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Anatomie normale des principales sutures

Suture Fusion Commentaires

Métopique 3 – 9 mois
Peut se fusionner jusqu’à 6ans ou ne 
jamais se fermer (métopisme)

Sagittale 21 – 30 ans
Non-fusionnée pendant enfance, mais 
se rétrécit pendant le premier mois et de 
façon continuelle 

Coronale ~24 ans
Non-fusionnée pendant enfance, mais 
se rétrécit pendant cette période

Lambdoïde ~26 ans
Non-fusionnée pendant enfance
Site commun des os wormiens

Fermeture des principales sutures

Diagnostic 

Définition : fermeture prématurée d’une ou plusieurs sutures causant une 
déformation crânienne.

Limitation de la croissance du crâne perpendiculaire à la suture atteinte et 
croissance compensatoire parallèle à la suture atteinte (Loi de Virchow).

3 à 10 cas par 10 000 naissances vivantes.

Radiographie
Examen de première intention
Sensibilité diminuée pour les sutures mineures et les craniosynostoses complexes.

CT tête basse dose + reconstruction 3D : étalon d’or
Évaluation précise des anomalies crâniennes
PLANIFICATION PRÉ-OPÉRATOIRE 

Évaluation complémentaire
IRM cérébrale incluant angiographie veineuse en 
temps-de-vol : en préopératoire 
ou selon symptomatologie (contexte syndromique)

Équipe multidisciplinaire : pédiatrie et neurochirurgie pédiatrique 
Selon le contexte : neuro-ophtalmologie, ORL pédiatrique, génétique

Évaluation clinique inclut : 

• Mesure du périmètre crânien 

(incluant celui des parents)

• Évaluation des fontanelles, 

sutures
• Recherche de déformation 

crânienne

• Examen neurologique

Craniosynostose primaire

Isolée 80-85% 

Plus commune 
Sagittale (60%) 
> 
Coronale (20%) 
>
Métopique (15%) 
> 
Lambdoïde (5%) 

Syndromique + 150 types

Les plus communes (et discutées) 
Crouzon
Apert 
Saethre-Chotzen
Pfeiffer 
Muenke

Mutations génétiques associés communes
FGFR1-3 (Crouzon,  Pfeiffer, Apert)
TWIST1 (Saethre-Chotzen)
MSX2 (Boston-Type)

Craniosynostose secondaire

Trouble métabolique 

Hypophosphatasie
Hyperthyroïdisme
Déficience en vitamine D 
Rachitisme
Syndrome de Hurler

Croissance inadéquate de la tête

Microcéphalie
Hydrocéphalie dérivée
Médications 
Troubles hématologiques qui causent une hyperplasie de la 
moelle osseuse (Thalassémie et anémie falciforme)

Scaphocéphalie

Fusion prématurée de la suture sagittale 
Plus commune 
80% non-syndromique, 6% familiale
Élongation antéropostérieure 
Réduction du diamètre bipariétale
Proéminence secondaire des régions frontales 
et occipitales
Peut être antérieur, postérieur ou complète
Hypertension intracrânienne (10-15%)

Touche davantage les garçons (ratio 3 : 1)

Les principales craniosynostoses

Plagiocéphalie antérieure (frontale)

Fusion prématurée unilatérale de la suture 
coronale
Côté droit 2x plus touché que le gauche
Front aplati du côté affecté
Bosse frontale controlatérale
Septum nasal dévié du côté non affecté 
Élévation supéro-latérale du coin orbitaire : 
Œil d’Harlequin
Exophtalmie ipsilatérale

Brachycéphalie

Fusion prématurée des sutures coronales et/ou 
lambdoïdes.
Aplatissement des régions frontales et/ou 
occipitales 
Réduction du diamètre sur le plan 
antéropostérieur et augmentée sur le plan 
transverse 
Élévation supéro-latérale du coin orbitaire 
bilatéralement : Yeux d’Harlequin
Exophtalmie bilatérale

Fusion prématurée de la suture métopique 
Déformation frontale triangulaire
Hypotélorisme, hypoplasie cavités ethmoïdales
Fosse crânienne antérieure étroite
Ferme de l’os nasal jusqu’à la fontanelle 
antérieure
Hypertension intracrânienne (12%)

Trigonocéphalie

Plagiocéphalie postérieure (occipitale)

Fusion prématurée unilatérale de la suture 
lambdoïde 
Bombement frontal et occipital 
Déplacement postérieur ipsilatérale de 
l’oreille et mastoïde
Morphologie trapézoïde la tête

Plagiocéphalie positionnelle

Ce n’est pas une craniosynostose.
Les sutures ne sont pas fusionnées, mais 
remaniées.

Configuration de la tête en parallélogramme 
Déplacement antérieur ipsilatéral du front et 
l’oreille
Aplatissement ipsilatéral de la région occipitale 

Cause : 
- Moulage obstétricale 
- Pression continue par la même position de 

sommeil
- Torticolis

Les principaux syndromes associés

Syndrome Gène Suture Hérédité

Apert FGFR2 Coronale
Autosomique 
dominante

Crouzon
FGFR2
FGFR3

Coronale
Sagittale 

Lambdoïde

Autosomique 
dominante

Pfeiffer
FGFR1
FGFR2

Coronale
Sagittale

Autosomique 
dominante

Muenke
FGFR3

pro250arg
Coronale

Autosomique 
dominante

Saethre-Chotzen
TWIST1
FGFR2

Coronale
Sagittale

Métopique

Autosomique 
dominante

Syndrome d’Apert

Acro-céphalo-syndactylie type 1
Autosomique dominant, mais souvent 
sporadique 
Mutation FGFR2

Craniosynostose coronale 
Sutures métopiques et sagittales élargies 
Tête en forme de tour (oxycéphalie)
Crâne en forme de trèfle dans les formes 
sévères.

Triade classique : Brachycéphalie, 
syndactylie et hypoplasie maxillaire

Syndrome de Crouzon

Dysostose crâniofaciale 
Autosomique dominant
Mutation FGFR2 
Crâne en forme de trèfle
Cause le plus commune de pansynostose 
progressive post-natale
Petite fosse crânienne antérieure 
Hypertélorisme et hypoplasie médio-
faciale 

Association : 
Malformation de type Chiari I 
Hydrocéphalie 
Agénésie du corps calleux 
Fusion cervicale 

Syndrome de Pfeiffer

Acro-céphalo-syndactylie type 5
Mutations FGRFR1 et FGFR2

Type I : Plus commune. Hypertélorisme, 
sténose du conduit auditif externe (atrésie) 
et hypoplasie de l’oreille moyenne.

Type II : Crâne en forme de trèfle et 
proptose.

Type III : Caractéristiques de I et II avec 
retard mental et hydrocéphalie (mauvais 
pronostic).

Syndrome de Muenke

Craniosynostose coronale unilatérale ou 
bilatérale (plus commune).
Présentation variable
Déformation en forme de trèfle plus rare 
Autres anomalies crânio-faciales associés :
Hypoplasie médio-faciale, hypertélorisme et 
bombement des fosses temporales. 
Déficience intellectuelle associée

Acro-céphalo-syndactylie type 2
Autosomique dominant
Mutation TWIST1

Craniosynostose coronale 
Hypertélorisme associée avec ptose et 
strabisme
Syndactylie (2 et 3e rayon) 

Syndrome de Saethre-Chotzen

CRÂNE EN FORME DE TRÈFLE

Autres noms : Kleeblattschädel ou Cloverleaf skull
Fermeture précoce des sutures coronales, lambdoïdes et 
métopique avec bombement à travers la suture sagittale. 
Subséquemment, fermeture de la suture sagittale qui donne 
l’aspect classique de forme trilobée du crâne.
Proptose sévère, hydrocéphalie et déficience intellectuelle. 

Associations multiples : 
• Dysplasie thanatophore de type 2 (cause la plus fréquente)
• Syndrome de Pfeiffer
• Syndrome de Crouzon
• Syndrome d’Apert
• Syndrome de Carpenter
• Bandes amniotiques

Copper beaten skull

Proéminence des empreintes convolutionnelles 
cérébrales sur la table interne.
Peut être le reflet d’une croissance cérébrale 
normale plus rapide.
Peut témoigner d’une augmentation de la 
pression intracrânienne si symptomatologie 
concordante (chronique).

Diagnostic différentiel : 
• Craniosynostose 
• Hydrocéphalie obstructive 
• Masse intracrânienne

Variantes de la normale

Suture mendosale

Suture occipitale accessoire unilatérale 
ou bilatérale (plus commune)
À la hauteur des sinus transverses
Habituellement se ferme in utero ou 
premiers jours de vie.
Parfois une déformation crânienne 
palpable : bathrocéphalie.

Os intra-suturaux (Wormien)

Petits ilots osseux surnuméraires
Le plus souvent lié à la suture lambdoïde 
Variante de la normale commune.

Associations : 
• Ostéogenèse imparfaite
• Dysplasie cléidocrânienne
• Pycnodysostose
• Hypothyroïdie
• Hypophosphatasie
• Acro-ostéolyse
• Syndrome de Down (trisomie 21)

Craniotomie ouverte
- Technique standard 
- Favorisée pour les atteintes pluri-suturales
Craniectomie de bande par voie endoscopique
- Nécessite un diagnostic rapide (avant âge de 

2 à 4 mois)
- Casque de remodelage quelques mois en 

post-opératoire
- Privilégiée pour les atteintes monosuturales 

(scaphocéphalie, trigonocéphalie)
- Principaux avantages : réduction de la durée 

d’hospitalisation, moins de perte sanguine et 
temps opératoire diminué

Avancement fronto-orbitaire (± élargissement)
- Brachycéphalie : correction frontale et 

orbitaire supéro-latérale

Complications
Rares, mais inclues : 
• Thrombose veineuse
• Infection
• Hydrocéphalie
• Resténose de la suture traitée
• Ou liées à l’anesthésie (périopératoire)

Options chirurgicales
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Développement de l’os occipital

4 foyers primaires cartilagineux (basioccipital, exoccipital (2) et 
supraoccipital) avec un foyer membraneux (5e centre) qui donne 
l’os interpariétal.

A. Schéma de l’ossification de l’os occipital.

Vues inférieure (B), supérieure (C) et postérieure (D) 

d’une reconstruction 3D à partir d’un CT.
Rouge : basioccipital (en avant du foramen magnum 

[FM]). Jaune : exo-occipital. Magenta : supraoccipital 
(en arrière du FM). Orange : interpariétal.

Modifié d’après la référence 1.

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT 
Nourrisson de 5 mois montrant une scaphocéphalie avec fusion 
de la suture sagittale (flèche jaune) 
REF 1

Crâne allongée

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT avec fusion de la 
suture coronale droite. 
REF 1

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT (a. b. c. e. f.) et coupe axiale 
sélectionnée du CT en d. avec fusion des deux sutures coronales
REF 1

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT avec fusion de la suture métopique.
REF 1

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT en a. et c. et 
coupe axiale sélectionnée du CT en b. et d.
REF 1

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT en a. et c. et 
coupe axiale sélectionnée du CT en b. et d.
REF 1

REF 1

Radiographie simple du crâne avec apparence en Copper 
beaten skull 
REF 2 

Empreintes gyrales diffuses

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT avec fusion des sutures coronales, 
hypoplasie maxillaire et élargissement de la suture métopique
REF 1

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT avec fusion des sutures coronales, de la suture 
lambdoïde gauche avec hypoplasie maxillaire, prognathisme, hypertélorisme, bosse frontale 
bilatérale, ventriculomégalie et petite fosse postérieure.
REF 1

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT 
Fusion des sutures coronales et de la suture sagittale.
REF 1

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT avec fusion des sutures coronales, 
lambdoïdes, sagittale et métopique.
REF1

Images d’IRM cérébrale B. Sagittale et C. Axiale qui démontre la sévérité 
de la brachycéphalie. 
REF 3

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT 
Fusion des sutures coronales.
REF 4

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT qui montre la suture mendosale 
bilatérale (longue flèche noire).
REF 5

Reconstruction 3D du crâne à partir d’un CT qui montre de 
multiples os wormiens.
REF 6

REF 7

Illustration de correction par 
avancement fronto-orbitaire
REF 8
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