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1 Einleitung

Fehlbildungen im Bereich des Ellenbogengelenks sind extrem selten, und in nahezu allen
Fallen treten dabei, neben posttraumatischen Fehlbildungen, kongenitale Luxationen des
Radiuskopfchens (kRKL) oder kongenitale radio-ulnare Synostosen (kRUS) auf.

Wahrend andere kongenitale muskuloskeletale Fehlbidungen bereits hinreichend be-
schrieben und gut erforscht wurden, haben Fehlbildungen am Ellenbogengelenk bisher of-
fensichtlich einen geringeren Stellenwert. Fiir die Diagnostik und daraus abgeleitete The-
rapie von Fehlbildungen z.B. im Bereich der Wirbelsdule oder der Hift- und Kniegelenke
wurden weithin akzeptierte Algorithmen etabliert. Bzgl. der kRKL oder der kRUS beschrankt
sich die verfligbare und durchaus altere Literatur weitestgehend auf eine grobe Darstellung
der Diagnostik- und Therapiemoglichkeiten - so setzt sich ein Grof3teil der bisher veroffent-
lichten Fachliteratur aus Einzelfallberichten oder kleinen Fallserien zusammen. Daher sind
die Kriterien zur Erkennung und diagnostischen Sicherung der Fehlbildungen nicht klar de-
finiert, und eine therapeutische Ableitung naturgemalR kaum moglich. Das hat u.U. zur
Folge, dass es zu einer verspateten Diagnosestellung bei den Betroffenen kommt, oder die
Fehlbildung gar nicht erkannt wird, und dass die Therapie oftmals eine Einzelfallentschei-
dung ohne klar erkennbare Evidenz ist — ohne dass dieser Umstand etwas liber den unmit-
telbaren Nutzen oder Schaden der Behandlung fiir den Betroffenen aussagen muss.

Aufgrund der niedrigen Inzidenz der kRKL und der kRUS, und der Inhomogenitat des Pati-
entenkollektives ist es somit zusammenfassend schwer, einen diagnostischen und v.a. evi-
denzbasierten therapeutischen Algorithmus abzuleiten, was allerdings zum Wohle der Pa-
tienten Ziel weiterer wissenschaftlicher Bemihungen sein sollte.



2 Grundlagen

2.1 Die kongenitale Radiuskdpfchenluxation

2.1.1 Klassifikation und Epidemiologie

Das Capitulum radii kann entweder nach anterior, posterior oder lateral des Condylus radi-
alis humeri disloziert sein. Angaben Uber die Haufigkeitsverteilung der verschiedenen For-
men schwanken stark in der Literatur. Mordeja schreibt, die Luxation nach dorsal sei die
Haufigste (1). Diese Annahme wird von Mardam-Bey bestatigt. Der Autor gibt an, die dor-
sale Luxation komme in 65% der Falle vor, die ventrale in 18% der Falle und die laterale sei
mit einem Auftreten in nur 17% der Falle die seltenste Form (2). Khoungi-Benamour beo-
bachtete die Luxation nach dorsal nur in 47% der Falle, nach vorn in 42% der Falle und die
laterale Form lediglich in 11% der Falle (3). Die Luxation des Radiuskopfes kann ein- oder
beidseitig auftreten. Dabei kann jedoch jede Seite unterschiedlich stark ausgepragt und ge-
formt sein. Sogar ein asymmetrisches Auftreten der Fehlbildung ist beschrieben (4). Des-
weiteren muss eine Unterteilung der kongenitalen Luxation des Capitulum radii in isolierte
Formen und solche, die mit weiteren Fehlbildungen gemeinsam auftreten, erfolgen. Die
isolierte Form der kRKL tritt allerdings nur bei 42% der Patienten auf (3). Lovett beobach-
tete weitere Fehlbildungen der anderen Knochen des Arms bei ungefahr der Halfte der Pa-
tienten (5). Isolierte kRKL treten eher nach anterior auf, wahrend mit anderen Fehlbildun-
gen assoziierte Formen eher nach posterior luxiert scheinen (6). Die kRKL ist assoziiert mit
verschiedenen regionalen Deformitaten, wie karpalen Synostosen (7) mit Systemerkran-
kungen, wie multiplen cartilagindren Exostosen (8; 9; 10; 11; 12), und mit syndromalen Er-
krankungen wie dem Russel-Syndrom (10; 13).

Die Angaben zur Pravalenz der kongenitalen Radiusképfchenluxation schwanken in der Li-
teratur stark und reichen von 0,041% (14) bis 0,96% (1). Grundsatzlich kann die Fehlbildung
bei beiden Geschlechtern auftreten. Die angeborene Luxation des Radiuskopfes tritt in 58%
der Falle beim mannlichen Patienten auf (3).

2.1.2 Klinischer Befund

Die Pro- und Supination des Unterarms ist meist unterschiedlich stark eingeschrankt. In
einigen Fallen kann auch eine Fixierung der Unterarme in Pro- oder Supinationsstellung
kongenital oder durch eine forcierte Bewegung oder ein Trauma auftreten bzw. entstehen
(15). Der durchschnittliche Gradverlust im Vergleich zum gesunden Arm betrégt bei der
Pronation 45°, bei der Supination 54°, bei der Flexion 9° und bei der Extension 17° (2). Ein
»Schnappen” des Radiuskopfchens Gber den Epicondylus externus humeri (15) oder Crepi-
tationen kénnen auftreten (16; 17). Der betroffene Arm befindet sich haufig in Valgusstel-
lung (18) und das luxierte Radiuskdpfchen kann als Vorwolbung an ungewohnlicher Stelle
gesehen oder getastet werden (19). Schmerzen im betroffenen Ellenbogengelenk gelten



eher als ein Spatsymptom der Fehlbildung, da sie meist in der Adoleszenz oder im Erwach-
senenalter auftreten und auf degenerative Veranderungen zuriickzufiihren sind (6).

2.1.3 Atiologie

Es wird zwischen mechanischen und genetischen Ursachen fiir die Entstehung einer kRKL
unterschienden.

Mechanische Faktoren

Zu den mechanischen Faktoren, die eine Luxation des Radiuskdpfchens begiinstigen, zahlt
unter anderem die Hypoplasie des Capitulum humeri, die sich regelhaft bei der kRKL findet
(20; 21). Durch den Wegfall des Drucks auf das Capitulum radii kommt es zu einem Uber-
maRigen Langenwachstum des Radius, was dann zu dessen Luxation fihren kann. Auch die
relative Verklrzung der Ulna (3; 20), eine Absenz oder Defizienz des Ligamentum anulare
radii und der Chorda obliqua (22; 23) und eine Fehlentwicklung des Musculus pronator te-
res scheinen die Entstehung einer Radiuskdpfchenluxation zu beglinstigen.

Genetische Faktoren

Auch eine Vererblichkeit der kRKL wird von diversen Autoren beschrieben (1; 10). Reichen-
bach et al. beschreiben eine Familie, in der bilaterale kRKL autosomal-dominant vererbt
wurden (24). Insbesondere auch das gemeinsame Auftreten der kRKL mit Patellardefekt
und Stérungen der Nagelbildung zeigt einen dominanten Erbgang (25; 26). Andere Autoren
berichten (iber Familien, bei denen sie einen rezessiven Erbgang fiir die kRKL vermuten (27;
28). Auch chromosomale Aneuploidien spielen bei der Entstehung der kongenitalen Radi-
uskopfchenluxation eine Rolle. So konnte beispielsweise ein gemeinsames Auftreten der
kRKL mit dem Trisomie-8-Syndrom festgestellt werden (4).

In dem OMIM-Register (Online Mendelian Inheritance in Men) wird nur die posteriore RKL
erfasst, aber auch hier wird ein autosomal-dominanter oder —rezessiver Erbgang vermutet
und dabei o.g. Beobachtungen unter betroffenen Familien durch Gunn & Pillay sowie
Reichenbach als Beispiel fiir einen rezessiven bzw. dominanten Erbgang angefiihrt (29; 27;
24).

2.1.4 Diagnostik

Eine anteriore RKL flihrt zu einer anterioren Krimmung der Ulna, eine posteriore zu einer
posterioren Krimmung, und eine laterale zur Krimmung der Ulna nach lateral (30). Diese
Befunde sind neben Funktionsdefiziten in der klinischen Untersuchung auffallig. Da die
Patienten aber lernen zu kompensieren, kdnnen Symptome und Defizite maskiert sein, was



die Diagnosestellung erschwert. Neben der klinischen Untersuchung ist das Nativrontgen
die diagnostische Modalitat der Wahl. Selten ist weiterfiihrende Schnittbildgebung erfor-
derlich. Das Capitulum humeri ist hypoplastisch (2). Radiologisch zeigt sich bei einer ante-
rioren Luxation das Radiuskdpfchen eingewdlbt und domartig mit fehlender zentraler De-
pression. Bei der posterioren Luxation hingegen erscheint das Radiuskopfchen vor allem
elongiert und verschmalert (20). In unklaren Fallen ermoglicht eine Arthrographie die Un-
terscheidung zwischen kongenitaler und (ibersehener traumatischer Luxation des Capitu-
lum radii. Dabei ist eine kRKL definiert als intra-artikular, eine traumatische als extra-arti-
kular (31; 32).

2.1.5 Therapie
Konservative Therapie

Isolierte kRKL sind oftmals asymptomatisch und daher nicht zwingend therapiebediirftig -
so lange keine schwerwiegenden Funktionsverluste auftreten (33). Nur in letzterem Fall
empfehlen Exharou & Antoniou eine physiotherapeutische Behandlung zur Verbesserung
des BewegungsausmaRes (34). Bei Schmerzen nach einem akuten Trauma kann eine kurz-
zeitige Ruhigstellung hilfreich sein (19). Echtler & Burkhardt beobachteten vier Patienten
mit kRKL, welche nicht behandelt wurden, tber einen Zeitraum von bis zu fiinf Jahren.
Dabei traten nur minimale funktionale Einschrankungen und keinerlei Schmerzen auf, so
dass die Autoren empfehlen, eine kRKL ohne signifikante funktionelle Einschrankungen
nicht zu behandeln (33). Exharou & Antoniou konnten bei einem drei Monaten alten Kind
mit kRKL, welches den Unterarm in Pronationsstellung fixiert hielt, durch
physiotherapeutische Belibung Uber ein Jahr eine normale Ellenbogenbeweglichkeit
erreichen (34). Bengard et al. beobachteten sechs Patienten mit kRKL tber einen mittleren
Zeitraum von 15,5 Jahren. Keiner der Patienten entwickelte im Verlauf Schmerzen, einen
Verlust der Beweglichkeit oder benétigte eine operative Therapie (35).

Operative Therapie

Bei starker Funktionseinschrankung insbesondere von Flexion und Extension (34), persis-
tierenden Schmerzen oder auch kosmetischer Stérung (2) stehen verschiedene operative
Verfahren zur Auswahl. Dazu zdhlt u.a. die Resektion des Radiuskopfchens (36; 37; 38; 39;
40; 34). Dieses Vorgehen ist bei ausgewachsenen Patienten mit Schmerzen im
Ellenbogengelenk indiziert (35). Eine weitere Moglichkeit der operativen Therapie ist die
offene Reposition des Capitulum radii mit Rekonstruktion des Ligamentum anulare radii
durch einen Streifen der Tricepssehne oder ein Faszientransplantat (41; 36; 42). Bei einer
Langendifferenz zwischen beiden Unterarmknochen kann eine Angleichung der Lingen
mittels Verlangerung der Ulna sinnvoll sein, gegebenenfalls in Kombination mit der Repo-
sition des Capitulum radii und der Rekonstruktion des Radiusringbands (43; 44; 45). Eine



Rotationsosoteotomie des Radius mit Radiusverkiirzung kann bei anterioren Luxationen
des Radiuskdpfchens durchgefiihrt werden (46; 41). Wird die Verkiirzung der Ulna als Ur-
sache fir die Luxation des Radiuskopfes gesehen, so kann diese durch Verlangerung der
Ulna indirekt korrigiert werden (47; 48; 3). Die Vielzahl an Korrekturverfahren und unter-
schiedlichen Indikationen macht deutlich, dass bezliglichder Therapie der kRKL aktuell kein
evidenzbasierter Therapiealgorithmus existiert.

2.2 Die kongenitale radio-ulnare Synostose

2.2.1 Klassifikation und Epidemiologie

Bei der angeborenen, primaren Synostose zwischen Radius und Ulna (kRUS) handelt es sich
um eine seltene Fehlbildung, bei der eine knécherne Verbindung zwischen Radius und Ulna
vorliegt. In den meisten Fallen liegt die kndcherne Verbindung im proximalen, ellenbogen-
nahen Bereich (6). Distale oder bipolare Synostosen zwischen Radius und Ulna werden nur
in Einzelfallen beobachtet (49; 50). Die proximale Synostose zwischen Radius und Ulna
stellt die hdufigste Fehlbildung der Ellenbogenregion dar (51).

Isolierte Formen werden haufiger beobachtet, nur etwa 14 bis 40% der Falle treten in Kom-
bination mit anderen Fehlbildungen auf (51; 52; 53; 54; 55).

Zu unterscheiden ist auRerdem zwischen unilateralen und bilateralen Formen. Etwa 32,5
bis 80% der Patienten mit kRUS sind bilateral, also an beiden Unterarmen von der Fehlbil-
dung betroffen (6; 52; 56; 57; 58; 55; 54; 59; 51; 53). Die Fehlbildung tritt bei beiden Ge-
schlechtern etwa gleich hiufig auf (6), wobei einige Autoren ein leichtes Uberwiegen des
mannlichen Geschlechts von 60 bis 77,5% nachweisen konnten (60; 52; 58; 54; 55; 51).

Die kRUS ist assoziiert mit verschiedenen regionalen Fehlbildungen, wie z.B. Oligodaktylien
(61), Fehlbildungen der unteren Extremitdten, wie z.B. kongenitalen Hiftluxationen (62;
51), Fehlbildungen innerer Organe, wie z.B. der Fallot-Tetralogie (52), sowie mit syndroma-
len Erkrankungen wie z.B. dem Holt-Oram-Syndrom (63).

Weitere Klassifikationen der kRUS basieren auf der Anatomie der Synostose:
Klassifikation nach Wilkie

Wilkie teilt die kRUS in zwei Formen ein (64): Bei der primaren RUS ist das proximale
Radiusende dysplastisch und es zeigt sich eine komplette Fusion an die Ulna. Bei der RUS
mit Dislokation des Radiuskopfes ist das Radiuskopfchen normal ausgebildet und nach
anterior oder posterior disloziert, und der obere Radiusschaft ist auf Hohe des Processus
coronoideus mit der Ulna fusioniert.



Klassifikation nach Cleary und Omer

Cleary und Omer teilen die RUS in vier Formen ein (65): Bei Typ | liegt eine fibrose, nicht
knocherne Verbindung zwischen Radius und Ulna vor (19% der Patienten). Bei Typ |l zeigt
sich eine knocherne Verbindung aber es treten keine weiteren Deformitaten auf (8% der
Patienten). Bei Typ lll ist die knocherne Synostose kombiniert mit einer Dislokation des Ra-
diuskopfs nach posterior (56% der Patienten), und bei Typ IV zeigt sich eine kndcherne Sy-
nostose mit pilzformigem, nach anterior disloziertem Radiuskopf (17% der Patienten).

Klassifikation nach Blauth und von Rothkirch

Blauth und von Rothkirch teilen die kRUS in vier verschiedene Schweregrade ein (59): Grad
1 entspricht einem dysplastischen Radiuskdpfchen ohne eigentliche Synostose, Grad 2
einer proximalen Synostose, Grad 3 einer nach distal ausgedehnten oder bipolaren Synos-
tose und Grad 4 einer nahezu vollstandigen Unterarmsynostose.

2.2.2 Klinischer Befund
Stellung des Unterarmes

Das Kardinalsymptom der kRUS ist die Fixation eines oder beider Unterarme in einer Posi-
tion zwischen der Neutralstellung und einer extremen Hyperpronation von bis zu 255° (66;
67), bei der in Ruhestellung mit am Koérper hangenden Armen die Handflachen nach aufRen
zeigen. Insgesamt findet sich eine Fixierung des betroffenen Unterarms in einer mehr oder
weniger ausgepragten Pronationsstellung in 92% der Falle, wobei diese durchschnittlich
40,7 bis 75° betragt (49; 51; 54; 58; 52). Einen Cubitus valgus zeigen 9 bis 33% der Patienten,
einen normalen Winkel zwischen Ober- und Unterarm 23% der Patienten und einen Cubi-
tus varus 4,5 bis 68% der Patienten (52; 59; 65).

Bewegungsausmaf3 des Unterarms

Geringfligige Rotationsbewegungen des Unterarms von etwa 30° konnen erhalten sein (65;
68; 69). Bei der kRUS ohne Luxation des Radiuskopfchens betragt die Rotation des Unter-
arms durchschnittlich 45,6 + 13,0° und bei kRUS mit Luxation des Radiuskdpfchens durch-
schnittlich 18,7 + 9,8° (70; 58).

11 bis 73% der Patienten mit kRUS weisen ein Extensionsdefizit des Ellenbogens von mehr
als 10° auf (65; 71; 54; 58; 52). 19% der Patienten zeigen hingegen eine Hyperextension von
mehr als 10° im Ellenbogengelenk (65). Auch das Auftreten eines Flexionsdefizits wurde
beschrieben (51).



Nebenbefundlich konnte in den radiocarpalen und metacarpalen Gelenken oft eine Hyper-
mobilitdt bezuglich der Rotation der Hand festgestellt werden (52; 53; 54; 51). Eine Sublu-
xation der distalen Ulna im Handgelenk nach dorsal wurde in 67% der Falle nachgewiesen
(65). Auch im Schulter- und Ellenbogengelenk wurde eine Hypermobilitdat zum Ausgleich
der bei kRUS eingeschrankten Unterarmrotation beobachtet (72).

Begleitsymptome

In seltenen Fallen kdnnen ab der Pubertat durch eine progrediente Subluxation des Radi-
uskopfchens im Ellenbogengelenk intermittierende Schmerzen auftreten (68; 53). In sehr
seltenen Fallen kann sich auch ein schmerzhafter ,schnappender” Ellenbogen, vor allem
wahrend der Extension aus voller Flexion mit plotzlichen Blockaden der Extensionsbewe-
gung zeigen (73).

Funktionalitdt

Patienten mit kRUS berichten haufig Gber geringe funktionelle Einschrankungen beim all-
taglichen Gebrauch des betroffenen Arms. Insbesondere bei nur unilateral betroffenen Pa-
tienten, deren Unterarm in einem geringen Pronationsgrad fixiert ist, scheint die Fehlbil-
dung ohne grofRere Behinderungen bei der Verrichtung taglicher Angelegenheiten zu kom-
pensieren sein. Aber auch bilaterale kRUS konnen u.U. funktionell sehr gut ausgeglichen
werden (59). Dennoch treten besonders starke funktionelle Einschrankungen ab einer Fi-
xierung des Unterarms in mehr als 60° Pronation auf. Ist der Unterarm hingegen zwischen
Neutralposition und 15° Pronation fixiert, so treten kaum Einschrankungen auf (52).

Neben den funktionellen Beschwerden kann die Fixation eines oder beider Unterarme in
einer extremen Pronationsstellung aber auch asthetisch belastendene Stérungen verursa-
chen (49; 52).

2.2.3 Atiologie
Toxische Schdadigung

Die kRUS kann neben verschiedenen anderen Fehlbildungen auch bei der Thalidomid-Emb-
ryopathie beobachtet werden (74; 75). Auch ein mutterlicher Alkoholabusus wahrend der
Schwangerschaft kann zur Ausbildung von knéchernen Fusionen zwischen Radius und Ulna
bei den Kindern fiihren (54; 53; 62). In einzelnen Fallen wurde die kRUS auch als Teil einer
Rotelnembryopathie und nach mitterlicher Einnahme von Kortikosteroiden innerhalb der
ersten sechs Schwangerschaftswochen beschrieben (52).
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Genetische Faktoren

Die meisten Falle von kRUS treten sporadisch bei einem Familienmitglied auf (54). 5 bis
13% der Patienten weisen eine familidre Disposition fiir das Auftreten bilateraler kRUS auf
(53; 58); diese Falle werden autosomal dominant vererbt. Mannliche Individuen sind hau-
figer betroffen als weibliche (76; 77). Auch eine X-chromosomal dominante Vererbung ist
moglich (61). In dem OMIM-Register wird ebenfalls von einer autosomal-dominanten Ver-
erbung der kRUS ausgegangen (78). Verschiedene Autoren beschreiben ein gehauftes Vor-
kommen der kRUS in Zusammenhang mit dem Klinefelter-Syndrom (79; 66; 74; 76). Auch
bei supernummaren Y-Chromosomen ist eine Assoziation mit kRUS erkennbar (74; 76; 80;
81). Ebenso eine Assoziation mit Azoospermie und einem pseudozentrischen Y-Chromo-
som wurde beobachtet (82). Yang et al. fanden eine Assoziation der nicht-syndromalen
kRUS mit loss-of-function- oder Misssense-Varianten des SMAD6-Gens auf Chromosom
15022 (83).

Eine Sonderform der kRUS stellt die Assoziation mit der amegakaryozytaren Thrombozyto-
penie dar. Fir die Assoziation beider Erkrankungen konnte eine Stérung in den regulatori-
schen Hox-Genen HOXA10 und HOXA11 nachgewiesen werden, deren Genprodukte Tran-
skriptionsfaktoren sind, die sowohl die Knochenbildung als auch die Reifung des Knochen-
marks beeinflussen (84).

2.2.4 Diagnostik

Die Diagnose kRUS ist oftmals ein Zufallsbefund, da die Patienten i.d.R. Funktionsdefizite
gut kompensieren und beschwerdearm sind. Neben der klinischen Untersuchung ist das
Nativrontgen die diagnostische Modalitat der Wahl. Selten ist weiterfiihrende Schnittbild-
gebung erforderlich. In 40% der Falle ist der Radiuskopf normal geformt und befindet sich
an seiner anatomisch korrekten Position. Radiologisch findet sich in 60% der Falle eine De-
formitat des Radiuskopfes mit einer Dislokation dessen nach anterior oder posterior. Die
Lange der Synostose betrdgt durchschnittlich 21,7 mm (51). In einigen Fallen ist kein Radi-
uskopfchen mehr abgrenzbar, da dieses Teil der knéchernen Fusion ist (49). Wenn das Ca-
put radii nicht an seiner anatomisch korrekten Stelle liegt, so kann ein abnorm geformtes,
kugelférmiges Capitulum humeri ausgebildet sein (60; 52). Bei inkompletten Synostosen
sind zwei getrennte Kortikalisbereiche von Radius und Ulna erkennbar (53).
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2.2.5 Therapie
Konservative Therapie

Viele Patienten mit kRUS profitieren aufgrund der gut erhaltenen Funktion und Kompensa-
tion durch Schulter- und Handgelenksbewegungen von einer symptomatischen, also kon-
servativen Therapie (57; 60; 58). Kasten et al. untersuchten die Ellenbogengelenke von
sieben Patienten mit kRUS. Alle Patienten konnten die untersuchten 10 Aktivitaten des
taglichen Lebens mit kompensatorischen Schulter- oder Ellenbogenbewegungen
durchfihren (72).

Operative Therapie

Derzeit wird ab einer Fixierung des Unterarms in einer Pronationsstellung von mehr als 60°
die Indikation zur chirurgischen Intervention gesehen, abhangig von der Funktionalitat u.U.
auch bereits ab 30° (79; 52; 60; 85).Ziel der operativen Techniken ist die Wiederherstellung
der Unterarmrotation. Zu den Techniken zahlt u.a. die Resektion der Synostose (68; 58; 86).
Weitere Moglichkeiten bestehen in der Synostosentrennung mit Interposition eines freien
Faszien-Fett-Lappens (79; 67), oder in der Schaffung einer Radiuspseudarthrose unterhalb
der Synostose (49). Auch das Einsetzen eines Drehgelenks in den Radius unterhalb der Syn-
ostose wurde beschrieben (60; 6; 87). Ein alternativer Ansatz zu den o.g. Verfahren ist die
operative Stellungskorrektur des Unterarmes zur Herstellung einer funktionell glinstigeren
wenn auch statischen Position (88; 59; 54; 52; 51; 57; 89). Die Stellungskorrektur kann
entweder per querer Osteotomie durch die Fusionsmasse (51; 88; 52; 54; 79), per diaphysa-
rer Osteotomie durch den Radius distal der Fusionsmasse und anschlieender Derotation
des distalen Segments (52; 88; 90), oder per bifokaler Osteotomie im distalen Radiusdrittel
und im proximalen Ulnadrittel mit anschliefender Rotation des Unterarms in die ge-
winschte Position erfolgen (89; 91; 92).
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3 Relevanz und Fragestellung

Kongenitale, ellenbogengelenksnahe Fehlbildungen sind selten, ihre Auspragung und Ma-
nifestation variabel, und das Patientengut extrem heterogen. Viele Patienten sind be-
schwerdearm, die Fehlbildung ist haufig eine Zufallsdiagnose; dennoch kdnnen die (iber-
wiegend jugendlichen, betroffenen Patienten durch objektivierbare Funktions- und Bewe-
gungsdefizite und eine resultierende schmerzhafte Belastungsinsuffizienz bei der Aus-
Ubung alltdglicher, sportlicher oder beruflicher Tatigkeiten, bei der Teilhabe und im Selbst-
vertrauen im personlichen Umfeld eingeschrankt sein und entsprechend subjektiv unter
der Fehlbildung leiden.

In Bezug auf einen allgemein giltigen Indikations- und Therapiealgorithmus besteht kein
Konsens, was sich a.e. durch die Diskrepanz von subjektiven Beschwerden und objektivier-
baren Defiziten erklart. Evidenz fehlt. Die aktuell verfligbare Literatur umfasst nahezu aus-
schlieBlich kleine deskriptive Fallserien oder Einzelfallbeschreibungen — fast schon histori-
scher Natur. Neben der klassischen konservativen Therapie mit bedarfsgerechter Analgesie
und Physiotherapie existiert eine Vielzahl an unterschiedlichen operativen Techniken, de-
ren Indikation individuell auf dem Boden funktioneller Einschrankungen, Schmerzen und
Auspragung der Deformitat gestellt wird. Sog. technical notes zu innovativen operativen
Ansatzen komplettieren die Unibersichtlichkeit der Datenlage. Die Ergebnisse der operati-
ven Versorgungsansdtze sind uneinheitlich, die Techniken selbst durchaus komplikations-
trachtig. Failures beziehen sich v.a. auf Rezidive und eine postoperative Verschlechterung
der eigentlich zu verbessernden Beweglichkeit.

Daher war es das Ziel der vorliegenden Arbeit, das rare und heterogene Patientengut mit
kongenitalen (und posttraumatischen) Fehlbildungen des Ellenbogegelenks namlich kRKL,
ptRKL und kRUS detailliert zu erfassen und die Symptome, die Funktionalitat der betroffe-
nen Gelenke und die spezifischen Einschrankungen besser zu beschreiben und anhand ei-
nes etbablierten und validierten Fragebogens zu systematisieren. Auf diese Weise sollten
Kardinalsymptome fiir die entsprechende Fehlbildung als Hilfestellung fir die Diagnose-
stellung herausgearbeitet werden. Ubergeordnetes Ziel war es, diejenigen Faktoren und
Konditionen zu identifizieren, die zu Einschrankungen im alltdglichen Leben fliihren und so-
mit therapiebedirftig waren, um hieraus eine Empfehlung pro oder contra operative Ver-
sorgung abzuleiten.
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4 Material und Methodik

4.1 Studiendesign

Alle Patienten mit Ellenbogengelenksfehlbildungen, sowohl kongenitale wie posttraumati-
sche RKL und RUS, die zwischen 2002 und 2012 in der Sektion fiir Kinderorthopadie am
Universitatsklinikum Freiburg i.Br. ambulant oder stationar behandelt wurden, wurden ret-
rospektiv identifiziert. Kriterien fir den Einschluss in die Studie waren kongenitale oder er-
worbene Fehlbildungen des Ellenbogengelenks. Vorausgesetzt wurde die Fahigkeit des Pa-
tienten oder dessen Eltern, bedeutungsvoll mit dem arztlichen Personal zu kommunizieren
und die komplette Studie zu verstehen, Ausgeschlossen wurden Patienten mit einer fri-
schen d.h. akuten posttraumatischen Ellenbogenfehlbidung.

Die Erfassung der epidemiologischen Daten erfolgte mit einem standardisierten Fragebo-
gen anhand der vorliegenden Patientenakten. Dokumentiert wurden Geschlecht, Art der
bestehenden Ellenbogenfehlbildung, die betroffene Seite, mdgliches bilaterales Auftreten
der Fehlbildung, eventuelle Begleitfehlbildungen, ethnische Herkunft, Alter bei Erstvorstel-
lung und Abschlussuntersuchung, Symptome und Therapiemalnahmen. Die Bestimmung
des Bewegungsausmales des bzw. der betroffenen Ellenbogengelenke nach der Neutral-
Null-Methode erfolgte anhand der letzten dokumentierten Nachuntersuchung. Die vorlie-
genden Rontgenbilder wurden ausgewertet und standardisiert vermessen. Zur Beurteilung
der Funktionalitdt der betroffenen Extremitdaten bzw. der hiermit assoziierten Einschran-
kungen erfolgte eine schriftliche Befragung der Patienten bzw. deren Eltern mit Hilfe des
standardisierten Disabilities of Arm, Shoulder and Hand —Fragebogens (DASH-Score; siehe
Anhang 9.2). Aus den erhobenen Daten sollte ein Zusammenhang zwischen spezifischer
Fehlbildung, Funktionalitdt und Einschrankungen der betroffenen Extremitdt, und ange-
zeigter Therapie abgeleitet werden.

4.2 Bestimmung des Bewegungsausmalles

Das BewegungsausmaR des betroffenen Ellenbogengelenks zum Zeitpunkt der Erstvorstel-
lung wurde bei allen eingeschlossenen Patienten nach der Neutral-Null-Methode bestimmt
und aus der Patientenakte entnommen (Abb. 1). Bei denjenigen Patienten, die operativ
behandelt wurden, wurden die postoperativen Werte mit den praoperativen verglichen.
Eine Extension-Flexion von 0-0-150° und eine Umwendbeweglichkeit Pronation-Supination
von 90-0-90° wurden als physiologisch definiert. Die Summe der Bewegungsausmale be-
trug somit fir ein gesundes Ellenbogengelenk 330°. Um die Auspragung der Bewegungs-
einschrankung zu quantifizieren, wurde fiir jeden Patienten die Differenz aus dem totalen
BewegungsausmaR von 330° in einem gesunden Ellenbogen und der Summe der Bewe-
gungsausmale des fehlgebildeten Ellenbogens gebildet. AnschlieBend wurde der absolute
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Verlust der Bewegungsmoglichkeit (in Grad) fur Flexion, Extension, Pronation und Supina-
tion getrennt bestimmt. Aus dem absoluten Verlust in der Gesamtbeweglichkeit des Ellen-
bogengelenks wurde jeweils fiir kRKL, ptRKL und kRUS getrennt und anschlieend gemein-
sam der Mittelwert berechnet und verglichen.

Abb. 1: Bestimmung des Bewegungsausmalles im El-
lenbogengelenk (Extension-Flexion, Pronation-Supi-
nation) mittels Neutral-Null-Methode (Abb. modifi-
° 80-90° 20:90° ziert nach DGUV Messblatt fiir obere Extremititen).

Extension-Flexion Supination-Pronation

4.3 Radiologische Beurteilung

Die radiologisch detektierbaren strukturellen Veranderungen der jeweiligen Fehlbildungen
wurden in anterior-posterioren (a.p.) und — soweit aufgrund der durch die Fehlbildung be-
dingten Bewegungseinschrankungen moglich — streng seitlichen Projektion bei 90° gebeug-
ten Arm beschrieben und miteinander verglichen (Abb. 2). Bei allen Patienten wurden da-
bei die zuletzt angefertigten Rontgenbilder verwendet. Bei den Patienten, die operativ be-
handelt wurden, wurden die praoperativ angefertigten Rontgenbilder betrachtet, um die
urspriingliche Fehlbildung beurteilen zu kdnnen. Aktuelle R6ntgenaufnahmen zu Studien-
zwecken wurden nicht angefertigt.

Bei Patienten mit RKL (sowohl kongenital als auch posttraumatisch) wurden die Richtung
der Luxation, die Form von Radiuskopf und Capitulum humeri, sowie die Biegung der Ulna
erfasst. Auf den a.p. Rontgenbildern wurde der Winkel zwischen Radiushals und —schaft
vermessen. Auf den seitlichen Rontgenbildern wurde das Verhaltnis zwischen dem Radius-
kopf an seiner breitesten Stelle und dem Radiushals an seiner schmalsten Stelle bestimmt.
Die Verwendung dieser Parameter zur Quantifizierung der Deformitat bei langer bestehen-
den Luxationen des Radiuskdpfchens geht zuriick auf Kim et al. (41).

Bei Patienten mit kRUS wurde die Lange der Synostose in der seitlichen Projektion ausge-
messen und die Form und Stellung des Radiuskoépfchens erfasst, um die Synostose entspre-
chend der Klassifikationen von Wilkie, Cleary und Omer, sowie Blauth und Rothkirch ein-
teilen zu kénnen. Des Weiteren wurden die Morphologie von Radius und Ulna, insbeson-
dere eine Krimmung des Radiusschafts, eine Kortikalisschicht zwischen Radius und Ulna
oder komplette Synostosen beschrieben.
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Abb. 2: Reprasentative Rontgenaufnahmen (A: seitli-
che und B: a.p. Projektion) eines Patienten (Patient 4)
mit kRKL. Bei einer anterioren Luxation findet sich
klassischerweise ein hypoplastisches, gewdlbtes,
domférmigem Caput radii mit fehlender zentraler De-
pression.

4.4 DASH-Score

Zur Beurteilung der Funktionalitat der betroffenen Extremitaten bzw. der hiermit assoziier-
ten Einschrankungen erfolgte eine schriftliche Befragung der Patienten bzw. deren Eltern
mit Hilfe des standardisierten Disabilities of Arm, Shoulder and Hand -Fragebogens (DASH-
score). Der DASH-Score ist ein valides Mittel zur Erfassung von Symptomen und Einschran-
kungen bei Erkrankungen der oberen Extremitat im Alltag (93), der auch fiir Kinder und
Jugendliche geeignet ist (94).

Der Fragebogen besteht aus vier Teilen (siehe Anhang 9.2). Die Fragen 1 bis 23 beziehen
sich auf Beeintrachtigungen bei alltaglichen Tatigkeiten. Die Fragen 24 bis 30 dienen zur
Erfassung von Schmerzen oder anderen Symptomen. Anschliefend kénnen noch zwei op-
tionale Teile des Fragebogens ausgefiillt werden. Der erste optionale Teil bezieht sich auf
Einschrankungen beim Spielen eines Musikinstruments oder bei sportlichen Aktivitaten.
Der zweite optionale Teil des Fragebogens bezieht sich auf Einschrankungen im Arbeits-
oder Berufsleben. Beide optionale Teile bestehen aus jeweils vier Fragen. Die ersten beiden
Teile des Tests zur Funktionsfahigkeit und Symptomatik werden getrennt von den beiden
optionalen Modulen ausgewertet. In dieser Arbeit wurde die Frage 21 (Einschrankungen in
der sexuellen Aktivitat) aus dem Fragebogen entfernt, da es sich bei allen Patienten um
Minderjahrige handelte. Die Auswertung des Fragebogens ist trotzdem moglich, da bei ei-
ner Nichtbeantwortung von weniger als 10% der ersten 30 Fragen fiir die fehlenden Werte
der Mittelwert aller anderen Fragen verwendet werden darf. Wenn weniger als 27 Fragen
in den ersten beiden Teilen des DASH-Tests beantwortet wurden, wurde der DASH-Score
nicht errechnet.

Alle Fragen des DASH-Scores werden mit 1 bis 5 Punkten bewertet, wobei ein Punkt fiir
keine Einschriankungen oder Symptome, und fiinf Punkte fiir eine Unmaoglichkeit der be-
stimmten Tatigkeit oder sehr starke Beschwerden stehen.

Die Punkte der ersten beiden Teile des Fragebogens wurden fiir alle 30 Fragen summiert
und bildeten den Rohwert. Der Maximalwert lag bei 150 Punkten, der Minimalwert bei 30
Punkten. Die Summe der Punktwerte fir die 30 Fragen wurde anschlieRend in einen DASH-
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Funktionswert von 0 bis 100 Punkten umgerechnet; n steht dabei fiir die Anzahl der beant-
worteten Fragen. In der vorliegenden Studie betrug n 29, da eine Frage aus dem Fragebo-
gen entfernt wurde (s.0.).
Rohwert
— 1) X 25 = DASH — Wert (0 — 100)
Ein DASH-Wert von 0 Punkten steht fiir eine hohe Funktionsfahigkeit und keine Sympto-
matik, ein Wert von 100 Punkten dagegen fiir eine sehr starke Beeintrachtigung im tagli-
chen Leben mit ausgepragter Symptomatik. Ein DASH-Wert von 10 Punkten wurde als mi-
nimale klinisch relevante Verdnderung angesehen (95).

Die beiden optionalen Module wurden getrennt bewertet. Dabei wurden die Antwort-
punkte der Fragen 1 bis 4 summiert und bildeten den Rohwert. Der Maximalwert lag bei 20
Punkten, der Minimalwert bei 4 Punkten. Zur Auswertung der optionalen Module mussten
alle Antworten komplettiert werden. Der gebildete Rohwert wurde dann in einen DASH-
Sport- und einen DASH-Arbeit-Wert von jeweils 0 bis 100 Punkte umgerechnet:

Rohwert 13 x 25 = DASH Sport
- X — —_
4 ) Arbeit

— Wert (0 —100)

Analog zum DASH-Funktionsfahigkeits-Wert standen 0 Punkte flr keine Einschrankung bei
sportlicher Betatigung oder im Arbeitsleben und 100 Punkte dafiir, dass bestimmte Tatig-
keiten Gberhaupt nicht ausgefiihrt werden kénnen.

Bei Patienten, die zum Zeitpunkt der Befragung besonders jung waren, wurde der Frage-
bogen teilweise fremdanamnestisch von den Eltern ausgefiillt.

4.5 Statistik

Die Erhebung der Daten erfolgte mittels Microsoft Excel 2010 (Microsoft, Kéln, Deutsch-
land). Zur statistischen Datenanalyse wurde das Programm IBM SPSS Statistics 21 (IBM,
Ehningen, Deutschland) verwendet.

Das Signifikanzniveau wurde vorab mit a = 0,05 festgelegt, d.h. alle p-Werte < 0,05 wurden
als signifikant gewertet. In Abhangigkeit von der Variablenskalierung und -verteilung wur-
den unterschiedliche Tests angewandt. Bei kategorialen Variablen wurde der Chi-Quadrat-
Test (y>-Test) benutzt. Bei metrisch skalierten Variablen wurde zunachst untersucht, ob die
Daten normalverteilt sind (mittels visueller Inspektion von Boxplots). Bei normalverteilten
Daten und Vergleichsgruppen mit genau zwei Auspragungsstufen wurde der t-Test durch-
geflihrt. Bei Gruppen mit mehr als zwei Auspragungsstufen wurde eine einfaktorielle Vari-
anzanalyse mit anschlieRenden Post-Hoc-Tests durchgefiihrt. Lag keine Normalverteilung
vor, wurden nicht-parametrische Tests durchgefiihrt: Bei Vergleichsgruppen mit zwei Aus-
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pragungsstufen wurde der Mann-Whitney-U-Test gewahlt und bei mehr als zwei Auspra-
gungsstufen der Test nach Kruskal-Wallis. Des Weiteren erfolgte eine Korrelationsanalyse
nach Pearson und Spearman. Die statistische Beratung erfolgte durch das Institut fir Me-
dizinische Biometrie und Statistik der Universitat zu Lubeck.

4.6 Literatursuche

Die Literaturanalyse erfolgte auf Medline Ovid, Embase auf der Basis on Preferred Report-
ing Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses Richtlinien (PRISMA) unter Verwen-
dung der exhaustive search method (ESM). Suchbegriffe waren congenital radioulnar
synostosis, congenital synostosis radius and ulna, congenital dislocation radius und congen-
ital radial head dislocation. Nicht bericksichtigt wurden dabei Einzelfallberichte ohne we-
sentliche neue Aspekte und Artikel, die sich ausschliellich mit posttraumatischen Fehlbil-
dungen befassen.

4.7 Ethikvotum

Die Teilnahme an der Studie war freiwillig, Die Dokumentation der Studie wurde von der
Ethikkomission der Universitat zu Liibeck gepriift. Das positive Ethikvotum lautet 16-062A.
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5 Ergebnisse

5.1 Demographie

Insgesamt wurden n=12 Patienten (weiblich n=8, mannlich n=4) mit insgesamt n=15 Fehl-
bildungen des Ellenbogengelenks eingeschlossen. Im weiteren Verlauf behielten die Pati-
enten lhre anonymisierte Nummer 1-12, wohingegen die untersuchten Gelenke und somit
Fehlbildungen jeweils numerisch beschrieben wurden. Bei den weiblichen Patienten fan-
den sich n=3 kRKL, n=4 kRUS, n=1 Radiusaplasie, und n=1 posttraumatische RKL. Bei den
mannlichen Patienten fanden sich n=2 kRKL und n=1 posttraumatische RKL (Abb. 3). Die
Seitenverteilung war gleichmaRig (rechts n=8 zu links n=7 Fehlbildungen). Das Duch-
schnittsalter beim Erstkontakt betrug 5,7 Jahre (range: 0-12 Jahre). Das Duchschnittsalter
bei der Abschlussuntersuchung betrug 9,3 Jahre (range: 4-17 Jahre). Einer der beiden bila-
teral betroffenen Patienten mit kRUS gab an, dass die gleiche Fehlbildung des Ellenbogen-
gelenks mit charakteristischer Bewegungseinschrankung bei verschiedenen Verwandten
ebenfalls vorhanden sei.

Alter

Patient EBG Geschlecht Fehlbildung Seite Begleitfehlbildung
Erstkontakt Abschluss
3 kRKL R
1 M 7 10 Streckdefizit 0SG
2 KRKL L
2 3 w kRKL R 7 17 Ulnadysplasie 3. Grades
3 4 w kRKL R 8 15 Beinlangendifferenz, Minusvariante Ulna
4 5 M kRKL R 3 4 Entwicklungsstorung
5 6 W KRKL L 3 9 Exostosen,'PIusvarlante Radlu_s, Trichterbrust,
Innenrotationsstellung bd. Beine
7 kRUS L
6 W 5 Keine
8 kRUS R
9 kRUS L
7 W 7 8 Keine
10 kRUS R
8 11 w kRUS L 9 9 Verkiirzung linker Arm
9 12 w kRUS L 0 5 Dysmelie linker Arm, einstrahlige Hand, Hypotrophie
Kl h istrahlige H lasi
10 13 W Radiusaplasie L 1 umpl ar?d,drelstra ige Hand, Daumenaplasie,
Minusvariante Ulna
11 14 w ptRKL R 4 7 Keine
12 15 M ptRKL R 12 Keine

Abb. 3: Insgesamt wurden n=12 Patienten mit insgesamt n=15 Ellenbogegelenksfehlbildungen einge-
schlossen. Die Abbildung gibt einen Uberblick tiber die demographische Verteilung der Individuen sowie
potentieller Begleitfehlbildungen (M: mannlich, W: weiblich, R: rechts, L: links, Alter [Jahre]).
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5.2  Artder Fehlbildung

Bei den n=12 Patienten fanden sich insgesamt n=15 Fehlbildungen mit n=6 kRKL, n=6 kRUS,
n=2 posttraumatische RKL, und n=1 Radiusaplasie. Bei den n=4 Patienten mit kRUS trat die
Fehlbildung in n=2 Fallen bilateral auf. Hingegen fand sich bei den n=5 Patienten mit kRKL
nur in n=1 Fallen eine bilaterale Fehlbildung (Abb. 3). In diesem Fall luxierte das Radiuskdp-
fchen beidseits nach dorsal. Bei den unilateralen kRKL luxierte das Radiuskdpfchen in je n=2
Fallen nach dorsal und ventral. Bei den n=2 Fallen einer posttraumatischen RKL luxierte das
Radiuskdpfchen in je n=1 Fallen nach dorsal und ventral.

5.3 Begleitfehlbildungen

Bei den insgesamt n=12 Patienten mit Fehlbildungen im Bereich des Ellenbogengelenks
fanden sich in n=8 Fallen eine oder mehrere Begleitfehlbidungen oder systemische Er-
krankungen (Abb. 3).

Subgruppenanalyse kRKL

Alle n=5 Patienten mit einer kRKL wiesen weitere Fehlbildungen auf. Es fanden sich ein
Extensionsdefizit im Sprunggelenk durch eine Verkirzung der Wadenmuskulatur, multiple
Exostosen, eine Trichterbrustdeformitat, eine Innenrotationsfehlstellung beider Beine mit
einem Offnungswinkel von 55°, eine Beinldngendifferenz von 1 cm, eine Hypoplasie der
Ulna ipsilateral, eine Hypoplasie der Ulna 3. Grades und eine Aplasie des flinften Strahls
der Hand ipsilateral, sowie eine behandlungsbediirftige Entwicklungsstorung (Abb. 3).

Subgruppenanalyse kRUS

Im Gegensatz zur kRKL fand sich bei den kRUS nur in n=2 von n=4 Fallen Begleitfehlbildun-
gen. Interessanterweise traf diese Beobachtung auf die bilateral betroffenen Patienten zu.
Bei den anderen beiden Patienten fand sich eine Verkirzung des ipsilateralen Unterarms
um etwa 1 cm, und eine generalisierte Hypotrophie mit einem Geburtsgewicht von 2020 g
als Zwillingsneugeborenes mit einer Trinkschwache und Hypoglykdamie. Als lokale Begleit-
fehlbildungen zeigte diese Patientin eine Verkirzung von Radius und Ulna und eine ein-
strahlige Handwurzel und Handrudiment (Abb. 3).

Subgruppenanalyse Radiusaplasie

Die Patientin mit einseitiger Radiusaplasie wies zusatzlich eine Verkilrzung der Ulna, eine
dreistrahlige Hand in Klumphandstellung mit fehlendem Daumen und eine Flexionskon-
traktur im Handgelenk von 90° an der gleichen oberen Extremitat auf (Abb. 3).

Subgruppenanalyse ptRKL
Bei den n=2 Patienten mit einer ptRKL fanden sich keine weiteren Fehlbidlungen (Abb. 3).
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5.4 Klinischer Befund

Fiir n=9 von den insgesamt n=12 eingeschlossenen Patienten waren subjektive Beschwer-
den aktenkundig. Bei der Patientin mit Radiusaplasie und bei einem Patienten mit ptRKL
fand sich keine diesbeziigliche Dokumentation.

Alle anderen Patienten gaben beim Erstkontakt Bewegungseinschrankungen unterschied-
lichen AusmaRes an (genaue Angaben zu den Bewegungseinschriankungen siehe Kapitel
5.5). Schmerzen im betroffenen Gelenk gaben n=8 Patienten an. Bei n=3 Patienten war eine
radiale und ulnare Instabilitat des Ellenbogengelenks dokumentiert. Dazu gehérte eine Pa-
tientin mit ptRKL, eine Patientin mit unilateraler kRKL nach ventral, sowie eine Patientin
mit unilateraler kRKL nach dorsal. Im Verlauf traten nach der Patientenakte bei dieser Pa-
tientin auch Crepitationen und eine Instabilitat im ipsilateralen Handgelenk auf.

5.5 Bestimmung des Bewegungsausmalies

Von n=10 der insgesamt n=12 eingeschlossenen Patienten konnte aus den Patientenunter-
lagen eine Dokumentation der Beweglichkeit der betroffenen Gelenke entnommen werden
(Patient 10: Radiusaplasie, Patient 12 ptRKL entfielen, es verblieben n=13 Gelenke bzw.
Fehlbildungen zur weiteren Analyse). Bei den verbliebenen Fehlbildungen fand sich eine
durchschnittliche Flexion von 140°, sodass die durchschnittliche Einschrankung der Flexion
10° betrug. Die durchschnittliche Extension betrug -8,46°; die Neutralposition konnte also
im Durchschnitt nicht erreicht werden. Die Pronation betrug im Mittelwert 55,8°, der
durchschnittliche Pronationsverlust betrug somit 34,2°. Die durchschnittliche Supination
betrug 15,8° mit einem durchschnittlichen Verlust an Supination von 74,2°. Somit fand sich
zusammenfassend der grolRte Beweglichkeitsverlust fir die Supination, und der geringste
Verlust fiir die Extension. Der Mittelwert fir den durchschnittlichen Verlust im Gesamtbe-
wegungsausmal’ betrug fiir die n=13 betroffenen Ellenbogengelenke 126,9°. Das erhaltene
Gesamtbewegungsausmal’ betrug somit 203,1 + 69,03° SD (Abb. 4).

Beim Vergleich der BewegungsausmaRe von kRKL und kRUS ergab der Mann-Whitey-U-
Tests einen signifikanten Unterschied im Ausmal der Extension (p =0,04); fur Flexion, Pro-
und Supination sowie das Gesamtbewegungsausmal} ergaben sich keine signifikanten Un-
terschiede.
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A
Patient EBG Fehlbildung Seite Flex Ext Pro Sup > AFlex AExt APro A Sup Gesamt

1 1 kRKL R 150 -10 25 -15 150 0 10 75 105 190
2 kRKL L 150 -10 25 -15 150 0 10 75 105 180
2 3 kRKL R 150 -30 40 60 220 0 30 50 30 110
3 4 kRKL R 130 -40 30 35 155 20 40 60 55 175
4 5 kRKL R 100 0 0 45 145 50 0 90 45 185
5 6 kRKL L 130 0 90 90 310 20 0 0 0 20
6 7 kRUS L 150 0 90 -90 150 0 0 0 180 180
8 kRUS R 150 0 90 -90 150 0 0 0 180 180
7 9 kRUS L 150 0 80 0 230 0 0 10 920 100
10 kRUS R 150 0 75 5 230 0 0 15 85 100
8 11 kRUS L 150 -5 90 90 325 0 5 0 0 5
9 12 kRUS L 130 5 0 0 135 20 0 90 90 195
11 13 ptRKL R 130 -20 90 90 290 20 20 0 0 40

Abb. 1: Tabellarische Darstellung der Bewegungsausmalle [°] fir insgesamt zur Auswertung zur Verfiigung
stehenden n=11 Patienten mit insgesamt n=13 Fehlbildungen. Die X setzt sich aus den Maximalwerten fiir
Extension-Flexion, Pronation-Supination zusammen, der Verlus der entsprechenden Beweglichkeit A ist die
Differenz zur physiologischen Beweglichkeit (Extension-Flexion 0-0-150°, Pronation-Supination 90-0-90°,
physiologischer Gesamtbewegungsumfang demnach 330°).

Subgruppenanalyse kRKL

Bei den n=6 Extremitaten mit kRKL betrug die durchschnittliche Flexion 135°, das Flexions-
defizit lag durchschnittlich bei 15°. Das Extensionsdefizit lag bei ebenfalls 15°. Die Pro- und
Supination betrug im Mittel 35-0-33,3°, das Pronationsdefizit betrug durchschnittlich 55°,
das der Supination 56,7°. Das durchschnittliche Bewegungsdefizit betrug somit in der Sub-
gruppe kRKL 141,7°, was ein erhaltenes Gesamtbewegungsausmal von 188,3 + 65,93° SD
bedeutet (Abb. 5). Zusammenfassend fand sich in dieser Gruppe das groRte Defizit bei der
Supination, Extension und Flexion waren gleichermalien eingeschrankt.

Im Falle einer Luxation des Radiuskopfchens nach posterior war die Flexion kaum einge-
schrankt (durchschnittliches Defizit: 5°). Umso starker war bei den nach posterior luxierten
Radiuskdpfchen die Extension betroffen. Hier zeigt sich ein mittleres Defizit von 22,5°. Das
mittlere erhaltene GesamtbewegungsausmaR betrug fir diese n=4 Ellenbogen 168,75°. Bei
den n=2 Ellenbogen mit einer kRKL nach anterior war hingegen die Flexion starker betrof-
fen. Der mittlere Verlust in der Flexion betrug 35°, die Extension war bei beiden Ellenbogen
frei bis 0° durchfiihrbar. Das mittlere erhaltene Gesamtbewegungsausmal’ betrug fiir diese
beiden Ellenbogen 227,5°.
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Subgruppenanalyse kRUS

Bei n=4 Patienten fanden sich insgesamt n=6 Ellenbogengelenke mit kRUS mit einer mitt-
leren Extension-Flexion von 0-0-146,7°, also einer freien Extension und einem mittleren
Flexionsdefizit von 3,3°. Die Pronationsfahigkeit betrug im Mittel 70,8° mit einem Defizit
von 19,2°. Das Ausmal’ der Supination betrug im Durchschnitt -14,2°, so dass hier im Durch-
schnitt die Neutralposition nicht erreicht werden konnte. Das mittlere Supinationsdefizit
betrug somit 104,2°. Zusammenfassend fanden sich auch in der Gruppe der kRUS die groR-
ten Defizite flir die Supination. Flexion und Extension waren hingegen kaum eingeschrankt.
Das mittlere vorhandene GesamtbewegungsausmaR betrug 203,3 +72,92° SD (Abb. 5). Das
mittlere Defizit im Gesamtbewegungsausmal lag bei den kRUS damit bei 126,7°

Fir die n=3 Ellenbogengelenke mit einer kRUS in Kombination mit einer Dislokation des
Caput radii (Typ 2 nach Wilkie, Typ 3 nach Cleary und Omer) fanden wir ein mittleres Be-
wegungsausmal von 176,67°. Die Extension und Flexion waren in allen drei Fallen frei. Das
Ausmal’ der Unterarmrotation betrug in n=2 Ellenbogen 0° mit einer Fixierung beider Un-
terarme in 90° Pronationsstellung. Bei n=1 Ellenbogengelenk Typ 2 bzw. 3 waren Rotati-
onsbewegungen von 80° (Pronation-Supination 75-0-5°) moglich.

Bei n=2 Ellenbogen mit einer reinen kRUS (Typ 1 bzw. 2) betrug das mittlere Bewegungs-
ausmaR 182,5°. Die Flexion betrug durchschnittlich 140°, die Extension 2,5°. Rotationsbe-
wegungen des Unterarms waren in einem der beiden Falle vollstandig aufgehoben mit Fi-
xierung in Neutralstellung, in dem zweiten Fall waren Umwendbewegungen von 80° (Pro-
nation-Supination 80-0-0°) moglich.

alle EBG mit Fehlbildung EBG mit kRKL EBG mit kRUS

350° 350°
—| 300°

300° 300°

250° 250° 250°

200° 200°
200°

50 150°
150°

100° - 100

> GesamtbewegungsausmaR 3 GesamtbewegungsausmafR > GesamtbewegungsausmaR

Abb. 5: Box Plots des erhaltenene Gesamtbewegungsausmalles, welches sich aus der Summe der maxi-
malen Extension-Flexion und Pronation-Supination zusammensetzt (X physiologisch 330°, graue horizon-
tale Linie indiziert). Links: GesamtbewegungsausmaR aller untersuchten fehlgebildeten EBG (n=13) mit
einem Mittelwert von 203,1 + 69,027° SD. Mitte: GesamtbewegungsausmaR aller untersuchten EBG mit
kRKL (n=6) mit einem Mittelwert von 188,3 + 65,929° SD. Rechts: Gesamtbewegungsausmal} aller unter-
suchten EBG mit kRUS (n=6) mit einem Mittelwert von 203,3 + 72,915° SD.
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5.6 Radiologische Beurteilung

Fiir n=11 der insgesamt n=12 Patienten waren Réntgenbilder entsprechend der studienbe-
dingten Anforderungen (siehe Kapitel 4.3) vorhanden und auswertbar. Rontgenaufnahmen
lediglich zu Studienzwecken wurden nicht angefertigt.

Subgruppenanalyse kRKL

Die typische domformige Wélbung des Radiuskopfes fand sich bei n=5 der insgesamt n=6
Gelenken mit kRKL, demnach fand sich nur bei n=1 Gelenk mit kRKL die anatomische nor-
male Form mit zentraler Depression. Eine Hypoplasie des Radiuskdpfchens fand sich in n=4
Gelenken. Eine deutliche Verschmalerung des Radiuskopfes fand sich ebenfalls bei n=5 der
insgesamt n=6 Gelenken mit kRKL. Bei dem Gelenk mit nicht verschmalertem Radiuskopf
stellte sich radiologisch eine Neoartikulation mit der proximalen Ulna dar. Die n=4 Gelenke
mit nach posterior luxiertem Radiuskdpfchen hatten einen verlangerten Radius im Ver-
gleich zur Ulna. Im Gegensatz hierzu fand sich bei den Fallen mit nach anterior luxiertem
Radiuskdpfchen (n=2) eher eine Verkiirzung oder identische Lange im Vergleich zur Ulna.
n=3 Gelenke zeigten eine Verkrimmung der Ulna nach anterior, n=2 Gelenke eine nach
posterior. Bei dem verblieben n=1 Gelenk fand sich keine ulnare Verkrimmung aber eine
Ulnadysplasie 3. Grades mit einer Hypoplasie des Processus coronoideus (Abb. 6). Das
durchschnittliche Verhaltnis von Radiuskopf zu -hals war 1,35 (range: 1,11-1,84). Die grof3te
Ratio mit 1,48 fand sich bei dem Gelenk mit der Neoartikulation zwischen Radiuskopf und
proximaler Ulna. Der Winkel zwischen Radiusschaft und Radiushals wies grolRe Unter-
schiede auf (Mittelwert: 13,9°, range: 7,2-19,6°). Abb. 6 zeigt eine reprdsentative Rontgen-
serie eines Patienten (Patient 3) mit kRKL.

Abb. 6: Rontgenaufnahmen rechter Ellenbogen mit
kRKL von Patient 3. A: sieche domférmig gewdlbter Ra-
diuskopf, der verlangerte, nach dorsal gebogene Ra-
dius und das vergroRerte Kopf-Hals-Verhaltnis. Die
zentrale Depression fehlt. B: Hypoplasie des Capitu-
lum humeri, sowie der vergrofRerte Kopf-Hals-Winkel

des Radius.

Subgruppenanalyse kRUS

Fiir n=5 der insgesamt n=6 Gelenken mit einer kRUS standen Rontgenaufnahmen zur Ver-
figung. Alle diese Gelenke konnten 2. Grades nach Blauth und von Rothkirch klassifiziert
werden, d.h. die betroffenen Gelenke wiesen eine proximale Synostose zwischen Radius
und Ulna auf. Bei n=3 Fallen war der Radiuskopf nicht in die Synostose eingeschlossen, son-
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dern deformiert und nach dorsal luxiert. Es handelte sich hierbei ausschlieBlich um kom-
plette Synostosen. In n=4 Fallen fand sich eine Verbiegung des Radius nach anterior, in n=1
Fall eine starke Verkirzung von Radius und Ulna. In diesem Fall war die kRUS mit einer
einstrahligen Hand vergesellschaftet. Komplette Synostosen, d.h. ohne Kortikalisausbil-

dung zwischen Radius und Ulna, fanden sich in n=4 Fallen, inkomplette mit Ausbildung ei-
ner Kortikalis in n=1 Fall. Die Klassifikation der kRUS in unserem Kollektiv kann der Abb. 8
entnommen werden. Abb. 7 zeigt reprasentative Rontgenbilder kompletter und inkomplet-
ter kRUS.

Abb. 7: A: Seitliche Projektion der rechten Seite, Pati-
ent 6: komplette proximale Synostose mit dorsaler
Radiusschaftkrimmung. Das Radiusképfchen ist hy-
poplastisch und nach dorsal luxiert. B: a.p. Projektion
der rechten Seite, Patient 7: inkomplette Synostose
mit angedeuteter Kortikalisschicht zwischen Radius
und Ulna. Das Radiusképchen ist abgrenzbar

Luxation Deformierung Klassifikation

Patient EB: Alter Seite Synostose

o desRK des Radius Wilkie Cleary / Omer Blauth/Rothkirch
1 5 L dorsal anterior 2 3 2 komplett
- 2 5 R dorsal anterior 2 3 2 komplett
3 5 L dorsal anterior i, 2 2 komplett
2 4 5 R nein anterior 2 3 2 inkomplett
9 5 4 L nein Verkiirzung 1 2 2 komplett

Abb. 8: Tabellarische Darstellung der rontgenologischen Merkmale der insgesamt n=5 untersuchten El-
lenbogengelenke mit kRUS bei n=3 Patienten im Alter von 4-5 Jahren zum Zeitpunkt der Rontgenunter-
suchung. Klassifikation nach Wilkie, Cleary und Omer, und Blauth und Rothkirch.

Subgruppenanalyse ptRKL

Bei den beiden Patienten mit je einer von einer ptRKL betroffenen Extremitat fand sich
keine Deformation oder Verschmalerung des Radiusképfchens, und auch keine Hypoplasie
des Capitulum humeri. Auch die zentrale Depression im Radiuskopf war normal ausgebildet
(Abb. 9). Das Verhaltnis zwischen dem Durchmesser des Radiuskopfes und -halses im streng
seitlichen Réntgenbild betrug 1,61 bzw. 1,597. Dies spricht gegen eine Verschmalerung und
Deformierung des Radiuskopfchens. Der Winkel zwischen Radiushals und -Schaft im a.p.
Rontgenbild betrug 9,5° bzw. 7,7° (Abb. 10).
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Abb. 9: Veraltete ptRKL (Patient 11) in seitlicher (A)
und a.p. (B) Projektion. Das Radiuskopfchen ist nach
dorsal luxiert, die posteriore prox. Ulnakante ist nach
anterior gekriimmt. Eine Deformation des Radiuskop-
fes, eine Hypoplasie des Capitulum humeri oder ein
vergroRerter Winkel zw. Radiushals und -schaft zeigen

sich nicht.
< = . % > o o
. o - i
Pitieiit EBG Fehlbildifie: Alter Seite Lu)fatlon Hygz(aglasm Defor‘mlerung Deform}erung Verbiegung = _é
Radiuskopf Capitulum Radiuskopf Radius Ulna [ S
1 KRKL 9 R posterior J \{'erlangert,schmal,. verlangertinach post post.prox.nachant. 1,39 11,2
gewdlbt, ohne Depression Gekriimmt
1 B —— verlingert, nach post.
2 kRKL 9 L posterior N . gert, . gekrimmt post. prox.nachant. 1,11 15,0
gewolbt, ohne Depression
5 i verlangert, nach post.  Ulnadysplasie, post.
1 , Ibt A %
2 3 kRKL 17 R posterior J veransert, eewoh, und lat. gekrimmt  prox. nach ant., PC 1,46 7,2
leichte Depression :
Hypoplasie
verlangert, gewdlbt,
schmal, Radiushals nach  verldangert, nach post.
3 4 kRKL 13 R dorsolat. J lateral verbogen, seitl. gebogen mit starker ~ Konkav 1,2 19,6
humeroradiale Kriimmung nach lat.
Gelenkbildung
schmaler kurzer Hals, verkiirzt, leichte konkaviprox:ant
4 5 kRKL 3 R anterior J gewdlbt, ohne Depression, Kriimmung nach : p e 1,84 143
2 : mit Neoartikulation
Neoartikulation dorsal
. hmal, verlangert, kei . knoch PC
5 6 KRKL 7 R anterior N SCNMA), Yerangerl, eme nein nacneme 1,11 16,1
Wolbung, Neubildung
11 7 PtRKL 4 R posterior N nein nb post. prox.nachant. 1,61 9,5
12 8 PtRKL 12 R anterior N nein nein nein 16 7,7

Abb. 10: Tabellarische Darstellung der réntgenologischen Merkmale der insgesamt n=8 untersuchten El-
lenbogengelenke mit kRKL bei n=5 Patienten und mit ptRKL bei n=2 Patienten im Alter von 4-17 Jahren
zum Zeitpunkt der Réntgenuntersuchung.

5.7 DASH-Score

Der DASH-Fragebogen wurde von n=7 Patienten beantwortet, vollstandig von n=6. Hierun-
ter waren n=3 kRKL und n=3 kRUS. Bei n=3 Patienten trat die Fehlbildung bilateral auf, so-
dass insgesamt n=9 DASH-Scores vollstandig vorlagen. Zum Zeitpunkt der Befragung war
der jingste Patient drei Jahre alt, die beiden altesten Patienten waren 21 Jahre alt.

Das Sport- und Musik-Modul wurde von n=6 Patienten vollstandig ausgefillt. Ein Patient
gab an, weder ein Musikinstrument zu spielen, noch Sport zu treiben, so dass das Modul
ausgelassen wurde. Das Arbeits- und Berufsmodul wurde nur von n=1 Patienten vollstandig
ausgefullt. Alle anderen Patienten gaben an, zum Zeitpunkt der Befragung noch zur Schule
zu gehen, so dass die Fragen nicht beantwortet werden konnten.

In der Auswertung des ersten Teils des Fragebogens wurde bei jedem Patienten wegen der
entfernten 21. Frage des DASH-Fragebogens nach der sexuellen Aktivitat die Anzahl der
beantworteten Fragen n mit 29 angegeben (siehe Kapitel 4.4). In einem der Fragebdgen
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wurden in den ersten beiden Teilen nur 28 Fragen beantwortet, die siebte Frage nach
schwerer Hausarbeit wurde nicht beantwortet.

5.7.1 Allgemeiner Teil

Die Auswertung des allgmeinen Teils des DASH-Scores ergab fiir alle n=9 ausgewerteten
Ellenbogengelenksfehlbildungen einen Mittelwert von 15,9 + 13, 426 SD (min: 4,31, max:
39,66; Abb. 11 und Abb. 12). N=4 Patienten mit n=6 Fehlbildungen (Patient 2, 6, 7, 9) er-
zielten einen DASH-Score von <20, was definitionsgemadR minimale Funktionseinschran-
kung und kaum Symptome bedeutet. N=2 Patienten mit n=3 Fehlbildungen (Patient 1 und
3) erzielten einen DASH-Score >20, was eine deutliche Funktionseinschrankung und deutli-
che Symptome bedeutet. Es fanden sich keine Unterschiede zwischen den beiden Ellenbo-
gengelenken bei den bilateral von einer Fehlbildung betroffenen Patienten.

Patient EB Geschlecht Fehlbildung Seite DASH-Score

******** Abb. 11: Tabellarische Darstellung der Ergebnisse

1 KRKL R 29,31 des allgemeinen Teils des DASH-Scores fiir die aus-
1 M . . .

2 KRKL L 29,31 gewerteten n=6 Patienten mit n=9 Fehlbildungen.
2 3 w kRKL R 12,93
3 4 w kRKL R 39,66

5 kRUS (I 5,17
6 w

6 kRUS R 5,17

7 kRUS 1y 8,62
7 w

8 kRUS R 8,62
9 9 w kRUS L 4,31

Fir jedes der 29 Items des DASH-Scores wurde der Mittelwert bestimmt, um die durch
Funktionseinschrankungen im Ellenbogengelenk besonders betroffenen alltaglichen Tatig-
keiten zu identifizieren und die Auspragung der verschiedenen Symptome zu erfassen. Ein-
schrankungen mit einem DASH-Score >2 fanden sich fiir die Items ein neues oder fest ver-
schlossenes Glas 6ffnen, einen schweren Gegenstand (> 5 kg) tragen, Freizeitaktivitdten, die
wenig kérperliche Anstrengung benétigen (z. B. Karten spielen, Stricken usw.), Freizeitakti-
vitéiten, bei denen auf Ihren Arm Druck oder StofS ausgelibt wird (z. B. Golf, Himmern, Ten-
nis), Einschrdnkungen durch die Schulter-, Arm- oder Handprobleme in der vergangen Wo-
che in der Arbeit oder anderen alltdglichen Aktivitéidten, und Schmerzen in Schulter, Arm und
Hand. Ein Mittelwert von 1,8 fand sich fiir das Item Aufgrund der Probleme in Schulter-,
Arm- oder Handbereich die eigenen Fdhigkeiten als eingeschrinkt empfinden, weniger
Selbstvertrauen haben und sich das Gefiihl, sich weniger niitzlich machen zu kénnen. Fir
dieses Item bedeutet ein Wert von 2 ,,stimme nicht zu“, sodass wir den Wert diesbzgl. nicht
als Einschrankung gewertet haben. Die restlichen Items hatten einen mittleren DASH-Score
von <2,
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Subgruppenanalyse kRKL

Der DASH-Score konnte flir n=3 Patienten mit insgesamt n=4 kRKL ausgewertet werden.
Der Mittelwert des DASH-Scores lag bei 27,8 + 11,04 SD (min: 12,93, max: 39,66; Abb. 10
und Abb. 11). Fir jedes der 29 Items des DASH-Scores wurde der Mittelwert bestimmt, um
die durch Funktionseinschrankungen im Ellenbogengelenk besonders betroffenen alltagli-
chen Tatigkeiten zu identifizieren, und die Auspragung der verschiedenen Symptome zu
erfassen. Einschrankungen mit einem DASH-Score >2 fanden sich fir 15/29 Items, namlich
ein neues oder fest verschlossenes Glas 6ffnen, Schreiben, einen Gegenstand (iber Kopfhéhe
auf ein Regal stellen, schwere Hausarbeit (z. B. Wénde abwaschen, Boden putzen), Garten-
oder Hofarbeit, einen schweren Gegenstand tragen ( >5kg), eine Gliihbirne iiber Ihrem Kopf
auswechseln, ein Messer benutzen, um Lebensmittel zu schneiden, Freizeitaktivitéiten, bei
denen auf Ilhren Arm, Schulter oder Hand Druck oder StofS ausgelibt wird (z. B. Himmern,
Golf, Tennis), Freizeitaktivititen, bei denen Sie lhrem Arm frei bewegen (z. B. Badminton,
Frisbee), Einschrdnkungen in der vergangenen Woche durch Schulter-/Arm- oder Handprob-
leme in der Arbeit oder anderen alltéglichen Aktivitédten, Schmerzen in Schulter, Arm oder
Hand, Schmerzen in Schulter, Arm oder Hand wdhrend der Ausfiihrung einer bestimmten
Tdtigkeit, Kribbeln (Nadelstiche) in Schulter, Arm oder Hand, und Schlafstérungen in der
letzten Woche aufgrund von Schmerzen im Arm-, Schulter- oder Handbereich. Die restlichen
Items hatten einen mittleren DASH-Score von <2 und somit keine oder geringe Einschran-
kungen.

alle EBG mit Fehlbildung EBG mit kRKL EBG mit kRUS
40 40 9
35 8

30

20 25

20
15 2
s e

DASH-Score DASH-Score DASH-Score

Abb. 12: Box Plots des DASH-Scores aller Ellenbogengelenke mit Fehlbildungen (n=9) mit einem Mittel-
wert von 15,9 + 13,426 SD, aller Ellenbogengelenke mit kRKL (n=4) mit einem Mittelwert von 27,8 + 11,04
SD, und aller Ellenbogengelenke mit kRUS (n=5) mit einem Mittelwert von 6,38 + 2,077 SD.

28



Subgruppenanalyse kRUS

Der DASH-Score konnte flir n=3 Patienten mit insgesamt n=5 kRUS ausgewertet werden.
Der Mittelwert des DASH-Scores betrug 6,38 + 2,077 SD (min: 4,31, max: 8,62). Fir jedes
der 29 Items des DASH-Scores wurde der Mittelwert bestimmt, um die durch Funktions-
einschrankungen im Ellenbogengelenk besonders betroffenen alltaglichen Tatigkeiten zu
identifizieren, und die Auspragung der verschiedenen Symptome zu erfassen. Einschran-
kungen mit einem DASH-Score 22 fanden sich fir lediglich 1/29 Items, namlich Freizeitak-
tivitaten, die wenig korperliche Anstrengung bendtigen. Die restlichen Items hatten einen
mittleren DASH-Score von <2 und somit keine oder geringe Einschrankungen.

5.7.2 Sport-Modul

Das optionale Sport-Modul des DASH-Fragebogens wurde von n=6 Patienten mit n=3
kRKL und n=3 kRUS ausgefillt; n=3 der Patienten waren bilateral von der Fehlbildung be-
troffen, so dass der Sport-DASH fiir insgesamt n=9 Ellenbogengelenke erfasst werden
konnte. Der mittlere Sport-DASH-Score betrug 29,87 + 40,714 SD. n=3 Patienten gaben
an, keinerlei Einschrankungen oder Schmerzen beim Sport oder beim Spielen eines Instru-
mentes zu haben (Sport-DASH-Score = 0). Die Angaben zur Einschrankung beim Ausiiben
einer Sportart variierten zwischen den verschiedenen Patienten dennoch stark, auch
wenn die gleiche Aktivitat ausgelibt wurde, z.B. Turnen Sport-DASH-Score 0-87,5 oder
FuRball Sport-DASH-Score 0-18,75.

Der mittlere Sport-DASH-Score bei n=3 Patienten mit n=4 kRKL betrug 67,22 + 32,766 SD
bei den Sportarten Schulsport, Tanzen undFul3ball.

Der Sport-DASH-Score bei n=3 Patienten mit n=5 kRUS betrug jeweils O fir Kinderturnen,
FuRRball und Reiten.

5.7.3 Musik-Modul

Das optionale Musik-Modul wurde von n=2 bilateral betroffenen Patienten mit n=2 kRKL
und n=2 kRUS ausgefillt. Die genannten Instrumente waren Querfléte und Klarinette. Der
Patient mit kRKL hatte einen Musik-DASH-Score von 12,5, der mit kRUS einen Score von 0.

5.7.4 Arbeits- und Berufs-Modul

Nur n=1 der befragten Patienten war bereits berufstéatig, die anderen waren noch im Vor-
oder Schulalter. Der berufstatige Patient war von einer unilateralen kRUS betroffen und
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hatte einen spezifischen DASH-Score von 6,25. Lediglich die Frage haben Sie Schwierigkei-
ten, in der iiblichen Art und Weise zu arbeiten wurde mit 2 Punkten beantwortet, die Gibri-
gen Fragen mit jeweils 1 Punkt.

5.8 Therapie und Outcome

Von den n=12 Patienten mit insgesamt n=15 Ellenbogegelenksfehlbildungen wurden n=8
Patienten konservativ behandelt. Operativ behandelt wurden n=4 der insgesamt n=12 ein-
geschlossenen Patienten.

Konservative Therapie

Die konservativen TherapiemalBnahmen umfassten eine gewichtsadaptierte analgetische
Therapie, sowie eine angepasste physiotherapeutische und ergotherapeutische Belibung:

Patient 2 (unilaterale kRKL, Extension-Flexion 0-30-150°, Pronation-Supination 40-0-60°):
Konservative Therapie, stabiles Bewegungsausmald (iber mehrere Jahre, Patientin gut
adaptiert, Therapieende mit 18 Jahren.

Patientin 3 (unilaterale kRKL, Extension-Flexion 0-25-140°, Pronation-Supination 90-0-40°):
Im Kleinkindalter alter loci voroperiert, postoperativ o.g. Defizit, konservative Therapie und
Orthesenversorgung, hierunter Verschlechterung der Beweglichkeit (Extension-Flexion O-
40-130°, Pronation-Supination 30-0-35°), dennoch beschwerdearm und sportlich ambinti-
oniert aktiv.

Patient 4 (unilaterale kRKL, Extension-Flexion 0-0-130°, Pronation-Supination 90-0-10°):
Unter der konservativen Therapie liber ein Jahr Verschlechterung der Beweglichkeit (Ex-
tension-Flexion 0-0-100°, Pronation-Supination 0-0-45°). Kontrollen wurden vereinbart.

Patient 6 (bilaterale kRUS, Extension-Flexion 0-0-150°, Pronation-Supination 90-90-0°):
Konservative Therapie, suffiziente Kompensation durch Ausgleichsbewegungen im Schul-
terglirtel, subjektiv beschwerdefrei.

Patient 8 (unilaterale kRUS, Extension-Flexion 0-5-150°, Pronation-Supination 90-0-90°):
Subjektiv beschwerdefrei unter konservativer Therapie.

Patient 9 (unilaterale kRUS, Extension-Flexion 5-0-130°, Pronation-Supination 0-0-0°): Un-
ter konservativer Therapie gute Kompensation und Funktion, subjektiv keine Beschwerden.

Patientin 11 (ptRKL rechts, Extension-Flexion 0-20-130°, Pronation-Supination 90-0-90°):
Konservative Therapie liber zwei Jahre nach dem Trauma, stabiles BewegungsausmaR, of-
fene Reposition empfohlen aber zum Erfassungszeitpunkt durch die Eltern abgelehnt.
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Patient 1 (bilaterale kRKL, Extension-Flexion 0-10-150°mit Pronation-Supination 25-15-0°):
Gar keine Therapie. Stabiles Bewegungsausmal’ (iber einen Beobachtungszeitraum von
zwei Jahren.

Operative Therapie

Bei n=2 Patienten (Patient 5: unilateral kRKL, Patient 7: bilateral kRUS) wurde die jeweilige
Ellenbogenfehlbildung operativ korrigiert und der postoperative Verlauf dokumentiert, so
dass die operative Intervention auf ihr Ergebnis hin retrospektiv bewertet werden konnte.
Bei n=2 Patienten (Patient 10: Radiusaplasie, Patient 12: unilateral ptRKL) wurde eine ope-
rative Korrektur alter loci vorgenommen, so dass die postoperativen Untersuchungsergeb-
nisse nur bedingt zur Auswertung zur Verfligung standen.

Bei dem Fall einer unilateralen kRKL (Patient 5) lag am linken Ellenbogengelenk eine
Exostose des Processus coronoideus ulnae vor, die im Verlauf aufgrund der Progredienz der
Exostose zu einer Luxation des Radiuskdpfchens nach anterior fiihrte (Abb. 13C). Daraus
resultierte eine Einschrankung der Flexion im Ellenbogengelenk auf 130°. Die Extension,
sowie Pro- und Supination waren frei. Aufgrund der eingeschrankten Flexion und Progredi-
enz der Exostose wurde die Indikation zur Resektion der Exostose gestellt und durchge-
fuhrt. Die Luxation des Radiuskopfchens konnte durch die Operation nicht beseitigt wer-
den. Einen Monat postoperativ fand sich eine Extension-Flexion von 0-0-110° und vier Mo-
nate postoperativ von 0-0-90°; d.h. die Beweglichkeit hatte sich unter der operativen Inter-
vention sogar verschlechtert. Die Umwendbeweglichkeit blieb unverandert frei. 11 Monate
postoperativ kam es zu einem Rezidiv, die Exostose wurde erneut reseziert. Einen Monat
post revisionem kam es durch die entstandene Ulnaverkiirzung zu einer Subluxation im lin-
ken Handgelenk nach palmar. Die Luxation des Radiuskdpfchens blieb bestehen (Abb. 13D).
Vier Monate post revisionem wurde eine Extension-Flexion von 0-0-110° dokumentiert,
Pro- und Supination waren weiterhin frei.

Bei dem Fall mit bilateraler kRUS (Patient 7; Abb. 13A) fanden sich prdoperativ eine Exten-
sion-Flexion von 0-0-150° beidseits und eine Pronation-Supination von 75-0-5° rechts und
80-0-0° links. In Zusammenschau der erhobenen Befunde sowie zunehmender Beschwer-
den im Alltag wurde die Indikation zur operativen Korrektur mit Synostosenresektion ge-
stellt. Zunachst erfolgte die operative Versorgung der rechten Seite (iber einen ventralen
Zugang. Die Synchondrose zwischen Caput radii und Caput ulnae wurde mit einem Skalpell
entfernt. Die proximale und distale Begrenzung der Synostose wurde mit einem Kirschner-
Draht markiert und die knécherne Fusion mit einer Diamantfrase durchtrennt. Die Insertion
des Musculus biceps brachii wurde dabei erhalten. AnschlieBend wurden die Knochen mit
der Frase spharisch geformt. In den Zwischenraum zwischen Radius und Ulna wurde ein
blutstillendes Hamostyptikum eingebracht (Abb. 13B). Zwei Wochen postoperativ betrug
die Pronation-Supination 50-0-15°, Extension-Flexion weiterhin frei. Daraufhin erhielt die
Patientin intensive krankengymnastische Belibungen. Sechs Wochen postoperativ betrug
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die Pronation-Supination 80-0-20°; die Patientin war subjektiv beschwerdefrei. Acht Mo-
nate postoperativ kam es zu einer deutlichen Verschlechterung mit einer Pronation-Supi-
nation von 45-0-0°. Von einer Revision wurde allerdings abgesehen, da die Patientin angab,
keinerlei Einschrankungen im Alltag zu haben.

Bei dem Fall mit Radiusaplasie links (Patient 10) lagen eine Daumenaplasie, eine dreistrah-
lige Hand, eine Ulnaverkirzung und eine Flexionskontraktur von 90° im Handgelenk vor. In
Zusammenschau der erhobenen Befunde sowie der gebotenen Klinik erfolgte alter loci eine
Distraktion im Handgelenk mit Achskorrektur Giber einen unilateralen Fixateur externe
(Hoffmann-Fixateur) mit Befestigung in Ulna und einem Metakarpalknochen, sowie eine
Pollizisation des dritten Fingers.

Bei Patient 12 bestand nach einem Bagatelltrauma eine ptRKL nach anterior. Uber eine
longitudinale Inzision Giber dem Condylus radialis humeri wurden Capitulum humeri und
Caput radii nach Langsspaltung der Extensoren des Unterarms dargestellt, und das Caput
radii unter dem Capitulum humeri reponiert und mittels Kirschner-Draht fur drei Wochen
temporar fixiert. Der Unterarm wurde in maximaler Supination und 90° Flexion fiir drei
Wochen ruhiggestellt. Intraoperativ stellte sich die Einstellung des Radiuskdpfchens an
seine anatomisch korrekte Stelle als schwierig dar, da der Radius zu lang erschien und kein
eigentliches Lager fiir das Radiuskdpfchen vorhanden war. Traumatische Schaden waren
an keiner Stelle wahrend der Operation zu erkennen. Differentialdiagnostisch musste auch
an eine kongenitale Ursache der Luxation gedacht werden.

Abb. 13: A: a.p. Rontgenbild von Patient 7 mit einer kRUS. Die Synostose zwischen prox. Radius und Ulna
ist deutlich, das Radiusképfchen nicht abgrenzbar. B: Selber Patient intraOP Durchleuchtung nach Sy-
nostosenresektion. C: Seitliches Rontgenbild von Patient 5 mit kRKL aufgrund einer gréBenprogredienten,
rezidivierenden Exostose. Diese wurde zweimalig reseziert, die Luxationsstellung des Radiuskdpfchen
konnte konnte hierdurch nicht verbessert werden (D).
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Komplikationen der operativen Therapie

Bei n=3 der insgesamt n=4 operierten Patienten und Fehlbildungen traten intra- oder post-
operativ Komplikationen auf. Diese umfassten Haut-/Weichteilschaden, Pininfekte, Re-
zidive und v.a. eine Verschlechterung der BewegungsausmaRe.

6 Diskussion

Die vorliegende Arbeit analysierte retrospektiv ein rares Patientengut; Patienten mit kon-
genitalen (und posttraumatischen) Fehlbildungen des Ellenbogegelenkes namlich kRKL,
ptRKL und kRUS. Ziel war es, das durchaus heterogene Patientengut detailliert zu erfassen
und Symptome, die Funktionalitdt der betroffenen Gelenke und spezifische Einschrankun-
gen zu beschreiben und als diagnostisches Kriterium zu systematisieren. Ubergeordnetes
Ziel war es, diejenigen Symptome und Funktionsdefizite zu identifizieren, die zu Einschran-
kungen im alltaglichen Leben fiihren und somit therapiebedirftig waren.

Patientengut

Zwischen 2002 und 2012 konnten insgesamt n=12 Patienten mit insgesamt n=15 Ellenbo-
gengelenksfehlbildungen in die Studie engeschlossen werden. Das Auftreten einer kRKL
oder einer kRUS war gleich haufig (je 40% aller Fehlbildungen), Radiusaplasie und ptRKL
waren selten (7% respektive 13%). 67% der Patienten hatten unterschiedlichste Begleit-
fehlbildungen oder systemische Erkrankungen. Weibliche Patienten waren doppelt so hau-
fig betroffen, und auch doppelt so haufig bilateral. Die Seitenverteilung war gleichmaRig.
Das Patientenalter beim Erstkontakt lag zwischen 0 und 12 Jahren, das Alter bei der Ab-
schlussuntersuchung zwischen 4 und 17 Jahren. Obwohl der Zeitraum zum Einschluss von
Patienten auf 10 Jahre definiert wurde, und es sich um ein universitares, kinderorthopadi-
sches Zentrum mit entsprechender Expertise und groRem Einzugsgebiet handelte, resul-
tierte ein kleines und duBerst heterogenes Kollektiv. Diese Beobachtung deckt sich mit der
verfligbaren Literatur aus den letzten zwei Jahrzehnten, welche nahezu ausschlielich Ein-
zelfallberichte oder kleine retrospektive Fallstudien mit weniger als zehn Patienten umfasst
(96; 44; 97; 91; 92; 98; 99; 72; 100). Fokus dieser Arbeiten war mehr die Evaluation neuer
Operationstechniken als die der subjektiven Einschrankungen. Neuere und umfangreichere
Daten insbesondere fiir die kRKL liegen kaum vor. Auch wenn das kleine und heterogene
Kollektiv der vorliegenden Studie denen vergleichbarer Publikationen entspricht, schrankt
es die Aussagekraft ein. Perspektivisch waren groRe multizentrische Studien wiinschens-
wert. Dennoch ist die Analyse unseres kleinen und heterogenen Patientengutes relevant,
da sie Wissen schafft und zur Evidenz beitragt: Angeborene Fehlbildungen des Ellenbogen-
gelenks, insbes. die kRKL und die kRUS sind seltene Erkrankungen. Eine international ak-
zeptierte Definition des Begriffes ,,seltene Erkrankung” existiert nicht. In der Europaischen
Union werden Erkrankungen mit einer Pravalenz von von fiinf oder weniger Fallen pro
10.000 als selten angesehen. In den Vereinigten Staaten dagegen gilt eine Erkrankung mit
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weniger als 200.000 Betroffenen als selten. Geschatzte 25 Millionen Nordamerikaner und
30 Millionen Europder leiden an einer der 5000-6000 bekannten seltenen Erkrankungen
(101; 102). Dies macht deutlich, dass die sog. seltenen Erkrankungen insgesamt ein groRes
Patientenkollektiv betreffen und daher fiir unsere Gesellschaften durchaus von Bedeutung
sind.

Die Schwierigkeiten der Erforschung seltener Erkrankungen liegen insbesondere in der Rek-
rutierung von Patienten ergo Studienprobanden. Internationale, interdisziplinare Koopera-
tionen waren unabdingbar, staatliche Férderungen und eine Legitimation durch den Ge-
setzgeber essentiell (102; 101; 103). Darliberhinaus ist eine systematisierte Sammlung und
Verflgbarkeit von Informationen tber seltene Erkrankungen z.B. in Form von Datenbanken
wie die der Ophanet Enzyklopadie fir seltene Erkrankungen oder das Online Mendelian
Inheritance in Men Register (OMIM). Dabei liefert die Ophanet Enzyklopadie Informationen
zu 2100 seltenen Erkrankungen von 4712 erfassten Erkankungen (103), wahrend das OMIM
mit dem Fokus auf einen Zusammenhang zwischen Geno- und Phanotyp Informationen zu
genetischen Erkrankungen und zu tGber 150000 Genen und ihren Mutationen bereitstellt
(104). Eine solche Datenbank fiir kongenitale Fehlbildungen, aus welcher relevante Infor-
mationen zur Atiologie der Fehlbildung, deren Hauptsymptome und Behandlungsméglich-
keiten abgeleitet werden kdnnten, existiert aktuell nicht.

Atiologie und Anatomie

Weder fir die kRKL noch die kRUS fand sich in unserem Kollektiv eine familiare Haufung.
Keiner unserer Patienten litt an einer syndromalen Erkrankung.

Einen Hinweis auf eine Vererbung mit autosomal-dominantem Erbgang der kRKL, wie ihn
einige Autoren vermuten (27), kdnnen wir fiir unser Kollektiv nicht bestatigen. Interessan-
terweise trat die kRKL in zwei Fallen auf, die eine Fehlbildung der ipsilateralen Ulna aufwie-
sen. Nur in einem Fall mit kRKL fand sich ein strukturelles, pathogenes Korrelat. Bei diesem
Fall fihrte eine am Processus coronoideus ulnae wachsende kartilagindre Exostose zu einer
Luxation des Caput radii nach ventral. Dennoch war die dorsale Luxation des Caput radii in
unserem Kollektiv mit kRKL am hadufigsten, was den historischen Angaben von Mardam-
Bey und Ger, Mordeja sowie Blonski entspricht (1; 2; 40). Pathognomonisch war weiterhin
die Verschmalerung und rundliche Wolbung des Caput radii, oder eine Hypoplasie des Ca-
pitulum humeri (105; 106). Ersteres fanden die e.g. Autoren ebenfalls in nahzu 100% aller
Falle, letzteres in 82% der Falle (2). Caravias beschrieb zudem eine typische posteriore
Krimmung der proximalen Ulna bei posterioren kRKL und eine anteriore Krimmung bei
anterioren Luxationen (30). Die Verbiegung der proximalen Ulna in unserem Kollektiv hin-
gegen war in den Féllen einer posterioren kRKL nach anterior. Die kRKL scheint somit mit
typischen Deformitaten des Humeroradialgelenks und deren Artikulationspartnern verge-
sellschaftet, die begleitende Verbiegung der proximalen Ulna scheint vielmehr variabel zu
sein.
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Bei den Patienten mit kRUS fand sich ein Fall mit von Fehlbildungen betroffenen Familien-
angehorigen. In diesem Fall konnte eine genetische Ursache gemutmalit werden. Bei einem
weiteren Fall mit multiplen Begleitfehlbildungen muss von einer endogenen Ursache aus-
gegangen werden. Lediglich die Tatsache, dass die Zwillingsschwester der Patientin keiner-
lei Fehlbildungen trug, sprache gegen eine genetische Ursache. Alle kRUS unseres Kollektivs
waren im proximalen Radioulnargelenksbereich lokalisiert. Diese Form der kRUS wurde als
eine der haufigsten beschrieben (51) und entspricht dem Typ 2 nach Blauth und von
Rothkirch (59). In den Féllen einer kRUS mit Dislokation des Caput radii Typ 2 nach Wilkie
fanden wir eine Luxation des Radiuskopfchens nach posterior. Diese Beobachtung steht im
Widerspruch zu den Beschreibungen von Wilkie, dass die Dislokation nach anterior die hau-
figere sei (64). Nach Cleary und Omer entsprechen diese Synostosen mit posteriorer Dislo-
kation des Radiuskopfs dem Typ lll. Die Autoren geben an, diesen Typ der kRUS bei 56%
ihrer Patienten gefunden zu haben (65). Somit scheint — wie auch bei den kRKL — die Loka-
lisation der Synostose relativ konstant, die haufig einhergehende Luxationsrichtung des
Caput radii hingegen variabel. Eine reine kRUS Typ 1 nach Wilkie bzw. Typ Il nach Cleary
und Omer mit kompletter proximaler Fusion ist eher selten (8% aller RUS) (65). Die Biegung
des Radiusschafts mit der Konvexitat nach anterior, wie sie Wilkie fiir beide Typen der Sy-
nostosen beschrieb (64) ist allerdings relativ konstant zu beobachten. Dariiberhinaus
fanden wir in der Gruppe der kRUS eine Verkiirzung des ipsilateralen Unterarms. Andere
Autoren beziffern die Verkiirzung als seltener mit 27% (49) bis 32%, wobei die Verkiirzung
meist weniger als 2 cm betragt (53).

Bewegungsausmafle

Im Gesamtkollektiv fanden wir das grofSte Funktionsdefizit bei der Supination, das nied-
rigste Defizit bei der Extension. Die Subgruppenanalyse zeigte fiir die Gruppe der kRKL die
grofiten Defizite in Bezug auf die Pro- und Supination (ca. 55° Defizit), Extension und Flexion
waren gleichermaRen eingeschrankt mit einem Defizit von 15°. In der Gruppe der kRUS
fand sich hingegen kein Extensionsdefizit und nur ein geringes Flexionsdefizit von ca. 3°.
Anders als bei der kRKL fand sich bei der Gruppe der kRUS eine starke Einschrankung der
Umwendbeweglichkeit mit einem Defizit der Pronation von ca. 20° und einer stark einge-
schrankten Supination von -14°. Statistisch fand sich eine signifikant bessere Extensionsfa-
higkeit in der Gruppe der kRUS im Vergleich zu den kRKL; die {ibrigen Unterschiede waren
nicht statistisch signifikant. Vergleichbare BewegungsausmaRe wurden von Mardam-Bey
und Ger beschrieben (2). Andere Autorengruppen hingegen beschrieben Extensionsdefizite
von >10° auch bei 11 bis 26% der Patienten mit einer kRUS (65; 71; 54; 58).
Zusammenfassend kann aber konstatiert werden, dass ein Extensionsdefizit typische Ma-
nifestation der kRKL ist, wohingegen die Aufhebung der Rotationsbewegung mit Fixierung
des betroffenen Unterarms zwischen Neutralstellung und Hyperpronation als Kardinal-
symptom der kRUS gilt (88). Unsere Ergebnisse legen nahe, dass es zwischen reinen Sy-
nostosen und solchen mit Luxation des Caput radii keinen Unterschied in Bezug auf die
Rotationsdefizite gibt. Dies steht jedoch im Widerspruch zu den Ergebnissen von Oka et al.,
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die bei kRUS ohne Luxation des Radiuskdpfchens ein Bewegungsausmal’ der Rotation im
Unterarm von durchschnittlich 46°und bei kRUS mit Luxation des Radiusképfchens von
durchschnittlich 19° fanden (70). Kanaya et al. fanden ein BewegungsausmalR der
Unterarmrotation von 41° bei kRUS mit anteriorer Radiusképfchenluxation, 35° ohne
Radiuskopfchenluxation und 50° bei kRUS mit posteriorer Radiuskdpfchenluxation (96).
Aus unseren Untersuchungen lasst sich schliel3en, dass die Fixierung des Unterarms in Pro-
nationsstellung und Einschrankung der Unterarmrotation bei kongenitaler Synostose nicht
zwingend vorhanden sein missen. Die Unterarmrotation kann gegenteilig sogar vollstandig
frei sein. Auch eine regelhafte Flexionskontraktur konnten wir nicht beobachten. Die Be-
wegungseinschrankung bei kRUS kann also sehr unterschiedlich ausgepragt sein. Nur an-
hand der radiologisch diagnostizierten kndchernen Fusion zwischen Radius und Ulna diir-
fen u.E. keine Riickschliisse auf die zu erwartende Bewegungsfahigkeit des Unterarms ge-
zogen werden (107).

Funktionalitdt

Zur Beurteilung der Funktionalitdt der betroffenen Extremitaten erfolgte eine Befragung
der Patienten bzw. deren Eltern mit sdem DASH-Scores. Dieser Score ist ein valides Mittel
zur Erfassung von Symptomen und Einschrankungen bei Erkrankungen der oberen Extre-
mitat im Alltag (93), der auch fiir Kinder und Jugendliche geeignet scheint (94). In der Praxis
stellte sich jedoch heraus, dass der Test nicht ellenbogenspezifisch und sehr umfangreich
ist (95), und u.E. nicht speziell fir Kinder und Jugendliche entwickelt wurde. Unser Pati-
entekollektiv war naturgemaR sehr jung, sodass der Fragebogen teils fremdanamnestisch
komplettiert werden musste. Desweiteren erschienen einige Fragen fiir Kinder inaddquat,
z.B. Schwierigkeiten beim Ausiiben schwerer Hausarbeit, oder Schwierigkeiten in der sexu-
ellen Aktivitét. Daher wurde zumindest letztere Frage ausgelassen. Eine Auswertung des
DASH-Scores war aber dennoch moglich, da der Test seine Giltigkeit behalt, wenn weniger
als 10% der Fragen nicht beantwortet werden kénnen. Die Tatsache, dass der Test nicht
nur ellenbogenspezifische Beschwerden erfasst, wird in unserer Untersuchung aber als
Vorteil angesehen, da die Kompensation von Bewegungseinschrankungen des Ellenbogen-
gelenks durch Schulter- und Handgelenksbewegungen fiir die Funktionalitat eine grol3e
Rolle spielt (85; 107; 72). Kasten et al. fanden Kompensationsmechanismen bei kRUS Pati-
enten insbes. bei Rotationsbewegungen (72). Blauth und Rothkirch gaben an, dass selbst
Trager bilateraler, in starker Pronationsstellung fixierter kRUS Uber geringe Beschwerden
aufgrund guter Kompensation klagen (59). Durch die Miterfassung von Kompensationsbe-
wegungen in der Patientenbefragung konnten somit diejenigen Aktivitaten identifiziert
werden, die trotz solcher Ausgleichsbewegungen noch Schwierigkeiten bereiten. Fir die
Verwendung des DASH-Tests spricht auch die Moglichkeit, Einschrankungen bei Freizeitak-
tivitdten wie Sport oder dem Spielen eines Musikinstruments zu erfassen. Besonders fiir
Kinder und Jugendliche stellen diese Aktivitdten oft einen wichtigen Bestandteil der Frei-
zeitgestaltung und auch der schulischen Ausbildung dar.
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Zwei Drittel unserer Patienten gaben minimale Funktionseinschrankungen und Beschwer-
den an, deutliche Einschrankungen und Beschwerden fanden sich bei lediglich einem Drit-
tel aller Patienten; wobei das bilaterale Auftreten einer Fehlbildung keinen Einfluss zu ha-
ben schien. Einschrankungen fanden sich insbesondere bei Tatigkeiten, die Rotationsbewe-
gungen des Unterarms, wie das Offnen eines fest verschlossenen Glases, oder die groRere
Kraft, wie schwere Hausarbeit oder Himmern, erfordern. Die verfligbare Literatur zeichnet
ein dahnliches Bild, Defizite bei eingeschrankter Unterarmrotation werden insbesondere bei
sportlichen Aktivitaten, wie Werfen eines Balls (67), oder Halten von Gegenstdnden nur in
»Riickhandstellung” méglich (52) beschrieben. Auch wenn die Rotationsfahigkeit relevant
zu sein scheint, fand sich in unserem Kollektiv eine signifikante Korrelation zwischen Exten-
sionsdefizit und schlechter Funktionalitdt, Belastung und Symptomen. Desweiteren fand
sich eine signifikante negative Korrelation zwischen Diagnose (kRKL und kRUS) und dem
DASH-Score, d.h. Patienten mit einer kRKL waren von ihrer Fehlbildung starker einge-
schrankt als Patienten mit einer kRUS, welche kaum Beschwerden oder Einschrankungen
angaben. Dies entspricht den Daten von Cleary und Omer (65). Die Autoren beschrieben,
dass sich >80% der Patienten mit einer kRUS nicht oder lediglich minimal eingeschrankt
fihlen. Diese Beobachtungen stehen denen von Griffet et al. gegeniber (54). Die Autoren
beschrieben bei 86% der Patienten mit einer kRUS Einschrankungen, bei 54% sogar teils
starke. Andere Studien richten sich bzgl. der Funktionalitdt eher nach der Pronations-
fahigkeit. So schlussfolgerten Ogino & Hikino (51), dass die Funktionalitat und Beschwerde-
symptomatik bei der Gruppe der kRUS vom Ausmal} der fixierten Pronationsstellung ab-
hangt. Dies widerspricht unseren Ergebnissen. Selbst bei einer bilateralen kRUS waren die
Einschrankungen minimal; was im Ubrigen auch auf Pronationsdefizite in der Gruppe der
kRKL zutraf. Dennoch fanden wir die schlechteste Funktionalitdt bei zwei Patienten mit
kRKL. Diese beiden Patienten fihlten sich subjektiv stark durch die Fehlbildung ein-
geschrankt, insbesondere auch in Bezug auf Selbstvertrauen und Teilhabe. Diese Tatsache,
und dass Patienten mit einer kRKL grundsatzlich starker eingeschrankt waren, l|dsst
vermuten, dass die Diagnosestellung Ellenbogengelenksfehlbildung insbesondere bei der
Gruppe der kRUS vielmehr aus der Aufmerksamkeit des direkten Umfeldes der Patienten
als aus deren subjektive Wahrnehmung unter dem Einfluss von Gewo6hnung und
Kompensation resultiert (58). Die Ergebnisse des allgemeinen Teils des DASH-Tests liessen
sich auch auf die Bereiche Musik und Sport lbertragen: Wer im Alltag gut zurechtkam,
konnte sich auch sportlich und musikalisch betdtigen. Und bei Patienten mit
Extensionsdefizit fanden sich signifikante Einschrankungen auch in diesen beiden
Teilbereichen; wobei wiederum insbesondere die Gruppe der kRKL eingeschrankt war. Das
Ausmal} der Beeintrachtigung beim Ausfiihren von Freizeitaktivitdten kann bei dem glei-
chen Patienten fir verschiedene Aktivitdten aber unterschiedlich stark ausfallen, so dass
immer eine individuelle Beratung bzgl. sportlicher Aktivitaten erfolgen sollte (98).
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Therapie

Genauso heterogen wie das Patientengut, die Auspragung der Deformitat, und das Be-
schwerdebild ist das Portfolio der therapeutischen Moglichkeiten. Bei einer unserer Pati-
enten war eine groRenprogrediente, rezidivierende Exostose ursachlich fir die RKL mit kon-
sekutivem Flexionsdefizit. Die Resektion selbiger erfolgte zweimalig. Bei einer anderen Pa-
tientin mit bilateraler kRUS fand sich unilateral eine deutliche Einschrankung der Rotati-
onsfahigkeit, woraus die Indikation zur Synostosenresektion abgeleitet wurde. Bei beiden
Patienten fand sich postoperativ eine Verschlechterung der Beweglichkeit des operierten
Gelenkes. Interessanterweise flihrte dies aber nicht zu einer Verschlechterung der subjek-
tiven Funktionalitat. Daher wurde von weiteren operativen Revisionen abgesehen.

Im Gegensatz zur kRKL scheinen sich zur Behandlung der kRUS operative Therapien durch-
gesetzt zu haben. Derzeit wird ab einer Fixierung des Unterarms in einer Pronationsstellung
von > 60° die Indikation zur OP gesehen (79; 52; 60). In Fallen mit geringerer, aber dennoch
einschrankender Pronationsstellung von ~30° wird die Indikation zur OP nicht nur anhand
des Fehlstellungsgrades, sondern insbesondere auch in Abhangigkeit von der
Unterarmfunktion getroffen (85). Bei bilateralen Fallen wird empfohlen, zundchst die do-
minante Seite zu versorgen (60). Primares Ziel ist die Wiederherstellung der Rotationsfa-
higkeit. Die Resektion der Synostose in Langsrichtung wird als das Mittel der Wahl angese-
hen; ungeachtet der Tatsache, dass diese Technik i.d.R. nicht zu einer Verbesserung der
Rotationsfahigkeit fihrt und mit einer hohen Rezidivrate vergesellschaftet ist (68; 58; 86;
108; 55). Eine weitere Moglichkeit besteht in der Synostosentrennung mit Interposition ei-
nes freien Faszien-Fett-Lappens (79; 67). Die sogenannte Methode nach Kanaya erganzt die
Synostosentrennung durch eine Radiusosteotomie und Interposition eines freien Fett-
und/oder Faszienlappens (96). Die e.g. Autoren verfolgten 10 Patienten mit kRUS nach
Kanaya-OP Uber einen Zeitraum von 10 Jahren und fanden eine leichte Verbesserung der
Extension-Flexion aber v.a. der Pronation-Supination von 14-0-0° praoperativ zu 35-0-23°
und spater zu 35-0-7° postoperativ. Muskuldre Dysfunktionen oder Kontrakturen der
Membrana interossea und des umgebenden Weichgewebes wurden als ursachlich fiir den
Beweglichkeitsverlust diskutiert (96; 109). Alternativ zu dem freien Fettlappen kann ein an
der A. interossea posterior gestielter Lappen am ipsilateralen Unterarm mobilisiert werden.
In diesem Fall sind keine GefdBanastomosen notwendig, so dass der Eingriff technisch
einfacher und sicherer ist. Funakoshi et al. berichteten von einem beidseits nach dieser
Methode operierten Jungen. Die Unterarme waren prdoperativ bds. in 10° bzw. 15°
Pronation fixiert. Sechs Monate postoperativ betrug die Pronation-Supination beidseits 60-
0-10°. Eine erneute kndcherne Fusion trat nicht auf (110). Sakamoto et al. folgten 14 Pati-
enten mit kRUS, bei denen ebenfalls eine Radiusosteotomie mit Interposition eines freien
Fett-/Faszienlappens durchgefiihrt wurde (107). Die Autoren fanden ein durchschnittliches
postoperatives Bewegungsausmall fiir die Unterarmrotation von 56°, bei anteriorer Radi-
uskopfchenluxation von 57°, ohne Radiuskdpfchenluxation von 72°, und bei posteriorer Ra-
diuskdpfchenluxation von 32° (107). Die Schaffung einer Radiuspseudarthrose unterhalb
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der Synostose zeigte enttauschende Operationsergebnisse mit einem gleichfalls hohen Re-
zidivrisko (49). Auch das Einsetzen eines Drehgelenks in den Radius unterhalb der
Synostose hat sich nicht bewahrt (60; 6; 87). Ein alternativer Ansatz zu o.g. Verfahren ist
die operative Stellungskorrektur des Unterarmes zur Herstellung einer funktionell glinsti-
geren wenn auch statischen Position. Die optimale Position der Hande liegt in bilateralen
Fallen an der nicht-dominanten Extremitat bei 0-35° Supination und an der dominanten
Extremitat 10-45° Pronation, um Tatigkeiten wie Schreiben zu ermdoglichen. Bei unilateral
betroffenen Patienten ist eine Operation nur bei extremer Pronationsstellung zu erwagen,
und es wird empfohlen, den Unterarm in diesen Fallen in 10-30° Supination einzustellen
(88; 59; 54; 52; 51; 57; 89; 111). Zur Benutzung von Tastaturen ist aber eine
Unterarmposition in 10-20° Pronation glinstiger, so dass eine Stellungskorrektur des
Unterarms auch mit der Zielstellung einer leichten Pronationsstellung favorisiert werden
konnte (72). Dies kann mit einer queren Osteotomie durch die Fusionsmasse erfolgen (51;
88; 52; 54; 79). Zur Korrektur der Unterarmstellung kann auch eine diaphysare Osteotomie
durch den Radius distal der Fusionsmasse und anschlieRender Derotation des distalen Seg-
ments erfolgen (52; 88; 90). Studien von Horii et al., Hwang et al., und Shingade et al. konn-
ten entweder eine funktionelle Verbesserung oder aber zumindest eine hohe subjektive
Zufriedenheit mit dem operativen Ergebnis belegen (85; 90; 111). Alternativ kann eine bi-
fokale Osteotomie im distalen Radiusdrittel und im proximalen Ulnadrittel durchgefiihrt
werden mit anschlieBender Rotation des Unterarms in die gewilinschte Position (89; 91;
92). All diese Eingriffe sind durchaus als komplikationstrachtig (teils 212%) anzusehen. Is-
chamische (Volkmann-) Kontrakturen, die Ausbildung von Pseudarthrosen (54),
neurovaskuldre Schaden (108; 112; 52), sowie Korrekturverluste wurden beschrieben (65;
58). Durch Kombination mit prophylaktischen Fasziotomien konnte zumindest das Risiko
fir neurovaskulare Komplikationen gesenkt werden (108). Um vaskuldre Komplikationen
zu vermeiden, scheint auch die graduelle Korrektur von Pronationsfehlstellungen moglich.
Dazu wird die quere Osteotomie durch die Fusionsmasse durchgefiihrt, anschliefend er-
folgt eine graduelle Korrektur mittels Fixateur externe (113; 114).

In Bezug auf die Therapie der kRKL ist die Literatur rar. Eine Indikation zur Operation wird
bei Extensions- und Flexionsdefiziten, bei persistierenden Schmerzen oder kosmetischen
Problemen gesehen (34; 2). In zahlreichen Publikationen wird die Radiuskdpfchenresektion
als das Mittel der Wahl herausgestellt (36; 37; 38; 39; 40; 34). Der Schmerz kann durch
diese operative Vorgehensweise durchaus adressiert werden, eine Verbesserung der Be-
weglichkeit konnte hingegen bislang fiir diese Technik nicht belegt werden. Bengard et al.
verglichen Patienten mit kRKL, die entweder konservativ oder per Radiuskdpfchenresek-
tion behandelt wurden. Es fanden sich keine signifikanten Unterschiede bzgl. Bewegungs-
ausmaf und DASH-Score, es fand sich aber eine signifikante Schmerzreduktion fiir die ope-
rativ versorgten Patienten (35). Eine weitere Mdglichkeit ist die offene Reposition des Capi-
tulum radii mit Rekonstruktion des Ligamentum anulare radii durch einen Streifen der
Tricepssehne oder ein Faszientransplantat (41; 36; 42). Eine Stabilisierung des Radiuskopfes
und eine Verbesserung des Bewegungsausmalies kann aber nicht konstant erzielt werden
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(23; 43). Als Komplikationen einer Rekonstruktion des Ligamentum anulare radii kénnen
vielmehr eine Beschriankung der Umwendbeweglichkeit durch zu groRe Spannung im
rekonstruierten Ringband oder bei Kindern eine wachstumsbedingte Deformitat beob-
achtet werden(43). Bei gleichzeitig bestehender Langendifferenz zwischen Ulna und Radius
kann additiv eine Verlangerungsosteotomie der Ulna (43; 44; 45) u.U. nach llizarov sinnvoll
sein (47; 48; 3). Bei anterioren Luxationen des Radiuskdpfchens wurde die Rotationsosote-
otomie des Radius mit Radiusverkirzung als erfolgreiches Verfahren beschrieben (46; 41).
Die Autoren beschrieben jedoch auch einen postoperativen Verlust der Pronationsfahigkeit
sowie des Gesamtbewegungsausmales. Liu et al. filhrten hingegen eine Rotationsosteoto-
mie der Ulna durch und fanden postoperativ eine Reposition des Radiuskdpfchens, eine
Stabilisierung des Ellenbogengelenks sowie eine verbesserte Flexion (44). Im Vergleich zu
den konservativ behandelten Patienten fanden sich allerdings keine Unterschiede bzgl.
Schmerz, Gesamtbewegungsausmal’ oder alltdglicher Aktivitaten.

Die o.g. detallierte Diskussion zeigt, dass zur Therapie kongenitaler Ellenbogengelenksfehl-
bildungen unterschiedlichste operative Techniken Anwendung finden, deren Ergebnisse in-
konstant, teils nicht zielfiihrend und komplikationstrachtig sind. Konsens bzgl. Art der Ver-
sorgung und v.a. Indikation fir selbige existiert nicht. Viele Autoren sehen eine Indikation
zur operativen Versorgung bei Patienten mit kRUS mit einer fixierten Pronationsstellung
des Unterarms von mehr als 60° (79; 52; 60), einige bereits ab einer Pronationsstellung von
30° (85). Diese generelle Operationsindikation gilt es zu hinterfragen, da die funktionellen
Beschwerden nicht nur von der Fixierung des Unterarms in unterschiedlichem Pronations-
ausmalf, sondern auch vom Ausmal} der méglichen Kompensationsbewegungen im Schul-
terglirtel und Handgelenk, von einem potentiellen bilateralen Auftreten der Deformitat,
oder von Begleitfehlbildungen abhdngen konnen (98; 92; 85). Patienten unserers Kollektivs
mit kRUS waren beschwerdearm bis -frei, und mit einem mittleren DASH-Score von 6,38
lediglich minimal eingeschrankt, und somit trotz signifikanter Defizite des erhaltenen Be-
wegungsausmalles u.E. nicht therapiebedirftig. Obwohl die Literatur bzgl. der Indikations-
stellung zur operativen Versorgung der kRUS inkonklusiv ist, werden aber dennoch Emp-
fehlungen zum Zeitpunkt der Operation abgegeben, namlich friihzeitig — vor der Einschu-
lung —, um eine moglichst grolRe funktionelle Anpassung und ein problemloses Erlernen der
Schreibfahigkeiten zu erméglichen und psychische Probleme durch die Fehlstellung zu ver-
hindern (49). Und auch eine Operation bei der kRKL sollte friihzeitig erfolgen, um arthroti-
sche Gelenksveranderungen mit Schmerzen und Instabilitdt zu vermeiden (46). Diese Emp-
fehlungen entbehren jegliche Evidenz und sind somit ebenfalls zu hinterfragen. Mardam-
Bey und Ger sehen bei kRKL eine Operationsindikation nur bei starker Funktionseinschran-
kung, Schmerzen oder auch kosmetischer Storung (2). Andere Autoren empfehlen die ope-
rative Korrektur einer kRKL bei Streck- und Beugedefiziten (34). In unserem Patienten-
kollektiv mit kRKL fand sich zwar ein signifikant schlechterer DASH-Score und ein signifi-
kantes Extensionsdefizit im Vergleich zur Gruppe der kRUS. Dennoch empfanden sich nur
zwei der Patienten mit kRKL stark eingeschrankt, und dies vor allem in Bezug auf
Selbstvertrauen und Teilhabe. Und auch diese Patienten wurden —wohl auch weil letztere
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Kriterien eher als weich zu klassifizieren sind — erfolgreich konservativ behandelt. Die
konservative Therapie von Ellenbogengelenksfehlbildungen mit Physiotherapie und
bedarfsgerechter Analgesie wird als sicher und effizient beschrieben (34; 19). Dennoch
existiert der Trend, kRKL zumindest bei starken Schmerzen operativ zu versorgen (116).

Schlussfolgerungen

Kongenitale Fehlbildungen des Ellenbogengelenkes sind selten und deren Auspragung
extrem variabel. Als Kardinalsymptom der kRKL - und somit neben Schmerzen als OP Indika-
tion definiert - galt bislang ein Extensions- und Flexionsdefizit. Unsere Ergebnisse belegen
hingegen ausschlieBlich eine signifikante Korrelation zwischen dem Extensionsdefizit und
schlechter Funktionalitat, sodass u.E. nur das durch die kRKL verursachte Extensionsdefizit
therapiebediirftig ist. Die fixierte Pronation ist pathognomonisch fiir die kRUS, welche es
operativ zu adressieren galt. Unsere Ergebnisse bestatigen dieses Kardinalsymptom, jedoch
weisen Patienten mit einer kRUS eine sehr gute (kompensatorische) Funktionalitat auf.
Tests wie der DASH-Score sind zwar hilfreich, defizitdre Konditionen wie Rotationsfahigkeit
und Belastbarkeit zu identifizieren, jedoch nicht beweisend, da subjektive Beschwerden
und objektivierbare Befunde diskrepant sind; die wenigsten Patienten empfanden sich als
eingeschrankt, sodass sich aus unseren Ergebnissen auch unter Beriicksichtigung der aktu-
ell verfligbaren Literatur weder fir die kRKL noch die kRUS eine konstante OP Indikation
ableiten lasst. Ein evidenzbasierter Therapiealgorithmus existiert nicht, die operativen Ver-
fahren fuhren selten zu einer signifikanten Verbesserung der Beweglichkeit und sind kom-
plikationstrachtig, und eine Uberlegenheit der operativen Therapie gegeniiber der konser-
vativen ist nicht belegt. Vielmehr legen die Ergebnisse unserer Studie und die unserer Lite-
raturrecherche nahe, dass die Indikation zu einer operativen Korrektur oder eben einer
konservativen Therapie immer individuell in Abhangigkeit von funktionellen Einschrankun-
gen im Alltag eines Patienten, seinen Hobbys und seinem angestrebten Berufswunsch ge-
troffen werden muss (85; 111). GroRe multizentrische Studien interdisziplindr mit human-
genetischer und neuroorthopadischer Kompetenz sind erforderlich, um Evidenz zu etablie-
ren.
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7 Zusammenfassung

Kongenitale, ellenbogengelenksnahe Fehlbildungen sind selten, Auspragung und Manifes-
tation variabel, und das Patientengut heterogen. Als Kardinalsymptom fiir die Radiuskdpf-
chenluxation (kRKL) gilt das Extensions- und Flexionsdefizit, das der radioulnaren Synostose
(kRUS) die fixierte Pronation. In Bezug auf einen allgemein glltigen Indikations- und Thera-
piealgorithmus besteht jedoch kein Konsens. Die verfligbare Literatur ist veraltet und um-
fasst nahezu ausschlief3lich kleine deskriptive Fallserien oder Einzelfallbeschreibungen.

Ziel der vorliegenden Arbeit war, das rare und heterogene Patientengut mit Fehlbildungen
des Ellenbogegelenkes detailliert zu erfassen und Symptome, die Funktionalitat der betrof-
fenen Gelenke und spezifische Einschrankungen besser zu beschreiben und anhand eines
etbablierten Fragebogens zu systematisieren. So sollten Kardinalsymptome fir die entspre-
chende Fehlbildung als Hilfestellung fiir die Diagnosestellung herausgearbeitet werden.
Ubergeordnetes Ziel war, diejenigen Konditionen zu identifizieren, die zu Einschrankungen
im alltaglichen Leben fiihren und somit therapiebediirftig waren, um hieraus eine Empfeh-
lung pro oder contra operative Versorgung abzuleiten.

Zwischen 2002 und 2012 konnten in einem kinderorthopéadischen Zentrum n=12 Patienten
mit insgesamt n=15 Ellenbogengelenksfehlbildungen in die retrospektive Studie einge-
schlossen werden. Epidemiologische Daten und das Bewegungsausmal® der betroffenen
Ellenbogengelenke wurden erfasst. Die vorliegenden Réntgenbilder wurden standardisiert
vermessen. Die Funktionalitat der betroffenen Extremitdten erfolgte mit Hilfe des Disabili-
ties of Arm, Shoulder and Hand-Fragebogens (DASH-Score). Statistische Tests inkl. einer
Korrelationsanalyse wurden durchgefihrt.

Es fand sich eine Geschlechterverteilung von weiblich zu mannlich von 2:1. Die Verteilung
der Fehlbildungen war gleichmaRig, deren Auspragung jedoch hochst variabel. Kardinal-
symptom der kRKL war das Extensionsdefizit, welches signifikant mit einer schlechten Funk-
tionalitat korrelierte. In der Gruppe der kRUS fand sich eine signifikant bessere Extensions-
fahigkeit im Vergleich zur Gruppe der kRKL, jedoch eine stark eingeschrankte Umwendbe-
weglichkeit, was allerdings nicht mit einer schlechten Funktionalitat korrelierte. Patienten
mit einer kRKL waren von ihrer Fehlbildung signifikant starker eingeschrankt als Patienten
mit einer kRUS, welche kaum Beschwerden oder Einschrankungen angaben.

Funktionstests sind hilfreich, defizitare Funktionen zu identifizieren, jedoch sind subjektive
Beschwerden und objektivieraber Befunde diskrepant; die wenigsten Patienten empfan-
den sich als eingeschrankt, sodass sich aus unseren Ergebnissen - auch unter Berick-
sichtigung der aktuell verfligbaren Literatur - weder fiir die kRKL noch die kRUS eine OP
Indikation ableiten lasst. Ein evidenzbasierter Therapiealgorithmus existiert nicht, die
operativen Verfahren fiihren selten zu einer signifikanten Verbesserung der Beweglichkeit
und sind komplikationstrichtig, und eine Uberlegenheit der operativen Therapie gegen-
Uber der konservativen ist nicht belegt.
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9 Anhang
9.1 Abbildungsverzeichnis

Abbildung 1: Bestimmung des Bewegungsausmalles im Ellenbogengelenk (Extension-
Flexion, Pronation-Supination) mittels Neutral-Null-Methode (Abb. modifiziert nach
DGUV Messblatt flir obere EXtre-mitaten).......cccccccueeeiieeeiieeciiee e 15

. Abbildung 2: Reprasentative Rontgenaufnahmen (A: seitliche und B: a.p. Projektion)
eines Patienten (Patient 4) mit KRK.....coooviiiiie e 16

Abbildung 3: Insgesamt wurden n=12 Patienten mit insgesamt n=15
Ellenbogegelenksfehlbildungen eingeschlossen. Die Abbildung gibt einen Uberblick iiber
die demographische Verteilung der Individuen sowie potentieller Begleitfehlbildungen
(M: mannlich, W: weiblich, R: rechts, L: links, Alter [Jahre]).....ccoovvereeiiiiiiiiiiniienieeeceeinnns 19

Abbildung 4: Tabellarische Darstellung der Bewegungsausmalfie [°] flir insgesamt zur
Auswertung zur Verfi-gung stehenden n=11 Patienten mit insgesamt n=13
o= oY L o1 o T g == o 1R 22

Abb. 5: Box Plots des erhaltenene Gesamtbewegungsausmales. Links: Gesamtbewe-
gungsausmaR aller untersuchten fehlgebildeten EBG (n=13) mit einem Mittelwert von
203,1 £ 69,027° SD. Mitte: Gesamtbewegungsausmal? aller unter-suchten EBG mit kRKL
(n=6) mit einem Mittelwert von 188,3 + 65,929° SD. Rechts: Gesamtbewe-gungsausmalf’
aller untersuchten EBG mit kRUS (n=6) mit einem Mittelwert von 203,3 + 72,915° SD......23

. Abbildung 6: Rontgenaufnahmen rechter Ellenbogen mit kRKL von Patient 3. A: siehe
domformig gewolbter Radiuskopf, der verlangerte, nach dorsal gebogene Radius und das
vergroRerte Kopf-Hals-Verhaltnis. Die zentrale Depression fehlt. B: Hypoplasie des
Capitulum humeri, sowie der vergroRerte Kopf-Hals-Winkel des Radius. .........c.ccceeeeeee.n. 24

Abbildung 7: A: Seitliche Projektion der rechten Seite, Patient 6: komplette proximale
Synostose mit dor-saler Radiusschaftkrimmung. B: a.p. Projektion der rechten Seite,
Patient 7: iNKOMPIEtte SYNOSTOSE ......cccuvrrrieeiee ettt e e e e e e e e e e nrraaeees 25

Abbildung 8: Tabellarische Darstellung der rontgenologischen Merkmale der insgesamt
n=5 untersuchten Ellenbogengelenke mit kRUS bei n=3 Patienten im Alter von 4-5 Jahren
zum Zeitpunkt der Rontgen-untersuchung. Klassifikation nach Wilkie, Cleary und Omer,
und Blauth und ROThKIFCH. ....ccoeiieee e e 25

Abbildung 9: Veraltete ptRKL (Patient 11) in seitlicher (A) und a.p. (B) Projektion............ 26
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Abbildung 10: Tabellarische Darstellung der rontgenologischen Merkmale der insgesamt
n=8 untersuchten Ellenbogengelenke mit kRKL bei n=5 Patienten und mit ptRKL bei n=2
Patienten im Alter von 4-17 Jahren zum Zeitpunkt der Rontgenuntersuchung. ................ 26

Abbildung 11: Tabellarische Darstellung der Ergebnisse des allgemeinen Teils des DASH-
Scores fir die ausgewerteten n=6 Patienten mit n=9 Fehlbildungen.............ccccceeennnen.n. 27

Abbildung 12: Box Plots des DASH-Scores aller Ellenbogengelenke mit Fehlbildungen (n=9)
mit einem Mit-telwert von 15,9 + 13,426 SD, aller Ellenbogengelenke mit kRKL (n=4) mit
einem Mittelwert von 27,8 £ 11,04 SD, und aller Ellenbogengelenke mit kRUS (n=5) mit
einem Mittelwert von 6,38 £ 2,077 SD.....ccoooeiiiiiiiiiii 28

Abbildung 13: A: a.p. Rontgenbild von Patient 7 mit einer kRUS. B: Selber Patient intraOP
Durchleuchtung nach Synostosenresektion. C: Seitliches Rontgenbild von Patient 5 mit
kRKL aufgrund einer gréBen-progredienten, rezidivierenden Exostose.(D)......ccooceeereruennns 32

9.2 DASH-Score (modifiziert ohne Frage 21)

Bitte schatzen Sie ihre Fahigkeiten, wie Sie die folgenden Tatigkeiten in der vergangenen
Woche ausfiihren konnten ein, indem Sie die entsprechende Zahl ankreuzen.

Falls Sie in der letzten Woche keine Moglichkeit hatten, die entsprechende Tatigkeit aus-
zuliben, so wahlen Sie diejenige Zahl aus, die Ihrer Meinung nach am ehesten zutrifft.

Keine Geringe MaRige Erhebliche Nicht
Schwierig- Schwie- Schwierig- Schwierig- moglich
keiten rigkeiten keiten keiten

1. Ein neues oder fest
verschlossenes Glas 1 2 3 4 5
o6ffnen

2. Schreiben 1 2 3 4 5

3. Einen Schliissel umdre- 1 ) 3 4 5
hen

4. Eine Mahlzeit zuberei- 1 5 3 4 5
ten

5. Eine schwere Tiir auf- 1 ) 3 4 5
stoflen

6. Einen Gegenstand liber
Kopfhéhe auf ein Regal 1 2 3 4 5
stellen

7. Schwere Hausarbeit (z.
B Wande
abwaschen, Boden L 2 : & 5
putzen)

8. Garten- oder Hofarbeit 1 2 3 4 5

53


file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810719
file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810719
file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810719
file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810720
file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810720
file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810721
file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810721
file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810721
file:///C:/Users/Besitzer/Desktop/Diss%20Korrektur%202021.docx%23_Toc71810721

10.

11.

12,

13.

14.
15.

16.

Betten machen 1 2
Eine Einkaufstasche

oder einen Aktenkoffer 1 2
tragen

Einen schweren Gegen-
stand tragen (liber 5kg)
Eine Gliihbirne liber Ih-
rem Kopf auswechseln
lhre Haare waschen
oder fohnen

lhren Riicken waschen 1 2
Einen Pullover anzie-

hen

Ein Messer benutzen,

um Lebensmittel zu

Schneiden

17.

18.

19.

20.

21.

Freizeitaktivitaten, die

wenig kérperliche An-

strengung verlangen 1 2
(z.B. Karten spielen,

Stricken, usw.)

Freizeitaktivitaten, bei

denen auf lhren Arm,

Schulter oder Hand

Druck oder StoR ausge-

ibt wird (z. B. Golf,

Hammern, Tennis)

Freizeitaktivitaten, bei

denen Sie lhren Arm

frei bewegen (z. B.

Badminton, Frisbee)

Mit Fortbewegungs-

mitteln zurecht kom-

men (um von einem 1 2
Ort zum anderen zu ge-

langen)

Uberhaupt Ein wenig
nicht

In welchem AusmaR

haben lhre Schulter-,

Arm oder Handprob-

leme lhre normalen so-

zialen Aktivitaten mit

Familie, Freunden,

Nachbarn oder ande-

ren Gruppen wahrend

MaRig

Ziemlich

Sehr
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22.

der vergangenen Wo-
che beeintrachtigt?

Waren sie in der ver-
gangenen Woche
durch lhre Schulter-,
Arm- oder Handprob-
leme in lhrer Arbeit

oder anderen alltagli- ! 2 3 4 >
chen Aktivitaten einge-
schrankt?
Keine Leichte MaRige Starke Sehr
starke
23. Schmerzen in Schulter,
Arm oder Hand 1 2 3 4 5
24. Schmerzen in Schulter,
Arm oder Hand wahrend
. . 2 3 4 5
der Ausfiihrung einer be-
stimmten Tatigkeit
25. Kribbeln (Nadelstiche) in
1 2 3 4 5
Schulter, Arm oder Hand
26. Schwachegefiihl in
2 3 4 5
Schulter, Arm oder Hand
27. Steifheit in Schulter,
1 2 3 4 5
Arm oder Hand
Nicht
Keine Geringe MaRige Erhebliche o
moglich
28. Wie groB waren lhre
Schlafstorungen in der
letzten Woche aufgrund
2 3 4 5

von Schmerzen im Schul-
ter-, Arm- oder Handbe-
reich?
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Stimme Weder Zu-

liber- Stimme stimmung . Stimme
. Stimme zu
haupt nicht zu noch Ableh- sehr zu
nicht zu nung
29. Aufgrund meiner Prob-
leme in Schulter, Arm-
oder Handbereich emp-
finde ich meine Fahigkei-
ten als eingeschrankt,
ich habe weniger Selbst-
1 2 3 4 5

vertrauen oder ich fiihle,
dass ich mich weniger
niitzlich machen kann

SPORT- UND MUSIK-MODUL (OPTIONAL)

Die folgenden Fragen beziehen sich auf den Einfluss Ihres Schulter-, Arm- oder Handproblems auf
das Spielen lhres Musikinstrumentes oder auf das Ausiiben Ihres Sports oder auf beides.

Wenn Sie mehr als ein Instrument spielen oder mehr als eine Sportart ausiiben (oder beides), so
beantworten Sie bitte die Fragen in bezug auf das Instrument oder die Sportart, die fiir Sie am
wichtigsten ist.

Bitte geben Sie dieses Instrument bzw. diese Sportart hier an:

1 Ich treibe keinen Sport oder spiele kein Instrument (Sie kénnen diesen Bereich auslassen).

Bitte kreuzen Sie die Zahl an, die Ihre korperlichen Fahigkeiten in der vergangenen Woche am
besten beschreibt.

Hatten Sie irgendwelche Schwierigkeiten:

Keine Geringe MaRige Erhebliche Nicht
Schwie-  Schwierig- Schwierig-  Schwierig- moglich
rig-keiten keiten keiten keiten

1. Inder liblichen Art
und Weise lhr Mu-
sikinstrument zu 1 2 3 4 5
spielen oder Sport
zu treiben?

2. Aufgrund der
Schmerzen in 1 2 3 4 5
Schulter, Arm oder
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Hand lhr Musikin-
strument zu spie-
len oder Sport zu
treiben?

So gut lhr Musikin-
strument zu spie-
len oder Sport zu
treiben, wie Sie es
mochten?

Die bisher ge-
wohnte Zeit mit
dem Spielen lhres
Musikinstrumen-
tes oder mit Sport-
treiben zu verbrin-
gen?
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ARBEITS- UND BERUFS-MODUL (OPTIONAL)

Die folgenden Fragen beziehen sich auf den Einfluss Ihres Schulter-, Arm- oder Handproblems auf
Ilhre Arbeit (einschlieBlich Haushaltsfliihrung, falls dies lhre Hauptbeschaftigung ist).
Bitte geben Sie lhre/n Arbeit/Beruf hier an:

1 Ich bin nicht berufstatig (Sie kdnnen diesen Bereich auslassen).

Bitte kreuzen Sie die Zahl an, die lhre korperlichen Fahigkeiten in der vergangenen Woche am
besten beschreibt.

Hatten Sie irgendwelche Schwierigkeiten:

. . . Erhebli-
Keine Geringe MaRige .
Lo L. L. che Nicht
Schwierig- Schwierig-  Schwierig- . o
. . . Schwie- moglich
keiten keiten keiten . .
rig-keiten
1. Inder iiblichen Art
und Weise zu ar- 1 2 3 4 5
beiten?
2. Aufgrund der
Schmerzen in
Schulter, Arm oder
o 1 2 3 4 5
Hand lhre iibliche
Arbeit zu erledi-
gen?
3. So gut zu arbeiten,
wie Sie es moéch- 1 2 3 4 5
ten?
4. Die bisher ge-
wohnte Zeit mit lh-
1 2 3 4 5

rer Arbeit zu ver-
bringen?
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9.3 Anschreiben

Department Orthopadie und Traumatologie

Zertifiziert nach DIN EN 1SO 9001

UNIVERSITATSKLINIKUM FREIBURG Sektion Kinderorthopadie
Department Orthopédie und Tr: logie Hugstetter StraRe 55, 79106 Freiburg

Geschaftsfihrender Direktor:
Univ.-Prof. Dr. med. N. P. Stidkamp
Hugstetter StraBe 55

79106 Freiburg

Sehr geehrte Eltern, liebe Patienten,

Arztlicher Leiter
Dr. med. L. Schwering

Sekretariat A. Jitten / D. Bahr

Terminvergabe Privatsprechstunde

Tel 0761 270-26100

Fax 0761 270-26130

E-Mail angelika.jitten@
uniklinik-freiburg.de

Terminvergabe Allgemeinsprechstunde:

Tel 0761 270-26110
Fax 0761 270-25200

Ablage: Original
Freiburg, 17.04.2012

Schw/Bah

wegen einer bestehenden Unterarmdeformitat befinden Sie sich seit einiger Zeit in der Behandlung

der Kinderorthopadie des Universitatsklinikums Freiburg.

Wie schon in der Ambulanz besprochen, bemiihen wir uns in Zusammenarbeit mit nationalen und

internationalen kinderorthopadischen Behandlungszentren um die Weiterentwicklung und Verbes-

serung der Behandlung von Fehlbildungen.

In lhrem ganz speziellen Fall geht es um den Unterarm.

Diesbeziiglich ist in der vorliegenden Fachliteratur noch véllig unklar, ob eine operative Intervention

tatsachlich eine Verbesserung im Alltag mit sich bringt.

Aus diesem Grunde erstellt Frau Maxi Heinichen im Rahmen einer Doktorarbeit eine Studie, um die

Funktionalitat der betroffenen Extremitat zu untersuchen.

Da das Krankheitsbild sehr selten ist und wir mit Mihe eine groBe Anzahl von Patienten in der
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Freiburger Kinderorthopadie zusammenfiihren konnten, ist die Mithilfe jedes Einzelnen von aller-
groRter Bedeutung.

Aus diesem Grunde mochte ich Sie ganz herzlich darum bitten, den beiliegenden Fragebogen mog-
lichst vollstandig und nach bestem Wissen und Gewissen auszufiillen und in dem beigefligten Frei-
umschlag an meine Doktorandin Frau Maxi Heinichen zuriick zu senden.

Falls nicht alle Fragen genau auf Sie zutreffen, oder Sie Probleme bei der Beantwortung der Fragen
haben, ist eine telefonische Riicksprache mit Frau Heinichen (Telefonnummer: ....................... ) oder
mit mir unter der Telefonnummer: 0761/270-26120 jederzeit moglich.

Schon jetzt Danke ich Ihnen ganz herzlich fiir Ihre Mitarbeit und verbleibe

mit den besten GriRen lhr

Dr. med. L. Schwering Frau Maxi Heinichen
Arztlicher Leiter der Kinder- und Doktorandin der Kinderorthopadie

Behindertenorthopéadie
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