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Einleitung

1 Einleitung

Der menschliche Schadel (Cranium) besteht aus insgesamt 22 Knochen und
wird anatomisch in Hirnschadel (Neurocranium) und Gesichtsschadel (Visce-
rocranium) unterteilt. Das Neurocranium besteht aus dem Schadeldach (Calva-
ria) und wird aus dem Stirnbein (Os frontale), dem Scheitelbein (Os parietale)
und dem Hinterhauptbein (Os occipitale) gebildet. Die Schadelbasis wird durch
das unpaarig angelegte Hinterhauptbein (Os occipitale), durch das Siebbein
(Os ethmoidale), das Keilbein (Os sphenoidale) sowie den paarig angelegten
Scheitelbeinen (Ossa parietalia), Schlafenbeinen (Ossa temporale) sowie aus
einem Teil des Stirnbeins (Os frontale) gebildet (Abb.1).

Os occipitale

Os frontale Os parietale

Os occipitale

Os sphenoidale

Os temporale

Abbildung 1: Friihkindlicher Schadel mit beteiligten Knochen (modifiziert nach Bittner
2012)
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Bindegewebige Nahtstellen zwischen zwei Schadelknochen definieren die kra-
nialen Suturen. Zu den grofRen Suturen zahlen die Stirnnaht (Sutura frontalis)
zwischen den beiden Ossa frontales, die Lambdanahte (Sutura lambdoidea)
zwischen dem Os occipitale und den Ossa parietales, die Pfeilnaht (Sutura
sagittalis) zwischen den beiden Ossa parietales und die Kranznahte (Sutura
coronalis) zwischen den beiden Ossa frontales und Ossa parietales (Abb.2).
Die Ubrigen Suturen sind systematisch jeweils nach den aneinander angren-

zenden Knochen (z.B. Sutura frontonasalis) benannt (Lippert 2003).

Sutura Os frontale Keilbeinfontanelle
frontalis\%\

Sutura S . Os
coronalis sphenoidale

-

Sutura \ }L J .
c AN Os parietal

sagittalis

Sutura Fonticulus Os occipitale  Warzenfontanelle Os temporale
lambdoidea posterior

Abbildung 2: Hauptsuturen des Neurokraniums beim Kind (Ulfig 2005)

Weitere Unterscheidungskriterien sind die Form der Suturen der aneinander-

grenzenden Knochenplatten. Man unterscheidet in:

* Glattnaht (Sutura plana): die Knochen liegen einander eben an ohne ei-

ne Verzahnung zwischen einander (z.B. Sutura zygomaticomaxillaris);

* Schuppennaht (Sutura squamosa): die Knochenenden sind abgeschragt
und diese Enden uberlappen sich gegenseitig (z.B. Sutura temporopa-

rietalis);

e Zackennaht (Sutura serrata): die Knochen sind ineinander verzahnt

(z.B. Sutura sagittalis) und
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* Nutennaht (Schindylesis, Einspaltung): die Knochenplatte des einen
Knochen greift in eine Rinne des anderen Knochen (z.B. Lamina per-
pendicularis des Keilbeins) (Liem 2001) (Abb.3).+

! Sutura squamosa
%{j Sutura serrata

z%é Sutura squamoserrata
j |'j Sutura plana

I( Schindylesis

Abbildung 3: Suturale Verbindungsformen in der Seitenansicht von oben (Bittner 2012)

1.1 Allgemeine Funktion und physiologische Entwicklung der
Schadelnahte

Zunachst sind die Schadelknochen durch bindegewebige Suturen verbunden.
Die Suturen erlauben eine Verformung des kindlichen Schadels bei der Passa-
ge durch den Geburtskanal (Delashaw, Persing et al. 1991). Sie befinden sich
aber nicht nur an Stellen, an denen sich die Schadelknochen verbinden, son-
dern haben auch eine gro3e Bedeutung fur das Wachstum des membrandsen
Knochens des kraniofazialen Skeletts und fur das Wachstum des Gehirns in-
nerhalb der ersten Jahre. Die Sutur wird von der unter ihr liegenden Dura mater
entscheidend hinsichtlich ihrer Entwicklung und Ossifikation beeinflusst; sie
pragt somit auch das auldere Erscheinungsbild der Kopfform. (Warren and
Longaker 2001). Suturen zeigen ebenso einen protektiven Effekt, indem hier

StoRe abgefangen und folglich einer Zerreillung entgegengewirkt werden kann.

Mit zunehmendem Lebensalter verkndéchern die Suturen teilweise vollstandig
und werden zu Synostosen; die definiert sind als eine knécherne Verbindung

zweier Knochen, die zuvor knorpelig oder bindegewebig verbunden waren. Der
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physiologische Schluss der Suturen zu Synostosen erfolgt tber einen langen
Zeitraum, welcher je nach Sutur individuell verschieden ist. In der Literatur sind
stark abweichende Angaben zu finden, so dass eine genaue Festlegung schwer
fallt. Nach Prometheus (2009) finden die Verkndcherungen zu folgenden Zeit-

punkten statt (Prometheus 2009):
* Sutura frontalis: in den ersten Lebensjahren,
* Sutura sagittalis: 20. — 30. Lebensjahr,
» Sutura coronalis: 30. — 40. Lebensjahr,
* Sutura lambdoidea: 40. — 50. Lebensjahr.

Es wird davon ausgegangen, dass der physiologische Schluss der Suturen zwi-
schen dem 2. und 26. Lebensjahr beginnt und bei ca. 10% der Menschen nie
abgeschlossen wird (Hershkovitz, Latimer et al. 1997). Untersuchungen bei Au-
topsien zeigten bei 24% der untersuchten Manner und bei 45% der untersuch-
ten Frauen zwischen dem 46.-55. Lebensjahr, dass die Sutura sagittalis auf der

gesamten Lange nicht verschlossen war (Hershkovitz, Latimer et al. 1997).

1.2 Einteilung der Synostosen bei pramaturem Schluss der
Schadelnahte

Die Einteilung der pramaturen Synostosen erfolgt zunachst nach der Anzahl der
betroffenen Nahte. Ist nur eine Naht betroffen, spricht man von einer isolierten
oder monosuturalen Synostose, sind zwei oder mehrere Nahte betroffen, von
einer kombinierten oder auch multisuturalen Synostose. Wenn alle Nahte des
Schadeldachs betroffen sind, spricht man von einer Pansynostose. Eine Son-
derstellung nimmt die funktionelle Kraniosynostose’ ein, bei der lediglich kleine
Bereiche der Sutur betroffen sind. Die Untergliederung in eine funktionelle Kra-
niosynostose ist heute allerdings umstritten, da eine eintretende Verkndcherung

in der Regel die ganze Naht erfasst.

Eine andere Einteilung erfolgt nach der Ursache in primare oder sekundare

Kraniosynostosen. Bei den primaren Kraniosynostosen wird von genetischen

! Kraniosynostose beschreibt die knécherne Durchbauung einer oder mehrerer Schadelnahte.
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Ursachen ausgegangen. Bei den sekundaren Kraniosynostosen kommt es
durch andere Ursachen wie bestimmte Stoffwechselerkrankungen oder zereb-
rale Entwicklungsstérungen (z.B. Hirnatrophie) zu einer vorzeitigen Verkndche-
rung der Nahte. Ursachlich fir metabolische Kraniosynostosen sind zum Bei-
spiel eine Mucopolysaccharidose, eine Hypophosphatasie, Hyperthyreose oder
Rachitis (Collmann, Sorensen et al. 1988; Cohen 1993; Chun, Teebi et al.
2003). Auch iatrogene Ursachen, die zu einem geringeren Expansionsdrucks
des Schéadelinhalts auf die Nahte fihren (z.B. Uberdrainage eines shuntver-
sorgten Hydrozephalus) kdnnen eine sekundare Kraniosynostose verursachen
(Shillito 1992).

1.3 Atiopathogenese der isolierten pramaturen Sagittalnahtsy-

nostose

Ein Erklarungsmodell fir die Entstehung dieser Schadeldeformitat entwickelte
Virchow 1851(Virchow 1851).

,verschmelzen friihzeitig benachbarte Schédelknochen durch
totale Ossifikation der zwischengelagerten Naht durch Sy-
nostose, so ist damit ihrem weiteren Wachstum an dieser Stelle
eine untlbersteigliche Grenze gesetzt. Geschieht dies an vielen
Né&hten zur gleichen Zeit, so entsteht ein mikrocephaler Sché-
del. Geschieht es aber nur an einer Naht, so wird der Schadel
difform, indem ein Teil zuriickbleibt, wéhrend die anderen sich
vergréssern: partielle Microcephalie, Kraniostenose“ (Virchow
1851).

Allerdings fuhrte er die vorzeitige Verknocherung falschlicherweise auf eine
Entzindung der Meningen oder eine gestdrte Schilddrisenfunktion zurlck.
Richtig - und bis heute gultig - ist die Beschreibung der Folgen einer pramatu-
ren Fusion einer Naht. Virchow erklarte die GesetzmaRigkeit so, dass eine
pramature Synostose zunachst eine Wachstumshemmung senkrecht zu dem
Verlauf der Sutur zur Folge hat. Gleichzeitig findet eine kompensatorische Aus-

dehnung in Richtung der Sutur statt, die als kompensatorisches Wachstum be-
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zeichnet wird. Das Gehirn wachst starker in den Regionen offener Schadelnah-
te, somit entsteht eine je nach betroffener Naht typische, abnormale Kopfform
(Abb. 4).

1907 postulierte Bullinger und 1913 Larsen den Verdacht, dass es sich bei ei-
ner pramature Synostose um einen physiologischen Prozess handele. 1920
wurde durch Park ein Defekt in der mesenchymalen Entwicklung vermutet (Park
et al., 1920). Moss flhrte die pramaturen Synostosen auf eine primare Fehlbil-
dung der Schadelbasis zurlick, wodurch Druckeinwirkungen auf die Schadel-
nahte den frihzeitigen Verschluss herbeifihren (Moss 1959). Erklarungen auf
genetischer Ebene folgten durch Furtwangler und Cohen, die eine fehlregulierte
Apoptose vermuteten (Furtwangler, Hall et al. 1985; Cohen 1993). Bezlglich
der isolierten pramaturen Sagittalnahtsynostosen gelang der Nachweis einer
Mutation bis auf wenige Einzelfalle bislang noch nicht (Seto, Hing et al. 2007).
Es wurden jedoch unterschiedliche chromosomale Veranderungen identifiziert,
die mit non-syndromalen Kraniosynostosen assoziiert sind. Deletionen am
Chromosom 2,4,5,7 und 22 (Dhadial and Smith 1979; Lucas, Faivre et al. 1987;
Hinkel, Tolkendorf et al. 1988; Zackai 1999), Monosomie auf dem Chromosom
11q (Lewanda, Morsey et al. 1995; Lajeunie, Le Merrer et al. 1998) sowie die
Tatsache, dass Jungen haufiger betroffen sind und es zudem familiare Haufun-
gen gibt, lassen vermuten, dass zumindest eine genetische Komponente eine

wichtige Rolle spielt.

Die Atiologie der isolierten pramaturen Sagittalnahtsynostosen ist demnach
weitgehend ungeklart. Eine Vielzahl von Faktoren wurden mit jedoch divergen-
ten Ergebnissen beschrieben. Untersucht wurden unter anderem mechanische,
vaskulare, hormonelle und genetische Faktoren (Schmitt and Tamaska 1970;

Persson, Grennert et al. 1978).

Heute wird davon ausgegangen, dass die praformierte Schadelbasis (Chondro-
kranium) das primare Wachstumszentrum des knéchernen Schadels ist, seine
Entwicklung vor allem genetisch determiniert ist und aus dem Zusammen-
schluss mehrerer Knorpelanlagen entsteht (enchondrale Ossifikation). Die Ver-

knécherung des Chondrokraniums beginnt an mehreren Ossifikationszentren.
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Solange noch Knorpelreste zwischen den Knochen in Form von Synchondrosen
verbleiben, wirken diese als Wachstumszentren. Aus dem Chondrokranium
entwickelt sich im Wesentlichen anschliellend die Schadelbasis. Die pramatu-
ren Synostosen der Kalotte (Desmokranium) folgen dann erst sekundar nach
Abschluss des Schadelbasiswachstums (Alden, Lin et al. 1999). Das Des-
mokranium hingegen ist ein Sammelbegriff fur alle Schadelknochen, die durch
desmale Ossifikation entstehen. Die Knochenkerne des Schadeldachs breiten
sich flachenhaft aus und reduzieren das Bindegewebe zu schmalen Spalten,
die in Form von Schadelnahten (Suturen) noch lange erhalten bleiben und auch
als Wachstumszentren von Bedeutung sind. Wilkie et al. vermuten daher, dass
Kraniosynostosen auf hereditaren Stérungen der Chondroblastenteilungsfahig-
keit in der knorpligen Schadelbasis beruhen, die ein ungenligendes Wachstum
in diesem Bereich zur Folge haben, bereits in der siebten bis achten Schwan-
gerschaftswoche beginnen und sich dann weiter auspragen kénnen (Wilkie,
Patey et al. 2002).

Abbildung 4: Schadel-CT einer Sagittalnahtsynotose mit sichtbar offener Koronar- und
Lambdanaht.
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1.4 Epidemiologie der pramaturen Sagittalnahtsynostose

Die Haufigkeit aller Kraniosynostosen wird auf 1:2000 - 1:3000 Geburten ge-
schatzt (Lajeunie, Le Merrer et al. 1995; Cohen, Holmes et al. 2000). Hiervon
entfallen ca. 1:4200 - 1:5250 Geburten auf isolierte pramature Sagittalnahtsy-
nostosen (Lajeunie, Le Merrer et al. 1996). Dies ist damit die am haufigsten auf-
tretende isolierte pramature Nahtsynostose mit 56% - 58% (Anderson and
Geiger 1965) (Shillito and Matson 1968). Bei der Geschlechtsverteilung treten
71% - 78% der Falle bei mannlichen Sauglingen auf. (Hunter und Rudd 1976;
(Shillito and Matson 1968; Lajeunie, Le Merrer et al. 1996).

1.5 Entwicklung der Schadelform bei pramaturer Sagittalnaht-

synostose

Durch den pramaturen Verschluss der Sagittalnaht entstehen pathologische
Kopfformen und Deformitaten mit einer Verlangerung des Schadels in der
Sagittalebene da, wie bereits von Virchow (1891) beschrieben, das Flachen-
wachstum der Schadelknochen quer zum Nahtverlauf stattfindet (Delashaw,
Persing et al. 1989). Diese werden als Skaphocephalus (Kahnschadel) benannt
und je nach Lokalisation des Beginns der Verknécherung und dem typischen
Wachstum in drei Formen unterteilt: In den Sphenocephalus, Klinocephalus und
Leptocephalus (Abb.5-10). Gemeinsame Kennzeichen sind die Zunahme des
fronto-occipitalen Durchmessers, eine Verringerung des bitemporalen Durch-
messers und eine Erhdhung der Bregmaregion?. Parietal zeigt sich eine Ver-
minderung der Schadelhdhe sowie ein Verschwinden der Parietalhdcker. Weite-
re Kennzeichen der pramaturen Sagittalnahtsynostosen sind der Langenzu-
wachs im Bereich der Sagittalnaht, wodurch die typische Form eines Kiels® ent-
steht (Delashaw, Persing et al. 1991). Die am haufigsten auftretende Form ist
der Sphenocephalus. Hier beginnt der suturale Verschlull in der posterioren
Halfte der Sagittalnaht und flhrt zu einem kompensatorischen Wachstum in der

Stirnregion (Abb.5 und 6). Der Leptocephalus entsteht durch einen gleichzeiti-

2 Bregma: Schnittpunkt von Kranz- und Pfeilnaht, Pschyrembel (2002). Pschyrembel Klinisches
Woérterbuch. Berlin / New York, de Gruyter.
3 Bezeichnung des Rumpfes beim Boot
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gen Verschlul der Sagittalnaht Uber die gesamte Lange und fuhrt zu einer
schmalen Kopfform (Abb.9 und 10). Die am seltensten auftretende Form ist der
Klinocephalus. Hier beginnt die vorzeitige Verknécherung im mittleren Teil der
Naht und imponiert hier mit einer Einziehung des Gewdlbes des Schadeldaches
(Abb. 8).
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Abbildung 5: Ansicht von lateral - Sphenocephalus bei pramaturer Sagittalnahtsynostose

(Foto: pad. Neurochirurgie Universitat Wiirzburg)

Abbildung 6: Ansicht von oben - Sphenocephalus bei pramaturer Sagittalnahtsynostose

(Foto: pad. Neurochirurgie Universitat Wiirzburg)

10
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Abbildung 7: Ansicht von vorne - Klinocephalus bei pramaturer Sagittalnahtsynostose

(Foto: pad. Neurochirurgie Universitat Wiirzburg)

Abbildung 8: Ansicht von lateral - Klinocephalus bei pramaturer Sagittalnahtsynostose

(Foto: pad. Neurochirurgie Universitat Wiirzburg)

1"
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Abbildung 9: Ansicht von oben - Leptocephalus bei pramaturer Sagittalnahtsynostose

(Foto: pad. Neurochirurgie Universitat Wiirzburg)

Abbildung 10: Ansicht von vorne - Leptocephalus bei pramaturer Sagittalnahtsynostose

(Foto: pad. Neurochirurgie Universitat Wiirzburg)

12
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Bedingt durch die pramature isolierte Sagittalnahtsynostose und dem daraus
resultierenden kompensatorischen Wachstum entsteht die bezeichnende Bal-
konstirn (Abb.8+12)(engl. frontal bossing)(Hayek 1990). Dementsprechend
entwickelt sich occipital durch vermehrtes Wachstum eine Uberrotation
(Abb.8+12) und eine Verlagerung des Inions* nach caudal. Je nach Zeitpunkt
der Verkndcherung entwickeln sich unterschiedlich deutliche Auspragungen der

typischen Stigmata.

1.6 Diagnostik

Fir die Diagnostik und Beratung bei einer pramaturen Sagittalnahtsynostose ist
eine enge interdisziplindre Zusammenarbeit anzustreben (Muhling, Reuther et
al. 1986). An der Universitatsklinik Wirzburg wurde zur Abklarung einer vorlie-
genden kraniofazialen Deformitat folgende Leitlinie erstellt (Abb.11)(Schweitzer,
Bohm et al. 2012).

Die Unterscheidung zu plurisuturalen oder syndromalen Kraniosynostosen ist
sehr wichtig, da es bei diesen Formen sehr viel haufiger zu erhdhten Dricken
intrakraniell kommt. Zur Erfassung eines gesteigerten Hirndrucks gilt die oph-
thalmologische Unterschung mittels Funduskopie zum Ausschlul eines druck-
bedingten Papillenddems als Mittel der Wahl (Baranello, Vasco et al. 2007).
AuBerdem kdnnen bei einem Kleinkind klinische Zeichen zu beobachten sein:
gespannte Fontanelle, Sauerstoffsattigungsabfalle, Bradykardien oder Sonnen-
untergangsphanomen bis hin zu Bewultseinstribungen. Historisch wurde bei
nicht verschlossener Fontanelle auch der intrakranielle Druck indirekt durch
Fontanometrie bestimmt, bzw. direkt durch eine epidurale oder intrapa-

renchymatdse Druckmessung (Govender, Nadvi et al. 1999).

Zur Festlegung der optimalen Therapie und Uberwachung ist ein besonderes
Augenmerk zunachst auf die Familienanamnese, das typische klinische Er-
scheinungsbild sowie auf die Erkennung von Hirndruckzeichen zu legen
(Panchal and Uttchin 2003; Kabbani and Raghuveer 2004).

* Inion ist die prominenteste Projektion der konvexen Seite des Os occiptale.

13
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Abbildung 11: Leitlinie zur Diagnostik kraniofazialer Deformititen oder Anomalien an der

Universitdt Wiirzburg(Schweitzer, Bohm et al. 2012)
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Bei Verdacht auf eine pramature Sagittalnahtsynostose sollte nach der Kklini-
schen Untersuchung eine Sonographie den Verdachtsbefund bestatigen
(Regelsberger, Delling et al. 2006) Vorausgesetzt der Knochenkalksalzgehalt ist
daflr ausreichend hoch, ist die konventionelle Rontgenaufnahme des Schadels
in zwei Ebenen die Standardmethode zur weiteren Diagnostik einer pramaturen
Sagittalnahtsynostose (Aviv, Rodger et al. 2002). In unserer Arbeitsgruppe wird
diese Roéntgenaufnahme jedoch erst kurz vor einer eventuellen, operativen Ver-
sorgung oder routinemalig nach dem ersten Lebensjahr durchgefihrt. Die
Computertomographie (CT) ist meist nicht notwendig und ist zudem aus strah-
lenhygienischen Grinden nicht sinnvoll (Goldstein and Kidd 1982; Brenner
2002; Cerovac, Neil-Dwyer et al. 2002; Agrawal, Steinbok et al. 2006;
Schweitzer, Bohm et al. 2012). Schwierigkeiten in der Diagnostik kann mitunter

die Abgrenzung der verschiedenen Formen zueinander bereiten.

Abbildung 12: 3D-CT eines 8 Monate alten Jungen mit pramaturer Sagittalnahtsynostose

A: occipital bossing B: Sagittalnahtsynostose C: frontal bossing (Kirmi, Lo et al. 2009)

Ist eine eindeutige Diagnose anhand der Rdntgenaufnahmen nicht maoglich,
sollte eine Magnetresonanztomographie (MRT) erfolgen (Collmann, Sérensen
et al. 1988). Eine MRT st jedoch mit einem hohen zeitlichen apparativen Auf-
wand verbunden. Hinzu kommt die Notwendigkeit einer Kurznarkose bei Klein-

kindern und dem damit verbundenen moglichen Nachteilen einer Narkose

15
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(Hansen and Flick 2009). Daher sollte nur in seltenen Fallen die Untersuchung
mittels MRT erfolgen. Nach unserer Ansicht und Untersuchungen zeigen gera-
de hier die Analyse und eine Diagnostik mittels der 3D-Stereophotogrammetrie

grolde Vorteile als weitere Mdglichkeit der Verlaufsuntersuchung.

Die Diagnose der pramaturen isolierten Sagittalnahtsynostose ist eine
Auschlussdiagnose, das heildt, primar durfen weder zerebrale oder metaboli-
sche Ursachen noch Zeichen eines Syndroms vorliegen (Collmann, Sérensen
et al. 1988).

1.7 Klinischer Verlauf bei nicht operierten bzw. operierten

pramaturen Sagittalnahtsynostosen

Hinsichtlich funktioneller Beschwerden zeigten sich bei diagnostizierten prama-
turen Sagittalnahtsynostosen keine Auffalligkeiten, insbesondere in Bezug auf
die Entwicklung des Gehirns (Barritt, Brooksbank et al. 1981; Boltshauser,
Ludwig et al. 2003). Auffallig waren jedoch mitunter psychosoziale Probleme bei
nicht operierten Kindern aufgrund der abnormen Schadelformen. Deshalb wird
zusammen mit den Eltern die Operationsindikation erértert und gegebenenfalls
gestellt, um Hanseleien und Vorurteilen und den daraus resultierenden psycho-
sozialen Problemen zu entgehen (Abb.13)(Wolfe, Morrison et al. 1993). An der
Universitatsklinik Wirzburg wird derzeit die OP-Indikation und die Operation in
weniger als 50% der betroffenen Kinder durchgefuhrt. Wird auf eine Operation
verzichtet, muss wahrend der gesamten, weiteren Hirnentwicklung, d.h. bis et-
wa zum 12ten Lebensjahr eine Verlaufskontrolle erfolgen, um die wenigen Falle
mit erhdhtem Hirndruck rechtzeitig erkennen und behandeln zu kdénnen. Auch
die operativ versorgten Kinder bendtigen, aufgrund der raschen postoperativen
Reossifizierung (erneut mit der entsprechenden Nahtsynostose!) Verlaufskon-
trollen. Diese bestehen in 6monatlichen Funduskopien (Ausschlu® Stauungs-
papille), Rontgenkontrollen (Ausschlul® pathologischer Impressiones digitatae

als indirekte Hirndruckzeichen) und regelmaliiger klinischer Beurteilung.

In verschiedenen Studien wurde bei Uber 90 % der Falle das asthetische posto-

perative Ergebnis mit mindestens zufriedenstellend bewertet (Boop, Chadduck
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et al. 1996). Die verschiedenen Operationstechniken zeigten signifikante Unter-
schiede in der Bewertung der Ergebnisse. So zeigten sich sehr gute Ergebnisse
bei 79% der Patienten nach kranialem Remodelling und nach medianer Kranik-
tomie zur Kalottenmodellierung und Verbesserung der Schadeldeformitat
(Maugans, McComb et al. 1997).

Abbildung 13: 6 Monate alter Junge mit pramaturer Sagittalnahtsynostose. Links:
Praoperativ. Rechts: Postoperativ (Sheth, Mullett et al. 1995)

Kurzfristig postoperativ auftretende Komplikationen sind meistens Infektionen
und nehmen den gréten Stellenwert mit bis zu 15% der Falle ein. Es handelt
sich meist um lokale Wundinfektionen. Epidurale Abszesse, Meningitiden und
Osteomyelitiden werden nur in Einzelfallen beschrieben (Bucky, Bartlett et al.
1997). Die Wahrscheinlichkeit einer Infektion ist mit dem Alter der Patienten
zunehmend (David and Cooter 1987; Siegel 1987). Primar nicht entzindliche
postoperative Komplikationen sind Liquorfisteln, lokale Flussigkeitsansammlun-
gen, Visusveranderungen, vendse Luftembolien, Krampfanfalle und Schadigun-
gen des Nervus facialis. Diabetes insipidus als Folge eines SIADH (syndrome
of inappropriate secretation of antidiuretic hormone) wurde beobachtet
(Matthews 1979; Faberowski, Black et al. 2000). Die beschriebenen Komplikati-
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onen treten in jeweils weniger als einem Prozent der untersuchten Falle auf,
und das Mortalitatsrisiko liegt bei nahe 0%, so dass sich ein kalkulierbares und
kontrollierbares Risiko bei kraniofazialen chirurgischen Eingriffen zur Korrektur

von Schadeldeformitaten bei pramaturen Schadelnahtsynostosen ergibt.

Als langfristig postoperative Komplikationen kdnnen Rezidive auftreten und
werden in der Literatur mit einer Haufigkeit von 2,5%-6% angegeben (Anderson
and Niswonger 1965; Norwood, Alexander et al. 1974; Hudgins, Cohen et al.
1998), wobei davon auszugehen ist, dass sich die Sagittalnaht aufgrund des
pathologischen Wachstumsmusters in nahezu allen Fallen nach einer Operation
wieder vorzeitig verschliel3t. Auf engmaschige und langfristige Nachuntersu-
chungen ist daher ebenso wie bei den nicht operierten Kindern besonders Wert

zu legen (Greene 1998).

1.8 Operationszeitpunkt bei pramaturer Sagittalnahtsynostose

Als sofortige und absolute Operationsindikation gilt der Nachweis der intrakra-
niellen Drucksteigerung. Ein Druckanstieg tritt jedoch selten nur auf. Ab wann
und in welchem Umfang es hier bereits frihzeitig zu neurologischen Funktions-
stérungen kommt, ist jedoch nicht eindeutig geklart (David and Simpson 1982;
Langdfitt, Gennarelli et al. 1982). Der Nachweis eines Wolkenschadels als Zei-
chen eines gesteigerten intrakraniellen Druckanstieges ist zur Indikationsstel-
lung einer Operation schon ausreichend. Weitere Indikationsparameter fur eine
Operation sind psychomotorische Retardierung oder andere Hinweise auf ge-
steigerten intrakraniellen Druck wie Unruhe, Trinkschwache und haufiges Erb-
rechen (Muhling, Reuther et al. 1986). Diese Symptome entstehen jedoch sel-
ten, da eine Druckentstehung so langsam vonstattengeht, dass die Druckstei-
gerung haufig symptomlos bleibt. Liegt eine Orbitostenose mit Keratitis e lago-
phtalmo® und Bulbusluxation vor, ist ebenso eine sofortige Operation notwen-
dig, um eine Schadigung des N. opticus zu verhindern (Heeckt, Muhlbauer et al.
1994; Collmann, Sérensen et al. 1996).

® Die Keratitis e lagophtalmo ist eine Bulbusaustrocknung aufgrund von unvollstandigem Lid-
schluss u. damit verbundener nicht richtiger Tranenflissigkeitsverteilung auf der Hornhautober-
flache.
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Im Falle von elektiven Eingriffen vertraten bereits 1927 bzw. 1943 Faber und
Towne das Behandlungskonzept der frihen prophylaktischen Intervention, um
die frihkindliche Wachstumsdynamik des Gehirns zu nutzen. Dagegen lehnten
andere dieses Vorgehen ohne Hinweis auf einen intrakranielle Druckanstieg ab

und vertraten das Therapiekonzept ,wait-and-see“ (Muke 1972).

Aus asthetischen Gesichtspunkten und den damit verbundenen negativen psy-
chosozialen Folgen lehnten McLaurin und Matson (McLaurin and Matson 1952)
diese Haltung ab. Infolge der asthetisch guten operativen Ergebnisse, den ge-
ringen Komplikationen, der Verbesserung der psychosozialen Interaktion und
den funktionellen Gesichtspunkten nahm die Anzahl der Beflrworter einer fri-
hen operativen Intervention stetig zu (Muhling, Reuther et al. 1986; Collmann,
Sorensen et al. 1988). Nun galt es den gunstigsten frihen Operationszeitpunkt
zu finden. Einen elektiven Eingriff im 6. Lebensmonat beflrworteten Hoffman
und Mohr (1976) gestitzt von Heeckt (1988). Sie sahen die Vorteile in einem
dinnen und leicht verformbaren Schadelknochen und der hohen Reossifikati-
onspotenz der Schadelknochen nach Operationsdefekten. Nachteile sind durch
die rasche Reossifikation ein erhdhtes Rezidivrisiko und in Anbetracht des din-
nen Knochens eine Forminstabilitat. Hinsichtlich dieser Nachteile und der rasch
abnehmenden Reossifikationspotenz nach dem 2. Lebensjahr sahen Muhling
(MUhling, Reuther et al. 1986) und Collmann (Collmann, Sérensen et al. 1988)
das 2. Lebensjahr als den geeignetsten Operationszeitpunkt. Als Vorteile nann-
ten sie die bessere Modellierbarkeit und Formstabilitdt des Knochens und das

geringere Risiko eines Rezidivs.

Heute werden die meisten Operationen der Sagittalnaht zwischen dem 1. - 6.
Lebensmonat durchgefuhrt (Shillito 1992). In diesem Zeitraum zeigten sich kur-
zere Operationsdauer mit weniger Blutverlust und geringeren intraoperativen
Risiken als Vorteil. Aus anasthesiologischer Sicht ist das Narkoserisiko in Rich-
tung des 6. Lebensmonats abnehmend, so dass heute die meisten Autoren flr
eine Operation um den 6.-7. Lebensmonat pladieren (Bernardy, Donauer et al.
1994; Denis, Genitori et al. 1996; Mursch, Brockmann et al. 1998).
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Retrospektive Untersuchungen zeigten bezlglich des Entwicklungsstatus und
dem Operationzeitpunkt keinen signifikanten Unterschied, jedoch die Tendenz
der frlher operierten Kinder, eine hdhere Entwicklungsebene zu erreichen
(Speltz, Endriga et al. 1997). In verschiedenen Studien konnte allerdings ge-
zeigt werden, dass im Vergleich von operierten Kindern mit pramaturer
Sagittalnahtsynostose zu gesunden Kindern im Schulalter nur minimale Defizite
in Bezug auf Kognition oder Verhalten auftraten. Fur alle Studien gilt jedoch,
dass statistische Aussagen bei geringen Fallzahlen nur schwer mdglich sind
und durch eine Operation nicht beeinfluBbar sind (Bottero, Lajeunie et al. 1998;
Virtanen, Korhonen et al. 1999).

1.9 Operationstechniken bei pramaturer Sagittalnahtsynosto-

se

Alle Operationstechniken haben das gleiche Ziel mit der Schaffung einer nach-

giebigen und modellierbaren Kalotte.

Es kann beim operativen Vorgehen in passive und aktive Techniken unter-
schieden werden. Fur die passiven Techniken wird der Wachstumsdruck des
Gehirnes zur Modellierung des Schadels ausgenutzt. Hier kommen zwei Tech-
niken zum Einsatz. Zu einem die Suturektomie mit der Resektion der betroffe-
nen Naht und zum anderen die Schwachung des nicht resezierten Schadel-

dachs durch Inzisionen (Collmann, Sérensen et al. 1996).

Die aktiven Techniken folgen dem Prinzip der Entnahme, Transposition und
einer stabilen Refixation der umgeformten / transpositionierten Kalottenab-

schnitte (Collmann, Sérensen et al. 1996).

Zu den heute weit verbreiteten Operationstechniken zahlen die breite Kraniek-
tomie des Vertex® bis hin zur totalen Vertexektomie und die Fragmentierungs-
techniken mit aktiver Rekonstruktion des Schadels (Collmann, Sérensen et al.
1996). In Fallen einer geringen Manifestation wird die Technik der einfachen
Kraniektomie entlang der Sagittalnaht mit streifenférmigen Inzisionen empfoh-

len (Shillito 1992). Haberl favorisiert die bilaterale Streifenkraniektomie. Hierbei

6 Scheitel
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werden zu beiden Seiten der Mittellinie zwischen Koronar- und Lambdanaht
Knochenstreifen entnommen (Haberl, Hell et al. 2004). Bei der weiten Ver-
texektomie wird ein mittelstandiges Knochenfragment reseziert und bilateral mit

keilformigen fassdaubenartigen Einschnitten der Sutura squamosa erganzt.

Eine Kombination aus aktiver und passiver Technik stellt die pi-procedure
Kranektomie dar (Jane, Edgerton et al. 1978; Vollmer, Jane et al. 1984). Be-
sonders gute Ergebnisse wurden hier bei Kindern mit Skaphozephalus zwi-
schen dem 3. — 6. Lebensmonat erreicht (Kanev and Lo 1995; Boop, Chadduck
et al. 1996).

Bei alteren Kindern ist meist eine Umformung der gesamten Schadelkalotte
notwendig; da die Ossifikationspotenz geringer wird und Knochenlicken even-
tuell sich nicht mehr schlielen. Hier kommen die multisegmentalen Transpositi-
ons- und Fragmentierungstechniken zum Einsatz, um eine biparietale Verbreite-
rung und eine Korrektur bei ,occipial and frontal bossing® zu ermdglichen
(Marchac 1982; Hudgins, Burstein et al. 1993; Sutton, Barlett et al. 1993;
Persing 1996).

Im Zentrum flr kraniofaziale Anomalien des Universitatsklinikums Wiurzburg
wird im OP-Alter von ca. 7 Monaten eine passive Technik im Sinne einer brei-
ten, medianen Kraniektomie und je nach Auspragung der Stirnprominenz ein
aktives Umformen der Stirn durchgefihrt. Fir Operationen nach dem 1. Le-
bensjahr wird ein aktives Remodelling bevorzugt da die osteoplastische Ten-

denz der Schadelknochen deutlich reduziert ist
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2 Fragestellung

Kinder mit einer pramaturen Sagittalnahtsynostose kdnnen aus asthetischen
Gesichtspunkten operativ korrigiert werden. Hier existieren zahlreiche, ver-
schiedene Ansatze. Um die in Wirzburg durchgefluihrte Methode einer breiten,
medianen Kraniektomie objektiv und nebenwirkungsarm zu validieren, wurden
3D Stereophoptogrammetrien prae- und postoperativ durchgefihrt und analy-

siert.
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3 Material und Methode

3.1 Patientengruppe

Im Rahmen der interdisziplinaren Sprechstunde des Zentrums flr kraniofaziale
Anomalien des Universitatsklinikums Wurzburg konnten 20 Patienten kaukasi-
scher Herkunft mit einer pramaturen Sagittalnahtsynostose pra- und postopera-
tiv untersucht werden. Die Durchfihrung der Studie wurde von der Ethikkom-
mission des Universitatsklinikums Wirzburg gepruft und genehmigt (Ethiknum-
mer 143/09). Ein schriftliches Einverstandnis der Eltern jedes Patienten lag vor.
Der Operationszeitpunkt lag im Zeitraum um den siebten Lebensmonat. Die
Auswahl der Probanden und die klinische Diagnosestellung fand durch einen
erfahrenen padiatrischen Neurochirurgen des Universitatsklinikums Wurzburg
statt. Mittels Sonographie, seitlicher und anterior-posteriorer Rontgenbilder des

Schadels wurde die Diagnose radiologisch gesichert und bestatigt.

Das Durchschnittsalter der Kinder betrug zum Zeitpunkt des chirurgischen Ein-
griffs 7,3 Monate. Im Rahmen der Studie wurden unmittelbar vor der Operation
und zum Zeitpunkt der Entlassung lichtoptische 3D-Scans (Stereophotogram-

metrie) durchgeflhrt.

Zusatzlich wurden jeweils Daten Uber die Dauer der Operation, die Menge der
Bluttransfusionen, Uber eventuell aufgetretene Komplikationen und die Lange

des stationaren Aufenthaltes gesammelt und analysiert.

3.2 Chirurgisches Vorgehen

Die chirurgische Behandlung der pramaturen Sagittalnahtsynostosen erfolgte
im Zentrum fUr kraniofaziale Anomalien des Universitatsklinikums Wurzburg.
Operativ wurde bei allen Patienten eine breite mediane Kraniektomie durchge-
fuhrt, welche die Koronar- und Lambdanaht einschloss (Abb.14). Zusatzlich
fuhrten wir eine aktive Kippung der Stirn sowie eine aktive Korrektur der verrin-

gerten biparietalen Breite durch. Der gekippte frontale Knochenteil wurde mit-
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tels resorbierbarer Nahte (Vicryl ©) wieder am knéchernen Oberlidwulst und
frontolateral fixiert (Abb.15+16). Eine Verbreiterung der biparietalen Breite wur-
de mittels einer bitemporalen Grunholzfraktur erreicht, um beide Parietalseg-
mente zu lateralisieren (Abb.14). Aullerdem wurden bei einigen Kindern occipi-
tal noch Fassdauben-ahnliche Einschnitte (engl.: barrel staves) zur Korrektur

der occipitalen Vorwoélbung vorgenommen.

Abbildung 14: Intraoperativer Situs einer breiten medianen Kraniektomie mit sichtbarer
bitemporaler Erweiterung der Breite durch bilaterale Griinholzfrakturierung (Foto: pad.

Neurochirurgie Universitat Wiirzburg).
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Abbildung 15: Ansicht von vorne nach Kraniektomie und Stirnkippung — das gekippte
Stirnsegment ist mittels resorbierbarer Ndhte (Vicryl®) am knéchernen Oberlidrand und

frontolateral fixiert (Foto: pad. Neurochirurgie Universitat Wiirzburg).
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Abbildung 16: Ansicht von oben nach breiter medianer Kraniektomie und aktiver Stirn-
kippung - die rotierte Stirn ist mittels resorbierbarer Nahte (Vicryl®©) am knoéchernen

Oberlidrand und frontolateral fixiert (Foto: pad. Neurochirurgie Universitit Wiirzburg).
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3.3 3D-Bildgebung und Analyse

Die Generierung der dreidimensionalen Daten erfolgte nach einem standardi-
sierten Aufnahmeprotokoll. Hierbei wurde der komplette Kopf der Patienten
durch einen speziell fir Sauglingsaufnahmen entwickelten Scanner (3dMD ®,
Atlanta, GA, USA) berlUhrungslos zirkular erfasst (Abb. 19). Auf Basis des ste-
reophotogrammetrischen  Verfahrens konnte eine non-invasive 360°-
Datenerhebung durch funf zueinander synchronisierte Kameras innerhalb von
1,5 ms erreicht werden (Abb.8).

.
o

Abbildung 17: Stereophotogrammetrischer Scanner mit sichtbarer Rahmenkonstruktion

fiir die Kameras

Zur Vermeidung von Artefakten durch die Kopfbehaarung bekam jeder Saugling
eine enganliegende Nylonmutze aufgesetzt (Abb.20). Die gewonnenen Mess-

daten wurden danach automatisch trianguliert, verschmolzen und nachbereitet.
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Abbildung 18: Stereophotogrammetrischer Scanner mit einem Patienten zum Zeitpunkt
der Aufnahme im speziellem Kindersitz. Nylonmiitze zur Verhinderung von Artefakten

durch Kopfbehaarung.

AnschlieRend erfolgte die Konvertierung in ein gangiges 3D-Datenformat (.stl)
und die Analyse der Datensatze mit der 3D-Software Cranioform Analytics 3.0
(Cranioform ®, Alpnach, Schweiz). Auf Basis anatomisch definierter Referenz-
punkte wurde ein Koordinatensystem erstellt, um eine Ausrichtung der 3D-
Datensatze im virtuellen Raum zu ermdéglichen. Hierfir wurden zunachst die
beiden Traguspunkte und das Weichteilnasion bestimmt. Der rechte und linke
Traguspunkt ergaben sich am Schnittpunkt zwischen Vorderrand und Oberrand
des jeweiligen Ohrknorpels. Das Weichteilnasion (N) wurde definiert als die
tiefste Einziehung zwischen der Glabella und dem Nasenrticken. Durch diese
drei Referenzpunkte konnte der Mittelpunkt (M) des Koordinatensystems er-
rechnet werden. Dieser definierte sich aus dem Schnittpunkt der Tragusverbin-
dungslinie mit einer senkrecht darauf verlaufenden Schnittebene durch das Na-
sion (N). Mit Orientierung an beiden Traguspunkten in der Horizontalebene
konnte die senkrecht durch den Mittelpunkt (M) verlaufende X-Achse aufge-

spannt werden. Die Y-Achse verlief durch den Mittelpunkt (M) und Nasion (N).
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Die Z-Achse verlief wiederrum senkrecht durch den Mittelpunkt (M) in der Verti-
kalebene. Mittels der drei Achsen konnte der virtuelle Kopf dreidimensional
ausgerichtet werden (Abb.21). Nach dieser Ausrichtung wurden zwei Ebenen
fur die Analyse definiert. Hierbei verlief die Grundebene (0-Ebene) durch die
beiden Traguspunkte und durch Nasion (N). Die Messebene wurde parallel zur

0-Ebene auf die Hohe der maximalen posterioren Auswdlbung der Okzipitalre-

gion nach kranial verschoben (Abb.22).

Abbildung 19: 3D- Ausrichtung eines Datensatzes anhand eines definierten Koordinaten-

kreuzes: M = Mittelpunkt der Tragusverbindungslinien, X-Achse = Tragusverbindungsli-
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nie, Y-Achse = Verbindung Mittelpunkt (M) und Nasion (N), Z-Achse = Senkrecht zur X-

und Y- Achse durch den Mittelpunkt (M) am Beispiel eines Patienten.

L O

4
measurement plane

N

Y
»

Abbildung 20: Grundebene (plane 0) durch die beiden Traguspunkte und durch Nasion
(N). Die Messebene (measurement plane) war parallel zur Grundebene auf Hohe der ma-
ximalen posterioren Auswoélbung der Okzipitalregion nach kranial verschoben am Bei-

spiel eines Patienten.

Die dreidimensionale Analyse erfolgte mittels 11 Variablen (Tab.2) Folgende
Parameter wurden definiert: die Zirkumferenz des Kopfes, die maximale Breite
und die maximale Lange des Kopfes, das Verhaltnis von maximaler Breite zu

maximaler Lange des Kopfes (Cl Index) und die Breite des Kopfes an der
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Schadelbasis (Abb. 23-26). Des Weiteren wurde die 30°-Diagonaldifferenz, der
anteriore und der posteriore kraniale Asymmetrie-Index (ACAI/ PCAI), sowie

das Gesamtvolumen (Q1-Q4) mit den berechneten Volumina aus der vorderen

linken (Q1), vorderen rechten (Q2), hinteren rechten (Q3) und hinteren linken
(Q4) Gehirnhalfte errechnet (Tab.1) (Abb. 27-29). Zuletzt wurden die sagittale

und die koronale Zirkumferenz des Kopfes ermittelt.

Abbildung 21: Koronare Zirkumferenz (orange) 3D-Ansicht am Beispiel eines Patienten

mit Messung von Ohrpunkt zu Ohrpunkt.
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Abbildung 22: Sagittale Zirkumferenz (orange) (griine Achse = Y-Achse). Ansicht am

Beispiel eines Patienten von lateral rechts.
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Abbildung 23: Darstellung der Hohe der Messebene (rot) am Beispiel eines Patienten im

Vergleich zur Grundebene (griin) in der Profilansicht
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Abbildung 24: Darstellung der Volumenquadranten am Beispiel eines Patienten. Die hell-

blauen Ebenen stellen die Koordinatensystem-Ebenen dar.
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Abbildung 25: Darstellung der 30°-Diagonalen (blau) im Vergleich zur Y-Achse (griin) und

zur X-Achse (gelb) auf Hohe der Messebene (orange Ebene) am Beispiel eines Patienten

(orange: horizontale Zirkumferenz auf Hohe der Messebene). Ansicht von kranial.
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Abbildung 26: Darstellung der Volumenquadranten am Beispiel eines Patienten. Die hell-

blauen Ebenen stellen die Koordinatensystem-Ebenen dar; Q1-Q4 die Volumenquadran-
ten — 3D-Ansicht.

Tabelle 1: Bezeichnung der Quadranten im Koordinatensystem

Einteilung der Kopfe in Quadranten durch das Koordinatensystem

Q1 linker vorderer Volumenquadrant des Schadels
Q2 rechter vorderer Volumenquadrant des Schadels
Q3 rechter hinterer Volumenquadrant des Schadels
Q4 linker hinterer Volumenquadrant des Schadels
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Abbildung 27: Darstellung der 30°-Diagonalen A und B (blau) im Vergleich zur Y-Achse
(griin) und zur X-Achse (gelb) mit dem Schnittpunkt M auf Hohe der CBW (Cranial Base
Width — Breite des Kopfes auf Hohe der Schadelbasis von Tragus rechts (Trr) und Tragus

links (Trl) auf der 0-Ebene) und der Quadranten (Q1-Q4) am Beispiel eines Patienten An-

sicht von kranial.
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Tabelle 2: Definitionen und Einheiten der 11 Variablen

Variablen Einheit Definition

Zirkumferenz cm  Kopfumfang auf der Messebene

Breite cm  Max. Schadelbreite auf der Messebene

Lange cm  Max. Abstand zwischen frontal und okzipital durch den Mittel-
punkt (M) auf der Messebene

Cl-Index % Cl(engl.: Cephalic Index) Verhaltnis aus max. Breite zu max.
Lange x 100 auf der Messebene

CcBW cm  Breite des Kopfes auf Hohe der Schadelbasis vom rechten
Tragus zum linken Tragus auf der 0-Ebene

30°-Diagonale cm  Vergleich der Hemispharen — Differenz zwischen der langeren
Diagonalen D1 und der kurzeren Diagonalen D2 auf Hohe der
Messebene im 30°-Winkel zur Y-Achse

ACAI % Anteriorer kranialer Asymmetrie-Index bezogen auf die O-
Ebene
(gr. a.Volumenquader — kl.a.Volumenguader) x 100

Kl. a. Volumenquader

PCAI % Posteriorer kranialer Asymmetrie-Index bezogen auf die O-
Ebene
(gr.p.Volumenquader— kl.p.Vol 100

Kl. p. Volumenquader

Gesamtvolumen cm® Volumen der vier Schadelquadranten (Q1-Q4) gemessen auf
der 0-Ebene. Die vier Quadranten mussen durch die Ebenen
des Koordinatensystems geteilt werden.

Sagittale Z. cm  Zirkumferenz Uber dem hochsten Punkt (Vertex), beginnend
auf der 0-Ebene

Koronale Z. cm  Zirkumferenz Uber dem hdchsten Punkt des Schadels von der

rechten Ohrlandmarke bis zur linken Ohrlandmarke parallel zur
Koronar-Ebene
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3.4 Statistik

Mittels der Software IBM®, SPSS®, Statistics Version 19.0 fur Windows (IBM
Deutschland, Ehningen, Deutschland) erfolgte die statistische Analyse. Mit Hilfe
des Mann-Whitney-U-Tests wurde die Auswertung durchgefuhrt. Dieser Test
stellt eine verteilungsunabhangige, nichtparametrische Analyse dar. Die Analy-
se bezog sich auf die pra- und posttherapeutischen Unterschiede innerhalb der
Patientengruppe. Das Signifikanzniveau lag bei p < 0,05. Zur Ermittlung des
Methodenfehlers wurden im Abstand von einer Woche zehn zufallig ausgewahl-
te 3D-Datensatze erneut vermessen. Der Methodenfehler wurde mit Hilfe der
Methodenfehlerberechnung nach Dahlberg (1940) berechnet (Abb. 30).

X d?

MFDahlberg = mn

Abbildung 28: Methodenfehlerberechnung nach Dahlberg (1940). d = Differenz zwischen

den beiden Messungen, n = Anzahl der untersuchten Probanden
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4 Ergebnisse

4.1 Reliabilitat der Variablen

Die Berechnung der Pearson Korrelation zeigte fur jede 3D-Variable eine gute
Reproduzierbarkeit (Tab.3). Alle Variablen wiesen einen guten (0,5-0,8) bis ho-

hen Korrelationskoeffizient auf (>0,8).

Tabelle 3: Pearson Korrelation der Variablen

Variable Einheit Reproduzierbarkeit der Messwerte
Zirkumferenz cm 0,997
Breite cm 0,993
Lange cm 0,995
Cl-Index % 0,994
cBw cm 0,996
Diagonal-Differenz (30°) cm 0,989

Gesamtvolumen (Q1-Q4) cm’® 0,708

ACAI % 0,669
PCAI % 0,961
Sagittale Zirkumferenz cm 0,982
Koronale Zirkumferenz cm 0,993

4.2 Vergleich der pra- und postoperativen 3D-Analyse

Die Zeitspanne zwischen dem praoperativen Scan (T1) und der Operation be-
trug 2,4 Tage (Standardabweichung 2,0). Die postoperative Aufnahme (T2)
wurde im Durchschnitt 7,9 Tage nach dem Eingriff durchgefihrt (Standardab-
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weichung 3,9) (Abb. 31+32). Die Ergebnisse der 3D-Analyse zeigen einen deut-

lichen Anstieg der Parameter ,Zirkumferenz des Kopfes®, ,Breite des Kopfes®,

,Cl-Index®, ,koronale Zirkumferenz®, ,intrakranielles Gesamtvolumen® und ,Brei-

te des Kopfes an der Schadelbasis auf der 0-Ebene“ im Vergleich von prae- zu

postoperativ. Ein deutlicher Abfall des Wertes zeigt sich bei der Variablen ,Lan-

ge des Kopfes“. Keine signifikanten Veranderungen sind postoperativ bei ,30 °-

Diagonale®, ,ACAI“ und ,PCAI* zu erkennen.

Tabelle 4: Messwerte des praoperativen Scan (T1) und postoperativen Scan (T2).

Messungen ™ T2

Einheit MW SA MW SA p S
Zirkumferenz cm 46.69 1.1 47.31 1.23 0.003 **
Breite cm 11.58 0.43 12.67 0.39 0.000 **
Lange cm 17.19 0.48 16.63 0.59 0.000 **
Cl-Index % 67.29 24 76.22 2.39 0.000 **
cBw cm 10.68 0.43 10.86 0.4 0.002 **
30°-Diagonal cm 0.24 0.22 0.22 0.16 0.867 n.s.
Gesamtvolumen cm’ 1321.98 134.82 1461.58 142.58 0.002 **
ACAI % 4.78 3.36 5.25 3.87 0.588 n.s.
PCAI % 5.53 4.03 4.65 3.51 0.313 n.s.
Koronale Z. cm 23.66 5.74 27.13 1.28 0.000 **
Sagittale Z. cm 32.18 1.8 32.57 1.74 0.456 n.s.
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Abbildung 29: Obere Reihe: Abbildung eines 3D-Scans bei pramaturen Sagittalnahtsy-

nostose praoperativ. Untere Reihe: Postoperative Darstellung des selben Kind mittels
3D-Scan.
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—

Abbildung 30: 1. Reihe von oben - praoperativ klinische Ansichten bei pramaturer
Sagittalnahtsynostose. 2. Reihe von oben — 4 Wochen postoperativ nach breiter media-
ner Kraniektomie. 3. Reihe von oben — 2 Jahre postoperative Ansichten. 4. Reihe von

oben — 4 Jahre postoperative Ansichten

4.3 Menge der Bluttransfusionen und OP-Dauer

Im Durchschnitt wurden 391 ml Erythrozytenkonzentrat (SA 141) und 355 ml
gefrorenes Frischplasma (SA 115) transfundiert. Die OP-Dauer betrug bei den
20 Patienten im Durchschnitt 3,54 Stunden bei einer Standardabweichung von
0,4 Stunden.

4.4 Verweildauer auf der Intensivstation bzw. auf der Station

Die Verweildauer der 20 Patienten postoperativ auf der Intensivstation betrug
1,15 Tage (SA 0,37). Die postoperative stationare Verweildauer 6,2 Tage bei

einer Standardabweichung von 0,83 Tagen.
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5 Diskussion

Die 3D-stereophotogrammetrische Analyse ermdglicht ohne Strahlenbelastung
und ohne Narkose eine zeitlich nahe pra- und postoperative Datenerfassung
und damit die Vergleichsmaoglichkeit der direkten operativen Effekte. Die rasche
Datenerfassung ermdglicht artefaktfreie, reproduzierbare und untersucherunab-

hangige Analysen kindlicher Schadeldeformitaten.

Eine einfache lineare Kraniektomie war das anfangliche operative Vorgehen,
um eine Sagittalnahtsynostose zu korrigieren. Die Erwartung war, dass das
dann wachsende Gehirn eine normale Schadelkontur bewirkt (passive Remo-
dellierung). Die einfache lineare Kraniektomie vermag vielleicht bei minder-
schweren Kraniosynostosen und kirzeren Operationszeiten akzeptable Be-
handlungsergebnisse zu ermdglichen, hat sich jedoch nicht durchgesetzt, da
die geschaffenen Defekte so schnell reossifizierten, dass eine nachhaltige Ver-
anderung der Kopfform nur selten erreicht wurde. Die erheblich ausgedehnte-
ren und invasiveren Kraniektomien mit einhergehender langerer Operations-
dauer scheinen in vielerlei Hinsicht bessere Korrekturen der verlangerten Kopf-
form bei der Sagittalnahtsynostosen zu ermdéglichen. In der jungsten Vergan-
genheit wurden im Zentrum flr Kraniofaziale Anomalien des Universitatsklini-
kums Wiurzburg 15-20 Patienten pro Jahr wegen pramaturer Sagittalnahtsy-
nostose operiert. Durch eine breite mediane Kraniektomie (passiv), durch eine
aktive Stirnkippung der vorgewdlbten Stirn (frontal bossing) und eine aktive Ex-
tension der Weite durch eine Grinholzfraktur der bitemporalen Knochenseg-
mente konnte die Lange aktiv reduziert und die reduzierte biparietale Weite ak-

tiv verbreitert werden.

Seit den frihen 90er Jahren wurde bei uns in Wirzburg die mediane Kraniek-
tomie auf 8-12 cm Weite erweitert. In ausgepragten Fallen wurde zusatzlich
eine aktive Kippung der Stirn durchgefihrt und diese Langenreduktion durch
occipitale barrel staves (faRdaubenartige Knocheninzisionen, die dann nach

innen gebogen werden) erganzt.
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Bei dieser Operationstechnik zeigte sich neben den positiven asthetischen Ef-
fekten eine Zunahme des intrakraniellen Gesamtvolumens und ein damit mogli-
cher positiver Effekt auf die Entwicklung des Gehirns bei einem eventuellen ge-
ringerem Risiko eines intrakraniellen Druckanstiegs. Neben diesen messbaren
Effekten konnte ein sehr gutes asthetisches Ergebnis erreicht werden, das den
etwas erhdhten Blutumsatz und die gering verlangerte OP Dauer, ohne Einfluss
auf die Komplikationsrate, rechtfertigen. Eine einfache strip craniectomy’, wie
immer wieder publiziert bedeutet zwar einen deutlich geringeren Blutumsatz
und kurzere OP Dauer (Gociman, Agko et al. 2013), sollte aber flr milde For-
men einer Sagittalnahtsynostose vorbehalten werden, da die Langzeitergebnis-
se bei diesen OP Techniken haufig nicht zufriedenstellend waren. Diese Erfah-
rungen mussten wir vor einer Ausweitung des operativen Vorgehens auch in
unserem Patientenkollektiv machen. Das in dieser Studie analysierte operative
Vorgehen wurde innerhalb der letzten zehn Jahre entwickelt. Dabei wurden kei-
ne kritischen Vorkommnisse in einer der Operationen beobachtet und die Nach-

teile der langeren Operationsdauer und der hohere Blutverlust relativiert.

Gerade der Effekt der Zunahme des intrakraniellen Gesamtvolumens konnte
direkt postoperativ mittels des 3D-stereophotogrammetrischen Scanners ohne
eine zusatzliche Narkose- oder Strahlenbelastung bei sehr kurzer Untersu-
chungsdauer beschrieben werden. Kritisch zu diskutieren ist hier naturlich, dass
es sich bei der Stereophotogrammetrie um eine Oberflachenerfassung handelt,
der Volumenzuwachs also auch aufgrund einer Erweiterung intrakranieller Li-
quorraume (subdural oder intraventrikular) entstanden sein kann. Aus anderen
Arbeitsgruppen, bei denen eine Computertomographie vor und nach einer ope-
rativen Therapie Bestandteil der Routinediagnostik ist, werden derartige Veran-

derungen allerdings nicht berichtet.

Somit ist es moglich, die volumetrische und &asthetische praoperative Aus-
gangssituation und das postoperative Ergebnis anhand der Daten objektiv aus-
zuwerten und vergleichen zu kénnen und die damit angewendete Operations-
technik zu analysieren. Ebenso ist es durch den 3D-

stereophotogrammetrischen Scanner mdoglich, langfristige standardisierte

4 Strip craniectomy (engl.) 2 Streifenkraniotomie (dt.)
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Nachkontrolle des Operationsergebnisses, ohne Narkose- und Strahlenbelas-
tung durch zu fuhren und damit hierfur die Akzeptanz zu erhdéhen. Dies ist ein
deutlicher Vorteil gegenuber der CT-Untersuchung die nachweislich langfristig

das Malignomrisiko erhoht (Schweitzer, Bohm et al. 2012).

Kritisch zu betrachten ist jedoch generell die Indikationsstellung zur Operation.
Hier steht zunachst der asthetische Effekt im Vordergrund um das Risiko der
sozialen Ausgrenzung bei pramaturen Sagittalnahtsynostosen entgegen zu wir-
ken. Die Folgen des psychosozialen Stresses dem nicht operierte Kinder aus-
gesetzt werden, sind nur schwer zu erfassen und werden kontrovers diskutiert.
So zeigte sich in der longitudinalen Studie von Kapp-Simon kein Effekt auf die
mentale Entwicklung zwischen operierten und nicht operierten Kindern mit pra-
maturen Sagittalnahtsynostosen (Kapp-Simon, Figueroa et al. 1993). Es zeigten
sich jedoch in anderen Studien Tendenzen mit Defiziten bei der Lern- und Erin-
nerungsfahigkeit bei nicht operierten Kinder (Boltshauser, Ludwig et al. 2003).
Desweiteren wurden auch Entwicklungsstérungen der Sprache beobachtet
(Korpilahti, Saarinen et al. 2012). Eine der neuesten multizentrischen Studie
ergab, dass bei 3-jahrigen Kindern mit monosuturalen Sagittalnahtsynostosen
durchweg geringere Werte hinsichtlich der Bewertung der neurologischen Ent-

wicklung erzielten als im Vergleich zur gesunden Kontrollgruppe (Starr 2012).

Die Vorteile wurden bei der Beratung und moglichen Indikationsstellung einer
operativen Therapie mit den Eltern diskutiert. Mit den Eltern wurde ausflhrlich
besprochen, dass sich nur in sehr seltenen Fallen ein gesteigerter Hirndruck
entwickelt und normalerweise unabhangig von einem operativen Eingriff eine
funktionell normale Entwicklung zu erwarten ist (Kapp-Simon, Speltz et al.
2007).

Aufgrund der wenig objektiven Datenlage und der wohl Uberbewerteten psy-
chosozialen Bedeutung bei der Indikationsstellung zur Operation stellen einige
Operationszentren heute keine Operationsindikation mehr bei gering ausge-
pragten Deformitaten bei Kindern mit isolierten Sagittalnahtsynostosen. So ent-

wickelte sich an der Universitat Wirzburg die Anzahl der Operationsindikatio-
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nen bei Kindern mit isolierten Sagittalnahtsynostosen von tber 90 % in den

80er Jahren auf heute zirka 50%.
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6 Zusammenfassung

Die 3D-stereophotogrammetrische Analyse ermdglicht ohne Strahlenbelastung
und ohne Narkose zusatzlich eine zeitlich nahe pra- und postoperative Datener-

fassung und damit die Vergleichsmaoglichkeit der direkten operativen Effekte.

Die 3D-stereophotogrammetrische Analyse der operativen Effekte nach breiter
medianer Kraniektomie bei pramaturen Sagittalnahtsynostosen zeigte einen

positiven Effekt auf

* die Zirkumferenz des Kopfes

die Breite des Kopfes

den Cl-Index

die koronale Zirkumferenz und

das intrakranielle Gesamtvolumen.

Es wurde bei allen 20 Patienten durch die breite mediane Kraniektomie sowohl
eine asthetische Verbesserung der Kopfform (Abnahme der Lange des Kopfes,
Zunahme der Breite des Kopfes) wie auch eine Zunahme des intrakraniellen

Gesamtvolumens erreicht.

Besonders hervorzuheben ist nach breiter medianer Kraniektomie bei pramatu-
ren Sagittalnahtsynostosen die postoperative Zunahme des intrakraniellen Ge-

samtvolumens bei gleichzeitiger asthetischer Verbesserung der Kopfform.
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