Neste capitulo revisaremos as principais anomalias que acome-
tem a regido de crinio e face no momento de sua formagéo.
Serdo apresentados os principais fundamentos fisiopatolégi-
cos, clinicos e de imagem desse grupo de doengas que aco-
metem o recém-nascido. Independentemente de sua origem,
elas tém em comum a presenca de significativas alteragbes no
aspecto da face e do cranio, incluindo a possibilidade de serem
amplamente estudadas pelos diversos métodos de imagem.
Algumas doengas podem ter origem tanto exdgena quanto
endégena — como a sequéncia de Pierre Robin, cuja etiologia
pode acompanhar uma sindrome genética (sindrome de Sti-
ckler, por exemplo) ou ser secunddria a uma causa exdgena
(compressio externa — posicional ou oligodmnio).

SiNDROME DA BRIDA AMNIOTICA

Sinonimia: constricio anular congénita, bandas amniogéni-
cas, banda de tecido aberrante “Adam complex”.

Caracteristicas: de incidéncia entre 1:1.200 a 1:15.000 nas-
cidos vivos, caracteriza-se por um amplo aspecto de anomalias
anatdmicas do recém-nascido, devido a “estrangulamento” de
partes fetais “intratitero”, levando a deformagoes, malforma-
¢oes ou rupturas.

CAPITULD

Sua manifestacio varia de um pequeno anel de constrigio
até a presenga de multiplas anomalias.

A manifestacio mais comum ocorre em extremidades,
podendo levar 2 amputagio do membro ou parte dele. As
anomalias craniofaciais sio graves e variadas incluindo en-
cefalocele de graus variados e deformidades faciais de vérios
tipos, desde as fissuras labiopalatais até amplas fendas faciais
e lesbes oculares.

Entre as teorias para a sua fisiopatologia estd a ruptura do
saco amnibtico, na qual cordées fibrosos originados do cério
impediriam o desenvolvimento normal das partes fetais. Suas
causas envolvem traumatismos abdominais maternos, inter-
vencées cirtirgicas, uso de dispositivos intrauterinos e algumas
drogas, como o clomifeno e anticoncepcionais (ACO).

Achados de Imagem

Atualmente, os métodos de imagem sio usados para o diagnés-
tico e estudo anatdmico das anomalias.

No pré-natal, o ultrassom (US) é o exame primordial de
diagnéstico e possibilita observar as alteragbes anatomicas,
tanto do feto quanto do folheto amniético.

O achado clinico mais comum é a presenga de anéis de cons-
tricdo nos membros superiores e inferiores em 77% dos casos.
Devem-se procurar as associagdes com oligodmnio.

Para a avaliagio pés-natal, utilizamos a tomografia compu-

tadorizada (TC).
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s e Cervicais - PARTE I Malformagdes da Face

Tomografia Computadorizada Ressonancia Magnética

o As reformagbes sagitais, coronais e em 3D em aparelhos e A avaliacio do encéfalo e das érbitas pode ser feita tam-
de multidetectores permitem uma boa avaliagio da ex- bém por tomografia computadorizada, mas a ressondn-
tensdo das alteracbes anatdmicas, principalmente das es- cia magnética fornece informagées bem mais detalhadas
truturas osseas. sobre estas estruturas, constituindo uma opgio comple-

mentar 3 TC (Fig. 3-1).

FIGURA 3-1. A a R, Sindrome da brida amnidtica.




FIGURA 3-1. (CONTINUAGAO).

SEQUENCIA DE PIERRE ROBIN

O interesse do francés Pierre Robin na trfade de sinais — mi-
crognatia, glossoptose e obstrugdo respiratdria — divulgou
essa sequéncia. A modificagio de nomenclatura de sindrome para
sequéncia de Pierre Robin se deve ao fato de que esta triade
pode estar presente como coadjuvante em vdrias sindromes.
Pierre Robin considerava a hipotrofia de mandibula como cau-
sa da glossoptose e insuficiéncia respiratoria.

As malformacbes mandibulares sio comuns em neonatos e
a micrognatia ¢ descrita em vérias sindromes, ou pode ter sua

causa devido 2 restricio do crescimento mandibular (postural

ou oligoAmnio).

Em 90% dos casos, associa-se a presenca de fissura palatal
posterior a trfade cldssica descrita. As lAminas palatais, que
até a sexta semana de vida intrauterina estdo verticalmen-
te pareadas ao tubérculo impar (futura lingua), somente se
horizontalizario se houver o correto descenso do tubércu-
lo {mpar. Esse descenso depende de uma correta formagio
e insercdo muscular, de um bom desenvolvimento do arco
mandibular e da oportuna extensio do segmento cefilico do




embrido. Se houver falha em alguma dessas condigbes, o tu-
bérculo fmpar nio descerd até a sexta semana e impedird o
pareamento horizontal das laminas palatais, cuja fusdo acon-
tece com seis semanas e meia. Com isso, estard estabelecida a
fissura palatal posterior. A estimativa de prevaléncia varia de
1:8.500 a 1:20.000 nascimentos.

O amplo espectro de apresentagoes da deformidade varia
desde a auséncia de dificuldades respiratérias e/ou deglutérias
(ou pequenas dificuldades que sdo resolvidas com manobras
posturais) até dificuldade de protrusio de lingua, o que preju-
dica a degluticio, ou retrognatismo severo com dificuldade res-
piratéria, que exige tratamento cirdrgico imediato. Tais casos
demonstram a existéncia de multiplas etiologias e alteragées
cujo diagnéstico diferencial pode direcionar a forma de trata-
mento (Fig. 3-2).

Achados de Imagem

No pré-natal, o US pode visualizar a micrognatia e a fissura
palatal.

Tomografia Computadorizada

o Observar alteracbes anatémicas mandibulares ¢ malfor-
magcoes associadas. Avaliagio de espaco aéreo da oro-
faringe e condicées anatdmicas da pélvis oral. Muito
comumente, observa-se um encurtamento do musculo

genioglosso, que provoca um pingamento anterior da
lingua contra a pélvis, impulsionando o volume da base
lingual contra a orofaringe. Isto indica a necessidade ci-
rtirgica de associagdo de pelviplastia (secgdo e reposicio-
namento da musculatura de soalho de lingua com sua
fixacio A regido posterior da sinfise mandibular) & distra-
¢do mandibular.

Ressonéncia Magnética

e Estudo da insercio de musculatura da lingua e soalho.

ESTENOSES

Sio malformacGes congénitas nas quais predominam alteragoes
metabdlicas do tecido sutural causando deformagbes ou cres-
cimento andmalo das pecas 6sseas. Com o comprometimento
do coldgeno sutural, desencadeia-se a estabilizagio precoce das
zonas suturais e acontecem as estenoses. Podem ser primdrias,
quando existe uma alteragdo na prépria sutura (craniosteno-
ses), ou secunddrias, quando a auséncia de estimulo de cres-
cimento causa a fusio prematura das suturas (microcefalias).

FIGURA 3-2. Sequéncia de Pierre Robin (A a J). Reconstrugdes 3D com volume rendering e planos axial e sagital.




FIGURA 3-2. (CONTINUAGAO).

Microcefalia

Microcefalia existe, por defini¢io, quando a medida do peri-
metro cefilico é menor que trés desvios-padrio (DP), abaixo
da média populacional para idade e sexo. Geralmente significa
reducio de volume cerebral e pode ser associada a retardo de de-
senvolvimento, sendo essa associacio diretamente proporcional
— quanto maior o grau de microcefalia, maior o risco de retardo.

A microcefalia é um sinal clinico encontrado em virias pato-
logias com etiologia ambiental — hipéxia perinatal, exposigao
intrauterina a radiagbes ionizantes ou a drogas como 4lcool
¢ hidantoina, infecgoes congénitas (rubéola, citomegalovirus,
toxoplasmose, zika virus, herpes virus tipo 2) — ou genética (re-
sultado de alteraces monogénicas, anomalias cromossdmicas
ou disttrbios multifatoriais). Pode vir acompanhada de outros
defeitos morfolégicos — forma sindrémica (como no Rubins-
tein-Taybi, onde estd associada a retardo mental e retardo de
crescimento pés-natal, ficies tipica com nariz pontiagudo, so-
brancelhas curvadas, palato ogival, mancha vermelha na testa,
rima antimongélica, discreto hiperteleorbitismo e dedos dos
pés e mios grossos) ou ndo (forma néo sindrémica).

A forma autossdmica recessiva (MPCH — microcefalia au-
tossdmica primdria) é rara e se caracteriza por uma importante
reducio do volume cerebral. Estd presente desde o sétimo més
de gestagdo e ndo se encontra uma etiologia sindromica ou
ambiental. Acredita-se que a etiologia scja primdria da mitose
neurogénica, levando a um menor nimero de neurénios.

Achados de Imagem

Tomografia Computadorizada
e Apesar da importante redugio volumétrica, nio se ob-
serva alteragio da arquitetura cerebral, podendo haver
fechamento precoce das suturas cranianas, secundério a
auséncia de estimulo de crescimento cerebral.

Craniossinostose (Cranioestenose)

As suturas cranianas possuem duas fungoes: permitir a defor-
macio do crinio na passagem do canal do parto e garantir o
crescimento das placas ésseas da calvdria durante o periodo de
répido crescimento cerebral (de 0 a 4 anos). O fechamento
precoce das suturas cranianas é chamado de craniossinostose
ou cranioestenose.

Em 1959, Moss considerou a ossificagio prematura de uma
sutura craniana como a resposta s tensbes anormais vindas
de deformidades da base do crinio e transmitidas as suturas
através dos tratos fibrosos intracranianos. Os estudos atuais
— que demonstram a interagéo entre o crescimento cerebral,
dura-mérer, mesénquima sutural e placas dsscas realizada por
receptores de fatores de crescimento e enzimas reguladoras, ci-
toquinas, fatores de transcri¢do e moléculas de matriz extrace-
lular — nio invalidam a proposta de Moss, sendo a enriquecem
com um entendimento mais pormenorizado do processo.

Percebendo o efeito compensatdrio do crescimento craniano
na vigéncia da sinostose, Virchow postulou que a diregao de




crescimento da abébada craniana é sempre paralela ao eixo da
sutura comprometida, por expansio compensatéria das sutu-
ras perpendiculares & sinostose. A deformagio dos crinios nio
se deve, portanto, apenas 4 cessagdo do crescimento na drea
de sinostose, mas também, e principalmente, ao crescimento
compensatério das suturas nio afetadas, o qual nem sempre
cumpre a funcio de prover espago intracraniano suficiente
para garantir o crescimento cerebral sem danos. E esta remo-
delagem indireta, compensatéria, que determina a forma final
dos cranios portadores de sinostose.

Estes conceitos de Virchow nos levam a concluir que os cra-
nios afetados por craniossinostoses apresentam dois tipos de
defeitos: o defeito primdrio, que é a sinostose propriamente
dita, e o defeito secunddrio, que é a deformacio ou remodela-
gem compensatdria da caixa cranjana. Por isso, existem duas
formas de classificacdo das craniossinostoses: a que se refere
4 sutura afetada (portanto, a que aponta o defeito primdrio),
por exemplo, craniossinostose sagital, craniossinostose coronal
etc.; e a que se refere 3 forma final dos crinios (portanto, a
que aponta o defeito secunddrio), por exemplo, escafocefalia,
turricefalia etc.

Para classificar as craniossinostoses em relagio a seu defeito
primdrio, sdo utilizados os nomes das suturas comprometidas.
A deformidade secundéria (crescimento compensatdrio do cri-
nio) foi classificada por Virchow, em 1851, ¢ ainda ¢ utilizada.

A correlagio entre as duas classificacoes ¢ a seguinte:

* Néo interfere na face.

Achados de Imagem

A importincia do estudo radiolégico se traduz em trés pontos
principais:

1. Diagnéstico: identificagio da sutura estendtica, dife-
renciando o quadro de uma deformidade posicional.

2. Identificacio de sinais indiretos de hipertensao
intracraniana.
3. Programagcio cirdrgica.

Radiografia
* Impressoes digitiformes (sinal da prata batida, craniola-
cunia ou Liickenschidel) e apagamento da linha sutural
comprometida. Alteragio da forma craniana, das fonta-
nelas e da base do cranio.

Tomografia Computadorizada

e Estenose da sutura e alteragio da forma craniana na de-
pendéncia da sutura acometida, conforme serd discutido
a seguir. Também pode demonstrar as impressoes digiti-
formes através da reconstrucio tridimensional com MIP
(Maximal Intensity Projection), alteragio de tamanho dos
ventriculos e do espaco subaracnoideo.

e A realizacio do exame em cortes finos (menores que 1,5
mm) permite a reconstrucio da imagem em 3D, sua im-
pressdo, confec¢io de modelos e prototipagem.

Ressonancia magnética
* Analisar tecido encefdlico e ventriculos, permeagio liqué-
rica e presenca de malformacao do tipo Chiari.

Anatomia das Suturas e Fontanelas Cranianas.

Os inca (Osso Wormiano Posterior da Linha Mediana)
Além das suturas normais (Fig. 3-3), podem existir suturas cra-
nianas acessérias no cranio, ao longo ou ao lado das diferen-
tes suturas principais, identificando-se interposi¢io de ossos
menores denominados wormianos (descritos pelo anatomista
dinamarqués Olanus Wormius). Um deles, caracteristicamen-
te na linha média, entre os ossos parietais e o occipital, é de-
nominado os inca. Seu nome tem origem na arqueologia, pelo
fato de terem encontrado esta variagdo em grande quantidade
de muimias peruanas (Fig. 3-4).

Craniossinostose simples

A craniossinostose primdria pode ser simples ou complexa. A
craniossinstose simples, isolada ou nio sindromica, afeta uma ou
mais suturas do crinio, sendo a fusdo prematura da sutura o inico
defeito primdrio do individuo. A prevaléncia das craniossinostoses
em geral (sindrémicas e ndo sindromicas) ¢ de 1 para 2.000 a
3.000 nascimentos e as craniossinostoses simples (no sindrémi-
cas) aparecem em 70% dos casos (Carreirdo et al., 1996).

A fusdo prematura de uma ou mais suturas cranianas provoca
a restricdo do crescimento das placas dsseas contiguas as sutu-
ras, com consequentes deformidades decorrentes dos padroes
especificos de crescimento compensatério. O esforgo de crescer
contra uma resisténcia aumentada eleva a pressio no cérebro.
Esta pressio pode ser compensada totalmente pelo crescimento
das suturas perpendiculares ou pode se manter maior do que
o0 adequado para a boa fungio cerebral. Conforme estudos de
Marchac e Renier, 14% das sinostoses tinicas e 47% das sinosto-
ses multiplas se associam & hipertensio endocraniana.

A correlagio clinica da hipertensido endocraniana costuma
manifestar-se em escala ascendente de alteracées, proporcio-
nal 4 gravidade do caso: distirbios de atengfo, alteragées do
desenvolvimento neuropsicomotor, irritabilidade, alteragio
do sono, cefaleia, alteracées visuais (edema de papila).
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FIGURA 3-3. A a H, Suturas cranianas normais.

FIGURA 3-4. Os inca (seta) (A e B). Demonstrado em volume rendering 3D e MIP.




Craniossinostose Sagital

A sinostose sagital, ou escafocefalia (cranio em forma de bar-
o), ¢ a mais comum das craniossinostoses nao sindrdmicas e
sua frequéncia varia entre 40% a 55% nos diferentes centros. A
fusdo prematura da sutura sagital provoca o redirecionamento
das forcas expansiveis do cérebro com a fungio compensatd-
ria das suturas perpendiculares a ela (coronal e lambdoide).
Além do alongamento anteroposterior do crinio, este se mostra

estreitado pelo impedimento de expansdo laterolateral. A face
também se apresenta estreitada.

Achados de Imagem
Radiografia de Crinio

I Alongamento anteroposterior.

Tomografia computadorizada
e Fechamento da sutura sagital (Fig. 3-5).

FIGURA 3-5. Escafocefalia (A a E). Demonstrada através de
reconstrugdes 3D com volume rendering e MIP, e plano axial.




Craniossinostose Coronal e Lambdoide

A sutura coronal pode sofrer fusio prematura em toda a sua
extensio (sinostose coronal bilateral, braquicefalia) ou ape-
nas parcialmente (sinostosc coronal unilateral, plagiocefalia).
Dentre as craniossinostoses nio sindromicas ¢ a segunda mais
comum, aparecendo em 20% a 25% dos casos.

A estenose coronal sempre se acompanha de elevagio da asa
maior do esfenoide, que forma externamente uma espécie de
brida de depressiao obliqua na fronte. Ao raio x, essa altera-
¢do ¢ identificada como “6rbita em Arlequim”. Nas braqui-
cefalias esta brida de dura-mdter e osso ¢ bilateral, ao passo
que nas plagiocefalias é unilateral. Isto traduz a participagio
da deformidade da base do crinio na etiologia da disostose. Na
craniossinostose coronal unilateral o crinio estd assimétrico, pela
diferenca de crescimento entre os dois lados da sutura. Tem aco-
metimento fronto-orbitdrio e é acompanhada de assimetrias cra-
nianas posteriores parieto-occipitais compensatérias (Fig. 3-6).

Muitas vezes a sutura lambdoide contralateral estd estenosada,
contribuindo para a obliquidade do cranio e o aumento da
pressio endocraniana. H4 um aplanamento e recuo da regido
frontal acometida em relagdo 4 contralateral, bem como uma
clevagio da sobrancelha. A base nasal estd deslocada para o
lado mais afetado e a orelha estd posicionada mais anterior e
superiormente neste lado. A plagiocefalia posterior verdadeira
é causada por uma fusio prematura unilateral da lambdoide
(Fig. 3-7), o que ¢ considerado um tipo muito raro de cranios-
sinostose ndo sindrémica, com frequéncia de 0% a 5% dos
casos. Deve-se fazer o diagnéstico diferencial com a deformi-
dade posterior posicional ou plagiocefalia posterior posicional
(abordada mais adiante), que sc assemelha 2 plagiocefalia por
craniossinostose, é extremamente comum e estd relacionada 3
posicio intratitero, muitas vezes associada ao torcicolo congé-
nito e tem resolugio espontinea (Fig 3-8).

O fechamento precoce da sutura lambdoide pode ser tam-
bém bilateral, determinando braquicefalia (Fig 3-9).

FIGURA 3-6. Plagiocefalia anterior por fechamento precoce da sutura coronal direita (A a J). Demonstrada através de reconstrugdes volume rendering e em

projecdo de intensidade maxima (MIP).




FIGURA 3-6. (CONTINUAGAO).




FIGURA 3-7. Plagiocefalia posterior por fechamen-
to precoce da sutura lambdoide direita (A a J).
Demonstrada através de reconstrugfes 3D com volu-
me rendering e, MIP e plano axial.




90 coes da Fac

FIGURA 3-8. Deformidade posterior postural (A a H). Observe o aspecto plagiocefalico posterior, porém com todas as suturas cranianas abertas, demonstrado
através de reconstruces 3D com volume rendering, MIP e plano axial.
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FIGURA 3-9. Braquicefalia lambdoide por fechamento precoce bilateral da sutura lamboide (A a H). Demonstrada através de reconstrucdes 3D com volume
rendering, € MIP e plano axial.




Craniossinostose Metopica

Apesar de a fusdo da sutura metdpica ocorrer ainda na vida
intrauterina, a antecipacdo deste evento causa uma deformida-
de craniana onde a linha mediofrontal estd projetada (hd uma
crista dssea do nasion ao bregma) e as margens laterais da fronte
estio retropostas. Isto dd ao crdnio uma forma triangular, inspi-
rando o termo “trigonocefalia”. A falta de crescimento paralelo a

sutura comprometida causa uma aproximagio excessiva das 61-
bitas, com hipoteleorbitismo. Dentre as craniossinostoses nio
sindrémicas € a terceira mais frequente, com incidéncia entre
5 e 15%. Nas criancas nascidas de mies epilépticas o risco de
aparecimento é duas vezes maior para malformagdes, sendo o
valproato de sédio (um antiepiléptico) responsabilizado dire-
tamente pela craniossinostose metépica, quando tomado du-
rante a gravidez (Fig. 3-10).

FIGURA 3-10, Trigonocefalia (A a J). Demonstragdo por reconstrugdes 3D com volume rendering e MIP, e plano axial.




FIGURA 3-10. (CONTINUAGAO),

Craniossinostose Temporal

Costuma ser mal diagnosticada por assemelhar-se clinicamente
as deformidades posicionais. Pouco citada, com incidéncia des-
conhecida. A sutura temporal se relaciona com trés placas 6sseas
da calvéria e com a base do cranio e, quando estendtica, restringe
tridimensionalmente o crescimento tanto do crinio quanto da

face, provocando uma escoliose craniofacial (Fig. 3-11). O diag-
néstico diferencial envolve o nio comprometimento associado
da musculatura cervical (torcicolo congénito). Clinicamente
manifesta-se por aplanamento da regido temporal, com bossa
parietal ipsilateral compensatéria. Assimetria facial com encur-
tamento vertical da hemiface correspondente ao lado estenético.

FIGURA 3-11. Craniossinostose temporal (A a H). Demonstragio por meio de reconstrugdes 3D com volume rendering e MIP.




FIGURA 3-11. (CONTINUAGAO).

Cranioestenoses Mdltiplas

O acometimento simultineo de vérias suturas (panestenose) pro-
voca uma grande deformacao do crinio, que pode ser chamada de
vérias maneiras, de acordo com o predominio da compensagao
de crescimento: turricefalia, oxicefalia, acrocefalia (Fig. 3-12) ou

crinio em forma de trevo (Kleeblattschidel) (Fig. 3-13). Aparece
em 5% a 15% das craniossinostoses nio sindrémicas, sendo seu
alto grau de morbidade relacionado 4 hipertensio endocraniana
que a acompanha. As suturas estendticas se apresentam encurta-
das e deprimidas, funcionando como bridas que delimitam gran-
des bossas formadas pelo abaulamento dos ossos cranianos.




FIGURA 3-12. Acrocefalia (Oxicefalia) (A a G). Demons-
tragbes em reconstrugdes 3D com volume rendering e MIP.




FIGURA 3-13. Cranio em formato de folha de trevo
(Kleeblattschédel) (A a J). Demonstrado através de
reconstrugdes 3D com volume rendering e MIP.




Capitulo 3

Craniofaciestenoses

Como a fusio precoce das suturas cranianas responde a defor-
midades especificas da base do cranio (Moss), quando esta al-
teracio atinge o complexo frontoesfenoetmoidal localizado no
andar anterior da base do crinio, essa fusio se propaga ao tergo
médio facial causando a restricio do crescimento dos seus os-
sos. Este ¢ o conceito de craniofaciestenose.

Cohen catalogou em 1986 pelo menos 64 destas sindro-
mes, sendo as mais conhecidas a sindrome de Crouzon e
Apert. Em 1996, o mesmo autor jé afirma que a cranios-
sinostose ocorre como parte de mais de 150 sindromes ge-
néticas. Nos tltimos 15 anos a identificagdo das mutagoes
genéticas responsdveis por estas malformacées tem langado
muita luz no entendimento destas patologias. Hoje, 30% das
sindromes ja possuem sua traducdo etiolégica nas mutagdes
genéticas e sete genes ji foram inequivocamente associados
com as craniossinostoses sindrémicas: FGEFRI, FGFR2,
EGFR3, TWIST1, EFNB1, MSX2 ¢ RAB23. Outros quatro
genes (FBN1,POR, TGFBRI1 ¢ TGFBR2) também estdo as-
sociados 4 craniossinostose, mas sem serem responsdveis pelo
quadro clinico principal do fenétipo, ou aparentemente com
baixa penetrancia.

Ainda com base no trabalho de Cohen, associadas as defor-
midades craniofaciais encontramos nestas sindromes anoma-
lias dos membros em 84% dos casos (sindactilia ou polidactilia
em 30%, deficiéncia do membro em 23% e outros defeitos em
32%), anomalias das orelhas (38%) e malformacées cardiovas-

culares (23%).

Sindrome de Crouzon

Foi descrita pelo neurologista francés em 1912 como uma
craniossinostose com exorbitismo e retrusio do tergo mé-
dio facial. A retrusio do terco médio facial determina in-
suficiéncia de sustentacio ocular nas érbitas (exorbitismo)
¢ obstrucdo respiratéria por limitagdo do espago nas fossas
nasais e orofaringe. Tem padrdo de transmissdo genética

FIGURA 3-14. Sindrome de Crouzon (A a L). Reconstrugdes 3D com volume rendering e MIP, e plano axial.

autossdmica dominante com penetrincia completa. Em-
bora a craniossinostose que mais comumente se apresenta
seja a coronal bilateral ou braquicefalia, ndo hd um padrio
regular da deformidade craniana, podendo estar presentes
a escafocefalia, trigonocefalia ou a oxicefalia. A caracteris-
tica mais importante da sindrome, e que serve de diagnos-
tico diferencial, é que nio hd deformidade associada em
mios e pés.

A forma clinica mais comum da sindrome de Crouzon,
que ¢ a craniofaciestenose com braquicefalia, se apresenta
com as caracteristicas cranianas da craniossinstose coro-
nal bilateral: diminuicdo do didmetro anteroposterior do
crnio, verticalizacio da base com elevagdo e retragio das
asas do esfenoide, evidenciando a bossa frontal e o abau-
lamento do bregma. A hipertensao endocraniana provoca
abaulamento varidvel das fossas temporais e rebaixamento
do andar médio da base craniana, o que gera implantagdo
baixa das orelhas. Pode existir atresia varidvel dos condutos
auditivos externos, contribuindo para a diminuigio da acui-
dade auditiva.

Na face, as érbitas estdo rasas, provocando exorbitismo evi-
dente. Nos casos mais graves hd luxacio dos bulbos oculares.
A acuidade visual pode estar prejudicada ndo s6 pela tragio
dos nervos épticos como pela falta de oclusio palpebral, que
leva a ceratite e precipitagao das proteinas corneanas. O aco-
metimento do tecido sutural dos ossos da face, pela estenose
do complexo sutural frontoesfenoetmoidal na base do crinio,
leva 4 retrusio do terco médio, com o colapso da orofaringe
¢ a dificuldade respiratéria que isto acarreta. Este colapso se
d4 em dois planos: no horizontal, pelo retromaxilismo, e no
vertical, pela atresia das coanas, ocasionada pela estenose da
sutura palatal. A falta de crescimento maxilar leva 4 oclusdo
dentdria em classe 3 de Angle. A postura da lingua no soalho
oral induz ao prognatismo. Este, portanto, ¢ relativo (devido
3 retrusio da maxila) e absoluto (pelo crescimento exacerba-

do da mandibula) (Fig. 3-14).




FIGURA 3-14. (CONTINUAGAO).

Sindrome de Apert ou Acrocefalossindactilia

Descrita pelo neurologista francés em 1906, tem padrio de
transmissdo genética autossdmica dominante esporddica. Carac-
teriza-se por apresentar craniossinostose, exorbitismo, hipoplasia
do terco médio da face, sindactilia simétrica das mios e dos pés,
artrogripose de cotovelos juntamente com outras malformagGes
axiais. A braquicefalia e a turricefalia sdo comuns, com o abau-
lamento da fontanela anterior. Apesar de ser facilmente diferen-
ciada de outras craniofaciestenoses pela presenca da sindactilia,
a sindrome de Apert apresenta uma ficies muito caracteristica,
sendo o exorbitismo menos intenso que no Crouzon. O nariz é

muito curto, tanto na pirimide quanto na fossa nasal, descrito
como “nariz de papagaio” (parrots nose), devido a grande retra-
c¢do sutural do palato, que muitas vezes se apresenta com um
grande sulco sagital e fissura do palato mole. Esta retragio da su-
tura palatal leva a atresia de coanas, que contribui para a apneia.
A base do crinio é ainda mais curta do que no Crouzon e nas
outras craniofaciestenoses, sendo extremamente verticalizada e
com hipoplasia do clivus, que contribui para a maior frequéncia
de compressoes de tronco cerebral e apneias. No Apert, portan-
to, a apneia pode ter causa obstrutiva (atresia de coana) e central
(compressio de fossa posterior ¢ tronco cerebral) (Fig. 3-15).




