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Zusammenfas sung:

Early Onset Skoliosen (EOS) gehoren zu den selten auftretenden Erkrankungen bei
Kindern unter 5 Jahren. Unbehandelt bergen sie das Risiko einer rasanten Progression
und kénnen zum Thoracic Insufficiency Syndrom (TIS) filhren, dem Unvermdgen des
Thorax eine normale Atmung zu ermoglichen. Eine Therapie dieser Erkrankung ist so-
mit unabdinglich.

In der operativen Versorgung stellt Vertical Expandable Prosthetic Titanium Ribs
(VEPTR) ein etabliertes System dar, dass die Deformitdt korrigiert und aufgrund seiner
Eigenschaft als mitwachsendes Stabsystem ein Wachstum der Wirbelsdule zulédsst. Nach
Einbringung der Implantate erfolgt die Verldngerung des Systems etwa alle sechs Mona-
te.

Der Effekt von VEPTR auf die Thoraxcompliance ist noch nicht bekannt und wird in
dieser Arbeit untersucht. Einerseits wird das Lungenvolumen und somit auch die Com-
pliance durch die Korrektur erhoht, andererseits konnte sich die Entstehung von Nar-
bengewebe und das Einbringen der Titanstdbe negativ auf die Compliance auswirken.
Zusitzlich wird der Einfluss von VEPTR auf die Progression der Skoliose und die
sagittale Balance analysiert.

Zur Beantwortung der Fragestellung wurde eine Patientengruppe von 21 Kindern, die
mit dem VEPTR-System versorgt worden sind, untersucht und mit gesunden Kindern
verglichen.

VEPTR ist ein effektives Instrument um die Kriimmung der Skoliose zu kontrollieren.
Der préoperativ vorhandene Cobb-Winkel wird auf einem stabilen Niveau gehalten. Die
sagittale Balance zeigt keine signifikante Anderung durch die Therapie mit VEPTR. Die
Thoraxcompliance der VEPTR-Gruppe und der gesunden Patienten weisen Unterschie-
de auf: Die Patienten mit EOS zeigen initial und bei der letzten Verlaufsuntersuchung
eine signifikant niedrigere Compliance auf, als die gesunden Vergleichspatienten. Nach
der Implantation von VEPTR zeigt sich ein Anstieg der Thoraxcompliance im selben
Malle, wie es bei gesunden Kindern im Laufe Thres Wachstums der Fall ist. Ein Errei-
chen der Werte gesunder Probanden ist jedoch nicht mehr moglich. Aus diesem Grund
sollte die Versorgung mit VEPTR so friih wie mdglich durchgefiihrt werden, um den
Patienten eine normale Entwicklung der Thoraxcompliance zu erméglichen und das

Risiko eines TIS zu minimieren.



Summary:

Early Onset Scoliosis (EOS) is a rare disease which occurs in children under the age of
5 years. If left untreated, it carries the risk of rapid progression and may lead to a tho-
racic insufficiency syndrome (TIS), the inability of the thoracic cage to support suffi-

cient ventilation. Therefore, an effective therapy is required to prevent TIS.

In operative treatment, Vertical Expandable Prosthetic Titanium Rip (VEPTR) is an es-
tablished system, which controls the deformity while permitting growth of the spine
because of its characteristic as a growth guiding system. After implantation of the
VEPTR device an extension of the system is required every 6 months. The scar tissue
and the titanium implants on the rib cage do theoretically lead to a stiffening of the thor-
ax and subsequently a decrease of the thoracic compliance. This effect has never been

investigated.

The following work deals with the question whether and how the implantation of
VEPTR and its repetitive extension affects the compliance of the thorax. Additionally,

we analyzed the effect of VEPTR on progression of scoliosis and the sagittal balance.

A group of 21 children which have been treated by VEPTR has been analyzed and com-
pared to a healthy control group.

VEPTR is an effective device to control the scoliotic curvature. The Cobb angle is kept
stable and no progression can be measured. Sagittal balance shows no significant differ-
ence between patients treated by VEPTR and a healthy control group. The compliance
of the thorax in the VEPTR group shows differences to healthy children: Patients with
EOS have a lower compliance initially and during the whole follow up than the control
group. After implantation of VEPTR the thoracic compliance of our patients shows a

similar increase rate as the healthy control group.

VEPTR allows an increase rate of thoracic compliance which is equal to normal chil-
dren, but it is not able to reduce the initial difference between the compliance of patients
with EOS and healthy children. Therefore, VEPTR-treatment should be started as early

as possible to achieve a normal development of TC and minimize the risk of TIS.
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Abkiirzungsverzeichnis

EOS: Early-Onset Skoliose

TIS: Thoracic Insufficiency Syndrom
PI: Pelvic Incidence

PT: Pelvic Tilt

SS: Sacral Slope

C7P: C7-Plumpline

BWS: Brustwirbelsédule

LWS: Lendenwirbelsédule

SAL: Space available for the lung
FVC: Forcierte Vitalkapazitit

PEEP: Positiv-Endexpiratorischer Druck

KG: Korpergewicht
PraOP: praoperativ
POP: postoperativ
LFU: Letztes Follow up
TC: Thoraxcompliance

pa: posterior-anterior

III



Inhaltsverzeichnis

Lo EINICTIUNG . ...eotieiiieieeee ettt ettt e essbeebeesabeenseessseenseas 1
1.1. Definition der SKOIOSE .......coovieiuiiiiiiiie e 1
| 7 o116 13 0 T0] (o o3 1< USRS 1
1.3, KIaSSTITKAtION ... 2
L B Yo 4 0 1] | USSR 5
1.5. Thoracic Insufficiency Syndrom...........cccueeeeiieeciiieeiiieecieeece e 6
1.6 TRETAPIE ...ecvveeiieeiiietie ettt ettt et e et e et e eteeeaae e bt e ssbeensaessaeenseessnesnseas 7
1.7, DefOrmitat........coiiiiiieiiieie et 11
1.8 COMPIANCE ...cnieiiieiiieeiie ettt ettt ettt et e s e e aee e 12
1.9 Sagittale Balance..........ccoevviiiiiiiiieeieeiecie et 14

2. Ziele der ATDEIL ....eiiiieiieiieee e 17

Material und Methoden............cooiiiiiiiiiiiii e 18
3.1. PatientenKOIIEKEIV .....oueiieiieiieiieiieeee e 18
3.2. Analyse der Wirbelsdulenaufnahmen............c.cccoccoviiiiniiinininnniccne 20
3.3 StatistiSChe AUSWEITUNZ ....c..eerviriiiriiiiiiicieceet ettt 20

4. EIZEDIMISSE ...ueiiuiieiiieiieeiie ettt ettt ettt ettt e et e b e et e ebaentaeenbeeenaeennaas 22
4.1, DETOTMILAL .....eeiiiiiieiie ettt ettt et e ettt e st e bt e s saeebeesaneens 22
4.2, COMPUANCE .....uveieiiiieciiieeciiee et e este ettt eereee e e tteeebeeestaeessaeesssaeessseeessseeesnsaeenns 23
4.3 Sagittale Balance..........cceeouiieiiieeiiie et 25
4.4, KOmMPUKAtIONEN ..c..eovviiiiiiiiiiiiiiieieeeeet et 31

5. DISKUSSION...cutiitiiiiiieiie ettt ettt ettt et et enee 32
5.1 DEfOrMItAL....coueiiiiiiiiiieeee e e 32
5.2, COMPIANCE ...ttt sttt st 34
5.3. Sagittale Balance...........cccooeeviiiiiniiiiiiiic e 38
5.5. KOMPIKAIONEN ...eeeuevieiiiieciieeciieeeiee ettt e e e e ennee s 40
5.6. LIMItAtIONEN .....oiiiiiiiiiiiiiiiiiie ettt st 41

6.  SChlUSSTOIZEIUNG. ... .eitiiiiieiiee et e 43

LAteraturVerZEIChIIS .....coiuuiiiiiiie et 44

v



1. Einleitung

1.1. Definition der Skoliose

Skoliose ist eine dreidimensionale Achsabweichung der Wirbelséule. Zusammen mit
einer seitlichen Achskriimmung gehen Rotation der einzelnen Wirbelsdulenkomponen-
ten und Verdnderungen in der sagittalen Ebene einher, wodurch die fiir die Erkrankung
typische S-Form der Wirbelsdule in der Frontalansicht entsteht. Leichtgradige Kriim-
mungen in der Frontalebene sind bei vielen Menschen zu erkennen. Erst ab einer
Kriimmung von > 10 Grad gemessen mit der Methode nach Cobb spricht man von einer

Skoliose.

Die Erkrankung gehort zu einer der haufigeren Wirbelsdulenerkrankungen, die sich bei
Erwachsenen und Kindern feststellen lassen und kann nach ihrem zeitlichen Auftreten

in eine infantile, juvenile und adoleszente Skoliose unterteilt werden.

1.2. Epidemiologie

Skoliose ist eine Erkrankung der Wirbelsiule, die in jeder Altersgruppe auftreten kann.
Aufgrund des gehduften Auftretens wihrend der Wachstumsphasen, z&hlt man die Er-
krankung zu den Wachstumsdeformitéten. Bei etwa 5 % der 0- bis 17-Jdhrigen ist eine

solche Deformitit festzustellen [1].

Der GroBteil aller Skoliosen tritt wihrend der Pubertédt auf. Im Kindesalter ist die Er-
krankung selten, aber es gibt auch dort Betroffene. Bei den 0-2 Jihrigen sind es 0,7%
der Médchen und 0,8% der Jungen, bei den 3-6 Jéhrigen 1,2% der Médchen und 1,8%

der Jungen bei denen eine Skoliose festzustellen ist [1].

Es lésst sich sowohl bei infantilen, als auch bei spéter auftretenden Skoliosen eine fami-
lidre Haufung erkennen [2]. So tritt die idiopathische Skoliose vor allem in Familien

auf, in denen bereits andere Familienmitglieder betroffen sind.



1.3. Klassifikation

1.3.1. Einteilung nach Alter
Das Korperwachstum des Menschen ist in drei Wachstumsphasen einzuteilen. In den

ersten 3 Lebensjahren erfolgt ein sehr schnelles Wachstum und die Korperlange nimmt
stark zu. In der nichsten Phase, die bis zur Pubertit reicht, gibt es ein langsameres, kon-
tinuierliches Wachstum. Die dritte Phase beinhaltet den Wachstumsschub in der Puber-
tat, bei dem es erneut zu einem schnellen Wachstum kommt. Entsprechend dieser Pha-

sen lasst sich die Skoliose nach ihrem Manifestationsalter einteilen:
- infantile Skoliose (unter 3 Jahren)
- juvenile Skoliose (3-9 Jahre)

- adoleszente Skoliose (ab dem 10. Lebensjahr)

Eine weitere und die heute meistgenutzte Einteilung nach Alter des Auftretens der Sko-
liose ist die Differenzierung zwischen Early Onset—Skoliosen (EOS) (vor dem 5. Le-

bensjahr) und Late Onset-Skoliosen (ab dem 5. Lebensjahr).
Im Folgenden beschiftigt sich diese Arbeit mit Early Onset Skoliosen.

Die Differenzierung der Skoliose ist unabdinglich, da je nach zeitlichem Auftreten eine
unterschiedliche Prognose zu erwarten ist und sich die Therapie unterscheidet. Bei
Kleinkindern (EOS) kann eine fortschreitende Skoliose im Gegensatz zu einer Late On-
set Skoliose zum Thoracic Insufficiency Syndrom und Cor pulmonale fiihren [54] [3].
Infantile Skoliosen haben unbehandelt zudem eine signifikant erhhte Mortalitidt und

bendtigen daher eine addquate Therapie [4].

1.3.2. Einteilung nach der Genese

Das Auftreten von Skoliosen bei Kindern kann idiopathisch bedingt sein oder durch
verschiedene Erkrankungen beeinflusst werden. Dementsprechend kann die Skoliose

anhand ihrer Atiologie in verschiedene Gruppen unterteilt werden:
- Idiopathische Skoliose
- Neurogene Skoliose

- Kongenitale Skoliose



- Mesenchymale Skoliose

- Andere Ursachen (z.B. Trauma, metabolisch, infektios)

Die Mehrzahl der Skoliosen (80-90%) tritt idiopathisch auf. So wird die Skoliose be-
zeichnet, wenn alle anderen erkennbaren Ursachen ausgeschlossen werden konnen [5].
James beschrieb diese Art von Skoliose als Erster und stellte fest, dass es zwei verschie-
dene Subtypen von idiopathischen Skoliosen gibt. Der eine Typ ist fortschreitend, wéh-
rend sich der andere Typ spontan wieder zuriickbildet. Eine Riickbildung findet bei iiber
50% der Patienten statt [6]. Der Unterscheidung zwischen den beiden Formen ist eine
groBBe Bedeutung zu schenken, da die fortschreitenden Kurven bei Kindern oft einen
schweren Verlauf haben [7]. Es kommt zu einer deutlichen Progression des Cobb-
Winkels und einer schlechteren Prognose aufgrund von Folgeerkrankungen wie dem
Thoracic Insufficiency Syndrom [8]. Als Instrument zur Identifikation fortschreitender
Skoliosen kann der Rippe-Wirbelkdrper-Winkel nach Mehta genutzt werden. Hierbei
wird das Verhiltnis zwischen den Rippenkdpfchen und dem Wirbelkorper am Apex der
Kurve im Rontgenbild ausgewertet (siche Abbildung 1). Wenn der Unterschied des

Mehta-Winkels von links zu rechts >20° betrigt, ist eine Progression wahrscheinlich [9].

-
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Abbildung 1: Rippe-Wirbelkorper-Winkel nach Mehta [9]

Die restliche Anzahl aller Skoliosen, etwa 20%, treten sekunddr im Rahmen verschiede-
ner Vorerkrankungen auf. Diese nicht-idiopathischen Skoliosen kann man nach ihrer

Genese in neuromuskuldre, mesenchymale oder kongenitale Skoliosen unterteilen.

Neuromuskulidre Erkrankungen, wie Muskeldystrophien oder Spina bifida stellen die
Grundlage fiir die Entstehung neurogener Skoliosen dar. Die Patienten sind nicht in der
Lage ihren Rumpf muskuldr zu stabilisieren, was langfristig zu skoliotischen Verkriim-

mungen fiihrt.



Zur kongenitalen Skoliose kommt es durch angeborene Wirbelkorperfehlbildungen des
Kindes. Die Entstehung z.B. von Block- oder Halbwirbeln fiihrt zu einem asymmetri-
schen Wachstum der Wirbelsdule [10]. Kongenitale Skoliosen kdnnen mit und ohne

Rippensynostosen auftreten.

Mesenchymalen Skoliosen liegt eine Erkrankung des Bindegewebes, wie z.B. beim

Marfan-Syndrom, oder eine starke Narbenbildung zugrunde.

Auch bei diesen Skoliosen, bei denen eine ursdchliche Grunderkrankung vorhanden ist,

besteht bei Fortschreiten der Kriimmung therapeutischer Handlungsbedarf.

1.3.3 Klassifikation nach dem Kriimmungsmuster

Seit Beschreibung der Skoliose wurden verschiedene Klassifikationen etabliert, die eine
Einteilung nach dem Kriimmungsmuster vornehmen. Unterteilt wurde zunéchst in einen
cervikothorakalen, thorakalen, thorakolumbalen und lumbalem Typ und Formen mit
Doppelkriimmungen [11]. Im Laufe der Jahre gab es diverse Modifikationen. Die aktu-
ell gebrauchlichste Klassifikation wurde von Lenke etabliert. Zusédtzlich zu Lokalisation
und Auspriagung der Kriimmung in der Frontalebene spielt hier das sagittale Profil der

Kurve und die Charakteristika der lumbalen Kriimmung eine Rolle [12].



1.4. Diagnostik

1.4.1 Klinische Diagnostik

Die Anamnese und korperliche Untersuchung stellen essentielle Bestandteile der Skoli-

osediagnostik dar.

Beim stehenden Patienten sind ungleich hohe Schultern, ein asymmetrischer Rumpf,
Beckenschiefstand und Abweichungen im sagittalen Profil zum Beispiel durch BWS-
Hypokyphose und LWS-Lordose erkennbar. Da das Schulterblatt nicht mehr direkt an-
liegen kann, steht es wie ein Fliigel ab und kann dadurch einen Schulterhochstand er-
zeugen. Im Vorneigetest nach Adams, bei dem sich der Patient mit gestreckten Beinen
etwa 90° nach vorne neigt und die Arme hingen lésst, sind Rippenbuckel und Lenden-
wulst klinische Anzeichen fiir eine bestehende Skoliose [13]. An der konvexen Seite
der Kriimmung tritt durch Rotation der betroffenen Wirbelkorper der Rippenbuckel auf.
Im Bereich der Lendenwirbelsdule tritt nach der gleichen Mechanik ein Lendenwulst

auf.

1.4.2 Radiologische Diagnostik

Das Rontgen stellt einen weiteren wichtigen Faktor in der Diagnostik der Skoliose dar.
Es sollte bei jedem Patienten eine Ganzwirbelsdulenaufnahme stehend im posterior-
anterioren (pa) und lateralen Strahlengang erfolgen. So ist das Kriimmungsmuster zu

erkennen und das Ausmal} der Kriimmung mithilfe des Cobb-Winkels bestimmbar (siehe 1.7).

Bei Verdacht auf weitere Pathologien, wie z.B. Tethered Cord oder Syringomyelie, ist
ein MRT zur weiteren Diagnostik indiziert. In der Standarddiagnostik der Skoliose ist es

nicht von Bedeutung [13].



1.5. Thoracic Insufficiency Syndrom

Bei Kindern mit einer fortschreitenden Skoliose ist bekannt, dass es hdufig zur Entwick-
lung eines Thoracic Insufficiency Syndrom (TIS) kommt. Das TIS ist definiert als die
Unfahigkeit des Thorax die normale Atmung und das normale Lungenwachstum zu er-
moglichen. Ein normal geformter Thorax hat ein normal grof3es, stabiles Volumen und
kann dieses wéhrend des Atemprozesses regelrecht dndern. Das Volumen wird in Weite
und Tiefe durch den Rippenkifig definiert und in der Hohe durch die Wirbelséule.
Durch die Bewegung des Diaphragmas und der sekundiren Atemmuskulatur ist die Ver-
anderung des Volumens moglich. Bei Patienten, die von Skoliose betroffen sind, kommt
es durch die Deformitét der Wirbelsdule und des Thorax zum einen zur Einschrinkung
des Volumens, das fiir die Atmung zur Verfiigung steht [space available for the lung

(SAL)] und zum anderen zur Einschrinkung der Thoraxbewegung. [14].

Die Diagnosestellung eines TIS erfolgt anhand klinischer Kriterien, zu denen respirato-
rische Insuffizienz und Verlust der Brustwandbewegung zdhlen. Weiterhin ist ein Pro-
gress der Deformitit festzustellen und ein Abfall der Vitalkapazitét in der Lungenfunk-
tionspriifung [14].

Es konnen durch die veridnderte Anatomie restriktive Lungenerkrankungen entstehen.

Unbehandelt ist die Mortalitét signifikant erhoht [4].

Ein Hauptziel der Behandlung von infantilen Skoliosen stellt somit die Verbesserung
beziehungsweise Erhaltung der Lungenfunktion und die Ermoglichung eines normalen

Lungenwachstums dar.



1.6. Therapie

In der Therapie der Early-Onset Skoliosen ist ein konservatives und ein operatives Vor-
gehen moglich. Das Ziel liegt immer in einer Reduktion oder Stabilisierung der Kriim-
mung um ein normales Lungenwachstum der Kinder zu erreichen. Eine Entscheidung

iiber die Wahl der Therapie sollte individuell fiir jedes Kind getroffen werden.

1.6.1. Konservativ

Die konservative Therapie bei EOS wird mittels Korsett-Behandlung und Physiothera-

pie durchgefiihrt.

In den 70er Jahren wurde durch Mehta das Gipskorsett als Behandlung untersucht,
durch welches ein Fortschreiten der Skoliose verhindert werden soll. Mehrere Studien
belegen einen positiven Nutzen dieser Therapie [15] [16]. Vor allem ein frither Thera-
piebeginn (vor dem 2. Lebensjahr) und eine lidngerfristige Behandlung mit angepassten
Gipskorsetts erreichen, dass die Kriimmung nicht weiter fortschreitet und eventuell so-

gar korrigiert wird [17].

Auch die Therapie mit einem Korsett aus Plastik ist eine wirksame Alternative, um den

Cobb-Winkel nicht weiter fortschreiten zu lassen [18] [19].

Die Therapie mit den unterschiedlichen Korsettarten erfordert Mitarbeit und Motivation
des Patienten, da eine mdoglichst lange Tragedauer gefordert wird [20]. Durch Stigmati-
sierung, Schmerzen aufgrund von Druckstellen und Bewegungseinschrankung ist die

Compliance der Patienten oft reduziert.

Eine weitere konservative Therapieoption ist die Physiotherapie, welche vor alle bei
mild verlaufenden Skoliosen indiziert ist [21] [22]. Diese Therapieoption erfordert ein
Mitwirken der Patienten und kann bei fehlender Beteiligung nicht den gewiinschten
Effekt erzielen.

Der alleinige Einsatz von Physiotherapie als Behandlungsoption bei jungen Kindern, die
von EOS betroffen sind, stellt keine Option dar. Es sollte die Kombination mit einer
Korsett- oder Gipsbehandlung erfolgen.

Aufgrund der beschriebenen Beschwerdesymptomatik durch Druckstellen bei der
Korsetttherapie, mangelnder Compliance und Notwendigkeit einer entsprechenden

Mitarbeit durch den Patienten ist eine konservative Therapie vor allem bei



Kleinkindern, die von EOS betroffen sind, nicht immer addquat durchfiihrbar, sodass als
Therapie eine operative Versorgung durchgefiihrt wird.

Wenn der frontale Cobb Winkel 20° oder mehr aufweist oder sich eine Progression von
5° oder mehr zeigt unter der konservativen Therapie, besteht die Indikation zur

operativen Versorgung.

1.6.2. Operative Therapie

Die Indikationsstellung zur operativen Versorgung einer Skoliose erfolgt ab einem
Cobb-Winkel von > 50° oder zu erwartender Progredienz. Es gibt mittlerweile eine
Vielzahl an zur Auswahl stehenden Verfahren. Grundsatzlich erfolgt eine Aufteilung in

instrumentierte Spondylodese und wachstumslenkende ,,Non-Fusion-Systeme*.

1.6.2.1 Dorsale und ventrale instrumentierte Aufrichtung und Spondylodese
Durch die Entwicklung des Rontgen im Jahr 1895 war es moglich die Skoliosen besser

zu verstehen und einen Behandlungsplan zu entwerfen.

Robert Hibbs fiihrte 1911 die ersten Spondylodesen an Patienten durch, deren Wirbel-
sdule durch Tuberkulose verdndert war. Er benutze hierfiir noch keine Instrumentation,
sondern fiigte benachbarte Wirbel mithilfe ithrer vorher abgetrennten Dornfortsitze zu-
sammen [23]. Anfang der 1960er Jahre entwickelten Harrington und Roy-Camille die
ersten Instrumentationen zur Spondylodese. Mit Lingstrigern und Pedikelschrauben
bzw. Lamina- und Pedikelhaken gelang die Fixation der Wirbelsdule [24]. Auf der Ba-

sis dieser Technik entwickelten sich diverse Implantattechnologien zur Spondylodese.

Die korrigierende Spondylodese ist ein bewihrtes Mittel um eine Skoliose operativ zu
therapieren. Bei jungen Patienten mit groBer Wachstumsreserve, deren Wirbelsdule ver-
steift wird, ist jedoch postoperativ kein oder nur noch ein minimales Wachstum der

Wirbelsédule in den versteiften Segmenten maoglich [25] [26].

Die Effektivitidt von Spondylodesen zur Versorgung von Skoliosen ist hinreichend be-
legt, da es ein Fortschreiten der Kriimmung verhindert [27]. Bei frither Spondylodese
kann die Skoliose allerdings wieder auftreten [28]. AuBlerdem kommt es durch die Ver-
steifung der Wirbelsdule von jungen Kindern mit groBer Wachstumsreserve in Gold-
bergs Studie zu einer stirkeren Einschrankung der Lungenfunktion, als bei Kindern, die

erst spater operativ versorgt worden sind. [29].



1.6.2.2. Wachstumslenkende Non-Fusion-Systeme

Die Einfithrung wachstumslenkender Systeme erfolgte ab den 1990er Jahren unter ande-
rem durch Akbarnia mit dem System der Growing Rods, bei dem die Wirbelsdule nicht
iiber ihren kompletten Verlauf, sondern nur noch an einem oberen und unteren Fixpol
instrumentiert wird. Dadurch wird theoretisch eine Fusion vermieden, jedoch zeigten
sich in zahlreichen Studien ungewollte Fusionen der Wirbelsdule. RegelmiBig muss
wiéhrend des Wachstums operativ eine Distraktion durchgefiihrt werden, bis letztlich
nach Abschluss des Wachstums eine Spondylodese durchgefiihrt werden kann. Durch
diese Art der Versorgung ist im Gegensatz zur direkten vollstaindigen Spondylodese ein

Wachstum der kindlichen Wirbelsiule weiterhin mdglich [30].

Die Verwendung des vertical expandable prosthetic titanium rib (VEPTR)-Systems
erfolgte erstmals 1989 von Campbell an einem Patienten mit respiratorischer Insuffizi-
enz aufgrund einer Thoraxdeformitdt mit Rippensynosthosen. Die Rippensynosthosen
filhren zu einer Malformation des Thorax, die eine Skoliose erzeugte. Durch Aufsprei-

zen der Rippen konnte man bei dem Kind die Thoraxform normalisieren und es respira-

torisch stabilisieren (siche Abbildung 2) [14].

Im Laufe der Jahre kam es zur Weiterentwicklung des VEPTR-Systems. Es wird nicht
mehr ausschlieBlich fiir Skoliosen, die durch Synostosen der Rippen entstanden sind,
verwendet, sondern auch bei Skoliosen, die aus anderen Griinden auftreten. Die proxi-
malen Anker werden nicht, wie bei Growing Rods, an der Wirbelsdule befestigt, sondern
an den Rippen fixiert [31]. Durch das Vermeiden einer Fixierung von Implantaten an der
Wirbelsdule und dem Verwenden von Rippenankern soll es in der Theorie zu weniger

Fusionen der Wirbelsdule kommen.

Das VEPTR-System ©Synthes GmbH ist mittlerweile eine der in Deutschland am héu-

figsten verwendeten Implantatsystem zur Behandlung von EOS.

Die Priméroperation erfolgt standardméBig in Seitenlage iiber eine Thorakotomie. Nach
Durchtrennung der verschiedenen Haut- und Muskelschichten werden die kranialen
Rippen, an der das Implantat angebracht werden soll, unter Durchleuchtung identifi-
ziert. An den freigelegten Rippen wird nun die Halterung befestigt. Eine geeignete Ver-
langerungsschiene wird ausgesucht und angepasst. Fiir die kaudale Befestigung gibt es

die Auswahl zwischen Laminahaken, Rippenhaken und Ala-Haken (Dunn-Mcarthy



Hooks). Der Lamina-Haken wird auf der konkaven Seite der Kriimmung an einem vor
der Operation ausgewdhlten Lendenwirbel befestigt. Eine andere Mdglichkeit stellt der
Ala-Haken dar, der am Ileum befestigt wird. Auch ein weiterer kaudaler Rippenhaken
kann als untere Befestigung dienen. Als letztes folgt die Verbindung der kranialen und
kaudalen Befestigungsimplantate durch die verlangerbare Schiene. Etwa alle 6 Monate
sollte die Expansionsoperation erfolgen. Das Verblockungsimplantat, welches ein Aus-
einandergleiten der Schienen verhindert, wird hierfiir entfernt, die Verlingerungsschiene
so weit distrahiert, bis die gewiinschte Lange erreicht ist und in der Stellung wieder fi-
xiert. Durch die langfristige Anwendung von VEPTR wihrend des Wachstums soll die
Korrektur der Deformitit beibehalten werden. Wenn die skelettale Reife erreicht ist,

kann eine endgiiltige Spondylodese durchgefiihrt werden [32].

VEPTR kann eine Korrektur der Deformitit erreichen und gleichzeitig durch Aufwei-
tung des verkriimmten Thorax ein TIS verhindern [33]. Bei Kindern <10 Jahre stellt die
operative Behandlung mittels expandierbaren Systemen mittlerweile die Methode der
Wahl dar, um das Wachstum von Wirbelsdule und Thorax nicht einzuschrinken und
dadurch Komplikationen wie das TIS zu vermeiden [34, 35]. In vielen Studien zeigte
sich die Effektivitit von VEPTR, da eine Regredienz des Kriimmungswinkels erzielt
werden kann [36-38].

Die haufigsten Komplikationen bei VEPTR Operationen sind Lockerung oder Disloka-

tion des Implantats und Wundheilungsstérungen.

Die im Folgenden gemachten Angaben in dieser Arbeit beziehen sich auf das VEPTR-

System und nicht auf andere Growing Rods-Systeme.

Abbildung 2: Midchen mit kongenitaler Skoliose und Rippensynostosen. Start der VEPTR-
Behandlung im Alter von 2,5 Jahren. Das Midchen ist nicht in die Studie einge-
schlossen.
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1.7. Deformitit

Der Skoliosewinkel nach Cobb dient zur Bestimmung des Schweregrades der Achsab-

weichung in der Frontalebene anhand eines Rontgenbildes in der pa- Projektion.

Zundchst wird der kraniale und kaudale Neutralwirbel bestimmt. Dies sind die Wirbel-
korper, welche am meisten gegeneinander geneigt sind. Zwischen den Tangenten, die zu
der Deckplatte des kranialen Wirbels und der Bodenplatte des kaudalen Wirbels gezo-
gen werden, ist ein Winkel messbar. Dies ist der Cobb-Winkel (sieche Abbildung 3).

Alternativ ist es moglich, das Lot auf die beiden Tangenten zu fillen und den Winkel im
Schnittpunkt der beiden Geraden zu bestimmen. Diese Methode kommt vor allem bei

weniger ausgeprigten Skoliosen zur Anwendung.

Neutralwirbel

\

Scheitel-
wirbel
Skoliose-
winkel
Neutralwirbel /

Abbildung 3: Skoliosewinkel nach Cobb
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1.8 Compliance

Als Lungencompliance bezeichnet man die physikalische Grole der Dehnbarkeit der
Lunge. Sie entspricht der Volumenédnderung, die pro Druckénderung stattfindet und um-
schreibt so die elastische Eigenschaft der Lunge.

av ml

¢= dpP [mbar]

Die Compliance dient als MaB fiir die elastischen Widerstinde von Lunge und Thorax.
Messbar ist sie mithilfe von Druck-Volumen-Kurve oder Ruhedehnungskurve der Lun-
ge. Beim Ermitteln der Ruhedehnungskurven von Lunge und Thorax werden in der Spi-
rometrie die viskosen Widerstinde ausgeschaltet, indem die Testperson ihre Atemmus-
kulatur entspannt. Die Beziehung von Lungenvolumen und -druck héngt dann nur noch

von den elastischen Eigenschaften von Thorax und Lunge ab.

In Atemruhelage werden definierte Atemvolumina appliziert und der Druck gemessen.
Dieser entspricht dann dem Druck in den Alveolen. Die so ermittelte Dehnbarkeit wird
auch statische Compliance genannt. Sie entspricht der Steigung der Ruhe-
Dehnungskurve. Die Ruhe-Dehnungskurve verlauft S-formig. Im Bereich der normalen
Atemruhelage verlduft sie besonders steil, wihrend sie oberhalb und unterhalb abflacht.
Da die Compliance der Steigung der Kurve entspricht, ist sie im steilen Teil um die
Atemruhelage besonders hoch. Fiir die Bewegung von Atemvolumina ist in diesem Teil
nur ein geringer Druck notwendig und somit muss nur ein geringer Kraftaufwand be-

trieben werden.

Die dynamische Compliance wird unter dynamischen Bedingungen gemessen bei fort-

laufender Atmung. Es werden auch die flussabhdngigen Widerstdnde gemessen.

Die Gesamtcompliance des respiratorischen Systems setzt sich aus der Compliance der

Teilsysteme Thorax und Lunge zusammen. Fiir diese gilt:

Ctotar = (Cr *x CL)/(Cr + C)

Im klinischen Alltag ist die Abgrenzung zwischen Compliance der Thoraxwand und der
Lunge schwer, weswegen die Gesamtcompliance als zu untersuchender Parameter her-

angezogen wird [39].

In dieser Arbeit erfolgte die Berechnung der dynamischen Compliance mithilfe von

Atemzugvolumen, dem Atemwegsspitzendruck und dem Positiv-Endexpiratorischen
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Druck (PEEP), die wihrend der jeweiligen Operation auf den Anésthesieprotokollen

festgehalten wurden.

Atemzugvolumen ml

Ci =
ayn = ppPEAK — PEEP mbar]

Der dynamische Wert ist abhingig von den fluBabhéngigen Widerstinden. Beim gesun-
den Patienten sind diese Widerstidnde jedoch sehr gering, wodurch die statische und
dynamische Compliance anndhernd gleiche Werte erreichen. Beim Erwachsenen betra-

gen die Normwerte 40-80 ml/mbar [40] [41].

Die Anderung der Compliance in der Lungenentwicklung ist von Gewicht und Alter
abhingig [42]. Wir haben daher eine Standardisierung der Compliance bezogen auf das
Gewicht in kg durchgefiihrt. Der Unterschied zwischen initialer und letzter Compliance

in ml/mbar wurde auf das initiale und das letzte Gewicht in kg bezogen.
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1.9 Sagittale Balance

Die menschliche Wirbelsdule ermdglicht durch ihren besonderen Aufbau den aufrechten
Gang. Im Laufe der Evolution entwickelte sich die Doppel-S-Form der Wirbelsdule.
Des Weiteren stellte sich das Becken in eine vertikale Position und wurde breiter, damit

die wirkenden Kréfte besser iibertragen werden kdnnen.

Das Verhéltnis zwischen Becken und Wirbelsédule sollte eine physiologische und 6ko-
nomische Ubertragung der Schwerkraft ermdglichen. Die sagittale Balance besteht,
wenn Cervikallordose, Thorakalkyphose und Lendenlordose in einem ausgewogenen
Verhéltnis stehen. Eine Moglichkeit diese sagittale Balance der Wirbelsdule global zu

messen, stellt die Bestimmung der ,,C7-Plumbline* dar.

Die C7-Plumbline stellt das Lot dar, das vom Zentrum des siebten Halswirbels senk-
recht nach unten verlduft. Im Normalfall trifft das Lot den ersten Sakralwirbel etwa am
Promontorium (siche Abbildung 4). Féllt es vor S1 spricht man von einer positiven
sagittalen Balance, fillt es hinter diesen Punkt, hat der Patient eine negative sagittale

Balance. Der Normwert eines gesunden Erwachsenen liegt bei 3,2 cm, +/-3,2 [43].

C7c)

S1

Abbildung 4: C7-Plumbline
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Um die sagittale Balance des Beckens zu beschreiben wurden weitere Parameter festge-
legt, die die biomechanischen Krifte im Becken beschreiben. Sie verhalten sich so zuei-

nander, dass gilt: PI= PT+SS

Pelvic Incidence (PI) stellt den Winkel zwischen einer Senkrechten durch den Mittel-
punkt der S1-Deckplatte und der Verbindungslinie zwischen diesem Punkt und dem

Mittelpunkt der bicoxofemoralen Achse.

Pelvic Tilt (PT) ist messbar als der Winkel zwischen einer Senkrechten durch den Hiift-

kopfmittelpunkt und einer Geraden durch Hiiftkopfmitte und S1-Deckplattenmitte.

Sacral Slope (SS) ist der Winkel zwischen der S1- Deckplatte und der Horizontalen
(siche Abbildung 5) [44].

Sacral
Slope

Pelvic _
Tilt Pelvic

Incidence

Abbildung 5: Pelvic Tilt, Pelvic Incidence und Sacral Slope
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Die Normwerte dieser Parameter liegen bei: PI: 32°-74°, PT: 0-27° und SS: 24-55° [45].

Die Studie von Legaye und Duval-Beaupére zeigt die wichtige Stellung von PI in der
der sagittalen Balance der Wirbelsdule. Von den drei oben beschriebenen Parametern ist
PI der Einzige, der anatomisch vorgegeben ist. Er definiert die individuelle Stellung des
Beckens und ist somit wie ein individueller Fingerabdruck der Wirbelsdule anzusehen
[46]. Durch Rotation des Beckens um die bicoxofemorale Achse ist eine Beeinflussung
der sagittalen Balance moglich. PT und SS verdndern sich je nach Ausprigung der PI
[44]. Auch die GroBe der Lumballordose hingt mit der Stellung des Beckens zusam-
men. Aufgrund der Verankerung am Sacrum wird bei Rotation des Beckens auch die
Lordose verdndert. Zudem ist bekannt, dass Verdnderungen im Profil der Wirbelsdule zu

Anderungen in der Orientierung des Beckens fithren [46].

Wihrend des Skelettwachstums kommt es zu Anderungen der KenngrdBen des Be-
ckens. PI wird bis zum Abschluss des Wachstums gréer und bleibt danach konstant, PT
und die lumbale Lordose werden so verdndert, dass der Korperschwerpunkt ausgegli-
chen ist. SS bleibt ab Erreichen der aufrechten Haltung in etwa konstant [47]. Auch die
C7P verdndert sich wihrend des Wachstums: Bei Jugendlichen ist hdufig ein negatives

sagittales Profil erkennbar, welches dann mit dem Wachstum immer positiver wird [48].
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2. Ziele der Arbeit

Kinder mit einer EOS weisen meistens eine Verkrimmung der thorakalen Wirbelsdule
mit konsekutiver Einschrinkung von Thoraxvolumen und Lungenfunktion auf. Sie wer-
den hdufig mit dem VEPTR-System behandelt. Hierbei werden Rippen gegen Rippen
oder Rippen gegen Becken oder Rippen gegen Lamina der Wirbelkdrper auf der konka-
ven Seite der Deformitét gegeneinander verspannt und die Konkavitdt dadurch ,,geoft-

(19

net“. Durch dieses Verfahren soll das Thoraxvolumen erh6ht und die Deformitét der
Wirbelsédule korrigiert werden. Nach der initialen Operation miissen die eingebrachten
Implantate entsprechend dem Wachstum alle 6 Monate operativ verldngert werden. Das

Wachstum wird hierdurch gelenkt, aber nicht eingeschrinkt.

Der Effekt des VEPTR-Systems auf das Thoraxvolumen und die Deformitét ist gut un-
tersucht. Noch nicht untersucht ist der Effekt des VEPTR-Verfahrens auf die Compli-
ance des Thorax. Durch die operativen Eingriffe entsteht Narbengewebe am Thorax und
durch das Implantieren von Titanstdben auf die Rippen konnen der Thorax steifer und
damit die Compliance desselben geringer werden, was sich negativ auf die Lungenfunk-
tion des Patienten auswirken konnte. In der folgenden Arbeit wird die Auswirkung der
VEPTR-Therapie auf die Compliance der Lunge ausgewertet. AuBlerdem beschéftigt sie
sich mit dem Effekt von VEPTR auf den Kriimmungswinkel nach Cobb und auf die

sagittale Balance.

Zur Bearbeitung dieser Frage wurden in der vorliegenden Arbeit retrospektiv Kranken-
akten und Rontgenbilder von 21 Patienten ausgewertet, die aufgrund von EOS eine Ver-
sorgung mit dem VEPTR-System in der Orthopédischen Klinik der Uniklinik Diissel-

dorf erhielten. Verglichen werden diese Daten mit denen von Kontrollgruppen.
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3. Material und Methoden

3.1. Patientenkollektiv

Eingeschlossen in die Arbeit wurden Patienten der Orthopéadischen Klinik des Universi-
titsklinikums Diisseldorfs. Die zu untersuchende Gruppe umfasste 21 Kinder, die im
Zeitraum von 2004 bis 2011 mit dem VEPTR-Verfahren versorgt worden sind. Das
Durchschnittsalter der Kinder bei der initialen OP betrug 5,26 Jahre. 13 Patienten waren
weiblich und 8 waren ménnlich. Die Grof3e praoperativ lag bei durchschnittlich 106 cm

und das Gewicht bei 16,66 kg.

Die Einschlusskriterien wurden wie folgt gewihlt: Eingeschlossen in die Studie wurden
Kinder im Alter von 1-10 Jahren mit einem Cobb-Winkel > 40° oder einer Vergroferung
des Cobb-Winkels von >5° in 6 Monaten und pathologischem Metha-Winkel. Es wur-

den Patienten ausgeschlossen, die prdoperative Rippensynostosen aufwiesen.

In der untersuchten Patientengruppe, die eine VEPTR-Versorgung erhielten, erfolgten
bei einem Patienten drei Eingriffe. Bei den weiteren Patienten des Kollektivs wurden
mindestens 7 Operationen durchgefiihrt. Im Mittel erhielten die Patienten im Laufe des

Follow-up 12 Eingrifte.

Die Wiedervorstellung der Patienten nach der ersten Operation erfolgte im sechsmona-
tigen Intervall in der orthopéddischen Ambulanz. Bei jeder Vorstellung wurde eine Ver-
laufsrontgenaufnahme der Wirbelsdule angefertigt. Wéhrend eines kurzen Klinikaufent-

halts erfolgte dann die operative Verldngerung des VEPTR-Systems.

Vor und nach den einzelnen Operationen erfolgte bei den Patienten jeweils eine Ront-
genaufnahme der gesamten Wirbelsdule in Frontal- und Seitansicht zur Beurteilung der

erreichten Korrektur und Kontrolle der Implantatlage.

Analysiert wurden folgende Daten: Klinische Charakteristika, wie Alter, Geschlecht,
Gewicht und Art der Skoliose, Komplikationen, Cobb Winkel initial, bei den Verlange-
rungsoperationen und beim letzten Follow-up, die Parameter der sagittalen Balance und
die dynamische Thoraxcompliance direkt vor jedem Eingriff nach orotrachealer Intuba-
tion in Riickenlage, wobei immer der gleiche Respirator (Primus® Draeger) und keine

Muskelrelaxantien verwendet wurden.

Als Vergleich wurden 3 Gruppen herangezogen.
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Die erste Gruppe bestand aus 16 Patienten, die mehr als 2 Operationen hatten, die nicht
die Wirbelsiule oder den Brustkorb betrafen. Das Durchschnittsalter dieser Gruppe be-
trug 5,3 Jahre. Festgehalten wurden hier Alter, Diagnose und Compliance vor jedem
Eingriff unter gleichen Bedingungen, wie bei der Skoliosegruppe. Zu den Diagnosen,
die zur Operation flihrten gehoren Klumpful3 (6 Patienten), Hiiftdyslokation (4 Patien-
ten), kartilagindre Exostosen (2 Patienten) und Epiphyseolysis capitis femoris (4 Patien-
ten). Das Durchschnittsalter der Kontrollgruppe lag bei 5,3 Jahren. Es wurden 3,4 Ope-
rationen an diesen Patienten durchgefiihrt und die durchschnittliche Follow-up Zeit lag
bei 55,4 Monaten. Patienten mit neurologischer und anatomischer Beeintrachtigung der

Lungenfunktion wurden ausgeschlossen.

Gruppe 2 bestand aus 5 Patienten, die mehr als eine Rontgenaufnahmen der Wirbelsédule
im Bereich der LWS und Hiifte bekommen hatten, aber keine Erkrankung im Bereich
der Wirbelsdule oder Hiifte aufwiesen. Griinde fiir die Rontgenauftnhahmen waren stump-
fe Traumata. Das Durchschnittsalter dieser Gruppe lag bei 6,1 Jahren. In dieser Kon-
trollgruppe von 5 Patienten verglichen wir die Anderungen der Parameter der sagittalen

Balance. Die durchschnittliche Zeit des Follow-ups lag bei 3,4 Monaten.

Die dritte Vergleichsgruppe bestand aus 8 Patienten, bei denen eine operative Versor-
gung mit Growing rods vom Ileum zu einer Rippe durchgefiihrt worden ist. Das Durch-
schnittsalter in dieser Gruppe betrug 8,78 Jahre. Diese Kontrollgruppe dient zur zusitz-
lichen Evaluation eines Effekts von Ala-Haken (Ilium zu Rippe) auf die sagittale Balan-

ce verglichen mit Rippe zu Rippe oder Wirbelsdule-zu-Rippe-Instrumentation.

Anhand der radiologischen Aufnahmen bestimmten wir prd- und postoperativ die
COBB-Winkel, sowie die Parameter C7-Lot, Sacral Slope, Pelvic Tilt und Pelvic In-

cidence zur Beurteilung der Sagittalen Balance.

Von der VEPTR-Gruppe und Kontrollgruppe 1 wurden auflerdem die Anésthesieproto-
kolle der Operationen ausgewertet. Ethoben wurden eventuell aufgetretene Komplikati-
onen und die dynamische Compliance als Parameter der Lungenfunktion wie oben be-

schrieben.

Bei der Datenerhebung wurden die Patienten anonymisiert. Die Bearbeitung der Daten
erfolgte ohne Moglichkeit die einzelnen Patienten zu identifizieren. Fiir diese Studie

liegt ein positives Ethikvotum mit der Nummer 3879 vor.
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3.2. Analyse der Wirbelsaulenaufnahmen

Bei dem Patientenkollektiv der VEPTR-Gruppe wurden bei der Erstoperation, sowie bei
den folgenden Verldangerungsoperationen pra- und postoperativ Rontgenaufnahmen der
Wirbelséule, in zwei Ebenen durchgefiihrt. Die Anfertigung der Rontgenbilder erfolgte
im posterior-anteriorem(pa) und im lateralen Strahlengang. Auch von den beiden Ver-
gleichsgruppen gibt es jeweils Rontgenbilder der Wirbelsdule im pa und lateralen Strah-

lengang.

Die Rontgenbilder lagen sowohl in digitaler Form, als auch konventionell vor. Die kon-
ventionellen Rontgenbilder wurden mit einem Rontgenbildbetrachter der Firma Planilux
ausgewertet. Ein Goniometer diente zur Erfassung der Werte bei den konventionellen

Rontgenaufnahmen.

Als Software zur Auswertung der digitalen Rontgenaufnahmen wurde das Verarbei-

tungsprogramm PACS IDS 7 Citrix Version 1.0 benutzt.

3.3 Statistische Auswertung

Die Statistische Analyse wurde mit SPSS 22 (©IBM) durchgefiihrt.

Zur Beschreibung der Studienergebnisse wird der Mittelwert und den Standardfehler
(StD) verwendet.

Fiir die statistische Auswertung wurde zunéchst bei jeder zu untersuchenden Gréf3e eine
Nullhypothese und eine Alternativhypothese aufgestellt. In dieser Arbeit besagt die
Nullhypothese, dass die Versorgung von EOS mittels VEPTR einen Einfluss auf die
Thoraxcompliance und die sagittale Balance hat. Die Alternativhypothese stellt die ent-

gegengesetzte Annahme dar, dass der erwartete Einfluss durch VEPTR nicht vorhanden ist.

Bei signifikanter Abweichung der Messwerte vom erwarteten Wert, wird die Nullhypo-
these abgelehnt. Die Grofe der akzeptierten Abweichung wird durch das vorher festge-
legte Signifikanzniveau festgelegt. In dieser Studie wurde das Signifikanzniveau p<

0,05 gewdhlt.

Der p-Wert, welcher mittels Hypothesentests ermittelt wird, gibt die Wahrscheinlichkeit

an, dass sich bei giiltiger Nullhypothese der berechnete Wert oder extremere ergeben. Ist
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der ermittelte p-Wert kleiner, als das festgelegte Signifikanzniveau, wird die Nullhypo-

these verworfen und das Ergebnis als statistisch signifikant zum Niveau o angesehen.

Wenn die Nullhypothese irrtiimlicherweise verworfen wird, obwohl sie richtig ist, liegt
ein Fehler 1. Art vor. Bei einem festgelegten Signifikanzniveau von 5% (also p< 0,05)
ist dieser Fehler in 5% der Fille moglich. Wird die Nullhypothese beibehalten, obwohl
die Alternativhypothese zutrifft, liegt ein Fehler 2. Art vor.

Als Testverfahren wurden in dieser Arbeit T-Test und Varianzanalyse durchgefiihrt.
Mithilfe des T-Tests werden die Mittelwerte von zwei unabhéngigen Gruppen auf signi-

fikante Unterschiede tiberpriift.

Bei den Variablen, bei denen es mehr als zwei Vergleichsgruppen gibt, ist die Durchfiih-
rung eines einzelnen T-Tests nicht moglich, es wiren mehrere T — Tests notwendig mit
dem Problem der Mehrfachtestung. Durch die Akkumulierung der Fehler 1. Art, wére
die Wahrscheinlichkeit ein signifikantes Ergebnis zu finden, obwohl keine Signifikanz
vorliegt, erhoht. Aus diesem Grund wurde eine Einfaktorielle Varianzanalyse (ANOVA)
der Parameter der Sagittalen Balance durchgefiihrt, mit welcher die Varianz der Mittel-
werte verglichen wird, um so den Einfluss einer unabhidngigen Variablen auf eine ab-
hingige zu untersuchen. Fiir alle iibrigen Analysen dieser Arbeit wurden T — Tests
durchgefiihrt. Ist die Varianz zwischen den Gruppen bei dem zu priifenden Parameter
grofler, als die Varianz innerhalb der einzelnen Gruppen, ist von einem signifikanten
Einfluss auszugehen. Voraussetzung fiir die Durchfiihrung der ANOVA ist die Normal-

verteilung und eine Varianzhomogenitit innerhalb der einzelnen Gruppen.

Normalverteilung beschreibt, dass eine symmetrische Verteilung einer Variablen um
einen Mittelwert vorliegt. Mithilfe des Kolmogorov-Smirnov Tests wurde gepriift, ob
eine Normalverteilung vorliegt. Analog der anderen Hypothesentests wird bei diesem
Test die Nullhypothese untersucht, dass die vorliegenden Daten normalverteilt sind. Bei
einem ermittelten p-Wert <0,5 wird die Nullhypothese in diesem Test akzeptiert und es
liegt eine Normalverteilung vor. In dieser Arbeit wurde eine Normalverteilung fiir Com-
pliance, Cobb Winkel, Gewicht und die Parameter der sagittalen Balance gezeigt, sodass

hier eine Durchfiihrung von T-Test und Varianzanalyse moglich war.

Die Ergebnisse werden im Folgen in Tabellenform dargestellt. Wichtige Messwerte sind

zudem zusammengefasst und graphisch dargestellt worden.
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4. Ergebnisse

4.1. Deformitiit

In Tabelle 1 sind die Werte des Cobb-Winkels dargestellt, die in der VEPTR-Gruppe
erhoben wurden. Bei der ersten prdoperativ durchgefiihrten Untersuchung betrug der
Cobb-Winkel durchschnittlich 54,7 (StD 3,8). Bei der postoperativ durchgefiihrten
Rontgenuntersuchung lag der Winkel bei 41,0° (StD 2,9). Durch die initiale Operation
wurde der Cobb-Winkel also um 14,2° (25%) verbessert. Zum Zeitpunkt des letzten
Follow-up wurde ein Verlust der erzielten Korrektur festgestellt. Der Cobb-Winkel, der
nach der Einbringung von VEPTR bei 40,5° (StD 2,9) lag, nahm um 11,0° zu und lag
abschlieend bei 51,5° (StD 4,3). Der Vergleich der praoperativen Werte mit denen
beim letzten Follow-up zeigt eine Reduzierung des Cobb-Winkels um 3,2°. Dies ent-
spricht einer Korrektur von 6% am Ende des Follow Up. Abbildung 6 veranschaulicht
die Verdnderung des Cobb-Winkels. Unmittelbar postoperativ, nach Einbringen des
VEPTR-Instrumentariums, sinkt der Cobb-Winkel ab um dann im Laufe der Behand-
lung wieder in den Bereich des Startwertes anzusteigen. Eine Progression der Skoliose

(Definiert als eine Zunahme des Cobb — Winkels von 5° oder mehr) wurde effektiv ver-

hindert.
Cobb-Winkel [°] Standardfehler
PraOP 54,7 3.8
POP 40,5 2,9
Letztes Follow-up 51,5 43

Tabelle 1: Cobb-Winkel
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Abbildung 6: Cobb-Winkel der VEPTR-Gruppe im Verlauf

4.2. Compliance

Initial wies die VEPTR-Gruppe eine Compliance von 10,6 ml/mbar (StE 0,92) auf und
die Vergleichsgruppe eine von 15,1 ml/mbar (StE 2,4) (p<0,05). Bis zum letzten
Follow-up war bei beiden Gruppen ein Anstieg der Compliance zu verzeichnen. Bei den
VEPTR-Patienten lag der Wert abschlieBend bei 17,9 ml/mbar (StE 1,3) und in der Ver-
gleichsgruppe von gesunden Patienten bei 24,0 ml/mbar (StE 2,9) (p<0,05). Beim Ver-
gleich der initialen und der Follow-up Compliance lésst sich bei der VEPTR-Gruppe
eine Verdnderung von 10,6 ml/mbar auf 17,9 ml/mbar feststellen und somit eine signifi-
kante Erhohung der DTC um 7,3 ml/mbar (68,6%) (p<0,05). In der Vergleichsgruppe
zeigte sich eine signifikante Erhohung von 15,1 ml/mbar auf 24,0 ml/mbar und somit

um 8,9 ml/mbar (59,3%) (p<0,05).

Die Compliance in der VEPTR Gruppe ist sowohl vor, als auch nach der Operation ge-
ringer, als bei der gesunden Kontrollgruppe. Die Steigungsrate der Compliance nach der

OP entspricht aber der, der gesunden Kontrollgruppe (siehe Abbildung 7).
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Abbildung 7: Entwicklung der Compliance wihrend des Wachstums; Vergleich VEPTR-Gruppe

und Kontrolle

Die Verdanderung der Compliance wurde auf das Gewicht standardisiert. Die positive

Veridnderung der DTC wihrend des Wachstums betrug 0,4 (ml/mbar) /kg Korpergewicht

(KG) (StE 0,1) in der VEPTR-Gruppe. In der Vergleichsgruppe lésst sich eine positive
Verdnderung von 0,5 (ml/mbar) /kg KG (StE 0,3) feststellen. Der Unterschied zwischen

den beiden Gruppen war nicht signifikant (p>0,05).

Tabelle 2 zeigt Daten von Compliance und Gewicht. Die Unterschiede im Alter und

Follow-up Periode waren nicht signifikant (p>0.05).

Initiale Compliance | Compliance- Initial- Gewicht
Compliance Letztes dnderung gewicht letztes
[ml/mbar] | Follow-up | [(ml/mbar)/kg] [kg] Follow-up
[ml/mbar] [ke]
VEPTR 10,6 17,9 0,4 16,7 32,5
(StE 0,9) (StE 1,3) (StE 0,1) (StE 1,4) (StE 12,4)
Kontroll- 15,1 24,0 0,5 24,5 (StE 42,7 (StE
Gruppe | (tE24) | (StE2.9) (StE 0,3) 4.3) 6.9)

Tabelle 2: Compliance

24



4.3 Sagittale Balance

Anhand von Rontgenbildern haben wir bei den VEPTR-Patienten und den Kontroll-
gruppen 2+3 die Parameter der sagittalen Balance erfasst. Wir maf3en SS, PT und PI. Da
die Kontrollgruppe 2 nicht operiert worden ist, gab es in dieser Gruppe keinen préopera-

tiven Wert. Die vorhandenen Werte wurden mit den postoperativen der VEPTR-Gruppe verglichen.

Durchschnitt [°] Standardfehler [°]

SS Praoperativ | VEPTR 34,5 2,2
(PrdOP) Kontrollgruppe

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 22,0 2,4

Ala-Haken

Alle 29,9 2,2
SS Postoperativ | VEPTR 37,6 1,8
(POP) Kontrollgruppe 28,7 3,4

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 24,0 24

Ala-Haken

Alle 32,7 1,7
SS Letztes Follow- | VEPTR 34,2 1,9
up (LFU) Kontrollgruppe 30,2 1,9

Sagittale Balance

Kontrollgruppe

Ala-Haken

Alle 33,5 1,6
SS PraOP-POP VEPTR 1,7 4,6

Kontrollgruppe

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 0,7 2,3

Ala-Haken

Alle 0,9 3,1
SS POP-LFU VEPTR 2,2 2,0

Kontrollgruppe 1,6 4.4

Sagittale Balance

Kontrollgruppe

Ala-Haken

Alle 1,4 1,8

Tabelle 3: Sacral Slope
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Durchschnitt [°] Standardfehler [°]

PT PraOP VEPTR 11,3 3,1

Kontrollgruppe

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 14,5 4,2

Ala-Haken

Alle 12,8 2,5
PT POP VEPTR 9,9 1,5

Kontrollgruppe 14,2 2,6

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 13,5 3,8

Ala-Haken

Alle 11,5 1,3
PT LFO VEPTR 11,8 2,0

Kontrollgruppe 15,3 33

Sagittale Balance

Kontrollgruppe

Ala-Haken

Alle 12,4 1,7
PT PraOP-POP VEPTR 9,7 10,4

Kontrollgruppe

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 0,8 1,9

Ala-Haken

Alle 6,1 6,3
PT LFU-POP VEPTR 0,3 1,8

Kontrollgruppe 10,8 18,6

Sagittale Balance

Kontrollgruppe

Ala-Haken

Alle 2,6 4,1

Tabelle 4: Pelvic Tilt
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Durchschnitt [°] Standardfehler [°]

PI PraOP VEPTR 47,1 3,5

Kontrollgruppe

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 36,4 3,9

Ala-Haken

Alle 42,4 2,9
PI POP VEPTR 48,6 2,3

Kontrollgruppe 42,9 2,9

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 38,8 2,2

Ala-Haken

Alle 452 1,7
PI Letztes Follow- | VEPTR 44,4 2,5
up Kontrollgruppe 43,9 2,6

Sagittale Balance

Kontrollgruppe

Ala-Haken

Alle 443 2,1
PI PraOP-POP VEPTR 3,7 6,5

Kontrollgruppe

Sagittale Balance

Kontrollgruppe 0,1 1,4

Ala-Haken

Alle 2,4 4,2
PI POP-LFU VEPTR 5,1 2,8

Kontrollgruppe 0,5 4,1

Sagittale Balance

Kontrollgruppe

Ala-Haken

Alle 4,3 24

Tabelle 5: Pelvic Incidence
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Abbildung 8: Sacral Slope

Wie Tabelle 3 und Abbildung 8 darstellen, ist bei SS in der VEPTR-Gruppe praoperativ
ein Wert von 34,5° (StE 2,3) festzustellen. Unmittelbar postoperativ stieg der Wert auf
37,6° (StE 1,8). Bei der letzten Verlaufsuntersuchung fiel der Wert und lag bei 34,2°
(StE 1,9). Die Gesamtverdnderung der SS liegt somit lediglich bei 0,8%.

Die Kontrollgruppe Sagittale Balance wies bei der ersten Untersuchung einen Wert von
28,7° (StE 3,4) auf. Beim letzten Follow-up betrug er 30,2° (StE 1,9). In dieser Ver-

gleichsgruppe hat SS um etwa 5% zugenommen.

In der zweiten Kontrollgruppe, die mittels Ala-Haken versorgt wurde, lag der Wert des
SS initial bei 22° (StE 2,4) und stieg postoperativ auf 24,01° (StE 2,4). SS ist hier um

etwa 9% vom Ursprungswert angestiegen.
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Abbildung 9: Pelvic Tilt

In Abbildung 9 ist die Entwicklung des PT festgehalten. Die VEPTR-Gruppe erreicht
prioperativ einen Wert von 11,3° (StE 3,1). Postoperativ sinkt er auf 9,9° (StE 1,5) ab,
um dann, analog zu SS, wieder anzusteigen auf 11,8° (StE 2,0). In dieser Gruppe kon-

nen wir insgesamt einen Anstieg der PT um 4% feststellen.

Bei der Kontrollgruppe der sagittalen Balance liegt der Ausgangswert bei 14,2° (StE
2,6) und bei der letzten Kontrolluntersuchung bei 15,3° (StE 3,3). Somit gab es einen
Anstieg des Wert PT um 8%.

In der Kontrollgruppe mit Ala-Haken-Versorgung veridnderte sich der Wert von initial

14,5° (StE 4,2) auf 13,5° (StE 38). Dies bedeutet einen Abfall um 7%.
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Pelvic Incidence
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Abbildung 10: Pelvic Incidence

Der dritte Wert, den wir im Rahmen der sagittalen Balance untersucht haben, ist PI. In
Abbildung 10 wird verdeutlicht, wie dieser sich in den einzelnen Gruppen entwickelt
hat. Prioperativ wies die VEPTR-Gruppe einen Wert von 47,1° (StE 3,5) auf, der posto-
perativ auf 48,6° (StE 2,3) anstieg. Beim letzten Follow-up lag er bei 44,4° (StE 2,5)

und somit etwa 6% unterhalb des Ausgangswertes.

In der Kontrollgruppe der sagittalen Balance verdnderte sich der Wert um 2%. Initial

betrug er 42,9° (StE 2,9) und stieg bis zur letzten Untersuchung auf 43,9° (StE 2,6).

Die Ala-Haken-Kontrollgruppe zeigte praoperativ 36,4° (StE 3,9) PI und bei der letzten
Folgeuntersuchung 38,8° (StE 2,2). Somit war hier eine Zunahme von etwa 6% vom

Ausgangswert zu erkennen.

Die beschriebenen Unterschiede der sagittalen Balance waren nicht signifikant

(p>0,05).
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4.4. Komplikationen

Es wurden bei 7 Patienten in der VEPTR Gruppe Komplikationen festgestellt. 5 Patien-
ten erlitten eine mechanische Komplikation: drei Dislokationen des Rippenankers, eine
Dislokation eines Laminahakens und zwei Stabbriiche. Drei Patienten erlitten durch die
Lage des Implantats Hautdefekte. Zwei dieser drei Patienten konnten durch eine lokale
Revision versorgt werden. Ein Patient erhielt eine Defektdeckung durch einen mus-
culocutanen Schwenklappen. Zur Veranschaulichung der Verteilung dient Abbildung 11.
Alle Komplikationen konnten problemlos durch einen Revisionseingrift beherrscht

werden.

Komplikationen

Hautdefekt
33%

M Dislokation Rippenanker  ® Dislokation Laminahaken  ® Stabbruch & Hautdefekt

Abbildung 11: Komplikationen
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5. Diskussion

5.1. Deformitiit

Skoliosen treten gehduft bei Jugendlichen wéhrend des Wachstumsschubs in der Puber-
tat auf. Jedoch gibt es auch jiingere Kinder, die von idiopathischen oder sekundéren
Skoliosen betroffen sind. Die in diesem Alter auftretenden EOS zeigen sich oft progre-
dient und bergen das Risiko der Entwicklung eines TIS, wodurch bei unbehandelten
EOS eine erhohte Mortalitdt besteht [4]. Aufgrund der moglichen Komplikationen ist
bei fortschreitenden Skoliosen in diesem Alter eine konsequente Therapie notwendig,

welche meist operativ durchgefiihrt wird.

Die operative Versorgung von EOS wird heutzutage mittels mitwachsender Stabsysteme
durchgefiihrt. Viele Studien bestétigen die Effektivitit dieser Systeme in der Versorgung
der Erkrankung [49] [50]. Ein gut etabliertes Instrument ist das VEPTR-System. Ur-
spriinglich wurde es nur fiir die Therapie von Rippensynostosen mit daraus resultieren-
der Skoliose verwendet, aber auch bei nicht durch Rippensynosthosen bedingten Skoli-
osen stellt es mittlerweile ein hdufig verwendetes Instrument dar [14] (siche Abbildung
12). VEPTR wurde bei nicht durch Rippensynosthosen verursachten Skoliosen anstelle
von Growing rods etabliert, da man davon ausging, dass aufgrund seiner Ansatzpunkte,
die nicht an der Wirbelsdule liegen, Verknocherungen der Wirbelsdule vermieden wer-
den. Aktuelle Studien zweifeln diesen theoretischen Vorteil an und berichten iiber er-

hebliche ungewollte Fusionen der Wirbelsaule [55].

Vor Entwicklung der mitwachsenden Stabsysteme wurden fiir die Therapie konservative
MaBnahmen wie Korsett oder Physiotherapie genutzt. Als operative Versorgung gab es
zuvor nur die definitiven Spondylodesen [23]. Durch die expandierbaren Systeme ist es
moglich geworden die Deformitit zu kontrollieren und gleichzeitig ein Wachstum der
Wirbelsdule zu ermoglichen [37] [34]. Hierbei werden mehrfache Verlangerungsopera-
tionen durchgefiihrt, sodass ein weiteres Wachstum der Wirbelsdule moglich ist wih-

rend das Fortschreiten der Kriimmung aufgehalten wird.

Etliche Studien beweisen die Effektivitdit von VEPTR [51] [34] [52]. Der Cobb-Winkel
wird durch die Versorgung auf einem stabilen Niveau gehalten oder sogar reduziert

wihrend das Wirbelsdulenwachstum weiterhin zugelassen wird [35] [36].
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In unserer Studie betrug die initiale Verbesserung des Cobb Winkels durch die VEPTR-
Implantation 16,41°. Die Reduktion des Cobb-Winkels konnte in diesem Ausmal je-
doch nicht zum Ende des Beobachtungszeitraums aufrechterhalten werden. Beim letzten
Follow-up betrug die Reduktion des Cobb-Winkels 3,18°. Somit haben wir durch die
Versorgung ein Fortschreiten der Kriimmung aufhalten und diskret reduzieren kénnen.
In einer Studie von Motoyama betrug die Verbesserung des Cobb-Winkels durch die
Implantation eines wachstumslenkenden Systems 14,4° [53]. Hell erreichte in ihrer Stu-
die eine Reduktion des Cobb-Winkels um 21° [36]. Die in den Studien erzielten Ergeb-

nisse ahneln unseren und stiitzen diese.

Die Progression der Skoliose korreliert besonders mit 3 Faktoren: Die GroBe der initia-
len Kurve, das Alter und das Risser Stadium. Je grofler die initiale Kurve, desto ofter
findet eine Progression statt. Bei jlingeren Kindern ist ein stirkeres Fortschreiten zu
erkennen als bei Alteren. Unsere VEPTR-Patienten wiesen prioperativ einen Cobb-
Winkel von 54,68° und ein junges Alter auf. Eine Progression ist daher bei diesen Pati-
enten sehr wahrscheinlich gewesen und somit bestand die Indikation zur therapeuti-

schen Versorgung, da sonst die Gefahr der Entstehung eines TIS bestanden hitte.

Abbildung 12: Rontgenaufnahme der Wirbelséiule im pa- und lateralen Strahlengang nach VEPTR-
Implantation;
A,B im Alter von 3,5 Jahren;
C,D im Alter von 10 Jahren: keine Verinderungen in der frontalen und sagittalen
Balance
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5.2. Compliance

Bei Skoliose kommt es durch die Rotation und Kriimmung der Wirbelsdule zu einer
Veranderung der Form des kndchernen Thorax. Durch die verdnderte Form des Rippen-
kifigs sind die Elastizitdt des Thorax (Compliance) und das Volumen verringert. Je
ausgeprégter der Einfluss auf den Thorax ist, desto stirker nimmt auch die Compliance

ab [56].

Zur Beurteilung der Lungenfunktion gibt es verschiedene Parameter. Thoraxvolumen
und Space available for the lung (SAL) sind statische Parameter und zur Messung der
Forcierten Vitalkapazitit (FVC) ist die Mitarbeit des Patienten unabdinglich, was es bei
Patienten mit einem Durchschnittsalter von 5 Jahren schwer macht, valide Resultate zu
erzielen. Wir haben daher in dieser Arbeit die dynamische Compliance ausgewertet, da
sie eine Methode darstellt, die nicht von der Kooperation oder Motivation des Patienten
abhingig ist. Die Ermittlung der Thoraxcompliance erfolgte nach der anisthesiologi-
schen Einleitung vor der Operation, wenn der Patient sich bereits in Narkose befand. Es
erfolgte die Messung der dynamischen und nicht der statischen Compliance, da diese
Daten leichter zu erheben sind. Da Popow [57] zeigte, dass die dynamische und die sta-
tische Compliance streng miteinander korrelieren, entsteht durch die Wahl nur dieses
einen Parameters keine Verzerrung des Ergebnisses. Wir haben valide dynamische Pa-

rameter {iber einen Zeitraum von 60,67 Monaten gemessen.

Zum Vergleich der Compliance der VEPTR-Patienten wire eine Kontrollgruppe mit
unbehandelter EOS ideal gewesen, um die Unterschiede der Werte tatsachlich auf das
VEPTR-System zuriickfiihren zu konnen. Da EOS zu schwerwiegenden Komplikatio-
nen fithren konnen, ist es aus ethischer Sicht nicht vertretbar eine Vergleichsgruppe zu
betrachten, die nicht behandelt wird. Daher wéhlten wir eine Kontrollgruppe gesunder

Probanden.

In der Theorie wird erwartet, dass Narbengewebe, Titanstdbe und ungewollte Rippensy-
nostosen, die bei fast 50% der EOS Patienten mit VEPTR festgestellt werden [58], die
Steitheit der Thoraxwand erhohen und so zu einer Abnahme der Compliance fiithren.
Gegensitzlich zu dieser Annahme haben wir bei unserer Patientengruppe, die mit
VEPTR versorgt worden ist, einen Anstieg der dynamischen Compliance wéhrend des
Wachstums festgestellt, der dem gesunder Kinder entspricht. So scheint VEPTR Kinder

mit EOS darin zu unterstiitzen, dass sie ihre Compliance genauso entwickeln konnen,
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wie die gesunde Vergleichsgruppe. Ein moglicher Grund, weshalb VEPTR einen An-
stieg der Compliance trotz Narbengewebe, Titanstiben und Ossifikationen erzielt, konn-
te die Mechanik von VEPTR sein: Der Kraftvektor der VEPTR- Klemmen ist an den
kranialen Klemmen kranial orientiert und an den kaudalen Klemmen nach kaudal ge-

richtet. So entsteht eine Kraft, die die Expansion des Thorax fordert.

Ein dhnlicher Effekt wurde in anderen Studien beziiglich anderer Parameter der Lun-
genfunktion (Thoraxvolumen, SAL und FVC) beschrieben. So untersuchte Motoyama et
al. 10 Kinder mit TIS bei Thoraxhypoplasie und Skoliose, die mit VEPTR versorgt
worden sind, beziiglich der Lungenfunktion und des Lungenwachstums. Direkt vor und
nach der Operation waren keine signifikanten Unterschiede diesbeziiglich zu erkennen.
Langfristig stieg die FVC allerdings um durchschnittlich 27% pro Jahr an. Verglichen
mit dem Wachstum der Kinder kam es zu keinem signifikanten Anstieg der FVC, da das

Lungenwachstum Schritt mit dem Koérperwachstum gehalten hat [53].

Eine weitere Studie zeigte, dass die Vitalkapazitit unter der Therapie mit VEPTR grofer
wird. Es wurde weiterfithrend die Vitalkapazitit in Abhéngigkeit des Korperwachstums
untersucht. Da es beim Kdrperwachstum zu einem deutlich stirkeren Anstieg kam, als
bei der Vitalkapazitit, nimmt dieses Verhiltnis unter der Therapie mit VEPTR ab (von
77% auf 58%). Es konnten aullerdem eine generelle Zunahme der Thoraxsteifigkeit
festgestellt werden, die zu dem beschriebenen Ergebnis fithren konnte [38]. Diese Stu-
die enthilt keine Kontrollgruppe. Der Effekt, der erzielt wurde, 14sst sich somit nicht auf

VEPTR zuriickfihren.

Auch Emans et al. beobachteten in ihrer Studie eine Zunahme von Lungen- und Thorax-
volumen bei VEPTR-Versorgung und empfahlen daher VEPTR als Therapieoption bei
EOS [52].

In einer weiteren Studie konnte festgestellt werden, dass das Thoraxvolumen nach Ver-
sorgung mit VEPTR grofler geworden ist, die Wachstumsrate verminderte sich aller-

dings nach jeder Verldngerungsoperation [59].

Weiter untersuchten Gadepalli et al. an 26 Patienten, ob es nach Behandlung mit
VEPTR zu einer Verbesserung der Lungenfunktion kommt. In der Studie kam es zu
einer leichten Verbesserung des Cobb-Winkels durch VEPTR. Eine signifikante Verén-
derung der Lungenfunktion konnte nicht festgestellt werden [37].
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Die FVC nahm in einer weiteren Studie von Motoyama um durchschnittlich 11,1%/Jahr
zu, da das Thoraxvolumen durch VEPTR vergrofert wird. Dieser Anstieg war grofer,
wenn die Priméroperation bei den Kindern bereits vor dem sechsten Lebensjahr erfolgte
(14.5% versus 6.5%). Allerdings nahm bei den eingeschlossenen Patienten die systemi-
sche Compliance umso stirker ab, je mehr Verlangerungsoperationen durchgefiihrt wur-
den. Motoyama fiihrte dies auf eine gesteigerte Steifheit des Thorax durch die Operatio-

nen zuriick [60].

Wir haben eine zusédtzliche Analyse unseres Patientenkollektivs durchgefiihrt und ver-
glichen die Subgruppen beziiglich der unilateralen (7/21 Patienten) und bilateralen
(14/21) VEPTR-Implantation: in einem zweiseitigen T-Test war der Unterschied zwi-
schen den beiden Gruppen nicht signifikant (p>0.05), was weiterhin die Hypothese un-
terstiitzt, dass der Rippenkéfig mit VEPTR eine dhnliche Verbesserung der Thoraxcom-

pliance wiahrend des Wachstums zeigt, wie ohne.

Durch die operative Korrektur der Deformitét kann eine Verschlechterung der Thorax-
compliance verhindert werden. Weiterhin kann durch die Versorgung mit VEPTR ein
Anstieg der Compliance wahrend des Wachstums erreicht werden, der dem Anstieg der
gesunden Vergleichsgruppe entspricht. Ein AufschlieBen zu den Werten von gesunden

Kindern war in unserer Kohorte nicht moglich.

Die Patienten mit EOS zeigten eine signifikant niedrigere initiale Thoraxcompliance
verglichen mit gesunden Kindern. Unbehandelt konnte sich dieser Unterschied noch
verstdrken und zu einem TIS fiihren [14]. Trotz Versorgung der Skoliose mittels VEPTR
blieb die Differenz zur Compliance der Kontrollgruppe bis zum letzten Follow-up be-
stehen. So lasst sich annehmen, dass bei einem fritheren Einsatz von VEPTR der initiale
Unterschied in der Compliance noch nicht so deutlich ausgeprégt ist und die Compli-
ance somit auch langfristig stirker an die Compliance gesunder Kinder heranreicht. Das
Durchschnittsalter zu Beginn unserer Studie lag bei 5,26 Jahren. 60% der Patienten wa-
ren Uber 5 Jahre alt. Eine Beobachtung dieser Annahme bei einem jilingeren Patienten-

kollektiv wire interessant.

Ein Grund dafiir, dass die initiale Einschrinkung der Compliance bestehen bleibt, konn-
te im Ablauf des Lungenwachstums begriindet sein, dass vor allem in jungem Alter
durch das Thoraxvolumen und die Struktur beeinflusst wird. Das Wachstum der Lunge
ist nicht mit der Geburt abgeschlossen [61]. Wihrend des Wachstums eines Kindes las-
sen sich zwei Phasen feststellen, in denen die Wachstumsgeschwindigkeit besonders
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hoch ist. Die erste Phase ist im Alter von 0-2 Jahren und die zweite Phase in der Puber-
tit [9]. Durch die skoliotische Deformitit hat der Thorax ein eingeschrianktes Volumen
und die Lunge kann sich nicht normal entwickeln [56] [62]. Die initiale Operation bei

unseren Patienten fand nicht vor dem Alter von 1-2 Jahren statt.

Da wir zeigen konnten, dass es einen Anstieg in der Compliance nach der initialen OP
gab, die der von gesunden Kindern entspricht, sollte dariiber nachgedacht werden, die
Patienten so friith wie moglich zu behandeln und einen hochstmoglichen Grad an initia-
ler Korrektur der Wirbelsdulendeformitdt zu erzielen, um die Entwicklung der Lunge zu

unterstiitzen.

Nicht alle EOS laufen zwangsliufig auf ein TIS hinaus. Bei zuriickgebildeter oder stabi-
lisierter Skoliose mit einem geringen Cobb-Winkel ist eine normale Lungenfunktion
festzustellen (FVC 96,6%) [28]. Bei Skoliosen, die einen Cobb-Winkel von 45° nicht
iiberschreiten, ist die Thoraxdeformitdt so gering, dass es zu keiner signifikanten Ein-
schrinkung des Thoraxvolumen kommt. Bei hohergradigen Skoliosen ist jedoch ein
vermindertes Thoraxvolumen im Vergleich zu gesunden Patienten festzustellen [63]. Bei
weiterem Fortschreiten kann es zu Einschriankungen der Lungenfunktion kommen. So
wurde in einer Studie von Goldberg bei Kindern, die nicht rechtzeitig mit mitwachsen-
den Stabsystemen versorgt worden sind, eine frithe Spondylodese notwendig. Diese

Patienten erreichten nur eine FVC von 40,8%. [28].

Bei EOS korreliert die KurvengréBe mit der Einschrinkung der Lungenfunktion [64].
Dies ist ein Instrument, um die Therapieentscheidung zu treffen. Des Weiteren kann
noch der Rippe-Wirbelkdrper-Winkel nach Mehta dazu dienen fortschreitende Skolio-
sen von nicht-fortschreitenden abzugrenzen [9] und somit die Indikation fiir eine opera-

tive Versorgung zu stellen.

37



5.3. Sagittale Balance

Das Becken bildet die Verbindung zwischen dem Rumpf und den unteren Extremitéten.
Das Sakrum nimmt die gesamte Last der Wirbelsdule auf und iibertrigt sie iiber das Be-
cken und die Femurkopfe in die Beine. In der Frontalebene steht das Becken gerade um
die Last gleichmiBig zu tragen. Die sagittale Stellung des Beckens ist komplexer und
variabler. Um die sagittale Balance und die Kraftiibertragung ndher zu beschreiben,
wurden die Parameter SS, PI und PT eingefiihrt [65]. Durch die skoliotische Verdnde-
rung ist die Kraftlibertragung der Wirbelsdule verdndert und es kann zu Verdnderungen
der sagittalen Balance kommen, da die Stellungen von Becken und Wirbelsdule vonei-
nander beeinflusst werden [46]. Eine optimale 6konomische Kraftiibertragung kann so

nicht mehr stattfinden.

PI ist ein sich nach Abschluss des Wachstums nicht mehr verindernder Parameter. Er
beschreibt den Winkel zwischen einer Senkrechten durch den Mittelpunkt von S1 und
einer Geraden durch diesen Punkt und die bicoxofemorale Achse. Der Parameter bleibt
stabil und stellt einen individuellen ,,Fingerabdruck® des Wirbelsdulen-Becken-Systems
dar. SS beschreibt die Neigung des Sakrums und PT den Grad der Rotation um die
bicoxofemorale Achse. SS und PT stehen in Verbindung zueinander. Thr Gesamtwert
bleibt immer konstant (SS+PT = PI), aber in ihrem Wert sind sie durch Haltungsénde-
rungen verdnderbar [46]. Wihrend des Wachstums verdndern sich die Parameter der
sagittalen Balance um den jeweiligen Anspriichen des aktuellen Entwicklungsstands zu
entsprechen, die z.B. durch den aufrechten Gang an die Wirbelsdule gestellt werden
[47]. Durch Einbringen von Instrumentarium wie dem VEPTR-System an die Wirbel-
sdule konnte es zu ungewiinschten Abweichungen der Parameter von der Norm kom-
men, sodass eine unphysiologische Stellung und damit eine undkonomische Kraftiiber-

tragung resultieren.

Unsere VEPTR-Patienten wiesen prédoperativ einen SS-Wert von 34,5°, postoperativ
37,6° und beim letzten Follow-up 34,2°. Die Werte liegen damit alle im Normbereich
von 32-74°. Der PT-Wert lag praoperativ bei 11,3°, postoperativ bei 9,9° und beim letz-
ten Follow-up 11,8°. Diese Werte liegen alle im angegebenen Normbereich. Auch die
Werte fiir PI lagen alle im Normbereich mit praoperativ 47,1°, postoperativ 48,6° und

44.,4° beim letzten Follow-up (siche Tabelle 2-4).
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Die Normwerte sind allenfalls als Normbereiche anzugeben, da die Parameter einer sehr
groBBen individuellen Streuung unterliegen. Mac-Thiong legte als Bereiche fest: PI: 32°-

74°, PT: 0°-27°, und SS 24°-55° [45].

Ein geschlechtsspezifischer Unterschied der Normwerte ist nicht zu erkennen, weshalb

diese Unterscheidung vernachlédssigt werden kann [47].

Wir konnten keinen signifikanten Unterschied beziiglich der Entwicklung der Parameter
der Sagittalen Balance in der VEPTR Gruppe und der Kontrollgruppe feststellen, was
zeigt, dass VEPTR Patienten eine Entwicklung der sagittalen Balance aufweisen, die

der von gesunden Kindern entspricht.

Bei der initialen Rontgenaufnahme die Werte der sagittalen Balance in der Ala-Haken
Gruppe und der VEPTR Gruppe einen Unterschied, welcher jedoch nicht signifikant
war. In der VEPTR-Gruppe lag der PI-Wert bei 47,1° und in der Ala-Haken-Gruppe bei
36,4° (p>0,05).

Andere Studien erzielen bei der Beobachtung der PI bei Erwachsenen unterschiedliche
Ergebnisse: In einer Studie erkannte Clément keinen Unterschied bei dem Vergleich von
PI gesunder und erkrankter Probanden [66]. Upasani hingegen konnte festhalten, dass
die PI bei Patienten mit idiopathischer Skoliose grof3er ist, als bei Gesunden [67].

Bei den Kindern mit EOS, die mit dem VEPTR System behandelt worden sind, konnten
wir dies nicht feststellen. Da PI der einzige Parameter der sagittalen Balance ist, der
anatomisch vorgegeben ist, stellt er einen individuellen Fingerabdruck der Wirbelséule
dar. Der Unterschied zwischen der VEPTR- und der Ala-Haken-Gruppe scheint dadurch
plausibel. Auch die unterschiedlichen Ergebnisse der anderen beiden Studien lassen sich

hierdurch erklaren.

Wie auch wir stellten Shah et al. fest, dass die sagittale Balance durch wiederholte Ver-
lingerung der Growing Rods nicht beeinflusst wird. Er wertete zusétzlich die C7-
Plumbline aus, welche sich in Richtung einer neutralen Lage verdnderte [68]. Norma-
lerweise befindet sich die C7P 3,2 +/- 3,2 cm hinter der Sacrumvorderkante [43]. Im
Laufe des Lebens verdndert sich der Wert allerdings. Je élter der Mensch, desto weiter
verschiebt sich die sagittale Achse nach vorne [43]. Je stirker die C7-Plumbline von
dieser Norm abweicht, desto groBer sind die gesundheitlichen Probleme der Patienten
[69]. Mac-Thiong fand heraus, dass es einen Zusammenhang zwischen der sagittalen

Balance und der Lebensqualitédt gibt. Bei den Patienten, die er beobachtete, war bei ei-
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ner C7P >6cm eine groflere Lebenseinschrankung vorhanden [70]. Durch die VEPTR-

Versorgung wird dies jedoch nicht in diesem Maf3 beeinflusst.

Da es in unserem Patientenkollektiv keine Wirbelsdulenganzaufnahmen der Kontroll-
gruppe ,,Sagittale Balance* gibt, konnten wir aufgrund fehlender Vergleichswerte die

C7P der VEPTR-Gruppe nicht auswerten.

Die Versorgung von EOS verdndert die sagittale Balance nicht. AuBBerdem beeinflusst
die sagittale Balance das Fortschreiten der Skoliose nicht [71]. Bei groBeren skolioti-
schen Deformitéten ist die Wirbelsdule jedoch nur noch eingeschréinkt fahig, die Lordo-
se zu verandern, wenn sich die sagittale Balance dndert und so eine regelrechte Kraft-
tibertragung zu ermoglichen [46]. Das Einbringen des VEPTR-Instrumentariums sollte
durch erfahrene Chirurgen geschehen, die die natiirliche sagittale Balance des Patienten
bewahren. Bei falscher Therapie konnte eine abnormale sagittale Balance dazu fiihren,
dass das Korpergewicht unphysiologisch und damit unékonomisch iiber das Becken in
die untere Extremitét fortgeleitet wird. Es konnen Fehlbelastungen und Schmerzen ent-

stehen.

5.5. Komplikationen
Die Behandlung von infantilen Skoliosen erfordert eine langfristige Betreuung. Ohne
eine Behandlung ist die Mortalitdt bei infantilen Skoliosen signifikant erhoht [4]. Es ist

daher ethisch nicht vertretbar, keine Therapie durchzufiihren.

Die konservativen Therapieoptionen wie Korsettbehandlungen oder Physiotherapien
sind komplikationsarm. Die hdufigsten Probleme, die wihrend der Behandlung auftre-

ten, sind Schmerzen oder Therapieabbruch [72].

In unserer Studie wurden die Patienten operativ versorgt, wenn ein Cobb-Winkel von
>40° oder eine relevante Progression zusammen mit einem Mehta Winkel von mehr als
20° vorlag und mit einer starken weiteren Progression zu rechnen war, die konservativ

nicht beherrschbar ist.

Die Komplikationsrate lag bei 33% (7/21). Fiinf Patienten litten unter mechanischen
Komplikationen, wie Dislokationen und Stabbriichen. Bei drei Patienten traten lokale

Wundheilungsstorungen auf.

Beziiglich der Verwendung von Growing Rods berichtete Elsebai iiber eine Komplikati-

onsrate von 42%, wobei dieser Studie eine geringere Durchschnittszeit beim Follow-up

40



zugrunde liegt [49]. Bess et al. berichteten von einer Komplikationsrate von 58% [73]

und Akbarnia berichtet iber Komplikationen in 48% der Fille [30].

Beim Vergleich der Komplikationsraten zeigt VEPTR in unserer Studie eine etwas ge-

ringere Komplikationsrate, als in vergleichbaren Studien zu Growing Rods.

Mit 33% erfdhrt jedoch immer noch jedes 3. Kind bei der Behandlung Komplikationen.
Gesenkt werden konnte die Komplikationsrate, indem die initiale Operation soweit wie
moglich hinausgezogert wird. Je spater das VEPTR System eingebaut wird, desto weni-
ger Komplikationen treten auf [74]. Laut Bess sinkt das Risiko fiir Komplikationen pro
Jahr, das der Patient dlter ist, um etwa 13% [73]. Demgegeniiber steht die Erkenntnis,
dass ein moglichst frither Behandlungsbeginn anzustreben ist um eine mdglichst norma-
le Entwicklung der Lunge zu ermdglichen. In Anbetracht der Tatsache, dass in der Regel
(in unserer Kohorte 100%) die Komplikationen mit einer kleineren Revision zu beherr-
schen sind, sollte aus unserer Sicht eher die Forderung der Lungenentwicklung in den

Fokus geriickt werden und der Operationszeitpunkt so frith wie moglich gewihlt werden.

Bei milderen Skoliosen konnte die Anzahl der Verldngerungsoperationen verringert
werden, um perioperative Komplikationen zu vermeiden. Die Deformitét 1dsst sich auch
so kontrollieren und ein Wachstum ist weiterhin moglich [75]. Jedoch ist das Wachstum

grofler, je ofter Verlangerungen am mitwachsenden System durchgefiihrt werden [76].

Ziel sollte es sein ein bestmogliches Ergebnis beziiglich der Korrektur der Deformitét

und Compliance zu erzielen und gleichzeitig eine minimale Komplikationsrate zu erreichen.

5.6. Limitationen

Haupteinschrankung unserer Studie ist die geringe Anzahl von Patienten. In der Patien-
tengruppe, die mit VEPTR behandelt worden sind, haben wir 21 Patienten einschlieen
konnen. Bei diesem seltenen Krankheitsbild gibt es allerdings kaum die Mdglichkeit
vergleichbare Patienten in groferen Gruppen einzuschlieen. Des Weiteren passen unse-
re Ergebnisse beziiglich der thorakalen Compliance zu Ergebnissen anderer Arbeits-
gruppen beziiglich des Lungenvolumens So kénnen wir davon ausgehen, dass trotz der

geringen Fallzahl die Aussage unserer Studie valide ist.
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Zudem konnten wir fiir jeden relevanten Parameter (Dynamische Thoraxcompliance,
Einfluss von VEPTR auf die sagittale Balance, Einfluss der Ala Haken auf die sagittale

Balance) eine Kontrollgruppe analysieren.

Wir konnten die C7-Plumbline nicht analysieren, da fiir die Kontrollgruppen keine Wir-
belsdulenganzaufnahmen verfiigbar waren. Da diese Aufnahme jedoch nur bei Kindern
zur Analyse einer Wirbelsidulenerkrankung notwendig ist und ebendiese Patienten aus
unserer Kontrollgruppe ausgeschlossen wurden, ist eine vergleichende Analyse der C7P
nicht moglich. Ein Vergleich dieses Parameters beziiglich der Unterschiede zwischen
der VEPTR-Gruppe und der Kontrollgruppe wére wiinschenswert, um Auswirkungen
auf die sagittale Balance genauer beurteilen zu konnen. Da Mac-Thiong et al [47] liber
eine Veranderung von PI und PT wihrend des Wachstums bei gesunden Kindern berich-
teten, haben wir uns auf diese Parameter fokussiert, um so bei der VEPTR-Therapie bei

EOS eine Aussage tiber die Entwicklung der sagittalen Balance treffen zu konnen.
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6. Schlussfolgerung

In der vorliegenden Arbeit wurde untersucht, ob und wie sich eine Behandlung mit dem

VEPTR System auf die Thoraxcompliance und die sagittale Balance auswirkt.

VEPTR scheint nach Beginn der Therapie zu einem Anstieg der Thoraxcompliance zu
fiihren, welcher dem natiirlichen Anstieg gesunder Kontrollgruppen entspricht. Auf-
grund der Thoraxdeformitét durch die Skoliose liegt jedoch bei den Patienten mit EOS
initial eine eingeschrinkte Thoraxcompliance vor, verglichen mit gesunden Kindern.
Dieser Unterschied in der Thoraxcompliance besteht auch am Ende der Behandlung
fort. Falls der Behandlungsbeginn vor einer signifikanten Verschlechterung der Compli-
ance liegt, konnte der Unterschied zu der Compliance gesunder Kinder theoretisch mi-

nimiert werden.

Die sagittale Balance zeigt eine dhnliche Entwicklung, wie es bei gesunden Kindern der
Fall ist. Sie muss wéhrend der Eingriffe beachtet werden, da es sonst verstirkt zu Kom-
plikationen wie Schmerzen und Revisionseingriffen kommen kann. Das Ziel sollte es

immer sein, ein physiologisches Wirbelsdulenprofil herzustellen und zu erhalten.

Um eine normale Entwicklung der Lunge zu ermdglichen, ist es notwendig, dass die
Patienten moglichst frith operiert werden. Allerdings zeigte sich auch, dass eine frither
stattfindende Priméroperation mehr Komplikationen mit sich zieht. Diese sind jedoch
durch einen Revisionseingriff beherrschbar gewesen. Aus diesem Grund sollte das Be-
handlungsziel primir in der operativen Korrektur der Deformitét liegen um ein norma-

les Lungenwachstum zu ermdglichen und das Risiko eines TIS zu minimieren.

AbschlieBend sollte fiir jeden Patienten individuell ein Therapiekonzept erstellt werden,
dass ein normales Wirbelsdulen- und Lungenwachstum ermdglicht, wihrend die Kom-

plikationsrate so gering wie moglich gehalten wird.
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