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Anatomie, Physiologie

Das Neurokranium des Neugeborenen besteht aus
mehreren Knochenplatten, welche durch Bindegeweb-
sstreifen, sogenannte Schadelnahte oder Suturen, mit-
einander verbunden sind (Abbildung 1). Diese Nahte
gewdhren eine gewisse Beweglichkeit des Schéadels,
zum Beispiel bei der Geburt, sie sind aber auch Wachs-
tumszonen und entscheidend fiir das Schadelwachs-
tum in den ersten Lebensjahren. Dort, wo sich meh-
rere Suturen kreuzen, finden sich breitere bindegewe-
bige Flachen, bekannt als Fontanellen.

Wahrend die Schadelbasis knorpelig angelegt ist
und enchondral ossifiziert wird, findet im Bereich der
Kalotte eine desmale Ossifikation statt. Dabei wird
Bindegewebe direkt in Knochen umgewandelt. Als
wichtiger Stimulus gilt das Hirnwachstum, welches
eine Proliferation des Bindegewebes in den Suturen
provoziert. Uber mehrere Signalkaskaden zwischen
Dura, Periost und Schadelnahten kommt es in der
Folge zum Anbau von Knochen entlang der Schadel-
platten. Dieses Flachenwachstum wird ergénzt durch
ein modellierendes Wachstum, welches eine Anpas-
sung der Form, insbesondere der Wolbung der einzel-
nen Knochen gewahrleistet.

Abbildung 1. Schema Fontanellen und Suturen.

(1) Vordere Fontanelle (2) Hintere Fontanelle

(3) Frontalnaht (Sutura metopica) (4) Koronarnaht
(5) Sagittalnaht (6) Lambdanaht

Das Schadelwachstum ist bei intakter Funktion
der Schadelnahte ein Spiegelbild des Hirnwachstums.
Das Hirnvolumen verdoppelt sich in den ersten 6 Le-
bensmonaten und hat dann bereits 50% des Endvo-
lumens erreicht. Bis ins Alter von 2 Jahren hat sich
seit Geburt die Hirnmasse verdreifacht und umfasst
dann bereits % der Masse eines Erwachsenenhirns.
Ab dem Alter von ca. 4 Jahren tiberwiegt das model-
lierende Schadelwachstum das Flachenwachstum und
im Alter von 10 Jahren ist kaum mehr eine Wachs-
tumsaktivitat in den Schadelnahten zu verzeichnen.

Die Schadelndhte und Fontanellen verschliessen
sich nach einem bestimmten Muster, beziehungsweise
in einer bestimmten Reihenfolge, der Zeitpunkt ist
aber, insbesondere bei den Fontanellen, sehr varia-
bel. Die vordere Fontanelle verschliesst sich in der Re-
gel im Alter von 9-18 Monaten, die hintere im Alter von
3-6 Monaten. Eine nicht mehr als Liicke palpable Fon-
tanelle impliziert nicht zwangslaufig, dass die betei-
ligten Schéadelnédhte schon vollstandig ossifiziert sind.
Einzig die Frontalnaht (Sutura metopica) verknochert
normalerweise bereits im Kindesalter. Ihr Verschluss
beginnt im Alter von ca. 2 Monaten und ist im Alter
von 2 Jahren abgeschlossen. Die (ibrigen grossen und
im klinischen Alltag relevanten Nahte des Neurokra-
niums (Sagittalnaht, Koronarnaht, Lambdanaht) be-
ginnen ihren Verschluss um das Alter von 2 Jahren
und sind erst im mittleren Erwachsenenalter komplett
ossar durchbaut.

Epidemiologie

Bei einer Kraniosynostose fihrt ein vorzeitiger Ver-
schluss einer oder mehrerer Schadelndhte zu einer
mehr oder weniger ausgepragten, charakteristischen
Deformitat des Schadels. Die Inzidenz betragt ca. 1:
2500 Lebendgeburten'?. Sie ist hoher bei Jungen als
bei Madchen, wobei es diesbeziiglich je nach betrof-
fener Naht deutliche Unterschiede gibt. Es wird zwi-
schen priméren und sekundéren sowie zwischen syn-
dromalen und nicht-syndromalen Kraniosynostosen
unterschieden.

Bei den nicht-syndromalen Féllen, welche ca. 80
- 90% aller ausmachen, liegt in der Regel eine iso-
lierte Einzelnahtsynostose vor. Tabelle I fasst die wich-
tigsten nicht-syndromalen Kraniosynostose-Typen zu-
sammen. Abbildung 2 zeigt schematisch die verschie-
denen Schadelformen, Abbildungen 3a-5a klinische
Bilder verschiedener Kraniosynostosen.
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Betroffene Naht Deformitat

Relative Haufigkeit : Familiar

Sagittalnaht Scaphocephalus 40 - 55% 3:1 2-6%
Frontalnaht Trigonocephalus 5-25% 1-3:1 2-6%
Koronarnaht, einseitig Anteriorer Plagiocephalus 20 - 25% 1:12 7-14%
Lambdanaht, einseitig Posteriorer Plagiocephalus 0-5% 1:1 ?

Tabelle 1.

Abbildung 2. Schema Kraniosynostosen. (1) Scapho-
cephalus bei Sagittalnahtsynostose (2) Trigo-
nocephalus bei Frontalnahtsynostose (3) Anteriorer
Plagiocephalus bei einseitiger Koronarnahtsynostose
rechts (4) Anteriorer Brachycephalus bei beidseitiger
Koronarnahtsynostose (5) Posteriorer Plagiocephalus
bei Lambdanahtsynostose links (6) Lagerungsbeding-
ter posteriorer Plagiocephalus links ohne
Kraniosynostose.

Abbildung 3. Scaphocephalus bei Sagittalnahtsyn-
ostose (a) prdoperativ (b) postoperativ

Insgesamt ist die Inzidenz der Kraniosynostosen
in den letzten Jahrzehnten konstant geblieben. Hin-
gegen hat interessanterweise die relative und abso-
lute Haufigkeit der Frontalnahtsynostose zugenom-
men23, Wahrend in friiheren Erhebungen eine relative
Haufigkeit von 5 — 10% festgestellt wurde, geht man
in aktuelleren Studien von einer relativen Haufigkeit

PAEDIATRICA Vol 33]1-2022

Abbildung 4. Trigonocephalus bei Frontalnahtsynostose
(a) prdoperativ (b) postoperativ

Abbildung 5. Anteriorer Plagiocephalus bei Kornarnaht-
synostose rechts (a) prdoperativ (b) postoperativ

von 20 - 25% aus. Die Ursache fir diese Zunahme ist
nicht bekannt.

Atiologie

Die Atiologie der nicht-syndromalen Kraniosynostose
ist multifaktoriell und heterogen. Grundsatzlich geht
man von einer starken genetischen Komponente aus
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(autosomal dominant), welche durch diverse Umge-
bungsfaktoren modifiziert wird. Auch bei den nicht-
syndromalen Fallen kann eine gewisse familiare Hau-
fung festgestellt werden (Tabelle 1)*9.

10 - 20% der Kraniosynostosen treten im Rah-
men eines Syndroms auf*®”). Dabei sind in der Regel
mehrere Schadelnahte betroffen und meist zuséatzli-
che Fehlbildungen des Skeletts (vor allem der Extre-
mitaten), des Zentralnervensystems und der inneren
Organe vorhanden. Verschiedene Mutationen wurden
identifiziert, welche hauptsachlich die Gene des
Fibroblast Growth Factor Receptor (FGFR 1, 2 und 3)
und des Twist Family BHLH Transcription Factor
(TWIST) sowie des Msh Homeobox (MSX 2) betreffen.
Die Vererbung ist in der Regel autosomal dominant,
bei allerdings hoher Spontanmutationsrate (assozi-
iert mit hohem véterlichem Alter), die Penetranz un-
vollstandig (ausser beim Saethre-Chotzen-Syndrom)
und die Expressivitat variabel.

Es existieren Uber 180 verschiedene Syndrome,
welche mit einer Kraniosynostose assoziiert sind. 90%
dieser Patienten leiden an einem der folgenden funf:
Apert, Crouzon, Muenke, Pfeiffer und Saethre-Chot-
zen®. Sie sind charakterisiert durch eine beidseitige
Koronarnaht-Synostose, Mittelgesichtshypoplasie so-
wie je nach Syndrom weitere Fehlbildungen, v.a. der
Héande und Fusse.

Sekundare Kraniosynostosen sind sehr selten. In
der Literatur werden verschiedene Ursachen genannt,
strukturelle (z.B. inadaquates Hirnwachstum, Trauma),
endokrinologische (z.B. Hyperthyreose), metabolische,
hamatologische und medikamentds-toxische®9.

Klinik, Diagnostik

Bei einem vorzeitigen Nahtverschluss kommt die De-
formitat des Schadels (Tabelle 1) dadurch zustande,
dass das Wachstum der beiden angrenzenden Kno-
chen senkrecht zur betroffenen Naht geghemmt wird
und gleichzeitig, getriggert durch den Wachstumsim-
puls des Hirns, ein kompensatorisches Mehrwachs-
tum in Langsrichtung der Naht stattfindet (Gesetz
nach Virchow). Der Impuls wirkt auch auf die Scha-
delbasis und das Viszerokranium, so dass es bei-
spielsweise bei einer einseitigen Koronarnahtsyn-
ostose auch zu einer Asymmetrie des Gesichtes
kommt.

In den meisten Fallen lassen sich Einzelnahtsyn-
ostosen, oft auch Multinahtsynostosen, auf Grund der
charakteristischen Befunde klinisch und bereits in den
ersten Lebenswochen diagnostizieren. Ausserdem
konnen offene und verschlossene Schadelnahte in der
Regel sonografisch gut dargestellt werden, so dass
das klassische Réntgenbild in der Primardiagnostik
zunehmend an Bedeutung verliert. Konventionell ra-
diologisch lassen sich allerdings nebst den Suturen
auch die Schadelproportionen und allfallige Deformi-
taten der Orbitae abbilden sowie Kraniotabes (Aus-
dinnung der Kalotte), welche bei Kraniosynostosen
oft an typischen Stellen vorliegen. Die Konturen und
Proportionen des Schadels werden heutzutage aber
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immer mehr mit moderneren Techniken wie Oberfla-
chenscan oder 3D-Fotographie festgehalten.

Die Computertomographie sollte Spezialfallen vor-
behalten werden, z.B. bei unklaren oder komplexen
klinischen Befunden, Multinahtsynostosen, bei Ver-
dacht auf weitere ossare Fehlbildungen des Neuro-
oder Viszerokraniums oder zur praoperativen Planung
von komplexen Eingriffen. Bei Hinweisen auf ein Syn-
drom ist ein genetisches Konsil indiziert sowie ein MRI
des Schadels, um assoziierte intrakranielle Fehlbil-
dungen auszuschliessen. Dabei konnen mit Black Bone
- Sequenzen auch Nahtsynostosen nachgewiesen
oder ausgeschlossen werden. Je nach Krankheitsbild
sind weitere Fachdisziplinen wie die Neuropadiatrie,
Kieferchirurgie und Oto-Rhino-Laryngologie beizu-
ziehen.

Die Schadeldeformitat, welche durch den vorzei-
tigen Nahtverschluss entsteht, kann unterschiedlich
ausgepragt sein, je nach Zeitpunkt der vollstéandigen
Verknécherung sowie der zu Grunde liegenden Ursa-
che (Genetik, Umgebungsfaktoren) und Pathogenese.
In der Regel nimmt die Deformitat in den ersten Le-
bensmonaten deutlich zu, im Verlauf langsamer, bis
ab dem Alter von 3-4 Jahren die Proportionen des
Neurokraniums stagnieren. Sind hingegen, wie bei den
meisten syndromalen Formen, die Suturen des Mit-
telgesichts mitbetroffen, nehmen die Disproportionen
zwischen Viszero- und Neurokranium bis ins Jugendal-
ter zu.

Therapie

Die therapeutischen Optionen bei Kraniosynostose
sind ausschliesslich chirurgisch. Die Behandlung ver-
folgt das Ziel, die Schadelform zu normalisieren und
allfallige Folgeschaden zu verhindern. Wie haufig es im
natirlichen Verlauf von nicht-syndromalen, monosu-
turalen Féllen zu relevanten Komplikationen kommt,
ist dusserst umstritten. So wird in der Literatur seit
Jahrzehnten sehr widerspriichlich tiber die Inzidenz
und Bedeutung des erhohten Hirndrucks in dieser Pa-
tientengruppe berichtet!®™), Das gleiche gilt fir eine
allfallige Verzégerung der allgemeinen Entwicklung??#,
Unbestritten ist, dass Kinder mit nicht-syndromalen
Kraniosynostosen in der Regel einen normalen 1Q ha-
ben, gleichzeitig aber tberdurchschnittlich oft (20-
50%) eine Teilleistungsschwache aufweisen, z.B. ein
Defizit in der sprachlichen Entwicklung, der raumli-
chen Orientierung oder beim Losen abstrakter Aufga-
ben'™. Ob diese Inzidenz davon beeinflusst wird, ob,
wann und wie eine operative Behandlung stattfindet,
wird sehr kontrovers diskutiert.

Je nach Sutur und Auspragung ist auch die Orbita
von der Schadeldeformitat mitbetroffen. Dadurch ist
das Risiko fiir Refraktionsstérungen, Astigmatismus
und Strabismus bei Kindern mit Kraniosynostose er-
hoht. Bei allen sollte deshalb routinemassig eine opht-
halmologische und orthoptische Untersuchung durch-
gefiihrt werden, inklusive Beurteilung des Fundus zum
Ausschluss von Stauungspapillen. Allfallig pathologi-
sche Befunde koénnen eine Hilfestellung sein bei der
Entscheidung fiir oder gegen eine Operation, sie sind
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aber bei nicht-syndromalen, monosuturalen Fallen
selten.

Wahrend also bei vielen Patienten der dsthetische
Aspekt in der Diskussion der Operationsindikation im
Vordergrund steht, spielen bei den syndromalen Kra-
niosynostosen die funktionellen Faktoren eine weit
wichtigere Rolle. Der intrakranielle Druck ist oft er-
héht und die ophthalmologischen Probleme sind deut-
lich haufiger (Hypertelorsimus, Exophthalmus, Stra-
bismus)®19. Mittelgesichtshypoplasie und assoziierte
Fehlbildungen fiihren oft zu engen Atemwegen, Kie-
fer- und Zahnfehlstellungen sowie Schalleitungs-
schwerhorigkeit. Zudem stellt das dussere Erschei-
nungsbild im Jugendalter oft eine wesentliche psy-
chosoziale Belastung dar.

Die erste Operation bei Kraniosynostose wurde
1890 durch Lannelongue durchgefiihrt, die erste ef-
fektive Suturektomie 1892 durch Lane. In dieser Pio-
nierzeit gingen die Eingriffe mit einer sehr hohen Mor-
biditat und Mortalitat einher, so dass sie 1894 bereits
wieder verlassen und erst anfangs der 1920er Jahre
wiederaufgenommen wurdens.

In den 1940er Jahren hat sich die Stripkraniekto-
mie, das heisst die streifenférmige Resektion der vor-
zeitig verschlossenen Naht, als Standardeingriff bei
Kraniosynostose etabliert. Allerdings wurden bei al-
teren Kindern auf Grund der haufigen raschen Re-Os-
sifikation im Bereich der Kraniektomie und unbefrie-
digenden Formkorrektur im Langzeitverlauf immer
wieder komplexe Revisionseingriffe notwendig. Mit
diversen Techniken, dem Einsatz von Fremdmateria-
lien und speziellen Spullésungen wurde versucht,
diese Rezidiv-Rate zu senken. Gleichzeitig wurden
dank weiterer Fortschritte in der Anasthesie und
Transfusionsmedizin ausgedehnte Operationen zu-
nehmend sicherer. Tessier gilt als der Begriinder der
modernen Schadelchirurgie. Er entwickelte in den
1960 und 1970er Jahren verschiedene umfangreiche,
remodellierende Verfahren zur Korrektur von Kranio-
synostosen, die bis heute weitverbreitet und mit Er-
folg durchgefiihrt werden. Allerdings sind sie mit ei-
ner hohen Invasivitat verbunden, das heisst mit lan-
gen Operationszeiten, hohem Blutverlust und
Transfusionsbedarf, langem Spitalaufenthalt und ent-
sprechend hohen Kosten.

Jimenez und Barrone lancierten deshalb in den
1990er Jahren eine minimal invasive, endoskopisch
unterstiitze Technik der Kraniosynostose-Operation
mit nachfolgender Orthesen-Behandlung, die sich in-
zwischen in vielen Zentren in Nordamerika und Eu-
ropa als Behandlungsoption oder gar Standard etab-
liert hat und bei allen Einzelnahtsynostosen und teil-
weise auch bei Multinahtsynostosen in syndromalen
Fallen zur Anwendung kommt:8:19),

Das Prinzip der Methode geht auf das oben er-
wahnte Modell von Virchow zuriick, das besagt, dass
ein Schadel senkrecht zu einer verschlossenen Naht
nicht wéchst, langs dazu aber auf Grund des Wachs-
tumsstimulus des Hirns umso mehr. Bei dieser moder-
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Abbildung 6. Schema endoskopisch assistierte Kraniek-
tomien. Die roten Linien bezeichnen die Hautschnitte,
die hellen Fldchen den Bereich des Schadelknochens,
der entfernt wird. (a) Sagittalnahtsynostose

(b) Frontalnahtsynostose (c) Koronarnahtsynostose

(d) Orthese
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nen Stripkraniektomie wird die betroffene Naht sowie
je nach Deformitat zusatzliche kleine Knochenstiicke,
sogenannte Sidecuts, entfernt und anschliessend das
Schadelwachstum mit Hilfe einer Orthese tiber 6-12
Monate gesteuert, so dass der Schadel seine natirli-
che Form erlangt (Abbildung 6). Fiir ein bestmogliches
Resultat sollte der Eingriff friih, das heisst bis ins Al-
ter von 3 Monaten, maximal 4-5 Monaten, durchge-
fihrt werden, um das zu diesem Zeitpunkt rasche
Wachstum des Hirns optimal auszunutzen. Die Entfer-
nung des Knochens erfolgt endoskopisch unterstiitzt
und mit feinen Instrumenten, so dass nur kleine Hau-
tinzisionen gemacht werden missen. Eine grossfla-
chige Mobilisation des Skalps ist nicht notwendig und
die kurzen Narben haben kaum die Tendenz, sich zu
verbreitern, so wie es bei den langen Hautschnitten
der konventionellen Operation (Blgelschnitt von Ohr
zu Ohr) oft der Fall ist. Eine Rekonstruktion des Scha-
delknochens ertibrigt sich.

Die Orthesen werden anhand Oberflachenscans
und mittels einer eigens dafir entwickelter Software
designet und von einem 3D-Drucker produziert. Sie
sind leicht und das Polster atmungsaktiv, so dass sie
die Kinder fast ausnahmslos gut tolerieren, obwohl
sie 23 Stunden pro Tag getragen werden miissen. Die
erste Vorstellung im Orthopadie-Fachgeschéft erfolgt
eine Woche postoperativ, nach Riickgang der Schwel-
lung, die Behandlung beginnt zwei Wochen post-
operativ.

In zahlIreichen Studien konnte die deutlich vermin-
derte Invasivitat dieser Operationstechnik bei gleich
guten funktionellen und &sthetischen Ergebnissen
nachgewiesen werden??®. Im Vergleich zu den kon-
ventionellen Eingriffen werden der Spitalaufenthalt

Dauer der Operation

700
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und die Operationsdauer deutlich verkirzt sowie der
Blutverlust und die Transfusionsrate reduziert. Es sind
keine Drainagen notwendig und die Narben werden
deutlich kleiner. Komplikationen wie Massenblutung
und Verletzung der Dura kommen viel seltener vor.

An den beiden Berner Kinderkliniken am Spital-
zentrum Biel und Inselspital Bern wird das minimal in-
vasive Verfahren seit Anfang 2017 angeboten. Seither
wurden tber 50 Kraniosynostose-Operationen endos-
kopisch assistiert durchgeftihrt. Die Daten, welche zur
Qualitatskontrolle erhoben wurden, bestatigen die Re-
sultate der erwahnten Studien. Der Spitalaufenthalt
hat sich von 6 auf 3 Tage halbiert, die Dauer des Ein-
griffs auf die Halfte (Sagittalnaht) bis auf einen Vier-
tel (Koronarnaht) reduziert (Grafik 1) und der Blutver-
lust halbiert (Frontalnaht) bis gedrittelt (Koronarnaht)
(Grafik 2). Bei den Kindern mit Sagittalnahtsynostose
konnte gezeigt werden, dass sich der Schadelindex im
gleichen Ausmass korrigiert wie beim konventionel-
len Eingriff, sofern nach der endoskopisch assistier-
ten Operation die Orthesen-Behandlung korrekt
durchgefiihrt wird. Die Abbildungen 3b-5b zeigen die
gleichen Kinder wie auf den Abbildungen 3a-5a, jeweils
1 Jahr postoperativ nach einer endoskopisch assis-
tierten Operation und Orthesen-Behandlung.

Nachsorge

Alle Kinder mit Kraniosynostose werden postoperativ
bis zum Abschluss des Wachstums in der Kinderchi-
rurgischen Sprechstunde nachkontrolliert, unabhan-
gig davon, mit welcher Technik sie operiert wurden.
Das Schadelwachstum soll Giberwacht, das astheti-
sche Resultat evaluiert, seltene Spatkomplikationen
wie persistierende Schéadellicken oder Rezidive er-
fasst werden. Rund um die Einschulung wird ausser-
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M Alle; endoskopisch assistiert

B Sagittalnaht; endoskopisch assistiert
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Grafik 1. Dauer der Operationen im Vergleich. Daten aus den Kinderkliniken Bern und Biel.
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B Suture sagittale, assistée par endoscopie
M Suture frontale, assistée par endoscopie

B Suture coronaire, assistée par endoscopie
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[0 Suture sagittale, conventionnelle
] Suture frontale, conventionnelle

[] Suture coronaire, conventionnelle

Grafik 2. Blutverlust wahrend der Operationen im Vergleich. Daten aus den Kinderkliniken Bern und Biel.

dem auf eine allféllige Teilleistungsschwache geach-
tet und bei Bedarf eine entsprechende Abklarung und
Unterstitzung in die Wege geleitet. Im Jugendalter
wird immer auch eine allfallige Narbenkorrektur und
die allgemeine Zufriedenheit der Teenager mit ihrem
Aussehen thematisiert. Die Kraniosynostose ist ein
von der Invalidenversicherung der Schweiz (IV) aner-
kanntes Geburtsgebrechen (GgV 123). Die Behand-
lungen und Kontrollen werden daher ab Operation bis
ins Alter von 20 Jahren tber die IV abgerechnet.

Das Wichtigste in Kiirze

e Die meisten Kraniosynostosen lassen sich klinisch
und schon in den ersten Lebenswochen diagnos-
tizieren.

¢ Die Operationsindikation muss unter verschiedenen
Aspekten diskutiert werden. Dabei sind mégliche
funktionelle Spatfolgen und asthetische Aspekte zu
beachten.

Autor

* Die endoskopisch assistierte Operation ist im Ver-
gleich zur konventionellen deutlich weniger invasiv,
sie muss aber bis ins Alter von 3 (-5) Monaten statt-
finden.

¢ Die Kinder mit Verdacht auf Kraniosynostose miis-
sen daher frih, spatestens nach der Zweimonats-
untersuchung zugewiesen werden, damit noch alle
Therapieoptionen offenstehen.

® Nach einer endoskopisch assistierten Kraniosyn-
ostose-Operation muss eine Orthesen-Behandlung
tber 6-12 Monaten durchgefiihrt werden, welche die
Kinder in aller Regel problemlos tolerieren.

Fiir das Literaturverzeichnis verweisen wir auf
unsere Online Version des Artikels.

Dr. med. Benjamin Liniger, Kinderchirurgie Spitalzentrum Biel und Inselspital Bern

Der Autor hat keine finanziellen oder persénlichen Verbindungen im Zusammenhang

mit diesem Beitrag deklariert.

PAEDIATRICA Vol 33]1-2022



