/  Unsere Forschungsgruppe an
der Klinik und Poliklinik fir

——=2_ Allgemeine Kinderheilkunde
der Universitat zu Koln erforscht seit
zehn Jahren die Bedeutung der Muskel-
entwicklung fiir den Aufbau eines festen
Skelettsystems bei Kindern und Jugend-
lichen. Die Ergebnisse bestatigen den
seit mehr als 100 Jahren bekannten, bis-
her aber nicht klinisch umgesetzten
Zusammenhang zwischen den Muskel-
kréften und der sich anpassenden Kno-
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chenfestigkeit.

Julius Wolff beschrieb vor mehr als 100
Jahren, dass das Skelettsystem sich den
auBeren Kraften anpasst. Dieser
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Zusammenhang wurde durch den Ame-

rikaner Harold Frost in den letzten 40
Jahren strukturell genauer beschrieben.
Spezialisierte Knochenzellen, die als
Messfiihler die Muskelkrafte erfassen,
beeinflussen die Knochenaufbau- und
Knochenabbauzellen dahingehend, dass
der Knochen sich den taglichen Anforde-

rungen anpasst.

Basierend auf diesen Ansichten wurde

Die Glasknochenkrank-
heit (Osteogenesis
imperfecta = Ol) ist eine ange-

borene Erkrankung, die Kno-
chen, Muskulatur und das
gesamte Bindegewebe betrifft.
Das gravierendste Problem fiir
die Betroffenen ist die Briichig-
keit ihrer Knochen. Diese kon-
nen schon bei der geringsten
Belastung brechen und so die
Mobilitat und Entwicklung des
Patienten hemmen. Die gei-
stige Entwicklung der Patien-
ten ist vollkommen normal. Die
Erkrankung kommt in sehr

- unterschiedlich ausgepragten
Schweregraden vor; es gibt
Patienten, die nur einige
wenige Briiche im Laufe ihres
Lebens haben, und es gibt
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schwerere Verlaufsformen, bei
denen mehr als 100 Knochen-
briiche verkraftet werden miis-
sen. Aus dieser verschieden
starken Auspragung ergibt sich
die differenzierte Mobilitat der
Betroffenen, einige kdnnen
normal laufen und ein eigen-
standiges Leben fiihren.
Andere Patienten sitzen im
Rollstuhl und kdnnen ihre
Beine, die haufig von Verhie-
gungen und Briichen betroffen
sind, iberhaupt nicht nutzen,
manche erreichen nur eine Kor-
pergroBe von kaum mehr als
einem Meter. Bei diesen
schwereren Verlaufsformen ist
haufig die Wirbelsaule verbo-
gen, was weitere Einschran-
kungen verursacht.

durch die Arbeitsgruppe der Universi-
tatskinderklinik Kéln in Zusammenar-
beit mit dem Forschungsinstitut fiir Kin-
derernahrung in Dortmund bei gesun-
den Kindern und Jugendlichen die Ent-
wicklung des Muskel- und Skelettsy-
stems untersucht. Dabei zeigte sich,
dass Muskelmasse und Muskelkraft die
wichtigsten Einflussfaktoren auf die

Informationen iiber die GLASKNOCHENKRANKHEIT (Osteogen

Eine kausale Therapie

der Glasknochenkrank-
heit gibt es nicht, sie beruhte
bis vor kurzem hauptséchlich
auf einer orthopadischen The-
rapie der Knochenbriiche und
Knochenverformungen. Eine
wichtige Saule der Therapie ist
die Krankengymnastik. Hierbei
sollen vor allem die im Rahmen
der Erkrankung geschwachten
Muskeln trainiert werden,
damit sie nicht verkimmern,
auch soll z.B. einer zunehmen-
den Verkriimmung der Wirbel-
saule vorgebeugt werden.
Seit einigen Jahren gibt es
einen ersten Ansatz, die
Erkrankung mit Medikamenten
zu therapieren. Man benutzt
hierfiir die schon bei Osteopo-

zur Kinderklinik

Von Prof, Dr. med. Eckhard Schonau, Kéln

An der Kinderklinik der Universitit Koln wurde
eine Studie mit nicht geh- und stehfahigen
Kindern, die an der Glasknochenkrankheit
(Osteogenesis imperfecta) leiden, begonnen.
Mit einem speziellen Trainingsgerét sollen die
verkiimmerten Muskeln angeregt und gestarkt
werden, um so die erblich eingeschrankte Kno-
chenfestigkeit zu verbessern. Damit kénnte

ihre Lebensqualitat erhoht werden.

Ausbildung der Knochenfestigkeit dar-
stellen. Dagegen zeigte die tagliche
zusétzliche Calciumaufnahme keinerlei
Einfluss auf die Entwicklung.

Diese alten und neuen Erkenntnisse in
Verbindung mit den Forschungsergeb-
nissen von Prof. Felsenberg und dem
von ihm geleiteten Zentrum fiir Muskel-

rose bewahrten Bisphospho-
nate zur Hemmung des Kno-
chenabbaus. Diese Medika-
mente hat man auch bei
Osteogenesis imperfecta ein-
gesetzt und damit eine deutli-
che Zunahme der Knochen-
dichte, eine Reduktion der Kno-
chenschmerzen und eine Ver-
ringerung der Knochenbriiche
erzielt.

= In der Uni-Kinderklinik in
~” Koln werden die Patien-
ten mit Glasknochen in der
padiatrischen Endokrinologie
ambulant und stationar be-
treut. Im Rahmen der stationa-
ren Aufenthalte bekommen die
Patienten alle drei bis vier
Monate eine Infusion mit Bis-



und Knochenforschung der Charité in
Berlin fithrten zur Entwicklung einer
Studie, in der der Einfluss von Muskel-
training auf das Skelettsystem unter-
sucht wird.

Die Muskel- und Knochenentwicklung
und deren Training gewinnen in der
letzten Zeit nicht nur in der Forschung,
sondern auch in der breiten Offentlich-
keit eine immer groBere Bedeutung. Im
Rahmen der Vorbereitungen der Welt-
raumfahrt fiir einen Marsflug ist ein

Das zweijahrige Kind beginnt liegend mit leich-
tem Muskelvibrations-, Training”, spater kann
der Tisch weiter nach unten gekippt werden,
bis die Muskeln so weit entwickelt sind, dass
das Kind vielleicht einmal stehen kann.
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Trainingsgerat entwickelt worden, wel-
ches dazu dienen soll, bei Menschen,
die lange der Schwerelosigkeit ausge-
setzt sind, die Muskelkraft zu erhalten.
Dieses ,Galileo 2000" genannte Trai-
ningsgerat wird bereits im Spitzensport
und bei der Rehabilitation alterer Men-
schen angewendet und zeigt dort gute
Erfolge.

Zweimal taglich trainieren

In unserer Pilotstudie wird 20 jungen
Patienten jeweils ein Galileotrainer zur
Verfligung gestellt, mit dem sie sechs
Monate lang zu Hause zweimal taglich
15 Minuten trainieren werden. Wahrend
des Trainings mit dem , Galileo 2000"
werden die bisher durchgefiihrten The-
rapien wie Medikamente und Kranken-
gymnastik unverandert fortgesetzt.
Durch ambulante Besuche in der Klinik
sowie durch Hausbesuche soll der Trai-
ningsfortschritt iberpriift werden.

Fir Rollstuhlfahrer stellt die unzurei-
chende Nutzung der Beinmuskulatur
das gleiche Problem dar wie fiir Astro-
nauten die Schwerelosigkeit auf dem
Weg z. B. zum Mars. Bisherige Schwer-
punkte medizinischer Studien zur Ver-
besserung des Skelettsystems waren

medikamentdse Strategien wie Bis-
phosphonate, Vitamin D und Calcium.
Das alte Konzept , Medikamente
machen etwas fiir den Kérper” wird
jetzt erganzt durch , optimale Nutzung
der eigenen Koérperfunktionen”.

Neben Medikamenten, Bisphosphona-
ten, wie sie auch zur Behandlung der
Osteoporose bei alteren Menschen ein-
gesetzt werden und Krankengymnastik
kommt nun auch der Galileo zum Ein-
satz. Das Trainingsgerat wurde so ver-
andert, dass es zundchst im Liegen
benutzt und nach und nach immer mehr
gekippt werden kann. Durch die Kombi-
nation der Therapie konnten Kinder, die
noch nie in ihrem Leben aus dem Roll-
stuhl herausgekommen sind, vielleicht
lernen, aufrecht zu stehen oder gar zu
gehen.

Prof. Dr. med. Eckhard Schénau
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phosphonaten. Bei den ambu-
lanten Vorstellungen wird die
Entwicklung der Patienten
beurteilt und {iber die Notwen-
digkeit weiterer therapeuti-
scher MaBnahmen (z.B. ortho-
padische Eingriffe) entschie-
den. Die Kinderklinik betreut
derzeit 70 bis 80 Glasknochen-
Patienten, die damit zu einem
der fiinf groBten Behandlungs-
zentren in Deutschland gehort.

Der Effekt der Muskel-
und Knochenstarkung
durch ein Muskelvibrations-
training l&sst sich auch far
Kinder mit Glasknochen nut-
zen. Viele dieser Patienten kon-
nen weder gehen noch stehen
und dadurch ihre Muskeln und

Knochen nicht ausreichend
beanspruchen, dhnlich den
Raumfahrern wahrend eines
langen Aufenthalts im All.

Fir diese Patienten ist das Trai-
ningsgerat Galileo 2000 modi-
fiziert worden und an die Unter-
seite eines Trainingstisches mon-
tiert worden, der sich Kippen
lasst.

Dadurch ist es méglich, den
Belastungsgrad in der vertika-
len Kérperachse zu variieren
und dem Trainingsfortschritt
anzupassen.

So kann ein Patient auf dem
Riicken liegend mit dem Trai-
ning beginnen und im Verlauf
des Trainings die Anforderungen
durch eine immer steilere Stel-
lung des Kipptisches erhéhen.

Durch die Kombination
der Therapien (Opera-
tion, Medikament, klassische
Krankengymnastik und Vibra-
tionstraining) sollen Patienten,
die noch nie in ihrem Leben
stehen oder gehen konnten,
lernen aufrecht zu stehen oder
gar zu gehen. Wenn sich im
Rahmen dieser Studie der Nut-
zen dieses neuen Trainingsge-
rates beweisen lasst, ist daran
gedacht, diese Methode eben-
falls bei Patienten mit anderen
Erkrankungen des Muskel- und
Skelettsystems einzusetzen.

"I In Deutschland gibt es ca.
“ 5,000 Betroffene mit

Osteogenesis imperfecta, die in
einer Selbsthilfegruppe orga-

nisiert sind. Die Deutsche
Gesellschaft fiir Osteogenesis
imperfecta Betroffene
(www.oi-gesellschaft.de)
wurde 1984 mit 60 Mitgliedern
gegriindet und ist inzwischen
auf 1300 Mitglieder in 6 Lan-
desverbanden angewachsen.
Die Ziele der Gesellschaft —
Beratung von Betroffenen und
Angehdrigen, Forderung der
Forschung auf diesem Gebiet
und Bekanntmachung der
Erkrankung in der Gesellschaft
—werden u. a. durch die zwei-
mal jahrlich erscheinende Zeit-
schrift , Durchbruch” verfolgt.
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