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Resumo

Objetivo: Revisar o atendimento integral atual de craniossinostose nao sindromica e deformi-
dade craniana nao sinostdtica e oferecer uma visao global dessas condi¢des craniofaciais.
Fontes de dados: A revisao foi feita nas bases de dados PubMed, SciELO e Lilacs e sem restricoes
de tempo ou idioma. Artigos relevantes foram selecionados para a revisao.

Sintese dos dados: Foram incluidas a anatomia e a fisiologia do desenvolvimento normal do
cranio em criancas, discutidas nuances relacionadas a nomenclatura, epidemiologia, etiologia
e ao tratamento das formas mais comuns de craniossinostose nao sindromica. Também foram
discutidos os critérios clinicos para o diagndstico diferencial entre deformidades posicionais e
craniossinostose nao sindromica. Deram-se aos pediatras subsidios para um diagnostico clinico
rapido e seguro. Se deformidades posicionais forem diagnosticadas com precisao, elas podem
ser tratadas com sucesso por meio da modificacdo do comportamento. Dividas de diagnostico e
pacientes portadores de craniossinostose devem ser encaminhados imediatamente a um centro
multidisciplinar craniofacial.

Conclusées: Os pediatras estao na vanguarda do diagnostico de pacientes com deformidades
cranianas. Assim, é de suma importancia que reconhecam deformidades cranianas sutis, pois
elas podem estar relacionadas a fusdo prematura das suturas cranianas.

© 2016 Sociedade de Pediatria de Sdo Paulo. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este é um
artigo Open Access sob uma licenca CC BY (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).
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Diagnosis of infant synostotic and nonsynostotic cranial deformities: a review
for pediatricians

Abstract

Objective: To review the current comprehensive care for nonsyndromic craniosynostosis and
nonsynostotic cranial deformity and to offer an overall view of these craniofacial conditions.
Data source: The review was conducted in the PubMed, SciELO, and LILACS databases without
time or language restrictions. Relevant articles were selected for the review.

Data synthesis: We included the anatomy and physiology of normal skull development of chil-
dren, discussing nuances related to nomenclature, epidemiology, etiology, and treatment of
the most common forms of nonsyndromic craniosynostosis. The clinical criteria for the dif-
ferential diagnosis between positional deformities and nonsyndromic craniosynostosis were
also discussed, giving to the pediatrician subsidies for a quick and safe clinical diagnosis. If
positional deformity is accurately diagnosed, it can be treated successfully with behavior modi-
fication. Diagnostic doubts and craniosynostosis patients should be referred straightaway to a
multidisciplinary craniofacial center.

Conclusions: Pediatricians are in the forefront of the diagnosis of patients with cranial defor-
mities. Thus, it is of paramount importance that they recognize subtle cranial deformities as it
may be related to premature fusion of cranial sutures.

© 2016 Sociedade de Pediatria de Sao Paulo. Published by Elsevier Editora Ltda. This is an open

access article under the CC BY license (http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/).

Introducao

Deformidades cranianas sao queixas comuns em unidades
pediatricas, ja que 25% das criancas de gestacdes Unicas e
50% das de gravidezes multiplas tém algum grau de deformi-
dade no cranio ao nascimento. Em geral, os pais geralmente
reconhecem essas alteracdes nas primeiras semanas ou nos
primeiros meses de vida." No entanto, em alguns cena-
rios, o diagnostico pode ser negligenciado pela familia,
que tende a negar o problema. Nesses casos, os pedia-
tras devem estar cientes dessas questées e aconselhar a
familia sobre a importancia de procurar uma equipe cra-
niofacial. Além disso, é de fundamental importancia que o
pediatra esteja preparado na primeira consulta para fazer
o diagnostico diferencial entre uma deformidade posici-
onal e craniossinostose, considerando-se que as criancas
que nascem com uma deformidade posicional nao preci-
sam ser expostas a radiacdo ionizante de uma tomografia
computadorizada (CT), além de considerarmos os custos do
procedimento e os riscos da sedacdo para obté-lo.?

Neste relato, revisamos a anatomia e a fisiologia do
desenvolvimento craniano normal de criancas, discutimos
as nuances relacionadas a nomenclatura, epidemiologia,
etiologia e ao tratamento das formas mais comuns de
craniossinostose. Os critérios clinicos para o diagnostico
diferencial entre deformidades posicionais e craniossinos-
tose também sdo apresentados, o que possibilita subsidios
ao pediatra para um diagnéstico clinico rapido e seguro.

Método

O presente estudo é uma revisao da literatura com abor-
dagem descritiva. A revisao da literatura foi feita por meio
de busca nas bases de dados Medline (PubMed), SciELO e
Lilacs, sem restricdes de tempo ou de idioma. A revisao

final da literatura foi feita em julho de 2015. Para identi-
ficar todos os artigos relevantes (artigos de revisao, ensaios
clinicos e estudos de coorte) sobre os cuidados abrangentes
atuais para craniossinostoses nao sindromicas e deformi-
dades cranianas ndo sinostoticas, os seguintes termos de
pesquisa foram usados: ‘‘craniossinostose nao sindrémica’’,
‘*deformidade craniana nao sinostotica’’, ‘‘deformidade
posicional’’, ‘‘plagiocefalia posterior ndo sinostotica’’ e
‘‘plagiocefalia posicional’’. Cada estudo relevante foi revi-
sado individualmente para identificar informacées sobre o
desenvolvimento normal do cranio em criangas, a nomencla-
tura, epidemiologia, etiologia, o diagndstico e tratamento
das formas mais comuns de craniossinostose nao sindromica
e deformidade craniana nao sinostotica.

Anatomia craniana

0 cranio de um recém-nascido é composto de multiplos ossos
e suturas que, para permitir sua passagem através do canal
de parto e acomodar o encéfalo, o tornam maleavel e sujeito
a forcas externas que o deformam, visto que o volume do
cérebro é quadruplicado nos dois primeiros anos de vida.?

O cranio é composto de quatro suturas primarias (meto-
pica, sagital, coronal e lambdoide), trés suturas secundarias
(frontonasal, escamosa temporal e frontoesfenoidal) e qua-
tro ossos principais (temporal, frontal, parietal e occipital).
A sutura metopica separa os o0ssos frontais uns dos outros,
a sutura sagital separa os ossos parietais, a sutura coro-
nal separa os ossos parietal e frontal e a sutura lambdoide
separa os 0ssos parietal e occipital.’ Além dos ossos e das
suturas, um espaco mole e membranoso, denominado fonta-
nela, que separa os ossos do cranio, é de grande importancia
e tem a fontanela anterior ou bregmatica (delimitada pelos
ossos frontal e parietal) e a fontanela posterior ou lambdoide
(delimitada pelos ossos occipital e parietal).
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Tabela1 Suturas cranianas primarias e secundarias e idade Tabela 3  Classificacdo de craniossinostoses
no inicio da fusao® .
1. Primdria

Suturas Inicio da fusao
Metopica 2 meses
Sagital 22 meses
Coronal 24 meses
Lambdoide 26 meses
Frontonasal 68 meses
Frontoesfenoidal 22 meses
Escamosa temporal 35-39 meses

Tabela 2 Idade de fechamento das fontanelas cranianas®
Fontanelas Idade de fechamento
Anterior ou bregmatica 24 meses

Posterior ou lambdoide 3 meses
Anterolateral (Esfenoide) 6-24 meses
Posterolateral (Mastoide) 6-24 meses

Em condigdes fisiologicas, as suturas cranianas progridem
para a fusdao com diferentes periodos iniciais de fusao, de
acordo com cada uma das suturas primarias (tabela 1). O
mesmo ocorre com as fontanelas, que geralmente se fecham
até o segundo ano (tabela 2).

Um detalhe importante é que os ossos do cranio sao mem-
branosos (sem uma fase cartilaginosa anterior), o que resulta
em crescimento por meio de deposicao dssea na regiao da
sutura; esse crescimento ocorre perpendicular a sutura. Por
exemplo, as suturas coronais permitem o crescimento ante-
roposterior do cranio, enquanto a sutura sagital permite o
crescimento do cranio biparietal.?

Craniossinostose

A definicao de craniossinostose é a fusao prematura de
uma ou mais suturas cranianas. A ocorréncia é de aproxi-
madamente uma em 2.000-2.500 nascidos vivos.? A fusao
prematura das suturas impede o crescimento perpendicu-
lar do cranio e um aumento no volume do cérebro leva a
um crescimento compensatorio do cranio paralelo a esse
aumento.

As craniossinostoses sao classificadas como primaria ou
secundaria. A craniossinostose primaria resulta de influén-
cias genéticas e ambientais, € classificada como simples e
complexa. A craniossinostose complexa é adicionalmente
dividida em nao sindrémica e sindrémica (tabela 3).°-8
Devido a maior prevaléncia, discutiremos o diagnostico
de craniossinostose simples primaria; isto é, as sinostoses
sagital, coronal, metodpica e lambdoide (fig. 1). Subse-
quentemente, discutiremos a plagiocefalia posterior nao
sinostodtica (plagiocefalia posicional) e enfatizaremos carac-
teristicas importantes para o diagnodstico diferencial com
sinostose lambdoide (plagiocefalia posterior).

Simples (envolve uma Unica sutura): sagital, coronal,
metopica e lambdoide
Complexa (fusao de duas ou mais suturas)

N&o sindromica: bicoronal

Sindrémica: Crouzon, Apert, Pfeiffer e Saethre-Chotzen

2. Secunddria
Disturbios metabdlicos: hipertireoidismo, erros inatos
do metabolismo
Varias malformacées: microcefalia, encefalocele
Apos derivacao ventricular com drenagem excessiva
de liquido cefalorraquidiano
Exposicao fetal a determinadas substancias: acido
valproico, fenitoina
Mucopolissacaridose

Aspectos genéticos

Varias teorias foram propostas para explicar a patogé-
nese de uma fusao anormal de sutura craniana. Fatores
tanto ambientais (especialmente constricdo intrauterina da
cabeca fetal) quanto genéticos (mutacées de um Unico
gene, anormalidades cromossdmicas e componente poli-
génico) predispéem a craniossinostose.’'" Mutacées em
sete genes (FGFR1, FGFR2, FGFR3, TWIST1, EFNB1, MSX2
e RAB23) sao inequivocamente associadas a formas men-
delianas de craniossinostose.’'" Em contraste, a etiologia
genética da craniossinostose nao sindromica permaneceu
mal compreendida até muito recentemente.’"'" Nos Gltimos
anos, estudos epidemiologicos e fenotipicos demonstram
claramente que a craniossinostose nao sindromica é uma
condicao complexa e heterogénea sustentada por um forte
componente genético acompanhado por fatores ambientais
que contribuem para a rede da patogenia desse defeito
congénito.”'0 De fato, mutacdes raras em FGFRs, TWIST1,
LRIT3, ALX4, IGFR1, EFNA4, RUNx2 e FREM1 foram relatadas
em uma pequena fracao de pacientes com craniossinostose
n&o sindromica.®'° Os testes genéticos moleculares minimos
recomendados para cada apresentacao clinica (craniossi-
nostose sindrémica e ndo sindromica) foram previamente
revistos em uma publicacdo'® e estao fora do escopo deste
relato. Pesquisas adicionais em grandes populacdes com sub-
conjuntos de pacientes fenotipicamente homogéneos sao
necessarias para compreender os fatores genéticos, mater-
nos, ambientais e estocasticos complexos que contribuem
para a craniossinostose nao sindrémica.’ "'

Abordagem geral para o diagnoéstico

Espera-se que os pediatras consigam reconhecer as defor-
midades cranianas e diagnostica-las como craniossinostoses
ou deformidades cranianas posicionais. Se uma defor-
midade craniana estiver presente, o exame fisico e a
anamnese (principais caracteristicas descritas nos proxi-
mos subtitulos) sdo as pecas mais Uteis e reveladoras de
informacao na avaliacao da crianca. Um fluxograma anam-
nésico publicado anteriormente'? serve como um guia para
distinguir a craniossinostose de deformidades cranianas
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Figura 1

(A, Esquerda) Fotografia frontal de paciente com fusao prematura da sutura sagital que mostra a constricao temporal

caracteristica. (Direita) Fotografia lateral que mostra aumento no didmetro anteroposterior do cranio (cranio longo e estreito), bossa
frontal e protuberancia occipital, que sao as principais caracteristicas clinicas de craniossinostose sagital. (B, Esquerda) Fotografia
frontal de paciente com fusdo prematura da sutura coronal direita que mostra a retrusdo da fusdo 6ssea frontal ipsilateral e o
abaulamento contralateral compensatorio, a assimetria das sobrancelhas, orbitas, orelhas, do nariz e da mandibula, bem como
estrabismo convergente do olho esquerdo. (Direita) Reconstrucao de TC em 3D que mostra a fusdao prematura da sutura coronal
direita e a elevacdo da asa do esfenoide ipsilateral que levam a uma orbita alongada, reconhecida como ‘‘olhar de arlequim’’.
(C, Esquerda) Fotografia frontal de paciente com fusao prematura da sutura metopica que mostra o aspecto triangular da testa
com retrusdo das cristas orbitais bilateralmente e hipoteleorbitismo (aproximacao das orbitas). (Direita) Vista basal que revela a
aparéncia triangular do cranio. (D) Fotografia lateral de paciente com fusdo prematura da sutura lambdoide que mostra o aspecto
turricefalico do cranio. As fotografias bidimensionais e as documentacdes radioldgicas pertencem aos arquivos do Hospital Sobrapar.

Os termos de consentimento informado foram assinados pelos pais dos pacientes.

posicionais. As perguntas mais importantes para diferenciar
as craniossinostoses das deformidades nao sinostoticas sao:
1) **A deformidade estava presente no nascimento?’’ A cra-
niossinostose esta presente no nascimento, enquanto as
deformidades nao sinostoticas se desenvolvem no periodo
neonatal; 2) ‘‘Existe uma posicao preferida para dormir?’’;
3) ‘*Houve melhoria da deformidade?’’ A craniossinostose
piora com o tempo, enquanto as deformidades nao sinostoti-
cas melhoram a medida que a crianca desenvolve o controle
da cabeca e o cranio ndo esta mais sob pressao localizada
por longos periodos.'?

Em casos raros e dificeis, quando o exame e a anam-
nese nao sao diagnosticos, uma série radiografica de boa
qualidade de quatro incidéncias (anteroposterior, Towne e
duas projecoes laterais) pode ser suficiente para excluir cra-
niossinostose e evitar uma exposicdo maior a radiacdo."
Caso esteja obscura devido a pouca idade do paciente,

recomenda-se repetir a radiografia craniana apo6s um ou dois
meses. ' TC ndo é a modalidade recomendada para o rastre-
amento em funcdo da exposicao a radiacao e do alto custo
associados e o diagndstico com TC feito por pediatras esta
associado a demora adicional no encaminhamento. '

Apds a suspeita clinica (ou confirmacdo) de craniossi-
nostose, a crianca deve ser encaminhada a uma equipe
multidisciplinar especializada em anomalias craniofaciais
(anestesista, cirurgido plastico, fonoaudiélogo, neuroci-
rurgido, ortodontista, otorrinolaringologista e psicélogo). '
Nesses centros, o exame radiologico de escolha é a TC
tridimensional que contribui para elucidar a extensao da
fusdo sutural e a consequente deformidade craniofacial e
o planejamento cirlrgico subsequente. Vale ressaltar que o
perimetro cefalico geralmente nao muda devido ao cresci-
mento compensatorio de outros 0ssos na maioria dos casos
com craniossinostose simples.
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Nesse contexto, os pacientes com craniossinostose
ndo tratados cirurgicamente podem desenvolver varias
complicagdes,'®""® como hipertensao intracraniana (HIC),
que ocorre em até 60% das criangas com craniossinostose
complexa e 20% dos portadores de craniossinostose sim-
ples; distUrbios cognitivos e de desenvolvimento como ganho
insuficiente de peso; distUrbios visuais, de audicao e de lin-
guagem e problemas psicoldgicos, como autoestima baixa e
isolamento social. Portanto, o objetivo do tratamento cirur-
gico é evitar a HIC e corrigir as anomalias craniofaciais. Em
geral, o momento ideal para a correcdo cirlirgica é entre
6-9 meses na maioria dos casos. As motivacoes para a cirur-
gia antes de um ano de idade incluem a capacidade de
reossificacao completa da crianca com menos de um ano, o
carater maleavel da calota craniana nessa idade e o enorme
crescimento cerebral que ocorre durante o primeiro ano
de vida, o que permite a boa remodelacdo do cranio.” O
formato craniofacial satisfatorio e resultados estéticos agra-
daveis também foram associados a intervencdes cirlrgicas
craniofaciais feitas antes de um ano de idade.'®" Vale res-
saltar que a presenca de sinais de HIC (irritabilidade, edema
papilar, abaulamento da fontanela e achados radiologicos)
pode resultar na necessidade de intervencao cirdrgica pre-
coce para procedimentos de descompressao ou cirurgia de
derivacao ventricular, se associados a hidrocefalia.

Sinostose sagital

Assinostose sagital é a forma mais comum de craniossinostose
simples, responsavel por 40-60% dos casos, é mais prevalente
no sexo masculino (75-85%). O formato do cranio é alongado
e estreito, semelhante a um barco, motivo pelo qual é deno-
minado escafocefalia (fig. 1A).2° Ao exame fisico, um cume
pode ser palpado na sutura sagital. Deve-se notar que a fon-
tanela anterior pode nao estar fechada. Umabossa frontal
compensatoria e protrusao occipital podem ocorrer em graus
variados.

O tratamento cirdrgico é indicado entre 3-12 meses de
idade e os procedimentos podem variar de uma simples
resseccao endoscdpica da sutura sagital a uma reconstrucao
total do cranio, a depender da gravidade do estado clinico.
Em nosso servico, recomendamos a cirurgia entre 6-9 meses
e 0 uso de craniectomia em formato da letra grega ‘“‘w’’
(denominado procedimento Hung Span),’' associado a varias
osteotomias (cortes 6sseos), retangulos paralelos de cerca
de dois centimetros de comprimento no osso parietal, entre
as suturas coronal e lambdoide, o que permite maior espaco
lateral para acomodagao adicional do cérebro. Osteotomias
em formato de aduelas de barril (cortes 6sseos laterais)
ainda permitem a reducao do didametro anteroposterior e
melhor remodelagcdo do cranio, com resultados estéticos
excelentes.?

Sinostose coronal

A sinostose coronal é a segunda forma mais comum, res-
ponsavel por até 25% dos casos de craniossinostose. O
fechamento de uma sutura coronal é denominado plagioce-
falia anterior,?>?* enquanto o encerramento de duas suturas
€ denominado braquicefalia (comumente encontrada em
craniossinostose sindrémica).®® Afeta predominantemente

o sexo feminino (60%), com incidéncia semelhante em ambos
os lados.

A fusdo precoce da sutura coronal leva a um achata-
mento do osso frontal e do aro orbital ipsilateral a fusao,
com uma bossa frontal compensatoéria contralateral.?®** O
estrabismo € um achado comum (50-60% dos casos) e resulta
de alteracdes morfoldgicas no teto orbitario e na troclea,
altera a funcdo do musculo obliquo superior.?> A elevacédo
da asa do esfenoide ipsilateral pode ser observada em radi-
ografia simples do cranio e é reconhecida como ‘‘olho de
arlequim’’ (fig. 1B).2® A fusdo prematura da sutura coro-
nal também provoca um desvio da base do cranio, altera a
posicao das orbitas e causa assimetria das sobrancelhas e da
posicao das orelhas, desvio da mandibula e ma oclusdo, com
um efeito estético importante.?>2*

Portanto, o tratamento cirurgico é indicado para
correcao da deformidade morfoldgica do cranio e as suas
repercussoes sobre a face e também por causa do estra-
bismo e dos riscos de desenvolver HIC. Recomendamos o
procedimento entre 6-9 meses, quando ja existe maturi-
dade dssea suficiente para a remodelagdo. Basicamente, um
avanco fronto-orbital associado ao remodelamento frontal é
feito, libera ambas as suturas coronais.?* Procedimentos adi-
cionais, como injecao de gordura no esqueleto craniofacial
para diminuir assimetrias faciais e correcao de ptose palpe-
bral, podem ser necessarios. No fim do crescimento facial,
cirurgia ortognatica e rinoplastia com septoplastia podem
ser feitas por um cirurgido plastico com formacao na area
de cirurgia craniofacial.

Sinostose metopica

A sinostose metopica corresponde a 10% de todas as cra-
niossinostoses e predomina no sexo masculino (75-85% dos
casos). A fusao prematura da sutura metodpica restringe o
crescimento transversal dos ossos frontais e, em casos mais
graves, pode restringir a expansao da fossa anterior, o que
leva ao hipoteleorbitismo e, consequentemente, a trigo-
nocefalia (fig. 1C). A craniossinostose metopica é a Unica
sinostose sutural comumente associada a disturbios cogniti-
vos, principalmente devido a restricao do crescimento dos
lobos frontais.?”

0 aumento no volume da fossa anterior é o principal obje-
tivo no tratamento de pacientes com trigonocefalia, bem
como a remodelacao frontal e o avanco fronto-orbital. A
melhor época para o tratamento € entre 6-9 meses de idade.

Sinostose lambdoide

A sinostose lambdoide é a forma mais rara de craniossi-
nostose simples, com uma incidéncia de aproximadamente
3/10.000 nascidos vivos, corresponde a cerca de 1,0-5,5%
de todas as craniossinostoses. Quando avaliada em uma
populacao de criangcas com achatamento occipital (também
denominado plagiocefalia posterior), é responsavel por ape-
nas 0,9-4% dos casos.?®

A fusao de uma sutura lambdoide leva a uma defor-
midade occipital (plagiocefalia posterior) com um formato
trapezoidal, enquanto a fusao de ambas as suturas lamb-
doides leva a braquicefalia (fig. 1D). Além da deformidade
posterior (achatamento, mau posicionamento das orelhas,
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Tabela 4 Caracteristicas importantes para subsidiar o diagnostico diferencial de plagiocefalia posicional versus sinostose

lambdoide?"-24.25

Caracteristicas

Plagiocefalia posicional

Craniossinostose lambdoide

Idade de inicio

Posicao preferida Comum

Torcicolo Presente

Crista 6ssea ao longo da sutura Ausente
lambdoide

Abaulamento mastoide Ausente

Bossa frontal Ipsilateral

Deslocamento da orelha ipsilateral Anterior

Forma do cranio Paralelogramo

Diagnostico
e exame fisico

Tratamento Clinico

Varias semanas apos o nascimento

Clinico, por meio de anamnese

Nascimento

Rara
Ausente/Presente
Presente

Presente
Contralateral
Posterior
Trapezoidal

Tomografia computadorizada
tridimensional
Cirdrgico

bossa parietal compensatoria) causada pela fusdao prematura
da sutura lambdoide, alteracées morfologicas significativas
podem ocorrer concomitantemente na fossa posterior. Essa
craniossinostose esta associada a tonsilas cerebelares her-
niadas (também conhecidas como malformacao de Chiari
do tipo I) e a fusdo do forame jugular, resultam em um
alto risco de hipertensdo venosa. Logo, essa é a forma de
craniossinostose simples com o maior risco de HIC.?

O tratamento cirlrgico tem como base a expansao do
volume da porc¢ao posterior do cranio (regiao parietal e occi-
pital) e a liberacdo das suturas lambdoides. Porém, essa
regiao tem grande drenagem venosa, com numerosas veias
do couro cabeludo que atravessam o osso em direcao aos
seios durais, aumentam imensamente o risco cirirgico de
uma craniotomia e remodelagcdo dssea. Em nosso servico,
optamos pela técnica de distracdao posterior, na qual o
volume craniano é gradualmente aumentado, o que reduz
significativamente o risco de sangramento e a necessidade
de transfusoes sanguineas.*’

Plagiocefalia posicional

0 termo plagiocefalia significa cranio obliquo e corresponde
a um achatamento occipital unilateral ou bilateral, que
pode surgir devido a influéncia continua de forcas externas
sobre o cranio imaturo (plagiocefalia sinostotica posterior)
ou devido a fusao prematura de uma ou de ambas as suturas
lambdoides (plagiocefalia sinostotica posterior). A plagio-
cefalia anterior pode ser usada para definir a deformacao
craniana caracterizada por fusao unilateral prematura da
sutura coronal.

A plagiocefalia posicional ou deformacional é a causa
mais comum de plagiocefalia (prevaléncia de 5-48% em
recém-nascidos saudaveis)’' versus uma incidéncia de
0,003% de plagiocefalia sinostética (sinostose lambdoide).?®

Com base na introducdo da campanha de prevencao
da sindrome da morte sUbita do lactante (programa Back
to Sleep) no inicio da década de 1990 - recomenda que
os bebés permanecam em posicao supina -, um aumento

significativo na incidéncia de criangcas com plagiocefalia
posicional foi observado (5-48%).3" Essa deformidade resulta
de uma acao permanente das forcas gravitacionais na regiao
occipital, causa uma regiao achatada no esqueleto cra-
niofacial posterior. Se nenhuma intervencao for feita, a
deformidade pode continuar e, em casos graves, evoluir
com deformidades faciais. A plagiocefalia posicional ocorre
com mais frequéncia do lado direito (70% dos casos) e afeta
mais o sexo masculino. Os principais fatores de risco incluem
torcicolo, prematuridade, multiparidade e uma posicao de
dormir fixa.

0 diagndstico é eminentemente clinico e a diferenciacao
com plagiocefalia sinostotica (fusao unilateral das suturas
coronal ou lambdoide) é essencial.’® Anamnese e exame
fisico sao suficientes para estabelecer o diagnodstico diferen-
cial entre uma deformidade posicional e craniossinostose,
na grande maioria dos casos (tabela 4). Classicamente, os
pacientes com fusao prematura da sutura lambdoide ja apre-
sentam a deformidade ao nascer, enquanto aqueles com uma
deformidade posicional apresentam um cranio normal ao
nascimento e desenvolvem a deformidade nas semanas ou
meses seguintes. Quando questionados, os pais podem men-
cionar que ha uma posicao preferida de posicionamento do
bebé em pacientes com plagiocefalia posicional, enquanto
em pacientes com plagiocefalia sinostotica nao ha posicao
preferida.

Os pediatras devem fazer o exame fisico com a ajuda
dos pais; inicialmente, o paciente permanece no colo da
mae/pai de frente para o pediatra e de costas para os pais;
finalmente, o examinador deve observar a crianca a partir
de uma vista superior. Durante o exame fisico, as simetrias
entre o cranio, a testa e as orelhas devem ser cuidadosa-
mente analisadas.

A plagiocefalia posicional apresenta um cranio em
formato de paralelogramo, enquanto na plagiocefalia sinos-
tética posterior o formato é trapezoide.*? Adicionalmente,
um abaulamento ipsilateral na regiao mastoidea e uma sali-
éncia na sutura lambdoide fundida podem ser observados
e palpados. Em casos moderados a graves em ambas as
deformidades, uma bossa frontal compensatoria pode ser
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A

Figura 2

e (2

Representacao de plagiocefalia posicional e plagiocefalia posterior verdadeira (sinostotica). (A) Plagiocefalia posicional

que mostrando auséncia de estenose de sutura lambdoide, cranio em formato de paralelogramo, bossa frontal compensatoria
ipsilateral, orelha ipsilateral em uma posicao anterior, como se tivesse sido empurrada. (B) Plagiocefalia posterior verdadeira que
mostra presenca de estenose de sutura lambdoide, forma trapezoidal, abaulamento ipsilateral na regidao mastoide, bossa frontal
compensatoria contralateral; a estenose da orelha ipsilateral tende a estar em uma posicao posterior e para baixo, como se a sutura

a puxasse. Créditos: Patrick Braga.

observada, ipsilateral em plagiocefalia posicional e contra-
lateral em plagiocefalia sinostética. Esse acometimento da
testa pode progredir, levar a uma escoliose facial em ambas
as patologias e alterar a simetria facial. Em pacientes com
craniosinostose de sutura lambdoide, a estenose da orelha
ipsilateral tende a estar em uma posicao posterior e para
baixo, como se a sutura a puxasse. Enquanto a plagiocefa-
lia posicional tende a estar em uma posicao anterior, como
se tivesse sido empurrada (fig. 2). O exame fisico também
deve incluir a avaliacdo da regido cervical e procurar evidén-
cias de torcicolo congénito e/ou espessamento do musculo
esternocleidomastoideo, que estao diretamente relaciona-
dos com a plagiocefalia posicional.

0 diagnostico e o tratamento de plagiocefalia posicional
sao clinicos.®? Algumas orientacées devem ser transmitidas
aos pais na primeira consulta de puericultura, como evitar
posicoes de ma postura para dormir ou no trocador, notar a
presenca de torcicolo, deixar a crianga o menor tempo possi-
vel no bebé-conforto e incentivar o bebé a ficar mais tempo
em decUbito ventral, enquanto sob supervisdo. E importante
diagnosticar qualquer restricao cervical (p. ex., torcicolo
congénito ou espessamento do musculo esternocleidomas-
toideo) e orientar os pais sobre a necessidade de tratamento
fisioterapico precoce.

Além das orientacdes, medidas terapéuticas podem ser
empregadas, como forma de forcar o bebé a dormir sobre o
lado contralateral da deformidade, incentivar a mudanca da
localizacao do berco e do trocador para forcar o bebé a virar
a cabeca para o lado em que ele estd, além de estimular o

bebé a sentar-se. Tais medidas sao eficazes até os 4-6 meses
como tratamento da plagiocefalia posicional.3?:33

A prevaléncia de deformidade posicional tende a dimi-
nuir com a idade e pode ser tao baixa como 3,3% aos dois
anos, o que evidencia a capacidade natural de remodelacao
do créanio.?? Contudo, apds os seis meses de idade, o uso de
um capacete especifico pode ser indicado em pacientes com
deformidades graves para ajudar na remodelacdo do cra-
nio. Devemos ressaltar que o capacete requer pelo menos
23 horas de uso por dia para ser eficaz, o que pode resultar
em Ulceras de pressao e abrasoes locais, além do elevado
custo do aparelho e do incdmodo para a crianca.**

Conclusoes

As deformidades cranianas sao queixas comuns e altamente
prevalentes na rotina do pediatra. Embora a grande maioria
das criancas apresente deformidades posicionais, o diag-
nostico precoce de craniossinostose e o encaminhamento
para tratamento especializado em tempo habil é fundamen-
tal para aprimorar os resultados cirdrgicos. O diagndstico
das deformidades posicionais é geralmente clinico e o tra-
tamento consiste em orientacoes e medidas para prevenir
o agravamento da condicdao simples. Diante do diagnos-
tico de craniossinostose, uma abordagem multidisciplinar
da crianca com craniossinostose é crucial para uma taxa de
sucesso cirlrgico maior e para minimizar as complicacoes.
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