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Craniosténose

e Définition :
— Fermeture prématurée d’'une ou plusieurs sutures

 1/10 000 naissance
— Syndromique
— Sd de Pfeiffer, Apert, Carpenter
— Malformations associées
— Pronostic
e 1/2000 naissance

— Non syndromique






Craniosténose

e Scaphocéphalie > Trigonocéphalie >
Plagiocéphalie > Brachycéphalie



Craniosténose : retentissement (1)

e Retentissement esthétique : constant (sauf

formes mineures ou « avortées ») ; dysmorphie
cranienne ou cranio-faciale ; sévérité variable

e Retentissement fonctionnel : inconstant ;
fonction du type de craniosténose +++, et Sd ++

e HTIC:
— Oxycéphalie
— Faciocraniosténose (syndrome génétique)
— Brachycephalie (a fortiori si syndromique)




Craniosténose : retentissemeént (2)

HTIC chronique : retard psychomoteur, cécité, épilepsie,
impressions digitiformes radiologiques

Syndrome frontal (trigonocephalie) :
meécanique ou vasculaire ? (étude QD)

Strabisme voire amblyopie (plagio. ant.)

Pronostic (esthétique et fonctionnel) :
précocité de la chirurgie +++



Anténatal
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Signes échographiques

e Déformation de la voute cranienne

e Moins bonne visibilité des structures
intracraniennes

e Intérét :
— Sonde linéaire de haute fréquence :
e Disparition de {asuture
— Echographie 3D :

e Fermeture d’'une ou plusieurs sutures
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Syndrome d’Apert

Syndrome acrocéphalosyndactylie
AD, Mutation FGFR2

Synostose des sutures coronales :
— Brachycéphalie

— Hypertélorisme

— Exophtalmie

— Hypoplasie de {"étage moyen

Syndactylies







Syndrome d’Apert



Syndrome d’Apert












Syndrome de Pfeiffer

AD, mutation des genes FGFR1/ 2
1/100 000

Crane en trefle par synostose
coronale bilatérale

Exophtalmie

Hypoplasie de I'étage moyen de
la face, ensellure nasale marquée

Prognathisme

Anomalies vertébrales:

— Diminution des espaces discales
intervertebrales

— Bloc vertébraux
Anomalie des extremites

— Pouce adductus

— Hallux volumineux

— Clinodactylies




Syndrome de Pfeiffer




Syndrome de Carpenter

Famille des acrocéphalopolysyndactylies
Trés rare : <1/ 1 000 000

Autosomique récessif

Craniosténose

Anomalie des extrémites
— Polydactylies pré-axiales

— Syndactylies

— Membres courts
Malformations cardiaques



Syndrome de Carpenter




Syndrome de Carpenter




Syndrome de Carpenter






Syndrome de Carpenter
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Syndrome de Carpent







Syndrome de Carpenter
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Craniosténoses non syndromiques

Scaphocéphalie
Trigonocéphalie
Plagiocéphalie antérieure
Brachycéphalie

Sous diagnostiguees



Diagnostic positif : Scaphocéphalie

Skaphé : barque ; képhalé : téte

Crane rétréci en largeur et allongé
Sténose bipariétale constante
Bombement frontal et/ou occipital associé

Bourrelet osseux sagittal médian

Attention au crane de siege

HTIC : 5210 % (selon les séries ; apparition tardive)



Scaphocéphalie




Scaphocéphalie




Scaphocéphalie

Coupe axiale haute Coupes coronales



Scaphocéphalie




Diagnostic : trigonocéphalie

Treis : trois ; gbnia : angle ; képhalé : téte

Front rétréci et triangulaire (proue de bateau)

Créte verticale du nasion au bregma

Hypotélorbitisme (distance intercanthale )
Radio : « yeux de raton laveur »

Trigonocéphalie et valproate de sodium

HTIC (ou sd frontal ?) : 15a 20 %



Trigonocéphalie







Trigonocéphalie




Trigonocéphalie




Trigonocéphalie : post opératoire




Diagnostic positif : plagiocérhalie
antéerieure

Plagios : oblique ; képhalé : téte

Asymeétrie front-faciale : bosse frontale effacée, front reculé, orbite
reculée et surélevée, bombement tempaoral, racine du nez dévié vers la
synostose

Bourrelet coronal palpable voire visitle
Strabisme (2/3 cas)
Pas d’HTIC mais « freiri frontal »

Radio : « ceil de faune »






Plagiocéphalie antérieure droite



Post opératoire



Brachycéphalie

Brachy : court ; képhalé : téte

Crane aplati et élargi

Défaut d’expansion frontale predominant a sa base : arcades
sourcilieres reculées, front supérieur proéminent
surplombant la face, bombement bitemporal

HTIC quasiment constante +++
Rarement isoleé et sporadique +++
FACIOCRANIOSTENOSE SYNDROMIQUE A RECHERCHER



Brachycéphalie




Brachycéphalie
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Brachycéphalie



Brachycéphalie : post opératoire



Conclusion (1)

CPDPN : echo de référence

Scanner feetal : pas d’indication

Consultation NCH pédiatiique (premier mois)
Post natal:

— (Rx) , échographie des sutures

— Scanner : bilan pré thérapeutique

— Chirurgie
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Craniectomie inter pariétale avec coagulation linéaire de dure mere
(sans repose de {3 baguette médiane)






Conclusion (2)

* Pronostic intellectuel non modifie dans les Sd
d’Apert ou de Pfeiffer (formes ii et lll) malgré
la prévention efficace de 'HTIC

* Pronostic respiratoire : le seul nettement
amélioré dans ies formes syndromiques

 Pronostic moteur réserveé dans le Sd d’Apert
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