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1. Einleitung

1.1 Geschichte



Auffallige Kopfformen haben in allen Kulturkreisen und Zeitaltern
einen bleibenden Eindruck hinterlassen. Bereits 100 Jahre vor
Christus beschrieb Hippokrates Veranderungen des Schadelda-
ches und brachte diese mit den Schadelnahten in Verbindung.
Celsus (25 vor bis 50 nach Christus) beschrieb Schadel ohne
sichtbare Schadelnahte, ging aber nicht auf weitere Details ein
(Laitinen, 1956). Ein griechischer Arzt namens Oribaisos berich-
tete Uber das Zusammentreffen von Schadeldeformitat und Kiefer-
fehlstellung (Bussemaker und Daremberg, 1858), wahrend 1557
von Lycosthenes Uber eine Verbindung von Schadel- und Extre-

mitatenfehlbildungen erzahlt wurde.

Die moderne wissenschaftliche Beschreibung von Schadelmiss-
bildungen begann um 71800 mit Sémmerring, der bereits einen
Zusammenhang zwischen Schadelnahten und Schadelwachstum
vermutete. 1830 beobachtete und beschrieb Otto Kraniosynosto-
sen bei Tieren und beim Menschen. (zitiert nach Cohen, 1986).
1851 verfeinerte Virchow Ottos Beobachtungen und postulierte
das, was als Virchowsches Gesetz bekannt wurde und heute

noch gilt:



Das Wachstum wird im rechten Winkel zur betroffenen Schadel-
naht behindert und findet kompensatorisch entlang dieser Naht

und an den nicht betroffenen Schadelnahten statt.

In den Folgejahren erschienen immer wieder Veroffentlichungen
Uber Schadelmissbildungen, so 1856 von Minchin, einem schotti-
schen Arzt, der zwei Falle von sagittaler Synostose beschrieb.
Von Graefe beschrieb 1866 einen Turricephalus, Lannelongue
veroffentlichte 1890 bereits eine Operationsbeschreibung. Er
schnitt Kanale entlang den Kanten der verschlossenen Schadel-

naht in die Schadelknochen. Ahnlich verfuhr Lane 1892.

In den 60er Jahren veroffentlichte Tessier seine revolutionare
Operationsmethode der Schadelmissbildungen: die frontoorbitale
Mobilisation (1967), nachdem das Mittelgesicht durch eine LeFort

llI-Inzision vom Hirnschadel komplett abgelost worden war.

Im Jahre 1973 wurde von Marchac und Renier (1983) die Metho-
de des ,schwimmenden Stirnbeins® (floating forehead) ausgear-
beitet, die das erste Mal eine Kombination aus fester und beweg-

licher Fixierung darstellte.



Muhlbauer aus Munchen war von der kraniofazialen Chirurgie
fasziniert und begann, diese selbst auszuuben. Studienaufenthal-
te in Paris bei Tessier, Renier und Marchac erganzten und erwei-
terten das Wissen und Konnen dieses Operateurs. Von den
Professoren Hans Anderl und Wolfgang Muhlbauer wurde 1978
eine ,Transalpine Arbeitsgemeinschaft Kraniofaziale Chirurgie®
mit den Standorten Innsbruck (Anderl) und Minchen (Muhlbauer)
ins Leben gerufen (Miihlbauer, 1983).

Auf den Ergebnissen dieser Arbeitsgemeinschaft beruht die vor-

liegende Arbeit.



2. Problematik



Seit Uber 30 Jahren werden in der Plastischen Chirurgie in Mun-
chen unter Muhlbauer kraniofaziale Fehlbildungen unter anderem

mittels frontoorbitaler Mobilisation (FOM) behandelt.

Ziele der frontoorbitalen Mobilisation

Raum fur das wachsende Ge- Formverbesserung
hirn
Autoregulation des Wachstums Funktionsverbesserung

Tabelle: Ziele der FOM

Die frontoorbitale Mobilisation des wachsenden Schadels hat zum
Ziel, den beengten Raum fur das Gehirn zu vergroRern und dem
Gehirn Platz zu schaffen, sich auszudehnen. Dadurch soll die
Moglichkeit geschaffen werden, den wachsenden Schadel auto-
regulativen Kraften zu Uberlassen und so das Schadelwachstum
zu normalisieren. Zusatzlich soll eine Formverbesserung, damit
ein verbessertes Aussehen, und auch eine Funktionsverbesse-

rung geschaffen werden.

Ein wesentliches Problem der FOM ist die Fixierung der remodel-
lierten Schadelanteile in ihrer neuen Position. Die geschaffenen

Licken sollen nicht sofort wieder verknochern. Die Knochenstu-
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cke sollen nicht in ihre Ausgangsposition zurtckfallen (,relapse®),

sie sollen aber dem wachsenden Gehirn auch keinen erneuten

Widerstand entgegensetzen.

An der Abteilung fur Plastische und Handchirurgie in Minchen-

Bogenhausen wurde daher ein Behandlungskonzept entwickelt,

das folgende Punkte umfasst:

die fruhzeitige Operation der Kinder. Der optimale Operati-
onszeitpunkt liegt im zweiten Lebenshalbjahr.

eine stabile Fixierung der vorgeschobenen Supraorbital-
spange mittels Miniplatten.

das Belassen breiter Knochenllcken, um einer fruhzeitigen
Resynostosierung entgegenzuwirken.

die teilweise Verwendung in der Abteilung entwickelter dy-
namischer Miniplatten, um der Expansion des Gehirns kei-
nen Widerstand entgegenzusetzen, sollte es notwendig
sein, Platten langer zu belassen.

die fruhzeitige Entfernung der Miniplatten, um keine erneute
Wachstumsbehinderung zu erzeugen und um den PAIT-

Effekt zu verhindern.
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3. Fragestellung
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Die remodellierten Schadelanteile muissen in neuer Position
gehalten werden. Nachdem die Osteosynthese mit Miniplatten
und -schrauben nicht ohne negative Effekte durchgefuhrt werden
kann, stellt sich die Frage, wie diese Komplikationen verhindert
werden konnen.

Aulierdem wird nach alternativen Fixationsmethoden gefragt, die
ebenso stabil wie die Miniplatten sind, aber dem wachsenden Ge-
hirn keinen Widerstand bieten.

Wie grol} ist die Gefahr der Restenosierung? Findet nach der Fi-
xierung der frontoorbitalen Mobilisation (FOM) eine Wachstums-
behinderung statt?

Mussen die verwendeten Osteosynthesematerialien wieder ent-
fernt werden? Zu welchem Zeitpunkt?

Kommt es nach dem Entfernen des Osteosynthesematerials zu

einem Zuruckfallen der mobilisierten Schadelanteile (,Relapse®)?

In dieser Arbeit sollen die oben gestellten Fragen beantwortet
werden. Es werden die Erfahrungen aus unserem Patientengut
den Ergebnissen der Literatur gegenubergestellt und mit diesen

verglichen.
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4. Aligemeiner Teil

4.1. Schadelnaht
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Der Begriff ,Schadelnaht” oder ,Sutur® wird von Moss 1958 defi-
niert als ... eine enge fibrose Verbindung zwischen aneinander-
liegenden, desmal entstandenen Knochen, die eine gewisse mi-
nimale Beweglichkeit erlaubt.” Er unterschied einen ,Nahtbereich®,
bestehend aus den beiden Knochenrandern und dem
dazwischenliegenden Bindegewebe, und die eigentliche ,Naht",
die nur aus dem Bindegewebe besteht. Wichtig zum Verstandnis
ist, dass mit dieser Definition die funktionelle, d.h. offene,
Schadelnaht gemeint ist, und nicht die im hoheren Alter

gefestigte, verschlossene Naht.

Die flexible Verbindung zwischen den einzelnen Schadelknochen
erflllt wichtige Aufgaben: wahrend des Geburtsvorgangs erlauben
die Nahte eine Kompression des Schadels mit zum Teil Uberlap-
pen der einzelnen Komponenten des Schadeldaches im Geburts-
kanal. Diese Kompression und die Ubereinandergeschobenen
Knochen normalisieren sich wieder in den ersten Lebenswochen.
Im weiteren Verlauf des Wachstums passt sich das Schadeldach
dem steigenden Platzbedarf des wachsenden Gehirns an, in den
Suturen wird neuer Knochen durch Anlagerung gebildet, der

Schadel wachst. Dabei kommt es zur standigen Umformung auch
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der aulReren Form durch Anpassung der Krimmung einzelner
Knochenteile. Die Flexibilitat des Schadeldaches wird als Schutz
vor ernsteren Verletzungen des Schadels durch Nachgeben und
dadurch Kompensieren der Krafte angesehen (Moss, 1954, Frie-

de, 1982, Langman, 1985, Enlow, 1990).

Nach Smith und Téndury (1978) spielt die Dura eine grof3e Rolle
bei der Formierung der Schadelnahte, so resultiert eine Verkno-
cherung an Stellen, wo die Dura nicht gewisse Eigenschaften
aufweist. Im Gesicht — dort entwickelt sich das Skelett aus den
Kiemenbogen — verhalt sich die Situation anders: die einzelnen
Knochen sind von bindegewebigem Periost umgeben, das sich in
der 17. SSW vollstandig ausgebildet hat. Diese Periostumhllung
ist als effektiver Schutz vor frihzeitiger Verkndcherung und damit
Verschlul® der Suturen anzusehen. Im Gegensatz dazu bilden die
Knochen des Schadeldaches ihren Periostmantel erst nach der

Geburt aus (Koskinen-Moffett, 1982).

Die Suturen des Gesichts- und des Hirnschadels unterscheiden
sich auch insofern voneinander, als es fast nie zu einer fruhzeiti-

gen Verknocherung der Nahte im Gesichtsschadel kommt, wah-
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rend die Schadelnahte des Neurocraniums sich sehr wohl vorzei-
tig verschlieRen konnen. Die Bindegewebshulle funktioniert dies-

bezuglich als Barriere (Cohen, 1993).

Eine Einteilung der Schadelnahte ist moglich, und zwar in Uber-
lappende - und End-zu-End — Nahte. In den paarigen oder beid-
seits angelegten Nahten (Coronar-, Lambdanahte) Uberlappen die
aneinanderliegenden Knochen, wahrend bei den unpaaren Nah-
ten (Metopica- und Sagittalnaht) die Knochen stumpf aneinander-
stolden (Miroue und Rosenberg, 1975; Kokich, 1976). Laitinen
und Sulamaa beobachteten 71956, dass es bei den stumpf ansto-
Renden Schadelnahten durch den vorzeitigen Verschlul® zu einer
Kantenbildung kommen kann, wahrend dieses Phanomen an den
uberlappenden Nahten nicht vorkommt. Cohen fuhrt dies auf die
Krafteinflisse zurtck, die auf die Nahte wirken (71993). Auf die in
der Mittellinie liegenden Nahte wurden gleichartige Krafte einwir-
ken, an den aussermittig liegenden Nahten waren die Krafteinwir-

kungen ungleich.

Pritchard legte sich 1956 bezuglich des histologischen Aufbaus

von Schadelnahten fest. Seine Ansichten sind bis heute am wei-
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testen verbreitet: er erkannte 5 verschiedene Schichten des Peri-
osts. Je zwei mesenchymale und kapsulare Schichten, getrennt
durch eine Gefaldschicht, umschlossen den Knochen. Im Laufe
der weiteren Entwicklung wandeln sich die mesenchymalen
Schichten in einzellige Lagen von Osteoblasten um. Die kapsula-
ren Schichten verdicken und ihre Fasern richten sich zunehmend
in Richtung der Schadelnaht aus. Die Gefaldschicht vaskularisiert

zunehmend (s.a. Langman, 1985).

Die eigentliche Ursache fur den Verschluly der Schadelnahte ist
bis heute unbekannt. Schmitt und Tamaska machten 1970
vaskulare, hormonelle, genetische, mechanische und ortliche Fak-
toren verantwortlich.

Die Beziehung zwischen Verschluly der Naht, Beendigung des
Wachstums und verschiedenen funktionellen Erfordernissen lasst
Fragen bezuglich der biologischen Zusammenhange aufkommen.
So stellt sich die Frage, ob das Ende des Wachstums zum
Verschlul der Schadelnahte fuhrt? Das Wachstum des menschli-
chen Gehirns ist abgeschlossen bevor der kndcherne Verschlul
der Schadelnahte einsetzt. Daruberhinaus ist das Wachstum des

Gesichts sicherlich mit dem 20. Lebensjahr abgeschlossen, wah-
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rend der komplette knocherne Verschluld der Suturen rund um die
Maxilla erst mit dem 7. bis 8. Lebensjahrzehnt vollzogen ist. Dar-
aus folgt, dass das Ende des Wachstums nicht notwendigerweise
mit dem knochernen Verschluld von Schadelnahten einhergeht

(Cohen, 1993).
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4.2. Schadelwachstum
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Der kndcherne Schadel kann grundsatzlich in zwei Abschnitte un-
terteilt werden: (1) das Viscero- oder Splanchnocranium, den Ge-
sichtsschadel, und (2) das Neurocranium, das das Gehirn um-
schliet. Das Neurocranium wiederum besteht aus zwei Teilen,
dem Schadeldach und der Schadelbasis, die an das Viscerocra-

nium anschlielt (Ohman, Richtsmeier, 1994)

Schadelknochen bilden sich auf zwei unterschiedliche Arten
(Schumacher, 1982, Langman, 1985). die erste ist die direkte,
desmale Verknocherung, die im zweiten Gestationsmonat be-
ginnt. Kleine Knocheninseln oder —kerne werden in einer Binde-
gewebsschicht, der Ectomeninx (Decker und Hall, 1985) gebil-
det. Diese Knochenkerne entwickeln sich direkt in vaskularisiertes
Mesenchym um. Wachstum des Knochenkerns geschieht strah-
lenformig durch appositionelle Anlagerung. Es bildet sich ein ers-
ter trabekularer Knochen, der im Laufe der Zeit zu einem kompak-
ten Knochen verdickt (Cormack, 1987). Mit dem GroRRerwerden
des Schadels kommt es durch Zellproliferation zur Ausbildung ei-
nes ,osteogenetischen Keils* am Rande der Knocheninsel. Wo
zwei ,osteogenetische Keile* aneinanderstol3en, bildet sich eine

Schadelnaht oder Sutur aus. Treffen mehr als zwei ,osteogeneti-
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sche Keile* aufeinander, weiten sich die Suturen zu Fontanellen
aus. Zum Verschluf® der Fontanellen kommt es ca. im dritten Le-
bensmonat (kleine Fontanelle) bis zum 2. Lebensjahr (grof3e Fon-

tanelle).

Das weitere Wachstum spielt sich in den Suturen ab, die ein en-
ges Netz an Blutgefallen, Osteoblasten und lockeres Bindegewe-
be enthalten. Die Aussenseite des Knochens ist von Periost be-
deckt, die Innenseite liegt direkt der Dura auf. Knochenan- und —
abbau entlang der Periost- und Duraflache verandern die Form
und die Grole des Knochens wahrend des Wachstums in der
Naht. Bis etwa zum 8. Lebensjahr bestehen die Schadelknochen
aus einer Lage kompakten Knochens, danach bildet sich die
Diploé mit zwei von Knochenmark und Blutgefallen getrennten

Knochenlamellen aus (Cormack, 1987).

Die zweite Art der Knochenentstehung ist die enchondrale Ossifi-
kation, bei der existierender Knorpel durch Knochen ersetzt wird.
Der groldte Teil der Schadelbasis entsteht auf diese Weise. Diese
Art der Verknocherung ist deutlich komplexer als die intra-

membrandse Verknocherung. Der Hauptunterschied liegt in der
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zellularen Umgebung der Osteoblasten, namentlich Bindegewebe
oder Knorpel, letztendlich ist der resultierende Knochen aber der

Gleiche (Cormack, 1987).

Wie oben bereits angefuhrt, fuhren komplexe Einflusse zu frihzei-
tigem Verschlul® der Schadelnahte und damit zu einem Stop des
Wachstums im rechten Winkel zur betroffenen Naht und kompen-
satorischem Wachstum parallel zu ihr (Virchowsches Gesetz)
(Virchow, 1851). Diese Art der Wachstumskompensation kann im
Tierversuch simuliert werden. Zusatzlich sind sicherlich Stérungen
in den Wachstumszonen der Schadelbasis vorhanden (Persing,

1997)

Der Gesichtsschadel, das Viscerocranium, dominiert von Maxilla
und Mandibula, geht aus den Kiemenbogen hervor (Schumacher,

1982).
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4.3. Kraniosynostose

24



Der Begriff ,Kraniostenose” beschreibt den vorzeitigen Verschluf
von einer oder mehreren Schadelnahten. Der Begriff ,Kraniosy-
nostose” ist weiter verbreitet. Genau besehen, ist die Kraniosy-
nostose der vorzeitige Nahtverschlull, das Ergebnis bzw. die
Symptomatik ist die Kraniostenose. Bisher wurden beide Begriffe
synonym verwandt, nach Cohen (1993) ersetzt im derzeitigen
Sprachgebrauch die ,Kraniosynostose“ mehr und mehr die ,Kra-

niostenose’.

Eine Kraniosynostose entwickelt sich bereits in utero oder erst
nach der Geburt. Sie kann eine oder mehrere Schadelnahte in
unterschiedlich starkem Ausmald betreffen. Die Schadelform
hangt ab von der Reihenfolge und der Auspragung der frihzeiti-
gen Verknocherung. Je fruher der Nahtverschlul® stattfindet, desto
groRer ist der EinfluR auf die Schadelform. Umgekehrt ist der
Einflu auf die Schadelform um so geringer, je spater die Nahtfu-

sion eintritt (Cohen, 1986).

An der fusionierten Schadelnaht kénnen verschiedene histologi-
sche Veranderungszonen unterschieden werden, da die Kranio-

synostose an einem Punkt anfangt und von dort entlang der Naht
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fortschreitet. Im Zentrum der Fusion findet man einen Bereich
vollstandiger Obliteration, gekennzeichnet durch kompakten Kno-
chen, der den Nahtspalt Uberbruckt. Etwas weiter vom Zentrum
der Verknocherung entfernt ist die Naht noch offen, mit teilweiser
kndcherner Durchbauung sowie bindegewebiger Uberbriickung.
Der Ausgangspunkt der Verknocherung liegt entweder an der

schadelaulleren oder —inneren Kante der Naht (Kokich, 1982).

Atiologie der Kraniosynostose

Die Atiologie und der Pathomechanismus der Kraniosynostosen
sind vielfaltiger Natur. So kdnnen sie in einigen Fallen durch ein
autosomal dominantes Gen vererbt werden, in anderen Fallen ist
ein Hyperthyreoidismus ursachlich oder in wieder anderen Fallen
eine Mikrocephalie. Die Pathogenese in diesen Fallen ist ganz
unterschiedlich. So kann beispielsweise ein Defekt in der mesen-
chymalen Zellanlage vorliegen, oder eine beschleunigte Ausrei-
fung von Knochen, oder es besteht eine verminderte Zugbelas-
tung der Naht durch ein verzogertes oder nicht vorhandenes

Hirnwachstum.
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Als weitere mogliche Ursachen werden Entzundungen, die zu ei-
ner frihzeitigen Verklebung und dann Verknocherung der Scha-
delnahte fuhren, diskutiert (Virchow, 1851). Schadigungen durch
aulRere Einflusse wie Strahlen (Cohen, 1990), Infektionen, Stoff-
wechselerkrankungen oder Medikamentenkonsum der Mutter
wahrend der Schwangerschaft (Slavkin, 1979) oder durch eine
genetische Spontanmutation sind Gegenstand der Forschung.
Neuerdings wird ein fortgeschrittenes Alter des Vaters mit ent-
sprechenden Veranderungen in der Spermatogenese verdachtigt
(Wilkie, 1997).

Zum Beispiel kann bei einem a-L-iduronidase-Mangel oder einem
B-Glucuronidase-Mangel eine Kraniosynostose auftreten.

In anderen Fallen ist die genaue Ursache unbekannt (Marchac,
1982; Cohen, 1986; Wilkie, 1997). Einige der bekannten Entste-
hungsursachen fur Kraniosynostosen sind in der folgenden Tabel-

le aufgelistet.
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Genetische Veranderungen

lonisierende Strahlen Mucopolysaccharidosen
Alkoholismus B-Glucuronidase-Mangel
Stoffwechselerkrankungen Mucolipidosen
Hyperthyreoidismus Mucolipidose Il
Hamatologische Erkrankungen
Thalassamie Sichelzellanamie
Angeborener hamolytischer lkte- Polyzythamia vera
rus
Teratogene
Aminopterin Diphenylhydantoin
Vitamin-A-Saure Valproinsaure
Mif3bildungen
Mikrozephalie Enzephalozele

Hydrozephalus occlusus

Tabelle: bekannte Ursachen fur Kraniosynostosen (nach Cohen, 1986,

erganzt nach Langman, 1985)

Aus dem, was Uber die Atiologie und die Pathogenese der Krani-
osynostosen bekannt ist, hat Cohen 1992 zwei generelle atiologi-
sche Typen unterschieden: den primaren oder nicht-
physiologischen Typ, oder den sekundaren, physiologischen. Der
primare Typ entsteht aus einer Agenesie oder Nicht-Anlage der
Sutur oder entwickelt sich aus einer Kompression oder einem

Wachstumshindernis. Der sekundare Typ kann auf einer Stoff-
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wechselstorung, einer Mil3bildung oder einem unbekannten Aus-
|0sefaktor beruhen. In jedem der Falle vom zweiten Typ entwickelt
sich eine richtige Schadelnaht, aber der physiologische

Nahtschluf} ist vorgezogen bzw. beschleunigt.

Graham beschrieb 1980 einige Falle von Kraniosynostosen, bei
denen er ursachlich eine intrauterine Einengung des Schadels
vermutete. Aber auller dem klinischen Verdacht gab es keine wei-
teren Anhaltspunkte. Koskinen-Moffett konnte 1986 in tierexpe-
rimentellen Studien die intrauterine Kompression als Ursache fur
Kraniosynostosen darstellen. Daraufhin wandte sich die Aufmerk-
sam diesem Mechanismus der Entstehung von Kraniosynostosen
zu. Aber warum kommt es auf diesem Wege nicht zu Synostosen
und Deformierungen des Gesichts, gerade bei Gesichtslagen?
Koskinen-Moffett beantwortete dies 71982: Erstens wurden die
runde Form und das schnelle Wachstum des Hirnschadels das
Gesicht vor Druckeinwirkungen schutzen. Zweitens lage der Un-
terschied im unterschiedlichen Entwicklungsverhalten der Scha-
delndhte des Gesichts- und des Hirnschadels. Die Knochen des
Gesichtsschadels sind bereits in der 17. SSW vollstandig von ei-

ner bindegewebigen Hulle umschlossen. Diese Hulle schutzt die
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Knochen des Gesichtsschadels bei Druckbelastung wie in Ge-
sichts- bzw. Stirnlage effektiv vor einem vorzeitigen Naht-

verschluld.

Obwohl die meisten Falle von Kraniosynostosen nur vereinzelt
auftreten, werden familidare Haufungen beobachtet. Ungefahr 8%
von Coronarnahtstenosen und 2% von Sagittalnahtstenosen
kommen familiar vor. Der Vererbungsweg geschieht sowohl auto-
somal rezessiv wie autosomal dominant, wobei der autosomal

dominante Vererbungsweg vorherrscht (Cohen, 1986, 1991).

Derzeit liegen Erkenntnisse vor, dass auf dem Chromosom 7p
mehrere Loci existieren, die Kraniosynostosen auslosen. Verlust
von Genmaterial auf 7p — bezeichnet als 7p-Deletionssyndrom —
resultiert in 40% der Falle in einer Kraniosynostose, in Verbin-
dung mit Missbildungen am Ohr, Ful}, au3eren Genitale, Herz und
Gaumen (Aughton, 1991; Kikawa, 1993). Ein sehr empfindlicher
Bereich mul3 auf dem distalen Ende von Chromosom 7p zwischen
7p21 und 7p22 liegen, dem Genort fur das Saethre-Chotzen-

Syndrom. Weitere Arbeiten werden zeigen missen, inwieweit die-
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se verschiedenen Genorte zusammenspielen und wie sich Sto-

rungen spater phanotypisch aullern (Brueton, 1992).

Vor Kurzem wurde fur den Morbus Crouzon die Storung auf
Chromosom 10 im Bereich von 10q2 gefunden (Li, 1994). Wilkie
fand 1995 zwei Mutationen im Bereich der Fibroblasten-
Wachstumsfaktor-Rezeptoren (FGFR = Fibroblast Growth Factor
Receptor) bei Apert-Syndrom (auch Mulliken, 1996).

Die Geschwindigkeit, mit der immer neue genetische Verande-
rungen an bestimmten Genorten festgelegt werden konnen, ist
atemberaubend. Sie lasst fur die Zukunft eine deutliche Verbesse-

rung der genetischen Beratung betroffener Familien hoffen.

Es ist nun aber mitnichten so, dass eine Veranderung an einem
Genort zwangsweise immer die gleiche phanotypische Verande-
rung bewirkt. So stellte Jabs 71993 fest, dass die Mutation des
Gens MSX2 auf Chromosom 5 in einer Familie Uber drei Genera-
tionen verschiedene Auspragungen einer autosomal dominant
vererbten Kraniosynostose namens ,Boston-Variante® verursach-
te. Es scheint, dass einige Gene wiederum von anderen Genen

beeinflusst werden.
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Bei dieser Familie bedeutete dies, dass die Erkrankung sich in
unterschiedlicher Weise ausdruckte: es waren bei den einzelnen
Individuen die unterschiedlichsten Synostosen zu finden, von ei-
ner einfachen, abgeflachten Supraorbitalspange bis zu einer Pan-
synostose mit Kleeblattschadel. Dies lasst vermuten, dass das
betroffene Gen mehrere Funktionen hat und an unterschiedlichen
Orten an verschiedenen Nahten zu Entwicklungsstorungen fuhren

kann (Warman, 1993).

Von Gernet stellt 2000 eine Familie vor, in der uber 4 Generatio-
nen insgesamt 10 Familienmitglieder eine gleichartige Mutation
auf dem Genort des FGFR-3 vorwiesen. Dies fuhrte zu unter-
schiedlichen Erscheinungsformen der Kraniostenosen: so traten
ein- wie doppelseitige Coronarnahtsynostosen ebenso auf wie ei-

ne Pansynostose.

Fibroblasten-Wachstumsfaktoren (Fibroblast Growth Factors —
FGFs) kontrollieren und beeinflussen die Zellproliferation, -
differenzierung und —migration in den verschiedensten Geweben.
Es handelt sich hierbei um eine Gruppe heparin-bindender Poly-

peptide. Bis heute konnten neun verschiedene FGFs unterschie-
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den werden. FGFs spielen eine Rolle z.B. bei der Angiogenese,
der Wundheilung, der embryonalen Entwicklung sowie bei malig-

ner Entartung und malignem Wachstum (Miinke, 1995).

Die Ubertragung der FGF-Signale geschieht durch eine Reihe von
membranstandigen Tyrosin-Kinase-Rezeptoren, sogenannten
Fibroblast Growth Factor Receptors (FGFRs). Mutationen dieser
FGFRs eroffnen neue Erkenntnisse der Entwicklungsstorungen
der Schadelnahte. So stellte Wilkie 1995 eine Veranderung des

FGFR2 bei Apert-Syndrom fest.

Pathogenese der Kraniosynostose

Urspriinglich existierten drei verschiedene generelle Uberlegun-
gungen zur Entstehung der Kraniosynostosen:

Virchow (1851) glaubte, dass die Synostose zustande kommt
durch einen Defekt in der Naht selbst, und dass es sekundar zu
einer Wachstumsstorung an der Schadelbasis kommt.

Im Gegensatz dazu steht die Theorie von Moss (1959), der der
Meinung war, dass die primare Wachstumseinschrankung an der

Schadelbasis vorliege und die Stenosierung des Schadeldachs
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sekundar daraus resultiere. Er glaubte, dass das wachsende Ge-
hirn Krafte ausubte auf die Schadelnahte — eine Theorie, die von
verschiedenen Autoren (Persson, 1979; Albright und Byrd,
1981; Persing, 1991) in der Zwischenzeit widerlegt wurde. Das
Gegenteil, namlich der Einflu des stenosierten Schadels auf das
Hirnwachstum sei der Fall.

Als dritte Theorie wurde von Park und Power 1920 die Hypothese
aufgestellt, der Primardefekt liege im mesenchymalen Ursprung
sowohl der Nahte des Schadeldaches wie der Schadelbasis.

Die derzeit gangige Meinung halt eine Abnormalitat der Naht
selbst fur die Ursache. Diese Abnormalitat kame durch Missbil-
dungen im mesechymalen Zellbereich zustande (Kolk und Beaty,

1994).

Engstrom konnte 71988 im Versuch abnorme Zellmechanismen
darstellen: er kultivierte Zellen sowohl aus normalen und synosto-
sierten Schadelnahten sowie aus Schadelkochen. In den Zellen
aus synostosierten Schadelnahten konnten erhdhte Konzentratio-
nen an alkalischer Phosphatase gefunden werden, was mit einer
erhdhten Osteoblastenaktivitat in Zusammenhang gebracht wur-

de. Daruberhinaus konnte eine Verlangerung der Verdoppelungs-
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rate der Osteoblasten in der synostosierten Naht festgestellt wer-
den, was als Ausdruck fur eine Wachstumsstorung gewertet wur-
de.

Pensler konnte 1994 in kultivierten Zellen aus synostosierten
Schadelnahten eine verringerte Wachstumsrate sowie eine ver-

minderte alkalische Phosphatase-Produktion feststellen.

Wachstum des Schadeldachs

Virchow veroffentlichte 18571 die nach ihm benannte Regel, wo-
bei das Wachstum parallel zur Richtung einer verschlossenen
Naht erfolge und im rechten Winkel dazu aufgehoben sei. Dieses
,Virchow'sche Gesetz" erklarte aber nicht vollstandig die entste-
henden Schadeldeformitaten. Delashaw und seine Mitarbeiter
versuchten die entstehenden Schadelformen durch vier Definitio-
nen zu erklaren (1989, 1991):

e Schadelknochen, die fruhzeitig fusionieren, verhalten sich
wie eine einzige Knochenplatte mit herabgesetztem Wachs-
tum

¢ an randstandigen Nahten findet ein zentrifugales Anlagern

von Knochen statt
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¢ in einer nicht-randstandigen Naht, die in Verlangerung einer
frihzeitig verschlossen Naht liegt, findet eine beidseitige
vermehrte Knochenanlagerung statt

e randstandige Nahte, die direkt an einer fruhzeitig verschlos-
senen Naht angrenzen, unterliegen einem groReren kom-
pensatorischen Wachstum als weiter entfernt liegende Nah-

te.

Im Endeffekt unterstreichen die vier Regeln von Delashaw und
Mitarbeitern den Versuch von Virchow, Wachstumsregeln fur
Kraniosynostosen aufzustellen. Sie sind letztendlich aber rein de-
skriptiv und erklaren in keiner Weise die zugrundeliegenden Me-
chanismen oder beziehen die Schadelbasis in die Argumentation

mit ein.

Die Schadelbasis

Das Zusammenspiel von Schadelbasis und Schadeldach war seit
langem Gegenstand kontroverser Diskussionen: Virchow postu-
lierte 1851, dass Veranderungen an der Schadelbasis sekundar

zu denen am Schadeldach auftraten. Moss (1959) hingegen war
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vom Gegenteil Uberzeugt. Wahrscheinlich ist keine der beiden
grundlegenden Theorien falsch, sondern es handelt sich um ein
komplexes Zusammenspiel beider Schadelpartien, das von vielfal-

tigen Faktoren beeinflusst wird (Cohen, 1993).

Der sogenannte ,coronare Ring“, bestehend aus den Coronarnah-
ten, den spenozygomatischen, frontosphenoidalen und Sphe-
noethmoidalnahten, stellt eine Schllsselformation des Komplexes
samtlicher Schadelnahte dar. So kommt es zu primaren Schadel-
veranderungen, wenn die Coronarnahte verschlossen sind. Bei
offenen Frontosphenoidal- und Sphenoethmoidalnahten kommt es
zu sekundaren Veranderungen an der Schadelbasis (Cohen,
1993).

Cohen sieht seine Theorie dadurch bestatigt, dass es nach
operativer Korrektur einer einseitigen Coronarnahtsynostose bei
einigen Patienten zu Normalisierung auch des Mittelgesichtes
kam. Bei anderen Patienten hingegen verschlechterte sich die
Deformitat eher im Sinne einer Asymmetrie, was er auf eine

Nahtsynostose im Bereich der Schadelbasis zurlckflhrte (7993).
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Kraniosynostosen, wie sie bei M. Crouzon oder Apert-Syndrom
vorkommen, haben nach Kreiborg (1986) sowohl primare wie
auch sekundare Veranderungen im Bereich von Schadelbasis und

Schadeldach.
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4.4. Einteilung der Schadelmissbildungen
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Synostosen der Schadelnahte konnen nach Tessier (1986) in drei

grobe Hauptgruppen eingeteilt werden:

1.) Kraniostenosen

sind Stenosen im Bereich des Neurocraniums. Die Coronarnahte,

die Sagittal-, die Frontal- (oder Metopica-) und / oder die Occipi-

talnaht sind betroffen.

Abbildung: 3-D CT zur Darstellung
der verschlossenen Coronarnahte
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2.) Faziostenosen

Hierbei handelt es sich um Stenosen im Bereich des Viszerocra-
niums, die zu Unter- und Fehlentwicklungen im Bereich der Orbi-

tae, der Nase, der Jochbogen und des Oberkiefers fuhren.

3.) Kraniofaziostenosen

sind Kombinationen aus den beiden oben genannten Stenosen im

Bereich des gesamten Schadels (Tessier, 1971).

Die Ubergange sind flieRend, da, wie oben bereits angesprochen,
stenosierte Knochennahte zusatzlich Wachstumsstorungen ande-

rer Nahte nach sich ziehen konnen.

Eine etwas differenziertere Einteilung orientiert sich daher am kli-
nischen Erscheinungsbild, an der auf’eren Form des Schadels

(Marchac, 1982).

Der Trigonocephalus oder Dreiecksschadel wird durch die drei-

eckige Form der Stirn, hervorgerufen durch eine frihzeitige Ver-
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knocherung der Metopicanaht, die kielartig hervorsteht, charakte-

risiert. Die Orbitae stehen enger, es besteht ein Hypotelorismus.

Praoperative Ansicht eines Dreiecksschadels von oben

Der Scaphocephalus oder Langschadel entsteht durch einen
Verschluf® der Sagittalnaht. Der Querdurchmesser des Schadels
ist verringert, das Schadeldach ist schmal und lang. Die vorzeitige
isolierte Verknocherung der Sagittalnaht stellt die haufigste

Nahtsynostose dar.
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CT-Aufnahme eines Langschadels, gut zu sehen die verschlossene Sagittal-

naht

Wahrend der Plagiocephalus oder Schiefschadel durch einen ei-
nen Verschlul® einer Coronarnaht hervorgerufen wird, bildet der
doppelseitige Verschluld das Bild des Brachycephalus oder Kurz-
schadels. Hierbei ist der Langsdurchmesser des Schadels ver-
kirzt, wahrend der Querdurchmesser kompensatorisch erweitert
ist. Ein milder Grad an Exophthalmus bzw. Exorbitismus wird be-

obachtet, wenn zusatzlich die Supraorbitalspange zurtckliegt.
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CT-Schnitt durch einen Kurzschadel, wobei die Kompensation in der Quer-

achse und die kleine vordere Schadelgrube gut zu erkennen sind

Ein Oxycephalus oder Spitzschadel unterscheidet sich vom Bra-
chycephalus durch den Zeitpunkt der Entstehung. In diesen Fallen
ensteht eine Fusion der Schadelnahte erst spater, zwischen dem
ersten und dritten Lebensjahr. Die Stirn liegt in Verlangerung des

Nasenruckens und ist deutlich verschmalert.

Der Turricephalus oder Turmschadel entsteht durch kompensato-

risches Wachstum des Schadels in unbehandelten Fallen der Co-

ronarnahtsynostose. Es zeigt sich ein hohes, turmartiges Scha-
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deldach mit einer Verlangerung der Stirn. Es konnen mehrere

Schadelnahte fusioniert sein (McCarthy, 1990).

Wenn samtliche Schadelnahte vorzeitig verschlossen sind, bei
einer Pansynostose, kommt es zu einem Kleeblattschadel. Im Be-
reich der Knochenlamellen drickt es diese nach auf3en, der Hirn-
druck ist meistens stark erhoht und es konnen zusatzliche Miss-
bildungen auch im Bereich der gro3en intracraniellen Blutleiter

vorkommen.
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4.5. Die Translokation der Implantate
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Hénig beschreibt 1995 die Translokation von Osteosynthesema-
terialien in das Schadelinnere. Er untersuchte das von ihm ,PAIT"
genannte Phanomen auch am Tierversuch.

Das Kurzel ,PAIT® steht fur ,Passive und Aktive Intrakranielle
Translokation®. Zusatzlich erkannte Hénig auch eine passive so-

wie eine aktive intrakranielle Translokation.

Nach Fixierung einer Osteosyntheseplatte mit entsprechenden
Schrauben am Schadelknochen wird im Laufe der Wochen, die
auf die Operation folgen, durch appositionelles Wachstum die
Platte um- und Uberwachsen. Der Knochen unmittelbar unter der
Platte wird resorbiert. Dadurch scheint das Metall ins Schadelin-
nere zu wandern. Diese Beobachtung wird als PIT (Passive Intra-
canielle Translokation) bezeichnet. Der Effekt kann dadurch ver-
zogert werden, dass die Platte auf Periost gesetzt wird.

Die AIT (Aktive Intracranielle Translokation) wird im Gegensatz
dazu beschrieben als die durch den Druck der Platte hervorgeru-
fenen Resorptionsvorgange des Knochens unmittelbar unter der
Platte. Es scheint, dass die Resorption durch den Plattendruck
hervorgerufene Minderdurchblutung ausgelost wird. (s. auch

Zeichnung)
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Schematische Zeichnung zum PAIT-Effekt: éus Hoénig, 1995

Auf der linken Seite sitzt die Platte auf dem Periost, wahrend sie rechts direkt
auf dem Knochen liegt. Die weillen Pfeile deuten das apositionelle Kno-
chenwachstum an, die schwarzen Pfeile zeigen auf die Resorptionszone un-
ter der Platte. Es ist zu beachten, dass H6nig Platten mit einer gewellten

Unterseite verwendet hat.

Werden die Osteosyntheseplatten Uber einem Wachstumszent-
rum angelegt, so kombinieren beide Effekte zum PAIT-Effekt, das
,Einwachsen® der Implantate findet beschleunigt innerhalb weni-

ger Wochen statt.
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5. Material und Methode
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Diese Arbeit analysiert Art, Ausmald und Haufigkeit von Komplika-
tionen im Zusammenhang mit der frontoorbitalen Mobilisation bei
Kraniostenosen. Mogliche Konsequenzen fur die weitere klinische
Behandlung werden dargestelit.

Die Untersuchungen stutzen sich auf das Krankengut der ,Ar-
beitsgemeinschaft Kraniofaziale Chirurgie“ der Abteilungen flr
Plastische und Handchirurgie des stadtischen Krankenhauses
Muanchen-Bogenhausen (Chefarzt Prof. Dr. W. Muhlbauer) und far
Kinderchirurgie des stadtischen Krankenhauses Mdunchen-
Schwabing (Chefarzt Prof. Dr. F. Hopner).

Diese retrograde klinische Studie wertet die Krankenakten, die
Rontgen- und CT-Bilder und die erstellte Photodokumentation der

in den Jahren 1981 bis 2000 operierten Patienten aus.

Verschiedene kephalometrische Messebenen (Riolo,1974)
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Anhand spezieller Rontgenfernaufnahmen wurden kephalometri-
sche Messungen durchgefuhrt, um den erzielten Vorschub sowie
ein eventuelles Zurlckfallen der vorgeschobenen Knochen fest-
zuhalten. Dafur wurde die Strecke S-N gemessen. Diese Mes-
sungen wurden durchgefuhrt an den Bildern vor und unmittelbar
nach der FOM, um den erzielten Vorschub und damit die Vergro-
Rerung der vorderen Schadelgrube festzuhalten. Die Messungen
wurden wiederholt nach der Metallentfernung und mehrere Mona-
te nach Metallentfernung, um ein eventuelles Zuruckfallen zu do-

kumentieren. (Riolo, 1974).

2
f

Messdistanz S-N (Riolo,1974)

Erfasst wurden auch Kinder, die in einem hoheren Alter operiert

worden waren.
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In einem Computerprogramm wurden samtliche Erkenntnisse aus

diesen Krankenakten in einer kraniofazialen Datei festgehalten.

Die Auswertung der erhobenen Daten erfolgte hinsichtlich der
Frage, ob es durch die Entfernung der Implantate zu einem Zu-
ricksinken der vorgeschobenen Gesichtsanteile kommt und zu
welchem Zeitpunkt die Implantate wieder entfernt werden sollten,
ohne dass es zu negativen Auswirkungen auf das Operationser-
gebnis kommit.

Ist ein Zusammenhang zwischen Verweildauer der Implantate und

Rate der aufgetretenen Komplikationen zu erkennen?

Als Komplikationen wurden definiert:
o Reossifikation
e Einwandern von Ostesynthesematerial (PAIT-Effekt)
e Restenosierung
e Instabilitat bzw. Zuruckfallen der vorgeschobenen Knochen-
teile (relapse)

e Tastbare oder sichtbare Implantate
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¢ Infektionszeichen wie Schmerzen oder Entzindungsreakti-

on

e Unvertraglichkeit auf das Implantatmaterial

Komplikationen der Miniplattenosteosynthese

tastbare Platten Schmerzen
sichtbare Platten Lockerung
Unvertraglichkeit (z.B. Metallal- Entzindungsreaktion
lergie)
PAIT-Effekt Korrosion
Infektion Restenosierung
Tabelle:  Mogliche  Komplikationen  der  Miniplattenosteosynthese,

zusammengestellt nach Terheyden, 1999; Salyer, 1992; Goldberg, 1995

In der Diskussion werden alternative Moglichkeiten zur Fixation

der vorgeschobenen Schadelanteile genannt und die jeweiligen

Vor- und Nachteile abgewogen.
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6. Ergebnisse
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Alle Patienten, deren Daten in dieser Arbeit verwendet wurden,
wurden in den Jahren 1981 bis 2000 von der Arbeitsgemeinschaft
kraniofaziale Chirurgie der stadtischen Krankenhauser Munchen-
Schwabing und Munchen-Bogenhausen unter den Chefarzten

Professor Hopner und Professor Muhlbauer operiert.
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Anzahl der FOMs in den Jahren. Gesamt n= 277

Unter den operierten 277 Kindern litten 108 an einer syndromi-
schen Schadelmissbildung und 169 an einer nicht-syndromischen

Erkrankung.

Das Durchschnittsalter der Kinder bei der Erstoperation — der

frontoorbitalen Mobilisation und Fixierung der vorgeschobenen
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Schadelknochen — betrug 496 Tage. Das entspricht einem durch-
schnittlichen Alter von 1 Jahr und 4% Monaten (Maximum 2698
Tage, entsprechend 7,4 Jahre; Minimum 129 Tage, entsprechend
4 Monate). Der Median betrug 236 Tage (entsprechend 7,7 Mona-
te).

Bei der Entfernung der fixierenden Implantate betrug das Durch-
schnittsalter der Kinder 709 Tage, entsprechend 1 Jahr und 11
Monaten (Maximum 3380 Tage, entsprechend 9 Jahre und 3
Monate; Minimum 188 Tage, entsprechend 6 Monate; Median 431
Tage respektive 1 Jahr und 2 Monate).

Somit verblieben die Implantate durchschnittlich 139 Tage (ent-
spricht 19 Wochen bzw. 4%, Monaten) in situ (Minimum 42Tage,

Maximum 310 Tage, Median 98 Tage).

Es wurde durchschnittlich ein Vorschub von 9,9 mm erzielt (Ma-

ximum 18 mm, Minimum 2 mm, Median 10 mm).

Bei 157 von insgesamt 277 Kindern wurde mittels Rontgenauf-

nahme der Vorschub mehrere Monate nach der Metallentfernung

kontrolliert. Von den ubrigen 120 Kindern lagen keine spaten
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Rontgenaufnahmen vor. Die Kinder waren auch nicht zu Nachun-

tersuchungsterminen erschienen.

erzielter Vorschub bei FOM
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Darstellung des erzielten Vorschubs durch die frontoorbitale Mobilisation. Es

sind die Messwerte S-N vor und nach der FOM abgebildet.

Die Verweildauer der Implantate verklrzte sich im Laufe der Jah-

re. Zuletzt verblieben die Implantate fur durchschnittlich 42 Tage

(6 Wochen) bei starren Miniplatten und 70 Tage (10 Wochen) bei

dynamischen Miniplatten (s. Grafik).
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Verweildauer starre/dynamische Implantate. Gezeigt wird hier der Unter-
schied in der Verweildauer zwischen starren und dynamischen Platten, wie

sie seit 1991 teilweise eingesetzt wurden

Dynamische Miniplatten werden seit 1991 eingesetzt. Deren Ver-
weildauer ist entsprechend langer, weil sie dem wachsenden Ge-

hirn durch ihre Beweglichkeit in einer Ebene keinen Widerstand
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entgegen setzen und somit kein Wachstumshindernis darstellen.

Auch diese Platten werden in jedem Fall wieder entfernt.

Bezuglich der Komplikationsraten bei umformenden Schadelein-
griffen konnten folgende Daten erhoben werden:

Bei 277 Schadeleingriffen kam es intraoperativ zu durchschnittlich
0,148 Komplikationen, entsprechend 14,8% (davon kam es mit
43,9% am haufigsten zu Duraverletzung(en), ansonsten mit ins-
gesamt 13% zu groleren Blutverlusten, mit 13% Kreislaufinstabili-
tat).

Postoperativ kam es zu durchschnittlich 1,4 Komplikationen pro
Eingriff (davon mit 33,06% am haufigsten Fieber, gefolgt von Li-
quorfluld in 23,14% der Falle, 4,96% gastrointestinalen Infekten,
2,48% Pneumonien, 2,48% septischen Verlaufen). In 1,81% (5
Fallen) kam es zu Infektionen im Implantatbereich. Der Tod als
unmittelbare Operationsfolge trat in 4 Fallen (entspricht 1,44% der

Gesamtzahl der Operationen) ein.

Im Rahmen der Metallentfernung konnten folgende Komplikati-

onsraten erhoben werden:
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Eine frihzeitige Reossifikation fand 16 Mal statt. Diese wurde
durch eine Rekraniotomie behoben. Zusatzlich wurde in 28 Fallen
eine Wachstumsbehinderung (Restenosierung) beobachtet, die
eine Remodellierung des Schadels notwendig machte. Alle diese
Falle fanden vor 1990 statt. Nach 1990 wurden weder Reossifika-

tionen noch Restenosierungen festgestellt.

Die Implantate waren in allen Fallen tastbar, in 40 % der Falle
auch sichtbar. Die lokalen Infektzeichen waren bei 5 Kindern so
massiv, dass die Implantate vorzeitig entfernt werden mussten.
Eine Unvertraglichkeitsreaktion auf das Implantatmaterial wurde
bei dieser geringen Anzahl von Fallen nicht gesondert

aufgeschlusselt.

Kleinere Komplikationen wie Nachblutung, Blutergul} oder Wund-
heilungsstorungen wurden nicht gesondert aufgefuhrt, da sie kei-
ne spezifischen Risiken darstellen, sondern als allgemeine Opera-
tionsrisiken angesehen wurden. Eine auffallige bzw. kosmetisch
storende Narbe wurde nicht beobachtet, da der hintere, groRere
Schnitt ebenso wie die vordere Stichinzision im Kopfhaar bzw. in

den Augenbrauen verborgen ist.
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Komplikationen insgesamt (n = 277 OPs)
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Art der Komplikation

Aufschlisselung der Komplikationen nach Haufigkeit

Als ,sonstige” Komplikationen wurden allgemeine Operations-
komplikationen wie Blutung, Blutergul, Wundheilungsstorungen

und auffallige Narbenbildung gewertet.

Bei 88 Kindern wurden die Implantate langer als 6 Monate belas-
sen. Dabei konnte in 70 Fallen ein Einwachsen bzw. Einwandern
(= PAIT-Effekt) des Osteosynthesematerials festgestellt werden.

Dies entspricht einer Haufigkeit von Uber 79%.
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In der Gruppe der Kinder, bei denen nach 3 bis 6 Monaten die
Implantate entfernt wurden, wurde in 40% (8 von 20) ein Ein-
wachsen gesehen.

In der Gruppe mit einer Implantatverweildauer zwischen 6 Wo-
chen und 3 Monaten kam es in 11% zum PAIT-Effekt (10 von 89
Patienten).

Bei den Patienten, denen das Osteosynthesematerial spatestens
nach 6 Wochen entfernt worden war, konnte in 2 Fallen ein ange-
deutetes Einwachsen des Metalls beobachtet werden. Nach der
Plattenentfernung wurden der Plattenform entsprechende Abdru-
cke am Schadelknochen gesehen.

Ein Zurickfallen der vorgeschobenen Schadelanteile in die Aus-

gangslage (relapse) wurde in keinem Fall beobachtet.

Verweildauer |Anzahl der|Pait-Effekt Relapse
der Implantate |operierten
Kinder
> 6 Monate 88 |ja 70 79,55% | nein
3 - 6 Monate 20]ja 8 40% | nein
6 Wochen - 3 89|ja 10 11,24% | nein
Monate
6 Wochen 80 | angedeutet 2 2,5% | nein
277
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entfernung: bei kirzerer Verweildauer der Implantate nimmt die Komplikati-

onshaufigkeit bei der Metallentfernung deutlich ab
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7. Diskussion
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Die Notwendigkeit der fruhzeitigen operativen Korrektur von
Schadelmissbildungen steht aul3er Frage. Ebenso ist unstrittig be-
legt, dass die neugeformten Schadelanteile vorubergehend in ih-
rer neuen Position gehalten werden mussen, um dem wachsen-
den Gehirn genugend Platz zu geben und somit Komplikationen
wie z.B. erhdhten intrakraniellen Druck zu vermeiden (Marchac,

1978; Miihlbauer, 1987; Miihibauer, 1988).

Nach den Veroffentlichungen von Tessier im Jahre 1971, in de-
nen er den Operationszeitpunkt fur Apert- und Crouzon-Patienten
zwischen dem 10. und 12. Lebensjahr fur ideal halt, ist inzwischen
der mdglichst frihzeitigen Operation der Vorzug zu geben. Als
optimal wird ein Zeitpunkt zwischen dem 6. und 12 Lebensmonat

angesehen (Heeckt, 1988; Miihlbauer, 1988).

Die Fixierung der mobilisierten und vorgeschobenen Schadelteile
und Knochenstucke wird auf verschiedenste Weise erzielt: mittels
Knochenstuckchen werden die Teile miteinander ,verblockt®, mit
Nahten oder Drahtcerclagen miteinander ,vernaht” oder mit Mini-

plattchen verschraubt (Salyer, 1992). Diese Plattchen kdnnen aus
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Metall bestehen oder neuerdings auch aus resorbierbarem Mate-

rial wie Polylactid.

Die Fixierung mittels Drahtcerclagen ist nicht so stabil wie die z.B.
einer verschraubten Miniplatte und ergibt einen geringeren Wider-
stand gegen die Krafte des wachsenden Gehirns. Nach Luhr
(1990) kann man ,...einen Draht nicht schieben®. Gewunscht ist
diese Flexibilitat im Bereich des ,schwimmenden Stirnbeins®, da in
diesem Fall das wachsende Gehirn formende Krafte ausuben soll.
Genau diese ,Nachgiebigkeit® der Drahtfixierung ist aber wieder-
um ein Nachteil gegenuber der starren Fixierung mittels Mini-
bzw. Mikroplatten, die bei der dreidimensionalen Rekonstruktion
nach Umformung von Schadelanteilen die Form halten und damit
Knochenteile als Platzhalter Uberflussig machen (Luhr, 1990).
Denn gerade die Fixierung des erzielten Vorschubs der Schadel-
anteile mit einer Kombination aus Drahtcerclagen und Knochen-
blocken erwies sich aufgrund der Resorption der Knochenblocke

auf Dauer als instabil (Miihlbauer, 1983).

Bisher bestand letztendlich Ubereinkunft darliber, dass starre Fi-

xierungen nur dann entfernt werden mussten oder sollten, wenn
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es Probleme gab wie z.B. Infektzeichen, tastbare Implantate,
sichtbare Implantate oder eventuell sogar Penetrationsanzeichen
(Terheyden und Champy, 1999). Ansonsten wurden die Implan-
tate belassen (Salyer, 1992). Es besteht nach einer Ubereinkunft
aus dem Jahre 1991, die im Rahmen eines Treffens in Strasbourg
getroffen wurde, Einigkeit dartber, dass eine Entfernung von
Osteosyntheseplatten aus Titan nur zu verantworten sei, wenn
kein unnotiges Risiko fur den Patienten bestinde. In vielen Fallen
wird eine erneute Operation in Vollnarkose als ein ,unnodtiges Ri-

siko” angesehen (Terheyden, 1999).

Komplikationen der Miniplattenosteosynthese

tastbare Platten Schmerzen
sichtbare Platten Lockerung
Unvertraglichkeit (z.B. Metallal- Entzindungsreaktion
lergie)
PAIT-Effekt Korrosion
Infektion Restenosierung

Tabelle:  Mogliche  Komplikationen  der  Miniplattenosteosynthese,

zusammengestellt nach Terheyden, 1999; Salyer, 1992; Goldberg, 1995
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Sollten Anzeichen fur eine der in obiger Tabelle genannten Kom-
plikationen bestehen, war auch nach bisheriger Auffassung eine

Entfernung des Osteosynthesematerials indiziert.

Mehrere Studien haben sich mit der Art der Fixation nach Umfor-
mung des kindlichen Schadels beschaftigt. Dabei hat sich gezeigt,
dass die Drahtfixierung mittels Cerclagen die geringste Wachs-
tumsbehinderung darstellt. Nach dem oben gesagten ist dies auch
gut nachvollziehbar, genauso wie die Tatsache, dass die starren
Fixationen mittels Mini- oder Mikroplatten eine deutliche Wachs-
tumsbehinderung nach sich ziehen (Lin, 1991; Wong, 1993; Ya-

remchuk, 1993; Resnick, 1995).

Renier und Goldin berichten 1993 unabhangig voneinander von
einer nicht zu vernachlassigenden Inzidenz von Restenosierun-
gen nach kraniofazialen Korrekturoperationen: es werden Zahlen
von 5 und bis zu 20% genannt. Als mogliche Ursachen fur eine
Restenosierung werden verantwortlich gemacht: syndromische,
d.h. schwerwiegendere Erkrankung oder frihzeitige Operation. Im
untersuchten Patientengut kam es in den frUhen Jahren, wo die

Implantate lang belassen wurden, in 10,11% zu einer Reoperation
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wegen einer Restenosierung bzw. einem Wachstumshindernis,

nach der fruhzeitigen Entfernung der Implantate nicht mehr.

Im untersuchten Patientengut wird nach der frontoorbitalen Mobi-
lisation dem wachsenden Gehirn die Neu- bzw. Umformung des
Schadels Uberlassen (Miihlbauer, 1993). Nach der Resektion der
stenosierten Schadelndhte und dem entsprechenden Vorschub
wird der entstandene Hohlraum bereits innerhalb weniger Tage
vom sich ausdehnenden Gehirn ausgefullt. Teilweise erkennt man
schon intraoperativ nach der ,Befreiung® des konstringierten Ge-
hirns ein ,Sich-Ausdehnen® als Zeichen der Druckentlastung. An-
dere Autoren machten ahnliche Beobachtungen (Posnick, 1993).
Eine tierexperimentelle Studie zu diesem Thema kam zwar zu ge-
genteiligen Resultaten (Rachmiel, 1994). Auch nach einem Jahr
war der postoperativ entstandene Hohlraum noch nicht wieder
durch das Gehirn ausgefullt. Aber die verwendeten Tiere waren
alle ausgewachsen, so dass kein Hirnwachstum mehr zu erwarten

war.

Das von mehreren Autoren beobachtete Phanomen des Einwan-

derns von Osteosynthesematerial in das Schadelinnere (PAIT-
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Effekt) (H6nig, 1995; Papay, 1995; Yu, 1996) hat zwar bisher
keine klinisch feststellbaren Nachteile hervorgerufen, es konnten
aber histologische Veranderungen am cerebralen Cortex entspre-
chend ortlich umschriebener Druckveranderungen festgestellt
werden (Goldberg, 1995; Yu, 1996). Berichte Uber neurologische

Schaden liegen bisher nicht vor.

Um einerseits eine stabile, dreidimensionale Formung des Scha-
dels zu erreichen, andererseits aber nicht die Komplikationen der
Metallplatten hervorzurufen, lie® die Verwendung von resorbierba-
ren Osteosynthesematerialien sinnvoll erscheinen (Illi, 1991; Vas-
conez, 1993; Eppley, 1995).

Probleme bereiten nach wie vor die nicht ausreichende Stabilitat
der Platten Uber einen gewissen Zeitraum, um einem Zuruckfallen
(Relapse) der vorgeschobenen Knochenanteile entgegenzuwir-
ken, sowie die Resorptionsgeschwindigkeit der verwendeten Imp-
lantate, die letztendlich nicht vorhersehbar ist (Makela, 1993; Sa-
lyer, 1993). Sollten die Implantate nach 6 — 8 Wochen nicht re-
sorbiert sein, besteht die Gefahr einer Wachstumsbehinderung
oder des PAIT-Effekts genauso wie bei Metall-Implantaten. Ein

Effekt, der nur auf die resorbierbaren Implantate zutrifft, ist eine
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ausgepragte ortliche Entzindungsreaktion im Rahmen der Ab-
bauvorgange.

Ein Vorteil von resorbierbaren Implantaten ist die Tatsache, dass
sie im Gegensatz zu metallenen Implantaten in den bildgebenden
Verfahren der Computer- bzw. Kernspintomographie keine Arte-
fakte erzeugen und daher die Bilder besser zu interpretieren sind

(Losken, 1995).

Die Auswirkungen der starren Fixation auf das Schadelwachstum
sollten nicht vernachlassigt werden: sollten die Mini- bzw. Mikro-
platten Uber Wachstumszonen gelegt werden, so kommt es zu
einer Beeintrachtigung des Wachstums in diesem Bereich (Res-
nick, 1995). Auch spielen der Operationszeitpunkt, die Lokalisati-
on und Grole der Platten sowie die zugrunde liegende Diagnose
eine Rolle bei dem Auftreten von Komplikationen in Zusammen-
hang mit der Osteosynthese nach Remodellierung. Je junger die
Patienten zum Zeitpunkt der Operation sind, je langer die Platten
sind, je mehr die Platten in der Temporalregion eingesetzt wer-
den, desto hoher ist die Gefahr von Komplikationen nach der
Osteosynthese. Darlberhinaus spielt auch die ursprungliche Di-

agnose eine Rolle: im Falle von syndromischen Anomalien ist die
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Inzidenz von Miniplatten-assoziierten Komplikationen deutlich ho-

her (Yu, Habal, Burstein, Kayser, alle 1995).

Im untersuchten Patientengut wurden samtliche Osteosynthese-
materialien nach 4 bis 6 Wochen wieder entfernt, so dass aul3er
der erneuten Operation in Vollnarkose keine negativen Erfahrun-
gen gemacht wurden. Daruberhinaus wurde in vielen Fallen (z.B.
bei samtlichen Apert-Kindern) die Vollnarkose zur Syndakty-
lietrennung auch zur Metallentfernung genutzt.

Das Risiko einer Vollnarkose ist absolut vertretbar gegenuber den
Risiken, die durch das Verbleiben von Osteosynthesematerial auf-

treten konnen.
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8. Schlussfolgerungen
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Aufgrund der erhobenen Daten und den daraus gewonnenen Er-
kenntnissen ist das Behandlungskonzept der fruhzeitigen fron-
toorbitalen Mobilisation im zweiten Lebenshalbjahr der betroffe-
nen Kinder richtig.

Die entstandenen Knochenliucken mussen weit offen bleiben, um
eine fruhe Reossifikation zu vermeiden.

Das Osteosynthesematerial muf® frih, d.h. nach spatestens 6
Wochen, wieder entfernt werden, um eine Wachstumsbehinde-
rung durch das Metall zu vermeiden und um ein Einwachsen der
Schrauben und Platten (PAIT-Effekt) gar nicht erst entstehen zu
lassen.

Das Risiko durch die zur zweiten Operation notwendigen Vollnar-
kose ist im Vergleich zu den Risiken von belassenen Implantaten

gering und daher in Kauf zu nehmen.
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9. Zusammenfassung
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Die frontoorbitale Mobilisation (FOM) ist im Falle von Schadel-
milbildungen mittlerweile zu einer standardisierten Therapie ge-
worden. Die Fixierung der mobilisierten und nach vorne verscho-
benen Schadelanteile wird heutzutage weitestgehend mit Miniplat-
ten und Minischrauben durchgefuhrt.

Die obige Arbeit zeigt, dass die Operation der FOM zwar eine re-
lativ hohe allgemeine Komplikationsrate aufweist, diese Komplika-
tionen aber nur in wenigen Fallen schwerwiegender Art sind.

Auf jeden Fall mussen die Osteosynthesematerialien wieder ent-
fernt werden, um erneute Wachstumsbehinderungen zu vermei-
den. AuRerdem lasst sich der PAIT-Effekt nur durch das Entfer-
nen des Osteosynthesematerials vermeiden.

Diese Arbeit zeigt auch, dass die erneute Operation zur Metallent-
fernung fruhzeitig, d.h. spatestens nach 6 Wochen, durchgefuhrt
werden sollte. Sie ist dann als risikoarm anzusehen und vertret-
bar. Insbesondere stellt die erneute Vollnarkose kein zusatzliches
Risiko dar, wenn in der gleichen Operation z.B. Hand- oder Ful}-

milRbildungen korrigiert werden
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