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Craniossinostoses

Resumo

As craniossinostoses resultam da fusdo prematura de uma ou mais suturas cranianas.
Esta fusdo conduz a anomalias craniofaciais caracteristicas, apresentando uma incidéncia
aproximada de 1 em cada 2000 nascimentos. A sua etiologia nao estad totalmente
esclarecida, tendo sido propostos multiplos mecanismos para as explicar.

Multiplas classificagcbes tém sido sugeridas, desde a inicialmente proposta por Virchow
(1851). Nos ultimos anos estdo elaboradas tendo em conta uma perspectiva anatomo-
cirdrgica ou genética.

Quantas mais suturas estiverem envolvidas na fusdo prematura, maior € o risco da
subsequente restricdo do crescimento normal do cérebro e afectar o desenvolvimento
neuroldgico da crianca podendo, em alguns casos, levar a um aumento da pressao intra-
craniana. Também, a medida que a severidade da patologia aumenta, é maior a
incidéncia de problemas associados.

Neste trabalho abordou-se as principais caracteristicas de alguns dos tipos de
craniossinostoses, assim como, procedimentos cirdrgicos a efectuar.

E necessaria uma abordagem precoce, multidisciplinar, com um programa terapéutico
especifico a fim de prevenir os efeitos de um diagndstico tardio.

Abstract

Craniosynostosis results from the premature fusion of one or more cranial sutures. This
untimely fusion produces characteristic craniofacial abnormalities. The birth prevalence of
craniosynostosis is estimated 1 in 2000 newborns. The etiology isn’t completely clear,
although multiple mechanisms were suggested.

Multiple classifications have been proposed, since the initial suggested by Virchow
(1851). During the last years these classifications were elaborated considering an
anatomo-clinical or the genetic perspective.

As more sutures become involved, there is an increasing risk of the subsequent
restriction to normal brain growth affecting the child’s neurodevelopment progress, in
some cases leading to clinically obvious raised intracranial pressure. Also, as the severity
of the condition increases, so does the incidence of associated problems.

In this literary review it was also refered the principal characteristics of some types of
craniosynostosis, as well as the chirurgical procedures.

It is necessary an early and multidisciplinary approach, with a specific therapeutical
program to prevent the effects of late diagnosis.
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Introducao

O termo craniostenose foi introduzido por um reconhecido patologista aleméo, Virchow,
em 1851. Mais recentemente, a designagdo craniossinostose passou a ser usada por
Ingraham e outros americanos. Techicamente, a craniossinostose corresponde ao
processo de fusdo prematura das suturas, sendo a craniostenose o resultado desse
processo. Os dois termos tém sido usados indistintamente, mas, recentemente, o termo
craniossinostose tem vindo a substituir o termo craniostenose, passando a ser 0 mais
utilizado.?

Quantas mais suturas estiverem envolvidas na fusdo prematura, maior é o risco da
subsequente restricdo do crescimento normal do cérebro e afectar o desenvolvimento
neuroldgico da crianca podendo, em alguns casos, levar a um aumento da presséao intra-

craniana. Também, a medida que a severidade da patologia aumenta, € maior a

incidéncia de problemas associados.®

Os ossos do cranio estao divididos em base do cranio e abdbada craniana. O crescimento
dos ossos do cranio é devido primariamente ao crescimento do cérebro. O cérebro cresce
rapidamente intra-uterinamente e durante os primeiros 3 anos de vida. A abdbada
craniana é composta por VArios 0ssos, que se encontram unidos pelas suturas.®

Aquando do nascimento as suturas estdo separadas por tecido conjuntivo
mesenquimatoso e entre os 6 meses e 0 ano de idade produz-se um recorte, os bordos
irregulares justapostos interdigitam-se mas nado se fundem.

O tecido conjuntivo vai sendo substituido e aos 10 a 13 anos as suturas sdo ocupadas
funcionalmente por tecido fibroso dizendo-se que estas fecharam. No entanto, a
verdadeira ossificacdo sO ocorre na quarta ou quinta década de vida. E no periodo
anterior a normal ossificacdo das suturas que aparecem as craniossinostoses.

No total, existemm 37 suturas cranianas, 7 das quais sdo inconstantes Nas

craniossinostoses as suturas envolvidas e que se revelam clinicamente significantes, sao:

Sutura Sagital — na linha média antero-posterior, entre 0os 0ssos parietais;
Sutura Coronal — Separa o osso frontal dos parietais
Sutura Metépica — Entre as duas metades do osso frontal

Sutura Lambdodidea - Separa os ossos parietais do occipital

Nos locais onde se encontram 3 ou 4 ossos da abébada craniana, as suturas ligam-se
para formar as fontanelas, das quais algumas sdo constantes e outras inconstantes.

Entre as constantes temos:
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1 - Fontanela anterior ou bregmatica — forma quadrangular, situada entre os dois 0ssos
parietais e as duas metades do frontal.

2 - Fontanela posterior ou lambdodideia — ocupa o0 espaco triangular entre os parietais e a
concha do occipital.

3 - Outras fontanelas constantes séo a esfenoidal (antero-lateral) e mastoideia (postero-
lateral).

SUTURAS FONTANELAS

Fontanela
anterior ou
bregmatica

Sutura metépica _>

Sutura coronal _—»ﬂ_/

SULUNa SAQITA] m———— h.

L.
Sutura lambdéidea —_— e ——— Fontanela

posterior ou
lambdoéideia

N
Fontanela antero-
lateral ou

esfenoidal

Fontanela
postero-
lateral ou
mastoideia

As fontanelas sdo importantes pois mediante a sua palpacdo podemos conhecer o estado
da pressao intracraniana. Permitem também fazer uma avaliagdo do crescimento do
cranio. O seu fecho prematuro constitui um dos sinais a ter presente durante o
diagndéstico das craniossinostoses.

A fontanela anterior deve fechar entre os 14° e 22° meses, a posterior entre o 2° e 3°

meses de vida, a antero-lateral por volta dos 3 meses e a postero-lateral aos 2 anos.

O encerramento das suturas comec¢a aos 12 anos, continuando pela terceira década de

7

vida. O crescimento da abdébada craniana é perperdicular as suturas, dado que é a
direccdo que oferece menor resisténcia. Quando diminui o crescimento cerebral as
suturas encerram. Assim, quanto mais precoce for a paragem do crescimento cerebral,
mais precoce sera a fusdo das suturas.

Quando ha fusdo prematura de uma sutura, o crescimento do cérebro e do cranio ficam
comprometidos, levando a expansao compensatoria de regifes que nao estdo sujeitas a

esta restricdo. Este crescimento compensatério ocorre em planos paralelos a sutura

7
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afectada, resultando em alteragbes consistentes e reconheciveis com deformacgdes

cranianas.®>?*

As craniossinostoses ja eram conhecidas desde a antiguidade e aparece enunciada por
cientistas como Galeno e Orbasius. Até o poeta grego Homero fez uma das primeiras
alusBes as craniossinostoses na sua obra “lliada”.?®

Otto reconheceu o primeiro encerramento prematuro das suturas do crédnio como uma

entidade clinica diferente em 1830, ao qual atribuiu o termo craniossinostose.

Stahl e Hyrtl verificaram que o fecho prematuro das suturas da abdbada craniana tinha
como consequéncia uma forma anormal do cranio.
Em 1851, Virchow descreveu que o crescimento do cranio ficava restrito num plano
perpendicular a sutura afectada e crescia num plano paralelo a esta. Por mais de um
século, esta foi a teoria principal para explicar as deformidades craniais observadas.
Virchow foi a primeira pessoa a classificar os diferentes tipos de deformidades craniais
observadas em pessoas com craniossinostoses e a introduzir os termos descritivos
morfolégicos que ainda se utilizam hoje.
As observacdes feitas por Crouzon e Apert de 1910 a 1920 levou a conclusdo que, em
alguns casos, as deformidades craniais e faciais eram apenas parte de um complexo de
deformidades maior, ao qual deram os seus nomes (Sindrome de Crouzon e Apert) e
tinham como caracteristicas:

e um desenvolvimento anormal do esqueleto facial (Sindrome de Crouzon)

e e quando associadas também a deformidades dos membros (Sindrome de Apert).
Em 1950, Moss salientou que a remocdo das suturas afectadas nédo altera o crescimento
anormal do cranio e demonstrou anormalidades na base do crdnio em pacientes que
apresentavam sinostose sagital ou bicoronal. Concluiu que o mecanismo que leva as
deformidades craniais na maioria das craniossinostoses era o crescimento anormal ao
nivel da base do cranio, em vez da fusdo das suturas, e que o crescimento craniano
acompanha o desenvolvimento do cérebro.
A sua perspectiva alterou todo o conceito sobre o tratamento cirdrgico das
craniossinostoses, de excisdo das suturas afectadas com craniotomias lineares para
procedimentos complexos de expansao cranial.
Tessier foi o pioneiro dos procedimentos seguintes, em 1960, sendo considerado o pai da
cirurgia craniofacial moderna. Foi o primeiro a tentar procedimentos de grande cirurgia
no esqueleto craniofacial. Inicialmente, efectuou procedimentos cirdrgicos como parte de
cirurgia reconstrutiva ap6s trauma, mas depois, fez procedimentos cirdrgicos em
pacientes com craniossinostoses. Comecou com adultos e posteriormente expandiu a sua

técnica a criancas.
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Com a introducdo da tomografia computorizada (CT), em 1970, um novo instrumento de
visualizacdo das deformidades anatdmicas foi obtido, sendo mais preciso do que
radiografias. Isto levou a uma nova perspectiva do crescimento cerebral em termos 3D e
das deformidades nos diferentes estadios da doenca.

Apesar de Virchow ter centrado a sua atencdo na abdébada craniana e, posteriormente
Moss, na base do cranio de forma exclusiva, com a introducdo da tomografia
computorizada houve alteracdo na maneira de ver as coisas. A visualizacdo da
deformidade e avaliacdo dos efeitos da cirurgia, vieram oferecer aos clinicos a
oportunidade de monitorizar o efeito das craniossinostoses no crescimento.
Melhoramentos tecnolégicos subsequentes, levaram a reconstrucdo tridimensional das
imagens da CT, produzindo uma visualizacdo realista do cranio tridimensionalmente, o

que veio contribuir para uma melhor compreenséo desta patologia.?*

Etiologia

A etiologia das craniossinostoses nao esta clara, mas os defeitos genéticos estdo a ser
cada vez mais considerados como estando na sua origem.
Mdltiplos mecanismos foram propostos para explicar o fecho prematuro das suturas do

cranio.

Em 1912, Crouzon foi o primeiro a reconhecer um padrdo hereditario no sindrome
descrito primeiramente como disostose craniofacial. Referenciou uma familia na qual o
sindrome tinha passado verticalmente com um padrao semelhante a dominancia
autossémica. Por muitas décadas, houve progressos pouco significativos. Mas um
renovado interesse aliado aos avancos nas técnicas usadas para o estudo da genética
contribuiram consideravelmente para o conhecimento dos factores genéticos relevantes
nas craniossinostoses.

A dominéncia autossémica hereditaria foi identificada em formas sindrémicas de
craniossinostoses, embora ocorram novas mutacdes em alguns de paciente
espontaneamente. Sdo frequentes os casos familiares que constituem 25 a 46% do
numero total de casos, sendo variavel para os diferentes sindromes.

Nenhum padrdo hereditario foi identificado em formas ndo-sindromicas de
craniossinostoses, embora a ocorréncia familiar tenha sido observada em 4 a 10% dos
pacientes, também variavel para os diferentes sindromes.

O maior avanco no entendimento genético das craniossinostoses foi a identificacdo dos
defeitos genéticos em varios sindromes, incluindo nos 3 mais comuns: Crouzon, Apert e
Pfeiffer. A presenca de mutacdes nos genes reguladores do receptor do factor de
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crescimento dos fibroblastos (FGFR) em pacientes com sindrome de Apert, Crouzon e
Pfeiffer esta agora esclarecido. Estes genes (actualmente s6 4 foram identificados)
codificam para receptores da superficie celular, os quais medeiam os efeitos dos factores
de crescimento dos fibroblastos (FGF). Os efeitos dos FGF nao estdo totalmente
compreendidos, mas sabe-se que estdo envolvidos em processos celulares como
crescimento celular, diferenciacdo, migracdo e sobrevivéncia. Apesar dos 4 genes
diferentes estarem localizados em cromossomas diferentes, os receptores proteicos que
eles codificam séo estruturalmente semelhantes.

A maioria dos casos de sindrome de Apert é devida a uma de duas mutacfes descritas do
gene FGFR2, localizado no cromossoma 10. Nos sindromes de Crouzon e Pfeiffer, a
situacdo esta menos clara. Anomalias adicionais no cromossoma 10 foram identificadas.
Presentemente, foram identificadas 25 muta¢des no gene FGFR2 que estdo envolvidas na
patogénese do sindrome de Crouzon. Também foram descritas mutacdes dos genes
FGFR1 e FGFR2 no sindrome de Pfeiffer, cada um correspondendo a fenétipos de
diferente gravidade clinica. Ndo foram identificados defeitos nas formas nao sindrémicas
das craniossinostoses. Apesar do avanco no entendimento genético das
craniossinostoses, ainda ndo foi identificado o factor que liga o defeito cromossémico a
fusdo prematura das suturas.'®%%

Uma das hipdteses propostas por Virchow, em 1851, refere que o defeito primario esta
na propria sutura da abdbada craniana, tendo como consequéncia a deformacdo da base
do cranio. Para Virchow tratava-se de um processo inflamatério, provavelmente
secundario a sifilis que se desenrolava nas meninges e afectava os ossos do cranio. Esta
proposta foi totalmente descartada pois as alteracBes referidas ndo podiam ser
demonstradas macroscopicamente ou microscopicamente nas suturas de fetos mortos.

Desde 1907 que Thoma formulou a hip6tese da existéncia de uma pressao externa
responsavel pelo encerramento patolégico de algumas suturas durante o periodo fetal.
Afirmou a presenca de oligohidrAmnio que comprimia a musculatura uterina, ou seja, a
craniossinostose seria produzida por alteracdo na relacdo entre pressédo interna e externa
num Utero gravidico. Embora Park e Powers, em 1920, tenham apresentado uma série de
20 casos em que o oligohidrdmnio nao foi encontrado, esta ideia foi retomada por
Graham e colaboradores, em 1979, ao estudarem 16 mulheres sugerindo que os factores
que podem contribuir para a sinostose sagital sdo a apresentacao cefélica, desproporcao
cefalo-pélvica, mulheres primiparas e pélvis estreita.

Num estudo, 68,75% dos partos foram distocicos por cesariana e 12,5% distécicos por
forceps. Algumas mulheres referiram dor no abdémen inferior durante o ultimo trimestre
da gravidez. Este estudo apoia a abordagem de Graham e Smith, podendo assumir-se

10
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que a ma posicdo da cabeca intra-Utero causando a sua compressdo pode levar a

craniossinostose ou inicia-la, concluindo-se ao nascimento.

Outra hip6tese de etiologia foi proposta por Moss, em 1959, dizendo que o defeito
primario era devido a mudancas na base do cranio. Refere que a dura-mater adere
intimamente a base do cranio em cinco pontos fundamentais: apofise crista galli do
etmoide, pequenas asas do esfendide, cristas petrosas, onde existem feixes fibrosos
duros que se dirigem a abobada na mesma direccdo das suturas cranianas. Estes feixes
transmitiriam forcas mecanicas reciprocas entre a base e a abdbada, direccionando as
linhas de crescimento encefalico num sentido especifico; sem estes feixes o neurocranio
teria forma completamente esférica. O primeiro acontecimento parece ser uma
ossificacdo defeituosa de varios ossos da base do cranio nos quais a forma ou suas
relacGes estardo afectadas. Isto provoca uma alteracdo das forcas que produzem tenséo
entre os 5 feixes duros que vdo da base a abobada do cranio permitindo que as forgas ou
vectores de crescimento encefdlico se dirijam anormalmente o que induziria o
aparecimento de sinostoses cranianas. Para esta hipétese, as suturas nao estao
danificadas primariamente, sdo sitios de crescimento secundario ou passivo. Na pratica
cirdrgica descrita por outros autores foram encontrados, em alguns casos, um 0SSO
esfendide anormal com uma crista 0ssea palpavel, a dura-mater espessada e tensa na

sua insercdo a nivel da pequena asa do esfendide.

Park e Powers, em 1920, propuseram que a causa primaria era um crescimento
defeituoso do mesénquima no qual se forma osso. Os ossos formados neste tecido sao
mais pequenos que o normal e entram em contacto uns com o0s outros mais
rapidamente. Como ja foi referido, as margens dos ossos do cranio mantém-se
separadas pelo crescimento intersticial do tecido mesenquimatoso. Ao existir um defeito
no plasma germinal a capacidade de crescimento normal do mesénquima esta diminuida
ou suprimida, sem formacdo do exsudato que tem a capacidade de resistir a ossificacdo.
Isto explica a sinostose prematura porque assim que 0s 0Ss0sS entram em contacto,
fundem-se.

De todas as hip6teses mencionadas concluiu-se que a causa das craniossinostoses é
multifactorial, tendo a teoria de Moss que se refere ao defeito primario da base do cranio
e a de Park e Powers sobre a alteracao primaria do mesénquima mais relevancia. Assim,
é provavel que multiplos factores intervenham na sua etiopatogenia e até que diferentes

mecanismos correspondam a cada tipo de craniossinostoses.??

11
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Classificacao

Multiplas classificagfes tém sido sugeridas, desde a inicialmente proposta por Virchow
(1851). Nos ultimos anos estao elaboradas essencialmente de duas maneiras: baseadas
numa perspectiva anatomo-cirdrgica ou segundo uma perspectiva genética. Ambas
apresentam vantagens e inconvenientes dependendo a escolha da perspectiva do

assunto em questao.

A figura 1 representa um esbo¢o da classificagdo construida a partir de conceitos

desenvolvidos por Cohen e de modifica¢cbes introduzidas por Mohr e col.

| - CRANIOSSINOSTOSES PRIMARIAS

1. CRANIOSSINOSTOSES SIMPLES — Esporadicas a maior parte das vezes. Raramente monogénica.

2 — CRANIOSSINOSTOSES COM ANOMALIAS ASSOCIADAS

Disostose cranio-facial - Sindrome de Crouzon - Autossémica dominante.

Especialmente com sindactilia/polidactalia — Monogénicas.
Sindrome tipico de Apert — Possivelmente autossémico dominante.
Sindrome de Saethre-Chotzen — Autossémico dominante.
Sindrome de Pfeiffer — Autossémico dominante.

Sindrome de Carpenter — Autossdmico recessivo.

Especialmente com outros defeitos dos membros

Com alteragdes do crescimento — A maior parte das vezes cromossomicas.
Raramente teratogénicas.

Sem alteragbes do crescimento — Monogénicas.

Il — CRANIOSSINOSTOSES SECUNDARIAS

1. MALFORMACOES DO SNC

Isolada — a maior parte das vezes esporadica; as vezes monogénica.
Com anomalias associadas — cromossOmicas, monogénicas.

2 . PERTURBACOES METABOLICAS

3. PERTURBACOES HEMATOLOGICAS

12
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As craniossinostoses secundarias, pelo seu reduzido nimero, tém pouco interesse do
ponto de vista neurocirdrgico. Dentro das malformagfes do SNC a microcefalia, que
corresponde a falha do crescimento cerebral levando a fusdo prematura das suturas do
cranio, é a mais frequente. Dentro das doencas metabdlicas pode referenciar-se o
hipertiroidismo, raquitismo, hipercalcemia e hipofosfatasemia. Entre as doencas
hematolégicas podem incluir-se as anemias de células falciformes e as talassémias. Na

talassémia o espessamento do cranio pode levar a obliteracdo das suturas.

Quanto as craniossinostoses primarias s6 estao incluidos as patologias que se encontram
com mais frequéncia na pratica clinica. No entanto existem mais, as quais serédo

referenciadas a seguir.

A figura 2 representa a classificacdo construida a partir de pequenas modificacdes
introduzidas nas classificacdes elaboradas por Bertelsen e por Montaut e Stricker, ambas
baseadas numa perspectiva essencialmente anatomo-cirurgica. A classificacdo, por
vezes, pode aparecer com outros designacdes, por exemplo, craniossinostoses simples
pode ser substituida por craniossinostoses nao-sindromicas e dismorfias cranio-faciais
por craniossinostoses sindromicas. Dentro das craniossinostoses simples podemos
substituir sinostose isolada de uma sutura por simples e quando afecta mais de uma

sutura é complexa.

CRANIOSSINESTOSES PRIMARIAS

| — CRANIOSSINOSTOSES SIMPLES

1 - Sinostose isolada de uma sutura

- Sagital — Escafocefalia ou Dolicocefalia

- Coronal Bilateral — Braquicefalia ou Acrocefalia
- Coronal Unilateral — Plagiocefalia

- Metédpica — Trigonocefalia

2 —Sinostose de multiplas suturas

Il — DISMORFIAS CRANIO-FACIAIS

1 — Disostose cranio-facial — Sindrome de Crouzon

2 — Acrocefalo-sindactilias:
Tipo I-Il — Sindrome de Apert — Tipo | (Apert tipico) e Tipo Il (Apert Crouzon)
Tipo lll — Sindrome de Saethre-Crouzon
Tipo IV — Sindrome de Pfeiffer
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Nas craniossinostoses simples/ndo-sindrémicas normalmente nao ha historia familiar da
doenca, tratando-se de casos esporadicos onde o risco de recorréncia € baixo. No
entanto, ha excepc¢des como, por exemplo, em situacdes em que o filho e um dos pais
estdo afectados, temos um risco de 50% de outro filho ser afectado; quando dois irm&os
estdo afectados e os pais saudaveis, o risco é de 25%. Assim, 0 modo de transmissao
genética nos casos em que se detecta uma histéria familiar, € do tipo monogénico e de
caracter dominante. Podem também ocorrer casos excepcionais em que pode apresentar

caracter recessivo.

Quanto as dismorfias cranio-faciais/craniossinostoses sindromicas, temos neste grupo
historia familiar da doenca, o modo de transmisséo € de caracter dominante. Neste grupo
também podemos verificar excep¢gdes como sendo o sindrome de Carpenter. Também o
sindrome de Crouzon apresenta apenas uma incidéncia de 25% resultante de mutacdes
relacionadas com a idade avancada dos progenitores no momento da concepcdo e no
sindrome de Apert as causas sdo semelhantes sendo a incidéncia de casos esporadicos
de 95%, devido as deformidades estéticas diminuirem a probabilidade de se casarem.

Para além das diferencas de caracter genético, ha igualmente diferencas no modo de
desenvolvimento das deformidades para cada um dos casos. Deste modo, enquanto que
nas craniossinostoses nao-sindromicas as deformacdes cranio-faciais resultam num
reajuste dos vectores de crescimento encefalico apds o impedimento da expansdo do
cranio ao nivel das areas suturais sinostosadas, nas craniossinostoses sindromicas pode
aparecer um outro componente relacionado com a presenca de hipoplasia maxilar.

Dentro das craniossinostoses nao-sindromicas temos dois grupos: sinostose isolada de

uma sutura/simples e sinostose de multiplas suturas/complexa.?* 7821

De seguida, sédo referenciados os varios tipos de sinostoses simples:

e Trigonocefalia que corresponde a sinostose prematura da sutura metopica,
apresentando um aspecto triangular da fronte com uma crista mediana.

e Escafocefalia caracteriza-se por um encurtamento transversal do cranio e um
alongamento antero-posterior havendo, neste caso, sinostose prematura da
sutura sagital.

e Plagiocefalia em que existe uma assimetria, apresentando a fronte achatada e
recuada de apenas um dos lados, que vai corresponder a sinostose unilateral da
sutura coronal.
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e Braquicefalias correspondem essencialmente a uma diminuicdo antero-posterior
do cranio, aumento do didametro lateral e alongamento vertical. A fronte esta
recuada principalmente na zona supra-orbitaria. A parte superior da testa esta
projectada em sentido contrario ou tende a estar vertical. Neste tipo temos
sinostose prematura das suturas coronais, bilateralmente. A oxicefalia
corresponde a uma cranio pontiagudo. A fronte esta recuada e basculada atras
na continuidade com a aresta nasal. Ndo ha angulo fronto-nasal. Corresponde a
uma sinostose prematura das suturas coronais e da sagital (a mais frequente).

e Turricefalia corresponde a um cranio de altura excessiva, com a testa vertical e
diminuicdo do diametro antero-posterior. Observa-se mais frequentemente
depois de uma cranioctomia coronal precoce. Apresenta sinostose prematura das

suturas coronais.t%1521:23.25

Riscos evolutivos e problemas funcionais

- Hipertensao intra-craniana

A primeira consideracdo funcional no tratamento das craniossinostoses é o normal
desenvolvimento do cérebro. A fusdo prematura das suturas do cranio pode conduzir a
pressdo intra-craniana e a um potencial atraso do desenvolvimento do cérebro, com
disfuncdo mental. Os sinais classicos de hipertensdo intra-craniana séo: cefaleias
holocranianas (envolvem toda a calote craniana), vomitos em jacto ( por compressao dos
centros bulbares) e edema da papila 6ptica com congestao dos vasos da retina. Renier et
al. determinaram que 42% das criancas ndo tratadas com mais de uma sutura
prematuramente fusionada e que 14% das criancas nao tratadas que tinham apenas uma
das suturas fundida prematuramente, apresentavam um aumento significativo da
pressédo intra-craniana. Outra consideracdo importante associada com o aumento da
pressao intra-craniana é o edema papilar e subsequente atrofia 6ptica e cegueira. Como
resultado, deve haver monitorizacdo de todas as criangas que tém craniossinostose
multipla ou sindrémica durante o periodo neonatal, dado que os indicadores clinicos de
aumento da pressdo intracraniana podem ocorrer tardiamente. Normalmente ¢é
necessario efectuar cirurgia de expansdo da capacidade intra-craniana para descomprimir
0 cérebro de modo a prevenir estes problemas funcionais. A hipertensédo intra-craniana é

muito frequente e importante nas oxicefalias, braquicefalias e disostoses cranio-faciais.
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- Hidrocefalia

Esta normalmente associada com as craniossinostoses sindrémicas, especialmente no
sindrome de Apert, Crouzon e anomalia de Kleeblattschadel. A etiologia ndo é certa mas
pode estar relacionada com uma estenose generalizada da base craniana, com constri¢ao
dos foramina. Monitorizacdo clinica apertada de sinais de elevacdo da pressao intra-
craniana nesta populacdo de doentes é imperativa. Formas invasivas de monitorizacdo
incluem efectuar uma pequena craniotomia para colocar um monitor de pressdo epidural

ou de puncéo lombar.

- Problemas visuais

Estdo normalmente associados com disostoses craniofaciais e incluem exoftalmia,
hipertelorismo, queratite de exposicdo e diminuicdo da acuidade visual relacionada com
edema papilar. A falta de projeccdo anterior dos rebordos orbitarios pode levar a
exoftalmia, com risco de exposicdo e ulceracdo da cérnea, bem como, o risco de trauma
para o globo ocular. Pode-se resolver este problema através da utilizacdo de lubrificantes
oculares ou mesmo tarsorrafia, até poderem ser efectuadas medidas definitivas como
avanco das apofises orbitarias. Hipertelorismo severo, assim como, estrabismo
convergente ou divergente podem comprometer a acuidade visual e restringir a visao
binocular. Avaliacdo visual pré-operatdria e medidas base deviam ser determinadas para

todas as criancas.*®!t1415.23

Craniossinostoses nao-sindromicas

Escafocefalia

E causada pela sinostose prematura da sutura
sagital, levando a um alongamento antero-posterior
do cradnio com um encurtamento transversal. Este
encurtamento pode dar uma forma de sela a
abébada craniana. Ao nivel do pélo occipital e da
testa existe uma projeccado exagerada. A testa, por
outro lado, pode ser alta com aspecto de péra por
encurtamento ao nivel das fossas temporais. Pode
ainda observar-se na sutura fusionada uma
proeminéncia em forma de crista.

A sinostose sagital tem diferentes formas, o fendétipo

especifico depende da localizacdo da fusdo prematura
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na sutura sagital. A fusdo pode ser anterior, posterior
ou completa. Dentro da sinostose sagital posterior
podem apresentar-se variantes como “occipital knob”,
“golf tee” e “brathrocephaly”.

Na fusdo anterior h& crescimento excessivo nas suturas
coronal e metdpica, conduzindo a diferentes graus de
proeminéncia frontal.

Quanto a sinostose sagital posterior esta pode levar a
varios graus de deformidade a nivel do osso occipital, [

sendo a menos frequente. A variante “occipital knob” é a deformacdo mais basica, dado
que esta para distal e perpendicularmente a sutura fusionada, apresenta um crescimento
compensatério excessivo. Na deformacédo “golf tee” para além de ser uma forma
exagerada da “occipital knob”, é mais estreito posteriormente e é mais proeminéncia.
Para além disto, o facto de a porcédo anterior ndo estar fusionada pode conduzir alargar
anteriormente o osso parietal, acentuando assim o estreitamento occipital. Quanto a
“bathrocephaly” é caracterizada pela forma em “pdédio” na regido occipital. Enquanto a
porcao posterior do osso parietal esta inclinada inferiormente, o osso occipital salienta-se
superiormente.

A sinostose sagital completa é das formas mas complicadas, causando deformidade a
frente e atras.

A escafocefalia é a forma mais comum de craniossinostose representando cerca de 50%

dos casos (1 em cada 2000 nascimentos).

Os casos mais graves sdo evidentes desde o nascimento, mas a maioria tem expressao
clinica mais moderada. O diagnodstico diferencial, por vezes, s6 pode ser feito
radiologicamente. A hipertensdo intra-craniana € rara na escafocefalia e a indicacao
operatdria é essencialmente de ordem estética.

Nas formas que afectam essencialmente a abébada craniana e que modificam apenas um
pouco a testa, utiliza-se a técnica de remodelacdo descrita por Rougerie, Derome e
Anquez em 1972, com algumas modificagbes. Utiliza-se, igualmente, uma técnica

baseada na transposicdo de enxertos 6sseos com remodelacéo frontal. *:3:9:11:15:21.23.24.25

- Remodelacdo segundo Rougerie e colaboradores

Num estudo que abrangeu 26 casos operados, todos preservaram uma crista mediana
fragmentada. Lateralmente, recortam-se os retalhos parietais que ultrapassam a coronal
a frente e a lambdodideia atras. Estes retalhos sdo colocados no lugar antes dos 6 meses

de idade e reposicionados apds 6 meses, ficando estabilizados, separadamente, por
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cunhas 6sseas e apoiados no frontal. A parte escamosa do temporal é afastada por uma
fractura em ramo verde.

Esta intervencdo da normalmente bons resultados na correccdo transversal mas néo
resolve o problema da bossa occipital. Para a suprimir, cria-se um retalho occipital com
fractura em ramo verde ou livre, que vai permitir a compactacado anterior. Em criancgas, o
seio venoso lateral pode estar ameacado por esta operacdo devido as aderéncias entre a

dura-mater e os 0ssos a este nivel.

- Transposicao através de remodelacado frontal (Marchac, Renier)

Pode ser considerada em criancas em que ha predominio do problema frontal. Este
problema 6sseo terd de ser analisado para determinar as correcgdes possiveis.
Normalmente, é necesséario baixar e recuar a testa, aumentar a altura do vértice e
avancar o polo occipital. Quanto a face, serd necessario fazer um alargamento.

Apds exposicdo do conjunto da abdbada por uma incisdo bicoronal mas mais posterior,
determinar-se-a os retalhos 6sseos necessarios para a parte superior da testa e regido
parietal. Pode ser suficiente bascular a parte superior da testa para tras, caso nao seja
demasiado estreito, sendo terd que ser efectuada uma transposicdo. Sao realizados
entdo 4 ou 5 retalhos Osseos livres que sdo reajustados passando da regido supra-
orbitaria a base da escama do occipital. Estes retalhos sobrepéem a linha média, logo é
necessario prudéncia para evitar descolamentos a este nivel. Com efeito, o perigo real
reside ao nivel do seio lateral aquando da mobilizacdo do pdlo occipital.

Podemos assim obter uma remodelagdo igualmente satisfatéria no plano antero-posterior
e transversal.

Foram referidos, por Marchac e Rénier, dois casos de criangcas com exoftalmia
significativa associada a escafocefalia. Realizaram para além da remodelacdo da abébada
craniana, um avanco da banda supra-orbitaria e um avanco com rotacado interna (valgus)
dos malares. Realizaram também uma transposicdo de um caso de escafocefalia
associada com uma proeminéncia frontal muito marcada e trataram de um caso de

escafocefalia associada a uma plagiocefalia.*®

Trigonocefalia

A crista frontal mediana correspondente a sinostose
prematura da sutura metépica representa o seu
traco dominante. Esta crista é palpavel, sendo quase

Y

cortante a palpacdo. Ela estende-se normalmente
desde a base do nariz a parte superior da testa.
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O crescimento compensatério na sutura coronal
ocorre longe da sutura metodpica, expandindo os
0ssos  parietais. Também ocorre crescimento
compensatério ma sutura sagital simetricamente e
alargando ainda mais os parietais.

As suturas coronais apresentam-se abertas e a sutura
sagital esta normal, tratando-se de um processo
meramente frontal. Nas radiografias constata-se que
o frontal é curto e muito convexo. E sobretudo na
face que temos um aspecto tipico: existe um
hipotelorismo com verticalizacdo da parede interna
das Orbitas.

Todas as trigonocefalias examinadas e operadas por
Marchac e Rénier apresentavam um hipotelorismo
surpreendente radiologicamente e, muitas vezes,
também clinicamente. Certas formas moderadas

podem atenuar-se ao longo dos anos. Outras formas,
pelo contrario, sdo muito acentuadas, reduzindo fortemente a dimensao do frontal sendo
entdo preferivel operar durante os dois primeiros meses para evitar um eventual
sofrimento dos I6bulos frontais do encéfalo. Nas formas menos acentuadas, opera-se por
volta dos cinco meses.
O principio base da correccdo é o mesmo que das outras remodelac¢des fronto-cranianas:
- remocdao, correccado e colocacdo da banda frontal deformada
- confecgcéo da parte superior da testa com boa curvatura
Aquando da habitual manipulagcdo pelo operador da banda supra-orbitaria, a sua remocao
e correccdo sao uma operacdo evidente perante uma trigonocefalia com uma deformacao
em V. 1,3,5,9,11,12,15,21,23,24
Montaut e Stricker preconizaram um enxerto de aposicdo Ossea a frente da banda
reparada, enquanto que Marchac e Rénier achavam que era necessario modelar a banda
para lhe dar uma forma satisfatéria e evitar, em compensacao, as aposi¢cdes que sédo

sujeitas a reabsorc¢fes irregulares.

- A técnica operatoéria difere entre o lactente e a crianga

Nos lactentes

O frontal € descolado a partir das suturas coronais que estao abertas e coloca-se a parte
superior da testa realizando uma secc¢ao horizontal situada acima do rebordo orbitario. A
Unica dificuldade na colocacdo da banda supra-orbitaria tem a ver com a espessura
consideravel da parte mediana, particularmente, ao nivel da juncdo fronto-nasal.
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Lateralmente, a seccdo € feita ao nivel do rebordo externo das o6rbitas. A banda apoés
colocacdo é entéo rectificada. A continuidade é restabelecida por uma montagem que
comporta uma cunha éssea posterior retirada do espessamento posterior da banda ou da
abdbada.

Em trés dos ultimos casos de Marchac e Renier, para tentar corrigir o hipotelorismo,
realizaram uma sec¢do mediana cuidadosa do bloco 6sseo da base do nariz, com a
colocacdo de uma cunha Ossea. Esta operacdo comporta sempre o risco de partir o nariz.
A banda, que voltou a sua forma transversal natural, é fixada, antes de mais, ao nivel da
base do nariz. Ao fim de 2 anos, Marchac e Renier, ja ndo colocavam mais cunhas
laterais nas criancas para permitir que o desenvolvimento encefalico se exercesse
livremente sobre a testa. A sua experiéncia ndo mostrou diferencas entre os casos com
ou sem cunhas, enquanto que, teoricamente, admitiam ser possivel sinostosar a coronal
colocando uma cunha 6ssea em ponte. Pode-se colocar uma cunha entre a banda e o
malar para ter a certeza que a sutura coronal fica livre. A fixagdo mediana Unica nunca

criou problemas.

Nas criancas

Podera seleccionar-se a futura parte superior da testa sem estar limitada pela coronal
que ja se encontra fundida. Serd necesséario, evidentemente, fazer buracos com um
trépano na periferia do retalho 6sseo.

A banda, uma vez colocada e rectificada tal como no lactente, sera estabilizada por
fixacdo mediana e por cunhas ésseas laterais.

A parte superior da testa, obtida principalmente por remocado da abdédada, sera fixada a
banda e estabilizada atras por algumas cunhas.

- Analise de 11 casos operados por Marchac e Renier

Dois lactentes foram operados precocemente (tendo um, 5 semanas de idade e outro, 2
meses), devido a apresentarem um frontal muito pequeno. Sete foram operados entre 0s
5 e 7 meses de idade e dois por volta dos 18 meses de idade.

O hipotelorismo estava sempre visivel, radiologicamente, ndo sendo aparente
clinicamente. Em todos os casos, a banda frontal tinha uma forma em V.

A banda, uma vez rectificada e fixada a base do nariz, foi estabilizada por cunhas laterais
em 5 dos casos operados de 5/7 meses, enquanto que nos outros quatro do mesmo
grupo de idade e em duas criancas nao foram colocadas. N&o foram observadas
diferencas ligadas a fixacédo lateral.

A parte superior da testa foi reconstruida duas vezes utilizando a remocdo do parietal,
porque a testa existente era muito reduzida. Noutros 5 casos, utilizaram a testa existente
recolocando as duas hemi-frontes apds serem ajustadas e fixadas 4 vezes por uma
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cunha posterior. Nos casos em que ndo foi colocada cunha, produziu-se uma depresséo
mediana que, no entanto, é perfeitamente corrigivel posteriormente. Em todos os casos,
o resultado morfolégico foi excelente, perfeitamente adaptado e sem sequelas.

Em 4 casos, virou-se em 180° a parte superior do frontal, porque da crista mediana
apenas interessava a parte baixa da testa. No entanto, persistia, nestes quatro casos,
um esboco de crista mediana na parte superior da testa reconstruida. O alisamento
ocorreu em alguns meses.

O hipotelorismo atenuou-se e desapareceu tanto clinica como radiologicamente, nos
doentes seguidos durante 4 ou 5 anos. Esta evolucdo é favorecida pela remocado e
correccao da banda frontal e contribui para justificar uma intervencao precoce, entre os 2
e 6 meses de idade, de acordo com a severidade da deformacédo e o estado tréfico do
lactente.®

Plagiocefalia

Trata-se de uma sinostose unilateral da sutura

coronal, cuja consequéncia mais visivel é uma

insuficiéncia do desenvolvimento unilateral da
testa.

A testa é assimétrica, achatada e recuada do lado
atingido: existe uma ascensdo e um retrocesso do
rebordo orbitario superior correspondente.

Esta assimetria afecta frequentemente o conjunto da
abobada craniana, com deslocacao da sutura sagital do
lado sinostosado e convexidade exagerado do frontal e
do parietal do lado ndo sinostosado.

E necessario sublinhar o facto da sinostose coronal
afectar o ptérion (sutura esfenoparietal) e a base do
cranio, e desta deformacdo fronto-craniana ser

acompanhada, quase sempre, de uma assimetria facial
que se agrava durante o crescimento.

A assimetria dos canais auditivos e dos pavilhdes
auriculares nao € evidente, enquanto que as
deformacdes orbitarias e nasais sdo bastante visiveis.

A Orbita do lado afectado faz um subito movimento de
ascensao e recuo, como se estivesse a ser atraida para

a regido sinostosada do ptérion. Este aspecto
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mefistofélico da orbita pode ser observado nas radiografias. Deste modo, o globo ocular
situa-se a um nivel superior no lado normal. Pode-se observar, por vezes, um recuo do
conjunto da 6rbita e do globo ocular e até mesmo um teleorbitismo. A piramide nasal
estd desviada, a ponte 6ssea é atraida do lado sinostosado e isto é particularmente
visivel nas tomodensitometrias. Assim é constituida uma verdadeira craniostenose-facial
unilateral.1'3’8’9’11'15'21'23’24

Nesta afeccdo, aparentemente unilateral, todos os autores (Neill, Hoffman, Whitaker, Mc
Carthy, Tessier, Montaut e Stricker) propuseram uma correccdo unilateral.

Marchac e Renier ndo sdo desta opinido e consideram que uma remodelacdo completa da
testa permite reconstruir mais facilmente uma anatomia normal, rectificando a totalidade
da banda e reconstruindo a parte superior da testa com apenas uma peca 0ssea.

Com uma reparagao unilateral, € sempre de recear uma ruptura do declive e uma ligeira
irregularidade da linha mediana que s6 é possivel visualizar quando o edema pods-

operatorio se tiver dissipado.

Numa perspectiva dindmica de normalizacdo do crescimento, a remodelacdo total é
igualmente eficaz. Efectivamente, a remodelacdo frontal unilateral, mesmo precoce, ndo
impede a assimetria facial como foi demonstrado no caso de Neil, em que um bebé
operado aos 2 meses de idade por remodelacéo frontal unilateral apresenta, aos 12 anos,
uma assimetria nasal e orbitéaria tipica de plagiocefalia embora a testa esteja corrigida.
Hoffman também referenciou que uma intervencao unilateral efectuada apds os 6 meses
nao previne as distorcdes faciais.

Marchac e Rénier constataram que, com o0 seu procedimento, apés 6 meses as
assimetrias faciais se atenuam. O caracter bilateral da operacdo contribui provavelmente
para a atenuacdo das assimetrias.

Nao existem, habitualmente, sinais de hipertensao intracraniana nas plagiocefalias, logo,
ndo ha urgéncia neurocirdrgica aparente. H4, contudo, casos particulares e registos de
presséo intra-cerebral que pdem em causa este ponto de vista.

- Correccao de uma plagiocefalia no lactente

Apds raspagem completa da testa e da parte superior da O6rbita, vai-se procurar um
retalho 6sseo adequado para formar a futura parte superior da testa. Também se pode
raspar atras da coronal para poder utilizar as zonas parietais.

Utiliza-se, na maioria das vezes, um retalho situado do lado da sinostose coronal, com
base paramediana, montado no frontal e parietal. Por vezes, o retalho tem a sua base ao
longo da coronal sa. De qualquer maneira, é necessario que esta base tenha um
comprimento correspondente a banda (normalmente, 9 a 10 cm) e que a curvatura
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bidimensional seja boa. Desenha-se, igualmente, a banda supra-orbitaria com uma linha
horizontal colocada a 1,2 cm do rebordo orbitério.

Lateralmente, sera efectuada uma seccao vertical precisamente no exterior da drbita, do
lado aparentemente normal; e do lado hipoplasico, serd efectuado um desenho tipo
encaixe-entalhe na fossa temporal. E necessario ter um longo entalhe de 3 a 4 cm,
porque a progressdo necessaria €, normalmente, de 2 cm.

Colocacdo dos elementos 6sseos

Comecasse por colocar o retalho para formar a futura parte superior da testa. Sera de
recear a ocorréncia de desvios do seio longitudinal superior aquando do descolamento e
perfuracdo dos buracos de trépano suplementares que sdo geralmente necessarios.

Em seguida, sera colocado o resto da testa até a banda e pode-se desprender os tectos
orbitarios e a fossa temporal do lado hipoplasico. Existe sempre uma distor¢cdo da
pequena asa com um ptérion que se movimentou para cima e para tras e
particularmente espesso.

Depois da banda estar colocada, o ptérion patolégico resseca-se. E normalmente Uutil
avancar o rebordo orbitario externo, sendo isso facilmente obtido ao prolongar uma
seccao vertical da parede externa da oOrbita por meio de uma osteotomia com cinzel
curvo efectuado no corpo do malar. Com o cinzel curvo fixo ao malar, vai realizar-se uma
fractura em ramo-verde avancando sobre o rebordo orbitario externo. Coloca-se uma
cunha 6ssea para manter este avanco. O tecto orbitario est4, geralmente, mais subido do
lado da estenose, com uma deformacdo em forma de cone com vértice lateral, para o
ptérion. Nestes casos, Marchac e Renier, baixam o tecto orbitario para o mesmo nivel do
lado oposto. Para isso, ressecam um tridngulo na base anterior e fazem uma fractura em

ramo-verde do resto do tecto para o baixar.

Correccao e reposicionamento da banda frontal

Entdo é conveniente rectificar a banda. As seccles verticais incompletas da cortical
posterior permitem rectificar a concavidade correspondente ao rebordo orbitario superior
do lado patoldgico. Para recriar a curvatura convexa lateral, efectua-se uma resseccéao
triangular na base posterior ao nivel do angulo externo superior da 6rbita de modo a
permitir criar a angulagcdo necessaria. Um fio de aco mantém a angulacéo a este nivel.
Para colocar a banda, comeca-se por fixa-la lateralmente do lado aparentemente sédo, ao
nivel da base do nariz, sem bloquear o aperto. Pode-se entdo medir com precisao o
avanco necessario do entalhe e fazer a osteossintese ao nivel dos buracos
correspondentes.

Quando o rebordo orbitario superior estad nitidamente mais subido do lado da estenose
que do lado oposto, a banda paralela ao rebordo orbitario sera cortada ligeiramente
obliqua e devera ser colocada horizontalmente. Aparecerd, por conseguinte, uma fenda
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entre o entalhe e o bordo superior do encaixe temporal e desliza-se para este nivel um
enxerto triangular.

Terminara a intervencédo, bloqueando o fio de aco desde a base da nariz, cujo aperto tem
como efeito tornar transversal a parte mediana da banda.

Marchac e Renier ndo tocam na base do nariz do lactente, ainda que pareca ligeiramente
desviada, para n&o correr o risco de ruptura das fossas nasais. Consideram que a
colocacdo da banda e a resseccdo do ptérion permitem a normalizacdo facial sem que
seja necessario alterar a base do nariz.

Do mesmo modo, ndo tocam na dura-mater. As plastias durais propostas por Edgerton,
Jane et Berry nao lhes parecem necesséarias. Prolongam a opera¢do € aumentam o0 risco
de ruptura e, para Marchac e Rénier a plasticidade da dura-mater parece-lhes suficiente
para se adaptar ao novo contorno 6sseo, 0 (que puderam controlar por
tomodensitometrias pos-operatorias.

Colocacdo da parte superior da testa e da abdébada

O retalho previamente seleccionado é colocado no sitio sobre a banda. Se a sec¢cao da
base estiver bem rectilinea e a curvatura bem escolhida, normalmente ndo é necessario
nenhum ajustamento. Se o bordo periférico do retalho estiver muito saliente, puder-se-a
baixad-lo com uma pinca de P.Tessier. A antiga testa ¢é utilizada, geralmente,
fragmentando-a para reconstituir a abébada atras da parte superior da testa. Pode-se
fazer um retalho suplementar atras se a assimetria craniana for importante ao nivel do
vértice. Estes fragmentos ndo sao fixados ou sdo-no de forma muito incompleta. A re-
ossificacdo rapida assegurard o fecho das eventuais fendas residuais. Termina-se a
operacdo com a fixagdo em posicdo avancada do musculo temporal do lado da
progressdo, uma drenagem nao aspirativa e fecho num plano de Proléne 3-0.

- Correccao de uma plagiocefalia nas criancas

Toda a abdébada € utilizavel para uma futura fronte superior

O descolamento da dura-mater é facil, mas tem de se considerar a hipotese de existéncia
de um seio longitudinal desviado. A remoc¢do da banda, a sua remodelacdo e colocacéo
nao apresentam particularidades no lactente.

A banda é muito rigida, mas pode ser perfeitamente remodelavel efectuando seccdes
posteriores em cunha em numero suficiente. Depois dos 4 a 5 anos, as fendas dsseas

deverdo ser perfeitamente preenchidas, com enxertos 6sseos.

Correccéao das deformidades faciais
Esta correccdo é necessaria a partir dos 5 ou 6 anos, quando ha ascensao da 6rbita e
deslocamento da base do nariz do lado estenosado.
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A ascensao da oOrbita é corrigida:

- Ao nivel do tecto, pela coloca¢do da banda frontal, numa posi¢do horizontal.

- Ao nivel da base, através duma resseccédo horizontal no corpo do malar que vai
permitir uma descida da base e do rebordo orbitario inferior.
Faz-se uma remodelagem profunda da Orbita e colocam-se enxertos 6sseos por tras do
equador do globo, tentando trazé-lo para a frente. Uma cantoplexia transversal permite
recolocar o ligamento lateral interno numa posi¢do anterior. Uma abordagem directa do

chao é necessaria principalmente nas vias bicoronais.

O descolamento da base do nariz é corrigido:
Através de uma osteotomia, a partir da base do nariz.*°

Oxicefalia

Resulta de uma deformacado frontal em que a
testa esta recuada e apresenta uma bascula
para tras em continuidade com a espinha
nasal. Nao existe angulo fronto-nasal. O cimo

do cranio parece pontiagudo nos casos tipicos,
mas é a bascula para tras da testa que € o
elemento fundamental. Quanto a parte média da
face é normal. O crescimento antero-posterior esta
restringido.

Esta aparéncia corresponde a uma sinostose
prematura das suturas coronais e também,
geralmente, da sagital.

Ha crescimento compensatério na  sutura

metdpica, sagital e estruturas escamosas,
aumentando assim a altura do créanio.

O quadro clinico e evolutivo é totalmente diferente
da sinostose coronal resultante nas braquicefalias
em que a fronte esta recuada verticalmente.

A oxicefalia é particularmente frequente na Africa
do Norte, como foi referido por Acquaviva e
colaboradores. Assim sendo, o quadro clinico é
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normalmente raro e ignorado entre as outras populacdes.

Esta craniossinostose ndo se manifesta antes dos 2 ou 3 anos. Manifesta-se,
normalmente, apdés os controlos regulares do pediatra e sdo, geralmente, os sinais
funcionais que levam a consulta, principalmente cefaleias e perturbac¢des visuais. Uma
radiografia permite descobrir as impressdes digitais e a estenose das coronais. As
deformacfes fronto-cranianas normalmente ndo chamam a atencdo, dado que ndo séo
identificaveis a olho nu.

O rebordo orbitario superior esta recuado, as sobrancelhas estdo situadas para tras do
plano anterior da cérnea e tem poucas ou quase nhenhumas pregas palpebrais superiores.
Tem-se, por conseguinte, uma impressao de exoftalmia. A 6rbita, no entanto, é normal
apesar do recuo do rebordo orbitario superior. A face é igualmente perfeita, o nariz e o
macico facial superior estdo bem desenvolvidos e mesmo projectados para a frente. As
fossas temporais sdo normais, mas a parte superior da testa é plana, com tendéncia a
estreitar na parte superior para terminar numa saliéncia mediana que parece
corresponder a uma ossificacdo projectada da fontanela bregmatica.

Nas radiografias de perfil, pode-se constatar que o frontal é basculado para trds, com
esta bossa na parte posterior, sem que haja elevacdo real de altura, tendo a parte
posterior do cranio um contorno normal. Quando esta bossa estd ausente e a curva
craniana parece normal com excepc¢cdo do retrocesso frontal, fala-se de uma oxicefalia
harmoniosa. 1,3,9,11,15,21,23,24

Ao nivel da base do cranio, observa-se um simples encurtamento da parte anterior, sem
outras anomalias para além das eventuais modificaces ligadas a hipertensado intra-
craniana. Nao ha obliquidade anormal da base do créanio, o ptério e as pequenas asas do
esfendide estdo numa posicdo normal. O problema da hipertensdo intracraniana é o
principal para esta craniossinostose que ndo € acompanhada de deformacdes
compensatorias.

A gravidade evolutiva pode, contudo, ser variavel e podem observar-se criancas quase
invisuais aos 4 anos, apresentando uma consideravel hipertensdo, enquanto que outras
com uma deformacdo importante apresentam apenas algumas cefaleias aos 8-9 anos e
outros nao apresentam qualquer problema funcional. Nestes Ultimos casos, séo
encontrados quase sempre anomalias da presséo intra-craniana, e um traumatismo ou
uma afeccéo intercorrente pode causar uma descompensacao brutal.

Este quadro clinico das oxicefalias primitivas opfe-se completamente ao das
braquicefalias, tratando-se de um sinostose relativamente tardia da coronal que afecta,
essencialmente, a ab6bada craniana, sem repercussao sobre o maxilar superior.

Em certas craniossinostoses faciais ndo tratadas, observa-se, na adolescéncia, uma testa
estreita e descida para tras, mas o angulo fronto-nasal esta conservado: ndo se trata de

uma verdadeira oxicefalia.
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Pelo contrario, uma verdadeira oxicefalia pode fazer parte do sindrome de Saethre-
Chotzen em que as deformac¢des cranianas se associam as sindactilias parciais das méaos
e dos pés.

A deformacdo tipica da oxicefalia pode, sobretudo, observar-se apds intervencdes
cirargicas classicas, como craniotomia coronal linear ou craniotomia frontal, onde a testa
permanece ou se reconstitui com uma inclinac&do posterior acentuada.

Quando a re-ossificacdo é produzida sem incidentes apés um craniotomia total, a testa
continua basculada para tras, mas a abdébada libertada, é elevada a titulo compensatoério,
criando um cume do crénio sobrelevado e redondo.

- Tratamento cirdrgico

As craniotomias lineares ou totais asseguram normalmente a descompressdo mas nao
corrigem a anomalia frontal. Rougerie, Derome e Anquez juntamente com Paul Tessier,
propuseram, em 1972, a mobilizacdo dos retalhos 6sseos frontais livres e aplica-los a
frente da banda supra-orbitaria que era mantida numa posicdo recuada. Stricker et
Montaut propuseram uma correcgdo muito completa, realizando uma béascula da banda
supra-orbitaria mantida por cunhas Osseas laterais. Para corrigir a parte superior da
testa, uma transposicdo Ossea era realizada, conservando os retalhos 6sseos pediculares
sobre o musculo temporal, limitando as possibilidades de mobilizacao.

Em 1973, Marchac, Cophignon e colaboradores, apds tratar um caso tipico de sequela do
tratamento classico, conceberam uma intervencdo. Os dois principios-base sdo:

- bascula da banda frontal com um corte em Z de um prolongamento lateral na
fossa temporal, permitindo um ajustamento e uma contencdo simples, sem agrafos
0sseos;

- reparacdo da parte superior da testa feita com a ajuda de um retalho Osseo
livre, realizando normalmente transposicdo com reversao de 180°.

Técnica operatoéria

A incisdo bicoronal deve ser bastante posterior para poder ficar, sem dificuldades, sobre
o topo da abdbada, e é preferivel um descolamento separado do peridsteo para facilitar o
encerramento cutaneo. Seguidamente, corta-se um grande retalho periésteo do pediculo
anterior e dois retalhos laterais. Apés grande exposicao da regido fronto-orbitaria e das

fossas temporais, desenha-se com tinta os seguintes passos:
- A banda e a parte superior da testa

A banda frontal esta delimitada por uma horizontal que passa a 1,5 cm da parte de cima
do rebordo orbitario superior, até a crista temporal. Em seguida, desce-se cerca de 45°
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na fossa temporal, para encontrar uma linha horizontal desenhada perpendicularmente a
juncédo fronto-malar no rebordo orbitario externo.

Ao nivel da base do nariz, faz-se uma seccdo em V invertido, situado ao nivel ou
ligeiramente acima da juncdo fronto-nasal.

Para constituir a fronte superior, procura-se a peca 6ssea que tem a melhor curvatura
bidimensional. Este problema ndo se coloca nos casos secundarios bem re-ossificados
onde ha um arredondamento muito favoravel.

Nas criancas nédo operadas isso € muitas vezes possivel na condicdo de que a bossa
bregmatica ndo seja demasiado anterior. Se a parte elevada é demasiado pontiaguda, ou
tornada irregular por uma craniotomia linear, podera utilizar-se a testa existente
girando-a 180°. Isto é igualmente verdadeiro para as oxicefalias harmoniosas onde a
parte superior da testa tem uma curvatura conveniente.

De qualquer maneira, serd necessario, cuidadosamente, medir este retalho 6sseo que
devera ter uma altura de 5 a 6 cm.

Uma régua metdlica flexivel permitira tracar uma linha rectilinea a nivel da futura base
cujo comprimento serd comparado com o da banda entre as cristas temporais (cerca de
9 a 10cm). Os orificios de trépano sdo colocados e devem respeitar a banda supra-
orbitaria e a parte superior da teste. Podem ser colocados sem dificuldades na regido
plana da testa, que serd entdo transposta para tras. Também é prudente fazer um
buraco temporal abaixo da area do Z para proteger a dura-mater.

A fronte deformada é colocada em primeiro. Em criancas de 5 anos e mais velhos, que
nunca foram operados, a espessura O6ssea € muitas vezes apreciavel e hemorréagica.
Também se deve ser cauteloso nas cristas da cortical interna, particularmente sobre a
linha mediana por o seio longitudinal se poder invaginar num canal ésseo.

ApOs colocacgao da testa plana, a colocacdo da banda frontal é realizada depois dos tectos
orbitarios, e quando as fossas temporais ja tenham sido libertadas. O ponto delicado do
corte da banda frontal situa-se a nivel do angulo superior externo da dérbita. Uma secc¢ao
horizontal é entdo efectuada no arco orbitario na juncdo fronto-malar, com profundidade
de l1lcm na parede externa da Orbita. Uma osteotomia vertical serd realizada
perpendicularmente a pequena asa do esfendide, descendo para a Orbita.

A seccdo dos tectos orbitarios far-se-4 um centimetro a volta do rebordo orbitario. A
sec¢do mediana, na juncéo fronto-nasal, far-se-a inclinando para cima a lamina de serra
oscilante, para evitar o afundamento na lamina crivosa. A partir dos 4 ou 5 anos, é
frequente encontrar seios frontais, cuja parede posterior deve ser igualmente seccionada.
Cranialisa-se a parte superior destes seios frontais, eliminando a parede posterior e
curetando a mucosa residual. No nariz, descola-se a mucosa e obtura-se com um enxerto

osseo retirado de uma peca 6ssea da abdbada.
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Calculo da bascula da banda

As radiografias de perfil com raios de baixa intensidade ou melhor ainda as xerografias
permitem determinar o perfil desejavel e, a partir dai, qual o grau de bascula necessario,
sendo 30° o angulo habitualmente necessario, 45° nas formas mais severas e 20° é por
vezes suficiente. E Gtil desenhar o perfil da cara sem a fronte, procurar o perfil frontal

que parece harmonizar-se melhor e basear-se na xerografia.

- Fixacdo da banda

Um fio de aco n® 40 faz a transfixacdo da base do nariz. Passa em U por dois orificios
situados um de cada lado do V invertido. Obter-se-a assim uma sobreposicdo da banda
que "assenta" na base do nariz, criando um avanco de 2mm e uma reducdo minima de
aproximadamente 2mm também. O fio é apertado sem ser bloqueado. Em seguida,
ajusta-se lateralmente, o grau de bascula.

Quando o bordo superior, originalmente obliquo do entalhe temporal é colocado
horizontalmente, é obtida uma bascula de cerca de 40°. Normalmente, é satisfatoria uma
bascula ligeiramente inferior. Faz-se um orificio a um nivel desejavel através de 2
entalhes: o entalhe mével da banda e o entalhe fixo da fossa temporal, e estabiliza-se a
montagem com fio de aco.

Sera necessario assegurar uma simetria ao nivel dos entalhes e a nivel dos tectos
orbitarios. A bascula cria uma fenda dos tectos orbitarios de 1 cm que néo é reparada
nem nunca foram encontrados inconvenientes por isso.

E muitas vezes util interpor um pequeno enxerto ao nivel do rebordo orbitario externo
entre a apofise orbitaria do malar e a banda, existindo uma fenda de alguns milimetros
em caso de bascula importante.

A montagem da banda deve ficar perfeitamente estavel e sdlida. Pode-se verificar se a
projeccdo obtida é suficiente, rebatendo a pele da testa. E preciso verificar se o globo

ocular esta situado atras do novo rebordo orbitario.

- Ajustamento da fronte superior
O descolamento da dura-mater é geralmente facil. A seccdo transversal posterior - que
sera, geralmente, a base da nova parte superior da testa - deve ser perfeitamente
rectilinea. Efectua-se com uma serra oscilante, protegendo a dura-mater com um
afastador especial.
Apds o descolamento, pode-se ver sangrar numerosas veias na superficie da dura-maéater,
especialmente para-medianas, que se controlada facilmente pela coagulacéo fina.
A parte superior da fronte é colocada com uma rotacdo de 180°. O ajuste € normalmente
perfeito.
E necessario, as vezes, fazer um corte para inclinar para tras o retalho 6sseo:

- seja recortada uma fatia 6ssea para a tornar obliqua
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- seja recortada lateralmente na espessura total
E entdo fixado por 6 ou 8 fios de ago n° 30.

- Atras da fronte superior

Assim que haja transposicdo, o osso da parte antiga da testa malformada - é utilizado
para preencher o hiato posterior. Esta peca Ossea, que por vezes € necessario
segmentar, é suficiente apenas quando se suprime um aumento excessivo na altura e,
portanto, principalmente em casos secundarios.

Nos casos ndo operados, ndo ha inicialmente altura excessiva e 0 avanco da testa cria
obrigatoriamente uma perda de substancia posterior. A Unica altura excessiva pode estar
representada por uma bossa bregmatica que sera necessaria segmentar para a alisar. A
perda de substancia Ossea residual pode ser minima e basta colocar algumas cunhas
elevadas para tras sobre a abdbada.

Quando a perda de substancia é mais importante, pode-se contar com a re-ossificagdo
espontanea até aos 3/4 anos, e colocar apenas 2 cunhas. Quando a crianca € mais velha,
deve ser reparado. Por vezes pode-se fazer um desdobramento do retalho frontal e é a
solugéo ideal. Utiliza-se igualmente os bancos de osso.

Por fim, melhoram-se as irregularidades e tenta-se recriar uma crista temporal. Nos
casos de basculas significativas, o periésteo € dissecado separadamente para que possa
impedir o avanco. Procede-se a re-sutura pelos angulos e restaura-se cuidadosamente o
musculo temporal. Drenagem de Redon nao aspirativa e sutura num plano de Proléne 3-

0 com ponto simples. *°

As braquicefalias e as craniostenoses faciais de
Crouzon e de Apert

Braquicefalias

O cranio braquicéfalo é achatado, alargado e
aumentado em altura. As duas coronais estdo
sempre sinostosadas e a interpretacdo classica é

de que o crescimento antero-posterior da abdbada E

craniana é impedido e, em compensacdo, ha um

desenvolvimento em largura e altura.
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A dismorfia é evidente desde as primeiras semanas
de vida. A fronte é alta e larga, recuada (cbncava)
e achatada na sua metade inferior e projecta-se
em sentido contrario na sua porcdo superior que
pende sobre o macigo facial. E ao nivel da banda
supra-orbitaria do frontal que se situa o0 maximo de
retrusdo que arrasta para tras o esqueleto nasal e
horizontaliza o nariz.

As coronais ficam ossificadas, substituidas por uma
almofada déssea, mas a fontanela bregmatica
permanece aberta no inicio.

Nas formas vistas mais tarde, observa-se,
frequentemente, mais dismorfia facial que é
provavelmente um  aspecto evolutivo da
braquicefalia. O elemento essencial é um
exorbitismo devido a falta de profundidade da
orbita e pode observar-se uma retrusdo do
maxilar superior, o que coloca o problema da
fronteira entre Dbraquicefalia “simples” e o
sindrome de Crouzon.

Craniossinostoses

I

As radiografias mostram importantes anomalias da base: verticalizacdo e encurtamento

do andar anterior, ascensao das pequenas asas do esfendide que ficam muito obliquas

para cima e para fora, ascensdo do ptérion de que resulta um aprofundamento dos lobos

temporais. Estes, por outro lado, comprimem para a frente e para dentro a parede

externa das Orbitas, reduzindo o seu volume. O eixo principal das orbitas fica obliquo

para cima e para fora. 13911:15.21.23

Sindrome de Crouzon

O sindrome de Crouzon é a forma de disostose
craniofacial mais frequente, ocorrendo
aproximadamente 1 em cada 25000 nascimentos.
Em cerca de metade dos casos ocorrem mutacdes
esporadicas e nos restantes € familiar e hereditario
de modo autossdémico dominante.

A craniostenose de Crouzon é de tipo variavel, mas
estdo quase sempre implicadas as duas coronais.
Por vezes, observa-se um cranio pontiagudo por
ossificacdo da fontanela bregmatica abaulada.
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A forma do cranio é variavel, podendo estar
associada a braquicefalia, trigonocefalia ou
oxicefalia. Isto ocorre com a fusdo prematura das
suturas sagital, metépica ou coronal, sendo a
sutura coronal a mais comum

As cavidades orbitarias sdo curtas com
consequente exorbitismo, que é devido ao
posicionamento anterior da asa maior do

esfendide. A fossa média craniana estd deslocada
anterior e inferiormente, encurtando mais antero-posteriormente as Orbitas. A maxila
estd encurtada, causando também a reducdo antero-posterior da Orbita. Todas estas
alteracbes levam a uma reducdo consideravel do volume orbitario e consequente
exorbitismo. Em casos mais graves, as palpebras podem nao fechar completamente. A
maxila é hipoplasica em todas as dimensdes e retruida, levando a diminuicdo do
comprimento antero-posterior do pavimento orbitario.

O arco dentério superior estreita e retrui, resultando numa maloclusdo Classe Il1l. O
contacto prematuro dos molares pode estar presente, produzindo uma mordida aberta
anterior. Isto provoca a rotacdo para tras e para baixo da mandibula. Ha hipoplasia
malar.

Ocasionalmente pode haver dificuldade na diferenciacdo entre as formas severas e
moderadas do sindrome de Crouzon, dada a sua expressividade variavel.

Ataques epilépticos podem ocorrer em 12% das criangcas com sindrome de Crouzon, mas
deficiéncias mentais apenas sdo encontradas em 3% dos casos. O aumento da ocorréncia
de hidrocéfalia é rara. Défices auditivos ocorrem em aproximadamente 30% juntamente

7

com anomalias do sacro e costelas. A inteligéncia é normal e a incidéncia de fenda

palatina é baixa 1,3,9,11,15,16,17,21,22,23

Sindrome de Apert

A maioria dos casos ocorre esporadicamente
resultante de mutagBes. O aumento da idade
parental tem sido associado a estes casos
esporadicos. Ha também um caracter
hereditario da doenga de transmissao
autossdmica dominante.

A incidéncia do sindrome de Apert € 1 em cada
100000 nascimentos. Nao estdo contabilizados
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a grande taxa de mortalidade no periodo
neonatal, que equivale a uma incidéncia, na
populacéo geral, de 1 para 2 milhdes.

O sindrome de Apert resulta da sinostose
bilateral da sutura coronal, aquando do
nascimento.

Esta dismorfia é mais vincada que a de
Crouzon, ndo tanto pela sinostose craniana

(quase sempre uma braquicefalia) mas sim

pelo facto de existir uma retrusdo maxilar e
especialmente importante. Esta retro-maxilia é acompanhada dum movimento da
bascula que, em cima, comprime a base do nariz.

Este sindrome apresenta-se com uma maloclusdo de classe Ill esquelética e dentaria,
com constricdo transversal do arco maxilar, de que resulta um arco dentario maxilar em
forma de V e apinhamento dentéario. Associada a estas alteracdes, ha frequentemente
mordida cruzada posterior e mordida aberta anterior. Normalmente verifica-se um atraso
na erupcao dentaria e dentes supranumerarios. O palato € pequeno, muito arqueado e
apresenta frequentemente fenda palatina. O palato mole é maior e mais espesso do que
em criangas normais.

A nasofaringe esta reduzida em tamanho, colocando estes doentes em risco de obstrucéo
das vias aéreas.

O atraso mental ocorre num numero significativo de doentes com sindrome de Apert.

Ao nivel orbitario, o exorbitismo € menos importante que no sindrome de Crouzon. Existe
uma distopia cantal - o canthus interno esta deslocado para cima e para tras, fixado ao
nivel da base do nariz, o que cria uma obliquidade anti-mongoléide das pélpebras. E
possivel a ocorréncia de cegueira.
Frequentemente existe exotropia.

A sindactilia dos 4 membros caracterizam
este sindrome.

E possivel a ocorréncia de cegueira.
Frequentemente existe exotropia.

A sindactilia dos 4 membros caracterizam
este sindrome.

Ao contrario do sindrome de Crouzon,
todos os elementos desta dismorfia séo

evidentes desde o
1,3,9,11,15,16,20,21,22,23

nascimento.
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- Tratamento precoce das braquicefalias e das craniostenoses faciais

No plano frontal, o elemento dominante destas craniostenoses esta representada por
uma marcada sinostose coronal bilateral, com aspecto de retrusao, de tecido fibroso, ao
nivel da banda supra-orbitaria. Nao ha sinostose longitudinal ou metbépica e a fronte
superior esta frequentemente curvada, com uma fontanela metdpica muito aberta, em
especial no sindrome de Apert. Estes sindromes apresentam sempre uma retrusao facial
evidente. O diagnoéstico do sindrome de Crouzon é muito mais dificil de fazer no lactente
e ha tendéncia a considerar todas as braquicefalias como podendo representar Crouzon
ou retrusdes faciais superiores em poténcia.

E do maior interesse libertar estas sinostoses para favorecer um crescimento normal da
fronte e da face. A radiografia de um créanio normal mostra que a fronte e a face superior
formam um todo que poderia libertar-se globalmente. Mas isso ndo é possivel porque
existem elementos a preservar na parte central da base do crénio (seio cavernoso,
nervos oOpticos), o que impede de se actuar ao nivel do corpo do esfendide em que se
poderia proceder a uma libertacéo radical.

O estudo da base do cranio de craniostenoses faciais mostra que o corpo do esfendide
podera ser o elemento central da malformacdo. Nao podendo intervir a este nivel, actua-

se a frente da lamina crivosa, ao nivel da fronte.

Evolucéao das ideias sobre a libertacao frontal
A cranioctomia linear coronal tal como foi, classicamente, praticada ndo melhorava a
posicdo da banda supra-orbitaria nem influenciava o desenvolvimento facial superior.

Avanco frontal horizontal isolado

Em 1974, Marchac e Cophignon, fizeram uma intervencdo numa crianca de 2 anos que
apresentava sindrome de Crouzon com exoftalmia extrema, depararam-se com
dificuldades operatérias que os levaram a s6 fazer um avanco horizontal da banda frontal
de 2 cm, sem avancar para a face. Este avanco frontal isolado melhorou a aparéncia da
crianca e o avanco facial foi deixado para mais tarde, quando, habitualmente era feito
em simultaneo ou logo a seguir.

Marchac e Renier, comecaram a efectuar o avanco frontal isolado em bebés que
apresentavam craniostenoses faciais, com ou sem sinais de hipertenséo intra-craniana, o
mais tarde possivel, ou seja, por volta dos 2-3 meses. Um avan¢co de 2cm, que parece
significativo no cranio de um bebé, era o minimo indispensavel. Deixaram um grande
fosso coronal correspondente ao avanco da fronte, mas conservaram a fixacdo classica
lateral da banda frontal, por encaixe/entalhe, com uma banda frontal avancada mas em
continuidade com a parede lateral do créanio.
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Os resultados foram encorajadores, tanto sob o ponto de vista morfolégico como da
descompressao cerebral.

Cranioctomia orbito-coronal

Joseph Mc Carthy e colaboradores retomaram os trabalhos de Brundell, Mc Laurin e
Matson e propuseram, em 1977, realizar uma cranioctomia coronal prolongada na orbita
levando o ptérion e a parede externa da Orbita para tras do rebordo orbitario para se
juntarem na fenda esfeno-maxilar.

Esta técnica foi utilizada por Marchand e Renier em 5 casos. Em 2 braquicefalias ligeiras
obtiveram bons resultados, ou seja, aos 6 meses uma aparéncia normal da regido facial
superior e frontal, mas em 3 casos mais graves este desenvolvimento foi insuficiente,
lamentando n&o terem avancado com a banda frontal.

A explicacdo para esta variedade de resultados deve-se ao facto da cranioctomia coronal
baixa deixar intacto o bloco mediano esfeno-etmdéide-frontal. Estudos radioldgicos
realizados por Seeger e Gabrielson a este nivel, mostraram que em 50% dos casos existe
uma estenose fronto-etmoidal. A libertacdo lateral ndo é suficiente porque deixa uma
continuidade entre a fronte e a base do cranio.

Blundell e Hoffman sublinharam a importancia de se fazer uma libertacdo tdo completa
quanto possivel da fronte mas, enquanto Blundell ressecava o ptérion e o tecto orbitario,
parando perto da lamina crivosa, Hoffman que preconizou o avanco global da fronte,
limitou-se a fazer um avanco bilateral do rebordo orbitatio superior tal como numa
plagiocefalia bilateral, deixando a glabela e, portanto, a juncao fronto-etmdide, fazendo a
ponte sobre a zona de cranioctomia coronal com um enxerto 6sseo horizontal. Estes dois
autores recomendam uma intervencdo nas primeiras semanas de vida e apresentaram

resultados demonstrativos.

“O frontal flutuante”

Este procedimento consiste na associacdo do avanco do frontal e da libertacdo coronal,
sendo a fronte refixada em posicdo avancada s6 ao nivel da face, deixando para tras e
lateralmente um grande vazio coronal.

A deposicado da banda frontal provoca a libertacdo fronto-esfendide e fronto-etmaide.
Fazendo-se a fixacdo da banda frontal, em posicdo avancada, unicamente na face - base
do nariz e malar - a fronte ja nao fica retida lateralmente, torna-se flutuante.

Em relacdo a extensdo orbitaria da cranioctomia coronal era feita a resseccao da parede
orbitaria externa, mas constatou-se que, em Vvarios casos, a re-ossificacdo levava a uma
protuberancia da parede orbitaria externa, atingindo-se uma espessura 6ssea de 10 mm.
Assim, em casos com exoftalmia faz-se a reconstituicdo anatomica da parte baixa da
fossa temporal e, se possivel, da parede externa da 6rbita.
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Protocolo operatério nos bebés

- incisdo muito posterior do couro cabeludo, tendo cuidado para evitar a fontanela
metdpica;

- descolamento subperidstico da fronte, 6rbitas e fossas temporais. E preciso separar a
apofise orbitaria do malar. As aderéncias sdo importantes a este nivel e ha, muitas
vezes, um hiato 6sseo entre o malar e o frontal;

- desenho da banda supra-orbitaria 15 mm acima do rebordo orbitario, prolongado
lateralmente pelo menos 3 cm na fossa temporal, para permitir o posterior avanco;

- descolamento da fronte;

- remocao das pecas 6sseas da fronte superior;

- pode-se descolar a base, com prudéncia na linha média porque pode estar ainda
cartilaginea;

- remocao da banda.

- uma vez retirada a banda, completa-se a cranioctomia coronal, ressecando o ptérion.
Em caso de protrusao evidente do lobo temporal, como nos sindromes de Apert e alguns
Crouzon, conserva-se a parede externa da 6rbita e move-se para tras e para fora;
corrige-se, também, o abaulamento exagerado da fossa temporal.

Correccao da banda

Trata-se de dar & banda que é aplanada, uma boa convexidade e fixa-la em posicéo
avancada.

Frequentemente existe uma zona de fragilidade na linha mediana, correspondendo a
parte baixa da sutura metodpica.

Comeca-se por fixar a banda, colocando transversalmente, por tras, um enxerto de 3cm
x 1,5 cm, proveniente da resseccao da coronal.

Lateralmente é preciso dobrar a banda. Faz-se uma ressec¢ao na base posterior do pilar
orbitario externo, e a curvatura pretendida — um arco de 90° - & mantida por
osteossintese.

A fixacdo da banda sobre o nariz e os malares representa um aspecto delicado da
intervencédo e coloca problemas de ordem técnica.

Atendendo ao principio do frontal flutuante de ndo manter conexdes com 0 cranio
posterior, a banda sera fixa lateralmente aos malares. Em bebés de 3 meses, o malar
estd pouco desenvolvido, é baixo e estreito, esponjoso e pouco resistente. Para reforcar
a montagem, utiliza-se um enxerto de abdbada proveniente da resseccao coronal, que se
fixa por duas osteossinteses.

O avanc¢o obtido ao nivel do meio da banda deve ser, aproximadamente, de 2 cm.
Coloca-se um enxerto horizontal ao nivel da base do nariz que fica encastrado no enxerto

médio da banda. De seguida, a fronte superior é colocada sobre a banda. Se a fontanela
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metopica for grande, utiliza-se outro enxerto da abdébada posterior para fechar o hiato
médio.

Feito o avanco, fica uma grande zona de cranioctomia coronal. A largura da cranioctomia
(3 — 4 cm) e o caracter flutuante da fronte podem permitir que a pressao cerebral
desempenhe o seu papel enquanto ndo ocorre a re-ossificagao.

O peri6steo é rebaixado e suturado tendo em conta o avanco e fecha-se num plano de
prolene 3-0.

Deve evitar-se fazer um penso muito compressivo.

- Tratamento tardio das retrusdes frontais das braquicefalias e das
craniostenoses faciais

Nao é frequente observar-se braquicefalias puras n&o tratadas. A maior parte das
braquicefalias apresentam modificacGes orbitarias e faciais superiores, de aparecimento
progressivo, que as faz entrar no quadro das craniostenoses faciais.

Coloca-se entdo o problema da associacdo do tratamento da fronte e do massico facial

superior.

A correccao da deformacéao frontal

Esta correccdo nao coloca problemas a partir do momento em que o essencial do impulso
cerebral se efectuou e o cranio ficou ossificado, ou seja, a partir dos 18 meses até aos 2
anos.

O mais frequente é fazer-se um avanc¢o horizontal simples com entalhe/encaixe. Sera
necessario corrigir o abaulamento temporal e reconstituir cuidadosamente uma fossa
temporal, osteosintetisando os retalhos/componentes de cada lado da fronte superior. O
hiato a nivel coronal correspondente ao avanco podera ficar aberto, com uma ou duas
cunhas de seguranca, até aos 3-4 anos. Depois sera necessario reparar completamente a
abdbada. O avanco a efectuar serd avaliado com base em radiografias e xerografias.
Raramente é inferior a 2 cm, sendo, por vezes, maior nas partes laterais do que na
mediana.

Muitas vezes € util associar uma béascula da banda no avanco caso a arcada orbitaria
superior pareca muito alta. Utiliza-se, entdo, um corte lateral em Z como nas oxicefalias.
E conveniente evitar fazer uma projeccdo muito importante da fronte superior. A banda
deve ser talhada muito estreita (1,2 cm). Para atenuar o efeito de escada ao nivel do
nariz, sera colocado um enxerto 6sseo a frente da ponte nasal para suavizar o angulo
fronto-nasal. Reconstroem-se cuidadosamente os tectos orbitais e a base do nariz por
meio de enxertos corticais 6sseos para facilitar o posterior avanco facial.
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Avanco facial

A retruséao facial é a regra nas craniostenoses faciais, com inversao da oclusao, recuo dos
malares, falta de projeccdo nasal. Para além do problema estético, o recuo da face traz
problemas funcionais: defeitos na mastigacao, dificuldade respiratéria por falta de
profundidade da faringe, ma proteccédo ocular e exotropia.

O avanco total da face ou osteotomia do tipo Le Fort 11l foi posta em evidéncia por Paul
Tessier. Colocam-se 2 problemas: em que idade se pode praticar e se se pode executar
nos primeiros anos de vida; se pode associar-se ao avanco frontal.

Idade para praticar a osteotomia do tipo Le Ford 111

O macico facial é tanto mais facil de libertar quanto mais jovem for a criangca, mas o
peridsteo esta mais aderente as suturas, as pecas 6sseas sdo mais frageis. E inevitavel a
ocorréncia de hemorragia no momento das seccfes ou das dilaceracdes das mucosas, do
seio maxilar e das fossas nasais. Os problemas de contencdo sdo mais delicados de
resolver porque os dentes de leite sdo mais dificeis de preparar, os pontos de apoio sédo
menos estaveis. Por outro lado, pode-se colocar sobre a abdbada craniana grandes
enxertos de forma e estrutura muito satisfatéria para a contencdo e enchimento dos
deficits.

A importancia da repercussdo funcional das retrusdes faciais, especialmente em certos
casos de sindrome de Crouzon, é consideravel e obriga a uma intervencao precoce para
permitir uma respiracdo nasal e proteger os olhos. Apesar de Marchac e Renier ja terem
operado uma crianca de 2 anos e nao terem tido dificuldades, preferem fazé-lo em

criancas com 3 ou 4 anos.

Associacdao com o avanco frontal

Parece logico efectuar um avanco facial e frontal simultaneamente, como foi proposto
inicialmente por Paul Tessier para o adulto e para as criancas mais crescidas.

Marchac e Renier tiveram uma experiéncia infeliz dado que de 7 avanc¢os simultaneos da
fronte e da face, 3 tiveram infec¢cBes severas com osteite do frontal conduzindo a ablacéo
mais ou menos completa das pecas Osseas livres da fronte. E necessario comparar este
valor as 136 remodelac¢des fronto-cranianas praticadas e nas quais apenas ocorreu uma
osteite num caso de ferida infectada do escalpe.

Pensa-se que € a abertura das cavidades aéreas efectuadas nas Le Ford Ill que é
responsavel por esta taxa de infecgdes. F.Ortiz-Monasterio e L.Whitaker propuseram uma
forma de evitar esta grande abertura das fossas nasais, utilizando o periésteo ou
efectuando uma disseccdo submucosa das clUpulas mucosas das fossas nasais. Talvez
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fosse esta a solucdo mas Marchac e Renier preferiram, por seguranca, separar o tempo
facial do tempo frontal, apesar de ser tentador corrigi-las conjuntamente.

Cronologia

Numa crianga com uma idade em que existe ainda um certo crescimento cerebral e
sobretudo se a presséo intra-craniana mostra anomalias, Marchac e Renier comegam por
efectuar um avanco frontal de 2cm.

O caracter exagerado do avanc¢o frontal tende a atenuar-se, mas nao se pode esperar
muito tempo para fazer o avanco através da osteotomia do tipo Le Ford Ill caso a face se
encontre muito recuada. Mesmo assim é necessario esperar pelo menos 6 a 9 meses.

E no inicio da idade escolar (3-4 anos) que Marchac e Renier tentam normalizar o melhor
possivel a aparéncia da crianga, mesmo que seja necessario uma nova intervencao facial
limitada no final do crescimento.

Na criangca mais crescida ou adulto, pelo contrario, efectua-se a osteotomia Le Ford I,
adicionando um enxerto de aposicdo 6ssea ao nivel do rebordo orbitario superior.

Caso nao seja suficiente, faz-se um avanco frontal horizontal ou coloca-se um implante
se das intervencdes anteriores se suspeitar da existéncia de dificuldades de dissecc&o.™*

Conclusao

Do exposto poder-se-a concluir que apesar da incidéncia das craniossinostoses ndo ser
muito elevada, as alteracdes anatomo-funcionais por elas provocadas podem ser de tal
forma gravosas, que exigem tratamento cirdrgico precoce e continuado no tempo. A
cirurgia craniofacial tem vindo a desenvolver melhores e mais adequadas técnicas no
restabelecimento da anatomia e crescimento craniofacial, respondendo também as
necessidades correctivas imediatas, quer sejam a hipertensdo intracraniana e
hidrocefalias, quer seja a preservacdo do sentido da visdo corrigindo exoftamias e
anomalias que decorrem com edema papilar do nervo éptico.

A experiéncia acumulada e o melhoramento tecnolégico subsequente, nomeadamente
nos meios de radiodiagnoéstico tridimensionais, tém contribuido para uma melhor
compreensédo desta patologia tendo deste modo contribuido para o desenvolvimento de
uma cirurgia reconstrutiva classica eficaz e com indices de morbilidade reduzidos.
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