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Informationen fiir Eltern von Kindern mit Muskelsystemerkrankungen
(Muskeldystrophien/spinale Muskelatrophien)
zur operativen Behandlung einer Wirbelsaulenverkrimmung (Skoliose)

Sehr geehrte Eltern!
Bei Ihrem Kind wurde eine fortschreitende Muskelsystemerkrankung festgestellt.

Die durchgefuhrten korperlichen Untersuchungen haben gezeigt, dafRR infolge der
neuromuskularen Grunderkrankung eine zunehmende Verkrimmung der Wirbelsdule (Skoliose)
im Bereich der Lenden- und Brustwirbelsdule besteht. Die Lungenfunktionsuntersuchungen
ergeben bereits beginnende Einschrankungen der normalen Atmung.

Die bei dieser Erkrankung stetig zunehmende Skoliose fiihrt zu einer unvermeidbaren
Schragstellung des Beckens, einem sog. "Tilt". Dieser Tilt fihrt in seinem weiteren Fortschreiten
zu schmerzhaften Beschwerden, z.B. durch das stéandige Sitzen im Rollstuhl zu Druckstellen an
einer Gesalhalfte. Hierdurch kdnnen schmerzhafte Ischiasreizungen auftreten.

Die zunehmende Skoliose fuhrt gerade bei Muskelkranken wegen der gleichzeitig zunehmenden
Schwéche der Atemmuskulatur zu einer sog. "restriktiven Ventilationsstérung”. Darunter versteht
man eine Behinderung der Atemfahigkeit mit resultierender Verminderung der
Sauerstoffanreicherung des Blutes. Unbehandelt nimmt das maximale Atemvolumen
(Vitalkapazitat) nach Verlust der Gehfahigkeit kontinuierlich ab. Allmahlich entwickelt sich dann
eine chronische Unterbeatmung, die im weiteren Verlauf zu Konzentrationsschwierigkeiten,
chronischer Mudigkeit, Kopfschmerzen, Sehstérungen, Alptraumen und Angst fihren kann.

Das Fortschreiten der Skoliose und ihrer Begleitsymptome kann bei diesen Erkrankungen weder
durch eine krankengymnastische Behandlung (z.B. Atemtherapie, Muskelkréaftigung) noch durch
eine Korsettbehandlung vermieden werden.

Behandlungsmaoglichkeiten

Eine frihzeitig durchgefuhrte operative Stabilisierung der Wirbelsdule ist bei gehunfahigen
Patienten mit progressiven Muskelsystemerkrankungen am guinstigsten. Nur hierdurch kdnnen die
Krimmung der Wirbelsdule und die Atmung wirksam beeinflu3t und die Lebensqualitat fur die
Patienten entscheidend verbessert werden. Gerade aufgrund der zu diesem frihen Zeitpunkt noch
vorhandenen stabileren Herz- und Lungenfunktion raten wir den Patienten und den Eltern zu
diesem Eingriff. Aul3erdem ist es operationstechnisch leichter, die Wirbelsaulenstabilisierung an
einer noch nicht stark verkrimmten Wirbelsédule vorzunehmen. Bei einer frihzeitigen Operation
kann zudem eine bessere Begradigung der Wirbelsdulenverkrimmung erzielt werden.

Mit der frihzeitigen operativen Wirbelsaulenstabilisierung wird der zunehmenden Schwache der
die Wirbelsaule stabilisierenden Muskulatur wirksam begegnet. Dadurch kann den negativen
Folgen (Zunahme der Skoliose und Entwicklung einer Schragstellung des Beckens) bestmdglich
entgegenwirkt werden. Allerdings kann das maximale Atemvolumen (Vitalkapazitat) durch diese
Operation nicht vergréRert werden. Der rasche Abfall der Vitalkapazitat mit der damit verbundenen
chronischen Unterbeatmung kann jedoch gegeniber nicht-operierten Patienten entscheidend
verlangsamt werden.

Diese Operation sollte dann durchgefiihrt werden, wenn der réntgenologisch bestimmte
Skoliosewinkel im Sitzen mindestens 20° betragt und zudem - réntgenologisch kontrolliert - eine
Zunahme dieses Winkels nachgewiesen ist.



Eine vorsorgliche oder therapeutische Versorgung dieser Skoliosen mit einem Korsett kann das
Fortschreiten der Skoliose nicht wirksam verhindern. Eine Korsettversorgung sollte als
Kompromi3lésung nur dann in Betracht gezogen werden, wenn ein Patient aus medizinischen
Grinden nicht operiert werden kann oder die Operation ablehnt

Wir weisen mit aller Deutlichkeit darauf hin, dal3 auch durch diese Operation kein heilender Effekt
auf die Muskelsystemerkrankung selbst oder die kranke Atemmuskulatur ausgetibt werden kann.
Es wird ausschlieRlich das Fortschreiten der Skoliose bzw. deren negative Auswirkungen
gegenuber nicht operativ behandelten Patienten beeinflusst.

Diese positiven Auswirkungen sind individuell verschieden, da die zugrundeliegende
Muskelsystemerkrankung von Patient zu Patient rascher oder langsamer verlaufen kann.

Durchfiihrung der Operation

Bei dieser Operation wird die Wirbelsaule von den oberen Brustwirbeln bis zum Kreuzbein durch
Anbringen von metallischen Rundstében rechts und links der Dornfortsatze stabilisiert.

Die Rundstabe werden durch unterschiedliche Fixationsmethoden (Haken, Schrauben, Drahte) an
den einzelnen Wirbelkdrpern befestigt. Die normale "Hohlkreuzstellung" der Lendenwirbelséaule,
die in der Mehrzahl der Falle nicht mehr vorhanden und einem grof3bogigen Rundriicken gewichen
ist, mul3 durch die Operation erst wieder geschaffen werden. Hierzu werden die Rundstébe so
vorgebogen und an der Lendenwirbelsaule mit Haken oder Schrauben sowie Querverbindern
befestigt, dal? wieder eine annahernd normale Krimmung entsteht. Im Brustwirbelsaulenbereich
werden die Rundstdbe in der Regel mittels Haken und
Drahtschlingen ("Luque-Technik™) an den Wirbelbégen und/oder
Dornfortséatzen fixiert.

Bei dieser Operation werden die Patienten in Bauchlage auf
speziellen Kissen gelagert. Der gerade verlaufende Hautschnitt,
und damit die Operationsnarbe, reicht vom letzten Halswirbel bis
zum oberen Kreuzbeinrand. Die rechts und links an der
Wirbelsaule anliegende Muskulatur wird hierbei schonend
beiseite geschoben, damit die Rundstdbe mdglichst nahe an die
Wirbelsdule angepasst und an ihr befestigt werden kénnen. Die
Funktion der zunachst abgeldsten und spater wieder befestigten
Muskulatur bleibt erhalten! Zur Uberprifung der im Wirbelkanal
laufenden Nervenstrénge wird nach Montage der Stébe ein
"Aufwachtest" durchgefiihrt, bei dem der aus der Narkose
teilweise aufwachende Patient beide Arme und FifRRe auf
Kommando bewegen soll. Dieser Test ist fir den Patienten
| vollkommen schmerzfrei und nicht wahrnehmbar.

Der Operationstag

Ihr Kind erhalt ein beruhigendes Medikament und wird vom Pflegepersonal in den OP gefahren.
Eine auf beide Handriicken aufgetragene Salbe nimmt den Schmerz beim Legen der
Narkosenadel.

Narkosemittel, die mit einem Risiko der sog. malignen Hyperthermie-Reaktion (pl6tzlicher Anstieg
der Korpertemperatur) verbunden sind, werden bei uns nicht verwendet. Zur optimalen
Narkoselberwachung wird Ihr Kind an unterschiedliche Instrumente und Geréate angeschlossen,
so daf’ die Gesamtvorbereitungsszeit zur Einleitung der Narkose ca. 1 —1,5 Stunden in Anspruch
nehmen kann.

Die Operation selbst dauert ca. 6 - 8 Stunden, die Nachbereitung durch den Nar



Intensivstation gebeten, wo sie Ihr Kind sofort nach der Operation besuchen dirfen. Bedingt durch
die notwendige lange Bauchlagerung wahrend der Operation kommt es zu einer
Gesichtsschwellung. Diese bildet sich aber rasch vollstandig zurtck.

Nach der Operation ist keine dauerhafte Riicken- oder Bauchlagerung erforderlich. Die Patienten
kénnen entsprechend ihren Befindlichkeiten gelagert werden und auch ohne Korsett Sitzen.

Zwischen dem 1. und 5. Tag nach der Operation kommt das Kind dann wieder auf die
Allgemeinstation. Der nach der Operation normalerweise auftretende Wundschmerz wird mit
entsprechenden Medikamenten behandelt. Die Schmerzen nehmen nach 2 - 5 Tagen
kontinuierlich ab.

Nach der Operation

Nur solange es fir den Patienten erforderlich ist, wird er auf der Intensivstation Uberwacht.
Abhangig vom Befinden kann Ilhr Kind am 1. bis 5. Tag nach der Operation auf die
Allgemeinstation zurlickverlegt werden. Die Krankengymnastin setzt bereits am ersten Tag nach
der Operation die schon vorher begonnene Atemtherapie fort.

Ab ca. dem 3.-5. Tag nach der Operation konnen die Patienten - abhangig von ihrem Befinden -
bereits im Rollstuhl mobilisiert werden. Nach abgeschlossener Wundheilung kann 14 Tage nach
der Operation die Entlassung erfolgen. Ein Schulbesuch ist in der Regel 4 — 6 Wochen nach der
Operation wieder moglich.

Die Kinder sollten kontinuierlich in jahrlichem Abstand orthopéadisch weiter betreut und untersucht
werden.

Mogliche Risiken der Wirbelsaulenoperation

Skolioseoperationen gehdren zu den "grof3en Eingriffen”. Ihre Schwierigkeiten und spezifischen
Risiken nehmen mit dem Grad der Verformung der Wirbelsaule zu. Deshalb sollten diese Eingriffe
gerade bei Patienten mit Muskelsystemerkrankungen mdoglichst vor dem Auftreten starkerer
Verkrimmungen durchgefiihrt werden.

Als allgemeine, aber sehr seltene Operationsrisiken muissen Thrombosen (Bildung von
Blutgerinnseln), Embolien (BlutgefalRverschlisse durch fortgeleitete Gerinnsel) sowie
Verletzungen von Organen oder BlutgeféaRen und Nachblutungen genannt werden.

Es konnen bei dieser Operation Infektionen mit Mikroorganismen (z.B. Bakterien) auftreten, die zu
Vereiterungen fiihren kénnen. Dadurch kénnte die komplette Entfernung des bei der Operation
eingebrachten Materials erforderlich werden. Die Stabe und verwendeten Fixationsteile
(Schrauben, Haken, Drahte, Querverbinder) koénnen ausbrechen, sich lockern oder selbst
brechen. Sie miften dann gegebenenfalls entfernt und/oder ausgetauscht werden.

Ein Blutverlust wahrend der Operation ist trotz "Cell-Saver" (Blutrickgewinnungseinrichtung)
unvermeidbar. Das Spenden von Eigenblutkonserven ist Patienten mit der vorliegenden
Muskelerkrankung in der Regel nicht mdoglich. Daher mussen wahrend und/oder nach der
Operation Blutibertragungen (Transfusionen) vorgenommen werden. Diese kdnnen mit den
Risiken einer Leberentziindung (Transfusionshepatitis, Risiko 1:30.000) oder einer HIV-Infektion
(AIDS, Risiko 1:1 Million) verbunden sein. Weiterhin koénnen Lungenkomplikationen (z.B.
Lungenstauung, Lungenentziindung) eintreten. Verletzungen von Nerven, sowie Druck und
Dehnung des Rickenmarkes kénnen zu voribergehenden oder auch bleibenden, teilweisen oder
vollstdndigen Lahmungen der Beine, der Blase und des Mastdarmes (Querschnittldhmung) flhren.
Dieses Risiko ist, unter anderem durch bessere Uberwachung (z.B. Aufwachtest), in den letzten
Jahren geringer geworden und liegt unter der Grenze von einem Prozent.

Vorubergehende Schwierigkeiten beim Wasserlassen treten nach einer solchen Operation
haufiger auf, so dass bis zur Normalisierung ggf. eine Einmal-Katheterisierung erforderlich werden
kann. In den ersten Tagen kommt es zu vorlbergehenden Verdauungsstérungen, die mit
Medikamenten und ggf. Einlaufen behandelt werden. AuRerst selten treten Stérungen der
Darmfunktion auf, die einen weiteren operativen Eingriff erforderlich machen kénnen.



SchluBbemerkung

Auch nach der Operation wird der eigentliche Krankheitsprozel3 der Muskelsystemerkrankung
weitergehen. Durch diesen operativen Eingriff kann ausschliel3lich angestrebt werden, dal3 die
unbehandelt unaufhaltsame Wirbelsdulenverkrimmung mit all ihren, vor allem subjektiv
empfundenen Nebeneffekten bestmoglich beeinflu3t wird. Wir wissen heute, dald gerade durch
diese operative MalRnahme die schweren Folgen einer Skoliose auf das Sitzen am wirksamsten
behandelt werden konnen und damit eine deutliche Verbesserung der Lebensqualitat der
Patienten moglich ist. Selbst wenn in Zukunft eine kausale Behandlung fiir das Grundleiden
gefunden wird, so wird diese niemals in der Lage sein, eine bereits verkrimmte Wirbelsdule mit all
ihren negativen Konsequenzen zu heilen oder zu begradigen.

Diese Ausfuihrungen sollen lhnen helfen, die zahlreichen Informationen, die im Zusammenhang
mit den Aufklarungsgesprachen angesprochen wurden, nochmals in Ruhe nachvollziehen. Sollten
bis zum endgiiltigen Zeitpunkt der stationaren Aufnahme noch Fragen bestehen, kénnen wir diese
gemeinsam in dem dann stattfindenden Operationsaufklarungsgesprach mit Ihnen klaren.

Prof. Dr. med. Raimund Forst
Direktor der Klinik
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