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Einleitung

Revisionen nach osteosynthetischen Versorgungen bei Patienten mit Osteogenesis
imperfecta stellen im klinischen Alltag in der Orthopéadie ein haufiges und herausforderndes
Problem dar. Die Behandlungen sind langwierig und mit mehreren Krankenhausaufenthalten
verbunden, was sowohl die Betroffenen und ihre Familien als auch das Gesundheitssystem

erheblich belasten kann.

In der vorliegenden Arbeit werden diese Revisionsoperationen sowie deren Ursachen
detailliert dargestellt und kritisch diskutiert. Dabei wird unter unterschiedlichen
Lokalisationen sowie Osteosynthesemoglichkeiten unterschieden, um unter Umstdnden eine

moglichst ,revisionsarmere’ Losung zu wahlen.

Ziel dieser Arbeit ist es, einerseits auf die Problematik der moglichen Revisionen
hinzuweisen und andererseits die zugrunde liegenden Revisionsgriinde kritisch zu beleuchten,

um zukinftig vermeidbare Revisionen zu reduzieren.

In der folgenden Abbildung (Abb. 1) ist ein Babygramm eines Sduglings mit Ol
abgebildet.

Abbildung 1: Babygramm eines Sduglings mit schwerer Ol, mehrere frische und alte Frakturen im gesamten
Skelett zu erkennen
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Theoretische Grundlagen: Osteogenesis imperfecta

Osteogenesis imperfecta (Ol, Glasknochenkrankheit) ist eine seltene Erbkrankheit in
der Gruppe der Knochendysplasien. Obwohl die klinisch relevantesten Hauptsymptome die

Knochen betreffen, ist die Ol grundsatzlich eine Bindegewebserkrankung.

Patientinnen und Patienten mit Ol weisen eine geringe Knochenmasse und erhohte
Knochenbriichigkeit auf, die zu einer Anfalligkeit flir Frakturen und Deformitaten von nahezu

allen Knochen im Skelett filhren kénnen (Forlino et al., 2011).

In den 2. und 3. Abbildungen sind die morphologischen Eigenschaften einer

Osteogenesis imperfecta zu sehen (Salzmann et al., 2014):

Abbildung 3: Deformitdt einer unteren Extremitdt bei Abbildung 2: Ein Kleinkind mit Ol

N

-

Anmerkung: Ubernommen aus , Osteogenesis Anmerkung: Ubernommen aus ,Osteogenesis
imperfecta” von M. Salzmann et al., 2014. Der imperfecta” von M. Salzmann et al., 2014. Der
Orthopdde, 43(8), S. 768 Orthopdde, 43(8), S. 768

(https://doi.org/10.1007/s00132-013-2229-3). (https://doi.org/10.1007/s00132-013-2229-3).
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Pravalenz und Register fir Ol

Die Pravalenz der Ol wird auf funf bis sieben Falle pro 100 000 Geburten geschatzt

(Lindahl et al., 2015), Manner und Frauen sind gleichermaRen betroffen.

Nationale und internationale Register fiir seltene Krankheiten, wie die Osteogenesis
Imperfecta Foundation (OIF) und The Osteogenesis Imperfecta Federation Europe (OIFE)

tragen zur Sammlung von Daten Uber die Krankheit in den USA und Europa bei.

Pathogenese

Klinisch relevante Veranderungen in den Genen COL1A1 (17921.33) und COL1A2
(7921.3) sind ursachlich fir die meisten Ol-Falle (Steiner & Basel, 2024), sie werden nach der
initialen Einteilung (Sillence et al., 1979) als ,klassische OI-Typen‘ genannt. In der weiteren
Entwicklung der genetischen Typisierung der Ol wurden dann seltenere Formen entdeckt.
Dabei handelt es sich um Gendefekte, die nicht direkt eine Mutation in Kollagen | aufweisen,
sondern durch Mutationen in nicht-kollagenen Proteinen verursacht werden, die an
posttranslationalen Modifikationen oder der Bildung von Tripelhelixen beteiligt sind (Forlino
et al., 2011). Die spater beschriebenen OI-Typen sind hauptsachlich autosomal rezessive
Erkrankungen. Ausnahmen sind Typ 5 (autosomal dominant), Typ 15 (teilweise autosomal

rezessiv, teilweise autosomal dominant) und Typ 19 (X-linked; Steiner & Basel, 2024).

Kollagensynthese

Die folgende Abbildung (Abb. 4) sowie deren darunter stehende Erklarung wurde mit
freundlicher Genehmigung von Swiss Medical Weekly Gibernommen und dabei ins Deutsche

Ubersetzt (Bourgeois et al., 2016).
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Abbildung 4: Die Biosynthese von Kollagen Typ | und Knochenbildung
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Anmerkung: Ubernommen aus ,Osteogenesis imperfecta: From diagnosis and multidisciplinary treatment to
future perspectives” von A.B. Bourgeois et al., 2016. Swiss Medical Weekly, 146(2526), Art. w14322
(https://doi.org/10.4414/smw.2016.14322).
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Kollagen | ist eine Triplehelix mit zwei Alpha-1-Ketten und einer Alpha-2-Kette, die
durch die Gene COL1A1 und COL1A2 kodiert werden (Chu et al., 1983). Diese Schritte werden
unter anderem durch die Gene CRTAP, LEPRE1, PPIB und FKBP10 kontrolliert. Nach der
Translation werden die Pro-Alpha-Ketten in das raue endoplasmatische Retikulum (rER)
transloziert, wo posttranslationale Modifikationen auftreten (Chu et al., 1983; Sillence et al.,
1979). Das Prokollagen wird wahrend des Transports zum Golgi-Apparat weiter modifiziert
(unter Einfluss der Gene SERPINH1, PLOD2 und FKBP10). Es wird dann durch Exozytose in die
extrazelluldre Matrix abgegeben. Dort fiihren die Spaltung und Entfernung der Propeptide N
und C zur Bildung von Kollagen | bei (Rauch & Glorieux, 2004). Die Vernetzung von
Kollagenmolekilen fihrt zur Bildung von Fibrillen. Die Montage mehrerer Kollagenfibrillen
vom Typ | resultiert in der Bildung von Kollagenfasern, die Bestandteile von Knochen sind
(Barnes et al., 2006). Osteoblasten produzieren eine kollagenreiche extrazelluldre Matrix, die
mineralisiert wird, wahrend Osteoklasten Knochen abbauen. Die Knochenformation sowie die
Resorption werden durch Wechselwirkungen zwischen Osteoblasten und Osteoklasten
reguliert. Bei Ol fihrt eine veranderte Qualitdt oder Menge der Kollagen-I-Bildung sowie eine
veranderte Kommunikation zwischen Osteoblasten und Osteoklasten zu einem Defekt in der
Knochenbildung. Bisphosphonate reichern sich in der mineralisierten Knochenmatrix an, wo

sie die Knochenresorption durch Osteoklasten hemmen (Bourgeois et al., 2016).

Einteilung der Ol

Die initiale Einteilung der Erkrankung erfolgte durch David Sillence im Jahre 1979
(Sillence et al., 1979). Hier wurden anhand der genetischen, klinischen sowie radiologischen
Kriterien die OI-Typen |, I, lll und IV beschrieben. In der weiteren Entwicklung wurde die
Einteilung erweitert und zuletzt (Stand Januar 2025) wurde der Typ 23 beschrieben (Tuysuz et
al., 2022). Dabei werden die klassischen autosomal dominanten Typen (alte Sillence-
Klassifikation), die Mutationen fiir das COL1IA1 und COL1A2 aufweisen, von neu bzw. spater
entdeckten (wie oben ausgefiihrt (iberwiegend autosomal rezessiven) Typen mit

unterschiedlichen Defekten an anderen Stellen der Kollagensynthese unterschieden.
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Abbildung 5: Blaue Skleren bei Ol

Anmerkung: Ubernommen aus ,Osteogenesis imperfecta” von M. Salzmann et al., 2014. Der Orthopdde, 43(8),

S. 768 (https://doi.org/10.1007/s00132-013-2229-3).

Uberblick tiber die vier initialen und relevantesten Ol-Typen und deren

klinische Manifestationen

Die klinischen Manifestationen der initial beschriebenen vier Ol-Typen (I, I, I, V)
wurden anlehnend an die Arbeiten von Farooq et al. (2024) sowie Steiner und Basel (2024)

bearbeitet.
Typ | — mild (deformierende Ol mit blauen Skleren)

Typ | ist die hadufigste (bis zu 50 % aller Falle) und auch die mildeste Form der Ol.

Klinische Eigenschaften sind:

o allgemeine Knochenfragilitdat und Pradisposition zu Frakturen
o Skelettstatur ist normal oder nahezu normal
o schwache Muskeln sowie lockere Bandfiihrung in den Gelenken
o Knochendeformitat ist nicht wesentlich
o kraniozervikale Besonderheiten:
= die Skleren haben haufig blaue, lila oder graue Téne
= brichige Zahne (Dentinogenesis imperfecta, DGI)

«  Pradisposition zur Schwerhorigkeit (50 % der Patientinnen und Patienten).
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Typ | ist fast immer die Folge einer pathogenen Variante in einem COL1A1- oder
COL1A2-Gen, die einen vorzeitigen Terminationscodon einfiihrt, die Stabilitdit der mRNA
verringert und somit zu einer quantitativen Verringerung der Kollagenfibrillen fihrt (Steiner

& Basel, 2024).
Typ Il — héiufig perinatal tédliche Form

Typ Il ist die schwerste Form und aufgrund multipler Rippenfrakturen sowie
pulmonaler Hypoplasie haufig wahrend der Schwangerschaft oder direkt postpartal todlich.

Klinische Eigenschaften sind:

o mehrere Frakturen sowie schwere Knochendeformitat
o intrauterine Wachstumsrestriktion (intrauterine growth restriction, IUGR)

o Worm‘sche Knochen (Bellary et al., 2013).
Typ lll — progressive Deformitdt

Typ Il ist die zweitschwerste unter den klassischen Formen. Knochenfragilitat sowie

Frakturhaufigkeit variieren stark. Klinische Eigenschaften zeigen sich folgendermalen:

o Bei Geburt haben die Neugeborenen meistens etwas verkiirzte und gebogene
Extremitaten, eine kleine Brust und weiche Schadel.

o Knochen brechen einfach, Frakturen sind meistens bei der Geburt bereits prasent und
Rontgenaufnahmen konnen heilende Knochenbriiche noch von der intrauterinen Zeit
nachweisen.

o Eszeigen sich dunkelblaue Skleren.

o Es besteht eine kurze Korperstatur.

o Esgibt ausgepragte Knochendeformitaten.

o Die Betroffenen haben Skoliose mit Rotationskomponente sowie vertebrale
Kompressionsfrakturen.

o Die veranderte Struktur der Wachstumsfugen zeigen eine Popcorn-dhnliche Morphologie
zu Metaphysen sowie Epiphysen.

o kraniozervikale Besonderheiten:
= Die Skleren haben haufig blaue, lila oder graue Tone,
= trianguldres Gesicht,

= Horverlust,
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- DGI.
Typ IV — moderat-schwere Form (allgemeine variable Ol)

Patienten mit Typ IV sind von der Erkrankung moderat betroffen. Der Schweregrad
variiert von relativ wenigen Frakturen (wie in Typ 1) bis hin zu schweren Formen (wie in Typ Ill).

Klinische Eigenschaften sind:

o Knochen brechen einfacher, meistens vor der Pubertat

o kurzere Korperstatur als der Durchschnitt der Gleichaltrigen

o milde bis moderate Knochendeformitat

o kraniozervikale Besonderheiten:
= Die Skleren sind haufig leicht blau bei den Sauglingen, aber die Farbintensivitat

variiert. Die Skleren konnen im weiteren Verlauf des Wachstums noch heller werden,

= trianguldres Gesicht,
« DG,

= Horverlust oder -verminderung.

Perinatal todliche Ol, progressiv deformierende Ol und allgemeine variable Ol werden
durch Mutationen versursacht, die die Struktur entweder der Pro-al(l)- oder der Pro-a2(l)-
Ketten qualitativ verandern und zu einer erheblich beeintrachtigten strukturellen Integritat

der Knochenmatrix fithren (Steiner & Basel, 2024).

Weitere Formen der Ol in Kombination mit anderen teilweise

schwerwiegenden Deformitaten und Erscheinungen

Osteoporosis-pseudoglioma-Syndrom: schwere Form der Ol, die auch Blindheit verursacht

@)

Cole-Carpenter-Syndrom: Ol mit kraniosynostoser und okuldrer Proptosis

@)

O

Bruck-Syndrom: Ol mit kongenitalen Gelenkkontrakturen, darunter:
=  Typ I: milde Form der Gelenkkontrakturen
=  Typ ll: schwere Form der Gelenkkontrakturen

o Ehlers-Danlos-Syndrom: Assoziation mit fragilen Knochen sowie extremer Ligamentlaxitat.
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Diagnose der Ol

Die Diagnose der Ol basiert auf klinischen, radiologischen, laborchemischen sowie

genetischen Befunden.

Klinische Diagnose

Die klinischen Merkmale von Ol kdnnen je nach Schweregrad der Erkrankung variieren.
Einige Patientinnen und Patienten kénnen milde Symptome haben und nur gelegentlich
Knochenbriiche erleiden, wahrend andere schwerwiegendere Symptome aufweisen und
haufiger mit Einschrankungen wie ausgepragter Skoliose oder Horverlust konfrontiert sind.
Die Diagnose von Ol erfordert in der Regel eine griindliche klinische Untersuchung,
radiologische Bildgebung und ergianzend genetische Tests, teilweise unterstiitzt von

laborchemischen Untersuchungen.

Die hauptsachlichen allgemeinen non- bzw. para-ossaren Merkmale sind blaue
Skleren,  Horverlust, DGI, Fehlbiss, Skoliose, eingeschrankte Lungenfunktion,
Herzklappenanomalien, Muskelschwdche und erhdhte ligamentdre Laxitat (Marini et al.,

2017).

Radiologische Diagnose

Radiologisch kénnen — je nach Schweregrad der Erkrankung — mehrere frische und alte
Frakturen festgestellt und Knochendeformitaten nachgewiesen werden. Es gibt Anzeichen wie
Worm‘sche Knochen (Bellary et al., 2013). Auch friihere Bisphosphonattherapien kénnen
leicht nachvollgezogen werden. Weiterfiihrende Informationen hierzu stehen im Kapitel

III

»Medikament6dse Behandlung der OI“. Neben den lblichen Réntgenaufnahmen kann bei Ol-
Patientinnen und -Patienten auch eine verminderte Knochendichte durch
Knochendichtemessungen festgestellt werden. Hierfir kann DXA (dual Energy X-ray
absorptiometry) verwendet werden. Durch Rontgenaufnahmen konnen die Deformitaten
sowie Frakturen effizient beurteilt werden. In der Abbildung 6 wird eine Ganzbeinaufnahme

eines Patienten mit einer schweren Ol abgebildet.
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Genauere Informationen kénnen durch eine pQCT Untersuchung (periphere quantitative
Computertomographie) erlangt werden. In dieser Untersuchungstechnik wird neben der
Knochendichte auch die Knochenarchitektur berlicksichtigt, was zu einer hdheren
Befundgenauigkeit flihren kann. Zudem kann gegebenenfalls durch eine klassische

Osteodensitometrie eine verminderte Knochenmasse nachgewiesen werden.

Abbildung 6: Ganzbeinaufnahme eines Kleinkindes mit schwerer Ol.

Laborchemische Diagnose

Eine direkte und krankheitsspezifische Laboruntersuchung fir die Feststellung oder
genaue Typisierung der Ol ist bisher noch nicht beschrieben worden. Die laborchemischen
Untersuchungen bei Verdacht auf Ol finden Gberwiegend als Ausschlussdiagnostik flir andere

Knochenstoffwechselerkrankungen statt.

Grundsatzlich weist der GroRteil der Ol-Patientinnen und -Patienten eine erhdhte
alkalische Phosphatase-Aktivitat auf. Zum Ausschluss anderer
Knochenstoffwechselerkrankungen kénnen folgende Laborparameter in der Basisdiagnostik
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bestimmt werden: Grol3es Blutbild, Vitamin-D-Stoffwechselprodukte, PTH, TSH, Calcitonin,

Ostrogen, Testosteron, Calcium, Phosphat, CRP und Blutsenkung.

Genetische Diagnose

Die definitive Diagnose der Ol inkl. genaue Typisierung kann in den meisten Fallen
durch genetische Untersuchungen bestimmt werden. Molekulargenetische Testverfahren
kdnnen je nach Phdnotyp eine Kombination aus gezielten Gentests (Multigen-Panel) und

umfassenden genomischen Tests (Exom-Sequenzierung, Genom-Sequenzierung) beinhalten.

Differenzialdiagnose

Zu der Differenzialdiagnosen der Ol zahlen unter anderem:

o Kindesmisshandlung

o Rachitis

o idiopathische juvenile Osteoporose
o Hypophosphatasie

o Achondroplasie etc.

Therapie der Ol

Es wurde bisher keine kausale Therapie der Krankheit beschrieben. Das
Therapiekonzept ist hauptsachlich symptomatisch und teilweise prophylaktisch. Bei der
Behandlung der Ol ist eine interdisziplindre Perspektive essenziell. Hierfiir ist eine enge
Zusammenarbeit von Kinderorthopadinnen und -orthopaden, Padiaterinnen und Padiatern,
Physiotherapeutinnen und -therapeuten, Kinderradiologinnen und -radiologen und
Orthopadietechnikerinnen und -technikern usw. notwendig. Das Ziel der Behandlung ist eine
moglichst hohe Lebensqualitdt, aktive Teilnahme am sozialen Leben (sowie ggf. im
Arbeitsumfeld), eigenstandige Mobilisation und Fortbewegung sowie ein selbststdndiges

Leben mit moglichst geringem Krankenhausaufenthalt.

Da der Schweregrad der Erkrankung je nach Typ von asymptomatischen Fallen bis hin
zu intrauterinem Exitus stark variiert, sind die Einschrankungen im Alltag entsprechend sehr
heterogen und beeinflussen damit auch die Prognose und Therapieerwartungen. Bei der
Zielsetzung der Behandlung muss der Schweregrad der Erkrankung zusammen mit den

personlichen Bedirfnissen der Betroffenen ausfiihrlich beurteilt und eine gemeinsame
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Entscheidung (Arztin oder Arzt, Patient/-in, ggf. Familie) fir eine individuelle Behandlung

getroffen werden.

Medikamentose Behandlung
Die medikament6se Behandlung der Ol fokussiert hauptsachlich auf Bisphosphonate.
Bisphosphonate

Bisphosphonate wie Alendronat, Pamidronat, Neridronat oder Zoledronat werden
haufig zur Behandlung von Ol eingesetzt. Durch die Reduzierung des Knochenabbaus kénnen
Bisphosphonate dazu beitragen, die Knochenfestigkeit zu verbessern und die

Frakturhaufigkeit zu reduzieren.

Bisphosphonate werden oral oder intravents verabreicht. Eine regelmalige
Uberwachung der Patientinnen und Patienten ist erforderlich, um die Therapieeffektivitit zu
bewerten und potenzielle Nebenwirkungen zu identifizieren. Zu Letzteren gehdéren Magen-
Darm-Beschwerden, Muskelschmerzen, Kopfschmerzen und selten Osteonekrose des Kiefers.
Deshalb wird vor einer Bisphosphonat-Behandlung haufig eine Mund-Kiefer-Gesichts-
chirurgische Untersuchung der Patientin oder des Patienten durchgefiihrt, um einen

pratherapeutischen Status zu erheben.
Andere medikamentdse Behandlungen

Durch die im Vergleich zur gesunden Bevolkerung eventuell reduzierte Mobilitat und
den ggf. damit verbundenen reduzierten Aufenthalt im Freien kdonnen Ol-Patientinnen
und -Patienten haufiger Vitamin-D-Mangel erleiden (Chagas et al., 2011). Ein Mangel an
Vitamin D und Calcium kann die Knochenqualitat und Osteopenie bei Ol verschlechtern,
sodass die Bestimmung dieser Parameter und ggf. eine entsprechende Behandlung eine groRe

Rolle spielen kann (Chagas et al., 2011).

Ein neuer Therapieansatz fir die Ol ist durch Denosumab beschrieben (Hoyer-Kuhn et
al., 2016). Hier wird der Knochenabbau mit dem monoklonalen Antikérper Denosumab (durch
Blockierung der RANKL-Kaskade) gehemmt. Denosumab ist allerdings bisher nur fir die
Osteoporose-Behandlung fiir bestimmte Patientengruppen zugelassen, somit ist die

Indikation bei Ol zum jetzigen Zeitpunkt noch ,off-label’.
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Physiotherapeutische Behandlung

Bei einer physiotherapeutischen Behandlung der Ol geht es hauptsachlich um die
Verstarkung der Muskelaktivitdt und Verbesserung der Bandfiihrung der Gelenke fiir stabilere
Verhaltnisse bei der Funktion der jeweiligen Extremitat. Hiermit kdnnen gute Ergebnisse in
der Beweglichkeit sowie Muskelkraft erreicht werden, die fiir die Patientinnen und Patienten

eine verbesserte Lebensqualitat bedeuten kdnnen.

In den letzten Jahren hat die Galileo-Behandlung als konservative Therapie der Ol an
Bedeutung gewonnen. Sie wird seit Jahren beispielsweise bei Leistungssportlerinnen
und -sportlern und Astronautinnen und Astronauten zur Verbesserung der Muskelfunktion
verwendet (Luo et al., 2005). In einer Studie aus dem Jahr 2008 (Semler et al., 2008) wurde
die Effektivitat dieser Therapie bei Ol-Patientinnen und -Patienten gepriift und sie wurde als
eine sinnvolle komplementierende Behandlung fir die ausgewadhlten Patientinnen mit Ol

empfohlen.

Patientinnen und Patienten mit schweren Formen der Ol kénnen durch multiple
Frakturen in den Gelenkregionen sowie deren anschlieRende Ruhigstellung eine ausgepragte
Versteifung der Gelenke (bzw. reduzierte Range-of-Motion) aufweisen. Zudem sind
beispielsweise beim Bruck-Syndrom ohnehin Gelenkversteifungen bekannt. In solchen Fallen

gewinnt die Physiotherapie bei der Behandlung der Ol noch an Bedeutung.
Hilfsmittel

Ol-Patientinnen und -Patienten brauchen oft temporar oder dauerhaft Hilfsmittel. Dies
gilt sowohl fiir die akute konservative Behandlung einer frischen Fraktur (bspw. mit Schiene,
Gips, Gehstlitzen) als auch fiir eine dauerhafte Behandlung als Mobilitatshilfe (bspw. Rollstuhl,
Gehwagen, Orthesen etc.). Die Entscheidung fiir eine Hilfsmittelbehandlung ist individuell und
bedarf einer engen Mitarbeit einer erfahrenen Orthopadietechnikerin oder eines erfahrenen

Orthopadietechnikers.

Chirurgische Behandlung

Die chirurgischen Therapieansatze konnen in stabilisierende praventive Eingriffe
(Uberwiegend bei Vorliegen einer Deformitat im Knochen) und akute Frakturbehandlung

unterteilt werden. Da die Frakturen haufig bei einem bereits deformierten Knochen
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stattfinden, kdnnen aber teilweise die Deformitat-korrigierenden Eingriffe auch bei einer

akuten Fraktur durchgefiihrt werden.
Teleskopndigel
Bailey-Dubow-Nagel (BD-Nagel, Kénigsee Implantate)

Der Bailey-Dubow-Nagel wurde von Bailey und Dubow im Jahre 1963 als erste
Generation elongierbarer Teleskopnagel prasentiert (Bailey & Dubow, 1963). Er besteht aus
einem rohrenférmigen und einem stiftformigen Nagel, die ineinander frei gleiten kénnen (In
Abb. 8 dargestellt). Je ein Ende dieser Halften wird im Knochen fest verankert. Somit kann
beim Wachstum des Knochens der Stab aus der Rohre gleiten, also gewissermaRen
mitwachsen. Die Dicke des Systems variiert zwischen 3,2 mm und 6,4 mm. Es stehen je nach

Dicke des Systems unterschiedliche Langen (zwischen 70 mm und 350 mm) zur Verfiigung.

Aufgrund der haufigen Komplikationen und der hohen Revisionsrate ist dieses Produkt

beziglich seiner Wirksamkeit und Eignung kritisiert worden.
Sheffield Rod

In den 1980er-Jahren wurde durch Wissenschaftler/-innen des Sheffield-
Kinderkrankenhauses in England ein neuer intramedulldrer Teleskopnagel entwickelt, der in
der Regel ebenfalls zweier Zugange zum Knochenmark bedarf (,Double-entry-Nagel’;
(Wilkinson et al., 1998). In der vorliegenden Arbeit wurden keine Patientinnen und Patienten

mit Sheffield Rod behandelt.
Fassier-Duval-Nagel (FD-Nagel, Orthopediatrics)

Das Fassier-Duval-System ist ein Teleskopnagel, der ebenfalls aus zwei ineinander
verschieblichen Hauptteilen besteht. Die Verankerung des FD-Nagels erfolgt von Diaphyse des
Knochens Richtung Knochenende nach distal ohne eine zusatzliche distale Arthrotomie, da
das System eine Verankerung mit Gewinde beinhaltet. Proximal wird im Femur auf dem
Trochanter major der Eintrittspunkt gesucht. In der Tibia ist die proximale Verankerung durch
eine Arthrotomie durchzufiihren. Somit ist der FD- im Vergleich zum BD-Nagel eventuell
weniger invasiv. Er ist in einer Dicke zwischen 3,2 mm und 6,4 mm und mit einer Ldnge bis

420 mm verflgbar.

25



Bei der Implantation eines FD-Nagels kann eine spezielle Kirschner-Draht (K-Draht,
KD)-Osteosynthese komplementdr verwendet werden, bspw. nach der Fassier-Technik
(Fassier et al., 2008) an dem proximalen Femur, als zusatzliche Unterstitzung einer
Valgisierung des Schenkelhalses und als kleiner Nebeneffekt auch als minimal invasive
Verstarkung der Rotationsstabilitdt bei einliegendem FD-Nagel (In Abb. 10 dargestellt). In

diesem Fall wird eine Draht-Cerclage zusatzlich zu K-Drahten verwendet.

Abbildung 7: K-Dréihte Abbildung 8: BD- Abbildung 9: FD-
im rechten Unterarm Nagel im linken Nagel im rechten
Femur Femur

Nicht teleskopierende Systeme
Kirschner-Drdhte (KD)

Die KD kommen bei Ol-Patientinnen und -Patienten vor Abbildung 10: Fassier-Technik
im linken Oberschenkel

allem in den Unterarmen zum Einsatz. Radius und Ulna weisen
anatomisch gesehen (auch bei nicht an Ol erkrankten % :
Patientinnen und Patienten in Relation zu anderen langen :
Réhrenknochen) eine geringere Markraumdichte auf, die bei Ol-
Betroffenen biologiebedingt noch diinner ausfallt, sodass eine
intramedullare Teleskopnagelung technisch und anatomisch
gesehen nicht moglich bzw. sinnvoll ist. Die KD kdnnen allerdings
am Unterarm so eingesetzt werden, dass ein Teleskop-Effekt
trotzdem gewadhrleistet werden kann. Die Technik am Unterarm

wurde erstmals von Perez Sicilia et al. (1977) beschrieben. In
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dieser Technik wird der radiale Draht vom Radiusmetaphyse retrograd und der ulnare Draht
von Ulnametaphyse anterograd eingebracht, sodass ein Wachstum des Unterarmes nicht
verhindert wird und mit den durch das Knochenwachstum auseinandergezogenen Drahten,
die jeweils distal und proximal verankert werden, eine Art Teleskop-Effekt erzielt werden kann

(In Abb. 9 dargestellt).
Elastisch stabile intramedulldre Nagelung (ESIN)

Diese Systeme kommen Uberwiegend in diaphysaren Frakturen bei jugendlichen
Patientinnen und Patienten im Humerus sowie zusatzlich bei jlingeren Erkrankten in Femur
und Tibia zum Einsatz. Bei einer ESIN ist keine Kompression moglich und eine

Rotationsstabilitat nur begrenzt méglich.
Statische Marknagelung

Die nicht-teleskopierenden stabilen Markndgel (auch als Traumandgel bekannt)
werden vor allem bei den ausgewachsenen langen Réhrenknochen eingesetzt, wo eine
dauerhafte und stabile Schienung des Knochens erwiinscht ist. Sie werden bei der Ol eher

statisch als dynamisch verriegelt, um die langfristige Stabilisierung zu erhéhen.

Beim Einsatz eines statischen Marknagels ist sowohl eine Deformitdtenkorrektur als
auch eine primare Frakturversorgung moglich. Nach Implantation eines Marknagels wird bei

Ol Patientinnen und Patienten in der Regel keine geplante Metallentfernung durchgefiihrt.
Plattenosteosynthese

In ausgewdhlten Fallen kann bei Ol-Patientinnen und -Patienten auch eine
Plattenosteosynthese angewendet werden. Dies erfolgt vor allem bei gelenknahen
metaphysaren Frakturen bei ausgewachsenen Patientinnen und Patienten sowie diaphysaren
Frakturen in jedem Alter. Der Vorteil der Plattenosteosynthese besteht darin, dass die
Methode automatisch eine Rotationsstabilitdit mit sich bringt. Nahezu alle moderne
Plattensysteme bestehen aus winkelstabilen Konstruktionen. Dies kann die Stabilitat der

Versorgung erhdhen.

Die Plattenosteosynthese kann bei Ol-Patientinnen und -Patienten auch zusatzlich zu
einer anderen Osteosynthese-Technik verwendet werden. Beispielsweise kann bei
Implantation eines FD- oder BD-Nagels eine kurze Platte eingesetzt werden, um die

Rotationsstabilitat zu erhohen.
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Studiendesign

In dieser Studie wurde der chirurgische Therapieerfolg hauptsachlich bezliglich der
Revisionshaufigkeit untersucht und die aktuellen Osteosynthesemoglichkeiten wurden
kritisch miteinander verglichen. Hierunter fallen zum einen die Teleskopnagelungs-Systeme
(wie FD-Nagel oder BD-Nagel) und zum anderen die klassischen Osteosynthese-Methoden in
der modernen Orthopéadie und Unfallchirurgie (wie K-Dradhte, intramedullédre statische Néagel,

Cerclagen, Platten etc.).

Es sollten im Rahmen der vorliegenden Arbeit hauptsachlich die materialbezogenen
Komplikationen, die einen Wechsel des Osteosynthese-Materials verursachen, untersucht
werden, um so eine geeignete chirurgische Therapie fiir Ol-Patientinnen und -Patienten zu
finden und gegebenenfalls die Revisionsanfilligkeit nach einer osteosynthetischen

Versorgung zu reduzieren.

Studiendurchfihrung

Die vorliegende Arbeit ist retrospektiv ausgerichtet. Die Operationsdaten sowie die
pra- und postoperativen Rontgenbilder wurden bewertet und hinsichtlich Nagelelongation,
Nagelfixation, Fixationsverlust und weiteren Parametern analysiert. So wurden die

Revisionsdaten soweit retrospektiv moglich erfasst und bewertet.

Fragestellung: Was sind die Faktoren, die die chirurgische Behandlung der Ol
beeinflussen? Ist bei Ol der FD-Teleskopnagel erfolgreicher bzw. weniger revisionsanfillig als

andere Osteosynthese-Moglichkeiten?

Die wissenschaftlichen Aktivitdten dieser Doktorarbeit wurden im Olgahospital
Stuttgart durchgefiihrt. Hier werden Patientinnen und Patienten mit angeborenen und
erworbenen Erkrankungen des Haltungs- und Bewegungsapparates versorgt, der

Schwerpunkt liegt auf Kinderorthopadie und Kindertraumatologie.

Material und Methodik

Es wurde eine Liste mit ca. 160 Patientinnen und Patienten mit der Diagnose

,Osteogenesis imperfecta” oder ,Verdacht auf Osteogenesis imperfecta” analysiert, die im
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Olgahospital, Klinikum Stuttgart, zwischen 2005 und 2024 operativ und/oder konservativ

behandelt worden sind. Davon konnten N =51 in diese Studie eingeschlossen werden.
Die Daten wurden aus folgenden Computerprogrammen erhoben:

= SAP (ehemals Systemanalyse Programmentwicklung): Hauptcomputerprogramm
fur Arztbriefe, OP-Berichte

* Das Archiv wurde Uber SAP erschlossen. Briefe von vor dem Jahr 2008 wurden im
Archiv in gescannter Form gesichtet.

*» MyMedis/Torim: detailliertere Informationen zu Operationsdaten, beispielsweise
genauer Verbrauch an Materialen etc.

= |MPAX (AGFA Healthcare): Radiologische Befunde

= Fir die statistische Bewertung der Ergebnisse wurde das Programm SPSS (Version
29) von IBM unter Beratung von Noack-Statistik verwendet.

= Dije Skizze wurde Uber Microsoft Excel fir Mac erstellt.

Ausschlusskriterien

In dieser Studie wurden Patientinnen und Patienten aus folgenden Griinden

ausgeschlossen:

= Patientinnen und Patienten ohne nachvollziehbaren Behandlungsverlauf,

= ausschlieBlich konservative Behandlungen oder lediglich Operationen, die nicht die langen
R6hrenknochen betreffen,

= Patientinnen und Patienten, die ausschlieRlich in anderen Krankenhdusern operiert

worden sind (keine Operation im Olgahospital).

Teilweise Ausschlusskriterien:

= QOperationen wie Extremitatenverlangerungen wurden nicht als Revisionseingriffe in die
Statistik eingeschlossen. Diese Patientinnen und Patienten und deren vorherige
Operationen wurden aber in die Arbeit inkludiert, falls sie die sonstigen Einschlusskriterien

erfillt haben.

Datenerhebung

Fiir die Datenerhebung wurde zu Anfang der Arbeit eine Skizze mit drei Abschnitten

erstellt:
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1. Grunddaten der Patientinnen und Patienten

2. initiale Operation in dem Skelett-Teil bzw. Knochen

3. Revisionen des jeweiligen Skelett-Teils bzw. Knochens

Im ersten Abschnitt der Skizze wurden folgende Daten erhoben:

Geburtsdatum

Geschlecht (m/w)

OI-Typ nach Sillence (I-XXIII)
Ol-Schweregrad (leicht, mittel, schwer)
Besonderheiten

Bisphosphonattherapie (ja, nein)
Im zweiten Abschnitt wurden folgende Daten erhoben:

OP-Lokalisation (lange Rohrenknochen: Femur, Humerus, Tibia, Radius, Ulna)
OP-Seite (rechts/links)

operierende Klinik (in domo vs. alio loco)

OP-Grund (Deformitat, Luxation, Fraktur)

OP-Datum

Implantat (FD, BD, K-Draht, Platte, Prevot-Nagel, Traumanagel, Platte usw.)
Nagelstarke (in mm)

Anzahl Osteotomien

Gipsbehandlung (ja/nein)

Bemerkungen
Im dritten Abschnitt wurden folgende Daten erhoben:

Revisionsdatum (Revision 1)
Implantat

NagelgroRRe

Anzahl Osteotomien
Gipsbehandlung
operierende Klinik

retrospektiver Revisionsgrund
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e Bemerkung

Fiir jede weitere Revision in dem jeweiligen Knochen wurde der dritte Abschnitt

entsprechend erweitert (Revision 2, 3 etc.).

Durchfihrung der Datenerhebung

In die Skizze wurden zuerst alle 160 Patientinnen und Patienten eingetragen und nach
Nachnamen alphabetisch aufgelistet. Die Liste wurde von oben nach unten abgearbeitet,
indem die entsprechenden Patientenakten in SAP ge6ffnet wurden und ein Uberblick erfolgte.
Die Patientinnen und Patienten, die den Ausschlusskriterien entsprechen, wurden aussortiert,
die Ubrigen einzeln beurteilt und oben genannte Daten der Skizze entsprechend weiter
aufgearbeitet. Es wurden ggf. die Archiv-Informationen fiir die Zeit vor der Einfiihrung von
SAP gesichtet und mitbearbeitet. Daflir mussten teilweise Berichte aus anderen Kliniken
beurteilt werden und ggf. dokumentierte OP-Daten wurden entsprechend (ibernommen. Die
OP-Daten von allen Patientinnen und Patienten wurden im August 2024 erneut

nachkontrolliert und bei zwischenzeitlichen Operationen ggf. aktualisiert und erganzt.

Der klinische Schweregrad der Ol wurde als leicht, mittel oder schwer eingetragen.

Dabei wurde folgende Aufteilung vorgenommen:

= Leicht: Patientinnen und Patienten ohne atraumatische Deformitdaten oder Frakturen.
Diese Gruppe entsprach Gberwiegend diejenigen, die im Behandlungsverlauf in der Regel
weniger als finf Frakturen hatten.

= Mittel: Atraumatische Deformitiaten sind vorhanden. Diese Gruppe entsprach
Uberwiegend Patientinnen und Patienten, die in der Regel zwischen finf und zehn
Frakturen aufwiesen.

= Schwer: Es gibt ausgepridgte atraumatische Deformitdten. Diese Gruppe entsprach
iiberwiegend den Uberlebenden mit OI-Typ Il, teilweise Il oder IV, sowie autosomal
rezessiven Formen. Zudem wurden schwerwiegende Folgen wie Immobilitat, ausgepragte

Skoliose, mehr als zehn operationswiirdige Frakturen beobachtet.

Fir die Auswertung der Daten wurden hauptsachlich folgende Verfahren verwendet:
Kruskal-Wallis-Test, Mann-Whitney-U-Test, Kaplan-Maier-Kurve, deskriptive Auswertung
o.A.
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Ergebnisse

Demographische Daten

Von den 51 eingeschlossenen Patientinnen und Patienten waren 32 méannlich und 19

weiblich (In Abb. 11 dargestellt).

Abbildung 11: Verteilung der eingeschlossenen 51 Patientinnen und Patienten

EINGESCHLOSSENE PATIENTEN (51)

Weiblich (n:19)

Mannlich (n:32)

Bisphosphonattherapie

Fiir die Feststellung einer vorausgegangenen Bisphosphonattherapie wurden zuerst
die Arztbriefe (inkl. Briefe aus der Padiatrie, wo die Patientinnen und Patienten nur fir eine
Bisphosphonattherapie aufgenommen wurden) gesichtet. Bei Fallen, fir die keine solche
Behandlung dokumentiert war, wurden die Rontgenbilder hinsichtlich Zeichen einer

Bisphosphonattherapie (Grissom & Harcke, 2003) begutachtet.

Bis auf drei Patientinnen und Patienten haben alle nachweislich eine
Bisphosphonattherapie bekommen. Die drei Ausnahmen, die keine dokumentierte (oder zu
dem Zeitpunkt nicht im Rontgen sichtbare) Bisphosphonattherapie durchliefen, waren
auslandische Patientinnen und Patienten, die Uber die International Unit lediglich fir die

Operationen ins Olgahospital gekommen sind. Es ldsst sich vermuten, dass sie im weiteren
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Verlauf eine Bisphosphonate bekommen haben. Bei den Bisphosphonaten wurde nicht
zwischen den unterschiedlichen Praparaten (wie Alendronat, Pamidronat, Neridronat oder

Zoledronat etc.) unterschieden.

Besonderheiten bzw. relevante Nebendiagnosen

Bruck-Syndrom

Das Bruck-Syndrom ist eine Kombination von Ol und Arthrogryposis multiplex
congenita (AMC). Da beide Erkrankungen sehr selten vorkommen, ist ihre Kombination noch
seltener. Das Bruck-Syndrom wird unter Orphanet mit Orpha Number 2771 aufgefiihrt und
Stand Oktober 2024 sind bisher etwas liber 60 Falle beschrieben worden (Mohnike & Semler,
2024).

In diesem Patientenkollektiv konnte bei drei Patientinnen und Patienten genetisch und
klinisch ein Bruck-Syndrom festgestellt werden. Bei einem von ihnen konnte keine genaue OI-
Typisierung erfolgen. Die Gelenkkontrakturen waren in diesem Fall operationswiirdig, es
wurde Kniegelenksarthrolyse mit Verlangerung der Quadricepssehnen und Achillessehnen
bds. durchgefiihrt. Die zwei weiteren Falle waren Geschwisterkinder mit jeweils OI-Typ XI mit
FKBP10-Mutation. Sie zeigten zudem eine ausgepragte therapiebedirftige Skoliose, sodass
bei beiden eine Halo-Anlage zur Distraktion erfolgte. Die Behandlung der Gelenkkontrakturen

blieb in diesem Fall allerdings bisher konservativ.

Cole-Carpenter-Syndrom

Die erstmals im Jahr 1987 von Cole und Carpenter beschriebene Erkrankung ist ein
sehr seltenes, genetisch vererbtes Syndrom, das hauptsachlich mit kranialer Synostose,
okuldren Proptose, Hydrozephalus, erhéhter Knochenbriichigkeit und charakteristischen
kraniofazialen Anomalien einhergeht (Cole & Carpenter, 1987). In diesem Patientengut

konnte bei einem Patienten das Cole-Carpenter Syndrom genetisch festgestellt werden.

Skoliose

Vier Patientinnen und Patienten weisen eine operationsbediirftige Skoliose auf, davon

jeweils ein Fall mit OI-Typ lll und IV sowie zwei Falle mit Ol-Typ XI.

e Der Patient mit OI-Typ IV wurde mit MAGEC Growing Rods versorgt.
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e Die Geschwisterkinder (1 mannlich und 1 weiblich) mit OI-Typ XI wurden initial mit
Halofixateur versorgt (die Behandlung wird zum spateren Wachstumsalter noch
fortgefihrt).

e Der Patient mit OI-Typ Il wurde mit dorsaler Derotationsspondylodese versorgt.

Es ist allerdings zu beachten, dass bei der Wahl der Versorgungstechnick das Alter eine
grundlegende Rolle spielt. Bei noch wachsendem Skelett wurde auf eine
wirbelkorperversteifende Methode moglichst verzichtet. Es ist somit nicht auszuschlielRen,
dass diese Kinder im weiteren Wachstumsverlauf eine dorsale Instrumentierung als definitive

Therapie bekommen werden.

Kongenitale Hiftluxation

Bei drei Patientinnen und Patienten konnte eine kongenitale Hiftluxation festgestellt
werden. Auffallig dabei war, dass alle einen genetisch gesicherten OI-Typ IlIl nach Sillence
aufweisen. Bei einem Patienten war eine Ubliche Becken-Bein-Gipsbehandlung im
Sauglingsalter fir die Ausreifung der Hifte ausreichend. Bei zwei Betroffenen mussten

nachtraglich eine offene Hiiftreposition und Azetabuloplastik erfolgen.

Extremitatenverlangerung bei Ol-Patientinnen und -Patienten

Es wurde bei sechs Patientinnen und Patienten (insgesamt an sechs Extremitdten) mit
der Grunderkrankung Ol eine Extremitatenverlangerung durchgefiihrt. Von ihnen wurden
zwei in diese Arbeit eingeschlossen. Restliche vier Patientinnen und Patienten befanden sich
lediglich fir eine Extremitatenverldangerung im Olgahospital in Behandlung ohne ausgiebige
Informationen Uber vorausgegangene Ol Behandlung, sodass sie nicht in diese Arbeit mit
Fokus auf die Revisionshaufigkeit und -griinde bei Teleskopnageln eingeschlossen wurden.
Somit wurde die unterschiedliche Extremitatenldange nicht als Komplikation der ohnehin

komplexen Ol-Behandlung angenommen.

Fir die Extremitdtenverlangerung wurden zum einen Fixateur externe (fir die
Verlangerung des Unterschenkels) und zum anderen magnetischen Marknagel (PRECICE-
Nagel) verwendet (fur die Verlangerung des Oberschenkels). Dabei konnte ein besserer
Healing-Index (Therapiedauer in Tagen pro verlangerte Centimeter-Extremitdtenlange) bei

der Marknagel-Gruppe (50,3 Tage/cm) gegeniliber der Fixateur-Gruppe (67,5 Tage/cm)
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festgestellt werden. Der Healing-Index wurde als Behandlungsdauer bis Freigabe einer

Vollbelastung gerechnet.

Bis auf einen Fall (weiblich, Marknagel fir OS-Verlangerung, OI-Typ I, initiale
Beinlangendifferenz 4,5 cm) konnten keine Komplikationen festgestellt werden. In diesem Fall
konnte durch mangelnge Compliance der Patientin eine direkt postoperative Vollbelastung
des operierten Beines festgestellt werden, die im weiteren Verlauf eine Nagelinsuffizienz (im
Sinne einer Verbiegung) mit verzogerter Kallusbildung verursacht hat, sodass die
Verlangerung friher als initial geplant beendet wurde und ein kurzfristiger Wechsel auf einen
stabileren intramedullaren Traumanagel erfolgte. Es zeigte sich allerdings keine

Pseudarthrose im weiteren Verlauf.

Weitere relevante Nebendiagnosen

e Bei einem Patienten konnte ein kongenitaler KlumpfulR festgestellt werden. Die
Behandlung lief initial nach standardisierter Ponseti-Gipsredressionsbehandlung. Im
weiteren Verlauf bei einem Rezidiv wurden (wahrend der Implantation eines FD-Nagels an
der Tibia auf der zu operierenden Seite) peritalares Release, Achillessehnenverlangerung,
Tibialis-posterior-Verlangerung und Flexor-digitorum-longus- und -brevis-Verlangerung
durchgefiihrt. Dabei zeigen sich aktuell gute klinische Ergebnisse (der Patient ist Stand
September 2024 im Alter von 16 ausgewachsen).

e Bei einem Patienten wurden Hypoparathyreoidismus und eine leichte Nephrokalzinose
festgestellt.

e Bei einem ausgewachsenen Patienten musste bei klinisch symptomatischen Knick-Senk-
FiBen eine Calcaneusverlangerungsosteotomie durchgefiihrt werden.

e Eine Patientin wies eine Faktor-V-Leiden-Mutation auf, die allerdings (bei entsprechender
pra-, peri- und postoperativer Vor- bzw. Nachbereitung) fir die durchgefiihrten
Operationen (insgesamt flinf Operationen an den Extremitdten mit jeweils Implantation

intramedulldrer Teleskopnageln) kein Hindernis darstellte.

Typisierung der Ol-Formen

Unter den 51 eingeschlossenen Fallen konnte bei einem Patienten genetisch keine
genaue Ol-Typisierung erfolgen. Bei drei weiteren auslandischen Patientinnen und Patienten,

die Uber die International Unit nur fir die Operationen vorgestellt wurden, wurde in den
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Dokumenten keinen OI-Typ dokumentiert. Die Typenaufteilung der restlichen 47 Patientinnen

und Patienten ist wie auf Abbildung 12 ersichtlich:

Abbildung 12: Verteilung der OI-Typen

OI-Typen nach Sillence (n=47)

Typ XV (n=1) _ Typ xVI (n=1)
2% 2% Typ | (n=4)
Typ XI (n=2) 9%
4% L

Typ Il (n=1)
2%

Typ IV (n=14)

- Typ | (n=4
30% yp | (n=4)

- Typ Il (n=1)

« Typ Il (n=24)

* Typ IV (n=14)

-« Typ XI (n=2)

- Typ XV (n=1)

Typ Il (n=24) B
519% * Typ XVI (n=1)

Es konnte festgestellt werden, dass der haufigste OI-Typ in dieser Arbeit mit 51 %
Typ Il war. Weitere haufig vorgekommene Typen waren Typ IV (30 %) sowie Typ | (9 %). Somit
kann festgestellt werden, dass die deutliche Mehrheit (ca. 91 %, n =43) den klassischen
autosomal dominanten OI-Typen (I bis IV) entspricht. Lediglich bei vier Patientinnen und

Patienten konnte einer der spater entdeckten bzw. ,neuen’ OI-Typen festgestellt werden.

Dabei ist bemerkenswert, dass in diesem Patientenkollektiv auch einmal der dulRerst
seltene OI-Typ Il war, der aufgrund des Schweregrads der Erkrankung bekannterweise in der

Regel mit einem intrauterinen oder aber perinatalem Exitus einhergeht.

Klinischer Schweregrad

Alle 51 eingeschlossenen Patientinnen und Patienten wurden anhand der oben
ausgefuhrten eigenstandigen Einteilung der Schweregrade zugeordnet. Hierbei konnte

festgestellt werden, dass die iberwiegende Mehrheit (n = 29) mittelschwer betroffen war,
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gefolgt von der Gruppe ,schwer betroffen” mit einer Anzahl von 17. Die Gruppe von leicht
betroffenen Patientinnen und Patienten beinhaltete finf Personen. Die folgende

Abbildung (Abb. 13) bietet einen Uberblick:

Abbildung 13: Verteilung der klinischen Ol-Schweregrade

Schweregrad

Schwer (n=17)
33%

Mittel (n=29)

57%

Leicht (n=5)
10%

H Mittel (n=29) ™ Leicht (n=5) ™ Schwer (n=17)

Uberblick der klinischen Auspragungen der jeweiligen Ol-Typisierungen

In der Abbildung 14 wurden die OI-Typen nach Schweregraden eingeteilt. Dabei ist zu
sehen, dass der OI-Typ Il in jeder Gruppe vertreten war und somit ein breites Spektrum an

klinischen Auspragungen aufweist:
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Abbildung 14: Verteilung der OI-Typen innerhalb der klinischen Schweregrade

Aufteilung der Ol-Typen
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Es hat sich gezeigt, dass die Patientinnen und Patienten mit OI-Typ Il nicht nur schwere
klinische Auspragungen aufwiesen, sondern mehr als die Halfte von ihnen der mittelschweren

oder leichten klinischen Gruppen zugeordnet wurde.

Detaillierte Aufteilungen innerhalb der jeweiligen klinischen Auspriagungen

In den Abbildungen 15-17 werden die unterschiedlichen OI-Typen innerhalb der

jeweiligen Schweregrade genauer dargestellt.

Abbildung 15: Verteilung der OI-Typen innerhalb der schwer betroffenen Patientinnen und Patienten

Schwere klinische Auspragung

10

w ~ U1 O N o0

N

, M ] ] ]
0

Typ Il Typ Il Typ IV Typ XV Typ XVI Unklarer Typ

H Anzahl
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Abbildung 16: Verteilung der OI-Typen innerhalb der mittelschwer betroffenen Patientinnen und Patienten

Mittelschwere klinische Auspragung
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Abbildung 17: Verteilung der OI-Typen innerhalb der leicht betroffenen Patientinnen und Patienten

Leichte klinische Auspragung
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Operierte Extremitaten bzw. Knochen

Es erfolgten bei insgesamt 51 Patientinnen und Patienten 209 Erstoperationen an
langen Rohrenknochen (Humerus, Radius, Ulna, Femur und Tibia). Die Operationen an der
Fibula wurden aufgrund der geringen klinischen Relevanz sowie des signifikant niedrigen

Osteosynthesebedarfes nicht berlicksichtigt. Drei Ulnafrakturen im Olecranon-Bereich, die
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durch eine klassische Zuggurtungs-Osteosynthese mittels K-Draht plus Cerclage versorgt

wurden (wie in den Abbildungen 18 und 19 dargestellt), wurden gesondert vermerkt.

Auffallig war, dass zwei von drei Olecranonfrakturen bei demselben Patienten (jeweils

eine Seite) stattgefunden haben.

Abbildung 19: Eine typische Abbildung 18: Versorgung der Fraktur mittels
Olecranonavulsionsfraktur bei Ol klassischer Zuggurtungs-Osteosynthese

r

Implantate

Es erfolgten bei 51 eingeschlossenen Patientinnen und Patienten 208
osteosynthetische Erstversorgungen. Bei einem Patienten wurde zwar eine einfache
perkutane Osteotomie am Radius und eine zweifache perkutane Osteotomie an der Ulna
durchgefiihrt, aber es wurde aufgrund der anatomischen Gegebenheiten auf eine
Osteosynthese am Radius verzichtet. Die Versorgung erfolgte mit Osteosynthese an der Ulna
mittels K-Draht sowie zusatzlicher Gipsanlage, sodass die Gesamtzahl der Erst-Implantate bei
208 blieb. Es wurden folgende Osteosynthese-Materialen (Tabelle 1) in jeweiliger Haufigkeit

initial verwendet:
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Tabelle 1: Anzahl der verwendeten Osteosynthesematerialien fiir die initiale Versorgung

Implantate Haufigkeit
BD 11
FD 115
FD und KD 1
FD + KD + Cerclage 2
KD 59
KD + Cerclage (Zugg.) 3
winkelstabile Platte 1
Prevot-Nagel 14
SlimNail 1
Trigen-Nagel 1
Gesamt 208

Anzahl der Operationen bzw. Revisionen

In 93 von diesen 208 osteosynthetisch versorgten Knochen war mindestens eine
Revision notig, 36 davon erneut am gleichen Knochen. In 17 Fallen misste eine dritte Revision
erfolgen, wobei bei 5 Patienten eine vierte Revision am gleichen Knochen erfolgen misste.
Die Anzahl der Patienten, die eine fiinfte oder sechste Revision bendtigt haben lag bei

respektive vier und eins (Tabelle 2).
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Tabelle 2: Anzahl der Operationen (initial und jeweilige Revisionen)

Erst-OPs 1. Revision 2. Revision 3. Revision 4. Revision 5. Revision 6. Revision

208 93 36 17 5 4 1

Somit war bei 44,71 % der osteosynthetisch versorgten Knochen bei Ol-Patientinnen

und -patienten mindestens eine Revisionsoperation notig.

Operationsanzahl nach Ol-Schweregrad

Durch eine deskriptive Statistik wurde untersucht, wie die Relation zwischen initial
klinisch festgestelltem OI-Schweregrad und Anzahl der operierten Knochen (inkl. Revisionen)
bei den Betroffenen ist (Abbildung 20). Wahrend bei einer leichten Auspragung im Schnitt
2,4 Knochen operativ versorgt wurden, lag dieser Wert bei einer mittleren Auspragung bei
3,31 Knochen. Die schwer betroffenen Patienten wurden im Schnitt an 5,94 langen

Roéhrenknochen operiert.

Abbildung 20: Verteilung der Revisionen bei dem jeweiligen OI-Schweregrad

—
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Sequenzielle Zdhlung der Falliibereinstimmungen

leicht mittel schwer

OlSchweregrad
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Die einzelnen OI-Schweregrade wurden zudem paarweise verglichen. Diese
deskriptiven Unterschiede wurden zusatzlich inferenzstatistisch anhand eines Kruskal-Wallis-
Tests untersucht (Tabelle 3). Hier zeigten sich signifikante Unterschiede beim Vergleich der

Ill

Gruppen ,leicht” und ,,schwer” (p = 0,028) sowie , mittel”“ und ,,schwer” (p = 0,016) in Bezug

auf die Anzahl der operierten Knochen.

Tabelle 3: Vergleich der einzelnen Gruppen mit Fokus auf die Revisionszahlen pro Knochen

Paarweiser Vergleich der Schweregrade

Sample 1 — Sample Std.- Standardtest Anp.
2 Teststatistik Fehler statistik Sig. Sig.?
leicht — mittel -6,934 7,095 -,977 ,328 ,985
leicht — schwer -19,371 7,454 -2,599 ,009 ,028
mittel — schwer -12,436 4,475 -2,779 ,005 ,016

In jeder Zeile wird die Nullhypothese gepriift, dass die Verteilungen in Stichprobe 1 und 2 gleich

sind.
Asymptotische Signifikanzen (zweiseitige Tests) werden angezeigt. Das Signifikanzniveau ist ,050.

a. Signifikanzwerte werden von der Bonferroni-Korrektur flir mehrere Tests angepasst.

Aufgrund der fehlenden normalen Verteilung der Fdlle konnte keinen T-Test

durchgefiihrt werden. Dementsprechend wurde hier der Kruskal-Wallis-Test verwendet.

Operationsgriinde

Initiale Operation

Bei den 208 initialen Operationen war der haufigste Operationsgrund das Vorliegen
einer Deformitat (147 Falle), gefolgt von Frakturen (37 Falle), Frakturen bei Vorliegen einer
Deformitat (13 Falle) und traumatische Luxation bei Vorliegen einer Deformitat (1 Fall). In

10 Fallen konnte der genaue Operationsgrund nicht erhoben werden.
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In den Abbildungen 21, 22 und 23 werden eine Femurschaftfraktur an der CORA und

deren Versorgung mittels eines FD-Nagels abgebildet.

Abbildung 22: Abbildung 23: Ein Monat Abbildung 21: Ein Monat

Femurschaftfraktur an der nach Versorgung bereits nach Versorgung bereits

CORA der Hauptdeformitdt ausgeprdgte Kallusbildung, ausgeprdgte Kallusbildung,
a.p. lateral

In der Abbildung 24 werden die Operationsgriinde fiir die initiale Operation dargestellt.

Abbildung 24: Verteilung der Operationsgriinde fiir die initiale Operation

Fraktur und Nicht erhoben Luxation und
Deformitat (n=13) (n=10) Deformitat (n=1)
6% 5% 0%

Fraktur (n=37)
18%

Deformitat (n=147)
71%
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Osteotomien

In 25 Fallen der 208 Erstoperationen konnte die Anzahl an Osteotomien nicht
bestimmt werden, bei den restlichen 173 Féllen wurden insgesamt 270 Osteotomien
durchgeflihrt. Die Aufteilung dieser Osteotomien je nach Operationsgrund ist wie folgt

(Tabelle 4):

Tabelle 4: Osteotomie-Zahlen bei durchgefiihrten Osteosynthesen mit jeweiligem Operationsgrund

Anzahl
OP-Grund
Luxation
Fraktur und und
unbekannt Deformitat Fraktur Deformitat Deformitat Gesamt

Anzahl unbekannt 7 10 6 2 0 25
Osteo- 0 2 0 31 1 0 34
tomien 1 0 42 0 6 0 48

2 1 81 0 4 0 86

3 0 12 0 0 1 13

4 0 2 0 0 0 2
Gesamt 10 147 37 13 1 208

Die Anzahl der durchgefiihrten Osteotomien war bei Fadllen mit Fraktur bei
Vorhandensein einer Deformitat mit im Schnitt 1,27 deutlich weniger hoch als bei der Gruppe
mit einer alleinigen Deformitat (1,81). Dieser Unterschied war nach Mann-Whitney-Test

signifikant (p = 0,014).
Anatomische Operationsorte

Der haufigste Operationsort war das Femur mit 78 Operationen (entspricht
ca. 37,5 %), gefolgt von der Tibia mit 62 Fallen (ca. 29,8 %) (Abbildung 25). Somit fanden die

Erstoperationen lberwiegend (ca. 67,3 % der Falle) an den unteren Extremitaten statt.
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Abbildung 25: Verteilung der initial osteosynthetisch versorgten Knochen

Ulna (n=18) Olecranon (n=3)
9% 1%

Radius (n=21)

10% Femur (n=78)

38%

Humerus
(n=26)
12%

Tibia (n=62)
30%

Bei den oberen Extremitaten lag die Anzahl der Erstoperationen am Humerus bei 26
(ca. 12,5 %), gefolgt von Radius und Ulna (jeweils 21 Falle, 10,09 % aller Operationen). Ein
Beispiel fur eine komplette Versorgung der unteren Extremitaten ist in den Abbildungen 26

und 27 dargestellt.

Abbildung 27: Dreidimensionale Abbildung 26: Versorgung beider
Fehlstellungen an den unteren Extremitdten Beine mittels 4 FD-Ndégeln, 3 Jahre

nach dem Versorgungsbeginn

liegend
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Revisionen

Im Schnitt wurden an den unteren Extremitdten (pro Knochen) insgesamt
0,96 Revisionsoperationen durchgefiihrt. An den oberen Extremitdten wurden weniger
Revisionen (0,35 pro Knochen) durchgefiihrt. Der Unterschied in der Anzahl der Revisionen

war nach Mann-Whitney-Test signifikant (p < 0,001).

In der folgenden Abbildung (Abb. 28) ist die Anzahl der Revisionen je nach Extremitat

dargestellt.

Abbildung 28: Verteilung der durchgefiihrten Revisionen nach Extremitdt
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Relation zwischen Erstimplantat und Revisionshaufigkeit

Es konnte nachgewiesen werden, dass in diesem Patientenkollektiv die Anzahl der
Revisionen bei Knochen, die initial eine FD-Nagel-Implantation bekommen hatten, signifikant
niedriger lag als bei denjenigen, die initial mit einem BD-Nagel versorgt worden waren

(p =0,002) (Abbildung 29).
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Abbildung 29: Verteilung der Revisionen bei Implantation eines BD-Nagels vs. FD-Nagel
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Revisionen bei Implantaten

Es wurden zwei Gruppen fiir die weitere Beurteilung der Revisionsanfilligkeit gebildet.
Dabei wurden die teleskopierenden Systeme (BD- und FD-Nagel) den nicht teleskopierenden

(Prevot-Nagel, K-Draht, Traumanigel o. A.) Systemen gegeniibergestellt.

Aufgrund der differierenden anatomischen sowie biomechanischen Verhaltnissen
wurden diese Gruppen je nach Extremitdt separat untersucht. Dabei zeigte sich eine
signifikant niedrigere Revisionsrate bei Erstimplantation eines teleskopierenden Nagels
gegeniber einem nicht teleskopierenden Nagel in den unteren Extremitaten (p <0,001)
(Abbildung 30). Bei den oberen Extremitdten war das Ergebnis nicht signifikant
unterschiedlich (Abbildung 31).
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Abbildung 30: Verteilung der Revisionen bei nicht teleskopierenden (0.00) und teleskopierenden (1.00)
Osteosynthesematerialien in den unteren Extremitdten
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Abbildung 31: Verteilung der Revisionen bei nicht teleskopierenden (0.00) und teleskopierenden (1.00)
Osteosynthesematerialien in den oberen Extremitdten
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Revisionshaufigkeit bei Traumanagel und Teleskopnagel

Es wurde insgesamt 11-mal ein Traumanagel (ein proximal und distal verriegelter
intramedullarer Nagel, in dieser Arbeit beispielsweise PediNail, Trigen-Nagel, Metanagel)
implantiert. Untersucht wurde, ob die Implantation eines solchen Nagels eine geringere

Revisionsanfalligkeit aufweist als bei Teleskopnageln.

Es erfolgte nach Implantation eines Traumanagels keine Revisionsoperation. Nach
Implantation eines Teleskopnagels erfolgten im Schnitt 0,24 Revisionen an demselben
Knochen (die letzte Operation fiir Wechsel von Teleskopnagel auf Traumanagel als dauerhafte
Versorgung wurde nicht als Revisionsoperation mitbericksichtigt). Somit gab es nach
Wilcoxon-Test bei einer Stichprobe (p < 0,001) signifikant weniger Revisionen nach einem
Traumanagel als nach einem Teleskopnagel. Hier ist zu erwahnen, dass aufgrund der O
Revisionen keine Varianz bei den Traumanageln vorlag. Aus diesem Grund konnte kein Test
fir unabhangige Stichproben berechnet werden, weshalb ein Wilcoxon-Test flr eine

Stichprobe mit dem Testwert von 0 durchgefiihrt wurde.

Revisionsfreiheit der jeweiligen Implantate

Es wurde die Revisionsfreiheit (in Monaten) der jeweiligen Implantate (von der
Erstimplantation bis zur ersten Revisionsoperation an derselben Stelle) untersucht. Aufgrund
der niedrigen Zahlen der anderen Implantate wurden hier lediglich FD-Nagel, K-Drahte und

Prevot-Nagel inkludiert, um einen aussagekraftigen Vergleich zu erzielen.

Es konnte festgestellt werden, dass der FD-Nagel eine deutlich hohere Haltbarkeit
aufgewiesen hat als andere Implantate (Abb. 32). Durchschnittlich blieb ein FD-Nagel 151,48
Monate revisionsfrei in situ. Bei K-Drahten lag diese Zeit bei 110,07 Monaten, Prevot-Nagel
zeigten einen Durchschnitt von 88,52 Monaten. Eine Kaplan-Mayer-Kurve fiir eine bessere

Ubersicht ist unten abgebildet:
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Abbildung 32: Kaplan-Meier-Kurve zur Haltbarkeit bei den drei héufigsten Osteosynthese-Materialien
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Zeit bis zur ersten Revision (in Monaten)

Relation zwischen Gipsbehandlung und Revisionsrate

Deskriptiv gesehen war die Anzahl der Revisionen bei einer Operation mit einer
Gipsbehandlung hoher (0,65 Revisionen) als ohne Gipsbehandlung (0,39 Revisionen).
Allerdings war dieser Unterschied nicht signifikant (p = 0,154). Fir diese Statistik wurden die
Operationen an Radius, Ulna und Tibia eingeschlossen, da bei Humerusfrakturen und

Femurfrakturen aufgrund der Anatomie sehr selten eine Gipsanlage erfolgte.

Relation zwischen operierender Klinik und Revisionshaufigkeit

In 18 Fallen (bzw. Knochen) wurde die initiale Erstimplantation eines Osteosynthese-
Materials in einer externen Klinik durchgefiihrt, bei 182 Knochen im Olgahospital Stuttgart, in

8 Fallen konnte der initiale Operationsort nicht eruiert werden.
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Im Schnitt wurden die Knochen, die initial in einer anderen Klinik operiert wurden,
1,39-mal revidiert wobei bei Knochen, die initial im Olgahospital operiert wurden, lag diese
Zahl bei 0,61 (Abb. 33). Somit gab es nach initialer Operation im Olgahospital signifikant

weniger Revisionen als nach einer initialen Operation in anderen Kliniken (p < 0,001).

Abbildung 33: Verteilung der Revisionszahlen nach operierender Klinik
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Revisionsgriinde

In dieser Arbeit wurden die Griinde fiir eine durchgefiihrte Revision kritisch beurteilt.
Dazu wurden die Revisionen in zwei Hauptgruppen unterteilt: operationsbezogene und
biologiebezogene Revisionen. Die Unterscheidung erfolgte anhand der kritischen
retrospektiven Begutachtung der pra-, intra- und postoperativen Bilder und radiologischen

Verlaufskontrollen.
Operationsbezogene Revisionen

Bei den operationsbezogenen Revisionen wurden all jene inkludiert, die bei der

vorherigen Operation (durch eine andere Osteosynthese-Auswahl, Implantationstechnik,
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Nageldicke bzw. -linge, bessere Verankerung o. A.) eventuell hitten vermieden werden
kénnen. Es handelt sich hauptsachlich um Operationen, bei denen intraoperativ eine
suboptimale Versorgung nicht festzustellen bzw. zu erkennen war, in der Nachschau allerdings

ein entsprechender Verdacht bestand. Dies wird in dem Kapitel ,,Diskussion” ndaher erortert.
Biologiebezogene Revisionen

Bei den biologiebezogenen Revisionen wurden all jene, die durch unvermeidbare
krankheitsbedingte Konditionen (wie zu diinner Markraum oder generelle Knochendicke, zu
kurze Knochen fir sinnvolle Teleskopierung, Pseudarthrose oder Fehlstellung ohne
Materialfehler, sehr schlechte bzw. briichige Knochenqualitat etc.) eingeschlossen. In dieser
Gruppe konnte haufig festgestellt werden, dass bei korrekt durchgefiihrten Operationen bzw.
Osteosynthesen trotzdem eine Verbiegung des Knochens (iber die Jahre zustande gekommen
ist. Zudem wurden die traumabedingten Revisionen in diese Gruppe inkludiert. Ein Verlauf,
der mit einer Deformitat des Femurs mit konsequenter Biegung des Nagels endet, ist in den

Abbildungen 34 bis 37 dargestellt.

Abbildung 34: Korrekt Abbildung 35: Abbildung 36: Abbildung 37:
durchgefiihrte Nagelversagen vor allem Weiterer Verlauf nach Deformitdt mit
Osteosynthese mit distal mit der OP gebogenem Nagel

Pseudarthrosen-Bildung
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Erste Revision

Zu den durchgefihrten 93 Erstrevisionen konnte bei 79 ein Grund zugeordnet werden.
Dies war in 11 Fallen ein operationsbezogener Grund. In der retrospektiven Zusammenschau
konnte festgestellt werden, dass in 9 Fallen die Verankerung suboptimal erfolgt war (davon 7
proximale Verankerungen und 2 distale). In einem Fall wurde ein intraoperativ gebogener
Nagel und in einem Fall ein zu langer mannlicher Teil festgestellt. In 6 Fallen konnte sowohl
ein operationsbezogener als auch ein biologiebezogener Grund festgestellt werden. In

62 Fallen wurde der Revisionsgrund allein der Biologie zugeordnet.

Zweite Revision

Bei 29 von 36 Revisionsoperationen konnte retrospektiv der Grund erhoben werden,
in 2 Fallen war er rein operationsbezogen und in 26 Fallen rein biologiebezogen. In einem Fall

war ein Zusammenspiel beider Faktoren verantwortlich fir die Revision.

Die 2 rein operationsbezogenen Revisionen resultierten aus Rotationsfehlern bei
vorherigen Operationen, die mit der zweiten Revision korrigiert werden mussten. Bei dem
dritten Fall (operationsbezogen + biologiebezogen) handelte sich um eine suboptimale distale

Verankerung eines FD-Nagels.

Dritte Revision

Der Grund fiir 13 von 17 Revisionsoperationen konnte retrospektiv zugeordnet
werden. Er war in 2 Fallen rein operationsbezogen und in 11 rein biologiebezogen. Die
operationsbezogenen Griinde waren in einem Fall ein zu langer mannlicher Teil und in dem

anderen eine suboptimale proximale Verankerung.

Vierte Revision

Der Grund fir alle 5 Revisionsoperationen konnte retrospektiv als biologiebezogen

zugeordnet werden.

FUnfte Revision

Der Grund fir alle 4 Revisionsoperationen konnte retrospektiv als biologiebezogen

zugeordnet werden.
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Sechste Revision

Der Grund fir die einzige sechste Revisionsoperation konnte retrospektiv als

biologiebezogen zugeordnet werden.

Ubersicht tiber die Revisionsgriinde

Bei 208 Erstoperationen wurden insgesamt 156 Revisionsoperationen durchgefiihrt. In
131 Fallen konnte der Revisionsgrund erhoben werden. Die biologiebezogenen Faktoren
bildeten den haufigsten Grund fir 109 von 131 Revisionen (83,21 %). Fir 15 Revisionen
(11,45 %) wurde ein operationsbedingter und entsprechend eventuell vermeidbarer Grund
registriert. Bei 7 Revisionen (5,34 %) wurde der Grund als Kombination von biologischen

Gegebenheiten und operationsbezogenen Einfllissen eingeordnet.

Abbildung 38: Verteilung der Revisionsgriinde

Revisionsgriinde

m Biologiebezogen (n=109) = Operationsbezogen (n=15) m Mischgrund (n=7)

Ubersicht tiber die operationsbezogenen Griinde

Es konnten somit insgesamt 22 direkt oder teilweise operationsbezogene
Revisionsgriinde festgestellt werden (inkl. Mischgriinde). Die Halfte (11 Falle) war auf
Verankerungsprobleme zurlickzufiihren (davon 8-mal proximale und 3-mal distale

Verankerung). In 6 Fallen wurde eine suboptimale Wahl der Osteosynthese festgestellt. Mit
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jeweils 2 Fallen folgten Rotationsfehler und ein zu lang gelassener mannlicher Teil. In einem

Fall wurde retrospektiv ein intraoperativ bereits verbogener Nagel registriert.
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Diskussion

Im folgenden Kapitel werden die Ergebnisse der Arbeit im Kontext des aktuellen

Standes der wissenschaftlichen Lage diskutiert.

Bei Ol handelt es sich um eine seltene Erbkrankheit, die ein sehr groRes Spektrum an
klinischen Erscheinungsbildern aufweist. Die klinischen Auspragungen reichen von nicht
lebensfahigen Patientinnen und Patienten bis hin zu teilweise genetischen Zufallsbefunden
ohne klinische Symptome. Aufgrund der vielfaltigen Symptome und klinischen Auspragungen
ist die Behandlung der Erkrankung ebenfalls sehr heterogen. Bei einer zeitgleich geringen
Anzahl an Erkrankten ist eine standardisierte Behandlung umso schwieriger, da es fir viele
Kliniken herausfordernd ist, eine entsprechende Expertise in dem Bereich aufzubauen. Die
Ergebnisse spiegeln die Vielfalt der Behandlungsmoglichkeiten, die groRenteils aus
individuellen Prozeduren bestehen. Nicht nur die Ol-Typisierung, sondern auch die klinische
Auspragung werden bei der Behandlung der Patientinnen und Patienten individuell ebenso
bericksichtigt, wie die Wiinsche und Anspriiche der Patientinnen und Patienten und ggf.
deren Eltern beziglich der Wahl und dem Umfang der Behandlungsmethode. Dabei wird ein

sogenanntes Joint-Decision-Making angestrebt.

Da Ol eine seltene Erkrankung ist, ist sowohl die Anzahl der Arztinnen und Arzte, die in
diesem Bereich arbeiten, als auch die Anzahl an wissenschaftlichen Veréffentlichungen
eingeschrankter als bei vielen anderen orthopadischen Krankheitsbildern. Beispielsweise
werden fiur die Suchworter ,Tibia Osteosynthesis” und ,Femur Osteosynthesis” in PubMed
(Stand Dezember 2024) respektive 5300 und 9578 Artikel aufgelistet, wohingegen fir

,Osteogenesis imperfecta Osteosynthesis” lediglich 179 Artikel gefunden wurden.

Olecranonfrakturen

Es wurden im Patientenkollektiv bei 2 Patientinnen und Patienten insgesamt 3
Olecranonfrakturen festgestellt, die alle nach einem akuten Trauma entstanden waren. Der
Patient mit monolateraler Olecranonfraktur war zum Frakturzeitpunkt 10,5 Jahre alt und
somit ungewodhnlich jung fir eine singuldre Olecranonfraktur. Der Patient mit asynchronen
bilateralen Olecranonfrakturen war zwar vom Alter her (14 Jahre) etwas ndher dem im

Klinikalltag gewohnlichen Patientenkollektiv fiir Olecranonfrakturen, allerdings kann die
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Tatsache, dass er mit drei Monaten Abstand die zweite Seite ebenfalls in der gleichen Art
verletzt hat, eventuell als Ol-typisch beurteilt werden. Thomas und Hennrikus (2022)
beschreiben in ihrem Case-Report einen dhnlichen Fall. Auch Zionts und Moon (2002)
beschreiben im Vergleich zu gesunden Kindern eine erhohte Haufigkeit von
Olecranonfrakturen im Kindesalter bei Vorhandensein einer Ol, vor allem bei bilateralen
Frakturen. Hier werden auch die Ol-typischen Avulsionsfrakturen beschrieben, wie in den drei

Fallen der vorliegenden Arbeit.
Epidemiologie

In dem untersuchten Patientenkollektiv (n=51) wurden 32 mannliche und
19 weibliche Personen dokumentiert, somit betrug der Anteil mannlicher Patienten 62,75 %
und der Anteil von Frauen lag bei 37,25 %. In der Literatur wird die Geschlechtsverteilung
unterschiedlich beschrieben. In einer groRen Uberblicks-Studie (Maciel, 2021) wurde die

Verteilung der an Ol Erkrankten als unter beiden Geschlechtern ausgeglichen dargestellt.

Bisphosphonattherapie

Bisphosphonate reduzieren die Frakturhaufigkeit und erhohen die Knochenstabilitat
(Glorieux, 2007). Sie zeigen hauptsachlich eine antiresorbtive Wirkung bei Osteoklasten und
werden als medikament6dse Grundtherapie bei Ol empfohlen (Muioz-Garcia et al., 2023). Wie
im zweiten Abschnitt berichtet wurde, wurde in diesem Patientenkollektiv bei nahezu allen
Personen (94,11 %) eine Bisphosphonattherapie appliziert. Der Zeitpunkt sowie das genaue
Praparat wurden dabei nicht berlicksichtigt bzw. unterschieden. Die drei Patientinnen und
Patienten, bei denen entweder keine dokumentierte Bisphosphonattherapie stattgefunden
hat oder keine klinischen oder radiologischen Zeichen fiir eine solche Behandlung
festzustellen waren, kamen aus dem Ausland und waren durch die International Unit
vorgestellt worden, sodass hier davon ausgegangen werden kann, dass sie nach den in
Deutschland stattgefundenen chirurgischen Behandlungen die entsprechende Behandlung in

ihren Heimatlandern ebenfalls bekommen haben kdonnen.

Dain dieser Arbeit kein randomisierter Vergleich zwischen zwei Gruppen mit und ohne
Bisphosphonate realisiert werden konnte, kann keine Aussage bezliglich der Erfolgschancen
bzw. dem Einfluss auf die Revisionshaufigkeit bei erfolgter osteosynthetischer Behandlung

getroffen werden.

58



Ol-Formen

In der Literatur sind die Haufigkeitsdaten bezliglich der unterschiedlichen Ol-Typen
sehr divers. Vermutlich liegt der Grund in der ebenfalls heterogenen Verteilung der Ol-Fille je
nach genetischen Gegebenheiten sowie den unterschiedlichen Mdglichkeiten, die seltenen

Falle (vor allem genetisch) detektieren zu kénnen.

In dieser Arbeit konnte bei 47 Patientinnen und Patienten eine OI-Typisierung nach
Sillence erfolgen. Knapp Uber die Halfte dieser Falle (n = 24) hatten den OI-Typ Ill. Obwohl
Typ Il eine in der Regel intrauterin letale Form der Ol ist, wurden in der Literatur einige
Uberlebende Falle beschrieben (Elhaddadi et al., 2024). In dem in der vorliegenden Arbeit
untersuchten Patientenkollektiv war ebenfalls eine Patientin mit OI-Typ Il vertreten.
Vermutlich ist dies mit der verbesserten Pranatal-Diagnostik und entsprechenden
VorsichtsmalRnahmen zu erklaren. Besonders schonende Geburtsmodelle sowie eine direkt
postnatale engmaschige Betreuung der betroffenen Kinder und die unmittelbare Schulung der
Eltern kénnten die aktuelle Uberlebenswahrscheinlichkeit (im Vergleich mit frilheren Daten)

erhoéht haben.

Klinischer Schweregrad

Die Ol zeigt ein sehr breites Spektrum an klinischen Erscheinungsbildern und
Auspragungen. Auch innerhalb eines OI-Typs (nach Sillence) sind sehr heterogene Gruppen an
Deformitaten und Knochenqualitat zu beobachten. Dementsprechend wurde durch den Autor
eine klinische Einteilung der Patientinnen und Patienten (nicht der OI-Typen) in Form von
leicht, mittel und schwer durchgefiihrt. Sie wurde in einigen statistischen Untersuchungen
zum Vergleich berticksichtigt und es konnte festgehalten werden, dass je schwerer die
klinische Auspragung ist, desto mehr unterschiedliche Knochen im Skelett operiert werden

mussten (leicht: 2,4; mittelschwer: 3,31; schwer: 5,94 Knochen).

Anzahl der Operationen inkl. Revisionen

Es konnte festgestellt werden, dass der Anteil der Patientinnen und Patienten, die
mindestens eine Revisionsoperation hatten, mit 44,71 % auffallend hoch war. Dieser Anteil ist
in der Literatur nach einer Standard-Osteosynthese ohne Vorhandensein einer Ol deutlich

geringer (Furlan et al., 2011).
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Da die hier untersuchten Patientinnen und Patienten Gberwiegend Kinder, Jugendliche
und teilweise junge Erwachsene waren, sollte dies in Blick auf die Revisionsrate nach
Osteosynthese-Verfahren mit einer &hnlichen Vergleichsgruppe verglichen werden.
Beispielsweise beschreiben Furlan et al. (2011) eine allgemeine Revisionsrate von ca. 7 % bei

osteosynthetisch versorgten Frakturen in langen Rohrenknochen bei Kindern.

Es ist zu beachten, dass das Osteosynthese-Material, das bei Ol-Erkrankten implantiert
wird, in der Regel deutlich langer in situ bleibt (teilweise gar nicht entfernt wird). Bei den
Vergleichen in der Literatur mit sonst gesunden Patientengruppen bleiben die Osteosynthese-
Materialien i. d. R. 3 bis 12 Monate in situ. Unter anderem dieser Fakt erschwert einen

belastbaren Vergleich zwischen diesen Patientengruppen.

Initiale Operationsgrinde

In 198 Fallen konnte der initiale Operationsgrund erhoben werden. Der haufigste
Grund fir eine Initialoperation an einem Knochen war mit Abstand das Vorliegen einer
Deformitat (74,24 % der Falle). Somit war in drei Vierteln der Falle eine geplante Operation
moglich, die gegebenenfalls durch ein entsprechend erfahrenes und vorbereitetes
Operationsteam durchgefiihrt werden konnte. In dem restlichen Viertel musste entweder
eine notfallmaRige oder semi-notfallmaRige Versorgung (innerhalb der ersten drei Wochen)

durchgefiihrt werden, da hier akute Frakturen oder Luxationen behandelt worden sind.

Durchgefiihrte Osteotomien

Im klinischen Alltag kommt es gelegentlich vor, dass ein/-e Patient/-in bei der/dem
eine elektive Korrektur-Osteotomie zur Versorgung einer Deformitat geplant ist, sich in der
Notaufnahme mit einer frischen Fraktur an der zu operierenden Extremitat vorstellt. Es wurde
in dieser Arbeit nachgewiesen, dass bei den Operationen in dieser spezifischen Gruppe
deutlich weniger Osteotomien (1,27 Osteotomien/Operation) noétig sind als bei Patientinnen
und Patienten ohne akute Fraktur (mit einer reinen Deformitdt, 1,81
Osteotomien/Operation). Vermutlich kommt dieser Unterschied durch die Lokalisation der
Fraktur zustande. Denn sie besteht in solchen Fillen oft im CORA (Center of Rotation and
Angulation; Zentrum der Verbiegung bzw. Fehlstellung) der Deformitat, sodass sich die Haupt-
Osteotomie gegebenenfalls eriibrigt. Dementsprechend wird die definitive Versorgung

(beispielsweise mittels eines Teleskopnagels, wenn die Indikation daflir gegeben ist) noch
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innerhalb der ersten zwei Wochen nach der Fraktur empfohlen, um die Fraktur-Situation als
Vorteil zu nutzen, falls die Kapazitdaten es zulassen. Bei einer provisorischen konservativen
Behandlung kann die Frakturstelle mit einer erneuten Deformitdt ausheilen, sodass der
genannte Vorteil eventuell entgehen kann. Zudem wird der Markraum an der Stelle nach einer
Frakturheilung eventuell enger als davor, sodass gegebenenfalls nicht eine optimale Nagel-

Dicke gewahlt werden kann.

Revisionen

Revisionshdufigkeit bei den jeweiligen Implantaten

Es wurden signifikant weniger Revisionen nach Erstimplantation eines FD-Nagels
festgestellt als bei BD-Nageln. Dieser Vergleich ist vor allem deswegen relevant, weil
Implantationslokalisationen und -indikationen fir FD- und BD-Nagel im klinischen Alltag im
Grunde identisch sind, sodass hier diesbezligliche Verfalschungen der Statistik bzw. ein
Selektionsbias unwahrscheinlicher sind. Allerdings sollte beriicksichtigt werden, dass der BD-
Nagel Uberwiegend vor mehr als 20 Jahren implantiert wurde. Hingegen ist der FD-Nagel in
vielen Kliniken die aktuelle Wahl fiir Teleskopnagelung. Im Olgahospital Stuttgart wurde vor
dem Jahr 2005 standardmaRig der BD-Nagel implantiert, seitdem ist (als Teleskopnagel)
ausschlieBlich der FD-Nagel zum Einsatz gekommen. Dementsprechend ist der Effekt der
allgemeinen medizinischen Entwicklung in Hinblick auf eine weitere Reduzierung von

Komplikationen nicht auszuschlieRen.

In einer Arbeit von Karbowski et al. (2000) wird die Komplikationsrate nach
Implantation eines BD-Nagels in langen Rohrenknochen von 21% (im Femur) bis 57.1% (im
Humerus) angegeben, wobei 186 Erstimplantationen (zwischen 1984-1996) bei 63 Patienten

berlicksichtig worden sind.

Revisionshaufigkeit von Traumanagel vs. Teleskopnagel

Spahn et al. haben im Jahr 2019 bei Ol-Patientinnen und -Patienten einen Vergleich
zwischen FD-Nagel und anderen nicht teleskopierenden Systemen (in der Arbeit statische
Systeme genannt) in den unteren Extremitdten veroffentlicht. Es wird beschrieben, dass die
statischen Systeme eine 13,2-mal hoéhere Wahrscheinlichkeit fir Implantat-Versagen
aufweisen als der FD-Nagel (Spahn et al.,, 2019). Bei den statischen Systemen wurden

allerdings lediglich Rush rods, elastische Nagel und Steinman-Nagel inkludiert. Ein dhnliches
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Ergebnis zeigte sich fur den hier vorgenommenen Vergleich FD-Nagel vs. KD-/Prevot-Nagel
(siehe Vergleiche der Revisionsraten). Im Vergleich zu verriegelten statischen Systemen (wie
PediNail oder Trigen-Nagel) wurde aber beim FD-Nagel eine deutlich hohere Revisionsrate
nachgewiesen. Aus Sicht des Autors ist das Fehlen der Revisionen nach einem fest verriegelten
intramedullaren Nagel (hier unter Traumanagel aufgefiihrt) mit einer abgeschlossenen
Behandlung korrelierend, denn bei den Fallen, in denen ein Traumanagel implantiert wurde,
handelte es sich um ausgewachsene Patientinnen und Patienten, die einen zusatzlichen
Schutz nach der erfolgten chirurgischen Behandlung der Ol brauchten. In dieser Gruppe wurde
auch keine geplante Metallentfernung durchgefiihrt, sondern diese Nagel dienten als

Dauerschienung des jeweiligen Knochens.

Haltbarkeit der jeweiligen Implantate

Die Untersuchung der Haltbarkeit der jeweiligen Implantate zeigt, dass die Versorgung
mit einem FD-Nagel eine deutlich langere revisionsfreie Zeit aufweist als bei den anderen
Implantaten. Hier muss allerdings beachtet werden, dass dieser Vergleich gegeniber K-
Drahten nicht eins zu eins erfolgen kann, da eventuell die anatomischen Schwierigkeiten und
ein dinner Markraum die Entscheidung fiir einen KD und gegen einen FD-Nagel begiinstigt
haben koénnte. Bei den Prevot-Nageln allerdings zeigt sich eine etwas bessere
Vergleichbarkeit, da beziglich der Dicke und Lokalisation von einem mit dem FD-Nagel

vergleichbaren Einsatzgebiet eher ausgegangen werden kann.

Gipsbehandlung und Revisionen

Es konnte kein signifikanter Unterschied in Hinblick auf die Revisionsanfalligkeit bei
Vorliegen eines intraoperativ angelegten Gipses gegenliber einer gipsfreien Behandlung
festgestellt werden. Hier sollte erwdahnt werden, dass fiir den Vergleich lediglich die
Unterarm- und Unterschenkel-Operationen bericksichtigt worden sind, da anatomisch
gesehen eine Gipsanlage bei Oberarm- und Oberschenkel-Versorgungen ab Schafthéhe nicht
praktisch ist und oft darauf verzichtet wird. Verbdnde wie Gilchrist, Desault etc. wurden nicht

als Gipsanlage berlicksichtigt, Gipsschienen hingegen schon.

Die deskriptiv festgestellte héhere Anzahl der Revisionen nach Gipsbehandlungen als
in Fallen ohne Gipsbehandlung ist aus Sicht des Autors damit zu erklaren, dass eventuell bei

eher suboptimalen Osteosynthesen mit nicht geniigend Stabilitdt eher auf einen Gips
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zurlickgegriffen wurde und somit diese Gruppen in Betracht auf die Revisionshaufigkeiten

nicht optimal miteinander vergleichbar sind.

Revisionshaufigkeit und operierende Klinik

In dieser Arbeit konnte eine signifikant niedrigere Revisionshaufigkeit nach einer
Erstimplantation im Olgahospital gegenlber externen Kliniken festgestellt werden. Es ist
allerdings nicht auszuschlieRen, dass einige extern voroperierte Patientinnen und Patienten
eine groRere Revisionshaufigkeit aufzeigen, da sie spezifisch zur Revision in das Olgahospital
gekommen sein kénnen, und diejenigen, die initial extern operiert wurden aber danach keine
Revision gebraucht haben, nicht in diesen Datensatz eingeflossen sind. Moglich ist zudem,
dass einige im Olgahospital initial operierte Patientinnen und Patienten fiir eine nétige
Revision doch extern vorstellig geworden sind, was die Revisionshaufigkeit der in domo
Operierten Knochen reduziert haben kénnte, da diese Daten von extern nicht vorliegen. Somit
kann Anhand der vorliegenden Daten nicht von einem expliziten Qualitatsunterschied
zwischen Olgahospital und anderen Kliniken gesprochen werden. Dennoch weisen diese

Daten drauf hin, dass eine hohe Expertise zu geringeren Revisionsraten resultieren kann.

Revisionsgriinde

In dieser Arbeit lag der Fokus vor allem auf den eventuell vermeidbaren
Revisionsgriinden. Dafiir wurde eine kritische Beurteilung aller postoperativen Rontgenbilder
bei allen 156 durchgefiihrten Revisionen vorgenommen. Die Revisionsgriinde wurden

randomisiert und unabhangig von der operierenden Klinik offen ausgewertet.

Eine Osteosynthese bei Ol-Patientinnen und -Patienten kann aus folgenden Griinden

schwieriger werden als in der allgemeinen Orthopadie und Traumatologie:

schwierige Anatomie mit haufig deutlich dinneren Markraumen (Bevers et al., 2024)

e schlechtere Knochenqualitat (Bevers et al., 2024)

e Bei den dinnsten FD-N&geln ist konstruktionsbedingt ein noch dinneres und kurzes
Gewinde mit geringerem Halt vorhanden.

e vorbestehende Deformitdten sowie teilweise Gelenkkontrakturen bei Zustand nach

mehreren Frakturen und Operationen in der Vorgeschichte

e wachsendes Skelett
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e durchschnittlich deutlich kleinere Patientinnen und Patienten (Barber et al., 2018) und
entsprechend kiirzere Knochen

e besondere Osteosynthese-Techniken (beispielsweise Teleskopnagelung), die sonst selten
durchgefiihrt werden als eine Standard-Osteosynthese (beispielsweise klassische

Plattenosteosynthese oder eine Marknagelung)

Die Bewertung der operationsbezogenen Revisionsgriinde sollte dementsprechend

immer in dieser Relation gesehen werden.

In dieser Arbeit war die haufigste operationsbezogene Revisionsursache die
suboptimale Verankerung eines intramedullaren Nagels. Dabei fiel auf, dass eine
problematische proximale Verankerung deutlich haufiger vorkam als eine distale
Verankerung. Dies kdnnte eventuell damit zusammenhangen, dass die distale Verankerung in
der Regel intraossar erfolgte (beispielsweise fiir die Tibia keine OSG und fiir das Femur keine
Knie-Arthrotomie durchgefiihrt werden musste) und somit lokal etwas stabilere Verhaltnisse
bestanden. Ob auch die morphologischen Unterschiede der distalen und proximalen
Verankerungen in den jeweiligen Osteosynthese-Systemen eine Rolle gespielt haben kénnten,

bleibt unbeantwortet.

In sechs Fallen konnte die Revision auf eine suboptimale Auswahl der Osteosynthese-
Technik zurtickgefiihrt werden. In allen diesen Fallen wurde fiir die langen R6hrenknochen
initial eine K-Draht-Osteosynthese oder eine Implantation eines anderen elastischen Nagels
durchgefiihrt. Teilweise wurden die Drahte trotz des Knochenlangenwachstums in situ
belassen. Aus Sicht des Autors misste in diesen Fallen initial ein teleskopierendes System (wie

FD- oder BD-Nagel) implantiert werden.

Die beiden revisionsbedirftigen Rotationsfehler, die in dieser Arbeit erlautert wurden,
fanden in der unteren Extremitat statt, einmal im Femur und einmal in der Tibia. Allgemein
wird ein Rotationsfehler im Femur tber 15° ,Malrotation’ genannt (Ricci et al., 2001). Dies ist
laut Literatur bei bis zu 27,6 % der Femurschaftfrakturen und bis zu 40% der
subtrochanterischen Femurfrakturen der Fall (Ricci et al., 2001). Je nach genauer Lokalisation
wird in der Regel ab 15° Malrotation nach einer intramedulldren osteosynthetischen
Versorgung im Femur eine Revisionsoperation empfohlen (Gugenheim et al., 2004). In einer

Arbeit von Puloski et al. (2004) wird fiir bis zu 28 % der Patientinnen und Patienten nach
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osteosynthetisch  versorgten Tibiafrakturen eine revisionsbedirftige Malrotation

beschrieben.

In dieser Arbeit wurden insgesamt 62 Operationen an der Tibia und 78 Operationen
am Femur registriert. Somit lag die Revisionsrate aufgrund eines Rotationsfehlers nach einer
Initialoperation bei der Tibia bei 0 % und beim Femur bei 2,56 %. Diese Raten liegen deutlich
unter jenen, die in der Literatur fiir Patientinnen und Patienten ohne Ol beschrieben werden

(Puloski et al., 2004; Ricci et al., 2001).

Die Wahrscheinlichkeit einer allgemeinen revisionsbediirftigen Komplikation nach
einer initialen Operation betrug 44,71 % (93 Revisionen nach 208 osteosynthetisch versorgten
Knochen). Diese Rate war fast identisch mit der operationsbedirftigen
Gesamtkomplikationsrate (also inkl. Revisionen nach Revisionsoperationen) von 42,85 %.
Somit kann konstatiert werden, dass in dieser Arbeit eine Revisionsoperation bei einem
osteosynthetisch versorgten Knochen kein erhéhtes Risiko fiir daraus folgende Revisionen

darstellt.

Abbildung 39: Retrograd eingebrachter singulérer elastischer Nagel als unzureichende Osteosynthese
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Limitationen

In dieser Arbeit wurden die Rontgenbilder, Arztbriefe, OP-Berichte usw. beurteilt und
die retrospektiv feststellbaren Revisionsgriinde entsprechend festgelegt. Manche
operationsbezogene Revisionsgriinde, die im Nachhinein nicht bzw. schwer feststellbar sind
(wie unzureichende Praparation fir den Nagel, ausgeleierte Epiphyse bei Verankerung bei
mehrfachen Versuchen etc.), kdnnen nicht sicher ausgeschlossen werden. Zudem wurden die

Revisionsgriinde lediglich vom Autor, teilweise mit Unterstiitzung des Betreuers, festgelegt.

Die Geschlechtsverteilung unter den Ol-Betroffenen ist, wie bereits erwahnt, eher
ausgeglichen. In diesem Patientenkollektiv ist allerdings das weibliche Geschlecht

unterreprasentiert.

Obwohl 208 osteosynthetisch versorgte Knochen bei 59 unterschiedlichen Ol-
Patientinnen und -Patienten ein verhaltnismaRig grofles Patientenkollektiv bilden, ist der
direkte Vergleich der Revisionsergebnisse dieser Gruppe mit jenen aus groReren Studien der
anderen sonst gesunden Patientengruppen schwierig. Zudem konnten in diesem
Patientenkollektiv lediglich vier Patientinnen und Patienten mit autosomal rezessiven Ol-

Typen inkludiert werden, da diese Formen sehr selten vorkommen.

Die Nachverfolgung des weiteren operativen Verlaufs bei drei auslandischen
Patientinnen und Patienten war schwierig. Bei ihnen sind mogliche weitere Revisionen nicht
sicher auszuschlieBen, weil sie sich ab einem bestimmten Zeitpunkt nicht mehr im

Olgahospital zur Kontrolle befanden.

Die Haltbarkeit der Implantate wurde bis zur ersten Revision und nicht zu einem

vordefinierten Zeitpunkt untersucht.

Die im Vergleich mit der Literaturlage auffallend niedrige Revisionsrate aufgrund eines
Rotationsfehlers wurde im Diskussions-Abschnitt detailliert aufgegriffen. Es konnte allerdings
ein Selektionsbias vorliegen, da bei der Patientengruppe mit Ol eventuell mehr Rotation
toleriert wurde als sonst bei gesunden Patientinnen und Patienten. Dies konnte eventuell eine

erniedrigte Revisionsrate mit dieser Indikation verursacht haben.
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Schlussfolgerungen

Die chirurgische Stabilisierung der langen Réhrenknochen bei Ol bei Frakturen und
Deformitdten gehort zum Spektrum der (kinder-)orthopadischen Kliniken. Diese Behandlung
ist aufgrund des Schweregrads der Erkrankung sowie Alter, Mobilitatsanspruch und Beruf der

Betroffenen vielseitig und hochindividuell.

Die erhohte Rate an Komplikationen und Revisionen bei Ol-Patientinnen
und -Patienten soll ein zentraler Aspekt bei der Wahl der Behandlungsmaglichkeit sein, vor
allem auch im Hinblick auf die Entscheidung fiir eine konservative oder operative Behandlung.
Die erhohte Rate an Revisionen nach einer chirurgischen Behandlung sollte sowohl der
operierenden Chirurgin und dem operierenden Chirurgen, aber auch den Patientinnen und
Patienten und ggf. deren Angehdrigen vor der Operation bekannt sein. Es ist essenziell, dass
diese Risiken mit den Betroffenen (und ggf. deren Angehorigen) im Vorfeld klar und
verstandlich kommuniziert werden und die Prognose mit und ohne Operation offen diskutiert
wird. Bei dieser Einschdtzung und auch bei der folgenden Behandlung ist die Erfahrung und

Expertise der Klinik bzw. der Chirurgin oder des Chirurgen duBerst wichtig.

Mit sorgfaltig kalkulierten und vorgeplanten Behandlungskonzepten ist fir die
Patientinnen und Patienten ein bedeutsamer Benefit fir die Mobilitdt und Lebensqualitat
erzielbar. Somit kann ihnen nachhaltig geholfen werden, damit sie im Alltag und am sozialen

Leben aktiv teilnehmen und gegebenenfalls auch beruflich aktiv sein kdnnen.

In der vorliegenden Arbeit sollten die Revisionshaufigkeiten sowie Griinde fir
verschiedene Osteosynthese-Materialien dargestellt werden. Dabei ist grundsatzlich zu
beachten, dass es mit Stand 2025 bei geeigneten langen Réhrenknochen bei gegebenen
Indikationen keinen Zweifel an der Effektivitdat und Eignung der teleskopierenden Systeme
gibt. Obwohl sie deutlich hohere Revisionsraten als statische Standard-Osteosynthese-
Moglichkeiten aufweisen, teilweise weniger stabil sind, die Operationstechniken
komplizierter sind und keine Rotationssicherheit bieten, sind sie aus bereits diskutierten
Grunden vor allem bei Ol-Patientinnen und -Patienten im Wachstumsalter heute immer noch

eine klare Empfehlung.
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Vor dem Hintergrund der Revisionsraten kann bei Heranwachsenden bei geeigneter
Anatomie und Indikation die Implantation eines FD-Nagels gegeniber anderen Systemen
empfohlen werden. Lokalisationen wie Unterarme oder sonstige Stellen mit sehr diinnen
Markraumen erfordern allerdings teilweise Kompromiss-Losungen bei der Implantat-
Auswahl. Bei Vorliegen einer Fraktur sollte beurteilt werden, ob die Operation innerhalb der
ersten 2—3 Wochen durchgefiihrt werden kann, sodass eventuell eine Osteotomie erspart

werden kann.
Forschungsausblick

Multizentrische Studien mit mehr Patientinnen und Patienten konnen zu
aussagekraftigeren Ergebnissen fihren. Vor allem sollten dabei auch Revisionen, die in

anderen Kliniken als der studienfiihrenden durchgefiihrt worden sind, miterfasst werden.

Die Beurteilung der Operationsgriinde kdnnte in einer diesbeziiglich randomisierten
Arbeit durch mehrere Chirurginnen und Chirurgen erfolgen, um eine belastbare Aussage

erreichen zu kdnnen.

Weiterfiihrende Studien, die eventuell auch die sonstigen Knochendysplasien
inkludieren, kénnten das Patientenkollektiv mit dhnlichen Eigenschaften vergroBern. Zudem
konnte eine Registererfassung fir die revisionsbediirftigen Komplikationen bei
Skelettdysplasien bei der Beurteilung dieser Revisionen sowie moglichen

Vermeidungsstrategien helfen.
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Summary

Revision Rates and Causes in Telescopic Nailing of Long Bones in Patients with Osteogenesis

Imperfecta

Osteogenesis Imperfecta (Ol) is a rare genetic connective tissue disorder that leads to
increased bone fragility and frequent fractures. Surgical treatment with intramedullary
telescopic nailing is an established approach to stabilizing long bones in growing patients. The
aim of this study was to analyze the revision rates and their causes following osteosynthetic

treatment.

A retrospective analysis was conducted on 51 Ol patients treated at Olgahospital
Stuttgart between 2005 and 2024. Demographic data, Ol classifications, surgical indications,
and postoperative outcomes were recorded. A total of 208 primary surgeries were analyzed,

focusing particularly on the necessity and frequency of revision surgeries.

The results indicate that, on average, 44.71% of initial implants required at least one
revision surgery, with higher rates observed in patients with severe Ol phenotypes. The main
reasons for revisions included disease-related bone deformities, new trauma and surgery-
related complications such as suboptimal fixation or inappropriate choice of osteosynthesis
material. Fassier-Duval (FD) nails had significantly lower revision rates than Bailey-Dubow (BD)
nails (p=0.002). Non-telescoping intramedullary nails, particularly trauma nails, showed a
significantly lower revision rate compared to telescopic nails (p<0.001). Deformity correction
in the presence of an acute fracture significantly reduced the number of required osteotomies

(p=0.014).

This study highlights the importance of selecting appropriate implant materials and
surgical techniques to reduce revision rates in Ol patients. It recommends the preferential use
of FD nails in growing patients and trauma nails in adults with completed bone growth. Further

prospective studies are needed to refine surgical strategies and minimize complications.
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Zusammenfassung

Revisionshdufigkeit und Revisionsgriinde bei der Teleskopnagelung langer R6hrenknochen bei

Patienten mit Osteogenesis Imperfecta

Osteogenesis Imperfecta (Ol) ist eine seltene genetische Erkrankung des
Bindegewebes, die zu erhohter Knochenbriichigkeit und haufigen Frakturen fihrt. Die
chirurgische Versorgung mittels intramedulldarer Teleskopnagelung stellt eine etablierte
Therapie zur Stabilisierung der langen Rohrenknochen bei Heranwachsenden dar. Ziel dieser
Studie war es, die Revisionshaufigkeit und deren Ursachen nach einer osteosynthetischen

Versorgung zu analysieren.

Es wurde eine retrospektive Analyse von 51 Ol-Patienten durchgefiihrt, die zwischen
2005 und 2024 im Olgahospital Stuttgart behandelt wurden. Erfasst wurden demografische
Daten, Ol-Klassifikationen, Operationsgriinde und postoperative Ergebnisse. Insgesamt
wurden 208 Erstoperationen analysiert, wobei insbesondere die Notwendigkeit und

Haufigkeit von Revisionsoperationen untersucht wurden.

Die Ergebnisse zeigen, dass durchschnittlich 44,71 % der Implantate mindestens einer
Revisionsoperation unterzogen wurden, wobei héhere Raten bei Patienten mit schweren Ol-
Phanotypen beobachtet wurden. Hauptursachen fiir Revisionen waren krankheitsbedingte
Knochendeformitdten, neue Traumata und operationsbedingte Komplikationen wie
suboptimale Verankerungen oder ungeeignete Wahl der Osteosynthesematerial. Dabei
wiesen Fassier-Duval (FD)-Nagel signifikant geringere Revisionsraten auf als Bailey-Dubow
(BD)-Nagel (p=0,002). Nicht-teleskopierende Marknagel, insbesondere Traumanégel, zeigten
eine signifikant niedrigere Revisionshdufigkeit als teleskopierende Nagel (p<0,001). Eine
Deformitatenkorrektur bei Vorliegen einer Fraktur zeigte signifikante Reduktion der Anzahl

der notigen Osteotomien (p=0,014).

Die Arbeit unterstreicht die Bedeutung der Wahl geeigneter Implantatmaterialien und
chirurgischer Techniken, um die Revisionshaufigkeit bei Ol-Patienten zu reduzieren. Sie
empfiehlt den bevorzugten Einsatz von FD-N&geln bei wachsenden Patienten sowie von
Traumandgeln bei Erwachsenen mit abgeschlossenem Knochenwachstum. Weitere
prospektive Studien sind erforderlich, um chirurgische Strategien weiter zu optimieren und
Komplikationen zu minimieren.
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