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RESUMO

Introducao: A craniossinostose coronal unilateral (CCU) ¢ a ossificacdo prematura da su-
tura coronal unilateralmente e provoca uma deformidade em 3 dimensdes, que pode afetar
o cranio e as orbitas. O objetivo do presente trabalho foi aferir e comparar a assimetria do
cranio e face dos pacientes portadores de CCU no periodo pré e pds-operatorio. Método:
Nove pacientes foram submetidos a correcdo da craniossinostose coronal unilateral, entre
janeiro de 2007 a dezembro de 2010. Quatro pacientes foram do sexo feminino e cinco do
sexo masculino. Foram aferidas medidas da regido craniofacial para quantificar o indice
de assimetria craniofacial no periodo pré-operatério e compara-lo com o periodo pos-
operatério. O indice de assimetria craniofacial (IAC) foi determinado pela diferenca entre
as medidas craniofaciais diagonais obtidas com o gonidmetro. Resultados: A idade média
dos pacientes submetidos a corre¢do de CCU foi de 2 anos e 1 més. O tempo médio de
cirurgia foi de 2 horas e 46 minutos. O volume médio de sangue transfundido foi de 280
ml. A média das diferencas das medidas diagonais obtidas com o gonidmetro no periodo
pré-operatdrio (IAC) foi de 1,045 e do pos-operatdrio de 1,009 (p=0,0109), indicando forte
tendéncia a simetria craniofacial apos o ato cirurgico. Conclusao: O tratamento proposto
para as CCU foi eficiente na obten¢do de simetria craniofacial. Foi necessaria a sobrecor-
re¢do das estruturas 6sseas para obtencao de simetria 6ssea no periodo pds-operatorio.

Descritores: Craniossinostoses. Plagiocefalia. Anormalidades craniofaciais.

ABSTRACT

Introduction: Unilateral coronal synostosis (UCS) is a premature fusion of the coronal
suture and leads to a three-dimensional deformity that affects the cranium and orbits. The
aim of this study was to compare craniofacial skeleton asymmetry preoperatively and
postoperatively. Methods: This is a retrospective study with nine patients who underwent
treatment of unilateral coronal synostosis, between January 2007 and December 2010.
Four patients were female and five male. The craniofacial measurements were done to
quantify an index of craniofacial asymmetry preoperatively and compare to those obtained
postoperatively. The craniofacial index (CI) was obtained by calculating the difference
between the higher oblique measurement of the craniofacial skeleton and lower oblique
measurement of the craniofacial skeleton. Results: The average age of the patients who
had undergone to unilateral coronal synostosis correction was 2 years and 1 month. The
average time of surgery was 2 hours and 46 minutes. The blood volume transfused was 280
cc. The ClI preoperatively was 1.045 and postoperatively was 1.009 (p=0.0109), indicating a
tendency to craniofacial symmetry. Conclusion: The treatment of UCS was efficient. Bone
overcorrection was necessary to achieve its goal of symmetry in the postoperative period.
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INTRODUCAO

O termo craniossinostose refere-se a fusdo prema-
tura de uma ou mais suturas da abdbada craniana e suas
deformidades cranianas associadas. O padrdo das defor-
midades cranianas para cada uma das suturas (metopica,
coronal, sagital e lambdoide) ¢ peculiar ao tipo de sutura
fundida. A craniossinostose coronal unilateral (CCU)
ocorre devido a fus@o prematura da sutura coronal e
apresenta incidéncia aproximada de 1 para cada 10.000
nascidos vivos. Tem sido descrita como a segunda mais
frequente sinostose identificada em centros de referéncia
para o tratamento das deformidades craniofaciais'.

A extensa maioria dos pacientes portadores de CCU
€ representada por alteragdes morfoldgicas derivadas de
um mecanismo de compensag¢ao do crescimento cerebral
sobre o esqueleto craniano (lei de Virchow), normalmente
em dire¢do as suturas que estdo abertas, levando a uma
deformidade em 3 dimensdes, desvio significativo da
base do cranio em seu eixo sagital (observado durante o
exame fisico pela posigdo discrepante das orelhas, que
no lado acometido estd mais alta e anteriormente posi-
cionada), desvio da raiz nasal para o lado acometido e da
ponta nasal para o lado contralateral, acompanhando o
eixo derotacdo dabase do cranio. Aregido fronto-parietal
ipsilateral & sutura acometida esta deprimida, levando a
uma bossa contralateral compensatoria. A sobrancelha é
sempre mais alta no lado afetado. O mento esta desviado
para o lado contralateral. A regido da maxila e zigoma
pode estar em posi¢do mais anterior em relagdo ao lado
contralateral a sinostose, acompanhando a rotagdo tridi-
mensional da base do cranio®>.

Muito se tem debatido a respeito da implicagdo clinica
da rotacdo da base do cranio nas CCU, e acredita-se que
esta possa ser responsavel por todos os achados clinicos
da CCU. Como descrito por Silva-Freitas et al.®, a
orbita em Arlequim ¢ um sinal caracteristico das CCU,
consequente ao posicionamento andmalo da asa maior
do esfenoide no lado acometido. A fusdo prematura da
sutura coronal pode estar associada a displasia cranio-
frontonasal®, sindrome de Saethre-Chotzen®e a mutagio
FGFR3 PRO250R’, também conhecida como mutagdo
Muenke. As caracteristicas clinicas variam conforme
a mutacdo genética identificada e pode envolver os
membros superiores®.

O objetivo do presente trabalho foi aferir e comparar
a assimetria do crdnio e face dos pacientes com CCU
no periodo pré e pos-operatorio e, desta forma, aferir a
eficacia do procedimento cirtrgico.

METODO

Nove pacientes foram submetidos a corre¢do da craniossi-
nostose coronal unilateral, entre janeiro de 2007 a dezembro
de 2010. Quatro pacientes eram do sexo feminino e cinco do
sexo masculino.

Foram observadas medidas na regido craniofacial para
quantificar o indice de assimetria craniofacial no periodo pré-
operatdrio e compard-lo com o periodo pos-operatdrio.

O indice de assimetria craniofacial (IAC) foi determinado
pelo quociente entre as medidas craniofaciais diagonais,
esquerda e direita, obtidas no periodo pré e pds-operatorios,
com o instrumento gonidmetro. Desta maneira, o IAC médio
pré-operatorio foi um nimero maior que 1, ja que se dividiu
uma medida maior (lado ndo afetado), por uma medida menor
(lado afetado) (Figura 1). Foi calculado o indice de assimetria
craniana de todos os pacientes no pré e pos-operatorio. As
medidas foram aferidas no periodo pré-operatério e pos-
operatorio.

Foramincluidos todos os pacientes fotografados emesttidio
fotografico com posigdes padronizadas que incluiam frontal,
lateral e obliqua, além de fronto-basal com a paciente deitada
sobre o colo dos pais. Foram excluidos os pacientes sindro-
micos portadores de displasia craniofrontonasal associado a
craniossinostose coronal unilateral.

Figura 1 — Delineamento das distancias anatomicas aferidas
com instrumento goniometro nos pacientes com craniossinostose
coronal unilateral.
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Técnica Operatoria

Com o paciente posicionado em decubito dorsal, sob
anestesia geral, a cirurgia inicia-se com a incisdo coronal
e descolamento subgaleal do retalho frontal. Subsequente-
mente, o retalho de peridsteo é elevado desde a sutura coronal
até o teto das orbitas. Identifica-se o feixe vasculo-nervoso
supraorbitario, que é cuidadosamente elevado e liberado do
osso frontal junto com a peridrbita. Com acesso ao interior
da orbita em plano subperiostal, finaliza-se o descolamento
periorbitario.

A craniotomia ¢ realizada através da fontanela, que
fornece acesso seguro a regido intracraniana. O 0sso craniano
¢ facilmente descolado e recortado com instrumento saca-
bocado, tesoura de Jackson ou serra vai-vem. A remode-
lagdo do osso craniano (cranioplastia) é realizada na mesa
cirargica. A base anterior do cranio ¢ descolada nas porgdes
centrais e laterais, com amplo descolamento da asa maior
do esfenoide. Inicia-se osteotomias na regido da asa maior
do esfenoide em diregdo a parede lateral da orbita. A regido
basilar ¢ descomprimida, com adequada protecdo das estru-
turas nobres realizadas com instrumento denominado “male-
avel”. O rapido e intenso crescimento cerebral no primeiro
ano de vida faz com que as estruturas orbitarias adquiram
simetria, sem a necessidade do avancgo fronto-orbitario.

Reservamos a cirurgia de avango fronto-orbitario para
os pacientes com CCU em idade avancada, principalmente
apds o primeiro ano de vida. Criangas menores que 1 ano
de vida apresentam favoravel combinagdo de maleabilidade
ossea ¢ possibilidade de grande expansdo cerebral durante
o crescimento do esqueleto craniofacial. Esta combinagdo
possibilita a realizacdo desta cirurgia, sem a utilizacdo de
capacetes modeladores e sem a necessidade de avancar as
estruturas das Orbitas.

Os drenos de succdo s@o deixados por 24 a 48 horas.
Os curativos sdo utilizados até 12 horas apos a retirada dos
drenos. O couro cabeludo é suturado com fio de nylon 4-0°.

Avaliacao Estatistica

O teste t de Student foi utilizado para a comparagdo do
IAC médio do periodo pré-operatdrio e pds-operatorio. Os
valores abaixo de 0,05 foram considerados detentores de
significancia estatistica.

RESULTADOS

Os pacientes estudados foram submetidos a mesma
técnica cirurgica, com realizagdo de cranioplastia ¢ descom-
pressdo dabase do cranio. A descompressdo da base do cranio
normalmente oferece espago suficiente para o crescimento
cerebral.

A idade média dos pacientes submetidos a corre¢do de
CCU foi de 2 anos e 1 més. O tempo médio de cirurgia foi

de 2 horas e 46 minutos. O volume médio de sangue trans-
fundido foi de 280 ml.

O TAC médio pré-operatorio foi de 1,045 e o pds-opera-
torio, 1,009. A comparagdo do IAC médio pré e pds-opera-
torio resultou em uma diferenca estatisticamente significante
com p=0,0109 (Figuras 2 a 6).

Figura 2 — Fotografia pré-operatoria de paciente com diagnostico
de craniossinostose coronal unilateral direita (direita). Fotografia
pos-operatoria do mesmo paciente apos 2 anos da cirurgia para

a correg¢do da craniossinostose (esquerda). Observa-se melhora
significativa do contorno da regido frontal e corregdo da distopia
orbitdria, obtida com a rapida expansdo cerebral normalmente
presente em pacientes submetidos a cirurgia antes dos 6 meses de vida.

Figura 3 — Fotografia pré-operatoria de paciente com diagndstico
de craniossinostose coronal unilateral, estrabismo associado
ao torcicolo muscular congénito e distopia orbitaria vertical

submetido a cirurgia aos 3 meses de idade (direita). Fotografia
pos-operatoria do mesmo paciente apos a cirurgia para a corregdo
da craniossinostose (esquerda). Nota-se melhora significativa do
contorno da regido frontal e da distopia orbitaria.
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Figura 4 — Fotografia pré-operatoria de paciente com diagnostico
de craniossinostose coronal unilateral, estrabismo associado ao
torcicolo muscular congénito e distopia orbitdaria vertical (direita).
Fotografia pos-operatoria do mesmo paciente apos a cirurgia
para a corre¢do da craniossinostose (esquerda). Nota-se melhora
significativa do contorno da regido frontal e da distopia orbitaria.

Figura 5 — Visdo pré-operatoria superior do mesmo paciente (direita).
Visd@o pos-operatoria superior (esquerda). Observa-se por outro
angulo fotografico melhora significativa do contorno da regido frontal.

Figura 6 — Visdo pré-operatoria superior de outro paciente com
craniossinostose coronal unilateral submetida a cirurgia aos 3
meses de idade (direita). Visdo pos-operatoria superior. Observa-se
significativa melhora do contorno fronto-parietal (esquerda).

DISCUSSAO

Foi observado neste trabalho um IAC médio p6s-opera-
torio proximo ao valor 1, o que significa importante simetria
craniana obtida com a cirurgia. A cirurgia para a corre¢do
da craniossinostose coronal unilateral também tem impli-
cagdo direta na simetria facial e posicionamento das 6rbitas
e, por este motivo, deve ser sempre realizada antes de um
ano de idade. O cérebro normalmente dobra o seu tamanho
no primeiro ano de vida®. O répido crescimento cerebral
nesta fase atua diretamente sobre o reposicionamento das
estruturas craniofaciais em um paciente que foi submetido
a cirurgia para o tratamento da CCU?. O objetivo principal
da interven¢do cirurgica precoce ¢ interromper os efeitos
deletérios da fusdo das suturas cranianas sobre o esqueleto
craniofacial. Adicionalmente, a craniossinostose pode estar
associada a incremento da pressdo intracraniana, mesmo
quando apenas uma sutura esta comprometida® e pode levar
ao déficit do desenvolvimento neurocognitivo da crianga
afetada’®. O alivio imediato dos sinais clinicos de hipertensdo
intracraniana obtido com a cirurgia normalmente possibilita
desenvolvimento craniofacial normal.

O esqueleto craniofacial de uma crianga de 3 a 5 meses
¢ maledvel e facil de remodelar; as falhas dsseas pds-opera-
torias sofrem reossificacdo devido ao potencial osteogénico
da dura-mater e peridsteo, em pacientes menores de um ano
de idade!. Portanto, os beneficios da cirurgia precoce sdo
significativos. A média de idade dos pacientes submetidos a
cirurgia foi de 25 meses. Dois dos nossos pacientes operados
com 3 anos de idade foram responsaveis pela elevacdo da
média de idade. Os demais sete pacientes foram operados
antes de um ano de idade. Preferencialmente operamos
os pacientes ao redor dos 4 meses de idade. No entanto,
muitos destes pacientes acabam por ser encaminhados ao
nosso servico em idade avangada, principalmente devido a
auséncia do diagnoéstico precoce. A falta de maleabilidade
dos ossos cranianos nos pacientes com idade avancada torna
a cirurgia mais dificil e com maior perda sanguinea. Muitas
vezes ¢ prudente retardar o inicio da operagdo até que os
produtos do sangue estejam fisicamente presentes na sala
de operagdo. A antecipagdo da necessidade de reposicdo
de sangue e o monitoramento cuidadoso da perda volémica
intraoperatoria sdo caracteristicas essenciais de cuidados
necessarios para um completo sucesso do ato cirargico.
Apesar de varios agentes de controle da hemorragia, como
cera de osso, Surgicel® e cola de fibrina, a perda de sangue
continua a ocorrer no periodo pos-operatorio imediato.
Portanto, foi observada frequéncia ainda elevada de neces-
sidade de transfusdo nos primeiros dois dias apos a cirurgia.
Todos os pacientes necessitaram de transfusdo de sangue
(média de 280 ml), sendo que este volume pode corres-
ponder a 40% da volemia de uma crianga de 3 meses. Novas
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tecnologias como a inje¢do pré-operatoria de eritropoetina
e autotransfusdo sdo utilizadas nos grandes Centros norte-
americanos. Devido ao alto custo, estas modalidades ainda
ndo foram introduzidas em nosso Sistema Unico de Saude
(SUS). O crescimento econémico do pais associado a maior
recurso publico destinado a saude podera permitir o acesso
dos hospitais a novas tecnologias, que em ultima andlise
ajudam definitivamente a diminuir os potenciais riscos
inerentes a uma cirurgia de grande porte.

A mensuragdo das estruturas craniofaciais é essencial
para o diagnodstico e acompanhamento da evolugdo do
crescimento, além de indicar a eficacia de uma intervengao
cirurgica. Existem varios métodos de avaliacdo destas
medidas, desde radiografias, tomografias computadorizadas
(TC) tridimensionais (3D) e ressondncia magnéticas (MR). A
utilizagdo da TC tem a limita¢do de impor carga radioativa a
estas criancgas, além de necessitar de profissional anestesista
durante o exame, ndo sempre a disposicdo. Assim, alter-
nativamente tem-se tentado formas de mensuragdo, como
fotografias tridimensionais e plagiocefalometrias, que sdo
pouco aplicaveis por dificuldades técnicas e de materiais.
Em nosso servigo optamos por fazer as medidas com fitas
métricas e gonidmetro, sempre sendo realizado pelo mesmo
profissional nas consultas ambulatoriais (CERA).

Para avaliacdo dos resultados foi calculado um index, o
IAC. Este foi obtido com o intuito de se verificar por meio
de medidas no periodo pré e pos-operatorio se o resultado
visivel ao exame clinico foi estatisticamente significante.
Com esses dados foi calculado um IAC médio do pré e pos-
operatorio. O valor de p (p=0,0109) demonstrou que o IAC
médio do periodo pds-operatorio foi reduzido em relagdo
a0 IAC médio do periodo pré-operatério, e confirmou que o
resultado apresenta significancia estatistica ao nivel de 5%.

Clinicamente, foi observado que o cranio no periodo
pos-operatério caminhou para a simetria. A eficiéncia da
técnica cirurgica para a corre¢do dos pacientes portadores de
craniossinostose coronal unilateral foi demonstrada.

Cassio Eduardo Raposo-do-Amaral
Hospital de Cranio e Face SOBRAPAR

Correspondéncia para:

CONCLUSAO

O tratamento proposto para as CCU foi eficiente na
obtencao de simetria craniofacial. Foi observada a necessi-
dade de sobrecorregdo das estruturas Osseas para obtengdo
de simetria craniofacial no periodo de seguimento pos-
operatorio.
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