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mit Trigonocephalie
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Craniosynostosen sind definiert als vorzeitiger Ver-
schluss von Schädelnähten. Kinder mit solchen Synos-
tosen stellen eine heterogene Gruppe dar, oft assoziiert 
mit klaren klinischen, genetischen und molekularen 
Charakteristika. Craniosynostosen wurden erstmals 
1851 von Virchow erwähnt. Seither sind beinahe 100 
verschiedene Formen beschrieben worden. Die Hälfte 
davon weisen eine genetische Basis auf und werden 
meist autosomal-dominant vererbt [1]. Je nachdem, ob 
Craniosynostosen mit anderen Fehlbildungen assozi-
iert sind, werden sie in syndromale und nicht-syndro-
male (isolierte) Formen eingeteilt. Die Tabelle 1 fasst 
die häufigsten syndromalen Craniosynostosen zusam-
men. Auffällig dabei ist eine hohe Assoziation mit 
Hand- und Fingerfehlbildungen, Zahn- und Gesichts-
fehlstellungen und mentale Retardierungen. Die meis-
ten dieser aufgelisteten Syndrome weisen Mutationen 
im FGFR 1-3 auf.

Tab. 1. Syndromale Formen von Craniosynostosen

Syndrom betroffene Schädelnaht

Apert
Crouzon
Pfeiffer
Saethre-Chotzen
Jackson-Weiss
Antley-Bixtler
Münke

coronal, saggital, Lambdanaht
coronal, saggital
coronal, saggital
eine oder beide coronalen Nähte
coronal, saggital
coronal
coronal

Craniosynostosen können auch phänotypisch nach 
der Kopfform eingeteilt werden. So führt der vorzei-
tige Verschluss der sagittalen Naht zu einem Scapho-
cephalus oder Dolichocephalus, welche die häufigste 
Form der isolierten Synostosen ausmacht. Bei der 
coronalen und frontalen Naht entwickelt sich ein 
Brachycephalus (beide Nähte) bzw. Trigonocephalie 
bei isoliertem Verschluss der Frontalnaht [3]. Das 
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liefern [4, 5]. Ein normaler CI liegt zwischen 70 % und 
85 % [3, 6] (Grafik 1). Hilfreich kann auch die 
3D-Sonographie sein [7]. Gehirn- und Gesichtsauffäl-
ligkeiten werden ebenfalls häufig zusammen mit Cra-
niosynostosen gefunden [8, 9]. Unabhängig all dieser 
direkten und indirekten Hilfsmittel und Zeichen bleibt 
die pränatale Detektionsrate für Craniosynostosen 
tief [3, 4, 10].

Unser Fall zeigte kaum eine Auffälligkeit. Weder der 
BIP und noch die anderen Kopfmasse zeigten einen 
auffälligen Perzentilensprung (Abb. 1). Auch der Ein-
satz der 3D-Technologie mit Skelettmode war hier, 
wegen fortgeschrittenem Gestationsalter, wenig hilf-
reich. Einzig diese dreiecksförmige Stirn kurz vor der 
Entbindung erschien suspekt. Das Kind wurde zwi-
schenzeitlich erfolgreich operiert.

war auch der Fall bei unserem Kind (Abb. 1, Gra-
fik 1)

Die pränatale Diagnose von Feten mit Craniosynos-
tosen ist nicht einfach und stützt sich v. a. auf die 
Kopfform (Grafik 1) und/oder assoziierte Fehlbildun-
gen. Es gibt einige klassische Schädelformen, welche 
Blickdiagnosen darstellen, wie z.B das Lemon sign bei 
Spina bifida, der Kleeblattschädel bei vers. Skelett-
dysplasien, v. a. aber bei thanatophorer Dysplasie 
Typ II und die Erdbeerschädelform (strawberry sign) 
bei Trisomie 18. Viele andere Syndrome zeigen nur 
diskrete Schädelauffälligkeiten. Deswegen werden iso-
lierte Craniosynostosen selten als solche erkannt [3, 
4]. Das Verhältnis zwischen biparietalem und fronto-
occipitalem Durchmesser – auch cephalic index (CI) 
genannt (BIP* 100 %/FOD) – könnte einen Hinweis 

Brachycephalie
BIP/FOD > 0.85

Dolichocephalie
BIP/FOD < 0.7

Scaphocephaly

Plagiocephaly

Sagittal

Unilateral lamdoid

metopic
bilateral coronal

Unilateral coronal

Brachycephaly

Plagiocephaly

Trigonocephaly

Grafik 1. Schädelformen nach betroffenen Synostosen (modifiziert aus [3]). Das Verhältnis zwischen dem biparietalen (BIP) und 
fronto-occipitalen Durchmesser (OFD) differenziert zwischen Dolicho- und Brachcephalie.
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