Die fibrose Knochendysplasie stellt eine
relativ haufige Fehlentwicklung des kno-
chenbildenden Mesenchyms dar, wobei
das Knochenmark durch fibréses Mark er-
setzt wird und Faserknochen bei ausblei-
bender Transformation in lamelliren Kno-
chen bestehen bleibt [1]. Die Knochenher-
de kénnen monoostotisch oder polyosto-
tisch auftreten. Bei der monoostotischen
Form ist u. a. vorwiegend der Schédel und
der Kiefer befallen, wobei nach Adler der
Schidel in 14% und der Kiefer in 11% be-
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troffen ist [1]. Bei der kraniofazialen Loka-
lisation konnen die Knochenauftreibun-
gen zu kosmetisch-asthetischen sichtba-
ren Deformierungen und lokalen Schwel-
lungen, zu Verlegungen der Drainagewe-
ge des Nasennebenhohlensystems und
neurologischen Kompressionssyndromen
fiihren [16].

Neben dem psychischen Leidensdruck
aufgrund der ungewollten Aufmerksam-
keit und Neugierde des sozialen Umfel-
des bei duflerlich sichtbaren unnatiirli-

chen Deformierungen des Gesichts- und
Hirnschédels resultieren klinische Symp-
tome wie lokalisierter Knochenschmerz
bis hin zu diffusem Gesichtsschmerz und
umschriebenen Missempfindungen. Letz-
tere sind teilweise bedingt durch Kompres-
sion der Hirnnerven an deren Foramina

Auszugsweise vorgetragen anlaBlich der

10. Jahrestagung der Deutschen Gesellschaft
fiir Schadelbasischirurgie, 8.-9. November 2002,
Heidelberg

Tabelle1

Fall Patient, Alter,

Klinische Symptome

Kosmetisch unbefriegend,
diffuser Gesichtsschmerz

Lokaler Kopfschmerz,
Missempfindungen

Lokaler Kopfschmerz,Vertigo

Lokaler Gesichtsschmerz,
Nasenatmungsbehinderung,
Kompression des N. V, rechts

Lokaler Kopfschmerz, Mukozele

Geschlecht fibrosen Dysplasie

1 A.A. 47, w. Aufsteigender Unterkieferast, Maxilla,
Os zygomaticum rechts, Zustand nach
Vor-Op. alio loco, Fazialisparese

2 D.S., 35, w. Stirnhohle rechts

3 S.M.,, 35, m. Felsenbein rechts

4 W.E., 32, m. Naseneingang, Sinus maxillaris rechts

5 G.E, 23, w. Keilbeinhdhle rechts

6 G.C., 26, w. Siebbein rechts

Rezidivierender lokaler
Kopfschmerz

Lokalisation der kraniofazialen

Therapie CAS

Abtragung von Unterkieferknochen Ja
Radikale Stirnhohlen-Op. nach Ja

Riedel, sekundare Rekonstruktion
durch ein Titan-CAD-CAM-Implantat

Mastoidektomie, Nein
Saccusdekompression
Naseneingangserweiterung, Nein
Caldwell-Luc-Operation rechts

Transnasale Keilbeinh6hlen-Op. Nein

rechts

Keine Op., Beobachten: 1- bis -
2-jahrliche MR-Untersuchungen




Abb.1a—d A 3D-Rekonstruktion (d) mit korrespondierender koronarer Schicht (a), sagittaler
Schicht (b) und axialer Schicht (c) eines 3D-CT-Datensatzes zur intraoperativen Navigation (Sys-
tem Stryker-Leibinger). Dargestellt ist der durch die fibrose Dysplasie fibrotisch aufgetriebene
aufsteigende Unterkieferast (Patientin 1, B Tabelle 1), der zur Gegenseite symmetrisch navi-
giert kontrolliert mit der Knochenfrase reduziert wird. Das Fadenkreuz zeigt die Pointerspitze,
die unterbrochene Linie die gehaltene Richtung des Pointers. Der Pfeil in c zeigt auf die rot kon-
turierte A. carotis. Die A. carotis ist in d rot, die V. jugularis blau konturiert

oder durch sekunddre Muko- oder Pyoze-
len im Nasennebenhohlenbereich infolge
einer Verlegung der Drainagewege [17].
Ebenso kénnen Sehstorungen bis zur Er-
blindung, Augenmotilititsstorungen mit
Doppelbildern oder eine Protrusio bulbi
beobachtet werden.

Eine kausale Therapie der fibrosen Dys-
plasie ist bislang nicht bekannt [17]. Die
Behandlung der fibrésen Dysplasie erfolgt
daher nur konservativ beobachtend oder
nach sorgfaltiger Indikationspriifung chi-
rurgisch-symptomatisch bei Nachweis kli-
nischer Symptome. Eine radikale chirurgi-
sche Resektion des befallenen Knochens
ist bei der kraniofazialen fibrosen Dyspla-
sie nur sehr selten moglich aufgrund der
unmittelbaren topographischen Nachbar-
schaft zu vitalen Nerven- und Gefif3struk-
turen [25].

Ziel einer chirurgisch-symptomati-
schen Therapie ist die Wiederherstellung

der urspriinglichen anndhernd symmetri-
schen duflerlich sichtbaren kraniofazialen
Auflenkonturen, die Wiederer6ffnung der
nasalen und paranasalen Drainagewege
und die Dekompression neurovaskuldrer
Strukturen durch kontrolliertes Abtragen
des tiberschiissig gewachsenen degenerati-
ven Knochens. Bei der knochernen Wie-
derer6ffnung der paranasalen Drainage-
wege oder der knochernen Dekompressi-
on neurovaskuldrer Strukturen ist der End-
punkt der operativen Manipulation ein-
deutig definiert durch die Wiederherstel-
lung der urspriinglichen physiologischen
Funktion.

Anders ist die Situation bei der Korrek-
tur durch tiberschiissiges Knochenwachs-
tum entstandener Knochendeformititen
im sichtbaren Bereich des Gesichts- und
Hirnschidels, da hierbei keine physiolo-
gischen Korperfunktionen, sondern die
urspriingliche, anndhernd symmetrische

Gesichts- und Hautkontur wiederherge-
stellt werden soll. Intraoperativ fehlen
dafiir die Bemessungsgrundlagen- und
grenzen als anatomische Landmarken,
um den Endpunkt der notwendigen chi-
rurgischen Manipulationen in Form kon-
trollierter Knochenabtragung definieren
zu konnen. Sowohl zu wenig als auch zu
viel abgetragener Knochen wiirde nur ei-
ne weitere sichtbare Deformierung des
sichtbaren Gesichts- und Hirnschéidels
bedeuten.

In diesen Fillen kann der Einsatz der
computerassistierten Chirurgie (CAS) hilf-
reich sein. Die CAS dient dabei nicht nur
zur intraoperativen Kontrolle der Kno-
chenabtragungsgrenzen, sondern auch zur
Planung moglicher Implantate als Defekt-
deckung nach knéchernen radikal-chirur-
gischen Mafinahmen. In einer retrospekti-
ven Qualitdtssicherungsanalyse stellen wir
die Indikation zur CAS bei Patienten mit
kraniofazialer Dysplasie dar.

Patienten und Methoden

Patienten. Vom 1.1.1999 bis zum 1.1.2004
stellten sich 6 Patienten mit einer kranio-
fazialen monoostotischen fibrésen Dys-
plasie bei uns vor. Von diesen 6 Patienten
im Alter zwischen 23 und 47 Jahren waren
4 weiblich und 2 minnlich (8 Tabelle 1).
Klinisches Leitsymptom war ein lokali-
sierter oder diffuser Kopf- oder Gesichts-
schmerz. Bei einem Patienten mit einer
kraniotemporalen Manifestation einer fi-
brosen Dysplasie fiel neben dem Kopf-
schmerz zusitzlich auch eine im Intervall
auftretende ungerichtete Vertigo auf. Com-
putertomographisch war eine fiir die fibr6-
se Dysplasie charakteristische Sklerosie-
rung im Bereich des Saccus endolympha-
ticus auffillig. Die Diagnose erfolgte an-
hand eines hochauflésenden Schidel-CT.

Radiologische Kriterien fiir eine fibro-
se Dysplasie waren das Milchglasphéno-
men als klassisches Kennzeichen der fi-
brosen Dysplasie, wobei dieses Phéno-
men von der Beschaffenheit der Matrix
und deren Mineralisation abhéngt, sodass
diese Lasionen auch zystisch oder unter-
schiedlich stark ausgeprégte Sklerosierun-
gen aufweisen konnen. Zum Ausschluss
einer polyostotischen Variante der fibro-
sen Dysplasie wurden Rontgenzielaufnah-
men der Extremititen mit Fokus auf die
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Abb.2 A Patientin praoperativ mit einer alio
loco bereits mehrfach voroperierten mono-
ostotischen fibrosen Dysplasie der Maxilla,
des aufsteigenden Unterkieferastes, des Os
zygomaticum und einer iatrogenen rechts-
seitigen Fazialisparese (Patientin 1, @ Ta-
belle 1)

Diaphysen veranlasst, wenn der Patient
iiber zusitzliche Beschwerden in diesem
Bereich klagte.

Zum differenzialdiagnostischen Aus-
schluss insbesondere einer sekundéren
Malignisierung sowie als Ausgangsbe-
fund fiir Verlaufskontrollen erfolgte die
Untersuchung durch eine Kernspintomo-
graphie (MR). Ergénzt wurden die Unter-
suchungen durch eine Knochenszintigra-
phie mit Technetium-99m-Diphosphonat
- zum einen, um eine polyostotische Form
zu detektieren, und andererseits, um cha-
rakteristische Radionuklidaufnahmen,
wie sie z. B. beim Morbus Paget oder Os-
teoidosteom auftreten konnen, differenzi-
aldiagnostisch abzukléren.

Keiner der Patienten zeigte Zeichen fiir
landkartenahnliche Pigmentflecken, eine
Akromegalie, eine Pubertas praecox oder
andere mogliche Endokrinopathien - ins-
besondere im Schilddriisenbereich - als
Hinweis auf ein McCune-Albright-Syn-

Abb.3 A Patientin eine Woche postoperativ
nach zur Gegenseite symmetrisch navigiert
kontrollierter Knochenabtragung mit einer
alio loco bereits mehrfach voroperierten
monoostotischen fibrésen Dysplasie der
Maxilla, des aufsteigenden Unterkieferastes,
des Os zygomaticum und einer iatrogenen
rechtsseitigen Fazialisparese (Patientin 1,
B Tabelle 1). Die seit Jahren bestehende
Fazialisparese wurde durch eine statische
Fascia-lata-Plastik aufgehdngt und am
knochern modellierten Os zyogomaticum
korrigiert. Die operationsbedingte Weich-
teilschwellung der rechte Gesichtshilfte ist
noch nicht ganz abgeklungen

drom als Sondervariante der polyostoti-
schen Form der fibrosen Dysplasie.

Methoden. Zur Erhebung des CT-3D-Da-
tensatzes erfolgte eine Computertomogra-
phie (CT) in Spiraltechnik, Schichtdicke
1 mm, Matrix 512X512 mit einer Pixelgro-
8e zwischen 0,41 mm? und 0,69 mm?. Die
Daten wurden zur Operationsplanung
oder Konfiguration eines zu préfabrizie-
renden Implantates tiber das klinikeigene
Intranet auf das Navigationssystem (Fa.
Stryker-Leibinger, Freiburg) iibertragen.
Anhand des 3D-Datensatzes erfolgte die
Festlegung der Resektionsgrenzen fiir den
abzutragenden tiberschiissigen Knochen
in Symmetrie zu der korrespondierenden
Gegenseite. Mogliche unmittelbar benach-
bart gelegene vitale Nerven- oder Gefaf3-
strukturen wurden zusétzlich im Simulati-
onsmodus konturiert (8 Abb. 1¢).

Der Patienten-Frame wurde an der May-
field-Klemme fixiert. Die Position des Pati-

Abb.4 A Axiale CT-Schicht im Knochenfens-
ter einer monoostotischen fibrésen Dys-
plasie des rechsseitigen Os frontale mit Ab-
schottung eines residualen rechtsseitigen
Sinus frontalis und duBerlich sichtbaren De-
formitit der Glabella (Patientin 2, B Tabel-
le 1). Morphologisch liegt kein typisches
Milchglasph@anomen vor, vielmehr sind zysti-
sche Veranderungen mit diskreten Sklerosie-
rungen dominierend. Im Bereich der Glabel-
la ist, eher untypisch, die Kontinuitat des
Periost aufgehoben

Abb.5 A Intraoperativer Situs nach Resektion
der fibrotisch deformierten Stirnhdhle (Stirn-
hohlenoperation nach Riedel) (Patientin 2,
O Tabelle 1). Mit Hilfe eines postoperativ
angefertigten CAS-CT-Datensatzes wird ein
CAD-CAM-Implantat aus Titan passgenau
fabriziert (Fa. Cranio Construct GmbH,
Bochum)

entenkopfs haben wir mit Hilfe der Ober-
fachenregistrierung erfasst. Analog zur di-
gitalen Operationsplanung wurden bei ei-
nem anderen Patienten nach kompletter
radikal-chirurgischer Sanierung des be-
fallenen Os frontale (Radikal-Op. nach
Riedel) zur Defektrekonstruktion zwei-
zeitig das zu fabrizierende Implantat kon-
figuriert. Der so konfigurierte Datensatz
wurde anschlieflend zur Herstellung des
Implantates an die Fa. Cranio Construct
GmbH, Bochum, geschickt. Dort wurde
nach den entsprechenden Vorgaben ein
passgenaues CAD-CAM-Titan-Implantat
angefertigt und an uns zuriickgesendet.

Ergebnisse

Die Moglichkeit zu einer ausschliefSlich
symptomatischen chirurgischen Therapie
bei der kraniofazialen fibrosen Dysplasie
verlangt eine sehr sorgfiltige Abwigung
zwischen der operativen Morbiditit und



dem langfristig fiir den Patienten zu er-
wartenden Vorteil einer solchen Mafinah-
me. Nur wenn unverkennbare gravieren-
de kosmetisch-dsthetisch Verdnderungen
des sichtbaren Gesichts- und Hirnschi-
dels vorlagen bzw. ein den Patienten in
seinen taglichen Lebensfunktionen nach-
weisbar einschriankender, nicht mehr to-
lerabler Kopf- oder Gesichtschmerz oder
ein neurologisch verifizierbares Kompres-
sionssyndrom im Hirnnervenbereich vor-
lag, haben wir die Indikation zu einer ope-
rativen Intervention gestellt.

Ziel der Operation war zum einen ei-
ne knécherne Dekompression betroffe-
ner Hirnnerven an deren knéchernen Aus-
trittspunkten am Splanchno- oder Neuro-
kranium und die Freilegung und Wieder-
herstellung der urspriinglichen nasalen
und paranasalen Drainagewege (Patien-
ten 4, 5, @ Tabelle 1). Die Operationen er-
folgten zur Vermeidung von Narben am
Gesichtsschédel ausschliefilich transfacial
iiber ein modifiziertes hemilaterales Mid-
facial Degloving (Patient 4, @ Tabelle 1)
oder transnasal (Patientin 5, B Tabelle 1).

Im Falle einer temporofazialen fibrosen
Dysplasie haben wir zur Dekompression
eines fibrotisch ossar veranderten Saccus
endolymphaticus einen konventionellen
transmastoidalen operativen Zugang ge-
wihlt. Bei einer anderen Patienten stand
die kosmetisch-dsthetische Rehabilitation
bei einer rechtsseitigen hemilateralen mo-
noostotischen fibrosen Dysplasie der Man-
dibula, Maxilla und des Os zygomaticum
im Vordergrund. Die Patienten hatte be-
reits zahlreiche Voroperationen alio loco
hinter sich (Patientin 1, @ Tabelle 1).

Bei einer der vorangegangenen Opera-
tion kam es zu einer bleibenden komplet-
ten ipsilateralen Facialisparese (Grad VI
nach House-Brackman; @ Abb. 2). Mit
Hilfe der CAS konnte der iiberschiissig
befallene Knochen kontrolliert in Sym-
metrie zur korrespondierenden Gegensei-
te mit der Bohrfrise abgetragen werden
(B Abb. 1a-d). Durch die Operation mog-
licherweise gefahrdete vitale Nerven- und
Gefif3strukturen wie die in unmittelbarer
Nachbarschaft liegende A. carotis wurden
in der CAS visualisiert.

Durch die zahlreichen Voroperationen
war das Operationsgebiet bereits sehr ver-
narbt und typische knécherne Landmar-
ken durch das tiberschiissige Knochen-
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Computerassistierte Chirurgie (CAS) zur optimalen
Behandlung der kraniofazialen fibrosen Dysplasie

Zusammenfassung

Hintergrund. Behandlungsbeddirftigkeit
bei der seltenen Knochenerkrankung der
kraniofazialen fibrosen Dysplasie besteht
lediglich bei sichtbaren Deformitéten des
Gesichts- und Hirnschéadels, Kompressions-
syndromen und Verlegung der nasalen

und paranasalen Drainagewege.
Methodik und Patienten. In einer retro-
spektiven Untersuchung von 6 Patienten
mit kraniofazialer monoostotischer fibroser
Dysplasie wurde analysiert, bei welchen
operativen Indikationen die computerassis-
tierte Chirurgie (CAS) hilfreich sein kann.
Ergebnisse und Fazit. Die CAS dient als in-
traoperative Bemessungsgrundlage zur
Korrektur sichtbarer Knochendeformierun-
gen des Hirn- und Gesichtsschadels und er-
laubt in Symmetrie zur Gegenseite ein kon-

trolliertes Abtragen des pathologisch ver-
anderten Knochens. Besonders an der
Frontobasis ist dies von Bedeutung, da ei-
ne neu auftretende Gesichtsdeformierung
zu einer hohen psychosozialen Belastung
fiihren kann. Ferner erméglicht die CAS
das Konfigurieren von Implantaten zur De-
fektrekonstruktion nach kndchernen radi-
kalchirurgischen Herdsanierungen. Nach
den Datensatzen lassen sich passgenaue
Implantate zur Defektdeckung préfabri-
zieren.

Schliisselworter

Fibrose Dysplasie - Nasennebenhohlen-
erkrankungen - Kompressionsyndrom -
Defektrekonstruktion -
Computerassistierte Chirurgie

Computer-assisted surgery for a calculated bone resection

in craniofacial fibrous dysplasia

Abstract

Background and objective. The rare bone
disease craniofacial fibrous dysplasia is on-
ly treated in cases of visible deformities of
the splanchnocranium and neurocranium,
compression syndromes, and delocation of
nasal and paranasal drainage.

Methods and patients. In a retrospective
quality assessment analysis of six patients
with craniofacial monostotic fibrous dyspla-
sia, the indications were analysed for situa-
tions in which computer-assisted surgery
(CAS) might be helpful.

Results and conclusions. CAS serves as

an intraoperative basis for the assessment
of cosmetic-aesthetic corrections of visi-
ble bone deformities of the splanchnocra-
nium and neurocranium, and allows the
controlled removal of pathologically affect-

ed bone in contralateral symmetry. This
seems to be important, especially at the
anterior skull base, as deformities of the
human face produce strong psychologi-
cal suffering. Furthermore, CAS allows the
configuration of implants for defect recon-
struction after focal restorations with bo-
ny radical surgery. Implants of various ma-
terial can be prefabricated from these da-
ta, which can then be exactly fitted to cov-
er the defect.

Keywords

Fibrous dysplasia - Paranasal sinus
diseases - Nerve compression syndromes -
Reconstructive surgical procedures -
Computer-assisted surgery
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wachstum im Rahmen der fibrésen Dys-
plasie nicht mehr nutzbar, sodass eine kon-
ventionelle anatomisch-chirurgische Pri-
paration unmoglich war. Die intraoperati-
ve Orientierung erfolgte daher ausschlief3-
lich durch die CAS. Zusitzlich wurde auf
Wunsch der Patienten die Fazialisparese
durch ein statisches Fascia-lata- Transplan-
tat korrigiert (B Abb. 3). Eine priopera-
tive elektroneuronographische Untersu-
chung der mimischen Muskulatur zeig-
te bereits eine Denaturierung der motori-
schen Endplatten, sodass auch eine mog-
liche M.-gracilis-Plastik ausgeschlossen
war.

Der operative Zugangsweg erfolgte préi-
aurikuldr, transparotideal. Bei einer weite-
ren Patientin (Patientin 2, B Tabelle 1)
haben wir eine komplette radikal-chirur-
gische Sanierung des deformierten und
schmerzenden Ossa frontalia bei fibro-
ser Dysplasie durchgefiihrt (8 Abb. 4, 5).
Zur zweizeitigen Defektdeckung haben
wir mit Hilfe der CAS ein zu fabrizieren-
des Implantat konfiguriert. Nach unseren
Angaben wurde dazu ein CAD-CAM-Ti-
tan-Implantat hergestellt, das sich detail-
getreu einpassen lief3 (B Abb. 6). Der Zu-
gang erfolgte tiber einen bikoronaren Zu-
gang nach Unterberger, sodass im sichtba-
ren Gesichtsbereich keine Narben erzeugt
wurden (8 Abb. 7).

Alle operierten Patienten waren post-
operativ schmerz- und beschwerdefrei.
Die histologische Analyse der Operations-
praparate bestitigte in allen Féllen die pra-
operative Verdachtsdiagnose. Eine ande-
re Patientin (Patientin 6, @ Tabelle 1) mit
einer im rechten Siebbeinbereich lokal
begrenzten fibrésen Dysplasie rieten wir
nach einem ausfiihrlichen Aufklarungsge-
sprach iiber die Gutartigkeit dieser Erkran-
kung von einer operativen Intervention zu-
néchst ab, da die beklagten Beschwerden
bislang von der Patienten selbst als tolera-
bel empfunden wurden. Neurologisch fan-
den sich keinerlei Hinweise auf ein mog-
liches Kompressionssyndrom. Wir rieten
ihr in Abstinden von 1-2 Jahren oder bei
akuter Beschwerdezunahme zur MR-Kon-
trolle.

Diskussion

Friedrich Daniel von Recklinghausen
(1833-1910) beschrieb 1891 untypische Ver-

anderungen von Knochenstrukturen, die
schliefSlich 1938 durch Louis Lichtenstein
(1906-1977) als fibrose Dysplasie charak-
terisiert wurden [15]. Ergénzt wurde die-
se Publikation einige Jahre spiter durch
eine gemeinsame Arbeit der amerikani-
schen Pathologen Henry Lewis Jaffé (1896—
1979) und Louis Lichtenstein im Jahr 1942
[12, 13]. Die fibrose Dysplasie wird daher
auch synonym als Morbus Jaffé-Lichten-
stein bezeichnet. Unterschieden wird ei-
ne monoostotische Variante [9] mit einer
lokal begrenzten knochernen Manifestati-
on und eine polyostotische Form der fibro-
sen Dysplasie mit einer multilokuldren Os-
teosklerose [3].

Das McCune-Albright-Syndrom wur-
de bereits 1937 erstmals beschrieben [2]
als eine sklerosierende Knochenerkran-
kung kombiniert mit einer Endokrino-pa-
thie. Café-au-lait-Flecken der Haut, Pu-
bertas praecox, eine Akromegalie und fa-
kultativ ein Hyperthyroidismus bzw. eine
Hashimoto-Thyreoiditis sind charakteris-
tisch. 1992 konnte eine Punktmutation auf
Chromosom 20 (20q12-q13) fiir das McCu-
ne-Albright-Syndrom nachgewiesen wer-
den [16, 23, 30]. Dies deutet darauthin, das
es sich auch bei der fibrésen Dysplasie wo-
moglich um eine genetisch determinierte
hormonelle Stoffwechselerkrankung han-
delt. Unterstiitzt wird diese Annahme da-
durch, dass die fibrose Dysplasie in der
1. und 2. Lebensdekade auftritt — mit einer
Prévalenz fiir das weibliche Geschlecht
- und nach Abschluss der Pubertit in
60-80% der Fille sistiert [7].

Behandlungsversuche mit einer addi-
tiven Therapie mit Kalzium, Calcitonin
und Vitamin D waren jedoch bislang oh-
ne nachweisbaren Erfolg [29]. Eine feh-
lende kausale Therapie oder die Moglich-
keit zu einer radikalchirurgischen Sanie-
rung des befallenen Knochens bedingt ei-
ne entsprechende hohe Rezidivrate. Mafi-
nahmen einer knéchernen chirurgischen
Herdsanierung sollten daher nur bei of-
fensichtlichen Nachweis klinischer Symp-
tome wie Nervenkompression, pathologi-
schen Spontanfrakturen, Verlegung nasa-
ler oder paranasaler Drainagewege sowie
sichtbarer Entstellungen des Splanchno-
und Neurokraniums erfolgen.

Die fibrose Dysplasie macht 2,5% aller
Knochentumoren aus [4, 6, 18]. Die mo-
noostotische Form der fibrosen Dysplasie

Abb.6 A Einpassen des aus einem postope-
rativ angefertigten CAS-CT-Datensatz pra-
fabrizierten Titanimplantats (Patientin 2,
O Tabelle 1)

Abb.7 A Patientin eine Woche postoperativ
nach Einsetzen des aus einem postoperativ
angefertigten CAS-CT-Datensatz prafabri-
zierten Titanimplantats (Patientin 2,

B Tabelle 1)

ist mit 70-80% die hdufigste Verlaufsform
[9, 28]. In 10-30% der Fille findet sich ei-
ne hemilaterale kraniofaziale Manifestati-
on [9, 16]. Die Maxilla ist dabei am hiu-
figsten betroffen, gefolgt vom Os frontale,
Os sphenoidale und Os zygomaticum. Di-
agnose und differenzialdiagnostische Ab-
grenzung zu anderen Krankheitsbildern
erfolgt heutzutage radiologisch anhand ei-
nes hochauflgsenden Schidel-CT.

Am Schidel lassen sich 3 Formvarian-
ten beschreiben. Die pagetoide Form ist
meist am Schideldach lokalisiert und ist
bei der polyostotischen Form der fibrsen
Dysplasie hiufig, eine sklerosierende Form
meist an Schidelbasis und Oberkiefer und
eine zystoide Form an Schideldach und
Mandibula. Als Differenzialdiagnosen
kommen eine Ostitis deformans Paget in
Betracht, wobei der Morbus Paget bei al-
teren Patienten jenseits des 40. Lebensjah-
res auftritt, sowie bei vorwiegend sklerosie-
renden Lisionen ein Meningeom.

Die MR-Bildgebung ist von unterge-
ordneter Bedeutung und wird in der Re-
gel bei unklaren Befunden herangezogen
oder im Kindesalter zur Verlaufskontrolle
durchgefiihrt [24]. Vor allem bei raschem
Wachstum der Lasion sollte an eine sekun-
dire Malignisierung in ein osteogenes Sar-
kom oder Chondrosarkom gedacht wer-



den [26]. Zur Verlaufsdiagnostik bei Pati-
entin 6 dient das MRT, da aufgrund des Al-
ters der Patientin eine fortwahrende Strah-
lenbelastung der Augenlinse als sensibles
Organ im Strahlenfeld vermieden werden
soll. In Ausnahmefillen kann die Techne-
tium-99m-Diphosphonat-Knochenszinti-
graphie iiber den Aktivitatszustand der fi-
brésen Dysplasie Auskunft geben und hel-
fen, eine monoostotische Form gegen eine
polyostotische Form abzugrenzen [27].

Das histopathologische Bild ist ge-
prigt von einem Ersatz des Knochen-
marks durch faserreiches Bindegewebe
und exzentrische Atrophie der Kompak-
ta mit fibrozystischer Umbau (Pseudozys-
ten; [6]).

Seit Einfithrung der Computertomo-
graphie mit immer héher auflésenden
Verfahren lassen sich heute pathophysiolo-
gische Nerven- und Gefidflkompressionen
oder Verlegungen nasaler Drainagewege
leicht identifizieren und chirurgisch behe-
ben. Lediglich die tumorbedingte Entstel-
lung des duflerlich sichtbaren Splanchno-
und Neurokraniums oder dessen Defor-
mierung infolge knécherner chirurgi-
scher Herdsanierungen stellten bislang
ein schwieriges Problem da. Da die kranio-
faziale fibrose Dysplasie bevorzugt unila-
teral auftritt, ldsst sich unter Nutzung der
Korpersymmetrie die korrespondierende
Gegenseite als spiegelbildliche Schablone
verwenden, um die urspriinglichen Kontu-
ren wiederherstellen zu konnen.

Durch Anwendung der CAS lésst sich
im Simulationsmodus eine Schablone her-
stellen [22] oder der abzutragende iiber-
schiissige Knochen intraoperativ einzeln
abmessen (B Abb. 1a-d). Ebenso lassen
sich Implantate fiir radikal-chirurgische
Defekte mit Hilfe der CAS unter Nutzung
praoperativer CT-Datensitze konfigurie-
ren, die dann entsprechend dieser Anga-
ben fabriziert werden und ein- oder zwei-
zeitig schliefllich zur Wiederherstellung
der urspriinglichen Kontur passgenau ein-
gesetzt werden konnen (8 Abb. 4,5, 6,7)
5, 21].

Ahnlich kénnte die CAS auch bei lokal
begrenzten Knochenveridnderungen der
kraniofazialen fibrosen Dysplasie der Na-
sennebenhohlen mit Verlegung der Drai-
nagewege eingesetzt werden, um unter
Schonung des umliegenden physiologi-
schen Schleimhautgewebes umschriebe-



nen begrenzt navigiert kontrolliert die pa-
thologischen Knochenveranderungen zu
beseitigen. Dies hitte sich beispielsweise
in einem unserer Fille (Patientin 5, B Ta-
belle 1) mit einem pathologischen kno-
chernen Verschluss der Keilbeinhohle in-
folge einer knochern lokal begrenzten
kraniofazialen fibrésen Dysplasie angebo-
ten. In diesem Fall lief} sich jedoch bereits
bei der praoperativen klinisch-endoskopi-
schen Untersuchung die Vorderwand der
Keilbeinhdohle transseptal leicht identifizie-
ren, sodass wir auf eine CAS verzichteten.

Nachteile durch den intraoperativen
Einsatz der CAS sind unserer Meinung
nach nicht zu erwarten. Vielmehr sehen
wir die CAS zur optimalen chirurgischen
Behandlung der fibrosen Dysplasie als
Hhilfreich® an (gemif3 den Kategorien zur
Beurteilung der Indikation zur CAS in
der NNH-Chirurgie [20]). Auch in An-
betracht der Gesamtoperationszeit bei fi-
broser Dysplasie ist der zusétzliche Auf-
wand durch den Einsatz der CAS nach un-
seren bisherigen Untersuchungen zu ver-
nachléssigen [20]. Die CAS ist in den Hén-
den des erfahrenen Anwenders als zusitz-
liche Hilfe bei der Durchfithrung schwie-
rigerer Eingriffe im Bereich der Nasenne-
benhdohlen und der Schédelbasis anzuse-
hen [8, 14].

Fazit fiir die Praxis

Die CAS dient als intraoperative Bemes-
sungsgrundlage bei der kraniofazialen fi-
brosen Dysplasie und stellt ein wertvol-
les Instrument zur kontrollierten kosme-
tisch-asthetischen Knochenkorrektur
oder zum Konfigurieren geeigneter Im-
plantate im Bereich des Splanchno- und
Neurokraniums dar.
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