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Micrognathie is een aangeboren of verworven onder-
ontwikkeling van de onderkaak. Congenitale microgna-
thie komt meestal voor als onderdeel van craniofaciale
syndromen of sequenties. Vooral in ernstige gevallen
gaat micrognathie gepaard met hogeluchtwegobstructie
in het gebied van de hypofarynx. Hogeluchtwegobstruc-
tie kan dan een oorzaak zijn van het obstructieve slaap-
apneusyndroom bij kinderen. Meestal betreft het dan
kinderen met de Pierre Robin-sequentie. Het obstruc-
tieve slaapapneusyndroom kan ernstige gevolgen heb-
ben en zelfs levensbedreigend zijn.1 2 Echter, de meeste
kinderen kunnen met eenvoudige maatregelen worden
behandeld en veelal treedt alsnog groei van de mandi-
bula op gedurende het 1e levensjaar.3 Slechts bij een ge-
ring aantal patiënten is in het vervolg invasieve therapie
aangewezen.

De behandeling van hogeluchtwegobstructie bij kin-
deren dient primair gericht te zijn op het behandelen van
een eventueel aanwezige anatomische oorzaak, zoals
tonsillectomie bij hypertrofische tonsillen, adenotomie
bij een obstruerend adenoïd, of een verlenging van de
onderkaak bij micrognathie. Indien een oorzakelijke
behandeling onmogelijk of ongewenst is, kan continue

positieve luchtwegdruk met een mond-neusmasker als
symptomatische behandeling worden toegepast.4 Deze
therapie wordt echter niet altijd goed verdragen door
kinderen. Soms dient een tracheostoma te worden aan-
gelegd. Een tracheotomie kan worden toegepast bij ern-
stige obstructie van de hoge luchtweg die niet of on-
voldoende reageert op andere behandelingen.1 4 Een
tracheostoma heeft uiteraard psychosociale nadelen en
behoeft aanzienlijke extramurale en institutionele zorg.
Indien micrognathie met terugliggende tong en obstruc-
tie in de farynx als oorzaak van hogeluchtwegobstructie
wordt aangemerkt, kan verlenging van de onderkaak
worden toegepast. Daardoor worden de tongspieren en
suprahyoïdale musculatuur naar ventraal verplaatst. De
tong krijgt hierdoor meer ruimte in het orofaryngeale
gebied en de bovenste luchtweg wordt verruimd. Een
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samenvatting
Een meisje van ruim 2 jaar met de Pierre Robin-sequentie had
ten gevolge van micrognathie perioden van nachtelijke respi-
ratoire insufficiëntie en een jongen van bijna 4 jaar met het syn-
droom van Nager en een tracheacanule bleef achter in spraak-
ontwikkeling, had slikproblemen en frequent luchtweginfec-
ties. Met distractieosteogenese van de onderkaak werd de
hogeluchtwegobstructie opgelost: tracheostomie werd voor-
komen respectievelijk opgeheven, het meisje werd actiever en
bij het jongetje verbeterde de spraakontwikkeling. Distractie-
osteogenese is een goede mogelijkheid in plaats van de bij
micrognathie gangbare reconstructie van de onderkaak met
uitgebreide bottransplantaties.



verlenging van de onderkaak op een leeftijd onder on-
geveer 14 jaar is niet eenvoudig te bewerkstelligen met
de gangbare verlengingsosteotomieën. Dit komt met na-
me door een andere botconsistentie op jonge leeftijd en
de aanwezigheid van de tandkiemen in de kaak op de
plaats van de gewenste sagittaal verlopende osteotomie.
In het verleden werden verlengingen van de uni- of bi-
laterale hypoplastische onderkaak bij kinderen met ern-
stige hogeluchtwegobstructies uitgevoerd met ribtrans-
plantaten bestaande uit bot of samengesteld uit bot en
kraakbeen. De resultaten hiervan zijn goed wat betreft
de luchtwegdoorgankelijkheid, de behandelingen zijn
echter uitgebreid.5

Vanaf 1972 zijn de principes van Ilizarov voor dis-
tractieosteogenese met succes dierexperimenteel toege-
past op het aangezichtsskelet. In 1992 werd distractie-
osteogenese van de mandibula voor het eerst beschreven
als behandeling voor hogeluchtwegobstructie bij kinde-
ren met micrognathie.6 Distractieosteogenese behelst
het gradueel verlengen van een botstuk na corticotomie
of osteotomie, waarbij de botdelen worden gefixeerd
aan een verstelbare distractor. Na een latentietijd van
enkele dagen – dienend om callusvorming te laten plaats-
vinden – vangt de eigenlijke distractie aan. Het tempo
van verlenging, ook wel de ratio genoemd, bedraagt bij
kinderen 1-2 mm per dag. Na het bereiken van de ge-
wenste lengte neemt men een stabilisatieperiode van en-
kele maanden in acht om het nieuw gegenereerde bot te
laten matureren. Hierna wordt de distractor verwijderd.7
Inmiddels vormt verlenging van de mandibula met dis-
tractieosteogenese bij kinderen met hogeluchtwegob-
structies ten gevolge van micrognathie de behandeling
van eerste keus.6 8-10 Dit heeft vooral te maken met de
geringere morbiditeit die bij deze procedure, in vergelij-
king met de klassieke behandelmethoden, optreedt en
met het voorspelbare resultaat wat betreft het bot en de
omringende weke delen. Aan de hand van 2 patiënten
bespreken wij deze relatief nieuwe techniek.

ziektegeschiedenissen
Patiënt A is een meisje van 2 jaar en 2 maanden met de Pierre
Robin-sequentie: micrognathie, palatoschisis en glossoptosis
(figuur 1). Zij werd verwezen in verband met nachtelijke res-
piratoire insufficiëntie. Na de geboorte was een intubatie van
enkele dagen noodzakelijk in verband met obstructieve perife-
re ademhalingsmoeilijkheden; in het 1e levensjaar traden ver-
volgens geen ademhalingsmoeilijkheden meer op. Na het slui-
ten van het palatum op 1-jarige leeftijd trad het beeld op van
het obstructieve slaapapneusyndroom: slaperigheid overdag,
periodiek snurken tijdens de slaap met toegenomen ademha-
lingsarbeid en apneus. De apneus tijdens de slaap werden re-
gelmatig waargenomen door de ouders en traden alleen op als
het meisje op haar rug lag. Haar lengte en gewicht ontwikkel-
den zich volgens de P3-P10-curven. Gedurende haar 2e levens-
jaar werd zij tijdens de slaap bewaakt met een saturatiemeter
met alarmering bij Sao2 90%. Gemiddeld werden tijdens de
slaap 4 saturatiedalingen per uur tot onder de 90% gemeten.

Endoscopisch onderzoek onder narcose gaf een obstructie
van de farynx te zien op het niveau van de tongbasis. Hoewel
polysomnografie niet bevredigend kon worden uitgevoerd,
werd de diagnose ‘obstructief slaapapneusyndroom’ gesteld.
Continue positieve luchtwegdruk en tracheotomie werden als

symptomatische behandeling door de ouders afgewezen; er
werd gekozen voor een verlenging van de onderkaak door mid-
del van distractieosteogenese.

Met behulp van een driedimensionale CT-scan en een ste-
reolithogram werden de osteotomieplaatsen op de mandibula
bepaald (zie figuur 1b). De osteotomieën werden transoraal
uitgevoerd en een extraorale distractor werd beiderzijds met
transcutane pinnen gefixeerd (zie figuur 1c). De distractie vond
aansluitend plaats met een ratio van 1-2 mm per dag, geduren-
de 26 dagen. De ouders voerden de distractie thuis uit. De ver-
lenging van de mandibula, gemeten ter plaatse van de incisie-
ven, bedroeg 23 mm. Overcorrectie tot een omgekeerde front-
beet werd bewerkstelligd. De distractor kon na 8 weken stabi-
lisatie zonder anesthesie worden verwijderd. Patiënte door-
stond de behandeling goed en bleef gedurende de gehele pe-
riode coöperatief. Bij follow-uponderzoek na een jaar was de
onderkaak in sagittale richting 6 mm achter bij de bovenkaak,
hetgeen zowel door een partiële terugkeer naar de oude stand
(‘relapse’) als door achterblijvende groei zou kunnen worden
verklaard (zie figuur 1d). Het patiëntje was na de behandeling
volgens de ouders aanzienlijk opgeleefd; met name de activi-
teit overdag was opvallend toegenomen. De saturatiemeting
was nog lange tijd gecontinueerd, maar buiten een periode van
ernstige hogeluchtweginfecties bij inmiddels ontstane cara wer-
den geen saturaties onder de 92% meer gemeten. De extra-
orale littekens bleven zichtbaar.

Patiënt B is een jongetje van 3 jaar en 10 maanden met het syn-
droom van Nager (acrofaciale dysostose; figuur 2). Na de ge-
boorte werden een ernstige micrognathie, aplasie van het pa-
latum molle, microtie en aplasie van de uitwendige gehoor-
gangen, humerushypoplasie, radius- en ulna-aplasie, aplasie
van de duimen en talipes links geconstateerd. Ten gevolge van
de micrognathie dreigde respiratoire insufficiëntie; daarom
werd daags na de geboorte een tracheotomie uitgevoerd en er
werd een tracheacanule aangebracht om de luchtweg veilig te
stellen. Vanwege slikproblemen geschiedde de voeding aan-
vankelijk parenteraal, daarna via een neus-maagvoedingsson-
de en vanaf anderhalfjarige leeftijd via een percutane endo-
scopische gastrostomiesonde. Patiënt ontwikkelde zich goed,
ook mentaal, maar werd frequent opgenomen met luchtwegin-
fecties met daarbij O2-saturatiedalingen tot 71%. Vooral de af-
hankelijkheid van de tracheacanule en het achterblijven van de
spraakontwikkeling en het slikken baarden zorgen. In verband
met de ontwikkelingen op het terrein van de distractieosteo-
genese binnen de kaakchirurgie werd in overleg met de behan-
delaars en ouders besloten de mandibula te verlengen met deze
techniek.

Met behulp van een driedimensionaal gereconstrueerde CT-
scan (zie figuur 2b) werden de osteotomieplaatsen bepaald,
waarbij zoveel mogelijk rekening werd gehouden met de ope-
ratieve toegang enerzijds en de aanwezigheid van tandkiemen
anderzijds. De osteotomie werd, net zoals bij patiënt A, trans-
oraal uitgevoerd en een extraorale bidirectionele distractor
werd beiderzijds met transcutane pinnen gefixeerd. Na een la-
tentieperiode van 4 dagen werd begonnen met de actieve dis-
tractie met een ratio van 1-2 mm per dag, gedurende 40 dagen.
De distractie werd dagelijks door de operateurs poliklinisch
uitgevoerd in verband met sociale problemen. De stabilisatie-
periode bedroeg uiteindelijk, ten gevolge van ziekte van de pa-
tiënt, 12 weken. De verlenging van de mandibula in strikt voor-
waartse zin was 25 mm. Er werd in geringe mate overgecorri-
geerd; tevens paste men één keer de hoekstand tussen de bei-
de geleiders van de distractor aan om een zich ontwikkelende
open beet te sluiten. De distractoren werden onder algehele
anesthesie verwijderd, waarbij tevens een laryngeotracheo-
bronchoscopie werd verricht. Op orofaryngeaal niveau was nu
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figuur 1. Patiënt A met Pierre Robin-sequentie: (a) 2 jaar en 2 maanden oud: waarneembare micrognathie; (b) driedimensio-
nale CT-scan: er is een duidelijke discrepantie in ontwikkeling tussen de bovenkaak en de hypoplastische onderkaak; (c) met een
extraorale, transcutane distractor in situ; (d) 1 jaar na de behandeling met distractie (afgedrukt met toestemming van belangheb-
benden).

a

b

c d
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figuur 2. Patiënt B met het syndroom van Nager (acrofaciale dysostose): (a) op de leeftijd van 3 jaar en 10 maanden; behalve
een ernstige micrognathie zijn de afwijkingen van het oor en de tracheacanule duidelijk waarneembaar; (b) driedimensionale CT-
scan vóór de behandeling van de onontwikkelde onderkaak; (c) 6 maanden na het voltooien van de onderkaakverlenging met dis-
tractie; de tracheostomie is opgeheven; (d) driedimensionale CT-scan na de behandeling, met duidelijke verlenging van de on-
derkaak (afgedrukt met toestemming van belanghebbenden).
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duidelijk voldoende lumen aanwezig om lucht te laten passe-
ren naar de larynx. Daags na deze ingreep werd patiënt suc-
cesvol gedecanuleerd, waarna hij op normale wijze kon ade-
men.

Bij controle na 6 maanden leek de situatie stabiel (zie figuur
2c en 2d). De ademhaling was probleemloos; saturaties werden
niet meer geregistreerd. De spraak was in korte tijd aanzienlijk
verbeterd, het slikken vertoonde nog weinig vooruitgang. Ook
bij deze patiënt waren de extraorale littekens nog zichtbaar.

beschouwing
De toepassing van distractieosteogenese als methode
van botverlenging of -vermeerdering van de onderkaak,
de bovenkaak en het middengezicht is het laatste de-
cennium aanzienlijk toegenomen.7 De rapportages zijn
echter overwegend casuïstisch en zowel vergelijkende
onderzoeken als langetermijnonderzoeken ontbreken
nog op dit moment. Echter, distractieosteogenese ter
verlenging van een hypoplastische mandibula bij jonge
kinderen met ernstige hogeluchtwegobstructie op basis
van een te kleine onderkaak biedt zoveel voordelen bo-
ven de klassiekere methoden dat deze techniek in korte
tijd de behandeling van keuze is geworden. In dit opzicht
is het achterwege laten of opheffen van een tracheosto-
mie een groot voordeel te noemen. Vroeger werd veel-
al een bilaterale transplantatie van rib of crista iliaca
voorgestaan als behandeling van micrognathie. De toe-
passing van dergelijke bottransplantaten heeft een aan-
tal nadelen: morbiditeit wat betreft de donorplaats,
infectierisico (ter plaatse van zowel het donor- als het
acceptorgebied), onder- of overontwikkeling van het
transplantaat, een grotere kans op de noodzaak tot trans-
fusie van bloedproducten, en de meestal noodzakelijke
intermaxillaire fixatie. Distractieosteogenese heeft al
deze nadelen niet.11

Bij jonge kinderen heeft distractieosteogenese even-
eens nadelen. De distractieapparatuur kan problemen
opleveren: bij patiënt B was een tussentijdse narcose
noodzakelijk om een technisch mankement te herstel-
len. Bij toename van technische ontwikkelingen en er-
varing neemt de kans hierop na verloop van tijd af.
Extraorale distracties leiden tot littekenvorming in de
huid van het aangezicht. Bij oudere kinderen en volwas-
senen worden nu reeds intraorale distractoren toege-
past, maar deze zijn op dit moment nog niet geschikt om
bij deze jonge patiëntengroep te gebruiken. Er is nog
maar weinig bekend over de langetermijnresultaten van
distractieosteogenese; met name een onderontwikkeling
ten opzichte van de rest van de (groeiende) schedel mag
worden verwacht op basis van de reeds gebleken ver-
minderde groeipotentie. De vraag of dit eveneens kan
leiden tot opnieuw optreden van de luchtwegobstructie
is nog onbeantwoord. Overcorrectie van de microgna-
thie wordt aanbevolen, maar voor de mate van overcor-
rectie zijn er geen fundamentele richtlijnen. Distractie-
osteogenese kan, indien noodzakelijk, meerdere keren
worden herhaald op dezelfde plaats. Ook lijken de klas-

sieke verlengingsosteotomieën in een met distractie-
osteogenese verlengde mandibula niet onmogelijk. Bij
beide patiëntjes kon geen letsel van de N. alveolaris in-
ferior worden aangetoond. Zij waren echter nog te jong
voor precieze beoordeling; de exacte gevolgen voor de
functie van de N. alveolaris inferior bij distractieosteo-
genese in het corpus mandibulae is nog onbekend, maar
onze ervaringen bij deze en andere patiënten zijn hoop-
gevend en vormen het onderwerp van onderzoek.

abstract
Therapeutic distraction osteogenesis of the mandible in 2 chil-
dren with obstruction of the upper respiratory tract due to micro-
gnathia. – A girl approximately 2 years old with Pierre Robin
sequence had periods of nocturnal respiratory insufficiency as
a consequence of micrognathia and a boy nearly 4 years old
with Nager syndrome and tracheostomy was retarded in his
speech development, had problems swallowing and often had
respiratory tract infections. The obstruction of the upper res-
piratory tract was resolved by performing a distraction osteo-
genesis of the lower jaw. A tracheostomy was avoided or else
removed. The girl became more active and there was an im-
provement in the boy’s speech development. Distraction
osteogenesis is a good alternative to the current practice of
mandibular reconstruction in micrognathic patients, which in-
volves extensive bone grafts.
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