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RESUMO

Provedores de satde pediatricos avaliam e assistem criangas com variadas formas cranianas, que
podem representar craniossinostoses, alteragdes deformacionais e variagdes da normalidade. A correta
identificagdo e diferenciacdo destas condig¢des ¢ importante para a estética em alguns casos, bem como
monitorizacdo para prevencdo do aumento da pressdo intracraniana (PIC) em outros, e permitir o
desenvolvimento normal do cérebro. Quando as suturas mineralizam anormalmente e precocemente, o
crescimento 6sseo ¢ impedido na sutura fusionada e redirecionado para outras suturas patentes, o que
altera o formato do cranio de maneiras previsiveis e conhecidas. Normalmente os pais, cuidadores ou
pediatras sdo os primeiros a suspeitar de alguma anormalidade a partir das alteragdes no formato do
cranio. As equipes de Cirurgia Craniofacial, da qual participam Neurocirurgides e Cirurgides
Craniofaciais recebem os pacientes com a missao de estabelecer o diagndstico diferencial e indicar o
tratamento a ser instituido, bem como o seguimento da evolugdo dos casos. Discutimos aqui os
critérios que orientam nossas condutas na diferenciagdo, classificacdo e tratamento dos casos, em
comparacao com a literatura atual, bem como a casuistica registrada nos tltimos 10 anos no HIJG.

Descritores: Cranioestenose. Cranioplastia. Reconstrugao craniana

ABSTRACT

Pediatric health providers evaluate and assist children with several cranial forms variations,
which may represent craniosynostosis, deformational alterations or normal accepted
variations. The correct identification and differentiation to diagnosis is important to
aesthetics in some cases, to prevent or control intra cranial hypertension (ICH) in others, and
as a final goal, to permit normal cerebral growing and cranial morphology. When cranial
sutures mineralize in precocious and abnormal closure, osseous growth is impeded on the
affected suture and redirected to others patent ones. This lead to cranial morphologic
alterations, in part predictable, recognizable and at some extent permitting differentiations
between the many possibilities on differential diagnosis. Frequently, parents, care givers and
Pediatricians are the front line on suspecting about any abnormal issue on cranial format
alterations. The Craniofacial teams are on duty to stablish correct differential diagnosis and
indicate the most appropriate treatment, as well as provide follow up attention. Here we
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discuss criteria to our conduct on differentiation, classification and treatment on
craniosynostosis and cranial reconstruction, in comparison with recent literature, and present
data on 10 years current practice at HIJG to present data.

Keywords: Craniosynostosis. Cranioplasty. Cranial reconstruction.

INTRODUCAO

Craniossinostose, ou cranioestenose, implica o fechamento precoce e anormal de uma ou mais
suturas cranianas. Os casos de uma sutura envolvida (cranioestenose simples) sdo mais frequentes, ¢
normalmente ndo sindromicos. Multiplas suturas sinostoticas sdo mais frequentes em casos
sindromicos (cranioestenoses complexas). Fatores genéticos estdo envolvidos na etiologia das
craniossinostoses: vias de sinalizacdo celulares como Wingless e Int-1 (WNT), proteina morfogenética
ossea (BMP), fator de crescimento de fibroblasto (FCF), TWIST1 Variantes patogénicas dos FCFs sdo
os fatores genéticos mais comumente associados com as craniossinostoses; sdo fatores de transcri¢ao
que iniciam e regulam a transcricdo de multiplos genes ao longo do desenvolvimento pré-natal.
Estudos sugerem que a craniossinostose esta associada com risco aumentado para déficit neuro
cognitivo - QI diminuido, dificuldades de aprendizado e comportamentais, atrasos de linguagem.

Ha 4 mecanismos propostos os déficits cognitivos identificados: 1 - PIC globalmente elevada;
2 - compressao e deformidade localizada; 3 - hipoperfusao cerebral global; 4 - predisposicao genética.
Quanto a relagdo entre aumento da pressdo intra craniana e craniossinostose, temo: PIC elevada em 4 a
42% em craniossinostose de 1 sutura; PIC elevada em 50 a 68% em craniossinostoses de multiplas
suturas; PIC ¢ maior em individuos mais velhos nao tratados; PIC estd correlacionada com déficits
neurocognitivos em alguns estudos, mas ndo em outros.

Ainda ndo ha consenso sobre o efeito do tratamento cirtirgico na evolugdo de possiveis déficits
cognitivos. Nos casos de cranioestenoses simples, ndo sindrémicas, a ocorréncia de aumento da
pressdo intra-craniana é menos provavel, mas ndo impossivel. Alguns tipos de cranioestenoses
parecem mais relacionados a déficits neurologicos, ainda sem consenso a respeito do real fator
etioldgico e relacdo causal (pressdo intra-craniana?; determinagdo genética comum para deformidade
sutural e déficit neurologico?)

Persing et al. propds as regras gerais que predizem a forma do crdnio nos casos de
craniossinostose, que discutimos a seguir.

OBJETIVO
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Relacionar os tipos mais comuns de craniossinostoses, as caracteristicas morfologicas
associadas e critérios diagndsticos frequentes; apresentar dados da casuistica dos tltimos dez
anos de experiéncia da equipe de cirurgia craniofacial do HIJG.

METODO

Revisdo bibliografica restrita aos Gltimos 10 anos, pela plataforma Endnote online, no Pubmed, com as
palavras [cranioestenosis] and [cranial] and [reconstruction], para definicdo das principais
caracteristicas associadas aos diferentes tipos de craniossinostoses.

Apresentacao da casuistica dos ultimos 10 anos no tratamento das craniossinostoses no HIJG; andlise

de estatistica descritiva realizada no programa SPSS versdo 23.
RESULTADOS

No HIJG realizamos cranioplastias para tratamento de craniossinostoses em 57 pacientes entre
os anos de 2011 e 2022, sendo 64,9% dos pacientes do sexo masculino e 35,1% pacientes do sexo

feminino. Nenhum oObito foi observado na série.

DISCUSSAO

Tratamos 57 pacientes por cranioestenose nos ultimos 10 anos, ou praticamente 1
paciente a cada 2 meses. Dada a raridade da doenga, e considerando sermos centro de
referéncia para o tratamento, nossos niimeros sio semelhantes aos encontrados na literatura’.

Acreditamos que a distribui¢do por sexo ndo pode ser considerada para analise devido
a grande variabilidade entre as séries e a referida diferenca de acometimento entre os sexos
relatado para os diferentes tipos de craniossinostose; esta individualizagdo foge ao escopo
deste trabalho e eventualmente podera ser acessada com outro foco para esta mesma
casuistica, com testes estatisticos especificos?.

Ja ao analisar os tipos de cranioestenoses tratados, fica clara a concordancia com as
frequéncias apresentadas na literatura, nomeadamente, sendo as escafocefalias as mais
frequentes, seguidas pelas trigonocefalias e entdo as plagiocefalias®™®,

Quanto as idades dos pacientes, existe uma distribui¢do de mais de 61% dos pacientes

tratados antes dos 12 meses de idade, de acordo com o que é preconizado com a literatura*’?,
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para a obtencdo dos melhores resultados. Apenas 1 paciente dos 57 situa-se destacado dos
demais, tendo sido tratado aos 132 meses de idade, sendo um paciente sindromico. Todos os
demais pacientes foram tratados na maioria antes dos 12 meses de idade, ou, de outra forma,
antes dos 40 meses de idade.

Quanto ao tempo cirurgico, tivemos uma média de 4 horas de cirurgia, com desvio
padrao para mais ou menos 1,7 hora, o que denota a variabilidade entre técnicas cirurgicas
implementadas para as diferentes situagdes, ou seja, um a heterogeneidade de indicacdes para
diagnosticos também heterogéneos. Ao se avaliar cada tipo de cranioestenose, com seu
relativo tratamento, talvez o resultado seja mais uniforme e menos disperso, mas nao foi o
escopo deste trabalho. Aqui, temos todos os tipos de cranioestenose, sindromicas e nao
sindromicas, analisados em conjunto, e isso pode ser um motivo para a grande variabilidade

encontrada.

CONCLUSAO

Nos ultimos 10 anos de atividade, foram operados 57 pacientes por cranioestenoses no
HIJG.
Os tipos de cranioestenose tratados ocorreram em frequéncias semelhantes ao

apresentado na literatura para cada tipo de cranioestenose.
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TABELAS

Tabela 1 . Total de pacientes tratados e frequéncias por sexo

Sexo
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid Masculino 37 64,9 64,9 64,9
Feminino 20 35.1 35.1 100.0
Total 57 100,0 100,0

Fonte: SPSS statistics v23

Tabela 2 . Tipos de craniossinostoses tratados, em niimeros absolutos e frequéncias, de 2011 a 2022, no HIJG
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Tipo de craniossinostose

Cumulative
Freguency Percent Valid Percent Percent
Valid Escafocefalia 27 47,4 50,0 50.0
Trigonocefalia 13 22.8 24,1 74,1
Plagiocefalia
anterior direita 6 10.5 11,1 85.2
Plagiocefalia
anterior 2 3.5 3, 88,9
esquerda
Braquicefalia 2 3.5 3.7 92.6
Plagiocefalia
anterior
esquerda + 1 1.8 1.9 94,4
escafocefalia
plagiocefalia
anterior bilateral 1 1.8 1.2 96.3
1.9 98.1
100,0
Total 54 100,00
Total 100.0

Fonte: SPSS statistics v23
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Tabela 3 . Idades dos pacientes tratados, média e mediana, em meses

Statistics
Idade (meses)
M WValid 57
Mizsing 0
Mean 14,49
Median 10,00
Minirmum 3
Maximum 132

SPSS statistics v23

Tabela 4 . Idades dos pacientes tratados em maior detalhamento

Idade (meses)

Cumulative
Frequency | Percent | Valid Percent Percent

Valid 3 1 1.8 1.8 1.8
4 2 3.5 3.5 5.3
5 2 3.5 3.5 8.8
6 6 10,5 10,5 19.3
7 5 8,8 8,8 28,1
B 4 7.0 7.0 35,1
9 4 7.0 7.0 42,1
10 [ 10,5 10,5 52.6
11 3 5.3 5.3 57.9
12 2 3,5 3,5 61,4
13 5 8.8 8.8 70,2
14 3 5.3 5.3 75.4
17 1 1.8 1.8 772
18 5 8.8 8.8 86,0
19 1 1.8 1.8 87.7
21 1 1.8 1.8 89,5
25 1 1.8 1.8 91,2
28 1 1.8 1.8 93.0
32 1 1.8 1.8 94,7
37 1 1.8 1.8 96,5
41 1 1.8 1.8 98,2
132 1 1.8 1.8 100.0
Total 57 100.0 100.0
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GRAFICOS

Grafico 1 . Distribuigdo por sexo dos pacientes tratados por cranioestenose no HIJG de 2011 a 2022
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Fonte: SPSS statistics v23

Grafico 2 . Distribui¢do dos tipos de craniostesnose tratados
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Fonte: SPSS statistics v23
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Grafico 3 . Idades dos pacientes ao tratamento da cranioestenose, em meses, média e desvio padrao.
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Fonte: SPSS statistics v23

Grafico 4 . Duragdo do procedimento cirurgico em horas, média e desvio padrao
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Fonte: SPSS statistics v23
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FIGURA

Figura 1. Deformidades cranianas mono sinostoticas e por deformacéo posicional
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Fonte: May 2016 issue of theJournal of Neurosurgery: Pediatrics. ©2016 American Association of Neurologic
Surgeons. Artist:Stacey Krumbholtz, in : Identifying the misshapen head: Craniosynostosis and related disorders,
Mark S. Dias, MD, FAAP, FAANS,aThomas Samson, MD, FAAP,bElias B. Rizk, MD, FAAP, FAANS,aLance S.
Governale, MD, FAAP, FAANS,cJoan T. Richtsmeier, PhD,d
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