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CME Zertifizierte Fortbildung

Isolierte, nichtsyndromale
Kraniosynostosen

Aktuelle Diagnostik- und Therapiekonzepte

Zusammenfassung

Schliisselworter



Unter einer Kraniosynostose ver-
steht man den vorzeitigen Ver-
schluss einer oder mehrerer Scha-
delndhte
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Lernziele

Nach Lektiire dieses Beitrags sind Sie in der Lage,

== die klinischen Kennzeichen der haufigsten isolierten Kraniosynostosen zu erkennen.

== einzuschitzen, welche Untersuchungen notwendig sind, um eine sichere Diagnose zu
stellen.

== die aus der Diagnose entstehenden Probleme und Behandlungsoptionen dem Patienten
darzulegen.

== aktuelle Konzepte der chirurgischen Therapie zu benennen.

Einleitung

Die Therapie von Kraniosynostosen stellt einen der Behandlungsschwerpunkte des Mund-, Kiefer-
und Gesichtschirurgen dar. Die pathognomonischen Schideldeformititen der isolierten, nichtsyn-
dromalen Kraniosynostosen erlauben i.d.R. eine sichere Diagnose auch ohne den Einsatz bildgeben-
der Mafinahmen. Neben den offenen Techniken zur Schidelausformung wurden neue, minimal-in-
vasive und endoskopisch gestiitzte Techniken entwickelt, die vergleichbare Ergebnisse liefern und mit
geringerer Morbiditit verbunden sind, jedoch beziiglich des Patientenalters und der Auspragung der
Kraniosynostose Limitationen aufzeigen. Unter einer Kraniosynostose versteht man den vorzeitigen
Verschluss einer oder mehrerer Schadelnéhte. Bereits Virchow erkannte, dass dies zu einer Wachs-
tumshemmung des Schidels senkrecht zur betroffenen Naht, und gleichzeitig zu einer kompensa-
torischen Wachstumsausdehnung in Richtung der betroffenen Naht fithrt [50]. Fiir alle Formen
der Kraniosynostosen wird heute eine Gesamtinzidenz von 1:2000 bis 1:2500 angenommen [25, 29],
wobei die iberwiegende Mehrzahl isolierte, nichtsyndromale Formen darstellen, bei denen nur eine
der sechs Schéadelnihte betroffen ist.

Die am hiufigsten betroffene Naht ist die Pfeil- oder Sagittalnaht (40-55%), gefolgt von der Kranz-
oder Koronarnaht (20-25%), der metopischen Naht (5-15%) und der Lambdanaht (0-5%). Interes-
santerweise zeigte sich in den letzten 2 Jahrzehnten eine signifikante Zunahme der Synostosen der
metopischen Naht, deren Ursache bisher nicht geklart werden konnte [48].

Die Therapie der Kraniosynostosen erfordert eine sehr gute interdisziplindre Zusammenarbeit
zwischen Mund-, Kiefer-, Gesichtschirurgen und Neurochirurgen, Padiatern, Genetikern, Hals-, Na-
sen-, Ohrenérzten und Kieferorthopaden. Im vorliegenden Beitrag wird eine Ubersicht iiber aktuelle

Isolated, non-syndromal craniosynostosis - Current
concepts of diagnostics and therapy

Abstract

Isolated single-suture craniosynostosis, which derives from a premature fusion of one of the cranial
sutures, is the most common form of craniosynostosis with a prevalence of approximately 1 in 2,500
live births. As the characteristic clinical manifestations of single-suture craniosynostosis are usual-
ly sufficient for an accurate diagnosis and with respect to the biological effects of ionizing radiation
and risks of sedation especially in infants, preoperative imaging should be reduced to a minimum
and should be reserved for complex craniofacial anomalies. Each deformity requires a specific surgi-
cal procedure tailored to the individual case. Although the appropriate timing or method of surgical
treatment is still controversially discussed, it is widely accepted that surgery before the age of 1 year
results in minimal impairment of brain development and optimal bone regeneration. The objective
of this treatment is to induce normal brain development, to prevent increased intracranial pressure
and to achieve an acceptable cranial morphology.
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Craniostenosis - Scaphocephaly - Cranial sutures - Sonography, medical - Surgical procedures, min-
imally invasive




Abb. 1 A Klinisches Erscheinungsbild einer Sagittalnahtsynostose. a Prdoperativ im Profil und b in der Aufsicht, ¢
2,9 Jahre postoperativ im Profil

Konzepte zur Diagnostik und Therapie der isolierten, nichtsyndromalen Kraniosynostosen gegeben,
wobei der Schwerpunkt auf den Entwicklungen der chirurgischen Therapie liegt.

Pathogenese

Die genaue Pathogenese dieser komplexen Fehlbildungen ist bis heute nicht vollstindig geklart. Es
besteht allgemein die Auffassung, dass das Schiadelwachstum ein multifaktoriell beeinflusstes Ge-
schehen ist, das sowohl einer endogenen Steuerung unterliegt als auch von dufleren Faktoren beein-
flusst wird.

Wihrend fiir mehrere syndromale Kraniosynostosen, darunter die Morbi Crouzon, Apert und
Pfeiffer, eindeutige genetische Defekte identifiziert werden konnten, ist eine genetische Ursache fiir
isolierte, nichtsyndromale Kraniosynostosen bisher nicht bekannt. Eine Hyperthyreose, die Vitamin-
D-resistente Hypophosphatidmie, die Mukopolysaccharidose und die Mukolipidose kommen jedoch
als mogliche metabolische Ursachen in Betracht [2].

Wihrend die Schédelbasis durch enchondrale Ossifikation entsteht, entwickelt sich der Hirnscha-
del durch desmale Ossifikation. Dabei stellen die Schadelnahte aktive Zentren des Knochenwachs-
tums dar, um sich wihrend der ersten drei Lebensjahre an das schnell wachsende Hirnvolumen an-
zupassen. Physiologischerweise verknochert als erstes die metopische Naht mit etwa 9 Monaten und
zuletzt die Sagittalnaht mit etwa 16 Jahren [34].

Familidre Hiufungen werden beobachtet: Bei ungefihr 8% der Koronarnahtsynostosen, 2% der
Sagittalnahtsynostosen und ca. 6% der Synostosen der metopischen Naht scheint eine genetische
Komponente eine Rolle zu spielen [19]. Fiir eine pramature Schidelnahtsynostose ist eine Stérung
der osteogenen Prozesse hauptverantwortlich, die wihrend der Ossifikation des Schédels ablaufen.
Dies betrifft vor allem undifferenzierte Stammzellen, die sich im mittleren Bereich der Schidelnah-
te befinden und sich wihrend des physiologischen Entwicklungsprozesses nicht in Osteoblasten dif-
ferenzieren und somit nicht zum Knochenwachstum beitragen [20]. Eine Hyperaktivitit dieser un-
differenzierten Zellen fiihrt zu einer zu frithen Ossifikation der betroffenen Naht. Unterschiedliche
Gene sind in die Morphogenese der Schadelnihte involviert, von denen das WIF1-Gen aus dem Wnt-
Signalweg in pramaturen Synostosen hochreguliert zu sein scheint [7].

Klinik der einzelnen Kraniosynostosen
Skaphozephalus

Der Skaphozephalus gilt als die héufigste isolierte Kraniosynostose mit einer Pravalenz von etwa
1:2000-1:5000. Eine familidre Haufung wird bei ca. 2% der Patienten beschrieben [19]. Er entsteht
durch die pramature Synostose der Sagittalnaht. Hieraus resultiert eine verminderte Ausdehnung der
bitemporalen Dimension und eine kompensatorischen Verldngerung des Schidels in anterior-post-
eriorer Richtung (B Abb. 1). Kennzeichnend ist die Betonung der Stirn- bzw. Okzipitalregion, das
»frontal bossing“ und/oder ,,occipital bossing®. Oft ist ein Knochenwulst im Bereich der Sagittalnaht
zu erkennen oder zu tasten. Die Schwere der Fehlbildung variiert stark; die Sagittalnahtstenose kann
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Das Schadelwachstum wird sowohl
endogen gesteuert als auch von au-
Beren Faktoren beeinflusst

Fiir eine pramature Schadelnaht-
synostose ist eine Ossifikationssto-
rung hauptverantwortlich

Der Skaphozephalus gilt als die hau-
figste isolierte Kraniosynostose mit
einer Pravalenz von etwa 1:2000-
1:5000
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Der routinemaBige Einsatz einer
Computertomographie wird auf-
grund der hohen Strahlenbelastung
kritisch gesehen

Die klinische Untersuchung der Kin-
der erganzt durch eine Schadelso-
nographie wird zunehmend favo-
risiert

Die MRT stellt aufgrund der dafiir
notwendigen Sedierung der Kinder
keine Routineuntersuchung dar

Eine Funduskopie zum Ausschluss
einer Stauungspapille komplettiert
die praoperative Diagnostik
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Abb. 2 A Praoperative Aufnahme eines 6 Monate alten Jungen mit den typischen Kennzeichen des Trigonozepha-
lus. a Frontal, b Profil, ¢ in der Aufsicht

Insbesondere wird der routineméflige Einsatz einer Computertomographie (CT) aufgrund der ho-
hen Strahlenbelastung zunehmend kritisch gesehen [10, 13, 38]. Engel et al. untersuchten bei 63 Pa-
tienten mit Trigonozephalus die Wertigkeit einer praoperativen Bildgebung im Vergleich zur alleini-
gen klinischen Diagnostik [10]. Bei allen Patienten ohne praoperative Bildgebung lief$ sich die Dia-
gnose intraoperativ anhand der verschlossenen metopischen Naht bestitigen. Interessanterweise
konnten bei keinem der Patienten mit praoperativer Bildgebung pathologische intrakranielle Ano-
malien entdeckt werden, die einer weiteren Therapie bedurft oder Einfluss auf das operative Vorge-
hen gehabt hitten, sodass der Nutzen einer praoperativen Bildgebung zumindest beim Trigonoze-
phalus infrage gestellt werden muss. Uber #hnliche Ergebnisse wird bei Patienten mit Sagittalnaht-
synostose berichtet [1, 11]. Fearon et al. [13] konnten bei 66 von 67 Patienten mit isolierter Kranio-
synostose eine sichere Diagnose vor der CT-Diagnostik stellen. Bei nur einem Patienten gelang es
anhand der CT, einen als einseitige Lambdanahtsynostose fehldiagnostizierten lagerungsbedingten
Plagiozephalus nachweisen.

Nationale und internationale Arbeitsgruppen favorisieren in der Diagnostik isolierter Kraniosyn-
ostosen zunehmend die klinische Untersuchung der Kinder erganzt durch eine Schidelsonographie
und verzichten auf die routinemiflige Durchfiihrung der CT [1, 5, 38].

Um ionisierende Strahlen zu vermeiden, bietet die Magnetresonanztomographie (MRT) neben
der Diagnose einer Kraniosynostose gleichzeitig die Moglichkeit, intrakranielle Fehlbildungen wie
Balkenagenesien und -dysplasien oder sekundére Parenchymlasionen zu diagnostizieren oder iiber
die Darstellung des Ventrikelsystems Aufschluss iiber eine Liquorzirkulationsstérung zu geben. En-
gel et al. [11] konnten fiir die isolierte Sagittalnahtsynostose im praoperativen MRT zwar intrakra-
nielle anatomische Auffilligkeiten nachweisen, wobei dies jedoch bei keinem Patienten therapeuti-
sche Konsequenzen oder eine Anderung des geplanten chirurgischen Vorgehen bedingte. Somit stellt
die MRT aufgrund der fiir die Untersuchung notwendigen Sedierung der Kinder und der damit ver-
bundenen Risiken keine Routineuntersuchung bei isolierten, nichtsyndromalen Kraniosynostosen
dar, solange klinisch kein Anhalt auf intrakranielle Anomalien bestehen.

Der Einsatz der Sonographie ist bei Kindern unter 12 Monaten eine verlissliche diagnostische
Mafinahme zum Nachweis einer verschlossenen Naht. In der Studie von Regelsberger et al. [37] konn-
te mittels Ultraschall bei Patienten mit Kraniosynostose eine sichere Diagnose gestellt werden. Auch
unsere klinische Routine bestitigt, das eine sichere Diagnosestellung bei isolierten Kraniosynostosen
innerhalb des ersten Lebensjahres in nahezu allen Fallen anhand der klinischen Untersuchung und
Schédelsonographie zu stellen ist und eine weitere rontgenologische Untersuchung auf wenige Aus-
nahmen limitiert bleibt. Trotz des geringen Risikos eines erhohten Hirndrucks bei isolierten Kranio-
synostosen komplettiert eine Funduskopie zum Ausschluss einer Stauungspapille als indirektes Zei-
chen eines erhohten Hirndrucks die praoperative Diagnostik. Als Alternative zur klassischen Fun-
duskopie wird in jiingster Zeit tiber den effektiven Einsatz der Ultraschalluntersuchung zur Beurtei-
lung des Sehnerven berichtet [9].

personliches Exemplar fur C. Freudisperger



CME

Abb. 3 A Klinisches Erscheinungsbild a einer linksseitigen Koronarnahtsynostose (vorderer Plagiozephalus) und b
einer rechtsseitigen Lambdanahtsynostose (hinterer Plagiozephalus)

isoliert oder mit weiteren Synostosen auftreten. Sehr ausgeprégte Fehlbildungen sind schon bei der
Geburt sichtbar; die Mehrzahl ist jedoch klinisch weniger deutlich ausgeprégt und entsteht aufgrund
einer moglicherweise spateren Fusion der Suturen [23, 24].

Trigonozephalus

Der Trigonozephalus wird durch eine vorzeitige Fusion der metopischen Naht verursacht. Die Prava-

lenz wird mit ca. 1:15.000 angegeben, eine familidre Hiufung besteht bei etwa 6% der Patienten [19].  Beim Trigonozephalus entsteht
Durch vorzeitige Verkndcherung entwickelt sich eine kielformige Aufwulstung im Bereich der Stirn-  durch vorzeitige Verkndcherung ei-
mitte, die bei manchen Patienten als deutliche Knochenleiste erkennbar ist (B8 Abb. 2). Durch die  ne kielférmige Aufwulstung im Be-
gleichzeitige Abflachung der frontolateralen Region nimmt das Os frontale im horizontalen Schnitt  reich der Stirnmitte

die Form eines Dreiecks an. Gleichzeitig wird die Stirnwélbung niedriger und die Supraorbitalwiilste

flachen sich nach lateral ab. Insgesamt erscheint die Stirn schmal und relativ hoch, wihrend sich die

Hinterkopfregion verbreitert. Das Krankheitsbild ist oft mit einem Hypotelorismus vergesellschaf-

tet, da das transversale Wachstum der knéchernen Orbitae behindert ist. Die Nasenwurzel liegt im

Vergleich zu den hoch stehenden Augen tiefer; die vordere Schidelbasis ist verengt, die hintere ver-

breitert. Vornehmlich wird die Region des Frontallappens eingeengt [29, 31, 32].

Vorderer und hinterer Plagiozephalus

Bei einer einseitigen pramaturen Synostose der Koronarnaht dehnt sich auf der Seite des friihzeiti-
gen Suturenverschlusses das Stirnbein weniger stark aus. Damit entsteht eine Deformitit, die als vor-
derer Plagiozephalus oder Schiefkopf bezeichnet wird [51]. Die typischen Kennzeichen dieser De-
formitat ist die Verlagerung des ipsilateralen supraorbitalen Rands in Richtung der verschlossenen
Naht (,,Harlekin-Deformitit®), eine frontale Vorwolbung der kontralateralen Stirn sowie ein Orbi-
tatiefstand der kontralateralen Seite ([35], @ Abb. 3a). Dariiber hinaus fithrt eine C-fé6rmige Defor-
mitdt des Gesichtsschidels zu einer Reduktion des ipsilateralen Ober- und Unterkiefers mit Okklu-
sionsstérungen [28, 47].
Im Rahmen einer duflerst seltenen prématuren Synostose der Lambdanaht kommt es zur Aus-
bildung des hinteren Plagiozephalus. Die Lambdanaht kann ein- oder beidseitig betroffen sein. Die
Héufigkeit wird hier mit 1:40.000-1:100.000 beziffert [41]. Das typische klinische Bild zeigt eine ok-
zipitale Abflachung der betroffenen Seite sowie die kompensatorische Vorwodlbung der kontralatera-  Typisch fiir den hinteren Plagioze-
len Seite. Typisch ist eine Asymmetrie im Bereich der Ohren, die durch eine Wachstumsfehlbildung  phalus ist eine Asymmetrie im Be-
im Bereich der Schddelbasis hervorgerufen wird. Das Ohr der betroffenen Seite ist nach unten und  reich der Ohren
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Bei Vorliegen isolierter Kraniosynos-
tosen werden auch Erhéhungen des
intrakraniellen Drucks beschrieben

Isolierte Kraniosynostosen sind
nicht selten mit einer psychomoto-
rischen Entwicklungsverzogerung
verbunden

Die Fiille an unterschiedlichen Test-
verfahren zur Beurteilung der Ge-
hirnentwicklung scheint problema-
tisch zu sein
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Abb. 4 A Die 3-D-Fotographie zur Dokumentation von a pré- und b 10 Tage postoperativen zephalometrischen
Parametern bei Trigonozephalie. ¢ Uberlagerung der pré- und postoperativen Aufnahme zur Evaluation des chirur-
gischen Ergebnisses

vorn verlagert (B8 Abb. 3b). Der Kopf weist eine trapezoide Form auf [22]. Die wichtigste Differen-
zialdiagnose stellt der lagerungsbedingte Plagiozephalus dar, bei dem eine ipsilaterale okzipitale
Abflachung, jedoch ipsilateral eine frontale Vorwolbung und kontralateral eine frontale Abflachung
vorliegt und die Kopfform in der Aufsicht wie ein Parallelogramm verschoben erscheint.

Klinische Symptomatik

Bei Vorliegen isolierter Kraniosynostosen werden neben der charakteristischen Schideldeformi-
tat auch Erhchungen des intrakraniellen Drucks (,,intracranial pressure®, ICP) beschrieben. Im Ver-
gleich zu syndromalen Kraniosynostosen ist das Risiko eines erhohten ICP bei den isolierten, nicht-
syndromalen Kraniosynostosen jedoch als wesentlich geringer einzuschitzen. Somit erfolgt die In-
dikation zur Operation bei diesen Patienten bis auf wenige Ausnahmen weniger aus funktionellen,
sondern wegen des dsthetischen Defizits aus psychosozialen und kosmetischen Griinden. Dennoch
wird {iber das Vorliegen von Papillenddemen als indirektes Hirndruckzeichen bei Patienten mit iso-
lierter Kraniosynostose berichtet, mit einer Inzidenz von bis zu 18% je nach betroffener Naht [6, 12,
14, 15, 26, 39, 46]. Auch nach Einsatz von epiduralen oder subduralen Hirndruckmessungen wur-
den je nach Nahtsynostose bei 33% der untersuchten Patienten erh6hte Hirndriicke beobachtet [14].
Isolierte Kraniosynostosen sind nicht selten mit einer psychomotorischen Entwicklungsverzogerung
verbunden. Allerdings ist nicht vollstandig geklart, ob es sich dabei um eine Folgeerscheinung der
Kraniosynostose oder um eine assoziierte zerebrale Entwicklungsstdrung handelt [43]. Ferner gibt
es Hinweise dafiir, dass bereits bei Kindern mit isolierter, nichtsyndromaler Trigonozephalie das Ri-
siko verminderter zerebraler Leistungen erhoht ist [4, 40, 44]. Andererseits konnten Kapp-Simon et
al. [18] zeigen, dass sich die geistige Entwicklung von operierten Kindern mit nichtsyndromaler, iso-
lierter Kraniosynostose nicht signifikant von Kindern unterscheidet, bei denen die Operation durch
die Eltern abgelehnt wurde. Problematisch scheint vor allem die Fiille an unterschiedlichen Testver-
fahren zur Beurteilung der Gehirnentwicklung zu sein, die i.d.R. lediglich den Status zu einem be-
stimmten Zeitpunkt widerspiegeln, ohne den Langzeitverlauf zu beriicksichtigen. Somit bleibt die
Frage, ob die chirurgische Therapie von Kraniosynostosen einer mentalen Entwicklungsverzégerung
vorbeugt, weiterhin unbeantwortet und Gegenstand aktueller Forschung.

Diagnostik und praoperative Bildgebung

Die typischen klinischen Kennzeichen einer isolierten, nichtsyndromalen Kraniosynostose erlauben
dem erfahrenen kraniofazialen Chirurgen i.d.R. eine sichere Diagnosestellung ohne zusitzliche bild-
gebende Mafinahmen. Dennoch wird eine kontroverse Diskussion iiber den Stellenwert von praope-
rativen bildgebenden Verfahren gefiihrt, sei es um die klinische Diagnose zu bestitigen, begleiten-
de intrakranielle Pathologien auszuschlief3en oder das operative Vorgehen zu planen. Generell sollte
die Verwendung von ionisierenden Strahlen gerade bei Kindern auf ein Minimum reduziert werden
und muss, falls appliziert, einen definitiven Nutzen fiir den Patienten haben.
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Abb. 5 A Aufnahmen eines frontoorbitalen Advancements zur Korrektur des Trigonozephalus. a praoperativ, b int-
raoperativ nach koronarem Zugang und Bildung eines Galeaperiostlappens, c intraoperativ nach Kranioplastik und
Ausformung, d postoperativ

Die 3-D-Fotographie ist ein sicheres, strahlungs- und sedierungsfreies sowie beliebig wiederhol-
bares Verfahren zur Bewertung und Dokumentation der préa- und postoperativen zephalometrischen
Parameter und chirurgischen Ergebnisse ([27, 52], @ Abb. 4).

Chirurgische Therapie

Die operative Korrektur einer isolierten Kraniosynostose erfolgt aufgrund funktioneller, psycho-
sozialer und kosmetischer Indikationen. Das Ziel sollte eine sichere und addquate Behandlung der
Wachstumsstérung durch ein einzeitiges Verfahren sein. Die Wahl des geeigneten operativen Verfah-
rens hangt hierbei von unterschiedlichen Faktoren ab, wie Alter des Patienten zum Operationszeit-
punkt sowie Lokalisation und Auspragung der Kraniosynostose. Allerdings bestehen unter den ein-
zelnen kraniofazialen Zentren nach wie vor Uneinigkeiten beziiglich des optimalen Operationszeit-
punkts und der am besten geeigneten operativen Methode. Daher schwankt das ideale Operationsal-
ter mitunter bei einfachen Kraniosynostosen je nach Technik zwischen dem 1. und 12. Lebensmonat.

Der MKG-Chirurg 4 - 2013 | 307
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Offene chirurgische Techniken (,cra-
nial vault remodeling”) bleiben die
Standardeingriffe bei Kraniosynos-
tosen

Die Indikation fiir eine operative
Uberkorrektur der Asymmetrie
nimmt mit zunehmendem Alter der
Patienten ab

Minimal-invasive Eingriffe bleiben
den sehr jungen Patienten (<3 Mo-
nate) vorbehalten
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Abb. 6 A Modifizierte,Pi-Prozedur”. a Schematische Darstellung der Osteotomielinien, b intraoperative Ansicht

Grundsitzlich wird zwischen frithen endoskopischen und spéten offenen Operationstechniken
unterschieden. Interessanterweise hat sich die Chirurgie der singuldren Kraniosynostosen von der
urspriinglichen einfachen Suturektomie bis hin zu umfangreichen kraniofazialen Aus- und Umfor-
mungen (,,cranial vault remodeling) und neuerdings wieder in Richtung minimal-invasive Eingrif-
fe wie endoskopische Suturektomien in Kombination mit einer Kopforthesentherapie oder feder-
unterstiitzte Distraktionen entwickelt. Offene chirurgische Techniken (,,cranial vault remodeling®),
die i.d.R. zwischen dem 4. und 12. Lebensmonat durchgefiihrt werden, bleiben die Standardeingrif-
fe bei Kraniosynostosen. Das gilt vor allem fiir das standardisierte frontoorbitale Advancement in
der Behandlung von Patienten mit Synostose der Sutura metopica sowie der Koronarnaht ([12, 30,
45],@ Abb.5). Auch das offene ,,okzipitale Advancement® nach Zoller hat sich als effektive Opera-
tionstechnik in der Therapie der Lambdanahtsynostose bewiéhrt [53].

Der Vorteil des frontoorbitalen Advancements oder dhnlicher offener Kranioplastiken liegt in der
Moglichkeit der aktiven Ausformung der gewiinschten Schadelform, ohne sich auf die Expansion
des wachsenden Gehirns verlassen zu miissen, was vor allem bei dlteren Kindern oder bei sehr aus-
gepragten Deformitdten von grofiem Vorteil ist. Im Rahmen dieser Techniken sollte stets eine voll-
standige und symmetrische, beide Seiten involvierende, frontoorbitale oder okzipitale Korrekturope-
ration erfolgen. Die Indikation fiir eine operative Uberkorrektur der Asymmetrie richtet sich nach
dem Alter des Patienten und nimmt mit zunehmendem Alter ab. Zur intraoperativen Fixierung der
Knochenfragmente haben sich resorbierbare Néhte und/oder Osteosynthesesysteme bewdhrt [3].

Um die Morbiditit der offenen Techniken, insbesondere den intraoperativen Blutverlust und die
Narkosezeit zu minimieren, wurden in den 1990er Jahren minimal-invasive endoskopische Sutur-
ektomien fiir die Behandlung der Sagittalnahtsynostose eingefiihrt [17]. Dieses Vorgehen setzt eine
frithzeitige Behandlung und eine postoperative Kopforthesentherapie voraus, wobei die Expansion
des wachsenden Gehirns zur Ausformung des Schidels genutzt wird. Bei entsprechender Tragezeit
des Helms wird hier iiber gute postoperative Ergebnisse berichtet [17]. Prinzipiell bleiben die mini-
mal-invasiven Eingriffe, wie die endoskopische Methoden, mit nachfolgender mehrmonatiger Helm-
therapie den sehr jungen Patienten (<3 Monate) vorbehalten.

Reine ,,Strip“-Kraniektomien ohne postoperative Kopforthesentherapie hingegen zeigten keine
deutliche Verbesserung des kranialen Index [33]. Auch die alleinige Behandlung der Sagittalnaht-
synostose mittels Kopforthesentherapie [42] wird kritisch betrachtet [36].

Hier hat sich beispielsweise die ,,Pi-Prozedur ,, bzw. deren Modifikationen [12, 16] bewéhrt. Diese
chirurgische Technik zielt weniger auf die Exzision der verschlossenen Naht als vielmehr auf die kom-
pensatorisch gewachsenen Schédelbereiche ab, indem der Schidel in Form des griechischen Buch-
staben Pi osteotomiert wird (B8 Abb. 6). Die Schidelldnge wird durch dynamische Kompression ver-
kiirzt, was eine aktive Verbreiterung des biparietalen Durchmessers bewirkt.

Ahnlich gute Erfolge zeigt die von Renier beschriebene ,,H-Prozedur*, bei der ein Operationsalter
zwischen 4 und 6 Monaten favorisiert wird [8]. Diese dekompressive chirurgische Technik basiert auf
einer linearen Kraniektomie mit retrokoronaren sowie pralambdoiden Entlastungsosteotomien.

Lauritzen et al. [21] fithrten eine federunterstiitzte Distraktion ein, bei der mithilfe von omega-
formigen Stahlfedern osteotomierte Néhte entweder gedehnt oder komprimiert werden konnen. Ein-
gesetzt wurden die Federn bei Synostosen der Sagittal-, der metopischen oder der Koronarnaht mit



einer Komplikationsrate (Dislokation der Feder) von nur 5%. Die federunterstiitzte Distraktion erfor-
dert lediglich 2 Inzisionen und zeigt bei Sagittalnahtsynostosen, zumindest bezogen auf den krania-
len Index, ein zu Standardverfahren vergleichbares Ergebnis verbunden mit geringerem Blutverlust
und verkiirzter Operationszeit [49]. Als Nachteil wird der zur Federentfernung erforderliche Zweit-
eingriff und die nach Platzierung der Feder nicht zu steuernde Expansion des Schidels aufgefiihrt.

Fazit fiir die Praxis

== Im Rahmen der Diagnosestellung bei isolierten Kraniosynostosen sollte neben einer eingehen-
den klinischen Untersuchung der Einsatz der Schadelsonographie favorisiert und auf den routi-
nemaBigen Einsatz der Computertomographie verzichtet werden.

== Die chirurgische Therapie von isolierten, nichtsyndromalen Kraniosynostosen hat sich mit der
Einfiihrung von Alternativen zu den klassischen und bewahrten offenen Operationstechniken
weiterentwickelt, wobei bislang kein Konsens im Bezug auf das beste operative Vorgehen ge-
funden wurde.

== Befiirworter der offenen Operationstechniken verweisen auf sehr niedrige Komplikationsraten
und sehr gute chirurgische Ergebnisse, wohingegen kiirzere Operationszeiten, geringerer Blut-
verlust und zum Teil kiirzere Krankenhausaufenthalte fiir die minimal-invasiven Eingriffe spre-
chen.

== Offene Techniken erlauben es, den Schéddel aktiv auszuformen und gelten nach wie vor als Gold-
standard, an dem sich die neueren Verfahren in Zukunft messen lassen miissen.
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Ein 6 Wochen alter Sdugling wird in lhrer
Praxis vonseiten des Kinderarztes zur
Mitbeurteilung einer auffalligen Scha-
delform vorgestellt. Der Kopf erscheint
symmetrisch, ist jedoch sehr lang und
schmal. Welche Erkrankung liegt dieser
Kopfform am ehesten zugrunde?
Lagerungsbedingter Langschédel
Lagerungsbedingter Plagiozephalus
Skaphozephalus bei Kraniosynostose der
Sutura sagittalis

Trigonozephalus bei Kraniosynostose der
Sutura metopica

Plagiozephalus anterior bei einseitiger
Kraniosynostose der Sutura coronaria

Ein Saugling im Alter von 8 Monaten
wird lhnen im Notdienst in Begleitung
der Eltern vorgestellt. Die Eltern berich-
ten von einem Umkippen der Kinder-
trage. Das Kind sei gegen die Kante des
Couchtischs gestiirzt. Eine Bewusstlo-
sigkeit oder andere Zeichen eines Scha-
delhirntraumas liegen nicht vor. Im Be-
reich der gesamten Stirn imponiert eine
schmerzlose Schwellung in der Media-
nen und das Neurokranium sieht aus der
Vogelperspektive dreiecksformig aus.
Am ehesten handelt es sich um...

ein subperiostales Himatom als Folge des
Sturzes.

eine fissurale Fraktur des Os frontale.
eine traumatische Sprengung der Sutura
frontalis.

eine suturale Ossifikationsstorung.

eine Normvariante ohne weiteren Thera-
piebedarf.

0 0OO00Oo

O

Isolierte Kraniosynostosen sind...
atiologisch monokausal erklarbar.
pathogenetisch monokausal erklarbar.
durch Umwelteinfliisse bedingt.

durch die intrauterine Lage des Sauglings
bedingt.

molekulargenetisch eindeutig identifizier-
bar.

Eine Schwangere in der 34. SSW stellt
sich mit einem neu aufgetretenen Gesta-
tionsdiabetes mit einem Niichternblut-
zucker von 128 mg/dl zur pranatalen Be-
ratung auf Empfehlung des behandeln-
den Gynakologen und der betreuenden
Diabetologin bei lhnen vor. Sonogra-
phisch sei ein groer, langer Kopf aufge-
fallen. Sie teilen der Patientin mit, dass...
die aufféllige Kopfform (Skaphozephalus)
eine Folge des Gestationsdiabetes (Makro-
somie) ist.

eine enge Korrelation zwischen einem
Gestationsdiabetes und dem Auftreten
von isolierten Kraniosynostosen besteht.
der Skaphozephalus die seltenste isolierte
Kraniosynostose mit einer Pravalenz von
1:200-1:5000 ist.

der Skaphozephalus die haufigste isolierte
Kraniosynostose mit einer Pravalenz von
1:2000-1:5000 ist.

die Auspragung der Merkmale beim Ska-
phozephalus wenig variiert.

0O 0O 0O O O

Sie werden von einem Hausarzt im Wo-
chenendnotdienst bzgl. der Merkmale
des Trigonozephalus kontaktiert. Er bit-
tet Sie um Hilfestellung bei der Abgren-
zung gegeniiber einer anterioren, ein-
seitigen Plagiozephalie. Sie nennen ihm
folgende Charakteristika: Der Trigono-
zephalus...

ist haufig mit einem Hypertelorismus ver-
gesellschaftet.

zeigt eine Wulstbildung beidseitig im Be-
reich der lateralen Supraorbitalregion.
weist eine hohe, schmale Stirnpartie und
Verschmalerung der hinteren Schadelba-
sis auf.

weist eine hohe, schmale Stirnpartie mit
Verbreiterung der anterioren Schadelbasis
auf.

zeigt eine kielférmige, kndcherne Aufwul-
stung im Bereich der Stirnpartie auf.

Die klinische Symptomatik isolierter Kra-
niosynostosen beinhaltet...

einen teilweise erhohten intrakraniellen
Druck (,intracranial pressure®, ICP).

keine dsthetischen Einschrankungen des
Neurokraniums und des Viszerokraniums.
einen unauffalligen augenarztlichen
Untersuchungsbefund.

Fehlbildungen der Hande und der FiiBe
(,Loffelnande”).

eine psychomotorische Entwicklungsver-
zbgerung.
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0 Im Rahmen Ihrer Sprechstunde fiir kra-
niofaziale Fehlbildungen und lage-
rungsbedingte Schadelasymmetrien
wird Ihnen ein mannliches Zwillings-
paar, 36+0 SSW, Geburtsgewicht 2690
und 2540 g im Alter von 4 Monaten vor-
gestellt. Auswartig sei jeweils eine Lamb-
danahtsynostose festgestellt worden,
die Eltern bitten Sie um eine Zweitmei-
nung bzw. Diagnostik. Welche Untersu-
chungsfolge empfehlen Sie zur Diagno-
sesicherung?

Klinische Untersuchung und Rontgen des
Schédels in 2 Ebenen

Klinische Untersuchung, Rontgen in 2 Ebe-
nen und Computertomographie (CT)
Klinische Untersuchung, Rontgen und Ma-
gnetresonanztomographie (MRT)
Klinische Untersuchung und Sonographie
der Schadelnahte

Klinische Untersuchung, 3-D-Photometrie
und Magnetresonanztomographie (MRT)

0O O 0 0o O

0 Die Computertomographie (CT) stellt in-
nerhalb der Diagnostik der isolierten
Kraniosynostosen Folgendes dar?

Ein routinemaRig durchzufiihrendes Stan-
dardverfahren

Ein fiir die Diagnostik notwendiges Stan-
dardverfahren

Ein notwendiges Verfahren zum Aus-
schluss intrakranieller Pathologika

Ein dem Ausnahmefall vorbehaltenes Ver-
fahren der 2. Wahl

Ein diagnostisches Verfahren der 1. Wahl

0O 0O 0 0o O
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Q Ein kleiner Patient (5 Monate, Gewicht
6200 g) wird Ihnen mit der Diagnose an-
teriore Plagiozephalie bei isolierter Koro-
narnahtsynostose rechts vorgestellt. Die
Eltern bringen Rontgenaufnahmen des
Schédels in 2 Ebenen mit und mochten
mit lhnen die weiteren praoperativen
bildgebenden Verfahren besprechen.
Welche Aussage dazu ist richtig?

O Eine Sonographie der Schadelnahte st in-
nerhalb der Diagnostik nicht sinnvoll.

O Eine 3-D-Photometrie ist zur Operations-
planung und zur Beurteilung des Opera-
tionsergebnisses nicht sinnvoll.

O Eine Magnetresonanztomographie (MRT)
ist zur Diagnostik von intrakraniellen Auf-
falligkeiten nicht sinnvoll.

O Eine Sonographie der Schadelnahte st in-
nerhalb der Diagnostik nur in Sedierung
aussagekraftig.

O Eine Sonographie der Schadelnahte stellt
das diagnostische Verfahren der ersten
Wahl dar.

Q Die operative Korrektur der isolierten
Kraniosynostosen erfolgt...

O wenn maglich im Alter von 12 Monaten
des Patienten.

O durch rein resektive Verfahren im Bereich
der betroffenen Schadelnaht.

O durch kombinierte Verfahren mit osteo-
klastischen und osteplastischen Techniken
(z. B frontoorbitales Advancement).

O durch einzeitige offene, operative Techni-
ken mit sehr guten Langzeitergebnissen.

O durch endoskopische Verfahren, die den
offenen operativen Techniken tiberlegen
sind.

Diese zertifizierte Fortbildung ist 12
Monate auf springerzahnmedizin.de
verfiigbar.

Dort erfahren Sie auch den genauen
Teilnahmeschluss. Nach Ablauf des
Zertifizierungszeitraums konnen Sie diese
Fortbildung und den Fragebogen weitere
24 Monate nutzen.
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