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Einleitung

Spastik wird definiert als gesteigerter,
geschwindigkeitsabhidngiger Dehnungs-
widerstand der Skelettmuskulatur, der
als Folge einer Lision deszendierender
motorischer Bahnen des Zentralnerven-
systems (ZNS; Grofthirn, Hirnstamm,
Riickenmark) auftritt und in der Regel
mit anderen Symptomen wie Muskelpa-
rese, Verlangsamung des Bewegungsab-
laufs, gesteigerten Muskeleigenreflexen,
pathologisch enthemmten Synergismen
und spastischer Dystonie einhergeht,
was zusammen auch als spastische Be-
wegungsstorung (,,spastic motion dis-
order” [SMD]) bezeichnet werden kann
[1] und damit altere Definitionen ablost
[2, 3]. Bei Kindern wird entsprechend
den Empfehlungen der Surveillance of
Cerebral Palsy in Europe (SCPE, Initia-
tive der Européischen Union) zwischen
ein- oder beidseitiger, ataktischer und
dyskinetischer Spastik unterschieden
[4].

Epidemiologie

Je nach Betrachtungszeitraum und -ort
liegt die Inzidenz der Zerebralparese zwi-
schen 0,9 und 1,96/1000 Lebendgeburten
[5, 6].

Bei den Frithgeborenen ist die Inzi-
denz in den letzten 23 Jahren um 15%
gesunken; diese Tendenz wird durch die
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hohe Rate von 59/1000 Lebendgeburten
bei Kindern, die vor der 28. Schwan-
gerschaftswoche geboren werden, kon-
terkariert [6]. Stavsky et al. [5] berich-
ten bei den extrem Frithgeborenen tiber
einen Anstieg der Inzidenz von 33,7 auf
114,6/1000 Lebendgeburten. Im Lang-
zeitverlauf zeigen die Daten der SCPE
dagegen fiir den Zeitraum von 1980 bis
2003 fiir Europa und Australien eine sin-
kende Inzidenz [7].

Ursachen und Pathophysiologie

Ausloser sind Sauerstoffmangel unter
der Geburt, Gehirnparenchymschidi-
gung durch Ischdmie, Blutung, Infektion,
Trauma oder Tumor sowie bei degene-
rativen und Stoffwechselerkrankungen
(B8 Tab. 1).

Aus der Spastik resultieren Funkti-
onseinschrinkungen mit nachfolgenden
Gelenkkontrakturen, Fehlwachstum und
Schmerzen.

Das ,,Syndrom des ersten Motoneu-
rons“ setzt sich zusammen aus Spastik,
Parese und reduzierter motorischer Kon-
trolle. Die Spastik ist haufig das fiih-
rende Symptom, das die Willkiirmotorik
des Muskels behindert. Durch die hiu-
fig auftretenden Kokontraktionen treten
an der oberen Extremitit typische Bewe-
gungsmuster auf, die besonders bei mo-
torisch anspruchsvollen Aufgaben oder
bei schneller Aktivitit sichtbar werden.

So fithrt beispielsweise die Aktivierung
der Beugemuskulatur zu Inklination des
Daumens, Beugung der Finger, Beugung
und meist ulnarer Abweichung des Hand-
gelenks, Beugung im Ellbogen sowie Ad-
duktion und Innenrotation in der Schul-
ter in einer typischen Kombinationsbe-
wegung.

Das haufigste Gangbild bei bilateraler
Spastik ist der Kauergang und bei unila-
teraler Spastik der Spitzfufi.

Folgen dauerhafter spastischer Fehl-
haltungen sind zunehmende Wachs-
tumsstorungen und Kontrakturen am
Weichgewebe durch die Verkiirzung von
Muskeln, Sehnen und Béndern sowie
Kapselschrumpfungen und Ankylosen
der Gelenke. Das klinische Erschei-
nungsbild mit einer Kombination aus
Spastik, Hypotonie, reduzierter motori-
scher Kontrolle und konsekutiven Fol-
gen am Bewegungsapparat ist individuell
sehr unterschiedlich.

Spastik kann sich in Abhingigkeit
von Topographie und Ausdehnung des
Hirnschadens in sehr unterschiedlichen
Lihmungsmustern zeigen. Die héufigs-
ten Formen sind eine einseitige Spastik
beikontralateralem Hirnschaden und die
Tetraspastik mit Beteiligung aller vier
Extremitdten. Bei Zerebralparese be-
schreibt man spastische, dyskinetische
und ataktische Formen, beim Erwachse-
nen fokale bzw. multifokale, segmentale,
Hemi- und generalisierte Spastik [8].
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Tab.1 Haufige Ursachen spastischer Be-

wegungsstorungen

Pra-, peri-, und postnataler hypoxischer
Hirnschaden

Gehirnparenchymschédigung durch
Ischdmie, Blutung, Infektion, Trauma oder
Tumor

Degenerative Erkrankung (beispielsweise
M. Parkinson, multiple Sklerose)
Stoffwechselerkrankungen (beispielsweise
Kernikterus, Glutaracidurie)

Hereditdre spastische Paraparese

Spastik betrifft durchaus auch Gesichts-,
Hals- und Rumpfmuskulatur, verursacht
Schluckstérungen, Blasenentleerungs-
stérungen und andere Symptome.

Parallel konnen bei allen Patien-
ten kognitive Funktionen eingeschrinkt
sein und andere Begleiterkrankungen
vorliegen, die die Rehabilitation und
Behandlung insgesamt wesentlich be-
einflussen. Stérungen von Interaktions-
und Kommunikationsfihigkeit, Kon-
zentrationsminderung und individuelle
Gefiihlslagen erschweren die Compli-
ance bei therapeutischen Mafinahmen
[9, 10].

Spastizitit wird nicht durch einen
einzelnen defekten Mechanismus ver-
ursacht, sondern eher durch komplexe
Verdnderungen entlang verschiedener,
voneinander abhéngiger Steuerungspfa-
de. Zusitzlich hangt die Auspragung von
Atiologie, Lokalisierung und Zeitpunkt
der Schidigung ab [3].

Diagnose anhand klinischer
Symptome

Allgemein

Im Vordergrund steht der dauerhaft
oder akzidentell erhohte Muskeltonus
der betroffenen Muskulatur. Muskelei-
genreflexe sind gesteigert, pathologische
Reflexe, Klonus und ,,catch® sind auslos-
bar (Tardieu-Skala in @ Tab. 5). Aufgrund
der Spastik verkrampfen die betroffenen
Muskelgruppen und konnen nicht mehr
aktiv entspannt werden. Der erhéhte To-
nus schmerzt, die Antagonisten werden
funktionell unwirksam, tiberdehnt und
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Tab.2 Folgen von Muskelspastik

Im spastischen Verkiirzung der

Muskel selbst: Sarkomere
Verfettung, Fibrose
Muskel- und Seh-
nenverkiirzung

Im Antagonisten: Uberdehnung und Schwi-

chung

Am Gelenk: Kapselschrumpfung mit Ankylo-

se, ggf. Dysplasie und Arthrose

Am Knochen beim wachsenden Kind: Meta-

physenkompression, Achsenveranderung

An der globalen Haltung, dem Bewegungs-
muster, den Alltagsverrichtungen

damit zunehmend geschwicht. Neben
diesen vormals als ,,Plus-Phdnomenen®
bezeichneten sind auch die ,Minus-
Phanomene® Muskelschwiche und ein-
geschriankte motorische Kontrolle be-
deutsam.

Hinzu kommt eine Vielzahl mor-
phologischer und funktionaler Folgen
(B Tab. 2) im Muskel selbst, seinem Ant-
agonisten und am Gelenk [11, 12]. Beim
wachsenden Kind kann es durch die
Kompression der nahen Metaphysen
zu verzogertem Knochenwachstum und
durch asymmetrische Krafteinwirkung
zu Knochendeformierungen an den Dia-
und Epiphysen kommen. All dies be-
einflusst die Haltung der betroffenen
Extremitdt in Ruhe, die Bewegungs-
muster und die daraus resultierenden
Alltagsfunktionen (Fehlhaltungen). Zu-
sdtzlich konnen sich im Verlauf typische,
nichtkorrigierbare Fehlstellungen (bei-
spielsweise eine Skoliose) ausbilden.

Obere Extremitat

Im Bereich der oberen Extremitit impo-
niert hdufig eine Adduktionskontraktur
der Schulter, verbunden mit einer Fle-
xions- und Pronationskontraktur der
Ellenbeuge und des Unterarms mit
Handgelenk. Der Daumen ist hiufig
adduziert und im Interphalangealge-
lenk wberstreckt oder eingebeugt. An
den Langfingern bestehen Knopfloch-
oder Schwanenhalsdeformititen, die ge-
legentlich auch an der gleichen Hand
parallel auftreten kénnen. Vollig andere
Haltungsmuster mit extremer Supina-
tion des Unterarms, fixierter Extension

des Handgelenks oder zur Faust ge-
schlossenen Fingern kommen ebenfalls
Vor.

Als Kklinisches Scoring-Instrument
bieten sich die ,bimanual fine motor
function“ (BFME, [13]) sowie das ,,ma-
nual ability classification system“ (MACS,
[14]) an.

Untere Extremitat

An der unteren Extremitdt beeindruckt
das gestorte Gangbild aus dem Zu-
sammenspiel zwischen Spastik, Mus-
kelschwidche und insuffizienter Will-
kiirmotorik sowie Muskel- und Ge-
lenkkontrakturen und knochernen De-
formititen. Das Gangbild wird auch
wesentlich durch eine zentrale Stérung
der Balance und Koordination beein-
flusst. Verschiedene Gangarten werden
sowohl bei beidseitiger als auch einsei-
tiger Spastik beschrieben [15, 16]. Das
hiufigste Gangbild bei bilateraler Spastik
ist der Kauergang und bei unilateraler
der Spitzfufligang. Die hiufigsten Aus-
wirkungen der Zerebralparese auf das
muskuloskeletale System der unteren
Extremititen sind: Hiift-(Sub-)Luxation
und Hiiftpfannendysplasie, Coxa (valga
und) antetorta, Kniebeugekontrakturen,
Patella alta, Torsionsfehler des Unter-
schenkels, diverse Fuf3fehlstellungen wie
z.B. Spitzfuf3, Hohlfuf3, Klumpfufl oder
KnickplattfuB3.

Auflerdem bestimmen Beinlingen-
differenz und Schmerzen im Riicken und
der betroffenen Extremitit das Krank-
heitsbild.

Beziiglich der Funktion wird die Stufe
im ,,gross motor function classification
system* (GFMCS, @ Tab. 3, von I bis V)
bestimmt.

Zusatzuntersuchungen

Da die der Spastik zugrunde liegenden
Erkrankungen in ihrem natiirlichen Ver-
lauf sehr unterschiedlich sind (statisch
wie z.B. die Zerebralparese, fortschrei-
tend wie z.B. die hereditire spastische
Paraparese oder die Leukodystrophien)
und damit auch unterschiedliche Ziel-
setzungen in der Behandlung erfordern
[18], sind eine zerebrale Bildgebung,
elektrophysiologische und ggf. eine ge-



Zusammenfassung - Abstract

netische Untersuchung zur Klirung
der Atiologie vor der symptomatischen
konservativen oder chirurgischen Be-
handlung zwingend erforderlich.

Die Kraft wird nach dem British Medi-
cal Council [19] quantifiziert. Spastik und
Bewegungsausmafd (,range of motion®
[ROM]) kénnen objektiv in Form von
Skalen erfasst werden (@ Tab. 4 und 5).
Prognostisch bedeutsam ist hier die Be-
urteilung nach dem GMFCS-Level [17].

Eine begleitende funktionelle Evalu-
ation durch Physio- und Ergotherapeu-
ten sowie ggf. durch Orthopadiemecha-
niker ergénzt die drztliche Untersuchung
und erlaubt eine umfassendere Orientie-
rung beziiglich funktionaler Priorititen
oder moglicher Kontraindikationen, wie
beispielsweise der fehlenden Compliance
und des Verlusts wichtiger Ausgleichs-
bewegungen nach einem chirurgischen
Eingriff.

Die Empfehlungen eines Cochrane-
Review [23] zur Therapie der oberen Ex-
tremitdtbeiunilateraler spastischer Zere-
bralparese sollten analog auch fiir chir-
urgische Eingriffe befolgt werden. Bo-
tulinumtoxin sollte nicht allein benutzt
werden, sondern in Kombination mit ge-
planter Ergotherapie. Das Review fand
hohe Evidenz fiir den Einsatz von Botu-
linumtoxin als zusitzliche Therapie fiir
das Management der oberen Extremitit
bei Kindern mit spastischer CP. Sinnvolle
Therapieziele ergeben sich aus der inter-
disziplindren Analyse der gewiinschten,
aber problematischen Alltagsaktivititen
mit den Schwierigkeiten des Patienten.

Therapie

Basistherapie

Um dem multimodalen Therapiekonzept
gerechtzu werden, erfolgtin der Regel die
Anbindung der kleinen Patienten an ein
sozialpddiatrisches Zentrum. Hier kon-
nen interdisziplindre Diagnostik, diffe-
renzialtherapeutische Abwigungen und
die Koordinierung der Therapieverfah-
ren erfolgen. Basis der Therapie sind eine
dauerhafte, oftlebenslange Krankengym-
nastik und Ergotherapie. Wesentlich ist
die Erreichung physiologischer Entwick-
lungsschritte, ,,motor mile stones® [24].
Auflerdem muss man Kontrakturen und
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Zusammenfassung

Hintergrund. Schaden des 1. Motoneurons
fiihren zu spastischen Ldhmungen an

den Extremitaten, die bei Kindern und
Erwachsenen einschneidende Verénde-
rungen der Bewegungsfahigkeit zur Folge
haben und Lebensqualitat sowie -teilhabe
durch Funktionsverlust und Schmerzen
einschranken.

Methode. Auf Grundlage eigener Behand-
lungserfahrungen in Verbindung mit einer
PubMed-Literaturrecherche werden aktuelle
Diagnose- und Behandlungsverfahren sowie
deren Kombinationen vorgestellt.
Ergebnisse. Prinzipiell stehen Physio- und
Ergotherapie mit vereinbarten alltagsre-
levanten Therapiezielen, Medikamente
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Chirurgische Therapieoptionen bei spastischen
Bewegungsstorungen der Extremitaten

(Botulinumtoxin und Baclofen) und
Orthetik im Vordergrund. Chirurgische
MaBnahmen an Muskeln, Sehnen, Gelenken
und Knochen kénnen dem betroffenen
Patienten zu verbesserter Beweglichkeit,
Wachstumskorrektur und vereinfachter
Alltagsbewaltigung verhelfen. Die selektive
Neurektomie bei fokaler Spastik erlebt
derzeit eine Renaissance. Die intrathekale
Baclofentherapie kann bei entsprechend
hoher Katheterlage auch eine Tonusreduktion
an der oberen Extremitat erreichen.

Schliisselworter
Spastik - Zerebralparese - Lihmung -
Kontraktur - Tonus

extremities

Abstract

Background. Lesions of the first motor
neuron lead to spastic palsy of the extremities,
affecting both children and adults. They give
rise to severe movementimpairment, reduced
participation and quality of life due to the loss
of function and presence of pain.

Methods. Based on a PubMed literature
search and own treatment experiences,

the current evidence-based diagnostic and
therapeutic procedures and their stepwise
indications are presented.

Results. Principally, physiotherapy and
occupational therapy with agreed treatment
goals relevant to everyday life, medication
(botulinum toxin and baclofen) and orthosis

Surgical treatment options for spastic movement disorders of the

are prioritized. Surgical measures addressing
muscles, tendons, joints and bones enable
individual patient improvement concerning
mobility, correction of growth and easier co-
ping with activities of daily life. Hyperselective
neurectomy is currently undergoing a revival
in focal spasticity. Intrathecal baclofen given
through an appropriately high catheter
position can achieve a reduction in the tone
of the upper extremity.

Keywords
Spasticity - Cerebral palsy - Palsy - Contracture -
Muscle tone

ungiinstigen, dem spastischen Grund-
muster folgenden Fehlhaltungen und Be-
wegungsmustern vorbeugen. Gleichzei-
tig sollen Alltagsfunktionen geiibt wer-
den, die trotz der Einschrinkungen Ei-
genstandigkeit und Gestaltungsfihigkei-
ten ermdglichen. Hierzu werden geeig-
nete Hilfsmittel wie angepasste Griffe von
Besteck und Stiften, Tischauflagen usw.
erforderlich.

Orthesen in kindgerechtem Design
helfen, die Stabilitit zu verbessern. Die-
se kénnen mit zusatzlichen Funktionen
wie einer Uhr versehen werden, um die

Akzeptanz zu verbessern. Fiir die unte-
re Extremitit werden spezielle Geh- und
Sitzhilfen (Rollstuhl) eingesetzt.

Orale antispastische Medikation

Die Wirkung dieser in der Regel anticho-
linergen Medikamente ist generalisiert,
sodass zur Vermeidung unerwiinschter
Effekte (wiez. B.bei Miidigkeit) eine sorg-
filtige Dosisanpassung erforderlich ist;
insgesamt ist die rein orale antispasti-
sche Therapie in der Regel nicht erfolg-
reich, u.a. aufgrund der vergleichsweise
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Tab.3 GMFCS Level (Palisano et al. [17])
Stufe |
Stufe Il
Stufe lll
Stufe IV
Stufe V

Gehen ohne Einschrankung; Einschrankung der héheren motorischen Fahigkeiten

Tab.4 Modifizierte Ashworth-Skala (Rutz et al. [20])

Grad Beschreibung

0 Kein erhohter Tonus

1 Leichte Tonuserh6hung (,catch and release”) oder minimaler Widerstand am Ende
des Bewegungsausmalles

1+ Leichte Tonuserhéhung (,catch”), gefolgt von einem minimalen Widerstand

2 Starker ausgepragte Tonuserhéhung durch die meisten Anteile des Bewegungswe-

ges, die betroffenen Gliedmalen sind aber leicht beweglich

Erhebliche Erhdhung des Muskeltonus, passive Bewegung ist schwierig

4 Keine passive Bewegung

Tab.5 Tardieu-Skala (Park und Owen [21], Haugh et al. [22])

Stufe Beschreibung

0 Kein Widerstand wahrend der passiven Bewegung durch das volle Bewegungsaus-
maf}

1 Leichter Widerstand ohne ,Anschlag”

2 Klarer Stopp (,catch”) in einer bestimmten Winkelstellung, der die passive Bewegung
unterbricht, aber dann nachlasst

3 Erschépflicher Klonus in einer bestimmten Winkelstellung, der kiirzer als 10s dauert,
wenn die Position gehalten wird

4 Unerschopflicher Klonus in einer bestimmten Winkelstellung, ldnger als 10s, wenn
die Position gehalten wird

5 Bewegung nicht méglich

zur intrathekalen Applikation geringen
Wirkstoffkonzentration.

Intrathekale Baclofentherapie

Bei generalisierter Spastik wird auch
die intrathekale Baclofentherapie mit-
tels Medikamentenpumpe eingesetzt
[25-30]. Bei hoher Katheterlage wer-
den auch die Arme detonisiert [26-28].
Die intrathekale Baclofentherapie ist
in ausgesuchten Fillen auch schon im
Sauglingsalter moglich.

Botulinumtoxin

Die Injektion von Botulinumtoxin A
in betroffene spastische Muskelgruppen
hat in den letzten 20 Jahren zuneh-
mend Anwendung gefunden. Dabei
erfolgt die Injektion in der Regel aus
therapeutischen Griinden unter elektro-
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physiologischer oder sonographischer
Kontrolle an 2 oder mehr Stellen direkt
in den oder die spastischen Zielmuskeln.
Therapeutische Injektionen konnen auch
im Zusammenhang mit operativen Ein-
griffen erfolgen, um Antagonisten zu
schwichen oder eine tibermiflige spas-
tische Belastung neuer Sehnen- und
Muskelndhte zu vermeiden. Eine weitere
Anwendungsmaoglichkeit ergibt sich aus
differenzialdiagnostischen Erwagungen,
wenn Spastik und Kontraktur klinisch
nicht sicher zu differenzieren sind. Fiir
die obere Extremitit gibt es in Deutsch-
land nur eine Zulassung fiir Erwachsene
nach Schlaganfall (ansonsten eigenver-
antwortlicher ,,Off-label“-Gebrauch), bei
Zerebralparese nur fiir Teile der unteren
Extremitit bei Kindern alter als 2 Jahre.

Freies Gehen ohne Gehbhilfen; Einschrankung beim Gehen auf3erhalb der Wohnung und auf der Stra3e

Gehen mit Gehbhilfen; Einschrankung beim Gehen aul3erhalb der Wohnung und auf der Strale

Selbststdndige Fortbewegung eingeschrankt; Kinder werden geschoben oder benutzen einen E-Rollstuhl fiir drauBen
Selbststédndige Fortbewegung selbst mit elektrischen Hilfsmitteln stark eingeschrénkt

Chirurgische Therapie

Die chirurgische Indikationsstellung ist
sehr individuell und muss vorrangig
der Patienten-Compliance in allen Al-
tersgruppen angepasst werden. Im We-
sentlichen bekommt sie dann eine Rolle,
wenn mit Botulinumtoxin und Orthesen
alleine keine ausreichende funktionelle
Therapie und Alltagsbewiltigung mehr
moglich ist.

Prinzipiell verfolgt ein chirurgischer
Eingriff vorrangig funktionsverbessern-
de Ziele (willkiirliche, zielgerichtete Nut-
zung der Agonisten und Antagonisten
in biomechanisch logischer und alltags-
tauglicher Weise), beinhaltet aber auch
hygienische und dsthetische Aspekte: Ei-
ne spastisch gefaustete Hand, bei der die
eingegrabenen Fingerndgel in der Hohl-
hand zu Hautldsionen und Infektionen
fithren, muss rein zum Gewebeschutz be-
handelt werden.

Manche Knochenkorrektur verbes-
sert die Biomechanik und macht die Ex-
tremitdtenhaltung ergonomischer, aber
auch optisch unauffalliger.

Die Muskelansatzlosung oder ver-
lingernde Tenotomie bezweckt eine
Spannungsentlastung des spastischen
Muskels, wobei hierbei postoperative,
sekundire Vernarbungen und Adhésio-
nen funktionsmindernd sein konnen,
woher auch entsprechende Raten an
Rezidiven herriihren.

Periphere Nervenchirurgie: die
selektive Neurotomie

Relativ neu in der Evaluation, aber alt in
derBeschreibungder Operationstechnik,
bereits 1913 durch Adolf Stoffel [31], und
v.a. funktionell logisch sind die partiel-
len selektiven motorischen Endastneu-
rektomien [32, 33]. Hierbei werden et-
wa 80% der einflieflenden motorischen
Fasern durchtrennt, um den Muskelto-
nus zu verringern. Dabei wird nicht nur



Tab.6 Arten moglicher rekonstruktiver

Eingriffe

Am Nerven: selektive partielle Endastneu-
rektomie eines spastischen Muskels

Am Muskelansatz: Losung (,slide”)

An der Sehne: Verlangerung (im Seh-
nen-Muskel-Ubergang, an der Sehne selbst),
ggf. Sehnen-Muskel-Verlagerung

Am Gelenk: Kontrakturldsung durch Kapsu-
lotomie, Arthrolyse, Gelenkversteifung

Am Knochen: Korrekturosteotomie
Topographisch:

Obere
Extremitat:

Schulter: Auflésung der
Adduktionskontraktur,
Verbesserung der aktiven
Aufenrotation

Ellenbogen: Korrektur der
Beugekontraktur

Unterarm: Korrektur der
Pronationskontraktur

Handgelenk: Korrektur
der Beugekontraktur

Finger: Korrektur der
statischen und dynami-
schen Fehlstellungen an
Daumen und Langfingern

Untere Extre-
mitat:

,Single event multi level
surgery” (SEMLS)

der motorische Zufluss verringert, son-
dern durch die begleitende Durchtren-
nung der sensiblen Afferenzen aus den
Muskelspindeln auch der sensorische In-
put gemindert, was die Spastik durch Be-
einflussung des spinalen Interneuronen-
Pools verringern kann. Der Eingriff fi-
xiert den voriibergehenden Effekt von
Botulinumtoxin und sollte vorab auch
durch eine prioperative Gabe getestet
werden, da es sich ja um eine irrever-
sible destruktive Technik handelt. Auch
ist die vorherige Probebehandlung des
Zielmuskels durch Toxingabe unabding-
bar, weil dadurch fiir Patienten und An-
gehorige der therapeutische Effekt einer
selektiven partiellen Neurektomie simu-
liert werden kann.

Der orthopddische Ansatz

Aufgrund des dynamischen Knochen-
wachstums bei Kindern sollten zum
einen die wachstumsbehindernden Fak-
toren reduziert werden, andererseits
bei einer Gelenkversteifung das Osteo-
synthesematerial die Wachstumszone

aussparen und auch kurzfristig (z.B.
nach 6 Monaten) wieder entfernt wer-
den. Ebenso muss prédoperativ gepriift
werden, ob der Patient nicht syner-
gistische Tenodeseeffekte ausnutzt, die
durch eine Gelenkeinsteifung zunichte
gemacht wiirden.

Umsetzungen von Muskelansitzen
oder Sehnenplastiken kénnen dazu bei-
tragen, durch eine spastische Léhmung
bedingte Komplikationen zu vermeiden
und Lagerung, Hygiene und motori-
sche (Rest-)Funktion zu verbessern. Bei
halsmarkgeschédigten spastisch geldhm-
ten Menschen mit Querschnittsyndrom
[34] kann durch diese Umsetzungen
eine aktive Handbewegung verbessert
werden. Prinzipiell kann anstelle eines
Sehnentransfers heute auch ein selekti-
ver Nerventransfer auf den motorischen
Nervenast des Zielmuskels erfolgen, falls
dieser noch reinnervierbar und von guter
morphologischer Qualitit ist.

Spezifische Eingriffe der unteren
Extremitat

Hier werden praventive und therapeuti-
sche Eingriffe unterschieden. Ein Beispiel
fir eine priventive Operation ist die Ad-
duktorentenotomie. Sie kann gefahrdete
Hiiften vor der Luxation bewahren [35,
36]. In gleicher Indikation werden bei
Kindern hiufig die Myofasziotomie und
die Epiphysiodese angewandt.

Ziele der therapeutischen Operations-
verfahren sind, die Deformitéten zu kor-
rigieren, Gelenke zu stabilisieren und He-
belarme fiir die Muskulatur zu verbes-
sern.

»Single event multi level surgery”

Die Single event multi level surgery
(SEMLS) hat neuerdings weite Verbrei-
tung gefunden und fithrt zu verbesserter
Muskelfunktion und einem verbesser-
ten Gangbild [20, 37-40]. Bei diesem
Verfahren werden alle Deformititen des
Beins oder der Beine vollstindig in einer
Sitzung korrigiert. Dabei werden ver-
schiedene Operationstechniken an den
Knochen und Gelenken wie Osteoto-
mien oder Arthrodesen zusammen mit
Weichteiltechniken wie intramuskulére
Sehnenverlingerungen, Sehnenverlage-
rungen, -verkiirzungen und -augmen-

tationen kombiniert. Jedoch wird der
Begriff der SEMLS-Chirurgie in der Li-
teratur unterschiedlich ausgelegt und
gewertet ([41, 42]; @ Tab. 8).

Bei allen Therapiebesprechungen und
bei der Indikationsstellung ist der inter-
disziplindre Ansatz unabdingbar, einer-
seits zwischen Neurologen, Orthopiaden
und Chirurgen verschiedener Diszipli-
nen, andererseits zwischen Arzten und
Therapeuten. Auflerdem bedarf es einer
funktionszielgerichteten Strategie, deren
(postoperativer) Erfolg dann auch ent-
sprechend evaluiert werden soll, nach
dem Prinzip des ,goal attainment sca-
ling“ (GAS, [43, 44]).

Der zentrale neurochirurgische
Ansatz

Basierend auf einer klaren Diagnose und
guten dtiologischen Zuordnung, zusam-
men mit der zerebralen Bildgebung (und
beifehlendem Korrelat der Genetik) kon-
nen die verschiedenen Therapiemoglich-
keiten und insbesondere die Rhizotomie
indiziert werden [18]:

Selektive dorsale Rhizotomie

Bei der selektiven dorsalen Rhizotomie
(SDR), die destruktiv und irreversibel ist,
werden durch Laminektomie und Eroff-
nung des Duraschlauchs die Hinterwur-
zeln der unteren Extremititen unter Neu-
romonitoring partiell durchtrennt. Zu-
erst von Ottfried Foerster 1911 publi-
ziert und durch Peacock in Siuidafrika
und Park in den USA ab den 1980er-
Jahren bei der Behandlung von klassi-
schen Zehenspitzengingern angewandt
(bilaterale Spastik mit GMFCS Level 2)
[21, 45-48], wird sie auch in deutschen
Kliniken in modifizierter Technik erfolg-
reich eingesetzt [49]. Die besten Ergeb-
nisse sind bei Kindern unter 6 Jahren
beschrieben, bei denen noch keine kon-
trakten Spitzfiife und ausreichende Mus-
kelkraft bestehen, also bei Fillen, bei de-
nen die Spastik nicht funktionell zum
Tragen des Korpergewichts beim Gang
genutzt wird. Bei ausgeprégter Schwiche
sollte die SDR aufgrund ihres irreversi-
blen Charakters nichtausgefithrt werden,
dadieKinder sonst vom Zehenspitzen- in
den Kauergang wechseln. Die Indikation
sollte interdisziplindr und unter Zubhilfe-
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Tab.7 Studien obere Extremitat

Autoren  Anzahl Modus

Patien-

ten
Hoare - Botulinumtoxin,
[23] intramuskuldre

Anwendung

Albright 17 Lumbalpunktion
[25] mit Baclofen vs.

Placebo bei Zere-

bralparese
Hagemann 17 ITB bei Zerebralpa-
[26] <6 Jahre  rese
Leclerq - SN
[32]
Brunelli - SN
[33]
Gohritz — Sehnenverlange-
[34] rung, -verlagerung
und SN
House 165 Pro-  Arthrolyse, Muskel-
[53] zeduren transfer und/oder
bei 56 Pa-  Gelenkstabilisie-
tienten rung
Gschwind 32 Muskeltransfer oder
[54] Slide bei Pronati-
onskontraktur
Gilmartin  51,davon ITB bei Zerebralpa-
[55] 44im- rese
plantierte
Pumpen
Wissel 204 Botulinumtoxin fiir
[56] fokale Spastik
Smeulders 234 Arthrolyse, Muskel-

[57] transfer und/oder
Gelenkstabilisie-

rung

Effekte

Bessere Ergebnisse
in Kopplung mit
Physiotherapie

1-2 Punkte Deto-
nisierung auf der
Ashworth-Skala

Detonisierung auch
bei Alter <1 Jahr

Selektive Detonisie-
rung durch muskel-
nahe Neurektomie
am Endast

Detonisierung nur
lang anhaltend bei
Neurektomie von
mindestens >50 %
der Fasern zum
Zielmuskel

Verbesserte Funkti-
on und Position

Verbesserte Hand-
funktion

Mehr passive und
aktive Supination

Reduktion um
1-2 Punkte gemaf3
Ashworth-Skala

Signifikante Verbes-
serung (Patienten-
selbsteinschatzung)

Verbesserte Hand-
funktion und Hygie-
ne

Studiendesign

Cochrane-Review,
10 eingeschlossene
Fallserien

Doppelt verblindet,
randomisiert

Retrospektive Ko-
horte

Review, 10 einge-
schlossene Fallseri-
en

Fallbeschreibungen

Erfahrungsbericht
des Schweizer Para-
plegiker Zentrums

Retrospektive Ko-
horte

Retrospektive Ko-
horte

Multizenter, dop-
pelt verblindet,
randomisiert

Retrospektive Ko-
horte

Cochrane-Review,
9 eingeschlossene
Studien

FU

6-14 Jah-

39 Mona-
te

Komplikationen

Einzelfélle von
Botulismus

2 temporire Uber-
dosierungen

4 Revisionen, 2
temporére Uberdo-
sierungen

Nicht ausgewiesen

Rebound-Spastik
bei Neurektomie
<50% der Fasern
innerhalb weniger
Monate

Nicht ausgewiesen

Nicht ausgewiesen

Nicht ausgewiesen

6 Revisionen, 2 Me-
ningitis, 42 tempo-
rare Uberdosierun-
gen

Keine systemischen
NW

Nicht ausgewiesen

Fazit

Botox plus Phy-
siotherapie wirkt
besser als Physio-
therapie alleine

ITB ist effektiv

ITB wirkt bei Sdug-
lingen und Kleinkin-
dern

SN ergibt lang an-
haltende, partielle
Detonisierung

SN muss teilweise
nach 6 Monaten
wiederholt werden

Verbesserte Funk-
tion und Position
verhindert Kontrak-
turen

Verbesserte Hand-
funktion kann vor-
hergesagt werden,
allerding unabhén-
gig vom IQ

Mehr passive und
aktive Supination

Es gibt keine stan-
dardisierte operati-
ve Methode

ITB Intrathekale Baclofentherapie, ROM ,range of motion’, SDR Selektive dorsale Rhizotomie, SN Selektive Neurektomie, FU Follow-Up

nahme eines Ganglabors erfolgen. Viele
von den mit SDR behandelten Patienten
bendtigen spiter eine operative orthopa-
dische Behandlung [21, 50]. Einige Stu-
dien empfehlen SDR als eine effektive
Alternative zur intrathekalen Baclofen-
Pumpen-Therapie bei GMFCS 2 und 3,
ggf. sogar 5 [51, 52].

Mogliche Komplikationen dieser neu-
roorthopédischen Eingriffe umfassen
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tibliche Probleme der Wundheilungs-
storung und Infektion, Kraftverlust bei
Eingriffen am spastischen Muskel und
Rezidive der Fehlstellungen und Kon-
trakturen.

Die verschiedenen Verfahren zdhlt
@ Tab. 6, strategisch und topografisch
geordnet, auf.

Eine Ubersicht der wesentlichen Ver-
laufsstudien mit Beurteilung der Studien-
qualitit ist in den @ Tab.7 und 8 gegeben.

Global ist eine Evaluation der In-
terventionen in den Doménen Struktur
und Funktion der International Classifi-
cation of Function and Disability (ICF)
der WHO maglich, ebenso der Auswir-
kungen auf Aktivititen und Teilhabe.



Tab.8 Studien untere Extremitat

Autoren

Terjesen
[35]

Takeuchi
[36]

Kokavec
[37]

Putz [38]

Thomason
[39]

Svehlik
[40]

Rutz [20]

Park [21]

Peacock
[45]

Bolster EA
[50]

D’Aquino
[51]

Ingale
[52]

Anzahl
Patien-
ten

78

228

37

19

39

107

25

29

54

10

Modus

Adduktor-
tenotomie

Adduktor-
tenotomie

SEMLS

SEMLS

SEMLS

SEMLS

SEMLS

SDR

SDR

SDR bei I-lI

SDR bei
GMFCS IV
und V

SDR bei
GMFCS IV
und V bei
liegender
Baclofen-
pumpe

Effekte

Verbesserung oder Ver-
schlechterung (<10 %)
der Migration Prozent
(MP)

gut - 51 Patienten
schlecht - 12
unsicher-15

Keine Verbesserung bei
schwerer Dysplasie

68 % exzellente oder
gute Ergebnisse

Verbesserung der Kine-
matik von Hiifte, Knie
und Sprunggelenk

Verbesserung des GPS-
und GMFCS-Scores

Verbesserung des GDI

Verbesserung des GPS

Reduktion der Spastik
und Verbesserung
des Gangbilds bei Op.
<6 Jahren

Reduktion der Spastik
und Verbesserung des
Gangbilds

Nur 6 Kinder zeigten
eine Verbesserung des
GMFC-Score. Die ande-
ren zeigten einen un-
verdnderten GMFCS-Le-
vel

Reduktion der Spasti-
zitat (Ashworth-Skala
[58])

Reduktion der Spasti-
zitat (Ashworth-Skala
[58])

Studiendesign

Retrospektive

Retrospektive

Retrospektive ver-
gleichende

Retrospektive

RCT

Retrospektive

Retrospektive

Review, 10 einge-
schlossene Fallseri-
en

Retrospektive Ko-
horte

Prospektive Kohorte

Retrospektive Stu-
die mit einer pro-
spektiven Daten-
sammlung

Retrospektive

FU

Bis zur
Hift-Op.

52J

9J

1,7)

5J

10J

5J

10J

1,2)

Komplikationen

Keine

Keine

3 orthopddisch
relevante Komplika-
tionen

Nicht ausgewiesen

2 Zystitis durch
Katheter

2 — Komplikationen
an der Wirbelséule
16 Kinder beno-
tigten weitere
orthopddische
Operationen

Fazit

Die Operation wird bei
MP <50 % empfohlen

Bei schwerer Dysplasie
wird keine Verbesse-
rung beobachtet

SEMLS, unterstiitzt von
guter Physiotherapie,
gibt bessere Ergebnisse
als Single level surgery

Deutliche Verbesse-
rung des Gangbilds
bei Erwachsenen nach
SEMLS

Klinische und statis-
tische Verbesserung
des Gangbilds und der
Funktion nach SEMLS

GMFCS Il Kinder zw.
10und 12 Jahren zeig-
ten nachhaltige Verbes-
serung nach SEMLS

Verbesserung des
Gangbilds und der
Gehfunktion

SDR reduziert den
Tonus und kann ortho-
padische Spatkomplika-
tionen verhindern

SDR reduziert Tonus
und erhoht die ROM

Anwendung der Se-
lektionskriterien zur
Indiktion der SDR
Weitere orthopadische
Operationen sind oft
nétig

In dieser Patienten-
gruppe konnte SDR
eine alternativ zur Bac-
lofenpumpe sein

SDR effektiver als die
Baclofenpumpe und
billiger

FU Follow-Up, MP Migration Prozent, SEMLS ,single event multi level surgery”, GPS ,gait profile score’, GMFCS ,gross motor function classification scale”,
GDI ,gait deviation index”, SDR selektive dorsale Rhizotomie, ROM ,range of motion”
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Ubersichten

Handchirurgisch hat sich v. a. die Ein-
teilung nach House [53, 59] bewihrt.

In der deutschsprachigen Literatur
finden sich v.a. Arbeiten zur Behand-
lung mit Botulinumtoxin [56] und zur
Chirurgie der spastischen unteren Extre-
mitit (@ Tab. 8); wobeiin internationalen,
v.a. handchirurgischen Kreisen, die Chi-
rurgie der ,spastischen Hand“ schon
lange innerhalb eines allumfassenden,
schliissigen Konzepts beschrieben und
verfeinert wird [54, 59-61].

Der aktuellen AWMF-Leitlinie zur
Spastik [1] entnehmen wir, dass es fiir die
operative Korrektur eines so speziellen
Problems, wie der ,,Thumb-in-palm“-De-
formitat, ein Cochrane-Review gibt. Die
Autoren beschreiben einen von Patienten
und Chirurgen festgestellten positiven
Effekt, weisen aber auf die hohe Anzahl
unterschiedlicher Interventionen und
Messparameter hin, sodass eine konkre-
te, evidenzbasierte Beurteilung dieser
Behandlung nicht méglich scheint [57].

Schlussfolgerungen

Spastische Léhmungen sind ein komple-
xes funktionsbeeintrichtigendes Prob-
lem, das heutzutage vielfiltig rekon-
struktiv und mit ,destruktiven Metho-
den zur Tonusreduktion angegangen
werden kann. In erster Linie zdhlen
Physio- und Ergotherapie mit verein-
barten alltagsrelevanten Therapiezielen,
kombiniert mit Orthesen, sowie die se-
lektive Behandlung spastischer Muskeln
mit Botulinumtoxin. Verschiedene chi-
rurgisch-rekonstruktive und teils auch
palliative Verfahren kommen dann zum
Einsatz, wenn es keinen konservativen
Behandlungsansatz  gibt (Fehlwachs-
tum, komplexes Muskelungleichgewicht,
Schmerzen, Hygiene- und Pflegeproble-
matik) oder konservative Mafinahmen
nicht mehr ausreichen.

Jeder chirurgische Eingriff muss an
seinem potenziellen Benefit fiir alltags-
relevante Ziele des Patienten (Doméine
Aktivitit der ICF) unter Vermeidung von
kurz- und langfristigen Einschrinkun-
gen gemessen werden und braucht auch
postoperativ eine spezifische Nachbe-
handlung, oft in Form einer stationiren
Rehabilitation, um die therapeutisch
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optimierte Biomechanik im Sinne des
motorischen Lernens optimal zu nutzen.

Fazit fiir die Praxis

== Eine spastische Bewegungsstorung
beruht auf einer Schadigung des
1. Motoneurons mit vielfaltigen Ursa-
chen und hat multiple Auswirkungen
auf die Extremitatenfunktion und
deren Entwicklung beim Heranwach-
senden.

== Diagnostisch ist neben der im Vor-
dergrund stehenden klinischen
Untersuchung und Einteilung in
Funktionsschweregrade mittels
Scores die dtiologische Zuordnung
(und damit die Kenntnis liber den
Langzeitverlauf) Grundlage fiir eine
erfolgreiche Indikationsstellung und
fiir den Erfolg aller Behandlungsver-
fahren mitentscheidend.

== Konservative MaBnahmen stehen
immer an erster Stelle und beinhalten
neben Physio- und Ergotherapie die
Versorgung mit Orthesen und den
Einsatz von Botulinumtoxin.

== Chirurgische Verfahren setzen entwe-
der am Nerv (selektive Neurotomie)
oder am Muskel (Ansatzlosung,
Fasziotomie) an bzw. korrigieren
knocherne oder Gelenkfehlstellun-
gen. Die Evidenzlage chirurgischer
Korrektureingriffe ist aufgrund der
alleinigen Verfiigbarkeit retrospek-
tiver Kohortenstudien zwar gering,
allerdings der Erkrankungskomplexi-
tat, den individuell unterschiedlichen
funktionellen Bediirfnissen der Pa-
tienten sowie der Beurteilung der
Behandlungsresultate entsprechend.

== Die Prognose ist individuell, Scoring-
Systeme wie insbesondere die Gross
motor function classification scale
(GMFCS) helfen bei der einheitlichen
Analyse der therapeutischen Ver-
fahren. Der interdisziplindre Ansatz
ist und bleibt sehr wichtig bei der
Betreuung dieser komplexen und
multifaktoriellen Problematik.
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