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Zusammenfassung

Hintergrund: Bei 13–48% aller Lebendgeborenen treten Auffälligkeiten der
Schädelform auf. Meistens ist ein lagerungsbedingter Plagiozephalus ursächlich. Bei
vorzeitigem Verschluss von Schädelnähten resultieren pathognomische Deformitäten
durch das kompensatorische Wachstum der umgebenden Schädelknochen. Es muss
zwischen Einzelnahtsynostosen und Kraniosynostosen im Rahmen syndromaler
Erkrankungen unterschieden werden.
Ziel: Diese Arbeit soll einen Überblick über Diagnostik, konservative und chirurgische
Therapie von Kraniosynostosen geben.
Methoden: Narratives Review.
Ergebnis: Bei Verdacht auf eine Kraniosynostose erfolgt zunächst die klinische
Beurteilung und Einschätzung durch erfahrene Untersucher. Die pathognomische
Schädelform ergibt die Arbeitsdiagnose. Bestätigt wird diese durch Verfahren wie
3D-Stereofotografie und Sonographie. In komplexen Fällen können CT oder MRT
notwendig sein.
Die Indikation für eine Therapie ergibt sich aus ästhetischen Gesichtspunkten und
der Vorbeugung psychosozialer Folgen. Bei syndromalen Formen besteht diese
insbesondere zur Vermeidung möglicher Folgen eines erhöhten Hirndrucks.
Besteht die Indikation zur Operation muss zwischen endoskopischer und offener
Technik unterschieden werden. Unterschiede bestehen hier hinsichtlich Invasivität
und möglichem Korrekturausmaß. Im Anschluss an die operative Behandlung schließt
sich häufig eine Helmtherapie an, um das bestmögliche Ergebnis zu erreichen. Die
anschließende Follow-up-Periode erstreckt sich mindestens bis zum 12. Lebensjahr.
Insgesamt sollte die Behandlung im Team mit Neurochirurgen, Mund-, Kiefer-,
Gesichtschirurgen, Kinderärzten, Augenärzten und Humangenetikern stattfinden.

Schlüsselwörter
Schädelnahtverschluss · Schädeldeformität · Skaphozephalus · Kraniofaziale Anomalien ·
Plagiozephalus

Auffälligkeiten der Schädelform werden
bei den meisten Kindern in den ersten
Lebensmonaten diagnostiziert. Im Groß-
teil der Fälle ist die Ursache dafür ein
lagerungsbedingter Plagiozephalus. Die-
se durch äußeren Druck bedingte Verfor-
mung des Schädels wird konservativ the-

rapiert, wobei in ausgeprägten Fällen eine
Helmtherapie sinnvoll sein kann. Je nach
Studie variieren die Angaben zur Inzidenz
stark, beispielsweise zwischen 13% und
48%aller Lebendgeborenen [1, 2]. In einer
prospektiven Kohortenstudie konnte eine
mit zunehmendem Alter einhergehende,
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Übersichten

Abb. 19 Typische Schä-
delformen, Verknöche-
rungs- undWachstums-
richtungen bei Einzelnaht-
synostosen (Abbildung:
S. Kindel)

signifikant rückläufige Prävalenz gezeigt
werden (16% im Alter von 6 Wochen vs.
3,3% im Alter von 2 Jahren) [3]. Wichtig zu
bedenken ist bei Patientenmit einem lage-
rungsbedingten Plagiozephalus, dass eine
Besserung durch Lagerungsmanöver und
Physiotherapie nur bis zum ca. 6. Lebens-
monat zu erwarten ist und in 85% der Fäl-
le keine objektivierbare Verbesserung der
Kopfform erreicht werden kann [4]. Daher
solltebei starkausgeprägtenDeformitäten
bereits vorher die Indikation für eineHelm-
therapie geprüft werden [2, 5]. Neben den
lagerungsbedingten Deformationen tre-
ten auch durch vorzeitigen Verschluss ei-
ner oder mehrerer Schädelnähte bedingte
Kraniosynostosen (Prävalenz 1:2000) auf.
Hierbei liegt ein jeweils parallel zu den
betroffenen Suturen gesteigertes Wachs-
tum vor, wodurch sich die pathognomo-
nischen Schädeldeformitäten entwickeln
(. Abb. 1). Es kann zwischen einem Ska-
phozephalus bei vorzeitigem Verschluss
der Sagittalnaht (40–55%), dem Trigono-
zephalusbei verfrühtemVerschlussder Su-
turametopica (5–25%)sowiedemanterio-
ren-, bei prämaturer einseitiger Koronar-
nahtsynostose (20–25%)unddemposteri-
orenPlagiozephalusbeiLambdanahtsyno-
stose differenziert werden (<5%). Kommt

es zur vorzeitigen Synostose beider Koro-
narnähte, resultiert einBrachy- (verkürzter,
breiter Schädel) oder Turrizephalus (Turm-
schädel). Die Inzidenz von Einzelnahtsyno-
stosen scheint dabei in den letzten Jah-
ren konstant zuzunehmen, während sich
gleichzeitig die Häufigkeit der Unterfor-
men zu verändern scheint [6–9].

Insbesondere das gleichzeitige Auftre-
ten multipler Nahtsynostosen oder das
kombinierte Vorliegen charakteristischer
Veränderungen des Hirn- und Gesichts-
schädels erwecktdenVerdachtaufdasVor-
handensein einer genetischen Erkrankung
und sollte eine entsprechende Abklärung
nach sich ziehen. So sind gegenwärtig et-
wa100 spezifischeSyndromebekannt. Der
Großteil der Erkrankungen entfällt hier-
bei jedoch auf das Crouzon-, Pfeiffer- oder
Apert-Syndrom. Im Rahmen dieser Erkran-
kungen, gelegentlich jedoch auch bei Ein-
zelnahtsynostosen, liegen häufig zusätzli-
che Anomalien der Schädelbasis und des
Gesichtsschädels mit assoziierten Fehlbil-
dungen der Atemwege und ophthalmo-
logischen Auffälligkeiten vor.

Die Vererbung verläuft in den meis-
ten dieser Fälle autosomal-dominant, mit
unvollständiger Penetranz. In einigen Fäl-
len zeigen sich familiäre Häufungen mit

unterschiedlicher Ausprägung. In letzter
Zeit konnte die Beteiligung verschiedener
Mutationen nachgewiesen werden, wo-
bei Mutationen der Gene der Fibroblast
Growth Factors 1–3 eine herausragende
Rolle zu spielen scheinen. Insgesamt ist die
Genetik der syndromalen Kraniosynosto-
sen jedoch noch unzureichend verstanden
[10, 11]..Tab.1 zeigt die aktuell in unserer
Klinik verwendete Standarddiagnostik.

Weiterhin sind Symptome eines erhöh-
ten Hirndrucks (Stauungspapille, Vomitus,
Lethargie, gespannte Fontanelle) zu be-
achten, da dieser eine dermöglichenKom-
plikationen bei multiplen Kraniosynosto-
sen darstellt. Bei Patientenmit nachgewie-
sener Kraniosynostose kann ein erhöhter
Hirndruck in 17–30% der Fälle vorliegen,
ist jedoch der klinischen Erfahrung ent-
sprechend bei Einzelnahtsynostosen sehr
selten, kann sich jedoch im Verlauf entwi-
ckeln [12, 13].

Die Behandlung von Kindern mit einer
Kraniosynostose findet in der Regel im
Team zwischen Neurochirurgen, Mund-,
Kiefer-, Gesichtschirurgen, Kinderärzten,
Augenärzten und Humangenetikern statt.
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Tab. 1 Genetische Untersuchungen bei Kraniosynostosen
Genetische Standarduntersuchungen bei Kraniosynostose

EFNB1, ERF, FGFR1, FGFR2, FGFR3, FREM1, IL11RA, MSX2, SIK1, TCF12, TWIST1, ZIC1
Bei Verdacht auf syndromale Ursache: Erweiterte genetische Untersuchungen

ALPL, ALX3, ALX4, ASXL1, BMP4, CCBE1, CDC45, CEP120, COLEC11, CYP26B1, EDNRB, EFNB1,
ERF, ESCO2, FGFR1, FGFR2, FGFR3, FLNB, FREM1, GDF5, GLI3, IFT122, IFT140, IFT43, IFT52,
IL11RA, IMPAD1, MASP1, MEGF8, MSX2, NOG, PAX3, POR, RAB23, RECQL4, SCARF2, SEC24D,
SIK1, SMAD6, SOX10, SPECC1L, TCF12, TGFBR1, TGFBR2, TWIST1, TWIST2,WDR19,WDR35,
ZIC1

Diagnostik

Als erster Schritt und Basisdiagnostik er-
folgen bei jeder Vorstellung eines Kindes
mit Verdacht auf eine Kraniosynostose die
klinische Beurteilung und Einschätzung
durch einen erfahrenen Untersucher. In
der Regel ergibt sich die Arbeitsdiagnose
aufgrund der pathognomonischen Schä-
delform durch die Vereinigung der an die
Sutur angrenzenden Schädelknochen, mit
reduziertem Wachstumspotenzial im Ver-
gleich zur Gegenseite. Hilfreich ist hierbei
die Betrachtung vom Vertex aus (. Abb. 1;
[14]). Weitere Informationen ergeben sich
aus der Palpation einer knöchernen Verdi-
ckung über der vorzeitig verschlossenen
Sutur [10, 14].

Eine erste einfache Quantifizierung
kann mithilfe des Cephalic Index (CI)
vorgenommen werden, welcher definiert
ist als der Quotient aus maximaler Schä-
delbreite mal 100 und der maximalen
Schädellänge. Besonders hilfreich ist der
CI bei Vorliegen eines Skaphozephalus.
Bei diesem liegen 87,5% der erkrankten
Kinder unterhalb der Norm (z-standar-
disierte doppelte Standardabweichung)
und werden somit korrekt klassifiziert.
Zusätzlich dient der CI als gebräuchli-
cher Verlaufs- und Outcome-Parameter.
Kontrovers diskutiert wird der CI, da die
Korrelation mit der Befundung standar-
disierter 3D-Fotografie durch erfahrene
Untersucher nicht ausreichend gegeben
ist und eine starke Vereinfachung einer
dreidimensionalen Fehlbildung auf eine
zweidimensionale Maßzahl erfolgt [15].

Als einfache, standardisierte Bildge-
bung hat sich die dreidimensionale Ste-
reofotografie etabliert. Bei dieserMethode
werden aus mehreren Blickwinkeln zeit-
gleiche Fotos des kindlichen Kopfes auf-
genommen und über eine spezialisierte
Software zu dreidimensionalen Modellen
zusammengeführt. ZudenVorteilendieser

Methode zählen die sehr kurze Akquisiti-
onszeit und somit der Verzicht auf eine
Sedierung sowie auf Röntgenstrahlung.
Mithilfe der bereits erwähnten Software-
Lösungen lassen sich zusätzlich auto-
matisiert anthropometrische Messwerte
erheben und die Abweichung der Schä-
delform im Vergleich zu einer gesunden
Vergleichskohorte darstellen. Zusätzlich
ermöglicht dieses Verfahren außerdem
einfache Verlaufsmessungen (. Abb. 2;
[16]).

Interessante Ansätze für die Weiterent-
wicklung der 3D-Stereofotografie als Dia-
gnostikum ergeben sich aus der Kombi-
nationderautomatisiertenSchädelformer-
fassungmit „Deep-learning“-Algorithmen,
welche durch das Training mit Vergleichs-
kohorten bereits eine korrekte Klassifika-
tion in 99,5% der Fälle vornahmen [17].

Ähnlich der Oberflächenerfassung mit-
tels Stereofotografie kann eine Messung
mithilfe spezieller Laserscanner durchge-
führtwerden.Diemithilfeder3D-Stereofo-
tografie bzw. von Laser-Scannern erzeug-
ten Datensätze lassen sich außerdem zur
postoperativen Anfertigung einer Helmor-
these und zur Bestimmung anthropome-
trischer Outcome-Parameter nutzen [18,
19].

Für die abschließende Diagnosesiche-
rung nutzen wir in unserem kraniofazia-
len Zentrum die Sonographie der Schä-
delnähte, um lagerungsbedingte Anoma-
lien von kraniosynostostischen Störungen
abzugrenzen (Infobox). Hierbei erfolgt die
Darstellung der Sutur senkrecht zur „lan-
genAchse“,mitAusrichtungdesSchallkop-
fes im rechten Winkel zur Schädelnaht. Bei
intakterSuturkommteineechoarmeLücke
zwischen den angrenzenden Schädelkno-
chen zur Darstellung, welche der fibrösen,
unverschlossenen Sutur entspricht. Liegt
eine Verknöcherung der Schädelnaht vor,
fehlt diese entsprechend (. Abb. 3). Stan-
dardmäßig werden die Sutura metopica,

die Sutura sagittalis sowie die Sutura co-
ronalis und lambdoidea beidseits unter-
sucht. Im Vergleich zur kranialen Compu-
tertomographie ergibt sich für die Sono-
graphie eine Sensitivität von annähernd
100% mit einer Spezifität von 86–98% in
diesem Kollektiv [20, 21]. Vorteile der So-
nographie bestehen im Wesentlichen in
der schnellen Durchführung ohne Sedie-
rung und dem Verzicht auf Röntgenstrah-
lung. Nachteilhaft sind hier jedoch die Un-
tersucherabhängigkeit der Befunde und
eine schwierigere Interpretation bei älte-
ren Kindern aufgrund der teilweise bereits
physiologischverschlossenenSchädelnäh-
te. IndiesenFällen kanndie Ergänzungvon
Röntgenbildern die Einschätzung erleich-
tern [20, 21].

Bei komplexeren Fragestellungen oder
syndromalen Kraniosynostosen kommen
zur genauen Diagnosestellung und für die
virtuelle Operationsplanung zusätzlich CT
und MRT zur Anwendung. Regelhaft wer-
den diese Verfahren bei Einzelnahtsyno-
stosen nicht benötigt [14].

Der besondere Vorteil der computer-
tomographischen Bildgebung liegt in der
guten Darstellung der Knochenstrukturen
mit einfacher 3D-Rekonstruktion, welche
die räumliche Beurteilung der Suturen
und möglicher Anomalien der Schädel-
basis ermöglicht. Zusätzlich eignen sich
die erzeugten Datensätze zur Beurteilung
weiterer Pathologien (z. B. Hydrozephalus,
assoziierte Fehlbildungen), welche ge-
häuft bei syndromalen Kraniosynostosen
auftreten [14]. Einen großen Nachteil der
CT-Bildgebung stellt die Exposition des
Kindes gegenüber Röntgenstrahlung dar,
sowie ggf. die Notwendigkeit einer Se-
dierung, um ausreichend aussagekräftige
Datensätze zu erzeugen. Auch wenn seit
einigen Jahren zunehmend strahlenspa-
rende Protokolle entwickelt werden, sollte
in dieser Kohorte, wann immer möglich,
auf strahlenexponierende Untersuchun-
gen verzichtet werden [14, 22].

Alternativ kann bei Notwendigkeit ei-
ner Schnittbildgebung eine „black bone
MRI“ durchgeführt werden. Hierbei han-
delt es sich um eine spezielle Gradien-
tenechosequenz mit besonders kurz ge-
wählter Echozeit („time to echo“, TE) und
Repetitionszeit („time to repetition“, TR),
kombiniert mit einem geringen Flip-Win-
kel. Bei diesen Bilderzeugungsparametern
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Abb. 28Dreidimensionale Stereofotografie in 3 Standardperspektiven;
Gegenüberstellung der jeweils präoperativen (a,c,d)mit der. postoperati-
ven (b,e,f) Situation

Abb. 38 Sonographische Darstellung der Sutura sagittalis bei vorzeitiger
Verknöcherung (a) sowie in offenemZustand (b)

wirddieZeit zwischenderAussendungdes
Stimulationsimpulses und dem Empfang
des Gewebesignals sowie bis zum erneu-
ten Stimulationsimpuls sehr kurz gehal-
ten, was zu einem verbesserten Knochen-/
Weichgewebekontrast führt. Hier kommt
der Knochen deutlich hypointens zur Dar-
stellung. In mehreren Studien konnte ge-
zeigt werden, dass die erzeugten Bildda-
tensätzebei der Befundungdurchentspre-
chend erfahrene Radiologen der CT-Be-
fundung gleichwertig sind. Zusätzlich las-
sen sich aus diesen Bilddatensätzen eben-
falls die benötigten 3D-Rekonstruktionen
für die Planung komplexer Operationen

erzeugen. Nachteilig ist jedoch auch bei
dieser Bildgebung die Notwendigkeit ei-
ner Narkose [23, 24].

Behandlung

Indikation

Die Indikation zu einer Behandlung bei
Vorliegeneiner Einzelnahtsynostoseergibt
sich in der Regel aus ästhetischen Über-
legungen und dem Wunsch, durch eine
frühzeitige Korrektur die potenziellen psy-
chosozialen Folgen der Schädeldeformität
zu verhindern. Mögliche Entwicklungsver-

zögerungen sowie ein (in seltenen Fäl-
len) gesteigerter intrakranieller Druck sind
ebenfalls relevante Faktoren [10, 25].

Zumeist wird vonseiten der betroffe-
nen Eltern besonders die Frage nach dem
natürlichen Verlauf der Erkrankung und
den zu erwartenden Folgen bei abwarten-
dem Vorgehen gestellt. Bei durch Krani-
osynostosen verursachten Fehlbildungen
ist v. a. im 1. und 2. Lebensjahr eine durch
das kompensatorische Schädelwachstum
im Bereich der offenen Nähte resultieren-
de Zunahme der Deformität zu erwarten
[6, 26]. Die Deformität ist jedoch individu-
ell sehr unterschiedlich ausgeprägt und
verändert sich im Laufe der Entwicklung,
sodass eine Prognose bezüglich des zu er-
wartenden Erscheinungsbildes und dem
damit verbundenen Krankheitswert pro-
blematisch ist.

Wird, wie in der überwiegenden Zahl
der Fälle, gemeinsam mit den Eltern ein
operatives Vorgehen beschlossen, ist in
den meisten Fällen eine frühe Korrektur
zu empfehlen (3. bis 14. Lebensmonat).
Mit zunehmendem Alter nimmt die Kom-
plexität der durchzuführenden Operation
zu, und das funktionelle Outcome wird
schlechter [27–29].

Durchaus kontrovers diskutiert werden
mögliche Entwicklungsverzögerungen
bei Kindern mit einer Kraniosynostose. So
existieren Studienergebnisse, welche eine
erhöhte Prävalenz von Entwicklungsver-
zögerungen und Lernbeeinträchtigungen
nahelegen,dieseStudienschlossen jedoch
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Infobox 1

Diagnostisches Vorgehen in unserem
Zentrum
– 3D-Oberflächen-Scans bei Erst- und

Verlaufsvorstellungen (z. B. Vectra,
Canfield Scientific Inc., Parsippany, NJ,
USA)
jZusätzlich manuelle Messung anthro-

pometrischer Punkte
– Sonographische Darstellung der Suturen

zur Unterscheidung von Kraniosynostosen
und Lagerungsplagiozephalus

– Röntgen zur Darstellung der Suturen
– Augenärztliche Untersuchung zum

Ausschluss von Stauungspapillen (als
Zeichen eines erhöhten intrakraniellen
Drucks)

– Erhebung von neurokognitivem und
psychomotorischem Status durch die
Neuropädiatrie

– Gegebenenfalls Ergänzung von geneti-
scher Diagnostik

Nur bei syndromalen oder komplexen
Synostosen: Ergänzung durch CT-Bildgebung
zur Operationsplanung.

in der Regel geringe Probandenzahlen ein
und besitzen aufgrund des retrospek-
tiven Designs begrenzte Aussagekraft.
Bei Einzelnahtsynostosen konnte bisher
kein signifikanter Unterschied der Intel-
ligenzentwicklung zur Normalpopulation
nachgewiesen werden [30, 31]. Einen
positiven Einfluss auf die nachfolgende
Entwicklung scheint jedoch eine operative
Therapie vor dem 6. Monat zu haben [27,
28, 30].

In seltenen Fällen besteht bei Kindern
mit Kraniosynostose ein erhöhter intra-
kranieller Druck. Dieser tritt bei Vorlie-
gen einer syndromalen Erkrankung eher
auf, ist jedoch auch bei Einzelnahtsynosto-
sen imVergleich zuGesundenbeschrieben
[10, 32]. Der Mechanismus und die Rele-
vanz dieser Beobachtung bleiben letztlich
jedoch unklar, da bei Einzelnahtsynosto-
se ein hochnormales intrakranielles Vo-
lumen beschrieben ist und tageszeitliche
Schwankungen sowie physiologische Ver-
änderungen bis in das Schulkindalter hin-
ein bekannt sind [12, 33].

Operationstechnik

Bestehtdie Indikation zumoperativenVor-
gehen muss im Wesentlichen zwischen
zwei technischen Ansätzen unterschieden
werden. Zum einen besteht die Mög-

lichkeit zur Streifensuturektomie über
einen endoskopisch assistierten Zugang,
zum anderen existiert die konventionell
chirurgische (offene) Technik mit sehr
variablem Ausmaß und individuellerer
Operationsplanung.

Endoskopische Technik
Das endoskopisch assistierte Vorgehen
variiert deutlich je nach vorliegendem
Krankheitsbild. Die Lagerung der Patien-
ten ist im Wesentlichen bedingt durch
den benötigten Zugang zur betroffenen
Sutur. So erfolgt die Operation einer Sa-
gittal- oder Lambdanahtsynostose häufig
in Bauch-, die einer metopischen oder
koronaren Synostose in Rückenlage. Für
den Zugangmit Endoskop und Instrumen-
ten werden kleine Schnitte von 2–3cm
Länge benötigt. Anschließend erfolgen
die endoskopisch assistierte Suturek-
tomie, sorgfältige Blutstillung und der
schichtweise Wundverschluss. Nach ei-
nem endoskopischen Eingriff bei Kindern
mit einer Kraniosynostose schließt sich re-
gelhaft eine postoperative Helmtherapie
an, um das postoperative Kopfwachstum
zu lenken [29, 34]. Um jenes Wachstum
bis zur Normalisierung der Kopfform post-
operativ maximal ausnutzen zu können,
sollte die Operation bei Kindern möglichst
im Alter von ca. 3 Monaten stattfinden.

Mögliche Vorteile eines endoskopi-
schen Vorgehens liegen in einer geringe-
ren Transfusionsrate, einer kürzeren Ope-
rationsdauer, einer weniger sichtbaren
Narbe sowie einem kürzeren Kranken-
hausaufenthalt [29, 34, 35]. Das operative
Vorgehen und der postoperative Befund
sind in . Abb. 4 veranschaulicht.

In einigenZentrenwerdenals Alternati-
ve zum rein endoskopischen oder offenen
Eingriff die Implantation von Metallfedern
in den Osteotomiedefekt als Behand-
lungsoption durchgeführt. Ähnlich dem
Prinzip der Distraktionsosteogenese wird
durch die von den Implantaten ausgeüb-
ten Druckkräfte das Knochenwachstum
gelenkt. Die Ergebnisse scheinen bei die-
sem Verfahren mit den hier diskutierten
Techniken vergleichbar, jedoch ist ein
Zweiteingriff zur Materialentfernung not-
wendig, und es besteht das zusätzliche
Risiko implantatassoziierter Komplikatio-
nen [36].

Offene Technik
Im Gegensatz zur endoskopisch assistier-
ten Operationstechnik ist das Vorgehen
im Rahmen der konventionellen (offenen)
Technik durch eine variablere Schnittfüh-
rung und geringere Standardisierung ge-
kennzeichnet. Häufig erfolgt der Zugang
über einen gerade oder geschwungenen
Bügelschnitt von Ohr zu Ohr mit sub-
galealer Präparation über weite Anteile
des knöchernen Schädels. Im nächsten
Schritt erfolgen die Exzision der Sutur so-
wie ein Remodeling der angrenzenden
Schädelknochenund ggf. komplexereUm-
stellungsmanöver (z. B. frontoorbitales Ad-
vancement). Unterstützt wird der Opera-
teur hier zunehmend durch individuali-
siert angefertigte Cutting Guides, welche
die Osteotomieführung vorgeben und das
anschließende Remodeling vereinfachen
(. Abb. 5). Ein weiterer Vorteil ergibt sich
aus der Verwendung resorbierbarerOsteo-
synthesematerialien,welchekeinenZweit-
eingriff zur Materialentfernung erfordern
(z. B. Sonic Weld® von KLS Martin, Tuttlin-
gen, Deutschland) [10, 37].

Vorteile dieser Technik liegen in der
unmittelbarenFormkorrekturdesSchädels
ohneNotwendigkeiteineranschließenden
Helmtherapie im Vergleich zum endosko-
pischen Vorgehen. Ebenso bildet sie den
Standard bei der Revision nach endosko-
pischer Voroperation und vereinfacht die
Anpassung des Eingriffs bei intraoperati-
ven Komplikationen. Nachteilig sind be-
sonders das postoperative Vorliegen grö-
ßerer Knochendefekte, eine stärkere Nar-
benbildung und die höhere Invasivität des
Eingriffs. Die offene Operation ist auch zu
einem späteren Zeitpunkt möglich und
bietet sich v. a. für Kinder an, die bereits
bei der Erstvorstellung 6Monate oder älter
sind [10, 29, 37, 38].

Speziell in komplexeren Fällen verwen-
den wir zur exakteren Operationsplanung
und zur Unterstützung der Information
Betroffener eine Verbindung von Mixed
Reality Viewern und eigens hergestellten
Modellen der Patientenanatomie. Dies er-
möglicht die präoperative Demonstration
des geplanten Vorgehens und des erwar-
tetenErgebnisses.Außerdemkannüberei-
ne spezialisierte Planungssoftware die vir-
tuelle und interaktive Operationsvorberei-
tung mit dem Behandlungsteam erfolgen.
Intraoperativ kann die Durchführung ge-
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Übersichten

Abb. 48 aOperativer Situs bei koronarer Suturektomie. Einführen des Endoskops über der großen Fontanellemit Blickrich-
tungentlangder Koronarnaht.b Einblick überdas Endoskop entlangder Sutur,mit Sonopet undChonchotom (links im Bild)
teilreseziert.DDura,Kn Knochen (Os frontale),GGalea; c unmittelbar postoperativer Befundbeimit Hautkleber versorgten
Wunden.Blaue gestrichelte Linie ungefährer Verlauf der Koronarnaht, F große Fontanelle

Abb. 58 a,bPräoperative (virtuelle)Operationsplanung; c intraoperativerEinsatz individualisierterCuttingGuides;d–gprä-
undpostoperative Schädelform

planterUmstellungsosteotomiendurch im
Vorhinein angefertigte individuelle Füh-
rungen und Schablonen unterstützt und
somit beschleunigt werden [39].

Die häufigsten postoperativen Kompli-
kationen sinddurcheinen inRelation zu ei-
nemgeringen zirkulierenden Volumenho-
hen Blutverlust sowie oberflächliche und
tiefe Wundinfektionen bedingt. Wundin-
fektionen stellen von diesen die häufigs-
tenKomplikationendar und treten in2,5%
der Fälle auf. Zu 85% sind hier Patienten
betroffen, bei denen eine Zweitoperation
vorgenommen wurde [40].

Nachbehandlung und Outcome

An die operative Behandlung von Kin-
dern mit einer Kraniosynostose schließt

sich nach einer endoskopischen Opera-
tion in der Regel eine Helmtherapie an,
umdurchLenkungdes Schädelwachstums
dasbestmöglichekosmetischeErgebnis zu
erreichen. Über die optimale Dauer einer
Helmtherapie gibt es nurwenige belastba-
re Daten, sodass die Dauer und die Bewer-
tung des Ergebnisses individuell erfolgen
müssen. In der Regel ist mit einer Thera-
piedauer von ca. 10 Monaten zu rechnen,
es werden im Schnitt zwei Helme pro Kind
benötigt [41].

Nach offenen Operationen erfolgt die
Verlaufskontrolle in größeren Abständen,
hier ist es insbesonderewichtig, einemög-
licheRezidivdeformität frühzeitigzuerken-
nen [42].

Bei Betrachtung des Ergebnisses nach
einer erfolgten Operation und ggf. Helm-

therapie ergeben sich einige Schwierig-
keiten, da es an gut etablierten Erfolgspa-
rametern mangelt und einige häufig ge-
nutzte Maßzahlen in der vorliegenden Li-
teratur nicht unkritisch betrachtet werden
sollten. Weite Verbreitung haben bei der
Bewertung des Outcomes der CI, die Kopf-
umfangsperzentile und das Schädelvolu-
men gefunden. Diese Maßzahlen verein-
fachen jedoch das dreidimensionale Prob-
lem der Kraniosynostose auf zweidimen-
sionale Maßzahlen oder berücksichtigen
das reine Schädelvolumen, ohne mögli-
che Formabweichungen zu beachten. Ei-
ne einfache Klassifizierung des Outcomes
kann aufgrund der kosmetischen Beurtei-
lung mithilfe der Whitaker-Klassifikation
erfolgen (. Tab. 2; [11, 43]).
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Tab. 2 Whitaker-Klassifikation von postoperativen Ergebnissen
Klasse 1 Keine Verbesserungen/Revisionen ratsam oder notwendig
Klasse 2 Weichgewebe- oder kleinere Veränderungen der Knochenkontur ratsam, durchführ-

bar ambulant oder maximal 2 Tage stationärer Aufenthalt

Klasse 3 Alternative Osteotomie oder Umstellungsosteotomiennotwendig

Klasse 4 Größerer kraniofazialer Eingriff notwendig, ähnlich invasiv wie Erstoperation

Bei Betrachtung des ästhetischen Er-
gebnisses zeigt sich in der retrospektiven
Analyse von Isaac et al. (n= 207) kein re-
levanter Unterschied zwischen endosko-
pischen und konventionell-chirurgischen
Eingriffen (Whitaker Klasse 1: 164/165 vs.
19/20; 99% vs. 95%). Ebenso bestand kein
Unterschied zwischen beiden Gruppen bei
Betrachtung des CI und der Kopfumfangs-
perzentile [38].

DieFollow-up-Periode,währendderdie
betroffenen Kinder regelmäßig durch den
Behandler untersucht werden, erstreckt
sich inderRegelmindestensbis zum12.Le-
bensjahr. Hier bestehen in der praktischen
Umsetzung jedoch deutliche Unterschie-
de zwischen verschiedenen Zentren. So
unterscheiden sich neben den Terminab-
ständen der Verlaufskontrollen insbeson-
dere die Durchführungen einer Verlaufs-
bildgebung [38].

Schlussfolgerung

Erkrankungen mit Veränderungen der
Schädelform können im Kindesalter zwei
Gruppen zugeordnet werden. In diesem
Rahmen ist zwischen dem Lagerungspla-
giozephalus und der Gruppe der Kraniosy-
nostosen zu unterscheiden. Weitaus häufi-
ger tritt hier der Lagerungsplagiozephalus
auf, welcher in der Regel konservativ mit
Lagerungsmanövern und Physiothera-
pie bzw. in ausgeprägten Fällen mittels
Helmtherapie behandelt werden kann. Zu
wichtigen Präventions- und Therapiemaß-
nahmen gehören hier die Aufklärung der
Eltern, damit sie Lagerungsgewohnheiten
(Drehen zur ungeliebten Seite, zeitwei-
se Bauchlagerung im wachen Zustand)
einführen und entsprechende Reize (För-
derung der ungeliebten Seite) setzen
können. Bei Kraniosynostosen hingegen
wird in der Regel eine operative Korrektur
notwendig.

Der Verdacht auf das Vorliegen einer
Kraniosynostose ergibt sich in den meis-
ten Fällen aufgrund der pathognomischen

Schädelform, welche besonders vom Ver-
tex aus betrachtet, ersichtlich wird.

Als ersteundeinfachebildgebendeMe-
thode bietet sich die 3D-Stereofotografie
an. Vorteile dieser Methode sind die strah-
lenfreie Durchführung und sehr kurze Ak-
quisitionszeit, wodurch keineNarkose not-
wendigwird.ErgänzendkanndieDiagnose
durch die sonographische Darstellung der
Suturen gesichert werden. Meist wird nur
in komplexen Fällen eine CT- oder MRT-
Bildgebung zur Planung des operativen
Vorgehens notwendig.

Der Zeitpunkt der Erstvorstellung der
Kinder sowie der Wunsch der Eltern beein-
flussen die Möglichkeiten der angewen-
deten Operationstechnik zur Therapie ei-
ner Kraniosynostose. Bei entsprechendem
Verdacht sollte eine Vorstellung unverzüg-
lich, optimalerweise vor dem 2. Lebens-
monat, erfolgen. Die endoskopisch assis-
tiertenOperationen ermöglichen bei einer
Einzelnahtsynostose auf der einen Seite ei-
ne Reduktion der klinischen Risiken, auf
der anderen Seite erfordert diese Operati-
on die Durchführung einer Helmtherapie
in enger Zusammenarbeit zwischen Eltern
und Behandlungsteam. Die offene Opera-
tion stellt eine weitere Therapieoption bei
Einzelnahtsynostosendar. InunseremHau-
se wird diese v. a. gewählt, wenn das Kind
bei Erstvorstellung älter als 4 Monate ist
oder die Eltern eine Helmtherapie ableh-
nen. Unter ästhetischen Gesichtspunkten
erzielen beide Verfahren vergleichbare Er-
gebnisse.

Die Zusammenarbeit im Team der ver-
schiedenen Fachrichtungen ermöglicht es,
die Kinder umfassend zu betreuen, und
gewährleistet den Standard der Maximal-
versorgung.

Fazit für die Praxis

4 Bei Verdacht auf Kraniosynostosen sollten
frühzeitig adäquate diagnostische und
ggf. therapeutische Maßnahmen ergrif-
fen werden.

4 Es ist ratsam, die Patienten an ein kra-
niofaziales Zentrum zu überweisen, um
Diagnostik und Behandlung in einem
multiprofessionellen Team zu ermögli-
chen. Hier sind Neurochirurgen, Mund-,
Kiefer- und Gesichtschirurgen, Kinderärz-
te, Augenärzte, Radiologen und Human-
genetiker beteiligt, um das bestmögliche
Ergebnis zu erzielen.

4 Bei über 95% der Patienten kann ein zu-
friedenstellendes Ergebnis durch opera-
tive Maßnahmen und, wenn nötig, eine
Helmtherapie erreicht werden.
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Modern treatment of craniosynostosis
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The cause in most cases is positional plagiocephaly. Premature closure of cranial
sutures results in pathognomic deformities due to the compensatory growth of
the surrounding cranial bones. A distinction must be made between single suture
synostosis and craniosynostosis occurring in the context of syndromic diseases.
Objective: This review provides an overview of the diagnostics, conservative and
surgical management as well as the follow-up in the treatment of craniosynostosis.
Method: Narrative review.
Results: If craniosynostosis is suspected, the first step is clinical evaluation and
assessment by an experienced examiner. The pathognomic skull shape provides an
initial working diagnosis. Palpation of the suture in question is added. This is confirmed
by imaging techniques, such as 3D stereophotography and sonography. In more
complex cases, the addition of computed tomography (CT) or magnetic resonance
imaging (MRI) may be necessary. For easy quantification the cephalic index (CI) is often
used, which is calculated by dividing the width of the skull multiplied by 100 divided
by the length. This index is often used as an outcome parameter but in recent times has
drawn some criticism concerning the simplification of a three-dimensional deformity
to a two-dimensional plane. The indications for treatment are usually based on esthetic
considerations and the prevention of psychosocial consequences caused by a skull
deformity. If surgery is indicated, a distinction must be made between endoscopic and
open techniques. Significant differences exist in terms of invasiveness and possible
extent of correction. In many cases, surgical treatment is followed by helmet treatment
to achieve the best possible cosmetic result. Current data concerning the optimal
duration of helmet treatment are sparse, which sparks the need to individualize
management. Most often helmet treatment lasts for 10 months with 2 helmets being
needed. The subsequent follow-up period usually extends at least until the age of 3
years. After completion of surgery and helmet treatment a satisfactory outcome is
reported in more than 95% of cases with both parents and physician deeming no
additional correction necessary. Overall, if craniosynostosis is suspected adequate
diagnostic and if necessary, treatment measures should be undertaken. It is advisable
to refer patients to a craniofacial center. The diagnostics and treatment should take
place in a team with neurosurgeons, oral and maxillofacial surgeons, pediatricians,
ophthalmologists and human geneticists to enable the best possible outcome.
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