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CRANIOFAZIALE CHIRURGIE

Kraniofaziale Fehlbildungen

Die kraniofazialen Fehlbildungen umfassen Krankheitsbilder, die sowohl den Schadel (cranium) als auch das
Gesicht (faciem) betreffen. Zu den Schéadelfehlbildungen gehdren Asymmetrien und Verformungen, die durch die
Kopflagerung nach Geburt entstanden sind (lagebedingter Plagiocephalus), sowie die Kraniosynostosen, die
bereits vor Geburt durch eine vorzeitige Verknécherung einer oder mehrerer Schadelnahte verursacht wurden.

Kraniosynostosen kénnen auch durch verschiedene Syndrome verursacht werden und sind dann haufig
mit Gesichtsfehlbildungen und weiteren Erkrankungen verbunden. Zu diesen Syndromen zéhlen das Crouzon
Syndrom, Apert Syndrom, Pfeiffer Syndrom, Saethre-Chotzen Syndrom oder Muenke Syndrom.

Zu den héaufigsten Fehlbildungen des Gesichtsschéadels gehdren das Goldenhar Syndrom, das Franceschetti
Syndrom sowie Gesichtsspalten.

Viele dieser Fehlbildungen sind sehr komplex und die Patienten werden daher von einem interdisziplindren Team
betreut. In der Universitatsklinik fir Mund-, Kiefer- und Gesichtschirurgie findet einmal im Monat die Spezial-
sprechstunde fiir kraniofaziale Fehlbildungen statt. Weiterhin sind im Team des kraniofazialen Zentrums vor allem
die Neurochirurgie, Kinderchirurgie, Hals-, Nasen und Ohrenheilkunde, Augenheilkunde, Logopéadie, Kieferortho-
padie und klinische Genetik involviert.

Die wichtigsten oben genannten Fehlbildungen mit den Behandlungskonzepten mdchten wir im Folgenden kurz
erlautern. Zum Formenkreis der kraniofazialen Fehlbildungen gehdéren noch viele weitere, allerdings sehr seltene
Krankheitsbilder.

Aufgabe der Schadelnahte

In der folgenden Grafik sind die Schadelndhte beim Blick von oben auf den Kopf dargestellt. An den Kreuzungs-
punkten befinden sich die Fontanellen, die weichen Stellen des Sauglingskopfes, an denen das Gehirn nur binde-
gewebig bedeckt ist.
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Die Schadelndhte ermdglichen bei der Geburt eine Verformung des Schédels, damit dieser durch den
Geburtskanal im Becken passt. Nach der Geburt findet das GroBenwachstum des Schédels durch Wachstum des
Gehirns statt. Dieses driickt die Schadelknochen auseinander, an den Nahten findet eine Knochenneubildung
statt. Bereits mit 2 Jahren hat das Gehirn etwa 80% der ErwachsenengréBe erreicht, es ist daher der am schnells-
ten wachsende Korperteil. Nach Abschluss des Wachstums verkndchern die Schadelndhte. Kommt es zu einer
vorzeitigen Verkndcherung einer oder mehrerer Schadelnéhte, entstehen abnormale Kopfformen und Volumina.
Das Wachstum ist quer zur verknocherten Naht eingeschrankt, zum Ausgleich schafft sich das Gehirn mehr Platz
entlang der entsprechenden Naht, es entstehen fiir die jeweilige Nahtverknocherung typische Kopfformen.
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Lagebedingter Plagiocephalus

Plagiocephalus bedeutet ,Schiefkopf“. Eine Sonderform bei den Schadelfehlbildungen nimmt der lagebedingte
Plagiocephalus ein. Hierbei liegt das Kind vermehrt auf einer Seite des Hinterkopfes. Der Schadel von Sauglingen
ist noch verhaltnismaBig weich und leicht verformbar. Durch den einseitigen Druck entsteht auf der betroffenen
Seite eine Abflachung des Hinterkopfes und in ausgepragteren Fallen eine Verschiebung des Ohres und Gesich-
tes auf der gleichen Seite nach vorne. Beim lagebedingten Plagiocephalus haben die Schadelnéhte eine normale
Funktion und es handelt sich um eine rein kosmetische Schadelverformung. Seit den Eltern seit den 90er Jahren
empfohlen wird, die Kinder auf dem Riicken schlafen zu lassen, haben die Fallzahlen zugenommen.

Als Therapie sollte das Kind auf die prominente Hinterkopfseite gelagert werden. Dies kann, solange sich das Kind

noch nicht selbstandig dreht, durch eine orthopadische Matratze unterstitzt werden. In ausgepragten Féllen kann
eine Helmtherapie sinnvoll sein. Eine operative Korrektur wird in keinem Fall durchgefiihrt.
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Kraniosynostosen

Bei den Kraniosynostosen entsteht je nach vorzeitig verknocherter Schadelnaht eine typische Kopfform.

Ist nur eine Schadelnaht betroffen, sind funktionelle Auswirkungen nicht sehr haufig. Es kann aber in seltenen
Féllen durch Einschréankung des Schadelwachstums zu einem erhéhten Hirndruck kommen. Daher ist eine regel-
maBige Kontrolle der Patienten in einer Spezialambulanz fir kraniofaziale Fehlbildungen sinnvoll. In regelmaBigen
Absténden sollte von einem Augenarzt der Augenhintergrund untersucht werden, hier kénnen sich Zeichen fur
einen erhohten Hirndruck zeigen. Wenn keine syndromale Grunderkrankung vorliegt, kann in der Regel mit einer
Operation im ersten bis zweiten Lebensjahr die Fehlbildung korrigiert werden und weitere Eingriffe sind nur sehr
selten notwendig. Die Ursache ist bis heute nicht bekannt.

Therapie der Kraniosynostosen

Die Kopfform und das Wachstum lassen sich bei einer vorzeitig verkndcherten Schadelnaht nicht ausreichend
durch Helmtherapie, Osteopathie, Physiotherapie oder LagerungsmaBnahmen beeinflussen. Wenn nur eine sehr
milde Auspragung vorliegt, wird in manchen Fallen keine operative Therapie empfohlen. Meist wird aber bei einer
Kraniosynostose eine operative Korrektur empfohlen. Die Art der Operation ist vom Alter des Patienten und der
Art der Kraniosynostose abhangig.

Endoskopische Dekompressionsoperation

Wenn das Kind friihzeitig vorgestellt wird, ist eine minimal invasive endoskopisch assistierte Operation moglich.
Hierbei wird Gber einen kleinen Schnitt unter Sicht mit dem Endoskop die betroffene Naht entfernt und zum Teil
weitere Entlastungsschnitte im Knochen durchgefiihrt. Im Anschluss wird das Kopfwachstum durch eine Helmthe-
rapie gesteuert und die Schadelform korrigiert. Fiir den Erfolg der Operation muss der Knochen noch ausreichend
weich und formbar sein, daher ist diese Technik nur bis zum vollendeten dritten Lebensmonat mdoglich. Eine
Beschreibung der Technik als Video ist vom European Reference Network (ERN Cranio) erstellt worden:

B Trigonocephalus
B Scaphocephalus

B Koronarnahtsynostose

Offene Korrektur
Wenn das Kind alter als drei Monate ist, wird in der Regel eine offene Korrektur tber einen Schnitt von Ohr bis
Ohr durchgefiihrt. Die weitere Technik ist davon abhangig, welche Nahte betroffen sind.

Scaphocephalus

Bei etwa 40% der Kraniosynostosen verkndchert die Sagittalnaht vorzeitig. Es entsteht
ein langer, schmaler Kopf, die Stirn ist haufig vorgewdlbt und das Hinterhaupt kann spitz
zulaufend sein. Der Scheitelpunkt des Kopfes ist nach vorne verschoben, liber der Naht
ist ein Wulst tastbar.

Bei der Sagittalnahtsynostose findet die Therapie in unserem Zentrum altersabhéngig
statt. Wenn sich die Patienten friihzeitig vorstellen, ist eine endoskopische Dekompres-
sion mit anschlieBender Helmtherapie bis zum Alter von 3 Monaten gut moglich. Bis

zum Alter von ca. 6 Monaten wird in einer offenen Operation die verknocherte Naht
entfernt und die seitlichen Schadelanteile durch Einschnitte geschwécht. Ist der Knochen
bereits zu kraftig fur diese ,,passive” Operation, wird der Schadel durch ein sog. Remodel-
ling in eine normale, verbreiterte Kopfform gebracht und mit selbstauflosenden Platten
befestigt.
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https://www.youtube.com/watch?app=desktop&v=g4Fs4KK7vb4
https://www.youtube.com/watch?app=desktop&v=SI4GusRIsfs
https://www.youtube.com/watch?app=desktop&v=5Se23pLUTyU

Trigonocephalus

Beim ,,Dreiecksschadel“ ist die metopische Naht vorzeitig verknéchert. Dadurch
kommt es zu einer im seitlichen Bereich nach hinten fliehenden Stirn und Augen-
brauenregion. Die metopische Naht steht prominent als Wulst in der Stirnmitte, von
oben gesehen ist der Schadel dreiecksformig ausgebildet. Als Therapie ist eine frih-
zeitige endoskopische Operation bis zum Alter von 3 Monaten mit Einschrankung
maoglich und fihrt nicht immer zur vollstéandigen Korrektur der Fehlbildung. In den
meisten Fallen wird ein sog. Fronto- Orbitales Advancement und Remodelling durch-
geflihrt. Dabei werden die Stirn und der Oberrand der Augenhéhlen nach vorne aus-
geformt und mit selbstauflésenden Platten befestigt. Die Operation wird im Alter von
9-15 Monaten durchgefihrt.

Vorderer Plagiocephalus (Schiefkopf)

Im Gegensatz zum lagebedingten Plagiocephalus ist bei diesen Patienten die
Kranznaht einseitig verkndchert. Es entsteht dadurch eine asymmetrische Schadel-
form. Stirn und Augenbraue sind auf der betroffenen Seite nach hinten verlagert,

das Ohr nach vorne verschoben und das Hinterhaupt teilweise nach vorne verlagert.
Kompensatorisch kommt es je nach Auspréagungsgrad zu einer Vorwélbung der Stirn
auf der Gegenseite. Von der Asymmetrie sind auch die Schadelbasis und das Gesicht
betroffen. Die Nasenwurzel weicht zur betroffenen Seite ab und die Augenhdhle ist
stirnwarts verzogen.

In diesen Fallen kann bis zum Alter von 3 Monaten eine endoskopische

Operation mit anschlieBender Helmtherapie durchgefiihrt werden. Bei &lteren

Kindern ist die Therapie der Wahl ein Fronto- Orbitales Advancement und Remodel-
ling. Wie beim Trigonocephalus werden dabei die Stirn und der Oberrand der Augenhdhlen nach vorne ausgeformt
und mit selbstaufldsenden Platten befestigt. Die Asymmetrie des Gesichtes kann dabei nicht korrigiert werden.

In den meisten Fallen bessert sich diese aber nach der Operation.

Brachycephalus

Beim ,Kurzschadel sind beide Kranznéhte vorzeitig verkndchert. Dadurch kann
das Gehirn den Schadel nicht ausreichend in die Léange driicken und es entsteht
ein kompensatorisches Wachstum in die Breite und Hohe. Ist das Hohenwachstum
sehr ausgepragt, spricht man von einem Turmschéadel (Turricephalus).

Die Therapie wird je nach Auspréagung in zwei Etappen durchgefiihrt. In
ausgepragten Fallen wird in einer ersten Operation im Alter von ca. 6 Monaten
das Hinterhaupt durch eine sogenannte Distraktion liber 10-15 Tage nach hinten
verlangert. Im Alter von 9-15 Monaten wird durch ein Fronto- Orbitales Advance-
ment die Stirn und der Oberrand der Augenhohlen nach vorne ausgeformt und
mit selbstauflésenden Platten befestigt.
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Hinterer Plagiocephalus

Die Lambdanahtsynostose stellt die seltenste Form der Kraniosynostosen dar.

Bei einseitiger Auspragung ist der Schiadel asymmetrisch verformt. Uber dem Warzen-
fortsatz ist ein Wulst zu tasten, der Schadel ist auf der betroffenen Seite abgeflacht,
das Ohr und die Stirn sind nach hinten verlagert und die Gegenseite im Stirn- und
Scheitelbeinbereich kompensatorisch vorgewdlbt. In sehr seltenen Féllen kdnnen
auch beide Lambdanéhte betroffen sein. Die Therapie besteht in der Regel in einer
offenen Korrektur mit Ausformung und Erweiterung des Hinterhauptes im betroffenen
Bereich.

Syndromale Kraniosynostosen

Hierunter sind die Erkrankungen zusammengefasst, bei denen im Rahmen einer syndromalen Grunderkrankung
eine Kraniosynostose auftritt. Bei diesen Erkrankungen ist ein genetischer Defekt bekannt und sie werden mit
einer Wahrscheinlichkeit von 50% weitervererbt. Die haufigsten Syndrome sind das Crouzon Syndrom, Apert Syn-
drom, Pfeiffer Syndrom, Saethre-Chotzen Syndrom und Muenke Syndrom. Alle haben gemeinsam, dass eine oder
hdufig auch mehrere Schéadelnéhte vorzeitig verknéchern und eine mehr oder weniger ausgepragte Unterentwick-
lung des Mittelgesichtes vorliegt. Je nach Syndrom liegen weitere Fehlbildungen vor wie z.B. verwachsene Finger
und Zehen (Syndaktylien) beim Apert Syndrom oder verwachsene Wirbelkérper und Ellenbogen. Es kénnen auch
Lippen-Kiefer-Gaumenspalten auftreten.

Bei diesen Patienten stehen neben der Asthetik auch funktionelle Probleme im Vordergrund. Aufgrund der Ein-
schrankung des Hirnwachstums kann es zu einem erhéhten Hirndruck kommen. Je nach Auspragung kann bereits
kurz nach der Geburt eine Entlastung des Hirnschéadels notwendig werden. Aufgrund der Unterentwicklung des
Mittelgesichtes liegen haufig Einschrankungen in der Atmung, Erndhrung und Sprachentwicklung vor. Die Behand-
lung ist komplex und in der Regel sind viele Fachdisziplinen beteiligt.

Gesichtsfehlbildungen

Zu den haufigsten Gesichtsfehlbildungen zéhlen nach den Lippen-Kiefer-Gaumenspalten das Goldenharsyndrom
und das Franceschettisyndrom. Das Goldenharsyndrom ist eine meistens einseitige, in seltenen Féllen auch beid-
seitige Fehlbildung, bei der Gesichtsanteile unterentwickelt sind. Betroffen sind vor allem der Unterkiefer, das Ohr
der Wangenknochen, Oberkiefer und die Weichteile. In ausgeprégten Féllen ist auch die Augenhdhle betroffen.
Typisch fir das Goldenharsyndrom sind auch Haut- und Knorpelanhéngsel vor dem Ohr.

Das Franceschettisyndrom liegt in der Regel symmetrisch vor. Auch hier sind von der Fehlbildung der

Unterkiefer, die Ohren, Wangenknochen und der Oberkiefer betroffen. Weiterhin liegen haufig Lidfehlbildungen
und in manchen Fallen auch Spaltbildungen vor. Die Auspragung dieser beiden Erkrankungen kann sehr unter-
schiedlich sein und daher unterscheidet sich auch die Behandlung von Patient zu Patient sehr. In ausgepragten
Fallen steht zundchst die Schaffung eines sicheren Atemweges und eine ausreichende Erndhrung im Vordergrund.
Die Horfunktion ist hdufig eingeschrénkt und kann durch Knochenleitungshorgeréate verbessert werden. Die
unterentwickelten Gesichtsanteile konnen durch verschiedene Operationstechniken entweder verldngert oder
rekonstruiert werden. Die Behandlung ist bei beiden Fehlbildungen komplex und kann nur im interdisziplindren
Team bewaltigt werden.
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