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INTRODUGAO

Desde o sécu_io passado 0s neurocirurgides tém-se empenhado e estabelecer as técnicas operatorias, os
critérios de indicagdo e o valor do tratamente cirdrgico da craniostenose, Desde entdo sempre houve discussBes e
controvérsias sobre o seu diagndstico e tratamento, decorrentes naturalmente dos maltiplos aspectos que a moiéstia
pode assumir. A deformidade craniana pode ser muito acentuada ou discreta, e, assim sendo, bem tolerada socialmente.

As manifestacBes clinicas podem faltar ou serem graves, com hipertensdo intracraniana, retardo mental, convulsdes e

perda de visdo, Outras anomalias de desenvolvimento podem associar-se 3 craniostenose, como a sindactilia, disostose
facial e arrinencefalia. A implicacdo genética € diversa para cada tipo de craniostenose,

Por seu polimorfisme, a craniostenose torna-se uma patologia de tal forma curiosa, que tem prendido
a atengdo de antropologistas, embriologistas, patologistas, geneticistas, pediatras, oftalmologistas e, particularmente, de
neurgcirurgites.

A nossa contribuicdo ao tema prende-se, neste trabalho, ao diagnéstico e tratamente neurocirrgico da
doenca. O diagnastico que é relativamente mais facil em criangas maiores, é mais dificil em recém-nascidos e nos
primeiros meses de vida. E é justamente nesta ocasido que o tratamento cirirgico fornece melhores resultados. As
deformidades cranianas constatadas nas primeiras semanas de vida sdo habitualmente imputadas ‘a dist6cias ou vicios
de posicdo no leito, adiando o diagnéstico e o tratamento da craniostenose.

Por outro lado, quando a craniostenose € reconhecida precocemente, é comum alguém sugerir, erroneamente,
para esperar a crianca “crescer mais” ou 'ficar mais forte’ para confirmar o diagndstico ou indicar a cirurgia.

Ndo é raro na pratica ¢linica que uma crianca seja enviada ao neurocirurgido por ter sido constatado um
cranio pequeno, uma sutura mal visibilizada na radiografia, uma fontanela pequena ou uma saliéncia ao nivel de algurna
sutura,

Muitos destes casos apresentam microcefalia. Por vezes cria-se uma situacdo delicada para o médico, obrigado
a desiludir uma familia que vé numa operacéo a possibilidade de cura de graves.deficits neuroldgicos,

Quanto ao tratamento cirlirgico, cada vez mais se preconiza sua execucio em idades extremamente precoces.
Contudo ainda ndc estdc definidas as indicagBes e as técnicas cir(irgicas para certos tipos de craniostenose, como a
metbpica, a sagital e a sindrome de Apert., Continua sendo problematica, a solugdo do exoftalmo que acompanha
alguns casos.

Neste trabalho utilizamos uma série de 64 casos, com diagndstico confirmado de craniostenose, Os primeiros
25 operados |4 tinham sido motiva de apresentacio por parte de Almeida & Barros® {1965). Analisamos estes 64 casos
com o objetivo de interpretar os dados que orientam o diagnéstico e discutir a conduta terapéutica,

Procuramos no primeiro capitulo considerar alguns aspectos de embriologia, eticlogia, diagnostico e cirurgia
da craniostenose. No segundo capitulo apresentamos a casuistica. No terceiro interpretamos os resultados obtidos
e elaboramos uma sistematizagio do exame do paciente com suspeita de craniostenose, para fins de diagnastico precoce,

A seguir apresentamos as conclusdes e no fim as referéncias bibliogréificas.



Capitulo |

CONSIDERACOES GERAIS

Virchow, em 1851, usou pela primeira vez a expressio craniostenose e difiniu a moiéstia, como sendo carac-
rizada pela oclusdo precoce de uma ou mais suturas cranianas. Qutros autores tem empregado o termo ¢raniossinostose
que, sequndo Almeida & Barros3, é inadequado, por se relacionar a sinostose, que € ocorréncia fisioldgica, Seria neces-
sério, portanto, dizer craniossinostose precoce ou prematura, para caracterizar a entidade, A oclusgo precoce das suturas,
observada na craniostenose, deve ser diferenciada do fechamento das suturas que ocorre na microcefalia, onde ndo ha
soldadura total entre 0s 0ssos. Na microcefalia, denominada craniostenose secundaria por alguns autores, ha apenas
justaposicdo dssea, sem que a sutura desapareca. '

Quando se oblitera precocemente uma ou mais suturas, o cranio deforma-se e assume aspecios curiosos e
caracteristicos, conhecidas desde a antiguidade. Homero referiu-se, na lifada, a um personagem com cridnio em forma
de torre. Hipdcrates descreveu alguns tipos de craniostenose, chamando a atencio para o desenho que as suturas crania-
nas fazem, lembrando determinadas letras gregas, Gaudier?9, tratando da mitologia, disse serem portadores aparentes
de craniostenose, Sou-Sing, deus chinés; Fukurokuju, deus japonés; Cibele, deusa romana cantada por Virgilio e uma
divindade maia. Bennett14, em 1967, num estudo antropolégico de esqueletos encontradas em escavacdes, relatou 16

casos de craniostenose.

EMBRIOLOGIA E DESENVOLVIMENTO DO CRANIO

No embrigo de 9 a 11 mm as vesiculas encefélicas sdo envolvidas per um saco mesenquimatoso. As custas
deste envoltério primitivo € que se formara a calota craniana. Na base deste saco mesenquimatoso encontram-se
formages cartilaginosas, filogenéticamente mais antigas, que se desenvolvem para formar os ossos da base do cranio
¢ parte da escama de occipital. A ossificagiio do cranio se desenvolve, portanto, 3s custas de um tecido mesenquimatoso
(ossificagdo de membrana), na abébada craniana, e de um esboco cartilaginoso {ossificacdo encondrai), na base do crinio.
Sio de origem membranosa {mesenquimal) os assos frontais, segmento inter-parietal do occipital, segmento 6rbito-tem-
poral da grande asa do esfendide, escama e processo zigomdtico do temporal, mandibula, maxilar superior, malar e
ossos hasais (Perrin, Weiss & Yashon74}.

Na ocasido do nascimento os ossos da calota craniana estdo apenas justapostos, unidos por um tecido
fibroso que permite certa mobilidade ao nivel das suturas. Nas criancas normais a palpacdo do ¢rdnio, nas primeiras
sernanas, permite constatar esta mobilidade entre os ossos da abdbada, Posteriormente, entre o quinto e sexto més de
vida, os ossos ficam unidos firmemente.,

As suturas cranianas, que, no fim do primeire ano, medem de 0,75 mm a 1 mm, diminuem cada vez mais,
ocarrendo oclusdo total apenas na quinta ou sexta década da vida. Faz excecdo a sutura metdpica que nermalmente
desaparece antes do sequndo més de vida. As demais comecam a embricar-se no segundo semestre, quando aparecem
denteacdes e deixam de ser funcionantes em torno dos 10 ou 12 anos de idade.

Numa primeira fase, até os dois anos, o crescimento dos ossos do cranio se d4 de uma maneira muito ativa,

por formagdo dssea nas bordas dos ossos membranosos, Numa segunda fase as suturas se tornam denteadas e o cranio



cresce lenta e difusamente. O crescimento do cranio estd na depend@ncia direta do desenvolvimento do encéfaie. Na

microcefaiia o encéfalo deixa de crescer e os ossos do crénio também n3o se desenvolvem, permanecendo justapostos,

sem ocorrer, entretanto, oclusdo prematura das suturas (Hope, Spitz & Slade4®; Hemple, Harris, Svien & Holman48
e Gordon43).

0 desenvolvimento do cérebro é extraordinariamente rapido nos dois primeiros anos de vida, exigindo, por-
tante, a mobilidade total das suturas neste periodo. Nos primeiros 6 meses o encéfalo aumenta cerca de 85% de seu péso
(Coppoletta e Wolbach19) e, no fim do primeiro ano, este aumento & de 135%. O crescimento do encéfalo ainda é
relativamente rpide até aos 8 anos, tornando-se bem lento a partir desta idade {Shillito84).

Por outro lado, o perfmetro craniano do recém-nascido varia de 32,14 em a 37,08 cm para meninos, e
31,58 cm a 36,52 cm para meninas (Diament26). Este perimetro cresce nos primeiros 6 meses cerca de 8,24 cm parao
sexo masculino e 8,05 cm para o sexo feminino. No segundo semestre de vida o aumento € mais lento, sendo de 340cm
e 3,25 cm para cada sexo, respectivamente. No final do primeiro ano o crescimento total do perimetro craniano deve-se

aproximar de 12 ¢m, correspondendo a 50% do aumento totat que ocorre do nascimento a vida adulta,

ETIOLOGIA

As suturas do crénio tém um papel decisivo na integragiio do crescimento encéfalo-craniano. Virchow, em
1851, enunciou que, ao se ocluir precocemente uma sutura, o crescimento narmal fica inibido no sentido perpendicular
a ela e um crescimento compensador ocorre ao nivel das outras, determinando uma expansdo Jo crénio na direciio da
sutura obliterada, Ao atribuir a soldadura precoce das suturas, as restricdes do crescimento craniano em determinadas
direcdes, Virchow sugeriu que a causa primdria da craniostenose seria um processo inflamatdrio das meninges que
envolveria também o0s ossos do cranio. Desde entdo, a etiologia da craniostenose tem sido atribuida 3 sifilis, ricketzias,
traumas peri-natais, disfungdes enddcrinas e infecgdes intra-uterinas, Nenhuma destas causas pode ser provada.

Michin (cit. por Fairman & Horrax32), em 1856, sugeriu que na craniostenose sagital existiria um ponto
central dnico de ossificagdo para as dois ossos parietais. Isto ndo foi confirmado histologicamente. Morselli, em 1875 e
Reiping, em 1919 (cit. por Fairman & Horrax32), atribuiram a craniostenose a um distarbio de desenvolvimento, em
que os centros de ossificagdo se deslocariam em direcdo as suturas, obliterando-as prematuramente.

Thoma {cit. por Fairman & Horrax32), de 1907 3 1918, publicou trabalhos, nos quais defendeu a hipdtese
de que a craniostenose se deveria a um mecanismo de compressdo externa, provocada pela musculatura uterina, no
periodo pré-natal. Park & Power?2, em 1920, demonstraram ser pouco vidvel a tearia de Thoma, e chamaram a atengdo
para uma possivel diminuicdo ou parada de crescimento do mesénguima, ao nivel das suturas cranianas. Paterson {cit,
por Ingrahan, Alexander & Matson®0), em 1948, estabeleceu trés pontos bésicos gue indicariam um defeito do mesén-
guima como causa da craniostenose: uma forte tendéncia hereditéria, associagdo com outras anomalias congénitas e
maior incidéncia no sexo masculing.

Fairman & Horrax32, em 1949, afirmaram ser o deslocamento dos centros de ossificagdo e distdrbios no
desenvolvimento do mesénquima as hipdteses mais provéveis para explicar a ocorréncia da craniostenose, Entretanto,
Moss67, em 1959, Bennett!4, em 1967 e Faurd, Bonamy & Rambert-Misset33 34 em 1967, atribuiram a craniosteno-
se d uma malformacdo priméria na base da cranio, que determinaria alteragBes na organizagio fibrosa da duramater,

Para Benneit!4 caberia & duramater o papel de determinar o formato do cranio. Allen?, em 1968, referiu haver
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evidéncias histologicas que atribuem a fusdo prematura dos ossos cranianos a auséncia de periésteo na margem dos
0ss0s envolvidos,

Ef-Sherif, Kalifa, Abou-Senna & Ghaly29, em 1970, realizando estudos histolégicos ao nivel das suturas
ocluidas na craniostenose, constataram uma disposicio irregular do tecido &sseo, com auséncia completa do tecido
fibrosa.

A craniostenose primaria, segundo Shillito84 (1969), est4 sempre presente na ocasido do nascimento, embo-
ra a sutura possa estar apenas parcialmente obliterada (Knudson & Flaherty55, 1960 e Shillito & Matson83, 1968),
tendo, portanto, uma etiopatogenia pré-natal. Em 1968 Shillito & Matson83referiram que nenhuma anomalia cromas—
sdmica foi identificada na craniostenose.

Segundo vdrios autores 9.18.24,80 e 83 3 etiologia da craniostenose estd ligada a um defeito embriogenético
do plasma germinativo e, para Schmid80 (1969) a craniostenose poderia representar, isoladamente, uma manifestagio
potencial de malformacdes maitiplas.

Reconhece-se também, atualmente, uma craniostenose secundéria que pode ocorrer aps derivactes do

trénsito do liquido cefalorraquidiane, em criancas com hidrocefatia (Kloss54, 1968, e Fishman, Hogan & Dodge35, 1871).

CLASSIFICACOES

Pela multiplicidade de aspectos que a craniostenose pode determinar, surgiram inimeras denominages, ten-
tando caracterizar os vdrios tipos de deformidades cranianas. Assim temos: escafocefalia (sagital}, braquicefalia {corona-
ria}, plagiocefalia (corondria ou lambdoide unilaterais), oxicefalia (mista ou multipta), trigonocefalia {metopica) e
outras {turricefalia, acrocefalia, dolicocefalia e renocefalial.

S8o indmeras as classificagBes encontradas na literatura, variando de um autor para outro.

Sear?9, em 1937, recomendou o uso da termo craniossinostose, seguido do nome da sutura envolvida em
cada caso. Este critério foi, desde 1948, utilizado pelo grupo de Ingrahan, Alexander & Matsen59,.que, posteriormente,
introduziram a expressiio craniossinostose multipla, quando duas ou mais suttiras estavam comprometidas,

Em 1949, Fairman & Horrax3? sugeriram uma classificagio que divide a craniostenose em completa e in-

completa.
/ -
Compensada
Escafocefalia
. Descompensada
Incompleta
Compensada
Braguicefalia
Craniostenose ~ Descempensada
oy
Compensada
Completa Oxicefalia
Descompensada
. . s

Pemberton & Freeman?% (1962}, Dekahan24 {1970) e Castroviejo8 ({1971} abordaram a craniostenose
segundo uma classificacdo que inclue os seguintes tipos: escafocefalia, braguicefalia, plagiocefalia, oxicefalia, trigono-

cefalia, doenca de Crouzon € sindrome de Apert.



Almeida & Barros3, em 1965, classificaram os varios tipos de craniostenose de acordo com a(s} sutura(s)
atingidals}, deixando em grupo separado as formas associadas a outras malformacdes (doenca de Crouzon e sindrome

de Apert,

QUADRQO CLINICO

O diagndstico é feito baseando-se no quadro clinico (deformidade craniana, auséncia de mobilidade ao
nivel dasutura comprometida, anomalias oculares, retardo mental e malformacGes associadas) e nos achados radiclégicos
{asuséncia parcial ou total de suturals), deformidades cranianas, reforco dsseo ao nivel dals) suturals), modificacdes
orbitarias, impressdes digitiformes),

A craniostenase sagital @ a forma mais comum, correspondendo a mais de 55% da casuistica de Shillito &
Matson83 (1968). Ela se caracteriza por determinar um crdnio alongado e estreito, com a fronte quase sempre muito
salienta. A deformidade craniana se acentua com a idade e depende da extensio do comprometimento da sutura. Esta
forma é muito mais freqilente no sexo masculino. Nac sdo comuns os casas familiares. Quase sempre a inteligéncia é
normal e poucas vezes ha sinais de hipertensdo intracraniana. Sdo raras as alteragdes oculares e matformacdes noutros
Groaos.

A craniostenose coronaria, quando bilateral, determina um aumento do didmetro bitemporal do cranio, com
reducdc da distdncia dntero-posterior, O cranio é mais alto que o normal, as regides temporais se salientam ao passo que
a fossa anterior fica diminuida. Nas criancas pequenas nota-se gue a fontanela € palpdvel bem anteriormente. S0 mais
freqlentes os casos familiares, assim como os sinais de hipertensdo intracraniana e os distirbios psiguicos. E comum
Faver hipertelorismo e exoftalmo.

Na craniostenose corondria unilateral o eranio € assimétrico, a arbita do lado comprometido fica deformada
elevando-se no seu angule externs, Nota-se uma depressdo frontal no lado da sutura comprometida e uma saliéncia
contralateral. A crianca apresenta um facies timido caracterfstico.

Na craniostenose multipla, com comprometimento das suturas corondria e sagital, hd aumento do crinio na
sug altura..Sé'o freqlientes os sinais de hipertensio intracraniana, exoftalmo e retardo mental, que se acentuam com
3 idade.

Na craniostenose metépica o facies é caracterizado pelo hipotelorismo. Nota-se na fronte uma depressdo
bilateral, logo acima dos &ngulos externos das orbitas. A sutura metdpica fica saliente com um ressalto dsseo palpével,
A deformidade ndo costuma acarretar compressdo cerebral, mas o paciente pode apresentar quadros neurologicos
decarrentes de malformagdes cerebrais que se associam a esse tipo de craniostenose.

Na craniostenose lambdoide hd uma depressdo uni ou bil-atera! do crénio na regifio occipital. E uma das
formas menos frequentes de craniostenose e muitas vezes é confundida com vicios de posicdio da cabeca no leito.

Apert, em 1906 e Crouzon, em 1912, caracterizaram dois quadros complexos que inciuem craniostenose,

A sindreme de Apert ou acrocefalossindactilia foi referida inicialmente em 1842, por Baumgartner (Morgot,
Braustein, Vivas & Benasconi®8 e Castroviejo!8). Como a sutura coronéria costuma ser a mais comprometida o cranio
fica achatado no seu diametro antero-posterior, é atto e largo. Acompanha o quadro sindactilia quase sempre simétrica
e predominando nas mdos. Deformidades faciais, como palato em ogiva, dentes mal orientados e nariz em sela, 580

freqiientes {Buchanani®, Morgot, Braunstein, Vivas & Benasconi66 e Solomon, Fretzin & Pruzansky88). Habitualmen-



te existern anomalias oculares como exoftalmo bilateral, hipertelorismo e estrabismo (Weinstock & Hardesty94; Morgot,
Braunstein, Vivas & Benasconi®®; Barletta, Gorostiague & Cianflone'2 e Abreu?). As alteracBes craniofaciais sdo
muitas vezes semelhantes as encontradas na doenca de Crouzon. 580 descritas ainda malformagdes encefalicas como
agenesia de corpo catoso, aplasia de septo peticido e hidrocefalia (Almeida & Barros3, LundB1 e Schmid80), Pode haver
retardo do desenvalvimento psicomotor, Tém sido registrados casos familiares com transmissfio do tipo dominante
autossdmica, e ndo foram descritas anomalias cromossdmicas grosseiras (Morgot, Braunstein, Vivas & Benasconitt;
Américo, Massasso & Sérgentini“ e Solaman, Fretzin & PruzanskyB6].

A doenca de Crouzon, desde sua descricdo inicial, foi referida como uma disostose craniofacial famitjal,
caracterizando-se par apresentar craniostenose multipla, malformagdes faciais, alteragBes oculares e tendéncia heredita-
ria. Nos registros posteriares foram acrescentadas indmeras patolodias associadas. Por causa da craniostenose o paciente
apresenta crinio alto, esferdide com aspecto braguicefélico ou dolicoceféiice (Dunn28 e Perrin, Weiss & Yashon74),
Quase sempre predomina a obliteracdio da sutura corondria e encurtamento da base do crénio, Na face, um aparente
prognatisma corre por conta da hipoplasia do maxilar superior. Ha quase sempre pélato em ogiva {Flippem3€) e é tinico
o nariz em sela ou bico de papagaio. As malformagdes faciais ocasionam, muitas vezes, dificuldades para respirar, fican-
do a crizanca com a boca entreaberta, e abundante secrecdo nasal. O quadro ocular consiste em hipertelorismao, exoftalmo
bilateral, mais ou menos intenso, podendo acarretar protusiio acentuada do globo ocular {Jurgens, Travi & Mauri®1},
estrabismo divergente, obliquidade anti-mongoldide da fenda palpebral, glaucoma, atrofia da iris e quase sempre dimi-
nuicdo davisdo (Nath, Vijay, Nema & Shukla®® e LutierS2), Tem sido registrado, também (Lafon, Collot & Jakubow.icz5?,
Jurgens, Travi & Mauri51 e Baldwin11), hipoacusia, causado por atresia e deformidade dos condutos auditivos e com-

pressao de nervos e vasos. O quadro mental é variado, a inteligéneia pode ser normal ou ndo. Lutier82 chamou atencéio

para distirbios do comportamento quase sempre presentes. Maiformagdes como hidrocefalia, siringomielia, espinha
bifida e anomalias dentarias tém sido anotadas. Numa familia de 21 membros, Crouzon encontrou 7 pessoas atingi-
das, englobando duas geraces {Flippen36), Referindo-se 3 revisio de 86 casos da Iiteratur.a, feita por Atkinsén em
1237, Vulliamy & Normandaly93 lembraram, que em 28 no se confirmou ¢ carater hereditario.

Q diagndstico diferencial entre doenga de Crouzon e sindrome de Apert tém sido também discutido.
Hall4%, em 1967, referiu-se & sindrome de Apert como sindnima da doenca de Crouzon. Buchanan16, em 1968,
diferencia os dois quadros apenas pela presen¢a ou ndo da sindactilia e citou Ferriman, que acredita, que ambas sdo a
mesma doenga. Formas intermeclidrias tém sido assinaladas. Em 1970 Kernohan, Nevin & Dwdg_e52 descreveram .numa
familia dols casos com malformagdes faciais atfpicas, classificando-os como pseudo-Crouzon.

Qutras formas de craniostenose associada & outras malformacBes tém sido descritas, como a sindrome de
Carpenter, que inclue acrocefalia, malformacbes faciais, sindactilia, hipogenitalismo, obesidade e retardo mental

{Tentamy82).

TRATAMENTO CIRURGICO

A cirurgia tem sido indicada na tentativa de resolver varios problemas: hipertensiio endocraniana, prevencio de
amaurose, convulsdes e retardo mental; correcdo do exoftalmo e a melhora do aspecto estético do cranio, Neurocirur-

gides e oftaimologistas tdm-se empenhado na solucdo destes problemas,



Os primeiros passos foram dados por Lanelongue, em 1880, na Franca e Lane, em 1892, nos Estados
Unidas, que reatizaram craniectomias ao longe das suturas que julgavam ocluidas prematuramente.

Ne inicio os resultados foram maus, devido a erros de disgndstico e emprego de técnicas inadequadas
(Hemple, Harris, Svien & Holman48, Pemberton & Freeman?5 e Almeida & Barros3). Ulteriormente Faber & Towne31
(1927), King®3 {1842) e Woodhall98 {1942} esclareceram vatios pontos obscuros e salientaram a necessidade da inter-
vengdo precoce.

Os trabalhos da escola do Children’s Hospital de Boston37,50,64,65,82,83 € 84 gobre o tratamento da cra-
niostenose, sdo fundamentais. De inicio eram realizadas, além de craniectomias lineares paralelas 3s suturas ocluidas,
craniectomias temporais bitaterais. Com estas técnicas os resultados estéticos ndo foram satisfatdrios. Estes autores
defenderam, nos seus trabalhos subseguentes, as craniectomias lineares amplas. A necessidade de cirurgia precoce tem
sido insistentemente defendida por este grupo. Apenas 45% das seus primeiros 44 casos foram operados com menos de
um ano de idade, Na GOltima revisdo {1968) quase 80% das criancas tinham sido operadas com menos de um ano. A
idade considerada &tima para a cirurgia, quando had comprometimento de uma (nica sutura, é de 4 a 8 semanas; nos
casos de craniostenose maltipla deve ser mais precoce ainda.

A craniectomia lirear € uma cirurgia de facil execugdo, principalmente nos primeiros meses, guando os
0ssos de crénio podem ser cortados até com tesoura, Entretanto, enfrenta-se um problema axtremamente sério, motiva-
do pelo rapido crescimenta Gssec a partir do peridsteo e da camada externa da duramater. Diversas técnicas tém sido
usadas para retardar este crescimento. Em 1947, Ingrahan, Alexander & Matson52 introduziram o uso de folha de polie-
tilena para envalver as bordas dssea expostas na cirurgia, Em 1957 sugeriram fixar este polietileno com clips de tantalo
{(Fowler & Ingrahan37), Qutros materiais tém sido utilizados com a finalidade de retardar o fechamento das aberturas
artificiais e tem-se tentado diminuir a neo-formacdo Gssea a partir da duramater e do peridsteo, com o emprego de
soluces de Zenker-acético ou afcool icdado a 7% (Anderson & Johnsan3, 1956).

Lecuire & Lapras®® (1961), Sorour7? (1961) e Goldstein, Kepes & Brackettd! (1970) indicaram para
prevencdo da recidiva o revestimento das bordas das craniectomias com o peridsteo descolado na cirurgia. Brener &
Valencak15 {1966) e Werf96 € 97 (1966 e 1971) realizam resseccio cuidadosa do folheto externo da duramater,
suturando-o no peridsteo, de maneir_a a envolver as bordas das craniectomias.

Em 1867, Hamidou, Borne & Dostal46defenderam a craniectomia em cruz, ao nivel das suturas coronarias
e sagital, proposta por Lecuire & Lapras58 em 1961.

Para o tratamento de criangas maiores, acima de dois anos, quando a passibilidade de expansio do crinio
diminue acentuadamente, foram propostas craniectomias, delimitando retalhos parieto-temporais e frontais (Sorour87,
Samra & Sarour?8 g Almeida & Barros3).

Powiertowski & Matlosz?8, em 1970, propuzeram o método denominado. eraniectomia total, que consiste
na resseccdo bilateral do osso da regidio frontal, temporal, parietal anterior e parte da base do cranio na fossa anterior.
Realizaram esta técnica em 32 pacientes, com idade entre um e 14 anos.

A indicacdo da cirurgia, em algumas formas de craniostenose, tem gerado controvérsias (Tit190}. Por um
iada, a existéncia de hipertensio intracraniana e retardo mental nfio tem sido constante nos pacientes com craniostenose
sagitai e metdpica, Em 1959, Gordon42 analisou 37 casos, com idade variando de 7 meses a 13 anos, gue se mostravam
assintomaticos até aquela data, Hemple, Harris, Svien & Holman48, em 1961, também charnaram a atenciio para casos

de craniostenose sagital, ndo operadaos, que parmaneceram assintomaticos e refitaram a cirurgia com finalidade exciusi-



vamente estética. Neste mesmo ano Shillito & MatsonB2 rebateram as objec@es de Hemple, Harris, Svien & Holman 48

sendo novamente refutados por Harris#7. Em 1962, Freeman & Borkowf28 criticaram seriamente a cirurgia nas vérias
formas de craniostanose, analizande 34 pacientes dos guais apenas 13 foram operados. Combinando seus casos nio
tratados com os de Hemple, Harris, Svien & Holman48 (41 casas) conciuiram que o resultado estético foi semelhante
aos obtidos entre os doentes submetidos & cirurgia. Freeman & Borkowf38 referiram ainda que a incidéncia do retardo
mental é semethante nos dois grupos exetuando os casos de cranidstenose combinada. Finalizaram indicando a cirurgia
apenas quande aparecem sinais de hipertensdo intracraniana ou quando ha deformidade muito severa.

A grande maloria dos autores, entretanto, tém indicado a cirurgia precoce para quase todas as formas de
craniostenose (Lecuire, Lapras & Fisher3®, 1963, Vigoroux, Choux & Baurand92 1965, Aimeida & Barros3 1965,
Fauré, Bonamy & Rambert-Misset33, 1967, Gaudier, Laine, Fontaine, Castier & Farriaux39 1967, Shiliito & Matson 83
1968 e Anderson & Gomes? 1968).



Capitulo H

CASUISTICA

MNossa casu_i'stica compreende 64 casos de cranfostencse, que foram internados na Ciinica Neuroldgica do
Hospital das Clinicas da Universidade de S0 Paulo e no servico de Neurocirurgia do Prof. Gilberto Machado de Almeida,
no periode de 1956 4 19869.

Entre janeiro de 1965 & setembro de 1967 participamos das cirurgias, pés-operatdrios ¢ seguimento am-
bulatorial de parte destes pacientes,

A classificacio que adotamos foi baseada no trabalhe de Almeida & Barros3 {1965} due classificaram a
craniostenose de acordo com als) suturais) comprometidais), calocando em grupo separado as formas associadas a
outras maiformactes.

Analisamos os casos de acordo com a seguinte enumeracio:

A — Craniostenose simples

1 - Craniostenose sagital

2 - Craniostenose corondria

3 - Craniostenose corondria unilateral

4 - Craniostenose mista ou mdltipla

5 - Craniostenose metdpica

6 - Craniostenose lambdoide

B — Craniostenose associada
1 - Doenca de Crouzon
2 - Sindrame de Apert
Em cada forma de craniostenase foram estudados os sequintes aspectos:

a - Incidéncia e sexo
b - Idade na ocasido da cirurgia ou da primeira consulta
¢ - Presenca de hipartensdo intracraniana {HIC)
d - Crises convulsivas
e - Eletrencefalograma (EEG)
f - Alteractes oculares
g - AlteragBes psiquicas
h --Exame neurolégico
i - Antecedentes pessoais-trauma de parto
i - Antecedentes familiares

I - Quociente de desenvolvimento (QD)



m- Medidas da cabeca (Registradas em centimetros)
mi - Perl’m_etro craniano {PC}
m2 - Distdncia antero-posterior {AP}
m3 - Distdncia biauricular {BA)
4 - [ndice cefalica {1C) {Diament26}
mb - Diferenca AP - BA
n - Radiografia de crénio e medidas dos didmetros radiograficos {registradas em cen-
timetros)
nT -Comprimente maximo do cranio (C)
n2 - Largura maxima do crénio (L}
n3 - Altura méxima do cranio (A}
n4 - Indice da soma e do produto (Austin & Gooding10)
n5 - Indice horizental (IH)
n6 - ndice vertical {1V)
n? - Diferenca C - L
o - Resuitado cirdrgico
p - Reoperacoes

q - Seguimento pds-aperatorio

10



QUADRO |

Relagdo dos casos

Craniostenose sagital

NY Caso Nome Idade Registro HC
1 3~ GNS 8m 474584
2 13 JJRS 3m

3 16 LAR 6a

4 17 EAG Bm

b 18 FMM 3m

6 21 EBG 2a

7 22 GEPM 3m

8 23 ELP 10a 683676
9 26 VMM 18m 697171
10 27 JCS 3a 703112
11 29 GGM 6m 720534
12 30 HD 7a 721863
13 31 LF B&m 736320
14 39 = MTY T1m

15 43 EA 20m 788715
16 48 EFC 8a 478570
17 51 JKL 3a

18 56 ROR am

19 57 MS 4a

20 61 JRS 10m

21 62 APM 13m

22 63 ASE 3m

Craniostenose corondria bilateral

Ne Caso Nome ldade Registro HC

i 32 APGR 2m

2 44 MGC 3a

3 53 AFD 17m

4 59 LG 10d

11



Craniostenose coronaria unilateral

NS Caso Nome Idade Registro HC
1 1 ACB 18m 630933
2 20 + JIH 2m
3 33 MAF 2a
4 40 RS 2m
5 47 : CFCR 19m
6 bh SA 2m
Craniostenose mista ou maltipla
N© Caso Name Idade Registra HC
1 1= MAB 26Ga 441120
2 4 JRV 6m 564668
3 8 PEJ 7m 608495
4 7 DMA Bm 61833%
5 9 VPM 21m
] 12 LAMS (AF] 603420
7 38 NMS la 769047
3 11 IFA 3a 769077
g 49 IFC Ba 478571
10 50 RB 3m
11 54 ARR 19m B26202
12 60 DCF 10m 8383455
Craniostenose metopica
N? Caso Nome Idade Registro HC
1 10 SMG 5m
2 19 TMB Em
3 28 + DK 1a
4 35 JVP 8m 756488
5 36 uv 3m
6 39 MFC 11m
7 42 + RA la
8 45 SAQ 3a
9 64 lHF 6m 810080



Craniostenose lambdoide

Ne Caso Nome Idade Registra HC
i 25 EMBU 13m
Doenga de Crouzon
Ne Caso Nome Idade Registro HC
1 2 RM 2a
2 14 JA 2a 640448
3 19 » FAC 4m 658710
4 37 MEF 2a
5 b2 ESR 3a 820098
6 58 DR 2m
Sindrome de Apert
N© Caso Nome Ildade Registro HC
1 5+ MC 3a 568196
2 g+ MM 3m 618356
3 24 MMM 3m 684277
4 34 * AMV 7m

Nota: ldade — refere-se & idade fem anos, meses ou dias) na ocssido da cirurgia ou da primeira consults nos casos néo

* — casos ndo operados

Registro HC — Numero de registro no Hospital das Clinicas
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CRANIOSTENQOSE SAGITAL

Com o diagnéstico de oclusdo precoce da sutura sagital foram estudados 22 casos {Quadro 1), Verificou-se
uma prevaléncia nitida do sexo masculino com 18 casos para 4 do sexo feminino, existindo uma relacio de 4,5 para 1,0.

Foram submetides & cirurgia 90,90% dos pacientes {20 casos). A idade,na ocasifio da cirurgia, variou de
11 semanas a 10 anos, Entre os pacientes submetidos ao tratamento cirdrgico 4 casos {20%) foram operados com menas
de trés meses de idade (casos 13,18,22'¢ 63) e 9 casos (45%) com menos de um ano (casos 13,17,18,22,29,31 ,56,61 e 63).
Os casos 3 e 32 ndo foram operados.

Estudamos, do ponto de vista clinico e radioldgico, a presenga de hipertensao intracraniana {Quadro 11,
Pudemos constatar sintomas sugestivos de HIC nos casos 16,23,27 e 3'1,c0rrespondend0 a 18,18% dos pacientes. Exis-
tiam sinais radicldgicos (impressdes digitiformes) nos casos 3,18,23,30,31,48,51 e 57 {36,36%). Duas criancas
{casos 23 e 31) apresentavam sintomas & sinais radioiégicos de HIC,

Apenas 4 pacientes {casos 13,17,26 e 27) tiveram crises convulsivas pré-operatorias, € um deles (caso 27)
continuou tendo convulsdes apds a cirurgia {Quadro |1},

Foram submetidos a exame eletrencefalografico pré-operatério 11 pacientes {Quadro 11). O resultado foi
normal em 9 (casos 17,21,23,26,29,30,31,43 e 51) e anormal em dois {casos 13 e 27), Em exames posteriores a ¢irurgia
tivemos EEG normal em trés {casos 17,30°e 31} e anormal em outros trés {casos 13,26 ¢ 27). Em relac8o a0 exame
pré-operat6rio notamos a persisténcia das alterages nos casos 13 e 27, 0 aparecimento de anormalidades eletrencefalo-
gréficas no caso 26 e continuava normal o EEG de trés pacientes {caso 17,30 e 31).

As alteragfes oculares foram encontradas em 5 pacientes; estrabismo em um caso (caso 30), hipertelorismo
em dois (casos 28 e 51}, exoftalmo em um (caso 48) e cisto dermoide no oiho direito em um (caso 17).

Em 50,00% dos pacientes [11casos) foram constatadas alteragdes psiquicas {Quadro ). Estas constituiram
de retardo mental acentuado em 4 {casos 30,39,48 e 51}, retardo mentai leve em 4 (casos 13,21,27 e 43) e hiperexi-
tabilidade em 6 pacientes {casos 21,23,27,30,61 e G3}.

Além das alteragdes psiquigas referidas, o exame neuroldgico de duas criancas (casos 30 e 51} mostrava
distOrbio evidente de linguagem, Em todos outros pacientes o exame neurolégico era narmal.

Havia hist6ria de trauma de parto {Quadro Il} em 9 pacientes {casos 3,16,18,21,23,39,43 51 e 56) ¢ parto
gemelar em um (caso 48).

Dois pacientes {casos 26 e 48} apresentavam casos de craniostenose na familia. Um deles (caso 48) erairmic
gémeo de uma crianca com craniostenose mista que foi também estudada em nosso trabalho (case 49). Seus pais eram
primos em primeiro grau. No outro paciente (caso 26) observou-se que o avd paterno apresentava craniostenose sagital,

O guociente de desenvolvimento foi avaliado no pré-operatdrio de 12 pacientes, que foram submetidos ac
teste de Gessel (Quadro 11}, O QD foil normal em b {casos 17,18,21,29 e 31} e anormal em 7 {casos 13,23,26,27,30,43
e 51}, Apds o tratamento cirGrgico o teste de Gessel foi normal em 6 (casos 17,18,21,26,29 e 31) e anormal em 5

pacientes (casos 13,23,27,30 e 48}.
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Quadro Il

Craniostenose sagital

Caso Sexo ldade HIC Convulsido Eletrencefalograma Alteracbes Trauma (013 QD
Pré-op Pds-op  Pré-op Pds-op Psiquicas de Partc  Pré-op Pos-op
3+ Masc 8m + +

13 Masc 3m + A A RML A A
16 Masc Ga + +
17 Masc 8m + N N N N
18 Masc 3m + + N
21 Masc 2a N RML+H + N N
22 Masc Im
23 Masc 10a + N H + A A
26 Fem 18m + N A N
27 Masc 3a + + + A RML +H A A
29 Masc 6m N N N
30 Masc 7a + N N RMAc +H A A
3 Fem Bm + N N N
39+ Masc 11m RMAc +
43 Fem 20m N RML + A
48 Masc 8a + RMAc A
&1 Masc 3a + N RMAc + A
56 Masc 4m +
57 Masc 4a +
61 Masc 10m H
62 Fem 13m
63 Masc 3m H

Legenda: ldade (em meses e anos) se refere & idade na ocasido da cirurgia ou da primeira consuita nos casos ndo opera-

dos. HIC = hipertensdo intracraniana, Pré-op = pré-operatorio. Pds-op = pos-operatorio. RML = retardo

mental leve. RMAc = retardo mental acentuado. H = hiperexitabilidade. QD = quociente de desenvolvimento.

N = normal A = anormal. = = casos ndo operados.
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As medidas dos perimetros ¢ distincias da cabega fornecem elementos para o diagndstico de craniostenose.
Estudamos estas medidas, comparando-as com os padrdes normais, j4 previamente documentados na literatura médica
{Selé-Llenas & Wackenheim35, Diament25 € 26 Nejhaus?! e Austin & Gooding10}.

As medidas foram estudadas conforme a seguinte ordem e critério,

1- Perimetro craniano {PC} - é medido, contornando-se a cabeca com a fita métrica, passande-se pela parte
mais saliente do occipital e glabela.

2- Distancia antero-posterior {AP} - é a medida entre a glabela e a protuberancia occipital externa, acompa-
nhando-se a linha sagital.

3- Distancia biauricular {BA) - £ a medida de uma inserc8o superior da orelha & outra, pela superficie
superior da cabeca,

4- indice cefélico (IC) - E o guociente entre as distdncias biauricular e antero-posterior2é (IC = BA/AP).
Sabe-se?6 que este indice ¢ praticamente constante no primeiro ano de vida, sem diferenca significativa entre os dois
s&X0s, com uma regido de tolerdncia de 0,88416 4 1,00, com vaiores médios hem préximo de 0,944,

5- Diferenca AP - BA - E a diferenca entre as distdncias Antero-posterior e biauricular,

Os resultados destas medidas foram comparados com padrdes normais ja conhecidoes, particularmente com
os valores determinados por Diament25 & 26 (1968 ¢ 1969) para o PC,AP,BA e IC, em criangas até 12 meses de idade

{Quadro Ul e IV),

1- O perimetro craniano, registrado em 16 pacientes, mostrava-se aumentado em um caso {caso 17} e nor-
mal em 15 (casos 13,16,17,18,22,26,27,29,30,31,43,48,51,56,57 e 63).
2- A disténcia antero-posterior foi registrada em 16 casos. Os 8 doentes (casos 13,17,18,22,29,31,66 e 63},

com menos de um ano de idade, tinham AP maior que os valores médios normais fernecidos por Diament28 {Quadro iV).

Agpresentavam a distdncia AP com 1,2 cm a 4 cm acima do normal. Os cutros casos ndo puderam ser comparados,
3- A distancia biauricular nos casos com menos de um ano mostrava-se diminuida em 5 (casos 13,17,18,29

2 58}, normal nos casos 31 e 83 e aumentada no caso 22,

4- O {ndice cefdlico era inferior ao valor médio normat nos B casos com menos de um ano de idade

{casos 13,17,18,22,29,31,56 e 63). O [C era inferior a 0,88146 em 11 dos 16 casos em que este quociente foi deter-

minado.

5- A diferenca AP - BA revelou resultados entre trés e B cm em 16 pacientes, constatando-se melhora
deste indice apds a cirurgia nos casos 66 (6 cm para 6 cm) e 22 {4 cm para 3 ¢m), nos quais foi possivel comparar medi-

das pré e pos-operatorias.
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Craniostenose sagital - Medidas da caheca

Quadro ill

Caso Idade PC AP BA IC ICN AP -BA
13 2m 38 27 20 0,740 0,957 7
16 2a 51 36 29 0,805 7
17 6m 48,5 31 24 0,744 0,953 7
18 2m 41 27 21 0,91 0,857 6
22 bm" 44" 30" 26" 0,866" 0,854 4

18m"” 445" 39~ 36" 0,923" 3"
26 2a 47 34 26 0,764 8
27 3a 49 30 27 0,900 3
29 8m 45 29 25 0,862 0,949 4
30 7a 54 34 31 0,911 3
31 4m 42 28 23 0,793 0,947 6
43 20m 47 29 26 0,896 3
a8 8a 51,5 34,5 31 0,898 a5
51 3a 50 30 26 0,866 4
56 4m 42 20 23 0,793 - 0,980 6
Bm" 43" 30¢ 24" 0,800 0,957 6"
12m" 45" 30~ 25" 0,833" 0,920 5”
57 6a 52 36 29 0,805 7
63 la 44 31 27 0,870 0,920 4

Legenda: PC = perimetro craniano. AP = distdncia dntero-posterior. BA = distancia biauricular, 1C = indice cefdli-

co. ICN = indice cefdlico normal. AP - BA = diferenga AP - BA. ” = medidas pds-aperatérias.
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Quadre IV

Craniostenose sagital — Distancia AP, comparagao
com valores normais {Diament26)

Caso L, AP APN
13 27 23,65
17 31 26,80
18 27 23,65
22 30 26,40
29 29 27.80
31 29 24 85
56 29 ' 25,10

30”7 26,80
30" 28,80
63 31 28,80

Legenda: AP = distincia &ntero-posterior. APN = distancia

Antero-posterior normal, * = meditlas pos-operatorias.

Pudemos constatar, como achados radiograficos mais constantes, alqgumas alteragdes gue sdo bem tipicas da
craniostenose sagital ¢ outras que reforcam seu diagnodstico. De inicio nota-se gue o crinio é estreito e comprido, as
orbitas s3o quase sempre muito rasas. A fossa posterior é comprida. A sutura sagital nao aparece em toda sua extensdo
ou se nota apenas fino traco, onde ela ainda ndo estd totaimente acluida. Pods existir um reforgo dsseo bordejando os
dois lados da sutura sagital. Raramente hé disjun¢ao compensadora ao nivel das suturas corondrias ou lambdoide. Foram
observadas impressdes digitiformes em 8 pacientes {casos 3,18,23,30,31,48 e 57) {Fin. 1). Quatro casos foram sub-
metidos & pneumencefalografia com resultado normal em deis (casos 23 e 30), dilatagdo ventricular e atrofia cortical
a esquerda no caso 13 e atrofia corticai frontal no caso 43.

Neste trabalho comparamos as medidas radiograficas nos pacientes portadores de craniostenose, com 03
valores ja estabelecidos para os individuos normais. As medidas e 'ndices estudados sdo referidos a sequir.

1- Indice da soma e do produto de Austin & Gooding'0. Estes autores estabeleceram diversos indices
baseando-se na medida do comprimento maximo do crinio (C}, obtido na radiografia de perfil, na largura maxima (L),
determinada na radiografia de frente e na altura maxima (A), que é determinada na radiografia fateral, como sendo a
distancia perpendicular méxima a calota craniana e uma linha reta do nasion & margem posterior do foramen magnum.
Os dois indices que utilizamos consistem na soma {C+L+A) e no produto {CxLxA) dos trés fatores e dio idéia do
valume do crinio.

2 -indice cefalico horizontal {IH) é o quociente entre a largura méxima (L) multiplicada por 100, pelo
comprimente maximo (C).

_ Lx100

H C

Este quociente varia de 77,5 a 81,3 para os individuos normais. {Almeida & Barros3)
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como sendo o quociente da altura maxima (A} multiplicada por 100, pelo comprimento maxima (C).

_ AX 100

3 - Indice cefélico vertical {1V). Dd-nos uma imagem relativa da deformacdo da altura do crénio. Define-se

Qs valores normais estdo entre 58 e 63, {Solé-Llenas & Wackenhein85),

4 - Diferenca C-L. Comprimento maximo do cranio menos a largura maxima.

v

5 - Comparamos os valores de C (comprimento maximo) e L {largura méaxima) com gs padrdes normaisg®.

Todas as criancas com craniostenose sagital foram radiografadas. Entretanto, ao fazermos a revisie, pudemos

estudar estas medidas e indices apenas em 12 casos. Isto porque alguns exames ndo puderam ser obtidos e outros ndo

apresentavam qualidade técnica satisfataria.

1 -0 velume do cranio, avaliado pelos indices da soma e do produto {Quadro V1 mostrou-se aumentado nos

casos 31 e BF. Nos demais os valores encontrados estavam dentro do narmal.

Craniostenose sagital — Indices da soma e do produto,
comparados com valores normais {Austin & Gooding10)

Quadro V

Caso C+L+A C+L+A CxLxA CxLxA

Normal Normal

13 35,5 36,51+ 4,3 1546 160,0 £ 60,0

17 445 42,1+ 4.2 292,56 270,0+ 80,0

49,0 46,6+ 3,7 409,5" 368,01 88,0

23 48,5 46,5+ 3,7 389.6 368,0x£ 880

26 45,5 441+ 45 3106 312,2+010

27 455 464+ 3.7 3240 363,0+£79,0

29 36.56 391%3,0 167,2 220,0 £ 50,0

41,07 421142 2427 170,0 £ 80,0

30 49,0 465t 37 420,0 368,0+88,0
48,5 407 9"

31 440 396+ 30 303,7 220,01£50,0

43 43,5 44,1+ 45 2953 312,0+910

61 49,5 42,1+ 3,6 4231 27001700

62 440 441+ 45 299,7 312,0+91,0

63 40,0 35,56+ 4,3 2277 160,0+£ 60,0

Legenda: C = comprimento médximo do crénio. L = largura miéxima do cranio. A = altura méxima do cranio. ” = me-

didas pos-operatorias.
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2 - O indice horizontal {IH) foi sempre inferior ac normal {Quadro V1),
3 -0 indice vertical {1V} mostrou resultados varidveis: normal em 5 (casos 13,23,27,29 e 81), aumentadu
em b (casos 17,31,43,62 e 63) e diminuido em dois (casos 26 e 30).

4 -Diferenca C-L revelou valores entre & e 7 cm {Quadro VI}.

Cuadrao VI

Craniostenose sagital — Medidas e indices radiograficos

Caso C L A IH v C-L
13 15,5 10,5 9,5 67,6 61,2 5
17 19 14 11,5 73,7 65,7 5

21" 168" 137 714" 619" B

23 215 14,5 12,5 67,4 68,1 7

26 20 13,5 11,6 67,5 57,2 6.5
20" 14,5" 116" 725" 57,2" 5,5

27 20 13,5 12 67,5 60,0 6,5

29 16 11 a5 68,7 59,2 5
17 12,5" 11,5 73,5 67.6" 45"

30 21 16 12,5 76,1 57,4 L
21,57 16,5" 11,5” 76,7 534" 5

31 18 13,5 12,5 75,0 ' 59,4 5,5
43 17,5 13,5 12,5 77,1 71.4 4
81 21 15,5 13 738 61,0 5,5
62 18,5 13,6 12 729 64,8 5
83 16,6 12 11,5 72,7 69,6 45

Legenda: € = comprimento mdximo do cranio. L = largura maxima do crinio. A = altura méxima do cranio. IH = in-

dice borizontal. IV = indice vertical. C - L = diferenca do comprimento maximo e largura mdxima.

~ = medidas pos-operatdrias.

5 - Analisando os valores do comprimento maximo {C) e da largura maxima (L) em relagio aos valores
normais para cada idade, constatamos ser a distancia C sempre maior gue o normal com uma diferenca varidvel de um a
45 cm acima do normal, Por outro lado, a distincia L demonstrou variacdes irregulares, sende normal em um casu

{caso 23), diminuida em outro (caso 13) e aumentada em 10 {casos 17,26,27,29,30,31,43,61,62 e 63) {Quadro VII).
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Quadro Vil

Craniostenose sagital — Comparagao das medidas radiograficas
com valores normais {Solé-Llenas & Wackenheim85)

Caso Idade c C L L
Normal Normal
13 3m 15,5 13,9 10, 11,0
17 8m 18,0 15,5 14,0 12,6
ba 21,07 18,0 15,07 14,1
23 10a 21,5 18,0 14.5 14,6
26 18m 20,0 16,3 13,5 13,0
5a 20,0” 18,0 145" 141
27 4a 20,0 17,7 13,5 14,0
29 6m 16,0 148 18,0 12,0
12m 17,0” 16,0 12,5" 12,9
30 7a 21,0 18,0 16,0 14,4
9a 215" 18,0 16,5" 14,6
31 6m 18,0 14,7 13,5 11,8
43 20m 17,5 16,3 13,5 13,0
61 10m 21,0 15,6 16,56 12,6
62 13m 18.5 15,9 135 12,8
63 3m 16,5 13,9 12,0 11,0

Legenda: ver o Cuadro VI

0O tratamento cirdrgico foi efetuado em 20 criancas com craniostenose sagital. A incisdo no couro cabeludo
inicialmente era bitemporal e nos hltimos casos longitudinal, acompanhando a linha sagital. Nas criangas abaixo de um
ano de idade, foram realizadas craniectamias sagitais que ultrapassavam nos seus extremos as suturas corgnaria e. lamb-
doide. Nos pacientes com mais de um ano de idade, foram feitas craniectomias paralelas & sutura sagital com prolonga-
mentos no sentido transversal, delimitando dois retalhos parietais de cada lado (Fig. 1). Foram realizadas duas reopera-
¢Bes, No caso 63 devido a reossificagdo da craniectomia, trés meses e meio apds a primeira cirurgia e no caso 31 para
retirada do polietileno, por haver supuraces.,

Os pacientes operados foram acompanhades por perfodos de um més a 7 anos, Consideramos, para avaliacdo
dos resultados, o quadro clinico anterior, a melhora do aspecto estético da cabeca {Fig. 2) e o resuitado radiolégico
quanto & persisténcia prolongada da abertura cirlrgica, ao formato do cranio no seu aspecto dolicocefalico e as impres-
sbes digitiformes. O resultado estético foi muito bom em 12 pacientes (casos 13,16,17,18,22,26,29,30,31,56,57 e 61),
bom em 7 {casos 21,23,27,43,48 51 e 63) e regular. no caso 62.0 exame radiolgico pos-operatdrio foi analisado em
12 nacientes, Q resuttade foi considerade muito bom em b doentes (casos 16,22,26,29 e 61), bom em 5 {casos 17,18,27,
30 e 31} e regular nos casos 57 (persisténcia de impressdes digitiformes} e 83 (reossificacdo precoce). Do ponto de
vista ¢linjco foi constatado: desaparecimento dos sinais de hipertensdo intracraniana em dofs pacientes {casos 23 e 31},
melhora nitida da hiperexitabilidade nos doentes que tinham esta manifestagdo e desaparecimento das convulsdes em

trés pacientes (casos 13,17 e 26), Ndo ocorreu nenhum 6bito nos casos operados,
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Fig. 1 — Caso 30 (HD). Craniostenose sagital. Na fotografia de perfil nota-se depressdo ao nivel da linha sagital
(parte superior). Nas radiografias (parte inferior) nota-se impressdes digitiformes acentuadas. Na radiografia pos-opera-

toria notam-se os retalhos 6sseos delimitados pelas craniectomias.
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Fig. 2 — Caso 31 (LF). Craniostenose sagital. Fotografias pré-operatorias (parte superior) com 6 meses de idade.

Fotografias pos-operatérias com 7 meses (parte inferior esquerda) e com um ano (parte inferior direita). Nota-se melho-

ra nitida do formato do cranio e o tipo de incisdo empregada.
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CRANIOSTENOSE CORONARIA BILATERAL

Foram estudados e operados 4 casos com soldadura precoce bilateral da sutura corondria {Quadro VIII}.
Dois eram do sexo feminino e dois do sexo masculino. As idades, na épaca da cirurgia, eram de : dois meses (caso 32},
trés anos {caso 44), 17 meses (caso 53) e 10 dias (caso 59}, Foram constatados sinais de hipertensdo intracraniana em
trés pacientes (casos 32,44 e 53). Nenhum dos 4 casos haviam apresentado convulsdes antes da cirurgia: um paciente
{caso 53) veio a apresentar crises apds o tratamento, Q eletrencefalograma foi normal nos casos 44 & 53, no pré-operatd-
rio, e no caso 32, no pos-operatdrio. Os 4 pacientes apresentavam hipertelorismo e um déles (caso 44) exoftalmo
nitido. Foi observade retarda psiguico acentuado ne caso 53 e hiperexitabilidade no caso 44.0 exame neurolégicode
trés pacientes (casos 32,44 e 59) era normal e em um {caso 53} alterado pelo retardo mental. Duas criangas {casos 32 e 53}
nasceram de parto trauméatico. Nio foram registrados casos de craniostenose na familia e nenhuma crianga apresentava
anormalidades associadas., O quociente de desenvolvimento fol avaliade no pré-operatério no caso 44, com resuitado
normal, Em duas criangas o QD s& foi determinado apds a cirurgia, tendo sido normal em uma {caso 32) e alterado em

outra {caso 53}.

Quadro VIt

Craniostenose corondria bilateral

Caso Sexo Idade HIC Convulsao Eletrencefalograma  Alteracdes Trauma GD cD
~  Pré-op pds-op Pré-op Pds-op Psfquicas de Parto Pré-op Pos-op
32 Fem 2m + N + N
44 Fem 3a + N H N
53 Mase 17m + + N AMAc + A

bo Masc  10dias

Legenda: ver Quadro It

Pudemos estudar as medidas dos perimetros e distncias da cabega em trés casos (Quadro 1X).

1 -0 perimetro foi normal em dois {casos 32 e 53} e diminuido em um (caso 44).

2 - A disténcia antero-posterior, a distdncia biauricular e ¢ indice cefalico estavam aumentados no caso 32,
anice com menos de um ano de idade, padendo, portanto, ser comparado com os valares normais segundo Diament28
O indice cefalico nos casos 44 e b3 estava acima de 1,00.

3- A diferenca AP — BA estava entre mais um e menos 4,

Em dois pacientes pudemos comparar medidas pré e pds-operatdrias {casos 32 e 53} sendo constatado me-

lhora do indice cefalico e da diferenca AP — BA apds a ciruryia.
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Quadro I1X

Craniostenose corondria bilateral — Medidas da cabeca

Caso Idade. PC AP BA IC iCN AP —BA
32 2m 36,5 22 22 1,00 0,938 0
12m" 43,0 28" 27 0,964" 0,920 1
44 3a 45 | 24 28 1,16 —-40
53 15m 47 31 30 1,03 1,0
18m*" 49" 31,57 3 - 1,017 0,5

Legenda: Ver Quadro Il

A radiografia do crdnio dos 4 pacientes mostrava auséncia da sutura corondria. O crénio apresentava aparén-
cia globosa. Qs tetos das orbitas, na incidéncia de perfil, mostravam-se elevados e argueados, como uma clipula sabre as
drbitas. Na radiografia dntero-posterior as Grhitas apresentavam formato semeihante 3 uma gota {aspecto de lagrima).
Nas radiografias dos casos 32,44 e 53 eram visiveis acentuadas impressées digitiformes e, em todos pacientes, as demais
suturas eram bemn visiveis.

As medidas e indices radiograficos puderam ser estudadas apenas nos casos 32 e 44,

1 - As determinacdes dos indices da soma e do produto de Austin & Gooding1® (casos 32 e 44) mostraram-

-s2 normais {Quadro X).

Quadre X

Craniostenose corondria bilateral — Indices da soma e do produto,
comparados com valores normais {Austin & Gooding10)

Caso C+L+A C+L+A CxixA CxLxA
MNormal : Normal
32 35,5 355543 1575 1600+ 60,0
44 5" 46,61 3,7 319,6" 3680+ 88,0
44 425 478+ 45 2790 3780+ 13,0

Legenda: ver Ouadro V

2 - As deterrminactes dos indices cefdlicos horizontal evertical revelaram.valores muito elevados (Quadras X§.

3- A diferenca G - L estava entre 0,5 e 1,0 (Quadra Xl),
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Quadro X1

Craniostenose corondria bilateral — Medidas e indices radiograficas

Caso C L A IH v C:iL
32 125 12 10,6 96,0 84,0 05
16,5” 15,5” 125" 83,9 775" 1"
44 15,5 15 12 96,7 77,4 05

Legenda: ver Quadro V!

4 - Comparando-se 0 comprimento maximo do cranio (C) e a largura méxima (L), dos casos 32 e 44, com

os valores normais, observamos fue o comprimento foi sempre inferior ao normal e a largura superior ac normal

{Quadro XIlJ.
Quadro Xl
Craniostenose corondria hilateral — Comparagao das medidas radiogrificas
com valores normais {Sclé-Lienas & Wackenheim85)
Caso {dade C C L L
Normal Normal
32 2m 125 13,7 12 10,9
ba' 16,5 17,6 15,5" 13,9
44 3a 15,5 17,0 15 13,8

Legenda: ver Quadro VI

Os 4 pacientes faram submeticlos a tratamento cirdrgico com craniectomias amplas ao nivel da sutura
corongria. Um dos pacientes (caso 59) apresentou broncopneumonia no pds-operatério, vindo a falecer no sétimo dia.
N3do foram necessarias reoperactes. Os pacientes foram acompanhados pelos periodos de 6 anos (caso 32}, trés meses
{caso 44) e dois anos {caso b3}. Nos casos 32 e 53 o resultado estético e radiologico foi considerado muito bom.No
caso 44, até ao terceirg més pds-operatdrio, a evolugdo transcorria satisfatériamente. As alteracdes psiquicas persistiram
no caso 53, gue veio a apresentar convulsdes apds o tratamento cirdrgico. A hiperexitabilidade melhorou nitidamente

no caso 44,
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CRANIOSTENOSE CORONARIA UNILATERAL

Estudamos 6 pacientes com comprometimento unilateral da sutura corondria. Eram 4 do sexo feminino
e dois do sexo mascuiing, Foram operadas % criancas {casos 11,33,40,47 e 55), com idades entre dois meses e dois
anos. Haviam manifestacdes de hipertensdo intracraniana em dois doentes {casos 40 e 47}. Apresentaram convulsdes
antes da cirurgia os casos 11 e 40 e apds o tratamento ainda persistiram crises convulsivas no caso 11, embora, menos
freglientes. Foi realizado eletrencefalograma em trés pacientes {casos 11,33 e 47) que mostrou resultados normais
antes e depois do tratamento. A inspeccdo das drbitas nos & pacientes demonstrava assimetria, notando-se que, no lado
da craniastenose, a drbita era muito amp!a, obliqua & com aspecto de lagrima. No caso 33 havia estrabismo convergents,
no lade comprometido. Trés pacientes apresentavam alteracGes psiguicas,um com retardeo acentuado {caso 11] e dois
com hiperexitabilidade {casos 33 e 40). O exame neurolégico revelava distirbios de linguagem no caso 33 e retardo
psiquico no caso 11. Apenas um paciente teve parto normal {caso 20}. Ndo foram constatadas anemalias associadas,
Q guociente de inteligéncia foi avaliado nos casos 11 e 33, com QD de 55% e 90%, respectivamente. Apos o tratamento

cir(rgico estes valores permaneceram inalterados nos dois casos (Quadro XIHI).

Quadro Xl

Craniostenose corondria unilateral

Caso Sexo !dade HIC  Convulsdes  Eletrencefalograma  Alteracdes Trauma ao QD
Pré-op Pds-op  Pré-op Pds-op  Psiquicas  deParta Pré-op Pds-op

11 Masc 18m + + N N RMAc . A A
20+ Fem 2m
33 Masc 2a N N H + N N
40 Fem 2m + + H +
47 Femn 19m + N N +
56 Fem 2m +

Legenda: ver Quadro If

Foram analisadas as medidas dos perimetros e distincias da cabeca de trés pacientes {Quadros XIV e XV)

que resultaram:

1 - Q perimetro craniano era normal em dois (casos 20 e 56} e diminuido em um (caso 11).

2 - As distincias antero-posterior estavam aumentadas nos dois pacientes {casos 20 e 58) com menos de um

ano de idade.

9 _ A distancia biauricular estava aumentada no caso 20 e diminuida no caso 59, quando comparadas cormn 08

valores normais segundo Diament28.
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4 - Qs indices cefélicos estavam diminuidos nos casos 20 e 55, Unicos com menos de um ano de idade.

5 -A diferenca AP — BA resultou valores positivos para os casos 20 e 55 e negativo para o caso 11.

Quadro XIV
Craniostenose corondria unilateral — Medidas da cabeca

Caso tdade PC AP BA iC ICN AP —BA

11 18m 42 29 315 1,084 -1,5
22m* 47" 31" 31,57 1,016" ' -1,6"

20 2m 395 25 23 0,920 0,938 2
55 2m 37 24 20 0,833 0,838 4

4mlf 41!! 28?!’ 24?! 0;857]!’ 0’947 4(!’

Legenda: ver Quadro it
Quadro XV
Craniostenose coronaria unilateral — Distdncia AP e BA,
comparacio com valores normais {Diament26)

Caso AP APN BA BAN
20 25 22,80 23 21,40
55 24 22,80 20 21,40

28" 24,85 24" 23,40

Legenda: AP = Distancia éntero-posterior. APN = Distincia dntero-posterior normal. BA = Distdncia biauricular.

BAN = Disténcia biauricular normal, ** = Medidas pés-operatorias.

0 exame radiolégico do cranio nos 6 pacientes mostrava nitida assimetria ¢raniana principalmente na regido

fronto-orbitaria. No lado comprometido ndo aparecia a sutura corondria e a drbita assumia aspecto de lagrima na

incidéncia de frente e de chipula no perfil de crinio. Nos casos 40 e 47 estavam aumentadas as impressOes digitiformes

no lado da craniostenose. A grande asa do esfendide no lado comprometido tinha uma inclinacdio para cima, superior a

do lado oposto. Um dos pacientes (caso 42) foi submetido & pneumencefalografia com resultado normal. As medidas e

indices radiograficos foram estudadas em dois pacientes (casos 11 e 55} revelando:
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1- A determinaciio dos fndices de soma e do produto de Austin & Gooding® mostraram valores normais

nos dois pacientes (Quadro XVI),

Cuadro XV

Craniostenose carondria unilateral — Indices de soma e de produto,
comparados com valores normais {(Austin & Gooding10)

Caso C+L+A C+L+A CxLxA CxLxA
MNormal Normal
11 45,5 441+t 45 3390 312,00+ 91,0
48,0” 47,0145 427,3" 378,0+ 1136
55 34,5 355+286 148,5 160,0£ 60,0
40,5” 42,1+4.2 235,9" 270,06+ 60,0

Legenda: ver Quadro V

2 - O indice cefalico horizontal era normal no caso bb e aumentado no caso 11 {Quadro XVII).

3.0 {ndice cefalico vertical estava aurmentado nos casos 11 e 55 {Quadro XVil}.

4 - A diferenca G- L revelou valores positivos entre dois e 2,5 nos dois pacientes {casos 11 e bb) {Quadro XVII).

Quadro XVII

Craniostenose coronaria unilateral — Medidas e indices radiograficos

Caso c L A IH v C-L
11 17,5 15,5 12,5 88,5 714 2
18,5" 16,6 14 89,0” 74,7 2"
56 135 1 10 81,4 74,0 25
18,5" 13" 11" 784" 66,6" 35

L egenda: ver Quadro VI

% -0 comprimento maximo do créanio (C) e a largura méxima, {L) comparados com os valores normais para

a idade, revelaram resultados bem préximos ao normal no caso B5 e aumentadas as duas distdncias no casa 11

{Quadro XVIII}.
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Quadro XVIII

Craniostenose corondria unilateral — Comparacio das medidas radiograficas

com valores normais {Solé-Llenas & Wackenheim85)

Caso idade c C L L
Normal Narmal

11 17m 175 16,6 15,5 13,2
3a" 18,5" 17,3 16,5" 13,8

56 2m i35 13,7 11 10,9
9m" 16,6" 15,4 13" 12,4

Lagenda:: ver Quadro VI

Nos 5 pacientes submetidos a tratamento cirdrgice foi realizada craniectomia coronaria unilateral ampla

incluindo a regidio frontal deprimida {Fig. 3 }. Em dois pacientes (casos 40 e Bh), operados com 10 e 9 semanas, respec-

tivamente, desenvolveram-se neo-formacDes Gsseas que progressivamente ocluiram a cranjectomia. No caso 55 a oclusdo

ocorreu 4 meses apds a operacia, Nesta ocasido, o crdnio j§ adquirira formato satisfatorio. No caso 40 foi realizada nova

craniectomia acs trés anos de idade. Os B pacientes operados faoram acompanhados desde os trés até os 9 anos, Conside-

rou-se : resultade estético e radiologico muito bom na caso 11, resultado bom nos casos 40,47 e b5, e resultado reguiar

no case 33. Constatou-se melhora ¢linica no quadro psiguice nos casos 33 e 40, e convulsivo nos casos 11 e 40,
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Fig. 3 — Caso 11 (ACB). Craniostenose coronaria unilateral. Nota-se a assimetria das orbitas, a implantacdo mais alta

da sobrancelha no lado da craniostenose e tipo da incisdo.
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CRANIOSTENOSE MISTA OU MULTIPLA

Neste grupo foram incluidos 12 casos gue apresentavam oclusdo prematura de mais de uma sutura
{Quadro XI[X). A sutura sagital estava comprometida em 11 pacientes, a corondriz em B, a metdpica em trés e a lambdoi-
de em dais. Eram 8 pacientes do sexo masculine e 4 do sexo feminino. Foram operadas 11 criancas com idades de trés
meses a 11 anos. A paciente ndo operada tinha 26 anos. Com menos de trés meses foi operadq apenas um paciente
{caso 50) e com menos de 12 meses foram operados 6 {casos 4,6,7,38,50 e 60}. Sinais clinicos e radioldgicos de hiper
tensao intracraniana {Fig. 4) foram constatados em 50% dos pacientes {casos 1,9,12,41,50 & 54). Apresentaram crises
convulsivas dois doentes (casos 4 e 12), que continuaram a ter crises mais raras no pas-operatdrio, Fez-se eletrencefala-
grama antes do tratamento em 7 pacientes, tende se apresentade normal em B (casos 6,7,9,41,49 ¢ 60] e anormal em
um {caso 12). No pos-operatdrio o eletrencefalograma foi normal nos casos 49 e 50,

Foram observadas alteracSes oculares em 7 pacientes : hipertelorismo em 5 {casos 4,6,41,54 e 60) e exof-
taimo bilateral em dois {casos 1 e 9] (Fig. 4). Constatou-se retardo mental acentuado em trés pacientes (casos 6,9 e b4),
retardo mental leve em 4 (casos 7,12,49 e 50), hiperexitabilidade em trés {casos 12,41 e 48) e psicose em urn (caso 26).
No exame neurolégico encontraram-se : manifestages psiquicas, dificuldade & deambulagdo (caso 54), edema de papila
bilateral {caso 9) e discreta hemiparesia dirgita {caso 7}, Antecedentes de parto traumatice foi registrado em b pacientes
{casos 1,12,49 50¢ 54) .2 um déles {caso 49) é gémeo de um paciente com cranicstenose sagital, também registrado nas-
te trabaiho {caso 48). O quociente de desenvolvimento maostrou-se normal no pré-operatério em trés doentes {casos
4,38 & 41) e alterado em 5 (casos 6,7,9,49 & 58). O teste de Gessell foi realizado no pos-operatério em dois pacientes

{casos 4 e B), revelando QO baixo.
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- Cadro XtX

Craniostenose mista

Caso © Sexo ‘Made - HIC Convulsao Eletrencefalograma.  Alteragfes  Trauma - OD - OD

Pré-op Pds-op Pré-op Pds-op " Psiguica dePartc Pré-op Pasop

1+ . fem 26a + ' Psicose S
4 Masc 6m + + N . A
6 Masc 7m N RMACc A A
7 Masc 5m N RML - A
9 Masc 21m + N RMAc A

12 Masc 11a + + + A RML +H +

38 Masc 1a

41 Fem 3a + N H

49 Fem Da N N RML + H + A

50 Masc 3m + N RML +

54 Masc 19m + RMAc + A

60 Fem 10m N

{ egenda: ver Quadro If

As medidas dos perimetros e distincia da cabeca na craniostenose mista foram anatisadas em 11 pacien-
tes {Quadro XX e XXI} que revelaram resultados de certa forma irregulares, mas a maior parte tendendo 3 braquicefalia.

1 - O perimetro craniana estava diminuido em b pacientes (casos 4,6,9,12 e 49}, aumentado em um {caso 60}
e normal em b (casos 7,38,41,560 e 54}.

2 - A distincia antero-posterior, em 6 pacientes com menos de um ano, mostrava-se diminuida em trés
{casos 4,6 e 50} e aumentada nos outros trés (casos 7,38 e 60).

3- A distincia biauricular estava diminuida nos casos 7 e 80, aumentada em dois pacientes {casos 38 e 60}
¢ normal em dois [casos 4 e B).

4 -0 indice cefdlico revelou valores acima do normal em. 4 doentes {casos 4,6,38 e 60) e diminuida em dois
icasos 7 e BO).

B - A diferenca AP — BA mostrou valores negatives em 5 pacientes (casos 4,6,12,38 e 49) e positivos nos ca-
sos 7,9,41,50 e 54. Nos trés pacientes em que foram feitas medidas pos-operatorias (casos 4,6 € 50) observou-se mefhora

dos diversos valores registrados.
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Quadrg XX

Craniostenose mista ou miltipla — Medida da cabeca

LCaso |dade - PC AP BA ic

ICN BA
4 Am 36 23 _ 245 1,065 0,980 -1.5
9m"* 425" 215" 28" 1,077 0,917 -0,5
6 7m 38 25 26 1,040 0,954 —1
8m"” 41 26" 28,5 1,019" 0,949 —-0,5"
17m 44" 29" 28" 0,065 (¢
7 am 415 28 23 0,821 0,087 5
9 21m 46 16,5 12 0,727 45
12 10a 47 27 29 1,069 -2
28 LE:] 47 30 31 1,033 0,920 —1
41 3a 51 33 22 0,969 1
49 9a 54 23 30,6 1,330 --75
50 10m*” 42" 27" 24" 0,888~ 0,938 3
14m” 43" 28" 25" 0,892" 3"
21m"” 4q3" 28" 26" 0,928" 2"
b4 19m a0 35 26 0,743 9
60 10m 48 28 27 (0,964 0,947 1
Legenda: ver Quadro i1
QOuadro XX
Craniostenose mista ou miltipia — Distincia AP ¢ BA,
comparagio com valores normais {Diament28)
Caso AP APN BA BAN
4 23 25,10 24,5 24,60
275" 28,15 28" 25,80
6 25 27,15 26 25,90
26" 27,80 26,6" 26,40
7 28 25,10 23 2460
23 30 28,30 X 26,90
50 27 28,10 24 26,35
60 28 27,50 27 26,05

tegenda: ver Quadro XV
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O exame radioldgico na craniostenose mista demonstrava auséncia de duas ou mais suturas. Em 6 casos
havia grande aumento das impressoes digitiformes, mais acentuado nas criangas mais velhas, O cranio chamava a atengdo
por ser bastante alto, assumindo um aspecto esferoide ou globoso (Fig. 4). A fossa posterior se situava num plane muito
inferior & fossa anterior, compondo degraus unidos pela fossa média. Foram realizados preumencefalografia em trés
pacientes, com resultado : normat {caso 12}, assimetria ventricular {caso 7} e atrofia subcorticai discreta {caso 6},

As medidas e indices radiogrificos na craniostenose mista foram analisados em 10 pacientes.

1-0s indices da soma & do produto de Austin & Gooding'® foram normais em todos casos exceto em um

{casa 6}, cujos {ndices estavam diminuidos. {Quadro XXII)

Quadro XXII

Craniostenose mista ou miltipla — indice da soma e do produto,
comparados com valores normais (Austin & Gooding1}

Caso C+L+A C+L+A CxixA CxLxA
Normal Nermal
1 47,0 3349
4 36,0 391+30 1725 2200 50,0
42,07 456+ 32 274 4" 346,01 73,0
6 37,0 421+472 186,8 270,0£ 80,0
7 38,0 39,1%£3,0 192,0 220,0+ 50,0
g 48,0 441+ 45 3443 3120910
12 48,5 2281
41 44,0 470+ 45 312,3 378,0%+ 113,0
50 36,5 355+4.3 170,5 160,0 + 60,0
54 445 4411+ 45 2968 3120£91,0
60 43,0 421+ 386 2856 270,0+£ 70,0

Legenda: ver Quadro V

2 -0 indice cefalico horizontal {Quadro X XIIl} estava aumentado em 4 pacientes (casos 4,6,41 e 60), normal
em 4 (casos 7,9,12 e 60) e diminuido em dois {casos 1 e 54),

3 -0 indice cefalico vertical (Quadro XXIH) mostrava-se normal em um doente (casc 7}, diminuida em ou-
tro {caso 1} e aumentado nos 8 restantes (casos 4,6,9,12,41,50,54 e 60).

4 - Diferenga C - L revelou valores de 0,0 27,5 (Quadro XXIII}.
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Quadro XX

Craniostenose mista ou maltipla — Medidas e indices radiograficos

Caso C L A H v C-L
1 22 14,6 105 65,9 47,85 7,5
4 12,5 11,6 12 92,0 96,0 1,0
14" 14" 14" 100,0” 100,0 0,0

6 13 11,5 125 88,4 96,1 15
7 16 12 10 75,0 62,6 4,0
g 19 14,5 12,5 76,3 65,7 45
12 19 14,5 13 76,3 68,4 4,5
41 15,6 15,5 13 100,0 83,2 0,0
50 15,5 1% 10 79,6 64,5 1,5
54 19,6 12,5 12,5 65,7 6b,7 7,0
60 17 14 12 823 705 30

Legenda: ver Quadro VI

5 - A comparacio do comprimento maxime {C) e !argura maxima do cranio (L} com os padrdes not-
mais (Quadro XX1V), revelou que C estava acima do normal em 7 pacientes {casos 1,7,9,12,60,64 e 60} e abaixo do
normal ermn trés (casos 4,6 e 41). A largura maxima, era bem proxima do narmal em @ doentes {casas 1,4,6,7,12 e 53},

g aurmnentada em trés (casos 9,41 e 60} e diminuida no caso 54.
Cuadro XXV

Craniostenose mista ou maltipla — Comparagio das medidas
radiograficas com valores normais (Solé-Lienas & Wackenhein85)

Caso Idade c c L L
Normal Normal
1 26a 22 . 18 145 14,6
4 6m 12,5 14,8 11,5 12,0
2a" 14" 17,07 14" 13,6"
6 7m 13 14,8 1.5 12,0
7 Bm 16 14,8 12 12,0
2] 21m _ 19 17,0 14,5 13,5
12 10a 19 18,0 14,5 14,6
41 3z 15,5 17,0 16,5 13,0
50 3m 15,5 13,9 1 11,0
54 19m 196 16,6 12,5 13,2
60 10m 17 15,4 14 12,4

L egenda: ver Ouadro VI
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O tratamento cirQrgico foi realizado em 11 pacientes. A cirurgia variou, conforme a idade e as suturas com-
prometidas. Nas criangas acima de urma no, havendo comprometimento da sutura sagital, foi realizada craniectomia
para-sagital bilateral, ampliandoc-se a abertura artificial com trés ramos verticais de cada lado do crénio. Nos pacientes
com menos de um ano de idade a craniectomia inclura a linha média, se houvesse comprometimento da sutura sagital.
Quando estavam ocluidas as suturas corondria, metdpica ou a lambdoide, ¢stas eram abertas amplamente . Foram neces-
sérias trés reoperacoes {casos 4,6 e 7}. Nos trés houve reossificagio da abertura ciriirgica inicial. As recperagdes foram
praticadas com os intervalos de 9 {caso 4), trés {caso 7) e 4 meses (caso 6}, O resuitado estético foi considerado mui-
to bom em dois pacientes (casos 38 e 60}, e borm em 5 {casos 4,6,12,49 e 50}. O resultado radiolégico foi muito bom
em trés (casos 12,38 e 50) e bom noutros trés {casos 41,48 e BO), Ocorreram trés obitos. Um paciente {caso 54} faleceu
ne pds-operatério imediato com broncopneumonia, outro (caso 9) com chogue pds-operatério e o terceiro {caso 7) na
reoperaco, apos crises convulsivas pds-operatdrias. Clinicamente o que mais chamou a atengdo foi a melhora pds-opera-
toria do quadro psiquico na maioria dos pacientes. O periodo de segmento apds o tratamento cirlrgico variou de 4

meses a trés anos.
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Fig. 4 — Caso 9 (VPM) Craniostenose mista. Fotografias pré-operatorias, notando-se o formato globoso da cabeca
e exoftalmo. Nas radiografias (parte inferior) notam-se acentuadas impressdes digitiformes. Fossa anterior elevada

e cranio muito alto.

38



CRANIOSTENOSE METOPICA

Foram analizados 9 pacientes com oclusdo prematura da sutura metopica. (Quadro XXV}, Eram 6 do sexo
mascutino e trés do sexo feminino. Foram operados 7 pacientes, sendo 2 com a idade de trés meses (casos 15e 36l e 6
com menos de um ano {casos 10,15,35,36,39 e 64}). Nos casos 39 e 45 a radiografia mostrava aumento das impressées
digitiformes frontais. Tiveram convulsdes dois pacientes {casos 15 e 28). Um deles {caso 15) continuou tendo convulstes
apbs a cirurgia. O eletrencefalograma no pré-operat6rio foi normal em dois {casos 10 e 35} e no pos-operatdrio foi nor-
mal em trés (casos 10,35 e 36) e alterado em um {caso 15), As alteracdes oculares consistiam de hipotelorismo, acompa-
nhado de uma depressdo no canto externo das drbitas. Um paciente {caso 35) apresentava estrabismo convergente, A
grande maioria dos casos (88%) apresentava problemas psiquicos: trés deles com retardo mental acentuado {casos 39,42
e 45), trés com retardo leve {casos 10,15 e 64}, e hiperexcitabilidade em dois {casos 35 e 36). O exame neurolégico era
normal em todos pacientes, exceto pelo retardo mental dos casos apontados, Foi referido trauma de parto em dois doen-
tes (casos 10 e 4b). NSo havia antecedentes familiares de doengas neuroltgicas em nenhum dos casos. O quociente de de
senvolvimento no pré-operatorio mostrou-se normal no caso 3b e alterado em trés doentes (casos 10,15 e 64). Apds o

tratamento cirdrgico o QD foi normal em trés pacientes {casos 10,35 e 38) e continuava alterado no caso 156.

Quadro XXV

Craniostenose metdpica

Caso Sexo Idade HIC  ConvulsBes Eletrencefalograma Alteragbes  Trauma ab QD
Pré-op Pds-op Pré-op Pds-op  Psiquicas de Parto Pré-op  Pds-op
10 Masc Bm N N RML + A N
15 Fem 3m + + A RML A A
28+ Masc 1a +
35 Masc 8m N N H N
36 Masc 3m N H N
39 Fem tim + RMAC
42 = Fem 1a RMAc
45 Masc 3a + . RMAc +

64 Masc 6m RML A

Legenda: ver Quadro i
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Foram analisadas as medidas dos perimetros e distincias da cabeca em trés pacientes (casos 10,15 e 36)
{Quadro XXVI}).

1 -0 perimetro craniano era normal nos trés (casos 10,15 e 35),

2 - A distancia antero-posterior estava aumentada nos trés pacientes, todos com menos de um anc de idade,
podendo ser comparados com os valores normais de Diament28,

3 - A distancia biauricular foi normal em um {caso 10} diminuida em outro {caso 15) e aumentada no tercei-
ro (caso 35).

4 - O indice cefalico estava diminuido nos trés doentes {casos 10,15 e 35},

5 - A diferenca AP - BA forneceu valares entre 2 & 5 cm.

Quadro XXVI

Craniostenose metopica — Medidas da cabeca

Caso Idade PC AP BA IC ICN AP - BA
10 5m 41 29 25 0,862 0,954 4
15 3m 39 26 21 0,807 0,922 5
7m” 41~ 28" 23" 0,821~ 0,943 5"
22m" 47" 30" 25" 0,833" 5"
35 am 41 28 26 0,928 0,980 2
18m" 43" 327 28" ‘ 0,875" 4

Legenda: ver Quadro fif

Quadro XXVl

Craniostenose metdpica — Distincia AP e BA, cumparac;ao com
valores normais {Dlamentm}

Caso _ AP _ APN | BA BAN
10 29 26,40 2 25,15
18 26 - 24,20 21 . 22,35
‘ - S 26,75 23 25,20

35 28 | 25,10 2% ' 24,60

Legenda: ver Quadro XV
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Nos 6 pacientes a radiografia simples de crénio demonstrava oclusc precoce da sutura metépica, pelo aspec
1o pontiagude do osso frontal e pele reforgo dsseo que se observava ao nivel da sutura comprometida, Na incidéﬁcia de
perfil, acompanhande-se a linha superior da calota craniana, percebia-se que ela descia siubitamente ao atingir a regiio
frontal, apbs uma leve depressdo ac nivel do bregma. Notava-se ainda que as érbitas eram muito juntas, confirmando o
hipotelorismo. Notavam-se impressbes digitiformes frontais em dois pacientes {casos 39 e 45]). Uma crianca (caso 10} foi
submetida @ pneumencefalografia observando-se certo grau de atrofia cortical e sub-cortical.

As medidas e indices radiograficos na craniostenose metopica foram avaliadas nas radiografias de 4 doentes
{casos 10,35,39 e 64). _

1 ~.Os indices de soma e do produto de Adstin & Gooding!0 foram normais em 2 pacientes {casos 35 e

39} e ligeiramente aumentados nos outros dois {casos 10 e 64). (Quadro XXVIII.

Quadro XXVHI

Craniostenose metépica —Indices da soma & do produto,
comparados com valores normais (Austin & Gooding10)

Caso C+L+A C+L+A T CxLxA CxlxA

Narmal Normal

10 | 40,5 35,5+ 4,3 241,7 160,0 £ 60,0
35 38,5 39,130 209,2 220,0 + 50,0
44,0 441145 302,4" 312,0+£ 91,0

39 40,0 42,1136 248,4 270,0 % 70,0
64 43,0 391+30 295,7 220,0 + 50,0

Legenda. ver Quadro V

2-0 indice cefélico horizontal estava normal no caso 64 e aumentado nos demais pacientes {casos
10,35 e 39), (Quadro XXI1X).
3-0 indice cefilico vertical mostrava-se aumentado nos 4 {casos 10,3539 e 64). (Quadro XXIX).

4 - A diferenca C - L variou de zero 3 4 (Quadro XXIX].

Quadro XXIX

Craniostenose metdpica —Medidas e indices radiogrificos

Caso C L A _ IH v C-L
10 14,6 14,5 11,5 100 ' 79,3 0
35 15,5 1356 105 87.0 67,7 2
18" 14" 12" 77,7 66,6" 4"
39 16 135 "5 84,3 718 25
64 17,5 12 13 74,2 74,2 3

Legenda: ver Quadro V/
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5 - 0 comprimento maximo do crinio (C) e largura mdaxima (L) comparadas com os padries normais revela-

ram-se aumentadas em tres pacientes {casos 10,3b e 64} e normal em um {caso 39). {(Ouadro XXX}

Quadro XXX

Craniostenose metopica - Comparacio das medidas radiograficas com
valores normais {Sola-Llenas & Wackenhein85)

Caso Idade C Cc L L
Normal Normal
10 3m 14,6 13,9 14,5 11,0
35 4m 155 - 139 13,5 _ 1t.0
15m” 18" 16,6 147 13,2
39 11m 16 159 135 12,8
B4 &m 17,5 | 14,8 13 12,0

Legenda: Ver quadro VI

Nos 7 pacientes submetidos a tratamento cirirgico foi realizada craniectomia frontal ampla com retirada de
todo o esso frontal deprimido, Em dois doentes foi constatada oclusdc da craniectomia trés meses ap0s a primeira ope-
racdo {casos 10 e 36). Um deles(caso 10} foi reoperado 4 meses ap0s a intervencio inicial. O resultado estético e radio-
logico foi considerado muito bom em 4 pacientes {casos 10,36,45 e 49) e regular em um {caso 35), Do ponto de vista

¢lfnico notou-se melhora nitida do compartamento psiguico nos pacientes operados.

CRANJOSTENOSE LAMBDOIDE

Foi estudado um Gnico caso, apresentando oclusdo prematura da metade direita da sutura lambdaide. Trata-
va-se de uma crianga do sexo feminino que foi operada com 13 meses de idade. Apresentava convulsbes generalizadas
que desapareceram apds o tratamento cirdrgico. A radiografia simples do cranio mostrava impressoes digitiformes parie-
to-occipitais. O eletrencefalograma era alterado e havia nitido retardo de desenvolvimento que ndo se modificou apds o
tratamenta. A paciente foi operada sem complicagtes. Realizou-se craniectomia linear ampla ao nivel da sutura ocluida,

o resultado estétito e radioldgico foi considerado muitc bom. A crianca foi acompanhada até a idade de dois anos e

meaio.

CRANIOSTENQOSE ASSOCIADA

A disostose cranio-facial de Crouzon (Fig. 5 e 6} e a sindrome de Apert foram estudadas em coniunto nos
seus -aspectos gerais, por serem semelhantes suas manifestagfes crdnio-encefalicas (Quadro XXXI). As duas formas

de craniostenose caracterizam-se por apresentarem deformagdes cranianas complexas, com tendéncia a braguicefalia.
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Numa andlise de 10 pacientes, fez-se diagndstico de doenga de Cr:Juzon em 6, (casos 2,14,19,37,52 e 58) e de sindrome
de Apert em 4 (casos 5,8,24 e 34), Entre os 6 pacientes com doenca de Crouzon havia trés do sexo feminino e trés do
sexo masculino, e na sindrome de Apert, dois casos para cada sexo. Foram operados 5 pacientes, sendo 4 com doenca de
Crouzon (casos 14,37,562 ¢ b8) e um com sindrome de Apert {caso 24}, Na ocasidio da cirurgia as idades variavam de 7 se-
manas a trés anos. Apenas uma crian¢a {caso B8) foi operada com menos de um ano de idade. Havia sinais de hiperten-
sdo intracraniana em todos pacientes com doenc¢a de Crouzon, e em um com sindrome de Apert {caso 24). Apenas um
doente {caso 2} apresentava crise convulsiva. O eletrencefalograma foi realizado em & pacientes, apresentando-se normal
em 4 {casos 5,8,19 e b2) e alterado no caso 24. Alteragdes oculares foram frequentes, sendo observado exoftalmo bila-
teral nos 6 pacientes com doenca de Crouzon, (Fig. 5 e 6) e em dois com sindrome de Apert {casos 5 e 8). Havia-estra-
bismo convergente bilateral em um (caso 2), amaurose em outro (caso 14}, hipertelorismo em trés pacientes { casos 8,19
e 24}, edema de papila em um (caso 19}, e palidez de papila em outro (caso 24}, Foram observados dist(rbios psiquicos
emn 7 pacientes. Entre os portadores da doenga de Crouzon notou-se retardo mental acentuado em um [caso 37, retar-
do leve em outro (caso 19} e dist(rbio de comportamento em dois {casos 2 e 14}. Nos pacientes com sindrome de Apert,
observou-se retardo acentuado em dois (casos B e 8) e retardo leve em um (caso 24). O exame neuroldgico, além dos
quadros psiguicos referidos, mostrava distirbio de linguagem no caso 52. Registrou-se parto traumatico em 6 doentes
{casos 2,5,8,24,37 e 52). Nos antecedentes familiares observou-se que a mée de um paciente (caso 37) apresentava facies
que lembrava a doenca de Crouzon, e outro paciente {caso 52}, que nascera de parto gemelar, tinha a irm3d gémea sadia, nao
apresentando craniostenose, No exame clinico dos 10 pacientes foram enconiradas anomalias que se associavam a cra-
niostenose, Nos casos de doenga de Crouzon eram constantes a deformidade da face com hipoplasia do maxiiar superior.
Na sindrome de Apert tados pacientes tinham sindactilia nos 4 membros, um deles (caso 8) apresentava deformidades
faciais, e outro (caso b} palatosquize. A avaliagdo do gquociente de desenvolvimento mostrou resultado abaixo do nor-
mal em trés pacientes {casos 14,19 e 52) com doenga de Crouzon e cutros trés {casos 5,8 e 24) com sindrome de Apert.

Foi notada melhora pos-operatoria do QD no caso 24.

Quadro XXXI

Craniostenose associada: Doenga de Crouzon. ‘

Caso Sexo Idade HIC ConvilsGes Eletroencefalograma Albteragdes Traumade QD ab
Pré-op Pos-op Pré-op Pos-op Psiquicas Parto Pré-op Pds-op

2~ Masc 2a + + H +

14 Masc 2a + H A

19 = Fem 4m + N RML A

37 Masc 2a + RMAc +

52 Fem 3a + N + A

58 Fem 2m +
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- Sindrome de Apert

Caso Sexo idade HIC  Convulsdes Eletrencefalograma  AlteracBes Traumade QD aD

_ ' Pré-op Pos-op Pré-op Pds-op Psiquicas  Parto Pré-op Pos-op
5% Masc 3a N RMAc + A

Bs Masc 3m N RMAc + A

24 Fem 3m + A RML + A N
345 Femn 7m

Legenda: Ver quadro i

As medidas dos perimetros e das distincias cefalicas foram estudadas em 7 criancas. Com doenca de
Crouzon analisamos 4 pacientes {casos 2,14,19 e 37) que revelaram {Quadros XXX e XXXII1):

1-0 perimetro craniano estava normal em dois pacientes {casos 2 e 19), aumentado em um (caso 37 e dr-

minuido em outro (caso 14}.

2 - As distancias antero-posterior e biauricular e o indice cefilico estavam aumentados no casa 19, anico
coim menos de um ano de idade.

3 - A diferenga AP - BA revelou valores negativos e positivos.

Quadro XXX

Craniostenose associada, doenca de Crouzon — Medid'as da cabeca

Casa Idade PC AP BA IC ICN AP - BA
2 2a 47 325 28 0,861 4,5
14 23 43,5 31 26,5 0,854 35
19 10rm 44 345 37 1,07 0,947 -2,5
37 2a 58 34 34 1,00 0,0

Legenda: ver Quadro It

Cuadro XXX

Craniostenose associada, doenga de Crouzon — Distancias
AP e BA, comparacio com valores normais {Diament26})

Caso- AP APN BA BAN
19 345 27,50 37 26,05

Legenda: ver Quadro XV

Na sindrome de Apert as medidas da cabeca foram analisadas {Quadros XXXIV e XXXV) em trés pacientes

{casos 5,8 e 24).
1- O perimetro craniano era normal nos trés doentes.

2 - As distdncias antero-posteriores, biauriculares e os indices cefalicos estavam aumentados nos dois pacien-

tes {casos 8'e 24) com menos de um ano de idade.

3 - A diferenga AP - BA mostrou resultados iguais ou inferiores 3 zero.
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Quadro XXXV

Craniostenose associada, sindrome de Apert — Medidas da cabeca

Caso Idade PC AP BA Ic ICN AP - BA
5 3a 54 30 36 1,20 —6
8 3m 41 28 28 1,00 0,942 0,0
24 12m 47 34 36 1,06 0,920 —2
43" 48" 3g"” 36" 1,00" 00"

Legenda: ver Quadro Iil

Quadro XXXV

Craniostenose associada, sindrome de Apert — Distincias
AP e BA, comparagdo com valores normais {Diament26)

Caso AP APN BA BAN
8 28 24,40 28 22,90
24 34 28,60 36 26,30

Legenda: ver Quadro XV

Nos portadores de doenca de Crouzon as radiografias simples do cranio revelaram aumento das impressdes di-
gitiformes em todos os casas. Os crinios tinham formas esferdides ou giobosa. A sutura coronéria estava sempre compra-
metida. Notava-se também a deformidade facial, com hipoplasia do maxilar superior, Em um paciente (caso 37) foi reali-

zado pneumencefalografia, que demonstrou dilatacdo ventricular bilateral e simétrica. Nos 4 pacientes com sindrome de
Apert, o formato do crénio ndo foi homogénea, apresentando um aspecto esferdide, bizarro e turriceflico. Nos 4 pa-
cientes estavam ausentes as suturas corondrias, e em dois deles (casos 5 e 24) estavam ocluidas todas as suturas. Nas ra-
diografias de perfil notava-se éspecto de degraus na colocagao das fossas, posterior, média e anterior. A fossa média era
bem ampla, com sela turca alongada no seu didmetra sagital, Os esfendides apresentavam-se inclinados para cima, redu-
zindo o didmetro sagital das cavidades orbitarias. Notava-se também proeminéncia do nariz e dos maxilares em um paci-
ente {caso 8). Foi realizado pneumencefalografia em duas criangas {casos 5 & 24), revetando nas duas dilatacdo ventricu-
lar simétrica, bilateral, com quadro sugestivo de agenesia de corpo caloso no caso b.

As medidas e indices radiograficos na doenca de Crouzon e sindrome de Apert foram analisados também
mos‘ dois grupos separadamente. Na doenga de Crouzon foram obtidas as medidas radiograficas nos 6 doentes, (casos.

2,14,19,37, 52 e 58).
1-0s indices da soma e do produto de Austin & Gooding10 revelaram valores nermais em trés pacientes

{casos 2,62 e 78), aumentados noutros dois {casos 19 e 37) e diminuidos em um {caso 14}, {Quadro XXXVI)
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Craniostenose associada, doenga de Crouzon — indices da soma e do
produto, comparados com valores normais {Austin & Gooding_m}

Quadro XXXVI

Caso C+L+A CtL+A CxLxA CxLxA
Normal Normal
2 47,0 456+ 3,2 378,0 346,0% 73,0
14 41,0 456+ 3.2 249 nn 346,01 73,0
19 45,5 39,130 346,56 220,01 50,0
37 50,5 456+ 3,2 475,2 346,0% 73,0
52 44,5 470+ 45 321,3 378,0+113,0
- 5B .35 | 355 +4,6 1396 160,00+ 60,0
40,5" 39,11+ 3,0 235,9" 220,01 50,0

Legenda: ver Quadro V

2 -0 indice cefdlico horizontal estava aumentado em 4 pacientes (casos 2,19,37 e b2), normal em um (case

14} e diminuido em outro {caso 58). {Quadro XXX Vi)

tarem-se de crdnios extremamente altos. {Quadro XXXVI)

3 -0 indice cefalico vertical mostrou em todos pacientes valores superiores ao normal, demonstrando tra-

4 - A diferenga C - L resultou valores entre 1,5 e 4,

Quadro XXXVII

Craniostenose associada, doenga de Crouzon — Medidas e indices radiogréaficos

Caso c L A IH v C-L
2 18 15 14 83,3 7.7 3
14 16 13 12 81,2 75,0 3
19 13 15 175 86,6 134,6 2
37 18 16,5 16 91,6 88,8 1,5
52 17 14 13,6 82,3 794 3
58 14,5 10,5 9,5 72,4 65,5 4
16,5” 13" 1" 79,3" 66,6" 3,5"

Legenda: ver Quadro VI

5 -0 comprimento maximo do crinio (C} e a largura méxima (L), comparados com padrdes normais reve-

lam que a distancia (C) estava aumentada em trés (casos 2,37 e 58} diminuida em dois {casos 14 e 18) e normal em

um (caso 62). A distancia (L) era normat em um paciente (caso 14} e aumentada nos restantes {casos 2,19,37,62 e 58} .

(Quadro XXXVIII)
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Quadro XXXVl

Craniostenose associada, doenga de Crouzon — Comparagdo das medidas
radiograficas com valores normais {Solé-Llenas & Wackenhein85)

Caso Idade c c L L
Narmal Normal

2 2a 18 17 15 13,5
14 2a 16 17 13 13,5
19 4m 13 13,7 15 10,9
37 2a 18 17 16,5 13,5
52 3a 17 17 14,0 13,6
58 2m 14,5 12,7 10,6 98
6m” 16,56” 14,7 13" 11,0

Legenda: ver Quadro Vi

Com sindrome de Apert foram analisadas as medidas radiograficas em trés pacientes (casos 5,8 e 24),
1-0s indices da soma e do produto de Austin & Gooding?0 estavam normais em dois {casos 5 e 8} e muito

aumentados no caso 24 {Quadro XXX1X).

Quadro XXXIX

Craniostenose associada, sindrome de Apert — Indices da soma e do
produto, comparados com valores rormais {Austin & Gooding10)

Caso C+L+A C+L+A CxbLxA CxLxA
Normal Naremal
5 47,0 47,0+ 45 378,0 378,0£113,0
8 39,56 35,0+ 4,3 127,5 160,0+ 60,0
24 46,5 35,5+4,3 3720 160,0+ 60,0

Legenda: ver Quadra V
2-0s indices cefalicos horizontal e vertical {(Quadro XL) mostraram valores elevados para os dois fndices
nos trés pacientes {casos 5,8 e 24},

3 - A diferenca C - L resultou valores positivos entre 0,5 e 3.

Quadro XL
Craniostenose associada, sindrome de Apert — Medidas e indices radiograficos
Caso G L A iH IV C-L
5 18 15 14 83,8 77,7 3
8 14 13 125 943 89,2 1
24 15,5 15 16 96,7 103,2 0,5

Legenda: ver Quadro VI
4 -0 comprimento méximo do crénio (C) e a largura maxima, comparados com padroes normais revelaram
que o comprimento méximo (C) estava normal em dois pacientes {casos 8 € 5) e aumentado em um {caso 24). A largura

migxima (L) revelou valores acima do normal nos trés fiacientes (casos 5,8 e 24%. (Duadro XLI.
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Quadro XLI1

Craniostenose associada, sindrome de Apert — Comparacio das medidas
radiogrificas com valores normais {Solé-Llenas & Wackenheing5)

Caso Idade c C L L
Normai Normal
b 3a 18 17,3 15 13,8
8 3m 14 13,8 13 11
24 3m 16,5 13,7 15 10,9

Legenda: ver Quadro Vi

O tratamento eir(irgico para os dois tipos de craniostenose associada é bastante complexo, pois a cranioste-

nose & multipla, o exoftalma é acentuado e, muitas vezes existe hidrocefalia. Foram operados 5 pacientes {casos 14,24,

37,52 e 58). Trés criangas com doenga de Crouzon foram submetidas a craniectomias amplas {casos 14,52 e 58). No ca-

so 58 foi necessario 4 meses apos, nova craniectomia. Uma outra crianga com doenca de Crouzon {caso 37) foi submeti-

da & derivagBo com vélvula, por apresentar hidrocefalia. Com sindrome de Apert foi operada apenas uma menina {casa

24): aos trés meses foi realizada craniectomia ampla e aos 15 meses derivacdo ventricular, que foi refeita por duas vezes

por defeito de drenagem no sistema valvular. Do ponto de vista estético e radiolbgico o resultado foi considerado bom

em dois pacientes (casos 52 e 58) e regular em um (caso 14). Foi confirmado étimo resuitado clinico na doente com sin-

drome de Apert que foi operada. Os vérios pacientes foram acompanhados por pericdos de dois meses a 7 anos.
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Fig. 5 — Caso 14 (JA) Doenca de Crouzon. Aspecto tipico com cabeca de aspecto globoso, exoftalmo bilateral, hipopla-

sia do maxilar superior, boca semiaberta e nariz em sela.
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Fig. 6 — Caso 2 (RM) Doenca de Crouzon. Aspecto tipico. Nas radiografias notam-se impressoes digitiformes acentuadas,

cranio muito alto, orbitas rasas, hipoplasia do maxilar superior e desaparecimento da imagem das suturas cranianas.
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Capitulo 111

COMENTARIQS

Fazemos agui uma analise dos véarios aspectos estudados, considerando em conjunto os 64 pacientes.

BRI INCIDENCIA £ SEXO
Craniostenose Sexo masculino Sexo feminino
Sagital 18 4
Coronaria bilateral 2 2.
Coronaria unilaterar 2 4
Mista 8 4
Metédpica 6 3
Lambdoide 0 1
Doenca de Crouzon 3 3
Sindrome de Apert 2 2
41 (64%) 23 (36%)

Nota-se nitido predominio do sexo masculino (64%). lsto deve-se @ maior frequéncia de pacientes com cra-
nigstenose sagital, onde a prevaténcia para o sexo masculino é de mais de 80%. Em vista do pequeno nimero das outras
formas de craniostenose nao pudemos tirar conclusdes seguras quanto & incidéncia e sexo. Em guase todos trabalhos é
observada maior frequéncia de craniostenose sagital, sendo sempre marcante o predominio do sexu masculino; nas outras
formas, mais raras, ha um tendéncia a se encontrar uma distribuicdo semelhante entre os dois sexos.

Na série de Anderson & Geiger® {1965) com 116 casos de craniostenose sagital, 18 de craniostenose coroné-
ria e 21 de craniostenose metapica havia 146 pacientes do sexo masculino e 58 do sexo feminino,

Na casuistica revista por Shillito & Matson83 {1968}, com 289 casos de craniostenose sagital, 66 de cranios-
tenose corondria unilateral e 61 de craniostenose corondria bilateral sao mais raras as outras formas. Entre as criangas

com comprometimento da sutura sagitat havia 226 do sexo masculino e 63 do sexo femining,

IDADE NA QCASIAQ DA CIRURGIA

Foram operados 53 casos assim distribuidos:

Sagital 20
Corondria bilateral 4
Coronaria unilaterat 5
Mista 11
Metépica 7
Lambdoide ' 1
Doenca de Crouzon . 4
Sindrome de Apert 1
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Treze criancas foram levadas & cirurgia com menos de trés meses de idade, Foram operadoes dentro do pri-

meiro ano de vida 26 pacientes, correspondendo & quase 50% dos casos.

Craniostenose Até trés meses Até um ano
Sagital 4 9
Coronaria bilateral 2 2
Coronéria unilateral 2 2
Mista 1 5
Metébpica 2 6
Lambdoide 0 0
Doenga de Crouzon 1 1
Sindrome de Apert 1 1
13 (24,5%) 26 {49,0%)

Considerando-se que o ideal seria intervir com menas de trés meses de idade {Anderson & Geiger® e Shillito
& Matson83} nossos casos foram operados com pouca precocidade. Porém, cerca da metade das criangas foi submetida a
cirurgia num periodo em que o progndstico ainda é satisfatério {Shillito84), Mesmo entre os operados mais tardiamente
ficou demonstrado haver efeitos benéficos com a cirurgia.

O diagnéstico da craniostenose nas primeiras semanas de vida estd, na maioria das vezes, fora do alcance
do neurocirurgido. Nesta idade a crianga estd sob os cuidados de pediatras, bergaristas ou familiares, que podem even-
tualmente atribuir a deformidade craniana a vicios de posigio no leito. Retardando portanto o tratamento.

Numa apresentacio de 42 casos de craniostenose, Hemple, Harris, Svien & Holman48 (1961) referiram ter
feito o diagnostico de 32 pacientes na ocasido do nasﬁimento. Pemberton & Freeman?5 (1962} entre 40 casos estudados,
fizeram o diagndstico no periodo pds-natal em 31.

Cérca de 80% dos casos de Shillito & Matson83 {1968) foram operados no primeiro ano de vida e 38% na
idade considerada ideal (duas & 4 semanas). Nos Gltimos casos desta série o diagndstico e tratamento cirirgico foram
sempre precoces.

A opinio geral é de que a cirurgia deve ser precoce {McLaurim & Matson62, 1952; Knudson, & Flaherty55,
1860; Hemple, Harris, Svien & Holman#8, 1961; Pemberton & Freeman?5, 1962; Anderson & Geiger®, 1965 e Shillito
& Matson83, 1968). Entretanto, a opera¢io tem sido realizada também em criancas maiores. Entre os nossos pacientes,
13 tinham mais de trés anos de idade. Sorour87 (1961) e Sanra & Sorour?8 {1968) realizaram cirurgia em criangas de
tres a 13 anos, assinalando melhora clinica e radioldgica nos pds-operatorios. Powiertowski & Matlosz7€ {1970} opera-

ram 32 pacientes com idades entre um e 14 anos.

HIPERTENSAO INTRACRANIANA

Tem sido discutida a presenca de hipertensdo intracraniana (HIC} nas craniostenoses em que apends uma
sutura é ocluida. A maior separacio ohservada nas demais sutyras, quando apenas uma se oclue precocemente, nio tem
sido necessariamente atribuida 3 HIC mas a um fendmeno compensador, que tenderia a alivid-la (Shillito & Matson83,
1968},
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Cremos que as manifestacdes de HIC podem ser encontradas, mesmo em casos de comprometimento de uma
Gnica sutura, Elas se estabelecem de maneira cronica, podendo se descompensar tardiamente, COMO OCOrreU em Nossos
pacientes com idades mais avangadas {casos 18,23 e 27). Anderson & Goines?, em 1968, relataram um paciente, porta-
dor de craniostenose sagital, que com 8 anos de idade veio a apresentar sinais de HIC, que desapareceram apos o trata-
mento cirﬂrgi'co.

Pudemos constatar HIC em 31 pacientes (48%). A incidéncia deste quadro foi maior entre os tipos: corona-
ria bilateral {756%) e mista {50%). Chama a atencéo o fato de 45,5% dos pacientes com craniostenose sagital terem apre-
sentado sinais de HIC {Quadro XLII),

Hemple, Harris, Svien & Hoiman48 (1961), entre 18 casos de craniostenose sagital, ndio registraram mani -
festagBes de HIC; encontrando-as em 13 pacientes com outras formas de craniostenose [30%} Anderson & GeigerB
{1965}, em 116 pacientes com craniostenose sagital, assinalaram 9 casos com sinais radiolGgicos de HIC, dos quais dois
apresentavam edema de papila. Hamidou, Borne & Dostai6 (1967), entre 68 pacientes com craniostenoss encontraram
HIC em 25% dos casos. Shillite & Matson¥3, em 1968, registraram HIC nas seguintes porcentagem: craniostenase sagital
13%, craniostenose metopica 19% e na craniastenose mista 41%. Ei-Sherif, Khalifa, Abou-Senna & Ghaily29 {1970) cons-

tataram, em pacientes com idades de dois a 18 anos, sinais de HIC em 76% dos casos.

CRISES CONVULSIVAS

Enquanto 31 pacientes apresentavam hipertensdo intracraniana as crises convulsivas foram menos frequen-
tes, ocerrendo em 12 {18,7%). Apds o tratamento cir(irgico as convulsBes desapareceram em 5 casos, e persistiram, ate-

nuadas, em 6 pacientes. {Quadro XLII).

Quadro XLII

Incidéncia de HIC e de convulsSes nos diversos
tipos de craniostenose.

Craniostenase HIC Convulsdes ConvulsBes
Preop, Pos-op.
Sagital 10 4 1
Coronaria bilateral 3 0 i
Caoronaria unilateral 2 2 1
Mista 6 2 2
Metopica 2 2 1
Lambdoide ' 1 1 0
Doenca de Crouzon 6 1 0
Sindrome de Apert 1 0 0
'31(48,4%) 12 (18,7%) 6 (93%)
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Por ser pequenc o namero de pacientes com convulsBes, ndo foi possivel, estabelecer qualquer relagio com a
idade. Na literatura a incidéncia de crises convuisivas costuma ser menor, talvez porque as criangas s8o operadas mais
precocemente (Lecuire & Lapras®8, 1961; Hemple, Harris, Svien & Holman48, 1961 e Shillito & Matson83, 1968). Dos
42 casos de Hemple, Harris, Svien e Holman48 (1961} apenas um apresentou convuls@es. Vigoroux, Choux e Baurand92

(1965) atribuiram & hipertensdo intracraniana e &s atrofias corticais a ocorréncia de convulsBes na craniostencse.

ELETRENCEFALOGRAMA

O eletrencefalograma {EEG) foi realizado no pré-operatorio em 31 pacientes, tendo-se apresentado normal
em 26 e alterado em 5. Apods o tratamento cirurgico 0 EEG feito em 16 criangas foi normal em 12 e alterade em 4. No
total, 7 tiveram EEG anormal. Lecuire & Lapras58 (1961} entre 17 casos de craniostenose, assinalaram EEG normal em
15 pacientes. Cristiam, Arseni, Terzi & RomanZ0 {1969) na anéalise de 44 criancas com craniostenose constataram gue
26 tinham EEG patolégicoes, ndo tendo sido observada relagdc entre os resultados eletrograficos e a existéncia ou nio de

HIC.

AL TERACOES OCULARES

ManifestagcBes oculares sdo raras em algumas formas, come na craniostenose sagital, e frequentes em outras.
Todas as criangas com doenca de Crouzon tinham exoftalmo bilateral, hipertejorismo, estrabismo, € um paciente era
amaurdtico. Na sindrome de Apert as manifestacBes oculares foram também constantes. Encontramos edema de papila
em dois pacientes (caso 9 com craniostenose mista e o caso 19 com doenca de Crouzon). O quadro ocular caracteriza
bem o facies de muitos dos tipes de craniostenose: hipotelorismo na craniostenase metdpica, hipertelorismo na soldady-
ra precoce das corondrias, assimetria e obliquidade orbitraria no comprometimento unilateral da sutura coronéria, exo-
ftalmo e hipertelorismo na doenca de Crouzon. Estas aiteracéies fazem com que muitas vézes, o paciente procure os of-
talmologistas antes de se reconhecer a craniostenose. {Cruz?1, 1962}

Hemple, Harris, Svien & Ho'man#8 (1061): Freeman & Borkowf38 (18962} e Buchanan16 {1968) descreve-
ram alguns mecanismos que justificam a atrofia éptica na craniostencse: hipertensdo intracraniana, foramem o6ptico es-
treito, aplasia do esfendide, deformagdo das fossas médias e anteriores com deslocamento do nervo 6ﬁ)tico para cima e
defeito na irrigaciio arterial ou ne retorno venoso. Em 1962, Pemberton & Freeman?5 estudando seus casos e os de
Hemple, Harris, Svien & Holman48 (1961) assinalaram a presenga de edema ou atrofia de papila em 21%, estrabismo em
32% e exoftalmo em 25% dos pacientes. Confirmarém ainda serem essas alteragdes mais frequentes na craniostenose mis-

ta e corontaria, ndo ocorrendo edema de papila ou exoftalmo nos casas com craniostenose sagital,

ALTERACOES PSIQUICAS

Constatamos uma grande incidéncia destas manifestacdes em nossos pacientes (64%). Consistiram de: hipere-
xitabilidade em 11 pacientes, retardo leve em 9, retardo acentuado em 14 e retardo com hiperexitabilidade em & casos.
Uma paciente apresentava quadro psiguiatrico grave. Estas perturbac@es psiguicas foram mais frequentes na craniosteno-

se mista {91%) e metdpica (88%) com incidéncia também elevada na craniostenose sagital (60%) (Quadro XLIII}.
B4



Quadro XLII

Incidéncia de alteraces psiquicas em varias séries.

Ingrahan Hemple Freeman Anderson Shillito Facure

{1948]) (1961) (1962) {1965} {1968} {1972)
Sagital 24, 4% 0 % 31.2% 3.4% 2,4% 50 %
Corondria bilateral 37 % 8,3% 50 % . 50 % 3,5% 50 %
Coronaria unilateral 2.6% 60 %
Mista 83 % 0% 63,6% 41,1% 5,6% 91 %
Metopica 22,7% 4,8% 88 %
Doenca de Crouzon 3% B66,6%
Sindrome de Apert 75 %

Na literatura tem-se afirmado ser pouco comum a existéncia de retardo mental nas craniostenoses com oclu-
s30 de uma (nica sutura 8.38.48,75.82 e 83  Em nossos pacientes, mesmo nesses tipos de craniostenocse, verificamos se-
rem frequentes as perturbacdes psiquicas, principalmente quando se analisa criancas maiores, e se vaioriza o distirbio de
comportamento e atraso na escolaridade,

Ingrahan, Alexander & Matson30, em 1948, registraram retardo mental em 40% dos seus pacientestcorres-
pondendo auma incidéncia de 24,4% na oclusdo da sutura sagital, 37% na craniostenose coronaria e 83% quando ha duas
ou mais suturas ocluidas (Quadro XLIN). Nesta ocasido a metade dos casos foram operades com idade superior a um
ano, motivo pelo gual justificam a alta incidéncia de deficiéncia mental.

Nathan, Collins & Coilins?0 (1961) e Fauré, Bonamy & Rambert-Misset33 & 34(1967) afirmaram que o re-
fardo mental e a hipertensdo intracraniana sdo pouco frequentes na craniostenose corondria unilaterat.

Hemple, Harris, Svien & Holman48 {1961} registraram apenas trés casos de retardo mental entre 42 pacien-
tes com craniostenose, insistindo que dos 18 pacientes com craniostenose sagital nenhum apresentava deficiéncia mental
{Quadro XLIII}. Isto a nosso ver se deve a que 17 casos foram analisados antes da idade pré-escolar e ndp foram referi-
dos distarbio de comportamento. _

Freeman & Borkowf38 (1962) assinalaram retardo mental em 44,1% de seus 34 pacientes (Quadro XLII1}.
Esses autores referiram que, nos casos de oclusdo de uma Unica sutura, o retardo mgntal foi atribuido ndo A craniostenose
mas & provaveis anomalias cerebrais associadas ou a retardo mental familial..

Anderson & GeigerS {1965) em 204 casos de craniostenose, assinalaram retardo mental em 5 pacientes com
comprometimento da sutura metépica, em 7 com craniostenose mista e em 18 com oclusdo da sutura coronaria. Regis-

traram quadro de irritabilidade em 4 pacientes com craniostenose sagitat (Quadro XL 1),

Shillito®4, em 1969, afirmou que ndc encontrou retardo mental significante nas craniostenoses de uma Gni-
ca sutura, principalmente sagital {2,4%). Chama a atengdio porém, para a aceleragdo do processo de desenvolvimento e
aprendizado apos acirurgia nessas formas de craniostenose. Na analise de 519 pacientes esse autor referiu uma incidéncia

de 5,2% de deficiéncia mental (Quadro XLIII}.
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EXAME NEURQLOGICO
De maneira geral o exame neurolégico é normal, exceto pelos sinais de retardo mental e manifestacdes ocu-
lares ja referidas. Registramos distOrbio de finguagem em 4 casos e déficits motores em dois. Cruz21, em 1962, cha -

mou a atencio para a raridade na craniostenose da paraplegia espasmédica, do tipo da que ocorre na paralisia cerebral,

infantil, que existe frequentemente nos microcéfalos.

TRAUMA DE PARTO

Foi assinalado em nassos pacientes uma alta incidéncia de trauma de parto. No quadro XLIV relacionamos

a ocorréncia de trauma de parto com incidéncia de perturbagées psiquicas.

Quadro XLIV

Incidéncia de trauma de parto e alteragdes psiquicas.

Trauma de Alteractes Alteracdes psiquicas
parto psiquicas + trauma de parto
Sagital 9 11 5
Corondéria bilateral 2 2 1
Coronéria unilateral 5 3 3
Mista 5 g 5
Metépica 2 8 Z2
Lambdoide - 1 —
Doenca de Crouzon 3 4 2
Sindrome de Apert 3 3 3
29 A 21

Fai aplicado o teste do x2 (Quadro XLV) para avaliar a significacfo da ocorréncia de trauma de parto nos
pacientes com e sem manifestacBes psiguicas. Encontrou-se valor nio significativo para o x2 {x2:1,61). Concluiu-se que

as manifestacdes psiquicas nos nossos pacientes ndo depemderam da ocorréncia ou ndo de parto traumétice (Quadro

XLV).

Quadro XLV

Correlagdo entre trauma de parto e manifestagdes psiquicas.

Alteracoes Psiguicas

Trauma de parto com SEM

Com 21 8 29

Sem 20 15 _%5_
T4 23 64
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Entre 23 criancgas sem quadro psiquico apenas 8 tinham tido parto traumatico. Enttre os pacientes que mani-
festavam pertﬁrbacﬁes psiguicas {41 casos) havia antecedente de trauma de parto em 21 {Quadro XLV). Lecuire, Lapras
& Fischer59 {(1963) ¢ Gaudier, Laine, Fontaine, Castier'& Farriaux4? {1967) registraram cerca de 30% de prematurida-
de entre seus pacientes. Schmigd8C, em 1969, chamou a atengio para a relativa frequéncia de anéxia perinatal na cranio-

ostenose.

HISTORIA FAMILIAL

Em nossa casuistica registramos 4 casos que tinham parentes com craniostenose (casos 26,37,48 e 49). Um
dos pacientes (case 48) com craniostenose sagital, era irmdo gémeo de uma doente com craniostenase mista {caso 49),
Estes casos foram motivos de apresentacdo por parte de Pereira, Barros, Almeida & SaldanhaZ3 {1968). Nos nossos pa-
cientes com doenca de Crouzon ndo se encontrou craniostenose em seus familiares,
Uma tendéncia familial tem sido assinalada frequentemente {Knudson & Flaherty55 1960; Eell, Frank
& Wentworth13 1961; Anderson & Geiger8 1985; Shillito & MatsonB83 1968 e CastroviejolB 1971). Na doenca de
Crouzon o carater familial é mais marcante, sendo também frequente os casos esporadicos, atribuidos 3 mutagdo genéti-
ca (Leher & Familant60 1969), Flippem38, em 1950, relatou ocorréncia de 10 casos de doeng¢a de Crouzon numa fami-
lia de 21 pessoas em 4 geracdes. Shiller81 (1959) e Dodge, Wood & Kenedy27 {1969} salientaram que o carater familial
na craniostenose € mais frequente na doenca de Crouzon, ocorrendo poré_m em tedas as formas de craniostenose, inclu-
sive sagital. Numa andlise de b geragBes Shifler81, em 1959, descreveu 7 pessvas afetadas, notandg ug aumento nitido
das deformidades nas geraces mais novas. Vulliany & NormandaleS3, em 1986, apresentaram 14 casos de disostose
cranio-facial numa familia de 39 membros abrangendo 4 geragiies, confirmando uma transmissdo hereditéria dominante.
Estes autores realizaram estudo cromossdmico em dois pacientes, ndo encontrando anormalidades, Kundu & Mukherjee56,
em 1967, analisaram uma famitia em que o pai e cinco filhos apresentavam craniostenose, Leher & Familant6C {1969)
em duas criancas gémeas com doenca de Crouzon e “foramina parietdlia permagna’ confirmaram uma transmissio autos-
sbnica dominanté, Referindo-se a transmissdo genética nas varias formas de craniostenose Kernohan, Nevin & Dodge52
(1970} descreveram em resumao:
1 - Craniostenose isoladas (simples ou miltiplas) usualmente ndo familial mas dominante em algumas
familias.
2 - Craniostenose com aﬁomalias associadas:
a- Sindrome de Apert: dominante.
b- Formas atiticas de Apert: provavelmente dominante.
c - Sindrome de Carpenter; recessiva.
d- Doenca de Crouzon: dominante.
e - Pseudo-Crouzon: comumente ndo familial mas dominante em algumas fam ilias.
Nos gémeos referidos em nossa casuistica {casos 48 e 49), Pereira, Barros, Almeida & Saldanha73 {1968)
mostraram que a craniostenose néo dependia de aberragGes cromassomicas e indicavam ser “'transmitida par gens reces

5ivos raros de natureza autossomica’
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QUOCIENTE DE DESENVOLVIMENTQ

Um grande nimero de pacientes (33 casos} foi submetido 4 testes para avaliagdo do desenvolvimento psico-
motor. A sequéncia pds-operatoria foi de certa forma irregular, ndo permitindo tirar conclusdes definitivas, Foi regis;cra-
do no pré-operatbrio 11 resuitados normais e 22 anormais. Em 18 pacientes foi possivel comparar os testes pré e pés-ope-
ratorios. Houve methora do quociente de desenvolvimento (QD) em trés {casos 10,24 e 26), em um houve piora {caso 4,
em 7 o QD continuava normat (casos 17,18,21,29,31,33 & 35) e em outros 7 persistia abaixo do normal {casos 6,11,13,
16,23,27 e 30). Nos pacientes com craniostenose sagital, em que se discute o comprometimento cerehral {Hemple,

Harris, Svien & Holman48, 1961) encontramos 7 criancas com QD abaixo do normal, num total de 13 criancas avaliadas,

ANOMALIAS ASSOCIADAS

Em todas as formas de craniostenose tem-se descrito outras malformages congénitas, principalmente nos
casos em que a sutura coronaria é envolvida, Elas podem ser de tal forma caracteristicas que completam decisivamente o
diagnbstico e a classificacdio nas craniostenose, como por exemplo,a sindactilia na sindrome de Apert e as deformidades
faciais na doenca de Crouzon. Em nossos pacientes com doenca de Crouzon e com sindrome de Apert estas manifesta-
cies foram exuberantes. Constatou-se ainda palatosquize no caso 5 (com sindrome de Apert) e deformidades faciais no
caso 8 {com sindrome de Apert}, J4 foram citadas como anomalias associadas 3 craniostenose: cardiopatias congénitas,
palatosquize, 1abio leperino, rim ectépico, meningocele, malformages genitais e urinarias, persisténcia do fordmen pa-
rietal alargado e sindrome de Kippel-Feil {Pemberton & Freeman?5, 1962; Shillito & Matson83 1968; Freedman&
Milis39 19690 e Leher & Familant80 1969).

Merecem destaque especial as malformacSes cerebrais mas ndo ha na literatura dados estatisticos referentes
a sua frequencia, Tem sido descritos casos de arrinencefalia, comumente associados 3 craniostenose metdpica {Currarino
& Silverman22 1960), agenesia de corpo caloso, aplasia do septo peliicido e cranio lacunia (LundB1 1966 e Schmig80
1969).

Foi extrernamente alta (34,7%) a incidéncia de malformagdes na série de Shillito & Matson83 {1968), tendo

sida mais frequente na craniostenose corondria (59%) e maltipla (50%).

MEDIDAS DAS DISTANCIAS CEFALICAS

Foi realizado um estudo sistematizado e comparativo das varias medidas da cabega. consistindo na analise
dos valores do perimetro craniano, da distancia antero-posterior, da distancia biauricular, do indice cefélico e da diferen-
ca AP-BA. Nos graficos de | a VII resurnimos os achados das disténcias cefélicas, das medidas radiogréficas e de variosin- -
dices, comparando-se com valores normais, Desta forma pode-se observar, rapidamente, como se comportaram estes

dados de acordo com o tipo de ¢raniostenose.,

Perimetro craniano {PC)
Registrado em 43 pacientes, o perimetro craniano mostrou-se dentro das limites da normatidade em 32 ca-

503, aumentado em trés {casos 17,37 e 60) e diminuido em 8 (casos 4,6,9,11,12,14,44 2 49}, Nos casos com PC menor
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que ¢ normal o diagnéstico foi feito por elementos, incluindo o formato do cranio, desaparecimento da imagem dals)
surutals) no Raio X de crénio ¢ sinais de HIC.

Hemple, Harris, Svien & Holman48 {1961} referem que o PC tenderia a estar acima do normat na cranioste-
nose sagital e diminuido nos cranios braquicefalicos. Citando Watson & Lowrex reconheceram que o PC na craniosteno-
se nfio da idéia do verdadeiro volume do cranio, Fica reaigada a importincia das outras medidas da cabe¢a no diagndstico
da craniostenose e no digandstico diferencial com microcefalia, onde o PC ests sempre diminuido {Hemple, Hartis,

Svien & Helman48 1961 e Freeman & Borkowf38 1962).

Distdncia antero-posterior (AP)

Contamos com 0s vaiores normais de AP apenas até a idade de um ano, que foram estabelecidos por
Diament26 {1969). Nesta faixa etaria foram enquadradas as medidas de AP de 23 pacientes. Em 16 casos estava aumen-
tada. Em todos pacientes com craniostenose sagital, com menos de um ano de idade (8 casos) a distincia AP estava
aumentada, ¢ que é um elemento caracteristico nesta forma de craniostenose, Apenas na craniostenose mista foram re-

gistrados valores abaixo do normal.

Distancia hiauricular {BA)
Na craniostenose coronaria apenas em um dos pacientes a distancia BA pode ser comparada com os padrdes
nermais, revelando-se aumentada como era de se esperar. Na craniostenose sagital esta medida forneceu valores baixos e

na craniostenose rnista os resultados foram altos.

indice cefalico {IC)

Os indices cefalicos foram comparados com os valores médios normais da tabela de Diament26 {1969) em
23 pacientes que tinham menos de um ano de idade. Estava aumentado em 8 e diminuide em 15 casos. Foi comprovado
aumento sistemdtico do JC na craniostenose sagital. Nas outras formas o nimero de casos fol pequenc para se confirmar
um resultado expressive {Quadro XLVI). Incluindo-se os pacientes com mais de um ano de idade o |C pode ser analisa-
do em 43 casos. Em 19 doentes o IC era menor que 0,88146, em 11 casos maior gue 1,00 e em 13 estava entre os dois
valores extremos,

Considerando os 6 pacientes em que o valor do IC pode ser comparado no pré e pos-operatbrio pode ser
confirmado meihora do IC em 5 doentes: caso 56 (craniostenose sagital), caso 32 {craniostenose bilateral), casosde6
{craniosienose mista) e caso 15 {craniostenose metdpica). Foi registrado piora do 1C em um paciente {caso 35) com cra-

niostenose metopica.
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Quadro XLVI

Resultados dos indices cefalicos comparados com valores
fornecidos por Diament26,

Craniostenose diminuido aumentado normal
Sagital 8 - —
Coronaria bilaterai — 1 —
Coronaria unilaterai 2 — —
Mista 2 4 -
Metopica 3 — -
Doenca de Crouzon - 1 -
Sindrome de Apert — 2 -
15 8 o

Diferenca AP — BA

Esta diferenca obviamente acompanhou os resultados obtidos com os indices cefalicos. Foi estudada devida
a facilidade com que € calculada, Os dados obtidos foram de certa forma caracter isticos, pelo menos no que se refere 3
craniostenose corondria {diferenga sempre igual ou inferior a um) e na craniostenose sagital (sempre maior que trés}. Ser-

viu, também, em alguns casos para documentar a melhora apods a cirurgia,

EXAME RADIOLOGICO NA CRANIOSTENOSE

Qs achados radiologicos mais significantes foram resumidos na capitule |1. O pneumencéfalograma, feito em
14 pacientes, foi normal em 4; nos 10 restantes havia dilatagdo ventricular ou atrofia cortical e, em um caso, provavel
agenesia do corpo caloso, Mclaurin & Matson65 (1962) realizaram pneumencéfalograma em criangas com craniostenose
e retardo mental, encontrando certo grau de dilatacdo ventricular e atrofia cortical, mesmao em criangas com menos de
6 meses de idade. Vigoroux, Choux & Baurand22 (1965) realizaram o pneumencefalograma para avaliagio do progndsti- '
¢o da craniostenose. A hidrocefalia de modo geral tem sido registrada {(Buchanan16 1968) principaimente na sindrome
de Apert. Fishman, Hogan & Dadge35, em 1971, fizeram uma revisdo na literatura, analisando a ocorréncia da hidroce-
falia associada a craniostenose, Estes autores encontraram dilatacéo ventricular em 12 casos, 8 dos quais com sindrome
de Apert. Para justificar a hidrocefalia sugeriram existir dificuldade no trénsito do liquido céfalo-raquidiano por blo-
queios, estenose do aqueduto, perturbagio na drenagem venosa e atrofia subcortical secundéria a hipertensao intracra-

niana.

Indices da soma e do produto de Austin & Gooding10,

Foram obtidos em 39 pacientes. Na grande maioria dos casos (30 casos) estavam normais. Os resultados fo-
ram superiores aos valores normais em 7 casos e inferiores em dois. Nos parecem ser estes indices especialmente valiosos
para o diagndstico diferencial com a microcefalia, tendo em vista que nacraniostenose ficou demonstrado um votume

craniano normal ou acima do normat em mais de 94% dos casos. (Graficosde [ a V).
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indices cefalicos horizontal {1H) e vertical (IV)
Um indice horizontal diminuido, indicando que o crinio & longo e estreito {dolicocéfalo} foi constatade em
todos casos de craniostenose sagital, em que foi possivel registrar as medidas rad'iogréficas. Estava também diminuido o
IH em dois casos de craniostenose mista e um caso de doenga de Crouzon. Por outro lado tivemos IH aumentado na
maioria dos casos das outras formas de craniostenose, especialmente corondria, doenca de Crouzon e sindrome de Apert.
{Gréficos de | & VII). O indice ceflico vertical forneceu resultados irregulares na craniostenose sagital. Nas outras formas
o IV foi, quase sempre alto (Graficos de | 3 VII}. Gaudier, Laine, Fontaine, Castier & Farriaux20 {1967) realizaram. me-
didas do IH e 1V obtendo os seguintes resultados,
1 - Indice cefélico horizontal:
a - Craniostenose sagital: entre 63 e 73,9
b- Craniostenose coronaria: entre 80 e 91,4
¢ - Craniostenose corondria e sagital: entre 80,6 ¢ 88,5
2 - Indice cefalico vertical:
a - Craniostenose sagital: entre 55 e 59,5
b - Craniostenose coronéria: entre 55,4 ¢ 67,2

¢ - Craniostenose corondria e sagital: entre 58,8 e 73,1

Diferenga C — L. Comprimento méximo do crénio {C) e Largura maxima do crinio (1.).

A diferenca C — L apresentou resultados semelhantes 3 diferenca AP - BA, anteriormente referida. Esses va-
lores confirmam as caracteristicas dolicoceféticas ou braquicefélicas na craniostenose. A distancia C mostrou-se nitida-
mente aumentada em todos casos de craniostenase sagital {12 radiografias medidas), na maioria dos pacientes com cra-
niostenose mista e na metade dos pacientes com doenga de Crouzon. A distncia L estava aumentada na craniostenose

corondria, na doenca de Crouzon e na sindrome de Apert. (Graficos de 1 3 VI,
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Grifico |

Craniostenose sagital — Medidas do crinio comparadas com valores normais
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Griafico 1l

Craniostenose coronéria bilateral — Medidas do crinio comparadas com valores normais
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Grafico I

Craniostenose coronaria unilateral — Medidas do erinio comparadas com valores normais
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Grifico IV

Craniostenose mista —

Medidas do créinio comparadas com valores normais
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Grafico V

Craniostenose metdpica — Medidas do crinio comparadas com valores normais
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Grafico VI

Doenga de Crouzon — Medidas do crénio comparadas com valores normais
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Gréfico ViI

Sindrome de Apert ~ Medidas do crinio compradas com valores normais
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TRATAMENTO CIRURGICO E RESULTADOS

Cremos gue o tratamento cirdrgico estd indicado em todas-as formas de craniostenose. Nos nossos pa-
cientes com comprometimento de uma Gnica sutura, nos quais foi observado uma incidéncia elevada de hiperecitabilida-
de e atraso na escolaridade, a cirurgia trouxe methora nitida destas manifestagBes. E evidente que a corre¢do cirlrgica
precoce é a ideal mas mesmo nas criancas maiores obtivemos resultados animadores.

A técnica cirdrgica empregada em nossos pacientes j& foi comentada no trabatho de Almeida & Barros3
(1965}, De uma maneira geral foram realizadas craniectomias amptas ao nivel das suturas ocluidas. Nos casos de cranios-
tenose sagital, com mais de um ano de idade, evitamos retirar osso sobre o seio longitudinal superior, realizando craniec-
tomias paralelas & linha média. Nas criangas maiores delimitamos retalhos, afim de obter melhor resultado estético. Na
craniostenose corondria unilateral e metdpica foi retirado todo osso frontal deformado. Para prevenciio da recidiva fo-
ram empregadas em alguns casos folhas de polietileno nas bordas 6sseas das craniectomias. Os resultados foram pouco
favoréveis, devido a infecgdo ou expulsio do corpo extranho. Outras vezes tentou-se diminuir a capacidade osteogénica
do peridsteo e da duramater com alcool iodado, com resuttados duvidosos. Nas craniostenoses associadas o tratamento

cirdrgico é extremamente complexo, devendo ser levado em conta a possibilidade de existir hidrocefalia.

A avaliag@o dos resultados do tratamento cirdrgico foi encarado sob miltiplos aspéctos: clinico {convulsdes,
hipertencdo intracraniana e psiquismol; estético e radiolégico (formato aparente do cranio, medidas do cranio, e persis-
téncia da abertura artificial por um tempo satisfatorio); incidéncia de reoperactes e mortalidade. Nos quadras XLVF, -
XLVIH e XLIX estdo resumidos os dados obtidos,

Do ponto de vista estético e radioldgico os resultados foram bastante satisfatorios: 40,8% de muite bom,

51,0% de bom e 8,1% de regular {Quadro XLVII}.

Quadro XLVII

Resuitade estético e radiologico nos casos
que foram acompanhados.

Craniostenose Muito bom Bom Regular
Sagital 12 60%) 7 {35%) 1 {6%)
Coronéaria bilateral 1 2 —
Coronaria unilateral 1 3 1
Mista 2 6 -
Metdpica 2 4 1
Lambdoide — 1 -
Doenca de Crouzon 2 1 1
Sindrome de Apert — 1 -

20 (40,8%) 25 (51,0%) 4 (8,1%)

A metade dos pacientes foi acompanhada por um periodo superior a um ano. Relacionamos os resultados

com o tempo de seguimento dos 64 pacientes {Quadro XLVIII),
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Quadro XLVHUI

Distribui¢io de acordo com a duragio do seguimento, dos bbitos,
reoperagies, resultado cirirgico e casos ndo operados,

Seguimento Craniostenose Obitos Recperagtes Resultado Resuttado Nio
em dias N9 de casos Muito bom Regular operados
ou bom
030 17 3 — 7 - 7
30-90 5 - 1 5 - -
90-180 5 1 4 1 1 2
180-360 6 — 3 5 - 1
360-720 10 - - 8 1 1
720-1440 12 — 2 12 - -
1440-3240 9 . Bl A _2“ T
64 4 10 45 4 11

A mortalidade foi baixa {Quadro XLI1X) apesar de superior  referida na literatura. Os ébitos ocorreram no
periodo pos-operatdrio imediato ou durante a cirurgia. Considerando-se as criangas com craniostenose sagital e metopi-
ca, formas em que é discutida a indicagiio cirirgica, a mortalidade foi nula, Duas criangas que morreram apresentavam
formas graves de craniostenose, com retardo psicomator acentuado e hipertensio intracraniana nitida {casos Qe 54}, Uma
crianca (caso 7) morreu apds crises convulsivas na reoperacdo. Foram reoperados 15,09% dos pacientes. As reoperacdes
se efetuaram entre 0 sexto e décimo sequndo més pés-operatdrio em 70% dos casos (Quadro XLVIIN. A maior incidén-

cia de reoperagBes também ocorreu na craniostenose mista {Quadro XLIX),

Guadro XLIX

Mortalidade e incidéncia de reoperagies conforme o
tipo de craniostenose,

Cranigstenose Obitos Reoperaces
Sapital — -
Coronaria bilateral i -
Corondéria unilateral - 2
Mista 3 3
Metdpica - 1
Lambdoide - —
Doenca de Crouzon - 1
Sindrome de Apert - 1
4 8

Hemplg, Harris, Svien & Holman48 (1961}; Pemberton & Freeman’% {1962); Lecuire, Lapras & Fisher5?

(1963} e Anderson & Geiger® (1965) ndo tiveram mortalidade cir(irgica. Os resultados obtidos por Freeman & Borkowf38
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(1962) demonstraram que a incidéncia de perturbagdes psiquicas & menor nos casas operados que nos nio operados.
Esses autores afirmaram que, quande existe deficiéncia mental, a cirurgia ndo melhora ¢ seu prognostico. Obtendo re-
suftados clinicos e estéticos favoraveis, Anderson & Geiger6 (1965) insistiram na importincia da aparéncia da cabega na
craniostenose, indicando o tratamento cirdrgica mesmo com finalidades apenas estética. Em muitos cases demonstra-
ram a melhora do comportamento e do aprendizado; reconheceram, porem, que a cirurgia ndo previne ou alivia todas as
farmas de déficit mental. Na revis3o de Shillito & Matson83 {1968} o resultado estético foi satisfatorio em 74% dos
pacientes, com resuitados inferiores na craniostenose metdpica. Na sua casuistica 13,3% dos 519 casos foi submetida 3

reoperagdo, com maior incidéncia nos paciertes com craniostenose mista e corondria. A mortalidade foi de .0,39%.

SISTEMATIZACAQO DO EXAME NOS PACIENTES COM CRANIOSTENOSE.

A incidéncia da craniostenose na populacic geral ndo esta determinada. Anderson & GeigerS (1965) referi-
ram relagdo de 1:643 entre os pacientes internados de 1948 3 1963 no Los Angeles Children’s Hospital. Muitos casos

podem passar desapercebidos, por serem confundidos com vicios de posicdo da cabeca no leito {Nathan, Colling &

Coltins’0, 1961; Fauré, Bonamy & Rambert-Misset33 e 34 1967, Davis, Alexander & Kelly23 1969 e Weiss & Raskind95
1869). Em alguns casos, especialmente de craniostenose sagital a sintomatologia pode ser escassa e o paciente nio procu-
ra médico.

Na prética clinica temos observado muita confusiio no que diz respeito ao diagndstico de craniostenose. Al-
gumas vezes o diégnéstico n3o é feito e a crianca nfo & operada na época ideal. Qutras vezes pacientes micracefalicos nos
sdo enviados para a cirurgia. Torna-se difici) contornar a situaciio e desifudir os familiares que prosuram numa cirurgia a
cura do retardo psicomotor,

O diagnéstico diferencial com a microcefalia as vezes é dificil {Gordon43 1970), Na microcefalia o perime-
tro craniano esta sempre diminuido, o cranio é harmonicamente pequeno e o comprometimento mental costuma ser a-
centuado. Nas radiografias nota-se que as suturas cranianas s30 sempre presentes, ndo h impressdes digitiformes e a ca-
lota € espessa (Campbell17? 1966),

Outras patologias tem sido confundidas com craniostenose: hipotrofia cranio-facial e malformacdes faciais
sem craniostenose (Sindrome de Treacher-Collins e Pierre Robin) {Apolldnio & Zoldan? 1964; Erney30 1966 e Sakurai,
Mitchel & Hotmes?7 1966),

Por outro lado, criangas normais eventualmente apresentam sinais que se confundem com craniostenose co-
ma por exemplo, assimetria craniana, fontanela pequena, suturas pouco visiveis na radiografia e saliéncias palpéaveis
ac nivel de suturas cranianas.

McLaurin & Matson6%, em 1952, atribuiram os resultados insatisfatérios no tratamento da craniostenose 2
duas razbes principais: o erro em diferencid-la da microcefalia na qual a cirurgia ndo traz beneficios e na falha em reco-
nhecé-la precocemente.

No sentido de facilitar o diagnostico elaboramos uma sistematizagdo do exame da cabega, crinio e face do
paciente com suspeita de craniostenose. Insistimos particularmente na possibilidade de diagndstico precoce. Anderson &
Geiger6 (1965) e Davis, Alexander & Kelly23 {1969} referiram que na craniostenose, se a deformidade craniana nio &
evidente no nascimento ela se tornara nitida logo nas primeiras semanas, Shillito84 {1969} assinalou que a oclus3o da su-
tura estd sempre presente desde o nascimento, ¢ que, se uma deformidade craniana, atribuida habitualmente ao parto,

ndo desaparece nas primeiras semanas, deve-se explorar a presencga de craniostenose.
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1 - Inspegio da cabega

a- A deformidade do cranio nos parece o elemento bésico no diagndstico de  craniostenose. Costuma
haver aumento de um ou mais dos diametros cranianos, depressdes localizadas ou assimetrias. Na craniostenose mista o
cranio pode ter um formato homogéneo dificultando o diagnéstico.

b- Na face a presenca de hipoplasia de ossos existentes na doenga de Crouzon, di ao paciente um aspec-
1o caracteristico de prognatismo, boca semi aberta e dificuldade para respirar {Kundu & Mukherjee56 1967).

c - Contribuem para o diagndstico as manifestagdes oculares como hipotelorismo {craniostenose metdpi-
ca) hipertelorismo (craniostenoss corondria bilateral e doenga de Crouzon} exoftalmo (doenca de Crouzon, sindrome de
Apert e mista), obliquidade orbitaria {coronéria unilateral} edema ou atrofia de papila e estrabismo, Na craniostenose
corondria unilateral a assimetria das érbitas é reaicada pela implantagdo desigual das sombrancelhas, No Jado comprome-

tido a sombrancetha ocupa uma posigdio mais elevada que a do lado oposto.

2 - Palpacdo das suturas e fontanelas

a- Nas primeiras semanas é facilmente percebida, pela palpacdo, a mobilidade Ossea ac nivel das suturas.
Na craniostenose esta mobilidade esta desde o inicio comprometida em toda extensdo da sutura ou em sua maior parte
{Nathan, Collins & Collins70 1961 e Almeida & Barros3 1965),

b- Um ressalto dsseo pode ser normat ao nivel da sutura metdpica nos primeiros meses de vida. Na cra-
niostenose, principalmente sagital, pode existir uma saliéncia ao nivel da sutura ocluida. {Matson64 1960; Almeida &
Barras3 1965 e Davis, Alexander & Kelly23 1969).

¢ - Em alguns casos pode se palpar uma dapressdo no ponto onde se iniciou a oclusdo precoce da sutura.
Em nossos pacientes com craniostenose sagital isto foi percebido algumas vezes (Fig. 1) Anderson & Gomes? ¢ 8 {1968)
chamaram a atencdo para este achado nos seus casos de craniostenose.

d- Na craniostenose a fontanela pode ser normal, diminuida ou mesmao aumentada, para compensar a
craniostenose noutro ponto. E comum na craniostenose corondaria, a situacdo anterior da fontanela bregmatica devido a
parada de crescimento dos frontais. Na craniostenose sagital e craniostenose mista a grande fontanela pode situar-se mais

para tras. Na soldadura unilateral da coronéria o breema fica lateralizado.

3 - Medidas da cabega

a- Perimetro craniano (PC). Enguanto que na microcefalia o PC é sempre inferior ao normal, na cranios-
tenose demonstramaos ser ha grande maioria dos casos dentro dos limites da normalidade. Para confrontacio com o PC
normal nos baseamos nos dados de Nelhaus? 7 {1968} e Diament26 (1969).

b- Foram medidas as distdncias antero-posterior {AP) e biauricular {BA} e comparadas com os valores
médios normals para cada idade fornecidos por Diament26 {1969} em criancas até um ano. Confirmamos na cranioste-
nose sagital um aumento sisternatico de AP e na craniostenose corondria um aumento de BA. Nos outros tipos estas
medidas mostravam-se de alguma forma também alteradas em relagdo ao normal.

¢ - O indice cefalico {IC) foi determinado também segundo Diament25 e 26 (1968 e 1969} que estabele-
ceu valores médios até um ano e determinou os extremos inferior e superior deste indice em 0,88146 e 1,00 respectiva-
mente. {ndices acima ou abaixo destes fimites traduzem uma deformidade craniana no sentido biauricular {acima de
1,00} ou Antero-pasterior (abaixq de 0,88146). Na craniostenose sagital o 1C esta nitidamernte diminuido e na corondria

aumentado.
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d- Diferenca AP - BA. Nos pareceu um dado muito simples de facil obtengdo e que podera reforcar a sus- -
peita de craniostenose, Na craniostenose sagital encontramos valores de trés 3 8 cm e na craniostenose caronaria valores

negativos ou até um cm.

4 - Achados radiogrificos

a - Os elementos.visiveis na radiografia de crinio com craniostenose sio mais nitidos em criangas maiores.
E demonstravel apagamento da imagem dals) sutura(s), embora algumas vezes persista uma imagem atenuada de parte
da sutura ocluida precocemente {Knudson, Flaherty55 1980; Almeida & Barros3 1965 e Davis, Alexander & Kelly23
1989). Pode ser visivel também um reforco dsseo bordejando a linha da sutura, principalmente no ponto onde comecou
a obliteracdo. Desde cedo também se confirmam deformidades das orbitas, da base do cranio, da face ou assimetria do
proprio cranio (Nathan, Collins & Collins70 1961; Taveras & Wood88 1964 e Fauré, Bonamy & Rambert-Misset33 e 34
1967}.. A tabua bssea & delgada e impressbes digitiformes poderiio aparecer mais tardiamente, Tod & Yelland®1 {1971)

aconselham repetir o exame radiologico depois de trés ou 4 semanas quande houver divida no exame inicial.

.5 - Medidas radiograficas
a- a- 0s indices da soma e do produto de Austin & Gooding19 {1971) sfo normais na maioria dos casos de
craniostenose.
b- Indice cefalico horizontal {1H).

L x 100
C

IH

Foi considerado 77,5 e 81,3 como a faixa normal para estes indices [Almeida & Barros3 1965). Na oblitera-
¢do precoce da sutura sagital o [H esta abaixo do normal e na craniostenose coronaria o 1H se eleva (Mclaurin &
Matson€5 1952 e Freeman & Borkowf38 1862).

¢ - Indice cefalico vertical {1V}
_ A x 100
= _C—
Para Solé-Llenas & Wackenhein85 {1967) o IV normal esta entre 58 e 63. Na craniostenose, principalmente

kY

quando se compromete a sutura corondria {craniostenose coronaria bilateral e mista) éste indice esta acentuadamente au-
mentado. Na craniostenose sagital, algumas vezes o IV é inferior ao normal.

d-A diferenga C - L se comporta semelhante 8 AP - BA,

e - Comprimento méximo e largura maxima do cranio, Na craniostenose sagifal a distancia C mostra-se

sempre aumentada e na craniostenose coronaria confirma-se o aumento de L.

6 - Anomalias associadas.
a - JAapontamos as anomalias faciais que particularmente confirmam o diagnéstico de doenca de Crouzon
e sindrome de Apert. Qutras anomaiias podem ser encontradas, merecendo destaque especial a sindactilia na sindrome

de Apert.
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Capitulo IV

CONCLUSOES

1 - As medidas da cabega constituemn elementos fundamentais no diagnéstico de craniostenose:

a - O perimetro craniano é normal na maior parte dos casos, o que é importante para o diagn6stico dife-
rencial com microcefalia.

b- Adisténcia antero-posterior, nas criangas até um ano de idade esta sempre acima do normal na cranios-
tenose sagital.

¢ - O indice cefalico mostra-se alterado em todos pacientes com menos de um ano de idade,

d- Nacraniostenose sagital o indice cefélico, resulta sempre abaixo do normal, nas eriangas com menos de
um ano de idade.

e - A diferenca AP - BA revela resultados positivos (acima de trés cm) quando predomina a eclusio preco-
ce da sutura sagital e valores pouco elevados {abaixo de um cm) ou negativos guando predomina o comprometimento
da sutura coronaria.

2 - As medidas radiogréficas dos didmetros cranianos e os varios indices descritos, também fornecem ele-

mentos para o diagnostico de craniostenose,

a- 0 indice da soma e do produto demonstra que o volume craniano permanece normal na maior parte
dos casos de craniostenose.
b- O indice cefalico horizontal mostra-se diminuido em todos os casos de craniostenose sagital,
¢ - O indice vertical estd aumentado nos casos com doenca de Crouzon e sindrome de Apert e na maior
parte dos casos de craniostengse mista, demonstrando o aumento na altura do cranio.
d- A diferenca C - L acompanha os resultados da diferenca AP - BA.
e- O comprimento maximo do crinio estd acima do normal em todos os casos de craniosten ose sagital.
f- A largura maxima do cranio estd aumentada em todos os casos de craniostenase carondria e sindrome de
Apert e na maior parte dos casos de craniostenose sagital e na doenca de Crouzon.
3 -0 tratamento cirGrgico traz resultados ¢linicos e estéticos favoraveis na maior parte dos casos operados.,
4 - A incidéncia das manifestacdes psiquicas & elevada em todas as formas de craniostenase, mesmo nos casos
com comprometimento de uma G(nica sutura. Estes dados que estdo em desacordo com os encontrados em alguns traba-

Ihos, fornecem forte argumento a favor do tratamento cirlrgico precoce, comi finalidade profilatica.
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