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« Fjederassisteret kranioplastik er en minimal invasiv teknik til behandling skafocefali.
o Teknikken reducerer operationstid, indleeggelsestid samt rekonvalescensen sammenlignet med konventionel kirurgi.

o Teknikken er mere skansom og muligger tidligere intervention sammenlignet med konventionel kirurgi.

Kranieknoglerne er sammenholdt af et fibrast bindeveevslag, som betegnes suturer. Sutura metopica, sutura
sagittalis, sutura coronalis og sutura lambdoidea er de sterste og mest betydende for kraniets veekst (Figur 1 A)
[1]. Suturerne tillader ekspansion og modellering af kraniet, hvilket er ngdvendigt, da en stor del af hjernens
udvikling foregar det forste levear og allerede har opnaet op mod 80% af sin sterrelse i andet levear [2].

Kraniosynostose (KS) betegner en lidelse med preematur lukning af én eller flere suturer.
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FIGUR 1 lllustration af det normale kranium og forskellige typer af kraniosynostoser.
A. Den normale kraniefacon og anatomiske strukturer. B. Praematur lukning af sutura
metopica medferer trekantet/spids hovedfacon frontalt. C. Preematur lukning af
sutura sagittalis medferer aflangt (anterior-posterior plan) smalt kranium med frontal
bossing (kaldet skafocefali eller bAdformet kranium). D. Prazmatur lukning af ensidig
sutura lambdoidea medferer ipsilateral affladning frontalt og occipitoparietalt samt
kontralateral bossing frontalt og occipitoparietalt. E. Preematur lukning af sutura
coronalis bilateralt medferer kort (anterior-posterior plan) og bredt kranium
bitemporalt (kaldet brakycefali). F. Praematur lukning af ensidig sutura coronalis
medferer ipsilateral frontal affladning og kontralateral frontal bossing. G. Kraniefacon
ved lejringsbetinget skaevhed (lejringsbetinget plagiocefali - bemaerk alle suturer er
&benstdende). Dette resulterer i en ipsilateralt frontal bossing og affladning
occipitoparietalt (parallelogramforskydning).

Billedet er redigeret og bragt med tilladelse fra Dove Medical Press Ltd. og Texas Children's Hospital.
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Vi gnsker med denne artikel at fokusere pa en ny minimal invasiv operationsteknik, der anvendes til preematur

fusion af sutura sagittalis.

Kraniedeformiteter
Arsager til kraniedeformitet skyldes 1) kraniosynostose eller 2) lejringsbetinget skaevhed.
Kraniosynostose

KS forekommer hos ca. 1 ud af 2.000-2.500 nyfedte [3, 4]. Klinisk forekommer sygdommen ved en abnorm
hovedfacon med karakteristiske treek afhaengig af den afficerede sutur (Figur 1 B-F). Til kvantificering af
kraniets facon bruges ogsa udtrykket cefaliindeks (CI). CI = (kraniets bredde/leengde) x 100. Referenceomrédet er
76-83,4 (mesocefali) [5]. I sjeeldne tilfeelde viser diagnosen sig akut med tegn pa forhgjet intrakranielt tryk (ICP)
f.eks. vedvarende natlige opvagninger, gentagne opkastninger, solnedgangsblik og stigende hovedomfang. Der
kan ses pavirkede neurokognitive funktioner som psykomotorisk udviklingsheemning og

indleeringsvanskeligheder [6, 7].
Typer og inddeling af kraniosynostose

Der findes flere forskellige méader at inddele KS pa: 1) suturbaseret, 2) aetiologisk, herunder a) nonsyndromal og

b) syndromal.
Suturbaseret inddeling

KS kan inddeles ud fra den afficerede sutur og den deraf tilhgrende karakteristiske hovedfacon, som kan

navngives. En oversigt ses i Figur 1 B-F.

De hyppigst involverede suturer ved KS er:
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Sagittalis (40-619%)
Coronalis (17-29%)
Metopica (24-28%)
Lambdoidea (2-5%) [3, 4, 6, 8].

Den hyppigste type med isoleret pavirkning af sutura sagittalis kaldes ogsa skafocefali (bddkranium) grundet de
Kkliniske tegn med prominent pande (frontal bossing) og aflang smal hovedfacon (dolikocefali) (Figur 1 C + Figur
2 A). Tilstanden er fire gange hyppigere hos drenge end piger [6].

FIGUR 2 Prae- og postoperative kliniske fotografier af 4,3 maneder gammel dreng med
skafocefali, som er behandlet med fjederassisteret kranioplastik p& Aarhus Universitets-
hospital. A. Preeoperative fotografier med klassisk frontal bossing (grenne pile) og aflang
smal hovedfacon. B. 13 dage postoperativt med indsat fjeder. C. 230 dage postoperativt
ses, at fjederen er fjernet, og behandlingen har medfert betydelig reduktion af frontal
bossing og normaliseret hovedfacon. Fotos bringes med patientens foraeldres tilladelse.
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Nonsyndromal kraniosynostose

Atiologisk opdeles KS i nonsyndromal og syndromal. Sterstedelen (75-92%) af kraniosynostoser opstér sporadisk
og betegnes som nonsyndromal [1, 9]. Klinisk har hovedparten (91-95%) af de nonsyndromale tilfaelde kun
involvering af én enkelt sutur (Figur 1 B-F) [3, 8]. Kun i fa tilfeelde (< 5-9%) ses pavirkning af multiple suturer.
Den kognitive udvikling er oftest normal. Hvorvidt der er én direkte sammenhaeng hos bern med nonsyndromal

KS og forsinket eller reduceret kognitiv udvikling, er ikke entydig [9, 10].
Syndromal kraniosynostose

En mindre andel (8-25%) af kraniosynostoser adskiller sig fra de sporadiske tilfeelde ved at have en genetisk
arsag og betegnes derfor som syndromal KS. Ofte skyldes det kromosomale mutationer eller en mutation i et
enkeltgen i bl.a. fibroblast growth factor receptor, betegnet FGFR 1-3, og TWIST-related protein 1[1, 4]. KS ses
bl.a.t ved Pfeiffers-, Crouzons-, Aperts-, og Loeys-Dietz’ syndrom [1, 4].

Klinisk har denne gruppe oftest pavirkning af multiple suturer og afheengig af syndrom ogsa medfelgende

skeletaledeformiteter bl.a. af ansigtsknogler samt abnormiteter i andre organer.

Forhgjet ICP forekommer langt hyppigere ved multisynostoser og i forbindelse med syndromer [7, 9, 11].
Arsagen til forhgjet ICP menes at vaere multifaktoriel dels pa baggrund af ubalance mellem kranie- og
cerebrumforholdet, dels ledsagende tilstande som hydrocefalus, vengse aflebshindringer og obstruktiv
sevnapng, som alle forekommer hyppigere ved syndromal KS [7]. Den kognitive udvikling er oftest pavirket hos

denne gruppe [9, 10].
Lejringsbetinget skaevhed

Den hyppigste arsag til kraniedeformitet hos bern er lejringsbetinget skaevhed (plagiocefali), som ikke skal
forveksles med KS. Modsat KS er alle suturer stadig abentstdende. Klinisk ses parallelogramforskydning med
ipsilateral frontal bossing og affladet baghoved (Figur 1 G) [12]. Arsagen er ofte vedvarende tryk grundet lejring i

samme position. Der er som udgangspunkt ikke behov for kirurgisk behandling.
Behandling

Behandling indebaerer typisk kirurgisk korrektion inden 12-ménedersalderen med det formal at sikre hjernens
udvikling samt kosmetisk korrigering af en kraniedeformitet, som ellers kan fa negative psykologiske

konsekvenser for barnets udvikling [7, 11].

Den kosmetiske effekt ved operation er veldokumenteret bade klinisk og kvantitativt ved CI. Derimod er effekten
pa neurokognitive funktioner mere kontroversiel og baseret pa et lavt evidensniveau samt mange forskellige

mader at opgere kognitivt outcome pa [9, 10].

Behandlingen foregir pa Aarhus Universitetshospital (AUH) og Rigshospitalet (RH) i et multidisciplinaert

samarbejde mellem paediatere, neurokirurger, kaebekirurger og biomedicinske ingenigrer.
Overordnet kan behandlingsmetoderne opdeles i:

1) 4ben kranieremodellering (AKR)

2) minimale invasive teknikker: endoskopisk eller fjederassisteret kranioplastik.

Den konventionelle operationsmetode i Danmark har de sidste mange &r veeret AKR, men for nyligt har man
introduceret fjederassisteret kranioplastik (FAK). ARK og endoskopisk behandling kan anvendes ved alle typer
synostose inkl. multisynostoser og syndromer. FAK anvendes hovedsageligt til nonsyndromal enkeltsynostose af
sutura sagittalis, som ogsa er den eneste indikation i Danmark [7]. I det folgende afsnit beskrives de forskellige

operationsteknikker til denne tilstand med fokus pa FAK. Endoskopisk assisteret kranioplastikbehandling
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anvendes ikke i Danmark. Hver operationsmetode har fordele og ulemper (Tabel 1).

TABEL 1 Oversigt over negleparametre ved de forskellige operationsmetoder.

Data er fra studier i denne artikel.

Kriterier

Indikation

Syndromal vs. nonsyndromal

Enkelt sutur/multiple suturer

Akut

Preeoperativ 3D-planleegning

Timing af operation

Kirurgitid, min

Indleeggelsestid, gennemsnit (spaendvidde), dage
Blodtab, peroperativt, gennemsnit spaendvidde), ml
Blodtransfusioner

Hyppighed, %

Volumen, ml

Postoperativt forlab

Ar

Komplikationsrate, %

Reoperation®, hyppighed, gennemsnit (speendvidde), %

Aben kranieremodelling

Alle typer

Alle typer

Ja

Ja

Efter 6-manedersalderent
Lang: 121-174

Lang, ofte 3-5 (3,2-7,1)
Stort, ofte ca. 238 (113-425)

Ofte pakraevet: 40-83
97-355

Ofte sveer haevelse og
morfikakreevende smerter

Stort: bikoronalt fra ere til ere
0-8
Ca. 2,3

a) Mellem operationsmetodeme i studier, som indgér i denne artikel.

b) Komplikation/utilfredsstillende resultat.
c) Kan udferes fer ved indikation.

Minimalt invasiv teknik:
fijederassisteret kranioplastik

Kun nonsyndromal

Kun enkelt sutur

Nej

Nej

Fer 6-manedersalderen
Kort: 30-104

Kort, ofte 1-2 (0,9-6,1)
Lavt, ofte ca. 47 (0-170)

Sjeeldent pdkreevet: 0-8
0-143

Sjeeldent haevelse eller
morfikakreevende smerter

Lille: ca. 8 cm bikoronalt
5,3-9
Ca. 3,8 (2,3-6,9)

Signifikant
forskel pvist®

Ja
Ja
Ja

Ja
Ja

Nej
Nej

Operationsmetoder

Aben kranieremodellering

AKR-operationen anvendes primaert hos barn zldre end seks maneder (men kan anvendes helt op i

voksenalderen), eller hvis der er behov for gjebliklig foregelse af intrakraniel volumen, f.eks. ved forhgjet ICP

[7]. Preeoperativt planlaegges operationen virtuelt med 3D-rekonstruktion, hvilket giver et meget forudsigeligt og

stabilt kosmetisk resultat, da man remodellerer kraniet direkte til den gnskede form.

Operationen bestér af en bikoronal incision fra gre til gre efterfulgt af bilaterale osteotomier parallelt med

sutura sagittalis. Perpendikulaert pa sutura sagittalis laves 3-4 osteotomier i parietalknoglerne, hvilket muligger

en breddeegning af kraniet. Ved udtalt frontal bossing kombineres dette med udsavning af frontalknoglen i to

trekantede stykker, som tilpasses for at reducere den ggede fylde i panden. Den gnskede form fikseres med

resorberbare osteosynteseplader i knoglerne [13].

Operationen tager omkring 2-3 timer (4-5 timer inkl. anaestesitid). Blodtabet er i gennemsnit 23 ml/kg

intraoperativt og 32 ml/kg de forste 24 timer postoperativt, hvorfor peroperative blodtransfusioner er pakraevede

hos op mod 83% af patienterne [14, 15]. De forste dage postoperativt ses ofte haevelse under huden og omkring

gjnene samt behov for morphinkraevende smertebehandling. Den samlede indlaeggelsestid er 3-4 degn [16].

Endoskopisk operation

Operationen anvendes typisk til yngre bgrn under seksméanedersalderen. Gennem to tveergaende incisioner pa

ca. 3 cm ved den forreste og bagerste fontanelle laves to borehuller i kraniet for at f4 adgang til det epidurale

rum. Med endoskopisk videoopsyn fridissekeres dura fra kraniet, hvorefter der laves kraniektomi af sutura

sagittalis. Efterfolgende behandling med hjelm i op til et &r er nodvendigt. Hjelmen er designet til at have taet

kontakt med kraniet fraset den retning, man ensker vaekst. Den skal baeres 23 timer i dognet og kraever derfor en

hgj komplians fra familien. Der er behov for hyppige tilretninger ved bandagist for at undga sarproblemer og

Open Access under Creative Commons License CC BY-NC-ND 4.0

Side 5 af 9



UGESKRIFT FOR LAGER

sikre vaekstretningen. I et systematisk review er det pévist, at endoskopi oftere pakreever blodtransfusioner

sammenlignet med FAK [17].
Fjederassisteret kranioplastik

Fjederassisteret kranioplastik (FAK) er egnet til simple enkeltsynostoser, hvor der ikke er behov for korrektion af
multiple suturer eller ansigtsdeformiteter. Modsat ARK er operationen normalt kun effektiv hos bern yngre end
seks méneder, hvor kranieknoglerne stadig er elastiske og kan remodelleres over tid ved at frigere den

fusionerede sutur og anvende en fjeder til distraktion. Klinisk resultat af teknikken illustreres i Figur 2 [7, 18].

Proceduren blev forste gang beskrevet af Lauritzen et al. 1 1998 [19]. Ved proceduren abnes i en tveergdende
incision pa ca. 8 cm over sutura sagittalis. Kraniet 4bnes ved fire sma borehuller, hvorefter der udsaves en
mindre kraniektomi. To osteotomier foretages parallelt med sutura sagittalis fra sutura coronalis til sutura
lambdoidea. En eller to fjedre med passende kraft placeres over osteotomierne for at muliggere lateral
ekspansion af kraniet (Figur 3) [20]. Fjedrene fjernes ved en mindre operation ca. tre maneder efter

indseettelsen.

FIGUR 3 lllustration af fjederassisteret kranioplastik. A. Barnet placeres i sfinksposition.

B. Huden &bnes ved en ca. 8 cm bred incision og lesnes fra kraniet. C + D. Kraniet 8bnes
ved fire sma borehuller og efterfelgende udsaves mindre kraniektomi. E + F. To osteotomier
laves parallelt med sutura sagittalis mellem sutura coronalis og sutura lambdoidea.

G. Afmaling af korrekt fjederkraft. H. Korrekt placeret fjedre.

Billedet er redigeret og bragt med tilladelse fra KLS Martin SE & Co. KG, Tuttlingen.

Ved fjederindseettelse er kirurgitiden omkring en time og anaestesitiden 2-3 timer, hvilket er i overensstemmelse
med erfaring pa AUH [20, 21]. Indleeggelsestiden er 1-2 dage [20]. Blodtabet er i gennemsnit 70 ml [21], og der er

kun behov for blodtransfusion hos 8% af patienterne [20].

Ved fjederfjernelse er kirurgitiden i gennemsnit 31-37 min. og anzestesitiden 1-1,5 time [20]. Ofte udferes
operationen som dagkirurgi [20]. Blodtabet er i gennemsnit 20 ml [21], og kun 1% har behov for blodtransfusion
[20].
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Sammenligning af fjederassisteret kranioplastik og 4ben kranieremodellering

Et prospektivt og to retrospektive studier, der direkte sammenligner FAK og AKR, finder, at FAK er forbundet
med signifikant lavere kirurgitid, anaestesitid, indlaeggelsestid, observation pé intensiv, blodtab og antal
blodtransfusioner [16, 22, 23]. Dette understgattes af en metaanalyse, som finder, at kirurgitiden er signifikant
kortere (97,2 vs. 170 min.), blodtabet mindre (47,3 vs. 237,7 ml), indlaeggelsestiden kortere (2,96 vs. 5,13 dage) og
samlet set lavere omkostninger ved de minimalt invasive teknikker sammenlignet med AKR [24]. Der er ingen
signifikant forskel i antallet af komplikationer eller reoperationer [23 ,24]. Komplikationer indebeerer bl.a.
duralaesioner, bledning fra sinus sagittalis, epidurale/subdurale haematomer, cerobrospinalvaeskeleekage samt
infektioner [14, 20, 21]

Kirurgiske effekter

I flere kohortestudier er det pavist, at FAK forbedrer CI signifikant [20, 21, 25]. En metaanalyse viser ingen
signifikant forskel mellem FAK eller AKR i zendringen af prae- og postoperativ CI [24]. Ved seksars follow-up ses
heller ikke signifikant forskel pa aendringen i CI mellem FAK og AKR [23].

Forzaldrene til born behandlet med FAK er tilfredse med det kosmetiske resultat og vil anbefale operationen til
andre og gennemga indgrebet igen [22]. Bedemt ved prae- og postoperative fotografier er der signifikant bedring
ved FAK [21].

Vedrerende langtidsvirkningen af ARK og FAK pa neurokognitive funktioner er alle sammenligningsstudier
bade retrospektive og med lavt evidensniveau. Desuden vurderer de neurokognitive funktioner pa forskellige
parametre. Born behandlet med FAK har intelligenskvotient (IQ) som normalbefolkningens. Andelen af bern,
som har behov for stgtte i skolen, er ens ved behandling med FAK eller ARK [26-28].

To retrospektive studier har vist, at operation i tidlig alder medferer bedre CI ved bade AKR og FAK [25,29]. I et
retrospektivt studie er det ligeledes pavist, at operation i 0-6 manedersalderen medferer bedre IQ og

indleeringsevner sammenlignet med operation efter seksmanedersalderen [30].

Konklusion

FAK kan foretages hos patienter med nonsyndromal isoleret sagittal synostose for seksmanedersalderen. FAK
giver et tilfredsstillende kosmetisk resultat og er en ligevaerdig behandling sammenlignet med konventionel AKR
vurderet pa postoperativ CI og komplikationsrate. Den neurokognitive udvikling efter FAK er sammenlignelig
med baggrundsbefolkningen. FAK har sammenlignet med konventionel AKR en raekke fordele: kortere
kirurgitid, anaestesitid og indleeggelse pa hospitalet samt mindre blodtab og behov for blodtransfusioner, hvilket
nedsaetter det fysiologisk stress peroperativt. Studier viser, at operation i tidlig alder har gavnlig effekt pa CI og
neurokognitiv udvikling. Man skal dog vaere opmaerksom p4, at den eksisterende litteratur udgeres af

ikkerandomiserede studier.
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SUMMARY

Spring-assisted cranioplasty for children with craniosynostosis

Premature closure of the sutures, craniosynostosis, can lead to severe complications when untreated. Spring-
assisted cranioplasty has some advantages compared to calvarial vault remodelling e.g. less blood loss and
reduced operative time. In this review, we describe the novel treatment of nonsyndromic sagittal synostosis with
spring-assisted cranioplasty and compare it to cranial vault remodelling, which has been the standard treatment

for many years.
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