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Habitueller Zehenspitzengang

Verdacht auf hereditire sensomotorische Neuropathie — Kasuistik

Habitual toe-walking

Suspected hereditary motor sensory neuropathy — case study

Zusammenfassung: Die erfolgreiche Therapie des

habituellen Zehenspitzengangs basiert auf der genauen
Diagnostik und Klassifikation des Zehenspitzengangs. Das
klinische Befundverfahren hat sich bei iber 1000 Zehenspit-
zengangern bewahrt und besteht aus Elternbefragung, kli-
nischer Untersuchung und Klassifikation in die Typen 1, 2
und 3a/3b. Die Typzuordnung erfolgt anhand definierter
spezifischer Merkmale. Fehlen diese Merkmale, ist der Ze-
henspitzengang nicht klassifizierbar und per Differenzialdiag-
nostik muss eine andere Diagnose ermittelt werden.
Das Fallbeispiel beschreibt einen Patienten, der sich mit der
Diagnose habitueller Zehenspitzengang vorstellte. Der Pa-
tient war zuvor vom Orthopaden, Neurologen und Kinder-
arzt untersucht worden. Der Patient wies keine Klassifikati-
onsmerkmale auf und konnte nicht als habitueller Zehenspit-
zenganger typisiert werden. Aufgrund der Klinik wird eine
hereditare sensomotorische Neuropathie angenommen. Als
Therapie wird das fir den habituellen Zehenspitzengang be-
wahrte Stufenkonzept erprobt und angewendet. Der Patient
ist kein Einzelfall; verschiedene Krankheitsbilder zeigen als
Symptom den Zehenspitzengang. Es ist wichtig, die Diffe-
renzialdiagnosen des habituellen Zehenspitzengangs zu ken-
nen, um eine optimale Therapie und Prognose zu gewahr-
leisten.

Schliisselwdrter: Habitueller Zehenspitzengang, Klassifikations-
merkmale, hereditdre sensomotorische Neuropathie
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Einleitung

grund einer orthopéddischen oder neuro-

Summary: The successful therapy of habitual toe-walking is
based on it's exact diagnostic and classification. The clinical
examination has been proved in more than 1000 children
with idiopathic toe-walking, and it consists on the child’s an-
amnesis, physical examination and the proper classification
according to its features (type 1, 2 and 3a/3b). Defining and
specifying the features has been already done in order to
recognize the different types of habitual toe-walkers.

This case study describes a child with idiopathic toe-walking,
which was previously examined by orthopedists, neurolo-
gists and pediatricians. Their diagnosis was habitual toe-
walking. This specific patient did not show any of the fea-
tures that characterize the different types of ITW. Due to
clinical characteristics, a hereditary sensory motor neuro-
pathy was assumed. As a therapeutic modality the step-by-
step concept was suggested, a method that has been ap-
proved and certified for the treatment of habitual toe-wal-
king. This is not the only individual case, there are other dis-
eases with the clinical symptom habitual toe-walking. It is
important to know the differential diagnosis of habitual toe-
walking to ensure the optimal therapy and prognosis.

Keywords: habitual toe-walking, features of classification,
hereditary motor-sensory neuropathy
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agnostik  bei  Zehenspitzengingern

In der taglichen Praxis begegnen einem
héufig Kinder, die permanent und inter-
mittierend auf Zehenspitzen gehen. Da-
bei kann es sich um den habituellen Ze-
henspitzengang (2, 4, 5, 7,9, 10, 11] han-
deln oder um eine Ganganomalie auf-

logischen Pathologie. Je nach Auspra-
gung und Stdarke konnen Folgeerkran-
kungen wie Fufldeformitdten, Wirbel-
sdulenschdden und irreversible Achilles-
sehnenverkiirzungen auftreten [5, 8].
Die vorliegende Arbeit beschreibt
die Wichtigkeit der systematischen Di-

(ZSG). Arzte und Physiotherapeuten, bei
denen ZSG vorstellig werden, sollten
mogliche Differenzialdiagnosen kennen
und den Zehenspitzengang zuordnen
kénnen, um eine addquate und effizien-
te Versorgung zu gewdhrleisten. An-
hand eines Fallbeispiels wird die heredi-

1 Physiotherapiezentrum (PTZ) Pomarino Hamburg

2 Zur besseren Lesbarkeit wird die méannliche Bezeichnung verwendet, die die weibliche mit einschlieRt.
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tire  sensomotorische  Neuropathie
(HMSN) als mogliche Ursache fiir den
Zehenspitzengang erldautert und dis-
kutiert. Die HMSN wird als Differenzial-
diagnose beschrieben, signifikante Klas-
sifikationsmerkmale werden erldutert
und die bewdhrten Therapiemethoden
erprobt und angepasst.

Methoden

Die Diagnostik des ZSG erfolgt anhand

von standardisierten Fragebdgen bei der

Erstuntersuchung und Nachkontrolle.

Die Bestandteile sind die Elternbefra-

gung und klinische Untersuchung (11).

Dabei werden die Eltern zu einer familid-

ren ZSG-Héufigkeit und zum Verlauf des

ZSG vom Kind befragt.

Ebenfalls wird das ,range of moti-
on“ (ROM) der Hiifte, der Fiife und der
LWS gemessen. Um den ZSG zu pro-
vozieren, werden standardisierte Tests
durchgefiihrt. Das Gleichgewicht wird
mit dem Einbeinstand und dem Fer-
sengang begutachtet. Bei der Inspekti-
on wird ein Fokus auf den Stand, Gang,
die Fifle und Wadenform gelegt. Er-
ginzend, um die Fortschritte in der
Therapie festzuhalten, wird auf der
Druckmessplatte eine Stand- und
Ganganalyse und ein Elektromyo-
gramm (EMG) durchgefiihrt [5]. Klini-
sche Klassifikationsmerkmale und die
Informationen aus dem Befund fiithren
zur Typisierung des habituellen ZSG
[5, 11].

Typ 1 oder HRV-Typ: Herzférmige
Wade, Ringfalten, Vorfufipolster.
Die Ursache ist eine angeborene
Achillessehnenverkiirzung.

Typ 2 oder FMV-Typ: Familidre Hau-
fung, Mediales Wadenpolster, V-Zei-
chen. Die Ursache ist erblich be-
dingt.

Typ 3 oder VA2-Typ: Vorfufigang nur
durch Provokation oder nur in Be-

Abrollphase

vorhanden, stampfendes Gangbild,

2 Arten. Der Typ 3a neigt zu Verhal-

tensauffilligkeiten wie Wahrneh-

mungsstorungen oder Tics, der Typ
3b zeigt keine abnormen Verhaltens-

lastungssituationen,

muster.

Der Zehenspitzengang ist nicht
klassifizierbar, wenn sich keine der
oben genannten klinischen Merkmale
zeigen. In diesen Fillen handelt es sich
um keinen habituellen ZSG. Mit Hilfe

Abbildung 1 Atrophie des M. extensor digitorum brevis und der kleinen Handmuskeln.

Abbildung 2 Schmale Wadenform.

klinischer Differenzialdiagnostik, bei-
spielsweise einer neurologischen oder
molekulargenetischen Untersuchung,
Muskelbiopsien, elektrophysiologi-
scher Untersuchungen und bildgeben-
der Verfahren wie Rontgen, MRT oder
CT kann eine andere Ursache fiir den
Zehenspitzengang entdeckt und eine
addquate Therapie in die Wege geleitet
werden [3, 5].

Abbildung 3 Spitzful, HohlfuR, Krallen-
zehen und ein verbreiteter Vorful.

Ein in der Praxis hdufig vorkom-
mender, nicht Kklassifizierbarer Phano-
typ zeigt Krallenzehe, Hohlfuf und hy-
potrophierte Wade. Als Ursache wird ei-
ne hereditdre sensomotorische Neuro-
pathie vermutet.

Ist der Zehenspitzengang als habi-
tueller ZSG Klassifizierbar, wird er ent-
sprechend therapiert. Das therapeuti-
sche Vorgehen folgt der fiir den habitu-
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Abbildung 4 Fibrillationen des M. gastrocnemius medialis rechts bei 7 Sekunden.
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Abbildung 5 Fibrillationen des M. gastrocnemius medialis links bei 14 Sekunden.

ellen Zehenspitzengang entwickelten
Stufentherapie [12]:
Die mehrstufige Therapie (Stufe 0-3) be-
steht aus
e Stufe 0 Abwarten/Beobachten
e Stufe 1 Pyramideneinlagen
e Stufe 2 Nachtschienen
e Stufe 3 Botoxinfiltrationen

Der Zehenspitzengang wird bei der
Erstuntersuchung ,eingestuft” und ent-
sprechend therapiert. Der Therapiepro-
zess und die Ziele werden bei den Nach-
kontrollen (alle 8-12 Wochen) evalu-
iert. Der Verlauf und die Testergebnisse
beeinflussen die weitere Therapie: Es
konnen weitere Mafinahmen auf der
gleichen, einer hoheren oder einer
niedrigeren Therapiestufe folgen. In
neuen Studien und nach guten Thera-
pieerfolgen beim habituellen ZSG wird
die Stufentherapie auch fiir Differenzi-
aldiagnosen wie die HMSN getestet und
angepasst.

Fallbeispiel

Diagnose: Habitueller ZSG mit
Verdacht auf hereditdre
sensomotorische Neuropathie

Der mannliche Patient A, geboren 2001,
kam im Alter von 9 Jahren mit der Diag-
nose ,habitueller Zehenspitzengang”,
nachdem er beim Orthopédden, Neurolo-
gen und Kinderarzt mit der Symptoma-
tik vorgestellt worden ist. Orthopadi-
sche Hilfsmittel wie Einlagen, Orthesen
und Physiotherapie hatte der Junge vor-
her tiber mehrere Jahre erhalten.

Die Erstuntersuchung wurde stan-
dardisiert durchgefiihrt. Die Elternbefra-
gung ergab, dass der Patient in der 40.
Schwangerschaftswoche  komplikati-
onslos geboren wurde und im Alter von
12 Monaten erstmals freihdandig ging.
Die motorische Entwicklung war eben-
falls unauffdllig gewesen. Der ZSG trat

im Alter von 6 Jahren auf. Das daraufhin
durchgefiihrte MRT und CT zeigte sich
ohne Befund; in der elektrophysiologi-
schen Untersuchung waren Fibrillatio-
nen des Muskels sichtbar. Eine heredita-
re sensomotorische Neuropathie wurde
vermutet. Der ZSG verschlechterte sich
im Laufe der Jahre bis heute deutlich.
Der ZSG tritt ebenfalls bei seiner Mutter
und dem Bruder der Mutter auf. Der Jun-
ge klagt tiber sporadische Schmerzen in
den Fersen.

Die klinische Untersuchung zeigte
einen stark ausgeprdgten ZSG ohne Sei-
tenbetonung. Durch den Provokations-
test konnte der ZSG nach einer Drehung
ausgelost werden. Der Fersengang war
nur unter Hiiftbeugung und Auflenrota-
tion moglich; der Einbeinstand zeigte
sich unauffillig. Die LWS war mit 45°
hyperlordosiert und die Hiiftgelenke
waren beidseits in der Extension einge-
schrankt. Die Beweglichkeit des oberen
Sprunggelenks nach der Neutral-Null-
Methode betrug in DE/PF 0/5/50. Auf3er-
dem zeigte A eine Atrophie des M. ex-
tensor digitorum brevis und der kleinen
Handmuskeln (Abb. 1).

Bei der Inspektion der Fiifle war kei-
ne Hornhaut an den Fersen sichtbar. Es
zeigten sich jedoch beidseits ein Hohl-
fufl, Krallenzehen, ein verbreiteter Vor-
fufl und eine schmale Wadenform (Abb.
2, 3). Die fehlenden Klassifikationsmerk-
male (s. 0.), die nicht vergrofierte Wade
und das unauffillige Elektromyogramm
des M. tibialis anterior und des M. gas-
trocnemius charakterisieren A nicht als
habituellen Zehenspitzengdnger [9]. Das
Oberflichenelektromyogramm  zeigte
hingegen Ausschlédge als Reaktion auf ei-
nen Dehnreiz (Abb. 4-7, bei 7 und 14 Se-
kunden); diese Fibrillationen konnte der
Untersuchende auch deutlich palpieren.
Die neurologische Untersuchung ergab
eine Schwiche des Patellareflexes und
des beidseits.
Aufgrund der diagnostischen Ergebnisse
und der klinischen Merkmale wird eine

Achillessehnenreflexes

hereditire = sensomotorische Neuro-
pathie (HMSN) angenommen. Die
HMSN zeigt sich in vielfédltiger Auspra-
gung und ist mit 40 % aller Neuro-
pathien die hdéufigste Ursache chro-
nischer Neuropathien [1]. Dabei konnen
die Symptome von Geburt an aus-
gepragt sein (schwerer Verlauf) oder erst
im Laufe der ersten Lebensdekade auf-
treten (milder Verlauf). Diese Kinder fal-
len durch eine distale Schwiche, Sensi-
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Anatomie des Fues

Spitzferse

Faltenbildung in der
Mitte der Achillessehne
SpitzfuBstellung

Spitzferse moglich
Verstarkte Hornhautbil-
dung -1l MT
VorfuBverbreiterung

VorfuBverbreiterung

Anatomie der Wade
Bauchs des

M. gastrocnemius nach

proximal

Lendenwirbelsaule

Stand auf gesamter
FuBsohle

Gangbild
Tippelgang

Seitendifferenz

Fersengang Nicht moglich

Drehtest Ab 1. Drehung

Vorfulstand/-gang

Beweglichkeit
Oberes Sprunggelenk

Familidre Haufung Nein
Gleichgewicht Beeintrachtigt

Oberflachen-EMG des
M. tibialis ant. im Stehen

Reflexe (Patellareflex, Normal
Achillessehnenreflex)
Sonstige Auffalligkeiten Keine

Verschiebung des

Hyperlordose ab 4. Lbj.

Nur anfangs moéglich

VorfuRgang und

Nicht vorhanden

Deutliche Einschrankung

Erhohte Aktivitat

Hypertrophie der Normal
Wadenmuskulatur

V-Zeichen der Achilles-

sehne

Hyperlordose ab 6. Lbj. Normal
Anfangs moglich, spater  Moglich

nur unter AuRenrotation
der Hiifte moglich

VorfuRgang und
stampfender Gang,
spater wippend

Vorhanden

Nur unter HiiftauRen-
rotation moglich

Ab ca. 3. Drehung
VorfuRstand/-gang;
Seitendifferenz

Leichte Einschrankung; Normal
Seitendifferenz
Ja Nein

Nicht beeintrachtigt

Bis 5. Lbj. Normal- Normal
befund, dann erhéhte

Aktivitat

Normal Normal
Keine Keine

Typ llla: normal
Typ lllb: ab 7. Lbj.
VorfuRverbreiterung

Normalgang und
VorfuRgang

Nicht vorhanden

Maéglich

VorfuBstand/-gang erst
nach 8-9 Umdrehungen

Nicht beeintréachtigt

Hohlfuly
Krallenzehen
VorfuRverbreiterung

Wadenform
verschmalert
,Delle” im

M. gastrocnemius

Hyperlordose

Maoglich

Normalgang und
VorfuRgang

Nicht vorhanden

Nur unter AuRenrotation
und Flexion der Hufte
moglich

Ab 1. Drehung
VorfuRstand/-gang

Deutliche Einschrankung

Ja
Nicht beeintrachtigt

Normal, bei Dehnreiz
punktuelle Fibrilationen
sichtbar

Bis zum 8 Lbj. normal,
dann abgeschwachte
Reflexe

Atrophie des M. extensor
digitorum brevis und der
kleinen Handmuskeln

Tabelle 1 Klassifikation Zehenspitzengang [7] und Differenzierung von der HMSN.

bilitdtsstorungen, charakteristisch einen
Hohlfuf3 mit Krallenzehe und Atrophie
der kleinen Handmuskeln auf [13, 14].
Der Patient A wurde bei Verdacht
auf eine hereditdre sensomotorische
Neuropathie zur Abkldrung einer neuro-
physiologischen Untersuchung unter-
zogen, die als unauffallig befunden wur-
de. Unserer Beobachtung nach ver-
muten wir, dass die bei uns vorstelligen
Kinder eine Neuropathie eines neuen,
noch nicht genau beschrieben Typs der
HMSN zeigen. Klinisch weisen diese
Kinder zusidtzlich zu den Kklassischen
Merkmalen einen Zehenspitzengang

auf. Die Aktivititen und Partizipation
des Patienten sind in der Regel nicht ein-
geschrankt; der therapeutische Fokus
muss meist auf bestimmte Korperstruk-
turen und -funktionen gelegt werden.
Begleitende Physiotherapie, eine regel-
maflige Beobachtung der Hand- und
Fufifunktion und eventuell eine Hilfs-
mittelversorgung der Deformitidten sind
wichtige Bestandteile der medizi-
nischen Versorgung. In sehr schweren
Féllen werden auch operative Mafinah-
men wie Achillessehnenverldngerun-
gen, Osteotomien oder Arthrodesen

empfohlen.

Da der Zehenspitzengang bei A recht
stark ausgepragt war, empfahlen wir fol-
gende Therapie: Der Patient
Nachtschienen und Pyramideneinlagen

sollte

tragen; Botox sollte vorerst noch nicht
gespritzt werden. In regelmifigen
Nachkontrollen wurde der Junge unter-
sucht und die Therapie angepasst. Das
Ziel war bei einer guten Compliance das
Vermindern des Zehenspitzengangs und
Erweitern des Bewegungsausmafles der
Oberen Sprunggelenke und der Hiiftge-
lenke. Bei der ersten Nachkontrolle
nach 8 Wochen zeigte sich eine Bes-

serung des Bewegungsausmafles im
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Abbildung 6 Fibrillationen des M. gastrocnemius lateralis rechts bei 7 Sekunden.
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Abbildung 7 Fibrillationen des M. gastrocnemius lateralis links bei 14 Sekunden.

Oberen Sprunggelenk auf 0/0/50 und
der Hiuftbeweglichkeit; die LWS wies
weiter eine starke Hyperlordose auf. Der

Abkiirzungen

CcT Computertomografie

DE Dorsalextension

EMG Elektromyogramm

HMSN  Hereditdre sensomotrische
Neuropathie

MRT Magnetresonanztherapie

PF Plantarflexion

ROM Range of Motion
»~Bewegungsausmal”

ZSG Zehenspitzengang/

Zehenspitzenganger

Zehenspitzengang war ebenfalls noch in
den Provokationstests sichtbar, das
Gangbild hatte sich jedoch um 50 % ver-
bessert. Im Laufe der ndchsten Nach-
kontrollen stabilisierte sich das Ergebnis
und der Therapieplan sah ein Fortsetzen
der Anwendung von Nachtschienen fiir
die ndchsten 16 Wochen bis zum Ende
der Wachstumsphase vor, um den Status
quo zu halten und operative Eingriffe zu
vermeiden. Begleitende Physiotherapie
wurde ebenfalls verordnet.

Diskussion

Das Fallbeispiel betont die Wichtigkeit
der systematischen Diagnostik bei Ze-
henspitzengdngern, um unterschiedli-
che Atiologien zu beriicksichtigen.
Ebenfalls wird deutlich, dass die HMSN
in vielen Fillen schwer zu diagnostizie-
ren und den zahlreichen Untergruppen

zuzuordnen ist. Die Differenzierung und
Gegeniiberstellung (Tab. 1) des habituel-
len Zehenspitzengangs und der HMSN
soll die Diagnostik erleichtern und
gleichzeitig den Fokus auf die HMSN als
Ursache fiir den ZSG verstédrken. Das Stu-
fenkonzept findet als Therapiekonzept
auch bei hereditdren sensomotorischen
Neuropathien Anwendung. Es unter-
scheidet sich in der Versorgung zum ha-
bituellen Zehenspitzengang in einem
verdnderten Prozedere (langere Behand-
lungsdauer, engmaschigere Betreuung
zur Beobachtung von Verdnderungen,
keine Botoxgabe). In Bezug auf die Prog-
nose miissen noch weitere Nachkontrol-
len abgewartet werden; es lasst sich aber
vermuten, dass die Progredienz der Er-
krankung die Prognose verschlechtert
und gegebenentfalls eine lebenslange Be-
gleitung fordert.

Fazit fiir die Praxis

Der ZSG kann verschiedene Pathologien
zur Ursache haben, wie beispielsweise
Syringomyelie, Spina bifida, Muskeldys-
trophie, Muskelatrophie, infantile Cere-
bralparese oder auch Hereditdre senso-
motorische Neuropathie. Es ist wichtig,
die Klassifikation des habituellen Ze-
henspitzengangs zu kennen, um schon
durch  leichte  Beeintrichtigungen
Krankheiten zu erkennen und anhand
von Differenzialdiagnostik vom habitu-
ellen Zehenspitzengang abzugrenzen.
Die Hereditdre sensomotorische Neuro-
pathie riickt aktuell als Ursache eines
ZSG und Differenzialdiagnose des habi-
tuellen ZSG immer stdrker in den Vor-
dergrund. Die spezifischen klinischen
Merkmale sollten bekannt sein und wei-
tere Erfahrungen mit diesem Typen ge-
sammelt und alternative konservative
Therapiekonzepte entwickelt und ver-
breitet werden, um einer effizienten
Therapie ein Stiick ndher zu kommen.

Interessenkonflikt: Der Autor ist In-
haber einer Praxis fiir Ganganomalien
und entwickelte eine eigene Behand-
lungsmethode fiir den ZSG.
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David Pomarino
Rahlstedter BahnhofstralRe 9
22143 Hamburg Rahlstedt
info@ptz-pomarino.de
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