristigen Verschlechterung abgewogen werden. Die Ent-
scheidung zur Indikation ist oft auch fiir Spezialisten in jedem Einzelfall schwierig. Immer gilt der
Grundsatz: Primum non nocere.

Korrespondenzadresse

Dr. W.M. Strobl

Abteilung fiir Orthopadie des Kindes- und Jugendalters, Orthopdadisches Spital Wien-Speising
Speisinger StraBe 109, 1130 Wien
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Bei folgenden Patienten ist ein

klinisch-radiologisches Hiift-

screening im Hinblick auf eine

neuromuskulare Hiiftluxation

nicht erforderlich ...

O Frei gehfdhigen Erwachsenen
mit Zerebralparese.

O Nicht gehfahigen Erwachse-
nen mit Zerebralparese.

O Jugendlichen mit hereditarer
Neuropathie.

O Jugendlichen mit Muskeler-
krankung.

O Kindern mit Myelomeningoze-
le.

Wie oft empfehlen Sie eine
klinisch-radiologische Hiift-
kontrolle bei Kleinkindern mit
beidseitiger Zerebralparese?
Alle 3-6 Monate.

Alle 6-12 Monate.

Alle 2-3 Jahre.

Einmal mit 18 Monaten, ein-
mal mit 5 Jahren.

1-mal jéhrlich nur klinische
Kontrolluntersuchungen.

0Oo000Oo

O

Welches Prognosekriterium fiir

die Entwicklung des Hiiftge-

lenkes ist irrelevant?

O Der Schweregrad der neuro-
genen Grunderkrankung.

O Der unauffallige Hiiftsonogra-
phiebefund beim Saugling.

O Die aktive und passive Beweg-
lichkeit des Hiiftgelenkes.

O Die Einwirkung der Schwer-
kraft auf das Hiftgelenk.

O Das Stadium der radiolo-
gischen Dezentrierung bei Be-
ginn der Behandlung.

Wodurch kann eine Bewe-

gungs- und Stehtherapie bei

einem Kind mit spastischer

Tetraparese eine Verbesserung

der muskuldren Balance um

das Hiiftgelenk nicht

bewirken?

O Durch eine Verbesserung der
Kraft.

O Durch eine Reduktion der
Spastik.

O Durch eine Auflésung von
Kontrakturen.

O Durch eine Anbahnung physi-
ologischer Bewegungsmuster.

O Durch eine Forderung der sen-
somotorischen Entwicklung.

Bei einem 5-jahrigen Patienten
mit spastischer Tetraparese di-
agnostizieren Sie eine lang-
sam progrediente Hiiftluxation
beidseits (Reimers-Index 30%
beidseits) bei Adduktorenspas-
tik. Welche Behandlung leiten
Sie ein?
O Nur Botulinumtoxininjektion.
O Nur Mehretagenweichteilope-
ration.
O Hiuftrekonstruktion mit Bewe-
gungstherapie.
O Nur Bewegungstherapie mit
Aufdehnen der Adduktoren.
O Botulinumtoxin oder/und
Mehretagenweichteiloperati-
on mit Bewegungstherapie.

Was kdnnen hiiftiibergreifen-

de Orthesen bei nichtgehfa-

higen Patienten bewirken?

O Sie haben keinen Sinn.

O Sie sind prinzipiell kontraindi-
zZiert.

O Sie konnen Gelenkkontrak-
turen beseitigen.

O Sie helfen, Lagerungs- und Po-
sitionierungsschaden zu ver-
hindern.

O Sie konnen trotz Luxation ei-
ne freie Gehfahigkeit ermdgli-
chen.

Bei einer 16-jahrigen Patien-
tin mit spastischer Tetrapare-
se und einseitiger Hiiftluxation
soll eine stabile Hiiftgelenksit-
uation fiir das Wiedererlangen
der Transfergehfahigkeit er-
reicht werden. Welchen Eingriff
werden Sie planen?

O Eine Huftkopfresektion.

O Eine Mehretagenweichteilope-
ration.

O Eine Implantation einer Hiift-
totalendoprothese.

O Eine Huftrekonstruktion mit
Mehretagenweichteiloperati-
on.

O Eine Hiftrekonstruktion ohne
Mehretagenweichteiloperati-
on.

Welches ist das entscheidende

Kriterium fiir den Behand-

lungserfolg von Hiiftoperati-

onen bei schwerbehinderten

Patienten?

O Der Schweregrad der Grunder-
krankung.

O Das Verfahren der Muskelver-
langerung.

O Das AusmaB der Varisierung
und Derotierung des Femurs.

O Das AusmaB der Uberdachung
durch die Pfannendachplastik.

O Die perioperative Schmerzthe-
rapie und postoperative Reha-
bilitation.

Bei welcher Symptomatik

denken Sie an eine Hiiftrekon-

struktion?

O Bilaterale Huftluxation bei My-
elomeningozele.

O Bilaterale schmerzfreie Huftlu-
xation bei Tetraparese.

O Uni- oder bilaterale schmerz-
hafte spastische Hiiftluxation.

O Unilaterale Huftluxation bei
fortgeschrittener Muskeler-
krankung.

O Bilaterale Huftluxation bei
fortgeschrittener Muskeler-
krankung.

Sie diagnostizieren bei einem

4-jahrigen Knaben eine beid-

seitige Hiiftbeugekontrak-

tur von 20° bei sonst unauffal-

ligem orthopadischem Status.

Woran denken Sie?

O An eine Coxitis fugax.

O An eine spastische Tetraparese.

O An ein Friihsymptom bei here-
ditarer Neuropathie.

O An ein Friihsymptom bei Du-
chenne-Muskeldystrophie.

O Es handelt sich um einen al-
tersphysiologischen Befund.

Diese Fortbildungseinheit ist
12 Monate auf
CME.springer.de verfiigbar.
Den genauen Einsendeschluss
erfahren Sie unter
CME.springer.de

Mitmachen, weiterbilden und CME-Punkte sichern durch die Beantwortung der Fragen im Internet unter CME.springer.de
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