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RESUMO

As craniossinostoses (CS) sdo malformacfes comgéraracterizadas pelo fechamento precoce de umaisu
suturas cranianas, que resultam em uma deformidest@ana ou craniofacial, apresentando como fatores
associados forgas biomecanicas, alteracdes genétieapressdes locais de fatores de crescimentieniPser
classificadas em sindrémicas e néo sindromicaidamu simples (quando comprometem uma Unicaagubur
completa e complexas se associadas a outras malfées (comprometimento de mdltiplas suturas e/ou
malformagfes extracranianas). O diagnéstico é ereneente clinico, porém, na maioria dos casos, a
confirmagao por método de imagem (sobretudo a teafiagde crénio com reconstrugdo tridimensionat}da

de rotina. O tratamento das CS geralmente é ca@irgi tem como escopo principal corrigir a distor¢céaniana

e evitar a progressao e deformidade craniofacidedindo eventuais danos futuros.
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CRANIOSYNOSTOSIS

ABSTRACT

Craniosynostosis are congenital malformations clarzed by premature closure of one or more clania
sutures, resulting in a cranial or craniofacialadefity presenting as associated factors: biomechamorces,
genetic and local expressions of growth factors Kk classified into syndromic and non-syndronsoldted or
simple (single suture) or complete and complex whesociated with other malformations (involvemeht o
multiple sutures and / or extracranial malformagjonDiagnosis is mainly clinical, but in most cases
confirmation by CT-scan is done routinely. The tme@nt is usually surgical, and has as main scop®e@ct
the cranial distortion and prevent progression@adiofacial deformity, preventing any future impaént.

Keywords: Craniosynostosis; Congenital malformations; Surge

INTRODUCAO

As craniossinostoses (CS) sdo malformacdes comagéritorrendo na incidéncia de 1:2000 nascidos
vivos, caracterizadas pelo fechamento precoce de owm mais suturas cranianas, que resultam em uma
deformidade craniana ou craniofacial e graus vasate desproporgdo volumétrica entre o cranio mcéfalo.

2 O diagnostico pode ser suspeitado desde a fasautietina, por meio da ultrassonografia (US) ou
ressonancia magnética (RM) fetal, onde se podenairsessimetrias cranianas ou craniofacids.

Existem inimeras classificagdes para as CS, podeeddlivididas em sindrOmicas (associadas a

malformacdes faciais e por vezes extracranianaspotsindrémicas; isolada ou simples (quando cometem
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uma Unica sutura) ou completa e complexas se askcia outras malformagdes (comprometimento de
multiplas suturas), entre outr&s>

A classificacdo provavelmente mais utilizada, sei na sutura comprometida (aquela que fechou
precocemente), podendo apresentar 04 tipos priacipasaber: escafocefalia ou dolicocefalia (featam
precoce da sutura sagital), trigonocefalia (fecham@recoce da sutura metdpica), plagiocefaliah@etento
precoce da sutura coronal ou lambdoide, unilatetaBquicefalia ou turricefalia (fechamento precatzes
suturas coronais e/ou lambdoid&5Estas deformidades cranianas quando ndo trataddsmptrazer danos
psicolégicos a estas criancas, fazendo com quenevi convivio social devido a sua aparéncia fora do
habitual®

Quanto a etiologia, forcas biomecanicas, alteragfeséticas e expressdes locais de fatores de
crescimento, tém sido considerados. Algumas hipétedo aventadas, como distlrbios metabdlicosn{esmia
levam a uma CS, como o raquitismo carencial, desem casos de oxicefalia), uso de alguns antideivantes
durante a gestacao, hipertireoidismo, tabagismeenmatdurante a gestacdo, idade avancada dos pais em
algumas CS (sobretudo as sindrémicas), gemelaridamcionamento e apresentacdo do feto, CS familia
aberracdes cromossomicas, causa idiopatica, entrasd™*® O diagnéstico é eminentemente clinico, porém,
na maioria dos servigos, a confirmacdo por métodoindhgem (sobretudo a Tomografia de Crénio com
reconstrugdo tridimensional) faz-se de rotina. Algs malformagBes podem estar associadas, como
malformacdes do sistema nervoso central (SNC),jazaid e de vias urinarias. Associadas ou nao dsosies,
estas malformacGes em SNC podem estar presentesreande 0,6% dos portadores de escafocefalia, dg3%
portadores de trigonocefalia, 2,2% nas plagiocefl,5% nos casos de braquicefalia ndo sindrofflica.

O tratamento das CS geralmente € cirlrgico, e tammoescopo principal corrigir a distor¢do craniana
evitar a progresséo e deformidade craniofatflimpedindo eventuais distirbios cognitivos futyassociados
ou ndo, como ocorre em alguns casos, a um aumentpressdo intracraniana (PIC). Além de equipe
neurocirdrgica treinada, torna-se fundamental umpaipe multidisciplinar habilitada para o manejo tdss
criangas, sendo que o0 sangramento intra operatdas, casos das reconstrucdes cranianas, € a pfincip
complicacdoExistem diversas técnicas cirlrgicas para a coorélgd CS, a depender do centro de referéncia
analisado, experiéncia do neurocirurgido, seveedtddeformidade craniana ou craniofacial, ass@ciag nao
com sindromes genéticas e idade da crianca no ntontn diagndstico. Estas cirurgias variam desde a
suturectomia (retirada da sutura comprometida segonstrugdo craniana, podendo ser realizada via
endoscopica ou ndo), uso de molas para expansaceeomstrucdo e remodelagem craniana, com variadas
técnicas®®?*®) Quanto ao resultado final, algumas escalas sézadas para avaliar o resultado pés cirlrgico,

que se baseia na reconstrugéo craniana final, o ple vista estético (Quadro3*®
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Quadro 1 - Avaliacdo do aspecto craniano ap0s stie@do craniana ou craniofacial de pacientes
portadores de craniossinost&se

Graduagéo Parametros Resultado
cirargico
Grau | Excelente resultado pés cirdrgico, serBatisfatério

evidéncias de deformidades craniangs,
estando 0s pais o0Ou responsaveis,
completamente  satisfeitos com ps
resultados.

Grau Il Bom resultado pés cirdrgico, comSatisfatério
evidéncias minimas ou moderadas |de
deformidades cranianas, sem indicagao
de nova abordagem cirdrgica. Os pais|ou
responsaveis estdo satisfeitos com |os
resultados.

Grau lll Regular resultado pos cirargico, cgniNao satisfatorio
evidéncias de deformidades cranianas a
ponto de se questionar a indicagéo |de
reabordagem cirirgica. Os pais ou
responsaveis ndo estdo completamente
satisfeitos com os resultados.

Grau IV Resultado pés cirdrgico inaceitavel, coniN&o satisfatério
evidéncias de grandes deformidades
cranianas, com indicagdo de reabordagem
cirargica. Os pais ou responsaveis rao
estdo satisfeitos com os resultados.

De forma geral, essas criancas possuem um melboltago pds cirdrgico quando
operadas entre 0s 6-8 meses de idade, lembrandengadgumas situacdes, sdo necessarias
inUmeras corre¢des cirargicas (como nos casos dassi@drémicas) para obtencdo de
resultados satisfatériés®'***)Cada caso deve ser avaliado individualmente, dereido a
presenca ou ndo de outras malformacgfes, assoaagdsindromes, outras comorbidades,
experiéncia da equipe cirdrgica e anestésica, dgaseveridade da CS, presenca ou nao de

aumento da PIC, entre outras questdes.

A escafocefalia (EC)

Dentre os 05 tipos principais de CS, a escafoeef@iC) é a mais frequente,

predominando entre 40 e 609% %% A EC geralmente ndo estd associada a sindromes,
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ocorrendo por fechamento precoce da sutura sagitajue leva a um aumento do
comprimento do cranio e reducao da largura. O eradguire uma caracteristica alongada,
podendo existir um predominio de crescimento (codieecomo bossa ou projecao) frontal

ou occipital, ainda podendo existir um afilamenicatargamento frontal (Figura 1).

Figura 1 - Visdo superior de um cranio com escdifitiee aumento do comprimento e reducéo da
largura

Existe entdo, além do alongamento craniano nodseatiteroposterior, a formagdo de uma
crista na sutura sagital, palpavel e por vezeseliSi ®

Um dos principais critérios clinicos estabelecigasa diagnostico da EC € o index
craniano (IC), representado pela razdo da medidammada extensao lateral (largura) e do
comprimento craniano (largura/comprimento x 10@n&derando como valores normais de
IC entre 76-78%, as criancas portadoras de EC eqgaan IC entre 60-67%, sendo um dos
critérios mais utilizados atualmente para gradsaEg.®*" Alguns autores criticam este
método por ndo ser especifico para o diagnosticB@epodendo falhar em predizer este
diagnostico, sugerindo que outros meios mais fgiesi sejam utilizados, considerando
mensuracdes realizadas a partir da tomografiaatoa(TC)*

Outros trabalhos destacam a importancia da reélizvda TC nestas criancas, pois
além de confirmar a suspeita do diagndstico, ausitibretudo na classificacdo do grau de
severidade da EC, de acordo com as mensuracoemadeal podendo auxiliar na escolha do
melhor tratament§:*) O tratamento cirtirgico, independente da técnicenétodo escolhido,
visa diminuir o alongamento craniano e aumentaametro lateral (Figuras 2 e 8
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Figuras 2 e 3 - Esquema operatoério da técnicaabmsérucao cranianal‘de Renigl) utilizada na
escafocefalia, para diminuir o alongamento craneaamentar o diametro lateral.

A trigonocefalia (TrG)

A TrG é a segunda em frequéncia, ocorrendo pelbafeento precoce da sutura
metdpica, representando cerca de 20-26% da$’'®SEsta deformidade geralmente é
evidente desde o nascimento, onde o cranio adauireaspecto triangular, geralmente
associado a um hipotelorismo (Figura 4). Esta wdcsédinterna entre os cantos dos olhos
(distancia intercantal interna) pode ser considerammal quando a média estiver entre 2 e
2,5 ¢cm, no primeiro ano de vid&® Assim como na EC, existe na TrG o predominio dm se
masculino, sendo a sua ocorréncia mais frequentgestacoes gemelares e na apresentagcao
fetal sentada na ocasido do nasciméhdiante destes fatos, assim como nas EC, existe a
suspeita de associacdo com fatores mecanicos ext@ra fase intra tterdf) A abordagem
cirurgica deve ser feita por equipe treinada erargia craniofacial, para a corre¢cdo da
deformidade fronto-orbitaria. InUmeras técnicas daéscritas, como a técnica @€oncha

(Shell techniqulee outras reconstrucées cranianas mais comptéXdgriguras 5 e 6).
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Figura 4 - Aspecto tipico da trigonocefalia, corrhf@mento precoce da sutura metépica e

hipotelorismo.

A plagiocefalia (PLG)

A PLG ocorre por fechamento precoce de uma dasasutworonais, levando a uma
assimetria craniofacial, que deve ser diferenc@alassimetria craniana que ocorre as custas
do posicionamento do recém nascido, conhecida cplagiocefalia postural, que sera
discutida mais adiante. A PLG coronal ocorre pradantemente em meninas, e diferente

das anteriores (EC e TrG), ndo parece estar agsogifatores mecanicos intra uteriffdEm

6
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nossa casuistica, a PLG anterior foi a terceirar@® frequente, junto com a braquicefalia.
15 Nestes casos, a crianca apresenta uma assimeriifacial, onde ocorre, do lado

acometido, um recuo da regido frontal e da Orkstdateral, estando esta O6rbita pouco
elevada, podendo associar-se a uma bossa temfadrvake do nariz esta deslocada. Do lado
da sutura coronal ndo comprometida, pode-se olysemva bossa e avanco do frontal, o que
acentua ainda mais, esta assimetria fat{&igura 7). A correcéo cirdrgica consiste em uma
remodelagem bilateral do rebordo supraorbitarion aom avanco frontal unilateral, com

formacdo de uma nova fronte. A juncdo fronto-malarlado recuado devera sofrer um

avanco, com apoio de um pequeno fragmento ¢¥8eo.

Figura 7 - Plagiocefalia coronal esquerda. Sindiatho de Arlequim”.

-
aé' =
-3

A BrC nas maiores séries descritas na literatunaigsponde a aproximadamente 5,3%

A Braquicefalia (BrC)

das CS® Conhecida como “cranio curto”, ocorre pelo fechatneprecoce das suturas
coronais (bilateralmente). O cranio apresenta upeas curto, devido a um defeito de
expansado do frontal para frente, sendo as arcag@aosbitarias recuadas, com achatamento
frontal baixo, sendo que a parte superior do ftonpar vezes, evolui com aspecto
proeminente, superpondo a face e elevando-se exkageente, sendo conhecida também
como turricefalia (Figura 8). Nas turricefaliasé¢ral do fechamento das coronais, existe
também um achatamento posterior. Alguns autoresreng que, nestes casos, deve ser
avaliada a possibilidade da correcdo posterioesadfn anteridf® A correcédo cirdrgica,
guando opta-se pela reconstrucdo craniana, podeeskzada, entre outras opc¢des, pelo
avanco fronto-orbitario em monobloco, ou utilizagda técnica de Paul-Tessier ou pela
técnica da “fronte-flutuante”, entre outras técaida avanco fronto-orbitarig®
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Figura 8 - Cranio braquicefalico evidenciando fesbato das suturas coronais (bilaterais), defeito de
expanséo do frontal, com achatamento frontal baewndo que a parte superior do frontal apresenta
aspecto proeminente.

Craniossinostoses sindromica@~igura 9)

As principais sindromes descritas, associadas gss&is as sindromes de Apert,
Crouzon, Saethre-Chotzen, Pfeiffer e CarpentepriAgipais caracteristicas sdo descritas no
Quadro ¥

Figura 9 - Cranio em trevo (tomografia do craniede frontal, em reconstrugédo tridimensional).

Observar o aspecto trilobar, com protuberanciadtanbitemporal. Pode estar presente nas formas
mais graves da sindrome de Pfiffer.
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Quadro 2 - Principais sindromes associadas a ssinastoseS’

Sindromes

Principais aspectos encontrados

Apert

Craniossinostose geralmente por fechamenezope das suturas coronais (bilateral). Pode e

alargamento das suturas metopica e sagital, no®pos meses de vida. Hipertelorismo com exorbaism

Hipoplasia do maxilar superior, com inversdo ddéenento da arcada dentaria (prognatismo). Sinia

que pode estar presente nas quatro extremidaddfori@cdes cerebrais constantes, com hidrocef

isti

til

alia

geralmente ndo progressiva. Hipertensdo intraaraniam aproximadamente 45% dos pacientes.

Comprometimento auditivo em 56% dos casos.

Crouzon

Craniossinostose associada a uma hipofiéasid. Geralmente existe um fechamento precdeg¢ebal das

suturas coronais. Hipertelorismo com exorbitismemuo do maxilar superior e do frontal (hipoplapi

maxilar); nariz em bico. Inversdo do fechamentadzada dentaria (prognatismo). Em aproximadam
68% dos casos existe associagdo com aumento daEi@resracraniana. Em 25% dos casos, pode e

hidrocefalia.

Saethre-Chotzen

Craniossinostose variada, geradnigobronal, associada a implantacdo baixa déaset assimetrig
facial com hipertelorismo, ptose palpebral uni dateral. Orelhas pequenas e redondas com uma d
transversa marcada, horizontal (na concha). Sitidaparcial, associada a clinodactilia. Prega el
Unica. Anomalias em coluna vertebral e em palatgpottante atraso cognitivo e déficit auditiv

Alargamento do héalux e criptorquidia.

a
ente

istir

¥

obra

=

Pfeiffer

Craniossinostose variada, porém geralmeoi® comprometimento das suturas coronais (bilxterg
sagital, associada a hipertelorismo com exorbitisn@strabismo. Orelhas com implantacdo bal
Braquicefalia associada a sindactilias membranddgmplasia do maxilar superior. Alargamento d
polegares e hélux, com desvio tipo varo. As forreegeras podem apresentar um cranio em ftr

Hidrocefalia quase constante.
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Plagiocefalia postural (PP)

O dismorfismo craniano posicional, ou plagiocefalgstural, vem aumentando
progressivamente desde o aconselhamento em ewitacidito ventral em neonatos e
durante os primeiros meses de vida, devido ao rideo morte subita. Pelo
posicionamento em decubito dorsal, existe uma assancraniana devido ao mau
habito em manter a crianca deitada, sempre na messigdoA PP ocorre por fatores
mecanicos externos, sobre um cranio ainda bastaaieavel, caracterizado por
achatamento da regido occipital, associado a umssabdrontal isolateral e
deslocamento do pavilhdo auricular deste mesmo. IRdde ocorrer desde a fase
intrauterina, nos casos de posicdo Unica fetal opgalda, gestacdo multipla,
malformac0des uterinas, macrocefalia, fetos grarfdlesvezes, quando pos natais, estas
assimetrias sdo decorrentes de posicdo viciosa ergo,b torcicolo, alteracdes
neurolégicas que podem levar a uma menor mobiliddalerecém-nascido, entre
outras®?Y Geralmente o diagnostico é feito nos primeiros Bdses de vida, se
tornando menos frequente & medida que estes leste@d crescendd” Criancas com
déficits neuroldgicos apresentam maior risco enemledver PP, mas o oposto ndo é
observado, ou seja, a PP levando a déficits negionis*"

O diagnostico é eminentemente clinico, ndo sendoess@rios exames
radiolégicos para confirmar o diagnostico de PPar@u ao tratamento, aquelas
criancas com idade < 4 meses, que sao modificagasarmente de posicéo, seguindo
as orientacdes médicas, apresentam melhores dEsilted remodelamento craniano.
Naguelas criancas que persistem com deformidadéaoaapds os 5-6 meses de vida,
guestionava-se 0 uso de capacetes para remodei@nim, porém esta técnica tem

caido em desuso, e estudos mais recentes nao tétradmwbeneficios com 0 seu uso.
(21)
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