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Kongenitaler Klumpfufl3

Synonym:

Pes equino-varus-adductus (et excavatus)

Schlusselwort:

Klumpfuf3
Peritalare Derotation

Einleitung

Der angeborene Klumpful3 stellt nach der Hiiftgelenkdysplasie die zweithaufigste
Skelettfehlbildung dar und kann in schweren Féllen aul3erst limitierend fir Beruf, Sport und
Freizeit werden. Fehlstellungen der Gelenke und Fehlformen der Knochen, oftmals verstarkt
durch eine persistierende Gesamtfehl stellung des subtalaren Gelenkkomplexes, fuhren
unbehandelt immer zu pathol ogischen Belastungen der betroffenen Gelenke. Dabel kdnnen
Arthrosen des unteren und / oder oberen Sprunggelenkes schon in der zweiten oder dritten
L ebensdekade auftreten und Arthrodesen notwendig machen, was wiederum frihzeitig im
Berufsleben des Betroffenen sozia medizinisch (Berentung, Berufswechsel, etc.) relevant
werden kann. Eine konsequente konservative, gegebenenfalls auch operative Korrektur der
Fehlstellung kann den Verlauf signifikant beginstigen.

Definition

Beim kongenitalen Klumpful® (Primérer Idiopathischer Klumpful3) handelt es sich um eine
komplexe Fehlstellung im Tal okalkaneal gelenk, Talonavikulargelenk und
Kalkaneokuboidgelenk ("subtalarer Gelenkkomplex™) mit Kontrakturen der Gelenkkapseln
und Sehnenverkirzungen unterschiedlicher Ausprégung. Ferner treten Klumpfif3e bel einer
Reihe von neuromuskuléren Erkrankungen wie Spina bifida, Sakraldysgenesie, -agenesie,
infantile Zerebral parese, Muskeldystrophie, Arthrogryposis multiplex congenita u.a. auf.
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Atiologie, Pathogenese

Atiologie

Diskutiert werden genetische Defekte, embryonal e Defekte, temporéare Wachstums-
(Entwicklungs-) Stérungen, mechanische Storung der Ful3entwicklung in der
Embryonal periode, Theorie eines priméaren neurogenen Defektes, Priméardefekte in der
Muskulatur (Muskelanomalien, Dysproportion der Typ I- und Typ I1-Fasern) sowie
pathol ogische Zusammensetzungen der Kollagene.

Einflussfaktoren: Intrauterine Lageanomalie.

Pathogenese

Fehlwachstum der Knochen bei Stérung der enchondralen Ossifikation. Pathologische Anlage
der Ossifikationszentren. Kontrakturen im unteren Sprunggel enkkomplex (als Folge

pathol ogischer Zusammensetzungen der Kollagene) mit priméren und/oder sekundéren
Sehnenverkirzungen. Dysmorphie des Talus, Os naviculare und Calcaneus und bei
persistierender Fehlstellung auch des Os cubideum, der Ossa cuneiformia, aber auch der

M etatarsalknochen. Kontrakturen durch massive Verdickung der Kapsel bandstrukturen und
Sehnenverkirzungen. Beim neuromuskuldren Klumpfuf3 liegt der Deformitét ein
Muskelunglei chgewicht zugrunde. Es Giberwiegen die Supinatoren, M. tibialis posterior et
anterior und die Flexoren (M. triceps surae, Zehenflexoren). Schlaffe und spastische
Lahmungen sowie Muskelerkrankungen sind zu beachten.

Klassifikation

Der Schweregrad der KlumpfiRe wird in Abhdngigkeit von der priméren Redressierbarkeit
(Flexibilitét) vorgenommen. Breit angewendet werden heute die Klassifikationen nach
Dimeglio et al. (1995) und Pirani (1992)

M edizinische Schllisselsysteme

ICD-10
Q66.0 Pes equinovarus congenitus, Klumpful3 0. n. A.

Anamnese

Fremdanamnese
o Schwangerschaft: Lage, Fruchtwassermenge, Erstgeburt, Mehrlingsgeburt
o Geburt: Zeitpunkt, Verlauf, Sectio, Komplikationen

Spezielle Anamnese

o Fehlbildung, -stellung von Ful3, Knie, Hiifte, Wirbelsaule

o Vorherige konservative oder operative Behandlung

o Begleitende Fulideformitét der Gegenseite, z.B. Talus verticalis

o Allgemein- und/oder Grunderkrankungen, z.B. Arthrogryposis multiplex
congenita, z. B. Spinabifida
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Familienanamnese
o KlumpfuR bei Eltern, Geschwistern, entfernteren Verwandten

Diagnostik
Wichtig ist die Abgrenzung zur haufigen Klumpfuf3haltung, diein der Regel keiner operativen
Behandlung bedarf.

Klinische Diagnostik

Beurteilung von

o Spontanhaltung des Fules

o Knie-Ful3-Achse und Rotationsfehlstellung

o Bewegungsumfang, passiver Redressierbarkeit und Beweglichkeit in den einzelnen
Gelenken

Bein- und Fudlangen und Trophik, Hinwelse auf Muskelatrophie (Wade)
Besonderheiten der Haut (Fossettes cutanées)

Gegenseite und benachbarten Gelenken

Durchblutung, Motorik und Sensibilitét

O O O o

Apparative Diagnostik

Postpartal wird die Diagnose nach dem klinischen Befund gestellt.

Rontgenaufnahmen sind in den ersten drei Monaten in der Regel nicht relevant.

Zeigt sich nach erfolgreicher Redressionsbehandlung ein funktionell guter Ful3, sind
Rontgenaufnahmen nicht zwingend notwendig.

Rontgenaufnahmen sind hilfreich bei eingeschrénkter Funktion des Ful3es, unter anderem zur
Darstellung eines Fersenhochstandes.

Bel Verdacht auf eine Coalitio talare ist gegebenenfalls in Erganzung zur Roéntgenaufnahme
eine Kernspintomografie erforderlich. Rontgenaufnahmen werden immer in  beiden
Standardebenen nach Simons von beiden Fuil3en gefertigt (Simons, 1978). Vor umfangreichen
operativen Korrekturen eines Klumpful3es sollte stets eine standardisierte Rontgenaufnahme
in 2 Ebenen erfolgen, friihestens nach dem 3. Lebensmonat.

Im Einzelfall nitzliche appar ative Diagnostik
Doppler-Sonographie der Blutgefale, insbesondere bei komplexen Fehlbildungen sowie vor
geplanten umfangreichen Korrekturoperationen kann sinnvoll sein.

Héaufige Differentialdiagnosen
Klumpfuf3haltung

Neurogener Klumpfuf3

Sichelful¥Metatarsus varus

Kletterful¥Pes supinatus

O O O O

Elternberatung

Neben den therapeutischen Moglichkeiten wie Etappenredresson mit Gipsverband,
Physiotherapie und operative Verfahren, sollten den Eltern mdgliche Einschrankungen der
Funktion bei einem Klumpful® erklért werden. Vor allem mussen Merkmale, welche auch
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nach Behandlung persistieren kénnen, wie verschméchtigte Wade, Schuhgrofiendifferenz und
laterale Fatelung der Haut am Malleus lateralis erklért werden.

Therapie

Eine friihzeitige Therapie ist anzustreben. Der Beginn der Gipsredression sollte
unbedingt innerhalb der ersten Lebenswochen erfolgen. Idealerweise wird in den
ersten Lebenstagen begonnen. Eine Redression am ersten Lebenstag mit Anlegen
eines Gipsverbandes ist allerdings nicht zwingend notwendig. Ziel der Therapie ist
ein funktionell guter, schmerzfreier Fuld mit freier Beweglichkeit. Das Tragen von
Konfektionsschuhen sowie aktive Betelligung am Schul- und Freizeitsport sollten
weitere Therapieziele sein.

Konservative Therapie

Die konservative Therapie steht stets an erster Stelle der Klumpfu3behandlung.
Unterschiedliche konservative Techniken wie etappenwel se Redressionen und
Gipsverband, Physiotherapie und Schienenbehandlung stehen zur Verfligung. Derzeit
wird als konservatives Konzept der Therapie die Methode nach Ponseti favorisiert.

Behandlungskonzept nach Ponseti (1996)

Das Behandlungskonzept beinhaltet die Redressionen des Ful3es in Etappen unter dem Talus
nach lateral, perkutane Tenotomie und FulRabduktions-/Aul3enrotationsschiene. Bel
vorhandenem Rezidiv wird eine erneute Etappenredression und ggf. zusétzlich ein operativer
Transfer des M. tibialis anterior idealerweise im Alter von ca. 3 Jahren durchgefihrt.

Redressionstechnik
Das Prinzip beinhaltet die graduelle Reposition des subtal aren Gelenkkomplexes.

e Redressionspunkt, um welchen der subtalare Gelenkkomplex (Cal caneo-
pedis-Block) gedreht wird, ist der Taluskopf.

e Anlegen des ersten Gipsverbandes in Supinationsstellung zum Ausgleich der
HohlfulRkomponente. Weitere Redressionen mit Gipsverband in die
zunehmende Abduktion/Aul3enrotation, Beibehalten einer leichten
Supinations- und Spitzfulkomponente, cave: iatrogener Schaukelful3.
Angestrebte Abduktion/Aul3enrotation 50 — 70°.

e Wahrend der gesamten Redression keine Pronation und keine Manipulation
der Ferse, da sonst der zu korrigierende subtal are Gelenkkomplex
kontraproduktiv blockiert wird.

e Gipsverband immer als Oberschenkel gips, wenig Watte, gute Model lierung
des Gipsverbandes.

e Be Erreichen einer Abduktion/AufRenrotation von 50 — 70° und Verbleiben
der SpitzfuRkomponente, perkutane Tenotomie in Vollnarkose oder
L okalanésthesie mit anschlieffender Redression des Riickful3es und Anlage
eines Gipsverbandes fur 3 Wochen in 70° Abduktion/Auf3enrotation und
angestrebten 20° Dorsalextension.
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Orthopé&dietechnik
FuRabduktionsschiene
e Gipsabnahme 3 Wochen nach Tenotomie und Anlage einer
FufRabduktionsschiene (gesunder Fuld in 40° Abduktion/Aulenrotation,
Klumpfuf3in 70° Abduktion/Aul3enrotation). Tragen der Schiene 3 Monate
Tag und Nacht (24 Stunden).
e Tragen der Schiene anschlief3end bis zum 4. — 5. Lebengahr, Tragezeit 14 —
16 Stunden/pro Tag, zu den Ruhezeiten.
Die Schiene dient zur Rezidivprophylaxe. Die Ful3abduktionsschiene alein kann
keinen Klumpful3 korrigieren.

Rezidivther apie — Ponsetikonzept

Bel Auftreten eines Rezidivs wird zunéchst elne nochmalige Redressionsbehandlung mit
Gipsverbandanlage durchgefihrt. Bei Kindern mit Rezidiven im Alter von 2 — 3 Jahren wird
anschliessend ggf. zusétzlich ein M. tibialis-anterior-Transfer durchgefthrt.

Prognose

Mit dem Ponsetikonzept werden Korrekturraten bel bis zu 90 % mit bis zu 70 % guten
Ergebnissen erzielt. Bel diesen guten Langzeitergebnissen ist jedoch auch die Gruppe von
Patienten eingeschlossen mit dem Zusatzeingriff eines Tibialis-anterior-Transfers (Dietz,
Cooper, 1996).

Operative Verfahren

Durch suffiziente Anwendung des Redressionskonzeptes nach Ponseti kbénnen aufwandige
operative Interventionen in ihrer Zahl und im Umfang reduziert werden (Herzenberg et al.,
2002; Eberhardt et al., 2006). Dennoch sind operative aufwandige operative Maldnahmen in
bestimmten Féallen notwendig. Dabei ist bei denjenigen Kindern mit mangel hafter Compliance
der Familie signifikant haufiger mit Rezidiven zu rechnen. Das Ausmal3 der
Operationsschritte hangt von den verbliebenen Fehlstellungen nach konservativer Therapie
ab. Andere zugrunde liegende Erkrankungen/Fehlbildungen der Bewegungsorgane, zum
Beispiel Hiftdysplasie, Spina bifida, Arthrogryposis multiplex congenita und andere, sind zu
berticksichtigen.

Oper ationsverfahren

Bel Fersenhochstand nach dem Ponsetikonzept: perkutane Tenotomie. Bel komplexer
Restfehlstellung dorsale / dorsomediale Arthrolyse des subtalaren Gelenkkomplexes,
gegebenenfalls auch des oberen Sprunggel enkes mit Achillessehnenverlangerung (Mini-
Cincinnati-Zugang). Bel ausgepragter Deformitét erweiterte Reposition des gesamten
subtal aren Gelenkkomplexes Uber ein angepasstes peritalares Rel ease Uber den Cincinnati-
Zugang (Krauspe, Parsch 1995). Sekundéroperationen bei Rezidiven nach dem 8. Lebensjahr
erfordern oft zusétzliche kndcherne Eingriffe: Subtraktive und additive Osteotomien an Os
cuboideum/Os cuneiforme mediae, kndcherne Eingriffe im Bereich der Ferse (OP nach
Dwyer, OP nach Mitchell), gegebenenfalls in Kombination mit Sehnentransferoperationen.
Rigide Fufse mit aul3erst kontrakten und gegebenenfalls auch vernarbten Weichtellen
erfordern eine graduelle Korrektur Uber einen Fixateur extern.
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Planung und Vorbereitung der Operation
Beurteilung der konservativen Therapie

- Beurteillung des klinischen Befundes

- Beurtellung der Fehlstellung anhand standardisierter Réntgenaufnahmen in 2
Ebenen (KlumpfuRaufnahmen nach Simons, 1978)

- Doppleruntersuchung

- Intraoperatives Rontgen in Abhangigkeit vom OP-Verfahren und vom
intraoperativen Befund

M 6gliche Folgen und Komplikationen

- Allgemeine Risiken und Komplikationen: Hamatom, Wundheilungsstérung
(Wundrandnekrose), Wundinfekt, Gefél3verletzung, Nervenverletzung

- Spezielle Folgen: Uberkorrektur, Unterkorrektur, persistierende
Bewegungsei nschrankung, Knochennekrosen, Drahtbruch

Postoper ative MalRinahmen
Postoperativ Gipsverband

- Verbandkontrollen

- Unterschiedliche Nachbehandlung in Abhangigkeit von Art und Umfang des
Eingriffs

- Spéter: Nachtschiene, ggf. Einlage, ggf. Physiotherapie

- Klinische und ggf. radiol ogische Kontrolle

Stufenschema flr die Therapie

Orientierungskriterien
Alter, Ausmal’d der Fehlstellung, bisherige Therapie

Stufel
Redressionsbehandlung nach Ponseti mit Oberschenkel gipsverband (4 — 8 Sitzungen)

Stufe 2
Fersenhochstand/A chillessehnenverkiirzung, perkutane Tenotomie (Kinder <1 Jahr).
Offene Achillessehnenverlangerung (Kinder >1 Jahr) eventuell dorsale Arthrolyse

Stufe 3
Schienenbehandlung FuRabduktionsschiene bis 4. — 5. Lebengjahr, manuelle Dehnung
durch Mutter/V ater/ Familie und ggf. unterstitzend Physiotherapie

Stufe4

Keine ausreichende Korrektur mit der Ponsetitechnik: dorsales, posteromediales oder
peritalares Release in Abhéngigkeit von der Ausprégung der Fehlstellung, gof.
kombiniert mit knéchernem Eingriff.
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Stufe5
Bel sehr rigiden, wiederholt rezidivierenden Klumpfuf3en mit vernarbten Weichteilen
graduelle Korrektur Uber einen Fixateur externe.

Prognose

Ohne Behandlung ist nur ein Stehen und Gehen in Fehlstellung und spéter unter Schmerzen
moglich. Auch die Schuhversorgung ist problematisch. Die individuelle Prognose des
Behandlungserfolges ist schwer einzuschétzen. Bei unmittelbar nach Geburt einsetzender
konservativer Behandlung und ggf. operativer Korrektur ist in der Regel ein gutes, mindestens
ein befriedigendes Ergebnis zu erzielen.

Pravention
Derzeit sind keine praventiven Mal3nahmen verfiigbar.
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