CRANIOSTENOZE COMPLETE —
CLINICA, IMAGISTICA, TRATAMENT



DATE GENERALE

Afectiuni caracterizate prin inchiderea prematura a
tuturor suturilor craniene

Oasele boltii craniene se dezvoltd in sens
perpendicular pe linia de suturd

Legea lui Virchow: cresterea osoasa normala este
inhibata in directie perpendiculara pe sutura
obliteratq; o crestere compensatorie se produce
paralel cu sutura sinostozata
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SCURT RAPEL ANATOMIC

SUTURI

*METOPICA (se inchide
intre @ luni si 2 ani)
*CORONARA
*SAGITALA
*LAMBDOIDA
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FONTANELE

Anterioard
*Cea mai mare
*Aspect rombic (4 cm AP X 2,5 cm)
*Se inchide intre 9 — 18 luni

Posterioara:
*Forma triunghiuvlara
*Se inchide dupa 3 - 6 luni

Antero-leterala:
*Se inchide la 3 luni

Postero-laterala:
*Se inchide la 2 ani
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1. Antenor fontanelle 6. Cbtuse mandibular angle. 12

2. Parietal bone 7. Symphysis menti. 13.

3. Orbital margns 8. Coronal suture. 14.

4. Zygomabc bone 9. Frontal (metopic} suture 15.

5. Mandble: large 10. Frontal bone and tuber. 16.
alveclar process 11. Nasal bone

Nasal septumn
Maxillz

Mandibular ramus
Mental fcramen
Mandible: small base

C) Elsevier Ltd 2005. Standring: Gray's Anatomy 39e - www.graysanatomyonline.com
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1. Frontal {metopic) sulure 3. Sagital suture 5. Coronal suture
2. Anterior fontanalie 4. Frontal bone and tuber 6. Panetal bone and Wuber

©) Elsevier Ltd 2005. Standring: Gray's Anatomy 39e - www.graysanatomyonline.com
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! 1, Sagital suture
2. Lambda, posterior fontanele
3. Squamous part of occipdal bone
5 4. Panetal bone and tuber
3, Lambaoid suture
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© Elsevier Ltd 2005. Standring: Gray's Anatomy 39e - www.qraysanatomyonline.com
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OXICEFALIA
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DATE GENERALE

Reprezinta sinostoza asociata a coronarelor si a
sagitalei uneori si a lambdoidei

Realizeazd forma de turicefalie

Craniul prezintd aspect caracteristic: tesit, in turn de
sah, sau de oxicefalie adevarata (craniul tuguiat)

Craniul este de obicei microcefal, ascutit la nivelul
bregmei, in formda de glonte sau sapca de clovn

Initial este afectatd sutura coronard, procesul de
sinostozd generalizandu-se ulterior
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DATE GENERALE

1 Nu este
congenitald

11 Apare catre

varsta de 2
sau 3 ani
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ETIOLOGIE

Craniostenozele nonsindromice au etiologie neprecizatd

Factori de risc:
Femei caucaziene
Varsta avansatd a mamei
Copil de sex masculin
Fumatul
Medicamente (nitrofurantoin)

Tratament pentru fertilitate

FAMILIAL: 14% se mostenesc
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DIAGNOSTIC

S
0 Clinic
0 Radiografia standard

0 Imagistic: CT + IRM cerebral
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TABLOU CLINIC

Semnele cardinale sunt reprezentate de:
Dismorfie craniofaciala
Semne oftalmologice
Semne neuropsihice
Tulburari endocrine

Semne radiologice
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DISMORFIA CRANIOFACIALA

Aspectul craniului:
Arcade orbitare infundate
Frunte platq, inclinata inapoi
Partile laterale ale craniului inclinate spre centru

Oasele craniului se unesc in punctul culminant al
bregmei

Unghiul fronto-nazal este foarte mare

Exorbitismul este constant
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SEMNE OFTALMOLOGICE

Tulburari de origine mecanica:
Exoftalmia
Hipertelorismul

Strabismul convergent sau divergent
Tulburari ale functiei vizuale:
Modificari ale fundului de ochi

Tulburari de camp vizual

Tulburari de refrchrie
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SEMNE OFTALMOLOGICE

Exoftalmia:
Semnul cel mai frecvent
Constituie de obicei prima manifestare oftalmologica
Simetricd, ireductibila

Este generatd de factorul mecanic (deformarile craniofaciale) iar
HIC are rol de agravare

Modificarile FO se traduc prin scaderea acuitdtii vizuale,
scddere ce poate evolua pdnad la cecitate

Obiectiv modificdrile FO sunt caracterizate prin edem
papilar evolutiv ce poate duce pdna la atrofie optica.

Aparitia unei modificdri de FO are indicatie operatorie
imediatd!l
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SEMNE NEUROPSIHICE

Cefaleea (expresia sindromului de HIC)

Epilepsia (mai ales la copiii mari, fiind exceptionala
la sugari si copiii mici)

Suferinta nervilor cranieni — llI, IV, VI, VIII

Tulburari psihice sub forma deficitului intelectual. La
baza acestui deficit intelectual std hipertensiunea
infracraniand cronicd evolutiva
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TULBURARI ENDOCRINE

Se manifesta prin:
Inta@rziere staturoponderald
Sindrom adipozogenital
Infantilism
Diabet insipid
Mixedem

Acromegalie

Apar datoritd modificarilor de la nivelul seii turcesti
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EXPLORARI PARACLINICE

1 Rx. Craniu
1 CT cerebral + 3D
1 IRM cerebral



RX. CRANIU

Semne directe de atingere a suturilor:
Absenta suturilor
Disparitia aspectului dintat caracteristic la copii peste 3 ani
Existenta de punti osoase pe traiectul suturilor
Semne care constituie urmarea inchiderii premature a
suturilor:
Dismorfie craniand
Semne indirecte de HIC

Impresiuni digitale cu aspect caracteristic de placa de argint
batut

Distanta interorbitara crescuta de obicei (hipertelorism)
$q turceascd de dimesniuni crescute
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CT CEREBRAL

Evidentiaza cu acuratete forma cutiei craniene
Demonstreaza prezenta hidrocefaliei
Arata spatiul subarahnoidian frontal

3D evidentiaza cu precizie maritad anomaliile
osodse

ANGIO-CT evidentiazd anatomia sinusurilor durale,
permite planning-ul operator si evita eventualele
complicatii
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CT CEREBRAL + 3D

1 Craniosteozd
completd la un copil
de 11 ani

1 Parenchim cerebral
normal

1 Farda semne de

hidrocefalie
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IRM cerebral

1 Rezervat de obicei cazurilor care asociaza §i
malformatii ale parenchimului cerebral

-1 SD PFEIFFER
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TRATAMENT

Scopuri:
Previne sau suprima HIC — creazd spativ pentru dezvoltarea
encefalului
Asigurd o plasticitate craniand durabild cu dezvoltare
encefalicd normald

Corecteaza aspectul estetic al pacientului

Principiul general al interventiei chirurgicale este
craniectomia decompresivd fiziologicd menitd sa
desfaca suturile sinostozate si s suprimd sau sa intarzie
reosificarea pdand la varsta de inchidere normalga.

Vérsta optima pentru interventie chirurgicala este 3 luni
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CONTRAINDICATIILE INTERVENTIEI CHIRURGICALE
I I ———

= Tulburari neuropsihice grave
o Cecitate

0 Stari plurimalformative in care alte malformatii
constituie prima urgenta
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TRATAMENT

71 Volet decompresiv liber +
rumegus 0sos in zond
craniectomiei

0 DECOMPRESIUNE CEREBRALA
+ RECONSTRUCTIE
ANATOMICA

Ridicarea rebordului orbitar +
remodelare + basculare
inainte si fixare

Remodelarea fruntii
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COMPLICATII

Intraoperatorii:
Hemoragia (risc major)
Dilacerarea durala
Fistulele LCR
Dilacerarea sinusurilor durale
Dilacerarea substantei cerebrale
Postoperatorii:
Infectii superficiale si profunde
Pseudomeningocelul
Resorbtia osului
Persistenta defectului osos

www.neurochirurgie4.ro



www.neurochirurgie4.ro



www.neurochirurgie4.ro



DATE GENERALE

Au fost descrise peste 100 de sindroame care se

asociazd cu craniostenozele

Cele mai frecvente sindroame asociate sunt:
Sindromul Crouzon

Sindromul Apert
Sindromul Pfeiffer

Sindromul Saethre-Chotzen

Sindromul Kleeblattschadel — reprezinta forma cea
mai grava
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SINDROMUL CROUZON

Descris pentru prima datd in 1912 de Crouzon
Incidentd: 1/25.000 nn
Boald cu transmitere autozomal dominantad

Apar prin mutatia genei ce codificd FGFR2, rar
FGFR1 (fibroblast growth factor receptor) localizat
pe cromozomul 10

Sunt afectate suturile coronare, sagitald, lambdoida
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SINDROMUL CROUZON

0 Crizele comitiale pot apare la 12% la pacientii cu
acest sindrom

1 Anomaliile coloanei cervicale se pot intalni la cca

30%
1 Asocierea hidrocefaliei este rara

1 Deficitele mentale se intdlnesc doar la 3% din
pacienti

o O proportie micd din pacientii cu acest sindrom pot
prezenta subluxatii ale capului radial sau anomalii
minore ale mainilor

01 Tipic la nivelul craniului apare sinostoza suturii
coronare (uni sau bilateral) dar poate asocia si
sinostoza suturilor lambdoidd, sagitald si metopicd

0 Exoftalmie, strabism, exorbitism si hipertelorism

0 Hipoplazia maxilarului si zigomaticului
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SINDROMUL APERT

Descris pentru prima data in anul 1906

Cunoscut si sub denumirea de acrocefalosindactilie
(malformatii concomitente ale craniului si
membrelor)

Boala autozomal dominantd cu penetranta
completd

Apare prin mutatia genei FGFR2 localizata pe
cromozomul 10

Incident&: 1/160.000 nn
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SINDROMUL APERT

o Sinostoza bilaterald a suturilor coronare ce
determind turibrahicefalia (cap turtit
anteroposterior, inalt cu frunte bombata)

1 Baza craniului malformata, asimetricq,
fosa craniand anterioarad si clivusul de mici

dimensiuni
0 Saua turceasca de dimensiuni crescute
o1 Aripa mare de sfenoid protruzionatd
0 Hipoplazie orbitala si hipertelorism
0 Hipoplazia maxilarda

0 Sindactilie completd si simetricda ale
degetelor 2, 3 si 4

1 Retard mental
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ANOMALIA KLEEBLATTSCHADEL

1 Este forma cea mai severd
de craniostenozd

o Craniul are aspect de
“trifoi”’expresie a
sinostozdrii tuturor suturilor
craniene intrauterin.

o Modificarile craniofaciale
includ:

Hipoplazia osului frontal
Hipoplazia maxilarului
Exorbitism sever
hipertelorism
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ANOMALIA KLEEBLATTSCHADEL

Urechi inserate jos

Ulceratii corneene datorate exoftalmiei
Hidrocefalia este de obicei prezentd
Retard psihomotor

Orbire

Obstructia canalului nasolacrimal

Absen:rq canalului auditiv extern
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ANOMALIA KLEEBLATTSCHADEL
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ANOMALIA KLEEBLATTSCHADEL

Sindrom Cloverleaf asociat
cu malfomatie Chiari Il la un
copil de @ luni

Cutie craniana deformata —
n forma de “trifoi”

Hernierea cerebelului In
canalul cervical

Prezenta hidrocefaliei

Insertia joasa a tentoriului

www.neurochirurgie4.ro




TRATAMENT

Procedura chirurgicald pentru acest sindrom este
decompresiunea cranio-orbitald

Decompresiunea cranio-orbitald constd in desfacerea suturii
bicoronare si osteotomia bolfii craniene anterioare si orbitelor
cu remodelare.

Scopul interventiei chirurgicale este acela de decompresiune a
creierului, cresterea volumului orbitar cu scaderea protruziei
globilor oculari si prevenirea orbirii; de asemenea corectie
estetica

Prezenta hidrocefaliei necesitd montarea unui drenaj
ventriculo-peritoneal
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CORECTIA SINOSTOZEI SAGITALE

www.craniosynostosis.net




CORECTIA SINOSTOZEI CORONARE

www.craniosynostosis.net




CORECTIA SINOSTOZElI METOPICE

www.craniosynostosis.net




ORTEZA CRANIANA
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CORECTIA EXORBITISMULUI




CORECTIA HIPERTELORISMULUI
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CONCLUZII

Principalul scop al interventiei chirurgicale in
tratamentul craniostenozelor este acela de a
asigura o dezvoltare normald a creierului

Tratamentul este complex si necesita prezenta unei
echipe multidisciplinare ce includ: neurochirurgi
pediatri, chirurgi BMF, oftalmologi, pediatri, ORL

Tratamentul se efectueazad in mai multe etape, in
paralel cu cresterea si dezvoltarea copilului pentru
obtinerea unui optim de armonie estetica si
functionala
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