
Orthopädie-Technik 1/0814

R. Forst, A. Ingenhorst

Muskeldystrophie –
Krankheitsbild und Therapie 
Muscle Dystrophy – Disease and Therapy

Unter dem Begriff Muskeldystro-
phie (MD) wird eine Vielzahl gene-
tisch determinierter Erkrankungen
zusammengefasst, die letztlich alle
zu einer Destruktion des vitalen
Muskelgewebes mit Ersatz durch
Fett- und Bindegewebe führen. Sie
beruhen zumeist auf einem Mangel
an Proteinen, die für die Funktion
der Muskelzellen lebensnotwendig
sind. MD manifestieren sich je nach
Typ in unterschiedlichem Alter. Die
Progredienz der einzelnen Erkran-
kungen ist sehr variabel, zum Teil
auch innerhalb einer Krankheits-
gruppe und sogar innerhalb von
betroffenen Familien. Die häufigste
MD ist die Duchenne-Muskeldystro-
phie (DMD), die nur Jungen befällt.
Der folgende Artikel stellt die mit
der Muskeldystrophie einhergehen-
den Probleme der Scapula alata,
der Skoliose, der Kontrakturen von
Hüft- und Kniegelenken und der
Fußdeformitäten dar sowie deren
Therapiemöglichkeiten.

The term muscle dystrophy (MD)
comprises a variety of genetically
determined diseases, which all lead
to a destruction of the vital muscle
tissue substituting it by fat and
connective tissue. They are mostly
caused by a lack of proteins, which
are vital for the function of the
muscle cells. Depending on the type
of muscle dystrophy, the disease
becomes manifest at different ages.
The progression of the different
diseases is variable, sometimes even
within one and the same group and
even within families affected. The
most frequent type of MD is the
Duchenne Muscle Dystrophy
(DMD), which only affects boys.
The following article presents the
problems accompanying muscle
dystrophy, like scapula alata, scolio-
sis, contractions of hip and knee
joints and foot deformations and
their possibilities of treatment.

K linisches Leitsymptom ist eine
Muskelschwäche, die je nach
Erkrankung lokalisiert oder

generalisiert auftreten kann, nicht
selten verbunden mit einer Bewe-
gungsungeschicklichkeit. Aufgrund
des unterschiedlichen Befalls der
Muskulatur resultieren Muskelim-
balancen, die unbehandelt im wei-
teren Verlauf zur Bildung von Kon-
trakturen und Deformitäten füh-
ren. Die meisten Patienten sind
gehfähig, viele andere werden
jedoch sekundär gehunfähig, wie
zum Beispiel Jungen mit einer
Duchenne-Muskeldystrophie im
Alter von ca. zehn Jahren. Da die
Rumpfmuskulatur nicht ausgespart
bleibt, entwickeln die meisten der
primär oder sekundär gehunfähi-
gen Patienten rasch progrediente
Skoliosen. Besonders muss auf eine
Mitbeteiligung der Atem- und Herz-
muskulatur mit Ausbildung einer
relevanten pulmonalen/kardialen
Insuffizienz geachtet werden.

Da häufig Kinder (viele auch mit
einer DMD) bei ersten Zeichen einer
psychomotorischen Entwicklungs-
verzögerung primär beim Orthopä-
den vorgestellt werden, sollten hier
die physiologischen motorischen
und zeitgebundenen Funktionen
überprüft und bei Auffälligkeiten
weitere diagnostische Maßnahmen
(zum Beispiel insbesondere CK-Ana-
lyse, Elektrophysiologie, Humange-
netik, Muskel-/Nervbiopsie) durch
Neuropädiater beziehungsweise bei
Erwachsenen durch Neurologen
veranlasst werden.

Therapeutischerseits existiert
derzeit keine kausale Behandlungs-
möglichkeit, auch wenn von vielen
der MD mittlerweile Genlokus
und/oder -produkt bekannt sind.
Gentherapeutische Ansätze sind
immer noch im tierexperimentel-
len Stadium. Alleine für die
Duchenne-Muskeldystrophie hat
sich gezeigt, dass eine Medikation

mit den Steroiden Prednison oder
Deflazacort während der Phase der
Gehfähigkeit zu einer signifikanten
Zunahme der Muskelkraft und oft
zu einer Verlängerung der Gehpha-
se führt. 

Die physiotherapeutische Be-
handlung zielt auf eine Kräftigung
der Muskulatur und die Dehnung
kontrakter Gelenke ab. Eine spezifi-
sche Physiotherapie für Muskel-
kranke gibt es nicht. Es sollte eine
Kombination verschiedener kran-
kengymnastischer Techniken zum
Einsatz kommen. Die Effizienz die-
ser Behandlung nimmt mit zuneh-
mender Progredienz der Erkran-
kung ab. Dies ist zum einen die
Folge der kontinuierlichen Redukti-
on trainierbarer Muskelfasern. Zum
anderen sind die muskelpathologi-
schen Veränderungen dadurch cha-
rakterisiert, dass gesundes, dehn-
fähiges Muskelgewebe in weniger
elastisches Fett- und Bindegewebe
umgewandelt wird. Insbesondere
bei Kindern und Jugendlichen
kommt es durch das Längenwachs-
tum des Skeletts und die gleichzei-
tig verminderte Muskelelastizität zu
Kontrakturen, die weder durch
Physiotherapie noch durch Orthe-
sen effizient zu beeinflussen sind.

Begleitend können zusätzliche
Therapieverfahren wie Ergothera-
pie, Logopädie, physikalische The-
rapie (zum Beispiel Lymphdraina-
gen) individuell erforderlich wer-
den. Darüber hinaus ist durch den
Orthopäden die Notwendigkeit
einer orthopädie-(schuh)-techni-
schen Versorgung beziehungsweise
einer Verordnung von Reha- und
Hilfsmitteln zu überprüfen.

Da die Atemmuskulatur zum Bei-
spiel bei der DMD obligat miterfasst
wird, sollte auch der behandelnde
Orthopäde frühzeitig auf Symptome
einer chronischen Unterbeatmung
achten. Untersuchungen im Schlaf-
labor (Messung des nächtlichen
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pCO2!) belegen dann häufig die
Hypoventilation, die mit einer stun-
denweise apparativ-assistierten Beat-
mung therapiert wird, da dies nach-
weislich zu einer Verbesserung des
Allgemeinzustandes sowie einer ver-
minderten Infektanfälligkeit führt. 

Orthopädische Operationen bei
Patienten mit Muskelerkrankungen
sind heute aufgrund mehrerer Fak-
toren wesentlich risikoärmer durch-
führbar: Moderne Narkose- und
intensiv-medizinische Verfahren
mit entsprechender Monitoring-
Technik sind auf einem so hohen
Stand angelangt, dass selbst Patien-
ten mit gering- bis mittelgradigen
kardio-pulmonalen Einschränkun-
gen ohne wesentliche Komplikatio-
nen anästhesiert werden können.
Zudem kann insbesondere in der
Extremitätenchirurgie durch spe-
zielle Operationstechniken die
Phase der postoperativen Immobili-
sation deutlich reduziert bezie-
hungsweise umgangen werden. 

Die orthopädische Behandlung
von Patienten mit MD konzentriert
sich auf das Problem der Scapula
alata, der Skoliose, der Kontraktu-
ren von Hüft- und Kniegelenken
und schließlich der Fußdeformitä-
ten. Bewegungseinschränkungen
der oberen Extremitäten spielen
orthopädischerseits keine große
Rolle, da diese oft funktionell nur
gering wirksam sind oder durch
eine visuelle Kontrolle oder durch
den Einsatz von Hilfsmitteln kom-
pensiert werden.

Scapula alata
Die operative Stabilisierung der

Scapula alata ist nahezu ausschließ-
lich bei der fazio-skapulo-humeralen
Muskeldystrophie (FSH-MD) sinn-
voll, da hier oftmals der M. deltoi-
deus ausreichend kräftig ist. Ferner
darf keine Schultergelenkinstabilität
bestehen, die dann den Rehabilita-
tionswert einer solchen Operation
zunichte machen würde. Zur Reten-
tion und Fixation der Schulterblätter
wurden verschiedene Behandlungs-
verfahren beschrieben [9], die je-
doch zum Teil mit erheblichen ope-
rationstechnischen Nachteilen oder
Komplikationen behaftet sind. Es
wird zur Fixation der Scapulae die
interscapulo-scapulo-costale Scapu-
lopexie mittels Trevira-Bändern ver-
wendet. Bei dieser Methode werden
die Scapulae mit sich selbst sowie
jeweils mit der vierten und achten

Rippe über ein Trevira-Band verbun-
den. Im Vergleich zu den Techniken
mit knöcherner Fixation der Scapula
auf dem Thorax (Scapulodese) zeigt
sich aufgrund der gefundenen Mess-
werte der Vorteil einer erhaltenen
Vitalkapazität bei größerer Restmo-
bilität zwischen Scapulae und
Thoraxwand.

Skoliose
Die operative Behandlung der

Skoliose gehunfähiger Patienten ab
einem Alter von über zehn Jahren
mit rasch progredienten Muskel-
krankheiten stellt die einzig wirksa-
me Behandlungsmethode dar. Prob-
lematisch ist die fatale Pathogenese
der Skoliose bei diesen Krankhei-
ten: Die Muskelschwäche induziert
zum einen eine muskuläre Destabi-
lisierung des Achsenorgans und
zum anderen eine zunehmende
Schwäche der Atemmuskulatur. So
resultiert zum einen die Skoliose, in
der Regel als so genannte „collaps-
ing spine“, und zum anderen eine
restriktive Ventilationsstörung. Zu
den charakteristischen Merkmalen
der Skoliose bei Muskelkranken
zählt, dass diese Skoliosen auch
nach Wachstumsabschluss noch
progredient sind, die Wirbelsäule
ihr Gleichgewicht verliert und
damit eine Rumpfinstabilität und
eine Beckenschiefe („pelvic obliqui-
ty“) mit Rippenimpingement indu-
ziert werden und eine erhebliche,
progrediente Lungenfunktionsein-
schränkung durch die parallel ver-
laufende Schwäche der Atemmus-
kulatur verstärkt wird. 

Konservative Therapie
Eine Sitzschalenversorgung im

Sinne einer „kausalen“ Therapie ist
aufgrund der Dreidimensionalität
dieser Deformität und der nur zwei-
dimensionalen Angriffsmöglichkeit
der Sitzschale kein adäquates Thera-
peutikum. Eine Sitzschalenversor-
gung für den Rollstuhl kann aller-
dings bei sehr kleinen Kindern oder
in schwierigen Versorgungssituatio-
nen in erheblich fortgeschrittenen
Krankheitsstadien bei älteren inope-
rablen Patienten indiziert sein. Das
Korsett sollte nur im Sinne einer
Kompromisslösung für diejenigen
Fälle verstanden werden, bei denen
die Kinder noch zu jung für eine
Operation sind, die Operation abge-
lehnt wird oder eine operative
Behandlung aus allgemein-medizi-

nischen Gründen nicht mehr mög-
lich ist. Gerade bei jungen Kindern
muss man daran denken, dass durch
eine Korsettbehandlung Brustwand-
deformierungen und damit natür-
lich sekundär auch negative Einflüs-
se auf die Lungenfunktion zustande
kommen können [4, 7].

Operative Therapie
Die frühzeitige operative Stabili-

sierung der Wirbelsäule gehunfähi-
ger Patienten mit nachgewiesen
progredienten Skoliosen von über
20 Grad nach Cobb und einer FVC
von über 35 Prozent stellt heute die
Methode der Wahl dar [10]. Die
Prinzipien der operativen Behand-
lung von Skoliosen bei Muskelsys-
temerkrankungen weichen in we-
sentlichen Punkten von denjenigen
bei idiopathischen Skoliosen ab:
Die dreidimensionale Korrektur,
das heißt, die Ausrichtung des
Rumpfes über dem Becken, ist
wesentlich wichtiger als die endgül-
tige Krümmungskorrektur. Eine
Optimierung der Beckenschiefe ist
anzustreben. Bezüglich der Instru-
mentationstechnik bieten sich
heute die Luque- und CD-Instru-
mentation beziehungsweise deren
zahlreiche Modifikationen an. Es
sollte von Th2 oder Th3 bis zum
Sakrum, gegebenenfalls mit zusätz-
licher Fusion des LWS-Abschnittes,
instrumentiert werden. Eine orthe-
tische Nachbehandlung mit Korsett
ist nicht erforderlich. Ausdrücklich
muss an dieser Stelle auf die Proble-
matik von Skolioseoperationen
gehfähiger Muskelpatienten hinge-
wiesen werden, da diese zumeist
das Pendeln des Oberkörpers
(Duchennehinken) zur Rumpfstabi-
lisierung bei der Fortbewegung
benötigen und eine langstreckige
Instrumentation mit Beckenfixie-
rung das hohe Risiko des Gehver-
lustes und damit des Verlustes der
Selbstständigkeit in sich birgt. Hier
ist die OP-Indikation besonders kri-
tisch zu überprüfen. 

Die entscheidenden Vorteile
einer operativen Frühbehandlung
von Skoliosen sind seltenere pul-
monale Komplikationen, eine
günstigere kardiale Situation sowie
das Erreichen einer vollständigeren
Krümmungskorrektur. Zusätzlich
ist eine leichtere postoperative
Adaptation der Patienten zu beob-
achten. Die funktionellen Vorteile
der Skolioseoperation zeigen sich in
einer Verbesserung der Sitzposition,
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langfristig durch einen funktionel-
len Gewinn der Arme, eine Er-
leichterung der Rollstuhlbedie-
nung, weniger Rücken- und Sitz-
schmerzen, dem fehlenden Im-
pingement der Rippen am Becken,
einer Verbesserung des kosmeti-
schen Erscheinungsbildes und
nicht zuletzt in einem nicht zu
unterschätzenden Einfluss auf das
Selbstwertgefühl der Patienten. Es
darf nicht unerwähnt bleiben, dass
es sich gerade bei Skolioseoperatio-
nen von Muskelkranken um kom-
plikationsreiche Eingriffe handelt,
die zur Minimierung des OP-Risikos
hierfür spezialisierten operativen
Zentren vorbehalten bleiben sollten. 

Hüft- und
Kniekontrakturen

Für die Hüft- und Kniekontraktu-
ren hat sich gezeigt, dass eine pro-
phylaktische Versorgung mit
Nachtschienen nicht effizient ist
[1]. Um der Kontrakturentwicklung
wirksam zu begegnen, sollten aus
heutiger Sicht, insbesondere bei der
DMD, frühzeitig bei noch gehfähi-
gen Patienten ab einem Alter von
vier bis sechs Jahren Operationen
im Sinne eines Weichteilreleases an
beiden Beinen durchgeführt wer-
den [8]. Bei denjenigen Patienten,
die nach einem solchen Eingriff
nicht mehr eigenständig geh-
und/oder stehfähig sind, sollten
postoperativ zusätzlich Beinorthe-
sen oder eine Stehtrainerbehand-
lung eingesetzt werden.

Fußdeformitäten
Bei zahlreichen Muskelerkran-

kungen kommt es infolge einer
typischen Muskelimbalance mit
Schwäche der intrinsischen Fuß-
muskulatur, der Peronaen und des
M. tibialis anterior bei gleichzeitig
noch gut erhaltener Muskelkraft
des M. triceps surae und des 
M. tibialis posterior zur Ausbildung
einer Klumpfußdeformität. Darüber
hinaus sind unter anderem isolierte
Achillessehnenverkürzungen mit
Spitzfußausbildung, Ballenhohl-
füße, Knick-Senkfüße sowie Kral-
lenzehen zu beobachten. Diese
Fußdeformitäten behindern zuneh-
mend das Gangbild, erschweren die
schuhtechnische Versorgung und
führen im weiteren Verlauf letzt-
lich zur Gehunfähigkeit. Auch hier

sind prophylaktisch eingesetzte
Nachtschienen wirkungslos. Bei fle-
xiblen Deformitäten sind als wirk-
same Maßnahmen auch hier früh-
zeitig durchgeführte weichteilige
Operationen zu nennen. In Abhän-
gigkeit von der individuellen De-
formität werden eine z-förmige
Verlängerung der Achillessehne
und gegebenenfalls zusätzliche
Weichteilverfahren wie ein Tibialis-
posterior-Transfer durch die Mem-
brana interossea auf den lateralen
Fußrücken, eine Plantarfaszienspal-
tung sowie gegebenenfalls ein Pero-
naeus-longus-Transfer vorgenom-
men. Additiv können Sehnentrans-
fers an den Zehen oder knöcherne
Zehenkorrekturen erforderlich wer-
den. Auch nach solchen Eingriffen
ist unmittelbar postoperativ das
Stehen und/oder Gehen wieder zu
fördern. Bei fixierten Fußdeformitä-
ten gehfähiger Patienten sollte eine
zusätzliche knöcherne Korrektur
nach Erreichen der Skelettreife
erfolgen. Bei fixierten Klumpfüßen
gehunfähiger DMD-Patienten kann
unter Umständen lediglich eine
Fußtenotomie mit nachfolgender
Gips-/Schienenredression zur besse-
ren Positionierung der Füße im
Rollstuhl ratsam sein. 

Besondere Aspekte in der
Behandlung der Duchen-
ne-Muskeldystrophie

Unbehandelte DMD-Patienten
zeigen einen fast regelhaften Ver-
lauf. Die meisten Patienten werden
„gesund“ geboren und fallen zu-
nächst durch eine motorische Un-
geschicklichkeit auf. Nach diesem
„maskierten Verlauf“ werden die
Patienten zunehmend gehunsiche-
rer, fallen häufig, zeigen das
Gowers-Phänomen und den typi-
schen Watschelgang. Um das zehn-
te Lebensjahr werden sie geh-
unfähig und entwickeln in der Roll-
stuhlphase zumeist ausgeprägte
Hüft- und Kniebeugekontrakturen
sowie Fußdeformitäten (Klump-
fuß). Parallel dazu entstehen in
über 90 Prozent fortschreitende
Skoliosen. Die restriktive Ventila-
tionsstörung oder die begleitende
Kardiomyopathie führt um das 16.
bis 18. Lebensjahr zum Tod. Dieser
so genannte „natürliche Verlauf“
lässt sich heute durch orthopä-
disch-operative Maßnahmen ent-
scheidend verbessern. 
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Wesentliche Erkenntnis ist, dass
bereits frühzeitig Bewegungsein-
schränkungen der Gelenke der
unteren Extremitäten zu beobach-
ten sind, die allerdings nur bei sub-
tiler Untersuchungstechnik er-
kannt werden können [3]. Es sind
nicht so sehr die manifesten Beuge-
kontrakturen, die im Frühstadium
relevant sind, sondern vielmehr der
Verlust der physiologischen Über-
streckfähigkeit von Hüft-, Knie-
und Sprunggelenken sowie eine
deutliche Adduktionseinschrän-
kung der Hüftgelenke, hervorgeru-
fen durch eine Kontraktur des Trac-
tus ilio-tibialis. In über 80 Prozent
finden sich diese frühen Bewe-
gungseinschränkungen bereits bei
Patienten im Alter von vier bis
sechs Jahren. Da ab einem Alter
von sechs Jahren die Krankheits-
entwicklung weiter progredient ist,
empfehlen wir heute bei Patienten,
die frühe Bewegungseinschränkun-
gen der Gelenke zeigen, eine Ge-
samtmuskelkraft von über 70 Pro-
zent aufweisen (Quadrizepskraft
mindestens drei MRC) und in weni-
ger als fünf Sekunden aus Rückenla-
ge vom Boden in den Stand kom-
men, eine kontrakturprophylakti-
sche Operation der unteren Extre-
mitäten vorzunehmen. 

Hierbei werden die Spinamus-
keln (M. tensor fasciae latae, M. sar-
torius, M. rectus femoris) abgelöst
und zusätzlich der Tractus ilio-
tibialis proximal bis in die Gluteal-
faszie eingekerbt. Es folgt die kom-
plette Aponeurektomie des Tractus
ilio-tibialis mit anhängendem Sep-
tum intermusculare, kombiniert
mit einer Durchtrennung der fibro-
tischen Fasern des M. biceps femo-
ris. Die Achillessehne wird frontal
durchtrennt und in entspannter
Position zusammengenäht. Abge-
schlossen wird die Operation durch
eine subkutane mediale Kniebeuge-
sehnentenotomie. Beide Beine wer-
den in einer Sitzung operiert. Die
Patienten werden am ersten Tag
postoperativ bereits in den Stand
mobilisiert, erfahrungsgemäß sind
sie spätestens nach einer Woche
wieder alleine gehfähig. In einer
Zehn-Jahres-Studie konnte nachge-
wiesen werden, dass Patienten
durch dieses Behandlungskonzept
um fast zwei Jahre länger selbst-
ständig gehfähig bleiben als Patien-
ten mit natürlichem Verlauf [8].
Darüber hinaus ist diesen Patienten
auch nach Verlust der Gehfähigkeit

der orthesen-unterstützte Stand mit
all den damit verbundenen Vortei-
len weiterhin möglich. Es ist belegt,
dass tägliches Stehen (mit Unter-
brechung), zum Beispiel in einem
Stehtrainer, von bis zu zwei Stun-
den zu einer deutlichen Verlangsa-
mung der Progredienz der allfälli-
gen Skoliose und der restriktiven
Ventilationsstörung führt. Patien-
ten, die erst zu Beginn des Roll-
stuhlstadiums vorgestellt werden,
sollten ebenfalls zur Kontrakturpro-
phylaxe in oben angeführter Weise
operativ versorgt werden. Begin-
nende Skoliosen sollten in oben
angeführter Weise frühzeitig opera-
tiv behandelt werden, um langfris-
tig die Sitzqualität dieser Patienten
zu erhalten.

Zusammenfassung
Die orthopädische Behandlung

von Patienten mit Muskeldystro-
phien hat sich in den letzten 20
Jahren im Sinne eines prophylak-
tisch orientierten Behandlungskon-
zeptes grundlegend gewandelt. Mo-
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derne Narkose- und Operationsver-
fahren mit nur kurzen postoperati-
ven Immobilisationszeiten haben
gezeigt, dass die Progression dieser
Erkrankungen keine prinzipielle
Kontraindikation für das operative
Vorgehen darstellt. Das orthopädi-
sche Therapiespektrum umfasst,
neben frühzeitig durchzuführen-
den Operationen an den unteren
Extremitäten und der Wirbelsäule,
die begleitende krankengymnasti-
sche Behandlung sowie die Versor-
gung mit Orthesen, Hilfs- und
Rehabilitationsmitteln. Ziel dieser
Behandlungsstrategie ist es, die
Lebensqualität der Patienten mit
diesen bis heute noch immer nicht
kausal behandelbaren Krankheiten
zu verbessern. 
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