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Kraniofacial kirurgi i Sverige ar 2000

[(MLakartidningen publicerade 1985 en artikel om de behand-
lingsmetoder for kraniosynostos som da tillimpades vid den
kraniofaciala enheten i Goéteborg [1]. I dag, 15 ar senare, har
verksamheten vuxit i omfattning och en stor del av de kirur-
giska ingreppen utfors pa annat sitt &n vad som da redovisa-
des.

Kraniofacial kirurgi har tre olika huvudsakliga
indikationsomrdden: medfodda missbildningar, ansikts-
/skalltrauma samt tumdrkirurgi vid svartillgingliga omraden
av kraniet och ansiktet. Kirurgin for medf6dda missbildning-
ar dominerar och ar det omrade dér utvecklingen varit mest
dramatisk under de senaste dren. Denna artikel avser darfor
att, om dn kortfattat, beskriva de behandlingsmetoder som i
Goteborg tillimpas vid kraniosynostoser pa icke syndromal
grund samt att redogora for principerna for behandlingen av
barn med kraniofaciala syndrom av typ Apert, Crouzon,
Pfeiffer, Saethre-Chotzen m fl.

Behandlingen av medfédda missbildningar har gatt mot
ingrepp i allt spadare alder, vilka d& kan goras mindre och
skonsammare.

Kraniofacialkirurgin ar ett lagarbete

Den kraniofaciala kirurgin &r ett lagarbete dar méanga olika
specialister ingar i laget efter behov. Koncentrationen till ett
enda centrum i Sverige for kraniofacial kirurgi har mgjlig-
gjort att kompetens har kunnat byggas pa samlad erfarenhet
frén behandling av manga patienter trots att patientgruppen
relativt sett annars ar liten.

Kirurgin utfors av plastik- och neurokirurg, ibland till-
sammans med Sronldkare.

Utredningsmaissigt dr dgonldkare av central betydelse, inte
minst nir det giller bedomning av intrakraniellt tryck. Detta
giéller dven rontgenlédkare, som tillsammans med kirurgerna
har att ta stillning till operationsindikationer.

Bland barn med kraniofaciala syndrom foreligger ibland
hdéga andningshinder som kan leda till sémnapnésyndrom.
For utredning av detta krdvs specialkompetens hos lungldka-
re/0ronldkare for att vérdera resultaten av somnstudier vid
andningslaboratorium. Frdgan kan géilla apnélarm, andnings-
mask nattetid, trakeostomi eller kirurgi.

Efter kirurgin vidtar postoperativ intensivvard, vilken &r
mycket speciell eftersom patienterna dr sma och med stora
transfusionsbehov och ibland dessutom har andningspro-
blem. Mycket hoga krav stills darfor pa anestesildkare och
intensivvardspersonal.

For bedomning av resultat, tillvixt m m samt fér avgoran-
den vad géller kdkar och tdnder krivs specialister i ortodonti
och kékkirurgi. For dokumentation kravs kefalometri, tredi-
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Utvecklingen av den kraniofaciala kirurgin i Sverige
har de senaste 15 aren varit betydande.

Dynamiska principer har ersatt tidigare operationsme-
toder for kraniosynostos.

Helt ny teknologi har inforts dar fjadrar anvands for att
styra skalltillvaxt och forhindra recidiv efter mellanan-
siktsframflyttningen.

Utvecklingen gar mot allt mindre ingrepp — forutsatt att
diagnos stalls i tid.

mensionell datortomografi samt specialutbildade medicinska
fotografer.

De ingdende specialisterna i kraniofacialteamet har ut-
vecklat samarbetsformer baserade pé fortroende och mang-
arig personkontakt. Lagarbetet 4r nddvandigt for sdkerhet och
precision i arbetet.

[[Kirurgi for kraniosynostos

Fortidig slutning av suturer (prematur synostos) mellan skall-
benen leder till att det &nnu mjuka kraniet formforandras un-
der paverkan av hjarnan, som under det forsta levnadsaret har
sin snabbaste tillvixt och tilltvingar sig utrymme. Den resul-
terande skalldeformationen &r typisk for den speciella sutur-
slutning som intréaffat. Diagnosen kan dérfor vanligen stéllas
redan direkt efter férlossningen [2].

Behandling av kraniosynostos finns beskriven i litteratu-
ren fran slutet av 1800-talet [3, 4] och utfordes dé for att av-
lasta det forh6jda intrakraniella tryck man trodde forelag och
som man trodde skulle orsaka imbecillitet. I dag ar indikatio-
nen for kirurgi estetisk, i varje fall nar endast en sutur ar in-
volverad, vilket dr den vanligaste situationen. Vid multipel
suturslutning, vilket egentligen endast forekommer i sam-
band med kraniofaciala syndrom, ar indikationen bade utse-
ende och risken for forhojt intrakraniellt tryck.

Den ursprungliga metoden for kirurgi av kraniosynostos
har varit att friligga suturen kirurgiskt och att déarefter klippa
bort benet med suturen alternativt att klippa bort benet pa
bada sidor om suturen, sk stripkraniektomi. Metoden kan
vara effektiv om den sker under de forsta levnadsmanaderna,
men har den nackdelen att det bortklippta benet tenderar att i
denna élder snabbt lika ihop och omintetgora resultatet av in-
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Figur 1. a. 3-manaders gosse med sagittal synostos sedd
uppifran. b. Resultat sex manader efter stripkraniektomi och
fidgderbehandling. Haret har inte rakats vid operationen, och &r-
ret dr endast obetydligt. e. Axial réntgenbild (cefalogram) vid 3
manaders alder. d. Cefalogram som visar normal skallform.
Fjadrarna har expanderat till sina viloldgen.

i

greppet. Fornyat likadant ingrepp senare, vid en alder da det
uteblivna resultatet blivit ett faktum, ar utan effekt eftersom
skallens tillvixttakt d& minskat och forutséttningarna for ef-
fekt av ingreppet forsvunnit.

Sagittal synostos

Den vanligaste kraniosynostosen drabbar sutura sagittalis och
ger langsmal skallform ofta kallad bétskalle. Sedan 1988 har
vi tillimpat en modifierad version av en kirurgisk teknik som
kallas Teplastik, vilken innebér att kalvariet friliggs och ben
avldgsnas i ett monster som liknar den grekiska bokstaven Tt
[5]- Skallen forkortas darefter med hjdlp av staltradar som
tvinnas och komprimerar avstindet mellan skallbenen pa
langden medan parietalregionernas ben far expandera lateralt,
vilket breddar den smala skallen. Metoden ger rutinméssigt
goda resultat och har under de senaste tio aren varit standard-
ingrepp for detta tillstand. Teplastik ar ett stort ingrepp och kan
utforas forst vid 6 manaders alder eftersom skallbenet forst
maste ha uppnatt viss styrka. Nér barnet remitteras i tid har be-
handlingen av sagittal synostos kunnat ersittas med en skon-
sammare och effektivare teknik, helst utford i 3-ménadersél-
dern och som utnyttjar fjadrar som opereras in mellan skall-
benen (se nedan).

Metopicasynostos

For tidig slutning av sutura metopica (i pannans medellinje)
leder till ett huvud med spetsig och smal panna, litet avstand
mellan 6gonen och (kompensatoriskt) breddokat bakhuvud.
Olika bendmningar anvénds for att beteckna denna skallform
sasom trigonocefali, trekantskalle, plogskalle. Behandlingen
ar tekniskt komplicerad och bygger pa att bentransplantat fran
annan del av skallen fogas in mellan osteotomier i mitten av
pannan och ger breddokning samtidigt som en benkil tvingas
ner i skallbasens frimre del omedelbart framfor lamina
cribrosa. Pannan omformas och skallens form for 6vrigt till-
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Figur 2. a. 6-manaders gosse med Aperts syndrom fére opera-
tion. Skallen &r kort och h6g med platt panna. b. Vid 1 ars alder
har gossen normal skallform. e. Cefalogram vid 6 manaders 4l-
der visar skallformen fére operation. d. Med tv4 fjadrar pa plats
kan normala skallmatt registreras.

passas med hjélp av parallellt férlopande osteotomier [6, 7].
Expanderfjédrar kan ocksa har tillimpas (se nedan).

Unikoronal synostos

Enkelsidig synostos av sutura coronalis (plagiocefali) leder till
en gravt asymmetrisk skalle eftersom pannan pa den »friska«
sidan forskjuts framét och nedat och dessutom tinningregionen
pa den angripna sidan ofta buktar ut i sidled. Den kirurgiska be-
handlingen bestar av osteotomier dir formen pa pannan och tin-
ningen réttas till. Fjadrar tillimpas dnnu inte for denna diagnos.

Bikoronal synostos

Prematur bilateral synostos av sutura coronalis leder till bredd-
okad, hog och kort skalle, brakycefali. Detta 4r den vanligaste
prematura synostosen vid kraniofaciala dysostossyndrom som
Apert, Crouzon, Pfeiffer och andra. Den bilaterala, icke syndro-
mala coronalissynostosen kan dirfér misstolkas som ett
syndrom, men avsaknaden av andra stigmata avgor diagnosen.
(Aperts syndrom t ex har alltid syndaktylier av savél fingrar
som tar, och i Pfeiffers syndrom ingar breddokad distal falang
patummen.) Behandlingen av dessa skallar innebér friliggning
av kraniet varefter osteotomier utfors och skallbenen forskjuts
omlott i sidled med hjélp av tvirgdende staltrddar som tvinnas.
Hérigenom dislokeras pannben och occipitalben framat re-
spektive bakat, vilket 6kar skallens lingd medan hojden och
bredden reduceras. Den kirurgiska tekniken som utvecklats i
Goteborg ar komplicerad, men leder till goda estetiska resultat
[8]. Aven denna operationsmetod har nyligen modifierats sa att
fjddrar nu ersétter staltrddarna varigenom underminering av
ben i stort har kunnat reduceras och ingreppet som sadant re-
duceras i omfattning.

[[Kirurgi vid kraniofacial dysostos

Kraniofacial dysostos betecknar en grupp svara missbild-
ningssyndrom dér bl a syndrom som Aperts, Crouzons och
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Figur 3. a och b. Konstnédrens schematiska illustration av mel-
lanansiktesframflyttning efter LeFort lll-osteotomier. c. 4,5-arig
pojke med Aperts syndrom och grav andningsproblematik. Bar-
net behéver nasofaryngeal tub dven dagtid fér att kunna andas.
d. Intraoperativt foto under ansiktsframflyttningsoperation.
Strax framfér 6rat kan man se fjader pa plats. Pannan och orbita
&r framskjutna. e. Tv4 veckor efter operationen med god and-
ningsfunktion. Aven 6gonen har fatt djupare placering i an-
siktsskelettet.

Pfeiffers ingdr. Gemensamt for dessa tillstand ar att prematu-
ra skallbas- och skallbenssynostoser foreligger, vilka resulte-
rar i underutvecklad dverkéke och mellanansikte samt i vissa
fall nedtryckt mellersta skallgrop. Denna kombination kan ge
hoga andningshinder med somnapnésyndrom som foljd.
Grunda 6gonhélor som limnar 6gonen oskyddade (utstaende)
vanstiller utseendet. I grava fall av Crouzons eller Pfeiffers
syndrom utvecklas dessutom hydrocefalus. Alla dessa barn
kraver tidigt skallexpansionskirurgi pa grund av forhéjt int-
rakraniellt tryck.

Den kirurgiska behandlingen sker pa bade funktionella
och estetiska indikationer. De funktionella ingreppen syftar
till att rddda liv, syn eller mental hélsa. Redan vid fodelsen
maste beslut fattas om barnet behdver hjilp med andningen
(syrgas? intubering?) samt om 6gonen behdver skyddas mot
uttorkning. I vissa fall kan 6gonlocksdefekter eller slut-
ningsdefekter foreligga, vilket fordrar att gonen omedel-
bart ticks med fuktig kammare. Behovet av ventrikelshunt
vid hydrocefalus maste foljas med upprepade DT- eller MR-
undersdkningar under de forsta levnadsmanaderna, och om
sadant behov uppstar maste hinsyn tas vid shuntens place-
ring sa att kommande rekonstruktiv kraniofacialkirurgi inte
forsvaras.

Aperts syndrom medfor forutom skallbassynostoser d&ven
bikoronal synostos, vilken behandlas vid ett halvars alder
med standardteknik. Indikationen &r estetisk. Dessa barn be-
hover sdllan shunt, och hdgt intrakraniellt tryck forekommer
séllan. Diaremot forekommer andningsproblem oftare och
leder till somnapnéproblematik. Modern behandling av des-
sa problem innefattar CPAP-behandling, vilket innebér att
barnet far sova med en ansiktsmask som levererar luft med
visst dvertryck. Behandlingen har i ménga fall kunnat ersét-
ta kirurgisk mellanansiktsframflyttning, vilket tidigare var
enda alternativ till trakeostomi for att skapa béttre and-
ningsvagar.

Crouzons och Pfeiffers syndrom kréver alltid kranio-
plastik for att skapa plats for den vixande hjarnan. Om sa inte

426

Figur 4. a. Cefalogram med pilar utvisande den néra nog obe-
fintliga luftvdgen hos 6 -arig flicka med kraniofacial dysostos
och allvarligt sémnapnésyndrom. b. Ansiktsframflyttning har
givit bestaende forstoring av luftvdgarna med helt normalise-
rad andning.

sker uppstdr forhojt intrakraniellt tryck, vilket obehandlat kan
leda till total blindhet. Aven dessa patienter uppvisar hoga
andningshinder. I grava fall ricker inte CPAP till for dessa
barn utan trakeostomi far Gvervigas.

I en uppfoljande studie av ett stort material operationer
med mellanansiktsframflyttning i andningsforbattrande syfte
utforda vid var klinik har resultaten varit nedsldende men be-
handling med CPAP-mask mera framgangsrik [9]. Anled-
ningen till de kirurgiska resultaten har varit att det mjuka an-
siktsskelettet i kombination med starka muskelkrafter leder
till recidiv som omintetgér bestdende andningsforbéattring.
Emellertid har vi dven i dessa fall nu introducerat fjadrar, vil-
ket dramatiskt fordndrat prognosen for denna kirurgi.

Saethre-Chotzens syndrom é&r det vanligaste kraniofaciala
syndromet, men upptrader ibland sa diskret att det inte upp-
ticks hos en anlagsbérande fordlder forrdn ett barn med tyd-
ligt syndrom har fotts och fordldern undersoks noggrannare.
I en studie av ca 50 familjer fran Finland, Norge och Sverige
har vi kunnat fastsla att Saethre-Chotzens syndrom innefattar
koronal synostos, typisk 6gonlocksptos (somniga 6gonlock),
lagt harfaste och lagt sittande 6ron samt partiell kutan syn-
daktyli mellan dig IT och III pa hander och/eller fotter. I vissa
fall forekommer alla stigmata samtidigt medan i andra fall
kanske simhud mellan tva tir kan vara det enda tecknet. Den-
na diagnosgrupp ar viktig att folja noggrant med avseende pa
Okad risk for hogt intrakraniellt tryck. Varje barn med uni- el-
ler bikoronal synostos méste dérfor frikdnnas fran diagnosen
Saethre-Chotzen.

[[Fjadrar — en ny dimension i kraniofacial kirurgi
Hjéarnan tal endast obetydlig komprimering och under kort tid
for att inte skadas. De dynamiska principerna beskrivna ovan
for kraniosynostos har begrinsats av detta faktum. For att nd
langre, genom att astadkomma gradvis formfordndring av
kraniet har sedan 1997 fjadrar i olika utférande anvénts pa 51
patienter, varav 33 fall for kraniosynostos. Metoden ar ut-
vecklad i Goteborg och anvinds dnnu bara i Sverige. I tio fall
med sagittal synostos opererade pé detta vis och analyserade
vid 1 &rs &lder har normalisering av skallens form uppnatts.
Operationstid, blodning och sjukhusvistelse har dramatiskt
kunnat reduceras i samtliga fall. Metoden &r i dag darfor
forstahandsval for behandling av sagittal synostos under
forutsittning att behandlingen kan inséttas i tid, dvs ca 3 ma-
naders alder eller tidigare (Figur 1).

I tre fall av bikoronal synostos har sedvanliga osteotomier
anvénts, men med den forenklingen att inget ben behovt 16sas
fran underliggande hjdrnhinna. I stéllet for komprimerande
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staltradar har fjadrar anvénts. Trycket i skallen har i dessa fall
monitorerats med epidural tryckmaétare och formfoérandring-
en av skallen har overtrdffat vad vi tidigare lyckats astad-
komma. Fjadrar dr i dag forstahandsval for behandling av bi-
koronal synostos. Behandlingen sker vid 6—9 manaders &lder
(Figur 2).

Trigonocefali har i tre fall behandlats med suturlosning
och fjader. Ingreppets storlek har reducerats betydligt, och ef-
fekten har varit hipnadsvickande pa kort tid, men ytterligare
erfarenhet krivs innan denna behandlingsstrategi natt ru-
tinstadiet.

Vid hogt andningshinder pa basen av underutvecklat/till-
bakasatt ansiktsskelett har mellanansiktsframflyttning ldnge
varit ett alternativ for att forbdttra dimensionerna pa and-
ningsvigarna. Sddant ingrepp har samtidigt medfort utseen-
deforbéttring, forbattrat skydd for 6gon och béttre kékrelatio-
ner och darfor spelat viktig roll i habiliteringen av barn med
vissa kraniofaciala syndrom. Problemet har varit den stora
tendensen till recidiv efter framflyttningen. Vi har sedan 1997
i atta fall av ansiktsframflyttning anvant fjadrar i hopp om att
fa se ytterligare gradvis framflyttning av ansiktet efter kirur-
gin. Denna 6nskan har visserligen inte uppfyllts, men dar-
emot har recidivproblemet 16sts. Detta ar i sig ett stort steg
framat och innebdr att helt nya moéjligheter 6ppnats att hjilpa
dessa barn (Figur 3 och 4).

Vid multipel synostosering av skallen, vilket ibland ses vid
Crouzons och Pfeiffers syndrom, har i tva fall fjadrar utnytt-
jats for att med sma medel &stadkomma avsevirda formfor-
andringar av kraniet. I dessa fall har mycket riskfylld kirurgi
kunnat ersittas med enkla och sdkra ingrepp, med pétagligt
forbattrade resultat (Figur 5).

[['Diskussion

Kraniofacial kirurgi har bedrivits i Sverige under ca 25 ar. Ut-
vecklingen har gatt fran att ndrmast ha varit kirurgiskt vag-
halsig till att i dag vara en viletablerad verksamhet med sék-
ra och standardiserade ingrepp for en rad olika tillstdnd. Nog-
grann dokumentation har gjort komplikationsfrekvens och
langtidsresultat tillgdngliga och indikationerna for kirurgi
mera klara [10]. Kraniosynostoskirurgin har férvandlats fran
att lata skallben »flyta fritt« pa hjarnan till dynamisk styrning
av huvudets tillvéxt.

Gradvis isdrt6jning av benstrukturer beskrevs i litteraturen
av Codpvilla redan under tidigt 1900-tal [11]. Han visade att
rérben som osteotomeras subtotalt och forses med ett speci-
ellt instrumentarium, liknande vantskruvar pa en segelbét,
langsamt kan dras isér. Under detta t6js benmirg och callus
medan nytt kortikalt ben bildas i osteotomispalten. Denna
princip, bendmnd distraktionsosteoneogenes, har reaktualise-
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Figur 5. a. 3-manaders gosse med gravt
Crouzons syndrom. Ovanfér érat kan anas
den shunt som placerats mycket langt
bak och langt ned. Detta férenklade kirurgi
i tvd omgangar med tre manaders mellan-
rum dér endast stripkraniektomier med
fiddrar kom till anvéndning. b. Vid 1 ars
alder har huvudets form tillatit hjérnan att
véxa fullt och barnet befinner sig vél.

rats och under de senaste tio ren anvints i kraniomaxillofa-
cial kirurgi framfor allt i samband med forlangning av under-
kékar vid mandibuldr mikrognati [12-15]. Samma typ av in-
strumentarium har ockséd anvénts i samband med mellanan-
siktsframflyttning [16-20]. Metoden innebér emellertid att
delar av distraktionsinstrumentariet méste penetrera huden,
vilket lamnar drr samt kraver daglig justering i manga veck-
or. Hudpenetrationen innebdr ocksa infektionsrisk och in-
strumentariet maste darfor avlagsnas tidigt. Principen ar lik-
vil hogintressant och utveckling av dess tillimpning inom
kraniomaxillofacial kirurgi padgar runt om i virlden.

Man kan se tydliga paralleller mellan distraktionsosteo-
neogenes och fjdderdistraktion, men med den skillnaden att
fjddrarna huvudsakligen tojer i mjukdelar eller bander isér
ben och alltsa inte mérg och callus. Fjadrarna ar dessutom helt
forsankta och ldmnar inte drr i ansiktet eller skapar risk for in-
fektion genom hudpenetration. De kan déarfor 1dmnas kvar
obegrinsat lange utan problem. Fjddrarnas expansion kan fol-
jas pa rontgen, med vars hjilp kan avgoras om de skall deak-
tiveras eller avldgsnas. Det dr uppenbart att implanterbara
fjddrar inneburit ett utvecklingssteg i kraniosynostoskirurgin
och dirtill 6ppnat nya mojligheter att utnyttja mellanan-
siktsframflyttning i speciella fall. For kraniosynostos har in-
greppen kunnat reduceras radikalt och resultaten forbéttras.
En forutséttning for att maximalt kunna utveckla och utnytt-
ja fordelarna med fjaderteknologin dr dock att fallen dia-
gnostiseras och kommer under behandling i tid, dvs medan
skallbenen énnu é&r tillrdckligt mjuka. Diagnostisering av kra-
niosynostos hos spadbarn och differentiering mot den i Sve-
rige sa vanliga skalldeformering som orsakas av rygglige
utan mjuk kudde har tidigare utforligt diskuterats i denna tid-

ning [2].

Framtiden

Framtiden for kraniofacialkirurgin i Géteborg inbegriper om-
fattande experimentell forskning kring fjaderelement av oli-
ka slag vad giller savil material som kraft och tempo. Sam-
manvivt med detta pagar utviardering av noninvasiva system
for méitning av intrakraniellt tryck, sérskilt viktigt for ver-
vakning av syndrompatienter och sddana patienter som fatt
komprimerande fjadrar applicerade.

Med genetisk forskning har lokalisering kunnat ske av de
gener som orsakar savil Aperts som Crouzons och Saethre-
Chotzens syndrom. Goteborgskliniken samarbetar i denna
forskning med grupper i England och Tyskland. Betydelsen
hirav och dess moéjliga implikationer pa fosterdiagnostik och
kanske genmanipulation ligger i framtiden.

The International Society of Craniofacial Surgery forldg-
ger under juni 2001 den IX:e internationella kongressen till
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Visby. Temat for kongressen denna gang &r »Smaller sur-
gery«, vilket sammanfattar vara forvantningar pa kraniofaci-
alkirurgin i det nya millenniet.
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