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Offener Rucken (Myelomeningozele)

Die wichtigsten Punkte

¢ Die Myelomeningozele ist eine angeborene
Erkrankung mit fehlender Verschluss des Riickens
und freiliegendem Rickenmark

e Oft wird die Diagnose schon in der Schwangerschaft
im Ultraschall gestellt

e Bei einer Operation werden die Nervenstruckturen
rekonstruiert und der Ricken verschlossen

o Die Prognose ist abhangig von der Hohe der
Myelomeningozele und den Begleiterscheinungen

Was ist ein offener Rucken?

Neuralrohrdefekte, die zu einem sogenannten offenen Ricken («Spina bifida») flhren,
gehoren zu den haufigsten angeborenen Krankheiten. Die Myelomeningocele ist die
haufigste Form eines offenen Riickens und beschreibt eine offene Spalte in der Wirbelsaule
mit einem begleitenden Hautdefekt dartber, durch den die Hirnhaute und das Ruckenmark
gesehen werden bzw. herauskommen konnen. Dies kommt aufgrund eines
fehlenden/eingeschrankten Verschlusses der Nervenplatte wahrend der sogenannten
Neurulation, der Bildung unseres Nervensystems inklusive Gehirn und Rickenmark,
wahrend der friihen Entwicklung zustande. Dies fuhrt dann wiederum zu dem Defekt in der
Wirbelsaule und des Rickenmarks, der dann als offener Ricken sichtbar ist. Eine
Myelomenigocele kommt zwischen 1-7 pro 1000 Geburten vor und kann aufgrund von
verschiedensten Faktoren (einzeln oder kombiniert) auftreten. Einer der bekanntesten
Risikofaktoren fir einen offenen Riicken ist ein Folsdure-Mangel, weiterhin kénnen
genetische Faktoren (wobei eine familiare Haufung erkennbar ist (ca 2%
Wiederholungsrate), ein weibliches Geschlecht, schlecht kontrollierter
Schwangerschaftsdiabetes, Ubergewicht der Mutter, gewisse Medikamente (vor allem
Antiepileptika), Exposition zu Pestiziden oder aber auch verschiedene Syndrome (Trisomie
13 & 18, Meckel-Gruber Syndrom, Roberts-Syndrom, Jarcho-Levin Syndrom, HARD-
Syndrom) zu einer Myelomeningocele fuhren.
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Was sind typische Zeichen eines offenen Rickens?

Ein offener Riicken wird heutzutage normalerweise in Vorsorgeuntersuchungen wahrend der
Schwangerschatft festgestellt. Selten wird es erst bei der Geburt entdeckt. Kinder mit einer
Myelomeningocele zeigen bei der Geburt einen offenen Ricken, bei dem die beiden
Nervenplatten und oftmals ein Sack, der aus dem Ricken austritt und die Hirnhaute und
Hirnwasser enthalt, zu sehen sind. Dieser Defekt tritt vor allem in den unteren Anteilen der
Wirbelsaule auf, kann aber theoretisch auf jeder Hohe der Wirbelsaule vorkommen. Durch
die Freilegung des Rickenmarks kann es zu neurologischen Ausfallen sowohl der
Muskulatur und der Gefiihlsempfindung aber auch der autonomen Funktionen wie zum
Beispiel einem Verlust der Blasen- und der Mastdarmkontrolle kommen. Schliesslich kann es
im Rahmen einer Myelomeningocele in ca. 60% der Félle, zu einem Wasserkopf
(«Hydrocephalus») und den damit verbundenen Problemen kommen (siehe Factsheet
«Hydrocephalus»). Zusatzlich zeigen praktisch alle Kinder mit einer Myelomeningocele ein
sogenannte Chiari Il Malformation, einen Tiefstand der Kleinhirnmandeln (sogenannte
Tonsillen), die jedoch nur selten eine Behandlung bedarf.

Wie wird ein offener Ricken diagnostiziert?

Ein offener Riicken wird in der Regel in Vorsorgeuntersuchungen wéhrend der
Schwangerschatft festgestellt. Dies wird im Rahmen der Standard-Vorsorgeuntersuchung
mittels Ultraschall festgestellt. Zusatzlich wird der Folsdurespiegel gemessen und bei einem
erhohten Verdacht wird das alpha-feto Protein (AFP) im mutterlichen Blut untersucht. Diese
Kombination ermdglicht eine relativ sichere Detektion fiir einen Verdacht auf eine
Myelomeningocele. Im Falle eines auffélligen Schwangerschaftsscreenings werden oftmals
weitere genetische Untersuchungen (z.B. die Suche nach weiteren Anomalien etc.) sowie ein
MRI durchgeftihrt.

Im seltenen Fall, bei dem ein offener Ricken nicht wahrend der
Schwangerschaftsvorsorgeuntersuchung entdeckt wird, zeigen sich bei Geburt die oben
beschriebenen charakteristischen Zeichen, welche die Diagnose ermoglichen.

Was sind Behandlungsmoglichkeiten eines offenen Rickens?

Alle Kinder welche mit einem offenen Riicken geboren werden, missen innerhalb von 24-48
Stunden operiert werden. In der Regel wird eine Meningomyelocele schon wéhrend der
Schwangerschatft festgestellt und ein Beratungsteam aus verschiedenen Fachdisziplinen
kann mit Ihnen die jeweiligen Optionen genauestens besprechen. Prinzipiell besteht
ebenfalls die Option, eine Operation im Mutterleib durchzufiihren (sogenannte fetale
Operation). Das ist eine Operation, bei der die Gebarmutter eréffnet wird und dann im
Mutterleib selbst operiert wird. Dies hat eine leichtgradige Verbesserung der Entwicklung
sowie eine geringere Rate an Hydrocephalus zur Folge, zeigt aber nur eine leichte
Verbesserung der Lebensqualitéat. Zusétzlich kommen die miitterlichen Risiken der Operation
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dazu, welche unter anderem aus Frihgeburtlichkeit, Plazentaablésungen und Entziindungen
der Eihaut (Chorioamnionitis) bestehen. Wir am UKBB wenden die Operation bei
lebendgeborenen Kindern an. Dabei wird direkt nach der Geburt eine neurologische
Untersuchung durchgefihrt, die den Ausmass der neurologischen Einschrankungen des
Kindes erfasst. Anschliessend wird der offene Riicken innerhalb der ersten 24-48
Lebensstunden chirurgisch verschlossen. Zusatzlich erhalten die Kinder eine antibiotische
Therapie, um eine Infektion im Zentralnervensystem zu verhindern. Das Kind wird daftr
unter Narkose auf dem Bauch gelagert und der Ricken vorsichtig erdffnet. Die jeweiligen
Schichten der Muskulatur, des Rickenmarks, der Dura (Hirnhaut) und der Riickenhaut
werden rekonstruiert und zusammengefiigt. Anschliessend wird der Riicken wieder
verschlossen. Falls ein Hydrocephalus vorliegen sollte, wird dieser ebenfalls behandelt,
weitere Informationen dazu finden Sie auf unserer Website unter «Hydrocephalus». Sollte
eine Chiari Il Malformation vorliegen, kann es sein, dass diese ebenfalls operiert werden
muss (Einklemmung der Kleinhirnmandeln).

Wie lauft der Spitalaufenthalt meines Kindes ab?

Wahrend des gesamten Spitalaufenthaltes wird Ihr Kind von unserem Team der
padiatrischen Neurochirurgie im UKBB mitbetreut. Nach der Geburt wird Ihr Kind auf der
Neugeborenen-Intensivstation tiberwacht, mit Antibiotika gegen mégliche Infektion versorgt
und dann innerhalb von zwei Tagen neurochirurgisch versorgt. Am Operationstag steht
Ihnen eine unserer Elternbegleiterinnen vom Eltern Begleitungsservice (BELOP) am UKBB
zur Verflgung. Sie begleiten die Eltern, bis das Kind eingeschlafen ist und zeigen den Eltern,
wo es wieder aufwachen wird. Zwischendurch helfen sie Ihnen, sich im Spital
zurechtzufinden. Nach der Operation kommt Ihr Kind zur Uberwachung zuriick auf die
Neugeborenen-Intensivstation. Sobald Ihr Kind keine engmaschige Uberwachung mehr
braucht, kommt es auf die Mutter-Kind Abteilung. Sobald Ihr Kind sich von der Operation
erholt hat, darf es mit Ihnen nach Hause. Wahrend der gesamten Zeit dirfen Sie bei lhrem
Kind sein und sich mit Fragen an das Team der padiatrischen Neurochirurgie wenden.

Was ist die Prognose eines offenen Rickens?

Kinder mit einer Myelomeningocele haben eine gute Lebenserwartung, die geistige und
korperliche Entwicklung ist jedoch stark abhangig von der Hohe der Myelomeningocele und
den Begleiterscheinungen (zum Beispiel Wasserkopf, Riickendeformitaten,
Blasenfunktionsstérungen). Die meisten Kinder haben eine normale Intelligenz, kdnnen
jedoch Lernschwéchen zeigen. Gewisse Kinder konnen laufen andere sind Rollstuhlgangig.
Blasen- und Mastdarmstorungen sind kénnen in bis zu 60% der betroffenen Kinder auftreten,
wobei gewisse Kinder mit Myelomeningocele auch eine normale Funktion aufzeigen kénnen.
Ca. 10-25% der Kinder mit einer Myelomeningocele entwickeln epileptische Anfélle im Laufe
der Zeit, dies kann auch in Zusammenhang mit einer Shunt-Fehlfunktion bei einem
Hydrocephalus im Rahmen der Myelomeningocele vorkommen. Leider kann man den
Schweregrad der neurologischen und kognitiven Einschrankungen vor der Geburt nur sehr
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schlecht einschatzen. Riuckenprobleme im Sinne einer Skoliose (Schiefer Rucken) oder
Tethered cord (Anhaften des Rickenmarks) kénnen ebenfalls vorkommen und kénnten zu
weiteren Operationen fiihren im Sinne einer Skoliose Operation (Aufrichtungs-Operation)
oder einer Untethering Operation (Loslésung des Rickenmarks) worauf sich die
Beschwerden in der Regel rasch bessern. Alle Kinder mit behandelter Myelomeningocele
werden Uber die Jahre in unsere interdisziplindre Myelomeningocele Sprechstunde am
UKBB regelmassig nachkontrolliert. Im Rahmen dieser Sprechstunde wird Ihr Kind von
unserem Team der padiatrischen Neurochirurgie gesehen sowie von den Kinderneurologen
und bei Bedarf den Kinderurologen, Kinderorthopaden, Kindernephrologen und unserem
Sozialdienst.

Ihre Spezialisten der Kinderneurochirurgie am UKBB

Prof. Dr.'med. PD Dr. med. Dr. med.
Raphael Guzman Jehuda Soleman Maria Licci
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Bei Fragen wenden Sie sich bitte an unser kinderneurochirurgisches Sekretariat:
Nicole Wyttenbach
Sekretariat Prof. Dr. Guzman

Tel: +41 61 556 55 02
Nicole.wyttenbach@usb.ch

Nicole Bader

Sekretariat PD Dr. Soleman
Tel: +41 61 556 51 11
Nicole.bader@usb.ch
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