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1. EINLEITUNG 
 

Kraniofaziale Fehlbildungen treten in einer Häufigkeit von ungefähr 

zwischen 1:1000 und 4:1000 bei lebend geborenen auf [Oakes 1984]. 

Infolge des vorzeitigen Verschlusses von einer oder mehreren Schä-

delnähten kommt es äußerlich  zur Deformierung des Neurokraniums 

und Gesicht sowie Verschiebungen des Hirns. Die daraus resultierende 

Kompression des Hirns führt zur Erhöhung des intrakraniellen Drucks und 

eine Mangeldurchblutung des darunter liegenden Hirnanteils [David 

1996]. Ein unbehandelter, steigender intrakranieller Druck führt zum 

Papillenödem, gefolgt von einer Optikusatrophie mit resultierender teil 

oder kompletten Erblindung [Renier et al 1982,1989]. Damit sich das 

wachsende Hirn ungehindert weiterentwickeln kann müssen die 

Schädelnähte offen sein, damit stets genügend Volumen vorhanden 

ist, um dem Hirn Raum zu bieten [Cohen 1993]. Damit die oben be-

schriebenen Folgen ausbleiben, sollte die Therapie rechtzeitig, in etwa 

im sechsten Lebensmonat, erfolgen. Die Schädelnähte müssen ge-

sprengt werden um somit das Hirn zu dekomprimieren und  mit einer 

nachfolgenden Remodellierung des Neurokraniums wird die aesthe-

tisch passende Konfiguration mit Platz für das sich ausweitende Hirn 

geschaffen. Die Behandlung dieser komplexen Schädelfehlbildungen 

beinhalten risikoreiche Eingriffe und die dadurch verursachten Lücken 

im Neurokranium werden belassen. Eine Neuverknöcherung der Lü-

cken findet in der Regel nicht vollständig statt so dass spätere autoge-

ne Knochentransplantate zum Verschluss erforderlich werden. In man-

chen Fällen müssen sogar autogene Knochentransplantate bei der 

Erstoperation zur Stabilisierung verwendet werden. Aus diesen Grün-

den ist es wünschenswert das Verfahren der Kallusdistraktion anzu-
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wenden. Diese Methode bietet den erheblichen Vorteil eines wenig 

invasiveren Eingriffes mit fehlendem Hebedefekt, einfachere und 

schnell durchführbare Zugangswege sowie die Neoosteogenese. 

In dieser Arbeit wird die Entwicklung und Anbringung einer neuen, 

vom Verfasser entwickelten implantierfähigen Vorrichtung beschrie-

ben, die es dem Arzt ermöglicht, das Mittelgesicht bei kraniofazialen 

Fehlbildungen ohne gefährliche und lebensbedrohliche Mittelgesichts- 

und Schädelbasisnahe Osteotomien vorschieben zu können. 

 

 

2. NORMALE ENTWICKLUNG DES SCHÄDELS 
 

Das pränatale kraniofaziale Wachstum findet in zwei scharf abge-

grenzten Phasen statt: Die erste in der frühen fetalen Entwicklung in der 

neunten bis zwölften Woche und eine zweite, die die Zeit des zweiten 

und dritten Trimenon umfasst.  

 
 
 

2.1 HIRNSCHÄDEL 

Die Komplexität des kraniofazialen Wachstums zwingt zu einer Teilung 

der Regionen in drei verschiedene Komponenten: Das Neurokranium- 

Schädeldach [Calvaria und Schädelbasis], das Mittelgesicht und das 

untere Gesicht [Unterkiefer]. 
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NEUROKRANIUM 

Das Schädeldach und die Schädelbasis stützen, schützen und umhül-

len das wachsende Hirn. Obwohl sich das Neurokranium aus membra-

nösen Knochen und der Schädelbasis vom Chondrokranium aus 

entwickelt, wachsen und wirken beide im Zusammenhang mitein-

ander. Die restlichen Teile des Schädels, das Mittelgesicht und der Un-

terkiefer liegen kaudal des Kraniums, artikulieren mit ihm. Das Schä-

deldach und die Schädelbasis bestimmen und dominieren den 

Wachstumsprozess. Umgekehrt haben das Mittelgesicht und der Unter-

kiefer keine Auswirkung auf das Neurokranium. 

 
DIE CALVARIA 

Die Calvaria besteht aus einem Hinterhauptbein [Squama occipitalis], 

zwei Scheitelbeinen [Ossa parietalia], den Schläfenbeinen [Pars 

squamosa ossis temporalis], dem Keilbeinflügel [Ala minor et Ala major 

ossis spehenoidalis] und dem Stirnbein [Squama frontalis]. 63% des 

Wachstums der Calvaria ist bereits bei der Geburt abgeschlossen und 

kaum zwei Jahre später sind 87% des Wachstums abgeschlossen. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



          7 

_________________________________________________________________________________ 
 
 
 

 
 

Abb. 1: 

Seitliche Ansicht des Neurokraniums mit Darstellung des komplexen Nahtsystems [aus 

„A synopsis of Craniofacial Growth“, 2nd Edition, Don M. Ranly, 1988.] 

 

Das Schädeldach besitzt zwei große Schädelnahtsysteme, die wieder-

um drei Schädelregionen begrenzen: 

 

1. Das Coronarnaht-system teilt das Stirnbein oberhalb vom Pterion     

    vom Schläfenbein und besteht unterhalb des Pterions aus einem  

    vorderen Teil zwischen Stirnbein und Keilbeinflügel sowie einem hin- 

    teren Teil zwischen den Keilbeinflügeln und dem Schläfenbein. Das  

    Pterion stellt die Zusammenkunft von Sphenoparietale und  

    Squamosa-Schädelnähten dar. 
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2. Das Lambdanaht-system, welches zwischen Hinterhauptbein hin-

ten und Scheitel- und Schläfenbeinen vorne verläuft. 

 

Diese Nahtsysteme bilden die drei Schädelgruben und treffen sich am 

spheno-okzipitalen Synchondrosis an der Schädelbasis. 

 

 
Abb. 2:  

Seitliche Ansicht des Neurokraniums mit Darstellung der Zusammenkunft der Schä-

delnähte im Bereich der Spheno-okzipitale Sychondrose [ aus „ A synopsis of Cranio-

facial Growth“ , 2nd Edition, Don M. Ranly,1988.] 
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Abb. 3:  

Darstellung der Zusammenkunft der Schädelnähte an der Schädelbasis mit dem 

Spheno-okzipitalen Synchondrosis [ aus „ A synopsis of Craniofacial Growth“ , 2nd 

Edition, Don M. Ranly, 1988.] 

 
 

2.2 GESICHTSSCHÄDEL 

Das Mittelgesicht besteht aus den beiden Orbitae, deren Inhalte, der 

Nase und Nasenhöhle, den Oberkieferbeinhöhlen sowie den processi 

alveolaris und den Zähnen. Die Maxilla ist der umfangreichste Kno-

chen des Oberkiefers und enthält Anteile vom Os nasalis, Os frontalis, 

Os ethmoidalis, Vomer, Os lacrimalis, Concha nasalis, palatina sowie 

die Cygomatici. 

 

Das Mittelgesicht wird durch die Sutura frontomaxillaris, zygomatico-
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maxillaris und zygomaticotemporalis pterygopalatina mit der Schä-

delbasis und dem restlichen Schädel verbunden.  

 

Grössere Veränderungen der Breite, Tiefe und Höhe des Mittelgesichts 

finden bei einem wachsenden Kind bis zum siebten Lebensjahr statt. 

Die meisten dieser Veränderungen sind Ausdruck der Kombination ver-

schiedener Wachstumsmechanismen. Das wachsende Hirn verlängert 

die vordere Schädelgrube, das wachsende Auge dehnt die Orbitae, 

der spheno-occipitale Mechanismus ist aktiv. Der Nasenknorpel ver-

längert den Oberkiefer, und es findet ein kleiner Beitrag durch Ober-

flächenbeifügung statt. Bis zum dritten Lebensjahr ist die interorbikuläre 

Distanz ungefähr die eines Erwachsenen. Nach dem siebten Lebens-

jahr findet nur noch wenig Wachstum der Orbitae statt. Das Wachstum 

des Mittelgesichts durch direkte Dehnung ist deutlich verringert. Die 

Lamina perpendicularis des Os ethmoidalis wächst in dieser Zeit mit 

dem Vomer zusammen, und die Aktivität des Nasenknorpels nimmt 

langsam ab. Ab diesem Zeitpunkt findet das Wachstum durch Ober-

flächen-Apposition und innerer Resorption statt. 
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3. VORZEITIGE SCHÄDELNAHTVERSCHLÜSSE 

Die heute gültige Einteilung in drei Gruppen der prämaturen Nahtsy-

nostosen bezieht sich auf die Gesichts- und Schädelnähte von Tessier  

[Tessier, 1971]: 

 

1. KRANIOSTENOSEN 

 

2. FAZIOSTENOSEN 

3. KRANIOFAZIOSTENOSEN 

 
3.1 KRANIOSTENOSEN 

Virchow ist es 1851 zugeschrieben worden, den Ausdruck "Kraniosy-

nostose" erstmalig benutzt zu haben [Persing 1989; Virchow 1857]. Er 

postulierte, dass eine abnorme Kopfform infolge eines vorzeitigen Ver-

schlusses einer Schädelnaht verursacht würde. Zudem stellte er fest, 

dass das Wachstum rechtwinklig zu der betroffen Naht behindert wird 

und parallel zu dieser Naht begünstigt sei. 

 

Das Vorkommen einer einfachen Kraniosynostose ohne metabolische 

Störungen ist sehr variabel, liegt aber ungefähr zwischen 1:1000 und  

4:1000 bei lebend Geborenen [Oakes 1984]. 

 

Die einfachste Klassifikation der Kraniosynostose bezieht sich auf die 

Schädel-Nahtsynostose und die daraus resultierenden Schädelformen 

[Marchac et al 1982] 
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Abb. 4: 

Einfache Schädeldeformitäten: a) Scaphocephalie bei Sagittalnaht-Synostose, 

b)Trigonocephalie bei Metopikanaht-Synostose, c) Turricephalie bei beidseitiger Co-

ronarnaht- Synostose . [Aus „The Craniosynostoses“ David et al, 1982.] 
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METOPIKANAHT -SYNOSTOSE 

Führt zu einer dreieckigen Form der Stirn: Trigonocephalus ( Abb. 4b).  

 
SAGITTALNAHT - SYNOSTOSE 

Mit einer Verengung der Schädelform in der Querrichtung und Ver-

längerung in der Längsachse:  Scaphocephalus [Abb. 4 a, dolicho-

cephalus] . 

 

CORONARNAHT – SYNOSTOSE UNILATERAL 

Wenn einseitig, führt sie zu einem vorderen Plagiocephalus, mit einer 

Asymmetrie der Stirnpartie, einer bogenförmigen Veränderung im Be-

reich der Nasenwurzel (Abb. 4d). 

 
CORONARNAHT - SYNOSTOSE BILATERAL 

Diese führt zu einem Brachyturricephalus wegen einer sagittalen Ver-

kürzung der Schädelform infolge der beidseitigen Synostose. Oxy-

cephalus ist eine Spitzform des Schädels und findet auch im Zusam-

menhang mit einer Coronar-Nahtsynostose statt, kann aber auch we-

gen multipler Nahtsynostosen auftreten ( Abb. 4c). 
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Abb. 5: 
Einfache Schädeldeformitäten: d) Plagiocephalie bei unilaterale Coronarnaht-
Synostose, e) Oxycephalie f) Kleeblatt Schädel bei komplexer mehrfachen Naht-
Synostosen.  [Aus „The Craniosynostoses“ David et al, 1982.] 
 

 
LAMBDANAHT - SYNOSTOSE 

Diese führt zu einem hinteren Plagiocephalus mit einer Asymmetrie im 

hinteren Schädelbereich. 
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KLEEBLATTSCHÄDEL 

Der Begriff "Kleeblattschädel" wurde von Holtermüller und Wiedemann 

eingeführt [Holtermüller 1960]. Hierbei sind alle Schädelnähte vorzeitig 

verschlossen [Pansynostose], sodass daraus eine kleeblattähnliche 

Verformung des Schädels resultiert[Abb. 4f]. 

Das Vorkommen der einzelnen Kraniosynostosen ist schwer festzustel-

len, liegt aber prozentual etwa bei: 

 
Tabelle 1: Vorkommen der einzelnen Kraniosynostosen 

 

Sagittal-Naht  28-55% 

Metopika-Naht 4-50% 

Coronar-Naht  

  unilateral 10-12% 

  bilateral 6-12% 

Lambda-Naht 2-6% 

Multiple [z. B. Kleeblatt] 14% 

      

  

Die großen Unterschiede resultieren aus der Größe der Studienpopula-

tion und dem Studientyp. Retrospektive Studien anhand radiologischer 

Kriterien alleine unterschätzen das Auftreten der Kraniosynostosen, 

denn die Aufmerksamkeit des Klinikers ist bei der Diagnose von ent-

scheidender Bedeutung: je aufmerksamer der Kliniker, um so häufiger 

werden Fälle der Synostose entdeckt [Marchac 1982; Shuper et al 

1985]. 
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3.2 FAZIOSTENOSEN 

Vorzeitige Nahtverschlüsse des Gesichtsschädels führen nach Tessier zu 

den verschiedenen Mittelgesichts-Hypoplasien, mit Unterentwicklung 

des Nasenskeletts, der Maxilla, des Jochbogens und der unteren Orbi-

tae. Eine Kombination der kranialen und fazialen Synostosen führt zum 

typischen Formenkreis der kranio-fazialen Dysostosen [Mühlbauer et al 

1983]. 

  

 

3.3 KRANIOFAZIOSTENOSEN [ KRANIOFAZIALE DYSOSTOSEN] 

Die Hauptvertreter dieser Gruppe sind der Morbus Crouzon und das 

Apert Syndrom. M. Crouzon und M. Apert müssen nicht nur vorzeitige 

Synostosen der Kalottennähte aufweisen, sondern können auch vorzei-

tige Verschlüsse der Nähte und Synchondrosen der Schädelbasis so-

wie Orbitae und Oberkiefer beinhalten. [Grieg 1926; Tessier 1971;  Krei-

borg, Björk1982; Kreiborg 1986].  

 

Die Assoziation der Kraniosynostosen mit anderen Geburtsmissbildun-

gen wie Syndaktylien der Langfinger und Zehen wurden zuerst  von 

Wheaton [Wheaton 1894], Apert [Apert 1906] und Carpenter  [Carpen-

ter 1909] beschrieben. 1912 beschrieb Crouzon eine familiäre Kraniofa-

ziosynostose mit Exophthalmus [Crouzon 1912].  

 

Bei dem Crouzon-Syndrom tritt eine brachycephale Form des Schädels 

auf. Das Gesicht zeigt eine prominente Nase mit relativer Progenie des 

Unterkiefers infolge der Oberkiefer-Hypoplasie. Ein Exophthalmus ist 

sehr ausgeprägt. Die Hände und Füße sind nicht betroffen. Das Syn-

drom hat einen dominanten Erbgang.  



          17 

_________________________________________________________________________________ 
 
 
 
 

Beim Apert-Syndrom ist die Form des Schädels ein Brachy-

turricephalus. Das Gesicht zeigt eine ausgeprägte Mittelgesichts-

Hypoplasie, manchmal mit Hypertelorismus. Eine Syndaktylie der Hän-

de und Füße ist universal und spezifisch, mit einer sogenannten "Löffel-

handbildung" [Hoover et al 1970]. Die Ausprägung bei beiden Syn-

drome ist variabel. 

 

3.4 ÄTIOLOGIE UND GENETIK 

Kraniosnyostose ist die Bezeichnung eines vorzeitigen Verschlusses ei-

ner oder mehrerer Schädelnähte, entweder der Schädelbasis oder 

der Kalotte. Obwohl die meisten isolierten Kraniosynostosen sporadisch 

auftreten, gibt es Berichte des autosomalen dominanten und autoso-

malen rezessiven Erbgangs [Gorlin, Pindborg, Cohen 1976] . Dagegen 

gibt es bereits über 100 phänotypisch definierte kraniofaziale Synosto-

sen-Syndrome, manche davon mit ähnlichen Merkmalen sowie Sy-

nostosen der Schädelnähte, Mittelgesichts-Hypoplasie, Anomalien des 

Gesichts und der Gliedmaßen [Winter 1994].  

 

Die Entstehung der prämaturen Nahtsynostose ist zunächst von Vir-

chow als eine Art Verklebung infolge Entzündung und Hyperämie er-

klärt worden [Virchow 1851-1852]. Andere Forscher gingen ebenfalls 

von einer Beteiligung der Nähte als Ursache der Nahtsynostose aus. 

Andere machten einen Defekt im Keimgewebe[Park 1920], ein relati-

ves Zurückbleiben der mesodermalen basissphenoidalen Anla-

ge[Mann1935]  und eine prächordale Dysplasie [Crouzon 1936] für die 

Entstehung einer vorzeitigen Nahtsynostose, verantwortlich. Es scheint 

aber so zu sein, dass die Erklärung [und damit einige Fragen der Ätio-

logie] auf der molekular-genetischen Ebene zu finden ist.  
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Die Publikation in "Craniosynostosis: Diagnosis, Evaluation and Mana-

gement" von Cohen [Cohen 1986] brachte eine umfassende Aufstel-

lung der ätiologischen Faktoren der Kraniosynostosen und ihren Syn-

dromen. Dabei wurde bei den Mendel'schen Erbgängen zwischen 

"nicht-syndromischen" [die Kraniosynostosen als einziges und isoliertes 

Merkmal] als auch "syndromischen" [Kraniosynostose mit begleitenden 

Anomalien] und chromosomalen Veränderungen [ausschließlich eine 

syndromische Ausprägung] unterschieden. Durch die Einwirkung von 

Teratogenen und der Auswirkung von Systemerkrankungen wie z. B. 

Rachitis, Schilddrüsenüberfunktion und Mucopolysaccharidosen sind 

ebenso Kraniosynostosen möglich [Cohen 1986,1991,1993].  

 

In letzter Zeit wurde aufgrund intensiver interdisziplinärer klinischer und 

molekularer Arbeiten die Verbindung zwischen Fibroblasten–

Wachstumsfaktor-Rezeptoren [FGFR]  und kraniofazialen Syndromen [z. 

B. Pfeiffer, Crouzon, Jackson-Weiss und Apert] hergestellt [ Reardon 

1994; Rutland 1995; Wilkie 1995]. Fibroblasten–Wachstumsfaktoren sind 

eine große Familie von Heparin-bindenden Polypeptiden und beteili-

gen sich unter anderem an Wachstum und Differenzierung von Zellen 

verschiedenen Ursprungs. Durch ihre Anbindung an die Zellen aktivie-

ren sie spezifische Rezeptoren auf der Zelloberfläche, zu denen auch 

eine Familie von sogenannten Tyrosin-Kinase-Rezeptoren gehören, die 

Fibroblasten–Wachstums-Rezeptoren [FGFR]. Davon sind beim Men-

schen neun verschiedene Rezeptoren beschrieben [Muenke 1995; Wil-

kie 1995]. Die ursächlichen Mutationen wurden in den FGFR-Genen 

entdeckt. Bisher wurden genetische Veränderungen [Mutationen] in 

drei FGFRs mit kraniofazialen Missbildungs-Syndromen in Zusammen-

hang gebracht. 
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Das Apert-Syndrom wird durch zwei Mutationen in zwei nebeneinan-

der liegenden Residuen von  FGFR2 verursacht. Beide Mutationen wir-

ken sich auf die Peptidverbindungen zwischen der zweiten und dritten 

Ig-Schleife, nur eine Aminosäure voneinander entfernt, aus. 

Diese Unterschiede können das phänotypische Bild, insbesondere die 

Ausprägung der "Löffelhände" [Syndaktylien] und Lippen-Kiefer-

Gaumen spalte [LKG Spalte], stark beeinflussen. Patienten mit einer 

mäßigen Syndaktylie aber ausgeprägteren form der LKG Spalte  wie-

sen eine Ser 252 Trp-Mutation, die restlichen mit einer ausgeprägteren 

Form der Syndaktylie  eine Pro 253 Arg-Substitution auf [Slaney  et al 

1996]. 

 

Das Crouzon-Syndrom wird bereits in über 25 Punktmutationen in 

FGFR2 und 3 hervorgerufen [Meyers 1995]. Beim Pfeiffer-Syndrom tre-

ten Mutationen in Exon 9 von FGFR2 und FGFR1 auf. Das Jackson-

Weiss-Syndrom weist eine konstante Mutation in Exon 9 von FGFR2 auf. 

Zwei nebeneinander liegende Kandidatregionen sind auf 7p zwischen 

D7S664 und D7S507[Lewanda et al 1994] und zwischen D7S488 und 

D7S654 beim Saethre-Chotzen Syndrom entdeckt worden [Rose 1994].  

 

Achondroplasie, früher als gesonderte Erkrankung angesehen, wurde 

ebenfalls wegen des ähnlichen genetisch-molekularen Bildes dazu-

geordnet; Achondroplasie-Patienten haben nämlich Mutationen von 

FGFR 3 auf Chromosom 4 p. 
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3.5 FOLGEN DER SCHÄDELNAHT-SYNOSTOSEN 

FUNKTIONELL [HIRNSCHÄDEL – GESICHTSSCHÄDEL] 

HIRNWACHSTUM  

Das Hirnvolumen bei einem normalen Kind verdreifacht sich im ersten 

Lebensjahr [Enlow 1973]. Mit zwei Jahren beträgt das Gewicht des 

Hirns bereits des Vierfachen desjenigen bei der Geburt und mit fünf 

Jahren ähnelt es dem eines Erwachsenen. Damit sich das wachsende 

Hirn ungehindert weiter entwickeln kann, müssen die Schädelnähte 

offen sein, damit stets genügend Volumen vorhanden ist, um dem Hirn 

Raum zu bieten [Cohen 1993]. 

 

In kraniofazialen Dysostosen-Syndromen sind Schädelbasis und Kalot-

tenschädelnähte vorzeitig verschlossen bei einem gleichzeitig in Ge-

wicht und Volumen expandierendem Hirn. Je nachdem wo, wann 

und wie viele Schädelnähte betroffen sind, kommt es zur Behinderung 

des Hirnwachstums. Daraus resultieren eine Kompression des Hirns mit 

Erhöhung des intrakraniellen Drucks und eine Mangeldurchblutung 

des darunter liegenden Hirnanteils [David 1996]. Die Rolle des kranio-

fazialen Chirurgs besteht darin, die Schädelnähte vorzeitig zu spren-

gen, das Hirn somit zu dekomprimieren und mit einer Remodellierung 

der Kalotte eine normale Konfiguration des Schädels sowie Platz für 

eine Ausweitung des Hirns zu schaffen.  

 

INTRAKRANIELLER DRUCK 

Eine Zunahme des intrakraniellen Drucks ist einer der wichtigsten funk-

tionellen Erwägungen, die mit einer vorzeitigen Schädel-Nahtsynostose 
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verbunden ist [Enlow 1973; David et al 1996; Renier et al 1982; Renier 

1989]. Unbehandelt führt eine Erhöhung des intrakraniellen Drucks zu 

negativen Auswirkungen der Hirnfunktion, einer verminderten Durch-

blutung des direkt betroffenen Gebietes,  zum Papillenödem und 

letztendlich zu einer Optikus-Atrophie mit Erblindung. Spätzeichen des 

erhöhten Drucks im Röntgenbild sind Schädelveränderungen mit Ver-

tiefungen der Impressiones digitatae, die sogenannte "Wolkenschä-

delbildung". 

Diagnostisch besteht die Möglichkeit, den Hirndruck über eine Kranio-

tomie und Legung eines epiduralen Sensors zu messen. Renier et al. 

dokumentierten, dass ca. 42% der unbehandelten Kinder mit multip-

len Nahtsynostosen unter einer intrakraniellen Hypertonie [>15mm Hg] 

litten [Renier et al 1982, Renier 1989]. 

 

SEHKRAFT 

Unbehandelter, steigender intrakranieller Druck führt zum Papillenö-

dem, gefolgt von einer Optikusatrophie mit resultierender Teil- oder 

kompletten Erblindung [Renier et al 1982, Renier 1989]. 

 

Die Orbitae bei den kraniofazialen Dyostosis-Syndromen sind äußert 

flach, die Augen proptotisch. Hornhaut-Ulzerationen, entweder im 

wachen oder schlafenden Zustand oder in beiden können auftreten. 

Es kann zu einer Herniation des Bulbus oculi kommen: eine Notfallsitua-

tion, die zu einer sofortigen Reduktion zwingt, entweder mit anschlie-

ßender Tarsorraphien der Lider oder Orbitadekompression. In man-

chen Formen der kraniofazialen Dysostose kommt es zum Hypertelo-

rismus [Richtsmeier et al 1991; Rune et al 1979; Sarnet 1978; Stewart et 

al 1977; Seeger et al 1971; Enlow et al 1975; Ousterhout 1982 ]. 
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Die Orbitadystopie führt aber selten zur Sehkraft-Verminderung oder 

einer Einschränkung der binokulären Sehkraft. Strabismus oder Exotro-

pia sind relativ häufig und können auf kongenitale Anomalien der Au-

genmuskeln zurückgeführt werden. Oberlidptosis scheint häufiger auf-

zutreten als in der Normalbevölkerung. 

 

HYDROZEPHALUS 

Bis zu 10% aller Patienten mit einer kraniofazialen Dysostosis haben ei-

nen Hydrozephalus [Fischmann et al 1971; Golabi et al 1987; Murovic 

et al 1993]. Signifikanter Hydrozephalus ist aber nicht so häufig wie frü-

her angenommen. Die Ventrikel scheinen in der Computer Tomogra-

phie [CT] oder magnetische resonanz Studie [MR] vergrößert zu sein, 

und dies wurde früher gehemmter oder kompensierter Hydrozephalus 

genannt. Dieser Befund ist eher auf die Verformung des Hirns zurückzu-

führen und wird "distortion ventriculomegaly" –  entstellte Ventrikulo-

megalie, genannt [Cohen et al 1993]. Die Diagnose einer entstellten 

Ventrikulomegalie oder eines progressiven Hydrozephalus ist nur mittels 

serieller CTs oder MRs möglich. 

 
 

OBERE ATEMWEGE  

Säuglinge haben eine obligate Nasenatmung. Verformung und Ver-

setzungen der Knochen im Mittelgesicht und in der Schädelbasis füh-

ren zu einer Komprimierung der naso- und oropharyngealen Räume 

mit einer resultierenden Behinderung des Atems, Schlafapnoe, Cor 

pulmonale oder plötzlichem Kindestod "sudden infant death" [SID] 

[Lauritzen et al 1986]. 
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ZAHNENTWICKLUNG UND OKKLUSION 

Ein Vorkommen von Zahn- und Mundanomalien bei kraniofazialen Dy-

sostosen-Syndromen ist häufiger als in der Normalbevölkerung [Krei-

borg et al 1992]. Der Gaumen ist vor allem im Apert-Syndrom "gotisch" 

verengt und sehr hoch. Die Häufigkeit von Lippenkiefergaumenspalten 

im Apert-Syndrom erreicht fast 40%. Diese können submukös, in-

komplett oder komplett sein. Der Oberkiefer ist zu klein, um die kom-

plette Zahnreihe unterzubringen, was ein Verdrängen, verzögertes 

Durchbrechen oder Einkeilen der Zähne zur Folge hat.  

 

 

Ästhetisch 

Die qualitative Untersuchung der Gesichtsregionen [d. h. Stirn/obere 

Orbitae, Hinterkopf, orbitonaso-zygomatische und maxillomandibuläre 

Regionen] ist besonders hilfreich. Wichtige Komponenten der kraniofa-

zialen Bewertung sind CT-Bilder [nativ und 3D-Rekonstruktionen], Ober-

flächen-Anthropometrie, Kephalometrie sowie medizinische Rapid Pro-

totyping  [z. B. stereolithographische Modelle]. Das Ziel ist es, die ab-

stoßende Erscheinung des Kindes durch Wiederherstellung der Ge-

sichtssymmetrie abzumildern.   

  

STIRN/OBERE ORBITAE 

Die supraorbitale Spange ist bei Säuglingen und Kindern mit einer kra-

niofazialen Dysostosis dysmorph. Normalerweise beträgt der Winkel an 

der Sutura frontonasalis ca. 90 -110° in der Seitenansicht. Die Augen-

brauen sollen in der sagittalen Ansicht ventral der Hornhaut liegen. Die 

supraorbitale Spange [in der Ansicht von oben] soll jeweils rechts und 
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links eine leichte 90°-Kurve in Richtung Os temporale bilden. Die Stirn-

partie beginnt ca. 1 cm oberhalb der supraorbitalen Spange und 

biegt sich leicht nach hinten mit ca. 60°. 
 

HINTERE SCHÄDELGRUBE/ ÄSTHETISCHE EINHEIT HINTERKOPF  

 

Hinterkopf-Asymmetrie oder -Abflachung resultieren aus einer einseiti-

gen oder beidseitigen Lambda-Nahtsynostose, können aber auch 

nach einer erfolgten Kraniektomie mit erneuter Verknöcherung oder 

auch positionell bei intakten Lambdanähten vorkommen. 

 

ORBITONASOZYGOMATISCHE ÄSTHETISCHE EINHEIT 

 

Eine bilaterale Coronar-Nahtsynostose führt zu einer Verkürzung der 

Kalotte in der sagittalen Ebene und einer Verbreiterung in der corona-

ren Ebene. Damit bildet sich ein Hypertelorismus mit flachen Orbitae 

und einer deutlichen Proptosis – das Mittelgesicht ist meistens deutlich 

retrudiert/hypoplastisch. 

 

MAXILLOMANDIBULÄRE ÄSTHETISCHE EINHEIT:  

 

Der häufigste Befund bei Patienten mit einer kraniofazialen Dysostose 

ist eine Angle Klasse III-Malokklusion. Die vertikale Messung der Ge-

sichtshöhe ist verkürzt und das Mittelgesicht horizontal retrudiert. Dies 

resultiert in einem stumpfen nasolabialen Winkel und einem ungleich-

gewicht zwischen Ober und- Unterlippe mit Verdrängung und Been-

gung der Zähne. 
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PSYCHOSOZIAL 

"Ein körperbehindertes Kind wird mit einigen abstoßenden Reaktionen 

mit seiner Deformität konfrontiert, unter anderem einer Verzerrung des 

eigenen Körperbildes [body image], wenig Selbstbewusstsein sowie 

einer negativen Wahrnehmung von Eltern, Gleichaltrigen und Lehrern. 

Diese abstoßenden Reaktionen lassen sich davon ableiten, dass ein 

Kind mit einer Körperbehinderung, insbesondere ein Kind mit einer kra-

niofazialen Deformität, sehr wahrscheinlich unter einem kumulativen 

Angriff seiner psychosozialen Entwicklung leiden wird" [Belfer et al 

1982].  

Nach einer 1892 erfolgten Beschreibung von Magnan und Galippe 

[Magnan, Galippe 1892] war die geistige Behinderung beim Apert-

Syndrom eines der wichtigsten Merkmale der Malformation. Seitdem 

wurde die geistige Behinderung als sehr verbreitet [wenn nicht immer 

universal vorhanden] angenommen. Einige Veröffentlichungen [Kap-

lan 1991; Patton et al 1988; Campis 1991; Dunn 1962] haben aber die-

se These widerlegt und wie Galli [Galli 1976] behauptet, das "Apert-

Syndrom ist nicht gleich geistige Behinderung". Eigentlich gibt es weni-

ge Arbeiten, die sich mit der intellektuellen und geistigen Entwick-

lung/Behinderung dieser Kinder beschäftigen. Die meisten Arbeiten 

sind Einzelfallbeschreibungen oder verfügen über sehr kleine Fallzah-

len.  

 

Bisher sind insgesamt drei Arbeiten bekannt [Patton et  al 1988; Renier 

et al 1996; Lefebre et al 1986]. Die ersten zwei berichten über divigie-

rende Ergebnisse. In der dritten Arbeit wurden drei Hauptfaktoren, die 

eine wichtige Rolle in der geistige Entwicklung bedeuten, festgestellt: 

Zum ersten: Zeitpunkt der Erstoperation; zum zweiten: Anomalien des 
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Hirns, insbesondere Malformationen des Septum pellucidum; zum drit-

ten: die familiäre Umgebung. Je früher die Kinder operiert wurden, 

desto besser der End-IQ [> 70 in 50% der Patienten operiert vor einem 

Jahr]. Die Proportion der Kinder mit einem IQ >70 wuchs um das Zwei-

fache, bei Kindern ohne Malformationen des Septum pellucidum und 

in einer normalen familiären Umgebung erreichten 39,3% aller Kinder 

einen normalen IQ – verglichen mit 12,5% der Kinder, die in Institutio-

nen untergebracht waren.  
 
 

4. OPERATIVE BEHANDLUNG DER VORZEITIGEN SCHÄDEL-

NAHTVERSCHLÜSSE 
 

4.1 HISTORISCHE ASPEKTE 

Das Bewusstsein einer bestehenden Verbindung zwischen Schädel-

Deformitäten und vorzeitigen Verschlüssen der Schädelnähte führt uns 

zurück zum Anfang des 19. Jahrhunderts. 

 

Sömmering lehrte, dass die Schädelnähte die Zentren des Schädel-

wachstums darstellen[Sömmering 1791],  und dass das fehlende 

Schädelnahtwachstum zu einer Deformität des Schädels führt. Otto 

[Otto 1831] arbeitete weiter an diesem Konzept. Es war aber schließ-

lich Rudolf Virchow gelungen, den Begriff "Kraniostenose" einzuführen, 

wobei er auf die Verminderung der Schädelgröße durch vorzeitig ver-

schlossene Schädelnähte aufmerksam machte [Virchow 1851]. 

 

Schmaus führte eine Klassifikation der Schädel-Deformitäten aufgrund 

verschiedener vorzeitig verschlossener Schädelnähte ein [Schmaus 
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1901]. Lane führte die erste Kraniektomie in einem Fall der 

Mikrocephalie mit vorzeitig verschlossenen Schädelnähten durch 

[Lane 1892]. Lannelongue berichtete unabhängig davon von zwei 

ähnlichen Operationen [Lannelongue 1890]. 

 

 Schuller sammelte ungefähr 80 Fälle der Kraniosynostosen und berich-

tete darüber in jener Veröffentlichung über kraniale Radiologie [Schül-

ler 1912]. Er argumentierte für die Entlastung des erhöhten intrakraniel-

len Druckes durch Operation. 

 

Faber und Towne, führten zur Entlastung einer Erblindung eine prophy-

laktische lineare Kraniektomie bei einem Kind mit einer Sagittal- und 

Hemicoronarnaht - synostose durch [Faber et al 1927,1943]. King 

schlug eine Fragmentierung des Schädels in Stücken von  5 cm 

Durchmesser zur Dekompression vor [King 1942]. Dandy empfahl eine 

noch radikalere Methode zur Dekompression: mit einem großen oste-

oplastischen Lappen [Dandy 1943]. 

 

Die meistbewährte Methode blieb jedoch längere Zeit die lineare Kra-

niektomie, entwickelten 1947 von Franc Ingraham, Donald Matson und 

Eben Alexander [Ingraham et al 1948]. Diese Methode erwies sich als 

Sicher und Zuverlässig. Die Entnahme von Knochen aus dem Kalotten-

bereich als Transplantat  für die Rekonstruktion in anderen Abschnitten 

des Gesichtsschädels war die Folge. 

 

Fortschritte in der Gesichts- und Kieferchirurgie wurden hauptsächlich 

während der beiden Weltkriege vorangetrieben. Sir Harold Gillies war 

es dann, der spezialisierte Methoden zur Korrektur und Rekonstruktion 

von Kiefer- und Gesichtsverletzungen entwickelte. Gillies wandte als 
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erster diese Techniken zur Korrektur der Gesichtsdeformität von M. 

Crouzon an [Gillies et al 1950-1951]. 

 

Erst die brillante Erweiterung dieser Methoden 1958 durch Paul Tessier 

aus Paris führte zu dem Begriff "kraniofaziale Chirurgie" [Tessier 1967]. Er 

kombinierte die Techniken des Neurochirurgen mit denen der wieder-

herstellenden Chirurgie und überquerte somit die interdisziplinäre 

Grenze der supra-orbitalen Ränder sowie der vorderen Schädelgrube 

mit einer Trennung des Mittelgesichtes von der Schädelbasis bei 

gleichzeitigem intra- und extrakraniellem Vorgehen. 

 

Seitdem ist es weltweit zur Gründung interdisziplinäre kraniofazialer 

Zentren gekommen. Die Zusammenarbeit von verschiedenen Fachdis-

ziplinen [Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgen, plastische Chirurgen, 

Neurochirurgen, HNO- und Augenärzte Kieferorthopäden etc.] hat 

deutliche Früchte getragen und mitgeholfen, Tessiers ursprüngliche 

Techniken zu verfeinern und weiterzuentwickeln. 

Alle beschriebenen Methoden beruhten auf dem Konzept der Osteo-

tomie als Möglichkeit, Teile des kraniofazialen Skeletts zu bewegen, 

entweder in kraniale, kaudale oder ventrale Richtung. Weichteile, 

verbunden mit Teilen des Gesichts-Skeletts, die osteotomiert werden, 

spielen dabei eine ernorme Rolle in der Erhaltung der Durchblutung 

des mobilisierten Anteils und limitieren somit die Ausdehnung des Vor-

schubs und spielen auch für die Rezidivquote eine Rolle. Dagegen be-

rücksichtigt die inkrementale Distraktions-Osteogenese, auf die detail-

liert im Kapitel 5 eingegangen wird, dynamische Wachstumsvorgänge, 

die Vorteile für den Chirurgen bieten. 
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4.2 OPERATIVE THERAPIE 

 

4.2.1 HIRNSCHÄDEL 

Die erste Behandlung von vorzeitigen Schädelnahtverschlüssen bein-

haltet eine Sprengung bzw. Entfernung der verschlossenen Schädel-

naht, eine Dekompression des komprimierten Hirns und eventuell simul-

tane Osteotomien im Bereich der vorderen Schädelgrube und oberen 

Orbitae mit Remodellierung und Vorschub. Diese Behandlung sollte in 

etwa dem sechsten Lebensmonat stattfinden [Hoffmann et al 1976; 

Whitaker etal 1977; Marchac 1979; Epstein et al 1998]. 

 

Bei dringenden Indikationen, wie z. B. erhöhter Hirndruck,  kann die   

oben erwähnte Therapie vorverlegt werden. 

 

4.2.2 ORBITAE 

Chirurgische Techniken zur Korrektur von Exorbitismus, Dystopia ocularis 

und Exophthalmus basieren auf Prinzipien der kraniofazialen Chirurgie.  

Ein Stirnvorschub nach Tessier [Tessier 1985] [mit Stirnbein-Lappen und 

orbito-frontalem Bandeauvorschub] oder "floating forehead" nach 

Marchac [Marchac 1978] ist hinsichtlich der Behandlung eines ausge-

prägten Exophthalmus sinnvoll und kann alleine oder in Kombination 

mit einem kranialen   oder maxillären Vorschub durchgeführt werden. 

Tessiers Operation kann auch in der Behandlung eines Exorbitismus se-

kundär zu Schilddrüsen-Erkrankungen angewandt werden [Wolf et al 

1979]. Dystopia ocularis kann angeboren oder traumatisch bedingt 

sein und wird mittels einer unilateralen orbitalen Repositionierung korri-

giert [Munro 1979]. Die angewandten Techniken beinhalten einfache 

Knochenspan-Transplantate bis komplizierte C-ähnliche Osteotomien 
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[Urbinas et al 1985] oder Orbitakanten-Osteotomien. 
 

 

HYPERTELORISMUS 

Nicht-traumatischer Hypertelorismus ist die sekundäre Erscheinung 

entweder einer Kraniosynostose oder einer medianen oder paramedi-

anen Spaltbildung. Die exakte Bestimmung eines Hypertelorismus ist 

die Interorbitaldistanz [IOD]. Sie wird zwischen den beiden Cristae lac-

rimales anterior gemessen. Tessier [Tessier 1994] ordnet die Ausprä-

gung des Hypertelorismus in drei Gradeinteilungen ein:  

 

1°   30 – 35 mm  IOD 

2°   35 – 39 mm  IOD  mit normaler Orientierung und Form der 

Orbitae 

 3°  40+mm  IOD mit Defekten im Bereich Lamina cribriformes, 

orbitae und lateralen Kanthus 

 

 

Die Korrektur eines Hypertelorismus erfolgt entweder infrakraniell oder 

intrakraniell. Infrakraniell wird entweder eine Medialwand-

Verschiebung oder eine U-förmige Osteotomie mit en bloc-

Mobilisierung der lateralen, kaudalen und medialen Orbitawände 

durchgeführt. Die Medialwand-Mobilisierung kann eine Korrektur von 

bis zu 10 mm erreichen; die U-förmige Osteotomie ist nur brauchbar für 

Korrekturen bis zu 15mm. Die intrakranielle Operation eines ausgepräg-

ten Hypertelorismus wie von Tessier [Tessier  1972, 1973] mit einer Modi-

fikation von  Converse [Converse 1970] beschrieben, ist die Methode 

der Wahl, da die gesamte Orbita ähnlich wie eine Büchse unter Scho-

nung des Orbitainhaltes mobilisiert wird.  
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4.3.2 MITTELGESICHT 

Oberkiefervorschub-Osteotomien werden entlang der klassischen 

Frakturlinien [1901 beschrieben von Le Fort], durchgeführt: Tiefe maxil-

läre Osteotomien [Le Fort I], modifizierte pyramidale naso-maxilläre 

oder naso-orbito-maxilläre Osteotomien [Le Fort II] und hohe maxilläre 

Osteotomien mit Lösung des Mittelgesichts von der Schädelbasis [Le-

Fort 1901].  
 

LE FORT I- EBENE 

Die Le Fort-Osteotomie ist eine horizontale Osteotomie der Maxilla in 

Höhe der Le Fort I Frakturlinie. Die Methode fand in der zweiten Hälfte 

des 19. Jahrhunderts zur temporären Mobilisierung der Maxilla häufig 

Verwendung, um einen besseren Zugang zu Tumoren und Polypen zu 

ermöglichen. Aber erst in den 60-er Jahren, infolge der ausgezeichne-

ten Resultate und Technik des Kollegen Obewegeser [Obewegeser  

1969], fand die Methode grössere Akzeptanz. 

Die Durchblutung der Schleimhaut zur Erhaltung des mobilisierten An-

teils der Maxilla sowie die Schonung der Zahnwurzeln sind zwei wichti-

ge Gesichtspunkte, die bei dieser Methode Berücksichtigung finden 

müssen. 

 

LE FORT II - EBENE 

Die Le Fort II-Osteotomie fand Akzeptanz durch die Arbeit von Hender-

son und Jackson bei Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalten-Patienten [Hen-

derson et al 1973]. Gillies beschrieb eine Modifikation dieser Methode 

zur Behandlung der naso-maxillären Hypoplasie bei Patienten mit Sy-

philis [Gillies 1907]. 
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Zur Sicherung des Ergebnisses werden Knochen-Transplantate, meis-

tens von der Hüfte entnommen und in die operativ verursachten Lü-

cken platziert, bei gleichzeitiger Fixation des Ergebnisses mittels Osteo-

synthese-Material [Munro 1989, 1989; Marsh 1989; Fuente del Campo      

1989]. 
 

LE FORT II - EBENE 

Um das komplette Mittelgesicht von der Schädelbasis zu trennen und 

damit einen Vorschub der gesamten Einheit zu erzielen, ist die Le Fort 

III-Osteotomie die geeigneteste Methode [108]. Diese Operation kann 

auch zusammen mit der Le Fort I Osteotomie kombiniert werden, um 

eine ausgeprägte Hypoplasie des Mittelgesichts zu behandeln. Zu-

satzmaßnahmen, um das erzielte Ergebnis zu sichern, sind – wie bei der 

Le Fort II-Osteotomie – die Fixation mittels Osteosynthese-Material und 

Knochentransplantaten [Obgeweser 1969; Munro 1989, 1989; Marsh 

198; Fuente del Campo 1989]. 

 

4.2.4 UNTERKIEFER 

Abgesehen von den experimentellen/klinischen Arbeiten der mem-

branösen Knochenverlängerung des Unterkiefers – auf die später in 

dieser Arbeit eingegangen wird – sind Osteotomien, entweder von ei-

nem vorstehenden oder zurückgebliebenen Unterkiefer bisher Me-

thode der Wahl in der Behandlung. Die Distraktions-Osteogenese hat 

zum Teil die klassische Schule der Osteotomien ersetzt. 

Eine mäßige Progenie mit assoziiertem offenen Biss wird generell mit-

tels einer sagittalen Osteotomie durch den Ramus mandibulae besei-

tigt. Es gibt aber nicht nur eine Methode die angewandt wird, sondern 

eine Reihe von Modifikationen. Der Zeitpunkt, die oben erwähnte O-
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peration durchzuführen, ist meistens nach Abschluss des Wachstums – 

außer bei Vorliegen einer extremen Ungleichheit des Bisses. Von einer 

frühen Operation erhoffte Mann sich einen Erfolg durch Anregung des 

normalen Wachstums und der Entwicklung. 

 

Die mandibuläre Retrognathie ist wesentlich häufiger als die mandi-

buläre Prognathie [Cutting et al 1986]. Eine Übersicht der Literatur zeigt 

zunächst Stufen-Osteotomien des Unterkieferkörpers sowie horizontale 

und schräge Osteotomien des Ramus, gefolgt von umgekehrten L- 

und C-Osteotomien sowie der sagittalen Osteotomie [Fox et al 1976]. 

 

 

5. DISTRAKTIONS-OSTEOGENESE 

Distraktions-Osteogenese, eine Methode zur Bildung neuer Knochen 

durch Kallusdistraktion, wurde erstmals von Codivilla beschrieben [Co-

divilla 1905]. Die Weiterentwicklung dieser Idee wurde von Ilizarov ver-

folgt [Ilizarov 1952, 1954]. Er stellte fest, dass lebendiges Gewebe unter 

mechanischem Stress die Fähigkeit besitzt, sich in die Richtung dieses 

Stresses zu bewegen, die sogenannte "organische Regeneration" von 

Muskeln, Knochen, Nerven, Blutgefäßen und Haut. Knöcherne Verlän-

gerung durch stufenweise Distraktion ist mittlerweile bekannt, und 

standardisierte Procederes wurden zur Verlängerung der Langkno-

chen der Extremitäten entwickelt. 1992 haben Mc Carthy et al. über 

die ersten klinischen Fälle der Unterkieferverlängerung eines Menschen 

mittels eines extern angebrachten Gerätes in Nagers- Syndrom und 

hemifazialen Mikrosomien berichtet  [Mc Carthy et al. 1992]. 
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5.1   HISTORISCHE ASPEKTE  

 

1951 entwickelte Gavriil Abramovich Ilizarov in Kurgan/UDSSR eine 

Technik sowie ein Gerät zur Behandlung komplizierter Frakturen und 

Pseudarthrosen der Röhrenknochen. Das Gerät bestand aus zwei 

Kirschnerdrahtbögen, die über metallene Stäbe miteinander verbun-

den waren [Ilizarov 1952, 1954]. Trotz guter Erfolge wurde er von den 

meisten Kollegen ignoriert, beharrte aber auf der Verwendung des 

Gerätes und  berichtete 1960 über die erste Verlängerung eines Unter-

schenkelknochens von bis zu 10 cm [Ilizarov, 1962]. Danach etablierte 

er ein Labor und begann die experimentelle Arbeit, verbesserte und 

verfeinerte das Gerät, und erweiterte somit die Indikation zur Anwen-

dung seiner Erfindung.  

Erst nachdem er einem namhaften sowjetischen Sportler [nach 14 an-

derswo durchgeführten gescheiterten Operationen] mittels Distraktion 

und Cortikotomie half, wurde ihm großes nationales Ansehen zuteil. 

Internationales Ansehen kam dann in den 80-er Jahren, als Orthopä-

den aus Italien und anderen europäischen Ländern seine Methode 

anwandten.  

Im Prinzip postulierte er folgende Kernpunkte seiner Methode:   

� Erhaltung des Periosts, Endosts und Knochenmarks bei der 

Kortikotomie ist wichtig für die neuen Knochenbildung wäh-

rend der Verlängerung und Korrektur der Deformitäten. 

� Mittels einer stabilen externen Fixation wird sich Neuknochen  

bilden ohne fibröse oder knorpelige Gewebszwischenphase. 

� Eine Verzögerung vor der Phase der Distraktion erlaubt die 

erste Stufe der Frakturheilung. 
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� Langsame schrittweise Distraktion erzeugt Stressfaktoren im 

Knochen und erlaubt Osteogenese in der sich langsam er-

weiternden Lücke. 

� Dieser Neuknochen modelliert sich rasch und passt sich 

durch proliferative und biosynthetische Aktivität der Struktur 

des Knochens an. 

� Passive Bewegung des Beines während der externen Fixation 

stimuliert Kallusbildung und Ossifikation des regenerierenden 

Knochens. 

Ilizarov demonstrierte, dass sich Gewebe unter Stress mit entsprechen-

der Veränderung der Muskeln, Knochen, Nerven, Blutgefässe und der 

Haut in Richtung dieses Stresses bewegt. Die oben erwähnten Beo-

bachtungen wurden Grundpfeiler zur Verlängerung von kleinen Röh-

renknochen der Hand und ca. 32 Jahre später für die Unterkiefer- und 

Mittelgesichts-Distraktion.  

 

5.2 EXPERIMENTELLE GRUNDLAGEN 

Erst 1973 verwendeten Snyder et al. dieses Prinzip der Distraktion eines 

Röhrenknochens am membranen Unterkieferknochen eines Hundes 

[Synder 1973]. Sie schlugen diese Behandlungsmöglichkeit auch beim 

Menschen mit angeborenen Missbildungen des Unterkiefers oder 

nach Traumata vor. Michieli und Miotti wiederholten diese Arbeit 

durch Verwendung eines enoralen Gerätes [Michaelis et al 1990].  

 Karaharju-Swanto et al. stellten ein Gerät zur Verlängerung vor, das 

extern an dem Ramus mandibularis bei Schafen fixiert wurde [Kara-

harju-Swanto et al 1990]. Karp et al. versuchten, dieses Prinzip durch 
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Verwendung eines Gerätes bei Hunden zu bestätigen [Karp et al 

1990]. Komuro et al. untersuchten die mikromorphologischen Aspekte 

der Distraktions-Osteogenese des Unterkiefers eines Kaninchens. Da-

bei demonstrierten sie, dass binnen acht bis zehn Wochen nach Be-

endigung der Distraktion sowohl eine endochondrale als auch intra-

membranöse Ossifikation mit Bildung von kortikalem Knochen statt-

fand [Komuro et al 1994]. Constantino et al. berichteten über eine 

segmentierte Unterkiefer-Regeneration mittels bifokaler Distraktions-

Osteogenese nach Bildung eines segmentären Defektes bei einem 

Hund [Constantino et al 1994].  

1992 berichteten Mc Carthy  et al. [McCarthy et al 1992] – nach der 

Methode von Ilizarov [Ilizarov 1989] – über die ersten Ergebnisse der 

Distraktion von vier menschlichen Unterkiefern mittels eines externen 

Gerätes jenseits der Osteotomiestelle – jeweils mit zwei Stiften auf bei-

den Seiten. Molina und Ortiz-Monasterio gute zeigten Resultate einer 

Distraktion  auf beiden Seiten der Osteotomiestelle mit je einem Stift 

[Molina et al 1995]. 

 

6. Problemstellung 

 

Die Optionen einer Behandlung nach der  Diagnose einer Kraniosynostose 

oder kraniofazialen Dyostose wird sehr früh definiert. Bei zwingender Indika-

tion muss die Operation relativ zügig erfolgen; andernfalls wird zwischen 

dem sechsten und neunten Lebensmonat operiert. Das wichtigste Ziel ist, 

dem wachsenden Hirn Platz zu bieten und die normal angelegte Intelligenz 

nicht zu benachteiligen. Ein fortschreitendes Papillenödem gilt z. B. als abso-

lute Indikation für eine chirurgische Intervention. Andere Folgen einer Krani-
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osynostose sind bereits erwähnt worden. Isolierte Kraniosynostosen können 

Perfusionsdefekte des Hirns verursachen und damit nicht nur funktionelle, 

sondern auch Entwicklungsstörungen begünstigen [David et al 1996]. 

 

 

 
 

Abb: 6:  
Säugling [4½ Monate] mit Apert-Syndrom vor der Operation. Typische Facies mit ob-
ligater Syndaktylie der Langfinger. Die Stirn ist breit, flach und retrudiert mit deutlich 
hervorstehenden Bulbi  infolge der Abflachung der knöchernen Orbitae. Das Mittel-
gesicht ist ebenfalls retrudiert. 

 

Sie stellen somit eine Indikation zur frühzeitigen chirurgischen Interven-
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tion dar. Die Faziokranio-Synostose bereitet ein weiteres Problem, da 

nicht nur die Kraniosynostose, sondern auch das Mittelgesicht behan-

delt werden muss.  

 

Falls sich eine Kraniosynostose bzw. Faziokranio-Synostose erst im spä-

ten Kindesalter [die meisten Kraniosynostosen zeigen sich vor dem 

fünften Lebensjahr] oder Erwachsenenalter zeigt ist die Indikation für 

eine operative Korrektur kritisch zu stellen. Funktionelle Verschlechte-

rungen sind kaum zu erwarten. Die Indikation zur Operation in diesen 

Fällen ist eher als "kosmetisch" einzustufen. 

Der vorzeitige Verschluss von kraniofazialen Nähten sowie die Syn-

chondrosen behindert die normale Entwicklung und Verschiebung 

zwischen den beteiligten Knochen und ist ein ernstzunehmendes klini-

sches Problem. Die chirurgische Behandlung ist fast unumgänglich, um 

pathologische Veränderungen des wachsenden Hirns und der Hirn-

nerven zu verhindern. Die Rehabilitation dieser Patienten wurde durch 

die Arbeit von Paul Tessier [Tessier 1967, 1971] ermöglicht.  

 

Seit ungefähr 20 Jahren ist allgemein anerkannt, dass die Erstversor-

gung von kraniofazialen Dysostosen im Säuglings- oder Kleinkindesalter 

stattfinden soll [Marchac 1978, Mc Carthy 1978]. Diese Behandlung 

beinhaltet die frontoorbitale Mobilisation – ein Eingriff, der mit vermin-

derter Morbidität und einer deutlichen Besserung der frontoorbitalen 

Form verbunden ist.  

 

Bei syndromischen Kraniofaziostenosen ist nicht nur die Kalotte, son-

dern auch das Mittelgesicht im Sinne der Mittelgesichts-Retrusion und 

eines variablen Exorbitismus betroffen. Die Behandlung solcher Fälle ist 

bisher in einer Sitzung durchgeführt worden, und dabei wurde nicht 



          39 

_________________________________________________________________________________ 
 
 
 
nur eine frontoorbitale Mobilisation durchgeführt, sondern auch das 

Mittelgesicht verschoben [Tessier 1971; Ortiz-Monasterio1978; Mühl-

bauer 1983; Mühling 1986,1987]. Selbst diese Methode hat aber gewis-

se Nachteile – der Vorschub ist lediglich horizontal, und der offene Biss 

wird dadurch nicht korrigiert. Die Operation ist durch den damit ver-

bundenen Blutverlust sehr risikoreich und darüber hinaus auch zeitin-

tensiv; das Infektionsrisiko ist durch die mögliche Verbindung der vor-

deren Schädelgrube zu den Fossae nasales erhöht. Trotz der üblichen 

intraoperativen Mittelgesichtsmobilisation und durch den Vorschub [Le 

Fort III oder Monobloc im Säuglings- oder Kleinkindesalter] führen die 

angeborenen und genetisch gesteuerten Wachstumsstörungen zur 

Mittelgesichtshypoplasie und maxillo-mandibulären Insuffizienz.  
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Abb. 7:  

älteres Mädchen [12 Jahre] mit Apert-Syndrom. Trotz frühzeitiger frontoorbitaler Ge-

sichts-Mobilisation beidseits  deutliche Retrusion des Mittelgesichts und typische Fa-

cies. 
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Abb. 8 :   

Frontalansicht des gleichen Mädchens von Abb. 7.    
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Abb. 9: 
Seitliche 3 D-CT-Aufnahme eines voroperierten Kindes mit Apert-Syndrom. Trotz  er-
folgter fronto-orbitaler Gesichts-Mobilisation im Säuglingsalter ist kein großes Wachs-
tum im retrudierten  Mittelgesicht zu verzeichnen. Es besteht ein deutlich offener Biss 
als Spiegel der Unterentwicklung des Mittelgesichts. 
 

Klinische Studien bestätigten, dass eine signifikante Anzahl von Kindern 

in der Adoleszenz erneut einer sekundären Mittelgesichtmobilisation 

unterzogen werden müssen[Whitaker 1987; Mc Carthy et al 1993 ] 

Die in Kapitel 6.2 erwähnten Entwicklungen in der Unterkieferdistraktion 

zeigen die Verfeinerung und Miniaturisierung der Geräte. Zunächst 



          43 

_________________________________________________________________________________ 
 
 
 
starr, extern angelegt und monodirektional, folgten bald darauf kleine-

re enoral angebrachte bidirektionale Geräte. Der Vorteil von letzteren 

ist deutlich. Extern angelegte Geräte am Unterkiefer verursachten un-

ansehnliche Narben, das Problem der zusätzlichen Verletzung des N. 

facialis ist zwar nirgendwo belegt, jedoch nicht von der Hand zu wei-

sen. Die Geräte/Stifte waren grob und damit die Patienten- und elter-

liche Compliance strapaziert. Mit der Entwicklung kleinerer enoraler 

Geräte entstanden keine äußeren Narben. Eine eventuelle Schädi-

gung des N. facialis blieb aus. Die Ergebnisse wurden weiter verbessert 

durch dreidimensionale Operationsplanungen unter Verwendung von 

medizinischen Rapidprototyping Modellen [Zeilhofer 1997,1998]. 

 

Die Überlegung bei der Entwicklung eines neuen Mittelgesichts-

Distraktors stützte sich auf den Gedanken Ilizarovs. Das Gerät sollte kei-

ne zusätzlichen Narben verursachen, kosmetisch möglichst wenig auf-

fallen und fast im gesamten Verlauf subkutan lagern, um das Infekti-

onsrisiko und die Möglichkeit einer Verletzung zu minimieren. Das Prob-

lem der erneuten Retrusion sollte verhindert werden, indem ein konti-

nuierlicher dynamischer inkrementaler Mittelgesichtsvorschub geleistet 

wird – dynamisch, weil das Gerät zu jedem Zeitpunkt selbständiges 

Wachstum nicht verhindern darf. Der Vorteil eines inkrementalen Vor-

schubs besteht darin, dass die Weichteile bei einer langsamen Deh-

nung weniger Resistenz bieten im Gegensatz zu der Problematik nach 

der knöchernen Mobilisierung nach Osteotomien, bei denen Rezidive 

häufig auftreten, z. B. bei der Monobloc-Operation, wo die Weichteile 

sich ab einer gewissen Distanz in einer Sitzung kaum mehr bewegen  

sowie sich adaptieren und remodellieren lassen. Dadurch sollte auch 

eine Verbesserung der Nasenatmung und der  Bissverhältnisse erzielt 

werden. 
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Während der ersten zwei Lebensjahre erreichen wir etwa 50% unserer 

Erwachsenen Größe und in den ersten acht Lebensjahren wächst das 

Hirn eines Menschen bis zu 95% der Größe eines Erwachsenen. Der 

Kopfumfang von ca. 35 cm bei Geburt erweitert sich um 5 cm in den 

ersten vier Lebensmonaten und um 10 cm im ersten Lebensjahr. Es 

kommen nur noch 10 cm Umfang zwischen dem ersten Lebensjahr 

und den Erwachsenen Alter dazu [Ranly 1988].  

 

 
 

Abb. 10: 
verschiedene wichtige Kephalometrische Merkmale [aus „A synopsis of Craniofacial 

Growth“, 2nd Edition,  Don M. Ranly, 1988] 

 

Dieses frühe Wachstum des Hirns und somit der Kalotte sowie Schä-
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delbasis spielt eine wichtige Rolle in der diagnostischen Kephalo-

metrie, da die Schädelbasis sehr früh Referenzpunkte bietet, die be-

nutzt werden können, um Gesichtswachstum und Form einzuschätzen. 

Um tatsächliches Wachstum während des Vorschubs im Bereich des 

Oberkiefers zu dokumentieren, musste ich mich auf kephalometrische 

Referenzpunkte stützen – in diesen Fällen der SNA-Winkel: Sella turcica 

[ S] – Nasion [N] – A Punkt [A]. Der ideale Winkel von 82°  wird als eine 

Konstante in der Natur allgemein anerkannt und variiert um höchstens 

ca. 1° bis zum erwachsenen Alter [Ranly 1988]  

 

Der Zeitpunkt des Einsatzes eines solchen Gerätes schien auch im 

Säuglingsalter zwischen dem sechsten und neunten Lebensmonat, 

zusammen mit der Durchführen des kraniofazialen Eingriffes, sinnvoll. 

Die Änderung der Schädelform, infolge der Fronto-orbitalen- Mobilisa-

tion zuzüglich eine anschliessende schrittweise Mittelgesichtsdistraktion 

war für die Eltern und auch für den behandelnden Chirurgen logistisch 

am einfachsten. Knochenneubildung sowie Osteonegenese finden 

parallel statt und begünstigen das Endergebnis. 

 

 Das die genetisch gesteuerte Unterentwicklung des Mittelgesichts 

dabei eine wichtige Rolle spielte, war dadurch belegt, dass die anhal-

tende Wachstumsstörung bei den Faziokranio-Synostosen trotz frühzei-

tiger Lösung, Mobilisierung und Vorschub im Säuglings- oder Kindesal-

ter zu persistierender Mittelgesichts Retrusion und intermaxillärer Un-

gleichheit führte [Mc Carthy et al 1995]. Standardisierte Methoden in 

der Technik der Behandlung und bezüglich des Zeitpunktes der Ope-

ration werden immer noch kontrovers diskutiert und weisen auf die bis-

her unzufriedenstellenden Ergebnisse hin.  
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Das entwickelte Gerät soll für einen kontinuierlichen inkrementalen dynami-

schen Vorschub des Mittelgesichtes sorgen.  Somit wird das fehlende Wachs-

tum im Mittelgesicht ersetzt und unterstützt, um ein möglichst normales Aus-

sehen zu erzielen. Nebenbei werden dann auch die Probleme der Einen-

gung in den oberen Atemwege sowie die Bissverhältnisse gleichzeitig be-

handelt. 

 

7 MATERIAL  
7.1 DISTRAKTIONSGERÄT  

 

Ein Mittelgesichts-Distraktionsgerät zum kontinuierlichen inkrementalen 

Mittelgesichtsvorschub wurde vom Verfasser mit Hilfe eines Zahntech-

nikers entwickelt. 

Das Distraktionsgerät besteht aus drei Teilen: Einem vorderen Teil ohne 

sowie einem hinteren Teil mit Gewinde, wobei sich die Spindel, die die 

vorderen und hinteren Teile miteinander verbindet, bewegt.  Der vor-

dere Teil des Gerätes gleitet auf die Stange, die im vorderen Anteil 

kein Gewinde enthält und somit nicht nur eine mechanische Distrakti-

on, sondern auch dynamisches Wachstum ermöglicht. 

Die Aktivierung des Gerätes erfolgt unter Zuhilfenahme eines Spezial-

schraubenziehers über eine Öffnung am dorsalen Ende des Gerätes. 

Eine  komplette Umdrehungen der Spindel bewegt den vorderen Teil 

des Gerätes 1 mm nach vorne und ermöglicht damit eine kontrollier-

bare mechanische inkrementale Distraktion. Der hintere Teil des Gerä-

tes wird über eine Länge von ca. 1 cm durch die Haut ausgeleitet, so-

dass die Aktivierung ambulant durchgeführt werden kann. 
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Abb.11:  

schematische Darstellung des Aufbaus des Distraktionsgerätes,  bestehend aus drei 

Teilen: Einem vorderen Teil ohne, sowie einem hinteren Teil mit Gewinde, wobei sich 

die Spindel, die die vorderen und hinteren Teile miteinander verbindet bewegt.  Der 

vordere Teil des Gerätes gleitet auf die Stange, die im vorderen Anteil kein Gewinde 

enthält und somit nicht nur eine mechanische Distraktion, sondern auch dynami-

sches Wachstum ermöglicht. 
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Abb. 12:  

Das fertig zusammengestellte Distraktionsgerät. 

 
Das Gerät wurde in dieser Form in Deutschland und USA zum Patent 

angemeldet und angenommen [Deutsches Patent:4316794]. 

 

 

7.2 DYNAMISCHE MINIPLATTE 

Es wäre nicht logisch die Distraktion durchzuführen und dabei eine 

stabile, rigide Fixation der Orbitae und Stirnpartie anzubringen. Ge-

wünscht wäre, dass die Einheit Stirn-Obere Orbitae und Mittelgesicht 

unmittelbar nach der Operation stabil fixiert wird aber, dass sich sich 

diese Einheit unter der Distraktion gleichmässig nach vorne bewegen 

kann. Die Aufgabe der dynamischen Miniplatte besteht darin, das Er-
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gebnis der Operation [den Vorschub] stabil zu fixieren und dabei das 

Knochenwachstum ungehindert in eine durch die Vorrichtung vorge-

gebene Richtung zu ermöglichen. 

 

 

Abb.13: 

schematische Darstellung der dynamischen Miniplatte. 
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Abb. 14: 
Die fertiggestellte dynamische Miniplatte. 
 

 

Die dynamische Miniplatte wurde ebenfalls in dieser Form in Deutsch-

land und den USA zum Patent angemeldet und angenommen [Deut-

sches Patent: P4340398]. 
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8. METHODIK UND PATIENTENGUT 

8.1 OP-TECHNIKEN 
8.1.1 FRONTOORBITALE MOBILISATION 

8.1.2 FRONTOORBITALE-FAZIALE MOBILISATION 

 

8.1.1 TECHNIK DER FRONTOORBITALEN MOBILISATION [ MONOBLOC-OP] 

Nach orotrachealer Intubation wird eine bilaterale Koronar-Inzision mit 

Hebung des vorderen Skalp-Lappens durchgeführt. Die Dissektion er-

folgt in einer subperiostalen Schicht über der Stirn und kranial, lateral 

und medial der beiden Orbitae und weiter unter der oberflächlichen 

Schicht der tiefen Temporalfascie mit Darstellung der beiden Jochbö-

gen lateral sowie des Oberkiefers. Über eine subziliare Inzision am Un-

terlid wird der Zugang zum Orbitaboden und medialen Orbitawand 

gewährt. Die subperiostale Freilegung der Orbitae ist damit abge-

schlossen. 

 

Danach erfolgt die bilaterale Kraniotomie mit Ablösung der Stirnkno-

chen von der Dura. Die beiden Jochbögen wurden durchtrennt und 

es folgte eine zirkuläre Orbitotomie. Nach Trennung des knöchernen 

Nasenseptums von der Schädelbasis sowie einer pterygopalatinen 

Mobilisation wird das Mittelgesicht vorgeschoben. 

 

8.1.2  TECHNIK DER FRONTOORBITALEN MOBILISATION MIT EINSATZ DER DISTRAKTIONS-

GERÄTE 

Diese Technik ist der oben beschriebenen sehr ähnlich. Folgende chi-

rurgische Maßnahmen werden jedoch nicht angewandt:  

Pterygomaxilläre Mobilisation und Osteotomie der unteren Hälfte bei-
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der Orbitae und besonders wichtig, der beiden Jochbögen.  

 

 

8.2 IMPLANTATIONSVERFAHREN DER MITTELGESICHTS-DISTRAKTOREN UND 

DYNAMISCHEN MINIPLATTEN 

Es werden jeweils zwei Distraktionsgeräte, rechts und links,  zur Distrakti-

on des Mittelgesichts verwendet. 

 

Der vordere Teil des Distraktors wird auf beiden Seiten hinter dem 

Jochbogen fixiert. Der hintere Teil wird auf beiden Seiten am Os tem-

porale angebracht und mittels Minischrauben fixiert. Das Gerät be-

wegt sich in der horizontalen Ebene über ein Gelenk, das am hinteren 

Teil des Gerätes befestigt ist, kann sich aber auch in der vertikalen E-

bene nach oben und unten bewegen. 
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Abb.15: 

simulierte Implantation einer dynamischen Miniplatte (oben) und ein Distraktionsge-

rät (unten) unter Verwendung eines Stereolithographischen Modells. 
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Abb. 16: 

Intraoperative Darstellung einer dynamischen Miniplatte, vorne Fixation zur supraor-

bitalen Spange und nach Koronarnahtresektion, Fixation zum Os temporalis. 
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Abb. 17 : 
Darstellung des Distraktors mit dem vorderen Ende angebracht hinter dem Jochbo-
gen. Dorsal –  jenseits der Osteotomie und Nahtresektions-Linie ist der Aktivierungsteil 
im Os temporalis fixiert. 
 

Die Distraktion beginnt eine Woche nach der Operation und wird täg-

lich für die Dauer von zwei bis drei Wochen fortgesetzt. Am Ende der 

Distraktionszeit werden die Geräte für weitere drei Monate in situ be-

lassen und danach entfernt.  

 

Zwei dynamische Miniplatten jeweils links und rechts werden nach Re-

konstruktion der beiden Stirnhälften auf die vorgeschobenen Orbitae-

hälften in so eine Weise angebracht, dass das Ergebnis stabil gehalten 

wird. Spontanes Wachstum oder Bewegung der Orbitaehälften unter 

der Distraktion ermöglichen ein Gleiten der Stangen ineinander [Siehe 

Abb.: 18/19] sodass sie auseinandergleiten. 
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8.3 PATIENTENGUT 

Ab Mai 1993 bis Juli 1994 kamen insgesamt zehn Säuglinge mit Apert-

Syndrom in einem durchschnittlichen Alter von 6,8 Monaten zur chirur-

gischen kraniofazialen Versorgung. 

 

 
Tabelle 2 : 

Mittelgesichts-Distraktion 

 

Fallzahl [n], Alter [Monate] sowie Aufteilung in Art des Eingriffes 

 

Fälle mit Apert Syndrom n = 10 

 
Mittelwert des Alters bei OP [Monate]  n = 6,8 

Fronto-orbito-faciale Mobilisation 
[Monobloc] 

 
n = 4 

Frontoorbitale Mobilisation n = 6 

 

 

Die Diagnose eines Apert-Syndroms wurde anhand einer beidseitigen 

Koronarnaht-synostose und die obligate Extremitäten-Syndaktylie kli-

nisch gestellt. Röntgenologische Aufnahmen bestätigten die beidseiti-

ge Koronarnaht-synostose. 

 

Alle zehn Kinder wurden in der Kinderchirurgischen Abteilung des 

Krankenhauses München- Schwabing [Leiter: Prof. Dr. med. Frank 

Höpner] präoperativ aufgenommen.  

 

Es fand eine Augen- und HNO-ärztliche Untersuchung statt. Ferner wurde 

eine präoperative Röntgenaufnahme des Schädels in zwei   Ebenen und 
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eine Computertomographie des Schädels mit 3D-Rekonstruktion durchge-

führt. 

 

8.4 Untersuchungsmethoden 

Die postoperative Entwicklung des Mittelgesichts von zehn Kindern mit 

syndromischen prämaturen Synostosen der Schädelnähte sowie Mit-

telgesichts Retrusion, die in der Zeit von Mai 1993 bis Juli 1994 einer 

kraniofazialen Operation mit Einsetzung jeweils zweier Distraktionsgerä-

te unterzogen wurden, wurden untersucht und ausgewertet.  

Die ersten 3 Fälle stellten eine Weltneuheit dar und es konnte zuerst 

keine feste Behandlungsprotokoll festgelegt werden, ausser die Bereits 

vorhandenen Protokolle von  Unterkieferdistraktionen. Unsicherheiten 

über den Zeitpunkt des Beginns der Distraktion, wie häufig und wieviele 

Intervalle liessen uns nur sehr zögerlich beginnen. Wie wurden die 

Knochen am Jochbogen reagieren mit Beginn der Distraktion? Wurde 

überhaupt eine Distraktion möglich sein, oder wurden die Geräte ein-

fach durch den Jochbogenmassiv perforieren? Wurden die kleinen  

Minischrauben die entfachten Kräfte der Distraktion standhalten? Es 

gab keine Perforationen oder Dislokationen von Geräten in diesen ers-

ten Fällen, die Minischrauben, die die Verankerung sicherten, waren 

fest und hielten Stand. Beim vierten Fall waren aber die oben erwähn-

ten Unsicherheiten beseitigt bis auf die Tatsache, dass immer noch ei-

ne Monobloc-Operation mit Osteotomie der beiden Jochbögen 

vorgenommen wurde. Warum die Osteotomie der Jochbögen?  In 

allen Fällen wo keine Osteotomie der Jochbögen durchgeführt wurde 

sahen wir in den späteren CT Kontrollen eine neoosteogenese mit Ver-

längerung und Kräftigung der Knochen. (siehe Abb.  21) Am Anfang 

war es mir nicht klar, dass auf die Erkenntnisse des Ilizarov letztendlich 

auch vertraut werden konnte und dass die Osteotomie gar nicht not-
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wendig war. In den letzten sechs Fällen wurde eine Standardbehand-

lung mit  einer fronto-orbitalen Mobilisation ohne Osteotomie der 

Jochbögen sowie Distraktion vorgenommen.  

 

Die 10 klinischen Fälle können wie folgt beschrieben werden: 

FALL 1 

Mittelgesichts-Distraktion wurde einen Monat nach fronto-orbito-

fazialer Mobilisation [Monobloc-Operation] begonnen und die Geräte 

fünfmal re., und viermal li. (unterschiedlich wegen der subjektiven 

Empfindung des Ausgangs der Distraktion) mit jeweils zwei Umdrehun-

gen in den verbleibenden vier Monaten aktiviert. Die Distraktionsgerä-

te wurden im sechsten Monat entfernt. 

FALL 2 

Mittelgesichts-Distraktion wurde einen Monat nach fronto-orbito-

fazialer Mobilisation [Monobloc Operation] begonnen und die Geräte 

siebenmal , mit jeweils zwei Umdrehungen, in den verbleibenden sie-

ben Monaten aktiviert. Die Distraktionsgeräte wurden im neunten Mo-

nat ( so spät wegen dauernden Infektionen die eine Narkose unmög-

lich machte) entfernt. 

FALL 3 

Mittelgesichts-Distraktion wurde einen Monat nach fronto-orbito-

fazialer Mobilisation [Monobloc-Operation] begonnen und die Geräte 

siebenmal, mit jeweils zwei Umdrehungen, in den verbleibenden acht 

Monaten aktiviert. Die Distraktionsgeräte wurden im zehnten Monat , 

auch wegen Infektionen, entfernt. 

 

 

 



          59 

_________________________________________________________________________________ 
 
 
 

Tabelle 3: 

 

Mittelgesichts-Distraktion (Monate) 

 

 
 

 

FALL 4 

Mittelgesichts-Distraktion wurde eine Woche nach fronto-orbito-fazialer 

Mobilisation [Monobloc Operation] begonnen und die Geräte 14 Tage 

hintereinander aktiviert [eine Gesamtdistraktion von 20 mm bds.]. Die 

Distraktionsgeräte wurden drei Monate nach erfolgter Operation ent-

fernt. 

 

FÄLLE 5 BIS 10 

Mittelgesichts Distraktion wurde eine Woche nach einer frontoorbitaler 

Mobilisation ohne Jochbögen-Osteotomien begonnen, bis auf die Fäl-

le 7 und 8 wo erst nach 14 Tagen  mit der Distraktion begonnen wurde.   

Die Geräte wurden 14 Tage hintereinander aktiviert [die jeweiligen 

Distraktionen können der Tabelle entnommen werden] und in fast al-

len Fällen drei Monate nach erfolgter Operation entfernt. 

 

 

FALL  MONATE 

 1 2 3 4 5 6 7 8 9 ENTFERNUNG 

1  5 x rechts 

4 x links 

    6 

2  7x rechts und links  9 

3  7x rechts und links 10 
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Tabelle 4: 

Mittelgesichts-Distraktion (Wochen) 

 

 

FALL Wochen nach Durchführung der Operation 
Entfer-

nung 

 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14  

4              12 

5              14 

6              13 

7              14 

8              12 

9              12 

10              12 

 

 

 

 

 
Tabelle5: 

 INTRAOPERATIVER 

CRANIO-ORBITALER VORSCHUB 

[MM] 

POSTOPERATIVE 

MITTELGESICHTS-DISTRAKTION 

[MM] 

Fall  Rechts Links 

1 20 10 8 

2 20 14 14 

3 20 14 14 

4 15 20 20 

5 20 16 14 

6 25 14 17 

7 25 22 12 

8 20 7 13 

9 25 15 15 

10 20 16 16 

x  21,0 14,8 14,3 
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Zur Festsstellung der SNA-Winkel wurden bei zehn Apert-Fällen praeo-

perativ und ein Jahr postoperativ kephalometrische Untersuchungen 

durchgeführt. Die Kontrollgruppe zeigte zehn Apert-Fälle nach Mo-

nobloc-Operation ohne Distraktion. In dieser Gruppe wurde die glei-

che Auswertung praeoperativ und ein Jahr postoperativ vorgenom-

men.  

 
STATISTIK 

Die beiden Fallgruppen wurden hinsichtlich der Differenzen zwischen 

dem SNA-Winkel präoperativ und ein Jahr postoperativ verglichen. 

Dazu wurde der Rangsummentest von Wilcoxon [für unabhängige Stichpro-

ben] verwendet [Lothar Sachs 1997] und mit Hilfe der SAS-Prozedur 

NPAR1WAY berechnet [SAS 1999].  
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9. Ergebnisse 

TABELLE 6: 

 

KEPHALOMETRISCHE AUSWERTUNG [SNA-WINKEL] IN DEN 10 FÄLLEN 

NACH KRANIOFAZIALER OPERATION MIT MITTELGESICHTS-DISTRAKTION 
 

 

 

 
 

 

 

 

 

 SNA-WINKEL MIT DISTRAKTION 

Fall präoperativ 1 Jahr postoperativ 

1 70 80 

2 72 80 

3 72 80 

4 65 78 

5 74 85 

6 70 82 

7 66 82 

8 72 80 

9 68 80 

10 74 82 

x  70,3 80,9 
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Tabelle7: 

 

KEPHALOMETRISCHE AUWERTUNG [SNA-WINKEL] 

IN DER KONTROLLGRUPPE [MONOBLOC-OP OHNE DISTRAKTION] 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

In der Gruppe [Tabelle 5] mit Mittelgesichts-Distraktion betrug der 

Durchschnitt des frontoorbitalen Vorschubs während der Operation 21 

mm, durch weitere Distraktion postoperativ wurde noch einmal  eine 

durchschnittliche Distraktion von 14,8 mm rechts und 14,3 mm links er-

reicht. 

Die Resultate einer Gruppe von zehn Kindern ein Jahr nach kraniofazi-

 SNA-WINKEL OHNE DISTRAKTION 

Fall präoperativ 1 Jahr postoperativ 

1 76 76 

2 70 70 

3 78 76 

4 68 72 

5 72 65 

6 74 70 

7 80 78 

8 76 74 

9 72 76 

10 68 74 

x  73,4 73,1 
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aler Operation mit Mittelgesichts-Distraktion [Tabelle 6] wurden einer 

Gruppe von zehn Kindern nach erfolgter Monoblock Operation ohne 

Mittelgesichts-Distraktion [Tabelle 7] gegenübergestellt, und die SNA-

Winkelmessung verglichen.  

 

STATISTICHE AUSWERTUNG 
 

Der Wilcoxon-Test bestätigt statistisch, was sich bereits aus den in den 

Tabellen 2 und 3 dargestellten Messungen ablesen lässt: Bei den Fällen 

ist durchweg eine positive Veränderung/Zunahme des SNA-Winkels 

vom prä- zum [einjährig] postoperativen Zustand zu verzeichnen, wo-

hingegen bei den Kontrollen keine oder geringe Veränderungen in 

beide Richtungen [Zunahme und Abnahme] festgestellt wurden. Da-

mit kann die Nullhypothese, die besagt, dass die beiden Gruppen sich 

in ihren Differenzen nicht unterscheiden, abgelehnt werden [zweiseiti-

ger Test, p=0.0002]. 

 

10.  DISKUSSION 
Die LeFort III-Osteotomie, zuallererst von Gillies und Harrison beschrie-

ben [Gillies et al 1950] und später verfeinert von Tessier [Tessier 1971], 

ist ein ausgedehnter Eingriff mit kranio-fazialer Trennung und anschlie-

ßender rigider Fixation des vorgeschobenen Mittelgesichts sowie dem 

Anbringen von Knochentransplantate in die dadurch entstandenen 

Lücken. Es kommt durch diese konventionellen Maßnahme nicht nur 

zu einem Vorschub des Mittelgesichts, sondern auch zu einer Vergrö-

ßerung der vertikalen Dimension und Länge der Orbita. Der dadurch 

erreichte Vorschub beträgt in der Literatur zwischen 8 bis 20 mm; bei 

den meisten Patienten liegt der Vorschub bei 10 mm.  

Klinische Studien zeigten, dass die Korrektur häufig zu gering ist und 
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dass signifikante Zahlen von Kindern späteren Korrekturoperationen 

unterzogen werden müssen. [Whitaker et al 1987] zeigte, dass 67% der 

stark betroffenen Kinder sekundäre Mittelgesichtschirurgie am Anfang 

der Adoleszenz benötigen, auch wenn eine Monobloc-OP im Säug-

lingsalter durchgeführt wurde.  

Im Hinblick auf experimentelle Arbeiten der Distraktion eines Unterkie-

fers sowie den Arbeiten von Ilizarov (Röhrenknochen) und Mc Carthy 

(Unterkiefer) wurde es offensichtlich, dass eine Kombination von 

Distraktion des Mittelgesichts sowie fronto-orbitalen Gesichts-

Mobilisation einen Vorteil gegenüber herkömmlichen Operationen mit 

Osteotomie und  einer rigiden Fixation bieten könnte. Der eigentliche 

Vorteil der Distraktion liegt darin, dass die Resistenz der Weichteilumhül-

lung des Gesichts [ein limitierender Faktor bei der Mobilisation von 

größeren Knochenfragmenten] durch die inkrementale Verlängerung 

überboten werden kann. Das Ausmaß der bisherigen Vorschübe ist 

jedenfalls größer und die Traumatisierung wesentlich geringer. 

In der vorliegenden Arbeit, die die ersten Mittelgesichtsdistraktionen 

bei Säuglingen weltweit  darstellt,  ist bereits deutlich zu erkennen dass 

die schonendere Methode einen wesentlichen Vorteil gegenüber al-

len anderen Operationen bietet die viel mehr Trauma verursachen. 

Tatsache ist,  dass die vorliegende Methode ausschlaggebend war, 

alle Arten von Mittelgesichtsdistraktionsverfahren zu entwickeln [Mc-

Carthy 1999] und. dass  die Methode heute fester Bestandteil der kra-

niofazialen Mittelgesichtschirurgie geworden ist.  

In der Gruppe von Säuglingen mit Distraktion des Mittelgesichts ist eine 

Verbesserung des SNA-Winkels nach einem Jahr von ca. 10° erzielt 

worden. Dagegen ist in der Gruppe ohne Mittelgesichtsdistraktion kei-

ne wesentliche Veränderung zu  verzeichnen. Die statistische Auswer-
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tung der vorliegenden Ergebnissen lässt erkennen, dass eine signifikan-

te Veränderung /Zunahme des SNA-Winkels in der distrahierten Grup-

pe im Vergleich zu der Fallgruppe ohne Distraktion zu verzeichnen ist.  

 

 

 

 

Abb.18: 

unmittelbar nach der fronto-orbitalen Mobilisation und vor Beginn der Distraktion 
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Abb. 19:  

nach 14 tägiger Distraktion sind die dynamischen Miniplatten(oben im Bild ) unter 

der Distraktion auseinander gewandert . Die Distraktionsgeräte sind auch maximal 

ausgefahren. Änderung der oberen Atemwege sind deutlich zu erkennen. Die ge-

samte Stirnpartie ist nach der Distraktion auch nach vorne verlagert. 

 

Die Aufnahmen unmittelbar nach der erfolgten frontoorbitalen Mobili-

sation, unter Einsatz von zwei Mittelgesichtsdistraktoren, ohne Osteo-

tomie der Jochbögen zeigen die dynamische Miniplatten im stabilen 

zustand vor der Distraktion, die Distraktionsgeräte ebenfalls noch nicht 

aktiviert [Abb. 18]. Nach einer 14-tägigen Distraktion lassen sich bereits 

deutliche Veränderungen im Röntgenbild erkennen. Im Vergleich zu 

den Aufnahmen vor Beginn der Distraktion ist eine deutliche Abfla-

chung und Verbreiterung im hinteren Abschnitt der oberen Atemwege 

eingetreten[Abb.19]. Damit wird eines der vielen Probleme dieser Kin-

der verbessert, nämlich, die erhebliche Obstruktion der oberen Atem-
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wege bis hin zu schlafapnöischen Anfällen. Die dynamischen Miniplat-

ten sind unter der Distraktion  ebenfalls  auseinander gewichen und 

somit ist die Stirnpartie mit nach vorne gewandert, was bei einer stabi-

len Fixation nicht hätte stattfinden können und sogar zu einer Behinde-

rung der Distraktion geführt hätte. 

 

Abb. 20:  

dreidimensionale  CT eines Apert Kindes vor der Distraktion. Der Jochbogen ist sehr 

schmal und fragil. 

Die Aufnahmen 4 Jahre nach einer anfänglichen Mitelgesichtsdistrak-

tion  zeigen noch einige Lücken der Kalotte, aber nahezu normale 
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Verhältnisse im Mittelgesichtsbereich [Abb. 21]. Der nicht osteotomier-

te Jochbogen ist kräftig und hat sich während der Distraktion weiter 

entwickelt, auch nach der Entfernung aller Geräte. Die Notwendigkeit 

eine Osteotomie der Jochbögen unter dem hier geführten Nachweis 

der Verlängerung des Jochbogens [neosteogenese] ist hinfällig. 

 

Abb 21:  

dreidimensionale CT eines Apert Kindes 4 Jahre nach der Mittelgesichtsdistraktion 

bds. 

Somit ist der Beweis geführt dass das Mittelgesicht sich unter Anwen-

dung des entwickelten Gerätes nach vorne bewegen lässt. Ausser-
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dem wird nachgewiesen, dass es auch zur Verlängerung des nicht 

osteotomierten Jochbogens und einer  Verbesserung der Stellung der 

oberen Atemwege [Nasenrachenraum ] kommt.   

Es können einige Probleme bei der dargestellten Methode auftreten 

die jedoch von den modernen Osteosyntheseverfahren her bekannt 

sind:  Implantationsstellen können sich infizieren,  Schrauben können 

sich lockern, Perforationen durch falsche Lagerung des vorderen An-

teils des Gerätes können auftreten. 

Die Notwendigkeit der Verbesserung und Weiterentwicklung der Tech-

nik der Distraktion sowie des Gerätes selbst steht ausser Frage. Die Er-

gebnisse der klinischen Anwendung des vorgestellten Gerätes haben 

zur weiteren Entwicklung verschiedensten Methoden der Anbringung 

[starre subkutan gelagerte Geräte, Geräte fixiert über Stifte durch die 

Wangenhaut in den Jochbogen hinein .][McCarthy  et al 1999] ge-

führt. 

 

11. Zusammenfassung 

 

Die vorliegende Arbeit stellt die erste Distraktion des menschlichen Mit-

telgesichts, mit einem dafür neu entwickelten Gerät, dar.  

Die Vorteile der beschriebenen Methode sind vielfältig.  Das Gerät ist 

einfach zu positionieren und es werden bei der Distraktion die Weich-

teile wenig traumatisiert. Operationszeiten sind verringert, der Blutver-

lust minimiert. Da bei der Distraktion Hart- und Weichgewebe langsam 

schrittweise gedehnt werden, setzen die bedeckenden Weichgewebe 
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dem Vorschub weniger Widerstand entgegen als bei einer Vorverlage-

rung in einem Schritt.  

Es ist daher auch zu erwarten, dass bei längeren Nachbeobachtungs-

zeiten auch die Rezidivrate bei den Distraktionspatienten geringer sein 

wird. 

Die Ergebnisse der klinischen Anwendung zeigen, dass das Ziel, näm-

lich das Mittelgesicht nach vorne über ein subkutan gelagertes Gerät 

zu bewegen, erreicht werden konnte. Mit dem neuen Distraktionsgerät 

wird ein wesentlich besseres aesthetisches und  funktionelles Ergebnis 

erzielt.  

Mit der weiteren Entwicklung, Miniaturisierung und sogar Fernsteuerung 

von Geräten stehen wir vor der Schwelle, Kinder mit kraniofazialen 

Fehlbildungen in der Zukunft die Aussicht zu geben, die genetisch ge-

steuerten Knochendefizite  noch effizienter zu behandeln und eine 

bessere Integration im Alltag mit einem nahezu „normalen „ Aussehen 

zu bieten. 
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cial Growth“, 2nd Edition, Don M. Ranly, 1988.] 

 
Abbildung 3 Darstellung der Zusammenkunft der Schädelnähte an 

der Schädelbasis mit dem Spheno-okzipitalen Syn-
chondrosis [ Aus „ A synopsis of Craniofacial Growth“, 
2nd Edition, Don M. Ranly, 1988.] 

 
Abbildung 4 einfache Schädeldeformitäten:  

a) Scaphocephalie bei Sagittalnaht-Synostose,  
b) Trigonocephalie bei Metopikanaht-Synostose, 
c) Turricephalie bei beidseitiger Coronarnaht-Synostose. 
[ Aus „ The Craniosynostoses“ David et al, 1982] 

 
Abbildung 5  einfache Schädeldeformitäten: 

d) Plagiocephalie bei unilateraler Coronarnaht-
Synostose, 

e) Oxycephalie 
f) Kleeblatt Schädel bei komplexer mehrfacher Naht-

Synostosen. 
[ Aus „ The Craniosynostoses“ David et al, 1982] 

 
Abbildung 6 Säugling [ 41/2 Monate] mit Apert-Syndrom vor der Ope-

ration. Typische Facies mit obligater Syndaktylie der 
Langfinger. Die Stirn ist breit, flach und retrudiert mit 
deutlich hervorstehenden Bulbi infolge der Abflachung 
der knöchernen Orbitae. Das Mittelgesicht ist ebenfalls 
retrudiert. 

 
Abbildung 7 älteres Mädchen [ 12 Jahre] mit Apert-Syndrom. Trotz 

frühzeitiger frontoorbitaler Gesichts-Mobilisation beid-
seits, deutliche Retrusion des Mittelgesichts und typische 
Facies. 
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Abbildung 8 Frontalansicht des gleichen Mädchens von Abb. 7. 
 
Abbildung 9 seitliche 3 D-CT-Aufnahme eines voroperierten Kindes mit 

Apert-Syndrom. Trotz erfolgter fronto-orbitaler Gesichts-
Mobilisation im Säuglingsalter ist kein großes Wachstum 
im retrudierten Mittelgesicht zu verzeichnen. Es besteht 
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Abbildung 10 verschiedene wichtige Kephalometrische Merkmale [aus  
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Abbildung 11 schematische Darstellung des Aufbaus des Distraktions-
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Gewinde enthält und somit nicht nur eine mechanische 
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möglicht. 

 
Abbildung 12 Das fertig zusammengestellte Distraktionsgerät. 
 
Abbildung 13 schematische Darstellung der dynamischen Miniplatte. 
 
Abbildung 14 Die fertiggestellte dynamische Miniplatte. 
 
Abbildung 15 simulierte Implantation einer dynamischen Miniplatte 

(oben) und ein Distraktionsgerät (unten) unter Verwen-
dung eines Stereolithographischen Modells. 

 
Abbildung 16 Intraoperative Darstellung einer dynamischen Miniplatte, 
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Abbildung 17 Darstellung des Distraktors mit dem vorderen Enden an-

gebracht hinter dem Jochbogen. Dorsal – jenseits des 
Osteotomie und Nahtresektions-Linie ist der Aktivierungs-
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Abbildung 18 unmittelbar nach der fronto-orbitalen Mobilisation und 

vor Beginn der Distraktion 
 
Abbildung 19 nach 14-tägiger Distraktion sind die dynamischen Mini-

platten ( oben im Bild) unter der Distraktion auseinander 
gewandert. Die Distraktionsgeräte sind auch maximal 
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ausgefahren. Änderung der oberen Atemwege sind 
deutlich zu erkennen. Die gesamte Stirnplatte ist nach 
der Distraktion auch nach vorne verlagert. 

 
Abbildung 20 dreidimensionale Computertomographie eines Apert – 

Kindes vor der Distraktion. Der Jochbogen ist sehr schmal 
und fragil. 

 
Abbildung 21 dreidimensionale Computertomographie eines Apert – 

Kindes, 4 Jahre nach der Mittelgesichtsdistraktion bds. 
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	Neurokranium
	Das Schädeldach und die Schädelbasis stützen, schützen und umhüllen das wachsende Hirn. Obwohl sich das Neurokranium aus membranösen Knochen und der Schädelbasis vom Chondrokranium aus entwickelt, wachsen und wirken beide im Zusammenhang miteinander. Die
	Die Calvaria
	Die Calvaria besteht aus einem Hinterhauptbein [Squama occipitalis], zwei Scheitelbeinen [Ossa parietalia], den Schläfenbeinen [Pars squamosa ossis temporalis], dem Keilbeinflügel [Ala minor et Ala major ossis spehenoidalis] und dem Stirnbein [Squama fro
	2.	Das Lambdanaht-system, welches zwischen Hinterhauptbein hinten und Scheitel- und Schläfenbeinen vorne verläuft.
	Metopikanaht -synostose
	Führt zu einer dreieckigen Form der Stirn: Trigonocephalus ( Abb. 4b).
	
	
	
	
	
	
	Sagittalnaht - synostose






	Coronarnaht – synostose Unilateral
	Coronarnaht - synostose bilateral
	Lambdanaht - synostose
	Kleeblattschädel
	Funktionell [Hirnschädel – Gesichtsschädel]
	
	
	
	
	Hydrozephalus
	Obere Atemwege
	Zahnentwicklung und Okklusion






	Ästhetisch
	
	
	
	Stirn/obere Orbitae
	Die supraorbitale Spange ist bei Säuglingen und Kindern mit einer kraniofazialen Dysostosis dysmorph. Normalerweise beträgt der Winkel an der Sutura frontonasalis ca. 90 -110˚ in der Seitenansicht. Die Augenbrauen sollen in der sagittalen Ansicht ventral
	
	Psychosozial


	Bisher sind insgesamt drei Arbeiten bekannt [Patton et  al 1988; Renier et al 1996; Lefebre et al 1986]. Die ersten zwei berichten über divigierende Ergebnisse. In der dritten Arbeit wurden drei Hauptfaktoren, die eine wichtige Rolle in der geistige Entw

	Hypertelorismus

	1951 entwickelte Gavriil Abramovich Ilizarov in Kurgan/UDSSR eine Technik sowie ein Gerät zur Behandlung komplizierter Frakturen und Pseudarthrosen der Röhrenknochen. Das Gerät bestand aus zwei Kirschnerdrahtbögen, die über metallene Stäbe miteinander ve
	Erst nachdem er einem namhaften sowjetischen Sportler [nach 14 anderswo durchgeführten gescheiterten Operationen] mittels Distraktion und Cortikotomie half, wurde ihm großes nationales Ansehen zuteil. Internationales Ansehen kam dann in den 80-er Jahren,
	Im Prinzip postulierte er folgende Kernpunkte seiner Methode:

	8.1.1	Technik der frontoorbitalen Mobilisation [ Monobloc-Op]
	8.1.2  Technik der frontoorbitalen Mobilisation mit Einsatz der Distraktionsgeräte
	Fall 1
	Fall 2
	Fall 3
	Fall 4
	Fälle 5 bis 10
	Statistik
	Statistiche Auswertung




