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Diagnostik und Therapie

Zusammenfassung:

Die Skoliose im Kindesalter (im Englischen ,early onset skoliosis“ (EOS)) umfasst seit der Neudefinition 2015 alle
koronaren Wirbelsdulenkrimmungen bei Kindern unter 10 Jahren. Fiir die Therapieentscheidungen ist jedoch
die Genese der Skoliose relevant. Skoliosen im Kindesalter konnen kongenital oder neuromuskulér bedingt sein,
Syndrom assoziiert auftreten oder sich idiopathisch, also ohne bekannte Ursache, entwickeln. Abhidngig von
Ursache und somit auch von der Prognose, insbesondere der Progredienz der Kriimmung, aber auch von dem
Alter der Patienten und auch deren Komorbiditdten, muss das Therapieregime individuell angepasst sein, um
den Bediirfnissen der Patienten gerecht zu werden. Neben der konservativen Therapie mit Cast- und
Korsettbehandlung muss der Zeitpunkt einer operativen Versorgung insbesondere von der Progredienz und vom
Wachstumspotential der Kinder abhéngig gemacht werden. Neben Spondylodesen (Fusionen), gibt es bei
Kindern zudem die Moglichkeit von wuchslenkenden Verfahren, die das weitere Wachstum zulassen und somit
mit einem geringeren Wachstumsdefizit einhergehen. Dieser Artikel soll einen Uberblick iiber die EOS bieten
und neben der Diagnostik bei Kindern mit Skoliose vor allem die Entscheidungsfindung hinsichtlich der
addquaten Therapie fiir EOS Patienten erleichtern: konservatives (Korsett, Physiotherapie) und operatives
Vorgehen, Zeitpunkt der operativen Versorgung, Art der operativen Versorgung (Fusion vs. wachstumslenkende

Verfahren).
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Die ,Scoliosis Research Society” defi-
niert die ,Early Onset Skoliose” (EOS)
als Wirbelsdulenverkrimmungen jeg-
licher Atiologie, die vor dem 10. Le-
bensjahr auftreten [11]. Ab einem
Krimmungswinkel (Cobb Winkel)
von 10 Grad spricht man von einer
Skoliose.

Die ersten 10 Lebensjahre sind
entscheidend fiir die pulmonale Ent-
wicklung, und Einschrankungen
durch Fehlstellungen der Wirbelsdule
oder Deformitdt des Thorax konnen
in der ersten Lebensdekade substan-

zielle Verdnderungen des Lungenge-
webes mit daraus resultierenden
Atemfunktionsstérungen verursa-
chen [13]. Kinder unter 10 Jahren mit
progredienter EOS, insbesondere bei
kongenitalen Skoliosen, haben auf-
grund der Thoraxverdnderungen ein
hohes Risiko, an restriktiven Lungen-
funktionsstorungen zu erkranken
[27]. 34 % der Patienten mit infanti-
ler und kongenitaler Skoliose ent-
wickeln unbehandelt eine moderate
oder schwere Ventilationsstérung
[20].

Die Therapie der EOS erfordert
ein umfassendes Wissen {iiber die Ur-
sachen der Deformitdt, das Wachs-

tum der Wirbelsdule sowie die phy-
siologische Entwicklung von Thorax
und Lunge. Therapieziele sind, die
Skoliose zu korrigieren bzw. die Pro-
gredienz der Skoliose zu stoppen und
dabei ein weiteres Wachstum von
Wirbelsdule und Thorax zuzulassen.

Early Onset Skoliosen konnen kon-
genital, idiopathisch, neuromuskuldr
oder Syndrom assoziiert sein. Die zu-
grundeliegende Atiologie ist ent-
scheidend fiir Prognose und Thera-
pieverlauf und spielt eine wesentli-
che Rolle bei der Wahl des Therapie-
verfahrens und -zeitpunkts (Tab. 1).
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Early onset scoliosis
Diagnosis and treatment

Summary: Early onset scoliosis (EOS) includes all subtypes of coronal spinal deformities in children at the age
of 10 years or younger irrespective of the underlying disease. However, all treatment options for EOS depend on
the specific etiology, which may be congenital, neuromuscular, syndrome-associated or idiopathic. Moreover,
the progression of the curvature, the age of the patients, their comorbidities have a major impact on the indi-
vidual treatment, that must be adapted to meet the needs of the patients. Treatment options include conservative
therapy with casts and brace treatment, as well as surgery. In addition to spinal fusion, in children growth-direc-
ting techniques are an important option that allow further growth and are therefore associated with a lower
growth deficit. Here, the authors try to provide an overview on EOS and, in addition to diagnostics in children
with scoliosis, to facilitate decision-making with regard to adequate therapy for EOS patients. This includes: Indi-
cations for conservative treatment (casts, braces, physiotherapy) or surgical treatment, type of surgery (fusion
versus growth-directing methods), and timing of surgical treatment.
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Kongenitale Skoliose

Kongenitale Skoliosen entstehen auf

dem Boden einer Fehlbildung wih-

rend der Embryonalentwicklung. Es
werden Formationsstdérungen, Seg-
mentationsstorungen und kom-
binierte Fehlbildungen differenziert.

Die sich daraus entwickelnden Sko-

liosen unterscheiden sich sowohl in

ihrem Progress als auch in den The-
rapieoptionen.

e Formationsstérungen entstehen
in der 2.-5. Schwangerschafts-
woche durch Beeintrdchtigungen
der Entstehung von Somiten
(Vorldufer der Wirbelsegmente).
Ein typisches Beispiel sind Halb-
wirbel.

e Segmentationsstorungen entste-
hen in der 6.-8. Schwangerschafts-
woche bei der Segmentation der
Somiten, es kénnen Synostosie-
rungen (Barbildung) verbleiben.

e Kombinierte Fehlbildungen sind
hédufig mit Rippen- und Thorax-
beteiligung und haben eine be-
sonders ungiinstige Prognose. Zu-
dem treten gehauft neurale, kar-
diale oder urogenitale Begleit-
erkrankungen auf.

Die konservative Therapie der kon-

genitalen Skoliose ist nicht zielfiih-

rend, das asymmetrische Wachstum
kann damit nicht aufgehalten wer-
den. Zudem wiirde die primair flexi-

ble kompensatorische Gegenkriim-
mung durch ein Korsett fixiert. The-
rapieprinzip ist die frithzeitige opera-
tive Versorgung, bevor die Krim-
mung rigide wird, sich sekundire
Krimmungen entwickeln oder sich
neurologische Defizite einstellen.

Kongenitale Skoliosen sollten so-
mit frithzeitig korrigiert werden, um
ein weiteres ungestortes Wachstum
der Wirbelsdule zu ermoglichen. Ziel
ist hier eine moglichst vollstindige
Korrektur mittels moglichst kurzer
Fusionsstrecke. Bei einfachen Halb-
wirbeln wird eine Halbwirbel-Resek-
tion tiber einen dorsalen Zugang mit
kurzstreckiger Fusion durchgefiihrt
(Abb. la-b).

Bei ldngerstreckigen Deformita-
ten kommen auch apikale Korrektu-
ren/Osteotomien in Kombination
mit wuchslenkenden Verfahren zum
Einsatz. Bei komplexen Fehlbildun-
gen muss jeder Fall individuell ge-
plant werden und die Operations-
technik an Fehlbildung, Wachstums-
potenzial und Begleiterkrankungen
angepasst werden [24, 25].

Idiopathische Skoliose

Idiopathische EOS sind Skoliosen
ohne erkennbare Ursache/Grund-
erkrankung. Die Einteilung erfolgt
ublicherweise nach dem Manifestati-
onszeitpunkt. Hier wird die infantile

Skoliose von der juvenilen Skoliose
unterschieden.

Infantile Skoliosen entwickeln
sich zwischen Geburt und dem 3. Le-
bensjahr, sie zeigen eine Prdvalenz
von ca. 1 % in der Bevolkerung. Hiu-
fig handelt es sich um skoliotische
Fehlhaltungen, die Rate spontaner
Remissionen ist hoch (72-92 %) [17].

Juvenile Skoliosen treten zwi-
schen dem 4. und 10. Lebensjahr auf
und zeigen meist eine rechtskonvexe
Krimmung im Thorakalbereich mit
progredienter Verschlechterung
(Abb. 2a-c).

Das Progressionsrisiko der juve-
nilen Skoliose korreliert mit dem ge-
messenen Cobb Winkel. Bei unter
20° ist mit einer Progression in 16 %
der Fille zu rechnen, bei einem Win-
kel von iiber 30° ist eine Progression
sicher [6].

Die Therapie der idiopathischen
EOS kann zunichst konservativ er-
folgen (Physiotherapie/Cast/Brace),
bei ausgeprdgter Deformitdt oder
Progredienz kommen wuchslenken-
de operative Verfahren zum Einsatz.

Neuromuskuldre Skoliosen

Neuromuskuldre EOS entstehen auf-
grund einer primdren Muskelerkran-
kung oder einer Stérung der Inner-
vation der Muskulatur. Dieser Sub-
typ der EOS ist meist progredient.
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Das Progressionsrisiko ist abhédngig
von der Grunderkrankung und der
Auspragung der Skoliose. Insbeson-
dere Patienten nach Trauma, mit
Morbus Duchenne, spinaler Muskel-
atrophie Typ 2 und Myelomeningo-
zele (MMC) entwickeln korrekturbe-
diirftige Skoliosen (Tab. 2).

Eine operative Versorgung ist auf
langere Sicht meist unausweichlich.
Die Entscheidung zum Operations-
zeitpunkt orientiert sich an den Be-
eintrdchtigungen, die durch konser-
vative Therapie auftreten konnen
(z.B. Druckstellen durch das Korsett),
oder an der Progredienz der Skoliose
unter Korsett-Therapie. Zudem sind
pulmonale und intestinale Ein-
schrainkungen bei zunehmender
Krimmung zu erwarten. Bei diesen
Patienten sind der Erhalt der Geh-
oder Sitzfahigkeit relevant. Je nach
Patientenalter und  Wachstums-
potential kann zundchst mit einem
wuchslenkenden Verfahren begon-
nen werden, im Verlauf erfolgt dann
eine finale Fusion (Abb. 3)

Syndrom assoziierte Skoliosen
Verschiedene Syndrome, wie z. B. ge-
netische bedingte Bindegewebserkran-
kungen (Ehler-Danlos-Syndrom, Mar-
fan-Syndrom, Neurofibromatose Typ
I) sind mit Skoliosen assoziiert. Bei
diesen Patienten sind insbesondere
die Komorbiditdten zu beachten.

Eine interdisziplindre Therapie
dieser Patienten ist wesentlich, um
Komplikationen friihzeitig zu erken-
nen und zu behandeln. Hier ist eine
Nutzen-Risiko-Abwidgung vor jeder
Operation besonders wichtig. Wie
bereits bei den neuromuskuldr ver-
ursachten Skoliosen sind bei der
Therapieentscheidung die korper-
lichen Beeintrdchtigungen durch die
Skoliose therapieentscheidend. Bei
stark behinderten Patienten kann ei-
ne Skoliosekorrektur der Erleichte-
rung der Pflege dienen. Auch hier
kénnen zundchst wuchslenkende
Verfahren angewandt werden, ab-
schlieBend wird meist eine Fusion
durchgefiihrt.

Entwicklung der Wirbelsaule
Um das Wachstumspotential der
kindlichen Wirbelsdule und auch die

 of S

Kongenitale Skoliose, weiblich. Praoperatives Rontgen mit Halbwirbel
im Alter von 1 Jahr. Rechts praoperatives CT der kongenitalen Skoliose mit Halbwirbel.

.

Patientin aus Abbildung 1a. Links im Alter von 3 Jahren (dorsale

W =W

-

Halbwirbelresektion und Instrumentation im Alter von 18 Monaten), rechts im Alter von
15 Jahren. Weitere Korrektur der Restkyphose und -skoliose durch Langenwachstum

gegen die Zuggurtung (Instrumentation).

Auswirkungen operativer Eingriffe
abschdtzen zu konnen, sind fundier-
te Kenntnisse zum Wachstum uner-
lasslich.

Dimeglio et al. lieferte umfassen-
de Daten zum Wachstum der Wirbel-
sdule im Kindesalter (Abb. 4) [9]. Die
ausgewachsene thorakolumbale Wir-
belsdule (18. Lebensjahr) hat im Mit-
tel eine Lange von 45 cm. Bei Geburt
betrdgt sie ca. 20 cm, im Alter von
10 Jahren ist von einer Linge von
ca. 35 cm auszugehen [7].

Die Lange der Brustwirbelsdule
betrdgt bei der Geburt 11 cm, mit 5
Jahren 18 cm und nach Wachstums-
ende ca. 28 cm. Das longitudinale
Wachstum von Geburt bis zur Vollen-
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dung des 5. Lebensjahres betrdgt
1,3 cm pro Jahr, vom 5.-10. Lebens-
jahr 0,7 cm pro Jahr. Eine im Kindes-
alter aufgetretene Wachstumsstorung
der BWS hat eine Rumpfverkiirzung
im Erwachsenenalter zur Folge [8].

Je frither die Wachstumsstorung
auftritt und je mehr Segmente betei-
ligt sind, desto relevanter ist die Ho-
henminderung. Die kritische Hohe
der BWS nach Wachstumsende liegt
bei 18 cm. Darunter ist mit einer
schweren respiratorischen Insuffi-
zienz zu rechnen [15].

Die Lange der Lendenwirbelsdule
(LWS) betrdagt bei der Geburt ca.
7cm und nach Wachstumsende
16 cm [8].

Foto: Michael Ruf

Foto: Michael Ruf
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Entwicklung von
Thoraxvolumen und
Lungenparenchym

Fiir die Lungenentwicklung sind die
ersten Lebensjahre entscheidend.
Das Brustkorbvolumen betrdgt bei
Geburt ca. 6 % des Volumens eines
Erwachsenen, mit 5 Jahren 30 %
und im Alter von 10 Jahren haben
Kinder 50 % des Brustkorbvolumens
eines Erwachsenen erreicht. Das
Thoraxvolumen verdoppelt sich in
der Pubertdtsphase iiberwiegend
durch Zunahme der Zirkumferenz
und nicht mehr wesentlich tiber die

Idiopathische Skoliose, weiblich. Praoperativ im Alter von 7 Jahren links. Lange der Wirbelsdule [8].
Rechts nach wuchslenkender Instrumentation (halbjahrliche Verlangerungen uber 2 Jahre). Nicht nur das Lungenvolumen,

Foto: Michael Ruf

sondern auch das Lungengewebe
kann bei Patienten mit EOS beein-
trachtigt sein. Bei begleitenden Tho-
raxdeformitdten zeigt sich eine deut-
lich geringere Anzahl an Alveolen,
zudem entwickeln diese Kinder sig-
nifikant mehr emphysematdse Ver-
dnderungen der Lunge. Die Entwick-
lung des bronchialen Systems ist im
Alter von 9 Jahren abgeschlossen.
Dies bedeutet, dass die bis zu diesem
Zeitpunkt aufgetretenen Parenchym-
verdnderungen irreversibel sind [29].

Die Atemfunktion ist nicht nur
volumengebunden, sondern eine
komplexe dynamische Interaktion
zwischen = Wirbelsdule,  Rippen,
Brustkorb, Brustwand, Atemmusku-
latur und Lungenparenchym. Defor-
mitdten oder Asymmetrien fiihren

Foto: Michael Ruf

y zur Beeintrdchtigung der Mobilitdt
Idiopathische Skoliose, weiblich. Wechsel auf magnetisch expandier- und zu signifikanten Funktionssto-
bare Stdbe im Alter von 9 Jahren, weitere Distraktion. rungen des ,kosto-vertebro-sterna-

len” Komplexes. Daher ist eine Wie-
derherstellung der regelrechten
Form und Symmetrie des Brustkorbs
von entscheidender funktioneller
Bedeutung und soll angestrebt wer-
den.

Diagnostik

Zu jeder Diagnostik gehort selbstver-
standlich eine ausfiihrliche Anam-
nese. Hier sollten neben Vorerkran-
kungen insbesondere Auffilligkeiten
wihrend Schwangerschaft und Ge-
burt erfragt werden. Die bisherige
zerebrale und motorische Entwick-
lung der Kinder ist ebenfalls rele-
vant, auch die Familienanamnese
kann hinsichtlich etwaiger Vor-
erkrankungen Aufschluss geben.
Idiopathische Skoliose, weiblich. Klinischer Verlauf. Wichtig sind zudem Einflussfak-

Foto: Michael Ruf
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Ruf et al.:

Skoliose im Kindesalter (early onset scoliosis)

Early onset scoliosis

toren wie Traumata, Operationen,
vorangegangene Therapien wie z.B.
Bestrahlungen.

Korperliche Untersuchung

Im Rahmen der korperlichen Unter-
suchung sollten neben den wirbel-
saulenspezifischen Parametern wie
Kriimmungslokalisation, Torsion
und Flexibilitdit, auch Thoraxform,
Atembeweglichkeit, Kopfkontrolle
und Gleichgewichtswahrnehmung
untersucht werden. Fiir Riickschliisse
auf die Korrekturkapazitit ist zudem
die Mobilitdt der Wirbelsdule wich-
tig, insbesondere die aktive Aufrich-
tung der Wirbelsdule. Bei der neuro-
logischen  Untersuchung sollen
selbst geringe Auffélligkeiten oder
Reflexasymmetrien den Verdacht auf
eine neurologische Ursache wecken.
Die Inspektion der Haut kann zu-
dem Hinweise auf zugrundeliegende
Erkrankungen geben, hier sollte die
Haut auf Café-au-Lait-Flecken (Neu-
rofibromatose) oder kutane Stigmata
fiir eine okkulte Dysraphie inspiziert
werden (,,hairy patch”).

Konventionelles Réntgen

Bei Hinweisen auf eine strukturelle
Wirbelsdulendeformitdt sollte eine
Rontgenuntersuchung  veranlasst
werden. Goldstandard ist die Dar-
stellung der gesamten Wirbelsdule
in 2 Ebenen, stehend bei mobilen
Patienten oder sitzend bei nicht
gehfdhigen Kindern. Neuere Tech-
niken (EOS Imaging) erlauben eine
partiell dreidimensionale Auswer-
tung und konnen insbesondere bei
wiederholten Untersuchungen (Ver-
laufskontrollen) die Strahlendosis
reduzieren. Weiterfiihrend, ins-
besondere im Hinblick auf eine ope-
rative Mafinahme, geben Bending-
aufnahmen in beide Richtungen so-
wie Aufnahmen unter Traktion Auf-
schluss tiber die Korrekturfahigkeit
der Wirbelsdule. Diese Aufnahmen
geben Hinweise darauf, welche Ab-
schnitte der Wirbelsdule bereits rigi-
de sind (und operativ korrigiert wer-
den miissen) und welche Abschnitte
noch flexibel sind (und sich post-
operativ spontan korrigieren kon-
nen). Das Ausmaf$ der Skoliose wird
mittels Cobb-Winkel radiologisch in
der Wirbelsdulen-a.-p.-Aufnahme in
Grad bestimmt.

=

&

Abbildung 2 Lahmungsskoliose. Weiblich, Myelomeningocele, Réntgen sitzend in 2
Ebenen prdoperativ im Alter von 9 Jahren und nach dorsal distrahierender Instrumen-
tation mit magnetisch expandierbaren Implantaten Th4-L5 im Alter von 10 Jahren.
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Abbildung 4 Wachstum der Wirbelsaule (aus: DiMeglio A, Bonnel F: Growth of the
spine[9]), Abdruck mit freundlicher Genehmigung des Springer Verlags

MRT

Die Magnetresonanztomographie
(MRT) dient in erster Linie zum Aus-
schluss begleitender oder ursdchli-
cher intraspinaler Anomalien. Selbst
bei unauffilligem neurologischen Be-
fund wurden in ca. 20 % der Fille mit
EOS intraspinale Anomalien beob-
achtet [9, 21]. Die komplette Achse
von Hirnstamm bis Sakrumspitze
sollte dargestellt werden. Eine MRT
ist bei Krimmungen tiber 20 ° mit
Progress oder bei neurologischen De-
fiziten obligat [14]. Die hdufigsten in
der MRT beobachteten Entitdten sind
die Arnold-Chiari-Malformation, der
Konustiefstand (nach dem 1. Lebens-
jahr sollte die Konusspitze iiber der
Grundplatte des 2. Lendenwirbels lie-
gen), das Tethered Cord/verdickte Fi-
lum terminale, die Syringomyelie so-
wie die Diastematomyelie.

Computertomographie

Die Computertomographie gibt Auf-
schluss iiber knécherne Anomalien
oder Fehlbildungen. Insbesondere
bei Vorbereitung zur operativen Ver-
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sorgung gibt die CT Aufschluss tiber
die knocherne Deformitit sowie
iiber die Pedikelform und -grofle und
unterstiitzt somit die Planung/Im-
plantatauswahl. Dreidimensionale
Darstellungen sorgen fiir ein besseres
Verstindnis von komplexen Defor-
mitdten.

Lungenfunktionsdiagnostik
Bei ausgeprédgter Skoliose mit Beteili-
gung des knochernen Thorax sollte
eine Lungenfunktionsuntersuchung
erfolgen. Die am hédufigsten durch-
gefiihrte Lungenfunktionsmessung
ist die Spirometrie. Hierbei sind so-
wohl die Lungenvolumina relevant,
als auch der Fluss des Atemstroms.
In der Fluss-Volumen-Kurve wird die
Lungenfunktion erfasst. Die Mes-
sung ist stark von der optimalen
Mitarbeit abhdngig, bei Kleinkindern
meist also nicht durchfiihrbar. Das
Thoraxvolumen kann auch iber ein
low-dose CT-Thorax vermessen wer-
den [13].

Die Lungenfunktionsdiagnostik
ist in erster Linie relevant, um die

Foto: Michael Ruf
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Dringlichkeit einer Operation abzu-
schitzen, dient aber auch zur Ab-
schdtzung des Narkoserisikos und
als Verlaufsparameter postoperativ.
Aufschluss geben hier u.a. die Vital-
kapazitit (VC) als Maf} fiir die Aus-
dehnungsfahigkeit von Lunge und
Thorax, aber auch dynamische
Messwerte wie die Einsekunden-
kapazitdt zur Beurteilung des Bron-
chialssystems.

Therapie

Ziel ist eine frithzeitige und kon-
sequente Therapie der Skoliose. Ins-
besondere die kongenitalen Skolio-
sen mit angeborenen Wirbelkorper-
fehlbildungen oder die komplexen
Fehlbildungen einschlief8lich Tho-

Charakteristika

Begleiterkrankungen

kardiale,
urogenitale,

bildung,

Operative Verfahren

Zeitpunkt Operation

Tabelle 1 Ubersicht iiber die unterschiedlichen Atiologie der EOS

Fehlbildung in frither Embryonal-
entwicklung

Segmentationsstérungen

Formationsstérungen
Kombinierte Fehlbildungen

Spinale Fehlbildung
Fehlbildungen kndcherner Thorax

Abhéngig von Art der Fehl-
rasche Progredienz insb. bei

acceleriertem Wachstum
(1.-5. L), Pubertat)

Nicht zielfiihrend

Kurzstreckige Fusion

Friihzeitig, Kleinkindalter

Abhéngig von Ausmal/ Progre-
dienz/ Prognose/Alter

raxdysplasien oder spondylokostaler

Dysplasien (z.B. Jarcho-Levin-Syn-

drom) bediirfen einer spezifischen

und frithzeitigen Behandlung.

Die individuelle Therapiestrate-
gie bei einem Kind mit EOS stiitzt
sich auf eine Vielzahl von Prinzi-
pien:

1. Die Therapie der Skoliose umfasst
die gesamte Wachstumsphase der
Patienten.

2. Die Begleiterkrankungen bzw. zu-
grundeliegenden Erkrankungen
spielen fiir eine Therapieplanung
eine wesentliche Rolle.

3. Die Entscheidung beziiglich des
Operationszeitpunkts und des
Operationsverfahrens hiangt von
multiplen Faktoren ab. Hier sind

Unbekannte Ursache

Infantil: bis 3. LJ
Juvenil: 4-10. L)

Syringomyelie

intestinale Fehlbildungen

mdoglich
Juvenil: Progredienz

Cast, Korsett

Wuchslenkende Verfahren
relevantem Restwachstum

Korrektur der Fehlbildung

z.B. Halbwirbel Korrektur- und definitive Fusion

ab11-12.

ev. Kombination mit wuchslen-
kenden Verfahren

Progressiver Verlauf

Alter

Arnold-Chiari-Malformation

Infantil: spontane Riickbildung

Abhéngig von Cobb-Winkel/

Ausmafl und Progress der Kriim-
mung, Alter der Patienten,
Wachstumspotential der Patien-
ten bzw. Wirbelsdule, Begleit-
erkrankungen sowie Einschridn-
kung der Lungenfunktion und
eventuelle motorische Defizite re-
levant.

4. Fiir jedes Kind sollte individuell
eine Nutzen-Risiko-Abwigung er-
folgen.

Verlaufskontrollen: ~ Grundsitzlich

miissen Patienten mit EOS iiber die

gesamte Wachstumsphase betreut
werden, es werden je nach Progress
der Skoliose regelmafige, meist halb-
jahrliche oder jahrliche klinisch und
radiologische Verlaufskontrollen ge-
plant. Ideal ist eine standardisierte

Atiologie Kongenital Idiopathisch Neuronmuskular, syndrom-
assoziiert

Veranderter Muskeltonus:
Infantile Cerebralparese
Spinale Muskelarthrophie
Morbus Duchenne

MMC (Myelomeningozele)
Spinalmarkverletzungen

Syndrome:

Ehler-Danlos
Marfan-Syndrom
Neurofibromatose Typ | etc.

Abhéngig von Grund-
erkrankung u.a. neurologische,
pulmonale, kardiale
Fehlbildungen

Abhéngig vom Syndrom oder
der Ursache flir muskulare
Tonusstorung. Ausmafd der
Einschrankungen (Verlust von
Geh- und Sitzfahigkeit)

Cast, Korsett

bei Wuchslenkende Verfahren bei
relevantem Restwachstum

Korrektur und definitive Fusion
im Verlauf

Operative Therapie bei
Beeintrachtigungen im Korsett
(z.B. Druckstellen)

Pulmonale, intestinale
Einschrankungen

Verlust Geh-, Sitzfahigkeit

Erhohtes Operationsrisiko

mit Charakteristika und Therapieoptionen
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Traumatische Paraplegie ( < 10 Jahre)
Muskeldystrophie Duchenne
Friedreich Ataxie
Spinale Muskelatrophie
MMC
Infantile Cerebralparese

Poliomyelitis

100

90

80

67

60

25

17-80

Pravalenz der Skoliose in Abhangigkeit von der Grunderkrankung [3]

Fotodokumentation. Zudem miissen
insbesondere in den Phasen starken
Wirbelsdulenwachstums, bis zum 5.
Lebensjahr und in der Pubertit, eng-
maschigere Kontrollen durchgefiihrt
werden.

Die konservative Therapie ist ins-
besondere bei idiopathischen early-
onset Skoliosen eine wichtige Thera-
pieoption. Auch bei neuromuskulé-
ren und Syndrom assoziierten Sko-
liosen hat die konservative Therapie
einen hohen Stellenwert, in erster
Linie aber, um Zeit zu gewinnen
(und Wachstum zuzulassen) bis zur
operativen Versorgung. Bei der kon-
genitalen Skoliose spielt die konser-
vative Therapie keine wesentliche
Rolle, eine Versorgung mittels Kor-
sett ist kontraproduktiv.

Ein konservatives Vorgehen bein-
haltet meist Physiotherapie beglei-
tend zur Korsetttherapie. Insbeson-
dere bei mild ausgeprédgten Skoliosen
(Cobb-Winkel < 20°) sollte frithzeitig
mit einer spezifischen Krankengym-
nastik begonnen werden. Ziel sollte
hier eine Kréftigung der Muskulatur
sein, sekunddre Funktionsstorungen
sollten friihzeitig angegangen und
idealerweise somit vermieden wer-
den. Bei idiopathischen Skoliosen im
Adoleszentenalter konnte sich in
kleiner angelegten Studien ein Effekt
durch wirbelsdulenspezifische Kran-
kengymnastik nachweisen lassen.
Bei EOS ist die Datenlage allerdings
nicht aussagekraftig [26].

Die Gipsredression, die von Meh-
ta beschriebene Techniken des seriel-

len Castings, sind gut dokumentiert
und zeigen Erfolge in der konservati-
ven Behandlung der idiopathischen
frithkindlichen Skoliose. Das serielle
Casting kann in der Regel bei Kin-
dern bis zum 5. Lebensjahr gut
durchgefiihrt werden. Die in Nar-
kose auf einem speziellen Gipstisch
(Risser-Tisch) durchgefiihrte derotie-
rende und extendierende Gipsredres-
sion sollte bei korrekter Anwendung
keine zusdtzliche Deformierung des
Brustkorbs zur Folge haben. Durch
die seriellen Gipse soll eine Derotati-
on und Begradigung der Krimmung
erreicht werden. Insgesamt wird der
Gips dreimal redressiert und das
Gipskorsett wird fiir jeweils einen
Monat getragen [19].

Die Korsetttherapie hat den
grofdten Stellenwert in der konser-
vativen Behandlung der idiopathi-
schen EOS und ist ab einem Cobb
Winkel von ca. 20° indiziert. Fir ei-
ne erfolgreiche Korsettbehandlung
unabdingbar ist eine enge Koope-
ration zwischen Orthopédde, Ortho-
padietechniker und auch Physio-
therapeut. Die Primédrkorrektur der
Deformitdt im Korsett sollte min-
destens 50 % betragen. In mindes-
tens halbjdhrlichen arztlichen Kon-
trollen muss die Passform tber-
wacht werden. Schlechte Passform
kann insbesondere bei Kleinkin-
dern zu Fehlverteilung des Druckes
fiihren und Druckstellen oder Fehl-
haltungen verursachen [19]. Weit
verbreitet sind das Boston-Korsett
und das modifizierte Chéneau-Kor-
sett [30]. Fir den Erfolg ist neben
der korrekten Passform auch die
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Compliance der Patienten wichtig.
Nur bei ausreichender Tragedauer
kann die konservative Therapie
zum Zijel fiihren. Bei Tragedauer
iiber 12 Stunden pro Tag konnte ge-
zeigt werden, dass es bei 82 % der
Patienten zu keiner Progredienz der
Skoliose kam [16].

Indikation

Die Indikation zur operativen Thera-
pie und der Zeitpunkt einer operati-
ven Versorgung hidngen in erster Li-
nie von der Atiologie der Skoliose
ab. Zudem sollte die Entscheidung
zur Operation von Progredienz und
der Ausbildung sekunddrer Krim-
mungen abhédngig gemacht werden.
Des Weiteren sind pulmonale, Kar-
diale und intestinale Einschrdnkun-
gen zu beriicksichtigen. Der Cobb-
Winkel ist von sekundirer Bedeu-
tung. Bei idiopathischer EOS besteht
jedoch im Allgemeinen eine Operati-
onsindikation bei Progression iiber
50°. Die Auswahl des geeigneten
Operationsverfahrens richtet sich
nach Ausmafd der Deformitat, der
Lokalisation und dem zu erwarten-
den weiteren Wachstum. Hier spie-
len Patientenalter, aber auch Kno-
chenalter, Kérpergrofie, Wachstums-
dynamik sowie Faktoren wie Risser
Stadium, Menarche, Grofie der El-
tern bei der Entscheidungsfindung
eine Rolle. Der Einfluss des gewihl-
ten Operationsverfahrens auf das
weitere Wachstum muss moglichst
exakt antizipiert werden. Bei der
Vielzahl mdoglicher Atiologien und
Verlaufsformen muss jede Indikation
individuell gestellt und mit der Fa-
milie diskutiert werden.

Ziele
Primadres Ziel einer operativen Thera-
pie der kindlichen Skoliose ist es, die
Kriimmung zu korrigieren bzw. den
Progress der Skoliose aufzuhalten,
ohne dabei das weitere Wachstum
von Wirbelsdule und Thorax zu be-
hindern. Die Genese der EOS defi-
niert zudem den Anspruch, der an
die operative Versorgung gestellt
wird.

Kongenitale Skoliosen sollten
moglichst kausal am Ort der Fehlbil-
dung komplett mit Kkurzstreckiger



Fusion korrigiert werden (z.B. Halb-
wirbelresektion).

Bei progedienten idiopathischen
Skoliosen ist das Ziel die moglichst
anatomische dreidimensionale Kor-
rektur mit lotgerechter Ausrichtung
der Wirbelsdule, normalem sagitta-
len Profil sowie einer guten Korrek-
tur von Rippenbuckel und Schulter-
stand. Dabei sollten sowohl das Léan-
genwachstum als auch die Beweg-
lichkeit moglichst wenig einge-
schrankt werden.

Bei neuromuskuldren oder Syn-
drom assoziierten Skoliosen steht
das funktionelle Ergebnis im Vorder-
grund. Je nach Ausgangsbefund
kann das Ziel im Erhalt bzw. der
Wiederherstellung der Geh- oder
Sitzfdhigkeit bestehen, in der Er-
leichterung der Pflege, sowie im Er-
halt/Verbesserung der pulmonalen,
kardialen wund gastrointestinalen
Funktion.

Cave: Sowohl kongenitale als
auch neuromuskuldre und Syndrom
assoziierte Skoliosen sind unbehan-
delt mit einem deutlich erhdhten Ri-
siko fiir eine restriktive Ateminsuffi-
zienz assoziiert, einhergehend mit
einer 3-fach erhohten Mortalitét ab
dem 50. Lebensjahr [22]. Eine Ver-
besserung der pulmonalen Situation
ist daher essentielles Ziel.

Fusion

Primdre Spondylodeseoperationen
spielen bei frithkindlichen Skoliosen
eine eher untergeordnete Rolle. Aus-
genommen sind hier die kongenita-
len Skoliosen und kurzbogig/angula-
re Skoliosen, bei denen die lokale
Deformitdt haufig iiber eine kurz-
streckige Korrektur und Fusion kom-
plett beseitigt werden kann. Dies
sollte moglichst frithzeitig im Klein-
kindesalter erfolgen, um ein physio-
logisches Wachstum der iibrigen
Wirbelsdule zu ermoglich (Abb.
la-b).

Zugang: Korrekturen und Spondylo-
desen sollten im Kindesalter mog-
lichst tiber einen dorsalen Zugang
erfolgen. Thorakotomien koénnen
per se zu Wachstumsstdérungen mit
Skoliose fithren und sollten vermie-
den werden. Lediglich cervikal und
am lumbosakralen Ubergang kon-

nen zusdtzliche ventrale Zuginge er-
forderlich werden.

Fusionslange: Vor jeder Fusion bei
EOS sollte die Auswirkung auf das
weitere  Wachstumsdefizit einge-
schiatzt werden. Die Daten von Di-
meglio (Abb. 4) [9] auf einzelne Wir-
bel heruntergebrochen, ergeben je
nach Lokalisation und Alter ein Ho-
henwachstum von 0,6-1,4 mm pro
Wirbel und Jahr. Das zu erwartende
Wachstumsdefizit bei Wachstums-
abschluss kann daher in Abhingig-
keit von der Anzahl der fusionierten
Segmente, der Lokalisation und dem
Alter bei Operation gut abgeschatzt
werden.

Karol et al. konnten zeigen, dass
die Anzahl der fusionierten Wirbel-
sdulensegmente eng mit einer Ver-
ringerung der Vitalkapazitit korre-
liert. Um restriktive Lungenfunk-
tionsstorungen im Erwachsenen-
alter zu vermeiden, sollte die Tho-
raxhohe (Th1-Th12) 18 cm bei
Wachstumsabschluss nicht unter-
schreiten [15].

Wuchslenkung

Um langstreckige Fusionen und da-
mit Wachstumsdefizite zu vermei-
den, werden insbesondere bei pro-
gredienten idiopathischen Skoliosen
wuchslenkende Instrumentationen
bevorzugt. Auch bei neuromuskuléd-
ren und Syndrom assoziierten Sko-
liosen ist die wuchslenkende Versor-
gung eine Therapieoption. Es stehen
dorsale und ventrale Wirbelsdulen-
und rippenbasierte Verfahren zur
Verfligung.

Cave: Bei jeder wuchslenkenden In-
strumentation sollte allerdings be-
achtet werden, dass in den meisten
Fédllen nach Wachstumsabschluss ei-
ne Fusion der primér instrumentier-
ten Segmente spontan eintritt oder
sekunddr operativ erfolgt. Um lang-
fristig grofitmogliche Mobilitdt der
Wirbelsdule zu gewdhrleisten, ist es
daher wichtig, bereits bei der prima-
ren wuchslenkenden Instrumentati-
on die instrumentierte Strecke mog-
lichst kurz zu halten!

Dorsal distrahierende Verfahren
Das Prinzip der dorsalen distrahie-
renden Verfahren besteht in einer
kranialen und kaudalen Veranke-
rung an der Wirbelsdule, die meist

transpedikuldr erfolgt. Diese sind
iiber eine subfaszial eingeschobene
distrahierende Instrumentation ver-
bunden.

Es wurden verschiedene ,mitwach-
sende”, nichtfusionierende Verfah-
ren, die konventionelle Growing-
rod-Technik (Abb. 2a), entwickelt.
Das ,Mitwachsen” dieser Implantate
muss iber repetitive operative Dis-
traktionen sichergestellt werden.
Diese Distraktionsoperationen wer-
den zumeist alle 6 Monate durch-
gefiihrt. Die repetitiven Eingriffe er-
hohen die Komplikationsrate und
konnen mit einer psychischen Belas-
tung der Kinder assoziiert sein [1, 4,
12].

Bei ,Magec growing rods” (Abb.

2b, 3) handelt es sich um mag-
netisch verldngerbare Systeme, die
ohne Eingriff von extern verldngert
werden konnen. Diese zumeist alle 3
Monate durchgefiihrte Distraktion
erfolgt ambulant ohne Narkose und
erspart den Kindern wiederholte Ver-
langerungsoperationen [23], post-
operative Schmerzen und stationére
Aufenthalte. Allerdings konnen Me-
tallosen und erhohte Ionenkonzen-
trationen auftreten [28]. Nach
Wachstumsabschluss erfolgt meist
die definitive Korrektur iiber die
Linge der urspriinglichen Instru-
mentation [2].
Ein Rippen basiertes dorsal distrahie-
rendes Verfahren stellt das VEPTR-
Verfahren (,,vertical expandable pro-
sthetic titanium rib) dar. Es wurde
nicht primar fiir die Skoliosekorrek-
tur entwickelt und ist insbesondere
bei Thoraxinsuffizienz-Syndromen
indiziert [S5]. Allerdings fihrt das
Verfahren zu einer zunehmenden
Einsteifung des kndchernen Thorax
mit reduzierter Atemexkursion. Es
sollte daher nur bei primédren Tho-
raxdeformitdten angewendet werden
und ist bei Skoliosen ohne Rippen-
deformitdten/-synostosen  kontra-
indiziert.

Dorsal lenkende Verfahren

Eine weitere nichtfusionierende ope-
rative Versorgung stellt das wuchs-
lenkende Verfahren nach Shilla dar.
Hierbei erfolgt die Korrektur mit Fu-
sion am Apex iiber Pedikelschrau-
ben. Die Stdbe werden am Apex fi-
xiert, cranial und caudal werden
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Gleitschrauben eingebracht. Hieri-
ber kann das Lingenwachstum statt-
finden, die eingebrachten Stidbe die-
nen zur Wachstumslenkung [18, 31].
Das Verfahren ist vor allem bei angu-
liren Deformitdten sinnvoll, wenn
am Apex osteotomiert und kurzstre-
ckig fusioniert wird und eine beglei-
tende groflbogige Kriimmung ,ge-
lenkt” werden soll.

Ventral wuchslenkende Verfah-
ren

Ventrale wuchslenkende Verfahren
wie das ,Vertebral Body Tethering”
oder Staples schranken das Wachs-
tum ventral ein. Sie sind in ihrem
Ergebnis schwer einzuschdtzen und
wirken kyphogen. Sie sollten daher
in der Altersgruppe unter 10 Jahren
nicht angewendet werden.

Fazit fiir die Praxis

e Early Onset Skoliosen sind alle
Skoliosen, die vor dem 10. Le-
bensjahr auftreten.

e Sie sind atiologisch unterschied-
lich: kongenital, idiopathisch,
neuromuskulédr, Syndrom
assoziiert.

e Die Therapie muss immer
individuell geplant werden. Sie
orientiert sich an der Atiologie,
dem Ausmaf$ und Progress der
Krimmung sowie dem Alter des
Patienten.

e Die Therapie und Verlaufskontrol-
le erstreckt sich tiber die gesamte
Wachstumsphase des Patienten.

e Konservative Verfahren haben
bei einigen Subtypen ihre
Berechtigung.

e Bei den operativen Verfahren
uberwiegen wachstumslenkende
Verfahren.
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