Sirenoide Fehlbildung — Wie behandeln?

D.Tonnis

In unserer Klinik wurde 1970
ein 17 Monate altes Kind vor-
gestellt, das in Bild 1 auf dem
Bauch liegt. Es handelte sich
bei ihm um eine Anormogene-
se des kaudalen Kérperendes,
die aus der Rumpf-Schwanz-
Knospe hervorgeht. Wir ord-
nen dieses Bild der Reihe der
sirenoiden Fehlbildungen zu.

(Abb. 1)

Bei den reinen Sirenen haben wir einen bilateralen Defekt des unteren Kérperendes. Hier
war ein halbseitiger Defekt vorhanden mit Fehlen der rechten Niere und des rechten Ho-
dens, Hypospadia penis und Analatresie. Nach Anlage eines Anus praeter erhob sich die
Frage einer orthopéadischen Versorung.

Réntgenologisch fand sich ein
rechtsbetonter Kreuzbeinde-
fekt mit Spina bifida im unte-
ren Lendenwirbelbereich und
Meningomyelocele (Bild 2a,
2b).

Unter- und Oberschenkel
rechts lagen nebeneinander
und waren durch eine Weich-
teiloricke verbunden. Die Fer-
se des vierstrahligen FuBBes
war mit der Dammgegend ver-
wachsen.

(Abb. 2a, 2b)



In Bild 3 liegt das Kind auf dem
Rucken. Im rechten Huiftgelenk be-
4y stand eine Beuge - und Abduktions-
| kontraktur. Bei neurologischer Un-

. tersuchung fehlte die Sensibilitat ab
L 1 rechts. Die Muskulatur war nur
im Bereich der Adduktoren elek-
trisch erregbar. Welche Behandlung
wurden Sie vorschlagen?

(Abb. 3)

Eine Artheriographie rechts lie3 erken-
nen, dass die A. iliaca interna zur Ferse
zog und die A. profunda femoris Uber die
Weichteilbricke in die dorsalen FuBteile
(Bild 4).

(Abb. 4)

Die A. poplitea gab nur noch kleine Aste
ab, keine UnterschenkelgefaBe (Bild 5).
Aufgrund dieses Befundes und des Feh-
lens von Muskulatur war eine Mobilisati-
on des Unterschenkels nicht sinnvoll. Es
wurde eine Amputation im Kniegelenk
durchgeflhrt. Die Unterschenkel- und
FuBknochen wurden von einem L&angs-
schnitt enthommen, wobei die Weichteile
flr einen guten Stumpf sorgféltig erhalten
wurden.




Die Beugekontraktur lieB sich durch Spinamuskelablésung
bessern (Bild 6).

(Abb. 6)

Bei der Apparatversorung (Bild 6 u. 7) musste das Huftge-
lenk festgestellt werden, da ihm die Muskulatur fehlte. Der
Junge erlernte aber das Laufen. Er wurde spéter Industrie-
kaufmann mit Schreibtischtatigkeit. Zu Hause legte er all-
mabhlich die Prothese ab und lief mit Gehstutzen. Noch spéater
lief er nur noch an Gehstltzen. Ein solches Bild ist heute
nicht mehr ungewoéhnlich. Probleme hatte er nur noch mit
dem Urogenitaltrakt.

(Abb. 7)



