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Atiologie

Bei den meisten neuromotorischen
Erkrankungen flhrt eine dauerhafte
Imbalance der rumpfstabilisierenden
Muskulatur zur Entwicklung einer Skoli-
ose: spastische, hypotone und dystone
| Tetraparese-Formen der Cerebralpa-
resen, spinocerebellare degenerative
Erkrankungen, Syringimyelie, spinale
Traumata und Tumoren, Poliomyelitis,
Spinale Muskelatrophien, Arthrogryposen, Muskeldystro-
phien, Myotonien und kongenitale Muskelerkrankungen.

Klinik

Neurogene und muskuléare Skoliosen entwickeln sich meist
im Frihstadium der Grunderkrankung, eine rasche Progre-
dienz wahrend des Wachstumsalters und haufig weitere
Zunahmen nach Wachstumsabschluss sind zu beobach-
ten.

Im Gegensatz zu idiopathischen Skoliosen sind sie meist
groBbogig, C-férmig, ohne charakteristische Gegenkrim-
mungen, weisen einen Beckenschiefsand und eine assozi-
ierte Kyphose auf.

Der Schweregrad ist abhangig vom Verlauf der neuromoto-
rischen Erkrankung.

Klinisch werden Sitzfahigkeit und Pflege erschwert, ab der
Pubertat erfolgt meist eine strukturelle Fixierung mit fol-
genden chronischen Schmerzzustanden. Hochgradige
Skoliosen flihren zu kardiopulmonalen Komplikationen.

Untersuchung
Ein regelméBiges Screening der Wirbelsdule ist bei allen
neuromotorischen Erkrankungen notwendig.

Die zugrunde liegende Systemerkrankung erfordert eine
Evaluierung des gesamten Bewegungssystems. Die Dia-
gnose muss hinterfragt werden um den natUrlichen Verlauf
und die Prognose der Behinderung in Hinblick auf das Ver-
besserungspotential der Lebensqualitat beurteilen zu kdn-
nen.

Eine Beurteilung des sensomotorischen, mentalen, pulmo-
nalen und des Erndhrungs-Status, der Familiensituation
und des psychosozialen Umfelds sind erforderlich.

Die Wirbelsaule muss stehend, sitzend, liegend und, wenn
moglich, beim Gehen untersucht werden. Schweregrad,
Balancierung, sagittale Einstellung, die Stellung des Be-
ckens und die Beweglichkeit der Huftgelenke sind zu be-
urteilen.

Die Bildgebung umfasst Rontgenaufnahmen der gesamten
Wirbelsaule in zwei Ebenen, wobei im anterioposterioren
Strahlengang das Becken mit dargestellt werden soll.
Differentialdiagnostisch mussen insbesondere kongenitale
Fehlbildungs- und rein statische Skoliosen z.B. bei Kon-
trakturen im Beckenbereich und bei Beinlangendifferenz
berUcksichtigt werden.

Behandlung

Fur das Procedere sind die Kenntnis des naturlichen Ver-
laufs, die Effektivitat der Therapieoptionen und die Progno-
se der Behinderung in Hinblick auf das Verbesserungs-
potential der Lebensqualitdt entscheidend. Aufgrund des
komplexen Langzeit-Managements mit teils nicht unum-
strittenen Behandlungsmethoden ist ein systemischer Zu-
gang erforderlich.

Die Entwicklung der neurogenen Skoliose erfordert eine re-
gelméBige Beobachtung.

Der Einsatz korrigierender Korsette ist umstritten und auf-
grund haufiger Komplikationen wie Hautldsionen, Ein-
schrankungen der Atemfunktion und Alltagsbeweglichkeit
problematisch. Sie ist moglich, solange die Wirbelsaule fle-
xibel genug ist und erfolgt nach Gipsabdruck in Uberkor-
rekturstellung am besten in einem Doppelschalenkorsett
mit Spezialpolsterung.

Eine Abnahme der Progredienz und Verzégerung operativer
Eingriffe ist bei einigen Patienten maglich.

Das vordringliche Therapieziel einer Stabilisierung des
Rumpfes fUr eine aufrechte Sitz- oder Stehposition kann
auch mittels stUtzender (nicht-korrigierender) Orthesen oder
Sitzadaptierungen erreicht werden. Dadurch ist meist auch
eine Verbesserung der Kopfkontrolle und sensorischen Ent-
wicklung maglich.

Ziele einer orthopadischen Rollstuhlversorgung sind daru-
ber hinaus die Verbesserung des Sitzkomforts und das Er-
reichen einer selbstandigen Mobilitat im Alltag.

Lagerungs- und Positionierungshilfen wie Sitzschalen und
Ganzkdrperlagerungsorthesen sollen eine druckstellen- und
schmerzfreie FUhrung des Korpers oder auch verbesserte
Atmung, Mobilisierung der Wirbelsdule durch Dehnung
der dynamisch verkirzten Muskulatur oder Lenkung des
Wachstums ermaoglichen. AuBerdem kann eine Erleichte-
rung passiver Mobilitat und Pflege erreicht werden.

Aufgaben einer begleitenden oder regelmaBig blockweise
duchgefuihrten Physiotherapie sind die Mobilisierung der
Wirbelsaule, Dehnen und Kraftigen der Muskulatur, Aktivie-
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Hierbei handelt es sich um eine Samm-
lung von Deformitaten bei verschie-
denen neuromuskularen  Stérungen.
Daher sollte im Rahmen einer jeder Un-
tersuchung eines Kindes mit einer neu-
romuskuldren Grunderkrankung auch
die Wirbelsaule untersucht werden. Es
bietet sich an, den Vorneigetest bei
diesen Patienten im Sitzen durchzu-
flhren. Ist eine Skoliose festgestellt worden, muss man
von einer Progredienz der Krimmung ausgehen, sodass
engmaschige Kontrollen erforderlich werden. Konservative
Behandlungen inklusive Sitzschalen oder Korsette kdnnen
allenfalls die Sitzfahigkeit verbessern, ohne jedoch die Pro-
gredienz der Wirbels&ulendeformitat aufzuhalten.

Eine Operationsindikation besteht in der Regel ab einer
Krimmung von 30-50°. Meist sind langstreckige Verstei-
fungen bis zu den kaudalen Abschnitten der Lendenwirbel-
sdule oder bis zum Sakrum erforderlich. Ziel der operativen
Versorgung ist fast ausschlielich der Erhalt der Sitzfahig-
keit um die Mobilitat der Patienten zu erhalten.

Bei der Muskeldystrophie und spinalen Muskelatrophie
wird eine Korsettversorgung nur begrenzt toleriert, da sie
die schon eingeschrankte Atmungsfunktion zusétzlich be-
eintrachtigen kann. Bei der Muskeldystrophie Duchenne
kommt es zwischen dem 10. und 14. Lebensjahr fast re-
gelhaft zur Entwicklung einer kollabierenden Skoliose. Hier
ist die Operationsindikation bereits ab einem Krimmungs-
ausmal von 30° zu stellen. Die meist ebenfalls vorhandene
Kardiomyopathie kann das Operationsrisiko deutlich erho-
hen, weshalb ein Hinauszdgern des Operationszeitpunktes
kontraproduktiv ist. Die Patienten profitieren sehr von der
inneren Stabilisierung ihrer Wirbelséaule, sodass die Lun-
genfunktion noch lange stabil bleibt. Wie bei vielen ande-
ren neuromuskularen Erkrankungen ermdglicht eine Wirbel-
séulenstabilisation den Patienten, ihre oberen Extremitaten
wieder besser einzusetzen, weil sie diese nicht mehr zur
Stabilisierung der Sitzposition und zum Halten des Gleich-

gewichtes bendtigen.

Bei frih einsetzenden Skoliosen ist immer an das Vorlie-
gen einer intraspinalen Anomalie (,tethered cord®, Syrinx,
Diastematomyelie) zu denken und eine entsprechende Dia-
gnostik inklusive der DurchfUhrung einer Kernspintomogra-
phie einzuleiten. Bei Myelomeningozele hangt die Inzidenz
einer Skoliose vom Lahmungsniveau ab. Bei thorakalen La-
sionen bekommen nahezu 100% aller Kinder eine Skoliose,
wahrend bei einem sakralen La&hmungsniveau das Risiko
der Entwicklung einer Skoliose gegenlber Gesunden kaum
erhoht ist. Vielfach bietet es sich an, die Wirbelsaule von
ventral zu instrumentieren und zu versteifen, da die feh-
lenden dorsalen Bogenelemente und die haufig narbigen
Hautverhéltnisse einen dorsalen Zugang erschweren. Eine
Versteifung bis zum Sakrum sollte vermieden werden, da
dadurch aufgrund unzureichender Beweglichkeit die F&-
higkeit, selbst zu katheterisieren, verloren gehen kann. Zu-
satzlich ist bei Versteifungen bis zum Becken mit erhdhten
Komplikationsraten zu rechnen (Pseudarthrose).

Bei Zerebralparese ist die Inzidenz von Skoliosen bei He-
miparese und Diparese nicht wesentlich erhoht. Patienten
mit Tetraparese entwickeln jedoch haufig schwere Skolio-
sen. In der Regel gehen diese Wirbelsdulendeformitaten
mit einem ausgepragten Beckenschiefstand und einer ein-
seitigen oder doppelseitigen Huftluxation einher. Liegt eine
schwere Windschlagdeformitat im Bereich der Huften vor
oder ist die Beugeféahigkeit eines Huftgelenks auf weniger
als 90° limitiert, muss zunachst eine Korrektur im Huftbe-
reich erfolgen, bevor eine Stabilisierung der Wirbelsaule
durchgefihrt wird. Haufig missen die Spondylodesen bis
zum Sakrum oder wenigstens bis zum 5. Lendenwirbel er-
folgen. Die Risiken und Komplikationen eines operativen
Eingriffs steigen parallel zum AusmaB der Behinderung und
zum AusmalB der Krimmung. Jede Entscheidung zu einer
Operation muss individuell erfolgen. Schwerst behinderte
Patienten mit Anfallsleiden, fehlender Kopfkontrolle, aus-
gepréagter Osteopenie und pulmologischen Problemen sind
keine geeigneten Kandidaten fUr eine operative Korrektur.
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rung der Aufrichtung, Anbahnung von Bewegungstber-
gangen und das Coaching des Patienten.

Als Adjuvans konservativer MaBnahmen stehen medika-
mentose Therapien zur Verfligung.

Die intramuskulére Injektion von Botulinumtoxin erleichtert
durch eine Reduktion lokaler Spastik die Hilfsmittelver-
sorgung, verbessert die aufrechte Positionierung oder
schmerzfreie Lagerung.

Eine intrathekale Baclofengabe mittels implantierter Pum-

pe flUhrt zu einer zentralen Reduktion von Spastik im ge-
wahlten Korperbereich, die zeitlich gesteuert werden kann.

Verlauf und Schwere der Grunderkrankung, Erfolg und
Grenzen der konservativen und operativen Behandlungs-
mdglichkeiten und die Qualitat der Versorgung und Pflege
bestimmen die Langzeitprognose neuromuskularer Skolio-
sen.
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