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Das Marfan-Syndrom

Wieviel ligamentare Stabilitat
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Hintergrund

Neben Skoliose, Thoraxdeformititen und acetabuldren
Protrusionen stellt die Gelenkhypermobilitat durch
ligamentdre Laxizitit einen wichtigen Manifestations-
punkt des Marfan-Syndroms dar.

Schwere Instabilititen gelten beim oberen Sprungge-
lenk (OSG) als Kontraindikation fiir die Implantation
einer Prothese. Im Gegensatz zum Kniegelenk bei-
spielsweise stehen dem Orthopéaden fiir das OSG keine
gefiihrten Prothesen zur Verfiigung, die die Stabilisati-
on des Gelenks iibernehmen kénnten. Im Folgenden
wird die erfolgreiche Implantation einer Sprung-
gelenksprothese bei einem Patienten mit Marfan-
Syndrom beschrieben.

Fallbericht

Anamnese

Der 62-jahrige Patient wurde uns aufgrund einer rasch
progredienten Schmerzsymptomatik am linken obe-
ren Sprunggelenk zugewiesen. Vor Jahren wurde eine
Bandplastik am Gelenk durchgefiihrt, die zu einer

Abbildung 1: Praoperatives Rontgenbild des oberen Sprunggelenkes (OSG) links (ante-
rior und lateral). Nachweis der fortgeschrittenen, medial betonten OSG-Arthrose.
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nenotigt eine Sprunggelenks-
orothese?

tempordaren Beschwerdefreiheit gefiihrt hatte. Im Ver-
lauf traten zunehmend stechende Schmerzen am
Ruckfuss auf, vor allem beim Gehen auf unebenem
Geldnde oder bergauf. Eine zwischenzeitlich durchge-
fiithrte intraartikuldre Steroidinfiltration hatte nur
eine kurzfristige Beschwerdefreiheit gebracht. Inzwi-
schen hatte das OSG eine zunehmende Spitzfussstel-
lung eingenommen, die Gehdauer war auf 30 Minuten
limitiert. Nebendiagnostisch war der Patient aufgrund
einer Aortendilatation mit Cumarinen oral daueranti-
koaguliert.

Befunde

Praoperativ prasentierte sich ein ausgepragtes Schon-
hinken links mit Spitzfussstellung. Die freie Beweg-
lichkeit des linken OSG betrug in unbelastetem
Zustand beziiglich Dorsalextension/Plantarflexion
0°/40° (Normal: 15-20°/40°) mit intraartikularen Krepi-
tationen sowie begleitender ausgepragter Rotationsin-
stabilitat des OSG. Ventral waren osteophytdre Anbau-
ten palpabel, jedoch keine klaren Druckdolenzen zu
evaluieren. Die periphere Sensibilitdt zeigte sich in-
takt, es liessen sich kraftige Fusspulse bei varikdsem
Unterschenkelstatus palpieren.

Die Bildgebung mittels Rontgen und Computertomo-
grafie (CT) zeigte eine fortgeschrittene, medial betonte
OSG-Arthrose mit Varusstellung, subchondraler Skle-
rosierung, Gerollzysten und anterolateralen Osteo-
phyten sowie eine Subluxation des Talus nach anterior
(Abb. 1). Das subtalare Gelenk prasentierte milde dege-
nerative Veranderungen.

Diagnose

In Zusammenschau der klinisch-radiologischen Be-
funde wurde die Diagnose einer Instabilitdtsarthrose
des linken OSG bei Status nach Aussenbandrekonst-
ruktion gestellt.
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Abbildung 2: Rontgenbild des oberen Sprunggelenkes (OSG) links zwei Jahre nach Operation (anterior und lateral). Reposition
des Fusses unter die Tibia und Stabilisation des Gelenkes durch Gelenkdistraktion.

Therapie

Nach Abwidgung der Vor- und Nachteile im Hinblick
auf eine prothetische Versorgung wurde, bei suffizien-
ter ligamentarer Reststabilitdt des OSG, eine OSG-Pro-
these links implantiert. Das Gelenk wurde durch das
ausgewahlte Implantat distrahiert, was zu einer An-
spannung der Bander fithrte. Weitere Massnahmen
waren fiir die Stabilisation nicht notwendig. Periopera-
tiv wurde die orale Antikoagulation fiir zwei Wochen
mit niedermolekularem Heparin tiberbrtickt.

Verlauf

Postoperativ erfolgte fiir sechs Wochen eine Immobili-
sation im Unterschenkelgips, worin der Patient den
Fuss voll belasten durfte. Anschliessend wurde das Ge-
lenk fiir weitere vier Wochen mit einem Stabilschuh
geschutzt.

Der gesamte postoperative Verlauf gestaltete sich kom-
plikationslos. Die Mobilitdt im Gelenk betrug zwei Jah-
re postoperativ hinsichtlich Dorsalextension/Plantar-
flexion 10°/35°. Die Gehdauer im normalen Schuhwerk
war zu diesem Zeitpunkt nicht mehr eingeschrinkt
und der Patient vollstdndig schmerzfrei.
Konventionell-radiologisch prasentierte sich im Rah-
men der Zwei-Jahres-Kontrolle eine korrekte Prothesen-
lage mit vollstdndig integrierten Komponenten sowie
ohne Anhaltspunkte fiir eine sekundare Dislokation
oder Lockerung (Abb. 2).
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Diskussion

Das Marfan-Syndrom ist eine angeborene Erkrankung
des Bindegewebes und tritt mit einer Privalenz von
<1:5000 auf. In 66-91% der Fille kann eine autosomal-
dominant vererbte Mutation im FBN1-Gen auf Chro-
mosom 15 nachgewiesen werden. Dieses Gen kodiert
fiir das Glykoprotein Fibrillin-1, das als Bestandteil der
Mikrofibrillen fiir die strukturelle Integritdt mehrerer
Organsysteme von entscheidender Bedeutung ist. Eini-
ge Krankheitsfalle sind hingegen durch eine Mutation
im TGF3R1- oder TGF3R2-Gen bedingt. Die Diagnose
bei Erwachsenen sollte durch die Verwendung der so-
genannten Gent-Kriterien gestellt werden, die neben
klinischen Auffalligkeiten das Vorliegen einer systemi-
schen Beteiligung und einer positiven Familienanam-
nese sowie den Mutationsstamm beinhalten [1, 2, 3].

Am Marfan-Syndrom Erkrankte zeigen eine deutliche
Variabilitdit im Hinblick auf das klinische Erschei-
nungsbild. Die wichtigsten Manifestationen betreffen
das kardiovaskuldre System (Aortendilatation und
-dissektion), ophthalmologische Strukturen (ektopi-
sche Linsen) sowie das Skelettsystem. Diesbeziiglich
sind besonders thorakolumbale Kyphosen oder Skolio-
sen, eine Trichterbrust («Pectus excavatum») sowie
eine Fussfehlstellung im Sinne eines Knick-Plattfusses
(«Pes planovalgus») auffallig. Die teils ausgepragte liga-
mentdre Laxizitit der Marfan-Population kann zu
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deutlichen Gelenkinstabilititen und sekundir - wie
im geschilderten Fall — zu einer Arthrose fiihren [2, 3].

Besonders das Sprunggelenk ist beziiglich der Stabili-
tat und Integritdt stark von den ligamentdren Gege-
benheiten und der Gelenkgeometrie abhdngig. Das
Vorliegen eines schweren Gelenkhypermobilitats-Syn-
droms, beispielsweise eines Marfan-Syndroms, wird
neben neuroarthropathischen degenerativen Veran-
derungen sowie sensomotorischen Dysfunktionen in
der Literatur daher auch als Kontraindikation fir ei-
nen Gelenkersatz angegeben. Der Erfolg der Implanta-
tion einer Sprunggelenksprothese wird jedoch neben
dem suffizienten, stabil balancierten Kapselbandap-
parat auch von der exakten Operationstechnik, dem
korrekten Riickfuss-Alignment sowie einem soliden
Knochenstock beeinflusst. Eine entsprechende priaope-

Das Wichtigste fur die Praxis

e Das Vorliegen einer ligamentaren Dysfunktion, wie beim Marfan-Syn-

drom, muss nicht zwingend eine Kontraindikation fir die Implantation

einer Sprunggelenksprothese darstellen.

e Wichtig sind eine sorgfaltige Selektion des Patientengutes sowie eine

detaillierte Aufklarung der Betroffenen liber die potenziellen sowie spe-

ziellen Risiken des operativen Eingriffs.

e Zudem muss der Operateur den Einfluss von Gelenkhypermobilitats-

Syndromen im Hinblick auf das Management und die Rehabilitation

kennen sowie hinsichtlich der korrekten Durchfihrung des Eingriffes

auf moglicherweise notwendige korrigierende Massnahmen vorbereitet

sein.
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rative Vorbereitung mit genauer Patientenselektion
und ausfihrlicher Patientenaufkldarung muss zudem
durch moglicherweise erforderliche intraoperative
Korrekturmassnahmen zur Zentrierung des Sprungge-
lenkes je nach ligamentérer Situation ergdnzt werden,
um resultierende Komplikationen im Sinne von per-
sistierenden Instabilitaten zu vermeiden [4, 5].

Die postoperative Nachbetreuung von am Marfan-Syn-
drom Erkrankten sollte unter Beachtung der verschie-
denen klinischen Manifestationen als Zusammenar-
beit eines multidisziplinar tatigen Teams erfolgen. Die
entsprechende Betreuung respektive Rehabilitation
leistet einen grossen Beitrag zur privaten sowie sport-
lichen Lebensgestaltung und zur Selbstwahrnehmung
der Betroffenen [3].
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