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CRANIOSSINOSTOSES PRIMARIAS: ENSAIO ICONOGRAFICO*

Clévis Simédo Trad', Rodrigo G. Rosique®

A primeira revisdo das ossificacGes prematuras das suturas da calvaria e seus efeitos na forma e aparéncia
do cranio data de 1858, tendo sido publicada por Virchow, que as denominou de craniossinostoses. Quando
uma configuracdo anormal da calvaria é detectada, a avaliacédo radiolégica é necesséaria para caracterizar a
deformidade e para guiar o procedimento cirirgico corretivo. Sabe-se que ha uma melhora significativa em
criancas afetadas quando o diagndstico e a intervencéo cirdrgica ocorrem o mais cedo possivel. A tomogra-
fia com reconstrucédo tridimensional avalia a presenca e o grau de envolvimento de cada sutura e permite
avaliar anormalidades faciais e intracraniais associadas. Este resumo iconografico ilustra os achados de
imagem, nomenclatura e anormalidades associadas aos varios tipos de craniossinostoses primarias.
Unitermos: Escafocefalia; Plagiocefalia; Braquicefalia; Tomografia computadorizada.

Primary craniosynostosis: iconographic essay.

Premature ossification of skull’s sutures and its effects on the shape and appearance of the head was first
reviewed in 1858 by Virchow, who named it craniosynostosis. When there is abnormal configuration of the
skull, radiological evaluation must be done in order to characterize the deformity and to guide surgical cor-
rective procedures. It is well known that a significant improvement is seen in children with early diagnosis
and surgical intervention. Computed tomography 3-D reconstructions allow the evaluation of the degree of
involvement of each suture and associated facial and intracranial anomalies. In this pictorial review we illus-
trate the image findings and discuss the nomenclature and the anomalies associated with the several types

of primary craniosynostosis.
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INTRODUGCAO

Foram selecionados 20 pacientes com
craniossinostose prematura de apresenta-
¢80 e gravidade variadas, que foram sub-
metidos a avaliacdo radiol égica pré-cirdr-
gicano Servigo de Neurocirurgia do Hos-
pital das Clinicas da Faculdade de Medi-
cinade Ribeiréo Preto da Universidade de
S0 Paulo, entre 1992 e 2002. Quanto ao
sexo, 12 pacientes eram do sexo masculino
e oito eram do sexo feminino. As idades,
na data do exame, variaram de um més a
sete anos e dois meses. Para a andlise ce-
falométrica® foram utilizados exames ra-
diogréficos e tomografias computadoriza-
das'?. Os pacientes quetinham apenas exa-
mes pos-cirdrgicos foram descartados.
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Quanto aos tipos de craniossinostose,
segundo a classificagdo abaixo, foram en-
contrados 15 casos de escafocefaliae cinco
casos de plagiocefalia

Durante a andlise cafalométrica, foram
utilizados as tabelas de indices e modulos
do “Atlas of roentgenographic measure-
ment”®. Quanto ao médulo, 17 pacientes
estavam dentro da variagdo normal e trés
estavam abaixo do intervalo, sendo consi-
derados microcéfalos. Quanto ao indice,
15 pacientesforam considerados dolicocé-
falos, quatro normais e um braquicéfalo.

Quanto as suturas, a coronal estava
envolvidanos 20 casos (completaem sete,
incompleta em 13), a sagital em 16 casos
(completa em 13, incompleta em trés), a
lambdoidea em 14 casos (completa em
seis, incompleta em 13) e a metpica em
seis casos (completa em sais).

Houve ainda dois casos com achamada
oOrbita em “olhos-de-gato” e um caso com
presenca de 0Ss0Ss wormianos.

DISCUSSAO
Classificagao

Craniossinostoses podem ocorrer como
anormalidade priméria, como parte de uma

sindrome, ou em associagdo com um con-
junto de condicfes sistémicas. As cranios-
sinostoses primarias sdo classificadas de
acordo com a(s) sutura(s) afetada(s), como
sevénaTabelal.

Achados radiolgicos

Os sinais primarios de craniossinostose
incluem: jung&o Gssea, elevacdo Ossea, es-
treitamento ou apagamento da sutura en-
volvida. Estas ateracGes podem envol-
ver um segmento de 1-2 mm, ou pode exis-
tir uma ponte fibrosa na qual as ateragdes
radiol 6gicas primérias n&o sfo detectadas,
apesar de sinais secundarios evidentes.

Os sinais secundarios incluem: altera-
¢80 daformadacal otacraniana, alteracoes

Tabela 1 Classificacao das craniossinostoses pri-
méarias®.

Tipo Suturas envolvidas

Coronal e/ou lambddidea
Sagital

Braquicefalia

Escafocefalia
(dolicocefalia)
Trigonocefalia | Metopica

Lambdoidea

Coronal ou lambdoidea unilateral

Plaquiocefalia
Plagiocefalia

Acrocefalia Todas ou coronaria mais uma outra
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da forma e da época de fechamento das
fontanelas, e anormalidades faciais*®. A
falta de crescimento Gsseo, por fechamen-
to da sutura, geralmente resulta no néo de-
senvolvimento do espago subaracndideo
subjacente, levando aumaindicaggo cirdr-
gica. Pacientes com craniossinostoses po-
dem apresentar espagos subaracnoideos
aumentados abaixo das regi 6es de compen-
sac&0 do crescimento craniano®.

O diagndstico de craniossinostose é
baseado na forma da calvaria relacionada
as suturas cranianas. A presenca de sinais
radiograficos secundarios na sutura, mas
auséncia de sinais priméarios, ndo deve re-
tardar o diagndstico e a correg&o cirlrgi-
ca. Criangas operadas antes dos trés meses
de idade tém resultado estético mais favo-
ravel do que aguelas que sdo operadasmais
tardiamente. A velocidade de crescimen-
to craniano em criangas mais velhas é me-
nor e pode ndo ser adequada para promo-
ver um contorno craniano adegquado apos
acirurgia®.

Sinostose sagital

A sinostose sagital € o tipo de cranios-
sinostose mais comum, respondendo por
50% de todos os casos, e usuamente é um
achado isolado®. Os pacientes tém um
alongamento do créanio, conhecido como

A
Figura 1. Escafocefalia. Sinostose sagjtal isolada (aumento do didmetro antero-posterior).
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dolicocefalia ou escafocefalia (Figura 1).
Asproeminénciasfrontal e occipital carac-
teristicas sdo devidas a padrdes de cresci-
mento compensatério ao longo das sutu-
ras coronérias, metdpica e lambddidea®.

Sinostose metépica

Os pacientes com estaformade cranios-
sinostose tém uma deformidade frontal em
forma de quilha de navio, conhecida como
trigonocefalia. O crescimento 6sseo ésimé-
trico na sutura sagital e assimétrico nas
suturas corondrias, produzindo a forma
caracteristicade péracom eminénciasfron-
tais achatadas®. Sinais radiogréficos asso-
ciados incluem hipotelorismo (distancia
intercantal menor que 15 mm em criangas
menores que um ano de idade), seios et-
moidais hipoplé&sicos e encurvamento an-
terior das suturas coronarias™®.

Sinostose coronéria unilateral

Os pacientes com este tipo de cranios-
sinostose tém achatamento do osso fron-
tal, elevagdo da sobrancelha ipsilateral,
exoftalmiaipsilateral e sutura palpavel ™.
Os achados radiogréficos incluem plagio-
cefalia (achatamento) sobre a sutura afeta-
da, com expansdo parietal efrontal nolado
oposto e tempora no mesmo lado (Figura
2)®. As vezes ocorre sinostose da sutura

lambdoidea no lado oposto (Figura 3).
Achados adicionais incluem fossa crania-
na anterior rasa, orbitas rasas, elevagéo do
teto orbitario (deformidade dos “olhos de
arlequim™) e depressdo do 0Sso petroso.

Sinostose coronaria bilateral

A craniossinostose de ambas as suturas
corondrias esta geralmente associada com
sinostose de outras suturas e/ou outras
malformagdes sindrdmicas (Figura 4)“*9,
Tais pacientes tém diminui¢éo do diame-
tro antero-posterior, chamada de braquice-
falia. Ocorre deposi¢édo dssea assimétrica
a0 longo das suturas escamosas, produzin-
do saliéncias bitemporais (Figura 5). O
crescimento simétrico ao longo das sutu-
ras sagital e metdpica produz uma cabeca
alta®. Achados radiogréficos adicionais
S80 0S MEesSMOS que ha sinostose coronéria
unilateral, exceto que eles ocorrem bilate-
ramente.

Sinostose lambddéidea unilateral

Os pacientes com esta anormalidade
tém achatamento do 0sso occipital, conhe-
cido como plagiocefalia. Nao hdanomalias
faciais®. Ocorre crescimento dsseo com-
pensatdrio na escamosa ipsilateral, lamb-
ddidea e sagital contralateral, resultando
em saliéncia temporal no mesmo lado, de-
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Figura 2. Plagiocefalia. Si-
nostose coronal unilateral
resultando em proeminéncia
frontal contralateral.

Figura 3. Plagiocefalia com
envolvimento assimétrico de
suturas, exceto a sagital, e al-
teracao do eixo desta.

pressdo da pineal e expansdo parietoocci-
pital contralateral®. A sinostose da sutura
lambdoidea pode produzir apenas leve de-
formidade, devido ao pequeno crescimento
que ocorre a0 longo desta sutura®.

Sinostose lambdéidea bilateral

Este € 0 tipo menos comum de cranios-
sinostose®. Os pacientes se apresentam
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com braquicefaia. Achados radiogréficos
incluem achatamento do occipicio e uma
fossa posterior rasa®. Aumento do cresci-
mento 0sseo ocorre ao longo de ambas as
suturas escamosas, resultando em proemi-
nénciatemporal bilateral com deslocamen-
to anterior e inferior da pineal. A expan-
s80 em ambos os lados da sutura sagital
elevam o vértex (Figura 6)®.

Observac0es finais

Nem todos os casos de crani ossinostose
teréo deformidade craniana. Asdeformida-
des da calvaria tipicas nas craniossinosto-
ses primarias estdo ausentes nos casos de
sinostoses secundarias a um crescimento
cerebral inadequado.

Nem todas as deformidades cranianas
pedi&tricas sdo devidas a craniossinostose.
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Figura 4. Orbita em “olhos-de-gato” associada a  Figura 5. Braquicefalia. Sinostose coronal bilateral  Figura 6. Braquicefalia. Sinostose lambddidea bi-
braquicefalia coronal bilateral. (aumento do didmetro latero-lateral). lateral (expansao lateral com elevagéo do vértex).
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