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AbKkiirzungsverzeichnis

AC = Arnold Chiari Malformation

ACHE = Acetylcholinesterase

AFP = Alphafetoprotein

ASR = Achillessehnenreflex

ATP = Adenosintriphosphat

BD = Balkendysplasie

BWS = Brustwirbelsdule

CT = Computertomographie

H, = Wasserstoff

HC = Hydrocephalus

L5 = Fiinfter Lendenwirbel (entsprechend: dritter, vierter...)
LMMC = Lipomyelomeningocele

mm = Millimeter

MMC = Myelomeningocele

MRT = Magnetresonanztomographie

MY = Myelolyse

O, =Sauerstoff

PSR = Partellarsehnenreflex

S5 = Fiinfter Sakralwirbel (entsprechend: dritter, vierter...)
SB = Spina bifida

TC = Tethered Cord

Th 12 = Zwolfter Thorakalwirbel (entsprechend: elfter, zehnter...
WB = Wirbelbogen
WK = Wirbelkorper

ZNS = Zentrales Nervensystem



1.0 Einleitung

Die Spina bifida, der ,,offene Riicken®, ist eine schwerwiegende, angeborene Fehlbildung
des zentralen Nervensystems (ZNS), die dank medizinischer Fortschritte heute eine
deutlich verringerte Mortalitdt, aber leider unverdndert eine lebenslange Morbiditét
aufweist. Folgeerkrankungen sind regelhaft und bediirfen dauerhafter drztlicher Betreuung.
Obwohl es sich um eine statische, d.h. vom Fehlbildungscharakter her nicht progrediente
Erkrankung handelt, kann es in jedem Alter zu neurologischen Verschlechterungen
kommen, als deren Ursache das Tethered Cord Syndrom (,,gefesseltes Riickenmark®) in
Frage kommt.

Die medizinische Revolution der Schnittbildverfahren in den letzten 25 Jahren hat neben
der Molekulargenetik viel zum Versténdnis dieser Erkrankungen beigetragen.

Nach Sarnat und Flores- Sarnat (2002) wurden in den letzten zehn Jahren in keinem Gebiet
der Neuropédiatrie groere Erkenntnisse hinzugewonnen wie in der Diagnostik und
Pathogenese der angeborenen Fehlbildungen des ZNS (52). Es konnte neben der immer
genauer gewordenen Darstellung der Pathomorphologie dieser Fehlbildungen durch
Magnetresonanztomographie (MRT) und Computertomographie (CT) eine Identifikation
multipler genetischer Mutationen, die mit den Fehlbildungen in kausalem Zusammenhang
stehen, erreicht werden (53). Nach Meinung von Sarnat (2002) sind diese Erkenntnisse
iiber die Mutationen so weit gehend, dass sie in die traditionelle Klassifikation, die nach
pathomorphologischen und embryologischen Kriterien erfolgt, integriert werden sollten
(52, 53, 54).

Die Spina bifida (SB) gehort zur Gruppe der ,,dysraphischen Fehlbildungen* des ZNS.
Diese Fehlbildungen kommen alle aufgrund eines fehlerhaften Verschlusses des
Neuralrohres wéhrend der Ontogenese zustande.

Sie wird nach Schweregrad in zwei Haupterscheinungsformen unterteilt: die Spina bifida
occulta, bei der lediglich die Wirbelbdgen nur unvollstdndig fusionieren und die Spina
bifida cystica, bei der durch eine solche Wirbelbogenliicke Meningen und/oder
Riickenmarksanteile hindurchtreten und als #duflere Cele imponieren. Thre Hiufigkeit
betrdgt im allgemeinen 0,7- 0,8 pro 1000 Lebendgeburten (13). Ihre Inzidenz ist jedoch in
den letzten zwanzig bis dreiBig Jahren riickldufig (61). So konnte zum Beispiel zwischen
1970 und 1989 ein Absinken der Rate von 0,7 auf 0,4 pro 1000 Geburten in den USA
verzeichnet werden (72). Als Griinde hierfiir werden die verbesserte prianatale Diagnostik,

aufgrund derer sich Eltern oftmals fiir einen Schwangerschaftsabbruch entscheiden und die



Prophylaxe mit Folsdure angesehen. Die prophylaktische Gabe von Folsdure zur Zeit der
Konzeption ist ein sehr effektiver Schutz vor dysraphischen Fehlbildungen (51, 64).

Eine weitere dysraphische Fehlbildung, die liberwiegend zusammen mit der Spina bifida
und nur selten isoliert auftritt, ist das Tethered Cord (TC).

Es handelt sich hierbei um eine Verwachsung des Conus medullaris durch pathologisches
Fett- oder sogenanntes Placodengewebe' mit der Wand des Riickenmarkkanals. Er kann so
meistens keinen physiologischen Aszensus® vollziehen und verbleibt unterhalb des zweiten
Lendenwirbels (L2).

Das fiihrt oftmals mit einer gewissen zeitlichen Latenz (37, 45) zu einem recht komplexen,
klinischen Erscheinungsbild, das aus motorischen Stérungen (37, 43, 58), Beinspastizitét
(18, 21, 38) Sensibilititsstorungen (37, 38, 43, 50, 58), Skoliosen (18), FuBdeformititen
(1, 18, 38, 43), Schmerzen der unteren Extremitit (1,18, 37, 38, 43, 50), Blasenstérungen
(1, 18, 37, 38, 43) und Reflexabnormititen (1, 18, 37, 43) bestehen kann. Dieses
Erscheinungsbild tiberschneidet sich oft mit dem anderer dysraphischer Stérungen, die
begleitend auftreten. So lassen sich einzelne Symptome oftmals nicht mehr sicher dem TC
oder der SB zuordnen. Solche weiteren Stérungen sind zum Beispiel: das Arnold- Chiari-
Syndrom®, der Hydrozephalus®, die Syringomyelie’ und die Diastematomyelie®. Typisch
jedoch fiir das TC ist die Progredienz der neurologischen Symptome (45). Sie kann sowohl
die Verschlimmerung bestehender Symptome als auch das Auftreten neuer Symptome
umfassen und in ihrem zeitlichen Verlauf und Intensitdt sehr unterschiedlich sein. Bei
vielen Patientinnen und Patienten’ mit SB, die erst nach Jahren bis Jahrzehnten (37, 45)
neue, zusétzliche Symptome entwickeln, ist das TC urséchlich mit verantwortlich.

Die Erkenntnisse von Yamada et al. (1981, 1985, 1995) haben zu einem bis heute giiltigen
Verstindnis der Pathophysiologie des TC gefiihrt (69, 70, 71). Nach seinen umfassenden
Verdffentlichungen von 1981 bis 1995 ist es die wihrend des Wachstums zunehmende
Zugkraft auf das fixierte Myelon, wodurch die Blutzufuhr immer mehr gedrosselt wird.
Dadurch entsteht eine chronisch progrediente Ischdmie im Myelon, die fiir die progrediente

klinisch- neurologische Symptomatik verantwortlich ist.

! Pathologisches, mesenchymales Gewebe, das in der Embryonalzeit entsteht
? Physiologisches Hohertreten des Conus medullaris in der Embryonalzeit von L5 nach L2

3 Pathologische Verlagerung von Hirnstamm- /Cerebellumanteilen in den Riickenmarkkanal

4 Wasserkopf*, pathologische Erweiterung der Liquorrdume

> Hohlenbildung im Riickenmark

% Spaltung des Riickenmarks

7 Lediglich zur Vereinfachung und ohne Wertung werden ab sofort alle Betroffenen nur noch als ,,Patienten
bezeichnet.



Da Fehlbildungen des ZNS &duBerlich oft nicht erkennbar sind und das TC auch ohne SB
auftreten kann (33, 37), ist zu ihrer Feststellung ein Diagnoseverfahren notwendig, das ein
moglichst genaues Abbild der Morphologie bzw. der Pathomorphologie des ZNS liefert.
Sehr gut ist hierfiir die Magnetresonanztomographie geeignet (27, 47). Sie bildet mit hoher
Sensitivitit die Feinstrukturen des ZNS ab und macht so auch diskrete
pathomorphologische Befunde erkennbar. Thre Spezifitit ist jedoch begrenzt (21). Eine
Aussage tiber die Funktionsfahigkeit des Riickenmarks ist nicht moglich (21, 58), weil
zwischen dem Schweregrad der Pathomorphologie und der Symptome erhebliche
Diskrepanzen bestehen konnen. Umgekehrt muss eine z.B. durch eine Operation
verbesserte Morphologie nicht zwangslaufig eine verbesserte, klinische Situation nach sich

ziehen.

Auch iiber die Therapie des TC besteht bisher keine Einigkeit. Die einzige Moglichkeit,
das TC zu beheben, ist die operative Losung des Riickenmarks (Myelolyse). Hierbei kann
die zugrunde liegende Pathologie jedoch oftmals nur teilweise behoben werden. Au3erdem
sind sowohl die Prognose, als auch der Zeitpunkt, zu dem optimalerweise operiert werden
soll, umstritten: Die meisten Autoren sind der Meinung, dass ein TC prophylaktisch vor
dem Auftreten klinischer Symptome operiert werden sollte (27, 28, 37). Andere
argumentieren hingegen, dass man dieses erst bei deutlicher, klinischer Verschlechterung
der spezifischen Symptome tun sollte (43). Als Griinde hierfiir geben die Kritiker die
allgemeinen Risiken einer Operation, wie z.B. postoperative Infektion, an. AuBerdem
geben sie an, dass eine Myelolyse kein sicherer Schutz vor spiterer Progredienz der
klinischen Symptome sei (48, 73).

Zusammenfassend muss man feststellen, dass liber Art und Zeitpunkt der Therapie
Uneinigkeit besteht, ebenso wie iiber den Stellenwert der MRT hinsichtlich ihrer
prognostischen Aussagekraft fiir die Therapie.

Diese Arbeit soll sich nun der Frage widmen, ob die prédoperativen, MR- tomographischen
Befunde eine Aussage iiber den Erfolg der Myelolyse bei Patienten mit Spina bifida
zulassen. Hierbei soll es insbesondere um die zeitlich unmittelbare, kurzfristige Prognose
gehen. Die langfristigen Probleme, wie z.B. das Retethering, also die erneute sekundire
»Fesselung” des Riickenmarks nach Operation, die oft nicht eindeutig von einem

unvollstindigen Untethering abgegrenzt werden kann, sind nicht Gegenstand dieser Arbeit.



1.1 Fragestellung

Mit dem Ziel, die klinischen Symptome des TC zu erfassen und besser bewerten zu

konnen, wurden folgende Fragestellungen ausgewéhlt:

1. Welche klinischen Befunde verbesserten oder verschlechterten sich innerhalb des

ersten, postoperativen Halbjahres, welche blieben gleich?

2. Waren mit diesen postoperativen, klinischen Verdnderungen signifikant hiufig

bestimmte, magnetresonanztomographische Befunde vergesellschaftet?

3. Welche magnetresonanztomographischen Befunde wies das TC auf?

4. Sind bei der Beurteilung weitere craniale und spinale Begleitfehlbildungen von

Bedeutung?
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2.0 Aktueller Wissensstand
2.1 Tethered Cord Syndrom
2.1.1 Definition

Nach Spranger (1996) ist ein Syndrom im eigentlichen Sinne ein Symptomkomplex, der
auf eine eindeutige Atiologie zuriickzufiihren ist (62).

Das Syndrom des ,,gefesselten Riickenmarks® (Tethered Cord Syndrom) bezeichnet also
den klinischen Symptomkomplex, der als Folge einer caudalen Riickenmarksfehlbildung
entsteht, die das Riickenmark im Spinalkanal fixiert, was von Sonderformen (siche unten)
abgesehen die physiologische Aszension des Riickenmarks verhindert.

Wiéhrend der normal verlaufenden Ontogenese des Menschen kommt es zu einem
Hohertreten (Aszension) des Riickenmarks in Relation zu seinen kndchernen und
bindegewebigen Hiillen (27). In der vierten Schwangerschaftswoche fiillt es das gesamte
Medullarohr aus, in der dreifigsten ist es auf der Hohe des vierten Lendenwirbelkorpers,
bei der Geburt auf der des dritten und schlieBlich zwei Monate postnatal auf der des ersten
oder zweiten (26, 27).

Diese Aszension wird durch (intra- ) spinale Fehlbildungen, z.B. Lipome (73) oder Spina
bifida verhindert. Der Conus medullaris ist dabei fixiert und verbleibt klassischerweise
unter dem Niveau von L2.

Liegt eine solche Fehlbildung mit dem typischen Symptomkomplex vor, spricht man von
einem Tethered Cord Syndrom.

Die Definition umfasst im einzelnen die Fixierung des Conus und dessen Malaszension
sowie das klinische Erscheinungsbild (27, 43, 47).

Jedoch kann sich das TC auch durchaus pathomorphologisch auf hiervon abweichende
Weise manifestieren (7, 22, 43, 65). Es kommen auch Formen ohne Malaszension vor. So
beschreiben Warder und Oakes (1994) auch Fixierungen mit praktisch gleichem
klinischen Erscheinungsbild mit normaler Hohe des Conus auf L1/2 (65) und Bruce
(1985) sogar Conusfixierungen auf thorakalem Niveau (7).

Die Definition ist unabhéngig von der Ursache der Fixierung. Die mdglichen Ursachen des
TC sind sehr vielfiltig. Eine der hédufigsten ist die Spina bifida (siehe unten). AuBBerdem
kann das TC neben den vielféltigen pathomorphologischen Varianten auch viele
unterschiedliche klinische Varianten haben, die beriicksichtigt werden miissen.

Das TC wird von allen Autoren nach der Ursache klassifiziert. Hierbei wird von mehreren

Autoren zwischen einem priméren und einem sekundédren TC unterschieden (21, 27). Das

10
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primidre TC ist anlagebedingt, also als dysraphische Fehlbildung (siehe unten) entstanden.
Das sekundire hingegen entsteht nach Jacobi (1999) durch intraspinale Krankheitsprozesse
in der Wachstumsphase. Diese konnen zum Beispiel Entziindungen oder Traumata (22,
27) sein. Hier werden insbesondere operationsbedingte Traumata z.B. bei der operativen
Versorgung einer Spina bifida Cele genannt.

Bei der weiteren Klassifizierung des priméiren TC ist die zugrunde liegende dysraphische
Fehlbildung entscheidend. Es finden sich keine genauen Angaben, bei wie vielen Patienten
mit den jeweiligen dysraphischen Fehlbildungen wie z.B. SB oder intraspinalen Lipomen
ein TC vorliegt. Es ist jedoch insbesondere bei Myelomeningocele (MMC),
Lipomyelomeningocele (LMMC), Lipomeningocele und intraspinalen Lipomen (siche

unten) von einem hohen Anteil auszugehen.

2.1.2 Pathomorphologie/ Pathologie

Wie im vorigen Abschnitt beschrieben, ist es fiir die Definition unwesentlich, wie die
Fixierung des Riickenmarks zustande kommt. Dieses fiihrt dazu, dass im Rahmen der
Definition die Pathomorphologie sehr vielseitig sein kann.

Dieser weite Definitionsrahmen ist aus zwei Griinden sinnvoll. Zum einen, weil jede
Fixierung des Riickenmarks den gleichen, pathophysiologischen Einfluss ausiibt, zum
anderen, weil das TC meistens mit anderen dysraphischen Fehlbildungen zusammen
auftritt bzw. durch diese bedingt ist. Dieser Umstand fiihrt zu der groflen Vielfalt an
Pathomorphologien, die als Folge dieser Fehlbildungen mdoglich sind.

2.1.2.1 Dysraphische Fehlbildungen

Unter Dysraphien (Raphe = griechisch: Naht) versteht man alle pathologischen Zusténde,
die auf einem unvollendeten Verschluss des Neuralrohres beruhen.

Diese Zustinde umfassen ein weites morphologisches und klinisches Spektrum — von der
relativ harmlosen Spina bifida occulta (siche unten) bis zum letal verlaufenden
Anencephalus.

Sie gehoren mit 0,3- 4/1000 Lebendgeborene (regionale und ethnische Variabilitit) zu den
hiufigsten Fehlbildungen (63). Das Wiederholungsrisiko liegt nach betroffener
Schwangerschaft bei drei bis vier Prozent (42, 63).

11
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Einleitend folgt zunéchst eine Beschreibung der embryologischen Entwicklung des ZNS.
Sie ist an die Verdffentlichungen von Dias et al (1992) und McLone (1999) angelehnt (13,
14, 37).

Embryologisch entsteht der Blasenkeim, die Blastula, nachdem sich die Zygote bzw. ihre
Tochterzellen ungefahr fiinf mal geteilt hat bzw. haben. Sie besteht zundchst aus den
duBeren Trophoblastenzellen und den inneren Embryblastenzellen. Die Embryblastenzellen
ordnen sich zur Keimscheibe an. Diese besteht am Ende der zweiten Woche aus zwei
aufeinanderliegenden Zellschichten: Dem Ektoderm und dem Entoderm.

Wiahrend der dritten Woche post ovulationem entwickelt sich aus dieser zwei- die
dreibléttrige Keimscheibe. Zundchst wichst eine caudale Ektodermverdickung, der
Primitivstreifen, nach cranial, um im Primitivknoten zu enden. Nun wandern ektodermale
Zellen entlang des Primitivstreifens in die Tiefe zwischen beide Keimblitter und bilden ein
neues, drittes Keimblatt, das Mesoderm (Invagination).

Hieraus entsteht der rohrenformige Chordafortsatz, der schlieBlich iiber mehrere
Zwischenschritte zur Chorda dorsalis, dem primitiven ,,Achsenskelett wird. Die Chorda
dorsalis differenziert sich danach zum eigentlichen Achsenskelett.

Oberhalb davon verdickt sich das Ektoderm zur Neuralplatte. Deren laterale Anteile
erheben sich zu Neuralwiilsten, die zwischen sich die Neuralrinne bilden. Diese
Neuralwiilste richten sich immer weiter auf und néhern sich dabei gleichzeitig einander an,
bis ihre oberen Enden miteinander verschmelzen. Das Neuralrohr ist entstanden.

Dieser Prozess beginnt im mittleren Abschnitt und setzt sich nach cranial und caudal fort.
Gleichzeitig bildet das paraaxiale Mesoderm die Somiten. Diese Prozesse werden unter
dem Begriff primédre Neurulation zusammengefasst.

Die Entwicklung des caudalen Riickenmarks findet in einem zweiten Entwicklungsprozess,
der sekundiren Neurulation, statt.

Wenn um den 25. Tag die primdre Neurulation abgeschlossen ist, hat sich auch der
Primitivstreifen zuriickgebildet. Er hinterldsst am caudalen Ende des Keimlings eine
undifferenzierte Zellmasse, die Endknospe. Aus ihr entwickeln sich nahezu alle Gewebe
des caudalen Embryos. In ihr bilden sich kleine Vakuolen, die miteinander verschmelzen
und schlieBlich Kontakt zum cranial liegenden Zentralkanal gewinnen. Diese zunéchst
noch multiplen und ungeordneten Kanéle bilden nun vermutlich Leitstrukturen, um die

sich die umgebenden Zellen differenzieren.
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Das Filum terminale entsteht durch sogenannte regressive Differenzierung, wobei das
caudalste Riickenmark atrophiert, keine Mantelzone mehr ausbildet und so nur noch ein
rudimentérer Rest als Filum terminale iibrig bleibt.

Als Risikofaktoren gelten Folsduremangel bzw. die Einnahme von Folsdureantagonisten
und die Einnahme von Valproat oder Carbamazepin (61, 63). AuBlerdem sind genetische
Faktoren mitbeteiligt (52, 53, 54).

Perikonzeptionelle Substitution von Folsdure reduziert deutlich das allgemeine Risiko und

auch das Wiederholungsrisiko von dysraphischen Fehlbildungen (51, 61, 64).

McLone (1999) teilt die das TC bedingenden dysraphischen Fehlbildungen nach ihrer
Entstehungsgeschichte ein (37). Er unterscheidet, ob sie als Stérung der priméren oder
sekundéren Neurulation entstanden sind.

In diesem Zusammenhang beschreibt er fiinf Grundtypen von dysraphischen
Fehlbildungen, worin er von anderen Autoren bestétigt wird. Als Storungen der primédren
Neurulation, die die ,,Fesselung® bedingen kénnen, gibt er an:

Die Myelomeningocele (37, 43), also eine Form der Spina bifida, intraspinale Lipome (37,
43, 48, 73), den dermalen Sinus (37, 43) und die Diastematomyelie (37, 43).

Storungen der sekundidren Neurulation sind: die terminale Myelocystocele, eine
ausgeprigte Form der Syringomyelie, (37, 43) und das ,,straffe, verdickte Filum terminale
(37, 43), das nicht ausreichend nachgeben kann, um die Aszension zu ermdglichen.

Es muss hinzugefiigt werden, dass diese Fehlbildungen nicht zwangsldufig ein TC
verursachen miissen, es aber insbesondere im Falle des intraspinalen Lipoms und des
verdickten Filum terminale oftmals tun. Die Syringomyelie und die Diastematomyelie
beispielsweise konnen aber auch gemeinsam mit dem TC vorliegen, ohne es direkt zu

verursachen bzw. ganz isoliert vorliegen.
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2.1.2.1.1 Spina bifida

Bei der Spina bifida (Spina = lateinisch: Wirbelsdule, bifidus = lateinisch: zweigeteilt)
handelt es sich um eine dysraphische Fehlbildung im Bereich der Wirbelsdule und des
Riickenmarks. Im eigentlichen Sinne des Wortes bezieht sich diese Bezeichnung lediglich
auf Defekte der kndchernen Wirbelsdule. Im allgemeinen werden jedoch auch die
Fehlbildungen des Conus medullaris darunter subsummiert.

Es liegt jedenfalls immer eine Verschlussstorung der Wirbelbdgen vor, bei der es je nach
Schweregrad zu einem Durchtritt von Dura und/oder Nerven bzw. Conus medullaris
kommen kann (68).

Ihre Haufigkeit betrdgt ca. 0,7- 0,8/1000 Lebendgeborene (13), wobei jedoch deutliche
regionale Variabilitdt auftritt (61).

Man unterscheidet als libergeordnete Gruppen die:

Spina bifida occulta: Hier bleiben ,nur einige Wirbelbdogen nicht fusioniert,
Nervenwurzeln, Meningen und der Conus medullaris verbleiben an ihrer physiologischen
Position. Diese harmloseste Variante der Spina bifida kann lange Zeit symptomlos und so
unentdeckt bleiben.

Spina bifida cystica: Hier treten die Meningen durch den Spalt der Wirbelbogen und bilden
einen Celensack. Wenn dieser Celensack ,,nur Liquor enthilt, bezeichnet man ihn als
Meningocele. Wenn er auch Nerven und Conus enthilt, bezeichnet man ihn als
Myelomeningocele (68). Beide Varianten, besonders die Myelomeningocele, werden
oftmals bald nach der Geburt symptomatisch.

Bei einer Sonderform der SB liegt zusitzlich noch ein intraspinales Lipom® vor, das sich
bis nach subkutan in den Celensack ausbreitet. Diese Form der SB bezeichnet man als
Lipomyelomeningocele bzw. Lipomeningocele. Am hidufigsten ist die Spina bifida im

lumbalen und lumbosakralen Bereich lokalisiert.

Grundsitzlich gibt es zur Zeit zwei Verfahren, um prédnatal eine Spina bifida bzw.
dysraphische Fehlbildungen allgemein zu diagnostizieren (13).

Das erste ist die Bestimmung des Alphafetoproteins (AFP) und der Acetylcholinesterase
(ACHE) im maternalen Serum bzw. im Fruchtwasser.

Das AFP ist ein Alphaglobulin, das physiologisch vom Dottersack, von der fetalen Leber

sowie von den Zellen des fetalen Gastrointestinaltraktes produziert wird. Abhidngig vom

¥ Pathologisches Fettgewebe im Riickenmarkskanal
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Alter der Schwangerschaft ist es in unterschiedlichen Konzentrationen im fetalen Serum,
im maternalen Serum sowie im Fruchtwasser nachweisbar (42, 63). Eine Erhéhung im
maternalen Serum sowie im Fruchtwasser ist ein deutlicher Hinweis auf Neuralrohrdefekte
(9). Die Sensitivitdt der Erhohung im maternalen Serum betrdgt 70- 90 % und die im
Fruchtwasser 95 % (63). Jedoch ist ihre Spezifitdt begrenzt, da sie unter anderem noch
durch Mehrlingsschwangerschaften, Omphalocele, kongenitale Nephrose, Fruchtod und
Plazentakomplikationen bedingt sein kann.

Die ACHE ist eine vor allem an den Synapsen vorkommende Cholinesterase. Haben
Anteile des Neuralrohres Kontakt zum Fruchtwasser, kommt es hier zu erhohter
Konzentration. Obwohl die Sensitivitit im Vergleich zu der des AFP teilweise als hoher
angegeben wird (9), wird die ACHE- Konzentration meistens nur als Zusatzuntersuchung
bei Vorliegen erhdhter AFP- Konzentrationen bestimmt (63). Thre Spezifitit wird ebenfalls
durch Fruchtod oder Vorliegen von fetalem Blut im Fruchtwasser begrenzt.

Die hochste Sensitivitdt von 99 % wird durch Bestimmung der Konzentrationen beider
Markersubstanzen zusammen erreicht.

Die erhdhte Konzentration dieser Markersubstanzen tritt jedoch nicht bei mit Haut
bedeckten Neuralrohrdefekten auf.

Das zweite Verfahren ist die Sonographie. Sie bildet im zweiten Trimenon um die
neunzehnte bis zweiundzwanzigste Schwangerschaftswoche die Pathomorphologie ab,
wobei Erstdiagnosen schon am Ende des ersten Trimenons mdglich sind (63).
Unterscheidungen zwischen einer Meningo- , Lipomeningo- , Lipomyelomeningo- und
Myelomeningocele sind jedoch prénatal nicht moglich. In mehreren Verdffentlichungen
wird die Sensitivitdt bis zur vierundzwanzigsten Schwangerschaftswoche unterschiedlich
angegeben. Sie reicht von ca. 75 % (9) bis zu 43 % (44) bzw. 44 % (6). Man muss
feststellen, dass bei den Routinesonographiekontrollen im Verlauf des ersten und zweiten
Trimenons iiber 50 % der Spina bifida unerkannt bleiben und dass man Spina bifida
prdnatal am wahrscheinlichsten durch Kombination der diagnostischen Moglichkeiten
erkennt.

Postnatal ist die Diagnose meistens klinisch zu stellen; die Spina bifida cystica imponiert
als teilweise groBler, dorsaler Tumor, wobei das Riickenmark sowohl von Haut und/oder
Meningen bedeckt sein als auch ,,offen‘ liegen kann.

Eine operative Versorgung muss bei offenen Celen oder Myelomeningocelen in den ersten
48- 72 Stunden erfolgen (13). Bei Meningocelen ist die Dringlichkeit der operativen

Versorgung vom klinischen und radiologischen Ausmal} der Storung abhéngig. Jedoch ist
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auch hier meistens eine friihzeitige operative Versorgung indiziert, um Komplikationen
wie Perforation der Cele oder sekunddren Vorfall des Riickenmarks in die Cele zu
verhindern.

Die Spina bifida occulta kann sich bei der postnatalen Inspektion und Palpation unter
Umsténden ,,verstecken®. Zur Diagnosesicherung ist die Sonographie und gegebenenfalls
die MRT geeignet. Die Dringlichkeit der operativen Versorgung ist hier tendenziell noch
geringer als bei der Meningocele. Jedoch hat man hier prinzipiell mit den gleichen
Komplikationen zu rechnen.

Die klinische Symptomatik héngt von der Hohe und dem Ausmal des geschiadigten Areals
ab. Sie umfasst zumeist ein sensomotorisches Defizit, Schmerzen, neurogene
Blasenstérung und orthopddische Probleme z.B. Skoliose, Kontrakturen und
FuBldeformititen (13, 36). Zusitzliche Informationen bei der Erfassung von funktionellen
Ausfillen konnen somatosensibel evozierte Potentiale des Nervus tibialis bieten (8).

Im weiteren Verlauf kann es in jedem Alter zu klinischer Verschlechterung kommen,
obwohl es sich bei der Spina bifida vom Fehlbildungscharakter her um eine nicht
progrediente Erkrankung handelt. Ursache hierfiir ist oftmals das Tethered Cord Syndrom.

Die Fixierung des Riickenmarks bei der SB kann z.B. durch ,,Verkniulung®“ des
Riickenmarks im Celensack bei Austritt durch eine enge Wirbelbogenliicke bei der MMC,
durch Verwachsungen oder durch weiteres pathologisches Gewebe, wie etwa ein Lipom

bei der LMMC, zustande kommen.

2.1.2.1.2 Intraspinales Lipom

Lipome entstehen nach McLone (1999) durch vorzeitige Loslosung des Neuroektoderms
vom ,,Hautektoderm* direkt vor dem Verschluss des Neuralrohres (37). Die noch offenen,
dorsalen Stellen des Neuralrohres kommen so mit Mesenchym in Kontakt. Dieser Kontakt
induziert  beim Mesenchym Differenzierung in Fettgewebe und anschlieende
Proliferation. Diese Lipome werden meistens nicht von Dura umschlossen, sondern bleiben
in Kontakt zum subcutanen Fettgewebe. Oftmals fehlt eine echte Kapsel (22) und es
kommt zusétzlich auch Bindegewebe vor. Jedoch zeigen spinale Lipome an Ort und
Gewebezusammensetzung eine grofle Heterogenitét (17). Nach Pierre- Kahn, Zerah et al.
(1997/99) konnen diese Lipome aus Bindegewebe, Muskelfasern, Nerven, verschiedenem
gliocsem Gewebe, Ependym und andere Epithelformationen sowie Arachnoidea bestehen

(48, 73). Diese heterogene Gewebezusammensetzung spricht um so deutlicher dafiir, dass
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es sich bei den Lipomen eigentlich um komplexe lipomatose Tumore handelt, die aus
unvollstindiger Trennung und anschlieBender pathologischer Differenzierung der
Keimblattgewebe entstehen. Pierre- Kahn und Zerah klassifizieren sie daher als einfache
oder komplexe Teratome (48, 73). Sie gelten als ,,stabile d.h. sich an Gréfle und Form
nicht verdndernde Tumore. In seltenen Fillen trifft dieses jedoch nicht zu. Die
Nomenklatur ist uneinheitlich. Intraspinale Lipome verursachen nahezu immer ein TC. Es
werden in der Literatur jedoch auch Inzidenzen von klinisch ,,stummen®, ,zufillig*
entdeckten, intraspinalen Lipomen von bis zu 6 % angegeben (33).

Pierre- Kahn und Zerah unterscheiden Lipome, die das Filum terminale fixieren und

anderen, die direkt den Conus medullaris fixieren (48, 73).

2.1.2.1.3 Dermaler Sinus

Die dermalen Sinus entstehen durch inkomplette Loslosung des Neuroektoderms vom
»Hautektoderm®. So verbleiben an diesen Stellen epithelisierte, meistens mittig gelegene
Poren von der duBBeren Haut bis zum Riickenmark (37). Hier kdnnen sie eine Adhésion an
das Riickenmark vollziehen und es so ,,fesseln®. Wenn diese Sinus lokal proliferieren und
sich ausdehnen, entstehen Dermoid- bzw. Epidermoidtumore. Neben dieser Moglichkeit
konnen diese Tumore auch aus congenital oder iatrogen ,,versprengten* Hautgewebsresten

entstehen. Wie die Lipome kdnnen auch sie sehr multiple Erscheinungsbilder zeigen.

2.1.2.1.4 Diastematomyelie

Ist das Riickenmark in der Lidngsachse geteilt, handelt es sich um eine Diastematomyelie.
Die Teilung kann komplett- hierbei spricht man auch von einer Diplomyelie als
Maximalvariante der Diastematomyelie- oder inkomplett sein. Sie erfolgt meistens durch
ein mesenchymales, metaplastisches Septum. Dieses Septum kann bindegewebig,
knorpelig oder knochern sein und verbleibt meistens in Form eines ,,Sporns‘ zwischen den
geteilten Riickenmarkshélften (2). Die beiden Anteile vereinigen sich in liber 91 % der
Félle caudal der Fehlbildung wieder. Einige Autoren beschreiben auch Formen, bei denen
kein Septum nachweisbar ist. Zwischen 85 % (37) und 89 % (46) der Fille sind mit
Wirbelanomalien (Blockwirbel, Schmetterlingswirbel) vergesellschaftet, besonders, wenn

ein Septum nachweisbar ist (46). In bis zu 60 % treten dabei Fusionen einzelner
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Wirbelanteile auf (37). Als Folge dieser Fehlbildungen treten Kyphosen und Skoliosen
auf.

In 50 % der Fille liegt auBerdem eine Syringomyelie mit vor (37). Die beiden
Riickenmarkanteile kdnnen symmetrisch oder asymmetrisch sein. Diastematomyelien sind
nach Jacobi et al. (1998) bei Dysraphien zu 25 % zu erwarten (28). Zwei Typen der
Diastematomyelie muss man unterscheiden. Die beiden Anteile kdnnen separat oder
gemeinsam von Dura und/oder Arachnoidea umgeben sein (24, 37, 59). Sie kommen
jeweils mit einer Haufigkeit von 40 % bis 60 % vor.

Liegt eine gemeinsame Hirnhautummantelung vor, tritt nie ein kndchernes Septum auf und
eine operative Sanierung ist hier nur selten indiziert (37).

Sind gleichzeitig die Dura und die Arachnoidea geteilt, liegt eine schwerwiegendere
Fehlbildung vor. Meistens ist hier die Teilung des Riickenmarks durch ein kndchernes oder
knorpeliges Septum bedingt und aulerdem lénger als bei gemeinsamem Hirnhautmantel.
Dieses knocherne oder knorpelige Septum hat oftmals Kontakt zum Riickenmark und
umgebenden Strukturen. Es kann z.B. ventral mit den WK und/oder dorsal mit der Dura
bzw. den WB verwachsen und so das Riickenmark fixieren und das Tethered Cord
Syndrom hervorrufen. Hier ist eine operative Sanierung sehr viel hdufiger notwendig. Sie
besteht in der Resektion dieses kndchernen Sporns (37).

Die oftmals sehr komplizierte Pathomorphologie ldsst sich am besten mit CT-
Myelographie darstellen, wobei dieses grundsitzlich bei zusétzlicher Skoliose oder
Kyphose sehr erschwert sein kann (37).

Ein MRT- Bild einer Diastematomyelie ist in Abbildung 7 des Bildanhangs dargestellt.

2.1.2.1.5 Syringomyelie

Bei der Syringomyelie handelt es sich um eine Hohlenbildung im Riickenmark. Sie ist
meistens anlagebedingt, kann aber auch als Folge eines Traumas entstehen und so an
jedweder Stelle des Riickenmarks vorkommen. Sie kann auflerdem als Folge anderer
Fehlbildungen entstehen, die eine Storung des Liquorflusses verursachen und so zu einer
Anstauung von Liquor im Zentralkanal fithren (19). Ein typisches Beispiel hierfiir ist die
Arnold- Chiari- Malformation (siche unten) (15, 16, 19).

Bei den angeborenen und als Folge anderer Fehlbildungen entstandenen Formen, die hier
in erster Linie betrachtet werden, handelt es sich jedoch meistens um langgestreckte

Erweiterungen des Zentralkanals.
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Aufgrund der Tatsache, dass die Fasern der prothopatischen Sensibilitdt (Schmerz- und
Temperaturempfinden) in ihrem jeweiligen Segment diagonal von der Hinterwurzel zum
kontralateralen Tractus spinothalamicus lateralis kreuzen, verlaufen sie streckenweise sehr
nah am Zentralkanal. So ist es nicht verwunderlich, dass die Hauptsymptomatik der
Syringomyelie radikulére Schmerzen, segmentale Analgesie und
Temperaturempfindungsstérungen umfasst. Seltener kommen auch Paresen vor.

Die Symptomatik ist meistens langsam progredient und tritt bei isolierter Syringomyelie
oft erst im jungen Erwachsenenalter auf.

Die Progredienz kommt in bis zu 50 % der Falle zum Stillstand.

Liegt der Syringomyelie eine andere Fehlbildung zugrunde, besteht die Therapie in einer
Operation, die diese ursdchliche Fehlbildung saniert (39). Bringt dieses unzureichenden
Erfolg oder ist die Syringomyelie aus anderer Ursache entstanden, ist bei rasch
progredienter Symptomatik eine Shunt- Ableitung der Syringomyelie indiziert.

Die symptomatische Behandlung umfasst krankengymnastische  Behandlung,
Psychotherapie und Schmerztherapie.

Die terminale Myelocystocele ist eine besonders ausgeprigte Variante der Syringomyelie,
die als Folge einer gestorten sekundéren Neurulation entsteht. Hier ist die pathologische
Ansammlung von Liquor im Zentralkanal des Riickenmarks so groB3, dass sie zu einer
massiven ,,Aufblihung* des distalen Riickenmarks fiihrt (32). Die so entstandene Cyste des
Riickenmarks verhindert ab einem gewissen Volumen den Aszensus und ruft so ein TC
hervor.

MRT- Bilder einer Syringomyelie sind in den Abbildungen 3, 5 und 6 des Bildanhangs
dargestellt.

2.1.2.1.6 Hypertrophes Filum terminale

Das Syndrom des ,,straffen” Filum terminale, von Bruce 1985 als ,,reinste” Form des TC
bezeichnet (7), beschreibt ein straffes, verdicktes Filum terminale ohne weitere Pathologie
(37). Es verursacht nahezu immer ein TC. Sein Zustandekommen ist noch unklar. Man
muss annehmen, dass die retrograde Differenzierung, also die caudale Atrophie des
Riickenmarks zum Filum terminale in der frithen Embryogenese, unvollstindig ist und es
einfach so kréftig bleibt, dass der Aszensus sich nicht gegen seinen Widerstand vollziehen

kann.
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2.1.2.1.7 Spinale Atrophie

Die spinale Atrophie hat grundsétzlich zwei mdgliche Ursachen. Sie kann zum einen als
dysraphische Fehlbildung ,,angelegt sein“ bzw. entstehen. Im Gegensatz zu den zuvor
beschriebenen dysraphischen Fehlbildungen ist sie jedoch keine Ursache fiir ein TC.

Die zweite mogliche Ursache ist das TC selbst. Mit ihm assoziiert kommt sie meistens
wegen der Ischdmie im fixierten Myelon vor.

Nach Witt (1995) ist eine lokale Atrophie Ausdruck einer allgemeinen Degeneration des
jeweiligen Gewebes. Eine mogliche Ursache einer solchen Atrophie ist die Ischidmie (66).
Da es nach Yamada et al. (1981, 1985, 1995) im fixierten Myelon zu einer solchen
Ischdmie kommt (siehe unten), ist so auch die spinale Atrophie eine zu erwartende Folge
(69, 70, 71).

Im Patientenkollektiv von Barkovich (2000) ist ein ,,ausgediinntes, atrophisches und lang
gestrecktes Myelon®, meistens ohne sichtbares Filum terminale bei 13 % seiner Patienten
die Erscheinungsform des TC besonders in den sagittalen und axialen Schichten der MRT
(4). Obwohl Harwood- Nash (1985) einrdumte, dass die radiologische Unterscheidung
zwischen verdicktem Filum terminale und atrophiertem Conus schwierig sein kann (25), ist
so die spinale Atrophie gerade bei moderner MRT- Technologie als zuverldssiger MR-

tomographischer Befund anzusehen (4).

2.1.3 Pathophysiologie des Tethered Cord

Nach Yamada et al. (1981, 1985, 1995) fiihrt die zunehmende Traktion des Riickenmarks
im Laufe des Wachstums zu einem verminderten Blutfluss im Riickenmark, zu Ischidmie
und Hypoxdmie (69, 70, 71). Er sieht in dieser Ischdmie im Nervengewebe die Ursache fiir
dessen funktionale Ausfille.

Er untersuchte die Redoxsysteme der Atmungskette in den Mitochondrien.
Intramitochondrial reagieren Wasserstoff (H,) und Sauerstoff (O,) zu Wasser. Um die
Energie dieser exothermen Reaktion zu kontrollieren und in Adenosintriphosphat (ATP)
speichern und nutzen zu konnen, ,,lduft” diese Reaktion nicht direkt ab, sondern iiber die
“Zwischenschaltung® der Cytochromredoxsysteme. H, wird zunidchst dissoziiert als
Protonen und Elektronen auf den Komplex 1 der Atmungskette libertragen, um dann von
einem Komplex zum néchsten zu ,,flieBen®. SchlieBlich werden sie vom O, als terminalem

Oxidationsmittel aufgenommen, dass sich schlieflich mit den Protonen zum Wasser
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vereinigt. Fehlt dieses terminale Oxidationsmittel, werden die Cytochrome mit Elektronen
»uberladen®. Sie bleiben reduziert und es kann kein ATP mehr produziert werden. Die
Zelle reduziert bei diesem Energiemangel erst ihre Arbeit und geht schlieBlich zugrunde.
Experimentell konnte durch Yamada (1985) gezeigt werden, dass sich die Hypoxédmie mit
thren Stérungen der Atmungskette auch in den ereigniskorrelierten, evozierten Potentialen
zeigt (70). Sie wurden direkt an der posteriolateralen Oberfliche des Riickenmarks nach
Stimulation der posterioren Nervenwurzel abgeleitet. Es erfolgt zunédchst bei 3 g
Traktionsgewicht ein verlangsamter Amplitudenabfall der evozierten Potentiale, bei
stairkerer Traktion erscheinen gar keine mehr. Das bedeutet, dass hier die hypoxischen
Nervenzellen/- fasern zu keiner physiologischen Reizantwort mehr fahig sind.

Kocak et al. (1997) bestidtigten die Theorie der Ischimie und Hypoxdmie des liberdehnten
Riickenmarks (30). Sie beschrieben einen deutlich erhohten Spiegel von Hypoxantin,
einem Abbauprodukt der Purine, in dem betroffenen Gewebe. Sein Abbau ist auch O,-
abhédngig, so dass es auch in diesem Zusammenhang als Indikator fiir O,- Mangel
verstanden werden kann. Beschrieben wurden auflerdem sowohl bei motorisch als auch bei
sensorisch ~ evozierten Potentialen eine verlingerte Latenzzeit sowie eine
Amplitudenverminderung - also die elektropathologischen Merkmale einer verminderten
Reizantwort. An elektronenmikroskopischen Veridnderungen beschrieben sie Odeme,
Zerstorungen von Axonen und Myelinscheiden und eine Rarefizierung von
Neurofilamenten. Insbesondere die ,,Entmarkung® wird in verschiedenen Untersuchungen

von Grunewald (1996) bestitigt (22).

2.1.4 Klinische Symptomatik des Tethered Cord

Die klinische Symptomatik des TC kann sich primir urologisch, neurologisch oder
orthopadisch manifestieren, oft sind bei der genauen Untersuchung mehrere Stérungen
erkennbar. Hierbei ist anzumerken, dass sowohl die orthopéddischen als auch die
urologischen Symptome Folge der neurologischen Dysregulation der Muskeln bzw. der
Blase sind. So konnen z.B. Ful3- oder Hiiftdeformitidten als Folge einer spastischen
Lahmung der entsprechenden Muskulatur durch das TC entstehen oder eine Blasenstérung
durch neurogene Dysregulation des koordinierten Zusammenspiels der einzelnen
Muskelanteile der Blase.

Die Symptome des TC sind nicht immer eindeutig von denen anderer spinaler Dysraphien

wie z.B. der Spina bifida abzugrenzen. Sie konnen auBBerdem nach Charakter und Intensitét
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sehr individuell verlaufen. Nahezu immer ist jedoch eine deutliche Progredienz zu
erwarten (27, 48), wobei dieses typisch fiir das TC im Gegensatz zu anderen spinalen
Dysraphien ist (siche hierzu auch das Kapitel ,,Pathophysiologie*). Jedoch sind Zeitpunkt
des Entstehens und Geschwindigkeit der Progredienz eines Symptoms nicht vorhersagbar
(37).

Die neurologischen Symptome bestehen aus Paresen, Sensibilitdtsstorungen, Schmerzen

und Reflexabnormitéten (27, 45, 46, 48, 73). Auch die Art der Paresen (27, 45, 46) variiert:

Sie konnen sowohl spastisch als auch schlaff sein, sie konnen mit segmentalen Myoklonien
und mit sekundidren Symptomen, wie etwa Muskelatrophie (27) einher gehen. Die
Sensibilitdtsstorungen konnen sich iiber ein oder mehrere Segmente erstrecken und
ebenfalls sekundire Probleme, wie etwa trophische Ulcera verursachen (27, 37). Die
Schmerzen treten meistens in den Beinen und/oder im anorectalen bzw. perinealen Bereich
auf (27, 45, 46). Diese Schmerzlokalisation tritt bei Erwachsenen hiufiger auf. Die
Reflexstorungen und —abnormitidten bestehen aus Hypo- und Hyperreflexie sowie aus dem
Auftreten von Pyramidenbahnzeichen (27).

Die orthopiddischen Symptome bestehen aus FuBdeformititen, Kniekontrakturen,

Hiiftdeformitdten und Skoliose (27, 45, 46, 48, 73). Auch sie treten in mehreren
moglichen Varianten auf. So umfassen die Fulldeformitidten z.B. Pes equinus (SpitzfuB3),
Pes calcaneus und cacus (Hacken- und Hohlfu3) sowie Pes equinovarus (KlumpfuB).

Die urologischen Symptome umfassen alle Bilder der ,,neurogenen Blase* (48, 73). Diese
sind die ,,Uberlaufblase* und die ,harninkontinente Blase“. Die Funktion der Blase, den
Harn erst zu sammeln und dann kontrolliert abzugeben, wird im wesentlichen vom fein
koordinierten Zusammenspiel der einzelnen Muskelanteile der Blase ermoglicht. Diese
Anteile wirken antagonistisch. Es sind die Detrusormuskulatur, die bei der Miktion das
,Herauspressen des Harns bewirkt und die Sphinktermuskulatur, die ansonsten
Harnabgang verhindert. Im ,,Ruhezustand* ist die Detrusormuskulatur relaxiert und die
Sphinktermuskulatur kontrahiert. Bei der Miktion ist es umgekehrt. Versagt nun dieses
Zusammenspiel, fithrt dies zu verschiedenen Formen der ,,neurogenen Blase. Versagt die
Sphinktermuskulaturrelaxation und die Detrusormuskelkontraktion, wird {ibermifig viel
Harn angesammelt. Es kommt zur ,,Uberlaufblase®. Dieses fiihrt zu sekundiren Problemen,
wie etwa vesiko-uretheralem Reflux. Langfristig fiihrt dieses zur Atrophie des
Nierenparenchyms (Hydronephrose). Die daraus resultierende Niereninsuffizienz ist der

wichtigste die Lebensdauer limitierende Faktor bei Patienten mit TC/SB.
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Versagt die Sphinktermuskelkontraktion und die Detrusormuskelrelaxation, kommt es zu
permanenter Harninkontinenz. Neben diesen ,.klassischen* Formen sind alle Mischbilder

moglich.

2.1.5 Diagnostik bei Tethered Cord

Grundsétzlich gibt es drei diagnostische Methoden, um ein TC festzustellen. Die
Magnetresonanztomographie (21, 27, 37, 48, 73), die Myelo- Computertomographie (27,
37) und bei Neugeborenen die Sonographie (37, 48, 73). Jacobi et al (1998) bezeichnet die
MRT und die Myelo- CT als gleichwertige Methoden (27). Er rdumt ein, dass
Nervenwurzelverldufe und Zusatzfehlbildungen, wie etwa die Diastematomyelie besser
noch in der Myelo- CT sichtbar sind. Schijman (2003) fiigt auBerdem hinzu, dass das CT
grundsitzlich besser zur Diagnose von Wirbelanomalien geeignet ist (57).

Grundsitzlich gibt Jacobi et al (1998) in Ubereinstimmung mit anderen Autoren folgende

radiologische Befunde bzw. Merkmale des TC an (27):

e Tiefstand des Conus medullaris (27, 37, 43, 48, 73)
e Verdicktes Filum terminale (4, 37)
e Atrophie des Myelons (4, 27, 37)

e Waagerecht verlaufende Nervenwurzeln (27)

Das TC kann noch zusitzliche pathologische Befunde aufweisen:

e Lipom im Spinalkanal mit Kontakt zum Riickenmark (4, 21, 22, 48, 73)
e Adhision an der dorsalen Wand des Spinalkanals (21, 70)
e Lateralisierung (40, 56)

e Placode / Narbe mit Kontakt zum Riickenmark

Da diese intraspinalen Lipome, wie aus den Veroffentlichungen iiber die Pathologie
hervorgeht, sehr unterschiedliche mesenchymale Gewebe enthalten konnen (siehe Seiten
14- 15), ist davon auszugehen, dass unter dem ,,Lipom* als MR- tomographischem Befund
in der Literatur mannigfaltige mesenchymale Tumore beschrieben sind. Barkovich (2000)

z.B. spricht in seiner Verdffentlichung von ,,Fibrolipomen* (4).
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Es ist also davon auszugehen, dass viele Autoren bei ihren ,,Lipomen‘ bindegewebige und
narbige Tumore, also Placoden beschreiben. Sie erscheinen im Gegensatz zu den reinen
Lipomen in der T1- Wichtung der MRT nicht als homogene, sondern inhomogene Struktur
mit wechselnder Signalintensitét.

Die einzelnen Befunde sind zwar sensitiv fiir das TC, aber nicht jeder einzelne fiir sich
spezifisch fiir die Diagnosesicherung. In der Literatur fand sich kein Lipom bzw. keine
Placode ohne Tethering beschrieben. Daher kann man hier auch von einer hohen Spezifitét
ausgehen.

Wie in den vorigen Abschnitten erortert, ist die mogliche Pathomorphologie vielseitig und
so die Definition uneinheitlich. Es ist also nicht verwunderlich, dass auch nicht einheitlich
definiert ist, welche bzw. wie viele der beschriebenen Befunde fiir die Diagnose ,,TC*
vorliegen miissen.

Beispiele fiir MR- tomographische Darstellung eines TC zeigen sich in Abbildung 1- 4 des
Bildanhangs.

Die Befunde werden im folgenden definiert:

e Verdicktes Filum terminale: Das Filum terminale erscheint in der bildgebenden
Diagnostik im Durchmesser dicker als 0,2 cm.

e Atrophie des Myelons: Das Myelon weist verschmaélerte Abschnitte auf.

e Waagerecht verlaufende Nervenwurzeln: Die Nervenwurzeln und zugehorigen
Nerven verlaufen mindestens im rechten statt spitzen Winkel zum Myelon.

e Lipom im Spinalkanal mit Kontakt zum Riickenmark: Das Lipom ,,umschlingt* das
Myelon im Spinalkanal.

e Adhision: Es besteht ein Kontakt zwischen Myelon und den benachbarten
Strukturen. Es findet also keine nachweisbare Umspiilung durch Liquor statt.

e Lateralisierung: Das Myelon liegt nicht zentral im Spinalkanal sondern ist zu einer
Seite hin verlagert.

e Placode / Narbe mit Kontakt zum Riickenmark: Mesenchymatoses Gewebe

,umschlingt* das Myelon im Spinalkanal.

Diese Befunde sind vor allem in den Schnittbildverfahren zu erheben. Jedoch sind sie bei
Neugeborenen auch sonographisch erkennbar. Die noch unverkndcherte Wirbelsdule

erlaubt dem Ultraschall bis in den Riickenmarkskanal vorzudringen, so dass er die dortigen

24



25

Strukturen abbilden kann (20). In einem gewissen Umfang sind sogar Riickschliisse auf die
Durchblutung des Riickenmarks moglich. Da sich die von der Herzaktion ausgeldste
Druckwelle des Blutes auf das Riickenmark iibertrigt und eine Pulsation des Riickenmarks
im Liquor hervorruft, wird diese als Ausmal} der Durchblutung des Riickenmarks in der
Sonographie interpretiert. Ist die Durchblutung des Riickenmarks durch die zunehmende
Traktion eines TC vermindert, ist auch die Pulsation aufgehoben (20). Gerscovich et al
(1999) bezeichnet bei akzeptablen Ultraschallbedingungen die Sonographie als sensitiver
zur Diagnose von Riickmarksadhédsion als die MRT (20).

Die genannten Bild gebenden Verfahren beschreiben, wie in den voran gegangenen
Absitzen erortert, zuverldssig die Pathomorphologie des TC. Sie sind daher fiir die priméare
Diagnosestellung am besten geeignet. Zusitzliche Informationen, vor allem iiber den
Funktionszustand des Riickenmarks, jedoch unabhidngig von der Pathomorphologie,
konnen elektrophysiologische Verfahren besonders in regelméBigen, longitudinalen
Kontrolluntersuchungen erbringen (60). Hierzu sind vor allem die sensibel evozierten
Potentiale des Nervus tibialis geeignet, da sie eine objektive Funktionspriifung afferenter
Bahnen im ZNS erlauben (60). Zur Priifung efferenter Bahnen bieten sich Verfahren wie
die transkranielle Magnetstimulation und die transkutane, elektrische Stimulation der
motorischen Vorderhornwurzeln an (60). Sie sind jedoch teilweise schmerzhaft und
erfordern eine grofle Kooperation des Patienten, so dass sie im Kindesalter kaum

einsetzbar sind.

2.1.6 Therapie des Tethered Cord

Nach KrauBl (1998) ist eine operative Losung des Riickenmarks (Myelolyse) nach
allgemeiner internationaler Erfahrung vollkommen geeignet, das Auftreten der Symptome
zu verhindern oder zumindest das Risiko deren Verschlechterung zu minimieren. Er
empfiehlt die prophylaktische Myelolyse (MY) (31). Auch McLone (1999) bezeichnet sie
als Standard (37). KrauB3 rdumt auBerdem ein, dass die Progredienz der Symptome gestoppt
und sogar eine Verbesserung erreicht werden kann. Das Risiko des operativen Eingriffs,
eine permanente, neurologische Verschlechterung hervorzurufen, schitzt er mit < 2 % als
gering ein, lediglich bei komplexen Lipomen auf bis zu 5 % (31). Van der Meulen (2002)
fiigt der Empfehlung der prophylaktischen MY noch hinzu, dass die meiste Verbesserung,
besonders bei Schmerzen und neurologischen Defiziten, durch mdglichst frithe MY zu

erreichen sei (41). Allgemein sei die Chance, Symptome zu verbessern, um so gréf3er, je
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kiirzer sie bestanden haben. Pridoperativ bereits symptomatische Patienten seien am
meisten gefahrdet, sich auch nach der MY wieder zu verschlechtern.

Pang (1985) rdumt ergidnzend ein, dass postoperative Verbesserungen gewohnlich in einem
Zeitraum von drei bis sechs Monaten stattfinden (45).

Nohira und Oakes (1994) hingegen sind der Meinung, dass die MY fiir Patienten mit
klinischer Progredienz ,,reserviert® bleiben sollte (43). Dieser Auffassung stimmen Haberl
und Tallen (1998) in Bezug auf das sekundire TC zu (23).

Pierre- Kahn und Zerah (1997/99) unterscheiden im Bezug auf die Lipome zwischen denen
des Conus und denen des Filum terminale (siche Seite 14- 15) (48, 73). Sie stimmen der
Empfehlung der prophylaktischen MY bei Lipomen des Filum terminale vollkommen zu,
bei denen des Riickenmarks sehen sie das Risiko, gerade in Bezug auf die
Langzeitprognose bei asymptomatischen Patienten, als zu grof an. Patienten mit Lipomen
des Riickenmarks verschlechterten sich klinisch oftmals Jahre nach der MY. Nach ihren
Forschungsergebnissen haben die Patienten unabhidngig vom Alter zum Zeitpunkt der MY
von diesem operativen Eingriff profitiert.

Im folgenden sind einige Besserungsraten der Symptome nach Kraufl 1998 genannt (31):
Schmerzen 80- 100 %, Sensomotorische Defizite 40- 80 %, Blasenstorungen 30- 50 %,
Leichte Skoliosen <40 %.

2.2 Tethered Cord- assoziierte Fehlbildungen des Cerebrums

2.2.1 Hvdrocephalus

Der Hydrocephalus (HC) ist durch eine Volumenzunahme der Hirnventrikel
charakterisiert. Dieses kommt durch einen Aufstau von Liquor cerebrospinalis zustande
(55).

Dieser Aufstau von Liquor cerebrospinalis in den Ventrikeln fiihrt zu einer Kompression
des Cerebrums, besonders des Cortex, gegen die Innenfliche des Craniums. Der
permanente Druck auf die Hirnsubstanz hat sowohl fiir die graue als auch fiir die weifle
Hirnsubstanz pathologische Konsequenzen (11). Sind die Suturae noch nicht verschlossen,
passt sich das Cerebrocranium seinerseits diesem Druck von innen durch
Volumenzunahme an.

Ein Aufstau kann bedingt sein durch Uberproduktion (hypersekretorisch), Malabsorbtion
(kommunizierend) oder eine Stenose der Abflusswege des Liquors (occlusus) bzw. ein

Zusammenspiel dieser Mechanismen (12). Als Ursache kommen infrage: die Stenose des
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Aquiduktes, die Arnold Chiari Malformation, die Dandy Walker Malformation, die
Ischdmie, die Agenesie der Foramina Monro oder der Arachnoidzisternen, die
Encephalocele, die Tumore, die Zysten, die Kraniosynostose, die Infektion, idiopathisch
und die Achondroplasie. Viele der den HC verursachenden Fehlbildungen sind oftmals mit
spinalen Fehlbildungen wie z.B. der SB bzw. dem TC vergesellschaftet (34). In der
Literatur finden sich jedoch hierzu keine nummerischen Angaben.

Bei Neugeborenen fallt der HC klinisch meistens im Laufe der ersten Lebensmonate durch
Zunahme des Kopfumfanges, Hervortreten der Fontanelle und Dehiszenz der Schidelnéhte
auf. Sind diese , Kompensationswege* erschopft, so dass der intrakranielle Druck
schlieBlich zunimmt, kommt es zu Vigilanzstérungen, Bradykardie, Stauungspapille,
Erbrechen und charakteristischen Hirnnervenstérungen mit ,,Sonnenuntergangsphédnomen
(vertikaler Blickparese) und Abduzensparese (12). In selteneren Fillen kommt es auch zu
spastischen Paresen der Extremitéten.

Die radiologische Diagnose wird durch MRT, CT und bei Neugeborenen durch
Sonographie bestitigt. Alle diagnostischen Verfahren geben zuverldssigen Aufschluss tiber
die Ventrikelvolumina und teilweise den Zustand des umgebenden Gewebes.

Als medikamentose Therapie stehen Substanzen zur Verfiigung, die die Liquorproduktion
reduzieren. Diese sind Furosemid und Acetazolamid. Obwohl diese Substanzen in
Kombination die Liquorproduktion um bis zu zwei Drittel senken konnen, sinkt der
intrakranielle Druck nicht in ausreichender Weise (10).

Die wichtigste operative und gleichzeitig effektivste Methode ist daher die Anlage eines
Shunts (Drainage) in einen Seitenventrikel, so dass der Liquor an einen ,,resorbierenden*
Ort abflieBen kann. Als solche kommen in Frage das Peritoneum, das Atrium und die
Pleura. Am haufigsten wird das Peritoneum gewihlt.

Eine weitere Moglichkeit in der Behandlung des Hydrocephalus occlusus besteht in der
endoskopischen Ventrikulostomie des dritten Hirnventrikels. Hierbei wird der dritte
Hirnventrikel fenestriert, so dass der Liquor wieder abflieBen kann (12).

Eine operative Intervention sollte unabhdngig vom gewéhlten Verfahren so friih wie
moglich erfolgen, obwohl sich auch dann die pathophysiologischen Prozesse nicht
notwendigerweise komplett zuriickbilden miissen (11).

MRT- Bilder eines HC sind in den Abbildungen 8 und 9 des Bildanhangs dargestellt.
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2.2.2 Arnold Chiari Malformation

Die Arnold Chiari Malformation (AC) ist eine mit der SB sehr hiufig vergesellschaftete
Fehlbildung (43). Nahezu alle Patienten mit MMC haben auch eine AC (13).
Sie betrifft die Lage des Cerebellums und des Stammbhirns. Einer der Erstbeschreiber

dieser Malformation, Hans Chiari, teilte sie 1896 in vier verschiedene Typen ein (43):

Typ 1: Verlagerung der Tonsillae cerebelli unter das Niveau des Foramen magnum.

e Typ 2: Verlagerung des Vermis cerebelli, des vierten Ventrikels und des caudalen
Hirnstamms wunter das Niveau des Foramen magnum, oftmals mit MMC

vergesellschaftet.

e Typ 3: Verlagerung des Cerebellums und des Stammhirns unter das Niveau des

Foramen magnum.

Typ 4: Hypoplasie des Cerebellums

Bei solcher Fehllage kommt es zu einer Kompression der Strukturen im Bereich des
Foramen magnum und cranialen Cervicalkanals. Dieses sind vor allem die hier
verlaufenden Hirn- (Nervus glossopharyngeus, vagus, hypoglossus, accessorius) und
Cervicalnerven. Sie werden dann in ihrer Funktion beeintrdachtigt (43). Die
Beeintrichtigung der betroffenen Cervicalnerven iibertrdgt sich entsprechend auf die aus
ihnen hervorgehenden peripheren, motorischen Nerven. Vor allem aber kommt es fast
immer zum HC oder zur Syringomyelie.

Entsprechend dieser Folgen hat man es mit einer vielseitigen, klinischen Symptomatik zu
tun.

Bei Typ 1 ist sie schleichend und wird meistens erst in der Jugend manifest. Sie kann hier
umfassen:

Schmerz (meistens brennend im Cervicalbereich, jedoch auch brennend diffus an Rumpf
und/oder  Extremitéten),  Paresen  verschiedenster =~ Art und  Ausprigung,
Koordinationsstorungen und Ataxie, Reflexabnormitéten, Harninkontinenz,
Pyramidenbahnzeichen, vegetative Symptome, Stérungen der Vitalfunktionen, der

Cervical- und der Hirnnerven (siche Seite 26) (43). Ein hiufiges Beispiel fiir die
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Schadigung eines Hirnnerven wire die des Nervus hypoglossus, als deren Folge eine
Parese der Zunge mit sekunddrer Atrophie auftritt. Hiufige Beispiele fiir die Schidigung
von Cervikalnerven bzw. ihrer peripheren, motorischen Nerven sind die der
Cervikalnerven der Halswirbelsegmente 5- 8 mit ihren peripheren, motorischen Nerven
(Nervus axillaris, Nervus medianus und Nervus ulnaris), als deren Folge typischerweise
eine Atrophie des Musculus deltoideus bzw. des Daumenballens auftritt.

Bei Typ 2 und 3 ist meistens postnatal der HC manifest oder entwickelt sich in den ersten
Lebensmonaten. Hier stehen der akute Verlauf des HC mit Hirndrucksymptomatik im
Vordergrund. Die Therapie ist abhdngig vom Typ. Bei Typ 1 ist in der Regel eine
Dekompression durch operative Erweiterung des Foramen magnum ausreichend. Bei Typ
2 und 3 bedarf es einer dauerhaften Shuntversorgung (12).

MRT- Bilder einer AC sind in den Abbildungen 6 und 9 des Bildanhangs dargestellt.

2.2.3 Balkendysplasie

Das Corpus callosum ist die Hauptstruktur, die beide Cortexhélften miteinander verbindet.
In ihm verlaufen die Nervenfasern, die die Kommunikation der beiden Cortexhilften
ermdglichen.

Seine Strukturen sind das Rostrum, das Genu, der Truncus und das Splenium. Hierbei
bilden das Rostrum und das Genu den vorderen Teil, der Rest den hinteren des Corpus
callosum. Die Dysplasie des Corpus callosum (,,Balken*) gehort nach Witt (1995) und
Barkovich (2000) zu den telencephalen Entwicklungsstorungen (3, 67).

Barkovich (2000) beschreibt seine Entstehung bzw. Fehlbildung folgendermaBlen (3):
Embryologisch geht das Corpus callosum aus der Lamina terminalis, der rostralen
Endstruktur des Neuralrohres, hervor. Auch hier hat man es also mit einer Fehlbildung des
Neuralrohres zu tun. Sie verdickt sich zur so genannten Lamina reuniens. Hier bilden
bestimmte Zellen eine ,,Briicke* zwischen den Hemisphiren, die dann den aussprossenden
Axonen als Leitstruktur dient. Die Ausbildung der Einzelstrukturen des Corpus callosum
geschieht nicht gleichzeitig: zuerst formen sich das Genu und der Truncus, dann das
Splenium und zum Schluss das Rostrum — das Corpus bildet sich also von vorne nach
hinten. Ist dieser Prozess gestort, bildet sich primér der vordere Teil des Corpus callosum
aus und der hintere nicht.

Die Dysplasie liegt also meistens im posterioren Bereich vor. Eine Ausnahme bilden in

diesem Zusammenhang Dyplasien, die im Rahmen einer Holoprosenzephalie vorliegen.
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Diese Dysplasien sind nach Barkovich (2000) Ausdruck einer wirklich gestorten
Entwicklung, wihrend die zuvor beschriebenen Ausdruck einer inkompletten Entwicklung
sind (3).

Bei der Holoprosenzephalie handelt es sich um eine schwer wiegende Storung der
Ausdifferenzierung des Prosenzephalons. Als Ursache kommen sowohl teratogene
Einfliisse als auch genetische Defekte in Frage. Die resultierende Pathomorphologie kann
nach Witt (67) sehr vielfiltig sein. Was das Corpus callosum betrifft, kann hier z.B. das
Splenium ohne ein Genu oder einen Truncus vorliegen. Ansonsten konnen die z.B.
Cortexhemisphiren miteinander verschmolzen sein, die Ventrikel zu einem grofen
,vereinigt® sein, die Basalganglien unausdiffenziert sein und/oder die Augenanlagen
verschmolzen sein.

Nach Plawner (2002) korreliert das Ausmall der klinischen Defizite sehr mit dem
Schweregrad der ,,Nicht- Ausdifferenzierung® des Prosenzephalons (49).

Barkovich (2000) nennt diverse Fehlbildungen, die mit einer Holoprosenzephalie
einhergehen konnen, z.B. das Dandy- Walker- Syndrom und die AC (3).

Ein MRT- Bild einer BD ist in Abbildung 9 des Bildanhangs dargestellt.
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3.0 Patienten und Methode
3.1 Patienten

Von den siebenundfiinfzig Patienten, die seit 1970 in der Neuropadiatrischen Ambulanz
der Klinik fiir Kinder- und Jugendmedizin des Universitédtsklinikums Schleswig Holstein,
Campus Liibeck wegen Spina bifida betreut wurden bzw. werden, wurden vierzig

ausgewdhlt. Es mussten dabei bei jedem Patienten folgenden Kriterien erfiillt sein:

e Diagnose ,,Tethered Cord Syndrom*
e Vorliegen der entsprechenden MRT- Bilder des Myelons in ausreichender Bildqualitét

e Rekonstruierbare Krankengeschichte

Die vierzig Patienten setzten sich aus sechzehn Médchen und vierundzwanzig Jungen im
Alter von weniger als einem Jahr bis zu neunundzwanzig Jahren zusammen.

Bei zwanzig von ithnen wurde zwischen 1989 und 2000 eine MY durchgefiihrt.

Die zwanzig Patienten, die einer MY unterzogen wurden, setzten sich aus sechs Médchen
und vierzehn Jungen zusammen. Die Indikation zur MY war aufgrund von Progredienz
bestimmter in Abschnitt 3.2.2 beschriebener Symptome gestellt worden. Der Progredienz
dieser Symptome kam hierbei besondere Bedeutung zu, da sie das spezifischste Merkmal

eines TC im Gegensatz zu anderen spinalen Dysraphien ist (siche Abschnitt 2.1.4).
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3.2 Methode

3.2.1 Erfassung der Patienten mit Tethered Cord Syndrom

Um einen allgemeinen Uberblick zu gewinnen, wurde zuniichst in den ersten Abschnitten
des Ergebnisteiles die Verteilung des Alters der Patienten zum Zeitpunkt der
Datenerfassung und der Myelolyse, die Verteilung der Hohen der Spina bifida Celen und
des TC sowie die Haufigkeit der einzelnen MRT- Befunde im gesamten Kollektiv in

Diagrammen dargestellt.

3.2.2 Klinische Symptome der Patienten mit Tethered Cord

Bei den Patienten wurden die in Tabelle 1 dargestellten, klinischen Symptome erfasst.

Neurologisch Orthopéadisch Urologisch
Paresen FuBldeformitéten Neurogene Blasenstérungen
Sensibilitdtsstorungen Kniekontrakturen

Reflexabnormititen (PSR, ASR), |Hiiftdeformitéten
wobei sowohl gesteigerte, als
auch verminderte Reflexe erfasst

wurden

Skoliose

Tabelle 1

Bei den Paresen handelte es sich sowohl um spastische als auch schlaffe.

Die Sensibilititsstorungen umfassen Beriihrungs- , Schmerz- und Temperaturempfinden.
Das Lage- , Vibrations- und Kraftempfinden lie sich nicht ausreichend rekonstruieren.

Bei den Reflexabnormitidten wurde vor allem der ASR und der PSR erfasst, da sie fiir den
klinischen Verlauf des mehrheitlich distal der BWS lokalisierten TC am relevantesten sind.
Andere Muskeleigenreflexe wurden bei ausreichender Rekonstruierbarkeit hinzugezogen.

Es wurde hierbei sowohl Hyper- als auch Hyporeflexie erfasst. Ebenfalls wurde das
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Auftreten eines Babinski- , Gordon- oder Oppenheimreflexes unter diesem Symptom
miterfasst.

Alle moglichen Varianten der Fulldeformititen, der Kniekontrakturen und der
Hiiftdeformititen wurden erfasst.

Die neurogenen Blasenstorungen umfassen einerseits die Uberlaufblase und andererseits
die neurogene Harninkontinenz, also alle moglichen Dyssynergien des Musculus detrusor

vesicae und des Musculus sphincter vesicae.

Fiir jeden Patienten wurde im Zeitraum von null bis sechs Monate nach Myelolyse erfasst,
ob sich die oben aufgefiihrten Befunde verdndert haben. Dieser relativ kurze Zeitraum von
sechs Monaten wurde gewidhlt, um das Risiko, dass iiber einen ldngeren Zeitraum
eventuelle andere Einfliisse die beobachteten Verdnderungen herbeigefiihrt haben, gering
zu halten, so dass die direkten klinischen Auswirkungen der Myelolyse mdglichst
unverfilscht erfasst werden konnten. Als solche Einfliisse kommen Retethering bzw. damit
vergesellschaftete Kompression durch eventuelle, intraspinale Tumore oder zunehmende
Traktion bei progredienter Skoliose in Frage.

Die klinischen Verdnderungen wurden aus den Krankenakten entnommen und wurden

durch Befragung in der poliklinischen Sprechstunde erginzt.

3.2.3 Magnetresonanztomographische Befunde des Tethered Cord

Alle in der Folge beschriebenen Befunde sind MRT- Bildern entnommen, die zwischen
1985 und 2000 angefertigt wurden. Hierbei wurde ein Magnetresonanztomograph der
Firma Siemens (Siemens Magnetom SP 64) verwendet. Es wurden sagittale, transversale
und coronare Schichtfiihrung mit einer Schichtdicke von drei bis fiinf mm in T1- und T2-
Wichtung durchgefiihrt. Alle verwendeten MRT-Bilder wiesen eine ausreichende
Bildqualitit auf, so dass die untersuchten Befunde eindeutig identifiziert werden konnten.
Wie im voran gegangenen Abschnitt ,,2.2 Tethered Cord“ erortert, gibt es keine
einheitliche Definition dariiber, welche und wie viele MR- tomographische Befunde
vorliegen miissen, um die Diagnose ,,Tethered Cord* zu stellen. Die folgende Auswahl von
Befunden aus den in der Literatur beschriebenen (siehe 2.2.4) schien uns in diesem Sinne
am spezifischsten, sensitivsten und auch am eindeutigsten erhebbar zu sein.

Auf die atypisch waagerecht verlaufenden Nervenwurzeln haben wir bei unserer Erhebung

verzichtet, weil sie meistens nicht ausreichend gut in der MRT darstellbar waren.
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Um die Diagnosestellung sicherer zu machen, mussten hierfiir in unserem Kollektiv

mindestens zwei der folgenden Befunde vorliegen:

e Lipom im Spinalkanal mit Kontakt zum Riickenmark

e Adhision des Riickenmarks an der dorsalen Wand des Spinalkanals
e Lateralisierung des Riickenmarks oder des Filum terminale

e Conustiefstand (Conus unterhalb von L2)

e Filum terminale im Durchmesser grof3er als 0,2 cm

e Placode / Narbe mit Kontakt zum Rickenmark

Hierbei sollte fiir jeden, einzelnen Befund untersucht werden, welchen Einfluss er auf die
Prognose hat. Die Definition der einzelnen Befunde ist an die in der Literatur (siche 2.2.4)

angelehnt. Sie lautet:

e Verdicktes Filum terminale: Das Filum terminale erscheint in der bildgebenden
Diagnostik im Durchmesser dicker als 0,2 cm.

e Lipom im Spinalkanal: Das Lipom ,,umschlingt das Myelon im Spinalkanal. Es
stellt sich in der T1- Wichtung der MRT als tumorése, signalintense Struktur
abgegrenzt vom nahezu als Signal ausgeldscht erscheinenden Liquor dar.

e Adhéasion: Es besteht ein Kontakt zwischen Myelon und den benachbarten
Strukturen. Es findet also keine nachweisbare Umspiilung durch Liquor statt.

e Lateralisierung: Das Myelon liegt nicht zentral im Spinalkanal, sondern ist in
Richtung einer Seite verlagert.

e Placode / Narbe: Durch hyperplastisches, mesenchymatoses Gewebe des caudalen
Myelons hervorgerufene ,,Auftreibung* des Myelons im Spinalkanal. Es erscheint
in der T1- und T2- Wichtung der MRT als missig signalintense, abgerundete

Struktur mit deutlicher Verbreiterung am distalen Ende des Myelons.
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Zusétzlich zu diesen Primirbefunden des TC wurden bei der Erfassung noch relevante

Sekundirbefunde definiert. Sie lauten:

e Hohe des TC: Hier wurde erfasst, ob das Tethering des Myelons oberhalb oder
unterhalb des Niveaus von L5 liegt.
e Anzahl der TC Befunde pro Patient: wobei unterschieden wurde, ob weniger als

drei, drei oder mehr der gewéhlten TC- Befunde vorliegen.

3.2.4 Magnetresonanztomographische Befunde der Tethered Cord assoziierten

Fehlbildungen des zentralen Nervensystems

Mit der gleichen Intention wurden aufler den priméren und sekundidren Befunden des TC

noch TC- assoziierte Fehlbildungen erfasst. Sie lauten:

e Syringomyelie

e Diastematomyelie

e Spinale Atrophie

e Spina bifida

e Hydrocephalus

e Arnold- Chiari- Syndrom
e Balkendysplasie

Bei der SB wurde ebenfalls die Hohe ihrer Cele als mdglicher Einflussfaktor mit
erfasst. Hierbei wurde unterschieden, ob sich die Cele auf/unterhalb oder oberhalb von
L5 befindet. Bei der Balkendysplasie wurde auch noch unterschieden, ob sie im

Rahmen einer Holoprosenzephalie vorliegt oder nicht.
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3.2.5 Auswertung

Um nun die Frage nach dem prognostischen Wert der MR- tomographischen Befunde zu
beantworten, wurden bei den operierten Patienten zum einen die prédoperativen, MR-
tomographischen Befunde und zum anderen die postoperative Verdnderung der einzelnen
klinischen Befunde erfasst und auf ein signifikant hdufiges Zusammentreffen getestet.
Diese Vorgehensweise ist fiir alle betreffenden Abschnitte zusammen im Folgenden
erldutert:

Die MRT Befunde unterteilten sich in die eigentlichen Tethered Cord Merkmale und in
zusédtzliche, mit dem TC assoziierte ZNS- Fehlbildungen.

Es wurde zunédchst fiir jedes klinische Symptom ein Balkendiagramm erstellt, das jeweils
die Anzahl der Patienten mit dem jeweiligen MRT Befund zeigt, bei denen sich
postoperativ das betrachtete klinische Symptom verschlechtert hat bzw. gleich geblieben
ist oder sich verbessert hat. Das umseitige Beispieldiagramm zeigt die postoperative

Situation der Paresen.
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Postoperative Situation der Paresen in Abhéingigkeit von den prioperativen

MRT Befunden

100

1 2 3 4 5 6 7 & 9 10 11 12 13 14 15 16 1718—|
B \erschlechtert [ gleich geblieben M verbessert

Legende der X-Achse Nv=3 Ng=11 Nb=5
Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit Paresen N=19
1)TC lumbosakral 7)Filum>2mm 13)Syringomyelie
NI1=8 N7=4 N13=10
Nvli=1 Nv7=1 Nv13=0
Ngl=5 Ng7=2 Ngl13=8
Nbl=2 Nb7=1 Nb13=2
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=10 N8=15 N14=4
Nv2=2 Nv8=1 Nv14=0
Ng2=5 Ng8=10 Ngl4=3
Nb2=3 Nb8&=4 Nbl4=1
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=10 N9=9 N15=4
Nv3=2 Nv9=2 Nv15=0
Ng3=7 Ng9=5 Ngl5=4
Nb3=1 Nb9=2 Nb15=0
4)Adhision 10)TC- Befunde> =4 16)Hydrocephalus
N4=18 N10=10 N16=10
Nv4=3 Nv10=1 Nvl6=1
Ng4=10 Ngl10=6 Ngl6=5
Nb4=5 Nb10=3 Nbl6=4
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal LS 17)AC
N5=7 NI11=9 N17=6
Nv5=1 Nvll=1 Nvl17=1
Ng5=4 Ngl1=6 Ngl7=3
Nb5=2 Ngl1=6 Nb17=2
6)Conustiefstand 12)Celenhdhe cranial L4 18)Balkendysplasie
No6=14 NI12=10 N18=5
Nv6=2 Nv12=2 Nv18=0
Ng6=8 Ngl2=5 Ngl18=4
Nb6=4 Nbl12=3 Nb18=1

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten der
Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die Paresen verbessert, bzw. verschlechtert haben oder gleich geblieben
sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die Y-Achse aufgetragen. Die relativen
Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl der verbesserten (Nb1-18) bzw. verschlechterten (Nv1-18) bzw unverdnderten
(Ng1-18) Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw. verschlechterten
(Nv) bzw. unverdnderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten werden anschlieBend, um Zahlenwerte grofer als Eins zu
bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute Haufigkeit der Patienten mit dem jeweiligen
magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 1: Es fillt auf, dass bei fast allen Patienten eine Adhésion vorlag, bei Patienten mit Lipom Verbesserungen relativ
selten, bei solchen mit spinaler Atrophie gar nicht vorkamen und bei solchen mit Placode oder Hydrocephalus relativ héufig
sind und dass bei solchen mit Syringomyelie, Diastematomyelie, spinaler Atrophie und Balkendysplasie keine
Verschlechterungen auftraten.
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Diese Diagramme sind jedoch ausschlieBlich beschreibende Darstellungen der Ergebnisse
und sagen noch nichts iiber ein signifikant hiufiges Zusammentreffen aus. Ob ein solches
Zusammentreffen vorliegt, wurde in einem zweiten Schritt durch statistische Testung

gepriift.

3.2.6 Das statistische Testverfahren

Die statistische Testung erfolgte nach folgendem Verfahren:

Sowohl die primiren als auch die sekundiren MRT Befunde wurden als binire
Gruppenvariablen definiert. Das heifit, es wurde erfasst, ob der jeweilige Befund vorlag
oder nicht. Die klinischen Befunde wurden als ordinale Variablen mit drei Auspriagungen
definiert. Das heif3t, es wurde erfasst, ob sich der jeweilige Befund sich verschlechtert hat,
unverdndert blieb oder sich verbessert hat. Die Anzahl der Patienten, bei denen die
entsprechenden Befunde vorlagen, wurden anschlieBend nach folgendem Muster in Sechs-

Felder-Tafeln gebracht:

MRT- Befund | MRT- Befund lag

lag vor (+) nicht vor (-)

Klinischer Befund
verschlechtert

Klinischer Befund

unverandert

Klinischer Befund

verbessert

Zur weiteren Verdeutlichung wird das Verfahren mit dem TC mit lumbosakraler
Lokalisation als MRT Befund und den Reflexabnormititen als klinischem Symptom
beispielhaft durchgefiihrt. Bei vier Patienten mit lumbosakralem TC verschlechterten sich
die Reflexe postoperativ, bei vier blieben sie gleich und bei keinem verbesserten sie sich.
Bei den Patienten ohne lumbosakrales TC verschlechterten sich postoperativ bei keinem
die Reflexe, bei einem verbesserten sie sich und bei neun blieben sie gleich im Vergleich

zum praoperativen Status.
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Lumbosakrales |Liegt  nicht
TC liegt vor vor
Reflexabnormititen
verschlechtert 4 0
Reflexabnormitdten
unverandert 4 9
Reflexabnormititen
verbessert 0 1

Monte- Carlo- p- Wert einseitig: 0,0159

ist kleiner als die definierte Irrtumswahrscheinlichkeit von 0.05 (5 %).

Es wurde nun bei jeder Testung von der einseitigen Arbeitshypothese ausgegangen, dass
beim Vorliegen des MRT Befundes postoperativ ein verschlechterter, klinischer Befund
erwartet wird.

Im dargestellten Beispiel wird also bei den Patienten mit lumbosakralem TC signifikant
hiufig eine postoperative Verschlechterung der Reflexe erwartet. Die entsprechende
einseitige Arbeitshypothese lautet: ,Liegt der jeweilige MRT Befund vor, so
verschlechtern sich postoperativ die Reflexabnormitéten.*

Dann wurde fiir jede Sechs- Felder- Tafel der Mann- Whitney- U- Test angewendet. Um
dieses Verfahren noch valider zu machen, wurden mit 40 000 Simulierungen Monte-
Carlo- p- Werte ermittelt. Ein Signifikanzniveau von 95 % wurde festgelegt.

Der im Mann- Whitney- U- Test ermittelte p- Wert muss nun kleiner als 0,05 sein, um das
festgelegte Signifikanzniveau zu erfiillen. Trifft dieses wie in diesem Beispiel zu, kann mit
95 % iger Wahrscheinlichkeit schlussgefolgert werden, dass ein lumbosakrales TC
postoperativ die Reflexe verschlechtert. Lie sich im Sinne dieser einseitigen
Arbeitshypothese kein signifikanter Zusammenhang zwischen dem jeweiligen MRT
Befund und dem jeweiligen klinischen Symptom nachweisen wurde eine Gegentestung
durchgefiihrt. Das heiit, es wurde eine weitere, gegensitzliche Arbeitshypothese
aufgestellt, sie lautet in dem dargestellten Beispiel: ,,Liegt der jeweilige MRT Befund vor,
so verbessern sich postoperativ die Reflexabnormitéten.” AnschlieBend wurde dasselbe
Testverfahren erneut angewendet.

An dieser Stelle sei noch einmal sehr die Position vier und fiinf der Danksagung betont.
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4.0 Ergebnisse
4.0.1 Alterstruktur

Die ausgewihlten Patienten bildeten trotz der gleichen Einschlusskriterien ein sehr
heterogenes Kollektiv. Das galt insbesondere fiir ihre Altersverteilung zum Zeitpunkt der
Datenerfassung.

So waren die jlingsten Patienten Sduglinge, also zwischen 29 und 364 Tagen alt und der
dlteste schon erwachsen mit 29 Jahren. Der Median lag bei 12,5 Jahren, der Mittelwert bei
10,85. Insgesamt liegt eine groBe Streuung der Werte vor. Im einzelnen sind sie im

folgenden Diagramm dargestellt.

Alter der Patienten zumZeitpunkt der Erfassung

Anzahl der Patienten
O =~ N W N OV O

0 2 3 45 6 7 8 101213 1415 16 17 18 19 20 22 29

Alter in Jahren

Diagramm 2 stellt das Alter der Patienten zum Zeitpunkt der Erfassung in Jahren dar. Die meisten Patienten sind
zu diesem Zeitpunkt sechs, acht, zehn, zwolf oder fiinfzehn Jahre alt.
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4.0.2 Geschlechtsverteilung

Bei der Geschlechtsverteilung der Patienten bildeten die Jungen bzw. Ménner mit 24 zu 16
Maidchen bzw. Frauen eine deutliche Mehrheit.

Das folgende Diagramm veranschaulicht dieses Ergebnis graphisch.

Geschlechtsverteilung der Patienten

@ mannlich

| weiblich

Diagramm 3 stellt die Anteile der médnnlichen und weiblichen Patienten am
Patientenkollektiv dar. Man sieht, dass der Anteil der ménnlichen Patienten drei
Fiinftel betrégt.
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4.0.3 Verteilung der Patienten mit und ohne Myelolyse

Genau die Hélfte der vierzig Patienten unterzog sich im Laufe der Zeit einer Myelolyse.

Das folgende Diagramm veranschaulicht dieses Ergebnis graphisch.

Verteilung der Patienten mit und
ohne Myelolyse

[ | Patienten mit Myelolyseoperation

[l | Patienten ohne Myelolyseoperation

Diagramm 4 stellt die Anteile der Patienten mit und ohne Myelolyseoperation dar. Man sieht,
dass genau die Hélfte der Patienten operiert wurde.
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4.0.4 Altersverteilung zum Zeitpunkt der Myelolyse

Die Altersstruktur bzw. Altersverteilung zum Zeitpunkt der MY war ziemlich weit
gestreut. So reichte die Altersspanne von einem Monat bis zu zwolf Jahren und einem
Monat. Das folgende Diagramm stellt das Alter jedes einzelnen Patienten zum Zeitpunkt

der MY dar.

Alter der Patienten zum Zeitpunkt der Myelolyse

160
140 -
120 -
100 5
60 -
40 5

Monate

20 -
0 o Fl‘l'l‘l_l‘ﬂ‘

123 456 78 9101112 1314 1516 1718 19 20

Patienten

Diagramm 5 stellt das Alter der Patienten zum Zeitpunkt der Myelolyse in Monaten dar.
Die Patienten sind dabei nach ihrem Alter geordnet durchnummeriert. Es zeigt, dass die
meisten Patienten im Alter zwischen zwanzig und sechsundneunzig Monaten (einem
und acht Jahren) operiert wurden.

Acht Patienten wurden schon vor dem vierten Lebensjahr operiert. Die Indikation zu einer
so frihen MY wurde entweder wegen ausgeprigten Symptomen bzw. ihrer starken
Progredienz gestellt oder vereinzelt prophylaktisch bei der Spina bifida Celenoperation
zusitzlich durchgefiihrt.

Die fiinf Patienten mit postoperativ gebesserten Paresen waren zum Zeitpunkt der MY acht
Monate, ein Jahr, drei Jahre und zwei waren sieben Jahre alt. Ein Patient mit postoperativ
gebesserten FuBBdeformitéten war ein Jahr alt und der andere acht Monate. Auch der Patient
mit postoperativ verbesserten Reflexabnormitéten war noch Sdugling zum Zeitpunkt der
MY.

Diese klinischen Symptome verbesserten sich postoperativ eindeutig mehr bei Patienten,

die zwischen null und drei Jahren alt waren.
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Der Patient mit den postoperativ verbesserten Kniekontrakturen war hingegegen schon
fiinf Jahre alt, der eine mit postoperativ verbesserten neurogenen Blasenstérungen drei und
der andere schon acht Jahre alt.

Bei diesen postoperativ verbesserten Symptomen waren die Patienten zwei bis vier Jahre
dlter als die mit den postoperativ verbesserten Paresen, FuBdeformititen und

Reflexabnormitaten.

4.1 Celenhohe

Bei den vierzig ausgewihlten Patienten wurde zunichst eine Ubersicht iiber die
Celenhdhen erstellt. Hierzu wurde die Wirbelsdule in fiinf ,,Abschnitte* eingeteilt. Die
Patienten verteilten sich wie folgt in die einzelnen Etagen:

Thorakal (Thl- Thl1): N =5, thorakolumbal (Th12- L1): N = 6, lumbal (L2- L4): N = 10,
lumbosakral (L5- S1): N =6 und sakral (S2- S5): N=35

Verteilung der Spina bifida
Celenhohen
16
14 -
12
E10 }
N 8 |
c
<56
4 |
2 |
0 1 2 3 4 5
B | 1) Sakral (S2-S5) B 2) Lumbosakral (L5-S1)
B | 3) Lumbal (L2-L4) | 4) Thorakolumbal
(Th12-L1)
m | 5) Thorakal (Th1-Thll)

Diagramm 6 Das Diagramm stellt dar, bei wie vielen Patienten die Spina bifida Celen in
den jeweiligen Hohen vorlagen. Sakral (S2- S5), lumbosakral (L5- S1), lumbal (L2- L4),
thorakolumbal (Th12- L1), thorakal (Th1- Th11).

Es zeigt mit der Anzahl fiinfzehn bzw. zehn deutliches Uberwiegen der lumbosakralen und
lumbalen Celenlokalisationen.
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Man sieht mit fiinfzehn bzw. zehn deutliches Uberwiegen der lumbosakralen und lumbalen
Celenlokalisationen. Relativ selten sind mit fiinf bzw. sechs die hohen Celen. Die sakralen

Celen kommen mit lediglich vier am seltensten vor.

4.2 Magnetresonanztomographische Befunde des Tethered Cord

Die MRT- Befunde des TC wurden zunichst zur Ubersicht bei allen vierzig Patienten
erhoben.

Als erstes ist dargestellt, wie oft der einzelne Befund in unserem Gesamtkollektiv vorkam.
Auffallig ist dabei lediglich das relativ seltene Vorkommen der Lateralisierung und des

verdickten Filums. Ansonsten lagen die librigen Befunde relativ gleichméBig vor.

Verteilung der TC- Befunde

40

Lipom  Adhésion Laterali- Conustief- Filum term. Placode
sierung  stand >2 mm

Diagramm 7 zeigt die Haufigkeit der einzelnen
magnetresonanztomographischen Befunde des Tethered Cord bei vierzig
Patienten des Gesamtkollektivs.

Man sieht, dass die Adhésion und der Conustiefstand die hiufigsten Befunde
sind, und die Hypertrophie des Filum terminale am seltensten vorkommt.
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Als zweites ist dargestellt, wie viele dieser Befunde jeder einzelne Patienten hatte.

Hierzu wurden die Patienten in drei Klassen eingeteilt:

Klasse 1: Patienten mit ein oder zwei Befunden,

Klasse 2: Patienten mit drei oder vier Befunden und

Klasse 3: Patienten mit fiinf oder sechs Befunden.

Im folgenden Diagramm sind nun also diese Klassenumfiange dargestellt.

Man sieht mit N = 28 (> 70 %) ein sehr deutliches Uberwiegen der Patienten mit drei oder
vier Befunden, also der mittleren Klasse. Patienten mit ein oder zwei Befunden waren mit
N =2 mit Abstand am seltensten und die mit fiinf oder sechs Befunden

mit N = 10 immer noch deutlich weniger als die der Klasse 2.

Verteilung der TC-Befunde pro Patient
30
25
20
15
10
5
o NN
Klasse 1 Klasse 2 Klasse 3
1- 2 TC- Befunde 3- 4 TC- Befunde 5- 6 TC- Befunde
pro Patient pro Patient pro Patient

Diagramm 8 zeigt, wie viele Patienten in den Klassen 1 bis 3 (Klasse 1: bis zwei
Tethered Cord Befunde, Klasse 2: drei oder vier Tethered Cord Befunde und
Klasse 3: flinf oder sechs Tethered Cord Befunde) vorlagen.

Man sieht mit der Anzahl achtundzwanzig ein deutliches Uberwiegen der Klasse
2. Die Klasse 3 umfasste mit der Anzahl zehn bereits deutlich weniger Patienten
und lediglich ein Patient lag in der Klasse 1 vor.
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4.3 Zusitzliche Fehlbildungen

SchlieBlich wurden noch die zusétzlichen Fehlbildungen, die also weder zur Spina bifida
noch zum TC gehoren, quantitativ erfasst. Dazu gehdren einmal die cranialen
Fehlbildungen, also der HC, die AC und die BD und die spinalen, also die Syringomyelie,
die Diastematomyelie und die spinale Atrophie.

Im Diagramm 9 ist dargestellt, wie oft jeweils die drei erfassten cranialen Fehlbildungen
vorlagen. Hier sehen wir ein Uberwiegen des Hydrocephalus und eine relative Seltenheit

der Balkendysplasie.

Verteilung der zusatzlichen
cranialen Fehlbildungen

@ Balkendysplasie @ Arnold-Chiari [JHydrocephalus

Diagramm 9 zeigt die Haufigkeit des Hydrocephalus,
der Arnold-Chiari Malformation und der
Balkendysplasie im Patientenkollektiv.

Man sieht, dass der Hydrocephalus mit der Anzahl
zweiundzwanzig am hiufigsten, die Arnold-Chiari
Malformation mit der Anzahl sechzehn deutlich seltener
und die Balkendysplasie mit der Anzahl zwolf am
seltensten vorkommt.
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Im Diagramm 10 ist dargestellt wie oft jeweils die drei erfassten spinalen Fehlbildungen

vorlagen. Es zeigt sich ein deutliches Uberwiegen der Syringomyelie.

Verteilung der zusitzlichen spinalen
Fehlbildungen

20
18
16
14 4
12 1
10
8

oN MO

Syringo- Diastemato- Spinale
myelie myelie Atrophie

Diagramm 10 zeigt wie oft die spinalen Fehlbildungen
Syringomyelie, Diastematomyelie und spinale Atrophie in
unserem Patientenkollektiv vorlagen.

Man sieht, dass die Syringomyelie mit der Anzahl achtzehn
am haufigsten, die spinale Atrophie mit der Anzahl sieben
deutlich seltener und die Diastematoyelie mit der Anzahl
sechs am seltensten vorlag.

Die héufigste craniale Fehlbildung war mit N = 22 der HC in etwas iiber der Hélfte der
Fille. Mit N = 12 lag die Balkendysplasie ebenfalls relativ hdufig vor.

Die haufigste spinale Fehlbildung war damit N = 18 die Syringomyelie. Die
Diastematomyelie zeigte sich mit N = 6 relativ selten. Sogar 6fter mit N = 7 zeigte sich der
,Nebenbefund“ der spinalen Atrophie.

Eine der Balkendysplasien lag im Rahmen einer Holoprosenzephalie vor.

48



49

4.4 Vergleich der pri- und postoperativen Kklinischen Symptome

Bei allen Patienten wurden die acht erfassten, klinischen Symptome auf postoperative
Verianderung tiberpriift (Sieche auch Abschnitt 3.0).

Zunichst wurden die Patienten, die prioperativ das jeweilige Symptom aufwiesen, erfasst.
AnschlieBend wurde erfasst, bei wie vielen im ersten, postoperativen Halbjahr sich diese
Befunde verbesserten, verschlechterten oder gleich blieben.

Die Ubersicht iiber die postoperative Situation der klinischen Symptome ist im folgenden

Balkendiagramm dargestellt:

Postoperative Ergebnisse der klinischen Symptome
16
g 14 1
g 12
5 10
g 8
= 6
§ 4
< 2 I_I
<
0 - : : : : : : :
1 2 3 4 5 6 7 8
1) Paresen (N = 19) 5) Kniekontrakturen (N = 10)
2) Schmerz (N =4) 6) Hiiftdeformitdten (N =11)

3) Reflexabnormitdten (N = 18) 7) Skoliosen (N = 10)
4) FuBdeformitéiten (N = 20) 8) Neurogene Blasenstérungen (N = 20)

@ verschlechtert @ unverandert [ verbessert

Diagramm 11 zeigt Verdnderungen der klinischen Symptome im ersten
postoperativen Halbjahr. Die Angabe in Klammern zeigt, bei wie vielen Patienten
der jeweilige Befund schon prdoperativ vorgelegen hatte.

Paresen, Fulldeformitdten und neurogene Blasenstérungen kamen am haufigsten,
Schmerzen mit Abstand am seltensten vor.

Die iiberwiegende Mehrheit der Patienten zeigt postoperativ keine Verédnderung.
Bei Schmerzen, Hiiftdeformitden und Skoliosen gab es gar keine Verbesserungen
und nur wenige bei den iibrigen Symptomen. Die meisten kamen noch mit der
Anzahl fiinf bei den Paresen vor.

Bei Kniekontrakturen und Hiiftdeformitéiten gab es gar keine Verschlechterungen
und nur wenige bei den iibrigen Symptomen. Die meisten kamen noch mit der
Anzahl vier bei den Reflexabnormitéten vor.
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Die postoperativ unverdnderten Patienten nehmen mit 57 % - 100 % fiir das einzelne
Symptom mit Abstand den groBten Platz ein. Immerhin O - 25 % verschlechterten sich bei
dem jeweiligen Symptom und bei nur 0 - 26 % lieBen sich Verbesserungen nachweisen.

Die zugrunde liegenden Daten sind noch einmal in folgender Tabelle zusammengefasst:

Anzahl Verschlechtert Gleich geblieben | verbessert

der

Patienten
Paresen 19 3 (15,79 %) 11 (57,90 %) 5(26,32 %)
Schmerz 4 1 (25 %) 3 (75 %) 0
Reflexabnormitéten 18 4 (22,22 %) 13 (72,2 %) 1 (5,55 %)
FuBdeformitdten 20 3 (15 %) 15 (75 %) 2 (10 %)
Kniekontrakturen 10 0 9 (90 %) 1 (10 %)
Hiiftdeformitaten 11 0 11 (100 %) 0
Skoliosen 10 1 (10 %) 9 (90 %) 0
Neurog. Blasenstorung |20 3 (15 %) 15 (75 %) 2 (10 %)
Summe 15 86 11

Tabelle 2

In den folgenden Abschnitten sind die Ergebnisse bzw. Zusammenhénge fiir das jeweilige
Symptom mit allen moglichen MRT Befunden présentiert.

Fiir jeden ist zunichst in einem Balkendiagramm dargestellt:

e Bei wie vielen Patienten die im vorigen Kapitel prasentierten MRT Befunde vorlagen
e Bei wie vielen sich in Abhédngigkeit davon die postoperative, klinische Situation

verschlechtert oder verbessert hat und wie oft sie unveriandert blieb.

Zusétzlich zu diesen MRT Befunden sind in den Diagrammen noch in Abhingigkeit von
der klinischen Situation die Summe der cranialen und spinalen zusétzlichen Fehlbildungen
sowie der MRT Befunde des TC dargestellt. Dieses geschah jedoch nur, um einen
Uberblick zu gewinnen und ging daher auch nicht in die statistische Testung mit ein.

AuBerdem wird in jedem Abschnitt genannt, welche Zusammenhinge zwischen dem
klinischen Symptom und den MRT Befunden nach dem beschriebenen Testverfahren sich

als signifikant erwiesen haben.
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Die postoperativen MRT Bilder wurden nicht in die Erhebungen miteinbezogen, weil es in
dieser Erhebung darum ging, von der prdoperativen Situation eine postoperative Prognose
abzuleiten. Auflerdem lieB sich ein Effekt der Myelolyseoperation auf die
Pathomorphologie durch die postoperativen MRT Bilder nur sehr selten nachweisen. Sehr

oft zeigten sich die gleichen Befunde postoperativ im MRT.
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4.4.1 Paresen in Relation zu den magnetresonanztomographischen Befunden

Die postoperative Situation der Paresen in Abhdngigkeit von den MRT Befunden wird in
umseitigem Diagramm dargestellt.

Bei neunzehn Patienten lagen Paresen vor. Bei drei von ihnen verschlechterten sie sich
postoperativ, bei elf blieben sie gleich und bei fiinf verbesserten sie sich.

Das Diagramm beschreibt bei wie vielen Patienten mit dem jeweiligen MRT Befund sich
die Paresen postoperativ verbesserten bzw. verschlechterten oder gleich blieben. Zum
Beispiel verbesserten sich bei zwei Patienten mit lumbosakralem TC die Paresen
postoperativ, bei fiinf blieben sie gleich und bei einem verschlechterten sie sich. Um diese
absoluten Héufigkeiten direkt vergleichen zu kénnen, wurden sie in relative Haufigkeiten
umgerechnet. Das heiflt, die absolute Hiufigkeit der Patienten mit verschlechterten
(verbesserten, unveridnderten) Paresen und dem jeweiligen MRT Befund wurde durch die
Haufigkeit aller Patienten mit verschlechterten (verbesserten, unverdanderten) Paresen
dividiert. Um Zahlenwerte groBler als Eins zu erhalten, wurden die relativen Haufigkeiten
mit 100 multipliziert. Im dargestellten Beispiel ergeben sich somit folgende Werte fiir die
relativen Hiufigkeiten: Rel. Héufigkeit der Patienten mit lumbosakralem TC, bei denen
sich die Paresen postoperativ verbesserten: 2/5*100 = 40, bei denen sie gleich blieben:
5/11*100 = 45,45 und bei denen sie sich verschlechterten: 1/3*100 = 33,33. Sie sind fiir
jeden MRT Befund im umseitigen Diagramm dargestellt.
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Postoperative Situation der Paresen in Abhéingigkeit von den prioperativen

MRT Befunden

100

1 2 3 4 5 6 7 8§ 9 10 11 12 13 14 15 16 1718—|
B \erschlechtert [ gleich geblieben M verbessert

Legende der X-Achse Nv=3 Ng=11 Nb=5
Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit Paresen: N=19
1)TC lumbosakral 7)Filum>2mm 13)Syringomyelie
NI1=8 N7=4 N13=10
Nvli=1 Nv7=1 Nv13=0
Ngl=5 Ng7=2 Ngl13=8
Nbl=2 Nb7=1 Nb13=2
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=10 N8=15 N14=4
Nv2=2 Nv8=1 Nv14=0
Ng2=5 Ng8=10 Ngl4=3
Nb2=3 Nb8&=4 Nbl4=1
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=10 N9=9 N15=4
Nv3=2 Nv9=2 Nv15=0
Ng3=7 Ng9=5 Ngl5=4
Nb3=1 Nb9=2 Nb15=0
4)Adhision 10)TC- Befunde> =4 16)Hydrocephalus
N4=18 N10=10 N16=10
Nv4=3 Nv10=1 Nvl6=1
Ng4=10 Ngl10=6 Ngl6=5
Nb4=5 Nb10=3 Nbl6=4
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal LS 17)AC
N5=7 NI11=9 N17=6
Nv5=1 Nvll=1 Nvl17=1
Ng5=4 Ngl1=6 Ngl7=3
Nb5=2 Ngl1=6 Nb17=2
6)Conustiefstand 12)Celenhdhe cranial L4 18)Balkendysplasie
No6=14 NI12=10 N18=5
Nv6=2 Nv12=2 Nv18=0
Ng6=8 Ngl2=5 Ngl18=4
Nb6=4 Nbl12=3 Nb18=1

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten der
Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die Paresen verbessert, bzw. verschlechtert haben oder gleich geblieben
sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die Y-Achse aufgetragen. Die relativen
Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl der verbesserten (Nb1-18) bzw. verschlechterten (Nv1-18) bzw. unveridnderten
(Ng1-18) Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw. verschlechterten
(Nv) bzw. unverdnderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten werden anschlieBend, um Zahlenwerte grofer als Eins zu
bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute Haufigkeit der Patienten mit dem jeweiligen
magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 12: Es fallt auf, dass bei fast allen Patienten eine Adhésion vorlag, bei Patienten mit Lipom Verbesserungen relativ
selten, bei solchen mit spinaler Atrophie gar nicht vorkamen und bei solchen mit Placode oder Hydrocephalus relativ hdufig
sind und dass bei solchen mit Syringomyelie, Diastematomyelie, spinaler Atrophie und Balkendysplasie keine
Verschlechterungen auftraten.
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Diese Zahlenwerte sind jedoch rein deskriptiv. Um zu priifen, ob ein signifikant hiufiges
Zusammentreffen eines MRT Befundes mit einem klinischen Symptom vorliegt, wurde mit
dem beschriebenen Sechs- Felder- Tafel- Verfahren getestet. Die Patienten mit dem
jeweiligen MRT Befund und ihren jeweiligen postoperativen Verdnderungen der Paresen
wurden den Patienten ohme den jeweiligen MRT Befund und ihren jeweiligen
postoperativen Verdnderungen der Paresen in einer Sechs- Felder- Tafel nach dem in 3.2.6
dargestellten Muster gegeniibergestellt. Im beschriebenen Beispiel lautet die Sechs- Felder-

Tafel:

TC lumbosakral | TC lumbosakral
lag vor (+) lag nicht vor (-)

Parese

verschlechtert 1 2

Parese

unverindert 5 6

Parese

verbessert 2 3

Dieses wurde fiir jeden MRT Befund durchgefiihrt. AnschlieBend wurde fiir jede Sechs-
Felder- Tafel die einseitige Arbeitshypothese (H1) formuliert. Sie lautet:

Arbeitshypothese (H1): Liegt der jeweilige MRT Befund (z.B. das lumbosakrale TC) vor,

so verschlechtert sich postoperativ die Parese.

Ergebnis: H1 muss unter Anwendung dieses Sechs- Felder- Tafel- Verfahrens fiir alle
MRT Befunde verworfen werden, da sich fiir keinen ein signifikanter Zusammenhang mit
den Paresen nachweisen ldsst.

Anschliefend wurde die gegenteilige Arbeitshypothese (H2) aufgestellt. Sie lautet: Liegt
der jeweilige MRT Befund vor, so verbessert sich postoperativ die Parese. Auch H2 muss
unter Anwendung dieses Sechs- Felder- Tafel- Verfahrens fiir alle MRT Befunde
verworfen werden, da sich auch hier fiir keinen ein signifikanter Zusammenhang mit den

Paresen nachweisen lasst.

54



55

4.4.2 Schmerzen in Relation zu den magnetresonanztomographischen Befunden

Folgend wurde die postoperative Situation der Schmerzen in Abhédngigkeit von den MRT
Befunden dargestellt. Bei vier Patienten lagen Schmerzen vor. Bei einem von ihnen
verschlechterten sie sich postoperativ und bei drei blieben sie gleich.

Das umseitige Diagramm beschreibt bei wie vielen Patienten mit dem jeweiligen MRT
Befund sich die Schmerzen postoperativ verschlechterten oder gleich blieben.
Verbesserungen kamen nicht vor. Zum Beispiel verschlechterten sich bei einem Patienten
mit thorakolumbalem TC die Schmerzen postoperativ und bei drei blieben sie gleich. Um
diese absoluten Haiufigkeiten direkt vergleichen zu konnen, wurden sie in relative
Haufigkeiten umgerechnet. Das heillt, die absolute Héufigkeit der Patienten mit
verschlechterten (unverdnderten) Schmerzen und dem jeweiligen MRT Befund wurde
durch die Haufigkeit aller Patienten mit verschlechterten (unverdnderten) Schmerzen
dividiert. Um Zahlenwerte grofer als Eins zu erhalten, wurden die relativen Haufigkeiten
mit 100 multipliziert. Im dargestellten Beispiel ergeben sich somit folgende Werte fiir die
relativen Héufigkeiten: Rel. Haufigkeit der Patienten mit thorakolumbalem TC, bei denen
sich die Schmerzen postoperativ verschlechterten: 1/1*100 = 100 und bei denen sie gleich
blieben: 3/3*100 = 100. Sie sind fiir jeden MRT Befund im Diagramm dargestellt. Bei
keinem Patienten, bei dem Schmerzen beobachtet wurden, lagen weniger als drei TC-
Befunde oder eine spinale Atrophie vor. Daher sind an den Positionen dieser beiden MRT

Befunde im umseitigen Diagramm keine Zahlenwerte dargestellt.
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Postoperative Situation der Schmerzen in Abhéingigkeit von den prioperativen

MRT Befunden
100
90
80
70
60/
50,
40!
30,
20
10
0l 1 2 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18
B \erschlechtert [ gleich geblieben M verbessert
Ng=3 Nb=0
Legende der X-Achse
Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit Schmerz: N=4
1)TC lumbosakral 7)Filum>2mm 13)Syringomyelie
Ni1=2 N7=1 N13=1
Nv1=0 Nv7=0 Nv13=0
Ngl=2 Ng7=1 Ngl3=1
Nb1=0 Nb7=0 Nb13=0
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=4 N8=4 N14=2
Nv2=1 Nv8=1 Nvl4=1
Ng2=3 Ng8=3 Ngld=1
Nb2=0 Nb8=0 Nb14=0
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=2 N9=0 N15=0
Nv3=1
Ng3=1
Nb3=0
4)Adhision 10)TC- Befunde> =4 16)Hydrocephalus
N4=4 N10=4 N16=3
Nv4=1 Nv10=1 Nvl6e=1
Ng4=3 Ngl0=3 Ngl6=2
Nb4=0 Nb10=0 Nb16=0
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal L5 17)AC
N5=2 N11=1 N17=3
Nv5=0 Nv11=0 Nv17=1
Ng5=2 Ngll=1 Ngl7=2
Nb5=0 Nb11=0 Nb17=0
6)Conustiefstand 12)Celenhéhe cranial L4 18)Balkendysplasie
No6=4 N12=3 N18=1
Nvo6=1 Nvli2=1 Nv18=0
Ng6=3 Ngl2=2 Ngl18=1
Nb6=0 Nb12=0 Nb18=0

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten der
Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die Schmerzen verbessert, bzw. verschlechtert haben oder gleich
geblieben sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die Y-Achse aufgetragen. Die relativen
Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl verbesserten (Nb1-18) bzw. verschlechterten (Nv1-18) bzw. unverdnderten (Ng1-
18) Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw. verschlechterten (Nv)
bzw. unverianderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten werden anschlieBend, um Zahlenwerte groBer als Eins zu
bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute Haufigkeit der Patienten mit dem jeweiligen
magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 13: Es fillt zundchst die geringe Zahl (N=4) der Patienten auf, bei denen Schmerzen vorlagen. Des Weiteren fallt
auf, dass es keine Verbesserung und bei lediglich einem Patienten Verschlechterung gab.
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Diese Zahlenwerte sind jedoch rein deskriptiv. Um zu priifen, ob ein signifikant hiufiges
Zusammentreffen eines MRT Befundes mit einem klinischen Symptom vorliegt, wurde
versucht, mit dem beschriebenen Sechs- Felder- Tafel- Verfahren zu testen. Hier konnte
das beschriebene Sechs- Felder- Tafel- Verfahren jedoch wegen zu geringer Fallzahlen
nicht sinnvoll durchgefiihrt werden.

Die Arbeitshypothese (H3): ,,Liegt der jeweilige MRT Befund vor, so verschlechtern sich
postoperativ die Schmerzen.” muss schon aus diesem Grunde verworfen werden. Es ldsst
sich also auch hier fiir keinen MRT Befund ein signifikanter Zusammenhang zwischen ihm
und den Schmerzen nachweisen. Entsprechend ist dieses auch filir die Gegentestung giiltig,

das heif3t, auch H4 muss in gleicher Weise verworfen werden.
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4.4.3 Reflexe in Relation zu den magnetresonanztomographischen Befunden

Folgend wurde die postoperative Situation der Reflexe in Abhéngigkeit von den MRT
Befunden dargestellt. Bei achtzehn Patienten lagen Reflexabnormititen vor. Bei einem von
thnen verbesserten sie sich postoperativ, bei vier verschlechterten sie sich und bei dreizehn
blieben sie gleich.

Das umseitige Diagramm beschreibt bei wie vielen Patienten mit dem jeweiligen MRT
Befund sich die Reflexabnormitéten postoperativ verbesserten bzw. verschlechterten oder
gleich blieben. Zum Beispiel verbesserten sich bei keinem Patienten mit lumbosakralem
TC die Reflexabnormititen postoperativ, bei vier blieben sie gleich und bei vier
verschlechterten sie sich. Um diese absoluten Héufigkeiten direkt vergleichen zu konnen,
wurden sie in relative Haufigkeiten umgerechnet. Das heif3t, die absolute Haufigkeit der
Patienten mit verschlechterten (verbesserten, unveridnderten) Reflexabnormititen und dem
jeweiligen MRT Befund wurde durch die Haufigkeit aller Patienten mit verschlechterten
(verbesserten, unverdnderten) Reflexabnormititen dividiert. Um Zahlenwerte grofer als
Eins zu erhalten, wurden die relativen Haufigkeiten mit 100 multipliziert. Im dargestellten
Beispiel ergeben sich somit folgende Werte fiir die relativen Haufigkeiten: Rel. Haufigkeit
der Patienten mit lumbosakralem TC, bei denen sich die Reflexabnormititen postoperativ
verbesserten: 0/1*100 = 0, bei denen sie gleich blieben: 4/13*100 = 30,77 und bei denen
sie sich verschlechterten: 4/4*100 = 100. Sie sind fiir jeden MRT Befund im umseitigen

Diagramm dargestellt.
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Postoperative Situation der Reflexabnormititen in Abhéingigkeit von den

prioperativen MRT Befunden

001 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17

18

B \erschlechtert [ gleich geblieben [l verbessert

Nv=4 Ng=13 Nb=1

Legende der X-Achse

Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit Reflexabnormititen: N=18
1)TC lumbosakral 7)Filum>2mm 13)Syringomyelie
N1=8 N7=4 N13=9
Nvi=4 Nv7=2 Nv13=2
Ngl=4 Ng7=2 Ngl3=6
Nb1=0 Nb7=0 Nb13=1
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=9 N8=14 N14=4
Nv2=0 Nv8=3 Nv14=0
Ng2=8 Ng8=10 Ngl4=4
Nb2=1 Nb8=1 Nb14=0
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=10 N9=8 N15=5
Nv3=1 Nvo=1 Nv15=0
Ng3=8 Ng9=7 Ngl5=5
Nb3=1 Nb9=0 Nb15=0
4)Adhision 10)TC- Befunde> =4 16)Hydrocephalus
N4=17 N10=10 N16=10
Nv4=4 Nv10=3 Nvl6=1
Ng4=12 Ngl0=6 Ngl6=9
Nb4=1 Nb10=1 Nb16=0
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal L5 17)AC
N5=7 N11=8 N17=7
Nv5=2 Nv11=3 Nv17=1
Ng5=5 Ngl1=5 Ngl7=6
Nb5=0 Nb11=0 Nb17=0
6)Conustiefstand 12)Celenhéhe cranial L4 18)Balkendysplasie
No6=13 N12=10 N18=5
Nv6=4 Nvli2=1 Nv18=1
Ng6=8 Ngl12=8 Ngl8=4
Nbo6=1 Nbl12=1 Nb18=0

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten der
Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die Reflexabnormititen verbessert, bzw. verschlechtert haben oder gleich
geblieben sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die Y-Achse aufgetragen. Die relativen
Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl verbesserten (Nb1-18) bzw. verschlechterten (Nv1-18) bzw. unverdnderten (Ng1-
18) Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw. verschlechterten (Nv)
bzw. unveridnderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten werden anschlieBend, um Zahlenwerte groBer als Eins zu
bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute Haufigkeit der Patienten mit dem jeweiligen
magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 14: Es fallt der relativ hohe Anteil an Verschlechterung der Reflexabnormitéten bei lumbosakralem Tethered Cord
und hypertrophem Filum term., die Abwesenheit von Verschlechterung bei thorakolumbalem Tethered Cord , Diastematomyelie
und spinaler Atrophie, das Uberwiegen der unverénderten Patienten beim Hydrocephalus und die Abwesenheit von
Verbesserungen bei lumbosakralem Tethered Cord und den sonstigen mit dem Tethered Cord assoziierten, spinalen und
cranialen Fehlbildungen auf.
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Diese Zahlenwerte sind jedoch rein deskriptiv. Um zu priifen, ob ein signifikant hiufiges
Zusammentreffen eines MRT Befundes mit einem klinischen Symptom vorliegt, wurde mit
dem beschriebenen Sechs- Felder- Tafel- Verfahren getestet. Die Patienten mit dem
jeweiligen MRT Befund und ihren jeweiligen postoperativen Verdnderungen der
Reflexabnormitdten wurden den Patienten ohne den jeweiligen MRT Befund und ihren
jeweiligen postoperativen Verdnderungen der Reflexabnormititen in einer Sechs- Felder-
Tafel nach dem in 3.2.6 dargestellten Muster gegeniibergestellt. Im beschriebenen Beispiel
lautet die Sechs- Felder- Tafel:

Lumbosakrales |Liegt  nicht
TC liegt vor (+) | vor (-)
Reflexabnormititen
verschlechtert 4 0
Reflexabnormitidten
unverindert 4 9
Reflexabnormititen
verbessert 0 1

Dieses wurde fiir jeden MRT Befund durchgefiihrt. AnschlieBend wurde fiir jede Sechs-
Felder- Tafel die einseitige Arbeitshypothese (HS) formuliert. Sie lautet:

Arbeitshypothese (H5): Liegt der jeweilige MRT Befund (z.B. das lumbosakrale TC) vor,

so verschlechtern sich postoperativ die Reflexabnormitéten.
Ergebnis: H5 muss unter Anwendung dieses Sechs- Felder- Tafel- Verfahrens fiir fast alle

MRT Befunde verworfen werden, da sich fiir sie kein signifikanter Zusammenhang mit

den Reflexabnormitidten nachweisen lasst.
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Eine Ausnahme bildet hier jedoch der Befund ,,TC lumbosakral“. Hier ergab sich aus der
oben dargestellten Verteilung folgender Wert:

Monte- Carlo- p- Wert einseitig: 0,0159

ist somit kleiner als die Irrtumswahrscheinlichkeit (0,05).

So ergibt sich mit 95 % iger Wahrscheinlichkeit die Schlussfolgerung, dass sich ein TC
unterhalb von L4 negativ auf die postoperative, klinische Situation der Reflexe auswirkt.
Fiir die anderen MRT Befunde, fiir die H5 verworfen werden musste,

wurde anschlieBend die gegenteilige Arbeitshypothese (H6) aufgestellt. Sie lautet: Liegt
der jeweilige MRT Befund vor, so verbessern sich postoperativ die Reflexabnormitéten.
Auch H6 muss unter Anwendung dieses Sechs- Felder- Tafel- Verfahrens fiir alle MRT
Befunde verworfen werden, da sich auch hier fiir keinen ein signifikanter Zusammenhang

mit den Reflexabnormititen nachweisen lasst.
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4.4.4 Fulldeformititen in Relation zu den magnetresonanztomographischen Befunden

Folgend wurde die postoperative Situation der FuBdeformitdten in Abhédngigkeit von den
MRT Befunden dargestellt. Bei zwanzig Patienten lagen FuB3deformitéten vor. Bei drei von
thnen verschlechterten sich postoperativ die Fuldeformititen bei zwei verbesserten sie sich
und bei fiinfzehn blieben sie gleich.

Das umseitige Diagramm beschreibt bei wie vielen Patienten mit dem jeweiligen MRT
Befund sich die Fufldeformititen postoperativ verbesserten bzw. verschlechterten oder
gleich blieben. Zum Beispiel verbesserten sich bei einem Patienten mit lumbosakralem TC
die FuBdeformititen postoperativ, bei sechs blieben sie gleich und bei einem
verschlechterten sie sich. Um diese absoluten Héufigkeiten direkt vergleichen zu konnen,
wurden sie in relative Haufigkeiten umgerechnet. Das heif3t, die absolute Haufigkeit der
Patienten mit verschlechterten (verbesserten, unveridnderten) FuBdeformititen und dem
jeweiligen MRT Befund wurde durch die Haufigkeit aller Patienten mit verschlechterten
(verbesserten, unverdnderten) Fuldeformitdten dividiert. Um Zahlenwerte groBer als Eins
zu erhalten, wurden die relativen Hiufigkeiten mit 100 multipliziert. Im dargestellten
Beispiel ergeben sich somit folgende Werte fiir die relativen Haufigkeiten: Rel. Haufigkeit
der Patienten mit lumbosakralem TC, bei denen sich die FuBBdeformitidten postoperativ
verbesserten: 1/2*100 = 50, bei denen sie gleich blieben: 6/15*100 = 40 und bei denen sie
sich verschlechterten: 1/3*100 = 33,33. Sie sind fiir jeden MRT Befund im umseitigen

Diagramm dargestellt.
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Postoperative Situation der Fullideformititen in Abhiingigkeit von den

praoperativen MRT Befunden

100
90
80
70
60
50,
40,
301
20,
10,

cl_l23456789101112131415161718
B \erschlechtert L[| gleich geblieben M verbessert

Legende der X-Achse Nv=3 Ng=15 Nb=2
Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit FuBldeformititen: N=20
1)TC lumbosakral 7)Filum>2mm 13)Syringomyelie
N1=8 N7=3 N13=11
Nvi=1 Nv7=1 Nv13=0
Ngl=6 Ng7=2 Ngl3=9
Nbl=1 Nb7=0 Nb13=2
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=11 N8=17 N14=5
Nv2=2 Nv8=2 Nv14=0
Ng2=8 Ng8=13 Ngl4=5
Nb2=1 Nb8=2 Nb14=0
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=11 N9=9 N15=6
Nv3=2 Nvo=1 Nv15=0
Ng3=9 Ng9=7 Ngl5=6
Nb3=0 Nb9=1 Nb15=0
4)Adhision 10)TC- Befunde> =4 16)Hydrocephalus
N4=19 N10=11 Nl6=11
Nv4=3 Nv10=2 Nvl6e=1
Ng4=14 Ngl10=8 Ngl6=9
Nb4=2 Nb10=1 Nbl6=1
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal L5 17)AC
N5=8 N11=9 N17=8
Nv5=2 Nvll=1 Nv17=1
Ng5=5 Ngl1=7 Ngl7=6
Nbs5=1 Nbl1=1 Nbl7=1
6)Conustiefstand 12)Celenhéhe cranial L4 18)Balkendysplasie
No6=14 N12=11 N18=5
Nv6=2 Nv12=2 Nv18=0
Ng6=10 Ngl2=8 Ngl8=5
Nb6=2 Nbl12=1 Nb18=1

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten der
Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die FuBdeformitéten verbessert, bzw. verschlechtert haben oder gleich
geblieben sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die Y-Achse aufgetragen. Die relativen
Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl verbesserten (Nb1-18) bzw. verschlechterten (Nv1-18) bzw unverénderten (Ng1-18)
Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw. verschlechterten (Nv) bzw.
unverdnderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten werden anschliefend, um Zahlenwerte groBer als Eins zu
bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute Haufigkeit der Patienten mit dem jeweiligen
magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 15: Es fallt die Abwesenheit von Verschlechterungen der FuBBdeformitéten mit dem Tethered Cord assoziierten,
spinalen Fehlbildungen und der relativ groe Anteil an Verbesserungen bei tief stehendem Conus medullaris und
Syringomyelie auf.
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Diese Zahlenwerte sind jedoch rein deskriptiv. Um zu priifen, ob ein signifikant hiufiges
Zusammentreffen eines MRT Befundes mit einem klinischen Symptom vorliegt, wurde mit
dem beschriebenen Sechs- Felder- Tafel- Verfahren getestet. Die Patienten mit dem
jeweiligen MRT Befund und ihren jeweiligen postoperativen Verdnderungen der
Fulldeformitdten wurden den Patienten ohme den jeweiligen MRT Befund und ihren
jeweiligen postoperativen Verdnderungen der Fufldeformititen in einer Sechs- Felder-
Tafel nach dem in 3.2.6 dargestellten Muster gegeniibergestellt. Im beschriebenen Beispiel
lautet die Sechs- Felder- Tafel:

TC lumbosakral | TC lumbosakral
lag vor (+) lag nicht vor (-)
FuBdeformititen
verschlechtert 1 2
FuBBdeformititen
unverindert 6 9
FuBdeformititen
verbessert 1 1

Dieses wurde fiir jeden MRT Befund durchgefiihrt. AnschlieBend wurde fiir jede Sechs-
Felder- Tafel die einseitige Arbeitshypothese (H7) formuliert. Sie lautet:

Arbeitshypothese (H7): Liegt der jeweilige MRT Befund (z.B. das lumbosakrale TC) vor,

so verschlechtern sich postoperativ die Fuldeformititen.

Ergebnis: Die Arbeitshypothese (H7) muss unter Anwendung dieses Sechs- Felder- Tafel-
Verfahrens fiir alle MRT Befunde verworfen werden, da sich im Sinne dieser einseitigen
Arbeitshypothese kein signifikanter Zusammenhang nachweisen ldsst. Bei der
Gegentestung mit der Arbeitshypothese HS: ,,Liegt der jeweilige MRT Befund vor, so
verbessern sich postoperativ die FuBdeformititen.” ergab sich ein iiberraschendes

Ergebnis.
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Es fanden sich fiir das Vorliegen der Syringomyelie entgegen aller Erwartung signifikant

viele klinische Verbesserungen. Hier ergab sich folgender Verteilung:

Syringomyelie |Liegt nicht
liegt vor (+) vor (-)
FuBldeformitéten
verschlechtert 0 3
FuBdeformititen
unverandert 9 6
FuBldeformitéten
verbessert 2 0

Monte- Carlo- p- Wert einseitig: 0,0316

ist somit kleiner als die Irrtumswahrscheinlichkeit (0,05)

Somit muss die Arbeitshypothese H8: ,,Liegt eine Syringomyelie vor, so verbessern sich
postoperativ die Fuldeformitéten.” nicht verworfen werden und es ergibt sich mit 95 %
iger Wahrscheinlichkeit die Schlussfolgerung, dass sich eine Syringomyelie eher positiv
auf die postoperative, klinische Situation der FuBdeformitéten auswirkt.

Fiir die anderen MRT Befunde musste auch H8 unter Anwendung dieses Sechs- Felder-
Tafel- Verfahrens verworfen werden, da sich auch hier fiir keinen ein signifikanter

Zusammenhang mit den FuBBdeformititen nachweisen lésst.
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4.4.5 Kniekontrakturen in Relation zu den magnetresonanztomographischen

Befunden

Folgend wurde die postoperative Situation der Kniekontrakturen in Abhingigkeit von den
MRT Befunden dargestellt. Von den zehn Patienten, bei denen Kniekontrakturen vorlagen,
verbesserten sie sich postoperativ bei einem und blieben bei neun gleich.

Das umseitige Diagramm beschreibt bei wie vielen Patienten mit dem jeweiligen MRT
Befund sich die Kniekontrakturen postoperativ verbesserten oder gleich blieben.
Verschlechterungen kamen nicht vor. Zum Beispiel verbesserten sich bei keinem Patienten
mit lumbosakralem TC die Kniekontrakturen postoperativ, bei sechs blieben sie gleich und
bei keinem verschlechterten sie sich. Um diese absoluten Hiufigkeiten direkt vergleichen
zu konnen, wurden sie in relative Héufigkeiten umgerechnet. Das heiflt, die absolute
Haufigkeit der Patienten mit verbesserten (unverdnderten) Kniekontrakturen und dem
jeweiligen MRT Befund wurde durch die Haufigkeit aller Patienten mit verbesserten
(unverdnderten) Kniekontrakturen dividiert. Um Zahlenwerte gréfer als Eins zu erhalten,
wurden die relativen Haufigkeiten mit 100 multipliziert. Im dargestellten Beispiel ergaben
sich somit folgende Werte fiir die relativen Haufigkeiten: Rel. Haufigkeit der Patienten mit
lumbosakralem TC, bei denen sich die Kniekontrakturen postoperativ verbesserten:
0/1*100 = 0 und bei denen sie gleich blieben: 6/9*100 = 66,66. Sie sind fiir jeden MRT
Befund im umseitigen Diagramm dargestellt. Bei keinem Patienten mit Kniekontrakturen
lag eine Syringomyelie oder eine Balkendysplasie vor. Deshalb ist an der Position dieser

MRT Befunde kein Wert dargestellt.
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Postoperative Situation der Kniekontrakturen in Abhéingigkeit von den

praoperativen MRT Befunden

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18
B \erschlechtert L | gleich geblieben M verbessert
Legende der X-Achse Nv=0 Ng=9 Nb=1
Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit Kniekontrakturen: N=10
1)TC lumbosakral 7)Filum>2mm 13)Syringomyelie
N1=6 N7=6 N13=0
Nv1=0 Nv7=0
Ngl=6 Ng7=6
Nb1=0 Nb7=0
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=4 N8=7 N14=1
Nv2=0 Nv8=0 Nv14=0
Ng2=3 Ng8=6 Ngl14=0
Nb2=1 Nb8=1 Nbl4=1
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=4 N9=3 N15=4
Nv3=0 Nv9=0 Nv15=0
Ng3=3 Ng9=3 Ngl15=3
Nb3=1 Nb9=0 Nb15=1
4)Adhision 10)TC- Befunde>=4 16)Hydrocephalus
N4=7 N10=7 N16=7
Nv4=0 Nv10=0 Nv16=0
Ng4=6 Ngl0=6 Ngl6=6
Nb4=1 Nb10=1 Nbl6=1
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal L5 17)AC
N5=7 N11=9 N17=3
Nv5=0 Nv11=0 Nv17=0
Ng5=6 Ngl1=9 Ngl7=3
Nbs5=1 Nbl11=0 Nb17=0
6)Conustiefstand 12)Celenhéhe cranial L4 18)Balkendysplasie
N6=9 N12=1 N18=0
Nv6=0 Nv12=0
Ng6=9 Ngl2=0
Nb6=0 Nbl12=1

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten
der Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die Kniekontrakturen verbessert, bzw. verschlechtert haben oder
gleich geblieben sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die Y-Achse aufgetragen. Die
relativen Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl verbesserten (Nb1-18) bzw. verschlechterten (Nv1-18) bzw.
unverdnderten (Ng1-18) Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw.
verschlechterten (Nv) bzw. unverédnderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten werden anschlieBend, um Zahlenwerte
grofler als Eins zu bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute Haufigkeit der Patienten mit dem
jeweiligen magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 16: Es fillt die Abwesenheit von Verschlechterungen der Kniekontrakturen auf. Auerdem sieht man einen relativ
groflen Anteil von unverénderten Patienten bei tief stehendem Conus und caudaler Cele. Bei keinem Patienten lag eine
Balkendysplasie oder Syringomyelie vor.
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Diese Zahlenwerte sind jedoch rein deskriptiv. Um zu priifen, ob ein signifikant hiufiges
Zusammentreffen eines MRT Befundes mit einem klinischen Symptom vorliegt, wurde
versucht, mit dem beschriebenen Sechs- Felder- Tafel- Verfahren zu testen. Hier konnte
das beschriebene Sechs- Felder- Tafel- Verfahren jedoch wegen zu geringer Fallzahlen
nicht sinnvoll durchgefiihrt werden.

Die Arbeitshypothese (H9): ,,Liegt der jeweilige MRT Befund vor, so verschlechtern sich
postoperativ die Kniekontrakturen.* muss schon aus diesem Grunde verworfen werden. Es
lasst sich also fiir keinen MRT Befund ein signifikanter Zusammenhang mit den
Kniekontrakturen nachweisen. Entsprechend ist dieses auch fiir die Gegentestung giiltig,

das heif3t, auch H10 muss in gleicher Weise verworfen werden.
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4.4.6 Hiiftdeformititen in Relation zu den magnetresonanztomographischen

Befunden

Folgend wurde die postoperative Situation der Hiiftdeformititen in Abhingigkeit von den
MRT Befunden dargestellt. Bei elf Patienten lagen Hiiftdeformitéten vor. Bei allen blieben
sie postoperativ gleich.

Das umseitige Diagramm beschreibt bei wie vielen Patienten mit dem jeweiligen MRT
Befund die Hiiftdeformititen postoperativ gleich blieben. Verbesserungen und
Verschlechterungen kamen nicht vor. Um die Darstellung der Ergebnisse in einheitlicher
Weise fortzufiihren, wurden analog zu den vorigen Abschnitten die absoluten Haufigkeiten
der Patienten mit dem jeweiligen MRT Befund in gleicher Weise erhoben und in relative
Haufigkeiten umgerechnet, obgleich sich postoperativ nichts verdndert hat. Das heif3t, die
absolute Haufigkeit der Patienten mit unveridnderten Hiiftdeformititen und dem jeweiligen
MRT Befund wurde durch die Haufigkeit aller Patienten mit unverdnderten
Hiiftdeformititen dividiert. Um Zahlenwerte groBer als Eins zu erhalten, wurden die
relativen Héufigkeiten mit 100 multipliziert. Im Beispiel der Patienten mit
thorakolumbalem TC ergeben sich somit folgende Werte fiir die relativen Haufigkeiten:
Rel. Haufigkeit der Patienten mit thorakolumbalem TC, bei denen die Hiiftdeformititen
postoperativ gleich blieben: 8/11*100 = 72,72. Sie sind fiir jeden MRT Befund im

umseitigen Diagramm dargestellt.
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Postoperative Situation der Hiiftdeformititen in Abhiéingigkeit von den

priaoperativen MRT Befunden
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B \erschlechtert [ gleich geblieben M verbessert

Legende der X-Achse Nv=0 Ng=11 Nb=0
Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit Hiiftdeformititen: N=11

1)TC lumbosakral 7)Filum>2mm 13)Syringomyelie
N1=2 N7=2 N13=3
Nv1=0 Nv7=0 Nv13=0
Ngl=2 Ng7=2 Ngl3=3
Nb1=0 Nb7=0 Nb13=0
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=8 N8=8 N14=4
Nv2=0 Nv8=0 Nv14=0
Ng2=8 Ng8=8 Ngl4=4
Nb2=0 Nb8=0 Nb14=0
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=6 N9=6 N15=2
Nv3=0 Nv9=0 Nv15=0
Ng3=6 Ng9=6 Ngl5=2
Nb3=0 Nb9=0 Nb15=0
4)Adhiision 10)TC- Befunde>=4 16)Hydrocephalus
N4=10 N10=5 N16=8
Nv4=0 Nv10=0 Nv16=0
Ng4=10 Ngl0=5 Ngl6=8
Nb4=0 Nb10=0 Nb16=0
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal L5 17)AC
N5=6 N11=3 N17=6
Nv5=0 Nv11=0 Nv17=0
Ng5=6 Ngl1=3 Ngl7=6
Nb5=0 Nb11=0 Nb17=0
6)Conustiefstand 12)Celenhohe cranial L4 18)Balkendysplasie
N6=6 N12=8 N18=3
Nv6=0 Nv12=0 Nv17=0
Ng6=6 Ngl2=8 Ngl8=3
Nb6=0 Nb12=0 Nb17=0

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten der
Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die Hiiftdeformitéten verbessert, bzw. verschlechtert haben oder gleich
geblieben sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die Y-Achse aufgetragen. Die relativen
Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl verbesserten (Nb1-18) bzw. verschlechterten (Nv1-18) bzw unverénderten (Ng1-18)
Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw. verschlechterten (Nv) bzw.
unverdnderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten werden anschliefend, um Zahlenwerte groBer als Eins zu
bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute Haufigkeit der Patienten mit dem jeweiligen
magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 17: Es féllt die Abwesenheit von Verbesserungen und Verschlechterungen der Hiiftdeformititen auf. Aulerdem
sieht man, dass bei nur wenigen Patienten ein lumbosakrales Tethered Cord, ein hypertrophes Filum terminale oder eine
spinale Atrophie vorlagen.
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Diese Zahlenwerte sind jedoch rein deskriptiv. Um zu priifen, ob ein signifikant hiufiges
Zusammentreffen eines MRT Befundes mit einem klinischen Symptom vorliegt, wurde
versucht, mit dem beschriebenen Sechs- Felder- Tafel- Verfahren zu testen. Hier konnte
das beschriebene Sechs- Felder- Tafel- Verfahren jedoch wegen zu geringer Fallzahlen
und dem insgesamt unverdnderten postoperativen Status nicht sinnvoll durchgefiihrt

werden.

Die Arbeitshypothese (H11): ,Liegt der jeweilige MR tomographische Befund vor, so
verschlechtern sich postoperativ die Hiiftdeformitaten.” muss schon aus diesem Grunde
verworfen werden. Es ldsst sich also auch hier fiir keinen MRT Befund ein signifikanter
Zusammenhang mit den Hiiftdeformitdten nachweisen. Entsprechend ist dieses auch fiir

die Gegentestung giiltig, das heilit, auch HI12 muss in gleicher Weise verworfen werden.
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4.4.7 Skoliosen in Relation zu den magnetresonanztomographischen Befunden

Folgend wurde die postoperative Situation der Skoliosen in Abhingigkeit von den MRT
Befunden dargestellt. Bei zehn Patienten lagen Skoliosen vor. Ein Patient verschlechterte
sich postoperativ, der Rest blieb gleich.

Das umseitige Diagramm beschreibt bei wie vielen Patienten mit dem jeweiligen MRT
Befund sich die Skoliosen postoperativ verschlechterten oder gleich blieben.
Verbesserungen kamen nicht vor. Zum Beispiel verschlechterten sich bei einem Patienten
mit thorakolumbalem TC die Skoliosen postoperativ und bei den iibrigen sieben mit
thorakolumbalem TC blieben sie gleich. Um diese absoluten Haufigkeiten direkt
vergleichen zu konnen, wurden sie in relative Haufigkeiten umgerechnet. Das heif3t, die
absolute Haufigkeit der Patienten mit verschlechterten (unveridnderten) Skoliosen und dem
jeweiligen MRT Befund wurde durch die Haufigkeit aller Patienten mit verschlechterten
(unverdnderten) Skoliosen dividiert. Um Zahlenwerte grofer als Eins zu erhalten, wurden
die relativen Héufigkeiten mit 100 multipliziert. Im dargestellten Beispiel ergeben sich
somit folgende Werte fiir die relativen H&ufigkeiten: Rel. Haufigkeit der Patienten mit
thorakolumbalem TC, bei denen sich die Skoliosen postoperativ verschlechterten: 1/1*100
=100 und bei denen sie gleich blieben: 7/9*100 = 77,77. Sie sind fiir jeden MRT Befund
im Diagramm dargestellt. Bei keinem Patienten, bei dem eine Skoliose beobachtet wurde,
lag ein verdicktes Filum terminale vor. Daher ist an der Position dieses MRT Befundes im

umseitigen Diagramm kein Zahlenwert dargestellt.
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Postoperative Situation der Skoliosen in Abhiingigkeit von den

prioperativen MRT Befunden
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B \erschlechtert L1 gleich geblieben M verbessert
Legende der X-Achse Nv=1 Ng=9 Nb=0
Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit Skoliosen: N=10
1)TC lumbosakral T)Filum>2mm 13)Syringomyelie
Ni=1 N7=0 N13=3
Nv1=0 Nv13=0
Ngl=1 Ngl13=3
Nb1=0 Nb13=0
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=8 N8=7 N14=3
Nv2=1 Nv8=1 Nv14=0
Ng2=7 Ng8=6 Ngl4=3
Nb2=0 Nb8&=0 Nb14=0
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=7 N9=6 N15=1
Nv3=1 Nv9=0 Nv15=0
Ng3=6 Ng9o=6 Ngl5=1
Nb3=0 Nb9=0 Nb15=0
4)Adhision 10)TC- Befunde> =4 16)Hydrocephalus
N4=9 N10=4 N16=7
Nv4=1 Nv10=1 Nv16=0
Ng4=8 Ngl10=3 Ngl6=7
Nb4=0 Nb10=0 Nb16=0
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal LS 17)AC
N5=5 N11=2 N17=4
Nv5=1 Nvl11=0 Nv17=0
Ng5=4 Ngll1=2 Ngl7=4
Nb5=0 Nb11=0 Nb17=0
6)Conustiefstand 12)Celenhdhe cranial L4 18)Balkendysplasie
N6=6 NI12=8 N18=2
Nv6=0 Nvi2=1 Nv18=0
Ng6=6 Ngl2=7 Ngl18=2
Nb6=0 Nb12=0 Nb18=0

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten der
Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die Skoliosen verbessert, bzw. verschlechtert haben oder gleich geblieben
sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die Y-Achse aufgetragen. Die relativen
Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl verbesserten (Nb1-18) bzw. verschlechterten (Nv1-18) bzw unverénderten (Ng1-18)
Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw. verschlechterten (Nv) bzw.
unverdnderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten werden anschlieBend, um Zahlenwerte grofer als Eins zu
bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute Haufigkeit der Patienten mit dem jeweiligen
magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 18: Es fallt die Abwesenheit von Verbesserungen der Skoliosen auf. AuBlerdem sieht man, dass bei keinem
Patienten ein hypertrophes Filum terminale und bei nur wenigen ein lumbosakrales Tethered Cord, eine tiefe Cele, eine spinale
Atrophie oder Balkendysplasie vorlagen.
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Diese Zahlenwerte sind jedoch rein deskriptiv. Um zu priifen, ob ein signifikant hiufiges
Zusammentreffen eines MRT Befundes mit einem klinischen Symptom vorliegt, wurde
versucht, mit dem beschriebenen Sechs- Felder- Tafel- Verfahren zu testen. Hier konnte
das beschriebene Sechs- Felder- Tafel- Verfahren jedoch wegen zu geringer Fallzahlen

nicht sinnvoll durchgefiihrt werden.

Die Arbeitshypothese (H13): ,,Liegt der jeweilige MRT Befund vor, so verschlechtern sich
postoperativ die Skoliosen.” muss schon aus diesem Grunde verworfen werden. Es lédsst
sich also auch hier fiir keinen MRT Befund ein signifikanter Zusammenhang mit den
Skoliosen nachweisen. Entsprechend ist dieses auch fiir die Gegentestung giiltig, das heifit,

auch H14 muss in gleicher Weise verworfen werden.
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4.4.8 Neurogene Blasenstorungen in Relation zZu den

magnetresonanztomographischen Befunden

Folgend wurde die postoperative Situation der neurogenen Blasenstorungen in
Abhingigkeit von den MRT Befunden dargestellt. Bei zwanzig Patienten lagen neurogene
Blasenstorungen vor. Bei flinfzehn von ihnen blieben sie postoperativ gleich, bei drei
verschlechterten sie sich und bei zwei verbesserten sie sich.

Das umseitige Diagramm beschreibt bei wie vielen Patienten mit dem jeweiligen MRT
Befund sich die neurogenen Blasenstdorungen postoperativ verbesserten bzw.
verschlechterten oder gleich blieben. Zum Beispiel verbesserten sich bei einem Patienten
mit lumbosakralem TC die neurogenen Blasenstdrungen postoperativ, bei sieben blieben
sie gleich und bei zwei verschlechterten sie sich. Um diese absoluten Haufigkeiten direkt
vergleichen zu konnen, wurden sie in relative Haufigkeiten umgerechnet. Das heif3it, die
absolute Haufigkeit der Patienten mit verschlechterten (verbesserten, unveridnderten)
neurogenen Blasenstérungen und dem jeweiligen MRT Befund wurde durch die
Haufigkeit aller Patienten mit verschlechterten (verbesserten, unverdnderten) neurogenen
Blasenstorungen dividiert. Um Zahlenwerte groBer als Eins zu erhalten, wurden die
relativen Haufigkeiten mit 100 multipliziert. Im dargestellten Beispiel ergeben sich somit
folgende Werte fiir die relativen Haufigkeiten: Rel. H&ufigkeit der Patienten mit
lumbosakralem TC, bei denen sich die neurogenen Blasenstérungen postoperativ
verbesserten: 1/2*100 = 50, bei denen sie gleich blieben: 7/15*100 = 46,66 und bei denen
sie sich verschlechterten: 2/3*100 = 66,66. Sie sind fiir jeden MRT Befund im umseitigen

Diagramm dargestellt.
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Postoperative Situation der neurogenen Blasenstorungen in Abhéngigkeit von

den prioperativen MRT Befunden
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B \eschechtet [ geichgedieben I \erbessart

Legende der X-Achse Nv=3 Ng=15 Nb=2
Anzahl aller einer Myelolyse unterzogenen Patienten mit neurogenen Blasenstorung: N=20

1)TC lumbosakral 7)Filum>2mm 13)Syringomyelie
N1=10 N7=5 N13=8
Nvi=2 Nv7=1 Nv13=1
Ngl=7 Ng7=3 Ngl3=7
Nbl=1 Nb7=1 Nb13=0
2)TC thorakolumbal 8)Placode 14)Diastematomyelie
N2=9 N8=16 N14=4
Nv2=1 Nv8=2 Nv14=0
Ng2=7 Ng8=12 Ngl4=3
Nb2=1 Nb8=2 Nbl4=1
3)Lipom 9)TC- Befunde<=3 15)Spinale Atrophie
N3=11 N9=7 N15=4
Nv3=2 Nvo=1 Nv15=0
Ng3=8 Ng9=6 Ngl5=4
Nb3=1 Nb9=0 Nb15=0
4)Adhision 10)TC- Befunde> =4 16)Hydrocephalus
N4=19 N10=13 N16=8
Nv4=3 Nv10=2 Nv16=0
Ng4=14 Ngl0=9 Ngl6=7
Nb4=2 Nb10=2 Nbl6=1
5)Lateralisierung 11)Celenhéhe caudal L5 17)AC
N5=9 N11=10 N17=6
Nv5=1 Nvl1=2 Nv17=0
Ng5=7 Ngl1=7 Ngl7=5
Nbs5=1 Nbll=1 Nbl7=1
6)Conustiefstand 12)Celenhéhe cranial L4 18)Balkendysplasie
N6=14 N12=10 N18=3
Nv6=2 Nvli2=1 Nv18=0
Ng6=10 Ngl2=8 Ngl8=3
Nb6=2 Nbl12=1 Nb18=0

Auf der X-Achse sind die erfassten magnetresonanztomographischen Befunde aufgetragen. Es werden hierbei stellvertretend
fiir den jeweiligen Befund Zahlen nach der oben stehenden Legende verwendet. Es werden nun die relativen Haufigkeiten
der Patienten mit dem jeweiligen Befund, bei denen sich die neurogenen Blasenstdrungen verbessert, bzw. verschlechtert

haben oder gleich geblieben sind, in farblich unterschiedlicher Weise nach oben stehender Legende auf die

Y-Achse aufgetragen. Die relativen Haufigkeiten ergeben sich aus der Anzahl der verbesserten (Nb1-18) bzw.
verschlechterten (Nv1-18) bzw. unverénderten (Ng1-18) Patienten mit dem jeweiligen Befund dividiert durch die
Gesamtzahl der verbesserten (Nb) bzw. verschlechterten (Nv) bzw. unverdnderten (Ng) Patienten. Die relativen Haufigkeiten
werden anschliefend, um Zahlenwerte grofier als Eins zu bekommen, mit Hundert multipliziert. N1-18 gibt die absolute
Haufigkeit der Patienten mit dem jeweiligen magnetresonanztomographischen Befund an.

Diagramm 19: Es fillt auf, dass bei Conustiefstand, Patienten mit vielen Tethered Cord Befunden und bei Diastematomyelie
relativ viele Verbesserungen vorlagen und dass es bei allen cranialen Fehlibildungen, bei spinaler Atrophie und bei
Diastematomyelie keine Verschlechterungen gab. Bei Patienten mit Syringomyelie oder mit wenigen Tethered Cord Befunden
hingegen traten keine Verbesserungen auf. Man sieht auBerdem, dass bei fast allen Patienten eine Adhésion vorlag.
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Diese Zahlenwerte sind jedoch rein deskriptiv. Um zu priifen, ob ein signifikant hiufiges
Zusammentreffen eines MRT Befundes mit einem klinischen Symptom vorliegt, wurde mit
dem beschriebenen Sechs- Felder- Tafel- Verfahren getestet. Die Patienten mit dem
jeweiligen MRT Befund und ihren jeweiligen postoperativen Verdnderungen der
neurogenen Blasenstorungen wurden den Patienten ohne den jeweiligen MRT Befund und
ithren jeweiligen postoperativen Verdnderungen der neurogenen Blasenstdrungen in einer
Sechs- Felder- Tafel nach dem in 3.2.6 dargestellten Muster gegeniibergestellt. Im
beschriebenen Beispiel lautet die Sechs- Felder- Tafel:

TC lumbosakral | TC lumbosakral
lag vor (+) lag nicht vor (-)
Neurogene
Blasenstorungen 2 1
verschlechtert
Neurogene
Blasenstorungen 7 8
unverindert
Neurogene
Blasenstérungen 1 1
verbessert

Dieses wurde fiir jeden MRT Befund durchgefiihrt. AnschlieBend wurde fiir jede Sechs-
Felder- Tafel die einseitige Arbeitshypothese (H15) formuliert. Sie lautet:
Arbeitshypothese (H15): Liegt der jeweilige MR tomographische Befund vor, so
verschlechtern sich postoperativ die neurogenen Blasenstérungen.

Ergebnis: H15 muss unter Anwendung dieses Sechs- Felder- Tafel- Verfahrens fiir alle
MRT Befunde verworfen werden, da sich fiir keinen ein signifikanter Zusammenhang mit
den neurogenen Blasenstérungen nachweisen ldsst.

Anschliefend wurde die gegenteilige Arbeitshypothese (H16) aufgestellt. Sie lautet: Liegt
der jeweilige MRT Befund vor, so verbessern sich postoperativ die neurogenen
Blasenstorungen. Auch H16 muss unter Anwendung dieses Sechs- Felder- Tafel-
Verfahrens fiir alle MRT Befunde verworfen werden, da sich auch hier fiir keinen ein

signifikanter Zusammenhang mit den neurogenen Blasenstorungen nachweisen ldsst.
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5.0 Diskussion
5.1 Die Prognose der Myelolyse

In unserem Kollektiv waren alle untersuchten klinischen Symptome (Paresen, Schmerzen,
Reflexabnormititen, FuBdeformititen, Kniekontrakturen, Hiiftdeformierungen, Skoliosen
und neurogene Blasenstdrungen) mit einem Anteil von jeweils 57 %- 100 % der Patienten
in dem beobachteten, postoperativen Zeitraum von sechs Monaten unveridndert. Damit war
dieser Anteil mit Abstand am grofiten. Verbesserung mit einem Anteil von 0- 26 % bei
dem einzelnen Symptom und Verschlechterung mit einem Anteil von 0- 25 % bei dem
einzelnen Symptom waren etwa gleich hdufig. Eine postoperative Verschlechterung
tiberwog bei den Reflexabnormitéten, neurogenen Blasenstérungen und FuB3deformitéten.
Hier betrug der Anteil der postoperativ verschlechterten Patienten 15- 22 %. Lediglich bei
den Paresen iiberwogen die Verbesserungen. Hier betrug der Anteil der postoperativ
verbesserten Patienten 26 %.

Die Myelolyse ist nach wie vor die einzige kausale Therapie des TC, dennoch ist ihre
Prognose bzw. therapeutischer Wert kritisch zu betrachten (siehe hierzu 2.1.6). Sie wird als
Prophylaxe (31, 37) empfohlen. Wenn sie ohne Komplikationen verlduft, wird zumindest
davon ausgegangen, dass sie zuverldssig die Progredienz aufhilt (31, 37, 43, 45, 48, 73).
Die operativen Komplikationen werden als gering betrachtet.

Diese positive Bewertung der Myelolyse konnen wir anhand unserer Erhebung nicht
bestétigen.

Kritisch zu unseren Ergebnissen anzumerken ist, dass unser Kollektiv keine randomisierte
Auswahl aus der Grundgesamtheit der TC- Patienten, die sich einer Myelolyse unterzogen
haben, ist. Sondern es handelt sich um eine ,zufdllige Auswahl der sich am
Universitétsklinikum Schleswig Holstein, Campus Liibeck in Behandlung befindlichen
Patienten. Bei nicht randomisiert erhobenen Stichproben kann grundsitzlich eine fiir die
Grundgesamtheit unreprdsentative Héufung der betrachteten Variablen bzw. Verldufen
vorliegen. Dieses ist daher auch in unserem Kollektiv nicht endgiiltig auszuschlieBen und
die ,,zufdllige* Auswahl des Kollektivs schriankt so die Allgemeingiiltigkeit der in dieser
Stichprobe gefundenen Ergebnisse auf die Grundgesamtheit ein. Diese Einschrankung wird
jedoch ihrerseits durch den relativ grolen Stichprobenumfang von N = 40 abgemildert.

In der Literatur fanden wir allerdings nirgendwo ein randomisiert erhobenes Kollektiv
beschrieben.

Aus dieser ,,zufdlligen” Auswahl des Kollektivs resultiert aulerdem eine Heterogenitit in

seiner Zusammensetzung, was Altersverteilung, Geschlechtsverteilung und préoperative,
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klinische Situation der Patienten angeht. Das bedeutet, dass die Patienten, was diese
Eigenschaften betrifft, niemals vollkommen identische Ausgangssituationen haben
konnten. Sie waren daher zu Beginn unserer Erfassung unterschiedlich alt und die
préoperativen Symptome waren unterschiedlich stark ausgeprigt. Da wir jedoch die
relative Verdnderung der einzelnen Symptome postoperativ unabhédngig von ihrer
Ausgangsauspriagung erfasst haben, halten wir diesen Nachteil fiir vernachlidssigbar. Ein
Vorteil ist es in diesem Zusammenhang, dass die Patienten nur durch ein Zentrum betreut
wurden. Sie erfuhren so eine einheitliche Betreuung, Dokumentation des klinischen
Verlaufs und operative Therapie.

Aus allen beschriebenen Rahmenbedingungen kann daher geschlossen werden, dass diese
Ergebnisse keine vollkommen allgemeingiiltigen Aussagen sind. Die Tendenzen, die sie
aufzeigen, diirfen jedoch als genauso aussagekriftig angesehen werden wie die dhnlich
groBer Erhebungen (siche unten).

Es wird bewusst nur die kurzfristige, postoperative Entwicklung betrachtet. Dieses hat
zwei Konsequenzen. Einerseits werden potentielle Einflussgrofen, deren Wirksamkeit im
Laufe von groBeren Zeitrdumen wahrscheinlicher ist, gering gehalten. Beispiele solcher
Einflussgrofen waren Retethering, Traumen oder Infektionen. So kann der Effekt der MY
relativ unverfalscht erfasst werden. Andererseits ist es eben nur der kurzfristige Effekt, der
erfasst werden kann. Jedoch halten wir diesen Umstand nur theoretisch fiir nachteilig, da
weder laut Literatur noch nach eigener Erfahrung mit einer ldngerfristigen Besserung nach
MY zu rechnen ist, sondern die Besserungen sowieso in den ersten sechs postoperativen
Monaten auftreten (45). Mit operationsbedingten Verschlechterungen ist ebenfalls
kurzfristig zu rechnen. Die léngerfristigen Verschlechterungen sind auf die oben
beschriebenen, nicht durch die MY bedingten EinflussgroBen (Retethering, Traumen oder

Infektionen) zuriickzufiihren.

Diese Ergebnisse unterstiitzen leider nicht die optimistische Haltung der meisten Autoren.
Krauf} (1998) gibt das Risiko permanenter neurologischer Verschlechterung mit kleiner als
2 % an (31). Schmerzen verbessern sich postoperativ in 80- 100 %, sensomotorische
Defizite in 40- 80 % und neurogene Blasenstorungen in 30- 50 % der Fille.

Nohira und Oakes haben 1994 eine Zusammenstellung der Literatur von 1975 bis 1991
vorgenommen (43). Aufgrund dieser Auswertung geben sie ohne Unterscheidung einzelner
klinischer Symptome an, dass sich 56 % der Patienten verbessert haben, 38 % unverindert

blieben und sich 6 % verschlimmerten. Als die klinischen Symptome, die sich am meisten
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verbessern, geben sie mit jeweils 40 % Schmerzen und motorische Defizite an. Die
Verbesserungsrate der neurogenen Blasenstorung sei mit 12 % die schlechteste.

Zumkeller hat in einer Erhebung (N = 26) 1988 eine Verbesserungsrate von 26,92 % des
,heurologischen Zustandes® und 19,23 % der Blasen- Mastdarmfunktion beobachtet (74).
Keine Verbesserung beschreibt er bei FuBBdeformititen und Reflexstorungen.

In der folgenden Tabelle sind unsere Ergebnisse (Patientenkollektiv 3) beispielhaft denen
von Begeer von 1989 (Patientenkollektiv 1) mit einem Erhebungsumfang von N = 36 und
denen von Anderson von 1975 (Patientenkollektiv 2) mit einem Erhebungsumfang von

N = 73 gegeniibergestellt (1,5).

Postoperative, klinische | Ver Ver Ver Un Un Un Ver | Ver Ver
schlech |schlech |schlechtert |verin |verin | verin bes bes bes
Entwicklung tert tert dert  |dert |dert sert  [sert |sert
Patientenkollektiv 1 2 3 1 2 3 1 2 3
Motor. Dysfunktion 8% 9% 15,79% [42% [48% [57,90% |[50% [43% [26,32%
FuBdeformitat 6% | 8% 15% 88% [92% |75% 6% (0% |10%
Riicken- oder|11% 0% |25% 61% 0% |[75% 28% [ 100% [ 0%
Beinschmerz
Blasendysfunktion 6% 12% |15% 69% [45% |75% 25% |43% |10%

Tabelle 3: In Tabelle 3 sind die Ergebnisse des Liibecker-Kollektivs (Patientenkollektiv 3) beispielhaft denen von Begeer von 1989

(Patientenkollektiv 1) und denen von Anderson von 1975 (Patientenkollektiv 2) gegeniibergestellt. Man sieht eine deutliche Diskrepanz der

Verbesserungsraten zwischen dem Liibecker-Kollektiv und den beiden anderen bei den Schmerzen, der motorischen Dysfunktion und der

Blasendysfunktion. Im Liibecker-Kollektiv haben sich auflerdem die Schmerzen, die motorische Dysfunktion und Fufldeformitét deutlich ofter

verschlechtert.

Mit Ausnahme von Zumbkeller (74) liegen alle der hier beispielhaft ausgewidhlten Autoren
ungefdhr in der von Krau3 genannten Spanne von 40- 80 % der Verbesserungsrate der
Paresen/motorischen Defizite. Damit liegt eine deutliche Diskrepanz zu unseren
Ergebnissen (26 %) vor. Mit den Angaben {iber unverdnderte oder verschlechterte
Patienten herrscht jedoch ungefihre Ubereinstimmung.

Noch extremer ist die Diskrepanz unserer Ergebnisse der Beobachtung der Schmerzen

(0 % Verbesserungsrate). Bei diesem Punkt ist jedoch kritisch anzumerken, dass unsere
Fallzahl an ,,Schmerzpatienten* sehr gering ist und dass die Angaben der Autoren ebenfalls
sehr schwanken (27 %- 100 %).

Die FuBldeformititen wurden nur von wenigen Autoren mit genauen Zahlenangaben

beschrieben. Anderson und Begeer (1975 und 1989) geben ungefdhr iibereinstimmend
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Verbesserungsraten von 0 % und 5 %, Stabilisierungsraten von 88 % und 92 % und
Verschlechterungsraten von 5 % und 7 % an (siehe Tabelle) (1, 5).

Bei den postoperativen Verbesserungen der neurogenen Blasenstdrungen geht die
optimistischste Angabe nicht tiber 50 % (31). Die Mdglichkeit, neurogene Blasenstorungen
mit der MY zu verbessern, wird also im Vergleich zu den anderen Symptomen als relativ
gering angesehen. Jedoch besteht auch zu dieser Angabe von 50 % Verbesserungsrate eine
relativ grofle Diskrepanz zu unserem Ergebnis, welches nur 10 % betrigt. Die éltere
Literatur (Reigel (1983): 2,94 %, McLone (1986): 12 %) stimmt hierin mit unserem
Ergebnis iiberein (35, 50).

Problematisch bei diesen Vergleichen ist, dass die Angaben der Autoren untereinander
einer erheblichen Schwankung unterliegen. Thre Stichprobenumfinge sind unterschiedlich
und teilweise auch recht klein. Diese beobachteten Kollektive mit den relativ kleinen
Umfingen lassen unter Umstinden keine allgemeingiiltigen Riickschliisse auf die
Grundgesamtheit der operierten Patienten mit TC zu, weil in ihnen fiir die
Grundgesamtheit unreprisentative Haufungen der betrachteten Variablen bzw. Verldaufen
vorliegen konnen. AuBerdem wird kein Kollektiv in der Literatur als randomisiert
beschrieben, sondern jeder Autor beschreibt das Patientenkollektiv, das an seiner Klinik
behandelt wurde. Diese ,,Nicht-Randomisierung® kann ebenfalls zu unreprisentativen
Héufungen fiihren und systematische Einfliisse auf die postoperative, klinische
Entwicklung, die zwischen den Kollektiven sehr unterschiedlich sein kdnnen, werden nicht
vermieden.

Als solche systematischen Einfliisse sind unterschiedliche Erfassungsweise der Daten,
unterschiedliche Dokumentation, unterschiedliche Weise, die Indikation zur MY zu stellen,
unterschiedliche prédoperative Diagnostik sowie unterschiedliche Operationstechniken
anzunehmen. Auf diese mdglichen, systematischen Einfliisse wird meistens nicht
eingegangen. Oftmals werden die Ergebnisse genannt, ohne dass differenziert die zugrunde
liegende Erfassungsweise oder die sonstigen, moglichen, systematischen Einfliisse
erldutert werden. So kann man nur die Ergebnisse hinnehmen, ohne sie weiter gehend
hinterfragen zu konnen. Die Kritikpunkte, die wir an unseren eigenen Ergebnissen
anbringen miissen (siche Seite 69,70), fanden wir also in keiner Literaturangabe explizit
vermieden.

Zusammenfassend fithren wir die unterschiedlichen Ergebnisse bzw. die Diskrepanz
zwischen unseren und einem grofen Teil der ibrigen, verdffentlichen Ergebnisse

hinsichtlich der Prognose der MY auf unrepridsentative Haufungen von Variablen und
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Verldufen aufgrund von kleinen Stichprobenumfingen und fehlender Randomisierung
sowie auf die oben beschriebenen, unterschiedlichen systematischen Einfliisse auf den

postoperativen Verlauf zuriick, ohne diese niher feststellen oder bewerten zu kénnen.

5.2 Der Einfluss der radiologischen Befunde

Wir konnten zwei signifikante Zusammenhénge zwischen den MRT Befunden und
einzelnen klinischen Symptomen nachweisen. Diese Zusammenhénge bestanden in einer
TC- Lokalisation unterhalb von L4, die einen negativen Effekt auf den postoperativen
Verlauf der Reflexabnormititen hatten und dem zusidtzlichen vorliegen einer
Syringomyelie, die wider Erwarten einen positiven Effekt auf den postoperativen Verlauf
der FuBdeformitéten hat. Eine tiefe TC- Lokalisation fiihrt zu einer fritheren und stérkeren
Traktion des Myelons im Vergleich weiter cranial gelegenen Lokalisationen. Daher ist in
solchen Fillen mit einer prdoperativ vorliegenden, stirkeren Schiadigung des Myelons
durch die vermehrte Ischdmie zu rechnen. Dass diese auch die postoperative Prognose
verschlechtert, ist plausibel. Jedoch gibt es keine plausible Erkldrung, warum sich ein
solcher Effekt klinisch nur anhand der Reflexabnormititen nachweisen lassen sollte.
Hierfiir findet sich auch in der Literatur kein Hinweis. Grundsitzlich wire es jedoch
denkbar, dass es sich bei den Reflexabnormititen um ein Frithsymptom handelt, das der
Progredienz anderer Symptome vorausgeht bzw. diese ankiindigt. Um diese Frage zu
klaren, miisste man den langerfristigen Verlauf der Patienten beobachten. Man miisste
auBlerdem die Reflexabnormititen ndher in Hypo-, Hyperreflexie bzw. dem Vorliegen
pathologischer Reflexe klassifizieren und feststellen, ob eine Art der Reflexabnormitéten
vorwiegend vorkommt und wenn ja, welche. Wire es eine Hyporeflexie miisste man
hypothetisch davon ausgehen, dass der Reflexbogen zwischen den sensiblen
Ganglienneuronen und den motorischen Neuronen des Vorderhorns unter Ischidmie
schneller degeneriert als andere Riickenmarksanteile. Wére es eine Hyperreflexie oder das
Vorliegen pathologischer Reflexe miisste man hypothetisch davon ausgehen, dass die
motorischen Bahnen des Gehirns unter Ischdmie schneller degenerieren. Zur Klirung
dieser Fragen miissen zukiinftige Untersuchungen beitragen.

In der Literatur ist nirgends beschrieben, dass eine Fehlbildung wie die Syringomyelie
auch positive Effekte haben konnte. Dass eine Syringomyelie die postoperative Prognose
der FuBdeformitidten verbessern konnte, ist jedoch plausibel. Da eine Syringomyelie

Zeichen einer gestorten Liquorzirkulation ist, kann man davon ausgehen, dass sich durch
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die geringere Traktion auf das Riickenmark nach MY die Liquorzirkulation verbessert und
als Folge die Syringomyelie verschwinden kann. Hierauf kann eine Verbesserung der
klinischen Symptome folgen. Allerdings ist es nicht plausibel, warum sich eine solche
Verbesserung nur auf ein klinisches Symptom beschrénken sollte.

Jedenfalls ist gerade auch wunter diesem Erkldrungsansatz das Vorliegen einer
Syringomyelie nie ein Grund, eine MY zu unterlassen.

Die Magnetresonanztomographie ist in allgemeiner Ubereinstimmung die diagnostische
Methode der Wahl zum Nachweis der Pathomorphologie des TC (22, 29, 31, 37).

Eine Ausnahme dieser Tatsache stellt die Neonatal- und Sauglingszeit dar, in der der
Riickenmarkskanal noch der Sonographie zugénglich ist.

»Im Gegensatz zur CT ldsst die Kernspintomographie (MRT) prézise regionale strukturelle
Konturen erkennen und erlaubt nicht nur zwischen Riickenmark, Liquor, Fett und
Weichteilgewebe zu unterscheiden, sondern auch zwischen normal aufgebautem Gewebe
und abnormem Parenchym, wie z.B. Tumoren und Narbengewebe.* (22). Dieser Satz von
Grunewald fasst anschaulich die Vorziige der MRT zusammen.

Von den meisten Autoren ist eine gute Darstellungsfahigkeit der Morphologie bzw. der
Pathomorphologie fiir das primire TC unbestritten. Sie wurde in der Literatur ausgiebig
beschrieben und durch Vergleich mit intraoperativen Befunden belegt (22, 31, 47).
Godemann (1996) beobachtete jedoch eine deutlich geringere Ubereinstimmung zwischen
per MRT dargestellter Pathomorphologie und intraoperativen Befunden (21). Er
beschreibt, dass zusitzliche Fehlbildungen (Diastematomyelie, Lipome, Epidermoide,
Dermoide) in dem von ihm untersuchten Kollektiv nur in einem Drittel der Fiélle
prdoperativ per MRT korrekt vorhergesagt wurden. Hingegen wurden alle MR-
tomographisch diagnostizierten Adhdsionen intraoperativ bestétigt.

Die Aussagekraft der MRT {iber den Funktionszustand des Riickenmarks hingegen ist als
deutlich geringer anzusehen. Godemann (1996) hat sich in seiner Dissertation sehr mit
dieser Frage auseinandergesetzt (21). Er verglich vor allem postoperative MRT Befunde
mit den klinischen Verldufen. In diesem Zusammenhang untersuchte er die MR-
tomographisch festgestellte postoperative Reduktion der Adhdsion und die Retraktion des
Myelons. Fiir keinen dieser Befunde lieB3 sich eine iiberzufillige, postoperative, klinische
Verbesserung nachweisen.

Er untersuchte anschlieBend auch die Frage, inwieweit sich intraoperative Therapieerfolge
anschlieBend MR- tomographisch nachweisen lassen. Eine intraoperativ beobachtete

Retraktion des Myelons konnte MR- tomographisch nicht sicher nachvollzogen werden.
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Diese Daten legen nahe, dass die Aussagekraft der MRT iiber den Funktionszustand des
Riickenmarks in der Tat als gering anzusehen ist.
Die Moglichkeit, dass die prdoperativen MRT Befunde die Prognose der Myelolyse

beeinflussen, hielten wir dennoch fiir gegeben. Dieses zu kldren, war nun unser Anliegen.

Zusammenfassend muss man schlussfolgern, dass die Allgemeingiiltigkeit dieser
Zusammenhinge der Uberpriifung durch weitere Studien bedarf. Ebenso miissen die
Theorien, die wir als Erkldrung fiir diese Ergebnisse postuliert haben, noch in weiteren

Studien bewiesen werden.
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6.0 Zusammenfassung

In der vorliegenden Arbeit wurden aus dem Kollektiv eines Zentrums von vierzig Patienten
mit Spina bifida und Tethered Cord die klinischen Symptome und MRT Befunde
beschrieben und anschlieend der Einfluss der einzelnen magnetresonanztomographischen
Befunde auf den postoperativen Verlauf nach Myelolyse untersucht. Die
magnetresonanztomographischen Befunde eines Tethered Cord sind das intraspinale
Lipom, die Adhédsion, die Lateralisierung, der Conustiefstand (unterhalb von L2), das
hypertrophierte Filum terminale (> 0,2 cm) und die Placode.

Die klinischen Symptome von Spina bifida und Tethered Cord waren Paresen (N = 19),
neurogene Blasenstdrung (N = 20), Schmerz in den Beinen (N = 4), FuBBdeformitéiten (N =
20), Kniekontrakturen (N = 10), Hiiftdeformitéten (N = 11), Reflexabnormititen (N = 18)
und Skoliosen (N = 10).

Mit zehn bzw. fiinfzehn Patienten lagen die lumbalen und lumbosakralen Lokalisationen
der Spina- bifida- Celen am haufigsten vor. Die Tethered Cord Befunde Lipom (N = 27),
Adhédsion (N = 35) und Conustiefstand (N = 34) lagen am héufigsten vor, die
Lateralisierung und das verdickte Filum terminale mit vierzehn deutlich seltener. Die
meisten Patienten (N = 28) hatten drei bis vier TC- Befunde. Begleitende
Hirnfehlbildungen wie Arnold- Chiari- Malformation (N = 16), Balkendysplasie (N = 12)
und Hydrocephalus (N = 22) waren etwas seltener.

Bei zwanzig von vierzig Patienten wurde wegen Progredienz der klinischen Symptome
eine Myelolyse durchgefiihrt. Das Alter bei Operation betrug wenige Monate bis zu zwolf
Jahren.

Die meisten Patienten (57-100 %) zeigten postoperativ keine Verdnderung fiir jedes
einzelne Symptom. Immerhin 0-25 % verschlechterten sich bei dem jeweiligen Befund
und nur bei 0 — 26 % lieBen sich Verbesserungen nachweisen.

Bei der Testung des Einflusses der einzelnen MRT- Befunde auf den postoperativen
Verlauf der klinischen Symptome wurde fiir die jeweils zu testenden Befunde eine Sechs-
Felder- Tafel erstellt und der Mann- Whitney- U- Test durchgefiihrt. Bei einem
Signifikanzniveau von 95 % fand sich, dass eine TC- Lokalisation unterhalb von L4 einen
negativen Einfluss auf den postoperativen Verlauf der Reflexabnormititen hat und eine
Syringomyelie einen positiven FEinfluss auf den postoperativen Verlauf der

FuBdeformititen hat. Bei allen anderen Variablen lielen sich keine Einfliisse nachweisen.
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Anhang 1: Erfassungsbogen

Patient

Geschlecht

Alter zum Zeitpunkt der Erfassung

Spina bifida

Spina- bifida- Typ

Celenhohe

TC

TC- Hohe

Intraspinales Lipom

Adhésion

Lateralisierung

Conustiefstand

Filum terminale >2mm

Placode

Summe der TC- Befunde

Myelolyse

Alter zum Zeitpunkt der Myelolyse

Cran. Fehlbildungen

Hydrocephalus

Arnold- Chiari- Malformation

Balkendysplasie

Spinale Fehlbildungen

Syringomyelie

Diastematomyelie

Spinale Atrophie
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Klinischer, Postoperativer Status

Postoperativer Status der Paresen

Postoperativer Status der Schmerzen

Postoperativer Status der Reflexabnormitéten

Postoperativer Status der FuBBdeformitéiten

Postoperativer Status der Kniekontrakturen

Postoperativer Status der Hiiftdeformitaten

Postoperativer Status der Skoliosen

Postoperativer Status der neurog. Blasenstérung
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Anhang 2: Bildanhang

Abbildung 1: Transversales, magnetresonanztomographisches Bild eines Tethered
Cord mit intraspinalem Lipom in T1- Wichtung. Das Riickenmark (signalarm) ist
durch ein Lipom (signalintens) im Riickenmarkskanal , fixiert®.
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Riickenmark

Abbildung 2: Sagittales, magnetresonanztomographisches Bild desselben Tethered
Cord wie in Abbildung 1 in T1- Wichtung zeigt das caudale Lipom in engem
Kontakt zum Riickenmark.
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Syringomyelie

Abbildung 3: Sagittales, magnetresonanztomographisches Bild eines Tethered
Cord mit kleiner Syringomyelie (streifenférmige, zentral im Riickenmark
erkennbare Signalausloschung) in T1- Wichtung. Das Riickenmark reicht bis
in den sakralen Riickenmarkskanal.
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Abbildung 4: Sagittale, magnetresonanztomographische Bilder eines Tethered Cord mit
intraspinalem Lipom vergleichend in T1- und T2- Wichtung. Das Riickenmark ist durch ein
Lipom (signalintens) tief im sakralen Riickenmarkskanal ,,fixiert".
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Abbildung 5: Transversales, magnetresonanztomographisches Bild einer
ausgepragten Syringomyelie in T1- Wichtung. Das Riickenmark erscheint nur als
signalintenser Randsaum der Syringomyelie (ovale, zentrale g
Signalausléschung) umgeben von Liquor.
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e UK Libeck Radiologie

Nach caudal verlagerte
Cerebellaranteile

Syringomyelie

Abbildung 6: Sagittales,
magnetresonanztomographisches Bild einer
Syringomyelie und einer Arnold- Chiari-
Malformation in T1- Wichtung. Caudal der Medulla
oblongata ,,spaltet sich“ das Riickenmark und
erscheint nur noch als signalarmer Randsaum der
Syringomyelie (zentrale Signalausléschung).
Zusitzlich sieht man bis auf das Niveau des Foramen
magnum verlagerte Cerebellaranteile.
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Abbildung 7: Transversales, magnetresonanztomographisches Bild einer
Diplomyelie, der Maximalvariante der Diastematomyelie, in T1- Wichtung. Im
Liquorraum stellen sich zwei nahezu gleich grof3e, signalarme Strénge des
fehlentwickelten und getrennten Riickenmarks dar.
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Cerebraler
Parenchym-
saum

Ventrikelsystem

Abbildung 8: Sagittales, magnetresonanztomographisches Bild
eines Hydrocephalus in T1- Wichtung. Das stark erweiterte
Ventrikelsystem lésst vor allem okzipital nur noch einen diinnen
Parenchymsaum erkennen .
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callosum

Nach caudal
verlagerte
Cerebellaranteile

Abbildung 9: Sagittales, magnetresonanztomographisches Bild einer Arnold
Chiari Malformation und eines Hydrocephalus mit ausgepragter
Balkendysplasie in T1- Wichtung. Man sieht ein dysplastisches Corpus
callosum als zentrale, signalintense Struktur sowie deformierte, auf Niveau des
Foramen magnum gesenkte Cerebellaranteile.
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