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1 Einleitung

Eine pramature Kraniosynostose (KS) bezeichnet eine vorzeitige Verkndcherung einer
oder mehrerer Schiddelndhte. Kraniosynostosen konnen in primére und sekundare Formen
untergliedert werden. Bei der priméren Synostose liegt eine Fehlentwicklung der
knochenbildenden Matrix vor, die pathologische Verdnderung liegt also in der Sutur
selbst [1]. Der primére, vorzeitige Nahtverschluss beginnt hdufig vor der Geburt, kann
sich aber auch erst innerhalb der ersten Lebensmonate entwickeln. Innerhalb der priméren
Kraniosynostose werden einfache isolierte und komplexe beziehungsweise
syndromassoziierte Synostosen unterschieden [1]. Die komplexen Synostosen gehen
oftmals mit weiteren Fehlbildungen einher. Insbesondere bei multiplen Nahtsynostosen
kann das Risiko einer Wachstumseinschrankung des Gehirns bestehen, wodurch
bleibende hirnorganische Schaden moglich sind [2].

Die sekunddre Synostose entsteht durch Einwirken von Faktoren, die in das
Schadelwachstum eingreifen. Diese konnen mechanischer, hormoneller oder
metabolischer Art sein [3].

Kommt es trotz priamaturen Nahtverschlusses zu keiner Einschrinkung des
Hirnwachstums, spricht man von einer Kraniosynostose. Liegt ein Missverhéltnis von
Platzbedarf des Gehirns und dem Schédelwachstum vor, spricht man nach der Definition

von Delashaw et al. von einer Kraniostenose [4].

1.1 Historischer Uberblick

Kraniosynostosen wurden bereits frithzeitig und in vielen Kulturen beschrieben. Bereits
Hippokrates (460-351 v. Chr.) beschrieb Personen mit atypischer Schddeldeformierung
und erkannte den Zusammenhang mit den Schédelndhten [5]. Der Talmud, eine
Sammlung von jiidischen Religionstexten aus dem 5. Jahrhundert nach Christus, enthalt
ebenfalls Zeugnisse von Synostosen. Shapiro berichtet, dass in diesen Texten Personen
mit  Schiddelformen  beschrieben  sind, die  verschiedenen  vorzeitigen
Nahtverknocherungen entsprechen [6, 7].

Rudolph Virchow befasste sich ausfiihrlich mit dem Krankheitsbild der Kraniosynostose.

In seinem 1851 erschienenen Artikel ,,Uber den Cretinismus, namentlich in Franken, und



uber pathologische Schadelformen* formulierte er das heute immer noch geltende
Virchow’sche Gesetz:

,.verschmelzen fruhzeitig benachbarte Schadelknochen durch totale Ossifikation der
zwischengelagerten Naht durch Synostose, so ist damit ihrem weiteren Wachstum an
dieser Stelle eine unibersteigliche Grenze gesetzt. Geschieht dies an vielen Nahten zur
gleichen Zeit, so entsteht ein mikrocephaler Schadel. Geschieht es aber nur an einer Naht,
so wird der Schadel difform, indem ein Teil zurlckbleibt, wahrend die anderen sich
vergroRern: partielle Mikrocephalie, Kraniostenose** [7].

Das Schéadelwachstum ist senkrecht zur vorzeitig fusionierten Naht beeintréchtigt und in
Verlaufsrichtung derselben liberproportional gesteigert, wobei zusitzlich an den anderen
Suturen kompensatorisches Wachstum zu beobachten ist.

Virchow definierte ebenfalls die verschiedenen Schidelformen unter Beriicksichtigung
der erkrankten Naht. Er unterschied den Makrozephalus, eine Entwicklungsstorung mit
zu grolem Kopfumfang, den Mikrozephalus mit einem verminderten Kopfumfang und
den Oxyzephalus, eine spitz in die Hohe gewachsene Kopfform. All dies sind Begriffe,
die heute noch Verwendung finden [7, 8].

1.2 Schidelentwicklung

Das Gewicht des Gehirns verdoppelt sich in den ersten sechs Lebensmonaten auf etwa
660 Gramm, was circa 50 % des endgiiltigen Gewichtes entspricht. Das Gehirn weist in
dieser Zeit die stirkste Volumenexpansion auf und erreicht mit drei Jahren schon etwa
80 % des Volumens eines Erwachsenen [9].

Am Schnittpunkt der Schidelnihte befinden sich die Fontanellen [10]. Die vorderen
Seitenfontanellen (Fonticulus sphenoidalis) und die hinteren Seitenfontanellen
(Fonticulus mastoideus) verschlieBen sich kurz nach Geburt, die dreieckige kleine
Fontanelle am Hinterkopf (Fonticulus posterior) wihrend der ersten sechs Lebensmonate
und die rautenférmige grof3e Fontanelle (Fonticulus anterior) verschlieft sich spétestens
im zweiten Lebensjahr (LJ) [11, 12]. Die Sutura frontalis verschlie3t sich ebenfalls schon
im zweiten LJ, wohingegen die meisten Schidelnéhte erst im 30. oder 40. LJ verkndchern
[13, 14]. Bis zum endgiiltigen Verschluss sind die Schiadelknochen durch bindegewebige
Syndesmosen verbunden. Sie ermoglichen unter anderem die Anpassung an das

Schadelwachstum [15].



1.3 Pathogenese

Fiir das Auftreten von Kraniosynostosen gab es historisch vier Theorien [10]. Virchow
sprach von der ,,priméren Erkrankung der Naht* [16]. Seiner Auffassung nach beginnt
eine vorzeitige Verkndcherung in der Naht selbst. Diese These wurde ebenfalls von
anderen Autor*innen vertreten [13, 17]. Moss nahm davon abweichend eine ,,priméare
Fehlbildung der  Schédelbasis* an [18]. Aufgrund von  verdnderten
Spannungsverhéltnissen innerhalb der Dura mater soll es zu einer Deformierung der
Kalotte kommen. Die primére Synostose stellt bei dieser These nur ein Begleitphdnomen
dar. Venes und Burdi machten das Mesenchym der embryonalen Basalplatte fiir die
primdre Entwicklungsstorung verantwortlich [19]. Park und Powers postulierten 1920 als
vierte Theorie eine ,,lbergreifende Entwicklungsstérung der knochenbildenden Matrix“,
die sowohl fiir eine Dysplasie der Schéddelbasis als auch fiir Nahtsynostosen
verantwortlich sein sollte [20].

Heute wird die These vertreten, dass das Schiadelwachstum ein multifaktorieller Prozess
ist [10]. Nicht nur endogene genetische Faktoren, sondern auch multiple &uBere
Parameter haben Einfluss auf die Entwicklung und das Wachstum [21-23]. Zu ihnen
zdhlen genetische Defekte und metabolische Stérungen [24]. Auch Wachstumsfaktoren,
wie Zytokine Transforming Growth Factor (TGF), Insuline Like Growth Factor I (IGF I)
und basic Fibroblast Growth Factor (bFGF), scheinen beteiligt zu sein. Bei Patient*innen
mit einer Nahtsynostose fand man eine vermehrte Aktivitit genau dieser Zytokine,

wodurch eine frithzeitige Verkndcherung der Nahte hervorgerufen wird [25, 26].

1.4 Atiologie

Die Entstehung einer Kraniosynostose ist von multiplen Faktoren abhéngig [10].
Genetische Faktoren

Eine Vielzahl von Studien weist darauf hin, dass genetische Komponenten eine wichtige
Rolle spielen und ein entscheidender Faktor bei der Entstehung von Kraniosynostosen
sind. Es werden Mutationen in den FGFR1-3 Genen, TWIST 1, EFNB1, MSX2 und
TCF12 beschrieben. Weiterhin spielen partielle Monosomien von 7p, 9p und 11p, sowie
partielle Trisomien von 5q, 13q und 15q eine Rolle bei der Entstehung von

Kraniosynostosen [27-30].



Nikotin und Medikamente wihrend der Schwangerschaft

Ein Nikotinkonsum der Mutter wihrend der Schwangerschaft scheint ebenfalls Einfluss
auf die Kraniosynostose zu haben [31]. Auch die Einnahme bestimmter Medikamente
wihrend der Schwangerschaft, wie der Nitrokorper Chlordiazepoxid aus der Gruppe der
lang wirksamen Benzodiazepine und Pheniramin, ein Antihistaminikum der 1.

Generation, kann Auswirkungen auf eine Kraniosynostosenentwicklung haben [32].

Schilddriisenerkrankung

Von verschiedenen Autor*innen werden eine Hyperthyreose, die krankhafte
Uberfunktion der Schilddriise, und die Thyreotoxikose, eine Uberflutung des Organismus
durch exogen zugefiihrtes Thyroxin, als mogliche Risiken fiir eine Kraniosynostose
diskutiert. Es wird vermutet, dass die gesteigerte Stoffwechselaktivitit zu einer
tibermdBigen Calciumeinlagerung in den Schidelknochen fiihrt und dadurch ein

vorzeitiger Verschluss entsteht [33-36].

Stoffwechselerkrankung

Sharif et al. konnten bei einigen Kindern ein erhdhtes alpha-1-Globulin feststellen.
Daraus konnte sich ein mesenchymaler Defekt entwickeln, der zu einer frithzeitigen
Synostose fiihren kann [37]. Auch die Mukolipidosis Typ II, eine autosomal-rezessiv
vererbte lysosomale Speicherkrankheit, scheint ein auslosender Faktor fiir eine Synostose

zu sein [15, 38—-40].

1.5 Epidemiologie

Die isolierte, nonsyndromale Kraniosynostose tritt mit einer Inzidenz von circa 1:1000
bis 1:4000 auf, das entspricht zwischen 0,25 und 0,6 pro 1000 Geburten und ist in allen
ethnischen Gruppen vertreten [2]. Die Koronarnahtsynostose stellt mit einer Inzidenz von
20 % die zweithdufigste Form der pramaturen Synostosen dar. Die Sagittalnahtsynostose

ist mit 40-60 % aller isolierten Synostosen die am hdufigsten vorkommende Form [41].



1.6 Klassifikation

1.6.1 Koronarnahtsynostosen

Die Koronarnaht liegt beiderseits zwischen Stirnbein (Os frontale) und Scheitelbein (Os
parietale). Die Koronarnahtsynostose stellt mit etwa 20 % die zweithdufigste pradmature
Synostose dar [41]. Laut einer Studie von Kolar aus dem Jahr 2011 sind Médchen 1,6 mal
so haufig betroffen wie Jungen [42, 43]. Einseitige Koronarnahtsynostosen treten vier bis
siebenmal hédufiger auf als die beidseitige Form. Bei einseitigem Auftreten ist die rechte
Naht doppelt so hdufig betroffen wie ihr linksseitiges Pendant [44, 45]. Von einer
linksseitigen Synostose sind vor allem Maidchen betroffen, wohingegen bei den nur
rechtsseitigen Koronarnahtsynostosen das Geschlechterverhéltnis ausgeglichen ist [46].
Bei dem vorzeitigen unilateralen Nahtverschluss kommt es zur Entwicklung eines
anterioren Plagiozephalus. Der Schidel ist in sagittaler Richtung verkiirzt und vertikal
verlangert. Der ipsilaterale Augenabstand zwischen lateralem Augenwinkel und Tragus
ist verkiirzt. Die Stirn der betroffenen Seite erscheint abgeflacht, auch fronto-laterale
Einziehungen konnen auftreten. Kontralateral zeigt sich eine verstdrkte Vorwdlbung der
Stirn. Der ipsilaterale Supraorbitalrand liegt zuriick und ist nach superior-posterior
verlagert. Diese orbitale Dystopie wird auch als ,,Harlekin-Deformitit* bezeichnet [47,
48]. Durch das im Verlauf der betroffenen Naht eingeschrankt stattfindende Wachstum
kann es zu einer Abweichung der Gesichtsachse zur gesunden Seite kommen. Diese C-
formige Deformitidt des Gesichtsschéddels flihrt zusétzlich zu einer Reduktion des
ipsilateralen Ober- und Unterkiefers mit Okklusionsstorungen; die Okklusionsebene fallt
zur kranken Seite hin ab. Weiterhin neigt sich ebenfalls die Augenachse in Richtung
gesunde Gesichtsseite. Auch die Neigung der Nasenachse zur gesunden Seite kann ein

auffilliges klinisches Zeichen sein [48—51].



Abbildung 1: Schematische Darstellung eines anterioren Plagiozephalus (eigene
Darstellung)

Betroffen ist die rechte Koronarnaht (rot eingezeichnet). Zu sehen ist die
abgeflachte Stirn der betroffenen Seite, die hervorgewoélbte Stirn der Gegenseite,
die Hebung des rechten Supraorbitalrandes sowie ein Abweichen des
Geschichtsschidels und des Unterkiefers zur gesunden Seite.

Di Rocco unterteilt den anterioren Plagiozephalus klinisch und radiologisch anhand von
Computertomographieaufnahmen in 3 Typen (siche Abbildung 2). Typ I ist nach dieser
Einteilung gekennzeichnet von einer einseitigen Abflachung der betroffenen Stirnseite
und einer Hebung des superioren Orbitarandes. Ein Abweichen der Nasenachse zur
gesunden Seite findet nicht statt [52]. Beim Typ Il kommen zusétzlich zu den Anomalien
an Stirn und Orbita ein Abweichen der Nasenachse zur gesunden Seite und eine anteriore
Verschiebung des Felsenbeins auf der betroffenen Seite hinzu. Zusétzlich untergliedert
Di Rocco den Typ II in die Subtypen A und B. Der Subtyp IIA weist ein physiologisches
Vomer und nur eine minimale Abweichung des Felsenbeins der betroffenen Seite auf.
Der Subtyp IIB hingegen zeigt ein moderates Abweichen des Vomers zur erkrankten
Seite und ein stark nach anterior verschobenes Felsenbein, ebenfalls auf der erkrankten
Seite [52]. Beim Typ III sind die Abweichung der Nasenachse zur gesunden Seite, das
Abweichen des Vomers zur erkrankten Seite und die anteriore Verlagerung des
ipsilateralen Felsenbeins am stdrksten ausgepragt. Zusitzlich dazu zeigt sich eine
ipsilaterale Abflachung der Hinterhauptschuppe und das Inion ist zur betroffenen Seite

gezogen [52].



Abbildung 2: Di Roccos Einteilung des anterioren Plagiozephalus nach den
radiologischen Kriterien (I, IIA, IIB, III) [52].

Bei einer beidseitigen Koronarnahtsynostose sollte immer auch an eine syndromale
Komponente gedacht werden. Sie tritt im Vergleich zur einseitigen Synostose familidr
gehduft auf [43, 53]. Bei einer solchen bilateralen Synostose wiéchst der Schiadelknochen
weniger in die Lange und kompensatorisch vermehrt in die Breite. So entsteht ein brachy-
turrizephaler Schédel, der sich durch einen eher runden, kurzen, aber kompensatorisch

hohen Schidel auszeichnet [10].



Abbildung 3: Schematische Darstellung eines kompensatorisch hohen Brachyzephalus

bei bilateraler prdmaturer Koronarnahtsynostose; rot eingezeichnet (eigene Darstellung)
Bei einer beidseitigen vorzeitigen Verkndcherung kommt es zu einer Verkiirzung der
vorderen Schidelgrube, woraus flache Orbitae mit einem Hypertelorismus, einem
abnormal grofen Abstand zwischen den Augen, resultieren kdnnen [10]. Zusitzlich

konnen beidseits fronto-laterale Einziehungen auftreten [51].

1.6.2 Weitere Kraniosynostosen

Die Sagittalnahtsynostose ist die am hdufigsten vorkommende vorzeitige
Nahtverkndcherung und macht circa 40-60 % aller isolierten prédmaturen
Nahtverknocherungen aus. Jungen sind 3,8-mal hédufiger betroffen als Méadchen [42].
Eine familidre Hiaufung liegt bei 2 % der Patient*innen vor [54].

Nach der Koronarnahtsynostose ist die Frontalnaht die dritthdufigste Nahtsynostose. Laut
Hopf und Perneczky verkndchert diese bei etwa 10 % der Kinder frithzeitig [41]. Eine
familidre Haufung besteht bei 6 % der Patient*innen. Jungen sind 2,8-mal haufiger
betroffen als Maéadchen [42]. Die vierthdufigste Nahtsynostose ist die
Lambdanahtsynostose. Sie tritt in 5 % der Félle auf [55].



1.7 Syndromassoziierte Koronarnahtsynostosen

Primire Nahtsynostosen bestehen, neben den bereits beschriebenen isolierten Formen,
auch im Zusammenhang mit Syndromen. Cohen beschrieb bisher 50 verschiedene
Syndrome, die in Kombination mit primaturen Nahtverschliissen auftreten [56]. Unter
den in der vorliegenden Dissertationsarbeit untersuchten Kindern traten das Muenke-
Syndrom, das Saethre-Chotzen-Syndrom, das Apert-Syndrom und das Crouzon-Syndrom
in absteigender Haufigkeit auf.

1.7.1 Muenke-Syndrom

Das Muenke-Syndrom wurde erstmals 1996 vom deutschen Mediziner Maximilian
Muenke als eigenstindiges Syndrom definiert und kommt mit einer Inzidenz von 1:30000
vor [57]. Es zeigt sich vor allem in einer pramaturen Synostose der Koronarnéihte, aber
auch weiterer Ndhte [58]. Je nach betroffener Naht zeigen sich unterschiedliche
Kopfformen. Hiufig zeigt sich eine anterior plagio- oder brachyturrizephale Form,
entsprechend dem Vorliegen einer ein- oder beidseitigen Koronarnahtsynostose. Weitere
typische klinische Zeichen sind ein verkiirzter kleiner Finger und eine tiefeingezogene
Nasenwurzel. Weiter kann ein antimongoloider Lidachsenverlauf auftreten. Bei circa
71 % der erkrankten Patient*innen tritt eine Horminderung auf [57]. Ungeféhr 5 % dieser
Kinder haben einen vergroflerten Kopf, einen Makrozephalus [57, 58]. Am Muenke-
Syndrom erkrankte Patient*innen konnen Entwicklungsverzégerungen oder
Lernbehinderungen aufweisen (36 % mentales Defizit) [59]. Das Syndrom wird durch
eine Mutation im Gen fiir den Fibroblast-Growth-Factor-Rezeptor 3 und eine
Verianderung des Proteins p.Pro250Arg hervorgerufen und wird autosomal dominant

vererbt [57-60].

1.7.2 Saethre-Chotzen-Syndrom

Das Saethre-Chotzen-Syndrom wurde 1931 erstmalig vom norwegischen Psychiater
Saethre und unabhdngig davon ein Jahr spiter vom deutschen Psychiater Chotzen
beschrieben [61]. Die unterschiedliche Variabilitit und die zum Teil sehr gering
ausgeprigten Fehlbildungen konnen die Identifikation erschweren [10]. Eine haufige

Vergesellschaftung mit einer pradmaturen Synostose der Koronarnaht und gegebenenfalls
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auch der Lambdanaht ist zu beobachten. Das Risiko, eine Kraniostenose zu entwickeln,
ist niedriger als bei dem im Folgenden beschriebenen Crouzon-Syndrom und liegt bei
etwa 30-50 % [62]. Die an diesem Syndrom erkrankten Patient*innen zeigen héufig eine
ein- oder beidseitige Ptose [63]. Héufig treten verkleinerte und tiefer ansetzende Ohren
auf. Der Gaumen kann verstirkt gewolbt sein. Auch Zahnfehlbildungen sind keine
Seltenheit [64]. Diese kraniofaziale Fehlbildung wird unter anderem durch das autosomal
dominant vererbte TWIST1-Gen hervorgerufen. Daneben wird auch eine TCF12-

Mutation beschrieben [10, 60, 65].

1.7.3 Crouzon-Syndrom

Das Crouzon-Syndrom oder die Dysostosis cleidocranialis wurde erstmals 1912 vom
Pariser Neurologen Crouzon beschrieben [66]. Haiufig tritt eine priamature
Verknocherung mehrerer Nihte auf, in deren Folge eine Pansynostose entsteht [67].
Einhergehend besteht ein hohes Kraniostenoserisiko [62]. Seltener sind isoliert die
Koronarndhte beziehungsweise auch die Lambda- und die Sagittalnaht von einem
vorzeitigen Nahtverschluss betroffen [67]. Die moglichen Schéddelformen reichen
demnach von milden Formen des Brachyzephalus bis hin zum Kleeblattschddel [67].
Neben Verdnderung des Neurokraniums zdhlen auch viszerokraniale Verdnderungen zu
den moglichen Symptomen. Durch die Wachstumsstdrung der Schédelbasis tritt eine
Mittelgesichtshypoplasie und in Kombination mit einer Orbitostenose eine Protrusio
bulbi, synonym auch Exophthalmus bezeichnet, auf [34]. Darunter versteht man das
Hervortreten des normal groen Augapfels aus der zu kleinen kndchernen Augenhohle.
Zusitzlich kann eine maxilldre Retrogenie auftreten, bei der der Oberkiefer im Vergleich
zum Unterkiefer zu klein ist [68]. Auch eine Protrusion des &uBeren Ohres und die
Nasenseptumdeviation zihlen zu charakteristischen Merkmalen [69, 70]. Vererbt wird
diese Art von Fehlbildung meist autosomal dominant [10] durch das mutierte Gen

FGFR 2 [60, 71].

1.7.4 Apert-Syndrom

Die Akrozephalosyndaktylie wurde 1906 vom Pariser Padiater Apert beschrieben und

benannt [72]. Die Kraniosynostose betrifft, bei den erkrankten Kindern, meist die
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Koronarndhte. Haufig zeigt sich eine plagio- oder brachyturrizephale Form, je nachdem
ob eine ein- oder beidseitige Koronarnahtsynostose vorliegt [10]. Ein weiteres Merkmal
ist die Syndaktylie an Hidnden und Fiilen [34], die pathognomonisch den 2., 3. und 4.
Strahl betrifft. Dies fiihrt zu den sogenannten ,Loffelhdnden” [67]. Durch die
Wachstumsstorung der Schédelbasis tritt eine Mittelgesichtshypoplasie und
infolgedessen Exophthalmus auf. Durch die maxilldre Retrogenie kommt es im Laufe des
Zahnwechsels zu erheblichen Platzméngeln, die sich in Zahnfehlstellungen bemerkbar
machen. Syndromassoziiert zeigen sich hdufig Gaumenspalten. Zu den weiteren
Charakteristika dieses Syndroms zihlen eine nach oben gebogene, schnabelartige Nase,
tief sitzende Ohren und ein antimongoloider Lidachsenverlauf [64, 73]. Auch dieses
Syndrom wird autosomal dominant durch Mutationen des Proteins p.Ser252Trp in

FGEFR 2 vererbt [10, 60, 74, 75].

1.8 Diagnostik

Die friihzeitige Diagnose einer Kraniosynostose ist wichtig, damit die betroffenen Kinder
frithestmdglich in ein optimales Betreuungs- und Therapiekonzept eingebunden werden
konnen. Mit den Eltern miissen mogliche Komplikationen sowie das weitere Follow-up
besprochen werden. Weiterhin sollten die Kinder in ein engmaschiges Recallsystem

eingebunden werden.

1.8.1 Familienanamnese und klinische Untersuchung

Bei der Anamnese sollte auf Gesichtsasymmetrien und Schideldeformititen geachtet
werden [9, 10]. Bei Verdacht auf eine Nahtverknocherung gilt es, hirndruckverdichtige
Symptome abzukldren. Aber auch Fehlbildungen an Wirbelséule und Extremitdten sowie
Organverdnderung sollten tiiberpriift werden, die es ermdglichen, die Erkrankung
gegebenenfalls einem Syndrom zuzuordnen [76, 77]. Die neuropédiatrische
Untersuchung gibt Auskunft iiber die psychomotorische Entwicklung des Kindes und
dient der Abklarung von Hirnnervenstdrungen, Anfillen und Zerebralparesen [34, 78].
Ophthalmologische Untersuchungen werden ebenfalls durchgefiihrt. Hierbei konnen
Orbitadystopien und —stenosen, Lidanomalien und Bulbusmotilititsstorungen

diagnostiziert werden [34, 77]. Vor allem die Funduskopie ist ein wichtiges
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Diagnosemittel, die Papillenddeme als Symptom eines erhohten Hirndruckes ausfindig
macht [77]. Im Rahmen HNO-drztlicher Untersuchungen sollten sowohl die
Paukenbeliiftung als auch eine eventuell vorhandene Horminderung iiberpriift werden
[34, 79].

Anhand der beschriebenen Verdanderungen von Fazies und Schéadelform, in Kombination
mit bestehenden Begleitfehlbildungen, ist die Diagnosestellung hiufig bereits aufgrund

des klinischen Erscheinungsbildes moglich.

1.8.2 Sonographie
Heute zéhlt die Schddelsonographie zur klinischen Routine [80—82]. Der Einsatz von
Sonographien ist bei Kindern unter 12 Monaten eine sichere, nichtinvasive und

strahlungsfreie Maflnahme, um isolierte Synostosen zu diagnostizieren [83].

1.8.3 Bildgebende Verfahren

In den letzten Jahrzehnten wurde die Computertomographie als bildgebendes Verfahren,
um Kraniosynostosen zu diagnostizieren, ebenfalls hiufig verwendet. Denkt man an das
hohe Strahlungsrisiko, dem die jungen Patient*innen ausgesetzt sind, und die damit
verbundenen Langzeitschiden und die Gefahr einer Tumorbildung, sollte die
Indikationsstellung fiir CT-Scans sehr kritisch und restriktiv gesehen werden [80]. Die
Autor*innengruppe um Schweitzer et al. zeigte, dass bei Einzelnahtsynostosen meist
bereits die untersuchten klinischen Parameter zur Diagnosestellung ausreichend sind, die
um eine Sonographie und Rontgenaufnahmen in zwei Ebenen erweitert werden sollten.
Als Hirndruckzeichen im Rontgenbild gelten unter anderem die physiologische
Wolkenzeichnung und erweiterte Foraminae der Emissarien [9]. CT-Scans sollten sich
also lediglich auf Ausnahmen beschrinken, die bei isolierten Einzelnahtsynostosen kaum

auftreten [80].

1.8.4 Molekulargenetische Untersuchungen
Eine molekulargenetische Untersuchung, also eine Uberpriifung einer Mutation im

Genom, kann angewendet werden, wenn der Verdacht auf ein Syndrom besteht oder wenn
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Eltern bereits ein Kind mit Kraniosynostose geboren haben. Auf diese Weise lésst sich

eine Aussage liber das Wiederholungsrisiko bei weiteren Kindern tédtigen [60, 84, 85].

1.9 Symptomatik
1.9.1 Intrakranielle Hypertension

Die ersten klinischen Anzeichen eines pathologisch erhdhten Hirndruckes kdnnen bei
betroffenen Kindern unspezifisch und dezent ausfallen. Neben erhohter Unruhe,
Trinkschwiche, Weinen und Schlafstorungen konnen Gedeihstdrungen beobachtet
werden [9, 10]. Besteht ein erhdhter Druck iiber einen ldngeren Zeitraum, kann sich
daraus eine mentale Retardierung entwickeln, da zerebrale Strukturen irreversibel
geschiadigt werden. Ein pathologisch erhohter Druck kann auch bestehen, wenn die
Patient*innen keinerlei klinische Hirndruckzeichen aufweisen [86]. Je mehr Suturen von
einer vorzeitigen Verknocherung betroffen sind, desto wahrscheinlicher wird eine

intrakranielle Hypertension [10].

1.9.2 Ophthalmologische Funktionsstérungen

Bei einigen Patient*innen hat man aufgrund des erhdhten Druckes auch
Funktionsstorungen der Hirnnerven I. (N. olfactorius), III. (N. oculomotorius), V. (N.
trigeminus) und VIII. (N. vestibulocochlearis) festgestellt [87, 88]. Haufig ist der Nervus
opticus gefdhrdet [89]. Der chronisch erhohte Druck kann zu einer Optikusatrophie mit
Visuseinschrinkung und in Extremfillen sogar zu einer Erblindung fiihren [10].

Von Stavrou et al. wurden noch weitere Funktionsstorungen beschrieben. Zu ihnen zdhlen
bilaterale und unilaterale Papillenddeme sowie die Atrophie des Nervus opticus [90].
Papillenddeme bei isolierten Nahtsynostosen wurden auch in neueren Studien von
Florisson et al. beschrieben [91]. Bis zu 25 % aller klinisch unauffélligen Kinder zeigten
ein pathologisches visuell evoziertes Potential (VEP) [92].

Haufig ist nicht nur das Neurokranium, sondern auch das Viszerokranium von einer
Wachstumshemmung betroffen [10]. Den auffilligsten Befund hieraus stellt der
Exophthalmus dar [11], aus dem sich weitere Probleme entwickeln konnen. Durch den
gestorten Lidschluss und die protrusio bulbi besteht die Gefahr einer Keratokonjunktivitis

und chronischer Augeninfektionen mit Visusbeeintrachtigung [11].
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1.9.3 Stomatognathe Funktionsstorungen

Wie oben beschrieben, kdnnen Kraniosynostosen mit einer Mittelgesichtshypoplasie
einhergehen [93-96]. Durch das pathologische Wachstum kann das Oberkieferwachstum
behindert werden, was eine Mittelgesichtshypoplasie zur Folge hat. Der Nasen-Rachen-
Raum wird beengt, was zu einer Atemwegsstenose fiihren kann. Dies hat wiederum zur
Folge, dass das Mittelohr nicht ausreichend beliiftet wird. Daraus ergeben sich
Paukenergiisse und Mittelohrentziindungen [9]. Aufgrund der eingeschrinkten
Nasenatmung entwickeln sich die Kinder hdufig zu Mundatmern. Aus der daraus
resultierenden Mundtrockenheit konnen vermehrt kariose Ldsionen und frithzeitiger
Zahnverlust entstehen [9]. Das Unterkieferwachstum wird im Gegensatz zum
Oberkieferwachstum nicht gechemmt. Im Zuge dessen entwickelt sich eine Progenie mit
offenem Biss. Durch den offenen Biss kdnnen Nahrungsaufnahme und Kauen erschwert
sein. Des Weiteren kommt es zu Zungenfehlfunktionen, woraus sich auch sprachliche

Defizite entwickeln konnen [9].

1.10 Therapie
1.10.1 Operationsindikation

Eine Indikation zur operativen Intervention stellt der Nachweis einer pathologischen
intrakraniellen Drucksteigerung, entweder durch Druckzeichen im Rontgenbild,
Funduskopie oder durch direkte Liquormessung dar [97]. Unruhe, Trinkschwéche und
hiufiges Erbrechen sollten ebenfalls als mogliche Symptome einer intrakraniellen
Druckerhohung beachtet werden [11]. Auch die beschriebenen ophthalmologischen
Symptome, wie Papillenddeme, Optikusatrophie oder eine Visuseinschrankung, die
durch eine pathologische Druckerhdhung ausgeldst werden konnen, gilt es entsprechend

zu beriicksichtigen [34, 97].

1.10.2 Operationszeitpunkt

Ein pauschaler Operationszeitpunkt kann nicht genannt werden. Innerhalb der ersten
sechs Lebensmonate ist der Schadelknochen jedoch noch diinn und besonders leicht

verformbar, und es findet eine schnelle Reossifikation statt [10, 47, 92, 98—101].
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1.10.3 Operationstechnik

Passive Techniken

Bei der passiven Technik wird der Wachstumsdruck ausgenutzt, um die Kalotte des
Patienten oder der Patientin zu modellieren. Es werden zwei Techniken unterschieden —
die Stripkraniektomie und die Kraniektomie.

Bei der Stripkraniektomie wird die betroffene Naht reseziert, also entfernt.

Bei der zweiten Technik, der Kraniektomie unterscheidet man zwischen der totalen und
der subtotalen Technik. Bei beiden Methoden werden entweder die komplette Kalotte
(totale Kraniektomie) oder nur Teile des Schiddelknochens (subtotale Kraniektomie)
reseziert. Zusitzlich konnen Inzisionen an nicht zu resezierenden Kalottensegmenten
gesetzt werden. Diese destabilisieren den Schiddelknochen und geben dem Gehirn die

Moglichkeit, Wachstumsdruck auf den Knochen auszuiiben [102].

Aktive Techniken

Beziiglich aktiver Operationstechniken sind beispielhaft das Frontoorbitale Advancement
(FOA), das okzipitale Advancement und die Transpositionsmodellierung zu nennen.

Die FOA wird bei Koronarnahtsynostosen angewandt und soll im Folgenden ndher
erldutert werden.

Nach Anlegen eines Biigelschnittes in der behaarten Kopfhaut erfolgt die subperiostale
Priparation mit Darstellung der Naht. Danach werden zwei Segmente der frontoorbitalen
Region entnommen. Das erste Segment erstreckt sich, wie in Abbildung 4 gezeigt, von
der supraorbitalen Region des Os frontale bis zur Mitte der Stirn und seitlich bis ins Os
sphenoidale, das Keilbein. Das zweite Segment erstreckt sich iiber das restliche Stirnbein,
das Os frontale. Beide Knochenteile werden individuell ausgeformt und nach anterior
vorverlagert wieder eingesetzt [73]. Da es sich um eine Wachstumsstdrung handelt, hingt
das AusmaB der operativen Uberkorrektur mit dem Alter des Patienten oder der Patientin

zusammen. Je ilter der*die Patient*in, desto weniger Uberkorrektur ist indiziert [103].
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Abbildung 4: Schematische Darstellung des Frontoorbitalen Advancements (FOA)
[73].

Bei der Transpositionsmodellierung — auch Kalottenremodellierung genannt — wird die
Kalotte oberhalb der vorderen Schidelgrubenebene in Sektoren aufgeteilt. Die
Knochenteile werden entnommen, umgeformt, wieder eingesetzt und stabil fixiert. Der
Unterschied zur Kraniektomie, also der Entnahme von Kalottenteilen ohne
Wiedereingliederung, besteht darin, dass epidurale Totrdume entstehen, in die das Gehirn
hineinwachsen kann [102].

Das okzipitale Advancement ist eine Modifikation der Transpositionsmodellierung. Es
wird bei Deformititen mit extremem Volumenmangel des Schidels und bei
Lambdanahtsynostosen eingesetzt. Auch hier werden Teile der Kalotte entnommen,
umgeformt und wiedereingegliedert, um dem deformierten Schidel eine physiologische

Form zu geben [73].

Neuere Operationstechniken

Minimal invasive Eingriffe als Alternative zum FOA bei Kraniosynostosen werden
ebenfalls beschrieben [104-107]. Bei Koronarnahtsynostosen werden beispielsweise
endoskopisch durchgefiihrte Operationen mit anschlieBender Helmtherapie angewandt
[108]. Damit ein erfolgreiches Outcome gewéhrleistet werden kann, sollten sie vor dem

flinften Lebensmonat durchgefiihrt werden [49].
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1.10.4 Komplikationen

Trotz vorsichtiger Préparation kann intraoperativ eine Duraverletzung, eine Verletzung
der Hirnhaut, auftreten [72]. Sie ist die hdufigste Komplikation, einhergehend mit der
Gefahr von Liquorfisteln [73]. Weiterhin besteht bei Ablosung des Periosts die Gefahr
von Blutungen aus dem Knochen. Diese Gefahr ist bei einem hohen intrakraniellen Druck
besonders gegeben [9]. Eine weitere groBBe Gefahr besteht darin, den Sinus sagittalis zu
verletzen. Dabei handelt es sich um einen groflen, vendsen Blutleiter des Gehirns, dessen
Verletzung starke Blutungen und massiven Blutverlust zur Folge haben kann [9]. Wie bei
anderen operativen Eingriffen kdnnen postoperative Infektionen auftreten. Diese reichen
von einfacheren Infektionen, die sich durch Antibiotikaeinsatz therapieren lassen, iiber

Abszesse, Meningitiden bis hin zur Enzephalitis [109].
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2 Fragestellung

Zur Verbesserung der kephalometrischen Untersuchung bei Patient*innen mit ein- oder
beidseitiger Koronarnahtsynostose wurden in der vorliegenden Pilotstudie die
Rontgenbilder von 44 Patient*innen untersucht, die zwischen den Jahren 1990 und 2012
am Universititsklinikum Wiirzburg in der Abteilung fiir Piddiatrische Neurochirurgie
operiert wurden. Ziel war die Weiterentwicklung bestehender kepahlometrischer und
kraniometrischer Messverfahren nach Slomic et al. [110]. In der vorliegenden Arbeit
sollen der operative Therapieerfolg und der weitere Verlauf hinsichtlich einer

Rezidivgefahr bewertet werden.
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3 Material und Methoden

3.1 Patient*innenkollektiv

In der vorliegenden Arbeit wurden Rontgenbilder des Craniofacialen Centrums
Wiirzburg kraniometrisch ausgewertet. In die Analyse eingeschlossen wurden 44
Patient*innen mit ein- oder beidseitiger Koronarnahtsynostose, die zwischen den Jahren
1990 und 2012 am Universititsklinikum Wiirzburg in der Abteilung fiir Péadiatrische
Neurochirurgie operiert wurden. Im Verlauf wurden prd- und postoperative
Rontgenbilder in der Abteilung fiir Piddiatrische Radiologie des Instituts fiir
Rontgendiagnostik des Universitdtsklinikums Wiirzburg angefertigt und zur Auswertung
herangezogen. Die postoperativen Nachsorgeuntersuchungen (Follow-ups) erfolgten im
Alter von einem, zwei, vier, acht und zwolf Jahren. Nonsyndromale Patient*innen
wurden mindestens bis zum zwdlften LJ, syndromale Patient*innen teils auch nach dem
18. LJ in der kraniofazialen Sprechstunde vorstellig. In Verdachtsfillen einer
pathologischen Hirndrucksituation oder bei unklarem Befund erfolgte die Anfertigung
weiterer Rontgenbilder im Verlauf.

Das Patient*innenkollektiv wurde in zwei Gruppen untergliedert, ndmlich Patient*innen
mit einseitiger, nonsyndromaler Koronarnahtsynostose und Patient*innen mit
beidseitiger, syndromaler Koronarnahtsynostose. Zur statistischen Auswertung erfolgte
in beiden Patient*innengruppen die Einteilung der Rontgenbilder zu vier Zeitpunkten

(Tabelle 1).

Tabelle 1: Einteilung der Rontgenbilder zur statistischen Auswertung

Rontgenzeitpunkt | Definition

00 Préaoperativ: 0-1,5 LJ
01 Postoperativ: 0-1,5 LJ
02 Follow-up: 1-2 LJ

03 Follow-up: 3-4 L]
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3.2 Ausschlusskriterien und Zusammensetzung des

Patient*innenkollektivs

Ab dem fiinften LJ erfolgte die Anfertigung von Rontgenaufnahmen lediglich bei
klinischer Verschlechterung. Aufgrund der zu geringen Anzahl an Rontgenbildern war
eine statistische Auswertung ab dem filinften LJ nicht moglich. Im oben genannten
Zeitraum konnten 13 Patient*innen ausgewertet werden, von denen in allen vier
Untergruppen Rontgenbilder angefertigt wurden. Hiervon waren zwei (15,4 %) Patienten
méinnlichen (m) und elf (84,6 %) Patientinnen weiblichen (w) Geschlechts (Tabelle 2).
Acht (61,5 %) Patient*innen zédhlten zu der Gruppe mit einseitiger und fiinf (38,5 %)
Patient*innen zur Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose. In der Gruppe mit
einseitiger Koronarnahtsynostose befanden sich ein Patient und sieben Patientinnen, in

der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose ein Patient und vier Patientinnen.

Tabelle 2: Zusammensetzung des Patient*innenkollektivs

m w
Einseitige 61,5 % 12,5 % 87,5 %
Koronarnahtsynostose

Beidseitige 38,5 % 20 % 80 %
Koronarnahtsynostose

In Tabelle 3 ist das minimale (min), das maximale (max) und das Durchschnittsalter ()

in LJ der vier Rontgenzeitpunkte dargestellt.

Tabelle 3: Ubersicht des Patient*innenalters (LJ) innerhalb der vier Rontgenzeitpunkte

Rontgenzeitpunkt | min (LJ) max (LJ) @ (L))
00 0,85 1,32 1,04
Einseitige 01 0,88 1,34 1,09
Koronarnahtsynostose | (2 1,28 2,27 1,88
03 3,02 4,43 3,87
00 0,92 1,3 1,03
Beidseitige 01 0,94 1,37 1,08
Koronarnahtsynostose | (2 1,62 2,05 1,95
03 3,54 4,5 4,09
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3.3 Rontgendiagnostik

Vor November 2004 erfolgte die Anfertigung der Rontgenbilder konventionell mit einem
Rontgengenerator Polydoros SX65/80 der Firma SIEMENS®, Miinchen, Deutschland.
Die nach November 2004 angefertigten Aufnahmen wurden mit einem Agfa® System
DXSI, Mortsel, Belgien, einem Strahlentubus von SIEMENS®, Miinchen, Deutschland
und dem Digitalisierungsgerit von Agfa® (Nr. 7232/10020) digital aufgenommen. Die
Rontgenaufnahmen wurden sowohl mit fronto-okzipitalem als auch latero-lateralem

Strahlengang durchgefiihrt.
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3.4 Definition der Messpunkte, Strecken und Winkel

In Tabelle 4 werden die fiir die vorliegende Studie ausgewahlten Messpunkte der lateralen

Rontgenaufnahme erldutert.

Tabelle 4: Abkiirzung und Definition der Messpunkte

Abkiirzung Bezeichnung Definition

BR Bregma Schnittpunkt von Sutura sagittalis und Suturae

coronales der Schidelinnenseite

N Nasion Ventro-kraniales Ende der Sutura nasalis

O Ophistion Dorsaler Mittelpunkt des Foramen magnum

S Sella turcica Mittelpunkt der Fossa hypophysialis

PI Protuberantia Interna | Knochenvorsprung auf der Innenseite des Os
Occipitale

ANS Spina nasalis anterior | Am weitesten anterior gelegenes Ende der Spina
nasalis

A A-Punkt Beschreibt den am  weitesten posterior

gelegenen Punkt an der &duBleren Kurvatur des
processus alveolaris maxilliae. Befindet sich
zwischen den beiden Punkten Spina nasalis

anterior und dem Prosthion

St Stirn Konstruierter ~ Punkt.  Schnittpunkt  einer
Senkrechten auf die Strecke BRN und der

inneren Kalottenbegrenzung der Stirn

Pa Parietale Konstruierter =~ Punkt.  Schnittpunkt einer
Senkrechten auf die Strecke PIBR und der

inneren Kalottenbegrenzung des Hinterhaupts
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Die oben genannten Messpunkte wurden verbunden und dadurch 13 Strecken gebildet.

Mittels dieser kann der Schéidel in seiner Metrik erfasst werden. Die Strecken sind in

Tabelle 5 dargestellt.

Tabelle 5: Abkiirzung und Definition der Strecken

Mittelgesichtswachstum

Abkiirzung | Definition Verlauf und Bildung der Strecken
LI max. Schidelldnge Wird vom dorsalsten Punkt zum frontal
liegendsten Punkt des Schédels gemessen
BRSt superior-anteriore Verlauft zwischen Punkt BR und St
Schédellange
BRPa superior-posteriore Verlauft zwischen Punkt BR und Pa
Schadelldnge
NO vordere Schédelbasis Verlduft zwischen Punkt N und O
PIS dorsaler Anteil der Verlduft zwischen Punkt PI und S
kaudalen Schidellange
SN anteriorer Anteil der Verlauft zwischen Punkt N und S
kaudalen Schidellédnge
PIN gesamte kaudale Verlauft zwischen Punkt PI und N
Schadelldnge Setzt sich aus den 2 Strecken SN und PIS
zusammen
HI maximale Schadelhohe | Wird vom hochsten Punkt des Schidels
senkrecht auf die Strecke NO gemessen
NSt anteriore Schidelhohe | Verlduft zwischen Punkt N und St
SBR Schadelhohe Verlduft zwischen Punkt S und BR
PIBR dorsale Schédelldnge Verlduft zwischen Punkt PI und BR
WI maximale Schédelbreite | Wird in den fronto-okzipitalen Aufnahmen
bestimmt, aus WI links und WI rechts
AS Definiert das Verlauft zwischen A-Punkt (A) und Punkt

Sella (S)
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Aus den oben beschriebenen Strecken ergaben sich fiinf Winkel. Das mittlere
Buchstabenkiirzel der Abkiirzung beschreibt den Scheitelpunkt, das erste und letzte
Kiirzel die beiden Punkte, durch die die Schenkel verlaufen. Die Winkel sind in Tabelle
6 dargestellt.

Tabelle 6: Abkiirzung und Definition der Winkel.

Abkiirzung | Definition Bildung der Winkel
ANS Nasionwinkel Wird gebildet aus den zwei Strecken AN und
Definiert das SN
Mittelgesichtswachstum
SNBR Bregmawinkel Wird gebildet aus den zwei Strecken SN und
BRN
PIBRPa Bregmawinkel Wird aus den zwei Strecken PIBR und BRPa
gebildet
BRNST Nasionwinkel Wird aus den zwei Strecken BRN und NSt
gebildet
PISN Schidelbasiswinkel Wird aus den zwei Strecken PIS und SN
gebildet

In der Literatur bereits beschrieben wurden die Strecken LI, NO, PIS, PIN, SN, HI, SBR
und WI. Fiir die vorliegende Arbeit neu definiert wurden die Strecken BRSt, BRPa, NSt,
PIBR und AS. Ebenfalls neu definiert wurden alle fiinf oben genannten Winkel.
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3.5 Vermessung der Rontgenbilder

Die vor November 2004 konventionell aufgenommenen Rontgenbilder wurden mittels
Scan-Software (Diagnostik pro plus, Vidar systems corporation, Herndon, USA)
digitalisiert. Sie mussten aufgrund von GroBenunterschieden zu den digital
aufgenommenen Bildern neu kalibriert werden. Hierfiir wurde eine Umrechnungsformel
von Pixel in Zentimeter angewandt. Fiir die Auflosung A wurde der Wert 300ppi

angenommen, der der Auflosung der verwendeten Scan-Software entspricht.

%x -2,54cm = x 1)

A = Auflosung [ppi]
Px = Pixelanzahl

x = gesuchte Zahl [cm]

Fiir alle nach November 2004 bereits digital angefertigten Aufnahmen erfolgte die
Umrechnung Pixel zu Zentimeter direkt durch die freie Software XN View (entwickelt
von Pierre-Emmanuel Gougelet). AnschlieBend wurden alle Rontgenbilder mit der
Software SigmaScan Pro 5 der Firma Systat, San Jose, USA vermessen. In den latero-
lateralen Rontgenaufnahmen (Abbildung 5) wurden die anatomischen Punkte gesetzt und

die Strecken BRN, NO, SO, PIS, BRPI und LI eingezeichnet (siche Kapitel 3.3).
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Abbildung S: Latero-laterale Rontgenautnahme.
Eingezeichnet sind die radiologischen Punkte BR, N, O, S und PI. Strecke zwischen
zwei radiologischen Punkten, — maximale Schédelldnge LI, maximale Schidelhdhe HI

In den fronto-okzipitalen Aufnahmen (Abbildung 6) wurde die maximale Schidelbreite
vermessen. War im Rontgenbild eine aus der Medianen gekippte Kopthaltung zu
erkennen, erfolgte die Vermessung der breitesten Stelle des Kopfes parallel zu einer

gedachten Linie durch die Orbitae.
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LGM 2,43

Abbildung 6: Fronto-okzipitale Rontgenaufnahme.
Griin eingezeichnet ist die maximale Schédelbreite WI.

Aus den Koordinaten (x/y) der gesetzten Punkte wurden Strecken [cm] und Winkel [°]

mit den unten genannten Formeln  (2) und (3) errechnet.

P1P2 = /(y1 — y2)2 + (x1 — x2)?2 (2)

P1P2 = Entfernung zwischen zwei Punkten [cm]
x1/yl = Koordinaten Punkt 1
x2/y2 = Koordinaten Punkt 2

2_ 2_ 2
P1P2P3 = P1P3°“—P1P2“—-P2P3 (3)
—2-P1P2-P2P3

P1P2P3 = Winkel zwischen 3 Punkten [°]

P1P3 = Strecke 1

P1P2 = Strecke 2

P2P3 = Strecke 3

In Abbildung 7 sind die errechneten Winkel ANS, SNBR, PIBRPa, BRNST, und PISN
dargestellt.
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Abbildung 7: Latero-laterale Rontgenaufnahme.

Eingezeichnet sind die radiologischen Punkte BR, N, S und PI, Pa, St und A. — Strecke
zwischen zwei radiologischen Punkten. Eingezeichnet sind die Winkel ANS, SNBR,
PIBRPa, BRNST und PISN.

3.6 Datenanalyse

Die statistische Auswertung erfolgte mit dem Programm SPSS der Firma IBM, Armonk,
USA. Das Signifikanzniveau wurde in den durchgefiihrten statistischen Tests auf p = ,05
festgelegt. Untersucht wurden der Gruppeneffekt und der Zeiteffekt. Der Gruppeneffekt
wurde mittels Mann-Whitney-U-Test ermittelt. Er soll kldren, bei welchen Strecken und
Winkeln ein signifikanter Unterschied zwischen den beiden Patient*innengruppen
auftritt. Der Gruppeneffekt vergleicht also die Gruppe mit einseitiger Synostose mit der
Gruppe der beidseitigen Synostose. Der Zeiteffekt wurde mittels Wilcoxon-Test ermittelt.
Er klart innerhalb einer Hauptgruppe, bei welchen Strecken und Winkeln ein signifikanter
Unterschied im zeitlichen Verlauf auftritt. Der Zeiteffekt vergleicht die einzelnen

Rontgenzeitpunkte innerhalb einer Gruppe miteinander.
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4 Ergebnisse

Im Folgenden werden die Ergebnisse der statistischen Datenanalyse dargestellt. Die
Strecken und Winkel wurden nach den fiinf Parametern Schidellinge, Schiadelhdhe,
Schidelbreite (WI), Mittelgesicht und Winkel am Schédel untergliedert. Die Angaben des
Mittelwertes (M) und der Standardabweichung (SD) der Strecken wurden in Zentimeter

(cm) und die der Winkel in Grad (°) angegeben.

4.1 Schadellinge
Schidellinge (LI)

Wie in Abbildung 8 dargestellt, konnte gezeigt werden, dass die maximale Schéadelldnge
(LI) in beiden Gruppen mit zunehmendem Patient*innenalter an Lange zunahm. In der
beidseitig synostosierten Gruppe betrug die Lange zum Zeitpunkt 00 16,96 cm
(M =16,96, SD = 1,28) und zum Zeitpunkt 03 19,49 cm (M =19,49, SD = 1,4). In der
Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die Linge zum Zeitpunkt 00 16,98 cm
(M =16,98, SD = 0,68) und zum Zeitpunkt 03 18,82 cm (M = 18,82, SD = 0,88).

Signifikante Verdnderungen traten in der Gruppe der beidseitigen Koronarnahtsynostose
zwischen dem prid- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt auf (p =,04). Die
Streckenlédnge (LI) betrug zum Zeitpunkt 00 16,96 cm (M = 16,96, SD = 1,38) und zum
Zeitpunkt 01 17,51 cm (M = 17,51, SD = 1,25). Uber den gesamten weiteren Messverlauf
wurde die Strecke (LI) zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 (p =,04) sowie zwischen

den Zeitpunkten 02 und 03 (p =,04) signifikant ldnger.

In der Gruppe der einseitigen Koronarnahtsynostose zeigte sich kein signifikanter
Unterschied zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p =,05). Im weiteren Messverlauf
nahm die Streckenlidnge (LI) zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 (p =,02) sowie
zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 (p =,02) signifikant zu. Die Streckenldnge betrug
zum Zeitpunkt 01 17,51 cm (M=17,51, SD=0,99), zum Zeitpunkt 02 18,06 cm
(M =18,06, SD = 0,95) und zum Zeitpunkt 03 18,82 cm (M = 18,82, SD = 0,88).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu

keinem der vier Messzeitpunkte flir die Strecke (LI) ein signifikanter Langenunterschied
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bei Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt
werden (Zeitpunkt 00 (p =,94); Zeitpunkt 01 (p>,999); Zeitpunkt 02 (p=.,44);
Zeitpunkt 03 (p =,72)).

Gruppe
M beidseitige KS
[ einseitige KS
21
20
[ ]
19+
o *
1774
16—
157
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LI00 LI01 Lio2 LI03

Abbildung 8: Boxplot der Strecke LI.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03
der Strecke LI aufgetragen. Auf der y-Achse ist die Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

Superior-anteriore Schédelliinge (BRSt)

Abbildung 9 zeigt, dass die Strecke BRSt in beiden Gruppen mit zunehmendem
Patient*innenalter tendenziell an Lange zunahm. In der beidseitig synostosierten Gruppe
betrug die Linge zum Zeitpunkt 00 5,98 cm (M = 5,98, SD = 1,24) und zum Zeitpunkt 03
7,15 cm (M =7,15,SD = 1,71). In der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die Lénge
zum Zeitpunkt 00 7,23 cm (M =7,23, SD=0,67) und zum Zeitpunkt 03 7,92 cm
(M=17,92,SD = 0,92).

In der Gruppe mit beidseitiger Synostose zeigte sich zwischen dem préa- (00) und dem
postoperativen (01) Zeitpunkt kein signifikanter Unterschied ( p=,89). Im weiteren
Messverlauf ergab sich zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 kein signifikanter
Unterschied (p =,89). Zwischen Zeitpunkt 02 und 03 nahm die Strecke BRSt signifikant
zu (p = ,04). Die Streckenldnge betrug zum Zeitpunkt 02 6,35 cm (M = 6,35, SD = 1,64)
und zum Zeitpunkt 03 7,15 cm (M = 7,15, SD = 1,71).
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In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich kein signifikanter Unterschied
zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p>,999). Auch im weiteren Messverlauf ergab
sich zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 kein signifikanter Unterschied (p =.40).
Zwischen Zeitpunkt 02 und 03 nahm die Strecke BRSt signifikant zu (p =,04). Die
Streckenldnge betrug zum Zeitpunkt 02 7,23 cm (M=7,23, SD=0,95) und zum
Zeitpunkt 03 7,92 cm (M =7,92, SD = 0,92).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fiir die Strecke BRSt ein signifikanter Langenunterschied
bei Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt
werden (Zeitpunkt 00 (p =,07); Zeitpunkt 01 (p =,09); Zeitpunkt 02 (p = ,22; Zeitpunkt
03 (p=,28)).

Gruppe
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Abbildung 9: Boxplot der Strecke BRSt.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke BRSt
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

Superior-posteriore Schidellinge (BRPa)

In Abbildung 10 konnte gezeigt werden, dass die Strecke BRPa in beiden Gruppen mit
zunehmendem Patient*innenalter tendenziell an Linge zunahm. In der Gruppe mit
beidseitiger Synostose betrug die Lidnge zum Zeitpunkt 00 10,67 cm (M =10,67,
SD =1,96) und zum Zeitpunkt 03 12,69 cm (M = 12,69, SD = 1,47). In der Gruppe mit
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einseitiger Synostose betrug die Lénge zum Zeitpunkt 00 10,45 cm (M=10,45,
SD = 1,54) und zum Zeitpunkt 03 11,81 cm (M= 11,81, SD =1,51). In beiden Gruppen
zeigte sich zwischen dem prd- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt eine

tendenzielle, aber nicht signifikante Langenabnahme der Strecke BRPa.

In der Gruppe der beidseitigen Koronarnahtsynostose trat zwischen den Zeitpunkten 00
und 01 kein signifikanter Unterschied auf (p =,69). Zwischen den Zeitpunkten 01 und 02
wurde die Strecke BRPa signifikant ldnger (p = ,04). Die Streckenldnge BRPa betrug zum
Zeitpunkt 01 10,95cm (M =10,95, SD=1,19) und zum Zeitpunkt 02 12,48 cm
(M=12,48, SD=0,98). Zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 ergab sich kein
signifikanter Unterschied (p =,89).

In der Gruppe mit einseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich kein signifikanter
Unterschied zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p =,40). Im weiteren Messverlauf
nahm die Streckenlinge BRPa zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 (p =,04) und
zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 (p =,04) signifikant zu. Die Streckenlinge BRPa
betrug zum Zeitpunkt 01 9,75 cm (M =9,75, SD = 1,34), zum Zeitpunkt 02 10,94 cm
(M =10,94, SD = 1,49) und zum Zeitpunkt 03 11,81 cm (M = 11,81, SD = 1,51).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fiir die Strecke BRPa ein signifikanter
Liangenunterschied  bei  Patient*innen @ mit  beidseitiger —und  einseitiger
Koronarnahtsynostose festgestellt werden (Zeitpunkt 00 (p>,999); Zeitpunkt 01
(p =,13); Zeitpunkt 02 (p =,13); Zeitpunkt 03 (p =,35)).
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Abbildung 10: Boxplot der Strecke BRPa.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke BRPa
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

Vordere Schiidelbasis (NO)

Abbildung 11 zeigt, dass die Strecke NO in beiden Gruppen mit zunechmendem
Patient*innenalter an Linge zunahm. In der beidseitig synostosierten Gruppe betrug die
Lange zum Zeitpunkt 00 10,78 cm (M= 10,78, SD =1,03) und zum Zeitpunkt 03
12,18 cm (M = 12,18, SD =0,97). In der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die
Liange zum Zeitpunkt 00 10,64 cm (M =10,64, SD=0,57) und zum Zeitpunkt 03
11,82 cm (M = 11,82, SD = 0,64).

In der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich zwischen dem pra- (00)
und dem postoperativen (01) Zeitpunkt kein signifikanter Unterschied (p = ,89). Uber den
gesamten Messverlauf wurde die Strecke NO zwischen den Zeitpunkten 01 und 02
(p =,04) sowie zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 (p =,04) signifikant l&nger. Zum
Zeitpunkt 01 betrug die Lange 10,69 cm (M =10,69, SD = 0,94), zum Zeitpunkt 02
betrug die Lange 11,24 cm (M =11,24, SD =0,75) und zum Zeitpunkt 03 betrug die
Lange 12,18 cm (M = 12,18, SD = 0,97).
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In der Gruppe der einseitigen Koronarnahtsynostose zeigte sich zwischen keiner der drei
Zeitspannen ein signifikanter Unterschied (zwischen Zeitpunkt 00 und 01: (p =,07);
zwischen Zeitpunkt 01 und 02: (p = ,05); zwischen Zeitpunkt 02 und 03: (p =,09)).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fiir die Strecke NO ein signifikanter Langenunterschied
bei Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt
werden (Zeitpunkt 00 (p = ,94); Zeitpunkt 01 (p =,72); Zeitpunkt 02 (p =,72); Zeitpunkt
03 (p =,44)).

Gruppe
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Abbildung 11: Boxplot der Strecke NO.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke NO
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

Dorsaler Anteil der kaudalen Schéidelléinge (PIS)

Wie in Abbildung 12 dargestellt, konnte gezeigt werden, dass die Strecke PIS in beiden
Gruppen mit zunehmendem Patient*innenalter tendenziell an Lidnge zunahm. In der
Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug die Linge zum Zeitpunkt 00 8,48 cm
(M =8,48, SD =0,75) und zum Zeitpunkt 03 9,67 cm (M =9,67, SD =1,23). In der
Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die Linge zum Zeitpunkt 00 8,38 cm (M = 8,38,
SD =0,59) und zum Zeitpunkt 03 9,62 cm (M = 9,62, SD = 0,54).
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In der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich zwischen dem pra- (00)
und dem postoperativen (01) Zeitpunkt kein signifikanter Unterschied (p =,08). Auch im
weiteren Messverlauf zeigte sich kein signifikanter Unterschied (zwischen Zeitpunkt 01

und 02: (p =,08); zwischen Zeitpunkt 02 und 03: (p =,08)).

In der Gruppe der einseitigen Koronarnahtsynostose zeigte sich ein signifikanter
Unterschied zwischen Zeitpunkt 00 und 01 (p =,02). Die Streckenlédnge NO betrug zum
Zeitpunkt 00 8,38 cm (M = 8,38, SD = 0,59) und zum Zeitpunkt 01 8,91 cm (M = 8,91,
SD =0,72). Im weiteren Messverlauf ergab sich zwischen Zeitpunkt 01 und 02 kein
signifikanter Unterschied (p >,999). Zwischen Zeitpunkt 02 und 03 wurde die Strecke
NO signifikant langer (p = ,02). Die Streckenldange NO betrug zum Zeitpunkt 02 8,84 cm
(M = 38,84, SD = 0,75) und zum Zeitpunkt 03 9,62 cm (M = 9,62, SD = 0,54).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fiir die Strecke NO ein signifikanter Langenunterschied
bei Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt
werden (Zeitpunkt 00 (p = ,94); Zeitpunkt 01 (p =,62); Zeitpunkt 02 (p = ,62); Zeitpunkt
03 (p=.,72)).
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Abbildung 12: Boxplot der Strecke PIS.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke PIS
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.
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Anteriorer Anteil der kaudalen Schadelléinge (SN)

In beiden Gruppen nahm die Strecke SN mit zunehmendem Patient*innenalter tendenziell
an Lénge zu (siche Abbildung 13). In der Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug die
Lange zum Zeitpunkt 00 5,68 cm (M = 5,68, SD = 0,64) und zum Zeitpunkt 03 6,39 cm
(M =6,39, SD =0,25). In der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die Liange zum
Zeitpunkt 00 5,8 cm (M = 5,80, SD = 0,49) und zum Zeitpunkt 03 6,28 cm (M = 6,28,
SD =0,36).

In der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich zwischen dem pri- (00)
und dem postoperativen (01) Zeitpunkt kein signifikanter Unterschied (p = ,89). Uber den
weiteren Messverlauf wurde die Strecke SN zwischen den Zeitpunkten 01 und 02
(p =,04) sowie zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 (p =,04) signifikant ldnger. Die
Strecke SN betrug zum Zeitpunkt 01 5,52 cm (M = 5,52, SD = 0,37), zum Zeitpunkt 02
5,87 cm (M = 5,87, SD = 0,42) und zum Zeitpunkt 03 6,39 cm (M = 6,39, SD = 0,25).

In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich kein signifikanter Unterschied
zwischen dem pré- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt (p =,89). Im weiteren
Messverlauf wurde die Strecke SN zwischen Zeitpunkt 01 und 02 signifikant langer
(p =,02). Die Lénge betrug zum Zeitpunkt 01 5,71 cm (M = 5,71, SD = 0,49) und zum
Zeitpunkt 02 6,14 cm (M = 6,14, SD = 0,65). Zwischen Zeitpunkt 02 und 03 ergab sich
kein signifikanter Unterschied (p = ,26).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fiir die Strecke SN ein signifikanter Langenunterschied
bei Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt
werden (Zeitpunkt 00 (p =,62); Zeitpunkt 01 (p =,52); Zeitpunkt 02 (p = ,44); Zeitpunkt
03 (p =.62)).
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Abbildung 13: Boxplot der Strecke SN.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke SN
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

Kaudale Schidelléinge gesamt (PIN)

Die Strecke PIN nahm in beiden Gruppen mit zunehmendem Patient*innenalter an Lénge
zu (siche Abbildung 14). In der Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug die Lange zum
Zeitpunkt 00 13.9cm (M=13,90, SD=1,28) und zum Zeitpunkt 03 15,98 cm
(M =15,98, SD = 1,51). In der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die Lange zum
Zeitpunkt 00 14,06 cm (M= 14,06, SD=0,83) und zum Zeitpunkt 03 15,87 cm
(M =15,87,SD =0,79).

In der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich zwischen dem pri- (00)
und dem postoperativen (01) Zeitpunkt kein signifikanter Unterschied (p = ,23). Uber den
gesamten weiteren Messverlauf wurde die Strecke SN zwischen den Zeitpunkten 01 und
02 (p =,04) sowie zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 (p =,04) signifikant l&nger. Die
Streckenldnge PIN betrug zum Zeitpunkt 01 14,09 cm (M = 14,09, SD = 1,30), zum
Zeitpunkt 02 15,16 cm (M =15,16, SD =1,53) und zum Zeitpunkt 03 15,98 cm
(M=15,98,SD =1,51).

In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich zwischen dem pri- (00) und dem

postoperativen Zeitpunkt (01) eine signifikante Ldngenzunahme der Strecke PIN
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(p=,01). Die Streckenldnge betrug zum Zeitpunkt 00 14,08 cm (M = 14,08, SD = 0,83)
und zum Zeitpunkt 01 14,56 cm (M = 14,56, SD = 0,79). Zwischen Zeitpunkt 01 und 02
ergab sich kein signifikanter Unterschied (p =,16). Zwischen Zeitpunkt 02 und 03 nahm
die Strecke PIN signifikant zu (p =,03). Die Streckenlidnge betrug zum Zeitpunkt 02
1494cm (M=14,94, SD=1,05) und zum Zeitpunkt 03 15,87 cm (M=15,87,
SD =0,79).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fiir die Strecke PIN ein signifikanter Langenunterschied
bei Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt
werden (Zeitpunkt 00 (p = ,94); Zeitpunkt 01 (p =,52); Zeitpunkt 02 (p = ,94); Zeitpunkt
03 (p=,62)).
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Abbildung 14: Boxplot der Strecke PIN.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke PIN
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

4.2 Schadelhohe

Maximale Schiidelh6ohe (HI)
In Abbildung 15 konnte gezeigt werden, dass der Wert der maximalen Schidelhéhe (HI)

in beiden Gruppen mit zunehmendem Patient*innenalter zunahm. In der Gruppe mit

beidseitiger Synostose betrug die Lénge zum Zeitpunkt 00 11,71 cm (M =11,71,
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SD =0,84) und zum Zeitpunkt 03 13,27 cm (M = 13,27, SD = 0,83). In der Gruppe mit
einseitiger Synostose betrug die Lénge zum Zeitpunkt 00 11,88 cm (M =11,88,
SD = 0,94) und zum Zeitpunkt 03 13,81 cm (M = 13,81, SD = 0,86).

In der Gruppe mit beidseitiger Synostose zeigte sich zwischen dem pri- (00) und dem
postoperativen (01) Zeitpunkt kein signifikanter Unterschied (p =,69). Im weiteren
Messverlauf wurde die Strecke zwischen Zeitpunkt 01 und 02 signifikant ldnger (p = ,04).
Die maximale Schiddelhohe (HI) betrug zum Zeitpunkt 01 11,92cm (M =11,92,
SD =0,73) und zum Zeitpunkt 02 13,53 cm (M = 13,53, SD =0,50). Zwischen den
Zeitpunkten 02 und 03 ergab sich keine signifikante Differenz (p =,50).

In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich kein signifikanter Unterscheid
zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p=,78). Im weiteren Messverlauf nahm die
maximale Schiddelhéhe (HI) zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 (p=,02) sowie
zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 (p = ,03) signifikant zu. Die maximale Schédelhdhe
(HI) betrug zum Zeitpunkt 01 12,03 cm (M =12,03, SD =1,08), zum Zeitpunkt 02
1299cm (M=12,99, SD=0,71) und zum Zeitpunkt 03 13,81 cm (M= 13,81,
SD = 0,86).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fir HI ein signifikanter Langenunterschied bei
Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt werden
(Zeitpunkt 00 (p =,72); Zeitpunkt 01 (p >,999); Zeitpunkt 02 (p =,17); Zeitpunkt 03
(p=.35)).
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Abbildung 15: Boxplot der Strecke HI.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke HI
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

Anteriore Schiidelhohe (NSt)

Wie in Abbildung 16 dargestellt, konnte gezeigt werden, dass die Strecke NSt in beiden
Gruppen mit zunehmendem Patient*innenalter tendenziell an Linge zunahm. In der
Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug die Lange zum Zeitpunkt 00 5,15 cm
(M =515, SD=0,49) und zum Zeitpunkt 03 5,98 cm (M =5,98, SD=0,51). In der
Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die Linge zum Zeitpunkt 00 4,43 cm (M = 4,43,
SD = 0,65) und zum Zeitpunkt 03 5,72 cm (M = 5,72, SD = 0,95).

In der Gruppe mit beidseitiger Synostose zeigte sich zwischen dem préa- (00) und dem
postoperativen (01) Zeitpunkt eine tendenzielle, knapp nicht signifikante
Lingenabnahme (p =,50). Uber den gesamten weiteren Messverlauf wurde die Strecke
NSt zwischen Zeitpunkt 01 und 02 (p =,08) und zwischen Zeitpunkt 02 und 03 (p =,89)

nicht signifikant langer.

In der Gruppe der einseitigen Koronarnahtsynostose zeigte sich ein signifikanter
Unterschied zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p =,02). Die Streckenldnge NSt betrug
zum Zeitpunkt 00 4,43 cm (M=4,43, SD=0,64) und zum Zeitpunkt 01 5,2 cm

(M=5,20, SD =0,83). Im weiteren Messverlauf nahm die Streckenlinge zwischen
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Zeitpunkt 01 und 02 signifikant zu (p = ,03). Die Streckenlédnge NSt betrug zum Zeitpunkt
02 5,54 cm (M =5,54, SD=0,72). Zwischen Zeitpunkt 02 und 03 ergab sich keine
signifikante Differenz (p = ,40).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fiir die Strecke NSt ein signifikanter Langenunterschied
bei Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt
werden (Zeitpunkt 00 (p =,07), Zeitpunkt 01 (p =,28); Zeitpunkt 02 (p =,13); Zeitpunkt
03 (p=,22)).
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Abbildung 16: Boxplot der Strecke NSt.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke NSt
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

Schidelhohe (SBR)

In Abbildung 17 konnte gezeigt werden, dass die Strecke SBR in beiden Gruppen
zwischen dem pri- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt an Lange verlor und mit
zunehmendem Patient*innenalter wieder zunahm. In der Gruppe mit beidseitiger
Synostose betrug die Linge zum Zeitpunkt 00 11,84 cm (M = 11,84, SD = 0,73) und zum
Zeitpunkt 03 12,73 cm (M = 12,73, SD = 0,76). In der Gruppe mit einseitiger Synostose
betrug die Lange zum Zeitpunkt 00 10,86 cm (M = 10,86, SD = 0,94) und zum Zeitpunkt
03 11,52 cm (M =11,52, SD = 0,80).
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Signifikante Veranderungen traten in der Gruppe mit beidseitiger Synostose zwischen
dem pré- und postoperativen Zeitpunkt auf (p =,04). Die Streckenldnge SBR betrug zum
Zeitpunkt 00 11,84 cm (M=11,84, SD=0,73) und zum Zeitpunkt 01 11,21 cm
(M=11,21, SD =0,68). Uber den gesamten weiteren Messverlauf wurde die Strecke
SBR zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 (p =,04) sowie zwischen den Zeitpunkten 02
und 03 (p =,04) signifikant langer. Die Streckenlinge SBR betrug zum Zeitpunkt 01
11,21 cm (M=11,21, SD = 0,68), zum Zeitpunkt 02 12,15 cm (M = 12,15, SD =0,73)
und zum Zeitpunkt 03 12,73 cm (M = 12,73, SD = 0,76).

In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich kein signifikanter Unterschied
zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p=,05). Im weiteren Messverlauf nahm die
Streckenldnge SBR zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 signifikant zu (p =,01). Die
Streckenlidnge betrug zum Zeitpunkt 01 10,5 cm (M= 10,50, SD =0,86) und zum
Zeitpunkt 02 11,27 cm (M = 11,27, SD = 1,12). Zwischen den Zeitpunkten 02 und 03
zeigte sich kein signifikanter Unterschied (p = ,26).

Ein signifikanter Gruppeneffekt zeigte sich zum Zeitpunkt 00 (p =,05) und zum
Zeitpunkt 03 (p =,03). In der Gruppe der beidseitigen Koronarnahtsynostose betrug die
Streckenldnge SBR zum Zeitpunkt 00 11,84 cm (M = 11,84, SD = 0,73). In der Gruppe
der einseitigen Koronarnahtsynostose betrug die Streckenlinge SBR zum Zeitpunkt 00
10,86 cm (M = 10,86, SD =0,94). Zum Zeitpunkt 03 betrug die Streckenldnge SBR in
der Gruppe der beidseitigen Koronarnahtsynostose 12,73 cm (M = 12,73, SD = 0,76) und
in der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die Streckenldnge SBR 11,52 cm

(M= 11,52, SD = 0,80).
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Abbildung 17: Boxplot der Strecke SBR.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke SBR
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

Dorsale Schidelhohe (PIBR)

In Abbildung 18 konnte gezeigt werden, dass die Strecke PIBR in beiden Gruppen mit
zunehmendem Patient*innenalter an Linge zunahm. In der beidseitig synostosierten
Gruppe betrug die Lange zum Zeitpunkt 00 15,78 cm (M = 15,78, SD = 1,81) und zum
Zeitpunkt 03 17,54 cm (M = 17,54, SD = 0,91). In der Gruppe mit einseitiger Synostose
betrug die Lange zum Zeitpunkt 00 14,64 cm (M = 14,64, SD = 1,19) und zum Zeitpunkt
03 15,91 cm (M =15,91, SD = 1,27).

In der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose zeigten sich keine signifikanten
Differenzen zwischen dem pré- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt (p =,686).
Uber den gesamten weiteren Messverlauf wurde die Strecke PIBR zwischen den
Zeitpunkten 01 und 02 (p =,04) sowie zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 (p =,04)
signifikant ldnger. Die Streckenlinge PIBR betrug zum Zeitpunkt 01 15,89 cm
(M =15,89, SD =1,09), zum Zeitpunkt 02 17,00 cm (M = 17,00, SD = 0,83) und zum
Zeitpunkt 03 17,54 cm (M = 17,54, SD = 0,91).

In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich kein signifikanter Unterschied

zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p=,58). Im weiteren Messverlauf nahm die
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Streckenlédnge PIBR zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 signifikant zu (p =,01). Sie
Streckenlédnge PIBR betrug zum Zeitpunkt 01 14,54 cm (M = 14,54, SD = 1,36) und zum
Zeitpunkt 02 15,61 cm (M = 15,61, SD = 1,41). Zwischen den Zeitpunkten 02 und 03
zeigte sich kein signifikanter Unterschied (p =,16).

Ein signifikanter Gruppeneffekt zeigte sich zum Zeitpunkt 02 (p =,045) und zum
Zeitpunkt 03 (p = ,045). Die Streckenldnge der Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug
zum Zeitpunkt 02 17,00 cm (M =17,00, SD =0,83). In der Gruppe mit einseitiger
Synostose betrug die Streckenlénge zum Zeitpunkt 02 15,61 cm (M = 15,61, SD = 1,41).
Zum Zeitpunkt 03 betrug die Streckenlidnge der Gruppe mit beidseitiger Synostose
17,54 cm (M =17,54, SD=0,91) und die Streckenldnge der Gruppe mit einseitiger
Synostose 15,91 cm (M = 15,91, SD = 1,27).
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Abbildung 18: Boxplot der Strecke PIBR.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke PIBR
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

4.3 Schidelbreite
Abbildung 19 zeigt, dass der Wert der maximalen Schéidelbreite (WI) in beiden Gruppen

mit zunehmendem Patient*innenalter zunahm. In der Gruppe mit beidseitiger
Koronarnahtsynostose zeigte sich zwischen dem pré- (00) und dem postoperativen (01)

Zeitpunkt eine Langenabnahme. In dieser Gruppe betrug die Linge zum Zeitpunkt 00
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15,84cm (M=15,84, SD=1,08) und zum Zeitpunkt 03 16,05cm (M=16,05,
SD = 1,13). In der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug die Linge zum Zeitpunkt 00
1428 cm (M=14,28, SD=0,77) und zum Zeitpunkt 03 15,14cm (M=15,14,
SD =0,58).

In der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich zwischen dem pri- und
dem postoperativen Zeitpunkt eine signifikante Differenz (p =,04). Die Schédelbreite
(WI) betrug zum Zeitpunkt 00 15,84 cm (M = 15,84, SD = 1,08) und zum Zeitpunkt 01
14,86 cm (M = 14,86, SD = 1,25). Uber den gesamten weiteren Messverlauf wurde die
maximale Schidelbreite (WI) zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 (p=,04) sowie
zwischen den Zeitpunkten 02 und 03 (p = ,04) signifikant ldnger. Die Schidelbreite (WI)
betrug zum Zeitpunkt 01 14,86 cm (M = 14,86, SD = 1,25), zum Zeitpunkt 02 15,7 cm
(M =15,70, SD = 1,14) und zum Zeitpunkt 03 16,05 cm (M = 16,05, SD = 1,13).

In der Gruppe mit einseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich kein signifikanter
Unterschied zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p = 0,61). Die maximale Schiadelbreite
(WI) nahm zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 signifikant zu (p =,04). Die
Schédelbreite (WI) betrug zum Zeitpunkt 01 14,42 cm (M = 14,42, SD = 0,67) und zum
Zeitpunkt 02 14,8 cm (M = 14,80, SD = 0,74). Zwischen den Zeitpunkten 02 und 03
zeigte sich kein signifikanter Unterschied (p =,07).

Ein signifikanter Gruppeneffekt zeigte sich zum Zeitpunkt 00 (p=,01). Die
Streckenlédnge in der Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug zum Zeitpunkt 00
15,84 cm (M =15,84, SD =1,08). Die Streckenlidnge in der Gruppe mit einseitiger
Synostose betrug zum Zeitpunkt 00 14,28 cm (M = 14,28, SD = 0,77).
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Abbildung 19: Boxplot der Strecke WI.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke WI
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

4.4 Mittelgesicht

AS

Wie in Abbildung 20 dargestellt, konnte gezeigt werden, dass die Strecke AS in beiden
Gruppen mit zunehmendem Patient*innenalter an Linge zunahm. In der Gruppe mit
beidseitiger Synostose betrug die Linge zum Zeitpunkt 00 5,89 cm (M = 5,89, SD = 0,81)
und zum Zeitpunkt 03 6,83 cm (M = 6,83, SD =0,93). In der Gruppe mit einseitiger
Synostose betrug die Linge zum Zeitpunkt 00 6,31 cm (M= 6,31, SD = 0,36) und zum
Zeitpunkt 03 7,44 cm (M = 7,44, SD = 0,29).

In der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich keine signifikante
Differenz zwischen dem pri- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt (p =,50). Im
weiteren Messverlauf nahm die Strecke AS zwischen den Zeitpunkten 01 und 02
signifikant zu (p=,04). Die Streckenlinge AS betrug zum Zeitpunkt 01 5,87 cm
(M =5,87, SD = 0,63) und zum Zeitpunkt 02 6,45 cm (M = 6,45, SD = 0,89). Zwischen
Zeitpunkt 02 und 03 zeigte sich kein signifikanter Unterschied (p =,23).

In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich kein signifikanter Unterschied

zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p =,58). Uber den gesamten weiteren Messverlauf
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wurde die Strecke AS zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 (p =,01) sowie zwischen den
Zeitpunkten 02 und 03 (p =,02) signifikant linger. Die Streckenlinge AS betrug zum
Zeitpunkt 01 6,38 cm (M =6,38, SD =0,26), zum Zeitpunkt 02 6,95 cm (M =6,95,
SD = 0,32) und zum Zeitpunkt 03 7,44 cm (M = 7,44, SD = 0,29).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich der beiden Hauptgruppen konnte zu
keinem der vier Messzeitpunkte fiir die Strecke AS ein signifikanter Langenunterschied
bei Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt
werden (Zeitpunkt 00 (p =,28); Zeitpunkt 01 (p =,17); Zeitpunkt 02 (p = ,44); Zeitpunkt
03 (p = .,44)).
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Abbildung 20: Boxplot der Strecke AS.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 der Strecke AS
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Zentimeter-Skalierung aufgetragen.

ANS-Winkel

Der Winkel ANS wurde in der Gruppe mit beidseitiger Synostose zwischen den ersten 3
Zeitpunkten grofler. Zwischen Zeitpunkt 02 und 03 nahm der Winkel ANS dann wieder
ab (siche Abbildung 21). Zum Zeitpunkt 00 lag der Winkel bei 72,47° (M = 72,47,
SD =12,51) und zum Zeitpunkt 03 bei 76,03° (M = 76,03, SD = 10,44). In der Gruppe

mit einseitiger Synostose wurde der Winkel ANS mit zunehmendem Patient*innenalter
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grofer. Zum Zeitpunkt 00 lag der Winkel ANS bei 79,06° (M = 79,06, SD = 4,82) und
zum Zeitpunkt 03 bei 85,24° (M = 85,24, SD =4,75).

In der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich keine signifikante
Differenz zwischen dem pré- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt (p =,69) Auch

im weiteren Verlauf traten keine signifikanten Verdnderungen auf (p =,08 und p =,50).

In der Gruppe mit einseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich ein signifikanter
Unterschied zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p =,04). Der Winkel ANS betrug zum
Zeitpunkt 00 72,41° (M =72,41, SD = 12,51) und zum Zeitpunkt 01 75,05° (M = 75,05,
SD =5,52). Im weiteren Messverlauf traten keine signifikanten Verdnderungen auf

(p=,89und p=,12).

Ein signifikanter Gruppeneffekt lag zum Zeitpunkt 01 vor (p =,02). Der Winkel ANS in
der Gruppe beidseitiger Synostose betrug zum Zeitpunkt 01 75,05° (M= 75,05,
SD = 5,52) und in der Gruppe mit einseitiger Synostose 82,88° (M = 82,88, SD = 3,89).
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Abbildung 21: Boxplot des Winkels ANS.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 des Winkels ANS
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Grad-Skalierung aufgetragen.
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4.5 Winkel am Schéadel

SNBR-Winkel

Abbildung 22 zeigt, dass der Winkel SNBR in beiden Gruppen mit zunehmendem
Patient*innenalter kleiner wurde. In der Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug der
Winkel zum Zeitpunkt 00 94,61° (M = 94,61, SD = 4,78) und zum Zeitpunkt 03 83,91°
(M =283,91, SD =7,16). In der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug der Winkel zum
Zeitpunkt 00 80,27° (M =80,27, SD =4,78) und zum Zeitpunkt 03 betrug der Winkel
71,4° (M =714, SD = 2,85).

Signifikante Verdanderungen traten in der Gruppe der beidseitigen Koronarnahtsynostose
zwischen dem pré- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt nicht auf (p =,69). Im
weiteren Verlauf zeigten sich signifikante Verdnderungen nur zwischen Zeitpunkt 02 und
03 (p =,04). Der Winkel SNBR betrug zum Zeitpunkt 02 87,02° (M = 87,02, SD = 7,52)
und zum Zeitpunkt 03 betrug er 83,91° (M = 83,91, SD = 7,16).

In der Gruppe mit einseitiger Koronarnahtsynostose zeigte sich kein signifikanter
Unterschied zwischen den Zeitpunkten 00 und 01 (p =,05). Im weiteren Verlauf wurde
der Winkel nur zwischen Zeitpunkt 02 und 03 signifikant kleiner (p = ,04). Er betrug zum
Zeitpunkt 02 76,13° (M =76,13, SD =5,57) und zum Zeitpunkt 03 71,4° (M =714,
SD = 2,85).

Ein signifikanter Gruppeneftfekt lag bei allen vier Zeitpunkten vor (Zeitpunkt 00 (p =,03);
Zeitpunkt 01 (p =,002); Zeitpunkt 02 (p =,006); Zeitpunkt 03 (p =,002)). Der Winkel
SNBR der Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug zum Zeitpunkt 00 94,61°
(M =94,62, SD = 4,78). Der Winkel SNBR der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug
zum Zeitpunkt 00 80,27° (M = 80,27, SD =4,78). Zum Zeitpunkt 01 betrug der Winkel
SNBR der Gruppe mit beidseitiger Synostose 92,69° (M = 92,69, SD = 4,25) und der der
Gruppe mit einseitiger Synostose 75,92° (M =75,92, SD =3,97). Zum Zeitpunkt 02
betrug der Winkel SNBR der Gruppe mit beidseitiger Synostose 87,02° (M = 87,02,
SD =7,52) und der Winkel der Gruppe mit einseitiger Synostose 76,12° (M = 76,13,
SD =5,57). Zum Zeitpunkt 03 betrug der Winkel SNBR der Gruppe mit beidseitiger
Synostose 83,91° (M =83,91, SD =7,16) und der Winkel der Gruppe mit einseitiger
Synostose 71,4° (M =71,4, SD = 2,85).
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Abbildung 22: Boxplot des Winkels SNBR.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 des Winkels SNBR
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Grad-Skalierung aufgetragen.

PIBRPa-Winkel

Der Winkel PIBRPa nahm in beiden Gruppen mit zunehmendem Patient*innenalter erst
zu und dann wieder ab (sieche Abbildung 23). In der Gruppe mit beidseitiger Synostose
betrug der Winkel zum Zeitpunkt 00 32,03° (M =32,03, SD =9,18) und zum Zeitpunkt
03 31,02° (M =31,02, SD =4,37). In der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug der
Winkel zum Zeitpunkt 00 32,4° (M =324, SD = 5,66) und zum Zeitpunkt 03 28,66°
(M = 28,66, SD = 6,24).

Zwischen dem pri- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt traten keine signifikanten
Verdnderungen in der Gruppe mit beidseitiger Synostose auf (p=,08). Im weiteren
Verlauf zeigten sich ebenfalls keine weiteren signifikanten Verdnderungen (p =,08;

p=.89).

In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich ebenfalls keine signifikante
Verianderung zwischen Zeitpunkt 00 und 01 (p >,999). Im weiteren Verlauf wurde der
Winkel PIBRPa zwischen Zeitpunkt 02 und 03 signifikant kleiner (p =,03). Der Winkel
betrug zum Zeitpunkt 02 33,1° (M =33,1, SD =3,75) und zum Zeitpunkt 03 28,66°
(M =28,66, SD = 6,24).
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Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich beider Hauptgruppen konnte zu keinem
der vier Messzeitpunkte fiir den Winkel PIBRPa ein signifikanter Unterschied bei
Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt werden
(Zeitpunkt 00 (p =,94); Zeitpunkt 01 (p =,44); Zeitpunkt 02 (p =,72); Zeitpunkt 03
(p>,999)).
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Abbildung 23: Boxplot des Winkels PIBRPa.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 des Winkels PIBRPa
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Grad-Skalierung aufgetragen.

BRNST-Winkel

Abbildung 24 zeigt, dass der Winkel BRNST in beiden Gruppen mit zunehmendem
Patient*innenalter erst groer und danach wieder kleiner wurde. In der Gruppe mit
beidseitiger Synostose betrug der Winkel BRNST zum Zeitpunkt 00 28,61° (M = 28,61,
SD =4,45) und zum Zeitpunkt 03 28,72° (M = 28,72, SD =8,1). In der Gruppe mit
einseitiger Synostose betrug der Winkel zum Zeitpunkt 00 37,7° (M = 37,7, SD = 4,05)
und zum Zeitpunkt 03 34,96° (M = 34,96, SD = 5,33).

Signifikante Verdnderungen traten in der Gruppe der beidseitigen Koronarnahtsynostose
zwischen dem pré- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt nicht auf (p =,23). Im
weiteren Verlauf zeigten sich ebenfalls keine signifikanten Verdnderungen (p =,23;

p=,23).
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In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich ebenfalls keine signifikante
Veranderung zwischen Zeitpunkt 00 und 01 (p =,40). Im weiteren Verlauf traten keine

weiteren signifikanten Verdnderungen auf (p =,09; p >,999).

Ein Gruppeneffekt lag nur zum Zeitpunkt 00 vor (p =,01). Der Winkel BRNST der
Gruppe mit beidseitiger Synostose betrug zum Zeitpunkt 00 28,61° (M =28,61,
SD =4,45) und der Winkel der Gruppe mit einseitiger Synostose betrug zum Zeitpunkt
00 37,7° (M =377, SD = 4,05).
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Abbildung 24: Boxplot des Winkels BRNST.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 des Winkels BRNST
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Grad-Skalierung aufgetragen.

PISN-Winkel

In Abbildung 25 konnte gezeigt werden, dass der Winkel PISN in beiden Gruppen mit
zunehmendem Patient*innenalter grofer wurde. In der Gruppe mit beidseitiger Synostose
betrug der Winkel PISN zum Zeitpunkt 00 158,17° (M = 158,17, SD = 6,19) und zum
Zeitpunkt 03 169,15° (M =169,15, SD = 5,12). In der Gruppe mit einseitiger Synostose
betrug der Winkel zum Zeitpunkt 00 166,34° (M = 166,34, SD = 6,49) und zum Zeitpunkt
03 174,69° (M = 174,69, SD = 4,34).
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In der Gruppe mit beidseitiger Synostose traten keine signifikanten Verdnderungen
zwischen dem pri- (00) und dem postoperativen (01) Zeitpunkt auf (p =,14). Im weiteren

Verlauf zeigten sich keine weiteren signifikanten Verdnderungen (p =,08; p =,50).

In der Gruppe mit einseitiger Synostose zeigte sich ebenfalls keine signifikante
Verianderung zwischen Zeitpunkt 00 und 01 (p =,21). Im weiteren Verlauf traten keine

weiteren signifikanten Verdnderungen auf (p = ,48; p =,12).

Ein Gruppeneffekt lag nicht vor. Im Vergleich beider Hauptgruppen konnte zu keinem
der vier Messzeitpunkte fiir den Winkel PISN ein signifikanter Unterschied bei
Patient*innen mit beidseitiger und einseitiger Koronarnahtsynostose festgestellt werden
(Zeitpunkt 00 (p =,07); Zeitpunkt 01 (p =,28); Zeitpunkt 02 (p =,17); Zeitpunkt 03
(p =,09)).
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Abbildung 25: Boxplot des Winkels PISN.
Auf der x-Achse sind die Rontgenzeitpunkte 00, 01, 02 und 03 des Winkels PISN
aufgetragen. Auf der y-Achse ist eine Grad-Skalierung aufgetragen.
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5 Diskussion

5.1 Einfithrung

Auf Basis von Slomic et al. [110] erfolgte in der vorliegenden Pilotstudie eine
Weiterentwicklung von urspriinglich verwandten Strecken und Winkeln zur Analyse von
Schidelverdnderungen  bei  Patient*innen  mit ein- oder  beidseitiger
Koronarnahtsynostose, die sich zwischen den Jahren 1990 und 2012 zur operativen
Therapie am Universititsklinikum in der Abteilung fiir Padiatrische Neurochirurgie
vorstellten. Die in zwei Ebenen angefertigten pra- und postoperativen Rontgenaufnahmen
dieser Patient*innen wurden retrospektiv analysiert. Ziel war es, die operative Therapie
und den weiteren Verlauf im Hinblick auf eine Rezidivgefahr zu bewerten. Aus einem
Patient*innenkollektiv von 44 Patient*innen konnten 13 Probanden fiir die Statistik

herangezogen werden.

5.2 Ergebnisdiskussion

Die Ergebnisse der vorliegenden Arbeit sollen mit den Erkenntnissen der damaligen
Studie der Arbeitsgruppe um Slomic und mit Ergebnissen neuerer Studien verglichen
werden. Da es in der Literatur eine unzureichende Erfassung von Strecken und Winkeln
gibt, die die Verdnderungen des Schddelwachstums erfassen, wurden durch die
Arbeitsgruppe Linz und Kollegen die Strecken BRSt, BRPa, NSt, PIBR und AS sowie
alle fiinf Winkel ANS, SNBR, PIBRPa, BRNST und PISN neu definiert und entwickelt.
Im Folgenden sollen die Strecken und Winkel diskutiert werden, bei denen sich zwischen
den Rontgenzeitpunkten 00 und 01 (5.2.1 postoperative Effekte) und den
Rontgenzeitpunkten 01 und 03 (5.2.2 Follow-Up) signifikante Unterschiede zeigten.
Weiterhin werden Unterschiede beziiglich der Schéddelform zwischen den beiden

Patient*innengruppen aufgezeigt.

5.2.1 Postoperative Effekte

Fiir die Rontgenzeitpunkte 00 und 01 zeigten sich fiir die Strecken und Winkel LI, BRSt,
HI, NSt, SBR, PIBR, WI, PIBRPa und BRNST signifikante Unterschiede. Im folgenden
Abschnitt soll erst die Gruppe mit beidseitiger Synostose, danach die Gruppe mit

einseitiger Synostose diskutiert werden.
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Maximale Schédelldnge LI

Auffallig bei der Analyse der Strecke LI in der Gruppe mit beidseitiger Synostose ist,
dass diese postoperativ signifikant linger wird. Die Erkldrung dafiir ist, dass intraoperativ
mittels FOA die Stirn vorverlagert und die Strecke somit linger wird. Ahnliche
Ergebnisse zeigen die Studien von Slomic et al. und Heuze et al. [110, 111]. Diese geben
an, dass Patient*innen mit beidseitiger Synostose eine verkiirzte Kopfform im Vergleich
zur gesunden Kontrollgruppe aufweisen. Dies spiegelt sich in einer verkleinerten Strecke
LI wider. In der Patient*innengruppe mit nur einseitiger Synostose zeigt sich fiir die
Strecke LI kein operativer Effekt. Bei diesen Patient*innen wird intraoperativ nur die
betroffene, abgeflachte Stirnseite vorverlagert [102, 103, 112]. Da es sich um ein
zweidimensionales Rontgenbild handelt, wird die einseitige Stirnvorverlagerung nicht
erfasst und der Messpunkt bleibt prd- und postoperativ gleich. Die Datenlage fiir
Patient*innen mit einseitiger Synostose zeigt sich heterogen. Eine Verldngerung der
maximalen Schédelldnge wird in der Studie von Metzler et al. bei Patient*innen mit
einseitiger Synostose gezeigt, im Unterschied zu der vorliegenden Dissertation [113].
Wilbrand et al. zeigen keinen Unterschied der maximalen Schédelldnge LI zur gesunden

Kontrollgruppe [114].

Superior-anteriore Schidellinge BRSt

Ahnliche pri- und postoperative Unterschiede wie zuvor zeigen die Ergebnisse der
Strecke BRSt. Wihrend sich in der Gruppe mit beidseitiger Synostose eine Verldngerung
der Strecke BRSt zeigt, wurde diese in der Gruppe mit einseitiger Synostose kiirzer. Eine
Erklarung findet sich im FOA, denn in der Gruppe mit beidseitiger Synostose wird mittels
FOA die Stirn vorverlagert und die Strecke wird ldnger. In der einseitig synostosierten
Gruppe zeigt sich die intraoperative Vorverlagerung der Stirn fiir die Strecke BRSt nicht.
Wie oben bereits erwdhnt, wird intraoperativ nur die flache Stirnseite angeglichen [112].
Da es sich um ein zweidimensionales Rontgenbild handelt, wird die einseitige
Vorverlagerung der Stirn nicht erfasst. Durch die Hohenreduktion des Kopfes und die
damit verbundene Kaudalverlagerung des Punktes BR wird die Strecke BRSt
postoperativ kiirzer. Zu der Strecke BRSt gibt es zum jetzigen Zeitpunkt noch keine
vorliegenden Vergleichsstudien. Auf der Grundlage der Annahme von Heuze et al., dass

Patient*innen mit beidseitiger Synostose eine verkiirzte Kopfform aufweisen, ldsst sich
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mit der Langenzunahme der Strecke BRSt in der vorliegenden Untersuchung ein positiver

operativer Effekt feststellen [111].

Maximale Schiadelhohe HI

Die Strecke HI nimmt in der Gruppe mit beidseitigem Koronarnahtverschluss
postoperativ tendenziell zu, wohingegen sie in der Gruppe mit einseitiger Synostose
abnimmt. Fiir die Gruppe mit beidseitiger Synostose zeigt sich durch das durchgefiihrte
FOA eine antero-kaudale Rotation des Punktes BR. Da die Streckenmessung von HI
senkrecht auf NO erfolgt, findet sich der Endpunkt der Strecke nun dorso-kranialer.
Aufgrund der Konvexitidt der Schédelkalotte verldngert sich die Strecke HI. In der
einseitig synostosierten Patient*innengruppe fallt die intraoperative Hohenreduktion des
Kopfes geringer aus, da nur die betroffene Seite korrigiert wird [112]. Somit erfolgt eine
deutlich geringere Kaudalverlagerung des Punktes BR. Da intraoperativ der
Stirnvorschub stirker ausfillt als die Hohenreduktion des Kopfes, wird BR nun weiter
anterior gemessen — die Strecke HI wird kiirzer. Slomic et al. geben an, dass die Strecke
HI im Vergleich zur gesunden Kontrollgruppe bei den beidseitig synostosierten
Patient*innen kleiner ist. Begriindet wird dies iiber den kleineren und kiirzeren Kopf der
Patient*innen [110]. Geht man also wie Slomic davon aus, dass die Schidelhohe HI der
Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose anfanglich kleiner ist als bei der gesunden
Kontrollgruppe, stellen die Ergebnisse mit einer postoperativen Zunahme der
Schidelhohe HI in der Gruppe mit beidseitiger Koronarnahtsynostose einen erfolgreichen
operativen Effekt dar. Aufgrund einer Vielzahl von Variablen, die Einfluss auf die

Messung dieser Grofle nehmen, ist der Nutzen dieser Strecke jedoch in Frage zu stellen.

Anteriore Schidelhohe NSt

Die Strecke NSt gibt die anteriore Schidelhdhe wieder. In der Gruppe mit beidseitiger
Synostose nimmt die Strecke NSt postoperativ tendenziell ab. Eine Erkldrung findet dies
durch die antero-kaudale Verlagerung des Punktes St durch das FOA. Da die
Osteotomielinie oberhalb des Nasion ansetzt, bleibt der Punkt N unverdndert [9]. Somit
wird die Strecke NSt kleiner. Fiir die Gruppe der einseitigen Synostose zeigt sich kein
Effekt, da intraoperativ nur eine Stirnseite angeglichen wird und diese im

zweidimensionalen Rontgenbild nicht erfasst wird [115]. Zu der Strecke NSt liegen keine
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aktuellen Vergleichsstudien vor. Da das Nasion intraoperativ nicht verdndert wird, zeigt

sich in der Strecke NSt lediglich die Ausformung der Stirn.

Schadelhohe SBR

Auffillig bei der Analyse der Strecke SBR in der Gruppe mit beidseitiger Synostose ist,
dass diese postoperativ signifikant kiirzer wird. Die Erklarung hierfiir ist die intraoperativ
stattfindende ~ Hohenreduktion des Kopfes und die damit einhergehende
Kaudalverlagerung des Punktes BR. Bei den Patient*innen mit einseitiger Synostose
zeigt sich nur eine Tendenz. Ahnliche Ergebnisse zeigen die Studien von Slomic et al. bei
Patient*innen mit beidseitiger Synostose. Diese geben an, dass die Strecke SBR in der
Gruppe mit beidseitiger Synostose ldanger ist als in der gesunden Kontrollgruppe. Als
Grund hierfiir wird eine anteriore Wanderung des Punktes BR angegeben [110]. Geht
man also wie Slomic davon aus, dass die Strecke SBR in der Gruppe mit beidseitiger
Synostose anfinglich groBer als in der gesunden Kontrollgruppe ist, lasst sich mit der

dargestellten Verkiirzung der Strecke SBR ein erfolgreicher operativer Effekt feststellen.

Dorsale Schidelhohe PIBR

Die Strecke PIBR, die die dorsale Schidelhdhe widerspiegelt, zeigt bei keiner der beiden
Gruppen eine statistische Signifikanz zwischen dem pri- und postoperativen Zeitpunkt.
Jedoch wird die Strecke PIBR in der Patient*innengruppe mit beidseitiger Synostose
postoperativ tendenziell langer. Ursdchlich hierfiir sind die intraoperativ stattfindende
Hohenreduktion des Kopfes und die Anterokaudalverlagerung des Punktes BR [115]. Da
die Protuberantia Interna (PI) intraoperativ nicht verdandert wird, wird die Strecke PIBR
allein vom Punkt BR bestimmt und wird somit ldnger. In der Gruppe mit einseitiger
Synostose hingegen wird die Strecke PIBR postoperativ tendenziell kiirzer. Da wie oben
erwdhnt immer die &duflersten Konturen vermessen werden und es sich um ein
zweidimensionales Rontgenbild handelt, wird die Anteriorverlagerung des Punktes BR
nicht erfasst. Es fdllt lediglich die Kaudalverlagerung des Punktes BR ins Gewicht. Da
der Punkt PI intraoperativ nicht verdndert wird, wird die Strecke PIBR tendenziell kiirzer.

Zur Strecke PIBR liegen aktuell keine Vergleichsstudien vor.

Maximale Schidelbreite W1

Auffallig bei der Analyse der Strecke WI in der Gruppe mit beidseitiger Synostose ist,

dass diese postoperativ signifikant kiirzer wird. Die Erkldrung hierfiir ist, dass
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intraoperativ eine Verschmélerung des Kopfes stattfindet. In der Patient*innengruppe mit
nur einseitiger Synostose zeigt sich keine statistische Signifikanz. Jedoch wird die Strecke
WI postoperativ tendenziell linger. Ahnliche Ergebnisse zeigen die Studien von Heuze
et al. bei Patient*innen mit beidseitiger Synostose. Diese geben an, dass Patient*innen
mit beidseitiger Synostose eine breitere Kopfform im Vergleich zur gesunden
Kontrollgruppe aufweisen [111]. Dies spiegelt sich in einer vergroferten Strecke WI
wider, was auf einen operativen Erfolg schlieBen ldsst. Die Arbeitsgruppe um Slomic
hingegen gibt an, dass es keinen Unterschied zwischen Patient*innen mit beidseitiger
Synostose und der gesunden Kontrollgruppe in Bezug auf die Schédelbreite gibt [110].
Diese Erkenntnis widerspricht also den Ergebnissen der vorliegenden Arbeit.

Die Datenlage fiir Patient*innen mit einseitiger Synostose zeigt ein abweichendes
Ergebnis. Metzler et al. zeigen, dass die maximale Schidelbreite WI postoperativ
zunimmt, was den Ergebnissen der vorliegenden Dissertation entspricht [113]. Die
Arbeitsgruppe Wilbrand jedoch gibt an, dass es keinen praoperativen Unterschied zu der

gesunden Kontrollgruppe beziiglich der Schéadelbreite gibt [114].

Winkel PIBRPa

Der Winkel PIBRPa wird in der Gruppe mit beidseitigem Koronarnahtverschluss
postoperativ tendenziell groBBer. Die Erklarung hierfiir ist die intraoperativ stattfindende
Hohenreduktion des Kopfes mit der einhergehenden Anterokaudalverlagerung des
Punktes BR [115]. Da der dorsokranialste Punkt der Parietalregion (Pa) und die
Protuberantia Interna (PI) intraoperativ nicht verdndert werden, wird der Winkel allein
vom Punkt BR bestimmt. In der Patient*innengruppe mit nur einseitiger Synostose zeigt
sich fiir den Winkel PIBRPa kein operativer Effekt. Die Anteriorverlagerung von BR ist,
wie bereits erwédhnt, im zweidimensionalen Rontgenbild nicht erkennbar, da von
vornherein die dulersten Konturen vermessen werden. Zudem féllt die Hohenreduktion
des Kopfes schwicher aus, da Patient*innen mit einseitiger Synostose weniger

turrizephal sind [9]. Zum Winkel PIBRPa liegen keine Vergleichsstudien vor.

Winkel BRNST

Ahnliche pri- und postoperative Unterschiede wie zuvor zeigen die Ergebnisse des
Winkels BRNST. Der Winkel wird in der Gruppe mit beidseitiger Synostose tendenziell

grofBer. Die Erklarung hierfiir sind die intraoperativ stattfindende Anteriorverlagerung der
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Stirn und des Punktes St mittels FOA sowie die Hohenreduktion des Kopfes mit der
einhergehenden Anterokaudalverlagerung des Punktes BR [115]. Jedoch fallt hierbei die
Vorverlagerung der Stirn stirker ins Gewicht als die Anterokaudalverlagerung des
Punktes BR. Da das Nasion intraoperativ nicht verdndert wird, wird der Winkel
postoperativ tendenziell grofer. In der Patient*innengruppe mit nur einseitigem
Koronarnahtverschluss zeigt sich, wie zuvor, kein operativer Effekt. Wie bereits
mehrfach erwidhnt, wird die einseitige Stirnvorverlagerung im zweidimensionalen
Rontgenbild nicht erfasst und der Messpunkt bleibt préa- und postoperativ gleich. Da auch
die Hohenreduktion des Kopfes aufgrund der geringeren Turrizephalie im Vergleich zur
Patient*innengruppe mit beidseitiger Synostose weniger stark ausfillt, zeigt sich hier kein
operativer Effekt [9, 115]. Fiir den Winkel BRNST liegen keine Vergleichsstudien vor.
Er scheint aber zur Vermessung von Patient*innen mit einseitiger Koronarnahtsynostose

nicht geeignet.

5.2.2 Follow-Up

Im Abschnitt Follow-Up werden nur die Strecken und Winkel herangezogen, zu denen
sich postoperativ signifikante Unterschiede zeigten (LI, BRSt, HI, NSt, SBR, PIBR, WI,
PIBRPa, BRNST). Dabei soll ihr weiterer Verlauf dargestellt werden. In Tabelle 7 sind
die sieben Strecken und zwei Winkel zur Ubersicht zusammengefasst. Die Strecken und
Winkel, die einen signifikanten Unterschied postoperativ sowie im weiteren Follow-Up
zeigten, werden mit einem + markiert. Im Follow-Up wird zwischen physiologischem
Wachstum (WT) und einer Rezidivkomponente unterschieden. Beides kann auch

simultan auftreten.
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Tabelle 7: Ubersicht der Strecken und Winkel mit postoperativem Effekt und Follow-Up

Postoperative Effekte Follow-Up

LI + Physiolog. WT

BRSt + + Rezidiv

HI + + Physiolog. WT u. Rezidiv
NSt + Physiolog. WT

SBR + Physiolog. WT

PIBR + + Physiolog. WT u. Rezidiv
WI + + Physiolog. WT u. Rezidiv
PIBRPa + + Rezidiv

BRNST + + Rezidiv

+ : Auftreten eines Effektes, WT: Wachstum, LI: max Schidellainge, BRSt: superior-
anteriore Schidellinge, HI: max. Schéddelhohe, NSt: anteriore Schédelhohe, SBR:
Schadelhohe, PIBR: dorsale Schidellinge, WI: max. Schidelbreite, PIBRPa:
Bregmawinkel, BRNST: Nasionwinkel

Maximale Schidelldnge LI

In beiden untersuchten Patient*innengruppen wird die Strecke maximale Schéadellinge
LI im untersuchten Zeitraum langer. Somit kann sowohl fiir die Gruppe mit beidseitigem
Koronarnahtverschluss als auch fiir die Patient*innengruppe mit einseitiger Synostose ein

physiologischer Wachstumseffekt angenommen werden.

Superior-anteriore Schidellinge BRSt

Auffillig bei der Analyse der Strecke BRSt ist, dass diese in beiden Gruppen im
untersuchten Zeitraum signifikant l&nger wird. Somit zeigt sich sowohl in der Gruppe mit
beidseitiger Synostose als auch in der Gruppe mit einseitiger Synostose ein Rezidiv. Der
Kopf der untersuchten Patient*innen wird wieder turrizephaler. Dies wurde bereits von

mehreren Autor*innen beschrieben [9, 116, 117].

Maximale Schidelhohe HI

Auftillig bei der Analyse der Strecke HI in der Gruppe mit beidseitiger Synostose ist,
dass diese zwischen den Zeitpunkten 01 und 02 signifikant ldnger wird. Diese
Liangenzunahme kann mit einem physiologischen Wachstum erklidrt werden. Zwischen
den Zeitpunkten 02 und 03 wird die Strecke HI allerdings wieder kiirzer. Das ist ein
Anzeichen eines einsetzenden Rezidivs, denn der Kopf wird wieder turrizephaler. Diese
Ergebnisse stehen in Einklang mit der Literatur [9, 116, 117]. In der Gruppe mit

einseitiger Synostose zeigt sich iiber den gesamten Untersuchungszeitraum eine
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signifikante Liangenzunahme der Strecke HI. Der Kopf wichst und mit ihm nimmt die

Schadelhohe zu.

Anteriore Schidelhohe NSt

In beiden Patient*innengruppen wird die Strecke NSt im untersuchten Zeitraum lénger.
Somit zeigen sich sowohl in der Gruppe mit beidseitiger Synostose als auch in der Gruppe

mit einseitiger Synostose physiologisches Wachstum.

Schidelhohe SBR

Ahnliche Ergebnisse wie zuvor zeigt die Analyse der Schidelhdhe SBR. In beiden
Patient*innengruppen zeigt sich eine Léngenzunahme der Strecke SBR, die durch

physiologisches Wachstum erklédrt werden kann.

Dorsale Schidelhohe PIBR

Auffillig bei der Analyse der Strecke PIBR ist, dass sie in beiden Gruppen signifikant
langer wird. Eine Erklarung hierfiir ist zum einen das physiologische Wachstum. Der
Kopf wichst und die Protuberantia Interna (PI) wird weiter dorsal gesetzt. Zum anderen
kann aber auch ein eintretendes Rezidiv fiir die Ldngenzunahme verantwortlich gemacht
werden. Wie zuvor bereits beschrieben, setzt erneut eine Turrizephalie ein [9, 116, 117].
Dadurch wird der Punkt BR antero-kranialer gesetzt, wodurch die Strecke PIBR ebenfalls
langer wird. Hier stellt sich natiirlich die Frage, wer der Hauptverursacher der
signifikanten Lingenzunahme ist, Wachstum oder Rezidiv. Da dies nicht klar zu
differenzieren ist, scheint die Strecke PIBR fiir die Analyse des weiteren

Wachstumsverlaufs zu ungenau.

Maximale Schidelbreite W1

Ahnliche Ergebnisse wie zuvor zeigt die Analyse der maximalen Schidelbreite WI. Diese
Strecke wird in beiden Gruppen signifikant langer. Da die Strecke WI in der Gruppe mit
beidseitiger Synostose postoperativ signifikant kiirzer wird, zeigt sich hier
physiologisches Wachstum gepaart mit einer Rezidivkomponente [117]. Der Schidel
wird wieder signifikant breiter. In der Gruppe mit einseitiger Synostose wird der Schédel
postoperativ tendenziell breiter. Somit kann die hier untersuchte signifikante

Liangenzunahme mit physiologischem Wachstum erklért werden.
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Winkel PIBRPa

In der Gruppe mit beidseitiger Synostose wird der Winkel PIBRPa tendenziell kleiner.
Eine Erklidrung findet dies durch die rezidivierend auftretende Turrizephalie der
Patient*innen [9, 116, 117]. Der Punkt BR wird antero-kranialer gesetzt und der Winkel
PIBRPa wird kleiner. Auffillig bei der Analyse des Winkels in der Gruppe mit einseitiger
Synostose ist, dass dieser zwischen den Rontgenzeitpunkten 02 und 03 signifikant kleiner
wird. Die Erklérung hierfiir ist ebenfalls eine Rezidivkomponente. Durch die einsetzende

Turrizephalie wird der Punkt BR weiter kranial gesetzt und der Winkel wird kleiner.

Winkel BRNST

Ahnliche Ergebnisse wie zuvor zeigt die Analyse des Winkels BRNST. In der Gruppe
mit beidseitiger Synostose wird der Winkel kleiner. Die Erkldrung hierfiir ist ein
einsetzendes Rezidiv. Zum einen werden die Kdpfe der untersuchten Patient*innen
wieder turrizephaler, weshalb der Punkt BR kranialer gesetzt wird als zuvor [9, 116, 117].
Zum anderen reossifiziert die durch FOA vorverlagerte Stirn und erfahrt einen
Wachstumsstopp. Bleibt das Stirnwachstum aus, wird auch der Punkt St dorsaler gesetzt
als zuvor. Zusitzlich zeigen Patient*innen mit beidseitiger Synostose eine
syndromassoziierte Mittelgesichtshypoplasie [79—81]. Durch diese Wachstumshemmung
des Viszerokraniums bleibt der Punkt N unveréndert. Der Winkel BRNST wird kleiner.
Auch in der Gruppe mit einseitiger Synostose wird der Winkel kleiner. Erkldarung hierfiir
ist die Rezidivkomponente gepaart mit physiologischem Wachstum. Zum einen wird wie
oben beschrieben der Kopf der untersuchten Patient*innen wieder turrizephaler und der
Punkt BR wird nach antero-kranial verlegt [9, 116, 117]. Zum anderen hat auch hier, wie
oben bereits erwdhnt, die Reossifizierung der Stirn einen Einfluss. Das Wachstum des
Viszerokraniums hingegen ist in der Gruppe mit einseitiger Synostose nicht gehemmt.
Die Patient*innen mit einseitigem Koronarnahtverschluss zeigen seltener eine
Mittelgesichtshypoplasie als Patient*innen ihrer Vergleichsgruppe [79-81]. Somit wird
auch der Punkt N im weiteren Untersuchungszeitraum anteriorer gesetzt und der Winkel

BRNST wird kleiner.
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5.2.3 Restliche Strecken und Winkel

Im Folgenden sollen die Strecken und Winkel erldutert werden, die postoperativ keine
signifikanten Unterschiede zeigten (BRPa, SN, NO, PIS, PIN, AS, ANS, PISN, SNBR).
Im Follow-Up kann zwischen physiologischem Wachstum, einer Rezidivkomponente
und einer Mittelgesichtshypoplasie unterschieden werden. In der Tabelle 8 sind zur

Ubersicht diese sechs Strecken und drei Winkel dargestellt.

Tabelle 8: Ubersicht der Strecken und Winkel ohne postoperativen Effekt und Follow-

Up
Postoperative Effekte Follow-Up

BRPa - +Physiolog. WT u. Rezidiv
AS - +Mittelgesichtshypoplasie
SNBR - Physiolog. WT u. Rezidiv
ANS - Physiolog. WT u. Mittelgesichtshypoplasie
SN - Physiolog. WT
NO - Physiolog. WT
PIS - Physiolog. WT
PIN - Physiolog. WT
PISN - Physiolog. WT

+: Auftreten eines signifikanten Effektes, -: kein signifikanter Effekt; WT: Wachstum,
BRPa: superior-posteriore Schidellinge, AS: definiert Mittelgesichtswachstum, SNBR:
Bregmawinkel, ANS: Nasionwinkel, SN: anteriorer Anteil der kaudalen Schidellinge,
NO: vordere Schidelbasis, PIS: dorsaler Anteil der kaudalen Schédellédnge, PIN: gesamte
kaudale Schadellange, PISN: Schiadelbasiswinkel

Zunichst werden die beiden Strecken erldutert, die im Follow-Up einen signifikanten
Unterschied zeigten (BRPa, AS). Danach werden die restlichen Strecken und Winkel
dargestellt (SNBR, ANS, SN, NO, PIS, PIN, PISN).

Superior-posteriore Schidellinge BRPa

Der pré- und postoperative Vergleich fiir die Gruppe mit beidseitiger Synostose, wie auch
fiir die Gruppe mit einseitiger Synostose, zeigt keinen signifikanten Unterscheid. Er
veranschaulicht aber eine Verkiirzung der Strecke BRPa. In beiden Gruppen zeigt sich
die intraoperativ stattfindende Hohenreduktion des Kopfes mit einhergehender
Kaudalverlagerung des Punktes BR [115]. Im weiteren Follow-Up wird die Strecke
signifikant langer. Zum einen zeigt sich in beiden untersuchten Gruppen ein Rezidiv. Die

Kopfe der Patient*innen werden wieder turrizephaler, wie oben bereits beschrieben [9,
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116, 117]. Zum anderen zeigt sich aber auch physiologisches Wachstum. Durch das
Wachsen des Kopfes wird der dorsokranialste Punkt der Parietalregion (Pa) weiter dorsal

gesetzt und die Strecke wird lénger.

Strecke AS - Mittelgesichtswachstum

Der pri- und postoperative Vergleich fiir die Gruppe mit beidseitiger Synostose, wie auch
fir die Gruppe mit einseitiger Synostose, zeigt keinen signifikanten Unterschied.
Intraoperativ wird nichts verédndert. Aufféllig bei dem Ergebnis des weiteren Verlaufs fiir
die Strecke AS jedoch ist, dass in beiden Gruppen signifikantes Wachstum analysiert
werden kann. In der Patient*innengruppe mit beidseitiger Synostose wird die Strecke AS
im Verlauf kleiner, was Zeichen einer einsetzenden Mittelgesichtshypoplasie ist [93-96].
In der Gruppe mit einseitiger Synostose wird die Strecke AS ldnger. Das Mittelgesicht
wichst physiologisch [93, 95, 96].

Winkel SNBR

Der pri- und postoperative Vergleich fiir die Gruppe mit beidseitiger Synostose, wie auch
fiir die Gruppe mit einseitiger Synostose, zeigt keinen signifikanten Unterschied. Er
veranschaulicht aber eine Verkleinerung des Winkels SNBR. In beiden Gruppen zeigt
sich die intraoperativ stattfindende Hohenreduktion des Kopfes mit einhergehender
Kaudalverlagerung des Punktes BR [115]. Die Datenlage fiir Patient*innen mit
beidseitiger Synostose und gesunder Kontrollgruppe zeigt ein homogenes Ergebnis.
Slomic et al. geben einen vergroferten Winkel im Vergleich zur gesunden Kontrollgruppe
an. Dieser soll durch eine anteriore Kippung der Kalotte zustande gekommen sein [110].
Geht man wie Slomic von einem préoperativ grofleren Winkel SNBR im Vergleich zur
Kontrollgruppe aus, stellen die hier aufgefiihrten Ergebnisse mit einer postoperativen
Winkelverkleinerung einen operativen Erfolg dar. Im weiteren Verlauf wird der Winkel
in beiden Patient*innengruppen kleiner. In der Gruppe mit beidseitiger Synostose kann
dies durch Wachstum erklért werden. Die vordere Schéddelbasis SN knickt nach anterior
ab. Durch die oftmals bei Syndrompatient*innen mit beidseitigem Koronarnahtverschluss
einsetzende Mittelgesichtshypoplasie wéchst das Viszerokranium und mit ihm der Punkt
N weniger stark nach anterior [93-96]. In der Gruppe mit einseitiger Synostose kann die
Verkleinerung des Winkels SNBR sowohl mit Wachstum als auch mit einer

Rezidivkomponente erkldrt werden. Patient*innen mit einseitiger Synostose sind
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syndromlos und zeigen seltener eine Mittelgesichtshypoplasie [93-96]. Somit wachsen
Viszerokranium und mit ihm der Punkt N stirker nach anterior. Da die Schéidel der
untersuchten Patient*innen, wie bereits mehrfach erwédhnt, im Untersuchungszeitraum
wieder turrizephaler werden, wird der Punkt BR nach antero-kranial verlagert [117]. Der

Winkel SNBR wird kleiner.

Winkel ANS

Ahnliche Ergebnisse wie zuvor zeigt die Analyse des Winkels ANS. Dieser gibt ebenfalls
Auskunft iiber das Wachstum des Mittelgesichts. In der Gruppe mit beidseitiger
Synostose nimmt der Winkel {iber den Messzeitraum ab. Das dorsale Wachstum zwischen
Nasion und Sella ist grofler als das anteriore Wachstum zwischen A-Punkt und Nasion,
was als Ausdruck einer Mittelgesichtshypoplasie gewertet werden kann. Der Winkel
ANS zeigt, ebenso wie die Strecke AS, was schon oft in der Literatur beschrieben wurde
[93-96]. In der Gruppe mit einseitiger Synostose wird der Winkel ANS iiber den
gesamten Verlauf grofer. Das Mittelgesicht wéchst physiologisch weiter [93, 95, 96].

Anterokaudale Schidelldnge SN

Die Strecke SN, die den anterioren Anteil der kaudalen Schadellinge widerspiegelt, zeigt
bei keiner der beiden Gruppen eine statistische Signifikanz zwischen dem pra- und
postoperativen Zeitpunkt. Ursdchlich hierfiir ist die Durchfiihrung des FOA, die die
Osteotomielinie oberhalb des Nasion ansetzt und somit die Strecke SN unverdndert lasst
[9, 115]. Slomic und Kollegen zeigen fiir die gleiche Strecke eine signifikante
Verkleinerung fiir Patient*innen mit beidseitiger Synostose im Vergleich zu einer
gesunden Kontrollgruppe. Ein Vergleich zwischen den beiden Studien fillt schwer, da
die Strecke SN in der vorliegenden Studie nicht verdndert wird. Im weiteren Verlauf wird
die SN bei beiden Patient*innengruppen ldnger. Somit zeigt sich sowohl in der Gruppe
mit beidseitiger Synostose als auch in der Gruppe mit einseitiger Synostose ein
physiologisches Wachstum. Die Strecke SN kann keine Auskunft {iber einen

postoperativen Effekt geben und ldsst lediglich Aussagen {iber das Wachstum zu.

Vordere Schidelbasis NO, dorsokaudale Schédellinge PIS, Kaudale Schédellinge PIN,
Winkel PISN
Fiir die Strecken NO, PIS und PIN sowie den Winkel PISN zeigen sich weder ein

postoperativ signifikanter Effekt noch Besonderheiten im weiteren Follow-Up. Bei
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beiden Patient*innengruppen wird intraoperativ nichts an diesen Strecken verdndert. Im
weiteren Verlauf zeigt sich lediglich physiologisches Wachstum. Slomic et al. geben an,
dass die Strecken NO, PIS und PIN bei den Patient*innen mit beidseitiger Synostose im
Vergleich zur gesunden Kontrollgruppe kleiner sind. Begriindet wird dies durch die
verkiirzte und verkleinerte Kopfform der Patient*innen mit beidseitiger Synostose [110].
Wilbrand gibt an, dass die Stecke PIN der Patient*innen mit einseitiger Synostose grofler

ist als die der gesunden Kontrollgruppe [114].

5.2.4 Gruppeneffekte und ihre Bedeutung
Im Folgenden soll die Bedeutung eines signifikanten Gruppeneffektes der Strecken und

Winkel erliutert werden.

Schédelhdhe

Die Strecken SBR und PIBR spiegeln die anteriore und posteriore Schiadelhdhe wider.
Auftillig bei der Analyse der beiden Strecken ist, dass beide in der Gruppe mit
beidseitiger Synostose signifikant langer sind als in der Vergleichsgruppe mit einseitiger
Synostose. Die Erkldrung hierfiir ist, dass die Patient*innen mit beidseitiger
Koronarnahtsynostose eine turrizephalere Kopfform aufweisen. Die Arbeitsgruppe um
Marchac und Renier beschrieb dies bereits 1982 [76]. Die Arbeitsgruppe um Miihling

zeigt ebenfalls einen Zusammenhang zwischen beidseitiger Synostose und Turrizephalie

[9].

Mittelgesichtswachstum

Die beiden Winkel ANS und SNBR spiegeln das Mittelgesichtswachstum wider.

Auftillig bei der Analyse des Winkels ANS ist, dass dieser in der Gruppe mit beidseitiger
Synostose kleiner ist als in der Gruppe mit einseitiger Synostose. Die Erklarung hierfiir
ist, dass der Punkt Nasion (N) bei einer Mittelgesichtshypoplasie weniger stark nach
anterior wiichst und der Winkel ANS kleiner wird. Ahnliche Ergebnisse zeigt auch die
Analyse des Winkels SNBR. Er ist in der Gruppe mit beidseitiger Synostose groBer als
in der Gruppe mit einseitiger Synostose. Eine Erkldrung hierfiir findet sich ebenfalls
wieder im Punkt N, der bei der Mittelgesichtshypoplasie weniger stark nach anterior
wichst. Somit wird der Winkel SNBR grofler. In der vorliegenden Arbeit sind die

Patient*innen mit beidseitiger Synostose mit einem Syndrom vergesellschaftet. Belege
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fiir das Einhergehen von Syndrompatient*innen und Mittelgesichtshypoplasie finden sich

in der Literatur [93-96].

5.3 Fazit

Trotz der Uberkorrektur mittels intraoperativ stattfindendem FOA treten im weiteren
Follow-Up Rezidive auf. Nun muss in Folgestudien geklért werden, ob eine Anpassung
erfolgen sollte, und wenn ja, in welcher Form. Weiterhin ldsst sich feststellen, dass die
Strecken LI, BRSt, BRPa, HI, SBR, WI und AS sowie die Winkel SNBR, PIBRPa und
ANS fiir weitere Vermessungen geeignet scheinen. Auf diese Erkenntnisse sollten
weitere Studien aufbauen. Zur besseren Ubersicht sind im Folgenden alle 13 Strecken
und fiinf Winkel tabellarisch nach ,,geeignet” und ,,nicht geeignet™ zusammengefasst

(siche Tabelle 9).

Tabelle 9: Ubersicht der Strecken und Winkel, die fiir weitere Vermessungen geeignet
und nicht geeignet sind

geeignet nicht geeignet
LI X
BRSt
BRPa
HI

SBR
WI

AS
ANS
SNBR
PIBRPa
SN

NSt
PIBR
NO

PIS

o I el B B el ] B e

TR R ] W

67



geeignet nicht geeignet

PIN X
BRNST X
PISN X

X: trifft zu, LI: max. Schédellinge, BRSt: superior-anteriore Schidellainge, BRPa:
superior-posteriore Schiadellange, HI: max. Schéidelldnge, SBR: Schidelhohe, WI: max.
Schédelbreite, AS: definiert Mittelgesichtswachstum, ANS: Nasionwinkel, SNBR:
Bregmawinkel, PIBRPa: Bregmawinkel, SN: anteriorer Anteil der kaudalen
Schédelldnge, NSt: anteriore Schddelhohe, PIBR: dorsale Schédellinge, NO: vordere
Schédelbasis, PIS: dorsaler Anteil der kaudalen Schidelldnge, PIN: gesamte kaudale
Schédelldinge, BRNST: Nasionwinkel, PISN: Schidelbasiswinkel

5.4 Methodenkritik in der Diagnostik und Verlaufskontrolle

In der vorliegenden Arbeit wurden bei den Patient*innen im Alter von 0,85 bis 4,5 Jahren
(Tabelle 3) Rontgenaufnahmen mit latero-lateralem und fronto-okzipitalem Strahlengang
durchgefiihrt. Durch Bewegen des Kopfes wéhrend der Rontgenaufnahme kann es zu
Unschirfen oder Doppelbildern kommen. Qualitativ nicht verwertbare Bilder sind in der
vorliegenden Arbeit nicht mit in die Statistik eingeflossen. Bei der Bestimmung
kephalometrischer Messpunkte bei Sduglingen kann es zu Ungenauigkeiten und Fehlern

kommen [118]. Drei Fehlerquellen sind dabei hervorzuheben:

1. Radiographische Fehler:
Dies konnen rontgentechnische oder projektionsbedingte Fehler sein, die durch
schwierige und dadurch ungenaue Positionierung des Patienten oder der Patientin
erfolgen.

2. Interpretationsfehler
Gemeint ist die falsche Interpretation der anatomischen Strukturen im Rontgenbild.
Dies kann beispielsweise durch Uberlagerungen einzelner Strukturen vorkommen.
Vor allem durch die geringe Entwicklung der Nasennebenhdhlen und der damit
verbundenen geringeren Pneumatisation des Schidels im Sduglingsalter kann es zu

Uberlagerungen von Skelettanteilen des Schiidels kommen.
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3. Messfehler
Ein Messfehler ergibt sich aus einem Interpretationsfehler. Das falsche Ablesen der
anatomischen Strukturen fiihrt zu einer inkorrekten Positionierung des

Messpunktes.

Zur Minimierung der Fehlerquelle eins ist erfahrenes Klinikpersonal und unter
Umstidnden eine Fixierung des Patienten oder der Patientin notwendig. Sollten
Rontgenbilder keine akzeptable Qualitit haben, miissen sie aus der Statistik
ausgeschlossen werden. Die Fehlerquellen zwei und drei konnen durch eine exakte
Analyse vermieden werden. Die Anzahl der Interpretationsfehler konnte in der
vorliegenden Arbeit durch die Auswahl der Messpunkte verringert werden. So wurden
nur Punkte verwendet, die anhand von klaren anatomischen Strukturen gut zu erkennen
und in der Literatur durch exakte Definition bekannt und beschrieben sind [110, 119].
Hierbei sollte man vor allem an die Ausdehnung der Kieferhohle denken. Die Kieferhohle
und die damit verbundene Pneumatisation des Schidels erreicht erst mit dem Durchbruch
der permanenten Dentition ihre volle Grofe und kann somit als eindeutiger
Referenzpunkt verwendet werden [120]. Deshalb wurde sich bewusst gegen Messpunkte

entschieden, die nur in Verbindung mit der Kieferh6hle bestimmt werden kénnen.

5.5 Ergebniskritik

Bei der vorliegenden Arbeit handelt es sich um eine Pilotstudie. Insgesamt wurden 13
Strecken und fiinf Winkel vermessen und ausgewertet. Davon wurden fiinf Strecken und
alle fiinf Winkel neu definiert. Hieraus ergaben sich neue Moglichkeiten, den Schidel zu
vermessen. Das Thema der vorliegenden Arbeit sollte zunéchst als Pilotstudie, in einem
kleinen Rahmen, untersucht werden, um die Effektivitit der Studie feststellen zu konnen.
Fiir die statistische Analyse und die daraus abzuleitende Aussagekraft der Ergebnisse
wiren groflere Patient*innenfallzahlen wiinschenswert. Ergebnisse, die mit p = .05 sehr
knapp nicht mehr signifikant sind und nur eine Tendenz aufweisen, wiirden durch eine
erhohte Fallzahl vermutlich stirker ausfallen. Jedoch ist die Generierung solch hoher
Fallzahlen schwierig, da es allgemein wenige Patient*innen mit Koronarnahtsynostosen

gibt.
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6 Zusammenfassung

Eine pramature Kraniosynostose bezeichnet eine vorzeitige Verkndcherung einer oder
mehrerer Schddelndhte. Thre Entstehung ist von multiplen Faktoren abhéngig [10]. So
scheinen genetische Faktoren, das Rauchen der Mutter oder die Einnahme bestimmter
Medikamente in der Schwangerschaft, Schilddriisen- und Stoffwechselerkrankungen
einen Einfluss zu haben [28, 31-33, 37, 71]. Die Koronarnahtsynostose stellt mit einer
Inzidenz von 20 % die zweithdufigste Form der pramaturen Synostosen dar [41]. Bei dem
vorzeitigen unilateralen Nahtverschluss kommt es zur Entwicklung eines anterioren
Plagiozephalus [47]. Bei einer beidseitigen Koronarnahtsynostose entsteht ein brachy-
turrizephaler Schédel [10]. Die frithzeitige Diagnose ist wichtig, damit die betroffenen
Kinder frithestmodglich in ein optimales Betreuungs- und Therapiekonzept eingebunden
werden konnen. Bei Einzelnahtsynostosen sind meist bereits die untersuchten klinischen
Parameter zur Diagnosestellung ausreichend und sollten um eine Sonographie und
Rontgenaufnahmen in zwei Ebenen erweitert werden. Eine Indikation zur operativen
Intervention stellt der Nachweis einer pathologischen intrakraniellen Drucksteigerung dar
[97]. Das Frontoorbitale Advancement ist die Operationstechnik der Wahl bei der
Koronarnahtsynostose [73].

Ziel der vorliegenden Dissertationsarbeit war die Weiterentwicklung bestehender
kephalometrischer und kraniometrischer Messverfahren nach Slomic et al. [110]. Dabei
sollten der operative Therapieerfolg und der weitere Verlauf hinsichtlich einer
Rezidivgefahr bewertet werden. In der vorliegenden Arbeit wurden Rontgenbilder des
Carniofacialen Centrums Wiirzburg kraniometrisch ausgewertet. Das
Patient*innenkollektiv wurde in zwei Gruppen untergliedert, und zwar Patient*innen mit
einseitiger, nonsyndromaler Koronarnahtsynostose und Patient*innen mit beidseitiger,
syndromaler Koronarnahtsynostose. Zur statistischen Auswertung erfolgte in beiden
Patient*innengruppen die Untersuchung der Rontgenbilder zu vier festgelegten
Zeitpunkten (00, 01, 02, 03). Die statistische Auswertung erfolgte mit dem Programm
SPSS. Untersucht wurden der Gruppeneffekt und der Zeiteffekt hinsichtlich der 13
Strecken (LI, BRSt, BRPa, NO, PIS; SN, PIN, HI, NSt, SBR, PIBR, WI, AS) und finf
Winkel (ANS, SNBR, PIBRPa, BRNST, PISN). Da es in der Literatur eine unzureichende
Erfassung von Strecken und Winkeln gibt, die die Verdnderungen des Schidelwachstums

erfassen, wurden die Strecken BRSt, BRPa, NSt, PIBR und AS sowie die fiinf oben

70



genannten Winkel neu definiert und entwickelt. Fiir die Rontgenzeitpunkte 00 und 01
zeigten sich fiir die Strecken und Winkel LI, BRSt, HI, NSt, SBR, PIBR, WI, PIBRPa
und BRNST signifikante Unterschiede. Dies kann als OP-Erfolg gewertet werden. Der
Kopf wird intraoperativ flacher und schmaéler. Im weiteren Verlauf zeigte sich bei den
Strecken BRSt, HI, PIBR und WI sowie bei den Winkeln PIBRPa und BRNST ein
signifikanter Unterschied. Der Kopf wichst rezidivierend turrizephal. Im weiteren
Untersuchungszeitraum wurde lediglich fiir die Strecken BRPa und AS ein signifikanter
Unterschied ausgemacht. Zum einen Anzeichen eines im Wachstumsverlauf einsetzenden
Rezidivs. Der Kopf wird wieder turrizephaler (BRPa). Zum anderen ist es Ausdruck einer
beginnenden Mittelgesichtshypoplasie (AS). Weiterhin konnte iiber die Strecken SBR
und PIBR gezeigt werden, dass Patient*innen mit beidseitiger Synostose eine
turrizephalere Kopfform als die Vergleichsgruppe mit einseitiger Synostose aufweisen.
Auffillig war aulerdem das Ergebnis der beiden Winkel ANS und SNBR. Sie belegen,
dass  Patient*innen  mit  beidseitiger = Synostose @ und  Syndrom  eine
Mittelgesichtshypoplasie aufweisen. Als Fazit ldsst sich sagen, dass die Strecken LI,
BRSt, BRPa, HI, SBR, WI und AS sowie die Winkel SNBR, PIBRPa und ANS fiir

weitere Untersuchungen geeignet scheinen.
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Appendix

I  Abkiirzungsverzeichnis

KS Koronarnahtsynostose
IVEP visuell evoziertes Potential
FOA Frontoorbitales Advancement
LJ Lebensjahr
m ménnlich
w weiblich
min Mindestalter
max Maximalalter
%) Durchschnittsalter
BR Bregma
N Nasion
Ophistion
S Sella
PI Protuberantia interna
ANS Spina nasalis anterior
Spp Spina nasalis posterior
A A-Punkt
St Frontokranialster Punkt der Stirn
Pa Dorsokranialster Punkt der Parietalregion
M Mittelwert
SD Standardabweichung

WT Wachstum
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