Die operative Versorgung pramaturer Kraniosynostosen in
einer multidisziplindren Arbeitsgruppe

Kraniosynostosen sind durch vorzeitigen Verschluf}
von Schadelndhten bedingte Verformungen des
kindlichen Kopfes, die ganz charakteristische
Merkmale aufweisen und haufig aus asthetischen
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Abb.1: Darstellung der fiir Kraniosynostosen wichtigsten Schadelndhte am
Schéadel eines Neugeborenen im Blick von oben. Die Metopica-Naht am
Stirnbein ist als einzige nur im Sauglingsalter offen, die Gibrigen
Schédelndhte sind auch im Erwachsenenalter noch vorhanden (nach
Sobotta, hrsg. von Putz und Pabst, 2000)

oder neurologischen Grinden (Gefahr der
Hirndruckerhéhung) operiert werden missen. Die
Behandlung dieser Kinder wird an unserem
Klinikum in einer Zeit zunehmender
Wissensvernetzung zur Nutzung synerger Krafte
interdisziplindr durchgefiihrt und im Rahmen der
Kinderchirurgischen  Klinik  koordiniert.  Die
inhaltliche Konzentration auf Fehlbildungen des
Kindesalters und die Integration in einem
Kinderzentrum fiihrt zur optimierten individuellen
Versorgung der betroffenen Kinder. Die operative
Versorgung der jungen Patienten wird verbessert
durch die Mitarbeit eines neurochirurgischen
sowie eines kieferchirurgischen  OP-Teams,
welchen die derzeit modernste OP-Technik zur
Verfligung steht. In jeder beteiligten Klinik gibt es
einen festen Ansprechpartner, der fiir diese
Problematik spezialisiert ist. Fir den operativen
Anteil ist die Kinderchirurgie, Kinderneurochirurgie
und Mund-Kiefer-Gesichtschirurgie gemeinsam
verantwortlich, die nichtoperativen Stoffgebiete
Neuropadiatrie, Kinderradiologie, Kinderophthal-
mologie und Genetik sind prinzipiell konsiliarisch
und bei regelmafRigen Fortbildungen zugegen. Die
Kinder werden primér in der kinderchirurgischen
Spezialsprechstunde betreut und von einem
interdisziplindren OP-Team in  gemeinsamer
Tatigkeit operiert.

Im Leben eines Menschen ergeben sich in den
ersten Monaten so erhebliche und zeitlich dicht
gedrangte Veranderungen wie sie in den weiteren

Lebensjahren nie mehr stattfinden.
Dementsprechend findet im ersten Lebensjahr
eines Kindes ein enormes GréRenwachstum des
Gehirns statt. Dieses exponentielle Hirnwachstum
ist die treibende Kraft fiir die GroRenentwicklung
des kindlichen Kopfes, insbesondere des
Hirnschadels. Der kndcherne Schadel kann hier nur
mithalten, weil er aus knéchernen Platten besteht,
an deren Randern durch Knochenablagerung ein
schnelles Schadelwachstum erfolgen kann. Diese
Nahtstellen zwischen den platten Schadelknochen
verschlieBen sich bis auf die Stirnnaht (Sutura
metopica) zwar auch im Erwachsenenalter nicht,
sie spielen jedoch ab dem 18. Lebensmonat keine
so herausragende Rolle mehr, da dann das
(langsamere) Wachstum durch Knochenabbau an
der Innenseite der Schadelkalotte und —anlagerung
an der AuBenseite lbernommen wird.

Kraniosynostose ist die Bezeichnung fiir den
vorzeitigen (pramaturen) Verschluf} einer Schadel-
naht. Aus dem Fehlen einer funktionierenden
Schadelnaht entstehen progressiv charakterist-
ische Schideldeformierungen, die durchaus
neurologische Beeintrdchtigungen hervorrufen
konnen. Experimentelle Untersuchungen der
Nahtentwicklung und molekulargenetische
Studien haben in den letzten Jahren unser
Verstandnis flr die Pathobiologie der pramaturen
Synostose verbessert. Gleichzeitig hat sich die
chirurgische Therapie von der blofRen Resektion
einer verschlossenen Schddelnaht hin zu
komplexen Schadelrekonstruktionen verandert.

Kraniosynostosen, die nicht mit einem Syndrom,
also mit einer Kombination weiterer Fehlbildungen
bei einem Kind vergesellschaftet sind, stellen ein
relativ hdufiges Problem bei sonst gesunden
Kindern dar. Nichtsyndromale Kraniosynostosen
finden sich bei einem von 2100 Kindern. In Bayern
werden im Jahr 120000 Kinder geboren. Damit ist
in Bayern pro Jahr mit etwa 60 Kindern zu rechnen,
die eine primare Nahtsynostose besitzen. Bei 50 %
davon ist die Pfeilnaht betroffen, bei 30% die
Kranznaht, bei 10% die Metopicanaht, bei 6%
besteht eine VerschluBkombination mehrerer
Nahte, die Lambda-Naht am Hinterkopf ist nur sehr
selten vorzeitig verschlossen. Daneben sind Uber
90 Syndrome mit Kraniosynostosen und
assoziierten  Fehlbildungen  bekannt.  Diese
Syndrome involvieren meist multiple Schadelnahte
und sind  viel seltener als  einfache
Kraniosynostosen. Das Neurokranium, das das
Gehirn birgt, wird in die Schadelbasis und die
Schadelkalotte  unterteilt. Die  Schadelbasis
entwickelt sich aus dem paraxialen Mesenchym



Abb. 2: Bei einer einseitigen Synostose der linken Koronarnaht zeigt
sich ein kompensatorisches Wachstum der umgebenden Schadelnéhte.
Je ndher die Naht zur Synostose liegt, desto groBer ist das
kompensatorische Wachstum (nach Persing und Jane, 1996).

durch Verknécherung im Knorpel (enchondrale
Ossifikation), die Schadelkalotte aus einer
bindegewebigen Membran (iber dem Gehirn
(Ektomeninx). Nach dem zweiten
Schwangerschaftsmonat wird die Ektomeninx
durch  Ossifikationszentren in  eine  duRere
Knochenhaut und die innere Dura (harte Hirnhaut)
geteilt. Diese Ossifikationszentren besitzen an
ihren Randern spezialisierte Zellen (osteogenic
front), die far die Knochenneubildung
verantwortlich sind. Im vierten
Schwangerschaftsmonat bilden sich die
Schadelndhte beim Aufeinandertreffen dieser
aktiven Knochenrdander. Hier spielen lokale
Interaktionen zwischen Dura und Schadelnaht eine
herausragende Rolle. Transplantierte fetale
Kalotten ohne darunterliegende Dura kdnnen
keine Schddelndhte aufrecht erhalten. Die totale
Kalottenentfernung im Neugeborenenalter wird
von der kompletten knéchernen Regeneration mit
entsprechenden Nahtlokalisationen tber der Dura
gefolgt. Auf molekularer Ebene werden Stérungen
diskutiert, die mogliche Mediatoren dieser
Interaktion zwischen Dura und Schddelnaht wie
den fibroblast growth factor einschlieBen. Obwohl
die Schadelndhte ihr Wachstum auch in der Kultur
demonstrieren, ist ihre Aktivitat in hohem Malle
von extrinsischen mechanischen Kraften, also von

Abb. 3: Die Merkmale des Kahnschédels: 1. Verengung im Schla-
fenbereich, 2. Tastbarer Grat liber der verknécherten Pfeilnaht, 3.
Frontale Vorwélbung, 4. Occipitale Vorwdlbung (nach Persing und
Jane, 1996).

der Expansion des Gehirns abhangig.

Die Atiologie der Kraniosynostose ist uneinheitlich.
Verschiedene metabolische und hamatologische
Stérungen, teratogene Substanzen, Fehlbildungen
und Genmutationen sind als Ursachen bekannt. Fir
die Mehrheit der Kraniosynostosen, also die
einfachen nichtsyndromalen  Kraniosynostosen
bleibt die Ursache unklar. Sie treten gewdhnlich
sporadisch auf, kdnnen aber familiar gehauft sein.
Die Sagittalnahtsynostose beispielsweise ist in 5%
familiar gehauft (autosomal dominant, Penetranz
0,6). Fur komplexe Schadelfehlbildungen wurden
Genmutationen lokalisiert (fibroblast growth factor
receptor 1und 2 fiir Morbus Crouzon, M. Apert und
das Jackson-Weiss-Syndrom). Fir die einfache
Kraniosynostose kann auch als nichtgenetische
Ursache eine intrauterine mechanische
Druckeinwirkung eine Rolle spielen.

In  jedem Fall fiihrt das Fehlen einer
funktionierenden Schadelnaht  zu charak-
teristischen Schadel-deformierungen, die auch die
Schadelbasis miteinschliet. Der Verschluf® einer
Schadelnaht lasst aus zwei Schadelknochen eine
funktionelle Einheit mit gemindertem
Wachstumspotential entstehen. Am AuRenrand
dieser neuen funktionellen Einheit entsteht ein
kompensatorisches Mehrwachstum (Abb.2). Die
Schadeldeformation betrifft immer auch die
Schadelbasis und hier spielt die vordere
Schadelgrube und der frontoorbitale Bereich bei
den anterioren Kraniosynostosen die wichtigste
Rolle.

Der Scaphocephalus oder Kahnschadel beruht auf
der vorzeitigen Verknécherung der Sutura sagittalis
(Pfeilnaht). Dies fiihrt zur Verengung im Schla-
fenbereich, zur Bildung eines kndchernen Grates
tber der Pfeilnaht, und zur Uberbetonung des
Stirn-oder Hinterkopfes: der Schadel wird zu lang
und zu schmal (Abb.3).
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Abb. 4: Die Merkmale des Dreiecksschadels: 1. Frontaler Kiel, 2.
Verengung im Schldfenbereich, 3. Vorverlagerung der Koronarnaht,
1. Parieto-occipitale Auswdlbung,

2. Verengung im Jochbeinbereich

3. Verlagerung des Orbitarandes (nach Persing und Jane, 1996).



Die Kraniosynostose der Metopica-Naht bedingt
eine dreiecksformige Schadeldeformation
(Trigonocephalus). Die Stirn  wird kielférmig
verformt, der Schlafen- und Jochbeinbereich wird
verengt, die Kranznaht wandert nach vorn, der
Scheitel- und Hinterhauptsbereich wird kompen-
satorisch ausgebuchtet. Zusatzlich wird der obere
duBere Augenrand nach hinten versetzt (Abb.4).
Bei der einseitigen Koronarsynostose ist wieder der
kndcherne Grat Uber einer Kranznaht tastbar, das
gleichseitige  Stirnbein ist abgeflacht, das
gleichseitige ~ Schlafenbein  vorgewdlbt, die
gegenseitige Stirn vermehrt ausgebuchtet, die
Nasenwurzel weicht ab, das gleichseitige Ohr wird
nach vorn verschoben, der Keilbeinfliigel wird nach
oben verlagert und fihrt zur Verschiebung des
Orbitadaches nach auflen und oben (Harle-
quindeformation), die gleichseitige vordere
Schadelgrube wird verkirzt, der Winkel zwischen
Keil- und Felsenbein dadurch erniedrigt und die
Breite der Augenhohle herabgesetzt (Abb.5).
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Abb. 5: Die Merkmale der einseitigen Koronarnahtsynostose: 1.
Tastbarar Grat iiber der Koronarnaht, 2. Abflachung der ipsilateralen
Stirn, 3. Vorwélbung des Schldfenbeins, 4. Vorwélbung der
kontralateralen Stirn, 5. Verschiebung der Nasenwurzel, 6.
Vorverlagerung des Ohrs, 7. Hoherstellung des Keilbeinfliigels
(Harlequindeformitét), 8. Verkiirzung der vorderen Schidelgrube, 9.
Verminderung des Keilbein-Felsenbeinwinkels, 10. Verschmalerung der
Orbita

Die Synostose der Lambda-Naht bewirkt beim Blick
von hinten auf den Schadel eine Asymmetrie, der
gegenseitige  Scheitelbereich ist  vermehrt
ausgebuchtet und steht hoher, auf der gleichen
Seite der Synostose ist der Warzenfortsatz hinter
dem Ohr (Mastoid) Uberbetont. Beim Blick von
oben zeigt sich eine trapezférmige Deformation,
das Ohr auf der abgeflachten Hinterkopfseite ist
nach hinten verschoben. In der Praxis ist vor allem
die Unterscheidung zwischen der seltenen Lamb-
da-Synostose und dem haufigen lagerungsbeding-
ten Schiefschadel (Plagiocephalus) von Bedeutung.
Letzterer bildet sich vor allem in den ersten vier
Lebensmonaten bei steter Lagerung auf der
gleichen Seite des Hinterkopfes, z.B. beim
muskuldren Schiefhals allmahlich aus, er hat kaum
eine pathologische Bedeutung und kann in
besonders ausgepragten Fallen durch ein
redressierendes Stirnband behandelt werden.

Beim Blick von oben auf einen lagerungsbedingten
Plagiocephalus findet sich eine rautenformige
Deformierung, das Ohr auf der abgeflachten
Hinterhauptsseite ist nach vorne verlagert (Abb.6).

Abb. 6: Die in der Praxis wichtige Differentialdiagnose des
posterioren Plagiocephalus: Beim lagerungsbedingten
Plagiocephalus (A) ist die Verformung beim Blick von oben rau-
tenformig, bei der Lambdasynostose

(B) trapezférmig. Bei letzterer besteht beim Blick von hinten
zusétzlich eine Asymmetrie (nach Huang et al., 1996).

Die Diagnose der nichtsyndromalen Kranio-
synostose beruht auf der charakteristischen
Deformation, die sich aus den genannten
GesetzmaRigkeiten ableitet. Diese Verformung ist
bereits bei der Geburt vorhanden und wird mit der
Zeit eher noch etwas betonter. Die typische
Schadeldeformation unterscheidet sich von den
haufigeren druck- oder lagerungsbedingten Ver-
formungen, die sich mit der Zeit spontan bessern.
Die Diagnoseerhebung beruht auf einem
standartisierten Anamnesebogen und multiplen
Schadelvermessungen mit Erfassung des
Schadelindex. Wichtige klinische Hinweise sind
tastbare Bewegungseinschrankungen zwischen den
Schadelknochen und palpable knocherne
Gratbildungen. Die Rontgenuntersuchung des
Schadels und die Computertomographie, die
préoperativ auch im dreidimensionalen Verfahren
durchgefiihrt werden sollte (Abb.7), sowie der
Ultraschall mit Duplexsonographie komplettieren
die relevanten radiologischen Untersuchungen.
Der Schadel jedes Patienten wird fotographisch
dokumentiert, jedes Kind mit typischer
Deformierung  wird  entwicklungsneurologisch,
kinderophtalmologisch und genetisch untersucht.
Die OP-Indikation wird dann interdisziplindr und
gemeinsam durch den Kinderchirurgen,
Kinderneurochirurgen und MKG-Chirurgen gestellt.



Abb. 7: Darstellung eines nur maRiggradig ausgebildeten Sca-
phocephalus in der dreidimensionalen Computertomographie. Man
sieht deutlich die Liickenbildung im Bereich des Scheitelbeins, das
kompensatorisch in die Linge gezogen wird und deswegen
Wachstumsstérungen mit unterschiedlicher Knochen-dicke
aufweist. Die Fontanelle ist gerade noch offen, die Pfeilnaht
dahinter verschlossen. zusatzlich eine Asymmetrie (nach Huang et
al., 1996).

Die Operation sollte friih durchgefiihrt werden.
Dies ermoglicht postoperativ die gewlinschten
Wachstumseffekte des Gehirns auf den
kndchernen Schadel und stoppt die angefiihrten
kompensatorischen Verformungskrafte. Auler-
dem ist die Operation am unreiferen und weichen
Schadelknochen leichter durchzufiihren. Im
Allgemeinen sollte der Operationstermin vor dem
ersten Lebensjahr angestrebt werden, als idealer
Zeitpunkt fiir die Korrektur des Kahnschadels gilt
der vierte bis siebte Lebensmonat. Zu diesem
Zeitpunkt ist das schnellste und einfachste OP-
Verfahren moglich: Es geniigt das kndcherne
Schadeldach von der Kranznaht bis zur Lambda-
Naht zu entnehmen, ohne sich um aufwendige
rekonstruktive MaBnahmen bemihen zu miissen
(Abb.8). In der Regel werden zusatzlich kleine
Knochendreiecke im Scheitelbereich reseziert, um
eine bessere Verkirzung des Schadels in seiner
Langsebene und Verbreiterung im Scheitelbereich
zu erzielen. Das Ergebnis kann dann bis zur dritten
postoperativen Woche durch einen
redressierenden Verband unterstitzt werden. Bei
dlteren Kindern und bei anderen Schéadel-
deformierungen missen nach Entnahme des
Kalottenanteils zeitaufwendige Rekonstruktions-
verfahren angewandt werden.

Haufig wird hier auch der frontoorbitale Bereich,
also der Ubergang von der Stirn zur Augenpartie
durch Vorverlagerung neu modelliert (Abb.9). Die
Operationen sind relativ aufwendig, intraoperativ
entsteht eine groBe Wundflache. Trotz
Ruckfihrung des aus dem OP-Gebiet abgesaugten
Blutes mittels Cellsaver wird in der Regel
deswegen eine Fremdblutgabe bendétigt. Die
Infektionsgefahr dadurch (Ubertragung von HIV
seltener als 1:1000000) stellt ein wichtiges OP-
Risiko dar. Der Eingriff findet zwar in
unmittelbarer N&dhe des Gehirns und seiner

venodsen Blutleiter statt, die harte Hirnhaut bleibt
dabei jedoch intakt, sodass letztlich von einem
Oberflacheneingriff und nicht von Hoch-
risikochirurgie  ausgegangen werden kann.
Dennoch geht es um eine Operation in einem
ganz zentralen Bereich, am Kopf des Menschen

Abb. 8: Prae-und postoperative Kontrollen des Schéddels nach
Craniektomie (Entfernung des Schideldaches von der Kranznaht bis zur
Lambda-Naht) beim Kind mit 6 Monaten. In diesem Alter konnen
Kinder noch nicht laufen und sind nicht unfallgefdhrdet. Das Gehirn ist
fiir einige Wochen durch die intakte harte Hirnhaut gentigend
geschiitzt. Nach 6 Wochen kommt es zu einer beginnenden
Neuknochenbildung, nach 3 Monaten ist das Schadeldach komplett
knochern ersetzt. Nach einem Jahr zeigt sich am Rontgenbild der
perfekt umgeformte Schadel. Die neue Kalotte erscheint wie von
Schaltknochen ersetzt und kann problemlos weiter wachsen. Die
Rontgenaufnahmen zeigen den Befund vor der OP, eine Woche danach
und nach neun Monaten. Die Fotos des gleichen Kindes beim Blick von
rechts belegen die deutliche postoperative Verkiirzung des Kopfes.
nach Posnick, 1992

Abb. 9: OP-Skizze und postoperativer Rontgen-Befund nach Korrektur
eines Trigonocephalus. Bei dieser Operation sind aufwendige
rekonstruktive MaBnahmen im Bereich des Stirnbeins und des
Ubergangs zu den Augenhéhlen erforderlich. Der frontoorbitale
Bereich und die Stirn werden vorverlagert und geradegerichtet. Bei
unserem Verfahren werden allerdings — im Gegensatz zur Skizze — nur
drei Knochenanteile gebildet, die durch Abschleifen, Perforieren und
Bearbeiten mit der Biegepresse sowie durch Anfrésen und Aufbiegen
umgeformt und mit resorbierbaren Plattchen und Nahten fixiert
werden. Die Fotographien darunter zeigen ein Kind mit
Trigonocephalus beim Blick von oben vor und nach der Operation. Die
kielformige Deformierung der Stirn ist aufgehoben. Durch das weitere
Wachstum ist auch die kompensatorische Auswalbung des Scheitel-
und Hinterkopfbereiches verschwunden.



und die meisten Eltern missen eine groRe
Hemmschwelle Uberwinden, bevor sie sich zur
Operation entschlieBen kénnen. Gerade die
praoperativen Gesprdache sind deswegen sehr
ausfiihrlich zu halten. Postoperativ ist in den
ersten Tagen ein ausgefeiltes Schmerzregime von
groRer Bedeutung. Im weiteren Verlauf, in den
nachsten Monaten und Jahren (berwiegt dann
jedoch eindeutig die Zufriedenheit der Eltern, die
Uber die rasche, eindriickliche und nachhaltige
Beseitigung der Schddeldeformation zundchst
Uberrascht und erleichtert und schlieRlich sehr
beruhigt sind.

Dr. Harald Lochbihler



