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1. Einleitung

Der Begriff Craniosynostose beschreibt ein ganzes Spektrum von
Schadeldeformitaten, die durch eine pramature Synostose einer oder mehrerer
Schadelnahte entstehen. Schwere neurofunktionale Stérungen konnen daraus
resultieren, wenn es gleichzeitig auch zu einer Craniostenose, also einer Einengung
im Bereich des Zentralnervensystems, kommt. Die Pravalenz aller Craniosynostosen
liegt bei etwa 1:2500 . Die Scaphocephalie ist mit einer Inzidenz von 1: 5000 *° bei
einem Verhdltnis Jungen: Madchen von 4:1 38 damit die haufigste
Schadelnahtsynostose.

Neben den sogenannten einfachen Craniosynostosen gibt es die syndromalen, die
mit mehr als 100 klinisch unterschiedlichen Erscheinungsbildern beschrieben sind.
Hierbei kommt es neben einer Craniosynostose zu multiplen Begleitanomalien 73",
20-30% dieser Falle werden autosomal dominant vererbt.

Atiologisch handelt es sich um eine praemature Sagittalnahtsynostose, die zu einer
morphologisch dolichocephalen Schadelform flhrt. Bei einer solchen Erkrankung
wird das Schadelwachstum senkrecht zur betroffenen Naht gehemmt, wodurch es im
Falle einer Sagittalnahtsynostose zu einem verminderten Breitenwachstum kommt.
Kompensatorisch ist das Langenwachstum vermehrt und es entsteht ein sog.
Kahnschadel. Die betroffene Sagittalnaht ist in nahezu allen Fallen gewulstet *°.

Bei den Patienten ist es zunachst schwierig, synostotische von nicht-synostotischen
Deformitaten zu unterscheiden. Dies fuhrt oft dazu, dass nicht selten nicht-
synostotische Schadeldeformitaten einer operativen Therapie zugefiihrt werden 2.
Weiterhin fehlt es an einem international einheitlichen Bewertungsmassstab fir alle
Daten dieser Patienten.

Die Diagnose sollte jedoch so fruh wie mdglich gestellt werden, um die Patienten
einer erfolgreichen Therapie zu unterziehen. Hierbei sollte interdisziplinar
zusammengearbeitet werden, denn das Krankheitsbild birgt einige Risikofaktoren in
sich. Dies beruht auf einem allgemein verminderten intrakraniellen Volumen bei
erhdhtem intrakraniellen Druck °. Gleichzeitig ist der inrakranielle Blutfluss und damit
die Perfusion vermindert ** °* Nicht selten kommt es bei assoziierten

6.10. %6 ynd zu weiteren sekundaren

Hirnfehlbildungen zu einem Hydrocephalus
Symptomen, wie einem Odem der Papilla nervi optici oder einer Atrophie des
Nervus opticus *>. Kommt es bei bestehender Craniosynostose zu einer normalen

Entwicklung des Gehirns, resultiert daraus nicht selten eine mentale Retardierung.




Seit der Pionierarbeit von Tessier *° hat sich die kraniofaziale Chirurgie rapide
weiterentwickelt. Marchac und Renier haben mit ihrer Beschreibung der Grundlagen
des chirurgischen Vorgehens bei Craniosynostosen weitere Meilensteine gesetzt >°.
Die Ziele sind dabei eine Normalisierung der Kopfform und eine Vergrésserung des
intrakraniellen Volumens, um funktionelle Probleme zu vermeiden. Eine Vielzahl von
Methoden sind seither dafur beschrieben worden, Behandlungsstandards auch in
Bezug auf den optimalen OP-Zeitpunkt gibt es nicht. Einig ist man sich jedoch
daruber, dass eine chirurgische Intervention innerhalb des ersten Lebensjahres
durchgefuhrt werden sollte.

Um einen einheitlichen Bewertungsmassstab fur diese Therapie anzustreben, wurde
in der Abteilung fur Mund-Kiefer-Gesichtschirurgie des Klinikums der Justus-Liebig-
Universitat in Giessen ein Register fur Craniosynostosen eingerichtet. Von 1996 bis
2001 wurden Daten von Patienten mit diesem Krankheitsbild durch eine bundesweite
Arbeitsgemeinschaft in diesem Register zentralisiert. Im Rahmen dieser Arbeit
wurden die Daten aller Patienten mit einer Scaphocephalie, also einer

Sagittalnahtsynostose, ausgewertet und beurteilt.



2. Material und Methoden

Von 1996 bis 2001 wurden an der Abteilung fir Mund-Kiefer-Gesichtschirurgie des
Gieldener Universitatsklinikums in Zusammenarbeit mit weiteren Zentren in der
Bundesrepublik im Rahmen einer prospektiven Studie Diagnosen und Therapie aller
vorstelligen Kinder mit Craniosynostosen registriert. Dabei wurden standardisierte
Dokumentationsbogen verwendet, wie sie die Abbildung 1 und 2 zeigt.

Im Rahmen dessen wurden neben Alter, Geschlecht, Grofie und Gewicht zunachst
assoziierte Symptome, wie Hirndruckzeichen, Stauungspapille, Visus- oder
Horverluste registriert. Das bedeutet, dal} zur praeoperativen Diagnostik unter
anderem auch ein augenarztlicher und HNO- arztlicher Befund gehdrte. Ein
Neuropadiater beurteilte die Patienten hinsichtlich Zeichen einer
Hirnentwicklungsstorung oder sonstiger neurologischer Auffalligkeiten.

Weiterhin wurde auf den Erfassungsbégen die vorgenommene radiologische
Diagnostik festgehalten. Ublicherweise beschrénkte sich diese auf konventionelle
Schadelaufnahmen in zwei Ebenen, bzw. ein 3-D-CT des Schadels. Auch wurde eine
Blutentnahme bei allen Kindern zur humangenetischen Untersuchung vorgenommen.
Wurden bei den Patienten Mutationen in den FGFR- Genen (fibroblast growth factor
receptor) entdeckt, so wurden auch Blutproben der Angehdérigen untersucht.

Im Folgenden wurde nun die Schadelform angegeben, die Aufschlul} Uber die
betroffene Naht geben kann. Zu dem detaillierten Befund des Neurokraniums
gehorten auch Angaben Uber die Wulstung der betroffenen Naht, die GroRe der
vorderen und hinteren Fontanelle, Einziehungen im Bereich der Schadelknochen
sowie ein frontales oder occipitales bossing (Vorwdlbung).

Der Orbitabefund wurde ebenfalls detailliert erhoben, d. h. ihre Form sollte genau
beschrieben werden, der Abstand beider Orbitae zueinander, die Lage des Bulbus in
der Orbita und die Lidspaltenstellung erfasst werden.

Weiterhin sollte auf alle weiteren korperlichen Befunde genau geachtet werden, die
auf eine syndromale Verknupfung mit der Schadelform hinweisen kénnten. Hierzu
zahlen Syndaktylien, breite Daumen oder Grofl3zehen, Minderwuchs und ferner alle

Arten von Fehlbildungen.




Dokumentationsbogen Craniosynostosen Verson34.  Zelle
) Nr.
Teil A: Arzt:l | Pat. id. nr.:l_l_l_l_l 1
Name, Vorname: | | Erfassungsdatum:|:| 2
Adresse: | | Geburtsdatum::I 3
Gescecttt W[ | M[] ewtewmy [ |  Gewicntkar [ | Hemunt | | 4
Ist bereits eine Behandlung erfolgt ? nein I:l ja I:l wann und welcher Art ? | 5
| 6
Hatte der Patient jemals / bereits : A: Himndruckzeichen nein I:l ja I:I? Druck gemessen I:l erhbht|:| 7
Stauungspapille D Optikusatrophie / Visusverlust D B: Ohrprobleme / Horstérung Iilj relj 8
C: Himentwicklungsstorung I:l D: neurologische Auffalligkeiten I:l (Klartext umseitig) 9
Diagnostische Methoden:
konventionelles Rontgen:  Schédel / 2 Ebenen D Hand D Ful® D Wirbelséule D andere |:I 10
ct [] soct [[] NMR[] augenarzticherBefnd [ | HNO-Befund [ ] (Klartext umseitig) 11
Wurden Photos angefertigt ? en face I:I Profil |:| Halbprofil |:| axial I:I andere I:I 12
Hande I:l FiRe I:l (obligatorisch !) 13
Wurde (EDTA)-Blut abgenommen ? nein D ja I:I Genanalyse aufféllig ? ja I:l nein|:| 14
Wurde Angehorigen Blut abgenommen ? ja I:l nein|:| wem? | | 15
Schéadelform : Plagiocephalie vorn |:| hinten |:| Oxycephalie |:| Brachycephalie |:| 16
Scaphocephalie [ | Trigonocephalie [ | sonstige | | 17
Befund Neurocranium :
Nahte irreg. geschlossen I:l gewulstet I:l welche? | | 18
Schadelliicken  (wo?>Klartext) I:l vordere Fontanelle offen I:l geschlossen I:l abnorm grof} |:| 19
Einziehung  (wo?>Klartext) Vorwdlbung  (wo?>Klartext) I:l frontal bossing I:l auffall. Haaransatz |:| 20
Befund Viscerocranium : _Orbita :
Orbitadystopie IiI:l re|:| supraorbital abgeflacht IiI:l re|:| infraorbital abgeflacht IiI:l re|:| 21
Hypertelorismus D Hypotelorismus D Protrusio bulbi Iilj relj enge Lidspalte Iilj relj 22
Inklinationswinkel der Lidachsen : normal |:| mongoloid |:| antimongoloid I:l (Klartext umseitig) 23

Abb. 1: Dokumentationsbogen Seite 1




Befund Ubriges Viscerocranium :

Mittelgesichtshypoplasie |:| mandibuldre Retrognathie |:| Gesichtsskoliose (konvex nach) Ii|:| re|:| #
Storung der Kau- |:| Sprach-|:| Schluckfunktion |:| hoher Gaumen|:| mechanische Atemstérung |:| #
Ohrdeformitat |:| Spaltbildung |:| auffalliger Zahnstatus |:| (Klartext umseitig) #
Ubrige Befunde :
Syndaktylien |:| breite Daumen |:| breite GroRzehen |:| andere Extremitatenfehlbildungen |:| #
Minderw uchs |:| dysproportionierter Wuchs |:| auffallige Wirbelsaule |:| Stoffw echseldefekte |:| #
Organanomalien |:| Hautveranderung |:| andere |:| (Klartext umseitig) #
Phanotypische Verdachtsdiagnose: | #
Sind Verw andte des Patienten ebenfalls auffallig ? nein|:| ja |:| wer /Art der Auffélligkeit : #
| #
Von welchen Verwandten existieren Photos ? | #
Teil B : MeRwerte: Datum der Messungl__—| #
Patient w ach |:| kooperativ | ja |:| nein I:l Patient sediert|:| Patient in Narkose[l #
1. maximale Schadellange (GLABELLA - OPISTHOCRANION) |:| #
2. maximale Schadelbreite (EURION - EURION) |:| #
3. Schadelbreite frontotemporal (FRONTOTEMPORAL - FRONTOTEMPORAL) |:| #
4. Schadelbasisbreite (TRAGION - TRAGION) |:| #
5. Schadelbasislinge (NASION - TRAGION) l |:| re |:| #
6. transversale Circumferenz (OHRWURZEL - OHRWURZEL) |:| #
7. sagittale Circumferenz (NASION - OPISTHOCRANION) |:| #
8. mittlere Gesichtshéhe (NASION - SUBNASALE) |:| #
9. untere Gesichtshéhe (SUBNASALE - MENTON) |:| #
10. 'maximale Circumferenz I:I #
11. | intercanthaler Augenabstand (ENDOCANTHION - ENDOCANTHION) :| #

Abb. 2: Dokumentationsbogen Seite 2
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Nach dieser eingehenden klinischen Untersuchung konnte nun eine phanotypische
Diagnose gestellt werden.

Ein wesentlicher Teil der Registrierung sind anthropometrische Daten, die
praeoperativ, 6 Wochen postoperativ sowie 6, 12 und 24 Monate postoperativ
erhoben wurden. Weitere Kontrollen erfolgten im Abstand von 1 Jahr.

Um diese anthropometrischen Melimethoden mdglichst maximal zu standardisieren,
wurde eine genaue MeRanleitung entwickelt, an die sich jeder Behandelnde genau
zu halten hatte. Die Anleitung ist in Abb. 3-9 dargestellt.

Als geeignete Parameter wurden dabei die 11 folgenden MelRgrolien festgelegt, die
bei jeder Messung erhoben wurden:

maximale Schadelbreite (Eurion- Eurion), maximale Schadellange (Glabella-
Opisthocranion), frontotemporale Schadelbreite, Schadelbasislange (Nasion-
Tragion) links und rechts, Schadelbasisbreite (Tragion- Tragion), transversale
Circumferenz  (Ohrwurzel- Ohrwurzel) , sagittale Circumferenz  (Nasion-
Opisthocranion), mittlere Gesichtshohe (Nasion- Subnasale), untere Gesichtshdohe
(Subnasale- Menton), maximale Circumferenz sowie der intercanthale Augenabstand
(Endocanthion- Endocanthion).

Abb. 3 bis 9 zeigen eine Darstellung der definierten Referenzpunkte und den sich
daraus ergebenden Messstrecken.

Die Schadellange und —breite sowie Schadelbasislange und —breite wurden mit

einem Beckenzirkel, die Circumferenzen mit einem MalRband gemessen.

Abb.3 Die maximale Schadellange wird von der Glabella

zum Opisthocranion gemessen.

Abb. 4 Die maximale Schadelbreite entspricht der
Distanz der in der Transversalebene am weitesten

auseinanderliegenden Schadelpunkte.
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Abb. 5 Die Schadelbasislange wird beidseits von Nasion

zu Tragion gemessen.

Abb. 6 Die Schadelbasisbreite entspricht dem

Abstand zwischen den beiden Traguspunkten.

Abb. 7 Die maximale Circumferenz verlauft durch

Opisthocranion und Glabella.

Abb. 8 Die sagittale Circumferenz verlauft von Nasion

zu Opisthocranion.

Abb. 9 Die transversale Circumferenz verbindet den obersten

Punkt der Ohrwurzel mit dem der Gegenseite.



12

AbschlieBRend kam eine genaue fotografische Dokumentation des prae- und
postoperativen Befundes hinzu (vgl. Abb. 14-33 im Kapitel "Ergebnisse’).
Es sind etwa 200 kleine Patienten mit Craniosynostosen auf diese Weise

dokumentiert worden, davon 33 mit Scaphocephalie.

Zur Wahl der OP- Methode ist zu sagen, dal® diese weltweit kontrovers diskutiert
wird. Dabei existiert eine Vielzahl von Therapieansatzen, die spater Erwahnung
finden sollen.

Im Folgenden soll die Operationsmethode, die im Giel3ener Universitatsklinikum von
der Abteilung fur Mund-Kiefer-Gesichtschirurgie in Zusammenarbeit mit der Abteilung
fur Neurochirurgie zur Korrektur der Scaphocephalie angewendet wird, beschrieben
werden.

Nach Infiltrationsanasthesie der Kopfschwarte im Bereich der spateren Inzision hinter
der Haarlinie mit Xylocain 1% mit Vasokonstringenzzusatz (Epinephrin) zur
Verringerung der Blutung an den Schnittflachen wird ein bicoronarer Zugang
supraperiostal prapariert, wie er in Abbildung 10 zu sehen ist. Nun wird der Skalp

nach anterior und dorsal vom Periost geldst.
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Abb. 10 Schematische Darstellung eines bicoronaren Zuganges
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Die nun folgende Kraniektomie im Bereich der Sagittalnaht beginnt an der offenen
vorderen Fontanelle oder an etwa 2cm paramedian angelegten Bohrldchern. Von
hier aus wird zunachst die gesamte Sagittalnaht in Form eines 4cm breiten Streifens
reseziert. Hierbei wird ein Abstand von 2cm paramedian von der Mittellinie
eingehalten. Zuvor wird das Periost im Bereich der Schnittstellen bipolar
elektrokoaguliert, durchtrennt und abgeschoben. Die Dura mater unterhalb des

Resektates wird ebenfalls abgeschoben, um sie unverletzt zu erhalten (vgl. ff. Abb.).

Abb. 11 Schematische Darstellung der operativen Vorgehensweise

In einem zweiten Schritt wird die Knochenresektion beidseits in Richtung der
Schadelbasis ausgedehnt und dabei geht man wie folgt vor. Anterior entnimmt man
ein 1-1,5cm breites Segment etwa 0,5cm dorsal der Kranznaht. Posterior wird ein
ebenso breites Knochensegment 0,5cm vor der Lambdanaht entfernt. Die Dura
mater unterhalb der belassenen parietalen Schuppen wird abgeschoben, wodurch
spontan eine deutliche Verbreiterung des Schadels erreicht werden kann (vgl. ff.
Abb).
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Abb. 12 Schematische Darstellung der Schadelumformung

Im Falle eines frontalen oder occipitalen bossings wird die Praparation weiter nach
anterior oder posterior extendiert.

Im Falle eines frontalen bossing (Vorwdlbung) erfolgt eine Korrektur durch
Umformung der frontalen Knochenschuppe. Hierzu wird nach Abschieben der Dura
beidseits basal ein Keil reseziert, so dal} die frontale Schuppe nur noch im Bereich
der Glabella gestielt ist (siehe Abbildung 12). Dort wird der Knochen frakturiert und
das gesamte Os frontale nach dorsal verlagert und in den basalen Anteilen mit
Nahten fixiert. Zum Ausgleich von Inkongruenzen zwischen Os frontale und temporo-
parietalem Fligel werden radiar-streifenformige Einschnitte sowie Umformungen mit
Hilfe einer Knochenbiegezange vorgenommen. Blutstillung und Einlage einer

Drainage wird gefolgt von zweischichtigem Wundverschluf3.
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Abb. 13 Schematische Darstellung der operativen Korrektur

Zur Auswertung der vorliegenden Mel3daten wurde zunachst eine Liste aller
Patienten mit Geschlecht, Geburts- und OP-Datum sowie dem Alter zum
Operationszeitpunkt erstellt (Tab. 1). Da bei unterschiedlichem Alter zum Zeitpunkt
einer chirurgischen Intervention unterschiedliche Ergebnisse zu erwarten waren,
wurden drei Altersgruppen gebildet und alle Kinder der jeweiligen zugeteilt.

Daraus ergab sich die Altersgruppe 1 (3-6 Monate) mit 17 Patienten, die Gruppe 2
(6-9 Monate) mit 11 Kindern und die Gruppe 3 (10 Monate und alter) mit 5 Kindern.

Nr. Patient m/w Geb.Datum | OP-Datum | Alter b. OP
1 L.,V. w 04.02.96 26.06.96 5M
2 W., C. w 27.05.96 01.10.96 4M
3 D., N. w 23.10.96 08.05.97 5,5M
4 H. M. m 08.02.97 03.07.97 5M
5 B., R. m 06.03.97 16.07.97 4,5M
6 W., D. m 04.01.98 27.05.98 5M
7 H., L. w 02.04.97 22.09.97 5,5M
8 G.,J. m 10.02.99 28.07.99 5,5M
9 M., M. m 06.04.99 17.08.99 4,5M
10 H., F. m 25.02.00 20.07.00 5M
11 AL m 17.08.00 08.02.01 5,5M
12 E., K-E. m 07.04.00 19.09.00 5,5M
13 K., T. m 24.09.99 16.12.99 3M
14 Y., M. m 24.02.01 31.07.01 5M
15 D, D. m 25.05.98 13.08.98 2,5M
16 H., J. m 10.12.00 17.05.01 5M
17 T, N. m 28.05.01 01.11.01 5M
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18 G, D. m 16.01.96 10.07.96 6M
19 K., D. m 29.11.96 18.06.97 6,5M
20 B.,R. m 05.11.96 29.07.97 M
21 S, L. m 01.12.97 26.05.98 6M
22 B., Ch. m 28.09.97 24.06.98 oM
23 R., M. m 09.08.97 13.05.98 9M
24 K., M. w 13.07.97 28.01.98 6,5M
25 Sch,, L. m 04.09.98 03.03.99 6M
26 H., L. m 26.08.99 01.03.00 6M
27 K., M. m 14.05.99 10.02.00 9M
28 H., J.-H. m 09.11.99 09.05.00 6M
29 K., S. w 24.02.97 15.05.98 15M
30 B., J.-O. m 23.01.95 08.07.98 3J 5M
31 M., A. m 21.08.94 16.07.98 3J 11M
32 R., N. m 16.01.99 18.01.00 12M
33 Sch., T. m 09.03.99 01.02.00 11M

Tab. 1 Registrierte Patienten mit Scaphocephalus

Im nachsten Schritt wurden alle fur die Scaphocephalie relevanten MelRgréfien nach
Altersgruppen geordnet tabellarisch erfasst (siehe Anhang). Dazu gehdren neben
Schadellange (SL) und Schadelbreite (SB) der sog. Cephalic Index (Cl, SB:SL).
Ebenso die Schadelbasislange (SBL) und -breite (SBB) mit dem Cephalic Base Index
(CBI), die transversale Circumferenz/ Schadelhdhe (tC), die sagittale Circumferenz
(sC) sowie die maximale Circumferenz (max C). Weitere praeoperative Befunde, wie
Wulstung der betroffenen Naht oder Fontanellenbefunde wurden ebenfalls der
Vollstandigkeit halber in die Tabelle aufgenommen.

Anhand dieser Datensammlung, die im Anhang einsehbar ist, konnten nun die
einzelnen MelgroRen im Zeitverlauf nach Altersgruppen getrennt ausgewertet
werden. Dabei wurden zu jeder GroRRe die Mittelwerte errechnet und anhand von
Diagrammen visualisiert, um die Veranderung der Parameter im zeitlichen Verlauf zu

dokumentieren.
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3. Ergebnisse

Im Anhang sind die Tabellen einsehbar, in denen alle erhobenen Daten der 33
Scaphocephaliepatienten zusammengefasst sind. Sie bilden die Grundlage fur die
vorliegende Arbeit und kommen in diesem Kapitel zur Auswertung. Aus ihnen geht
auch hervor, zu welchen Zeitpunkten der Patient jeweils gemessen wurde.
Ublicherweise erfolgte dies praeoperativ, 6 Wochen postoperativ, sowie 6, 12 und 24
Monate postoperativ. Weitere Kontrollen wurden jahrlich durchgefuhrt.

Die aufgefuhrten Parameter sind neben Schadellange, Schadelbreite und dem
dazugehdrigen Cephalic Index (Breite: Lange) die Schadelbasisbreite und -lange mit
dem dazugehdrigen Cephalic Base Index (ebenfalls Breite: Lange). Weiterhin
aufgefuhrt und ausgewertet sind die transversale und sagittale sowie die maximale
Circumferenz.

Die Kinder sind in diesen Tabellen nach den Altersgruppen (Gruppe 1= 3-6 Monate,
Gruppe 2= 6-9 Monate, Gruppe 3= 10 Monate und alter) geordnet. Alle
Zahlenangaben der Mel3grofden sind in Millimetern angegeben.

Jungen und Madchen in dieser Auswertung getrennt zu beurteilen ist nicht sinnvoll,
denn es wurde zu Gruppen mit sehr geringer Fallzahl fuhren. Die Veranderung der
verschiedenen Parameter im Zeitverlauf ist im Falle einer geschlechterspezifischen
Beurteilung mit der aufgezeigten identisch. Die Kurven der Madchen liegen lediglich

geringfugig unterhalb derselben, die der Jungen geringflgig oberhalb.

Zur Auswertung der Daten wurden die prae-, bzw. postoperativen Werte eines
Parameters fur jeden Zeitpunkt innerhalb einer Altersgruppe zusammengefasst und
ein Mittelwert gebildet. Diese Mittelwerte wurden wiederum in Liniendiagramme
eingearbeitet, anhand derer man die Veranderung der einzelnen Grof3en durch einen
chirurgischen Eingriff im Zeitverlauf beurteilen kann. Sie sind bei der
Ergebnisdarstellung der einzelnen Gro3en wiedergegeben.

Die folgende Tabelle gibt alle weiteren Befunde der vermessenen Patienten wieder.
Hierzu zahlen neben dem Befund der vorderen und hinteren Fontanelle die Wulstung
der betroffenen Naht (Sagittalnaht), knoécherne Einziehungen im Bereich der
Schadelkalotte, Vorwodlbungen (frontales und / oder occipitales bossing) sowie
atypischer Haaransatz. Auch Hypo- oder Hypertelorismus und ferner alle Arten von

assoziierten Fehlbildungen sind hier, sofern befundet, angegeben.




18

Woulstung der Sagittalnaht 33 (100%)
Partielle Sagittalnahtsynostose (posterior) 3
Vordere Fontanelle offen 22

Vordere Fontanelle abnorm grof3 1

-
—

Vordere Fontanelle geschlossen

N
N

Frontales bossing
Occipitales bossing
Einziehung temporal
Einziehung parietal
Einziehung temporoparietal
Impressiones digitatae
Schadellicken

Auffalliger Haaransatz
Hypotelorismus

Hypertelorismus

= A A A AW NN

Linsenluxation
Metopicasynostose 1
Mutation (FGFR 2) 1

Tab. 2 Aufstellung der Nebenbefunde bei n=33

Bei Patienten mit Scaphocephalus ist die Sagittalnaht in der Regel gewulstet, was
hier bei allen Patienten festzustellen war. Eine Erklarung hierfur liegt in der
Histopathologie der betroffenen Sutur, die eine Verdickung der Trabekelstruktur
zeigt.® *° Dies gilt ebenfalls fiir eine Synostose der Sutura metopica, bzw. fiir alle die
Mittellinie betreffenden Synostosen.” ® Bei 3 Patienten lag lediglich eine partielle
Sagittalnahtsynostose vor, wobei der hintere Anteil verschlossen war, der vordere
noch offen. Demnach beschrankte sich auch die Wulstung nur auf den posterioren
Anteil der Naht. Am Ubergang von verschlossener zu nicht verschlossener Sutur
fand sich in allen Fallen eine senkrecht zur Sutur verlaufende Einziehung.

In 66% der Falle war die vordere Fontanelle offen, bei 33% verschlossen.

66% der Patienten hatten ein frontales bossing und nur 24% ein occipitales bossing.
Bei 3 Kindern fanden sich in den seitlichen Schadel-Réntgenbildern Impressiones
digitatae, die als wolkige Strukturaufhellungen imponieren. Dieser Befund tritt gehauft

bei Patienten mit Hydrocephalus auf, z. B. infolge einer komplexen Craniosynostose.
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Ob dieser Befund jedoch als Ausdruck eines lokal erhdhten Hirndrucks zu werten ist,
wird kontrovers diskutiert.

Schadellicken hingegen, die ebenfalls bei 2 Kindern befundet wurden, stehen fur
eine lokale unvollstandige Verknécherung der Schadelkalotte.

Desweiteren wurde in jeweils einem Fall ein atypischer Haaransatz, Hypo-, bzw.
Hypertelorismus angegeben.

Bei einem kleinen Patienten wurde eine Linsenluxation festgestellt, bei einem
weiteren eine Mutation des FGFR 2- Gens gefunden.

In einem Fall war eine weitere Schadelnaht mitbetroffen. So fand man bei einem Kind

eine Metopicasynostose.
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3.1 Schadellange

Die Schadellange ist bei Kindern mit Scaphocephalie verlangert bei gleichzeitig
deutlich verminderter Schadelbreite. Dies liegt darin begriindet, dal® bei stenosierten
Schadelnahten das Wachstum senkrecht zur betroffenen Naht gehemmt ist (in
diesem Fall ist dies das Breitenwachstum), kompensatorisch durch den Druck des
wachsenden Gehirns aber das Wachstum des Schadels in der Verlaufsrichtung der
verschlossenen Naht (hier das Langenwachstum) unwesentlich erhoht ist.

Von einer chirurgischen Korrektur wird nun erwartet, diese pathologische
Schadellange zu reduzieren, was auch in allen drei Altersgruppen erreicht werden
kann. Aus den folgenden Diagrammen ist jedoch ersichtlich, da® die Reduktion der
Lange 6 Wochen postoperativ in der Altersgruppe 1, also bei Kindern, die zwischen
dem 3. und 6. Lebensmonat operiert wurden, am deutlichsten ist. In diesem Alter
sind die Schadelknochen noch weich, so dal® eine Umformung der Schadelknochen
bessere Ergebnisse zeigt. Im weiteren postoperativen Verlauf kommt es dann
altersunabhangig zu einer kontinuierlichen Zunahme der Schadellange im Zuge
eines normalen Schadelwachstums.

Je alter die Kinder zum Zeitpunkt der Operation sind, desto geringer ist postoperativ
die Sofort- Abnahme der Schadellange zu erwarten. So kommt es in der
Altersgruppe 2 zu einer etwas geringeren Korrektur der Schadellange, in
Altersgruppe 3 kaum noch zu einer Reduktion dieser Grolke. An dieser Stelle muf3

jedoch auf die modifizierte OP- Methode bei alteren Kindern hingewiesen werden.



Schéadellange (mm)
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Abb. 14: Veranderung der Schadellange in Altersgruppe 1 (3-6 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 15: Veranderung der Schadellange in Altersgruppe 2 (6-9 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 16: Veranderung der Schadellange in Altersgruppe 3 (10 Monate und alter)

im Zeitverlauf
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3.2 Schadelbreite

Die Schadelbreite ist, wie bereits unter 3.1 erlautert, bei Kindern mit Scaphocephalie
erheblich vermindert. Die Schadelbreite ist es jedoch auch, die postoperativ das
eindeutigste Sofortergebnis liefern kann. Werden nach der beschriebenen Methode
neben der Sagittalnaht selbst auch noch streifenformige Knochenresektionen in
Richtung der Schadelbasis vorgenommen, so bleibt rechts und links jeweils eine
temporoparietale Schuppe stehen, die je nach Alter des Kindes sich mehr oder
weniger gut aufbiegen lalt, nachdem die Dura mater von der Unterseite
abgeschoben wurde.

So zeigen die folgenden Diagramme, daly sich in allen drei Altersgruppen die
Schadelbreite durch die chirurgische Intervention deutlich vergroRert. Dabei kann
man innerhalb des ersten Lebensjahres durchweg ahnlich gute Sofortergebnisse
erzielen. Bei den alteren Kindern gelingt dies ebenfalls, jedoch in einem etwas
verringerten Mal3e.

Bei den Patienten bis 9 Monate kommt es dann im Zeitverlauf zu einer
kontinuierlichen Zunahme der Schadelbreite im Zuge eines normalisierten
Schadelwachstums. Bei den alteren Kindern ist in dem Zeitraum nach der Messung 6
Monate postoperativ eine deutliche Verlangsamung des Breitenwachstumes zu
verzeichnen. Dies ist ebenfalls im Rahmen eines normalen Schadelwachstums zu
sehen. Bis dahin kommt es aber auch in dieser Altersgruppe zu einer deutlichen

Schadelverbreiterung.
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Abb. 17: Veranderung der Schadelbreite in Altergruppe 1 (3-6 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 18: Veranderung der Schadelbreite in Altersgruppe 2 (6-9 Monate)

im Zeitverlauf



Schéadelbreite (mm)

150

- L

{/Q/ L

90

70 T T T T T
pra post6 Wo  post 6 Mo post1J post 2 J post3J

Gruppe 3

Abb. 19: Veranderung der Schadelbreite in Altersgruppe 3 (10 Monate und alter)

im Zeitverlauf
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3.3 Cephalic Index

Der Cephalic Index gibt das Verhaltnis Schadelbreite zu Schadellange wieder- ein
Wert, der unter physiologischen Bedingungen <1 ist, genauer nach Farkas (1994) flr
Madchen im 1. Lebensjahr bei etwa 0,747 und fur Jungen bei etwa 0,757 liegt.

Liegt eine Sagittalnahtsynostose vor, ist dieser Wert erniedrigt, da der Zahler

verkleinert, der Nenner vergroRert vorliegt.
SB

Der Parameter kann in allen drei Altersgruppen durch eine operative Korrektur
eindeutig vergroRert werden.

In der Altersgruppe 1 und 2 sorgt eine leichte operative Uberkorrektur fiir einen
postoperativ wieder geringflgig absinkenden Wert. Das physiologische Wachstum
des Gehirns flihrt wahrend der kommenden Monate innerhalb des ersten
Lebensjahres zu einer weiteren Verschiebung hin zu normalem Breiten-Langen-
Verhaltnis. Das Breitenwachstum scheint “aufzuholen’.

Bei allen alteren Kindern der Gruppe 3 stagniert der Wert des Cephalic Index im
weiteren Verlauf in etwa auf der Hohe des Wertes, der 6 Wochen postoperativ
erhoben wurde, da das Wachstum des Gehirns selbst bereits ab der zweiten Halfte
des 1. Lebensjahres langsamer erfolgt. Dies ist aus den Perzentilen des
Kopfumfanges ersichtlich.?’

Da im weiteren Verlauf Schadelbreite und —lange physiologischerweise kontinuierlich
zunehmen, sollte der Cephalic Index weiterhin auf dem jeweilig erhohten Niveau

bleiben.
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Abb. 20: Veranderung des Cephalic Index in Altersgruppe 1 (3-6 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 21: Veranderung des Cephalic Index in Altersgruppe 2 (6-9 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 22: Veranderung des Cephalic Index in Altergruppe 3 (10 Monate und alter)

im Zeitverlauf
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3.4 Schadelbasislange

Da die Schadelbasis an sich nicht in die Problematik der Scaphocephalie und somit
auch nicht in das operative Vorgehen einbezogen ist, sind ihre Lange und auch die
Breite mit dem dazugehorigen Cephalic Base Index durch eine chirurgische
Intervention weitgehend unbeeinflusst.

So zeigen die folgenden Diagramme, die die Schadelbasislange betreffen, dass
diese prae- und 6 Wochen postoperativ vergleichbare Werte hat.

Die postoperativ leichte Verminderung in der Altersgruppe 2 spricht wahrscheinlich
fur einen Messfehler.

Der Kurvenverlauf ist insgesamt annahernd linear. Die spricht am ehesten fur ein

normales Wachstum. Dies betrifft alle drei Altersgruppen gleichermalen.
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Abb. 23: Veranderung der Schadelbasislange in Altersgruppe 1 (3-6 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 24: Veranderung der Schadelbasislange in Altersgruppe 2 (6-9 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 25: Veranderung der Schadelbasislange in Altersgruppe 3 (10 Monate und

alter) im Zeitverlauf
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3.5 Schadelbasisbreite

Fir die Schadelbasisbreite gilt das gleiche, wie fir die Schadelbasislange. Sie bleibt
durch eine Operation weitgehend unverandert, nimmt danach durch normales
Wachstum kontinuierlich zu und zeigt in allen drei Altersgruppen einen
vergleichbaren linearen Verlauf.

Die geringflgige postoperative Abnahme in Gruppe 1 und 2 ist nur durch einen

Messfehler erklarbar.
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Abb. 26: Veranderung der Schadelbasisbreite in Altersgruppe 1 (3-6 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 27: Veranderung der Schadelbasisbreite in Altersgruppe 2 (6-9 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 28: Veranderung der Schadelbasisbreite in Altersgruppe 3 (10 Monate und

alter) im Zeitverlauf
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3.6 Cephalic Base Index

Auch der Cephalic Base Index, das Verhaltnis von Schadelbasisbreite zu —lange,
bleibt nach einer operativen Korrektur der Scaphocephalie in etwa auf der Hohe des
zuvor gemessenen, bzw. errechneten Wertes.

Auch im weiteren Verlauf verbleibt dieser Parameter auf diesem Niveau.

Keine signifikanten Anderungen sprechen gegen eine Beeinflussung durch die

chirurgischen MalRnahmen. Dies gilt fur alle drei Altersgruppen gleichermalien.
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Abb. 29: Veranderung des Cephalic Base Index in Altersgruppe 1 (3-6 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 30: Veranderung des Cephalic Base Index in Altersgruppe 2 (6-9 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 31: Veranderung des Cephalic Base Index in Altersgruppe 3 (10 Monate und

alter) im Zeitverlauf
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3.7 Transversale Circumferenz

Die transversale Circumferenz beinhaltet die Parameter Schadelbreite und
Schadelhdhe. Sie nimmt in allen drei Altersgruppen durch die chirurgische Korrektur
zu. In Gruppe 1 ist die Veranderung unmittelbar postoperativ am deutlichsten.

Auch im weiteren postoperativen Verlauf kommt es im Rahmen des physiologischen

Schadelwachstums zu einer kontinuierlichen Zunahme des Parameters.
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Abb

. 32: Veranderung der transversalen Circumferenz in Altersgruppe 1 (3-6

Monate) im Zeitverlauf
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Abb

. 33: Veranderung der transversalen Circumferenz in Altersgruppe 2 (6-9

Monate) im Zeitverlauf
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Abb. 34: Veranderung der transversalen Circumferenz in Altersgruppe 3 (10 Monate

und alter) im Zeitverlauf
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3.8 Sagittale Circumferenz

Die sagittale Circumferenz ist ein Mal} fur Schadelhdhe und Schadellange, jedoch ist
der transversale Umfang flir den Parameter Schadelhéhe aussagekraftiger. Da die
Schadellange nach einer Operation etwas verringert ist, sollte auch die sagittale
Circumferenz postoperativ vermindert sein.

Dies ist auch in den Altergruppen 1 und 2 der Fall. Unter Umstanden kann es sich
hier auch um einen Messfehler handeln, den man von einer tatsachlichen Abnahme
der Schadelhdhe unterscheiden mulfd.

Nach einem 6 Wochen postoperativ gemessenen vermindertem Umfang nimmt
dieser wieder kontinuierlich zu. Auch dies ist einem normalisierten Wachstum

zuzuschreiben.
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Abb. 35: Veranderung der sagittalen Circumferenz in Altersgruppe 1 (3-6 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 36: Veranderung der sagittalen Circumferenz in Altersgruppe 2 (6-9 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 37: Veranderung der sagittalen Circumferenz in Altersgruppe 3 (10 Monate und

alter) im Zeitverlauf



3.9 Maximale Circumferenz

Der Schadel ist von cranial betrachtet eine Ellipse. Der Umfang einer Ellipse wird
beeinflusst durch den Breiten- und den Langendurchmesser. Demnach sind in der
maximalen Circumferenz Anteile von Schadelbreite und —lange enthalten.

Sie ist unter den Kinderarzten der am weitesten verbreitetste Parameter zur
Diagnostik des Schadelwachstums in Anlehnung an Perzentilenkurven.

Da bereits festgestellt werden konnte, dass durch eine Operation die Schadellange
nur in geringem Male verkleinert werden kann, die Schadelbreite aber deutlich
zunimmt, sollte man erwarten, dass der maximale Schadelumfang etwas zunimmit.
Dies ist aber nur in der Altersgruppe drei der Fall. Bei den jingeren Patienten bleibt
er in etwa gleich. Auch hier kommt es im weiteren Verlauf zu einer stetigen Zunahme

des Parameters. Auch hier deutet dies auf ein normalisiertes Schadelwachstum hin.
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Abb. 38: Veranderung der maximalen Circumferenz in Altergruppe 1 (3-6 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 39: Veranderung der maximalen Circumferenz in Altergruppe 2 (6-9 Monate)

im Zeitverlauf
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Abb. 40: Veranderung der maximalen Circumferenz in Altersgruppe 3 (10 Monate

und alter) im Zeitverlauf
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3.10 Veranderungen an Schadellange, Schadelbreite und Cephalic Index

Wird nun bei allen Patienten der Wert fur Schadellange, Schadelbreite und dem
dazugehdrigen Cephalic Index prae- und direkt postoperativ verglichen, so erhalt
man delta- Werte fur alle Messgrossen, die wiederum in Punktdiagrammen in
Abhangigkeit zum Alter bei OP dargestellt werden konnen. Fugt man in diese
Punktwolke nun eine Trendlinie ein, wie sie in den drei folgenden Diagrammen zu

sehen ist, so ist eine Tendenz deutlich zu erkennen.

A Schadelbreite
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10 - o

o 380 .

Veranderung Schadelbreite (mm)

\

Alter bei OP (Monate)

Abb. 41: Veranderung der Schadelbreite durch die operative Korrektur bei jedem
Patienten; Trendlinie deutet auf ein besseres Ergebnis bei den jliingeren Patienten
hin

So lasst sich bei der Schadelbreite eine deutliche Abnahme im Sofortergebnis mit
zunehmendem Alter der Kinder zum Zeitpunkt der OP verzeichnen.

Dies ist im Falle der Schadellange nicht zu erwarten, da sie im Vergleich zur Breite
deutlich geringer operativ korrigiert, bzw. kaum verandert werden kann. Demnach

zeigt die Trendlinie im folgenden Diagramm keine verwertbare Tendenz an.
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Abb. 42: Veranderung der Schadellange durch operative Korrektur bei jedem

Patienten; Trendlinie zeigt hier keine Tendenz bezogen auf das Alter bei OP
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Die Darstellung des Sofortergebnisses im Falle des Cephalic Index zeigt jedoch

ebenfalls eine deutliche Tendenz dahingehend, dass mit zunehmendem Alter zum

Zeitpunkt der Operation das Sofortergebniss weniger signifikant ist. Da im Cephalic

Index Schadellange und —breite gleichermassen beinhaltet sind, sollte das folgende

Diagramm als das aussagekraftigste angesehen werden.
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Abb. 43: Veranderung des Cephalic Index bei jedem Patienten durch die operative

Korrektur; Trendlinie zeigt deutliche Abnahme der Korrekturmoglichkeit bei alteren

Kindern
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3.11 Einteilung der Patienten nach dem Sofortergebnis

Verwendet man nun den delta- Wert des Cephalic Index, der im obigen Diagramm
bereits dargestellt wurde, zur Einteilung der Patienten in Gruppen mit gutem,

mittlerem und schlechtem Sofortergebnis, so erhalt man folgende Aufteilung:

ACephalic Index gut mittel schlecht
K., T. 3 Monate D.,D. 2,5 Monate [W.,C. 4 Monate
gut >= 0,125 D.,N. 5,5Mo L., V. 5Mo B.,R. 4,5Mo
mittel 0,075-0,125 G., J. 55Mo H., M. 5 Mo M., M. 4,5Mo
schlecht <0,075 E.,K-E. 555Mo |W.,D. 5Mo A, L. 55Mo
K., T. 9Mo H.,F. 5Mo B.,C. 9Mo
M., A. 47 Mo Y., M. 5Mo Sch,, T. 11 Mo
H.,J. 5 Mo K., S. 15Mo
T.,N. 5Mo B.,J.-O. 41 Mo
H.,L. 55Mo
G.,D. 6 Mo
S.,L. 6 Mo
Sch.,L. 6 Mo
H.,L. 6 Mo
H., J.-H. 6 Mo
K., D. 6,5Mo
K., M. 6,5Mo
B.,R. 9Mo
R.,M. 9 Mo
R.,N. 12 Mo

Tab. 3: Einteilung der Patienten nach dem Sofortergebnis mit Hilfe des Cephalic
Index. Die Zahlenangaben nach den Namenskurzeln geben das Alter der Patienten

zum Zeitpunkt der Operation an.

Gute, mittlere und schlechte Ergebnisse wurden demnach in allen drei Altersgruppen
erzielt. Am haufigsten waren jedoch die 3-6 Monate alten Patienten in der Gruppe
der guten Ergebnisse vertreten. Patienten der mittleren Gruppe waren uberwiegend
3 bis 6,5 Monate alt und die Patienten mit schlechten OP-Ergebnissen waren zu 50%
alter als 9 Monate. Diese Daten bestatigen die bereits im vorangegangenen Absatz

dargestellten Tendenzen.
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3.12 Statistische Berechnung der Korrelation

Bei der Korrelationsberechnung geht es im Allgemeinen darum, einen Kennwert zu
errechnen, der angibt, wie eng ein Zusammenhang zwischen zwei Variablen ist.
Korrelationen dienen dazu, die Enge des Zusammenhangs mit einem Zahlenwert zu
kennzeichnen. Graphisch bedeutet das: Wie eng streut eine Punktwolke um eine
Gerade. Der Kennwert dazu ist der Korrelationskoeffizient, der Werte zwischen -1
und +1 annehmen kann. Dabei steht ein Wert zwischen 0- 0,30 fur einen schwachen
Zusammenhang, ein Wert zwischen 0,30- 0,70 fur einen mittleren und ein Wert
zwischen 0,70- 1,0 fUr eine starken Zusammenhang. Ist dabei das Vorzeichen
positiv, bedeutet es , je hdher a, desto hdher b“, bei negativem Vorzeichen bedeutet
es ,je hoher a, desto niedriger b“.

Es reicht aber nicht aus, einen Kennwert fur den Zusammenhang zu berechnen,
denn man muss sich die Frage stellen, ob dieser Zusammenhang rein zufallig sein

konnte. Aus diesem Grund schliesst man eine Signifikanzprifung an.

3.13 Berechnung der Korrelation zwischen OP- Ergebnis und Alter der Kinder zum

Zeitpunkt der Operation

Der Zusammenhang zwischen dem Alter der Kinder in Monaten und dem 3-stufigen
OP-Ergebnis wird mit einer Rangkorrelation berechnet, da eine der beiden Variablen,
das OP-Ergebnis, ordinal skaliert ist.

Bei N=33 Messwerten ergibt sich der folgende Korrelationskoeffizient (Rho nach

Spearman):
Korrelationen

Bewertun
gscode Alter bei OP
Spearman-Rho  Bewertungscode  Korrelationskoeffizient 1,000 ,027
Sig. (2-seitig) , ,880
N 33 33
Alter bei OP Korrelationskoeffizient ,027 1,000

Sig. (2-seitig) ,880

N 33 33
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Die Beziehung zwischen Alter der Kinder und Operationsergebnis ist nahezu 0, d.h.,
die beiden Variablen sind nahezu unkorreliert. Der Spearman-Korrelationskoeffizient
liegt bei 0,027, was einen extrem schwachen Zusammenhang indiziert. Inhaltlich
geht — unter BerUcksichtigung der Polung der ltems — diese schwache Tendenz in
der Stichprobe aufgrund des positiven Vorzeichens der Korrelation dahin, dass die
alteren Kinder die schlechteren Operationsergebnisse aufweisen.

Dieser Trend in den Daten ist aber sehr gering ausgepragt und die Beziehung ist
deutlich nicht signifikant mit einer Irrtumswahrscheinlichkeit von 88%. Das
konventionelle Signifikanzkriterium von 5% wird also bei weitem verfehilt.

Man muss nach den Daten davon ausgehen, dass die vorfindlichen (geringen)
Unterschiede in den Operationsergebnissen nach dem Alter reine Zufallseffekte der
Stichprobenauswahl darstellen. Die Nullhypothese, dass es in der Grundgesamtheit
keinen Zusammenhang zwischen Operationsergebnis und Alter der Kinder gibt, die
beiden Merkmale also stochastisch unabhangig sind, muss beibehalten werden.

Das Streudiagramm der Werte mit der eingezeichneten Regressionsgerade

veranschaulicht das Ergebnis:
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Man sieht, das es zwei deutliche AusreiRerwerte im Alter der Kinder gibt, die sich
deutlich vom Wertebereich der Ubrigen Falle absetzen. Die beiden Ausreilerwerte,
welche die Durchschnittswerte der drei OP-Ergebnisse stark beeinflussen, sind aber

einmal bei einem guten und einmal bei einem schlechten OP-Ergebnis vertreten.
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Bericht
Alter bei OP
Standardab
Bewertungscode Mittelwert N weichung
gutes OP-Ergebnis 12,5833 6 16,9688
mittleres OP-Ergebnis 6,1053 19 2,0247
schlechtes OP-Ergebnis 11,8125 8 12,4124
_Insgesamt 8,6667 33 9,4997

Die Mittelwerte des Alters in Monaten sind daher bei gutem und schlechtem OP-
Ergebnis deutlich hoher als bei mittlerem OP-Ergebnis.

Die eingezeichnete Regressionsgerade im Streudiagramm zeigt jedoch eine fast
horizontale Linie (Steigung = 0) und veranschaulicht damit grafisch die

Unabhangigkeit der beiden Variablen voneinander.

3.14 Fotografische Dokumentation

AbschlieRend sollen in diesem Ergebnisteil Patientenfalle gezeigt werden, wie sie
ublicherweise festgehalten werden. Auch diese Aufnahmen sind Teil der zuvor

beschriebenen Datensammlung der Patienten mit Craniosynostosen.
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Abb. 14 a und b: Patient A mit Scaphocephalus praeoperativ;

Deutlich verlangerter und insbesondere occipital schmaler Schadel

Abb. 15 a und b: CT von Patient A praeoperativ mit deutlich verlangertem Schéadel,

Schadelbreite deutlich vermindert



Abb. 16 a und b: Patient A 6 Wochen postoperativ, Altersgruppe 1;

Schadellange deutlich reduziert, Schadelbreite vergrdssert

Abb. 17 a und b: Patient A 6 Monate postoperativ mit annahernd physiologischer
Schadelform; Patient wurde auf Grund der Anthropometrie in die Gruppe mit gutem

Ergebniss eingestuft



Abb. 18 a und b: Patient B mit Scaphocephalus praeoperativ, Altersgruppe 2

Abb. 19 a und b: Patient 6 Monate postoperativ mit annahernd physiologischer

Kopfform; Patient wurde durch Anthropometrie in die mittlere Gruppe eingestuft
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Abb. 20 a und b: Patient C mit Scaphocephalus praeoperativ; Altersgruppe 3

Abb. 21 a und b: Patient C 6 Monate postoperativ; Einstufung in die Gruppe mit
schlechten Ergebnissen, da Schadellange und —breite kaum korrigiert werden

konnten
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4 Diskussion

4 .1 Das Krankheitsbild

Die Scaphocephalie, die hier im Mittelpunkt dieser Arbeit steht, ist mit 1:5000 die

haufigste Schadelnahtsynostose *°

, mit einem Verhaltnis von Jungen zu Madchen
von 4:1 3% Die ursachliche Sagittalnahtsynostose fiihrt zu einem morphologisch
dolichocephalen Schadel (Kahnschadel) durch vermindertes Breitenwachstum bei
kompensatorisch vermehrtem Langenwachstum. Weitere haufige pathologische
Auffalligkeiten im Rahmen dieses Krankheitsbildes sind die Wulstung der betroffenen
Sagittalnaht, frontales und/ oder occipitales bossing (Vorwdlbung) sowie
intrakranielle frontale Hygrome, die durch das dort UbermaRig vorhandene
Platzangebot entstehen *.

Der klinische Aspekt ist haufig auch turricephal, da in der Frontalansicht der Schadel
schmal und hoch erscheint. Ist die Sagittalnahtsynostose unvollstandig, zeigt sich
eine quere Einziehung parallel zur Coronarnaht, die die Grenze der verschlossenen
Sagittalnaht markiert. In der Regel ist bei solchen Fallen der hintere Teil betroffen.
Zur Diagnosestellung fuhrt in der Regel die eindeutige Klinik, die in weniger
ausgepragten Fallen mit CT-/ MRT-Befunden kombiniert wird. Dabei darf nicht
vergessen werden, dass die Strahlendosis eines CT’s bis zu 12fach hdher fur die
Linse und bis zu 6fach hoher fur das Knochenmark ist, als konventionelle
Rontgenaufnahmen 4. Der Grad der Auspriagung hangt wesentlich davon ab, wann
die Synostose intrauterin eingetreten ist. Bei gesicherter Diagnose ist eine Indikation
zur operativen Therapie gestellt, wobei gesagt werden muf3, dald man sich bei
Minimalformen auch gegen ein chirurgisches Vorgehen entscheiden kann, da es sich
dann um eine rein asthetische Korrektur handelt. Hier sollte Diagnostik zum
Ausschluss weiterer Anomalien angeschlossen werden, da Minorformen nicht selten
im Rahmen eines Syndroms vorkommen *'.

Bleibt eine Korrektur aus, kann es neben asthetischen Beeintrachtigungen auch zu
unspezifischen psychomotorischen Entwicklungsstdérungen, bzw. Retardierung und

auch zu Krampfanfallen kommen. °* ¢
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4.2 Anatomische Grundlagen

Der menschliche Schadel besteht aus 22 Knochen, die Uuber 21 Nahte in suturaler
Verbindung stehen. Lediglich der Unterkiefer steht in gelenkiger Verbindung zur
Schadelbasis. Das Neurokranium, bestehend aus Schadelkalotte und Schadelbasis,
bildet eine feste kndcherne Hulle fur das Gehirn.

Dabei ist das Stirnbein (Os frontale) Uber die Kranznaht (Sutura coronalis) mit den
Schlafen- und Scheitelbeinen (Ossa temporalia und parietalia), die Scheitelbeine
uber die Lambdanaht (Sutura lambdoidea) mit dem Hinterhauptsbein (Os occipitale)
verbunden. Die beiden Scheitelbeine trennt die Pfeilnaht (Sutura sagittalis).

Dem Schlafenbein, aus Pars petrosa, Pars squamosa und dem Anulus tympanicus
bestehend, benachbart liegt das Keilbein (Os sphenoidale), welches gemeinsam mit
allen bereits genannten Schadelknochen anteilig die Schadelbasis bildet.

Die Ernahrung der Schadelknochen erfolgt Uber das dul3ere und innere Periost (Dura
mater).

Beim Fotus teilt die Sutura metopica oder frontalis das Stirnbein noch in zwei Halften.
Bis zur Geburt ist diese Sutur jedoch in den meisten Fallen bereits kndchern
durchbaut. Ebenfalls finden sich bei Sauglingen die rhombenférmige vordere
Fontanelle und die dreieckige hintere Fontanelle. Weite, noch nicht verzahnte
Schadelnahte erlauben eine gute Anpassung an den Geburtskanal, da sich die
Schuppen noch gegeneinander verschieben kdnnen.

Bei Kindern finden sich in den Zentren der Stirn- und Scheitelbeine die Tubera
frontalia, bzw. parietalia. Hier beginnt die Verknécherung, die dann nahtwarts
fortschreitet .

Das Wachstum der Schadelknochen findet an deren Randern im Bereich der Suturen
durch Apposition von Bindegewebe und spatere Mineralisation statt. Bei frihzeitiger
Verkndcherung einzelner Nahte wird das Schadelwachstum in der Richtung
senkrecht zur betroffenen Naht gehemmt %2 |st dabei die Pfeilnaht betroffen, entsteht
ein sog. Scaphocephalus, verknochert die Sutura metopica vorzeitig, kommt es zu
einem Trigonocephalus. Ein Oxycephalus entsteht bei Verkndcherung beider
Kranznahte, ein Brachycephalus bei vorzeitiger beidseitiger Verknécherung der
Kranznaht und weiterer Nahte gleichzeitig, und ein Plagiocephalus entsteht bei

einseitiger Verknodcherung der Kranz- oder Lambdanaht 2
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4.3 Pathogenese

Zur Pathogenese existieren verschiedene Theorien, dabei ist zwischen den
isolierten und den syndromalen Craniosynostosen zu unterscheiden. Folgendes gilt
fur die isolierten Synostosen.

Virchow postulierte 1851/52, dass die Craniosynostose die primare Fehlbildung ist,
aus der sekundar die Deformitdt der Schadelbasis entsteht ®>. Moss behauptete
hingegen 1959 das Gegenteil *°, die Anomalie der Schadelbasis sei ursachlich fir die
Schadeldeformitat. Nach jungeren Studien von Persing et al. (1981) ist das
umgekehrte der Fall *°. Park und Powers behaupteten bereits 1920, dass ein
primarer Defekt der Osteoblasten zu beidem fihrt, zu einer Malformation von
Schadel und Schadelbasis *.

Anders verhalt es sich bei den syndromalen Craniosynostosen, die in den meisten
Fallen eine genetische Ursache haben. Reinhart et al. wiesen 1998 darauf hin, dass
die verursachenden Stérungen der enchondralen und desmalen Ossifikation durch
Mutationen des Fibroblastenwachstumsfaktorrezeptor-2-Gens  (FGFR-2-Gen)
verursacht werden kénnen *% %

In sehr seltenen Fallen spielen weitere Faktoren eine Rolle, wie Hyperthyreoidismus,
idiopathische Hypercalcamie, Rickettsieninfektionen, Mucopolysaccharidosen oder

Lipidosen 8.

4.4 Biologie der Sutur

Eine Sutur ist die bindegewebige Verbindung der Schadelknochen, die im frihen
Kindesalter ein Schadelwachstum gewahrleistet und schon nach wenigen Jahren
verknochert. Die Sutura metopica bildet hier, wie schon erwahnt, eine Ausnahme,
denn sie ist haufig bereits zum Zeitpunkt der Geburt verschlossen.

Beim Wachstum der Schadelknochen handelt es sich um eine kontinuierliche
Knochenresorption mit gleichzeitiger Knochenapposition an auerem und innerem
Periost. Auch im Bereich der suturalen Kontaktflichen kommt es zu diesen
Vorgangen. Beides hat eine VergroRerung des Kopfumfanges zur Folge. Dabei sind
einige der wichtigsten EinfluRgrofien neben periostalen Faktoren die intrakraniellen

Druckverhaltnisse und die Wachstumstendenz des Gehirns an sich & .
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Zu einer praematuren Synostose der Schadelnahte kommt es durch einen
vorzeitigen Verschlull dieser Wachstumszonen durch knochernen Ersatz des
interossaren Bindegewebes. Dabei zeigt sich oft ein punktformiger Beginn mit
folgender Ausbreitung entlang der betroffenen Sutur & °.

In einer Sutur werden benachbarte Knochenareale nur durch eine dunne
Bindegewebsschicht getrennt. Ihre Funktion besteht darin, dass sich wahrend der
Geburt, genauer wahrend des Durchtritts durch den Geburtskanal, die
Schadelknochen den aulieren Gegebenheiten anpassen kénnen und gegeneinander
verschieben kdonnen. Hiernach ist in den ersten Lebenswochen eine Reexpansion mit
deutlicher Aufweitung der Schadelnahte zu beobachten ® .

Diese Beweglichkeit nimmt im frihen Kindesalter deutlich ab, reicht jedoch aus, um
kleine Traumata zu kompensieren ®.

Entwicklungsgeschichtlich setzt sich der menschliche Schadel aus mehreren Teilen
zusammen, die sich auch histogenetisch unterscheiden. Die Schadelbasis ist als
Chondrokranium praformiert, wahrend die Ubrige Kalotte direkt aus Deckknochen
entsteht. Demnach kommt es im Bereich der Schadelbasis zu chondraler
Ossifikation, im Bereich der Kalotte herrscht eine desmale Ossifikation vor ¢ .
Histologisch sind die Knochenschuppen direkt umgeben von einer aus Osteoblasten
bestehenden Schicht, die nach intrakraniell von der bindegewebigen Dura mater
umgeben ist, nach extrakraniell vom aulleren Periost. Beide bindegewebigen
Schichten benachbarter Schadelknochen gehen ineinander Uber und bilden so eine
suturale Verbindung. Mit zunehmendem Alter nehmen sog. Interdigitationen an den
Suturen zu, d. h. es kommt im Laufe der Zeit zu einer unregelmaligen Verzahnung
der benachbarten Knochenareale. Diese Verzahnungen sind weiterhin durch
Bindegewebe miteinander verbunden. Hier kommt es nun mit fortschreitendem Alter
zu einer Zunahme der Kollagenfasern, bzw. deren Anordnung wird unregelmafiger.
An dieser Stelle kommt es im Rahmen der Fusion nach Abschlul® des Wachstums
zur Ausbildung von Knochenbriicken zwischen den benachbarten Schadelknochen,
bzw. zu einer Ossifikation und Mineralisation der bisher bindegewebigen Naht.
Hierfur wird eine multifaktorielle Genese vermutet. Vaskuldre, hormonelle,
genetische, mechanische, biochemische und lokale Faktoren wirken dabei
zusammen &,

Pensler et al. konnten zum Beispiel an kultivierten Osteoblasten aus den Bereichen
einer obliterierten Sagittalnaht einen gesteigerten Zellmetabolismus mit einer

erhohten Wachstumsrate dieser Zellen nachweisen *“.
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Ozaki et al. zeigten, dass an offenen Suturen deutlich mehr Osteoid nachweisbar ist,
als an partiellen oder kompletten Synostosen.40

Der Zeitpunkt, der als physiologisch fur einen Verschluly anzusehen ist, ist fur jede
Schadelnaht unterschiedlich. So beginnt eine Ossifikation im Bereich der Sutura
metopica im 2. Lebensjahr, im Bereich der Sagittalnaht erst im 22. Lebensjahr. Zu

einem VerschluR der fazialen Suturen kommt es erst nach dem 30. Lebensjahr ®.

4.5 Die Synostose

Die Ubergange von physiologischen zu pathologischen Kopfformen sind flieRend.
Neuhauser und Vogl zeigten 1979, dass es sehr schwierig ist, Minorformen
craniofacialer Anomalien von familidren Varianten zu differenzieren ¥ .

Eine Craniosynostose ist per definitionem eine vorzeitige Fusion einer oder mehrerer
Schadelnahte, eine Craniostenose (Einengung) das Resultat daraus.

Die Synostose beginnt selten multifokal, meist an einem Punkt, dem Zentrum, und
breitet sich dann entlang der betroffenen Sutur aus '. Dabei schreitet der Verschlufy
von der endokranialen Oberflaiche zur ektokranialen hin fort *°. So findet sich
histopathologisch im Zentrum ein Bereich der kompletten knéchernen Obliteration. In
einiger Entfernung finden sich Areale, in denen eine Fusion durch nonlamellaren
Knochen neben suturalem Bindegewebe zu finden ist ®.

Bei Synostosen im Bereich der Mittellinie (Sutura metopica, Sagittalnaht) kommt es
in nahezu allen Fallen zu einer Wulstung der betroffenen Naht. Nach Albright und
Byrd ' ist dies bei einer Sagittalnahtsynostose meist in der posterioren Halfte zu
palpieren. Histopathologisch handelt es sich um eine Verdickung der ektokranialen
Cortex der Sutur.

Die Symptomatik einer Craniosynostose allgemein besteht neben der auffalligen
Schadelform und oft prominenter Naht auch nicht selten aus Funktionsstérungen, die
einerseits durch das gehemmte Wachstum, andererseits durch erhdhten
%. 5 Erhéhter Hirndruck kann zu

Hirnatrophie und unter Umstanden irreversiblen Ausfallen fihren. Hier ist besonders

intrakraniellen Druck entstehen konnen

der N. opticus gefahrdet *3.
Bei Neugeborenen und Sauglingen auldert sich erhohter Hirndruck meist in Unruhe,
Schlafstérungen, Trinkschwache, Weinen, Erbrechen und Gedeihstorungen.

Daneben konnen auch zerebrale Anfalle auftreten.
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Nicht selten ist mit der Craniosynostose eine mentale Retardierung als
Folgeerscheinung oder als assoziierte Entwicklungsstérung verbunden.

Durch Einengung des Gehirns kann es zu Liquorzirkulationsstérungen kommen, die
die Ausbildung eines Hydrocephalus nach sich ziehen kann °. Ferner kann die
zerebrale Durchblutung durch die Druckerhohung beeintrachtigt sein und somit
erhoht sich die Gefahr von Hirninfarkten.

All diese aufgefuhrten Komplikationen sind jedoch bei der einfachen Scaphocephalie
recht selten.’

Problematisch hinsichtlich spatauftretender Komplikationen sind Minimalformen jeder
Form der Craniosynostose. Klinisch kaum diagnostizierbare Falle kdnnen im Verlauf
auch deutliche Zeichen von erhéhtem intracraniellen Druck zeigen, wie Martinez-
Lage et al. an zwei beispielhaften Patientenfillen zeigten.>*

Virchow klassifizierte 1850- 1851 neun Schadeldeformititen °?, als deren Ursache er
den vorzeitigen Verschlul3 von Schadelnahten erkannte. Fur die operative Therapie
unterscheidet man heute nach Marchac und Reinier nur funf: den Trigonocephalus,
den Plagiocephalus, den Oxycephalus, den Brachycephalus und den

Scaphocephalus 2 3% %

4.6 Operationsmethoden

An dieser Stelle sollen unterschiedliche Operationsmethoden vorgestellt und
diskutiert werden, die im Rahmen der Therapie des Scaphocephalus Anwendung
finden.

Die alteste vorliegende Literatur zu diesem Thema stammt von Lannelongue (1890)
*2und Lane (1892) 3!, die die Scaphocephalie bereits vor iber einhundert Jahren
durch eine Streifenresektion der verschlossenen Pfeilnaht korrigierten.

Alle radikalen Operationsmethoden gehen auf die Idee von Powiertowski zurtick, der
die totale Kraniektomie durchfuhrte, um in erster Linie die Hirndruckerhbhung zu
reduzieren oder zu vermeiden. Diese Form der operativen Korrektur wurde vom
Autor jedoch nur bei Kindern angewandt, die 1 Jahr alt und alter waren und
desweiteren Zeichen von erhdohtem Hirndruck, Sehstérungen und Krampfanfalle
zeigten. Bei diesen Patienten konnte in annahernd allen Fallen eine vollstandige

Symptomruckbildung erreicht werden. Da intraoperativ die Dura mater erhalten wird,
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kommt es ausgehend von ihren Zellen zu einer vollstandigen Reossifikation des
Schadelknochens ohne Einengung.*’

Auch Veroffentlichungen von Panchal und Marsh (1999) besagen, dass, wenn eine
Normalisierung des cephalic index erreicht werden soll, eine subtotale Kraniektomie
mit Remodellation einer einfachen Streifenresektion vorzuziehen ist *! 2.

Jane et al. (1978) beschreiben eine Methode, bei der eine Knochenspange in Form
des griechischen Buchstaben Pi (11) entnommen wird. Dabei wird ein Groldteil der
verschlossenen Sagittalnaht in situ belassen. Zur Korrektur der Schadellange wird
der frontale Kalottenanteil an die verbliebene Pfeilnaht mit Nahten adaptiert. Dies
birgt jedoch die Gefahr einer Verminderung der Hirnperfusion und eines erhdhten
Hirndruckes in sich %°. Die umgekehrte Pi- Methode dient nach Vollmer et al. (1984)
zur Korrektur der Scaphocephalie mit occipitalem bulging ©°.

Friede et al. hat bis 1996 die prae- und postoperativen Rontgenbilder von 25
Patienten mit Scaphocephalus vermessen, die anhand der Pi-Technik korrigiert
wurden, und hat festgestellt, dass die Schadelbreite und -lange dadurch nicht
vollstandig normalisiert, aber deutlich verbessert wurden 7,

Czorny et al. (1987) behandelte 115 Kinder dadurch, dal} sie die Sagittalnaht in toto
bis zur vorderen Fontanelle entfernten. Je nach pathologischer Kopfform dehnten sie
die Resektion im Bereich der Kranz-, Lambda- und Metopicanaht aus .

Greene und Winston (1988) propagieren eine OP- Methode, bei der die betroffene
Pfeilnaht innerhalb eines 3-7cm breiten Resektates liegt. Gleichzeitig werden beide
parietale Knochenschuppen nahezu in toto fragmentiert, wobei die einzelnen
Fragmente nicht von der Dura abgelost werden. Bei ausgepragtem occipitalem
bulging kann diese Fragmentierung auch an der occipitalen Schuppe vorgenommen
werden %°.

Im folgenden Abschnitt wird beschrieben, wie Ocampo und Persing (1994) operativ
vorgehen. Bei Kindern im ersten Lebensjahr werden weite Teile der Schadelkalotte
entfernt. Dabei wird nach einer von bifrontal Uber beidseits parietal nach biparietal
occipital verlaufenden Osteotomie der gesamte Kalottendeckel reseziert. An den
verbleibenden basalen Parietalschuppen werden senkrechte Inzisionen angebracht,
um eine maximale Zunahme der Schadelbreite zu erreichen. Bei ausgepragtem
frontalen oder occipitalen bulging werden radiar verlaufende Inzisionen
vorgenommen, um die Konvexitdt dieser Anteile zu reduzieren. Bei Kindern im
zweiten oder dritten Lebensjahr werden nach bicoronarem Zugang neben einem

bifrontalen und einem parietooccipitalem Segment zwei parietale Segmente getrennt.
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Alle Genannten werden mit Hilfe von radiaren Inzisionen remodelliert und nach
Replazieren mit Nahten an der Dura, bzw. am frontalen oder occipitalen
Schadelknochen fixiert. Zusatzlich verbindet eine Knochenbricke uUber Nahte das
frontale und das occipitale Segment, um die Schadellange zu reduzieren. Auch hier
kann es zu verminderter Hirnperfusion, bzw. erhohtem Hirndruck kommen.3®

Bei Kindern, die das 3. Lebensjahr bereits vollendet haben, modifizieren Ocampo
und Persing (1994) die zuletzt beschriebene Methode so, dass aus dem biparietalen
Segment 1,5-2,0 cm breite Streifen gesagt werden, die mit einer Knochenbiegezange
remodelliert und mit Nahten refixiert werden. In diesem Fall raten die Autoren zu
einer minimalen Uberkorrektur, um weiteres Hirnwachstum nicht einzuschranken .
Liegt lediglich eine anteriore Sagittalnahtsynostose vor, propagieren die Autoren die
bereits altersgebunden beschriebenen Methoden, mit dem Unterschied, dass die
occipitale Schuppe nicht mobilisiert und auch nicht inzidiert wird.

Sutton et al. (1993) resezieren bei Kindern ab 3 Jahren die gesamte Sagittalnaht in
einem Streifen und dehnen die Resektion nahezu bis zum Nasion aus. Dabei
entstehen frontal zwei Knochensegmente, die zur Korrektur der Schadelbreite nach
lateral verlagert werden kénnen. Ahnliches trifft fiir drei parietale und zwei occipitale
Knochensegmente zu. Gegebenenfalls werden auch im Bereich der Kranz- und
Lambdanaht streifenformige Knochensegmente voneinander getrennt. Auch
senkrechte Inzisionen parietobasal, bzw. occipitobasal tragen zur Remodellation
einer physiologischen Kopfform bei. Alle Fragmente werden anschlieend mit
Miniplatten refixiert 8.

Hudgins et al. (1993) berichten von neun Kindern zwischen 16 Monaten und 5
Jahren, bei denen eine Totalrekonstruktion der Schadelkalotte durchgeflihrt wurde.
Dabei wurde ein occipitales und zwei frontale Segmente der Kalotte gebildet. Diese
werden radiar inzidiert und remodelliert. An den frontalen Segmenten wird
laterobasal eine Keilinzision durchgeflhrt. Aus den Parietalschuppen werden etwa 2-
3cm breite Streifen gebildet, die mit der Knochenbiegezange aufgebogen und
replaziert werden. Auch hier werden temporobasal senkrechte Inzisionen
angebracht 2.

Barone und Jimenez * ?° fiihrten an vier Kindern im Alter von 2-12 Wochen, bzw. an
zwolf Kindern im Alter, bzw. von 1-8 Monaten eine endoskopische Kraniektomie
durch. Dabei wurde die verschlossene Sagittalnaht durch einen kleinen Zugang im
Bereich der vorderen Fontanelle und im Bereich der Lambdanaht in einem Streifen

reseziert und zusatzlich Inzisionen an den Schnittrandern in Richtung Schadelbasis
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vorgenommen. Nachteilig an dieser Methode ist, das ein oft gleichzeitig bestehendes
frontales oder occipitales bossing auf diese Weise nicht korrigiert werden kann. Im
Falle einer Blutung wahrend des Operationsablaufes ist das OP- Feld aul3erdem sehr
unubersichtlich. Vorstellbar ist auch, dass es bei dieser Methode zu einer
Unterkorrektur der Deformitat kommt, da das Operationsfeld nicht als ganzes
einsehbar und das operative Vorgehen an sich weniger radikal ist.

Neben den hier beschriebenen Methoden sind noch eine Vielzahl Anderer
veroffentlicht. Olds et al. (1986) resezierten einen 5cm breiten Streifen und
entfernten Keile jeweils in Richtung der Lambda- und Kranznahte sowie im Bereich
des Os frontale *°. Venes et al. (1976) entfernten die Naht einschlieRlich eines
kleinen kreisformigen Bereiches um die vordere Fontanelle sowie eines groReren im
Bereich der Lambdanaht ®'. Pianetti (1997) und auch Hassler und Zentner (1990)
favorisieren eine weite biparietale Kraniektomie % *°.

Roddi et al. (1993) fuhren nach physikalischen Berechnungen von spharischen
Kdérpern an biparietal enthommenen Segmenten vor der Repositionierung einige
Keilresektionen in Richtung der Pfeilnaht und Inzisionen basal durch mit der
Begrundung, dass durch diese sog. ‘counter-cuts” die Schadelbreite vergroflert wird
und durch die Keilinzisionen cranial die Schadelhthe vermindert werden kann °'.

Die OP- Methode, die hier bei allen Patienten angewandt wurde, versteht sich als
Quintessenz aus allen beschriebenen Erfahrungen aus der Literatur. Je friher die
Kinder operiert wurden, desto bessere Sofortergebnisse konnten erreicht werden.
Dies gilt besonders fur Kinder bis zu einem Alter von etwa 6 Monaten. Fur ein gutes
Sofortergebnis gentigt aber nicht allein die Resektion der betroffenen Naht, vielmehr
kommt es durch eine intraoperative Aufweitung der beiden Temporoparietalschuppen
zu einer deutlichen Schadelverbreiterung, die fur die Sofortkorrektur eine grosse
Rolle spielt. So ist auch eine deutliche Normalisierung des Cephalic Index zu
erreichen °.

Eine deutliche Verminderung der Schadellange ist auch bei operativer Korrektur
eines frontalen oder occipitalen bossing nicht zu erreichen und ist auch aus
funktionellen Griinden nicht sinnvoll, da sich in den extracraniellen Liquorraumen der
Hirndruck dadurch erhéhen kénnte °.

Je frUher die Kinder operiert werden, desto weniger muss mit einem erhdhten
Blutverlust gerechnet werden, da im Schadelknochen noch keine Hamatopoese
stattfindet °.
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Der gunstigste Zeitpunkt fur eine Operation liegt auch international anerkannt im
ersten Lebensjahr. Eine spatere Operation fuhrt nicht mehr zu einer vollstandigen
Korrektur, bzw. zu zufriedenstellenden asthetischen Ergebnissen .

In GieRen wird er moglichst zwischen dem 4. und 6. Lebensmonat gewahlt, da hier
gute Sofortergebnisse erzielt werden konnen und der Blutverlust gering bleibt, da die
Kalotte noch kein blutbildendes Organ ist, denn sie enthalt noch keine Spongiosa.
Der Knochen st weich und damit gut formbar. Der Einsatz von
Osteosynthesematerial kann weitgehend vermieden werden und somit auch ein
Zweiteingriff zu dessen Entfernung 2" %,

Durch das osteoklastische Vorgehen kommt es zu einer Steuerung des
Schadelwachstums durch das Gehirn im weiteren Verlauf.

Die Prognose mit oder ohne Operation ist quo ad vitam vermutlich identisch.
Bezogen auf die mentale Entwicklung konnten Speltz et al. keine Unterschiede
zwischen Kindern mit Scaphocephalus prae- und postoperativ und gesunden Kindern

feststellen °°.

In Einzelfallen koénnen Intelligenztestungen bei Kindern mit
Craniosynostosen ohne Operation zu schlechteren Ergebnissen fiihren .

Esparza et al. zeigten weiterhin, dass in allen von ihnen operierten Fallen der
intrakranielle Druck normalisiert werden konnte '?. Auch dies ermdglicht im weitern
Verlauf eine normale mentale Entwicklung.

Im Allgemeinen ist zu sagen, dass die Erkrankung klar definiert ist und mit einfachen
Methoden suffizient korrigiert werden kann.

In jedem Fall ist zu beachten, dass je alter der Patient ist, desto rigider der
Schadelknochen durch zunehmende Ablagerung von Hydroxylapatit wird. Damit wird
er auch zunehmend schwieriger modellierbar. Bei Kindern Uber 2 Jahren berichten
Roddi et al. (1993) von einer deutlichen Reduktion der Knochenflexibilitat °'.
Aulerdem hat das Periost bei Kindern unter 2 Jahren die Potenz, Knochenlicken
vollstandig innerhalb einiger Monate aufzuflillen. Bei alteren Kindern kann es bei
ausgedehnten Resektionen zu dauerhaften Knochenlicken kommen, da das Periost
diese Kapazitaten nicht mehr ausreichend besitzt. Desweiteren steigt mit dem Alter
der Kinder auch operative Aufwand und damit der Blutverlust und die Morbiditat und
Mortalitit der Patienten.*®

Nach Christophis et al. (2000) fihren einfache Streifenresektionen sowie subtotale
Kraniektomien bei der frihen chirurgischen Korrektur des Scaphocephalus nicht zu
zufriedenstellenden Sofortergebnissen. Im Gegensatz dazu zeigt eine frihe

Korrektur der Schadelform innerhalb der ersten 6 Lebensmonate gute Sofort- und
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Langzeitergebnisse, da sich innerhalb der ersten 6 postoperativen Monate die
Kopfform und das Schadelwachstum in allen Fallen vollstandig normalisierte °.

Bei Kindern, die zum OP-Zeitpunkt Uber 6 Monate alt sind, sind die Sofortergebnisse
schlechter. Zum Teil ist sogar mit fortschreitendem Alter keine vollstandige Korrektur
der Malformation mehr méglich °. Dabei gab es keine signifikanten Unterschiede
zwischen mannlichen und weiblichen Patienten. Kolar machte die gleiche
Beobachtung bei Patienten mit einer Synostose der Sutura metopica .

Panchal und Marsh (1997) sehen den optimalen Op-Zeitpunkt ebenfalls bei etwa 4
Monaten fiir eine erweiterte Streifenresektion, bzw subtotale Kraniektomie *' #2.

Auch Alvarez-Garijo et al. zeigten 2001 auf, dass es bei Kindern unter 3 Monaten mit
geringem operativen Aufwand zu einem guten asthetischen Ergebnis kommen kann.
Fur altere Kinder musste auch hier komplexer und aggressiver reseziert werden, um
ein vergleichbares Sofortergebnis zu erhalten 2.

In einer Studie von Speltz et al. (1997) wurde die Hypothese aufgestellt, dass die
psychomotorische Entwicklung durch eine frihzeitige operative Intervention

verbessert werden kann *°

. Virtanen et al. zeigten 1999, dass Kinder mit
Scaphocephalus, je frUher sie operiert werden, um so geringfugigere
psychomotorische Defizite aufweisen. Dies betraf insbesondere die Bereiche
Sprache und Kurzzeitgedachtnis .

Desweiteren kann durch eine operative Korrektur eine normale Lage auf dem
Hinterkopf ermoglicht werden und somit Fehlhaltungen im Kopf-Hals-Bereich
verhindert oder behoben werden 2.

Die Prognose hinsichtlich dauerhafter Korrektur der Schadelform bei operativ
korrigiertem Scaphocephalus ist sehr gut. So haben Panchal et al. 1999
nachgewiesen, dass sich zum Zeitpunkt der Einschulung diese Patienten optisch
nicht von gesunden Gleichaltrigen unterscheiden, unabhangig davon, mit welcher

Methode sie operativ korrigiert wurden *' .

4.7 Dokumentation und Anthropometrie

Nach Farkas (1981) sind anthropometrische Messungen ausreichend zuverlassig,
um statistisch ausgewertet zu werden *°.
Im Rahmen des Registers fur Craniosynostosen wird durch die bereits im Kapitel

Material und Methoden aufgefiuhrten Dokumentationsbdgen eine umfassende
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Befunderhebung durchgefuhrt. Die Angaben zu Klinik, Symptomatik, Diagnostik,
Familienanamnese und Nebenbefunden sind klar definiert, so dal® sie vergleichbar
sind. Die ebenfalls dazugehdrigen anthropometrischen Daten sind durch die genaue
Angabe in Millimetern ebenfalls vergleichbar. Dies macht eine Beurteilung der
Veranderung der jeweiligen Parameter auch im Zeitverlauf méglich 2.
Sofortergebnisse kdnnen durch das Nebeneinanderstellen der unmittelbar prae- und
postoperativ erhobenen Werte dargestellt werden. Dabei ist jedoch zu beachten, dal}
es im Rahmen einer anthropometrischen Messung an Sauglingen und Kleinkindern
allein durch deren Mobilitat leicht zu Melfehlern kommen kann. Die exaktesten
Daten liegen daher sicherlich im Rahmen der praeoperativen Messung vor, die
zumeist am bereits schlafenden Kind unmittelbar vor dem Beginn der Operation
durchgefuihrt wird. Trotzdem sind auch in diesem Fall die aufzusuchenden
Referenzpunkte nicht immer eindeutig. Die Messung am wachen Kind ist daher noch
deutlich erschwert. Die zu beurteilenden Parameter sind jedoch mit ausreichender
Genauigkeit messbar und damit auch vergleichbar .

Die Wahl der Messzeitpunkte fiel auf 6 Wochen postoperativ, weil hier etwa die
primare Wundheilung abgeschlossen ist. Das heisst, das keine Schwellung mehr
besteht, die die Messung verfalschen kdonnte. 6 Monate postoperativ beginnt das
sogenannte ‘Remodeling’. Hierbei kommt es zu einer Abrundung der entstandenen
Knochenkanten durch Resorption.

Nach etwa einem Jahr sind die knochernen Umbauprozesse weitgehend
abgeschlossen und somit ist auch ein Zeitpunkt erreicht, der in Messwerten
wiedergegeben werden sollte.

Alle Kontrollen, die daraufhin in jahrlichem Abstand erfolgten, entsprechen
weitgehend physiologischen Wachstumskurven, die durch keine weiteren Vorgange
mehr beeinflusst sind. Dies entspricht einer Untersuchung von Gratz et al., die
zeigen konnten, dass die Mehrzahl der operierten Kinder postoperativ
physiologischen Wachstumskurven folgten °.

Normwerte fur die dokumentierten Parameter liegen nur begrenzt vor. Farkas et al.
fuhrten 1992 eine Studie durch , im Rahmen derer sie die Schadelmalle von etwa
1500 Nordamerikanischen Kaukasiern zwischen 1 und 18 Jahren untersuchten '°.
Auf diesen Untersuchungen basiert die Erstellung von Normwertetabellen, die Farkas
in seinem Opus Anthropometry of the Head and Face verdffentlichte ™. Hieraus
liegen fur diese Arbeit relevante Vergleichswerte fur die Schadelbasisbreite,

Schadelhéhe und Schadellange sowie die maximale Circumferenz vor. Auch in dem
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Oxford Handbook for normal physical measurements finden sich Perzentilenkurven
fur die Parameter Schadellange, Schadelbreite, den Cephalic Index, die
Schadelhdhe und die physiologische GréRe der vorderen und hinteren Fontanelle ',
Twiesselmann publizierte 1969 ein Gesamtwerk aller anthropometrischen Daten vom
Kindesalter bis zum Erwachsenenalter. Auch hier finden sich Vergleichswerte fur
Schadellange und —breite von 3 Jahren aufwarts vor .

Es gibt jedoch keine differenzierten Normwertetabellen fir das erste Lebensjahr, die
dem rapiden Wachstum in diesem Lebensabschnitt gebuhrend Rechnung tragen.

Die im Ergebnisteil gezeigte fotografische Dokumentation zeigt ein gutes
Sofortergebnis im ersten Fall. Das Kind war zum Zeitpunkt der Operation 3,5 Monate
alt. Im zweiten Fall kam es zu einem anthropometrisch mittelmassigen Ergebnis bei
einem 6 Monate alten Patienten.

Der dritte Patient war zum Zeitpunkt der Operation bereits 15 Monate alt. Hier konnte
aus anthropometrischer Sicht und auch nach dem subjektiven Empfinden der
Behandler nur ein schlechtes Ergebnis erzielt werden. Trotzdem sind die Messwerte
tendenziell verbessert worden.

Dies entspricht in etwa der Tendenz des Gesamtergebnisses. Je junger die Patienten
bei der Operation sind, desto besser ist das Sofortergebnis.

An dieser Stelle muss jedoch diskutiert werden, was unter einer Normalisierung oder
Harmonisierung der Schadelform zu verstehen ist. Es sei dahingestellt, ob es sich
hierbei um eine rundliche Schadelform handelt, die das asthetische Gesamtergebnis
auch nicht immer positiv beeinflusst. Auch was physiologisch oder genetisch normal
in diesem Zusammenhang ist, kann nicht eindeutig festgelegt werden. Nach
Christophis et al. (2000) ist es in jedem Fall wichtiger, ein ungehindertes Wachstum
des Gehirns zu gewabhrleisten, als eine asthetisch ansprechende Kopfform
herzustellen °.

Dabei sollte eine Nutzen-Risiko-Abwagung gemeinsam mit den Eltern vor der

Indikationsstellung fiir eine Operation genau betrachtet werden ©'.

4.8 Schadellange

Die Schadellange, die im Rahmen der Scaphocephalie als deutlich erhdht anzusehen
ist, kann durch einen operativen Eingriff von durchschnittlich 170 mm in der Gruppe 1

auf etwa 157 mm reduziert werden. Dieser Wert entspricht in etwa den
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physiologischen Vergleichswerten. Der entscheidende Schritt hierfur ist neben der
Resektion der betroffenen Naht die streifenformige Resektion im Bereich der Kranz-
und Lambdanaht. In der Altersgruppe 2 wird sie in geringerem Ausmass ebenfalls
reduziert. Bei den alteren Kindern ist das Sofortergebnis im Bereich der SL kaum
noch beeinfluBbar. Die Tendenz zur frihen Operation bestatigt sich hiermit.

Insgesamt ist die Abnahme der Schadellange in allen Gruppen nicht so deutlich, wie
die Zunahme der Breite. Auch im Zeitverlauf postoperativ  kommt es durch

physiologisches Wachstum zu einer weiteren Zunahme der Schadellange.

4.9 Schadelbreite

Bei einem typischen Scaphocephalus ist die Schadelbreite deutlich reduziert, kann
aber durch die Wahl der OP-Methode auch am effizientesten korrigiert werden. Sie
ist besonders in den Gruppen | und Il deutlicher, als die Abnahme der Schadellange.
Die Schadelbreite wird in allen drei Altersgruppen durch chirurgische Intervention
deutlich erhdht und nimmt auch im weiteren Verlauf durch physiologisches
Schadelwachstum zu. Die besten Sofortergebnisse wurden in der Gruppe | und Il
erreicht, aber auch in der Altergruppe Ill konnte man die Breite operativ noch deutlich
korrigieren. Letztgenannte Gruppe ist auf Grund ihrer geringen Fallzahl wenig
aussagekraftig, dies liegt jedoch in dem Bestreben begrindet, die Kinder so frih wie
maoglich zu operieren. In der Literatur ist ebenfalls von schlechteren Ergebnissen bei
alteren Kindern zu lesen. Der Grund hierfur ist, dass mineralisierter Knochen kaum
noch formbar ist und dass es bei totaler Korrektur zu einem erhdhten Blutverlust
kommt. Weiterhin ist neben schlechteren Sofortergebnissen mit keiner weiteren
Normalisierung durch physiologisches Wachstum mehr zu rechnen.

Der entscheidende operative Schritt zur Schadelverbreiterung ist hier neben der
Sagittalnahtresektion das Ablésen der parietalen Schuppen von der
darunterliegenden Dura mater. Die zu diesem Parameter im Zeitverlauf
festgehaltenen Werte liegen durchschnittlich etwas Uber den vergleichbaren

Normwerten.
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4.10 Cephalic Index

Da sich , wie bereits oben beschrieben, die Schadelbreite und Schadellange operativ
korrigieren lassen, kommt dem Cephalic Index als Verhaltnis von Lange zu Breite
eine grosse Bedeutung zu. Hier ist bei einer Normalisierung der Schadelform
insgesamt mit einer signifikanteren Veranderung zu rechnen, als bei der Breite oder
Lange allein. De facto verhalt sich dieser Wert jedoch ahnlich, wie die Schadelbreite,
da die Lange nicht erheblich reduziert werden kann.

Der Parameter fur das Verhaltnis Breite zu Lange lafdt sich ebenfalls in allen drei
Altersgruppen erhohen. Dies gelingt in der Altersgruppe | am deutlichsten, in der
Altergruppe aus bereits beschriebenen Grinden am wenigsten. Die postoperativ
vorliegenden Werte entsprechen in etwa den jeweiligen Normwerten.

Tendenziell kommt es durch eine chirurgische Therapie zu einer rundlicheren
Ausformung des Schadels, was aus asthetischen Gesichtspunkten als
Normalisierung angesehen wird. Ob dies auch einer physiologischen Entwicklung

gleichkommt, bleibt Thema weiterer Diskussionen.

4.11 Schadelbasislange

Die Schadelbasislange ist eine MelRgrolke, die durch die Sagittalnahtsynostose
weitgehend unbeeinflusst bleibt und damit auch durch die operative Intervention nicht
verandert wird. Die vorliegenden Messwerte im Zeitverlauf sind demnach als
physiologisch im Rahmen eines normalen Schadelwachstums anzusehen, wobei fur
diesen Parameter keine Normwerte vorliegen.

Dies entspricht den vorliegenden Untersuchungen. In allen drei Gruppen kommt es
im postoperativen Verlauf zu einer Grossenzunahme im Rahmen eines
physiologischen Wachstums. Die Abnahme direkt postoperativ in der Altersgruppe Il

ist wahrscheinlich auf Messungenauigkeiten zurtckzufthren.
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4 .12 Schadelbasisbreite

Auch die Schadelbasisbreite ist durch die praematuren Synostose der Pfeilnaht nicht
verandert und ebenso wenig in das operative Vorgehen mit einbezogen, wie die
Schadelbasislange. Auch hier ist also von einer Wachstumskurve im Bereich von
Normalwerten auszugehen. Der Vergleich mit den dazu vorliegenden Tabellen
bestatigt dies, jedoch liegen die Messungen dieser Arbeit leicht oberhalb der als
physiologisch angegebenen Werte.

Die Angaben betreffen alle drei Gruppen in gleichem Masse.

4.13 Cephalic Base Index

Der CBI als Verhaltnis von Schadelbasisbreite zu —lange zeigt ebenfalls eine
physiologische Wachstumskurve im Zeitverlauf und bleibt, wie zu erwarten ist, durch
eine operative Korrektur der Scaphocephalie unverandert. In diesem Fall liegen keine
vergleichbaren Normwerte vor. Hierbei bleibt in der Altersgruppe |, Il und Ill der
Cephalic Base Index durch die operative Korrektur unbeeinflusst und verandert sich

im weiteren Verlauf dann im Rahmen des physiologischen Wachstums.

414 Transversale Circumferenz

Die transversale Circumferenz ist ein Parameter, der sich aus Schadelbreite und
Schadelhéhe zusammensetzt. Die Schadelbreite wird durch eine operative Korrektur
deutlich vergroRert, die Schadelhéhe auch in der Form verandert, dadurch dass die
Kanten im Bereich der sagittalen Streifenresektion individuell an die intraoperativ
entstehende Kopfform angepasst werden. Dies geschieht jedoch nicht systematisch
und ist in dem Sinne auch nicht messbar und vergleichbar.

Die festgestellten Veranderungen entsprechen einer deutlichen VergrofRerung der
transversalen Circumferenz in allen drei Altersgruppen, die insbesondere in der
Verbreiterung des Schadels begrindet ist. Die Veranderung der Schadelhdhe
beeinflusst diese Veranderung sicherlich auch, ist aber nicht in Zahlen auszudricken.

Vergleichbare Normwerte liegen zu diesem Parameter nicht vor.
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4.15 Sagittale Circumferenz

Die sagittale Circumferenz setzt sich aus der Schadellange und der Schadelhdhe
zusammen. Durch einen operativen Eingriff wird die Schadellange vermindert, die
Schadelhdhe jedoch ebenfalls dahingehend beeinflusst, dass bei jeder Operation die
Kanten der sagittalen Streifenresektion individuell der intraoperativ entstehenden
Kopfform angepasst werden. Da dies jedoch nicht systematisch geschieht, ist die
Veranderung der Schadelhéhe nicht messbar und vergleichbar.

Die in den Gruppen | und Il erzielte Reduktion der sagittalen Circumferenz ist
sicherlich in der Reduktion der Schadellange zu suchen, die in der Altersgruppe Il
deutlich schlechter zu korrigieren ist. Die Schadelhdhe ist hier ebenso durch die
erhohte Rigiditat der Schadelkalotte weniger bis gar nicht veranderbar, sodal} es hier
sogar zu einer Vergrof3erung der sagittalen Circumferenz kommt.

Vergleichbare Normwerte liegen zu diesem Parameter nicht vor.

4.16 Maximale Circumferenz

Die Messung dieses Parameters ist einfach, da hierzu nur ein Massband bendtigt
wird. Sie ist daher in den Kliniken und Kinderarztpraxen auch weit verbreitet.
Demnach liegen fur den maximalen Schadelumfang ausreichende Normwertangaben
vor. Die entsprechenden Angaben aus der vorliegenden Arbeit liegen im Durchschnitt
zwischen 15 und 20 mm daruber. Die Ursache hierfur ist wahrscheinlich in der
Messtechnik zu suchen. Bestatigen lasst sich jedoch ein postoperativ weitgehend
physiologisches Wachstum in Form einer sich stetig vergrofRernden maximalen
Circumferenz.

Diese setzt sich, da der Schadel im Querschnitt eine Ellipse darstellt, aus dem
transversalen und dem sagittalen Durchmesser des Schadels zusammen. Beide
werden durch die operative Korrektur verandert — die Schadelbreite wird deutlich
vergroflert, die Schadellange messbar verkirzt. Demnach sollte sich die maximale
Circumferenz geringflgig erhéhen. Dies ist jedoch nur in Gruppe drei der Fall. In den
Gruppen 1 und 2 bleibt der groRte Schadelumfang direkt prae- und postoperativ
gleich. Die Begrundung hierflur liegt wahrscheinlich in der erhohten Knochenrigiditat
bei den alteren Kindern, die denen sich dadurch die Schadellange nicht mehr

vermindern lasst, die Schadelbreite aber noch geringfigig zunimmt.
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Ein Wert, der sich wie dieser aus zwei Parametern zusammensetzt, die durch eine
Operation beide verandert werden, hat dadurch mit Sicherheit eine geringere

Aussagekraft.

4.17 Statistische Auswertung

Leider konnte unser klinischer Eindruck, dass je junger die Patienten zum Zeitpunkt
der Operation waren, ein desto besseres Ergebnis erzielt werden konnte und desto
weniger Komplikationen wahrend und nach der Operation auftraten, statistisch nicht
belegt werden. Nach Korrelations- und Signifikanzprifung sind die beiden Variablen,
Ergebnis und Alter der Kinder, unabhangig voneinander. Ursachlich hierfir sind
sicherlich die geringen Fallzahlen, die dieser Arbeit zugrunde liegen. Dies wiederum
liegt an der extremen Seltenheit dieses Krankheitsbildes, sodass selbst in einem
Behandlungszentrum fur diese Erkrankung in einem Zeitraum von 5 Jahren keine
deutlich héheren Fallzahlen vorliegen. Gibt es dann noch, wie es auch hier der Fall
ist, ein oder mehrere sogenannte Ausreisser, hier jeweils einer in der Gruppe der
guten und der schlechten Ergebnisse, so wird die Korrelation dadurch extrem
vermindert.

Um ein aussagekraftiges statistisch relevantes Ergebnis zu erhalten, ist sicherlich ein
deutlich langerer Beobachtungszeitraum, bzw. eine Zusammenfuhrung von Daten

aus moglichst vielen Behandlungszentren notwendig.
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5. Zusammenfassung

Die Scaphocephalie ist die haufigste Form der Craniosynostosen, die mit einer
Inzidenz von 1:5000 mit einem Verhaltnis von Jungen zu Madchen von 4:1 vorkommt
.49 Es handelt sich bei dieser Malformation um eine praemature Synostose der
Sagittalnaht, die morphologisch zu einer dolichocephalen Schadelform, einem
sogenannten Kahnschadel fuhrt.

Im Rahmen eines Uberregionalen Registers fur Craniosynostosen wurden von 1996
bis 2001 die Daten von annahernd 200 Kindern zusammengetragen. Darunter waren
33 Kinder mit Scaphocephalus, deren Parameter im Rahmen dieser Arbeit
ausgewertet wurden.

Standardisierte = Dokumentationsbogen  enthalten  neben  klinischen  und
diagnostischen Angaben anthropometrische Messwerte des Schadels. Dies sind die
Schadellange und —breite mit dem dazugehdrigen Cephalic Index (Breite versus
Lange), die Schadelbasislange und —breite mit dem dazugehdrigen Cephalic Base
Index sowie die transversale, sagittale und maximale Circumferenz. Die Messungen
wurden praeoperativ, 6 Wochen postoperativ, 6 Monate und 12 Monate postoperativ
durchgefuhrt. Weitere Messungen erfolgten jahrlich.

Die Operationsmethode war bei allen Patienten identisch. Dabei wurde eine
Streifenresektion im Bereich der betroffenen Sagittalnaht neben Streifenresektionen
beidseits direkt hinter der Koronarnaht und schlieBlich anterior der Lambdanaht
durchgefuhrt.

Die Auswertung der anthropometrischen Daten erfolgte, in dem zunachst alle
Patienten nach dem Zeitpunkt der Operation in drei Altersgruppen eingeteilt wurden
(3-6, 6-9 und Uber 9 Monate). Im Folgenden wurden fur die drei Gruppen getrennt die
Mittelwerte der jeweiligen Parameter im Zeitverlauf dargestellt und verglichen.

Dabei ergaben sich folgende Resultate.

Die Schadellange kann durch eine operative Intervention umso besser korrigiert
werden, je junger die Patienten zum Zeitpunkt der Operation sind. Bei Kindern Uber
10 Monaten Iasst sich diese Gro3e nur noch unwesentlich verbessern.

Die Schadelbreite kann in allen drei Altersgruppen deutlich vergroRert werden und

damit auch der Cephalic Index als Verhaltnis Breite zu Lange.
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Schadelbasisbreite und —lange sowie der dazugehorige Cephalic Base Index bleiben
durch die chirurgische Korrektur weitgehend unbeeinflusst, liegen jedoch bei diesem
Krankheitsbild praeoperativ bereits groRtenteils im Normbereich.

Die transversale Circumferenz wird durch einen deutlichen Gewinn an Schadelbreite
erhoht, die sagittale Circumferenz durch eine geringfligige Langenreduktion etwas
vermindert. Dies geschieht in allen drei Altersgruppen annahernd gleich.

Die maximale Circumferenz andert sich in den Altersgruppen 1 und 2 kaum, erhdht
sich lediglich bei Kindern, die zum Zeitpunkt der Operation alter als 9 Monate waren.
Dies ist wahrscheinlich dadurch zu erklaren, dass bei alteren Kindern durch
zunehmende Knochenrigiditat keine Veranderung der Schadellange mehr zu
erreichen ist und lediglich eine leichte Verbreiterung des Schadels zu erzielen ist.
Die Schlul¥folgerung daraus lautet, dass sich mit der angewandten
Operationsmethode gute Sofort- und auch Langzeitergebnisse erzielen lassen, was
eine Normalisierung der Schadelform und das weitere Wachstum betrifft. Der
optimale Operationszeitpunkt liegt nach diesen Ergebnissen bei 3-6 Monaten,
danach ist durch zunehmende knocherne Rigiditat eine Modellation der
verbleibenden Schadelknochen nicht mehr optimal moglich. Dies gilt insbesondere

fur Patienten, die zum Zeitpunkt der Intervention bereits 9 Monate alt, bzw. alter sind.

5.1 Summary

Scaphocephaly ist the most frequent craniosynostosis with an incidence of 1:5000
and a relation between boys and girls from 1:4 3849,

In this malformation a praemature synostosis of the saggital suture is found resulting
in increased head length.

Between 1996 and 2001 approximately 200 children with different types of
craniosynostosis were evaluated following a standardized protocoll. This data pool
contained 33 children with scaphocephalus, which anthropometrical and clinical data
were examined in this study.

The following parameters were investigated: head length, head width, cephalic index
(width versus length), skull base length, skull base width, cephalic base index,

transversal, saggital and maximal circumference.




77

Measurements were performed prior to surgery, 6 weeks and 6 month
postoperatively followed by annual measurements.

In all patients identical surgical procedure were performed. Strip resections were
carried out along the affected saggital suture. Further osteotomies were performed
behind the coronal suture and anterior to the lambdoid suture.

For estimation of the anthropometric data the data pool was divided in three groups
(3-6, 6-9 and above 9 month of age). Average values of the observed parameters
were assessed.

Improvement of head length depends on the age of the patient at time of surgery
revealing better results in both groups of younger children. Reduction of head length
is not obtained significantly in children above 10 month of age. Head width can be
improved in all three groups of age and the cephalic index does as well.

Skull base parameters do not show significant changes. Due to gained head width
the transversal circumference increases, whether the sagittal circumference
decreases by following moderate length reduction.

This can be observed in all three groups of age.

In group 1 and 2 the total head circumference shows no significant changes but
increases in group 3. This is probably caused by more rigid bone in older children,
preventing more than minor changes in head length and width.

It can be concluded that the applied surgical procedure can reveal good immediate
and long term results. Due to this results time of surgery should be chosen between
3 and 6 month of age. After this time increasing bone mineralisation prevents
sufficient molding of skull bones. This problem is found especially in patients above 9

month of age.
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10. Anhang Messwerte aller Scaphocephaliepatienten




Messwerte
Name Zeitpunkt SL SB Cl SBL SBB CBI tC sC max C |weitere praeop. Befunde
L., V. prae 165 103 0,624 77 94 0,819 440|gewulstet, Font. Offen, Mutation
6 Wo post 155 116 0,748 80 97 0,825 448
6Mo post 160 126 0,788 87 102 0,853 460
1J post 167 129 0,772 86 101 0,851 475
19Mo post 181 134 0,74 88 107 0,822 311 300 498
2J post 180 134 0,744 95 113 0,841 307 330 499
5J post 183 139 0,76/102/103 112 0,911 312 348 507
W., C. prae 145 104 0,717 79 89 0,888 404|Einz.temp.,gewulstet,Font.offen
prae (OP) 148 106 0,716 83 98 0,847 420
6Wo post 145 114 0,786 82 94 0,872 423
D.,N prae 146 85 0,582 74 86 0,86 390|transv.Einz. Posteroparietal
prae (OP) 161 94 0,584 79 95 0,832 423|gewulstet, Font.offen,Hypotelor.
4Wo post 145 103 0,71 76 94 0,809 408
5Mo post 157 107 0,681 81 96 0,848 432
11Mo post 162 112 0,961 98 102 0,961 264 270 445
3J post 167 121 0,724 93 110 0,845 281 290 462
4J post 168 123 0,732]1i97re98 112 0,876 288 320 475
H., M. prae 126 88 0,698 71 72 0,986 348|gewulstet, Font.geschlossen
prae (OP) 152 107 0,704 90 106 0,849 435
6Wo post 148 117 0,791 85 101 0,842 438
7Mo post 162 121 0,747 91 115 0,791 265 262 458
1J post 165 123 0,745 93 114 0,816 271 295 464
2J post 169 125 0,74 96 117 0,821 278 322 478
3J post 172 127 0,738 98 117 0,838 275 320 488
B., R. prae 147 99 0,673 77 93 0,828 419|gewulstet,Font.offen
prae (OP) 167 110 0,659 90 107 0,841 449
6Wo post 156 114 0,73 84 98 0,857 450
7Mo post 170 128 0,753 97 105 0,924 268 296 478
1J post 172 134 0,779 98 117 0,838 280 307 486
2J post 176 137 0,778 104 115 0,904 283 315 495
3J post 180 144 0,8/108/110 114 0,956 285 305 502
W., D prae (OP) 159 103 0,648 88 94 0,936 240 262 436|front. Boss., offene Font.
6Wo post 161 116 0,72 87 97 0,897 257 225 447
7Mo post 173 121 0,699 90 104 0,865 261 300 472
1J post 172 121 0,703 90 96 0,938 273 313 476

Seite 1



Messwerte

2J post 174 119 0,684(1i91re91 97 0,938 282 324 504

H., L prae (OP) 170 106 0,624 88 93 0,946 470|Einz.temporoparietal
4Wo post 158 114 0,722 83 84 0,988 450| Wulst,offene Font.
4Mo post 172 116 0,674 92 95 0,968 275 455 475
1J post 181 119 0,657 94 99 0,949 505

G.,J prae (OP) 176 111 0,631 89 101 0,885 268 320 438|front.+occipit.boss.
6Wo post 167 135 0,808 92 104 0,885 293
7Mo post 165 135 0,818 97 114 0,851 314 332 497
1J post 174 139 0,799 101 118 0,856 312 335 508
2J post 181 136 0,751(102/99 112 0,897 310 354 520

M., M prae 158 116 0,734 80 99 0,808 227 278 425|front.boss offene Font.
prae (OP) 162 108 0,666 86 103 0,835 222 225 429
6Wo post 155 112 0,723 85 92 0,924 243 263 436
7Mo post 164 123 0,75 89 105 0,848 260 304 458

H., F prae 174 116 0,666 92 103 0,893 240 286 470]front.boss Wulst,Font.?
prae (OP) 175 117 0,669(1i91re90 105 0,862 246 312 480
10Wo post 172 130 0,756 95 102 0,931 272 320 482
7Mo post 178 134 0,753 94 101 0,931 286 335 499
1J post 183 139 0,759(re951i96 113 0,845 295 330 513
1,5J post 187 140 0,749(102/101 114 0,89 303 350 520

A, L prae (OP) 181 112 0,619(1i94re93 101 0,926 248 315 486|fr.+occ.boss.,Wulst,F.abnorm gr.
6M post 178 121 0,68(re951i97 105 0,914 295 341 500

E., K.-E prae (OP) 220 113 0,514 88 105 0,838 240 210 465|front.boss., Einz.temporopatr.
4Wo post 160 124 0,775 90 94 0,957 270 156 470|Wulst,Font.offen
4Mo post 167 124 0,743 97 100 0,97 285 158 460

K., T. prae (OP) 156 102 0,654 81 90 0,9 225 146 440|front.+occipit.boss.
4Mo post 154 127 0,825 92 100 0,92 280 144 460|Wulst,Font.offen
10Mo post 160 132 0,825 91 105 0,866 295 154 470

Y., M. prae 140 98 0,7/1i80re79 90 0,833 213 217 391|Wulst?, Font.?
prae (OP) 170 119 0,7]re95li97 113 0,85 247 312 464
8Wo post 168 131 0,78[re901i92 107 0,85 268 313 484
6Mo post 172 133 0,773|re94l1i96 110 0,864 283 325 480

D.,D prae (OP) 157 107 0,682 86 97 0,887 445]front. Boss.,Wulst, Font. Geschl.
4 Mo post 158 127 0,804 92 95 0,968 465
1 J post 170 132 0,776 95 108 0,88 280 164 485
2J post 178 138 0,775 102 108 0,944 290 162 495




Messwerte
H., J prae 173 120 0,694|re91l1i90 103 0,879 268 318 473
prae (OP) 167 106 0,635|re871i86 101 0,856 233 312 456
6Wo post 163 117 0,718 84 96 0,875 258 281 453
1J post 172 122 0,709]re981i99 111 0,887 275 308 464
T.,N prae 162 111 0,685 90 106 0,849 234 285 445
3M post 160 126 0,788]re931i94 108 0,866 268 304 455
G.,D prae 159 115 0,723 84 103 0,816 440]front.boss,gewulstet,Font.geschl.
prae (OP) 161 116 0,72 79 97 0,814 444
6Wo post 159 127 0,799 85 103 0,825 451
6Wo post 164 127 0,799 85 103 0,825 451
13Mo post 171 133 0,777 89 103 0,864 485
2J post 174 135 0,776 92 112 0,821 294 314 495
3J post 176 136 0,773 89 113 0,788 294 312 694
K., D prae (OP) 164 111 0,677 94 106 0,888 455]front.boss., Wulst, Font.offen,
6Wo post 154 121 0,786 84 99 0,848 446|Schadellicken parasagittal
1J post 175 125 0,714 94 111 0,847 256 310 470
2J post 173 126 0,728 94 114 0,825 280 335
3J post 175 132 0,7541i96re98 115 0,843 281 317 495
B., R. prae 177 113 0,638 97 105 0,924 448|front.boss Font.geschlossen
prae (OP) 181 114 0,63 91 100 0,91 495
5Wo post 171 125 0,731 95 105 0,905 489
6Mo post 179 132 0,737 99 112 0,884 287 338 513
1J post 182 132 0,725 103 105 0,981 292 302 519
2J post 186 135 0,726 99 117 0,846 300 303 530
3J post 185 139 0,751]103/106 118 0,886 318 314 525
4J post 187 141 0,7541104/106 118 0,889 315 330 526
S, L prae 159 105 0,66 86 100 0,86 212 278 434|Einz.hinter Coronarnaht
prae (OP) 166 104 0,627 85 100 0,85 228 300 450|Font.geschlossen
6Wo post 166 121 0,729 91 97 0,938 261 303 462
6Mo post 169 127 0,751 92 109 0,844 268 320 476
1J post 171 128 0,749 92 106 0,868 274 323 480
2J post 184 135 0,734 91 110 0,827 291 340 510
3J post 187 135 0,722]98/100 115 0,861 295 352 518
B., Ch. prae 174 128 0,736 102 110 0,927 273 300 480|front./occipit.bossing
prae (OP) 176 122 0,693 104 113 0,92 268 300 487 |Wulst,offene Font.,Hyperteloris
6Wo post 178 135 0,759 103 114 0,904 283 302 497
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Messwerte

6Mo post 179 131 0,732 97 111 0,874 283 324 500
1J post 178 134 0,753 99 112 0,884 280 302 497
2J post 177 135 0,763]116/117 113 1,031 288 334 502
R., M. prae 157 113 0,72 87 105 0,829 243 273 442|Einz.hinter Coronarnaht
prae (OP) 163 117 0,718 93 104 0,894 273 300 460]|geschl.Fontanelle
6Wo post 162 129 0,796 94 110 0,855 283 302 468
6Mo post 275 292 472
1J post 174 135 0,776 97 113 0,858 300 328 490
1,5J post 174 137 0,787 100 114 0,877 300 312 494
2J post 178 138 0,775 100 120 0,833 310 325 505
3J post 180 141 0,783 105 120 0,875 305 325 507
4J post 177 140 0,791 107 125 0,856 300 315 510
K., M. prae (OP) 155 116 0,784 86 106 0,811 252 287 441 |front.boss., Wulst, Font. Offen
5Wo post 150 125 0,833 82 105 0,787 245 243 442
6Mo post 157 131 0,834 86 107 0,804 257 265 457
1,5J post 166 134 0,807 88 111 0,793 264 281 472
2J post 166 133 0,801 91 105 0,866 278 293 478
3J post 170 137 0,806]1i95re93 112 0,839 285 310 495
Sch., L. prae 158 113 0,715 98 99 0,99 235 280 428|front. Und occip. Boss., Wulst
prae (OP) 161 114 0,708 93 106 0,877 233 293 452|Font.geschlossen
6Wo post 153 123 0,804 85 105 0,81 253 282 459
6Mo post 166 131 0,789 96 100 0,96 275 297 478
1J post 170 135 0,794 94 104 0,904 287 300 491
2J post 175 137 0,783]1i98re98 112 0,875 300 320 503
3J post 178 138 0,775 100 115 0,87 298 327 505
H., L prae 145 117 0,807 85 98 0,867 240 273 448|Wulst, Font. Geschlossen
prae (OP) 158 115 0,728 90 110 0,818 242 275 459
4Wo post 155 125 0,806 91 105 0,866 257 265 464
11Mo post 169 134 0,793[1i95re95 113 0,841 275 280 484|front. Boss.
3J post 172 140 0,814197/96 115 0,839 292 300 494
K., M. prae (OP) 185 117 0,632 95 108 0,88 260 323 498|Wulst, Font. Geschlossen
6Wo post 177 151 0,853 95 110 0,864 285 317 493
6Mo post 183 136 0,743 98 108 0,907 291 312 510
1J post 189 137 0,725]99/101 127 0,787 302 330 506
2J post 186 143 0,769 104 112 0,929 305 335 512
H., J.-H prae 171 111 0,649 85 101 0,842 240 308 464|front.boss., Wulst, Font. offen
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Messwerte
prae (OP) 173 111 0,641 88 103 0,854 243 310 478
7Wo post 167 122 0,731 90 101 0,891 276 314 475
6Mo post 177 127 0,718]1i93re91 107 0,86 282 330 491
K., S prae (OP) 195 120 0,615 97 108 0,898 268 348 523|front.boss., Wulst, Font. Geschl.
5Wo post 197 120 0,609 97 109 0,89 272 339 524
10Wo post 192 132 0,688 94 110 0,855 288 360 514
7Mo post 196 136 0,694 97 111 0,874 295 326 533
1J post 196 136 0,694 94 113 0,832 298 363 535
2J post 198 136 0,687 100 119 0,84 315 358 550
3J post 198 137 0,692 105 117 0,897 308 365 541
B. J.-O. prae (OP) 201 127 0,632 102 125 0,816 285 342 535|front.boss.,Wulst, Font. Geschl.
6Wo post 198 135 0,682 102 112 0,911 295 335 545
7Mo post 198 135 0,682 103 115 0,896 298 354 543
7,5Mo post 198 133 0,672 105 116 0,905 300 342 545
1J post 198 136 0,687 100 120 0,833 310 402 544
2J post 200 139 0,695 103 120 0,858 295 355 552
3J post 204 137 0,671]|113/110 124 0,899 301 355 555
M., A prae (OP) 186 110 0,591 91 95 0,958 495|Einz. Temp., fr. und occ. Boss.
4Wo post 174 125 0,718 89 97 0,918 485|Wulst, Font. Geschlossen
R., N prae 179 109 0,609 90 102 0,882 253 310 483|front. Und occip.boss.
prae (OP) 184 109 0,592 90 109 0,826 248 315 490|Wulst, Font. Geschlossen
6Wo post 171 121 0,708 95 110 0,864 265 314 485
9Mo post 280 320 495
1J post 179 122 0,682 94 110 0,855 288 322 501|front. Und occip.boss.
Sch., T. prae (OP) 170 116 0,682 92 97 0,948 250 161 475]front. Boss., Einz. Parietal
10Mo post 181 127 0,702 98 104 0,942 270 173 480|Waulst, Font. Offen
D., K. prae 134 89 0,664 73 83 0,88 362
(Kontrolle) [prae (OP) 141 96 0,681 77 90 0,855 390
5Mo post 156 104 0,666 81 96 0,844 430
11Mo post 164 104 0,634 85 99 0,856 249 265 445
3J post 173 119 0,688 93 110 0,845 273 318 479
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