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RESUMO

Dado que as craniossinostoses sdo doencas neurogenéticas de relevante incidéncia na
neurologia pediatrica, faz -se necessario que o diagnéstico clinico seja preciso e precoce.
Apesar dessa relevancia, ainda € obscuro para profissionais da area da salde os
procedimentos envolvidos no diagndstico supracitado e a conduta a ser adotada. Portanto,
0 presente trabalho objetiva servir de apoio tedrico para académicos e profissionais da
area da saude que busquem conhecimento acerca do diagndstico clinico acurado e 0s
procedimentos que o0 seguem. Para tanto, pesquisou-se nas bases de dados PubMed e
Scielo e encontrou-se 2 artigos relevantes no PubMed e 1 no Scielo. Partindo dos
resultados obtidos é possivel confirmar a hipdtese de que o diagnostico correto e precoce
é essencial para o encaminhamento cirirgico bem como para diminuicdo de riscos

crescentes associados com o passar da idade.

Palavras-chave: Anamnese; Neurogenética; Neuropediatria; Suturas.
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INTRODUCAO

A craniossinostose € considerada uma anomalia na fusdo de uma ou mais suturas
cranianas provocadas pelo desenvolvimento anormal e ndo fisiolégico do cranio. Dentre
as consequéncias causadas pelas craniossinostoses estdo o formato anormal do cranio,
aumento da pressdo intracraniana, além de disfungdes neurol6gicas, sensoriais e
respiratérias (KAJDIC et al, 2018). Ademais, em unidades pediatricas € comum o
diagndstico de deformidades do cranio, visto que sua prevaléncia em criancas chega a ser
de 50% em gesta¢Ges multiplas e de 25% em gestacOes Unicas (GHIZONI et al, 2016).
Apesar de sua recorréncia comum, muitas familias, mesmo ao perceber alteragcbes no
cranio nas primeiras semanas dos recém-nascidos, deixam de procurar um profissional
médico para realizar o diagndstico. Assim, € muito importante que o pediatra reconheca
essas alteracOes, alem de realizar o diagnostico diferencial das craniossinostoses, para que
0 tratamento cirargico adequado possa ser conduzido o mais cedo possivel, a fim de obter
os melhores resultados, que geralmente sdo advindos no sexto ao oitavo més de idade
(MELO, 2014). A partir disso, essa revisdo tera como objetivo aprofundar sobre o papel

do médico no contexto do diagndstico clinico das craniossinostoses.

METODOLOGIA

Desenho de estudo: Reviséo da literatura cientifica. Para elaborar esta revisdo, foram
realizadas as seguintes etapas, respectivamente: (1) formacdo de um grupo; (2) selecao
do tema e formulacdo da pergunta norteadora; (3) estabelecimento do método empregado
e dos critérios de elegibilidade; (4) selecdo dos descritores e termos de pesquisa; (5)
selecdo de artigos em bases previamente definidas, analise critica dos resumos; (6)
categorizacdo, preparacdo e apresentacdo dos resultados; (7) discusséo e interpretacdo dos
resultados; (8) divulgacédo da revisdao (WHITTEMORE; KNAFL, 2005).

Estratégia de busca e questdo norteadora: O estudo teve como questdo norteadora
“Qual o papel do médico no contexto do diagnostico clinico das craniossinostoses?” Tal
diavida surge a partir de uma adaptacéo da estratégia PICO, acrénimo para Paciente ou
problema, que na situacdo seriam os médicos que exercem a clinica médica; Intervencéo,

0 contexto do diagndstico clinico das craniossinostoses; Controle ou comparagéo, que
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seria a auséncia do diagndstico clinico correto e precoce e Outcomes (resultados), que
seriam as relacdes e o papel do médico encontradas a partir da revisdo (SANTOS;
PIMENTA; NOBRE, 2007).

Selecdo dos estudos: Para a realizacdo da busca bibliografica de evidéncias, foram
selecionadas palavras chave com base nos Descritores em Ciéncias da Saude (DeCS), e
foram utilizados os conectores booleanos AND e OR combinados com 0s seguintes
descritores selecionados: “craniosynostoses”; “diagnosis”. As buscas foram realizadas
nas bases de dados eletronicas US National Library of Medicine (PUBMED); Scientific
Eletronic Library Online (SCiELO). Os critérios de incluséo foram titulo condizente com
a pergunta norteadora; artigos full text publicados nos ultimos 10 anos (01 janeiro 2011
a 31 maio 2021) e nos idiomas inglés, portugués e espanhol. Foram excluidos artigos o
qual o resumo desviava ou apenas tangenciava a questdo norteadora. Apds a analise,
foram escolhidos 2 artigos da PUBMED (ARMAND, T, et al; KAJDIC, Nina, etal) e 1

artigo da Scielo (GHIZONI, Enrico et al.) para compor o estudo.

RESULTADOS E DISCUSSOES

O profissional de saude, normalmente os medicos pediatras, para realizar o diagnostico
das craniossinostoses devem, de acordo com GHIZONI et al. (2016), serem capazes de,
inicialmente, diferencia-las das deformidades cranianas posicionais. Para tanto, o médico
podera fazer uso de fluxogramas anamnesicos anteriormente publicados. Cabe ressaltar
ainda que a anamnese e o exame fisico sdo os principais aliados no diagndstico desse tipo
de acometimento. E importante que a anamnese seja feita levando em consideracéo o
estado de saude total do recém-nascido, visto que as craniossinostoses, conforme
exemplificado por ARMAND (2019), podem estar associadas a diversas condi¢cdes
sindrémicas.

Ainda acerca da anamnese, é necessario que o médico responsavel pelo caso se atente a
perguntas protocoladas para o auxilio na diferenciacdo dos casos de craniossinostoses e
deformidades cranianas posicionais. E imperativo saber se a deformidade ja estava
presente desde o nascimento, ja que as deformidades ndo sinostoticas se desenvolvem no
periodo neonatal. Outras questdes a serem levantadas sdo se a crianga apresenta posicao

favorita para dormir e se a deformidade tem piorado com o passar do tempo, pois as
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craniossinostoses, opostamente das deformidades ndo sinostoticas, que apresentam

melhora conforme a crianga passa a controlar a cabeca, pioram ao decorrer do tempo.

A anamnese e 0 exame podem ndo ser suficientes para o diagndstico de casos raros.
Nesses casos, recorre-se a uma série radiogréfica de quatro incidéncias (anteroposterior,
duas projecdes laterais e Towne) para tentar excluir a hipotese de craniossinostose. Se
essa falhar, por estar escura por culpa da pouca idade do paciente, recomenda-se que seja
reavaliada dentro do periodo de um ou dois meses.

A partir da suspeita ou confirmacgéo de craniossinostose, encaminha-se 0 paciente a uma
equipe multidisciplinar especializada. Essas equipes normalmente realizam tomografias
computadorizadas tridimensionais para verificar a extensdo da fusdo sutural e planejar a
cirurgia para corrigir a deformidade craniofacial. A tabela (1) dispde sobre a conduta
cirirgica a ser adotada.

Tabela 1. Tratamento cirdrgico das craniossinostoses

craniossinostose Tratamento cirurgico

sinostose sagital Resseccdo endoscopica da sutura sagital ou reconstrucéo total do créanio
sinostose coronal avanco fronto-orbital associado ao remodelamento frontal

sinostose metopica Regulagem do aumento do volume da fossa anterior, a remodelacéo

frontal e o avanco fronto-orbital.

sinostose lambdoide expansdo do volume da porcéo posterior do cranio e liberacdo das suturas

lamboides ou distracdo posterior —aumento gradual do volume craniano

Cabe ressaltar que a literatura pondera sobre 0s casos de craniossinostose que sao ou nao
sindrémicos. As craniossinostoses podem ser classificadas de acordo com as devidas
causas das mesmas. Podem ser classificadas em simples — compromete uma Unica sutura
— ou complexa — compromete duas ou mais suturas. A simples, ocorre como um evento
ndo-sindrémico, porém alteracdes familiares sdo transmitidas por heranca autossémica
dominante com penetrancia reduzida. Ja a complexa, representa um quadro sindrémico
associado a anomalias. (OLIVEIRA, 2018).
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E importante ressaltar que o que classifica a craniossinostose como sindromica é a
associacdo da fusdo prematura dos 0ssos do cranio a outras caracteristicas clinicas
dismorfoldgicas, causadas por um unico fator etioldgico. A tabela (2) dispbe sobre essas
classificagdes.

Tabela 2. Classificagdo das craniossinostoses

Sutura afetada Craniossinostose Condicao do cranio

Fechamento precoce da sutura | Escafocefalia ou dolicocefalia

sagital

Cranio estreito e alongado

Fechamento precoce da sutura | Trigonocefalia Cranio triangular

multiplas suturas

acrocefalia e kleeblattschadel

metopica

Fechamento precoce unilateral | Plagiocefalia Cranio achatado

da sutura coronal ou lambdoide

Fechamento de suturas coronais | Baquicefalia Cranio sem crescimento na
direcdo antero-posterior

Sinostose sagital, coronal e | Acrocefalia Cranio com  achatamento

lambdoide occipitoparietal bilateral

Fechamento  prematuro de | Turricefalia, oxicefalia, | Abaulamento  das  regides

temporais e proptose ocular

significativa

Fonte: Caracterizacao clinica das craniossinostoses no hospital de clinicos de Porto
Alegre, 2018.
CONSIDERACOES FINAIS

Em consideracdo ao exposto, conclui-se que como as craniossinostoses sao sindromes
genéticas raras, elas sdo pouco discutidas entre os médicos e também entre a populacao
leiga. Portanto, o profissional médico, principalmente os pediatras e neurocirurgifes,
devem ser capazes de diagnosticar e diferenciar as craniossinostoses, suas causas e seus
tipos, pois existem as sindrémicas e as ndo sindrébmicas, e cada uma tem um
prosseguimento diferente, a partir de um exame clinico completo, além de se manterem

atualizados com novas técnicas de diagnostico e tratamento das sindromes.
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Assim, com um diagndstico precoce e um tratamento eficaz com uma equipe
multidisciplinar, os pacientes — principalmente recém-nascidos — podem ter um melhor
progndstico da doenga, principalmente nos casos em que o tratamento € cirlrgico, e uma

vida melhor, com menos alteragdes psicomotoras.
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