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Informationen fur Eltern von Jungen mit DUCHENNE-Muskeldystrophie
zur operativen Behandlung von
beginnenden Bewegungseinschrankungen an beiden Beinen

Sehr geehrte Eltern!
Bei Ihrem Sohn wurde eine DUCHENNE-Muskeldystrophie festgestellt.

Die hier durchgefiihrte korperliche Untersuchung zeigt, dal3 die Hiftgelenke nicht mehr in
normalem Umfang Uberstreckféahig und anspreizbar sind. Die Muskeln, die vorne am Becken
ansetzen sowie ein Bindegewebsstreifen, der vom Becken Uber die Oberschenkelaul3enseite zum
Knie hinunterzieht (medizinisch: "Tractus ilio-tibialis"), sind verkirzt. Ferner sind die normale
Uberstreckfahigkeit der Kniegelenke durch Verkirzung der Kniebeugemuskeln und die
Uberstreckfahigkeit der Sprunggelenke aufgrund einer Verkiirzung der Achillessehnen
eingeschrankt bzw. aufgehoben.

Diese Bewegungseinschrankungen fihren dazu, daf? beim Stehen und Gehen gegeneinander
arbeitende Muskelgruppen z. T. Uber die MafRen beansprucht werden. Insbesondere die
Streckermuskeln der genannten Gelenke kénnen nicht mehr effektiv arbeiten und ermiden
rascher.

Wissenschaftliche Untersuchungen zeigen, daf} durch dieses "Muskelungleichgewicht" der
krankhafte Prozef3 in der Muskulatur beschleunigt wird.

Griinde fur eine friihzeitige Operation an beiden Beinen

Aufgrund eigener langjahriger Erfahrungen und umfassender wissenschaftlicher Untersuchungen
empfehlen auch wir, bereits zu einem sehr frihen Zeitpunkt im Verlauf der Duchenne-
Muskeldystrophie die vorliegenden beginnenden Bewegungseinschrankungen der Gelenke beider
Beine operativ zu behandeln.

Die Austestung der Muskelkraft an beiden Armen, dem Rumpf und beiden Beinen zeigt, daf}
erwartungsgemal im vorliegenden Alter die einzelnen Muskeln noch so kraftig sind, daf diese
nach dem operativen Eingriff wieder eine aktive Bewegung der z. Zt. eingeschrankt beweglichen
Gelenke in vollem Bewegungsumfang zulassen. Damit wird auch eine rasche Mobilisierung nach
der Operation ermdglicht.

Es mul in diesem Zusammenhang mit aller Deutlichkeit darauf hingewiesen werden, dal3 durch
diese Operation kein heilender Effekt auf die kranke Muskulatur ausgeibt werden kann, sondern
offenbar nur die Geschwindigkeit der krankhaften Veranderungen positiv beeinfluRbar ist.

Diese BeeinfluBbarkeit ist jedoch individuell verschieden, da bekannt ist, daf3 die Duchenne-
Muskeldystrophie rascher und langsamer verlaufen kann.

Das eigentliche Ziel der Operation ist es, an beiden Beinen wieder "normale"
Gelenkbeweglichkeiten sowie eine optimale Muskelarbeit und damit eine Verlangerung der
selbstandigen Gehfahigkeit und Unabhangigkeit zu erreichen.

Asthetische Probleme (z.B. "besseres" Laufen, Wegoperieren des Hohlkreuzes oder
problemfreies Treppensteigen) kdnnen nicht Ziel dieser Behandlung sein.



Durchfiihrung der Operation

Bei dieser Operation werden die Kinder stets an
beiden Beinen operativ behandelt:

Zunéchst wird beidseits unterhalb des vorderen
oberen Darmbeinstachels ein ca. 4 bis 6 cm
langer querer Hautschnitt (1) angelegt und die
am vorderen oberen und unteren o B T
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abgel6st. Diese ziehen sich nun um 1,5 cm
zurick und verlieren damit ihre Verbindung zum Becken. Die Beugekontraktur und
Anspreizeinschrdnkung der Hiuftgelenke wird aufgehoben. Die Funktion der so abgeltsten
Muskeln bleibt vollstandig erhalten! Uber den gleichen Hautschnitt wird eine oberflachlich
verlaufende derbe Bindegewebshaut, die ebenfalls die Anspreizfahigkeit der Hiuftgelenke
einschrankt, geldst.

Der 2. Hautschnitt wird beidseits an der Oberschenkelaul3enseite angelegt und ist abhangig von
der Gr6Re und dem Alter des Kindes zwischen 15 und 20 cm lang. Die Lange dieses Schnittes ist
erforderlich, um einen derben Bindegewebsstreifen ("Tractus ilio-tibialis"), der vom Becken bis
zum Schienbeinkopf zieht, Gber eine Lange von ca. 15 bis 20 cm zu entfernen. Dieser verkirzte
Bindegewebsstreifen sowie eine straffe Bindegewebshaut zwischen den Beuge- und
Streckmuskeln an der OberschenkelauRenseite ist bei Jungen mit Duchenne-Muskeldystrophie
dafur verantwortlich, dal3 das Huftgelenk nicht mehr anspreizbar ist und zudem sowohl das Huft-
als auch das Kniegelenk in eine Beugestellung gezogen werden. Durch die Entfernung dieser
Bindegewebsstreifen tritt keinerlei Funktionsbeeintrachtigung der Beine auf.

Ein nachster Schnitt (4) von ca. 6 bis 7 cm wird beidseits an der Auf3enseite der Achillessehne
durchgefuhrt, um diese verlangern zu konnen. Die Achillessehne wird zunachst in der Mitte
lAngsgeteilt, um diese dann an ihrem oberen Ende nach hinten und an ihrem unteren Ende nach
vorne abzuloésen. Die so erhaltenen "Zipfel" kann man dann durch Anheben der Fuf3spitze
gegeneinander verschieben, wodurch eine Verlangerung der Achillessehne eintritt. Im
verlangerten Zustand wird die Achillessehne wieder vernaht.

Abgeschlossen wird die Operation durch einen kleinen Hautschnitt (3) beidseits an der Innenseite
der Kniekehle von ca. 5 bis 10 mm, wo die dort verlaufenden dicken Sehnen der Kniebeuger
verlangert werden, so daR eine normale Uberstreckfahigkeit im Kniegelenk wieder erreicht wird.

Mogliche Risiken der Operation

Als allgemeine, aber sehr seltene Operationsrisiken muissen Thrombosen (Bildung von
Blutgerinnseln), Embolien (BlutgefalRverschlisse durch fortgeleitete Gerinnsel) sowie
Verletzungen von Nerven oder BlutgefaBen genannt werden. Es kodnnen Infektionen mit
Mikroorganismen (z.B. Bakterien) auftreten, die zu Vereiterungen fihren kénnen. Weiterhin
kénnen nach einer Operation Wundheilungsstérungen oder Blutergussbildungen auftreten.

Im Bereich des Hautschnittes unterhalb des vorderen oberen Darmbeinstachels lauft ein kleiner
Hautnerv, der ein ca. handtellergroRes Hautareal an der Oberschenkelaul3enseite sensibel
versorgt. In der Regel ist dieser Hautnerv so dick, so dass er dargestellt und geschont werden
kann. In einigen Ausnahmefallen ist dieser Hautnerv jedoch haarfein aufgezweigt, so dass er nicht
zu erkennen ist und dann auch nicht geschont werden kann. Dieser Nerv hat keine Funktion auf
die Muskulatur; als Folge einer evtl. Durchtrennung von feinsten Nervenfasern konnte allenfalls
eine Gefihlsstorung von HandtellergroRe an der OberschenkelauRenseite zuriickbleiben.
berela37e  Weiterhin haben wir beobachtet, dass/ Fhtienten mit Duchenne-Mu derungung,en
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Vorgehen am Operationstag

Am Morgen erhélt Ihr Kind eine schmerzstillende Salbe auf beide Handriicken, um damit den
Schmerz beim Legen der Narkosekanile zu nehmen. Es erhélt zusatzlich ein beruhigendes
Medikament und wird vom Pflegepersonal zum OP gebracht.

Ihr Kind darf selbstverstandlich ein Stofftier 0. & . mit in den OP nehmen. Dort hat bereits die
Narkoseschwester oder der Pfleger damit begonnen, die fiur die Narkoselberwachung
notwendigen Gerate vorzubereiten.

Narkosemittel, die mit einem Risiko der sog. malignen Hyperthermie-Reaktion (pl6tzlicher Anstieg
der Korpertemperatur) verbunden sind, werden bei uns nicht verwendet. Zur optimalen
Uberwachung wird lhr Sohn an unterschiedliche Instrumente und Geréte angeschlossen, so daR
die Gesamtvorbereitungsszeit zur Einleitung der Narkose ca. 45 bis 60 Minuten in Anspruch
nimmt. Am Ende der Narkosevorbereitung wird zusatzlich eine sog. "Caudal-Anasthesie" gelegt.
Das ist eine Form der ortlichen Betdubung beider Beine, die die Gesamtmenge an Narkosemitteln
deutlich reduziert und die Schmerzen nach der Operation vermindert.

Die Operation selbst dauert ca. 2 bis 2,5 Stunden, das Ausleiten aus der Narkose nochmals ca. 45
Minuten. Mutter und/oder Vater werden dann etwas spater zur Aufwachstation gebeten, wo sie
Ihren Sohn sofort nach der Operation besuchen durfen.

Am Abend kommen die Kinder dann wieder auf die Kinderstation. Der nach der Operation
normalerweise auftretende Wundschmerz wird mit entsprechenden Medikamenten behandelt.

Trotz ausgiebiger Polsterung kénnen wahrend der ersten Tage Schmerzen im Bereich der Ferse
auftreten, die medikamentds gut zu beeinflussen sind.

Nach der Operation

Am 1.- 2. Tag nach der Operation wird das Kind durch die Krankengymnastin zum ersten Mal
hingestellt. An den beiden folgenden Tagen geschieht dies mehrmals taglich und sollte nach einer
entsprechenden Anleitung auch von den Eltern selber vorgenommen werden. Es folgen Ubungen
zur Kraftigung der Muskulatur und der Atmung. Danach beginnen die Jungen mit einer Gehbhilfe
(Rollator/Gehbarren) in den mitgebrachten Hittenschuhen oder Stoppersocken zu laufen. In den
folgenden Tagen gehen sie an einer Hand und meistens ab dem 10. - 12. Tag ohne jede Hilfe.

Damit die Kinder nach der Operation rasch mobilisiert werden kénnen, missen sie die Fil3e in
einer leichten Aullendrehstellung aufsetzen, um so einen UbermaRigen Zug an den
Achillessehnen zu vermeiden. Ferner ist beim Gehen ein Mitbewegen des Oberkorpers wahrend
der ersten Wochen nach der Operation erwiinscht.

2 bis 4 Wochen nach der Operation ist der Besuch des Kindergartens wieder maglich, ferner kann
das Kind 3 bis 4 Wochen nach vollstandiger Abheilung der Wunden (ca. 5 bis 7 Wochen nach der
Operation) wieder schwimmen gehen.

Die Kinder sollten einmal jahrlich orthopédisch weiter betreut und untersucht werden.

Zur Krankengymnastik

Die krankengymnastische Behandlung kann das Auftreten von Kontrakturen bei der Duchenne-
Muskeldystrophie nicht verhindern. Auch durch den Einsatz von Nachtschienen ist eine
"Verhitung des Spitzful3es" nicht moglich.

Trotzdem sollte die Krankengymnastin wéahrend der ersten Lebensjahre bis zum Auftreten erster
Zeichen, die auf eine Bewegungseinschrankung der Gelenke hinweisen, einmal wodchentlich
Muskelkraftigungsiibungen durchfiihren, ohne daR diese Ubungen zusétzlich von den Eltern zu
Hause durchgefuhrt werden miissen.

Nach der Operation sollte wahrend der unmittelbaren postoperativen Phase (bis ca. 12 Wochen
nach der Operation) die Krankengymnastik (zweimal pro Woche) intensiviert werden. Wéhrend
dieser Zeit soll die Krankengymnastin nur diejenigen Muskeln kraftigen, die die FilRe anheben, die
Kniegelenke strecken bzw. die Hiftgelenke strecken und abspreizen.



Eine konsequente Dehnungsbehandlung der Knie- und Huftgelenke ist nach der Operation nicht
erforderlich.

6 Wochen nach der Operation sollte das Kind beim Treppensteigen nicht nur den vorderen Anteil
des FuRRes, sondern die ganze Fufisohle belasten, da wéahrend dieser Zeit noch die Gefahr
besteht, da3 die gendhten Achillessehnen reiRen kénnen. Danach kann das Gangbild wieder
normalisiert werden.

10 Wochen nach der Operation ist dann wieder eine einmal wéchentliche Krankengymnastik voll-
kommen ausreichend, ohne dall die Kinder zu Hause von den Eltern zuséatzlich
krankengymnastisch beilibt werden oder Nachtschienen tragen muissen. Durch die normale
tagliche Aktivitat, die von dem Kind spontan durchgefihrt wird, wird ein ausreichender
"Trainingseffekt" fur die Muskulatur (neben der einmal wdchentlichen Krankengymnastik) erreicht.

SchluBbemerkung

Auch nach der Operation bewegt sich das erkrankte Kind anders als muskelgesunde Kinder. Im
Vergleich zu nicht operativ behandelten Jungen mit Duchenne-Muskeldystrophie koénnen die
operativ so versorgten Kinder Uber einen langeren Zeitraum gehen und damit ihre Unabhangigkeit
bewahren. Die Muskelerkrankung bleibt bestehen. Die Muskulatur kann aber im Anschluss an die
Operation wieder effektiver arbeiten und wird dadurch langsamer durch Fett- und Bindegewebe
ersetzt. Dieser positive Effekt kann durch die Kortison-Medikamente Prednison oder Deflazacort
unterstutzt werden. Beide Medikamente fiihren zu einer Zunahme der Muskelkraft.

Diese Operation bewirkt keine eine asthetische Verbesserung der Kérperhaltung ("Hohlkreuz™)
oder des Gangbildes.

Diese Ausfuhrungen soll IThnen helfen, die zahlreichen Informationen, die im Zusammenhang mit
den Aufklarungsgesprachen angesprochen wurden, nochmals in Ruhe nachzuvollziehen. Sollten
bis zum Zeitpunkt der stationaren Aufnahme noch Fragen bestehen, kénnen wir diese gemeinsam
in dem dann stattfindenden Operationsaufklarungsgesprach klaren.

Prof. Dr. med. Raimund Forst
Direktor der Klinik
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