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Verlängerung des kongenital 
kurzen Femurs (PFFD) 
mittels Hybridfixateur unter 
Einbeziehung des Kniegelenks

Kasuistiken

Kontrakturen und Luxationen in Knie- 

und Hüftgelenk sind schwer wiegende 

Probleme bei der Behandlung des konge-

nital kurzen Femurs (PFFD) [5, 6]. Insbe-

sondere das Kniegelenk scheint wegen der 

fehlenden oder insuffizienten Kreuzbän-

der beim PFFD speziell gefährdet zu sein 

[7, 12, 13, 15]. Achsenabweichungen ist be-

sondere Beachtung zu schenken [14].

Grill u. Dungel [5] beschreiben einen 

Fall, bei dem eine Kniegelenksubluxati-

on bereits vor der Verlängerung bestand. 

Die se Fehlstellung wurde simultan bei der 

Verlängerung mit Hilfe eines das Kniege-

lenk überbrückenden Fixateur externe, 

der an einem Unterschenkelgips montiert 

war, behandelt. Ein weiterer Patient, bei 

dem eine sekundäre Dislokation des Knie-

gelenks mit einem gelenküberbrückenden 

Fixateur behandelt wird, ist im Buch von 

Pfeil et al. [11] beschrieben.

Wir stellen 4 Patienten vor, bei denen 

5 Verlängerungen des Femurs durch Kal-

lusdistraktion behandelt wurden. Bei all 

diesen Verlängerungen wurde ein Knie-

gelenk überbrückender Fixateur externe 

verwendet, um das Knie vor einer sekun-

dären Subluxation zu schützen. Der Fixa-

teur war mit einem Scharniergelenk auf 

Höhe des Knies ausgestattet, sodass wäh-

rend der Verlängerung eine Flexion/Ex-

tension im Kniegelenk möglich war.

Patienten und Methode

Nach der Einteilung von Pappas [10] wur-

den die 4 Patienten mit PFFD in 3 Fällen 

der Klasse VII und in einem Fall der Klas-

se III zugeordnet. Das Alter bei Beginn der 

Verlängerung lag zwischen 2,5 und 11 Jah-

ren. Alle Patienten wiesen radiologisch 

einen hypoplastischen lateralen Femur-

kondylus auf. In der klinischen Untersu-

chung war stets ein insuffizientes vorderes 

Kreuzband feststellbar. Eine Magnetreso-

nanzuntersuchung (MRI) des vorderen 

Kreuzbandes wurde jedoch nicht durch-

geführt.

Während der Verlängerung erhielten 

alle Patienten eine physiotherapeutische 

Behandlung zur Erhaltung der Knie- und 

Hüftgelenkbeweglichkeit. Falls Streckdefi-

zite im Kniegelenk auftraten, wurde wäh-

rend der Nacht der Fixateur externe in Ex-

tensionsstellung fixiert.

Details der einzelnen Patienten sind in 

den entsprechenden Fallbeschreibungen 

dargestellt.

Fall 1

Das Grundleiden dieses Patienten wurde 

von van der Lem [17] und Exner et al. [2] 

im Detail beschrieben. Nach Pappas [10] 

wurde dieser PFFD als Klasse III klassiert. 

Die Bildgebung bei Geburt (. Abb. 1a) 

und 1-jährig (. Abb. 1b) zeigte einen Va-

rus, mit ungenügender Ossifikation des 

Schenkelhalses. Nach einer subtrochan-

tären Valgisationsosteotomie (. Abb. 1c) 

im Alter von 1 Jahr ossifizierte der Schen-

kelhals. Im 4. Lebensjahr wurde eine er-

neute Varusfehlstellung operativ korri-

giert. Zur Korrektur des dysplastischen 

Acetabulums wurde im Alter von 6,5 Jah-

ren eine periacetabuläre Tripleosteotomie 

durchgeführt (. Abb. 1d). Die Beinlän-

gendifferenz zu diesem Zeitpunkt betrug 

11 cm (. Abb. 1e). Der Patient und seine 

Eltern wünschten nun die Verlängerung. 

Das Verlängerungssystem ist in . Abb. 1f 

dargestellt. Es besteht aus der Kombina-

tion eines unilateralen Verlängerungssys-

tems (Monotube®) mit einem Ringfixateur 

(Triax®). An der Tibia wurde der Ring mit 

2 Schanzschrauben fixiert. Die beiden 

Ringe wurden mit einem Scharniergelenk 

verbunden. Die Lage des Drehzentrums 

wurde im posterioren Femurkondylen-

bereich festgelegt. Röntgenbilder in Flexi-

on und Extension des Kniegelenks legten 

die Lage des Drehpunktes fest. Dieses Fi-

xateursystem erlaubte einen Bewegungs-

umfang von Flexion/Extension 90°/0°/0° 

(. Abb. 1g).

Nach 2 Monaten wurde das Scharnier-

gelenk gelockert um die Wachstums-

fugen, die allenfalls unter Druck lagen, 

wieder freizugeben. Die Verlängerung 

wurde dann noch bis 9 cm fortgesetzt. 

3,5 Monate nach Kortikotomie wurden 

das Scharniergelenk und der tibiale Fixa-

teur entfernt. Der femorale Fixateur wur-

de noch für weitere 2,5 Monate belassen. 

Die anteroposteriore Knieinstabilität war, 

wie erwartet, unverändert. Das Gelenk-

alignement blieb normal. Die Hüft- und 

Kniegelenkbeweglichkeit erreichte den 

gleichen Umfang wie präoperativ. Im Al-

ter von 11 Jahren hatte der Patient wieder 

eine Beinlängendifferenz von 6 cm. Der 

Patient wünschte nochmals eine Verlän-

gerung, die mit gleicher Technik durch-

geführt wurde (. Abb. 1h). Nach durch-
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Abb. 1 8 a Patient Nr. 1: Die Beckenübersicht bei Geburt zeigt den PFFD. b Im Alter von 1 Jahr kam es zur spontanen Korrektur 
des diaphysären Varus des linken Femurs. Es verblieb jedoch eine verminderte Ossifikation des Schenkelhalses. 
c Radiologische Dokumentation der ersten subtrochantären Valgusosteotomie, Stabilisation mit Fixateur externe. d Beckenaufnah-
me mit 6,5 Jahren. Kurze Zeit nach durchgeführter Tripleostotomie zur Korrektur des dysplastischen Acetabulums und der Verbes-
serung des Containments. e Die Ganzbeinaufnahme zeigt die Situation ein halbes Jahr vor der Verlängerung. Die Platte der zweiten 
korrigierenden Valgusosteotmie ist noch nicht entfernt worden. f An einem Modell des Patientenbeins wird die Montage des Fixa-
teur externe demonstriert. g Das Laterale Röntgenbild des Knies mit Fixateur externe zeigt den Bewegungsumfang und das 
Kniealignement. h Ansicht des Femurs während der zweiten Verlängerung mit 11 Jahren. i Bei der letzten Kontrolle dokumentiert: 
radiologisch einwandfreie Kniegelenkzentrierung 
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geführter Verlängerung besteht im Al-

ter von 13 Jahren eine Beinlängendiffe-

renz von 1,5 cm. Die Kniefunktion ist kli-

nisch wie auch radiologisch einwandfrei 

(. Abb. 1i).

Fall 2

Die Patientin mit kurzem hypoplasti-

schem Femur und fehlender Fibula wurde 

nach der Einteilung von Pappas [10] dem 

Typ VII zugeordnet. Die Behandlung der 

Fibulahemimelie dieser Patientin wur-

de von Exner [1] publiziert. Die Femur-

verlängerung wurde bereits mit 2,3 Jahren 

geplant, um dies gleichzeitig mit einer Va-

risation bei ausgeprägter Hypoplasie des 

lateralen Femurkondylus kombinieren zu 

können. Verlängerung und Varisation der 

Tibia sind später zur Korrektur der Fehl-

stellung in der Tibia geplant. Es wurde ge-

nau dieselbe Technik wie in Fall 1 verwen-

det, mit Ausnahme von kleineren Fixateur-

elementen. Die Verlängerung wurde am 

7. Tag nach Kortikotomie begonnen, mit 

der Geschwindigkeit von 1 mm pro Tag 

– aufgeteilt in 4 Fraktionen. Die Fixati-

on erlaubte einen Bewegungsumfang im 

Kniegelenk von 60°/0°/0° Flexion/Exten-

sion, der während der Verlängerung bei-

behalten werden konnte. Nach 3 cm Ver-

längerung musste die Achse um 20° durch 

den Distraktionskallus varisiert werden. 

Gleichzeitig wurden die das Kniegelenk 

stabilisierenden Anteile des Fixateurs ent-

fernt.

6 Monate nach der Kortikotomie wur-

de bei stabil erscheinendem Kallus der Fi-

xateur entfernt. 4 Tage später stürzte das 

Mädchen und zog sich eine Fraktur durch 

den Kallus zu. Die Fraktur wurde noch-

mals mit einem Fixateur für 2 Monate sta-

bilisiert. 2 Jahre nach Kortikotomie lief 

das Mädchen schmerzfrei mit einer Or-

these. Die Bildgebung während und nach 

Abschluss der Verlängerung werden in 

. Abb. 2a und 2b gezeigt. Nach durchge-

führter Verlängerung der Tibia mit einem 

Ringfixateur (Spatialframe®) besteht eine 

gute Kniegelenkzentrierung mit freier Be-

weglichkeit (. Abb. 2c).

Fall 3

Neben dem PFFD (Klasse VII nach Pap-

pas [10]) leidet dieses Kind an einer Bra-
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Verlängerung des kongenital kurzen Femurs (PFFD) mittels 
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Zusammenfassung

Hintergrund. Kontrakturen und Luxationen 

in Knie- und Hüftgelenk sind bekannte Kom-

plikationen bei der Verlängerung des proxi-

malen fokalen Femurdefekts (PFFD). Insbe-

sondere ist das Kniegelenk wegen der feh-

lenden oder insuffizienten Kreuzbänder beim 

PFFD gefährdet. Achsenabweichungen muss 

ebenfalls besondere Beachtung geschenkt 

werden.

Patienten und Methoden. Bei 4 Patienten 

(Alter 2,5–11 Jahre) mit PFFD (Pappas-Klas-

se III (1 Patient), Klasse VII (3 Patienten)) wur-

den 5 Verlängerungen mit Achsenkorrek-

tur durchgeführt. Es wurde ein kniegelenk-

überbrückender Fixateur externe (Mono-

tube, Triax®) verwendet, der Tibia und Femur 

mit einem Scharniergelenk verbindet und 

das Kniegelenk vor Kontraktur oder Luxation 

schützt. Die Verlängerungen lagen zwischen 

3 und 11 cm.

Resultate. Alle Patienten erreichten nach 

Verlängerung die vorherige Knie- und Hüft-

beweglichkeit. Eine Hüftgelenkkontraktur 

kann während der Verlängerung die Einbe-

ziehung des Hüftgelenks in das Fixateursys-

tem notwendig machen. Dies war bei den in 

diesem Beitrag beschriebenen 4 Patienten 

nicht erforderlich.

Schlussfolgerung. Vier konsekutive Verlän-

gerungen bei angeborenem longitudinalem 

Femurdefekt erfolgten unter Luxationsschutz 

des Kniegelenks durch ein kniegelenküber-

brückendes Flexionsbewegungen erlau-

bendes Fixateursystem. Bei diesen Patienten 

konnte eine Kontraktur bzw. Luxation ver-

mieden werden. Wir denken, dass ein solches 

System bei entsprechenden Verlängerungen 

in Betracht gezogen werden sollte.

Schlüsselwörter

Proximaler fokaler Femurdefekt · Verlänge-

rung · Kniegelenkinstabilität · Fixateur exter-

ne mit beweglichem Kniegelenk

Lengthening of proximal femoral focal deficiency using 
a hybrid fixation with inclusion of the knee joint

Abstract

Background. A major problem in lengthen-

ing a short femur in proximal focal deficien-

cy of the femur (PFFD) is the development of 

contractures and dislocation of the hip and 

knee joint. The knee joint is particularly prone 

to dislocation because of the cruciate liga-

ment insufficiency associated with PFFD. Axis 

deviations also need specific attention.

Patients and Methods. In four patients (age 

2.5–11 years) with PFFD (PAPPAS class III in 

one patient and VII in three patients), five 

femoral lengthenings with mechanical ax-

is corrections were performed by the callo-

tasis technique using a hybrid fixation sys-

tem (Monotube/TriaxR) connecting the femur 

and the tibia with a fixed hinged knee joint to 

protect the knee against contracture and dis-

location.

Results. All patients retained their hip and 

knee function. Hip flexion contracture dur-

ing lengthening may make inclusion of the 

hip joint into the fixation system necessary, 

but was not carried out in the four patients 

presented.

Conclusion. Four consecutive lengthenings 

of the femur with focal deficiency were car-

ried out under protection by a hinged knee 

bridging external fixator. A dislocation could 

be prevented in all patients. We consider that 

such a system could be used during these 

lengthening procedures.

Keywords

Proximal femoral focal deficiency · Leng-

thening · Knee joint instability · External fixa-

tion with mobile knee joint
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chisyndaktylie der rechten Hand. Zudem 

besteht eine hypoplastische Fibula, eine 

talokalkaneale Coalitio und ein stabiler 

vierstrahliger Fuß. Im Kniegelenk fand 

sich klinisch eine anteroposteriore Insta-

bilität. Im Alter von 6 Jahren bestand ei-

ne Beinlängendifferenz von 4 cm. Es wur-

de – wie bei Patient Nr. 1 – eine Verlän-

gerung des Femurs vorgenommen. Nach 

2 Monaten (Verlängerung 5,5 cm) stell-

te sich ein zunehmendes Extensionsdefi-

zit der Hüfte ein. Darum wurde ein sub-

kutaner Release des M. tensor fasciae la-

tae mit gleichzeitiger Achsenkorrektur 

durchgeführt. Der tibiale Anteil des Fi-

xateurs wurde entfernt und die Verlänge-

rung gestoppt. 5 Monate nach Kortikoto-

mie wurde bei radiologisch stabil erschei-

nendem Kallus der Fixateur entfernt. Ei-

nige Tage nach Entfernung des Fixateurs 

stürzte die Patientin unglücklich und zog 

sich eine Fraktur durch den Verlänge-

rungskallus zu. Die Therapie bestand in 

der geschlossenen Reposition und Appli-

kation eines Fixateur externe. Dieser wur-

de nach 2 Monaten entfernt (. Abb. 3a). 

Der nachfolgende Verlauf war unauffäl-

lig. Das Kind konnte 3 Monate später be-

reits skifahren. 4,5 Jahre nach Kortikoto-

mie bzw. 4 Jahre nach Entfernung des Fi-

xateurs besteht eine seitengleich symme-

trische Hüft- und Kniegelenkbeweglich-

keit, bei einer Beinlängendifferenz von 

2 cm (. Abb. 3b, c).

Fall 4

Neben dem hypoplastischen Femur fehl-

te bei diesem Mädchen die gesamte Fibu-

la. Der Defekt wird nach Pappas der Klas-

se VII zugeordnet [10]. Mit 2 Jahren ent-

wickelte sich eine dorsolaterale Subluxa-

tion des Fußes. Die Behandlung dieses 

Problems ist in [1] publiziert. Im Alter 

von 6,5 Jahren bestand eine Beinlängen-

differenz von 10,5 cm. Während der Ver-

längerung entwickelte sich eine zuneh-

mende Varusdeformität, die mit der Ent-

fernung des tibialen Fixateurs korrigiert 

wurde. Dies geschah bei einer Verlänge-

rung von 6 cm. Wegen fehlender Kallus-

bildung musst 6 Monate nach Kortikoto-

mie ein Knochenmarktransfer durchge-

führt werden. 3 Monate später wurde eine 

Platte angebracht. Beim letzten Follow-up 

2,5 Jahre nach Behandlungsbeginn ist die 

Abb. 2 8 Patient Nr. 2: 
a Das Röntgenbild des 
rechten Beines zeigt den 
Fixateur externe und die 
durchgeführte Kortiko-
tomie. 
b 2 Monate nach Entfer-
nung des Fixateurs 
(9 Monate nach Kortiko-
tomie) zeigt das Röntgen-
bild eine Remodellierung 
des Markkanals sowie kor-
rekte Achsenverhältnisse. 
c Nach abgeschlossener 
Verlängerung der Tibia 
besteht weiterhin eine 
gute Kniegelenkzentrie-
rung

Abb. 3 9 a Die Ganz-
beinaufnahme nach abge-
schlossener Verlängerung 
zeigt gute Achsenverhält-
nisse und eine Beinverkür-
zung von 2 cm. 
b Bei der letzten Kontrolle 
besteht eine 
unveränderte Beinlängen-
differenz und eine leichte 
Valgusfehlstellung. 
c Gute Zentrierung des 
Hüftkopfes in der Pfanne 
mit leichter acetabulärer 
Dysplasie
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Kortikotomie radiologisch ausgeheilt. Im 

Moment wird die Verlängerung der Tibia 

mit einem Ringfixateur (Spatialframe®) 

durchgeführt.

Diskussion

Bei 4 Patienten mit proximalem foka-

lem Femurdefekt (PFFD) wurde die 

Verlängerung des Femurs durch Kal-

lusdistraktion durchgeführt. Bei allen 

wurde ein Fixateur extern gebraucht, 

der zum Schutz des Kniegelenks vor 

Luxation an der Tibia fixiert wurde. Ein 

Bewegungsumfang zwischen 90°/0°/0° 

und 60°/0°/0° Flexion/Extension wurde 

durch das System zugelassen. Während 

der Verlängerung entwickelte sich bei 

allen Patienten eine milde Hüftgelenk-

kontraktur, die sich vollständig erholte. 

Die Kniegelenke blieben stets stabil. Sie 

zeigten bei der Entfernung des Fixateurs 

ein leichtes Flexionsdefizit, das sich je-

weils im Verlauf normalisierte.

Das Kniegelenk ist anatomisch kein 

reines Scharniergelenk. Wir haben je-

doch aufgrund von Röntgenaufnahmen 

in Extension und Flexion eine Achse quer 

durch den hinteren Femurkondylenanteil 

definiert und das Fixateursystem entspre-

chend montieren können. In Anbetracht 

der Elastizität des Systems erscheint uns 

diese kleine Abweichung vom Physiolo-

gischen vertretbar, speziell unter Berück-

sichtigung der bekannten Probleme ohne 

Schutz des Kniegelenks.

Während der Verlängerung kann we-

gen einer Hüftgelenkkontraktur die Ein-

beziehung des Hüftgelenks in das Fixa-

teursystem notwendig werden. Dies war 

bei uns jedoch nie erforderlich.

Die Verlängerung bei PFFD bzw. des 

„congenital short femur“ (CSF) stellt ho-

he Anforderungen an den behandelnden 

Orthopäden, da spezifische Probleme bei 

diesen Fehlbildungen vorhanden sind, 

nämlich Instabilitäten im Sprung-, Knie- 

oder Hüftgelenk. Eine Verlängerung soll-

te nur dann durchgeführt werden, wenn 

diese Gelenke stabil sind (oder während 

der Verlängerung stabilisiert werden), um 

während der Distraktion vor Subluxation 

geschützt zu sein. Dies bedeutet manch-

mal vorbereitende operative Eingriffe am 

Sprung- oder Hüftgelenk [1, 16].

Im Weiteren besteht eine erhöhte 

Komplikationsrate (Fraktur; Deformie-

rung) durch den verlängerten Kallus [3, 

8]. Noonan et al. [3] beschrieben in ihrer 

Studie eine 45%ige Komplikationsrate im 

Bereich des Kallus und eine Gesamtkom-

plikationsrate von 10,5% bei Verlängerung 

einer angeborenen Beinlängendifferenz.

Möglichkeiten zur Verminderung die-

ser hohen Komplikationsrate sind länge-

res Belassen des Fixateurs, Bracing nach 

Entfernung des Fixateurs oder Verlänge-

rung über einen intramedullären Nagel 

[4, 9].

Die verschiedenen Therapiemöglich-

keiten müssen vor Behandlungsbeginn 

mit den Angehörigen klar besprochen 

werden. Wenn sich die Eltern zur Ver-

längerung entschließen, muss ihnen klar 

sein, dass oft mehrere Operationen, ver-

teilt auf die ganze Kindheit, notwendig 

sein werden, um eine annähernd ausge-

glichene Beinlänge zu erhalten. Die oft 

erforderlichen Operationen umfassen die 

vorbereitenden Operationen an Sprung-

gelenk, Fuß und Hüfte, um stabile Grund-

lagen zur Verlängerung zu erreichen, die 

Verlängerungsoperation an sich sowie ggf. 

Epiphysiodesen auf der Gegenseite.

Fazit für die Praxis

Vier konsekutive Verlängerungen bei 

angeborenem longitudinalem Femurde-

fekt erfolgten unter Luxationsschutz des 

Kniegelenks durch ein kniegelenküber-

brückendes Flexionsbewegungen erlau-

bendes Fixateursystems. Bei diesen Pa-

tienten konnte eine Kontraktur bzw. Lu-

xation vermieden werden. Wir denken, 

dass ein solches System bei entspre-

chenden Verlängerungen in Betracht ge-

zogen werden sollte.
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