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Dysmelie

Die Versorgung von Kindern und
Jugendlichen mit angeborenen Fehl-
bildungen an den unteren Gliedma-
Ren stellt sich sehr komplex dar und
erfordert von allen beteiligten Diszi-
plinen eine systematische und an der
Auspragung des Defektes orientierte
Vorgehensweise mitklaren Zielsetzun-
gen. Bestmogliche Ergebnisse konnen
nur dann erreicht werden, wenn die
unterschiedlichen Behandlungsmog-
lichkeiten im Team zwischen Arzt,
Therapeut und Orthopadie-Techniker
eng abgestimmt werden und zielori-
entiert erfolgen. Die orthopéadietech-
nische Versorgung mit Lagerungs-
und Alltags-Orthoprothesen ver-
folgt — begleitend zu operativen und
physiotherapeutischen Behandlun-
gen — sowohl wachstumslenkende als
auch defektausgleichende Aufgaben.
Die Behandlung soll den Betroffenen
eine moglichst umfangreiche Teilha-
be am Alltagsleben ermdéglichen und
ihre Lebensqualitdt optimieren. Die
im klinischen Bild sehr variantenrei-
chen Auspragungen der jeweiligen
Fehlbildungsarten erfordern ein ho-
hes MaR an individueller Gestaltung
des benotigten Hilfsmittels.

Schliisselworter: Dysmelie, Glied-
mafenfehlbildung, Orthoprothese,
Tibiadefekt, Tibiaaplasie, Fibuladefekt,
Fibulaaplasie, Femurdefekt, PFFD

The treatment of children and ado-
lescents with congenital deformities
of the lower limbs is very complex
and requires a systematic approach
oriented to the severity of the defect
with clear goals from all disciplines
involved. The best possible results
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longitudinaler Gliedmalen-

fehlbildungen an den unteren
Extremitaten von Kindern und

Jugendlichen

Orthoprosthetic Treatment of Longitudinal Limb Deformities of the
Lower Limbs of Children and Adolescents

can be achieved only if the different
treatment options are coordinated
closely in the team among the doctor,
therapist and O&P professional and
implemented systematically. The goal
of technical orthopaedic treatment
with positioning and everyday orth-
oprostheses — in addition to operative
and physiotherapeutic treatment — is
to direct growth and compensate for
defects. Treatment should make it
possible for those affected to partic-
ipate as much as possible in everyday
activities and optimise their quality of
life. The widely varying severity in the
clinical picture of the respective types
of deformity requires a high degree of
customisation of the device required.
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Einleitung

Unter angeborenen Gliedmafiendefek-
ten sind unterschiedlich ausgepragte
Fehlanlagen der oberen und unteren
Extremititen zu verstehen, die sich
bereits in der Embryonalentwicklung
manifestieren und letztendlich in Ab-
hingigkeit vom Schweregrad zu kos-
metischen und funktionellen Beein-
trachtigungen der Extremitidten fiih-
ren konnen [1]. Das Ausmaf} einer an-
geborenen Fehlbildung beschrankt sich
nicht immer auf eine Extremitdt bzw.
einen Extremitdtenabschnitt: Kombi-
nierte Fehlbildungsformen wie z.B.
das Femur-Fibula-Ulna-(FFU-)Syndrom
oder das Tibia-Aplasie-Ektrodaktylie-
Syndrom breiten sich gleichzeitig {iber

mehrere Extremitdtenabschnitte aus.
Auch ein beidseitiges Auftreten sowie
eine Vielzahl kombinierter syndroma-
ler Erscheinungsformen der angebore-
nen Fehlbildung wie z. B. das Gollop-
Wolfgang-Syndrom mit einhergehen-
der klinisch auffdlliger Bifurkation des
Femurs (Abb. 1) und Ektrodaktylie an
Hand oder Fuf’ erschweren das systema-
tische Vorgehen in der Hilfsmittelver-
sorgung. Assoziierte Anomalien treten
sehr hdufig auf und konnen vor allem
bei den schwereren Fehlbildungsfor-
men der unteren Extremitdten wie z. B.
der Tibiaaplasie in tiber 70 Prozent der
Félle festgestellt werden [2]. Die Priva-
lenz der angeborenen Gliedmaf3enfehl-
bildungen ist mit 1,4/1.000 Fille gering.

Wihrend bei den Gliedmafienfehl-
bildungen an den oberen Extremita-
ten transversale Defekte {iberwiegen,
dominieren an den unteren Extremi-
titen longitudinale Fehlbildungen
(Abb. 2). Bei den hochgradigen lon-
gitudinalen Fehlbildungen zeigt sich
der Fibuladefekt am héufigsten (1,6 %
aller Gliedmaflenfehlbildungen), ge-
folgt vom proximalen fokalen Femur-
defekt (1,2 %) und von der Tibiaapla-
sie (1,0 %) [3]. Wdhrend transversale
Gliedmaflenfehlbildungen im Kklini-
schen Bild einer Amputation gleichen
und daher - entsprechend den damit
verbundenen Prinzipien - mit Prothe-
sen behandelt werden [4], gestaltet sich
die Versorgung longitudinaler Glied-
maflenfehlbildungen deutlich varian-
tenreicher. Zum Einsatz kommen da-
beibevorzugt Orthoprothesen, also ein
Hilfsmittel, das sowohl orthetische als
auch prothetische Konstruktionsmerk-
male umfasst und einen Prothesenfuf
sowie ggf. auch ein prothetisches Knie-
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Abb. 1 Femur-Bifurkation in Kombination
mit beidseitiger Tibiaaplasie.

gelenk oder gar eine schaftdhnliche
Bettung aufweist. Begrifflich wurde
die ,,Orthoprothese® von Prof. Dr. Ernst
Marquardt [5, 6] in den spdten 60er Jah-
ren in die Hilfsmittelwelt eingefiihrt.
Das eindeutigste Abgrenzungsmerk-
mal zwischen Prothese und Ortho-
prothese besteht aus orthopédietech-
nischer Sicht darin, dass in eine or-
thoprothetische Konstruktion kein
Stumpf (also auch kein angeborener
Stumpf), sondern eine Gliedmafie auf-
genommen wird. Wenngleich diese
Gliedmafe auch in Ldnge und Volu-
men stark dezimiert sein kann oder
Funktionseinheiten wie z.B. Hiiftge-
lenk, Kniegelenk oder Sprunggelenke
nicht regelhaft angelegt sein miissen,
so sind doch fast immer Zehen-, Fuf3-
, Unterschenkel- und/oder Oberschen-
kelpartien an der fehlgebildeten Extre-
mitdt vorhanden. Im Unterschied zu
einem Prothesenschaft wird dabei also
stets eine unterentwickelte longitudi-
nale Extremitdt in die Orthoprothesen-
konstruktion eingebettet.

Ziele der orthopadietech-
nischen Versorgung

Longitudinale Fehlbildungen an den
unteren Extremitdten gehen mit den
unterschiedlichsten Defiziten einher:
Neben funktionalen Einschriankun-
gen wie Bewegungseinschrankung in
den Gelenken kommen disproportio-
nale Entwicklungen, Malrotationen,
deutliche Beinldngendifferenzen, eine
reduzierte Kraftentfaltung und nicht
zuletzt kompensatorische dynamische
Effekte beim Gehen, z. B. das positive
Trendelenburg- oder Duchenne-Zei-
chen, zum Ausdruck [7].

Die Versorgungsziele einer orthopro-
thetischen wie prothetischen Versor-
gung der fehlgebildeten unteren Extre-
mitdtkdnnen wie folgt definiert werden:

Fibuladefekt/Aplasie bds.
Typ 2 n. Achtermann/
Kalamchi

Tibiadefekt/Aplasie
Typ 1 n. Kalamchi/Dawe

Femurdefekt/subtotal
Typ D n. Aitken

Abb. 2 Longitudinale GliedmafSendefekte an den unteren Extremitdten.

- Erreichen, Erhaltung und Verbesse-
rung der Steh- und Gehféahigkeit

- Stabilisierung der Extremitét in
bestmoglicher funktioneller und
achsengerechter Position

- Verbesserung der Gelenkbeweg-
lichkeit

- Erhaltung und Forderung maxima-
ler Bewegungsumfinge

- Vermeidung progredienter Fehl-
stellungen

- Wiederherstellung des Korperbildes

- Forderung der Teilhabe am All-
tagsleben sowie altersgerechte Ent-
wicklung

Anforderungen an die Or-
thoprothesenversorgung,
Aufbaukriterien, Passteile

Die Gestaltung der Orthoprothese
hidngt in entscheidendem Mafle von
der Hohe des Defektes sowie von den
funktionalen klinischen Bedingun-
gen und Moglichkeiten ab. Vor jeder
Orthoprothesenversorgung  miissen
die klinischen Bedingungen wie Be-
wegungsumfinge, Muskelstatus, drei-
dimensionale Zuordnung der Extre-
mitdt im Raum sowie mogliche Belas-
tungssituationen angrenzender Gelen-
ke und Muskeln abgekldrt werden. Ne-
ben den funktionellen Kriterien stellt

vor allem die exakte Ermittlung der
Langenverhdltnisse zwischen der fehl-
gebildeten Extremitdt und der kontra-
lateralen Beinseite eine wichtige Basis
fir die Auswahl der geeigneten Funk-
tions- und Strukturteile dar [4, 8]. Die
Konstruktion der Orthoprothese er-
folgt vom Koérper zum Boden, d. h., die
spezifischen klinischen Besonderhei-
ten und Moglichkeiten miissen beim
Aufbau der Gesamtkonstruktion be-
riicksichtigt werden. Selbstverstind-
lich kdnnen im Orthoprothesenschaft
Funktionalititen wie Traktion und
Achskorrekturen beriicksichtigt wer-
den. Diese sind jedoch im dreidimen-
sionalen Aufbau der Versorgung nur
dann erfolgreich umzusetzen, wenn
sie nicht tiber das Ziel einer akzepta-
blen korperlichen Beeinflussung hin-
ausschiefien. Zu ehrgeizige Korrektu-
ren der fehlgebildeten Extremitdt, die
passiv unter Krafteinwirkung durch-
aus moglich sind, fithren unweigerlich
zum Versagen der Funktionalitét.

Fur den Orthopddie-Techniker ist
es daher bereits vor der Durchfithrung
jeglicher Formabnahmen der fehlgebil-
deten Extremitdt wichtig zu wissen, in
welcher Stellung das Bein bestmdglich
mit dem funktionalen Aufbau der Or-
thoprothese korreliert (Abb. 3). Beim
dreidimensionalen Aufbau einer Or-

Abb. 3 Dreidimensionale
Einordnung eines proximalen
Femurdefektes, rechts mit
OS-Container-Orthoprothese.
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ADbb. 4 Dreidimensionaler Aufbau einer
bilateralen Orthoprothesenversorgung am
Oberschenkel mit 3D L.A.S.A.R. Posture.

thoprothese sind die biomechanischen
Aufbaukriterien aus dem Prothesenbau
anzuwenden und etwaige korperliche
Abweichungen oder Dysfunktionali-
tdaten angemessen zu berucksichtigen.

Neben dem dreidimensionalen Lot-
aufbau und der Messung der vertika-
len Kraftlinien kénnen im sensorisch
deutlich komplexeren und erweiterten
3D L.A.S.A.R. Posture nun auch wert-
volle Informationen tiber die auftre-
tenden Horizontalkrédfte und Torsions-
momente in die Betrachtungen ein-
flieflen [9]. Gerade bei den komplexen
Fehlstellungen der angeborenen Glied-
maflendefekte liefern die synchrone
Messung und Darstellung des dreidi-
mensionalen Kraftverlaufes sowie die

Moglichkeit der visuellen Darstellung
von Aufbaubezugslinien wertvolle In-
formationen zum Aufbau der Ortho-
prothesenversorgung (Abb. 4).

Die ausgewdhlten Passteile werden
nach den Richtlinien und Vorgaben der
Hersteller in den Aufbau eingeordnet
und entsprechend berticksichtigt. Bei
der Auswahl der an die Aktivitat des Nut-
zers angepassten Passteile bewegt man
sich bei den Orthoprothesen haufig in
den Grenzbereichen des Moglichen. So
scheiden oftmals hochfunktionale Pass-
teile fiir entsprechende Anwender auf-
grund zu geringer Aufbauhdhen oder
mangelnder Adaptionsmoglichkeiten
bei der Auswahl aus. Da Anwender mit
angeborenen Fehlbildungen stellenwei-
se iber deutlich giinstigere Hebelver-
hiéltnisse als Amputierte verfiigen, kann
es vorkommen, dass die fiir die Passteil-
auswahl notwendigen Herstelleranga-
ben iiber das Anwendergewicht und den
Aktivitatsgrad alleine nicht ausreichend
sind. So kénnen jugendliche Anwender
mit angeborenen Femurdefekten Funk-
tionsteile wie Kniegelenke und Prothe-
senfiifle iberfordern oder sogar zer-
storen, obwohl das fir die Einstufung
notwendige Aktivitdtsprofil korrekt
gewdhlt und das zugelassene Korper-
gewicht deutlich unterschritten wur-
de. Vor allem bei den oberschenkellan-
gen Orthoprothesenversorgungen des
Femurdefektes ist darauf zu achten, dass
die Konstruktion im gebeugten Zustand
keine Beschddigungen an den Funkti-
onseinheiten der Passteile verursacht.

Fir aktive Anwender sind energie-
riickgebende Carbonfeder-Prothesen-
fiue und mikroprozessorgesteuerte
Kniesysteme in besonderem Mafle ge-
fragt. Von entsprechenden Anwendern
wird zumeist auch ein zweiteiliges Kos-

metiksystem gefordert, da so jegliche
Beeintrachtigung der Kosmetik auf die
Funktionalitdt des Kniesystems aus-
geschlossen werden kann (Abb. 5). Es
empfiehlt sich in jedem Fall, den Funk-
tionszugewinn derartiger Systeme mit
dem Verordner und den Anwendern zu
eruieren, die Funktionalitdten zu erpro-
ben und nach erfolgreicher Austestung
gemeinsam mit dem Kostentrdger ad-
aquate Moglichkeiten der Kostenerstat-
tung zu erortern. Die kosmetische Ge-
staltung von Orthoprothesen nimmt
fuir viele Betroffene einen wichtigen
Stellenwert ein. Hierbei kommen neben
dem Wunsch nach einem natiirlichen
Aussehen [10] oftmals auch funktio-
nale Aspekte wie Wasserfestigkeit, das
Tragen von offenem Schuhwerk oder
gar von Flip-Flops u. v. m. zum Tragen.

Orthoprothetische
Versorgung bei ange-
borenem Fibuladefekt

Der Fibuladefekt, auch , fibuldrer Langs-
defekt“ oder ,Fibulahemimelie“ ge-
nannt, beschreibt das angeborene Feh-
len von Teilen der Fibula bis hin zum
kompletten Fehlen der Fibula, auch Fi-
bulaaplasie genannt. Die gebrdauchlichs-
te Klassifikation wurde von Achterman
und Kalamchi [11] im Jahre 1979 verof-
fentlicht. Sie unterscheidet drei Typen:

- Typ Ia: Hypoplasie der proximalen
Fibula, beide Wachstumsfugen vor-
handen, jedoch hypoplastisch, in-
takte Malleolengabel

- Typ Ib: Hypoplasie der Fibula mit
dysplastischer oder fehlender Mal-
leolengabel

- Typ II: komplettes Fehlen der Fibula
(Fibulaaplasie)

| |
" [
= as

ADbb. 5 Beriicksichtigung moderner Passteile fiir Anwender
mit PFFD, rechts zweiteiliger Kosmetikaufbau.
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Abb. 6 Orthoprothese in plantigrader Einstellung des OSG zur
distalen Tibia, unterschiedliche Varianten des ,, Doppeldeckers”.



Bei angeborenen Fibuladefekten kon-
nen die folgenden klinischen Auffal-
ligkeiten auftreten [4, 12]:

- Syndaktylien

- Minderstrahligkeit des Fuf3es,
Fehlen der lateralen Strahlen

- talocalcaneare Synostosen

- Verkiirzung der Tibia

- Beinldngendifferenz

- Antekurvation der Tibia

- Dimple-Bildung im Bereich der
Antekurvation

- Innenrotation des Unterschenkels

- Instabilitdt der Kreuzbdnder

- Knie: Achsabweichung im
Valgussinne

- Hypoplasie der lateralen Femur-
kondyle

Die orthoprothetische Versorgung muss
diesen Kklinischen Auffélligkeiten ge-
recht werden und wachstumslenkend
jeglichen Verschlechterungen entge-
genwirken. Fiir die Wahl der Orthopro-
thesenart und die dazugehorige Einbet-
tung der Gliedmafe ist der weitere drzt-
liche Behandlungsplan entscheidend:
Wie grofd ist die zu erwartende Bein-
lingendifferenz zum Wachstumsab-
schluss? Kann die bestehende Beinlidn-
ge ausgeglichen werden? Wie stabil ist
das Kniegelenk? Sind sonstige operati-
ve Mafinahmen angezeigt?

Wird ein Ausgleich der Beinldn-
ge angestrebt - z. B. durch den Ein-
satz beinverlingernder Mafinahmen -,
sollte der Fuf} in der Orthoprothese in
achsengerechter Position plantigrad
eingestellt werden. Die in Verbindung
mit dem untergebauten Prothesenfuf3
entstehende ,Doppeldecker“-Ortho-
prothese (Abb. 6) kann ab einer Bein-
langendifferenz von ca. 6 cm realisiert

werden. Geringere Beinldngendiffe-
renzen bis ca. 6 cm Lidngenausgleich
werden durch Orthoprothesen in Spitz-
fulbettung mit begleitender Nacht-
lagerungs-Orthoprothese in plantigra-
der Fufleinstellung versorgt. Da Fibu-
laaplasien haufig mit einer Antecurva-
tionin der Tibia einhergehen, ist darauf
zu achten, dass die plantigrade 90°-Po-
sition im OSG zum distalen Anteil der
Tibia eingestellt wird, da im Rahmen
etwaiger operativer Verlingerungen in
der Regel auch Korrekturen der Ante-
kurvation erfolgen.

Haben operative Beinverldngerun-
gen zum Wachstumsabschluss zu ei-
ner Angleichung der Beinlinge ge-
fithrt, kann eine abschlieffende De-
finitivversorgung mit einer Silikon-
Vorfuflprothese erfolgen. Diese gleicht
die fehlende Fufildange und das fehlen-
de Fulvolumen des zumeist minder-
strahligen Fufles sowie ggf. noch be-
stehende Beinverkiirzungen von bis zu
1,5 bis 2 cm aus und ermdoglicht durch
die elastische Vollkontaktbettung ein
weitgehend physiologisches Abrollver-
halten im Alltag. Das Tragen normaler
Konfektionsschuhe muss hierbei als er-
strebenswertes Therapieziel angesehen
werden [4].

Fibuladefekte mit ausgeprédgten Fehl-
formen und hohen Beinlingendefizi-
ten werden bereits zu Beginn der Ver-
sorgung in einer kosmetisch anspre-
chenden Achsenposition der fehlgebil-
deten Gliedmafle eingebettet. Die Aus-
bildung einer Tibia-Antekurvation mit
sichtbarem ,Dimple“ (,,Griibchen®,
Hauteinziehung) kann bei den hohen
Fibuladefekten wie z. B. der Fibulaapla-
siehdufigbeobachtetwerden [4, 12]. Zur
Vorbeugung progredienter Entwicklun-
gen sollte die Einbettung des bereits

Abb. 7 Unterschen-
kel-Container-
Orthoprothese mit
Kondylenbettung
und ledergefiitter-
tem Weichwandin-
nenschaft bei Fibu-

ladefekt Typ 1I.

antekurvierten Unterschenkels daher
unbedingt eine zirkuldre formschliissi-
ge Vollkontaktbettung mit integrierter
Stabilisierung der antekurvierten Tibia
aufweisen. Wird dies in der orthopro-
thetischen Versorgung nicht bertick-
sichtigt, kann sich die Antekurvation
im Zuge des Wachstums verstarken.

In Abhédngigkeit von der oftmals be-
obachteten Valgus-Tendenz bzw. -De-
formitdt im Kniegelenk muss bei der
unterschenkellangen Orthoprothesen-
konstruktion auch eine hohe Kondy-
lenbettung der lateralen Femurkondyle
in Erwdgung gezogen werden. Dernoch
vorhandene und zumeist minderstrah-
lige Fufd der fehlgebildeten Gliedmafie
sollte in der Konstruktion der Tibia in
bestmoglicher achsengerechter Positi-
on unterstellt werden. Die kosmetische
Gestaltung der Orthoprothese sollte
stets die Beinform der kontralatera-
len Beinseite zum Ziel haben (Abb. 7).
Etwaige aufgrund der Formabweichun-
gen bestehende Inkongruenzen der
Auflenform sollten bei dieser Versor-
gungsart nicht ausgeglichen werden,
da dies zu einem ,plumpen” dufieren
Erscheinungsbild fiithrt [4]. Auch hier
sollten stets konfektionierte normale
Schuhe getragen werden konnen. Lie-
gen abweichende Achsendeformititen
(Valgusfehlstellung) oder Instabilita-
ten im Kniegelenk (Kreuzbédnder) vor,
muss an eine begleitende Fiihrung des
Oberschenkels gedacht werden.

Die Orthoprothese wird dann ober-
schenkellang ausgefiithrt, wodurch ei-
ner progredienten Entwicklung Ein-
halt geboten wird. Bei grenzwertigen
Versorgungsfillen kann die Oberhiil-
se wahlweise adaptiv gestaltet werden
und so z. B. beim Sport und bei ande-
ren starken Beanspruchungen tempo-
rdr getragen werden. Erginzt werden
diese Versorgungsvarianten oftmals
durch korrigierende Nachtlagerungs-
orthesen mit dynamischen Korrek-
tursystemen.

Orthoprothetische
Versorgung bei angebo-
renem Tibiadefekt

Der Tibiadefekt zdhlt zu den selteneren
angeborenen Fehlbildungstormen und
wird in einer bundesweiten Studie mit
einem Kollektiv von > 1 Mio. Geburten
miteiner Pravalenzvon ca. 0,21/10.000
angegeben. Innerhalb aller dort ge-
meldeten Gliedmafienfehlbildungen
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Abb. 8 Orthoprothetische Versorgung des Tibiadefektes Typ I;
Wirkprinzipien: 1. Traktion, 2. bestmogliche Unterstellung
der Fibula.

kommt der Tibiadefekt mit einer Hdu-
figkeit von ca. 1 % vor [3]. Auch hier
treten unterschiedliche Ausprigungen
und Schweregrade auf. In internationa-
len Publikationen wird héufig noch die
aus dem Jahre 1978 stammende 4-Ty-
pen-Klassifikation nach Jones [13] an-
gewendet. In unserem Sprachraum hat
sich hingegen die Klassifikation nach
Kalamchi und Dawe [14] durchgesetzt,
welche die distale Femurepiphyse in der
Betrachtung nicht mit einem gesonder-
ten Typ einbezieht und sich im Wesent-
lichen an den Ausprdgungen der fehl-
gebildeten oder nicht vorhandenen Ti-
bia orientiert. Unterschieden werden
drei Typen [15]:

- Typ I: Tibiaaplasie - vollstindiges
Fehlen der Tibia

- Typ II: Tibia-Hypoplasie mit Fehlen
der distalen Halfte

- Typ H1I: Dysplasie der distalen Tibia
mit Diastase der tibiofibuldaren
Syndesmose

Bei Typ I und II ist klinisch auffallig,
dass das Kniegelenk nicht dem Zustand
eines normalen physiologischen Knie-
gelenkes entspricht, womit mehr oder
minder starke Bewegungseinschran-
kungen einhergehen (Abb. 8).

Bei Fehlbildungen oder beim kom-
pletten Fehlen (Aplasie) der Tibia kon-
nen folgende fiir die Orthoprothesen-
versorgung wichtigen klinischen Auf-
talligkeiten beobachtet werden:

- Hypoplasie der Grofizehe
- Polydaktylie
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Abb. 9 Oberschenkellange Orthoprothese bei Tibiadefekt mit
instabiler Knie- und Achsensituation des betroffenen Beines,

dynamisches Gasdruckfedersystem.

- invertierte Fuf3position

- prominenter Malleolus lateralis

- dorsokraniale Dislokation der Fibula
- eingeschrankte ROM

- Beinldngendifferenz

- Hyperplasie der Fibula

- Schwiche des M. quadriceps femoris

Die orthoprothetische Versorgung des
Tibiadefektes gestaltet sich typabhdn-
gig und bertiicksichtigt neben den In-
stabilitdten auch die jeweiligen Funk-
tionsdefizite.

Bei komplettem Fehlen der Tibia ist
die dorsokraniale Dislokation der Fi-
bula kaum aufzuhalten. Das Problem
dabei ist, dass sich diese Verlagerung
limitierend auf die Kniebeugung aus-
wirken kann. Eine frithzeitige Ortho-
prothesen-Versorgung fir den Typl
sollte daher stets oberschenkellang an-
gefertigt werden und tiber den Weich-
wandinnenschaft am Unterschenkel
und die CAT-Fassung am Oberschenkel
ein distrahierendes Moment auf die Fi-
bula austiben. Mit unterstiitzenden dy-
namischen Gasdruckfeder-Einheiten
kann die Kniestreckung positiv beein-
flusst werden. Problem ist dabei zu-
meist die fehlende Kraft der kniefiih-
renden Muskulatur, insbesondere des
M. quadriceps femoris (Abb.9). Auf-
grund des kompletten Fehlens der Ti-
bia wird das Knie nie eine anndhernd
stabile Situation erreichen kénnen, bei
der z. B. auf die Oberhiilse in der Kon-
struktion verzichtet werden konnte.

Die oberschenkellange Orthopro-
these stabilisiert das Bein beim Gehen
und erhdlt den Bewegungsumfang im

»Pseudo-Kniegelenk® bestmoglich. In
den angloamerikanischen Lédndern
wird dieser Typ hdufig und bereits in
den ersten Lebensjahren im Sinne einer
Knieexartikulation amputiert - dies vor
dem Hintergrund, dass die neue Kor-
persituation sich frithestmdoglich korti-
kal etabliert.

Fibulofemorale Unterstellungsope-
rationen konnten bei Typ-I-Tibiadefek-
ten nur mit fragwiirdigen Ergebnissen
durchgefiithrt werden. In einer Studie
von Epps etal. [16] entwickelten alle
Unterstellungen eine Flexionsdefor-
mitdt. Die Hélfte der Patienten wurde
kurze Zeit nach der Unterstellung knie-
exartikuliert. Deutlich bessere Ergeb-
nisse zeigen sich nach Unterstellung
der Fibula beim Typ II: Dort ist der pro-
ximale Anteil der Tibia noch vorhan-
den. Liegen die klinischen Vorausset-
zungen zur Unterstellung der Fibula
- z. B. nach Brown [17] - vor, dann ha-
ben die Betroffenen Aussicht auf eine
Reduktion der Versorgungshohe, des-
halb auf eine unterschenkellange Ver-
sorgung und dadurch eine deutlich
verbesserte Prognose fiir die Nutzung
der Orthoprothese im Lebensalltag
(Abb. 10). Ohne Unterstellung erfolgt
in der Regel eine oberschenkellange
Versorgung. Auch hier ist eine Instabi-
litdt im Kniegelenk zu beobachten, die
zumindest in der frontalen und sagitta-
len Ebene gut gefiihrt sein muss.

Tibiadefekte Typ III kommen selten
vor. Das Kniegelenk ist dabei weitestge-
hend stabil und beno6tigt maximal eine
seitliche Fithrung durch eine Kondy-
lenbettung. Instabilititen treten hin-



Abb. 10 Tibiadefekt Typ I nach operativer Unterstellung

der Fibula.

gegen im Rickfufs auf. Dem Talus man-
gelt es an bilateraler Fiihrung der Kno-
chelgabel, und der Malleolus lateralis
neigt dazu, prominent hervorzutreten.
Eine entsprechende Hilfsmittelversor-
gung kann dabei sowohl orthetisch
als auch orthoprothetisch erfolgen.
Unabhingig von der Konstruktion ist
bei dieser Versorgung wichtig, dass der
Riickfuf} eine stabilisierende zirkulédre
Fihrung erhilt.

Orthoprothetische
Versorgung bei ange-
borenem Femurdefekt

Der Femurdefekt tritt fast ausschlief3-
lich im Bereich des proximalen Femurs
auf, weswegen sich die erste Klassifika-
tion von Aitken tatsdchlich auch mit
der radiologischen Eingrenzung des
proximalen Femuranteils sowie der
Hiufte befasste [18]. Sie besteht aus vier
der Schwere nach ansteigenden Typen
A bis D des proximalen fokalen Femur-
defektes und liefert relevante Aussagen
fur die Hilfsmittelversorgung. In den
80er Jahren stellte Pappas [19] eine er-
weiterte Klassifikation mit neun Typen
auf, die der Vollstindigkeit halber ne-
ben der Femuraplasie auch noch den
seltenen distalen Femurtyp sowie hy-
poplastische Formen des Femurs be-
schrieb. Erweiterte bildgebende Ver-
fahren wie z. B. Sonographie und MRT
sowie die Einbeziehung der vorhande-
nen Funktionalititen wie z. B. des Be-
wegungsumfangs des Hift- und Knie-
gelenkes fiihrten zur heute gangigen
Klassifikation nach Dror Paley [20]. Im

LY

nach Aitken.

Vergleich zu den élteren Klassifikatio-
nen beinhaltet die Paley-Klassifikation
in ihren acht Klassen auch Hinweise
auf mogliche Behandlungsstrategien —
zumeist operative wie z. B. seine soge-
nannten Superhip- und Superknee-Re-
konstruktionen.

Fur den Orthopédie-Techniker ist es
wichtig, die Klassifikationen und ihre
Besonderheiten zu kennen. Bereits im
Vorfeld einer orthoprothetischen Ver-
sorgung werden Informationen zu Sta-
bilitdt, Belastbarkeit und Beweglichkeit
von Hiifte und Knie benétigt [4, 21]. Un-
terschieden werden muss auch, ob die
Orthoprothesenversorgung nach etwai-
gen operativen Eingriffen durchgefiihrt
wird oder ob ein bestehender Femur-
defekt konservativ versorgt wird. Die or-
thoprothetische Versorgung des Femur-
defektes findet zumeist in einer ober-
schenkellangen  Versorgungstechnik
statt. Lediglich bei den Klassifikations-
typen mit stabiler Hiift- und Kniesitua-
tion ohne wesentliche Flexionskontrak-
turen kann an eine Versorgung mit einer
unterschenkellangen Orthoprothese ge-
dacht werden (Abb. 11). Grundsatzliche
Charakteristika, die der Orthopéadie-
Techniker bei der Versorgung des Femur-
defektes berticksichtigen sollte, sind:

- Verkiirzung des Beines an OS und US

- Insuffizienz und Pathologie der
proximalen Muskulatur (u. a. resul-
tiert hieraus auch die vermehrte
Abduktion)

- Hiift- und Knieflexionsfehlstellung
bis hin zur Kontraktur mit Gefahr
der Progredienz

Abb. 11 Unterschenkellange Orthoprothese bei PFFD, Typ A

- Malrotation des Beines (hdufig
Aufienrotation)

- pelvifemorale Instabilitit

- assoziierte Fehlbildungen wie z. B.
die Fibulaaplasie

Héufig gibt es in der Versorgungspra-
xis Hilfsmittel, die ihren ausschliefs-
lichen Fokus auf den Ersatz der feh-
lenden Beinldnge richten. Dies ist fiir
eine derartige komplexe Deformitit
nicht ausreichend und férdert unter
Umstdnden bereits bestehende Patho-
logien. Der Femurdefekt tritt oft mit
assoziierten Anomalien wie z. B. einer
Fibulaaplasie auf, wodurch der An-
spruch beziiglich der Gestaltung des
geeigneten Hilfsmittels deutlich zu-
nimmt. Auch der Zeitpunkt der Ver-
sorgung beeinflusst die Behandlungs-
strategie der konservativen Hilfsmit-
telversorgung entscheidend. So macht
es einen deutlichen Unterschied, ob
ein Kind oder ein Erwachsener mit Fe-
murdefekt versorgt wird. Die meisten
Femurdefekte zeichnen sich im proxi-
malen Femurbereich ab. Das Femur ist
stark verkiirzt und wirkt gedrungen;
die Muskulatur weicht deutlich von
der normtypischen Interaktion von
Spieler/Gegenspieler ab. Dadurch un-
terliegt der zu kurze Oberschenkel der
Gefahr einer zunehmenden Fehlstel-
lung in die Flexion, Abduktion und
Aufienrotation. Infolgedessen ist auch
das Knie im kompensatorischen Sinne
betroffen und neigt vor allem in den
ersten Jahren zur Abweichung in die
vermehrte unphysiologische Flexions-
stellung.
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ADbb. 12 Funktionsprinzip der orthoprothetischen Container-
Schafttechnik mit CAT-Bettung und Weichwandinnenschaft

beim Femurdefekt.

In den ersten beiden Lebensjahren
sollte daher die Anbringung frei be-
weglicher Gelenke im Kniebereich
der Orthoprothese als obsolet angese-
hen werden. Sehr wichtig ist, dass das
Lernen des Aufrichtens, Stehens und
Gehens mit einer bestmoglichen Ex-
tension dieser Gelenke in der ortho-
prothetischen Konstruktion erfolgt.
Oftmals geht mit dieser Flexionsfehl-
stellung eine nicht zu unterschitzende
Instabilitdt in Hiifte und Knie einher.
Die Orthoprothese sollte daher mit
einem sitzbeinintegrierenden (,,CAT-
Bettung®) Containerschaft versehen
werden. Im Bereich des Fufles und Un-
terschenkels empfiehlt sich zum Auf-
bau einer Traktionswirkung die zir-
kuldre Einbettung mit einem Weich-
wandinnenschaft mit frontalem Ver-
riegelungskeil zum Auflencontainer
der Orthoprothese [3]. Als Gegen-

Sonderdruck: ORTHOPADIE TECHNIK 01/18, Seite 46

beim Sitzen.

lager zum Aufbau der extendierenden
Langstraktion dient hierzu die zuvor
erwahnte CAT-Bettung, bei der das
Femur in eine bestmdgliche Addukti-
onsstellung zu bringen ist (Abb. 12).
Bei der spdteren Umstellung auf eine
Freigabe der Beweglichkeit des Knie-
gelenks sollte wegen der zunehmen-
den Gefahr erneuter Flexionsdeformi-
tdten an zusdtzliche Lagerungsorthe-
sen fir die Nacht mit dynamischen
Streckquengelungen gedacht werden.

Beinldngendefizite von Patienten
mit Femurdefekten sind vermehrt im
Bereich des Oberschenkels angesie-
delt. Bei assoziierten Anomalien wie
z.B. dem Fibuladefekt, die bei weit
iiber 50 Prozent der Femurdefekte vor-
kommen, kann man auch am Unter-
schenkel Lingendifferenzen feststel-
len. Fur die orthoprothetische Ver-
sorgung ist es sehr wichtig, dass man

Abb. 14 Becken-
iibergreifende
Orthoprothese
als Erstversor-
gung zum Erler-
nen des Stehens
und Gehens.

Abb. 13 Auswirkungen asymmetrischer Lingenverhdltnisse des PFFD

beim Aufbau der Orthoprothese mog-
lichst seitengleiche Langenverhdltnis-
se der Beine schafft. Dies hat wichtige
Auswirkungen, die man sowohl beim
Sitzen als auch bei der Ansteuerung
der Orthoprothese in der Dynamik
erkennen kann. So kénnen wihrend
des Heranwachsens Disproportionen
mit Drehpunktverlagerungen entste-
hen, die das normale Sitzen z. B. in der
Schule oder in o6ffentlichen Verkehrs-
mitteln beeintrdchtigen (Abb. 13). Ein
operativer Wachstumsstopp der dista-
len Epiphysenfuge kann bei hohen De-
fekten fiir die dauerhafte Funktionali-
tdt - auch nach Wachstumsabschluss -
sehr wertvoll sein. Oftmals miissen
bereits bei der Formabnahme zur Or-
thoprothesenversorgung etwaige Lan-
genverhdltnisse und Stellungen des
noch vorhandenen Fufes beriicksich-
tigt werden, damit spater ein entspre-
chendes Kniesystem in achsengerech-
ter Position an der orthoprothetischen
Konstruktion angebracht werden
kann. In Einzelfdllen miissen durch
individuelle Zurichtungen niedrigste
Verbindungselemente geschaffen wer-
den, damit der Einsatz eines addqua-
ten Funktions-Passteils tiberhaupt erst
erfolgen kann.

Beckeniibergreifende Versorgungen
kommen gliicklicherweise nur selten
vor. Sie sind meistens auf instabile Hiift-
situationen, Streckdefizite in der Hiifte
und Femuraplasien zuriickzufithren
und sollen den Kindern und Jugendli-
chen tberhaupt erst eine ausreichen-
de Rumpfstabilitdt fiir das Erlernen der
Fortbewegung ermoglichen (Abb. 14).



Fazit

Die orthopddietechnische Versorgung
angeborener longitudinaler Glied-
maflendefekte der unteren Extremitdt
stellt sich als duflerst variantenreich
dar und fordert selbst spezialisierte
Orthopéddie-Techniker regelmafig auf,
erfahrenes Handeln zu hinterfragen.
Keine Versorgung vergeht, ohne dass
etablierte Vorgehensweisen modifiziert
oder gar verworfen werden miissen. Zu-
sdtzliche Informationen aus der bild-
gebenden Diagnostik ermoglichen ei-
nen transparenteren Blick auf die Klas-
sifikationen der Deformitdten. Dieser
Umstand ldsst die orthoprothetische
Versorgung in einem hochst spannen-
den und zugleich auch technisch sehr
anspruchsvollen Umfeld erscheinen.
Auch die zunehmende Komplexitit,
die bei der Integration hochentwickel-
ter und anspruchsvoller mikroprozes-
sorgesteuerter Prothesenpassteile zum
Einsatz kommt, erfordert umso mehr
eine enge interdisziplindre Abstim-
mung mit den behandelnden Arzten
und Therapeuten. Letztendlich mis-
sen alle Bestrebungen dem Betroffe-
nen zugutekommen und dessen Teil-
habe am Lebensalltag bestmoglich
unterstiitzen.
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