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beeintrachtigt sein. Daneben kann durch den erhdéhten
intrakraniellen Druck der Nervus opticus geschaddigt wer-
den.

Wachstumsbehinderung
des Viszerokraniums

Bei Stérungen des Schddelbasiswachstums ist neben einer
Wachstumshemmung des Neurokraniums auch das Visze-
rokranium betroffen. Die antero-kaudale Rotation des
Wachstums des Mittelgesichtes ist behindert. Als Folge
tritt eine Hypoplasie des gesamten Mittelgesichts auf, wo-
bei das Gesicht zu transversalem Wachstum tendiert und
ein Hypertelorismus entsteht (vg. Abb. 9.7).

Da die Infraorbitalrander weit zuriickliegen, ist der Exoph-
thalmus der auffdlligste Befund (Abb. 9.11). Durch die
Wachstumsbehinderung ist der Orbitatrichter mitunter
so flach ausgebildet, dass eine Protrusio bulbi mit man-
gelndem Lidschluss vorliegt. Dadurch besteht die Gefahr
einer chronischen Keratokonjunktivitis mit Hornhautero-
sion und Visusbeeintrachtigung.

Durch den eingeengten Nasen-Rachen-Raum wird das Mit-
telohr tiber die Tuba auditiva nur mangelhaft beliiftet,
sodass rezidivierende Paukenergiisse und Mittelohrent-
ziindungen resultieren. Die Kinder entwickeln sich zu
reinen Mundatmern, was zur Gingivahyperplasie mit
chronischen Entziindungen fiihrt. Hdufig treten auch
bronchopulmonale Infekte auf. In Extremféllen kann zeit-
weilig eine Tracheotomie unmittelbar postnatal erforder-
lich werden.

Die Wachstumsbeeintrachtigung des Viszerokraniums hat
auch direkte Auswirkungen auf das stomatognathe Sys-
tem. Je nach Auspragung der Erkrankung kommt es zum
frontal offenen Biss, der so stark ausgeprdgt sein kann, dass
die Zdhne nur noch im Molarenbereich Kontakt finden.
Oft treten Zahnfehlstellungen infolge Platzmangels durch
den zu kleinen Oberkieferbogen auf. Die Unterentwick-
lung der Maxilla begiinstigt auch eine Rhinolalia clausa.
Zusdtzlich kann es durch die hohe und schmale Gaumen-
form und die abnorme Unterkieferlage mit offenem Biss
zu Zungenfehlfunktionen kommen, welche die sprachli-
che Entwicklung behindern. Da der Unterkiefer nicht be-
troffen und normal ausgebildet ist, entsteht das Bild einer
Pseudoprogenie mit positiver Frontzahn- bzw. Lippenstufe.

Kraniosynostosen

Einteilung und Pathogenese

Kraniosynostosen sind vorzeitige Schddelnahtver-
schliisse, die zur Schddeldeformierung mit Einengung
des Schddelinnenraumes fiihren. Ihre Klassifikation kann
nach verschiedenen Kriterien erfolgen. Virchow teilt die
Schadelfehlbildungen nach der Schddelform, also nach
dem dufBeren Erscheinungsbild ein. Er erkannte, dass die
Entwicklung des Knochens durch eine pramature Synos-
tose senkrecht zur befallenen Naht gehemmt wird, wobei

Kraniosynostosen

Abb. 9.2 Pansynostose.

a Rontgenbild eines ,Wolken-“ oder ,Wabenschddels“ bei Pan-
synostose.

b Operationspraparat mit Impressiones digitatae an der Kalotten-
innenseite bei chronisch erhéhtem intrakraniellen Druck.

gleichzeitig eine verstarkte Ausdehnung in Richtung der
betroffenen Naht stattfindet. Diese Einteilung der Scha-
delform hat sich gegeniiber der Klassifikation nach der
betroffenen Naht bzw. nach dtiologischen Gesichtspunk-
ten durchgesetzt.

Fiir die operative Therapie hat sich (aufbauend auf der
Virchow-Einteilung) eine Klassifikation in nur fiinf typi-
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sche Schddelformen nach Marchac und Renier bewdhrt
(Abb. 9.3 b): Trigonozephalus, Plagiozephalus, Oxyzepha-
lus, Brachyzephalus und Skaphozephalus. In neuester Zeit
wird noch die (echte) Lambdanahtsynostose hinzugefiigt. \ ‘/H@
Innerhalb dieser vereinfachten Typisierung der Schadel- <
deformitdten infolge pramaturer Synostosierung werden v
eine Vielzahl von Kombinationsformen beobachtet. 3
Trigonozephalus
Der Trigonozephalus (Abb. 9.4 a) entsteht durch vorzei-
tige Verknocherung der metopischen Naht. Die Fehlbil-
dung setzt meist bei der frithen intrauterinen Schéddelent-
wicklung ein und ist hdufig schon bei Geburt deutlich \f
erkennbar.
Durch die Synostose der metopischen Naht kommt es zu
einer Aufwulstung im Bereich der Stirnmitte, die bei man- u
chen Patienten als deutliche Knochenleiste erkennbar ist.
Die stdrkste Verdickung findet sich in der Region der 4

Glabella. Durch die gleichzeitige Abflachung der fronto-

lateralen Region nimmt das Os frontale im horizontalen
Schnitt die Form eines Dreiecks an (Abb. 9.4 b). Die Supra-
orbitalwiilste flachen sich nach lateral ab. Durch Ein-
schniirung des Knochens fronto-lateral beidseits wird
das Erscheinungsbild zusatzlich verstarkt, wodurch vor-
nehmlich die Region der Frontallappen eingeengt wird.
Die Augen liegen im Sinne eines Hypotelorismus eng zu-
sammen. Samtliche Ausbildungsformen, von der leichten "
Aufwulstung im Bereich der Stirnmitte bis zur Extrem-
5
b

form, kdnnen auftreten (Abb. 9.4 c). Auffdllige neurologi-

sche Symptome und Funktionsstérungen fehlen meist

vollstandig. Abb. 9.3 Einteilung der Kraniosynostosen.

Eine geistige Retardierung im Zusammenhang mit der  a Schidelnihte des Neugeborenen

Trigonozephalie wird in der Regel nur bei ausgeprdgten b Schematische Darstellung der 5 typischen Schédelfehlbildungen:

Krankheitsbildern beobachtet. (1) Trigonozephalus, (2) Plagiozephalus, (3) Oxyzephalus,
(4) Brachyzephalus, (5) Skaphozephalus.
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Plagiozephalus

Dem Plagiozephalus liegt eine unilaterale Koronarnaht-
synostose zugrunde. Die Fehlbildung ist meist schon bei
Geburt erkennbar, wird jedoch oft als Geburtstrauma oder
Lagerungsschaden fehlgedeutet.

Das Erscheinungsbild verstdrkt sich im Verlauf des
Wachstums (Abb. 9.5 a). Durch die Wachstumshemmung
kommt es zu einer Abflachung der Stirn auf der betroffe-
nen Seite. Die Asymmetrie des Schddels reicht bis in das
Hinterhaupt. Oft findet sich auf der betroffenen Seite
fronto-lateral eine Einschniirung. Der Orbitatrichter ist
verkiirzt. Durch das verstdrkte Wachstum in Richtung
der befallenen Naht weicht die Gesichtsachse zur gesun-
den Seite ab. Dadurch neigt sich die Augenachse zur ge-
sunden Seite, wiahrend die Okklusionsebene zur kranken
Seite abfallt. Am ausgepragtesten tritt das Abweichen der
Nasenachse zur gesunden Seite in Erscheinung. Das Er-
scheinungsbild kann verschieden stark ausgepragt sein.
Neurologische Stérungen sind meist nicht ausgebildet.
Eine dezente Gesichtsskoliose kann auch bei einer uni-
lateralen Lambdanahtsynostose auftreten (Abb. 9.5 b).
Diese ist durch eine okzipitale Abflachung auf der betrof-
fenen Seite gekennzeichnet, die bis in die Parietalregion
reicht. Auf der kontralateralen Seite ist die Hinterhaupts-
region verstdrkt vorgewdlbt. Wegen der ebenfalls invol-
vierten Schddelbasis ist das duBere Ohr auf der betroffe-
nen Seite nach ventro-kaudal verlagert. Ein erhohter int-
rakranieller Druck tritt in der Regel nicht auf. Die Diag-

Kraniosynostosen

Abb. 9.4 Trigonozephalus durch Synostosierung der metopischen

Naht.

a Schema.

b ,Dreieckiger Aspekt bei der Aufsicht bei Synostose der Sutura
frontalis.

c Das dreidimensionale CT zeigt die Aufwulstung der Sutura
frontalis.

nose der Lambdanahtsynostose ist nicht selten rein
klinisch zu stellen, weil im Gegensatz zu anderen Synos-
tosen hdufig die radiologischen Zeichen eines Nahtver-
schlusses fehlen. Neuere Untersuchungen deuten auf
eine isolierte Fusion der Tabula interna hin. Da oft der
radiologische Befund nicht mit der Auspragung des klini-
schen Erscheinungsbildes korreliert, wird auch von einer
funktionellen Lambdanahtsynostose gesprochen.

Bei der bilateralen funktionellen Lambdanahtsynostose ist
der gesamte Hinterkopf abgeflacht und verbreitert (Abb.
9.5 c). Beide Ohren imponieren tiefstehend und sind nach
ventral verlagert. Je nach Ausmafk der Kraniosynostose ist
ein erhohter intrakranieller Druck zu beobachten, der in
etwa 50% der Fdlle eintritt.

Oxyzephalus

Die Ursache des Oxyzephalus oder Turmschddels wird
von verschiedenen Autoren unterschiedlich beurteilt.
Meist wird hierfiir eine beidseitige Koronarnahtsynostose
verantwortlich gemacht. Sind zusdtzlich andere Nadhte
involviert, spricht man von oxyzephalem Schédelwachs-
tum. Da die Schddelbasisndhte bei der reinen Oxyzephalie
nicht betroffen sind, liegt auch keine direkte Wachstums-
hemmung des Mittelgesichts vor (Abb. 9.6).

Die Fehlbildung wird im frithen Siuglingsalter hdufig
nicht gleich diagnostiziert. Meist werden die Kinder erst
bei funktionellen Stérungen bzw. stdrkerer Auspragung
des Krankheitsbildes im Verlauf des Wachstums vorge-
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Abb. 9.6 Oxyzephalus bei beidseitiger Koronarnahtsynostose.

Abb. 9.5 Plagiozephalus linksseitig bei ein-

seitiger Koronarnahtsynostose

a Schema.

b Darstellung der rechtseitigen synostosier-
ten Kranznaht im dreidimensionalen CT.

c Einseitige Abflachung des Hinterkopfes bei
unilateraler ,funktioneller Lambdanaht-
synostose®.

stellt. Durch die Wachstumshemmung senkrecht zur be-
fallenen Naht und durch das verstirkte Wachstum in
Richtung der betroffenen Naht entwickelt sich eine flache
und hohe Stirn. Im Profil betrachtet setzt sich der Nasen-
riicken anndhernd gerade in der Stirn fort. Durch die
flachen Orbitalwiilste entsteht ein Exophthalmus im obe-
ren Bereich. Die Infraorbitalrinder sind normal ausge-
pragt. Durch den meist erhohten intrakraniellen Druck
besteht beim Oxyzephalus die Gefahr neurologischer St6-
rungen.

Brachyzephalus

Der Brachyzephalus wird durch eine vorzeitige Verkno-
cherung der beiden Kranzndhte bei gleichzeitiger Fusion
der Schddelbasisndhte und zum Teil auch der Sagittalnaht
verursacht. Das Wachstum des Keilbeinmassivs ist in toto
gehemmt. Die Fehlbildung bleibt somit nicht wie bei den
anderen Formen hauptsdchlich auf das Neurokranium be-
schrankt, sondern hat erhebliche Auswirkungen auf das
Viszerokranium bis in das stomatognathe System (Abb.
9.7 a). Zusitzlich kdnnen Ndhte des Gesichtsschddels be-
troffen sein (Abb. 9.7 b). Die Erkrankung ist meist schon
bei der Geburt erkennbar.

Der Schddel ist kurz, breit und rund. Die Supraorbitalre-
gion liegt zuriick, wahrend sich meist der obere Anteil der
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