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A obliteracido precoce de uma ou mais suturas do cranio é conhecida
desde Hipécrates. Virchow, em 1851, empregou pela primeira vez o térmo
craniostenose e estabeleceu as principais caracteristicas da moléstia. Ultima-
mente, alguns autores tém usado a expressio craniossinostose que, entretan-
to, nos parece inadequada, pois sinostose é ocorréncia fisiolégica e o que ca-
racteriza a doenga é a precocidade em que se da o fechamento da sutura.

A etiologia da craniostenose é desconhecida, as varias teorias aventadas
ndo puderam ser definitivamente comprovadas 23, 37, 41, Aceita-se que a mal-
formacdo seja devida a anomalia do desenvolvimento embrionario, no plasma
germinativo.

A craniossinostose prematura tem particular importincia nos primeiros
meses de vida, periodo durante o qual é grande o crescimento do encéfalo.
No primeiro ano o cérebro aumenta, em péso, cérca de 135% !2, aos trés
anos a crianca ja possui 85% do péso do cérebro adulto. Com relacio ao
perimetro craniano verifica-se, nos primeiros 12 meses, aumento correspon-
dente a 50% do crescimento observado do parto & vida adulta. O cranio
cresce, inicialmente, por deposicio 6ssea ao nivel das suturas; apds os trés
anos, a cabeca aumenta, na sua quase totalidade, & custa do espessamento
dos ossos do cranio e desenvolvimento dos seios paranasais.

No recém-nascido os 0ssos cranianos estio separados entre si, mas, aos
cinco meses, ja existe tecido fibroso unindo suas bordas. Do sexto ao décimo
segundo més aparece identacdo das suturas e, aos 8-10 anos, inicia-se pro-
gressiva e lenta fusdo entre os ossos da abobada. A sutura metdpica tem
comportamento diverso, pois oblitera-se antes do segundo més de vida. As
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fontanelas posterior e laterais desaparecem até o segundo més e a anterior
por volta do décimo sexto. Na infancia, a forca expansiva do encéfalo em
crescimento pode manifestar-se, porque ndo ha fusdo dos ossos do crinio.
Este fato determina, durante a primeira década, a disjuncdo de suturas em
criancas portadoras de hipertensdo intracraniana.

Virchow formulou o seguinte principio: havendo sinostose precoce de
uma sutura o crescimento perpendicular a linha da mesma fica inibido. Esta
lei explica a forma adquirida pelo cranio nos diversos tipos de craniostenose.

A literatura nacional 3,4, 7, 11, 14, 19, 33, 38, 39, 40, 44, 48,49 3 respeito de cranios-
tenose é pobre, resumindo-se exclusivamente a apresentacées de um ou dois
casos, sem referéncias ao tratamento.

CLAssSIFICACA0 — Os critérios usados nas classificacbes de craniostenose
tém sido diversos 6 9, 19, 16, 32, 34, 41, 43 existindo varios térmos empregados
com sentidos diferentes. Preferimos, assim como Freeman e Borkowf 13 e
Dohn 12, abandonar a extensa e confusa terminologia baseada principalmente
na conformacdo do cranio (oxicefalia, oxicefalia retardada, falsa oxicefalia,
piragocefalia, turricefalia, cranio-campandrio, cranio-torre, cranio-pao de aci-
car, escafocefalia, plagiocefalia, clinocefalia, trigonocefalia, leptocefalia, acro-
cefalia, braquicefalia, dolicocefalia) e classificar os tipos de craniostenose de
acoérdo com a(s) sutura(s) atingida(s), deixando em grupo separado as for-
mas associadas a outras malformacées, como consta na casuistica que apre-
sentamos.

QuADRO CLiNIcO — A forma andémala do cranio, presente por ocasido do
nascimento, nem sempre é valorizada, sendo muitas vézes atribuida a dist6-
cias. O aspecto disforme depende da sutura atingida, sendo mais acentuado
quanto mais precocemente se deu a soldadura. Em alguns casos a avaliacao
da deformidade é dificil, sendo de grande importancia a experiéncia pessoal
do examinador. Pela palpa¢do dos ossos do cranio de um recém-nascido com
craniostenose, pode-se verificar a falta de mobilidade da sutura atingida.
Nem sempre a fontanela bregmatica estid obliterada; as vézes observa-se,
pelo contrario, aumento da mesma, para contrabalancar os efeitos da com-
pressdo cerebral. O perimetro craniano, que ndo da idéia de volume, néo
tem a importancia que lhe tem sido conferida, podendo, inclusive, estar au-
mentado em relacdo ao normal para a idade, como freqlientemente ocorre
nos pacientes com soldadura precoce da sutura sagital.

As anormalidades oculares, bem estudadas por Bertelsen ¢, existem es-
pecialmente nas formas de craniostenose associada e, dentre elas, salienta-
mos: exoftalmo, disturbios dos movimentos extrinsecos, papiledema e atrofia
do nervo oOptico, com ambliopia ou amaurose. Devido a freqiiéncia déstes
sinais compreende-se porque, muitas vézes, os pacientes sdo examinados pri-
meiramente pelos oftamologistas.

O retardo mental ndo é raro, estando na dependéncia de varios fatores:
tipo de craniostenose, precocidade de instalacdo da doenca e existéncia de
lesdes encefdlicas concomitantes. Ainda com relagdo ao psiquismo, tém sido



CRANIOSTENOSE. TRATAMENTO CIRURGICO 233

observados pacientes com disturbios de comportamento, principalmente hi-
perexcitabilidade. Convulsdes, generalizadas ou focais, ocorrem em certa
percentagem dos casos, sendo mais freqiientes naqueles com soldadura pre-
coce unilateral da sutura coroniria e nas formas associadas.

Sintomas clinicos de hipertensdo intracraniana sio raramente observa-
dos, mesmo nos casos em que existe evidéncia radiolégica de compressido ce-
rebral. Isto talvez corra por conta da cronicidade do processo.

Um tipo de craniostenose bem conhecido, por ser mais facilmente diag-
nosticado, é a disostose craniofacial ou moléstia de Crouzon: ao lado da cra-
niostenose, existe acometimento dos ossos da face, com micrognatia, progna-
tismo, exoftalmo, exotropia, nariz em sela e proeminéncia da regiao frontal.
As alteragdes oculares sdo caracteristicas, sendo constantes o exoftalmo e a
exotropia; com o crescimento instala-se, em grande nimero de casos, am-
bliopia e amaurose. Existem varias explicacbes para o déficit de visdo: hi-
pertensiio intracraniana, compressio ou estiramento dos nervos Opticos pelas
alteracbes oOsseas das Orbitas, luxacdo do quiasma e, ainda, compresséo do
mesmo pelas artérias carotidas. Nesta moléstia é nitido o carater familiar.
A deformidade do cranio depende das suturas atingidas, geralmente sagital
e coronaria, mas, em alguns pacientes, encontramos formas bizarras devido
a associacdo com hidrocefalia, cuja causa é discutida.

Outra forma de craniostenose associada a outras malformacdes é a acro-
cefalossindactilia, também chamada sindrome de Apert. Aqui, as alteracoes
craniofaciais sdo semelhantes as encontradas na moléstia de Crouzon, se bem
que o cranio costume ser caracteristicamente alto. O sindactilismo observa-
do é quase sempre simétrico, de variados graus, apresentando fusdo O4ssea
nos pés e maos. Podem estar associadas, também, anomalias de cotovelos
e joelhos, assim como polidactilia.

Malformacdes de outros aparelhos tém sido relatadas associadas aos di-
versos tipos de craniostenose 20,39, sem que se possa estabelecer outras sin-
dromes, além das descritas.

O carater hereditario foi comprovado apenas nas craniostenoses associa-
das, embora existam referéncias a casos familiares nos outros tipos 5 8 31,

ExAMEs suBsiDIARIOS — O eletrencefalograma pode mostrar sinais de so-
frimento, mas, geralmente, é normal. O exame do liquido cefalorraqueano
nio costuma fornecer elementos de valia e os niveis tensionais obtidos nao

tém sido altos como se poderia esperar.

O estudo radiolégico do cranio é o exame subsidiario mais importante
para a confirmacao diagndstica de craniostenose. O elemento fundamental
é a auséncia de uma ou mais suturas. Outras caracteristicas variam com
a idade do paciente e com o grau e tipo de craniostenose. O indice cefalico
de Schiiller (largura/comprimento X 100) é elemento de valia em alguns
grupos de doentes; na crianca com menos de 7 anos o valor normal esta
entre 77,5 e 81,3 1%; nos pacientes dolicocefalicos o indice é baixo e nos bra-
quicefalicos alto. As vézes existe hiperostose, constituindo verdadeiras cris-
tas, ao nivel da sutura obliterada; as restantes podem achar-se disjuntadas
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por vicaridncia. As tabuas &sseas costumam ser delgadas e, nas criancas
de maior idade, ha nitida acentuacdo das impressées digitiformes. Os seios
frontais sdo geralmente pequenos.

A pneumencefalografia pode auxiliar em casos duvidosos. E preciso
lembrar, entretanto, que em pacientes com craniostenose tipica podem existir
sinais de atrofia cerebral, provavelmente secundarios & compressdo. Nos
casos benignos, estudados em fase inicial, os ventriculos apresentam volume
normal, podendo haver deformidades acompanhando as alteracdes da forma
do cranio.

DIAGNGSTICO DIFERENCIAL — O diagnéstico diferencial mais importante é
com a microcefalia, chamada por alguns ‘“craniostenose secundaria”. Mesmo
em trabalho publicado em 1962 28 encontramos erros neste sentido; os auto-
res relatam trés casos operados com o diagnéstico de craniostenose, mas,
pelos elementos e radiografias apresentados, somos levados a acreditar que
se tratava, realmente, de criancas microcefalicas. Existem, entretanto, ele-
mentos clinicos e radiolégicos que permitem, com certa facilidade, o escla-
recimento diagnéstico. O paciente microcefalico apresenta, em geral, cranio
harmoénicamente pequeno, calota espéssa, suturas indentadas mas nao obli-
teradas, eletrencefalograma anormal e retardo psicomotor grave e precoce.
Em casos duvidosos a pneumencefalografia demonstra a existéncia de sinais
de atrofia cerebral. Carrea e col.l® descreveram, como tendo “microcefalia
minor”, criancas com cranio harménicamente pequeno, sem sinais de cranios-
tenose, mas com desenvolvimento normal, nas quais o pneumencefalograma
nido mostra dilatacio ventricular. Em pacientes microcefalicos, por encefa-
lopatia neonatal, pode ocorrer cavalgamento de ossos, especialmente dos pa-
rietais sobre os frontais, o que tem levado a dificuldades diagnésticas. De
fato, a braquicefalia resultante e a saliéncia ao nivel da coronaria podem
simular craniostenose por fechamento precoce desta sutura. A histéria de
parto traumatico ou de andxia, a existéncia de retardo psicomotor desde o
nascimento e o estudo radiolégico permitem esclarecer as davidas.

Outras encefalopatias congénitas, como a agenesia do corpo caloso, po-
dem estar acompanhadas de deformidades cranianas atipicas. Se o exame
fisico e as radiografias ndo forem suficientes para estabelecer o diagnostico,
a pneumencefalografia sera necessaria.

Pacientes com fibrose ou espasmo do misculo esternoclidomastéideo cos-
tumam apresentar assimetria craniana, que pode simular craniostenose uni-
lateral. A existéncia da alteracdo muscular e as radiografias do cranio per-
mitem firmar o diagnostico correto.

TRATAMENTO — Lannelongue féz, em 1890, o primeiro relato de descom-
pressdo cirurgica em paciente com suspeita de soldadura precoce de suturas
cranianas; a operacgdo constou de craniectomias lineares, ao longo de suturas
que o autor supds soldadas prematuramente. Em 1892, Lane apresentou mais
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dois casos, o primeiro operado em 1888; nestes doentes foram feitas craniec-
tomias lineares desenhando uma cruz. Estudos ulteriores dos trés primeiros
pacientes, operados com o diagnéstico de craniostenose, mostraram que éles
eram microcefélicos; entretanto, éstes trabalhos iniciais tiveram grande re-
percussdo, pois, em 1894, Jacobi (cit. por Hemple e col.22) ja encontrou 33
doentes submetidos & cirurgia. Este famoso pediatra mostrou que a maioria
dos casos relatados apresentava microcefalia e ndo craniostenose; além disso,
a mortalidade cirirgica havia sido muito alta (42%). Tao acerbas foram
as criticas feitas por Jacobi que, por cérca de 30 anos, quase niao se pensou
em operar criancas com craniostenose, apesar de Jacobi ter referido que:
“se alguns casos sdo sujeitos a tratamento por tal operacdo, devem ser
aquéles de ossificacdo prematura, ndo complicada, das suturas e fontanelas”.
No inicio do século XX foram realizadas raras intervengdes em pacientes
com craniostenose, sendo empregada, principalmente, a descompressdo sub-
temporal, técnica esta que leva a resultados plasticos desastrosos.

Apés o trabalho em que Faber e Towne 15 (1927) voltaram a defender
a craniectomia linear, a cirurgia da craniostenose tomou impulso. Estes au-
tores salientaram a necessidade de intervengdo precoce, antes dos 6 meses
de vida, a fim de evitar seqiielas. King 26, em 1942, descreveu a técnica da
morcelacdo, pela qual sdo realizadas numerosas craniectomias, de maneira a
limitar varios retalhos 6sseos; éste método tem sido usado especialmente em
casos operados tardiamente, com bons resultados plasticos. Em 1947 Sim-
mons e Peyton 43 aconselharam operacdo precoce, cortando novas suturas e
revestindo os rebordos dsseos com folha de tantalo, para prevenir a regene-
racdo. No ano seguinte, Ingraham e col.23, 25 aconselharam técnica seme-
lhante, empregando polietileno com a mesma finalidade; éste método, de
mais facil realizacio do que o de Simmons e Peyton, foi muito difundido,
sofrendo pequenas variacées de autor para autor. Ultimamente tém sido
usadas fitas de silicone em lugar de polietileno !7. 46. Qutros autores 2, 13, &t
aplicam, sébre a dura-méter, solugio de Zenker ou tintura de idédo a 7%,
com a finalidade de reduzir a atividade osteoblastica dos tecidos externos e
retardar a fusdo Gssea apds a cirurgia. Anderson e Johnson 2 relatam bons
resultados em 30 doentes, especialmente com a solucdo de Zenker. Varias
modificagées de técnica tém sido relatadas 27, 29, 30, 36, 45, 47 glgumas visando
tipos especificos de craniostenose.

Apés os trabalhos de Simmons e Peyton 4 e de Ingraham e col.23, 25 a
maioria dos neurocirurgides 10, 29, 80, 37, 38 gdmitiu como légica a indicacdo
cirargica, uma vez feito o diagnéstico de craniostenose e considerou, como
periodo 6timo para a intervencdo, os 3 ou 4 primeiros meses de vida. Estes
autores admitiram que lesdo cerebral irreparavel poderia surgir antes do
aparecimento dos sinais classicos de hipertensdo intracraniana ou de com-
prometimento cerebral. Era opinido geral que o ato cirargico poderia pre-
venir o aparecimento de alteracbes psiquicas ou de convulsdes, porém nao
melhoraria os sintomas e sinais existentes. Além da finalidade profilatica,
a cirurgia, nos primeiros meses, permite correcdo estética mais facil 21, 24, 29,
31, 35, sendo, também, menos traumatizante 36,
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A conduta intervencionista foi abalada, em 1959, por Gordon 2! que, es-
tudando 37 casos de craniostenose em negros da Africa, com idade variando
de 7 meses a 13 anos, verificou que todos eram assintomaticos (fundos ocula-
res e inteligéncia normais), mesmo quando a radiografia de cranio mostrava
acentuadas impressOes digitiformes. Gordon admitiu que o retardo, quando
existe, é simples associacdo e refutou as indicacGes operatérias, aceitando a
cirurgia nos primeiros meses, com finalidade estética, ou nos casos em que
existia edema de papila. Em 1961, Hemple e col.22, baseados em 18 casos
de fechamento precoce da sutura sagital, 8 dos quais operados, contra-indi-
cam a cirurgia para éste tipo de craniostenose. Em 1962, Freeman e Bor-
kowf 18 revendo 19 casos de obliteracdo prematura da sutura sagital (5 ope-
rados), 4 de soldadura precoce da coronaria (2 operados) e 11 de cranioste-
nose associada (6 operados), concluiram que nao ha indica¢do cirdrgica quan-
do apenas uma sutura se fecha precocemente. Entretanto, nos trabalhos
que criticam a intervencido, o estudo psiquidtrico e psicolégico nos pareceu
falho e, além disso, muitos casos operados foram submetidos a cirurgia tar-
diamente. Em 1961, Shillito e Matson 42, baseados na extensa experiéncia
do Hospital Infantil de Boston (394 casos operados de craniostenose, 207 dos
quais com soldadura precoce da sutura sagital), fizeram réplica ao trabalho
de Hemple e col.,, defendendo a indicacdo cirurgica precoce, mesmo nos casos
em que apenas estd acometida a sutura sagital. Outros autores, em traba-
lhos recentes 13,35, também continuam a indicar a cirurgia, mesmo nos pa-
cientes com apenas uma sutura afetada. Acreditamos que éste assunto ndo
esteja completamente resolvido e voltaremos a éle ao analisar nossos casos
de soldadura precoce da sutura sagital.

Alguns tipos de craniostenose apresentam problemas especiais quanto a
indicacdo do tratamento cirdrgico. Aceita-se que nos casos de soldadura
precoce da sutura metépica a operacdo tenha finalidade unicamente estética.
Para os pacientes com craniostenose associada (sindrome de Apert e doenca
de Crouzon) a conduta terapéutica ainda nio estd padronizada.

CASUISTICA

Nossa casuistica consta de 40 casos examinados de 1959 a 1964. Analisaremos,
de maneira especial, os 25 pacientes operados que, de acérdo com o tipo de cranios-
tenose, ficaram assim distribuidos: obliteracdo precoce da sutura sagital (10 casos),
obliteracdo precoce da sutura corondria (4), obliteracdo precoce das suturas coro-
ndria e sagital (2), obliteracdo precoce da sutura metépica (2), obliteracdo precoce
unilateral da sutura coromdria (3), obliteracdo precoce wnilateral da sutura lamb-
doide (1), sindrome de Apert (2), doenca de Crouzon (1).

Nos pacientes restantes ou os familiares ndo permitiram a intervencdo ou a
cirurgia nédo foi indicada. No quadro 1 os 40 doentes examinados estdo distribui-
dos de acordo com o sexo. Verifica-se que a maioria (67,5%) pertence ao sexo
masculino. Esta predominancia torna-se mais evidente se excluirmos os casos de
craniostenose complicada (Apert e Crouzon), pois teremos, num total de 27 pa-
cientes, 21 do sexo masculino (77,7%). Z£stes dados estdo de acdordo com as esta-
tisticas a respeito. Entretanto, a maior incidéncia da sindrome de Apert em me-

ninas ndo tem sido referida; em vista do pequeno numero de casos é possivel que
a predominancia désse tipo de craniostenose, no sexo feminino, tenha sido ocasional.
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Sexo
Tipo de craniostenose N¢ de casos Masculino Feminino
Sagital ........... ... i, 13 10 3
Corondria ................. ... ..., 5 4 1
Sagital e corondria ............... 2 2 0
Metépica ......... ... i, 3 2 1
Corondaria unilateral .............. 3 3 0
Lambdéide unilateral ............. 1 0 1
Sindrome de Apert ................ 6 1 5
Doenca de Crouzon ............... 7 5 2
40 27 (67,5%) 13 (32,5%)
Quadro 1 — Distribuicdo dos 40 casos examinados de acérdo com o sexo.
Obliteracdo precoce da sutura sagital — Dos 13 pacientes com fechamento

precoce da sutura sagital, 10 foram submetidos & intervencao cirurgica (quadro 2).

Em todos os casos 0 cranio era caracteristicamente longo e estreito. Depen-
dendo do ponto de inicio da soldadura precoce o0 estreitamento era mais nitido nas
regides frontal, parietal ou occipital (mais freqlientemente occipital). Em alguns
pacientes havia depressdo na linha média correspondendo ao local onde se iniciou a
obliteracao. Quatro doentes (casos 1, 2, 6 e 7) tiveram convulsées do tipo grande
mal. Apenas os 4 casos (4, 5, 7 e 10), operados com mais de 20 meses, manifes-
taram alteracdes psiquicas: retardo do desenvolvimento em trés (casos 4, 7 e 10),
distirbios de conduta em dois (casos 4 e 10), perversfes sexuais no caso 4 e acen-
tuada hiperexcitabilidade nos quatro casos. Julgamos interessante referir que to-
dos os pacientes com soldadura precoce de uma unica sutura, operados com malis
de 20 meses de idade (casos 4, 5, 7, 10, 16 e 21) apresentaram quadro psiquico ca-
racterizado principalmente por hiperexcitabilidade psiquica, fato n&o referido na
literatura.

Caso Idade Convulsées Q.D. EEG
Pré Pgs Pré Pés Pré Pos

1 JJRS 4 meses + — 90 90 A A

2 EAG 6 meses + — 100 100 N N

3 FMM 3 meses — — 100 100

4 ELP 9 anos — —_ 60 60 N

5 EBG 20 meses — — 100 100 N

6 VMM 18 meses + — 95 100 N N

7 JCS 27 meses + + 80 80 A A

8 GGM 6 meses — —_ 100 100 N

9 LF 6 meses — — 100 100 N N

10 HD 7 anos — — 55 55 N
Quadro 2 — Dados pré e pdés-operatorios em 10 casos com fechamento precoce da
sutura sagital. Legenda: Pré = pré-operatério; Pés = pés-operatorio; Q.D. = gquo-

ciente de desenvolvimento; EEG = eletrencefalograma; A = anormal; N = normal.
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As radiografias de cranio mostraram, além da forma caracteristica, desapare-
cimento de téda ou de parte da sutura sagital. Nos doentes com mais de 20 meses
de idade (casos 4, 5, 7 e 10) havia nitida acentuacdo das impressdes digitiformes.
O indice cefalico variou entre 66,5 e 72,2, com valor médio de 69,2, Nos casos 1,
4 e 10 foram feitas pneumencefalografias que evidenciaram sinais de discreta atro-
fia cerebral. O eletrencefalograma, ndo realizado no caso 3, foi normal em 7 pa-
cientes, e em dois (casos 1 e 7) apresentou disritmia paroxistica difusa que per-
maneceu ap6s a intervencdo cirurgica.

A incisdo empregada foi sempre a bitemporal (fig. 1d), algumas vézes com-
plementada por um ou dois ramos horizontais. Em todos os pacientes foi reali-
zada, apos retirada do periésteo, craniectomia linear cuja orientacio e amplitude
variou de caso para caso. Inicialmente realizdvamos craniectomias parassagitais,
deixando uma fita de o0sso sobre o seio longitudinal superior; ulteriormente pas-
samos a retirar também o osso da linha média, a ndo ser nas criancas com mais
de um ano de idade, e a ampliar a craniectomia de maneira a limitar dois ver-
dadeiros retalhos parietais. Com estas modificacdes os resultados estéticos tém sido
nitidamente melhores. Em dois casos os retalhos parietais foram divididos em duas
partes, a fim de se conseguir melhor resultado pléstico. Nas criancas menores o
osso se refaz rapidamente & custa do peridsteo, principalmente do contingente re-
presentado pelo folheto externo da dura-mater. Por isso sAo necessarias craniecto-
mias relativamente mais amplas para os pacientes com poucos meses de vida; nestes
casos retiramos, também, osso ao nivel da linha média.

A escolha do método ideal para evitar que o 0sso solde novamente ndo nos
parece problema resolvido. O grupo chefiado por Ingraham e Matson defende o
uso do polietileno, considerando minima a incidéncia de complicacdes causadas pelo
seu emprégo. Esse material foi usado nos dois primeiros pacientes déste grupo,
sem problemas especiais; entretanto, devido a complicacdes observadas em doentes
com outros tipos de craniostenose operados na mesma época, ndo o utilizamos no
caso 3. Os pacientes seguintes (casos 4, 5, 6 e 7), assim como o caso 10, foram
operados com mais de um ano de idade, ndo sendo, portanto, indicado o emprégo
do polietileno. Nos casos 8 e 9 usamos fitas de silicone para revestir as bordas
Osseas; estas fitas, obtidas por incisdo longitudinal de tubos de “Silastic”, sdo de
mais facil aplicacdo por apresentarem elasticidade; nos poucos casos em que foram
usadas nao determinaram reacdao de corpo estranho.

Nossa experiéncia nao é muito grande, mas alguns elementos sugerem que a
operacdo precoce, feita com fins profilaticos, é perfeitamente justificdvel. Todos
os pacientes submetidos a intervencdo com mais de 20 meses de idade (casos 4,
5, 7 e 10) apresentavam quadro psiquico caracterizado por excitacdo psiquica e os
operados com mais de 2 anos (casos 4, 7 e 10) tinham, também, nitido retardo
do desenvolvimento psicomotor. As criancas tratadas precocemente nao vieram a
apresentar alteracdes psiquicas. Evidentemente, a casuistica é pequena, alguns ca-
sos foram observados pouco tempo e poder-se-ia dizer que os pacientes com quadro
psiquico foram levados & consulta, enquanto que outros, também com craniostenose
mas sem outras manifestacdes clinicas, ndo tenham sido encaminhados ao especia-
lista. Acreditamos, porém, que sO0 a existéncia déstes 4 pacientes, constitui uma
contradicdo aos trabalhos de Gordon e Hemple e col, que niac encontraram casos
com retardo mental ou com outras alteracdes psiquicas. Cumpre salientar, também,
que toédas as criancas com mais de 20 meses de idade apresentavam aumento acen-
tuado das impressdes digitiformes, confirmando a existéncia de compresséo cerebral
e que as chapas de contrdle pés-operatério evidenciaram nitida reducdo e mesmo
desaparecimento desta alteracdo. Outro elemento interessante, é que 4 pacientes
sofreram convulsdes no pré-operatdrio e apenas um permaneceu com crises apdés a
intervencdo. Infelizmente, n&o voltaram & consulta os trés casos nfdo operados
por ter havido recusa familiar, o que impediu avaliar sua evolucio.

Nossos resultados podem ser considerados satisfatérios: no poés-operatério néo
ocorreram complicacdes; a mortalidade foi nula; ndo houve piora do quociente de
desenvolvimento em caso algum; nos pacientes com hiperexcitabilidade psiquica
(casos 4, 5, 7 e 10) houve melhora destas manifestacoes; das 4 criancas com con-
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vulsdes (casos 1, 2, 6 e 7) apenas uma voltou a apresenta-las (caso 7) e, especial-
mente, nos casos operados precocemente, o indice de Schiiller aumentou e os re-
sultados plasticos foram bons (fig. 1).

b, W4

Fig. 1 — Caso 8 (G. G.
M.). Fotografias feitas
no pré-operatdério (par-
te superior) e trés me-
ses depois (parte infe-
rior). Nota-se o bom
resultado pldstico e a
incisdo empregada.

Obliteracdo precoce da sutura corondric — Dos 5 pacientes com fechamento

precoce da sutura coronaria, 4 foram submetidos a intervencido cirurgica (quadro 3).

O aspecto do cranio foi sempre caracteristico, com diminuicdo do diametro an-
tero-posterior e aumento do transverso (fig. 2). Nenhuma crianca apresentou con-
vulsdo, mas, em trés (casos 11, 12 e 13) havia discreto retardo do desenvolvimento
psicomotor.

As radiografias do cranio mostraram, além da forma caracteristicamente bra-
quicefalica, obliteracdo da sutura corondria. O indice de Schiiller variou entre
87 e 93,7, com valor médio de 89,4. O eletrencefalograma, feito em trés casos (12,
13 e 14), ndo mostrou anormalidades.

A incisdo empregada foi sempre a corondria. Apds rebater os planos super-
ficiais retiramos o periésteo da Aarea exposta e eletrocoagulamos os seus limites.
Ao nivel das suturas abertas ou dos restos da fontanela bregmatica encontramos
sempre forte aderéncia entre a dura-mater e o periésteo, dificultando a retirada
déste.
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caso Idade Convulsdes Q.D, ErG
(meses) Pré Poés Pré Pés Pré
11 JRV ...l 6 + + 80 60
12 LPS ... 5 — — 80 80 N
13 PEJ ............ ..., 7 — —_— 80 90 N
14 APR ................ 2 — — 100 N
Quadro 3 — Dados pré e pds-operatoérios em 4 casos com fechamento precoce da

sutura corondria. Mesma legenda que no quadro 1.

No caso 11 realizamos craniectomia linear corondria, tendo sido colocadas fo-
lhas de polietileno para retardar o fechamento 6sseo. 'Trés meses ap6s houve ne-
cessidade de ndévo ato cirargico, por ter se instalado processo inflamatério, com
expulsao do polietileno e osteomielite. Este caso foi mal acompanhado por dificul-
dades opostas pela familia; pdde-se observar, entretanto, acentuacdo do retardo do
desenvolvimento, o que talvez estivesse relacionado com as péssimas condices ge-
rais apresentadas pela criancga.

Fig. 2 — Caso 11 (J.
R. V.). Aspecto tipico
em caso de fechamen-
to precoce da sutura
corondria.

No caso 12 havia, além da obliteracdo da sutura coronaria, inicio de fecha-
mento da sutura lambdéide. O ato cirargico constou de craniectomias ao longo das
suturas corondria, sagital e lambdéide, delimitando dois retalhos dsseos parietais.
As bordas osseas foram revestidas com polietileno. O seguimento pés-operatério
foi de apenas 6 meses; neste periodo a evolucio foi satisfatéria, havendo, porém,
nitida tendéncia a fechamento da falha ossea por meio de ilhotas de tecido 6sseo,

provavelmente formado & custa do peridsteo.

No caso 13, apesar de ter sido feita craniectomia coronaria ampla e de ter
sido usada fita de polietileno, o osso neoformado fechou quase completamente a
falha oOssea, em 4 meses, exigindo reintervenc¢do. Verificamos que o 0sso, formade
a custa do periosteo, havia recoberto as foélhas de polietileno, fixando-se firme-
mente aos parietais e frontal, restabelecendo portanto a craniostenose. Mediante
craniectomia mais ampla que a anterior, foi retirado quase todo o osso frontal.
Apos a reoperac¢do, o encéfalo determinou nitido abaulamento da regido frontal,
confirmando a existéncia de compressdo cerebral no pré-operatério. A evolucédo
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tem sido satisfatéria, havendo mesmo discreta melhora do quociente de desenvol-
vimento.

No caso 14 foi feita ampla craniectomia coronaria e as bordas Osseas foram
revestidas com fitas de silicone. Na evolucdo pés-operatoria ndo houve acidentes
dignos de nota, mas foi observada a existéncia de ilhas que tendem a fechar nova-
mente a abertura d4ssea (seguimento de 3 meses).

A experiéncia que tivemos com éste tipo de craniostenose, se bem que pequena,
permitiu-nos verificar o acérto da afirmacdo de McLaurin e Matson a respeito da
dificuldade do tratamento e do pior prognostico déstes casos em relacio aos do
primeiro grupo.

Oblileracdo precoce das suturas sagital e corondria — Os dois casos com sol-
dadura precoce das suturas sagital e corondaria foram operados (quadro 4).

Caso Idade Convulsées Q.D. EEQ

Pré Pés Pré Pos Pré

15 VPM ......... 22 meses — — 60 N

16 LAMS ....... . 11 anos + — 60 60 N
Quadro 4 — Dados pré e pdés-operatorios em 2 casos com fechamento precoce das

suturas corondria e sagital. Mesma legenda que no quadro 1.

Nestes pacientes, por estarem fechadas as duas principais suturas, a deformi-
dade do créanio era menos evidente. Os doentes foram encaminhados ao neurolo-
gista por causa do retardo do desenvolvimento; o caso 16 apresentava, também,
sindrome convulsiva associada a acentuada excitacdo psiquica. O exame dos fun-
dos oculares mostrou, no caso 15, edema incipiente das papilas. As radiografias
de cranio é que orientaram o diagnéstico, pois evidenciaram impressdes digitiformes
muito acentuadas e auséncia das suturas corondria e sagital (figs. 3 e 4). Os iIn-
dices de Schiiller estavam préximos aos valéres normais (78,3 e 83,7). Os dois
pacientes foram submetidos & pneumencefalografia que ndo demonstrou anormali-
dades. Os eletrencefalogramas também resultaram normais.

Fig. 83 — Caso 15 (V. P. M.). Radiografias evidenciando aumento
das impressdes digitiformes.
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No caso 15 foi empregada a técnica de King. O ato cirargico foi traumati-
zante, por comportar extensa craniotomia de ossos espessos e irregulares (devido
as acentuadas impressdes digitiformes). O paciente apresentou choque arterial in-
tra-operatorio e, apés a intervencdo, ndo despertou, vindo a falecer apés 8 horas.
N&o foi feita necropsia. A morte foi imputada, pelo anestesista, & intensa depres-
sdo anestésica, associada ao choque arterial; entretanto, ndoc podemos afastar a
possibilidade de ter se desenvolvido edema cerebral,

No caso 16, a técnica cirurgica usada assemelhou-se a descrita para os pacien-
tes portadores de obliteracdo precoce da sutura sagital (fig. 4). O resultado ci-
rurgico pode ser considerado satisfatério, pois a crianca ndo sofreu mais convul-
sO0es e houve melhora da hiperexcitabilidade psiquica; o retardo do desenvolvimen-
to permaneceu inalterado.

ad

Fig. j} — Caso 16 (L. A. M. S8.). Na parte superior, radiografias

pré-operatirias: auséncia das suluras corondria e sagital, discreta

disjuncdo da sutura lambddide e aumento das impressées digili-

formes. Na parte inferior, radiografias feitas apds a intervencdao,
mostrando a craniectomia realizada.

Obliteracdo precoce da sulura metdpica — Dos 3 pacientes com obliteracdo
precoce da sutura metopica dois foram operados (quadro 5).

A deformidade craniana désses doentes ndo era muito acentuada, mas apresen-
tava caracteristicas tipicas: olhos muito juntos; cranio triangular quando visto de
cima; fronte estreita, com crista mediana e depressdo acima dos angulos externos
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Caso Idade Convulsées Q.D. EEG
(meses) Pré Poés Pré Pos Pré Pés
17 SMG 5 — — 80 90 N
18 TMB 3 — + 90 90 N N
Quadro 5 — Dados pré e pds-operatorios em 2 casos com fechamento precoce da

sutura metopica., Mesma legenda que no quadro 1.

-

o e

Fig. 5 — Caso 18 (T. M. B.). Aspecto tipico do crdnio em paciente com fechamento
precoce da sutura metépica.

das dérbitas (fig. 5). O quociente de desenvolvimento, dos dois pacientes operados,
era um pouco baixo e um déles (caso 18) sofreu convulsées no pés-operatério. O
caso nao operado, agora com 16 meses de idade, ndo apresenta retardo do desen-
volvimento, mas teve duas convulsdes durante episédios febris.

As radiografias apresentam algumas particularidades, mas, como éste tipo de
craniostenose é pouco conhecido por ser relativamente raro, muitas vézes o radio-
logista ndo faz o diagnéstico. De fato, as principais suturas cranianas estdo pre-
sentes, ndo existe aumento das impressbées digitiformes, o indice de Schiiller pode
ser normal e a deformidade é menos nitida nas radiografias do que ao exame do
paciente. Anderson, Gwin e Todt chamaram a atencdo sobre os seguintes sinais
radiolégicos: encurtamento dos frontais, hipotelorismo, érbitas inclinadas e, na po-
sicao submento-bregmatica, angulacio da fronte. Salientamos mais um elemento,
observado nas chapas de perfil, que é a depressdo que se nota ao nivel do bregma.

Anderson, Gwin e Todt descreveram técnica cirtirgica relativamente complexa
para os casos de obliteracio precoce da sutura metdpica e referiram bons resulta-
dos plasticos. Em nossos pacientes, operados com 3 e 5 meses, retiramos, ap6s in-
cisdo coronaria, guase todo o osso frontal, incluindo as &reas deprimidas, tendo
sido obtidos bons resultados estéticos. Talvez a técnica sugerida por Anderson e col.
seja util em casos operados tardiamente. No caso 17, apesar de térmos usado po-
lietileno e feito craniectomia de quase todo o frontal, houve neoformacéo Ossea
muito réapida, exigindo reoperacdo apos 10 meses.

Aceita-se, geralmente, que a cirurgia, nos casos de soldadura precoce da su-
tura metoépica, tenha finalidade apenas estética. Nossa pequena experiéncia nado nos
permite concordar ou discordar desta opinido, mas julgamos oportuno lembrar que
nosso caso nao operado estd apresentando sindrome convulsiva, se bem que éste
quadro possa néo ter relacdo com a craniostenose.
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Obliteracdo precoce wunilateral da sutura corondria — Os trés casos de solda-
dura precoce unilateral da sutura coronaria (quadro 6) apresentavam depressdo da
regido fronto-parietal no lado afetado e o classico facies timido (fig. 6). O quo-
ciente de desenvolvimento foi sempre baixo, se bem que apenas em um paciente
atingisse nivel nitidamente patolégico (caso 20); esta crianca teve numerosas con-
vulsdes antes da intervencido cirurgica. No caso 21 chamava a atencdo acentuada
hiperexcitabilidade.

Caso Idade Convulsdes Q.D EEQ
Pré Pés Pré Pgs Pré Pos
19 DMA 5 meses — + 85 N
20 ACB 17 meses + — 55 55 N N
21 MAF 2 anos — — 90 90 N
Quadro 6 — Dados pré e pos-operatorios em 3 casos com fechamento precoce uni-

lateral da sutura corondria. Mesma legenda que no quadro 1.

As alterac¢des radioldogicas foram tipicas. Além da assimetria craniana e do
desaparecimento de parte da sutura corondria, notamos, no lado afetado, elevacéo
da pequena asa do esfenoide, fossa anterior pequena, depressdo da piramide tem-

Fig. 6 — Caso 20 (A.
C. B.). Fotografias em
que se notam depressdo
do frontal a direita,
abaulamento do lado
oposto e facies timido.

Fig. 7 — Caso 20 (A. C. B.).
sinais de discreta atrofia cerebral.
nota-se o aspecto de 6rbita em ldagrima, & direita.

Pneumencefalograma evidenciando
Na radiografia de [frentle
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poral e Orbita alargada, de forma eliptica, determinando o aspecto em lagrima
unilateral (fig. 7). O indice de Schiiller variou entre 78,1 e 89,2, evidenciando
certa tendéncia para a braquicefalia.

A intervencdo constou de craniectomia coronaria, mais extensa do lado afeta-
do, incluindo as regides mais deprimidas. No caso 19, apesar do uso do polietileno,
houve fechamento da falha éssea a custa de osso neoformado e expulsdo do plas-
tico, exigindo reoperacdo apds 5 meses; no terceiro dia de pds-operatério, a crianca
entrou em estado de mal epiléptico, vindo a falecer. Nos demais casos nao usa-
mos plastico, pois as intervencoes foram feitas apés um ano de vida. O resultado
operatério foi considerado bom: no caso 20 houve desaparecimento do quadro con-
vulsivo e, no caso 21, melhora da hiperexcitabilidade. No pés-operatério déstes
trés doentes o encéfalo determinou abaulamento nitido ao nivel das craniectomias,
evidenciando o efeito descompressivo da intervencdo. O resultado plastico nos casos
20 e 21 foi pouco satisfatério, talvez porque as operacdes tenham sido realizadas
tardiamente.

Obliteracdo precoce wunilateral da sutura lambddide — O Mnico caso de oblite-
racao unilateral da sutura lambddide (caso 22 — E.M.U.B.,, crianca de 13 meses)
apresentava, desde o nascimento, intenso retardo do desenvolvimento e convulsdes,
fazendo pensar na possibilidade de haver lesGes encefalicas associadas. A cirurgia
foi indicada, pois havia nitida obliteracdo da metade direita da sutura lambddide e,
nas tabuas osseas desta regido, eram nitidas as impressdes digitiformes. O ato
cirurgico constou de craniectomia linear ao nivel da sutura soldada. No pés-ope-
ratorio ndo houve acidente digno de nota, as convulsdes desapareceram mas per-
maneceu o acentuado retardo do desenvolvimento psicomotor.

Sindrome de Apert e doenca de Crouzon — O quadro clinico déstes casos tem
sido muito comentado, provavelmente por serem estas formas de craniostenose as
mais facilmente diagnosticadas. A nosso ver as manifestacées cranio-encefalicas
das duas doencas sdao semelhantes; por isso analisaremos em conjunto 0s nossos
casos (quadro 7).

Caso Idade Convulsdes Q.D. EEG

Pré Pos Pré Pos Pré

23 LLP .......... 29 meses — — 50 50 N

24 MMM .,........ 3 meses — — 90 92 N

25 JA ... 2 anos —_ — 75 N
Quadro 7 — Dados pré e pds-operatorios em casos com sindrome de Apert (casos

23 e 24) e doenca de Crouzon (caso 25).

Examinamos 13 doentes com craniostenose associada, dos quais apenas trés fo-
ram operados. A técnica cirurgica empregada nos dois casos com sindrome de
Apert e em um caso de doenca de Crouzon, foi a de King, com pequenas modifi-
cacbes. No caso 23 usamos polietileno; no pds-operatorio instalou-se osteomielite,
exigindo reoperacdo para retirada do plastico e fragmentos osseos atingidos. No
paciente com doenca de Crouzon (caso 25) retiramos também os tetos das 6rbitas,
em vista do acentuado exoftalmo (fig. 8); o resultado foi transitério, pois algumas
semanas apos os olhos voltaram a posicdo anterior.

A associacao destas malformacdes com hidrocefalia tem sido referida superfi-
cialmente por poucos autores. Também em nossos casos néo foram feitos estudos
completos neste sentido. Dos trés pacientes operados, um (caso 24) apresentava
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Fig. 8 — Caso 28 (L.

L. P.). Aspecto carac-

teristico da moléstia de
Crouzon.

dilatacado ventricular, que se acentuou apds a craniectomia linear, exigindo, um ano
apos, a realizacdao de derivacdao ventriculo-jugular (técnica de Spitz-Holter); a pneu-
moventriculografia déste doente mostrou ventriculos aumentados e muito deforma-
dos (fig. 9), porém ndo permitiu estabelecer o local do bloqueio ao transito do li-
quido cefalorraqueano (LCR).

Fig. 9 — Caso 24 (M. M. M.). Pneumoveniriculografia, mostrando
ventriculos dilatados e deformados.

Apesar de existirem numerosas publicacées a respeito da sindrome de Apert e
doenca de Crouzon, a indicacdo cirurgica nado estd bem padronizada, havendo vAa-
rios problemas a esclarecer. As técnicas de descompressédo orbitdria, para evitar
a amaurose ou melhorar o exoftalmo, nao tém oferecido resultados satisfatérios,
como foi observado no caso 25. A evolucdo, sob o ponto de vista estético, é sem-
pre precaria, pois as deformidades faciais ndo sdo passiveis de correcdo cirurgica.
A associacdao com hidrocefalia freqiientemente complica as indicacdes operatdrias.
Nos casos de sindrome de Apert a sindactilia piora o progndstico. Alguns dos nossos
pacientes vieram & consulta ja& adultos ou na adolescéncia, épocas em que a cirur-
gia ndo nos parece justificada, quando nédo existam sinais clinicos de hipertensao
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intracraniana. Nossa experiéncia ndo permite tirar conclusées seguras; acredita-
mos, entretanto, ser interessante prosseguir nas tentativas de terapéutica cirargica,
pelo menos em boa parte dos casos.

Dois pacientes (casos 23 e 25) foram observados por pouco tempo e permane-
ceram clinicamente inalterados. O caso 24 que, por apresentar hidrocefalia des-

compensada, foi submetido a derivacdo ventriculo-jugular, vem evoluindo relativa-
mente bem, embora com problemas estéticos e funcionais graves nos pés, maios
e face.

COMENTARIOS

Nas descrigbes do quadro clinico das diversas formas de craniostenose
nao tem sido valorizada a hiperexcitabilidade psiquica. Este sintoma parece-
nos muito importante e caracteristico, pois observamos grande semelhanca
na conduta dos 5 doentes que o apresentavam (casos 4, 5, 7, 16 e 21); todos
éles, com craniostenose nao complicada (4 com obliteracio de uma sé6 sotu-
ra), foram operados com mais de 20 meses de vida; uma Unica crianca sub-
metida a cirurgia apés esta idade (caso 15), ndo tinha excitacdo psiquica.
E interessante referir que os autores que contra-indicam a cirurgia nos casos
de fechamento precoce de uma sutura nao fazem referéncia a éste sintoma.
Este elemento parece-nos de extrema valia no que se refere a indicacdo pro-
filatica da intervenc¢ao cirtrgica, uma vez que, apés operacdes tardias, houve
apenas melhora do quadro psiquico, permanecendo a hiperexcitabilidade.

No quadro 8 os doentes foram distribuidos de acérdo com a idade e com
o quociente de desenvolvimento (Q.D.) verificado no pds-operatério. Entre
as criangas com menos de um ano predominam os casos com Q.D. alto, néo
havendo caso algum com Q.D. abaixo de 80. Ja no grupo em que os doen-
tes foram operados entre um e dois anos, existem dois casos com desenvol-
vimento normal e trés com grande retardo. Entre os doentes submetidos a
cirurgia com mais de dois anos de idade é nitida a predominancia de crian-
cas grandemente retardadas. Kstes dados, se bem que sujeitos a criticas
(pequeno numero de casos, tipos diferentes de craniostenose, amostragem
defeituosa), fornecem mais um argumento a favor da indicacdo cirurgica
precoce. Apés o ato cirdirgico o Q.D. geralmente permaneceu inalterado, ha-
vendo melhora discreta em alguns pacientes; apenas no caso 11 o retardo do
desenvolvimento tornou-se mais acentuado, provavelmente devido &s condicoes
de completo abandono em que vivia o menino.

< 1 ano Entre 1 e 2 anos > 2 anos Total
QD. > 90 ........ 8 (61,5%) 2 (40%) 1 (14,3%) 11 (44%)
Q.D. entre 80 e 90 . 5 (385%) 1 (14,3%) 6 (24%)
QD. £ 80 ........ 3 (60%) 5 (711,4%) 8 (32%)

13 5 7 25
Quadro 8 — Criancas operadas distribuidas de acérdo com a idade e quociente de

desenvolvimento (Q.D.) wverificado no periodo pdés-operatorio.
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Oito criancas (casos 1, 2, 6, 7, 11, 16, 20 e 22) apresentavam convulsdes
no pré-operatoério; apenas duas (casos 7 e 11) tiveram crise, mais raras, apds
a cirurgia. A melhora do quadro comicial deve estar relacionada, ndo ape-
nas com o ato cirirgico, mas, também, com o uso de medicacao apropriada.
Dois doentes tiveram convulsGes apenas no poés-operatdrio: no caso 18, houve
apenas uma crise durante episédio febril, cérca de um ano apés a cirurgia;
no caso 19, trés dias apos a intervencao, instalou-se estado de mal epiléptico
que levou ao desenlace fatal. Por nfdo haver manipulacio do encéfalo, néo
empregavamos anticonvulsivantes no pos-operatério de craniostenose; depois
do que ocorreu com o caso 19 passamos a usar éstes medicamentos profilati-
camente,

O quadro clinico dos doentes com craniostenose é tipico e o diagnéstico
pode ser firmado mesmo sem as radiografias. Fizeram excecdo a esta regra
apenas os pacientes com obliteracdo precoce das suturas coronaria e sagital
(casos 15 e 16). Em geral o estudo radiografico s6 confirma o diagnéstico,
porém, em casos duvidosos, é de grande valia e as impressdes digitiformes,
quando presentes, reforcam a indicacdo operatéria. O indice de Schiller
tem maior valor nos casos de obliteracdo precoce isolada da sutura sagital
ou da coronaria; nos demais tipos de craniostenose ndo oferece indicacoes
precisas, sendo freqiientemente normal. Em casos de fechamento precoce
da sutura metépica, o diagnéstico radiolégico é mais dificil que o clinico;
esta sutura ja estd normalmente soldada logo apés o nascimento e a defor-
midade craniana é mais facilmente observada a inspecdo do paciente do que
nas radiografias.

O pneumencefalograma foi feito em 8 pacientes, mostrando haver dis-
creta atrofia cerebral em 5 casos.

O eletrencefalograma, realizado em 22 criangas, foi normal em 20. Ape-
nas em duas (casos 1 e 7) havia disritmia paroxistica difusa que permaneceu
inalterada no pds-operatorio.

Com relacdo ao problema da indicacdo operatéria, continuamos a julgar
justificada a cirurgia profilatica, antes dos 4 meses de vida, mesmo nos casos
em que apenas uma sutura esteja obliterada. Admitimos, porém, que maio-
res estudos devem ser feitos, com especial atencdo a evolucdo do quadro
psiquico de criancas nido operadas, a fim de chegarmos & conclusdao defini-
tiva. Infelizmente, na maioria dos nossos casos ndo operados, o contrdle
clinico foi precario. Varios autores afirmaram que a cirurgia ndo melhora
o retardo psicomotor e, realmente, isto foi observado em nossa casuistica;
entretanto, verificamos melhora em relacdo a hiperexcitabilidade psiquica na
maioria das criancas portadoras déste sintoma e, também, do quadro con-
vulsivo apresentado por 8 doentes (casos 1, 2, 6, 7, 11, 16, 20 e 22).

Nos casos tardios, sem manifestagbes neuropsiquiatricas, a orientacdo a
seguir é problematica, pois é dificil avaliar a possibilidade de ocorrer com-
pressiao cerebral, em periodo no qual o crescimento do encéfalo é pequeno.
Temos a impressdo de que, quando a radiografia evidencia nitido aumento de
impressées digitiformes, a cirurgia esta perfeitamente justificada.
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A indicacdo cirargica, nos casos de sindrome de Apert e de doenca de
Crouzon, apresenta varios problemas ainda n&o resolvidos. Cada crianca de-
vera ser estudada com cuidado, especialmente em relacdo a existéncia de
hidrocefalia; s6 entdo sera estabelecida a conduta.

Quanto as criangas com soldadura precoce da sutura metépica, temos
a impressdo que a cirurgia tem apenas finalidade estética; entretanto, per-
sistem davidas a éste respeito, mesmo porque em nosso caso ndo operado
estd se desenvolvendo sindrome convulsiva.

A técnica cirargica deve variar de caso para caso, de acordo com o tipo
de craniostenose, idade do doente e certas caracteristicas individuais. Me-
lhores efeitos plasticos sdo obtidos quando a craniectomia inclui as regides
mais deprimidas. Nas criang¢as pequenas a retirada de osso deve ser ampla,
pois a neoformacgdo Ossea, a partir dos dois folhetos do peridosteo, é intensa,
tendendo a estabelecer rapidamente unido entre as bordas da craniectomia.
Em pacientes com mais de um ano de idade a capacidade osteoblastica do
periésteo é menor, permitindo a realizacao da craniectomias estreitas. Nos
casos tardios a técnica de King costuma levar a bons resultados plasticos,
principalmente quando existem grandes areas deprimidas.

Dois dos nossos doentes faleceram (casos 15 e 19). No caso 15, a in-
dicacao cirdirgica era indiscutivel, pois duas suturas estavam obliteradas e
os sinais de hipertensao intracraniana eram nitidos; entretanto, se o diagnos-
tico tivesse sido feito precocemente a cirurgia profilatica apresentaria menor
risco, por ser menos traumatizante e por ndo haver hipertensdo intracra-
niana. Esta crianca entrou em choque no ato cirlrgico e a depressao anes-
tésica foi exagerada. No caso 19, trés dias apdés a reoperacdo, traumatizante
devido a existéncia de aderéncia entre o osso neoformado e a dura-mater,
instalou-se quadro convulsivo grave, que levou ao o6bito.

Ao analisar os casos em que foram empregadas fitas de plastico verifi-
camos tem sido precario o efeito obtido; como o fechamento das falhas oOsseas
se deve a capacidade osteoblastica do periésteo, houve, com grande facili-
dade, formac¢ao de pontes para dentro e para fora do polietileno ou do si-
licone, restabelecendo a craniostenose. Usamos o polietileno nos casos 1, 2,
11, 12, 13, 17, 19 e 23: em trés criancas (casos 1, 2 e 12) observamos, clinica
e radiologicamente, a formacao de ilhas 6sseas que pouco a pouco fecharam
as craniectomias; em trés casos (13, 17 e 19) a reoperacao confirmou o res-
tabelecimento da craniostenose, 4 custa de osso neoformado pelo periésteo
(no caso 19 houve tendéncia a expulsdao do plastico); em dois outros (casos
11 e 23) instalou-se quadro de osteomielite, sem duavida facilitado ou desen-
cadeado pela presenca do corpo estranho. O silicone foi empregado nos
casos 8, 9 e 14. Nao houve complicacées (osteomielite ou expulsdo do plas-
tico), mas o seguimento ainda é pequeno; nestes doentes, entretanto, ja é ni-
tida a formacdo de osso entre as bordas das craniectomias, com tendéncia
a fechamento das falhas o6sseas.

Verifica-se, assim, que o efeito déstes plasticos foi nulo ou muito peque-
no, retardando apenas por algum tempo o restabelecimento da craniostenose.
Além disso, o emprégo de corpos estranhos pode ser prejudicial, como ocorreu
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nos casos 11, 19 e 23. Pretendemos tentar, daqui por diante, os liquidos que
visam diminuir a capacidade osteoblastica do periésteo; até o momento n&o
temos experiéncia com tais técnicas.

RESUMO

A craniostenose é afeccdo conhecida desde Hipdcrates; entretanto, so-
mente h& pouco mais de 100 anos é que Virchow a conceituou corretamente.
As tentativas de terapéutica cirurgica, iniciadas em 1888, foram bem padro-

nizadas a partir de 1920.

Adotamos classificacdo baseada na(s) sutura(s) atingida(s) e na exis-
téncia, ou nado, de malformacdes associadas. Evitamos, assim, o uso de nu-
merosos térmos que tém sido empregados de maneira confusa.

Nossa casuistica consta de 40 casos examinados de 1959 a 1964. Anali-
samos, de maneira especial, 25 doentes operados que, de acoérdo com o tipo
de craniostenose, ficaram assim distribuidos: oblitera¢do precoce da sutura
sagital (10 casos), obliteracdo precoce da sutura coronaria (4), obliteracéo
precoce das suturas sagital e coronaria (2), obliteracdo precoce da sutura
metépica (2), obliteracdo precoce unilateral da sutura coronaria (3), oblite-
racdo precoce unilateral da sutura lambdéide (1), sindrome de Apert (2),
dcenca de Crouzon (1). Analisamos o quadro clinico-radiolégico e a tera-
péutica cirargica dos diversos tipos de craniostenose.

Ultimamente alguns autores contra-indicam a operacic em doentes com
apenas uma sutura fechada prematuramente. Continuamos a indicar a ci-
rurgia precoce, com fins profilaticos, mesmo nestes casos. Acreditamos que
a operacao, realizada nos primeiros meses de vida, além de evitar possiveis
seqlielas, é menos traumatizante e determina melhores resultados estéticos.

O método ideal a ser empregado para evitar a recidiva nao nos parece
resolvido. O revestimento das bordas 6sseas com tantalo, polietileno ou si-
licone, além de nao fornecer os resultados esperados, apresenta riscos ine-
rentes ao uso de corpos estranhos. Os liquidos utilizados para diminuir a
atividade ostecoblastica do peridstec ainda nao estao suficientemente estu-
dados.

SUMMARY
The surgical management of craniostenosis. Analysis of 25 cases.

Craniostenosis is know since Hippocrates but its pathology began to be
correctly understood only a hundred years ago, with Virchow’s papers. Sur-
gical attempts for its treatment started in 1888, and were well standardized
since 1920.

In order to avoid some confuse expressions used in the literature the
authors employed the classification based on the affected suture and the
associated malformations. From 1959 until 1964 40 patients were examined,
and 25 of them were surgically treated. These cases were specially analysed
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and regarding its type they were divided as follows: premature fusion of
the sagital suture (10 cases), premature fusion of the coronary suture (4),
premature fusion of the sagital and coronary sutures (2), premature fusion
of the metopic suture (2), unilateral premature fusion of the lambdoid su-
ture (1), Apert’s syndrome (2), Crouzon’s disease (1). Clinical, radiological
and therapeutic aspects of each type were commented.

Recently, some authors do not indicate surgery in cases with only one
fused suture. We will continue to indicate early surgery with prophylactic
aim, in such cases. We believe that the surgery in the earliest months not
only prevents sequels, but is less traumatic and leads to better plastic results.
There is not a good technique to be employed with the aim of preventing bone
regeneration and re-establishment of craniostenosis. We obtained unsatis-
factory results with the lining of the bone edges with polyethilene or sili-
cone. In some cases the newly formed bone grew over the plastic material
and re-established the craniostenosis. In two cases the plastic material had
to be removed because of local infection. It is not yet an established fact
that the use of special solution can avoid the periosteum osteoblastic activity
of the periosteum. We have no personal experience with these solutions and
intend to test them from now on.
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