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Die Behandlung kindlicher
Schadelfehlbildungen

Ein Uberblick tiber neue Moglichkeiten zur Therapie von angeborenen Schadelnaht-
verschlissen im Kleinkindesalter

von J. E. Zoller', A. Kibler*, B. Speder?, M. Duck?, U. Borner®, W. RuSmann*

und B. Roth®

urch die Fortschritte in der
D sogenannten kranio-fazialen

Chirurgie wurden fir die
Behandlung von kindlichen Scha-
delfehlbildungen neue Mdglichkei-
ten erdffnet. In erster Linie werden
diese Eingriffe zur Therapie von an-
geborenen Schadelnahtverschlis-
sen (pramaturen Kraniosynosto-
sen) im Kleinkindesalter durchge-
flhrt. Als gunstigstes Operationsal-
ter wird das zweite Lebenshalbjahr
angesehen.

Vor nahezu 25 Jahren ertffnete
Paul Tessier (12) eine neue Dimen-
sion in der Chirurgie, in dem er die
maxillo-faziale Chirurgie auf das
Neurokranium ausdehnte. Hier-
durch wurde es mdglich, schwere
angeborene kranio-faziale Fehlbil-
dungen zu korrigieren. Da sich die
kranio-faziale Chirurgie nicht auf
das Viscerokranium beschrankt,
sondern das Neurokranium mit ein-
bezieht, werden diese Operationen
in enger interdisziplindrer Zusam-
menarbeit zwischen Mund-Kiefer-
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Gesichtschirurgen und Neurochi-
rurgen durchgefuhrt.

Aufgrund der vielschichtigen Symp-
tomatik von kranio-fazialen Fehlbil-
dungen missen Augenarzte, Hals-
Nasen-Ohrenérzte,  Anasthesisten,
Genetiker und Kinderérzte eng zu-
sammenarbeiten. Schwerpunkte der
kranio-fazialen Chirurgie sind vorzei-
tige Schadelnahtverschliisse, Orbita-
fehlbildungen und Gesichtsspalten.
Im Folgenden soll ein Uberblick tiber
den heutigen Stand der Therapie der
Kraniosynostosen gegeben werden.

Atiologie und Klassifikation

Unter Kraniosynostosen sind
vorzeitige  Schadelnahtverschliisse
zu verstehen, die zur Schadeldefor-
mierung mit Einengung des Schadel-
innenraumes fiihren. Die Atiopa-
thogenese ist bis heute noch weitge-
hend ungeklart. In bestimmten Fal-
len ist eine genetische Komponente
gesichert, wobei Mutationen der Fi-
broblastenwachstumsfaktorrezep-

Abb. 1:
Schematische
Darstellung des
fronto-orbitalen
Advance-
ments bei Kra-
niosynostosen.
Hierbei wird
Uber einen Bl-
gelschnitt eine
Ausformung
und Verlage-
rung der fronto-
orbitalen Kno-
chensegmente
entsprechend
der Fehlbildung
vorgenommen.

toren 1-3 (FGFR) nachgewiesen
werden kdnnen (9). Das Wachstum
des Knochens ist senkrecht zur be-
fallenen Naht gehemmt und in
Richtung derselben verstarkt (13).
Durch die Wachstumshemmung
kommt es zu einem Missverhéltnis
zwischen dem Volumen der Scha-
delkapsel und dem wachsenden Ge-
hirn, so dass der intrakranielle
Druck ansteigt. Je nach Lokalisati-
on der Synostosen bestehen typi-
sche Deformierungen des Hirn- und
Gesichtsschadels. Fir die operative
Therapie werden jedoch nur 5 Scha-
delformen unterschieden (5).
Trigonozephalus (durch Synosto-
se der Sutura frontalis)
Scaphozephalus (durch Synosto-
se der Sagittalnaht)
Plagiozephalus (durch Synostose
einer Koronarnaht)
Oxyzephalus (durch Synostosen
beider Koronarnahte)
Brachyzephalus (durch Synosto-
sen mehrere Schadelnédhte ein-
schlieflich der Schadelbasis)

Symptomatik

Die Symptomatik der pramatu-
ren Schadelsynostose ist sehr viel-
schichtig. Grundsatzlich mussen fol-
genschwere funktionelle Auswir-
kungen und asthetische Beeintrach-
tigungen unterschieden werden.
Die funktionellen Stérungen wer-
den einerseits durch den erhohten
intrakraniellen Druck, andererseits
durch das pathologische Schéadel-
Gesichtswachstum verursacht (Ta-
belle 1). Die asthetischen Beein-
trachtigungen aufgrund der zum
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A Wachstumsbehinderung des Neurokraniums

[1 Chronisch erhdhter intrakranieller Druck

1 Verminderung der zerebralen Durchblutung

[1 Hirnatrophie mit irreversiblen Ausfallen

L1 Ausbildung von Umgehungskreislaufen tiber die Emissarvenen der Schadelkalotte

in Extremfallen mit Erblindung

[l Behinderung der Liquorzirkulation mit Gefahr eines Hydrozephalus
[ Schadigung des Nervus opticus mit Visusverschlechterung,

| Beeintrachtigung der psychomotorischen Entwicklung

B Wachstumsbehinderung des Viszerokraniums

[ flache Orbitatrichter mit Protrusio bulbi und chronischer Keratokonjunktivitis
[1 Mittelgesichtshypoplasie mit Behinderung der Nasenatmung (Tracheotomie-
notwendigkeit, chronische Atemwegsinfektion, ernsthafte Gedeihstérung)

[l Fehllage der Kiefer mit Beeintrachtigung der Kaufunktion und der Sprache

Tabelle 1: Folgen der pramaturen Schadelnahtsynostosen (Auswahl)

Teil stark entstellenden Fehlbildung
kdnnen dariiber hinaus die psycho-
soziale Entwicklung der Kinder
nachhaltig beeinflussen (6). Haufig
werden die Fehlbildungen als
Geburtstraumata fehlgedeutet, wo-
durch der definitive Behandlungs-
beginn verzdgert wird.

Operation

Der Operationszeitpunkt bei
Kraniosynostosen orientiert sich vor
allem an dem intrakraniellen Druck,
der bei manchen Patienten ein Ein-
greifen schon in den ersten Lebens-
wochen erfordert. Als glinstiges
Operationsalter gilt jedoch das 2. Le-
benshalbjahr. Die Knochen kénnen
in diesem Alter leicht ausgeformt
werden, und der Verschluss der Rest-
licken ist aufgrund der noch hohen
Reossifikationspotenz der Dura ma-

orbitalem Advancement (r.).
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ter gewahrleistet. Durch den frithen
Eingriff werden das pathologische
Wachstum rechtseitig unterbrochen
und der intrakranielle Druck norma-
lisiert, so dass bleibende Schaden
vermieden werden.

Das Operationsprinzip, vorzeitig
verschlossene Schédelndhte durch
streifenféormige  Knochenexzision
zu offnen (1,2,3), damit durch den
Druck des eingeengten Gehirns die
Schéadelkalotte passiv aufgedehnt
wird, hat sich nicht bewahrt. Insbe-
sondere bleiben die &sthetischen
Resultate unbefriedigend. Eine
konservative Behandlung mittels
Kopflagerung oder ,,Kopfbanda-
gen* sollte diskreten Fallen und
funktionellen Wachstumsstérungen
vorbehalten bleiben. Zur operati-
ven Behandlung der pramaturen
Schadelnahtsynostosen hat sich des-
halb das ,,fronto-orbitale Advance-

ment* (Stirn- und Orbitadachverla-
gerung) (7) durchgesetzt (Abb.1).
Es beruht auf der Entnahme,
Ausformung und Verlagerung der
fronto-orbitalen knéchernen Regi-
on. Dem operativen Verfahren lie-
gen folgende Prinzipien zugrunde:
[ die abnormen synostosierten
Nahte zu 6ffnen,
[J das intrakranielle Volumen zu
vermehren,
[1 die Fehlbildung zu korrigieren
und
[] das weitere Schadelwachstum zu
harmonisieren.
Dieses standardisierte Osteoto-
mieschema kann fir alle Formen
der pramaturen Schadelnahtsyn-
ostosen mit Ausnahme des Scapho-
zephalus  angewendet  werden
(Abb. 2). Uber einen &sthetisch
nicht beeintrachtigenden Bigel-
schnitt werden die Osteotomielini-
en schadelnahtbezogen angelegt.
Durch die nahtorientierte Osteoto-
mie wird eine Vielzahl von Suturen
bis in die Schadelbasis erdffnet. Die
Vorverlagerung der Knochenseg-
mente ermoglicht durch Volumen-
vermehrung der Schadelkapsel, den
erhohten intrakraniellen Druck zu
senken. Dies wird durch pra- und
postoperative Druckmessungen so-
wie durch Besserung der druckbe-
dingten Symptomatik bestatigt. So
bilden sich Stauungspupillen schon
kurze Zeit postoperativ zurick.
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Abb.3: Plagiocephales Wachstum mit Gesichtsskoliose bei linksseitiger Koronar-
nahtsynostose (I.), Ausgleich der Gesichtsassymmetrie. 3 Jahre nach fronto-

orbitalem Advancement. (r.)

Postoperativ verlauft die korper-
liche und geistige Entwicklung der
Kinder auffallend gunstiger (11).
Durch die Offnung der synostosier-
ten Nahte bis in die Schadelbasis
wird die Wachstumshemmung zu-
mindest zeitweise unterbrochen, so
dass ein gewisser Wachstumsaus-
gleich stattfinden kann. Dies auRert
sich einerseits in einer weiteren
Ausformung der Schadelkalotte, an-
dererseits in einem harmonischen
Gesichtswachstum. Dies konnten
wir durch Wachstumsanalysen bei
mehr als 800 Kindern belegen (14).
So kommt es beispielsweise beim
Plagiozephalus zu einem gewissen
Ausgleich der Gesichtsskoliose
(Abb. 3). Bei ausgepragten Fehlbil-
dungen, insbesondere bei starker
Brachyzephalie, ist bisweilen wegen
rezidivierender Wachstumsstorun-
gen aufgrund einer frihzeitigen
Reossifikation ein Zweiteingriff in-
diziert, um das defizitare Wachstum
nochmals zu korrigieren.

Sind die Schadelbasisnéhte mit-
betroffen, so tritt eine Mittelge-
sichtshypoplasie mit Protrusio bulbi
auf. Zu deren Korrektur muss zu-
satzlich zum fronto-orbitalen Ad-
vancement eine Le Fort I11-Osteo-
tomie durchgefuhrt werden (10).
Ein zweiseitiges Vorgehen wird zur
Verminderung der operativen Risi-
ken empfohlen. Hierbei wird eben-
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falls Gber den Bugelschnitt ohne zu-
satzliche Hilfsinzisionen im Gesicht
der gesamte Gesichtsschadel osteo-
tomiert und nach ventro-kaudal
verlagert. Die eingestellte Position
wird durch Mikroplatten gegebe-
nenfalls in Kombination mit einer
Osteoplastik stabilisiert.

In jingster Zeit wird nach Osteo-
tomie des Gesichtsschadels das
Prinzip der Distraktionsosteogene-
se angewandt. Durch die langsame
Verlagerung des Gesichtsschadels
kann eine ideale &sthetische und
funktionelle Position eingestellt

werden. Als gunstiger Zeitraum fur
die Le Fort I11-Osteotomie ist das 4.
bis 10. Lebensjahr anzusehen (Abb.
4). Eine kieferorthopadische Nach-
behandlung zur Retention der er-
reichten Verzahnung ist notwendig
(sogenannte Delaire-Maske). Bei
UberschieBendem Wachstum des
Unterkiefers (Progenie) sollte des-
sen operative Rickverlagerung erst
nach Wachstumsabschluss und vor-
heriger Kkieferorthopadischer Be-
handlung erfolgen.
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Abb. 4: Acht Jahre altes Kind mit Mittelgesichtshypoplasie, Protrusio bulbi und
Pseudoprogenie bei Morbus Crouzon (Dysosotosis craniofacialis) (l.), Zustand
nach Vorverlagerung des Mittelsgesichtes (sogenannte Le Fort 111 Osteotomie) (r.).
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