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Die fi brö se Kno chen dys pla sie stellt eine

re la tiv häu fi ge Fehl ent wick lung des kno-

chen bil den den Me sen chyms dar, wo bei

das Kno chen mark durch fi brö ses Mark er-

setzt wird und Fa ser kno chen bei aus blei-

ben der Trans for ma ti on in la mel lä ren Kno-

chen be ste hen bleibt [1]. Die Kno chen her-

de kön nen mo noo sto tisch oder po ly o sto-

tisch auf tre ten. Bei der mo noo sto ti schen

Form ist u. a. vor wie gend der Schä del und

der Kie fer be fal len, wo bei nach Ad ler der

Schä del in 14 und der Kie fer in 11 be-

trof fen ist [1]. Bei der kra nio fa zia len Lo ka-

li sa ti on kön nen die Kno chen auf trei bun-

gen zu kos me tisch-äs the ti schen sicht ba-

ren De for mie run gen und lo ka len Schwel-

lun gen, zu Ver le gun gen der Drai na ge we-

ge des Na sen ne ben höh len sys tems und

neu ro lo gi schen Kom pres si ons syn dro men

füh ren [16].

Ne ben dem psy chi schen Lei dens druck

auf grund der un ge woll ten Auf merk sam-

keit  und Neu gier de des so zia len Um fel-

des bei äu ßer lich sicht ba ren un na tür li-

chen De for mie run gen des Ge sichts- und

Hirn schä dels re sul tie ren kli ni sche Symp-

to me wie lo ka li sier ter Kno chen schmerz

bis hin zu dif fu sem Ge sichts schmerz und

um schrie be nen Miss emp fin dun gen. Letz-

te re sind teil wei se be dingt durch Kom pres-

si on der Hirn ner ven an de ren Fo ra mi na
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Ge sichts- und Haut kon tur wie der her ge-

stellt wer den soll. In tra ope ra tiv feh len

da für die Be mes sungs grund la gen- und

gren zen als ana to mi sche Land mar ken,

um den End punkt der not wen di gen chi-

rur gi schen Ma ni pu la tio nen in Form kon-

trol lier ter Kno chenab tra gung de fi nie ren

zu kön nen. So wohl zu we nig als auch zu

viel ab ge tra ge ner Kno chen wür de nur ei-

ne wei te re sicht ba re De for mie rung des

sicht ba ren Ge sichts- und Hirn schä dels

be deu ten.

In die sen Fäl len kann der Ein satz der

com pu teras sis tier ten Chi rur gie (CAS) hilf-

reich sein. Die CAS dient da bei nicht nur

zur in tra ope ra ti ven Kon trol le der Kno-

chenab tra gungs gren zen, son dern auch zur

Pla nung mög li cher Im plan ta te als De fekt-

de ckung nach knö cher nen ra di kal-chi rur-

gi schen Maß nah men. In ei ner re tro spek ti-

ven Qua li täts si che rungs ana ly se stel len wir

die In di ka ti on zur CAS bei Pa ti en ten mit

kra nio fa zia ler Dys pla sie dar.

Pa ti en ten und Me tho den

Pa ti en ten. Vom 1.1.1999 bis zum 1.1.2004

stell ten sich 6 Pa ti en ten mit ei ner kra nio-

fa zia len mo noo sto ti schen fi brö sen Dys-

pla sie bei uns vor. Von die sen 6 Pa ti en ten

im Al ter zwi schen 23 und 47 Jah ren wa ren

4 weib lich und 2 männ lich (. Ta bel le 1).

Kli ni sches Leit sym ptom war ein lo ka li-

sier ter oder dif fu ser Kopf- oder Ge sichts-

schmerz. Bei ei nem Pa ti en ten mit ei ner

kra nio tem po ra len Ma ni fes ta ti on ei ner fi-

brö sen Dys pla sie fiel ne ben dem Kopf-

schmerz zu sätz lich auch eine im In ter vall

auf tre ten de un ge rich te te Ver ti go auf. Com-

pu ter to mo gra phisch war eine für die fi brö-

se Dys pla sie cha rak te ris ti sche Skle ro sie-

rung im Be reich des Sac cus en d olym pha-

ti cus auf fäl lig. Die Di ag no se er folg te an-

hand ei nes hoch auf lö sen den Schä del-CT.

Ra dio lo gi sche Kri te ri en für eine fi brö-

se Dys pla sie wa ren das Milch gla sphä no-

men als klas si sches Kenn zei chen der fi-

brö sen Dys pla sie, wo bei die ses Phä no-

men von der Be schaf fen heit der Mat rix

und de ren Mi ne ra li sa ti on ab hängt, so dass

die se Lä sio nen auch zys tisch oder un ter-

schied lich stark aus ge präg te Skle ro sie run-

gen auf wei sen kön nen. Zum Aus schluss

ei ner po ly o sto ti schen Va ri an te der fi brö-

sen Dys pla sie wur den Rönt gen zie l auf nah-

men der Ex tre mi tä ten mit Fo kus auf die

der ur sprüng li chen an nä hernd sym me tri-

schen äu ßer lich sicht ba ren kra nio fa zia len

Au ßen kon tu ren, die Wie der er öff nung der

na sa len und pa ra na sa len Drai na ge we ge

und die De kom pres si on neu ro vas ku lä rer

Struk tu ren durch kon trol lier tes Ab tra gen

des über schüs sig ge wach se nen de ge ne ra ti-

ven Kno chens. Bei der knö cher nen Wie-

der er öff nung der pa ra na sa len Drai na ge-

we ge oder der knö cher nen De kom pres si-

on neu ro vas ku lä rer Struk tu ren ist der End-

punkt der ope ra ti ven Ma ni pu la ti on ein-

deu tig de fi niert durch die Wie der her stel-

lung der ur sprüng li chen phy sio lo gi schen

Funk ti on.

An ders ist die Si tu a ti on bei der Kor rek-

tur durch über schüs si ges Kno chen wachs-

tum ent stan de ner Kno chen de for mi tä ten

im sicht ba ren Be reich des Ge sichts- und

Hirn schä dels, da hier bei kei ne phy sio lo-

gi schen Kör per funk tio nen, son dern die

ur sprüng li che, an nä hernd sym me tri sche

oder durch se kun däre Muko- oder Pyo ze-

len im Na sen ne ben höh len be reich in fol ge

ei ner Ver le gung der Drai na ge we ge [17].

Eben so kön nen Seh stö run gen bis zur Er-

blin dung, Au gen mo ti li täts stö run gen mit

Dop pel bil dern oder eine Pro tru sio bul bi

be ob ach tet wer den.

Eine kau sa le The ra pie der fi brö sen Dys-

pla sie ist bis lang nicht be kannt [17]. Die

Be hand lung der fi brö sen Dys pla sie er folgt

da her nur kon ser va tiv be ob ach tend oder

nach sorg fäl ti ger In di ka ti ons prü fung chi-

rur gisch-symp to ma tisch bei Nach weis kli-

ni scher Symp to me. Eine ra di ka le chi rur gi-

sche Re sek ti on des be fal le nen Kno chens

ist bei der kra nio fa zia len fi brö sen Dys pla-

sie nur sehr sel ten mög lich auf grund der

un mit tel ba ren to po gra phi schen Nach bar-

schaft zu vi ta len Ner ven- und Ge fäß struk-

tu ren [25].

Ziel ei ner chi rur gisch-symp to ma ti-

schen The ra pie ist die Wie der her stel lung

Abb. 1a–d 8 3D-Re kon struk ti on (d) mit kor re spon die ren der ko ro na rer Schicht (a), sa git ta ler
Schicht (b) und axia ler Schicht (c) ei nes 3D-CT-Da ten sat zes zur in tra ope ra ti ven Na vi ga ti on (Sys-
tem Stry ker-Lei bin ger). Dar ge stellt ist der durch die fi brö se Dys pla sie fib ro tisch auf ge trie be ne
auf stei gen de Un ter kie ferast (Pa ti en tin 1, . Ta bel le 1), der zur Ge gen sei te sym met risch na vi-
giert kon trol liert mit der Kno chen frä se re du ziert wird. Das Fa den kreuz zeigt die Poin ter spit ze,
die un ter bro che ne Li nie die ge hal te ne Rich tung des Poin ters. Der Pfeil in c zeigt auf die rot kon-
tu rier te A. caro tis. Die A. caro tis ist in d rot, die V. ju gu la ris blau kon tu riert
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Dia phy sen ver an lasst, wenn der Pa ti ent

über zu sätz li che Be schwer den in die sem

Be reich klag te.

Zum dif fe ren zi al di ag nos ti schen Aus-

schluss ins be son de re ei ner se kun dären

Ma li gni sie rung so wie als Aus gangs be-

fund für Ver laufs kon trol len er folg te die

Un ter su chung durch eine Kern spin to mo-

gra phie (MR). Er gänzt wur den die Un ter-

su chun gen durch eine Kno chen szin ti gra-

phie mit Tech ne ti um-99m-Di phos pho nat

– zum einen, um eine po ly o sto ti sche Form

zu de tek tie ren, und an de rer seits, um cha-

rak te ris ti sche Ra dio nu k lid auf nah men,

wie sie z. B. beim Mor bus Pa get oder Os-

teoi dos teom auf tre ten kön nen, dif fe ren zi-

al di ag nos tisch ab zu klä ren.

Kei ner der Pa ti en ten zeig te Zei chen für

land kar ten ähn li che Pig ment fle cken, eine

Akro me ga lie, eine Pu ber tas prae cox oder

an de re mög li che En do kri no pa thi en – ins-

be son de re im Schild drü sen be reich – als

Hin weis auf ein Mc Cu ne-Al b right-Syn-

drom als Son der va ri an te der po ly o sto ti-

schen Form der fi brö sen Dys pla sie.

Me tho den. Zur Er he bung des CT-3D-Da-

ten sat zes er folg te eine Com pu ter to mo gra-

phie (CT) in Spi ral tech nik, Schicht di cke

1 mm, Mat rix 512×512 mit ei ner Pi xel grö-

ße zwi schen 0,41 mm2 und 0,69 mm2. Die

Da ten wur den zur Ope ra ti ons pla nung

oder Kon fi gu ra ti on ei nes zu prä fa bri zie-

ren den Im plan ta tes über das kli nik ei ge ne

In tra net auf das Na vi ga ti ons sys tem (Fa.

Stry ker-Lei bin ger, Frei burg) über tra gen.

An hand des 3D-Da ten sat zes er folg te die

Fest le gung der Re sek ti ons gren zen für den

ab zu tra gen den über schüs si gen Kno chen

in Sym met rie zu der kor re spon die ren den

Ge gen sei te. Mög li che un mit tel bar be nach-

bart ge le ge ne vi ta le Ner ven- oder Ge fäß-

struk tu ren wur den zu sätz lich im Si mu la ti-

ons mo dus kon tu riert (. Abb. 1c).

Der Pa ti en ten-Fra me wur de an der May-

field-Klem me fi xiert. Die Po si ti on des Pa ti-

en ten kopfs ha ben wir mit Hil fe der Ober-

fä chen re gis trie rung er fasst. Ana log zur di-

gi ta len Ope ra ti ons pla nung wur den bei ei-

nem an de ren Pa ti en ten nach kom plet ter

ra di kal-chi rur gi scher Sa nie rung des be-

fal le nen Os fron ta le (Ra di kal-Op. nach

Rie del) zur De fek tre kon struk ti on zwei-

zei tig das zu fa bri zie ren de Im plan tat kon-

fi gu riert. Der so kon fi gu rier te Da ten satz

wur de an schlie ßend zur Her stel lung des

Im plan ta tes an die Fa. Cra nio Con struct

GmbH, Bo chum, ge schickt. Dort wur de

nach den ent spre chen den Vor ga ben ein

pass ge nau es CAD-CAM-Ti tan-Im plan tat

an ge fer tigt und an uns zu rück ge sen det.

Er geb nis se

Die Mög lich keit zu ei ner aus schließ lich

symp to ma ti schen chi rur gi schen The ra pie

bei der kra nio fa zia len fi brö sen Dys pla sie

ver langt eine sehr sorg fäl ti ge Ab wä gung

zwi schen der ope ra ti ven Mor bi di tät und

Abb. 2 8 Pa ti en tin prä ope ra tiv mit ei ner alio
loco be reits mehr fach vor o pe rier ten mo no-
o sto ti schen fi brö sen Dys pla sie der Ma xil la,
des auf stei gen den Un ter kie feras tes, des Os
zy go ma ti cum und ei ner ia tro ge nen rechts-
sei ti gen Fa zia lispa re se (Pa ti en tin 1, . Ta-
bel le 1)

Abb. 3 8 Pa ti en tin eine Wo che post ope ra tiv
nach zur Ge gen sei te sym met risch na vi giert
kon trol lier ter Kno chenab tra gung mit ei ner
alio loco be reits mehr fach vor o pe rier ten
mo noo sto ti schen fi brö sen Dys pla sie der
Ma xil la, des auf stei gen den Un ter kie feras tes,
des Os zy go ma ti cum und ei ner ia tro ge nen
rechts sei ti gen Fa zia lispa re se (Pa ti en tin 1,
. Ta bel le 1). Die seit Jah ren be ste hen de
Fa zia lispa re se wur de durch eine sta ti sche
Fa s cia-lata-Plas tik auf ge hängt und am
knö chern mo del lier ten Os zyo go ma ti cum
kor ri giert. Die ope ra ti ons be ding te Weich-
teil schwel lung der rech te Ge sichts hälf te ist
noch nicht ganz ab ge klun gen

Abb. 4 8 Axi a le CT-Schicht im Kno chen fens-
ter ei ner mo noo sto ti schen fi brö sen Dys-
pla sie des rechs sei ti gen Os fron ta le mit Ab-
schot tung ei nes re si dua len rechts sei ti gen
Si nus fron ta lis und äu ßer lich sicht ba ren De-
for mi tät der Gla bel la (Pa ti en tin 2, . Ta bel-
le 1). Mor pho lo gisch liegt kein ty pi sches
Milch glasphä no men vor, viel mehr sind zys ti-
sche Ver än de run gen mit dis kre ten Skle ro sie-
run gen do mi nie rend. Im Be reich der Gla bel-
la ist, eher un ty pisch, die Kon ti nui tät des
Pe ri ost auf ge ho ben

Abb. 5 8 In tra ope ra ti ver Si tus nach Re sek ti on
der fib ro tisch de for mier ten Stirn höh le (Stirn-
höh len ope ra ti on nach Rie del) (Pa ti en tin 2,
. Ta bel le 1). Mit Hil fe ei nes post ope ra tiv
an ge fer tig ten CAS-CT-Da ten sat zes wird ein
CAD-CAM-Im plan tat aus Ti tan pass genau
fa bri ziert (Fa. Cra nio Con struct GmbH,
Bo chum)
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Com pu teras sis tier te Chi rur gie (CAS) zur op ti ma len
Be hand lung der kra nio fa zia len fi brö sen Dys pla sie

Zu sam men fas sung
Hin ter grund. Be hand lungs be dürf tig keit
bei der sel te nen Kno chener kran kung der
kra nio fa zia len fi brö sen Dys pla sie be steht
le dig lich bei sicht ba ren De for mi tä ten des
Ge sichts- und Hirn schä dels, Kom pres si ons-
syn dro men und Ver le gung der na sa len
und pa ra na sa len Drai na ge we ge.
Me tho dik und Pa ti en ten. In ei ner re tro-
spek ti ven Un ter su chung von 6 Pa ti en ten
mit kra nio fa zia ler mo noo sto ti scher fi brö ser
Dys pla sie wur de ana ly siert, bei wel chen
ope ra ti ven In di ka tio nen die com pu teras sis-
tier te Chi rur gie (CAS) hilf reich sein kann.
Er geb nis se und Fa zit. Die CAS dient als in-
tra ope ra ti ve Be mes sungs grund la ge zur
Kor rek tur sicht ba rer Kno chen de for mie run-
gen des Hirn- und Ge sichts schä dels und er-
laubt in Sym met rie zur Ge gen sei te ein kon-

trol lier tes Ab tra gen des pa tho lo gisch ver-
än der ten Kno chens. Be son ders an der
Fron to ba sis ist dies von Be deu tung, da ei-
ne neu auf tre ten de Ge sichts de for mie rung
zu ei ner ho hen psy cho so zia len Be las tung
füh ren kann. Fer ner er mög licht die CAS
das Kon fi gu rie ren von Im plan ta ten zur De-
fek tre kon struk ti on nach knö cher nen ra di-
kal chir ur gi schen Herdsa nie run gen. Nach
den Da ten sät zen las sen sich pass ge naue
Im plan ta te zur De fekt de ckung prä fa bri-
zie ren.

Schlüs sel wör ter
Fi brö se Dys pla sie · Na sen ne ben höh le n-
erkran kun gen · Kom pres si ons yn drom ·
De fek tre kon struk ti on ·
Com pu teras sis tier te Chi rur gie

Ab stract
Back ground and ob jec tive. The rare bone
dis ease cra nio fa cial fi brous dys pla sia is on-
ly treat ed in cas es of vis i ble de for mi ties of
the splanch no cra ni um and neu ro cra ni um,
com pres sion syn dromes, and de lo ca tion of
na sal and paranasal drain age.
Meth ods and pa tients. In a ret ro spec tive
qual i ty as sess ment anal y sis of six pa tients
with cra nio fa cial mon os tot ic fi brous dys pla-
sia, the in di ca tions were anal y sed for sit u a-
tions in which com put er-as sist ed sur gery
(CAS) might be help ful.
Re sults and con clu sions. CAS serves as
an in tra op er a tive ba sis for the as sess ment
of cos met ic-aes thet ic cor rec tions of vis i-
ble bone de for mi ties of the splanch no cra-
ni um and neu ro cra ni um, and al lows the
con trolled re moval of patho log i cal ly af fect-

ed bone in con tra lat er al sym me try. This
seems to be im por tant, es pe cial ly at the
an te ri or skull base, as de for mi ties of the
hu man face pro duce strong psy cho log i-
cal suf fer ing. Fur ther more, CAS al lows the
con fig u ra tion of im plants for de fect re con-
struc tion af ter fo cal res to ra tions with bo-
ny rad i cal sur gery. Im plants of var i ous ma-
te ri al can be pre fab ri cat ed from these da-
ta, which can then be ex act ly fit ted to cov-
er the de fect.

Key words
Fi brous dys pla sia · Paranasal si nus
dis eases · Nerve com pres sion syn dromes ·
Re con struc tive sur gi cal pro ce dures ·
Com put er-as sist ed sur gery

Com put er-as sist ed sur gery for a cal cu lat ed bone re sec tion
in cra nio fa cial fi brous dys pla sia

dem lang fris tig für den Pa ti en ten zu er-

war ten den Vor teil ei ner sol chen Maß nah-

me. Nur wenn un ver kenn ba re gra vie ren-

de kos me tisch-äs the tisch Ver än de run gen

des sicht ba ren Ge sichts-  und Hirn schä-

dels vor la gen bzw. ein den Pa ti en ten in

sei nen täg li chen Le bens funk tio nen nach-

weis bar ein schrän ken der, nicht mehr to-

le ra bler Kopf- oder Ge sichtschmerz oder

ein neu ro lo gisch ve ri fi zier ba res Kom pres-

si ons syn drom im Hirn ner ven be reich vor-

lag, ha ben wir die In di ka ti on zu ei ner ope-

ra ti ven In ter ven ti on ge stellt.

Ziel der Ope ra ti on war zum einen ei-

ne knö cher ne De kom pres si on be trof fe-

ner Hirn ner ven an de ren knö cher nen Aus-

tritts punk ten am Splanchno- oder Neu ro-

kra ni um und die Frei le gung und Wie der-

her stel lung der ur sprüng li chen na sa len

und pa ra na sa len Drai na ge we ge (Pa ti en-

ten 4, 5, . Ta bel le 1). Die Ope ra tio nen er-

folg ten zur Ver mei dung von Nar ben am

Ge sichts schä del aus schließ lich trans fa ci al

über ein mo di fi zier tes he mi la te ra les Mid-

fa ci al Deglo ving (Pa ti ent 4, . Ta bel le 1)

oder trans na sal (Pa ti en tin 5, . Ta bel le 1).

Im Fal le ei ner tem po ro fa zia len fi brö sen

Dys pla sie ha ben wir zur De kom pres si on

ei nes fib ro tisch os sär ver än der ten Sac cus

en d olym pha ti cus einen kon ven tio nel len

trans mas toi da len ope ra ti ven Zu gang ge-

wählt. Bei ei ner an de ren Pa ti en ten stand

die kos me tisch-äs the ti sche Re ha bi li ta ti on

bei ei ner rechts sei ti gen he mi la te ra len mo-

noo sto ti schen fi brö sen Dys pla sie der Man-

di bu la, Ma xil la und des Os zy go ma ti cum

im Vor der grund. Die Pa ti en ten hat te be-

reits zahl rei che Vor ope ra tio nen alio loco

hin ter sich (Pa ti en tin 1, . Ta bel le 1).

Bei ei ner der vor an ge gan ge nen Ope ra-

ti on kam es zu ei ner blei ben den kom plet-

ten ip si la te ra len Fa cia lispa re se (Grad VI

nach Hou se-Brack man; . Abb. 2).  Mit

Hil  fe  der CAS konn te der über schüs sig

be fal le ne Kno chen kon trol liert in Sym-

met rie zur kor re spon die ren den Ge gen sei-

te mit der Bohr frä se ab ge tra gen wer den

(. Abb. 1a–d). Durch die Ope ra ti on mög-

li cher wei se ge fähr de te vi ta le Ner ven- und

Ge fäß struk tu ren wie die in un mit tel ba rer

Nach bar schaft lie gen de A. caro tis wur den

in der CAS vi sua li siert.

Durch die zahl rei chen Vor ope ra tio nen

war das Ope ra ti ons ge biet be reits sehr ver-

narbt und ty pi sche knö cher ne Land mar-

ken  durch  das  über  schüs  si  ge  Kno  chen-
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wachs tum im Rah men der fi brö sen Dys-

pla sie nicht mehr nutz bar, so dass eine kon-

ven tio nel le ana to misch-chi rur gi sche Prä-

pa ra ti on un mög lich war. Die in tra ope ra ti-

ve Ori en tie rung er folg te da her aus schließ-

lich durch die CAS. Zu sätz lich wur de auf

Wunsch der Pa ti en ten die Fa zia lispa re se

durch ein sta ti sches Fa s cia-lata-Trans plan-

tat kor ri giert (. Abb. 3). Eine prä ope ra-

ti ve elek tro neu ro no gra phi sche Un ter su-

chung der mi mi schen Mus ku la tur zeig-

te be reits eine De na tu rie rung der mo to ri-

schen End plat ten, so dass auch eine mög-

li che M.-gra ci lis-Plas tik aus ge schlos sen

war.

Der ope ra ti ve Zu gangs weg er folg te prä-

au ri ku lär, trans par ot ide al. Bei ei ner wei te-

ren Pa ti en tin (Pa ti en tin 2, . Ta bel le 1)

ha ben wir eine kom plet te ra di kal-chi rur-

gi sche Sa nie rung des de for mier ten und

schmer zen den Ossa fron ta lia bei fi brö-

ser Dys pla sie durch ge führt (. Abb. 4, 5).

Zur zwei zei ti gen De fekt de ckung ha ben

wir mit Hil fe der CAS ein zu fa bri zie ren-

des Im plan tat kon fi gu riert. Nach un se ren

An ga ben wur de dazu ein CAD-CAM-Ti-

tan-Im plan tat her ge stellt, das sich de tail-

ge treu ein pas sen ließ (. Abb. 6). Der Zu-

gang er folg te über einen bi ko ro na ren Zu-

gang nach Un ter ber ger, so dass im sicht ba-

ren Ge sichts be reich kei ne Nar ben er zeugt

wur den (. Abb. 7).

Alle ope rier ten Pa ti en ten wa ren post-

ope ra tiv schmerz- und be schwer de frei.

Die his to lo gi sche An a ly se der Ope ra ti ons-

prä pa ra te be stä tig te in al len Fäl len die prä-

ope ra ti ve Ver dachts di ag no se. Eine an de-

re Pa ti en tin (Pa ti en tin 6, . Ta bel le 1) mit

ei ner im rech ten Sieb bein be reich lo kal

be grenz ten fi brö sen Dys pla sie rie ten wir

nach ei nem aus führ li chen Auf klä rungs ge-

spräch über die Gut ar tig keit die ser Er kran-

kung von ei ner ope ra ti ven In ter ven ti on zu-

nächst ab, da die be klag ten Be schwer den

bis lang von der Pa ti en ten selbst als to le ra-

bel emp fun den wur den. Neu ro lo gisch fan-

den sich kei ner lei Hin wei se auf ein mög-

li ches Kom pres si ons syn drom. Wir rie ten

ihr in Ab stän den von 1–2 Jah ren oder bei

aku ter Be schwer de zu nah me zur MR-Kon-

trol le.

Dis kus si on

Fried rich Da niel von Reck ling hau sen

(1833–1910) be schrieb 1891 un ty pi sche Ver-

än de run gen von Kno chen struk tu ren, die

schließ lich 1938 durch Louis Lich ten stein

(1906–1977) als fi brö se Dys pla sie cha rak-

te ri siert wur den [15]. Er gänzt wur de die-

se Pub li ka ti on ei ni ge Jah re spä ter durch

eine ge mein sa me Ar beit der ame ri ka ni-

schen Pa tho lo gen Hen ry Le wis Jaffé (1896–

1979) und Louis Lich ten stein im Jahr 1942

[12, 13]. Die fi brö se Dys pla sie wird da her

auch sy no nym als Mor bus Jaffé-Lich ten-

stein be zeich net. Un ter schie den wird ei-

ne mo noo sto ti sche Va ri an te [9] mit ei ner

lo kal be grenz ten knö cher nen Ma ni fes ta ti-

on und eine po ly o sto ti sche Form der fi brö-

sen Dys pla sie mit ei ner mul ti lo ku lä ren Os-

teo skle ro se [3].

Das Mc Cu ne-Al b right-Syn drom wur-

de be reits 1937 erst mals be schrie ben [2]

als eine skle ro sie ren de Kno chener kran-

kung kom bi niert mit ei ner En do kri no -pa-

thie.  Café-au-lait-Fle cken der Haut,  Pu-

ber tas prae cox, eine Akro me ga lie und fa-

kul ta tiv ein Hy pert hy roi dis mus bzw. eine

Ha shi mo to-Thy reoi di tis sind cha rak te ris-

tisch. 1992 konn te eine Punkt mu ta ti on auf

Chro mo som 20 (20q12-q13) für das Mc Cu-

ne-Al b right-Syn drom nach ge wie sen wer-

den [16, 23, 30]. Dies deu tet da rauf hin, das

es sich auch bei der fi brö sen Dys pla sie wo-

mög lich um eine ge ne tisch de ter mi nier te

hor mo nel le Stoff wech se ler kran kung han-

delt. Un ter stützt wird die se An nah me da-

durch, dass die fi brö se Dys pla sie in der

1. und 2. Le bens de ka de auf tritt – mit ei ner

Präva lenz für das weib li che Ge schlecht

–  und  nach  Ab  schluss  der  Pu  ber  tät  in

60–80 der Fäl le sis tiert [7].

Be hand lungs ver su che mit ei ner ad di-

ti ven The ra pie mit Kal zi um, Cal ci to nin

und Vi ta min D wa ren je doch bis lang oh-

ne nach weis ba ren Er folg [29]. Eine feh-

len de kau sa le The ra pie oder die Mög lich-

keit zu ei ner ra di kal chir ur gi schen Sa nie-

rung des be fal le nen Kno chens be dingt ei-

ne ent spre chen de hohe Re zi divra te. Maß-

nah men ei ner knö cher nen chi rur gi schen

Herdsa nie rung soll ten da her nur bei of-

fen sicht li chen Nach weis kli ni scher Symp-

to me wie Ner ven kom pres si on, pa tho lo gi-

schen Spon tan frak tu ren, Ver le gung na sa-

ler oder pa ra na sa ler Drai na ge we ge so wie

sicht ba rer Ent stel lun gen des Splanchno-

und Neu ro kra ni ums er fol gen.

Die fi brö se Dys pla sie macht 2,5 al ler

Kno chen tu mo ren aus [4, 6, 18]. Die mo-

noo sto ti sche Form der fi brö sen Dys pla sie

ist mit 70–80 die häu figs te Ver laufs form

[9, 28]. In 10–30 der Fäl le fin det sich ei-

ne he mi la te ra le kra nio fa zia le Ma ni fes ta ti-

on [9, 16]. Die Ma xil la ist da bei am häu-

figs ten be trof fen, ge folgt vom Os fron ta le,

Os sphe noi da le und Os zy go ma ti cum. Di-

ag no se und dif fe ren zi al di ag nos ti sche Ab-

gren zung zu an de ren Krank heits bil dern

er folgt heut zu ta ge ra dio lo gisch an hand ei-

nes hoch auf lö sen den Schä del-CT.

Am Schä del las sen sich 3 Form va ri an-

ten be schrei ben. Die pa ge toi de Form ist

meist am Schä del dach lo ka li siert und ist

bei der po ly o sto ti schen Form der fi brö sen

Dys pla sie häu fig, eine skle ro sie ren de Form

meist an Schä del ba sis und Ober kie fer und

eine zy stoi de Form an Schä del dach und

Man di bu la. Als Dif fe ren zi al dia gno sen

kom men eine Os ti tis de for mans Pa get in

Be tracht, wo bei der Mor bus Pa get bei äl-

te ren Pa ti en ten jen seits des 40. Le bens jah-

res auf tritt, so wie bei vor wie gend skle ro sie-

ren den Lä sio nen ein Me nin geom.

Die  MR-Bild  ge  bung ist  von un ter  ge-

ord ne ter Be deu tung und wird in der Re-

gel bei un kla ren Be fun den her an ge zo gen

oder im Kin desal ter zur Ver laufs kon trol le

durch ge führt [24]. Vor al lem bei ra schem

Wachs tum der Lä si on soll te an eine se kun-

däre Ma li gni sie rung in ein os teo ge nes Sar-

kom oder Chon dro sar kom ge dacht wer-

Abb. 6 8 Ein pas sen des aus ei nem post ope-
rativ an ge fer tig ten CAS-CT-Da ten satz prä-
fabri zier ten Ti tan im plan tats (Pa ti en tin 2,
. Ta bel le 1)

Abb. 7 8 Pa ti en tin eine Wo che post ope ra tiv
nach Ein set zen des aus ei nem post ope ra tiv
an ge fer tig ten CAS-CT-Da ten satz prä fa bri-
zier ten Ti tan im plan tats (Pa ti en tin 2,
. Ta bel le 1)
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den [26]. Zur Ver laufs dia gno s tik bei Pa ti-

en tin 6 dient das MRT, da auf grund des Al-

ters der Pa ti en tin eine fort wäh ren de Strah-

len be las tung der Au gen lin se als sen si bles 

Or gan im Strah len feld ver mie den wer den 

soll. In Aus nah me fäl len kann die Tech ne-

ti um-99m-Di phos pho nat-Kno chen szin ti-

gra phie über den Ak ti vi täts zu stand der fi-

brö sen Dys pla sie Aus kunft ge ben und hel-

fen, eine mo noo sto ti sche Form ge gen eine 

po ly o sto ti sche Form ab zu gren zen [27].

Das hi sto pa tho lo gi sche Bild ist ge-

prägt  von  ei  nem  Er  satz  des  Kno  chen-

marks durch fa ser rei ches Bin de ge we be 

und ex zen tri sche Atro phie der Kom pak-

ta mit fi bro zys ti scher Um bau (Pseu do zys-

ten; [6]).

Seit Ein füh rung der Com pu ter to mo-

gra phie mit im mer hö her auf lö sen den 

Ver fah ren las sen sich heu te pa tho phy sio lo-

gi sche Ner ven- und Ge fäß kom pres sio nen 

oder Ver le gun gen na sa ler Drai na ge we ge 

leicht iden ti fi zie ren und chi rur gisch be he-

ben. Le dig lich die tu mor be ding te Ent stel-

lung des äu ßer lich sicht ba ren Splanchno- 

und Neu ro kra ni ums oder des sen De for-

mie rung in fol ge knö cher ner chi rur gi-

scher Herdsa nie run gen stell ten bis lang 

ein schwie ri ges Pro b lem da. Da die kra nio-

fa zia le fi brö se Dys pla sie be vor zugt uni la-

te ral auf tritt, lässt sich un ter Nut zung der 

Kör per sym me trie die kor re spon die ren de 

Ge gen sei te als spie gel bild li che Scha blo ne 

ver wen den, um die ur sprüng li chen Kon tu-

ren wie der her stel len zu kön nen.

Durch An wen dung der CAS lässt sich 

im Si mu la ti ons mo dus eine Scha blo ne her-

stel len [22] oder der ab zu tra gen de über-

schüs si ge Kno chen in tra ope ra tiv ein zeln 

ab mes sen (. Abb. 1a–d). Eben so las sen 

sich Im plan ta te für ra di kal-chi rur gi sche 

De fek te mit Hil fe der CAS un ter Nut zung 

prä ope ra ti ver CT-Da ten sät ze kon fi gu rie-

ren, die dann ent spre chend die ser An ga-

ben fa bri ziert wer den und ein- oder zwei-

zei tig schließ lich zur Wie der her stel lung 

der ur sprüng li chen Kon tur pass genau ein-

ge setzt wer den kön nen (. Abb. 4, 5, 6, 7) 

[5, 21].

Ähn lich könn te die CAS auch bei lo kal 

be grenz ten Kno chen ver än de run gen der 

kra nio fa zia len fi brö sen Dys pla sie der Na-

sen ne ben höh len mit Ver le gung der Drai-

na ge we ge ein ge setzt wer den, um un ter 

Scho nung des um lie gen den phy sio lo gi-

schen Schleim haut ge we bes um schrie be-

  
  

  



nen be grenzt na vi giert kon trol liert die pa-

tho lo gi schen Kno chen ver än de run gen zu

be sei ti gen. Dies hät te sich bei spiels wei se

in ei nem un se rer Fäl le (Pa ti en tin 5, . Ta-
bel le 1) mit ei nem pa tho lo gi schen knö-

cher nen Ver schluss der Keil bein höh le in-

fol ge ei ner knö chern lo kal be grenz ten

kra nio fa zia len fi brö sen Dys pla sie an ge bo-

ten. In die sem Fall ließ sich je doch be reits

bei der prä ope ra ti ven kli nisch-en do sko pi-

schen Un ter su chung die Vor der wand der

Keil bein höh le trans sep tal leicht iden ti fi zie-

ren, so dass wir auf eine CAS ver zich te ten.

Nach tei le durch den in tra ope ra ti ven

Ein satz der CAS sind un se rer Mei nung

nach nicht zu er war ten. Viel mehr se hen

wir die CAS zur op ti ma len chi rur gi schen

Be hand lung der fi brö sen Dys pla sie als

„hilf reich“ an (ge mäß den Ka te go ri en zur

Be ur tei lung der In di ka ti on zur CAS in

der NNH-Chi rur gie [20]). Auch in An-

be tracht der Ge sam t ope ra ti ons zeit bei fi-

brö ser Dys pla sie ist der zu sätz li che Auf-

wand durch den Ein satz der CAS nach un-

se ren bis he ri gen Un ter su chun gen zu ver-

nach läs si gen [20]. Die CAS ist in den Hän-

den des er fah re nen An wen ders als zu sätz-

li che Hil fe bei der Durch füh rung schwie-

ri ge rer Ein grif fe im Be reich der Na sen ne-

ben höh len und der Schä del ba sis an zu se-

hen [8, 14].

Fa zit für die Pra xis

Die CAS dient als in tra ope ra ti ve Be mes-
sungs grund la ge bei der kra nio fa zia len fi-
brö sen Dys pla sie und stellt ein wert vol-
les In stru ment zur kon trol lier ten kos me-
tisch-äs the ti schen Kno chen kor rek tur
oder zum Kon fi gu rie ren ge eig ne ter Im-
plan ta te im Be reich des Splanchno- und
Neu ro kra ni ums dar.
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