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1.1 Problematik der Skoliose im Wachstumsalter und Thorax-
Insuffizienz-Syndrom (TI1S)

Als Skoliose wird eine dreidimensionale Deformitat der Wirbelsdule definiert. Es besteht
ein Krimmungswinkel >10° mit gleichzeitiger Verdrehung der Wirbelkorper und des
Brustkorbs um die eigene Langsachse (Aebi 2005, AWMF online 2009, Stokes 1994).

Deformitaten der Wirbelsdaule im Wachstumsalter lassen sich (berwiegend in
idiopathische, neuromyopathische und kongenitale Skoliosen unterteilen. Weitere
Entitdten, zum Beispiel posttraumatische, syndromale oder psychosomatische
Fehlstellungen der Wirbelsdule, sind mdglich. Im Wachstumsalter sind ca. 75% bis 85%
idiopathisch und etwa 15% bis 25% anderer Genese (Niethard et al. 2009, Qiu et al. 2009).

Vor allem flr Kinder unter zehn bis zw6lf Jahren stellt die Skoliose und ihre Therapie eine
besondere Herausforderung dar. Im Allgemeinen kann es durch ein starkes Restwachstum
zu einer gravierenden Zunahme von Wirbelsdulen- und Thoraxdeformitaten kommen. Als
Folge entwickelt sich haufig ein kleiner Brustkorb mit einer kleinen, komprimierten und
alterierten Lunge mit mangelndem Lungenparenchym. Von Campbell et al. wurde 2003
das Thorax-Insuffizienz-Syndrom (TIS) beschrieben, welches definiert ist als die
Unfahigkeit des Thorax, eine ausreichende Respiration bzw. ein regelrechtes
Lungenwachstum zu gewéhrleisten (Campbell et al. 2003). Zur Diagnose des TIS werden
unter anderem sechs Parameter herangezogen (Krankengeschichte, Klinik, Labor,
Computertomographie,  Réntgen,  Lungenfunktionstest),  welche interdisziplinar
(Kinderchirurgie, Kinderorthopédie und Kinderpulmologie) erfasst werden und jeweils mit
einem Punktesystem zwischen einem und zehn Punkten bewertet werden. Ergeben die
addierten Werte der drei Fachérzte pro Parameter mehr als 20 Punkte, so kann man von
einem TIS ausgehen. Werden mehrere GréRen mit mehr als 20 Punkten bewertet, spricht

dies fur ein schwerwiegendes TIS (Campbell und Smith 2007).

1.2 Therapiekonzepte der Skoliose im Wachstumsalter

Anders als bei der Skoliose-Behandlung im Erwachsenenalter muss bei der Therapie
kindlicher Deformitaten das Restwachstum, eine mdgliche Kurvenprogression und die

Entitdt mit bericksichtigt werden. Somit ist die Therapie abhdngig von der
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Grunderkrankung, dem Alter des Patienten, dem verbleibenden Restwachstum und dem
Schweregrad der Deformitét.

Aus diesem Grund muss fast in jedem Fall ein fur jeden Patienten individuelles
Therapiekonzept erstellt werden. Allgemein besteht das Ziel darin, die Kurvenprogression
wenn moglich zu stoppen und/oder eine bestehende Kriimmung zu korrigieren. Bestenfalls
sollte der Kurven-Winkel nach Cobb (Cobb 1948) nach Wachstumsabschluss < 40 Grad
liegen, da dies im Allgemeinen eine Progression nach Wachstumsende und eine operative
Therapie verhindert (AWMF online 2009). Prinzipiell lasst sich die Behandlung der
kindlichen Skoliose in einen konservativen und einen operativen Therapieansatz einteilen.
Zu den konservativen Verfahren z&hlen vor allem die Korsetttherapie, Krankengymnastik,
spezielle Atemtherapien, Intensivrehabilitationen oder alternativmedizinische Ansatze
(AWMF online 2009, Weill et al. 2006). Der Evidenzgrad dieser Methoden wird
unterschiedlich und teilweise kontrovers bewertet. Fir die Wirksamkeit einer adaquaten
Korsetttherapie liegen wissenschaftlich dokumentierte Daten vor (Grivas et al. 2003,
Nachemson et al. 1995).

Obgleich die konservative Therapie bei progressiv verlaufenden Skoliosen im Kindesalter
zu einer Verbesserung fuhren kann, ersetzt sie meist keinen operativen Eingriff (Goldberg
et al. 2008).

Im Falle eines operativen Eingriffs flieBen verschiedenste Faktoren wie zum Beispiel die
Gehfahigkeit oder das Vorliegen einer neurologischen Erkrankung mit in die operative
Planung ein. Wahrend beim neurologisch gesunden Kind ein Hauptaugenmerk auf die
Korrektur der dreidimensionalen Deformitdt im frontalen wie auch dem sagittalen Profil
gerichtet ist, steht beim Rollstuhlpatienten haufig die Wirbelsaulenstabilitat mit Erhalt der
Sitzfahigkeit sowie eine Verbesserung der Pflegbarkeit im Vordergrund (Brunner und
Gebhard 2002).

Gerade bei angeborenen Deformitaten mit vielfachen Wirbelfehlbildungen besteht héaufig
eine starke Progredienz (McMaster und Ohtsuka 1982). Daher wurde in der VVergangenheit
versucht, die Wirbelsdule friihzeitig zu versteifen (Winter 1981, Winter und Moe 1982,
Winter et al. 1968). Ziel war ein Wachstumsstopp im fehlgebildeten Segment und damit
das Aufhalten einer Krimmungsprogredienz. Dies hatte einen kleinen Thorax mit kleiner
Lunge und den daraus resultierenden Problemen bei verminderter Lungenfunktion zur
Folge (Hell et al. 2005 a, Yazici und Emans 2009). Zur Vermeidung dieser Komplikation

wurden daher growth-friendly-Systeme fir kindliche Wirbelsdulendeformitdten in den
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vergangenen Jahrzehnten entwickelt (Akbarnia und Emans 2010, Betz et al. 2005, Braun et
al. 2004, Harrington 1962, Hell et al. 2004, McCarthy et al. 2010, Newton et al. 2008,
Steinmetz et al. 2008, Synthes® 2004, Thompson et al. 2007, Yazici und Emans 2009).

Vom biomechanischen Prinzip her lassen sich sogenannte mitwachsende Systeme an der

kindlichen Wirbelséule wie folgt einteilen:

Geflhrtes/gelenktes Wachstum:

Hierbei handelt es sich zum Beispiel um das Shilla-System, bei dem der Apex einer
Kriimmung versteift wird und das Wachstum durch an den extra lang gelassenen
Staben gleitende Pedikelschrauben kranial und kaudal gefiihrt wird (McCarthy et
al. 2010, Steinmetz et al. 2008).

Kompressionsbasierend:

Hier sind die Verfahren staple und tether zu nennen, bei denen sogenannte staples
oder tethers ventral auf der konvexen Seite der Skoliose mit einer VVorspannung
eingebracht werden. Diese Krampen fiihren auf der konvexen Seite eine
Kompression durch, so dass durch vermehrtes Wachstum auf der Konkavseite eine
graduelle Begradigung erfolgt (Betz et al. 2005, Braun et al. 2004, Newton et al.
2008). Dieses Verfahren eignet sich hauptsachlich fur Krimmungen unter 35 Grad
(Stucker 2009). Aktuell (Stand 06/2017) sind die staples vom Markt genommen.
Distraktionsbasierend:

Distraktionsbasierende Implantat-Systeme sind verschiedene growing rods und das
vertical expandable prosthetic titanium rib (VEPTR)-System. Die Verwendung des
VEPTR-Implantats ist aktuell eine der bevorzugten Behandlungsmethoden bei
Kindern mit Skoliose und zusatzlicher Thoraxdeformitat bzw. TIS (Akbarnia und
Emans 2010, Cahill et al. 2010, Debnath 2010, Emans et al. 2005, Hell et al. 2005
a, Hell et al. 2005 b, Thompson et al. 2007, Yazici und Emans 2009). Das growing-
rod-System wird von einigen Autoren favorisiert, wenn das primére Problem die
Wirbelsdule betrifft und keine zusétzliche Rippen- oder Thoraxpathologie vorliegt
(Akbarnia und Emans 2010, Thompson et al. 2007, Yazici und Emans 2009).

Die zuletzt vorgestellten Systeme haben den Nachteil, dass im Allgemeinen alle sechs

Monate operative Implantat-Distraktionen stattfinden mussen, um dem Wachstum der

Wirbelsdule Rechnung zu tragen. Zudem haben diese Verfahren eine Komplikationsrate
zwischen 48% und 58% (growing rod) bzw. 20% und 36,4% (VEPTR) (Akbarnia et al.
2005, Bess et al. 2010, Hell et al. 2005 a, Samdani et al. 2009). In einer Studie von Sankar
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et al. haben growing rods eine Komplikationsrate von 2,3 pro Patient und das VEPTR-
Implantat von 2,37 pro Patient (Sankar et al. 2010).

In der vorliegenden Arbeit wird ein etabliertes distrahierendes Verfahren, das VEPTR-
System (Hell et al. 2004, Synthes® 2004), mit einem neuartigen Verfahren, dem
MAGEC®-rod (Ellipse Technologies, Inc.: MAGEC® Spinal Bracing and Distraction
System International), kombiniert. Zum besseren Verstdndnis werden daher zundchst das
VEPTR-System und dann das MAGEC®-Implantat erldutert.

1.3  VEPTR (vertical expandable prosthetic titanium rib)-Implantat

Erstmals in Europa (Schweiz) wurde das VEPTR (vertical expandable prosthetic titanium
rib)-Implantat 2002 operativ eingesetzt (Hell et al. 2004). Es handelt sich dabei um ein an
der Rippe verankertes Langsimplantat aus Titan, welches durch wiederholte Operationen
verlangert werden kann (Hell et al. 2004, Synthes® 2004). Mit dem VEPTR soll bei
kindlicher Wirbelséulendeformitat die Thoraxstabilitdt, -symmetrie und -volumen
wiederhergestellt werden. Es erfolgt moglichst zugleich eine Korrektur der
Wirbelsdulendeformitat an sich, des Rumpfiberhangs, des Kopfalignements und der
Wirbelsaulenrotation ~ (Campbell et al. 2004 a). Durch  wiederholte
Verlangerungsoperationen wird idealerweise das Lungen- und Wirbelsaulenwachstum
unterstutzt (Campbell et al. 2004 a, Hell et al. 2004).

Die klassischen Indikationen zur VEPTR-Implantation wurden von Campbell und Smith

2007 in einer volume depletion deformity classification zusammengefasst:

Eine einseitige Thorax-Hypoplasie tritt auf bei fehlenden Rippen und Skoliose (Klasse 1)
bzw. bei fusionierten Rippen und Skoliose (Klasse Il). Diese beiden Klassen erfordern
operativ zumeist eine Versorgung mit dem System ,,VEPTR konkav einseitig” (Implantat
,»Rippe zu Lendenwirbelsdule” in Kombination mit dem Implantat ,,Rippe zu Rippe“ auf
der konkaven Seite). Eine globale Thorax-Hypoplasie tritt auf bei verkirztem (Klasse Illa,
Jarcho-Levine-Syndrom) oder eingeengtem Thorax (Klasse Illb, Jeune-Syndrom). Hier
wird operativ in der Regel das System ,,VEPTR beidseitig™ (Implantate ,,Rippe zu Becken*

auf beiden Seiten) verwendet.

Zusétzlich zu den sogenannten klassischen Indikationen (Campbell und Smith 2007) hat

sich das VEPTR-System auch fir andere Krankheitsentitditen wie zum Beispiel fur
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neuromyopathische Skoliosen als Therapieoption herauskristallisiert (Abol Oyoun und
Stuecker 2014, Wimmer et al. 2010, White et al. 2011).

1.3.1 Neuromyopathische Skoliose und VEPTR

Skoliosen im Rahmen neuromyopathischer Erkrankungen kdnnen viele verschiedene
Ursachen haben. Bei Erkrankungen wie zum Beispiel der spinalen Muskelatrophie (SMA),
Myopathien (z. B. mitochondrial, Duchenne-Muskeldystrophie) oder der infantilen
Zerebralparese treten hdufig Skoliosen auf. Zudem koénnen auch die Myelomeningozele,
neurologische Systemerkrankungen (z. B. das Rett-Syndrom), intraspinale Tumore mit
konsekutiver Pathologie (z. B. das Neuroblastom) sowie Gehirnfehlbildungen (z. B. die
Corpus-Callosum-Agenesie) eine neurogene Skoliose verursachen (Brunner und Gebhard
2002, Gronefeld 2012, Schell-Apacik et al. 2008). Bei Kindern mit neurogen bedingten
Skoliosen, die eine mangelhafte Oberkdrperstabilitat aufweisen, ist die Implantation eines
bilateralen VEPTR-Systems von den Rippen zum Beckenkamm besonders vorteilhaft, da
eine Abstutzung auf beiden Seiten der gesamten Wirbelsdule gesichert werden kann und
damit im Allgemeinen die Sitzstabilitat erhoht wird (Campbell und Smith 2007, Campbell
et al. 2004 b, Flynn et al. 2011, Samdani et al. 2009, Smith 2011, Abb. 1).

-~

Abb. 1: Beispiel fir eine beidseitige VEPTR-Implantation: Bei diesem zu dem Zeitpunkt der Rontgenaufnahme neunjéhrigen Jungen mit
einer spinalen Muskelatrophie wurde ein beidseitiges VEPTR-System mit Implantaten ,,Rippe zu Becken* implantiert. Hierbei wurde

jeweils die vierte und flinfte Rippe mit einem VEPTR-Rippenring gefasst und die kaudale VVerankerung am Becken vorgenommen

1.3.2 Folgen und Komplikationen des VEPTR-Verfahrens

Von Wirbelsdulenoperationen im Kindesalter ist besonders die Problematik der hetero-

topen Ossifikation bekannt (Groenefeld und Hell 2013, Yazici und Emans 2009, Zivkovic



1 Einleitung

et al. 2014, Lattig et al. 2012). Dies kann zu Rippenfusionen mit Krimmungszunahme
fihren oder auf Dauer die Brustwandmechanik aufgrund der unbeabsichtigten Versteifung
des Thorax negativ beeinflussen, welches umso gravierender ist, da Ossifikationen
vermutlich diverse negative Folgen fir die Patienten bedingen (Akbarnia und Emans
2010). Verknocherungen an den Rippen fiihren je nach Ausmal zur Einschrankung der
sekundaren Atmung und konnen ein TIS bewirken. Bei Bildung von Ossifikationen und
Autofusionen an den dorsalen Elementen der Wirbelséule kann ein crankshaft phenomenon
resultieren, welches man hdufig im Verlauf nach posterioren Versteifungen der
Wirbelséaule vorfindet. Dies beinhaltet bei weiterhin bestehendem anterioren Wachstum
eine allmahliche Rotation und Deformierung der Wirbelsdule und des Rumpfes (Dubousset
et al. 1989, Hefti und McMaster 1983). Die Grolie der Ossifikation und das verbleibende
Wachstumspotenzial beeinflussen den Schweregrad der Auspragung. Bei einer definitiven
dorsalen Spondylodese muss unter Umstanden mit groRen intraoperativen Orientierungs-
problemen, einer schlechteren operativen Korrekturmdoglichkeit sowie einer ldngeren
Fusionsstrecke gerechnet werden (Lattig et al. 2012). Die geringsten Probleme bereiten
vermutlich Ossifikationen am Beckenkamm, da dort ein verdrangendes Wachstum der

Verknocherungen im Muskel- bzw. Weichteilgewebe lange Zeit kompensiert werden kann.

Als weitere schwerwiegende Komplikation einer langjahrigen VEPTR-Behandlung ist der
Implantat-Infekt mit konsekutivem Implantat-Ausbau zu nennen. Die Rate an Infekten
liegt in den unterschiedlichen Studien zum VEPTR-System bei 9%, 10%, 11% bzw. 22%
(Campbell et al. 2004 b, Gronefeld 2012, Hasler et al. 2010, Plaass et al. 2016), wobei hier
zwischen floriden Infekten und bakteriellen Kolonisationen unterschieden werden muss.
Patienten mit einem Infekt haben prozentual doppelt so héufig eine Skoliose
neuromyopathischer Genese wie Kinder, die keinen Infekt erlitten (75% zu 36%, Farley et
al. 2014).

1.4 MAGEC® (magnetic expansion control)-Implantat

Aus dem Wunsch heraus, wiederholte Expansionsoperationen bei Kindern, welche mit
erheblichen Operationsrisiken verbunden sind, zu minimieren, wurde ein von extern zu
steuerndes Magnet-Titanimplantat entwickelt (Ellipse Technologies, Inc., Irvine, CA, USA:
MAGEC® Spinal Bracing and Distraction System International). Dadurch kénnen die im
Wachstumsalter notwendigen Distraktionen der Wirbelsdule ohne zusétzliche Operation
von extern gesteuert vorgenommen werden. Das MAGEC®-Implantat wurde primér 2009
in Hongkong bei Kindern mit early-onset-Skoliose eingesetzt (Akbarnia et al. 2013,
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Cheung et al. 2012, Dannawi et al. 2013, Wick und Konze 2012). Der MAGEC®-rod ist
entsprechend der folgenden Skizze aufgebaut (Abb. 2):
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Abb. 2: Skizze des MAGEC®-rods

Die Male des rods stellen sich folgendermalen dar:

e Gesamtlange: 47 cm

e Proximale Stablénge: 26 cm

e Distale Stablange: 12 cm

e Zylinderlange: 9 cm

e Zylinderdurchmesser: 9 mm

e Durchmesser der &uf3eren Hille des Zylinders: 10,5 mm

e Verlangerungsstrecke: 48 mm

Die MAGEC®-rods lassen sich mit unterschiedlichsten Schraubensystemen an der Wirbel-
séule fixieren. Dies bringt aber die bekannten Probleme der Autofusion und heterotopen
Ossifikation mit sich, wie in Kapitel 1.3.2 beschrieben (Groenefeld und Hell 2013, Yazici
und Emans 2009, Zivkovic et al. 2014). Im Jahr 2011 wurde daher zur Vermeidung dieser
Probleme in der Kinderorthopadie der Universitdtsmedizin Gottingen (UMG) ein
neuartiges operatives Verfahren entwickelt, welches die von extern zu expandierenden
MAGEC®-rods mit einer paraspinalen Wirbelsdaulenfixierung, dem VEPTR-System,
kombiniert. Vorteil der Methode ist eine no-touch-Technik der Wirbelsdule, was
vermutlich zu einer geringeren Rate an Autofusionen fihrt, eine Flexibilitdt der
Wirbelsdule erhalt und definitive versteifende Operationen erleichtern wird. Durch externe
Distraktionen bleiben den Kindern wiederholte operative Eingriffe erspart (Akbarnia et al.
2009, Akbarnia et al. 2013, Ellipse Technologies Inc. 2010).

1.5 Fragestellung

In der vorliegenden Arbeit wird ein neuartiges operatives Verfahren zur Behandlung
flexibler Wirbelséulendeformitéten im Kindesalter beschrieben. Hierbei wird das extern zu

expandierende  MAGEC®-System mit einer konventionellen paraspinalen Rippe-zu-
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Beckenkamm VEPTR-Verankerung beidseits kombiniert (Campbell et al. 2004 a, Ellipse
Technologies Inc. 2010).

Als primare Fragestellung der vorliegenden Arbeit wurde untersucht:

1. Wie veranderten sich im Behandlungsverlauf bei Kindern und Jugendlichen mit
Wirbelsdulendeformitat, welche mit dem kombinierten VEPTR/MAGEC®-
Konstrukt versorgt wurden, das frontale Profil (Skoliose-Winkel nach Cobb) und

das sagittale Profil (altersadaptierte thorakale Kyphose und lumbale Lordose)?

Sekundar wurden in der Arbeit folgende Fragestellungen erfasst:

1. Wie veranderten sich im Behandlungsverlauf die spinale Lange (BWS/LWS), der
Beckenschiefstand, der Body-Mass-Index (BMI), die BMI-Perzentile und die
Gewichtsklasse?

2. Wie hoch war die Komplikationsrate?

3. Waren die externen Distraktionen effektiv bzw. zuverlassig moglich?
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2 Material und Methoden

2.1 Ethikkommission

Das Studienprotokoll mit dem Studientitel ,,Skoliose-Therapie bei Kindern mit dem
MAGEC®-Implantat in Kombination mit dem VEPTR-System. Eine retrospektive
Analyse der Patientendaten der Jahre 2011 - 2013 mit der Antragsnummer
,DOK 29 2013 wurde am 25.04.2013 durch die Ethikkommission der medizinischen
Fakultat der Georg-August-Universitdt zu Gottingen anerkannt und zur Durchflihrung

freigegeben.

2.2  Studiendesign

Es wurde eine retrospektive Kohortenstudie tUber den Zeitraum von Dezember 2011 bis
Februar 2014 im Schwerpunktbereich Kinderorthopadie aus der Klinik fir Unfallchirurgie,
Orthopadie und Plastische Chirurgie unter der Leitung von Frau Prof. Dr. med. Anna-K.

Hell an der Medizinischen Fakultat der Universitat Goéttingen durchgefhrt.

2.3 Behandlungsablauf

Im Rahmen der Behandlung der Patienten mit dem kombinierten VEPTR/MAGEC®-
Konstrukt erfolgte primar die operative Einpflanzung des Implantats. In der Folge wurden
nicht-invasive externe Distraktionen in der Regel alle drei Monate ambulant durchgefihrt.
Im untersuchten Kollektiv wurde konsequent eine bilaterale Instrumentierung mit einer
Rippe-zu-Beckenkamm-Verankerung (VEPTR-System) in Kombination mit den
MAGEC®-rods verwendet (Abb. 3, Abb. 4).
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Abb. 3: Das MAGEC®-Spinalsystem in Kombination mit dem VEPTR-Implantat am Skelettmodell (Bild rechts). Die Verankerung an
der Rippe (Bild links oben) bzw. am Becken (Bild links unten) in GroRaufnahme

o

Abb. 4: Beispiel fiir eine bilateral implantierte Kombination aus MAGEC®-rods (rote Pfeile) und VEPTR-Verankerungselementen: Bei

diesem zu dem Zeitpunkt der Rontgenaufnahme elfjahrigen Jungen mit einer spinalen Muskelatrophie wurde eine bilateral implantierte
Kombination aus MAGEC®-rods (rote Pfeile) und VEPTR-Verankerungselementen implantiert. Hierbei wurde jeweils die vierte und
funfte Rippe mit dem Rippenring gefasst, die Wirbelsaule in Kombination mit den MAGEC®-rods aufgespannt und eine Befestigung

am Beckenkamm durchgefiihrt (Ellipse Technologies, Inc.: MAGEC® Spinal Bracing and Distraction System International)
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2.3.1 Operationstechnik der VEPTR/MAGEC®-Implantation

Nach den (blichen prdoperativen Abklarungen und Aufklarungen erfolgte vor
Operationsbeginn eine Allgemeinandsthesie. Intraoperativ wurde ein Monitoring der
Patienten mittels Pulsoxymetrie, einem kontinuierlich abgeleiteten Elektrokardiogramm,
einer dauerhaften Temperatur- und Gasmessung sowie einer intermittierenden
Blutdruckmessung durchgefiihrt. Zudem erfolgte die Anlage mindestens zweier peripherer

vendser Zugéange sowie einer nasogastralen Sonde.

Die Lagerung der Patienten war in Bauchlage. Die oberen Extremitaten wurden
spannungsfrei aus dem Operationsfeld ausgelagert, wobei die Abduktion der Oberarme
nicht mehr als 90° in den Schultergelenken betrug (Abb. 5).

-

Kaudal

Abb. 5: Lagerung des Patienten in Bauchlage mit 90° ausgelagerten Armen

Nach einem initialen Team-Time-Out und einer intravendsen Antibiotikagabe erfolgte
dann das sterile Abwaschen und Abdecken des Operationsgebietes.

Zu Beginn der Operation wurden auf dem Riicken des Patienten Markierungen flr den
Verlauf der Wirbelséule und die jeweils geplanten Inzisionen aufgezeichnet (Abb. 6). Die

korrekten Rippenhdhen wurden mittels Bildwandler radiologisch ermittelt.
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Abb. 6: Markierungen fiir den Verlauf der Wirbelsaule und die geplanten Inzisionen auf dem Riicken des Patienten

AnschlieRend wurde der paravertebrale Hautschnitt zundchst auf der konkaven Seite der
Deformitat und eine schichtweise Vorpraparation bis auf die Rippen unter subtiler
Blutstillung durchgefiihrt. Es folgte die Darstellung der Rippen und das Einbringen eines
Rippenringes nach vorheriger vorsichtiger Umfahrung der Rippen und unter Schonung des
Gefal3-Nerven-Bundels (Abb. 7, Abb. 8). Nach Fixierung des Rippenringes wurde die

Wunde mit einer feuchten Kompresse ausgestopft.

Abb. 7: Befestigter Rippenring an zwei Rippen konkavseitig linksthorakal (Bild-Ausschnitt entspricht dem Kasten in Abb. 6)
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v
Abb. 8: Schematische Darstellung eines befestigten Rippen-Ringes an einer Rippe im Querschnitt (modifiziert nach der Abbildung aus

Campbell et al. 2004 a, Seite 55). Entgegen der Originalbeschreibung werden die GefaRe, Nerven und der Muskel nicht mitgefasst. Die
Umfahrung der Rippe erfolgt subperiostal

Nun wurde ein querer Hautschnitt etwa einen cm oberhalb der Crista iliaca durchgefiihrt
und bis auf das Becken prépariert. Nach erfolgter Darstellung erfolgte dann die
Befestigung eines modifizierten 90° Dunn-McCarthy-Hakens auf dem Beckenkamm (Abb.
9, Abb. 10).

Abb. 9: Befestigter Becken-Haken am linken Beckenkamm konkavseitig
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Abb. 10: Schematische Darstellung eines befestigten Becken-Hakens am Beckenkamm (groRes Bild) und schematische Aufsicht der
Platzierung des Hakens (kleines Bild, Pfeil, modifiziert nach der Abbildung aus Campbell et al. 2004 a, Seite 59). Entgegen der
Originalbeschreibung wird das Implantat auf die Beckenkamm-Apophyse gesetzt. Dies gewahrleistet vermutlich eine bessere Stabilitat
und verhindert eine sofortige Migration des Hakens

Als néchstes folgte die stumpfe Préparation eines subkutanen Tunnels von Kkranial nach
kaudal. Durch diesen Tunnel wurde eine Bulau-Drainage gezogen, mit deren Hilfe dann
das individuell geformte und gekirzte MAGEC®-Implantat eingebracht wurde (Abb. 11,
Abb. 12, Abb. 13). Vor der Implantation muss das MAGEC®-Implantat jeweils extern auf

seine komplette Funktionsfahigkeit Gberprift werden.

Abb. 11: Einlegen der Bilau-Drainage durch den subkutanen Tunnel
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Abb. 13: Einbringen des vorgeformten MAGEC®-rods mit Hilfe der Biilau-Drainage

Nun folgte die Befestigung des eingebrachten MAGEC®-rods an den
Verankerungselementen des VEPTR-Instrumentariums mit primérem Durchfadeln kaudal
und Einbringen des Stabs in die kraniale Rippenhakenverankerung (Abb. 14). Nach
kranialer Fixierung mit dem Schraubenschlussel wurde kaudal ein C-Ring als
intermittierende Repositionshilfe auf dem Stab fixiert. Daruber wurde nochmals graduell
distrahiert und eine langsame Aufdehnung der Krimmung bewirkt. Bei gutem
Spannungsaufbau erfolgte dann das endgiltige Festziehen der kaudalen Schrauben am
Verankerungskasten (Abb. 14, linke Bildhélfte).
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Abb. 14: Befestigung des eingebrachten MAGEC®-rods an den Verankerungselementen des VEPTR-Instrumentariums

Anschlieend wurde das gleiche Procedere auf der konvexen Seite der Wirbelséule
durchgefuhrt. Zum Schluss der Operation wurden entsprechend beide Seiten zur optimalen
Korrektur nachdistrahiert und eine radiologische Kontrolle der gesamten Wirbelsdule in
zwei Ebenen durchgefihrt.

Zum Ausschluss eines Pneumothorax wurde NaCl-Flissigkeit in die kranialen Wunden
appliziert und ein Uberblahungsmandver durch die Anisthesie eingeleitet. Im Falle eines
Pneumothorax mudsste eine Bilau-Drainage eingelegt werden. Nach Ausschluss einer
Pleuraverletzung erfolgte der schichtweise Wundverschluss der vier Operationsareale mit
abschlieBender intrakutaner Naht (Abb. 15). Zum Ende der Operation wurden
Wundrandinfiltrationen durchgefuhrt und die Wunden mit Steristrips und Wundverbanden

g, T 7

abgedeckt.

Abb. 15: Aufsicht auf den Riicken des Patienten nach bilateralem Einbringen des VEPTR/MAGEC®-Konstrukts und Verschluss der
Haut
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2.3.2 Technik der nicht-invasiven externen Distraktion

Die nicht-invasiven externen Distraktionen wurden in der Regel alle drei Monate ambulant
durchgefuhrt. Eine Narkose war hierfir nicht notwendig. Die Steuerung einer nicht-
invasiven externen Verlangerung von regulédr finf mm erfolgte von auBen mit einem
MAGEC®-External Remote Controller (ERC). Die Lange der nicht-invasiven externen
Distraktion bzw. Retraktion war dabei direkt auf einem MAGEC®-ERC-Display-Modul
ersichtlich. Zum Auffinden der richtigen Position fur das Auflegen des ERC auf den
Patientenriicken diente der MAGEC®-Locator mit seinem integrierten Magnet (Abb. 16).

Abb. 16: Das MAGEC®-ERC-Display-Modul (links im Bild), der MAGEC®-Locator (mittig im Bild grin und blau) und der
MAGEC®-External Remote Controller (rechts im Bild)

Bei der Durchfiihrung der nicht-invasiven externen Distraktion lagen die Kinder bzw.
Jugendlichen auf dem Bauch, damit der ERC in der gewiinschten Position auf dem Riicken
aufgelegt werden konnte. Primdr wurde das Implantat durch Tasten und mit dem
magnetischen Locator identifiziert. Der externe Controller wurde so auf dem Implantat
platziert, dass der Magnet des Implantats im Sichtfenster zu sehen war. Auf dem
MAGEC®-ERC-Display-Modul wurde die Verlédngerungsstrecke angezeigt (Abb. 17). Die
gesamte Behandlung dauerte mit VVor- und Nachbereitung circa 15 Minuten.

Vor und nach der Distraktion wurden jeweils radiologische Kontrollen durchgefiihrt, um
eine korrekte Implantat-Lage und den gewdinschten Verlangerungseffekt zu

dokumentieren.
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Abb. 17: Durchflihrung einer nicht-invasiven externen Distraktion mit dem External Remote Controller bei einer Patientin. Im
Vordergrund ist das MAGEC®-ERC-Display-Modul zur Uberwachung zu sehen

2.4 Patientenkollektiv

In der vorliegenden retrospektiven Analyse wurden Kinder bzw. Jugendliche (n=18) mit
Wirbelséulendeformitaten untersucht, welche mit einem VEPTR/MAGEC®-Konstrukt
zwischen 2011 und 2013 versorgt wurden.

Aus diesem Gesamtkollektiv waren sieben Kinder priméar mit einem VEPTR-System
vorbehandelt und erhielten im Verlauf die Implantation des kombinierten VEPTR/
MAGEC®-Konstrukts.

2.4.1 Operative Versorgung und Zeitspanne der Untersuchung

Alle Patienten (n=18) wurden mit MAGEC®-rods in Kombination mit bilateralen VEPTR-
Implantaten, die jeweils an einer oder zwei Rippen und dem kndchernen Becken verankert

wurden, versorgt.

Die Zeitspanne der primaren VEPTR-Implantationen bei den betroffenen Patienten (n=7)
erstreckte sich von Oktober 2007 bis August 2011. Die primaren VEPTR/MAGEC®-
Implantationen fanden von Dezember 2011 bis November 2013 statt. Die
Untersuchungsperiode der retrospektiven Studie zur Auswertung der Patienten mit
implantiertem VEPTR/MAGEC®-Konstrukt erstreckte sich von Dezember 2011 bis
Februar 2014. Die durchschnittliche VEPTR-Vorbehandlung betrug 33 (16 bis 57) Monate,
in denen die Kinder im Mittel 4,7 (zwei bis neun) VEPTR-Verlangerungsoperationen

erhielten bei insgesamt 33 Distraktionsoperationen im Gesamtkollektiv (n=7).
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Die Patienten (n=18) mit dem kombinierten VEPTR/MAGEC®-Konstrukt wurden
durchschnittlich 15,1 (vier bis 26) Monate nachuntersucht, in denen sie im Mittel 4,5 (eins
bis acht) nicht-invasive Distraktionen von jeweils finf mm bekamen bei insgesamt 81
externen MAGEC®-rod-Verlangerungen, die mit sehr wenigen Ausnahmen (zwei oder
vier bzw. funf Monate) alle drei Monate stattfanden. Am Ende der Untersuchungsperiode
war Dbei keinem der Patienten (n=18) die Behandlung mit dem kombinierten
VEPTR/MAGEC®-Konstrukt abgeschlossen.

2.5 Datenerhebung

Es wurden 611 digitale Rontgenbilder mit dem Verarbeitungsprogramm Centricity™
(General Electric Healthcare, Chalfont St Giles in Buckinghamshire, Great Britain) von
insgesamt 18 Patienten ausgewertet. Die Patienten erhielten jeweils vor und nach einem
operativen Eingriff eine sitzende oder stehende Wirbelséulenrontgenaufnahme im
posterioren/anterioren (p. a.) und lateralen Strahlengang. Die gleiche Bildgebung wurde

auch vor und nach der ambulanten externen MAGEC®-rod-Distraktion durchgefihrt.

Es fehlten p. a.-Wirbelsaulenaufnahmen bei drei Patienten:

e eine Rontgenaufnahme nach der 1. Distraktion

e zwei Rontgenaufnahmen nach der 3. Distraktion

Ebenso wurden Rontgenbilder in lateraler Projektion in zwolf Fallen nicht durchgefiihrt:

e eine Rontgenaufnahme vor der VEPTR- und der VEPTR/MAGEC®-Implantation
e drei Rontgenaufnahmen nach der 1. und 3. Distraktion

e zwei Rontgenaufnahmen vor der 1. Distraktion und nach der 2. Distraktion

Bei der Analyse der Beckensituation fehlten zehn p. a.-Ubersichtsaufnahmen:

e eine Rontgenaufnahme vor der primaren VEPTR- und der VEPTR/MAGEC®-
Implantation

e eine Rontgenaufnahme nach der 2., 4. und 5. Distraktion

e zwei Rontgenaufnahmen nach der 3. Distraktion und vor der 5. Distraktion

¢ eine Rontgenaufnahme vor der 6. Distraktion

Wegen der zugrunde liegenden Erkrankungen konnte bei den Rdntgenaufnahmen nur ein
Kind im Stand mit gestreckten Knien und Huften untersucht werden. Alle anderen

Patienten wurden in einer standardisierten Sitzschale in der bestmdglich aufrechten
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Position sitzend gerontgt. Zur Validierung der Ergebnisse erfolgten die gleichen
Messungen von zwei unterschiedlichen Untersuchern an unterschiedlichen Tagen ohne
Vorkenntnis der Messung des jeweils anderen. Die Ergebnisse beider Untersucher wurden

dann gemittelt.

2.5.1 Messung der Skoliose nach Cobb

Auf den p. a.-Wirbelsdulenaufnahmen wurde die Hauptkrimmung der Skoliose nach der
Cobb-Methode gemessen (Cobb 1948). Dafur wurden der kraniale und der kaudale

Neutralwirbel markiert und jeweils die Tangenten zu den Endplatten gezogen (Abb. 18).

Abb. 18: Winkelmessung der Skoliose nach Cobb (gelber Pfeil); Originalbeschreibung der Methode von Cobb (1948)

2.5.2 Normwerte und Messung der thorakalen Kyphose und der lumbalen Lordose

sowie Messung der spinalen Lénge

Das sagittale Profil der Wirbelséule hat eine starke Altersabhangigkeit und weist demnach
zu verschiedenen Zeitpunkten unterschiedliche Normwerte auf. Sauglinge besitzen primar
eine C-Form, welche sich mit zunehmender Vertikalisierung in die doppelférmige S-
Krimmung andert. Im Allgemeinen weisen jlngere Kinder flachere und Erwachsene eher
eine vermehrte Kyphose und Lordose auf. Darliber hinaus wird das sagittale Profil im

Gegensatz zur Skoliose durch die Haltung beeinflusst.

Die Messung der GrolRe der thorakalen Kyphose und der lumbalen Lordose auf den
Wirbelsaulenaufnahmen im lateralen Strahlengang erfolgten analog zur Messung des
Cobb-Winkels (Cobb 1948). Die thorakale Kyphose wurde kranial durch die obere
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Rippenverankerung und kaudal durch den Neutralwirbel zwischen Kyphose und Lordose
definiert (Abb.19).

Die lumbale Lordose begann in der eigenen Definition am Neutralwirbel und endete an der

Basisplatte des funften Lendenwirbelkorpers (Abb.19).

Die Auswertung der thorakalen Kyphose und der lumbalen Lordose erfolgte mittels
Umrechnung anhand der von Giglio und Volpon (2007) ermittelten altersabhéngigen
Formel. Flr die thorakale Kyphose lautet die Formel 25° + 0,58 x Alter und fir die
lumbale Lordose 24° + 0,51 x Alter. Die altersadaptieren Werte wurden miteinander

verglichen.

Die spinale L&nge wurde definiert, indem das Zentrum des thorakalen Wirbelkorpers auf
Hohe der oberen Rippenverankerung mit der vorderen oberen ventralen Ecke des Sakrums
verbunden wurde. Wegen mangelnder Kopfkontrolle war die obere nicht-instrumentierte
thorakale Wirbelsaule sehr flexibel. Aus diesem Grund wurde der erste thorakale
Wirbelkorper nicht als Messpunkt verwendet (Abb. 19), sondern der erste stabile

Wirbelkdrper auf Hohe der Rippenverankerung.

<-- Thorakale
Kyphose

e
Spinale
Liange

<-- Lumbale Lordose

Abb. 19: Schematische Darstellung der Messung der thorakalen Kyphose, der lumbalen Lordose und der spinalen Lange bei liegendem
VEPTR-Implantat (Rippe-zu-Becken-Konstrukt) und im seitlichen Strahlengang (Zeichnung mit freundlicher Genehmigung von Dr.

med. Heiko Lorenz)
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2.5.3 Messung des Beckenschiefstands

Der Beckenschiefstand wurde durch den Winkel zwischen der Horizontalen und der
Tangente entlang des Beckenkamms auf p. a.-Beckeniibersichtsaufnahmen definiert und
gemessen (Abb. 20).

Abb. 20: Winkelmessung des Beckenschiefstands (roter Pfeil)

2.5.4 Messung des Body-Mass-Index (BMI) und der BMI-Perzentile sowie
Definition der Gewichtsklassen

Bei allen Patienten (n=18) wurde zum Zeitpunkt der primaren VEPTR/MAGEC®-
Implantation und nach im Mittel 4,5 (eins bis acht) Distraktionen der Body-Mass-Index
(BMI, kg/m?) bestimmt. Zur Objektivierung der BMI-Werte und Berlcksichtigung der
unterschiedlich schnellen Langenwachstumsphasen wahrend der Kindheit und Pubertat
wurden zudem die jeweiligen BMI-Perzentilen berechnet. Die Ermittlung der Werte
erfolgte mit dem BMI- und BMI-Perzentilen-Rechner auf der Homepage des Labors

Limbach  aus  Heidelberg  unter  http://www.labor-limbach.de/BMI-Perzentile-

und.549.0.html?&no_cache=1. Die Grundlage der alters- und geschlechtsspezifischen

BMI-Perzentilen im Kindes- und Jugendalter von null bis 18 Jahren stellt die Analyse von
17 Studien zu BMI-Werten dar (Kromeyer-Hauschild et al. 2001).

Bei den Kindern wurden das Ubergewicht, die Adipositas und die extreme Adipositas laut

der Angaben von http://www.aga.adipositas-gesellschaft.de/index. php?id=8 definiert:


http://www.labor-limbach.de/BMI-Perzentile-und.549.0.html?&no_cache=1
http://www.labor-limbach.de/BMI-Perzentile-und.549.0.html?&no_cache=1
http://www.aga.adipositas-gesellschaft.de/index.%20php
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e Ubergewicht: BMI-Perzentile > 90 - 97
e Adipositas: BMI-Perzentile > 97 - 99,5
e Extreme Adipositas: BMI-Perzentile > 99,5

Das Untergewicht, das starke Untergewicht und das extreme Untergewicht wurden analog

wie folgt definiert:

e Untergewicht: BMI-Perzentile 3- <10
e Starkes Untergewicht: BMI-Perzentile 0,5-< 3

e Extremes Untergewicht: BMI-Perzentile < 0,5

2.5.5 Untersuchung der Komplikationen

Maogliche Komplikationen wurden sowohl anamnestisch, klinisch und anhand der
Rontgenaufnahmen untersucht und dokumentiert. Dabei wurden folgende Komplikationen

gefunden und analysiert:

¢ Implantat-Infekt

¢ Implantat-Bruch

e Implantat-Dislokation
e Wundheilungsstérung
¢ Rippenfraktur

e Implantat-abhangige(r) Distraktionskomplikation bzw. -verlust

2.5.6 Messung der Distraktionslange

Die Distraktionslange wurde bestimmt, indem der Abstand zwischen dem teleskopartig
ausfahrbaren Implantat-Abschnitt (MAGEC®-rod) und dem fixierten Implantat-Anteil
(VEPTR-System) im Rontgenbild gemessen wurde. Es wurden die Implantate auf der
konkaven sowie der konvexen Seite der Skoliose getrennt analysiert, um mogliche
Probleme aufgrund vermutlich unterschiedlicher Druckverhéltnisse zu erfassen. Zur
Standardisierung der Distraktionslangenmessung wurde als Referenz das Kaliber des
zylindrischen Teils (Spule) des MAGEC®-rods verwendet (Abb. 21). Hierdurch konnten

Fehlmessungen durch unterschiedliche radiologische Techniken ausgeschlossen werden.
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Abb. 21: Messung der Distraktionslédnge (rote Pfeile) und Durchmesser des zylindrischen Teils (Spule) des MAGEC®-rods als Referenz

zur Standardisierung der Messung (gelbe Pfeile). Der rote Strich markiert den ausgefahrenen Anteil des Implantats

2.6  Statistische Auswertung

Alle radiologischen Messungen wurden von zwei unabhédngigen Untersuchern
durchgefuhrt und die Ergebnisse anschlieBend gemittelt. Die Mittelwerte gingen dann in

die statistische Auswertung ein.

Die Statistik der Daten erfolgte mit Excel (Microsoft Corporation, Redmond, USA) und
dem Statistikprogramm statistica Version 12.0 und 13.0 (Dell, USA).

Das Signifikanzniveau wurde als p < 0,05 definiert. Folgende Tests wurden durchgefuhrt:

e Student t-test fur verbundene Stichproben
e Student t-test fiir unverbundene Stichproben
e Varianzanalyse mit Messwiederholungen

e posthoc-test
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3 Ergebnisse

3.1 Patientenkollektiv

3.1.1 Geschlecht, Alter, Verlangerungsanzahl und Behandlungsdauer

Eine Ubersicht der Patientenparameter sowie Daten zur Behandlungsdauer und zu den
Implantat-Systemen werden in Tab. 1 dargestelit:

Tab. 1: Geschlecht und Alter der Patienten zum Zeitpunkt der primdren Implantation sowie Anzahl der Verlangerungen und der

Behandlungsdauer

Parameter Wert

Anzahl der Patienten 18
weiblich 8
mannlich 10

Priméare Implantation (Anzahl der Patienten)

VEPTR 7

VEPTR/MAGEC® 11
Durchschnittsalter bei VEPTR-Implantation in Jahren (Spanne) 71(25-12)5)
Durchschnittsalter bei VEPTR/MAGEC®-Implantation in Jahren 8,6 (5,0-15,0)
(Spanne)

VEPTR-Behandlung
Durchschnittliche Anzahl der Verlangerungen (Spanne) 4,7(2-9)

Durchschnittliche Behandlungsdauer in Monaten (Spanne) 33 (16 - 57)

VEPTR/MAGEC®-Behandlung
Durchschnittliche Anzahl der Verlangerungen (Spanne) 45(1-8)

Durchschnittliche Behandlungsdauer in Monaten (Spanne) 15,1 (4 - 26)

3.1.2 Grunderkrankungen

Im untersuchten Kollektiv (n=18), in dem eine Patientin gehféhig war und 17 Patienten auf

einen Rollstuhl bzw. Elektrorollstuhl angewiesen waren, fanden sich unterschiedliche
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neuromyopathische oder syndromale Grunderkrankungen, die im Verlauf zu einer Skoliose
flhrten:

e Spinale Muskelatrophie: n=13 (72%)

e Rett-Syndrom: n=1 (5,6%)

e Neuroblastom mit Paraplegie: n=1 (5,6%)
e mitochondriale Myopathie: n=1 (5,6%)

e Marfan-Syndrom: n=1 (5,6%)

e Corpus-Callosum-Agenesie: n=1 (5,6%)

Von den 17 Rollstuhlpatienten wiesen 15 eine Huftkopfluxation bzw. Hiftkopfsubluxation
auf. So hatten drei bzw. sechs Patienten eine beidseitige Luxation bzw. Subluxation und
drei Kinder bzw. ein Kind eine rechts- bzw. linksseitige Subluxation. Zudem bestand bei
einer Patientin eine rechtsseitige Huftkopfluxation und bei einem Patienten eine
linksseitige Luxation mit rechtsseitiger Subluxation. Die tbrigen zwei Rollstuhlpatienten

sowie die gehfahige Patientin hatten beidseits zentrierte Huftkdpfe.

3.2 Radiologische Auswertung

3.2.1 Skoliose (Kurvenwinkel nach Cobb)

Im untersuchten Kollektiv (n=18) wurde die Skoliose in der koronaren Ebene anhand des
Cobb-Winkels definiert (Cobb 1948). Durch die VEPTR/MAGEC®-Implantation nahm
der Cobb-Winkel bei allen Kindern und Jugendlichen primér durch die Implantation
signifikant ab. Auch bei den Verldngerungen erfolgte jeweils nach leichter Zunahme des
jeweiligen Cobb-Winkels eine Abnahme durch die Distraktion. Dieser Trend wird in Abb.
22 dargestellt, wobei beachtet werden muss, dass die Zahl der Patienten mit zunehmender
Anzahl an Distraktionen abnimmt (Abb. 22).
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90 —@—Patienten mit priméarer VEPTR Implantation (n=7)
80 - —-Patienten ohne vorherige VEPTR Behandlung (n=11)
"—;{;‘ 70 - 64 —&—Alle Patienten mit VEPTR-MAGEC-Implantat im Verlauf (n=18)
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