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I. RESUMO

TECNICA “H” DE RENIER PARA CORRECAO DA ESCAFOCEFALIA:
DESCRI(;AO DA PRIMEIRA SERIE DE CASOS NO BRASIL. Fundamentag&o
tedrica: A craniossinostose (CS) ¢ a fusdo prematura de uma ou mais suturas cranianas
levando a deformidades do cranio. A escafocefalia (EC) é a forma mais comum de CS
n&o sindroémica (40-60%), com uma prevaléncia de cerca de 1:5000 nascidos vivos. O seu
tratamento pode ser conservador ou cirdrgico, a depender do grau de deformidade
craniana. O objetivo da reconstrucdo cirdrgica é a correcdo da deformidade, melhorando
0 aspecto do cranio e evitando a progressao dessa deformacdo. Objetivo: Descrever a
primeira série de casos no Brasil de criancas portadoras da EC corrigidas pela técnica “H”
de Renier. Métodos: Revisdo consecutiva e retrospectiva de prontuarios de criangas com
CS sagital, admitidas, entre marco de 2007 e marco de 2013, para o tratamento
neurocirdrgico de reconstrucdo craniana, em unidade de referéncia em neurocirurgia
pediatrica em Salvador (Bahia, Brasil), com a técnica “H” de Renier. Resultados:
Durante o periodo proposto, 50 criancas tiveram o diagnostico de CS, sendo que, desse
total, 20 apresentavam EC e 13 destas criancas foram incluidas no estudo. As criancas
apresentavam, no momento da cirurgia, idade (més) e peso (kg) com medianas iguais a 8
+11,4e7,9+2,5, respectivamente. Cerca de 92% das criancas necessitaram de transfusédo
sanguinea. Os resultados da cirurgia apds o primeiro e o décimo segundo més de
acompanhamento foram analisados e classificados como satisfatérios. Na amostra, nao
houve oObitos. Conclusdo: A técnica proporcionou um excelente resultado cirlrgico e,
portanto, consideramos-a efetiva na reconstrucéo craniana de criancas com EC.

Palavras-chaves: 1. Craniossinostoses; 2. Escafocefalia; 3. Sinostose sagital.



1. OBJETIVO

Descrever a primeira série de casos no Brasil de criancas portadoras da EC

corrigidas pela técnica “H” de Renier.



I1l.  FUNDAMENTACAO TEORICA

I11.1. Embriologia/Crescimento craniano

O desenvolvimento normal do cranio é formado por ossificacdo intramembranosa
(calota craniana) e endocondral (base do crénio) e seu inicio ocorre por volta de 23-26
dias de gestacdo. As frentes osteogénicas de dois 0ssos adjacentes possuem, como ponto
de encontro, as suturas cranianas (1). Essas suturas representam uma forma de articulagéo
Ossea que é composta, principalmente, por seis areas suturais maiores que permitem, no
periodo pds natal, tanto a deformacdo da cabeca durante o parto vaginal quanto a

acomodacéo do cérebro em crescimento (2).

Nos periodos iniciais, o cérebro de um recém nascido desenvolve-se
aceleradamente. Nos primeiros 6 meses ele tem seu tamanho duplicado, chegando a
quadruplicar no primeiro ano de vida e a adiquirir 80% do tamanho adulto ao segundo
ano. Este crescimento ocorre devido a presenca dessas suturas cranianas, que recebe
estimulo do proprio cérebro em crescimento para manter-se abertas. O fechamento
prematuro de uma ou mais suturas pode ocasionar o surgimento de varias deformidades

do crénio (1).
111.2. Craniossinostose

A CS ¢ a fusdo prematura de uma ou mais suturas cranianas levando a uma forma
anormal do crénio (1,2). A causa dessa fuséo prematura ainda é controversa. No entanto,
determinadas forcas biomecénicas e genéticas, assim como a expressao de fatores de

crescimento tém sido implicados na etiologia da CS (1,3).

Nem todos os casos de CS terdo deformidade craniana, assim como nem todas as
deformidades cranianas pediatricas sdo devidas a CS. As sinostoses secundarias a um
crescimente inadequado ndo apresentam as deformidades do cranio tipicas nas CS
primarias. Algumas deformidades podem ser causadas pela posi¢éo do feto no Gtero ou
no berco apds o nascimento, conhecida como CS postural, ou mais comumente, a

plagiocefalia postural (4).



A CS pode aparecer como um evento associado a sindromes ou como um evento
ndo sindrémico (1). Problemas funcionais e morfoldgicos variam de acordo com o tipo
de CS. As néo sindrémicas geralmente apresentam problemas diferentes e mais simples
que as sindrémicas. Sd@o exemplos de sinostoses sindromicas: sindrome de Apert,
Crouzon, Carpenter, Pfifer; e de ndo sindrdmicas: trigonocefalia, plagiocefalia, oxicefalia

e escafocefalia (5). A braquicefalia pode ser sindromica ou ndo sindromica (6).

A CS sagital, dolicocefalia ou EC, é definida como um alongamento do cranio
resultante da fusdo prematura da sutura sagital (4,7-10). Tal deformacédo permite que o
cranio aumente no sentido paralelo a sutura fundida, enquanto que néo ocorre crescimento
na direcdo perpendicular a esta sutura. Esse fechamento prematuro afeta ndo sé a calota
craniana, mas também todo o complexo cranio-facial, resultando em um aumento
significativo da cabeca e do rosto, reducdo da altura do vértice e por vezes alargamento
da face (11).

A EC pode ser clinicamente diferenciada em trés variantes principais: anterior,
posterior e completa. A forma anterior resulta da fusdo prematura dos 2/3 anteriores da
sutura sagital, a forma posterior por um estreitamento da regido posterior do créanio e a
forma completa como uma combinacao das duas variantes e responsavel pela forma mais
grave. Uma outra classificacdo da EC foi proposta com base na avaliacdo da tomografia
computadorizada (TC) durante o pré-operatério: anterior (banda transversal
retrocoronal), central (proeminente crista sagital), posterior (protuberancia occipital

proeminente), e variante complexa (sem uma caracteristica predominante) (11).

111.3. Epidemiologia

A EC é a forma mais comum néo sindromica de sinostose de sutura unica, com
uma prevaléncia de cerca de 1:5000 nascidos vivos (2,10-12), sendo responsavel por 40-
60% dos casos de CS (4,8,11-15). A sua incidéncia parece estavel ao longo do tempo
(11,14). As criangas do sexo masculino sdo proporcionalmente mais afetadas, com uma
relacdo de 3:1 (2,11). A condicdo é esporadica na grande maioria dos casos, apesar de
que uma transmissao familiar com uma doenca dominante pode ser observada em 2-6%

dos casos (11).



I11.4. Diagnostico

Um melhor conhecimento da CS e de suas provaveis consequéncias tardias pelos
pediatras, obstetras e outros profissionais, vém permitindo um melhor diagnostico
precoce e um melhor encaminhamento desses pacientes para especialistas. Todavia, uma
causa ainda comum de atraso do diagnostico é a crenca errbnea em uma reducao

espontanea da deformidade nesses pacientes por muitos profissionais (14).

O diagnostico da EC é clinico e seus achados sdo inequivocos (9,11). Na inspecéo,
percebe-se uma “cabeca longa e estreita, maior nas regides temporais, estreitando-se em
direcdo ao topo da cabeca, dando a aparéncia de um barco de quilha invertida” (9). O
perimetro cefalico e o indice craniano (IC) sdo medidas adjuvantes que apoiam 0
diagnostico (1,11).

O IC além de ser o método mais utilizado para a avaliacdo de deformidades
cranianas tem também a vantagem de ser facilmente mensuravel. E medido, sem
dificuldades, através da relacdo entre a largura e 0 comprimento (largura/comprimento X
100) (16). A largura € a medida maxima de extensdo e o comprimento é a distancia entre
a glabela e a protuberancia occipital. VVarias sdo as técnicas que podem ser utilizadas para
medir o IC: compasso calibrado, radiografia de cranio, tomografia bidimensional (TC-
2D) e tomografia tridimensional (TC-3D), fotogametria 3D e plagiocefalometria (PCM).
Contudo, se estas técnicas possuem resultados idénticos, ou ndo, ainda € incerto. No
entanto, todas as medi¢Oes devem ser realizadas com a mesma técnica no pré- e pos-
cirurgico. A fotografia 3D e o compasso calibrado séo técnicas manuais preferiveis por

serem convenientes para o paciente, reprodutiveis, faceis de executar e sem radiacao (17).

Uma das razbes para o uso de exames de imagem, sobretudo a TC com
reconstrugdo tridimensional, é quando o diagndstico ndo é possivel apenas com avaliacdo
clinica (9,11). Casos duvidosos de CS podem ocorrer e, portanto, uma confirmacéao
radioldgica pode ser necessaria. Em relacdo a avaliacdo do resultado cirdrgico, essa
avaliacdo é obtida com um adequado acompanhamento clinico integrado a uma série
fotografica, em vez de radiologicamente. Entretanto, em complicacdes pos-operatdrias
tardias, um exame radiolégico pode ser indicado (por exemplo, falta de reossificacao,
estenose secundaria, etc...) (11).



Alguns autores defendem o uso da TC-3D do cranio, em relacdo ao planejamento
cirdrgico para quantificagdo da gravidade da CS (11,18). E um exame que oferece bons
dados visuais para comparacdes pré- e pds-cirirgica, mas possui varias desvantagens:
custo alto, necessidade de sedacdo em muitos casos e exposicao das crianc¢as a radiacdo

(risco pequeno, mas mensuravel de cancer pela exposicéo) (9,11).

[11.5. Comprometimento neuropsicossocial

A EC pode estar associada a um aumento da pressdo intracraniana (PIC), a uma
desordem no desenvolvimento neuropsicomotor, assim como a discriminagdo e

consequente dificuldade de insercdo social (11).

O aumento da PIC em criancas com EC pode ser clinicamente demonstrado
apenas em uma minoria dos casos (7,11). Esse aumento da PIC é atribuido a uma
diminuicdo da capacidade craniana, diante do crescimento do cérebro, e a uma
desproporc¢éo entre a producdo e a absorcdo do liquido cefalorraquidiano (LCR) (1,5).
Para uma avaliacdo real da prevaléncia da PIC nesta populacdo seria necessaria a coleta
de um grande numero de registros de monitoracdo invasiva da PIC, porém essa
investigac&o torna-se limitada por préticas e razdes éticas. E importante ressaltar também
que as experiéncias de diferentes centros de registo da PIC por monitoramento invasivo
sdo dificeis de serem comparadas, uma vez que existem diferencas de protocolos e

instrumentos para esse registro (11).

O risco de deficiéncia mental esta ligada ao tipo de CS e & idade da crianga no
momento da avaliacdo (5). Em sinosteses de sutura Unica ndo sindrdmicas estes riscos séo
baixos, variando de 0% a 2,4% (10). O mecanismo da CS tem um papel importante para
0 crescimento cerebral e a um correspondente desenvolvimento associado ao processo
cognitivo do inividuo. No entanto, existem outros fatores de risco, atuando isoladamente
ou em conjunto, para a disfuncéo do sistema nervoso central (SNC). A PIC elevada é um
dos fatores de grande importancia. Os efeitos da compresséo e redirecionamento das
estruturas corticais e subcorticais durante crescimento anormal do cranio impactam,
também, na formacdo e maturacdo do SNC (19). O risco de deficiéncia mental é
particularmente critico quando se consideram as rapidas mudangas no crescimento do

cérebro e no seu desenvolvimento nas fases pré e pds-natal. A cirurgia craniana



reconstrutiva € uma forma de manejo necessario para tratar, melhorar ou prevenir 0s

danos neuroldgicos (20).

Todavia, ainda permanece controverso se a intervencdo cirurgica e a idade do
paciente, quando a cirurgia é feita, estdo associados a um desenvolvimento neurolégico
alterado na CS néo sindromica (10,20). Entretanto, os estudos sobre o desenvolvimento
mental dessas criangas séo limitados e, portanto, ndo conseguem avaliar diferencas sutis.
Se a cirurgia tem ou ndo um efeito positivo importante sobre o desenvolvimento mental,

estudos mais aprofundados devem ser realizados (10,21).

Contudo, é importante considerar também o trauma psiquico que as criangas com
deformidades do cranio podem desenvolver. O aumento da PIC, a restricdo do
crescimento cerebral e distUrbios emocionais ndo sdo 0s Unicos a causar prejuizos ao
desenvolvimento mental (15). A aparéncia fisica pode gerar um impacto psicoldgico nas
criancas com EC, que mesmo apresentando um desenvolvimento neuroldgico e
neuropsicoldgico normais, podem ser percebidas por muitas pessoas como “anormais”
(11). Esse impacto psicoldgico que a deformidade craniana pode causar nas criancas
durante o periodo de socializacdo é notavel (16). Consequentemente, essa situacdo pode
gerar discriminacéo e dificuldade de insercao social dessas criangas. Nesse contexto, um

dos motivos da cirurgia € a correcao estética (11).

111.6. Tratamento

O manejo da EC normalmente requer uma abordagem neurocirurgica e
craniofacial para a liberagdo da sutura envolvida, de modo que o crescimento do cérebro
possa ocorrer sem restri¢cdes e o dismorfismo dos componentes esqueléticos possam ser
reformulados (2,12). Por ser a forma mais comum de CS, vérias técnicas e protocolos
foram descritos e implementados no mundo para o cuidado da EC (12,22). As cirurgias
variam desde a suturectomia, uso de molas para expansao e a reconstrugéo e remodelagem
craniana. Este tipo de cirurgia envolve a remogdo direta do 0sso e seu contorno,
oferecendo um formato do cranio desejado. Em contrapartida, a técnica de suturectomia
envolve a retirada da sutura sagital sem reconstrucéo craniana, podendo ser realizada via

endoscdpica ou ndo (21).
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No passado, a correcdo era feita principalmente com base em indicacGes estéticas
e tinha risco relativamente alto de morbimortalidade e, portanto, era ponderada (11). Mas,
nas ultimas décadas, devido aos grandes avangos nas técnicas cirurgicas e anestésicas, as
cirurgias tornaram-se mais seguras (11,14). Nesse contexto, 0s topicos de discussdo
passaram a ser 0 momento da cirurgia e o tipo de técnica a ser utilizada para a correcao
da EC, uma vez que estudos sugerem uma eventual ocorréncia de aumento da PIC e
déficits cognitivo/visuais em criangas ndo tratadas (11). Esse aumento do conhecimento
sobre os impactos negativos nessas criangas proporcionou um aumento global no nimero

de cirurgias precoces, principalmente em CS simples a exemplo da EC (14).

Em relacdo ao momento da cirurgia, a questdo debatida, atualmente, é se a cirurgia
deve ser feita em criancas entre 2-4 meses (operacdo precoce) de vida ou entre 4-8 meses
de vida (operacao tardia). A fase inicial proporciona uma melhor correcao estética, uma
vez que 0 0SSO encontra-se mais maleavel, porém tem um risco maior de reestenose e
complicagdes cirurgicas. A fase tardia, por sua vez, tem melhores resultados a longo
prazo, porém a corre¢ao estética € menor quando comparada com a fase inicial (11). De
modo geral, as criancas operadas entre 6-8 meses de idade possuem um melhor resultado

pos-cirargico (11,13).

Exitem varias técnicas para a correcdo cirargica, entre estas: a remodelacao
craniana tradicional através de uma incisdo de pele bicoronal x técnica minimamente
invasiva (craniotomia endoscopica com terapia de moldagem no p6s-operatério, com uso
de capacete). Esta Gltima resulta em cirurgias de menor impacto e reduz a visibilidade da
cicatriz cirdrgica, o tempo cirargico e o periodo de hospitalizacdo, porém exige uma idade
mais precoce da crian¢a no momento da cirurgia e o uso de capacetes ortopédicos no pos-
operatorio. Ja aquela, permite uma obtencdo de resultados mais estaveis, mesmo em
pacientes mais velhos, sem indicacdo de Ortese no pds-operatorio, mas com um maior
impacto na cirurgia (11,12). Contudo, ndo ha a existéncia de um consenso sobre o melhor

procedimento operatdrio (21,22).

O presente estudo aborda a correcdo cirurgica da EC através da técnica “H” de
Renier, que foi desenvolvida por D. Renier, na década de 1980, no Hopital Universitaire
Necker Enfants Malades (Paris-Franga). Esta técnica tem como objetivo opor-se ao

crescimento longitudinal anormal do cranio favorecendo o seu alargamento latero-lateral,
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remodelando a cabeca ja durante o procedimento cirdrgico para fins estéticos (13). E um
procedimento simples, seguro e eficiente (8). A correcdo cirdrgica é também abordada a
fim de evitar qualquer risco de compressdo ou constricdo do seio sagital superior, 0 que
poderia prejudicar o fluxo sanguineo normal ou a dindmica cérebro-vascular. E ideal que
essa correcdo seja realizada ainda no primeiro semestre de vida e que as criangas possuam
um peso em torno de 6kg, devido aos riscos associados ao procedimento cirurgico (13).
Contudo, ndo ha relatos na literatura sobre o uso desta técnica no Brasil, tendo esse
trabalho o papel fundamental de descrever a primeira série de casos de criancas portadoras

da EC corrigidas por essa técnica neste pais, avaliando o resultado e suas complicacdes.
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IV. METODOLOGIA

IV.1. Desenho do estudo

Revisdo consecutiva e retrospectiva de prontuarios de criangas com CS, admitidas
entre marco de 2007 e margo de 2013 para o tratamento neurocirdrgico na Unidade de
Neurocirurgia Pediatrica — Hospital Martagdo Gesteira e Hospital Sdo Rafael — Monte
Tabor Centro Italo Brasileiro de Promocdo Sanitaria. Este estudo foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa (ANEXO I).

IV.2. Critérios de inclusdo e excluséo:

I\V.2.1. Critério de inclusdo

Pacientes com EC isolada na qual foi realizada a técnica “H” de Renier para

correcédo da CS.

IVV.2.2. Critérios de exclusio:

Foram excluidos aqueles associados a sindromes, malformacgdes genéticas ou

fechamento de outras suturas cranianas além de sagital.

IV.2.3. Questionario especifico

Uma questionario especifico foi preenchido (ANEXO I1) e as seguintes variaveis
foram analisadas:

a) Exame clinico no momento do diagndstico descrito no prontuério: género, idade
e peso, presenca ou auséncia de hipertensdo intracraniana (HIC), déficits cognitivos ou
neuroldgicos (distarbios do desenvolvimento psicomotor);

b) Tratamento proposto (técnica cirdrgica): Considerando como técnicas
principais: suturectomias (remocao apenas da sutura sagital), uso de molas e reconstrucao
craniana com suas variantes (21,23). Apenas as criangas que foram submetidas a

reconstrucdo craniana pela técnica “H” de Renier foram incluidas na analise final.
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c) Complicacdes cirurgicas precoces (sangramento descontrolado, laceracdo
dural, infeccdo ou morte) e complicac@es cirdrgicas tardias (defeitos 6sseos persistentes,
HIC e CS secundaria - CSS); As vezes a reoperagio é recomendada por causa da HIC ou
assimetria craniofacial (nova ossificagdo), ambas consideradas como complicacdes
tardias (11).

d) Acompanhamento e aspectos pds cirlrgicos: propusemos uma classificacéo
simples, com base na "Classifica¢do dos resultados cirargicos apés a reconstrucdo da CS"
(23).

a. Grau 1 - excelente resultado pés cirdrgico, sem deformidades cranianas visiveis
ou palpaveis. Os pais ou responsaveis estdo completamente satisfeitos;

b. Grau 2 - bom resultado pés cirargico, com evidéncias minimas ou moderadas
de deformidades cranianas, porém sem indicacdo de uma nova cirurgia (por exemplo,
uma irregularidade dssea palpavel, mas ndo visivel). Os pais ou responsaveis estao
satisfeitos;

c. Grau 3 - resultado pos cirargico regular, com evidéncias de deformidades
cranianas sendo questionada a indicacdo de outra cirurgia (por exemplo, determinadas
assimetrias). Os pais ou responsaveis ndo estdo completamente satisfeitos;

d. Grau 4 - resultado pés cirdrgico ndo satisfatorio, com evidéncia de grandes
deformidades cranianas, sendo indicado, inequivocamente, um segundo procedimento

cirdrgico. Os pais ou responsaveis nao estao satisfeitos;

Cada paciente retornou ao atendimento ambulatorial no mesmo hospital onde a
cirurgia foi realizada, tornando possivel, assim, conhecer a evolucéo de todos 0s casos.
Quanto ao resultado pds cirargico, os graus 1 e 2 foram considerados como bons
resultados (resultado satisfatorio), e 3 e 4 como resultados néo satisfatorios. Os dados
foram compilados em um banco de dados especifico.

IV.3. Variaveis

IV.3.1. Dependente

- Resultado p6s-operatdrio
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IV.3.2. Independente

- Idade
- Sexo

- Aspectos clinicos antes da cirurgia

IV.3.3. Confundidoras

- Tratamento proposto (técnica cirdrgica)

- Complicac0es cirurgicas

Ambas varidveis podem ser influenciadas e modificadas dependendo da
experiéncia do cirurgido; no entanto, 0 mesmo neurocirurgido pediatrico fez todas as
cirurgias descritas no presente estudo e por isso consideram-se homogéneas a
competéncia e conduta desses casos. Os resultados foram expostos na forma descritiva,

dispensando analises estatisticas.

A avaliacdo da qualidade do processo de entrada de dados e a corregé@o dos erros
detectados foram feitos através da analise da distribuicdo de frequéncia de cada variavel
para identificar valores fora dos limites, verificacdo de valores invalidos, a identificacdo
de entradas duplicadas, dados verificados como incompativeis ou contraditorios. Medidas
de tendéncia central (média e mediana) foram calculadas e apresentadas sempre que

apropriadas.

IV.4. Técnica cirurgica utilizada (“H” de Renier)

O preparo do paciente é feito com anestesia geral e intubagé@o orotraqueal. Apds
estes procedimentos, um cateter arterial e um cateter venoso central sdo inseridos. Estes
cateteres permitem a monitorizagdo hemodindmica continua e facil coleta de sangue. Uma
vez que h& o risco de grandes perdas sanguineas, consideramos que a monitorizagao
hemodinamica invasiva deve ser usada em todos os casos. Por razdes de seguranca, 0
limite inferior de peso para criancas indicadas para a corre¢éo cirdrgica foi definida para
6 kg, o que corresponde a um volume total de sangue minimo de 420-480 ml. Isto devera

permitir a tolerancia e aumentar o controle a perda de sangue no ato cirargico (13).
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A lavagem do couro cabeludo é feita com sabdo de clorexidina 2% e solugéo
alcodlica a 0,5%. A tricotomia é feita apenas no local em que é realizada a inciséo
cirurgica. Uma profilaxia com cefalosporina intravenosa (IV) - 50 mg/Kg - é feita 30
minutos antes da incisdo cirurgica da pele e mantida por 24 horas. A incisao da pele, em
regido retrocoronal e pré lambdoide, é feita ap6s a injecdo subcutanea de solucdo de
anestésico local (com epinefrina diluida de acordo com o peso da criancga), e infiltracdo
de solucéo salina fisioldgica em toda a area de incisdo cirargica. Na tentativa de reduzir
0 sangramento, a0 mesmo tempo da incisdo de pele, é feita, quando necessaria,

hemostasia com eletrocoagulagéo do tecido subcutaneo e galea (13).

Na craniotomia, 0 paciente esta em decubito dorsal com a cabeca elevada e
ligeiramente flexionada para permitir visualizar toda a sutura sagital. Enquanto a camada
epidérmica é incisada com o bisturi, os tecidos subcutaneos e da gélea sdo cauterizados e
uma gaze impregnada com povidona é presa a pele. Todo este flap cutdneo e subcutaneo
é elevado para visualizar a calota craniana, entre a regido da fontanela anterior até a
fontanela posterior, com identificacdo das suturas coronais e lambdoides. Marcagdes com
azul de metileno sdo feitas em pontos anatdmicos do cranio para a programagcao cirdrgica

e para uma maior simetria das osteotomias (13).

O acesso ao espaco epidural para descolamento da tdbua dssea interna e o inicio
da craniotomia pela porc¢do lateral da fontanela anterior é realizado. Em seguida, sao feitos
quatro triangulos (dois retrocoronais e 2 pré lambdoides) e as bordas dos 0ssos
temporal/parietal sdo osteotomizadas ou fraturadas em "galho verde" em suas bases com
seu pediculo fixo no masculo temporal, permitindo, assim, a ampliagdo bi-
temporal/parietal. Ao nivel da sutura sagital, osteotomias com 2 cm de cada lado da sutura
sdo feitas e uma faixa de osso de 4cm de largura, sentido bregma-lambda, é
cuidadosamente removida do seio sagital superior. Posteriormente, essa faixa deve ser
dividida em duas ou trés partes e reposicionada sobre o seio sagital superior de uma forma
invertida. Nesse caso, ndo ha a necessidade de uso de placas ou parafusos para a fixagéo,
podendo usar fios absorviveis ou cola biolégica. O comprimento antero-posterior é
imediatamente reduzido e as bordas 0sseas da linha média devem ser encurtadas para
adaptar a nova distancia bregma-lambda. Um controle minucioso da hemostasia deve ser
realizado (13).
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Ao final, a pele e o tecido subcutaneo sdo suturados com fios absorviveis e um
dreno é colocado no espaco subgaleal e deixado, normalmente, por dois dias. A melhora
do aspecto alongado do crénio pode ser percebida imediatamente apds a cirurgia, ou

pouco tempo depois, durante 0 acompanhamento destes pacientes (13).
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V. RESULTADOS

Durante o periodo proposto para avaliagdo, 50 criancas tiveram o diagndstico de
CS: escafocefalia, trigonocefalia, braquicefalia ndo sindrémica, plagiocefalia, lambdoide
e CS complexas (TABELA 1). Desse total, 20 criancas eram portadoras da EC, sendo que
7 destas criangas apresentavam contraindicagdes para o uso da técnica, por apresentar
idade superior a 12 meses com deformacdes graves, e apenas 13 criangas foram incluidas
no estudo. Entre estas 9 eram do sexo masculino (69,2%) e 4 do sexo feminino (30,8%)
(TABELA 2). Antes da cirurgia, apenas uma crianca apresentava desordem do
desenvolvimento neuropsicomotor e nenhuma crianca apresentava diagndstico de HIC.
Todas as cirurgias para reconstru¢do craniana foram feitas com a técnica “H” de Renier
e pelo mesmo neurocirurgido pediatrico. As criangas apresentavam, no momento da
cirurgia, idade (més) e peso (kg) com medianas iguais a 8 + 114 e 7,9 = 25,
respectivamente. No intra-operatério 92,3% das criangas necessitaram de transfusao
sanguinea no momento da cirurgia, com volume mediano transfundido de concentrado de
hemécias, de 150 + 59,8 ml. Ocorreram 2 laceracdes durais, que foram corrigidas
imediatamente no momento da cirurgia sem prejuizos para o paciente. Nao ocorreram
outras complicacdes cirurgicas precoces e ndo houve 6bitos. A média do tempo cirdrgico
foi de 120 minutos. Na amostra, houve apenas 01 caso de complicacdo tardia, com
diagndstico de CSS. Todas as criangas permaneceram na unidade de terapia intensiva
(UTI) durante 48 horas ap0s a cirurgia, para melhores cuidados, com tempo médio de
internacdo de 4 dias antes da alta hospitalar. Durante o acompanhamento pés cirurgico as
criancas obtiveram avaliacdo medica e 0s niveis de satisfacdo dos pais, quanto ao
resultado, foram considerados. Apds o primeiro e o0 décimo segundo més de
acompanhamento, os resultados foram considerados satisfatorios (grau 1 ou 2). As
criancas que foram classificadas como grau 1 tinham idade inferior a 8 meses no momento
da cirurgia (85%) e apenas uma crianga com idade superior a citada teve esta
classificacdo. Este estudo é um subprojeto da pesquisa “Corre¢ao cirargica da
escafocefalia pela técnica ‘H’ de Renier: série de casos”, que foi publicado no Journal
Pediatric Neurosurgery em 19/08/14 (ANEXO III).
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TABELA 1. Distribuicdo de craniossinostoses avaliadas no estudo de 2007 a 2013 (Salvador,
Bahia).

Tipos de craniossinostoses N (%)
Escafocefalia 20 (40)
Trigonocefalia 13 (26)
Plagiocefalia 4(8)
Braquicefalia ndo sindromica 5 (10)
Lambdoide 1(2)
Complexa* 7(14)
Total 50 (100)

* Fechamento precoce de uma ou mais suturas (com excecao de braquicefalia ndo sindrdmica) ou
associagdo com sindromes genéticas.
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TABELA 2. Resultados pds cirurgicos obtidos pela técnica cirargica “H” de Renier em criangas

com escafocefalia de 2007 a 2013 (Salvador, Bahia).

Casos Sexo Idade Peso DDP TS Resultados Resultados

(més) (Kg) (ml) Cirargicos®  Cirlrgicos”®
01 F 9 6.6 Sim 150 S(2) S(2)
02 M 48 15 Néo 200 S (2) S (2)
03 M 18 12 Néo - S(1) S(1)
04 F 8 7.2 Nao 200 S(2) S(1)
05 M 18 11.7 Ndo 103 S (2) S (2)
06 M 5 7.9 N&o 80 S(1) S(1)
07 M 4 7 N&o 150 S(1) S(1)
08 F 17 10 Né&o 150 S(2) S(2)
09 M 6 7.7 Nio 240 S(2) S(2)
10 M 6 7 N&o 140 S(1) S(1)
11 M 7 8.4 N&o 170 S(2) S(1)
12 M 12 10 Néo 100 S(2) S (2)
13 F 4 6.2 Nio 300 S(1) S(1)

F: Feminino; M: Masculino; DDP: Desordem no Desenvolvimento Psicomotor; TS: Transfusdo
sanguinea; ® Resultado cirlrgico ap6s o primeiro més; ® Resultado cirGrgico apds o décimo

segundo més S: resultado satisfatério.
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VI. DISCUSSAO

A predominéncia de individuos com EC em relagdo as outras CS - 40%-60%,
(4,8,11-15) e a prevaléncia do género masculino (2,11) nestes casos foram similares ao
encontrado na literatura. O manejo da EC requer uma abordagem neurocirurgica e
craniofacial para correcdo do dismorfismo (2,12) e sua consequente progressdo e
prevencéo do desenvolvimento de alteracdo cognitiva e de HIC (5). Apenas uma crianca,
no estudo atual, apresentava desordem do desenvolvimento neuropsicomotor antes da
cirurgia, e ndo houve casos de HIC. Na literatura as taxas de HIC e alteragdes cognitivas
- em criangas portadoras de sinostoses de sutura Unica isolada - tém sido relativamente
baixas, variando de 4,5% a 16,7% (24) e 0% a 2,4% (10), respectivamente. A correcdo
cirargica é importante também no que se refere ao impacto da deformidade em criancas
portadoras de EC na sociedade, gerando discriminacéo e dificuldades de inser¢éo social
(12).

Sdo varias as técnicas para essa corre¢do cirargica presentes na literatura, entre
elas podemos citar: suturectomias, uso de molas e reconstrucdo craniana com suas
variantes (21-23). Em relacdo ao tipo de abordagem cirurgica, foi utilizada a remodelacao
craniana por incisdo bicoronal, uma vez que permite a obtencdo de resultados mais
estaveis, mesmo em pacientes mais velhos, sem indicacdo de Ortese no pds-operatorio
(11,12). Em um estudo prévio, Di Rocco et al., por meio de avaliacdo com 91 cirurgides
craniofaciais nos centros de todo o mundo, verificaram que a incisdo de pele bicoronal
foi a mais utilizada (81%) (22). A técnica “H” de Renier foi realizada sistematicamente
nas criangas incluidas na amostra. Esta técnica foi desenvolvida por D. Renier, na década
de 1980, e utilizada, desde entdo, em todas as criangas com EC no Hospital Necker
Enfants Malades — Centro de Referéncia Nacional para Faciocraniocinostoses da Franga
(13). Trata-se de um procedimento simples, seguro, de baixo custo e eficiente (8,13), e
ndo exige o uso de placas e parafusos para fixacdo 6ssea ou capacetes de pos-operatorio
para a remodelagéo craniana (13), sendo esses alguns dos motivos que levaram a adota-

la como técnica padrdo em ambos os centros referidos no presente estudo.

O momento exato da cirurgia é outro fator importante e de bastante discussao na
literatura (11). Entretanto, a andlise de muitos estudos com longo periodo de

acompanhamento relatam que quanto mais cedo o tratamento, melhores serdo o0s
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resultados (5,11). Neste estudo, levando em consideracdo os dados encontrados na
literatura, optou-se por realizar, sistematicamente, correcdes cirdrgicas em criangas com
menos de 8 meses; embora algumas criangas com idade superior foram incluidas por

apresentarem deformidades cranianas consideradas leves.

A correcdo cirurgica das CS estd associada a extensa perda de sangue e
necessidade de transfusdo sanguinea, sendo essa a principal complicacéo intra-operatoria
descrita neste tipo de abordagem (13,22). E um procedimento em que perdas
significativas de sangue sdo esperadas, e a necessidade de transfusdo pode ocorrer tanto
no intra- quanto no pds-operatoério imediado (25). Neste estudo, as transfusdes ocorreram
com base na perda extensiva de sangue durante a cirurgia ou na instabilidade
hemodinamica. Di Rocco et al., em um estudo recente, verificaram que a indicacédo de
transfusdo em diferentes servicos variou entre 6 e 10g/dL sendo necessaria em mais de
90% dos casos (22). Das 13 criangas apenas um caso ndo necessitou de transfuséo, que
foi 0 caso de uma crianga cujo peso era de 12 kg, tendo, assim, maior volume sanguineo
e maior tolerancia de perda sanguinea. Nesse contexto, 0 peso tem importancia para o uso
da técnica, sendo indicada em criangas com peso superior a 6 kg. Isto permite uma
tolerdncia a perda de sangue no ato cirargico de um volume em torno de 420-480 ml (13).
Portanto, uma monitorizacdo invasiva e a presenca de uma equipe de anestesia
especializada sdo extremamente necessarias. Criancas com peso inferior a este valor
podem ter repercussdes clinicas importantes com perda relativamente pequena de sangue,
uma vez que o volume de sangue total nesses pacientes é baixo (26). Outra complicacdo
intra-operatoria relatada, foi a ocorréncia de 02 laceracGes durais, que podem ocorrer no
caso de osteotomias, incluindo as suturas coronais, podendo ser rapidamente resolvidas
com sutura simples (durorrafia) sem complicagcbes para o paciente. Em um estudo
Zakharya et al., que avaliou, restropectivamente, 100 casos de correc¢do de CS, 44% das
criancas tinham escafocefalia e apenas duas delas apresentaram laceragdo dural no
intraoperatdrio, que foram corrigidas com sutura (27). Ndo houve casos de 6bito. Este
resultado encontra-se dentro do esperado de acordo com o estudo Di Rocco et al., que é
uma letalidade inferior a 0,5%, representando, assim, uma grande vantagem desta técnica
(13).

O tempo de permanéncia na UTI e hospitalar foi semelhante ao descrito pelo grupo
que iniciou a técnica, 2 e 4 dias, respectivamente (13). Uma crianga foi diagnosticada com
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CSS (7,7%), que ¢ uma complicacdo pos-cirurgica relatada em até 10% dos casos (13).
Contudo, é necessario um maior tempo de acompanhamento para avaliar 0 surgimento ou
ndo desta complicacdo neste grupo de criancas. Sobre a classificacdo dos resultados
cirurgicos apés a reconstrucdo, como evidenciado nos resultados, 85% das criancas com
até 8 meses de idade tiveram classificagdo maxima (excelente resultado estético) e os pais
ficaram completamente satisfeitos com este resultado (grau 1). Apenas uma crianca teve
esta classificacdo tendo feito a cirurgia com idade superior a citada acima. As outras
criancas tiveram um bom resultado estético e pais satisfeitos com o resultado (grau 2).
Através desses resultados é possivel formular a hipdtese de que criancas que fazem
cirurgias precoces tém melhores resultados estéticos do que aquelas que fazem cirurgias
em fases tardias, tomando como limite a idade de 8 meses. Embora a técnica “H” de
Renier seja eficiente, o objetivo ndo é comparar as vantagens e as desvantagens desta
técnica com as de outras ja existentes e sim, descrever uma nova técnica, que é de baixo
custo, facil, eficiente e torna-la reprodutivel como uma nova op¢do de remodelacéo
craniana, uma vez que ndo ha relatos na literatura de que a técnica é utilizada no Brasil.
Como proposta de pesquisas futuras, poderemos comparar este grupo com outros
submetidos a outras técnicas cirurgicas, pelo mesmo neurocirurgido pediatrico, no mesmo

centro de referéncia e com as mesmas variaveis e analisar os resultados.
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CONCLUSOES

A técnica “H” de Renier é uma técnica simples, eficaz e de baixo custo;

Nesta técnica nao existe a necessidade de placas e parafusos para fixacdo 0ssea
ou capacetes de p6s-operatorio para a remodelagdo craniana;

O resultado estético pos-cirurgico em criangas operadas nos primeiros 8 meses
de vida foi excelente;

O procedimento ndo apresentou letalidade;

Perda de sangue continua sendo a principal complicacdo desta e de outras
técnicas,necessitando de transfusdo sanguinea

E necessario maior tempo de acompanhamento para avaliar possiveis
craniossinostoses secundarias.
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Vill. SUMMARY

RENIER’S "H" TECHNIQUE TO CORRECT SCAPHOCEPHALY:
DESCRIPTION OF THE FIRST SERIES OF CASES IN BRAZIL. Background:
Craniosynostosis (CS) is the premature fusion of one or more cranial sutures leading to
deformities in the cranium. The Scaphocephaly (EC) is the most common form of non-
syndromic CS (40-60%), with a prevalence of approximately 1: 5000 live births. Its
treatment may be conservative or surgical, depending on the degree of cranial deformity.
The purpose of surgical reconstruction is the correction of the deformity, improving the
appearance of the skull and preventing the progression of this deformation. Objective:
To describe the first series of cases in Brazil of children with the EC corrected by the
Renier’s "H" technique. Methods: A consecutive review and retrospective of child
records with sagittal CS, admitted, from March 2007 to March 2013, for the neurosurgical
treatment of cranial reconstruction in referral center for pediatric neurosurgery in
Salvador (Bahia, Brazil), with the "H™" Renier technique. Results: During the proposed
period, 50 children were diagnosed with CS, and of those, 20 had EC and 13 of these
children were included in the study. The children had at the time of surgery, age (months)
and weight (kg) equal to 8 with medians + 7.9 and 11.4 + 2.5 respectively. About 92% of
children needed blood transfusion. The results of surgery after the first and twelfth month
follow-up were analyzed and rated as satisfactory. In the sample, there were no deaths.
Conclusion: The technique provided excellent surgical outcome and therefore consider
it effective in cranial reconstruction of children with EC.

Keywords: 1. Craniosynostosis; 2. Scaphocephaly; 3. Sagittal synostosis.
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Ref.: Aprovacio do Projeto de pesquisa n° 27/13, intitulado “Correg¢io
Cirargica da escafocefalia pela técnica H de Renier: série de casos

Prezado(a) pesquisador(a):

Cumpre-nos cientificd-lo que o Parecer referente as pendéncias
relacionadas ao estudo supracitado, que tem V.S como pesquisador
responsavel, foi apreciado, na 162° reuni@o ordindria do Comité de Etica
em Pesquisa — Monte Tabor / Hospital S&Go Rafael, em 29/10/2013, e, apds

verificagcdo do cumprimento das mesmas, o estudo foi considerado
aprovado ad referendum.

Reiteramos a necessidade de serem encaminhados os relatérios periédicos,
a cada seis meses, a partir da data da aprovagdo. Caso o projeto seja
concluido antes do vencimento de novo periodo semestral, favor
encaminhar o relatério final, o mais breve possivel. Estamos & disposi¢cdo
para os esclarecimentos que se fizerem necessdrios, através do telefone
3281-6484 ou pelo e-mail cep@hsr.com.br .

Afenciosamente,

 Lhnine

Dra. Regina M. P. Oliveira
Coordenadora do CEP / HSR

Dra. Regine Oliveira
Svordenadora doCEP
Worte Tabor! ASR
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ANEXO Il

Questionario — Cranioestenose (escafocefalia)
Nome : Idade do Diagnostico:
Idade da correcgéo: Perimetro cefalico:
Género: M() F() Ano da Cirurgia:
Hospital: HSR () HMG () Peso:
Origem: B
Prenatal: SIM () Quantas consultas? INAO ()

Diagndstico intra-uterino: SIM ( ) NAO ()

Posicéo Fetal:

Gemelar: SIM ( ) NAO ()

Historia Familiar:

Hipertensdo Intracraniana antes da cirurgia: SIM () NAO ()
Deficit cognitivo: SIM () NAO ()

Pés-cirurgico

Morpho: B
Fixacdo com placas: SIM( ) NAO( ) B
Sangramentos: SIM ( ) Quanto (ml)? INAO ()

Hemotransfusdo: SIM () NAO ()

Laceracdo da dura-mater: SIM () NAO ()

Déficit Neurologico PO: SIM () Qual? INAO ()
Infeccdo: SIM (1) NAO ()

Hipertensdo Intracraniana Tardia/ap6s a cirurgia: SIM () NAO ()
Obito: SIM () NAO( )



ANEXO I

Original Paper

Neioergery

Padlatr Neurosurg 2013492 73-278
DO 10,1155 000365660

30

Bmoahed: March 17, 2014
Acoaplod after revision: July 2, 1114
Fubilizhad onling: Augest 19, 2014

Scaphocephaly and Cranial Vault
Reconstruction: Renier’s ‘H’ Technique
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Abstract
Background: Resulting from an early fusion of the sagittal su-
ture, scaphocephaly (5C) is the most frequent form of all ora-
nicsynostosis and represants 40-60% of all cases. The scope
af this study is to describe the first series of Renier’s H tech-
nigue ta be applied in children with 5C outside of France.
Methods: A consecutive review i= made of the medical re-
cords of children hospitalized in the last & years [between
March 2007 and March 2013) with isclated 5C in whom Re-
nier's H' technique was performed. Reswlits: Thirteen children
meet the criteria for inclusion in the study. Considening medi-
cal evaluation and parental satisfaction, the evaluation of
postsurgical cranial reconstruction was classified as satisfac-
tory in all cases. Conclusions: We consider the Render's H tech-
nigue to be effective in the cranial reshaping of children with
isolated 5C, with satisfactory esthetic postsurgical results.

© 2014 5. Karger AG, Bassd

Introduction

Craniosynostosis are congenital malformations occur-
ring with an incidence of 1 in every 2,000 live births, and
are characterized by the premature closure of one or more

cranial sutures, which results in a cranial or craniofacial
deformity and many levels (degrees) of volumetric dispro-
portion between the cranium and the brain [1-6]. Scapho-
cephaly (8C) is the most frequent form, representing be-
tween 40 and 60% of all craniosynostosis [7-12]. The cra-
nium acquires an elongated form and is typically
accompanied by a bulging forehead andfor a prominent
occiput. Surgical treatment aims to reduce the crandal
elongation and increase the lateral diameter [9, 10, 12-17].

There are several surgical techniques wsed for cranial
reconstruction, and these depend on the particular clinical
center, the neurosurgeon’s experience, the severity of SC
and the age of the child at the time of diagnosis [9, 12-14,
16~18]. In the 1980s, I. Renier, at the Hopital Universita-
ire Mecker des Enfants Malades in Paris, France, developed
the *H’ technique to be applied in children with 5C [9]. The
scope of this study is to describe the first documented se-
ries, to the best of our knowledge, of Renier's ‘"H' technigue
to be applied in children with 3C outside of France.

Methodology

This ressarch was approved by the Brazilian Research Ethics
Committee.

Study Design

A conseoative and retrospective review of medical records of
children with 5C, admitted in the last & years (between March 2007
and March 201 3) was conducted. Inclusion criteria consisted of pa-
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