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1. EINLEITUNG UND FRAGESTELLUNGEN

1.1 ZEREBRALPARESE (CP) / ZEREBRALE KINDERLAHMUNG

1.1.1 CP Definition

Die Zerebralparese ist keine definierte Krankheit, sondern ein sozial-
medizinischer Komplex, wie die geistige Retardierung oder die Epilepsie. Unter
biologischen Gesichtspunkten ist die Zerebralparese ein kunstlicher Begriff
(Hagberg, 2000). Unter diesem Begriff fasst man eine Gruppe pathologisch-
anatomischer und &tiologisch heterogener zerebraler Funktionsstérungen
zusammen, die folgende klinische Gemeinsamkeiten haben:

I. Eine spastische, dyskinetische oder ataktische Stérung der Korperhaltung
und Fortbewegung

[I. Eine Unreife des Zentralnervensystems beim Eintritt der kausalen zerebralen
Lasion.

lll. Eine fehlende Progredienz der zugrunde liegenden zerebralen L&sion
(Obwohl sich das klinische Bild im Laufe der motorischen Entwicklung wandeln
kann).

IV. Die Begleitung der motorischen Stérung durch zusatzliche Stérungen wie
Epilepsie, HoOr- und Sprachstérungen, ophthalmologische Stérungen,
Lernschwierigkeiten (Matthes, 1973).

Zwei verschiedene Definitionen sollen hier zitiert werden:

1. Die Zerebralparesen stellen kein einheitliches Krankheitsbild dar, sondern
bilden einen Symptomenkomplex, der eine Gruppe von statischen
Enzephalopathien zusammenfasst, die gekennzeichnet sind durch eine
neurologisch klar definierbare Stérung - Spastik, Dyskinesie, Ataxie, eine
Entstehung vor dem Ende der Neonatalperiode, das Fehlen einer Progredienz
des zugrundeliegenden Prozesses, haufig assoziierte zusatzliche Stérungen
wie Lernbehinderung, geistige Behinderung, Sehstérungen, Epilepsie
(Krageloh-Mann, 2003).

2. Zerebralparesen sind bleibende, nicht progrediente, jedoch im Erscheinungs-
bild Uber Jahre sich andernde Stérungen der Haltung und Bewegung, die auf
eine Schadigung des sich noch entwickelnden Gehirnes durch pranatale, natale



oder neonatale Komplikationen zurickzufuhren sind, wobei Stérungen der
kognitiven und sprachlichen Fahigkeiten sowie Anfallsleiden die motorischen
Stérungen begleiten konnen (Michaelis und Niemann, 1995).

1.1.2 CP Klassifikation

Den klinischen Formenreichtum zerebraler Bewegungsstbérungen der
Zerebralparese hat Freud schon 1897 in einem Klassifikationssystem nach dem
neurologischen Befund zu ordnen versucht. Er war der erste der verschiedene
klinische Syndrome innerhalb der Gruppe abgrenzte (Hagberg, 1973).
Heutzutage hat sich die ,schwedische” Klassifikation (Modifikation nach
Mutsch) international durchgesetzt (Mutsch et al., 1992)( Tab.1).

Tab.1: Schwedische CP-Klassifikation (nach Mutch modifiziert)

Spastische CP - Hemiplegie

- Tetraplegie

- Diplegie*
Ataktische CP - Diplegie*

- Kongenital
Dyskinetische CP -vorwiegend athetoid *

-vorwiegend dyston*

* in epidemiologische Studien zusammen eingeordnet

1.1.3 CP Epidemiologie

Die Pravalenz der CP liegt mehreren Studien zufolge in Europa, der USA und
Australien im Zeitraum 1980-1994 bei 2,0-2,5 pro 1000 Lebendgeburten(Lg)
(Haerer et al., 1984; Hagberg et al., 1989; Stanley et al., 1992; Hagberg et al.,
1993; Hagberg et al., 1996; Pharoah et al., 1998; Surveillance of Cerebral Palsy
in Europe, 2002).

In allen Studien ist ein deutlicher Anstieg der CP Pravalenz mit sinkendem
Geburtsgewicht (Gg) zu bemerken: Fur Kinder mit einem Gg>2500 betragt die
Pravalenz um 1,0-1,5 pro 1000 Lg, fur Kinder mit einem Gg zwischen 1500 und
2499 betragt die Pravalenz um 9-15 pro 1000Lg und fur Kinder mit einem
Gg<1500 betragt sie um 45-70 pro 1000Lg (Pharoah et al., 1987; Hagberg et
al., 1989; Pharoah et al, 1990; Stanley und Watson, 1992; Hagberg et al., 1993;




Hagberg et al., 1996; Pharoah et al., 1996; Pharoah et al., 1998; Hagberg et al.,
2001; Surveillance of Cerebral Palsy in Europe, 2002; Winter et al., 2002).

FiUr den Zeitraum 1954-1994 zeigt das CP-Register von Goteborg (Schweden)
folgende Entwicklung der CP:

In den Jahren 1954-1958 betrug die CP- Pravalenz um 2,2 pro 1000 Lg, diese
sank Ende der 60er Jahre auf 1,3 ab, um dann wieder in einem Zeitraum von
1971-1986 deutlich auf 2,4 pro 1000 Lg anzusteigen. In den Jahren 1987-1994
wurde ein signifikanter Rickgang der CP-Pravalenz auf 2,1 pro 1000 Lg
verzeichnet (Hagberg et al., 1975; 1984; 1989; 1993; 1996; 2001).

Register aus Australien und England-Schottland, die Ende der 80er Jahre mit
den statistischen Erhebungen begannen, zeigen eine Ubereinstimmung mit den
schwedischen Daten (Stanley und Watson, 1992; Pharoah, 1998).

Die spastischen Formen bilden die Mehrzahl der verschiedenen Formen der
CP. Die spastische Hemiplegie ist die vorherrschende Form bei den
Reifgeborenen, wéahrend die spastische Diplegie vor allem bei ehemaligen
Frihgeborenen auftritt. Dyskinetische und ataktische Formen machen die
Minderzahl aus und betreffen mehr die Reifgeborenen (Hagberg et al., 1989;
Hagberg et al., 1993; Hagberg et al., 1996; Pharoah et al., 1998; Hagberg et al.,
2001; Surveillance of Cerebral Palsy in Europe, 2002).

1.1.4 CP Atiologie und Pathogenese

Da die Zerebralparesen kein einheitliches Krankheitsbild darstellen, ist ihre
Atiologie sehr heterogen. In den letzten 2 Jahrzehnten haben moderne
bildgebende Methoden der Neuroradiologie (neonataler Ultraschall, CT, MRT)
zum besseren Verstandnis der Atiopathogenese beigetragen

Durch die Bildgebung wird die Art der Lasion dokumentiert und die Atiologie als
pranatal, perinatal oder neonatal eingeordnet.

Die perinatale Asphyxie, die von Little als die haufigste Ursache der CP
betrachtet wird, betrifft laut aktuellen Studien nur einen kleinen Teil (~10%) der
Kinder mit CP (Little 1862; Nelson 1988; Stanley und Watson, 1992; Sugimoto
et al., 1995). Die Wahrscheinlichkeit einer pranatalen Atiologie wird mit
zunehmendem Gestationsalter grof3er. Die Uberwiegenden Lasionen bei
Frihgeborenen sind die periventrikulare Leukomalazie (PVL) und die

intracranielle Haemorrhagie (ICH) die neonatal oder spat antenatal eintreten



konnen (Kuban und Leviton, 1994; Krageloh-Mann et al., 1995; deVries et al.,
1998). Bei Reifgeborenen ist die kausale zerebrale Lasion meist pranataler und
nur zu einem kleinen Anteil perinataler Herkunft (Pharoah et al., 1996).

1.2 SPASTISCHE HEMIPARESE

1.2.1 Definition

Die spastische Hemiparese ist eine Form der Zerebralparese, bei der die obere
und die untere Extremitat einer Korperseite die neurologischen Symptome einer
spastischen Parese mit den entsprechenden Funktionseinschrankungen zeigen
(Michaelis und Niemann, 1995).

1.2.2 Epidemiologie

Die spastische Hemiparese macht etwa 30 % aller Zerebralparesen aus. Sie ist
die vorherrschende Form der Zerebralparesen bei den Reifgeborenen (30-40%)
und die zweithaufigste Form bei den Frihgeborenen (~20%) (Pharoah et al.,
1998; Surveillance of Cerebral Palsy in Europe, 2002; Krageloh-Mann, 2003). In
den letzten Jahren wird Uber eine Zunahme der spastischen Hemiparese bei
sehr kleinen Frihgeborenen berichtet (Stanley und Watson, 1992; Pharoah et
al., 1996; Krageloh-Mann, 2003).

Laut einer schwedischen Studie von Uvebrant liegt die Pravalenz der
spastischen Hemiparese bei 0,66/1000 fur Lebendgeburten, um 0.44/1000Lg
fur Frihgeborene und um 0.15/1000 Lg fur Reifgeborene (Uvebrant, 1988). Die
Pravalenz in den verschiedenen Gruppen reicht von 0,4/1000Lg fur die Kinder
mit Gg>2.500gr bis 25/1000Lg fur die Kinder mit Gg<1.500gr (Stanley und
Watson, 1992; Pharoah et al., 1998).

1.2.3 Atiologie und Pathogenese

Pathogene Ereignisse, die das sich entwickelnde Gehirn betreffen, verursachen
Fehlbildungen oder Lasionen, deren Muster abhangig ist von dem Stadium der
Gehirnentwicklung. CT und vor allem MRT-Untersuchungen haben unser
Wissen Uber die Entstehung und Lokalisation der zentralen Pathomorphologie
wesentlich erweitert. Bei mehr als 2/3 aller Kinder mit Hemiparese ist eine

Lasion mit Hilfe der MRT zu identifizieren.



Die periventrikulare Leukomalazie (PVL) ist das am haufigsten anzutreffende
Lasionsbild. Diese entsteht nach hypoxisch-ischamischen Ereignissen oder
Blutungen und kann gestationsabhangig asymmetrisch lokalisiert sein
(Uvebrant, 1988; Wicklung et al., 1990; Niemann et al., 1994; Cioni et al., 1999;
Krageloh-Mann, 2003).

Kortikale und subkortikale Atrophien als Folge von Perfussionsstérungen, vor
allem bei Infarkten im Stromgebiet der Arteria cerebri media (ACM) sind in etwa
15% der Kinder mit spastischer konnataler Hemiparese (hemiplegic CP)
nachweisbar. Diese Form ist vorwiegend bei Reifgeborenen zu sehen.
Diencephale Lasionen (Thalamus, Stammganglien, Nucleus caudatus, Capsula
interna) aufgrund von Infarkten der perforanten Arterien sind im MRT nicht
selten zu erkennen, entweder allein oder in Assoziation mit anderen L&asionen
(Uvebrant, 1988; Wicklung et al., 1990a; Steinlein et al., 1993; Niemann et al.,
1994; Cioni et al., 1999; Krageloh-Mann, 2003).

Fehlbildungen (wie Schissenzephalie, Lissenzephalie, Pachygyrie) die sich im
ersten und zweiten Trimenon der Schwangerschaft entwickeln, sind bei 15-20

% der Kinder mit spastischer Hemiparese zu finden.

1.2.4 Klinische Symptome

Uvebrant hat in seiner Studie die klinischen Charakteristika der Kinder mit
spastischer Hemiparese detailliert vorgestellt (Uvebrant, 1988). Laut dieser
Studie ist die motorische Behinderung selten schwer. Mehr als 50 % der Kinder
weisen ein fast normales Gangbild auf und nur ein kleiner Prozentsatz (2%)
erlernt das freie Gehen nicht.

Die Funktion der betroffenen Hand ist ebenfalls bei etwa 50% der Kinder gut.
Bei 20% der Kinder ist die sensorische Funktion der betroffenen Hand
beeintrachtigt. Die Funktion der betroffenen GliedmalRen (besonders des
FuRRes) ist oft durch Hypotrophien und Kontrakturen behindert.

Die kognitiven Funktionen sind meistens gut und 80-90% der Kinder mit
konnataler spastischer Hemiparese weisen keine wesentliche Beeintrachtigung
der geistigen Entwicklung auf. Schwere Seh- oder Horstérungen treten
ebenfalls selten auf.

Die Entwicklung von Epilepsien bestimmt wesentlich das klinische Bild der

Kinder mit Hemiparese. Fast 30% entwickeln eine Epilepsie, die in 8% der Falle
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therapieresistent ist (Uvebrant, 1988).

1.3 ZIEL DER ARBEIT UNG FRAGESTELLUNGEN

Das Ziel unserer Arbeit ist

Die Erstellung vollstandiger Schwangerschafts- peri- und neonataler
Anamnesen und Darstellung der klinischen Befunde bei 22 Kindern mit
konnataler spastischer Hemiparese.

Die atiologische Klassifikation der konnatalen spastischen Hemiparese
bei den untersuchten Kindern durch die Korrelation der anamnestischen

und klinischen Daten mit der MRT Untersuchung zu bestimmen.

Daraus ergeben sich folgende Fragestellungen:

1. Welche klinischen Befunde kénnen erhoben werden?

>
>
>

v

>

Ist ein Geschlecht bevorzugt betroffen?

Ist eine bestimmte Korperhalfte haufiger von der Hemiparese betroffen?
Ist eine haufigere Beteiligung der oberen oder unteren Extremitaten zu
beobachten?

Ist die korperliche oder geistige Entwicklung beeintrachtigt?

Wie ist der Schweregrad der Hemiparese verteilt?

Wie oft weisen die Kinder mit Hemiparese ein pathologisches EEG auf
und wie oft leiden sie unter Epilepsie?

Welche anderen assoziierten Stérungen werden gefunden?

2. Welche pra- oder perinatalen Risikofaktoren kénnen erhoben werden?

3. Welche Fehlbildungen oder Lasionen sind im MRT nachzuweisen und wie

kénnen diese die atiopathologische Zuordnung der Hemiparese erméglichen.

4. Sind die MRT Befunde, die &tiologischen Risikofaktoren und die Atiologie

zwischen den Reif- und die Friihgeborenen zu unterscheiden?
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2. MATERIAL UND METHODE

2.1 DEFINITIONEN

Nach Michaelis und Niemann definiert ist die spastische Hemiparese eine Form
der Zerebralparese, bei der die obere und die untere Extremitat einer
Korperseite die neurologischen Symptome einer spastischen Parese mit den
entsprechenden Funktionseinschrankungen zeigen (Michaelis und Niemann,
1995).

Die Hemiparese wurde als konnatal eingeordnet, wenn ein postnatales Ereignis
(nach dem 7. Lebenstag) ausgeschlossen werden konnte. Pranatal bezieht sich
auf die Zeit der Schwangerschaft bis zum Beginn der Geburt und perinatal auf
die Zeit nach dem Beginn der Geburt bis zum 7. Lebenstag.

Die Kinder werden in 2 Gruppen, Reifgeborene oder Friihgeborene, aufgeteilt.
Als Frihgeborene gelten die Kinder, die vor der vollendeten 36. SSW geboren
wurden und als Reifgeborene die Kinder mit dem Gestationsalter > 37
Wochen.

Mangelgeborene oder SGA (Small for Gestational Age) sind die Kinder, deren
Geburtsgewicht unterhalb der 10. Percentile flur das entsprechende
Gestationsalter liegt (Aebi, 1997).

Ein Anfallsleiden wird angenommen, wenn mindestens zwei nicht provozierte
cerebrale Anfélle in der Anamnese gefunden werden. Die Fieberkrampfe und
die Neugeborenen-Krampfanfélle (cerebrale Krampfanfalle, die im Laufe des
ersten Lebensmonats auftreten) werden dabei nicht beriicksichtigt (Commission
on Epidemiology and Prognosis of the International League Against Epilepsy,
1993).

2.2 PATIENTENGUT

2.2.1 Einschlusskriterien

In unserer Studie werden 22 Kinder, die zwischen 1993 und 2002 geboren
wurden, mit der Diagnose einer spastischen konnatalen Hemiparese
aufgenommen. Die Patienten sind in stdndiger Behandlung des Kinderzentrums

Gilead in Bielefeld Bethel und des Sozial Padiatrischen Zentrums Bielefeld.
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Die Kinder sollten die folgenden Kriterien erfillen:
1. Eine postnatale Entstehung der Krankheit ist ausgeschlossen.
2. Mindestens eine MRT Untersuchung ist durchgefuhrt worden.

2.2.2 Patienten-Charakterisierung

In unserem Patientengut finden sich 16 Jungen und 6 Madchen, unter ihnen
waren 5 Fruhgeborene und 17 Reifgeborene.

Ihr Alter zur Zeit der Untersuchung liegt zwischen 6 Monaten und 13 Jahren
(durchschnittlich 4,9 Jahre)( Anhang 7.5).

2.3 METHODE

Die anamnestischen Daten der pra- und perinatalen Perioden, die klinischen,
neurologischen und neuroradiologischen Befunde wurden den Krankenblattern

entnommen (Anhang 7.5,7.6).

2.3.1 Klinische Untersuchung

Die klinische Untersuchung findet entweder in der Kinderklinik oder im SPZ des
Kinderzentrums Gilead Bielefeld, wo die Kinder in Betreuung sind, statt. Es wird
anhand der klinischen Untersuchung die mechanische Funktion, die
neurologischen Befunde, die kérperliche und geistige Entwicklung der Kinder
ausgewertet (Tab.2).

Die allgemeine motorische Behinderung wird nach Glenting als leicht, maRig
und schwer eingeteilt (Glenting, 1963):

1. Leichte motorische Behinderung: Behinderung, die die Bewegung des
taglichen Lebens nicht einschrankt.

2. MaRige motorische Behinderung: Behinderung, die die Bewegung des
taglichen Lebens in ihrem Ablauf einschrankt, und die die Patienten zu
erheblichen  Anstrengungen veranlasst, um diese Bewegungen
durchfuhren zu kdnnen.

3. Schwere motorische Behinderung: Behinderung, die willktrliche
Bewegungen der betroffenen Extremitaten weitgehend unmdéglich macht.

Die Funktion der Hand kann nach Humphreys in vier Schweregrade eingeteilt

werden (Humphreys et al., 2000):
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+ Grad 0:Hand gefaustet, ohne Funktion
+ Grad 1:grobes Greifen, kein Pinzettengriff moglich
+ Grad 2 :eingeschrankte Fingerfunktion, Pinzettengriff méglich

¢+ Grad 3 :normale Handfunktion

Tab.2: Klinische Untersuchung der Kinder mit konnataler Hemiparese

Klinische Untersuchung

A. Motorische Funktion - Behinderung
» Allgemeine motorische Behinderung leicht
mafig
schwer
» Schwerer betroffenes Glied Arm
Bein
Beide
» Funktion der Hand Grad 0
Grad 1
Grad 2
Grad 3
» Gangstorungen keine
mafig
ausgepragt
schwer
kein Gang
» mechanische Einschrénkungen der Arm Schulter
Bewegung
Ellenbogen
Hand
Bein Hufte
Knie
Fu
B. Neurologische Befunde
» Muskeltonus
» Muskeleigenreflexe
» Hirnnervenbeteiligung
C. Korperliche Entwicklung
» Grole, Gewicht, Kopfumfang
» Wachstumdifferenzen der betroffenen
Extremitaten
D. Assoziierte Stérungen
Mentale Retardierung
Anfallsleiden
Sehstérungen
HOorstérungen
Sprachentwicklung

VVYVYVYV

Die motorische und geistige Entwicklung ist mit den Denver-Entwicklungsskalen
(fur Kinder von 0 Monaten bis 6 Jahren) und dem Entwicklungsgitter von
Kiphard (ab dem Alter von 15 Monaten) eingeschatzt worden. (Anhang 7.3 und
7.4)
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2.3.2 Neuroradiologische Untersuchungen

Bei allen Patienten ist mindestens eine MRT Untersuchung durchgefihrt
worden. Die Befunde der MRT Untersuchung werden nach Cioni in drei
Gruppen klassifiziert (Cioni et al., 1999):

Gruppe | (Lasionen, die innerhalb des 1. und 2. Trimenon entstehen):
Fehlbildungen (kortikale Dysplasie und frihpranatale enzephaloklastische
Lasionen).

Gruppe Il (Lasionen, die innerhalb des 3.Trimenon entstehen):

Periventrikulare Marklagerlasionen oder periventrikulare Leukomalazie

Gruppe Il ( meistens perinatale Lasionen ):

Subkortikale-kortikale Lasionen und dienzephale Lasionen

Bei mehreren aufgetretenen Lasionen erfolgt die Klassifizierung nach der am

meisten prominenten und ausgebreiteten L&sion.

2.3.3 Atiologische Risikofaktoren

Die atiologischen Risikofaktoren werden nach Kuban und Leviton, Hagberg und

Piovesana als préanatal oder perinatal klassifiziert (Kuban und Leviton, 1994;

Hagberg et al., 1996; Piovesana et al., 2001):

Pranatale RF

+ Fehlbildungen, die nicht in Zusammenhang mit dem ZNS stehen (kardial,
gastrointestinal, angeborene Taubheit)

+ Mangelgeborene (SGA)

+ Mehrlingsschwangerschaft

+ chronische Erkrankungen der Mutter

+ drohende Fehlgeburt

+ Blutungen wahrend der Schwangerschaft

+ nekrotisierende Enterokolitis

+ fetale Wachstumsretardierung

Perinatale RF

¢+ Friahgeburtlichkeit

+ Chorionitis oder Amnionitis

+ vorzeitige Plazentaldsung

+ schwere Asphyxie( Apgar<7 nach 5 min)

+ Neugeborenen-Krampfanfalle
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+ intrakranielle Blutungen

+ metabolische Stérungen

+ anhaltende respiratorische Stérungen
+ mechanische Ventilation

¢+ Polyzythamie

+ Infektion

2.3.4 Atiologische Klassifikation

Die atiologische Klassifikation erfolgt nach den Kriterien von Hagberg (Hagberg

et al.,, 1996). Dabei werden die Kklinischen Kriterien, die atiologischen

Risikofaktoren und die neuroradiologischen Untersuchungen bertcksichtigt.

Kriterien fur die atiologische Klassifikation

Pranatal

+ Familiare Formen mit Mendel schem Erbgang

+ Préanatale Syndrome mit chromosomalen Abnormitaten

+ Bestéatigte konnatale Infektionen (TORCH)

+ Zerebrale Fehlbildungen, einschliel3lich unspezifischer pranataler
Hydrozephalus-Formen und unspezifischer Mikrozephalien

+ Komplexe konnatale Anomalien - Syndrome mit geistiger Behinderung

+ Intrakranielle Blutungen / Schlaganfall von bestéatigtem pranatalem
Ursprung

+ Kinder > 34 SSW mit Hinweis auf periventrikulare Leukomalazie
im CT (MRT) bei sonst unauffalliger Entbindung und
Neugeborenen-Periode

Perinatal bei Kindern >34 SSW

+ Intrakranielle Blutungen / Schlaganfall von bestatigtem perinatalen
Ursprung

+ Bestéatigtes Hirnédem oder konkrete Beweise von neonatalem Schock
(Asystolie und Reanimationsnotwendigkeit)

+ Bakteriamie oder ZNS Infektion von bestéatigtem perinatalem Ursprung

+ Hypoxisch-ischamische Enzephalopathie mit mindestens zwei der
unten genannten Symptomen: APGAR Score <5 nach einer und funf

Minuten, Reanimation/Ventilation, Krampfe vor dem 3. Lebenstag
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Perinatal bei Kinder <34 SSW

+ Intrakranielle Blutungen Grad IIl oder IV von bestatigtem perinatalem
Ursprung/ Ausbruch

+ Bestatigtes Hirnédem oder konkreter Beweis eines neonatalen Schocks
Bakteriamie oder ZNS Infektion von bestétigtem perinatalen Ursprung

+ Unauffallige frihneonatale Schadelsonographie in Verbindung mit
Hinweisen im spateren CT (MRT) auf periventrikulare Leukomalazie
und/oder periventrikulare Blutung ohne Kriterien fiir eine pranatale Atiologie.

+ Niedriger APGAR Score oder niedriger pH (APGAR Score < 3 nach 5
Minuten oder APGAR Score <5 nach 10 Minuten, oder pH < 6.9)

+ Mechanische Beatmung > 7 Tage oder mit Pneumothorax kompliziert.

In Fallen der Uberlappung von pranatalen und perinatalen Kriterien haben die

folgenden perinatalen Kriterien Vorrang: bestétigte intrakranielle Blutungen /

Schlaganfall, bestatigtes Hirnddem oder konkreter Beweis eines neonatalen

Schocks. Ansonsten haben die pranatalen Faktoren Prioritat.

Der Hydrozephalus wird als pranatal gewertet, wenn eine klare klinische

Diagnose bei der Geburt oder im Laufe des ersten Lebensjahres gestellt wurde

und es keinen Hinweis auf eine perinatal erworbene Manifestation gab.

Die Intrakranielle Blutung wird nach DEGUM klassifiziert (Deeg, 1997):

+ Grad I: Isolierte Subependymalblutung,

+ Grad II: Subependymalblutung mit leichter Ventrikeleinbruchsblutung
(weniger als 50% des Ventrikellumens werden von der Blutung
eingenommen),

+ Grad lll: Subependymalblutung mit schwerer Ventrikelblutung und
erweiterten Ventrikeln (mehr als 50% des Ventrikellumens werden von der
Blutung eingenommen),

+ Grad IV: Subependymalblutung, Ventrikelblutung und Parenchymblutung.

2.3.5 Statistik

Die zusammengetragenen Patientendaten werden in das Datei-
verwaltungsprogramm  Microsoft Access eingegeben. Die statistische
Auswertung geschieht mit Hilfe der Statistikprogramme SPSS.
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3. ERGEBNISSE

3.1 KLINISCHE BEFUNDE

3.1.1 Geschlechterverteilung
Bezlglich des Geschlechtes dominieren 16 mannliche (72,7%) gegenuber 6
weiblichen (27,2%) Neugeborenen mit konnataler spastischer Hemiparese

(Abb.1).

B mannlich
M weiblich

Abb.1 Schematische Darstellung der Geschlechterverteilung

17 Kinder sind Reifgeborene und 5 Kinder Friihgeborene (Abb.2).

20

Zahl der Kinder

FG
S8W

Abb.2 Schematische Darstellung des Verhéaltnisses Friihgeborene : Reifgeborene

Bei den Reifgeborenen sind 7 weiblich (41,2%) und 10 mannlich (58,8%), bei

den Frihgeborenen alle (100%) ménnlich.

3.1.2 Alter bei der Diagnose
Das Alter der Kinder bei Feststellung der Hemiparese liegt zwischen 6 und 18
Monaten (Durchschnitt 10 Monate). Bei 17 Kindern ist die Diagnose im Alter
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zwischen 6 und 12 Monaten und bei 5 weiteren Kindern im Laufe des zweiten

Lebensjahres gestellt worden (Abb.3).

Zahl der Kinder
|

|1 nnllle

7 8 12 1'3 186 1
Alter bei der Diagnose (in Monaten)

Abb.3 Lebensalter des Kindes zum Zeitpunkt der Diagnose einer Hemiparese (in Monaten)

3.1.3 Seitenunterschiede und Ausmald der Beteiligung von Armen und
Beinen

Bei 10 Kindern (45,5%) handelt es sich um eine linksseitige Hemiparese und
bei 12 Kindern (54,5%) um eine rechtsseitige Hemiparese.

14 Kinder (63,7%) haben eine armbetonte Hemiparese, 2 Kinder (9%) eine
beinbetonte Hemiparese und bei 6 Kindern (27,3%) sind Arme und Beine gleich

betroffen (Abb.4).

Zahl der Kinder

Abb.4 Schwerer betroffenes Glied

Bei den Kindern mit linksseitiger Hemiparese weisen 7 eine armbetonte
Hemiparese und 3 eine gleichschwere Beteiligung der oberen und unteren
Extremitaten auf.

Bei den Kindern mit rechtsseitiger Hemiparese ist das Verhdltnis zwischen
armbetonter Hemiparese, beinbetonter Hemiparese und gleichméaRiger

Beteiligung von Arm und Bein 7 zu 3 zu 3.
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Bei den Reifgeborenen zeigen 7 Kinder eine linksseitige Hemiparese und 10
Kinder eine rechtsseitige Hemiparese.12 Kinder weisen eine armbetonte
Hemiparese, 2 Kinder eine beinbetonte Hemiparese und 3 Kinder eine
gleichmafiige Beteiligung von Armen und Beinen auf.

Bei den Frihgeborenen haben 3 Kinder eine linksseitige Hemiparese und 2
Kinder eine rechtsseitige Hemiparese. 2 Kinder weisen eine armbetonte
Hemiparese und 3 Kinder weisen eine gleichméaliige Beteiligung von Armen und

Beinen auf.

3.1.4 Korperliche Entwicklung

Die GroRe, das Gewicht und der Kopfumfang der Kinder und die
Wachstumsdifferenzen der betroffenen Extremitaten werden gemessen.

Was die GroR3e betrifft, so befinden sich 7 Kinder unter der 10. Percentile,
liegen 4 Kinder zwischen der 10. und 50. Percentile und 11 Kinder tber der 50.
Percentile , eines davon uber der 90. Percentile.

6 Kinder haben ein Gewicht unter der 10. Percentile , 8 Kinder haben ein
Gewicht zwischen der 10. und 50. Percentile und 8 Kinder ein Gewicht tber der
50. Percentile, 3 davon haben ein Gewicht Uber der 90. Percentile.

9 Kinder haben einen Kopfumfang unter der 10. Percentile, 4 davon unter der
3. Percentile, 6 Kinder einen zwischen der 10. und 50. Percentile und 7 Kinder
haben einen Kopfumfang tber der 50. Percentile.

Von den 5 Kindern, deren Kopfumfang unter der 3. Percentile liegt, sind eins zu
frih und 3 reif geboren. Das Friihgeborene ist ein Kind mit Arteria cerebri media
(ACM) Infarkt. Bei den Reifgeborenen handelt es sich um 2 Kinder mit
Gyrierungsstorungen (Fokale Pachygyrie) und Hemiatrophia cranii et cerebri
und um ein Kind mit periventrikularer Leukomalazie nach peripartaler Blutung.
Bei 5 Kindern (N 1, 6, 8, 9, 16) sind Wachstumsdifferenzen der betroffenen
Extremitaten festzustellen. 2 Kinder (N 1 und 9) weisen eine Verkirzung des
Beines um 1cm bzw. 0,6 cm auf. Ein Kind (N 16) weist eine Verschmachtigung
der rechten Korperhalfte auf.

3.1.5 Schweregrad der Hemiparese
Der Schweregrad der Hemiparese wird nach Glenting in leichte, mafiige und
schwere motorische Behinderung unterteilt (Glenting 1963). Bei 5 Kindern ist
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die motorische Behinderung leicht, bei 16 Kindern maRig und bei einem Kind

schwer (Abb.5).

Zahl der Kinder

leicht maRig schwer
Grad der motorischen Behinderung

Abb.5 Grad der motorischen Behinderung

Die Funktion der Hand wird nach Humphreys in vier Schweregrade eingeteilt
(Humphreys et al. 2000): Ein Kind (N 1) hat eine normale Handfunktion (Grad
3), 7 Kinder (N 2, 4, 7, 8, 9, 14,16) weisen Handfunktion Grad 2 auf, 12 Kinder
(N 3, 5, 6, 10, 11, 12, 15, 17, 18, 19, 21, 22) sind Grad 1 zuzuordnen und 2
Kinder (N 13, 20) haben keine Handfunktion (Grad 0) (Abb.6).

124
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Zahl der Kinder
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Grad 0 Grad 1 Grad 2 Grad 3
Handfunktion

Abb.6 Handfunktion der betroffenen Hand

Bei 13 Kindern treten mechanische Einschrankungen der Bewegungen auf.

Bei den Reifgeborenen haben 5 Kinder eine leichte motorische Behinderung, 11
Kinder eine méRige und ein Kind eine schwere motorische Behinderung. Ein
Kind ist bezuglich der Handfunktion dem Grad 3 zuzuordnen, 7 Kinder Grad 2,
9 Kinder Grad 1 und ein Kind ist Grad 0 zuzuordnen (Tab.3).

Bei den Friihgeborenen weisen ein Kind eine leichte motorische Behinderung
und 4 Kinder eine mafige motorische Behinderung auf. 4 davon haben eine

Handfunktion entsprechend Grad 1 und eines entsprechend Grad O.
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Mechanische Einschrankungen der Bewegungen treten bei 9 Reifgeborenen
und 4 Frihgeborenen auf.

Bei den Kindern mit rechtsseitiger Hemiparese zeigen 8/12 eine malige
motorische Behinderung, 3/12 eine leichte motorische Behinderung und 1/12
eine schwere Behinderung. Bei den Kindern mit linksseitiger Hemiparese

zeigen 7/10 eine maldige und 3/10 eine leichte motorische Behinderung.

Tab.3: Schweregrad der Hemiparese

Funktion :
: schwerer mechanische
ID Initialen mot_orlsche bl Seite | betroffenes | Einschrankung
Behinderung | betroffenen Glied der Bewegung
Hand
N1 | AM leicht Grad 3 L Arm ja
N2 | B.L. mafig Grad 2 L Arm nein
N3 | B.N manRig Grad 1 L Arm nein
N4 | D.Y manig Grad 2 R Bein ja
N5 | F.D. manig Grad 1 R Beide ja
N6 | F.M. manRig Grad 1 L Arm ja
N7 | G-M.K manig Grad 2 L Arm nein
N8 | H.S leicht Grad 2 R Arm ja
N9 | HJ. maRig Grad 2 R Arm ja
N10 | K.S.H. mafig Grad 1 R Arm nein
N11 | K.J. mafig Grad 1 R Arm nein
N12 | L.C. leicht Grad 1 L Beide nein
N13 | M.J. schwer Grad 0 R Beide ja
N14 | M.J-M. leicht Grad 2 R Arm nein
N15 | N.L. manRig Grad 1 R Arm ja
N16 | P.G. leicht Grad 2 R Bein ja
N17 | S.D. manig Grad 1 R Beide ja
N18 | S.K. manig Grad 1 L Arm ja
N19 | S.A. mafig Grad 1 R Arm nein
N20 | vG.L-H manig Grad 0 L Arm nein
N21 | W.K. manRig Grad 1 L Beide ja
N22 | Y.Y. leicht Grad 1 L Beide ja

3.1.6 Assoziierte Stérungen

3.1.6.1 Anfallsleiden und pathologisches EEG

Eine Epilepsie ist bei 8 Kindern (36,5%), die mindestens zwei cerebrale
Krampfanfalle hatten, diagnostiziert worden (Abb.7). Die Kinder, die nur afebrile
oder Neugeborenen-Krampfanfalle gezeigt hatten, wurden ausgeschlossen.
62,5% der Kinder mit Epilepsie haben eine linksseitige Hemiparese. 3 Kinder
sind Frihgeborene (37,5%) und 5 Reifgeborene (62,5%). Alle 8 Kinder zeigten
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fokale cerebrale Krampfanfélle, die auf der hemiparetischen Seite beobachtet
wurden. Bei einem Kind (N3) mit einer Migrationsstérung der rechten
Hemisphare sind die Krampfanfélle sekundér generalisiert. Ein Kind (N7) leidet
an rezidivierenden cerebralen Krampfanfallen. Das Alter der Kinder bei dem

ersten Anfall liegt zwischen 5 Monaten und 5,5 Jahren.

Abb.7 Epilepsie bei Kindern mit konnataler Hemiparese

Bei 3 Kindern (N 17, 18, 19) ist das Anfallsleiden im ersten Jahr diagnostiziert
worden. Ein Kind (Kind N18) mit ACM Infarkt hatte den ersten Krampfanfall im
Alter von 5 Monaten, das zweite Kind (N19) mit Sturge-Weber-Syndrom erlitt
den ersten Krampfanfall im Alter von 6 Monaten und Kind N17 mit
Porencephalie nach intrakranieller Blutung im Alter von 5 Monaten. 3 Kinder
(N3, 7, 21) sind nach medikamentdser Einstellung anfallsfrei. 3 Kinder (N14, 17,
22) haben unter antiepileptischer Behandlung selten Anfalle und 2 Kinder (N 18,
19) haben trotz der antiepileptischen Behandlung haufig Anfélle (Tab.4).

Tab.4: Art von Anféallen, Alter beim ersten Krampfanfall, Haufigkeit der Anfélle und geistige

Entwicklung der Kinder mit konnataler Hemiparese und Epilepsie

ID Initialen agirtneislzgie Art des Anfalls 't‘;\(letier; 1. Anfall Haufigkeit | Geistige Entwicklung
1[N3 B.N L L-fokal 15M AF altersentsprechend
2| N7 G-M.K. L L-fokal 5,5J AF altersentsprechend
3| N14 | M.J-M. R R-fokal 15M S altersentsprechend
4| N17 |S.D. R R-fokal 5M S altersentsprechend
5[N18 |S.K. L L-fokal 6M H verzogert
6| N19 |S.A R R-fokal 5M H verzogert
7| N21 |WK. L L-fokal 13M AF verzogert
8| N22 |Y.Y L L-fokal 3,5J S verzogert

AF: Anfallsfrei, S: Selten, H: Haufig
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Zusatzlich zu den Kindern mit Epilepsie, die alle ein pathologisches EEG
haben, ist noch eine Gruppe von 4 Kindern (18%) registriert worden, bei denen
Auffalligkeiten im EEG nachgewiesen werden. Diese Kinder haben keine
klinischen Anfalle und 2 von ihnen befinden sich unter antiepileptischer
Behandlung. Es sind 2 Kinder (N6, 13) mit fokaler Pachygyrie, ein Kind (N6) mit
ACM Infarkt und ein Kind (N20) mit Hydrocephalus nach intrakranieller Blutung.
2 davon waren Frithgeborene und 2 Reifgeborene.

3.1.6.2 Geistige Entwicklung

Wir haben die mentale Retardierung als nicht altersentsprechende kognitive
Funktion, wie sie sich von den Entwicklungsuntersuchungen ergibt, definiert.

7 Kinder zeigen eine nicht altersentsprechende geistige Entwicklung. Bei 6
Kindern ist die geistige Entwicklung leicht bis maRig verzdgert und bei einem
Kind (N13) wird eine schwere mentale Retardierung festgestellt.

5 Kinder zeigen eine linksseitige und 2 Kinder eine rechtsseitige Hemiparese.

3 Kinder (N18, 20, 22) sind Frihgeborene und 4 Kinder (N 6, 13, 19, 21)
Reifgeborene. Bei den 3 Fruhgeborenen (N18, 20, 22) st ein
posthamorrhagischer Hydrocephalus diagnostiziert worden. Kind N19 ist ein
Kind mit Sturge-Weber-Syndrom, beim Kind N21 ist ein konnataler
Hydrocephalus und bei den Kinder N6 und N13 sind Gyrierungsstorungen
diagnostiziert worden. Das Alter bei der Untersuchung liegt zwischen 3 und 9
Jahren.4 Kinder (N 18, 19, 21, 22) mit verzogerter geistiger Entwicklung leiden
unter Epilepsie.

3.1.6.3 Sehstdérungen

Tab.5: Sehstérungen bei Kindern mit konnataler Hemiparese

ID | Initialen Sehstodrungen
1|N3 [B.N Strabismus convergens L
2|N11 |K.J Strabismus convergens/Wahrnehmungsstérungen
3|N12|L.C Wechselndes Strabismus/leichte Weitsichtigkeit(+2,5dpt)
4|N13 | M.J. Strabismus convergens R
5|N14 | M.J-M. | Strabismus divergens
6 |N18 | S.K. Strabismus convergens
7 |N21 | W.K. erhebliche Sehminderung bei partielle Opticusatrophie bds/Nystagmus

7 Kinder (32%) leiden unter Sehstérungen, 6 von ihnen unter Strabismus. Ein
Kind (N12) hat zuséatzlich eine leichte Weitsichtigkeit (+2,5dpt). Bei einem Kind
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(N21) besteht eine erhebliche Sehminderung bei partieller Opticusatrophie
beidseits und Nystagmus (Tab.5).

3.1.6.4 HOrstorungen

2 Kinder (9%) weisen Horstérungen im Sinne von zentraler Horverarbeitungs-
stérungen auf.

3.1.6.5 Sprachstérungen

Tab.6: Sprachstérungen bei Kindern mit konnataler Hemiparese

ID | Initialen Sprachstérung Geistige Entwicklung
1|N4 |D.Y. verzdgerte Sprachentwicklung(Zweisprachigkeit) | altersentsprechend
2|N5 |F.D. verzogerte Sprachentwicklung altersentsprechend
3|N6 |F.M. verzdgerte Sprachentwicklung verzogert
4| N7 |G-M.K |partielle Dyslalie altersentsprechend
5|N11 |K.J. verzogerte Sprachentwicklung /multiple Dyslalie altersentsprechend
6 |N13 | M.J. spricht kein Wort/Sprachverstandnis eingeschrankt| verzégert
7 |N15|N.L. erzdgerte Sprachentwicklung /multiple Dyslalie altersentsprechend
8|N18 | S.K. multiple Dyslalie verzogert
9|N19|S.A. verzdgerte Sprachentwicklung /partielle Dyslalie | verzogert
10 | N20 | vG.L.H. | verzdgerte Sprachentwicklung verzdgert
11 [ N21 | W.K. verzogerte Sprachentwicklung verzogert
12| N22 | Y.Y. verzigerte Sprachentwicklung verzdgert

Bei 12 Kindern (55%) besteht eine Sprachstorung. Bei 11 Kindern ist die
Sprachentwicklung leicht bis méaRig verzégert und bei einem Kind (N13) stark
verzogert (Tab. 6). 5 Kinder (22,8%) zeigen eine Dyslalie und befinden sich in
logopadischer Behandlung. Bei 7 Kindern (N6, 13, 18, 19, 20, 21, 22) ist die
geistige Entwicklung ebenfalls verzdgert (Tab.6). 6 Kinder (N 4, 5, 11, 13, 15,
19) haben eine rechtsseitige und 6 Kinder (N 6, 7, 18, 20, 21, 22) eine

linksseitige Hemiparese.

3.2 RISIKOFAKTOREN

3.2.1 Pranatale Risikofaktoren

Bei 5 Kindern werden pranatale Risikofaktoren festgestellt. Kind N 20 ist ein
Zwilling. Bei 2 Kindern (N 8 ,19) wird eine Wachstumsretardierung bereits
intrauterin festgestellt, beide waren Mangelgeborene(SGA). Die Mitter der

Ubrigen 2 Kinder (N 5, 17) hatten eine Praeklampsie-Symptomatik (Tab.7).
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Tab.7: Pranatale atiologische Risikofaktoren der Kinder mit konnataler Hemiparese

» Mehrlings- fetale Praeklamps‘ie Mangel-
ID Initialen schwangerschaft Wachgtums- Symptomatik| geborene
retardierung der Mutter (SGA)
1| N5 F.D. #
2 | N8 H.S. # #
3 | N17 S.D. # #
4 | N19 S.A. # #
5 | N20 vG.L.H. #

3.2.1.1 Mehrlingsschwangerschaft

Kind N20 ist ein Zwilling, ehemaliges Friilhgeborenes der 28. SSW, bei dem ein
Hydrocephalus internus nach intrakranieller Blutungen Grad IlI-IV festgestellt
wird.

3.2.1.2 Fetale Wachstumsretardierung

Bei Kind N8 wird in den letzten SSW eine Wachstumsretardierung festgestellt
und es wird durch eine Sectio zum errechneten Termin entbunden. Kind N17
wird durch eine Notsectio bei HELLP-Syndrom der Mutter in der 32.SSW
entbunden und ist perinatal asphyktisch. Kind N19 ist ein Kind mit Sturge-
Weber-Syndrom, das in der 38. SSW nach Einleitung wegen intrauteriner
Wachstumsretardierung, geboren wird.

3.2.1.3 Praeklampsie-Symptomatik der Mutter

Die Mitter der Kinder N 5, 17 entwickeln wéhrend der Schwangerschaft eine
praeklamptische Symptomatik. Kind N17 wird notfallmaRig in der 32. SSW
entbunden, als die Mutter eine zunehmende Symptomatik im Sinne eines
HELLP-Syndroms entwickelt.

3.2.1.4 Mangelgeborene (SGA)

Kind N8 wird zum errechneten Termin mit einem Gewicht von 2.280g (unter der
10. Percentile fur reifgeborene Kinder) entbunden. Beim Kind N19 wird die
Geburt in der 38. SSW wegen intrauteriner Wachstumsretardierung eingeleitet.
Das Geburtsgewicht (22609) liegt ebenfalls unter der 10. Percentile fir Kinder
der 38. SSW.

3.2.2 Perinatale Risikofaktoren

Bei 7 Kindern werden perinatale Risikofaktoren festgestellt. 5 Kinder waren
Frihgeborene, ein Kind erlitt eine schwere Asphyxie, 2 zeigten Neugeborenen-
Krampfanfalle und 4 intrakranielle Blutungen (Tab.8).
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Tab.8: Perinatale atiologische Risikofaktoren der Kinder mit konnataler Hemiparese

.. . hwere |N renen |intrakraniell

ID JnitglEn | Frlingeoust :gp hyexﬁa K?gr%]%t;:niaﬁe élﬁtu?]g:n )
1|N5 F.D. #
2|N11  |K.J. #
3|N16 |P.G. #
4|N17 |S.D. # # #
5|N18 |S.K. # #
6|N20 |vG.L-H # #
7|IN22 |Y.Y. # #

3.2.2.1 Fruhgeburtlichkeit

5 Kinder (N 5, 17, 18, 20,22) werden vor der 37. Gestationswoche geboren.

Die Kinder N5 und N17 werden (durch Sectio bei Praeklampsie-Symptomatik
der Mutter) in der 36. und 32. Gestationswoche geboren. Kind N18 wird
ebenfalls durch Kaiserschnitt bei pathologischem CTG in der 32. SSW geboren.
Kind N20 ist ein ehemaliges Zwillingsfrihgeborenes der vollendeten 28. SSW
und Kind N22 wird in der rechnerisch 32. SSW, nach vorzeitigem Blasensprung
3 Tage zuvor, spontan entbunden.

3.2.2.2 Schwere Asphyxie ( Apgar <7 nach 5 min)

Kind N17 wird per Notsectio bei HELLP-Syndrom der Mutter und intrauteriner
Dystrophie in der rechnerisch 32. SSW mit einem APGAR-Wert von 6 nach 5
Minuten geboren.

3.2.2.3 Neugeborenen-Krampfanfalle

Krampfanfalle werden bei 2 Kindern (N11, 16) im ersten Lebensmonat
nachgewiesen. Bei beiden Kindern wird ein ACM-Infarkt diagnostiziert. Der
erste Krampfanfall tritt in den ersten Lebensstunden auf. Kind N11 zeigt
generalisierte Anfalle mit einer Betonung auf der hemiparetischen Seite (rechts)
und beim Kind N16 werden rechts-fokale Krampfanfalle beim linksseitigen ACM
Infarkt beobachtet. Beide bleiben ohne Therapie anfallsfrei.

3.2.2.4 Intrakranielle Blutungen

Intrakranielle Blutungen erleiden 4 Kinder (N17, 18, 20, 22). 2 davon (N17, 18)
zeigen intrazerebrale Blutungen mit Verdacht auf einen ACM Infarkt.
Intraventrikulare Hamorrhagien (IVH) werden bei den anderen 2 Kindern (N20,
22) nachgewiesen. Beide haben eine IVH Grad Il rechts und Grad | links bei

linksseitiger Hemiparese



27

3.3 MRT BEFUNDE

Bei allen Kindern ist eine Lasion in der MRT Untersuchung nachgewiesen
worden. Die Lasion korrespondiert immer mit der hemiparetischen Seite. Die
Befunde der MRT Untersuchungen werden nach Cioni in drei Gruppen
klassifiziert (Cioni, 1999).

Tab.9 : Gruppeneinteilung der MRT Befunde bei Kindern mit konnataler Hemiparese. Gruppe I:
Fehlbildungen (kortikale Dysplasie und frihprénatale enzephaloklastische Léasionen). Gruppe
II: Periventrikulare Marklagerlasionen oder periventrikulare Leukomalazie. Gruppe Il

Subkortikale-kortikale Lasionen und dienzephale Lasionen.

ID Initialen Gruppe | Gruppe Il Gruppe Il
N1 |AM. #
N2 |B.L. #

N3 |B.N #

N4 |D.Y. #

N5 |F.D #
N6 |F.M. #

N7 |G-M.K. #

N8 |H.S. #

N9 |H.J. #

N10 |K.S.H. #

N1l |K.J. #
N12 |L.C. #

N13 |M.J. #

N14 |M.J-M. #
N15 |N.L. #
N16 |P.G. #
N17 |S.D. (#) #*

N18 |S.K. (# #*

N19 |S.A #

N20 |vG.L-H. #

N21 |W.K. (#) #*

N22 |Y.Y. #

#*. ausgebreitete Lasion

In der Gruppe | sind 7 Kinder eingeordnet. Die Gruppe Il schliel3t 9 Kinder ein.
Bei 3 von ihnen lassen sich in der MRT auch Fehlbildungen (Gruppe 1)
darstellen. Die MRT Untersuchungen der tibrigen 6 Kinder zeigen Lasionen der
Gruppe Il (Tab.9).

3.3.1 Gruppe | : Fehlbildungen (kortikale Dysplasie und frihprénatale
enzephaloklastische Lasionen
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Kind N2 weist eine Polymikrogyrie mit Heterotopien und Kind N3 eine
Hirnfehlbildung mit rechtsseitiger Atrophie und Polymikrogyrie auf. Bei 4
Kindern (N6, 7, 10, 13) wird eine fokale Pachygyrie festgestellt. Kind N19 ist ein
Kind mit Sturge-Weber-Syndrom, bei dem eine leptomeningeale Angiomatose

im linkshemisphariellen Bereich als Grund der Hemiparese nachgewiesen wird.

Abd.8 : MRT Untersuchungen von Kindern mit Lasionen der Gruppe |

A,B: Rechtshemisphérielle Migrationsstérung im Sinne einer Polymikrogyrie (Klinisch:
Armbetonte maRige Hemiparese links und Epilepsie, bei dem reif geborenen Kind N2, ohne
Risikofaktoren). C,D: Gyrierungsstorung (fokale Pachygyrie) linksseitig temporolateral bis
occipital und zentroparietal und Hemiatrophia cranii et cerebri links (Klinisch: Schwere
Hemiparese mit gleichschwerer Beteiligung der oberen und unteren Extremitéten, bei dem Kind

N13 mit Epilepsie und mentaler Retardierung, ohne Risikofaktoren).
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4/7 Kinder zeigen eine linksseitige und 3/7 Kinder eine rechtsseitige
Hemiparese. 6/7 Kinder weisen eine maldige und 1/7 eine schwere motorische
Behinderung auf. 3/7 Kinder leiden unter Epilepsie (Tab.10).

Tab.10: Kinder mit Fehlbildungen in der MRT Untersuchung.

Gruppe |

ID Initialen MRT Befunde ARF Seite SGr | Epi
N3 B.L Polymikrogyrie mit einzelnen Heterotopien rechts keine L m nein
N4 B.N. Polymikrogyrie mit Atrophie keine L m ja

N7 F.M. Fokale Pachygyrie/ Hemiatrophia cranii et cerebrire | keine L m nein
N8 G-M.K. Fokale Pachygyrie / Hemiatrophia cranii et cerebri re | keine L m ja

N10 |K.S.H Fokale Pachygyrie keine R m nein
N13 | M.J. Fokale Pachygyrie / Hemiatrophia cranii et cerebrili | keine R s nein
N19 |S.A. Leptomeningeale Angiomatose links>rechts / Sturge- | pranatale R m ja

Weber Syndrom

3.3.2 Gruppe lI: Periventrikulare Marklagerlasionen oder periventrikulare
Leukomalazie

Kinder (N4, 12, 22) bieten Zeichen einer periventrikularen Leukomalazie in der

MRT. Bei Kind N9 ist der periventrikulare Marklagerdefekt von gliés-narbiger

Art, wahrend Kind N8 einen posthamorrhagischen cystischen Marklager-defekt

in der MRT aufweist. 4 Kinder (N18, 20, 21, 22) leiden unter

posthamorrhagischem Hydrocephalus mit porencephaler Erweiterung des

Seitenventrikels. 3 von ihnen weisen zudem eine Balkenfehlbildung auf.

Tab.11: Kinder mit periventrikularen Marklagerlasionen oder periventrikularer Leukomalazie in
der MRT Untersuchung

Gruppe ll

ID Initialen | Grl | Grll MRT Befunde ARF Seite | SGr | Epi

N4 D.Y. # | periventrikulére Leukomalazie bds/ keine R m nein
periventrikulére Gliose

N8 H.S. # | posthammorhagischer cystischer pranatale R | nein
Marklagerdefekt /Ausziehung LI SV

N9 H.J # | periventrikulare Gliose keine R m nein

N12 L.K. # | periventrikulare Leukomalazie keine L | nein
/periventrikulére Gliose Re

N17 S.D. # | # | Posthdam. Hydrocephalus / Porenc. Erweiter. | perinatale R m ja
der li SV /Balkenhypoplasie

N18 S.K. # | # | Postham. Hydrocephalus/ Intrapar.Porenc. perinatale L m ja
Zysten/partielle Balkenagenesie

N20 VG.L-H. # | Posthdmorrhagischer Hydrocephalus perinatale L m nein

N21 W.K. # | # | Asymmetrie SV bds/ posthamorrhagischer keine L m ja
Hydrocephalus Balkendysgenesie

N22 Y.Y. # | PVL re/ Hydrocephalus internus perinatale L m ja
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Die Hemiparese betrifft etwa zur Halfte die rechte und linke Koérperhalfte. 7/9
Patienten haben eine mafige und 2/9 eine leichte motorische Behinderung. Ein
Anfallsleiden ist bei 45% der Patienten diagnostiziert worden (Tab.11).

Abb.9 : MRT Untersuchungen von Kindern mit Lasionen der Gruppe Il
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A,B,C: Posthdmorrhagischer Hydrocephalus internus mit porencephaler Erweiterung des
rechten Seitenventrikels insbesondere nach frontal hin. Balkenhypoplasie. (Klinisch: Perinatal
entstehende Lasion, bei dem ehemaligen Frihgeborenen der 32 SSW (Kind N22)mit einer
leichten linksseitigen Hemiparese und Epilepsie.). D,E,F : Zeichen einer periventrikuldren
Leukomalazie mit zum Teil gliés-narbigen, zum Teil zystischen Marklagerdefekten mit
Ausziehung des rechten Seitenventrikels auf Cella media-Niveau. (Klinisch: Leichte
Hemiparese links bei dem reif geborenen Kind N12, ohne Risikofaktoren). G,H: Porencephaler
Erweiterung des rechten Seitenventrikelvorderhorns bis zum Hirnkantenbereich, mit einzelnen
basal gelegenen, abgetrennten intraparenchymalen porencephalen Zysten ohne
Raumforderung sowie maRig erweitertem linken Seitenventrikel wie bei Zustand nach
posthamorrhagischem porencephalem Hydrocephalus internus. (Klinisch: Perinatale
Hirnblutung bei einem ehemaligen Frihgeborenen der 32. SSW mit maRiger armbetonter

Hemiparese links, Epilepsie und leichter mentaler Retardierung (Kind N18).

3.3.3: Gruppe lll Subkortikale-kortikale Lasionen und dienzephale
Lasionen

Subkortikale-kortikale Lasionen werden bei 6 Patienten (N 1, 5, 11, 14, 15, 16)
dieser Gruppe nachgewiesen. Die Lasionen sind bei 5 Kindern die Folge eines
Arteria cerebri media (ACM) Infarktes und eine Stammganglienblutung mit
Zerstorung der Stammganglien wird bei einem Kind (N14) nachgewiesen. Ein
weiteres Kind (N1) weist einen ACM Infarkt mit Beteiligung der
Stammganglienregionen auf.

Eine linksseitige Hemiparese ist bei nur einem Kind diagnostiziert worden,
wahrend bei 5/6 Kindern die rechte Seite betroffen ist. Die Halfte der Kinder ist
mafig und die andere Halfte leicht motorisch behindert. Epilepsie wird bei
einem Kind festgestellt (Tab.12).

Tab.12 : Kinder mit subkortikalen-kortikalen Lasionen und dienzephalen Lasionen in der MRT

Untersuchung

Gruppe Il

ID Initialen MRT Befunde ARF Seite | SGr Epi
Z.n ACM Infarkt R mit Beteiligung

N1 A.M. der Stammganglienregionen R keine L | nein

pranatale +

N5 F.D. Z.n ACM Infarkt perinatale R m nein

N11 K.J. Z.n ACM Infarkt R perinatale R m nein
Defektzustand nach

N14 M.J-M. Stammganglienblutung L keine R | ja

N15 N.L. Z.n ACM Infarkt L keine R m nein

N16 P.G. Z.n ACM Infarkt L perinatale R | nein
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Abb.10 : MRT Untersuchungen von Kindern mit Lasionen der Gruppe llI
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A,B,C: Zeichen einer kompletten Mediaischamie rechts mit Beteiligung der
Stammganglienregionen und seitendifferenter Darstellung der Hirnschenkel und oberen
Ponsregion bei rechtseitiger Atrophie. D: MRT Angiographie: Lediglich filiformes Flusssignal der
rechten A. cerebri media bei ansonsten unauffalliger Konfiguration der Ubrigen arteriellen
Hirnbasisgefalle. (Klinisch: Das Kind N1 zeigt eine leichte armbetonte Hemiparese links. Bei
Fehlen von Risikofaktoren ist der Zeitraum der Entstehung des Infarktes unbekannt). E, F: Die
MRT Untersuchung am 11. Lebenstag zeigt eine hadmorrhagische Mediaischamie links mit
Aussparung des Stammganglienbereichs bei lokal erweiterten &uferen Liquorrdumen sowie
nach lateral ausgezogenem linkem Seitenventrikel. (Klinisch: Armbetonte méRige Hemiparese
rechts bei dem Kind N11 mit Neugeborenen-Krampfanfallen 12 Stunden nach der Geburt. ACM

Infarkt wahrscheinlich perinatalen Ursprungs).

3.4 ATIOLOGISCHE KLASSIFIKATION

Die Hemiparese hat bei 10 Kindern einen pranatalen und bei 4 Kindern einen
perinatalen Ursprung. Bei einem Kind werden pranatale und bei 2 Kindern
perinatale Risikofaktoren nachgewiesen, die auf eine wahrscheinlich pranatale
bzw. perinatale Entstehung der Lasion hinweisen. Bei 6 Kindern bleibt der

Zeitraum der entstehenden L&sion unbekannt (Abb.11).

10—

Zahl der Kinder

0 T T T
perinatal perinatale RF pranatal pranatale RF  unbekannt
Atiologische Klassifikation

Abb.11: Schematische Darstellung der atiologischen Klassifikation

3.4.1 Préanatale Klassifikation
Bei 10 Kindern wird nach den Kriterien von Hagberg ein pranataler Ursprung

der entstehenden Lasion nachgewiesen (Hagberg et al., 1996).
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Tab.13 : MRT Befunde und Risikofaktoren bei Kindern mit konnataler Hemiparese pranataler
Herkunft

ID | Initialen MRT Befund Risikofaktoren
Polymikrogyrie mit einzelnen
1|N2 |B.L. Heterotopien keine
2|N3 |B.N. Polymikrogyrie mit Atrophie keine
3|N4 |D.J. PVL keine
4|N6 |F.M. Fokale Pachygyrie keine
5|N7 |G-M.K. Fokale Pachygyrie keine
6|N10 |K.S.H Fokale Pachygyrie keine
7|N12 | L.K. PVL keine
8| N13 |M.J. Gyrierungsstérung keine
9[N19 |S.A Sturge-Weber Syndrom prénatale
10| N21 |W.K. Konnataler Hydrocephalus keine

Bei 8 Kindern (N2, 3, 6, 7, 10, 13, 19, 21) werden in der Kernspintomographie
zerebrale Fehlbildungen dargestellt. Kind N2 hat eine Polymikrogyrie mit
einzelnen Heterotopien und Kind N3 eine Polymikrogyrie mit Atrophie. In den
MRT Untersuchungen von 3 Kindern (N6, 7, 10) werden fokale Pachygyrien
dargestellt. Kind N19 leidet an einem Sturge-Weber-Syndrom und bei Kind N21
war ein konnataler Hydrocephalus bereits in der 32. SSW aufgefallen.

Kinder N4 und N12 sind Reifgeborene und zeigen eine unauffallige Entbindung
und Neugeborenen-Periode. Bei ihnen wird eine PVL durch MRT
Untersuchungen im 13. bzw. 9. Lebensmonat festgestellt (Tab.13).

3.4.2 Perinatale Klassifikation

Eine perinatale intrakranielle Blutung Grad IIl oder IV wird bei den Kindern
N17, 18, 20, 22 durch eine neonatale sonographische Untersuchung
diagnostiziert. Alle sind vor der 34. SSW geboren und haben einen
posthamorrhagischen Hydrocephalus entwickelt (Tab.14).

Tab.14: MRT Befunde und Risikofaktoren bei Kindern mit konnataler Hemiparese perinataler
Herkunft

ID |[Initialen [ MRT Befund Risikofaktoren
1|N17 [S.D. Intrakranielle Blutung Grad IV (Parenchym) links perinatale-prénatale
2| N18 | S.K. Intrakranielle Blutung Grad IV (Parenchym) links perinatale
3[N20 |vG.L-H. |IVH Grad Ill links und Grad | rechts perinatale-prénatale
4|N22 |Y.Y IVH Grad lll rechts und Grad I-ll links perinatale
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3.4.3 In der Atiologie nicht geklarte Klassifikation

3.4.3.1 mit préanatalen Risikofaktoren

Beim Kind N8 wird eine Wachstumsretardierung in den letzten
Schwangerschaftswochen festgestellt. Das Kind wird durch Sectio caesarea
zum errechneten Termin mit einem Gewicht von 2.280gr (< 10. Percentile)
entbunden.

3.4.3.2 mit perinatalen Risikofaktoren

2 Kinder (N11,16) mit perinatalen Risikofaktoren (Neugeborenen-Krampfanfalle)
konnen keiner atiologischen Klassifikation nach zugeteilt.

3.4.3.3 mit pranatalen und perinatalen Risikofaktoren

Ein Kind (N 5) weist sowohl pranatale als auch perinatale Risikofaktoren auf. Es
ist durch Sectio bei mutterlicher Praeklampsie-Symptomatik in der 36. SSW
geboren worden.

3.4.3.4 ohne Risikofaktoren

Bei 4 Kindern (N 1, 9, 14, 15) kann der Zeitraum der Entstehung der L&sion
nicht eruiert werden. Es lassen sich weder préanatale noch perinatale
Risikofaktoren erkennen. Die MRT Untersuchung der Kinder N1 und N15 zeigt
einen Zustand nach ACM Infarkt und die vom Kind N14 eine Zerstdérung der
Stammganglien nach Stammganglienblutung. Kind N 9 entwickelt eine
periventrikulare Gliose.

3.5 UNTERSCHIEDE ZWISCHEN FRUHGEBORENEN UND
REIFGEBORENEN

Die motorische Behinderung bei Reifgeborenen (RG) ist bei 5 Kindern leicht
(29,4%) und bei 11 maRig (64,7%). Ein Kind (5,9%) weist eine schwere
Hemiparese auf.

7 RG weisen eine linksseitige und 10 eine rechtsseitige Hemiparese auf.

Die MRT Befunde werden in 3 Gruppen Klassifiziert: Gruppe I. Gruppe Il
Gruppe 11I=7:5:5. Eine pranatale Atiologie kann bei 11 Reifgeborenen (64,7%)
bestatigt werden. 2 RG haben perinatale Risikofaktoren und daher einen
wahrscheinlich perinatalen Ursprung der Hemiparese. Bei 4 Reifgeborenen
kann die Entstehung der Gehirnlasion weder als pranatal noch als perinatal

beschrieben werden.
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Bei den Friihgeborenen hat nur ein Kind eine leichte motorische Behinderung
entwickelt, wahrend 4 von ihnen eine malige motorische Behinderung
aufweisen. 3 FG zeigen eine linksseitige und 2 eine rechtsseitige Hemiparese.4
Kinder zeigen in der MRT Untersuchung Lasionen der Gruppe Il und ein Kind
zeigt eine Lasion der Gruppe lll. Die Entstehung der Gehirnschadigung ist bei 4
Kindern perinatal. Das Kind N5 weist perinatale und pranatale Risikofaktoren
auf (Tab.15).

Tab.15 :Vergleich des Schweregrades der motorischen Behinderung , der MRT-Befunde und

der atiologischen Klassifikation zwischen reif- und friilhgeborenen Kindern.

MERKMALE Reifgeborenen (N 17) | Frihgeborenen (N 5)
leichte motorische Behinderung 5 1
maRige motorische Behinderung 11 4
schwere motorische Behinderung 1 0
Seite 7L:10R 3L:2R
MRT | 7 0
MRT Il 5 4
MRT Il 5 1
pranatale Atiologie 10+1* 0
perinatale Atiologie 2% 4
ungeklarte Atiologie 4 1

* wahrscheinlich
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4. DISKUSSION

Verschiedene Studien beziglich des klinischen Bildes und der neuro-
radiologischen Befunde der spastischen Hemiparese wurden in der
Vergangenheit publiziert. Manche bieten eine ausfihrliche Beschreibung des
klinischen Bildes (Rooschtiz, 1976; Lotz, 1986; Uvebrand, 1988) und zahlreiche
andere Kkorrelieren die Kklinischen Daten mit den Ergebnissen der neuro-
radiologischer Untersuchungen (Koch et al., 1980; Kotlarek et al., 1981; Cohen
und Duffner, 1981; Claeys et al., 1983; Molteni et al., 1986; Piovesana et al.,
1990; Wicklung et al., 1990; Wicklung et al., 1991; Wicklung et al.,1991a;
Wicklung und Uvebrant, 1991; Steinlin et al., 1993; Okumura et al., 1997; Cioni
et al.,, 1999; Humphreys et al., 2000). In unserer Studie prasentieren wir die
klinischen Daten von 22 Kindern mit konnataler spastischer Hemiparese
vollstdndig und korrelieren sie mit den Ergebnissen neuroradiologischer
Untersuchungen mit dem Ziel, den Zeitraum der entstehenden
Gehirnschadigung zu bestimmen. Unsere Ergebnisse vergleichen wir mit der
Literatur. Wir vergleichen die reifgeborenen mit den friihgeborenen Kindern, um
ihre Besonderheiten darzustellen. Die Daten unserer retrospektiven Studie
stammen aus dem Kinderzentrum der Krankenanstalten Gilead in Bielefeld
Bethel. Wir haben 22 Kinder, die die Kriterien fur die Diagnose einer konnatalen
spastischen Hemiparese erfillen, eingeschlossen. 2 Kinder mit einer postnatal
entstandenen Hemiparese werden ausgeschlossen. Ausgeschlossen wird ein
weiteres Kind mit angeborener spastischer Hemiparese, das im Alter von 4,5
Monaten hemispharektomiert wurde, 2 weitere Kinder, bei denen eine
spastische Triplegie nachgewiesen wird und 2 Kinder, die noch keine MRT

Untersuchung hatten.

4.1 KLINISCHE BEFUNDE

4.1.1 Geschlechterverteilung
In unserer Patientengruppe sind Jungen deutlich haufiger vertreten als
Madchen: 72,7% der Patienten sind mannlich, 27,2% weiblich. Dieses Ergebnis

korrespondiert mit den Ergebnissen der Fachliteratur. Nur Rooschiiz hat gleiche
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Zahlen von Madchen und Jungen registriert (Rooschiiz, 1976). Uvebrant hat in
seiner Serie ein Verhéltnis von 1,4 zu 1 zwischen Jungen und Ma&dchen
gefunden und auch Claeys, Lotz, Sussova, Khaw und Panteliadis finden eine
Pravalenz der Jungen bei den Kindern mit angeborener spastischer
Hemiparese. (Claeys et al., 1983; Lotz, 1986; Uvebrant, 1988; Sussova et al.,
1990; Panteliadis et al., 2002). Diese Vorherrschaft der Jungen kbnnte auf eine
grof3ere Vulnerabilitdt des mannlichen Gehirns hinweisen (Khaw et al., 1994).

4.1.2 Alter bei der Diagnose

Die Diagnose der Hemiparese kann erst ab dem Alter von etwa 6 Monaten
gestellt werden. Bei vielen Kindern wird eine Asymmetrie der Bewegung vor
dem Alter von 6 Monaten von den Eltern oder dem Kinderarzt beobachtet. Die
Diagnose einer Hemiparese kann aber noch nicht gesichert werden. Bouza
weist in einer prospektiven Studie nach, dass die ersten Zeichen einer
Seitendifferenz erst im Alter von 6 Monaten auffallen (Bouza et al., 1994). Lin
spricht ebenfalls in seiner Arbeit Uber eine Periode von 3 Monaten, wahrend der
die Kinder mit konnataler Hemiparese keine Auffalligkeiten zeigen und ihre
Entwicklung normal ist. Laut Lin sind die Bewegungen des Sauglings bis zum
Alter von 3 Monaten vorwiegend vom Dienzephalon kontrolliert bei nur geringer
Beteiligung der Hemispharen. Die Persistenz von Neugeborenen-Reflexen in
den nachsten 3-4 Lebensmonaten kann den Verdacht auf eine abnormale
motorische Entwicklung aufkommen lassen (Lin, 2003). Guzzetta stellte
trotzdem fest, dass anormale Bewegungsmuster (,General Movements®) bei
Kindern mit Hemiplegie nach cerebralem Infarkt schon zwischen der 3. und 6.
Lebenswoche zu beobachten sind. Die Feststellung dieses anormalen
Bewegungsmusters ist trotzdem nur nach gezielter und intensiver Beobachtung
mit Monitoring der Kinder moglich. Deshalb ist diese Methode auf Kinder
begrenzt, die ein hohes Risiko fur die Entwicklung einer Hemiparese, nach der
Feststellung einer Gehirnlasion in den ersten Lebenstagen haben (Guzzetta et
al., 2003).

4.1.3 Seitenunterschiede und Ausmald der Beteiligung von Armen und

Beinen
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Eine rechtsseitige Hemiparese ist in unserer Arbeit mit 54,5% haufiger als eine
linksseitige Hemiparese. Das Ubergewicht der rechtsseitigen Hemiparese ist
bei den RG starker ausgepragt, wahrend bei den FG die linksseitige
Hemiparese haufiger ist. Die Ergebnisse der Literatur sind nicht einheitlich.
Uvebrant, Molteni, Panteliadis und Shevell berichten auch von einer hdheren
Pravalenz der rechtsseitigen Hemiparese. Im Gegensatz dazu beschreiben
Cioni und Humphreys haufiger eine linksseitige Hemiparese. Bei den FG findet
sich immer eine Vorherrschaft der linksseitigen Hemiparese, auch in Serien, in
denen die rechtsseitige Hemiparese im Gesamtkollektiv vorherrscht (Molteni et
al., 1987; Uvebrant, 1988; Cioni et al., 1999; Humphreys et al., 2000;
Panteliadis et al., 2002; Shevell et al., 2003). Eine Hypothese besagt, dass die
linke Hemisphére sich langsamer als die rechte entwickelt und somit prénatal
Uber langere Zeit vulnerabeler ist (Churchill, 1968; Taylor, 1969).

Wir weisen haufiger (63,7%) eine schwerere Beteiligung der oberen
Extremitdten nach. Die beinbetonte Hemiparese ist hingegen seltener (9%) als
die gleichmalfige Beteiligung von Arm und Bein (27,3%). HOhere Anteile der
armbetonten Hemiparese stellen die meisten Studien fest (Rooschiiz, 1976;
Khaw et al., 1994; Cioni et al., 1999; Humphreys et al., 2000). Nur in Uvebrants
Serie ist die beinbetonte Hemiparese haufiger (Uvebrant, 1988). Uvebrant sieht
den hoheren Prozentsatz der Kinder mit leichter motorischer Behinderung als
Folge seines ,population-based’ Patientenkollektivs, wahrend alle andere
Studien bei einem Kollektiv bestehend aus Krankenhauspatienten, die eben

eine schwerere motorische Behinderung zeigen, durchgefihrt wurden.

4.1.4 Korperliche Entwicklung

Die korperliche Entwicklung der Kinder unserer Studie ist nicht wesentlich
beeintrachtigt. Die Grofe und das Gewicht aller Kinder liegt tber der 3.
Percentile, nur 4 Kinder zeigen einen Kopfumfang unter der 3. Percentile. Die
Ergebnisse stimmen mit denen von Uvebrant und Rooschiiz Uberein, die
ebenfalls feststellen, dass die koérperliche Entwicklung der Kinder mit einer
spastischen Hemiparese sich im normalen Bereich befindet (Rooschiiz, 1976;
Uvebrant, 1988).

Wachstumsdifferenzen der betroffenen Extremitaten sind, im Gegensatz zu

Uvebrant und Rooschiz seltener (23%) festzustellen. Uvebrant stellt eine
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Hypotrophie des betroffenen Gliedes bei 96% der Kinder fest und Rooschiiz
berichtet Uber Wachstumsdifferenzen der betroffenen Extremitaten bei 45% der
Kinder ihrer Studie (Rooschiiz, 1976; Uvebrant, 1988).

4.1.5 Schweregrad der Hemiparese

Die motorische Behinderung der Kinder mit angeborener spastischer
Hemiparese ist selten schwer. Etwa 80% der Kinder mit spastischer
Hemiparese laufen mit 2 Jahren und im Alter von 3 Jahren haben 95% das freie
Gehen erlernt (Lin, 2003).

In unserer Serie zeigt die Mehrzahl der Kinder (16/22, 73%) eine malige
motorische Behinderung. Leichte motorische Behinderungen zeigen 5/22 (23%)
Kinder, nur ein Kind (4,4%) weist eine schwere Behinderung auf. Die Tendenz
hin zur maRigen motorischen Behinderung wird sowohl bei den RG (maRige:
leichte: schwere 11:5:1) als auch bei den FG (méaRige: leichte 4:1) registriert.
Es gibt keinen wesentlichen Unterschied beziglich der Verteilung des
Schweregrades der Hemiparese zwischen Kindern mit rechtsseitiger und
Kindern mit linksseitiger Hemiparese. Das kann eine Folge der hdheren
Plastizitdt und Entwicklungskapazitat des jungen geschadigten Gehirns sein,
durch die ein Schaden der dominanten Hemisphére gut kompensiert werden
kann (Khaw 1994). Carr zeigt ebenfalls in seiner Arbeit, dass bei Kindern mit
konnataler Hemiparese eine zentralmotorische Reorganisation stattfindet und
sich motorische Bahnen vom gesunden Kortex zur hemiplegischen Hand
entwickeln (Carr et al., 1993).

Uvebrant berichtet Uber eine hohere Anzahl von Kindern mit leichter
motorischer Behinderung in seiner Serie und begriindet sein Ergebnis als Folge
seines ,population-based’ Patientenkollektivs (Uvebrant 1988). Andere Autoren
sind sich einig, dass die Mehrzahl der Kinder leicht oder mafRig motorisch
behindert ist (Glenting, 1964; Rooschiiz, 1976; Kotlarek et al., 1981; Claeys et
al., 1983; Cioni et al., 1999; Panteliadis et al., 2002).

Bezuglich der Handfunktion haben in unserem Krankengut 14/22 (63,6%)
Kinder einen niedrigen Funktionsgrad (Grad 0-1) der betroffenen Seite.
Humphreys berichtet Uber einen niedrigen Funktionsgrad bei 20/41 Patienten.

Uvebrant weist eine beeintrachtigte motorische Funktion der Hand bei 53%
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seiner Patienten nach (Uvebrant, 1988; Humphreys et al., 2000). Unsere

Ergebnisse befinden sich in Ubereinstimmung mit der Literatur.

4.1.6 Assoziierte Stérungen

4.1.6.1 Anfallsleiden und pathologisches EEG

Eine Epilepsie wird bei 8/22 (36,5%) unserer Patienten nachgewiesen. Alle 8
haben ein pathologisches EEG. 13/22 (54,5%) der Kinder zeigen ein
pathologisches EEG. Die Haufigkeit der Epilepsie bei Kindern mit konnataler
spastischer Hemiparese variiert in der Literatur zwischen 20% und 38,9%.
Molteni findet bei 20 % seiner Patienten und Uvebrant bei 28% der Kinder mit
konnataler spastischer Hemiparese in seiner Serie eine Epilepsie. Cioni und
Panteliadis berichten von einer Haufigkeit der Epilepsie von 35,8% bzw. 38,9%
(Molteni et al., 1987; Uvebrant, 1988; Cioni et al., 1999; Panteliadis et al.,
2002).

Ein pathologisches EEG wird bei 12 Kindern (54,5%) nachgewiesen, somit nicht
so haufig wie bei Uvebrant, Cioni und Panteliadis, die einen Prozentsatz von
73%, 61,7 % und 76% angeben (Uvebrant, 1988; Cioni et al., 1999; Panteliadis
et al., 2002).

Eine Korrelation zwischen Epilepsie und mentaler Retardierung kann aufgezeigt
werden. Ein Anfallsleiden ist bei 4/7 Kindern mit verzdgerter geistiger
Entwicklung (57%) und bei 4/15 Kindern mit normaler geistiger Entwicklung
(27%) nachgewiesen worden. Eine solche Korrelation stellen auch Cioni,
Vargha-Khadem, Sussova und Goodman und Yude fest. Laut Goodman und
Yude konnte die Epilepsie auf eine diffuse neurologische Funktionsstérung
hinweisen und sich auf die Reorganisierungskapazitat des jungen geschadigten
Gehirns auswirken. (Sussova et al., 1990; Vargha-Khadem et al., 1992;
Goodman und Yude, 1996; Cioni et al., 1999). Vargha-Khadem sieht eine
Erklarung fur die Korrelation zwischen Epilepsie und mentaler Retardierung
darin, dass die schadliche Wirkung der zerebralen Krampfanfalle die kognitiven
Funktionen bei Kindern mit konnataler Hemiparese beeinflusst. In seiner Arbeit
betont er, dass die kognitiven Funktionen bei Kindern mit ausgedehnten
Gehirnlasionen ohne Epilepsie weniger beeintrachtigt sind als bei Kindern mit

kleineren Lasionen und Krampfanfallen (Vargha-Khadem et al., 1992).
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4.1.6.2 Geistige Entwicklung

Die mentale Entwicklung ist bei 7 Kindern (32%) verzogert. Nur ein Kind (4%)
hat eine schwere mentale Retardierung. Alle anderen Studien berichten von
niedrigeren  Zahlen. Rooschiz findet keine wesentliche geistige
Beeintrachtigung bei den Kindern ihrer Serie. Sie hat allerdings die Kinder mit
Anfallsleiden, die am starksten geistig beeintrachtigt sind, ausgeschlossen
(Rooschiiz, 1976). Uvebrant registriert eine Retardierung bei 18% seiner
Patienten mit konnataler spastischer Hemiplegie, die eher (13%) leicht ist
(Uvebrant, 1988). Cioni und Glenting weisen eine mentale Retardierung bei
20% bzw. 18% ihrer Patienten nach (Glenting, 1964; Cioni et al., 1999). Diese
Unterschiede konnten auf Differenzen in der Studienpopulation (Allgemein-
oder Krankenhauspatienten, mit oder ohne Anfallsleiden) oder in der Definition
der mentalen Retardierung beruhen. Die geistige Entwicklung bei den Patienten
unserer Studie wird im Rahmen der gesamten Entwicklungs-Diagnostik
eingeschatzt. Wir haben auf eine Bestimmung der 1Q-Werte verzichtet und
neben dem verminderten Intelligenzniveau auch die erschwerte Anpassung an
die Anforderungen des alltaglichen Lebens besonders bertcksichtigt. Das kann
die gesamte Zahl an Kindern mit einer verzdgerten mentalen Entwicklung
erhohen, weil Kinder mit einem grenzwertigen Intelligenzniveau in der Gruppe
der Kinder mit verzogerter geistiger Entwicklung eingeschlossen werden
konnen.

4.1.6.3 Sehstérungen

Nach aktuellen Studien sind Sehstérungen bei Kindern mit Hemiplegie sehr
haufig. Mercuri und Guzzeta berichten Uber 78% bzw. 80% der Kinder mit
konnataler spastischer Hemiparese, die an Sehstdrungen leiden. (Mercuri et al.,
1996; Guzzeta et al., 2001). Im Gegensatz zu diesen Studien stellen wir eine
Sehminderung bei einem Kind (4,5%) mit partieller Opticusatrophie beidseits
sowie Nystagmus und eine leichte Weitsichtigkeit bei einem weiteren Kind
(4,5%) fest. Strabismus ist bei 6/22 Kinder (27%) die haufigste Sehstérung in
unserem Patientengut. Unsere Ergebnisse sind mit denen von Rooschiz und
Uvebrant vergleichbar. Rooschiiz hat eine hohere Anzahl (7/20) von Kindern
mit Strabismus und Uvebrant eine niedrigere Anzahl (21%) beobachtet
(Rooschiiz, 1976). Uvebrant hat im Gegensatz dazu eine hdohere Anzahl von
Sehminderungen (12%) beobachtet (Uvebrant, 1988).
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Diese Unterschiede beruhen auf den verschiedenen Methoden der
Augenuntersuchung. Sowohl in unserer Studie, als auch in den Serien von
Rooschiz und Uvebrant, ist die Augenuntersuchung in Rahmen der
allgemeinen neurologischen Untersuchung durchgefiihrt worden. Unter dieser
Bedingung ist Strabismus die Sehstérung, die dann auffallt. Im Gegensatz dazu
benutzen Mercuri und Guzzeta in ihren Studien ein breites Spektrum von
Untersuchungsmethoden, die die Diagnose differenzierterer Sehstérungen
bezuglich der Sehschérfe, der Stereopsie und des Gesichtsfeldes ermdglicht
(Mercuri et al., 1996; Guzzeta et al., 2001).

Die héhere Anzahl von Kindern mit Sehstdrungen, die von Mercuri und Guzzeta
nachgewiesen werden, zeigen, dass die ausfuhrliche Augenuntersuchung der
Kinder mit angeborener spastischer Hemiparese ein breites Spektrum von
Sehstorungen erkennen lassen, die die alltaglichen Aktivitaten der Kinder
beeintrachtigen kénnen und damit unbedingt notwendig sind.

4.1.6.4 HOrstorungen

Horstorungen bei Kindern mit konnataler spastischer Hemiparese sind selten.
Wir haben bei 2/22 Kindern auditive Wahrnehmungsstoérungen festgestellt. Dies
ist in Ubereinstimmung mit Uvebrant, der auch bei 8% seiner Patienten
Horstorungen nachweist (Uvebrant, 1988).

4.1.6.5 Sprachstoérungen

Die Anzahl der Kinder mit Sprachstérungen in unserer Serie liegt bei 55%.
Uvebrant stellt bei 19,4% der Kinder in seiner Serie Sprachstdrungen fest. Er
hat trotzdem die sprachliche Verzégerung, die proportional zu der mentalen
Entwicklung ist, nicht als Sprachstdrung registriert (Uvebrant, 1988). Wenn wir
unsere Ergebnisse nach Uvebrant korrigieren, und die sprachliche Verzégerung
nur bei Kindern mit altersendsprechender geistiger  Entwicklung
beriicksichtigen, sinkt der Anteil der Kinder auf 22,7%. Die Kinder mit
rechtsseitiger und linksseitiger Hemiparese in unserer Serie sind genauso oft
von Sprachstérungen betroffen. Die Tatsache, dass die Schadigung der rechten
(und bei der Mehrheit dominanten) Hemisphare selten eine Sprachstérung nach
sich zieht, spricht auch fir eine hohe Entwicklungskapazitdt des jungen

geschadigten Gehirns.
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4.2 MRT BEFUNDE IN KORRELATION ZU RISIKOFAKTOREN

Die Korrelation der neuroradiologischen Untersuchungen mit den klinischen und
anamnestischen Daten gibt neue Hinblicke und pathogenetische Erklarungen
fur den gro3ten Teil der Falle mit konnataler Hemiparese.

Die ersten Studien, die die bildgebenden Daten der CT Untersuchung benutzen
(Koch et al., 1980; Kotlarek et al., 1981; Cohen und Duffner, 1981; Molteni et
al., 1986; Wicklung et al., 1990; 1991; 1991a) fugen der konnatalen
Hemiparese wichtige Informationen Uber ihre Pathogenese hinzu. Dennoch
konne bei 7 bis 28% der Patienten mit dieser Methode keine L&sionen
gefunden werden.

Die MRT Untersuchung des Gehirns hat demgegentber eine hohe Sensitivitat
und Spezifitdt und ist heute als wesentliche Untersuchung zur Differenzierung
der Ursachen von Hirnschadigungen bei Zerebralparese heranzuziehen
(Niemann et al., 1996).

Wir haben retrospektiv die MRT- Untersuchungen der Patienten unserer Studie
analysiert, um ihre Bedeutung fur die Beurteilung von Hirnanomalien und
Lasionen zu untersuchen und die Einflisse von pré- und perinatalen
Risikofaktoren auf die konnatale spastische Hemiparese zu klaren.

Die Patienten werden in drei Gruppen eingeteilt: Gruppe | umfasst 7 Patienten,
deren  Hemiparese durch kortikale Dysplasien und frihpranatal
enzephaloklastische Lasionen bedingt ist; in Gruppe Il gehdren 9 Patienten, bei
denen die Ursache fur die Hemiparese periventrikulare Marklagerlasionen oder
periventrikulare Leukomalazien sind und Gruppe Il umfasst 6 Patienten, bei
denen eine subkortikal-kortikale oder dienzephale Lasion vorliegt.

Sinn der Klassifikation der MRT Befunde ist es, den Zeitpunkt der Entstehung
der vorliegenden L&sion zu bestimmen. Laut Krégeloh-Mann verursachen
pathogene Ereignisse, die das sich entwickelnde Gehirn betreffen,
Fehlbildungen oder Lasionen, deren Muster abhangig sind von dem Stadium

der Gehirnentwicklung (Krageloh-Mann, 2003).

4.2.1 Gruppe | : Fehlbildungen (kortikale Dysplasie und frihprénatale
enzephaloklastische Lasionen)

Die  Fehlbildungsmuster des  Gehirns  (Pachygyrie,  Heterotopien,
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Schissenzephalie, Lissencephalie, Corpus callosum Agenesie, Polymikrogyrie)
entstehen bei Stérungen der Gehirnentwicklung in der Embryonal- und frihen
Fetalperiode (bis zur 20./24. SSW) und kdnnen genetisch bedingt oder
erworben sein (Krageloh-Mann, 2003; Verity et al., 2003). Dank moderner
bildgebender Verfahren und dem Einfluss der Molekularbiologie ist deutlich
geworden, dass viele nicht progrediente Enzephalopathien bei Kindern durch
eine Fehlbildung des Gehirns erklart werden konnten (Lequin und Barkovich,
1999).

Die ersten Studien, die auf CT Untersuchungen basieren (Koch et al., 1980;,
Kotlarek et al., 1981; Cohen und Duffner, 1981; Molteni et al. 1986) registrieren
keine Kinder mit Fehlbildungen des Gehirns. Erst Wicklung und Mitarbeiter
beschreiben unter Benutzung moderner CT-Gerate in ihren Studien die
Fehlbildungen als morphologischen Befund im CT (Wicklung et al., 1990;
Wicklung et al., 1991; Wicklung und Uvebrant, 1991). Die von ihnen
angegebene Haufigkeit (17%) entspricht der spater durchgefuhrter MRT-
Studien (Piovesana et al., 1990; Steinlin et al., 1993; Okumura et al., 1997;
Cioni et al, 1999). Die hohere Sensitivitat und Spezifitat der MRT-
Untersuchungen im Vergleich mit CT- Untersuchungen hat zur weiteren
Erkennung von Fehlbildungen als Grundlage der konnatalen Hemiparese
gefluhrt.

In unserer Serie weisen 7 Kinder (32%) Fehlbildungen in der MRT
Untersuchung des Gehirns auf. Cioni diagnostiziert bei 16% der untersuchten
Kinder mit konnataler Hemiparese eine Fehlbildung durch MRT, wéahrend
Piovesana, Steinlin und Okumura von 12, 15 und 19% Fehlbildungen berichten
(Piovesana et al., 1990; Steinlin et al., 1993; Okumura et al., 1997; Cioni et al.,
1999).

Die Mehrheit (85%) der Patienten dieser Gruppe haben weder prénatale noch
perinatale Risikofaktoren. Wir sind damit in Ubereinstimmung mit Steinlin und
Cioni (Steinlin et al., 1993; Cioni et al., 1999). Das Fehlen von Risikofaktoren ist
zu erwarten, weil die Gehirnlasion in den ersten 20-24 SSW entstanden ist.
Wenn es nicht zu einer Fehlgeburt kommt, verlaufen Schwangerschaft, Geburt
und Neugeborenen-Periode in der Regel komplikationslos. Die Diagnose einer
pranatal entstandenen Lasion ist erst durch bildgebende Untersuchungen nach

der klinischen Diagnose einer Asymmetrie oder Hemiparese zu stellen.
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Eine Pravalenz der linksseitigen Hemiparese wird in Ubereinstimmung mit Cioni
nachgewiesen (Cioni et al., 1999). Die haufigere Beteiligung der linken
Kdrperhélfte ist moglicherweise durch eine gréRere Neigung der rechten
unreifen Hemisphare zu Fehlbildungen bedingt (Cioni et al., 1999). Die héhere
pranatale Vulnerabilitat der linken Hemisphare, die Taylor und Churchill
annehmen, kann durch unsere Arbeit nicht bestatigt werden (Churchill, 1968;
Taylor, 1969).

Eine Epilepsie wird bei der Halfte der Kinder diagnostiziert. Cioni und Okumura
stellen ebenfalls fest, dass Epilepsie bei Kindern mit Fehlbildungen des ZNS
haufig ist (Cioni et al., 1999; Okumura et al., 1999).

4.2.2 Gruppe ll: Periventrikulare Marklagerlasionen oder
periventrikulare Leukomalazie
Die MRT Untersuchung bei Patienten mit periventrikularen Marklagerlasionen
bietet eine sichere Beurteilung der Existenz und des Ausmalles einer
periventrikularen Leukomalazie (de Vries et al., 1993).
Fur die Entstehung der PVL sind wahrscheinlich vorwiegend hypoxisch-
ischamische Ereignisse zwischen der 28.und 36. SSW verantwortlich. Wahrend
dieses Zeitraums zeigt die periventrikulare Region, die so genannte Gefal3-
Wasser-Scheide, mangelhaft ausgebildete Autoregulationsmechanismen und
wegen des reifenden Marklagers herrscht eine hohe Stoffwechselaktivitat vor.
Diese Hypothese wird sowohl von experimentellen Studien, als auch vom
Vergleich zwischen den Kindern mit konnataler Hemiparese und den
Frihgeborenen mit spastischer Diplegie gestitzt (Niemann et al., 1994; Inage
et al., 2000). Blutungen des sehr unreifen Friihgeborenen, die vorwiegend peri-
und intraventrikular entstehen, kdnnen zu hamorrhagischer Infarzierung und zu
sekundarer Parenchymschadigung mit Entwicklung eines Hydrozephalus
fuhren. Diese Lasionen entstehen in der spat-pranatalen Periode bei den reifen
Neugeborenen und perinatal bei zu friilh geborenen Kindern (M. Reither, 2000;
Krageloh-Mann, 2003).
Bei unseren Patienten ist die PVL mit 41% der haufigste MRT Befund. In der
Literatur berichtet nur Steinlin von niedrigeren Zahlen (30%) (Steinlin et al.,
1993). Die PVL ist auch in den Serien von Cioni mit 50, 6%, Humphreys mit

34% und Piovesana mit 42% als haufigster MRT Befund beschrieben
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(Piovesana et al., 1990; Cioni et al., 1999; Humphreys et al., 2000). Wicklung
stellt mittels CT eine PVL bei 42% seiner Patienten fest (Wicklung et al., 1990).
Wir kdnnen einen grof3en Unterschied zwischen FG und RG nachweisen.
Periventrikulare Marklagerlasionen sind wesentlich haufiger bei den FG (80%)
gegenuber den RG (29,5%). Wicklung und Okumura weisen ebenfalls nach,
dass FG viel haufiger als RG eine PVL aufweisen (Wicklung et al., 1990;
Wicklung et al., 1991; Wicklung et al., 1991a; Okumura et al., 1997).

Perinatale Risikofaktoren sind bei 4 FG zu registrieren. Dies bestétigt die
Theorie, dass die PVL bei friih geborenen Kindern perinatal entsteht.

Die RG weisen in ihrer Mehrheit keine Risikofaktoren auf, nur ein RG hat
pranatale Risikofaktoren. Hagberg und Wicklung stellen auch fest, dass die
PVL des dritten Trimenon der Schwangerschaft einen Teil der Kinder mit
Hemiparese betrifft (Wicklung et al 1991 a; Hagberg et al., 2001).

Eine Vorherrschaft der linksseitigen Hemiparese (das Verhaltnis zwischen den
Kindern mit rechtsseitiger und linksseitiger Hemiparese betragt 4:5) zeigt die
gréRRere Vulnerabilitat der rechten unreifen Hemisphére.

Eine Epilepsie ist bei 44,5% der Kinder diagnostiziert worden. Bei der kleinen
oder sogar fehlenden kortikalen Beteiligung bei den Kindern dieser Gruppe ist
unsere Zahl hoher als erwartet. Cioni berichtet, dass 19,5% der Kinder dieser
Gruppe unter Epilepsie leiden (Cioni et al., 1999). Es ist auch anzumerken,
dass alle 4 Kinder dieser Gruppe mit Epilepsie eine ausgedehnte unilaterale
porenzephale Erweiterung der Seitenventrikel zeigen. Eine derartige
Erweiterung der Seitenventrikel wird auch von Panteliadis bei Kindern mit
Hemiparese und Epilepsie beschrieben (Panteliadis et al., 2002). Bei 3 von den
4 Kindern mit Epilepsie wird eine Fehlbildung des Balkens (Dysgenesie,

partielle Agenesie) in der MRT Untersuchung gefunden.

4.2.3 : Gruppe lll : Subkortikal-kortikale Lasionen und dienzephale
Lasionen

Fraher war die Diagnose von subkortikal-kortikalen Lasionen und dienzephalen

Lasionen nur post mortem madglich und ist daher selten gestellt worden. Heute

ermoglichen Fortschritte in der Bildgebung des Gehirns dies schon zu

Lebzeiten (Krageloh-Mann, 2003).

Die Lasionen dieser Gruppe sind meistens nach der 36. SSW zu erkennen.
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Beim reiferen Kind sind der Kortex und die graue Substanz der Basalganglien
und des Hirnstamms Strukturen mit hohem Metabolismus. Diese Strukturen
sind daher bei Kindern ab der 37. SSW Pradilektionsorte hypoxisch-
ischamischer Schadigungen (Pape und Wigglesworth, 1979).

6 Kinder (27%) in unserer Studie zeigen subkortikal-kortikale und/oder
dienzephale L&sionen in der MRT Untersuchung. Es handelt sich vorwiegend
(83%) um einen Substanzdefekt im Versorgungsbereich der Arteria cerebri
media (ACM). Dienzephale Lasionen, laut der Definition von Steinlin, entweder
isoliert oder zusatzlich zu einer subkortikal-kortikalen L&asion, sind bei 2 Kindern
(9%) dieser Gruppe zu finden (Steinlin et al., 1993).

Unsere Ergebnisse korrespondieren mit denen von Cioni und Piovesana, die
von einem Anteil von 33,3% und 30% fur Kinder mit Lasionen dieser Gruppe in
ihren Arbeiten berichten. In Steinlin’s Arbeit betreffen die dienzephalen
Lasionen die Mehrheit (51%) seiner Patienten (Piovesana et al., 1990; Steinlin
et al., 1993; Cioni et al., 1999).

In Ubereinstimmung mit Levy, Mercuri und Cioni, die auf eine geringe
Anwesenheit von Risikofaktoren hinweisen, haben wir &tiologische
Risikofaktoren bei der Halfte unserer Patienten gefunden (Levy et al., 1984;
Mercuri et al., 1999; Cioni et al., 1999).

Eine rechtsseitige Hemiparese wird bei 83% der Kinder dieser Gruppe
gefunden. Levy, de Vries, und Cioni stellen auch fest, dass die Infarkte bei
Neugeborenen viel haufiger die Arterien der linken Hemisphéare betreffen (Levy
et al., 1984; de Vries et al., 1997; Cioni et al., 1999). Dieses Ergebnis, in
Zusammenhang mit der Pravalenz der linksseitigen Hemiparese in den
Gruppen | und Il bestarkt die Hypothese von Cioni, dass die rechte unreife
Hemisphére eine starkere Pradisposition zu Fehlbildungen oder Schaden, die
eine motorische Behinderung verursachen, zeigt, und dass das linke
Gefal3system des Gehirns in der perinatalen Periode empfindlicher ist (Cioni et
al., 1999).

Im Gegensatz zur Literatur, die einen hohen Anteil der Epilepsie bei Kindern mit
subkortikal-kortikalen Lasionen beschreibt, stellen wir ein Anfallsleiden bei nur
einem Kind fest (Kotlarek et al., 1981; Cohen und Duffner, 1981; Cioni et al.,
1999 und Panteliadis et al., 2000).
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4.3 ATIOLOGISCHE KLASSIFIKATION

Seit Little in seinem Artikel berichtet hat, dass abnorme Ereignisse bei der
Geburt, insbesondere die Asphyxie, die Ursache fir spastische Zerebralparese
sein kann, wurde weithin akzeptiert, dass die perinatale Asphyxie fur die
Mehrheit der Félle von Zerebralparese verantwortlich ist (Little, 1862).

Grol3e epidemiologische Studien, die seit 1980 durchgefihrt werden, haben die
Hypothese von Little in Frage gestellt. Nelson stellt fest, dass die perinatale
Asphyxie der wichtigste Faktor fur die Entwicklung der Zerebralparese bei nur
3 bis 13 % in seiner Serie war (Nelson et al., 1988). Blair and Stanley berichten
von einer dhnlichen Zahl von 9 % (Blair and Stanley, 1988). Schon 1977 finden
Michaelis und Rooschuz heraus, dass bei der Mehrheit der untersuchten Kinder
eine bereits pranatal abgelaufene Schadigung des Zentralnervensystems zu
einer spastischen Hemiparese gefuhrt hat (Michaelis und Rooschiz, 1977).
Neuere Studien sprechen auch dafir, dass die perinatale Asphyxie nur einen
kleinen Teil der Kinder mit spastischer Zerebralparese betrifft und dass im
Vergleich zu anderen Formen der Zerebralparese die Kinder mit spastischer
Hemiparese seltener von einer perinatalen Asphyxie betroffen sind. (Torfs et al.
1990, Sugimoto et al.,, 1995; Shevell et al., 2003). Die neuen bildgebenden
Methoden ermoéglichen die &tiologische Zuordnung der Zerebralparese und
bieten zumindest fir den grof3ten Teil eine pathogenetische Erklarung
(Hagberg, 2001). So wird zunehmend festgestellt, dass ein grol3er Teil der
konnatalen Hemiparese nicht Folge einer Geburtsschadigung ist, sondern auf
einer pranatalen Hirnschadigung beruht.

In unserer Arbeit stellen wir eine pranatale Atiologie fur 10/22 Kindern (45,5%)
fest. Die Ergebnisse der Literatur sind sehr heterogen. Wicklung kann eine
pranatale Atiologie nur bei 4,5% feststellen. Uvebrant berichtet, dass bei 7,6%
der RG und 5,4% der FG in seiner Serie ein pranataler Ursprung ihrer
Hemiparese nachgewiesen wird. Bei beiden Studien basiert die
neuroradiologische Diagnostik auf CT Untersuchungen (Uvebrant, 1988;
Wicklung et al., 1991a). Steinlin stellt in seiner Arbeit fir bis zu 60% der Kinder
eine pranatale Atiologie fest (Steinlin et al., 1993). In der Arbeit von Piovesana
ergibt die Korrelation von klinischen Daten und MRT Befunden fir 15,5% der

Kinder eine pranatale Atiologie (Piovesana et al., 1990). Wenn man
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beriicksichtigt, dass die Mehrheit der Kinder mit pranataler Atiologie in unserer
Studie und in der Literatur (Steinlin et al., 1993; Cioni et al., 1999) keine
Risikofaktoren aufweist, so fuhrt die MRT-Untersuchung zu der
pathogenetischen Erklarung des pranatalen Ursprungs der Hemiparese.

Bei 4/22 Kinder (18%) kann eine perinatale Atiologie nachgewiesen werden.
Uvebrant und Wicklung haben niedrigere Zahlen (4,5-8%) registriert, wahrend
Piovesana und Humphreys in ihren Arbeiten eine Haufigkeit von 24, 5% fur die
Kinder mit perinatalem Ursprung der Hemiparese zeigen (Uvebrant, 1988;
Wicklung et al., 1990; Piovesana et al., 1990; Humphreys et al., 2000). Alle
Kinder in dieser Gruppe zeigen perinatale Risikofaktoren, 2 davon haben
zusatzlich pranatale Risikofaktoren. Bei diesen 2 Kindern kann eine pranatale
Pradisposition zu der perinatalen Schadigung beigetragen haben.

Bei 3 Kindern, die die Kriterien fur die atiologische Klassifikation nicht erfullt
haben, werden Risikofaktoren festgestellt. Ein Kind hat pranatale und 2 Kinder
perinatale Risikofaktoren. Die Existenz von Risikofaktoren kann einen
maoglichen pranatalen bzw. perinatalen Ursprung der Hemiplegie begrinden.
Piovesana registriert fir 14% und 8% der Kinder mit unbekannter Atiologie
pranatale und perinatale Risikofaktoren (Piovesana et al., 1990). Wicklung
findet pranatale Risikofaktoren bei 21%, perinatale bei 18% der Kinder in ihrer
Arbeit (Piovesana et al., 1990; Wicklung et al., 1991a).

Ungeklart bleibt die Atiologie bei 5/22 (23%) Kindern. Die entsprechenden
Haufigkeiten sind bei Wicklung 51%, bei Piovesana 37% und bei Shevell 19%
(Piovesana et al., 1990; Wicklung et al., 1991a; Shevell et al., 2003). Der Zahl
der Kinder mit unbekanntem Ursprung der Hemiparese wird in den neueren

Studien nach Einflihrung der MRT Untersuchungen weniger.

4.4 UNTERSCHIEDE ZWISCHEN FRUHGEBORENEN UND
REIFGEBORENEN

Das Gehirn von Reifgeborenen ist von biologischen Gesichtspunkten anders als
das von den Frihgeborenen zu beurteilen. Manche Autoren sprechen sogar
von zwei total verschiedenen biologischen ,Spezies* (Hagberg, 2000; Inage,
2000). Laut Pape und Wigglesworth ist der Unterschied zwischen dem Gehirn

eines Fruhgeborenes der 28. Woche und dem Gehirn eines 36-Woche alten
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Neugeborenes grolRer als der Unterschied zwischen dem Gehirn eines 36-
Woche alten Neugeborenes und dem Gehirn eines 3 Monate alten Kindes
(Pape und Wigglesworth, 1979).

Die motorische Behinderung der von uns untersuchten Kinder ist tiberwiegend
mafig sowohl bei den RG wie auch bei den FG. Uvebrant hat einen niedrigen
Grad der Hemiparesen bei FG als bei RG festgestellt (Uvebrant, 1988). Dieser
Unterschied kann durch die MRT Befunde bestatigt werden. Die meisten FG
(4/5) in unserer Arbeit zeigen ausgedehnte periventrikulare Lasionen mit grol3er
einseitiger Erweiterung der Seitenventrikel. Solche Lasionen sind mit schwerer
Hemiparese korreliert und es scheint, dass diese trotz der gréf3eren
Entwicklungskapazitat des Gehirns der FG nicht kompensiert werden kdnnen
(Panteliadis et al., 2002).

Die rechtsseitige Hemiparese wird haufiger bei den RG beobachtet, wahrend
die FG haufiger eine linksseitige Hemiparese aufweisen. Dies findet sich in
Ubereinstimmung mit der Literatur (Molteni et al., 1987; Uvebrant, 1988; Kuban
und Leviton, 1994; Panteliadis et al., 2002; Shevell et al., 2003).

Bezuglich der MRT Befunde weist die Mehrheit der FG eine periventrikuléare
Leukomalazie auf. Dieses Ergebnis findet sich in Ubereinstimmung mit
Wicklung Okumura und Cioni, die auch nachweisen, dass FG viel ofter als die
RG eine PVL aufweisen. (Wicklung et al., 1990 ; 1991 ;1991a, Okumura et al.,
1997 ; Cioni et al.,, 1999). Sie stellt in ihrer Arbeit fest, dass FG mit noch
unreifem Gehirn und schwachen Autoregulationsmechanismen anfalliger als
RG fur hypoxisch-ischdmische Ereignisse, die eine PVL verursachen kdénnen,
sind (Sie et al., 2000).

Bei den RG sind Fehlbildungen, die in den ersten Schwangerschaftsmonaten
entstehen, haufiger zu sehen. Infarkte im Stromgebiet der Arteria cerebri media
werden ebenfalls Uberwiegend bei den RG nachgewiesen. Die Diagnhose eines
ACM Infarktes wird dennoch bei einem Frigeborenen diagnostiziert. In der
Literatur wird auch festgestellt, dass Mediainfarkte viel haufiger bei RG
auftreten, aber durchaus bei FG mdoglich sind (deVries et al., 1997; Cioni et al.,
1999; Krageloh-Mann, 2003).

Die Entstehung der Gehirnschadigung ist bei der Mehrheit der Reifgeborenen
pranatal und bei den FG meist perinatal. Das ist zu erwarten, da die Lasionen,

die bei RG haufiger sind, einen pranatalen Ursprung haben, wahrend die PVL,
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die die haufigste Lasion der FG ist, perinatal entsteht. Die Literatur bestatigt
ebenfalls unsere Ergebnisse (Wicklung et al., 1990a; Hagberg und Hagberg,
1993; Khaw et al., 1994; Okumura et al.,, 1997; Piovesana et al., 2001;
Krageloh- Mann, 2003)

Der grof3e Beitrag der MRT Untersuchungen zur sicheren Festlegung der
morphologischen L&sionen, die zur Entwicklung einer Hemiparese fuhren, soll
eine besonders wichtige Schlussfolgerung unserer Arbeit sein. Alle Kinder
zeigen Lasionen in der Kernspintomographie. Nur bei Bertcksichtigung der
Risikofaktoren bleibt der Zeitraum der Entstehung der Lasion fur 14/22 Kinder
(63%) unsicher. Bei Heranziehung der MRT Untersuchungen wird die
Atiologische Klassifizierung fir den groRten Teil (17/22) der Kinder mit
konnataler Hemiparese mdoglich und der Ursprung ihrer Lasion kann als
pranatal oder perinatal bezeichnet werden. Auch die 5 Kinder, bei denen der
Zeitraum der Entstehung der Lasion nicht bekannt ist, zeigen L&sionen in der
Kernspintomographie. Der Art der Lasion liefert auch wichtige Informationen fir
die Prognose der Patienten, da bestimmte L&sionen (Fehlbildungen,
ausgedehnte unilaterale porenzephale Erweiterung der Seitenventrikel) haufiger

von Epilepsie und mentaler Retardierung begleitet sind.
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5. ZUSAMMENFASSUNG

Bei der vorliegenden Arbeit handelt es um eine retrospektive Studie aus 22
Kindern mit konnataler spastischer Hemiparese. Die Untersuchung wird an der
Kinderklinik und am Sozialpadiatrischen Zentrum des Kinderzentrums Gilead
Bethel in Bielefeld zwischen 2000 und 2003 durchgefiihrt. Ziel der Arbeit ist die
anamnestischen und Kklinischen Daten mit den Befunden der MRT-
Untersuchung zu korrelieren, um den Zeitraum der entstehenden L&sion zu
bestimmen. Die anamnestischen, klinischen und neuroradiologischen Daten
wurden den Krankenblattern entnommen. Ihre Aufbereitung fuhrt zu folgenden
Ergebnisse:

Die motorische Behinderung ist bei der Mehrzahl der Kinder (16/22) maRig. Die
korperliche Entwicklung ist nicht wesentlich beeintrachtigt, im Gegensatz zu der
geistigen Entwicklung, die bei 32% der Kinder verzdgert ist. Das klinische Bild
ist ebenso von zusatzlichen assoziierten Stdérungen beeinflusst. Als solche
werden Anfallsleiden (bei 36,5%), Sehstérungen (bei 32%), Horstérungen (bei
9%) und Sprachstorungen (bei 55%) nachgewiesen. Ein Zusammenhang
zwischen Epilepsie und mentaler Retardierung wird festgestellt und diskutiert.
Bekannte Risikofaktoren (RF) werden bei 11 Kindern nachgewiesen. 4 von
ihnen haben prénatale, 6 perinatale, und ein Kind beide préanatale und
perinatale RF.

Bezuglich der MRT Befunde zeigen 7 Kinder Fehlbildungen, die in der
Embryonal- und frihen Fetalperiode entstehen, 9 Kinder weisen
periventrikulare Marklagerlasionen oder periventrikulare Leukomalazien auf,
Lasionen die spéat-pranatal fur die Reifgeborenen und perinatal fur die Frih-
geborenen entstehen und 6 Kinder weisen subkortikale-kortikale Lasionen auf.
Der Ursprung der entstehenden Lasionen ist pranatal bei 10 Kindern und
perinatal bei 4 Kindern. 3 weitere Kinder zeigen pranatal oder perinatale
Risikofaktoren und bei 5 Kinder bleibt die Pathogenese der Lasion unbekannt.
Unter einziger Bertcksichtigung von Risikofaktoren bleibt der Zeitraum der
Entstehung der intrakraniellen Lasion fur 14/22 Kindern (63%) unbekannt. Nach
der MRT Untersuchung wird die atiologische Klassifizierung fur den grofl3ten Teil
(17/22) der Kinder mit konnataler Hemiparese mdglich.
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7.3 DENVER- ENTWICKLUNGSSKALEN
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Abb. 4 7. Stellen Sie dem Kind folgende Fragen, eine zur Zeit: "Was tust Du,
wenn Du miide bist?" (z. B. schlafengehen, hinsetzen, ausruhen). "Was
tust Du, wenn Dir kalt ist?" (z. B. Mantel iiberziehen, hineingehen,
ANWETSUNGEN: Heizung hher stellen). (Es gilt als Fehler, wenn das Kind mit "husten",
"Medizin nehmen" antwortet oder irgendetwas von Erkdltung sagt. Dann
hat es nicht verstanden, was es gefragt wurde). "Was tust Du, wenn
Du hungrig bist?" (z. B. essen, zu Abend essen, um etwas zu essen bitten.)

8. Geben Sie dem Kind ein Klotzchen und bitten Sie es Folgendes zu tun,

1. 2. und zwar eins zur Zeit: "Leg' das Klgtzchen auf den Tisch", "leg'
das Klgtzchen vor Mammis Stuh1", "leg' das KiGtzchen hinter ihren
Stuh1". Eine falsche Antwort sollte nicht berichtigt werden. Bestan-
den, wenn das Kind drei von vier Anweisungen richtig befolgt.
9. Fragen Sie das Kind: "Feuer ist heif, Eis ist ......?" (kalt, kiih1,
Geldst bei jeder Form, Welche von diesen Linien frierend, nicht naB, Wasser, schmilzt nicht). "Mutter ist eine Frau,
die geschlossen ist. ist die langere? (Nicht griBere). Vater ist ein ........?" (Mann, nicht Vati, Junge, Ehemann). "Ein
Nicht geldst, wenn nur Dag Blatt wird jedes Mal um Pferd ist groB, eine Maus ist ..7....7" (klein, winzig). Wenn ndtig,
eine runde Bewegungs- 90" gedreht und erneut die kann jeder Satz dreimal wiederholt werden. Bestanden, wenn das Kind bei
zeichnung gemacht wird. Frage gestellt. (3 von 3 oder zwei von drei Analogien ein passendes, entgegengesetztes Wort sagt.

5 von & Versuchen).

10. Fragen Sie das Kind: "Was ist ein Ball, was ist ein See, was ist ein
Schreibtisch, was ist ein Haus, was ist eine Banane, was ist ein Vor-

4, hang, was ist eine Zimmerdecke, was ist eine Hecke, was ist ein Biir-

gersteig?" (oder ein Kantstein). Bestanden, wenn das Kind sechs von

neun Wortern auf eine der folgenden Weisen definiert:

1. Gebrauch, 2. Form, 3. woraus es gemacht ist, 4. allgemeine Kate-

gorien (z. B. die Banane ist eine Frucht, aber nicht nur gelb oder

Bananenschale).
Geldst bei jeder iiber- Erst das Kind nachzeichnen
kreuzten Linie. lassen. Wenn das nicht gelingt, 11. Fragen Sie das Kind:"Woraus ist ein Loffel gemacht?","woraus ist ein
vormachen. Schuh gemacht?", "woraus ist eine Tiir gemacht?". Bestanden, wenn das
Kind antwortet:"Ein Loffel ist aus Metall ( oder irgendein spezifi-
Wenn man die Aufgaben betreffend KREIS, KREUZ und QUADRAT vorgibt, die sches Metall), Plastik oder Holz gemacht. Ein Schuh ist aus Leder,
Form nicht benennen. KREIS und KREUZ nicht vormachen. Gummi oder Stoff gemacht. Eine Tiir ist aus Holz oder Metall gemacht.

5. Zeigen Sie auf das Bild und bitten Sie das Kind, die Figur zu benennen
(Tiergerdusche sind nicht als Losung erlaubt, fragen Sie aber die Eltern,
wie dieses Tier zu Hause benannt wird, z. B. Wau-Wau als Hund).

Verhaltensbeobachtungen:

v
: .n\mwv : 1 interessiert, arbeitet gut mit
- ¢
~ 2 nicht sehr interessiert, arbeitet aber mit
3 widerstrebt, etwas dngstlich

4 widerstrebt, will nicht mitmachen

6. Geben Sie dem Kind nacheinander folgende Anweisungen: "Gib' Mamma das 5 weigert sich mitzumachen, teilnahmslos
Klotzchen”,"leg' das Kldtzchen auf den Tisch”, "leg' das Klitzchen auf .
den FuBboden". Der Untersucher und die Eltern sollten darauf achten, 6 stindig unruhig, weigert sich, 14uft weg

dem Kind keine Hilfe zu geben, indem Sie auf die Mutter, den Tisch
oder den Boden gucken oder zeigen. 7 anderes
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7.4 KIPHARD ENTWICKLUNGSGITTER

Ausziige aus dem sensomotorischen Entwicklungsgitter von Kiphard
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7.5 PATIENTENDATEN
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5.8.Glied

Arm
Arm
Arm

Bein
Beides

Arm
Arm
Arm
Arm

Arm
Arm
Beides
Beides
Arm
Arm
Bein
Beides
Arm
Arm
Arm
Beides
Beides

motorische
Behinderung

leicht
malkig
makig
malsig
malig
makig
malsig
leicht
malsig
malig
makig
leicht
schwer
leicht
malsig
leicht
makig
malsig
malsig
makig
malsig
leicht

Funktion der
betroffenen
Hand

Grad 3
Grad 2
Grad 1
Grad 2
Grad 1
Grad 1
Grad 2
Grad 2
Grad 2
Grad 1
Grad 1
Grad 1
Grad 0
Grad 2
Grad 1
Grad 2
Grad 1
Grad 1
Grad 1
Grad 0
Grad 1
Grad 1

Epilepsie

nein
nein
ja
nein
nein
nein
ia
nein
nein
nein
nein
nein
nein
ja
nein
nein
ja
ia
ia
nein
ia
ja

MR

nein
nein
nein
nein
nein
ja
nein
nein
nein
nein
nein
nein
ja
nein
nein
nein
nein
ja
ja
ja
ja
ja

Sehst

nein
nein
ja
nein
nein
nein
nein
nein
nein
nein
ja
ja
ja
ja
nein
nein
nein
ja
nein
nein
ja
nein

Sprachst

nein
nein
nein
ja
ja
ja
ja
nein
nein
nein
ja
nein
ja
nein
ja
nein
nein
ja
ja
ja
ja
ja

MRI
Befunde

Risikofakioren

keine

keine

keine

keine
pranatal+perinatal
keine

keine

pranatal

keine

keine

perinatal

keine

keine

keine

keine

perinatal
pranatal+pernatal
perinatal

pranatal
pranatal+pernatal
keine

perinatal

Atiologische
Klassifikation

unbekannt
pranatal
pranatal
pranatal
unbekannt
pranatal
pranatal
pranatale RF
unbekannt
pranatal
perinatale RF
pranatal
pranatal
unbekannt
unbekannt
perinatale RF
perinatal
perinatal
pranatal
perinatal
pranatal
perinatal
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7.6 DATENERHEBUNGSPROTOKOLL

Datenerhebungsprotokoll

Anamnestische Daten

Name

Vorname

Geb. Datum

Geschlecht

Alter bei der Diagnose

Risikofaktoren

Schwangerschaft und Entbindung | °© ja nein

Fehlbildungen auller ZNS 8 ja nein

Mangelgeboren- SGA o ja nein

Mehrlingsschwangerschaft o ja nein

chronische Erkrankungen der o ja nein

Mutter

drohende Fehlgeburt o ja nein

Blutungen wahrend der 8 ja nein

Schwangerschaft

nekrotische Enterokolitis o ja nein

Fetus Wachstumretardierung o ja nein

Perinatale Periode o ja nein

Chorionitis oder Amnionitis o ja nein

vorzeitige Plazentalosung 5 ja nein

Neugeborene Krampfanfille 8 ja nein

intrakranielle Blutungen o ja nein

metabolische Stérungen o ja nein

Hypotonie oder Transfusionsbedarf | = ja nein

anhaltende respiratorische 8 ja nein

Stérungen

mechanische Ventilation o ja nein

Polyzythamie 8 ja nein

Infektion o ja nein

Klinische Untersuchung

Korperliche Entwicklung Grosse cm
Gewicht cm
Kopfumfang cm

Wachstumsdifferenzen der

betroffenen Extremitéiten

Neurologische Befunde Muskeltonus
MER
Hirnnervenbeteiligung

Funktion der Hand Grad 0 O
Grad 1 O
Grad 2 O
Grad 3 O

Gangstérungen (Lahmbheit) kein O
mélig O
ausgepragt O
schwer O
kein Gang O

Schwerer betroffenes Glied Arm O
Bein O
Beides O
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Mechanische Einschriankungen der | Arm O
Bewegung
Bein O
Allgemeine motorische leicht O
Behinderung
maBig O
schwer O
Geistige/Kognitive Entwicklung O
Anfallsleiden klinische Anfélle O
path. EEG O
antiepileptische O
Behandlung
Sehstérungen Sehminderung O
Strabismus O
Horstérungen O
Sprachentwicklung altersentsprechend O
verzogert |
Dyslalie O
Neuroradiologische Untersuchungen
Neonataler Ultraschall
MRT Untersuchung Gruppe I
Gruppe 11
Gruppe IIT
Atiologie
prianatal O
perinatal O
prianatale RF O
perinatale RF O
unbekannt O
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