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CraniostenosiCraniostenosi

DefinizioneDefinizione

Chiusura prematura idiopatica delle Chiusura prematura idiopatica delle p pp p

suture del cranio (Craniostenosi suture del cranio (Craniostenosi 

primaria)primaria)

Chiusura delle suture dovuta a disordiniChiusura delle suture dovuta a disordiniChiusura delle suture dovuta a disordini Chiusura delle suture dovuta a disordini 

concomitanti (Craniostenosi secondaria)concomitanti (Craniostenosi secondaria)
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CraniostenosiCraniostenosi

La chiusura prematura delle La chiusura prematura delle 

suture determina tipiche suture determina tipiche 

alterazioni della forma del alterazioni della forma del 

cranio che possono associarsi a cranio che possono associarsi a 

dismorfismi faccialidismorfismi facciali

CraniostenosiCraniostenosi

SUTURASUTURA DEFORMITA’DEFORMITA’

SagittaleSagittale scafocefaliascafocefaliaSagittaleSagittale scafocefaliascafocefalia

Coronale unilateraleCoronale unilaterale plagiocefalia plagiocefalia 
frontale    frontale    

Coronale bilateraleCoronale bilaterale turriturri--brachiocefaliabrachiocefalia

MetopicaMetopica trigonocefaliatrigonocefaliapp gg

Lambdoidea unilateraleLambdoidea unilaterale plagiocefalia plagiocefalia 
posterioreposteriore

Lambdoidea bilateraleLambdoidea bilaterale brachiocefaliabrachiocefalia
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Tipi di CraniostenosiTipi di Craniostenosi
PrimariaPrimaria

SecondariaSecondaria

Semplice: una sutura interessataSemplice: una sutura interessata

Composta: più suture interessateComposta: più suture interessate

Sindromica: una delle >100 sindromiSindromica: una delle >100 sindromiSindromica: una delle >100 sindromiSindromica: una delle >100 sindromi

Non sindromica: può essere familiareNon sindromica: può essere familiare

CraniostenosiCraniostenosi
Epidemiologia:Epidemiologia:p gp g

Negli USA: prevalenza 10Negli USA: prevalenza 10--16/10.000 nati vivi16/10.000 nati vivi

In Gran Bretagna: prevalenza 4/10.000 nati In Gran Bretagna: prevalenza 4/10.000 nati 

vivivivi

I l i i i è f ili ità t i iI l i i i è f ili ità t i iIn alcuni casi vi è familiarità, con trasmissione In alcuni casi vi è familiarità, con trasmissione 

genetica autosomica dominantegenetica autosomica dominante
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CraniostenosiCraniostenosi
Etiopatogenesi:Etiopatogenesi:Etiopatogenesi:Etiopatogenesi:

complessa ed in gran parte complessa ed in gran parte 

sconosciutasconosciutasconosciutasconosciuta

correlata a cause meccaniche e correlata a cause meccaniche e 

non meccanichenon meccaniche

Craniostenosi secondariaCraniostenosi secondaria
Cause più comuni:Cause più comuni:

MetabolicheMetaboliche

EmatologicheEmatologiche

teratogeneteratogene

M li id i li id iM li id i li id iMucopolisaccaridosi e mucolipidosiMucopolisaccaridosi e mucolipidosi

Strutturali (Strutturali (microcefalia, encefalocele,microcefalia, encefalocele,

oloprosencefaliaoloprosencefalia))
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Sinostosi sagittaleSinostosi sagittale

Forma più comune di craniostenosi sempliceForma più comune di craniostenosi semplice

Predominanza nei maschi (80%)Predominanza nei maschi (80%)

Nel 10% dei casi è familiareNel 10% dei casi è familiare

Determina scafocefaliaDetermina scafocefalia

Sinostosi sagittaleSinostosi sagittale
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Sinostosi coronale unilateraleSinostosi coronale unilaterale

Più frequente nel sesso femminilePiù frequente nel sesso femminileqq

Spesso associata a prematura fusione delle Spesso associata a prematura fusione delle 

suture sfenozigomatica, sfenofrontale, suture sfenozigomatica, sfenofrontale, 

sfenoetmoidalesfenoetmoidale

Formazione di bozza frontoFormazione di bozza fronto--parietaleparietaleFormazione di bozza frontoFormazione di bozza fronto parietale parietale 

controlateralecontrolaterale

Deformità ad arlecchino o mephistofeleDeformità ad arlecchino o mephistofele

Determina plagiocefalia frontaleDetermina plagiocefalia frontale

Sinostosi coronale unilateraleSinostosi coronale unilaterale
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Sinostosi coronale bilateraleSinostosi coronale bilaterale

Può essere isolata o sindromicaPuò essere isolata o sindromica

Forma del capo tra brachiocefalia e Forma del capo tra brachiocefalia e 

turricefaliaturricefalia

Deformità ad arlecchinobilateraleDeformità ad arlecchinobilaterale

Sinostosi coronale bilateraleSinostosi coronale bilaterale
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Sinostosi MetopicaSinostosi Metopica

Prevalenza sottostimataPrevalenza sottostimata

Dal 5 al 20% delle sinostosi operateDal 5 al 20% delle sinostosi operate

È la forma maggiormente associata a malformazioni È la forma maggiormente associata a malformazioni 

cerebrali ( agenesia del corpo cerebrali ( agenesia del corpo 

calloso,oloprosencefalia)calloso,oloprosencefalia)calloso,oloprosencefalia)calloso,oloprosencefalia)

Familiarità nel 2Familiarità nel 2--6% dei casi6% dei casi

Determina trigonocefaliaDetermina trigonocefalia

Sinostosi MetopicaSinostosi Metopica
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Sinostosi LambdoideaSinostosi Lambdoidea

È causa di plagiocefalia posterioreÈ causa di plagiocefalia posteriore

D.D. con plagiocefalia posteriore da D.D. con plagiocefalia posteriore da 

posizioneposizioneposizioneposizione

CraniostenosiCraniostenosi
Clinica:Clinica:Clinica:Clinica:

Malformazioni cranioMalformazioni cranio--faccialifacciali

ICP ll’11% d i iICP ll’11% d i iICP nell’11% dei casiICP nell’11% dei casi

Raramente idrocefaloRaramente idrocefalo
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CraniostenosiCraniostenosi
Diagnosi:Diagnosi:gg

Esame clinicoEsame clinico

RXRX

TC e TC 3dTC e TC 3d

CraniostenosiCraniostenosi
RX:RX:

Dimostrazione della chiusura delle sutureDimostrazione della chiusura delle suture

Anormalità della forma del cranioAnormalità della forma del cranio

Sclerosi lungo i margini delle sutureSclerosi lungo i margini delle suture

Alterazioni caratteristiche del tipo di Alterazioni caratteristiche del tipo di 

craniostenosi esaminatacraniostenosi esaminata

Diastasi delle suture ed erosione sellare in Diastasi delle suture ed erosione sellare in 

caso di idrocefalo caso di idrocefalo 
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CraniostenosiCraniostenosi
TC e TC3D:TC e TC3D:

Più sensibile della radiografiaPiù sensibile della radiografia

D.D. tra sinostosi lambdoidea e plagiocefalia D.D. tra sinostosi lambdoidea e plagiocefalia 

posizionale posterioreposizionale posteriore

Id f lId f lIdrocefaloIdrocefalo

Espansione spazi subaracnoideiEspansione spazi subaracnoidei

Migliore valutazione preoperatoria e confronto Migliore valutazione preoperatoria e confronto 

postpost--operatoriooperatorio

CraniostenosiCraniostenosi
Obiettivi del trattamento chirurgicoObiettivi del trattamento chirurgico

Funzionale:Funzionale:

Ripristino alterazioni dinamica liquoraleRipristino alterazioni dinamica liquorale

Normale sviluppo cerebraleNormale sviluppo cerebrale

Risoluzione ipossiaRisoluzione ipossiaRisoluzione ipossiaRisoluzione ipossia

EsteticoEstetico
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CraniostenosiCraniostenosi
Trattamento:Trattamento:

Il trattamento chirurgico precoce permette uno Il trattamento chirurgico precoce permette uno 

sviluppo normale del cranio e del voltosviluppo normale del cranio e del volto

Il risultato estetico peggiora con l’aumentare dell’età Il risultato estetico peggiora con l’aumentare dell’età 

del bambinodel bambino

I disordini oftalmologici rispondono meglio ad un I disordini oftalmologici rispondono meglio ad un 

trattamento chirurgico precocetrattamento chirurgico precoce

Sinostosi SagittaleSinostosi Sagittale
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Opzioni chirurgiche:Opzioni chirurgiche:Opzioni chirurgiche:Opzioni chirurgiche:

Craniectomia “simple strip” della sutura Craniectomia “simple strip” della sutura 

sagittalesagittale

Craniectomia sagittale con craniectomie Craniectomia sagittale con craniectomie 

occipitali e parietalioccipitali e parietali

Rimodellamento della volta cranicaRimodellamento della volta cranica
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Sinostosi SagittaleSinostosi Sagittale
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Simple stripSimple stripSimple stripSimple strip

Sinostosi SagittaleSinostosi Sagittale
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Simple stripSimple stripSimple stripSimple strip
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Sinostosi SagittaleSinostosi Sagittale
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Simple stripSimple stripSimple stripSimple strip

Sinostosi SagittaleSinostosi Sagittale
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Craniectomia sagittale con craniectomie Craniectomia sagittale con craniectomie gg
occipitalioccipitali
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Sinostosi SagittaleSinostosi Sagittale
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Rimodellamento della volta cranicaRimodellamento della volta cranica

Sinostosi MetopicaSinostosi Metopica
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgicogg

1.1. Craniotomia bifrontale ed osteotomia Craniotomia bifrontale ed osteotomia 

bilaterale della rima sopraorbitariabilaterale della rima sopraorbitaria

2.2. Graft osseo di origine parietaleGraft osseo di origine parietale

3.3. Ricostruzione osso frontaleRicostruzione osso frontale
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Sinostosi MetopicaSinostosi Metopica

Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Sinostosi MetopicaSinostosi Metopica

Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico
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Sinostosi Coronale bilateraleSinostosi Coronale bilaterale
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

1.1. Craniotomia bifrontale ed osteotomia Craniotomia bifrontale ed osteotomia 

bilaterale della rima sopraorbitariabilaterale della rima sopraorbitaria

T l i i ti d ll i bit iT l i i ti d ll i bit i2.2. Traslazione in avanti della rima orbitariaTraslazione in avanti della rima orbitaria

3.3. Rimodellamento del lembo frontaleRimodellamento del lembo frontale

Sinostosi Coronale bilateraleSinostosi Coronale bilaterale

Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico
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Sinostosi Coronale bilateraleSinostosi Coronale bilaterale

Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Sinostosi Coronale bilateraleSinostosi Coronale bilaterale

Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico
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Sinostosi LambdoideaSinostosi Lambdoidea
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

(indicato solo in caso di plagiocefalia posteriore)(indicato solo in caso di plagiocefalia posteriore)

1.1. Craniotomia occipitoCraniotomia occipito--parietaleparietalepp pp

2.2. Rimodellamento e riposizionamento del flap Rimodellamento e riposizionamento del flap 

osseoosseo

Sinostosi multiplaSinostosi multipla
Trattamento chirurgicoTrattamento chirurgico

Ricostruzione volta cranicaRicostruzione volta cranica


