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Zusammenfassung

Angeborene Fehlbildungen der Wirbelsaule
entstehen in der Regel als (toxische) Schadi-
gung wahrend der Schwangerschaft, es gibt
aber auch einzelne hereditdte Formen. Das
Vorhandensein von multiplen Anomalien
weist auf diese Atiologie hin. Assoziierte
Anomalien sind haufig, wobei vor allem an
die spinale Dysraphie zu denken ist, welche
in ca.20-30% vorkommt. Auch Synostosen
der Rippen sind von Bedeutung.Daneben
sind Herzfehler, Sprengelsche Deformitit,
Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten, Langsdefek-
te der Extremitaten, KlumpfiiBe oder Talus
verticalis oft mit kongenitalen Skoliosen
assoziiert. Wir unterscheiden Anlagestorun-
gen, Segmentationsstdrungen und kom-
binierte Formen. Die Art der Fehlbildung
bestimmt den Spontanverlauf: Bei einem
Halbwirbel ist mit einer Zunahme der Sko-
liose um 0-2° pro Jahr zu rechnen, bei zwei
gleichseitigen Halbwirbeln mit 2-3° pro
Jahr, bei einer einseitigen unsegmentierten
Spange mit ca.5° pro Jahr und bei der Kom-
bination einer einseitigen unsegmentierten
Spange mit einem gegenseitigen Halbwirbel
mit 10° pro Jahr.Beziiglich der Therapie sind
konservative MaBnahmen in der Regel
unwirksam. Ein Grundprinzip der Behand-
lung von kongenitalen Anomalien ist, dass
die chirurgische Therapie méglichst erfolgen
sollte, bevor die Deformitét nicht mehr
akzeptabel ist, da Korrekturen schwierig und
risikoreich sind. Folgende Operationsverfah-
ren konnen angewendet werden: Dorsale
und/oder ventrale Fusion mit oder ohne
Instrumentierung, Epiphyseodesen, Verte-
brektomie von ventral und/oder dorsal, Dis-
traktion mit Halo-Extension, Osteotomien
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sowie die Durchtrennung der fusionierten
Rippen und stufenweise Dehnung mit Dis-
traktionsinstrumentarium (Verfahren nach
Campbell). Die Operationen sind risikoreich,
Indikationsstellung und Durchfiihrung beno-
tigen viel Erfahrung. Heutzutage sollten die
Eingriffe unter Uberwachung von sensiblen
und motorischen evozierten Potentialen
durchgefiihrt werden. In unserem eigenen
Krankengut tiberblicken wir 498 Patienten
mit kongenitalen Anomalien der Wirbelsdu-
le.Bei 143 Patienten wurden Operationen
durchgefiihrt. Die haufigste Operation war
die Hemivertebrektomie, welche insgesamt
56-mal vorgenommen wurde.

Schliisselworter

Wirbelsdule - Kongenitale Anomalien -
Skoliose - Kyphose - Evozierte Potentiale

Angeborene Missbildung des Achsen-
skeletts kommen auf einer oder mehre-
ren Etagen vor, sie konnen zu Achsenab-
weichungen in der Sagittal- (kongenita-
le Kyphosen) wie auch in der Frontal-
ebene (kongenitale Skoliosen) fiihren,
sowie mit Rotation verbunden sein
kann.

Atiologie

Die meisten angeborenen Fehlbildun-
gen der Wirbelsdule sind wiahrend der
Schwangerschaft erworben. Nur bei et-
wa 1% der Fille besteht eine Hereditit

resp. ein familidres Auftreten [6, 37]. Bei
den hereditdren Formen handelt es sich
meist um multiple Anomalien.

Bei multiplen kongenitalen Anoma-
lien der Wirbelkorper besteht fiir spéte-
re Geschwister ein Risiko von 5-10%. Ei-
ne hereditére Form ist die spondylotho-
rakale Dysplasie nach Jarcho-Levin [12,
33]. Hier bestehen multiple Segmentati-
onsfehler, Rippenverschmelzungen und
auch Segmentaplasien. Diese Krankheit
ist autosomal-dominant vererbbar. Beim
VATER-Syndrom treten ebenfalls here-
ditdr multiple Missbildungen auf: Nebst
Wirbelmissbildungen sind Analatresie,
tracheodsophageale Fistel, Osophagus-
atresie, Nierenmissbildungen und Dys-
plasie des Radius vorhanden [13].

Bei der {iberwiegenden Zahl von
angeborenen Fehlbildungen ist als Ursa-
che eine toxische Schiadigung wihrend
der Schwangerschaft anzunehmen. Die
Schédigung muss dabei vor dem Stadi-
um der Verknécherung, d. h. im friihe-
sten Stadium der Verknorpelung oder
vorher erfolgen [29]. Dies bedeutet, dass
die Schéddigung vor der 10. Schwanger-
schaftswoche stattgefunden haben
muss. Je ausgedehnter die Fehlbildung,
desto frither hat die Noxe eingewirkt.
Die meisten Anomalien entstehen wohl
wihrend der 5. und 6. Schwangerschafts-
woche [19].
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Abstract

Congenital anomalies of the spine usually
originate in (toxic) disturbances during preg-
nancy.There are occasional hereditary types.
These are characterized by the presence of
multiple anomalies. Congenital scolioses are
often associated with other anomalies like
spinal dysraphy (20-30%) and fusion of the
ribs. Furthermore heart defects, Sprengel's
deformity, cleft palates, hemimelias, clubfeet
or congenital vertical talus are frequently
associated with congenital scoliosis. We clas-
sify in failures of formation, segmentation
and combined types.The type of malforma-
tion determines the prognosis.One hemiver-
tebra is associated with a risk of progression
of 0-2°/year, 2 ipsilateral hemivertebra with
2-3°/year, a unilateral unsegmented bar
with 5°/year and a combination of a unilate-
ral unsegmented bar with a contralateral
hemivertebra with approximately 10°/year.
Conservative treatment is usually ineffective.
The indication for operative treatment
should be made before the deformity
becomes inacceptable, as a correction is
difficult and dangerous.The following opera-
tions can be carried out: Anterior and/or
posterior fusion with or without instrumen-
tation, epiphyseodesis, (hemi)vertebrecto-
mies (with anterior and/or posterior ap-
proach), distraction with a halo, osteotomies,
separation of the fused ribs and gradual dis-
traction (Campbell's expansion thoracoplas-
ty).The operations carry significant risks and
the indication to the various treatment mo-
dalities is difficult. Operations should be
made under monitoring of sensory and mo-
tor evoked potentials. From 498 patients
with congenital anomalies of the spine in
our observation we have operated on 143.
Hemivertebrectomies were the most fre-
quent interventions (56).
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Assoziierte Missbildungen

Eine Reihe von Fehlbildungen treten ge-
hiuft zusammen mit Missbildungen der
Wirbelsdule auf:

Fusion der Rippen

Die Rippen sind in der Ndhe der Miss-
bildung héufig miteinander verbunden
und bilden eine knécherne Masse. Be-
sonders typisch ist dies auf der Seite ei-
nes unsegmentierten Balkens (s. unten).
Die dadurch gebildete Skoliose hat eine
starke Tendenz zur Progression, auch
massive Lordosierungen im thorakalen
Bereich konnen dadurch bedingt sein,
insbesondere wenn die Fusion beidsei-
tig vorhanden ist.

Spinale Dysraphie

Etwa 20% [18] bis 30% [28] der Patien-
ten mit kongenitalen Fehlbildungen wei-
sen intraspinale Anomalien auf. Am
héufigsten sind intraspinale Fehlbildun-
gen bei einem einseitigen unsegmen-
tierten Balken mit gegenseitigem Halb-
wirbel im thorakolumbalen Ubergangs-
bereich (52% Diastematomyelien). Als
intraspinale Missbildungen kommen
vor:

« Diastematomyelie, d. h. intraspinale
Spangenbildung,

 Zysten,

« Teratome,

+ Lipome,

Die Diagnosestellung der intraspinalen
Missbildungen ist vor operativen Maf3-
nahmen sehr wichtig. Bei Vorliegen sol-
cher Anomalien ist die Gefahr des Auf-
tretens von neurologischen Lidsionen
wiahrend der Operation grofer als {ib-
lich.

Weitere verkniipfte Missbildungen

Bei etwa einem Drittel der Patienten mit
Fehlbildungen der Wirbelsdule beste-
hen auch weitere assoziierte Missbil-
dungen [37]. Herzfehler wurden bei 7%,
eine Sprengel’sche Deformitit bei 6%,
Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten bei 4%,
Extremitdtenverkiirzung bei 4%,
Klumpfiifle bei 13% und ein Talus verti-
calis bei 1% gefunden. Daneben kom-
men Hypoplasie der Mandibula, Nie-
renaplasie, Hufeisenniere, Uterusagene-

sie etc. vor. Besonders Anomalien des
Urogenitaltraktes scheinen hiufig zu
sein (in gewissen Berichten bis zu 40%;
[9]). Eine ultrasonographische Abkla-
rung des Abdomens und der Nieren ist
deshalb bei jeder kongenitalen Skoliose
notwendig.

Anomalien an der Wirbelsdule (ins-
besondere an der Halswirbelsiule) kom-
men bei folgenden Syndromen gehéuft
vor: Neurofibromatose [39], Larsen-Syn-
drom [15], diastrophischer Zwergwuchs
[27], Mukopolysaccharidose [36], spon-
dyloepiphysdre Dysplasie [1, 2].

Definitionsgemaf ist die Myelome-
ningozele stets auch mit einer kongeni-
talen Fehlbildung der Wirbelsdule ver-
bunden. Dabei betrifft die Anomalie
meist nicht nur die offenen Bégen, son-
dern es bestehen in der Regel auch mehr
oder weniger ausgeprigte Segmentati-
ons- und Anlagestdrungen im Sinne von
Halb- oder Keilwirbeln. Hier handelt es
sich um eine Kombination einer neuro-
genen Skoliose aufgrund einer vorwie-
gend schlaffen Lihmung mit Elementen
einer kongenitalen Skoliose, zudem
kann durch die anatomische Verlage-
rung der dorsalen Muskulatur nach ven-
tral eine starke (muskuldr bedingte oder
geforderte) Kyphose entstehen.

Vorkommen

Angaben iiber die Epidemiologie der
kongenitalen Fehlbildungen der Wirbel-
sdule sind kaum vorhanden. Dies liegt
vorwiegend daran, dass die Anomalien
in den seltensten Fille vererblich sind
und meist bei der Geburt auch noch
nicht entdeckt werden kénnen. In einer
Studie iiber Schuluntersuchungen bei
1800 Kindern in England wurden 2 kon-
genitale Skoliosen entdeckt [8]. Hieraus
wiirde sich eine Prdvalenz von knapp
1%o errechnen. Auch wenn dies wahr-
scheinlich zu hoch ist, so sind Fehlbil-
dungen der Wirbelsdule doch recht hau-
fig. Viele von ihnen sind harmlos, verur-
sachen keine Symptome und werden als
Zufallsbefunde entdeckt.

Bei Patienten mit Myelomeningo-
zelen wurde eine Préivalenz der Skoliose
in Schweden mit 69% errechnet [26].
Das Vorkommen ist nicht altersabhin-
gig, sondern sie steht im Zusammen-
hang mit der Hohe der Léhmung (bei
thorakalem Niveau haben 94% eine Sko-
liose). Kyphosen sind wesentlich selte-
ner und werden nur in einer Minderheit
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Zum Thema: Krummer Riicken

Abb.1a-e A Formations- bzw. Anlagestorungen. a Keilwirbel; b Halbwirbel; c dorsaler Halbwirbel;

dinkarzerierter Halbwirbel; e Schmetterlingswirbel

der Patienten beobachtet. Schwere Lor-
dosen sind noch seltener und kénnen
vor allem iatrogen bei Verwendung ei-
nes thekoperitonealen Shunts auftreten
[20].

Klassifikation

Wir kénnen einerseits nach der Gesamt-
form klassifizieren:

+ Kongenitale Skoliosen,
« kongenitale Kyphosen,
 kombinierte Missbildungen.

Spezialformen:

« Arnold-Chiari-Missbildung,
+ Meningomyelozele,
» kongenitale Spondylolisthesis.

Andererseits konnen wir nach Art der
Missbildung einteilen:

+ Anlagestorung,
- Segmentationsstdrung,
« kombinierte Missbildungen.

Die Bezeichnung ,Klippel-Feil-Syn-
drom“ sagt nichts aus iiber die Art der
Missbildung, sondern sie bezeichnet le-
diglich die Lokalisation, ndmlich die
Halswirbelsdule. Der Begriff ist sehr un-
spezifisch und beinhaltet sdmtliche
ossdren Fehlformen im Bereiche der
Halswirbelsdule. Diese sind oft auch mit
einer Sprengelschen Deformitit kombi-
niert. Die Beschreibung betraf ur-
spriinglich die klinische Manifestation
mit kurzem Hals, eingeschrénkter Be-
weglichkeit und tiefem hinterem Haar-
ansatz [34].
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Klassifikation nach Lokalisation
der Ldsion

« Okzipitozervikal (Okziput bis C1),
« zervikal (C2 bis C6),

- zervikothorakal (Cy bis Thi),

« thorakal (Th2 bis Th11),

« thorakolumbal (Thi2 bis L1),

+ lumbal (L2 bis Lg),

o lumbosakral (L5 und S1),

- sakral.

Die wichtigste Unterscheidung besteht
zwischen Formationsfehlern (Anlage-
fehlern) und Segmentationsstérungen.

Formations- (Anlage)fehler

Die Abb. 1 zeigt die verschiedenen Mog-
lichkeiten von Anlagestérungen. Dabei ist
ein Wirbelkérper jeweils unvollstindig
ausgebildet. Ist ein Wirbelkorper einseitig
dysplastisch, spricht man von einem Keil-
wirbel, fehlt die eine Seite ganz, spricht
man von einem Halbwirbel. Der Fehler

a

am Wirbelkérper kann seitlich, dorsal
oder ventral liegen. Je nachdem spricht
man von einem seitlichen, ventralen oder
dorsalen Halbwirbel resp. Keilwirbel.
Fehlt der mittlere Abschnitt des Wirbel-
korpers, entsteht ein sogenannter Schmet-
terlingswirbel. Der verbleibende Teil des
Wirbelkorpers kann normale Wachs-
tumsfugen aufweisen, er kann aber auch
mit dem benachbarten Segment fusio-
niert sein. Man spricht dann von einem
inkarzerierten Halb- bzw. Keilwirbel.

Segmentationsstorungen

Bei Segmentationsstorungen wird der
Bandscheibenzwischenraum nicht an-
gelegt, und es fehlen dann auch an der
entsprechenden Stelle die Wachstums-
fugen. Fehlt der Bandscheibenzwischen-
raum, spricht man von einem Blockwir-
bel (Abb. 2). Fehlt die Segmentation nur
in einem bestimmten Bereich der Wir-
belkdrper, so spricht man von einer un-
segmentierten Spange (,unsegmented
bar®). Diese Spange kann seitlich, ven-
tral oder dorsal liegen. Meist liegt sie an-
terolateral. Die durch den,,unsegmented
bar“ verursachte Wachstumsstorung
fithrt deshalb meist auch zu einer Rota-
tion der betroffenen Wirbelkorper.
Problematisch ist die Kombination
mit Fusion der Rippen (Abb. 3). Solche
Segmentationsstorungen konnen, auch
wenn sie weitgehend symmetrisch sind,
zu schweren Beeintrachtigungen fithren
wegen der Verkleinerung des Thoraxvo-
lumens und der thorakalen Lordose.

Kombinierte Missbildungen

Nicht selten sind Segmentations- und
Anlagestorungen kombiniert vorhan-

Abb.2a-d A Segmentationsstorungen. a Ventrale Spange; b dorsale Spange; c laterale Spange

(»unilateral unsegmented bar“); d Blockwirbel



den. Besonders hdufig findet sich ein an-
terolateraler ,,unsegmented bar“ kombi-
niert mit einem gegenseitigen Halbwir-
bel. Diese Kombination ist prognostisch
ungiinstig. Auch an der Halswirbelsdule
finden sich im Rahmen des sog. Klippel-
Feil-Syndroms haufig kombinierte Miss-
bildungen mit dorsalen Spangenbildun-
gen und ventralen Anlagestorungen. Die
Missbildungen kénnen aber auch die
ganze Wirbelsdule betreffen.

Kongenitale Kyphosen

Die kongenitale Kyphosen werden ein-
geteilt in [23]:

+ Typ L. Fehlende ventrale Anlage von
Wirbelkorpern.

« Typ II. Ventrale Segmentationssto-
rung.

+ Typ III. Kombinationsanomalie.

Meningomyelozelen

Die Entwicklung einer Wirbelsdulende-
formitét bei der Myelomeningozele wird
normalerweise durch 3 Elemente beein-
flusst:

+ Asymmetrische Lihmung der
Muskulatur.

+ Verdnderter anatomischer Verlauf
der Muskulatur.

+ Missbildungen und Segmentations-
storungen der Wirbelséule.

Abb.3 < Computertomogramme

der unteren BWS mit 3-dimensionaler
Rekonstruktion von hinten bei einem
41/2-jéhrigen Knaben mit Synostosen
der Rippen auf beiden Seiten nebst
Segmentationsstorung der Wirbelsédule

Durch die schlaffe Lihmung kénnen der
asymmetrische Muskelzug und die In-
stabilitidt eine typische Lihmungsskolio-
se verursachen. Entscheidend fiir das
Ausmaf der Skoliose ist vor allem das
Léhmungsniveau. Patienten mit tieflum-
balen Myelomeningozelen entwickeln
selten eine schwere Skoliose, hingegen
ist es bei Patienten mit thorakalem Lih-
mungsniveau die Regel. Es ist zu beach-
ten, dass sich das Lihmungsniveau ver-
indern kann, insbesondere wenn ein
»tethered-cord-syndrome“  vorliegt.
Dies kann zu einer Verschlimmerung
der Parese fithren. Dieses Problem muss
frithzeitig operativ angegangen werden.
Eine Verdnderung des Lahmungsni-
veaus kann auch bei schlecht funktio-
nierendem Ventil durch erhéhten Druck
im Ventrikelsystem auftreten. Solche
Léhmungen sind dann oft mit einer spa-
stischen Komponente verbunden.

Die Verdnderung der Anatomie der
Muskulatur kommt durch das nach vor-
ne Biegen der hinten offenen Wirbelbs-
gen zustande. Dadurch wird die norma-
lerweise dorsal liegende Muskulatur
ventralisiert und wirkt zusétzlich zur
vorhandenen ventralen Muskulatur ky-
phosierend statt lordosierend. Der Wir-
belsdule fehlt also die normale dorsale
Zuggurtung. Solche Patienten kénnen
schwerste Kyphosen entwickeln. Meist
ist die Kyphose bereits bei der Geburt
vorhanden, sie ist dann wihrend des
Wachstums weiter progredient. In der

Regel ldsst sich die Haut tiber der Ky-
phose beim Verschluss der Myelomenin-
gozele schlecht schlieflen. Die narbige
Haut liegt direkt auf dem kyphotisch
vorstehenden Knochen, sodass die Pati-
enten beim Liegen auf dem Riicken
schnell wund liegen. Dies kann dann zu-
sdtzliche Probleme verursachen.

Die kongenitalen Missbildungen
und Segmentationsstorungen sind bei
allen Myelomeningozelen vorhanden.
Beim offenen Bogen handelt es sich ja
definitionsgemdf bereits um eine Miss-
bildung. Fast immer sind auch Segmen-
tationsstorungen vorhanden. Hiufig
sind diese symmetrisch und nicht allzu
problematisch, aufler dass das Wachs-
tum in diesem Bereich gestort ist.
Manchmal ist die Segmentationsstérung
aber einseitig. In solchen Fillen kann
sich eine sehr progrediente und duflerst
rigide Skoliose entwickeln. Gelegentlich
sieht man auch Halb- und Keilwirbel.
Die Progredienz von Skoliosen aufgrund
von solchen Missbildungen ist meist
nicht allzu grof3, dennoch kénnen auch
diese zusitzliche Probleme verursachen.

Tabelle 1 zeigt die Art der Fehlbil-
dung bei 498 von uns seit 1978 beobach-
teten Fillen.

Spontanverlauf

Auf Grund einer Verlaufskontrolle bei
242 Patienten mit kongenitalen Skolio-
sen wurde folgende durchschnittliche
jahrliche Progression festgestellt [18,22]:

+ Keilwirbel: Zunahme 2,5° pro Jahr,

+ 1Halbwirbel: Zunahme 1,9° pro Jahr,

« 2 Halbwirbel: Zunahme 2-3 ° pro
Jahr (im unteren BWS-Bereich etwas
mehr),

+ ,unilateral unsegmented bar“: bis
zum 10. Lebensjahr 2° pro Jahr, spé-
ter 4° pro Jahr, im mittleren BWS-
Bereich 5° pro Jahr, im thorakolum-
balen Ubergangsbereich 6° pro Jahr,

« ,unilateral unsegmented bar“ und
kontralateraler Halbwirbel: Zunah-
me 10° pro Jahr,

+ Blockwirbel: keine progrediente
Deformitit.

Tabelle 2 fasst die Prognose der einzel-
nen Zustinde zusammen. Die Abb. 4
und Abb. 5 zeigen Beispiele, wie unter-
schiedlich die Progression der Skoliose
je nach zu Grunde liegender Missbil-
dung sein kann.
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Tabelle 1

Zum Thema: Krummer Riicken

Art der Fehlbildungen (eigene Patienten seit 1978)

Art der Fehlbildung(en)

Patienten [%)]

Einzelne Keil-/Halbwirbel
Mehrere Keil-/Halbwirbel
Block-/Schmetterlingswirbel
Unsegmentierte Spange

Unsegmentierte Spange + gegenseitiger Halbwirbel

Multiple Anomalien

Kongenitale Spondylolisthesis bzw. -ptose
Sakralagenesie

Anomalien bei Myelomeningozele

Total

Diagnostik

Die Diagnose wird primdr im Sduglings-
alter héufig als Zufallsdiagnose anhand
einer Thorax- oder Abdomenrontgen-
kontrolle gestellt. Eine duf3erlich sicht-
bare Deformitét ist erst vorhanden,
wenn eine Rotation vorliegt. Rotationen
sind vor allem bei einem anterolateralen
»unsegmented bar“ zu erwarten. Bei
Vorliegen einer thorakalen oder lumba-
len Anomalie ist stets auch eine Rontge-
nabkldrung der Halswirbelsdule durch-
zufiihren. In einer Untersuchung bei 1215
kongenitalen Skoliosen wurde in
298 Fillen (25%) auch ein Klippel-Feil-
Syndrom, d. h. Missbildungen im Berei-
che der Halswirbelsdule, gefunden [38].

Wichtig sind im Kleinkindesalter
relativ engmaschige Rontgenverlaufs-
kontrollen. Bis die Progredienz einiger-
maflen klar ist, sollte jahrlich ein Ront-
genbild angefertigt werden.

Tabelle 2

165 33,1
51 10,2
69 13,9
52 10,4
27 54
31 6,2

4 0,8

7 1,4

92 18,5
498

Unentbehrlich ist auch eine sorgfdl-
tige neurologische Untersuchung. Be-
steht ein Verdacht auf eine neurologi-
sche Lision, so muss eine MRT-Untersu-
chung durchgefiihrt werden. Diese hat
meistens in Narkose zu erfolgen. Liegt
eine Diastematomyelie oder ein ,,tethe-
red cord syndrome“ vor, so ist die Beob-
achtung der Neurologie von besonderer
Wichtigkeit. Sobald eine zunehmende
neurologische Lision festgestellt wird,
muss der Patient im Hinblick auf eine
allfdllige operative Entfernung der spi-
nalen Anomalie abgeklért werden.

Wird eine Operationsindikation ge-
stellt, so muss stets eine MRT-Untersu-
chung durchgefiihrt werden. Im HWS-Be-
reich gehort ein (MR-)Angiogramm der
A. vertebralis zur praoperativen Abkla-
rung. Im unteren BWS-Bereich muss der
Verlauf der Adamkiewiczschen Arterie
bekannt sein (praoperativ ist deshalb vor
einer kombinierten ventralen und dorsa-

len Operation stets ein Angiogramm aus-
zufiihren). Die Verletzung dieses Gefdf3es
kann zu einer vaskuldr bedingten Para-
plegie oder Paraparese fithren. Allerdings
kommen vaskulédr bedingte neurologische
Stérungen auch auf3erhalb des Endstrom-
gebietes der Adamkiewiczschen Arterie
vor. Fiir die rdumliche Beurteilung von
komplexen Missbildungen sind CT-Auf-
nahmen mit optischer 3-dimensionaler
Rekonstruktion hilfreich (Abb. 3).

Therapie

Werden kongenitale Kyphosen und Sko-
liosen behandlungsbediirftig, so steht
als wirksame Therapie einzig die Ope-
ration zur Verfiigung. Die Korsettbe-
handlung hat keinerlei Einfluss auf die
Progredienz der Skoliose. Sie kann allen-
falls zur Beeinflussung einer Gegen-
kriimmung indiziert sein. Als operative
Mafinahmen kommen in Frage:

« Einfache dorsale Fusion ohne Instru-
mentierung,

« kombinierte dorsale und ventrale
Spondylodese ohne Instrumentierung,

« Epiphyseodesen ventral und/oder
dorsal,

« Hemivertebrektomie oder Resektion
ganzer Wirbelkérper von ventral und
dorsal,

 anterior release® d. h. ventrale
Bandscheibenresektion, evtl. auch
Osteotomie einer Spange,

- Distraktion mit Halo-Extension (ein
Halo ist ein am Schidel transkutan
fest montierter Ring),

« ventrale Aufrichtung mit Kompres-
sionsinstrumentarium,

Risiko der Progredienz der verschiedenen Formen von Missbildungen an der Wirbelsaule. (Mod. nach [18])

Lokalisation Blockwirbel Keilwirbel Halbwirbel Halbwirbel Einseitige Einseitige Spange

einfach doppelt Spange + Halbwirbel auf
Gegenseite
Progression in Grad pro Jahr

Obere BWS <1° 0°-2° 0°-2° Bis 2,5° Bis 4,5° 5°-6°0

Untere BWS <1° 0°-2° 0°-2,5 Bis 3°° 5°—6,5% 6°-7°

Thorakolumbal <1° 0°-2° 0°-2% Bis 2,5° 6°-9° >10%

Lumbal <1 <1° <1° Bis 2 S >10

Lumbosakral <1° 0°-2° 0°-1,5% Bis 2°° >5°b >10%

2 Operative Therapie gelegentlich notwendig, ° operative Therapie fast immer notwendig
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Abb.4 A Réntgenbilder eines lumbalen Halbwirbels ohne Progression: Links im Alter von 1 Jahr,

in der Mitte mit 7 Jahren, rechts mit 10 Jahren

+ dorsale Aufrichtung mit verschiede-
nen Instrumentarien (mit Kompres-
sion, Distraktion, Kyphosierung,
Lordosierung, Derotation),

« Osteotomie bei in starker Fehlstel-
lung fusionierten Wirbelkérpern,

+ Durchtrennung der fusionierten
Rippen und stufenweise Dehnung

=

mit Distraktionsinstrumentarium
(Verfahren nach Campbell),

+ neurochirurgische Behandlung in-
traspinaler Anomalien.

Ein Grundprinzip der Behandlung von
kongenitalen Anomalien ist, dass die
chirurgische Therapie moglichst erfol-

Abb.5 A Réntgenbilder eines thorakalen ,unilateral unsegmented bar” mit starker Progression:
Links im Alter von 10 Monaten, in der Mitte mit 3 Jahren, rechts mit 5 Jahren

gen sollte, bevor die Deformitit inakzep-
tabel wird, da Korrekturen schwierig
und risikoreich sind. Insbesondere sind
Behandlungen mit einem Disktrakti-
onsinstrumentarium gefdhrlich. Auch
diskrete intraspinale Anomalien konnen
zu neurologischen Lisionen fithren. Al-
lerdings sind Operationsindikationen
lange nicht in allen Féllen zu stellen. Von
498 Patienten in unserer Beobachtung
(seit 1978) haben wir bisher 143 operiert
(28,7%; Tabelle 1 und 3).

Bei einer Anomalie mit mifliger
Progredienz reicht oft eine dorsale oder
kombiniert dorsale und ventrale Fusion
ohne Instrumentierung oder allenfalls
unter Anwendung eines Kompressions-
instrumentariums. Im lumbosakralen
Ubergangsbereich, bei dorsalen Halb-
wirbeln sowie bei Vorliegen eines ,,uni-
lateral unsegmented bar* mit kontrala-
teralem Halbwirbel ist die Hemiverte-
brektomie indiziert. Diese kann gleichzei-
tig von ventral und dorsal oder nur von
dorsal erfolgen. Die Korrektur kann an-
schlieflend von dorsal mit einem Kom-
pressionsinstrumentarium durchgefiihrt
werden, wobei zu beachten ist, dass die
Nervenwurzeln auf der zu komprimie-
renden Seite nicht eingeengt werden
(Abb. 6). Bei sehr kleinen Kindern ver-
wenden wir im thorakalen und lumbalen
Bereich zur Fixation das sog. Cervifix-In-
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Tabelle 3

Zum Thema: Krummer Riicken

Art der Operationen bei eigenen Patienten seit 1978

Art der Operation

Patienten

Vertebrektomie/Hemivertebrektomie
Ventral + dorsal
Nur von dorsal

Spondylodesen ohne Instrumentierung

Spondylodesen mit Instrumentierung

Osteotomien + Spondylodese mit Instrumentierung

Distraktion mit Halo
Progressive Distraktion mit internen Implantaten

Total

strumentarium, welches urspriinglich
zur Verwendung an der Halswirbelsdule
von Erwachsenen entwickelt wurde. Be-
sonders gefihrlich ist die Hemiverte-
brektomie im Bereiche der Halswirbel-
sdule, da hier die A. vertebralis die Ope-
ration zusitzlich erschwert (Abb. 7).

Die Aufrichtung einer Sekundér-
kriimmung kann unter Umstédnden mit
einem distrahierenden Instrumentari-
um erfolgen, allerdings muss mit genii-
gender Sicherheit eine intraspinale An-
omalie ausgeschlossen werden, und es
sollte auch der fehlgebildete Bereich be-
reits solide fusioniert sein.

56
13
43

Die Behandlung der kongenitalen
Kyphosen und Skoliosen erfordert eine
grof3e Erfahrung. Einzelne Halbwirbel
haben grundsitzlich eine recht gute Pro-
gnose. Einzig die dorsalen Halbwirbel
sind ungiinstig, da sie mit zunehmender
Kyphosierung zu einer neurologischen
Lasion fithren kénnen. Dies ist die ein-
zige Anomalie, welche auch ohne intra-
spinale Missbildung zu neurologischen
Stérungen fithren kann. Im lumbalen
Bereich haben sie zudem einen un-
giinstigen Einfluss auf das sagittale
Profil. Einzelne dorsale Halbwirbel
miissen deshalb allenfalls durch eine

Abb.6 A a 8 Monate alter Knabe mit linksseitigem Halbwirbel auf Hohe Th12 und gegenseitigem
»unilateral unsegmented bar”. b Im Alter von 3 Jahren. c Mit 5 Jahren und 9 Monaten.d 1 Jahr

nach Hemivertebrektomie von ventral und dorsal und Einsetzen eines Kompressionsstabes auf der
Konvexseite
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Hemivertebrektomie entfernt werden
(Abb. 8).

Das von Campbell entwickelte Ver-
fahren [4] wird bei Segmentationssto-
rungen mit fusionierten Rippen einge-
setzt. Dabei werden die zusammenge-
wachsenen Rippen durchtrennt und es
wird ein Distraktionsinstrumentarium
eingebracht. Mit diesem Implantat wird
in mehreren Schritten der Abstand zwi-
schen den Rippen vergroflert. Wie eine
meiner Mitarbeiterinnen wahrend ihrer
Tatigkeit bei R.M. Campbell feststellen
konnte, wird dabei auch die Linge der
Wirbelsdule im Bereiche der Spangen-
bildung vergréf3ert resp. trotz Segmen-
tationsstérung zum Wachstum angeregt
[11]. Wir haben an unserer Klinik bereits
eine (limitierte) Erfahrung mit diesem
ausgezeichneten Verfahren.

Besonderheiten der Behand-
lung bei Myelomeningozelen

Konservative Therapie

Skoliosen aufgrund der schlaffen Lah-
mung kénnen - sofern sie nicht allzu
ausgeprégt sind — mit Korsetten behan-
delt werden. Die Korsettbehandlung ist
vor allem zwischen 20° und 40° Cobb-
Winkel wirksam. Die Indikation sollte
aber nur gestellt werden, wenn eine ein-
deutige Progredienz vorhanden ist. Fiir




Abb.7 A a Konventionelle Tomogramme der Halswirbelséule eines 10-jahrigen Midchens mit
Klippel-Feil-Syndrom mit multiplen Missbildungen und massivem Schiefstand des Kopfes;
b 2 Jahre nach Hemivertebrektomie von ventral und dorsal und Einsetzen einer ventralen Titanplatte

die Behandlung der Kyphose sowie der
durch die kongenitalen Missbildungen
bedingten Skoliose ist die Korsettbe-
handlung unwirksam.

Operative Therapie

Auch fiir die Indikation zur operativen
Behandlung miissen die drei Elemente
der Wirbelsdulendeformitdten bei der
Myelomeningozele separat betrachtet
werden.

Therapie der ldhmungsbedingten
Skoliose

Fiir die durch die schlaffe Lihmung be-
dingte Skoliose gelten beziiglich des
Schweregrades und des Zeitpunktes zur
Operationsindikation  grundsitzlich
dhnliche Grundsidtze wie bei anderen
neurogenen Skoliosen. Problematisch ist
allerdings die Tatsache, dass die Skolio-
sen bei Myelomeningozelen meist bis
tieflumbal hinabreichen, anderseits die
Beweglichkeit der Wirbelsdule fiir den
Aktionsradius im Rollstuhl dieser men-
tal meist wenig beeintrachtigten Patien-
ten sehr wichtig ist. Ohne lumbale Be-
weglichkeit ist es nicht moglich, vom Bo-
den alleine wieder in den Rollstuhl zu
gelangen oder Gegenstidnde aufzuheben.
Die beweglichen Segmente der LWS
werden bei diesen Patienten auch stdr-
ker beansprucht als normalerweise.
Schwere Skoliosen miissen wegen der

Beeintrachtigung der Lungenfunktion
[5] trotz des Verlustes der Beweglichkeit
operiert werden. Wir befiirworten je-
doch die Frithoperation nicht, zumal
heutzutage mit ventralem (oder kombi-
niert ventralem und dorsalem) Vorge-
hen (evtl. verbunden mit Osteotomien)
auch sehr schwere Skoliosen noch lotge-
recht korrigiert werden kénnen.

Ist es wegen der tiefen Lokalisation
der Skoliose nicht méglich, mindestens 3

Abb.8 P> a Seitliches
Rontgenbild der BWS
eines 15-jahrigen
Knaben mit dorsalem
Halbwirbel auf Hohe
Th6 und kyphotischem
Knick. b 1Jahr nach
teilweiser Vertebrek-
tomie von dorsal und
dorsaler Aufrichtung
mit dem Universal
Spinal System (USS)
Instrumentarium

bewegliche Segmente zu erhalten, so
warten wir mit der Operationsindikati-
on, bis entweder die Sitzbalance verlo-
ren geht, Schmerzen auftreten (meist
durch Aufliegen der Rippen am Becken-
kamm) oder die Lungenfunktion beein-
trachtigt ist. Dieser Grundsatz gilt natiir-
lich auch fiir gehfahige Patienten, da ei-
ne Fusion bis zum Sakrum bei neurolo-
gisch beeintrachtigten Patienten mit ho-
her Wahrscheinlichkeit zum Verlust der
Gehfdhigkeit fiihrt.

In der Regel sollte ein kombiniertes
Vorgehen von ventral und von dorsal
vorgesehen werden. Bei der ventralen
Ausrdumung der Bandscheiben ist zu
beachten, dass hier oft Segmentations-
storungen vorliegen, welche eventuell
osteotomiert werden miissen. Die dor-
sale Instrumentierung ist technisch sehr
anspruchsvoll. Da die Wirbelbogen feh-
len, ist eine segmentale Verdrahtung
nicht moglich. Auch Haken kénnen
nicht verankert werden. Oft sind auch
die Pedikel fehlgebildet, sodass auch die
Verankerung von Schrauben sehr
schwierig ist. Dennoch kann mit der
Verwendung von Schrauben die beste
Fixation erreicht werden.

Therapie der Kyphose
Die operative Behandlung der durch den

verdnderten Muskelzug bedingten Ky-
phose ist ebenso als duflerst schwierig
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Tabelle 4

Zum Thema: Krummer Riicken

Zusammenfassende Empfehlungen fiir die operative Behandlung von

kongenitalen Skoliosen

Anomalie

Therapie

Keilwirbel, Blockwirbel,
Schmetterlingswirbel

Einfacher seitlicher Halbwirbel
mittlere, untere BWS oder LWS

Einfacher dorsaler oder
dorsolateraler Halbwirbel
mittlere, untere BWS oder LWS

Einfacher Halbwirbel HWS,
obere BWS oder lumbosakral

Doppelte gegenseitige
Halbwirbel, ganze Wirbelsaule

Doppelte gleichseitige
Halbwirbel, ganze Wirbelsaule

Einseitige Spange

Einseitige Spange und
gegenseitige Halbwirbel

In der Regel keine Behandlung

In der Regel keine Behandlung; lokale vordere und hintere
Spondylodese nur, wenn eindeutige Progredienz vorhanden;
bei fortgeschrittener Progredienz (Skoliosewinkel >50°) evtl.
auch Hemivertebrektomie

Hemivertebrektomie von (ventral und) dorsal

Hemivertebrektomie von ventral und dorsal

In der Regel keine Behandlung

Hemivertebrektomie von ventral und dorsal

Osteotomie von ventral, evtl. Keilosteotomie, dorsale
Instrumentierung mit evtl. Korrektur

Hemivertebrektomie und Osteotomie von ventral, dorsale
Instrumentierung mit evtl. Korrektur. Die Korrektur erfolgt evtl.
mit dem Halo. Dieser wird nach dem,anterior release” angelegt,
es wird tiber mehrere Wochen distrahiert, anschlieBend erfolgt
Fixation in korrigierter Stellung mit dorsaler Instrumentierung

Spangenbildung mit Synostose
der Rippen

Intraspinale Missbildung

einzuschitzen. Eine Korrektur gelingt
nur durch Kyphektomie mit keilformi-
ger Resektion mehrerer Wirbelkorper.
Dabei muss das Riickenmark ausge-
schilt und von der kyphotischen Wir-
belsdule abgehoben werden. Auch wenn
keine neurologische Restfunktion nach-
weisbar ist, so sollte man dennoch das
Riickenmark nicht einfach ligieren, da
der Duralsack meist noch eine gewisse
Drainagefunktion aufweist und die Ge-
fahr besteht, dass es zur Druckerhohung
kommt. Zusammen mit der hdufig vor-
handenen Arnold-Chiari-Missbildung
kann es zu schweren Komplikationen
kommen.

Mit der Keilresektion kann die Ky-
phose aufgerichtet werden [14,16, 21, 31,
32]. Die Fixation erfolgt am besten mit
Schrauben und Platten, da dorsal kaum
Platz ist fiir groflere Implantate. Eine
Korrektur der Kyphose um 50% bis 60%
ist durchaus moglich. Da allerdings der
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Durchtrennung der Synostosen, stufenweise Dehnung mit
Distraktionsinstrumentarium (Campbellsches Verfahren)

Neurochirurgische Resektion

Muskelzug nicht verdndert werden
kann, ist ein spéterer Korrekturverlust
nicht ganz auszuschlieBen. Fiir den
Hautverschluss kann eine plastische
Deckung nétig werden, z. B. durch einen
Glutaeus-medius-Lappen.

Therapie der kongenitalen Anomalien

Skoliosen und Kyphosen aufgrund der
kongenitalen Missbildungen werden
nach den bereits beschriebenen Grund-
sdtzen behandelt. Am dringendsten ist
die Operationsindikation bei der einsei-
tigen Spangenbildung, d. h. Segmentati-
onsstérung (,unilateral unsegmented
bar®) zu stellen. Eine solche Fehlbildung
fithrt zu einer sehr stark progredienten
Skoliose mit massiver Rotation. Dies
muss frithzeitig angegangen werden. Fiir
eine Korrektur miissen die unsegmen-
tierten Elemente osteotomiert werden.
Es muss stets von ventral und von dorsal

zugegangen werden, wobei in der Regel
nur von dorsal instrumentiert werden
muss. Halb- und Keilwirbel sind beziig-
lich der Progredienz weniger maligne.
Gelegentlich muss aber die Indikation
zu einer Hemivertebrektomie gestellt
werden.

Komplikationsmoglichkeiten

Die gefiirchtetste Komplikation der ope-
rativen Behandlung ist die Paraplegie.
Diese schwere Komplikation tritt kaum
je durch direkte Verletzung des Myelons
auf. Am geféhrlichsten ist die Distrak-
tion [37]. Besteht eine intraspinale An-
omalie (was in ca. 16% der Fille vor-
kommt; [3]), so kann ein Zug auf das
Riickenmark entstehen, was zu einer Pa-
rese oder Plegie fithren kann. Auch bei
uns sind in der Anfangszeit der operati-
ven Behandlung Ende der 1960er Jahre
2 vollstandige Paraplegien nach Opera-
tion mit dem Harrington-Distraktions-
stab aufgetreten. Inzwischen {iber-
blicken wir ca. 143 operativ behandelte
kongenitale Skoliosen und Kyphosen
(Erfassung seit 1978). Dabei ist es zu kei-
ner weiteren irreversiblen Schidigung
gekommen, jedoch zu 2 Lisionen, die
sich nur teilweise erholt haben. Eine wei-
tere passagere Paraparese trat auf infol-
ge Kompression der Adamkiewiczschen
Arterie. Das intraoperative Monitoring
wies auf diese Lasion hin. Nach Entfer-
nung des Kompressionsstabes kam es
bereits intraoperativ wieder zur Teiler-
holung, nach der Operation kam es zur
vollen Remission.

Besonders geféhrlich sind kyphoti-
sche Deformitéiten. Das Riickenmark
weist am Apex der Kyphose oft eine ver-
minderte Durchblutung auf. Durch das
durch das operative Trauma bedingte
Odem kann die Gefdversorgung die
kritische Schwelle unterschreiten. Heut-
zutage sollten die Eingriffe unter Uber-
wachung von sensiblen und motorischen
evozierten Potentialen durchgefiihrt
werden. Bei kleinen Kindern ist dies be-
sonders schwierig, da wenig Erfah-
rungswerte existieren.

Gefihrlich sind auch Vertebrekto-
mien an der Halswirbelsdule, da hier
nicht nur die Verletzung des Riicken-
marks, sondern auch diejenige der
A.vertebralis vermieden werden muss.

Gefidflkomplikationen sind aber in
jedem Abschnitt der Wirbelsdule zu be-
fiirchten. Bei Segmentationsstérungen



fehlt die Beweglichkeit in den entspre-
chenden Segmenten. Dies fiithrt zur Ver-
klebung der epiduralen Gefdfle mit dem
Knochen. Auch ventral kénnen Gefifle
an den Wirbelkérpern adhidrent sein.
Die Prdparation und Resektion des Kno-
chens kann duflerst schwierig sein, da
sich die Gefif3e nicht ablosen lassen und
die Blutungen durch die aufgerissenen
Gefifle kaum stillbar sind. In einzelnen
Féllen haben wir kreislaufbedrohende
Blutungen erlebt, einmal kam es gar
zum Tod durch Kreislaufkollaps.

Eine weitere Komplikation ist nach
Durchfithrung von dorsalen Spondylo-
desen bei sehr jungen Patienten das sog.
Crankshaft-Phdnomen [35]. Darunter
versteht man die Progression der Skolio-
se inkl. Rotation wegen des Weiterwach-
sens der Wirbelkorper ventral. Bei jun-
gen Patienten sollte deshalb nicht eine
alleinige dorsale Spondylodese vorge-
nommen werden, sondern die Fusion
muss stets kombiniert von ventral und
dorsal erfolgen, auch wenn nur ein Seg-
ment spondylodesiert wird.

Bei Meningomyelozelen ist das ge-
hiufte Vorkommen der Latexallergie be-
kannt [7, 10, 24, 25]. Deshalb sollten la-
texfreie Handschuhe und Instrumente
verwendet werden. Zu beachten sind
auch stets die Hautkomplikationen we-
gen der narbig verdnderten Haut nach
Verschluss der Myelomeningozele und
der fehlenden Sensibilitit. Besondere
Beachtung verdient auch das ,,tethered-
cord-syndrome®. Wird eine Distrak-
tionswirkung wihrend der Operation
bei vorhandenem ,,tethered-cord-syn-
drome* ausgeiibt, so kann es zur neuro-
logischen Verschlechterung kommen
[17]. Auch andere intraspinale Anoma-
lien wie die Syringomyelie und die
Chiari-Malformation sind bei Myelome-
ningozelen hiufig [30].

Zusammenfassende Empfehlungen
fiir die operative Behandlung von kon-
genitalen Skoliosen sind in Tabelle 4 zu-
sammengestellt. Diese Prinzipien sind
sehr stark vereinfacht. Im Einzelfall sind
viele Faktoren wie Ausmafl der Ver-
kriimmung, Progredienz, sagittales Pro-
fil, Rotation, Ausprigung der Gegen-
kriimmung, Kompensationsmaglichkei-
ten, Lot etc. zu beriicksichtigen. Die In-
dikation zur richtigen Therapie und die
Wahl des besten Zeitpunktes erfordert
viel Erfahrung.
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